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

Temperature level (°C)

36-37

37-38

Above 38

Total

n 

114

150

16

280

Difference

-0.1

-0.1
 

0.1

-0.1

n

100

172

16

288

Difference

-0.1

 0.0

 0.2

-0.1

n

109

158

16

283

Difference

-0.1

 0.0

 0.2

-0.1

Right temporal 
temperature & Rectal 
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Left temporal 
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temperature
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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 (8). 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 (9). 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 (9-11). 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. (12) 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 (13,14). 
	 There are very few studies about the effectiveness 
and reliability of NCITs. In a study by Fortuna et al. 
(15) 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 ≥38°C) with the sensitivity and specificity of 97%.
	 In a study by Uslu et al. (16) 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. (17) concluded that there was a good cor-
relation between these two measurement methods in 
newborns. In other study, Can et al. (18) 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. (6) 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. (19) 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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ÖZ

Amaç: Kardiyak kateterizasyon için femoral girişim uyguladığımız hastalarda vasküler kompli-
kasyon sıklığını ölçmeyi, olası risk faktörlerini belirlemeyi ve gelecekte bunlara karşı önlemler 
alarak komplikasyon sıklığını azaltmayı amaçladık.
Yöntem: Bölümümüzde 2011-2015 yılları arasında anjiyografi yapılan 106 hasta çalışmaya alın-
mıştır. Hastaların yaşı, kilosu, prosedür tipi, süresi, kullanılan kılıf boyutu, işlemden sonra 
geçen süre, kateterizasyon sayısı, işlem sırasında karşılaşılan komplikasyon, hastanın ek sağlık 
sorunları hasta dosyalarından kaydedildi. Her hastanın bilateral eksternal iliak, yüzeyel femo-
ral arter ve venleri ultrasonografi ile görüntülendi.
Bulgular: Çalışmaya alınan 45 erkeğin ortalama yaşı 21, 61 kızın ortalama yaşı 42 aydı. 
Anjiyografi sırasında hastaların vücut ağırlığı, erkeklerde 10, kızlarda 13,5 kg’dı. Son anjiyog-
rafiden sonra geçen ortalama süre 28,5 (7,75-60,25) aydı. Anjiyografide kılıfın en sık ve en az 
yerleştirilen damar sırasıyla sağ femoral ven iken, sol femoral arterdi. En sık kullanılan kılıf 5 
French çapında, kullanılan en büyük kılıf 10Fr (3 kez sağ femoral vene, 1 kez sol femoral vene), 
en küçük kılıf ise 4 Fr’di (sağ femoral artere 4, sağ femoral vene 2, sol femoral artere 2 kez). 
Ortalama işlem süresi 44 (30-50) dakikaydı.
Toplam 106 femoral ven ve arter Doppler ultrasonografi incelemesi yapıldı. VSD tanısıyla takip 
edilen ve basınç ve saturasyon ölçümü için anjiyografi yapılan yapılan 18 aylık erkek hastada 
sağ inguinalde hematom belirlendi. Anjiyografiden sonra geçen süre 3 aydı, izleminde kendiliğin-
den düzeldi.
Sonuç: Gelişen teknoloji ile daha küçük çaplı kılıf ve taşıyıcı sistem geliştirilmesi, işlem sırasında 
ve sonrasında iyi anti-koagülasyon sağlanması, işlem süresinin kısa tutulması ile eskiye oranla 
komplikasyon riski azalmıştır.

Anahtar kelimeler: femoral, çocuk, 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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	 GİRİŞ 

	 Çocuklarda görülen doğumsal kalp hastalıkların-
da hem tanı hem de tedavi amaçlı kalp kateterizasyo-
nu yapılmaktadır. Günümüzde girişimsel işlem yapıl-
ma sıklığı giderek artmakta, bu da beraberinde geli-
şen komplikasyon oranlarını arttırmaktadır. 
Kateterizasyona bağlı görülen en sık kulanılan bölge 
femoral damarlar olması nedeniyle en sık komplikas-
yon femoral damar girişimine bağlı olan komplikas-
yonlardır (1). Buradan yola çıkarak biz bu çalışmayla 
geçmişte kardiyak kateterizasyon için femoral bölge-
den ponksiyon yaptığımız hastalarda vasküler komp-
likasyon sıklığını ölçmeyi, olası risk faktörlerini 
belirlemeyi ve gelecekte bunlara karşı tedbirler ala-
rak komplikasyon sıklığını azaltmayı amaçladık.

	 GEREÇ ve YÖNTEM

	 Bölümümüzde 2011-2015 yılları arasında anji-
yografi yapılan 106 hasta çalışmaya alınmıştır. 
Çalışmaya katılan hastaların aileleri bilgilendirilerek 
ebeveynlerinden onam alınmıştır. Üniversitemize ait 
Etik Kuruldan onay alınarak çalışmaya başlanılmış-
tır. Hastaların yaşı, kilosu, prosedür tipi, süresi, kul-
lanılan kılıf boyutu, femoral ponksiyondan sonra 
geçen süre, kateterizasyon sayısı, işlem sırasında kar-
şılaşılan komplikasyon, hastanın ek sağlık sorunları 
hasta dosyalarından geriye dönük olarak kaydedildi. 
	 Kateterizasyon öncesi yapılan rutin kan sayımı, 
PT, APTT, INR değerlerinde bozukluk saptanan, altta 
yatan vaskülit gibi bir damar hastalığı olan hastalar 
çalışma dışı bırakıldı.
	 Bütün hastalar işlem sırasında heparinize edildi. 
İşlem sırasında yalnızca venöz yol kullanılmış ise 50 
IU/kg, arteriyel yol kullanıldıysa 100 IU/kg, cihaz ile 
perkütan kapama işlemi (ASD, VSD) yapıldıysa 100 
IU/kg heparin kullanıldı. İşlem süresi 60 dk.’yı geçti-
ğinde aktive pıhtılaşma zamanı (ACT) çalışılarak ek 
doz heparin kullanıldı. Perkütan olarak ASD ve 
VSD’nin cihaz ile kapatılması planlandığında işlem-
den 24 saat önce aspirin antikoagülan dozda başlandı 
ve işlemden 6 ay sonrasına kadar devam edildi. Tüm 
hastalara işlem öncesi ampisilin/sulbaktam ile infek-
tif endokardit profilaksisi yapıldı. Girişimsel işlem, 

balon, stent veya cihaz implantasyonu vb. her zaman 
bir kılıf içerisinde ilerletilerek yerleştirildi, hiçbir 
zaman doğrudan arter veya venden çıplak şekilde 
gönderilmedi. Tanısal anjiyografi işlemleri için femo-
ral artere 4F kılıf, femoral vene 5F kılıf yerleştirile-
rek yapıldı. Girişimsel işlemlerde kılıf çapına kulla-
nılacak balon, stent veya cihaz çapına göre karar 
verildi.
	 Femoral vasküler girişim sonrası girişim yapılan 
yere işlem tek taraflı yapılmışsa bir, iki taraflı yapıl-
mışsa iki kişi tarafından manuel bası uygulandı. 
Komplikasyon gelişmeyen hastalar, bir günlük servis 
izlemi sonrası taburcu edildi.
	 Her hastanın bilateral eksternal iliak, yüzeyel 
femoral arter ve venleri tek bir uzman radyolog tara-
fından GE Logiq S7 ultrason cihazı ile 5-7 MHz 
Lineer transdüser kullanılarak görüntülendi ve 
Doppler ultrason çalışması yapılarak akım paternleri 
işlemden sonraki gün, 1., 3. ve 6. aylarında değerlen-
dirildi. Fizik muayenede alt ekstremite arterlerinde 
nabız alınamayan, ekstremitesinde renk ve ısı deği-
şikliği olan hastalara aynı gün, diğerlerine rutin kont-
rolleri esnasında radyolojik değerlendirme yapıldı.
	 Arteriyel tromboz gelişen hastalarda etiyolojiye 
yönelik: protrombin mutasyonu, anti-trombin III, 
Faktör V Leiden mutasyonu, Faktör VIII protein C, 
protein S düzeyleri çalışıldı.

	 İstatiksel Değerlendirme:
	 Elde edilen veriler ortanca (median) range aralığı 
olarak gösterildi. Gruplar arası karşılaştırmalarda 
sürekli değişkenler için Student-t testi, kategorik 
değişkenler için ki-kare testi kullanıldı. p<0.05 değe-
ri istatistiksel olarak anlamlı kabul edildi.

	 BULGULAR

	 Çalışmaya 45’ i (%42,5) erkek, 61’i (%57,5) kız 
olmak üzere toplam 106 hasta dahil edildi. Erkeklerin 
ortanca yaşı 21 (6-69), kızların 42 (5,75-72) aydı. 
Anjiyografi sırasındaki hastaların vücut ağırlığı, 
erkeklerde 10 kg (6,35-15,5), kızlarda 13,5 kg (6,8-
18,8)’dı. Son anjiyografiden sonra geçen ortanca süre 
28,5 (7,75-60,25) aydı. 
	 İşlemlerden 57’si girişimsel (%54) girişimsel, 
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49’u tanısal (%46) anjiyografiydi. Dört kez anjiyog-
rafi olan hasta sayısı 2, üç ve iki kez olan 9 ve bir kez 
olan hasta sayısı seksen altıydı. Yapılan anjiyografi-
nin türü ve cinsiyete göre dağılımı tabloda gösterildi 
(Tablo 1). Anjiyografide kılıfın en sık yerleştirildiği 
damar sağ femoral ven iken (76 kez, %41,9), en az 
kullanılan damar ise sol femoral arterdi (22 kez, 
%12,1). Sağ femoral artere 56 (%30,9), sol femoral 
vene ise 27 kez (%14,9) girildi. En sık kullanılan kılıf 
5 French (122, %67) çapında, kullanılan en büyük 
kılıf 10Fr (3 kez sağ femoral vene, 1 kez sol femoral 
vene), en küçük kılıf ise 4 Fr’di (sağ femoral artere 4, 
sağ femoral vene 2, sol femoral artere 2 kez). 
Ortalama işlem süresi 44 (30-50) dk.’ydı.

