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Henoch-Schonlein purpurasi

Henoch-Schonlein purpura

Ozgiir Kasapgopur(*), Nil Arisoy(**)

Summary

Henoch-Schonlein purpura (HSP) is a systemic vasculitis characterized by purpuric skin lesions, gastrointestinal manifestations, arthritis
and renal involvement. HSP is the most common type of vasculitis in children. Infiltraton of small blood vessels with polymorphonuclear
leukocytes and the presence of leukocytoclasia are typical pathological findings in HSP. This review article adresses the clinical and

pathological features, therapeutic intervention and prognosis of the HSP.
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Giris

Henoch-Schénlein purpurasi (HSP) etyolojisi tam
olarak bilinmeyen, basta cilt olmak lizere gastroin-
testinal sistem, eklemler, bobrekler ve daha sey-
rek olarak diger organlarin etkilendigi bir I6kosi-
toklastik vaskdilittir. Genellikle 5-15 yas grubunda
gorilduginden HSP bir gocukluk ¢agi hastaligi
olarak degerlendirilebilir (1-7).

Tanim

Henoch-Schoénlein purpurasi, kiigik damarlar
basta olmak lizere damar duvarlarina IgA ¢okel-
mesi ile gelisen akut I6kositoklastik vaskdlite bag-
I olarak ortaya gikan sistemik inflamatuar bir send-
romdur. Sendrom daha 6nce “Anafilaktoid purpu-
ra”, “Allerjik purpura”, “Romatoid purpura”, “Aler-
jik vaskdilit”, “Lokositoklastik vaskdilit” ve “Peliosis
romatika” olarak da adlandiriimistir. Henoch-
schonlein purpurasi en sik ¢gocuklarda gérilir ve
gocukluk gagniin en sik gériilen vaskiilitidir (1-7).

Tarihce

ilk olarak Heberden 1806'da Robert Willan
1808'de HSP'ye uyan bulgulari olan olgular bildir-
mistir. 1837'de Johan Schonlein artalji ve purpu-
ranin birlikteligini “peliosis rheumatica” olarak ad-
landirmis ve bu bulgulara siklikla idrarda ¢okeltile-
rin de eslik ettigini de fark etmisti. 1868'de Edu-
ard Henoch hastaligin gastrointestinal tutulumunu
ve ciddi renal bulgularini tanimlamigtir (1,5).

Epidemiyoloji

Henoch-Schénlein purpurasi ¢ocukluk caginda
nadir olan sistemik vaskilit sendromlari arasinda
en sik gorilenidir. Hastalk en sik 2-15 yas arasi
¢ocuklarda gorilur. Bununla beraber 2 yas altinda
ve yetiskinlerde de nadir olmakla birlikte HSP g6-
rillebilir. Iki yas alti gocuklarda hastalik daha hafif
bir gidis gosterir (1-3). Hastaligin bu yas grubu
icin belirleyici 6zellikleri yuz ve kulaklar gibi tipik ol-
mayan dokuntd dagilimi, belirgin 6dem ve daha
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hafif gastrointestinal bulgularla bébrek tutulumu-
nun olmamasidir (1-3,6). Buna karsilik hastalik ye-
tiskinlerde daha agir seyirlidir ve HSP tanisi kon-
madan 6nce diger vaskulitler de dustinilmelidir.
Hastaligin belirgin bir cografi ve etnik dagilimi yok-
tur. Genel toplumda HSP gorilme sikligi gocuk-
larda yaklasik 13,5/100000 gocuk/yil olarak bildi-
rilmistir. Erkek gocuklarda kizlara gére 2:1 oranin-
da daha siktir.

Hastaligin daha g¢ok ilkbahar, sonbahar ve kis
mevsimlerinde ortaya c¢ikabilecegi yapilan galis-
malar ile gésterilmistir (7).

