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ilson hastahidn (hepatolentiktler dejene-

s ’ \ ; rasyon); genellikle 2. ve 3. dekatta goéru-
len dncelikle karaciger ve beyinde baki-

nn asin depolenmoast ile giden, otozomal resesif ge-
¢isli, bakir metabolizmasinin 1/30000 siklikla goéra-
len kahtsal bir hastahgudir. % 42 hepatik, % 34 néro-
lojik, % 10 psikiatrik, % 1 renal, % 12 hematolojik ve
endokrinolojik bulgularla ortaya ¢ikar. Adelosan-
larda karaciger hastaligl, geng adultlarda daha
¢ok ndropsikiatrik hastalik seklinde goérilmesine
ragmen degisik varyasyonlarn mevcuttur. %5 den
oz vakada karaciger tutulumu fulminom hepatit
tarzindadir ve bu formun mortalitesi olduk¢a yuk-
sektir. Ince barsakton artrs absorbsiyonu, karaci-
gerden azalmis ekskresyonu sonucu bakir dokular-
da birikir. % 88 vakada idrarla ahblon bakir duzeyi
artrmishr. Serum bakin normal veya dusuktur. Serd-
loplazmin serum duzeyi tipik olorak dustktur. An-
cak normal ya da yuksek de olabilir. En énemli ta-
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n1 karaciger biyopsisinde 1 gr kuru agulik basina
bakir mikton ile konur. Tedavi kesinlikle sureklidir.
Ancak beyin ve karaciger hason gelismeden énce
efektif sekilde tedavi edilen hastalarda prognoz iyi-
dir. Primer tedavisi selasyondur. Oral penicillamine
ilk segenek tedavidir. Kullarilan penicillamine kar-
s1 intolerans goérulebilir. Tedaviye bir sure ara veri-
lip tekrar semptomlar geriledikten sonra prednizo-
lon ile birlikte distk dozda baslanip dozun giderek
arthrilmasi, steroid tedavisinin de azalhlorak kesil-
mesi desensitizasyon saglomaktadir.

OLGU

27 yasinda, Kahramonmaras dogumlu, bekar ba-
yan hasta. Hastonemize halsizlik, nefes darhidn, ka-
nn agnsl, kannda siskinlik nedeniyle Niscn/2003 te
basvurdu. 15 yasindan beri bu yakinmalar olan
hastanin 2 yildir yakinmalan artrris. Bu sikayetler
i¢in hi¢ doktora basvurmamus. Poliklinigimizde ya-



