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risk faktérlerinin‘]r

Amag: Henoch Schonlein purpurasi (HSP) tanili hastalarin klinik ve laboratuvar karakteristiklerinin degerlendirilmesi, prognozu
esliginde incelenmesi.
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Gereg ve ydntem: Abant izzet Baysal Universitesi Tip Fakiltesi Cocuk Saghigi ve Hastaliklari Anabilim Dali'nda izlenen HSP tanili hasta

25 hastada (% 54,3), gastrointestinal sistem tutulumu 27 hastada (% 58,6), renal tutulum 15 hastada (% 32,6) gt‘)zlendiz.z
Sonug: HSP genelde hafif seyirli ve kendini sinirlayan bir hastalik olup nadiren kronik bobrek yetmezligine yol agabili
tutulumla iliskilidir. HSP'li her cocuk tanidan itibaren 1 yil boyunca periodik olarak tam idrar analizi yaptirmalidir.

larin tibbi kayitlari geriye

donuk olarak incelendi.
Bulgular: Hasta poptlasyonu 46 cocuktan olusmaktadir (25 erkek, 21 kiz, ortalama yas: 6,4, yas araligi: 3-15). Petesi- purpura 46 hastada (% 100), artrit- artralji
HSP'nin uzun dénem morbiditesi renal

Anahtar Kelimeler: Henoch Schonlein purpurasi, nefrit, purpura, vaskulit
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Aim: To evaluate clinical and laboratory characteristics of Henoch Schénlein’s purpura (HSP) patients, review of the literature about the risc f
prognosis.
Material and methods: Medlical records of patients with HSP diagnosis following in Abant Izzet Baysal University, Department of Pediatrics with dia
were evaluated retrospectively.

Results: The patient population consisted of 46 children (25 boys, 21 girls, mean age: 6.4 years, range: 3-15 years). Petechiae - purpura was present in 46 (100
%) cases, arthritis/arthralgias in 25 (54.3%), abdominal involvement in 27 (58.6 %), and renal involvement in 15 (32.6 %).

~ Conclusion: HSPN is a mostly mild and self-limited desease but rarely may lead to chronic kidney disease. The long-term morbidity of Henoch-Schénlein purpura
~ is related to renal involvement. Every child with HSP should have urinalysis periodically performed at diagnosis and during following one year.
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Giris

Henoch Schonlein purpurasi (HSP) cocukluk ddéneminin en sik
gorulen vaskuliti olup yillik gérilme sikhg 10-20/100.000"dir".
Patolojisinde kicik damarlarin inflamasyonu, dokularin 16-
kositler tarafindan infiltrasyonu, hemoraji ve iskemi goralar.
Etyolojisi  bilinmemekle beraber streptokok enfeksiyonlari
basta olmak Uzere enfeksiyonlar, ilaclar, asilar ve bazi besin-
ler suclanmiglardir. immunglobulin A (IgA)'nin glikozillenme
asamasindaki bozuklugu sonrasi IgA iceren immunkompleks
depolanmalarinin alternatif kompleman yolunu tetikledigi ve
bunun da kicik damarlarda hasara yol actigr disintlmekte-
dir2. Her yasta gorulebilmekle beraber en sik 4-7 yaslar ara-
sinda goralar’. Multisistemik bir hastalik olup en sik tutulum
yerleri; cilt, eklemler, gastrointestinal sistem (GIS) ve bdbrek-
lerdir. Hastalarin hemen hemen tamaminda gértlen palpabl
purpura ve degisen sikliklarda eslik eden; yaygin karin agrisi,
artrit, artralji, hematuri, proteintri diger klinik ve laboratuvar
ozellikleridir3.

Bu calismada amacimiz klinigimizde HSP tanisiyla takip edilmis
hastalarin; demografik 6zelliklerini, klinik ve laboratuvar bul-
gularini, aldiklari tedavileri ve prognozlarini literattrdeki veriler
ile karsilastirarak sunmaktir.

Materyal ve Metot

Abant izzet Baysal Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghg ve
Hastaliklari Anabilim Dalinda 2010-2014 yillari arasinda en az
bir yillik izlemi olan HSP'li cocuklarin epidemiyolojik, klinik ve
laboratuvar bulgular dosya kayitlari incelenerek kaydedildi.
Hastalik tanisi European League Against Rheumatism’ in be-
lirledigi HSP tani kriterlerine gdre4 konuldu. Bu kriterlere gére
HSP tanisi alt ekstremitelerde ciltte nontrombositopenik petesi
veya purpuraya;’. Akut baslamis difftiz karin agrisi?. Artrit veya
artralji®. Biyopside IgA depolanmasinin baskin oldugu tipik 16-
kositoklastik vaskulit goriniimu®. Renal tutulum kriterlerinden
en az birinin eslik etmesi ile konulmaktadir.

