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Ö Z E T 

Akut infantil hemorajik ödem (AİHÖ), yeteri kadar 

tanımlanmamış bir hastalık olması nedeniyle kliniğimizde 

izlenen 10 aylık kız hasta sunulmuştur. Lökositoklastik 

vaskülitlerden (LCV) olan ve klinikte daha sık gördüğü­

müz Henoch-Schönlein purpurası (HSP) ile karşılaştırıla­

rak klinik, histopatolojik ve immünohistolojik farkları tar­

tışılmıştır. 

Hastalığın lökositoklastik vaskülitler içinde sadece de­

riyi tutan farklı bir klinikopatolojik antite olarak kabul edil­

mesinin prognoz ve gereksiz tedavinin önlenmesi açısın­

dan yararlı olacağı vurgulanmıştır. 

Anahtar Kel imeler: Akut infantil hemorajik ödem, 
Kütanöz lökositoklastik vaskülit 

T Klin Dermatoloji 1996, 5:138-141 

S U M M A R Y 

Acute hemorrhagic edema of infancy (AHEI), is not a 

clinically well-recognized disease. We present the c a s e 

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). 

AHEI is an acute cutaneous LCV, localized 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, 

Cutaneous leukocytoclastic vasculitis 
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A k u t infant i l h e m o r a j i k ö d e m ( A İ H Ö ) , sü t ç o c u ­

k luğu d ö n e m i n d e o r taya ç ı k a n , a teş , geniş purpur ik de­

r i dökün tüsü ve ö d e m tr iadı şek l inde klinik bu lgu ve ren 

der iye lokal ize o l m u ş bir lökosi toklast ik vaskül ı t t i r (1). 

Cilt lezyon lar ın ın dağ ı l ım ı ve g ö r ü n ü m ü tipik o lup yüz , 

aur iku la ve eks t remi te le rde 1-5 cm ç a p ı n d a yuvar lak 

hemora j ik pu rpu ra şekl indedir . Bu g ö r ü n ü m ü neden i ile 

"medal l ion- l ike p u r p u r a " o larak da is imlendir i lmişt i r (2) . 

Vaskü l i t sadece der iye lokal ize o l d u ğ u n d a n hasta lar ın 

gene l d u r u m u iyidir ve seke l k a l m a d a n t a m a m e n d ü ­

zelmeler i bekleni r . İlk kez 1913 y ı l ı nda S n o w (3) ta ra ­

f ı ndan t a n ı m l a n d ı ğ ı ha lde g ü n ü m ü z e kadar yak laş ık 60-

80 v a k a rapor edi lmişt i r (4) . Hasta l ığ ın ins idans ın ın lite­

ratürdeki kadar d ü ş ü k o l m a d ı ğ ı n ı , ancak yeter ince ta -
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n ı n m a d ı ğ ı n ı v e y a b a z ı y a z a r l a r c a H e n o c h - S c h ö n l e i n 

purpuras ı (HSP) o larak tan ı a ld ığ ın ı d ü ş ü n m e k t e y i z . Ko­

n u y a tekrar d ikkat i ç e k m e k için d a h a ö n c e kl inik, se ro 

lojik ve immünoh is to lo j i k o larak inceley ip y a y ı n l a d ı ğ ı m ı z 

12 has tay ı da göz ö n ü n e a larak en son iz led iğ imiz bir 

o lguyu s u n m a k t a y ı z (5) . 

OLGU 
On ayl ık k ız ç o c u ğ u , baş e l ve a y a k l a r ı n d a şişl ik, 

yanak ve b a c a k l a r ı n d a y a y g ı n d ö k ü n t ü y a k ı n m a s ı ile 

T e m m u z 1992 ta r ih inde pol ik l in iğ imize get i r i ld i . 

Has tan ın 15 g ü n ö n c e hafif a teş , nez le , ö k s ü r ü ğ ü ­

nün baş lad ığ ı , bu neden le baz ı i laçlar (se fa leks in , d i fen-

h id ramin hidroklor i t ve mul t iv i tamin) ver i ld iğ i , i laçlar ı al ır­

ken beş inc i g ü n d e der i döküntü ler in in b a ş l a m a s ı ile i -

laç lar ın kesi ld iğ i : döküntü le r in ö n c e sağ ku lak, o m u z ve 

k o l l a r d a u fak k a b a r ı k l ı k l a r l a b a ş l a y ı p bir saa t i ç inde 

mora rd ığ ı , yüze ve bacak la ra yay ı ld ığ ı öğren i ld i . D ö k ü n ­

tü ler in b a ş l a m a s ı n d a n iki g ü n s o n r a yüz , e l ve ayak la ­

r ın ş i şmes i : a teş in in 3 9 ° C ' a kadar y ü k s e l m e s i ile h a s t a 

serv is imize yat ı r ı ld ı . 
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Şekil 1. Hastanın yüz, kulaklar ve ekstremıtelerinde görülen 
ödem ve tipik purpurik döküntüler. 

