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Akut infantil hemorajik 6dem purpurik dokiintii, ates ve Odem triadi ile
karakterizedir. Hastalik; giiriiltiili bir baglangica, selim bir seyre ve birkag¢ haftada
kendiliginden iyilesebilen bir karaktere sahiptir. Tki yagindan kiigiik ¢ocuklarda
goriilmesi, kutandz lezyonlarin biiyiikliigii ve ¢ogunlukla deriye sinirli olmasi,
gastrointestinal ve renal tutulumun genellikle olmamasi, tekrarlamanin ¢cok seyrek
goriilmesi Hendch-Schonlein purpuradan ayirt ettirici 6zellikleridir. Hastamizda
tipik akut infantil hemorajik 6dem bulgularinin goriilmesinin yaninda baglangicta
D-dimer seviyelerinin 6l¢iilemeyecek kadar yiiksek saptanmasi dikkatimizi gekti.
Tedavinin seyri sirasinda klinik iyilesmeyle paralel giden D-dimer seviyesinde
belirgin diisme ve tedavinin sonunda normal diizeye donme; simdiye kadar
bildirilmemis oldugundan sunulmasi uygun goriildii. Hastalifin bilindigi gibi
0zgiin tedavisi bulunmamaktadir. Antihistaminikler ve sistemik kortikosteroidlerin
kullanimi tartigmali ve hastalifin seyrini degistirmedigi bildirilmistir. Fakat
hastamiz 6zellikle sistemik kortikosteroidlere iyi cevap vermis olup, bu cevap
D-dimer diizeyi ile iligkili goriinmektedir. D-dimer diizeyinin hastaligin siddetini
ve tedaviye cevabini izlemede bir gosterge olabilecegine inanmaktay1z.

Abstract

Acute infantile hemorrhagic edema is characterized by a triad of purpuric rash, fever
and edema. The disease has a fulminant onset, a benign course and spontaneous
resolution in a couple of weeks. It differs from Henoch-Schonlein purpura with
several features such as being seen at less than 2 years of age, size of cutaneous
lesion and mostly being limited to skin, rare recurrence and gastrointestinal-
renal involvement. Our patient had typical acute infantile hemorrhagic edema
symptoms and undetectably high D-dimer levels at the beginning. During the
course of treatment, the patient’s D-dimer level diminished dramatically and it
went back to normal by the end of the therapy. Since this observation has not
been reported before, it was considered appropriate to present. It is known that
there is no specific therapy to this disease. The use of antihistaminics and systemic
corticosteroids are debatable and they were reported not to change the course of
disease. However, our patient responded well to systemic corticosteroid therapy,
and this is seen in decreased D-dimer level. We believe that D-dimer level may
be a follow-up marker for the severity of the disease and response to the therapy.
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Giris

Akut infantil hemorajik 6dem (AIHO) biiyiik
purpurik dokiintiiler, ates ve 6dem triad ile karakterize
derinin lokositoklastik vaskiilitidir (1,2). Hastalik;
giiriiltiilii bir baglangica, selim bir seyre ve birkag
haftada kendiliginden iyilesen bir karaktere sahiptir
(1-4). Iki yasindan kiiciik cocuklarda goriilmesi,
kutandz lezyonlarin biiyiikliigii ve cogunlukla deriye
sinirlt olmasi, gastrointestinal ve renal tutulumun
genellikle olmamasi, tekrarlamanin c¢ok seyrek
goriilmesi Hendch-Schonlein purpuradan ayirt ettirici
ozellikleridir (1,2).

AIHO 1913’te Snow (5) tarafindan ‘el ve ayaklarin
purpura, iirtiker ve anjiyonorotik ddemi’ adi ile ilk
defa tarif edilmis olup, sonraki yillarda ‘Finkelstein
hastaligi, Seidlmayer sendromu veya purpura en
cocarde avec oedema’ gibi farkli isimlerle birgok
olgu rapor edilmistir (6). Literatiirde giiniimiize kadar
bildirilen olgu sayist 120’den fazladir. Ulkemizde
ise, bildirilen olgu sayist 30’dan fazladir. Hastalik
yenidoganda ve 8 yasindaki bir cocukta bildirilmekle
beraber genellikle 4-24 ay arasindaki c¢ocuklarda
goriilmektedir (7).

