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Olgu

* 6 aylik erkek hasta

Sikayeti

* Ates , anal bolgede yara



Hikaye

Postnatal 14. glinden itibaren fournier gangreni? 6n
tanisiyla ¢ocuk cerrahi servisinde yatarak 20 gtin
vankomisin,meropenem ve klindamisin tedavisi alan
hastanin sol ?Iu’real bélgede mevcut olan yarasi son 10
glindir genislemeye baslamis.

Son (g giin i¢cerisinde 40 dereceyi bulan ibuprofen ile
gerileme saglanan ates sikayeti olmus.

Cocuk Enfeksiyon poliklinige basvuran hasta takipli
oldugu Plastik ve Rekonstriiksiyon Bolimd ile
degerlendirilerek USG goriintulemesi planlanmis.

Hasta Cocuk Enfeksiyon boliminiin onerisiyle
Klindamisin tedavisi baslanarak enfeksiyon servisine
yatisi yapilmis.



Ozgecmis

-39 haftalik, C/S dogum .

-Dogum agirhgi 2550 gram. Dogum oncesi
USG izlemlerinde patolojik 6zellik yok.

- 14 giinliikken YDYBU'nde fournier gangreni
tanisi ile 20 giinlik yatisi mevcut.

-Bilinen baska bir hastalig yok,
Devit,suprax,balaban,travazol ve hamazinc
krem dizenli olarak kullaniyor, alerjisi yok.
-Asilari Asi takvimine uygun olarak yapiliyor.
-Noromotor gelisme geriligi yok.



Soygegmis

* Anne: 27 yas, alerjik rinit

* Baba: 30 yas, sag saglikl

* Anne baba arasinda akrabalik yok.
« 1.cocuk: Hastamiz

Babaanne : Diabetes mellitus ve hipertansiyon
Anne 32 GH Covid- 19 pozitif



Fizik Muayene

» Ates: 36.6°C

* Nabiz: 118/dk

* Boy:98 cm (>97p)

 Solunum sayisi: 28/dk

« Agirlik:15,6 kg (>97p)

» Tansiyon: 95/60 mmHg (90 p)



FlZIk Muayene

Genel durum iyi
- Cilt rengi, turgor-tonus dogal. Ikter, siyanoz yok.

« Sol gluteal bolgede anusa kadar uzanan 1x1 cm agik yara ve
nekrotik dokular mevcut.

* Bas boyun: LAP yok.

* G06z: IR +++/+++, pupiller normoizokorik.

« KBB: Orofarenks ve tonsiller dogal, hiperemi yok.

«  Solunum Sistemi:Solunum sesleri bilateral esit, ral yok, ronkis yok.
« KVS:S1(+), S2(+), ek ses, iifiirim yok.

« GIS: Batin rahat, defans, rebound yok. HSM yok.

* Haricen erkek, hipospadiasi mevcut.

« NMS:Suur agik, oryante koopere. Meningeal iritasyon bulgusu yok.

« Ekstremiteler: Eklem hareket agikliklari dogal. Kas gtici bilateral
5/5.






Laboratuar

Aclik Kan Sekeri (AKS)-80,1 mg/dL

Urea-11,3 mg/dL

BUN ( Kan iire azotu )-5,28 mg/dL

Kreatinin-0,16 mg/dL
AST (SGOT)-56,9 U/L
ALT (SGPT)-22,4 U/L
LDH-426 U/L

Protein, Total-58,3 g/L
Albumin- 41,3 g/L
Globulin- 17 g/L

Dizeltilmis Sodyum-135,7 mmol/L
Sodyum (Na)-136 mmol/L
Potasyum (K)-5,19 mmol/L

Klor (CI)-101 mmol/L
Kalsiyum-10,08 mg/dL

Diizeltilmis Kalsiyum-9,98 mg/dL

Fosfor (P)-6,2 mg/dL
CRP- 4,05 mg/L

WBC - 16300/pL
NEU - 2010/uL
LYM -12880/pL
MONO- 1340/uL
EOS -200/uL
BASO-50/uL

RBC -4,58 x1076/uL
HGB- 10,70 g/dL
HCT- 31,8%
MCV-70,20 fL
MCHC -33,60 g/dL
PLT- 347.000/uL



Patolojik bulgular

« 5 aydir tedaviye ragmen iyilesme
gostermeyen sol gluteal bélgede anusa
kadar uzanan 1x1 cm agik yara ve
nekrotik dokular

» Hipospadias
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Hasta igin disindugundz 6n tanilar nelerdir ?
Hangi tetkikleri eklemek istersiniz ?



