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SIMGE VE KISALTMALAR

HSP : Henoch-Schonlein Purpurasi
Gis : Gastrointestinal system
ASO . Antistreptolizin O

SSS - Santral sinir sistemi

EEG : Elektroensefalografi

CRP : C—reaktif protein

ESH - Eritrosit sedimentasyon hizi

USYE  : Ust solunum yolu enfeksiyonu
HSPN  : Henoch-Schonlein Purpurast Nefriti
PNL : Polimorfoniikleer 16kosit

I0A : Immunglobulin A

IgAl : Immunglobulin A1

IgA2 : Immunglobulin A2

IgAN . Ig A nefropati
1gG : Immunglobulin G
IgM : Immunglobulin M
IgD : Immunglobulin D
C2 : Kompleman 2
C3 : Kompleman 3

Cda : Kompleman 4a



C4db : Kompleman 4b
AGBHS : A gurubu beta hemolitik streptokok

IL : Interldkin

TNF . Ttimor nekroz faktor

F XIIl  : Faktor XII(Fibrin stabilize edici faktor)
HT : Hipertansiyon

SDBY  : Son donem bobrek yetmezligi

NS : Nefrotik sendrom

ISKDC : International Study of Kidney Disease in Children Classification
RPGN  : Hizli ilerleyen glomeriilonefrit

ANA . Antiniikleer antikor

ANCA : Antineutrophil cytoplazmic antibody
AECA : Antiendothelial cell antibody

RF : Romatoid faktor

ACR : American College of Rheumatology
EULAR : European League against Rheumatism
SLE : Sistemik lupus eritematozus

WG : Wegener Graniilomatozu

NSAfi : Nonsteroid antiinflamatuar ilac

aPTZ . Aktive parsiyel tromboplastin zamani
PZ : Protrombin zamani
IVviG  :Intravenéz immunglobulin

ASYE : Alt solunum yolu enfeksiyonu
AOM  : Akut otitis media
IYE : Idrar yolu enfeksiyonu



GIRIS VE AMAC

Henoch-Schonlein purpurasi (HSP) ¢ocukluk ¢aginda en sik goriilen vaskiilitlerinden
biridir. Cilt tutulumu, artrit veya artralji, gastrointestinal sistem (GIiS) tutulumu, hafif veya
agir bobrek tutulumu ile kendini gosteren ve kismen kendi kendini sinirlayabilen,
lokositoklastik vaskiilittir (1,2).

Cocuklarda erkek/kiz orani1 1,2/1°dir (3). Hastalik en sik 3-15 yas arasinda goriilmekle
birlikte nadiren 2 yas ve altinda da goriilebilmektedir (2,4). Bununla birlikte daha yeni
calismalarda HSP’nin en sik 10 yasindan kiigiik ¢cocuklarda goriildiigli ve ortalama yasin 6
oldugu bildirilmektedir (2,5). Mevsimsel agidan da garpict varyasyonlar gozlemlenmistir.
Olgularin ¢ogu sonbahar ve kigin kendini gosterir (6).

Gilinlimiizde HSP’nin etiyolojisi heniiz kesin olarak bilinmemektedir. Bir¢ok hastada
gecirilmis bir enfeksiyondan sonra HSP’nin goriilmesi nedeniyleetiyolojide en sik goriilen
etkenin enfeksiyonoldugudesteklenmektedir (7,8).

Henoch-Schonlein purpurast baslica cilt, eklem, GIS ve bdbrek tutulumu ile
karakterizedir. En sik bulgu cilt dokiintiisiidiir. Hastalarin hemen tiimiinde goriilen, basmakla
solmayan purpurik cilt dokiintiisii karakteristiktir (9).

Eklem tutulumu hastalarin %60-84’linde goriiliir. %25’inde dokiintiiden once ortaya
cikar ve genellikle tek eklemi tutar (9,10). Biiyiik eklemlerden 6zellikle ayak bilegi ve dizde
eklem sisligi ve agn tipiktir (3,9,10).

En sik goriilen GIS bulgusu agir, aralikli kolik tarzinda karin agrisidir. GIS kanamasi
disinda yasami tehdit eden en ciddi komplikasyonlar intussepsisyon ve barsak perforasyonu
olarak bilinmektedir (11).



Hastalarin %46’sinda bobrek tutulum goriilmektedir. Bobrek tutulumu olanlarin
%14’ sadece hematiiri, %9‘u sadece proteiniiri, %56’s1 hematiiri ve proteiniiri, %20’si
nefrotik diizeyde proteiniiri ve %1’inden az nefrotik-nefritik sendrom goriilmektedir (12).

Henoch-Schonlein purpurasi klinik olarak tani alir. Hastaligin tam1 koydurucu
laboratuar bulgusu yoktur. Ancak ayirici tani i¢in laboratuar incelemeleri gerekli olabilir (13).
Periferik kan saymminda oncelikle nétrofil hakimiyetli 18kositoz bulunur. Akut GIS
kanamasina bagli normositer normokrom veya kronik kanamaya bagli demir eksikligi anemisi
goriiliir. Eritrosit sedimantasyon hizi (ESH) ve C-reaktif protein (CRP) degisken seyretmekle
birlikte genel olarak yiiksektir (14). Nadiren biyopsi ile taninin dogrulanmasina gereksinim
duyulmaktadir. (15).

Ilag tedavisindeki temel amag, semptomlarin hizli bir sekilde diizelmesini saglamaktir.
Ancak renal tutulum ya da ciddi organ tutulumu gibi durumlarda uzun donem tedavilere
ihtiya¢ duyulabilir (1,2,16).

Henoch-Schonlein purpurasi genellikle iyi seyir gdsteren ve bulgulari kendiliginden
diizelen bir hastaliktir. Henoch-Schonlein purpurasinda prognozu belirleyen esas faktorler
baslangigta olan bobrek tutulumunun derecesi, GIS ve SSS’nde olusan komplikasyonlardir.
Hastaligin bulgular1 ¢ogunlukla ilk on giin icinde geriler. Fakat klasik iyilesme siiresi
ortalama 46 haftadir. Hastaligin bir 6zelligi de olgularin %50’sinde birkag y1l sonraya kadar
sistem bulgularinin tekrarlamalar gosterebilmesidir (17).

Bu calismamizin amaci; Nisan 2005-Aralik 2015 tarihleri arasinda Trakya Universitesi
Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji Bilim Dali tarafindan HSP tanis1 konmus takipli olan hastalarin
geriye doniik calisma ile demografik o6zellikleri, Klinik, laboratuar ve tedavi analizlerinin
degerlendirilmesidir. Bu sekilde elde edilen verilerle prognozu etkileyen faktorlerin ortaya

konulmas1 hedeflenmistir.



GENEL BIiLGILER

HENOCH-SCHONLEIN PURPURA TANIMI

Henoch-Schonlein purpurasi, gocukluk ¢aginda en sik goriilen vaskiilitlerden biri olup,
abdominal agr1 ve GIS kanama, trombositopeninin eslik etmedigi purpura, artrit veya artralji
ve glomeriilonefrit ile karakterizedir. Ilk olarak 1801 yilinda Heberden tarafindan tanimlanmus
olan hastalik, HSP ismini 19. ylizyilda Alman hekimler olan Johann Schonlein ve dgrencisi
Eduard Henoch’dan almistir (1,2). Schonlein 1837 yilinda nontrombositopenik purpura ve
eklem agrisint “’Purpura Rheumatica’ olarak tariflemis; Henoch ise 1874 yilinda bu
hastalikta GIS ve renal tutulumlar oldugunu ortaya koymustur (2,18). Purpura, Latin kokenli
bir kelime olup mor anlamima gelmektedir. Henoch-Schonlein purpurasi bazi kaynaklarda
“Anaflaktik Purpura” olarak anilmakta ise de bu kullanim tiim HSP vakalarinda anafilaktik

reaksiyonlar gozlenmedigi i¢in dogru degildir (1,2).

HENOCH-SCHONLEIN PURPURA EPIDEMIiYOLOJISi

Henoch-Schoénlein purpurasi ¢ocukluk ¢aginda en sik goriilen vaskiilitlerinden biridir.
Cocuklarda en sik goriilen vaskiilitler HSP ve Kawasaki hastaligidir. HSP Kuzey ve Bati
Avrupa gibi llkelerde daha sik goriiliir. Kawasaki hastalifi Asya kokenlilerde ozellikle
Japonya’da sik goriiliir. Goriilme sikligr iilkeden {lilkeye degismekle birlikte ortalama 9-
14/100.000 olarak bildirilmistir (19,20). Ulkemizde insidans1 14-18/100.000 ¢ocuk/y1l olarak
bildirilmektedir (21,22).

Henoch-Schonlein purpurast erkeklerde kizlardan 1,5-2 kat daha fazla goriildigii

bildirilse de yakin zamanl caligmalar cinsiyet dagiliminin benzer oldugunu bildirmektedir
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(16,23). Hastalik en sik 3-15 yas araliginda goriilmekle birlikte 2 yas ve altinda da nadiren

goriilebilmektedir (2,4). Bununla birlikte daha yeni ¢alismalarda HSP’nin en sik olarak 10

yasindan kii¢iik ¢ocuklarda goriildiigii ve ortalama yasin 6 oldugu bildirilmektedir (2,5).
Hastalik her mevsim goriilse de, dzellikle iist solunum yolu enfeksiyon (USYE) daha

fazla yasandigi kis aylarinda daha siktir (5,24).

HENOCH-SCHONLEIN PURPURA ETiYOLOJISi

Henoch-Schoénlein purpurasi etiyolojisi ~ tam olarak aydinlatilamamistir (1,2).
Hastaligin bir¢ok farkli antijenik uyaranin tetikledigi immun kompleks mekanizmalarin
sonucu ortaya ¢iktigi diisiiniilmektedir. Bu antijenik uyaranlar Ebstein-Barr virus, adenovirus,
hepatit A, hepatit B, parvovirus, varisella, mikoplazma, streptokoklar gibi bakteriyel ve viral
ajanlar olabilecegi gibi asilar, yiyecekler, bocek sokmalari, soguga maruz kalma veya ilaglar

da olabilmektedir (8). Etiyolojide yer alan faktorler Tablo 1°de gosterilmistir (25).

Tablo 1.Etiyolojide yer alan faktorler (25)

Enfeksiyonlar | * Bakteri
e A grubu streptococcus
Staphylococcus aureus
Helicobacter pylori
Mycoplazma
Campylobacter
Yersinya
Salmonella

e Shigella
* Viriis

Hepatitis B ve C
Ebstein-Barr viriis
Parvoviriis B19
Coxsackie viriis
Adenoviriis
Haemophilus parainfluenza
Varicella
Cytomegaloviriis
HIV

e Herpes simplex
* Parazit

e Toxocara canis

e Blastocystis hominis

e Entamoeba histolytica

Asilar KKK (kizamik-kizamikgik-kabakulak)
Pneumococus

Influenza

Meningococcus

Hepatitis B




Tablo 1.(devami) Etiyolojide yer alan faktorler (25)

Kinolonlar
Ampisilin
Eritromisin
Klorpromazin
Klaritromisin
Asetominofen
Kodein
Etanersept
Tiazid ditiretikler

ilaglar

Lenfoma
Multiple myeloma

Malignite

Genetik Alfa-1 antitripsin eksikligi
Ailevi Akdeniz Atesi
HLA-DRB*01

HLA-B35

Diger Crohn hastaligi
Gidalar

Gebelik

Henoch-Schénlein purpurast vakalarinin birgogu USYE sonrasinda goriilmektedir.
Henoch-Schonlein  purpurasinin ~ dncesinde  gorillen USYE’deki en stk etkenler
streptokoklardir (16,26). Gairdner’in (27) calismasinda hastalarin  %50’sinde, kontrol
grubunun ise sadece %10’unda bogaz kiiltiirtinde A grubu beta hemolitik streptokoklar pozitif
bulunmustur. HSP nefritine (HSPN) sahip ¢ocuklarin kiiltiirlerinin %30’dan fazlasinda A
grubu streptokoklar saptanmuistir. Ercan ve ark.’nmin (28) yaptigi calismada HSP olan
cocuklarda streptokoksik gostergeler saglikli ¢cocuklara gore yiiksek, ancak akut romatizmal
ates gibi streptokok iliskili hastalig1 olanlara kiyasla diisiik bulunmustur.

Klasik bilgiler hastaligin genetik gecis gostermedigini bildirseler de, son zamanlardaki
veriler HSP’nin ortaya ¢ikmasinda bazi genlerin sorumlu olabilecegini bildirmektedir (29).
Ancak, HSP’nin genetik gegisi ile ilgili bilgiler halen tartigmalidir. Ornegin HLA-DRB1*07
geni HSP olan hastalarda normal popiilasyona nazaran daha yiiksek bulunmustur (30). Bunun
yani sira Ailevi Akdeniz Atesi’nde siklikla goriilen MEFV geninin, HSP olan hastalarin
%5’inde mevcut oldugu da bildirilmistir (2). Sonug olarak, HSP’nin genetik iliskisini daha
fazla aydinlatacak c¢alismalara ihtiya¢ oldugu goriilmektedir (3).

HENOCH-SCHONLEIN PURPURA PATOGENEZI
Henoch-Schoénlein purpurasinin patogenezi ile ilgili veriler bulunmakla halen tam

olarak aydinlatilamamistir. Henoch-Schonlein purpurasinda klasik olarak tanimlanan
5



patogenez, immunoglobulin A (IgA) igeren immun komplekslerin etkilenen organlardaki
damar duvarlarinda ve bobrek mezengiumunda birikimidir (1,2,7,16,31). Patogenez ile
uyumlu olarak HSP olan hastalarin immunoglobulin G (IgG), immunoglobulin D (IgD) ve
immunoglobulin M (IgM) diizeyleri normal olmakla birlikte istisnai durumlar da mevcuttur.
Serum IgA diizeylerindeki artisin yan sira IgA ile iliskili antikorlar olan IgA romatoid faktor
(IgA RF), Antinétrofilik sitoplazmik antikor (IgA ANCA), antiendotelyal sitoplazmik antikor
(Ig AECA) diizeylerinde artma goriilebilmektedir (32).

IgA, HSP’nin patogenezinde temel bir role sahiptir. Immunglobulin Al ve
immunglobulin A2 (IgA2) olmak fizere iki alt sinif IgA bulunmaktadir. Henoch-Schonlein
purpurasinda sadece IgA1 ile iliskili anormallikler saptanir. IgA1’e ait anormalliklerin HSP
immunopatogenezindeki sebebi heniiz tam olarak agiklanamamistir. IgA1 ve IgA2 arasindaki
onemli farklardan biri Fab ve Fc kisimlarmin birlesim noktas1 ve “Hinge Region” olarak
adlandirilan bolgedeki agir zincir ve buradaki glikolizasyon bolgeleridir (Sekil 1) (33).
IgA1’de, IgA2’den farkli olarak agir zinciri tizerinde bulunan CH1 ve CH2 kisimlar arasinda
prolinden zengin “Hinge Region” bulunur. Bu bdlge 18 amino asitten olusur. Bu amino
asitlerin de besi serin ve treonin aminoasitleriyle O-glikolizasyon yapan kisimlara sahiptir
(Sekil 2) (41). Hinge Region’nin temel yapisin1 N-asetilgalaktozamin (GalNac) olusturur.
IgAl IgD haricinde, O-baglantili oligosakkarit i¢eren tek immunglobulin izotipidir. HSP ve
immunglobulin A nefropatisinde (IgAN) saptanan IgA1’in Hinge Region’deki glikolizasyon
tizerine odaklanilmistir. Bir¢ok arastirmaci IgAN hastalarda Hinge Region’deki IgA1’e ait O-
baglantili glikanlarda galaktoz eksikligi saptamistir. Eldeki verilerin ¢ogu IgAN hastalarinda
IgA1 Hinge Region’de azalmig galaktozilasyon oldugunu belirtmekle birlikte, bazi
caligmalarda galaktoz igerigi normal ancak bu bolgedeki sialik asit igeriginde azalma
saptanmigtir (33). Saulsbury (34,35) tarafindan yapilan ¢alismalarda HSP olan ¢ocuklarda
IgA1 Hinge Region’de sialik asit i¢erigi azalmig olarak saptanmakla birlikte Gal ve GalNac
icerikleri normal bulunmustur. Allen ve ark. (36) tarafindan yapilan ¢alismada HSPN’li
hastalarda IgA1 Hinge Region’deki Gal igeriginde azalma saptanmis; ancak HSPN olmayan
hastalar ile nefriti olanlar arasinda IgAl glikolizasyonu karsilastirildiginda farklilik
saptanmadig1 bildirilmistir. Bu caligmada IgA1l Hinge Region’deki sialik asit igerigine
bakilmamistir. Bununla ilgili olarak son zamanlarda yapilan bir ¢alismada Odani ve ark. (37)
IgAN hastalarinda IgA1 Hinge Region’desialik asit ve galaktoz igeriginde azalma oldugunu
ispatlamiglardir. IgAN ile ilgili bir¢ok ¢alisma yapilmis olmakla birlikte HSP olan hastalarda
IgA1 glikolizasyonuyla ilgili ¢ok az ¢alisma vardir (34,37).
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Sekil 1. HSP’de IgA1’in patogenezdeki rolii (33)

Sialik asit veya galaktoz igerigi azalmis olan IgA1l molekiillerinin agregasyon ve
makromolekiiler kompleksler olusturma egilimi vardir. Bunun disinda sialik asit ve galaktoz
icerigi azalmig Hinge Region IgG antiglikan antikorlart ile iligkiye girerek IgA — 19G
kompleksleri olusturur (38). Henoch-Schonlein purpurasi olan hastalarda IgA1 kompleksi ve
IgA RF diizeyi artmisir. Bobrek tutulumu olan hastalarda IgA ve IgA igerikli immun
kompleksler artmistir. Henoch-Schonlein purpurali hastalarda dolasimda IgA1’den olusan
kiiciik immun kompleksler mevcutken, bobrek tutulumu olan hastalarda IgA1-1gG igerikli
biiyiik molekiiler immun kompleksler saptanmigtir (39). Bu makromolekiiller kompleman
sistemini alternan yoldan aktive eder. IgA fiziki oOzelliklerinden dolayr klirens
mekanizmasindaki yetersizlik nedeniyle hedef organlarda depolanir. Depolanan IgA’lar
koagiilasyon dongiisiinii de igeren inflamatuar olaylarin baslamasina neden olur. Bu ise
kanama, fibrin depolanmasi ve 16kositoklastik vaskiilit gelisimi ile sonuglanir (5,9).

