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ÖZET

Onyedi ayl›k k›z olgu atefl yüksekli¤i, sol bacak üst ve ön yüzündeki mor lekeler ve flifllik nedeni ile baflvuru üzerine

yat›r›ld›. Öyküsünden alt› gün önce suçiçe¤i tan›s› konuldu¤u ö¤renilen olgunun fizik muayenesinde sol bacakta ve

gluteal bölgelerde daha çok say›da ve de¤iflik boyutlarda olmak üzere her iki ekstrimitede purpura, ekimoz ve nekroz

alanlar› vard›. Protein-C, protein S, antitrombin III düzeyleri düflük; antikardiyolipin antikorlar› yüksek bulunan olgu

suçiçe¤i infeksiyonu sonras› geliflen purpura fulminans olarak de¤erlendirildi. Hastaya antibiyotik tedavisi ile birlikte

düflük molekül a¤›rl›kl› heparin ve taze donmufl plazma verildi. ‹zleminin yedinci gününde d-dimer ve kanama diyatez

testleri normale döndü, ancak protein C, protein S, antitrombin III düzeyindeki düflüklük devam etti. Sol bacaktaki

nekrozun kemik dokusuna kadar ilerlemifl olmas› nedeni ile debritman ve flep için izleminin sekizinci günü plastik cerrahi

merkezine gönderildi. Hastal›¤›n iyileflmesini takiben yap›lan kontrollerde protein C, protein S, antitrombin III ve

antikardiyolipin antikorlar› normal bulundu. Olgu, su çiçe¤inin nadir bir komplikasyonu olmas› nedeniyle sunuldu. 

SUMMARY

A seventeen-month-old girl was admitted to hospital with the complaints of high fever, swelling in the whole left leg and

echimotic lesions on anterior side of the upper part of the left leg. In history she had been diagnosed to have varicella

six days before the hospitalization. On physical examination there were many small petechial and purpuric hemorrages

and various sized echimotic and necrotic lesions over the skin covering the buttocks and both legs. The lesions were

more marked on the left leg. Protein C, protein S and antithrombine III levels were low and anticardiolipin antibodies

were high. Thus the diagnosis of varicella associated purpura fulminans was established. Antibiotherapy, fresh frozen

plasma and low molecular weight heparine therapies were given. On the 7th day of hospitalization, d-dimer and the

tests of haemorhagic diatesis were normal but protein C, protein S and antithrombine III levels were still low. Because

the necrotic lesions on the left leg progressed to the osseos tissue, she was referred to the Plastic Surgery Center for

debridment and grafting on the 8th day of hospitalization. Protein C, protein S and antithrombine III levels were found

normal after the patient improved.

G‹R‹fi

Purpura fulminans bir bakteri veya virus infeksiyonunun

seyri s›ras›nda veya infeksiyonun bafllang›c›ndan 7-10

gün sonra ortaya ç›kan dissemine intravasküler kuagülo-

pati ile birlikte derinin ilerleyici hemorajik nekrozu ve

dermal vasküler nekrozlarla karekterize nadir görülen bir

durumdur. Hastalarda bül, vaskülit ve deri-alt› nekrozu ile

birlikte h›zl› ilerleyen simetrik deri-alt› kanamalar› görülür.

Kanamalar özellikle gluteal bölge ve alt ekstremitelerde

yer al›r. fiok ve sistemik toksik etki nedeniyle mortalite

yüksektir. Postinfeksiyöz purpura fulminans›n nadir görü-

len bir nedeni de varisellad›r. Protein C antikuagülan 
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sistemindeki kal›tsal anormallikler, tüketime ba¤l› geçici

protein C, protein S ve antitrombin III eksiklikleri ve oto-

immun protein S eksikli¤i purpura fulminans›n geliflimin-

de rol oynamaktad›r.

