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Gardner - Diamond  Sendromu, <«Oto - eritrosit duyarlik
Sendromu» veya tekrariayan agrili ekimozlar sendromu olarak
ta isimlendirilmektedir (1,2). Oto eritrosit duyarlik sendromu
ilk defa 1955'de Gardner ve Diamond tarafindan tanimlanmis-
tir (3).

Aragtirmacilar, gévde ve ekstremitelerde minimal travma-
dan sonra veya spontan olarak ekimozlarin olustugu 4 kadmi
incelediler. Hematolojik tetkikler ve yvapilan butun koagilasyon
testleri normaldi. Ancak hastalarin kendi eritrosit suspansiyon-
larmin intradermal enjeksiyonu ile cilt lezyonlarinin olustugu-
nu gosterdiler. Buna karsin, hemoglobin, serum veya plazma-
nin enjeksiyonlar: ekimozlara yol acmiyordu (3).

Literattrde bulabildigimiz kadar: ile, Gardner - Diamond
Sendromlu 34 vak’a bildirilmistir. Bildirilen bitin vak'alar
kadindir ve yaslar1 15 yas ile 66 yas arasinda degismektedir 2,
3). Yerli literatiirde Karaca ve ark. oto - eritrosit duyarhik send-
romu gosteren iki vak’a bildirmislerdir. Bu vak’alarda otolog
ve homolog eritrosit stromasinin, eritilip dondurulmus trombo-
sitlerin intradermal enjeksiyonu ile ekimozlar meydana geti-
rilebilmistir (1,6).

Gardner - Diamond Sendromu teshis edilen vak’amizi send-
romun nadir olusu, ayrica yerli ve yabanci literatiirde bula-
bildigimiz ilk cocuk hasta olmas: nedeniyle bildirmek istiyoruz.

VAK’'A: 11 yasinda kiz cocugu. Hasta kalgalarinda agrili
ekimozlar nedeniyle klinigimize geldi.

* A. U. Tip Fak. Cocuk Hast. ve Sag. Klinigi (Hematoloji Bsliimii) Profesorii.
** A. U. Tip Fak. Cocuk Hast. ve Sag. Klinigi (Hematoloji Boliimii) Dogenti.
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Hikayesinden, bu gikayetlerinin 4 aydir mevcut oldugu 0g-
renildi. Oz gecmisi: ailenin 8'ct ¢ocugu idi, bogmaca, kabaku-
lak, kizamik hastaliklarim gecirmisti. DTB ve BCG asilart ya-
pumaisty

Soy gecmisinde, annede Addison hastaligl vardi. Anne ve
baba ayrilmislardi. Sosyo - ekonomik durum ortanin altinda idi.

Fizik Muayene’'de : Genel durumu iyi aktif bir gocuktu. Her
iki gluteal bélgede, sag tarafta daha fazla olmak tizere 9X10 cm.
caplarinda iki ekimoz vardi Diger sistem muayeneleri normal
bulundu.

Laboratuvar Incelemeleri:

Hb: % 10 gr., KK : 3.600. 000, BK : 6. 760, Trombosit : 333. 000,
Formiil: Seg.: % 44, Lenfomattr: % 30, Geng lenfo: % 9, Mo-
no.: % 6 ve Eo.: % 2.

Kemik iliginde dikkati geken bir o6zellik yoktu. {drar in-
celemeleri normal bulundu. Diskida gizli kan negatifti. Hasta-
ya koagiilasyon testleri vapildi (Tablo: 1). Goruldiga tuzere
biitiin koagiilasyon testleri normaldi. Fakat gluteal bolgelerde-
ki ekimozlar devam ediyordu. Vak’anin koagilasyon yéniinden
daha genis clarak incelenmesi amaciyla hasta Cerrahpasa Tip
Fakiiltesi «Hemostaz Unitesine» gonderildi. Bir siire sonra ora-
da yapilan biitin koagiilasyon testlerinin de normatl oldugu bil-
dirildi.

Hasta izlenirken ekimozlarin agrili olup olmadigt kendisine
soruldu. Ozellikle baslangicta agrinin ekimoza eslik etmesi hi-
kayesi lzerine Gardner - Diamond Sendromu teshisi akla geldi,
ve deri testleri yapildi (Tablo: 11).

Tablo II'de gortldigi gibi, hastanin kendi eritrositlerinden
hazirlanan % 40 ve % 60 konsantrasyonda eritrosit suspansi-
yonunun intradermal enjeksiyonundan sonra agrili ekimozla-
rin olugsmasi, vak’anin Gardner - Diamond Sendromu oldugunu
destekledi.

Bildirilen butun vak’alarda emosydnel pfoblemlerin dik-
kati cekmesi nedeniyle, hastada psikolojik degerlendirme yapil-
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di. Bu degerlendirmede hastanin zeka yasi 16 bulundu. (IQ-142
civarmnda). Hastanin yasadigl aile ortaminda, gesitli duygusal
problemleri vardi. Anne ile deyurucu duygusal iliskiden yok-
sundu. Babanin olmamas: da hastada 6zlem ve aci veren duy-
gulara yol a¢gmaktaydi. Ekonomik sorunlar da duygusal prob-
lemlere katkida bulunuyordu.

