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1. GIRIS VE AMAC

Henoch Schoénlein purpuras: (HSP); cilt ve eklem bulgulari, gastrointestinal
yakinmalar ve renal tutulum ile karakterize, ¢ocukluk caginin en sik goriilen
vaskilitidir (1). Yillik insidans1 12,9-20,4/100.000 olarak bildirilmekte ve genellikle
3-15 yas araligindaki ¢ocuklarda goriilmektedir (2, 3). Erkek ¢ocuklar kiz ¢ocuklarina
gore daha fazla etkilenmektedir (1.8:1) (4, 5).

Henoch Schoénlein purpurasi, tipik olarak ¢ocukluk ¢agi vaskiiliti olmakla
birlikte eriskinlerde de goriilebilmektedir (6). Cocuklarda genellikle kendini sinirlayan
iyi huylu bir hastalik olarak karsimiza ¢ikmaktadir (7).

Tan1 kriterleri “American Collage of Rheumatology” (ACR) ve Sonrasinda
“European League Against Rheumatism and Paediatric Rheumatology European
Society” (EULAR/PRINTO/PRES) tarafindan diizenlenmistir. Ele gelen purpura veya
petesi ile birlikte; yaygin ya da kolik karin agrisi, artrit veya artralji, bobrek tutulumu,
biyopsi ile gosterilmis l0kositoklastik vaskiilit veya immiinglobulin A (IgA)
depolanmasinin hakim oldugu proliferatif glomeriilonefritten en az birinin varliginda

HSP tanis1 koyulmaktadir (8).

Patogenezi tam olarak bilinmemekle beraber 6zellikle kis mevsiminde
goriilmesi, {ist solunum yolu enfeksiyonu etkeni olan bakterilerin (Grup A Beta
hemolitik streptokok, Staphylococcus aureus, Haemophilus influenzae vs.) ve
virislerin (Ebstein Barr viriis, Adenoviriis, Parvoviriis vs.) ya da bazi asilarin

tetikleyici rol oynadigini diistindiirmektedir (9).

Ele gelen purpura, HSP’nin karakteristik cilt bulgusudur, genellikle alt
ekstremitelerde ve gluteal bolgede goriiliir. Gastrointestinal sistem bulgular1 hastalarin
ticte ikisinde goriilmektedir. Bulanti ve kusma, karmn agrist gibi hafif yakinmalar
siklikla goriilse de iskemi, nekroz, perforasyon, paralitik ileus ve invajinasyon gibi agir
kliniklere de yol agabilmektedir (10). Artrit veya artralji hastalarin %78’inde
goriilmektedir. Artrit genellikle gegici, simetrik ve oligoartikiilerdir; gezici karakterde
degildir, sekel birakmadan iyilesmektedir (11). Henoch Schonlein purpurasi tanili

hastalarin  %20-80’ninde bobrek tutulumu goriilmektedir. Bobrek tutulumunun



mikroskopik hematiiriden bobrek yetmezligine uzanan genis bir klinik prezentasyonu
vardir (12). Santral sinir sistemi, genitotiriner, solunum ve kardiyovaskiiler sistem

tutulumu nadiren goriilmektedir.

Henoch Schonlein purpurasinin tedavisi semptomatiktir ve destek tedavisi
esastir (13). Hidrasyonun ve elektrolit dengesinin saglanmasi, beslenmenin
desteklenmesi ve wuygun analjezikler ile agri kontroli O6nemlidir (14).
Glukokortikoidler agir cilt tutulumu, gastrointestinal sistem tutulumu, testis tutulumu

ve bobrek tutulumunda kullanilmaktadir.

Ailevi Akdeniz atesi (AAA)’nin sik goriildiigi tilkelerde bu iki hastaligin
birlikteligi s6z konusudur. Tiirkiye’de yapilan bir galismada HSP tanisi ile izlenmekte olan

hastalarin %34’iinde MEFV geninde heterozigot mutasyon oldugu gosterilmistir (15).

Her ne kadar HSP ¢ocukluk ¢aginin en sik goriilen vaskiiliti olsa da yapilan
calismalarda klinik bulgulari, bobrek tutulumunun sikligi ve siddeti, laboratuvar

degerleri, tedavi yaklasimlari ile ilgili veriler farklilik gostermektedir.

Bu ¢alismada HSP hastalarinin demografik, klinik, laboratuvar verilerinin
degerlendirilmesi, bobrek tutulumu siklig1 ve siddetinin belirlenmesi, hastaligin ailevi
Akdeniz atesi ile iligkisi, hastalik tedavi ve progresyonunun degerlendirilmesi

amagclanmistir.



2. GENEL BILGILER

2.1. HENOCH SCHONLEIN PURPURASI
2.1.1. Tamim

Henoch-Schonlein purpurast (Immiinglobulin A vaskiiliti) ¢cocukluk ¢aginda
en sik goriilen ve histopatolojik olarak kiigiik damarlarda immiinglobulin A igeren
immiin kompleks birikimi ile karakterize sistemik vaskiilittir (1). Ozellikle cilt, eklem,
gastrointestinal sistem ve bdobreklerde bulunan kiigiik damarlarin tutulumu ile
seyreder. Klinikte karsimiza trombositopenik olmayan purpura, artrit, artralji, karin

agrisi, gastrointestinal sistem kanamasi ve glomeriilonefrit bulgular1 ile gelmektedir.

2.1.2. Tarihce

Ilk kez 1801 yilinda ingiliz doktor William Heberden, klinigi Henoch
Schonlein purpurasi ile uyumlu; purpurik dokiintii, eklem ve karin agrisi bulgulari olan
iki vaka tanimlamistir (16). Ancak HSP tanimi iki Alman doktorun; Johann Schonlein
ve 0grencisi Eduard Henoch'un isimlerini tasimaktadir. Johan Schonlein 1837 yilinda
purpura ve eklem agrist ile birlikte idrar tetkikinde anormallik olabilecegini gdstermis
ve bu birlikteligi peliosis rheumatica olarak adlandirmistir. Eduard Henoch 1874
yilinda bu klinige eslik eden gastrointestinal bulgulari ve 1899 yilinda da renal
bulgular1 tanimlamistir. 1914 yilinda William Osler hastaligin anaflaksiden
kaynaklandigini 6ne stirmistiir (17). Gliniimiizde hastalik patogenezinde anaflaksinin
yer almadigi bilinse de hala ‘anaflaktoid purpura’ olarak adlandirilabilmektedir. 1948
yilinda Gairdner, Henoch Schonlein purpurasini vaskiilit olarak tanimlayarak

patogenezinde immiinglobulin A’nin rol aldigini gostermistir (18).

2.1.3. Epidemiyoloji

Henoch Schoénlein purpurasi ¢ocukluk ¢agmin en sik goriilen sistemik
vaskiilitidir. Hasta popiilasyonunu 6zellikle 3-15 yas arahigindaki ¢ocuklar

olusturmaktadir (2).



Cesitli vaka serilerinde 17 yasindan kiiclik ¢ocuklarda hastalik insidansinin
12,9-20,4/100000 oldugu, erkek cocuklarinda 1,1-1,8 kat daha sik gorildigi
belirtilmektedir (3-5). Yine bu vaka serilerinde hastaligin tepe yasinin 4-6 arasinda

oldugu bildirilmektedir.

Hastalik tiim etnik kokenlerde goriilmekle beraber ozellikle Asya
cografyasinda daha yaygindir. Kore’de yapilmis olan 10 yillik bir siirveyans
calismasinda HSP insidansmin 55,9/100000 oldugu ve tepe yasinin 5 oldugu
saptanmistir (19). Henoch Schonlein purpurast sikligi kis ve ilkbahar mevsimlerinde
artmakta, yaz aylarinda azalmaktadir (20). Bu mevsimsel yatkinlik, HSP’nin

enfeksiyon ile iliskili olabilecegini diisiindiirmektedir.

2.1.4. Etiyoloji

Henoch Schonlein purpurasinin etiyolojisi tam olarak bilinmemektedir.
Vakalarin biiyiik bir kisminda HSP kliniginin st solunum yolu enfeksiyonu ile
tetiklendigi disiiniilmektedir (9). Grup A streptokok enfeksiyonlar1 sonrasi1 HSP
goriilebilecegi ilk kez 1948 yilinda Gairdner tarafindan gosterilmistir (21).
Streptococcus pneumonia, Staphylococcus aureus, Haemophilus influenzae, Shigella
spp., Salmonella spp., Parainfluenza, Adenoviriis, Mycoplasma pneumonia,
Parvoviriis B19 en sik saptanan enfeksiydz ajanlar olsa da tiim {ist solunum yolu
patojenlerinin HSP ile iligkisini gosteren vaka ¢alismalari mevcuttur. Parvoviriis B19

HSP etiyolojisinde en sik rol alan viral ajandir (22).

Asilama ve ila¢ kullanimi sonrast HSP gelisimi ile ilgili anektodal vakalar
mevcuttur. 2009 yilinda HIN1 pandemisi sonrasi gelistirilen agilarin uygulanmasi ile
HSP gelisen vakalar bildirilmistir (23). Italya’da 11 merkezin katilimi ile yapilan bir
calismada; asilamadan sonraki 12 hafta igerisinde HSP kliniginin gelismesinde sadece
kizamik, kabakulak, kizamik¢ik (KKK) asisi ile risk artist oldugu, difteri aseliiler
bogmaca ve tetanoz asilarinin risk olusturmadigi saptanmistir. Yine ayni1 ¢alismada
ila¢ kullanim1 ve HSP arasinda iliski olmadig1 savunulmustur (24). Ancak ilaglarin,
soguk maruziyetinin, yiyeceklerin ve bocek sokmalarinin da HSP igin tetikleyici

olabilecegine dair yayimlar mevcuttur (25). Salisilatlar, penisilin, tetrasiklin,



sulfonamid, allopiirinol, kolsisin, kinidin, indometazin, fenasetin, difenilhidrazin HSP

ile iliskili oldugu diisiiniilen ilaglardandir.

2.1.5. Patogenez

Henoch Schonlein purpurasinin patofizyolojik mekanizmasi tam olarak
bilinmemektedir. Immiin kompleks birikimi, selektin, integrin ve diger adezyon
molekiillerinin aktivasyonu, humoral immiinite, anti-nétrofilik sitoplazmik antikor
(ANCA) ve anti-endotelyal antikorlar sorumlu tutulmus, T hiicre kaynakli vaskiilit

modelleri 6ne siiriilmiistiir (26).

Henoch Schonlein purpurast vaskiilitinin karakteristik patolojik goriinimii
immiinglobulin A i¢eren immiin komplekslerin damar duvarinda, etkilenen organlarda
ve bobrek mezengiumunda depolanmasidir. Bu nedenle hastaligin temelinde immiin

sistem kaynakli bir patoloji oldugu diisiinilmektedir (9).

Immiinglobulin A, mukozal immiinitede rol almakta ve mukozal
sekresyonlarda bulunmaktadir. Temelde immiinglobulin A1 (IgAl) ve immiinglobulin
A2 (IgA2) olmak iizere iki alt grubu vardir (27). Mukozal IgA agirlikli olarak
polimerik yapida olan IgA2 iken, serumda monomerik yapida olan IgAl
bulunmaktadir  (28). Henoch Schoénlein purpurast patogenezinde ise yeterli
galaktozillenmemis IgA1 rol almaktadir (29). Immiinglobulin A1, 17 aminoasit igeren
mentese bolgesine alt1 O-glikan zincirinin eklenmesi ile ko/posttranslasyonel degisime
ugrar. Bu zincirler serin veya treonin kalintilarina O baglantis1 ile baglanir ve bu
sekilde N-asetilgalaktozamin (GalNAc) olusur. Galaktoz, GalNAc’a f1-3 galaktozil
transferaz enzimi ile baglanir (30, 31). Bu asamada alfa 2,6-sialiltransferaz enzimi
tarafindan galaktoz yerine siyalik asit eklenmesi az galaktozillenmis IgA1-O
glikoform olusumuna yol acar (Sekil 1) (32). Yeterli sekilde galaktozillenmemis IgA1,
anti-glikan 1gA1 veya immiinglobulin G (IgG) tarafindan taninir ve kanda
immiinkompleksler meydana gelir. Bu immiinkomplekslerin karacigerde yeterli
metabolize edilememesi ve serumda artmasi depolanma ile sonuglanir. Mezengiumda
az galaktozillenmis IgAl depolanmasi kompleman yolagin1 aktive ederek

enflamasyon ve hasar olusumuna yol agar (33).
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Sekil 1. IgA1 molekiiliiniin glikozilasyonu

(A) N-asetilgalaktozaminin (GalNAc) serin kalintilarina eklenmesi (B) GalNAc'a galaktoz eklenerek
glikan zincirleri uzatilmasi ve N-asetilneuraminik asit (NeuNAc) ile siyalizasyon olusumu (34)

Komplemanlarin baglanmasi ve aktivasyonu sonucunda, IgA endotelyal
hiicrelerle c¢apraz reaksiyona girer ve hiicre yikimina yol agar. Kompleman
aktivasyonu, hiicre yikimi ve IgA depolanmasi HSP’nin IgA aracili bir immiin
disregiilasyon oldugunu gostermektedir (35). Diizensiz immiin yanit graniilamatoz

reaksiyon olmadan inflamasyon ve vaskiilit gelisimine yol agar (36).

Lokositler ve vaskiiler endotelyal hiicreler arasindaki etkilesim, endotel hasari,
perivaskiiler 16kosit infiltrasyonu, kemokinler ve sitokinler HSP gelisiminde rol
oynamaktadir (35). Ozellikle tiimor nekroz faktorii alfa (TNF-a), interlokin 6 (1L-6),
interlokin 8 (IL-8) ve interlokin 17 (IL-17)’nin bu siirecte rol aldig: diistiniilmektedir
(37). Toll benzeri reseptor 2 (TLR2) ve toll benzeri reseptor 4 (TLR4) diizeylerinin
HSP hastalarinda arttigin1 gosteren ¢aligmalar mevcuttur (38).

2.1.6. Genetik

Genetik yatkinlik HSP gelisimine katkida bulunabilir. Tiirkiye’de HSP tanili
hastalarda yapilan bir ¢alisma, bazi insan 16kosit anjitenleri (HLA)’larin HSP'ye
yatkinlik olusturabilecegini gostermistir. HLA-A2, HLA-A11 ve HLA-B35 antijenleri



tastyan ¢ocuklarda HSP gelisimi riskinin yiiksek oldugu; HLA-A1, HLA-B49 ve
HLA-B50 antijenlerini tasiyanlarda bu riskin azaldig1 saptanmistir (39).

Amoroso ve arkadaslarinin, italya’da yaptig1 ¢alisma HSP hastalarinda HLA-
DRB1*01 ve HLA-DRB*11 antijenlerinin yiiksek, HLADRB1*07 antijenlerinin ise
diisiik oranda pozitif saptandigini géstermistir (40). Amoli ve arkadaslar tarafindan
Ispanya’da yapilan bir calismada da benzer sonuglar alinmistir (41). Yine Amoli ve
arkadaslar1 tarafindan yapilan bir baska c¢alisma HLA-B35 ekspresyonunun HSP

nefriti ile iligkili olabilecegini gostermistir (42).

Son yillarda HSP’ye yatkinlik agisindan HLA gen polimorfizmi disinda
anjiotensin doniistiiriicti enzim (ACE), interseliiller adezyon molekiilleri (ICAM),
interlokinleri kodlayan genler ile ilgili calismalar yapilmaktadir. Interseliiler adezyon
molekiilii-1 (ICAM-1) gen polimorfizminin vaskiilitlere kars1 duyarlilik ile iliskili
oldugu gosterilmistir. Ayn1 gendeki degisikliklerin HSP ile iligkisini aragtirmak iizere
yapilan bir ¢alismada kontrol grubu ile HSP hastalar1 arasinda anlamli bir farklilik
goriilmemis ancak kodon 469 K/E polimorfizmi saptanmayan HSP hastalarinda
gastrointestinal semptomlarin daha hafif seyrettigi gosterilmistir (43). interldkin-1
reseptOr antagonisti (anti-IL1) gen polimorfizminin etkisini degerlendirmek amaciyla
yapilan bir ¢alismada kontrol grubu ile HSP hastalar1 arasinda anlamli bir farklilik
bulunmamis ancak Interldkin-1 reseptdr antagonisti-2 aleli tastyan hastalarda bobrek
tutulumunun daha agir seyrettigi saptanmistir (44). Immiinglobulin A nefropatisi
(IgAN) tanili hastalarda anjiyotensin doniistiiriicii enzim geninde homozigot delesyon
saptananlarin ilerleyici bobrek hasari agisindan risk altinda oldugu bilinmektedir.
Henoch Schonlein purpurast nefritinin (HSPN) IgAN ile ortak etiyolojiyi paylagmasi
nedeniyle yapilan bir calismada HSPN tanili cocuklarda hastalik siddeti ile ACE gen

polimorfizmi arasinda iliski olmadig1 saptanmistir (45).

