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Ozet

Otoeritrosit sensitizasyon sendromu, ¢ogunlukla geng kadinlarda agrili lokalize inflamasyon ve ekimozlarla ka-
rakterizedir. Ekimozlar, 6zellikle emosyonel stres ve hafif travma sonrasinda spontan olarak gelisir.

Gardner ve Diamond tanimladiklari sendromda ekimozlarin, doku travmasi ile ekstravaze olan eritrositlere karsi
otosensitizasyon sonucu olustugu sonucuna varmiglar ve bu sonucu desteklemek i¢in otolog eritrosit siispansi-
yonlarinin intradermal enjeksiyonu ile benzer lezyonlar olusturmuslardir.

Ekstremiteler en sik tutulan yerlerdir ve somatik ve psikiyatrik sendromlarla iliski izlenmistir. OES sendromunun
ayirici tanisinda faktisyel purpura ve koagdlopatiler diisindilmelidir.

Kol ve bacaklarda tekrarlayan yuvarlak ekimozlarla birlikte depresyon, anksiyete, basagrisi, uykusuzluk, anoreksi,
kas ve eklem agrilarini igeren emosyonel ve somatik bozukluklara sahip 21 yasinda bir olgu sunulmus ve litera-
tiir gbézden gecirilmistir.

Tani, hastanin kendi eritrositlerinin intradermal enjeksiyonu ile benzer lezyonlarin olusturulmasi ile dogrulanmistir.
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Summary

Autoerythrocyte sensitization syndrome is a disease that mostly affects young woman and characterized by pa-
inful localized inflamation and ecchymoses. Ecchymoses can occur spontaneously, particularly with emotional
stress and after mild trauma.

The syndrome was described by Gardner and Diamond who concluded that the accompanying ecchymoses
was the result of autosensitization to extravasated erythrocytes after tissue trauma. To support this conclusion
they reproduced similar lesions by intradermal injections of autologous erythrocyte suspensions.

The extremities are most commonly involved and an association with somatic and psychiatric syndromes has been re-
cognised. AES syndrome should be considered in the differential diagnosis of factitial purpura and coagulopathies.

A case of 21 year-old-female who has signs of emotional and somatic disturbance including depression, anxi-
ety, headaches, insomnia, anorexia, muscle and joint aches with several episodes of circular ecchymoses on
her arms and legs is presented and the literature is reviewed.

The diagnosis was confirmed by induction of similar lesions by intradermal injection of the patient's own erythrocytes.
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ik kez 1955 yilinda Gardner ve Diamond 4 ka-
din hastada travmay takiben tekrarlayan, agril
ekimozlar seklinde bir tiir purpuranin gelistigini
bildirmigler ve bu klinik tabloya Otoeritrosit
Sensitizasyon Sendromu (OES) veya Gard-
ner-Diamond Sendromu adini vermislerdir'.

Cesitli somatik ve psikiyatrik sendromlarla
birlikteligi bildirilen hastalikta**” hastalarin
farkli uzmanlara bagvurmasi nedeniyle bildi-
rilen olgu sayisinin, gercek hastalik insidan-
sindan dustk oldugu dustinulmektedir®.

Olgu

Yirmibir yasinda kadin hasta, her iki kol ve

bacaklarinda tekrarlayan, agril sislikler ve
¢uruikler nedeniyle klinigimize basvurdu.

Hikayesinde basagrisi, istahsizlik, halsizlik,
uykusuzluk, kas ve el-ayak bileklerinde agr
tarifleyen hastanin, sikayetlerinin 3 aydir de-
vam ettigi ve bu nedenle bulundugu sehir-
de sistemik steroid kullandigi 6grenildi.
Hasta travma ve emosyonel bozukluk bul-
gularini reddetti.