Etyoloji

Henoch-Schénlein purpurasinin etyolojisi kesin
olarak bilinmemektedir ancak hastaligin immiin
kompleksler ile iliskisi oldugu kabul edilmektedir.
Genetik bir yatkinligin HSP'ye yol agtigi dustintil-
mis ise de herhangi bir HLA doku tipi ile iligki or-
taya konamamistir. Strekli immiinsiipresif tedavi
altinda iken tipik bulgulari ile HSP gegiren olgula-
rin varligr asil tetikleyicinin bagisikiik sistemindeki
bir bozukluk olmayip bir enfeksiyon etkeninin tetik-
ledigi immiinolojik yanitin hastaliga yol agtigini dii-
siindiirmektedir (1-4). Henoch-Schénlein purpu-
rasi ozellikle kis aylarinda daha yaygindir (7). ilk
olarak Schénlein’in fark ettigi gibi HSP ust solu-
num yolu enfeksiyonlari (USYE)'ni takiben ortaya
¢ikabilir. Olgularin yaklasik yarisinda bulgular orta-
ya gikmadan kisa bir siir esnce USYE gegirme &y-
kisl vardir. Ancak bu baglantinin kis aylarinda
USYE'nin sikligindaki genel artisa bagl bir yanilgi
olup olmadigi tam olarak agiklanamamistir. Calis-
malarda herhangi bir patojenin tek bagina HSP'ye
yol actigi gosterilememistir. Degisik ¢alismalarda
kesinlestirilememekle beraber streptokoklar, vari-
sella, mikoplazmalar, parvoviriis, adenoviris, Ebs-
tein-Barr virus, Yersinia, Legionella ve daha bas-
ka pek ¢ok enfeksiyon etkeni ile HSP arasinda bir
iligki olabilecegi diistiniilmustiir (1,7,8,9). Bu nok-
tada Ulzerinde en gok durulan mikroorganizma
streptokoklardir (10). Bu konudaki tek olgu-kont-
rolli galisma grubumuz tarafindan yapilmistir. Bu
calismada HSP'li cocuklardaki streptokoksik gos-
tergeler saglikli gocuklara gére yiiksek, yalniz mut-
lak streptokoksik iliskili hastaligi (Orn. Akut roma-
tizmal ateg) olan gocuklara gére diisiik bulunmus-

tur. Bu sonugla HSP etyolojisinde streptokoklar
disinda baska ajanlarinda sorumlu olabilecegi du-
stintilmistir (11). Bazi hastalarda da alerji, asilar
veya ilag duyarliligi sorumlu tutulabilmektedir. Za-
man zaman da belirgin bir tetikleyici neden bulu-
namadan olgularda kiimelenme gérilebilir.

Patogenez

Hastaligin etyolojisi bilinememekle birlikte IgA'nin
HSP'nin etyopatogenezinde 6nemli bir role sahip
oldugu dusuntlmektedir. Henoch-Schonlein pur-
purasinda temel patolojinin tutulan organlarin kiigiik
damarlarinda IgA'ya bagh vaskilit oldugu kabul
edilmektedir. Serum IgA dizeyi artmis yapim veya
azalmis renal klirense bagli olarak genellikle artmis-
tir. Bilinmeyen bir antijenik uyarinin IgA'da artis ve
nekrozitan vaskilit ile sonlanacak mekanizmalarin
tetiklenmesine yol agtigi dustinulmektedir. Son za-
manlarda HSP gelisiminde rol alan IgA’nin anormal
yapida IgA1 oldugu bildiriimektedir (1-4,8).

Histopatoloji

Histopatolojik incelemelerde basta kapillerler olmak
tizere arteryol ve veniillerin tutuldugu gériilir. Etki-
lenen dokularda kiiglik damarlarin gevresi polimorf
ntiveli [6kositler, monontikleer hilicreler ve eozinofil-
ler ile gevrilidir ve ertirositler damar disina ¢ikmistir.
Tutulan damarlarda ve cevrelerinde niikleer artiklar
ve sismis kollajen fibriller vardir. Arteryollerde nadi-
ren fibrinoid nekroz da gériilebilir. Kapiller ve venil-
lerin iginde trombosit trombozlarn goériilir. Tani igin
zorunlu patolojik bulgu pargalanmis polimorfontikle-
er |6kositlerin varligi olarak tanimlanabilecek olan 16-
kositoklastik vaskdlittir. Bu lezyonlarda IgA ¢okel-
mesi belirgindir. Hastallk sirasinda serum IgA kon-
santrasyonlarinda artma, dolasimda IgA igeren im-
miin kompleksler ve damar duvarlari ile bobrek me-
zangiumunda IgA ¢okeltileri saptanmaktadir (1-
4,6,8). Bobrek tutulumu varliginda igik mikroskobu
ile ayni hastada hastaligin gidisi boyunca veya has-
talar arasinda lezyonlar 6nemli degisiklikler gtstere-
bilir. Mezangial hiicreler ve matrikste fokal ve seg-
mental lezyonlardan yarim ay olusumuna kadar de-
gisebilen proliferatif glomerulonefrit izlenebilir. Co-
Junlukla hiperselularite, segmental skleroz, fibroz
ve mononiikleer hiicre infiltrasyonu goriilir. inters-
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tisyel alanda da belirgin inflamasyon gozlenir. Elekt-
ron mikroskobunda ise en sik mezangial ve daha
seyrek olarak subendotelial ve subepitelial ¢okelti-
ler gézlenir. immiinfloresan yontemlerle mezangi-
umda IgA ve bazen de IgG ve kompleman gokelti-
leri goriilir. immiinfloresan mikroskobunda 6zgiin
ve tanisal bulgu mezangiumda benekli (graniiler)
IgA ve buna eslik edebilen C3, fibrinojen, properdin
ve hafif zincirlerle daha nadir olarak IgG ve IgM ¢6-
keltileridir (1-4).

