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Ailevi Akdeniz Atesinde

Streptokok Enfeksiyonuna
Ikincil Vaskiilitli Septal Pannikiilit

Septal Panniculitis with Vasculitis Secondary to
Streptococcal Infection in
Familial Mediterranean Fever

OZET Pannikiilitler, subkiitan yag dokusunu tutan bir grup heterojen inflamatuar hastaliklardir. Hi-
stopatolojik olarak septal ve lobiiler olarak simiflandirilirlar, vaskiilitli veya vaskiilitsiz olabilirler.
Eritema nodozum pannikiilitlerin en sik goriilen formudur ve histopatolojik olarak vaskiilitsiz sep-
tal pannikiilitle uyumludur. Eritema nodozum olgularinin yaklagik yarisinda etiyoloji saptanama-
maktadur; etiyolojisi belirlenenlerin ise cogunlugunu enfeksiyonlar (6zellikle streptokokkal farenjit
ve primer tiiberkiiloz), sarkoidoz, inflamatuar bagirsak hastaliklar1 ve Behget hastalig1 olusturmak-
tadir. Bu ¢alismada, tekrarlayan eritema nodozum klinigi ile bagvuran ve ailevi akdeniz atesi (AAA)
tanisi konulan bir olgu 151§1nda, benzer durumlarda AAA ve vaskiilitlerin de diisiiniilmesi gerektigi
vurgulanmisgtir.

Anahtar Kelimeler: Eritema nodozum; pannikiilit; ailevi akdeniz atesi

ABSTRACT Panniculitides are a group of heterogeneous inflammatory diseases that involve the sub-
cutaneous fat. They are usually classified according to histopathological findings as septal and lobu-
lar, with or without vasculitis. Erythema nodosum is the most common form of panniculitides and
is predominantly septal, without vasculitis. Etiology is unknown about half of the cases; infections (es-
pecially streptococcal pharyngitis and tuberculosis) are the most common cause of erythema nodosum;
sarcoidosis, Behget disease and inflammatory bowel disease are the other associated conditions. This
paper hihglights familial mediterranean fever (FMF) and vasculitides as the differantial diagnosis in
addition to the other common causes of recurrent erythema nodosum, like the patient reported.

Key Words: Erythema nodosum, panniculitis, familial mediterranean fever
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annikiilitler, subkiitan yag dokusunu tutan heterojen inflamatuar has-

talik grubudur. Pannikilitlerin pek ¢ok siniflamas: olmakla birlikte,

en ¢ok kullanilani lobiiler ve septal olarak ayrilan histopatolojik si-
niflamadir.! Eritema nodozum en sik goriilen pannikiilit formlarindan biri-
dir, klinik olarak her iki alt ekstremite 6n yiizde, agrili eritemli lezyonlarla
karakterizedir; bu lezyonlarin histopatolojik 6zelligini ise vaskiilitsiz septal
pannikiilit olugturur.? Ailesel akdeniz atesi (AAA) olan olgularda ¢ok nadir
de olsa eritema nodozum ve yine ¢ok nadir de olsa pannikiilit goriilebilir,
AAA’da goriilen pannikiilit, vaskiilitli ve septal pannikiilit formundadir.®*

Bu ¢alismada, eritema nodozum ataklar: ile bagvuran; histopatolojik
olarak vaskiilitin eslik ettigi septal pannikiilit saptanan AAA’l1 bir olgu su-
nulmugtur.
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OLGU SUNUMU

On dort yasindaki erkek hasta, {ist solunum yolu
enfeksiyonu (USYE)'nu takiben gelisen ates (38,3
°C), bacaklarda 6dem, hassasiyet ve yaygin, deriden
kabarik, agrili, kirmizi-mor renkli dokiintiiler ne-
deni ile hastanemize bagvurdu (Resim 1, 2). Hasta-
nin bes yildir tekrarlayan ve kendiliginden diizelen
ates, dokiintii, agizda yara, artrit ve karin agrisi
ataklarinin oldugu ve birkag kez eritema nodozum
klinigi nedeni ile doktora gotiirildigi ve her sefe-
rinde antistreptolisin O (ASO) titresinin yiiksek ol-
dugu 6grenildi. Fizik muayenesinde genel durumu
iyi olan hastanin atesi: 38.8°C, orofarenks hipere-
mik; tonsiller hipertrofik; deri muayenesinde her
iki tibia 6n ytizde kirmizi-mor renkli, hassas, bas-
makla ¢ok agrili deriden kabarik lezyonlar mev-
cuttu. Hastanin sistem muayenelerinde &zellik
yoktu ve g6z muayenesi normaldi. Hastanin tek-