Ozgegmisinde 6zellik bulunmayan hastanin
fizik muayenesi ayak bilekleri ve tibia 6n
yuzdeki 6dem disinda normaldi. Soygegmi-
sinde annesinin uterus kanseri nedeniyle te-
davi gordiigu ogrenildi.
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Dermatolojik muayenede, sag ust kol lateral ylizde biri
4x5 cm gapinda, yuvarlak, tzeri diizgiin, ortasi sar, etrafi
viyolase halka ile gevrili; digeri 4x4 cm boyutunda viyola-
se, yer yer sarl renkli, cevresi yesilimsi 2 adet ekimotik lez-
yon ile sag femur alt kisimda 6x9 cm ¢apinda, palpasyon-
la agnl, ortasi indure, sicak, koyu eritemli, Uzeri purpurik
goriiniimde diizensiz sinirl plak saptandi (Sekil 1,2).

Laboratuvar incelemesinde; eritrosit sedimentasyon hizi
20 mm/saat olup, periferik yaymada hafif hipokromi ve
anizositoz, yeterli sayida ve kiime yapan trombositler,
%4 eozinofili, %70 noétrofil, %2 monosit ve %24 lenfo-
sit goruldid. Kanama zamani, pithtilasma zamani, prot-
rombin zamani, protrombin aktivitesi ve aktive parsiyel
tromboplastin zamani normal sinirlarda bulundu.
ANA (-), Anti ds DNA (-), Anti kardiyolipin antikorlar (-),
ANCA (-), kryoglobulin (-), kriyofibrinojen (-), VDRL (-),
CRP (-) ile immunelektroforez, protein elektroforezi, C3
ve biyokimya degerleri normaldi.

Histopatolojik incelemede; epitel altinda endotelleri
prolifere kapiller damarlar, bunlarin gevresinde serpinti
tarzinda polimorf niiveli |6kositler ve kollajen lifleri ara-
sinda ekstravaze eritrositler izlendi. Immunfloresan tet-
kikte herhangi bir birikime rastlanmadi.

Hastanin psikiyatri muayenesinde anksiyete ve depresif
reaksiyon saptanarak laroxyl draje ve prozac likit bas-
landi ve psikoterapi 6nerildi.

Olgumuza tipik anamnezi, yasi ve cinsiyeti, karakteristik
deri lezyonlar, psikiyatrik durumu, laboratuvar ve histopa-
tolojik bulgulari ve intradermal deri testinde ekimozlarin
gorilmesi nedeniyle OES sendromu tanisi konuldu. Bu
taniyl dogrulamak igin periferik kan alindi ve plazma ayris-
tinlarak her iki 6n kol i¢ ytizine 0.1 ml intradermal enjekte
edildi. Enjeksiyondan 30 dakika sonra sag 6n kolda
1.5x2 cm, sol 6n kolda 2x4 cm'lik ortasi indiire ekimoz
gelisti (Sekil 3). 24 saat sonra ekimozlar 5.5x9 cm ve
9x14 cm boyutlarinda, agrili, sicak, indure, heterojen vi-

Sekil 1: Sag st kolda spontan gelisen ekimozlar.

yolase renkte, yer yer retikiiler ve purpurik gériinim aldi
(Sekil 4). Indirasyon 5. giinde kaybolurken, ekimotik gé-
riintii 7. giin kenarlarda devam ediyordu (Sekil 5).

Tartisma

OES sendromu genellikle geng kadinlarda spontan, ag-
rili lokalize ekimozlarla karakterizedir'®. Nadiren ¢ocuk-
larda ve erkeklerde de goruldiigu bildirilmistir®®.

Sendromun kardinal belirtisi olan ekimozlar genelde
belli bir sirayi takiben ortaya ¢ikar. Sizlama, yanma, bat-
ma hissini 2-6 saat bazen de 24 saat sonra eritem,
odem, sicaklk ve agn izler. Bu inflamatuar dénem 24
saat kadar devam edebilir ve sonraki giinlerde sislik
azalirken, eritemli sicak infiltrasyon konsantrik olarak
genisleyerek ekimoza dénusir*®'®. En sik ekstremiteler
ozellikle de bacaklar tutulur, sirtin tutulumu nadirdir'®,
Olgumuz 21 yasinda kadin olup, lezyonlar her iki kol ve
bacaklarda idi ve yanma hissiyle baslayan inflamatuar
dénem, ortalama 1 giin sonra ekimozlara déniistiyordu.