YDYBU'nde Izlem ve Tedavi

Acil servise ilk bagvurusunda alinan yara
kiltirinde klebsiella pneumoniae liremesi
oldu.Antibiyotik duyarliligi gorilen
hastaninyumusak doku enfeksiyonu
distintlerek baslanan vankomisin,
meropenem, klindamisin antibiyoterapisine
devam edildi.

Hasta lezyonu nedenigle Dermatolojiye
danisildi.Dermatoloji BD tarafindan "ulsere
infantil hemanjiom dusundldd. Usg énerilir. "
olarak degerlendirildi.Cekilen yiizeyel
USG'si "Selilit ile uyumlu olarak
degerlendirildi. Sonografik sinirlarda
hemanjiom dislindurdr lezyon izlenmedi. "
olarak yorumlandi.

Tedavisinin 10.6lninde alinan kontrol yara
kiiltliriinde tireme olmadi.



YDYBU'nde Izlem ve Tedavi

Lezyonunda iyilesme gariilmeyen hasta ocuk Alerji ve Immiinoloji bélimiine
danigildu.

Hastadan hemogram, lenfosit alt gruplari ve immiinglobulinler gérilmesi
planland..

IgA (Immiin kompleks) - 0,06 g/L
Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi IQG (Imml'jn kompleks) -7,96 g/L
Merkez Laboratuvari Flow Cytometry Birimi Ig M (Immun kOI’T\P l eks) -054 g /L
24.08.2021 !
WBC - 20609/l
BayﬁB]ayan m{ o o 1PERiFERiCKD 14{&2'8 6111?11;1c1?111\ ._\«'lapllanbﬂlow NEU - 6770/ ul
cytometry calismasinda asagidaki sonuglar bulunmustur. CD 45-SS grafigindeki hiicre bolge _
dagilini su sekildedir: l;Aycg/[\\léOZZ]%O:g/g}’ L
- H
-Myeloid : % 30,92 Monosit 1 %10,71 EOS _880/“L
-Lenfosit : %43.09 BASO-IOO/IJL
-CD45 negatif: % 13,87

Aile oykisu bulunmayan hasta kan tetkik sonuglari ile
degerlendirilerek imminolojik hastalik digiinilmedi.



YDYBU'nde Izlem ve Tedavi

Hastanin mevcut antibiyotik tedavisinin 19 giiniinde anal
bélgedeki lezyonuna yonelik sakral MR'i gekildi. "Sol perianal
bélgede perineal yagl dokuda 6dematéz - enfektif sireglerle
diskinde T2 sinyal artigi ayrica sol gluteal kaslarda myozit ile
uyumlu T2 sinyal artigi bulgulari izlendi." olarak yorumlanan
hasta gocuk enfeksiyon ve yenidogan bélimdi ile birlikte MR
yorumu ve iyilesmeyen kilinigi degerlendirilerek
antibiyoterapisinin devamina 1 hafta daha devam edilerek
sonrasinda kontrol gorintileme yapilmasina karar verildi. Hasta
MR goriintilemesi ile plastik ve rekonstriiktif cerahiye danisildi
ancak taburculuk oncesi konsiiltasyon karsilanmad..

Hasta tedavisinin 20.glniinde olusabilecek tim riskler ve tedavi
gerekliligi anlatilmasina ragmen tedavi red vererek servisten
ayrildr.



Serviste Izlem ve Tedavi

Klindamisin tedavisi baglanan hastanin Yizeyel USG'si
cekildi.

USG .

« Cilt alti yagli dokularda vaskularite artisi ve 6demat6z gorinim
mevcuttur. Enfeksiyoz streclerle iliskili oldugu disunaldi.Cilt alti
dokuda belirgin abse formu dustinduirir sivi koleksiyonu izlenmedi.»