TARTISMA :

Sendromun belirtileri Tablo: IIl'de o6zetlenmistir. Kardinal
kelirti ekimozdur. Spontan veya hafif travmalardan sonra mey-
dana gelir. Cogunlukla ekstremitelerde, ylizde, saglh deride, na-
diren sirtta olur. Ekimozun meydana geiecegi yerde 6nce sizla-
ma ve yanma vardir. Ekimozlar agri, bulant:, kusma ve ategle
birlikte olabilir (3). Bu sendromda ekimozlarin olusmasinda en
dnemli nedenin psisik faktorler oldugu ileri strtlmustiir (4).

Mc Duffie ve arkadaslari, karakteristik ekimozlari olan 6
vak'anin psisik durumlarm degerlendirdiler. Hastalar egoist ve
aggressive idi, pitiatik hareketleri vard1 ve psikoterapiye direng-
liydiler (3).

Groch ve arkadaslari ise 1966'da 3 vak’a tanimladilar ve
ekimozlar1 olusturan eritrosit stromasindaki sorumlu faktorii

arastirdilar (3).

Stroma lipidler ve elinin’den meydana gelmektedir. Lipid-
ler de cephalin ve neutral yaglardan olugmustur. Cephalininde
fosfatidil serin ve fosfatidyl etanolamin’den meydana geldigi gos-
terilmistir. Eritrosit stromasinin, lipidlerin, cephalin ve fosfatidyl
serin’in intradermal enjeksiyvonundan sonra ekimoz meydana
gelmis, elinin, notral yaglar ve fosfatidyl etanolaminin enjeksi-
yondan sonra ise cild reaksiyonu gorilmemistir (3) (Sekil: 1).

Arastiricilar bu sekilde eritrosit stromasindaki fosfatidyl se-
rin'in hastada ekimozlar: olusturdugunu goéstermislerdir.

Fosfatidyl serin’de; stearik asit, palmitik asit, arachidonik
asit, oleik asit, L - serin ve fosfaserin bulunmaktadir, Stearik asi-
din, palmitik asidin, L-serin ve fosfoserin enjeksiyonlar: eki-
mozlar: olusturmamaktadir. Arachidonik asidin ve oleik asidin
intradermal enjeksiyonu ile cild lezyonlart meydana gelmekte-
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Normal Hasta
Kanama zamanl (Ivy) 2. @ 5.5/
Pihtilagma zamant (L.ee - White) @ - 12/ 6’
Lacet Negafif Negatif
Retraksiyon Normal
Trombosit sayist (Indirekt) 250 - 450.000 333.000
Periferik yaymada Trombosit- Kiiciik kiimeler
lerin gorinimii tek tek iri
trombositler
Protrombin zamani 16~ 177
Slaalynl 4
P T4 73
fibrinojen % 320 mg. % 400 mg.
F X1 Normal
Borchgrevink Normal
ADP ile Aggregasyon Az sayida,
normale gore
cok kiiciik
aggregatiar
EAU distile testi Ktk
aggregatlar
Tablo: I
DERI TESTLERI
Materyel Konsantrasyon Ekimoz
— Otolog Fritrosit Suspansiyonu Go 40 -
— Otolog Hritrosit Suspansiyonu % 60 +
— P.P.D. 0.1ce=20IU —
~— Otolog Trombosit Suspansiyonu % 60 —

- Isotonik NaCl Solusyonu

Tablo : IT
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SENDROMUN BELIRTILERI

Ekimoz

Gastrointestinal kanama
Genito iriner kanama
Metroraji

Karin agrisi

Norolojik belirtiler

Pgikiatrik belirtiler

. Bpontan veya hafif travmalardan sonra; agri,

bulant:, kusma ve ategle birlikte olabilir,

s vak’alarin 1/3'linde

L% 15

% 40

. Hastalarmn 2/3'linde sol alt katranda lokalize,

nadiren dJdifflizdiir.

: Yaklagik % 70 oraninda. Bag a@risi, unilateral

diplopia, unilateral periodik parestezi, hemipleji,
unilateral midriazis.

: Histerik reaksiyonlar, psikosomatik semptomlar.

Alileye ve gevreye intibaksizlik,

Tablo : III
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' SERINE [ETHANOLAMINE _ |
Sekil 1 I

dir. Her iki asidin metil esterleri ile reaksiyon meydana gelme-
mistir (3} (Sekil: ID.

Baz1 arastiricilar, sendromun olustugu hastalarda subkuta-
noz perfuzat'ta bradikinine benzer materyelin arttigim goster-
mislerdir. Yazarlarin hipotezine gore, acetylcholine gibi noéro-
jenik bir hormon gesitli hiicrelerin membran permeabilitesini de-
gistirerek, intraselliiler enzimlerin ortama verilmesine neden ol-
makta, bu enzimler de ekstraselliiler proteinlere tesir ederek
bradikinin tipindeki polipeptidleri ve diger potent ajanlari olus-
turmaktadir (5). Boylece ekimozlarin olusmasinda bradikinin
muhtemel rolii de ileri strilmustir.

