"Q‘S“TES/‘

&

5
7994 N

‘L

(‘p.\':Ll' Uy,
0 S
' \

Ipyys 8

9

Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Saglhgi ve Hastaliklari
Anabilim Dahi

Olgu Sunumu

16 Nisan 2021

Aras.Gor.Dr. Gl ULKER

.gersitesi
e "o 4




14 yas kiz hasta

SIKAYETI: Ayaklarda morarma,agr,yiiriirken
uzerine basmadan zorlanma



HIKAYESI: Daha 6nceden hicbir hastalifi olmayan
hastamizin 2020 yil1 Nisan ayinin basinda ayak
agrisi,ayakta kizarma ve morarmalari olmaya baslamuis.
30 dk ayakta durunca ayakta renk degisikligi ve agri
oluyormus.Renk degisikligi ayak parmaklarinda daha
belirginmis.Zamanla kabuklu ulsere lezyonlarda eslik
etmeye baslamis.



Zeynep Kamil Kadin ve Cocuk Hastaliklar1 Hastanesinde

Cocuk romatoloji bolimine basvurmuslar.2 ay boyunca
yarim tablet prednol kullanmis fakat durumunda bir
degisiklik olmamis.Agrisi bu surecte hep devam etmis.



OZGECMIS:
38 GH CSile 2700 gr 49 cm dogmus.

1 haftalik iken sarilig1 olmus, fototerapi hi¢ almamais.
Yogun bakim yatis oykusu.

Ulusal as1 takvimine uygun olarak asilarini diuzenli
olarak olmus.

1-2 yaslarinda 8 ay kadar stiren dokuntu
olmus,kendiliginden gecmis.



SOYGECMIS:

Anne: 35 yas,sag- saghkl

Baba: 43 yas, sag- saglikli

Kardesler: 1. cocuk: Hastamiz
2.cocuk:5,5 yas,ss
3.cocuk:2 yas,ss

Akraba evliligi oykiisu yok.

Ailede bilinen bir hastalik oykiisu yok.



FIZIK BAKI

ATES: 36.4 derece
Nabiz: 75/ dk
Solunum sayisi: 18/ dk
Kan Basinci: 100/60
Kilo: 51 kg

Boy: 170 cm

BKI:17,65 kg/m?



FiZiK MUAYENE:

Cilt: Turgor ve tonusu dogal. Her iki ayak bas
parmaklarinda kirmizi mor renkli yer yer kabuklu
ulsere agrili lezyonlar mevcut.Sag bas parmak
tirnaginda sekil bozuklugu mevcut.Aynisi
kardeslerinden de varmis.

Bas- Boyun: Dogal.Ele gelen lap yok.
Goz: IR (++/++) patoloji izlenmedi.
KBB: Orofarenks dogal.

Solunum Sistemi: Her iki akciger solunuma esit
katiliyor. Ral ve ronkiis yok.

Dolasim Sistemi: S1 (+) S2 (+) Ek ses, uftirim yok.
Tum nabizlar palpabl.



Sindirim Sistemi: Batin rahat, rebound ve defans yok.
Organomegali yok, traube acik.

Urogenital Sistem: Haricen kiz,6zellik yok.

Iskelet Sistemi: Ozellik yok.

Sinir Sistemi: Bilinc¢ acik, koope- oryante, cevreyle
ilgisi iyi.Kas gluicii muayenesi dogal.



[1k belirtilerin ortaya ¢iktig1 zaman



Tedavi icin hastamizin yatisa geldigi zamanki goriuntisiu
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Raynaud Hastaligi

Chilblain Lupus Eritematozus
Vaskulit(Damar Iltihabi)
Soguk Urtikers

Kronik Miyelomonositik Losemi,Waldenstrom
Makroglobulinemi ve metastatik meme kanseri gibi bazi
kanser cesitleri