Hasta mevcut goriintilemeleri ve kan tetkik sonuglari ile

plastik cerrahiye danigildi. «Klinik muayenesinde etyolojisi
bilinmemekle birlikte vaskiler lezyon oldugu dislnilmekte olup(ilsere
avm?) etyolojisinin saptanmasi amaciyla girisimsel radyolojiye ve
dermatolojiye danisiimasi, bu siire zarfinda mupirosin igerikli kremle
pansuman yaptlmasi uygundur.» seklinde degerlendirilmis.



Serviste Izlem ve Tedavi

Hasta yatisinin 2. glininde dermatoloji bolimi tarafindan
«On planda segmental lilsere hemanjiom diisinildi.
Hastaya segmental lomber MR ¢ekilmesi, pediatrik
onkoloji konsiltasyonu istenmesi(beta blokér tedavisi
agisindan), fito krem veya hametan krem topikal tedavisi
uygulanmasi énerilir.» seklinde degerlendirildi.



Hasta Cocuk Onkoloji bélimimiz tarafindan hasta basinda mevcut
tetkikleri ve hasta dyksd ile degerlendrildi. Daha énce onkoloji
hastaliklarina basvurusu olmayan Lomber Sendrom diisiinilen
hastanin MR sonuglariyla 1 hafta sonra poliklinik kontroliine gelmesi
planland..

Hasta MR goriintilemeleri ile degerlendirilen hastanin heniiz MR
gorintileri raporlanmadi, hastaya Lomber Sendrom tanisi
disunilerek 2 mg/kg/giin propranolol tedavisi yan etkilerine yonelik
tedavi oncesi tetkikleri yapildiktan sonra basland..



LUMBAR SENDROM

ALT GOVDEDE HEMANJIYOM
- UROGENITAL ANOMALI, ULSERASYON
MIYELOPATI
» KEMIK DEFORMITELERI
«  ANOREKTAL MALFORMASYONLAR, ARTERIYEL ANOMALILER
- RENAL ANOMALI



LUMBAR Sendrom viicudun alt yarisinda ve
bolgesel konjenital anomaliler ile karakterize
infantil hemanjiyom nadir bir gelimgimsel
malformasyondur.

Glnumizde lumbar sendrom alt beden infantil
hemanjiyom(IH) ve diger cilt kusurlar
trogenital anomaliler ve llserasyon, myelopati
kemik deformiteleri, anorectal malformasyonlar,
arteriel ve renal anomalilerin birlikteligini
kapsiyor.



Figure 1. Clinical manifestation of the patient. (a) Segmental hemangiomas of the left lower extremity, perineum and gluteal region
were present, manifesting as a red to purplish, reticulated, vascular network with a few scattered red vascular papules extending
from the left buttock to the entire left leg and dorsal aspect of the foot. Asymmetry of both legs, with left leg atrophy. (b) Nevus
flammeus-like pruinosus patch was noted in the left sole. (c,d) Some red soft masses and plaques on the left thigh and left per-
ineum with ulceration. (e) Bilateral labia minoras were asymmetrical. (f) The intergluteal cleft was deviated. (g) A dark red pustule
could be seen in the right lumbosacral region (red arrow). A sacrococcygeal dimple was easily seen in the left sacrococcygeal
region (yellow arrow). (f,h.i) After 1 month of therapy, hemangiomas on the left lower extremity, left perineum and gluteal region were
lighter in color and slightly faded. Ulcers had been cured.




Lumbar sendromunun patogenezi tam olarak
aydinlatilamamistir.

Pargali dagilimin bir mozaisizm fenomenini akla getirdigine dair
kanitlar var. %62.5 gérilme olasiligiyla genel bir kadin cinsiyet
baskinhigi vardir. Bu nedenle, bu sendromun X'e bagli olarak disi
fetiislerde embriyogenez sirasinda meydana gelen mozaik
mutasyon, segmental lezyonlara neden olurken, erkek
fetislerde ciddi veya 6limcil fenotiplerini indikledigi fahmin
ediliyor.Megalensefali-kapiller malformasyon sendromu gibi
benzer asiri biyime sendromlari ile iligkili olan AKT3, PIK3R2
ve PIK3CA gibi visseral, iskelet ve vaskiiler malformasyonlarda
yer alan genlerden sipheleniliyor.