Hastaligin etiyolojisi kesin olmamakla beraber,
hastalarin %75’inde iist solunum yolu veya {riner
sistem enfeksiyonu hikayesi bulunmaktadir (3.4).
Yine bazi hastalarda yakin zamanda gecirilmis
enfeksiyon, ila¢ alim1 ve/veya immiinizasyon oykiisii
de suclanmigtir (2). Enfeksiyon ajanlar1 icinden
Iokositoklastik vaskiilit ile iligkisi en iyi bilinen
patojenler; A grubu (-hemolitik streptokoklar,
Stafilokokus aureus, Mikobakterium lepra, Hepatit
B viriisii, Hepatit C viriisii, insan bagisiklik eksikligi
viriisti, Sitomegaloviriis (CMV), Escherichia coli,
Campylobacter sputarum/mukosalis ve rotaviriis’tiir
(8). Lokositoklastik vaskiilite yol agtig1 iddia edilen
ilaclar arasinda antibiyotikler (penisilin, sulfonamid),
bazi nonsteroid antienflamatuvar ilaclar ve tiazidler
vb. literatiirde bildirilmistir (2).

Hastamizda tipik ATHO bulgularinin gériilmesinin
yaninda  baglangicta ~ D-dimer seviyelerinin
Olclilemeyecek kadar yiiksek saptanmasi ve tartigsmali
metilprednizolon tedavisine iyi cevap dikkatimizi
cekti. Tedavinin seyri sirasinda klinik iyilesmeyle
paralel giden D-dimer seviyesinde belirgin diisme ve
tedavinin sonunda normal diizeye donme; simdiye
kadar bildirilmemis oldugundan sunulmasi uygun
goriildii.

Olgu Sunumu

On sekiz aylik kiz hasta, 3 giin once baglayan
ayaklarda sislik ve 2 giin 6nce baglayan bacaklarda
dokiintiisii nedeniyle bagvurdu. Oykiisiinde daha 6nce
benzer sikayetlerinin olmadig1, hastanin 5 giindiir burun
akintisi, Oksiiriik ve karin agris1 sikayetlerinin bunlara
Sezaryen ile 3,500 gr dogup, postnatal morarmasi
olmasi nedeniyle bir hafta hastanede yattig1 dgrenildi.
Aile oykiisiinde ozellik saptanmadi, ilag kullanimi
yoktu, agilar1 saglik ocagindan takipli ve tamdi.

Fizik muayenede genel durumu iyi, suuru acik,
atesi ve tansiyon normal sinirlarda idi.

Bilateral alt ekstremitelerde ve sol elde belirgin
0dem ile purpurik (yaygin ekimotik ve nadir
petesiyal) dokiintiiler (Resim la, 1b) saptanmasi
diginda, diger sistem muayeneleri dogaldi. Ekimozun
yer yer boyutlar1 5x3 cm boyutlarina ulagtyordu.
Hastaneye kabuliinden once dig merkezde yapilan
laboratuvar incelemelerinde; hemoglobulin (Hb): 9,7
g/dL; hematokrit (Hct): %28.5; beyaz kan hiicresi
(WBC): 5,700/mm3; trombosit (PLT): 323,000/
mm3; sedimentasyon: 10 mm/saat ve C-reaktif
protein (CRP): 5,26 (<0,8) mg/dL idi. Yaygin damar
ici pithtilagma siiphesinden uzaklagmak i¢in bakilan
fibrinojen: 321 mg/dL; protrombin zamam (PT): 14,8
sn; aktive parsiyel tromboplastin zamani1 (aPTT): 32
sn; uluslararasi diizeltme orani (INR): 1,17 ve D-dimer:
>9,999 (0-150) mg/dL olarak bulundu. D-dimer’in
oOlciilemeyecek kadar yiiksek bulunmasi sagirticrydi.

