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13 Yasinda Bir Erkek Cocukta Otoeritrosit
Duyarhilig: Sendromu’
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OZET. Otceritrosit Duyarliligr Sendromu saptanan 13 yasinda bir erkek gocugu takdim edilmigtir. Cok iizildigi bir
olaydan sonra viicudunda tekrarlayan agrili ekimozlar ¢ikmasi nedeniyle klinigimize basvuran hastanin fizik
muayenesinde govde ve bacaklarda etrafi eritemli, degisik irilikte agrili ekimozlar saptandi. Yapilan tiim hemostaz
testleri normal bulundu. Otolog eritrosit siispansiyonu ile yapilan deri testi pozitif idi.

Anahtar Kelimeler. Erkek ¢ocuk. Otoeritrosit duyarhiiifi sendromu.

Autoerythrocyte Sensitivity Syndrome observed in a Thirteen-Year-Old Boy

SUMMARY. 4 thirteen year old boy in whom the autoerythrocyte sensitivity syndrome kas been diagnosed has been
presented. The reason why the patient applied was the recurrent painful ecchymosis after going through an emotional
trauma. During the physical examination painful ecchymosis of different sizes and surraunded by erythem on the main
body and legs have been observed. The results of all the tests performed were found to be normal. Skin test applied
through autolog erythrocyte susension was positive.

Key Words. Boy. Autoerythrocyte sensitivity syndrome.

Otoeritrosit duyarlihd sendromu, tek tek veya
gruplar halinde, kendiliginden olusan, etrafi eritemli,
agrih ekimozlarla karakterize nadir bir hastaliktir'.
Gardner-Diamond sendromu adi ile de anmilir®. lik
defa tanimlandigi 1955 yilindan bu yana 170
dolayinda olgu yayinlanmis olup, bunlarin % 95'ten
fazlasi kadindir*®. Hastalarda hemostaz testlerinin
timd normaldir. Hastaligin etyolojisi belli degildir.
Hastalarda kendi eritrosit stromalarina karsi bir
duyarliik séz konusudur. Hastanin kendi kaninin
yikanmig eritrositlerinin, eritrosit stromasinin ve
eritrosit membraniarindan elde edilen fosfatidil
serin'in intradermal olarak zerk edilmesi ile zerk
yerinde agri, sisme ve endlrasyon ile birlikte
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ekimoziar olusur™®. Hastalarin hemen hepsinde
cesitli ruhsal sorunlarin bulunmas: ve tedavide

" psikoterapinin etkili olmasi nedeniyle bazi otérler

hastalidin "psikojenik purpura” adiyla anilmasini
énermektedirler*®,

Kliniimizde otoeritrosit duyarlilii sendromu tanisi
ile takib ettigimiz 13 yasinda bir erkek hastayi
ozelligi nedeniyle takdim etmeyi ve literatir verileri
ile birlikte tartigmayi uygun bulduk.

Olgu

H.K., 13 yasinda, erkek, Bursa dodumlu, &drenci.
Bacaklarinda ve govdesinde agnli ekimozlar
olusmasi nedeniyle 6.3.1989 tarihinde klinigimize
basvuran hastaya daha &nce 16 aylik iken "Nefrotik
sendrom" tanisi konmus ve degisik merkezierde
dizensiz ve arallkh prednisolone tedavisi
uygulanmig. Yiz ve ayakiarinda siglik nedeniyle
gecen sene Nefroloji Bilim Dalinda yatiriarak
incelenen hastaya, renal biopsi sonucu "Minimal
Degisiklik Hastalii" tanisi konarak Prednisolone-
Azathioprine tedavisine baglanmis. Bu tedavi ile 6-
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12 g/gin olan proteindrisi gittikge azalarak
kaybolmus. ldame dozunda Prednisolone gunasiri
10 mg ve Azathioprine 50 mg. kullanmakta iken 4
ay once vicudunda adrili ekimozlar ortaya gikmis.
Hemostaz testleri normal bulunmus. Antihistami-
niklerden yarar gérmeyen lezyonlar birkag haftada
kendiliginden gerilemis. 4 gun 6nce gok tzildigu
bir olaydan sonra bacaklarinda ve gdvdesinde énce
lokal yanma, batma ve agn sikayetlerini takiben
etrafi eritemli agrili ekimozlar gelismis. Hastanin
fizik muayenesinde, bacaklarda ve gévdesinde
degisik irilikte etrafi eritemli agrihi ekimozlar
saptandi. Hastanin labil ve asiri gergin bir psisik
yapida oldudu goézlendi. Kanama zamani 4'30",
Pihtilasma zamani 4', Trombosit sayisi 180.000/
mm?®, aktivite PTT: 45', Protrombin aktivitesi % 100,
Lacet testi (-) bulundu. Dider hematolojik ve
biyosimik laboratuvar incele-melerinde de bir
patoloji saptanmadi. Psikiyatrik konsiltasyonda
depressif elemanliarin hakim oldugu negativizm ve
anksiyetenin eslik ettigi klinik tablo saptand:.

