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Figure 1. Plot of the difference between, A) infrared and rectal temperature readings against their mean; B) infrared and axillary
temperature readings against their mean; C) infrared and tympanic temperature readings against their mean; D) infrared and
oral temperature readings against their mean

Table 3. Difference between the temporal and rectal temperature values at different body temperature levels.

Right temporal Left temporal Mean temporal

temperature & Rectal temperature & Rectal temperature & Rectal

temperature temperature temperature

Temperature level (°C) n Difference n Difference n Difference
36-37 114 -0.1 100 -0.1 109 -0.1
37-38 150 -0.1 172 0.0 158 00
Above 38 16 0.1 16 02 16 0.2
Total 280 -0.1 288 -0.1 283 -0.1
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The difference between the temporal and rectal
temperatures at the different body temperature levels
are shown in Table 3. If the rectal temperature of
=38°C has been taken as a reference value for fever;
the sensitivity, specificity, positive and negative pre-
dictive values for average temporal temperature were
found as 48.5,99.5, 88.9, and 96.3%, respectively.

DISCUSSION

Body temperature is one of the most commonly
used parameters in healthcare. For this measurement
, reliable equipment must be used ®. The most accu-
rate method that shows the body temperature is the
measurement made via temperature sensors placed in
the central venous or arterial (ideally in the pulmo-
nary arteries) catheters ©. The body temperature
measured by this method is called as “the central
(core) temperature”. This method is highly invasive
and can be used only in critically ill patients and
during interventional procedures. The highest body
temperature is measured at rectum and it is approxi-
mately 0.2°C higher than blood temperature measu-
red from the pulmonary artery. Currently, among the
methods used in practice, the rectal temperature mea-
surement is the one that gives the closest temperature
value to the central temperature 'V, In the present
study, it was determined that the results of body tem-
perature measurement by NCIT were similar with the
rectal temperature measurement results in 0-2 year-
old group. Temporal temperature measurement results
were positively correlated at moderate level with the
rectal temperature in this group. In our study, when
we considered 38°C as rectal temperature cut-off for
fever, the NCIT measurements showed low sensiti-
vity. This method underestimated the body tempera-
ture if higher body temperature was present and
yielded relatively lower results in the settings of hig-
her rectal temperature (=38°C). The nearest measure-
ment to rectal temperature was obtained by NCIT,
but, we think that this method is not reliable and not
ideal for detecting febrile patients. In a study by
Allagaert et al. "» who compared the infrared skin
temperature measurement with rectal measurement
in order to reflect core temperature, it was reported

that temperature measurements by NCITs had been
underperformed when compared with rectal measu-
rement. Likewise, underperformance of our infrared
skin scan results to detect fever also confirms previ-
ous studies 3.

There are very few studies about the effectiveness
and reliability of NCITs. In a study by Fortuna et al.
19 who compared the NCIT with electronic rectal
thermometers, a strong correlation with rectal tempe-
ratures was reported (r=0.952, p<0.001). This study
recruited 434 children from emergency room or inpa-
tient settings and recorded three consecutive tempe-
rature readings with each thermometer. It had been
reported that NCIT detected fever (rectal temperature
of 238°C) with the sensitivity and specificity of 97%.

In a study by Uslu et al. ' conducted on 663
infants in a neonatal intensive care unit (NICU), the
body temperature measurement results by the NCIT
from the forehead was found 0.5°C higher than tradi-
tional mercury glass thermometer measurements
from the axillary region. However, in other study,
Kemp et al. "” concluded that there was a good cor-
relation between these two measurement methods in
newborns. In other study, Can et al. ® reported that
NCITs gave higher temperature results than mercury
and digital thermometer results in newborn babies
staying in NICU. Similarly, in our study NCITs gave
higher temperature results than digital thermometer
results at axillary region in the newborn group.
Therefore, we suggest that these thermometers are
not effective and not reliable in assessing body tem-
perature under 1 year old babies, especially in infants
staying in NICU.

In a study by Ng et al. © which included 502 pati-
ents, a good correlation was found between the
tympanic and NCIT measurements. Moreover, they
reported that these devices are capable to detect feb-
rile patients accurately. In addition, they stated that it
was effective and reliable during the community sur-
veys which were done in the areas where epidemic
infections such as severe acute respiratory syndrome
and avian influenza were frequently seen. However,
in another study by Hausfater et al. ™ which inclu-
ded 2026 patients aged 6-103 years (mean: 46+19
years) in an emergency department, it was reported
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that NCITs are not reliable enough to detect febrile
patients and correlation between NCIT and tympanic
measurements was poor. They did not recommend
the use of NCIT for the purpose of community sur-
veys. Likewise, our study gave higher temperature
measurement results with NCITs than tympanic ther-
mometer.

In conclusion, all noninvasive techniques under-
performed when compared to rectal measurement. The
NCITs underestimated higher temperatures when com-
pared to rectal measurements. Non-contact infrared
thermometer performs less well than expected compa-
red to rectal measurement and other noninvasive tech-
niques. We think that NCIT measurement seems to be
the second best, but not yet ideal for detecting febrile
patients. Further studies are needed regarding the
effectiveness and reliability of this method in order to
start the routine use of this thermometer.
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Arastirma

Kardiyak kateterizasyon yapilan cocuklarda
femoral vaskiiler komplikasyon siklig1 ve olasi

risk faktorleri

Femoral vascular complication incidence and possible risk
factors of pediatric patients after cardiac catheterization
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Amag: Kardiyak kateterizasyon i¢in femoral girigim uyguladigimiz hastalarda vaskiiler kompli-
kasyon sikhgini él¢meyi, olasi risk faktorlerini belirlemeyi ve gelecekte bunlara kars: énlemler
alarak komplikasyon sikhgm azaltmay: amagladik.

Yontem: Boliimiimiizde 2011-2015 yillar1 arasinda anjiyografi yapilan 106 hasta ¢alismaya alin-
mustir. Hastalarm yasi, kilosu, prosediir tipi, siiresi, kullamilan kihf boyutu, islemden sonra
gecen siire, kateterizasyon sayisi, islem sirasinda karsilasilan komplikasyon, hastanin ek saghk
sorunlar: hasta dosyalarindan kaydedildi. Her hastanin bilateral eksternal iliak, yiizeyel femo-
ral arter ve venleri ultrasonografi ile goriintiilendi.

Bulgular: Cahsmaya alnan 45 erkegin ortalama yas1 21, 61 kizin ortalama yas1 42 aydi.
Anjiyografi sirasinda hastalarin viicut agirhg, erkeklerde 10, kizlarda 13,5 kg’di. Son anjiyog-
rafiden sonra gegen ortalama siire 28,5 (7,75-60,25) aydi. Anjiyografide kihfin en sik ve en az
yerlestirilen damar sirasiyla sag femoral ven iken, sol femoral arterdi. En sik kullamlan kilif 5
French ¢apinda, kullamlan en biiyiik kihf 10Fr (3 kez sag femoral vene, 1 kez sol femoral vene),
en kiiciik kilif ise 4 Fr’di (sag femoral artere 4, sag femoral vene 2, sol femoral artere 2 kez).
Ortalama islem siiresi 44 (30-50) dakikayda.

Toplam 106 femoral ven ve arter Doppler ultrasonografi incelemesi yapildi. VSD tamisiyla takip
edilen ve basing ve saturasyon él¢iimii i¢in anjiyografi yapilan yapilan 18 ayhk erkek hastada
sag inguinalde hematom belirlendi. Anjiyografiden sonra gegen siire 3 aydi, izleminde kendiligin-
den diizeldi.

Sonug: Gelisen teknoloji ile daha kiigiik ¢caph kilif ve tasiyicr sistem gelistirilmesi, igslem sirasinda
ve sonrasinda iyi anti-koagiilasyon saglanmasi, islem siiresinin kisa tutulmas ile eskiye oranla
komplikasyon riski azalmigtir.

Anahtar kelimeler: femoral, ¢ocuk, komplikasyon, kateter
ABSTRACT

Objective: We aimed to find out the incidence of vascular complications, possible risk factors of
having complication in the patients who had femoral access for cardiac catheterization. We
planned to take precautions and decrease complication incidence.

Methods: One hundred and six patients who had catheterization in our center between 2011, and
2015 were included in the study. Age, weight, type of procedure, sheath size, duration after last
angiography, complications, additional health problems of patients were recorded. Bilateral
external iliac, femoral artery and veins were visualized with Doppler ultrasonography.

Results: Median ages of 45 boys, and 42 girsl included in the study were 21, and 42 months,
respectively. Median bodyweights of boys and girls during angiography was 10 kg and 13.5 kg.
Median time period after the last angiography was 28.5 months. Most commonly vessel that
femoral sheath was inserted into right femoral vein, while femoral artery the least used vessel.
Most commonly 5 French (Fr) sheath was used. Smallest sheath was 4 Fr, and the largest one was
10 Fr. Median duration of procedures was 44 minutes.

Doppler ultrasonography of total of 106 patients was performed. Inguinal hematoma was detec-
ted 3 months after angiography in an 18 month-old boy who had VSD. It was resolved spontane-
ously during his follow-up.

Conclusion: As technology improves; smaller sized sheaths and delivery catheters were brought
to the market. Complication risks were decreased by providing better anti-coagulation and dec-
reasing duration of the procedure.

Keywords: femoral, children, complication, catheter
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GIRIS

Cocuklarda goriilen dogumsal kalp hastaliklarin-
da hem tan1 hem de tedavi amach kalp kateterizasyo-
nu yapilmaktadir. Giiniimiizde girisimsel iglem yapil-
ma siklig1 giderek artmakta, bu da beraberinde geli-
sen komplikasyon oranlarini arttirmaktadir.
Kateterizasyona bagl goriilen en sik kulanilan bolge
femoral damarlar olmasi nedeniyle en sik komplikas-
yon femoral damar girisimine bagli olan komplikas-
yonlardir (V. Buradan yola ¢ikarak biz bu ¢alismayla
gecmiste kardiyak kateterizasyon i¢in femoral bolge-
den ponksiyon yaptigimiz hastalarda vaskiiler komp-
likasyon sikligini olgmeyi, olasi risk faktorlerini
belirlemeyi ve gelecekte bunlara karsi tedbirler ala-
rak komplikasyon sikligin1 azaltmay1 amacladik.

GEREC ve YONTEM

Boliimiimiizde 2011-2015 yillar1 arasinda anji-
yografi yapilan 106 hasta caligmaya alinmistir.
Calismaya katilan hastalarin aileleri bilgilendirilerek
ebeveynlerinden onam almmustir. Universitemize ait
Etik Kuruldan onay alinarak ¢alismaya baglanilmis-
tir. Hastalarin yasi, kilosu, prosediir tipi, stiresi, kul-
lanilan kilif boyutu, femoral ponksiyondan sonra
gecen siire, kateterizasyon sayist, islem sirasinda kar-
stlagilan komplikasyon, hastanin ek saglik sorunlari
hasta dosyalarindan geriye doniik olarak kaydedildi.