Sonuglar

Calismamizdaki hastalarin ortalama yasi 6,4 (3-15) olup hasta-
larin % 45'i (21) kiz, % 55'i (25) erkek idi. Hastalarin mevsim-
lere gore dagiimina bakildiginda; kis, ilkbahar, yaz, sonbahar
aylarinda sirasiyla 14, 12, 7, ve 13 hasta bulunmaktaydi. Has-
talarin hikayelerinde % 26'sinda (12) Ust solunum yolu en-
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feksiyonu (USYE), % 10,8'inde (5) ilag kullanimi, % 5'inde (2)
USYE harici enfeksiyon 6ykiist bulunmakta olup, % 58,6'inda
herhangi bir tetikleyici hikayesi bulunmamaktaydi. Sistem tu-
tulumlarina bakildiginda; cilt tutulumu 46 hastada (% 100),
gastrointestinal sistem tutulumu 27 hastada (% 58,6), eklem
tutulumu 25 hastada (% 54,3), renal tutulum 15 hastada
(% 32,6) gozlendi. Eklem tutulumu hastalarin 18’inde artral-
ji, 7'sinde artrit seklinde idi ve takiplerinde sekel gérilmedi.
GIS tutulumu olan hastalarin tamaminda yaygin karin agrisi
bulunup; 9 (%19,5) tanesinde gaitada gizli kan (GGK) testi
pozitifligi, 2 (%4,3) tanesinde ise melena seklinde kanama
mevcuttu. Renal tutulumu bulunan hastalarin 9'unda (%19,5)
mikroskopik hematlri, 5'inde (%10,8) proteinlri, 6'sinda
(%13) proteinlri - hematUri beraber, 2'sinde (%4,3) nefritik
sendrom, 1'inde (%2,1) nefrotik sendrom goézlenmistir. Ba-
kilan laboratuvar bulgularindan eritrosit sedimantasyon hizi
(ESH) hastalarin 20'sinde bakilmis ve 12'sinde (% 60) ylksek
bulunmustur. Serum reaktif protein (CRP) bakilan 22 hastanin
10'unda (% 45,4) yikseklik, immunglobulin A (IgA) bakilan
16 hastanin 3’ Gnde (%18,7) ylkseklik, kompleman C3 veya
kompleman C4 bakilan 15 hastanin 2'sinde (% 13,3) dusUk-
|0k saptandi. Hastalarimizin 12'sine (%26) steroid tedavisi ve-
rilmisti. Relaps orani % 8,6 (%4) idi.

Tartisma

Bu calismanin amaci HSP'nin genel klinik ve laboratuvar ¢zel-
liklerini incelemek ve prognozu etkileyen faktorleri belirlemek-
tir. Bu amacla farkli Glkelerden HSP'li hasta serilerini inceleyen
10 adet calisma bizim calismamizin verileri ile kiyaslanmis, so-
nuclar Tablo 1'de 6zetlenmistir>4.

inceledigimiz calismalarda hasta sayilari 31-535 arasinda de-
gismekte olup toplam 2111 hastanin verilerini icermektedir.
HSP'nin cocukluk ddneminde en sik goruldigu ortalama yas
7,7 olup bizim calismamizdaki hastalarin ortalama yasi olan
6,4 (3-15) literatdr ile uyumludur. Cinsiyet farki literatGrdeki
yayinlarin cogunda erkekler lehine baskin olup (ortalama kiz/
erkek: 42/58) bizim calismamizda hastalarin % 45'i (21) kiz, %
55'i (25) erkek idi. Bazi yayinlarda hastaligin mevsimsel 6zelli-
gi oldugu ve cogunlukla sonbahar ve kis aylarinda goéraldagu
belirlenmistir'™. Bizim calismamizdaki vakalarda ise hastaligin
gorildigu mevsimler arasinda istatistiksel fark saptanmamak-
la beraber en sik kis aylarinda gortldugd belirlendi.
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Tablo 1.Henochschoénleinpurpurasi(HSP) tanili cocuk hastalarin incelendigi calismalar ile hasta grubumuzun laboratuvar ve klinik ver-

ilerinin karsilastirilmasi

Kaynak No * 9 8 14 11 5 10 13 7 12 6
Hasta Sayisi 46 214 137 107 78 430 42 31 120 535 417
Sare (yil) 4 7 10 5 14 10 6 2 3 6 37
Cinsiyet KIE (%) 45/55 43[57 35165 43|57 41159 48]52 48/52 39/61 35165 42/58 42/58
Yas (Ortalama ve aralik) yil 6’:15()3- 9 (2-16) (31_122) 7,5 6’132()2_ 7’194()2_ 611(52) a 65_51 6 6’162()1 ) 6’196()2_ 7’50()5_
Mevsim (en sik) Kis ilkbahar Kis Sohnabra— EZ:bkalé Sohnabra- 22:?3; Kis Kis
Oykii (%)