Şekil 2. Yüz, göz kapakları ve kulak kepçelerindeki ödem ve 
hemorajik purpuranın yakından görünümü. 

Öz g e ç m i ş i n d e n , a i lede a top i ö y k ü s ü n ü n o l m a d ı ğ ı , 

has tan ın çi lek ve y u m u r t a ile ür t iker in in belirdiği k a y d e ­

di ldi . 

Fizik i nce lemes inde , a teş i 3 9 ° C ö lçü len has tan ın 

gene l d u r u m u iyi , akt i f t i . Y a n a k l a r d a , ç e n e d e , her iki 

ku lak k e p ç e s i n d e , kol ve b a c a k l a r d a çap la r ı 1-3 cm 

a r a s ı n d a değ işen , yuvar lak , de r iden kabar ık , k ı r m ı z ı - m o r 

renkte , b a s m a k l a s o l m a y a n dökün tü le r ile bir l ikte göz 

kapak la r ı , e l ve ayak f leksör yüz le r inde ö d e m mevcu t tu 

(Şeki l 1.2). 

R u t i n v e v a s k ü l i t e y ö n e l i k l a b o r a t u a r i n c e l e ­

m e l e r i n d e ; h e m o g l o b i n : 9 5 g /d l , l ö k o s i t : 2 3 . 0 0 0 / m m 3 , 

% 6 0 n ö t r o f ö l , % 3 2 l e n f o s i t , % 8 ç o m a k , e o s i n o f i l : 

1 0 0 / m m 3 : t r o m b o s i t : 6 7 6 . 0 0 0 / m m 3 . e r i t r o s i t s e d i m e n -

tasyon h ız ı : 116 m m / s a a t , A S O : 1 6 6 T o d d üni tesi b u l u n ­

d u . Hepat i t is B serolo j is i , r omato id faktör , soğuk ag lü t i -

ninler, A N A , an t i -DNA, i m m ü n o g l o b u l i n l e r ve k o m p l e -

m a n araş t ı rmalar ı negat i f v e y a no rma ld i . Kan b i y o k i m ­

yas ı norma l s ın ı r la rdayd ı . 

Uy luk üze r i ndek i yen i bir l e z y o n d a n a l ı n a n der i 

" p u n c h " b iyops is in in h is topato lo j i k i n c e l e m e s i n d e ; üs t 

ve o r ta dermiş te kapi l ler ve venül le r in duvar ı iç inde ve 

çevres inde karyoreks is gös te ren pol imorf nüvel i lökosi t-

ler ve e r i t r o s i t l e r d e n o l u ş a n i n f i l t r asyon ve f i b r i no id 

nek roz görü le rek " lökosi tok last ik vaskül i t " tan ıs ı konu l ­

d u . F loresan mik roskob is inde ; immun- reak tan la r ın (C3, 

C 1 q , IgG, IgA ve f ibr ino jen) , d e r m a l damar la r iç inde ve 

çevres inde depo land ığ ı göz lend i . 

H a s t a i z l e m iç in s e r v i s e y a t ı r ı l a r a k h i d r o k s i z i n 

baş land ı , ilk 24 saat iç inde 3 8 . 5 - 3 9 ° C ateşi o lup d a h a 

son ra no rma le d ö n d ü , ilk dökün tü le r yavaş yavaş s o ­

la rken beş inc i ve a l t ınc ı g ü n d e e k s t r e m i t e l e r d e yen i 

purpur ik dökün tü le r ç ı k t ı . T e k r a r l a n a n idrar te tk ik inde 

bol lökosit o l m a s ı ve idrar kü l tü ründe 100 .000 ko lon i 

E.coli ü remes i neden i ile idrar yo lu en feks iyonu tan ıs ı 

konu larak ampis i l in ve k lavu lonat baş land ı . D a h a s o n r a 

dökün tü le rde y e n i l e n m e o lmad ı ve mevcu t lezyonlar g i ­

derek so ldu . Yat t ı k tan 9 g ü n s o n r a taburcu edil ip 20 

gün sonra kont ro le ge len has tan ın t a m a m e n düze ld iğ i 

görü ldü. 

