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Henoch-Schonlein Purpuras: (HSP) en sik goriilen ¢ocukluk ¢agi vaskiilitidir
(6,26,33,36,73). Schonlein 1837 yilinda eklem bulgularn ile birlikte tipik deri
dokiintiilerini, 1874 yilinda Henoch ise gastrointestinal ve renal belirtileri tarif
etmistir (3,5,62,74). Primer olarak deri, eklem, gasrointestinal ve renal sistem
tutulumu gosteren nedeni bilinmeyen sistemik bir vaskilittir (2,5,16,42,81).
Nontrombositopenik palpabl purpura, artrit, karin agris1 ve nefrit hastaligin
karakteristik klinik bulgularidir (5,6,11,76,89). HSP’deki patoloji kii¢iik damarlarin
l6kositoklastik vaskiilitidir (6,11,12,25,26,86). Bobrek ve gastrointestinal sistemde
nekrotizan vaskiilit goriilebilir (6). HSP’nin ptogenezi tam olarak bilinmemekte,
ancak glomeriiler lezyonlarda gosterilen IgA ve C3 depolanmasi hastaligin immiin
komplekslerle gelistigini diisiindiirmektedir (5). Hastaligin spesifik bir tedavisi
yoktur ve destekleyici tedavi uygulanir (5,6,12,74). HSP’de prognoz genellikle
iyidir ve haftalar veya aylar i¢inde bulgular kendiliginden diizelir (2,5,6).

Fibronektin (Fn) bir cok dokuda, plazma ve viicut sivilarinda, hiicre
ylizeylerinde ve ekstraselliiler matriksde yaygin olarak bulunan, yiiksek molekiil
agirlikli bir glikoproteindir (43,51,52,99). Fn’in ozellikle koagiilasyon, vaskiiler
biitiinliik, hiicre farklilasmasi, adezyon, migrasyon, doku tamiri, fagositoz ve immiin
yanit olmak tlizere en az alti degisik olayda fonksiyonel olarak yer aldigi
gosterilmistir (99). Fn travma ve sepsis gibi olaylarda olayin siddeti ile kan

diizeyleri azalan bir “negatif akut faz reaktan1”dir (51,52)

Romatoid vaskiilit (RV), HSP ile birlikte “dolasan immiin kompleks iliskili
vaskiilitler” siifinda yer alan bir hastaliktir (87). Bu konuda yapilan bir ¢alismada
RV’li bir hastanin serumunda IgA ve C3 ile birlikte Fn kompleksi saptanmis ve
Fn’in immiin komplekslerin tamamlayici bir komponenti oldugu sonucuna
varilmistir (38). IgA nefropatili ve HSP glomerulonefritli ¢ocuklarin serumlarinda
IgA-Fn agregatlar1 saptanmis ve bunun her iki hastalikta da yararli bir serolojik
gosterge oldugu bildirilmistir (13,44). “Kollajen doku hastaliklarina eslik eden

vaskiilitler” grubunda yer alan sistemik lupus eritematozus (SLE), romatoid artrit



gibi kollajen doku hastaliklar1 (87) ile yapilan ¢alismalarda plazma Fn seviyeleri
farkli olarak artmis, azalmis ya da normal olarak bulunmustur (14, 65,83). Yerli ve
yabanci literatlir tarandiginda HSP’li ¢cocuk ve erigkinlerde plazma Fn diizeylerine

iligkin bu giine kadar yapilmig herhangi bir ¢alismaya rastlanmamastir.

Bu tez calismasi, ¢ocukluk yas grubundaki HSP’li hastalarin plazma Fn
diizeylerini ve hastalifin siddeti ile iliskisi olup olmadigin1 saptamak ve daha sonra
bu konuda yapilacak caligmalarin planlanmasma yardimci olabilmek amaciyla

yapilmistir.

GENEL BILGILER

HENOCH- SCHONLEIN PURPURASI

TANIM:



Henoch-Schonlein Purpurast (HSP) ¢ocukluk ¢agi vaskiilitleri i¢inde en sik
goriilen, oncelikle deri, eklem, gastrointestinal sistem ve bobregin kiiclik ¢apli kan
damarlarini tutan, etyolojisi tam olarak bilinmeyen bir vaskiilittir (2,5,6,26). Degisik
antijenik  stimuluslarla olusan immun komplekslerin meydana getirdigi
immunopatolojik olaylarla olustuguna inanilir (5). Klinik olarak kal¢a ve bacaklarda
palpabl purpura, artralji ve periartikiiler 6dem, karin agrisi, gastrointestinal kanama
ve siklikla hematiiri ile seyreden bobrek tutulmasi seklinde seyreden dort ana bulgu,

histolojik olarak ise 16kositoklastik vaskiilit ile karakterizedir (26,36,49).

TARIHCE:

HSP ondokuncu yiizyilin sonundan beri taninan ve “pleosis rheumatica”,
“hemorajik kapiller toksikoz”, “purpura rheumatica”, ‘“nontrombositopenik
purpura”, “allerjik purpura”, “primer purpura”, “Osler sendromu”, “vaskiiler
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anaflaktoid purpura”, “akut vaskiiler purpura”, “anaflaktoid purpura” gibi isimlerle

tanimlanan bir hastaliktir (79).

HSP ilk kez yaklagik 180 yil 6nce Heberden ve William tarafindan el ve
ayakda odem ile birlikte visseral krizi olan hastalarda tarif edilmistir. Schonlein
1837°de hastaligin eklem belirtilerine dikkati ¢ekerek peliosis rheumatica ismini
vermistir. Henoch ise 1874 yilinda gastrointestinal ve renal belirtilerin hastaligi
olusturan dort ana komponent i¢inde yer aldigini belirtmistir. Osler 1895 ile 1914
yillar1 arasindaki yayinlarinda hastaligin anaflaksi sonucu olabilecegini sdylemis ve
HSP ile hipersensibilite reaksiyonlar1 arasindaki benzerlige ilk kez deginen
aragtirmaci olmustur. Daha sonralar1 1915°te Frank “anaflaktoid” purpura terimini
ilk kez kullanmis ve Glanzmann 1920’de bu goriisii daha da gelistirmistir(3). Zeek
1950’1erde erigkinlerde benzer semptomlarin oldugu vakalara dikkat ¢cekmistir (5).

EPIDEMIiYOLOJi:




Hastaligin insidansinin genel olarak ¢ocukluk ¢agi populasyonunda, yaklasik
100.000’de 2-10 (24), 13.5 (12) ve 14 (5,62) oldugu bildirilmistir. Bu oran ¢esitli
etnik gruplarda ve irklarda, iilkeden iilkeye ve mevsimsel 6zellikler gibi faktorlerle
degisiklikler gostermektedir (5,12,24). Hastalik soguk iklime sahip {ilkelerde kig-
ilkbahar aylarinda daha ¢ok goriiliir. Ozellikle Avrupa, Japonya, giiney-dogu Asya
ve Avustralya’da yaygindir (5). Hispanik c¢ocuklarda ve diisiik sosyoekonomik
gruplarda yiiksek insidans tespit edilmistir (12,24). HSP’ye zenci irkda hemen
hemen hi¢ rastlanmaz (5,3). Bunun nedeninin zencilerinin deri rengi nedeniyle

lezyonlarin yanlis degerlendirilmesine bagli olabilecegi bildirilmistir (3).

HSP’nin ilkbahar (3,67) ve kis (12,24) mevsimlerinde daha sik goriiliir.
Hastaligin baslangici olgularin 1/3’linden fazlasinda mart, nisan ve mayis
aylarindadir. Bu 6zellik iist solunum yollar1 enfeksiyonlarinin kis sonu ve ilk- bahar

baslarinda daha fazla goriilmesine baglanmistir (3,12).

HSP c¢ocukluk c¢agmin bir hastaligidir (12). Biitiin yas gruplarinda
gelisebilmesine ragmen en sik 2-14 yag arasinda goriiliir (5). Erigkinlerde de
gorildiigline dair bir ka¢ vaka bildirilmistir (12). Hastalik erkeklerde kizlara gore
daha sik goriiliir (5,12,32,78). Erkek/kiz oran1 yaklasik 2/1 (5) - 3/2 (12)’ dir.

Hastalikta genetik gegis yoktur. Aile hikayesi genellikle negatiftir ve ailenin
diger fertlerinde goriilmez (4). Ancak nadir olarak ailesel predispozisyon olabilecegi
bildirilmistir (38). Ailede bir kiside HSP goriiliirken diger bir ferdinde IgA
nefropatisi goriilebilir. Hastalikta bireyin 6zellikleri de 6nemli rol oynamaktadir
(4).Bir ¢cok yayinda HLA ile birlikteliginin tanimlanmadig1 vurgulanirken (20,38),
HLA-BW 35 antijenine sahip kisilerde insidansinin arttig1 rapor edilmistir (4).
Kalitsal kompleman 2 (C2) eksikligi ise bazi HSP’li ¢ocuklarda predispozan bir
faktordiir (20,38).



ETYOLOJI:

HSP’nin ¢esitli uyaranlarla ortaya ¢ikan bir asir1 duyarhilik reaksiyonu oldugu
kabul edilir. IgA tipi antikor sentezine yol acan bu cevab c¢esitli antijenik uyaranlar
baglatabilir (101). Cesitli antijenlerle hastalik arasinda sebep sonug iliskisi tarif
edilmis, fakat hastaliktan sorumlu spesifik bir antijen tespit edilmemistir (26,79).
Tablo 1’de HSP etyolojisinde rol oynadigi diisliniilen antijenik uyarilar
goriilmektedir (3,5,7,19,22,41,54,56,57,61,63,70,72,95,98).

HSP’li ¢ocuklarin ¢ogunun Oykiisiinde hastaligin semptomlarinin ortaya
cikmasindan yaklasik ii¢ hafta 6nce gecirilmis bir list solunum yolu enfeksiyonu
oykiisii vardir (3). Vakalarin 2/3’iinde geg¢irilmis bir iist solunum yolu enfeksiyonu

saptanmistir (5).

Hastaligin gelismesinde 6zellikle beta hemolitik streptokoklara baglh
enfeksiyonlarin neden oldugu bakteriyel sensitivitenin uyarict bir rol oynayabilecegi
bildirilmigltir. Streptokok enfeksiyonlarinin etyolojik roliinii ilk olarak Gairdner
ortaya koymus ve vakalarin yarisindan fazlasinda bogazdan beta hemolitik
streptokok izole etmis, Lewis de klinik gdzlemlerinde benzer sonuglar elde etmistir
(7). Ancak daha sonra incelenen serilerde semptomlarin dncesinde yiiksek oranlarda
tist solunum yolu enfeksiyonu tespit edilmesine ragmen beta hemolitik streptokok

enfeksiyonu bunlarin {i¢te birinden azinda sorumlu tutulabilmistir (3,7).
Hepatit A ve B enfeksiyonlarinin da HSP etyolojisinde rol oynayabilecekleri

bildirilmistir (5,12,54,56,57,67). Maggiore ve arkadaslar1 (57) HSP ile birlikte

Hepatit A viriis enfeksiyonu geciren bir sekiz yasinda bir vaka tespit etmislerdir.

TABLO 1. HSP ETYOLOJISINDE ROL OYNADIGI

DUSUNULEN ANTIJENIK UYARILAR




Kurokowa ve arkadaslar1 (54) % 66’sinda renal tutulum olan 35 HSP’li Japon

cocukta HbsAg ve Anti-Hbs pozitifligini arastirmiglar ve bir vakada pozitiflik ile
birlikte orta derecede hepatik disfonksiyon saptamislardir. Nagy ve arkadaslar1 da
(56) 11 HSP nefritli hastanin ikisinde HbsAg pozitifligi bildirmislerdir.

HSP ile birlikte parvovirus enfeksiyonlar: da tanimlanmis ve bu enfeksiyon
HSP’de tetikleyici bir faktor olarak kabul edilmistir (5,56). Ayrica sigellozis,
yersiniozis, mikoplazma, sugice8i, kizamik, kizamik¢ik ve adenoviriis gibi

enfeksiyonlar1 izleyen HSP vakalar1 da bildirilmistir (5,12,61,72).

Anaflaktoid purpura teriminden de anlasildigi gibi allerjinin hastaligin
gelismesi i¢in bir temel olusturdugu diisiiniilmektedir. Bocek 1sirmalari, ilag ve gida

allerjilerinden sonra gelisen HSP tarif edilmistir (12). Etyolojide suclanan ilaglar
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icinde aspirin, fenasetin, siilfonamidler, ampisilin, penisilin, ertromisin,
griseofulvin, tetrasiklin, kinin, kinidin yer almakta (3,41,98) ve eriskin bir hastada
kalp yetmezligi nedeniyle anjiotensin ‘“converting” enzim (ACE) inhibitori

kullanimina bagli bir HSP vakas1 bildirilmistir (63).
HSP ile influenza ve kizamik asis1 (70), soguga maruz kalma (95) gibi

faktorler ile Ailevi Akdeniz Atesi arasinda da bir iliski oldugu diisliniilmekte ve

patogenezde lizerinde durulmaktadir (5,19,22).

PATOGENEZ:

Tam olarak bilinmemekle birlikte hastaligin patogenezinden immiin
kompleksler sorumlu tutulmakta ve gerek dolagimdaki immiin komplekslerde,
gerekse vaskiiler lezyonlarda IgA’nin varligir hastaligin ayirtedici 6zelligi olarak
kabul edilmektedir (25,26,33,60,73). Vaskiilit olusumunda baglatic1 faktorler en
siklikla antijen-antikor kompleksleridir. Bunun yanisira infeksiyon etkenler,
toksinler, fibrin, damarsal antijenlere karsi gelisen antikorlar ve hiicresel immiinite
de baslatict bir neden olabilir (Sekil 1) (87). Vaskiilitlerin patogenezinde rol
oynayan mekanizmalara gore yapilan siniflandirma Tablo 2°de (87), dolasan immiin
kompleks iliskili vaskiilit olusumu ise Sekil 2°de (25) goriilmektedir.

HSP bir 16kositoklastik vaskiilit (LCV)’dir. Hayvan modellerinde deneysel
calismalar ve insanlarda yapilan gozlemler LCV’nin  patogenezinde
immiinkomplekslerin roliine isaret etmektedir. Dolasan immiin komplekslerin damar
duvarinda yerleserek doku zedelenmesine neden oldugunu destekleyen veriler
lokositoklastik vaskiilitin -~ eslik ettigi bir ¢ok hastalikta dolasan immiin
komplekslerin saptanmasi, LCV nin yapisal diizeyde Arthus reaksiyonuyla benzerlik
gostermesi, bu vakalarda damar duvarinda immiinofloresan ve elektron mikroskopik
olarak immiinglobulinler ve/veya kompleman komponentlerinin gosterilmesi ve
LCV’nin hipergammaglobulinemi, krioglobulinemi ve hipokomplementemi gibi

durumlarda izlenmesi sayilabilir. Immiin kompleks olusumuna neden olan olay1
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baslatan etkenler tam olarak bilinmemekle birlikte viral veya bakteriyel
enfeksiyonlar, ilaglar, kimyasal maddeler ile yabanci proteinler gibi etyolojik

faktorler iler1 siirtilmiistiir (86).

SEKIL 1. VASKULIT OLUSUMUNU BASLATAN FAKTORLER

HSP lezyonlarinda IgA saptanmasi, hastaligin IgA araciligi ile olusan bir
immiin yanit oldugunu diisiindiirmektedir (12). Hem glomeriiler lezyonlarda IgA ve
C3 depolanmasi hem de deri ve bobrek kilcal kan damarlarinda IgA ve C3 bulunmasi
bu fikri desteklemektedir (5). Klinik tabloya IgA igeren immiin komplekslerin
deri, bobrek, gastrointestinal traktusta, kiigiik damarlarin etrafinda depolanmasinin
yol actigi distiniilmektedir (101). IgA immiin komplekslerinin miikoza
ylizeylerinden viicuda giren antijenlere cevap olarak olustugu diistiniilmektedir (11).
Hastaligin aktif doneminde dolasimda IgA salgilayan hiicre sayisinin ve serumda
IgA seviyesinin yiikselmesi, remisyondaki hastalarda ise IgA degerlerinin normal

bulundugu bildirilmistir (101).
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Hafif antijen fazlaliginda olusan dolasan immiin komplekslerin damar
duvarina nasil yerlestigi bu giin i¢in tam olarak acikliga kavusmamistir. Deneysel
calismalar ise burada vazoaktif aminlerin etkisini ve bunun sonucunda gelisen
damar ge¢irgenliginin artiginin 6nemli rolii oldugunu gdstermektedir. Bu olaya
endotel hiicresi yiizey reseptorleri ve mononiikleer fagositer sistemin immiin
komplekslerini yeterince temizleyememesi de katkida bulunmaktadir. Dolasan
immiin komplekslerin bir c¢ogu kompleman1 aktive ederek C3a ve C5a
komponentlerinin ortaya c¢ikisina ve bu mediatorler ile noétrofillerin bolgeye
kemotaksisine neden olur ve aktive olan ndtrofiller endotel hiicrelerine ylizey
adezyon molekiilleri reseptdrleri vasitasiyla baglanir. Notrofiller daha sonra endotel
hiicreleri arasinda olusan bosluktan gecerek bazal membrana ulasirlar. Burada
serbest oksijen radikalleri ve ¢isitli proteinazlar1 (elastaz, kollajenaz) dis ortama
salarak doku zedlenmesini baslatirlar. Notrofiller, tip 11 krioglobulinemide oldugu
gibi IgG’nin Fc gamma reseptorleri ile de aktive olabilirler. Aktive olan
notrofillerden salman Lokotrien B4, bolgeye daha fazla nétrofil cekilmesine,
notrofillerin - agregasyonuna, plazma ekslidasyonuna ve endotel hiicresinde
Fosfolipaz A2 aktivasyonuna neden olur. Bu enzimin aktivasyonu, hiicre zarinda
bulunan arasidonik asidin yikimimni saglar ve doku kaynakli iltihabi mediatorlerin
(prostoglandin, tromboksan ve lokotrienler) ortaya ¢ikisina neden olan bir  dizi

reaksiyona neden olarak iltihabi reaksiyonu siddetlenir. Eritrositler ve

TABLO 2. VASKULITLERIN PATOGENEZINDE ROL OYNAYAN

MEKANIZMALARA GORE SINIFLANDIRILMASI
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SEKIL 2. DOLASAN IMMUN KOMPLEKS ILISKIiLI VASKULIT
OLUSUMU

trombositler zedelenen kisimdan damar disina sizarak palpe edilebilen purpurayi

olustururlar (Sekil 3) (86).

Immiin kompleks formasyonundaki antijen bilinmemektedir. Artmis serum
IgA seviyesi, IgA iceren serum kriyoglobulinleri ve serumdaki immiin kompleksler,
glomeriillerde tespit edilen bu immiin komplekslerin kan dolasimi ile bobreklere
geldigini ve glomertiler lezyonlarda Ciq ve C4 yoklugu, C3 ve properdin varlig1 ise
HSP’deki kompleman aktivasyonunun alternan yolla oldugunu diisiindiirmektedir
(58).