Anoreksiya Nervoza

Disproteinemi(kandaki protein miktarindaki anormallikler)
Soguk Aglutinin

Antifosfolipid Sendromu

Colyak

Viral Hepatit

Behcet Hastaligi

Aicardi-Goutieres Sendromu

Kriyoglobulinemi

Kriyofibrinojenemi




Hemogram:
WBC:5,584x10"3/uL
NEU:3,138x10"3/uL
LYM:1,958x1073/uL
MONO:0,387x10"3/uL
EOS:0,059x1073/uL
Rbc:4x1076/uL
Hb:13,72 gr/dl
Plt:152x1073 /uL
Htc:%40



Biyokimya:
Crp:0.2
Sedimentasyon:3
BUN:10
Kreatinin:0.42
Total bil:0.32
Direkt bil:0.07
Indirekt bil:0.25
AST:17.9
ALT:5.4
GGT:10
LDH:161
CPK:40



Koagiilometre:
PTZ:15sec
INR:1.1
APTT:35.2sec
Trombin Zamani:16.7sec
Fibrinojen:2.04g/L
D-dimer:0.18pg/mL
Anti-trombin 3 akt:110
Protein C:86%
Protein S:65%
Von Willebrand Faktor - 58 %
Faktor V:76%
Faktor VIII:63%



TIT ‘inde herhangi bir 6zellik yoktu.



C3(kompleman 3):0.89g/L (0.9-1.8)
C4(kompleman 4):0.26 g/L(0.1-0.4)
ANA +

Anti -dsDNA -
Antifosfolipit antikor -



Covid pcr testi negatif
Ailede covid enfeksiyonu gecirme Oykiisu yok



DOPPLER USG

Bilateral venoz doppler usg normal olarak raporlandi.

Bilateral arteriyel doppler usg normal olarak
raporlandi.



EKO:

o Eser mitral yetmezlik.




KAPILLOROSKOP]

o Her parmakta genislemis kapil.Bir parmakta kanama
alan1 mevcut seklinde yorumlandi.
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Dev kapiller Mikronemoroji Avaskuler alan Neoanjiogenesis

Normal Patern Erken Ssc Patarni Aktif Ssc paterni Gec¢ Ssc Paterni




Hastamizda chilblain lupus dusuntldu.(16/10/2020)
Ecopirin 1x100 mg

Plaquanil 1x200 mg baslandi.

Topikal steroid baslandu.



Sikayetlerinin devam etmesi tizerine tekrar poliklinik
basvurusu olan hastamizin ilioprost tedavisi
kararlastirildi.

3 gun boyunca 100 cc sf icinde

Ik 30 dk 0,5 ng/ kg/dk

Ikinci 30 dk 0,75 ng/kg/dk

Kalani 1 ng/kg/dk dan infuzyonu yapildi.

1x16 mg dan prednol tedavisi baslandi.7gun sonra
1x8 mg 7 gun kullanmasi sonra kesmesi



CHILBLAIN LUPUS ERITEMATOZUS

Chilblain lupus eritematozus (LE), orijinal olarak
Jonathan Hutchinson tarafindan 1888'de tanimlanan
kronik kutandz LE'nin nadir bir varyantidir.

Esas olarak yetiskinlerde gorulur ancak her yasta ortaya
cikabilir.

Hem sporadik hem de kalitsal bir durum olarak ortaya
cikar. Sporadik vakalar en yaygin olanidir ve agirlikli
olarak orta yasl kadinlarda gordlur, ailesel chilblain LE
ise erken cocukluk doneminde ortaya cikar.



PATOFIZYOLOJI

Chilblain lupus'un patofizyolojisi tam olarak
bilinmemektedir. Immiinolojik anormalliklere bagli
hiperviskozitenin, soguk havaya bagli vazokonstriksiyon
veya mikrovaskuler hasarla birlikte rol oynadigi
dusunulmektedir. Chilblain lupus hastalarinda genellikle
pozitif bir romatoid faktor ve benekli antintkleer antikor
(ANA) paterni vardir, bu da immun aracili bir etiyolojiyi
destekler. Chilblain lupusta kriyoglobulinler ve
kriyopresipitatlar negatiftir.