	
	
	
	
	
	

	 On hastada (%9,2) anjiyografiden hemen sonra 
arteryal nabızların az alınıyor veya hiç alınamıyordu. 
Bu hastaların Doppler incelemesinde yalnızca 2 has-
tada arteryal trombus izlendi, diğer hastalar normal-
di. Bu hastaların 2’sinde de 5F kılıf kullanılmıştı. 
Arteriyel tromboz gelişen hastalarda etiyolojiye 
yönelik: protrombin mutasyonu, anti-trombin III, 
Faktör V Leiden mutasyonu, Faktör VIII protein C, 
protein S düzeyleri çalışıldı, ancak herhangi bir pato-
lojiye rastlanılmadı. Bu iki hastadan birinde Down 
sendromu ve hipotiroidi mevcuttu. Yalnızca heparin 
infüzyonu sonrasında ekstremiteler arasında ısı farkı 
kayboldu, nabızlar alınabildi. Hiçbir hastaya doku 
plazminojen aktivatörü (t-PA) veya streptokinaz 
verme gereksinimi olmadı. Hiçbir hastada psödoa-
nevrizma, arterovenöz fistül, venöz trombus saptan-
madı. Giriş yerinde hematom 3 hastada belirlendi. 
VSD tanısıyla takip edilen ve basınç ve saturasyon 
ölçümü için anjiyografi yapılan yapılan 18 aylık 
erkek hastada sağ inguinalde hematom belirlendi. 
Anjiyografiden sonra geçen süre 3 aydı, izleminde 
kendiliğinden düzeldi.

	 TARTIŞMA

	 Femoral damar ponksiyonu anjiyografide en sık 
tercih edilen girişim bölgesidir. Femoral yolun kulla-
nılmasının bazı avantajları vardır. Büyük bir damar 
olması nedeniyle ekstremitede iskemi görülme oranı 
düşüktür. Seyri düz olması nedeniyle manüplasyonu 
daha kolaydır. Büyük çaplı kateterleri kullanabilme-
sine izin verir. Yineleyen girişimlere olanak tanır. 
Ancak anjiyografide transfemoral yolun kullanılma-
sının birtakım riskleri de mevcuttur. İşlem palpasyon-
la hissedilerek kör olarak yapılmakta bu da direkt 
damarın görüntülenememesi, anatomik varyasyonlar 
nedeniyle işlemi riskli hale getirmektedir. Hematom, 
arteriovenöz fistüller, retroperitoneal kanama ve 
psödo anevrizma,tromboz, diseksiyon en sık görülen 
vasküler komplikasyonlardır (2-4). Ayrıca işleme bağlı 
femoral sinir yaralanması, infeksiyon da görülebilir. 
Giriş bölgesi komplikasyonları hastanede kalış süre-
sini uzatmakta, maliyeti yükseltmekte ve erken, geç 
dönemde morbidite ve mortalite artışına neden 
olmaktadır. Yapılan çalışmalarda, artan kalp kateteri-
zasyon sayısına rağmen, akut komplikasyon sıklığı 
erişkinlerde 1/1000’in altındadır. Dencker ve ark. (5) 

yaptığı 23870 erişkin hastanın yer aldığı geniş bir 
çalışmada, majör vasküler komplikasyon oranı %0,54 
saptanmıştır. Çocuklarda çocuklarda kateterizasyon 
sonrası lokal vasküler komplikasyon oranı %2-8.8 
oranında bildirilmektedir (6). Eskişehir’de Uçar ve 
ark. (7) yaptığı bir çalışmada, komplikasyon sıklığı 
%3,9 (%2,8 tromboz, %1,1 diseksiyon ve tromboz) 
olarak saptamışlardır. Hastaların %42,8’sinde ana 
femoral arterde komplikasyon bildirilmiştir. 
Çalışmamızda da, 10 hastada anjiyografiden hemen 
sonra arteryal nabızların az alınıyor veya hiç alınamı-
yordu. Bu hastaların Doppler incelemesinde yalnızca 
2 hastada arteryal trombus izlendi, diğer hastalar nor-
maldi.
	 Kateterizasyonda vasküler giriş yerine bağlı 
komplikasyon gelişmesinde bazı faktörlerin etkili 
olduğu düşünülmektedir. Bunlardan birisi, uygun 
teknikle girişim yapılmasıdır. Bazı anatomik belirteç-
ler (anterior superior iliac spine, pubic tuberosite 
gibi)kullanılarak femoral arteri palpe ederek inguinal 
deri katlantısının üzerinden veya hemen altından 

Tablo 1. Yapılan anjiyografinin türü ve cinsiyete göre dağılımı.

Tanılar 

ASD kapama 
VSD kapama 
PDA kapama 
Diğer Girişimsel İşlemler 
Kateterizasyon, Çalışma 
Toplam

Erkek 

4 (8,8) 
0 

8 (17,7) 
10 (22,2) 
23 (51,1) 
45 (100)

Kız

10 (16,3) 
5 (8,1) 

10 (16,3)
10 (16,3)
26 (42,6) 
61 (100)

P değeri

 

0,208
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yapılmalıdır. 
	 Ancak hipotansiyon, obezite, koarktasyon, vaskü-
lit ya da daha önce yineleyen anjiyografi yapılması 
gibi bazı durumlarda nabızların palpasyonu zorlaş-
makta, vasküler komplikasyon riski artmaktadır. Bir 
başka sorun, yenidoğan ve prematürelerde damar 
çapları çok ince olmasıdır. Damar inceldikçe kompli-
kasyon görülme oranı artar (8). Kateterizasyon için 
uygun damarı ve malzemeyi kullanmak, işlem sonra-
sı da iyi bir hemostaz sağlamak gerekir. Günümüzde 
birçok merkez femoral damara ultrason kılavuzlu-
ğunda giriş yapmaya başlamıştır (9,10).
	 Geçmişte pediatrik yaş grubunda yapılan çalışma-
larda, düşük vücut ağırlığı, komplike kardiyak hasta-
lık varlığı, erken yaş, polisitemi, dehidratasyon, pro-
sedür süresinin uzun olmasının anjiyografi sonrası 
komplikasyon riskini arttırdığı belirlenmiştir (11,12). 
Ayrıca hastada tromboza yatkınlık oluşturan risk fak-
törlerinin olması, Down sendromu ve malnutrisyon 
varlığı da diğer önemli risk faktörleridir (13-16).
	 Geç dönemde görülen komplikasyonlar ile ilgili 
çalışmalar kısıtlıdır. Mevcut çalışmamızda, 106 has-
tanın yalnızca birinde 3. ayda inguinal hematom 
izlendi ve takibinde hematom kendiliğinden kaybol-
du. Çalışmamızda emboli, enfeksiyon, psödoanevriz-
ma, arteriyovenöz fistül saptanmamıştır. Bu nedenle 
femoral vasküler girişim pediatrik popülasyonda 
güvenli bir yöntem gibi gözükmektedir. 
	 Doppler ultrasonografi, ucuzluğu, uygulama 
kolaylığı gibi nedenlerle bu popülasyonda, sensitivi-
tesi düşük olmasına rağmen, iyi bir tarama aracı ola-
bilir.
	 Anjiyografi yapılan hastalar kontrollerinde lokal 
ve genel komplikasyonlar açısından yakından takip 
edilmelidir. Kateterizasyon sonrası komplikasyon-
ları azaltmak için uygun bir teknikle açı ve derinliği 
ayarlayarak uygun giriş yerini, uygun malzeme kul-
lanarak girilmesi girişim sonrasında belli bir kuvvet 
ve sürede basılı tutulması gibi yöntemler kompli-
kasyon sıklığını azaltmaktadır. Hastalarda erken 
dönemde komplikasyon saptanması halinde antit-
rombotik ve fibrinolitik ajanlarla tedavi edilmesi 
cerrahiye gitmeden sekelsiz iyileşmesine olanak 
tanımaktadır.

	 SONUÇ

	 Sonuç olarak, gelişen teknoloji ile daha küçük 
çaplı kılıf ve taşıyıcı sistem geliştirilmesi, işlem sıra-
sında ve sonrasında iyi anti-koagülasyon sağlanması, 
işlem süresinin kısa tutulması ile eskiye oranla 
komplikasyon riski azalmıştır.
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Alveolar Soft Part Sarcoma located at the upper extremity: 
A case report and review of the literature 
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ÖZ

Alveolar Soft Part Sarkoma, karakteristik histolojik özellikleri olan, tipik olarak 
çocuk ve adölesanlarda izlenen, kötü prognozlu, nadir görülen bir yumuşak doku 
tümörüdür. Bu tümörler sıklıkla alt ekstremite ve gövdenin derin yumuşak dokula-
rında gelişim gösterirler. Her ne kadar yavaş bir klinik seyir izlense de geç metastaz-
ları ile kötü bir prognoza sahiptirler. On altı yaşında kız çocuğu sol kolunda şişlik ve 
ağrı yakınması ile başvurdu. Deltoid ve biseps braki lateralis kasları arasında gelişmiş 
tümöral gelişime cerrahi rezeksiyon uygulandı. Histopatolojik olarak, vaskulerize 
fibröz septalar ile ayrılmış, geniş eozinofilik/berrak sitoplazmalı poligonal biçimli 
hücrelerin kümelenmeler ve alveol benzeri yapılar oluşturduğu neoplastik gelişim 
izlendi. Tümöral hücrelerde MyoD1 ve CD10 immünohistokimyasal boyamaları pozi-
tifti ve diyastaz rezistan PAS pozitif sitoplazmik cisimcikler görüldü. Olgumuz seyrek 
görülmesi ve beklenmeyen lokalizasyonu nedeni ile histopatolojik ve immünohisto-
kimyasal özellikleri ile sunulmuş ve literatür gözden geçirilmiştir. ASPS tanısı; klinik, 
morfolojik, arşitektürel bulguların yanı sıra immünohistokimyasal bulguların birlikte 
yorumlanması ile olasıdır.

