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lk ola rak 1922’de Von Lo hu i zen ta ra fın dan ta nım la nan Ku tis Mar mo ra -
ta Te lan ji ek ta ti ka Kon je ni ta (KMTK), ka pil ler ve ve nöz da mar la rı içe ri -
si ne alan, na dir gö rü len bir ku ta nöz da mar sal ge li şim bo zuk lu ğu dur.1

Re ti kü ler olu şum la ra sık lık la fle bek ta zi, te lan ji ek ta zi, ku ta nöz at ro fi, et ki -
le nen cil de ait ola sı ül se ras yon lar ve hi per ke ra toz eş lik eder.2 Prog no zun iyi
ol ma sı ne de niy le, te da vi na di ren tar tı şıl mış tır. An cak, ba zı lez yon lar ka lı cı
ola bi lir ve te da vi ye ih ti yaç du yu la bi lir.3,4 Ka lı cı lez yon la rı olan KMTK ta nı -
sı al mış, ağ rı la rı, is ke mik alan la rı ve da mar sal lez yon la rı lum bar sem pa tik
blo kaj ile dü ze len has ta mı zı sun ma yı amaç la dık.

OL GU SU NU MU
Yir mi üç ya şın da ki ka dın has ta mız, el ve ayak la rın da ki ağ rı lı lez yon lar, özel-
lik le de sağ aya ğın da ki renk de ği şik li ği ve hi pe ral je zi ne de niy le baş vur du. 3
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Kutis Marmorata Telanjiektatika Konjenita
Tanısı ile İzlenen 23 Yaşında Hastada
Lumbar Sempatik Blokaj Uygulaması

ÖZET Kutis marmorata telanjiektatike konjenita (KMTK), nadir görülen kutanöz vasküler gelişim
bozukluğudur. Lumbar sempatik blokaja cevap veren 23 yaşında bir hastamızı sunmaya çalışacağız.
Hastamızın kronik ağrısının yanı sıra, renk ile ısı değişikliğinin eşlik ettiği bir perfüzyon problemi
ve buna bağlı iskemik lezyonları vardı; bu nedenle nörolitik blokaj uygulanmasına karar verildi. 5
ml %2 prilokain L4-5 seviyesinden 22G, 120 mm iğne ile uygulandı. Bir gün sonra, %10 fenol (5 ml)
ile kesin sinir blokajı yapıldı. Tedavinin tamamlanmasından bu yana 18 ay geçmesine rağmen
herhangi bir komplikasyon görülmedi. Kalıcı lezyonları olan KMTK hastaları için bu tedavi yöntemi
bir alternatif olabilir.
Anahtar Kelimeler: Kan dolaşımı; otonom sinir blokajı
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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ya şın dan bu ya na KMTK ta nı sı ile iz le nen has ta -
mı zın hi ka ye sin den an ne ve ba ba sı nın ikin ci de re -
ce den ak ra ba ol duk la rı ve dü şük do ğum ağır lı ğı ile
doğ du ğu öğ re nil di.

Üç ya şın da, Ço cuk Has ta lık la rı Bö lü mü’n ce
de ğer len di ri len has ta mı zın, bu dö nem de ab se ben-
ze ri lez yon la ra iler le yen, skar ge li şi mi ile iyi le şen
eri ta ma töz lez yon la rı ol du ğu öğ re nil di. Bu ne den -
le İmmü no lo ji ve Der ma to lo ji Bö lüm le ri ta ra fın dan
de ğer len di ri len has ta nın, len fo sit alt grup la rı da da -
hil ol mak üze re tüm im mü no lo jik test so nuç la rı
nor mal bu lun muş. Alı nan cilt bi op si si nin ise
KMTK ta nı sı ile uyum lu ol du ğu gö rül müş tü. Di ğer
la bo ra tu ar test le rin de ise: elek tro mi yog ra fi (EMG)
nor mal; komp le man se vi ye le ri (CH50), an ti nük le -
er an ti kor (ANA), An ti-DNA ve epi te li al nöt ro fil-
ak ti ve edi ci pep tid (ENA) ne ga tif; an ti nöt ro fil
si top laz mik an ti kor (AN CA) tes ti ne ga tif; an ti kar -
di yo li pin an ti kor la rı ne ga tif; im müng lo bu lin ler
nor mal; he pa tit ve HIV tit re le ri ne ga tif bu lun muş.
20 yıl bo yun ca ta kip edi len has ta nın ara lık lı ola rak
ül ser le ri ge liş miş ve an ti bi o tik te da vi si ve ril miş.

