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SSuummmmaarryy
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. ‹nfiltraton 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.
KKeeyy  wwoorrddss::  HHeennoocchh--SScchhöönnlleeiinn  ppuurrppuurraa

Girifl

Henoch-Schönlein purpuras› (HSP) etyolojisi tam
olarak bilinmeyen, baflta cilt olmak üzere gastroin-
testinal sistem, eklemler, böbrekler ve daha sey-
rek olarak di¤er organlar›n etkilendi¤i bir lökosi-
toklastik vaskülittir. Genellikle 5-15 yafl grubunda
görüldü¤ünden HSP bir çocukluk ça¤› hastal›¤›
olarak de¤erlendirilebilir (1-7).

Tan›m

Henoch-Schönlein purpuras›, küçük damarlar
baflta olmak üzere damar duvarlar›na IgA çökel-
mesi ile geliflen akut lökositoklastik vaskülite ba¤-
l› olarak ortaya ç›kan sistemik inflamatuar bir send-
romdur. Sendrom daha önce “Anafilaktoid purpu-
ra”, “Allerjik purpura”, “Romatoid purpura”, “Aler-
jik vaskülit”, “Lökositoklastik vaskülit” ve “Peliosis
romatika” olarak da adland›r›lm›flt›r. Henoch-
schönlein purpuras› en s›k çocuklarda görülür ve
çocukluk ça¤n››n en s›k görülen vaskülitidir (1-7).

Tarihçe

‹lk olarak Heberden 1806’da Robert Willan
1808’de HSP’ye uyan bulgular› olan olgular bildir-
mifltir. 1837’de Johan Schönlein artalji ve purpu-
ran›n birlikteli¤ini “peliosis rheumatica” olarak ad-
land›rm›fl ve bu bulgulara s›kl›kla idrarda çökeltile-
rin de efllik etti¤ini de fark etmiflti. 1868’de Edu-
ard Henoch hastal›¤›n gastrointestinal tutulumunu
ve ciddi renal bulgular›n› tan›mlam›flt›r (1,5).

Epidemiyoloji

Henoch-Schönlein purpuras› çocukluk ça¤›nda
nadir olan sistemik vaskülit sendromlar› aras›nda
en s›k görülenidir. Hastal›k en s›k 2-15 yafl aras›
çocuklarda görülür. Bununla beraber 2 yafl alt›nda
ve yetiflkinlerde de nadir olmakla birlikte HSP gö-
rülebilir. ‹ki yafl alt› çocuklarda hastal›k daha hafif
bir gidifl gösterir (1-3). Hastal›¤›n bu yafl grubu
için belirleyici özellikleri yüz ve kulaklar gibi tipik ol-
mayan döküntü da¤›l›m›, belirgin ödem ve daha
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hafif gastrointestinal bulgularla böbrek tutulumu-
nun olmamas›d›r (1-3,6). Buna karfl›l›k hastal›k ye-
tiflkinlerde daha a¤›r seyirlidir ve HSP tan›s› kon-
madan önce di¤er vaskülitler de düflünülmelidir.
Hastal›¤›n belirgin bir co¤rafi ve etnik da¤›l›m› yok-
tur. Genel toplumda HSP görülme s›kl›¤› çocuk-
larda yaklafl›k 13,5/100000 çocuk/y›l olarak bildi-
rilmifltir. Erkek çocuklarda k›zlara göre 2:1 oran›n-
da daha s›kt›r.
Hastal›¤›n daha çok ilkbahar, sonbahar ve k›fl
mevsimlerinde ortaya ç›kabilece¤i yap›lan çal›fl-
malar ile gösterilmifltir (7).

