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Blue Rubber Bleb Neviis Sendromu ve
Siniis Perikrani Birlikteligi:
Nadir Bir Hastalik, Nadir Bir Birliktelik

Blue Rubber Bleb Nevus Syndrome and
Sinus Pericranii: A Rare Disease,
A Rare Concomitance: Case Report

OZET Blue rubber bleb neviis sendromu (BRBNS), nadir gériilen bir hastaliktir. Hastalik ok say1ida
tekrarlayic1 vaskiiler malformasyonlar ile karakterize olup, siklikla cilt ve gastrointestinal sistemi
(GIS) tutar. Santral sinir sistemi (SSS) nadir olarak tutulmakla birlikte kavernom, hemanjiom, siniis
perikrani gibi vaskiiler malformasyonlar eslik edebilir. Hastalar siklikla klinik olarak demir eksik-
ligi anemisinin yol a¢tig1 semptomlar ile bagvururlar. Bu makalede, demir eksikligi anemisi ile bas-
vuran blue rubber bleb nevus ve eslik eden siniis perikrani tanis1 koydugumuz 6zgiin bir olgu
sunulmaktadir. Yirmi {i¢ yasinda kadin hasta yedi yildir tedaviye ragmen devam eden demir ek-
sikligi anemisi tanisi ile takip edilmis, ileri incelemelerden sonra BRBNS teshisi almistir; sonradan
yapilan tetkiklerde eslik eden siniis perikrani saptanmustir. Hastanin GIS’teki lezyonlarina endos-
kopik tedavi uygulanmugtir.

Anahtar Kelimeler: Cilt; gastrointestinal sistem; santral sinir sistemi hastaliklari;
mavi kauguk kabarcik neviis sendromu

ABSTRACT 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
nervous system is rarely affected and vascular malformations like cavernoma, hemangioma and
siniis pericranii, may occur. Patients usually present by symptoms caused by iron deficiency ane-
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.

Key Words: Skin; gastrointestinal tract; central nervous system diseases;
blue rubber bleb nevus syndrome
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lue rubber bleb neviis sendromu (BRBNS), cilt ve gastrointestinal sis-

tem (GIS) de tekrarlayici vaskiiler malformasyonlar ile karakterize bir

hastaliktir. Hastaligin bulgular1 genellikle ¢ocukluk ¢aginda ya da
erken adélesan dénemde agi3a cikmaktadir.! GIS’te siklikla ince bagirsaklari
tutmaktadir. GIS tutulumuna bagl olarak kanama, volvulus, infarkt gibi
komplikasyonlar agiga ¢ikabilir. Santral sinir sistemi, karaciger, dalak, tiroid,
kalp tutulumu GiS’e gére daha nadir olarak gézlenmektedir.? SSS tutulumu
olan hastalarda anjiom, kavernom, siniis perikrani ve A-V fistiil gibi vaskii-
ler malformasyonlar izlenmektedir. Bu hastalar cogunlukla klinik olarak GIS
kanamasinin yol a¢tig1 anemiye bagh semptomlar ile bagvururlar.? Labora-
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tuvar parametreleri degerlendirildiginde demir ek-
sikligi anemisi ile uyumlu sonuglar gozlenir.

Bu olguyu sunmamizdaki amag, BRBNS'de
siniis perikraninin nadiren de olsa goriilebilecegini
vurgulamaktir.

OLGU SUNUMU

Yirmi {i¢ yasindaki kadin hasta, halsizlik, istahsizlik
sikayeti ile bagvurdu. Yaklasik yedi yildir demir ek-
sikligi anemisi nedeni ile aralikli olarak tedavi aldig1
ogrenildi. Fizik muayenede; konjonktivalar soluk,
st dudak i¢ ylizde 1 cm ve sag bacak i¢ yiizde 1,5
cm ¢apinda morumsu renkte damarsal yapi izlenimi
veren lezyonlar saptandi (Resim 1). Laboratuvar in-
celemesinde; Hb; 6,2 g/dL, Het; 19, MCV; 63 L (81-
100 fL) saptandi. 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 diizeyleri normaldi. Demir eksikligi anemisi ta-
nis1 konulan hastaya semptomatik olmas: nedeniyle
bir {inite eritrosit siispansiyonu verildi, oral demir
tedavisi baglandi. Demir eksikligi anemisinin etiyo-
lojisini aragtirmak amaciyla st gastrointestinal en-
doskopi uygulandi. Korpus biiyiikk kurvaturunda
mide pililerinin arasinda yerlesmis 2 adet 0,5-1 cm
capinda ve bulbus 6n yiizde 2 adet, 2 cm ¢apinda
vaskiiler olusum [Blue Rubber Bleb Neviis (BRBN)]
izlendi (Resim 2A). Korpus ve bulbustaki lezyonlara
toplam dort adet bant ligasyonu yapildi. Kolonos-
kopide rektumda ve transvers kolon proksimalinde
birer adet 5 mm ¢apinda benzer vaskiiler lezyonlar