Henoch-Schonlein purpurali olgularda kompleman 2 (C2) eksikligi gibi bulgular
kompleman sisteminin alternan yoldan aktive oldugunu gostermektedir. Henoch-Schonlein
purpurali ¢ocuklarin yaklasik iicte birinde Clq, C2 ve C3 diizeylerinin normal; CH50
diizeyinin diisiik olmas1 bu hipotezi desteklemekle birlikte bazi1 ¢alismalardaki diisiik serum
Clq ve C4 diizeylerinin gosterilmesi klasik kompleman yolaginin da hastaligin patogenezinde
rol alabilecegini desteklemektedir (14,30). Kompleman aktivasyonu sonucunda monosit,
graniilosit ve diger inflamatuar hiicreler ile immun komplekslerin etkilesimi sonucunda

sitokin ve enzim salinimi olur. Sonug olarak, proteaz aktivasyonu ve doku hasar1 meydana
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gelmektedir (40). Bunun yani sira aktive olmus noétrofiller 16kotrien B4 salinimi yaparak
inflamasyonu artirir. Ozellikle endotelyal fosfolipaz A2 aktivasyonu ile arasidonik asit yikimi
ve bunun sonucunda iltihabi mediatorlerin salinimi gerceklesir. Sonugta tiim bu mekanizmalar
dokularda hasara yol agar (2,16,24,41).

Biiyiik oranda {ist solunum yollarindan giren A grubu beta hemolitik streptokoklarin
(AGBHS) mukozal bariyeri gectikten sonra antijen sunan hiicreler araciligi ile lokalize lenfoid
dokulara ulastigi, orada CD4+ hiicreler ve TGF B aracilig1 ile B hiicrelerini uyardigi ve
sonucunda salgilanan IgA aracilifiyla kompleman ve interldkin (IL) 8’in tetikledigi notrofil
aktivasyonuyla damar endotel hiicresinde hasar ve vaskiilit gelistigi kabul edilmektedir (1,41)

(Sekil 2).
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Sekil 2. HSP’de kompleman sistemi ve inflamatuar yanit olusumu (41)

IL, timor nekroz faktor (TNF) ve TNF ile iligkili molekiiller ve c¢esitli biiylime
faktorlerinin de HSP’nin patogenezinde rol alabilecekleri bildirilmistir. Bunun yani sira,
endotelin, tromboksan A2 ve prostaglandin seviyeleri hastaligin akut ya da remisyon
donemine gore degiskenlik gosterebilmektedir (4,16,42).

Koagiilasyon bozukluklar1 ve aktivasyonlar1 da HSP veya HSP-benzeri vaskiilit
gelisimiyle iliskilidir. Ozellikle ciddi abdominal tutulumun fibrin stabilize edici faktdrdeki
(faktor XIII) hizh diisisle iliskili oldugu kabul edilmektedir. Bunun prognostik veya tanisal
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gosterge olarak yardimci olabilecegi tahmin edilmektedir. Ciinkii, bu distis klasik cilt
dokiintiileri olmadan 6nce goriilmektedir. Bu nedenle, HSP’ nin erken tanisinda kullanilabilir.
Ancak, faktor XIII diislistinlin tant acisindan spesifisik olduguna dair herhangi bir veri
bulunmamaktadir. Faktor XIII ayni zamanda HSP rekiirrensi Oncesinde de azalmaktadir.
Ancak bunun sekonder bir fenomen mi, yoksa gercekten iliskili bir faktér mii oldugu
bilinmemektedir (1,2).

Henoch-Schonlein purpurasi arteriol, veniil ve kapiller gibi kii¢iikk damarlarin
nekrotizan ve lokositoklastik vaskiilitidir. Etkilenen vaskiiler yapilarin etrafinda 16kosit,
monosit, eritrosit ve eozinofiller mevcuttur (1). Tutulan damarlarda ve gevrelerinde niikleer
artiklar ve sigmis kollagen fibriller vardir. Arteriyollerde nadiren fibrinoid nekroz da
goriilebilir. Kapiller ve veniillerin i¢inde trombozlar goriiliir. Tani i¢in zorunlu patolojik bulgu

pargalanmis polimorfoniikleer l6kositlerin (PNL) varligi ile tanimlanan l6kositoklastik

vaskiilittir (2,5,43,44) (Sekil 3).
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Sekil 3. Lokositoklastik vaskiilit (44)

Henoch-Schonlein purpurasinda primer renal lezyon proliferatif glomeriilonefrittir.
Endotelyal ve mezenkimal hiicrelerde proliferasyon goriiliir. Glomeriiller PNL’lerle doludur.
Tutulum fokal ve segmental Ozellik gosterir. Diffiiz tutulum nadirdir. Lezyonlar kresent
olusumuna kadar ilerleyebilir. Ancak genelde hafif fokal segmental mezangial proliferasyon
olarak kalir (17).

Isik mikroskobisinde belirgin fokal degisiklikler olmasma ragmen immunfloresan

incelemede genellikle yaygm tutulum gdzlenir (14). Immunfloresan incelemelerde damar



duvarlarinda graniiler IgA, C3, fibrin, IgG, properdin ve IgM igeren yaygin glomeriiler
depolanmalar ortaya ¢ikmaktadir (5,45). Elektron mikroskobunda ise mezengiumda degisen
derecelerde hiperplazi bulunan durumlarda elektron yogun birikimler saptanabilir. Elektron

yogun materyal genellikle subendotelyal ve daha nadiren de subepitelyaldir (46).

HENOCH-SCHONLEIN PURPURA KLIiNiK BULGULARI

HSP klinik bulgulan kiigiik damar vaskiiliti sonucuolusan nontrombositopenik palpabl
purpura, artrit veya artralji, GIS ve renal tutulum ve nadiren de diger organ tutulumlar
(akciger, SSS, genitoiiriner sistem) ile karakterizedir (47-50). Ulkemizden Erol ve ark.’nin
(51) 28 HSP’li cocugu igeren retrospektif calismasinda palpabl purpura %100, GiS tutulum
%67,9, artrit/artralji %42,9, renal tutulum %39,3, skrotal 6dem seklinde genital sistem

tutulumu %7,1 ve SSS tutulumu %3,6 olarak bildirilmisir.

Cilt Bulgular:

Cilt dokintiileri, neredeyse hastalarin tamamina yakininda goriilmektedir. Olgularin
%90’nda ilk basvuru nedeni dokiintiidiir. Lezyonlar tipik olarak alt ekstremite ve kalgalarda
goriiliir. Fakat iist ekstremiteler, yiiz ve govdeye de yayilabilir. Baslangicta kol ve bacaklarin
ekstensor yiizlerinde 6zellikle ayak bilegi, dirsek cevresi ve gluteal bolge iizerinde purpuradan
cok iirtikeryal karakterde baslar. Ilerleyen giinlerde lezyon daha keskin smirli ve
makiilopapiiler bir goriiniim alir. Zamanla kanin ekstravazasyonuna bagli olarak purpuraya
doniistir. Tek bir lezyon genellikle 1 cm’den daha kiigliktlir. Ancak birleserek daha genis
lezyona doniigebilir. Bunun yaninda biiylik ekimotik lezyonlar da olabilir. Ekimoz nadiren
goriilmesine ragmen dermal nekroz ve skar ile iliskili olabilir (purpura nekrotika). Baslangigta
basmakla solarken daha sonra bu 6zelligini kaybeder. Lezyonlar kirmizidan mora doniiserek,
yaklagik 2 hafta icinde, kahverengi bir iz birakarak solar. Fakat bu siire birka¢ glinden 3-4 aya
kadar uzayabilir. Dokiintii gectikten sonra tekrarlayabilir. %10 olgudan daha azinda baslangic
epizodundan aylar hatta yillar sonra bazen 2-3 kez tekrarlayabilir (5,9,10,52-58).

Iki yas alti cocuklarda dokiintii karakteristik olmayabilir ve tam icin biyopsiye
bagvurulabilir. Cilt biyopsisinde iist ve orta dermiste lokositoklastik vaskiilit bulgular
gozlenir. Ek olarak, immunfloresan calismalar1 ile dermal kapiller ve postkapiller veniillerde

IgA depozitleri gorilir (Sekil 4) (49,59).
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Sekil 4. Cilt biyopsisinde Ig A depozitleri (59)

Vakalarin %20-46’sinda kafa derisi, sirt ve ektstremitelerde anjiyoodem gelisir. Bu
sekildeki gode birakmayan 6demler 6zellikle 3 yas altindaki ¢ocuklarin el ve ayaklarini, goz
kapaklarini, dudaklarimi, perine bdlgesini etkileyebilir. Odemin etiyopatogenezi tam olarak
anlagilmamakla birlikte inflamatuar yanitin derecesiyle iliskili oldugu diisiiniilmektedir. Bu
O0dem hastaligin aktivitesinin siddeti ile iliskili olup proteiniiri ya da hipoalbuminemi ile
aciklanamamaktadir. Henoch-Schénlein purpurasinda  nefrotik sendrom ya da GIS’den

protein kaybi ile iliskili 6demler de goriilebilir (60).

Eklem Bulgular

Henoch-Schoénlein purpurasi olan hastalarin yaklasik iigte ikisinde eklem bulgulari
goriilmektedir. Hastalarin %25°’nde ilk bulgu eklem bulgusu seklindedir (1,16). Eklem
bulgular1 artrit ya da artralji seklindedir. Artrit genellikle periartikiiler 6demin eslik ettigi
sisme, hareket ile agr1 ve eklemde efflizyon seklindedir. Artrit gecicidir, destriiktif degildir ve
sekel birakmaz. Hastaligin rekkiirensleri esnasinda da artralji ya da artrit ortaya ¢ikabilir (49).

Artrit genellikle diz, ayak bilegi, kalca gibi alt ekstremitelerin biiyiik eklemlerini tutar.
100 hastada yapilan retrospektif bir calismada, %72 oraninda ayak bilegi, %50 oraninda diz,

%26 oraninda el bilegi ve %10 oraninda dirsek tutulumu saptanmistir (26).
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Gastrointestinal Bulgular

Hastalarin yaklasik iigte ikisinde GIS tutulum olur (61,62). HSP’de yaklasik %80’inde
abdominal agr1 gozlenmektedir. Bazi hastalarda agri, akut karin tablosuna benzer. Bu
hastalarda agr1 genellikle HSP’nin ilk bulgusudur. Agr1 kusma ve abdominal distansiyonun
eslik ettigi periumblikal bolgede lokalize, kolik seklinde olabilir. Gastrointestinal sistem
bulgulart olan hastalarin bir¢gogunda abdominal agriya melena, hematemezis, ileus veya bu
semptomlarin kombinasyonu eslik eder (49). Bu semptomlarin nedenleri submukozal ya da
intramukozal kanama, iilserasyon, mezenterik arter vaskiilitinin eslik ettigi ya da etmedigi
intussepsiyonlardir (61).

Hastalarin yarisindan fazlasinda GIS kanamalar1 asemptomatiktir. Bu kanamalarin
bircogu tedavi edilmeden kendini sinirlamaktadir. Cok nadiren de olsa masif GIS kanamalar
goriilebilir. Dokiintii olmadan acil servise abdominal acil durumla bagvuran hastalarin %5’i
HSP tanis1 almaktadir. Bu hastalarda ayrici tanida HSP’nin diisiiniilmesi olduk¢a 6nemlidir.
Sayet, abdominal acil durum ile gelen hastalarda HSP goz ardi edilirse bu vakalarin hemen
hepsi gereksiz abdominal cerrahi girisime maruz kalabilir.

Hastalarin yaklagik %3’linde intussepsiyon goriiliir ve intussepsiyonlarin hemen
tamami ileoilialdir. Bunun ayiric1 tanisinda baryumlu enema veya USG kullanilir (63).
Henoch-Schonlein purpurasinda goriilen diger nadir gastrointestinal tutulumlar ise pankreatit
veya psddomembrandz kolittir (49).

Renal Bulgular

Bobrek tutulumu, HSP’nin en biiyiik tehlikeyi olusturan ve en ciddi sekel birakan
tutulumdur (9). Genellikle bobrek tutulumu olan hastalarin gogunun diizeldigi ve alt1 yas ile
altindaki ¢ocuklarda renal tutuluma ait prognozun daha iyi oldugu kabul edilmektedir (17).
Bébrek tutulumu biiyiik ¢ocuklarda %350 ve siit gocuklarinda %25 siklikla bildirilmektedir. Iki
yas alti ¢ocuklarda ise sadece %2—5 oraninda goriildiigii bildirilmektedir (64). Genellikle
bobrek tutulumu dokiintii baslangicindan sonraki ilk ti¢ ay i¢inde, bunlarin da %80’ ilk ay
iginde, %20’si ikinci ve ti¢lincii aylar iginde goriiliir (65)

Henoch-Schoénlein purpurast nefritinde idrarda ilk bulgu olarak genellikle hematiiri
goriilmektedir. Bobrek tutulumu olan hastalarin %15-60’1nda mikroskobik hematiiri tarif
edilmistir (66-73). Bobrek tutulumunun genis bir spektrumu vardir. Mikroskobik ve
makroskobik hematiiri, proteiniiri, hipertansiyon (HT), son doénem bobrek yetmezligi
(SDBY), nefrotik sendrom (NS) veya hizli ilerleyen glomeriilonefrit (RPGN)
gelisebilmektedir (74,75). SDBY, HT ve NS olmadan gelisen hematiiri glomeriilonefritin
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sabit ve en erken belirtisi oldugu ¢esitli yaymlarda vurgulanmigtir. Uzun siire devam eden
hematiiri cogunluklaproteiniiri ile birlikte goriilmektedir. Ayrica baglangicta olan hematiirinin
akutnefritik sendrom gibi HT ve artmus plazma kreatinin diizeyi ile iliskili olabilecegi
belirtilmistir (74,75).

Henoch-Schonlein purpurasinda bobrek tutulumunun iyi seyirli oldugu genel bir kani
olmasinaragmen literatiirde bu diisiinceyi desteklemeyen bildirilerde vardir. Cocuklarda
%90’a varan diizeyde hastaligin hafif gecirildigi ve sekel birakmadigi, %2-13 oraninda
dabobrek yetmezligi gelistigi bildirilmistir (76). Bazi1 ¢aligmalar ise hastalarin %10-25’inde
kotii prognozlu klinik seyir ve %3’tinde diyaliz ihtiyac1 goriildiigiinii bildirmektedir (77). Bu
nedenle bobrek tutulumunu arttirabilecek faktorler iizerinde durulmus ve bazi etkenlerin bu

orani arttirdigr tespit edilmistir. Bobrek tutulumunu arttiran faktorler Tablo 2°de verilmistir

(17).

Tablo 2. Bobrek tutulumu riskini arttiran faktorler (17)

e Hastanin 4 yasin {izerinde olmasi
e Dokiintiiniin bir aydan uzun siirmesi (persistan purpura)
e Persistan karin agris1 ve kanli gayta

e Faktor XIII diizeyinin diisiik olmasi
o HT

Henoch-Schonlein purpurasinin en agir formu nefrotik ve nefritik sendromun birlikte
goriildigi klinik tablodur. En hafif formda bobrek yetmezligi gelisme riski %5°in altinda
iken, en agir formda %50’nin tizerine ¢ikmaktadir. Agir glomeriilonefrit ile beraber NS veya
%350’den fazla glomeriilde kresent varliginda prognoz daha da katiidiir (9).

Klinisyenlerin bobrek tutulumu olan cocuklarin tedavisi hakkinda karar vermede
yasadiklar1 zorluklardan birisi klinik bulgular ile bobrek tutulum siddetinintam olarak
belirlenememesidir. Henoch-Schonlein purpurast en agir klinik nefrit bulgular1 bile spontan
tyilesebilmektedir. Bu nedenle tedavi se¢ciminde histopatolojik degerlendirme yolgdsterici
olmaktadir (78).

Henoch-Schonlein purpurast nefritinde bobrek biyopsisi yapilmasi i¢in endikasyonlar
mevcuttur. Tablo 3'te bobrek biyopsi endikasyonlari siralanmaktadir (79).
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Tablo 3. HSPN'inde bobrek biyopsi endikasyonlar: (79)

e >20mg/m2/sa proteiniiri+ hematiiri

e <20mg/m2/saat proteiniiri+ tekrarlayan makroskopik hematiiri

e ilk bagvuru aninda akut bdbrek hasarlanmasi veya nefrotik
sendrom

e Bobrek fonksiyonlart normalken 4 hafta devam eden nefrotik
sendrom

e Nefrotik sinirda proteiniirinin 4 hafta devam etmesi (Upr/Ucr
>250mg/mmol)

e Ug aydan daha fazla devam eden proteiniiri

(Upr/Ucr>100mg/mmol)

International Study of Kidney Disease in Children (ISKDC) 2007’de HSPN’li
hastalara yapilan bobrek biyopsi sonuglarina gore evrelendirme yapmistir (Tablo 4) (80).

