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Ozet

Abstract

Otoeritrosit sensitizasyon sendromu, agrili ekimozlar ile karak-
terize nadir goriilen bir hastaliktir. Bu sendrom genellikle emosyonel
stres ile tetiklenir ve degisik psikiyatrik hastaliklar ile birliktelik
gosterir. Siklikla eriskin yastaki kadinlarda goriilen hastalik, az sayida
¢ocuk hastada da bildirilmistir.

Bu c¢alismada, depresyon ile birliktelik gosteren otoeritrosit
sensitizasyon sendromlu bir ¢ocuk hasta sunulmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Otoeritrosit sensitizasyon sendromu,
ekimoz, depresyon
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Autoerythrocyte sensitization syndrome is a rare disease
characterized by painful ecchymoses. This syndrome is generally
induced by emotional stress, and associated with a variety of
psychiatric disorders. The disease, that is frequently seen in adult
women, has also been reported in a few children.

In this study, a child patient with autoerythrocyte sensitization
syndrome which is associated with depression is presented.

Key Words: Autoerythrocyte sensitization syndrome,
ecchymosis, depression

toeritrosit sensitizasyon sendromu, genel-

likle ekstremitelerde yerlesen, kendiligin-

den ortaya cikan tekrarlayici, agrili eki-
mozlar ile karakterize bir hastaliktir. Ekimotik
lezyonlara farkli tipte deri dis1 somatik yakinmalar
da eslik eder. Sendrom, en sik olarak psikiyatrik
sorunlar1 bulunan orta yash kadinlarda goriiliir ve
tanist klinik bulgularla konur. Otoeritrosit sensiti-
zasyon testi ise taniy1 desteklemek ic¢in kullanilir.
Psikoterapi, etyopatogenezi tam olarak aydinlati-
lamayan hastaligin tedavisinde en etkili yontem-
dir."”?
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Bu calismada, agrili ekimotik lezyonlar1 olan,
burun kanamasi, karin agrisi ataklar1 ve depresyon
ile birliktelik gosteren otoeritrosit sensitizasyon
sendromlu bir ¢ocuk hasta sunulmaktadir.

Olgu Sunumu

On iki yasindaki kiz ¢ocugu, 2 aydir yiiz, gév-
de, kol ve bacaklarda kendiliginden ortaya ¢ikan
agrili morluklar ve kizarikliklar nedeniyle gorildi.
Bu lezyonlarin olusmasindan birka¢ dakika once
ayn1 bolgede siddetli yanma hissi ve agrinin oldu-
gu ve bazi lezyonlarin iizerinde nokta seklinde
kanamalar gelistigi Ogrenildi. Hasta, daha Once
baska bir merkezde [dkositoklastik vaskiilit tanisi
almig, ancak indometazin ve sistemik prednizolon
tedavisinden fayda gérmemisti. Oykiisiinden; son
1 yildir tekrar eden burun kanamasi ve siddetli
karin agristmin  oldugu oOgrenildi. Hasta ailevi
akdeniz atesi tamisi ile 6 ay siire ile kolsisin kul-
lanmis, ancak bu tedaviden fayda gérmemisti.

Dermatolojik muayenede; yliz, govde ve
ekstremitelerde, 1-2 mm ¢apli hemorajik krutlar,
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Resim 1. Govdede 1-2 mm ¢apli hemorajik krutlar, farkl
biiyiikliikte ekimotik alanlar.

petesi, purpura ve ekimotik alanlar saptandi
(Resim 1). Muayene sirasinda, hastanin yanma ve
agr hissettigini belirttigi alanlarda, kendiliginden
eritem, ekimoz ve yer yer noktasal kanamalar ge-
listi (Resim 2 ve 3). Hematolojik testler (tam kan
sayimi, periferik yayma, direkt ve indirekt Coombs
testleri), koagiilasyon testleri (kanama zamani,
trombin zamani, protrombin zamani, parsiyel
tromboplastin zamani, trombosit agregasyon testi,
VWF aktivitesi, faktor VIII, fibrinojen, D-
dimerleri, protein C ve S diizeyleri, antitrombin 3,