Uzun zamandir HSP ve ailevi Akdeniz atesi (AAA) iliskisi bilinmektedir.
Ailevi Akdeniz atesi hastalarinda HSP sikliginin arttigi ve MEFV genindeki
mutasyonlarin HSP gelisimi i¢in ciddi risk olusturdugu gosterilmistir. Israil’de yapilan
bir ¢alismada HSP hastalarinin %10'unun MEFV geninde homozigot, %17'sinde
heterozigot mutasyon saptanmistir (46). Tiirkiye’de yapilan bir ¢alismada ise HSP

tanis1 ile izlenen hastalarin %34’tinde MEFV geninde heterozigot mutasyon



saptanmistir (15). Ayrica MEFV geninde mutasyon olup AAA klinigi olmayan HSP
hastalarinda, hastalik baglama yasinin daha kiiciik, 6dem ve artrit bulgularinin daha
sik, eritrosit cokme hizi1 (ECH) ve C-reaktif protein (CRP) degerlerinin daha yiiksek

oldugu gosterilmistir.

2.1.7. Histopatoloji

Henoch Schonlein purpurasmin klasik patolojik bulgusu 16kositoklastik

vaskiilittir (Sekil 2), ancak tani i¢in her zaman biyopsi yapilmasi gerekli degildir (47).

Cilt biyopsilerinde, yiizeyel dermisten kapillerleri iceren Grnekler genelde
yeterli olmaktadir. Isik mikroskopisinde ve immiinfloresan mikroskopide postkapiller
veniillerde immiinglobulin A igeren komplekslerin goriilmesi HSP i¢in
patognomoniktir (48). Damar duvarlar1 dejenere nétrofil graniilleri ve damar disina
¢ikmis olan eritrositler tarafindan infiltre edilir ve kalinlasir. Direk immiinfloresan
incelemede cildin lezyon igeren ve icermeyen bolgelerinde damar duvarlarinda IgA ve
kompleman 3 (C3) birikimi goriilebilir (35). Ancak bazi vakalarda 6zellikle biyopsi
lezyonun ortasindan alindiysa proteolitik enzimlerin varligindan dolay:r vaskiiler
dokularda imminglobulin A depozitleri goriilmeyebilir. EULAR/PRINTO/PRES
tarafindan gelistirilen HSP tani kriterlerine gore pozitif biyopsi bulgular1 zorunlu kriter
degildir (11). Birgok yayinda da klinik bulgularla taninin kesinlestirilememesi ya da
hastaligin prezentasyonunun atipik olmas1 haricinde cilt biyopsisine gerek olmadigi

belirtilmektedir (49).



Sekil 2. Cilt biyopsisinde 16kositoklastik vaskiilit
(Hematoksilen-Eozin boyasi ile, x100) (18)

Bobrek biyopsisi tanida siiphe duyulan ya da ciddi bobrek tutulumu olan
hastalara onerilmektedir. Genellikle renal yakinma ve bulgular ne kadar siddetli ise
bobrek biyopsisindeki bulgular da o denli agirdir. Isik mikroskopisinde hafif
mezengial proliferasyondan ciddi kresentik glomertilonefrite kadar genis bir yelpazede
goriiniim saptanabilir. Temel lezyon endotelyal ve mezengial hiicre artis1 ile beraber
endokapiller glomeriilonefrit olup ayni biyopsi 6rneginde farkli derecelerde etkilenmis
glomeriiller gérmek miimkiindiir. Immiinfloresan mikroskopide, esas olarak IgA
depozitleri goriilmekte olup ¢ogu zaman 1gG, fibrin, C3 ve properdin birikimi de eslik
etmektedir (Sekil 3) (48). Elektron dens depozitler genellikle mezengiumda
subendotelyal bélgenin i¢inde bulunur, nadiren paramezengial alana yayilir. Daha agir
renal tutulumu olan vakalarda biyopside kapiller duvarin1 da tutacak sekilde daha
biiyiik ve ¢ok sayida depozitler ve horgii¢ seklinde daginik subepitelyal depozitler
goriilmektedir. Glomeriiler hasarin derecesine bagl olarak kapiller bazal memranda
incelme, kalinlagsma, lamellenme ve epitelyal hiicre ayaklarinda diizlesme

gortilebilmektedir (50).



Sekil 3. Henoch Schonlein purpurasi nefritinde 1gA min mezengiumda birikimi (x 200) (9)

HSP nefriti i¢in farkli histolojik siniflandirmalar kullanilmaktadir. Cocuklarda
Bobrek Hastaligr Uluslararasi Calisma Grubu (The International Study of Kidney
Disease in Children, ISKDC) siniflamasi en sik kullanilandir (51). Kresent varligi bu
siniflamanin temel morfolojik degisikligidir. Kresentlerin olusum patogenezi hala tam
olarak aciklanamamigtir; makrofajlar, nétrofiller ve diger inflamatuvar hiicrelerin
infiltrasyonu ve endokapiller proliferasyon ile birlikte fibrinoid nekroz olusumu ve
bunun sonucunda kapiller duvar yikimi goriilmektedir. ISKDC siniflandirmasina gore,

bobrek biyopsileri alti farkli alt baglikta kategorize edilmistir (52).
Evre 1: Minimal glomertiler degisiklikler
Evre 2: Mezengioproliferatif glomeriilonefrit
a) Fokal mezengial proliferasyon
b) Diffiiz mezengial proliferasyon
Evre 3: Glomeriillerde kresent olusumu <%50
a) Fokal mezengial proliferasyon

b) Diffiiz mezengial proliferasyon
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Evre 4: Glomeriillerde kresent olusumu %50-75
a) Fokal mezengial proliferasyon
b) Diffiiz mezengial proliferasyon

Evre 5: Glomeriillerde kresent olusumu >%75
a) Fokal mezengial proliferasyon
b) Diffiiz mezengial proliferasyon

Evre 6: Membranoproliferatif glomeriilonefrit

2.2. KLINIK BULGULAR

Henoch Schénlein purpurasi ¢oklu organ tutulumu ile seyreden sistemik bir
vaskiilittir. Ele gelen purpura, artrit veya artralji, gastrointestinal sistem yakinmalari
ve bobrek tutulumu hastaligin klasik tetradidir (7). Ates, halsizlik gibi 6zgiil olmayan
konstitusyonel semptomlar eslik edebilmektedir (53). Henoch Schonlein purpurasi
cogunlukla akut baslangicli olup klinik bulgular giinler — haftalar igerisinde ortaya
cikmaktadir. Dokiintii ve eklem yakinmalar1 genellikle HSP’nin baglangic

semptomlaridir.

2.2.1. Cilt Bulgular

Cilt tutulumu tiim hastalarda goriilmektedir. Dokiintli genellikle eritematdz,
makiiler veya lrtikeryal plak olarak baglar. Trombositopeni olmaksizin goriilen
purpura veya petesial dokiintii HSP’nin tek major tami kriteridir (Sekil 4a) (11).
Dokiintli 6zellikle alt ekstremitenin ekstansor yiizlerinde ve gluteal bolgede, yer
¢ekimine bagl olarak basi yerlerinde goriilmekte olup; nadiren iist ekstremitede,
govdede veya saglh deride goriilebilmektedir. Cilt tutulumu bazi hastalarda daha agir
seyretmekte, genis ekimoz alanlar1 veya hemorajik biiller goriilmektedir (Sekil 4b).
Dokiintii genellikle 3-10 giin arasinda iyilesmektedir. Ozellikle kiiciik yastaki

cocuklarda el ve ayak sirtlarinda, goz ¢evresinde bolgesel 6dem goriilebilmektedir.
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4A 4B

Sekil 4. Henoch Schonlein purpurasi: Ele gelen purpura (4A) ve biilléz dokiintii (4B)

2.2.2. Eklem Bulgular

Artrit ya da artralji cilt tutulumundan sonra ikinci siklikta goriilen klinik
tablodur. Vakalarin %15’inde eklem yakinmalart ilk semptomdur (5). Eklem
yakinmalarinin insidanst %78 olarak bildirilmektedir (11). Henoch Schénlein
purpurasinda goriilen artrit cogu zaman oligoartikiiler olup, gezici degildir ve birkag
giin igerisinde sekel birakmadan iyilesme egilimindedir. Diz ve ayak bilegi en sik
etkilenen eklemler olup, el bilegi, dirsek ve kiigiik eklem tutulumu daha nadirdir (54).
Karakteristik olarak eritem, 1s1 artis1 veya efiizyon olmaksizin periartikiiler yumusak
doku sisligi ve hassasiyeti goriilmektedir. Eklem hareketlerinde kisithilik ve agri
mevcuttur. Steroid dis1 anti inflamatuvar ilaglar (SDAII) artrit ve artralji tedavisinde
ilk basamaktir. Henoch Schonlein purpurasinin eklem tutulumu hafif klinigi nedeniyle
ihmal edilme egiliminde olup bu durum zaman zaman yanlis teshisle

sonuglanabilmektedir (55).

2.2.3. Gastrointestinal Sistem Bulgulari

Henoch Schonlein purpurast hastalarinin  tigte ikisinde karmn agrisi
goriilmektedir, agri genellikle yemeklerden sonra artma egiliminde ve yaygin

karakterdedir. Agriya bulant1 ve kusma eslik edebilir. Melena, paralitik ileus gibi daha
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agir gastointestinal bulgular goriilebilir  (56). Gastrointestinal sistem ile ilgili
yakinmalar %10-40 hastada major tani kriteri olan purpuradan daha once ortaya
¢ikmaktadir (57). Bu hastalarin tipik dokiintiisii olmamasi nedeniyle tani alma siireleri
uzamaktadir. Ispanya’da yapilan bir ¢alismada semptomlarin baslangici ve hastalarin

tan1 almasi arasinda 1-30 giin siire olabildigi gosterilmistir (58).

Bagirsak damar duvarlarinda immiin kompleks birikimi sonucunda &dem,
submukozal ve intramural kanama meydana gelmektedir. Bu da GIS yakinmalarina
sebep olmaktadir. Ozellikle ince bagirsak proksimal kismi tutulmaktadir (25). Cin’de
HSP tanil1 261 hasta ile yapilan bir ¢calismada gaitada gizli kan pozitifliginin %17,6
oldugu gosterilmistir (59). Gastrointestinal yakinmasi olmayan hastalarda gaitada gizli
kan pozitifligi ve gaitada alfa-1-antitripsin artis1 gastrointestinal tutulum ve mukozal
hasarin sanilandan ¢ok daha fazla oldugunu gostermektedir (60). Hastaligin erken
doneminde total nétrofil sayisi (TNS), CRP ve D-dimer diizeyi gastrointestinal

yakinmalar1 olan hastalarda olmayanlara gore daha yiiksektir (57).

Invajinasyon ~ HSP’nin  &nemli ve  dikkat  edilmesi  gereken
komplikasyonlarindan birisidir. Ozellikle 5-7 yas arah@gindaki hastalarda daha sik
goriilmektedir. Klasik bulgular ¢ilek jolesi seklinde diskilama ve muayenede sag alt
kadranin bos olmasidir. Olgularin %90’inda ileumdan orijin alan invajinasyon
goriilmekte ve vakalarin %58,4’linde ince bagirsakla sinirli kalmaktadir  (61).
Idiyopatik invajinasyon genellikle ileokolik bdlgede saptanirken HSP’de goriilen

invajinasyonun %70’i ileoileal olup %30°u ise ileokolik alanda goriilmektedir (62).

Henoch Schénlein purpurasi prognozu iyi seyreden bir hastalik olmakla
beraber gastointestinal tutulum ciddi komplikasyonlara yol agabilmektedir. Bagirsak
perforasyonu, nekroz ve masif kanama nadir goriilen ancak zamaninda gerekli cerrahi

miidahale yapilmadigi takdirde 6liime yol agabilecek ciddi komplikasyonlardir (10).

2.2.4. Bobrek Tutulumu

Henoch Schonlein purpurast olan hastalarin %20-80’inde bobrek tutulumu
goriilmektedir (12). Renal tutulumu tanimlamak igin kullanilan kriterlerlerin farklilig

nedeniyle bu kadar genis bir insidans aralig1 oldugu diisiiniilmektedir. izole hematiiri
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ve 1liml proteiniiriden nefrotik sendroma, akut nefritik sendroma ve hatta bobrek
yetmezligine kadar farkli klinik tablolar goriilebilmektedir. En sik goriilen bulgu izole
mikroskobik hematiiri olup genellikle hastalik baslangicindan itibaren ilk 4 hafta

igerisinde saptanmaktadir (9).

1972 yilinda Meadow tarafindan 6nerilen HSP’nin bobrek tutulumunun klinik

siniflamasi gliniimiizde hala kullanilmaktadir. Buna gore:
Evre 1. Sadece mikroskopik hematiiri
Evre 2: Makroskopik hematiiri
Evre 3: Persistan hafif proteiniiri

Evre 4: Glomertil filtrasyon hizinda (GFH) azalmanin eslik ettigi hematiiri,

oligiiri, hipertansiyon ve 6dem bulgulari ile nefritik sendrom

Evre 5: 40 mg/m?*saat proteiniiri, hipoalbliminemi, hiperlipidemi ve 6demle

seyreden nefrotik sendrom

Evre 6: Nefritik ve nefrotik sendrom bulgulari olarak siniflandiriimaktadir (63).

Henoch Schonlein purpurasi kendi kendini sinirlayan bir hastalik olup, uzun
donem morbidite ve mortalitesini bobrek tutulumu belirlemektedir. Yapilan
caligmalarda HSP hastalarinda kronik bobrek hasari ve son donem bobrek
yetmezliginin %1-7 oraninda goriildiigii saptanmistir (64). Nefrotik ya da nefritik
sendromu olan hastalar son donem bobrek yetmezligi gelisimi agisindan en riskli
gruptur. Bu hastalarin %50’sinden fazlasinda uzun donemde bobrek hasari gelisirken
izole hematiiri ya da proteiniirisi olan hastalarda bu oran %5’tir (65, 66). Henoch
Schonlein purpurasinda bobrek tutulumu goriilme sikligini arttirdigr diigiiniilen risk
faktorleri glinlimiizde hala tartismalidir. Hastaligin 7 yasindan sonra baslamis olmast,
dokiintliniin bir aydan uzun siirmesi, persistan karin agris1 ve kanl gaita varligi, Faktor
XIII diizeyinin diisilk olmas1 ve hipertansiyon varligi risk faktorii olarak kabul
edilmektedir (67, 68). Cin’de 2398 hasta ile yapilan bir ¢alismada bu risk faktorlerine
ek olarak beyaz kiire sayisinin >15.000/mm? ve trombosit sayisinin >500.000/mm?
olmasi, anti streptolizin-O (ASO) yiiksekligi ve C3 disiikligi bobrek tutulumu ile
iliskili bulunmustur (69).
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Henoch Schoénlein purpurasi tanisi aldiktan sonra hastalarin yakin izlemi ile
bobrek tutulumunun saptanma siklig1 giderek artmaktadir. Ozellikle ilk 3 ay hastaligin
seyrini gozlemleme agisindan onemlidir. Renal tutulum karakteristik olarak erken
donemde gelismekle beraber son donem bobrek hastaligina ilerlemesi yillar iginde
olabilir. Ancak bazi hastalarda izlemin ileri donemlerinde ya da purpura niikslerinden
sonra da bobrek tutulumu gelisebilmektedir. Narchi ve arkadaglarinin yaptigi ve 1133
hastay1 i¢eren bir ¢alismada hastalarin %34.2°sinde bobrek tutulumu goriilmistiir,
bunlarin %85’inde bulgular ilk dort hafta, %91’inde ilk alt1 hafta ve %97 sinde ilk alt1
ay igerisinde ortaya ¢ikmustir. Idrar tetkikleri normal olarak takip edilen hastalarin
higbirinde Kkalict bobrek hasari gelismemis olup, izole idrar anormallikleri olanlarin
%1,6’sinda, nefritik veya nefrotik sendrom gelisenlerin ise %19.5’inde kalic1 bobrek
hasar1 saptanmistir (67).

