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OZET

Akut infantil  hemorajik 6dem  (AIHO),  yeteri kadar
tammlanmamig  bir  hastalik olmasi  nedeniyle  klinigimizde
izlenen 10 aylk kiz hasta sunulmustur. Lékositoklastik

vaskiilitterden (LCV) olan ve Kkiinikte daha sk gordigi-
miiz  Henoch-Schénlein purpurasi (HSP) ile  kargilagtinla-
rak klinik, histopatolojik ve imminohistolojik farklar tar-
tgiimigtir.

Hastaligin  Ibkositoklastik  vaskdilitler iginde  sadece  de-
riyi tutan farkli  bir kiinikopatolojik antite olarak kabul edil-
mesinin prognoz ve gereksiz tedavinin  énlenmesi  agisin-

dan yararll olacadgi  vurgulanmigtir.

Anahtar Kelimeler: Akut infantil hemorajik 6dem,
Kitan6z l6kositoklastik vaskiilit
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Akut infantil hemorajik 6dem (AiHO), siit gocu-
klugu déneminde ortaya gikan, ates, genis purpurik de-
ri doklintisiu ve 6dem triadi seklinde klinik bulgu veren
deriye lokalize olmus bir |6kositoklastik vaskuihttir (1).
Cilt lezyonlarinin dagilimi ve goérinimu tipik olup yuz,
aurikula ve ekstremitelerde 1-5 cm ¢apinda yuvarlak
hemorajik purpura seklindedir. Bu goérinimi nedeni ile
"medallion-like purpura" olarak da isimlendirilmistir (2).
Vaskiilit sadece deriye lokalize oldugundan hastalarin
genel durumu iyidir ve sekel kalmadan tamamen di-
zelmeleri beklenir. ilk kez 1913 yilinda Snow (3) tara-
findan tanimlandig: halde ginimiize kadar yaklasik 60-
80 vaka rapor edilmistir (4). Hastaligin insidansinin lite-
ratirdeki kadar disik olmadigini, ancak yeterince ta-
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SUMMARY

Acute hemorrhagic edema of infancy (AHEI), is not a
clinically ~ well-recognized disease. We present the case
of a 10 month odd girl with AHEI, and compare the clini-
cal, histopathological and immunohistological features  of
this acute  purely  cutaneous leukocytoclastic vasculitis
(LCV) with those of the more frequent Henoch - Schonlein
purpura (HSP).

AHE| is an acute cutaneous LCV, Ilocalized on the
skin, and it should be regarded as a separate clinico-pa-
thological entity for correct prediction of prognosis and
prevention

of unnecessary treatment.

Key Words: Acute hemorrhagic edema of infancy,
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ninmadigint veya bazi yazarlarca Henoch-Schdnlein
purpurasi (HSP) olarak tani aldigini disinmekteyiz. Ko-
nuya tekrar dikkati gekmek igin daha &6nce klinik, sero
lojik ve imminohistolojik olarak inceleyip yayinladigimiz
12 hastayl da gbéz Online alarak en son izledigimiz bir
olguyu sunmaktayiz (5).

OLGU

On aylik kiz gocugu, bas el ve ayaklarinda sislik,
yanak ve bacaklarinda yaygin dokintid yakinmasi ile
Temmuz 1992 tarihinde poliklinigimize getirildi.

Hastanin 15 gin 6nce hafif ates, nezle, 6ksirigu-
nin basgladigi, bu nedenle baz ilaglar (sefaleksin, difen-
hidramin hidroklorit ve multivitamin) verildigi, ilaglari alir-
ken besinci glinde deri doklntilerinin baslamasi ile i-
laglarin kesildigi: doékintilerin énce sag kulak, omuz ve
kollarda ufak kabarikliklarla baslayip bir saat iginde
morardigi, ylize ve bacaklara yayildigi 6grenildi. Dékin-
tilerin bagslamasindan iki giin sonra yiz, el ve ayakla-
rin sigmesi: atesinin 39°C'a kadar yikselmesi ile hasta

servisimize yatirildi.
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Sekil 1. Hastanin ylz, kulaklar ve ekstremitelerinde gorilen
ddem ve tipik purpurik dokintiler.

Sekil 2.  Yiz, géz kapaklar ve kulak kepcelerindeki 6dem ve
hemorajik purpuranin yakindan goérinimu.
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Oz gegmisinden, ailede atopi 6ykisinin olmadigi,
hastanin cgilek ve yumurta ile Urtikerinin belirdigi kayde-
dildi.

Fizik incelemesinde, atesi 39°C d&lgllen hastanin
genel durumu iyi, aktifti. Yanaklarda, ¢enede, her iki
kulak kepcgesinde, kol ve bacaklarda c¢aplari 1-3 cm
arasinda degisen, yuvarlak, deriden kabarik, kirmizi-mor
renkte, basmakla solmayan doékintiler ile birlikte goz
kapaklari, el ve ayak fleksdr ylizlerinde 6dem mevcuttu
(Sekil 1.2).

