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OZET: Uzun sire kronik osteomiyelit tanis! ile tedavi gdren bir adult Gaucher hastaligi vakasi bu ynd ile ilging bulunarak ilgli literatiir gdzden gegirilerek sunulmustur,

SUMMARY: A case of Gaucher's disease. An interesting case of adult Gaucher’s disease treated for a long period as chronic osteomyelits has been presented and related

literature has been reviewed.

GIRIS

Gaucher hastaligi nispeten sik goriilen ailevi bir depo
hastaligidir. Monosit-makrofaj sisteminin fagositik hiicreleri
icersinde progressiv glikoserebrosid toplanmasi sonucu
gelisir. Ozellikle dalak, karaciger ve kemik iligi tutulur. 3 ay-
ri klinik tipi tarif edilmistir. 1) Tip 1. Kronik nonndropatik ve-
ya adult form 2) Tip 2. Akut néropatik veya infantil form 3)
Tip 3. Subakut néropatik veya juvenil form. Her 3 tipte de
glikoserebrosidaz aktivitesi noksandir (2).

VAKA

E.T. 22 yasinda kadin 14.3.1991 tarihinde 684/91 proto-
kol no'su ile klinigimize bagvuran hasta tetkik ve tedavi
amaci ile yatinldi. 12 sene dncesine kadar bir sikayeti olma-
yan hastanin o donem sag dizinde agri, kizariklk ve hafif
sisme olmus. Bu nedenle fakiiltemiz ortopedi klinigine mi-
racaat etmis. Ortopedi klinigimizce 4 yil takip ve tedavi edil-
mis. Gesitli iliclari uzun sire kullanmig (uzun sire penisilin
tedavisi gormis). Sikayetlerinin zaman zaman tekrarlamasi
Uizerine Baltalimani kemik hastahanesine basvurmus. Ken-
disinde kemik iltihabi oldugu soylenerek ameliyat edilmis.
Ameliyattan sonra yakinmalari gegmis. 2. sene dncesine
kadar sikayeti olmayan hastada gabuk yorulma, halsizlik
ve karinini sol tarafinda agr sikayetleri baglamis. Hastaha-
nemize basvurusundan bir hafta kadar énce ani bir karin
agrisi olmus. Tekirdag devlet hastahanesine miiracaat et-
mis. Orada anemi ve splenomegali saptanarak kan trans-
fizyonu yapilmis ve klinigimize sevk edilmis.

Soy gecimisinde, bir erkek kardeginde gocukluk gagin-
da Gaucher hastaidi tanisi konuldugu saptandi. ;

Hastanin fizik muayenesinde ileri derecede solukluk
saptandi. Periferik lenfadenomegali tespit ediimedi. Sistem
muayenelerinde sadece 18 cm splenomegali ve 8 cm hepa-
tomegali saptandi.

Laboratuar incelemelerinde, sedimentasyon 45 mm/
saat, Het % 23, Hb % 6.9 gr, I6kosit 2720/mm3, trombosit
90.000/mm?3 bulundu. Lékosit formiilinde anizositoz, poiki-
lostoz, mikrostoz ve goz yasi damlasi seklinde eritrositler
gbrildi. Idrar tetkikinde bir 6zellik yoktu. Kan biokimyasin-
da patolojik olarak sadece protein elektroforezinde gamma
globulin % 24.8 bulundu.

Akciger grafisinde bir 6zellik saptanmadi. Batin ultraso-
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nografisinde, batinin sol kadranini timd ile dolduran ileri di-
zeyde seplenomegali saptandi. Portal ven genisligi norma-
lin Ust sininnda bulundu.

Hastanin ileri diizeyde splenomegalisinin olmasi ve 16-
kosit formiliinde g6z yasi damlari seklinde eritrositlerin go-
rilmesi Uizerine miyeloskleroz diglinilerek kemik iligi aspi-
rasyonu yapildi. Aspirasyonda kuru ilik saptandi. Bunun
Uzerine kemik iligi biopsisi yapildi. Kemik iligi biopsisinde
(prot. no: 4329/91), kemik lamelleri arasinda kemik iligi do-
kusu iginde bazi alanlarda oldukga genis olarak birkag odak
halinde histiositik infiltrasyon goriildi. Yapilan PAS boyasi

Resim 1: Prot. No: 4329/91. Kemik iliginde hematopoetik
doku igersine girmig genig stoplasmali Gaucher hiicreleri.
H+E 310 kez biiyiitiilmiigtiir.






