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Gogsiinde sekil bozuklugu ve bayilma yakin-
malar ile getirilen 8 vyasindaki kiz hastanm, 1
yasinda yilriimeye ve konugmaya basladigl,
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gogstindeki sekil bozuklugunun dogdugundan beri
varoldugu bildirildi. U¢ yasindan beri atessiz
dénemde generalize konviilziyonlarmm oldugu,
annc-baba akrabaligmin olmadigi, babasmin
viicudunda lekeler oldugu 6grenildi. Fizik in-
celemesinde agirhign 21 kg (10 persentil), boyu 114
cm (3 persentil) idi. En biyiigli gogsiinde olmak
dzere tim viicudunda kahverengi Ickelerin ve
sirtinda 15x15 ¢cm boyutunda killi neviisiin oldugu,
toraks deformitesi (Sekil 1) ve skolyozunun oldugu
goriildi. Tam kan sayimi, bobrek ve karaciger
fonkstyon testlert, idrar tetkiki, elektroensefalo-
grami, batin ultrasonografi ve kan aminoasitleri
normal olan hastanin magnetik resonans ile beyin
gorlintiilenmesinde: bilateral bazal ganglionlarda
ve ponsta en bliyligh | cm capinda hiperintens
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Sekil 3.
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nodiiller gortildii (Sekil 2). G6gls rontgenogramin-
da ise agikligy sola bakan skolyozu vardi (Sekil 3).
Konviilziyon Oykiistiyle birlikte g6giis deformitesi,
skolyozu, viicudunda lekeleri ve serebral nodiilleri
bulunan hastada taniniz nedir?
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