Rutin ve vaskilite yoénelik laboratuar incele-
melerinde; hemoglobin:9 5 g/dl, 16kosit:23.000/mm~,
%60 notrofél, %32 lenfosit, %8 c¢omak, eosinofil:
100/mm’: trombosit:676.000/mm”°. eritrosit sedimen-
tasyon hizi: 116 mm/saat, ASO:166 Todd lnitesi bulun-
du. Hepatitis B serolojisi, romatoid faktdér, soguk agliti-
ninler, ANA, anti-DNA, imminoglobulinler ve komple-
man arastirmalari negatif veya normaldi. Kan biyokim-
yasi normal sinirlardaydi.

Uyluk Uzerindeki yeni bir lezyondan alinan deri
"punch" biyopsisinin histopatolojik incelemesinde; st
ve orta dermiste kapiller ve venillerin duvari iginde ve
cevresinde karyoreksis gdsteren polimorf nlveli lékosit-
ler ve eritrositlerden olusan infiltrasyon ve fibrinoid
nekroz gorilerek "lI6kositoklastik vaskilit" tanisi konul-
du. Floresan mikroskobisinde; immun-reaktanlarin (C3,
C1q, 1gG, IgA ve fibrinojen), dermal damarlar iginde ve
cevresinde depolandigi goézlendi.

Hasta izlem igin servise yatirilarak hidroksizin
baslandi, ilk 24 saat icinde 38.5-39°C atesi olup daha
sonra normale doéndu, ilk doékuntiler yavas yavas so-
larken besinci ve altinci glinde ekstremitelerde yeni
purpurik doékintiler c¢ikti. Tekrarlanan idrar tetkikinde
bol I6kosit olmasi ve idrar kiltirinde 100.000 koloni
E.coli Gremesi nedeni ile idrar yolu enfeksiyonu tanisi
konularak ampisilin ve klavulonat baslandi. Daha sonra
dokintilerde yenilenme olmadi ve mevcut lezyonlar gi-
derek soldu. Yattiktan 9 gin sonra taburcu edilip 20
gin sonra kontrole gelen hastanin tamamen duizeldigi

goraldu.

TARTISMA

Akut infantil hemorajik 6dem, esas olarak kiglk
damar duvarinda olusan allerjik vaskilitlerden l|6kosito-
klastik vaskilitin (LCV) deriye lokalize olan klinik bir
formudur. ilk kez 1913 yilinda Snow (3) tarafindan ra-
por edilmig, 1939'da Seidlmayer (6) tarafindan detayl
olarak tanimlanmis ve literatire "Seidlmayer sendro-
mu", "medallion-like purpura", "infantil postenfeksiy6z
iris benzeri purpura ve 6dem" gibi degisik isimlerle
gecmistir (2,7). Bugline kadar yaklasik 60-80 olgu go-
rildigu bildirilmekle beraber, hastaliga daha sik rastla-
nildigr ancak bazi otérler tarafindan aralarindaki benzer-
likler nedeni ile HSP olarak takip edildigi anlasilmakta-
dir (4,8,9).
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Tablo 1. AiIHO ve HSP'nin karakteristik 6zelliklerinin karsilastiriimasi
AiIHO HSP
Benzer Ozellikler
Cins Erkeklerde biraz daha sik
Mevsim Soguk mevsimler
Olasi etyoloji Enfeksiyon, ilaglar, agilanma
Farkli Ozellikler
Yas 4-24 ay Pik 3-7 yas
Purpura Ekimotik, Madalyon benzeri; Polimorf, Papul, Palpabl, Purpura, urtiker;
Yiz, ekstremitelerde Alt ekstremite dis yiizlerinde en gok
Odem Her vakada belirgin Olmayabilir
Organ tutulumu Cok nadir Siklikla var
Histopatoloji
-LCV Cok spesifik Az spesifik
-Fibrinoid nekroz Siklikla Nadiren
Direkt imminofloresanda
-IgA Siklikla yok Var
-C1q Var Yok
Dokintl siresi 5-11 gin 30 gin
Relaps Yok Sikhkla