Hastaligin patogenezi halen kesin olarak bilinmemektedir.
Yapilan calismalara ve spekilasyonlara gére, eritrositlerde bu-
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Iunan baz1 faktorler, deri icinde agiga ¢ikmakta, direkt veya in-
direkt olarak vasculutis yapmakta ve eritrositlerin goéllesmesiyle
ekimozlarm olusmasina yol a¢gmaktadir (2).

Histopatolojik incelemelere gore, hastalarda lokal allerjik
bir vasculitis gelismekte ve agrili ekimozlarla sonuglanabilmek-
tedir (2, 3).

DNA’yva duyarl bulunan hastalarda da, oto - eritrosit duyar-
itk sendromuna benzeyen lezyonlarn clustugu yayinlanrmighir,
Bir kadin hasta da histamine duyarli bulunmustur (3, 4).

Vak’amizda, spontan ckimoz olusu, karin agrisi ve psisik
problemlere ilaveten ayrica bazi ozellikler vardi. Bu oOzelikler
kisaca soyle Ozetlenebilir : Bunlardan birincisi, hastanin yasidir.
Literatirde bildirilen hastalarin yaslari, 15-66 yas arasinda de-
gismektedir. Vak’amiz 11 yasinda olmakla sendromun gorildi-
gu en kiicik hastadir. Sendromu gésteren vak'alarin hepsinde
emosyonel stressler dikkati ¢ekmistir. Hastamizin da psikolojik
proklemleri vardi. Baba ve anne ayrimislard:, ayrica anne kro-
nik olarak hastaydi. Hastamn eritrositieri 3 kez serum fizyclo-
jik ile yikandictan sonra, % 80 konsantrasyonundsa 0.1 ml. intra-
dermal olarak verildi. Yarim saat sonra agrili bir ekimoz olus-
tu. Ekimozun kisa bir stire sonra olusu da ilginctir. Karaca ve
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ark., vak'alarinda ekimoz iki saat sonra meydana gelmistir. Has-
tamizda PPD ve trcmbosit suspansiyonun intradermal enjeksi-
yonu ile ekimoz olugmamaistir.

Vak’amizda trombosit fonksiyonlarimmn kabaca incelenmis
olmasi da dikkate deger. Trombosit adezyonu Borcgravink testi
ile kontrol edilerek normal bulundu. ADP ile trombosit agre-
gasyonuna bakildl. Wormale gére kiiguk agregatlar olustu. Hi-
poagregabilite vardi, «Eau distiile» testiyle de ancak kigik
aggregatlar olustu. Oto - eritrosit duyarhik sendromu olan has-
talarda trombosit fonksiyonlar: bugiine kadar arastiriimamistir.
Vak'amizda bulunan hipoaggregabilitenin patogenezde roll ola-
bilir mi?, bunu cevaplandirmak halen glg ise de, incelenmege
deger bir bulum clarak ortaya cikmaktadir.

Sendromun spesifik bir tedavisi yoktur. Kortikosteroidler,
antihistaminikler, antimalaryal ilaclar ve eritrosit desensitizas-
yonu basarisiz clmusgtur. Hidrokortison veya antihistaminikler-
le yapilan eritrosit desensitizasyon tedavisi, lezyonlarin gelisme-
sini dnleyememistir. Psikcterapi tavsiye edilmektedir (3).

Sendromun hentz tameamen anlagiimamig yoénleri vardir.
Yalnizca kadinlarda gorilmesi, seks, heredite veya kadinlik hor-
monlariyla ilgivi akla getirmektedir ve bu konularin daha faz-
la incelenmesini gerektirmektedir.
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Atropin, bilindigi gibi vagoelitik bir ilagtir ve kardioclojide
sikhikla sings ritmini hizlandirmak igin, A-V bloklarin ve
atrial premature atimlarin tedavisinde kullamilmaktadir (1, 3J.
Ancak atropin verilmesinden sonra bazi aritmilerin olusabile-
cegi yazilmistir.

Atropin verilmesinden sonra 4 tip aritmi clusabilmektedir.
Bunlar :

1 — Nodal otomatisitenin hizlanmasi ve A -V dissosiasyon
olusumu (4);

2 — Aftrial ve ventrikiiler ektopik atimlarin belirebilme-
si (B);

3 — Seyrek olarak 2. derecede A -V bloklu hastalarda,
atrium hzi artarken, ventrikl hizinda diisme gdri-
lebilmesi (8).

4 — Anestezi sirasinda ventrikiler takikardi ve fibrilas-
yon olusabilmesidir (7).