pian fizik muayenede splenomegali, tetkiklerinde
de pansitopeniye rastlonmast Uzerine hasta inter-
ne edildi. Oz gecmisinde buytime gelisme geriligi
nedeniyle birka¢ kez hekime basvurmast disinda
ozellik yok. Soy ge¢misinde annesi karaciger sirozu
nedeniyle 40 yasinda élmus. Etyolojisi bilinmiyor.
Fizik muayenesinde skleralar subikterik, inguinal
bolgeye kadar inen splenomegali mevcut. Ascites
yok, hepatomegali yok. Tum kalp odaklonnda 2/6
siddetinde sistolik Ufurim mevcut. Diger sistem
muayeneleri dogal olarak bulundu. Yatsindon 3
gun once poliklinikte yapilan tetkiklerinde; Hb
11,9 g/dl, Htc %35,5 16kosit 1360/mm?®, trombosit 18.
000 /mm?®, total bilirubin 1,42 mg/dl, ALT 33 U/L,
AST 18 U/L iken yatisinin ilk gunu yapilan tetkikle-
rinde Hb; 11,7 g/dl, Hic %35, 3, 16kosit 1500/mm?,
trombosit 15. 000 /mm?, total bilirubin 13 mg/dl, di-
rekt bilirubin 7 mg/dl, indirekt bilirubin 6 mg/dl,
ALT 45 U/L, AST 18 U/L, LDH 190 U/L, alkalen fosfa-
taz 125 IU/ L, GGT 32 IU/L, total protein 6,3 g/dl, al-
bumin 4 g/dl, globulin 2,3 g/dl. Protein elektrofore-
zi dogal, PT 18,9 sn., INR 1,5, aPTT 37 sn., trigliserid
180 mg/dl, total kolesterol 120 mg/dl, serum demi-
ri 77 ug/dl, TDBK 163 ug/dl, ferritin 1470 ug/L, batin
USG de karaciger konturlan dizensiz, doku i¢i eko
dagiimi homojen, parankim ekosu grade I artmis,
portal ven ¢apl 22 mm, dalak longitudinal ¢apl
yaklasik 20 cm olup masif splenomegali mevcut,
doku i¢i eko dagihimu dogal, splenik ven ¢apr 21
mm olup normalden genis bulundu. Batin ici ser-
best siv1 tespit edilmedi. Hastanin yatisimin ikinci
gunu yapilon tetkiklerinde total bilirubin 38 mg/d],
direkt bilirubin 32 mg/dl, indirekt bilirubin 6 mg/dl,
ALT 51 IU/L, AST 18 IU/L, LDH 221 IU/L, alkalen fos-
fataz ve GGT normal dederlerde, PT 36 sn., INR 4,
2, Hb 9,3 g/dl, Hic %25, 16kosit 1300/mm?®, trombosit
22. 000 /mm?® olarak bulundu. Hastann genel du-
rumu bozuldy, ates 38,5 0 C ye ulash, suur durumu
konfu hale geldi. Takip eden gunlerde total biliru-
bin 50 mg/dl, direkt bilirubin 46 mg/dl, indirekt bi-
lirubin 4 mg/dl, ALT 130 IU/L, AST 90 IU/L, LDH 582.
U/L, alkalen fosfataz ve GGT normal simirlarda, PT
40n., INR 4, 5, Hb 7 g/dl, Htc %22, 16kosit 1100/mm?,
tfrombosit 20000 /mm?® olarak saptandi. BUN ve kre-
atinin degetleri degismedi. Hasta bu bulgularla
fulminon hepdatit olarak degerlendirilitken, viral
markerler (HBsAg, anti-HBc, anti HAV Ig M, anti-
HCV) negatif, Gruber-Widal, Wright negatif sapta-
nirken otoantikorlar (ANA, ASMA, LKM, AMA) ne-
gatif bulundu. Gdz muayenesinde her iki gdzde
Keiser-fleischer halkas: tespit edildi. 24 saatlik id-
rarda bakir duzeyi 160 ug (normal 3-35 ug/24 saat),
serum seruloplazmin duzeyi 21 mg/dl (normal 20-

Resim 1. D-penicillamine tedavisi sirasmda ortaya ¢ikan
erithema multiforme major; yuz ve gézlerdeki lezyonlar