Klinik Bulgular

Henoch-Schénlein purpurasinin klinik bulgular
trombositopeni olmaksizin ortaya gikan palpabl
purpura seklinde deri dokiintleri, eklem bulgular,
gastrointestinal sistem (GIS) tutulumu ve renal tu-
tulum ile karakterizedir (1-8). Son 10 yillik sire
iginde izlemis oldugumuz HSP'li olgularin Klinik
bulgularinin dagiimi Tablo I'de verilmistir. He-
noch-Schénlein purpurasi gok dustik ve ylksek
yaslarda tipik olmayan bulgularla ortaya ¢ikabil-
mektedir. ileri yaslarda daha agir bir tablo goriil-
mesine ragmen o&zellikle iki yas altinda ¢ok daha
hafif bir klinik gidis gorulmektedir. Yetiskinlerde
bébrek tutulumu ¢ok daha sik ve siddetlidir (1-6).
Hastalik gogunlukla ortalama 4-6 hafta kadar su-
rer. Olgularin yaklasik yarisinda ve gogunlukla ilk 6
hafta iginde bulgular yineleyebilir. Nadiren 7 yila
kadar yineleyen olgular bildirilmistir.

Cilt bulgulan

Dokintu olgularin timinde vardir ve gogunlukla ilk
bulgudur. Karakteristik dékuntti 2-10 mm boyutla-

Tablo I: Henoch-Schénlein purpurali 220 olgudan
elde edilen klinik verilerin dagilimi.

Henoch-Schénlein purpurasi (220 olgu)
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rindadir. Yer yer kiimeler olusturabilir. D&kiintu cilt-
ten kabarik mor renkte basmakla solmayan purpu-
ra seklindedir. Lezyonlar baslangigta basmakla so-
labilir ve kasintili olabilirse de daha sonra tipik ka-
sintisiz purpuraya donistr. Purpura baslangicta
kirmizi iken giderek mor bir renk alir. Bu purpura
kiimelerinin arasina serpilmis ufak petesiler veya
daha genis ekimozlar da gorilebilir. Ancak bu lez-
yonlarin trombositopeni ile iliskisi yoktur. Hastaligin
gidisi sirasinda yeni dokuintiiler ortaya ¢ikabilir. Bu
nedenle de dokiintli polimorfik bir gériinim kaza-
nir. Dokiintt, simetrik olarak 6zellikle kalga, ayaklar
ve dirseklerin ekstanszor yizleri gibi basiya maruz
kalan bolgelerde gorilur. Ancak daha yaygin olup
yliz ve govdede de goriilebilir. Bazen de tipik olan
kalga ve ayak bileklerinde hi¢ dokiintti olmadan vi-
cudun diger bdlgelerinde de dokuntu gorilebilir.
Dokiintilerin en 6nemli 6zelliklerinden birisi de Ko-
ebner fenomenidir. Burada belirgin baskiyla karsi-
lasan (6rnegin gorap ve kilot lastigi) bélgelerde art-
mis yogunlukta dokiintiiler gozlenir. Nadiren bu
dokunttiden bir stire 6nce Urtiker tarzinda veya eri-
tema multiformadakine benzer makilopaptiler lez-
yonlar gorubilir. Dékiintt stresi de hastadan has-
taya buyik farklliklar gésterebilir, kisa stireli olabi-
lir, haftalarca surebilir ya da yineleyebilir. Dokiint
ortalama 15 giin 53-30 giin) siirer. Cilt bulgular
genellikle ilk haftalar igerisinde yineler, 3 aydan
sonra yinelemesi ¢ok nadirdir. Bulléz ve nekrotik
lezyonlar da goriilebilir (1-6).