Tablo 4. HSPN’inde ISKDC’ye gore patoloji siniflamasi (80)

Sif | Minimal degisiklik

Smif Il Saf mezangial proliferasyon

Mezangioproliferatif glomeriilonefrit(< %50 kresent olusumu)
Sinif 1 I1la. Fokal
IIb. Diffiiz

Mezangioproliferatif glomeriilonefrit(%50-75 kresent olusumu)
Smif IV IVa. Fokal
IVb. Diffiiz

Mezangioproliferatif glomeriilonefrit (>%75 kresent olusumu)
Sinif V Va. Fokal
Vb. Diffiiz

Smif VI Membranoproliferatif (mezangiokapiller) glomeriilonefrit

Santral Sinir Sistemi Tutulumu

Hastalarin %1-8’inde SSS tutulumu meydana gelmektedir (81). Henoch-Schonlein
purpurasinda SSS tutulumu ilk kez Osler (82) tarafindan bildirilmistir. Basagrisi, davranis
bozukluklari, nobet, koma, kafa i¢i kanama, Guillain-Barre sendromu, ataksi, EEG

bozukluklar1 gibi SSS tutulumlart goriillebilmektedir (53,83). Ayrica nefrite bagh
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hipertansiyon ve elektrolit diizensizlikleri de SSS bulgularina yol agabilir. Daha nadir olarak

periferik noropatiye de rastlanabilir (5,36,83).

AKkciger Tutulumu
Pulmoner tutulum nadir goriiliir. Siklikla erigskinlerde goriilmesine ragmen ¢ocuklarda
da pulmoner komplikasyonlar tanimlanmistir. En ¢cok goriilen ve en siddetliklinik tablo diffiiz

alveolar hemorajidir. Ancak interstisyel pnomoni veya interstisyelfibrozis de goriilebilir (81).

Genital Tutulumu

Henoch-Schonlein purpurasi, temelde bir vaskiilit oldugundan skrotal damarlarin
etkilenmesine bagli olaraktestisler, testis appendiksi, epididim, spermatik kord tutulumu
bulunabilmekte ve skrotal duvarda inflamasyon ve kanama da olabilmektedir.

Testis tutulumu nadiren cilt bulgularindan 6nce olabilmektedir. Tutulumun %?2-38 gibi
degisen oranlarda oldugunu belirten calismalar mevcuttur (53,84-86). Henoch-Schonlein
purpurasinda testis tutulumu agrili, hassas, sislikle karakterizedir. Nadiren hastalar agrisiz
skrotal 6dem ile gelebilirler (87-90). Henoch-Schoénlein purpurasinda gergek testis torsiyonu
nadir olmakla birlikte, gercek torsiyon goriilen olgular literatiirde bildirilmistir (84,86,91).

Nadir Tutulumlar

Henoch-Schonlein purpurasinda kas tutulumu ve intramuskuler hematomlar da nadir
olarak bildirilmistir (49).

HENOCH-SCHONLEIN PURPURA LABORATUAR BULGULARI

Henoch-Schonlein purpurasinda tani koydurucu bir laboratuar bulgusu yoktur. Aktif
vaskiilitlerde hemen daima kantitatif C-reaktif protein (CRP) yiiksektir ve klinik remisyonla
normale donmektedir (78). Eritrosit sedimantasyon hizi (ESH) hastaligin akut devresinde
yiikselir. Fakat tan1 agisindan bir 6nemi yoktur (92). Eritrosit sedimantasyon hizi artigin akut
inflamasyonun bir gostergesi veya GIS kanamasr ile iliskili oldugu belirtilmektedir (26,84).

Tam kan sayiminda orta derecede 16kositoz ve sola kayma goriilebilir. Bazen 16kosit
sayist normal de bulunabilir. Eozinofili goriilebilir. Eger kanama yoksa hemoglobin ve
hematokrit degerleri normaldir (13). Trombosit sayisi, kanama ve pihtilasmazamani normaldir
(14). Gastrointestinal sistem kanamasi olan olgularin gogunda trombositoz saptanmaktadir.
Trombositozun nedeni tam aciklanamamistir. Bununla  birlikte trombositozun  GIS

kanamasiyla iligkisinin olmadigini belirten yayinlar davardir (26,84). Gastrointestinal sistem
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kanamasi olan olgularda 16kositoz ve CRP yiiksekliginin de daha sik oldugu bildirilmistir
(93).

Bobrek tutulumu oldugunda idrar bulgular1 (hematiiri, proteiniiri) saptanir.Basglangigta
idrar bulgular1 olmasa bile daha sonradan bobrek tutulumu olabilecegiicin 3 ay boyunca birer
ay ara ile idrar analizleri yapilmalidir. Proteiniiri saptandiginda mutlaka 24 saatlik idrar
toplanarak veya bu miimkiin olamiyorsa tek idrar Orneginde protein/kreatinin orani
hesaplanarak proteiniirinin siddeti belirlenmelidir (5,69,94).

Kusma yoksa elektrolitler normal sinirlar igerisindedir. Bobrek tutulumu olan
olgularda iire ve kreatinin diizeyleri yiikselebilir (5,69,94).

Henoch-Schonlein purpurali ¢ocuklarin yaklasik tigte birinde ASO ve antideoksi-
riboniikleaz B seviyelerinde artis mevcuttur (84). Bogaz kiiltiiriinde ABHS goriilme sikligi
yaklagik %5-30"dur (95).

Serum IgA diizeyi %50 hastada akut donemde yiikselirken IgG ve IgM diizeyleri
genellikle normaldir veya artmistir. IgG ve IgM diizeylerindeki artis genellikle hematiiri
ataklar1 ile birlikte goriilebilmektedir (73).

Serum C3 ve C4 diizeyleri genellikle normaldir. Calismalarin bir kisminda C3a
diizeyinde yiikseklik, bir kisminda ise C1q ve C4 diizeylerinde diisiikliik bildirilmistir. Biitiin
bu sonuglara gére HSP’de kompleman sisteminin hem klasik hem alternan yoldan aktive
oldugu soylenebilmektedir. Henoch-Schonlein purpurasi hastalarinda %8-11.5 oraninda C3
diistikliigli bildirilmistir. Fakat, bu bulgunun boébrek tutulumunun agirlig: ile iliskisi hala
tartismalidir (74,75,81,96-101).

IgA RF diizeyi HSP‘li hastalarin yaklasik %50’sinde pozitiftir. Antiniikleer antikor
(ANA) ve antinétrofilik sitoplazmik antikor (ANCA) negatif olmakla birlikte antikardiolipin
ve antifosfolipid antikorlar, intravaskiiler koagiilasyonla iligkili olabilecek sekilde yliksek
bulunabilir. Atipik dokiintii varlifinda ayirici tani igin ANCA diizeyleri degerlendirilir
(1,4,30). IgA immun komplekslerinin yiiksekligi, nefriti olan ya da olmayan g¢ocuklarin
18’inden 13’ilinde goriilmiistiir. IgG veya IgM izotipinin romatoid faktorii genellikle HSP’de
negatiftir; IgA RF ise HSP’li 24 ¢ocugun 13’linde pozitiftir (102).

Faktor XIII HSP’de miktar1 azalan 6nemli bir pihtilasma faktoriidiir. Tan1 ve tedavi
acisindan Faktor XIII 6l¢timiintin  yararlt oldugu bildirilmistir (103). von Willebrand faktor
endotelde sentezlenir ve HSP’li hastalarda endotel hasarina bagl olarak serumdaki miktar
artar. Bunun yani sira bu faktoriin yiikselmesi ile hastaliin aktivitesindeki artig arasinda

onemli bir iliski oldugu bildirilmistir (104). Trombomodiilinin de benzer mekanizma ile
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HSP’li hastalarda serum diizeyi artmistir. Bircok hastada plazma prostosiklin metabolitleri
azalmis, ancak tromboksan A2 diizeylerinde anlamli bir degisiklik olmadig1 bildirilmistir.
HSP ve IgAN’nde ise azalmis prostosiklin sentezinin patogenezde rol aldig: diisiiniilmektedir
(105).

Gastrointestinal sistem tutulumuna bagli olarak gaytada gizli kan ya da gozle goriliir
kanama olabilir. Henoch-Schénlein purpurasinda kiigiik damar vaskiiliti sonucu GIS duvari
infiltrasyonu ve duvarinda kalinlasma goriilebilir. Bu nedenle HSP tanisi diisiiniilen
cocuklarda USG 6zellikle 6nerilmektedir. USG ile barsak duvarinda kalinlagsma, dilatasyon,
hipomotilite, intramural kanama gosterilebilir ve boylelikle tan1 desteklenebilir. USG ile ayn
zamanda intussepsiyon, perforasyon, barsak iskemisi ve infarkti gibi komplikasyonlar da
kolaylikla saptanabilir. Henoch-Schonlein purpurali olgularda GIS tutulumunu gdstermede
abdominal BT nin de 6nemli bir yeri vardir. BT de intestinal duvarda segmental kalinlasma
saptanmasi ile dolayl vaskiilit bulgusu elde edilebilir. Yine iist GIS endoskopisi ile mide ve
duodenumdan alinan 6rneklerde 16kositoklastik vaskiilit bulgularinin goériilmesi HSP tanisinda
yardimet1 olabilmektedir (1,2,4,30).

Nadiren de olsa HSP’de skrotal tutulum goriiliir ve bu tutulum oldugunda USG ve
sintigrafik inceleme yapilmalidir (1,2,16,49).

HENOCH-SCHONLEIN PURPURA TANISI

Henoch-Schoénlein purpurast i¢in degisik tami kriterleri bulunmaktadir. En sik
kullanilan tani sistemi American College of Rheumatology’nin (ACR) Kriterleri olsa da
Michels kriterleri, Chapel Hill Konsensus Konferans Kriterleri, Hellendar Kriterleri de
kullanilmaktadir (2,13,106,107).

1990 yilinda ACR tarafindan sutani kriterleri 6ne stiriilmiistiir (108):

1-Trombositopeni olmadan goriilen, yiizeyden hafifce kabarik, dokunmakla hissedilen
hemorajik, cilt lezyonu varlig.

2-11k belirtilerin ¢ikt1g1 anda hastanin 20 yas ve altinda olmasi.

3-Yemeklerle siddetlenen, yaygin abdominal agr1 ya da kanli diyare gibi intestinal
iskemi bulgularimin varlig.

4-Arteriyel ve veniil duvarlarinda graniilosit igeren histolojik bulgularin saptanmasi.

Yukaridaki 4 kriterden en az ikisinin olmasi ile HSP tanis1 konulabilir.

Giintimiizde ACR kriterleri degistirildi. 2010 yilinda Avrupa Pediatrik Romatoloji
Dernegi (PRES), cocukluk ¢agi vaskiilitler i¢in yeni Kriterler teklif etmis; bu Avrupa
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Romatoloji Dernegi (EULAR) tarafindan desteklenmistir (2). EULAR tarafindan 2010
yilindaki yeni tan1 kriterleri ise agsagidaki gibidir (109):
*Zorunlu kriter palpabl purpura seklinde, 6zellikle alt ekstremitede yaygin olarak bulunan
dokiintii.

1-Karm agris1 (akut olarak gelisen ve yaygin)

2-Histopatoloji (IgA depolanmasinin belirgin oldugu l6kositoklastik vaskiilit yada
proliferatif glomeriilonefrit)

3-Artrit/artralji

4-Bobrek tutulumu (proteiniiri veya mikroskobik hematiiri)

Yukaridaki kriterlere gore zorunlu kriterin yanisira 4 kriterden 1 tanesinin olmas ile

HSP tanisi konur. Ancak, kesin tani igin olgularin %70-100’tinde deri biyopsisinde IgA
birikimi ve lokositoklastik vaskiiliti gostermek ve bunu klinik bulgular esliginde

degerlendirmek gerekmektedir (16).
HENOCH-SCHONLEIN PURPURA AYIRICI TANISI
Henoch-Schénlein purpurasinin i¢inde bulundugu 16kositoklastik vaskiilitler agagida

gosterilmistir (Tablo 5) (6).

Tablo 5. Lokesitoklastik vaskiilit yapan durumlar (6)

Henoch-Schonlein Purpurast

Hipersensitivite vaskiiliti

Akut infantil hemorajik 6dem

Kriyoglobulinemik vaskiilit

Hipokomplementemik {irtikeryal vaskiilit

ANCA iligkili kiiglik damar vaskiiliti

Good-Pasture Sendromu

Romatizmal bozukluklar [Sistemik Lupus Eritematozus (SLE), jiivenil
dermatomyozit, mikst bag doku hastaligi, skleroderma, Juvenil idiyopatik artrit]

Mucha-Habermann hastaligt

CANDLE sendromu

Malignite iligkili hastalik

Sweet sendromu

Stevens-Johnson sendromu

Hipersensitivite vaskiiliti bir ilaca veya enfeksiyona maruz kalma sonrasi ya da
idiopatik olarak ortaya c¢ikan kiiciik damar vaskiilitidir. Postkapiller veniilleri tutan

l6kositoklastik vaskiilittir. Klinik olarak ates, lirtiker, artralji, lenfadenopati, yiiksek ESH ve
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diisik kompleman diizeyi goriiliir. Diisik C3, C4 seviyesi ve damar duvarinda IgA
saptanmamasi ile HSP’den ayrilir (110).

Akut infantil hemorajik 6dem, lokositoklastik bir vaskiilit olup 4 ay ile 2 yas
arasindaki ¢ocuklarda tanimlanmistir. Kendi kendini sinirlayan bir hastalik olup ates, purpura,
ekimoz, dudaklarda 6dem ile seyreden ve 1 ila 4 hafta arasinda spontan gerileyen bir tablodur.
GIS ve renal tutulumu nadirdir. HSP ile benzer dzelliklere sahiptir (109,111).

Kriyoglobulinemik vaskiilitte baslica purpurik cilt dokiintiisii, artralji, hafif proteiniiri,
hematiiri ile karakterize nefrit bulgular1 goriiliir. Serum kriyoglobulin seviyesinde belirgin
artig ve diisitk kompleman seviyesi ile HSP’den ayrilir (112).

Hipokomplementemik {irtikeryal vaskiilit, tipik olarak ozellikle ekstremitelerin
proksimalinde ve gévdede yerlesim gosteren eritematdz makiil ve plaklarla kendini gosterir.
Bu lezyonlar iyilesmeyle beraber purpura ve postinflamatuar pigmentasyon karakterini alir.
24 saatten uzun seyir gosterir. Multiorgan tutulum riski yiiksektir. Anjioddem, artrit, tiveit,
episklerit, obstriiktif akciger hastaligi gibi Onemli bulgulart goriiliir. Bu tabloda Clq
diizeyindeki diisiikliik belirleyici rol oynar (112).

2012 yilinda Chapel Hill Uzlas1 Konferansi’nda kabul edilen cocukluk c¢ag
vaskiilitleri smiflamasinda ANCA iligkili vaskiilitler: Wegener Graniilomatozu (WG),
mikroskobik polianjitis ve Churg-Strauss vaskiilit ii¢ ana baslik altindadir (113). Wegener
Graniilomatozu baglica solunum sistemini ve bdbregi tutan, etiyolojisi bilinmeyen,
sitoplazmik ANCA (c-ANCA) pozitifligi olan, ¢ocukluk ¢aginda nadir goriilen sistemik bir
vaskdilittir (110). Periniikleer ANCA (p-ANCA) mikroskobik polianjitis ve Churg-Strauss
vaskiilitte pozitiftir (114). Mikroskobik polianjitis kiiciik damarlart (kapiller, veniil veya
arteriyol) etkileyen, immiin birikimin olmadig1r veya c¢ok az oldugu nekrotizan vaskiilittir.
Churg-Strauss vaskiilit ise astim ve eozinofilinin eslik ettigi, solunum yollarni tutan,
eozinofilden zengin graniilomatéz inflamasyon ve kiigiik ve orta ¢apli damarlar1 etkileyen
nekrotizan vaskiilittir (113).

Serum C3 diizeyi normal olup damar duvarinda ve mezengiumda IgA depolanmasi
varsa HSP, C3 diizeyi diisiik olup damar duvarinda ve mezengiumda IgG ve C1q depolanmasi
varsa SLE diisliniiliir. ANA SLE‘de pozitiftir (14,115,116). Sistemik Lupus Eritematozus
bircok sistemi etkileyen ve immunolojik doku hasarina yol agan, ¢esitli otoantikorlarin varlig
ile karakterize, etiyolojisi halen aydinlatilamamis bir immiin kompleks hastaligidir. Karmagik
ve multifaktoriyel etiyolojisi ve viicudun hemen tiim organ ve sistemlerinin inflamatuar

tutulumu ile karakterizedir (117).
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Good-Pasture sendromunda anti-GBM antikoru pozitiftir ve pulmoner-renal
sendromun en sik sebebi olarak bildirilmektedir. Hemoptizi, akciger grafisinde diffiiz
infiltratlar ve anemi klasik bulgulardir (118,119).

Mucha-Habermann hastaligi lenfoproliferatif cilt hastaligi olup ozellikle govde ve
kollarin fleksor yiizlerinde proksimalde, nekrotik lezyonlar1 da iceren papiilo-vezikiillerin
ortaya c¢ikmasi ile karakterizedir. Lezyonlar, merkezinde vezikiil ve bazen de hemorajik
nekroz bulunan kirmizi-kahverengi papiillerden olusur. Bazen eriipsiyon tiim viicuda
yayilabilir. Miikoz membran tutulumu olduk¢a nadirdir. Lezyonlar hipo-hiperpigmentasyon
veya skar birakabilir (120).

CANDLE sendromunda rekiirren ates, purpurik cilt lezyonlari, gz kapaklarinda
sislik, artralji, progresif lipodistrofi, anemi, gelisme geriligi ve akut faz reaktanlarinda artma
gortlir (121).