A

RESIM 1, 2: Olgumuzun aktif eritema nodozum dékuntlerinin grinimu.
(Renkli hali icin Bkz. http:/pediatri.turkiyeklinikleri.com/)
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rarlayan nedensiz ates, dokiintii ve agizda yara
sik’ayeti oldugu icin Behget hastalig: ayiric: tanisi
acisindan yapilan paterji testi negatif olarak sonug-
landa.

Laboratuvar incelemelerinde eritrosit sedi-
mentasyon hizi (ESH): 126 mm/saat, C-reaktif pro-
tein (CRP): 190 mg/L (0-8), ASO: 790 IU/mL
bulundu. Gece terlemeleri, 6ksiiriik sikdyeti olma-
yan ve aile Oykiisiinde tiiberkiiloz bulunmayan
hastanin iki BCG skar1 mevcut, PPD testi 15x12
mm; akciger grafisi ise normaldi, boylece tiiberkii-
loz tanisindan uzaklagilmis oldu. Idrar ve disk: in-
celemesi, hematolojik ve biyokimyasal testler,
kompleman C3 ve C4 diizeyleri normaldi. Viral ve
bakteriyel enfeksiyon serolojileri (Ebstein Barr
viriis, sitomegaloviriis, hepatit A, B, C serolojileri,
ayrica Salmonella, Brucella) negatifti. Sistemik
lupus eritematozus, Behget hastalig1 ve inflamatuar
bagirsak hastaliklar: acisindan bakilan antiniikleer
antikor (ANA), anti-ds DNA, p ve c-ANCA nega-
tif saptandi. Sikayetlerinin beg yildir var olmasi ve
dokintiilerinin yam sira yilda yaklasik 10 kez olan
ve genellikle iki ii¢ giin kadar devam eden artrit,
karin agris1 ve ates ataklarinin da olmasi dolayisiyla
AAA i¢in gen analizi gonderildi ve E148Q hetero-
zigot olarak saptandi; hastaya belirgin atak tanim-
lad1g: i¢in kolsisin baslandi. Ciltteki nodiillerden
alinan biyopside lokositoklastik vaskiilitin eglik et-
tigi septal pannikiilit saptandi. Naproksen tedavisi
ile diizelmeyen hastaya oral prednizolon (60
mg/m?/giin) basland1 ve kliniginde iki giin iginde
dramatik diizelme oldu. Hasta diisiik doz oral ste-
roid (10 mg/giin), kolsisin ve benzatin penisilin G
profilaksisi ile taburcu edildi. Beg yildir izlemde
olan hastanin tedavi sonrasinda atak say1 ve sikli-
ginda belirgin azalma oldugu saptandi.

TARTISMA

Pannikiilitler subkiitan yag dokusunu tutan hete-
rojen inflamatuar bir grup hastaliktir. Idiyopatik
olarak gelisebilecekleri gibi sistemik ya da kutanoz
hastaliklarla birlikte ortaya ¢ikabilirler.?® Pannikii-
litlerde spesifik tani histopatolojik inceleme gerek-
tirmektedir, ¢linkd farkli pannikiilit formlar1 ayni
veya benzer klinik tabloya yol acar. Cogunlukla her
iki alt ekstremiteyi etkileyen agrili, eritemli sub-
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kiitan nodiiller olarak goriiliir.> Deri alt1 yag do-
kusunda patolojinin meydana geldigi bolgeye gore
isimlendirilirler: lobuluslar: tutanlar lobiiler pan-
nikiilit; lobular arasinda fibr6z septalarda infla-
matuar degisikliklere neden olanlar ise septal
pannikiilit olarak isimlendirilirler.?