Aile dykusu veya cocuklukta chilblain LE baslangici
olanlarda,bu durum TREX1 veya SAMHD1 genlerindeki
bir mutasyonun sonucu olabilir.

Bu genlerdeki heterozigot mutasyon (bir alelin

mutasyonu), niikleik asitlerin (6rnegin, cift sarmalli DNA,
RNA — DNA dupleksleri) birikmesine yol acar.



Chilblain LE, soguk bir iklimde soguga ve neme maruz
kalma ile baslayan veya siddetlenen kirmizi veya koyu
mor lekeler, papuller ve plaklar olarak baslar. Lezyonlar
genellikle kasintili ve agrilidir.

Tutulan bolgeler el ve ayak parmaklari, topuklar ve ayak
tabanlaridir. Daha seyrek olarak lezyonlar burunda,
kulaklarda, avuc iclerinde, eklemlerde, dirseklerde,
dizlerde ve bacaklarin alt kisminda olabilir.

Ulserasyon,hiperkeratotik fissur,vitiligoya benzer
depigmentasyon alanlari eslik edebilir.



Komplikasyonlar nelerdir?
Sekonder bakteriyel deri enfeksiyonu
Kébnerizasyon
Sistemik lupus eritematozusa (SLE) ilerleme.

Sporadik chilblain LE formuna sahip kisilerde, bireylerin%
18'i SLE ilerlemektedir; ailesel chilblain LE vakalarinda
SLE'ye ilerleme kaniti yoktur.



Chilblain LE icin baslica kriterler sunlardir:

Soguga maruz kalma veya sicakliktaki herhangi bir disiistin neden oldugu
akral bolgelerdeki lezyonlar

Asagidakileri iceren histopatolojik inceleme veya indirekt immunofloresan
ile deri lezyonlarinda LE'nin kaniti:

-Yiizeysel ve derin bir lenfositik vaskuler reaksiyon
-Retikiler dermal kan damarlarinda fibrin birikimi

-IgM, 1gA ve kompleman C3 birikimi ile dermoepidermal baglanti noktasinda
dejenerasyonlu arayiliz dermatiti.

Chilblain LE icin minor kriterler sunlardir:
SLE veya diger kutandz LE formlarinin bir arada bulunmasi
Anti-LE tedavisine yanit alinmasi
Kriyoglobulineminin dislanmasi

Soguk aglutineminin dislanmasi



Soguk aylarin disinda da devam eden lezyonlar, pozitif
antintkleer antikor testleri ve SLE tani kriterlerinden
eslik eden ozelliklerin bulunmasi, chilblain LE’yi
idiyopatik chilblainlerden ayirir.



COVID TOES Medscape

Purple, pink, red, or blue lesions on the toes that resemble pernio
(chilblains) or a frostbite-like rash have been reported in individuals
with COVID-19, mostly among children and young adults.




Pernio-like acral lesions associated with COVID-19 ("COVID toes")




TEDAVI:

Soguk ve nemli ortamlardan kacginilmalidir ve fiziksel koruma, lezyonun
onlenmesi ve tedavisi icin cok 6nemlidir. Genel olarak, chilblain lupusta
tedavi zordur ve higbir ajanin Gstliin oldugu kabul edilmez. Dahasi, lezyonlar
kalici olma egilimindedir ve CLE tedavilerine yanit vermesi daha uzun surer.

Antibiyotikler (ikincil bakteriyel deri enfeksiyonlari igin)
Topikal steroidler

Sistemik kalsiyum kanal blokerleri

Sistemik steroidler

Mikofenolat mofetil

Antimalaryal ajanlar (6rnegin, hidroksiklorokin)
Takrolimus.

Ameliyat

Chilblain LE'li hastalar, etkilenmemis bir bolgeden elde edilen tam kalinlikta bir
greft kullanilarak bazi durumlarda eksizyon ve onarim yoluyla basaril bir
sekilde tedavi edilmistir.
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