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ÖZET
Giriş: Purpura fulminans nadir görülen bir klinik tablodur. Yenidoğan döneminde sıklıkla konjenital veya kazanılmış 
protein C veya S eksikliğinden kaynaklanır. Sepsis ilişkili yaygın damar içi pıhtılaşma da bir diğer risk faktörüdür.
Yöntem: Üçüncü basamak bir yenidoğan yoğun bakım ünitesinde Ocak 2008 ile Mayıs 2010 tarihleri arasında 
purpura fulminans tanısı ile izlenmiş olguların dosyaları geriye dönük olarak incelendi. Olguların faktör 5 Leiden, 
protrombin G20210A ve metilentetrahidrofolat redüktaz mutasyonu sonuçları, plazma protein C, S, antitrombin 3, 
antifosfolipid antikor ve homosistein düzeyleri ve kültür sonuçları kaydedildi.
Bulgular: Toplam yedi olgunun verileri değerlendirildi. Olguların tamamının tanı anında plazma protein C, S 
ve antitrombin 3 düzeyi düşüktü. Metilentetrahidrofolat redüktazın homozigot mutasyonu bir olguda, heterozigot 
mutasyonu ise bir diğer olguda saptandı. Homosistein düzeyi metilentetrahidrofolat redüktaz mutasyonu olan ol-
gularda hafif yüksek; diğerlerinde ise normaldi. Bir olguda tedavi sonrasında protein C, S ve antitrombin 3 düzeyi 
tekrarlanabildi ve sonuçlar normal bulundu. Dört olgunun kan kültüründe etken, izole edildi. İzole edilen mikroor-
ganizmalar Pantoea agglomerans, Candida albicans, Klebsiella pneumonia ve Staphylococcus hominis’di.
Sonuç: Bildiğimiz kadarıyla serimiz bugüne kadar yayınlanmış en geniş purpura fulminans  tanılı yenidoğan olgu 
serisidir ve Pantoea agglomerans, Candida albicans ve Klebsiella pneumonia yenidoğanlarda purpura fulminans  
etkenleri olarak ilk kez bu seri ile gösterilmiştir. Purpura fulminans tanısı ile izlenen ve etiyolojide sepsis ilişkili 
yaygın damar içi pıhtılaşma düşünülen yenidoğan olgularda bu nadir patojenler de akılda tutularak tedavi ve taki-
pler planlanmalıdır. 
Anahtar Kelimeler: Purpura fulminans, yaygın damar içi pıhtılaşma, yenidoğan



Melek AKAR, F. Gamze DEMİREL, Gonca SANDAL ve Ark.

Türkiye Çocuk Hastalıkları Dergisi / Turkish Journal of Pediatric Disease

96

ABSTRACT
Introduction: Purpura fulminans is a rare clinical entity.  In the neonatal period it is commonly caused by inherited 
or acquired protein C or S deficiency. Disseminated intravascular coagulation associated with septicemia in  new-
borns may be another risk factor for purpura fulminans. 
Methods: Charts of the patients followed up with the diagnosis of purpura fulminans at a tertiary level neonatal 
intensive care unit between January 2008 and May 2010 were retrospectively reviewed. Factor 5 Leiden, prothrom-
bin 20210 A and methylenetetrahydrofolate reductase mutations, levels of plasma protein C, S, antithrombin III, 
antiphospholipid antibody and homocystein, and culture results were recorded in all the patients. 
Results: Results of a total of seven patients were evaluated. Plasma protein C, S and antithrombin III levels were 
found decreased at the time of diagnosis in all the cases. One of the cases had methylenetetrahydrofolate reductase 
homozygous mutation, and another had methylenetetrahydrofolate reductase heterozygous mutation. Homocystein 
levels were slightly elevated in cases with methylenetetrahydrofolate reductase mutation, and normal in the others 
cases. Plasma protein C, S and antithrombin 3 levels were studied in only one case after treatment and were normal. 
A pathogen was identified in blood culture in four out of the seven cases. The isolated microorganisms were Pantoea 
agglomerans, Candida albicans, Klebsiella pneumonia  and Staphylococcus hominis.
Conclusion: Pantoea agglomerans, Candida albicans, and Klebsiella pneumonia were determined as the causative 
agents of purpura fulminans in this series of newborns, which, to our knowledge, is the largest one reported till now. 
These pathogens should be remembered in infants who are followed up with the diagnosis of purpura fulminans and 
suspected to have disseminated intravascular coagulation associated with sepsis.
Key Words: Purpura fulminans, disseminated intravascular coagulation, newborn

GİRİŞ
Purpura fulminans (PF), cilt ve yumuşak doku nekro-

zuna ilerleyebilen dermal hemoraji ve mikrovasküler trom-
bozla karakterize, tüm yaş gruplarında özellikle yenidoğan-
larda nadir görülen bir klinik tablodur (1,2). Esas olarak cilt; 
nadiren diğer organlar tutulur (3). 