Ekimozlar genellikle psikolojik travma, yaralanma veya
cerrahi girisimlerden sonra kendiliginden ortaya ¢ikar®.
Tekrarlayici olan lezyonlar genellikle 2 haftada iyilesir’.
Interne edildigi slirece birgok kez ekimozlar olan olgu-
muzda cerrahi girigsim veya travma anamnezi yoktu fakat
psikolojik travma olarak annesinin uterus kanseri nedeni
ile tedavi edildigi 6grenildi.

Hastalarin gogunda deri lezyonlariyla psikiyatrik prob-
lemlerin korelasyonu saptanmis ve sendroma “psikoje-
nik purpura” adinin verilmesi 6nerilmistir®. Hastalar dep-
resyon, anksiyete, agresyon, sugluluk duygusu, sekstel
uyumsuzluk, dismanlik hissi, mazosizm, obsesif davra-
nis ve histerik kisiligi iceren tipik emosyonel bozukluk
belirtileri gosterirler®®”. Ekimotik lezyonlar siklikla bulan-
t1, kusma, ishal, karin agrisi, ates, bas agrisi, diplopi, pa-
restezi, istahsizlik, halsizlik, uykusuzluk, kas ve eklem
agrisi gibi somatik semptomlarla birlikte goraltr™. Psi-

Sekil 2: Sag bacakta spontan geligen diizensiz kenarli, ortasi
indure hassas ve eritemli plak.
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kolojik problemlerin hastalarin cevaplarini timtyle de-
gistirerek somatik bozukluklara neden oldugu distnl-
mektedir®. Bizim olgumuzda psikolojik bozukluk olarak
anksiyete ve depresif reaksiyon, somatik belirtiler olarak
da bas agrisi, istahsizlik, halsizlik, uykusuzluk, kas ve ek-
lem agrilan mevcuttu.

Histopatolojik incelemede, erken dénemde 6dem ve
Ust dermiste perivaskiiler mononiikleer infiltrat gordlir.
Bunu eritrosit ekstravazasyonu izler®. Olgumuzun histo-
patolojik tetkikinde damarlarin gevresinde polimorf ni-
veli [6kositler ve kollajen lifleri arasinda ekstravaze erit-
rositler izlendi.

OES sendromlu hastalarda trombosit fonksiyonlarinda
defekt ve trombositoz gibi hematolojik bozukluklarla,
sistemik lupus eritematozus gibi immunolojik bozukluk-
lar da bildirilmistir®'"'?. Olgumuzda herhangi bir hema-
tolojik veya immunolojik bozukluk saptanmadi.

Gardner ve Diamond eritrosit stromasinin enjeksiyonuy-
la ekimozlarin olugmasi Uizerine eritrositlerin bu kompo-
nentine karsi otosensitizasyonun gelistigi sonucuna var-
miglardir'®*, Sonraki bildirilerdeki deri testlerinin sonug-
lari farklidir. Ratnoff® hastalarin 9%59’unda testleri pozitif
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bulmus, baska bir bildiride ise hemoglobinle pozitif, erit-
rosit stromasiyla negatif deri testi gézlenmistir'®. Fosfa-
tidil serin, serum, trombosit slispansiyonu, histamin, tu-
berkiilin ve serotonin gibi gesitli ajanlarla da ekimozlarin
olustugu gorilmis ve reaksiyonun uyaranin yapisiyla il-
gili olmayip hastanin doktorun beklentisini sezmesiyle il-

gili olabilecegi dustnulmusttr®™.

