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OLGU SUNUMU / CASE REPORT

Raynaud fenomeni’ni taklit eden kompleks bolgesel agr1 sendromu tip 1

Complex regional pain syndrome type 1 mimicking Raynaud’s phenomenon

Serpil Tuna, Niliifer Balci

OZET

Kompleks Bolgesel Agri Sendromu Tip 1 (KBAS-1), tutu-
lan ekstremite de sislik, otonomik disfonksiyon ve distrofik
degisiklikler ile karakterize kronik agrili bir sendromdur.
Genellikle travma sonrasi gorilir, ama bazen travma ol-
madan da gdrulebilir. 14 yasinda kiz gocugunda, soguk
ve stresle aktive olan ve Ust ekstremitede bilateral ve tek-
rarlayan ataklarla seyreden, Raynaud fenomenine benzer
bir KBAS-1 saptadik. Bu olguyu, atipik seyirli olmasi ve
nadir gortlmesi nedeniyle literatir esliginde sunuyoruz.

Anahtar kelimeler: Kompleks bélgesel agri sendromu,
refleks sempatik distrofi sendromu, Raynaud fenomeni

GIRIS

Kompleks bolgesel agr1 sendromu tip 1 (KBAS-1)
ya da diger adiyla Refleks sempatik distrofi sendro-
mu, tutulan ekstremite de siddetli agr1, sislik, oto-
nomik disfonksiyon ve distrofik degisiklikler ile
karakterize, kronik agrili bir sendromdur. Etiyolo-
jisi bilinmemekle birlikte genellikle travma sonrasi
goriiliir. Ancak travma ya da tetikleyen bir faktor
olmadan da goriilebilir [1]. Psikolojik stres ve bazi
psikolojik hastaliklarla da birlikte goriildiigii bildi-
rilmistir [1]. Erigkinlerde sik gortilen KBAS-1, co-
cukluk caginda daha nadir goriiliir [2]. KBAS-1’ de
genellikle tek ekstremite etkilenmistir nadiren bila-
teral tutulum olabilir.

Raynaud fenomeni, genellikle soguk ya da psi-
kolojik stres varliginda, sekel birakmadan tekrar-
layan ataklar halinde seyreden bir sendromdur. El
ve ayaklarda damarlardaki vazospazm nedeniyle

ABSTRACT

Complex regional pain syndrome type 1 (CRPS-1) is a
chronic pain syndrome characterized by severe pain,
swelling, autonomic dysfunction and dystrophic changes
in affected extremity. RSDS is a rare disease in children
and usually occurs after trauma, however, without trauma
may also occur.

We were detected CRPS-1 activated by cold and stress
and characterized by recurrent attacks in the bilateral
upper extremities in 14 year-old girl, which is similar to
Raynaud’s phenomenon. We present this case with the
literature because of its rarity and atypical course.

Key words: Complex regional pain syndrome, reflex

sympathetic dystrophy syndrome, Raynaud’s phenom-
enon

renk degisikligi (sirastyla solukluk, siyanoz ve ki-
zariklik) olur. Idiyopatik veya skleroderma, lupus
eritematozus, polimiyozit-dermatomiyozit, sjogren
sendromu, mikst kollajen doku hastalig1 gibi bazi
romatolojik hastaliklarla birlikte gortiliir [3].

Literatiirde, ulagabildigimiz kadariyla, psikolo-
jik stres ve soguk ile Raynaud fenomenine benzer
tarzda ortaya ¢ikan, bir hafta i¢inde diizelen, bilate-
ral ve tekrarlayan ataklarla seyreden KBAS-1 olgu-
su bildirilmemistir. Bu olguyu, atipik seyirli olmasi
ve nadir goriilmesi nedeniyle literatiir esliginde sun-
may1 diistindiik.

