Gocuk Saghg ve Hastaliklart Dergisi 2005; 48: 250-253

Vaka Takdimi

Hemofili A olan hastada refleks sempatik distrofi sendromu

Saadet Akarsu!, Erdal Taskin!, Erdal Yilmaz?, E Ilknur Varol?,

A. Denizmen Aygiin*, Ibrahim H. Ozercan®

Firat Universitesi Tip Fakiiltesi 'Pediatri Yardimci Dogenti, 2Pediatri Dogenti, 3Pediatri Arastirma Gorevlisi,

4Pediatri Profesorii, >Patoloji Dogenti

SUMMARY: Akarsu S, Taskin E, Yilmaz E, Varol Fi, Aygiin AD, Ozercan IH.
(Department of Pediatrics, Firat University Faculty of Medicine, Elazig, Turkey).
Reflex sympathetic dystrophy arising in a patient with hemophilia A. Cocuk
Saglig1 ve Hastaliklar1 Dergisi 2005; 48: 250-253.

Reflex sympathetic dystrophy syndrome (RSDS) is characterized by severe pain,
swelling and autonomic dysfunction of the affected extremity. Major or minor
trauma is the most common initiating factor. Pain in the affected extremity
is usually associated with vasomotor and sudomotor changes. We report an
interesting case of RSDS of the right knee joint of a 10-years old boy with
symptoms persisting more than one year and burning pain refractory to the
treatments for hemophilic hemarthrosis. After his last hemarthrosis attack, his
burning pain was protracted. Approximately two months after this diagnosis,
a unilateral hyperthrichosis was revealed at the right upper leg also invoding
the knee. This is a case of RSDS with predominant cutaneous involvement.
As for as we know, there is no previously reported case of RSDS after hemophilic
hemarthrosis. To our knowledge, this is the first reported case of RSDS arising
in a patient with hemophilia A.
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OZET: Refleks sempatik distrofi sendromu (RSDS) etkilenmis bolgede ciddi
agr1, sisme ve otonomik disfonksiyon ile karekterizedir. Major ve mindr travma
en yaygin baslatic1 faktordiir. Etkilenmis ekstremitedeki agri genellikle
vazomotor ve sudomotor degisikliklerle birliktedir. Burada bir yildan daha fazla
siiredir semptomlar1 devam eden ve hemofilik hemartroz tedavisine direncli
yanic1 agrisi olan on yasindaki erkek ¢ocugun sag diz eklemindeki RSDS vakasini
sunuyoruz. Hastanin son hemartroz atagindan sonra yanici tarzdaki agris1 devam
etti. Bu bulgudan yaklasik iki ay kadar sonra, eklem iizerinde daha fazla olmak
iizere sag alt ekstremiteye yayilan; tek tarafli hipertrikoz saptandi. Bildigimize
gore, bu hemofili A olan bir hastada RSDS gelisen ilk bildirilmis olgudur.

Anahtar kelimeler: refleks sempatik distrofi sendromu, hemofili, artrit.

Refleks sempatik distrofi sendromu (RSDS)
etkilenmis bdlgede yanici agri, 6dem, hareket
kisitliligy, distrofik deri degisiklikleri, otonomik
disfonksiyon, vazomotor-sudomotor bozuk-
luklar ve direkt radyografide yamali osteoporoz
ile karekterizedir. Otonomik disfonksiyon
bulgularindan siyanoz, artmis terleme, killarda
asir1 bliyiime, eklem bolgesine sinirli olmayan
sisme ve sogukluk gelisir. Otonomik, motor ve
duyusal bozukluklar birliktedir. Son yillarda
cocuklarda artan siklikla tanimlanmaktadir.
Major ve mindr travmalar (hastaliklar, ilaglar)
en yaygin baslatict faktordiir. Hareket ve
emosyonel stres ile artan yanict agri tipik

ozelligidir. Ekstremitenin atrofi ve kontraktiirleri
agir sakatlik nedeni olabilir!'-3. Erken tani konup
tedavi edilirse iyi sonug elde edilir.