Resim 2. D-penicillamine tedavisi sirasinda ortaya ¢ikan
erithema multiforme major; el lezyonlan
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63 mg/dD) bulundu. Geng bir hastada hemoliz ile
birlikte fulminan hepatitin gelismis olmasi berabe-
rinde Keiser-fleischer halkasinin gérilmesi, 24 saat-
lik idrarda artrms bakir ctilim bize Wilson hastahidn
fulminan formu tanisini koydurdu. Hastonin genel
durumu, PT ve trombosit degerleri uygun olmadidn
i¢in karaciger biyopsisi yapllamadi. Sivi elekirolit
dengesinin saglenmasi, hemodinami tokibi, des-
tek siv1 tedavisi, uygun antibiyoterapi, taze don-
mus plazma, tam kan tronsflzyonu, I v. vitK, 3
Hg/kg/dk’ dan dopamin destedi, laktulozlu lavmon
tedavisine vyatisiiin tUg¢uncu gununde 1500
mg/gun D-penicillamine ve ¢inko-C 150 mg/gun
eklendi. D-penicillamine tedavisi altinda idrarda
atlon bakir duzeyi 780 pg/24 saate kadar ulagst.
Hastonin genel durumu ve laboratuar degetleri te-
davinin 5. gununden itibaren dizelmeye baslad.
PT 20 sn’ ye indi. Htc %30, trombosit 40. 000/mm? 1&-
kosit 1300/mm*e ulast. T. bilirubin 50 mg/dl, d. bi-
lirubin 49 mg/dl de kaldi. Genel durumu duzeldi,
atesi dustt. Tedavinin 15. guntinde hemodincamisi
tomamen duzelmis, 18kosit 1400/mm?®, Hic %33,
trombosit 20. 000/mm?, t. bilirubin 45 mg/dl, d. bili-
rubin 37 mg/dl dizeyine ulasmisti. Bu dénemde
¢ekilen kranial MR'da bilateral globus pallidus,
anterior putamen, ve kaudat nukleus baslannda
T1 ve T2 agulkh kesitlerde hiperintens simetrik sin-
yal degisiklikleri hepatolentikiler dejenerasyon
i¢in tipik bulundu. Yapilan Ust gastrointestinal en-
doskopide 6zofagus ve mide mukozasl ileri derece-
de hiperemik, antrum erozyone olarak bulundu,
varise rastlanmadi. Tedavinin 23. gun de hastanin
tekrar atesi yukseldi, genel durumu bozuldu, fizik
muayenesinde gévde, yuz ve kollannda eritema-
t6z ve yaygmn makulopaptler doékuntuler, agiz
i¢inde yaygin Ulsetler, avug i¢i ve ayak tabaninda
diffuz eritem ve hemorajik konjonktivit tespit edildi.
Bu bulgularla hasta 6n planda D-penicillamine’ e
bagh olabilecedi dustnulen erihema multiforme
major (Stevens-Johnson sendromu) olarak kalbul
edildi (Resim 1 ve 2). D-penicillamine kesilerek 80
mg/gun metil prednizolon tedaviye eklendi. Cin-
ko-C almaya devam etti. Konjonktivit ve cilt do-
kuntuleri icin gerekli konsultasyonlar yapilarak uy-
gun tedavileri yapildi. Bu dénemde 16kopeni de-
rinlesti (900/mm?®), Hb, Hic ve trombosit degerleri
degismedi. PT 19 sn, t. bilirubin 28, 5 mg/dl, d. bili-
rubin 22, 9 mg/dl, ALT 16 IU/L, AST 28 IU/L, alkalen
fosfataz 170 IU/L idi. Lékopeninin derinlesmesi de
D-penicillamine’ e baglondi. D-penicillamine kesil-
dikten sonra ldkosit de@erlerinin giderek artmas:
disinda diger laboratuar parametrelerde degisiklik
olmadi. Steroid tedavisi alinda yeni dékuntuler
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¢ikmazken tum vucutta yaygmn deskuamasyon
gelisti. 10 gun suresince 80 mg/gun dozundda stero-
id verildikten sonra klinik duzelmeye paralel ola-
rak doz giderek azaltildi. 25. gunun sonunda doé-
kuntuler tamamen kayboldu, lékosit dederleri
yukseldi (2300/mm?), diger parametreler degisme-
di. Goz bulgularmda duzelme olmayan hastarn
tekrar yapillan konsultasyonunda; sagda yaygin,
solda smirh korneal epitel defekti tespit edilerek
sag korneaya kontak lens uygulondi ve komea
poliklinigince takibe alindi. Tedaviye D-peniclla-
min dustk dozda (300 mg/gun) 25 gun aradan
sonra tekrar eklendi. Metilprednizolon 20 mg/gun
(0,5 mg/kg/gun) dozunda 7 gun sureyle D-penicil-
lamine ile birlikte kullamildi ve kesildi. Hastanin ge-
nel durumu duzeldi, t. bilirubin 17,76 mg/dl, d. bili-
rubin 14.03 mg/dl, ALT 36 IU/L, AST 28 IU/L, PT 19,
9 sn, aPTT 33 sn, 16kosit 3900/mm?®, Htc %32, trom-
bosit 34.000/mm® olarak saptandi. Hasta 900
mg/gun D-penicillamine, 90 mg/gun ¢inko-C ve
vit-B6 tedavisiyle hepatoloji poliklinigine baglena-
rak taburcu edildi.