TARTIŞMA 
Aku t infanti l hemora j i k ö d e m , esas o larak k ü ç ü k 

damar d u v a r ı n d a o luşan allerj ik vaskü l i t le rden lökos i to ­

klast ik vaskül i t in (LCV) der iye loka l ize o lan kl inik bir 

fo rmudur . İlk kez 1913 y ı l ı nda S n o w (3) ta ra f ından r a ­

por ed i lmiş , 1939 'da Se id lmaye r (6) ta ra f ından detay l ı 

o la rak t a n ı m l a n m ı ş v e l i te ra türe " S e i d l m a y e r s e n d r o -

m u " , "medal l ion- l i ke p u r p u r a " , " infant i l p o s t e n f e k s i y ö z 

iris b e n z e r i p u r p u r a ve ö d e m " g ib i değ iş ik i s im le r le 

geçmişt i r (2 ,7) . Bugüne kadar yak laş ık 60 -80 o lgu g ö ­

rü ldüğü bi ld i r i lmekle beraber , has ta l ı ğa d a h a s ık ras t la ­

n ı ld ığ ı ancak baz ı otör ler ta ra f ından ara la r ındak i benzer ­

likler neden i ile H S P olarak tak ip edi ldiği an laş ı lmak ta ­

d ı r (4 ,8,9) . 
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T a b l o 1 . A İ H Ö v e H S P ' n i n karakter is t ik özel l ik ler inin karş ı laş t ı r ı lmas ı 

A İ H Ö HSP 

Benzer Özellikler 

Cins Erkeklerde biraz daha sık 

Mevsim Soğuk mevsimler 

Olası etyoloji Enfeksiyon, ilaçlar, aşılanma 

Farklı Özellikler 

Yaş 4-24 ay Pik 3-7 yaş 

Purpura Ekimotik, Madalyon benzeri; Polimorf, Papül, Palpabl, Purpura, ürtiker; 

Yüz, ekstremitelerde Alt ekstremite dış yüzlerinde en çok 

Ödem Her vakada belirgin Olmayabilir 

Organ tutulumu Çok nadir Sıklıkla var 

Histopatoloji 

- L C V Çok spesifik Az spesifik 

-Fibrinoid nekroz Sıklıkla Nadiren 

Direkt immünof loresanda 

- IgA Sıklıkla yok Var 

-C1q Var Yok 

Döküntü süresi 5-11 gün 30 gün 

Relaps Yok Sıklıkla 

Hasta l ık genel l ik le k ış ın 4 ay ile 2 yaş arası in -

fan t la rda görülür . Tet iğ i ç e k e n faktör o larak 3/4 v a k a d a 

geçi r i lmiş bir en feks i yon (genel l ik le Ü S Y E v e y a idrar 

yo lu en feks iyonu) , i laç a l ım ı v e y a i m m ü n i z a s y o n ö y k ü ­

sü bu lunmak tad ı r . Döküntü le r in an iden baş lay ıp yay ı l ­

m a s ı ve d ramat ik g ö r ü n ü m ü n e r a ğ m e n has tan ın genel 

d u r u m u n u n iyi o lmas ı tan ı k o n u l m a s ı n d a öneml i bir kl i ­

nik kri terdir. Y ü z , e l ve ayak la rda in f lamatuar ödemle 

bi r l ik te; ku lak , y a n a k ve eks t rem i te le rde g ö r ü l e n 1-5 

cm ç a p ı n d a ek imot ik pa lpabl pu rpuran ın o lmas ı has ta ­

l ığ ın teme l iki özel l iğidir. Ö n c e der ide ürt ikeryal plaklar, 

h i p e r e m i v e y a k ü ç ü k m a k ü l o p a p ü l e r d ö k ü n t ü l e r 

şek l inde g ö r d ü ğ ü m ü z lezyonlar b i rkaç g ü n iç inde ge ­

n iş ley ip yay ı l ı r v e yuva r l ak , kesk in k e n a r l ı , h o m o j e n 

v e y a or tas ı d a h a koyu renkte hemora j ik purpuray ı dö ­

nüşür . Ö d e m l i yer le rde pu rpu ra , ek imot ik g ö r ü n ü m a la ­

bilir. Der i lezyonlar ı kas ın t ıs ızd ı r . G ö v d e d e ve m u k o z a ­

larda dökün tü yoktur . Diyare, m e l e n a (10) ve intest inal 

inva j inasyon (11) görü len b i rkaç v a k a rapor ed i lmişse 

de vaskül i t esas o larak der iye lokal ize o lup iç o rgan 

t u t u l u m u yok tu r . S p o n t a n ve t a m iy i l eşme 1-3 ha f ta 

iç inde o lur . Bu sü re iç inde d ö k ü n t ü l e r d e b i rkaç kere 

yen i lenme olabil ir. 

L a b o r a t u a r b u l g u s u o la rak hemato lo j i k b o z u k l u k 

sap tanmaz . Hafif lökosi toz, lenfosit hak imiyet i , t r ombo-

sitoz ve baz ı v a k a l a r d a eosinof i l i vard ı r . S e r u m imün-

komp leks sev iyes i yükselebi l i r . Diğer laboratuar bu lgu la­

rı spesi f ik deği ldir . 

