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Bir Purpura Fulminans Olgusu: Erken Tani ve
Tedavinin Ekstremitelerin Kurtariilmasindaki Onemi

A CASE OF PURPURA FULMINANS: IMPORTANCE OF EARLY DIAGNOSIS AND
TREATMENT IN THE SALVAGE OF EXTREMITIES
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Ozet

Purpura fulminans akut olarak gelisen, genellikle fatal seyirli,
dissemine intravaskiiler koagiilopati, non-spesifik deri infarkti ve
nekrozu ile karakterize siklikla bakteriyel veya viral bir enfeksiyonun
seyri sirasinda  veya enfeksiyondan sonraki 2-4 hafta iginde ortaya
¢tkan bir hastaliktir. Hastalik siklikla meningokoksemi ve sugigegi
gibi enfeksiyonlara bagli olarak gelisir ve ¢ogu zamanda
ekstremitelerde amputasyonla sonuglanir.

Iki giinliik bulanti, ishal ve ates sikayetini takiben ayak parmak-
larinda dolasim bozuklugu gelisen 3 yasinda kiz hasta purpura
fulminans tanistyla hospitalize edildi. Klinik tablo sepsis kabul edile-
rek gerekli miidahele ile genel durum bozuklugu diizeltildi. Sonrasm-
da ayak parmaklarinin uygun sekilde debridmani ve pansumanlarla
takibi neticesinde iyilesme saglandi. Boylece fatal seyir izleyebilecek
bir hastaligin zamaninda ve uygun miidahele ile oOniine gegilmis,
takiben ayak parmaklari amputasyondan korunabilmistir.

Bu tiir olgularda zamaninda tan1 ve tedavinin hastaligin seyri si-
rasinda olusabilecek komplikasyonlar1 onleyebilecegi, lezyonlara
yonelik konservatif tedavi ile de ekstremitelerin amputasyondan
korunabilecegini diisiinmekteyiz.

Anahtar Kelimeler: Purpura fulminans, meningokoksemi,
dissemine intravaskiiler koagiilopati
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Abstract

Purpura fulminans is an acute illness and generally has a fatal
course. It may occur during either a viral or bacterial infection, or after
a period of 2-4 weeks post-infection. The clinical presentation varies
with the severity of illness. Most patients have disseminated
intravascular coagulation, nonspecific skin infarctions and necrosis.
Purpura  fulminans is most frequently associated with
meningococcemia and varicella infection and generally results in the
amputation of the affected extremity.

A 3 year-old girl with circulatory insufficiency in her toes after
a 2-day period of nausea, vomiting, diarrhea and high fever was
hospitalized with the diagnosis of purpura fulminans. Sepsis was
assumed and medication was prescribed accordingly. Upon
stabilization of her general status, necrotic tissue in her toes was
debrided. After a follow-up period featuring wound care only, the
patient’s lesions healed without complication. In this way, an illness
with a normally fatal course was managed with proper and timely
medication without amputation of distal extremities.

We submit, therefore, that with early diagnosis and adequate
conservative treatment, possible complications can be prevented and
there should be no need for amputation.

Key Words: Purpura, Schoenlein-Henoch,
disseminated intravascular coagulation

urpura fulminans akut olarak gelisen, genel-
likle fatal seyirli, dissemine intravaskiiler
koagiilopati, non-spesifik deri infarkti ve
nekrozu ile karekterize, siklikla bir bakteriyel en-
feksiyonun seyri sirasinda veya enfeksiyondan
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sonraki 2-4 hafta i¢inde ortaya ¢ikan bir hastalik-
tir."? Lezyonlar lokalize, keskin kenarl, irregiiler
smmirlidir ve genellikle simetriktirler. Daha ¢ok
ekstremitelerde ve basinca maruz kalan bolgelerde
olusurlar. Hastalik siklikla meningokoksemi ve
sucicegi gibi enfeksiyonlara bagli olarak gelisir ve
cogu zamanda ekstremitelerde amputasyonla so-
nuglanir.** Mortalite oran1 ¢ok yiiksektir.

Olgu Sunumu
Iki giinliik bulant1, ishal ve ates sikayetini ta-
kiben ayak parmaklarinda dolasim bozuklugu (mo-
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rarma, sogukluk) gelisen 3 yasindaki kiz ¢ocugu-
nun yapilan hematolojik tetkiklerinde:

Hb: 8.3, BK: 15300, Htc: 28, Trom.: 662000
AKS: 78, Na: 123,K:4.9,P: 4.7, Ca: 8.4

PT: 15.6, PTT: 34.3, Prot. C aktivitesi: 64 (70-
130), Prot. S aktivitesi: 75.6 (70-130) degerleri
bulundu ve purpura fulminans tanisiyla kabul edi-
lerek hospitalize edildi.