Cilt bulgularina sagl deride, alt ekstremiteler ve
ellerde yumusak doku sisligi eslik edebilir. Bu sis-
likler anjioédeme bagl olarak gelisir, proteiniiri
varligi veya siddeti ile iligkili degildir ve basmakla iz
birakmaz. Daha nadiren ve &zellikle kiigik yaslar-
da g6z kapaklari, dudaklar, el veya ayak sirti, ku-
laklar, sirt ve perinede de lokal 6dem goriilebilir.
Hatta tim ekstrimetede gegcici sislik ve duyarlilik
olabilir. Henoch-Schonlein purpurali olgulardaki
dokiintiiler Resim 1 ve 2'de gdsterilmektedir.

Eklem tutulumu

Henoch-Schonlein purpurali olgularda eklem tutu-
lumu akut artrit ya da artralji seklinde ortaya ¢ik-
maktadir. Yaklagik % 25 olguda dékiintiden 6nce
ilk bulgu olarak akut artrit ya da artralji ortaya gika-
bilir. Artrit eklemlerde sisme ya da agrili periartiki-
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ler yumusak doku sisligi olarak gorultr. Eklem tutu-
lumu genellikle periartikiler olup eklem igine kana-
ma ve efiizyon yoktur. Siklikla dizler, ayak bilekleri,
dirsekler ve el bilekleri tutulur ve eklem dagilimi po-
liartiktiler sekildedir. Eklem tutulumu gegici ise de
aktif hastalik sliresince yeniden belirginlesebilir.
Ancak kalici sekil bozuklugu birakmaz (1-6).

Gastrointestinal bulgular

Gastrointestinal tutulum, HSP'li olgularda genel-
likle karin agrsi seklinde baslar. Kusma, ishal, go6-
bek gevresinde apandisiti yansilayan karin agrisi
ve kanl diskilama gorulebilir. Karin agrisi hastala-
rn % 15-40'Inda dokintliden énce baslayabilir.
Gastrointestinal kanama olgularin yaklasik yarisin-
da gozlenir, benzidin pozitif gizli kanamadan taze
kanl diski ya da melenaya kadar degisik sekillerde
olabilir. Karin agrisi barsak duvarinda submukoza-
da ve intramural alanda damarlarin disina sivi ve

Resim 1: Henoch-Schénlein purpurasinda purpurik dékiin-
tinln gérinumu.

Resim 2: Henoch-Schénlein purpurasinda btilléz dékiin-
tlnln goérinima.

kan sizmasi sonucunda gelisir. Bunun sonucunda
da yerel mukoza ilserleri olusur (1-6). Bazi hasta-
larda stres Ulserleri ya da steroid tedavisine bagli
olarak GIS kanamas gériilebilir. Agir GIS kompli-
kasyonlar olgularin yaklasik % 5'inde gorilur ve
¢ogunlukla da dokiintiiden sonra ortaya cikarlar.
En sik invajinasyon olmak tizere barsakta iskemi,
enfarkt, nekroz, perforasyon, fistil olusumu, geg
ileal striktlir, akut apandisit, masif Ust GIS kana-
masi, pankreatit, safra kesesi hidropsu ve pstdo-
membrandz kolit goriilebilir. Hastalar akut batin ta-
nisi ile gereksiz laparotomiye gidebilir. invajinas-
yon, perforasyon, nekroz ve masif kanama halinde
cerrahi miidahale gereklidir (1-6).