WILSON HASTALIGI
(HEPATOLENTIKULER
DEJENERASYON)

Bakir metabolizmasimin, otozomal resesif kahtsal
bir hastaligidir. 1/30. 000 siklikla ortaya gikar. Bakir
transportunda gérevli bir ATPase olan ATP7B pro-
teini kodlayan Wilson geni, 13. kromozom uzerin-
de bulunan iki allel gen tarafindan kodlenmakta-
dir (1). Hastalkton sorumlu olan Wilson geninde
yaklasik 100 mutasyon bildirilmistir. Bazi mutas-
yonlar ciddi hastalik bazilaon ise daha hafif hasta-
Iikla birliktelik gésteriyor olabilir. Ancak bu konu
henuz tartismaya agiktir (2). Bu genlerdeki tek ve-
ya iki farkll mutasyon sonucunda ATP7B aktivitesi
azalir ve sonug olarak bakinn bilier atilimi bozulur
ve hepatosit iginde birikir. Bakir diyetle alinmasi
gereken esansiyel bir metaldir. Ince barsaktcn ab-
sorbe edilir ve karacigerden ihtivaca gére bir kismi
sistemik sirktlasyona girerken kalon kismi scafra
yoluyla fegese atilir. Sirkulasyona giren bakir sert-
loplazmin ile tagimirken, total serum bakirnnin % 10
u (10 pg/dl) nonseruloplazmin bakirdir (3) (Jekil 1).
Fizyolojik bakir transport fonksiyonunun kaylhbr saf-
ra ile bakir atlmasinda azalmaya, karacigerde
bakir depolanmasina ve bakinn seruloplazmine
baglanmasinda azalmaya yol agar. Tedavisiz va-
kalarda biriken bakir, mitokondri gibi organellerin
ve nukleik asit membranlannda oksidatif hasara
neden olur, protein sentezi degisir ve sonugta he-
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Sekil 1. Bakir metabolizmasi

patoselltler hasar olusur. Birikim karaciger ile bir-
likte beyin, boébrek, géz ve diger organlarda ben-
zer mekaonizmayla toksik etkiye yol agar. flk olarak
karacigerde birikim ortaya ¢ikar. Erken dénemde
karacigere uptake artrmshr. Ancak depolar dol-
dukga uptake azalir. Bakir bu evrede baska doku-
larda birikir. Klinik bulgular genellikle 3 - 26 yas
arasinda ortaya ¢ikar. Wilson bir ¢gocukluk hastali-
g1 olmasina ragmen altinct dekatta bile asempto-
matik hastalar olabilir. Bir sistemik metabolik has-
talk oldugundan, baslangi¢ bulgulan karaciger
ile ilgili olmayabilir. Bununla beraber ¢ogu hasta-
da cgesitli derecelerde karaciger hastah@n vardir.
Kronik karaciger hastalhidn bulguloan nérolojik bul-
gulara kiyasla daha erken yasta baslar. Karaciger
bulgulannn en sik ortaya ¢ikhd yaslar 8-18 yas
arasidir (4).