OLGU SUNUMU

14 yasinda kiz ¢ocugu, 2 giindiir sagda daha belir-
gin olmak iizere her iki 6n kol, el ve parmaklarda
agri, sislik, kizariklik, sogukluk ve terleme sikaye-
tiyle basvurdu. Fizik muayene ve modifiye IASP
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(‘International Association for the Study of Pain’ca-
lisma grubu) KBAS tip 1 tan1 kriterlerine gore has-
taya KBAS-1 tanisi koyuldu [4]. Bu kriterlere gore
baslangicta agrili bir uyaran veya immobilizasyona
neden olan bir durum sonucu ortaya ¢ikan ve tetik-
leyen olayla orantisiz siddette agri, allodini veya
hiperaljezi olmasi, agrili bolgede odem, cilt kan
akiminda degisiklik veya anormal sudomotor akti-
vite olup, agr1 ve disfonksiyonu aciklayacak baska
bir durum olmamasina gére KBAS-1 tanis1 koyulur.
Sikayetleri yatili okula bagladiktan 1 ay sonra, her-
hangi bir travma olmadan, psikolojik stres ile basla-
mistl. Son dort aydir ara sira 6zelliklede psikolojik
stres donemlerinde, soguk havalarda sag kolda daha
fazla olmak {tizere her iki kolda agr1 ve beneklenme
seklinde renk degisikligi baslayip, daha sonra mo-
rarma ve kizarma oluyormus. Bir hafta i¢inde sika-
yetleri kendiliginden diizeliyormus. Ozgegcmisinde
2 y1l 6nce bir hafta i¢inde gecirilmis travma (moto-
siklet carpmasi, otobiisten diisme ve bisiklet carp-
mast) Oykisii vardi. Fakat sag kolunda kirik, ¢ikik
gibi yaralanma veya darp olmamisti. Olguya daha
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once anksiyete bozuklugu tanisi konulmus olup,
ilag tedavisini kabul etmemisti. Fizik muayenesinde
sag on kol ve el 6demli, nemli, soguk, beneklenme
tarzinda yer yer hiperemik ve soluk idi. Sag dirsek
ve el bilegi hareketleri agrili ve her yone kisitliydi.
Norolojik muayenesi normaldi. Rutin laboratuvar
tetkikleri, D vitamini disiikliigii disinda normaldi.
Ekstremite arteriyel ve venoz doppler ultrasonogra-
fi ve elektromiyografi incelemesinde patolojik bul-
gu saptanmadi. Daha 6nceki bir atak doneminde dis
merkezde istenen, ancak sikayetlerin diizeldigi do-
nemde ¢ekilen {i¢ fazli kemik sintigrafisi normal si-
nirlardaydi (Figiir 1). Tekrarlayan semptomlar1 sira-
sinda cekilen tli¢ fazli kemik sintigrafisinde ise; sag
kolda KBAS-1 ile uyumlu bulgular mevcuttu (Figtir
2). Ibufen tb (800mg/giin), D vitamini ve kontrast
banyo tedavileri verilen hastanin sikayetleri 10 giin-
de tamamen gegti. Hasta psikiyatrik muayene ve te-
daviyi kabul etmedi.

Olgu, velisinin ve kendisinin onay1 alinarak su-
nuldu.
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Figlir 1. Semptomsuz dénemde ¢ekilen (g fazl kemik sintigrafisi
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Figuir 2. Semptomlarin oldugu dénemde ¢ekilen Ug fazli kemik sintigrafisi

TARTISMA

KBAS-1 genellikle travma veya operasyon sonrasi
ya da bazi hastaliklari takiben baslar. Ancak tetikle-
yici bir faktér olmaksizin kendiliginden de gelise-
bilir [2]. Psikojenik faktorlerin KBAS-1 gelisimine
katkida bulundugu ve anksiyetenin de 6nemli oldu-
gu vurgulanmaktadir. Ayrica distoni ve miyoklonus
gibi hareket bozukluklar1 da KBAS-1 etiyolojisin-
de rol oynayabilir [1]. KBAS-1, 4 ila 7. dekadlar
arasinda daha sik olmak iizere her yasta goriilebilir
ve kadinlarda daha siktir. Cocuklarda ise daha nadir
olup, genellikle erken ergenlik ¢caginda goriiliir [1].

Cocukluk ¢agi KBAS-1 olgularinda anksiyete,
depresyon, somatizasyon bozuklugu yiiksek oranda
bulunmustur [1]. Sherryand ve ark. [5], KBAS-1’li
21 ¢ocugun ailesinde psikososyal faktorleri aragtir-
mislar, KBAS-1 sikligini stres ile iligkili bulmus-
lardir. Hastamiza daha Once anksiyete bozuklugu
tanist konulmus, fakat onerilen ilag tedavisini kabul
etmemisti. Sikayetleri de yatili okula bagladiktan 1
ay sonra, herhangi bir travma olmadan, psikolojik
stres ile baglamisti.

KBAS-1’in etiyolojisinde anormal sempatik
hiperaktivite etkisi ile derin dokulardaki azalmis
mikrovaskiilaritenin sorumlu oldugun savunulmak-
tadir [2]. Coderre ve ark. [6] yaptiklar1 ¢calismada;
KBAS-1’in bir alt grubunda, derin dokularda mik-

rovaskiilar patolojiden kaynaklanan iskemi ve infla-
masyonun, anormal agridan sorumlu olabilecegini
belirtmislerdir. Herrick ve ark. [7], alt ekstremitede
KBAS-1 olan hastalarin ellerinde Raynaud fenome-
ni, kontrol grubuna gore daha fazla saptamiglar ve
KBAS-1 olan hastalarda termoregiilatuar cevabin
bozulmus oldugunu iddia etmislerdir.

Bizim hastamizda; soguk havada ve psikolojik
stres donemlerinde bilateral tist ekstremitede, tek-
rarlayan ataklarla seyreden ve aralarda semptomsuz
donemlerin oldugu, klinik olarak Raynaud fenome-
nini de taklit eden KBAS-1 saptadik. Hastamizin
semptomlarinin soguk ve stres ile ortaya ¢gikmasi
ve kisa stirede diizelmesi, literatiirle uyumlu olarak,
derin dokularda mikrovaskiiler patoloji ve/veya ter-
moregiilatuar mekanizmalarda bozukluk olabilece-
gini desteklemektedir. Bu sekilde derin dokulardaki
mikrovaskiiler patoloji ve termoregiilatuar meka-
nizmalarda bozukluk ile iliskili olan baz1 KBAS-1
vakalarinin ve belki de KBAS-1’in bir alt grubunun,
Raynaud fenomenine benzer farkli bir klinik seyir
gosterebilecegini diisiindiirmektedir.
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