Kateterizasyon Oncesi yapilan rutin kan sayimi,
PT, APTT, INR degerlerinde bozukluk saptanan, altta
yatan vaskiilit gibi bir damar hastali§1 olan hastalar
caligma dis1 brrakildi.

Biitiin hastalar iglem sirasinda heparinize edildi.
Islem sirasinda yalnizca ven6z yol kullanilmis ise 50
IU/kg, arteriyel yol kullanildiysa 100 IU/kg, cihaz ile
perkiitan kapama islemi (ASD, VSD) yapildiysa 100
1U/kg heparin kullamild1. Islem siiresi 60 dk.’y1 gecti-
ginde aktive pihtilagma zaman1 (ACT) calisilarak ek
doz heparin kullanildi. Perkiitan olarak ASD ve
VSD’nin cihaz ile kapatilmasi planlandiginda iglem-
den 24 saat 6nce aspirin antikoagiilan dozda bagland1
ve iglemden 6 ay sonrasina kadar devam edildi. Tiim
hastalara iglem Oncesi ampisilin/sulbaktam ile infek-
tif endokardit profilaksisi yapildi. Girigimsel islem,
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balon, stent veya cihaz implantasyonu vb. her zaman
bir kilif icerisinde ilerletilerek yerlestirildi, hicbir
zaman dogrudan arter veya venden ciplak sekilde
gonderilmedi. Tanisal anjiyografi islemleri icin femo-
ral artere 4F kilif, femoral vene 5F kilif yerlestirile-
rek yapildi. Girisimsel islemlerde kilif capina kulla-
nilacak balon, stent veya cihaz capma gore karar
verildi.

Femoral vaskiiler girisim sonrasi girisim yapilan
yere islem tek tarafli yapilmigsa bir, iki tarafli yapil-
migsa iki kisi tarafindan manuel basi uygulandi.
Komplikasyon gelismeyen hastalar, bir giinliik servis
izlemi sonrasi taburcu edildi.

Her hastanin bilateral eksternal iliak, yiizeyel
femoral arter ve venleri tek bir uzman radyolog tara-
findan GE Logiq S7 ultrason cihazi ile 5-7 MHz
Lineer transdiiser kullanilarak goriintiilendi ve
Doppler ultrason ¢alismasi yapilarak akim paternleri
islemden sonraki giin, 1., 3. ve 6. aylarinda degerlen-
dirildi. Fizik muayenede alt ekstremite arterlerinde
nabiz alinamayan, ekstremitesinde renk ve 1s1 degi-
sikligi olan hastalara ayni1 giin, digerlerine rutin kont-
rolleri esnasinda radyolojik degerlendirme yapildi.

Arteriyel tromboz gelisen hastalarda etiyolojiye
yonelik: protrombin mutasyonu, anti-trombin III,
Faktor V Leiden mutasyonu, Faktor VIII protein C,
protein S diizeyleri calisildi.

Istatiksel Degerlendirme:

Elde edilen veriler ortanca (median) range araligi
olarak gosterildi. Gruplar arasi karsilagtirmalarda
siirekli degiskenler icin Student-t testi, kategorik
degiskenler icin ki-kare testi kullanildi. p<0.05 dege-
ri istatistiksel olarak anlamli kabul edildi.

BULGULAR

Calismaya 45’ i (%42.5) erkek, 61’1 (%57.5) kiz
olmak iizere toplam 106 hasta dahil edildi. Erkeklerin
ortanca yast 21 (6-69), kizlarin 42 (5,75-72) aydu.
Anjiyografi sirasindaki hastalarin viicut agirligi,
erkeklerde 10 kg (6,35-15.5), kizlarda 13,5 kg (6,8-
18,8)’d1. Son anjiyografiden sonra gecen ortanca siire
28.5 (7,75-60,25) ayd:.

Islemlerden 57’si girisimsel (%54) girisimsel,
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49’u tanisal (%46) anjiyografiydi. Dort kez anjiyog-
rafi olan hasta sayis1 2, ii¢ ve iki kez olan 9 ve bir kez
olan hasta sayist seksen altiydi. Yapilan anjiyografi-
nin tiirii ve cinsiyete gore dagilimi tabloda gosterildi
(Tablo 1). Anjiyografide kilifin en sik yerlestirildigi
damar sag femoral ven iken (76 kez, %41,9), en az
kullanilan damar ise sol femoral arterdi (22 kez,
%12,1). Sag femoral artere 56 (%30,9), sol femoral
vene ise 27 kez (%14.9) girildi. En sik kullanilan kilif
5 French (122, %67) capinda, kullanilan en biiyiik
kilif 10Fr (3 kez sag femoral vene, 1 kez sol femoral
vene), en kiiciik kilif ise 4 Fr’di (sag femoral artere 4,
sag femoral vene 2, sol femoral artere 2 kez).
Ortalama iglem siiresi 44 (30-50) dk.’yd1.

Tablo 1. Yapilan anjiyografinin tiirii ve cinsiyete gore dagilimi.

Tamlar Erkek Kiz P degeri
ASD kapama 4(8.8) 10(16,3)

VSD kapama 0 5(8,1)

PDA kapama 8(17,7) 10(16,3)

Diger Girisimsel 1§1emler 10 (22,2) 10 (16,3) 0,208
Kateterizasyon, Caligma 23 (51,1) 26 (42.,6)
Toplam 45 (100) 61 (100)

On hastada (%9,2) anjiyografiden hemen sonra
arteryal nabizlarin az aliniyor veya hi¢ alinamiyordu.
Bu hastalarin Doppler incelemesinde yalnizca 2 has-
tada arteryal trombus izlendi, diger hastalar normal-
di. Bu hastalarin 2’sinde de S5F kilif kullanilmisgti.
Arteriyel tromboz gelisen hastalarda etiyolojiye
yonelik: protrombin mutasyonu, anti-trombin III,
Faktor V Leiden mutasyonu, Faktor VIII protein C,
protein S diizeyleri ¢aligildi, ancak herhangi bir pato-
lojiye rastlanilmadi. Bu iki hastadan birinde Down
sendromu ve hipotiroidi mevcuttu. Yalnizca heparin
infiizyonu sonrasinda ekstremiteler arasinda 1s1 farki
kayboldu, nabizlar alinabildi. Hi¢bir hastaya doku
plazminojen aktivatorii (t-PA) veya streptokinaz
verme gereksinimi olmadi. Hicbir hastada psddoa-
nevrizma, arterovendz fistiil, vendz trombus saptan-
madi. Girig yerinde hematom 3 hastada belirlendi.
VSD tanisiyla takip edilen ve basing ve saturasyon
Olciimii igin anjiyografi yapilan yapilan 18 aylik
erkek hastada sag inguinalde hematom belirlendi.
Anjiyografiden sonra gecen siire 3 aydi, izleminde
kendiliginden diizeldi.

TARTISMA

Femoral damar ponksiyonu anjiyografide en sik
tercih edilen girisim bolgesidir. Femoral yolun kulla-
nilmasinin bazi avantajlar1 vardir. Biiylik bir damar
olmasi nedeniyle ekstremitede iskemi goriilme orant
diisiiktiir. Seyri diiz olmasi nedeniyle maniiplasyonu
daha kolaydir. Biiyiik capli kateterleri kullanabilme-
sine izin verir. Yineleyen girisimlere olanak tanir.
Ancak anjiyografide transfemoral yolun kullanilma-
sinin birtakim riskleri de mevcuttur. islem palpasyon-
la hissedilerek kor olarak yapilmakta bu da direkt
damarin goriintiilenememesi, anatomik varyasyonlar
nedeniyle islemi riskli hale getirmektedir. Hematom,
arteriovendz fistiiller, retroperitoneal kanama ve
psodo anevrizma,tromboz, diseksiyon en sik goriilen
vaskiiler komplikasyonlardir @*. Ayrica igleme bagh
femoral sinir yaralanmasi, infeksiyon da goriilebilir.
Girig bolgesi komplikasyonlar1 hastanede kalis siire-
sini uzatmakta, maliyeti ylikseltmekte ve erken, gec
donemde morbidite ve mortalite artigina neden
olmaktadir. Yapilan calismalarda, artan kalp kateteri-
zasyon sayisina ragmen, akut komplikasyon sikligi
erigkinlerde 1/1000’in altindadir. Dencker ve ark. ©
yaptig1 23870 erigkin hastanin yer aldigi genis bir
calismada, major vaskiiler komplikasyon orani %0,54
saptanmustir. Cocuklarda c¢ocuklarda kateterizasyon
sonrast lokal vaskiiler komplikasyon orant %2-8.8
oraninda bildirilmektedir ©. Eskigsehir’de Ugar ve
ark. @ yaptig1 bir ¢aligmada, komplikasyon siklig1
%39 (%2,8 tromboz, %1,1 diseksiyon ve tromboz)
olarak saptamiglardir. Hastalarin %42,8’sinde ana
femoral arterde komplikasyon bildirilmisgtir.
Caligmamizda da, 10 hastada anjiyografiden hemen
sonra arteryal nabizlarin az alintyor veya hi¢ alinami-
yordu. Bu hastalarin Doppler incelemesinde yalnizca
2 hastada arteryal trombus izlendi, diger hastalar nor-
maldi.

Kateterizasyonda vaskiiler girig yerine bagh
komplikasyon gelismesinde bazi faktorlerin etkili
oldugu diisiiniilmektedir. Bunlardan birisi, uygun
teknikle girisim yapilmasidir. Baz1 anatomik belirteg-
ler (anterior superior iliac spine, pubic tuberosite
gibi)kullanilarak femoral arteri palpe ederek inguinal
deri katlantisinin {izerinden veya hemen altindan
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yapilmalidir.

Ancak hipotansiyon, obezite, koarktasyon, vaskii-
lit ya da daha Once yineleyen anjiyografi yapilmasi
gibi bazi durumlarda nabizlarin palpasyonu zorlas-
makta, vaskiiler komplikasyon riski artmaktadir. Bir
bagka sorun, yenidogan ve prematiirelerde damar
caplar1 ¢cok ince olmasidir. Damar inceldik¢e kompli-
kasyon goriilme orani artar ®. Kateterizasyon igin
uygun damart ve malzemeyi kullanmak, islem sonra-
st da iyi bir hemostaz saglamak gerekir. Gilinlimiizde
bircok merkez femoral damara ultrason kilavuzlu-
gunda giris yapmaya baglamigtir 10

Gecmiste pediatrik yas grubunda yapilan ¢alisma-
larda, diistik viicut agirligi, komplike kardiyak hasta-
lik varligi, erken yas, polisitemi, dehidratasyon, pro-
sediir siiresinin uzun olmasinin anjiyografi sonrasi
komplikasyon riskini arttirdigi belirlenmigtir -2,
Ayrica hastada tromboza yatkinlik olusturan risk fak-
torlerinin olmasi, Down sendromu ve malnutrisyon
varligi da diger onemli risk faktorleridir 319,

Gec donemde goriilen komplikasyonlar ile ilgili
caligmalar kisithdir. Mevcut calismamizda, 106 has-
tanin yalnizca birinde 3. ayda inguinal hematom
izlendi ve takibinde hematom kendiliginden kaybol-
du. Calismamizda emboli, enfeksiyon, psddoanevriz-
ma, arteriyovenoz fistiil saptanmamustir. Bu nedenle
femoral vaskiiler girisim pediatrik popiilasyonda
giivenli bir yontem gibi goziikmektedir.