Etyoloji

Henoch-Schönlein purpuras›n›n etyolojisi kesin
olarak bilinmemektedir ancak hastal›¤›n immün
kompleksler ile iliflkisi oldu¤u kabul edilmektedir.
Genetik bir yatk›nl›¤›n HSP’ye yol açt›¤› düflünül-
müfl ise de herhangi bir HLA doku tipi ile iliflki or-
taya konamam›flt›r. Sürekli immünsüpresif tedavi
alt›nda iken tipik bulgular› ile HSP geçiren olgula-
r›n varl›¤› as›l tetikleyicinin ba¤›fl›kl›k sistemindeki
bir bozukluk olmay›p bir enfeksiyon etkeninin tetik-
ledi¤i immünolojik yan›t›n hastal›¤a yol açt›¤›n› dü-
flündürmektedir (1-4). Henoch-Schönlein purpu-
ras›  özellikle k›fl aylar›nda daha yayg›nd›r (7). ‹lk
olarak Schönlein’›n fark etti¤i gibi HSP üst solu-
num yolu enfeksiyonlar› (ÜSYE)’n› takiben ortaya
ç›kabilir. Olgular›n yaklafl›k yar›s›nda bulgular orta-
ya ç›kmadan k›sa bir sür eönce ÜSYE geçirme öy-
küsü vard›r. Ancak bu ba¤lant›n›n k›fl aylar›nda
ÜSYE’nin s›kl›¤›ndaki genel art›fla ba¤l› bir yan›lg›
olup olmad›¤› tam olarak aç›klanamam›flt›r. Çal›fl-
malarda herhangi bir patojenin tek bafl›na HSP’ye
yol açt›¤› gösterilememifltir. De¤iflik çal›flmalarda
kesinlefltirilememekle beraber streptokoklar, vari-
sella, mikoplazmalar, parvovirüs, adenovirüs, Ebs-
tein-Barr virüsü, Yersinia, Legionella ve daha bafl-
ka pek çok enfeksiyon etkeni ile HSP aras›nda bir
iliflki olabilece¤i düflünülmüfltür (1,7,8,9). Bu nok-
tada üzerinde en çok durulan mikroorganizma
streptokoklard›r (10). Bu konudaki tek olgu-kont-
rollü çal›flma grubumuz taraf›ndan yap›lm›flt›r. Bu
çal›flmada HSP’li çocuklardaki streptokoksik gös-
tergeler sa¤l›kl› çocuklara göre yüksek, yaln›z mut-
lak streptokoksik iliflkili hastal›¤› (Örn. Akut roma-
tizmal atefl) olan çocuklara göre düflük bulunmufl-

tur. Bu sonuçla HSP etyolojisinde streptokoklar
d›fl›nda baflka ajanlar›nda sorumlu olabilece¤i dü-
flünülmüfltür (11). Baz› hastalarda da alerji, afl›lar
veya ilaç duyarl›l›¤› sorumlu tutulabilmektedir. Za-
man zaman da belirgin bir tetikleyici neden bulu-
namadan olgularda kümelenme görülebilir.

Patogenez

Hastal›¤›n etyolojisi bilinememekle birlikte IgA’n›n
HSP’nin etyopatogenezinde önemli bir role sahip
oldu¤u düflünülmektedir. Henoch-Schönlein pur-
puras›nda temel patolojinin tutulan organlar›n küçük
damarlar›nda IgA’ya ba¤l› vaskülit oldu¤u kabul
edilmektedir. Serum IgA düzeyi artm›fl yap›m veya
azalm›fl renal klirense ba¤l› olarak genellikle artm›fl-
t›r. Bilinmeyen bir antijenik uyar›n›n IgA’da art›fl ve
nekrozitan vaskülit ile sonlanacak mekanizmalar›n
tetiklenmesine yol açt›¤› düflünülmektedir. Son za-
manlarda HSP gelifliminde rol alan IgA’n›n anormal
yap›da IgA1 oldu¤u bildirilmektedir (1-4,8).