Eritema nodozum en sik goriilen septal panni-
ani olarak ortaya ¢ikan, basmakla ¢ok agril eritemli
nodiiler lezyonlar mevcuttur. Nodiiller 10 giinden
fazla devam eder ve ti¢-alt1 haftada kendiliginden
iilserlesmeden iyilegirler. Vakalarin yaklagik dortte
birinde bogaz agris1 ve ates goriilebilir. Cocukluk
caginda her iki cinsi de esit etkilemektedir; kizlarda
ergenlik doneminde artis gostermektedir; erkek ¢o-
cuklarda da 10-14 yaslarinda daha fazla goriilmek-
tedir.?

Eritema nodozum vakalarinin yaklasik yari-
sinda etiyoloji bilinmemektedir; etiyolojisi bilinen
vakalarin yaklasik yarisimi ise enfeksiyonlar olus-
turmaktadir (Ozellikle streptokokkal farenjit ve tii-
berkiiloz).* Ayrica sarkoidoz, inflamatuar bagirsak
hastaliklari, Behget hastaligi ve malign hastaliklar
da etiyolojide yer almaktadir. Ulkemizde ¢ocuk-
larda en stk A grubu beta-hemolitik streptokok
(AGBHS) enfeksiyonlari, eriskinlerde ise AGBHS
enfeksiyonlar ile birlikte tiiberkiiloz eritema no-
dozuma en sik yol agan etkendir.> Olgumuzda her
iki tibia 6n yiizde genellikle USYE'yi takiben geli-
sen artrit, bacaklarda 6dem, deriden kabarik, has-
sas, basmakla agrili kirmizi-mor renkli lezyonlarin
olmas: klinik olarak eritema nodozumu distin-
diirdd. Fizik muayenesinde tonsillofarenjitinin ol-
mas1, hastalik ataklar1 sirasinda ASO titresinin
belirgin yiikselmesi nedeni ile AGBHS enfeksiyo-
nuna ikincil ortaya ¢iktig1 diistiniildd.

Ulkemizde 6zellikle eriskinlerde eritema no-
dozumun yaygin sebebi olan tiiberkiiloz yéniinden
arastirildiginda hastanin 6ykiisiinde oksiiriik, gece
terlemesi gibi sikdyetlerinin olmamasi, aile oykii-
stiniin negatif olmasi, akciger grafisinin normal ol-
masi1 dolayistyla bu tanidan uzaklagildi. Olgumuzun
tekrarlayan oral aft 6ykiisiine ragmen paterji testi-
nin ve HLA B5 degerinin negatif olmasi, gz mua-
yenesinin normal olmasi ve genital {ilser olmamasi
nedeni ile Behget hastalig1 olmadig1 diisiintildi.
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Hastanin viral ve bakteriyel enfeksiyon serolojileri,
kollajen doku hastaliklar: yoniinden bakilan ANA,
anti-ds DNA, p ve c-ANCA tetkikleri negatif bu-
lundu. Sikayetlerinin bes yildir var olmasi ve do-
kiintiilerinin yam sira iki-ii¢ giin kadar devam eden
artrit, karin agris1 ve ates ataklarinin da olmasi do-
layistyla AAA igin gen analizi gonderildi ve E148Q
heterozigot olarak saptandi; hastaya belirgin atak
tanimladig: i¢in kolsisin bagland: (Saptanamamig
mutasyonlarin olabilecegi de diisiiniildii). Periyo-
dik ates sendromlarinin ayirici tanisi agisindan de-
gerlendirildiginde hastanin sikayetlerinin geg yasta
baslamis olmasi ve servikal lenfadenopati bulun-
mamasi nedeni ile PFAPA (periyodik ates, aftoz
stomatit, farenjit, lenfadenopati) diigiintilmedi. Yine
hastanin sikayetlerinin ge¢ baslamig olmas: ve siire-
sinin daha kisa olmasi ve ailede benzer 6ykii olma-
mas1 nedeni ile hiperimmiinglobulin D sendromu
tanisi diglanmistir. Nadir goriilen bir sendrom olan
TNF reseptor iligkili periyodik sendromda, nispeten
(TRAPS) hastada lezyonlarin gévdede bulunmamasi
ve gezici nitelikte olmamasi, atesin uzun siireli
devam etmemesi, eslik eden goz bulgularinin ol-
mamasi nedeni ile diisiiniilmedi.®

Tipik eritema nodozum klinigi ile gelen vaka-
larda genel olarak cilt biyopsisine gerek olmamakla
birlikte atipik olan ve uzamis vakalarda yapilmasi
onerilmektedir.! Olgumuzun sikayetleride tekrar-
layan nitelikte oldugu i¢in cilt biyopsisi yapilmig
ve l6kositoklastik vaskiilitin eglik ettigi septal pan-
nikdilit saptanmagtr.