Doppler ultrasonografi, ucuzlugu, uygulama
kolaylig1 gibi nedenlerle bu popiilasyonda, sensitivi-
tesi diisiik olmasina ragmen, iyi bir tarama araci ola-
bilir.

Anjiyografi yapilan hastalar kontrollerinde lokal
ve genel komplikasyonlar acisindan yakindan takip
edilmelidir. Kateterizasyon sonrast komplikasyon-
lar1 azaltmak i¢in uygun bir teknikle a¢1 ve derinligi
ayarlayarak uygun giris yerini, uygun malzeme kul-
lanarak girilmesi girisim sonrasinda belli bir kuvvet
ve silirede basili tutulmasi gibi yontemler kompli-
kasyon sikligini azaltmaktadir. Hastalarda erken
donemde komplikasyon saptanmast halinde antit-
rombotik ve fibrinolitik ajanlarla tedavi edilmesi
cerrahiye gitmeden sekelsiz iyilesmesine olanak
tanimaktadir.
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SONUC

Sonug olarak, gelisen teknoloji ile daha kiiciik
capli kilif ve tasiyici sistem gelistirilmesi, islem sira-
sinda ve sonrasinda iyi anti-koagiilasyon saglanmasi,
islem siiresinin kisa tutulmas: ile eskiye oranla
komplikasyon riski azalmstir.
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Olgu Sunumu

Ust ektremite yerlesimli Alveolar Soft Part Sarkom:
Olgu sunumu ve literatiir gozden gecirilmesi

Alveolar Soft Part Sarcoma located at the upper extremity:

A case report and review of the literature

Bahattin ERDOGAN!, Yusuf OZCELIKORS?, Kismet CiVi CETIN?

!Eskigehir Devlet Hastanesi, Patoloji Laboratuvari, Eskisehir
’Eskigehir Devlet Hastanesi, Genel Cerrahi Servisi, Eskisehir
*Yunusemre Devlet Hastanesi Patoloji Laboratuvari
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Alveolar Soft Part Sarkoma, karakteristik histolojik 6zellikleri olan, tipik olarak
¢ocuk ve adélesanlarda izlenen, kétii prognozlu, nadir goriilen bir yumugak doku
tiimoriidiir. Bu tiimérler sikhkla alt ekstremite ve govdenin derin yumugak dokula-
rinda geligim gosterirler. Her ne kadar yavag bir klinik seyir izlense de ge¢ metastaz-
lar1 ile kétii bir prognoza sahiptirler. On alti yaginda kiz ¢ocugu sol kolunda sislik ve
agr1 yakinmasi ile bagvurdu. Deltoid ve biseps braki lateralis kaslar: arasinda gelismig
tiimoral gelisime cerrahi rezeksiyon uygulandi. Histopatolojik olarak, vaskulerize
fibroz septalar ile ayrilmig, genis eozinofilik/berrak sitoplazmah poligonal bi¢imli
hiicrelerin kiimelenmeler ve alveol benzeri yapilar olusturdugu neoplastik geligsim
izlendi. Tiiméral hiicrelerde MyoD1 ve CD10 immiinohistokimyasal boyamalar1 pozi-
tifti ve diyastaz rezistan PAS pozitif sitoplazmik cisimcikler goriildii. Olgumuz seyrek
goriilmesi ve beklenmeyen lokalizasyonu nedeni ile histopatolojik ve immiinohisto-
kimyasal 6zellikleri ile sunulmus ve literatiir gozden gecirilmistir. ASPS tamsi; klinik,
morfolojik, arsitektiirel bulgularin yani sira immiinohistokimyasal bulgularm birlikte
yorumlanmasi ile olasidur.

Anahtar kelimeler: Alveolar soft part sarkom, immiinohistokimya, ayirici tam
ABSTRACT

Alveolar Soft Part Sarcoma is a rare soft tissue tumor with characteristic histological
features, typically seen in children and adolescents, with bad prognosis. These tumors
often develop in the deep soft tissues of the lower extremities and body. Although they
have a slow clinical course, they have a bad prognosis with late metastases. A 16-year-
old girl applied with a complaint of swelling and pain in her left arm. Surgical resec-
tion was performed on advanced tumor growth between deltoid and biceps brachiola-
teralis muscles. Neoplastic development which polygonal cells with wide eosinophilic /
clear cytoplasm were separated histopathologically by vascularized fibrous septa in
clusters and alveolar like structures, is observed. MyoD1 and CD10 immunohistoche-
mical stains were positive for tumor cells and diastase resident PAS-positive cytoplas-
mic substances were observed in tumor cells. Our case was presented due to rare
occurrence and unexpected localization with its histopathological and immunohistoc-
hemical characteristics and literature review conducted on this subject. Establishment
of diagnosis of ASPS is possible by interpretation of immunohistochemical findings
together with clinical, morphological and architectural findings.

Key words: Alveolar soft part sarcoma, immunohistochemistry, differential diagnosis
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GIRIS cocuklarda ve geng erigkinlerde ender goriilen bir

yumusak doku sarkomudur. Ozgiin histolojik yapis

Alveolar soft part sarkoma (ASPS), ozellikle ve iyi karakterize edilmis genetik translokasyonuna
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ragmen, tlimoriin patogenezi halen tam olarak acikla-
namamuigtir. ASPS, 1952 yilinda Christopherson ve
ark. (" tarafindan ayri bir antite olarak tanimlanmustir.
ASPS’da santral kohezyondan yoksun, poligonal
yapidaki tiimoral hiicre topluluklari psodoalveolar
yapilar olugtururlar ve tiiméral hiicrelerde PAS pozi-
tif diastaz rezistan intrasitoplazmik graniiller/cubuk
benzeri kristallerin goriilmesi karakteristiktir ¥,

Tiim yumusak doku sarkomlarinin %0,5-1’ini ¢,
pediatrik olgularda yumusak doku sarkomlarinin
%0 ,8-1,8’ini olustururlar ©7. Siklikla alt ekstremite-
lerde, bas-boyun bolgesinde yerlesimli olmakla bir-
likte; uterus, vajina, retroperiton, gastrointestinal
sistem, mesane, meme, mide ve kemik gibi viicudun
herhangi bir lokalizasyonunda gelisim gosterebilirler.
Genelde yumugak kivamli, agrisiz, yavas biiyiime
gosteren, yuvarlak-lobiile kitlesel lezyonlardir .
Ultrastriiktiirel olarak monocarboxylate transporter 1
ve CD147 iceren, intrasitoplazmik rhamboid ¢ubuk
seklinde kristaller izlenir. Molekiiler sitogenetik
calismalar ASPS’larda, X kromozomu ve 17 no.lu
kromozom arasinda dengesiz bir translokasyon
t(X;17) (p11;25) ile karakterize edilir ®. ASPS’nin
tedavisinde lezyonun tam olarak cerrahi rezeksiyonu
esastir. Kemoterapi ve radyoterapi kombine kullanil-
makla birlikte etkinligi tartigmalidir ¢®.

OLGU SUNUMU

On alt1 yasinda kiz ¢ocugu, sol kol 1/3 iist kisim-
da, yaklagik iki aydir fark edilen agrisiz sislik yakin-
masiyla bagvurdu. Yapilan muayenede bu bolgede 2
cm ¢apinda, derin yerlesimli, yaumusak elastiki kivam-
I1, semi-mobil kitlesel lezyon saptandi. Total eksize
edilen kitlenin makroskopik incelenmesinde; 2 cm
capinda, kapsiilsiiz, pembe-sar1 renkli, yer yer kana-
mali sahalar iceren solid nodiiler yapida lezyon
goriildii. Mikroskopik olarak, vaskiiler yapidan zen-
gin fibrokollagen bir zeminde, ince duvarli vaskiiler
kanallar ile ayrilmig, alveol benzeri yapilarin da dik-
kati cektigi, atipik hiicre adalarindan olugsmus tiimo-
ral gelisim izlendi (Resim 1). Tiimoral hiicreler,
genelde genis eozinofilik graniiler, bir kism1 ise ber-

v o L o8

Resim 1. (H&Ex200): Mikrovaskuler yapilardan zengin, fibroz bir
stroma icerisinde, solit ve alvrolar yapilardan olusan tiimoral gelisim
izlenmektedir.

Resim 2. (H&Ex400): Genis sitoplazmali, bir kisminin niivecigi belir-
gin, pleomorfik yapida tiimoéral hiicreler alveol benzeri yapilar olus-
turmustur.

Resim 3. (PASx400): PAS pozitif diastaza direncli intrasitoplazmik
cubuk seklinde kristaloidler.
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rak sitoplazmali olup, santral yerlesimli, eozinofilik
niivecikleri belirginlesmis ve vezikiile niiveye sahip-
tiler (Resim 2). Hiicre sitoplazmalarinda PAS pozitif
diastaz rezistans ince graniiler materyal ve ¢omak
yapilar (Resim 3).
Immiinohistokimyasal boyamalarda, MyoD1 sitop-
lazmik pozitif (Resim 4), CD10 fokal sahalarda pozi-
tif, aktin, desmin, S 100, pankeratin, EMA, CK7,
CK20, CEA, Vimentin ve inhibin boyama sonuglar1
negatif olarak degerlendirildi.

benzeri izlendi

Resim 4. (MyoD1 x200): Intrasitoplazmik pozitif boyanma izlenmek-
tedir.

