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Lipoid proteinozis; nadir bir vaka
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Giris: Lipoid proteinozis nadir gorllen otozomal resesif gecis goésteren kalitimsal bir hastaliktir.Bu
hastalik Gluney Afrika ve Ulkemizde daha sik gérlilmektedir. Deride, mukozada ve i¢ organlarda PAS
pozitif amorf madde birikimi olur.

Olgu: 11 yasinda kiz hasta diz ve dirseklerinde olusmus lezyonlar nedeniyle dermatoloji klinigimize
basvurdu. Hastanin dermatolojik muayenesinde diz ve dirseklerde hiperkeratotik plaklari, bukkal
mukozada beyaz papduler lezyonlari mevcuttu. Hastanin diz ve dirsek bdlgesinden punch biyopsi alindi.
Mikroskopik incelemede; yuzeyde hiperkeratoz, epidermiste hiperplazi mevcuttu. Papiller dermiste
homojen pembe renkli amorf madde birikimi dikkati ¢ekti.Yapilan histokimyasal boyamada bu materyal
PAS pozitif diastaz rezistansti. Kongo red ve kristal viyole ile bu alanlarda boyanma gortlmedi.

Sonuc: Lipoid proteinois nadir goriilen bir hastaliktir. ilk kez Urbach ve Weithe tarafindan 1929 yilinda *’
lipoidosis cutis et mucosae *' ismi ile tanimlanmistir. Patogenezinde birinci kromozomda yer alan
ekstraselliler matriks protein geninde mutasyon yer almaktadir.
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