Histopatoloji

Histopatolojik incelemelerde baflta kapillerler olmak
üzere arteryol ve venüllerin tutuldu¤u görülür. Etki-
lenen dokularda küçük damarlar›n çevresi polimorf
nüveli lökositler, mononükleer hücreler ve eozinofil-
ler ile çevrilidir ve ertirositler damar d›fl›na ç›km›flt›r.
Tutulan damarlarda ve çevrelerinde nükleer art›klar
ve fliflmifl kollajen fibriller vard›r. Arteryollerde nadi-
ren fibrinoid nekroz da görülebilir. Kapiller ve venül-
lerin içinde trombosit trombozlar› görülür. Tan› için
zorunlu patolojik bulgu parçalanm›fl polimorfonükle-
er lökositlerin varl›¤› olarak tan›mlanabilecek olan lö-
kositoklastik vaskülittir. Bu lezyonlarda IgA çökel-
mesi belirgindir. Hastal›k s›ras›nda serum IgA kon-
santrasyonlar›nda artma, dolafl›mda IgA içeren im-
mün kompleksler ve damar duvarlar› ile böbrek me-
zangiumunda IgA çökeltileri saptanmaktad›r (1-
4,6,8).  Böbrek tutulumu varl›¤›nda ›fl›k mikroskobu
ile ayn› hastada hastal›¤›n gidifli boyunca veya has-
talar aras›nda lezyonlar önemli de¤ifliklikler göstere-
bilir. Mezangial hücreler ve matrikste fokal ve seg-
mental lezyonlardan yar›m ay oluflumuna kadar de-
¤iflebilen proliferatif glomerulonefrit izlenebilir. Ço-
¤unlukla hiperselülarite, segmental skleroz, fibroz
ve mononükleer hücre infiltrasyonu görülür. ‹nters-
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tisyel alanda da belirgin inflamasyon gözlenir. Elekt-
ron mikroskobunda ise en s›k mezangial ve daha
seyrek olarak subendotelial ve subepitelial çökelti-
ler gözlenir. ‹mmünfloresan yöntemlerle mezangi-
umda IgA ve bazen de IgG ve kompleman çökelti-
leri görülür. ‹mmünfloresan mikroskobunda özgün
ve tan›sal bulgu mezangiumda benekli (granüler)
IgA ve buna efllik edebilen C3, fibrinojen, properdin
ve hafif zincirlerle daha nadir olarak IgG ve IgM çö-
keltileridir (1-4).

Klinik Bulgular

Henoch-Schönlein purpuras›n›n klinik bulgular›
trombositopeni olmaks›z›n ortaya ç›kan palpabl
purpura fleklinde deri döküntüleri, eklem bulgular›,
gastrointestinal sistem (G‹S) tutulumu ve renal tu-
tulum ile karakterizedir (1-8). Son 10 y›ll›k süre
içinde izlemifl oldu¤umuz HSP’li olgular›n klinik
bulgular›n›n da¤›l›m› Tablo I’de verilmifltir. He-
noch-Schönlein purpuras› çok düflük ve yüksek
yafllarda tipik olmayan bulgularla ortaya ç›kabil-
mektedir. ‹leri yafllarda daha a¤›r bir tablo görül-
mesine ra¤men özellikle iki yafl alt›nda çok daha
hafif bir klinik gidifl görülmektedir. Yetiflkinlerde
böbrek tutulumu çok daha s›k ve fliddetlidir (1-6).
Hastal›k ço¤unlukla ortalama 4-6 hafta kadar sü-
rer. Olgular›n yaklafl›k yar›s›nda ve ço¤unlukla ilk 6
hafta içinde bulgular yineleyebilir.  Nadiren 7 y›la
kadar yineleyen olgular bildirilmifltir.

Cilt bulgular›

Döküntü olgular›n tümünde vard›r ve ço¤unlukla ilk
bulgudur. Karakteristik döküntü 2-10 mm boyutla-

