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Kutis Marmorata Telanjiektatika Konjenita
Tamnist ile Izlenen 23 Yasinda Hastada
Lumbar Sempatik Blokaj Uygulamas:

Lumbar Sympathetic Blockade in
A 23-year-old Patient with
Cutis Marmorata Telangiectatica Congenita

OZET Kutis marmorata telanjiektatike konjenita (KMTK), nadir gériilen kutanéz vaskiiler gelisim
bozuklugudur. Lumbar sempatik blokaja cevap veren 23 yasinda bir hastamizi sunmaya ¢alisacagiz.
Hastamizin kronik agrisinin yani sira, renk ile 1s1 degisikliginin eslik ettigi bir perfiizyon problemi
ve buna bagli iskemik lezyonlar: vardi; bu nedenle norolitik blokaj uygulanmasina karar verildi. 5
ml %2 prilokain L4-5 seviyesinden 22G, 120 mm igne ile uygulandi. Bir giin sonra, %10 fenol (5 ml)
ile kesin sinir blokaj1 yapildi. Tedavinin tamamlanmasindan bu yana 18 ay ge¢mesine ragmen
herhangi bir komplikasyon gériilmedi. Kalic1lezyonlar: olan KMTK hastalar i¢in bu tedavi yéntemi
bir alternatif olabilir.

Anahtar Kelimeler: Kan dolagimi; otonom sinir blokaji

ABSTRACT Cutis marmorata telengiectatica congenita (CMTC), is an uncommon cutaneous vas-
cular malformation. We report a 23-year-old girl, whose lesions improved with lumbar sympa-
thetic blockade. Our presented patient had chronic pain and ischemic lesions with perfusion
problem accompanied with pallor and temperature difference, we decided to provide a neurolytic
blockade. 5 ml 2% prilocain was given at right lumbar 4-5 level with 22G, 120 mm needles. One
day later, 10% phenol (5 ml) was administered for the definitive block. It has been 18 months since
treatment was completed without any complications. This therapy may be an alternative to CMTC
patients with persistent lesions.

Key Words: blood circulation; autonomic nerve block
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1k olarak 1922'de Von Lohuizen tarafindan tamumlanan Kutis Marmora-
ta Telanjiektatika Konjenita (KMTK), kapiller ve ven6z damarlari igeri-
sine alan, nadir goriilen bir kutanéz damarsal gelisim bozuklugudur.!
Retikiiler olusumlara siklikla flebektazi, telanjiektazi, kutanoz atrofi, etki-
lenen cilde ait olas: iilserasyonlar ve hiperkeratoz eslik eder.? Prognozun iyi
olmasi nedeniyle, tedavi nadiren tartisilmistir. Ancak, bazi lezyonlar kalic1
olabilir ve tedaviye ihtiyag duyulabilir.3* Kalic1 lezyonlar1 olan KMTK tani-
s1 almig, agrilari, iskemik alanlar1 ve damarsal lezyonlar: lumbar sempatik
blokaj ile diizelen hastamizi sunmay1 amagladik.

IOLGU SUNUMU

Yirmi ii¢ yasindaki kadin hastamiz, el ve ayaklarindaki agrili lezyonlar, 6zel-
likle de sag ayagindaki renk degisikligi ve hiperaljezi nedeniyle bagvurdu. 3
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yasindan bu yana KMTK tanisi ile izlenen hasta-
mizin hikayesinden anne ve babasinin ikinci dere-
ceden akraba olduklar ve diisitk dogum agirligi ile
dogdugu 6grenildi.

Ug yasinda, Cocuk Hastaliklar1 Boliimii'nce
degerlendirilen hastamizin, bu ddnemde abse ben-
zeri lezyonlara ilerleyen, skar gelisimi ile iyilesen
eritamat6z lezyonlar1 oldugu 6grenildi. Bu neden-
le Immiinoloji ve Dermatoloji Béliimleri tarafindan
degerlendirilen hastanin, lenfosit alt gruplari da da-
hil olmak iizere tiim immiinolojik test sonuglar
normal bulunmus. Alinan cilt biopsisinin ise
KMTK tanisi ile uyumlu oldugu goriilmiistii. Diger
laboratuar testlerinde ise: elektromiyografi (EMG)
normal; kompleman seviyeleri (CH50), antiniikle-
er antikor (ANA), Anti-DNA ve epitelial notrofil-
aktive edici peptid (ENA) negatif; antinotrofil
sitoplazmik antikor (ANCA) testi negatif; antikar-
diyolipin antikorlar1 negatif; immiinglobulinler
normal; hepatit ve HIV titreleri negatif bulunmus.
20 y1il boyunca takip edilen hastanin aralikli olarak
iilserleri gelismis ve antibiotik tedavisi verilmis.