OLGU

Onyedi ayl›k k›z olgu atefl yüksekli¤i, sol bacakta flifllik

ve mor lekeler yak›nmalar› ile baflvurdu. Öyküsünde alt›

gün önce suçiçe¤ine ait deri lezyonlar›n›n ortaya ç›kt›¤›,

bu lezyonlar›n giderek iyileflti¤i, ancak sol baca¤›nda bir

gün önce ortaya ç›kan ve say›ca giderek art›fl gösteren

mor renkte yeni lezyonlar›n belirdi¤i ve bu baca¤›n›n

fliflti¤i ö¤renildi. Öz- ve soy- geçmiflinde bir özellik saptan-

mad›.

Fizik muayenesinde vücut a¤›rl›¤› 11.4 kg (50-75 p),

boyu 85 cm (75-90 p), vücut ›s›s› 38.9° C bulundu. Saçl›

deri, yüz, gövde, s›rt ve ekstremitelerde suçiçe¤ine ait

ço¤u krutlanm›fl pleomorfik lezyonlar, sol bacak postero-

lateral ve uyluk anteroposteriorunda büllöz lezyonlar,

ekimotik ve nekroze alanlar, her iki alt ekstremitede,

solda daha fazla miktarda olmak üzere, yayg›n petefliler,

sol alt ekstremitede en büyü¤ü 2x3 cm olan nekrotik

alanlar ve gode b›rakmayan ödem vard›. Sol uyluk ante-

roposteriorunda ve labium majuslarda hiperemi, ›s› art›fl›,

indurasyon saptand›. Küçük çapl› nekrotik alanlar, eki-

mozlar ve petefliler her iki gluteal bölgede de vard›. fiekil

1 ve 2 hastan›n izleminin 3. günündeki lezyonlar›n› göster-

mektedir. Kalp tepe at›m› 120/dk, ritmik idi, ek ses ve

üfürüm duyulmad›. Tansiyon arteriyel 90/50 mm Hg ola-

rak ölçüldü. Her iki alt ekstremitede periferik nab›zlar

al›n›yordu. Di¤er sistem ve nörolojik muayeneleri normal

olarak de¤erlendirildi.

Laboratuvar incelemelerinde Hb 11.9 g/dl, beyaz küre

say›s› 17.940/mm3, trombosit say›s› 66.000/mm3; perife-

rik yaymada PNL %72, lenfosit %20, monosit %8 olarak

saptand›, trombositler ikili küme oluflturmaktayd›. Pro-

trombin zaman› (PT) 26 saniye (N≤14"), APTZ 78 saniye

(N≤45") olarak ölçüldü. Fibrinojen 101 mg/dl (N=180-

350), D-Dimer de¤eri 4143 mcg/dl (N=50-228), protein C

%32.8 (N=70-140), protein S %25 (N=55-160), antitrom-

bin III %55.6 (N=80-120), antikardiyolipin antikoru (ACA)

IgM 64 MPLU/ml (N=0-10), ACA IgG 41 GPLU/ml (N=0-

15) olarak bulundu. Eritrosit sedimentasyonu 90 mm/saat

ve CRP 6.72 mg/dl idi.

Rutin idrar incelemesi, kan flekeri, serum elektrolitleri,

karaci¤er ve böbrek fonksiyon testleri normal de¤erler-

deydi.

Sol baca¤a uygulanan Doppler ultrasonografisinde derin

ve yüzeyel venlerde ve venöz yap›lara efllik eden arteri-

yel yap›larda normal ak›m formu izlendi, trombüse rast-

lanmad›.

Sol uyluktaki nekroze alan ultrasonografisinde apse

formasyonunun geliflimine ait hipo-ekoik nodüler lezyon-

lar ve deri ve deri-alt› kal›nl›¤›nda artma saptand›.