Hastalik genellikle kisin 4 ay ile 2 yas arasi in-
fantlarda goérulir. Tetigi ceken faktér olarak 3/4 vakada
gecirilmis bir enfeksiyon (genellikle USYE veya idrar
yolu enfeksiyonu), ila¢ alimi veya immuinizasyon &yki-
si bulunmaktadir. Do&kuntilerin aniden baslayip yayil-
masi ve dramatik gériinimine ragmen hastanin genel
durumunun iyi olmasi tani konulmasinda énemli bir kli-
nik kriterdir. Yiuz, el ve ayaklarda inflamatuar 6demle
birlikte; kulak, yanak ve ekstremitelerde gérilen 1-5
cm c¢apinda ekimotik palpabl purpuranin olmasi hasta-
ligin temel iki 6zelligidir. Once deride drtikeryal plaklar,
hiperemi veya kiugik makllopapiler doékuntiler
seklinde goérdigumuz lezyonlar birkag gun icinde ge-
nisleyip yayilir ve yuvarlak, keskin kenarli, homojen
veya ortasi daha koyu renkte hemorajik purpurayr doé-
nisir. Odemli yerlerde purpura, ekimotik gériinim ala-
bilir. Deri lezyonlari kasintisizdir. Gévdede ve mukoza-
larda dokuntid yoktur. Diyare, melena (10) ve intestinal
invajinasyon (11) gérilen birkag vaka rapor edilmisse
de vaskulit esas olarak deriye lokalize olup i¢ organ
tutulumu yoktur. Spontan ve tam iyilesme 1-3 hafta
icinde olur. Bu siire icinde doékuntilerde birka¢ kere
yenilenme olabilir.

Laboratuar bulgusu olarak hematolojik bozukluk
saptanmaz. Hafif I6kositoz, lenfosit hakimiyeti, trombo-
sitoz ve bazi vakalarda eosinofili vardir. Serum imin-
kompleks seviyesi ylkselebilir. Diger laboratuar bulgula-
rn spesifik degildir.

Histopatolojik olarak dermis damarlarinda fibrinoid
nekroz, kanama, notrofil ve mononikleer hiicre infilt-
rasyonu ve l|O6kositoklazisle karekterize I8kositoklastik
vaskilit gosterilmistir.

immiinohistolojik calisma ilk kez Saraglar ve ark
(12) tarafindan yapilmistir. Dermal vaskiler immin
reaktanlarin gosterilmis olmasi, olayin immun iliskili
vaskilit oldugunun kuvvetli bir kanitidir (13). Igfvl, C3
ve/veya fibrinin kiglik damar duvarlarindaki grantler
depolanmasi LCV'nin tipik 6zelligidir (14,15).

Ayirici tanida, dékuntller baslangigcta meningokok-
semi, septisemi, purpura fulminansi animsatmakla be-
raber en cok HSP ile karisabildigi hatirlanmalidir.
HSP'den ayrilan en 06nemli O6zellikleri; iki yastan &nce
gorilmesi, dokintinin sadece deriye lokalize olmasi,
bil ve vezikil seklinde polimorfizm géstermemesi ve
daha kisa siirede tam olarak iyilesmesidir. AiHO'yi
HSP'den ayiran klinik 6ézellikler yaninda bazi immino-
patolojik farklar da vardir. HSP'de vaskiler IgA depo-
lanmasi gdsterilmesine karsin 12 vakalik AIHO seri-
mizde 1/3 vakada vaskiler IgA depolanmasi vardir (5).
Damar duvarinda C1q floresan boyamasi literatlirde ilk
kez klinigimizde izlenen ii¢ AIHO vakasina yapilarak
C1q depolanmasi godsterilmis ve komplemanin klasik
yoldan aktive oldugu desteklenmistir. HSP'de ise esas
olarak IgA ve C3 depolanmasi olup C1q g0sterileme-
mis olmasi komplemanin alterne yoldan aktivasyonunu
disindirmektedir. Tablo 1'de bu iki vaskilitin benzer
ve farkli 6zellikleri gdsterilmistir.

Hastalik selim gidisli bir vaskilit olup prognozu
iyidir ve genellikle 5-11 gunde hig¢bir komplikasyon ol-
madan dizelir. Bazen 35 gine kadar uzayabildigi rapor
edilmistir. Tedavisinde steroid 6nerenler olmakla bera-
ber sadece antihistaminiklerin yeterli oldugu gérul-
mistir. Antijenik stimulusu kesebilmek igin hastanin

TKlin Dermatoloji 1995, 5



TOMAG ve Ark.
AKUT INFANTIL HEMOHAJIK ODEM: OLGU SUNUMU

kanitlanmig enfeksiyonuna ydnelik olarak uygun antibi-
yotik verilmelidir.
butlin

Vakalarin bir olarak degerlendirdigimizde

"akut infantil selim kitanéz LCV" olarak tarif edilmesi-
nin uygun oldugunu disiinmekteyiz. Sonug olarak; Ai-
HO'nin HSP'den farkl
kabul

reksiz tedavinin 6nlenmesi

bir klinikopatolojik antite olarak

edilmesinin, prognozun tahmin edilmesi ve ge-

agisindan yararli olduguna

inanmaktayiz.
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