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Nadir Bir Olgu: idiopatik Pléroparankimal Fibroelastozis
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idiopatik Pléroparankimal Fibroelastozis, 2013 American Thoracic Surgery/European Respiratory Society
siniflamasinda idiopatik intersitisyel pnémoni grubunda siniflandirilan 6ézellikle Ust loblarda plevral ve
parankimal fibrozisin izlendigi nadir gérilen bir hastaliktir. Olgumuz 30 yasinda erkek hasta; bir yildir
stiren eforla nefes darligi, halsizlik, kilo kaybi sikayetleri ile g6gUs hastaliklarn klinigine basvurmus.
Hastanin 6zgecmisi ve soygecmisi bir 6zellik arz etmemekle birlikte 12 yildir mermer kesimi ile ilgili
meslekle ugrasmakta idi .Fizik muayenesinde bilateral solunum sesleri azalmisti. Toraks BT'sinde
bilateral plevral kalinlasma ve duzensizlikler ile solda yer yer sinirlandiriimis effizyon, solda daha
belirgin olmak Uzere her iki Ust lobda hacim kaybi, parankim harabiyeti ve konsolidasyonlar izlendi.
Akciger perflizyon sintigrafisinde sag Ust zonun total perflizyona katkisi %11 ve sol Ust zonun katkisi
%0.29 olarak hesaplandi. Tanisal amach VATS ile plevra biyopsisi ve Ust lob parankiminden kama
biyopsisi yapildi. Makroskopik olarak gdénderilen akciger parankiminin normal yapisinin bozuldugu ve
konsolide gérinimde oldugu izlendi. Mikroskopik incelemede subplevral alandan parankime ilerleyen
verhoff elastika boyasi ile pozitif boyanan elastik lif depolanmasi izlendi. Olgu pléroparankimal
fibroelastozis olarak raporlanmistir. Literatiirde glnimuize kadar ulasabildigimiz 19 vaka yayinlanmis
olup, nadir gérilmesi nedeniyle klinik, radyolojik ve histopatolojik bulgulari ile literatlire katkida
bulunmayi amacladik.
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