Olgu yap›lan fizik muayene ve elde edilen laboratuvar

sonuçlar› ile suçiçe¤ine ba¤l› Purpura fulminans (PF)

olarak de¤erlendirildi. Sol uyluktaki nekroz ve apse formas-

yonu nedeniyle genifl spektrumlu antibiyotik ve antiana-

erobik tedavi baflland›. Purpura fulminansa yönelik olarak

taze donmufl plazma ve düflük molekül a¤›rl›kl› heparin

tedavileri uyguland›. Ancak izleminin 3. gününde atefl

yüksekliklerinin devam etmesi, sol uyluktaki apsenin

gerilememesi üzerine antibiyotikleri de¤ifltirildi. Olgunun

purpurik döküntülerinde ve ekimozlar›nda h›zl› bir geri-

leme gözlenirken nekroze alanlara da lokal cerrahi pan-

sumanlar uygulamaya devam edildi. Hastan›n izleminin

7. gününde PT, APTT, fibrinojen ve dimer de¤erleri

normal bulundu (Tablo 1), vücut ›s›s› normale döndü,

apse geriledi. Antibiyotik, antianaerobik ve düflük molekül

a¤›rl›kl› heparin tedavilerine devam edilirken, taze donmufl

plazma uygulanas›na son verildi. Ancak izleminin 8.

gününde deri ve deri-alt›ndaki nekrotik dokular›n kemi¤e

kadar ilerledi¤inin belirlenmesi üzerine debridman ve

flep için plastik cerrahi merkezine gönderildi. Olgunun

hastal›¤›ndan dokuz ay sonra yap›lan kontrollerinde protein

C, protein S, antitrombin III ve antikardiyolipin antikor-

lar›n›n normale döndü¤ü belirlendi (Tablo 1).

TARTIfiMA

Purpura fulminans, yayg›n damar içi p›ht›laflmas› (DIC)

tablosunun özel bir flekli olup, derinin akut bafllang›çl›,

Tablo 1.  Olgunun hematolojik de¤erleri

Günler Plt (/mm3) D-dimer Fibrinojen P Z APTZ Protein C Protein S AT III ACA IgM ACA IgG

(N=50-228  (mg/dl) (N≤14")  (N≤45") (N=%70-140) (N=%55-160) (N=%70-125) (MPLU/ml) (GPLU/ml)

mcg/dl) (N=0-10) (N=0-15)

1   66.000 4143 101 26 78 32.8   25 56 64 41

3   49.000 2420 132 18 60

5 149.000 1315 195 15 41

7 305.000   50 323 11 37 51   46 58

9. ay 312.000   44 372 14 48 87 101 96   6    8
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fiekil 1.  Olgunun pron pozisyonunda görünümü

fiekil 2. Olgunun supin pozisyonunda görünümü
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Bu lezyonlar h›zla nekroza ilerledi. Ancak hipotansiyon

ve visseral tutulum geliflmedi. Laboratuvar bulgular›nda

lökositoz, trombositopeni, faktör V, VII, VIII, protrombin ve

fibrinojende azalma, PT ve APTT’de uzama, fibrin y›k›m

ürünlerinde artma saptanabilir. Olguda lökositoz, trom-

bositopeni, PT, APTT’de uzama ve fibrin y›k›m ürünle-

rinde artma saptand›, fibrinojen de¤eri düflük bulundu.

Bu hastal›kta mortalite oran› çok yüksektir. Yaflayan

hastalarda da gangrenöz alanlar için ekstremite ampu-

tasyonu veya yo¤un deri grefti uygulamas› gerekebilir.

Olguda nekrotik alanlar›n h›zla genifllemesi ve kemi¤e

ilerlemesi üzerine deri grefti konulmas› için olgunun

plastik cerrahi merkezine gönderilmesi gerekti. Tedavide

olabildi¤ince h›zl› ve yo¤un tedavi program› uygulamak

esast›r. Purpura fulminans tedavisi daha çok altta yatan

patolojiye göre de¤iflmektedir. Homozigot protein C eksik-

li¤inde plazma ve e¤er bulunabilirse protein C etkilidir.

Sepsiste sonucu daha çok antibiyotik tedavisi belirler.

