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EPB12 - BLUE RUBBER BLEB NEVUS SENDROM

CELAL SAĞLAM , İPEK ACARBULUT , HAKAN ONGUN , KIYMET ÇELİK , NİHAL OYGÜR 
 
AKDENİZ ÜNİVERSİTESİ TIP FAKÜLTESİ ÇOCUK SAĞLIĞI ANABİLİM DALI NEONATOLOJİ BİLİM DALI, ANTALYA

Giriş:

Blue rubber bleb nevus sendromu (BRBNS) deride hemanjiomlarla ve gastrointestinal sistemde vasküler 
tümörlerle karakterize nadir bir durumdur. Genellikle sporadik olarak oluşur, fakat otozomal dominant geçiş de 
bazı ailelerde gösterilmiştir. Lezyonlar doğumda ve erken çocukluk döneminde oluşarak, yaşla birlikte boyutları ve 
sayısında artış görülür. Bu hemanjiomlar gastrointestinal kanama ve anemiye neden olabilirler. Küratif bir tedavisi 
halen bulunmamaktadır. Yaygın cilt ve viseral organ tutulumu eşlik eden ve literatürlerde bildirilen tedavilere 
rağmen masif kanama nedeniyle kaybedilen bir olgu sunulmuştur. 

Olgu:

25 yaşındaki talasemi taşıyıcısı anneden sezaryen ile 38 haftalık 4210 g dış merkezde doğan kız bebek, postnatal 
2.gününde yaygın hemanjiomatoz lezyonları nedeniyle gönderildi (Resim 1). nCPAP desteğiyle getirilen 
yenidoğanın; genel durumu orta, cildi soluk, ılımlı takipnesi (solunum:62/dk) dışında diğer vitalleri stabildi. Vücutta 
yaygın ve yer yer kanayan hemanjiomları mevcuttu. Organomegali saptanmadı,    vulvar bölgedeki obstrüktif 
lezyon nedeniyle dış merkezde yerleştirilen suprapubik kateter, lezyon eksize edilip üriner sonda takıldıktan 
sonra çıkarıldı. Trombositopeni (19.000/mm3) ve anemi (10.2 g/dl) dışında; diğer hemogram, biyokimyasal ve 
koagulasyon tetkikleri normal sınırlardaydı. Klinik, radyolojik ve histopatolojik olarak BRBNS tanısı konuldu. Santral 
sinir sistemi ve yaygın viseral organ tutulumu olan yenidoğana destek tedavileri dışında; propranolol, prednizolon 
ve Rapamisin inhibitörü (Sirolimus) başlandı. Postanatal 38.gününde akciğer tutulumunu düşündürür, masif 
endotrakeal tüp içi kanama nedeniyle hasta kaybedildi.

Sonuç:

Hemanjiomatoz lezyonları olan yenidoğanlarda ayırıcı tanıda BRBNS düşünülmelidir. Olgumuz, bilgimiz dahilinde, 
literatürde var olan vakalar arasında en yaygın sistemik tutulumu olan ve akciğer kaynaklı (endotrakeal tüp içi 
kanama) kanama nedeniyle kaybedilen ilk olgudur.

Anahtar Kelimeler: Blue rubber bleb nevus sendrom, Hemanjiom, Yenidoğan
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