IgA nefropatisi ve HSP nefritli hastalarda C4 gen delesyon sikliginda 6nemli
bir artis ve bu hastalarin serum C4 konsantrasyonunda diisiis bulunmus ve bunun her

iki hastaliginda patogenezinde direkt olarak rol oynayabilecegi bildirilmistir (1).

Yine IgA nefropatisi ve HSP’li hastalarda ANCA varlig1 calisilmis ve hem
IgG hem de IgA yapisindaki ANCA’ya rastlanmamis ve patogenezde rol

oynamadig1 sonucu varilmistir (48).

Histokompatibilite antijeni HLA-BW3s “in insidansinda artma ve herediter C2
eksikligi gibi faktorler hassas bireylerde hastalia predispozisyon yaratan faktorler

olabilecegi bildirilmistir (58).

HSP’deki histopatolojik olaylarin temelinde, artmis IgA nedeniyle olusan
prostasiklin aktivitesindeki inhibisyon sonucu gelisen vazokonstriksiyon ve
trombosit agregasyonu yatmaktadir (5). HSP’de trombositlerde artis oldugu da
bildirilmistir. HSP’de trombosit agregasyonunu aragtiran ¢aligmalarda % 76- % 85

oranlarinda trombosit agregasyonunda artis saptanmistur (80).
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HSP’nin de i¢cinde bulundugu hastalik grubu olan LCV’ler bir ¢cok kompleks
olay sonucunda meydana gelmekte ve bu kompeks olayda heniliz tam olarak
aydinlhiga kavusmayan fakat vaskiilitin patogenezinde rolleri kabul edilen faktorler
antikor iligkili hiicresel toksisite, monosit makrofaj sisteminin katilimi, ANCA ile
endotel hiicresinin adezyon molekiilleri ve iltithabi mediatorleri iiretim yetenegidir.
Bu alandaki caligmalar hizli bir sekilde ilerlemekte ve patogenetik mekanizmalar

daha ayrintil1 bir sekilde ortaya konmaktadir (86).
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SEKIL 3. PALPE EDILEBILEN PURPURANIN PATOGENEZI

PATOLOJI:

HSP’deki patolojik lezyon deri, snovium, gastrointestinal sistem ve renal
glomeriiller gibi tiim etkilenen organlarda goriilen 16kositoklastik vaskiilittir (12,67).
Bu lezyonlar perivaskiiler transmural polimorf niikleer 16kositler ve histiositler ile
karakterizedir. Bazen eozinofiller ve degisik sayida eritrositler de bulunabilir
(78,93). En sik kapiller tutulum goriilmekle birlikte kii¢iik arteriol ve veniiller de
turtulabilir. Tutulan damarlara komsu bolgelerde daginik sekilde artiklar, 6dem ve
kollajen fibrillerde sisme goriiliir (78). Santral sinir sistemi, akciger, 6zofagus, mide,
duodenum, jejunum, ileum, renal medulla, adrenal korteks, safra kesesi ve
eklemlerdeki arteriol ve veniillerde de lezyonlar tespit edilmistir (78,93). Deri ve
glomeriillerdeki kiiciik damarlarda IgA ve C3 depozitlerinin = goriilmesi

karakteristiktir (6,67).

HSP’de temel bobrek patolojisi endotelial ve mezengial hiicrelerde artma ile
birlikte olan endokapiller proliferatif bir glomertlonefrittir (12). Glomertiler
lezyonlar bir ¢ok bakimdan IgA nefropatisine benzerler. En yaygin goriilen lezyon
hafif, fokal ve segmental mezengial prolifrasyondur. Siddetli vakalarda kresent
olusumu ile birlikte “rapidly progresif kresentik glomerulonefrit“e benzer diffiiz
proliferatif glomeriilonefrit goriilebilir (58). Glomeriillerdeki degisiklikler
“mezengiopatik glomerulonefrit (GN)”, “fokal ve segmental GN”, “diffiiz
proliferatif endokapiller GN”, “endokapiller ve ekstrakapiller GN” seklinde

ozetlenebilir (93). Floresan mikroskopta immiinglobulin igeren depozitler goriiliir.
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Asil lokalizasyonu mezengium olan bu depozitlerde basta IgA olmak iizere IgG,
fibrin, C3 ve properdin saptanmistir. Ancak ¢ok siddetli vakalarda periferal kapiller
luplarda da goriilebilir (12). C4 ve Ciq gibi kompleman komponentlerinin
boyanmasi ise genellikle yoktur. Cogu vakada fibrinojen boyanmasi da vardir (58)
Elektron mikroskopi genellikle mezengiumda elektron-dens depolanmay1 gosterir.
Ancak subendotel paramezengial ve subepitelyal depolanmalar da bildirilmistir
(12,58).

Derinin incelenmesinde IgA depozitleri hem lezyonlu hem de normal

derideki damar duvarinda gosterilmistir (58).

Artrit simetrik veya asimetrik olabilir ve esas olarak biiyiik eklemler tutulur.
Baslangigta genellikle agrili olmasina ragmen daima rezidiiel hasar birakmadan

kendiliginden iyilesir (67).

Gastrointestinal sistemde submiikozal hemoraji, 6dem, intramural hemoraji
saptanir (78). Barsak miikoza damarlarinin vaskiiliti sonucunda olusan iskemi ve
nekroza bagl olarak gastrointestinal semptomlar ortaya ¢ikar (5). Gastrointestinal

tutulum siddetli olursa invaginasyon, ileus ve perforasyon goriilebilir (5,67,78).
Skrotal tutulumu olan ve cerrahi miidahale yapilan hastalarda lokalize
vaskiilitten testis i¢i kanamasina kadar degisen cesitli patolojilerin gelistigi, sonugta

testikiiler agr1 ve siglige neden oldugu goriilmiistiir (42).

KLIiNiK BULGULAR:

HSP’de ates, bas agrisi, anoreksi gibi prodromal semptomlari takiben akut
baslayan karin agrisi, artralji, deri dokiintiileri ortaya ¢ikar (59). Tablo 3’de HSP’de

goriilen kardinal klinik bulgular 6zetlenmistir (5).

Deri bulgulari:
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Deri lezyonlar ataklar halinde goriiliir ve her zaman bir ¢esitlilik mevcuttur
(36). En sik goriilen klinik bulgu olan nontrombositopenik palpabl purpura
genellikle biitiin hastalarda mevcut olup tani i¢in mutlak bulunmasi gereken bir
bulgu olarak kabul edilmektedir (3,7,26,33). Bu lezyonlar genellikle alt
ekstremitelerin ekstansor yiizlerini ve gluteal bolgeyi tutar (3,6,12,26,32,67,74,78).
En sik bacaklarin distal kisimlarinin ekstansor yiizlerinde, kalcalarda, ayak bilegi ve
lateral malleol bolgesinde bulunur (5). Daha seyrek olarak el, kol, yiiz, kulaklar ve
govdede de goriilebilir (3,26,33). Oral miikoza lezyonlar1 nadirdir (59). Dokiintii

vakalarin % 100’iinde bulunmasina ragmen sadece % 50 vakada ilk bulgudur ve

purpurik olmasi da sart degildir (73).

Lezyonlar
genellikle  simetrik,
eritematdz ~ makiiler
olarak  baglar (5).
Pembe, yuvarlak
papiiller seklinde
olan lezyonlar bu
donemde tizerlerine
basinca solabilirler.
Kisa siirede kizarirlar
ve 24 saat iginde

diizleserek purpurik

karakter kazanirlar. Lezyonlar 3-4 giin i¢inde kaybolurken mor renk kahverengi-sari
renge doniisiir ve bu renk degisikligi 10-14 giine kadar siirebilir (74). Dokiintiiler 1-
4 haftada solarak iyilesir. Baz1 vakalarda bu lezyonlar aylar, hatta yillar boyunca
sebat edebilir (5). Bazi hastalarda purpura ile birlikte petesi ve ekimozlar da

goriilebilir fakat yaygin degildir (74). Genis ekimotik bolgelerde bazen
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ilserasyonlar gelisebilir (12). Nadir olarak vezikiil ve biile rastlanabilir. Olgularin %
30’unda irtikeryal belirtiler gozlenir (59). Bu lezyonlara ek olarak eritema

multiforme ve eritema nodozumun degisik paternleri nadiren goriilebilir (78).

Olgularin % 25-30’unda subkutan 6dem (anjiondrotik 6dem) goriiliir (59,67).
Siklikla el ve ayaklarin dorsal yiiziinde goriilen bu gode birakmayan 6dem daha az
siklikla alin, periorbital bolge, kafa derisi, perine, skrotum ve sirtta goriilebilir
(5,59,67,78). Belirgin 6dem en sik iki yasin altindaki infantlarda goriiliir ve siklikla
agrilidir (67). Bu lezyon genellikle siddetli bobrek tutulumu ile birlikte degildir ve

proteiniiriden bagimsiz olarak meydana gelir (74).

Eklem bulgulari:

Artralji ve/veya artrit HSP’de goriilen bulgulardan biridir (5). Vakalarin % 75
(67) ile % 80-90’inda (5) bulunur. Hastaligin baslangicinda veya hemen sonra
ortaya c¢ikar (67). En sik dizler ve ayak bilekleri gibi biiyiik eklemleri tutmakla
birlikte daha az siklikta el bilekleri, dirsekler ve parmaklarin kiigiik eklemleri de
tutulabilir (3,6,12,58,67,74,78). Karakteristik bulgular genellikle eritem, 1s1 artis
veya eflizyon olmadan belirgin agr1 ve haraket kisithilig1 ile birlikte periartikiiler

sisme ve hassasiyet seklindedir (2,3,5,67,78).

Eklem tutulumu genellikle gecicidir ve gezici degildir, bir ka¢ giin-hafta
icinde geger (17,20,36,38) ancak hecmeler goriilebilir (3,78). Antienflamatuar veya
steroid grubu ilaglara iyi cevap verir ve deformite birakmadan iyilesir (5). Bazen
artrit dokiintii goriilmesinden bir veya iki giin 6nce ortaya ¢ikarak hastaliin inisial
belirtisi olabilir (6,12). Bu durum karakteristik dokiintli ortaya ¢ikana kadar tanida

zorluklara neden olabilir (6).

Gastrointestinal bulgular:
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Gastrointestinal bulgular hastalarin % 70’inde goriiliir. Bulanti, kusma, karin
agrisi, ishal ve kanli gaita yapma sik goriilen sikayetlerdir (4). Bunlar i¢inde karin
agrist en sik rastlanan gastrointestinal semptomdur (76). Abdominal agri eklem
agrist kadar sik olmasina ragmen genellikle bu iki bulgu bir arada bulunmazlar (74).
Nadiren karm agrist HSP’nin diger bulgularindan 6nce goriilebilir (12). Melena
olgularin yarisinda, gaitada gizli kan % 25’inde, kusma ve hematemez % 5-15’inde,
invaginasyon % 3-6’sinda saptanmaktadir (74). Akalin ve arkadaslarinin
calismasinda hastalarin % 7’sinde invaginasyon gelismistir (2). Masif

gastrointestinal kanama olgularin % 5’inden azinda tespit edilmistir (12).

Gastrointestinal tutulum siddetli olabilir ve bu hastalarda bagirsak duvarinin
vaskiiliti sonucu olusan submiikozal ve intramural hemoraji, 6dem nadiren
invaginasyon, ileus, gangren ve perforasyona neden olabilir (5,12). Bu
komplikasyonlar en sik 4 yasin {izerindeki hastalarda goriiliir (67). Agir vakalarda
deride goriilen eritematdz lezyonlarin benzerlerinin 6zafagus, duodenum ve kolonda
goriildigi bildirilmistir. HSP’ye baglh alt gastrointestinal sistem tutulumunun bu
ciddi komplikasyonlari oldukca nadirdir, fakat hayati tehdit edicidirler. Bu
hastalarda acil kan transfiizyonu veya cerrahi miidahale gerektirebilecek derecede
ciddi gastrointestinal sistem kanamalar1 olabilir ve boyle durumlarda akut apandisit,

barsak perforasyonu, invaginasyon, yaygin barsak nekrozlari bildirilmistir (5).

Gastrointestinal sistem tutulumunun daha nadir goriilen sekilleri akut
hemorajik pankreatit, {ilseratif kolit, steatore ve enteropatinin diger formlaridir (12).
Barsaktan protein kaybina bagli olarak hipoproteinemi olabilecegi bildirilmistir
(45,75). HSP’de hipoproteinemi ve 6dem renal tutulumla iligkili olabilecegi gibi
siddetli intestinal protein kaybina bagli 6dem de goriilebilir ve fekal alfa-1-
antitripsin ile bu durum belirlenebilir. Kortikosteroid tedavisi ile protein kaybettiren

enteropatinin siddeti azaltilabilir (75).
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Allen ve arkadaslar (3) 131 HSP’li ¢cocukta yaptiklar1 ¢caligmada olgularin %
69’unda gastrointestinal belirti oldugunu bulmuslar ve karin agrili 70 olgunun %
17.8’inde tek basina karin agrisi, % 43.3’ilinde karin agris1 ve melena, % 16.7’sinde
karin agris1 ve gaitada gizli kan varken karin agrisi olmayan 20 olgunun %
12.2’sinde melena, % 10’unda gaitada gizli kan saptamislar ve % 6 olguda ise
invaginasyon bildirmislerdir. Winter ve arkadaslarinin ¢alismasinda (76) ise HSP
tanisi ile izlenen 43 ¢cocugun tamaminda karin agrist mevcut olup % 60’1nda kusma,
% 19’unda melena, % 7’sinde hematemez tespit edilmistir. Hastalarin % 75’inde
dokiintiilerin baslamasindan sonraki ilk 8 giin i¢inde, biri hari¢ tiim hastalarda ise
30. giinde karmn agris1 goriilmiistiir. Karin agris1 en sik olarak periumblikal bolgede
ve % 49’unda diffiiz sekilde, diger hastalarda ise esit olarak dort abdominal
kadranda ve epigastriumda lokalize ve olgularin % 32’sinde siirekli iken % 60’1nda
intermittent karakter gostermistir. Hemorajili hastalarda kanama kendiliginden
yilesmis ve hematokritte diisme saptanmamustir. Olgularin % 75’inde abdominal
hassasiyet mevcutken sadece % 9’unda ribaund ve yaklasik % 50’sinde ise gaitada

gizli kan pozitif olarak tespit edilmistir (76).

HSP’de {iist gastrointestinal sistem tutulumu daha az goriiliir. Diffiiz 6zofajit
veya gastrit geliserek bulanti, mide yanmasi ve epigastrik agr1 sikayetlerine neden
olur. Bu durum peptik iilser ile karigabilir. Gastrik asit salgilanmasinda artig
olmadig1 i¢in bu bulgular antiasitlerle giderilemez (5). Van Wieringen ve arkadaslari
(97) HSP’li li¢ yasindaki bir erkek c¢ocukta hastaligin agir gidisi esnasinda
Ozefagusta stenoz saptamislar ve bu konuda bildirilen ilk olgu olmustur. Bu
komplikasyonun iireter ve ileumde gelisen striktiir ile iliskili bir patogenezi

olabilebilecegi diisiintilmiistiir (97).

Abdominal sikayeti olan HSP’li ¢ocuklardaki gastrointestinal anormalliklerin
taninmasinda ultrason kulanilmaktadir ve bir ¢cok ¢alisma ile de bu tutulumda yararl
bir tant yontemi oldugu gosterilmistir (9,12,17,39,46,69). Bagirsagin azalmis

motilitesi ve dilate bagirsak segmentleri ultrason ile tanimlanabilir. Genellikle
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invaginasyon baryumlu grafi ile ayirtedilebilir ve hastaligin gidisi sirasinda erken

uygulanirsa bu komoplikasyonu iyilestirebilir (12).

Renal bulgular:

HSP’de semptomatik bobrek tutulumu yaygin degildir, ancak hastalar
makroskopik hematiiri ve akut bobrek yetmezligi ile karsimiza ¢ikabilir. HSP de
bobrek tutulumunun insidansi ve siddeti degiskenlik gosterir. Renal tutulum oran1 %
20-80 arasinda degiskenlik gosterdigi bildirilmistir (58). Idrar incelemesinde bir
anormallik goriilmeden minor fokal mesangial proliferasyon ile giden nefrit vakalar
tarif edildiginden gercek insidansi her zaman belirlemek miimkiin olmamaktadir (5).
Belfast’da 155.000 c¢ocukta yapilan calismada 270 HSP’li hastanin 55’inde
baslangi¢ta nefrit bulgular1 saptanmistir. Renal tutulumu olan hastalarin % 10’undan
azinda hayat1 tehdit edici bir komplikasyon olarak karsimiza cikabilir (12).
Cocukluk cagi glomeruler nefropatilerinin % 15’ini HSP nefriti olusturmaktadir

(34).

HSP’de renal tutuluma ait semptomlar genis bir spektrum gdsterir. Izole
mikroskopik hematiiri, makroskopik hematiiri, orta derecede proteiniiri ve daha az
yaygin olarak da nefrotik sendrom, akut nefritik sendrom, hipertansiyon ve rapidly
progresif kresentik glomerulonefrite benzer bir tablo ile ortaya ¢ikan akut bobrek
yetmezligine kadar uzanan degisik klinik tablolar ortaya sikabilir (12,58).
Baslangicta hematiiri, plazma kreatinin diizeyinin yiikselmesi ve hipertansiyonla
birlikte olabilir (akut nefritik sendrom). En sik karsilasilan durum ise hem nefritik
hem de nefrotik sendromun birlikte bulundugu hematiiri, hipertansiyon, proteintiri

ve bobrek fonksiyonlarinda bozulma ile giden klinik tablodur (5).

Nefrit deri, eklem ve gastrointestinal tutulumla aym1 zamanda veya onlar1
takiben ortaya ¢ikabilecegi gibi baz1 vakalarda baslangi¢ bulgusu olarak ortaya
cikan purpuradan aylar sonra da olabilir (58). Renal hastalik, abdominal agr1 gibi
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nadiren purpuradan 6nce goriilebilir (12). Renal tutulum genellikle deri ve eklem
sikayetlerinin baslangicindan sonra saptanir (74). GIS tutulumu ve renal tutulum
genellikle birliktedir. Olgularin % 3’linde dokiintiiden Onceki ayda renal tutulum
goriilebilir (55). Hastalarin ¢ogunda purpuranin baslangicindan sonraki ilk bir ay
icinde ciddi bobrek hastaligi goriilir ve hastaligin = gercek  yayginliginin
belirlenmesi agisindan ilk {i¢ ay en kritik donemdir. Cok az hastada nefrit hastaligin
gec donemlerine kadar ortaya ¢ikmadan birka¢ purpura atagindan sonra gelisebilir
(12).

HSP’li ¢ok az sayida vakada  klinkk ve immiinopatojenik olarak
eriskinlerdeki IgA nefropatisine (Berger hastaligina) benzer sekilde sadece bobrek
tutulumu goriliir ve bu nedenle HSP nefriti ile IgA nefropatisi arasindaki iliski ve
benzerlik tizerinde de durulmaktadir (12,61). Meadow ve arkadaglar1 tarafindan (61)
adenovirlis enfeksiyonu sonrast yedi yasindaki ikizlerden birinde HSP gelisirken
diger kardeste histopatolojik olarak Berger hastaligi gosterilmis ve immunolojik
caligmalar ile aym tetikleyici etkene karsi hangi nedenlerle farkli yanit olustugu
aciklanamayarak Berger hastaliginin Henoch-Schonlein nefritinin bir varyanti

olarak kabul edilebilecegi bildirilmistir.

