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Blue rubber bleb nevüs sendromu (BRBNS), cilt ve gastrointestinal sis-
tem (GİS)’de tekrarlayıcı vasküler malformasyonlar ile karakterize bir
hastalıktır. Hastalığın bulguları genellikle çocukluk çağında ya da

erken adölesan dönemde açığa çıkmaktadır.1 GİS’te sıklıkla ince bağırsakları
tutmaktadır. GİS tutulumuna bağlı olarak kanama, volvulus, infarkt gibi
komplikasyonlar açığa çıkabilir. Santral sinir sistemi, karaciğer, dalak, tiroid,
kalp tutulumu GİS’e göre daha nadir olarak gözlenmektedir.2 SSS tutulumu
olan hastalarda anjiom, kavernom, sinüs perikrani ve A-V fistül gibi vaskü-
ler malformasyonlar izlenmektedir. Bu hastalar çoğunlukla klinik olarak GİS
kanamasının yol açtığı anemiye bağlı semptomlar ile başvururlar.3 Labora-
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AABBSSTTRRAACCTT  Blue rubber bleb nevus syndrome (BRBNS) is a rare disease and characterized with
multiple remitting vascular malformations that occurs in skin and gastrointestinal tractus. Central
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mia. In this report, we presented a unique case of BRBNS and accompanying sinus pericranii.
Twenty three years old female patient followed with iron deficiency anemia unresponsive to treat-
ment for seven years, she is diagnosed as BRBNS. With further investigation she is diagnosed ac-
companying sinus pericranii. Endoscopic treatment is performed for gastrointestinal lesions. 
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tuvar parametreleri değerlendirildiğinde demir ek-
sikliği anemisi ile uyumlu sonuçlar gözlenir. 

Bu olguyu sunmamızdaki amaç, BRBNS’de
sinüs perikraninin nadiren de olsa görülebileceğini
vurgulamaktır.

OLGU SUNUMU

Yirmi üç yaşındaki kadın hasta, halsizlik, iştahsızlık
şikâyeti ile başvurdu. Yaklaşık yedi yıldır demir ek-
sikliği anemisi nedeni ile aralıklı olarak tedavi aldığı
öğrenildi. Fizik muayenede; konjonktivaları soluk,
üst dudak iç yüzde 1 cm ve sağ bacak iç yüzde 1,5
cm çapında morumsu renkte damarsal yapı izlenimi
veren lezyonlar saptandı (Resim 1). Laboratuvar in-
celemesinde; Hb; 6,2 g/dL, Hct; 19, MCV; 63 fL (81-
100 fL) saptandı. Periferik yaymada hipokrom
mikrositer eritrositler izlendi. Serum demiri; 11
mcg/dL (49-151 mcg/dL), ferritin; 2 ng/mL (13-150
ng/mL) idi. Vitamin B12, folik asit, LDH, haptoglo-
bin düzeyleri normaldi. Demir eksikliği anemisi ta-
nısı konulan hastaya semptomatik olması nedeniyle
bir ünite eritrosit süspansiyonu verildi, oral demir
tedavisi başlandı. Demir eksikliği anemisinin etiyo-
lojisini araştırmak amacıyla üst gastrointestinal en-
doskopi uygulandı. Korpus büyük kurvaturunda
mide pililerinin arasında yerleşmiş 2 adet 0,5-1 cm
çapında ve bulbus ön yüzde 2 adet, 2 cm çapında
vasküler oluşum [Blue Rubber Bleb Nevüs (BRBN)]
izlendi (Resim 2A). Korpus ve bulbustaki lezyonlara
toplam dört adet bant ligasyonu yapıldı. Kolonos-
kopide rektumda ve transvers kolon proksimalinde
birer adet 5 mm çapında benzer vasküler lezyonlar