Yenidoğan döneminde PF sıklıkla konjenital veya kaza-
nılmış protein C, S eksikliğinden veya sepsis ilişkili yaygın 
damar içi pıhtılaşmadan kaynaklanır; bazı olgularda ise eti-
yolojik etken bulunamaz (4-6). Faktör 5 Leiden ve protrom-
bin G20210A mutasyonları ve antifosfolipid antikorlar da 
PF gelişiminde rol oynayabilir (7). 

Bu seride PF tanısı almış yedi yenidoğan olgunun klinik 
ve laboratuvar bulguları, saptanan etiyolojik ajanlar, tedavi 
yaklaşımları ve sonuçları sunulmuştur.

OLGULAR ve YÖNTEM
Bu retrospektif çalışmada veriler, üçüncü basamak bir 

yenidoğan yoğun bakım ünitesinde Ocak 2008 ile Mayıs 
2010 tarihleri arasında PF tanısı ile izlenmiş olgu dosyala-
rından elde edildi. Çalışma için lokal etik komiteden onay 
alındı.

Olguların faktör 5 Leiden, protrombin G20210 A mu-
tasyonu sonuçları, varsa taze donmuş plazma tedavisi ön-
cesi alınan plazma protein C, S, antitrombin 3, antifosfoli-
pid antikor ve homosistein düzeyleri ile kan, idrar ve beyin 
omurilik sıvısı kültür sonuçları kaydedildi.

Olgulara antibiyotik ve taze donmuş plazmadan oluşan 
standart tedavi rejimi uygulanmış ve hiçbir hastaya heparin 
veya pıhtılaşma faktörü verilmemişti.
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BULGULAR
Çalışma süresince PF tanısı almış yedi olgunun veri-

lerine ulaşıldı. Olguların üç tanesi kızdı. Ortalama gebelik 
yaşı 30.1±4.0 hafta ve ortalama doğum ağırlığı 1310±509 
gramdı. Olguların demografik özellikleri Tablo 1’de özet-
lenmiştir.

Tablo-1: Olguların demografik özellikleri

Olgu 
sırası Cinsiyet

Gebelik 
yaşı 

(Hafta)

Doğum 
ağırlığı 

(Gr)

Lezyonların 
yeri

I Kız 33 1660 Bacaklar, 
sol el

II Erkek 33 1900 Bacaklar

III Kız 26 820 Sağ el

IV Erkek 29 1000 Bacaklar

V Erkek 35 1620 Sağ el ve sağ 
kol

VI Kız 31 1610 Göbek, sol 
bacak

VII Erkek 24 560 Bacaklar, kol 
ve gövde

Purpura fulminans lezyonları genel olarak ekstremite 
yerleşimli olmakla birlikte yalnızca bir olguda göbek çevre-
sinde tutulum vardı (Resim 1).

Resim 1: Purpura fulminanslı bir bebeğin cilt tutulumu

Olguların tamamı klinik ve laboratuvar bulgularla bir-
likte değerlendirildiğinde sepsis tablosundaydı ve tedavi 
öncesi bakılan plazma protein C, S ve antitrombin 3 düzey-
leri düşüktü. Hiçbir olguda faktör 5 Leiden veya protrom-
bin G20210A mutasyonu saptanmamıştı ve antifosfolipid 
antikor düzeyleri normal aralıktaydı. Homosistein düzeyi 
hafif yüksek olduğu için araştırılan iki olgudan birisinde 
homozigot, diğerinde ise heterozigot metilentetrahidrofolat 
redüktaz (MTHFR) mutasyonu saptanmıştı.

Olguların birisi hariç tamamı kaybedilmişti. Bu neden-
le protein C, S ve antitrombin 3 düzeyleri tekrarlanamadı. 
Yaşayan olgu 6 aylık olduğunda tekrarlanan protein C, S ve 
antitrombin 3 düzeyleri ise normal olarak bulundu. Olgula-
rın tromboz paneli sonuçları Tablo-2’de gösterilmiştir.

