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Scleredema Adultorum: Olgu Sunumu

Deniz Tekin, Emine Suskan, Gülsüm Atay, Asl› Kavaz
Ankara Üniversitesi, T›p Fakültesi, Çocuk Sa¤l›¤› ve Hastal›klar› AD, Ankara.

Scleredema Adultorum yada Buschke hastal›¤›; tip2 diabetes mellitus, geçirilmifl febril hastal›k yada kan diskrazileri ile iliflkili olan nadir bir konnek-
tif doku hastal›¤›d›r. Dokuz yafl›nda erkek çocuk önce boyun ve yanaklarda daha sonra kollar›n proksimal k›sm›, s›rt›n üst bölgesi ve gö¤sün ön yü-
zeyinde fark edilen sertlik nedeniyle baflvurdu. Fizik muayenesinde yüz, boyun, s›rt›n üst k›sm›, omuzlar, kollar›n proksimal k›sm›n›n ektensör yüzey-
leri diffüz olarak sert ve flifldi. Laboratuvar incelemesinde rutin idrar ve kan analizleri normaldi. Kollajen doku hastal›¤›na yönelik tüm tetkikleri ne-
gatifdi. AC grafisi ve EKG normaldi. Tan› s›rt›n üst bölgesinden al›nan cilt biyopsisi ile do¤ruland›. Hasta benign bir sürece sahip olup, hiçbir tedavi
uygulamaks›z›n spontan iyileflme bafllad›¤› gözlendi. Bu yaz›da yaklafl›k 2 y›ld›r selektif IgA eksikli¤i tan›si ile izlenen ve izleminde scleredema adul-
torum geliflen bir olgu sunulmufltur.
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‹nguinal ve Umlikal Herni Birlikteli¤i ile Giden Larsen Sendromlu Olgu

Gürkan Genç, Gonca Y›lmaz, H. Nur Peltek, Mesut Koçak, Metin Do¤an
Keçiören E¤itim ve Araflt›rma Hastanesi, Ankara.

Larsen sendromu nadir görülen, multiple eklem dislokasyonlar›, karakteristik yüz görünümü ve uzun ve ince t›rnaklar, pes cavus, multiple eklem dis-
lokasyonlar› birlikteli¤i ile tan›mlanan, otozomal dominant geçifl gösteren bir hastal›kt›r. 
OOllgguu SSuunnuummuu:: Aralar›nda akrabal›k olmayan ailenin ilk gebeli¤inden miad›nda normal spontan vaginal yol ile 4000 gr olarak do¤an, ilk kez 7 ayl›k-
ken hastanemize h›r›lt›l› solunum flikayeti ile baflvuran hastan›n fizik muayenesinde; Boy: 61 cm (<%3) ve VA: 6kg (<%3), bafl çevresi: 44 cm (%50);
bifrontal bas›kl›k, epikantus, hipertelorizm, malforme kulak yap›s›, k›sa-genifl boyun, burun kökü bas›kl›¤›, yar›k damak dudak,umbilikal ve inguinal
herni, abduksiyon k›s›tl›l›¤›,her iki diz ekleminde dislokasyon, ellerde klinodaktili, uzun ve ince parmak yap›s› ile birlikte metakarpal k›sal›¤› tespit
edildi. Akci¤erlerde ronkus duyulan ve wheezingi gözlenen hasta bronfliolit tan›s› ile tedavi alt›na al›nd›. Ekokardiyografik incelemesi normal olarak
de¤erlendirildi. Uzun kemik grafilerinde: kalça, diz ve dirsek eklemlerinde dislokasyonlar görüldü. Yap›lan kromozom analizi 46XY (normal konstitus-
yonel karyotip) (GTG-bantlama yöntemi ile) olarak de¤erlendirildi. Bu vaka sunumunda, sendromik bulgulara ek olarak, daha önce bildirilmemifl olan
inguinal ve umbilikal herni birlikteli¤i sunulmufltur.
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Tonsillektomi Sonras› Massif Hemoraji Geliflen Bir Olgu
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Tonsillektomi en s›k uygulanan pediatrik cerrahi ifllemlerden biridir. Cerrahi tekniklerindeki geliflmelere ra¤men tonsillektomi sonras› hemoraji insi-
dans› %0.1 ile %9.3 olarak bildirilmifltir. 7 yafl›nda k›z çocu¤u acil poliklini¤e a¤›z ve burundan yo¤un kanama nedeni ile baflvurdu. Kanama yaklafl›k
15-20 dakika önce bafllam›flt›. Hasta ünitemize baflvurdu¤unda solunumu oldukça yüzeyel, nabz› bradikardikti. A¤›z ve burun h›zl›ca aspire edilerek
oksijen verilmeye baflland›. Damar yolu aç›ld›, intravenöz defisit tedavisi verildi. Acil flartlarda kanama diatezi ve gastrointestinal kanama ekarte
edilemedi¤i için 10 mgr K vit ‹V ve 1 mg/kg ranitidin ‹M yap›ld›. Al›nan öyküsünde 1 hafta önce tonsillektomi yap›ld›¤› ö¤renildi. ‹zleminde gastroin-
testinal ve kanama diatezi ekarte edilen hastaya KBB dan›fl›m› yap›ld›. ‹zleminde Htc de¤erleri düflen hastaya 1 Ü eritrosit transfüzyonu yap›ld›. Bir
gün acil servisde izlenen hasta sa¤l›kl› olarak taburcu edildi.Tonsillektomi sonras› kanama özellikle küçük çocuklarda hayat› tehdit edici olabilece-
¤i için bu olguyu sunmak istedik.
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