Bu calisma ve benzer yaymlar 151¢inda HSP hastalarinin bobrek tutulumu
acisindan en az 6 ay siire ile takip edilmesi gerekliligi; diizenli tam idrar tetkiki ve kan
basinct OSl¢imii yapilmasi onerilmektedir. Herhangi bir kontrolde hipertansiyon,
proteiniiri veya makroskopik hematiiri saptanmasi halinde hasta acil olarak tekrar
degerlendirilmelidir. Hastalarin bagvuru aninda akut bobrek yetmezligi, nefrotik veya
nefritik sendrom bulgular1 varligi, izleminde bobrek fonksiyonlarinda bozulma, bir
aydan uzun siire ile > 1 gram/m?/giin veya li¢ aydan uzun siire ile < 1 gram/m?/giin

proteiniiri saptanmasi halinde bdbrek biyopsisi yapilmasi dnerilmektedir.

2.2.5. Diger Klinik Bulgular

Henoch Schonlein purpurasinda nadiren norolojik bulgular goriilebilmektedir.
Norolojik etkilenme ilk defa Osler tarafindan 1914 yilinda intrakraniyal kanama ve
6dem sonucunda gelisen biling bulanikligi, gecici hemiparezi olarak tanimlanmistir
(17). En sik goriilen norolojik semptomlar; bas agrisi ve nobettir. Duygu durum
bozukluklari, sinirlilik, bas donmesi ve davranis degisiklikleri; daha az oranda ataksi,
intrakraniyal kanama, monondropati ve akut motor duyusal aksonal noropati
goriilebilir (70). Henoch Schonlein purpuras: ve Antifosfolipid Sendromu birlikteligi
ve bazi hastalarda antifosfolipid antikor pozitifligi saptanmig olup HSP’nin nérolojik
tutulumunun antifosfolipid antikoru ile iliskili olabilecegi diistiniilmiis ancak kesin

olarak kanitlanmamistir (71).
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Pulmoner tutulum Henoch Schénlein purpurasinda oldukga az goriilmektedir.
Pulmoner hemoraji 6limciil olabilecek bir komplikasyondur ve prevalansi gesitli
yayilarda %0-5 arasinda gosterilmektedir (72). Histopatolojik olarak pulmoner
kapillerlerde vaskiilit ve hemorajik alanlarda IgA depolanmasi goriiliir (73). Bazi
aragtirmacilar HSP’nin pulmoner tutulumunun bilinenden daha sik oldugunu ileri
stirmiislerdir. Chaussian ve arkadaslarinin yaptig1 bir ¢alismada HSP tanisi alan 29
hastanin 28’inde kan gazi, akciger volimi ve hemoglobin degerleri normal olsa bile

HSP klinigi boyunca akciger kapasitesinin azaldigi gosterilmistir (74).

Diger genitoiiriner semptomlarin insidansi (Bobrek tutulumu harici) tam olarak
bilinmemektedir. Mayo Clinic’te 1965-1984 yillar1 arasinda tani alan 146 HSP
hastasinin 9’unda (%6) bobrek disi genitoiiriner sistem semptomlar saptanmustir (75).
Hastalarda testis ve skrotumda agr1, hassasiyet ve sislik goriilebilir. Bu tablo genellikle
benign seyirlidir ve giinler igerisinde diizelir. Spermatik ven trombozu gelisen
vakalarda diisiik molekiil agirlikli heparin (DMAH) kullanilabilir (76). Testis tutulumu
Klinikte testis torsiyonuna ¢ok benzer bir tablo olarak karsimiza gelebilmektedir. Bu
durumda ultrasonografi (USG) veya teknesyum-99m radyoniiklid tarama ile ayirici
tan1 yapilmalidir. Ultrasonografide HSP’nin skrotal tutulumunda epididimit, skrotal
cilt kalinlasmasi ve hidrosel, intratestikiiler kan akiminda minimal degisiklikler
goriilmekte; beraber testis torsiyonunda ise kan akiminin belirgin azaldigi
goriilmektedir (77).

Henoch Schoénlein purpurasinda kardiyak tutulum nadirdir. Literatiirde hem
cocuklarda hem de eriskinlerde vaka sunumu seklinde yayinlar mevcuttur. Miyokardit,
perikardit, atriyoventrikiiler blok ve miyokard infarktiisii HSP'de bildirilen kardiyak
etkilenmelerden bazilaridir (78-80).

2.3. HENOCH SCHONLEIN PURPURASI TANI KRITERLERI

1990 yilinda Amerikan Romatoloji Dernegi (American College of
Rheumatology, ACR) tarafindan tani kriterleri gelistirilmistir (Tablo 1). Bu 6lgiitlere
gore hastalarin HSP tanisi alabilmesi i¢in dort kriterin en az ikisi var olmalidir ve bu
kriterlerin duyarlilign %87,1 6zgiilligii %87,7 olarak belirtilmistir (47).
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Tablo 1. Amerikan Romatoloji Dernegi HSP tani kriterleri

1) Trombositopeni olmaksizin goriilen ele gelen purpura

2) Baslangi¢ yakinmalarinin 20 yasindan 6nce goriilmesi
3) Bagirsak anjinasi (yemeklerde sonra artan karin agrisi veya kanli ishal)

4)Biyopside arteriyol veya veniil duvarlarinda glaniilositlerin gosterilmesi

Henoch Schonlein Purpurasi tani kriterleri 2008 yilinda eriskin ve ¢ocuk
romatoloji  dernekleri (European League Against Rheumatism/ Paediatric
Rheumatology International Trials Organisation/ Paediatric Rheumatology European
Society EULAR/PRINTO/PRES) tarafindan revize edilmistir. Hastanin HSP tanisi
alabilmesi i¢in zorunlu kriter ile beraber diger dort kriterden en az birinin bulunmasi
gerekmektedir. Bu tami kriterlerinin duyarlilign %100, ozgilliigi %87 olarak
belirtilmistir (11). Tan1 kriterileri Tablo 2’de gosterilmektedir.

Tablo 2. Avrupa Romatizma Dernegi/Avrupa Pediatrik Romatoloji Dernegi
(EULAR/PRINTO/PRES) HSP tani kriterleri

1) Purpura (zorunlu Kriter)

Trombositopeni ile iliskisiz, baskin olarak alt ekstremitede purpura (genelde ele
gelen) veya petesi.

2) Abdominal agr1

Fizik muayenede ya da dykiide akut baslangi¢li kolik tarzinda yaygin abdominal
agr1 varlig1. Intususepsiyon veya gastrointestinal kanama da olabilir.

3) Histopatoloji
IgA depozitlerinin baskin oldugu tipik 16kositoklastik vaskiilit veya proliferatif
glomeriilonefrit.
4) Artrit veya artralji
Eklemde sislik veya hareket kisithlig1 yapan, eklem agrisinin gozlendigi akut
baslangich artrit. Eklemde sislik veya hareket kisitliligi olmaksizin akut
baslangicli eklem agrisi
5) Bobrek tutulumu
- Proteiniiri >0.3 gram/24 saat veya sabah spot idrar Orneginde idrar
albiimin/kreatinin oraninin >30mmol/mg olmasi
- Hematiiri veya kirmiz1 kan hiicre silindirleri 400x biiylitmede >5 kirmizi kan
hiicresi goriilmesi veya idrar sedimentinde veya Ol¢lim cubugunda >2+
kirmiz1 kan hiicre silindirlerinin goriilmesi
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2.4. LABORATUVAR TETKIiKLERi VE GORUNTULEME

Henoch Schoénlein purpurasinin tanisal bir laboratuvar tetkiki yoktur. Tam kan
sayiminda trombosit sayis1 normal ya da artmis olabilir ancak trombositopeni olmadan
purpura varlign HSP’nin major tani kriteridir (11). Normokrom normositer anemi
genellikle akut gastrointestinal sistem kanamasi ile iligkili olarak goriliir. Akut faz
gostergeleri siklikla normal ya da hafif yiiksek olarak saptanir. Rutin biyokimyasal
tetkikler genellikle normal olup ciddi diizeyde proteiniiri varliginda nadiren
hipoalbliminemi goriilebilir (25). Otoantikorlarin ve romatoid faktor (RF) diizeyinin

diger hastaliklart dislamak haricinde HSP i¢in tanisal degeri yoktur (7).

Serum IgA diizeyi bazi hastalarda yliksek saptansa da tanisal ya da prognostik
onemi yoktur (9). Bazi caligmalar bobrek tutulumu olan hastalarda olmayanlara
kiyasla yetersiz galaktozillenmis [IgAl diizeyinin daha yiiksek oldugunu
gostermektedir (81). Bu bulgu gelecekte nefrit gelisimini saptamak igin yetersiz

galaktozillenmis IgA1 diizeyinin belirteg olabilecegini diisiindiirmektedir.

Kompleman sistem aktivasyonunun HSP patogenezinde rol aldigi
bilinmektedir. Ancak yapilan ¢aligmalarda kompleman 3 (C3) ve kompleman 4 (C4)
diizeyleri HSP hastalarinda normal olarak bulunmustur (82). Henoch Schénlein
purpurasinin akut doneminde otoimmiiniteden sorumlu oldugu diisiiniilen ve
interlokin 17 (IL-7) idreten T helper 17 (Th17) hiicre diizeylerinin saglikli kontrol
grubuna gore yiiksek oldugu saptanmistir (83). Yine endotelden sentezlenen von
willebrand faktér (VWF) diizeyi, endotel hasari nedeniyle HSP hastalarinda
artmaktadir (84).

Biitin HSP hastalarina tan1 aninda ve izlemleri siiresince idrar tetkiki
yapilmalidir. Ozellikle tanidan itibaren ilk ay haftalik idrar analizi 6nerilmektedir. Alt1
aylik izlem siiresinde idrar tetkikinde herhangi bir anormallik saptanmayan hastalarda
genellikle uzun dénemde de bobrek tutulumu gelismemektedir (60). idrar analizinde
en sik saptanan bulgu izole mikroskobik hematiiridir. Dipstick yontemi ile protein ve
kan tespit edilmis olmasi nefrit i¢in iyi bir tarama yontemi olup protein saptanan
hastalarda sabah ilk idrarda protein/kreatinin orani veya 24 saatlik idrarda protein

diizeyi bakilmasi 6nerilmektedir (9).
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Komplike olmayan kolik karmn agrist HSP’de en sik goriilen gastrointestinal
bulgudur. Hastalarda saptanan en sik komplikasyon ise invajinasyon olup,
stiphelenilen durumlarda abdominal goriintiilleme yapilmast Onerilmektedir.
Ultrasonografide bagirsak duvarinda kalinlasma, peritonda serbest sivi veya
invajinasyon saptanabilir. Mezenterik yag dokusu ve bagirsaklarin olusturdugu klasik
hedef tahtasi gorliniimii invajinasyon i¢in tipik bulgudur (85). Batin grafisinde azalmis
motiliteye baglh dilate bagirsak anslar1 goriilebilir. Uzman bir radyolog tarafindan

yapilan ultrasonografi invajinasyon i¢in %100 tanisaldir (86).

Henoch Schonlein purpurasinda santral sinir sistemi tutulumu nadirdir ve
genellikle erigkin hastalarda goriilmektedir. Ancak literatiirde santral sinir sistemi
tutulumu olan ¢ocuk hastalara dair yaynlar da mevcuttur (87). Santral sinir sistemi
tutulumu diisiiniilen vakalarda bilgisayarli tomografi ya da manyetik rezonans
goriintiileme yapilmasi Onerilmektedir. Goriintilemede o6zellikle pariyetooksipital

bolgede 6dem, hemoraji ve infarkt alanlar1 saptanabilir (88).

Skrotal semptomlar1 bulunan hastalarda 6zellikle testis torsiyonunu ekarte

etmek i¢in mutlaka doppler USG ile goriintiileme yapilmasi nerilmektedir (89).

2.5. TEDAVI

Henoch Schonlein purpurasi ¢ogu zaman iyi seyirli ve tedavi gerektirmeyen bir
hastaliktir. Cocuk hastalarin %94 {inde eriskin hastalarin ise %89’unda kendiliginden
iyilesmektedir (13). Henoch Schonlein purpurasinda bobrek tutulumu ya da ciddi
organ tutulumu olmadigi siirece tedavi tamamen semptomatiktir. Iyi beslenme,
hidrasyon ve elektrolit dengesinin saglanmasi gibi destekleyici yaklasimlar, agri
kontrolii igin asetaminofen veya steroid disi anti inflamatuvar ilaglar ile semptomatik
tedavi bircok vakada yeterlidir (14). Hastalar ve aileleri hastaligin dogal seyri ve
semptomatik tedavinin yeterli olacagi konusunda bilgilendirilmelidir. Ancak hastalar
akut donemde olas1 gastrointestinal, renal, pulmoner veya santral sinir sistemi

tutulumu agisindan sik araliklarla izlenmelidir (90).

Henoch Schonlein purpurasinda kortikosteroid kullanimini konusunda bir fikir

birligi bulunmamaktadir. Ronkainen ve arkadaslarinin 171 hasta ile yaptiklar ¢ift kor
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randomize galismada erken steroid tedavisinin karin agrisini, invajinasyon ve cerrahi
miidahale gereksimini azalttig1 saptanmistir (91). Erken steroid tedavisi ile ilgili olan
yayinlarin bir¢ogu vaka raporlar1 veya az hasta igeren yayinlar olmasi nedeniyle kanit
degerinin diisiik oldugu distiniilmektedir. Ancak ciddi gastrointestinal sistem
tutulumu, agir cilt, bobrek ve testis tutulumu olan hastalarda steroid kullaniminin

faydali oldugu bilinmektedir.

Steroid kullaniminin HSP nefriti gelisimi ile iligskisi konusunda da farkli
yayinlar mevcuttur. Dudley ve arkadaslarinin 2013 yilinda 352 hasta ile yaptiklari ¢ift
kor randomize ¢aligmada bobrek tutulumu olmayan ya da hafif bobrek tutulumu olan
hastalarda 2 hafta siire ile prednizolon kullaniminin tan1 anindan sonraki 12 aylik izlem
sliresince  proteiniiri  riskini azaltmadigi gosterilmistir  (92). Ronkainen ve
arkadaglarinin yaptigi ¢alismaya gore ise predizolon kullanimi renal bulgu gelisimini
onlememekte ancak renal bulgu gelisen hastalarda plasebo alanlara gore klinik olarak
iyilesme oranlar1 daha yiiksek olmaktadir (91). Mikroskobik hematiiri, kisa siireli
makroskopik hematiiri ya da giinde bir gramdan az diizeyde proteiniiri saptanan
hastalarda tedavi verilmesine gerek yoktur. izlemde proteiniiride ya da serum kreatinin
diizeyinde artma olmasi halinde tedavi planlamasi icin bobrek biyopsisi
onerilmektedir. Siddetli bobrek tutulumu olan ¢ocuklarda (>1 gr/giin proteiniiri,
nefrotik sendrom veya bobrek biyopsisinde kresentik glomeriilonefrit) ii¢ gilinliik
yiiksek doz metilprednizolon sonrasinda, bir ay boyunca 30 mg/m?¥/giin prednizolon
ve sonraki iki ay boyunca 30 mg/m?/giinasir1 olacak sekilde tedaviye devam edilmesi
onerilmektedir (93).