USYE 26 50,5 74,4 52,5 32,3 45,2 43,3 32,8
ilag 10,8 31,4 18,5
Bocek Isingi 0 5,8 1,2 1,2 1,6

Tutulum (%)

Cilt 100 100 100 100 100 100 100 100 100 100 100
Eklem 54,3 54,7 59,1 67,3 66 45,3 52,4 62,1 65,8 57,6 63,1
GiS 58,6 62,1 72,3 41,1 47 34,4 52,2 51,6 74,2 49,7 64,5
Renal 32,6 33 32,8 26,1 24 44,7 14,3 25,8 54,2 49,9 41,2
GIS bulgulari (%)

Karin agrisi 58,6 62,1 72,3 - 47 30 52,2 51,6 56,7 49,7 64,5
GGK 19,5 - 35 18 33,3 12,9 9,2 26,2 10,3
Melena 4,3 - 0 1,8 4,8 6,4 0 6,2 12,9
intussepsiyon - 0 0,9 0 0 0,8 0 0
Renal tutulum

Mikoskopikhematuri 19,5 29,4 40,1 16 20,5 26,3 7 22,5 5,2

Proteindri 10,8 26,6 8 3,7 6,4 26,7

ProteinUri + Hematuri 13 16,8 12,8 7 19,3 2,5 47 34,1
Nefritiksnd 4,3 10,9 6,5 6,4 2,1 4,7 3,2 2,9
Nefrotiksnd 2,1 2,3 5,1 3,7 14 2,3 3,2 4,8
Laboratuvar bulgulari (%)

Yiksek ESH 60 53 24,8 52,7 91 100 56,7 80,1
Yiiksek CRP 45,4 48 10,2 70,5 75,4

Dusik C3 veya C4 13,3 10,7 0,7 6,5 0 10,8 7.9
Yiksek IgA 18,7 16 2,2 10,7 0 31,7
Steroid Tedavisi (%) 26 40,2 39,4 44,8 14 24,2 11,9 22,5 35
Relaps (%) 8,6 3,2 11,7 7,7 5,2 19 18,3 31,9

*: Mevcut Calisma, USYE: Ust solunum yolu enfeksiyonu, GiS: Gastro intestinal sistem, GGK: Gaitada gizli kan pozitifligi,
ESH: Eritrosit sedimantasyon hizi, CRP: Serum reaktif protein, C3: kompleman 3

Etiyolojisi tam olarak aydinlatilamamis olan bu hastalik igin
dzellikle (USYE) ve ilaglar, ayrica daha az siklikla da bocek
isirmasi, diger enfeksiyonlar gibi etkenler tetikleyici olarak
sorumlu tutulmuslardir'. inceledigimiz calisma grubunun 7
tanesinde gegirilmis USYE hikayesi sorgulanmis ve ortalama

hastalarin %47,2'sinde pozitif yanit alinmistir. Bizim calisma-
mizda bu oran % 26 bulunmustur.

HSP’'nin kliniginde hastalarin hemen hemen tamaminda go-
rilen nontrombositopenik palpabl purpura agirlikh olarak; alt
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ekstremitelerin distalleri, gluteal bélge ve gévdenin alt kismin-
da gorular. Nadiren hastalarda makdaler, Grtikeryal veya biilloz
dokuntuler de gorulebilir. Bazi hastalarda ise dokuntd ilk degil
de ikinci bulgu olarak karin agrisi veya eklem tutulumunu ta-
kip ederek ortaya cikabilir. Bazi calismalarda dokuntinin ati-
pik yerlesimli veya 1 aydan uzun sirre seyretmesi renal tutulum
agisindan kotu risk faktorl olarak saptanmistir>'217-1°. Bizim
calismamizda toplam 3 hastada dokinti 1 aydan uzun sureli
ve relapslar seklinde seyretmis ve bu hastalarin 2 tanesinde
belirgin hematdri ile proteindri, 1 tanesinde ise mikroskobik
hematiri saptanmistir.