Karaciger hasan orta derecede steatoz ve inflo-
masyondan siroz ve karaciger yetmezligine kadar
degisir. Cogu hastada karaciger sirozu tarzinda
iken, bazlannda kronik aktif hepatit, az bir kismin-
da otoimmun hepatitten ayirt edilemeyen overlap
bulgulan olabilir. %5inde fulminan karaciger ye-
tersizligi gelisir. Bunlomnn 2/3'4 kadindir. Fulminan
karaciger yetersizlidi ilk bulgu olabilir. Wilson has-
tahdinda klinik formlar hepatik, néropsikiatrik ve-
ya mikst tipte olabilirken bunlar fulminan, subful-
minan ve kronik seyirli olarak gelebilirler. Nérolojik
ve psikiatrik defektler tipik olarak karaciger bulgu-
lam sonrasinda otuzlu yaslarda gértltirse de bazen
¢ocuklukta da goérilebilir. Konusma bozuklugu ba-
zen ilk gérulen bulgudur. Davranis degisiklikler,

koordinasyon gerektiren aktiviteleri becerememe,
tremor, dizartri, spastisite, migren, depresyon hatta
psikoz gérulebilir. Bakir tim beyinde birikebilmek-
le beraber bazal ganglionlar &zellikle etkilenen
boélgelerdir. Aynca serebellar birikim de sbz konu-
sudur (5). Kayser-Fleiescher halkasi patognomonik
bulgudur. Bakirin korneanin decement membra-
ninda birikimi ile olusan bir géz bulgusudur. Godzle
gorulebilmekle beraber iyi bir oftalmolojik muaye-
ne gereklidir. Noéropsikiatrik bulgulon olan Wil-
sonlularda hemen hemen degismez bulgudur
ama hepatik prezantasyonlularda %50 orcninda
gérulur. Primer bilier siroz ve primer sklerozan ko-
lamjit gibi kronik kolestazh olgularda da nadiren
gérultr. Coombs negatif hemolitik cmemi ortaya
¢ikabilir ve bu hepatik bakinn hizla salinimi ve erit-
rositlere toksik etki géstermesi ile ilgilidir. Hemolize
bagh safra pigmenti tasglan da yaygin bir bulgu-
dur. Birgok hastada osteoartrit, osteomalazi, poli-
artrit, kondrokalsinozis gibi kemik ve eklem anor-
mallikleri gérilebilir. Proksimal veya distal renal
tubuler asidoz gelisen hastalarda aminoasiduri ve-
ya dusuk serum urik asit duzeyleri gérulebilir. Wil-
son hastahginda kardiyak, endokrin ve cilt anor-
mallikleri de ortaya ¢ikabilir. Hemakromatozise zit
olarak hepatoselluler kanser pek ortaya ¢ikmaz
3.

Laboratuar bulgulann da transaminazlar 10 kat
gec¢mez, hemoliz hemen hemen ¢ogu vakada var-
dir. Wilson'a bagh akut hepatik yetmezlikte hemen
her zaman nispeten dusuk alkalen fosfataz deger-
leri vardir. Alkalen fosfataz/bilirubin orari 2'den
kugukttr. Masif karaciger hasanna ragmen nispe-
ten dusuk transaminazlar olabilir. Bilirubin deger-
leri ¢cok yUksektir. Coombs negatif hemolitik onemi
ve hipouriseminin vorh@ hastah@in diger kanitlon-
ni1 olugturur. Serum bakin genellikle normal veya
dusukttr. Hastahigin gavenilir bir belirleyicisi dedil-
dir. Fulminan Wilson ve hemolitik anemide artmig
olabilir. Serum seruloplazmin duzeyi %95 olguda
dusuktuar; akut faz reaktani, aktif karaciger hasa-
nnda, gebelikte ve hormon replasmcaninda nor-
mal bulunabilir. idrardaki bakr otlimi artrstr,
100 mg/24 saat ‘ten fazladur. Artrmus idrar bakir crti-
him diger etyolojilere badh akut karaciger yetmez-
liginde ve selasyon ajonlan alanlarda da olabilir.
Hepatik bakir icerigi 250 mg/g kuru aguhdl asmast
en iyi biyokimyasal kanittir. Uzun suren kolestatik
sanliklarda karaciger bakir icerigi bu duzeye ka-
dar artabilir. Karaciger biyopsisi nonspesifiktir,
Makro veya mikro vezikuler yaglanma ik bulgu-
dur. Degisen derecelerde fibrozis ve inflomasyon
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bulunabilir. 2. dekatta siklikla tan sirasimda siroz
bulunur. Sadece nérolojik tutulumu olan, siroz bul-
gulan goértulmeyen hastalarda bile karaciger histo-
lojisi normal dedildir. Rhodanin boyasi ile bakir bi-
rikiminin gdsterilmesi patognomonik olmakla be-
raber az sayida hastada mevcuttur (4).

