Olgu Sunumu / Case Report

DOI: 10.5152/tftrd.2014.03360

Tiirk Fiz Tip Rehab Derg 2014;60:171-4
Turk | Phys Med Rehab 2014,60:171-4

Blue Rubber Bleb Nevus Sendromu ile lliskili Parapleji
Paraplegia Associated with Blue Rubber Bleb Nevus Syndrome
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Ozet

Bean sendromu olarak da bilinen Blue rubber bleb nevus sendromu
(BRBNS)  hemanjiom gibi kutanéz ve gastrointestinal  vaskiler
malformasyonlarla karakterize nadir gorilen bir hastaliktir. Karaciger,
mezenter, periton, akciger, penis, iskelet kasi, kafatasi ve santral sinir
sistemini (SSS) de tutabilmektedir. Deri lezyonlari agrisiz ve kanamaya
egilimi yoktur. Bu sendromun en sik bulgusu gastrointestinal sistemdeki
vaskiler malformasyonlarin kanamasina bagl olarak gelisen demir
eksikligi anemisidir. SSS tutulumu ¢ok nadir bildirilmistir. Literatiirde bu
sendromla iliskili olarak daha ¢ok vertebral hemanjioma bagh gelisen
parapleji olgulari bildirilmistir. Bu olgu sunumunda ise torakal epidural
hematoma bagh parapleji gelisen hasta sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Blue rubber bleb nevus sendromu, hemanjiom, parapleji,
rehabilitasyon

Abstract

The blue rubber bleb nevus syndrome (BRBNS) known as Bean syndrome
is a rare disorder characterized by cutaneous and gastrointestinal vascular
malformations such as hemangioma. Other organ and sites may be involved
by hemangiomas, including the liver, mesentery, peritoneum, lung, penis,
skeletal muscle, skull, and central nervous system (CNS). Skin lesions usually
do not bleed and are painless. The most common clinical manifestation of this
syndrome is iron deficiency anemia which is caused by bleeding of vascular
malformations in the gastrointestinal tract. Involvement of CNS was rarely
reported. In literature paraplegia cases associated with this syndrome were
usually reported in patients with vertebral hemangiomas. In this paper, we
present a case with paraplegia associated with thoracal epidural hematoma.
Key Words: Blue rubber bleb nevus syndrome, hemangioma, paraplegia,
rehabilitation

Giris

Blue Rubber Bleb Nevus Sendromu (BRBNS) ilk kez 1958'de
Bean tarafindan yayinlanmistir ve o tarihten bu yana 200’den
fazla vaka bildirilmistir (1,2). Genellikle sporadik olarak olusur, fa-
kat otozomal dominant gecis de bazi ailelerde gosterilmistir (3).
Her iki cinste esit oranda gorilir (1). Deride multipl anjiyomatoz
lezyonlarla ve gastrointestinal sistemde (GiS) vaskiler timérlerle
karakterizedir (3). Genellikle beyaz irkta gorulir (1,4). Lezyonlar

dogumda ve erken ¢ocukluk déneminde olusarak, yasla birlikte
boyutlari ve sayisinda artis gorulir (5). Deri lezyonlari daha ¢ok
govde ve Ust ekstremitelerde; multipl, kiictik, makilopapdiler,
mavimtrak renkte ve yumusaktir (3). Ortopedik tutuluma ait ke-
mik erozyonlari, eklem agrisi ve amputasyona kadar gidebilen
nonfonksiyonel ekstremite bildirilmistir (1,4). Santral sinir sistemi
(SSS) tutulumu sonucunda gelisen kranial noropati, bag agrisi,
ataksi, demans, paraparezi/parapleji olgular nadiren bildirilmistir
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(3,4,6). Gastrointestinal sistem tutulumuna bagli demir eksikligi
anemisi ile seyreden masif GiS kanama bu sendromun tipik klinik
bulgusudur (3). Bu olgu sunumunun amaci, ¢cok nadir gorilen
bir hastalik olan BRBNS’yi gozden gecirmek ve nadiren gozlenen
bir komplikasyonu olan torakal epidural hematoma bagl gelisen
paraplejinin tani, takip ve tedavi yaklasimlarini sunmaktir.

