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Olgu Sunumu
Case Report

Noéropatiye Sekonder Gelisen Eritromelalji Olgusu

A Case of Erythromelalgia Secondary to Neuropathy
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Ozet

Eritromelalji ekstremitelerde ataklar halinde ortaya cikan genellikle simetrik yerlesimli agri, kizariklik ve 1si artisi ile karakteri-
ze nadir bir tablodur. Agri kisinin yasam kalitesini bozacak kadar siddetli olabilmekte ve sicak temasiyla artip, soguk temasiy-
la azalmaktadir. Herhangi bir hastaligin eslik etmedigi olgular primer, degisik hastaliklarla iliskili olgular ise sekonder eritro-
melalji olarak degerlendirilmektedir. Burada trafik kazasi sonrasi vertebral kirik olusumu ve enjeksiyon néropatisine bagli ge-
lisen sekonder eritromelaljili 20 yasinda bir kadin olgu sunulmaktadir. Eritromelalji tedavisi oldukca gtic olup, tedavide kulla-
nilan ajanlarin cogu kismi diizelme saglamaktadir. Biz olgumuzda doksazosin mesilat ve gabapentin ile tic aylik tedavi sonra-
sinda tama yakin diizelme tespit ettik. (Turkderm 2006; 40 (Ozel Ek B): B77-B79)

Anahtar Kelimeler: Eritromelalji, néropati

Summary

Erythromelalgia is a rare disorder which is characterized by episodic attacks of pain, erythema and increased temperature lo-
cated generally in extremities symmetrically. Pain might be so severe and cause desoriantation in the quality of life, increasing
by warming and relieving by cooling. The cases in which there is no underlying disease are known as primary whereas the ca-
ses associated with different disaeses are known as secondary erythromelalgia. In this report, a 20 year-old woman with se-
condary erythromelalgia due to injection neuropathy and vertebral fracture after traffical accident has been presented. The
treatment of erythromelalgia is difficult and treatment agents used generally provide slight improvement. We obtained a ne-
arly complete response in our patient with doxazocin mesylate and gabapentin treatment at the end of the three months.
(Turkderm 2006; 40 (Suppl B): B77-B79)
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Eritromelalji ekstremitelerde ataklar halinde ortaya ci-
kan agri, kizariklk ve 1si artisi ile karakterize nadir bir
tablodur'’. Genellikle simetrik olarak gértlmesine kar-
sin unilateral yerlesime de rastlanabilir®. Yanma ve ki-
zariklik hissiyle tarif edilebilen agri zaman zaman Kkisi-
nin yasam kalitesini bozacak kadar siddetli olabilmek-
te ve sicak temasi, emosyonel stres ve egzersizle artip,
soguk temasi ile azalmaktadir'’. Tanisi anamnez ve kli-
nik bulgular temel alinarak konulan dermatozun spe-
sifik bir histopatolojik ve laboratuar bulgusu yoktur?’.
Eritromelalji tedavisi oldukca glc bir tablo olup, 6ne-
rilebilecek tedavi ajanlarindan cogu kismi bir dizelme
saglamaktadir™. Burada anamnez ve klinik 6zellikleri
ile eritromelalji tanisi konularak, doksazosin mesilat
ve gabapentin tedavilerine iyi yanit alinan bir olgu su-
nulmaktadir.

Olgu

Yirmi yasinda bayan hasta, sol ayaginda daha siddetli
olmak Uzere, her iki ayaginda yaklasik dort aydir atak-
lar halinde ortaya cikan, kizarikhk, yanma tarzinda ag-
ri ve isi artisi yakinmalarinin soguk uygulama ile geri-
ledigini ifade ediyordu. Ozgecmisinden dért ay énce
gecirdigi arac disi trafik kazasi sonrasi yapilan ilk mu-
dahale sirasinda sol gluteal intramuskuler yapilan en-
jeksiyona bagl olarak enjeksiyon néropatisi gecirdigi
ve bu nedenle noéroloji servisinde yatirilarak takip ve
tedavi edildigi 6grenildi.

