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Periferik Arter Hastaliklari
Peripheral Arterial Diseases

Vazospastik Damar Hastalig1 Zemininde
Geligsen Refleks Sempatik Distrofi
Sendromu: Olgu Sunumu ve Ayirici Tani

Reflex Sympathetic Distrophy Syndrome
Developped on Vasospastic Disorders:
Case Report and Differential Diagnosis

OZET Vazospastik damar hastaliklar1 (VDH), periferik damar hastalig1 olmaksizin, agrili siyanotik
ataklar ve bazen 6demle birlikte seyreden bir klinik tablodur. Refleks sempatik distrofi (RSD), eks-
tremitelerde cilt degisiklikleri, 6dem, agr1 ve vazomotor bozukluklarla seyreden bir diger hastalik-
tir. Yazimizda VDH ile birliktelik gosteren RSD olgusu sunulacaktir. Yirmi bir yasinda, iki ay
oncesinde travma Oykiisii olan bir erkek hasta sag elinde agril sislik ve morarma yakinmasiyla has-
tanemize bagvurdu. Fizik muayenede, oda 1s1s1nda radial ve ulnar arteriyel nabizlar elle alinabildigi,
soguk maruziyeti sonrasindaysa alinamaz hale geldigi saptandi. Doppler ultrasonografik inceleme-
lerde oda 1s1sinda st ekstremite arterlerinde trifazik akim mevcut iken, soguk maruziyeti sonrasinda
monofazik akim paterni saptandi. Anjiyografik olarak, organik bir patoloji saptanmaz iken, etkile-
nen ekstremite arterlerinde belirgin vazospazm saptandi. Ekstremite elevasyonu, soguktan koruma
gibi 6nlemler esliginde iloprost ve silostazol tedavisi baglanan hastada 28 giinliik tedavi sonrasinda
etkin bir yanit gozlenmedi. Ug fazli kemik sintigrafisinde RSD ile uyumlu bulgu saptanmadi. Daha
sonra TENS ve diger fizik tedavi yontemleri uygulanan hastada tedavinin 30. giiniinde, 6demin ve
agrinin ciddi oranda kayboldugu, gozlendi. Sonug olarak kesin taninin RSD oldugu kararina va-
rildi. RSD siklikla VDH ile birliktelik gosterirken, VDH her zaman agrili 6dem ve travmayla bir-
liktelik gostermeyebilir. Yine RSD hastalarinda kemik sintigrafisi normal olabilmektedir. Bu
nedenle bu tiir hastalarda tan1 konulurken laboratuvar sonuglar1 yaniltici olabilmektedir. Yeterli bir
anamnez alinmas ve bazen de tedavi yontemleri, birbirine olduk¢a benzer olan bu iki hastaligin ay1-
ric1 tanisinda yol gosterici olabilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Vaskiiler hastaliklar; refleks sempatik distrofi sendromu

ABSTRACT Vasospastic disorders (VD) are group of vascular disease, present with episodic attacks
of painful cyanosis and sometimes edema with absence of peripheral vascular diseases (PVD). Re-
flex sympathetic dystrophy (RSD) is another disease characterized by vasomotor disorders, skin
changes, edema and pain of limbs. We present a case of RSD accompanied with VD. 21 year old male
patient presented to our department with painful edema and cyanosis of his right hand. He had
trauma history 2 months ago. On physical examination, radial and ulnar arterial pulses were weak
in room temperature and absent with cold exposure. On doopler USG, there was triphasical flow
on upper extremity arteries at room temperature whereas monophasic flow after cold exposure. On
angiography, there was absolute vasospasm on affected extremity arteries without any evidence of
organic disorder. Iloprost and silostasol treatment started with extremity precaution of cold expo-
sure and absolute elevation, but after 28 days, no effective results could obtained. On three-phase
bone scan there weren’t any lesions concordant with RSD. The patient than admitted to rehabili-
tation program with TENS. After 30 days, edema reduced significantly and pain were almost di-
minished. After all, we decided the exact diagnosis as RSD. RSD is almost with VD, although VD
doesn’t have to be with painful edema and trauma history. In addition, bone scans can be normal
in RSD patients. So when deciding to diagnosis such as these patients, laboratory results can be mis-
leading. Obtaining an exact history and sometimes treatment modalities can be guide for differen-
tial diagnosis of these similar two entities.