Tedaviye ragmen nefrotik diizeyde proteiniirinin devam etmesi ve bdbrek
biyopsisinde kresent oraninin %50’nin iizerinde olmasi kotii prognoz ile iliskilidir
(94). Agir HSP nefriti vakalarinda prednizolon, siklofosfamid, heparin/warfarin ve
dipirimadol ile kombine tedavilerden fayda goriilebilecegi gosterilmistir (95). Flynn
ve arkadaslarinin yaptigi1 ¢alismada yiiksek doz kortikosteroid ve oral siklofosfamid
ile yapilan tedavi rejimlerinin giivenli ve nefrotik diizeyde proteiniiriyi azaltmada
etkili oldugu gosterilmistir (96). Kawasaki ve arkadaslarinin yaptigi calismada
metilprednizolon, tirokinaz ve siklofosfamid kombine tedavisinin metilprednizolon ve
tirokinaz kombine tedavisinden daha istiin oldugu gosterilmistir (97). Mikofenolat

mofetil ve diisiik doz prednizolon kombinasyon tedavisi de HSP nefritinde proteiniiriyi

20



azaltma ve remisyonu saglamada etkili bir segenek olarak bulunmustur (98).
Siklosporin, kendisi de nefrotoksik bir ilag olmasina ragmen, agir proteiniiri Saptanan
HSP hastalarinda steroidlerle birlikte kombine olarak kullanilmaktadir (99).

Cocuklarda plazmaferez kullanim ile ilgili yeterli bilgi olmamakla beraber
hizli ilerleyen bdbrek yetmezligi, agir kresentik glomeriilonefrit ya da agir GIS
tutulumunda tedavide kullanilmaktadir. Etkinligi tartismali ve yan etkileri olmasina

ragmen hastalarin bir kisminda kiiratif olabilmektedir (100).

Henoch Schonlein purpurasi nefriti nedeniyle akut bobrek yetmezligi gelismesi
halinde hemodiyaliz ya da periton diyalizi yapilmalidir. Son dénem bobrek
yetmezligine ilerleme durumunda transplantasyon yapilsa da HSP nakledilen bobrekte
de niiks edebilir. Meulders ve arkadaslarmin yaptigi ¢calismaya gore nakil sonrast 5
yillik izlemde rekiirrens orant %35 ve bu nedenle greft kayb1 %11 olarak bulunmustur

(101).

Agir gastrointestinal kanama, serebral hemoraji ya da biilloz cilt lezyonlari
varliginda intravendz immiinglobulin (IVIG) kullanimindan fayda goriildiigiine dair

yayinlar mevcuttur (102-104).

Invajinasyon saptandiginda baryum enema ile veya cerrahi olarak rediiksiyon;

obstriiksiyon, perforasyon ve nekroz varliginda kismi rezeksiyon gerekebilir.

Hastalar genellikle ayaktan izlenmektedir. Oral alimin dehidratasyona yol
acacak diizeyde yetersiz olmasi, siddetli karm agris1 ve GIS kanama bulgular1, mental
durum bozuklugu, giinliik aktiviteyi etkileyen siddetli eklem tutulumu, nefrotik
sendrom veya hipertansiyon varligi, kreatininde artig gibi bobrek yetmezligi bulgulari

olmasi halinde hastalar yatirilarak tedavi edilmelidir.

2.6. PROGNOZ

Henoch Schonlein purpurasi genellikle kendini sinirlayan ve semptomatik
tedavi ile diizelen bir vaskiilittir. Cocuklarin %95’inde hastalik ortalama 4 hafta

igerisinde herhangi bir sekel birakmadan tamamen diizelir (105).
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Henoch Schonlein purpurasinda relaps sik olarak goriilmekle birlikte 6zellikle
bu konuya odaklanan yayinlar az sayidadir ve veriler genellikle uyumlu degildir (106).
Bildirilen relaps siklig1 %2,7 ile %51,7 arasinda degismektedir. Cogu vakada sadece
cilt dokiintiisii olarak goriilmekte ve prognozu olumsuz etkilememektedir. Ancak agir
cilt dokiintlisii olmas1 durumunda gastrointestinal ve renal bulgularin eslik etme
ihtimali artmaktadir (107, 108).

Calvo-Rio ve arkadaslarinin yaptiklari, 417 hastanin dahil edildigi ¢alismada
eklem yakinmalari, gastrointestinal tutulumu ve tani1 aninda enfeksiyon varligi relaps
ile iliskili bulunmustur. Ayni1 ¢alismada relaps olan hastalarin tani aninda tam kan
sayiminda beyaz kiire sayilarinin daha diisiik ve hemoglobin degerinin daha yiiksek

oldugu saptanmustir (106).

Gastrointestinal sistem bulgular1 erken donemde, nefrit gelisimi ise uzun
dénemde mortalite ve morbidite ile iliskilidir (109). Bagirsak perforasyonu, nekroz ve
masif hemoraji nadir goriilen ancak zamaninda gerekli cerrahi miidahale yapilmadigi

takdirde 6liime yol agabilecek ciddi komplikasyonlardir (10).

Bobrek tutulumu olan hastalarin cogunda prognoz iyi olsa da bir kisminda ciddi
proteiniiri veya son donem bobrek hastaligina ilerleme goriilebilir (18). Cocuk
hastalarda nefrotik sendrom, nefritik sendrom, hipertansiyon, bagvuru aninda bobrek
fonksiyonlarmin bozulmus olmasi kotii prognoz ile iliskilidir (110). Narchi ve
arkadaslarinin ¢alismasina gore minimal idrar bulgular1 olan hastalarin uzun dénem
izleminde %21’inde son donem bdbrek yetmezligi saptanmistir (67). Bobrek
biyopisinde ISCKD siniflamasina gére goriilen kresent yiizdesi hastaligin siddetini ve
seyrini tahmin etmede yol gostericidir (111). Yirmi {i¢ yillik bir izlem ¢aligmasinda
hastalarin %58’inde kresent oraninin %50’den fazla oldugu ve bu hastalarda bobrek
biyopsisinde kresent olmayan hastalara (%17) gore uzun dénem komplikasyonlarinin

daha fazla oldugu goriilmistiir (112).

Ailesel Akdeniz atesi olan ¢ocuklarda Henoch Schonlein purpurast goriilme
sikligiin saglikli topluma gore arttigr bilinmektedir. Bu ¢ocuklarda Ailesel Akdeniz
Atesi klinigi sorgulanmali ve erken tam1 almalar1 saglanarak tedavi baslanmasi

onemlidir (105, 113).
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2.7. AYIRICI TANI

Henoch Schoénlein purpurasinin major tani Kkriteri olan ele gelen purpura ve
buna eslik eden diger klinik semptomlar varliginda tan1 koymak genellikle kolay olsa
da atipik prezentasyonu olan vakalarda ayirici tan1 dikkatle yapilmalidir. Tiim klinik

bulgularin olas1 nedenleri sorgulanmali ve taniya gidilmelidir.

Purpura ayirict tanisinda sepsis, immiin trombositopenik purpura (ITP),
hemolitik {iremik sendrom (HUS), 16semi ve hemofili gibi koagiilopatiler klinik olarak
sorgulanmali, laboratuvar bulgular1 ile tani1 desteklenmelidir. Henoch Schonlein

purpurasinda trombosit sayis1 mutlaka normal araliklarda olmalidir (7).

Akut infantil hemorajik 6dem (Finkelstein Seildmayer Sendromu) 4-24 ay
arasindaki infantlarda goriilmektedir. Akut baslangigli ates, yiizde kulaklarda ve
ekstremitelerde 1- 5 santimetre genisliginde purpurik lezyonlar ve 6dem ile karakterize
bir 16kositoklastik vaskiilittir. Bobrek tutulumu ve gastrointestinal semptomlar eslik
etmemektedir (114). Dokiintiilerin yerlesimi ve diger sistem semptomlarinin olmayisi
ile HSP’den ayrilir. Ancak cilt biyopsisinde IgA depozitlerinin gériilmesi nedeniyle

HSP’den farkli bir antite olup olmadigi konusunda kesin kanit bulunmamaktadir.

Hipersensitivite vaskiiliti, trtikeryal vaskiilit, miks kriyoglobiilinemi de
purpuraya yol acabilmektedir, siiphe durumunda cilt biyopsisi yapilmasi en uygun
yaklagimdir (115). Hipersensitivite vaskiiliti enfeksiyon, ilag ya da baska bir tetikleyici
tarafindan kiigiik damarlarda meydana gelen inflamasyon ile olugsmaktadir. Cocuk
hastalarda kullanilmak {izere gelistirilmis spesifik tan1 kriterleri yoktur (8). Amerikan
Romatoloji Akademisi’nin hipersensitivite vaskdliti tani kriterleri: hastanin tani
aninda 16 yasindan biiylik olmasi, palpable purpura, makiilopapiiller dokiintii,
arteriyol veya veniil ¢evresinde nétrofil varligini gosteren cilt biyopsisi ve dokiintii
meydana gelmeden 6nce klinige yol agabilecek herhangi bir ilag kullanimidir (116).
Ates, urtiker, artralji, lenfadenopati, eritrosit ¢okme hizinda artma ve kompleman
diizeyinde azalma goriiliir. Diisiik C3, C4 seviyesi ve cilt biyopsisinde damar

duvarinda IgA saptanmamasi ile HSP’den ayrilir.

Miks bag dokusu hastaligi ve dermatomiyozit de vaskiiler eriipsiyon ile

seyredebilir. Ancak bu durumlarda kas tutulumu, kardiyopulmoner etkilenme ve
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Ozefagial motilite bozukluklar1 sik goriilmektedir. Aynt zamanda anti riboniikleer
protein (anti-RNP) antikorlar siklikla pozitiftir. Kas gligsiizliigi dermatomiyozitin en
sik goriilen Klinik tablosu olsa da ¢ocukluk ¢aginda sadece cilt tutulumu ile karsimiza
¢ikabilir. Ciltte eritematdz ve simetrik dokiintii, dirseklerin ve dizlerin ekstansor

ylizeyleri tizerinde atrofik degisiklikler goriilebilir (18).

Akut poststreptokoksik glomeriilonefrit (APGN) de nadiren yaygin purpuraya
yol agabilir ve ayn1 zamanda artralji, hematiiri, 6dem goriilebilir. Henoch Schonlein
purpurasindan farkli olarak bobrek biyopsisinde, immiinfloresans mikroskopide IgG

ve C3'lin yaygin graniiler birikimi mevcuttur (117).

Poliarteiritis nodosa, Wegener graniilomatozisi, Churg-Strauss sendromu,
kutanoz 16kositoklastik vaskiilit, esansiyel kriyoglobiilinemik vaskiilit kiigiik damar
tutulumu ile seyreden diger vaskiilitlerdir. Sitoplazmik ANCA Wegener
granulomatozisde, periniikleer ANCA poliarteritis nodosada pozitiftir. Henoch

Schonlein purpurasinda ¢ogu zaman otoantikorlar negatif bulunur (7).

Sistemik lupus eritematozus (SLE), juvenil idiopatik artrit, romatizmal ates
gibi otoimmiin hastaliklarda da dokiintii ve eklem bulgular1 gériilebilmektedir. Henoch
Schonlein pupururasinda anti-ds DNA, romatoid faktor, anti niikleer antikorlar (ANA)
ve diger otoantikorlar ¢ogu zaman negatiftir. Serum C3 diizeyi normal ve damar
duvarinda, mesengiumda IgA depolanmasi varliginda HSP, diisiikk serum C3 diizeyi,
damar duvarinda ve mesengiumda IgG ve Clq depolanmasi varliginda SLE

distinialmelidir.

Dokiintii ortaya ¢ikmadan karin agrisi, kanl digkilama gibi gastrointestinal
sistem bulgulart yani sira akut batin klinigi ile de HSP goriilebilmektedir. Apandisit,
invajinasyon, intestinal perforasyon, masif gastrointestinal kanama, pankreatit gibi
durumlardan siiphelenildiginde goriintileme yapilmalidir. Erken tan1 ve tedavi ile
gastrointestinal komplikasyonlar nedeniyle olusabilecek mortalite orani %40’tan

neredeyse sifira inmektedir (56).
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3. GEREC VE YONTEM

Bu calisma Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklari

Anabilim Dal1 Cocuk Romatoloji Bilim Dali’nda yiiriitiilmiistiir.

3.1. CALISMA GRUBUNUN SECIMIi

Calisma grubunu 2011-2019 yillar1 arasinda Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Hastanesi’ne basvuran ve Henoch Schonlein purpurasi tanisi alan, diizenli
kontrollere gelen on sekiz yas alt1 hastalar olusturmustur. Henoch Schonlein purpurasi
tanisinda siliphe olan, tan1 kriterlerini karsilamayan ve diger vaskiilit tanilarini alan
hastalar ¢alisma dis1  birakilmistir. Henoch Schonlein  purpurasi  tanisi

EULAR/PRINTO/PRES tani kriterlerine (Tablo 2) gére konulmustur.

Hastalarin dosyalar1 geriye doniik olarak incelenmistir. Her hasta icin
demografik bilgileri, hastalikla ilgili klinik ve laboratuvar bulgulari, genetik sonuglari,
uygulanan tedavi bilgileri, bobrek biyopsi sonuglari ve rekiirrens bilgilerinin yer aldig1
bir form doldurulmustur (Ek 1). Bobrek biyopsisi yapilan hastalarin sonuglart
Cocuklarda Bébrek Hastalig1 Uluslararasi Calisma Grubu (The International Study of
Kidney Disease in Children, ISKDC) smiflandirma sistemi kullanilarak
degerlendirilmistir (52). Ailevi Akdeniz atesi tanis1 pediatrik tani kriterlerine gore
konulmustur (118). Bes ve {izerinde eklem tutulumu poliartrit, 5'ten daha az eklem

tutulumu oligoartrit olarak degerlendirilmistir (119).

Calisma  Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Etik Kurulu tarafindan

onaylanmustir (Tarih: 22.01.2018, Say1: 46004091-302.14.06-E6430).
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3.2. ISTATISTIKSEL ANALIZ

Aragtirma verisi Statistical Package for Social Sciences for Windows 22.0
(SPSS 22.0) programi araciligiyla degerlendirilmistir. Tanimlayict istatistikler
ortalama + standart sapma, ortanca (minimum-maksimum), say1 ve yilizde olarak
sunulmustur. Iki kategorik degisken arasindaki iliskilerin degerlendirilmesinde Ki-

Kare testi uygulanmistir. Testlerde p<0.05 anlamli olarak kabul edilmistir.
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4. BULGULAR

Calismaya Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Romatoloji
Poliklinigi’nde HSP tanisi ile izlenen 200 hasta dahil edildi. Hastalarin 88’1 (%44) kiz,
112’si (%54) erkekti. Erkek/kiz oran1 1,27/1 olarak bulundu. Hastalarin tan1 esnasinda
yas ortalamasi 7,5+£3,6 yil olarak saptandi. Yas dagilimlarina bakildiginda 0-3 yas
arasinda 9 (%4,5), 3-7 yas arasinda 93 (%46,5), 7-10 yas arasinda 63 (%31,5) ve 10
yasindan biiytlik 35 (%17,5) hasta oldugu goriildii. Ortalama izlem siiresi 2,62+1,9 yil

olarak bulundu.

Hastalarin siklikla sonbahar (%33), ilkbahar (%27,5) ve kis mevsiminde
(%24,5) tan1 aldig1 goriildi. Hastalarin tani aldiklart mevsimlere gore dagilimi Tablo

3’te gosterilmistir.