Stevens-Johnson sendromunda cilt lezyonlarmin damar duvarinin immunfloresan
incelemesinde Ig M ve C3 depolanmasi goriiliir. Cilt tutulumunda prodromal hedef lezyonlari
mevcuttur. Miikoz membran tutulumu bildirilmistir. Akut baslangich, genellikle kendini
siirlayan, vezikiilobiilloz cilt lezyonlarinin yani sira en az iki mukozal alanin tutuldugu bir
hastaliktir. Dudaklar, dil, yanak mukozasi, konjonktiva, kornea, larinks, 6zafagus, trakea,
bronglar etkilenebilir. Solunum sisteminde iilserasyon sik goriilerek plevral effiizyon ve biil
olusumu ile bronkoplevral fistiillere yol acabilir. Myokardit ve atriyal fibrilasyon goriilebilir.
Ulseratif stomatit, korneal iilserler olusabilir. Kiitandz lezyonlar eritematdz makiiller seklinde
baslayip hizla ortasinda nekroz gelisip, soyulan vezikiil ve biillere doniisiir (122,123).

Sweet sendromu agrili enflamatuar papiil ve plaklarla seyreden, beraberinde yiiksek
ates, eklem agrisi, periferik kan ve dokuda nétrofilinin eslik ettigi oldukca nadir goriilen bir
hastaliktir. Klinikte en ¢ok papiil, plak ve nodiil seklinde karsimiza ¢ikmakla birlikte piistiiler,
biilloz, hemorajik ve iilseratif sekilde de goriilebilmektedir (124).

Septik artritde tek eklem tutulurken HSP’de sikliklabirden fazla eklem tutulumu
goriiliir. Septik artritte eklemde 1s1 artis1 ve kizariklikgortiliirken HSP artritinde genellikle 1s1
artis1 ve kizariklik olmaz (125).

Purpura ayirict tanist hemorajik hastaliklar (idiopatik trombositopenik purpura)
veseptisemi (meningokoksemi, gonokoksemi, infektif endokardit) yapilmalidir. Bu amagla
Oykt, trombosit sayisi, kanama ve pihtilasma testleri, akut faz reaktanlar1 ve kiiltiir calismalari
tanida yardimcidir. Henoch-Schonlein purpurasinda bu testler normaldir. Septisemide olgu

hasta goriinimliidiir. Ates daha yiiksek ve purpurik dokiintii daha yaygin yerlesimlidir (14).
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HENOCH-SCHONLEIN PURPURA TEDAVISI

Hastalarin cogunda HSP’nin dogal seyri kendini sinirlar niteliktedir. Hastayr gézlem
altinda tutmak yeterlidir. Tedavi genellikle destekleyicidir. Hidrasyon, beslenme, elektrolit
dengesini saglama ve vital bulgularin takibini igerir. Eger hastaliga birinfeksiyon neden olmus
ise mevcut infeksiyon tedavi edilmelidir (3).

Cilt lezyonlar1 genellikle mutlak istirahat ile gerilemektedir. Ancak c¢ok sik tekrarlayan
cilt lezyonlar1 varliginda 2 haftalik 1 mg/kg/giin’den prednizolon kullanilabilmektedir.
Bakteriyostatik bir siilfonamid olan dapsonun tedaviye yardimci oldugu olgu bildirileri
bulunmaktadir (126,127). Dapson 6zellikle cilt hastaligi i¢in steroidden koruyucu ajan olarak
fayda saglamaktadir. Kolsisin kronik cilt ve eklem hastaligi i¢in kullanilmaktadir. Dapson
veya kolsisin uzun siliren yada tekrarlayan HSP’de yararli oldugunu gosteren bazi olgu

bildirimleri mevcuttur (127,128).

Asetominofen veya nonsteroid antiinflamatuar ilaglar (NASII) yiiksek ates ve eklem
semptomlarinin iyilestirilmesinde kullanilmaktadir (47). Henoch-Schoénlein  purpurali
hastalarda NSAII ile steroid tedavisinin bir arada verilmesi dnerilmemektedir. Ciinkii, GIS
komplikasyonlart steroid kullanimi ile daha fazla artmaktadir (129).

Prospektif bir ¢alismada, plasebo ile karsilastirildiginda prednizolonun eklem agrisi
siddetini azalttig1 bildirilmistir (130). Eklem ve cilt semptomlarinda kortikosteroidler
dramatik diizelme saglar. Ancak kortikosteroidler genelde bu amagla pek kullanilmaz (108).

Alt ekstremite 6demi igin asirt hareket kisitlanir ve yiiksekte tutma Onerilir. Eger
skrotal 6dem varsa skrotum elevasyonu ve dayanilabildigi kadar soguk uygulama agriyi
azaltir. Sistemik kortikosteroid tedavisine de yanit alinir. Siddetli kasintt oldugu zaman ve
anjiondrotik 6dem gelistigi durumlarda antihistaminikler kullanilabilir. HT uygun
antihipertansiflerle kontrol edilmelidir (115,131).

Cerrahi girisim gereken olgular disinda GIS bulgular1 tedavisiz gerilemektedir.
Kanama olmaksizin sadece karin agrisi i¢in steroid baslanmasi daha agir komplikasyonlari
gdlgeleyebileceginden sakincali olarak kabul edilmektedir. Ciddi GIS komplikasyonlarinda
cerrahi miidahale gerekebilir (43).

Agir cilt bulgulari, karin agris1 ve proteiniiri 1-2 mg/kg/giin oral kortikosteroid
tedavisine dramatik bir sekilde yanit verebilmektedir. Kortikosteroid tedavisi artritin ve karin
agrisinin gerilemesini saglayabilir. Ancak hastalik siiresini kisalttig1 ve yinelemeleri 6nledigi

gosterilememistir. Erken donemde tedaviye baslanmasi, sistemik bulgularin gelismesini
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onleyememektedir. Onceki ataklarda steroid uygulanmis olmasi daha sonra yeni niiks gelisimi
riskini azaltmaz. Yapilan bir ¢alismada bir grup karin agrisi olan hastaya 2 mg/kg/giin’den
steroid, diger gruba ise herhangi bir ilag verilmemistir. Steroid alanlarin karin agrilarinin ilag
almayan gruba gore ilk 24 saatte, belirgin olarak kontrol altina alindigi, her iki grubun karin
agrilarinin 72 saat sonunda %75 oraninda kayboldugu gosterilmistir. Steroidler karin agrisinin
stiresini  belirgin olarak azaltmaktadir (132). Uzun siiren karn agrist olan hastalarda
steroidden koruyucu ajan olarakmetotreksat kullanilmistir (133). Mikofenolat mofetil de
cevapsiz ve rekiirren karm agris1 igin kullanilmistir (134). Diger bir ¢alismada ise agir GIS
kanamalarda 3 giinliik intravendz metilprednizolon tedavisini takiben bir haftalik oral steroid
verilerek takip edildiginde olumlu sonuglar alinmustir. Agir GIS tutulumlarda ve istenmeyen
durum varliginda intravendz pulse metilprednizolonu takiben 1 ya da 2 haftalik steroid
tedavileri 6nerilmektedir (135).

Henoch-Schonlein  purpurast nefritinin  tedavisi tartismalidir.  Henoch-Schénlein
purpurast renal hastaligin tedavisindeki ama¢ uzun donemde meydana gelebilecek renal
tutuluma bagli komplikasyonlart 6nlemektir. Renal tutulum goriilen hastalarda baslangig
yasinin 8 yas lizeri olmasi, abdominal tutulum olmasi, uzun siiren purpura goriilmesi, renal
biyopsi histolojisinin yiiksek derecede tespit edilmesi prognozu olumsuz yonde etkileyen
faktorlerdir. Ancak renal tutulum igin risk altinda bulunmalari nedeniyle izlemleri gereklidir
(12,130). Hastalarin 6nemli bir boliimiinde renal tutuluma ait klinik bulgu, hematiiri veya agir
proteiniiri gériilmez. Bu hastalar spesifik tedaviye ihtiyag gostermezler ve semptomatik olarak
tedavi edilebilirler. Baglangigta nefropati belirtisi olmayan HSP’li 164 ¢ocukta yapilan bir
caligmada, hastalar 2 hafta boyunca steroid tedavisi alanlar ve almayanlar seklinde randomize
edilerek takip edilmistir. Altt hafta boyunca steroidle tedavi edilen grubun higbirinde
nefropati gelismezken, tedavi edilmeyen grubun %11,9’unda nefropati gelisimi bildirilmistir.
Iki grup arasindaki fark steroidin yararl etkileri agisindan oldukca anlamlidir (136).

Kaku ve ark. (137) ve Buchanec ve ark. (138) nonrandomize kesitsel ¢alismalarinda
1,7-2,5 mg/kg/giin dozda oral prednizolonun 2-3 hafta siireyle kullanimin renal tutulum
riskini azalttigin1 bildirmektedir. Aksine Saulsbury (139), nefritin onlenmesinde steroidin
faydali olmadigini bildirmistir. Bu calismada steroid, karin agrisi olan ve renal hastalik
gelisimi icin yiiksek riskli hastalarda kullanilmistir. Prospektif bir ¢alismada, 353 hasta 2
hafta prednizolon veya plasebo alanlar olmak itizere randomize edilmistir. Bu ¢alismanin 6n
sonuglarina gore, 1 yil i¢cinde renal hastaligin 6nlenmesinde erken baglanan steroid herhangi

bir fayda saglamamistir (140).
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Siddetli HSPN acil ve daha yogun tedavi gerektirir. SDBY, HT ve nefrotik sinirda
proteiniiri varligi bobrek biyopsisi yapilma endikasyonudur. Tedavinin yoniini bdbrek
biyopsisindeki kresentik glomertillerin sayis1 belirler. Eger biyopside %50°den fazla kresentik
glomeriil saptanmigsa ciddi bir tedaviye hemen baslanmasi gerekmektedir. Metilprednizolon
30 mg/kg/dozdan, toplam 1 gram1 gegmemek iizere birkag saatte uygulanir. Giinasir: 3 veya 5
kez uygulanir. Son bolus uygulamadan sonra kortikosteroidler uygun dozda kullanilmaya
devam edilir. Tedavinin siiresini hastaligin gidisi belirler. Sekiz haftalik kortizon tedavisine
yanit vermeyen olgularda azotioprin ve siklofosfamid gibi immunsupresif ilaglar
antiinflamatuar dozda tedaviye eklenmelidir (17,108). Siddetli HSPN, trombotik olaylarin
varliginda ve antikardiolipin, antifosfolipid antikor pozitifliginde antikoagiilanlar ve
antitrombotikler (aspirin 80 mg/giin) kullanilabilir (115).

Siklofosfamid genellikle ¢oklu tedaviler igerisinde kullanilmis bir sitostatiktir. ljima
ve ark. (141) sinif 4-5 bobrek biyopsi bulgusu gosteren 14 hastaya, 8 haftasiireyle 2
mg/kg/giin dozunda oral prednizolon ve 2 mg/kg/giin dozunda siklofosfamide ilave olarak
baslangictaki 4 haftada heparin ve devaminda warfarin ile antikoagiilen tedavi
kullanmiglardir. Bu tedavinin proteiniiriyi azaltmakta ve hastalik ilerlemesini 6nlemede etkin
oldugunu bildirmislerdir (142).

Randomize kontrollii bir ¢alismada HSPN 56 cocuga biyopsi yapilmis; bobrek
tutulumu smif 3 ya da fazla olan, proteiniiri ve azalmis GFR’si olan hastalara oral
siklofosfamid ve destekleyici tedavi, diger gruba ise sadece destekleyici tedavi uygulanmis ve
ortalama 6,9 yil takip sonucunda arasinda anlamli fark saptanmamustir. Tedavi edilen 28
hastanin 3’iinde, destek tedavisi alan 28 hastanin 4’iinde SDBY saptanmustir. iki grup
arasinda anlamli fark saptanmamistir (142).

Ulkemizden Oner ve ark. (143) RPGN ile seyreden 12 hasta metilprednizolon,
ardindan prednizolon ile birlikte siklofosfamid ve dipiridamolden olusan tedavi semasini
kullanmiglar. 7 hastanin tam, 4 hastanin kismi yanit verdigini ve sadece bir hastada bobrek
fonksiyon bozuklugu gelistigini bildirmislerdir (144).

Siklosporin A dozu 4-8 mg/kg/giin baslangi¢c dozunda ve kan diizeyi 150-200 pg/L
araliginda tutularak; idame dozu ise 1-5 mg/kg/giin ve kan diizeyi 80-100 ng/L aralifinda
tutularak uygulandiginda steroide direngli HSPN vakalarinda siklosporin cevabi etkili
bulunmus ve etkinligi tekrarlayan biyopsilerle ortaya konmustur. Ayrica tedaviye
baslandiktan sonraki 2 ay i¢inde nefrotik proteiniiri iizerinde etkili oldugu saptanmustir.

Hastalarin ortalama 6 yillik izlem zarfinda remisyonda kaldiklari saptanmistir (145).
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ACE inhibitorleri, HSPN’nde direngli proteiniiri ve HT nin ilk basamak tedavisinde
diistiniilmelidir. Ancak uzun donemde herhangi koruyucu etkisi kanitlanmamis olup yeni
calismalara ihtiyag vardir (146).

Plazmaferez veya yiiksek doz intravendz immiinglobulin (IVIG), renal fonksiyonlarda
kotiilesme, steroid ve immunsupresif ilaclara direncli akciger ve beyin hemorajilerinde
onerilmektedir (147). Rostoker ve ark. (148), HSP’li 2 hastada IVIG tedavisi kullanmis ve
tedavi boyunca ekstrarenal semptomlarda iyilesme, proteiniiri seviyesinde azalma saptamustir.
Hattori ve ark. (149), siddetli HSPN’li 9 hastasinda plazmaferez uygulamistir. Bu hastalarin
6's1 (%67) 5,4 yillik takipte iyi bir gidis sergilemistir.

Henoch-Schonlein purpurast nefritine bagli akut bobrek yetersizliginde periton
diyalizi veya hemodiyaliz uygulamak gerekir. Kronik renal yetmezlik olustuktan sonra renal
transplantasyon bir tedavi seklidir. Transplante bobrekte HSPN’nin tekrarlamasi nadiren

goriilebilmektedir (14).

HENOCH-SCHONLEIN PURPURA KLIiNiK SEYRI VE PROGNOZU

Henoch-Schoénlein purpurast kendi kendini smirlayan, bobrek tutulumu disinda
cogunlukla herhangi bir sekel birakmayan bir hastaliktir. Hastaligin seyri genellikle iyidir.
Cogu hastada klinik bulgular, ortalama 4 hafta i¢inde hicbir sekel birakmadan diizelir (26).
Ancak akut donemde &zellikle GIS'e ait komplikasyonlar risk olusturmakta olup, uzun dénem
prognoz ise genellikle renal tutulumun siddeti ile iliskilidir (150).

Hastalarin %50’sinde birkag yil sonraya kadar tekrarlamalar goriilebilir. Tekrarlamalar
hastaligin baslangicindan sonraki ilk alt1 ay i¢cinde daha sik gozlenir ve bobrek tutulumu olan
hastalarda daha siktir (151).

Ozellikle cilt dokiintiileri ilk 6 hafta iginde tekrarlayabilir. Dékiintiiniin tekrarlamasi
prognozu olumsuz ydnde etkilemez. Ancak agir dokiintiilerle giden ve agir GIS tutulumu olan
hastalarda nefritin eslik etme ihtimali artar (108).

Hastaligin gidisi invajinasyon ve perforasyon gibi akut karin tablosuyla komplike
olabilir. Invajinasyon gelisen olgularda postoperatif mortalite %20 iken, operasyona
alinmayan olgularda mortalitenin %50 oldugu saptanmistir (152).

Henoch-Schonlein purpurali ¢ocuklarin %1-2’sinde kronik renal hastalik gelisebilir.

Henoch-Schoénlein purpurasi nefriti goriilen hastalarin ise yaklasik %8’i son donem bobrek

yetmezligine ilerler (153).
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Henoch-Schonlein purpurasinda prognozu belirleyen esas faktorler baslangigtaki
bobrek tutulumunun derecesi, GIS ve SSS’nde olusan komplikasyonlar ile iliskilidir. Kétii

prognostik faktorler Tablo 6’da gosterilmektedir (25,154).

Tablo 6. HSP de kotii prognostik faktorler (25,154)

o >8yasg

e (Cok sayida relaps

e Baslangicta yiiksek kreatinin degeri

e lgr/giin’den yiiksek proteiniiri

e Tani aninda hematiiri, anemi

e Hipertansiyon gelisimi

e Membranoproliferatif glomerulonefrit
o Ates yliksekligi

e Direngli purpura

e Eritrosit sedimentasyon hizinda artma
e Tani aninda artmis IgA, azalmig [gM
e Diisiik Faktor XIII diizeyi

Henoch-Schonlein purpurasinda bobrek tutulumu olan hastalarin uzun dénem takipleri
sonucunda, hastaligin baslangictaki siddeti ile sonucu arasinda korelasyon oldugu gdsterilmistir.
Narchi’nin (155) yaptigi, 1133 HSP’li ¢ocugu igeren ¢alismada, ilk bagvuruda izole hematiiri
veya nefrotik diizeyde olmayan proteiniirisi olan ¢ocuklarin uzun donem takiplerinde,
%1.6’sinda renal yetmezligi gelistigi,nefrotik ya da nefritik sendrom ile basvuran hastalarin
%19.5’inde uzun donemde bobrek yetmezligi gelistigi tespit edilmistir.Yapilan diger
caligmalarda izole hematiiri ya da proteiniiri ile basvuranlarin %11-13’ilinde, nefritik ya da
nefrotik sendrom ile basvuranlarin %35-44’linde uzun dénemde bobrek yetmezligi gelistigi
saptanmustir (19).