Resim 1. (a, b) Hastanin tedavi Oncesinde uyluk ve bacak
bolgelerindeki purpurik dokiintiilerinin goriintiileri, (c, d) Hastanin
sistemik steroid (metilprednizolon) tedavisi sonrast purpurik
dokiintiilerinde belirgin diizelme goriilmekte
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Ayrica rutin biyokimya degerleri, tam idrar tetkik
ve idrar sediment mikroskopisi normaldi. Yatiginin 3.
giliniinde artan karin agrisi, aniden baglayan kusmasi
ve takibinde bir giin sulu digkilamast olan hastanin
yapilan tiim batin ultrasonografisinde invajinasyon
veya bagka bir patolojiye rastlanilmadi. Rotaviriis
incelemesi negatifti. Gaitada gizli kan pozitif
saptandi1 fakat gaita mikroskopisinde 6zellik yoktu.
Dermatoloji konsiiltasyonu istendi ve deri ‘punch’
biyopsisi yapilarak patolojiye gonderildi. Hastanin
tedavisinde ilk 5 giin -2 mg/kg/giin- ve sonrasinda 2
glin boyunca 1 mg/kg/giin dozunda metilprednizolon
ve ek olarak hidroksizin kullanildi. Metilprednizolon
tedavisinin 5. giiniinde  gonderilen  kontrol
tetkiklerinde Hb: 10,6 g/dL; Hct: %30,5; WBC:
8,400/mm3; PLT: 513,000/mm3; D-dimer: 1,018
mg/dL; fibrinojen: 201 mg/dL; PT: 13,7 sn; aPTT:
34,1 sn; INR: 1,08; kanama ve pihtilasma zamant
normal, Antistreptolizin O: <25 IU/mL ve CRP: 0,52
mg/dL idi. Hepatit B viriisii, hepatit C viriisii, insan
parvoviriis B19 immiinoglobulin (Ig) M, anti-Epstein
Barr viriis (viral kapsid antijen) IgM, anti-CMV IgM
negatif olarak saptandi. D-dimer kismen azalmig ama
hala yiiksekti.

Ayirict tanida vaskiilitik siire¢ acisindan bakilan
IgA: 106 mg/dL,IgE: 118 IU/mL,IgG: 886 mg/dL,IgM:
103 mg/dL, C3: 114 mg/dL, C4: 32,1 mg/dL, romatoid
faktor: Negatif (<20 IU/mL), antiniikleer antikor:
Negatif, anti ds DNA: Negatif, antikardiyolipin/
antifosfolipid  antikorlari:  Negatif, anti-notrofil
sitoplazmik antikor profili: negatif saptandi. D-dimer
seviyesi malignite, atriyal fibrilasyon, renal ve
karaciger yetmezlikleri gibi durumlarda da patolojik
olarak artabilir. Fakat hastamizin klinik ve laboratuvar
bulgulart bu hastaliklar1 diisiindiirmedi. Ayrica
D-dimer klinikte en sik yaygin damar ici koagiilopati
kadar arteriyal-ven6z tromboemboli tan1 ve takibinde
kullanilir. Bu nedenle alt ekstremite vendz doppler ve
tiim batin ultrasonografi tetkikleri yapilarak normal
saptandi. Hastanin 7 giinliik metilprednizolon tedavisi
sonras1 kontrol D-dimer: 377 mg/dL, fibrinojen: 222
mg/dL, gaitada gizli kan negatif saptandi. Deri punch
biyopsisi sonucu lokositoklastik vaskiilit olarak
raporlandi. Biyopsi materyalinin direkt immiinfloresan
incelenmesinde: IgA ile yogun olmak iizere, C3 ve
fibrinojen ile perivaskiiler birikim saptandi. Klinik ve
laboratuvar bulgulari, hastalik seyri, tedaviye cevabi
ve deri biyopsi sonucuna gore hastamizin ATHO tanisi
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dogrulanmig oldu. Yatisinin 7. giiniinde dokiintiileri
tamamen diizelen (Resim 1c, 1d) ve bagka sikayeti
olmayan hasta taburcu edildi. Taburculuktan 1 hafta
sonrast bakilan en son kontrol D-dimer: 110 mg/dL
olarak normal sinirlar icinde saptandi ve hasta takibe
alindi (Hastadan bu sunum i¢in “Bilgilendirilmig
Olur” alinmigtir).