r›ndad›r. Yer yer kümeler oluflturabilir. Döküntü cilt-
ten kabar›k mor renkte basmakla solmayan purpu-
ra fleklindedir. Lezyonlar bafllang›çta basmakla so-
labilir ve kafl›nt›l› olabilirse de daha sonra tipik ka-
fl›nt›s›z purpuraya dönüflür. Purpura bafllang›çta
k›rm›z› iken giderek mor bir renk al›r. Bu purpura
kümelerinin aras›na serpilmifl ufak petefliler veya
daha genifl ekimozlar da görülebilir. Ancak bu lez-
yonlar›n trombositopeni ile iliflkisi yoktur. Hastal›¤›n
gidifli s›ras›nda yeni döküntüler ortaya ç›kabilir. Bu
nedenle de döküntü polimorfik bir görünüm kaza-
n›r. Döküntü, simetrik olarak özellikle kalça, ayaklar
ve dirseklerin  ekstanször yüzleri gibi bas›ya maruz
kalan bölgelerde görülür. Ancak daha yayg›n olup
yüz ve gövdede de görülebilir. Bazen de tipik olan
kalça ve ayak bileklerinde hiç döküntü olmadan vü-
cudun di¤er bölgelerinde de döküntü görülebilir.
Döküntülerin en önemli özelliklerinden birisi de Ko-
ebner fenomenidir. Burada belirgin bask›yla karfl›-
laflan (örne¤in çorap ve kilot lasti¤i) bölgelerde art-
m›fl yo¤unlukta döküntüler gözlenir. Nadiren bu
döküntüden bir süre önce ürtiker tarz›nda veya eri-
tema multiformadakine benzer makülopapüler lez-
yonlar görübilir. Döküntü süresi de hastadan has-
taya büyük farkl›l›klar gösterebilir, k›sa süreli olabi-
lir, haftalarca  sürebilir ya da yineleyebilir. Döküntü
ortalama 15 gün 53-30 gün) sürer. Cilt bulgular›
genellikle ilk haftalar içerisinde yineler, 3 aydan
sonra yinelemesi çok nadirdir. Büllöz ve nekrotik
lezyonlar da görülebilir (1-6).
Cilt bulgular›na saçl› deride, alt ekstremiteler ve
ellerde yumuflak doku fliflli¤i efllik edebilir. Bu flifl-
likler anjioödeme ba¤l› olarak geliflir, proteinüri
varl›¤› veya fliddeti ile iliflkili de¤ildir ve basmakla iz
b›rakmaz. Daha nadiren ve özellikle küçük yafllar-
da göz kapaklar›, dudaklar, el veya ayak s›rt›, ku-
laklar, s›rt ve perinede de lokal ödem görülebilir.
Hatta tüm ekstrimetede geçici flifllik ve duyarl›l›k
olabilir. Henoch-Schonlein purpural› olgulardaki
döküntüler Resim 1 ve 2’de gösterilmektedir.

Eklem tutulumu

Henoch-Schönlein purpural› olgularda eklem tutu-
lumu akut artrit ya da artralji fleklinde ortaya ç›k-
maktad›r. Yaklafl›k % 25 olguda döküntüden önce
ilk bulgu olarak akut artrit ya da artralji ortaya ç›ka-
bilir. Artrit eklemlerde fliflme ya da a¤r›l› periartikü-

Tablo I: Henoch-Schönlein purpural› 220 olgudan
elde edilen klinik verilerin da¤›l›m›.
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ler yumuflak doku fliflli¤i olarak görülür. Eklem tutu-
lumu genellikle periartiküler olup eklem içine kana-
ma ve efüzyon yoktur. S›kl›kla dizler, ayak bilekleri,
dirsekler ve el bilekleri tutulur ve eklem da¤›l›m› po-
liartiküler flekildedir. Eklem tutulumu geçici ise de
aktif hastal›k süresince yeniden belirginleflebilir.
Ancak kal›c› flekil bozuklu¤u b›rakmaz (1-6).

Gastrointestinal bulgular

Gastrointestinal tutulum, HSP’li olgularda genel-
likle kar›n a¤r›s› fleklinde bafllar. Kusma, ishal, gö-
bek çevresinde apandisiti yans›layan kar›n a¤r›s›
ve kanl› d›flk›lama görülebilir. Kar›n a¤r›s› hastala-
r›n % 15-40’›nda döküntüden önce bafllayabilir.
Gastrointestinal kanama olgular›n yaklafl›k yar›s›n-
da gözlenir, benzidin pozitif gizli kanamadan taze
kanl› d›flk› ya da melenaya kadar de¤iflik flekillerde
olabilir. Kar›n a¤r›s› barsak duvar›nda submukoza-
da ve intramural alanda damarlar›n d›fl›na s›v› ve

kan s›zmas› sonucunda geliflir. Bunun sonucunda
da yerel mukoza ülserleri oluflur (1-6). Baz› hasta-
larda stres ülserleri ya da steroid tedavisine ba¤l›
olarak G‹S kanamas› görülebilir. A¤›r G‹S kompli-
kasyonlar› olgular›n yaklafl›k % 5’inde görülür ve
ço¤unlukla da döküntüden sonra ortaya ç›karlar.
En s›k invajinasyon olmak üzere barsakta iskemi,
enfarkt, nekroz, perforasyon, fistül oluflumu, geç
ileal striktür, akut apandisit, masif üst G‹S kana-
mas›, pankreatit, safra kesesi hidropsu ve psödo-
membranöz kolit görülebilir. Hastalar akut bat›n ta-
n›s› ile gereksiz laparotomiye gidebilir. ‹nvajinas-
yon, perforasyon, nekroz ve masif kanama halinde
cerrahi müdahale gereklidir (1-6).