OES sendromu igin patognomonik test yoktur ancak int-
radermal deri testi tani koymada yararl olabilir’. Engok
kullanilan yontem 0.1 ml otolog vendz kanin intradermal
enjeksiyonudur®. Olgumuzda da otolog ven&z kanla eki-
moz go6zlenmistir. Her ne kadar testin pozitif reaksiyon

gOstermesi tani koymada yardimciysa da, negatif olmasi
tipik goriinimlt OES sendromunu ekarte ettirmez®.

OES sendromunun patogenezi tam bilinmemekte-
dir'®*, Gardner ve Diamond'in ileri stirdtigu allerjik me-
kanizma immunfloresan ¢alismalarla dogrulanmadigi
icin herkes tarafindan kabul gérmemistir®. Glinimuzde
psikosomatik kdken kabul edilmis ve tekrarlayan eki-
mozlarla birlikte plazma fibrinolitik aktivitesinin arttig
gosterilmistir'®. Plazma fibrinolitik aktivitesi emosyonel
bozukluklarda hizla artar ve plazmadaki plazminojen ak-
tivatorlerinin salinimini saglayarak hiperfibrinolizise ve
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sonraki gérintimal.

122

Sekil 4: injeksiyon yerinde 24 saat sonra geligen 5.5x9 ve
9x14 cm boyutlarindaki agrill, sicak, indure, viyolase ekimozlar.
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lokal hemorajiye (psikojenik purpura) neden olur'. Psi-
kolojik kdkeni ispatlamak igin baska bir galisma yapil-
mis, hastaya enjeksiyon yerinde hematom olabilecegi
sOylenerek sadece igne batirimis ve faktisyal purpurayi
engellemek igin hasta 12 saat uyutulmustur. Test yerin-
de hematomlarin olusmasi lizerine OES sendromunda
mekanizmanin eritrositlere bagl olmayip, psikolojik fak-
torlerin 6n planda oldugu vurgulanmistir'.

Ayirici tanida faktisyal purpura, pihtilasma ve trombosit
bozukluklari ile DNA otosensitivitesi g6z 6niine alinmali-
dir*'®. Faktisyal purpurada eritrositlere karsi otosensiti-
zasyon yoktur®. DNA otosensitivitesinde ise psikolojik
komponent bulunmaz ve otolog DNA'nin intradermal
enjeksiyonunda pozitif reaksiyon goériilmesi ile tani ko-
nulur'®, Olgumuzda pihtilagsma ve trombosit fonksiyon
bozukluklari ile faktisyal dermatiti dustindurecek her-
hangi bir bulgu saptanmad..

OES sendromunun tedavisi genellikle basarisizdir, anti-
histaminikler, steroidler, antibiyotikler, antimalaryaller,
eritrosit ekstreleri, immunsupresifler, dstrojen, antiko-
agulanlar, C vitamini ve hatta splenektomi ve plazmafe-
rez denenmis, higbiriyle belirtileri kontrol altina alacak
onemli bir yarar saglanmamistir®*'®. Tedavide en iyi ya-

Sekil 5: injeksiyon yerinin bir hafta sonraki gériiniima.

nitin psikoterapi ve psikotropik ilaglarla alindigi gézlen-
mistir">'°, Olgumuzda da psikiyatri konstiltasyonu ile ve-
rilen tedavi ve psikoterapi ile lezyonlarin goriilme sikli-
ginda azalma gozlendi.

OES sendromunun prognozu iyidir. Literatlirde lezyon-
lari 1 ay ile 26 yil arasinda devam eden ve siddetli
emosyonel stres anlarinda tekrar ortaya ¢ikan olgular
vardir. Ancak higbirinde hastalik veya komplikasyonuna
bagh 6lum bildirilmemistir®'®,

Biz, agrili ekimozlarla birlikte polisemptomatik hastalik
tablosu g&steren ve pihtilasma testleri normal sinirlarda
olan hastalarin psikiyatrik yonden arastiriimasi gerektigi-
ni duslinliyoruz.
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