TARTISMA

ASPS son derece nadir tiimorlerdendir. Tiim
yumusak doku tiimérlerinin yaklagik olarak %0,5-
I’ini ©¥, pediatrik olgularda ise yumusak doku sar-
komlarmin %0,8-1,8’ini ¢7, pediatrik rabdomiyosar-
kom dis1 olgularin ise %5’ini olustururlar ©. ASPS’lar
hakkinda yayinlanmis raporlarin ¢ogunlugu olgu
sunumlar1 ve kii¢giik serilerden ibarettir. ASPS olgula-
r1 cogunlukla gen¢ adult ve ergenlerde goriiliir.
Gozlemcilerin bildirdigi tan1 alan olgularda goriilme
yagt 3-75 arasinda degismektedir, ortalama yas
22-27°dir ve bu olgularin %51-65’i kadindir 481D,
Cocuk ve genclerde en sik bas ve boyun bolgesinde
saptanirlar. Yetigkinlerde ise siklikla ekstremiteler,
govde, bas-boyun ve retroperitonda kas ve yumugak
dokularda izlenmekle birlikte, kemik, uterus, vajina,
gastrointestinal sistem, retroperiton, meme, pulmo-
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ner venler, orbita gibi lokalizasyonlarda da bildiril-
migtir @410,

Tipik olarak agrisiz, yavas biiyliyen, yumusak
doku kitlesi seklinde bulgu verirler. Nadiren tiimoriin
lokalizasyonuna bagl olarak fonksiyonel bozukluga
neden olabilirler. Tiimoriin zengin vaskiiler yapisi
nedeniyle uzak metastaz oran1 yiiksektir. Yayilimlarini
tipik olarak hematojen yolla yaparlar, bolgesel lenf
nodu yayilim orani %2 olarak rapor edilmistir ©.
Hastalarin yaklasik %?20’sinde tani sirasinda, tedavi
almis hastalarin takibinde ise yaklasik %80’ninde,
daha fazla akcigerlere olmak iizere merkezi sinir sis-
temi, kemik, karaciger ve nadiren de meme gibi
bagka bolgelere metastaz bildirilmektedir @81,
ASPS kotii prognozlu olarak kabul edilmekle birlik-
te, literatiirlerde prognostik faktorler ile ilgili az sayi-
da bilgi mevcuttur. Lieberman ve ark. !V 2-y1l, 5-y1l,
10-y1l ve 20-yillik sagkalim oranlarint %87, %62,
%43 ve %18 olarak bildirmiglerdir. Benzer bir sekil-
de Ogose A. ve ark. ® tarafindan 5,10 ve 15 yillik
yiullik sag kalim oranlarin1 %56, 23 ve 15 olarak rapor
edilmistir. Literatiirde prognozu belirleyici faktorler
olarak 5 cm {iizerindeki primer tiimér ¢api, cocukluk
cag1 disindaki yas donemi, bas-boyun bolgesi disi
anatomik lokalizasyonu, AJCC stage ve cerrahi
rezeksiyon sonrasinda cerrahi sinir pozitifligi tizerin-
de durulmaktadir “71V.

ASPS etyopatojenezi tartismalidir. Radyoterapi
sonrast gelisen olgular bildirilmekle birlikte, etiyolo-
jisi bilinmemektedir. ik arasticilar graniiler hiicreli
timorlere benzerligi nedeniyle, hiicre kokeninin
Scwann hiicresinin olabilecegini diistinmiislerdir.
Paragangliomalar ile iligkili olabilecegi, myogenin ve
MyoD1 gibi ¢izgili kas diferansiasyonunun erken
doneminde ekspresse edilen proteinler gibi gesitli
belirleyicilerin kullanilmasi ile myogenik orijini ileri
stiren caligmalar yaninda negatif yonde sonuclanan
caligsmalarda bildirilmig olmakla birlikte, hiicre kdke-
ni ve gelisim mekanizmasi bilinmemektedir ©919.
Giintimiizde ASPS’lar “belirsiz tip malign yumusak
doku tiimorleri” kapsaminda kategorize edilir.

Molekiiler sitogenetik calismalar ASPS’larda, X
kromozomu ve 17 no.lu kromozom arasinda dengesiz
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bir translokasyon t(X;17) (p11;25) ile karakterize
edilir .

Patolojik makroskopik degerlendirmede tiimor,
gri-sar1 renkte, degisen sertlikte kirilgan olabilmekte-
dir. Tipik olarak iyi sinirlidir, ancak kapsiil tanimlan-
mamustir. Kesit ylizeyi genellikle hemoraji ve nekroz
alanlart ile beyazdan bronza, griden kirmizi renge
degisen goriinlimdedir. Siklikla genis kivrintili
damarlar ile ¢evrelenmistir. Makroskopik olarak iyi
sinirli goriilmekle birlikte, mikroskopik olarak komsu
dokulara infiltratif olabilir. Tlimor hiicreleri fibroz
trabekiiller ile ayrilmig, yuvarlak ya da poligonal
hiicrelerden olugsmus uniform goriiniimde hiicre yuva-
lanmalarindan olugsmustur. Hiicre yuvalanmalarinin
her biri digerinden, ince duvarli, tek katli endotel ile
doseli, siniizoidal vaskiiler kanallar ile ayrilmigtir.
Dilate yapidaki, ince duvarlt damarlar hemanjioperi-
sitoma benzeri patern goriiniimiinii verebilir. Tiimoral
hiicreler biiyiiklik bakimindan kii¢iik farkliliklar
gostermekte olup, hiicre sinirlar1 ayirt edilir. Abondan
graniiler, eozinofilik bazen de vakuole sitoplazmali,
bir ya da daha fazla vezikiiler niikleusu ve kiigiik
niikleoluslari izlenir. Mitoz nadirdir. H&E kesitlerin-
de siklikla hiicrelerde, eozinofilik kristaller ya da
comak benzeri inklizyonlar, silik bir sekilde izlenir.
Karakteristik olarak PAS (Periodic Acid-Schiff)
boyamasinda intrasitoplazmik glikojen pozitifligi
olgularin hemen tamaminda, PAS pozitif diastaza
direnc¢li rhomboid ya da ¢omak benzeri yapilar olgu-
larin %80’inde izlenebilir. ASPS’da tiimor paranki-
mini olusturan hiicrelerin tipik olarak vimentin, kas
spesifik aktin, desmin ile reaktif oldugu belirtilmis

olsa da @ farkli caligmalarda nonspesifik bu antikor-
larin degisen oranlarda (%30-50) immiinoreaktif
olabilecegi bildirilmistir "%V sitokeratin, EMA,
noroflamentler, GFAP, serotonin, sinaptofizin ile
reaktif degildir. Nadiren S100 protein ve NSE ile
pozitif boyanma gosterebilirler. Baz1 aragtirmacilar
MyoD1 ile sitoplazmik boyanma rapor etmistir.
Myogenin genellikle negatiftir ¢1%D,

Ultrastriiktiirel olarak tiimor hiicreleri, ¢cok sayida
mitokondri, belirgin endoplazmik redikulum, gliko-
jen ve iyi gelismis Golgi cisimciklerini icerirler.
Rhomboid, rod benzeri ve spikiiler kristallerin kafes
benzeri goriiniimii karakteristiktir. Sagilmis halde
elektorondens graniiller izlenir -1V,

ASPS’un ayirici tanisinda, paraganglioma, renal
hiicreli karsinom, malign melanoma, hepatoselliiler
karsinom ve adrenal kortikal karsinomlar diisiiniil-
melidir. Malign melanom ve renal hiicreli karsino-
mun (primer/metastatik) histopatolojik goriiniimleri
ASPS ile benzerdir, ancak bu tiimoérlerde PAS pozitif
kristal materyaller izlenmez ve HMB45 ve EMA
pozitiftir. EMA nadiren ASPS’larda rapor edilmistir,
ancak HMB45 pozitifligi
Hepatoselliiler karsinomda tiimoral hiicrelerin niive-

rapor edilmemistir.

cikleri belirginlesmis ve siklikla intraniikleer psodo-
inkliizyonlar icerirler. Safra pigmenti izlenebilir.
Hep-Parl (hepatocyte parafin 1) pozitifligi hepato-
selliiler karsinomda pozitiftir, ASPS’da rapor edilme-
migtir. Adrenokortikal karsinomlarda tipik olarak
niikleer hiperkromazi ve mitotik aktivite artis1 izlenir.
Inhibin, calretinin, synaptophysin ve melan-A ayirici
tanida yardimci olabilir. ASPS ve Renal hiicreli kar-

Tablo 1. Alveolar Soft Part Sarkoma (ASPS) ayiric1 tanisinda kullanilan immiinohistokimyasal boyamalar.

EMA HMB-45 Melan-A S100 Pankeratin Hepparl
ASPS - - - +/- - -
Paraganglioma - - -/+ + -/+ -/+
Melanoma - + + + - -+
Granuler hiicreli timor - - - + - -
Renal hiicreli karsinom + - - +/- + -
Hepatoselliiler karsinom +/- - - - + +
Adrenal kortikal karsinom - - + - -+ [+

Zarrin-K, Kim S. Kaye’nin (3) yaymundan alinti yapimustir. (1) Immunoreaktivite negatif olarak diisiiniiliir, ancak %5-30 olguda pozitif
olabilecegi rapor edilmistir. (+) olarak isaretlenen tiim belirtecler, test edilen olgularin %78’inden fazlasinda rapor edilmistir.
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sinomlar da intrasitoplazmik glikojen goriilebilir,
ancak paraganliomlar ve graniiler hiicreli tiimorde
goriilmez. Ayrica graniiler hiicreli tiimorlerde, granii-
ler olarak izlenen sitoplazma S100 ile kuvvetli pozitif
reaksiyon verir @ (Tablo 1).

Olgumuzda, vaskiiler yapidan zengin fibrokolla-
gen bir zeminde, ince duvarl vaskiiler kanallar ile
ayrilmig, alveol benzeri yapilarin da dikkati cektigi,
atipik hiicre adalarindan olugmus tiiméral gelisim
izlendi. Tiimoral hiicreler, genelde genis eozinofilik
graniiler, bir kismi ise berrak sitoplazmali olup, sant-
ral yerlesimli, eozinofilik niivecikleri belirginlesmis
vezikiile niiveye sahipti. Hiicre sitoplazmalarinda
PAS pozitif diastaz rezistans ince graniiler materyal
ve comak benzeri yapilar izlendi.
Immiinohistokimyasal boyamalarda; MyoD1 sitop-
lazmik pozitif, CD10 fokal sahalarda pozitif saptan-
di. Bu tiimorlerde MyoD1 niikleer pozitiflik konfirme
edilememis olmakla birlikte, olgumuzda oldugu gibi
sitoplazmik boyanma paterni bildirilen yayinlar mev-
cuttur . Gomez JA ve ark. ¥ bu reaksiyonun belir-
lenememis bir sitoplazmik antijene karsi capraz
reaksiyon olabilecegini diisiiniirler. Fokal sahalarda
CD10 pozitif reaksiyonu beklenmeyen bir durumdur,
ancak Nabirajan A ve ark. ? akcigerde metastatik
ASPS olgusunda CD10 pozitifligi tanimlamig ve
renal hiicreli karsinom ile ayrimina dikkat ¢cekmigler-
dir. Olgumuzda, Pankeratin, EMA negatifligi ve ult-
rasonografik olarak renal kitle saptanmamasi iizerine
renal hiicreli karsinom ekarte edildi. ASPS’larda
Vimentin ile %30-50 olguda reaktif olabilecegi bildi-
rilmektedir 9. Mevcut histomorfolojik, histokimya-
sal ve immiinohistokimyasal bulgular1 ile olgu ASPS
olarak yorumlandi. Nadir lokalizasyonu nedeniyle
yayina deger bulundu.