Alt viicut bolgesindeki bolgesel IH, lumbar sendromun en
belirgin 6zelligidir.

Segmental TH telenjiektatik olabilir. Yenidoganlarda eriteml
bir yama olarak gorulebilir veya bulunur; bu nedenle port-wine
lekeleri veya cutis marmorata gibi tanilarla karigabilir.

LUMBAR sendromunda IH'nin yeri altta yatan anomali riskini
ongerebilir.

En sik IH yerlesimi sakral bélgede olmak lzere bunu bel,
;Iaer'ine/geni’ral ve alt ekstremiteler izler. Ulserasyon ise
H kapsamli (>787, g veTa ilgili dort balge) oldugunda

daha olasidir. IH genellikle bolgesel hiperplazi ile
iliskilidir, ancak bazi olgularda atrofi de gorilebilir.

IH un lumbar bélgesinde bulunmasi ile miyelopati arasinda
guglu biri iligski mevcut. Sakral bolgedeki IH, urogenital
anomaliler, anorektal malformasyonlar ve bébrek
anomalileri ile yuksek birliktelik gosterirler.




Miyelopati, lumbar sendromunda en sik gérilen bagka bir
belirtidir. ( %80) Digeri kutanoz defektler cilt ekleri ve
sakral gamzeler gibi diger tipik dzelliklerdir.
*Guggisberg ve arkadaslarina gore lumbosakral ve
perineal bolgelerde iki veya daha fazla konjenital orta
hat cilt lezyonunun bir kombinasyonu (6rnegin IH, porto
sarabi lekesi, gluteal kivrimin sapmasi, hipertrikoz,
gamze ve lipom) gizli miyelopatinin en gugld belirtecidir.

Miyelopatiyi belirlemenin en etkili yolu dogrulugu
nedeniyle ultrason yerine MR gériintilemedir.



Vakalarin sadece %16'sinda arteriyel anormallikler
bildirilmistir. Agirlikli olarak iliak ve yiizeysel
femoral arterler ?c')'rtilmf.i tir. Dort alt ekstremite
yogun olarak IH ile tutuldugunda, hastalara MRT
anjiyografi ve man?lehk rezonans venografi
incelemesi yapilmalidir.

Urogenital anomalilerin bildirilen insidansi
neredeyse %30 olmasina ragmen uzun vadeli bir
takiptir gereklidir. Hastalarin sirasiyla %39 ve

%23 'linde renal sendromlar ve kemik deformiteleri
saptanmistir.



TEDAVI

Tedavi bireysel bulgulara gore yénlendirilir.

Oral propranolol, IH igin nispeten yaygin bir tedavi
olarak kullanilir. Kullanimi esnasinda gizli arter
anomalileri riski nedeniyle son derece dikkatli
olunmalidir. Potansiyel hipotansiyon ve halihazirda
sayesinde azalmig perfiizyon stenozlu veya kivrimli
damarlarin ciddi sonuglari olabilir. Bu tedaviye
baslamadan énce dahili vaskiler anomaliler igin kapsamli
bir arastirma gereklidir.



Sonug olarak, LUMBAR sendromu asagidaki durumlarda distnilmelidir:

« Lumbosakral/perineal yerlesimde veya alt ekstremitede blyiik (>2,5
cm) orta hat veya segmental hemanjiomu olan herhangi bir ¢ocuk,

«  Ozellikle diger anomaliler veya ayni anatomik bélgede iki veya daha
fazlasinin bir kombinasyonu mevcut ise

Karin, pelvis, genital ve alt ekstremitelerin dikkatli muayenesi ve yogun
takip komplikasyonlari izlemek igin gereklidir.

Su anda, lumbar sendromunun patogenezi belirsizligini koruyor.

Muhtemel gergek insidans, risk ve uzun vadeli sonuglari belirlemek igin
¢alismalara ihtiyag vardir.
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