Resim: 1
Hastanin 6nden goriiniigii. Sag on kolda serum fizyolojik
ve sol on kolda otolog eritrosit siispansiyonu enjekte
edilen yerler goriilmekte (sol én kolda govdedeki
lezyonlara benzer cilt lezyonu dikkati gekmekte)

Hemostaz testlerinin normal bulunmasi, ekimozlarin

agnl _ve etrafinin eritemli olmasi karsisinda
Otoeritrosit Duyarlii§i  Sendromu dustnuldi.
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A. Tunali, ark.

Hastanin kendi eritrositlerinden hazirlanan
stspansiyondan 0.1 cc deri igine zerkedildikten
sonra zerk yerinde agri, sisme ve endurasyonla
birlikte govdesinde etrafi eritemli agrili ekimoziar
olustu (Resim 1). Ayni sekilde otolog Iékosit
stspansiyonundan 0.1 cc deri igine enjekie
edildijinden benzer lezyonlar olugsmadi. Boylece
hasta bir otoeritrosit duyarhlid: olgusu olarak kabul
edildi. Hastaya hastaliginin ne oldugu, énemli ve
tehlikeli bir hastalik olmadidi ve bunun igin higbir
tedaviye gerek duyulmadigi anlatildi. llag olarak
sadece sedatifler verildi. Lezyonlar kendiliginden bir
hafta iginde geriledi ve daha sonraki 7 ay iginde
tekrarlamadi.

Tartisma

Kendiliginden olusan, tek tek veya gruplar halinde
etrafi eritemli agrih ekimozlarla karakterize bir
hastalik olan Otoeritrosit Duyarlihi@ Sendromu,
olduk¢a nadir gérilen hemorajik diyatez hastali-
gidir'®. Simdiye dek yayinlanan olgularin % 95'den
fazlasi kadindir'*’. Hastalik geneliikle 2.,3. ve 4.
dekadlarda baslamaktadir. Ekimozlar, deride bat-
ma, yanma hissi ve agn seklinde 6n belirtilerden
birkag saat sonra ortaya cikar. Caplar 1-15 cm.
arasinda degisen lezyonlar vicudun herhangi bir
bolgesinde ortaya c¢ikabilirlerse de alt ekstre-
mitelerde daha sik gérilir. Ekimozlarin gevresi
eritemlidir. Eritemin varli§i, bu lezyonlarin diger
ekimozlardan ayrilmasini sadlar. Hastalarin bayik
bir bdluminde lezyonlarin baslangicindan énce bir
fiziksel travma veya cerrahi girisim anamnezi vardrr,
veya ekimozlar siklikla bir emosyonel stress
sirasinda ortaya ¢ikar. Petesi ve i¢ kanama

genellikle gérulmez. Hastalarda hemostaz testlerinin
tumU normal bulunur.

Hastaligin etyolojisi bilinmemektedir. Hastalarda
kendi eritrosit stromalarina karsi bir duyarlik
sdzkonusudur. |k defa Gardner ve Diamond, hasta-
nin kendi kamimin deri igine enjeksiyonuyla,
karakteristik lezyonun olusmasina neden oldugunu
gozlemiglerdir’. Hastanin kendi kaninin, yikanmis
eritrositlerinin ve eritrosit stromasinin intradermal
olarak zerkedilmesi ile zerk yerinde agr, sigme ve
endlrasyonla birlikte ekimozlar olusur'™®. Ayrica
hemoglobin ile ve eritrosit membranindan elde
edilen bir fosfolipid olan fosfatidil serin ile de pozitif
deri testleri bildirilmisti®'2. Buna karsilik
deoksiribonikleik asid (DNA), ribonikleik asit
(RNA), otolog Itkositler ve plazma ile deri testler
negatif bulunmustur'®. Bizim hastamizda da otolog
eritrosit  sUspansiyonu ile  karakteristik deri
lezyonlari olustugu halde, otolog I6kosit sis-
pansiyonu ile negatif deri testi elde edilmistir.
Hastalarin hemen hepsinde kisilik degisiklidi,
mazohizm, histeri, depresyon ve anksiyete gibi
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Otoeritrosit duyariiiigi sendromu

cesitll ruhsal sorunlar dikkati geker. Ratnof ve Agle,
inceledikleri 27 hastanin timinde histerik ve mazo-
histik karakter cizgileri ile karakterize agir bir
emosyonel bozukluk bulundudunu saptamisiar ve
deri ici kanamanin bir konversiyon reaksiyonu
oldudunu ileri sUrerek bu sendromun yeniden
‘psikojenik  purpura" olarak isimlendiriimesini
snermiglerdir'®. Hastalarda hipnozia da yeni
lezyonlarin olusabildigi gosterilmistir'.

Bizim hastamizda da negativizm, depresyon ve
anksiyete seklinde ruhsal bozukluklar saptanmistir.

Hastalik selimdir. Alevienmeler ve uzun sireli
remisyonlarla seyreder. Spesifik bir tedavisi yoktur.
Antihistaminikler, kortikosteroidler ve klorokin ile
splenektominin yararlari gok siniridir®®. En uygun
tedavi psikoterapidir'®. Hastalara hastaliklarinin
selim bir hastalik oldudu anlatiimahdir.
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