Tablo 3. Hastalarin tan1 aldig1 mevsime gore dagilimi

Mevsimler n=200 (%)

Sonbahar 66 (33,0)
lkbahar 55 (27,5)
Kis 49 (24,5)
Yaz 30 (15,0)

Tan1 6ncesinde 106 (%53) hastada enfeksiyon dykiisii meveuttu; 91’inde {ist
solunum yolu enfeksiyonu (USYE), 13’iinde akut gastroenterit (AGE) dykiisii oldugu
ogrenildi (Sekil 5).
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%6,5 %1

%45,5 %47

enfeksiyon yok = USYE AGE USYE ve AGE

Sekil 5. Tani1 6ncesi enfeksiyon dykiisii

(USYE: iist solunum yolu enfeksiyonu, AGE: akut gastroenterit)

Hastalarin bagvuru yakinmalar1 Sekil 6’da gosterilmistir. Basvuru aninda
hastalarin 198’inde (%99) dokiintii, 84’ iinde (%42) karin agrisi, 84’ tinde (%42) eklem
sisligi, 34’tinde (%17) bulanti/kusma, 19’unda (%9,5) eklem agrisi mevcuttu. Elli
hasta sadece dokiintii yakinmasi ile basvurmus ve izlemde HSP tanisi almisti.
Hastalarin 177’sinde (%89,3) dokiintii sadece alt ekstremitede sinirli iken 21 (%10,6)

hastada iist ekstremite ve govde de dahil olmak iizere tiim viicutta yaygin dokiintii

goriildii.
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90 83
80
70
58 58
60
50 42 42
40
30
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20
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10 1 0,5
0
dokiintu karin agrisi eklem sisligi  bulanti/kusma eklem agrisi  makroskopik
hematiiri

B var(%) M yok(%)

Sekil 6. Hastalarin bagvuru sikayetlerip
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Bagvuru aninda yapilan laboratuvar tetkiklerinde ortalama I6kosit sayisi
11150+4230/mm?® (4690-40880/mm3) bulundu ve 20 (%10) hastada 16kositoz
saptandi.  Ortalama hemoglobin  degeri  11.964+1.1g/dl; trombosit sayisi
372000+99170/mm? bulundu. Kirk ¢ (%21,5) hastada trombositoz (>450000/mm?)

saptandi.

Ortalama eritrosit ¢okme hizi (ECH) 26+19mm/saat bulundu. Hastalarin
109’unda (%54,5) ECH’nin yiiksek oldugu goriildii. Ortalama CRP degeri
21,34+26mg/L olup, hastalarin 143’iinde (%71,5) CRP yiiksek saptandi.

Bagvuru esnasinda 36 (%18) hastada bobrek tutulumu saptandi. Bir hastada
makroskopik hematiiri, 16 (%44,4) hastada mikroskopik hematiiri, 13 (%36,1) hastada
yalnizca proteiniiri ve 6 (%16,6) hastada hem proteiniiri hem de hematiiri oldugu
goriildi. Proteiniirisi olan 19 hastanin ortalama spot idrar protein/kreatinin orani
1,54+1,86 olarak bulundu. Sadece bir hastada bagvuru kreatinin degerinin yiiksek

oldugu goriildii.

Arastirmada yer alan hastalarin 143’linde gaitada gizli kan tetkiki yapildi,
28’inde (%19,5) pozitif olarak saptandi.

200 hastanin 26’sma (%13) cilt biyopsisi yapildi. Tim hastalarin biyopsi
orneklerinde 151k mikroskopisinde 16kositoklastik vaskiilit ile uyumlu goriiniim
saptandi. Immiinglobulin A depolanmasi biyopsi yapilan hastalarin 12’sinde (%46,2)

mevcuttu.

Hastalik seyri boyunca tiim hastalarda dokiintii, 142’sinde (%71) eklem
bulgular1 (116 artrit, 26 artralji), 84’tinde (%42) gastrointestinal sistem tutulumu,
58’inde (%29) bobrek tutulumu, erkek hastalarin 13’tinde (%11,6) testis tutulumu
goriildii. Hastalarin tim izlem siiresince goriilen klinik bulgulart Sekil 7°de
gosterilmistir. Testis tutulumu olan 13 hastanin 6’sinda (%46) tek tarafli, 5’inde (%38)

cift tarafli tutulum mevcut olup, 2 hastada lokalizasyon belirtilmemisti.
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Sekil 7. izlem siiresince goriilen klinik bulgular

(GIS: Gastrointestinal sistem)

Artrit gelisen hastalar degerlendirildiginde 105 (%90) hastada oligoartikiiler
(29 hastada monoartrit), 11 hastada poliartikiiler tutulum goriildii. Doksan (%77)
hastada ayak bilegi, 32 (%27) hastada diz, 18 (%15) hastada el bilegi, 11 (%9,4)
hastada dirsek eklemi ve 3 hastada kii¢iik eklem tutulumu oldugu goriildii. Tutulan

eklem yerlerinin dagilimi sekil 8’de gdsterilmistir.

Kiglk eklemler
Dirsek
El bilegi

Diz

Ayak bilegi

0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% 70% 80% 90%

Sekil 8. Etkilenen eklemlerin dagilimi

Gastrointestinal sistem tutulumu olan 84 hastanin hepsinde karin agrisi,
31¢inde (%36,9) kanli gaita, 34’tinde (%44) bulanti/kusma mevcuttu. Gastrointestinal
sistem yakinmasi olan hastalarin 65’ine (%77) abdominal ultrasonografi yapildi; 20
hastada (%30,7) bagirsak duvarinda degisiklik (bagirsak duvar kalinliginda artis,
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bagirsak segmentlerinde genisleme ve buna eslik eden azalmis bagirsak hareketleri), 6
hastada (%9,2) invajinasyon goriildii. Gastrointestinal sistem tutulumu nedeniyle
steroid tedavisi baslanan 28 hastanin 27’sinin ultrasonografisinde HSP ile uyumlu
bulgular saptanirken yalnizca bir hastanin ultrasonografi bulgulari normal olarak

sonuclandi. Hastalarin USG sonuglar1 Tablo 4°te gdsterildi.

Tablo 4. Abdominal ultrasonografi bulgulari

n=65 (%)
Normal 23 (35,3)
Bagirsak duvanr degisiklikleri 20 (30,7)
Reaktif lenfadenopati 10 (15,4)

Invajinasyon 6 (9,2)
Diger bulgular 6 (9,2)

Bobrek tutulumu olan 58 hastanin demografik verileri, klinik bulgular1 ve

tutulum zaman1 Tablo 5°te gosterilmistir.
Tablo 5. Bobrek tutulumu olan hastalarin demografik ve klinik verileri

n=58 (%)ortalama + SD ‘

Yas (yil) 7,32 +3,18
Cinsiyet
Erkek 29 (50)
Kiz 29 (50)
Bobrek Tutulum Zamani
ik 3 ay 50 (86,2)
3ay -1yl 3(5,2)
> 1yl 5 (8,6)
Renal Bulgu
Proteiniiri 22 (37,93)
Mikroskopik hematiiri + proteiniiri 18 (31,03)
Mikroskopik hematiiri 17 (29,31)
Makroskopik hematiiri + proteiniiri 1(1,72)
Nefrotik sendrom 9 (15,5)




Bobrek tutulumu olan 58 hastanin 13’line nefrotik diizeyde proteiniiri
(ortalama 109,9+90,37 mg/m?*'saat), 4’iine nefritik diizeyde ve uzun siire sebat eden
proteiniiri  (ortalama 32+6,46 mg/m?/saat), 1’ine nefrotik diizeyde proteiniiri

(91mg/m?/saat) ve makroskopik hematiiri olmasi nedeniyle bobrek biyopsisi yapildi.

Izlemlerinin birinci yilindan sonra renal bulgulari ortaya cikan 5 (%8,6)
hastadan 4’{inde nefritik diizeyde proteintiri goriildii ve izlem siiresince geriledi. Bir
hastada ise devam eden proteiniiri goriilmesi nedeniyle bobrek biyopsisi yapildi evre

2b bobrek tutulumu saptanan hasta steroid ve siklofosfamid tedavileri aldu.

Biyopsi sonuglarmin smiflamasi ISKDC’ye gore yapilmis (52) ve sonuglar
Tablo-6’da verilmistir. Nefritik diizeyde proteintiirisi olan 4 hastanin {iglinde evre 1,

birisinde evre 2 bobrek tutulumu oldugu gorildii.

Tablo 6. Biyopsi yapilan hastalarin ISKDC siniflandirmasi

Biyopsi Evreleri n=18 (%)

Evre 1 7 (38,8)
Evre 2b 3(16,6)
Evre 3a 6 (33,3)
Evre 3b 1(5,5)
Evre 5b 1(5,5)

Bobrek tutulumu ile cinsiyet, tan1 zamani, tam yasi, GIS yakinmalari, testis
tutulumu, eklem bulgular arasinda iliski olup olmadigi degerlendirildi (Tablo-7).
Hastalar tan1 yasina gore 3 gruba (0-36 ay, 37-72 ay, >73 ay) ayrildi. Bobrek tutulumu
olan hastalarda GIS yakinmalarmin daha fazla oldugu saptand: (p=0,04).
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Tablo 7. Bobrek tutulumu ile mevsim, cinsiyet, yas ve bagvuru yakinmalarinin iligkisi

Bobrek tutulumu
Var Yok
n= 58 (%) n=142 (%) P
Mevsim
flkbahar 16 (27,7) 39 (27,5)
Yaz 9 (15,5) 21 (14,7)
Sonbahar 18 (31,0) 48 (33,9) 098
Kis 15 (25,8) 34 (23,9)
Cinsiyet
Erkek 29 (50,0) 83 (58,4) 017
Kadin 29 (50,0) 59 (41,6)
Yas
0-36 ay 3(5,2) 6 (4,2)
37-72 ay 17 (29,3) 47 (33) 0,85
73 ay ve iizeri 38 (65,5) 89 (62,6)
Gastointestinal sistem yakinmalari
Var 31 (53,4) 53 (37,4) 0.04
Yok 27 (46,6) 89 (62,6)
Artrit
Var 21 (36,2) 63 (44,3) 029
Yok 37 (63,8) 79 (55,7)
Artralji
Var 2 (3,4) 17 (11,9)
Yok 56 (96,6) 125 (88,1) a
Testis tutulumu
Var 5 (8,6) 8 (5,6)
Yok 53 (91,4) 134 (93,7) 03
Gastointestinal ~ sistem  semptomlar1  detayl incelendiginde

bulanti/kusma yakinmasi ve karin agrisi olan hastalarda bobrek tutulumunun daha sik
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oldugu (p<0.05), kanli gaita yakinmasi ile anlamli iligkisinin olmadigi goriildii.

Sonuglar Tablo 8’de gosterilmistir.

Tablo 8. Bébrek tutulumu ile GIS yakinmalarimnin iliskisi

Bobrek tutulumu

Var Yok p
n=58 (%) n=142 (%)
Bulanti/Kusma
Var 17 (29,3) 17 (11,9)
0,003
Yok 41 (70,7) 125 (88,1)
Karn agrisi
Var 31 (53,4) 53 (37,4) 0.04
Yok 27 (46,6) 89 (62,6) ’
Kanh gaita
Var 35,2 32,1
(5.2) (2.1) 0.25
Yok 55 (94,8) 139 (97,8)

(GIS: Gastrointestinal sistem)

[zlemde hastalarin 10’unda (%5) relaps goriildii. Relaps olan hastalarmn 5’inde
tanidan sonraki ilk 3 ay igerisinde, diger 5 hastada ise 3 ay ile 3 y1l arasinda hastalik
tekrarladi. Hastalik tekrar1 sirasinda 8 hastada dokiintii saptandi. Bir hastada iki defa
gastrointestinal sistem relaps1 goriildi. Bir diger hastada ise tanidan 1,5 yil sonra
gastrointestinal sistem, 3,5 y1l sonra gastrointestinal sistem ve testis, 4 y1l sonra da
gastrointestinal sistem tutulumu olmak iizere 3 defa relaps goriildii. Hastalarin relaps

durumu ile bobrek tutulumu arasinda anlamli iligki saptanmadi (p>0.05).

Hastalarin aldig1 tedaviler degerlendirildiginde 104 hastada (%52) steroid dis1
antiinflamatuvar ilag, 84 hastada (%42) steroid, 8 hastada (%4) diger immiinsiipresif

ilaglarin kullanildig: saptandi.

Steroid kullanilan hastalarin 51’inin (%60,7) erkek (yas ortalamasi 7,93 + 3,18
yil) ve 33’1iniin (%39,3) kiz (yas ortalamasi 7,82 + 3,72 yil) oldugu goriildii. Hastalarin

steroid kullanim rejimlerine bakildiginda 28’inin (%33) sadece agizdan steroid
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tedavisi aldigi; 56 (%67) hastada ise intravendz metilprednizolon tedavisi sonrasi

agizdan tedaviye devam edildigi belirlendi.

Hastalarda steroid kullanma nedenleri Tablo-9’da gosterilmistir. Hastalarin
63’ (%75,1) GIS, 18’i (%21,5) agir cilt, 18’1 (%21,5) bobrek ve 13’ii (%15,5) testis

tutulumu nedeniyle steroid kullandi.

Tablo 9. Hastalarda steroid kullanma nedenleri

GIiS tutulumu 40 (47,6)
Agrr cilt tutulumu 7 (8,3)
Bobrek tutulumu 6 (7,1)
Testis tutulumu 7 (8,3)
GIiS + Agir cilt tutulumu 8 (9,6)
GIS + Bébrek tutulumu 7 (8,3)
GIiS + Bobrek + Testis tutulumu 2 (2,4)
GIS + Testis tutulumu 4 (4,8)
GIiS + Agir cilt + Bobrek tutulumu 2 (2,4)
Agir cilt + Bobrek tutulumu 1(1,2)

(GIS: Gastrointestinal sistem)

Immiinsupresif tedavi alan hastalarda kullanilan ilaclar ve hastalarin klinik
bilgileri Tablo-10’da gosterilmistir. Bir hasta HSP tanisi sonrasinda ilseratif kolit

tanis1 almis ve bu nedenle metotreksat tedavisi kullanmastir.
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Tablo 10. Hastalarda immiinsiipresif kullanim1 ve nedenleri

) . Bobrek
Tedavi Tutulum yeri ; ; ;
biyopsi evresi
Hasta 1 Siklofosfamid Bébrek 3a
Hasta 2 Siklofosfamid Bébrek 3a
Hasta 3 Siklofosfamid Bobrek 2b
Siklosporin
Hasta 4 Agir cilt -

Mikofenolat mofetil
Siklofosfamid

Hasta 5 Azotiyopiirin Bobrek 5b
Mikofenolat mofetil

Hasta 6 Azotiyopiirin Bobrek 1

Hasta 7 Siklofosfamid Gastrointestinal 1

Hasta 8 Siklofosfamid Bobrek + Gastrointestinal 3b

Bobrek biyopsileri evre 1 ve evre 2 olan toplam 10 hastanin 7°sinin steroid
tedavisi ile remisyona girdigi saptandi. Bu hastalarda ortalama steroid tedavi siiresinin
9,64+6,87 ay oldugu goriildii. Evre 1 bdbrek tutulumu olan bir hastada GIS relaps:
olmasi nedeniyle siklofosfamid tedavisi kullanildi. Evre 1 bobrek tutulumu olan diger
bir hastada ise dis merkezde baslanan azotiyopiirin tedavisi 1 ay igerisinde kesildi.
Evre 2b bobrek tutulumu olan bir hastada steroid tedavisi ile remisyona girmedigi i¢in
siklofosfamid kullanildi. Evre 3 bobrek tutulumu olan 7 hastada ortalama 7,71+2,62
ay sitire ile steroid tedavisi kullanildi, bu hastalarin {igiinde ek olarak 3-15 ay siire ile
siklofosfamid tedavisi kullanildi. Hastalarin birisinde bobrek biyopsisi 3 defa
tekrarlandi; sirasiyla evre 2, 4 ve 5b olarak raporlandi. Bu hastada siklofosfamid,
azotiyopiirin, mikofenolat mofetil tedavileri kullanildi. Halen steroid ve mikofenolat
mofetil tedavilerine devam etmekte ve kronik bobrek hastaligi (KBH) siirecinde
(Glomeriiler filtrasyon hiz1 33 ml/dk/m?) izlenmektedir. Evre 5b bobrek tutulumu ve
KBH olarak izlenen hasta disinda tiim hastalarin imminsiipresif tedavileri kesildi ve

hastalar remisyonda kabul edildi.
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Izlem siiresince 200 hastanin 11°i (%5,5) AAA tanisi aldi. Tani alan tiim
hastalara kolsisin tedavisi baslandi. Calismamiza dahil edilen hastalarin hi¢birinde
HSP 6ncesi AAA tanis1 bulunmamaktaydi. Ailevi Akdeniz atesi tanist alan 11 hastanin
3’lntin (%27) ailesinde AAA tanili baska bir birey varken, AAA tanis1 almamis olan
189 hastadan 8’inin (%4,2) ailesinde AAA 6ykiisii mevcuttu.