Seruloplazmin ferroksidaz aktivitesi olon bir bakir
proteinidir. Demir metabolizmasinda énemli bir rol
oynar. Genetik bir bozukluk olan aseruloplazmine-
mi hemokromatosis'teki gibi dokularda demir biri-
kimine yol agabilir. Wilson'lu hastalann ¢ogunda
hiposertloplazminemi vardir ve bazilannda asin
demir birikimi olabilir. Nadir olarak da Wilson ve
hemokromatosis birliktelidi bildirilmistir (6). Gérin-
tileme yéntemleri tam igin spesifik bulgular ver-
memekle birlikte beyinin MR ve CT incelemesinde
anormallikler géralmesine ragmen bu bulgular kli-
nikle korelasyon gostermemektedir. Karacigerin
MR ve CT incelemelerinin henuz taruda yeri yok-
tur. Ancak bu konuda ¢gahismalar hala strmektedir
(©)

Etkin ve yasam boyu tedavisi yapimayan Wilson
hastahd kagmilmaz sekilde fataldir (7). Tedaviye
erken baglanirsa semptomlar kontrol altina alina-
bilir. Etkin tedavi, negatif bakir dengesinin kurul-
masina yoni daha fazla bakir depoloanmasinin én-
lenmesi ve depolanmig bakirnn mobilize olup asin
athminin saglenmasina baghdir (3) (tablo 1) D-pe-
nicillomine, Trientine, BAL (British Anti Lewisite) se-
lasyon yapict gjanlardir, idrarla bakir atilimim art-
firrlar. Cinko tuzlan barsoktan bokir emilimini
azaltirlar. Semptomatik vaokalarda D-penicillomine
ve Cinko tuzlan énerilitken asemptomatik bireyler-
de yada hastahdn tedavi ile stabilize olamlarda di-
suk doz selatér ajon veya Cinko tuzlan énetilmek-
tedir (7). Gebelikte de Cinko tuzlan ayri dozda, se-
lasyon yapict ajonlar doz azaltilarak devam edilir
(8). D-penicillamine 25-30 mg/kg/gin bdélunmus
dozlarda yemeklerden bir saat énce verilir. Idame
dozu 15 mg/kg/gun’ dur. Dusuk dozlarla baslanip