Bir y1l 6nce, sag ayaginin {izerine basilmasin-
dan kisa siire sonra, ikinci parmakta renk degisik-
ligi ve 1s1 farki baglamus. i1k olarak parmakta distal
periferik arterin tikali oldugu goriilmiis. Intrave-
noz iliomedin ve anjiodel kullanilmis; ancak cevap
alinamayinca sag ayak ikinci parmag: ampute edil-
mis. Amputasyon sonrasinda; diger parmaklarda da
renk degisikligi baglayinca, bu belirtilerle klinigi-
mize bagvurmus.

Fizik muayenesinde, tiim ekstremitelerinde pe-
riferik nabizlar alinmiyordu; ve bazilar iilsere olan
bircok lezyonlari vardi. Ozellikle sag ayak 3. parma-
ginda belirgin renk degisikligi, hiperaljezi ve 1s1
farklihig: vardi. Her iki alt ekstremite de soluktu ve
her iki topukta renk degisikligi ile trofik iilserler go-
rilityordu. Ayrica, sag bacakta da hipopigmente ve
depigmente makiiler lezyonlar vard:. Iki y1l énce ay-
i1 tam1 (KMTK) ve benzer belirtilerle (daha lokalize
olmak tizere) bagvuran 3 yasindaki hastamizda lum-
bar sempatik blokajin faydali oldugunu gérmiistiik.’
Hastamizin kronik agrisi ve solukluk ile 1s1 farklili-
gina eslik eden belirgin perfiizyon bozuklugu vards;
bu nedenle, hastamiza norolitik lumbar sempatik
blokaj uygulanmasi karari alindi.
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Hastamizdan yazihi bilgilendirilmis onam alin-
di. Ameliyathaneye alinan hastamiz 3 derivasyon-
Iu EKG, nabiz oksimetresi ve non-invasiv kan
basinci 6l¢iimleri ile monitorize edildi. Yiiziistii po-
zisyon verilmesi, %10’luk povidon iyodiir ile yapi-
lan uygun temizlik ve steril 6rtiilmenin ardindan,
%?2’lik prilokain solusyonu ile floroskopi esliginde
lokal anestezi uygulandi. Lokal anestezi altinda ve
floroskopi esliginde, L4-5 seviyesinden 22G,
120mm igne ile blokaj uygulandi. ignenin yerlesi-
mi 2 ml radyoopak madde enjeksiyonu ile dogru-
landiktan sonra 5 ml %2’lik prilokain solusyonu ile
test doz uygulandi. Islemin baginda ve sonunda lez-
yonlar iizerinde yapilan 1s1 6l¢iimlerinde 3-4 dere-
celik (30.4 °C’den 34.4 °C’ye) 1s1 artis1 oldugu
gozlendi. Spinal igne ¢ikarildi ve girisim bolgesi
steril olarak kapatildi. Sonraki giin, %10’luk fenol
(5 ml) ile herhangi bir komplikasyon olmaksizin
kesin blok uygulandi.

Hastamiz, bir y1l boyunca, ayda bir kontrolle-
re ¢agirildi. Tedavinin tamamlanmasindan bu ya-
na 18 ay gecti ve bir komplikasyon goriilmedi.