Histopatolo j ik o la rak dermiş d a m a r l a r ı n d a f ibr inoid 

nekroz , k a n a m a , nötrof i l ve m o n o n ü k l e e r hücre infilt-

r a s y o n u ve lökos i tok laz is le karek te r i ze lökos i tok las t ik 

vaskül i t göster i lmişt i r . 

İmmünohis to lo j i k ç a l ı ş m a ilk kez Saraç la r ve a rk 

(12) t a r a f ı n d a n y a p ı l m ı ş t ı r . D e r m a l v a s k ü l e r i m m ü n 

r e a k t a n l a r ı n gös te r i lm iş o l m a s ı , o l a y ı n i m m ü n i l işki l i 

vaskül i t o lduğunun kuvvet l i bir kan ı t ıd ı r (13) . Igfvl, C3 

v e / v e y a f ibr in in k ü ç ü k d a m a r d u v a r l a r ı n d a k i g r a n ü l e r 

d e p o l a n m a s ı LCV 'n in tipik özel l iğidir (14 ,15) . 

Ay ı r ı c ı t an ıda , dökün tü le r baş lang ıç ta m e n i n g o k o k -

s e m i , sep t i semi , pu rpu ra fu lm inans ı a n ı m s a t m a k l a be­

r a b e r e n ç o k H S P i le k a r ı ş a b i l d i ğ i h a t ı r l a n m a l ı d ı r . 

H S P ' d e n ayr ı lan en öneml i özel l ik ler i ; iki yaş tan ö n c e 

gö rü lmes i , d ö k ü n t ü n ü n s a d e c e der iye lokal ize o l m a s ı , 

bül ve vez ikü l şek l inde po l imor f i zm g ö s t e r m e m e s i ve 

d a h a k ı s a s ü r e d e t a m o l a r a k i y i l e ş m e s i d i r . A İ H Ö ' y i 

H S P ' d e n ay ı ran klinik özel l ik ler y a n ı n d a baz ı i m m ü n o -

patoloj ik fark lar da vard ı r . H S P ' d e vaskü le r IgA d e p o ­

lanmas ı gös te r i lmes ine ka rş ın 1 2 v a k a l ı k A İ H Ö ser i ­

m izde 1/3 v a k a d a vaskü le r IgA d e p o l a n m a s ı va rd ı r (5) . 

D a m a r d u v a r ı n d a C 1 q f lo resan b o y a m a s ı l i te ra türde ilk 

kez k l in iğ imizde iz lenen ü ç A İ H Ö v a k a s ı n a y a p ı l a r a k 

C 1 q d e p o l a n m a s ı gös te r i lm iş v e k o m p l e m a n ı n k las ik 

yo ldan akt ive o lduğu destek lenmişt i r . H S P ' d e ise e s a s 

o larak IgA ve C3 d e p o l a n m a s ı o lup C 1 q gös te r i l e me­

miş o lmas ı k o m p l e m a n ı n a l terne yo ldan a k t i v a s y o n u n u 

düşündürmek ted i r . Tab lo 1'de bu iki vaskü l i t in b e n z e r 

ve farkl ı özel l ik ler i göster i lmişt i r . 

Has ta l ı k se l im gidiş l i bir vaskü l i t o l u p p r o g n o z u 

iyidir ve genel l ik le 5-11 g ü n d e hiçbir k o m p l i k a s y o n o l ­

m a d a n düzel i r . Bazen 35 g ü n e kadar uzayab i ld iğ i rapor 

edi lmişt ir . Tedav is inde s tero id öneren le r o l m a k l a b e r a ­

b e r s a d e c e a n t i h i s t a m i n i k l e r i n ye te r l i o l d u ğ u g ö r ü l ­

müş tü r . Ant i jen ik s t imu lusu k e s e b i l m e k iç in h a s t a n ı n 
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kan ı t lanmış en feks i yonuna yönel ik o larak uygun ant ib i ­

yot ik veri lmel idir . 

V a k a l a r ı n bir b ü t ü n o la rak d e ğ e r l e n d i r d i ğ i m i z d e 

"akut infanti l se l im kü tanöz LCV" o larak tarif ed i lmes i ­

nin u y g u n o lduğunu düşünmek tey i z . S o n u ç o larak; A İ -

HÖ'n in H S P ' d e n farkl ı bir k l in ikopatoloj ik ant i te o larak 

kabu l ed i lmes in in , p r o g n o z u n tahmin ed i lmes i ve ge­

reksiz tedav in in ön lenmes i a ç ı s ı n d a n yarar l ı o l duğuna 

inanmaktay ız . 
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