Buradea klinikte vapilan bir calisma sirasinda Atropin ve-
rilmesi ile ortaya cikan, agir semptomlu bir ventrikiiler takikar-
di ve fibrilasyon vakas1 sunulacaktir.

Vak'a: V. . 44 vyasinda erkek olan hasta, inguinal herni
nedeni ile Cerrahi Klinigine basvurmusg ve ameiiyatina karar ve-

* A, U, Tip Fakiiltesi Kardiyoloji Klinigi Profesorii
< A, U. Tip Fakiiltesi Kardiyoloji Klinifi Dogenti
w A, U. Tip Fakiiltesi I¢ Hastahklar: Klinigi Asistam
wiis A U Tip Fakiiltesi I¢ Hastahklart Klinigi Asistam
A U.T.F. M., Vol. XXVII, Sayt: I-II, 352357, 1974.
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rilmis, yapilan I¢ Hastaliklari konstltasyonunda aritmi tesbit
edildigi igin klinigimizce incelemeye alinmasgtir,

Hasta 20 sene once akut cklemn rumatizmasi gegirdigini,
15 senedir kalp atimlarmnda zaman zaman dizensizlikler his-
settigini séylemektedir. Bu nedenle simdiye kadar higbir incele-
me yaptirmamis olup, o6zgecmisinde 15 senedir glinde iki pa-
ket sigara igmesi disinda bir 6zellik tarif etmemektedir.

Klinik muayenesinde kalp atim sayisi 68/dk ve aritmik olup
ayrica iki tarafli inguinal herni vardi. Bunun disinda bagka
patalojik bulgu tespit edilmedi.

Laboratuar bulgular:: Tiroid incelemesi dahil rutin kan ve
idrar muayeneleri normal bulunmustur.

Telekardiografi total kalb biytklugi, elektrokardiografi
sadece sik ventrikiller premature sistoller goéstermekteydi. Bu
VPS'lerin ézelligi; ikilenme araliklar: (coupling time) nin sabit-
ligi ve vulnerabl perioda ¢ok yakin olusmast idi.

Bu VPS’ler nedeni ile énce hastaya oral ginde 2 gr. Proca-
inamid verilmis, ektopik atimlarda azalma gorilmedigi igin,
test amaci ile Atropin verilmesi dastintlmustir.

(Sekil: 1-A) da gortlduga gibi sik ventrikiiler premature
atimlar1 (VPS) bulunan vaka'da i.v. 1/2 mg. Atropin verilme-
sinden sonraki ilk 15 -20 sn. icinde VPS’ler 6nce tekrarlayict ol-
mus ve hemen sonra ventrikiil atim sayist 230/dk olan ventri-
kiiler takikardi nobetleri ortaya cikmaya basglamistir. Ventriki-
ler takikardiyi baslatan prematiire eksitasyon, hemen daima
normal supraventrikiler atima ait QRS kompleksini degismeyen
bir aralikla izliyordu; yani ikilenme aralklari (Coupling time)
sabit idi. Atropin verilmesinden énceki prematiire atimlarm iki-
lenme araliklari, bu ektopik atimlarin araliklarina esitti. Basg-
ka bir deyisle ventrikiiler takikardi parasistolik mekanizma ile
degil «re - entry» mekanizmas: ile olugmustu.

Vak’anin diger ilging yonit; ventrikiiler takikardi nobetle-
rinin baslamasimdan Onceki kisa siire icinde (Sekil: 1-B,C)
ventrikiiler ektopik atimlarin tekrarlayici hal almalari sirasin-
da siniis otomatizmasinin inhibisyonuna ait bulgularin cikmasi
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Sekil: I — Vak'ada Atropinden Onceki ve Atropinden sonra olugan
ritm bozukluklar: goriilmektedir.

olmustur. Son ventrikiler prematiire atimi izleyen supravent-
rikiiler komplekslerin atrial aktivitesini gosteren «p» dalgalari-
nin (—) cldugu goérilmektedir (P—). Bu komplekslerde PR sii-
resi 0.14 sn. olmasi nedeni ile, bu atimlar atrial escape atim-
lar gseklinde diistintlebilir.

Atropin verilmesinden énce sintizal ritmin hizi ortalama
70/dk iken, Atropin’'i izleyen donemde VPS’lerin tekrarlayici
ozellik almalar: ve sinis inhibisyonu goérilmesi déneminde or-
taya ¢ikan supraventrikiler ekiopik ritmin hizi daha disik, or-
talama 58/dk ve atrial aktivasyon retrograd tipte olmustur.
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Sekil: II — Vak’ada Atropin veriliginin 20 nci dakikasinda olugan
ventrikiiler fibrilasyon goriilmektedir.

Bu sintusten daha yavas olan ektopik ritmin tipi bakimindan
ikinci alternatif agiklama, bu ritmin nodal ritm olmasidir. An-
cak bu alternatifin dogru clmas: halinde nodal ritmin 1° A-V
blok ile birlikte olmasini kabul zoruniulugu vardir.