Key Words: Vascular diseases; reflex sympathetic dystrophy
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azospastik damar hastaliklar1 (VDH), her-
‘ / hangi bir organik bozukluk bulunmaksizin,
ozellikle soguga maruziyet sonucunda eks-
tremite arterlerinde vazospazm ile seyreden genel
bir klinik tablodur. Toplumdaki insidansi tam ola-
rak bilinmemekle birlikte yaklasik olarak %3-4
oraninda goriilmektedir. Kadinlarda erkeklere go-
re bes kat fazla oranda gorilir.! Taniya spesifik bir
laboratuvar yontemi olmayip genellikle anamnez
ile tan1 konulur. fki y1ldan daha uzun siiren, altta
yatan organik bir bozuklugun olmadigi, 6zellikle
soguk maruziyeti ile tetiklenen, ekstremite distal
kisimlarinda genellikle bilateral olarak goriilen ka-
rakteristik renk degisimleri ve ¢ogu zaman agrili
odem tablosu, tani i¢in genellikle yeterlidir.?

Refleks sempatik distrofi (RSD) sendromu,
etkilenen ekstremitede siglik, agr1 ve vazomotor
degisiklikler ile seyreden, ¢ogu zaman tanisi ko-
nulamayan bir tablodur. Etiyolojide en 6nemli
faktoriin artmis sempatik aktivite oldugu diisii-
niilmektedir. Prevalansi tam olarak bilinmeyen bu
sendrom, genellikle tek bir ekstremiteyi tutar ve
vakalarin hemen tamaminda travma 6ykiisii mev-
cuttur.® Tani1 i¢in radyolojik goriintiileme yontem-
leri, kemik sintigrafisi gibi ileri diizey tetkikler
kullanilmakta olup, ayiric1 tanisinda VDH 6nemli
bir yer tutmaktadir.

Yazimizda, VDH olarak degerlendirilerek ve-
rilen tedaviden fayda gérmeyen, sonrasinda RSD
olarak degerlendirilerek tedavi edilen bir olgu su-
nulacak ve ayirici tani tizerinde durulmaya ¢alisi-
lacaktur.

IOLGU SUNUMU

Yirmi bir yaginda bir erkek hasta uzun yillardir her
iki el ve ayaklarinda 6zellikle soguk havalarda mo-
rarma ve agr1 yakinmasi oldugunu, 2 ay kadar 6n-
ce sag dirsek bolgesine bir travma yasadigini, bu
donemden beridir de sag elinde asir1 sisme ve agr1
yakinmasi oldugunu ifade ederek hastanemize bas-
vurdu. Hastanin fizik incelemesinde sag elinde go-
de birakmayan, palpasyon ile hassas ve {izerine
basmakla solan siyanozu bulunan yaygin 6dem tes-
pit edildi (Resim 1). Hastanin 6zellikle eklem hare-
ketleri ile verbal agr1 skoru (VAS) 7/10 olarak
degerlendirildi. Hastanin etkilenen st ekstremite
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RESIM 1: Etkilenen ekstremitenin tedavi 8ncesi gorinimd.

radial ve ulnar arterleri 26°C’lik oda 1s1s1nda zay1if
olarak palpe edilebiliyorken, soguk uygulama
sonrasinda palpe edilememekteydi. Yapilan biyo-
kimyasal incelemeler ve romatolojik degerlendir-
melerde, minimal alkalen fosfataz yiiksekligi (157
U/L) disinda anlaml bulgu saptanmadi. Doppler
USG’de radial ve ulnar arterlerde 26°C’de trifazik
akim formunda akim mevcut iken, soguk uygulama
sonrasi 10. dakikada akim formlar1 monofazik hal
almakta ve akim hizlar olduk¢a azalmaktaydi. Has-
tanin ultrasonografi bulgular: Tablo 1’de gosteril-
mistir. Yapilan tomografik anjiyografide brakiyal
arter distalinde anlamli akim yavaslamasi saptanir-
ken, servikal kosta, torasik outlet sendromu diisiin-
diirebilecek herhangi bir bulgu ya da eksternal bas1
belirtisi gozlenmedi. Selektif anjiyografide etkile-
nen iist ekstremitede organik bir patoloji ya da du-
var diizensizligi izlenmezken, 6zellikle radial ve
ulnar arterde ciddi akim yavaglamasi oldugu sap-
tand1. Elindeki agir1 6dem ve hassasiyet nedeniyle
ayiricl tani olarak RSD tanisini ekarte etmek icin
yapilan el bilek ve 6n kol direk grafilerinde her-
hangi bir lezyon gézlenmezken, yapilan ii¢ fazh
kemik sintigrafisinde de herhangi bir patoloji goz-
lenmedi. Yapilan soguk stimiilasyon testi her iki
elde de pozitif olarak saptanirken, sol elde bas-
langic 1s1s1na doniis zamani 26 dakika, sag elde 33
dakika olarak saptandi. Bunun tizerine hastaya va-
zospastik damar hastalig1 olarak iloprost ve silosta-
zol tedavileri baglandi. Hastanin soguk hava ile
temasinin 6niine gecildi ve ekstremite elevasyonu
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TABLO 1: Hastanin ultrasonografik bulgulari.
Oda isis1 (26°C) da Soguk uygulama sonrasi 10. dakikada
Akim hizlari (cm/sn) Akim Paterni Akim hizlari (cm/sn) Akim Paterni