Anahtar kelimeler: Alveolar soft part sarkom, immünohistokimya, ayırıcı tanı

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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	 GİRİŞ 

	 Alveolar soft part sarkoma (ASPS), özellikle 

çocuklarda ve genç erişkinlerde ender görülen bir 
yumuşak doku sarkomudur. Özgün histolojik yapısı 
ve iyi karakterize edilmiş genetik translokasyonuna 
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rağmen, tümörün patogenezi halen tam olarak açıkla-
namamıştır. ASPS, 1952 yılında Christopherson ve 
ark. (1) tarafından ayrı bir antite olarak tanımlanmıştır. 
ASPS’da santral kohezyondan yoksun, poligonal 
yapıdaki tümöral hücre toplulukları psödoalveolar 
yapılar oluştururlar ve tümöral hücrelerde PAS pozi-
tif diastaz rezistan intrasitoplazmik granüller/çubuk 
benzeri kristallerin görülmesi karakteristiktir (2,3). 
	 Tüm yumuşak doku sarkomlarının %0,5-1’ini (4,5), 
pediatrik olgularda yumuşak doku sarkomlarının 
%0,8-1,8’ini oluştururlar (6,7). Sıklıkla alt ekstremite-
lerde, baş-boyun bölgesinde yerleşimli olmakla bir-
likte; uterus, vajina, retroperiton, gastrointestinal 
sistem, mesane, meme, mide ve kemik gibi vücudun 
herhangi bir lokalizasyonunda gelişim gösterebilirler. 
Genelde yumuşak kıvamlı, ağrısız, yavaş büyüme 
gösteren, yuvarlak-lobüle kitlesel lezyonlardır (2-9). 
Ultrastrüktürel olarak monocarboxylate transporter 1 
ve CD147 içeren, intrasitoplazmik rhamboid çubuk 
şeklinde kristaller izlenir. Moleküler sitogenetik 
çalışmalar ASPS’larda, X kromozomu ve 17 no.lu 
kromozom arasında dengesiz bir translokasyon 
t(X;17) (p11;25) ile karakterize edilir (8,9). ASPS’nin 
tedavisinde lezyonun tam olarak cerrahi rezeksiyonu 
esastır. Kemoterapi ve radyoterapi kombine kullanıl-
makla birlikte etkinliği tartışmalıdır (4,8).

	 Olgu Sunumu

	 On altı yaşında kız çocuğu, sol kol 1/3 üst kısım-
da, yaklaşık iki aydır fark edilen ağrısız şişlik yakın-
masıyla başvurdu. Yapılan muayenede bu bölgede 2 
cm çapında, derin yerleşimli, yumuşak elastiki kıvam-
lı, semi-mobil kitlesel lezyon saptandı. Total eksize 
edilen kitlenin makroskopik incelenmesinde; 2 cm 
çapında, kapsülsüz, pembe-sarı renkli, yer yer kana-
malı sahalar içeren solid nodüler yapıda lezyon 
görüldü. Mikroskopik olarak, vasküler yapıdan zen-
gin fibrokollagen bir zeminde, ince duvarlı vasküler 
kanallar ile ayrılmış, alveol benzeri yapıların da dik-
kati çektiği, atipik hücre adalarından oluşmuş tümö-
ral gelişim izlendi (Resim 1). Tümöral hücreler, 
genelde geniş eozinofilik granüler, bir kısmı ise ber-

Resim 1. (H&Ex200): Mikrovaskuler yapılardan zengin, fibröz bir 
stroma içerisinde, solit ve alvrolar yapılardan oluşan tümöral gelişim 
izlenmektedir.

Resim 2. (H&Ex400): Geniş sitoplazmalı, bir kısmının nüveciği belir-
gin, pleomorfik yapıda tümöral hücreler alveol benzeri yapılar oluş-
turmuştur.

Resim 3. (PASx400): PAS pozitif diastaza dirençli intrasitoplazmik 
çubuk şeklinde kristaloidler.
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rak sitoplazmalı olup, santral yerleşimli, eozinofilik 
nüvecikleri belirginleşmiş ve veziküle nüveye sahip-
tiler (Resim 2). Hücre sitoplazmalarında PAS pozitif 
diastaz rezistans ince granüler materyal ve çomak 
benzeri yapılar izlendi (Resim 3). 
İmmünohistokimyasal 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 sonuçları 
negatif olarak değerlendirildi. 

	 Tartışma

	 ASPS son derece nadir tümörlerdendir. Tüm 
yumuşak doku tümörlerinin yaklaşık olarak %0,5-
1’ini (3,4), pediatrik olgularda ise yumuşak doku sar-
komlarının %0,8-1,8’ini (6,7), pediatrik rabdomiyosar-
kom dışı olguların ise %5’ini oluştururlar (5). ASPS’lar 
hakkında yayınlanmış raporların çoğunluğu olgu 
sunumları ve küçük serilerden ibarettir. ASPS olgula-
rı çoğunlukla genç adult ve ergenlerde görülür. 
Gözlemcilerin bildirdiği tanı alan olgularda görülme 
yaşı 3-75 arasında değişmektedir, ortalama yaş 
22-27’dir ve bu olguların %51-65’i kadındır (2,4,8,11). 
Çocuk ve gençlerde en sık baş ve boyun bölgesinde 
saptanırlar. Yetişkinlerde ise sıklıkla ekstremiteler, 
gövde, baş-boyun ve retroperitonda kas ve yumuşak 
dokularda izlenmekle birlikte, kemik, uterus, vajina, 
gastrointestinal sistem, retroperiton, meme, pulmo-

ner venler, orbita gibi lokalizasyonlarda da bildiril-
miştir (2,4,9-11). 
	 Tipik olarak ağrısız, yavaş büyüyen, yumuşak 
doku kitlesi şeklinde bulgu verirler. Nadiren tümörün 
lokalizasyonuna bağlı olarak fonksiyonel bozukluğa 
neden olabilirler. Tümörün zengin vasküler yapısı 
nedeniyle uzak metastaz oranı yüksektir. Yayılımlarını 
tipik olarak hematojen yolla yaparlar, bölgesel lenf 
nodu yayılım oranı %2 olarak rapor edilmiştir (4). 
Hastaların yaklaşık %20’sinde tanı sırasında, tedavi 
almış hastaların takibinde ise yaklaşık %80’ninde, 
daha fazla akciğerlere olmak üzere merkezi sinir sis-
temi, kemik, karaciğer ve nadiren de meme gibi 
başka bölgelere metastaz bildirilmektedir (2,3,8-11). 
ASPS kötü prognozlu olarak kabul edilmekle birlik-
te, literatürlerde prognostik faktörler ile ilgili az sayı-
da bilgi mevcuttur. Lieberman ve ark. (11) 2-yıl, 5-yıl, 
10-yıl ve 20-yıllık sağkalım oranlarını %87, %62, 
%43 ve %18 olarak bildirmişlerdir. Benzer bir şekil-
de Ogose A. ve ark. (8) tarafından 5,10 ve 15 yıllık 
yıllık sağ kalım oranlarını %56, 23 ve 15 olarak rapor 
edilmiştir. Literatürde prognozu belirleyici faktörler 
olarak 5 cm üzerindeki primer tümör çapı, çocukluk 
çağı dışındaki yaş dönemi, baş-boyun bölgesi dışı 
anatomik lokalizasyonu, AJCC stage ve cerrahi 
rezeksiyon sonrasında cerrahi sınır pozitifliği üzerin-
de durulmaktadır (4,7-11). 
	 ASPS etyopatojenezi tartışmalıdır. Radyoterapi 
sonrası gelişen olgular bildirilmekle birlikte, etiyolo-
jisi bilinmemektedir. İlk araştıcılar granüler hücreli 
tümörlere benzerliği nedeniyle, hücre kökeninin 
Scwann hücresinin olabileceğini düşünmüşlerdir. 
Paragangliomalar ile ilişkili olabileceği, myogenin ve 
MyoD1 gibi çizgili kas diferansiasyonunun erken 
döneminde ekspresse edilen proteinler gibi çeşitli 
belirleyicilerin kullanılması ile myogenik orijini ileri 
süren çalışmalar yanında negatif yönde sonuçlanan 
çalışmalarda bildirilmiş olmakla birlikte, hücre köke-
ni ve gelişim mekanizması bilinmemektedir (6,9,10). 
Günümüzde ASPS’lar “belirsiz tip malign yumuşak 
doku tümörleri” kapsamında kategorize edilir.
	 Moleküler sitogenetik çalışmalar ASPS’larda, X 
kromozomu ve 17 no.lu kromozom arasında dengesiz 