Hastanin izlenmesi sirasmda ventrikiler takikardi degisik
ozellikler gostererek, bazen bidireksionel gekil alarak stliregel-
mistir ve bolus xylocain zerkleri yapilmasi zorunlu olmustur.
Atropin verilisinin 20. inci dakikasinda sintizal takikardi orta-
ya ciktiktan sonra, belki de xylocain zerklerinin etkisi ile vent-
rikiiler takikardi nobetleri seyreklesmistir (Sekil: I-D,E ve ID.
Ancak bir ara vak’ada ventrikiler fibrilasyon olusmus, veni
bir xylocain zerki ile ventrikuler takikardiye donmiis ve sonra
sintizal ritm elde edilmisse de VPS’ler ve kisa streli ventrikiiler
takikardiler zaman zaman ortaya c¢ikmistir,

Vak'anin bunu izleyen yapilan incelemelerinde organik bir
kalb hastalift sebebi bulunamamis, hipertroidizm’e ait bulgu
tesbit edilmemistir.

TARTISMA. :

Klinikte Atropin zararsiz bir ilac olarak siklikla kullamil-
maktadir. Akut myokard infarktiisiinde bradikardi varsa At-
ropin kullanilmas: 6zellikle saglik verilmektedir (1,3). Ancak
Atropin verilmesinden sonra yukarda belirtilmis olan bazi en-
der aritmilerin olusabilecegi yazilmistir (4). Bu ender aritmiler
daha ¢ok Atropin verilmesinin erken donemlerinde goériilmek-
tedir. Bu aritmilerden o6zellikle nodal ritmler sikga gorilenler-
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dendir. Nodal ritmler ya nodal otomatisitenin hizlanmasi ve-
va sinls ritminin yavaslamasi ile ilgili olmaktadir (4,7). Baz1
vak’alarda da pacemaker siniisten asag1l, atrium boélgesinde bir
yere kaymaktadir. Bu aktif fizyolojik bir fenomenden c¢ok, pa-
sif bir olay seklinde goriilmektedir (4). Vagolitik bir ilac olan
Atropin’in sints ritminin depresyonu seklindeki béyle durumla-
r1 gostermesi agik bir celiski seklinde ortaya gkmaktadir. Bu
geliskiyi agiklamak igin Atropin’in baslangicta gecici bir Vago-
tonik etkisi oldugu ve bu etkinin santral sinir sistemindeki
vagal ¢ekirdekleri tembih etmesi seklinde bir hipotez ileri sii-
rilmiustiir. Atropin’in bu baslangictaki vagotonik etkisi Atro-
pin ile ilgili oldugu yazilan diger ender aritmi sekillerini de
aciklar. Gercekten de Atropin’den sonra pacemaker’in sintisten
agsagl atrium bolgesine kaymasi A -V dissosiasyonlu nodal ritm
olusmas: gibi aritmilerden baska 1 inci ve 2 nci derecede A -V
bloklar da olabilecegi yazilmistir (3,9).

Burada sunulan vak’anin birinci 6zelligi Atropin zerkinden
sonra pacemaker'in sinlisten atriumun asagilarina kaymasidir.
(Sekil: 1-B). Ayrica ¢ok daha ilging olan fenomen ventrikii-
ler takikardi olusmasidir.

Literatiirde ventrikiiler parasistolik odagin Atropin’den son-
ra daha sik olarak ventrikiilii aktive edebildigi yazilmistir (4).
Ayrica anestezi sirasinda Atropin zerkinin ventrikiiler takikar-
di gibi agir aritmilere yol acabilecegi de seyrek de olsa bildiril-
mistir. Ancak normal kimsede baska ilaclarin etkisi birlikte de-
gilse Atropin gibi vagolitik bir ilacin ventrikiiler takikardi yap-
masia rastlanmamistir. Atropin verilmesinin, anestezi disinda
ventrikiler takikardi ve fibrilasyona yol acabilecegi bildirilme-
mistir. Sadece yaymlanan bir ¢alismada Koroner Bakim Uni-
tesi'ne kabul edilen hastalardan, Methyl scopolamin uygulanan
27 hastadan bir tanesinde ilacin etkisinin maksimal oldugu dé-
nemde ventrikiiler takikardi ve fibrilasyon gorildigia vyazil-
mistir (9). Bunun da akut myokard infarktiisiiniin dogal bir so-
nucu olmasi miimkiindiir. Bu tinitede Methyl scopolamin’e bag-
I1 major aritmiler sadece akut myokard infarktiisii vak'alarm-
da goriilmistiir. Akut myokard infarktiisii disindaki vak’alarda
gértlmemistir.
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Burada elektrokardiogramlari sunulan vak’ada once tek-
rarlayict ventrikiiler takikardi nébetlerinin olugmasi, sonra bir
ara gecici bir ventrikiiler fibrilasycnun gelismesi ilgingtir. Cun-
kil vak’ada agir organik bir kalb hastalig1 belirtisi bulunama-
mistir. Aritmi olugsmasini kolaylastiran bir baska ilag, anestezi
gibi bir faktor yoktur. Bu sekildeki agir ventrikiiler aritmilerin
Atropin’in baslangigta gorilen gegici vagotonik etkisine bagla-
mak seklinde bir teoriye dayandirilmasi mumkindir (8). An-
cak Atropin’in tam etkisinin gorildigu ve sintzal takikardinin
ortaya giktig1 dénemde de gegici ventrikiler fibrilasyon ve taki-
kardinin gorilebilmesi bu hipotezle de agiklanamaz. Bu nok-
tanin aciklik kazanmasi gerekmektedir.

