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Purpura Ayirici Tanisinda
Akut Infantil Hemorajik Odem

Serdar Epcacan®, Mesut Okur®*, Oguz Tuncer***, Murat Dogan*, Hiiseyin Caksen**

Ozet:

Akut infantil hemorajik 6dem (ATHO) ates, 6dem ve purpurik deri dékiintiileri ile karakterize derinin
lokositoklastik vaskiilitidir. Hastalhk giiriiltiilii ve kisa siireli bir baslangic donemi ile benign ve birkac¢ haftada
spontan iyilesen bir karaktere sahiptir. Bu makalede ATHO nin tipik klinik bulgularmn pnémoni ile birlikte
goriildiigii ve dis merkezde meningokoksemi o6n tanmis1 alan bir hastayr ele aldik. Amacimiz, o6zellikle
meningokoksemi, Henoch-Schonlein purpurasi ve diger dokiintiilii hastaliklarla ayiric1 tamda bu nadir goriilen
hastalik hakkinda klinik bulgu ve seyir ile ilgili bilgilere bir hatirlatma yapmaktir.

Anahtar kelimeler: Akut infantil hemorajik 6dem, purpura, vaskulit.

Akut infantil hemorajik 6dem (AIHO) klinikte
biiyiik purpurik dokiintiiler, ates ve 6dem triadi ile
karakterize derinin 16kositoklastik vaskiilitidir (1,2).
Hastalik; giirtiltiilic bir baglangig, bengin seyirli ve
birkag haftada kendiliginden iyilesen bir karaktere
sahiptir (1-3). Halen tartismali olmakla birlikte bazi
yayinlar hastaligin  Henoch Schénlein Purpura
(HSP)’sinin kutandz bir varyant1 olabilecegini ifade
ederken (6), baz1 yayinlar ise hastaligin ayr bir antite
oldugunu savunmaktadir (4). Hastaligin etiyolojisi
kesin olmamakla beraber, hastalarin %75’inde {ist
solunum yolu enfeksiyonu (USYE) veya iiriner
sistem enfeksiyonu hikayesi bulunmaktadir (3,4). Biz
de sunumumuzda USYE hikayesi olan ve pnémoni
ile birlikte seyreden 1 yasindaki erkek hastay1 ele
aldik.

Vaka Sunumu

Bir yasinda erkek hasta, iki giindiir her iki kulak
kepgesinde daha belirgin olmak iizere sag yanagi, sag
dirsegi, sag el sirti ve her iki kalgasinda morarma
sikayeti ile getirildi. Oykiisiinde 10 giin 6ncesinde
ates, Oksiiriik ve hiriltili solunum sikayeti oldugu
belirtilen hastaya bas vurduklar1 saglik merkezince
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oral penisilin, ibuprufen baslanmis. Hastanin
sikayetlerinin devam etmesi lizerine seftriakson ilave
edilmis. Birkag giin sonra viicudun degisik yerlerinde
kirmizi-mor renkte kasintisiz, 6demli lezyonlari
belirginlesmis ve meningokoksemi On tanisiyla
hastanemize sevk edilmis. Soy gec¢misinde iki yil
once ii¢ yasinda erkek kardesinde ayni sikayetlerin
oldugu ve on bes giin icerisinde kendiliginden
iyilestigi belirtildi.

Basvuru aninda yapilan fizik muayenesinde kan
basinc1 90/60 mmHg, nabiz 120/dk, viicut sicaklig
aksiller: 36.6°C, solunum sayis1 26 /dk idi. Her iki
kulak kepgesini tamamen kaplayan yaygin 6dem ve
ekimoz, sag yanaginda, sag 6n kolda, sakro-koksigeal
bolge ve her iki kalga iist bolimiinde farkli
boyutlarda, basmakla solmayan hemorajik, sol el
sirtinda  ekimotik, hemorajik lezyonlar1 mevcuttu
(Resim1-3). Go6z kapaklar1 ddemli idi. Meningeal
irritasyon bulgusu yoktu. Norolojik sistem muayenesi
normaldi. Rasitik rozaryleri mevcuttu. El bilekleri
hafif genisti.  Oskultasyonla akciger sesleri
kabalagmigti.  Diger sistem muayeneleri dogaldi.
Laboratuar incelemesinde: Hemoglobin 11.3 mg/dl,
Htc:%33, Dbeyazkiire 9910 /mm3, trombosit
602.000/mm3 idi. D-dimer 3.49 mcg/ml, fibrinojen
381 mg/dl, PT:13.0 sn., aPTT:25.0 sn., ilk bagvuru
anindaki kalsiyum degeri 6.0 mg/dl, albumin 2.7 g/dl,
total protein 5.0 g/dl, alkalen fosfataz 694 U/L, PTH
21  pg/ml, 25-OHD3 diizeyi 11.1 ug/L,
sedimantasyon 54 mm/saat, CRP: 24 mg/dl, gaitada
gizli kan negatif, ASO 48 IU, ANA (-), ANTI DNA
(), IgG, IgA, IgM, IgE, C3 ve C4 degerleri normaldi.
Yapilan lomber ponksiyon sonucunda beyin omurilik
stvist (BOS) mikroskopisinde hiicre yoktu. BOS
biokimyasi normaldi. PA akciger grafisinde
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parakardiak pnomonik infiltrasyon mevcttu. Batin
USG normal olarak rapor edildi.