Resim 4. (MyoD1 x200): İntrasitoplazmik pozitif boyanma izlenmek-
tedir.
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bir translokasyon t(X;17) (p11;25) ile karakterize 
edilir (8,9). 
	 Patolojik makroskopik değerlendirmede tümör, 
gri-sarı renkte, değişen sertlikte kırılgan olabilmekte-
dir. Tipik olarak iyi sınırlıdır, ancak kapsül tanımlan-
mamıştır. Kesit yüzeyi genellikle hemoraji ve nekroz 
alanları ile beyazdan bronza, griden kırmızı renge 
değişen görünümdedir. Sıklıkla geniş kıvrıntılı 
damarlar ile çevrelenmiştir. Makroskopik olarak iyi 
sınırlı görülmekle birlikte, mikroskopik olarak komşu 
dokulara infiltratif olabilir. Tümör hücreleri fibröz 
trabeküller ile ayrılmış, yuvarlak ya da poligonal 
hücrelerden oluşmuş uniform görünümde hücre yuva-
lanmalarından oluşmuştur. Hücre yuvalanmalarının 
her biri diğerinden, ince duvarlı, tek katlı endotel ile 
döşeli, sinüzoidal vasküler kanallar ile ayrılmıştır. 
Dilate yapıdaki, ince duvarlı damarlar hemanjioperi-
sitoma benzeri patern görünümünü verebilir. Tümöral 
hücreler büyüklük bakımından küçük farklılıklar 
göstermekte olup, hücre sınırları ayırt edilir. Abondan 
granüler, eozinofilik bazen de vakuole sitoplazmalı, 
bir ya da daha fazla veziküler nükleusu ve küçük 
nükleolusları izlenir. Mitoz nadirdir. H&E kesitlerin-
de sıklıkla hücrelerde, eozinofilik kristaller ya da 
çomak benzeri inklizyonlar, silik bir şekilde izlenir. 
Karakteristik olarak PAS (Periodic Acid-Schiff) 
boyamasında intrasitoplazmik glikojen pozitifliği 
olguların hemen tamamında, PAS pozitif diastaza 
dirençli rhomboid ya da çomak benzeri yapılar olgu-
ların %80’inde izlenebilir. ASPS’da tümör paranki-
mini oluşturan hücrelerin tipik olarak vimentin, kas 
spesifik aktin, desmin ile reaktif olduğu belirtilmiş 

olsa da (3) farklı çalışmalarda nonspesifik bu antikor-
ların değişen oranlarda (%30-50) immünoreaktif 
olabileceği bildirilmiştir (10,11), sitokeratin, EMA, 
nöroflamentler, GFAP, serotonin, sinaptofizin ile 
reaktif değildir. Nadiren S100 protein ve NSE ile 
pozitif boyanma gösterebilirler. Bazı araştırmacılar 
MyoD1 ile sitoplazmik boyanma rapor etmiştir. 
Myogenin genellikle negatiftir (3,10,11). 
	 Ultrastrüktürel olarak tümör hücreleri, çok sayıda 
mitokondri, belirgin endoplazmik redikulum, gliko-
jen ve iyi gelişmiş Golgi cisimciklerini içerirler. 
Rhomboid, rod benzeri ve spiküler kristallerin kafes 
benzeri görünümü karakteristiktir. Saçılmış halde 
elektorondens granüller izlenir (3,9-11).
	 ASPS’un ayırıcı tanısında, paraganglioma, renal 
hücreli karsinom, malign melanoma, hepatosellüler 
karsinom ve adrenal kortikal karsinomlar düşünül-
melidir. Malign melanom ve renal hücreli karsino-
mun (primer/metastatik) histopatolojik görünümleri 
ASPS ile benzerdir, ancak bu tümörlerde PAS pozitif 
kristal materyaller izlenmez ve HMB45 ve EMA 
pozitiftir. EMA nadiren ASPS’larda rapor edilmiştir, 
ancak HMB45 pozitifliği rapor edilmemiştir. 
Hepatosellüler karsinomda tümöral hücrelerin nüve-
cikleri belirginleşmiş ve sıklıkla intranükleer psödo-
inklüzyonlar içerirler. Safra pigmenti izlenebilir. 
Hep-Par1 (hepatocyte parafin 1) pozitifliği hepato-
sellüler karsinomda pozitiftir, ASPS’da rapor edilme-
miştir. Adrenokortikal karsinomlarda tipik olarak 
nükleer hiperkromazi ve mitotik aktivite artışı izlenir. 
İnhibin, calretinin, synaptophysin ve melan-A ayırıcı 
tanıda yardımcı olabilir. ASPS ve Renal hücreli kar-

Tablo 1. Alveolar Soft Part Sarkoma (ASPS) ayırıcı tanısında kullanılan immünohistokimyasal boyamalar.

ASPS
Paraganglioma
Melanoma
Granuler hücreli tümör
Renal hücreli karsinom
Hepatosellüler karsinom
Adrenal kortikal karsinom

EMA

- † 
-
-
-
+

+/-
-

HMB-45

-
-
+
-
-
-
-

Melan-A

-
-/+
+
-
-
-
+

S100

+/-
+
+
+

+/-
-
-

Pankeratin

-
-/+
-
-
+
+

-/+

Heppar1

-
-/+
-/+
-
-
+

-/+

Zarrin-K, Kim S. Kaye’nin (3) yayınından alıntı yapılmıştır. (†) Immunoreaktivite negatif olarak düşünülür, ancak %5-30 olguda pozitif 
olabileceği rapor edilmiştir. (+) olarak işaretlenen tüm belirteçler, test edilen olguların %78’inden fazlasında rapor edilmiştir.



156

İzmir Dr. Behçet Uz Çocuk Hast. Dergisi 2017; 7(2):152-156

sinomlar da intrasitoplazmik glikojen görülebilir, 
ancak paraganliomlar ve granüler hücreli tümörde 
görülmez. Ayrıca granüler hücreli tümörlerde, granü-
ler olarak izlenen sitoplazma S100 ile kuvvetli pozitif 
reaksiyon verir (3) (Tablo 1).
	 Olgumuzda, vasküler yapıdan zengin fibrokolla-
gen bir zeminde, ince duvarlı vasküler kanallar ile 
ayrılmış, alveol benzeri yapıların da dikkati çektiği, 
atipik hücre adalarından oluşmuş tümöral gelişim 
izlendi. Tümöral hücreler, genelde geniş eozinofilik 
granüler, bir kısmı ise berrak sitoplazmalı olup, sant-
ral yerleşimli, eozinofilik nüvecikleri belirginleşmiş 
veziküle nüveye sahipti. Hücre sitoplazmalarında 
PAS pozitif diastaz rezistans ince granüler materyal 
ve çomak benzeri yapılar izlendi. 
İmmünohistokimyasal boyamalarda; MyoD1 sitop-
lazmik pozitif, CD10 fokal sahalarda pozitif saptan-
dı. Bu tümörlerde MyoD1 nükleer pozitiflik konfirme 
edilememiş olmakla birlikte, olgumuzda olduğu gibi 
sitoplazmik boyanma paterni bildirilen yayınlar mev-
cuttur (13). Gomez JA ve ark. (13) bu reaksiyonun belir-
lenememiş bir sitoplazmik antijene karşı çapraz 
reaksiyon olabileceğini düşünürler. Fokal sahalarda 
CD10 pozitif reaksiyonu beklenmeyen bir durumdur, 
ancak Nabirajan A ve ark. (12) akciğerde metastatik 
ASPS olgusunda CD10 pozitifliği tanımlamış ve 
renal hücreli karsinom ile ayrımına dikkat çekmişler-
dir. Olgumuzda, Pankeratin, EMA negatifliği ve ult-
rasonografik olarak renal kitle saptanmaması üzerine 
renal hücreli karsinom ekarte edildi. ASPS’larda 
Vimentin ile %30-50 olguda reaktif olabileceği bildi-
rilmektedir (10). Mevcut histomorfolojik, histokimya-
sal ve immünohistokimyasal bulguları ile olgu ASPS 
olarak yorumlandı. Nadir lokalizasyonu nedeniyle 
yayına değer bulundu. 
	 Sonuç olarak, ASPS’a nadir görülen, on yıllardır 
edinilmiş klinik tecrübeye rağmen, hızla büyüyen ve 
tedavi edilmesi zor malignitedir. Karakteristik histo-
patolojik ve ultrastrüktürel bulgularına rağmen, his-
togenezisi tartışmalı ve davranışı belirsiz tümörler-
dendir. ASPS’un tanısında morfolojik görünüm esas 
olmakla birlikte, immünohistokimya ve moleküler 
genetik araştırmalar kombine kullanılabilir. 
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ÖZ

El-ayak-ağız hastalığı enterovirüslerden sıklıkla Coxsackievirus A16 ve enterovirüs 
71’in neden olduğu bir hastalık olup, toplumda salgınlara yol açabilmektedir. Son 
zamanlarda klasik el-ayak-ağız hastalığından farklı özellikleri içeren bir atipik form 
tanımlanmıştır. Bu atipik formda klasik hastalıktan farklı olarak cilt lezyonlarının 
daha fazla dorsal yüzleri etkilemesi, gövde ve boyunda daha fazla yoğunlaşması, ülse-
re ve büllöz formda olması, kabuklanma ile soyulmanın tipik olması ve onikomadezis 
ile sık birliktelik görülmektedir. Burada, ekzema herpetikum kliniği ile başvuran ve 
izlemde kısa sürede küçük bir salgına yol açan ve onikomadezis ile iyileşen 17 aylık 
bir atipik el-ayak-ağız hastalığı olgusu sunulmuştur. Bu olgu sunumu ile ekzema her-
petikum ön tanısı ile izlenen ve herpesvirüs için yapılan viral testleri negatif saptanan 
özellikle 2 yaş altındaki olgularda ayırıcı tanıda atipik enteroviral hastalığın düşünül-
mesi vurgulanmak istenmiştir. Atipik hastalık bulgularının iyi bilinmesi gereksiz 
asiklovir kullanımının önüne geçebilir. Ayrıca koruyucu önlemlerin alınması ile nozo-
komiyal ve toplumsal salgınların önlenmesi sağlanabilecektir.

Anahtar kelimeler: Atipik el-ayak-ağız hastalığı, enterovirüs, 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 
protective measures.
 