izlendi (Resim 2B), her iki lezyona da bant ligasyonu
uygulandı. Organ tutulumunu değerlendirmek için
yapılan torakoabdominopelvik bilgisayarlı tomo-
grafi (BT)’de tutulum saptanmazken, SSS için yapı-
lan serebral manyetik rezonans görüntülemede
(MRG) pariatelde skalp içerisinde orta hatta yerle-
şimli T1A hipointens, T2A hiperintens sinyal özel-
liğinde, postkontrast incelemede yoğun kontrast
madde tutulumu gösteren lezyon izlendi; lezyon
komşuluğunda kalvaryumda incelme ve şüpheli de-
fektif görünüm dikkati çekti (Resim 3). Bunun üze-
rine hastaya serebral anjiyografi yapıldı. Skalpteki
lezyonun venöz fazda dural sinüsler ile eş zamanlı
olarak kontrastlandığı ve süperiorsagital sinüs ile
ilişkili olduğu gösterildi (Resim 4). Anjiyografik bul-
gular sinüs perikrani ile uyumlu idi. Bunun üzerine
yapılan detaylı nörolojik değerlendirmede bir pato-
loji saptanmadı. Hasta BRBNS ve sinüs perikrani ta-

RESİM 1: Üst dudakta nevüs.

RESİM 2: (A) Mide korpusta Blue rubber bleb nevüs lezyonu (ok) (B) Kolonda Blue rubber bleb nevüs lezyonu.



Turkiye Klinikleri J Gastroenterohepatol 2013;20(2)64

Tolga KÖŞECİ ve ark. BLUE RUBBER BLEB NEVÜS SENDROMU VE SİNÜS PERİKRANİ BİRLİKTELİĞİ...

nısı ile takibe alındı. Bir ay sonraki kontrolünde, Hb:
9,6 g/dL, Hct: %34, MCV: 69,8 fL, ferritin: 3,1
ng/mL olup, anemisinin düzelmekte olduğu göz-
lendi. Üç ay sonra yapılan endoskopisinde fundus,
korpus bileşkesinde bir adet nevus izlendi. Önceki
BRBN’lerin kaybolduğu gözlendi. Yapılan kolonos-
kopide ise çıkan kolon proksimalinde bir adet, dis-
talinde bir adet, transvers kolon proksimalinde üç
adet, herbiri yaklaşık 5-10 mm çapında, BRBN ile
uyumlu vasküler lezyonlar saptandı. Hasta hâlen
oral demir tedavisi ile izlenmektedir.

TARTIŞMA

BRBNS, nadir görülen bir hastalıktır. Bugüne kadar
literatürde 200 civarında olgu bildirilmiştir. Hastalık
ilk kez 1860 yılında Gascoyen tarafından cilt ve gas-
trointestinal kanalda hemanjiyomlarla tanımlamış-
tır.3 Sonrasında 1958 yılında Bean tarafından BRBNS

şeklinde isimlendirilmiştir.4 Çoğunlukla sporadik ol-
makla birlikte genetik geçiş de bildirilmiştir.5 Cinsi-
yet dağılımı kadın ve erkekte benzerdir.

BRBNS’de görülen damarsal bozukluklar, te-
lenjiektazi, kapiller hemanjiyom, venöz anjiyom ve
nadir olarak A-V fistüllerdir.6 Cilt lezyonları gövde
ve üst ekstremitelerde daha sık yerleşmekle bir-
likte, tüm vücutta görülebilirler. Mavi renkli, yu-
muşak, ağrısız ve kolay kanamayan niteliktedir.7,8

GİS’teki lezyonlar ağızdan anüse kadar tüm sindi-
rim kanalında görülmekle birlikte, sıklıkla ince ba-
ğırsak ve kolonun distal kısmında yer almak-
tadır.9,10 Bizim olgumuzda da cilt, orofarenks, mide,
duodenum ve distal kolon tutulumu mevcuttu.
Gastrointestinal sistemdeki lezyonlar, ciltteki lez-
yonların aksine kanamaya daha yatkındırlar. Bu
lezyonların sayısı arttıkça anemi belirginleşmekte-
dir.11 Hastalar sıklıkla klinik olarak demir eksikliği
anemisinin yol açtığı semptomlar ile başvururlar,
genellikle tedaviye dirençli demir eksikliği anemisi
vardır. BRBNS’de gastrointestinal sistemde volvu-
lus ve infarkt da görülebilir.12-14 Hastamızda da yak-
laşık olarak yedi yıldır tedaviye dirençli bir demir
eksikliği anemisi öyküsü vardı ve buna bağlı belir-
tilerle başvurmuştu.   