Resim 2. Boyunda kendiliginden gelisen eritemli makiiller.
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ristosetin) ve immiinolojik testler (kompleman 3 ve
4 diizeyleri, ANA, anti-dssDNA Ab, anti-Scl-70
Ab, P-ANCA, C-ANCA, anti-fosfolipid Ab, soguk
agliitininler, total IgE diizeyi) normaldi. Deri bi-
yopsisinin histopatolojik incelemesinde; papiller
dermiste  yiizeysel perivaskiiller notrofil ve
eozinofil infiltrasyonu ve eritrosit ekstravazasyonu
gozlendi (Resim 4). Bu bulgularla ofoeritrosit
sensitizasyon sendromu disiiniilerek otoeritrosit
sensitizasyon testi yapildi. Hastadan kan Ornegi
almarak, yikanmig eritrosit siispansiyonu hazirlan-
di. Hastanin sag 6n kol i¢ yliziine 0.5 ml eritrosit
slispansiyonu, sol 6n kol i¢ yiiziine ise 0.5 ml se-
rum fizyolojik intradermal olarak enjekte edildi.’
Yirmi dordiincii saatte, sag on koldaki enjeksiyon
bolgesinde agrili eritem, endiirasyon ve ekimoz
gelisti, digerinde herhangi bir degisiklik saptanma-
di. Test pozitif olarak degerlendirildi. Ailevi sorun-
larinin oldugu ve yakinmalarmin stres ile arttig
Ogrenilen hasta, cocuk psikiyatrisi tarafindan go-
rlildli ve depresyon tanist aldi. Ayrica, karin agrisi
ve  burun  kanamasi  ataklar1  nedeniyle
gasroenteroloji, immiinoloji, hematoloji ve kulak-
burun ve bogaz hastaliklar1 boliimleri tarafindan
degerlendirilen hastada herhangi bir patoloji sap-
tanmadi. Bu yakinmalarin da  otoeritrosit
sensitizasyon sendromu ile iligkili oldugu diisiiniil-
dii. Psikoterapi ve sertralin (50 mg/g) tedavisi bas-
lanan hastanin, iki ay i¢inde kiitan6z yakinmalari
biiyiikk oranda geriledi, burun kanamasi ve karin
agrisi ataklarinin da kayboldugu goriildi.

Resim 3. Sag kolda kendiliginden geligen eritemli makiiller ve
petesiler.
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Resim 4. Perivaskiiler nétrofil ve eozinofil infiltrasyonu ve
belirgin eritrosit ekstravazasyonu (H&E x 20).

Tartisma
Gardner-Diamond psikojenik
purpura ve agrili morarma sendromu olarak da
adlandirilan ofoeritrosit sensitizasyon sendromu,’
ilk kez 1955 yilinda Gardner ve Diamond tarafin-
dan 4 kadin hastada tanimlanmistir.”> Daha sonra,
literatiirde 100 kadar kadin hastada daha bildirilen
bu hastalik,”” erkeklerde®’ ve cocuklarda®™"' cok

nadir olarak goériilmektedir.

sendromu,

Sendromun karakteristik lezyonlar1 olan agrili
ekimozlar, en sik ekstremitelerde, nadiren de yiiz
ve govdede izlenir. Lezyonlar ortaya c¢ikmadan
once o bolgede parestezi ve agri hissedilmesi tipik-
tir."** Parestezi ve agri hissini takiben, 6nce o
bolgede 1s1 artisi, eritem ve 6dem, daha sonra, bir-

Yasemin SARAY ve Ark.