Dermatolojik muayenesinde; solda ayak sirtindan bacak
orta kismina dogru, sagda ayak sirtindan ayak bilegine
kadar yayilan, aktif eritemli, hassas, palpasyonla isi arti-
st olan 6demli plak lezyon tespit edildi (Sekil 1). Nérolo-
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jik muayenesinde sol alt ekstremitede kas gucsuzltgu, dustk
ayak ve L5-S1 dermatomunda hipoestezi saptanan hastanin di-
ger sistem muayenelerinde patolojik bulgu saptanmadi. Rutin
biyokimyasal, hematolojik tetkiklerinde, sifiliz ve AIDS'in sero-
lojik incelemelerinde ve akciger grafisinde anormal bulgu sap-
tanmadi. Alt ekstremitelerin arteriyel ve venéz doppler ultraso-
nografilerinde herhangi bir patolojik bulgu tespit edilmezken,
sol alt ekstremite elektromiyografi (EMG)'sinde nervus ischiadi-
kusda aksonal dejenerasyon saptandi. Cekilen lomber, sakroili-
ak ve kalca eklem bilgisayarli tomografi incelemesinde; S1 ver-
tebra sol transvers procesinde hafif deplese fraktur hatti, kirik
yuzeylerinde iyilesmeye bagli skleroz, bilateral iskium kolu 6n
kesimlerinde kucik kemik fragmanlari olan kirik hatlari, simfiz-
de eklemin sag yuzunde hafif dizensizlik ve eklem yluzeyinde
ktcuk kemik fragmani ve ayrica bilateral inferior pubis ramu-
sunda da fraktur hatlari tespit edildi.

Hastaya anamnez ve klinik muayene bulgulari isiginda eritro-
melalji tanisi konularak asetil salisilik asit 300 mg/gun, amiti-
riptilin hidroklortir 25 mg/gtin, gabapentin 900 mg/gin bas-
landi ve soguk uygulama o6nerildi. Bir hafta sonra yapilan
kontroliinde hasta soguk uygulama sirasinda kizariklik ve
yanmanin azaldigini belirtmesine karsin sikayetlerinde bir d-
zelme olmadigi icin asetil salisilik asit kesilerek, indometazin
300 mg/gin baslandi. Bu sirada sol ayak 2. parmak dorsalinde
nekrotik odaklar ortaya ciktl. Bu tedavi altinda 3 hafta takip
edilen hastaya, lezyonlarinda gerileme olmamasi Gzerine, in-
dometazin ve amitiriptilin kesilerek doksazosin mesilat 2
mg/gun baslandi. Daha sonra yapilan kontrollerinde, klinigin-
de orta dereceli dizelme saptanan hastanin tedavisine doksa-
zosin mesilat ve gabapentin ile devam edildi. Uc ay sonra ya-
pilan kontrolde sol ayak dorsalindeki nekrotik lezyonlarin bi-
yuk Olctide iyilestigi, alt ekstremitedeki 6dem ve eritemin ta-
ma yakin geriledigi (Sekil 2), subjektif yakinmalarinin kaybol-
dugu ve hastamizin ganluk aktivitelerini daha rahat yapabil-
digi izlendi. Uctincti aydaki kontrol EMG incelemesinde sol alt
ekstremitede daha 6nce tespit edilen aksonal dejenerasyonun
gerileme gosterdigi saptandi. Sag alt ekstremite bulgulari ise
normaldi. Altinci ayin sonunda yapilan klinik muayenesinde
ise klinik dtiizelmenin ayni dlctide devam ettigi goruldi.

Tartisma

Eritromelalji nadir gértlmesine ragmen kisinin yasam kalite-
sini bozan énemli bir tablodur?®. Primer ve sekonder olarak

