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What is Your Diagnosis?

Konjenital Sensorinéral Isitme Kaybinin Nadir Bir Nedeni

A Rare Cause of Congenital Hearing Loss
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Uc yasinda erkek hasta klinigimize &kstrik ve ates sikayeti ile basvurdu. Oykisinden hastanin cevreden
gelen seslere geg cevap verdigi 6grenildi. Prenatal ve perinatal ddnemde herhangi bir problemi olmayan has-
tanin dogumdan sonra isitmesini engelleyecek bir 6zellik de saptanmadi. Fizik muayenede; bas cevresi, boy
ve kilo persentilleri yasina gére normal sinirlarda olan (bas cevresi %50-75, boy %25-50, agirlik %50-75) has-
tada, dogustan itibaren var olan kafanin 6n kismindaki saclarda beyaz per¢ceminin bulundugu, kaslarinin
ortada birlestigi ve gévdenin én kisminda buyuk bir hipopigmente lekesinin oldugu géraldd (Resim 1,2).
Ayrica, hastada genis ve yuksek burun koku ile birlikte i¢c kantuslarin laterale yerlestigi dikkati cekti (Resim
1). irisde heterokromisi olmayan hastanin otoskopik ve oftalmoskopik muayenesi ve diger fizik muayene bul-
gulari normal olarak degerlendirildi. Ancak, hastadaki benzer bulgularin (isitme problemi, beyaz percem,
deride hipopigmente lekeler ve saclarin erken beyazlayarak dékilmesi) ailenin bazi Gyelerinde de oldugu
soygecmisten 6grenildi (Tablo 1). Total kan sayimi ve biyokimyasal tetkikleri normal olan hastanin, isitsel
beyin sapi yanitlarinin bilateral orta duzeyde azaldigi goérulda ve temporal kemik tomografisi normal olarak
degerlendirildi. Taniniz nedir?

Tablo 1. Etkilenen bireyleri goésteren ailenin
soyagaci.
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Yanitlarinizi O
semrademirel@turkderm.org.tr adresine
gonderebilirsiniz. Dogru yanit verenler arasinda Vakamiz

yapilacak kura ile belirlenecek sansh
meslektasimiza kitap armagan edilecektir.

Yazisma Adresi/Address for Correspondence: Dr. Hayrullah Alp, Sarayoni Devlet Hastanesi,
Cocuk Saglhgi ve Hastaliklar Klinigi, Konya, Ttrkiye E-mail: drhayrullahalp@hotmail.com

Turkderm-Deri Hastaliklari ve Frengi Arsivi Dergisi, Galenos Yayincilik tarafindan basilmistir. Her hakki saklidir.
Turkderm-Archives of the Turkish Dermatology and Venerology, published by Galenos Publishing. All rights reserved.

m

2



74 Taniniz Nedir? Turkderm
What is Your Diagnosis? 2009; 43: 73-4

Bir énceki sayida yer alan olgunun tanisi

Nekrobiyozis Lipoidika
Necrobiosis Lipoidica

Nekrobiyozis lipoidika genellikle bacaklarin 6n yizlerinde yerlesen, kronik seyirli plaklarla karakterize bir hastaliktir. Di-
yabetle iliskili olmasi sebebi ile nekrobiyozis lipoidika diyabetikorum (NLD) olarak adlandiriimistir. Diyabetle birliktelik
% 14-65 oraninda gérilmektedir. Klasik NLD lezyonlari pretibial bélgede etrafi deriden kabarik, ortasi sari-kahverengi
atrofik, telenjiektatik viyolaseden kirmizi-kahverengiye kadar degisen plaklar seklindedir. Travmayi takiben Ulserasyon
gelisebilir. Patogenezi bilinmemektedir. Histopatolojide epidermis normal veya atrofiktir. Tiim dermiste diffliz palizatl
ve interstisyel granilomatoz dermatit gérdllir. Literatirde sarkoidozla birliktelik gésteren nekrobiyozis lipoidika olgu-
lar1 bildirilmistir.

Hastamizin histopatolojisinde epidermiste dlizensiz desenli akantoz; papiller dermiste bant tarzinda bir bélgede dev
htcreler, histiyositler ve neovaskiilarizasyon izlenen inflamatuvar bir zon; bunun hemen altindan baslayarak subkutan
yag dokusu sinirina kadar uzanan bélgede dermal kollajende nekrobiyoz, sklerotik alanlar, gruplar halinde histiyositler,
lenfositler ve dev hticrelerden olusan yogun inflamatuvar infiltrasyon saptanmistir. Ancak belirgin granilom olusumu
gorilmemektedir. Histopatolojik olarak sarkoidoz distnilmemistir. Dermal kollajendeki degisiklikler nedeniyle nekro-
biyozis lipoidika 6n planda dusindlmustdir.

Solunum sikintisi da olan hastamiza G6gus Hastaliklari 6nerisi ile metil prednisolon 32 mg tedavisi baslanmis ve tedavi
sonrasinda bacak Ulserlerinde belirgin iyilesme gézlenmistir.
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