Plazma, trombosit fonksiyonunu suprese edici ajanlar ve

heparin gereklidir. Heparin ile trombotik gangrenöz deri

lezyonlar›n›n ilerlemesi durur ve p›ht›laflma bozukluklar›

düzelir. Heparin tedavisinin erken olarak kesilmesi nek-

rotik deri lezyonlar›n›n yeniden ilerlemesine neden olabi-

lir ki bu mikrovasküler zedelenmenin uzun süreli oldu¤u-

nu göstermektedir (1-3). Olguya genifl spektrumlu anti-

biyotik yan›nda düzenli taze donmufl plazma transfüz-

yonlar› ve düflük molekül a¤›rl›kl› heparin (DMAH) teda-

vileri uyguland›. Protein C de¤erinin düflük bulunmas›

nedeniyle de, PT, APTT ve d-dimer de¤erlerinin normale

gelmesinden sonra taze donmufl plazma transfüzyonu

kesilmesine karfl›n DMAH tedavisine devam edildi.

Manco-Johnson ve ark. (4) suçiçe¤i ve tromboz ile bafl-

vuran yedi olguda lupus antikoagulan›n›n pozitif oldu¤u-

nu, yüksek titredeki IgG ve IgM antikorlar›n›n protein

S’nin dolafl›mdaki klerenslerini artt›rmak suretiyle geçici

eksikli¤ine yol açt›¤›n› göstermifllerdir. Kurugöl ve ark.

(5) sa¤l›kl› olup, akut varisella infeksiyonu geçiren alt›

çocukta artm›fl lupus antikoagülan ve düflük protein S

de¤erleri bulmufllar, bu de¤erlerin hastal›ktan bir ay sonra

normale döndü¤ünü göstermifl, protein S de¤erlerindeki

düflüklü¤ün derecesinin hastan›n klini¤i ile do¤ru orant›l›

oldu¤unu belirtmifllerdir. Her ne kadar belirgin DIC veya

purpura fulminans klini¤i olmasa da lupus antikoagulan

pozitifli¤i ve düflük protein S de¤erleri gösteren çocuk-

larda belirgin hiperkoagülobilitelerinin devam edebilece-

¤ini, varisella infeksiyonunun bu risk yönünden de de¤er-

lendirilmesi gerekti¤ini vurgulam›fllard›r (5). Sunulan olgu-

da da antikardiyolipin antikorlar› yüksek, protein C ve

protein S de¤erleri düflük bulundu. Bu de¤erler  hastal›-

¤›n›n iyileflmesinin ard›ndan normale döndü.

Busuttil ve ark. (6), alt› yafl›ndaki suçiçe¤i ile birlikte

saptanan bir purpura fulminans olgusunda protein S 

h›zla ilerleyen hemorajik nekrozu ile karekterize bir

hastal›¤›d›r. Nadir görülen ancak yaflam› tehdit edebilen

bu hastal›k tipik olarak küçük çocuklarda, bir bakteri veya

virus infeksiyonunun iyileflme döneminde, infeksiyonun

bafllang›c›ndan genellikle 7-10 gün sonra aniden ortaya

ç›kar (1-3).

Organlarda mikrotrombüslerin geliflmesinde özellikle inter-

lökin 1 (IL-1) ve tümör nekrotizan faktör (TNF) gibi sito-

kinler rol oynar. Baz› görüfllere göre, normalde nontrom-

bojenik olan endotel hücrelerinden endotoksin ile karfl›-

laflt›¤›nda IL-12, interferon γ (INFγ), TNFα ve IL-1 gibi sito-

kinler ortama sal›n›r ve bu sitokinler protein C, protein S

ve antitrombin III (AT III) tüketilmesine yol açar (1, 2). Bu

olaylar sonucu trombositler y›¤›l›r ve koagulasyon bafllar

(1-3).

Günümüzde PF altta yatan tetik çekici mekanizmaya

göre s›n›fland›r›l›r. Protein-C, protein-S sisteminin homo-

zigot hastal›klar›nda veya kumarin tedavisinde ortaya

ç›kan flekline “hemostazis bafllang›çl› purpura fulminans”

ad› verilir (1).