Eklem tutulumu hastalarin yaklasik dértte Gclinde goralir'.
Gogunlukla oligoartrikiler, buyuk eklemleri (diz, ayak bilegi,
kalca) tutan, birkag hafta icinde sekel birakmadan iyilesen ka-
rakterdedir. inceledigimiz calismalarda eklem tutulumu sikli-
g1 % 45,3- 67,3 arasinda degismekte olup ortalama % 59,3
idi. Bizim calismamizda benzer sekilde eklem tutulumu 25 (%
54,3) hastada goraldu.

Karin agrisi barsak duvarindaki submukozal 6dem ve hemo-
rajiye bagl olarak ve yaklasik hastalarin Gcte birinde goértlen
bir semptomdur’®. Kliniginde gogunlukla yaygin karin agrisi,
daha nadiren de belirgin veya gizli GIS kanamasi goraliir'. Ay-
rica nadiren intussepsiyon, gangren, perforasyon veya masif
hemoraji seklindeki gastrointestinal sistem komplikasyonlari
da gorilebilir. Literatiirden aldigimiz calismalarda GIS tutulu-
mu orani % 34,4- 74,2 arasinda degismekte olup ortalama
% 54,9 idi. Bizim calismamizda ise hastalarin 27 (% 58,6) ta-
nesinde GIS ile ilgili bulgular olup, intussepsiyon, perforasyon
benzeri ciddi GIS komplikasyonu gézlenmedi.

Renal tutulum tim HSP'li hastalarin % 30-50'inde goralur ve
kalici hasar birakma ihtimali toplamda % 5'den azdir'>. Re-
nal tutulum HSP'li hastalarin % 80‘inde ilk 1 ay iginde gorul-
mekle beraber bu stire 1 yila kadar uzayabilmektedir'®2. Cogu
hastada mikroskobik hematlri seklinde goértlip daha nadir
olarak proteintri, nefritik sendrom, nefrotik sendrom seklinde
de seyredebilir. Tam idrar tahlili (TiT) yapilmasi gereken baslica
tetkik olup hastaligin akut déneminde renal tutulum olmasa
bile hastalara en az 6 ay- 1 yil stireyle aralikli olarak TiT takibi
ve tansiyon olcimii yapilmasi dnerilmektedir3 1620, inceledigi-
miz calismalarda renal tutulum sikhigi ortalama % 34,6 (14,3-
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54,2) bulunmus, bizim hastalarimizin 15" inde (32,6) renal
tutulum bulgusu saptanmistir.

HSP'nin nadir gorulen klinik tablolari arasinda; diffuz alveolar
hemoraji, faktdr 13 eksikligi, pnématozis intestinalis, terminal
ileit, tekrarlayan konvulziyonlar, gangrendz apandisit, sereb-
ral vaskdlit, skrotal veya testikller hemoraiji, periferik néropati
sayilabilir®'621-26 . Hastaligin tanisinda spesifik bir laboratuar
yontemi olmamakla beraber ESH yUksekligi, CRP yiksekligi,
IgA ylksekligi ve kompleman distkligu gorilebilmektedir.
Bu parametrelerin tani icin katkisi sinirli olup daha cok komp-
like olan veya tanisinda zorlanilan hastalarda bakilmaktadirlar.
HSP'inda prognozu ve klinik tablonun agirligini belirleyen en
onemli faktorler renal tutulumun olup olmamasi ve gastroin-
testinal sistemde belirgin kanama olup olmamasidir. Literatlr-
de bu konu hakkinda yapilmis cesitli calismalar bulunmaktadir.
Seksen dokuz tane HSP'li hastadan olusan bir olgu grubunda
serum reaktif protein ve prokalsitoninin (PCT) hastalik sidde-
ti ve gastrointestinal kanama ile iliskisine bakilmistir. Her iki
degerin de hastalik siddeti ile iligkisiz oldugu, prokalsitoninin
gastrointestinal kanama varligi ile dogru iliskili oldugu saptan-
mistir?”. Bir baska calismada 43 HSP'li hastanin serumundaki
visfatin (pre-B-hiicresi koloni uyarici faktor) dizeyi 45 kontrol
serumu ile kiyaslanmis ve visfatin diizeyi renal tutulumun bu-
lundugu hastalarda anlamli derecede yiiksek bulunmus, ayrica
iyilesme sonrasi bu ylkselmenin normal seviyeye indigi goz-
lenmistir?®. HSP'li hastalarin kontrol grubu ve atopik dermatitli
hasta grubu ile karsilastirildigi bir calismada ise idrarda bakilan
Sistatin C ve Notrofil jelatinaz iliskili lipokalin (NGAL) duzeyleri
HSP nefriti bulunan hastalarda belirgin yiksek bulunmustur?.
Turkiye'de yapilmis bir calismada ise notrofil- lenfosit oraninin
(NLR) yuksekligi ve ortalama platelet hacminin (MPV) dstk-
lG§U HSP'I hastalardaki gastrointestinal kanama ile pozitif ilis-
kili bulunmustur®. Ayrica Cin" de yapilmis bir calismada HSP'li
hastalardan Helicobacter pylori pozitif olanlarda yapilan bir
haftalik eradikasyon tedavisinin HSP nefriti acisindan olumlu
etkisi oldugu saptanmistir3’.