Literatiirde tekrarlayan travmatik olmayan
hemartroz ile birlikte goriilen vakalar tanim-
lanmistir. Burada hemartrozun kendisi minor
travma yapici olarak kabul edilmistir*. Ailevi
akdeniz atesi ve osteogenezis imperfektali
hastalarda gelisen RSDS olgular1 tanim-
lanmistir>. Hemofili A tanisinda, tekrarlayan
travmatik olmayan hemartrozun (hedef eklem)
kendisinin mindr travma olarak tetik ¢ektigi ilk
RSDS olgusu olan hastamizi sunuyoruz.
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Faktor VIII diizeyi %6 olan, inhibitor gelis-
memis, on yasinda hemofili A'lt hastamizda; sag
diz ekleminde ilki iki yasinda toplam sekiz kez
hemartroz gozlenmisti. Son ataktan sonra bir
yildan daha fazla siiredir devam eden ve tedaviye
direngli yanici agr1 ve artropati vardi. Bundan
yaklasik iki ay sonra, eklem iizerinde daha fazla
olmak iizere sag alt ekstremiteye yayilan; tek
tarafli hipertrikoz saptandi (Sekil 1). Eslik eden
asir1 terleme ve sag ayak tirnaklarinda kolayca
kirilma gozlendi. Sag diz eklemi deri
biyopsisinde epidermisde incelme, retelerde
silinme ve dermada kil folikiilleri goriildii (Sekil
2). Son bir yilda sol ayak bilegine de bir kez
hemartroz gelisti ve tedavi ile diizeldi.
Hemoglobin diizeyi 11.3 gr/dl, 16kosit sayis1
4800/mm?3, eritrosit sedimentasyon hazi
13 mm/st, C-reaktif protein < 6 mg/dl bulundu.

Sekil 1. Deride hipertrikozun oldugu RSDS gelisen
hemofili A hastasi.

Sekil 2. Deri biyopsisinde epidermisde incelme,
retelerde silinme ve dermada kil folikiili (HE X 40).
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Direkt radiyografide sag dizde belirgin
osteoporoz (Sekil 3), kemik mineral dansitesi
(KMD) 0.645 gr/cm?, kemik sintigrafisinde
radiyoniiklid tutulumunda artis (Sekil 4)
goriildli; sag alt ekstremite vendz doppler
ultrasonografisinde patolojik bulgu saptanmadi.

Prednizolon giinde 40 mg/kg intravendz olarak
iki hafta verildi. Guanethidine ile paravertebral
sempatik ganglion blokaji giinasir1 yedi kez
yapildi. Bu siirede kan diizeyini %100’e
yiikseltecek dozda faktor VIII verildi. Aktif fizik
tedavi ve rehabilitasyon programi (transkiitanoz

Sekil 3. Diiz radiyografide yumusak doku sisligi ve
eklem ¢evresinde osteoporoz.

Sekil 4. 99m-Tc ile kemik sintigrafisinde sag dizde
artmis tutulum.
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elektriksel sinir uyarimi, sicak-soguk banyolar)
uygulandi. Hipertrikoz dis1 bulgular gézden
kayboldu.

Tartisma

Cocuklarda RSDS seyrek olmamasina ragmen
taninamaz ya da yanlis tani alir. Etiyoloji iyi
bilinmese de prognoz daha iyidir. Cogu ¢ocuk
ilk ataktan sonra iyilesir. Toksik oksijen
radikalleri rol oynar. Tan1 dikkatli alinan Sykii
ve fizik muayene ile konabilir>3.67. Uygulanan
tedavi tani yanlisliginda, altta yatan hastalik
nedeniyle hayati tehlike ve yiiksek tedavi
maliyetine yol acabilecegi diisiintildiigiinden
hastamizda deri biyopsisi yapmay1 uygun
bulduk.

Hafif dokunmayla agr1 olabilir. Ekstremite renk-
1s1 degisimi (vazomotor degisiklikler) ve terleme
(sudomotor degisiklikler) gosterir3. Derma-
tolojik degisiklikleri iyi bilinir. Akut, distrofik
ve atrofik faz ile karekterizedir2. Once 6dem ve
eritem, ikinci evrede siyanoz goriiliir’.
Hastamizda bu bulgular hemartrozun pargasi
olarak kabullenildigi icin gereken dikkati
gosteremedik. Uciincii evrede skleroz-atrofi
beklenir ve ¢ocuk hastalarda seyrektir.
Hastaligin ileri evrelerinde atrofik degisiklikler,
osteoporoz, hizli biiyliyen ve kolay kirilan
tirnaklar, hipertrikoz ve kas-derialti atrofisi
goriiliir. Erken evrede soguga hassasiyet
onemlidir8. Hastamizda deri biyopsisinde
gozlenen atrofik epidermis, hemofili nedeniyle
tekrarlayan hemartroz sonrasi alinan deri
biyopsilerinde tanimlanmamuistir. Hastamizda
tani yanici agr1 sikayeti, hipertrikoz ve asir1
terleme klinigi ve agrinin sempatik ganglion
blokaj1 ile diizelmesi ile konuldu. Hemofili
hastasinda ilk RSDS olmasi nedeniyle deri
biyopsisi ile tani kuvvetlendirildi.