Akut suçiçe¤i infeksiyonunda da döküntülü dönemde

serbest protein S düzeyinde azalma olan ve tromboz

klini¤i gösteren olgular bildirilmifltir. Çocuklarda s›k karfl›-

lafl›lan ve ›l›ml› bir döküntülü hastal›k olarak bilinen su-

çiçe¤ine bu aç›dan yaklaflmakta yarar vard›r. Bu hasta-

lar ayr›ca tromboza yol açabilecek ciddi genetik risk fak-

törleri de tafl›yorlarsa ortaya ciddi ve hayat› tehdit edici

tromboembolik ataklarla ç›kabilmektedirler. Sözkonusu

protein S eksikli¤inin infeksiyon s›ras›nda oto-antikor

geliflimi nedeniyle oldu¤u ve protein S klirensinin çok

h›zland›¤› düflünülmektedir (1-6). Ancak yap›lan çal›flma-

larda faktör V Leiden heterozigotlu¤unun da birlikte

gösterilmesi bu duruma protein S eksikli¤inin tek bafl›na

neden olamayaca¤› fleklinde yorumlara neden olmufltur.

Bununla birlikte, teti¤i çeken as›l mekanizman›n ne oldu-

¤u halen bilinmemektedir (3, 6). Olguda da suçiçe¤inin

döküntülü döneminde ortaya ç›kan PF tablosu vard›.

Laboratuvar de¤erlerinin incelenmesinde, olguda protein

C ve S ve AT III de¤erlerinin düflük oldu¤u görüldü. Bu

de¤erler hastal›¤›n iyileflmesinin ard›ndan normal de¤er-

lerine döndü, ancak faktör V Leiden incelenemedi.

Hastalarda titreme, atefl, hipotansiyon ve derinin çeflitli

bölgelerinden kanama görülür. Hastalarda bül, infeksiyoz

vaskülit ve deri-alt› nekrozuyla birlikte h›zl› ilerleyen

simetrik deri kanamalar› görülür. Kanamalar genellikle

gluteal bölge ve alt ekstremitelerde yer al›r. Viseral  etki-

lenme nadir olmakla birlikte, hematüri ve gastro-intestinal

hemoraji fleklindedir. Periferik ekimotik lezyonlar h›zla

gangrene gidebilir. Hastal›k h›zl› bir seyir gösterip, 48-72

saatte floka kadar gidebilir. Olguda da alt ekstremiteleri

ve gluteal bölgeyi tutan yayg›n ekimotik lezyonlar vard›. 
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Olguda suçiçe¤i infeksiyonu seyri s›ras›nda protein C,

protein S, ATIII düflüklü¤ü ve antikardiyolipin antikoru

yüksekli¤i ile seyreden purpura fulminans tablosunun

iyileflmesini takiben patolojik olan bu de¤erlerin normale

dönmesi literatürde rastlananlara benzerlik göstermekte-

dir. Bu tablonun varl›¤› ile, genel olarak selim bir gidifl

gösterdi¤i kabul edilen suçiçe¤i infeksiyonuna bu yönden

de bak›lmas› gerekti¤ini vurgulamak aç›s›ndan önemli

oldu¤u sonucuna var›lm›flt›r.

eksikli¤i ile birlikte faktör V Leiden heterozigotlu¤unu

göstermifllerdir.

Woods ve Johnson (3) da faktör V Leiden heterozigot-

lu¤u ve geçici protein S eksikli¤i olan varisella ile birlikte

purpura fulminans› olan befl yafl›nda bir olgu yay›nlam›fl-

lar ve literatür verileri ile birlikte de¤erlendirdiklerinde vari-

sella infeksiyonunun komplikasyonlar› yönünden yeniden

de¤erlendirilmesini, dünya çap›nda afl›laman›n gereklili-

¤ini vurgulam›fllard›r.
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