Ronkinen ve ark. (156) 47 hastay1 uzun donemde izledikleri calismada glomeriilonefrit
bulgular1 gosteren hastalarda ileri donemde %35 oraninda kalici bobrek hasari, hafif idrar
bulgular1 gdsteren veya hig¢ idrar bulgusu olmayan hastalarda ise sadece %7 oraninda kalici
bobrek hasari bildirmektedir.

Nefritli hastalarin uzun dénem takibinde gelisebilecek komplikasyonlar1 tahmin etmek
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giictiir. Henoch-Schonlein purpurasinda renal sebeplere bagli mortalite %1-3tur. Nefritik
siirlarda proteiniiri ve proteiniiri olmadan hematiiri saptanan vakalarin ¢ogu 3-6 ay icerisinde
diizelir. Bu hastalarda bobrek biyopsisi ve tedavi gerekmez. Ancak bu hastalarin %15’inde
baslangi¢ bulgularindan bagimsiz olarak ciddi bobrek yetmezligi gelisebildiginden uzun donem
yakindan takip edilmelidirler. Nefritik ve nefrotik sendrom bulgular1 olan hastalarda iki yil
sonra %40 oraninda renal fonksiyonlar normal iken, %20 hastada hafif ve %40 hastada ciddi

renal yetmezlik saptanir (14).
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GEREC VE YONTEMLER

Bu ¢aligmada Nisan 2005-Aralik 2015 tarihleri arasinda Trakya Universitesi Tip
Fakiiltesi Cocuk Nefrolojisi Bilim Dali tarafindan HSP tanist ile izlenen 235 vakanin dosyalari
geriye doniik olarak incelendi. Caligmanin yiiriitiilmesi icin Trakya Universitesi yerel Etik
Kurulundan 07/02 Say1 ve 15.04.2015 tarihiyle etik onay alindu.

Calismaya 1-17 yas arasinda HSP tanis1 olan ¢ocuklar alindi. Dosya ve bilgisayar kayit
verileri yetersiz olan hastalar ¢aligmaya dahil edilmedi. 2005-2008 yillar1 arasinda ACR
kriterleri, 2010 yilindan sonra EULAR HSP tani kriterleri esas alinarak hastalara HSP tanisi
konuldu (108,109).

Hastalarin dosya bilgilerinden cinsiyet, yas (5 yas alti, 5-9 yas aras1,10-14 yas aras,15
yas ve usti seklinde gruplandirildi), HSP’nin goriildiigii mevsim, bagvuru sikayeti ve
enfeksiyon varligi (USYE, alt solunum yolu enfeksiyonu (ASYE), GiS enfeksiyonu, idrar yolu
enfeksiyonu, akut otitis media ve diger enfeksiyonlar) incelendi. Ek olarak, hastalarda asi,
bdcek 1sirmast, ar1 sokmasi, sinek 1sirmasi, ilag alimi, travma Sykdisii ile ilgili kayitlar tarandi.

Hastalarmn takibinde cilt, eklem, GIS, bobrek, SSS, pulmoner ve genital tutulumlar
kaydedildi.

Cilt tutulumu degerlendirilmesinde basvuru esnasindaki dokiintii karakteri petesi,
purpura, iirtiker, makiilopapiiler dokiintii olarak ayrildi. Dokiintii siiresi ile ilgili Klinik veriler
incelendi. Cilt lezyonlarinin dagilimi alt ekstremite, iist ekstremite, kalca, govde ve yiiz
bolgelerinde dokiintii olarak incelendi.

Eklem tutulumu degerlendirilmesinde eklemlerde agri, sislik, kizariklik, 1s1 artisi,
hareket kisitlilig1 olanlar artrit olarak kabul edildi. Artrit ve artralji olarak siniflandirildi. EKlem

tutulumunun yerleri incelendi.
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Gastrointestinal sistem tutulumu degendirilmesinde gaytada gizli kan pozitifligi, karin
agrisi, melena, bulant1 ve kusma, konstipasyon, invajinasyon, perforasyon incelendi.

Bobrek tutulum degerlendirilmesinde proteiniiri, hematiiri, renal biyopsi yapilip
yapilmadig1 ve yapildiysa renal biyopsi sonucu incelendi. Renal biyopsi 6rnekleri “International
Study of Kidney Disease In Children Classification” ‘a (ISKDC) gore siniflandirilmisti.

Testis tutulumunda testis agrisi, epididimit ve testis torsiyonu; SSS tutulumunda ise
basagrisi ve konviilziyon incelendi.

Hastalarin laboratuar bulgularindan CRP (0-5 mg/L normal), ESH (0-20 mm/saat
normal), hemoglobin (yasa gore), 16kosit sayisi (4.000-15.000 /mm3 normal), trombosit sayisi
(150.000-450.000 /mm3 normal), 24 saatlik idrarda protein atilim diizeyi (>4 mg/m2/saat),
hematiiri varligi (>5 eritrosit/40’lik biiyiitmede), ASO (0-200 1U/mL normal), C3 (yasa gore),
C4 (yasa gore), IgA diizeyi (yasa gore), bogaz kiiltlirii ve gaytada gizli kan pozitifligi geriye
doniik olarak degerlendirildi.

Hastalarin yas ve cinsiyet ile cilt, GIS, bobrek ve eklem tutulumlar1 arasindaki iliski
degerlendrildi. ESH, CRP, lokosit ve trombosit diizeyleriile cilt, GIS, bobrek ve eklem
tutulumlar arasindaki iliski degerlendirildi. Bobrek tutulumu olan ve olmayan hastalar ile cilt,
GIS ve eklem tutulumlari karsilastirilda.

Hastalar almis olduklar1 tedavileri arastirild. NSAII, oral prednizolon, pulse
metilprednizolon, siklofosfamid, siklosporin ve ACE inhibitor alanlar olarak yapildi.

ISTATISTIKSEL YONTEM

Toplanan verilerin degerlendirilmesinde SPSS 22.0 istatistik programi kullanildi.
Tanimlayic1 istitistiklerde ortalama, standart sapma, gerektiginde medyan, minimum ve
maksimum degerler ve ylizde degerleri kullanildi. Numerik degiskenlerin dagilimi Shapiro-
Wilkins testi ile degerlendirildi. Ikili karsilastirmalarda, parametrik numerik degiskenler icin
Student’s  t-testi  kullanilirken non-parametrik olanlarda Mann-Whitney U  testi
kullanildi.Kategorik degiskenlerin degerlendirilmesinde ki-kare testi kullanildi. P< 0,05 tiim
istatistiksel sonuglar i¢in anlamli kabul edildi. Sistem tutulumlar: ile etki eden faktorlerin

iligkisini degerlendirmek i¢in lojistik regresyon analizi kullanildi.
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BULGULAR

Calismaya 235 HSP’li hasta alindi. Hastalarin 122’si (%51,9) erkek, 113’i (%48,1) kiz

idi (Tablo 7).

Tablo 7. Hastalarin demografik ozellikleri

N %
Erkek 122 51,9
Cinsiyet Kiz 113 48,1
Toplam 235 100

Hastalarin 78’1 (%33,2) 5 yasin altinda, 97’si (%41,3) 5-9 yas arasi, 54’1 (%23) 10-14
yas arasinda ve 6’°s1 (%2,5) 15 yas ve iistiindeydi (Tablo 8).Yas ortalamasi 7,32 + 3,63 yil idi.

Tablo 8. Hastalarin yas grubu dagihm

N %
S yas alt1 78 33,2
5-9 yas 97 41,3
10-14 yas 54 23,0
15 yas ve iistii 6 2,5
Toplam 235 100
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Baslangi¢ mevsimi incelendiginde hastalarin 79’u (%33,6) kis, 71’inde (%30,2)
sonbahar, 55’1 (%23,4) ilkbahar ve 30’u ise (%12,8) yaz mevsiminde bagvurmustu (Tablo 9).

Tablo 9. Hastaligin baslangic mevsimi

N %
Kis 79 33,6
Sonbahar 71 30,2
Ilkbahar 55 23,4
Yaz 30 12,8
Toplam 235 100

Bagvuru esnasinda 194 (%82,6) hastada enfeksiyon saptandi. Enfeksiyon nedeniyle 80
hastada ila¢ alim Oykiisii mevcut idi. Hastalarin 3’inde (%]1,3) travma Oykiisii mevcuttu.
Hastalarin 35’inde (%14,9) neden bilinmiyordu. Hastalarin bagvuru esnasinda higbirinde asi,
bocek 1sirmasi, ar1 sokmast, sinek 1sirmasi oykiisii yoktu.

Henoch-Schoénlein purpurasi ile bagvuru esnasinda 194 (%82,6) hastada enfeksiyon
saptandi. Hastalarin 164’{inde (%84,5) USYE, 12’sinde (%6,1) GIS enfeksiyonu, 10’unda
(%5,1) alt solunum yolu enfeksiyonu (ASYE), 4’tinde (%2) akut otitis media (AOM), 2’sinde
(%1,03) idrar yolu enfeksiyonu (IYE) mevcuttu. Diger enfeksiyonlar incelendiginde, 1 hastada
(%0,5) basvurdugu hafta iginde su ¢igegi Oykiisii, 1 hastada (%0,5) dis absesi mevcut idi
(Tablo 10).

Tablo 10. Hastalik 6ncesinde goriilen enfeksiyon hastaliklarimin dagilinm

N %
USYE 164 84,5
Gastroenterit 12 6,1
ASYE 10 5,1
AOM 4 2
IYE 2 1,03
Su cicegi 1 0,5
Dis absesi 1 0,5
Toplam 194 100
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Hastalarin 225°i (%95,3) cilt, 138’1 (%58,5) eklem, 49’u (%20,8) GIS, 4’ii (%1,7)
bobrek ve 1’1 (%0,4) genital tutulumlarla basvurmustu (Tablo 11).

Tablo 11. Hastalarin basvuru anindaki sistem tutulumlari

N %
Cilt 225 95,3
Eklem 138 58,5
GIS 49 20,8
Bobrek 4 1,7
Genital 1 0,4
Toplam 235 100

Hastalarda izlemi igerecek sekilde sistem tutulumlari incelendiginde ise 235 (%100)
hastada cilt, 161 (%68,5) hastada eklem, 128 (%54,5) hastada, GIS, 126 (%53,6) hastada
bobrek tutulumu, 6 (%2,6) hastada genital ve 6 (% 2,6) hastada SSS tutulumuoldugu saptandi
(Tablo 12).

Tablo 12. Hastalarin izlem esnasinda sistem tutulumlari

N %

Cilt 235 100
Eklem 161 68,5
GIS 128 54,5
Bobrek 126 53,6
Genital 6 2,6
SSS 6 2,6
Toplam 235 100

Basvuruda dokiintii karakteri agisindan incelendiginde 217 (%92,7) hastada purpurik, 8
(%3,4) hastada petesial, 6 (%2,6) hastada makiilopapiiler, 2 (%0,9) hastada {irtikeryal ve 2
(%0,9) hastada ekimotik dokiintiiler mevcuttu (Tablo 13).
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Tablo 13. Hastalarin basvuru esnasindaki dokiintii karakterleri

N %
Purpurik 217 92,7
Petesial 8 3,4
Makiilopapuler 6 2,6
Ekimotik 2 0,9
Urtikeryal 2 0,9
Toplam 235 100

234 (%99,6) hastada alt ekstremitede dokiintii mevcuttu. Hastalarin 127’sinde (%54)
kalgada, 63’linde (%26,8) iist ekstremitede, 18’inde (%7,7) govdede, 10’unda (%4,3) yiizde ve
4’tinde (%1,7) kulakta mevcut idi (Tablo 14).

Tablo 14. Hastalarin dokiintii lokalizasyonlarinin dagilimi

N %
Alt ekstremite 234 99,6
Kalg¢a 127 54
.. . 63 26,8
Ust ekstremite
Govde 18 1,7
Yiiz 10 4,3
Kulak 4 1,7
Toplam 235 100

Hastalarin dokiintii siireleri agisindan degerlendirildiginde 180 (%76,3) hastada 1-10
giin arasinda, 49 (%20,8) hastada 11-20 giin ve 6 (%2,5) hastada 21-30 arasindaydi (Tablo 15).

Tablo 15. Hastalarin dokiintii siireleri

N %
1-10 giin 180 76,3
11-20 giin 49 20,8
21-30 giin 6 2,5
Toplam 235 100

Hastalarin 161’inde (%68,5) eklem tutulumu vardi. Hastalarin 127’sinde (%78,8) artrit,
34’tinde (%21,1) artralji bulgulart mevcuttu.
Tutulan eklemler incelendiginde 110’unda (%68,3) ayak bilegi, 33’tinda (%20,4) diz,

22’sinde (%13,6) el bilegi ve 14’iinde (%8,6) dirsek tutulumu mevcuttu (Tablo 16).
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Tablo 16. Hastalarin tutulan eklemlerin dagilimi

N %
Ayak bilegi 110 68,3
Diz 33 20,4
El bilegi 22 13,6
Dirsek 14 8,6
Toplam 161 100

Hastalarin 128’inde (%54,5) GIS tutulumu vardi. Bunlarin 117’sinde (%91,4) karmn
agrist, 93’tnde (%72,6) gaytada gizli kan pozitifligi, 36’sinda (%28,1) bulanti ve kusma,
14’linde (%10,9) melena, 11’inde (%8,5) invajinasyon, 6’sinda (%4,6) konstipasyon ve 1’inde
(% 0,7) perforasyon mevcuttu (Tablo 17).

Tablo 17. Hastalarin GIS tutulumunun bulgular

N %

Karn agrisi 117 9,4
Gaytada gizli kan 93 72,6
Bulanti/Kusma 36 28,1
Melena 14 10,9
Invajinasyon 11 8,5
Konstipasyon 6 4,6
Perforasyon 1 0,7
Toplam 128 100

Hastalarin 6’sinda (%2,6) genital tutulum mevcut oluptestis agrisi ile basvurmuslardi.
1’nde de (% 0,4) testis torsiyonu goriildii.

Hastalarin 6’sinda (%2,6) SSS tutulumu mevcuttu. Bunlarin hepsinde basagrisi mevcut
iken konviilziyon 3’linde (%1,3) goriildii.

Laboratuar incelemeleri degerlendirildiginde 217 (%92,3) hastada CRP normalken, 18
(%7,7) hastada yiiksekti. ESH degerleri ise 148 (%63) hastada yiiksekken, 87(%37) hastada
normaldi.

Hastalarin hemogramlar1 incelendiginde 190 (%81,3) hastada normal 16kosit degerlerine
sahipken 44 (%18,7) hastada 16kositoz tespit edildi. 140 (%59,6) hastada hemoglobin degerleri
normal sinirlardayken, 48 (%20,4) hastada diisiik, 47 (%20) hastada yiiksek degerlerdeydi.
Hastalarin 185’tinde (%78,7) trombosit degerleri normalken, 48’inde (%21,3) yiiksekti (Tablo
18).
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Tablo 18. Hastalarin akut faz reaktanlari sonuclari

N %
Normal 217 92.3

CRP Yiiksek 18 1,7
Normal 87 37,0
ESH Yiiksek 148 63,0
vy . Normal 191 81.3
Lokosit Yiiksek 44 18.7
Normal 140 59,6
Hemaoglobin Yiiksek 47 20,0
Diisiik 48 20,4
. Normal 185 78,7
Trombosit Yiiksek 48 213
Toplam 235 100

Hastalarin ASO degerleri 20 (%85) hastada artmisti. Hastalardan 98’ine (%41,7) bogaz
kiiltirt yapilmis olup, 4 (%1,7) hastada AGBHS iiremisti.

IgA diizeyi 47 hastada bakilmis olup 21’inde (%8,9) normal iken 26’sinda (%11,1)
yiiksek olarak saptanmisti. C3 diizeyi 60 hastada bakilmisti. C3 diizeyi bakilan hastalarin
48’inde (%20,4) normal iken 5’inde (%2,1) yiiksek, 7’sinde (%3) diisiiktii. C4 diizeyi ise 54
hastada bakilmis olup, 41(%17,4) hastada normal, 12 (%5,1) hastada yiiksek, 1 (%0,4) hastada
diisiik olarak bulundu (Tablo 19).

Tablo 19. Hastalarin serolojik degerlendirme sonuclari

N %
Ig A Yiiksek 26 11,6
Normal 21 8,9
Normal 48 20,4
C3 Diusiik 7 2,9
Yiksek 5 2,1
Normal 41 17,4
C4 Yiiksek 12 51
Diisiik 1 0,4
Normal 215 91,5
ASO Yiiksek 20 8,5
Toplam 235 100
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Hastalarin renal tutulumuna bakildiginda 81 (%64,2) hastada proteiniiri, 75 (%59,6)
hastada hematiiri mevcut idi (Tablo 20).

Tablo 20. Hastalarin bobrek tutulumuna ait bulgularimin dagilim

N %
Hematiiri 81 64,2
Proteiniiri 75 59,6
Toplam 126 100

Hastalarin 13’{ine (%5,5) renal biyopsi yapildi. Patoloji sonuglari ISKDC siniflamasina
gore gruplandirildi. Hastalarin 6’sinda (%40,6) klas 111, 4’tinde (%30,7) klas II, 3’{inde (%23)
klas I nefrit lehine idi (Tablo 21).