Bobrek bulgulari

Bobrek tutulumu sikligi galismanin bildirildigi mer-
keze bagl olarak farklilik géstermektedir. Bobrek
tutulumu, buylk serilerde gocuklarda yaklasik %
25-50 ve yetiskinlerde ise yaklasik % 30-90 civa-
rindadir (1-6). Bébrek bulgularinin diger bulgular-
dan once ilk olarak ortaya ¢ikmasi gok nadirdir.
Bébrek tutulumu olan olgularin yaklagik % 20'sin-
de izole mikroskopik hemattiri, % 45’inde hematu-
ri ve proteiniri, % 15'inde nefrotik sendrom ve %
20'sinde ise nefritik/nefrotik sendrom gériilmekte-
dir. idrar bulgulari normal iken hipertansiyon geli-
sen olgular da bildiriimistir. Nefropati olgularin %
80'inde dokuntiniin baslangicindan sonraki ilk 4
haftada ve tamamina yakininda ilk 3 ay igerisinde
gelisirse de olgularin % 3'tUnde dokintiden aylar-
ca once ve kiiglik bir kisminda dékiintiiden yillar
sonra baglayabilir. Bobrek tutulumunun 6zgtin bul-
gusu genellikle mikroskopik olan hematridir. Mik-
roskopik hematuri nefritli olgularin tamamina yaki-
ninda gorilurken makroskopik hematuri gériilme
sikligi ise yaklasik % 40'tir. Hematiri gegici, kalici
ya da tekrarlayici tarzda olabilir. Hemattiri, purpura
niikslerine eslik edebilir veya bobrek disi bulgular
ortadan kalktiktan uzun bir siire sonra, gogunlukla
da bir st solunum yolu iltihabini takiben ortaya ¢i-
kabilir. Genellikle hematuriye farkli dizeylerde
proteiniiri de eslik eder ancak nefrotik diizeyde
proteiniiri seyrektir. Glomeriler filtrasyon hizinda
azalma, azotemi ve son dénem bobrek yetmezligi
gelisebilir. Son dénem bdbrek yetmezligi genellik-
le hastaligin baslangicindan sonraki ilk 3 yil igeri-
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sinde gelismektedir ancak 15 yil sonrasina kadar
uzayan olgular da bildirilmistir. Nefropatinin sidde-
ti ile bobrek disi bulgularin siddeti arasinda iligki
olup olmadigi tartismali ise de bdyle bir iliskinin ol-
madigi diisiincesi daha hakimdir (1,6,8).

Kalici nefropati tiim HSP vakalarinin % 1-6'sinda,
son dénem bobrek yetmezligi ise % 1'in altinda
olguda goriliur. Henoch-Schénlein purpurasinin
sikhigr g6z 6ntine alindiginda gocuklarda yarim ay
olusumu ile giden glomerulonefritlerin en sik ne-
denlerinden birisi olarak karsimiza gikmaktadir.
Yarim ay olusumu ile giden agir glomerulonefritler
icerisinde yaklasik % 30 ile HSP tek basina en bii-
yuk grubu olusturur.

Diger bulgular

Skrotal damarlarda vaskiilit sonucu testisler, sper-
matik kordon, epididim ve skrotum duvarinda ilti-
hap ve kanama gelisebilir. Akut skrotal sislik olgu-
larin % 2-35'inde gorlilir ve testis torsiyonundan
ayirt edilmesi gii¢ olabilir. Gergek torsiyon ise gok
nadirdir. Ayirici tani igin teknesyum 99m ile radi-
ontiklid inceleme veya ultrason sarttir. Diger nadir
genitouriner komplikasyonlar hidronefroz, Ureter-
de kalsifikasyon, mesane duvarinda hematom ve
uretrit seklinde sayilabilir (1-6).

Hastalik sirasinda hemoptizi ile birlikte pulmoner
kanama, siddetli agn ile ortaya ¢ikan kas ici kana-
malar ve faktor 8, vitamin K eksiklikleri ile yaygin
koagulopati g6zlenebilir.

Cok nadiren vaskiilit ve kanama diatezi sonucu
merkezi sinir sistemi (MSS) tutulumu gézlenebilir.
Ayrica nefrite bagl hipertansiyon ve elektrolit di-
zensizlikleri de MSS bulgularina yol agabilir. Daha
nadir olarak periferik néropatiye rastlanabilir (1-6).