Arteria subclavia 47,42 Trifazik 45,65 Trifazik
Arteria axillaris 42,25 Trifazik 40,1 Trifazik
Arteria brachialis 39,90 Trifazik 32,9 Trifazik
Arteria radialis 35,54 Trifazik 8,6 Monofazik
Arteria ulnaris 33,76 Trifazik 6,2 Monofazik

uyguland. 28 giin stireyle uygulanan tedavi sonra-
sinda hastanin yakinmalarinda ve fizik muayene
bulgularinda anlaml bir degisiklik olmadig1 goz-
lendi (VAS 6/10). Bunun tizerine her ne kadar sin-
tigrafik olarak pozitif bulgu olmasa da hasta RSD
gibi degerlendirilerek fizik tedavi programina alin-
d1. Hastanin iloprost tedavisi sonlandirilirken, si-
lostazol tedavisine devam edildi. Hastaya pasif ve
aktif eklem hareketlerine yonelik egzersizler, sicak
su banyolar: ve transkutanoz elektriksel sinir sti-
miilasyonu (TENS) modalitelerine baglandi. Yakla-
stk 14 giiniin sonunda hastanin el sirt 6deminde
belirgin gerileme, agrilarinda belirgin azalma goz-
lendi (Resim 2) (VAS 3-4/10). Bir ay siiren fizik te-
davinin ardindan hasta el sirt1 6demi tama yakin
kaybolmus, eklem hareketleri normale yakin ve
VAS 2/10 olarak ayaktan fizik tedavi programini ta-
kip etmek iizere, silostazol 2x100 mg tedavisi ile ta-
burcu edildi.

I TARTISMA

[k defa 1862 yilinda Maurice Raynaud tarafindan
ortaya atilan ve VDH’ye temel olusturan tanimla-
madan iki yil sonra, benzer klinik tablo ile seyre-
den, hatta vazomotor degisiklikleri bir komponent
olarak iceren RSD sendromu, “kozalji” ad1 altinda
Mitchell ve ark. tarafindan tanimlanmigtir.? Yiiz
yildan uzun bir siiredir varlig: bilinen bu iki hasta-
lik, cogu zaman paralel seyreden ve birbiri ile i ice
gecmis iki ayr1 sendromdur.

VDH’nin fizyopatolojisi net olarak agiklana-
mamakla birlikte, temelde vazokonstriiksiyon,
kan viskozitesinde artma ve mikrodolagim bozuk-
lugunun yer aldig: disiintilmektedir.? Olgularin
%?25’inde, 6zellikle soguga maruziyet sonrasinda
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RESIM 2: Etkilenen ekstremitenin tedavi sonras gortintimii,

gelisen vazospazma bagl olarak ilk agamada doku-
da beyazlagma, ikinci agamada dokudaki rediikte
hemoglobinin azalmasi nedeniyle morarma ve si-
yanoz, son agamada da vazospazmin ortadan kay-
bolmas: ve reperfiizyona bagli olarak hiperemi
goriliir.!?

RSD sendromunun fizyopatolojisi de net ola-
rak agiklanabilmis degildir. En kabul gormdiis teo-
riye gore, otonom sinir sisteminde gelisen bir
bozuklugun temelde yer aldig1 bildirilmekte olup,
vazospastik damar hastaliklarindan farkli olarak
hemen tiim vakalarda otonom sinir sistemini tetik-
leyen mekanizmanin travma oldugu diistiniilmek-
tedir. Travma sonucu zedelenmis olan sinir uglar:
sempatik aminlere olan duyarlilig: ve dokunmaya
kars1 olan hassasiyeti agiklar sekilde basinca agir1
duyarhilik olusturmaktadir. Sempatik aminlerin ag1-
11 duyarhiligs, kisir déngii olusturacak sekilde sem-
patik aminlerin artig1 ile sonuglanir ki bu durum
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periferik vaskiiler vazomotor bozukluklarin ortaya
¢ikmasina neden olur.*