Bir yıl ön ce, sağ aya ğı nın üze ri ne ba sıl ma sın -
dan kı sa sü re son ra, ikin ci par mak ta renk de ği şik -
li ği ve ısı far kı baş la mış. İlk ola rak par mak ta dis tal
pe ri fe rik ar te rin tı ka lı ol du ğu gö rül müş. İntra ve -
nöz ili o me din ve an ji o del kul la nıl mış; an cak ce vap
alı na ma yın ca sağ ayak ikin ci par ma ğı am pu te edil-
miş. Am pu tas yon son ra sın da; di ğer par mak lar da da
renk de ği şik li ği baş la yın ca, bu be lir ti ler le kli ni ği -
mi ze baş vur muş.

Fi zik mu a ye ne sin de, tüm eks tre mi te le rin de pe-
ri fe rik na bız lar alı nı yor du; ve ba zı la rı ül se re olan
bir çok lez yon la rı var dı. Özel lik le sağ ayak 3. par ma-
ğın da be lir gin renk de ği şik li ği, hi pe ral je zi ve ısı
fark lı lı ğı var dı. Her iki alt eks tre mi te de so luk tu ve
her iki to puk ta renk de ği şik li ği ile tro fik ül ser ler gö-
rü lü yor du. Ay rı ca, sağ ba cak ta da hi po pig men te ve
de pig men te ma kü ler lez yon lar var dı. İki yıl ön ce ay -
nı ta nı (KMTK) ve ben zer be lir ti ler le (da ha lo ka li ze
ol mak üze re) baş vu ran 3 ya şın da ki has ta mız da lum-
bar sem pa tik blo ka jın fay da lı ol du ğu nu gör müş tük.5
Has ta mı zın kro nik ağ rı sı ve so luk luk ile ısı fark lı lı -
ğı na eş lik eden be lir gin per füz yon bo zuk lu ğu var dı;
bu ne den le, has ta mı za nö ro li tik lum bar sem pa tik
blo kaj uy gu lan ma sı ka ra rı alın dı.

Has ta mız dan ya zı lı bil gi len di ril miş onam alın -
dı. Ame li yat ha ne ye alı nan has ta mız 3 de ri vas yon -
lu EKG, na bız ok si met re si ve non-in va siv kan
ba sın cı öl çüm le ri ile mo ni to ri ze edil di. Yü züs tü po-
zis yon ve ril me si, %10’luk po vi don iyo dür ile ya pı -
lan uy gun te miz lik ve ste ril ör tül me nin ar dın dan,
%2’lik pri lo ka in so lus yo nu ile flo ros ko pi eş li ğin de
lo kal anes te zi uy gu lan dı. Lo kal anes te zi al tın da ve
flo ros ko pi eş li ğin de, L4-5 se vi ye sin den 22G,
120mm iğ ne ile blo kaj uy gu lan dı. İğ nenin yer le şi -
mi 2 ml rad yo o pak mad de en jek si yo nu ile doğ ru -
lan dık tan son ra 5 ml %2’lik pri lo ka in so lus yo nu ile
test doz uy gu lan dı. İş lemin ba şın da ve so nun da lez-
yon lar üze rin de ya pı lan ısı öl çüm le rin de 3-4 de re -
ce lik (30.4 oC’ den 34.4 oC’ ye) ısı ar tı şı ol du ğu
göz len di. Spi nal iğ ne çı ka rıl dı ve gi ri şim böl ge si
ste ril ola rak ka pa tıl dı. Son ra ki gün, %10’luk fe nol
(5 ml) ile her han gi bir komp li kas yon ol mak sı zın
ke sin blok uy gu lan dı.

Has ta mız, bir yıl bo yun ca, ay da bir kon trol le -
re ça ğı rıl dı. Te da vi nin ta mam lan ma sın dan bu ya -
na 18 ay geç ti ve bir komp li kas yon gö rül me di.

TAR TIŞ MA
Ku tis mar mo ra ta te lan ji ek ta ti ka kon je ni ta, ilk ola-
rak Hol lan da lı bir ço cuk dok to ru olan, Von Lo hu -
i zen ta ra fın dan ta nım lan mış, na dir gö rü len ve
özel lik le ka pil ler ve ve nöz bo yut lar da ki da mar la rı
içe ri si ne alan, be lir gin ku ta nöz vas kü ler ge li şim bo-
zuk lu ğu dur. Bu du ru mu ta nım la mak üze re, kon je -
ni tal fle bek ta zi (de rin ven ler de ki ge niş le me), ne vüs
vas kü la ris re ti kü la ris ve kon je ni tal li ve do re ti kü la -
ris de da hil ol mak üze re bir çok baş ka isim kul la -
nıl mış tır.6 An cak, KMTK ter cih edi len ta nım la ma
ol muş tur.