Bobrek tutulumu olan hastalarin AAA ile iliskisi incelendi. Bobrek tutulumu
olan ve izlemi siiresince AAA tanisi alan 6 hasta (%10,3) oldugu goriildii. Henoch
Schoénlein purpurasinin bobrek tutulumu ve AAA arasinda anlamli bir iligski olmadigi

saptand1 (p >0.05).

Aragtirmaya dahil edilen 200 hastanin 66’sinda (%33) MEFV gen analizi
yapildi. Bu hastalarin 36’sinda (%54,5) mutasyon saptanmadi. Otuz (%45,4) hastada
en az bir, 7 (%10,5) hastada en az iki mutasyon saptandi. Hastalarda saptanan genetik

degisiklikler Tablo 11°de gosterilmistir.

Tablo 11. MEFV gen analizi sonuglari
Mutasyon yok 36 (54,5)
M694V [ - 13 (19,6)
E148Q /- 10 (15,1)
M6801 / E148Q 1(1,5)
M694V [ E148Q 1(1,5)
M694V / M680I 1(1,5)
E148Q / V726A 1(1,5)
D102D / G138G / A165A 1(1,5)
M694V / V726A 1(1,5)
M694V/ M694V 1(1,5)
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5. TARTISMA

Henoch Schonlein purpurast ele gelen purpura, eklem bulgulari,
gastrointestinal yakinmalar ve renal tutulum ile karakterize, ¢cocukluk ¢aginin en sik
goriilen vaskiilitidir (1). Yillik insidanst 12,9-20,4/100.000 olarak bildirilmekte ve
genellikle 3-15 yas araligindaki ¢ocuklarda goriilmektedir (2, 3). Erkek ¢ocuklar kiz
cocuklarina gore daha fazla etkilenmektedir (1.8:1) (4, 5).

Bu ¢alismada HSP tanisi ile izlenen 200 hasta degerlendirilmistir. Hastalarin
tan1 yasinin ortalama 7,5 + 3,6 yil oldugu, en sik 3-10 yas araliginda (%78) tani
aldiklar goriildii. Hastalarin %541 erkek, %44’ kizdi. Erkek/kiz oran1 1,27:1 olarak
bulundu. Yurtdisinda yapilan ¢alismalarda HSP’nin ortalama goriilme yas1 6,1-6,6 y1l
olarak gosterilmis (5, 120), genellikle erkek hasta oraninin kizlardan daha fazla oldugu
saptanmustir (4). Ulkemizde yapilan bir ¢alismada HSP tanili 267 hasta incelenmis,
ortalama tan1 yas1 7.5+3,2 yil, erkek/kiz oran1 1,07:1 olarak bulunmustur (121).
Calismamizdan elde ettigimiz sonuglar yas ve cinsiyet dagilimi acisindan literatiirle

benzer bulunmustur.

Literatiirde HSP’nin en sik kis, sonbahar ve ilkbahar mevsiminde goriildiigiinii
belirten farkli yayinlar mevcuttur. Tim bu calismalarda en sik goriilen mevsim
farklilik gosterse de, hepsinde hastaligin en az yaz aylarinda goriildigi
belirtilmektedir. Hwang ve arkadaslarinin (20) ¢alismasinda hastaligin en sik ilkbahar
(9%31), Kalman ve arkadaglarinin (122) ¢alismasinda en sik sonbahar (%46,6), Lee ve
arkadaglarinin (123) calismasinda da en sik kis (%33,3) mevsiminde goriildiigi
belirtilmektedir. Bizim c¢alismamizda hastalarimizin %33’ sonbahar, %27,5’i
ilkbahar, %24,5’1 kis ve %15°1 yaz mevsiminde HSP tanis1 almigtir ve ¢alismamizda
da literatiirle benzer sekilde Henoch Schonlein purpurasinin yaz aylarinda daha az

goriildiigii saptanmustir.

Henoch Schonlein purpurasinin etiyolojisi tam olarak bilinmemekle beraber
cogu vakada HSP Kkliniginin enfeksiyonlarla, o6zellikle de {ist solunum yolu
enfeksiyonlar1 ile tetiklendigi disiiniilmektedir. Calismamizda yer alan hastalarin
%53’linde tan1 Oncesinde enfeksiyon Oykiisii oldugu gorilmiistir. Cakir ve

arkadaglarinin  (124) galismasinda ilging olarak sadece %14 hastada HSP kligini
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oncesinde st solunum yolu enfeksiyonu oldugu bildirilmistir. Chen ve arkadaslarinin
(120) 120 HSP hastasini igeren ¢alismasinda hastalarin %61’inde HSP klinigi
oncesinde enfeksiyon, %27’sinde besin alerjisi agisindan siipheli gida alimi, 3 hastada
ise asilama (1 hastada KKK, 1 hastada Hepatit-B) oykiisii oldugu gosterilmistir.
Trapani ve arkadaslarinin (5) arastirmasinda enfeksiyon (%51) basta olmak tizere
hastalarin %69’unda tetikleyici bir faktor saptanmistir. Bizim ¢alismamizda asi, besin

alerjisi gibi diger tetikleyici faktorler saptanmamustir.

Genel bir degerlendirme yapildiginda hastalarimizin klasik HSP yakinmalari
ile bagvurdugu, %99’unda ana tani kriteri olan dokiintiniin bagvuru sirasinda
bulundugu ve bizim tan1 koymamizi kolaylastirdig1 goriildii. Bunun yani sira hastalarin
%42’sinde karin agrisi, %42’sinde eklem sisligi, %17’sinde bulanti/kusma ve
%09,5’inde eklem agris1 yakinmasi vardi. Hastalarin %25°1 izole dokiintii ile bagvurmus
ve izlemde HSP tanisi almistir. Chen ve arkadaslarinin (120) HSP tanili 120 hastay1
iceren ¢alismasinda hastalarin en sik dokiintii (%88) ile bagvurdugu, bunu karin agrisi
(%21) ve eklem agrisinin (%]11) izledigi hastalarin %12’sinde bagvuru esnasinda
dokiintiisiiniin olmadigi belirtilmistir. Trapani ve arkadaslarinin (5) 1998-2002 yillar
arasinda izledigi 150 hastanin basvuru sikayetleri degerlendirildiginde bizden farkl
olarak, %74 dokiintii, %15 artrit, %12 karin agris1 oldugu goriilmiistiir. Yine Calvino
ve arkadaslarmin (58) c¢alismasinda hastalarin %31’inde dokiintiiniin basvuru
yakinmas1 olmadigi, siklikla eklem sisligi veya karin agrisi sikayeti ile hastaligin
basladigr ve dokiintiiniin ilk basvurudan yaklasik 2 hafta sonra ortaya c¢iktigi
saptanmigtir. Bu ¢aligmalarda basvuruda dokiintii olmadigi durumlarda Henoch
Schonlein purpurasina tan1 koymanin zorlastigi ve bu durumun tani gecikmesine yol

acabilecegi vurgulanmistir.

Henoch Schonlein purpurasinin tanisal laboratuvar tetkiki yoktur. Bizim
calismamizda hastalarin %10’unda 16kositoz, %21,5’inde trombositoz, %54 tinde
ECH yiiksekligi, %71,5’inde CRP yiiksekligi saptandi. Ulkemizde yapilan
aragtirmalarda %13-58 oraninda 16kositoz, %5-36 oraninda trombositoz tespit
edilmistir (124, 125). Calvino ve arkadaslarinin (58) ¢alismasinda 78 HSP hastasinin
%52’sinde 1okositoz saptanmis olup, trombosit sayisi hastalarin ¢ogunda normal
olarak bulunmustur. Trapani ve arkadaslarinin (5) arastirmasinda en fazla goriilen

laboratuvar anormalligi ECH yiiksekligi (%57) olarak saptanmistir. Yine ayni
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calismada hastalarin %21’inde 16kositoz tespit edilmistir (5). Literatiirde HSP
hastalarinda yiiksek oranlarda l6kositoz goriildiigiinii belirten yayinlar mevcut olup bu
yayinlarda I6kosit degeri i¢in yasa gore degerlendirmenin yapilmadigi, bir ¢ok
calismada >10.000/mm?® degerinin st smir olarak alindigi goriilmektedir. Bizim
calismamizda yasa gore 16kosit iist sinir degerleri kullanildigr igin, literatiirden farkli
olarak 16kositoz orani daha diisiik bulunmustur. Caligmamizda yer alan hastalarin
yaridan fazlasinda akut faz gostergeleri yiikksek olsa da ECH ortalama
26,01+19,1mm/saat, CRP ortalama 21,34+26mg/L olarak bulunmustur. Bu degerleri
tliml yiikseklik olarak yorumlamak miimkiindiir. Sonug olarak HSP hastalarinda akut
faz gostergelerinde hafif ytikseklik olabilecegi gibi laboratuvar bulgular1 tamamen

normal de saptanabilmektedir.

Calismamizda oldukg¢a az sayida hastaya (n=26) cilt biyopisisi yapilmistir. Henoch
Schonlein purpurasi tanisi i¢in pozitif biyopsi bulgular1 zorunlu kriter degildir. Taninin
kesinlestirilememesi ya da hastaligin prezentasyonunun atipik olmasi halinde cilt
biyopsisi Onerilmektedir. Tiim hastalarimizin cilt biyopsilerinde 16kositoklastik
vaskiilit saptanmis, 12 hastada immiinglobulin A depolanmasi oldugu goriilmiistiir.
Cilt biyopsilerinin 24-48 saatten daha eski lezyonlardan alinmis olmasi, lezyonun tam
ortasindan alinan Orneklerde proteolitik enzimlerin varligi, uygun tekniklerde
boyanmamasi immunglobulin A depozitlerinin gériilmemesine yol agabilmektedir. Bu
nedenlerle cilt biyopsisi yapilan hastalarimizin bir kisminda immiinglobulin A

depolanmasinin saptanamadigini diistindiirmiistiir.

Henoch Schonlein purpurasinin klasik dokiintiisti 6zellikle alt ekstremite ve gluteal
bolgede goriilen purpuradir. Hastalarimizin hepsinde dokiintii mevcut olup bunlarin
%90’1nda dokiinti alt ekstremite yerlesimli iken, %10’unda iist ekstremite ve govde
de dahil olmak iizere tiim viicutta yaygin dokiintii mevcuttu. Literatiirde bir ¢ok
calismada daha fazla oranda iist ekstremite ve govdede dokiintii oldugu
bildirilmektedir. Ornegin Dénmez ve arkadaslarimin (126) ¢alismasinda hastalarin
%69’unda alt ekstremitede, %31 inde tiim viicutta yaygin dokiintii oldugu, Calvino ve
arkadaglarinin (58) ¢aligmasinda %55 oraninda alt ekstremitede sinirli, %36 oraninda
tim viicutta yaygin dokiintii goriildiigii belirtilmistir. Chen ve arkadaslarinin (120)

calismasinda hastalarin %51’inde sadece alt ekstremitede, %35’inde {ist ve alt
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ekstremitede, %5’inde alt ekstremite ve govdede, %4, linde alt ekstremite ve yiizde

dokiintii saptanmaistir.

Artrit ya da artralji cilt tutulumundan sonra ikinci siklikta goériilen klinik
tablodur. Calismamizda hastalarin %52’sinde tan1 aninda eklem yakinmalar1 (84’ tinde
eklem sisligi, 19’unda eklem agris1) bulunurken, izlemde bu oran %71’e (116 artrit,
26 artralji) yiikselmistir. Sonugta her ii¢ hastanin ikisinde eklem yakinmasi oldugu
goriilmistiir. En sik oligoartikiiler (%90) tutulum goriiliirken; 6zellikle ayak bilegi
(%77) ve diz (%27) eklemlerinin etkilendigi, daha az oranda el bilegi (%15) ve dirsek
(%9,4) eklemlerinin etkilendigi saptanmistir. Wang ve arkadaslarinin (55) HSP tanili
ve eklem yakinmasi olan 71 hasta ile yaptiklar1 ¢alismada hastalarin %83’iinde
eklemlerde sislik ve %13’linde eklem agris1 saptanmistir. En sik diz ve ayak bilegi
eklemlerinin tutuldugu belirtilmistir. Karadag ve arkadaslarinin (121) ¢alismasinda
267 hastanin %59’unda artralji, %58’inde artrit goriilmiistiir. Cakir ve arkadaslarinin
(124) galismasinda hastalarin 41’inde artrit (%35) 32’sinde (%28) artralji olmak iizere
73 hastada eklem yakinmalar1 goriilmistiir. Artrit olan hastalarin ¢ogunda ayak
bilekleri ve diz eklemleri tutulmus olup, iist ekstremite tutulumu daha az goriilmiistiir.

Hastalarimizda eklem tutulumu siklig1 ve 6zellikleri literatiir ile uyumlu bulunmustur.

Henoch Schonlein purpuras: hastalarinda erken donemde morbidite ve
mortalitenin belirleyicisi gastrointestinal sistem tutulumudur. Yemek sonrasi artan,
yaygin karakterde, zaman zaman bulanti ve kusmanin eslik ettigi karin agris1 en sik
goriilen klinik tablodur. Calismamizda hastalarin %42’sinde gastrointestinal sistem
tutulumu, hepsinde karin agrisi, %37’sinde kanli gaita, %44’iinde bulanti kusma
yakmmasi1 saptandi. Ulkemizde yapilan c¢alismalarda gastrointestinal —sistem
tutulumunun %55-72 oldugu, hastalarin neredeyse tamaminda karin agris1 goriildiigi
belirtilmektedir (124, 126). Gastrointestinal sistem tutulumu Ispanya’da yapilan bir
calismada %71 (58), Kore’de %75 (123), Japonya’da %71 (127) olarak bulunmustur.
Bizim calismamizda gastrointestinal sistem tutulumu gerek iilkemizde gerek yurt
disinda yapilan ¢alismalara gore daha az oranda saptanmistir. Higbir hastamizda masif
gastrointestinal sistem kanamasi goriilmezken; hastalarin yaklasik %16’sinda kanli
digkilama, gaitada gizli kan tetkiki yapilan 143 hastanin %20’sinde de pozitiflik
saptanmistir. Literatiirde de gastrointestinal kanamanin %18-31 oraninda oldugu ve

masif gastointestinal kanamanin daha az hastada goriildiigi belirtilmektedir (5, 58).

41



Invajinasyon ise Henoch Schonlein purpurasmin en énemli gastrointestinal
sistem komplikasyonlarindan birisidir. Ultrasonografi 6zellikle invajinasyon, bagirsak
perforasyonu gibi komplikasyonlar1 saptamada 6nemli bir yere sahiptir. Bagirsak
duvar kalinliginda artis, segmentlerde genisleme ve buna eslik eden azalmis bagirsak
hareketleri ile intraperitonel sivi birikimi ultrasonografide goriilebilen diger
bulgulardir. Klinik olarak perforasyondan siliphelenilmedigi siirece batin grafisi
onerilmemektedir (128). Gastrointestinal sistem yakinmasi olan 84 hastanin 65’ine
abdominal USG yapilmis; %35,3’iinde normal ultrasonografik bulgular, %30,7’sinde
bagirsak duvar degisiklikleri, %9,2’sinde invajinasyon (toplam hasta popiilasyonunun
%3’i) saptanmistir. Kore’de yapilan bir calismada GIS tutulumu olan hastalarin
%42’sinde abdominal USG yapilmis olup, %1,2 oraninda invajinasyon oldugu
goriilmistiir (19). Chang ve arkadaslarmin (59) yaptigi 261 vakayi igeren ¢alismada
35 hastada abdominal ultrasonografi yapildigi; 15 hastanin sonucunun normal olarak
bulundugu ve hastalardan birinde invajinasyon, bir digerinde ise bagirsak
perforasyonu saptandigi belirtilmistir. Trapani ve arkadaslarinin (5) ¢alismasinda 150
hastanin 27’sinde (%18) gastrointestinal kanama ve bu hastalardan birisinde
ultrasonografide invajinasyon tespit edilmistir. Literatiirden farkli olarak
gastointestinal sistem tutulumu bizde daha az goriilmekle beraber daha ¢ok hastada
radyolojik goriintiilemeye bagvuruldugu, bunlarin iigte birinde goriintiileme normal
olarak sonucglansa da invajinasyon gibi komplikasyonlarin daha sik saptandigi
goriilmiistiir. Hafif gastrointestinal sistem yakinmalari olan hastalarda klinik izlem
yeterli olsa da ciddi karin agrisi, kanli diskilama gibi sikayetleri olan hastalarda
oncelikle ultrasonografi gibi invaziv olmayan goriintiileme yontemlerine basvurmak

hastalarin erken tan1 almasini saglamaktadir.