Resim 1: Hastanin bagvuru aninda kulaklarinda, yanaginda
goriilen tipik hemdrajik ve 6demli lezyonlar

Resim 2: Hastanin bagvuru aninda kulaklarinda,
yanaginda, elinde goriilen tipik hemorajik ve 6demli
lezyonlar

Vaka, akut infantil hemorajik 6dem, hipokalsemi
(etyolojide rikets) ve pndmoni On tanilarryla
hastanemiz ¢ocuk sagligi ve hastaliklar1 klinigine
yatirildi. Hastanin sol 6n kol bolgesindeki hemorajik
alandan cilt biopsisi alindi. 2 mg/kg giin iki dozda
prednisolon ve 1v kalsiyum tedavisi verildi.
Pnomoniye  yonelik  ampisilin-sulbaktam  +
sefotaksim (on giin siire ile) uygulandi. {lk planda
klinik olarak purpura fulminansin kesin olarak ayirt
edilememesi nedeni ile yedi giin siire ile 100

i/kg/giin  fraksiparin  tedavisi  verildi. Ancak
lezyonlarda gerileme olmamast ve almman cilt
biopsisinin  patolojik  incelemesi  sonucunun

lokositoklastik vaskiilit olarak rapor edilmesi nedeni
ile yedinci giinde fraksiparin tedavisi sonlandirildi.
Ayrica 25-OHD3 diizeyi disiik gelen hastaya
150.000 iinite tek doz I.M. D vitamini tedavisi
verildi. Immun florasan incelemede C3 (-), IgG (-),

IgM (-), IgA (-) ¢ikt1. izlemde hastanin ilk lezyonlari
gerileme gosterirken, farklt zamanlarda skrotum,
glans penis (Resim 4) ayak bilekleri, her iki dirsek
gibi lokalizasyonlarda ilk lezyonlara benzer lezyonlar
da gorildii. Kulak kepgelerindeki lezyon tedavi
siiresince  gerileyerek onuncu giinde tamamen
kaybolurken tiim viicuttaki lezyonlarin tam olarak
iyilesmesi yirmi giin igerisinde oldu.

Resim 3: Hastanin bagvuru aninda kalgasinda goriilen tipik
hemorajik ve 6demli lezyonlar

Resim 4: Hastanin bagvuru aninda takipte skrotum ve
penisde goriilen tipik hemdrajik ve ddemli lezyonlar

Tartisma

AIHO ilk kez 1913’ te Snow tarafindan ‘el ve
ayaklarin purpura, iirtiker ve anjionorotik 6demi’
bashigiyla rapor edilmis olup (5) sonraki yillarda
‘Finleistein hasaligi, Seidlmayer sendromu, veya
purpura en cocarde avec oedema’ gibi farkli
basliklarla bir ¢ok vaka rapor edilmistir (6). Hastalik,
derinin 16kositoklastik vaskiiliti olup klinikte ates,
genis purpurik  deri  dokiintilleri ve 6demle
karakterize bir semptom triad: ile kendini gosterir ve
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guriiltiili bir baslangig, selim seyirli bir gidis ve
klinik olarak spontan iyilesme gostermektedir (1).
Daha ¢ok 4 ay-2 yas arasi ¢ocuklarda ozellikle yiiz,
kulaklar ve ekstremitelerde hedef tahtasi goriintiisii,
madalyon benzeri purpura ve Odem gibi cilt
lezyonlar1 ile karakterize goriintiisii vardir (2,3,8).
Purpuralar, yuvarlak keskin kenarli, genellikle
homojen koyu renkli veya ortast koyu, kenarlar1 daha
acik renkli plaklar seklindedir (7). Bir ile ii¢ hafta
arasinda spontan ve tam diizelme olur. Genellikle
tekrarlama  goriilmez.  Bildirilen tim  AIHO
vakalarinda en ge¢c 35 giin iginde sekelsiz olarak
iyilesme goriilmistiir. (10). Hastalik, iilkemizde de
tanimlanmigtir  (1-3,7). Bizim vakamizda ilk
lezyonlar giinler igerisinde iyilesme gdsterirken
birkag giin ara ile viicudun farkli yerlerinde benzer
hemorajik ve oOdemli lezyonlar goriildi. Farklh
zamanlarda ortaya cikan lezyonlar ortalama yedi ile
on giin arasinda gerilerken tablonun tamamen
gerilemesi yaklasik yirmi giin igerisinde oldu.

