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Eiz derr ksanromalan e belrt veren homozigot mlevt hiperkolesteroleminm en
Dokuy wilbk klimk
plemnde diver ve ilach plizema todal kolesterol ve L1 dimeylen disurilemeyen,
rtin kardivolopk kontrolde efor lestnin poainf olmas nedent fe vapilan - selehul

kodkulan . komphkasvonu  etken Foroner  ateroskleroadur,

koroner anjiografide saf ve sol ana koroner acterlerde darbk resp eclifen ve Xorone
bypass operasyonu yapilan alevt hiperkolesterolemil 14 yagindaki ki olpu sunuldu.
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diszevlen genellikle gok yiksckur (2600 mg/dl). Dus
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hasralarin - plaema kolesterol
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AHMm e oneml ve korkulan komphkasyonu, stkhikla

Lo gist e 36 Miyis 20071 tarininde Nevsehin' de 1 usal Pediamk Kaediyoie) ve Kardiyak Cermin Rongrestndy posier bildin elazb sunulda

DEU TIP FAKULTES| DERGISI TEMMUZ 2002

OLGU SUNUMU 1



Erkan keroner ateresklerozu nedeniyle bypass yapilan hamozigot ailevi hiparkolesterclemill olgu

L yasindan dnce baghyvan erken ve genellikle thine on
vildi klinik bulpu veren kotoner aterosklerozdur {1.2).
AH diyet,
antluperhmdemik alaglar, plasmaferesis, lipid aferezis,

Literatiiede  homozipot redmvisingde

eal by-pass ve portakaval sant g vontemler
denenmg; ancak  hastabmn Bk sevel rernde

beliegin etkisi almadig gorilmisair (3-3).

OLGU

1 vasindaki kiz olyu, ilk kez bes vasinda tken ki vl
once kalgasmda baglavan ve giderek vicudun cesith
verletine vaytlan sanms noduler ve ditz sislikler nedens
the klimgmmize getinlmiso, Hastamn fak muayenesinde
nodiiler ve dis den ksantemalin saptanmis, laboraoar
tethiklennde ol koledierol 772 mg,-"d]. L. 571
mg/dl, bpid elekiroforesinde  Brlipoprateln “u85.4
bulunmus ve hasta Tip 1a Atlevi Hiperkolesterolemi
tasusiyla diver ve tac redavisi baglanarak klink wleme
alinmigte Soveecmisinde annenmn trafik kazasmdan
aldupii; babanin sag ve siglkh oldugu ve aralarinda
akrabialik olmacsing ki agabeyvin sag ve saglikli dedenin
amezalaredan biriun benver yakomalan eldupu ve 16
17 yaglarinda dldigo 6grenildr. Baba ve ik agabeyin

plazmn hipid dizeylen normaldn

ik szlemin sckizined yinda yakimmas clmavan
histamin fizik muayenesinde aprhk 54 kg (50-73 Pl
boy 157 em (25-50 p), mabiz 62/dk, kin basing
L30AT0 mmBHg, femaral nalazlic /-, diz, dirsek, el
ve avakin duha belipin olmak Geere vicudun cesith
yerlerinde vavpin  noduler sishk mesnda wendon ve
iz dern ksantomalars {Sekil 1-3), dinlemekle sol
erken diastolk Gfardm

N B O meycutiu.

Labortuvar  tetklennde  hemoplobin 135 ge/dl,
lematokne “ed2, total kolesterol 494 mg/dl, 1.IL-
kaolesteral 45 mg/dl, HI-Kolesteral 3% me/dl ve
triplisenid 51 myrd/dl idi Ekokardivografide 17 aort
ERAG s

tles vapdan wilbk runm

verersieliin o saptandyn Tstiraha aocinaldn
Hiperkolesrerolermist nedem

R

FAPE AT s

el kontrolonde  belirgin 871

COHRITIES]

