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Ozet

Summary

Otoeritrosit sensitizasyon sendromu (OSS) baslica eks-
tremitelerde yerlesim gosteren tekrarlayan agrili purpurik
lezyonlar ile karakterize, patogenezi tam olarak aydinlatila-
mamis, nadir goriilen purpurik bir dermatozdur. Bu makalede
OSS tanist konulan 18 yasindaki bir bayan olgu sunulmak-
tadir.

Anahtar Kelimeler: Otoeritrosit sensitizasyon sendromu
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Autoerythrocyte sensitization syndrome which is charac-
terized by recurrent, painful bruising mainly located on ex-
tremities is a rarely seen purpuric dermatosis of uncertain
pathogenesis. In this article, an 18 year-old woman diagnosed
as autoerythrocyte sensitization syndrome is presented.
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Gardner-Diamond sendromu olarak da bilinen
otoeritrosit sensitizasyon sendromu (OSS) pato-
genezi tam olarak aydinlatilamamis, nadir
goriilen purpurik bir dermatozdur (1,2). Ilk kez
1955 yilinda Gardner ve Diamond tarafindan
tanimlanan tabloda, c¢ogunlukla ekstremitelerde
yerlesim gosteren, tekrarlayan, agrili purpurik
lezyonlar izlenir (1,3,4). Hastalarin biiyiik ¢cogun-
lugu yogun emosyonel stres yasayan geng bayan-
lardir (1,3,5). Tan1 bazi hastalarin kendi eritrosit-
lerinin intradermal enjeksiyonundan sonra enjek-
siyon bolgesinde eritem ve O0dem olusumu ile
dogrulanabilir (1,3,5). Burada OSS tanisi konulan
18 yasindaki bayan olgu sunulmaktadir.

Olgu
On sekiz yasindaki bayan hasta son bir buguk
aydir kol ve bacaklarinda aniden ortaya c¢ikip,
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birka¢ giinde kaybolan, tekrarlayict nitelikteki
morluklar nedeniyle poliklinigimize bagvurdu.
Oykiisiinden yogun emosyonel stres yasadigi
Ogrenildi. Hasta lezyonlarin baslangicindan dnce
herhangi bir travma tariflemiyordu; ancak kol ve
bacaklarda zaman zaman ortaya ¢ikan uyusukluk
yakinmasi mevcuttu. Ayrica bakir i¢ceren rahim
i¢i ara¢ veya herhangi baska bir madde kullanimi
Oykiisii yoktu. Yapilan dermatolojik muayenesinde
kol ve bacaklarda 3-5 cm. arasinda degisen gaplar-
da ekimotik lezyonlar ve grataj izleri saptand
(Sekil 1). Yapilan laboratuar incelemelerinde; rutin
biyokimya, hematolojik ve idrar tetkikleri ile pro-
trombin ve parsiyel tromboplastin zamani, kanama
ve pihtilagsma zamani normaldi. ANA ve anti-ds
DNA negatifti. Lezyonlardan punch biyopsi ile ali-
nan materyalin histopatolojik incelemesinde, der-
miste hafif perivaskiiler mononiikleer hiicre infilt-
rasyonu ve c¢ok sayida eritrosit ekstravazasyonu
saptandi. Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi kan
bankasinda hazirlatilan otolog eritrositlerin intra-
dermal olarak enjekte edildigi deri bolgesinde 24
saat sonra indiire, basmakla hassas, 3x3 cm. ¢capin-
da purpurik lezyon gelistigi gozlendi (Sekil 2a, 2b).
Bakir duyarliligini arastirmak iizere, hastanin
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Sekil 1. Ust ekstremitedeki agrili, purpurik lezyonlar.

sirtina bakir bir paranin yapistirilmasi ile
yapilan testin 24 ve 48 saat sonraki deger-
lendirmelerinde yeni lezyon olusumu saptanmadi.
Istenilen psikiyatri konsiiltasyonunda hastada;
dikkat daginiklig1, konsantrasyon eksikligi, moti-
vasyonda azalma, uyku-suzluk, istah azalmas1 gibi
bulgular saptandigi i¢in major depresif bozukluk
(DSM 1V) tanisi ile fluoksetin (Deprex 20mg kap-
siil) tedavisi baglandi. Ancak hasta gastrointestinal
sisteme ait yan etkilerinden dolay1 antidepresan te-
daviyi yarim birakti. Bes ay boyunca takip edilen
hastanin lezyonlar1 benzer sekilde tekrarlamaya
devam etti.