kag saat i¢inde de ekimotik alanlar ortaya ¢ikar."”
Eritemli, 6demli ve yer yer hemorajik olan
ekimozlar, birka¢ santimetre capinda olabildigi
gibi, biitiin bir ekstremiteyi de kaplayabilir.* Bazi
olgularda ekimoza ¢ok belirgin eritem ve 6dem
eslik edebilir ve tablo infeksiyoz selliiliti taklit
edebilir.'” Lezyonlar, tipik olarak kendiliginden
ve aniden ortaya cikar." Genellikle emosyonel
stres ile tetiklenen hastalik, cerrahi girisim gibi
travmalardan sonra da gelisebilir."*>* Cocuk ol-
gularda da lezyonlar, eriskinlerdeki gibi en sik
ekstremitelerde olmak iizere tiim gdvdede goriiliir
ve tipik olarak agrili ekimozlar seklindedir.®"
Bazi olgularda bu lezyonlara eritem ve 6dem eslik
edebilir.*'’ Bizim olgumuzda da tim govdede
agrili ekimotik ve yer yer eritemli lezyonlar iz-
lenmistir. Cocuklarda da bizim olgumuzda oldugu
gibi hastalik genellikle emosyonel stres ile tetik-
lenir.*’ Minor travma veya cerrahi girisimle tetik-
lenen gocuk olgular® bildirilmekle birlikte bizim
hastamizda boyle bir o6ykii mevcut degildi.
Lezyonlar genellikle 2 hafta i¢inde, iz birakmadan
kaybolur, ancak siklikla tekrar eder.** Hastalarin
cogunda bas agrisi, karin, gogiis, kas ve eklem
agrisi, parestezi, senkop, bulanik gérme, ¢ift gor-
me ve burun kanamasi gibi somatik yakinmalar
da bulunur."* Cocuklarda nadiren benzer somatik
yakinmalar izlenebilir.® Hastamizda da burun
kanamas1 ve karin agrist ataklarina neden olabile-
cek baska bir patoloji saptanmamast nedeniyle bu
semptomlarin otoeritrosit sensitizasyon sendromu
ile baglantili olabilecegi diisiiniildii.

Tablo 1. Otoeritrosit sensitizasyon sendromlu hastalarda bildirilen psikiyatrik sorunlar ile hematolojik ve

immiinolojik bozukluklar." "2

Psikiyatrik sorunlar

Hematolojik ve immiinolojik bozukluklar

Depresyon

Agresyon

Anksiyete

Hipokondriyazis

Sugluluk duygular1

Histerik kisilik bozuklugu

Mazosizm

Emosyonel labilite

Obsesif-kompulsif davranis bozuklugu

Trombosit fonksiyon bozuklugu
Trombositoz

Trombosit faktor 3 eksikligi
Eritrosit iskeletinde organizasyon bozuklugu
Sistemik lupus eritematozus
Immiin kompleks nefriti

Idiyopatik trombositopenik purpura
Vaskiilit

Lenfoid interstisyel pnémoni
Kompleman diizeylerinde diisiikliik
Antikardiyolipin antikor pozitifligi
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Hem eriskin hem de ¢ocuk olgularin ¢ogunda
hastaliga farkli tipte psikiyatrik sorunlar eslik eder.
Az sayida hastada ise hematolojik ve immiinolojik
bozukluklar bildirilmistir (Tablo 1)."**'* Cocuk-
larda bildirilen hematolojik ve immiinolojik bozuk-
luklar, bir olguda faktér VIII diizeyinde artis ve
trombosit agregasyonunda azalma,'® bir baska
olguda ise sistemik lupus eritematozus birlikteligi-
dir."" Sendroma eslik eden bu hastaliklar izole olgu
sunumlarma ait olup simdiye kadar hastalarda or-
tak bir bozukluk bulunamamistir. Bizim olgumuz-
da hematolojik veya immiinolojik bir patoloji sap-
tanmamaigtir.

Sendromun etyopatogenezi bilinmemektedir.
Gardner ve Diamond, hastanin kendi eritrositlerine
kars1 gelistirdigi otosensitizasyonun bu hastaliga
neden oldugunu ileri siirmiislerdir. Bu arastirmaci-
lar, tim olgularinda otoeritrosit sensitizasyon testi
(hastadan alinan eritrositlerin intradermal enjeksi-
yonu ve enjeksiyon alaninda 24 saat iginde
inflamatuvar ekimoz gelismesi)’ni pozitif bulmus-
lardir> Bir baska c¢alismada ise olgularin
%59 unda test pozitifligi izlenmistir.* Farkli aras-
tirmalarda, bu reaksiyonun eritrositlerin stromasina
veya hemoglobine karsi gelistigi saptanmustir.™
Ayrica serum, tuzlu su, trombosit siispansiyonu ve
histamin gibi bir ¢ok farkli maddeye kars1 da pozi-
tif yanit bulunmustur."* Giiniimiizde, bu orijinal
teoriden, test sonuglarinin degiskenligi nedeniyle
uzaklasilmistir. Etyopatogenezi agiklamaya yone-
lik diger yaklasim ise, kinin benzeri ajanlarin sant-
ral sinir sistemi ile lokal doku reaksiyonu arasinda
hiimoral mediyatér rolii oynadig1 seklindedir."”” Bu
goriis, hastaliga siklikla psikiyatrik sorunlarin eslik
etmesi ve psisik faktorlerin vaskiiler yapilari etki-
leyebilmesi nedeniyle ileri siiriilmiisse de heniiz
kanitlanmamustir.