Sekil 1. Solda daha belirgin olmak tzere her iki ayakta baca-
ga dogru yayilan aktif eritemli, 6demli ve Uzerinde 1si artisi
olan plaklar

gelisebilmektedir. Herhangi bir yasta ortaya cikabilen ve be-
raberinde bir hastaligin eslik etmedigi tip primer olarak de-
gerlendirilmektedir®. Verapamil, nikardipin, bromokriptin,
pergolid, civa gibi ilaclarin kullanimi; vaskulitler, ateroskle-
roz, hipertansiyon, ven6z yetmezlik gibi kardiyovaskuler sis-
tem hastaliklari; pernisiydz anemi, trombositemi, trombotik
trombositopenik purpura, polisitemi, herediter siferositoz ve
I6semiler gibi hematolojik hastaliklar; kolesterol kristal em-
boli sendromu, metabolik bozukluklar, diabetes mellitus, hi-
perkolesterolemi, gut ve familyal nefrit gibi embolik hastalik-
lar; polinéropati, herediter duysal néropati ve santral sinir
sistemi lezyonlarina bagl néropatiler; sifiliz ve AIDS dahil ol-
mak Uzere viral ve bakteriyel enfeksiyonlar; otoimmin hasta-
liklar, kas ve iskelet sistemi hastaliklari, donma, konversiyon
bozuklugu ve maliniteler gibi bircok diger hastalikla ve ayri-
ca gebelikle iliskili olabilen olgular ise sekonder olarak de-
gerlendirilmektedir>**67#,

Kalgaard ve arkadaslari eritromelalji tanisi koyduklari 87 ol-
guluk serilerinde 37 olgunun sekonder eritromelalji oldugu-
nu ve bu grubun buytk bir bélamanin metabolik durumlar
ve hematolojik hastaliklara, toplam iki olgunun ise siyatik si-
nir (nervus ischiadikus) patolojisine bagli gelistigini bildir-
mislerdir®.

Sekil 2. Lezyonlarin 3 aylik doksazosin mesilat ve gabapentin
tedavisinden sonraki durumu
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Eritromelalji tanisinda Thompson ve arkadaslarinin énerdigi
bes kriter kullaniimaktadir; (1) Ekstremitede yanma tarzinda
agri (2) Agrinin sicakla artis gostermesi, (3) Sogukla agrinin
azalmasi, (4) Etkilenen bolgede kizariklik ve (5) Etkilenen cilt
bélgesinde Isi artisinin bulunmasi®. Klinik muayenede ayrica
6dem ve akrosiyanoz gérulebilmektedir’. Nadiren lezyonlar
Uzerinde Ulser? ve bizim olgumuzda oldugu gibi nekroz® gelis-
tigi de bildirilmistir. Semptomlar genelde ataklar seklinde sey-
retmekle birlikte streklilik gésterebilmektedir. Deri lezyonla-
rindan alinan biopsi 6rneklerinde genellikle spesifik olmayan
degisiklikler gézlenmesi nedeni ile histopatolojik inceleme ta-
niya yardimci olamamaktadir®*’. Olgumuzda ataklar halinde
seyreden ve alt ekstremitelerde yanma tarzinda agriya yol
acan; sicakla artis gosteren, sogukla azalan, eritemli, 6demli,
Uzerinde Is1 artisi olan lezyonlar tespit edildi. Yapilan EMG in-
celemede sol nervus iskiadikusta gosterilen aksonal dejene-
rasyon nedeniyle olgumuz néropatiye sekonder eritromelalji
olarak degerlendirildi. Ayrica sakroiliak bélge tomografisinde
saptanan bilateral iskium kolunda gdézlenen kirik hatlarinin
nervus iskiadukuslarda basiya yol acarak bilateral tutulumu
aciklayabilecegi dustnuldd. Bu bulgularla hastamiza néropa-
tiye sekonder gelisen eritromelalji tanisi konuldu.
Eritromelaljinin patofizyolojisi tam anlasilamamakla birlikte,
derideki doku hipoksisi ile birlikte mikrovaskuler shuntlarda-
ki artmis kan akimina bagl oldugu sanilmaktadir*®. Ayrica
hastalarin baytk bir kisminda distal kutanéz sempatik liflerin
selektif tutulumu sonucu néropati gosterilmistir**. Bu neden-
le ortaya cikan klinik bulgularin, derideki hipoksi veya ince si-
nir liflerinde olusan néropati sonucu olusabilecegi gibi, her iki
duruma bagli olarak da gelisebilecegi disuintlmektedir’. N6-
ropatinin derinin otonomik inervasyonunda dolayisiyla sem-
patetik aktivitede azalmaya yol acarak neden oldugu vazodi-
latasyonun hastaligin patogenezinde rol oynadigi ileri stral-
mastars.