Goézlemin ortaya koymus cldugu husus, Atropin’'in her za-
man zararsiz bir ilac gibi distinlilemiyecegidir.

Burada sunulan gozlem bulgular:, bunun i¢in hem akade-
mik yénden, hem de klinik yénden onemlidir.

OZET :

ATROPIN’E BAGLI VENTRIKULER TAKIKARDI VE
FiBRILASYON VAKASI

1 — Intravenoz Atropin zerkedilmesinden sonra ortaya gi-
bir ventrikiler takikardi ve fibrilasyon vak’as1 sunul-
mustur.

2 — Gozden gecirebildigimiz literatiirde agir organik kalb
hastaligi olmayan kimselerde anestezi veya baska ilag
etkisi olmadan Atropin’in boyle bir aritmiye yol aga-
bilecegi daha o6nce bildirilmemistir.

SUMMARY

A Case of a ventricular tachycardia and fibrillation indu-
ced by atropin injection.
1 — A case of a Ventricular tachycardia and fibrillation
induced by atropin injection has been presented.
2 — To our knowledge ventricular tachycardia induced by
atropin in an apparently normal person has not been
reported previously.
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Avug i¢i ve tabanlarin hiperkeratozu ile birlikte dislerin
periodontal erken harabiyetini ilk kez 1824 yilinda Papillon ve
Lefevre tanimlamistir (1). Daha sonra 1964 yilinda Gorlin ve
arkadaglar (2), 46 vak’anin istatiksel analizini yapmislar ve
sendroma 3. bir ozellik clan dura kalsifikasyonunu eklemisler-
dir. Hastaligin genel popillasyonda gorilme oram 1 -4/1.000.000
ve tasiyici orami ise 2-4/1,000 dir (2). Otozomal resessif kali-
timla gegmektedir. ;

Oldukca nadir goriilen bu sendromu gosteren bir hastanin
deri lezyonlar: ve disleri patolojik ydonden incelenmis ve sunul-
mustur.

VAK'A :

N.U. (Prot. No: 3103/72) adinda, 6 yasinda erkek g¢ocuk.
4. 12. 1972 tarihinde, avug i¢gi ve ayak tabanlarindaki gatlaklik,
kuruluk, dislerinin ¢abuk c¢trtimesi, dokiilmesi ve diizensiz ol-
masi nedeni ile bas vurmustur.

o

Aile itk kez cocuk 1.5 yasinda iken avug¢ ve taban derileri-
nin kirmizi, kuru ve kepekli oldugunu farketmis. Kirmizilik ve

* A, U. Tip Fakiiltesi Cocuk Hast. ve Sag. Klinigi Dogenti

*# A, U. Tup Fakiiltesi Cocuk Hast. ve Sag. Klinigi Kiirsii Profesorii
#x% A U, Dig Hekimligi Fak. Dig Tedavi ve Pedodonti Kiirsii Profesorii
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AUTFM., Vol. XXVII, Sayt I-II, 858 -370, 1974.
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(Resim : 1)

kepeklenme giderek fazlalagmis ve 2.5-3 yaglarinda avug ve
tabanlar kalin kabuklarla kaplanmis ve buginki durumunu
almis. Lezyonlar yaz aylarinda nisbeten hafifliyor, kis aylarin-
da ise artiyormus. Hastamiz ailenin 6’ci ¢ocugu. Normal gebe-
lik stresi sonunda dogmus. Anne gebeligin ilk aylarinda gocu-
gu distirmek amact ile adm bilmedigi haplar kullanmig. Do-
gum kilosu 1.500 gr. Blytme, gelisme, akranlarina gore = geri
imis. 4 ayhkken bronkopnomoni gecirmis, 4-5 ayhk iken sagh
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(Resim : 2)

deri ve viicut derisinde yaralar cikmis ve tedavi ile diizelmis.
Stit digleri 1 yasinda iken ¢ikmaya baslamais.

Anne ve baba kardes g¢ocuklari, 14 ve 10 yasindaki erkek
kardesgleri sag ve sihhaili, 2.5 yasindaki kiz kardesi kizamiktan,
2 ayhk erkek kardesi bronkcpnémoniden, 3 ginlitk erkek kar-
desi ise bilmedikleri bir nedenle 6lmiis. Ailede benzer hastalik
tanimlanmiyor.