Hastaliga 6zgii histopatolojik bulgular bulun-
mamaktadir. Erken lezyonlarda {ist dermiste
perivaskiiler mononiikleer hiicre infiltrasyonu ve
0dem, ge¢ donemde ise eritrosit ekstravazasyonu
izlenir.*

Tani, 6yki ve klinik bulgularla konur. Sonug-
larin degisken olabilmesine ragmen, otoeritrosit
sensitizasyon testi, giiniimiizde halen taniy1 destek-
lemek icin kullanilir.”® Olgumuzda da otoeritrosit
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sensitizasyon testinin pozitifligi, tipik oykii ve
klinik bulgular1 desteklemistir.

Ayirict tanida, koagiilopati olmadan kendili-
ginden gelisen ekimozlarin goriildiigi hastaliklar
(purpura factitia, purpura simpleks, DNA otosensi-
tivitesi, sistemik amiloidoz ve 16kositoklastik
vaskiilit gibi) diislinlilmelidir. Purpura factitia,
purpura simpleks ve DNA otosensitivitesi bu
sendromla en ¢ok karisan hastaliklardir.
Sendromla en sik karigan purpura factitiada hasta
lezyonlar1, mekanik travma sonucu kendisi olus-
turur. Ancak bu hastalikta, lezyonlardan dnce agr
veya parestezi hissedilmez, ekimotik alanlar agri-
sizdir ve eritemsizdir. Lezyonlar genellikle hep
ayni bolgelerde olusur, hastanin gozlem altinda
tutuldugu donemlerde, kolay ulasamadigi veya
kapatilan viicut bdlgelerinde ise izlenmez.
Purpura simplekste de lezyonlar agrisizdir, eritem
ve odem yoktur”’ DNA otosensitivitesinde ise
ekimozun yanisira biilloz ve piistiiler lezyonlar da
izlenir."*

Tedavide, kortikosteroidler, antibiyotikler,
antikoagiilan ilaglar, albiimin, antihistaminikler,
vitamin C, meperidin, pentoksifilin, klorakin,
siproheptadin, immiinosiipresifler ve plazmaferez
gibi pek ¢ok farkli yontem denenmistir.”> Ancak,
en etkili yontem psikoterapidir.'”® Ayrica, eslik
eden psikolojik soruna yonelik tedavi uygulanmasi
psikoterapinin etkinligini daha da arttirir.*'* Litera-
tirde bildirilen c¢ocuk olgularin ¢ogunda bizim
hastamizdaki gibi psikoterapiye iyi yanit alinmstir.
Ayrica, hastaligin 6zellikle erken doneminde bas-
lanan psikoterapinin daha da etkili oldugu bildiril-
mistir.*’ Bir olguda ise sistemik deflazokort teda-
visi ile bir hafta i¢inde tam iyilesme saglanmistir."
Ote yandan, bizim hastamizda  sistemik
kortikosteroid tedavisine yanit alinamamustir.
Sendromun seyri, emosyonel stres ile tetiklenen
rekiirrenslerle karakterizedir. Hastalik siiresi ise
degiskenlik gosterir. Literatlirde, hastaligin 1 ay
stirdligli hastalar bildirilmis olmakla birlikte 37 yil
devam ettigi olgular da bulunmaktadir.”

Tekrarlayict ve agrili purpuranin ayirici tani-
sinda, otoeritrosit sensitizasyon sendromu da akla
gelmeli ve bu sendromun sik olmamakla birlikte
¢ocuklarda da goriilebildigi unutulmamalidir. Na-
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dir goriilen bu hastaligin bilinmesi, hastaliga erken
donemde tani1 konmasi ile birlikte, eslik eden psi-
kiyatrik hastaligin da erken tani almasina ve tedavi
edilmesine olanak saglar.
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