Tablo 21. Hastalarin bobrek biyopsi sonuglari
N %

Smf 111
Mezanjiyal proliferatif
glomeriilonefrit, <50% kresent
olusumu
Simf 11
Kresent olusumu olmadan saf 4 30,7
mezanjiyal proliferasyon
Simif I

Minimal degisiklikler 3 23

6 46,1

Simf IV
Mezanjiyal proliferatif
glomeriilonefrit, 50-75% kresent 0 0
olusumu

Smif V
Mezanjiyal proliferatif
glomeriilonefrit, > 75% kresent
olusumu
Smif VI
Membranoproliferatif(mezanjiyok 0 0
apiller) glomeriilonefrit

Toplam 13 100
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Hastalarin 46’s1 (%19,6) herhangi bir tedavi almadi. 114’{i (%60) NSAII, 98°i (%51,8)
oral prednizolon, 20’si (%10,5) siklofosfamid, 17’si (%8,9) pulse metilprednizolon, 4’it ACE
inhibitor (% 2,1) ve 2’si (%1,05) siklosporintedavi aliyordu (Tablo 22).

Tablo 22. Hastalarin tedavisinde kullanilan ajanlar

N %

NSAIi 114 60

Oral prednizolon 98 51,8
Siklofosfomid 20 10,5

Y]

Metilprednizolon Y 59
ACE inhibitor 4 2,1
Siklosporin 2 1,05
Toplam 189 100

Hastalar yas gruplarina gore cilt, GIS, bobrek ve eklem tutulumlart agisindan

karsilastirildiginda yas gruplari arasinda sistem tutulumlar1 agisindan fark saptanmadi (p>0.05)

(Tablo 23).

Tablo 23. Hastalarin yas gruplarina gore sistem tutulumlarimin karsilastrilmasi

15 yas ve
5 yas alti 5-9 yas 10-14 yas P
ustii
Cilt
78 95 53 6 p=0,63*
tutulumu
GIiS
38 54 32 4 p=0,58*
tutulumu
Bobrek
45 52 24 5 p=0,21*
tutulumu
Eklem
57 66 34 4 p=0,67*
tutulumu

*Fisher Exact Test

36




Hastalar cinsiyetlerine gore cilt, GIS, bobrek ve eklem tutulumlar1 agisindan
karsilagtirildiginda kiz ve erkekler arasinda fark yokken (p>0,05), eklem tutulumu kizlarda
erkeklere gore istatistiksel agidan anlamli fazla idi (y?=3,42; p=0,04) (Tablo 24).

Tablo 24. Hastalarin cinsiyetlerine gore sistem tutulumlarinin karsilastirilmasi

Kiz Erkek P
i 112 120

Cilt tutulumu p=0,52*

] v*=0,11;
GIS tutulumu 66 62 p=0,50**
2 .

. X _1!331
Bobrek tutulumu 65 61 p=0,18**
2 .

x=3,42;
Eklem tutulumu 84 45 p=0,04%*

*Fisher Exact Test; **Pearson Ki-Square Test

Hastalardaki yas ve cinsiyet ile cilt, GIS, bobrek ve eklem tutulumlar1 arasindaki iliski
lojistik regresyon analizi ile degerlendirildi. Yas ve cinsiyet ile cilt, GIS, bébrek ve eklem

tutulumlar agisindan fark saptanmadi (Tablo 25).

Tablo 25. Hastalarin yas ve cinsiyetleri ile cilt, GIS, bobrek ve eklem tutulumlar

arasindaki iliski

Giiven arahg (CI)
P OR (Alt-Ust)
Cilt tutulumu Cinsiyet 0,66 1,002 0,966-,.038
Yas 0,22 -0,02 -0,01-0.06
GIiS tutulumu Cinsiyet 0,85 0,48 0,322-0,641
Yas 0,37 0,08 -0,117-0,14
Bobrek tutulumu Cinsiyet 0,26 0,74 0,365-0,685
Yas 0,37 -0,03 -0,021-0,014
Eklem tutulumu Cinsiyet 0,73 0,109 -0,010-0,241
Yas 0,44 -0,06 -0,021-0,016
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Hastalardaki ESH diizeyi ile cilt, GIS, bobrek ve eklem tutulumlar1 arasindaki iliski

incelendiginde yiiksek ESH na sahip olanlarda eklem tutulumu istatistiksel agidan anlamli idi.

(x*=9,81; p=0,002) (Tablo 26).

Tablo 26. Hastalarin ESH diizeyleri ile cilt, GIS, bobrek ve eklem tutulumlar: arasindaki

Hiski
ESH ESH P
Normal | Yiiksek

Cilt tutulumu 62 146 v?=1,17
p=0,65*

GIS tutulumu 36 80 v*=0,17
p=0,39*

Bobrek tutulumu 32 80 v*=0,18
p=0,38*

Eklem tutulumu 35 114 v?=9,81
p=0,002*

*Fisher Exact Test; **Pearson Ki-Square Test

Hastalarin CRP diizeyi ile cilt, GIS, bdbrek ve eklem tutulumlari arasindaki iliski

degerlendirildiginde yiiksek CRP degerlerine sahip olanlarda bobrek tutulumu istatistiksel
acidan anlamli yiiksek bulundu (¥*=6,97;p=0,03) (Tablo 27).

Tablo 27. Hastalarin CRP diizeyleri ile cilt, GIS, bébrek ve eklem tutulumlar arasindaki

iliski
CRP CRP p
Normal Yiiksek

Cilt tutulumu v*=0,26
205 18 0=0,77%
GIS tutulumu #=1,12;
112 12 5=0.21%
Bobrek tutulumu 2_ .
106 15 X =6.97;
p=0,03*
Eklem tutulumu 2_ .
35 114 x=012;

p=0,79

*Fisher Exact Test; **Pearson Ki-Square Test
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Hastalardaki 16kosit sayisiile cilt, GIS, bébrek ve eklem tutulumlar1 arasindaki iliski
incelendiginde 16kositoz olanlarda GIS ve bobrek tutulumu istatistiksel olarak anlamli oranda

yiiksek bulundu (p=0,02; p=0,02). Bunun yani sira 16kosit sayisi cilt ve eklem tutulumu
olanlarda benzer bulundu (p>0,05) (Tablo 28).

Tablo 28. Hastalarin lokosit sayisiile cilt, GIiS, bobrek ve eklem tutulumlarinin

karsilastirilmasi
Normal Yiiksek P

Cilt tutulumu 186 44 ¥?=0,70
p=0,53*

GIS tutulumu 97 30 ¥*=4,09
p=0,03*

Bobrek tutulumu 94 31 ¥*=6,61
p=0,01*

Eklem tutulumu 131 29 v*=0,19
p=0,39*

* Pearson Ki-Square Test

Hastalardaki trombosit sayisi ile cilt, GIS, bobrek ve eklem tutulumlar arasindaki iliski

degerlendirildiginde aralarinda anlamli iliski bulunmadi (p>0.05) (Tablo 29).

Tablo 29. Hastalarin trombosit diizeyleriile cilt, GIiS, bébrek ve eklem tutulumlar

arasindaki iliski

PLT PLT 5
Normal | Yiiksek
. v*=0,66
Cilt tutulumu 182 48
p=0,65
. ¥*=2,89
GIS tutulumu 96 31
p=0,23**
v*=0,87
Bobrek tutulumu 102 24
p=0,38**
¥?=0,12
Eklem tutulumu 128 32
p=0,94**

*Fisher Exact Test; **Pearson Ki-Square Test
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Bobrek tutulumu olan ve olmayan hastalar cilt,

GIS ve eklem

tutulumu

karsilastirildiginda bobrek tutulumu olan hastalarda GIS tutulumu bébrek tutulumu olmayanlara

gore yiiksek saptandi (Tablo 30).

Tablo 30. Hastalarda bobrek tutulumu ile cilt,

GIS ve eklem tutulumunun

karsilastirilmasi
Bobrek tutulumu var | Bobrek tutulumu yok p
GIS tutulumu 83 (%65,9) 64 (%58,7) <0,001
Eklem tutulumu 88 (%69,8) 73 (%67) 0,37
Cilt tutulumu 126 (53,6) 109 (%46,4) 0,26

Hastalardaki cilt, GIS ve eklem tutulumlariyla bobrek tutulumu arasindaki iliski
lojistik regresyon analizi ile degerlendirildi. Cilt, GIS ve eklem tutulumlariyla bébrek tutulumu

arasinda iligki saptanmadi (Tablo 31).
Calismamizda prognoz agisindan bakildiginda hastalarin 64’iinde (%27,2) tamamen
iyilesme, 36’sinda (%15,3) relaps mevcutken 135 hastanin (%57,4) takiplere gelmedigi icin

prognoz agisindan degerlendirmesi yapilamamistir. Hastlarin  hicbirinde  mortalite

gozlenmemistir.

Tablo 31. Sistem tutulumlariyla bébrek tutulumu arasindaki iliski

Giiven Arahgi
P O.R. (CI)
(ALT-UST)
Cilt tutulumu 0.71 0,102 -0,660-0,456
GIiS tutulumu 0.49 0.245 0,119-0,371
Eklem tutulumu 0,85 0,012 0,119-0,371
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TARTISMA

Henoch Schénlein Purpura cilt tutulumu, artrit ve artralji, GIS tutulumu, hafif veya
agir bobrek tutulumu ile kendini gdsteren ve kismen kendi kendini sinirlayabilen sistemik
lokositoklastik vaskiilittir. Hastaligin etiyopatogenezi rolatif olarak aydinlatilabilmis ve bu
konudaki ¢alismalar da stirmektedir (2). Bu arastirmalar etiyopatogenezi aydinlatmanin yani
sira tedavi bagarisinin arttirilmasi ve hastaliktaki prognozun diizeltilmesini amaglamaktadir
(4).

Henoch-Schonlein purpurasinin  erkek cinsiyette yaklasik 1,5-2 kat arasinda daha
fazla gortldigi bildirilmistir (1,4,24). Tayvan’da 2759 hasta iceren calismada erkek/kiz
oraninin 1,11 oldugu bildirilmistir (157). Inang’m (158) yaptig1 ¢alismada erkek/kiz orani
1,32 olarak tespit edilmistir. Akga (4) ise HSP’li hastalarin erkek/kiz oranin1 1,29 oldugunu
bildirmistir. Calvino ve ark. (159) ise HSP’nin kiz cinsiyette daha yaygin oldugunu
bildirmislerdir. Calismamizdaki vakalarin 122°si erkek iken 113’1 kiz idi. Erkek/kiz oram
1,07 olarak bulundu. Calismamiz inang ve Akca’nin yaptigi calismalarla uyumlu olup
erkeklerde daha fazla goriildii.

Henoch-Schonlein purpurasi en sik 3-15 yaslar1 arasinda goriilmekle birlikte, nadiren
de olsa 2 yas altinda ve yetiskinlerde de goriilebilir (24). Inang’in (158) yaptig1 calismada yas
ortalamas1 7,56+3,4 olarak bildirilmistir. Bal’in (30) yaptig1 calismada yas ortalamasi
7,66+£2,61 yas idi. Anil ve ark. (160) ise 430 hastada yaptiklar1 ¢alismada yas ortalamasi
7,9+42,9 yas olarak bildirilmistir. Bizim calismamizda yas ortalamasi 7,32+3,63 yas olup
literatiirlerle uyumluydu.

Henoch-Schonlein purpurasinin mevsimsel 6zellik gosterdigine dair bazi ¢aligmalar
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vardir. Bu calismalara gore HSP en c¢ok sonbahar ve kis aylarinda ortaya c¢ikmaktadir
(158,159). Candemir ve ark.(161) yaptig1 ¢alismada mevsimin dagilimin1 %37,7 kis, %31,1
sonbahar, %17,7 ilkbahar, %13,3 yaz olarak bulmuslardir. Erdag ve ark.’nin (162) yaptigi
calismada vakalarin 43’liniin (%42,5) ilkbahar, 30’unun (%29,7) kis, 18’inin (% 17,8)
sonbahar, 10’unun (%9,9) da yaz doneminde basvurdugu gozlenmistir. Yilmaz ve ark. (163)
yaptiklar1 ¢aligmalarinda HSP, en ¢ok kis mevsimdeydi. Kogak ve ark. (164) yaptiklar
calismalarinda HSP’nin en ¢ok gorildiigli mevsimin sonbahar (%39,5) oldugu tespit
edilmisitir. Bizim ¢alismamizda HSP’nin baslangic mevsimi incelendiginde hastalarin
79’unda (%33,6) kis, 71’inde (%30,2) sonbahar, 55’1 (%23,4) ilkbahar ve 30’u ise (%12,8)
yaz mevsiminde basvurmustur. Calismamizin sonuglarinda; HSP’nin en sik nedeninin USYE
olmasi, USYE’nin de en ¢ok kis ve sonbahar aylarinda gériilmesi ile agiklanmis olup, genel
olarak yapilan ¢alismalarla uyumlu oldugu sadeceErdag ve ark’minkiyle uyumsuz oldugu
gorildi.

Henoch-Schonlein purpurasinda tetikleyici faktorlerin varligr ile ilgili bilgiler tam
olarak aydinlatilamamustir. Ancak HSP’de tetikleyici faktor olarak en sik bildirilen durum
enfeksiyonlardir (7,16). Donmez ve ark. (165) 102 (%74,4) hastada enfeksiyonu oykiisii, 8
(%5,8) hastada bocek 1sirmasi Oykiisii ve 43 (%31,4) hastada ilag kullanim Oykiisii tespit
etmiglerdir. Chen ve ark.(166) hastalarin %60,8’inde enfeksiyon, %26,7’sinde besin allerjisi,
%2,5’inde asilama, %1,6’sinda bocek 1sirmasi, %]1,6’sinda acil durumlar ve %3,3 linde
etiyolojik faktoriin bilinmedigini tespit etmislerdir. Goksiigiir ve ark. (167) hastalarin
%26’sinda enfeksiyon, % 10,8’inde ilag kullanimi Oykisii bildirilmistir. %58,6’sinda ise
herhangi bir tetikleyici hikayesi bulunmamistir. Giirgdze ve Giindiizalp (21) 50 hastanin
23’linde (%46) enfeksiyon Oykiisii, %4’linde eslik eden hastalik tetikleyici faktor tespit
etmislerdir. Candemir ve ark.’nin (161) calismalarinda ise HSP’li ¢ocuklardan %57,7’sinde
enfeksiyon oldugu bildirilmistir. Calismamizda HSP ile basvuru esnasinda 194 hastada
(%82,6) enfeksiyon saptanmisti. Hastalarin 3’iinde (%]1,3) travma Oykiisii mevcuttu.
Hastalarin 35’inde (%14,9) neden bilinmiyordu. Hastalarin bagvuru esnasinda higbirinde as,
bocek 1sirmasi, ar1t sokmasi, sinek 1sirmasi Oykiisii yoktu. Calismamizin sonuglarinda
goriildigii gibi literatiirlerdeki verilerile uyumlu idi.

Hastaligin kis aylarinda daha sik oldugunu bildiren ¢alismalarda USYE varligina atifta
bulunmustur (24). Ersen ve ark. (168) 42 hastanin 19‘unda (%45,2) HSP tanisindan 6nce
USYE saptamislardir. Baska bir calismada HSP’li cocuklarin &ykiilerinde 150 hastanin

103’linde tetikleyici faktorler oldugu bildirilmis ve bunlardan 63’{inde solunum yolu, 7’sinde
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GIS enfeksiyonu, 6’sinda diger enfeksiyonlar oldugu bildirilmistir (8). Chen ve ark. (166)
enfeksiyonu olan 73 hastadan 52’sinde USYE, 17’sinde ASYE, 4’iinde gastroenterit tespit
etmislerdir. Bizim calismamizda 194 hastanin ise 164’{inde (%84,5) USYE, 12’sinde (%6,1)
GIS enfeksiyonu, 10’unda (%5,1) alt solunum yolu enfeksiyonu (ASYE), 4’iinde (%2) akut
otitis media (AOM), 2’sinde (%1,03) idrar yolu enfeksiyonu (IYE) mevcuttu. Diger
enfeksiyonlar incelendiginde, 1 hastada (%0,5) basvurdugu hafta i¢inde su ¢igegi Oykiisii, 1
hastada (%0,5) dis absesi mevcut idi. Hastalarin 98’inde (%41,7) bogaz kiiltiirii yapilmus.
4’tinde (%1,7) AGBHS saptanmistir. Ancak vakalarin 6nemli bir kisminda bogaz kiiltiirii
yapilmamis olmast nedeniyle HSP gelisimi ile AGBHS enfeksiyonu arasindaki iligkiyi net
olarak incelememiz miimkiin olmadi. ASO degerimiz ise 20 hastada (%9,1) yiiksek olup
streptokok disindada HSP tetikleyici ajanlarin olabilecegi diistintildii. Calismamizdaki
bulgularla literatiirler benzer olup en sik enfeksiyon nedeni USYE idi.

Calvo-Rio ve ark. (169) hastalarin %18,9’unda tetikleyici faktor olarak ilag alimini
belirtmislerdir. Donmez ve ark. (165) hastalarin %31,4 ilag alim Oykiisii oldugunu
bildirmislerdir. Kogak ve ark. (164) enfeksiyonu olan hastalarin %56,5’inde Oykiide
antibiyotik kullanimi oldugunu tespit etmislerdir. Calismamizda enfeksiyon nedeniyle 80
hastada antibiyotik alma oykiisii vardi. Henoch-Schonlein purpurasi gelisimi ile bazi
farmakolojik ajanlar arasinda iliski oldugu diistiniilse de, bu ajanlarin hastalik seyri sirasinda
verildigi géz 6niinde bulunduruldugunda ortaya daha karmasik bir tablo ¢ikmaktadir. Sonug
olarak farmakolojik ajanlar ve HSP gelisimi arasindaki iligkinin net oldugunu sdylemek
simdilik ¢ok miimkiin géziikkmemektedir.