Bu bulgular ve klinik tablo neticesinde sepsis
kabul edilen hastanin ilk olarak metabolik, elektro-
lit dengesizligi diizeltildi. Antibiyoterapiye basla-
nip seftriakson (Rocephin) 50 mg/kg/giin i.v 15
giin silireyle takiben sefaleksin monohidrat
(Maksipor) p.o giinde 4 kez 250 mg dozunda 20
giin verildi. Aynt zamanda 18 U/kg dozundan
heparinizasyon  baglanarak ~ Aktive  Parsiyel
Tromboplastin Zamani (aPTT)” kontrolii ile doz 22
U/kg’a kadar g¢ikartilarak 14 giinliik tedavi uygu-
landi. Es zamanli olarak hastaya 15 giin siireyle
10-15 mg/kg dozundan taze donmus plazma (TDP)
replasmani yapildi. Bes giin siireyle bensiklan hid-
rojen fumarat (Anjiodel)-dekstran sodyum Kkloriir
(Rheomakrodex) tedavisi eklendi. Uygulanan te-
daviye hasta iyi yonde cevap verdi, genel durum
bozuklugu diizeldi. Tedaviye olan cevaba paralel
olarak, parmaklardaki dolagim bozuklugu daha
proksimal seviyelere ¢ikmadi. Parmak distallerinde
sadece deri ve kismen deri alti dokularda sinirh
kald1 (Sekil 1). Her iki ayak parmaklar1 ve sol el 2.
parmaktaki lezyonlar1 giinliik pansumanlarla takip
edilerek demarkasyon hattinin gelismesi beklendi
(20. giin). Demarkasyon hattinin gelismesini taki-
ben genel anestezi ile sadece nekrotik yumugak
doku bolgelerinin debridmani1 yapilarak, kemik
eksizyonu yapilmadan sekonder iyilesmeye bira-
kildi. Giinliik lokal pansumanlar ile takip edilen
hastanin lezyonlarinin 10 giinliik siirede tamamen
iyilestigi gozlendi (Sekil 2).

Tartisma
Purpura fulminans koagiilasyon mekanizmasi-
nin intravaskiiler akut olarak aktive olmasina
sekonder gelisen ve kanama egilimiyle karakterize
kutandéz sendromlardan biridir. Tiikketim koagiilo-
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Sekil 1. Sag ve sol ayaktaki nekrotik lezyonlarin 20. giin
goriinimii.

Sekil 2. Sag ve sol ayaktaki lezyonlarin tedavi sonrast 6. ay
goriinimii.

patisinin tam olarak nasil bagladig1 bilinmemekte-
dir. Nedenleri arasinda kalitsal protein C ve S ek-
sikligi, kazanilmis protein C ve S eksikligine yol
acan meningokoksemi, pnomokoklar ve varisella
gibi enfeksiyon etkenleri, otoimmiin protein C ve S
eksikligi, kolestazis ve warfarine baglh deri
lezyonlar1 sayilabilir.””

Purpura fulminans siklikla ¢ocuklarda goriil-
mesine ragmen her yas grubunda karsimiza ¢ikabi-
lir. Periferik ekimotik lezyonlar 6zellikle parmak-
larda yer alanlar, nekroza gider. Dudaklar, kulak-
lar, burun ve govdede de lezyonlar goriilmesi nadir
degildir. Bu lezyonlarin kanamaya bagli olustugu
diisiiniilmesine ragmen deri biyopsileri pato-
fizyolojik lezyonlarin dermal damar trombozlari
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oldugunu ortaya koymustur.' Hastalik ok hizl1 bir
seyir gosterir ve 48 ile 72 saat arasinda periferik
vazokonstriiksiyon ve soka kadar gidebilir.

Bu nedenle olabildigince hizli ve yogun bir te-
davi plan1 uygulamak esastir. Deri lezyonlarinin
agirligi ile protein C diizeyleri arasinda ¢ok yakin
iligki vardir. Bu nedenle vakit gecirmeden hastala-
ra protein C konsantresi veya TDP baglanmalidir.
Intravendz heparinizasyon ve gerekirse antitrombin
3 kullanilabilmektedir.*'® Hastalarm  &nemli
bolimii sok tablosunda oldugundan uygun sivi
replasmani, inotropik ajanlarin baslanmasi; hem
voliim ekspansiyonunun saglanmasi hem de ya-
samsal organlarin dolagiminin saglanmasi agisin-
dan ¢ok Onemlidir. Etkene yonelik antibiyoterapi
mutlaka tedaviye eklenmelidir."'’

Sonug olarak enfeksiydz purpura fulminansda
en Onemli morbidite sebebi genis ¢aph
mikrovaskiiler tromboza seckonder gelisen doku
nekrozu ve end organ yetmezlikleridir. Fakat za-
maninda ve dogru yapilan medikal tedavi ile bu
patolojiler tamamen veya kismen engellenebilmek-
tedir. Gelisen deri lezyonlarmin giinliik lokal ba-
kimi enfeksiyon ve diger komplikasyonlarin ek-
lenmemesi ac¢isindan 6nemlidir. Hastanin cerrahi
tedavisi akut tablonun baskilanmasini takiben ya-
pilmalidir. Nekrotik  dokularin oncelikle
debridmani ve defektin flep ya da greftlerle kapa-
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tilmasi ile ekstremiteler amputasyondan kurtarila-
bilmektedir.
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