RESIM 1: Ust dudakta nevs.

izlendi (Resim 2B), her iki lezyona da bant ligasyonu
uygulandi. Organ tutulumunu degerlendirmek icin
yapilan torakoabdominopelvik bilgisayarli tomo-
grafi (BT)’de tutulum saptanmazken, SSS i¢in yapi-
lan serebral manyetik rezonans goriintiilemede
(MRG) pariatelde skalp icerisinde orta hatta yerle-
simli T1A hipointens, T2A hiperintens sinyal 6zel-
liginde, postkontrast incelemede yogun kontrast
madde tutulumu gosteren lezyon izlendi; lezyon
komsulugunda kalvaryumda incelme ve siipheli de-
fektif goriintim dikkati ¢ekti (Resim 3). Bunun iize-
rine hastaya serebral anjiyografi yapildi. Skalpteki
lezyonun venoz fazda dural siniisler ile es zamanh
olarak kontrastlandig: ve siiperiorsagital siniis ile
iligkili oldugu gosterildi (Resim 4). Anjiyografik bul-
gular siniis perikrani ile uyumlu idi. Bunun iizerine
yapilan detayl norolojik degerlendirmede bir pato-
loji saptanmadi. Hasta BRBNS ve siniis perikrani ta-

RESIM 2: (A) Mide korpusta Blue rubber bleb neviis lezyonu (ok) (B) Kolonda Blue rubber bleb neviis lezyonu.
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RESIM 3: Kontrast madde verilerek elde edilen sagital T1A gériintiilerde su-
perior sagital sintis komsulugunda skalp igerisinde yogun kontrast madde tu-
tulumu gdsteren lezyon (ok) saptandi.

RESIM 4: Dijital substraksiyon anjiyografisinde stiperior sagital sinis ile ilis-
kili oldugu izlenen ve es zamanli olarak kontrast madde tutan lezyon (ok)
sinUs perikrani olarak tani aldi.

nist ile takibe alind:. Bir ay sonraki kontroliinde, Hb:
9,6 g/dL, Hct: %34, MCV: 69,8 fL, ferritin: 3,1
ng/mL olup, anemisinin diizelmekte oldugu goz-
lendi. Ug ay sonra yapilan endoskopisinde fundus,
korpus bilegkesinde bir adet nevus izlendi. Onceki
BRBN’lerin kayboldugu gozlendi. Yapilan kolonos-
kopide ise ¢ikan kolon proksimalinde bir adet, dis-
talinde bir adet, transvers kolon proksimalinde {i¢
adet, herbiri yaklagik 5-10 mm ¢apinda, BRBN ile
uyumlu vaskiiler lezyonlar saptandi. Hasta hilen
oral demir tedavisi ile izlenmektedir.

I TARTISMA

BRBNS, nadir goriilen bir hastaliktir. Bugiine kadar
literatiirde 200 civarinda olgu bildirilmistir. Hastalik
ilk kez 1860 y1linda Gascoyen tarafindan cilt ve gas-
trointestinal kanalda hemanjiyomlarla tanimlamig-
tir.® Sonrasinda 1958 yilinda Bean tarafindan BRBNS
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seklinde isimlendirilmistir.* Cogunlukla sporadik ol-
makla birlikte genetik gecis de bildirilmistir.> Cinsi-
yet dagilimi kadin ve erkekte benzerdir.