Keywords: Atypical hand-mouth-foot disease, enterovirus, eczema herpeticum, oni-
komadesis
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	 GİRİŞ 

	 Enterovirüsler, picornaviridea ailesinden RNA 
virüsleri olup, salgınlara yol açabilen çeşitli klinik 

durumlar ile seyredebilirler (1-3). İnsan enterovirüsleri 
kendi kendini sınırlayan, ateş, deri ve oral mukoza-
larda lezyonlarla seyreden sendromlara yol açabilir-
ler. Her yıl dünyada çoklu el-ayak-ağız hastalığı sal-
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gınları görülmekte ve sıklıkla enterovirus tip 71 ve 
yine enterovirus cinsinde yer alan Coxsackievirus 
A16 serotipleri izole edilmektedir. Döküntü klasik 
olarak hafif yüksek ateş, bukkal mukoza ve dilde 
veziküller, el içi-ayak tabanlarında, bazen kalça ve 
genital bölgede kutanöz lezyonlar şeklinde seyret-
mektedir. Klasik el-ayak-ağız hastalığında bül ve 
kabuklanma tipik değildir. Avrupa ve Asya’da 
2008’den beri, Amerika’da da 2011 yılından itibaren 
Coxsackievirus A6 nedenli febril, mukokutanöz send-
rom tanımlanmıştır. 2011 yılından bu tarafa yaklaşık 
150 atipik el-ayak-ağız hastalığı olgusu bildirilmiş ve 
çoğunda izole edilen enterovirüs serotipinin 
Coxsackievirus A6 olduğu görülmüştür (1-4). Bu olgu-
ların %50’sinin atopi zemininde geliştiği ve yaşları-
nın 3 yaş altında olduğu dikkat çekmektedir. Tırnak 
matriksinin büyümesinin duraklaması anlamına gelen 
onikomadezis enterovirüsler için spesifik olmayıp 
diğer viral enfeksiyonlarda, nutrisyonel eksiklikler ve 
de kemoterapi alan hastalarda gelişebilir. El-ayak-
ağız hastalığında onikomadezis ilk defa 2000 yılında 
bildirilmiş olup, Coxsackievirus A6’nın diğer sero-
tiplere göre %30 daha fazla riskle etkilediği görül-
müştür (1,2). Sunmuş olduğumuz 17 aylık erkek olgu 
ile atopi zemini olan, ağız çevresi ve tüm vücutta 
yaygın vezikülöbüllöz döküntü ile gelen olgularda 
ayırıcı tanıda atipik el-ayak-ağız hastalığı düşünül-
mesi gerektiği ve bu hastalığın bulaştırıcılık özelliği-
nin yüksek olması nedeniyle hastane personelinin 
dikkatli olması, maske ve eldiven kullanımının önemi 
vurgulanmaya çalışılmıştır.

	 Olgu

	 On yedi aylık erkek hasta, kliniğimize ateş, kusma 
ve vücutta 2 gün önce başlayan döküntü yakınmaları 
ile başvurdu. Döküntünün ilk gün sağ diz medial 
yüzde 3-4 adet, omuzlarda 3-5 adet olarak başladığı 
ve giderek artarak tüm vücuda yayıldığı öğrenildi. 
Dış merkezde reçete edilen antihistaminik tedaviye 
yanıt alınmaması ve lezyonlarda artış olması üzerine 
kliniğimize getirildi. Özgeçmiş ve soygeçmişte özel-
lik yoktu. Fizik muayenesinde tüm persentilleri yaşa 

göre normal sınırlarda, solunum sayısı: 40/dk., kan 
basıncı: 90/60 mmHg, vücut sıcaklığı 38°C idi. 
Orofarenks hiperemik, dil ve yanak mukozasında 2 
adet aftöz lezyon mevcut, ağız çevresi, gövde, kol, 
bacak ve gluteal bölgede yaygın papüloveziküler 
döküntü dışında diğer sistem muayeneleri doğaldı 
(Resim 1a,b). Laboratuvar incelemesinde, hemoglo-
bin düzeyi 11,7 g/dL, lökosit sayısı 11,000/mm3, 
trombosit sayısı 310,000/mm3, eritrosit sedimentas-
yon hızı 60 mm/saat, C-reaktif protein düzeyi 47,8 
mg/L (0-5 mg/L), biyokimya parametreleri normal 
sınırlarda idi. Hasta ilk başvurusunda ekzema herpe-
tikum ön tanısı ile kliniğimize yatırıldı. Damar yolu 
açılarak intravenöz asiklovir 30 mg/kg/gün ve idame 
mayi başlandı. Atopi açısından bakılan immunoglo-
bülin E düzeyi yüksek (703 kU/L) ve mix besin pane-
li, fadyotop pozitif saptandı. İmmünolojik değerlen-
dirme için bakılan lenfosit alt grupları ve immünog-
lobulin düzeyleri yaşa göre normal bulundu. Lezyon 
tabanı kazınarak değerlendirilen Tzanck testinde 
akantolitik ve multinükleer dev hücreye rastlanmadı. 
Herpes simplex virüs tip 1 ve 2 serolojisi negatif sap-
tandı. Nazofarengeal aspirasyon sıvısında polimeraz 
zincir reaksiyonu (PCR) ile solunum yolu virüsleri 
için bakılan incelemede, enterovirüs PCR pozitif 
bulundu. Hastanın izleminde yatışının 4. gününde 
annesinde subfebril ateş, avuç içi (Resim 1c) ve ayak 
tabanlarında (Resim 1d) makülopapüler lezyonlar 
ortaya çıktı. Yapılan orofarengeal incelemede uvula 
ve farenkste aftöz lezyonlar saptandı. Aynı lezyonlar 
ve farenjit bulguları hastayı değerlendiren hekim ve 

Resim 1. Olgunun alt ekstremite (1a) ve ağız çevresindeki (1b) vezi-
külopüstüler döküntüsü. Olgunun annesinde avuç içi (1c) ve ayak 
tabanında (1d) maküler ve püstüler döküntüsü.
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oğlunda da 1 hafta ara ile gelişti. Hastadaki enterovi-
rüs pozitifliği ve el-ayak-ağız lezyonları nedeniyle 
literatür taraması sırasında ekzema herpetikum ön 
tanısı ile değerlendirilen ve Coxsackievirus A6’ya 
bağlı atipik el-ayak-ağız hastalığı tanısı alan olgulara 
rastlandı. Böylece hastada atipik el-ayak-hastalığı 
tanısı konuldu. İzlemde hastanın ateşi geriledi, lez-
yonlar krutlanarak aktivitesini yitirdi ve solmaya 
başladı. Hastanın aldığı asiklovir tedavisi kesildi. 
Genel durumu iyi ve vital bulguları stabil olan hasta 
7. günde taburcu edilerek ayaktan izleme alındı. 
İzlemde lezyonları tümüyle kaybolduğu ve hastalığın 
3. haftasında tüm el ve ayak parmaklarında onikoma-
dezis geliştiği görüldü. Aynı şekilde hastanın annesi, 
aynı kliniğin görüldüğü hekim (Resim 2a) ve oğlun-
da (Resim 2b,c) da hastalık onikomadezis ile iyileşti 
(Resim 2d). Hastanın izleminde tüm bulguların 
tümüyle ortadan kaybolduğu, yeni tırnak oluşumları-
nın tümüyle normal olarak büyüdüğü görüldü ve 
hasta izlemden çıkarıldı.

	 TARTIŞMA

	 El-ayak-ağız hastalığı, sık görülen bir enteroviral 
hastalık olup, sıklıkla yaz ve sonbahar aylarında ve 5 
yaş altı çocuklarda salgın oluşturabilmektedir. En sık 
etken coxsackievirus A16 olup, diğer enterovirüsler 
ile de hastalık oluşabilmektedir (1-5). En sık görülen 

klinik bulgular; ateş, avuç içi ve ayak tabanlarında 
küçük veziküller ve oral mukoza ve dilde aftöz lez-
yonlardır. Bulaş solunum sekresyonları ile ve damla-
cık yolu ile olmaktadır. Bulaştırıcılık özelliği yüksek 
olduğundan bu olguların muayenesi sırasında temas 
önlemlerine dikkat edilmesi gerekir. Olgumuzu izle-
yen hekimin tekrarlayan muayeneler sırasında maske 
kullanmaması hem kendisinde hem de kendi oğluna 
hastalığın bulaşmasına neden olmuştur. Bu durum, 
hastane personelinin döküntülü hastaya yaklaşımında 
koruyucu önlemlerin önemini göstermektedir.
	 Sıklıkla coxsackievirus A6’nın neden olduğu bir 
atipik el-ayak-ağız hastalığı formu 2008 yılında Asya 
ve Avrupa’da, 2011 yılında ise Amerika’da tanımlan-
mıştır (2,3,5,6). Bu formda klasik forma göre cilt lezyon-
ları daha belirgin olup, vezikülöbüllöz lezyonlar sık-
lıkla el ve ayak dorsal kesimlerinde, gövde ve boyun-
da daha belirgindir. Ağız çevresinde vezikülöbüllöz 
lezyonların fazla sayıda olması dikkat çekici bir bul-
gudur. Lezyonlar giderek ülsere olmakta ve kabuk-
lanmaktadır. Atopik dermatitli hastalarda lezyonlar 
ekzema herpetikuma benzer ve “eczema coxsacki-
um” olarak adlandırılır. Literatürdeki atipik el-ayak-
ağız hastalığı olguları incelendiğinde, yaklaşık %30 
kadar olgunun başvuruda ekzema herpetikum düşü-
nülerek asiklovir tedavisi aldığı görüldü (2-7). Bizim 
olgumuz da başlangıçta vezikülöbüllöz lezyonların 
yaygınlığı nedeni ile ekzema herpetikum düşünüle-
rek asiklovir tedavisi aldı. Literatürdeki vakalar ince-
lendiğinde atipik el-ayak-ağız hastalığı olgularında 
ağız çevresinde lezyonların yaygın olması enteroviral 
hastalık yönünde uyarıcı bir bulgu olarak vurgulandı-
ğı görülmektedir. Hastalık formlarının iyi bilinmesi 
ve ayırıcı tanısı fazladan tedavinin önüne geçmesi 
bakımından önemlidir. 
	 Her iki formda da (klasik, atipik) hastalık kendisi-
ni sınırlayıcı niteliktedir (1,8). Lezyonlar skar bırakma-
dan iyileşmektedir. Proksimal tırnak kısmının tırnak 
yatağından ayrılması onikomadezis olarak adlandırı-
lır ve tırnak matriksinde büyümenin duraklaması 
sonucu gelişir. Onikomadezis genellikle hastalığın 
3.-8. haftalarında görülmekte ve atipik formda klasik 
forma göre daha fazla bildirilmektedir. Geçmişte oni-