Böbrek bulgular›

Böbrek tutulumu s›kl›¤› çal›flman›n  bildirildi¤i mer-
keze ba¤l› olarak farkl›l›k göstermektedir. Böbrek
tutulumu, büyük serilerde çocuklarda yaklafl›k %
25-50 ve yetiflkinlerde ise yaklafl›k % 30-90 civa-
r›ndad›r (1-6). Böbrek bulgular›n›n di¤er bulgular-
dan önce ilk olarak ortaya ç›kmas› çok nadirdir.
Böbrek tutulumu olan olgular›n yaklafl›k % 20’sin-
de izole mikroskopik hematüri, % 45’inde hematü-
ri ve proteinüri, % 15’inde nefrotik sendrom ve %
20’sinde ise nefritik/nefrotik sendrom görülmekte-
dir. ‹drar bulgular› normal iken hipertansiyon geli-
flen olgular da bildirilmifltir. Nefropati olgular›n %
80’inde döküntünün bafllang›c›ndan sonraki ilk 4
haftada ve tamam›na yak›n›nda ilk 3 ay içerisinde
geliflirse de olgular›n % 3’ünde döküntüden aylar-
ca önce ve küçük bir k›sm›nda döküntüden y›llar
sonra bafllayabilir. Böbrek tutulumunun özgün bul-
gusu genellikle mikroskopik olan hematüridir. Mik-
roskopik hematüri nefritli olgular›n tamam›na yak›-
n›nda görülürken makroskopik hematüri görülme
s›kl›¤› ise yaklafl›k % 40’t›r. Hematüri geçici, kal›c›
ya da tekrarlay›c› tarzda olabilir. Hematüri, purpura
nükslerine efllik edebilir veya böbrek d›fl› bulgular
ortadan kalkt›ktan uzun bir süre sonra, ço¤unlukla
da bir üst solunum yolu iltihab›n› takiben ortaya ç›-
kabilir. Genellikle hematüriye farkl› düzeylerde
proteinüri de efllik eder ancak nefrotik düzeyde
proteinüri seyrektir. Glomerüler filtrasyon h›z›nda
azalma, azotemi ve son dönem böbrek yetmezli¤i
geliflebilir. Son dönem böbrek yetmezli¤i genellik-
le hastal›¤›n bafllang›c›ndan sonraki ilk 3 y›l içeri-

Resim 1: Henoch-Schönlein purpuras›nda purpurik dökün-
tünün görünümü.

Resim 2: Henoch-Schönlein purpuras›nda büllöz dökün-
tünün görünümü.
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sinde geliflmektedir ancak 15 y›l sonras›na kadar
uzayan olgular da bildirilmifltir. Nefropatinin flidde-
ti ile böbrek d›fl› bulgular›n fliddeti aras›nda iliflki
olup olmad›¤› tart›flmal› ise de böyle bir iliflkinin ol-
mad›¤› düflüncesi daha hakimdir (1,6,8).
Kal›c› nefropati tüm HSP vakalar›n›n % 1-6’s›nda,
son dönem böbrek yetmezli¤i ise % 1’in alt›nda
olguda görülür. Henoch-Schönlein purpuras›n›n
s›kl›¤› göz önüne al›nd›¤›nda çocuklarda yar›m ay
oluflumu ile giden glomerulonefritlerin en s›k ne-
denlerinden birisi olarak karfl›m›za ç›kmaktad›r.
Yar›m ay oluflumu ile giden a¤›r glomerulonefritler
içerisinde yaklafl›k % 30 ile HSP tek bafl›na en bü-
yük grubu oluflturur.