Hemofili A hemartroz ataklari ile giden kalitsal
bir hastaliktir. Hemartroz faktor diizeyiyle
iliskilidir. Hemofili A vakalarinda gecici
osteoporoz, kanamalarin tekrarlamasinda eklem
araliginda daralma-erozyon ve kemik sinti-
grafisinde radiyoniiklid tutulumda artma/
azalma olabilir. RSDS’de yumusak doku sisligi
ve eklem cevresinde osteoporoz en Onemli
radyolojik bulgudur. Eriskinlerde goriilen
radyolojik bulgular ¢ocuklarda tipik degildir.
Cocuklarda kemik taramalar1 degisik bulgular
verebilir. Cocuklarda diiz radyografi ve kemik
tarama yontemleri ile tan1 konulamaz3. Ug fazli
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kemik taramalari erken tanida kullanilir ve
RSDS’de biitiin ii¢ fazda da artmis aktivite
vardir. 99m-Tc kemik sintigrafisi ¢ok duyarli
ancak ozgiin degildir®. Klinik, radyolojik ve
sintigrafik degisimler ortalama 112. gilinde
goriiliir. X-ray absorpsiyometride ilk degi-
siklikler 9-12 ay sonra saptanir'®. Hemartroz
sonucu kemik sintigrafisinde eklem araliginda
tutulum beklenir.

RSDS agrili bir olaydan (travma, kiriklar, sinir
lezyonlar1 gibi) sonra baslayan sempatik sinir
sisteminin fonksiyonel bozuklugudur. Sempatik
sinir sistemi kontroliindeki mikrovaskiiler
anormallikler vardir. Ozellikle nosiseptorler
olmak {izere aferent reseptdrlerin anormal
uyarilmasi etkilenmis dokularda (deri, kas,
kemik, eklem) dolasimin bozulmasina neden
olur. Bu uyar1 santral sinir sistemi diizeyinde
sempatik sinir sisteminin bozulmasini kisir
dongii halinde devam ettirir. Bu siire¢cde en
onemli mekanizma arterleri ve venleri destek-
leyen sempatik vazokonstriktér noéronlarin
aktiviteleri arasindaki dengesizlikdir. Sem-
patolitik tedavi zamaninda uygulanirsa bu kisir
dongti kesilebilir!1-14. Sinirin direkt travmasi bu
boélgede elektriksel enerji bosalmasi ile duyusal
siniri direkt olarak uyarir ya da asir1 néro-
transmitter salinimina yol agar. Deri hafif
dokunmaya kars: bile duyarli olur. Aktivite azalir
ve bu azalmada, sempatik bosalimin artmasina
yol agar215,

Fizik tedavi ¢ocuklardaki asil tedavidir. Eklem
cevresi yumusak dokularin kisalmasi ile kollajen
caprazlarinda, patellar yiikseklikte ve tibio-
femoral eklem mekaniginde degismeler ile
eklem ytlizeyi bozulur3.7.13.16. Kortikosteroidler,
steroid olmayan antienflamatuvarlar, anti-
konviilzanlar, kalsitonin enjeksiyonlari, serbest
radikallerden korumak i¢in mannitol, vazo-
dilatatdrler ve P-adrenerjik antagonistler
kullanilabilir. Narkotik ve benzodiazepinler
agriy1 artirirlar. Transkiitan elektriksel sinir
uyarimi faydalidir. Paravertebral blokaj sempatik
agr1 icin en iyi yontemdir. Karisabilecek
psikiyatrik hastaliklar i¢cin de degerlendirme
yapilmalidir3.13.

Tedaviye yetersiz cevap veren kronik artropatili
hastalarda ayiric1 tanida RSDS diisiiniilmelidir.
Hemofili hastalarinda hemartroz sonras: diizel-
meyen yanic1 sekilde agr1 ve deri degisiklikleri
durumunda RSDS gelisimi yo6niinden
diisiiniilmesi ve erken sempatolitik tedavi uygun
olacaktir.
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