Laboratuvar bulgular

Hastaligin tanisinin konmasinda kullanilabilecek &z-
gun bir laboratuvar bulgusu yoktur. Henoch-Schon-
lein purpurasinin diger hastliklardan ayirt edilmesi,
prognozun 6ngdriilmesi ve tedavinin sekillendiriime-
si i¢in laboratuvar bulgularindan yararlanilabilir. Has-
taligin tanimi geregince trombositopeninin olmadigi
gosterilmelidir. Taniya yardimci olmasi igin laboratu-
var bulgularindan yararlanilabilir. Hastaligin tanimi
geregince trombositopeninin olmadigi gosteriimeli-
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dir. Taniya yardimci olmast igin serum IgA diizeyine
bakilabilir ve cilt biyopsisi yapilabilir. Gastrointesti-
nal bulgular olsun ya da olmasin tiim olgularda dis-
kida gizli kan varlidi arastinlmalidir. Hastaligin olasi
gidisinin 6ngdriilmesinde en glivenilir klinik goster-
genin proteintrinin siddeti ve siresi oldugu dust-
nllmektedir. Bu nedenle de hastanin izlemi siiresin-
ce aralikl idrar incelemeleri son derece dnemlidir.
Bobrek bulgulan dékiintinin baslangicindan daha
sonra ortaya gikabilecegi icin baslangigta idrar bul-
gulan normal olsa dahi 1 ay ara ile 3 ay boyunca id-
rar analizleri yapilmalidir. Proteiniiri saptandiginda
mutlaka 24 saatlik idrar toplanarak veya bu miimkiin
olamiyorsa tek idrar 6rneginde protein-kreatinin ora-
ni hesaplanarak proteinirinin siddeti ve ayrica se-
rum alblimin diizeyi belirlenmelidir. Bébrek tutulumu
olan olgularda ure, kreatinin ve serum elektrolitleri-
nin diizeyi belirlenmelidir. Bunlarin disinda nefropati
varliginda seri idrar ve kan biokimyasi izlemi ile has-
taligin siddeti ve gidisi degerlendiriimelidir. Bazi
hastalarda orta diizeyde I6kositoz ve sola kayma ile
GIS kanamasina ikincil normokrom anemi goriilebi-
lir. Akut iltihap nedeni ile siklikla trombositoz ve erit-
rosit sedimantasyon hizinda artis gézlenir. Hastala-
rn yansinda faktor Xlll diizeyi azalmis olarak sapta-
nir. Gastrointestinal kanamasi olan hastalarda faktor
Xl diizeyinde azalmaya daha siklikla rastlanir (1-6).

Tani

Baslangicta tipik dokunti ile diger bulgular birlikte
ortaya ciktiginda tani koymak zor olmasa da % 15-
35 siklikla gastrointestinal veya eklem bulgular da-
ha 6nce ortaya cikabilmektedir ve bu durumda
HSP tanisi gliglesmektedir. Boyle bir durumda pur-
pura genellikle ilk bulgulardan sonraki 7 giin igeri-
sinde gelismektedir. Hastaligin kesin tanisi histopa-
tolojiktir ve I6kositoklastik vaskulitin gosteriimesi zo-
runludur. Klinik tani igin 1990 Amerikan Romatoloji
Birligi tani &lgutlerinin doldurulmasi gereklidir. Tani
icin en az iki 6lglittin bulunmasi gereklidir.

1990 Amerikan Romatoloji Birligi HSP
tami olciitleri (12)

1- Trombositopeni ile iligkisi olmayan hemorajik
cilt lezyonlari.
2- Hastanin septomlarinin baslangicinda 20 yasi-
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ni doldurmamis olmasi.

3- Barsak anginasi, iskemisi

4- Doku biopsisinde arteriol veya ventil duvarlarinda
graniilositlerin goriilmesi (I6kositoklastik vaskiilit).

Akut infantil hemorajik 6dem

Akut infantil hemorajik 6dem (AIHO), &zellikle siit
gocuklugu déneminde ortaya gikan, genel durumu
bozmayan bir I6kositoklastik vaskilitdir. Hastalk
infantil HSP olarak da adlandirlir. Hastaligin ana
klinik bulgularini yanaklara yerlesen madalyon tar-
zi eritem, gévdeye ve ekstremitelere yerlesen yay-
gin purpurik dékintiler olusturur (Resim 3). Pur-
purik dokiintuler histopatolojik olarak I6kositoklas-
tik vaskdlit goriintimii igerirler. i organ tutulumu
goriilmez. Hastalik oldukga selim gidisli olup teda-
visiz olarak kendiliginden kaybolup iyilesir (13).

Ayirici tani

Dokiintd, artrit, GIS ve renal bulgularin birlikte de-
gerlendirilmesi mimkiin oldugunda HSP tanisi
glic degildir. Tani gugligu bir semptom agir basti-
ginda ya da birden ¢ok organ tutulumu fark edile-
mediginde ortaya cikabilmektedir. Dokuntti hemo-
rajik diyatez veya sepsis ile karngabilmektedir.
Trombosit sayisi ve pihtilasma testleri hemorajik
diatez tanisindan, uygun érneklerden alinan kiltr-
ler ve daha iyi klinik durum sepsis tanisindan uzak-
lastinr. Ayrica gocuk istismari ve ilag reaksiyonlar
da dokuntiniin ayinci tanisinda akla gelebilir.
Gastrointestinal bulgular agir bastiginda akut ba-
tin ve invajinasyonla karistirilabilirse de gocukluk
gagindaki akut batin stipheli olgularda HSP'nin de
akla getirilip diger bulgular agisindan dikkat edil-
mesi gerekmektedir. Slipheli olgularda ayakta di-
rekt batin grafisi, batin ultrasonografisi ve baryum-
lu lavman yardimci olabilir. Bobrek bulgular agir
bastiginda da glomerulonefritlerle karistirilabilirse
de benzer sekilde HSP olasiligi dustintlerek diger
bulgular yoniinden incelenmesi gereklidir. Eklem
tutulumu akut romatizmal ates, poliarteritis nodo-
za, romatoid artrit ve sistemik lupus eritematosus
ile karisabilir. Henoch-Schonlein purpurasinin di-
ger vaskdlitlerden ve sistemik lupus eritematosus-
tan ayirt edilmesi genellikle diger bulgularinin isig
altinda gii¢ degildir (1,2,3,6).