Olgu Sunumu

On bes yasinda erkek hasta poliklinigimize bacaklarda gug-
siizlik ve his kaybi nedeni ile basvurdu. Ozgecmisinde hasta,
BRBNS tanisi ile cocuk gastroenteroloji bolimi tarafindan takip
edilmekteydi. Hasta 1, 7 ve 8 yaslarinda U farkl merkezde sol
dizde hemanjiom nedeni ile lic kez opere edilmisti. Bir bucuk
ay oncesinde uykudan uyandiran bel agrisi, her iki bacakta ge-
lisen karincalanma ve gligsiizlik, idrar inkontinansi nedeni ile
acil servise bagvuran hastanin yapilan néroradyolojik tetkiklerin-
de torakal epidural hematom (Resim 1) tespit edilmesi Uzerine
hasta beyin cerrahi servisine kabul edilmisti. Preoperatif parap-
lejik ve T5-6 seviyesi altinda anestezi saptanan hastaya C7-T5
laminektomi yapilmis ve epidural hematom bosaltilarak biyopsi
alinmisti. Biyopsi sonucu, hemorajik nekroz ile uyumlu gelmis-
ti. Kontrol servikodorsal manyetik rezonans goriintiilemesinde
(MRG) T2-3 seviyesinde medullanin kontlize oldugu gorulmuis-
tl. Postoperatif plejisi, idrar ve gaita inkontinansi devam eden
hastaya yatak ici pozisyonlama, sik pozisyon degistirme, dekiibit
profilaksi prosedirleri, pasif eklem hareket acikhig (EHA), ger-
me, gliclendirme ve solunum egzersizleri baslanmis ve T-destekli
ayak istirahat ateli verilerek spinal kord yaralanmalari poliklini-
ginde kontrol 6nerilmisti. Hastanin soyge¢misinde 6zellik yoktu.
Sistem sorgulamasinda idrar ve gaita his ile kontroli olmayan
hasta, daimi kateter ve alt bezi kullanmaktaydi. Fizik muayene-
sinde, sag el bilegi volar ylizde ve avug icinde multipl hemanji-
omlar bulunuyordu (Resim 2). Sag ayak topuk bolgesinde evre
2 basi yarasi mevcuttu. Sol diz EHA kisith, agrisizdi ve sislik ile
1s1 artisi vardi. Norolojik muayenesinde biling acik, oryante, koo-
pere idi. Bilateral patella ve asil refleksleri artmis, solda Babinski
bulgusu pozitifti. Spastisitesi yoktu, istemli anal kontraksiyonu
mevcuttu, ancak alt ekstremitede aktif hareket bulunmuyordu.
Hasta, motor ve duyu muayenesi sonucunda Amerikan Spinal
Kord Yaralanmasi Dernegi (ASIA) siniflamasina gore T3 ASIA C
olarak deg@erlendirildi (7). Fonksiyonel bagimsizlik 6lcim (FIM)
skoru 64, fonksiyonel ambiilasyon skoru (FAS) 0 idi (8-10). Hasta
servisimize kabul edilerek rutin laboratuvar ve goriintiileme tet-
kikleri istendi. Daha 6ncesinde de bir kez transflizyon dykusu ve
demir preparati kullanim 6ykusi olan hastanin laboratuvar tet-
kiklerinde demir eksikligi anemisi saptanmasi izerine, hematoloji
ile konstlte edilerek oral demir preparati baglandi. Basi yarasi
icin gerekli onlemler alinarak tedavisi diizenlendi, yatak ici po-
zisyonlama gosterildi. Alt ve Ust ekstremite EHA egzersizleri, Gst
ekstremite kas gliclendirme egzersizleri, oturma dengesi egitimi-
ne baslanarak, ayni zamanda transfer egitimi de verildi. Hastaya
her iki alt ekstremiteye ayak bilegi-ayak ortezi (AFO) ve posterior
shell verilerek ayakta durma dengesi calisiimasi planlandi, fakat
hasta tolere edemedigi icin tilt masasinda kademeli olarak ayak-
ta durma caligilarak terapotik ambdilasyon saglandi. Temiz aralikl
kateterizasyon (TAK) yapilmasi planlanan hastaya troloji ile kon-
siilte edilerek irodinami yapilmasi planlandi. Urodinami éncesi
idrar kultiriinde enterobakter cloacae lremesi olan hastaya 7
glin piperasilin-tazobaktam 4,5 gr flakon giinde iki defa intrave-
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Resim 1. Preoperatif T2-4 seviyesinde epidural yerlerimli
belirgin kontrast tutulumu gostermeyen, medulla spinalisi
posteriorden komprese eden lezyon