I TARTISMA

Kutis marmorata telanjiektatika konjenita, ilk ola-
rak Hollandali bir ¢ocuk doktoru olan, Von Lohu-
izen tarafindan tamimlanmig, nadir goriilen ve
ozellikle kapiller ve ventz boyutlardaki damarlar
igerisine alan, belirgin kutanoz vaskiiler gelisim bo-
zuklugudur. Bu durumu tanimlamak tizere, konje-
nital flebektazi (derin venlerdeki genisleme), neviis
vaskiilaris retikiilaris ve konjenital livedo retikiila-
ris de dahil olmak tizere bir¢ok bagka isim kulla-
nilmigtir.® Ancak, KMTK tercih edilen tanimlama
olmustur.

Esas olarak kadin cinsiyeti etkileyen bu bozuk-
luk,*” dogum sirasinda veya bundan kisa siire son-
Ciltte,
marmorataya (saglikli cocuklarda soguga maruz

ra ortaya c¢ikabilir. fizyolojik kutis
kalmaya bagl goriilen retikiiler yap1 ile kendisini
gosteren fizyolojik fenomen’) benzer, ancak bun-
dan farkli olarak 1s1 artis1 ile kaybolmayan kalic1 re-
tikiler
Lezyonlarin dagilimi, cilt iizerinde herhangi bir

vaskiiler yap1 ile karakterizedir.*’

yerde lokalize veya jeneralize olabilir.3® En sik ra-
por edilen, govdeyi ve ekstremiteleri, 6zellikle alt
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ekstremiteleri etkileyen lokalize dagilimdir. Jene-
ralize tutulum olarak tanimlanmasina ragmen, bu
tip tutulum téim viicut yiizeyinde gelismez, keskin
bir demarkasyon hatti ile tek tarafli ortaya ¢ikar.?
Hastamizin lezyonlar: her iki iist ve alt ekstremi-
telerinde; cogunlukla da sag alt ekstremitesinde yer
aliyordu; ancak 3 yasinda ilk kez bagvurdugunda
lezyonlarinin viicudunda daha yaygin oldugu 6g-
renildi. Yaginin artmasi ile beraber lezyonlarin iyi-
lestigi ancak govdesinde daha ¢ok olmak tizere skar
dokular1 biraktigy; gecirdigi travma sonrasinda ise
sag ayaginda iskemik lezyonlarin gelistigi goriil-
dii.

Retikiiler yapiya genis venler (flebektazi), te-
lanjiektazi, kutanoz atrofi, olas: cilt tilserleri ve hi-
perkeratoz siklikla eglik eder.>¢ Kendisini, tutulan
ekstremitenin hipoplazisi seklinde gosteren, cilt ve
subkiitan dokularin atrofisi de rapor edilmistir; an-
cak sik goriilmez.® Hastamizin lezyonlar: belirgin
venler, telanjiektaziler, cilt atrofisi ve iskemik lez-
yonlardan olusuyor ve bunlara agr eslik ediyordu.
Cildi atrofikti ve sag alt ekstremitesi digerine gore
daha ince ve kisaydi, sag ayag1 da hipoplazikti.

Bugiine kadar ¢ok sayida, ekstremite asimetri-
si (etkilenen ekstremitenin hipoplazisi veya hiperp-
lazisi), iskelet anomalileri (6rn. kafatasi asimetrisi),
damarsal anomaliler, okiiler anomaliler (6rn. glo-
kom), norolojik anomaliler (makrosefali-
KMTK'nin tanisal bulgusu), kutanéz ve sistemik
anomaliler (hipotiroidizm, kardiyak ve renal bo-
zukluklar) gibi eslik eden bulgular rapor edilmis-
tir.3 Ancak, eslik eden bulgularin varlig: ile kutanoz
lezyonlarin genisligi arasindaki iliski hentiz kesin
degildir. Deviliers ve ark.,” cilt lezyonlar: ile eslik
eden bulgularin sayisi ve ciddiyeti arasinda herhan-
gi bir iliski olmadiginmi gostermislerdir. En sik eslik
eden bulgu, etkilenen ekstremitenin atrofisi veya
hipertrofisi olmak tizere ekstremite asimetrisidir.
Eslik eden vaskiiler anomaliler ise siklikla rapor
edilmistir; bunlar KMTC alanindan uzakta veya ay-
m yerde olabilirler.® Hastamizda, eslik eden her-
hangi bir norolojik, okiiler, iskelet veya sistemik

anomali yoktu.