Renal tutulumu olan tiim ¢ocuklarin hepsinde hematiiri mevcuttur. HSP
nefritinde hematiiri genellikle mikroskopiktir, ancak makroskopikte olabilir
(mikroskopik/makroskopik=1.5/1.0). Hematiirili hastalarin tigte ikisinde proteiniiri
de saptanabilir (3,30,74). Sadece mikroskopik hematiirisi olan ¢ocuklarda bobrek
biyopsisinde fokal lezyonlar goriiliir ve prognozu kotii degildir (74). Makroskopik
hematiirinin daha sik goriildiigiine dair yaymlar da vardir. Makroskopik hematiiri
birka¢ hafta siirebildigi halde mikroskopik hematiiri aylar hatta yillar boyu
bulunabilir. Hematiiri, ekstrarenal bulgularin tamamen iyilesmesinden sonra, siklikla
bir ilist solunum yolu enfeksiyonunun araya girmesi ile tekrarlayabilir veya
purpuranin relapslarina eslik edebilir (5). Glomeruler lezyonlarin biyopsi bulgular
minimal  glomeruler lezyondan fokal, diffliz ve membranoproliferatif

glomerulonefrite kadar degisebilmektedir (34,84).
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Bobrek tutulumunu goézden kag¢irmamak ic¢in her vakada baslangigta ve
kontrollerinde mutlaka idrar incelemesi yapilmalidir. Idrar incelemesinde proteiniiri
goriildiiglinde bu proteiniirinin siddeti, sabah idrarinda protein/kreatinin orani tayin
edilerek Ol¢iilmelidir. Genellikle mikroskopik hematiirinin eslik ettigi kalici, agir
proteiniiri glomerulonefritin igaretidir. Masif proteintiri tipik nefrotik sendroma yol

acabilir (5).

Cogu olguda nefrit kendi kendini smirlandirir ve vaskiilit semptomlarinin
kaybolmasi ile birlikte 3-6 ayda iyilesir (5). Genellikle hafif seyretmesine ragmen
bobrek tutulumunun 6nemi kroniklesme egilimi gostermesi ve % 2- 15 oraninda
kronik bobrek yetmezligine neden olmasidir. Hastaligin akut doneminde siddetli
nefritik bulgular1 olanlar ve 12 yasindan biiyliklerde kroniklesme riski daha
yiiksektir (3,23,26,40,79). Bu kroniklesme glomeriillerdeki kresent olusumuna bagl
olarak gelisen degisik derecelerdeki kalic1 bobrek hasari ile olmaktadir (5). Son
donem bobrek hastaligi karakteristik olarak erken donemde gelismekle birlikte bir

kag yil sonra ortaya ¢ikmayabilir (12). Kronik nefrit HSP’de % 1-3 6liim nedenidir
(5).

Deri, eklem, gastrointestinal sistem ve bobrek tutulumlar1t ayni anda
olabilecigi gibi, hastanin yast g6z Oniine alinarak ‘“‘subsendromlar” olusumuna
egilim vardir. iki yas civarindaki ¢ocuklarda daha cok &dem saptanip ciddi
gastrointestinal ~ sistem ve bobrek komplikasyonlar1  goriilmezken, bu

komplikasyonlar siklikla bes yasin iistiindeki ¢ocuklarda goriiliir (74).

Allen ve arkadaslarimin calismasinda (3) % 40.5 oraninda renal tutulum
saptanmis ve bu hastalarin % 40’imnda makroskopik, % 60’inda ise sadece
mikroskopik hematiiri gozlenmis olup renal tutulumu olan olgularin % 66’sinda
albuminiiri, % 24.5’inde hipertansiyon, % 22.5’inde artmig kan nonproteinnitrojen

diizeyi ve % 13’iinde oligiiri tespit edilmistir. Akalin ve arkadaglari (2) renal
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tutulum oranmi % 53 olarak bulduklar1t HSP’li olgularinin % 28’inde mikroskopik
hematiiri, % 64’lnde hematiiri+proteiniiri, % 7’sinde de nefrotik sendrom

bildirmislerdir.

Ekstrarenal genital bulgular ve skrotal tutulum:

Ekstrarenal genitotiriner bulgular {ireteritis, kalsifiye T{ireter, mesane
duvarinda hematom ve hemorajik spermatik kord seklindedir. Genitoiiriner sistem
bulgular1 i¢inde degisik derecelerde spermatik kord ve testislerde sislik ve agri da
goriilmektedir. Bunlarin hepsi genel olarak kendiliginden iyilesir ve steroid
tedavisine cevap verir (16). Ureteritis HSP’li bazi hastalarda bir komplikasyon
olarak bildirilmistir ve makroskopik hematiiri ile iireterik stenoza neden olabilir
(58). Hemorajik sistit ve iiriner retansiyon goriilen olgular bildirilmistir (4). HSP’de
goriilebilen iki nadir koplikasyon olan intrinsik tireteral stenoz (hemorajik iireteritis)
ile ekstrensek {lireteral stenoz (retroperitoneal fibrozis) kompiiterize tomografi ile

ayirt edilebilir (85).

HSP’de skrotal tutulum ilk kez Allen ve arkadaslar tarafindan 1960 yilinda
testikiiler ve skrotal hemoraji seklinde tanimlanmistir (3). Skrotal tutulum HSP’li
hastalarda % 2-38 arasinda goriiliir (16). Testis tutulumu sonucunda skrotumda akut
agrili sisme yaninda bazen testis torsiyonu da meydana gelebilir (5). HSP’li
olgularda skrotal tutulum gosteren ¢ocuklarin biiyiik ¢ogunlugu okul 6ncesi yastadir.
Literatiirde baz1 yazarlar HSP’li hastalarin bir kisminda ilk bulgunun skrotal tutulum
oldugunu bildirmislerdir (42). Clark ve arkadaslari (16) HSP’nin inisial semptomu
olarak bir ¢ocukta akut skrotal sisme tanimlamislardir. Daha Once dort hastada

HSP’nin ilk bulgusu olarak testikiiler torsiyon bildirilmistir (16).

Islek ve arkadaslar1 (42) HSP’li 40 cocuk icinde yaslar1 7-13 arasinda degisen
dokuzunda (% 22.5), hastaligin baslangicindan sonraki iki hafta i¢inde gelisen ve bir

hafta i¢inde komplikasyonsuz olarak spontan iyilesn skrotal tutulum tespit



27

etmislerdir. Tutulum dokuz hastanin yedisinde skrotumda sislik, 6dem ve dokiintii
seklinde iken iki olguda bu semptomlara agr1 da eslik etmis ve hastalarin hi¢ birinde
testis torsiyonu saptanmamistir. Caldamone ve arkadaslar1 (10) akut skrotal sisme

saptanan 150 ¢ocugun 4’{iniin etyolojisinin HSP oldugunu bildirmislerdir.

Akut skrotal sisme, testis torsiyonu ekarte edilinceye kadar cerrahi veya
tirolojik yonden acil bir klinik durum kabiil edilir, ¢linkii testis torsiyonu tanisi
konuldugunda testisleri kurtarabilmek i¢in yalnizca 6-12 saatlik bir zaman periyodu
vardir (42). HSP’de skrotal tutulum sintigrafik ve ultrasonografik yontemlerle
yaygin olarak incelenmistir. Kolay uygulanabilen bu noninvaziv yontemlerle skrotal
tutulum, testis torsiyonu ve inkarsere herniden kolayca ayrilarak gereksiz cerrahi

girisimler Oonlenebilir (10,42). _

Kardiyak tutulum:

Hemen hemen tiim organlar tutabilen HSP’ye akut myokardit, tamponat,
kalp yetmezligi ve disritmi gibi kalp tutulumu eslik edebilir. Cocukluk ¢aginda kalp
tutulumu nadir olarak bildirilmistir. Cesitli arastirmacilar tarafindan HSP’ye baglh
kardit ve kalp tutulumuna bagl kalp yetmezligi gelistigi iddia edilmis, ilk defa
1980°de digoksin ve diiiretiklere cevap vermeyen kalp yetmezligi ve kardit ile
seyreden 24 yasindaki bir hastada yapilan endomiyokardial biyopsi materyalinde
imminofloresan teknigi ile tedavi sonrasinda kaybolan IgA ve C3 graniillerinin
birikimi gosterilmistir. Daha sonraki yillarda miyokardial enfarktiis olusumu ve

kardiyak tamponat saptanmistir (50).

Allen ve arkadaslar1 (3) HSP’de myokartta hafif vaskiiler tutuluma bagl sol
ventrikiil hipertrofisi ve inkoplet sag dal blogu seklinde EKG degisiklikleri tespit
etmislerdir. HSP’de Khosroshahi ve arkadaslar1 (58) HSP’li 55 hastadan altisinda

izole kardiak disritmi (siniizal bradikardi, siniizal tasikardi, wandering pace,
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prematiir ventrikiiler vurum) tanimlamiglar ve katdiak tutulum izole disritmilerin

olarak, sanildig1 kadar nadir olmadig1 sonucuna varmislardir.

Diger sistem bulgulari:

HSP’de  pankreas, parotis, kas, santral sinir sistemi ve akcigerin
etkilenmesiyle bu organlarda da lezyonlar olusmgxbildirilmistir. Yanliglikla
Goodpasture sendromu tanisina yol agan hemoptiziye neden olabilir (58). HSP’de
pulmoner hemoraji ile kendini gosteren akciger tutulumu olan hastalar agresif ve
suportif bakim ile yasamalar1 saglanabilir (66). Plevral eflizyon da bildirilmistir
(89). Konjiiktival kanama gibi g6z tutulumu nadiren goriilebilir (3,12,78). Hastaligin
akut doneminde hepatosplenomegali ve lenfadenopati olabilir (78). Masif yag
infiltrasyonu ile giden hepatomegali gelisebilir (3). Kas tutulumu nadir olarak
bildirilmistir (5). Kas i¢i kanama saptanabilir (3,78). Serum amilaz seviyesi yiiksek
ise pankreatik damarlarin tutulumuna bagl olarak pankreatit meydana gelebilecegi
diisiiniilmektedir. Hastalarin % 1-8’inde santral sinir sistemi tutulumu meydana
gelmektedir (5). Izole santral sinir sistemi vaskiiliti ve subaraknoid kanama
goriilebilir (12). Konviilsiyon, koma, intrakranial kanama ve paraliziler
gelisebilmektedir. Ayrica periferik sinir tutulumu goriilebilir (3,5,78). Guillian-
Barre sendromu, rekiirren epistaksis, parotitis (12) ve polikondritis bildirilmistir
(94).

HSP’li ¢ocuklarda yapilan bazi ¢alismalarin sonucunda elde edilen klinik

bulgularin oranlar1 Tablo 4’de gosterilmistir (2,3,12,80).
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LABORATUVAR BULGULARI:

HSP’nin tanisina yardimei olacak spesifik bir laboratuvar testi yoktur (3,
12,78). Ozellikle hemoglobin, hematokrit, kan nonprotein nitrojeni, idrara tetkikleri

ve gaitada gizli kan aranmasi gibi bazi testler hastaligin takibinde kullanilabilir (3).

HSP’li olgularda hafif anemi ve l6kositoz goriilebilir (3,5). Gastrointestinal
kanamanin siiresine ve derecesine bagli olarak degisik derecelerde anemi ortaya
cikabilir (3,79). Abdominal semptomlar1 olan hastalarin % 80’inde gis kanamasina
bagli normokromik anemi goriilebilir (12). Allen ve arkadaslarinin ¢aligmasinda (3)
131 hastanin 11°inde 10 gr/dI’nin altinda hemoglobin degerleri saptanmis ve

hepsinde de aneminin bagirsaktan kan kaybinin delili oldugu bildirilmistir.



30

Bazi olgularda sola kayma ile birlikte 16kosit sayis1 20.000/mm?*’lin {izerinde
olup (12) 2/3 olguda 10.000-20.000/ mm? olarak bulunmustur. Yine hastalarda hafif
bir polimorfoniikleer cevap yaygin olup olgularin yarisinda % 70’in iistiinde band ve
matiir PNL saptanmistir. Bu 16kositler o an var olan veya son zamanlarda gegirilmis
enfeksiyon bulgulari ile 1iyi koreledir (3). Hastalarda nadiren eozinofili de

saptanabilir (79).

Trombosit sayis1 normal veya artmustir (12). Trombosit sayisinda artis-
ozellikle gastrointestinal kanamadan sonra saptanabilir (3). Trombosit fonksiyonlari
normaldir (79). HSP’de trombosit agregasyonununun hastalarin % 85’inde arttig1
bildirilmis, Sipahi ve arkadaslarinin ¢alismasinda (80) 25 HSP’li ¢ocukta
baslangigta yiiksek olan trombosit agregasyonunun hastalifin seyri sirasinda
normale dondiigiinii, trombosit agregasyonu hizi ile hastaligin klinik sekilleri ve

laboratuvar bulgular1 arasinda iliski bulunmamastir.

Eritrosit sedimentasyon hizi (ESH) normal veya yliksek bulunabilir (2,3,
24,101). Farley ve arkadaslarinin (24) ¢alismasinda hastalarin % 33’tinde ESH’yi1 33
mm/saatin tizerinde Ol¢miislerdir . Allen ve arkadaslar1 (3) akut hastalik sirasinda
saatte 3-55 mm arasinda degisen degerler tespit etmisler, olgularin 3/4’iinde 20
mm/saatin {izerinde oldugunu bildirmislerdir. Cesitli yas gruplarinda (eriskin ve
cocuk) 16 HSP’li hastanin tamaminda ESH yiiksek bulunmustur (101). Akalin ve
arkadaslarinin (2) 26 hastada yaptiklar1 aragtirmada olgularin % 65.3’tinde ESH
diizeyi hastaligin birinci giiniinde 20 mm/saatin lizerinde bulunmus ve ESH’nin
hastaligin agirlik derecesini ve aktivasyonlarini izlemede degeri olmadigi sonucuna

varilmustir.

Yabanci literatiirde HSP’de C-reaktif protein (CRP) diizeyleri ile ilgili
calismaya rastlanmamistir. Yurdumuzda yapilan iki calismada HSP’de CRP
diizeyleri incelenmistir (2,101). Zengin ve arkadaslarinin ¢aligmasinda (101) % 18.7
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oraninda CRP pozitifligi bildirilmistir. Hastalarin% 53’tinde CRP yiiksekligi
saptayan Akalin ve arkadaslar1 (2) hastaligin agirlik derecesinin saptanmasinda,
aktivasyonlarini izlemede ve tanida CRP diizeylerinin deger tasimadigi sonucuna

varmiglardir.

HSP’de serum fibrinojen diizeyleri 6zellikle komplikasyonlu vakalarda
yliksek olarak bildirilmistir. Komlike olan ve olmayan purpuralarda fibrinojen
degerleri agisindan 6nemli fark saptanirken siddetli ve hafif komplikasyonlar
arasinda fark saptanmamaistir (20). Fibrin yikim tirtinleri kan transfiizyonu sonras1 ve
tiremi varliginda (89) veya bu etkenler olmadan da HSP’li hastalarda kontrol

gruplarma gore yiiksek bulunmustur (15).

HSP’li olgularda (anti-streptolizin-O) ASO, anti-DNaz B veya anti-NADaz
titreleri hastalarin 1/3’iinde artmis bulunmus, ancak hem HSP’li hemde HSP nefritli
hastalardaki bu degerler ile normal populasyondaki degerler arasinda anlamli fark
bulunmamistir (7). Bogaz kiiltiiriinde beta hemolitik streptokoklarin goriilme orani
% 5-30 olarak bildirilmistir (5). Allen ve arkadaslart (3) burun ve bogaz
kiiltiirlerinde olgularin % 82’sinde iireme saptamislar ve 112 kiiltiir pozitifligi i¢inde
siklik sirasina gore S.aureus (48 olgu), -hemolitik streptokok (21 olgu), pndmokok
(18 olgu), H.influenzae (18 olgu) ve a-hemolitik streptokok (7 olgu) izole
edilmistir. ASO titresi olgularin % 21’inde 500 {nitenin iizerinde bulunmustur.
Hem beta hemolitik streptokokenfeksiyonu insidanst hem de ASO titrelerinin
yiiksekligi renal tutulum olan ve olmayanlar arasinda bir fark saptanmamaistir (3).
Ayoub ve arkadaslar1 (7) HSP’li olgularin yaklasik yarisinda bogaz kiiltiiriinde beta
hemolitik streptokok saptamislar ve bunlarinda yaklasik % 60’1inda ASO titrelerini
200 tinitenin iizerinde bulmuslar, tim hasta populasyonunun ise % 39’unda ASO
yiiksekligi tespit etmislerdir. Hem tiim hasta popiilasyonu hem de renal tutulumu
olan hastalar i¢cin, hem ASO yiiksekligi, hem de streptokokkal bir enfensiyonun
kanit1 i¢in gerekli ii¢ antikor titresinin en az ikisinin yiiksekligi acisindan kontrol

grubu ile aralarinda anlamli fark saptanmamustir.
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Renal hastaligin klinik bulgular1 proliferatif degisikliklerin siddeti ile siklikla
direkt olarak korelasyon gosteririr, fakat belirgin lriner belirtiler goriilmeden de
renal hastalik olabilir ve tek bagina hematiiri gibi minimal bir bulgu siddetli bir
glomeriiler lezyonu gostermez (12). Idrar incelemesinde sadece mikroskopik
hematiiri goriilebilecegi gibi hematiiri, proteiniiri, graniiler ve eritrosit silendirleri ile

nefritik bir tablo da goriilebilir (58).

Hastalarda bazen hipoalbuminemiye neden olabilecek derecede proteiniiri
goriilebilir (12). Serum BUN ve kreatinin degerleri genellikle normal veya artmig
olabilir. Bu diizey renal tutulumun derecesine baghdir (58). Bazen konsantrasyon
kapasitesinde ve kreatinin klirensinde azalma goriilebilir (12). BUN diizeyleri renal
tutulumu olan hastalarin tiimiinde normal diizeylerin {izerinde saptanabilir (3).
Serum protein ve kolesterol seviyeleri normal veya nefrotik sendromdaki degerlerde
goriilebilir (58). Protein kaybettiren enteropati nedeni ile de hipoproteinemi
goriilebilir (63). Bu nedenle hipoalbiiminemik ddemin etyolojisinde dikkatli olmak

gerekir (5).