Tedavi cogunlukla septomatik ve destekleyici dnlemleri igerir.
Hastanin hidrasyonunun yeterli sekilde saglanmasi, agri kesi-
ciler ve komplikasyonlar agisindan takip cogu hasta icin yeter-
lidir. Siddetli karin agrisi ve renal tutulum olmasi durumunda
hastalarda en sik kullanilan ilag steriodlerdir. Ozellikle stero-
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idlerin erken baslanmasinin renal prognozu olumlu etkiledigi
distnulse de yakin dénemdeki bir meta analizde bunun igin
yeterli kanit bulunmadigi sonucuna variimistir’2. inceledigimiz
calismalarda hastalarin % 29'una steroid tedavisi verilmis idi.
Spontan remisyon ihtimali gdzardi edilmemek kaydi ile, 6zel-
likle devam eden proteindrisi bulunan hastalarda, tedavide
Anjiotensin dénustiriicti enzim inhibitdrleri (ACEI) ve anjio-
tensin reseptdr blokerlerinin (ARB) renal prognoz Uzerinde
olumlu etkileri bulundugu bildirilmistir®. Direncli HSP nefrit-
lerinde siklofosfamit, mikofenolat, azatioprin, siklosporin A,
rituximab gibi tedavi ydntemleri denenmis, olumlu yanitlar
alinmigtirs3435,

HSP genelde kendini sinirlayan bir hastalik olmakla beraber
vakalarin Gcte birinde relaps gorilebilmektedir®. Relapslar ge-
nellikle ilk 4 ay icinde olup klinigin siddeti dnceki ataklara goére
azalarak gitmektedir's. inceledigimiz calismalarda relaps bilgisi
7 calismada belirtilmis olup ortalama % 13,8 (3,2- 31,9) sap-
tanmistir.

Literatirdeki calismalarda hastalarin bazi klinik ve laboratuvar
ozelliklerinin prognoz Uzerinde belirleyici etkisi bulunmustur.
Tablo 2" de farkl calismalarda bulunmus k&ti prognoz risk
faktorleri yer almaktadir>6'21417-19 " Genel olarak; yasin buytk
olmasi, dokuntindn atipik yerlesimli olmasi, dékuntindn 1
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aydan uzun siire devam etmesi ve belirgin GIS tutulumu ol-
masi cogu calismada risk faktorleri arasinda yer almistir.

Tablo 2.HenochSchonleinPurpurasina bagli nefrit gelisimi

acisindan literaturdeki calismalarda belirlenmisrisk faktorleri

Bayan cinsiyet, Atipikprezentasyon,
Anil ve ark.(2009) Steroit tedavisi almak

> 6 yas, Atipik yerlesimli dokuntu, Gaitada kan
Mao ve ark.(2014) bulunmasi, Sistatin C>0,61 mgll
Calvo-Rio ve ark. | Renal tutulumun baslangicta bulunmasi, IgA
(2014) yiiksekligi, ilac tedavisi almis olma
Tabel ve ark. Yasl buyuk olma, IgA yiksekligi, C 3 disuklugu,
(2012) Skrotal tutulum
Sano ve ark. > 6 yas, Purpuranin = Tay devam etmesi,
(2002) Ciddi GIS tutulumu, Faktor 13 dustkligi
Rigante ve ark. Purpuranin > 1ay devam etmesi,
(2005) Ciddi karin agrisi
Shin ve ark. > 10 yas, Purpuranin > Tay devam etmesi,
(2006) Ciddi karin agrisi, Relaps

Sonuc olarak;

HSP cocukluk ddneminin en sik gérilen vaskdliti olup gogun-
lukla kendini sinirlayan ozelliktedir. Hastaligin korkulan komp-
likasyonlari akut donemde GiS kanamasi ve ileri dénemde re-
nal tutuluma bagl gelisen bobrek fonksiyon kaybidir. Renal
tutulum hastaligin ortaya gikisindan 6 ay hatta 1 yil sonraya
kadar gorulebileceginden hastalar idrar analizi ile 1 yil streyle
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