Resim 2. Sag el bilegi volar bélge ve avug icinde multipl he-
manjiomlar

noz olarak verildi. Kontrol kiiltiirde tireme olmadi. Yapilan uro-
dinami tetkiki; kapasitesi azalmis, hipokompliyan, asiri sensitif,
asir aktif detrusor kontraksiyonlar olan mesane ile uyumlu idi.
Hastaya giinde iki defa oksibutinin surup ve giinde 6 defa TAK
baslandi. Cekilen sol diz MRG’de multipl hemanjiomlar saptandi
ve ortopedi ile konstlte edildi (Resim 3).

Ortopedi, lezyonlara yonelik operasyon diisinmedi ve takip
onerdi. Cekilen kontrol dorsal spinal MRG’de C7-T5 vertebra
posterior elemanlarinda gecirilmis operasyona yonelik laminek-
tomi defektleri, T2-T3 dlzeyinde spinal kordda anteriorda be-
lirgin incelme, T2 vertebra dlizeyinde sol anterior paravertebral
12x22 mm boyutlu, kostalarin arkasinda kas planlar arasinda
11x14 mm boyutlu ve T11 diizeyinde sag paravertebral kas
planlari arasinda T2A’da hiperintensite (hemanjiom) saptan-
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Resim 3. Sol diz eklemi medial ylz ve diz eklemi icerisine
uzanim gosteren heterojen hiperintens hemanjiom ile uyumlu
lezyonlar

Resim 4. Postoperatif T2-T3 diizeyinde spinal kordda anteriorde
belirgin incelme, posterior subaraknoid mesafede genigleme

di (Resim 4,5). Beyin cerrahisi ile konsilte edilen hastaya takip
onerildi. Hastaya 25 seans rehabilitasyon programi uygulandi.
Cikis muayenesinde ASIA siniflamasinda degisiklik olmadi. Tera-
potik ambiilasyon, transferlerde bagimsizlik ve TAK uygulamasi
hastanin kazanimlariydi. Hastaya ev egzersiz programi verilerek
poliklinik kontrol 6nerisi ile taburcu edildi.

Resim 5. T11 vertebra seviyesinde sag paravertebral kas planlari
arasinda spin6z proges sag lateralinde 12x17 mm hiperintens
gorinimliu hemanjiom ile uyumlu lezyon

Tartisma

Blue Rubber Bleb Nevus Sendrom’u hemanjiom gibi kutanoz
ve gastrointestinal vaskuller malformasyonlarla karakterize nadir
gorilen bir hastaliktir (1). Genellikle sporadik olarak olusur. Otozo-
mal dominant gecis yalnizca birkag vakada yayinlanmistir (1,3,5).
Ayni aileden bircok bireyin etkilendigi BRBNS benzeri kutanoz,
mukokutanoz, ve visseral lezyonlarin goriildigu bir ailede vaski-
ler malformasyon geni 9p kromozomunda haritalanmistir (3,7,8).
Bizim vakamizda da literatlirle uyumlu olarak aile 6ykisu yoktu,
fakat 9p kromozumu ile ilgili genetik inceleme yapilmamisti.

Blue Rubber Bleb Nevus Sendromu’nda semptom ve bulgu-
lar organ tutulumuna bagli olarak degisebilmektedir. Hastalar
genellikle gizli kanamalara bagh yorgunluktan yakinir (1). Gast-
rointestinal sistem tutulumuna bagl abdominal agr ve kusma
yaninda hematemez, melena, rektal kanama ve ekstrakutan6z
lezyonlara bagl epistaksis, hemoptizi, hematiri ve menoraji go-
rulebilir (1,3,5). Gastrointestinal sistem tutulumunda hastalar
genellikle demir preparatlari ve kanama epizodlar siddetli ol-
dugunda kan transflizyonlari ile konservatif olarak tedavi edilir.
Bizim hastamiz da, GIS hemanjiomlari nedeni ile cocuk gastro-
enteroloji bolimu tarafindan takip edilmekteydi ve konservatif
tedavi olarak oral demir preparati aliyordu. Daha 6nce bir kez
transflizyon yapilan hastanin cerrahi girisim 6ykusu yoktu.