Hastaligin gidisi

Henohc-Schénlein purpurasi genellikle akut, ken-
di kendine sinirlanan bir hastaliktir. Hastalarin bi-
yuk bir kismi igin prognoz ¢ok iyidir. Gocuklarin %
95'inde hastalik ortalama 4 hafta (3 giin-2 yil) ige-
risinde herhangi bir sekel birakmaksizin tamamen
diizelir. Hastalar erken dénemde nadiren GIS
komplikasyonlarina, bébrek yetersizligine ve MSS
tutulumuna bagl olarak kaybedilebilir. Henoch-
Schonlein purpurasinda erken dénemde en dra-
matik ve ciddi komplikasyonlar GIS ile ilgilidir.
Hastalarin % 2'sinden azinda uzun dénem hasta-
liksiz yasam ile iliskili ciddi bir komplikasyon geli-
sebilir. Cok ender olarak rastlanan MSS bulgulari
sayllmazsa bobrekler digindaki sistem bulgulari
siiregenlesmez (1,2,3,6).

En sik goriilen ciddi komplikasyon hastaligin geg
doéneminde diger organ sistemlerine ait semptom-
lar kaybolduktan sonra ortaya gikan son dénem
bbbrek hastaligidir.

Siregenlesme egilimi nedeni ile nefritin her olgu-
da nasll bir seyir izleyecegini tahmin etmek 6nem-
lidir, ancak bu konuda kesin veri yoktur. Her ne ka-
dar HSP gegiren hastalarin kiigik bir kismi kronik
bobrek yetersizligine giderse de yogun bir tedavi
ile bu gidisin 6nlenebilecegi tmidi ile bu hastala-
rin 6nceden belirlenmesi gerekmektedir. Diger ta-
raftan boylesine agir bir tedavinin gereksiz yere
baslanmasi da sakincalidir. Herhangi bir yakinma-
sI kalmamis gocuklarin uzun bir stire izlemi de he-
kimler ve aileler i¢in endiseye ve gereksiz emek
kaybina yol agmaktadir (1,2,3,6).

Cocuklarda hastalik daha hafiftir, daha kisadir, da-
ha az niiks gortliir ve belirgin sekilde daha az sik-
likla bébrek bulgusu vardir. Cocuklarda bébrek

Resim 3: Akut infantil hemorajik 6demli olgunun gériintimdi.
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fonksiyonlarinda bozulma olmaksizin gegici hema-
turi yetiskinlere kiyasla gok daha siktir. Bébrek bul-
gular biopsiyi gerektirecek kadar agir olan olgu-
larda kronik bébrek yetersizligi (KBY) gelisme ris-
ki cocuklarda yaklasik % 20 iken yetiskinlerde yak-
lagik % 30-90'dir. Hastaligin baslangig yasinin
7'den ylksek olmasi bdbrek tutulumu agisindan
daha yiiksek risk olusturur (1,2,3,6).

Makroskopik hemattiri ile birlikte bébrek biopsisin-
de yarim ay olusumu saptanmasi kétu gidis ile ilis-
kilidir. Yine ¢alisma grubumuzun 102 eski HSP'li
hasta Uzerinde yurittugl bir ¢galismada HSP'de
olusan renal tutulumun siddetinin baslangicta olu-
san renal patolojiden c¢ok farkli olmadigi ve o d6-
nemdeki tedaviye verilen yanitin sonucu kalan se-
kel lezyonun da benzer sekilde siiregeldigi ve hig
ilerlemedigi gosterilmistir (14).
Henoch-Schénlein purpurasi olan gocuklarda ai-
lesel Akdeniz atesi gorilme sikhigr saglikli topluma
gore belirgin olarak artmistir. Bu gocuklarda aile-
sel Akdeniz atesi varliginin aranmasi, hastaligin er-
ken tanilanlandirilarak tedaviye baslanmasi agisin-
dan 6énem tasimaktadir (15,16).