Tanıda GİS lezyonlarını göstermek için gas-
troskopi, kolonoskopi ve anjiyografi oldukça du-
yarlı yöntemlerdir.4,11,12,15-17 Selektif anjiyografi aktif
kanama döneminde özgün olabilmektedir.16 Önce
barsak lezyonları enteroklizis ve enteroskopi ile
saptanabilmektedir. Organ tutulumunu göstermek
için BT kullanılabilir.14,16 Nadir görülen bir hastalık
olması sebebi ile BRBNS’de prognoz çok iyi bilin-
memektedir.

Dalak, kalp, akciğer, karaciğer, kemik, kas,
penis, vulva, mesane tutulumları da bildirilmiş-
tir.7,8,12,15,16,18 BRBNS’de nadir olarak pulmoner hi-
pertansiyon, hemotoraks, demans, paraparezi, ataksi
ve tüketim koagülopatisi olabilmektedir.6,19-21 Eklem
ve kemik tutulumu olan olgularda tutulan ekstremi-
teye ait belirtiler ortaya çıkabilmektedir.18 Ayrıca tu-
tulan organa ait semptomlarla da başvurabilirler
(hematüri, epistaksis, hemoptizi vs.). 

SSS tutulumu çok nadir olarak bildirilmiştir ve
bu tutulum fatal olabilmektedir.22-25 SSS tutulumu

RESİM 3: Kontrast madde verilerek elde edilen sagital T1A görüntülerde su-
perior sagital sinüs komşuluğunda skalp içerisinde yoğun kontrast madde tu-
tulumu gösteren lezyon (ok) saptandı.

RESİM 4: Dijital substraksiyon anjiyografisinde süperior sagital sinüs ile iliş-
kili olduğu izlenen ve eş zamanlı olarak kontrast madde tutan lezyon (ok)
sinüs perikrani olarak tanı aldı.
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sıklıkla hemanjiyom, kavernom, sinüs perikrani ve
A-V fistül gibi vasküler malformasyonları içermek-
tedir. Bizim olgumuzda saptadığımız sinüs perikrani
ve BRBN birlikteliği literatürde sadece iki olguda
bildirilmiştir.26,27 Patrik ve ark.nın sunduğu olguda,
sinüs perikrani ile birlikte cilt ve oral mukozada
vasküler lezyonlar mevcut idi.26 Bizim olgumuzda
ise bu bulgulara ilaveten GİS’te de vasküler lezyon-
lar saptandı. Sinüs perikrani, skalpta nadir olarak
gözlenen vasküler bir anomalidir.28 Genellikle 30
yaşın altında gözlenmekle beraber, hastaların çoğu
asemptomatiktir. Konjenital, kazanılmış ya da trav-
matik olarak açığa çıkabilmektedir.29

BRBNS tedavisinde, semptomatik demir ek-
sikliği anemisinin tedavisi yapılır. Ayrıca, sistemik
steroid, interferon alfa-2a, “octreotide” uygulana-

bilmektedir. Lokal olarak endoskopik ablasyon
yöntemlerinden lazer fotokoagülasyon, endosko-
pik sklerozan madde enjeksiyonu, bizim de uygu-
ladığımız gibi endoskopik bant ligasyonu ve
polipektomi yapılabilir.23,30 Bu tedavilere rağmen
düzelme saptanmayan hastalarda cerrahi rezeksi-
yon yapılabilir.9

Sonuç olarak, ilginç ve nadir bir hastalık olan
BRBNS’de çok nadir bir birliktelik olarak sinüs pe-
rikraniyi saptadık. Klinik sorunun tedaviye dirençli
demir eksikliği anemisi olduğu gerçeğinden hare-
ketle, bu hastalığın gastroenteroloji pratiğinde nadir
görülse de mutlaka bilinmesi gereken bir hastalık ol-
duğunu akılda tutmak gerekir. Ayrıca multisistemik
bir hastalık olması sebebiyle tanı konulduğunda tüm
sistemlerin taranması uygundur.
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