Etiyoloji halen bilinmemekle birlikte baz1
hastalarda yakin zamanda gecirilmis infeksiyon
(6zelikle solunum yolu infeksiyonu.), ilag alim
ve/veya immunizasyon Oykiisli rapor edilmistir (2,9).
Infeksiyon ajanlari i¢inden 18kositoklastik vaskiilit ile
iligkisi en iyi bilinen patojenler; A grubu B hemolitik
Streptokoklar, Stafilokokus aureus Mikobakterium
lepra, Hepatit B, Hepatit C, HIV, Sitomegalovirustur,
E. coli, Compylobacter sputarum, mukosalis ve
rotaviriistiir (9). Ilaglardan 1okositoklastik vaskiilit
nedeni olarak literatiirde ¢esitli antibiyotikler
(penisilin, sulfonamid), tiazidler ve bazi nonsteroid
antienflamatuar ilaglar bildirilmistir (2). Bizim
vakamizda da hikayede kisa siire dnce goriilen iist
solunum yolu infeksiyonu ile penisilin ve seftriakson
kullanimi  vardi. Ayrica gozlenen purpurik ve
hemorajik cilt lezyonlar1 ve 6dem ile pndmoni
birlikteligi mevcuttu. Bagvuru anmda alinan kan
kiltirinde de Achromobacter species iiredi.
Histopatolojik incelemede lokositoklastik vaskiilit
olarak tanimlanan, ATHO de (2,4,6) Saraglar ve ark.
yaptigi  immun  floresan  incelemeye — gore
fibrinojen,C3, 1g2G, 1gM, 1gA, 1gE (sirasiyla %100,
%100, %22, %78, %33, %33) gibi c¢esitli
immunreaktanlarin depositini gostermistir (2). Aym
zamanda ii¢ hastada incelenebilen Ciq depositi de
kiigiik damarlar ¢evresinde gosterilebilmistir. Ancak
bu bulgularin diagnostik agidan kesinlik gostermedigi
belirtilmistir (2,4). Bizim vakamizda histopatolojik
inceleme l6kositoklastik vaskiilit olarak tespit edildi,
immunfloresans incelemede C3, IgG, IgA, IgM, IgE
immun reaktantlarinin hig birine rastlanmadi.

Akut infantil hemorajik 6dem baz1 yazarlar
tarafindan nedeni ve histopatolojisindeki
benzerlikleri nedeniyle HSP’nin bir varyant1 olarak
kabul edilmektedir (6). Ancak AIHO’niin ayr1 bir
antite olarak kabul edilmesi gerektigini belirten
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makaleler bulunmaktadir (4). ki yasindan kiigiik
cocuklarda  goriilmesi,  kutandéz  lezyonlarin
biiytikligii, renal ve gastrointestinal tutulumun
genellikle olmamasi, tekrarlamanin ¢ok seyrek
goriilmesi ve sadece deriye smirli olmasi AIHO yi,
HSP’den ayiran en onemli oOzelliklerdir. Ayrica
meningokoksemi, septisemi, purpura fulminans,
Kawasaki hastalig1 ile eritema multiforme ve trtiker
gibi hastaliklar da ayiric1 tanida diisiiniilmelidir (1,2)

AIHO’niin  spesifik tedavisi bulunmamaktadir.
Steroid ve antihistaminiklerin hastaligin  klinik
seyrini  degistirmedigi  bildirilirken, etiyolojide
enfeksiyon diisliniilen vakalarda tedavi gerekir.
Hastamizdaki mevcut pnomoniye doniik ikili
antibiyotik tedavisine on giin siire ile devam ettik.
Hastaligin genelde 5-14 giin arasinda spontan
iyilesme ile sonuglandig: bildirilse de bu siirenin 35
giine kadar uzadig1 rapor edilmistir (10). Hastamizda
tam iyilesme yirmi giin i¢inde gergeklesti.

Acute Infantile Hemorragic Edema: Case
Report

Abstract:

Acute infantile hemorragic edema is a leukocytoclastic
vasculitis of the skin characterized by clinical triad of
large purpuric skin lesions, fever and edema.The disease
has character of short and violent onset and a benign
course that spontaneously recovering. In this article we
present a patient that referred as meningococcemia from
a medical center and carrying the typical findings of
AIHE presenting with pneumonia.Our purpose was to
remember this rare disease in the differantial diagnosis
with especially, meningococsemia, Henoch-Schénlein
Purpura and the other purpuric rashes.

Key words: Acute infantile hemorragic edema, purpura,
vasculitis
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