Eritromelalji genellikle kronik bir hastalik olup, uzun sure
ayakta kalamama, araba kullanamama, ise gidememe, teker-
lekli sandalye kullanmak zorunda kalma gibi olumsuzluklar
nedeniyle kisilerin hayat kalitesini olumsuz etkilemektedir.
Bizim olgumuzda da gunlak aktivitelerinde kisitlanma ve ag-
ri yakinmalari belirgindi.

Tablonun ayiric tanisinda Raynaud sendromu, yanan ayak
sendromu, refleks sempatetik distrofi, anjiodiskinezi, akrosi-
yanoz, lipodermatoskleroz ve erizipel distintlmelidir**”. Pri-
mer eritromelalji tedaviye oldukca direncli olabilmekte?, se-

konder tipte ise altta yatan hastaligin tadavi edilmesi ile tab-
loda duzelme gorulebilmektedir’. Bunun yaninda yasl hasta-
larda kendiliginden iyilesme de bildirilmistir'. Literattrde ge-
cen tedavi yontemleri arasinda aspirin, indometazin gibi
nonsteroidal antiinflamatuar ilaclar, beta blokerler, antihista-
minikler, fiziksel metodlar, nitropurisid gibi vazodilatatoérler,
gabapentin, karbamazepin gibi antikonvilzanlar, amitiripti-
lin gibi antidepresanlar, karmustin gibi antimitotikler, prazo-
sin ve doksazosin gibi alfa blokerler, immunsupresif ajanlar,
migren ilaclari, dapson, prostaglandin E1, topikal nitroglise-
rin, kapsaisin, pentoksifilin, dipiridamol, meksiletin HCI, kinin
sulfit, kas gevsetici ajanlar ve sempatektomi gibi cerrahi yon-
temler***'® ve lidokain yama uygulamasi* bulunmaktadir. Has-
talarin bu tedavi ajanlarina yanitlar farkh olabilmektedir®®.
Monoterapi basarisiz olursa, cok ilacli tedavi rejimleri denene-
bilir'. Aspirin ve indometazin tedavilerine yanit alinamayan
olgumuzda doksazosin mesilat ve gabapentinin birlikte kulla-
nimi sonucunda belirgin diizelme saglanmistir. Tedavi basari-
sinda, EMG ile gosterilen aksonal dejenerasyonun gerilemesi-
nin de rolt oldugu dustnilmis ve olgumuz ndropatiye se-
konder gelisen eritromelalji vakalarina nadir rastlanmasi ne-
deniyle sunulmustur.

Kaynaklar

1. Ozsoylu S, Caner H, Gokalp A: Successful treatment of erythro-
melalgia with sodium nitroprusside. J Pediatr 1979; 94: 619-21.

2. Davis MDP, O'Fallon M, Rogers RS, Rooke TW: Natural history of
erythromelalgia. Arch Dermatol 2000; 136: 330-6.

3. Mark C: Erythromelalgia- a mysterious condition? Arch Dermatol
2000; 136: 406-9.

4. Davis MDP, Sandroni P: Lidocaine patch for pain of erythromelal-
gia. Arch Dermatol 2002; 138: 17-9.

5. CohenJ, Jolla L: Erythromelalgia: New theories and new therapi-
es. J Am Acad Dermatol 2000; 43: 841-7.

6. Odom RB, James WD, Berger TG: Andrew's diseases of the skin:
Clinical Dermatology. 9. Baski. Philadelphia, W.B. Saunders Com-
pany, 2000; 1012-103.

7. Braun-Falco O, Plewig G, Wolff HH, Burgdorf WHC: Dermato-
logy. 2. Baski. Berlin, Sprinder, 2000: 890-1.

8. Herskovitz S, Lof F, Berger AR, Kucherov M: Erythromelalgia: As-
sociation with hereditary sensory neuropathy and response to
amitriptyline. Neurology 1993; 43: 621-2.

9. Kalgaard OM, Seem E, Kvernebo K: Erythromelalgia: a clinical
study of 87 cases. J Int Med 1997; 242: 191-7.

10. Mehle LA, Nedorost S, Camisa C: Erythromelalgia. Int J Med
1990; 29: 567-70.