Cs3, C4 ve Cigq seviyeleri genellikle normaldir fakat akut hastalik sirasinda
cocuklarin yarisinda alternatif kompleman yolu etkilenmesine baglh aktive C3 (C3d)
varligi, total hemolitik kompleman (CH50) ve properdin ile faktér B’nin serum
konsantrasyonunda azalma goriilebilir (12). Garcia-Fuentes ve arkadaglar1 (28) akut
HSP’li hastalarin % 39°’unda CH50 ve % 30’unda properdin seviyesinde azalma
saptamiglar, C1q,C4 ve C3 seviyelerinde ise degisiklik saptamamislardir. HSP’yi
takiben kronik nefritli 10 hastada ise C4 ve properdin seviyelerinde diisiikliik
saptanan iki hari¢ digerlerinde kompleman seviyeleri normal bulunmustur. Bu
bulgular HSP’de kompleman aktivasyonunun oldugunu gostermektedir. Akut

fazdaki properdin diisiikliigii ise alternatif yol aktibvasyonunun gostergesidir.
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HSP’de antiniikleer antikor (ANA) (12,58) ve romatoid faktor (RF)’lin (12)
negatifli oldugu gibildirilmistir. Baz1 hastalarda IgA igeren kriyoglobiilin, IgA
romatoid faktér ve IgA igeren dolasan immiin kompleksler gosterilmistir (12,58).
Saulsbury (28) RF’in ¢esitli izotiplerinin immiinoregiilatuar bozukluklar ve
dolasimda immiinkompleks varligi ile karakterize bazi hastaliklarda gosterilmesi ve
HSP’ninde bu hastaliklarla ortak klinik ve laboratuvar bulgulari olmasi nedeniyle
HSP’li ¢cocuklarda RF’in ¢esitli izotiplerini ¢aligmistir. Bu ¢alismanin sonucunda
hastalarin hi¢birinde IgG ve IgM izotipinde RF saptanamazken % 54 olguda IgA-
RF tespit edilmis ve farkin istatistiksel olarak kontrol grubu ile anlamli oldugunu
bildirilmigtir. Hastaligin akut fazinda IgA-RF konsantrasyonu en yiiksek olmakla

birlikte hastaligin siddeti ve siiresiyle arasinda iligki saptanmamaistir (28).

Hastaligin akut doneminde serum IgA ve IgM seviyeleri HSP’li olgularin
yaklasik % 50’sinde yiiksek bulunur (12). Fakat 1gG seviyesi genellikle normaldir
(58). Trygstad ve arkadaslarinin caligmasinda (89) HSP’li hastalarin yarisinda
dokiintiiniin baglangicindan sonraki ilk {i¢ ay i¢inde serum IgA seviyelerinde 6nemli
Olgiide yiikseklik saptanmakla birlikte diger immiinglobulin seviyeleri normal
bulunmustur. Casanueva ve arkadaglar1 (11) aktif HSP’li hastarda kanda IgA {ireten
hiicrelerde artig saptamislardir.

Hemostaz testlerinde azalmis kapiller direng tespit edilebilir. Turnike testi
hastalarin % 25’inde pozitiftir (3). Protrombin zaman1 (PT), parsiyel tromboplastin
zamani (PTT), kanama ve pihtilasma zamanlar1 normaldir (3,12,58). Bununla
birlikte HSP’1i olgularda faktor XIII (FXIII) aktivitesinde azalma tespit edilmis ve
bu azalmanm hastaligin akut doneminde Ozellikle gastrointestinal sistem
tutulumunun siddetiyle orantili odugu bildirilmistir. Hastaligin iyilesmesi ile FXIII
seviyesi artarak normale doner. Bu nedenle FXIII aktivitesi hastaligin takibinde ve
prognozun  belirlenmesinde  kullanilabilmektedir  (20,29,37,47,91).  FXIII
seviyelerinin % 50°’nin altinda oldugu hastalarda 48 saat icinde komplikasyonlar
gbzlenir ve normale donmesi iyilesmeyi gosterir (20). inflamatuar yanit sirasinda

saliman proteazlarin FXIII’Gi yiktigit ve dokularda fibrin depolanmasindan ve
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vaskilitten sorumlu oldugu diisiiniilmektedir (67). FXIII diizeyindeki azalma fibrin
yikim {riinlerindeki artisla berabe saptanmis ve FXIII’iin yar1 omriirii ¢ok kisa
bulunarak bu plazminin proteolitik etkisi ile aciklanmistir (47). HSP’1i hastalarda
faktor VIII diizeyinde de azalma oldugu bildirilmistir (55).

HSP’de myokartta hafif vaskiiler tutuluma bagh elektrokardiogram (EKG)
degisiklikleri goriilebilir. Bu degisiklikler sol ventrikiil hipertrofisi ve inkomplet sag
dal blogu seklinde olabilir (3). Yine HSP’li ¢ocuklarda kardiyak tutuluma bagh
EKG’de siniizal bradikardi, siniizal tagikardi, wandering pace, prematiir ventrikiiler

vurum ve siniizal bradikardi seklinde izole kardiyak disritmi tanimlanmaistir (50).

TANI VE AYIRICI TANI:

HSP tanisinin konulabilmesi igin tiim hastalarda bulunan purpurik deri
lezyonlarmin goriilmesi gerekir (3,78). HSP tanisi i¢in purpura ve normal trombosit
sayis1 gereklidir. HSP’nin gosterilmesinde abdominal agri, renal hastalik veya artrit
tani icin ek isaretlerdir (67). Tek semptom oldugunda ve multipl sistem tutulumu

fark edilmediginde tanida karisiklik olabilir (78).

HSP’deki klinik bulgularin patognomik olmamasi nedeniyle tani1 koymay1
kolaylagtirmak ve hastalik taniminda birlik saglamak amaciyla bazi siniflandirma ve
tan1 kriterleri gelistirilmistir. HSP’nin klasifikasyonu i¢in “The American Collage of
Rheumatology (ACR)” 1990 kriterlerini belirlemistir (Tablo 5). Buna gére HSP’ nin
diger vaskiilitlerden ayirt edilmesinde tipik palpabl purpuranin gériilmesi % 88.2 ile
en duyarli, bagirsak iskemisinin saptanmasi % 95.8 ile en 6zgiin bulgu olarak tespit
edilmistir. Dort kriterden iki tanesinin varligi ile % 87.1 duyarl, % 87.7 6zgiil tam
konulabilmektedir (62).

Bir deri lezyonundan yapilan punch biyopsi ile IgA ve C3 depozitleri ile

karakterize lokositoklastik bir vaskiilitin gosterilmesi zor vakalarin tanisinda
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yardim edebilir veya tan1 dogrulanabilir (12,67). Dolagimda IgA iireten B hiicre
seviyesinde bir artisin olmasi da taniya tardimci olur. Renal biyopsi sadece persistan

veya major renal bulgular1 olan ¢ocuklarda endikedir (12).

TABLO 5. HSP’NIN KLASIFIKASYONU ICIN ACR 1990
KRITERLERI

HSP’nin klinikte karisabildigi hastaliklar Tablo 6’da  gdsterilmistir.
Hastaligin ayirici tanisi 1y1 yapilarak izlenmelidir (5,12,67).

Purpura bir hemorajik diatez nedenini veya septisemiyi disiindiirebilir.
Ancak trombosit sayisi, pihtilasma testleri ve kiiltlir ile bunlarin ayirte dilmesi
mimkiindir (78). Nontrombositopenik (vaskiiler hastaliklara ikincil) purpura nedeni

olabilecek bir ¢cok hastalik ile HSP’nin ayirict tanis1 yapilmalidir (Tablo 7) (90).
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Abdominal agri, gastrointestinal sistem kanamasi ve ¢ocuklarin sik goriilen
akut cerrahi abdomen nedenleri ile ayirtedilmelidir (12,67). Hassas bir abdominal
kitlenin palpasyonu invajinasyonu veya artmis bir serum amilaz seviyesi ile birlikte

bir pankreatit siiphesinin gostergesi olarak bazi ¢ocuklardagozlenebilir (12).

TABLO 6. HSP iLE KARISABILEN HASTALIKLAR

Belirgin bobrek
bulgular1 olanlarda akut
glomerulonefrit
duistiniilebilir fakat

HSP’nin diger bulgularinin
ayirict  tanist  gerekir.
Kronik bdobrek yetmezligi
olan cocuklarda akut HSP

Oykiisii arastirilmalidar.
Diger romatolojik
hastaliklardan ayrimi

nadiren  giigliik yaratir.

Poliarteritis nodozada
periferik norolojik degisklikler ve kardiak bulgular daha siktir fakat HSP’den klinik

olarak ayrimi bazen zor olabilir (78).

TEDAVI:

Hastaligin spesifik bir tedavisi yoktur. Nadiren de olsa spesifik bir allerjen
saptanirsa hastalar bu antijenden uzak durmalidir. Ozellikle streptokokkal hastalik
gibi bir enfeksiyonu takiben hastalik olugsmussa bu mikroorganizma elimine edilmeli

ve rekiirrens saptanirsa proflaksi yapilmalidir (79). HSP’nin tedavisi, siirekli iyi bir



hidrasyon, beslenme, -elektrolitlerin diizenlenmesi, asetaminofen gibi tek bir
analjezik ile agr1 kontrolii, eger gerekliyse hipertansiyonun kontrolii seklinde
destekleyicidir (12). Artrit, dokiintii, 6dem, ates ve kiriklik durumunda semptomatik
tedavi endikedir. Salisilitlar siklikla bu kendikendine diizelebilenn sikayetleri azaltir

(78).

Glukokortikoidler hernekadar dramatik olarak deri ve eklem bulgularini
azaltmakta ise de genellikle hastaligin bu bulgularinin tedavisinde gerekmez.
Gastrointestinal tutulum ve kanama tedavisinde prednizon kullanimi yaygindir (12).
Glukokortikoidler genel olarak sadece gastrointestinal kanamada endikedir (67).
Intestinal hemoraji, obstriiksiyon, invaginasyon ve perforasyon akut dénemde hayat
tehdit edebilirler. Bu komplikasyonlar erken donemde kortikosteroid kullanimai ile
tedavi edilebilir ve 1-2 mg/kg/glin prednizon ile genellikle dramatik bir diizelme
olur. Prednizonun bir haftalik bir tedaviden sonra 2-3 haftalik bir siirede azaltilarak
kesilmesi Onerilmektedir (12,67,76,78). Bununla birlikte son c¢alismalarda
prednizonun destek tedavisine istiinliigii net olarak gosterilememistir (6rnegin

nazogastrik beslenme, parenteral beslenme, antibiyotikler) (12). Karmn agrisi

olan vakalar mutlaka invajinasyon acisindan

TABLO 7. NONTROMBOSITOPENIK PURPURA NEDENLERI
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izlenmelidir. Faktor XIII verilmesi Ozellikle gastrointestinal tutulumu olanlarda
basarili olabilir (5). Siddetli abdominal semptomlar1 olan hastalarda FXIII
aktivitesinde azalma saptanirsa, yerine koyma tedavisi ile semptomlarin hizla

diizeldigi ve konservatif tedaviye bir alternatif olabilecegi ileri siiriilmiistiir (91).

Akut renal yetmezlik akutglomerulonefrite benzer sekilde tedavi edilir (78).
Siddetli HSP nefriti i¢in oral kortikosteroid, intravendz bolus metilprednizolon,
sitotoksik ilaglar (azotiopirin, siklofosfamid), antikoagiilanlar ve antiplatelet ilaglar
kullanilabilir. Bdyle vakalarda plazmaferez denenebilir (5). Yeterli terapotik
calismalar bildirilmemis olmakla birlikte bdbrek hastaliginin  tedavisinde
muhtemelen glukokortikoidlerin rolii yoktur (12). Baz1 kaynaklarda siddetli  renal
hastaligin tedavisinde kortikosteroid, azotioprin ve siklofosfamid gibi ilaglarin
kullanilabilecegi belirtilirken (6), bu ilaclarin tedavide kullaniminin deneysel
asamada oldugu (78) ve bu ilaglarin kullanimi ile ilgili caligmalarin olmadigi (12)
bildirilmektedir. Yararli olabilecegini bildiren kanitlar da mevcut degildir (12).
Prednizon hastaligin yaygmligimi degistirmez, gidisini kisaltmaz ve bobrek
tutulumunun siklik ve gidisini de etkilemez. Nefritli ¢cocuklarda erken donemde
uygulanan glukokortikoid tedavisinin etkinligini dogrudan gosteren klinik
calismalar yapilmamistir (78). Renal transplantasyon, HSP’ye sekonder irreversibl
renal yetmezlikli bazi cocuklarda basarili sonuglar vermistir, ancak nefrit
tekrarlayabilir,fakat bu durum nadirdir (12,67). Renal tutulumu olan biitlin hastalar

idrar incelemesi normal oluncaya kadar takip edilmelidir (5).

Eklem tutulumu olan vakalarda non-steroidal antienflamatuar ilaglar
faydalidir. Siddetli kasint1 oldugu zaman ve anjionorotik 6dem gelistigi durumlarda
antihistaminikler kullanilir (5). Santral sinir sistemi bulgular1 olan nadir hastalarda

da kortikosteroid tedavisi endikedir (78).

Agir HSP’li hastalarda yiiksek doz immiinglobulin kullanim1 6nerilmektedir

(12). Heldrich ve arkadaslar1 (35) steroid tedavisine yanit vermeyen siddetli
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abdominal agris1 olan HSP’li bir ¢ocukta intravendz immiinglobulin kullanimini
takiben semptomlarin diizeldigini saptamislardir. FVIII distikligi ile klinik
semptomlar arasinda korelasyon bulundugu, FVIII tedavisi ile diizey normale
geldiginde klinik semptomlarin  diizeldigi  belirtilmistir  (55). Trombosit
agregasyonundaki artisin trombositleri aktif hale getirerek damar gecirgenliginde
artisa neden olmasi1 ve prostoglandinlerin salinmasina yol acarak vaskiiler
zedelenmeyi daha da artirmasi, HSP’de trombositleri aktive bir ajan bulundugunu
akla getirmekte ve trombosit agregasyonunu inhibe eden ilaclarin hastaligin seyrini

olumlu yonde degistirebilecegi bildirilmektedir (80).

PROGNOZ:

HSP’nin prognozu genellikle iyidir ve kendiliginden iyilesir (67). Vakalarin
yaklasik yarisinda hastalik relaps ve remisyonlarla gider. Ozellikle dokiintii ilk alti
hafta i¢inde tekrarlama egilimindedir. Eklem bulgular1 hi¢ bir sekel birakmadan
iyilesir. Benzer sekilde invaginasyon veya masif hemoraji hastaligin akut doneminde
komplikasyon olarak goriilmezse gastrointestinal bulgular da siklikla tamamen
tyilesir. Baz1 hastalarda sonradan ince bagirsakta daralma goriilebilir (74). Akut
donemde hemoraji, invaginasyon ve bagirsak enfarktiisii gibi gastrointestinal
komplikasyonlar, akut bobrek yetmezligi veya santral sinir sistemi tutulumu
nedeniyle nadiren 6liim goriilebilir (78). Prognoz hastaligin yayginlig1 ve ¢cocugun
yasina baghdir ve kiigiik ¢ocuklarda prognoz daha iyidir. Morbidite ve mortalite
siklikla gastrointestinal sistem ve bobrek tutulumunun derecesi ile iligkilidir (67).
HSP’nin prognozunu belirleyen esas faktor baslangicta olan bobrek tutulumunun

derecesidir (5).

Se¢ilmis hasta gruplarimin izlenmesi, HSP nefritinin belirlendigi andaki
ciddiyeti ile bunu izleyen gelisimi arasinda korelasyon bulundugunu gostermistir
(96). Hastaligin erken doneminde hastaneye yatirilan ¢ocuklarin dikkatli izlemleri

sonucunda bobrek hastaliginin insidansinin yiiksek oldugu bulunmustur (67).
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Baslangicta bobrek tutulumu olan g¢ocuklarin yaklasik % 25’inde anormal idrar

bulgular1 yillarca kalabilir ve bu vakalarda kesin prognoz bilinmemektedir (78).

Proteintiri ile veya proteiniiri olmadan goriilen hematiiri, vakalarin ¢ogunda
3-6 ayda diizelir. Baz1 ¢alismalar siddetli bobrek tutulumu olan hastalarin % 5-
15’inde kronik bobrek hastaligi gelistigini gostermektedir. Bu hastalarda “son
donem bobrek yetmezligi (ESRD)” % 5’den az oranda goriilmektedir (67). ESRD
birka¢ ay icinde gelisebilmektedir. Kronik bobrek yetmezligi, hipertansiyon ve
kalict idrar bulgular1 ¢gocuklara gore yetiskinlerde daha ¢ok goriiliir (5).

Belirgin bicimde iyilesen bazi hastalarda yillar sonra bobrek yetersizligi
geligebilir. Renal biyopside gézlemlenen ilk morfolojik degisikliklerin gelecekteki
sonugla iligkili oldugu bulunmustur. Bununla birlikte bdbrekteki patolojik
degisiklikler ve klinik baslangi¢, prognoza iliskin kesin bir klavuz gosterge
olmaktan wuzak olup izlemenin siirdiiriilecegi en uygun zaman dilimi
belirlenememistir (96). Bununla birlikte HSP nefritli hastalarin en az bes yil
izlenmesi gerektigini bildiren calismalar vardir (18). Normalde birka¢ ay iginde
nefrit bulgular1 diizeldigi icin bobrek biyopsisi gereksizdir. Fakat baglangicta bobrek
yetmezligi, hipertansiyon ve nefrotik sendrom olan vakalara bobrek biyopsisi
yapilmalidir. Bdyle vakalarda prognoz kotiidir. ESRD gelisenlerde renal
transplantasyon diisiiniilebilir, fakat transplant bobrekte de rekiirens olabilecegi

unutulmamalidir (5).

White ve arkadaslar1 (96) HSP nefritli 78 hastay1 uzun bir donem izlemisler
(ortalama 23.4 yil), klinik belirtilerin agirlig1 ile baslangigta yapilan renal biyopsi
bulgularinin sonugla belirgin korelasyon gosterdigini; ancak ongorii degerinin az
oldugunu ortaya c¢ikarmiglardir. Bu c¢alismada nefritik, nefrotik ya da
nefritik/nefrotik sendromlu hastalarin % 44’{inde baslangicta hipertansiyon ya da
bobrek islevlerinde azalma goriiliirken hematiiri (proteintirili ya da proteintirisiz) ile

bagvurularin % 82’sinde normal bulunmustur. Hastalarin 17’si klinik olarak kotiiye
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gitmis, ancak bunlarin yedisi bes yil i¢inde tamamen iyilesmis ve 44 hastanin
16’s1in1n gebeligi proteiniiri ve/veya hipertansiyonla komplike olmustur. Bu sonuclar
da cocukluk cagindaki HSP nefritinin, 6zellikle gebelikte olmak {izere, uzun dénem

izlenmesi gerektigini ortaya koymaktadir (96).

HSP’nin genellikle iyi seyir gostermesine ragmen, hastalara hastaligin

semptomlar1 ve tekrarlama olasilig1 hakkinda bilgi verilmelidir (5).