Ortopedik tutuluma bagl hastalarda kemik egilmesi, patolo-
jik frakturler, kemikte asiri blytime ve artropati gorilebilmekte
ve bu bulgular ekstremite amputasyonu ile sonuclanabilmektedir
(1,4). Bizim hastamizin da 6zgecmisinde sol dizde hemanjiom
nedeni ile Ug¢ kez operasyon oykisu vardi ve buna bagl sol diz
EHA ‘da kisittanma ile fonksiyon kaybi gelismisti. Hastanin alt
ekstremitesinde aktif hareket olmadigi icin hastaya pasif EHA
egzersizleri ve kademeli germe egzersizleri verildi. Kontrol diz
MRG'de hemanjiom niiksleri mevcut oldugu icin fizik tedavi mo-
dalitesi uygulanmadi.

Santral sinir sistemi ile iliskili olarak ise; 6 ve 7. kafa ciftlerinin
tutulumuna bagl periferik fasiyal paralizi, diplopi ile seyreden
kranial néropati ve dural arteriovendz fistiile bagli retroaurikler
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yaylhm gosteren oksipital bas agrisi, ataksi ve demans ile seyre-
den olgular bildirilmistir (3,6,8).

Santral sinir sistemi tutulumuna bagh paraparezi veya pa-
rapleji cok nadir bildirilmistir. Genel popiilasyonda idiyopatik
hemanjiomlara otopsilerin %15’inde rastlanmaktadir. Genellikle
asemptomatiktirler, fakat vertebral kollaps yaparak spinal kord
kompresyonuna neden olurlarsa paraparezi veya parapleji gori-
lebilir (4,9). Bizim vakamizda literatiirden farkli olarak epidural
yerlesimli bir hematoma bagl gelisen spinal kord kompresyonu
mevcuttu. Bu boélgeden yapilan biyopsinin patolojik inceleme-
sinde hemorajik nekroz g6zlendiginden, MRG’de gorilen hema-
tomun histopatolojik ayirici tanisi yapilamadi. Ancak olgunun,
klinik ve radyolojik bulgular birlikte degerlendirildiginde etyo-
lojik faktoriin buyik olasilikla hemanjiom oldugu distnuldu.
Ayrica cekilen kontrol dorsal MRG’de paravertebral kas planlari
arasinda da multipl hemanjiomlarin gézlenmesi etyolojik nede-
nin hemanjiom olma olasiligini destekledi.

Rehabilitasyon programinda hastaya alt ve Ust ekstremite
EHA egzersizleri, Ust ekstremite kas gli¢lendirme egzersizleri,
govde ve sirt kaslarina gliclendirme egzersizleri verilerek oturma
dengesi egitimi baglandi. Transfer egitimi verilerek transferlerde
bagimsizlik, tilt masasinda kademeli olarak ayakta durma calisi-
larak da terapotik ambdlasyon saglandi.

Blue Rubber Bleb Nevus Sendromu ile iligkili mortalite ve
morbiditeyi viseral organ tutulum belirler. Cogu hasta normal
yasam slresine sahiptir. Viseral ve kutanoz lezyonlarin malign
transformasyonu gosterilmemistir. Nadiren, akut GiS kanama ve
SSS tutulumu 6liimle sonuclanabilir (T).

Blue Rubber Bleb Nevus Sendromu muiltisistemik tutulumla
seyreden ve nadir goriilen bir hastaliktir. Her ne kadar GIS ve deri
tutulumu 6n planda gibi goriinse de SSS, spinal kord ve kas-iskelet
sistemi tutulumuna bagh ciddi fatal komplikasyonlar bizim hasta-
mizda oldugu gibi goriilebilmektedir. Bu nedenle bu hastalarda
ayrintil kas-iskelet sistemi ile norolojik muayeneleri ve radyolojik
gorintuleme tetkiklerinin yapiimasi gerektigi kanaatindeyiz.

Hasta Onami: Yazili hasta onami bu olguya katilan hastanin
kendisinden ve annesinden alinmistir.
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