Di¤er bulgular

Skrotal damarlarda vaskülit sonucu testisler, sper-
matik kordon, epididim ve skrotum duvar›nda ilti-
hap ve kanama geliflebilir. Akut skrotal flifllik olgu-
lar›n % 2-35’inde görülür ve testis torsiyonundan
ay›rt edilmesi güç olabilir. Gerçek torsiyon ise çok
nadirdir. Ay›r›c› tan› için teknesyum 99m ile radi-
onüklid inceleme veya ultrason flartt›r. Di¤er nadir
genitoüriner komplikasyonlar hidronefroz, üreter-
de kalsifikasyon, mesane duvar›nda hematom ve
üretrit fleklinde say›labilir (1-6).
Hastal›k s›ras›nda hemoptizi ile birlikte pulmoner
kanama, fliddetli a¤r› ile ortaya ç›kan kas içi kana-
malar ve faktör 8, vitamin K eksiklikleri ile yayg›n
koagulopati gözlenebilir.
Çok nadiren vaskülit ve kanama diatezi sonucu
merkezi sinir sistemi (MSS) tutulumu gözlenebilir.
Ayr›ca nefrite ba¤l› hipertansiyon ve elektrolit dü-
zensizlikleri de MSS bulgular›na yol açabilir. Daha
nadir olarak periferik nöropatiye rastlanabilir (1-6).

Laboratuvar bulgular›

Hastal›¤›n tan›s›n›n konmas›nda kullan›labilecek öz-
gün bir laboratuvar bulgusu yoktur. Henoch-Schön-
lein purpuras›n›n di¤er hastl›klardan ay›rt edilmesi,
prognozun öngörülmesi ve tedavinin flekillendirilme-
si için laboratuvar bulgular›ndan yararlan›labilir. Has-
tal›¤›n tan›m› gere¤ince trombositopeninin olmad›¤›
gösterilmelidir. Tan›ya yard›mc› olmas› için laboratu-
var bulgular›ndan yararlan›labilir. Hastal›¤›n tan›m›
gere¤ince trombositopeninin olmad›¤› gösterilmeli-

dir. Tan›ya yard›mc› olmas› için serum IgA düzeyine
bak›labilir ve cilt biyopsisi yap›labilir. Gastrointesti-
nal bulgular olsun ya da olmas›n tüm olgularda d›fl-
k›da gizli kan varl›¤› araflt›r›lmal›d›r. Hastal›¤›n olas›
gidiflinin öngörülmesinde en güvenilir klinik göster-
genin proteinürinin fliddeti ve süresi oldu¤u düflü-
nülmektedir. Bu nedenle de hastan›n izlemi süresin-
ce aral›kl› idrar incelemeleri son derece önemlidir.
Böbrek bulgular› döküntünün bafllang›c›ndan daha
sonra ortaya ç›kabilece¤i için bafllang›çta idrar bul-
gular› normal olsa dahi 1 ay ara ile 3 ay boyunca id-
rar analizleri yap›lmal›d›r. Proteinüri saptand›¤›nda
mutlaka 24 saatlik idrar toplanarak veya bu mümkün
olam›yorsa tek idrar örne¤inde protein-kreatinin ora-
n› hesaplanarak proteinürinin fliddeti ve ayr›ca se-
rum albümin düzeyi belirlenmelidir. Böbrek tutulumu
olan olgularda üre, kreatinin ve serum elektrolitleri-
nin düzeyi belirlenmelidir. Bunlar›n d›fl›nda nefropati
varl›¤›nda seri idrar ve kan biokimyas› izlemi ile has-
tal›¤›n fliddeti ve gidifli de¤erlendirilmelidir. Baz›
hastalarda orta düzeyde lökositoz ve sola kayma ile
G‹S kanamas›na ikincil normokrom anemi görülebi-
lir. Akut iltihap nedeni ile s›kl›kla trombositoz ve erit-
rosit sedimantasyon h›z›nda art›fl gözlenir. Hastala-
r›n yar›s›nda faktör XIII düzeyi azalm›fl olarak sapta-
n›r. Gastrointestinal kanamas› olan hastalarda faktör
XIII düzeyinde azalmaya daha s›kl›kla rastlan›r (1-6).