FIBRONEKTIN

Fibronektin (Fn) plazma ve viicut sivilarinda, hiicre ylizeylerinde, bazal
membranlarda ve ekstra selliiler matrikste yaygin bir sekilde bulunan biiytik molekiil
agirhikli  bir glikoproteindir (43,51,64,99). Bag dokusu matriksinin major
komponentlerinden  birisidir. Normal dokularda yapilan immunofloresan
calismalarda bir ¢ok bazal membranda, diiz kas hiicreleri etrafinda, ¢izgili kaslarin
sarkolemmasinda, karaciger sinusoid duvarlarinda, lenfatik stromada ve gevsek bag
dokusunda bulundugu gosterilmistir (52). Cok cesitli hiicreler ve makromolekiiller
ile etkilesim icinde oldugundan temel maddenin ana komponenti olan fibronektin

tizerinde yogun ¢alismalar yapilmaktadir (43).
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Ik kez 1948de Morrison ve arkadaslar1 0°C’de ¢dken ve fibrinojenden farkli
olarak trombinle koagiile olmayan bir plazma fraksiyonu bulmus ve “soguk insolubl
globulin” olarak adlandirmistir (52). Ardindan plazma disinda pek c¢ok hiicre
sisteminde daha bulunmustur (99). Edsal ve arkadaslar1 1955°de bu globulinin
modifiye bir fibrinojen dimeri oldugu sonucuna varmiglardir. Bundan kisa bir siire
sonra 1957°de Smith ve Von Korff soguk insolubl globulin 6zelliklerine benzer
ozelliklere sahip bir protein tanimlamislardir. Mosesson ve arkadaslar1 1968’de over
karsinomu, rekiirren tromboz ve kriofibrinojenemisi olan bir hastada fibrinojenden
ayr1 ve soguk insolubl globulinin 6zelliklerine sahip ikinci bir protein bulmus ve
1980’11 yillarda da proteinin normalde herkesde bulunan bir plazma proteini oldugu

gosterilmistir (52).

Degisik tiirlere ait fibronektinler ileri derecede korunmus yapisal homoloji,
immiinolojik ¢arpraz reaktivite ve biyolojik aktivite paylasirlar. Bu nedenle 1976’da
ilk kez Kurusela ve arkadaslari tarafindan tanimlanan glikoproteinlerin tiim formlari
icin ayni tanim kulanilmaktadir (99). Fn ad1 1976’da onerilmeden 6nce proteine
benzer islev ve Ozellikleri goz Oniine alinarak “biiylik eksternal transformasyon
sensitif protein (LETS)”, “solubl fibroblast antijen (SF-antijen), hiicre yiizey
proteini (CSP)”, “hiicre adhezyon faktorii CAF)”, “galaktoprotein a,Z”, “soguk
insolubl globulin (Clg)”, “opsonik protein”, “hiicre-dagitict faktor”, “anti-jelatin
faktor” ve “opsonik o-2 ylizey baglayic1 glikoprotein (a-2 SB glikoprotein)” gibi
cesitli adlar verilmistir. Ancak proteinin fibril ve kollajen gibi fibroz proteinlere

baglanmasi goz Oniine alinarak Fn adi (fibra=lif, nectere=baglanmak) genis kabul

gormiistiir (52,99).

Fn’in birbirleri ile yakin iliskili iki ¢esidi vardir (52,51,43,71). 1. Insolubl

doku Fn’i (hiicre yiizeyi Fn’1): Bag dokusu matriksinin énemli bir komponentini

olusturur (51). Fibrositler, monositler, endotelial hiicreler ve epitelial hiicreler gibi

cok cesitli hiicre tipleri tarafindan iiretilir. Epitelial hiicreler arasinda belirli deneysel
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kosullarda keratinositlerde de bulunmaktadir (43). 2. Solubl plazma Fn’i : Esas
olarak hepatositlerde ve endotelial hiicreler tarafindan tretilir (43,99). Plazma,
amniotik sivi, seminal sivi, eklem sivisi, beyin omurilik sivisi gibi gesitli viicut
stvilarinda bulunur. Fn ayrica aktif olarak biyliyen, farklilagmamis hiicre veya

dokularda da bulunabilir (52).

Fn birbirine karboksil terminallerinde disiilfit baglar1 ile baglanmis, hemen
hemen birbirinin esi iki dimerden meydana gelmistir. Fn ¢ap1 2 nanometre, uzunlugu
120-160 nanometre olan ince, uzun ve esnek bir ip bi¢ciminde, 440 kilodalton (kDa)
agirhiginda bir B-globulindir (52,71). Her bir dimer veya alt grup 2.300 aminoasit
(aa) ve % 5 oraninda karbonhidrat igerir (71). Molekiildeki karbonhidrat {initesinin
proteinin biyolojik aktivitesi i¢in gerekli olmadig1 ancak molekiiliin proteolize kars1

direncini artirdig1 6ne siiriilmektedir (52).

Fn geni 2 q kromozomu tizerinde lokalizedir ve >40 ekson (proteini kodlayan
niikleotid zinciri) ile pek ¢ok intron (protein kodlamayan niikleotid zincirleridir ve
mRNA islem gordiik¢ce uzaklastirilirlar) igerir. Fn’in bilinen tiim varyantlar1 bir tek
Fn geni tarafindan kodlanir ve alternatif mRNA tarafindan fonksiyonel uglar

olusturmak {izere eksonlarin birlestirilmesi saglanir (71).

En 6nemli yapisal 6zelligi proteinin ¢ogunu olusturan ii¢ ayri internal zincir
homologunun (kisa aa zincirleri) bulundurmasidir (Sekil 4). Birbirleriyle % 18-50
oraninda benzerlik gdsteren 41-52 aa uzunlugunda 12 adet tip I homologu, aa
zincirinde % 50 oraninda benzerlik gosteren 60 aa’den olusan, kollajen baglayict
ucta lokalize iki adet tip II homologu ve birbiriyle % 30 benzerlik gosteren 90 aa

uzunlugunda 15-16 adet tip IIT homologlarini igermektedir (71).

Baglanma noktalar1 gérevi goren proteaza direngli molekiiler bolgeler igerir.
Baglanma noktalar1 arcilifiyla kovalan ¢arpraz baglar ile diger makromolekiillere

ve hiicre membran reseptOrlerine baglanir. Fn’in iki zincirinin her biri spesifik
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alanlar igerir ve kolajene, hiicre ylizeylerine, fibrin veya fibrinojene baglanmasini
saglar. Ayrica glikozaminoglikanlar (heparan siilfat ve hyaliironik asit gibi) i¢in de
baglanma noktalarina sahiptir. Heparan siilfat gibi glikozaminoglikanlarin in vivo
olarak hiicreler ile ekstraselliiler substrat arsindaki etkilesimi Fn yoluyla sagladiklari
diistiniilmektedir. Fn’in bazi baglantilar1 distilfit baglar1 araciligr ile her bir 220
kDa’luk zincirin primer yapisi i¢inde bulunan siilfidril gruplarina olur. Diger carpraz
baglanmalar koagiilasyon faktorii XIII (fibrin stabilize edici faktdér) yardimiyla
olmaktadir (43).

Fn proteolitik ayrisma ile 8 globuler bagimsiz zincire boliinebilir (Sekil 4).
Amino-ug bolgesi (bolge 1, 27 kDa) S.aureus, aktin ve fibrin i¢in kuvvetli baglayici
bolgeler icerir ve ayrica heparin baglayici aktivitesi bulunan bir bélgesi mevcuttur.
Koagiilasyon sisteminin (transglutaminaz) faktor XIIla’s1 ile etkilesim igine giren
kistm bu kisimdir (71). Aslinda Fn ile ekstraselliiler matriksin diger molekiilleri
arasindaki etkilesimlerin cogu faktor XIII tarafindan stabilize edilebilir (43). Bir
ektoenzim olan faktor XIlla, Fn’1 fibrinin o zincirlerine, S.aureus’a, asimetrik asetil
kolin esteraza ve kollajenin a-1 zincirlerine carpraz baglar (71). Faktor XIII
tarafindan kollajen, fibrin veya Fn’in kendisine baglanmis bir Fn molekiilii hiicresel
adezyon, migrasyon veya proliferasyon acilarindan daha stabil bir substrat haline
gelir. Faktor XIII’liin herediter eksikliginde defektif yara iyilesmesi goriiliir (43).
Zincirin sonraki boliimii 45 kDa’luk kollajen baglayici bolgedir (bolge 2) ve 4 tane
tipl ile 2 tane tip II homolog bolge icermektedir. Bu segmentin jelatin, Clq
ve Streptococcus pyogenes icin baglanma noktalar1 bulunur. Kollajen baglayici

bolgenin karboksi terminal bolgesinin hemen yaninda
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SEKIL 4. Fn’IN MOLEKULER YAPISININ SEMATIK GORUNUMU
DNA baglayan bolge bulunur (bdlge 4). Hiicre baglayici bolge (bdlge 6) santral
yerlesimlidir ve 6nemli bir hiicre taniyici fragman olan arginin-glisin-aspartik asit
(RGD) igerir. RGD zinciri Fn disinda pek ¢ok ekstraselliile matriks glikoproteininde
de bulunur (6rnegin vitronektin/laminin) ve hiicre-hiicre, hiicre-matriks
etkilesimlerini ilettigi diisiiniilmektediri Bolge 6 Troponema pallidum’u da

baglamaktadir. Karboksi terminal ucunun yakininda bolge 7 bulunur ve kuvvetli
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sekilde heparini baglar. Karboksi terminal ucunda, baska bir fonksiyonel bolge olan
bolge 8 bulunur ve fibrini baglar. Ekstraselliiler matriksin diger komponentlerine ve
diger ¢esitli mikroorganizmalara Fn’in hangi bolgeler araciligi ile baglandigi heniiz

saptanmamustir (71).

Fn islevleri proteinin adeziv ozellikleri ile iligkilidir (51,52). Baz1 biyolojik
olaylarda 6nemli rol oynar. Koagiilasyon, vaskiiler biitlinliik, hiicre farklilagmasi,
adezyon (hiicre-hiicre ve hiicre-substrat adezyonu), hiicre yapisinin devami,
migrasyon, doku tamiri, opsonin fonksiyonu, fagositoz ve immiin yanit gibi degisik
olaylarda fonksiyonel olarak yer aldig1 gosterilmistir (51,64,99). Yara iyilesmesinde,
pihtilagmada, hasarli dokunun, kompleman ile veya antikor ile kaplanmis bakteri,
fungus gibi hiicrelerin immiinolojik klirensinde plazma Fn’i rol alirken,
mikrovaskiiler biitlinliik ve vaskiiler gecirgenligin devaminin saglanmasinda her iki
tiir Fn de anahtar rol oynar (71). Plazma Fn’1 aktin, fibrin, kollajen, jelatin, heparin,
DNA, baz1 bakteriler (grup B streptokok, S.aureus dahil olmak {izere) ve hiicre
ylzey reseptorleri i¢in 6zgiil baglanma bolgeleri igerir. Boylece bir opsonin olarak
fagositik hiicreler ve dolasimdaki hedef partikiiller arasinda adezyonu saglar, hiicre
hareketini diizenler, fibrin (ojen) veya kollajenin makrofajlara tutunmasmi ve
fibroblastlarca fibrin piht1 retraksiyonunu saglar. Bu islevler cerrahi travmalar dahil
olmak {lizere tiim travmalara ve enfeksiyona karsi nonimmun konak¢i savunma

mekanizmasinda 6nemli rol oynar (51,52)._

Insan calismalarinda travma, yanik ve cerrahi girisim sonrasinda plazma Fn
konsantrasyonunda azalma ile birlikte opsonik eksiklik oldugunu desteklemektedir.
Bu hastalara verilen Fn inflizyonu, opsonik eksikligi diizeltmekte, organ
fonksiyonunu artirmakta ve septik durumu degistirmektedir. Bu sonuclar doku
debrisinin ve mikroorganizmalarin retikiiloendotelial klirensinde Fn’in biiyiik rolii

oldugunu desteklemektedir (99).



47

Fn’in ¢ok cesitli mikroorganizmalara baglandigi kesin olmakla birlikte tek
basina tam bir opsonin gibi gorev yapmamaktadir. Fn S.aureus i¢in kuvvetli bir
baglayici boliim icermektedir (71). Fn stafilokoklara onemli 6l¢lide baglanarak
opsonize edilmemis S.aureus ve S.epidermidis ‘in fagositozunu artirmakta, ancak
tek basmna kullanildiginda E.coli ve grup B streptokoklara (GBS) karsi etkisiz
bulunmustur (99). P.aeroginosa ve K.pneumoniae gibi pek ¢ok gram negatif
mikroorganizma Fn’e baglanmaz. Solubl Fn’in antikor kapli GBS’in eriskin
notrofilleri ve yenidogan monositleri tarafindan fagositozunun arttirildig:
gosterilmistir. Fn’in fagositler ile opsonize olmus antikorlar arasindaki etkilesimi
artirdigimi ve Fn’in GBS’leri kaplamaktan c¢ok direkt olarak fagosit hiicreleri
etkiledigi One siiriilmistiir. Fn muhtemelen fagositozu indirekt olarak fagosit
ylizeyindeki kompleman reseptorlerinin (C3b, C3bi, C1q) afinite, say1 ve dagilimin
degistirerek artirmaktadir (71). Sonug olarak Fn sadece bazi tiir mikroorganizmalara
baglanarak bakteri ile fagositlerin etkilesimini artirmakla kalmaz, aym1 zamanda

fagosit lizerinde antikor ve komplemana bagimli fagositozu artiric1 etki yapar (99).

Fn ile fagositik hiicreler arasinda etkilesim, inflamatuar yanitin her
déneminde mevcuttur (TABLO 8) (71). Mevcut ¢alismalar nétrofil ve makrofajlarin
fagosit adezyonu, kemotaksisi ve aliminin arttirilmasi ile sonlanan fagosit
fonksiyonunun artmasi seklindeki islevleri saglayan spesifik Fn reseptorlerinin
bulundugunu gostermektedir. T ve B hiicreleri de ylizeylerinde Fn reseptorleri
bulundururlar ve bu yolla immiin yanit ve antikor {retimini artirirlar (99).
Inflamasyon bolgesinden salman Fn “inflamatuar Fndir. Inflamatuar bolgelerdeki
notrofillerde daha fazla miktarda Fn mRNA’s1 bulunur ve bunlar artmis miktarda Fn
sentez ederler. Tersine, matiir insan graniilositleri ¢ok az Fn sentez ederler (71).
Fn’in I6kositlerin daha ileri derecede aktivasyonunu ne sekilde indiikledigi heniiz
saptanmamistir. Fn sadece fagositozu artirmaz aymi zamanda doku onarimini
modiile eder. Fn doku debrisinin endotelial klirensini artirir; epitelial hiicre,
fibroblastlar ve makrofajlarin adezyon ve migrasyonunu hizlandirir. Ayrica

makrofajlarca IL1 sekresyonunun da artirir. Prostoglandin E iiretimini indiikler ve
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notrofil adezyonunu artirir. Fn fagositozu artirip nétrofil ve makrofajlarca
superoksid tiretimini suprese ederek etraf dokuya zarar vermeden fagositik yaniti
artirabilir. Kan monositlerinin aktivasyonunun Fn tarafindan arttirilmasi, monosit
matiirasyonunu ve fonksiyonunu modiile edebilir. Boylece Fn, optimal konak

defans1 ve dokulara zarar vermeden optimal doku onarimi ile sonuglanan konak

inflamatuar yanitinin modiilasyonunda anahtar rol oynar (99).

TABLO 8. Fn TARAFINDAN FAGOSIT FONKSIYONLARININ
ARTIRILMASI

Fn hemostaz ve tromboz siire¢lerinde de rol oynar. Koagiilasyon sirasinda Fn
fibrin, kollojen ve aktive edilmis trombositlere baglanir (51,52). Fn trombositlerin
o-graniillerine tutunur ve trombin ile aktivasyonu takiben salgilanarak onlarin
membranlarina baglanir. GP IIb-Illa kompleksinin Fn icin reseptor olusturdugu
diistiniilmekteydi. Cilinkii GP IIb-Illa’ya karsi olusan monoklonal antikorlar Fn,
vWEF ile fibrinojenin trombositlere baglanmasini inhibe etmekteydi. Fakat sonradan

VLA-5 (arP1) olarak adlandirilan, Fn i¢in daha spesifik bir trombosit reseptorii
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tespit edildi ve trombosit membran glikoproteinleri Ic ve Ila ile iligkili oldugu
saptandi. Bu reseptoriin Fn ile kaplanmis ylizeylere trombositlerin adezyonu i¢in
trombositlerin 6nceden aktivasyonuna gerek duyulmaz. Fn’in hiicreye tutunan
zinciri peptid IV iizerine lokalize olmustur ve RGDS’yi i¢ine alir. Sentetik peptidler,
normal sican bobrek fibroblastlarinin (NRK hiicreleri) substrata tutunmasini ve
Fn’in trombin tarafindan aktive edilen trombositlere baglanmasini inhibe ederler.
Fn’e karsi olusan poligonal antikorlar insan umblikal arterinde trombositlerin
subendotele adezyonunu azaltirlar, diger plazma proteinlerinde bulunmayan Fn
epitopuna kars1 monoklonal olusan antikorlar ise trombin veya iyonofor A23187
tarafindan indiiklenen trombosit agregasyonunu inhibe ederler. Diger taraftan Fn
normal insan trombositlerinin agregasyonuna aracilik edemez. Normal seviyelerde
Fn anormal trombosit agregasyonunu ve adezyonunu afibrinojenemide ve von
Willebrand hastahginda diizeltemez (68). Intravaskiiler koagiilasyonu olan
hastalarda Fn diizeyinin diisiik oldugu saptanmis, ayrica diisiik Fn diizeyine diisiik

antitrombin III diizeyinin eslik ettigi gosterilmistir (51,52).

Saglikli erigkinlerde Fn’in plazma konsantrasyonu 300-400 pg/ml olarak
saptanmustir (71,99). Piht1 olusurken fibrine Fn baglanmasi ve Fn’in hizhi tiiketimi
nedeniyle serum Fn diizeyi normal plazma konsantrasyonundan % 35-40 daha azdir
(51,52). Eriskinler ile yenidogan ve cocukluk yas grubunda Fn konsantrasyonlari
arasinda onemli fark oldugu saptanmis ancak genellikle gestasyon yasi ile dogum
agirhigmin bu konsantrasyonu ¢ok fazla etkilemedigi, sadece ileri derecede
pretermlerde Fn seviyelerrinin etkilendigi saptanmistir (8,21,92,100). Terminde
yenidoganda Fn konsantrasyonu erisikin degerinin yarisi iken 28-32 haftalik

prematiire bebeklerde erisikin degerinin ancak {i¢te biri kadardir (99).

Valletta ve arkadaglar1 (92) pretem ve term infantlarda Fn diizeylerini
saptayarak gestasyonel yas ve dogum agirliginin etkisi degerlendirilmis ve ayrica
saglikli cocuk populasyonunda Fn degisiklikliklerini, yas ile ilsikisini arastirmistir
(Tablo 9). Saglikli 76 yenidoganin (45 term, 31 preterm) kordon kaninda, 181
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saglikli ¢ocuk ve kontrol grubunu olusturan 81 yetiskinde plazma Fn
konsantrasyonlarin1 6lgmiistiir. Yenidoganda Fn seviyeleri eriskindekinin % 35°1
kadar ve farkin anlamli oldugu saptanmistir. Term ile gestasyonel yast 30 haftadan
biiylik preterm infantlarda plazma Fn seviyesi acisindan degisiklik saptanmazken 30
haftadan kii¢lik preterm infantlarda Fn seviyeleri 6nemli dl¢iide diisiik bulunmustur.
Dogum agirligi ile acik bir ilsiki saptanamamistir. Cocuk populasyonda, yasamin ilk
6 ayinda Fn seviyelerinde anlamli bir artis saptanmis ve degerlerin normal eriskin
seviyesinin % 65’ine ulastigi goriilmiistiir. Fn konsantrasyonu 1-3 yas arasinda
Erigskin degerinin % 70’ine ulasmis ve 15 yasina kadar bir plato olusturmustur.
Degisik grup cocuklar (1 ay-15 yas) arasindaki istatistikler degiskenlikler ihmal
edilebilir 6l¢iide bulunmus ancak tiim ¢ocuk grubu ile erigskin populasyonu arasinda
onemli Olciide anlamhi fark saptanmistir. Erigkin kadinlarda erkeklere gore Fn
diizeyleri daha diisiik bulunmus fakat bu fark pediatrik populasyonda

saptanmamustir (92).