Sonug olarak, ASPS’a nadir goriilen, on yillardir
edinilmig klinik tecriibeye ragmen, hizla biiyiiyen ve
tedavi edilmesi zor malignitedir. Karakteristik histo-
patolojik ve ultrastriiktiirel bulgularina ragmen, his-
togenezisi tartismali ve davranigt belirsiz tlimorler-
dendir. ASPS’un tanisinda morfolojik goriiniim esas
olmakla birlikte, immiinohistokimya ve molekiiler
genetik arastirmalar kombine kullanilabilir.
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Onikomadezis ile seyreden ve kiiciik ¢caph salgina
yol acan bir atipik el-ayak-agiz hastaligi olgusu

A case with atypical hand-mouth-foot disease accompanying
with onicomadesis and a small-scale outbreak
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El-ayak-agiz hastahgi enteroviriislerden siklikla Coxsackievirus A16 ve enteroviriis
71’in neden oldugu bir hastahik olup, toplumda salginlara yol ac¢abilmektedir. Son
zamanlarda klasik el-ayak-agiz hastaligindan farkh ézellikleri iceren bir atipik form
tanimlanmigtir. Bu atipik formda klasik hastaliktan farkh olarak cilt lezyonlarinin
daha fazla dorsal yiizleri etkilemesi, govde ve boyunda daha fazla yogunlagmasu, iilse-
re ve biill6z formda olmasi, kabuklanma ile soyulmanin tipik olmasi ve onikomadezis
ile sik birliktelik goriilmektedir. Burada, ekzema herpetikum klinigi ile bagvuran ve
izlemde kisa siirede kiigiik bir salgina yol agan ve onikomadezis ile iyilesen 17 ayhik
bir atipik el-ayak-agiz hastahg olgusu sunulmustur. Bu olgu sunumu ile ekzema her-
petikum 6n tanisi ile izlenen ve herpesviriis igin yapilan viral testleri negatif saptanan
ozellikle 2 yag altindaki olgularda ayiric: tamda atipik enteroviral hastahigin diisiiniil-
mesi vurgulanmak istenmistir. Atipik hastalik bulgularmmn iyi bilinmesi gereksiz
asiklovir kullanimimin 6niine gegebilir. Ayrica koruyucu 6nlemlerin ahmmasi ile nozo-
komiyal ve toplumsal salgimlarm énlenmesi saglanabilecektir.

Anahtar kelimeler: Atipik el-ayak-agiz hastalgi, enteroviriis, ekzema herpetikum,
onikomadezis

ABSTRACT

Hand-mouth-foot disease is generally caused by Coxsackievirus A16 and Enterovirus
71, which are subtypes of enteroviruses, and it can lead to outbreaks in the people.
Recently, an atypical form of disease has been described which consists of different
characteristics from classical form. It differs from the classical form of disease with
widespread distribution of vesiculobullous skin lesions on the trunk and neck, high
rate of ulcerate and bullous formation, crusted and scabbed lesions and onychomade-
sis. Herein, we reported a 17-month-old child with atypical hand-foot-mouth disease.
He was firstly diagnosed with eczema herpeticum, lead to a small outbreak, and hea-
led with onicomadesis. We pointed out atypical enteroviral diseases in infants especi-
ally presented with eczema herpeticum and negative tests for herpesviruses.
Unnecessary use of acyclovir could be avoided if atypical manifestations of disease are
well known. Also, hospital and community outbreaks can be prevented by taking  yazgma adresi: Uzm. Dr. Bilge Aldemir-Kocabas,
protective measures. Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglhgi
ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Cocuk Enfeksiyon
Keywords: Atypical hand-mouth-foot disease, enterovirus, eczema herpeticum, oni- Hastaliklari Bilim Dali, 06590. Cebeci, Ankara
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GIRIS durumlar ile seyredebilirler ¥, Insan enteroviriisleri
kendi kendini sinirlayan, ates, deri ve oral mukoza-
Enteroviriisler, picornaviridea ailesinden RNA larda lezyonlarla seyreden sendromlara yol agabilir-
viriisleri olup, salginlara yol agabilen cesitli klinik ler. Her yil diinyada ¢oklu el-ayak-agiz hastalig1 sal-
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ginlar1 goriilmekte ve siklikla enterovirus tip 71 ve
yine enterovirus cinsinde yer alan Coxsackievirus
A16 serotipleri izole edilmektedir. Dokiintii klasik
olarak hafif yiiksek ates, bukkal mukoza ve dilde
vezikiiller, el ici-ayak tabanlarinda, bazen kalga ve
genital bolgede kutanoz lezyonlar seklinde seyret-
mektedir. Klasik el-ayak-agiz hastaliginda biil ve
kabuklanma tipik degildir. Avrupa ve Asya’da
2008’den beri, Amerika’da da 2011 yilindan itibaren
Coxsackievirus A6 nedenli febril, mukokutandz send-
rom tanimlanmustir. 2011 yilindan bu tarafa yaklasik
150 atipik el-ayak-agiz hastalig1 olgusu bildirilmis ve
cogunda izole edilen enteroviriis serotipinin
Coxsackievirus A6 oldugu goriilmiistiir '*. Bu olgu-
larin %350’sinin atopi zemininde gelistigi ve yaglari-
nin 3 yas altinda oldugu dikkat cekmektedir. Tirnak
matriksinin biiylimesinin duraklamasi anlamina gelen
onikomadezis enteroviriisler icin spesifik olmayip
diger viral enfeksiyonlarda, nutrisyonel eksiklikler ve
de kemoterapi alan hastalarda geligebilir. El-ayak-
ag1z hastaliginda onikomadezis ilk defa 2000 yilinda
bildirilmig olup, Coxsackievirus A6’nin diger sero-
tiplere gore %30 daha fazla riskle etkiledigi goriil-
miigtiir 2. Sunmus oldugumuz 17 aylik erkek olgu
ile atopi zemini olan, agiz cevresi ve tiim viicutta
yaygin vezikiilobiilloz dokiintii ile gelen olgularda
ayiricl tamida atipik el-ayak-agiz hastaligi diisiiniil-
mesi gerektigi ve bu hastaligin bulastiricilik 6zelligi-
nin yiiksek olmasi nedeniyle hastane personelinin
dikkatli olmasi, maske ve eldiven kullaniminin 6nemi
vurgulanmaya caligtlmigtir.

OLGU

On yedi aylik erkek hasta, klinigimize ates, kusma
ve viicutta 2 giin once baglayan dokiintli yakinmalart
ile bagvurdu. Dokiintiiniin ilk giin sag diz medial
ylizde 3-4 adet, omuzlarda 3-5 adet olarak bagladigi
ve giderek artarak tiim viicuda yayildigi 6grenildi.
Dis merkezde recete edilen antihistaminik tedaviye
yanit alinmamasi ve lezyonlarda artig olmasi iizerine
klinigimize getirildi. Ozge¢mis ve soygecmiste dzel-
lik yoktu. Fizik muayenesinde tiim persentilleri yasa
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gore normal smirlarda, solunum sayisi: 40/dk., kan
basmci: 90/60 mmHg, viicut sicakligi 38°C idi.
Orofarenks hiperemik, dil ve yanak mukozasinda 2
adet aftoz lezyon mevcut, agiz cevresi, govde, kol,
bacak ve gluteal bolgede yaygin papiilovezikiiler
dokiintii disinda diger sistem muayeneleri dogaldi
(Resim 1la,b). Laboratuvar incelemesinde, hemoglo-
bin diizeyi 11,7 g/dL, I6kosit sayist 11,000/mm?,
trombosit sayisi 310,000/mm?, eritrosit sedimentas-
yon hizi 60 mm/saat, C-reaktif protein diizeyi 47,8
mg/L (0-5 mg/L), biyokimya parametreleri normal
sinirlarda idi. Hasta ilk bagvurusunda ekzema herpe-
tikum On tanist ile klinigimize yatirildi. Damar yolu
acilarak intravenoz asiklovir 30 mg/kg/giin ve idame
mayi baglandi. Atopi acisindan bakilan immunoglo-
biilin E diizeyi yiiksek (703 kU/L) ve mix besin pane-
li, fadyotop pozitif saptandi. Immiinolojik degerlen-
dirme icin bakilan lenfosit alt gruplar1 ve immiinog-
lobulin diizeyleri yasa gére normal bulundu. Lezyon
taban1 kazinarak degerlendirilen Tzanck testinde
akantolitik ve multiniikleer dev hiicreye rastlanmadi.
Herpes simplex viriis tip 1 ve 2 serolojisi negatif sap-
tand1. Nazofarengeal aspirasyon sivisinda polimeraz
zincir reaksiyonu (PCR) ile solunum yolu viriisleri
icin bakilan incelemede, enteroviriis PCR pozitif
bulundu. Hastanin izleminde yatisinin 4. giiniinde
annesinde subfebril ates, avug ici (Resim 1c) ve ayak
tabanlarinda (Resim 1d) makiilopapiiler lezyonlar
ortaya ¢ikti. Yapilan orofarengeal incelemede uvula
ve farenkste aftoz lezyonlar saptandi. Ayni lezyonlar
ve farenjit bulgular1 hastay1 degerlendiren hekim ve

Resim 1. Olgunun alt ekstremite (1a) ve agiz cevresindeki (1b) vezi-
kiilopiistiiler dokiintiisii. Olgunun annesinde avuc ici (1c) ve ayak
tabaninda (1d) makiiler ve piistiiler dokiintiisii.
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oglunda da 1 hafta ara ile gelisti. Hastadaki enterovi-
riis pozitifligi ve el-ayak-agiz lezyonlar1 nedeniyle
literatiir taramasi sirasinda ekzema herpetikum 6n
tanis1 ile degerlendirilen ve Coxsackievirus A6’ya
bagh atipik el-ayak-agiz hastalig1 tanisi alan olgulara
rastlandi. Boylece hastada atipik el-ayak-hastaligi
tanis1 konuldu. izlemde hastanim atesi geriledi, lez-
yonlar krutlanarak aktivitesini yitirdi ve solmaya
bagladi. Hastanin aldig1 asiklovir tedavisi kesildi.
Genel durumu iyi ve vital bulgular1 stabil olan hasta
7. giinde taburcu edilerek ayaktan izleme alindi.
Izlemde lezyonlari tiimiiyle kayboldugu ve hastaligin
3. haftasinda tiim el ve ayak parmaklarinda onikoma-
dezis gelistigi goriildii. Ayn1 sekilde hastanin annesi,
ayni klinigin goriildiigii hekim (Resim 2a) ve oglun-
da (Resim 2b,c) da hastalik onikomadezis ile iyilesti
(Resim 2d). Hastanin izleminde tiim bulgularin
tiimiiyle ortadan kayboldugu, yeni tirnak olusumlari-
nin tiimiiyle normal olarak biiylidiigli goriildi ve
hasta izlemden cikarildi.

Resim 2. Olguyu izleyen hekimin (2a) avuc icindeki makiiler dokiin-
tiisii, oglunun avug ici (2b) ve agiz cevresindeki (2¢) makiiler ve
vezikiiler dokiintiisii, tirnaklarda onikomadesis (2d).