Tan›

Bafllang›çta tipik döküntü ile di¤er bulgular birlikte
ortaya ç›kt›¤›nda tan› koymak zor olmasa da % 15-
35 s›kl›kla gastrointestinal veya eklem bulgular› da-
ha önce ortaya ç›kabilmektedir ve bu durumda
HSP tan›s› güçleflmektedir. Böyle bir durumda pur-
pura genellikle ilk bulgulardan sonraki 7 gün içeri-
sinde geliflmektedir. Hastal›¤›n kesin tan›s› histopa-
tolojiktir ve lökositoklastik vaskülitin gösterilmesi zo-
runludur. Klinik tan› için 1990 Amerikan Romatoloji
Birli¤i tan› ölçütlerinin doldurulmas› gereklidir. Tan›
için en az iki ölçütün bulunmas› gereklidir.

1990 Amerikan Romatoloji Birli¤i HSP
tan› ölçütleri (12)

1- Trombositopeni ile iliflkisi olmayan hemorajik
cilt lezyonlar›.
2- Hastan›n septomlar›n›n bafllang›c›nda 20 yafl›-
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n› doldurmam›fl olmas›.
3- Barsak anginas›, iskemisi
4- Doku biopsisinde arteriol veya venül duvarlar›nda
granülositlerin görülmesi (lökositoklastik vaskülit).

Akut infantil hemorajik ödem

Akut infantil hemorajik ödem (AIHÖ), özellikle süt
çocuklu¤u döneminde ortaya ç›kan, genel durumu
bozmayan bir lökositoklastik vaskülitdir. Hastal›k
infantil HSP olarak da adland›r›l›r. Hastal›¤›n ana
klinik bulgular›n› yanaklara yerleflen madalyon tar-
z› eritem, gövdeye ve ekstremitelere yerleflen yay-
g›n purpurik döküntüler oluflturur (Resim 3). Pur-
purik döküntüler histopatolojik olarak lökositoklas-
tik vaskülit görünümü içerirler. ‹ç organ tutulumu
görülmez. Hastal›k oldukça selim gidiflli olup teda-
visiz olarak kendili¤inden kaybolup iyileflir (13).

Ay›r›c› tan›

Döküntü, artrit, G‹S ve renal bulgular›n birlikte de-
¤erlendirilmesi mümkün oldu¤unda HSP tan›s›
güç de¤ildir. Tan› güçlü¤ü bir semptom a¤›r bast›-
¤›nda ya da birden çok organ tutulumu fark edile-
medi¤inde ortaya ç›kabilmektedir. Döküntü hemo-
rajik diyatez veya sepsis ile kar›flabilmektedir.
Trombosit say›s› ve p›ht›laflma testleri hemorajik
diatez tan›s›ndan, uygun örneklerden al›nan kültür-
ler ve daha iyi klinik durum sepsis tan›s›ndan uzak-
laflt›r›r. Ayr›ca çocuk istismar› ve ilaç reaksiyonlar›
da döküntünün ay›r›c› tan›s›nda akla gelebilir.
Gastrointestinal bulgular a¤›r bast›¤›nda akut ba-
t›n ve invajinasyonla kar›flt›r›labilirse de çocukluk
ça¤›ndaki akut bat›n flüpheli olgularda HSP’nin de
akla getirilip di¤er bulgular› aç›s›ndan dikkat edil-
mesi gerekmektedir. fiüpheli olgularda ayakta di-
rekt bat›n grafisi, bat›n ultrasonografisi ve baryum-
lu lavman yard›mc› olabilir. Böbrek bulgular› a¤›r
bast›¤›nda da glomerulonefritlerle kar›flt›r›labilirse
de benzer flekilde HSP olas›l›¤› düflünülerek di¤er
bulgular yönünden incelenmesi gereklidir. Eklem
tutulumu akut romatizmal atefl,  poliarteritis nodo-
za, romatoid artrit ve sistemik lupus eritematosus
ile kar›flabilir. Henoch-Schönlein purpuras›n›n di-
¤er vaskülitlerden ve sistemik lupus eritematosus-
tan ay›rt edilmesi genellikle di¤er bulgular›n›n ›fl›¤›
alt›nda güç de¤ildir (1,2,3,6).