Tablo 1. Wilson hastahdn tedavisi

tom doza 1-2 haftada ¢ikilir. flaca cevap yavas ve
aylar sonra goérulur. Hastalann %10 kadannda te-
davinin ilk 1-2 ayinda nérolojik semptomlarda ké-
tllesme goérullr. Tetra thiomolybdate, D-penicilla-
mine ile tedavi sirasinda nérolojik bulgulan daha
da koétulesen %10-507ik hasta grubunda denenebi-
lir. Trientine gunde u¢ kez 250-500 mg dozunda ve-
rilir. i{dame dozu giinde Ug kez 150 mg dir. Duslik
dozlarda baglanmp 1-2 haftada tam doza gikilr.
Cinko tuzlan gunde u¢ kez 50 mg dozunda verilir.
Hem D-penicillomine hem de Trientine ile hastanin
remisyona girmesi 6 ayi bulur (9). D-penicillami-
nenin toksik etkileri sikga gdérulur. Dékuntu, ates,
lenfadenopati, nétropeni veya trombositopeni ge-
nellikle tedavinin ilk iki haftasimda gelisit. Boyle
durumlarda D-penicillamine kesilip semptomlar
duzelince prednizolon ile birlikte diguk dozda bag-
larnip birkag haftada yavas yavas arttinlarak tam
doza gikilir. Prednizolon ise daha sonra tedricen
azalhlarak kesilir (10). Ge¢ yan etkiler proteintri,
nefrotik sendrom, SLE, Goodpasture sendromu ve
pemfigustur. Bu yan etkiler genellikle D-penicilla-
minenin gegici olarak kesilmesi ile duzelir. Penicil-
laminenin direkt yan etkilerine érmek vitamin B 6
eksikligi iken, immunolojik olanlar immunkomplex
nefriti, SLE, 16kopeni, trombositopeni, pemfigus, op-
tik nérit, myastenia gravis, Goodpasture sendromu-
dur. Tedavi semptomlornn kaybolmas! ile bazen
steroidler de eklenerek yeniden baglatilir. Tedaviye
birkac aydan fazla ara verilmemelidir. flacin kesil-
mesi hemolizi ve karaciger yetmezligini presipite
edebilir. Eger D-penicillamine toksisitesi, ilaci kes-
mekle duzelmiyorsa Trientine denenebilir (11).

Erithema multiforme major iki veya daha fazla mu-
kozal yuzeyin (siklikla oral ve konjonktival yluzey-
lep) tutuldugu; sulfonamidler, NSAT ilaclar, D-peni-
cillamine, fenitoin gibi ilaglann sebep oldugu cid-
di bir toksisitedir (12). Nadir de olsa visseral lezyon-
lar bazi komplikasyonlara (pnémoni, myokardit,
nefrit) neden olabilir. Trakeobronsial ve konjonkti-

Tedavi Doz

Yorum

D-Penicillamine 25-30 mg/kg bélunmus dozda,

15 mg/kg idame tedavi

Trientine 20 mg/kg bélunmuis dozda,
15 mg/kg idame tedavi
Ginko tuzlan 150 mg/giin, 3 bélunmus dozda

Dustik doz ile baglanp 1-2 hf iginde tam doza ¢ikilir, yan etki icin
takip gerekir, gebelik ve cerrahi mudahale igin doz azalhlmalh
Dustik doz ile baglanp 1-2 hf iginde tam doza ¢ikilir; baglangicta

hipersensitivite nadir, uzun dénem kulloruminda dénusumla sideroblastik

cnemi gérulebilir; gebelik ve cerrahi mudahale igin doz azalhlmah

Asemptopmatik hastalarda baslongic veya idame tedavisi;
baslangig selasyon tedavisine ek olarak
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val mukozalardaki lezyonlar skar ile iyilesir. Ciltte
asim soyulma ile seyreden erithema multiforme
majorun yanik Unitesinde tedavisi daha uygun-
dur. Bulloz cilt lezyonlarn olusmadan énce buna
yol agabilecek ilaglar kesilmelidir. Steroid kullam-
mnin etkinligine dair guglu karutlar olmasa da sik-
Iikla kullanilmaoktadir. Agur vakalarda steroid kul-
lanilacaksa tedaviye erken baslonmal (bulldz lez-
yonlar olusmadan énce), orta veya yuksek dozlar-
da (prednisone 100-250 mg) kullonilmal ve dro-
matik yart alinmiyorsa gunler iginde kesilmelidir.
1998 yilinda Viard ve crk. yaphd bir calismada 4
gun sureyle 0, 75g/kg/gun IVIG kullorumiyla sid-
detli vakalarda drameatik yanitlar elde edilmigtir
(13). Erithema multiforme major tedavisinde topi-
kal tedavinin yararh olmacdidn bilinmektedir. D-pe-
nicillamine tekrar baslanmasi i¢in hastalarda de-
sensitizasyon onerilir. Desensitizasyon igin; semp-
tomlar dizelince D-penicillamine, prednizolon ile
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