Ik basvuru aninda Taylan ve ark.’nin (170) 100 hastada yaptig1 ¢alismada, 83’iinde
ilk tespit edilen bulgu purpurik cilt dokiintiisii oldugunu bildirmektedir. Zhang ve ark.’nin
(50) yaptigi ¢aligmada ilk basvuru aninda hastalarin%78,2’sinde GIS bulgular1 tespit
edilmigtir. Altug’un (171) yaptigi bir g¢alismada ilk basvuru aninda HSP’li olgularin
%85.7’sinde dokiintiiydii. Olgularm %11,9’unda eklem tutulumu, %2,4’inde GIS tutulum ilk
basvuru sikayeti olup dokiintiiden 6nce saptanmistir. Bizim g¢alismamizda ilk basvuruda
hastalarin sikayetleri 225°i (%95,3) cilt, 138’1 (%58,5) eklem, 49’u (%20,8) GiS, 4’ii (%1,7)
bobrek ve 1’1 (% 0,4) genitaltutulumlar idi. Calismamiz Taylan ve ark. (170) ve Altug’un
(171) yaptiklar1 g¢alismayla benzer olup Zhang ve ark.’nin (50) ¢alismasiyla uyumsuz idi.
Bizim caligmamizda ilk basvuru esnasinda sikayetlerden deri tutulumunun sik goriilmesinin
nedeni tant kriterlerde zorunlu olmasindan kaynaklandigi diisiiniildii. Baglangigta deri

tutulumu olmayan karin agrisinin ilk semptom oldugu vakalarda HSP tanis1 koymak gii¢ olup,

43



hatta gereksiz laparatomi yapilan vakalar mevcuttur. Bu nedenle karin agris1 ile gelen
¢ocuklarda vaskiilit ve 6zellikle HSP akilda tutulmalidir.

Erol ve ark. (51), 28 HSP’li ¢ocugun izlemini igeren retrospektif ¢alismasinda klinik
tutulumlar ise, cilt %100, GIS tutulum %67,9, artrit / artralji %42,9, renal tutulum %39,3,
skrotal 6dem seklinde genital sistem tutulumu %7,1, SSS tutulumu %3,6 olarak bildirilmistir.
Kasapgopur ve Arisoy (45) 220 HSP’li ¢ocugu igeren ¢alismasinda klinik dagilim palpabl
purpura %100, GIiS tutulum %75, eklem tutulumu %70, renal tutulum %46,8 olarak
bulmuslardir. Cakir ve ark. (172) 116 olguyu igeren calismasinda palpabl purpura %100,
artrit/artralji %62,9, GIS tutulum %55,1, renal tutulum %31 olarak bildirmislerdir. Acar ve
ark.’nin (173) yaptig1 ¢alismada hastalarin 168’inde (%100) purpurik dokiintii, 59’unda (%35)
artrit/artralji, 34‘iinde (%20) GIS, 33‘iinde (%20) renal, 2‘sinde (%1) genital tutulum
saptandigini bildirmisler. Peru ve ark. (22) 254 hastada yaptiklari ¢alismada cilt %100, eklem
%66, GIS %356, bobrek %30 olarak bildirmislerdir. Bizim ¢alismamizda ise hastalarimizin
235’inde Cilt (%100), 161’inde (%68,5) eklem, 128’inde (%54,5) GiS, 126’mnda (%53,6)
bobrek, 6’sinda (%2,6) genital ve 6’sinda (%2,6) SSS tutulumu mevcut idi. Calismamiz
genel olarak yapilan ¢alismalarla benzer olup Erol ve ark. (51), Kasapgopur ve Arisoy (45)’un
caligsmalariyla uyumsuz idi.

Henoch-Schonlein purpurasi hastalarin hemen tamaminda palpabl pupura gozlenir.
Yunanistan’da yapilan bir ¢alismada 74 vakanin 73’iinde palpabl purpura seklinde cilt
tutulumu oldugu bildirilmistir (174). Calvo-Rio ve ark. (169) hastalarin %97,6’sinda palpabl
purpura saptarken %2,4’de baska tipte cilt lezyonlar1 saptamiglardir. Calismamizda dokiintii
karakteri agisindan incelendiginde hastalarin 217’sinde (%92,7) dokiintii purpurik, 6‘sinda
(%2,6) makiilopapiiler, 8’inde (%3,4) petesiyal, 2’sinde (%0,9) iirtikeryal ve 2’sinde de
(9%60,9) ekimotik dokiintiiler mevcuttu. Sonu¢ olarak HSP’nin kliniginde hastalarin hemen
hemen tamaminda goriilen nontrombositopenik palpabl purpura goriiliirken nadiren makiiler,
tirtikeryal veya biilloz dokiintiiler de goriilebilir (160,164).

Nong ve ark. (175) Tayvan’da HSP ile ilgili 15 yillik deneyimlerini sunduklar
caligmalarinda vakalarin biiyiik ¢ogunlugunda cilt dokiintiilerinin bacaklarda ve kalgalarda
oldugunu bildirmiglerdir. Donmez ve ark. (165) hastalarin %68,6‘sinda alt ekstremite
tutulumu,%31,4°de tiim viicut tutulumu saptamislardir.Yakutun (176) ¢alismasinda HSP’li
hastalarda dokiintii %96’sinda bacaklarda, %82’sinde kalgada saptanmistir. Calismamizda
vakalarin %99,6’sinda alt ekstremitede dokiinti mevcuttu. Hastalarin 127°sinde (%54)

kalcada, 63’iinde (%26,8) iist ekstremitede, 18’inde (%7,7) govdede, 10°unda (% 4,3) yiizde
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ve 4’linde (%1,7) kulakta dokiintii mevcut idi. Calismamiz literatiirlerle uyumlu olup en sik
dokiintii lokalizasyonu alt ekstremitedir.

Inal ve ark.’nin (150) 77 hastada yaptiklar1 calismada eklem tutulumu ikinci siklikta
(%67,4) olup %50,6’sinda artrit, %16,8’inde artralji saptamiglardir. En sik ayak bilekleri
(%38,5), sonra dizlerde (%20,5) olup alt ekstremiterlerde saptamiglardir. Bagka bir ¢alismada
lokalizasyon siklik siras1 %72 ayak bilegi, %50 diz ve %26 el bilegi seklinde bildirilmistir
(26). Kogak ve ark. (164) calismalarindaki hastalarin %64,4’tinde artralji, %49,4’inde artrit
saptanmis olup alt ekstremiteleri (ayak bilegi ve diz) (%73,3) en sik tutulan eklemler olarak
bildirmiglerdir. Calismamizda hastalarin 161’inde (%68,5) eklem tutulumu varken 74’iinde
(%31,5) eklem tutulumu yoktu. Hastalarin 127’sinde (%78,8) artrit, 34’ tinde (%21,1) artralji
bulgular1 mevcuttu. Artrit tutulum boélgeleri incelendiginde 110’unda (%68.3) ayak bilegi,
33’linda (%20,4) diz, 22’sinde (%13,6) el bilegi ve 14’tinde (%8,6) dirsek tutulumu mevcuttu.
Calismanmuz Inal ve ark.’nin yaptig1 ¢alismayla uyumlu idi.

Chen ve Kong. (177) ¢alismalarinda 208 HSP’li hastalarin 162’sinde GiS tutulumu; bu
hastalarin dal59’unda karin agrisi, 64’tinde kusma, 1’inde invajinasyon ve 1’nde pankreatit
saptamiglardir. Yakut ve ark.’nin(176)alismasinda ise %68.4’inde GIS tutulumu, %66’sinda
karin agrisi, %48’inde bulant1 ve kusma, %25’inde gaytada gizli kan, %19’unda melena, 1
hastada barsak duvarinda hematom, 2 hasta da invajinasyon tespit etmislerdir.Taylan ve ark.
(170) yaptiklar1 calismada hastalarin %67’°sinde karin agrisi, %36’sinda GIS kanamasi
oldugunu bildirmisglerdir. Ece ve ark. (178 )HSP’li hastalarin %62,1’inde karin agrisi,
%25,4’tinde gaytada gizli kan poziitifligi ya da melena goriiliitken %1,4’i intussepsiyon
nedeniyle opera edilmis. Emery ve ark. (62) 43 hastada yaptiklar1 calismalarinda GIS
kanamasi saptamamiglardir. Calismamizdaki  hastalarin 128’inde (%54,5) GIS tutulumu
varken 107’sinde (%45,5) GIS tutulumu yoktu. Hastalarm 117’sinde (%91,4) karin agrisi,
93’iinde (%72,6) gaytada gizli kan pozitifligi, 36’sinda (%28,1) bulanti ve kusma, 14’tinde
(%10,9) melena, 11’inde (%8,5) invajinasyon, 6’sinda (%4,6) konstipasyon ve 1’inde (% 0,7)
perforasyon mevcuttu. Calismamizdaki bulgular literatiirler ile benzer olup en sik GIS
bulgusu karin agris1 olarak tespit edildi.

Genital tutulumu Saulsbury’nin (26) c¢alismasinda %9, Almeida ve ark. (42)
calismasinda %11, Yakut ve ark. (176) %5 saptanmusti. Soreide ve ark. (179) HSP’li 603
olgunun %13’tinde genital tutulum saptamiglar, bunlarin %13’{ine cerrahi eksplorasyon
uygulamislar; hicbir olguda gergek torsiyon saptamamiglardir. Nadir goriilen genital tutulum

caligmamizda hastalarin 6’sinda (%2,6) mevcut olup literatiirle uyumluydu.
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Henoch-Schonlein  purpurasinda SSS tutulumu nadir olarak goriilmektedir ve
literatlirdeki bilgiler genellikle vaka sunumu diizeyindedir (49). Danimarka’da yapilmis olup
26 hastadan 8’inde bas agrisi ve 12’sinde gecgici anormal EEG degisikliklerin oldugu
bildirilmistir (104). Ostergaard ve Storm (104) uzun siiren basagrilar1 ve davranis
degisiklikleri ile giden 8 vaka bildirmislerdir. Yaptiklar1 ¢alismada %30 oraninda SSS
tutulumu saptamiglardir. Calismamizda ise hastalarin 6’sinda (% 2,6) SSS tutulumu oldugu
saptanmistir. SSS tutulumu olana hastalarin 6 ‘sinda (%2,6) basagris1 mevcut iken 3’linde
(%1,3) konviilziyon goriildii.

Henoch-Schonlein  purpurast tanili  hastalarin = sistem tutulumlari {izerine yas
dagiliminin etkisinin incelendigi bir caligmada nefrit gelisen hastalarin %19’unun 5 yastan
kiiglik, %67’sinin 10 yasindan biiylik oldugu gosterilmistir. Benzer sekilde artrit dagilimi da
yas bagiml olarak saptanmustir. Artrit olan hastalarin %56’s1 5 yasin altindayken, %89’u 10
yasin iizerinde olarak bulunmustur. Sonug¢ olarak artrit ve nefrit gelisiminin yas bagimli
oldugu ve yasi biiylik olan gocuklarda goriilme sikliginin arttigi vurgulanmistir (180). Bir
baska c¢ok degiskenli analizli ¢aligmada da benzer sekilde yas ile birlikte bobrek tutulum
sikliginin arttigi belirtilmistir (137). Peru ve ark. (22) 254 HSP’li hastada yaptiklar1 ¢alismada
bobrek tutulumu olan hastalarin yas ortalamasini 8,65+3,59 olarak tespit etmislerdir. Ancak
sistem tutulumu ile yas arasindaki iliski ve farkliliklar net olarak belirlenebilmis degildir.
Donmez ve ark. (165)calismalarinda bobrek tutulumu olan 45 hastanin yas ortalamasini
13,07£5,038, bobrek tutulumu olmayan 92 hastanin ise 10,47+4,768 saptamiglardir. Kogak ve
ark.’nin  (164) c¢alismalarinda boébrek tutulum 5 yas iizerindeki c¢ocuklarda 9%73,3
saptamiglardir, 5 yas ve alti cocuklara (%26,7) gore daha yiiksek oranda olmakla beraber
istatistiksel fark saptanmamistir. Acar ve ark.’min (173) c¢alismalarinda renal tutulumu
olanlarda yas anlamli derecede yiiksek olarak bulundu (p=0,016). Hastaligin baglama yas1 ile
diger sistem tutulumlarinin olup olmamasi arasinda anlamlh bir farklilik saptanmamuistir.
Calismamizda da sistem tutulumlar1 daha ¢ok 5-9 yas arasinda goriilmekte olupyas gruplari
ile sistem tutulumlan karsilastirildiginda istatistiksel fark saptanmadi. Calismamiz Peru ve
ark. (22), Kogak ve ark.’nin (164) ¢alismalariyla uyumlu idi.

Henoch-Schonlein purpurasi tanili hastalarin sistem tutulumlar iizerine cinsiyetin
incelendigi ¢alismalarin sayist kisitlidir. HSP’li hastalarda bobrek tutumu olan hastalar, ¢esitli
caligmalarda cinsiyet agisindan da karsilastirilmistir. Almeida ve ark. (42) yaptiklar
calismada bobrek tutulumu olan hastalarin %50’sinin erkek oldugunu tespit etmislerdir.

Ake¢a’nin (4) galismasinda ise bobrek tutulumu goriilen hastalarin %56°s1 erkek, %44’ i kiz
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olarak tespit edilmistir. Yapilan bir calismada GIS disindaki diger sistem tutulumlar ile
cinsiyet arasinda anlamli iliski saptanmamistir. GIS tutulumu ile cinsiyet arasinda anlaml bir
bagimlilik goriildii. Erkeklerde GIS tutulum orami (%26,5) kizlara gore (%10,6) anlamli
derecede yiiksek saptandi (173). Calismamizda ise hastalar cinsiyetlerine gore cilt, GiS,
bobrek ve eklem tutulumlari agisindan karsilastirildiginda kiz ve erkeklerde cilt, GIS ve
bobrek tutulumlar benzerlik gosterirken eklem tutulumu kizlarda erkeklere gore istatistiksel
acidan anlamli fazla oldugu bulunmustur.

Henoch-Schoénlein  purpurali olgularda 16kositoz, trombositoz, ESH ve CRP
yiiksekliginin saptanmasi akut faz yaniti olarak anlamlidir (14). Yakut ve ark. (176) %72
oraninda ESH ve %66 oraninda CRP yiiksekligi saptamiglardir. C-reaktif protein
yiiksekliginin sistem tutulumu ve relaps ile iligskisiz oldugunu ancak ESH yiiksekligi olan
hastalarda hematiiri ve bobrek tutulumunun daha sik goriildiigiinii bildirmislerdir. Acar ve
ark.’nin (173) yaptig1 ¢alismada akut faz reaktan yiiksekligi ile sistem tutulumu arasinda
iligki tespit edilmemistir. Rigante ve ark. (181) calismalarinda hastalarin %69’unda ESH,
%29’unda CRP yiiksekligi saptamiglardir. Fakat bunun bdbrek tutulumu ile ilgkisinin
olmadigimi bildirmislerdir. Taylan ve ark. (170) bobrek tutulumu olan hastalarda akut faz
reaktanlarini yiikksek saptamiglardir. Calismamizda CRP degerleri 217 hastada (%92,3)
normalken 18 hastada (%7,7) yiiksekti. ESH degerleri 87 hastada (%37) normalken 148
hastada (%63) yiiksekti. Hastalardaki ESH diizeyleri ile sistem tutulumlari arasindaki iliski
degerlendirildiginde yiiksek ESH’na sahip olanlarda eklem tutulumu istatistiksel acidan
anlamli yiiksek idi. Hastalardaki CRP diizeyleri ile sistem tutulumlari arasindaki iliski
degerlendirildiginde yiiksek CRP’ye sahip olanlarda bobrek tutulumu istatistiksel agidan
anlamli olarak yiiksek bulunmustur. Calismamizin sonuglar1 Yakut ve ark. (176), Rigante ve
ark.’nin (181) ¢aligmalariyla uyumlu idi. Taylan ve ark.’ninkiyle (170) benzer olup Acar ve
ark.’nin yaptiklari ¢aligmalariyla uyumsuz idi. Henoch-Schénlein purpurasinda ESH ve CRP
yiikseklikleri inflamatuar siireg ile ilgili olup HSP atagi esnasinda da yiikselmeleri beklenen
bir durumdur.

Candemir ve ark.’nin (161) ¢alismasinda laboratuar analizinde l6kositoz (%13,3),
trombositoz (%35,5) tespit edilmistir. Bizim ¢alismamizda 44 hastada (%18,7) 16kositoz,
48’inde (%21,3) trombositoz olarak tespit edildi. Akca (4) yaptig1 calismada lokositoz ve
trombositozun sistem tutulumu ile ilgisi arastirildiginda 16kositozun GIS tutulumla iliskili,
diger sistem tutulumlariyla iliskisiz oldugunu; trombositozun da bébrek tutulumu ile iliskili

oldugu saptamislardir. Bizim ¢alismamizdaki hastalarda ise 16kosit sayis1 sistem tutulumlari
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acisindan karsilastirildiginda 16kositoz olanlarda GIS ve bébrek tutulumu istatistiksel olarak
anlamli oranda yiiksek bulundu. Hastalardaki trombosit sayis1 ile cilt, GIS, bobrek ve eklem
tutulumlar arasindaki iligki incelendiginde aralarinda anlamli iliski bulunmadi.