Aragtirmaya dahil edilen 112 erkek hastanin 13’iinde (%11,6) testis tutulumu
goriilmiistiir. Testis tutulumu olan hastalarin hepsi steroid tedavisi almistir. Literatiirde
HSP hastalarinda testis tutulumunu %?2-38 arasinda farkli oranlarda veren yaynlar
mevcuttur (129, 130). Buscatti ve arkadaglarinin (131) ¢alismasinda HSP tanili 150
hastanin 28'inde (%19) testis tutulumu goriilmiis ve bu hastalarda steroid kullanim1 da
yiiksek saptanmustir. Trapani ve arkadaslarinin (5) calismasinda 95 erkek hastanin
20’sinde (%21) testis tutulumu oldugu goriilmiistiir. Henoch Schonlein purpurasinda

solunum ve santral sinir sistemi tutulumu nadir olarak goriilmektedir. Liu ve
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arkadaglarinin (70) calismasinda 426 hastanin %1 1’inde santral sinir sistemi tutulumu
saptanmistir. Bu oranin oldukea yiiksek oldugu fakat cogu hastada bas agrisi, davranis
degisikligi gibi 6zgiil olmayan bulgularin goriildiigii; sadece 3 hastada nobet ve 1
hastada hemipleji gelistigi belirtilmistir. Literatiire baktigimizda solunum sistemi
tutulumu olan hastalarin biiyiikk bir kismini erigskin yas grubundaki hastalar
olusturmaktadir (132). Cocuk yas grubunda pulmoner tutulum nadir olarak goriilmekte
ve yayinlar vaka raporlarindan olugsmaktadir. Bizim ¢alismamizda akciger tutulumu ve

santral sinir sistemi tutulumu olan hasta bulunmamaktadir.

Henoch Schonlein purpurasinda  %20-80 oraninda bdbrek tutulumu
bildirilmektedir. Literatiire baktigimizda HSP yayinlarinda en ¢ok farkliligin bobrek
tutulumu konusunda oldugu goriilmektedir. Caligmamizda hastalarin %29’unda
bobrek tutulumu goriilmiistiir. Bobrek tutulumu olan hastalarin %38’inde izole
proteiniiri  goriilmiis, bunu sirasiyla proteintiri ve hematiiri birlikteligi (%31),
mikroskopik hematiiri (%27,6) izlemistir. Sadece bir hastada makroskopik hematiiri
ve proteiniiri saptanmistir. Chen ve arkadaslarinin (120) ¢alismasinda bobrek tutulumu
%54 olarak belirtilmis, en sik proteiniiri (%27) ve mikroskopik hematiiri (%23)
goriilmiis olup, hastalarin sadece %4’tinde makroskopik hematiiri tespit edilmistir.
Jauhola ve arkadaglarinin (60) 223 hastanin verilerini degerlendirildigi retrospektif
caligmada 102 hastada (%46) bobrek tutulumu saptanmustir; en sik hematiiri ve
proteiniiri (%56) goriilmiis olup, hastalarin %20’sinde nefrotik diizeyde proteiniiri,
%71 inde nefritik-nefrotik sendrom tespit edilmistir. Henoch Schonlein purpurasi, IgA
nefropatisi ile benzerlik gosterse de IgA nefropatisi genellikle tekrarlayan
makroskopik hematiiri ataklar1 ile prezente olurken HSP’de makroskopik hematiiri
oldukga az goriilmektedir. Calismamizda bobrek tutulumu hastalarin %86’sinda ilk 3
ay igerisinde saptanmustir. izlemlerinin birinci yi1lindan sonra renal bulgular1 ortaya
cikan 5 (%8,6) hastadan sadece birisinde sebat eden nefritik diizeyde proteiniiri
nedeniyle bobrek biyopsisi yapilmis, evre 2b bobrek tutulumu saptanarak tedavi
verilmistir. Jauhola ve arkadaslarinin (60) ¢alismasinda bobrek tutulumu ortalama on
dordiincii giinde meydana gelmistir. Cakir ve arkadaglarinin  (124) calismasinda ise
bobrek tutulumu 36 hastada (%31) goriilmiis olup hastalarin hepsinde renal klinik
tanidan itibaren ilk 3 ay icerisinde ortaya ¢ikmistir. Literatiire baktigimizda hastalarin

biiyiik bir kisminda bobrek tutulumu tanidan sonraki ii¢ ay igerisinde ortaya ¢iksa da
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uzun donem izlemde de renal bulgular goriilebilmektedir. Bu nedenle hastalarin uzun
stireli takip edilmesi bobrek tutulumu olanlarin erken dénemde tani almasina olanak

saglamaktadir.

Bobrek tutulumu olan 58 hastanin 13’{inde nefrotik diizeyde proteiniiri, 4’tinde
nefritik diizeyde ve uzun siire sebat eden proteiniiri, 1’inde nefrotik diizeyde proteiniiri
ve makroskopik hematiiri olmasi nedeniyle bobrek biyopsisi yapilmis, sonuglar
ISKDC’ye gore smiflandirilmistir. Hastalarin %55,4’linde evre 1 ve 2, %38,8’inde
evre 3 ile uyumlu biyopsi sonuglari elde edilmis, bir hasta evre Sb bobrek tutulumu
olarak degerlendirilmistir. Nefritik diizeyde ve sebat eden proteiniiri nedeniyle biyopsi
yapilan 4 hastanin {i¢iinde evre 1, birinde evre 2b tutulum oldugu goriilmiistiir. Feng
ve arkadaglarinin (133) 137 hastay1 kapsayan ¢alismasinda HSP tanili nefrotik/non-
nefrotik proteiniirisi olan hastalarin biyopsi sonuglart degerlendirilmis, ISKDC
siiflamasina gore hastalarin 35’inde evre 1, 36'sinda evre 2, 48'inde evre 3a, 11'inde
3b ve 6'sinda evre 4 bobrek tutulumu oldugu goriilmiistiir. Evre 3a en yaygin tutulum
olarak saptanmustir. Kumar ve arkadaslarinin (134) ¢alismasinda 45 hastanin 14’tinde
(%31) bobrek tutulumu goriilmiis ve bu hastalarin 8’ine bobrek biyopsisi yapilmistir.
Ucg hastada evre 3, 2 hastada evre 2 ve evre 4, 1 hastada evre 5 tutulum saptanmustir.
Soylemezoglu ve arkadaglarinin (135) calismasinda 16 farkli merkezin HSP tanili 443
hastasinin verileri degerlendirilmistir. Bu hastalarin 179’una (%40) bobrek biyopsisi
yapildig1 hastalarin %44’tinde evre 2, %36’sinda evre 3 bobrek tutulumu oldugu
goriilmistiir. Halling ve arkadaslarinin  (112) ¢alismasinda HSP nefriti tanili 40
hastanin biyopsi sonuglar1 degerlendirilmis; %47’sinde evre 3, %20’sinde evre 2
bobrek tutulumu oldugu, hastalarin yalnizca %5’inde evre 5 bobrek tutulumu oldugu
saptanmustir. Literatiirde HSP olgularinda yapilan biyopsi sonuglarinin bilyiik bir
kisminin evre 1-3 ile uyumlu geldigi, bizim verilerimizde de benzer sonuglar oldugu

goriilmektedir.

Calismamiz siiresince sadece bir hastada (%0,5) makroskopik hematiiri
goriilmiis; bobrek biyopsi sonuclari sirasi ile evre 2, evre 4 ve 5 ile uyumlu bulunmus
ve sadece bu hastamizda kronik bobrek hastaligi gelismistir. SOylemezoglu ve
arkadaglarinin (135) calismasinda %]1,1 oraninda kronik bobrek hastaligi saptanmis
ve bu hastalarin hepsinde bagvuru esnasinda nefrotik diizeyde proteiniiri oldugu

belirtilmistir. Bobrek biyopsisi bulgularinin  hastanin  klinigi ile iliskisi olup
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olmadigina dair farkli fikirler bulunmaktadir. Feng ve arkadaslar1 (133) neftritik
diizeyde proteiniirisi olan hastalarda evre 1 bobrek tutulumunu daha sik saptamislardir.
Soylemezoglu ve arkadaslar1 (135) ise yalnizca nefrotik veya nefritik sendrom ile
basvuran ¢ocuklarda degil ayn1 zamanda izole hematiiri veya hafif proteiniiri ile
bagvuran ¢ocuklarda da ciddi histopatolojik degisikliklerin meydana gelebilecegini
one stirmiislerdir (135). Benzer sekilde Halling ve arkadaslarinin (112) ¢alismasinda
ciddi morfolojik degisikliklerin sadece nefrotik proteiniirili hastalarda degil, ayni
zamanda hafif proteiniirisi olanlarda da meydana geldigi belirtilmistir. Henoch
Schonlein purpurast iyi seyirli bir hastalik olup uzun doénem morbidite ve
mortalitesinin esas belirleyicisi bobrek tutulumudur. Bu nedenle mikroskopik
hematiiri veya hafif proteiniiri ile bagvuran hastalarin takip edilmesi, 6zellikle sebat

eden proteintirisi olan hastalarda biyopsi yapilmasi onerilmektedir.

Calismamizda bobrek  tutulumu ile iliskili  olabilecek  faktorler
degerlendirildiginde basvuru aninda gastrointestinal sistem yakinmalart olan
hastalarda bobrek tutulumunun daha sik goriildiigii saptanmustir. Gastrointestinal
sistem sikayetleri incelendiginde karin agrisi ve bulanti/kusma yakinmasi olan
hastalarda bobrek tutulumunun daha sik goriildiigii, kanl gaita ile bobrek tutulumu
arasinda anlamli iliskinin olmadig1 gosterilmistir. Yas, cinsiyet, hastaligin ortaya ¢ikis
zamani ve diger klinik bulgular ile bobrek tutulumu arasinda anlamli iligki
bulunmamistir. Chan ve arkadaglarinin (69) bobrek tutulumu risk faktorlerini
degerlendirmek amaci ile yaptiklart metaanalizde erkek cinsiyet, ciddi gastointestinal
semptomlarin varligi, 16kositoz, trombositoz, tekrarlayan purpura ataklari, C3
yiiksekligi ve ASO diisiikliigli bobrek tutulumu igin risk faktorii olarak bulunmustur.
Jahuola ve arkadaslarinin galismasinda ise hastaligin 8 yasindan sonra baglamasi, karin
agrist ve dokiintiilerin tekrar etmesi bobrek tutulumu agisindan risk faktorii olarak
kabul edilmistir (60). Dolayisiyla bu risk faktorlerini tasiyan hastalarda bobrek

tutulumu agisindan daha dikkatli izlem yapilmasi dnerilmektedir.

Henonch Schonlein purpurasi ¢ogu zaman iyi seyirli ve tedavi gerektirmeyen
bir hastaliktir. Hastalarin biiyiik bir kism1 kendiliginden iyilesmekte ve semptomatik
tedavi yeterli olmaktadir (13). Calismamizda yer alan 200 hastanin 104’tiniin (%52)
tedavisinde steroid dis1 antiinflamatuvar ilaglar kullanilmistir. Toplam 84 hastada

(%42) steroid kullanilmig ve hastalarin biiyiik bir kismi birden fazla endikasyon ile
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steroid tedavisi almistir. En stk GIS tutulumu (%32,5) nedeniyle steroid kullanilmis
olup bunu sirasiyla agir cilt (%9,5), bobrek (%9) ve testis (%6,5) tutulumu
izlemektedir. Karadag ve arkadaslarinin (121) calismasinda 267 HSP hastasinin
%35’inde metil prednizolon kullanilmis; %8’inde ciddi GIS ve bébrek tutulumu
olmasi nedeniyle pulse metil prednizolon tedavisi verilmistir. Shim ve arkadaslarinin
(19) calismasinda Kore’de HSP tanisi alan hastalarda steroid kullaniminin %57
oraninda oldugu, artrit, nefrit ve invajinasyon siiphesi durumlarinda bu oranin arttigi
belirtilmektedir. Her ne kadar genel kan1 HSP tedavisinin ¢ogu zaman semptomatik
oldugu yoniinde olsa da steroid tedavisi hastalarin 1/3-1/2’sinde kullanilmakta, ¢ogu
zaman GIS, agir cilt ve testis tutulumu nedeniyle kisa siire uygulanmaktadir.
Caligmamizda yer alan hastalardan 9%9’unda bobrek tutulumu nedeniyle daha uzun

stireli steroid kullanim1 gerekmistir.

Henoch Schonlein purpurasinda steroid disi immiinsiipresif ilaglar oldukga
nadir kullanilmaktadir. Steroid tedavisi ile diizelmeyen agir bobrek ve agir GIS
tutulumunda ya da santral sinir sistemi veya pulmoner tutulum gibi nadir durumlarda
gerekmektedir. Bizim ¢alismamizda 200 hastanin 8’inde (%4) diger immiinsiipresif
ilaglar kullanilmigtir. Bes hastada agir bobrek, 1 hastada agir cilt, 1 hastada
gastrointestinal sistem, 1 hastada hem gastrointestinal sistem hem de bobrek tutulumu
olmast nedeniyle bu ilaglar kullanilmistir. Agir cilt tutulumu nedeniyle bir hastada
siklosporin ve mikofenolat mofetil, evre 1 bobrek tutulumu olan bir hastada iki defa
GIS relapsi nedeniyle, evre 2b bobrek tutulumu olan bir hastada ve evre 3 bdbrek
tutulumu olan {i¢ hastada steroid tedavisi ile remisyona girmemeleri nedeniyle
siklofosfamid kullanilmistir. Evre 5b bobrek tutulumu ve KBH olarak izlenen hasta
disinda tiim hastalarin immiinsiipresif tedavileri kesilmis ve hastalar remisyonda kabul
edilmistir. Henoch Schonlein purpurasinda diger immiinsiipresif ila¢larin kullanimai ile
ilgili veriler oldukg¢a sinirhidir. Genellikle vaka sunumlar ya da vaka serileri seklinde
yayinlar mevcuttur. Agir bobrek tutulumunda Flynn ve arkadaslar1 (96) siklofosfamid,
Schinzel ve arkadaslar1 (136) azotiyopiirin ve siklosporin, Fenoglio ve arkadaslari
(137) da ritiiksimab tedavileri ile hastalarin kliniklerinde iyilesme sagladiklarini
belirtmislerdir. Fotis ve arkadaslar1 (138) ¢alismalarinda bobrek tutulumu olmayan
ancak kronik HSP dokiintiileri olan 6 vakada Kortikosteroid kullanimina ragmen

devam eden dokiintiilerin azotiyopiirin ile basarili bir sekilde tedavi edildigini
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belirtmislerdir. Agir gastrointestinal sistem tutulumunda 6zellikle steroid tedavisi ile
semptomlar kontrol altina alinamayan hastalarda siklofosfamid, 1VIG, plazmaferez
tedavileri kullanilmaktadir. Basaran ve arkadaslar1 (139) steroid, steroid disi
antiinflamatuvar ilaglar ve IVIG tedavisine yanitsiz agir GIS tutulumu olan 7 hastada
plazmaferez ile kanamay1 kontrol altina aldiklarini belirtmislerdir. Calismamizda agir
GIS tutulumu olan 2 hastada siklofosfamid tedavisi uygulanmis ve oldukca etkin

bulunmustur.

