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Taniniz nedir?

What is your diagnosis?
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Dort aylik kiz bebek yenidogan déneminde propionik asidemi tanisi ile
takibe alinmis. Poliklinik kontrolleri aksayan bebek tani aldiktan 4 ay
sonra acil servise, kusma, sik nefes alip verme ve yaygin dokiinti sikayeti
ile basvurdu Fizik muayenesinde: Genel durum orta, agiz mukozasi
kuru, 6n fontanel hafif ¢ékik. Tasipneik. Dermatolojik muayenesi: Agiz
mukozasinda glossit, stomatit, agiz kenarinda silozis mevcuttu. Sach deri
lzerinde vellUs tipi kil gelisimi saptandi. Perioral bélge, ekstremiteler ve
govdede, krutlu erode olmakla birlikte tim viicutta yaygin deskuamatif L
lezyonlar vardi. Her iki Gst ekstremitenin alt fleksor ylziinde daha belirgin

olmak Uzere eritemli, vezikilobulldz, bazi bolgelerde sulantili, erode ve
kurutlu lezyonlar belirgindi (Resim 1). Yapilan tetkiklerinde, metabolik
asidoz, hiperpotasemi, hipoalbiminemi saptandi. Cinko serum seviyesi
84 pg/dL (n=75-120 pg/dL) ile normal sinirlardaydi. Yapilan kantitatif
plazma aminoasit tetkikinde; Valin, izoldsin, lizin ve sistin gibi esansiyel
aminoasitleri diisiik saptandi (Tablo 1).

Taniniz nedir?

Tablo 1. Hastanin plazma aminoasit sonuclari ve
referans araliklari

Aminoasit sonuglan (pmol/L) Normal degerler (umol/L)

Valin 12 60-280

izol®sin 4,1 20-100

Lizin 39 60-330

SLEiln 5.0 255 Resim 1. Hastanin tedavi 6ncesi fotografi
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Bir dnceki sayida yer alan olgunun tanisi

Tani: Lenfanjioma Sirkumskriptum

Hastaya klinik ve histopatolojik bulgularla lenfanjioma sirkumskriptum (LS) tanisi konuldu.

LS derin dermal lenfatiklerinin mikrokistik lenfatik malformasyonuyla karakterize benin bir hastaliktir. Klinikte siklikla proksimal ekstremite,
omuz, boyun, gévde yerlesimli multipl, seffaf, icinde lenf sivisi bulunan kimelesmis vezikiller seklinde gérilmektedir. LS konjenital ve
kazanilmis olarak 2 grupta incelenmektedir?. Vulvar bélge yerlesimi lenfanjiomlar icin nadir gérdlen bir yerlesim bélgesidir. Literatirde
bizim olgumuza benzer sekilde pelvik malinite tedavisi sonrasinda gelisen 14 adet vulvar lenfanjiom vakasi bildirilmistir. Bu olgularin
9 tanesinin serviks karsinomu’3, 2 tanesinin bizim olgumuzda da oldudu gibi endometrium karsinomu4> ve 3 tanesinin de vulvar
karsinom3.6 sonrasi yapilan cerrahi ve radyoterapi tedavilere bagli olarak olustugu gérdlmustdir.

Vulvar LS’de klinikte ayirici tanida genital sigil, vulvar bolgesi infeksiyonlari, vulva timarleri, herpes zoster, molluskum kontagiozum gibi
hastaliklar dusdndlmelidir’S. Genital sigiller cinsel yolla bulasabilen infeksiyonlardan olup vulva, perine, mons pubiste sapli veya sapsiz
ekzofitik gérindmld deri rengi veya kahverenkli olan papdllerle seyreder?. Genital herpes infeksiyonlari da cinsel yolla bulasir, fakat
burada adrili, dermatomal yerlesimli, kiimelesmis papdller, vezikdiller, pustdiller gérilmektedir®. Eslik eden ingtinal adenopati, dizdiri olabilir.
Molluskum kontagiozum ise gébekli milimetrik papdllerle seyreders.

Vulvar LS’lerin tedavisinde standart bir tedavi yaklasimi yoktur; lezyonlarin tipine ve yayginligina gére abrazyon, skleroterapi,
elektrokoagulasyon veya cerrahi olarak eksizyon yapilabilir. Yiizeyel lezyonlarin tedavisinde CO, lazer veya ylzeyel radyoterapi uygulanabilir.
Tedavi olarak 5 seans kriyoterapi uygulanan hastamiz bu tedaviden fayda gérmedidi icin cerrahi eksizyon agisindan Kadin Hastaliklari ve
Dogum Bolimu’ne yénlendirildi.

Bu olgu vesilesiyle genital bélgede multipl, seffaf vezikiller ile seyreden ve nadir gérdlen bir antite olan vulvar LS’yi hatirlatmak ve ayirici
tanida genital bélgede sik gérilen hastaliklar ile kolaylikla karisabilecegini vurgulamak istedik.
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