Esas ola rak ka dın cin si ye ti et ki le yen bu bo zuk-
luk,3,7 do ğum sı ra sın da ve ya bun dan kı sa sü re son -
ra or ta ya çı ka bi lir. Cilt te, fiz yo lo jik ku tis
mar mo ra ta ya (sağ lık lı ço cuk lar da so ğu ğa ma ruz
kal ma ya bağ lı gö rü len re ti kü ler ya pı ile ken di si ni
gös te ren fiz yo lo jik fe no men7) ben zer, an cak bun-
dan fark lı ola rak ısı ar tı şı ile kay bol ma yan ka lı cı re-
ti kü ler vas kü ler ya pı ile ka rak te ri ze dir.4,7
Lez yon la rın da ğı lı mı, cilt üze rin de her han gi bir
yer de lo ka li ze ve ya je ne ra li ze ola bi lir.3,6 En sık ra -
por edi len, göv de yi ve eks tre mi te le ri, özel lik le alt
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eks tre mi te le ri et ki le yen lo ka li ze da ğı lım dır. Je ne -
ra li ze tu tu lum ola rak ta nım lan ma sı na rağ men, bu
tip tu tu lum tüm vü cut yü ze yin de ge liş mez, kes kin
bir de mar kas yon hat tı ile tek ta raf lı or ta ya çı kar.3
Has ta mı zın lez yon la rı her iki üst ve alt eks tre mi -
te le rin de; ço ğun luk la da sağ alt eks tre mi te sin de yer
alı yor du; an cak 3 ya şın da ilk kez baş vur du ğun da
lez yon la rı nın vü cu dun da da ha yay gın ol du ğu öğ-
re nil di. Ya şı nın art ma sı ile be ra ber lez yon la rın iyi-
leş ti ği an cak göv de sin de da ha çok ol mak üze re skar
do ku la rı bı rak tı ğı; ge çir di ği trav ma son ra sın da ise
sağ aya ğın da is ke mik lez yon la rın ge liş ti ği gö rül -
dü.

Re ti kü ler ya pı ya ge niş ven ler (fle bek ta zi), te-
lan ji ek ta zi, ku ta nöz at ro fi, ola sı cilt ül ser le ri ve hi-
per ke ra toz sık lık la eş lik eder.3,6 Ken di si ni, tu tu lan
eks tre mi te nin hi pop la zi si şek lin de gös te ren, cilt ve
sub kü tan do ku la rın at ro fi si de ra por edil miş tir; an -
cak sık gö rül mez.3 Has ta mı zın lez yon la rı be lir gin
ven ler, te lan ji ek ta zi ler, cilt at ro fi si ve is ke mik lez-
yon lar dan olu şu yor ve bun la ra ağ rı eş lik edi yor du.
Cil di at ro fik ti ve sağ alt eks tre mi te si di ğe ri ne gö re
da ha in ce ve kı say dı, sağ aya ğı da hi pop la zik ti.

Bu gü ne ka dar çok sa yı da, eks tre mi te asi met ri -
si (et ki le nen eks tre mi te nin hi pop la zi si ve ya hi perp-
la zi si), is ke let ano ma li le ri (örn. ka fa ta sı asi met ri si),
da mar sal ano ma li ler, okü ler ano ma li ler (örn. glo-
kom), nö ro lo jik ano ma li ler (mak ro se fa li-
KMTK’nın ta nı sal bul gu su), ku ta nöz ve sis te mik
ano ma li ler (hi po ti ro i dizm, kar di yak ve re nal bo-
zuk luk lar) gi bi eş lik eden bul gu lar ra por edil miş -
tir.3An cak, eş lik eden bul gu la rın var lı ğı ile ku ta nöz
lez yon la rın ge niş li ği ara sın da ki iliş ki he nüz ke sin
de ğil dir. De vi li ers ve ark.,2 cilt lez yon la rı ile eş lik
eden bul gu la rın sa yı sı ve cid di ye ti ara sın da her han -
gi bir iliş ki ol ma dı ğı nı gös ter miş ler dir. En sık eş lik
eden bul gu, et ki le nen eks tre mi te nin at ro fi si ve ya
hi per tro fi si ol mak üze re eks tre mi te asi met ri si dir.
Eş lik eden vas kü ler ano ma li ler ise sık lık la ra por
edil miş tir; bun lar KMTC ala nın dan uzak ta ve ya ay -
nı yer de ola bi lir ler.3 Has ta mız da, eş lik eden her-
han gi bir nö ro lo jik, okü ler, is ke let ve ya sis te mik
ano ma li yok tu.