Tartisma

ATHO genellikle 4-24 ay aras1 ¢ocuklarda izlenen
kiiciik damarlarin 16kositoklastik vaskiilitidir. Tki
onemli bulgusu yiiz, kal¢a, kulak ve ekstremitelerde
anniiler ya da hedef tarzindaki purpurik lezyonlar
ve yiz ve ekstremitelerde o6dem varligidir.
Genelde lezyonlar govde disinda yerlesmistir. I¢
organ tutulumu nadirdir; bobrekler etkilenmis ise
hematiiri ve proteiniiri; barsaklar etkilenmis ise
kanli ishal izlenebilir. Hastamizda sistemik bulgular
kismen goriilmiistiir. Idrar tetkikleri normal olarak
saptandigindan bobrek tutulumu diigiiniilmemis fakat
gastrointestinal sistem tutulumuna bagh gaitada gizli
kan pozitifligi saptanmigtir. Ayrica tipik dokiintiilerin,
O0demin ve biyopsi bulgularinin bulunmasi nedeniyle
AIHO tanis1 konulmus ve en ¢ok karisan Hendch-
Schonlein purpuradan ayirt edilmistir.

Hastamizda purpura oOncesi list solunum yolu
enfeksiyonu ve yatisi esnasinda baglayan akut
gastroenterit benzeri bulgular olmasinin yaninda
etiyopatogenezinde ila¢ kullanimi dahil bagka
bir neden saptanamadi. Ishalin son zamanlarda
literatiirde bildirilen rotaviriis enfeksiyonu ile
iligkisi tespit edilemedi (8). Yapilan tiim serolojik
ve kiiltiir tetkiklerinde de bir patojene rastlanamadi.
Ayirict tanida; meningokoksemi, septisemi, purpura
fulminans, Kawasaki hastalig1 ile eritema multiforme
ve lirtiker gibi hastaliklar da laboratuvar ve klinik
olarak diglanmistir (1,2).

D-dimer, koagiilasyon sisteminin herhangi bir
nedenle aktivasyonu ile capraz baglarla olugan fibrin
pihtisinin plazmin tarafindan yikilmasi sonucu olusur
(9). Arteriyal-ven6z tromboemboli, yaygin damar ici
koagiilopati, malignite, enfeksiyon, orak hiicreli anemi,
atriyal fibrilasyon, renal ve karaciger yetmezlikleri gibi
durumlarda patolojik olarak D-dimer seviyesi artabilir.
D-dimer klinikte en sik olarak vendz tromboemboli
ve yaygin damar ici koagiilopati tan1 ve takibinde
kullamilir. Ozellikle yaygin damar igi koagiilopatisi
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olan  hastalarda diger bozulan  hematolojik
parametreler yaninda D-dimer seviyesi de artmaktadir
(10). Hastamizda sadece D-dimer seviyesinin artmis
olmast, diger parametrelerin normal olarak saptanmasi
nedeniyle yaygin damar ici koagiilopati diisiiniilmemis
olup, biyopsi sonucu da I6kositoklastik vaskiilit olarak
raporlanmustir. Ilaveten, bu konuya yonelik ayirici tan
acisindan yapilan doppler ve tiim batin ultrasonografi
sonuglarinda trombo-emboli acisindan patolojiye
rastlanmamuigtir. Sonug olarak; hastamizdaki D-dimer
yiiksekliginin lokositoklastik vaskiilite bagli olarak
mikroskopik diizeydeki damar hasarina sekonder
olarak gelistigi diisiiniildii.