Tartisma

OSS baslica geng bayanlarda goriilen; tekrar-
layan, agrili purpurik lezyonlarla karakterize nadir
bir hastaliktir (1-3,6). Erkeklerde ve ¢ocuklarda
bildirilen olgu sayis1 ¢ok azdir (1,6). Lezyonlar
baslica ekstremitelerde, daha nadiren de govde ve
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ylizde yerlesir (4). Ataklar yanma, batma hissi gibi
lokal semptomlarin ardindan ortaya ¢ikan agrili,
purpurik lezyonlar ile karakterizedir (1). Tablo
genellikle emosyonel stres altindaki kisilerde lokal
travma veya cerrahiyi takiben ortaya cikar (4,5);
alevlenme ve remisyonlarla karakterize kronik bir
seyir izler (3). Literatiirde bakir i¢eren rahim ici
ara¢c kullanimiyla tetiklenen OSS olgular1 da
bildirilmistir (2,3).

Bazi olgularda lezyonlara ates, gastrointesti-
nal kanama, burun kanamasi, karin agrisi, bulan-
t1, kusma, basagrisi, yorgunluk, dispne, tasikardi,
vaginal kanama, artralji, senkop gibi sistemik belir-
tiler eslik edebilir (1,3).

OSS'nun patogenezi tam olarak aydinliga
kavusturulamamistir (1,2). Gardner ve Diamond
hastaligin kisinin kendi eritrositlerine karsi bir
reaksiyon sonucu ortaya c¢iktigini ileri siir-
mislerdir. Ancak daha sonra yapilan g¢esitli ¢alis-

Sekil 2a. On kola otolog eritrositlerin intradermal enjeksiyonu
oncesi.
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Sekil 2b. 24 saat sonra enjeksiyon alaninin gérinimii.

malarda bu hastalarda antieritrosit antikorlar1 gos-
terilememistir (1,6). Bazi yazarlar hastaligin
psikolojik temeline dikkat ¢ekmisler ve bu hasta-
larin emosyonel problemlerini, histerik mekaniz-
malarla ve psiko-fizyo-lojik reaksiyonlar yoluyla,
fiziksel bir sekilde ortaya koyduklarim ileri siir-
mislerdir. Etyolojide kisisel travma olasilig iiz-
erinde de durulmus ancak bu olasilig1 diglamak
amaciyla al¢iya alinan bir olguda, al¢1 altinda da
lezyonlarin ortaya ¢ikmaya devam ettigi
bildirilmistir. Diger yazarlar ise hastaligin pato-
genezinin heterojen olmakla birlikte immunolojik
bir temeli olabilecegini ileri siirmiislerdir (1). Son
yillarda otoimmun mekanizmalar ve artmis ku-
tandz fibrinolitik aktivite suglanmakla beraber bu
konularla ilgili ileri ¢aligmalara gerek oldugu vur-
gulanmaktadir (7).

Bazi hastalarda tam kanin, otolog eritrosit-
lerin ya da eritrosit stromasinin intradermal enjek-
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siyonu baslangicta eritem ve sonrasinda agrili,
indiire lez-yonlarin olusumu ile sonlanabilir
(1,3,5). Otolog eritrosit testinin olgularin 2/3'iinde
pozitif olarak saptanabilecegi bildirilmistir (6).