TARTISMA

El-ayak-agiz hastaligi, sik goriilen bir enteroviral
hastalik olup, siklikla yaz ve sonbahar aylarinda ve 5
yas alt1 cocuklarda salgin olusturabilmektedir. En sik
etken coxsackievirus A16 olup, diger enteroviriisler
ile de hastalik olusabilmektedir . En sik goriilen

klinik bulgular; ates, avug i¢i ve ayak tabanlarinda
kiictik vezikiiller ve oral mukoza ve dilde aftoz lez-
yonlardir. Bulag solunum sekresyonlari ile ve damla-
cik yolu ile olmaktadir. Bulastiricilik 6zelligi yiiksek
oldugundan bu olgularin muayenesi sirasinda temas
onlemlerine dikkat edilmesi gerekir. Olgumuzu izle-
yen hekimin tekrarlayan muayeneler sirasinda maske
kullanmamasi hem kendisinde hem de kendi ogluna
hastaligin bulagmasina neden olmustur. Bu durum,
hastane personelinin dokiintiilii hastaya yaklagiminda
koruyucu 6nlemlerin 6nemini gostermektedir.

Siklikla coxsackievirus A6’nin neden oldugu bir
atipik el-ayak-agiz hastalig1 formu 2008 yilinda Asya
ve Avrupa’da, 2011 yilinda ise Amerika’da tanimlan-
mugtir @359, Bu formda klasik forma gore cilt lezyon-
lar1 daha belirgin olup, vezikiilobiilloz lezyonlar sik-
likla el ve ayak dorsal kesimlerinde, gévde ve boyun-
da daha belirgindir. Agiz cevresinde vezikiilobiilloz
lezyonlarin fazla sayida olmasi dikkat ¢ekici bir bul-
gudur. Lezyonlar giderek iilsere olmakta ve kabuk-
lanmaktadir. Atopik dermatitli hastalarda lezyonlar
ekzema herpetikuma benzer ve “eczema coxsacki-
um” olarak adlandirilir. Literatiirdeki atipik el-ayak-
agiz hastalig1 olgulan incelendiginde, yaklagik %30
kadar olgunun bagvuruda ekzema herpetikum diisii-
niilerek asiklovir tedavisi aldig1 goriildii *”. Bizim
olgumuz da baslangicta vezikiilobiilloz lezyonlarin
yayginlig1 nedeni ile ekzema herpetikum diigiiniile-
rek asiklovir tedavisi aldi. Literatiirdeki vakalar ince-
lendiginde atipik el-ayak-agiz hastali§1 olgularinda
ag1z cevresinde lezyonlarin yaygin olmasi enteroviral
hastalik yoniinde uyarict bir bulgu olarak vurgulandi-
&1 goriilmektedir. Hastalik formlarimin iyi bilinmesi
ve ayirici tanisi fazladan tedavinin Oniine gegcmesi
bakimindan 6nemlidir.

Her iki formda da (klasik, atipik) hastalik kendisi-
ni sinirlayict niteliktedir ®. Lezyonlar skar birakma-
dan iyilesmektedir. Proksimal tirnak kisminin tirnak
yatagindan ayrilmasi onikomadezis olarak adlandiri-
Iir ve tirnak matriksinde biiylimenin duraklamasi
sonucu geligir. Onikomadezis genellikle hastaligin
3.-8. haftalarinda goriilmekte ve atipik formda klasik
forma gore daha fazla bildirilmektedir. Ge¢miste oni-
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komadezis enteroviral hastalik ile iliskilendirilmis
olsa da yillar icinde farkli klinik durumlarda da
(kemoterapi, nutrisyonel eksiklik, diger viral hasta-
liklar) onikomadezis gelisebildigi ve enteroviral has-
talik igin spesifik olmadigi anlagilmigtir @367,
Olgularimizin tlimiinde hastalik onikomadezis ile
iyilesmis ve sekel kalmamustir.

Hastalik tanist klinik bulgu varhiginda vezikiil
stvisinda PCR ile enteroviriis saptanmasi ile konul-
maktadir. PCR teknigi ile serotip tayini olas1 olmadi-
gindan enteroviriis i¢cin PCR pozitif 6rneklerde niik-
leotid sekans yontemi ile serotip belirlenir ¥,
Olgumuzda tani klinik bulgular ve solunum yolunda
PCR ile enteroviriis gosterilerek konulmus, ancak biil
stvisinda inceleme ve serotip tayini yapilamamugtir.
Ayrica, indeks vaka goz Oniine alinarak hastanin
annesinde, hastay1 izleyen hekim ve oglunda ayni
bulgularin gézlenmesi sonucu klinik olarak ayni tani
diistinlilmiis, bu olgularda ayrica viriis incelemesi
yaptlmamustir.

Hastalik tanisinda cilt biyopsisi siklikla gerekli
degildir, ciinkii spesifik bir bulgu olugmaz (29,
Atipik el-ayak-agiz hastaliginda ekzema herpetikum,
sucicegi ve biilloz impetigo ile ayirict tan1 gerekir.
Hastaligin klinik formlarinin bilinmesi herpes viriis
icin fazladan antiviral tedavi kullanimini Onlemig
olur. Hem tipik hem de atipik el-ayak-agiz hastalig1
kendini sinirlayici oldugundan tedavi destek tedavisi
seklindedir @379,

Sonug olarak, yaygin vezikiilobiilloz dokiintiisii
olan, ozellikle dorsal yiizlerde ve agiz cevresinde
tutulumun belirgin oldugu, onikomadezisin eslik etti-
§i ozellikle 2 yas altindaki ¢ocuk hastalarda atipik
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el-ayak-agiz hastaligi ayirict tanida diisiiniilmeli ve
izlemde temas ve hava yolu izolasyon onlemleri siki
bir sekilde uygulanmalidir.
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Olgu Sunumu

Apendiks epiploika torsiyonu: Nadir bir akut batin

nedeni

Torsion of epiploic appendices: An uncommon cause of acute

abdomen
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Yedi yasindaki kiz hasta sag alt kadranda kiint karm agrisi ile hastanemiz ¢ocuk acil
servisine getirildi. Hasta, ¢ocuk acil servisinde pediatri hekimleri tarafindan deger-
lendirildikten sonra akut batin 6n tamsiyla klinigimize konsiilte edildi. Hastada akut
batin bulgularinin olmasi nedeniyle hasta servisimize yatirilarak opere edildi.
Hastada operasyon sirasinda apendiks vermiformisin normal oldugu goriildii. Ancak
siirdiiriilen karm eksplorasyonunda sigmoid kolon yerlesimli apendiks epiploikanin
torsiyonuna bagh primer apendajitis epiploika oldugu saptandi. Nadir bir akut batin
nedeni olan primer apendajitis epiploika; yerlesim yerine gore akut apandisit, akut
divertikiilit, akut kolesistit gibi cerrahi miidahale gerektiren patolojileri taklit edebi-
lir. Bu nedenle akut batin ayirici tamsinda akilda tutulmasi gereken bir patolojidir.

Anahtar kelimeler: Akut batin, apendiks epiploika torsiyonu, primer apendajitis
epiploika

ABSTRACT

A T-year-old girl, presented to the pediatric emergency service with dull pain, locali-
zed in the right lower quadrant of the abdomen. After she was examined by emergency
pediatricians, she had been consulted to our department with an initial diagnosis of
an acute abdomen. After our examination, she was operated due to the symptoms of
acute abdomen. During surgery, the appendix vermiformis appeared non-inflamed.
But in detailed abdominal exploration, diagnosis of primary epiploic appendagitis due
to the torsion of appendices epiploicae localized at the sigmoid colon was made.
Primary epiploic appendagitis, an uncommon cause of acute abdomen, mimics surgi-
cal pathologies like acute appendicitis, acute cholecystitis, acute diverticulitis etc. So
primary epiploic appendagitis is a pathology that needs to be kept in mind in differen-
tial diagnosis of acute abdomen.

Keywords: Acute abdomen, primary epiploic appendagitis, torsion of appendices
epiploicae
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GIRIS

Apendiks epiploika (AE), kolon duvarinda seroza
ile kapli, pedikiillii, yag dokusunca zengin bir olu-
sumdur. Siklikla transvers kolon ve sigmoid kolonda
yerlesirken, tiim kolonda 50-100 adet bulunur ve 0,5-
5,0 cm uzunlugundadir. Her bir AE’nin bir veya iki
adet arteri ve bir adet veni bulunmaktadir. Anatomik
olarak ilk defa 1543’te Vesalius tarafindan tanimlan-

mig ve 1986°da ise bilgisayarli tomografi (BT) ile
gosterilmigtir . Apendiks epiploikanin kolon peris-
taltizmine katkida bulundugu ve biiylikk omentum
benzeri mekanik koruma gorevleri oldugu belirtil-
migtir. Arteriyel beslenmesinin zayiflig1 ve serbest
hareket edebilmelerini saglayan pedikiillii yapilari
nedeni ile torsiyon ve infarkt ile kolaylikla karsilasa-
bilirler @*. Primer apendajitis epiploika (PAE), torsi-
yon sonrasi gelisen cevre dokularin inflamasyona
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katildig1 akut bir durumdur. Apendiks epiploikanin;
spontan torsiyonu ve hemorajik infarkti, aseptik yag
nekrozuna bagl kalsifikasyonu, primer veya sekon-
der inflamasyonu, metastaz veya lipomalardan dolay1
biiylimesi, herniye veya invaginasyona bagli olarak
inkarserasyona ugramasi gibi durumlarda akut apen-
dajitis tablosu gelisebilir .

Cerrahi akut batin nedenlerini taklit edebilmesi ve
cocuklarda radyolojik olarak tani konulmasindaki
giicliikler nedeniyle PAE, ¢ocuklarda genellikle ope-
rasyon sirasinda tani alir. Klinigimize, akut karin
agrist ile getirilen ve opere edilerek sigmoid kolon
yerlesimli apendiks epiploika torsiyonu saptanan
hasta, PAE’nin nadir bir akut batin nedeni olmasi
nedeniyle sunulmugtur.

OLGU SUNUMU

Yedi yasinda kiz hasta, sag alt kadranda bir giin
once baglayan kiint karin agrisi yakinmasiyla acil

Resim 1. Sigmoid kolon yerlesimli torsiyone apendiks epiploika.
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servise getirildi. Hastanin kardiyak nabzi 102/dk.,
solunum sayist 22/dk. idi. Fizik muayenesinde karin
sag alt kadranda palpasyon ile hassasiyet mevcuttu.
Karnin diger kadranlarinin muayenesinde ozellik
yoktu. Hastanin Iokosit degeri 10400/uL, %48,3
Iokosit hakimiyeti ve C-Reaktif Protein (CRP) degeri
ise 18,5 mg/L idi. Tiim karin ultrasonografik goriin-
tillemesinde (USG) patolojik bulgu saptanmadi.
Hastanin kliniginin akut apandisit ile uyumlu oldugu
diistiniildii. Hastanin yaginin 18’den kiiciik olmasi
nedeniyle annesinden onam alinarak preoperatif
hazirliklar1 yapildi ve ardindan hasta operasyona
alindi. Eksplorasyonda apendiks vermiformis normal
goriinimdeydi. Ancak sigmoid kolonun sag ilyak
fossaya gog ettigi ve sigmoid kolona ait bir apendiks
epiploikanin kendi ekseni etrafinda 540 derece done-
rek nekroze oldugu goriildii (Resim 1). Nekrotik
apendiks epiploika rezeke edildi. Hasta postoperatif
2. giiniinde sifa ile taburcu edildi.