D-dimer diizeyinin normal veya hafif artmig
saptandig1 olgulara daha 6nceki ATHO ile iliskili baz1
yayinlarda rastladik, fakat 6l¢iilemeyecek kadar asiri
yiiksekligi daha 6nce hi¢ bildirilmemistir (11,12).
Diger purpura nedenleri ile AIOH ayirici tanisinda
kullanilmis ama iizerine hic yorum yapilmamis ya
da artig1 Onemsenmemis goziikkmektedir. D-dimer
seviyesinin diistintildiigiinde vaskiilitik lezyonlarda
artmasi makul goriinmektedir. Vaskiilitte adindan
anlagilacagi gibi damar duvari hasar1 ve mikrotrombus
olusumu vb. beklenebilir. ATHO’de bir vaskiilit
tiri  oldugundan artmasi olagan karsilanmalidir.
Olgumuzda D-dimer seviyesi Olclilemeyecek diizeyde
artmis ve tedaviyle normale inmigtir. Bu agir1 yiikseklik
tamamen klinigin baglangictaki semptomlarinin
agirhigr ile olgumuzda iligkili gibiydi. Dolayisiyla
D-dimer hem klinik olarak hastaligin siddetini hem
de ozellikle steroid tedavisine cevabi iyi yansitiyor
goziikmektedir.

Hastaligin ~ bilindigi  gibi  6zgiin  tedavisi
bulunmamaktadir. Hastaligin genelde 5-14
glin arasinda spontan iyilesme ile sonuclandigi
bildirilse de bu siirenin 35 giine kadar uzadigi
rapor edilmistir (13). Antihistaminikler ve sistemik
kortikosteroidlerin kullanimi tartismali ve hastaligin
seyrini degistirmedigi bildirilmistir. Fakat bazi
yaymlarda bu ilaclarin kullaniminin iyilesmeyi
hizlandiracag: goriisii de belirtilmistir (14-16). Sadece
antihistaminiklerin kullanildig1r olgularda iyilesme
14 giine kadar uzamigtir (17). Hastamizda da 7
giinlik kombine metilprednizolon ve antihistaminik
tedavisi sonrasi dokiintiiler tamamen kaybolmus olup,
D-dimer seviyesi tedavi 6ncesi ¢ok yiiksek degerlerde
saptanmigken tedavi sonrasinda tamamen normal
bulunmustur. Bu yoniiyle sistemik kortikosteroid

ve antihistaminik kullaniminin ATHO tedavisindeki
yerinin Onemi agisindan tekrar degerlendirilmesi
gerektigi kanisindayiz.

Bundan bagka; hastanin Ozellikle sistemik
kortikosteroidlere cevabinin D-dimer diizeyi ile iligkili
oldugunu diisiinmekte ve D-dimer diizeyinin tedaviyi
izlemede bir marker olabilecegine inanmaktayiz.
Olgumuz buna iyi bir 6rnek olusturmakla beraber
bunun daha sonra bildirilecek hasta serilerinde goriiliip
dogrulanmasi zorunludur.

Sonug¢

AIHO’niin seyrinde hastaligin siddetini ve tedaviye
cevabini yansitmada D-dimer diizeyi takibinin 6nemli
oldugunu bu olgu diisiindiirmektedir. AIHO’niin
35 giine kadar uzayabildigi ve tekrarlayabildigi
bilindiginden hakkinda ¢ok sey bilinmeyen bu hastalikta
D-dimer diizeyinin prognostik marker olarak kullanilip
kullanilamayacaginin  diger olgu serilerinde de
degerlendirilip irdelenmesi gerektigini diistinmekteyiz.
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