wrerre vaptan selcknf karoner
anfiografileninde sol ama koroncr arcerede 050 darlik
faekal 4, hahtt
veterstzlifin saprands, Dhadhk sol ana koroner arterde

orfise cok yakin oldugu e koroner bypass karar

aort koky enpelsivonlanmnda AT
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alindy, ancak atlenin amelvau kabul ctimemes neden
tle vakin klink izlem, obbi tedavt ve acil durumds
kullamlmak uzere sublingual 1zosorbit dintrrate tedavas
Bnerldl, Onerdlere rapmen kontesle gelmeyen, tanwdan
dokuz ay sonea gunlik akuvitdlerle ortava cikan gogus
agrilirt ve baydma yvakinmalart baglwvan hastva itk
anpodan 18 ay sonrakt bagvorusunda yapalan ikine
selekuf  koroner anpografilerinde sol ang koraner
arterde ki %050 darhign ek olamk, sag koroner arter
orthiste de %a70-80 darlk saprand: (Sekal 33 Acten
koroner  bypass  amelivan vapildt.  Bipass  sonrasi
vakinmalan kavbolan, eforu EKG bulpulan normal

olan hasta hiperkolesicrolemisi icin nbbi tedavi ile
i C

slermde olup, bpid afereaisi vapumas: planlands

Sokil L Elde soduler sishk tirzinda rendon ksantomalan

Ll

Sekil 2. Avikia noduler sislik fammda endon ksamtomalin
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Sekil 5, Selekdf sag karoner anjioprafi

DEU TIP FAKULTES| DERGIS| TEMMUZ 2002

TARTISMA

Cocuklards nadie tammlanian koroner ateraskleras,
vitksck plazma LIJL-kalesternl dizevlenyle yakindan
diskilidie.  En dnemll  nedeni e AHder (1)
Heterozipor AHN coskinlerde stk gorilen nodiler
tendon ksantomalar, ksantolesma ve arkus kormes
homesigor AH' ¢ocuklarda aldukea nadir goralie
Homaozigot  AH'L hasmlarda 1se genellikle alu g
kadar ertaya ¢kin die dert ksanmtomalan opiktir.
Kotoner aterosklernz, hetervmpot AHl olpularda
genellikle 4 veva 5 on wilda klintk bulgu verirken,
homazigot AH'L olgularda ik on vilda olusmaya
baslmakea; thines on wilds klink butlgu wermckeedr,
Homorigor AT hastalann cogu 30 vasindan inee
mivokard  enfarknsg nedem de almekeedic (1,2,
Olgumuz ise dk ke# 66 vasimda then baglayan diz
ksantomalar nedemi de 5 vaginda vapilan  tetkikler
sonued A tanst konulmasy, ikincd on wilda seleknf
kotoner anpogeafl dle de dofmlanan klmik olasak
crken  koroner aterckleroz  bulgusu  vermes: e

homapot AH icin upiktr,

Heterozigor AH, divet (L agama e baglamp 11
ajama ile devam edilie) ve anthiperdipidemik ajanlarn
(salra asidh baglayelar, sammler) bulikie kullanimgla
baganl sekilde tedavi edilebilmekte tken homazigol
AH' de ise diver ve daclinn hastabinn klink sevn
dreninde  bLeligin ethisr yoktor  Bu o hasmlacds
plasmaferex, lipd afereais, ileal bypass ve portakaval
sant bl tedaviler Onentmektedie (3-8), Karaciger
transplantasvonu 1se bickac olguda bagarih olmusstur
(2o Bacbagalle  ve  arkadaglamnin  calsmasinda
homozipor AH'N (ki hassada lipid aferezisin ctkil
oldugun len surilmasmre (6] Tirkive'de Yoksel we
arkadagiant homoiigor AHL ki olpuds uyguladsklan
plazmn degisimi voaterminde. basacth olamadiklari
bildirmuglerdie (7). Olgomuzun dokuz pilbk klinik
wletminde, diver (ILagama) ve anahiperlipidemik laclar
(kolestramin, lovostaun, provostaun) kullamldy, ancak
hastamin - kolesterod  diizevlerinde  belirpin  iyilesme
gézlenmed, Bu nedesle Tirkwve'de gok az merkesde
uvgulinmakea  olan Hpid aferezisin bu  hastamizda
uygulanmast Cocuk Gastroenterolon ve Metaboliznia