TARTISMA

Primer apendajitis epiploika, AE’nin yerlesim
yerine gore klinik bulgu vermesi ve patognomonik
klinik tablosu olmamasi nedeniyle akut batin ayirict
tanisinda yer alan nadir bir patolojidir. Cikan kolon-
daki AE’lerin veya sigmoid kolonun batin sag alt
kadrana go¢ etmesi nedeniyle sigmoid kolondaki
AFE’lerin inflamasyonu sonucu gelisen PAE, akut
apandisit tablosunu taklit edebilir. Ayrica yine yerle-
sim yerine gore akut kolesistit, akut divertikiilit gibi
diger cerrahi patolojileri de taklit edebileceginden,
ozellikle ¢ocuk hastalarda operasyon sirasinda PAE
tanis1 konulmaktadir 9.

Eriskin hasta grubunda PAE tanis1 konulmasinda
USG ve BT yardimci olmaktadir. Hasbahgeci ve ark.
™ tarafindan 2012 yilinda yayinlanan bir ¢alismada,
PAE tanis1 almis 20 hasta geriye doniik olarak ince-
lenmistir. inflame haldeki AE nin, BT goriintiilerinde
kitle-lezyon ve 0zellikleri tanimlanarak, alti hastada
Doppler USG ile santral kan akimi torsiyon agisindan
degerlendirilebilmistir.

Cocuk hastalarda, USG yapilmasi ve BT ¢ekilme-
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si sirasinda hastalarin uyumlu olamamasi ve ¢ocuk-
larda akut karin tanisinda BT goriintiileme endikas-
yonlarinin sinirli olmasi nedeniyle PAE tanisi koy-
mak giiclesmektedir. Klinik olarak cerrahi patolojile-
rin diglanamamasi nedeniyle de tani laparatomi veya
laparoskopi ile konulabilmektedir.

Tedavisi tartigmali olan PAE, genel olarak kendini
sinirlayan ve benign seyirli bir patolojidir. Altin stan-
dart tan1 yontemi BT dir ®. Literatiir incelendiginde,
olgularin daha ¢ok erigkin yas grubunda oldugu ve
bunlarin konservatif olarak (ameliyat edilmeden)
tedavi edilebilecegi bildirilmistir. Tedavide antiinfla-
matuvar ilag kullanimi 6nerilirken, komplike olma-
yan olgularda antibiyotik kullanimi 6nerilmemekte-
dir ©. Fakat bazi yazarlar, konservatif takip edilen
olgularda erken niiks olmasi1 ve sekonder komplikas-
yonlarin Onlenmesi amaciyla erken cerrahi tedavi
onermektedirler. Sand ve ark. " yayinladiklar1 maka-
lede, takip ettikleri 10 PAE olgusundan bir olguyu
konservatif yontemlerle izlemisler ve diger dokuz
olguyu ise opere etmislerdir. Opere ettikleri dokuz
olgunun dordiinde, operasyon gereksiniminin kon-
servatif tedavi ile takip sirasinda erken niiksten kay-
naklandigini bildirmislerdir. Bu nedenle PAE olgula-
rinda yaygin goriis her ne kadar hastalarin konservatif
olarak tedavi edilmesi yoniinde olsa da, niiks ve
komplikasyonlardan kacinmak adina hekimin yegle-
mesi dogrultusunda cerrahi tedavi de uygulanabilir.

Akut batin ayiric tanisinda PAE akilda tutulmasi
gereken nadir bir patolojidir. Ayirict tani icin USG
yapilirken karinda patoloji saptanmamasi halinde
radyolojik olarak taranmasi gerekmektedir.Radyolojik

olarak taninmasi halinde konservatif olarak tedavi
edilebilir ve hasta gereksiz operasyonlardan koruna-
bilir. Ayrica akut batin nedeniyle opere edilen hasta-
larda eksplorasyonda apendiks vermiformisin normal
saptanmasi, Meckel divertikiiliiniin olmamasi vb.
durumlarda kolon taranarak apendiks epiploikalarin
da PAE agisindan incelenmesi gerekmektedir.
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0z

Karm agrisi, ¢ocuklarda sik goriilen bir yakinmadir, cerrahi ve cerrahi disi nedenleri
mevcuttur. Ailesel Akdeniz atesi, cerrahi dist nedenler arasinda yer almakta ve ates
yiiksekligi, inflamatuar serozit ile seyretmektedir. Uzamsg febril miyalji sendromu,
Ailesel Akdeniz atesi ile birlikte goriilebilmektedir ve ilk kez 1994 yilinda tanimlan-
mgtir. Uzanus febril miyalji sendromunda yiiksek ateg, miyalji, karin agrisi, artrit/
artralji ve dokiintiiler goriilebilmektedir. Bu makalede ates yiiksekligi ve karin agrisi
ile bagvuran, takibinde eklenen kas agrilari ile ilk atagi uzamsg febril miyalji ve Ailesel
Akdeniz atesi tamsi alan bir olgu sunulmusgtur. Uzamg febril miyalji sendromunun,
Ailesel Akdeniz atesinde atipik klinik belirtilerden biri oldugu ve ilk bagvuruda gorii-
lebilecegi vurgulanmak istenmistir.

Anahtar kelimeler: Ailesel Akdeniz atesi, karin agrisi, uzams febril miyalji
ABSTRACT

Abdominal pain is a common complain in children which is caused by surgical and
non-surgical reasons. Familial meditterian fever is one of the common non-surgical
reasons and the most common syptoms are fever and inflammatory serositis. But one
of the rare form is protracted febrile myalgia defined first time in 1944. This form may
coexist with fever, myalgia, abdominal pain, athritis and athralgia. In this article, we
presented a case with fever and abdominal pain, followed by muscular pain diagnosed
as a protracted febrile myalgia syndrome and Familial Mediterranean Fever. It is
emphasized that the prolonged febrile myalgia syndrome is one of the atypical clinical
manifestations in the Familial Mediterranean Fever and may be seenat the first admis-
sion.

Keywords: Familial Mediterranean fever, abdominal pain, prolonged febrile myalgia
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GIRIS

Karin agrisi, cocuklarda sik kargilasilan bir yakin-
madir ve ¢ok genis bir hastalik yelpazesinin sempto-
mu olarak goriilebilmektedir. Cerrahi ve cerrahi digt
nedenleri mevcuttur. Ailesel Akdeniz Atesi (AAA),
cerrahi dis1 nedenler arasinda yer almakta, periyodik
ates yiiksekligi ve inflamatuvar serozit ile seyretmek-
tedir (V. Ailesel Akdeniz atesi uzamig febril miyalji
sendromu (UFMS) ile birlikte goriilebilmektedir.
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Uzamus febril miyalji sendromunda yiiksek ates, yay-
gin kas agrisi, karin agrisi, artrit/artralji, hipergamag-
lobulinemi ve erizipel benzeri dokiintiiler goriilebil-
mektedir. Bazi hastalarda AAA ilk atagi, UFMS ola-
rak gelisebilmektedir ¢.

OLGU

Dokuz yasinda kiz olgu, 10 giindiir devam eden karin
agris1, son iki giindiir eklenen 39°C ates yiiksekligi
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ve kusma ile bagvurdu. Oykiisiinde son iki yilda, iki
kez bir giin siiren karin agrisi ve nedeni bilinmeyen
ates yiiksekligi oldugu 6grenildi. Yapilan fizik mua-
yenesinde batinda list ve alt kadranlarda yaygin has-
sasiyet, defans ve rebound oldugu, iist ekstremitede
kas muayenesinde hassasiyet oldugu goriildii. Tam
kan sayimi normal siirlardaydi. Ancak akut faz
reaktanlarinda yiikseklik (C reaktif protein: 79 mg/
dL, eritrosit sedimentasyon hizi: 104 mm/saat) sap-
tandi. Agrinin siirekli olmamasi, abdominal ultraso-
nografisinin normal olmasi nedeni ile akut karin
(over patolojisi, akut appendiks) diisiiniilmedi. Alinan
tam idrar analizi normal saptandi, kan ve idrar kiiltiir-
lerinde tireme olmadi, viral ve bakteriyal serolojileri
(Toxoplazma, Rubella, EBV, Parvoviriis, hepatit mar-
kerlar1, Brucella, Salmonella) negatif saptandi. CMV
IgM degerinin pozitif saptanmasi iizerine CMV DNA
bakildi ve diisiik diizeyde saptandi. Oykiide ates ve
karin agris1 ataginin olmasi nedeni ile AAA igin
genetik mutasyonu gonderildi. Pankreas ve safra
kesesi patolojileri i¢in yapilan batin tomografisi ve
ultrasonografisi olagandi. Amilaz diizeyi normal
sinirlardaydi. Karin agrist ve ates yliksekligi olan
hasta porfiria grubu hastaliklar i¢in degerlendirildi.
Oykiide giines maruziyetinin cilt bulgularinin olma-
masi, kan basincinin normal saptanmasi ve bekleyen
idrar tetkikinde renk degisikligi olmamasi porfiria
tanisindan uzaklastirdi.

Hastanin izleminde ishallerinin baglamasi, ates
yiiksekliginin ve karin agrisinin 15 giin boyunca
devam etmesi lizerine inflamatuvar bagirsak hastalik-
lart (IBH) acisindan endoskopi/kolonoskopi yapild
ve biyopsi sunucu antral gastrit ve nonspesifik kolit
ile uyumlu bulundu. Bunun iizerine hastaya proton
pompa inhibitori ve 5-ASA tedavisi baglandi.
Izleminin 10. giiniinde ishali geriledi, ancak karin
agrist ve kas agrisi yakinmalarinda artis saptandi.
Hasta ozellikle iist ve alt ekstremitede yaygin kas
agris1 tanimlamaktaydi. Bakilan periferik yayma ve
kemik iliginde atipi goriilmedi. Kreatin kinaz, RF,
ASO, Ig D, C3 ve C4 normal sinirlarda degerlendiril-
di. ANA, Anti-dsDNA, ANCA negatifti. IgM degeri
yiiksek saptandr (IgM: 355 mg/dL, N: 304-322).

Akciger grafisi normal, PPD testi anerjikti. G6z mua-
yenesi, ekokardiyografisi ve EMG incelemesi normal
olarak degerlendirildi. Yirmi giin boyunca giinde 2
kez 38-39°C ates yiiksekligi ve ataklar halinde karin
agrist ve son 10 giinde artis gosteren kas agrisi, izle-
min 22. giiniinde tedavi almaksizin geriledi. Akut faz
reaktanlarinda gerileme saptandi. Hastanin bu tarihte
AAA gen analizi sonuclandi, M694V heterozigot,
V726A heterozigot mutasyon saptandi. Ates yliksek-
ligi ve karin agrisinin tipik AAA kliniginin diginda 72
saatten uzun siirmesi, devaminda gelisen kas agrisi
bulgularimin AAA hastalarinda goriilen uzamisg febril
miyalji sendromu ile uyumlu olmasi ve klinigi agik-
layacak infeksiydz, malign ve romatolojik hastalikla-
rin diglanmasi nedeni ile AAA tanist dogrultusunda
kolsisin tedavisi baslandi. Tedavinin beginci giiniinde
karin agrisi, kas agrisi ve atesi olmayan, akut faz
reaktanlart normal sinirlarda seyreden hasta AAA
tanist ile takibe alinarak taburcu edildi. Poliklinik
kontrollerinde 5-ASA tedavisi azaltilarak iiciincii
ayda tamamen kesildi. Hastanin anne, baba ve kardes-
lerinin AAA acisindan degerlendirilmesi planlandi.