Benzer 6zellikler iceren bu iki hastalikta da va-
zomotor bozukluklar ¢ogu zaman 6n plandadir.
Ozellikle soguga maruziyet sonucunda ortaya ¢i-
kan ellerde sisme, sogukluk, uyusma hissi ve agr1
her iki hastaligin da en belirgin bulgularindandir.
Tablonun sempatik sinir sistemi ile olan iligkisini
destekler sekilde her iki klinik tabloda da ¢ogu za-
man asir1 terleme yukarida sayilan durumlara eglik
eder. Bununla birlikte genellikle bir travma (6zel-
likle fraktiirler ve periferik sinir yaralanmalar1) so-
nucunda ortaya ¢ikan RSD sendromu ¢ogunlukla
tek ekstremiteyi etkilemekte olup, iist ekstremite
tutulumu alt ekstremiteye gore iki kat fazla goriil-
mektedir.> VDH’sinde ise tutulum genelde dort
ekstremitede de mevcuttur ve tek ekstremite tutu-
lumu oldukga nadirdir.’

RSD sendromu klinik olarak ti¢ ayr:1 dénemde
tanimlanir. Ik dénem olan akut dénem travmadan
sonraki 3-6 ay1 igerir ve temelde 6dem, vazomotor
degisiklikler ve agr1 ile seyreder. Tkinci dénem olan
distrofik donem 3-6 ay sonra baglar ve bu dénem-
de siddetli agr ve atrofik cilt degisiklikleri gortliir.
Bu dénemde genelde radyolojik bulgular netlesir,
sintigrafik bulgular pozitiflesir. Uciincii dénem
olan atrofik donem ise genellikle atrofi ve kontrak-
tiirlerle seyreder, yillarca siirebilir hatta geri donii-
stimsiiz olabilir.?

Her iki hastaligin tanis1 da gii¢ olarak konul-
dugu i¢in, hastanin 6ykiisti, fizik muayene ve labo-
ratuvar bulgularinin beraber degerlendirilmesi
gerekmektedir. Altta yatan sistemik hastaligin ol-
madig1 vazospastik damar hastaliklarinda ve RSD
sendromunda vakamizda oldugu gibi laboratuvar
testleri tamamen/tama yakin normal olabilir. Her
iki durumda da hafif bir alkalen fosfataz yiiksek-
ligi gorilebilirken, RSD’de ek olarak osteokalsin
yiksekligi, vazospatik damar hastaliklarinda
dsDNA ve Anti Sm DNA pozitifligi goriilebilmek-
tedir.236

Her iki hastalikta da 6zellikle vazomotor kom-
ponentlere bagli olarak gelisen termoregiilasyon
bozukluklan goriilebilmektedir. Soguk stimiilasyon
testi her iki hastalikta da pozitif olarak saptanabi-
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lirken, bu testin spesifitesi olduk¢a diigtiktiir.®” Di-
rek radyolojik incelemeler, RSD sendromunda
ozellikle hastaligin distrofik doneminde 6nem ka-
zanirken, vazospastik damar hastaliklarinda yeri
yoktur. Benzer sekilde bilgisayarli tomografik in-
celemeler ve manyetik rezonans gibi ileri diizey
radyolojik degerlendirmelerin her iki klinik durum
icinde tanisal degeri oldukga sinirlidir.?’

Ug fazli kemik sintigrafisi RSD sendromunda
sik olarak kullanilmakta olup, tipik bulgular; ilk
iki fazda asimetrik kan akimi ve kan gollenmesi,
tigtincii fazda ise ekstremitede periartrikiiler yapi-
da anormal tutulumdur. Kemik sintigrafisinin RSD
tanisinda sensitivitesi %50-90 arasinda degis-
mektedir.® Ayrica yapilan ¢aligmalarda, sintigra-
fik incelemelerde goriilen tipik degisikliklerin
lokal travmalar sonras: yaklasik 3 ayda, serebro-
vaskiiler olaylar gibi merkezi olaylardan sonra ise
ortalama 10 hafta icinde ortaya ¢iktig: bildiril-
mektedir.® Vakamizdaki travmadan iki ay sonra-
sinda beklenen sintigrafik bulgularin negatif
olarak saptanmasi, bu caligma sonucu ile destek-
lenmekte olup, vakamiz da bu teoriye giizel bir 6r-
nek tegkil etmektedir.