Ailevi Akdeniz atesi patogenezine baktigimizda; MEFV geni, pirin adi verilen
bir proteini kodlamakta, bu protein dogal immiin sistemin inflamatuvar yolaklarinda
rol almakta ve inflamasyon siirecini baskilamaktadir. Mutasyona ugramis pirin, AAA
hastalarinda ve MEFV mutasyonu tasiyan bireylerde inflamasyonu arttirarak juvenil
idiyopatik artrit, Henoch Schonlein purpurasi gibi hastaliklarin gelisimine katki
saglamaktadir. Ailevi Akdeniz atesi hastalarinda HSP sikliginin arttigit ve MEFV
genindeki mutasyonlarin HSP gelisimi i¢in risk olusturdugu bilinmektedir.
Arastirmaya dahil edilen hastalarin 66’sinda (%33) MEFV gen analizi yapilmis olup,
30 (%45,4) hastada en az bir, 7 hastada en az iki mutasyon saptanmistir. En sik
saptanan mutasyonlar M694V/- (%19,6) ve E148Q/- (%15,1)’ dur. Yedi hastada
homozigot ya da bilesik heterozigot mutasyon saptanmistir. Gershoni-Baruch (46) ve
arkadaslarinin calismasinda AAA klinigi olmayan HSP hastalarinin  %9’unun
homozigot ya da birlesik heterozigot, %17 sinin de heterozigot MEFV mutasyonu
tasidig1 belirlenmistir. Ulkemizde yapilan bir calismada 80 HSP hastasinin %34 {inde
MEFV geninde en az bir mutasyon oldugu saptanmustir. Yine ayni ¢alismada MEFV
geninde mutasyon tasiyan hastalarin tasimayanlara gére HSP tan1 yasinin daha kii¢iik
oldugu, artrit ve 6demin daha sik eslik ettigi ve eritrosit ¢gokme hiz1 ve C-reaktif protein
degerlerinin daha yiiksek oldugu saptanmistir (15). Cakic1 ve arkadaslar1 (140)
calismalarinda 1120 HSP hastasinin 238'inde (%21) MEFV gen degisiklikleri
saptamistir. Bu hastalarin 178'inin heterozigot, 40’ min homozigot, 20’sinin bilesik
heterozigot mutasyon tasidig1 goriilmiistiir. Ayn1 ¢alismada MEFV gen mutasyonu
tasiyan hastalarda artrit, karin agrisi, testis tutulumu, relaps ve akut faz gostergelerinde
yiiksekligin daha sik oldugu belirlenmistir (140). Tiirkiye’de yapilan bir ¢alismada
saglikli bireylerde %20 oraninda MEFV geninde mutasyon bulundugu, bu
mutasyonlarin yarisindan fazlasinin E148Q oldugu belirtilmistir  (141). Ailevi
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Akdeniz atesi tanili Tiirk hastalara baktigimizda en sik saptanan mutasyonun M694V
oldugu goriilmekte ve bu mutasyonun saglikli popiilasyonda nadiren goriildiigii
bilinmektedir (15). Cakici ve arkadaslarinin (140) ¢alismasinda MEFV mutasyon
siklig1 saglikli popiilasyon ile benzer bulunmakla beraber %53 orani ile en sik M694V
mutasyonu saptanmig, E148Q mutasyonu hastalarin %18’inde tespit edilmistir.
Caligmamizda genetik analiz yapilan 66 hastanin %25’inde M694V mutasyonu, %19
hastada E148Q mutasyonu saptanmistir. Calismamiza dahil edilen 200 hastanin 11’1
(%5.5) izlem sirasinda AAA tanisi alarak kolsisin tedavisi baglanmistir. Hastalarimiz
arasinda HSP tanis1 6ncesinde AAA ile izlenmekte olan ¢ocuk bulunmamaktadir. Tim
bu veriler HSP hastalarinin ailevi Akdeniz atesi klinigi ve aile Oykiisii agisindan
sorgulanmasi1 gerektigini ve gerekli durumlarda MEFV gen analizi yapilmasini

destekler niteliktedir.

Henoch Schonlein  purpurasinin  patofizyolojisi hala tam olarak
aydinlatilamamistir. Genetik ve cevresel faktorler hastaligin ortaya ¢ikmasinda rol
almakta, bu da hastaligin klinik yansimalarinin farkli olmasina yol agmaktadir.
Calismamizdaki bir takim bulgularin literatiirle uyumlu, bazilarinin ise literatiirden
farkli oldugu goriilmiistiir. Bu klinik farkliliga genetik ve ¢evresel faktorlerin yol agtigi

diistiniilmektedir.
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6. SONUCLAR VE ONERILER

Henoch Schénlein purpurasi tanisi ile Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk
Romatoloji Poliklinigi’nde izlenen 200 hasta ¢alismaya dahil edilmistir. Hastalarin
tan1 yas1 ortalama 7,5+3,6 y1l olup, %781 3-10 yas araliginda tan1 almistir. Erkeklerde
biraz daha fazla goriilmekle birlikte hastalik yaz mevsiminde daha az ortaya
cikmaktadir. Yaridan fazla hastada enfeksiyonla &zellikle de USYE ile HSP’nin
tetiklenebilecegi belirlenmistir. Hastalarin cinsiyet dagilimi, hastaligin tan1 zamant,
HSP’yi tetikleyebilecek muhtemel risk faktorleri agisindan tespit ettigimiz sonuglarin

literatiir ile uyumlu oldugu goriilmiistiir.

Basvuru esnasinda hastalarin %98’inde HSP’nin ana tani kriteri olan dokiintii
sikayetinin oldugu ve yartya yakin hastada eklem ve GIS yakinmalarinin gériildiigii
saptanmistir. Fakat nadiren hastalarin dokiintii olmadan diger yakinmalarla

basvurabilecegi, izlem sirasinda dokiintiiniin ortaya ¢ikabilecegi unutulmamalidir.

Henoch  Schonlein  purpurasinda tanisal bir  laboratuvar tetkiki
bulunmamaktadir. Hastalarin %10-20’sinde 16kositoz, trombositoz goriiliirken;
yaklasik yarisinda akut faz gostergelerinde yiikseklik saptanmistir. Bu hastalarda akut

faz gostergelerinin tamamen normal olabilecegi akilda tutulmalidir.

Gastrointestinal sistem tutulumu erken donemde prognozu etkileyen en 6nemli
faktordiir. Siklikla karin agrisi, bulanti/kusma ve kanli diskilama ile kendini
gostermektedir. invajinasyon gibi komplikasyonlar daha nadir gériilmektedir. Siiphe
duyulan hastalarin ultrasonografi gibi goriintiileme yontemleri ile degerlendirilmeleri

hastanin kliniginin daha komplike hale gelmeden tan1 almasina yardimci olacaktir.

Henoch Schonlein purpurasinin uzun donem morbidite ve mortalitesini
belirleyen en 6nemli faktor bobrek tutulumudur. Hastalarin yaklasik %30’unda bobrek
tutulumu goriilmekte; %9’unda bobrek biyopsisi yapilmasi gerekmektedir. Bobrek
bulgulart siklikla ilk 3 ayda ortaya c¢iksa da nadiren daha ge¢ donemde de
goriilebilmektedir. Bu nedenle hastalar erken donemde daha sik olmakla beraber uzun

stire bu acidan izlenmelidir.
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Baslangigta gastrointestinal sistem yakinmalart olan hastalarda bobrek
tutulumunun daha sik goriildiigli saptanmistir. Bu hastalar renal etkilenme agisindan

daha yakin takip edilmelidir.

Henoch Schonlein purpurasi her ne kadar kendi kendini smirlayan iyi huylu
bir vaskiilit olsa da, hastalarin 6nemli bir kisminda tedavide bir takim ilaglar
kullanilmaktadir. Hastalarin yarisinda tedavide steroid disi antiinflamatuvar ilaglar
kullanilmis, yaklasik %40’inda steroid tedavisi uygulanmistir. Steroidler 6zellikle
GIS, testis, agir cilt ve renal tutulumda etkin bir tedavi yéntemidir. Az sayida hastada
steroid dis1 immiinsiipresif ilaclar kullanilmistir. Steroid tedavisinin yetersiz kaldigi
agir GIS ve bobrek tutulumunda siklofosfamid tedavisi etkin bulunmustur ve ikinci

basamak tedavide kullanilabilecegi kanisina varilmistir.

Henoch Schoénlein purpurasi oldukga iyi prognoza sahip bir hastaliktir.
Hastalarin sadece %0,5’inde kronik bobrek hastaligi saptanmustir. Diizenli takip, erken

tan1 ve etkin tedavi ile kronik bobrek hastaligi gelisimi engellenebilmektedir.

Ailevi Akdeniz atesi hastalarinda HSP daha sik goriilmektedir. Bu nedenle
HSP hastalarinda AAA klinigi ve aile Oykiisii dikkatle sorgulanmali, gerekli
durumlarda genetik analiz yapilmalidir. Bu sayede hastalarin erken donemde AAA

tanis1 almasi ve kolsisin tedavisi baglanmasi saglanmalidir.
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7. 0OZET

Henoch Schonlein purpurasi (HSP); cilt ve eklem bulgulari, gastrointestinal
yakinmalar ve renal tutulum ile karakterize, ¢ocukluk c¢aginin en sik goriilen
vaskiilitidir. Patogenezi tam olarak bilinmemekle beraber bazi genetik ve g¢evresel
faktorlerin 6zellikle enfeksiyonlarin hastaligin ortaya ¢ikmasindan sorumlu oldugu

distiniilmektedir.

Bu calismanin amact HSP hastalarinin demografik, klinik, laboratuvar
verilerinin degerlendirilmesi, bobrek tutulumu sikligi ve siddetinin belirlenmesi,
hastaligin ailevi Akdeniz atesi ile iligkisi, hastalik tedavi ve progresyonunun

degerlendirilmesidir.

Calismaya HSP tanisi ile izlenen 200 (88 kiz, 112 erkek, ortalama yas 7,5+3,6
yil) hasta dahil edildi. Hastalarin %53’tinde HSP tanis1 6ncesinde enfeksiyon dykdisii

oldugu ve hastaligin yazin daha az goriildiigii saptanda.

Hastalik seyri boyunca tiim hastalarda dokiintii, 142’sinde (%71) eklem
bulgular1 (116 artrit, 26 artralji), 84’tinde (%42) karin agris1, 58’inde (%29) bobrek

tutulumu, 13’tinde (%11,6) testis tutulumu gortildi.

Hastalarin %10’unda 16kositoz, %21,5’inde trombositoz, %54,5’inde ECH ve
%71,5’inde CRP yiiksekligi saptandi.

Hastalarin %42’sinde GiS tutulumu gériildii; hepsinde karm agrisi, %37’sinde
kanli gaita, %44’linde bulanti kusma yakinmasi vardi. Gastrointestinal sistem
tutulumu olan 84 hastanin 65’inde ultrasonografi yapildi, 6 hastada invajinasyon

saptandi.

Bobrek tutulumu hastalarin %29’unda goriildii; %38’inde izole proteintiri,
%31’inde proteiniiri ve hematiiri birlikteligi, %27,6’sinda mikroskopik hematiiri,
sadece bir hastada makroskopik hematiiri ve proteiniiri saptandi. Bir hastada izlemde

kronik bobrek hastalig1 gelisti.
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Bobrek tutulumu olan 58 hastanin 18’ine bobrek biyopsisi yapildi. Sonuglar
ISKDC’ye gore siiflandirildiginda hastalarin %55,4’tinde evre 1 ve 2, %38,8’inde

evre 3, bir hasta evre 5b bobrek tutulumu oldugu goriildii.

Bobrek tutulumu ile iliskili olabilecek faktorler degerlendirildiginde bagvuru
aninda gastrointestinal sistem yakinmalar1 olan hastalarda bobrek tutulumunun daha
sik goruldiigi, yas, cinsiyet, hastalifin ortaya ¢ikis zamani ve diger klinik bulgular ile

bobrek tutulumu arasinda anlamli iliski bulunmadigi saptandi.

Calismamizda yer alan 200 hastanin %352’sinin tedavisinde steroid dis1
antiinflamatuvar ilaclar, %42 sinde steroid kullanildi. En sik GIS tutulumu (%32,5)
nedeniyle steroid kullanildigi, bunu sirasiyla agir cilt (%9,5), bobrek (%9) ve testis
(%6,5) tutulumunun izledigi goriildi. Hastalarin sadece %4’tinde steroid dist

immiinstipresif tedavilerin kullanildig1 saptandi.

Arastirmaya dahil edilen hastalarin 66’sinda (%33) MEFV gen analizi yapildi,
30 (%45,4) hastada en az bir, 7 hastada en az iki mutasyon saptandi. Calismaya dahil
edilen 200 hastanin 11°1 HSP nedeniyle izlemleri sirasinda AAA tanisi aldi.

Sonu¢ olarak HSP c¢ocuklarda oldukg¢a iyi prognoza sahip bir vaskiilittir.
Tedavi secimi ve prognozu belirleyen GIS ve bébrek tutulumu hastalarin yaklasik
%30-40’1nda goriilmektedir. Renal etkilenme genellikle hafif diizeyde olmakta, kronik
bobrek yetmezligi olduk¢a nadir goriilmektedir. Hastalarin halen 6nemli bir kismi

steroid tedavisine ihtiya¢c duymaktadir.

Anahtar Kelimeler: Henoch Schonlein purpurasi, ¢ocuk, klinik bulgular,

tedavi

52



8. SUMMARY

Henoch Schonlein purpura (HSP) is the most common vasculitis of childhood,
characterized by skin and joint findings, gastrointestinal complaints and renal
involvement. The pathogenesis is not really understood; however, genetic and
environmental factors, especially infections, are thought to be responsible for the

development of the disease.

The aim of this study is to evaluate the demographic, clinical and laboratory
findings of HSP patients; the frequency and severity of renal involvement, the
relationship with familial Mediterranean fever, and to investigate treatment strategies

and prognosis of the disease.

A total of 200 patients (112 male, 88 female; mean age: 7.5 + 3.6 years) were
included. It was found that 53% of the patients had a history of infection prior to the

diagnosis of HSP and the disease was less commonly seen in the summer season.

During the course of the disease purpura was observed in all patients, joint
involvement was seen in 142 (71%; 116 arthritis, 26 arthralgia), abdominal pain in 84

(42%), renal involvement in 58 (29%), testicular involvement in 13 (11.6 %) patients.

Leucocytosis was seen in 10% and thrombocytosis 23% of the patients.
Increased ESR and CRP levels were found 54,5% and 71.5% of the patients,

respectively.

Gastrointestinal system involvement was seen in 42% of the patients; all
patients had abdominal pain, 37% had bloody stools and 44% had nausea and
vomiting. Ultrasonography was performed in 65 of 84 patients with gastrointestinal

involvement and invagination was detected in 6 patients.

Renal involvement occurred in 29% of the patients; isolated proteinuria was
found in 38%, proteinuria and hematuria in 31%, microscopic hematuria in 27.6%,

macroscopic hematuria and proteinuria in only one patient.

Renal biopsy was performed in 18 of the 58 patients. According to ISKDC
classification 55.4% of the patients had stage 1 and 2, 38.8% had stage 3 and one
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patient had stage 5b renal involvement. One patient developed chronic kidney disease
during the follow-up.

Renal involvement was more frequently detected in patients with
gastrointestinal complaints. However, sex, age, disease onset time, joint and testicular

findings were not found to be significantly related with renal involvement.

Non steroidal anti inflammatory drugs were used in 52% and steroids were
commenced 42% of the patients. Steroids were used most frequently due to GIS
involvement (32.5%), followed by severe skin (9.5%), kidney (9%) and testicular

(6.5%) involvement.

Mediterranean Fever gene mutation analysis was performed in 66 (33%)
patients and 30 (45.4%) had at least one and 7 had least two pathogenic mutations.

During follow-up 11 (5.5%) patients had the diagnosis of familial Mediterranean fever.

In conclusion; HSP had a favorable prognosis in children. Gastrointestinal and
renal involvement which had a distinctive role in treatment choice and prognosis, were
detected in 30-40% of the patients. Renal involvement seemed to be mild in majority
of the patients and chronic kidney disease was seen rarely. A significant proportion of
patients still needed steroid therapy during the course of disease

Key Words: Henoch Schonlein purpura, child, clinical findings, treatment
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