TARTISMA

Karin agrisi, ¢cocukluk yas grubunda sik goriilen
bir semptomdur (%15) . Hastanin yagsi, agrinin
ozellikleri, lokalizasyonu, eslik eden semptomlarin
tanimlanmasi; altta yatan nedenlerin anlagilmas: ve
tedavinin yonlendirilmesinde yagamsal oneme sahip-
tir 9. Akut karin agris1 ile bagvuran ¢ocuklarda cer-
rahi nedenler arasinda apandisit, travma, invajinas-
yon, malrotasyon, volvulus, intestinal obstriiksiyon
ve adhezyonlar, peptik ulkus hemoraji ve perforas-
yonlar1 yer alir. Cerrahi dis1 gastrointestinal hastalik
nedenleri ise, konstipasyon, gastrointestinal enfeksi-
yonlar/parazitler, mezenterik lenfadenit, hepatit, pep-
tik iilser, pankreatit, kolelitiyazis, inflamatuar bagir-
sak hastaliklarindan olugmaktadir. Gastrointestinal
sistem dig1 nedenler arasinda streptokokal farenjit,
pnomoni, iiriner sistem enfeksiyonlari, Henoch
Schonlein vaskiiliti, IgA vaskiiliti, akut intermitan
porfiria ve Ailesel Akdeniz atesi (AAA) yer almakta-
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dir &7, Ates ve karin agrisi olan hastalarin yaklagik
%64’tine eglik eden bir semptomdur. Genellikle
enfeksiyon nedenli daha nadir olarak da inflamatuvar
bagirsak hastaliklart ve AAA da goriilebilmektedir
7 Bu hastalarda ilk yaklagim akut karin tablosunun
diglanmasidir.

Ailesel Akdeniz atesi, kendi kendini smirlayici
nitelikte, yineleyen ates ve serozit ataklari ile karak-
terize, otozomal resesif gecis gOsteren, sistemik oto-
enflamatuar bir hastaliktir 7. Karin agris1 ve 6-72
saat arasinda siiren 38 derece {izeri ates ataklar ile
karakterizedir '. AAA tanili hastalarda ilk kez 1994
yilinda UFMS tanimlanmigtir. Calismalarda, AAA
olgularinin %1,2 sinde birlikte goriildiigii belirlen-
migtir 12 Kuvvet kaybi, kas agris1 ve buna eglik
eden ates yiiksekligi, karin agrist ve eritrosit sedi-
mentasyon hizi yiiksekligi, normal kreatin kinaz
diizeyi, hipergamaglobulinemi goriilmektedir. Uzamis
febril miyalji sendromunda kas agris1 daha belirgin-
dir, semptomlar 6 haftaya kadar uzayabilmektedir.
Tedavi, destek tedavisi ve kortikosteroid tedavisin-
den olugmaktadir @. Uzamusg febril miyalji sendromu,
AAA ilk tan1 aninda veya kolsisin tedavisi ile izlem
sirasinda goriilebilmektedir. Literatiir caligsmalart,
UFMS’nin 6zellikle M694V heterozigot ve homozi-
got mutasyonlarla iligkili oldugunu gostermistir “'%.

Sonug olarak, tan1 aninda UFSM bulgular1 goste-
ren ve bir allelinde M694V mutasyonu tagiyan bir
olgu sunulmustur. Hastamizda kas agrist olmakla
birlikte, karin agrisinin daha 6n planda olmasi ve
karin agrist ateg yiiksekliginin 3 glinden uzun siirme-
si nedeni ile oncelikle AAA ve uzamis febril miyalji
sendromu diisiiniilmemis ve steroid tedavisi planlan-
mamistir. Ancak diger nedenlerin ekarte edilmesi ve
genetik analizi sonucu ile hasta ilk atak AAA ve
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UFMS tanist almistir. Bu hasta bize AAA hastalarin-
da UFMS’de siddetli kas agrisinin yaninda karin
agrisinin da olabilecegini gostermistir.
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Terra-Firma Form Dermatozu (TFFD) 1987°de
Duncan ve ark. Vtarafindan tanimlanmis ve Duncan’in
kirli dermatozu olarak isimlendirilmistir. Etiyolojisi
net olmayip, ender bir keratinizasyon bozuklugudur.
Siklikla cocuk ve adolesan yas grubunda goriilmekle
birlikte, literatiirde her yas grubunda bildirilmis olgu-
lar bulunmaktadir ¢, Klinik prezentasyonu 6zellikle
yiiz, boyun, gévde ve ayak bileklerinde daha az ola-
rak da saclt deri, dudaklar, gobek deligi ve ekstremi-
telerde kahverengi-gri, hafif papillamatdz, pigmente
plaklar seklindedir . Siklikla karistirilan Dermatitis
neglectadan farkli olarak normal hijyene ragmen,
gelisen bir tablodur. Lezyonlar su ve sabun ile ovala-
narak temizlenememekte, yalnizca %70’lik etil veya
isopropil alkol ile basin¢ uygulayarak silindiginde
gerilemektedir . TFFD literatiirde az sayida olgu
bulunsa da pratikte siklikla karsilagilan ve genellikle
yanlig tan1 alan bir hastaliktir ©. Bu makalede, daha
once Akantozis nigrigans tanisi ile takip edilen 15
yasindaki TFFD olgusu sunulmustur.

On bes yasinda VKI (viicut kitle indeksi) >25 kg/
m? erkek hasta, ensede ve boyunda 1 yil 6nce basla-
yan kahverengi lekeler nedeniyle bagvurdu.
Dermatolojik muayenesinde, fizpatrick III deri tipi
olan hastanin boyun laterallerinde ve ensede kahve-
rengi, hafif deriden kabarik verrik6z goriintimlii plak-
lar belirlendi. Anamnezde anne ve babasinda diyabe-

tes mellitus oldugu 6grenildi. Daha 6nce farkli der-
matoloji kliniklerinde hastanin lezyonlar1 kir olarak
degerlendirilip, su ve sabun ile giderilmeye calisil-
mig, sonu¢ alinamadiginda Akantozis nigrigans ola-
rak degerlendirilmis. Ug ay boyunca topikal tretinoin
ve giines kremi kullandig1 68renilmistir. Hasta lez-
yonlarinda gerileme olmadigi i¢in klinigimize bag-
vurmustur. Klinigimizde hastanin lezyonlar1 tant
amacli %70 isopropil alkollii spang ile silinmis ve
lezyonlarda gerileme saptanmustir. Haftada 1 defa
olacak sekilde %70’lik isopropil alkolle lezyonlar:
silmesi Onerilmistir. Bir ay sonra kontrol muayenesi-
ne lezyonlariin tamamen geriledigi gozlemlenmig
ve TFFD tanisi konmugtur. Takiplerde, hastanin
belirli araliklarla %70’lik isopropil alkolle cildini
silmesi sonucu rekiirrens gézlemlenmemistir.

TFFD ender goriilen benign keratinizasyon bozuk-
lugudur ©. Lezyonlarin kahverengi-gri renkte kirli
goriintiisti ve deriden hafif kabarik olmasi, pek cok
hastalikla ayirici tantya girmesine neden olmaktadir.
Ozellikle cocukluk ¢ag1 ve erken adolesan donemde
goriilmesi, siklikla boyun-govde yerlesimi ve %70°1lik
isopropil alkolle lezyonlarin gerilemesi TFFD tanist
konulmasinda 6nemlidir ©®. Etiyolojisi tam olarak
bilinmemektedir. Verrik6z plaklarin keratinosit olgun-
lagmasindaki bozulma sonucunda melanin retansiyo-
nuna ek olarak sebum, ter ve mikroorganizmalarin
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Resim 1. TFFD diisiiniillen hastanin ensesinin %70’lik isopropil
alkolle silinmeden 6nceki ve sonraki goriintiisii.

birikimi ile olustugu 6ne stiriilmektedir . Son {ii¢
aydir dig merkezde takip edilen on bes yasindaki
obez erkek hastanin lezyonlari, aile dykiisiinde diya-
betes mellitus olmasi {izerine, akantozis nigrigans
olarak degerlendirilmis. Boyun ve ensede simetrik
dagilan, hiperpigmente verrik6z plaklarin varligi bu
taniy1 desteklemektedir. Akantozis nigrigans obezite
ve insulin direnci zemininde IGF (insiilin growth
faktor) artisina bagh gelisir. Yiizde 70’lik isopopil
alkolle silmekle lezyonlarda gerileme olmaz ve topi-
kal retinoidlere yanit verir ®. Sunulan olguda topikal
retinoit ve giines kremini 3 ay kullanilmasina rag-
men, lezyonlarda gerileme olmamigtir. Bunun iizeri-
ne TFFD diistiniiliip, %70’lik isopropil alkol ile ense
bolgesi hafif basing uygulanarak silindiginde lezyon-
larinin azaldig1 gozlemlenmistir. Bir aylik isopropil
tedavisi ile lezyonlarin tamamen yok oldugu goriil-
miistiir. Ayirict tanida akla ilk gelen Dermatitis neg-
lecta, yatalak, zihinsel engelli veya psikiyatrik ilag¢
kullanan hastalarda goriilen ve hijyen eksikligi sonu-
cu ortaya cikan cildin hiperpigmente lezyonlaridir.
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Bu lezyonlar su ve sabunla ovalamakla gerilemekte-
dirler. Sunulan olguda hastanin kisisel hijyeninin iyi
olmasi ve daha dnce lezyonlarin su ve sabunla ovala-
narak gecmemesi bu tanidan uzaklastirmistir.
Lezyonlarin hafif kepekli ve makiiler yapida olmasi
ve mikroskopik incelemesinde hifa ve/veya spor
yapilarinin goriilmemesi iizerine pitriasis versikolor
tanist diglanmistir. Yine, kendisinde ve ailesinde
atopi Oykiisli bulunmadig1 icin atopik dermatit sonra-
st gelisen postinflamatuvar hiperpigmentasyon tanisi
da dislanmigtir. Benzer olgularda, Gougerod ve
carteaud’un konfluent retikiiler papillomatozisi, ver-
rikoz epidermal neviis, friksiyonel asemptomatik
koyulagma tanilar1 da diisliniilmelidir. Sonug olarak,
hiperpigmente verrikéz plaklarla bagvurmusg hastalar-
da, TFFD tanisim1 da ayirici tanida diistiniilmesi
uygun tedavi stratejisinin belirlenmesinde oldukga
onemli yere sahiptir.
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