Her iki hastaligin tedavisinde de kiiratif bir
yontem mevcut olmayip, birincil hedef palyas-
yondur.>* VDH’larinin tedavisinde, koruyucu 6n-
lemler (soguktan korunma, sigara/kafein gibi
vazokonstriitktér maddeleri kullanimdan uzaklas-
ma gibi), medikal farmakolojik tedaviler (kalsiyum
kanal antagonistleri, alfa reseptdr blokdrleri, fosfo-
diesteraz inhibitorleri, prostoglandinler, antitrom-
botik ve antikoagiilan ilaglar gibi) ve girisimsel
tedaviler (selektif ganglion blokaji ya da eksizyonu
gibi) temel tedavi basamaklarini olugturmaktadir.’
Benzer sekilde RSD sendromu da tedavide farma-
kolojik tedavi (analjezik ve antiinflamatuar ilag-
lar, alfa reseptor blokorleri, kalsiyum kanal
antagonistleri, steroidler, kalsitonin ve bifosfo-
natlar), girisimsel yontemler (sempatik ganglion
blokaj1 ya da eksizyonu gibi) ve fizik tedavi reha-
bilitasyon yontemleri en 6nde gelen tedavi sege-
nekleridir.>”! TENS ve ultrasonografik dalgalar
araciligi ile yapilan fizyoterapi girisimleri, son yal-
larda hem semptomlar iizerine olan etkisi ile, hem
de hastaligin ilerlemesi tizerine olan etkisi ile en
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basarili tedavi yontemleri olarak bildirilmekte-
dir."

VDH’nin tedavisinde, tedaviye baglama zamani
semptomlarin gerilemesi agisindan énem tagimakta
iken, RSD sendromunda erken tani ve buna yonelik
tedavi, hastaligin ilerlemesinin ve morbiditenin 6n-
lenmesinde oldukc¢a 6nemli bir yere sahiptir.

Bu bilgiler 1s181nda sundugumuz vakayi deger-
lendirdigimizde; hastamizin VDH zeminde gelisen,
birinci ddnemde saptanmig bir RSD vakas: oldugu-
nu, bu nedenle VDH ile karisarak bizi yanilttigini
diistiniiyoruz. Nitekim hastamizi inceledigimizde;
hastanin 6nceden VDH semptomlar1 oldugunu,
travma sonrasinda semptomlarinin arttigini gor-
mekteyiz. Yine yapilmis olan soguk stimiilasyon
testinin her iki tist ekstremitede de pozitif olarak
saptanmasi, ultrasonografik, tomografik ve invaziv
anjiyografik incelemelerde temel problemin siddet-
li vazospazm olarak goriinmekte olmasi, olgunun
VDH zemininde olustugunu desteklemektedir.
Benzer sekilde hastamizda direk grafi bulgulari ve
sintigrafik bulgularin olmamasi tanimiz ilk etapta

Murat KADAN ve ark.

VDH yoniine itmekte idi. Ancak VDH tedavisinde
kritik dijital iskemide endike oldugu bildirilen
uzun siireli iloprost ve silostazol tedavisine ve ko-
ruyucu Onlemlere ragmen semptomlarda anlaml
bir gerileme olmamasi taniy tekrar gozden gegir-
memize neden oldu.? RSD’nin ilk fazinda sintigra-
fik ve radyolojik bulgularin negatif olabilecegini de
diisiinerek, RSD tedavisinde en etkin yontemler-
den birisi olan fizik tedavi uyguladigimiz hastami-
zin bu tedaviye verdigi pozitif yanit bizi tedaviden
taniya yonlendirdi.

Sonug olarak neredeyse iki yiizyildir bilinen
bu iki antitenin, ayirici tanisi bazen oldukca
karmasik olabilmektedir. Ozellikle erken taninin
oldukc¢a 6nemli olabildigi RSD sendromunun tani-
sinin konulmasinda ayiric: tani oldukga 6nemli bir
yer tutmaktadir. Ayrica temelde ayri iki bilim da-
lim ilgilendiren, 6te yandan bir¢ok benzer ve or-
tak nokta iceren, bu nedenle de ¢ogu zaman yanlis
tani ve tedavi edilen bu iki klinik tablonun ayrimi-
nin yapilmasinda, vakamizin giizel bir 6rnek ola-
bilecegini diistiniiyoruz.
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