Kutis marmorata telanjiektatika konjenita’nin
etyolojisi heniiz kesin degildir; cogu olguda spora-
dik ortaya ¢ikmistir. Ancak, baz aileler i¢in gene-
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tik bir temel olabilecegi diistiniilmiistiir; diisiik pe-
netrans olmasina ragmen bir ailede otozomal do-
minant gecis rapor edilmistir. Bir ailede 2 kardes
tanimlanmig ve bir digerinde ise otozomal domi-
nant bir sendrom olan Adams-Oliver sendromuna
eslik eden bir anomali olarak gozlenmistir.>* Bir te-
oride; KMTK’nin erken mezodermik evrede mezo-
dermik damarlarin gelisimindeki bir bozukluga, bir
digerinde ise; periferik noral disfonksiyona ve bir
bagkasinda ise etkilenen cildin vaskiiler innervas-
yon bozukluguna bagli olabilecegi diisiintilmiis-
tiir.>® Ortak bir teratojen ajan gibi bir eksternal bir
etken de 6ne siirtilmiistiir.” Hastamiz i¢in herhan-
gi bir etyolojik etken bulunamadi; anne ve babasi-
nin 2. dereceden akraba olmalar1 disinda belirgin
bir hikayesi yoktu.

Von Lohuizen'’in orijinal olgu sunumunda ta-
nimlandig gibi, yasla beraber lezyonlarin belirgin-
ligindeki azalma, bugiine kadar bircok kez rapor
edilmistir.®*” KMTK siklikla iyi huyludur, bu ne-
denle tedavisi iizerinde fazla durulmamistir. flerle-
me, 2 yil igerisinde hizli bir iyilesme ile
karakterizedir.! insidans: bilinmemesine ragmen,
nadir de olsa bazen bozukluk yasla beraber iyiles-
mez ve dogumdaki sekilleriyle kalic1 hale gelebi-
lirler.? Kalic1 lezyonlar lazer ile tedavi edilmeye
calisilmis, ancak cevabin degisken oldugu goriil-
migtiir.*¢1° Hastamiz, 3 yaginda ilk kez bagvurdu-
gunda lezyonlarinin tiim viicudunda yaygin oldugu
ancak yagla beraber azaldigi, travmaya kadar skar
ile iyilegen lezyonlar1 oldugu ve tedavi gerektirme-
dikleri de 6grenildi. Travma sonrasinda gelisen, do-
eslik
lezyonlarin tedavisinde ilk olarak iliomedin ve an-

lasim  bozuklugunun ettigi  iskemik
jiodel kullanilmis; fakat cevap alinamadiginin goz-
lenmesi iizerine hasta Anestezi ve Reanimasyon
Anabilim Dalrna danigilmis. Etkilenen ayaginda
dolagim bozuklugu oldugu; kalic1 bir agr1, 11 (kan-
titatif olarak 6l¢tilmedi) ve renk farkliliginin buna
eslik ettigi telanjiektatik ve iskemik lezyonlarin es-
lik ettigi goriildii. Bu agr1 kronikti ve vazodilatr
tedaviye cevap vermemesi nedeniyle néropatik ko-
kenli olabilecegi diistiniildii. Buna ek olarak, dola-
sitm  bozukluguna neden olan bir arter
okliizyonunun da oldugu 6grenildi. Hem agrida

azalma saglamak, hem de kollateral dolagimi sagla-
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mak iizere sempatik sinir blokaj1 6nerildi. %10’ luk
fenol soliisyonu ile nérolitik sinir blokaj1 uygulan-
di. 18 aylik bir siire ge¢mesine ragmen herhangi bir
komplikasyon ile kargilagilmada.
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terli cevap alinamamigtir. Bunun nedeni olarak, de-
rin lezyonlar gosterilmigtir.* Biri 3 yaginda, digeri
23 yasinda iki hastamizin da lumbar sempatik blo-
kaja iyi cevap vermeleri nedeniyle, kalic1 lezyon-
lar1 olan KMTK hastalar i¢in bu tedavi yontemini

Kalic1 lezyonlar1 olan KMTK hastalar1 bugiine
kadar lazer ile tedavi edilmeye ¢alisilmis, ancak ye-
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