Resim 2. Olguyu izleyen hekimin (2a) avuç içindeki maküler dökün-
tüsü, oğlunun avuç içi (2b) ve ağız çevresindeki (2c) maküler ve 
veziküler döküntüsü, tırnaklarda onikomadesis (2d).
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komadezis enteroviral hastalık ile ilişkilendirilmiş 
olsa da yıllar içinde farklı klinik durumlarda da 
(kemoterapi, nutrisyonel eksiklik, diğer viral hasta-
lıklar) onikomadezis gelişebildiği ve enteroviral has-
talık için spesifik olmadığı anlaşılmıştır (2,3,6,7). 
Olgularımızın tümünde hastalık onikomadezis ile 
iyileşmiş ve sekel kalmamıştır.
	 Hastalık tanısı klinik bulgu varlığında vezikül 
sıvısında PCR ile enterovirüs saptanması ile konul-
maktadır. PCR tekniği ile serotip tayini olası olmadı-
ğından enterovirüs için PCR pozitif örneklerde nük-
leotid sekans yöntemi ile serotip belirlenir (1,8). 
Olgumuzda tanı klinik bulgular ve solunum yolunda 
PCR ile enterovirüs gösterilerek konulmuş, ancak bül 
sıvısında inceleme ve serotip tayini yapılamamıştır. 
Ayrıca, indeks vaka göz önüne alınarak hastanın 
annesinde, hastayı izleyen hekim ve oğlunda aynı 
bulguların gözlenmesi sonucu klinik olarak aynı tanı 
düşünülmüş, bu olgularda ayrıca virüs incelemesi 
yapılmamıştır. 
	 Hastalık tanısında cilt biyopsisi sıklıkla gerekli 
değildir, çünkü spesifik bir bulgu oluşmaz (1,2,6). 
Atipik el-ayak-ağız hastalığında ekzema herpetikum, 
suçiçeği ve büllöz impetigo ile ayırıcı tanı gerekir. 
Hastalığın klinik formlarının bilinmesi herpes virüs 
için fazladan antiviral tedavi kullanımını önlemiş 
olur. Hem tipik hem de atipik el-ayak-ağız hastalığı 
kendini sınırlayıcı olduğundan tedavi destek tedavisi 
şeklindedir (2,3,7,9). 
	 Sonuç olarak, yaygın vezikülobüllöz döküntüsü 
olan, özellikle dorsal yüzlerde ve ağız çevresinde 
tutulumun belirgin olduğu, onikomadezisin eşlik etti-
ği özellikle 2 yaş altındaki çocuk hastalarda atipik 

el-ayak-ağız hastalığı ayırıcı tanıda düşünülmeli ve 
izlemde temas ve hava yolu izolasyon önlemleri sıkı 
bir şekilde uygulanmalıdır.
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Apendiks epiploika torsiyonu: Nadir bir akut batın 
nedeni

Torsion of epiploic appendices: An uncommon cause of acute 
abdomen 
Mehmet Mert, Ali Sayan, Yılmazcan Örnek, Tunç Özdemİr, Gökhan Köylüoğlu

Tepecik Eğitim ve Araştırma Hastanesi, Çocuk Cerrahisi Kliniği, İzmir

ÖZ

Yedi yaşındaki kız hasta sağ alt kadranda künt karın ağrısı ile hastanemiz çocuk acil 
servisine getirildi. Hasta, çocuk acil servisinde pediatri hekimleri tarafından değer-
lendirildikten sonra akut batın ön tanısıyla kliniğimize konsülte edildi. Hastada akut 
batın bulgularının olması nedeniyle hasta servisimize yatırılarak opere edildi. 
Hastada operasyon sırasında apendiks vermiformisin normal olduğu görüldü. Ancak 
sürdürülen karın eksplorasyonunda sigmoid kolon yerleşimli apendiks epiploikanın 
torsiyonuna bağlı primer apendajitis epiploika olduğu saptandı. Nadir bir akut batın 
nedeni olan primer apendajitis epiploika; yerleşim yerine göre akut apandisit, akut 
divertikülit, akut kolesistit gibi cerrahi müdahale gerektiren patolojileri taklit edebi-
lir. Bu nedenle akut batın ayırıcı tanısında akılda tutulması gereken bir patolojidir.

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

ABSTRACT

A 7-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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	 GİRİŞ 

	 Apendiks epiploika (AE), kolon duvarında seroza 
ile kaplı, pediküllü, yağ dokusunca zengin bir olu-
şumdur. Sıklıkla transvers kolon ve sigmoid kolonda 
yerleşirken, tüm kolonda 50-100 adet bulunur ve 0,5-
5,0 cm uzunluğundadır. Her bir AE’nin bir veya iki 
adet arteri ve bir adet veni bulunmaktadır. Anatomik 
olarak ilk defa 1543’te Vesalius tarafından tanımlan-

mış ve 1986’da ise bilgisayarlı tomografi (BT) ile 
gösterilmiştir (1). Apendiks epiploikanın kolon peris-
taltizmine katkıda bulunduğu ve büyük omentum 
benzeri mekanik koruma görevleri olduğu belirtil-
miştir. Arteriyel beslenmesinin zayıflığı ve serbest 
hareket edebilmelerini sağlayan pediküllü yapıları 
nedeni ile torsiyon ve infarkt ile kolaylıkla karşılaşa-
bilirler (2,3). Primer apendajitis epiploika (PAE), torsi-
yon sonrası gelişen çevre dokuların inflamasyona 
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katıldığı akut bir durumdur. Apendiks epiploikanın; 
spontan torsiyonu ve hemorajik infarktı, aseptik yağ 
nekrozuna bağlı kalsifikasyonu, primer veya sekon-
der inflamasyonu, metastaz veya lipomalardan dolayı 
büyümesi, herniye veya invaginasyona bağlı olarak 
inkarserasyona uğraması gibi durumlarda akut apen-
dajitis tablosu gelişebilir (1,4).
	 Cerrahi akut batın nedenlerini taklit edebilmesi ve 
çocuklarda radyolojik olarak tanı konulmasındaki 
güçlükler nedeniyle PAE, çocuklarda genellikle ope-
rasyon sırasında tanı alır. Kliniğimize, akut karın 
ağrısı ile getirilen ve opere edilerek sigmoid kolon 
yerleşimli apendiks epiploika torsiyonu saptanan 
hasta, PAE’nin nadir bir akut batın nedeni olması 
nedeniyle sunulmuştur.

	OL GU SUNUMU

	 Yedi yaşında kız hasta, sağ alt kadranda bir gün 
önce başlayan künt karın ağrısı yakınmasıyla acil 

servise getirildi. Hastanın kardiyak nabzı 102/dk., 
solunum sayısı 22/dk. idi. Fizik muayenesinde karın 
sağ alt kadranda palpasyon ile hassasiyet mevcuttu. 
Karnın diğer kadranlarının muayenesinde özellik 
yoktu. Hastanın lökosit değeri 10400/uL, %48,3 
lökosit hakimiyeti ve C-Reaktif Protein (CRP) değeri 
ise 18,5 mg/L idi. Tüm karın ultrasonografik görün-
tülemesinde (USG) patolojik bulgu saptanmadı. 
Hastanın kliniğinin akut apandisit ile uyumlu olduğu 
düşünüldü. Hastanın yaşının 18’den küçük olması 
nedeniyle annesinden onam alınarak preoperatif 
hazırlıkları yapıldı ve ardından hasta operasyona 
alındı. Eksplorasyonda apendiks vermiformis normal 
görünümdeydi. Ancak sigmoid kolonun sağ ilyak 
fossaya göç ettiği ve sigmoid kolona ait bir apendiks 
epiploikanın kendi ekseni etrafında 540 derece döne-
rek nekroze olduğu görüldü (Resim 1). Nekrotik 
apendiks epiploika rezeke edildi. Hasta postoperatif 
2. gününde şifa ile taburcu edildi.

	 TARTIŞMA

	 Primer apendajitis epiploika, AE’nin yerleşim 
yerine göre klinik bulgu vermesi ve patognomonik 
klinik tablosu olmaması nedeniyle akut batın ayırıcı 
tanısında yer alan nadir bir patolojidir. Çıkan kolon-
daki AE’lerin veya sigmoid kolonun batın sağ alt 
kadrana göç etmesi nedeniyle sigmoid kolondaki 
AE’lerin inflamasyonu sonucu gelişen PAE, akut 
apandisit tablosunu taklit edebilir. Ayrıca yine yerle-
şim yerine göre akut kolesistit, akut divertikülit gibi 
diğer cerrahi patolojileri de taklit edebileceğinden, 
özellikle çocuk hastalarda operasyon sırasında PAE 
tanısı konulmaktadır (5,6).
	 Erişkin hasta grubunda PAE tanısı konulmasında 
USG ve BT yardımcı olmaktadır. Hasbahçeci ve ark.
(7) tarafından 2012 yılında yayınlanan bir çalışmada, 
PAE tanısı almış 20 hasta geriye dönük olarak ince-
lenmiştir. İnflame haldeki AE’nin, BT görüntülerinde 
kitle-lezyon ve özellikleri tanımlanarak, altı hastada 
Doppler USG ile santral kan akımı torsiyon açısından 
değerlendirilebilmiştir.
	 Çocuk hastalarda, USG yapılması ve BT çekilme-Resim 1. Sigmoid kolon yerleşimli torsiyone apendiks epiploika.
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si sırasında hastaların uyumlu olamaması ve çocuk-
larda akut karın tanısında BT görüntüleme endikas-
yonlarının sınırlı olması nedeniyle PAE tanısı koy-
mak güçleşmektedir. Klinik olarak cerrahi patolojile-
rin dışlanamaması nedeniyle de tanı laparatomi veya 
laparoskopi ile konulabilmektedir.
	 Tedavisi tartışmalı olan PAE, genel olarak kendini 
sınırlayan ve benign seyirli bir patolojidir. Altın stan-
dart tanı yöntemi BT’dir (8). Literatür incelendiğinde, 
olguların daha çok erişkin yaş grubunda olduğu ve 
bunların konservatif olarak (ameliyat edilmeden) 
tedavi edilebileceği bildirilmiştir. Tedavide antiinfla-
matuvar ilaç kullanımı önerilirken, komplike olma-
yan olgularda antibiyotik kullanımı önerilmemekte-
dir (9). Fakat bazı yazarlar, konservatif takip edilen 
olgularda erken nüks olması ve sekonder komplikas-
yonların önlenmesi amacıyla erken cerrahi tedavi 
önermektedirler. Sand ve ark. (1) yayınladıkları maka-
lede, takip ettikleri 10 PAE olgusundan bir olguyu 
konservatif yöntemlerle izlemişler ve diğer dokuz 
olguyu ise opere etmişlerdir. Opere ettikleri dokuz 
olgunun dördünde, operasyon gereksiniminin kon-
servatif tedavi ile takip sırasında erken nüksten kay-
naklandığını bildirmişlerdir. Bu nedenle PAE olgula-
rında yaygın görüş her ne kadar hastaların konservatif 
olarak tedavi edilmesi yönünde olsa da, nüks ve 
komplikasyonlardan kaçınmak adına hekimin yeğle-
mesi doğrultusunda cerrahi tedavi de uygulanabilir.
	 Akut batın ayırıcı tanısında PAE akılda tutulması 
gereken nadir bir patolojidir. Ayırıcı tanı için USG 
yapılırken karında patoloji saptanmaması halinde 
radyolojik olarak taranması gerekmektedir. Radyolojik 