Daha 6nce de belirtildigi gibi, eritema nodo-
zum septal pannikiilitin en sik formudur ve genel-
likle vaskilit eslik etmez. Subkiitan dokudaki
septalar tutulur; subkiitan yag dokusu genellikle
kalinlasir ve inflamasyon periseptal alana yayila-
bilir. Lezyonun yasina gore infiltrasyonun dogasi
da degismektedir; erken evre lezyonlarda 6dem
hemoraji ve notrofil infiltrasyonu 6n planda iken
gec donemde fibroz, periseptal graniilasyon do-
kusu, lenfositler ve multintikleer dev hiicreler go-
rilir.”®

[k kez 1975 yilinda Winkelman ve Férstem,
eritema nodozum patogenezinde vaskiiler bir ha-
sarlanmanin yer aldigini, ancak belirgin vaskiilitik
degisikliklerin hastaligin bir parcasi olmadigini bil-
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dirmislerdir.” Ancak White ve ark. 1999 yilinda ya-
yinlamis olduklar1 bagka bir ¢caligmada bazi vaka-
larda vaskiilitin eglik edebilecegini, bu durumun da
genellikle tekrarlayan eritema nodozum vakalari-
nin erken donem biyopsilerinde goriilebilecegini
belirtmislerdir.'® Olgumuzda da lezyonlar yakla-
sik 5 yildir devam etmekte idi ve biyopsisi son
basvurusunda erken dénemde alinmisti. Ulke-
mizde de Ergin ve ark. bildirmis olduklar bir va-
kada pannikiilite
I6kositoklastik vaskiilitin eslik ettigini saptamis ve

poststreptokokksik septal
bu birlikteligi streptokoksik tonsillofarenjit enfek-
siyonuna baglamiglardir.!’ Olgumuzda ise septal
pannikiilite 16kositoklastik vaskiilitin eslik etmesi
streptokok enfeksiyonu ile birlikte AAA’nin de bu-
lunmasi ile agiklanmaktadir; Clinkiit AAA’da ¢ok
nadir de olsa goriilen pannikiilite vaskiilit eslik et-
mektedir.

Bu sekilde tekrarlayan ataklar Weber Christian
hastaliginda da goriilebilir, ancak Weber Christian
hastaliginda pannikiilit lobuler formdadir ve organ
tutulumu nadir de olsa goriilebilmektedir.'? Ayrica,
bazen steroid tedavisinin kesilmesinden sonra da
goriilebilir. Olgumuzda ise septal pannikiilit olmasi,

Sare Giilfem AKYUZ ve ark.

organ tutulumunun olmamasi ve daha 6nce steroid
tedavisi almamig olmasi nedeni ile Weber Christian
hastalig1 6n planda diistiniilmemistir.

Tekrarlayan eritema nodozum bazi ilaglarin
(Ozellikle antibiyotikler, oral kontraseptifler , siil-
fonamidler ve antihipertansifler) kullanimindan
sonra goriilebilmektedir.* Hastamizin 6ykiisiinden,
lezyonlarin ila¢ kullanimu ile iligkili olmadig: 6gre-
nildi.

Cocukluk caginda eritema nodozumun ge-
nellikle {i¢-dort haftada kendiliginden iyilesebi-
lecegi bildirilmektedir. iIndometazin ve naprok-
senin antiinflamatuar 6zelliklerinden dolay: fay-
dal1 olabilecegi; sistemik steroidlerin ise nadiren
gerekli oldugu belirtilmektedir.>®* Ancak olgu-
muzda non steroid antiinflamatuar tedavi ile yete-
rince yanit alinamadigindan 60 mg/m?/giin oral
steroid baslanmig ve ikinci giinden sonra belirgin
klinik diizelme oldugu gozlenmistir.

Bu olgu caligmasi, tekrarlayan eritema nodo-
zumlu olgularda enfeksiyonlarin yam sira vaskiilitin
ve Ozellikle de iilkemizde AAA’nin akilda tutulmasi
gerektigini vurgulamak amaci ile sunulmustur.
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