Fizik Muayene : Genel durum iyi. Aktif, zeka normal. Boy :
100 cm. (% 3Un alt) Agirhik: 14 kgr. (% 3n altinda) Resim :
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(Resim : 3)

1). Bag gevresi: 48.5 cm. (% 3), Gelisme geriligi var. Burun ko-
kil basik. Hipertelorizmi var. Agizda gingivalar 6demli ve hi-
peremik, digler sallaniyor ve diizensiz siralanmis ve sayice ek-
sik bulundu (Resim : 2). El ici ve ayak tabanlarinda hiperkera-
totik plaklar var (Resim: 3 ve 4). Oteki sistemler normal.

Radyolojik muayenede; kemik yasi geri (4 yasa uyuyor)
bulundu. Akciger grafisi normaldi. Kafa grafisinde ektopik kal-
sifikasyon gorulmedi.

Laboratuvar incelemelerinde: Hb: 9.3 gr., KK : 4.800.000,
BK : 15.400 Formiulde parcalilar egemen. Ag¢lik kan gekeri % 75
mg. Idrar muayenesi normaldi.

Hastaya sag el i¢inden deri biopsisi yapildi. Histolojik tani
keratodermi palmaris olarak rapor edildi.

Disler : Hastanin yapilan klinik muayenesinde, agiz i¢i mu-
kozasinin konjesyone bir gérinimde oldugu, yaygmn bir gingi-
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(Resim : 4)

vitis tlseroza ile birlikte tartrlarin bulundugu goraldii. Kesici
disler diginda siit molerlerinin hepsinde ¢uriklerin olustugu ve
Griklerin tedavileri swasinda ¢tirtik katinin altinda bulunan
dentinin ¢ok yumusak oldugu ve bu yumusakhgin pulpaya ka-
dar strdugid goruldi.

. Sturmeleri tamamlanmis siit dislerinin hepsi dekole olup
liksasyon vardi. Horizontal kemik harahiyetiyle birlikte derin
ceplerin oldugu gorildii. Yapilan radyolcjik muayenede, biitin
sut dislerinin kdéklerinin altinda daimi dis embriyonlar: ile bir-
likte kemikte yaygin bir rezorpsiyon, kompakta ile birlikte spon-
giozanin harabiyeti gérilmektedir (Resim : 5, 6, 7,8, 9, 10).

Likse olan ve cekimleri yapilan sit kesicilerinin yvapilan
histopatolojik incelenmesinde, dentinin iyl gelismedigi, dentin
ara maddesinin yaygmhgiyla cdontoblastlarm dizensiz olusu
saptandi. :
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R

(Resim : 7)

Diglerin gekiminden 10 giin sonra hastanin tekrar yvapilan
muayenesinde ¢ekim alanindaki gingivanin normale dénerek
iltihabin lokal olarak ortadan kalktig1 goriuldi. Hastaya tedavi
olarak lokal vaseline salicylic (% 1) ve vit. A preparatlar: ya-
pildi.

(Regim : 8)
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(Resim : 9)

2 ay sonra yapilan kontrolde el ve ayaktaki lezyonlarda
yumusama ve azalma gorulda.
TARTISMA ;

Hastaligin en onemli belirtici, avug ve tabanlarin hiperke-
ratozudur. Deri degisiklikleri dogumda veya sut gocuklugu ev-
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(Resim : 11)

resinde gorilebilmekle beraber genellikle 1 -4 yaslar1 arasinda
belirgin olur (3, 4, 5, 6). Avuc ve tabandaki hiperkeratoz ¢ogu
kez yaygm, nadiren de nokta bigimindedir. Hiperkeratozun de-
recesi genellikle siddetli olmadig: halde baz1 durumlarda avug
ve tabanlar ¢ok kalinlasir ve derin fissurler olusur. Lezyonlar
bazen avug¢ ve tabanin disina da tasabilir. Lezyonlarda kisin
sertlesme, deskuamasyon, gatlaklarda artma yazin azalma, hat-
ta tim yitme gorulebilir. Hastalarda ézellikle ayaklarda fazla
terleme vardir. Saglar ve tirnaklar normaldir. Ekzema veya yiiz,
sakral ve gluteal bolgelerde eritem gibi baska deri belirtileri
de tanimlanmistir (7, 8).

Vak’alarin c¢ogunda tentorium ve koroidin yapisma, yerle-
rinde kalsiyum birikmesi gértlmistiir (4, 6, 7, 9).