Ku tis mar mo ra ta te lan ji ek ta ti ka kon je ni ta’ nın
et yo lo ji si he nüz ke sin de ğil dir; ço ğu ol gu da spo ra -
dik or ta ya çık mış tır. An cak, ba zı ai le ler için ge ne -

tik bir te mel ola bi le ce ği dü şü nül müş tür; dü şük pe-
net rans ol ma sı na rağ men bir ai le de oto zo mal do-
mi nant ge çiş ra por edil miş tir. Bir ai le de 2 kar deş
ta nım lan mış ve bir di ğe rin de ise oto zo mal do mi -
nant bir sen drom olan Adams-Oli ver sen dro mu na
eş lik eden bir ano ma li ola rak göz len miş tir.3,4 Bir te -
o ri de; KMTK’nın er ken me zo der mik ev re de me zo -
der mik da mar la rın ge li şi min de ki bir bo zuk lu ğa, bir
di ğe rin de ise; pe ri fe rik nö ral dis fonk si yo na ve bir
baş ka sın da ise et ki le nen cil din vas kü ler in ner vas -
yon bo zuk lu ğu na bağ lı ola bi le ce ği dü şü nül müş -
tür.5,8 Or tak bir te ra to jen ajan gi bi bir eks ter nal bir
et ken de öne sü rül müş tür.9 Has ta mız için her han -
gi bir et yo lo jik et ken bu lu na ma dı; an ne ve ba ba sı -
nın 2. de re ce den ak ra ba ol ma la rı dı şın da be lir gin
bir hi ka ye si yok tu.

Von Lo hu i zen ’in ori ji nal ol gu su nu mun da ta-
nım lan dı ğı gi bi, yaş la be ra ber lez yon la rın be lir gin -
li ğin de ki azal ma, bu gü ne ka dar bir çok kez ra por
edil miş tir.3,7 KMTK sık lık la iyi huy lu dur, bu ne-
den le te da vi si üze rin de faz la du rul ma mış tır. İler le -
me, 2 yıl içe ri sin de hız lı bir iyi leş me ile
ka rak te ri ze dir.1 İnsi dan sı bi lin me me si ne rağ men,
na dir de ol sa ba zen bo zuk luk yaş la be ra ber iyi leş -
mez ve do ğum da ki şekil le riy le ka lı cı ha le ge le bi -
lir ler.2 Ka lı cı lez yon lar la zer ile te da vi edil me ye
ça lı şıl mış, an cak ce va bın de ğiş ken ol du ğu gö rül -
müş tür.4,6,10 Has ta mız, 3 ya şın da ilk kez baş vur du -
ğun da lez yon la rı nın tüm vü cu dun da yay gın ol du ğu
an cak yaş la be ra ber azal dı ğı, trav ma ya ka dar skar
ile iyi le şen lez yon la rı ol du ğu ve te da vi ge rek tir me -
dik le ri de öğ re nil di. Trav ma son ra sın da ge li şen, do-
la şım bo zuk lu ğu nun eş lik et ti ği is ke mik
lez yon la rın te da vi sin de ilk ola rak ili o me din ve an-
ji o del kul la nıl mış; fa kat ce vap alı na ma dı ğı nın göz-
len me si üze ri ne has ta Anes te zi ve Re a ni mas yon
Ana bi lim Da lı’ na da nı şıl mış. Et ki le nen aya ğın da
do la şım bo zuk lu ğu ol du ğu; ka lı cı bir ağ rı, ısı (kan-
ti ta tif ola rak öl çül me di) ve renk fark lı lı ğı nın bu na
eş lik et ti ği te lan ji ek ta tik ve is ke mik lez yon la rın eş -
lik et ti ği gö rül dü. Bu ağ rı kro nik ti ve va zo di la tör
te da vi ye ce vap ver me me si ne de niy le nö ro pa tik kö-
ken li ola bi le ce ği dü şü nül dü. Bu na ek ola rak, do la -
şım bo zuk lu ğu na ne den olan bir ar ter
ok lüz yo nu nun da ol du ğu öğ re nil di. Hem ağ rı da
azal ma sağ la mak, hem de kol la te ral do la şı mı sağ la -



mak üze re sem pa tik si nir blo ka jı öne ril di. %10’luk
fe nol so lüs yo nu ile nö ro li tik si nir blo ka jı uy gu lan -
dı. 18 ay lık bir sü re geç me si ne rağ men her han gi bir
komp li kas yon ile kar şı la şıl ma dı.

Ka lı cı lez yon la rı olan KMTK has ta la rı bu gü ne
ka dar la zer ile te da vi edil me ye ça lı şıl mış, an cak ye-

ter li ce vap alı na ma mış tır. Bu nun ne de ni ola rak, de -
rin lez yon lar gös te ril miş tir.4 Bi ri 3 ya şın da, di ğe ri
23 ya şın da iki has ta mı zın da lum bar sem pa tik blo-
ka ja iyi ce vap ver me le ri ne de niy le, ka lı cı lez yon -
la rı olan KMTK has ta la rı için bu te da vi yön te mi ni
di ğer le ri ne al ter na tif ola rak öne re bi li riz.
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