BRBNS’de goriilen damarsal bozukluklar, te-
lenjiektazi, kapiller hemanjiyom, venoz anjiyom ve
nadir olarak A-V fistiillerdir.® Cilt lezyonlar1 govde
ve iist ekstremitelerde daha sik yerlesmekle bir-
likte, tiim viicutta goriilebilirler. Mavi renkli, yu-
musak, agrisiz ve kolay kanamayan niteliktedir.”®
GIS'teki lezyonlar agizdan aniise kadar tiim sindi-
rim kanalinda goriilmekle birlikte, siklikla ince ba-
girsak ve kolonun distal kisminda yer almak-
tadir.>'* Bizim olgumuzda da cilt, orofarenks, mide,
duodenum ve distal kolon tutulumu mevcuttu.
Gastrointestinal sistemdeki lezyonlar, ciltteki lez-
yonlarin aksine kanamaya daha yatkindirlar. Bu
lezyonlarin sayisi arttik¢a anemi belirginlesmekte-
dir."! Hastalar siklikla klinik olarak demir eksikligi
anemisinin yol a¢tig1 semptomlar ile bagvururlar,
genellikle tedaviye direncli demir eksikligi anemisi
vardir. BRBNS’de gastrointestinal sistemde volvu-
lus ve infarkt da goriilebilir.””'* Hastamizda da yak-
lagik olarak yedi yildir tedaviye direncli bir demir
eksikligi anemisi oykiisii vardi ve buna baglh belir-
tilerle bagvurmustu.

Tanida GIS lezyonlarini gostermek icin gas-
troskopi, kolonoskopi ve anjiyografi oldukca du-
yarl yontemlerdir.*11121517 Selektif anjiyografi aktif
kanama déneminde 6zgiin olabilmektedir.'¢ Once
barsak lezyonlar1 enteroklizis ve enteroskopi ile
saptanabilmektedir. Organ tutulumunu gostermek
icin BT kullanilabilir.!*'® Nadir goriilen bir hastalik
olmas: sebebi ile BRBNS’de prognoz ¢ok iyi bilin-
memektedir.

Dalak, kalp, akciger, karaciger, kemik, kas,
penis, vulva, mesane tutulumlar1 da bildirilmis-
tir.78121>1618 BRBNS’de nadir olarak pulmoner hi-
pertansiyon, hemotoraks, demans, paraparezi, ataksi
ve titketim koagiilopatisi olabilmektedir.*!*?! Eklem
ve kemik tutulumu olan olgularda tutulan ekstremi-
teye ait belirtiler ortaya ¢ikabilmektedir.'® Ayrica tu-
tulan organa ait semptomlarla da basvurabilirler
(hematiiri, epistaksis, hemoptizi vs.).

SSS tutulumu ¢ok nadir olarak bildirilmistir ve
bu tutulum fatal olabilmektedir.?>* SSS tutulumu
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siklikla hemanjiyom, kavernom, siniis perikrani ve
A-V fistiil gibi vaskiiler malformasyonlar: icermek-
tedir. Bizim olgumuzda saptadigimiz siniis perikrani
ve BRBN birlikteligi literatiirde sadece iki olguda
bildirilmigtir.?¢* Patrik ve ark.nin sundugu olguda,
siniis perikrani ile birlikte cilt ve oral mukozada
vaskiiler lezyonlar mevcut idi.”® Bizim olgumuzda
ise bu bulgulara ilaveten GIS’te de vaskiiler lezyon-
lar saptandi. Siniis perikrani, skalpta nadir olarak
gozlenen vaskiiler bir anomalidir.?® Genellikle 30
yasin altinda gozlenmekle beraber, hastalarin ¢ogu
asemptomatiktir. Konjenital, kazanilmig ya da trav-
matik olarak agiga ¢ikabilmektedir.?’

BRBNS tedavisinde, semptomatik demir ek-
sikligi anemisinin tedavisi yapilir. Ayrica, sistemik
steroid, interferon alfa-2a, “octreotide” uygulana-

bilmektedir. Lokal olarak endoskopik ablasyon
yontemlerinden lazer fotokoagiilasyon, endosko-
pik sklerozan madde enjeksiyonu, bizim de uygu-
ladigimiz gibi endoskopik bant ligasyonu ve
polipektomi yapilabilir.?®* Bu tedavilere ragmen
diizelme saptanmayan hastalarda cerrahi rezeksi-
yon yapilabilir.’

Sonug olarak, ilging ve nadir bir hastalik olan
BRBNS’de ¢ok nadir bir birliktelik olarak siniis pe-
rikraniyi saptadik. Klinik sorunun tedaviye direncli
demir eksikligi anemisi oldugu gerceginden hare-
ketle, bu hastaligin gastroenteroloji pratiginde nadir
goriilse de mutlaka bilinmesi gereken bir hastalik ol-
dugunu akilda tutmak gerekir. Ayrica multisistemik
bir hastalik olmasi sebebiyle tan1 konuldugunda tim
sistemlerin taranmasi uygundur.
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