TARTIŞMA
Purpura fulminans septik şok veya yaygın damar içi 

pıhtılaşmanın deri ve yumuşak dokunun nekrozu ile sonuç-
lanan nadir bir komplikasyonudur. Deri bulguları eritema-
töz veya purpurik lezyonlar şeklinde başlayarak 24-48 saat 
içerisinde kuru gangrene veya nekroza dönüşür. Histopa-
tolojik olarak dermal damarlarda trombüs ve perivasküler 
mononükleer hücre infiltrasyonu vardır. Patogenezi tam 
olarak bilinmemekle birlikte intravasküler olarak endotok-
sinlerin alternatif kompleman yolunu aktive etmesi sonucu 
ciltte gelişen Shwartzman benzeri reaksiyon sonucu oluştu-
ğu düşünülmektedir (8). 

Purpura fulminansta lezyonlar sıklıkla kalçalar, ekstre-
miteler, gövde ve skalp gibi travma veya basınca daha fazla 
maruz kalan bölgelerde görülür. Cilt lezyonları debridman 
ve greftle tedavi edilir. Bizim olgularımızda lezyonlar ge-
nellikle ekstremite yerleşimli idi. Sadece bir olguda göbek 
çevresinde yer alan cilt nekrozu enterokutanöz fistül geli-
şimine neden olmuş ve bu olgu PF ile ilişkili ilk enteroku-
tanöz fistül olgusu olarak bildirilmişti (9). Nadiren PF te-
davisinde ekstremite amputasyonları gerekebilirse de bizim 
olgularımızın hiçbirisine ekstremite amputasyonu uygulan-
mamıştı (10). 

Purpura fulminans yenidoğan döneminde protein C 
veya diğer pıhtılaşma faktörlerinin kalıtımsal veya kazanıl-
mış anormalliklerine veya akut enfeksiyonlara bağlı olarak 
ortaya çıkabileceği gibi idiyopatik de olabilir (11). Olgula-
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rımızın tedavi öncesi bakılan protein C, S ve antitrombin 
3 düzeyleri düşüktü ve hepsi klinik ve laboratuvar olarak 
sepsis tablosundaydı. Tedavi sonrası bir olgu hariç diğer 
olgularda protein C, S ve antitrombin 3 düzeyleri tekrar-
lanamadığından bu faktörlerin kalıtımsal eksikliği ekarte 
edilememiş olmakla birlikte; sepsis ilişkili yaygın damar içi 
pıhtılaşma sebebiyle bu faktörlerin plazma düzeyinin tanı 
anında düşük saptanmış olabileceği düşünüldü. Yaşayan ol-
gunun ise altıncı ayda tekrarlanan protein C, S ve antitrom-
bin 3 düzeyi ise normal aralıkta bulundu. 

Sepsis ilişkili yaygın damar içi pıhtılaşma da yenido-
ğanlarda PF gelişimi için bir diğer risk faktörüdür (4). Ye-
nidoğan döneminde PF etiyolojisinde tanımlanmış mikro-
organizmalar Escherichia coli, Enterobakter, Stafilokoklar 
ve grup B streptokoklardır (12). Bu çalışmada dört olgunun 
kan kültüründe Staphylococcus hominis, Pantoea agglo-
merans, Candida albicans ve  Klebsiella pneumonia izole 
edildi. Staphylococcus hominis daha önce yenidoğanlarda 
PF etkeni olarak bildirilmiş olmasına rağmen bilgilerimize 
göre Pantoea agglomerans, Candida albicans ve Klebsiella 
pneumonia  ilk kez bu seri ile etiyolojik ajan olarak göste-
rilmiştir. 

Faktör 5 Leiden ve protrombin G20210A mutasyonu 
ve antifosfolipid antikorlar da PF gelişiminde rol oynayabi-

len diğer protrombotik risk faktörleridir (7).  Bu seride tüm 
olgular  bu etiyolojik faktörler açısından değerlendirilmiş 
ancak bu faktörlerden herhangi birisi görülmemişti. 