Yoder ve arkadaglar1 (100) eriskin Fn konsantrasyonunu 341+40 mg/l,
saglikli term yenidoganlarin konsantrasyonlar1 ise erigkinlerin yaklasik yarisi
(216+70 mg/l; fark anlamli) olarak bulmuslardir. Termde erkek ve kiz infantlar
arasinda da fark saptanmadi. Gestasyonel yast 31 haftadan kiiciik saglikli
yenidoganlardaki Fn diizeyleri, termde infantlardan 6nemli 6lgiide diisiik bulundu.
Plazma Fn konsantrasyonu ile gestasyonel yas ve agirlik arasinda korelasyon
saptanmadi. Prematiire erkek infantlardaki deger ile kizlar arasinda onemli fark
saptanmadi (100). Barnard ve arkadaglar1 (8) 18 term infantda Fn plazma degerlerini
22 eriskine gore diigiik ve 32-36 haftalik 15 preterm infantdaki degerler ile 18 term

bebegin degerleri arasindaki fark anlamsiz bulunmustur.

Ane siitii ve formiila ile beslenen infantlarda plazma Fn konsantrasyonlari
Friis ve arkadaslar1 (27) tarafindan incelenmis ve bu amagla 2-5 giinliik infantlarda
plazma Fn konsantrasyonlar1 incelenmistir. Fn diizeyleri anne siitii ile beslenen

infantlarda formiila ile beslenen infantlara gére 6nemli dlclide yliksek bulunmustur.
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Klostrum 6rneklerinin besinde Fn saptanmis ve anne siitiinden izole edilen Fn’in
purifiye plazma Fn’ine benzer olmasi, Fn’in kolostrumdan degismeden absorbe
olmas1 ya da kolostrumda plazma Fn konsantrasyonunu regiile eden faktér ya da

faktorlerin bulunmasi olasiligini akla getirmektedir (27).

Yas, cinsiyet, hastalik durumu gibi pek c¢ok fizyolojik faktér Fn {iretimini ve
dagilimimi etkileyebilmektedir. Baz1 hastaliklar plazma, viicut sivilar1 ve cesitli
dokularda Fn konsantrasyonunu degistirdigi gosterilmistir. Bu nedenle Fn
konsantrasyonu enfeksiyon hastaliklarinin siddeti ve gidisi hakkinda hakkinda ve bu
enfeksiyonlara yatkinlik konusunda bir belirleyici olarak diistiniilmektedir (99).

Deneysel travma ve sepsiste dolasimdaki fibrin6z ve kollajen6z partikiillere
baglanmasiin sonucunda Fn 1-6 saat icinde, travmanin siddeti ile orantili olarak
hizli bir disiis gostermektedir. Bu akut diisme fazimni, Fn’nin hem basta
fibroblastlarda olmak iizere sentezinin uyarilmasi hem de dokulardan mobilizasyonu
sonucunda 12-48 saat i¢inde hizl1 bir normal veya normal iistii diizeylere ¢ikma fazi
izlemektedir (52,52). Sepsis ve travmada plazmada Fn diizeyi degisikliklerini
inceleyen klinik calismalarda da Fn diizeyinin 6len olgularda diismeye devam
ederken, yasayanlarda yiikseldigi bulunmustur. Bu artis belki kismen insolubl doku
Fn’nin plazma Fn’ine doniiserek mobilize olmasina, daha ¢ok da Fn sentezinin
prostaglandin ve ldkotrienler, fibrinolitik siire¢ ve kompleman aktivasyonu ile

uyarilmasina baghdir (52).

Fn bir “akut faz reaktani” olarak kabul edilmekte ve travma, sepsis, cerrahi
girisim sonrasinda, aglik, yanik, dissemine intravaskiiler koagiilasyon, siddetli
karaciger hasar1 ve endotoksemide plazma Fn diizeyinin diistiigli saptanmistir

(51,52,71,99). Ancak travmanin siddetiyle serum diizeyi artis degil azalis gosterdigi

icin albumin gibi bir “negatif akut faz reaktan1” olarak adlandirilabilir

TABLO 9. SAGLIKLI COCUKLARDA VE ERISKINLERDE
CINSE VE YASA GORE Fn DEGERLERI
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(51,52). Enfeksiyon ve travmalarda plazma Fn diizeyi diislisi hem patojen

mikroorganizmalara hem de fibrin6z ve kollajendz doku yikim {iriinlerine
baglanarak fagosit ve RES aktivitesi ile hizli bigimde tiiketilmesi nedeniyle ortaya

cikar (52).

RDS’li, perinatal asfiksili ve sepsisli yenidoganlarda Fn degerlerinde bir
azalma meydana gelir (99). Plazma Fn diizeyinin eriskinlere gore eksikligi,
infantlardaki RES hipofonksiyonu ile iliskilidir ve bakteryel enfeksiyonlara karsi
artmis hassasiyete neden olan bir faktor olabilir (100). Yenidogan nétrofil ve
makrofajlarinin hiicre yiizey Fn’i de azdir ve bu durum adezyon fonksiyonunda

azalmaya neden olur (99). Perinatal asfiksi ve RDS plazma Fn konsantrasyonlarini
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daha da azaltir. Bu azalma durumu bu hastaliklarda gozlenen kapiller permiabilite
degisiklikleri ile iliskili olabilir (100). Cesitli kritik hastaliklarda plazma Fn
konsantrasyonlar1 siklikla diisiik bulunmus ve bunun bu tip hastaliklarda RES
savunma potansiyelinin noninvaziv bir gostergesi olarak prognostik degeri oldugu

ileri siirtilmiistiir (52).

Gerdes ve arkadaslar1 (31) yenidogan sepsisinin baslangici ve gidisinde
Fn’nin roliinii arstirmak amaci ile bakteriyel sepsisli 19 yenidoganda seri olarak
plazma Fn seviyelerini tespit etmisler ve septisemi gelisimi ile paralelel olarak,
calisilan tiim infantlarda plazma Fn seviyesinde anlamli bir diisme saptanmistir. Fn
seviyeleri prematiire yenidoganlarda bes giinde, terminde yenidoganlarda ise 7-10
giinde normal seviyelere ulagmistir. Fn eksikligi ve bunun sonucunda goriilen RES
bozuklugu, yenidoganda bakteriyel enfeksiyonlara karsikoyma ve ondan kurtulma
yetenigini azaltabilir ve plazma Fn seviyesinde akut bir diigmenin, yenidogan sepsisi
acisindan degerli bir gosterge olabilecegi sonucuna varilmistir (31). Koenig ve
arkadaslan tarafindan (53) sepsis stlipheli {i¢ aydan kiiciik 100 infantta plazma Fn
eviyeleri ve tam kan saymlart degerlendirilmis ve kiiltiir ile dogrulanmig
bakteriyemi, menenjit veya idrar yolu enfeksiyonu olan 10 infantin yedisinde plazma
Fn seviyeleri diisiik bulunurken ylizeyel bir enfeksiyonu olan veya bakteriyel
enfeksiyonu olmayan 90 infantin 12’sinde (% 13) diisiikk bulunmustur. Ciddi
bakteriyel enfeksiyonlarda Fn seviyesinde diisiiklik ile birlikte l6kositoz ve
bandlarin oraninda artis % 71 olarak saptanmistir. Lokositlerin ve Fn seviyesinin
ayr1 ayr1 veya birlikte normal olmasi ciddi bir bakteriyel enfeksiyonun olmadigini en
az % 94 dogrulukla gdstermis ve sepsis siiphesi olan kiigiik infantlarda tam kan
sayiminin yaninda plazma Fn seviyesinin tespiti, hastaligin yayginliginin

degerlendirilmesi agisindan yardimci oldugu sonucuna varilmistir (53).

Delpuech ve arkadaslar1 (21) 94 term ve 22 preterm yenidoganda plazma Fn
diizeylerini saptamislardir. Bu ¢calismada 116 yenidogan dort gruba ayrilmis (saglikli

term kontrol, saglikli pretem, hipotrofik term ve RDS ve sepsis de dahil olamak
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tizere gesitli hastaliklar1 olan hasta term yenidogan); sadece pretermler ve hasta
yenidoganlarda Fn konsantrasyonlar1 kontrol grubundan 6nemli olgiide diistik
bulunmustur (21). Terminde asfiksili yenidoganlar ile gestasyonel yasina gore kiigiik
yenidoganlarda plazma Fn degerleri, saglikli terminde yenidoganlardan Onemli
derecede diisiik bulunmustur. Asfiksili prematiirelerdeki degerler ayni yastaki
saglikli kontrol grubunda infantlardan 6nemli 6l¢iide diisiik bulunmus ve RDS’li
prematiire infantlarda ayni yas ve agirliktaki saglikli infantlara gore 6nemli Gl¢iide

daha diistiik bulunmustur (100).

Akut menenjitli hastalarin beyin omurilik sivist (BOS) Fn diizeyi
Ol¢iimlerinde bakteriyel menenjitli hastalarda bu diizey 6nemli 6l¢giide artarken viral
menenjitlerde azalma saptanmig ve bu iki menenjit tiiriiniin ayirict tanisinda Fn

Ol¢limiiniin yararli bir gosterge olabilecegi bildirilmistir (88).

Siddetli malniitrisyonlu ¢ocuklar kwashiorkor ve/veya marasmusun destek
tedavisinde etkinliginin gosterilmesi amaci ile Fn ile tedavi edilmis ve Fn seviyeleri
ile birlikte albumin, transferrin, prealbumin ve o-2-makroglobulin seviyeleri her Fn
dozundan 6nce ve daha sonra da bes kez tespit edilmistir. Ayni yastaki saglikli
kontrol grubuna gore hastalarda bu bes protein seviyesi de anlamh bir sekilde
diisitkm bulunmus ve tedavi goren infantlarin % 87’si tedavi ve gdzlem sonuna
kadar yasamis, kontrol grubunun ise % 56’s1 yasamistir. Bu bulgular intravendz Fn
kullaniminin siddetli malniitrisyon tedavisinde yardimci oldugunu desteklemektedir

(77).

HSP ile birlikte “dolasan immiin kompleks iliskili vaskiilitler” sinifinda yer
alan bir hastalik olan romatoid vaskiilit (87)’11 bir hastanin serumunda IgA ve C3 ile
birlikte Fn kompleksi saptanmis ve Fn’in immiin immiin komplekslerin tamamlayici
bir komponenti oldugu sonucuna varilmistir (38). IgA ve HSP nefritli ¢ocuklarin
serumlarinda IgA-Fn agregatlar1 saptanmis ve bunun her iki hastalilta da yararl bir

serolojik gosterge oldugu bildirilmistir (13,44). Sistemik lupus eritematozus ve



55

romatoid artrit gibi kollajen doku hastaliklari, vaskiilitlerin siniflamasinda “kollajen
doku hastaliklarina eslik eden vaskiilitler” grubunda yer almaktadir (87). Bu hastalik
grubu ile yapilan caligmalarda plazma Fn seviyeleri farkli olarak artmis, azalmis ya
da normal olarak bulunmustur (14,65,83). Arastirmalarimizda yerli ve yabanci
literatirde HSP’li  hastalarda Fn dilizeyinin arastirnnldign  bir calismaya

rastlanmamustir.

Bir akut faz reaktan1 olarak nonspesifik olmasi nedeniyle plazma Fn
diizeyinin hi¢ bir patoloji i¢in tam1 degeri tasimayacagi distiniilmiistiir (52). Fn’e
diger akut faz reaktanlarindan farkli olarak verilen 6nem biiyiik 6l¢iide bir opsonin
olarak iistlendigi rolle iliskilidir (51). Plazma Fn diizeyi diisiikliigliniin fagosit
aktivitesi ve RES islevlerinde azalmayla paralel oldugu gosterilmistir (51,52). Fn
diizeyinin RES savunma potansiyelinin noninvaziv bir gostergesi olarak prognostik
degeri oldugu ileri siiriilmiistiir (51). Fn konak¢1 savunma mekanizmasinin degeri
giin gectikee daha iyi anlasilan cok &nemli bir 6gesidir. Oyle ki, Fn diisiisiiniin
sepsisin sonucu degil nedeni olabilecegi, hatta sepsis tedavisinde Fn’den zengin

kriopresipitat kullanimi ile mortalitenin azaltilabilecegi 6ne siiriilmiistiir (52).

Fn’in degisik fizyopatolojik siireclerdeki islevlerinin tam olarak anlasilmasi
icin yeni arastirmalara gerek vardir. Ancak ¢esitli patolojik silire¢lerde Fn yanitini
arastiran calismalarda Fn’in konak¢1 savunma mekanizmasi islevlerinin énemli bir
gostergesi oldugu saptanmistir. Biigiin i¢in pahali bir yontem olmakla birlikte Fn
diizeyi Ol¢limiiniin yakin bir gelecekte klinik uygulamada, oOzellikle kritik
hastaliklarin takibi ve prognoz tayininde énemli bir laboratuvar rutini olarak yerini

alacagi sonucuna varilmistir (52).
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MATERYAL ve
METOD

CALISMA GRUBU:

SSK' Bakirkdy Dogumevi Kadin ve Cocuk Hastaliklar1 Egitim Hastanesi
Cocuk Kliniginde 1 Aralik 1994 - 1 Mart 1996 tarihleri arasinda HSP tanisi1 alarak
izlenen 30 hasta ¢ocuk ile kontrol grubunu olarak cesitli nedenlerle hastanemiz
polikliniklerine basvuran, herhangi bir hastali1 olmayan ve baska nedenlerle kan
alman saglikli 20 c¢ocuk ailelerinin izni alinarak c¢alismaya alinmistir. HSP’li
olgularin ve kontrol grubunu olusturan c¢ocuklarin genel 6zellikleri Tablo 10’da

gosterilmistir.

HSP tanisi tipik klinik bulgular ve deri biyopsisinde histopatolojik olarak
l6kositoklastik vaskiilitin gosterilmesi ile konuldu. “The American Collage of
Rhematology” tarafindan 1990 yilinda belirlenen kriterler (16) tam1 esnasinda

hastalarda belirlenip not edildi.

Tiim HSP’li olgularda bagvuru giiniinde deri tutulumu olarak palpabl
purpura, purpuranin yayginlik derecesi, biil, lokal 6dem, eklem tutulumu

(artrit/artralji), bobrek tutulumu (hematiiri, proteiniiri, hematiiri+proteintiri, nefrotik
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sendrom), hipertansiyon, gastrointestinal tutulum (karin agrisi-hafif/siddetli, gaitada
gizli kan, melena, invaginasyon), myalji, skrotal tutulum ve diger organ tutulumlari

olup olmamasi yoniinden bir degerlendirme yapildu.

TABLO 10. HSP’LI OLGULARIN VE KONTROL GRUBUNUN GENEL
OZELLIKLERI
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Etyolojide rol oynayabilecek gegirilmis {ist solunum yolu enfeksiyonu ve
diger enfeksiyonlar, ilag kullanimi, beslenme aliskanliklari, bdcek 1sirmasi,
asilanma, soguga maruz kalma, Ailevi Akdeniz Atesi gibi etkenler varligi hastalarin

hepsinde incelendi.

Bagvuru giiniinde tam kan saymmi, ESH, CRP, kan biiyokimyas1 (total
protein, albumin, iire, kreatinin ve gerekli olan durumlarda diger parametreler),
ASO titresi, bogaz kiiltiirti, C3, RF, kanama zamani, pithtilasma zamani, PT, PTT
icin kan ornekleri alindi. Ayrica her hastada tam idrar tetkiki, proteiniiri saptanan
hastalarda 24 saatlik idrarda total protein , bogaz kiiltiirii, diskida benzidin testi
(D.B.T.) yapildi. Bu incelemeler ile birlikte tiim HSP’li olgulardan ve kontrol
grubundan Fn taymi i¢in de kan Ornekleri alindi. Laboratuar incelemelerinin
sonuglarin1  degerlendirirken asagidaki normal referans degerler (hasta

populasyonumuzun yas gruplarina uygun olan degerler) esas alinmustir:

Hemoglobin: 11-13.5 g/dl (2-6 yas)
11.5-15.5 g/dl (6-12 yas)
13-16 g/dl (erkek), 12-16 g/dl (kiz) (12-18 yas)
Hematokrit: % 34-40 (2-6 yas)
% 35-45 (6-12 yas)
% 37-49 (erkek), % 36-46 (kiz) (12-18 yas)
Lékosit: 6.000-17.500/mm? (1-3 yas)
5.500-15.500/mm? (4-7 yas)
4.500-13.500/mm? (8-13 yas)
4.500-11.000/mm? (> 13 yas)
Trombosit: 150.000-400.000/mm?
ESR: 0-10 mm/saat (Westergren)
ASO: < 166 Todd iinitesi
170-330 Todd iinitesi (okul ¢cagindaki ¢ocuklarda)
CRP: “Sayisal olarak olgiilememistir”
RF: (-)
C3: 77-195 mg/dl (1-10 yas)
83-177 mg/dl (> 10 yas)
IgA: 14-159 mg/dl (2-5 yas)
33-236 mg/dl (6-10 yas)
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70-312 mg/dl (> 10 yas)
Kanama zamani: 2-7 dakika (Ivy yontemi)
Pihtilasma zamani: 5-8 dakika
PT: 11-15 saniye
PTT: 25-35 sn
D.B.T.: (-)
Kan biyokimyasi:
total protein: 6.1 -7.9 g/dl (1-7 yas)
6.4-8.1 g/dl (8-12 yas)
6.6-8.2 g/dl (13-19 yas)
albumin: 3.9-5 g/dl (< 5 yas)
4.0-5.3 g/dl (5-19 yas)
tire azotu.: 5-18 mg/dl
kreatinin: 0.3-0.7 mg/dl (¢cocuk)
0.5-1.0 mg/dl (adolesan)
Idrar sedimenti:
lokosit: 0-2/ her biiyiik biiyiitmede (hbb)
eritrosit: 0-3/hbb (erkek), 0-5 hbb (kiz)
epitel: bir kag tane

Klinik tablonun agirligini sayisal olarak degerlendirmek amaci ile Akalin ve
arkadaglarinin (2) gelistirdigi skor sistemi, parametre sayisi artirilip puan sistemi
tekrar diizenlenerek ve tarafimizdan modifiye edilerek ¢alismamizda kullanildi. Bu
skorlama sistemi ¢esitli sistem tutulumlarina bagli olusan her klinik bulguya belli
puanlar verilmesi esasina dayanmakta olup, puanlama esaslar1 saptanirken daha sik
goriilen ve genel durumu bozmayan semptom ve bulgulara daha diisiik puan, daha
nadir goriilen ve hastanin genel durumunu daha ¢ok etkileyen bulgulara daha yiiksek

puan verilmistir. Tablo 11°de bu klinik skor sistemi goriilmektedir.