olarak tanınması halinde konservatif olarak tedavi 
edilebilir ve hasta gereksiz operasyonlardan koruna-
bilir. Ayrıca akut batın nedeniyle opere edilen hasta-
larda eksplorasyonda apendiks vermiformisin normal 
saptanması, Meckel divertikülünün olmaması vb. 
durumlarda kolon taranarak apendiks epiploikaların 
da PAE açısından incelenmesi gerekmektedir.
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Ailesel Akdeniz ateşi ve uzamış febril miyalji 
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ÖZ

Karın ağrısı, çocuklarda sık görülen bir yakınmadır, cerrahi ve cerrahi dışı nedenleri 
mevcuttur. Ailesel Akdeniz ateşi, cerrahi dışı nedenler arasında yer almakta ve ateş 
yüksekliği, inflamatuar serozit ile seyretmektedir. Uzamış febril miyalji sendromu, 
Ailesel Akdeniz ateşi ile birlikte görülebilmektedir ve ilk kez 1994 yılında tanımlan-
mıştır. Uzamış febril miyalji sendromunda yüksek ateş, miyalji, karın ağrısı, artrit/
artralji ve döküntüler görülebilmektedir. Bu makalede ateş yüksekliği ve karın ağrısı 
ile başvuran, takibinde eklenen kas ağrıları ile ilk atağı uzamış febril miyalji ve Ailesel 
Akdeniz ateşi tanısı alan bir olgu sunulmuştur. Uzamış febril miyalji sendromunun, 
Ailesel Akdeniz ateşinde atipik klinik belirtilerden biri olduğu ve ilk başvuruda görü-
lebileceği vurgulanmak istenmiştir.

Anahtar kelimeler: Ailesel Akdeniz ateşi, karın ağrısı, uzamış 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.
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	 GİRİŞ 

	 Karın ağrısı, çocuklarda sık karşılaşılan bir yakın-
madır ve çok geniş bir hastalık yelpazesinin sempto-
mu olarak görülebilmektedir. Cerrahi ve cerrahi dışı 
nedenleri mevcuttur. Ailesel Akdeniz Ateşi (AAA), 
cerrahi dışı nedenler arasında yer almakta, periyodik 
ateş yüksekliği ve inflamatuvar serozit ile seyretmek-
tedir (1). Ailesel Akdeniz ateşi uzamış febril miyalji 
sendromu (UFMS) ile birlikte görülebilmektedir. 

Uzamış febril miyalji sendromunda yüksek ateş, yay-
gın kas ağrısı, karın ağrısı, artrit/artralji, hipergamag-
lobulinemi ve erizipel benzeri döküntüler görülebil-
mektedir. Bazı hastalarda AAA ilk atağı, UFMS ola-
rak gelişebilmektedir (2-4).

OLGU

Dokuz yaşında kız olgu, 10 gündür devam eden karın 
ağrısı, son iki gündür eklenen 39°C ateş yüksekliği 
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ve kusma ile başvurdu. Öyküsünde son iki yılda, iki 
kez bir gün süren karın ağrısı ve nedeni bilinmeyen 
ateş yüksekliği olduğu öğrenildi. Yapılan fizik mua-
yenesinde batında üst ve alt kadranlarda yaygın has-
sasiyet, defans ve rebound olduğu, üst ekstremitede 
kas muayenesinde hassasiyet olduğu görüldü. Tam 
kan sayımı normal sınırlardaydı. Ancak akut faz 
reaktanlarında yükseklik (C reaktif protein: 79 mg/
dL, eritrosit sedimentasyon hızı: 104 mm/saat) sap-
tandı. Ağrının sürekli olmaması, abdominal ultraso-
nografisinin normal olması nedeni ile akut karın 
(over patolojisi, akut appendiks) düşünülmedi. Alınan 
tam idrar analizi normal saptandı, kan ve idrar kültür-
lerinde üreme olmadı, viral ve bakteriyal serolojileri 
(Toxoplazma, Rubella, EBV, Parvovirüs, hepatit mar-
kerları, Brucella, Salmonella) negatif saptandı. CMV 
IgM değerinin pozitif saptanması üzerine CMV DNA 
bakıldı ve düşük düzeyde saptandı. Öyküde ateş ve 
karın ağrısı atağının olması nedeni ile AAA için 
genetik mutasyonu gönderildi. Pankreas ve safra 
kesesi patolojileri için yapılan batın tomografisi ve 
ultrasonografisi olağandı. Amilaz düzeyi normal 
sınırlardaydı. Karın ağrısı ve ateş yüksekliği olan 
hasta porfiria grubu hastalıklar için değerlendirildi. 
Öyküde güneş maruziyetinin cilt bulgularının olma-
ması, kan basıncının normal saptanması ve bekleyen 
idrar tetkikinde renk değişikliği olmaması porfiria 
tanısından uzaklaştırdı. 
	 Hastanın izleminde ishallerinin başlaması, ateş 
yüksekliğinin ve karın ağrısının 15 gün boyunca 
devam etmesi üzerine inflamatuvar bağırsak hastalık-
ları (İBH) açısından endoskopi/kolonoskopi yapıldı 
ve biyopsi sunucu antral gastrit ve nonspesifik kolit 
ile uyumlu bulundu. Bunun üzerine hastaya proton 
pompa inhibitörü ve 5-ASA tedavisi başlandı. 
İzleminin 10. gününde ishali geriledi, ancak karın 
ağrısı ve kas ağrısı yakınmalarında artış saptandı. 
Hasta özellikle üst ve alt ekstremitede yaygın kas 
ağrısı tanımlamaktaydı. Bakılan periferik yayma ve 
kemik iliğinde atipi görülmedi. Kreatin kinaz, RF, 
ASO, Ig D, C3 ve C4 normal sınırlarda değerlendiril-
di. ANA, Anti-dsDNA, ANCA negatifti. IgM değeri 
yüksek saptandı (IgM: 355 mg/dL, N: 304-322). 

Akciğer grafisi normal, PPD testi anerjikti. Göz mua-
yenesi, ekokardiyografisi ve EMG incelemesi normal 
olarak değerlendirildi. Yirmi gün boyunca günde 2 
kez 38-39°C ateş yüksekliği ve ataklar halinde karın 
ağrısı ve son 10 günde artış gösteren kas ağrısı, izle-
min 22. gününde tedavi almaksızın geriledi. Akut faz 
reaktanlarında gerileme saptandı. Hastanın bu tarihte 
AAA gen analizi sonuçlandı, M694V heterozigot, 
V726A heterozigot mutasyon saptandı. Ateş yüksek-
liği ve karın ağrısının tipik AAA kliniğinin dışında 72 
saatten uzun sürmesi, devamında gelişen kas ağrısı 
bulgularının AAA hastalarında görülen uzamış febril 
miyalji sendromu ile uyumlu olması ve kliniği açık-
layacak infeksiyöz, malign ve romatolojik hastalıkla-
rın dışlanması nedeni ile AAA tanısı doğrultusunda 
kolşisin tedavisi başlandı. Tedavinin beşinci gününde 
karın ağrısı, kas ağrısı ve ateşi olmayan, akut faz 
reaktanları normal sınırlarda seyreden hasta AAA 
tanısı ile takibe alınarak taburcu edildi. Poliklinik 
kontrollerinde 5-ASA tedavisi azaltılarak üçüncü 
ayda tamamen kesildi. Hastanın anne, baba ve kardeş-
lerinin AAA açısından değerlendirilmesi planlandı. 
 