Stt dislerinin gelismesi ve ¢ikmasi normal zamaninda ve
sira, ile olur. Palmar ve planter hiperkeratozun baslamasi sira-
sinda, gingivalar kizarir, siser ve kolaylikla kanar. Kéti bir agiz
kokusu vardir. Pericdontal araliklarda eksuda bulunabilir. Son
sut disi ¢gikar gikmaz horizontal kemik hasar: baglar. Genellikle
ilk hasara ugrayanlar en énce ¢ikan sit disleridir. Gingivada
iltihaba baglh engorjman, tilserasyon ve derin cepler olagan
klinik tablodur (10). Radyolojik olarak alveolar kemikte hasar
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goérilir. Digler kisa siirede sallanmaya baglar ve 4 - 5 yasina ka-
dar cogu dokilir. Sut dislerinin doktalmesi ile iltihap geriler
ve gingivalar normale doner. Bu durum stirekli disler c¢ikana
kadar stirer. Sturekli dislerin cikmasi ile belirtiler daha siddetli
olarak ortaya cikar. Alveclar kemikler atrofiye ugrar. Karak-
teristik olarak 15- 16 yaslarinda hasta 3. molarlar diginda tim
digsizdir. Bitun surekli disler yittikten sonra, gingiva normale
déner ve hasta protezi tolere eder.

Deri, agiz lezyonlart ve ektopik kalsifikasyen gibi 3 onemli
belirti disinda, hastalarin bazilarinda yuksek kan basmnct ve
yiuksek kan sekeri (11,12}, sistolik Gfirtm, yitksek Hb (2), ke-
mik yasinda gerilik (13), vaygmn ostesperoz (3), tiroidde blyl-
me ve mikroftalmi (14, 15) bildirilmistir. Hastalarda orta kulak
iltihabi, blefarit, pnomceni, pycdermi gibi enfeksiyonlara egi-
lim yiukeektir (6, 13, 16).

Histepatoloii: Palmar ve plantar deride belirgin hiperkera-
toz, akantoz vardir. Parakeratoz genellikle gorilmez. Korium
incedir ve belirgin perivaskiiler kronik iltihab1 infiltrasyon vam
dir.

Gingivalarin mikroskobik goriniimu basit periodontitise
benzer. Dekalsifive dis kesitlerinde sement ve dentinde resorb-
siyon vardw. Mikroskobik clarak digler normaldir (17).

Ayiric: tanida palmar ve plantar koratoz goésteren oOteki
hastaliklar: ve gecici dislerin erken dokulduiga durumlar: da-
sinmek gereklidir. Palmar - plantar keratoz (PPK), birgok kli-
nik belirtilerle birlikte gorulebilir. Herediter bi¢imleri genellikle
otozomal dominant daha nadiren ctozomal resessif geger. Pe-
ricdontal hastalikla birlikte olan: yalniz Papillon - Lefevre Send-
remudur. Palmoplantar keratczun belirtisi ile birlikte olan c¢e-
sitli sendromlar: Naegeli Sendromu (19) (yaygin deri pigmen-
tasyonu, hiperhidroz, keratosisplaris, mine displazisi) Pach-
yonychia congenita (19) (Pakicnika, keratosis pilaris, oral 16-
kokeratoz, hiperhidroz, bul, natal dig), Sponnlang - Tappeiner
Sendromu (20) (kismi veya total aplazi, hiperhidroz, kornea
opasitesi), Vchwinkel Sendromu (21) parmaklarin spontan am-
putasyonu, keratosis pilaris, hiperhidroz, saat cam1 tirnak, hi-
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pogonadizm, siringomiyeli), Briinauer Sendromu (22) (mental
gerilik, enemal olusumunda defekt, hiperhidroz), Fischer - Vo-
lavsek Sendromu (23) (onikogrifoz veya onikolizis, seyrek sac,
kas ve kirpik, parmak uclarmin kalinlagsmasi, siringomiyeli)
dentinogenesis emperfekta, 6zofagus kanseri v.b. dir.

Gegici dislerin erken doékildigu 6teki hastaliklar akrodini,
hipofosfatazya, akatalasemi ve siklik noétropenidir.

A vitamini hipovitaminozunda da benzer belirtilerin gériil-
mesi nedeni ile sendromun etiyolojisinde A vitamini eksikligi
distntlmustir. Fakat hastalarm serumlarinda A vitamini dii-
zeyi normal bulunmustur. A vitamininin dokularda metabolize
olmasimda bir defekt de distnilebilir (24).

OZET :

Papillon - Lefevre sendromu gésteren 6 yasinda bir erkek
¢ocuk sunulmustur. Palmar - plantar keratoz, dislerin erken pe-
riodontal destriiksiyonuna ek olarak gelisme geriligi, hiperte-
lorizm, burun koékii basikligy, ic epikantus, kemik yvasinda geri-
lik, ¢ocuklugunda gecirilmis piyodermi ve sik bronkopndmoni
hikayesi vardi. Fktopik kalsifikasyon goériilmedi. Anne, baba
arasinda 1. dereceden akrabalik bulunmasi otosomal resessif
gecisi desteklemektedir.

SUMMARY

A case with Papillon - Lefevre Syndrome has been presen-
ted. The patient showed palmo - plantar keratosis with prema-
ture periodontal destruction of the teeth. In addition to these,
he also had failure to thrive, hypertelorism, depressed nasal
bridge, inner epicanthal folds, retarded bone age, and a history
of recurrent pyodermia and bronchopneunomia. There was not
any ectopic calfification. Parental consanquinity implies the
autosomal recessive mode of inheritance.
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