Fn iCIN KAN ALINISI VE PLAZMANIN SAKLANMASI:

Tiim HSP’li hastalardan ve kontrol grubunu olusturan ¢ocuklardan biiytik bir
periferik venden steril kosullarda Fn tayini i¢in 2 ml ven6z kan alindi . Bir tiipe 0.2
ml % 3.8’lik sodyum sitrat itizerine 1.8 ml vendz kan eklenerek olusturulan 6rnekler
10 dakika 3.000 devir/dakika hizda santrifiij edilerek plazma kismi ayrildi. Ayrilan
tim plazma Ornekleri bekletilmeden derin dondurucuya koyularak ol¢iim

yapilincaya kadar - 20 ° C’de saklandi.

Fn OLCUMU:
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Plazma oOrnekleri 15 dakika oda i1sisinda eritildikten sonra 10 dakika

37°C’de tutuldu. Fn diizeyleri Behring Nor-Partigen Fn kiti kullanilarak

radyal immiindifiizyon teknigi ile kantitatif olarak 6l¢iildii.

Bilesimi: Nor-partigen immiindifiizyon plaklari, bir agar jel tabakasi i¢inde Fn’e

kars1 spesifik anti serum igerir. Antiserum immiinize tavsanlardan, koyunlaradan,

TABLO 2. HSP’Li OLGULARDA KLINiK TABLONUN AGIRLIGINI
DEGERLENDIRMEDE KULLANILAN SKOR SiSTEMI.

atlardan elde edilmistir. Koruyucu olarak azid (maksimum 1gt/l) ve sodyum p-etil-

civa-merkapto-benzen-siilfonat (maksimum kullanilmistir.



61

Saklama ve koruma: Plaklar +2-+8 °C’de saklanmis ve son kullanma

tarithinden once c¢alisilmstir. Donma 1s1sinin altindaki 1silara maruz birakilmamustir.
Kisme kullanilmis bir plak sikica kapatilarak +2-+8 derecede saklanarak iki haftalik

stire gecirilmeden tekrar kullanilmistir.___

Metod:

Prensip: Tek radyal immiindifiizyon.

Plagin hazirlanmasi: Aliiminyum koruyucu agilirak ve plastik kap
cikaridi. Agilan plagin bes dakika kadar oda 1sisinda birakilarak igeri sizan suyun
buharlagmasi saglandi.

Ornek materyaller: Plazma kullanildi. Fn tespitinde ornekler sitrath
plazma olarak hazirlanda.

Tespit edilecek protein konsantrasyonu Partigen immiinudifiizyon
plag1 yonteminin sinirlart iginde idi.

Plaklarin doldurulmasi: Kuyulardan 1-3’1, herbiri 20 pl (0.02 ml)
uygun standart diliisyonda ii¢ ayr1 konsantrasyonda doldurdu. Ornegin hacmi de 20
pl idi. Kesin hacmin 6l¢iilmesi i¢in standart bir mikropipet kullanildi. Plagin kalan
kuyularina test edilecek 6rnekler koyuldu.

Bu islemden sonra plaklar 10-20 dakika agik birakilip ardindan plastik
kapak ile kapatilarak oda 1sisinda birakildi. Plaklar doldurulurken agar-jel tabakaya
zarar vermemeye 6zen gosterildi.

Degerlendirme:

a) Prensip olarak cokeltilerin ¢aplar1 2-3 giinliikk bir diflizyon
zamanindan sonra 0.1-0.2 mm’lik bir dogruluk ile okunabilmektedir. Sonuclarin
okunmasi i¢in uygun bir Sl¢iim aleti kullanildi (biiytite¢). Koyu bir zemin tizerinde
151k yandan gelecek sekilde idi.

b) Konsantrasyonun bir fonksiyonu olarak standart diliisyonlar
seklinde elde edilen ¢okeltilerin ¢aplari, linear bir grafik kagidina yerlestirdi (absis:
mg/dl veya [U/ml cinsinden antijen konsantrasyonu; ordinat: mm? olarak halka

caplarinin kareleri). Her ii¢ protein konsantrasyonu i¢in de difiizyonun son noktasina
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ulasildiginda elde edilen grafik, normalde ordinati 20+4.5 mm? degerinde kesen diiz
bir ¢izgi seklinde idi. Orneklerde tespit edilecek protein konsantrasyonu bu diiz
cizgi iizerinden direkt olarak okundu.

Olgiim arahg: Olciim aralifi, standart kosullar altinda ¢okelti

caplarinin 5 mm ve 10 mm sinir degerlerinin optimal, kolay okunabilir degerleri i¢in

hesaplandi.
Olciim aralig Referans preparatin diliisyonu
mg/dl mg/1 Protein Standart Serum
2.5..40 25...400 1:4 1:2 1:1

ISTATISTIKSEL ANALIZLER:

Caligmamizda HSP’li olgular ile kontrol grubu plazma Fn degerlerinin
ortalama ve standart sapmalar1 hesaplanarak birbirleri ile karsilastirildi. Bu iki grup
arasindaki anlamliligi arastirmak icin student-t testi kullanildi. Ayrica klinik
skorlama sistemi kullanilarak her hastadan elde edilen sayisal degerler ile bu
hastalarin plazma Fn degerleri arasindaki korelasyon incelenerek klinik tablonun
agirhig ile plazma Fn degerleri arasindaki iliski aragtirildi. Korelasyon katsayisinin
hesaplanmasi i¢in standart varyans analizi yontemi uygulandi. Tiim matematiksel ve
istatistiksel islemlerde standart bir bilgisayar programi olan “Mikrosoft Excel 5.0
©* kullanildi.
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BULGULAR

Caligmaya alman HSP’li olgularin 12’si kiz (% 40), 18’1 erkek (% 60) idi
(Sekil 5). Erkek/kiz oran1 3/2 olarak saptandi. Yaslar1 4-14 yil arasinda degismekte
olup yas ortalamalar1 8.6+2.5 idi. Kontrol grubunu olusturan 14 ¢ocugun 8’1 kiz (%
52), 7’si erkek (% 48) ve yaslar1 2-12 yil arasinda degismekte olup yas ortalamalari
ise 7.2+2.2 idi.

SEKIL 5. HSP’LI OLGULARIN CINSIYET DAGILIMI



64

HSP’li olgularda etyolojide rol aynayabilecek faktorler arastirildiginda
hastalarin 14’linde (% 46) hastalik tablosu ortaya ¢ikmadan 1-3 hafta Oncesine
dayanan bir iist solunum yolu enfeksiyonu anamnezi saptandi. Bir olgunun 20 giin
once bir kopek tarafindan 1sirildigr ve 1sirmayi takiben 3 doz kuduz asis1 oldugu
ogrenildi. Etyolojide suclanan diger nedenler ise tespit edilmedi. Hastalar1 tiimiinde

dokiintiiler spontan olarak iyilesti.

Hastalarin tamaminda (% 100) palpabl purpura tarzinda deri dokiintiisii
mevcuttu. Olgularin 27’sinde (% 89) ilk belirti, 3’iinde ise (% 11) ikinci belirti
olarak ortaya ¢ikti. Purpurik dokiintiiniin alt ekstremite ve gluteal bolgede
lokalizasyonu olgularin 25’inde (% 82) gortiliirken 5’inde (% 15) yaygin olarak bu
lokalizasyon disinda da yerlestigi (list ekstremite, gévde, yliz gibi) saptandi. Bir
olguda yaygin purpuraya ek olarak biil olusumu (ayak bileginde) gozlendi.

Lokal deri alti 6demi hastalarm 13’iinde (% 43) saptandi. Odemin
lokalizasyonu 13 olgunun 11’inde (% 84) ayak sirtinda, birinde (% 8) ayak bileginde
ve diger bir olguda ise (% 8) ayak ve el bileginde idi. Odemli tiim olgular iki
yasindan biiyiiktii. Nefrotik sendromlu olgu disinda diger 6demli olgularda

hipoalbuminemi, proteiniiri saptanmadi ve tlimii kendiliginden diizeldi.

Artrit/artralji seklindeki eklem tutulumu hastalarin 19’unda (% 63) tespit
edildi ve bulgular i¢inde {iciincii siray1 aldi. Bunlarin 13’iinde (% 68) sadece ayak
bileginde (ab), birinde (% 5) sadece dizde (d), ikisinde (% 10) dizt+ayak bileginde
(d+ab), birinde (% 5) dizt+ayak bilegi+el bileginde (d+ab+eb), birinde (% 5) diz+el
bilegi+omuzda (d+eb+o) ve bir olguda da (% 5) dirsek+el bileginde (ds+eb) lokalize
idi. Olgularin ikisinde (% 6) baslangi¢ bulgusu olarak eklem tutulumu ortaya ¢ikti.
Artrit bulgulari tiim hastalarda sislik seklinde olup eflizyon, lokal 1s1 artis1, kizariklik

hi¢ birinde rastlanmadi. Eklem bulgular1 gezici karakterde olmayip hecme
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goriilmedi. Siddetli agris1 olan 6 olgu (% 30) disinda diger olgularda nonsteroidal-
antienflamatuar ila¢ kullanilmamis ve tiim eklem tutulumu olan hastalarin

sikayetleri tamamen katbolmustur.

Bobrek tutulumu saptanan 13 (% 43) HSP’li olgunun 9’unda tutulum (% 69)
sadece hematiiri, ikisinde sadece proteiniiri (% 15), birinde hematiiri+proteintiri (%
8) ve yine bir olguda da (% 8) nefrotik sendrom seklinde idi. Hematiiri+proteiniirili
olgunun disinda tiim olgularin hematiirisi mikroskopik diizeyde idi. Hastalarin hig
birinde hipertansiyon saptanmadi. Nefrotik sendromlu olgu disinda tiim hastalar
komplikasyon ag¢isindan yakindan takip edilmis ve herhangi bir komplikasyon
gozlenmemistir. Nefrotik sendromlu olgu ise biyopsi amaci ile pediatrik nefroloji
tinitesi iinitesi olan bir merkeze sevk edilmistir. Diger olgular halen takip
edilmektedir.

Gastrointestinal tutulum 21 olguda (% 70) saptandi ve palpabl purpuradan
sonra en sik goriilen ikinci bulgu oldu. Gastrointestinal tutulumu olan hastalarin
tiimilinde karin agris1 sikayeti mevcut olup bunlarin dérdiinde (% 19) karin agrisinin
cok siddetli olmasi nedeniyle prednizolon kullanildi ve 1iyi cevap alind1
Gastrointestinal kanama iki olguda (% 9.5) melena tarzindayken 8 olguda (% 38)
sadece gaitada gizli kan pozitifligi seklindeydi. Hastalarin hi¢ birinde invaginasyon
goriilmezken karin agris1 bir olguda (% 3) ilk belirti olarak ortaya ¢ikmisti. Siddetli
karin agris1 olan dort olgu (% 19) disinda diger hastalarda prednizolon

kullanilmamais ve tiim olgular tam sifa diizelmistir.

Bir olguda (% 3) agrili sislik seklinde skrotal tutulum tespit edildi ve
prednizolon ile hastanin sikayetleri diizeldi.  Yine olgulardan birinde (% 3)
myalji seklinde kas tutulumu saptandi. Diger sistem tutulumlar (pankreas, akciger,
myokart, santral sinir sistemi) hi¢ bir olguda tespit edilmedi. Tablo 12°de HSP’li
olgularin klinik bulgulari, klinik skor ve Fn diizeyleri, Sekil 8’de ise HSP’li

olgularda klinik ve inisial bulgularin goriilme siklig1 verilmistir.
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HSP’li olgularimizin 5’inde (% 15) yaslarina gore hafif bir anemi saptandi.
Hemoglobin degerleri 10.4-14.4 g/dl ve hematokrit degerleri ise % 31-44 arasinda
degismekte idi. Gastrointestinal kanamali 10 olgunun ikisinde (% 20) anemi

saptand1. Anemili olgularin hi¢ birinde bu yonde herhangi bir tedavi gerekmedi.

Lokosit degerlerine bakildiginda sadece bir olguda (% 3) yaslaria gore cok
hafif bir 16kositoz disinda tiim olgularin 16kosit degerleri normal sinirlarda olup
degerler 6.800- 13.800/mm? ve 7 olguda (% 21) 10.000-13.800/mm? arasinda idi.
Olgularin 28’inde (% 93) periferik yaymada PNL+band hakimiyeti saptandi ve

5’inde (% 9) bu oran % 70’in {izerinde bulundu.

Tiim hastalarda saatlik ESH degerleri normalin ve 25’inde de (% 83) 20
mm/saatin lizerinde bulundu. ESh degerleri 15-70/saat arasinda degismekte idi. CRP
diizeyi sayisal olarak degerlendirilememis ve 23 olguda (% 76) degisik derecelerde
CRP pozitifligi saptanmustir.

RF tiim olgularda negatif bulundu. Olgularin hi¢ birinde C3 diisiikliigiine
rastlanmazken altisinda (% 18) yaslarina goére normalden yiiksek diizeyler saptandi.
C3 diizeylert 94-232 mg/dl arasinda bulundu. IgA diizeyleri 12 (% 40) olguda
yaslarina gore normalden yiiksek olarak tespit edildi. Olgularin IgA diizeyleri 150-
435 mg/dl arasinda idi.

HSP’li olgularin trombosit sayisi, kanama zamani, pihtilagma zamani, PT,
PTT degerlerine bakildiginda hi¢ bir olguda trombositopeni saptanmazken 13
Olguda (% 43) trombositoz tespit edilmis olup (241-5697mm?) kanama zamani (2’
10°°-3* 40°’), pihtilagma zamani (5° 10°’-7" 30°’), PT (12°°-15"") ve PTT (25°°-35")

degerleri normal bulunmustur.

Olgularimizin ASO degerleri 100-1600 Todd tinitesi arasinda degismekte ve
15 (% 49) olguda titreler yasa gore normalden yiiksek bulundu. HSP’li olgularin
11’inde (%33) titre 500 iinitenin ilizerinde idi. Olgularin altisinda (% 18) bogaz
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kiiltiirtinde beta hemolitik streptokok tespit edilmis olup bunlarin dérdiinde (% 66)
ASO titresi 200’iin iizerinde bulundu. Bir olgunun bogaz kiiltiiriinde ise (% 3) alfa

hemolitik streptokok iiredi.

Nefrotik sendromlu bir olguda (% 3) saptanan hipoalbuminemi ve
hiperkolesterolemi disinda diger tiim olgularin kan biyokimya degerleri normal

sinirlarda idi.

D.B.T.ile gizli kan pozitifligi 10 hastada (% 33) saptandi. Tam idrar
tetkikinde olgularin dokuzunda (% 30) sadece hematiiri, ikisinde (% 6) sadece
proteiniiri ve yine iki olguda da (% 6) hematiiri+proteiniiri saptandi.
Hematiiri+proteiniirili olgu disinda hematiiri mikroskopik boyutlarda idi. Tablo

13’de HSP’li olgularin laboratuvar bulgulari goriilmektedir.

HSP’li 30 olgunun ortalama Fn degerleri 248.8+40.6 (170-342 mg/l) iken,
kontrol grubundaki 14 oguda ise 241.0£81.0 (121-387 mg/1) idi ve iki grup arasinda
istatistiksel agidan anlamli bir fark saptanmadi (p>0.05) (Tablo 14).

Klinik skorlama sistemi kullanilarak her hastadan elde edilen sayisal degerler
ille bu hastalarin  plazma Fn  degerleri arasinda bir  korelasyon

saptanmamustir (r =0.12).
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TARTISMA

HSP c¢ocukluk cagimin bir hastalifidir (12). Biitiin yas gruplarinda
goriilebilmekle birlikte en sik 2-14 yas arasinda goriliir (5). Olgularimizin yaglari 4-

14 yas arasinda degismekte idi ve yas ortalamalar1 8.6+2.5 olarak bulundu.

Hastalik erkeklerde kizlara gore dahasik goriiliir (5,12,32,78). Erkek/kiz orant
yaklasik olarak 2/1 (5)-3/2 (12) olarak bildirilmis ve c¢alismamizda bu oran 3/2

olarak literatiir ile uyumlu bulunmustur.
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HSP’nin ¢esitli uyaranlarla ortaya ¢ikan bir asir1 duyarlilik reaksiyonu oldugu
kabul edilmektedir (101). Cesitli antijenlerle hastalik arasinda sebep sonug iligkisi
tarif edilmis, fakat hastaliktan sorumlu spesifik bir antijen tespit edilmemistir
(26,79). HSP’li ¢ocuklarin 2/3’iinde gegirilmis bir iist solunum yolu enfeksiyonu
saptanmistir (5). Olgularimizda etyolojide rol oynayacak faktorler olarak % 46’sinda
1-3 hafta once gecirilmis bir iist solunum yolu enfeksiyonu ile bir olguda 20 giin

kopek 1sirmasi ve ardindan 3 doz kuduz asis1 Oykiisti tespit edildi.

HSP’li olgularin genellikle tamaminda palpabl purpura tarzinda deri
dokiintiileri tespit edilmekte ve tani i¢in mutlak bulunmasi gerekli bir bulgu olarak
kabul edilmektedir (3,7,26,33). Dokiintii olgularin % 100’iinde bulunmasina ragmen
sadece % 50 olguda ilk bulgudur (74). En sik alt ekstremitelerin ekstansor yiizlerini
ve gluteal bolgeyi tutar. Viicudun diger bolgelerinde daha seyrek goriliir
(3,6,12,26,32,33,67,74,78). Nadir olarak vezikiill ve biile rastlanabilir (59).
Hastalarimizin tamaminda palpabl purpura mevcut olup % 89’unda ilk belirti, %
11’inde ise ikinci belirti olarak ortaya ¢ikti. Olgularin % 82’sinde purpurik
dokiintiiniin alt ekstremite ve gluteal bolgede lokalizasyonu goriiliirken % 15 olguda
bu lokalizasyonlar disinda da yaygin olarak yerlestigi saptandi. Bir olguda ek olarak
biil olusumu mevcuttu. Olgularin tiimiinde deri lezyonlar1 spontan olarak tam sifa ile

diizeldi.

Subkutan  (anjiondrotik) o6dem HSP’li  hastalarin %  25-30’unda
saptanmaktadir (59,67). Bu gode brakmayan 6dem siklikla el ve ayaklarin dorsal
yliziinde goriilmekte, diger viicut bolgelerinde ise daha az siklikta rastlanmaktadir
(5,59,67,78). Odem en sik iki yasin altinda goriiliir (67) ve genellikle proteiniiriden
bagimsiz olarak siddetli bobrek tutulumu ile birlikte degildir (74). Lokal deri 6demi
olgularimizin % 43’linde saptand1 ve % 84’1 ayak sirtinda, % 8’1 ayak bileginde, %
8’1 ayak bilegi+el bileginde ve dorsal ylizlerde idi. Literatiirle uyumsuz olarak tiim
O0demli olgularimizin iki yasin istiinde oldugu, ancak tiim calisma grubumuzun

yaslarma bakildiginda iki yasin altinda hasta olmadigi goriilmektedir. Nefrotik
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sendromlu olgu disinda diger Odemli hastalarin hi¢ birinde proteinliri ve
hipoalbuminemi saptanmadi ve hig birinde de siddetli bobrek tutulumu yoktu. Odem

hastalarimizin tiimiinde kendiliginden diizeldi.