Henoch-Schoénlein  purpurali  hastalarda bobrek tutulumu gésteren en Onemli
belirtilerden biri hematiiridir. Candemir ve ark.’nin(161) 45 hastada yaptigi g¢alismada
hematiiri 4’tinde %11,1, proteiniiri 3’inde %6,6 olarak tespit etmislerdir. Kalman ve ark.
(182) 6 hastada hematiiri (%20), 4 hastada da proteiniiri (%13,3) tespit ederken Anuk ve
ark.’nin (183) yaptiklar1 ¢alismada hastalarin 11’inde hematiiri (%20,3), 10’unda proteiniiri
(%18,5) saptamiglardir. Erdag ve ark.’min (162) yaptigi ¢alismada 38 hastada (%37,6)
hematiiri, 25 hastada (%24,7) proteiniiri mevcutken, Saulsbury ve ark.’nin (26) ¢alismasinda
bobrek tutulumu olan hastalarin %83’linde mikroskobik, %17’sinde makroskobik olmak
lizere tiim hastalarda hematiiri, %63’linde proteiniiri saptandig1 bildirmislerdir. Glirgoze ve
Giindiizalp (21) yaptiklar1 ¢alismada 10 (%20) hastada hematiiri, 9 (%18) hastada proteintiri
bildirmislerdir. Kasap ve ark. (184) yaptiklart ¢alismada 22 hastada (%41) proteiniiri, 9
hastada (%]17) hematiiri bildirmislerdir. Calismamizdaki hastalarin bobrek tutulumuna
bakildiginda 81 (%64,2) hastada proteiniiri, 75’inde (%59,6) hematiiri saptandi. Bizim
calismamiz Kasap ve ark ‘nin (184) yaptigi ¢alismayla uyumlu olup diger c¢alismalarla
uyumsuz idi.

Bazi c¢alismalarda bdobrek tutulumunun oldugu HSP’li vakalarda diger klinik
tutulumlarin da daha sik oldugu bildirilmistir. Yapilan ¢aligmada abdominal semptomlarin
bobrek tutulumu agisindan bagimsiz bir risk faktorii oldugu bildirilmistir (137). Shin ve
ark.’nin (144) ¢alismasindabdbrek tutulumu ile GIS kanamasi arasinda bir farklilik olmadigi
belirtilmistir. Inang ve ark. (158) ise bobrek ve GIS tutulumu birlikteligini %53,5 olarak
bulmuslardir ve anlamli bir farklilik oldugunu bildirmislerdir. Calismamizda bobrek tutulumu
olan hastalarda GIS tutulumu bobrek tutulumu olmayanlara gore anlamli yiiksek olarak
bulunmustur.

Taylan ve ark.’nin (170) yaptiklar1 ¢alismada GIS ve eklem tutulumu arasinda anlamli bir
iliski oldugu saptanmis ve bu bulgu Ece ve ark.’nin (178) ¢alismasinda da gosterilmistir. Shin
ve ark.’1 (144) artrit olan vakalarda bobrek tutulumunun daha az gézlendigini bildirmislerdir.
Calismamizda bobrek tutulumu olan ve olmayan hastalar karsilastirildiginda eklem tutulumu

acisindan herhangi bir farklilik olmadig1 saptanmustir.
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Inal ve ark. (150) ¢alismalarinda tedavi igin hastalarinin %63,6’sinda steroid ve
%28,6’sinda NSAII kullanmislardir. Ersen ve ark. (168) hastalarinin sadece %11,9’unda
steroid kullanmuslardir. Ece ve ark. (178) ¢alismalarinda %59,8’inde NSAII, %30,4’iinde oral
steroid ve %9,8’inde IV metilprednizolon kullanmislardi. Bayram (185) calismasinda
hastalarin  %53,3’iine destekleyici tedavi, %24,3’iine oral steroid, %11,2’ine NSAII,
%4,6’sma IV metil prednizolon, %0,9’una siklofosfamid, %2,8’ine antihipertansif verilmisti.
Calismamizda hastalarin 46’s1 herhangi bir tedavi almadi (%19,6). Hastalarin 114°ii NSAIl
(%60), 98’1 oral prednizolon (%51,8), 20’si siklofosfomid (%10,5), 17’si IV metilprednizolon
(%8,9), 4’ ACE inhibitor (%2,1), 2’si (%1,05) siklosporin, tedavisi aliyordu. Henoch-
Schonlein purpurasinin belirli bir tedavi algoritmasi yoktur. Tedavi genellikle semptomatik
olup; yatak istirahati, GIS ve bobrek tutulumlarinda olusabilecek komplikasyonlarin
Onlenmesi ve hastanin monitarizasyonu seklindedir. Bizim ¢aligmamizda da ¢ogunlukla cilt ve
eklem tutulumu oldugundan tedavide en sik NSAII kullanild.

Calvino ve ark.’nin (159) yaptigi ¢alismada relaps %14,5 olarak tespit edilmistir.
Rigante ve ark. (181) calismalarinda ise relaps: %12,2 olarak bildirmislerdir. Calismamizda
prognoz agisindan bakildiginda hastalarin 64’tinde (%27.2) tamamen iyilesme, 36’sinda
(%15,3) relaps mevcutken 135 hastanin (%57,4) takiplere gelmedigi i¢in prognoz agisindan
degerlendirmesi  yapilamamistir.  Hastalarin ~ higbirinde  mortalite  gdzlenmemistir.
Calismamizin Calvino ve ark. (159) ve Rigante ark.’nmin (181) calismalariyla uyumlu
oldugunu soyleyebiliriz.

Sonug olarak HSP’nin prognozu genellikle iyidir. Bizim ¢aligmamizdaki prognozun
da iyi olmasini hastalarimizin yas ortalamalarinin diisiikliigiine, bobrek tutulum sikayetlerinin
ilk siralarda olmamasina ve takip esnasinda goriilme sikliginin da geri planda bulunmasina
bagladik. Bununla beraber relaps oranin az olmasi, dokiintiiniin kisa siirmesi, SSS
tutulumunun ve ciddi GIS komplikasyonlarmin az goriilmesi de hastaligin prognozunun
tizerinde olumlu faktorler oldugunu diisiindiik. Tiim bunlara ek olarak proteiniirinin, 16kositoz
olanlarda GIS ile bébrek tutulumunun ve CRP’si yiiksek olanlarda bébrek tutulumunun fazla
olmast HSP’li hastalarimizin prognozunu kotii etkileyebileceginden sik araliklarla takip

edilmesi gerektigi sonucuna vardik.
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SONUCLAR

Bu calismada Nisan 2005-Aralik 2015 tarihleri arasinda Trakya Universitesi Tip

Fakiiltesi Cocuk Nefrolojisi Bilim Dali tarafindan HSP tanisi ile izlenen 235 vakanin

dosyalar1 geriye doniik olarak tarandi ve su sonuglara ulastik:

N

Hastalarin 122’si erkek (%51,9), 113’1 kiz idi (%48,1).

Hastalarin yas ortalamasi 7,32+3,63 yas idi.

HSP’nin baslangi¢c mevsimi incelendiginde hastalarin 79’unda (%33,6) kisin, 71’inde
(%30,2) sonbaharda, 55°1 (%23,4) ilkbaharda, 30’u ise (%12,8) yazdaydi.

HSP ile basvuru esnasinda 194 hastada (%82,6) enfeksiyon saptanirken 41 hastada
(%17,4) enfeksiyon yoktu. Enfeksiyon nedeniyle 80 hastada ilag alim Oykiisii mevcut
idi. 3‘tinde (%1,3) travma mevcut idi. 35’inde (%14,9) tetikleyici neden bilinmiyordu.
Hastalarm Hastalarm 164’{iinde (%84,5) USYE, 12’sinde (%6,1) GIS enfeksiyonu,
10’unda (%5,1) alt solunum yolu enfeksiyonu (ASYE), 4’linde (%2) akut otitis media
(AOM), 2’sinde (%1,03) idrar yolu enfeksiyonu (IYE) mevcuttu. Diger enfeksiyonlar
incelendiginde, 1 hastada (%0,5) basvurdugu hafta iginde su ¢igegi Oykiisii, 1 hastada
(%0,5) dis absesi mevcut idi.

Hastalarin 235’iinde cilt tutulumu (%100), 161’inde eklem tutulumu (%68,5), 128’inde
(% 54,5) GIS tutulumu ve 126’sida bobrek tutulumu (% 53,6) vard.

Dokiintii hastalarin 234’{inde (%99,6) alt ekstremitede ve 127 sinde (%54) kalgada idi.
Tutulan eklemler incelendiginde hastalarin 110’unda (%31,1) en sik ayak bilegi idi.
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GIS tutulumu olan hastalar117’sinde (%91,4) karin agris1, 93’iinde (%72,6) gaytada
gizli kan pozitifligi, 36’sinda (%28,1) bulanti ve kusma, 14’tnde (%10,9) melena,
11’inde (%38,5) invajinasyon, 6’sinda (%4,6) konstipasyon ve 1’inde (% 0,7) perforasyon
mevcuttu.

Hastalarin 81’inde (%64,2) proteiniiri,75’inde (%59,6) hematiiri saptandi.

Hastalarin 6’sinda (%2,6) skrotal tutulum, 6’sinda (%2,6) testis agrisi, 1’inde (%0,4)
testis torsiyonu mevcuttu.

Hastalarin 6’sinda (% 2,6) SSS tutulumu mevcuttu.

Hastalarin 18’inde (%7,7) CRP yiiksekti. ESH degerleri ise 148 (%63) hastada yiiksekti.
Hastalarin 44’tinde (%18,7) 16kositoz, 48’inde (%20,4) hastada anemi, 48’inde (%21,3)
mevcut idi.

Hastalarin 114’{i NSAII (%60), 98’1 oral prednizolon (%51,8), 20’si siklofosfomid (%10,5),
17’si IV metilprednizolon (%8,9),4’i ACE inhibitor (%2,1), 2’si (%1,05) siklosporin, tedavisi
altyordu.

Hastalar yas gruplarina goére cilt, GIS, bobrek ve eklem tutulumlari agisindan
karsilastirildiginda yas gruplar1 arasinda sistem tutulumlar ac¢isindan fark saptanmadi.
Hastalar cinsiyetlerine goére cilt, GIS, bobrek ve eklem tutulumlari agisindan
karsilastirildiginda kiz ve erkekler arasinda cilt, GIS ve bébrek tutulumlari agisindan
fark yokken (p>0,05), eklem tutulumu kizlarda erkeklere gore istatistiksel agidan anlamli
fazla idi (y*=3,42; p=0,04).

Hastalardaki ESH diizeyi ile cilt, GIS, bobrek ve eklem tutulumlari arasindaki iliski
incelendiginde yliksek ESH’na sahip olanlarda eklem tutulumu istatistiksel acidan
anlaml idi. (X2:9,81; p=0,002).

Hastalardaki 16kosit sayisi ile cilt, GIS,bobrek ve eklem tutulumlar1 arasindaki iliski
incelendigindeldkositoz olanlarda GIS ve bobrek tutulumu istatistiksel olarak anlaml
oranda yiiksek bulundu (p=0,02; p=0,02).

Hastalardaki ESH diizeyi ile cilt, GIS, bobrek ve eklem tutulumlari arasindaki iliski
incelendiginde yiikksek ESH’na sahip olanlarda eklem tutulumu istatistiksel agidan
anlamli idi. (x*=9,81; p=0,002).

Hastalarmm CRP diizeyi ile cilt, GIS, bobrek ve eklem tutulumlar1 arasindaki iliski
degerlendirildiginde yiiksek CRP degerlerine sahip olanlarda bdbrek tutulumu
istatistiksel agidan anlamli yiiksek bulundu (3?=6,97;p=0.03).
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22. Bobrek tutulumu olan ve olmayan hastalart GIS ve eklem tutulumu agisindan
karsilastirildiginda bobrek tutulumu olan hastalarda GIS tutulumu bébrek tutulumu

olmayanlara gore yiiksek saptandi.
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OZET

Henoch-Schénlein purpurast (HSP) cilt tutulumu, artrit veya artralji, gastrointestinal
sistem (GIS) tutulumu, hafif veya agir bobrek tutulumu ile kendini gdsteren ve kendi kendini
siirlayabilen 16kositoklastik vaskiilittir.

Bu ¢alismada Nisan 2005-Aralik 2015 tarihleri arasinda Trakya Universitesi Tip
Fakiiltesi Cocuk Nefrolojisi Bilim Dali’nda HSP tanist ile izlenen 235 vakanin arsiv
kayitlarindan elde edilen hastalara ait demografik bulgular, klinik ve laboratuar bilgileri
incelendi. 235 hastadan 122’si (%51,9) erkek, 113’1 (%48,1) kiz idi.Yas ortalamasi 7,32 +
3,63 yas idi. Mevsimlere gore dagilimi kis %33,6, sonbahar %30,2, ilkbahar %23,4 ve yaz
%12,8 seklinde idi. Basvuru esnasinda 194 hastada (%82,6) enfeksiyon mevcuttu. Ust
solunum yolu enfeksiyonu 164 (%84,5), gastroenterit 12 (%6,1), alt solunum yolu
enfeksiyonu 10 (%5,1), akut otitis media 4 (%2) ve idrar yolu enfeksiyonu, 2 (%1,03) hastada
tespit edildi. 234’iinde (%98,7) cilt tutulumu, 161’inde (%68,5) eklem tutulumu, 128’inde
(%54,5) GIS tutulumu, 126’sinda (%53,6) bobrek tutulumu vardi. Dékiintiiler en sik alt
ekstremitelerde (%99,6) goriildii. GIS tutulumu olanlardan, 117’sinde (%91,4) karin agris1,
93’tinde (%72,6) gaytada gizli kan pozitifligi, 36’sinda (%28,1) bulant1 ve kusma, 14’{inde
(9%10,9) melena mevcuttu. 81’sinde (%64,2) proteiniiri, 75’inde (%59,6) hematiiri saptandi.
148’inde (%63) ESH yiiksekligi varken 18’inde (%7,7) CRP yiiksekti. 44’tinde (%]18,7)
16kositoz mevcut idi. Sistem tutulumlar1 karsilastirildiginda yas gruplart arasinda sistem
tutulumlar agisindan fark saptanmamis olmakla birlikte, eklem tutulumu kizlarda erkeklere
gore istatistiksel acidan anlamli fazla idi. Sistem tutulumu ile 16kosit sayis1 arasindaki iligki

degerlendirildiginde 16kositoz olanlarda GIS ve bobrek tutulumu istatistiksel olarak anlamli
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oranda yiiksek bulundu. Eklem tutulumu olan grupta ESH ve bobrek tutulumu olan grupta
CRP yiiksekligi istatistiksel olarak anlamli oranda yiiksekti.

Sonugta hastalarin ¢ogunun bdbrek tutulum sikayetleriyle gelmemesi, takip esnasinda
bobrek, santral sinir sistemtutulum sikhiginin ve ciddi GIS komplikasyonlarinin az
goriilmesi,yas ortalamalarinin diisiik olmasi, relaps oranmnin fazla olmamasi ve dokiintiiniin
kisa siirmesi ile ¢alismamizdaki prognozun iyi oldugu sonucuna vardik. Proteiniiri, 16kositoz
olanlarda GIS ile bdbrek ve CRP’si yiiksek olanlarda bébrek tutulabilecegindenprognoz

acisindan yakin takip edilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Henoch-Schonlein purpurasi, gocuk, purpura,vaskiilit
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TEN YEAR FOLLOW-UP RESULTS OF CHILDREN DIAGNOSED
WITH HENOCH SCHONLEIN PURPURA IN TRAKYA REGION

SUMMARY

Henoch-Schonlein purpura (HSP) is a leukocytoclastic vasculitis which presents itself
with skin involvement, arthritis or arthralgia, gastrointestinal tract (GI) involvement, mild or
severe renal involvement and can be partially self-limiting.

In the present study, the demographic findings, clinical and laboratory findings of 235
cases with HSP in the Department of Pediatric Nephrology, Trakya University Medical
Faculty between April 2005 and December 2015 were analysed. Of 235 HSP patients, 122
(51.9%) were boys, 113 (48.1%) were girls.The mean age was 7.32 + 3.63.The distribution of
the patients according to the seasons was 33.6% in winter, 30.2% in autumn, 23.4% in spring
and 12.8% in summer.Infection was present in 194 of the patients (82.6%) during
applicationwith HSP. Upper respiratory tract infection was present in 164 (84.5%) patients,
gastroenterit in 12 (6.1%) patients, lower respiratory infection in 10 (5.1%) patients, akut
otitis media in 4 (2%) patients and urinary tract infection in 2 (1.03%) patients. Skin
involvement was found in 234 (99.6%), joint involvement in 161 (68.5%) patients, Gl
involvement in 128 (54.5%) patients and renal involvement in 126 (53.6 %) patients. Skin
rash was most commonly seen in the lower limbs (99.6%). While an incremantof ESR was
reported in 148 patients (63%),CRP levels were higher in 18 patients (7.7%).Leukocytosis
was present in 44 (18.7%) of the patients.There was abdominal pain in 117 (91.4%) of
patients, occult blood in stool in 93 (72.6%), vomiting in 36 (28.1%), melena in 14
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(10.9%).Among the patients who had renal involvement 81 had (64.2%) proteinuria and 75
(59.6%) had hematuria.

When system involvement were compared, there was no difference between the age
groups and system involvement; However, joint involvement was found to be statistically
significantly higher in girls than in boys (2 = 3.42; p=0.04). When leukocyte count of
patients were compared in terms of system involvement, Gl, and renal involvement were
found to be statistically significantly higher in patients with a high leukocyte count (p=0.02;
p=0.02). High ESR in the group with joint involvement, and CRP elevation in the group with
renal involvement were found to be statistically significantly higher.

As a result, we thought that prognosis of our study is good due to most patients did not
come with complaints of renal involvement in first visit, low frequency of renal, central
nervous system involvement and severe GI complications during follow-up, low average age,
low relaps rate and short duration of skin lesions.Proteinuria, leukocytosis is associated with
renal involvement with GI and high renal involvement with high CRP should be followed

closely so these may negatively affect prognosis.

Key words: Henoch-Schonlein purpura, children,purpura,vasculitis
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