Universite sinavina hazirlanan ve bu nedenle
yogun bir ¢aligma stresi iginde oldugu gdzlenen
olgumuzun lezyonlar1 ekstremitelerde yerlesim
gosteren, tekrarlayic1 karakterde, 3-5 cm capli
ekimotik lezyonlar ve grataj izleri seklindeydi.
Olgumuzun purpura etyolojisine ydnelik yap-
tirtlan laboratuar tetkiklerinin tiimiiniin normal
sinirlarda olmasi ve yogun bir stres altinda
oldugunun gdz-lemlenmesi {izerine psikojenik pur-
pura 6n tanisina varildi.

Onceleri OSS ile es anlaml1 olarak kullanilan
psikojenik purpura (5,6) giiniimiizde, ciddi emos-
yonel bozukluklari olan hastalarda ortak 6zellikleri
purpura, morarma veya kanama olan bir grup
psikokutan hastalig1 tanimlamaktadir (8). Psiko-
jenik purpuralar tani kolayligi agisindan bes gru-
ba ayrilarak incelenmektedir: OSS (Gardner-
Diamond sendromu), otoeritrosit sensitizasy-
onunun eslik etmedigi ancak artmis fibrinolitik
aktivite gibi diger anomalilerin saptandig1 psiko-
jenik purpura olgulari, herhangi bir anomalinin
saptanmadi@1 psikojenik purpura olgulari, purpu-
ra faktitisya, dini stigmatlar. Ayrica bu gruplar
arasinda Ortligmeler de goriilebilmektedir (8).

Yogun bir stres yasadig1 gézlenen olgumuza
istenilen psikiatri konsiiltasyonunda major depresif
bozukluk tanist konuldu ve antidepresan tedavi
baslandi. Ancak hastamiz antidepresan tedaviyi
yan etkileri dolayisiyla yarim birakti. Psikojenik
purpura tablolarinin arasinda ayirici taniya var-
mak amaciyla otolog eritrositlerin intradermal en-
jeksi-yonu ile deri testi yapilmasina karar verildi.
Otolog eritrositlerin intradermal olarak enjekte
edildigi deri bolgesinde 24 saat sonra indiire, bas-
makla hassas, 3x3 cm ¢apinda ekimotik lezyon go-
zlenen olgumuza OSS tanis1 konuldu. Ancak olgu-
muzda bu hassas ekimotik lezyonlara ek olarak za-
man zaman gozledigimiz grataj izleri hastaligin
faktisyel bir bileseni olabilecegini de diisiindiirdii.
Literatiirde bakir ile tetiklenen OSS olgularinin
bulunmasi  iizerine, bakir para ile yapilan du-
yarlilik testinde lezyon olusumuna rastlanmadi.

OSS'nun ayirici tanisinda psikojenik purpu-
ra baslig1 altinda toplanan diger tablolarin
disinda, koagiilasyon defektlerine bagli hastalik-
lar, Weber-Christian hastaligi, Ehler-Danlos
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sendromu, kollajen doku hastaliklari, amiloidoz,
ilag dokiintiileri, anjiondrotik 6dem, DNA sensi-
tivitesi, anaflaktoid purpura ve infeksiyoz tablolar
diistintilmelidir (4).

OSS'mun c¢ok etkili bir tedavisi yoktur.
Kortikosteroidler, antihistaminikler ve anti-
malaryaller ile basari saglanamamistir (1).
Eritrosit desensitizasyonu ile elde edilen
sonuglarin da basarili olmadig: bildirilmistir (1).
Izole olgularda plazmaferezin bagarili oldugu
bilinmektedir (9). En etkili tedavi yontemlerinden
birinin psikoterapi oldugu belirtilmektedir (10,11)
ve bu nedenle OSS tanis1 konulan hastalara psiki-
atri konsiiltasyonu istenmesi onerilmektedir (12).

Klinik bulgulariyla OSS tanisi konulan olgu,
bu dermatozun nadir goriilmesi ve purpura ile
seyreden bir ¢ok purpurik hastaligin ayirici
tanisinda diisiiniilmesi gerektigini vurgulamak
amaciyla sunulmustur.
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