baltmiinee planland
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A hastalann

disfenksiyonu, hipérkolesteroleminin koroner arterler

Humesigo: zortk  kapak
vanimda sort kapaiin da etaledifing gostermekredir,
Kawagucht ve arkadaglanmnin ¢abgmasimnda AH'e erken
kékinlG  etkilediin ve  bu

"hs]mrknlestemlemik vabvillopan"mn tzellikle homo

ateroskleroesin aort
gigot formeda hastaifin 6n bulgusu olduju bidi-
ritmgnr (% Olgumueda, ekokardiyegrafide sapranan
ve kalp kateterizasvonu e de dogrulanan aort kapak
vetersizligi hastalifinm bir bulgusudur,

Klimpimizde fzlenmekte olan bes homozpor ATl
olgw aln avda bie lipid profl vanmda FEG, rele-
kardivoprafl, chokardiopratik degedendirmeler. vilda
bir rutin eforlu ERKG e takip edilmekeedir. Runn
cforlu BEG s klinik vakinmasi vokken poziif bulunan
algumuozun vapilan ik selekof koroner anjiografisinde
sol ana koroner arterde %500 ve klinik yakinmalan
ortava  ghupnda  yapilan dkinel  selekuf  karoner
anpografisinde sol koroner dadfa ek olamk sag
BoTE0  darlik edildi,

Koroner arter darhklannin gok proksimalde olmast ve

koroner  arterde  de respit
anpio esnasimda bale 5T degssikliklesinn olmast nedent
le koroner bypass Karan alindi ve vapildi Olgumuz
heerattivde  gocukluk vas  prubunda koroner
ateroskleroz nedeni ile cerraln koroner bypass vapilan

cok az sayuda olgudan biridie,

Koroner ateroskleroth darbklar cerraht bypass;
perkiitan rranskateter koroner anjioplasn (PTCA) ve
Fveva stent uypulamast fle tedavi edilebitmektedir (10),
MelCauley ve arkadaslar akur antero-lareral mivokard
cafarktusa pecren AHE 16 yasindaki i eckek
hastada =0l anterior desendan koroner arter oka.
mkliging PTCA ve stent uvpulamasi ile duzeltmislerdic
(11), Windhagen-Mahnert ve arkadaslim 1se gogils
agrist e gelen ve sag koroner arter proksimalinde %50
darhk cililen

15 wapinclaki e laz hastada balen

tespt homoeipet  atlevt hiperko-
lesterolemih
dilazasvonu ve stent uvpulamimst e komplikasven
almadignm ve by uypgulamamin gocuklarda basanh
alduguny gostermuglesdie (12} Bonner ve arkadaglan
e cosit nedenlerle ana koroner arterlert nkal olan

gocuklarda cerraln koroner bypassn emnivetl ve erkin
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oldugunu orta surelt ilemde bildiemuslerdir (13),

Sonue olarak, klink seyrinde divet ve tlaclann
AH,

kotoner ateroskleroza ve muiyokard enlaktisunden

ethisiz  oldugu  homozigor erken  dinenude
olime neden olabilmektedir. Bu hasmalann zleminde
buvokimyasal tetkikler kadar, EKG, relekardivepeafi;
chokardivoprafi ve cfordu ERG yvapilmiast yaraclicie.
Eforln EKG poziif olpularda e selektf koroner
anjiografl fle  koroner arterlerin  degerlendinlmest
gereklidir, Aterosklerotik darhiklar win korener bypass,
PTCA ve spem

uypulanabilic

alrernantlermden o tedavi clarak
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