Olgularin % 80-90’1nda artralji/artrit seklinde eklem tutulumu goriilmekte (5)
ve hastaligin baslangicinda veya hemen sonra ortaya cikabilmektedir (67). Artrit
bazen dokiintii ortaya ¢ikmadan bir ka¢ glin 6nce hastaligin inisial belirtisi olarak
ortaya ¢ikar ve bu durum purpurik dokiintli ortaya ¢ikana kadar tanida zorluklara
neden olabilir (6). En sik dizler ve ayak bilekleri gibi biiylik eklemleri tutmakla
birlikte daha az siklikta el bilegi, dirsekler ve parmaklarin kiigiik eklemlerini de
tutabilir (3,6,12,58,67,74,78). Bulgular genellikle eritem, 1s1 artis1 ve efiizyon
olmadan agri, hareket kisitliligi, periartikiiler sisme ve hassasiyet seklindedir
(3,5,12,67,78). Hastalarimizin % 63’ilinde eklem tutulumu tespit edildi ve bunlarin
% 6’sinda 1nisial belirti olarak ortaya cikti. Bunlarin % 69’linde sadece ayak
bileginde tutulum goriiliirken diz eklemi lokalizasyonu % 26 olguda tek basina veya
diger eklemlerle birlikte saptandi. Artrit bulgular: tiim hastalarda periartikiiler sislik
ve hassasiyet ile birlikte agr1 ve haraket kisitlilig1 seklinde idi. Eklem tutulumu olan
olgular i¢inde siddetli agrisi olan 6 olgu (% 30) disinda nonsteroidal-antienflamatuar
ilaglar kullanilmamis ve eklem tutulumu olan tiim olgularin sikayetleri tamamen

diizelmistir.

Gastrointestinal bulgular hastalarin yaklasik % 70’inde saptanan bir bulgu
olmakla birlikte (5) nadiren HSP’nin diger bulgularindan 6nce goriilebilir (12).
Karin agrisi en sik rastlanan gastrointestinal semptomdur (76). Olgularin yaklasik %
50’sinde melena, % 25’inde gaitada gizli kan, % 5-15’inde kusma ve hematemez
saptamaktadir (74). Masif gastrointestinal kanama olgularin % 5’inden azinda (12)
invaginasyon %3-6’sinda (74) goriilebilir. HSP’li ¢ocuklarda ileus disinda nadiren
perforasyon olusabilir (5,12). Akut pankreatit, iilseratif kolit, steatore ve diger
enteropati formlar1 daha nadir goriilen tutulum sekilleridir (12). Diffliz 6zefajit ve

gastrit gibi Uist gastrointestinal sistem tutulumu da daha az goriiliir (5). Allen ve
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arkadaslar1 (3) HSP’li cocuklarin % 69’unda gastrointestinal tutulum saptamislar ve
karin agril1 70 olgunun % 17.8’inde tek basina karin agrisi, diger olgularda karin
agrisina ek olarak % 43.3’linde melena, % 16.7’sinde gaitada gizli kan varken karin
agrist olmayan 20 olgunun % 12.2’sinde melena, % 10’unda gaitada gizli kan tespit
etmigler ve % 6 olguda ise inavaginasyon oldugunu bildirmislerdir. Calismamizda
olgularin % 70’inde gastrointestinal tutulum saptandi ve karin agris1 bir olguda (%
3) ilk belirti olarak ortaya cikti. Gastrointestinal tutulumu olan tiim hastalarda karin
agris1t mevcut olup bunlarin % 19’unda karin agris1 ¢ok siddetli idi. Gastrointestinal
kanama saptanan olgularin % 9.5’inde kanama melena, % 38’inde gaitada gizli kan
pozitifligi seklinde olup invaginasyon, perforasyon ve masif kanama seklinde
komplikasyonlar hi¢ bir hastada saptanmadi. Tiim olgulara bakildiginda ise D.B.T.
ile gaitada gizli kan orant % 33 olarak bulundu. Siddetli karin agris1 olan dort
olguda ( % 19) prednizolon ile sikayetleri geriledi. Diger olgular herhangi bir tedavi

gerektirmeksizin tyilesti.

Renal hastalik abdominal agr1 gibi nadiren purpuradan 6nce goriilebilir (20).
HSP’de renal tutuluma ait semptomlar genis bir spektrum gosterir. Mikroskopik ve
makroskopik hematiiri, proteiniiri, daha seyrek olarak da nefrotik sendrom, akut
nefriti sendrom, hipertansiyon ve akut bobrek yetmezligine kadar uzanan degisik
klinik sekiller goriilebilir (12,58). Renal tutulumu olan tiim c¢ocuklarda hematiiri
vardir ve genellikle mikroskopik olup mikroskopik/makroskopik hematiiri oram
1.5/1°dir (3,30,74). Allen ve arkadaslar1 (3) bobrek tutulumunu % 40.5 oraninda
bulurken bunlarin % 60’inda mikroskopik, % 40’inda makroskopik hematiiri, %
66’sinda proteiniliri ve % 24.5’inde hipertansiyon tespit etmisleridir. Akalin ve
arkadaslar1 (2) HSP’li ¢ocuklarin % 53’linde saptadiklar1 bu tutulumun % 28
mikroskopik hematiiri, % 64 hematiiri+proteiniiri, % 7’sinde nefrotik sendrom
seklinde ortaya ¢iktigini bildirmislerdir. HSP’li hastalarimizin % 43’linde bobrek
tutulumu saptanmigtir. Bunlarin % 69’unda sadece mikroskopik hematiiri saptanmis
olup proteiniiri olgularin % 15’inde, hematiiri+proteiniiri (makroskopik hematiiri) %

8’inde gozlendi ve bir olguda (% 8) nefrotik sendrom seklinde bobrek tutulumu
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saptandi. Hematiiri+proteiniirili olgu disinda tiimiinde hematiiri mikroskopik
boyutlarda idi. Hipertansiyon ise hi¢ bir hastada goézlenmedi. Olgularimiz hig
birinde bobrek tutulumu ilk bulgu olmamustir. Bobrek tutulumu olan ve olmayan
tiim olgulara bakildiginda bunlarin % 30’unda mikroskopik hematiiri, % 6’sinda
sadece proteiniiri ve yine olgulart % 6’sinda hematiiri+proteiniiri (makroskopik
hematiiri) saptandi. Olgularin bir kisminda hipoalbuminemiye neden olabilecek
derecede proteiniliri ve konsantrasyon kapasitesi ile kreatinin klirensinde azalma
olabilir (12). Renal tutulumu derecesine bagli olarak serun BUN ve kreatinin
degerleri degismektedir (58) ve bazen BUN diizeyleri renal tutulumu olan hastalarin
tliimiinde normal diizeylerin iizerinde bulunabilir (3). Serum protein ve kolesterol
diizeyleri normal veya nefrotik sendrom gelismis ise hipoalbuminemi ve
hiperkolesterolemi goriilebilir (45). Nefrotik sendrom gelisen bir olgumuzda goriilen
hipoalbuminemi ve hiperkolesterolemi disinda tiim olgularimizin kan biyokimya
degerleri normal idi. Biiobrek tutulumu olan HSP’li olgularin % 25’inde anormal
idrar bulgular1 yillarca kalabilir (78). Siddetli bobrek tutulumu olan hastalarda % 2-
5 oraninda kronik bdbrek yetmezligi (3,23,26,40,79) ve % 5’den az oranda son
donem bobrek hastaligi goriiliir (67). HSP nefritli olgularin en az bes yil izlenmesi
gerektigini belirten yayinlar vardir (18).  Hastalarimizin takibinde nefrotik
sendromlu hasta disinda bir komplikasyon gelismedi ve renal tutulum bulgular
spontan remisyon gosterdi. Nefrotik sendromlu olgumuz renal biyopsi amaciyla
pediatrik nefroloji iinitesi bulunan bir merkeze sevk edildi. Diger olgular halen

izlenmektedir.

HSP’de %2-38 oraninda skrotal tutulum olabilmekte (16) ve hastalarin bir
kisminda ilk bulgu olabildigi bildirilmistir (42). Testis tutulumu genellikle akut
agrili sisme seklinde olmakla birlikte bazen testis torsiyonu da gelisebilmektedir (5).
Bir olgumuzda (% 3) agrili sislik seklinde skrotal sislik (cocuk cerrahi klinigi ile
konsiilte edilerek) tespit edilmistir. Bu hastamizda siddetli agr1 olmasi nedeniyle
prednizolon kullanilmis ve sikayetleri diizelmistir. Kas tutulumu nadir olarak

goriilmektedir (5). Baz1 olgularda kas i¢i kanama olabilecegi bildirilmistir (3,78).
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Yine bir olguda (% 3) myalji seklinde kas tutulumu tespit edilmis ve nonsteroidal-
antienflamatuar tedavi ile semptomlar kaybolmustur. Diger sistem tutulumlar

olgularimizin hi¢ birinde saptanmamustir.

HSP’li olgularda hafif bir anemi (3,5) ve abdominal semptomlari olan
hastalarin % 80’inde gastrointestinal kanamaya bagl olarak (12), gastrointestinal
kanamanin siddetine gore degisik derecelerde goriilebilecegi bildirilmistir (3,79).
Allen ve arkadagslari (3) olgularin yaklasik % 6’sinda anemi saptamigslar ve bunlarin
gastrointestinal kanamasi olan hastalat olduklarini bildirmislerdir. Olgularimizin %
15’inde hafif bir anemi saptanmis olup gastrointestinal kanamali hastalarimizin

sadece % 20’si bu gruba girmekteydi ve harhangi bir tedavi gerekmedi.

Olgularin bir kisminda 20.000/mm?’iin tizerinde 16kosit saptanmis (12) ve 2/3
olguda bu degerler 10.000-20.000/mm?* arasinda bulunmustur (3). Hastalarda hafif
bir PNL cevab1 yaygindir ve olgularin % 50’sinde PNL+oranm1 % 70’in lizerindedir
(3). Hastalarimizin % 3’iinde hafif bir l6kositoz mevcut ve yedisinde (% 21) 16kosit
sayist 10.000-13.800/mm?* arasinda idi. Hi¢ bir olguda 20.000/mm?*{in iizerinde
16kosit sayis1 saptanmadi. PNL+band hakimiyeti olgularin % 93’{inde goriildii ve bu

oran sadece olgularin % 9’unda % 70’in tizerinde idi.

HSP’de ESH degerlerinin degiskenlik gosterdigi bildirilmig, Farley ve
arkadaslar1 (24) olgularin % 33’tinde 33 mm/saatin, Allen ve arkadaslar1 (3)
3/4inde ve Akalin ve arkadaslar1 (2) ise % 65.3’linde 20 mm/saatin istiinde
oldugunu gostermislerdir. Biz HSP’li olgularimizin tamamimda ESH’n1 yagina gore

normalin ve % 83’iinde de 20 mm/saatin iistiinde oldugunu saptadik.

CRP diizeyleri yurdumuzda yapilan iki ¢alismadan birinde % 18.7 oraninda
pozitiflik bildirilmis (101), digerinde ise olgularmm % 53’iinde CRP yiiksekligi

saptanmistir (2). Yabanci literatiirde ise bu konuda bir ¢caligmaya rastlanmamastir.
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Olgularimizin CSP diizeyleri sayisal olarak degerlendirilememis ve % 76’sinda

degisik derecelerde pozitiflik tespit edilmistir.

ASO titreleri HSP’li olgularin 1/3’iinde artmis bulunmus ancak bu degerler
ile normal populasyon arasinda anlamli bir fark saptanmamistir (7). ASO titresi
olgularin % 21’inde 500 {initenin iizerinde bulunmustur (3). Bogaz kiiltiiriinde ise %
5-30 oraninda beta hemolitik streptokok saptanabilecegi bildirilmis (5), Ayoub ve
arkadaglar1 ise (7) olgularin yaklasik yarisinda bogaz kiiltiirlinde beta hemolitik
streptokok ve bunlarin yaklasik % 60’1inda ASO titrelerini 200 {initenin {izerinde
bulmuslar; tiim hasta populasyonunda ise % 39 oraninda ASO yiiksekligi tespit
etmiglerdir. Olgularimizin % 49°unda ASO titreleri yliksek bulunmus olup hastalarin
% 33 ASO titresi 500 iinitenin iistlinde idi. Bogaz kiiltiirlerinin % 18’inde beta
hemolitik streptokok saptandi ve bunlarin % 66’sinda ASO titresi 200 {initenin

tistiinde oldugu gortildii.

HSP’de RF’iin negatif oldugu bildirilmekle birlikte (12) baz1 hastalarda IgA-
RF gosterilmistir (12,58). Salsbury’nin ¢alismasinda (28) % 54 HSP’li olguda IgA-
RF tespit edilmis ve bu oran kontrol grubundan anlamli olarak yiiksek bulunmustur.

Calismamizda ise hastalarimiz hig birinde RF tespit edilmemistir.

Genellikle HSP’lilerde C3 seviyeleri normal olarak bulunmustur (12,28).
Ancak akut hastalik sirasinda alternatif kompleman yolunun etkilenmesine baglh
olarak hastalarin yarisinda aktive C3 varligi goriilebilir (12). Olgularimizin hig
birinde C3 diistikliigline rastlanmazken % 18’inde yaslarina gore yliksek diizeyler

saptanmuistir.

Hastaligin akut doneminde serum IgA seviyeleri olgularin yaklasik yarisinda
yiiksek bulunur (12). HSP’li olgularin % 50’sinde dokiintiiniin balangicindan

sonraki ilk li¢ ayda serum IgA seviyeleri onemli Olclide artmakladir (89). Aktif
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HSP’li hastalarin kanlarinda IgA {irten hiicrelerde artis saptanmustir (11). IgA

olgularimizin % 40°1nda yiiksek olarak bulundu.

HSP’li olgularda trombosit sayisi normal veya artmis olabilir (12). Bu
hastalarda PT, PTT, kanama ve pihtilasma zamanlarinin da normal diizeylerde
oldugu bildirilmistir (3,12,58). Hastalarimizin hi¢ birinde trombositopeni
saptanmazken olgularin % 43’linde trombositoz tespit edilmis tespit edilmis olup
kanama zamani, pihtilasma zamanmi, PT ve PTT degerleri normal olarak

bulunmustur.

Yerli ve yabanci literatiirde HSP’li olgularda plazma Fn diizeylerini inceleyen
bir arastirmaya rastlanmamis olmakla birlikte HSP gibi vaskiilitler arasinda yer alan
diger bazi hastaliklarda (romatoid vaskiilit, SLE, romatoid artrit ve diger konnektif
doku hastaliklar1 gibi) incelenmis ve bazi anlamli sonuglar elde edilmistir
(13,14,38,44,65,83). HSP’nin de bu hastaliklar ile ortak patogenez, klinik ve
laboratuvar bulgular1 olmasi nedeni ile HSP’li c¢ocuklarda plazma Fn diizeyleri

caligilmistir.

IgA nefropatili 30 eriskin hastanin % 93.3’linlin serumunda IgA-Fn
agregatlar1 saptanmis ve bu agregatlar IgA nefropatisi, HSP ve transplantlardaki
rekiirrent IgA nefropatisi i¢in yararlt bir serolojik gosterge oldugu bildirilmis (44).
IgA nefropatili ve HSP glomrulonefritli ¢ocuklarin serumunda Fn ile kompleks
seklinde IgA, IgG ve IgM saptanmis ve bu bulgular erigkin IgA nefropatisine Ig-Fn
komplekslerinin sadece IgA icerdigini bildiren sonuélar ile uyumlu bulunmamigtir
(13). Romatoid wvaskiilitli bir hastanin serumunda IgA ve C3 ile birlikte Fn
kompleksi saptanmis ve Fn’in immiin komplekslerin tamamlayici bir komponenti
oldugu sonucuna varilmistir (38). SLE’li hastalarin plazma Fn degerlerine bakilmas,
kontrol grubuna ve aktlf SLE’lerde aktif olmayanlara goére yiiksek degerler
saptanmistir (65). Bir grup konnektif doku hastali§i olan olgularin plazma Fn

diizeylerine bakildiginda romatoid artritli hastalarda artmis bulunurken, miks
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konnektif doku hastaligi olanlarda diisiik bulunmus; SLE, skleroderma,
polimiyozitde ise kontrol grubuna gore fark saptanmamistir (14). Diger bir
caligmada ise degisik konnektif doku hastaliklarinda plazma Fn ve elastaz-alfa-1-
proteaz inhibitér (E-AT) kompleksine bakilmis ve olgularin % 50’sinde E-AT
kontrollere gore 2-3 kat yiiksek bulunmustur. SLE’li yedi ve overlapping sendromlu
bir hastada Fn normalin altinda saptanmistir ve konnektif doku hastaliklarinin
degerlendirilmesinde E-AT ve Fn’in plazma seviyelerinin yardimci parametreler

oldugu sonucuna varilmistir (83).

HSP’li ¢ocuklarin plazma Fn diizeylerini ve hastaligin siddeti ile iliskisini
belirlemek amaci ile yaptigimiz bu ¢aligmada HSP’li olgularin plazma Fn diizeyleri
ile kontrol grubunun degerleri arasinda istatistiksel acidan anlamli bir fark
bulunmadi (p>0.05). Hastaligin siddetini belirlemek amaci i¢in kullanilan klinik
skorlama sistemi ile elde edilen sayisal degerler ile bu olgularin plazma Fn degerleri

arasinda bir korelasyon saptanamdi (r = 0.12).

Bu calismada HSP’li c¢ocuklarda hastaligin baslangicinda akut donemde
tespit edilen plazma Fn degerlerinin normal c¢ocuklardan farkli olmadigi ve

hastaligin siddeti ile plazma Fn degerlerinin degismedigi sonucuna varilmstir.

SONUC

SSK  Bakirkdy Dogumevi Kadin ve Cocuk Hastaliklar1 Egitim Hastanesi
Cocuk Kliniginde 1 Aralik 1994 - 1 Mart 1996 tarihleri arasinda HSP tanisi alarak
izlenen 30 hasta ¢ocuk ile kontrol grubu olarak 20 saglam ¢ocukta plazma Fn

diizeyleri bakilmis ve sonug olarak;
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1. HSP’li olgularin plazma Fn diizeyleri ile (248+40.6 mg/l) kontrol grubu
Fn diizeyleri (241.0+81.0 mg/l) arasinda istatistiksel a¢idan anlamli bir
fark saptanmadi (p>0.05).
2. Hastaligin siddetini gosteren klinik skorlama sistemi kullanilarak her
hastadan elde edilen sayisal degerleri ile bu hastalarin plazma Fn degerleri
arasinda bir korelasyon tespit edilmedi (r=0.12).
Sonug olarak bu ¢alismada, HSP’li ¢ocuklarda hastaligin baslangicinda tespit edilen
plazma Fn degerlerinin saglikli ¢ocuklardan farkli olmadig1 ve hastaligin siddeti ile

plazma Fn degerlerinin degismedegi goriildii.
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