Homosistein metiyoninden sentezlenen bir aminoasit-
tir. Homosistein metabolizmasında rol oynayan enzimlerin 
aktivitelerinin eksikliği hiperhomosisteinemi ve homosisti-
nüri ile sonuçlanır. Homosistein düzeylerinde yükselmenin 
gerek arteriyel, gerekse venöz tromboza eşlik edebildiği 
bildirilmiştir. En sık MTHFR ve sistatiyon beta sentetaz 
enziminde defekt saptanmıştır (13). Tarama testi için açlık 
plazma homosistein düzeylerinin ölçümü ve homosistein 
düzeyi yüksek saptananlarda mutasyon analizi yapılması 
önerilmektedir. Olgularımızın ikisinde homosistein hafif 
yüksek diğerlerinde ise normal olarak bulunmuştu. Homo-
sistein düzeyi yüksek olan olgulardan birisinde MTHFR 
C677T heterozigot; diğerinde ise homozigot mutasyonu 
olduğu gösterilmişti. Homosistein yüksekliğinin tromboz 
riskini artırdığı bilinmektedir. Protein C eksikliği ile bir-
likte homozigot MTHFR mutasyonu olan bir yenidoğan 
olguda purpura fulminans  bildirilmiş olmakla beraber bu 
güne kadar sadece homosistein yüksekliğinin neden olduğu 
purpura fulminanslı bir olgu tanımlanmamıştır (14). Bu ne-
denle homosistein düzeyi yüksek olan olgularımızda riski 
artırmakla beraber purpura fulminans etiyolojisinden sade-

Tablo-2: Vakaların tromboz paneli sonuçları ve saptanan etiyolojik ajanlar

Olgu 
sırası Etiyolojik ajan Prot 

C
Prot 

S
F5 Leiden 
mutasyonu

Protrombin 
G20210A 
mutasyonu

Antitrobin 
3 düzeyi

MTHFR  
C677T 

mutasyonu

Antifosfolipid 
antikor

Homosistein 
düzeyi

I Pantoea 
agglomerans ↓ ↓ - - ↓ - - ↔

II Candida 
albicans ↓ ↓ - - ↓ - - ↔

III Staphylococcus 
hominis ↓ ↓ - - ↓ - - ↔

IV Klebsiella 
pneumoniae ↓ ↓ - - ↓ - - ↔

V Gösterilmedi ↓ ↓ - - ↓ - - ↔

VI Gösterilmedi ↓ ↓ - - ↓ Heterozigot - Hafif yüksek

VII Gösterilmedi ↓ ↓ - - ↓ Homozigot - Hafif yüksek
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ce homosistein yüksekliğinin sorumlu olmadığı ve klinik 
ve laboratuvar bulgularıyla birlikte değerlendirildiğinde bu 
olgularda da etiyolojiden olasılıkla yaygın damar içi pıhtı-
laşmanın sorumlu olduğu düşünüldü. 

Purpura fulminans hızla geri dönüşümsüz doku nekro-
zuna dönüşebildiğinden uygun tedavi yöntemine mümkün 
olan en erken dönemde başlanması önerilir.  Purpura ful-
minans tedavisinde amaç, altta yatan nedeni tedavi etmek, 
pıhtılaşma dengesini yeniden sağlayıp vasküler tromboza 
bağlı doku hasarını önleyerek, morbidite ve mortaliteyi 
azaltmaktır. Hastalığın tedavisinde en uygun yaklaşım he-
nüz tanımlanmamış olmakla birlikte geleneksel olarak an-
timikrobiyal tedavi ve taze donmuş plazma ile pıhtılaşma 
faktörlerini içeren destekleyici tedavi önerilmektedir (15). 
Bu çalışmadaki tüm olgulara taze donmuş plazma desteği 
verilmiş ve antimikrobiyal tedavi uygulanmıştı. Purpura 
fulminans tedavisinde heparinin de yararlı etkileri bildiril-
miş olmakla birlikte bu serideki hiçbir olguya heparin teda-
visi verilmemişti (16,17).

Purpura fulminansta ölüm oranı yüksektir (17). Bizim 
olgularımızdan birisi hariç tamamı kaybedilmişti. Yaşayan 
olgu sekiz aylıkken değerlendirildiğinde mental ve motor 
açıdan tamamen normal olduğu görüldü. 

Sonuç olarak; elimizdeki verilere göre bu çalışma bugü-
ne kadar yenidoğanlarda yayınlanmış en geniş PF serisidir. 
Ayrıca bu seri ile yenidoğanlarda PF etiyolojisinde Pantoea 
agglomerans, Candida albicans ve Klebsiella pneumonia 
ilk kez tanımlanmıştır. Purpura fulminans tanısı ile izlenen 
ve etiyolojide sepsis ilişkili yaygın damar içi pıhtılaşma dü-
şünülen yenidoğan olgularda bu nadir patojenler de akılda 
tutularak tedavi ve takipler planlanmalıdır.
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