Tedavi

Henoch-Schénlein purpurasinin bébrek disi bul-
gulari igin uygun semptomatik tedaviler baglanma-
lidir. Henoch-Schoénlein purpurasi genellikle kendi
kendine sinirlanan ve destek disinda 6zel tedavi
gerektirmeyen bir hastaliktir. Eklem agrilar genel-
likle ibuprofen gibi agr kesiciler ile kontrol altina
alinir. Aktif GIS kanamasi olan hastalarda eklem
bulgularina yonelik non steroid antiinflamatuar te-
davi sakincalidir. Hipertansiyon, varliginda uygun
antihipertansiflerle kontrol edilmelidir. Enfeksiyon
varsa yerine, etkenine ve siddetine gére gerekli
antibiotiklerle tedavi edilir. Ciddi GiS komplikas-
yonlarinda cerrahi mudahale gerekebilir. Agir cilt
bulgulari, karin agrisi ve protein kaybr 1-2
mg/kg/glin oral kortikosteroid tedavisine dramatik
bir sekilde yanit verir. Kortikosteroid tedavisi artri-
tin ve karin agrisinin gerilemesini saglayabilir an-
cak hastalik stiresini kisitlamaz ve yinelemeleri 6n-
leyemez. Kanama olmaksizin salt karin agrisi igin
steroid baslanmasi daha agir komplikasyonlari
golgeleyebileceginden sakincali olarak kabul edil-
mektedir. Cerrahi girisim gereken olgular disinda
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GIS bulgulan tedavisiz gerilemektedir. Erken d&-
nemde tedaviye baslanmasi bulgularin gelismesi-
ni 6nleyemez. Onceki ataklarda steroid uygulan-
masi daha sonra yeni niks gelisimi riskini azalt-
maz. Glomerulonefritte olagan dozlarinda korti-
kosteroidlerin etkinligi olmadigi kabul edilmekte-
dir. Az sayidaki galismada ise bobrek tutulumu ge-
lisimi agisindan yiksek risk tasidigi diistintilen ol-
gularda (7 yas Ust, siddetli GiS tutulumu, purpu-
ranin uzun siirmesi) erken dénemde baslanan kor-
tikosteroidlerin bobrek hasarini 6nleyebilecegi
one surilmustur. Her ne kadar mevcut bilgiler
steroidlerin bobrek tutulumunu 6nlemekte ve te-
davisinde etkili olmadigini géstermekte ise de bu
konuda kesin olarak benimsenmis bir yaklagim
yoktur. Bu nedenle bazi kaynaklar hastaligin bas-
langicinda kisa streli, toksisiteye yol agmayacak
kadar dustik dozda profilaktik steroid baslanmasi-
ni yine de kabul edilebilir bir yaklagim olarak gor-
mektedir (1,2,3,6).

Henoch-Schénlein nefritinde tedavi protokolleri
kuiglik serilere dayanmaktadir ve higbirinin tizerin-
de yaygin bir uzlasi saglanamamistir. Yeni bulgu-
lar yiiksek doz intraven6z pulse metilprednisolo-
nun azotioprin veya sklofosfamidle kombine edil-
mesinin agir nefritli hastalarda yarar saglayabile-
cegini gostermektedir. Agir nefritli olgularda plaz-
maferez, Faktor Xl konsantresi ve urokinaz ile ya-
pilan denemeler de vardir. Dapson tedavisinin
HSP bulgularinin geriletiimesinde faydali olabile-
cegi de bildirilmektedir (1,2,3,6).
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DUZELTME VE OZUR

Tirk Pediatri Arsivi'nin 2002 yili 2. sayisinin 103-109. sayfalarinda “Portal
Hipertansiyonu olan sirozlu hastalann bébrek fonksiyonlarina serum ET-1 diizeyinin
etkisi” baslikli yazinin yazarlari yanlis yayinlanmistir. Dogrusu asagidaki sekildedir.

Diizeltir, 6zur dileriz.

Portal hipertansiyonu olan sirozlu hastalarin bobrek
fonksiyonlarina serum ET-1 duzeyinin etkisi
Serum endothelin-| levels in cirrhosis: relations with renal function
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