	 Tartışma

	 Karın ağrısı, çocukluk yaş grubunda sık görülen 
bir semptomdur (%15) (1). Hastanın yaşı, ağrının 
özellikleri, lokalizasyonu, eşlik eden semptomların 
tanımlanması; altta yatan nedenlerin anlaşılması ve 
tedavinin yönlendirilmesinde yaşamsal öneme sahip-
tir (5,6). Akut karın ağrısı ile başvuran çocuklarda cer-
rahi nedenler arasında apandisit, travma, invajinas-
yon, malrotasyon, volvulus, intestinal obstrüksiyon 
ve adhezyonlar, peptik ulkus hemoraji ve perforas-
yonları yer alır. Cerrahi dışı gastrointestinal hastalık 
nedenleri ise, konstipasyon, gastrointestinal enfeksi-
yonlar/parazitler, mezenterik lenfadenit, hepatit, pep-
tik ülser, pankreatit, kolelitiyazis, inflamatuar bağır-
sak hastalıklarından oluşmaktadır. Gastrointestinal 
sistem dışı nedenler arasında streptokokal farenjit, 
pnömoni, üriner sistem enfeksiyonları, Henoch 
Schönlein vasküliti, IgA vasküliti, akut intermitan 
porfiria ve Ailesel Akdeniz ateşi (AAA) yer almakta-
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dır (5-7). Ateş ve karın ağrısı olan hastaların yaklaşık 
%64’üne eşlik eden bir semptomdur. Genellikle 
enfeksiyon nedenli daha nadir olarak da inflamatuvar 
bağırsak hastalıkları ve AAA da görülebilmektedir 
(6,7). Bu hastalarda ilk yaklaşım akut karın tablosunun 
dışlanmasıdır.
	 Ailesel Akdeniz ateşi, kendi kendini sınırlayıcı 
nitelikte, yineleyen ateş ve serozit atakları ile karak-
terize, otozomal resesif geçiş gösteren, sistemik oto-
enflamatuar bir hastalıktır (7-9). Karın ağrısı ve 6-72 
saat arasında süren 38 derece üzeri ateş atakları ile 
karakterizedir (10). AAA tanılı hastalarda ilk kez 1994 
yılında UFMS tanımlanmıştır. Çalışmalarda, AAA 
olgularının %1,2 sinde birlikte görüldüğü belirlen-
miştir (8,11,12). Kuvvet kaybı, kas ağrısı ve buna eşlik 
eden ateş yüksekliği, karın ağrısı ve eritrosit sedi-
mentasyon hızı yüksekliği, normal kreatin kinaz 
düzeyi, hipergamaglobulinemi görülmektedir. Uzamış 
febril miyalji sendromunda kas ağrısı daha belirgin-
dir, semptomlar 6 haftaya kadar uzayabilmektedir. 
Tedavi, destek tedavisi ve kortikosteroid tedavisin-
den oluşmaktadır (2). Uzamış febril miyalji sendromu, 
AAA ilk tanı anında veya kolşisin tedavisi ile izlem 
sırasında görülebilmektedir. Literatür çalışmaları, 
UFMS’nin özellikle M694V heterozigot ve homozi-
got mutasyonlarla ilişkili olduğunu göstermiştir (4,13). 
	 Sonuç olarak, tanı anında UFSM bulguları göste-
ren ve bir allelinde M694V mutasyonu taşıyan bir 
olgu sunulmuştur. Hastamızda kas ağrısı olmakla 
birlikte, karın ağrısının daha ön planda olması ve 
karın ağrısı ateş yüksekliğinin 3 günden uzun sürme-
si nedeni ile öncelikle AAA ve uzamış febril miyalji 
sendromu düşünülmemiş ve steroid tedavisi planlan-
mamıştır. Ancak diğer nedenlerin ekarte edilmesi ve 
genetik analizi sonucu ile hasta ilk atak AAA ve 

UFMS tanısı almıştır. Bu hasta bize AAA hastaların-
da UFMS’de şiddetli kas ağrısının yanında karın 
ağrısının da olabileceğini göstermiştir.
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	 Terra-Firma Form Dermatozu (TFFD) 1987’de 
Duncan ve ark. (1) tarafından tanımlanmış ve Duncan’ın 
kirli dermatozu olarak isimlendirilmiştir. Etiyolojisi 
net olmayıp, ender bir keratinizasyon bozukluğudur. 
Sıklıkla çocuk ve adolesan yaş grubunda görülmekle 
birlikte, literatürde her yaş grubunda bildirilmiş olgu-
lar bulunmaktadır (2,3). Klinik prezentasyonu özellikle 
yüz, boyun, gövde ve ayak bileklerinde daha az ola-
rak da saçlı deri, dudaklar, göbek deliği ve ekstremi-
telerde kahverengi-gri, hafif papillamatöz, pigmente 
plaklar şeklindedir (1,4). Sıklıkla karıştırılan Dermatitis 
neglectadan farklı olarak normal hijyene rağmen, 
gelişen bir tablodur. Lezyonlar su ve sabun ile ovala-
narak temizlenememekte, yalnızca %70’lik etil veya 
isopropil alkol ile basınç uygulayarak silindiğinde 
gerilemektedir (3). TFFD literatürde az sayıda olgu 
bulunsa da pratikte sıklıkla karşılaşılan ve genellikle 
yanlış tanı alan bir hastalıktır (5). Bu makalede, daha 
önce Akantozis nigrigans tanısı ile takip edilen 15 
yaşındaki TFFD olgusu sunulmuştur. 
	 On beş yaşında VKİ (vücut kitle indeksi) >25 kg/
m2 erkek hasta, ensede ve boyunda 1 yıl önce başla-
yan kahverengi lekeler nedeniyle başvurdu. 
Dermatolojik muayenesinde, fizpatrick III deri tipi 
olan hastanın boyun laterallerinde ve ensede kahve-
rengi, hafif deriden kabarık verriköz görünümlü plak-
lar belirlendi. Anamnezde anne ve babasında diyabe-

tes mellitus olduğu öğrenildi. Daha önce farklı der-
matoloji kliniklerinde hastanın lezyonları kir olarak 
değerlendirilip, su ve sabun ile giderilmeye çalışıl-
mış, sonuç alınamadığında Akantozis nigrigans ola-
rak değerlendirilmiş. Üç ay boyunca topikal tretinoin 
ve güneş kremi kullandığı öğrenilmiştir. Hasta lez-
yonlarında gerileme olmadığı için kliniğimize baş-
vurmuştur. Kliniğimizde hastanın lezyonları tanı 
amaçlı %70 isopropil alkollü spanç ile silinmiş ve 
lezyonlarda gerileme saptanmıştır. Haftada 1 defa 
olacak şekilde %70’lik isopropil alkolle lezyonları 
silmesi önerilmiştir. Bir ay sonra kontrol muayenesi-
ne lezyonlarının tamamen gerilediği gözlemlenmiş 
ve TFFD tanısı konmuştur. Takiplerde, hastanın 
belirli aralıklarla %70’lik isopropil alkolle cildini 
silmesi sonucu rekürrens gözlemlenmemiştir.
	 TFFD ender görülen benign keratinizasyon bozuk-
luğudur (6). Lezyonların kahverengi-gri renkte kirli 
görüntüsü ve deriden hafif kabarık olması, pek çok 
hastalıkla ayırıcı tanıya girmesine neden olmaktadır. 
Özellikle çocukluk çağı ve erken adolesan dönemde 
görülmesi, sıklıkla boyun-gövde yerleşimi ve %70’lik 
isopropil alkolle lezyonların gerilemesi TFFD tanısı 
konulmasında önemlidir (5). Etiyolojisi tam olarak 
bilinmemektedir. Verriköz plakların keratinosit olgun-
laşmasındaki bozulma sonucunda melanin retansiyo-
nuna ek olarak sebum, ter ve mikroorganizmaların 
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birikimi ile oluştuğu öne sürülmektedir (7). Son üç 
aydır dış merkezde takip edilen on beş yaşındaki 
obez erkek hastanın lezyonları, aile öyküsünde diya-
betes mellitus olması üzerine, akantozis nigrigans 
olarak değerlendirilmiş. Boyun ve ensede simetrik 
dağılan, hiperpigmente verriköz plakların varlığı bu 
tanıyı desteklemektedir. Akantozis nigrigans obezite 
ve insulin direnci zemininde IGF (insülin growth 
faktör) artışına bağlı gelişir. Yüzde 70’lik isopopil 
alkolle silmekle lezyonlarda gerileme olmaz ve topi-
kal retinoidlere yanıt verir (8). Sunulan olguda topikal 
retinoit ve güneş kremini 3 ay kullanılmasına rağ-
men, lezyonlarda gerileme olmamıştır. Bunun üzeri-
ne TFFD düşünülüp, %70’lik isopropil alkol ile ense 
bölgesi hafif basınç uygulanarak silindiğinde lezyon-
larının azaldığı gözlemlenmiştir. Bir aylık isopropil 
tedavisi ile lezyonların tamamen yok olduğu görül-
müştür. Ayırıcı tanıda akla ilk gelen Dermatitis neg-
lecta, yatalak, zihinsel engelli veya psikiyatrik ilaç 
kullanan hastalarda görülen ve hijyen eksikliği sonu-
cu ortaya çıkan cildin hiperpigmente lezyonlarıdır. 

Bu lezyonlar su ve sabunla ovalamakla gerilemekte-
dirler. Sunulan olguda hastanın kişisel hijyeninin iyi 
olması ve daha önce lezyonların su ve sabunla ovala-
narak geçmemesi bu tanıdan uzaklaştırmıştır. 
Lezyonların hafif kepekli ve maküler yapıda olması 
ve mikroskopik incelemesinde hifa ve/veya spor 
yapılarının görülmemesi üzerine pitriasis versikolor 
tanısı dışlanmıştır. Yine, kendisinde ve ailesinde 
atopi öyküsü bulunmadığı için atopik dermatit sonra-
sı gelişen postinflamatuvar hiperpigmentasyon tanısı 
da dışlanmıştır. Benzer olgularda, Gougerod ve 
carteaud’un konfluent retiküler papillomatozisi, ver-
riköz epidermal nevüs, friksiyonel asemptomatik 
koyulaşma tanıları da düşünülmelidir. Sonuç olarak, 
hiperpigmente verriköz plaklarla başvurmuş hastalar-
da, TFFD tanısını da ayırıcı tanıda düşünülmesi 
uygun tedavi stratejisinin belirlenmesinde oldukça 
önemli yere sahiptir.
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Resim 1. TFFD düşünülen hastanın ensesinin %70’lik isopropil 
alkolle silinmeden önceki ve sonraki görüntüsü.