Hastal›¤›n gidifli

Henohc-Schönlein purpuras› genellikle akut, ken-
di kendine s›n›rlanan bir hastal›kt›r. Hastalar›n bü-
yük bir k›sm› için prognoz çok iyidir. Çocuklar›n %
95’inde hastal›k ortalama 4 hafta (3 gün-2 y›l) içe-
risinde herhangi bir sekel b›rakmaks›z›n tamamen
düzelir. Hastalar erken dönemde nadiren G‹S
komplikasyonlar›na, böbrek yetersizli¤ine ve MSS
tutulumuna ba¤l› olarak kaybedilebilir. Henoch-
Schönlein purpuras›nda erken dönemde en dra-
matik ve ciddi komplikasyonlar G‹S ile ilgilidir.
Hastalar›n % 2’sinden az›nda uzun dönem hasta-
l›ks›z yaflam ile iliflkili ciddi bir komplikasyon geli-
flebilir. Çok ender olarak rastlanan MSS bulgular›
say›lmazsa böbrekler d›fl›ndaki sistem bulgular›
süregenleflmez (1,2,3,6).
En s›k görülen ciddi komplikasyon hastal›¤›n geç
döneminde di¤er organ sistemlerine ait semptom-
lar kaybolduktan sonra ortaya ç›kan son dönem
böbrek hastal›¤›d›r.
Süre¤enleflme e¤ilimi nedeni ile nefritin her olgu-
da nas›l bir seyir izleyece¤ini tahmin etmek önem-
lidir, ancak bu konuda kesin veri yoktur. Her ne ka-
dar HSP geçiren hastalar›n küçük bir k›sm› kronik
böbrek yetersizli¤ine giderse de yo¤un bir tedavi
ile bu gidiflin önlenebilece¤i ümidi ile bu hastala-
r›n önceden belirlenmesi gerekmektedir. Di¤er ta-
raftan böylesine a¤›r bir tedavinin gereksiz yere
bafllanmas› da sak›ncal›d›r. Herhangi bir yak›nma-
s› kalmam›fl çocuklar›n uzun bir süre izlemi de he-
kimler ve aileler için endifleye ve gereksiz emek
kayb›na yol açmaktad›r (1,2,3,6).
Çocuklarda hastal›k daha hafiftir, daha k›sad›r, da-
ha az nüks görülür ve belirgin flekilde daha az s›k-
l›kla böbrek bulgusu vard›r. Çocuklarda böbrek

Resim 3: Akut infantil hemorajik ödemli olgunun görünümü.
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fonksiyonlar›nda bozulma olmaks›z›n geçici hema-
türi yetiflkinlere k›yasla çok daha s›kt›r. Böbrek bul-
gular› biopsiyi gerektirecek kadar a¤›r olan olgu-
larda kronik böbrek yetersizli¤i (KBY) geliflme ris-
ki çocuklarda yaklafl›k % 20 iken yetiflkinlerde yak-
lafl›k % 30-90’d›r. Hastal›¤›n bafllang›ç yafl›n›n
7’den yüksek olmas› böbrek tutulumu aç›s›ndan
daha yüksek risk oluflturur (1,2,3,6).
Makroskopik hematüri ile birlikte böbrek biopsisin-
de yar›m ay oluflumu saptanmas› kötü gidifl ile ilifl-
kilidir. Yine çal›flma grubumuzun 102 eski HSP’li
hasta üzerinde yürüttü¤ü bir çal›flmada HSP’de
oluflan renal tutulumun fliddetinin bafllang›çta olu-
flan renal patolojiden  çok farkl› olmad›¤› ve o dö-
nemdeki tedaviye verilen yan›t›n sonucu kalan se-
kel lezyonun da benzer flekilde süregeldi¤i ve hiç
ilerlemedi¤i gösterilmifltir (14).
Henoch-Schönlein purpuras› olan çocuklarda ai-
lesel Akdeniz atefli görülme s›kl›¤› sa¤l›kl› topluma
göre belirgin olarak artm›flt›r. Bu çocuklarda aile-
sel Akdeniz atefli varl›¤›n›n aranmas›, hastal›¤›n er-
ken tan›lanland›r›larak tedaviye bafllanmas› aç›s›n-
dan önem tafl›maktad›r (15,16).

Tedavi

Henoch-Schönlein purpuras›n›n böbrek d›fl› bul-
gular› için uygun semptomatik tedaviler bafllanma-
l›d›r. Henoch-Schönlein purpuras› genellikle kendi
kendine s›n›rlanan ve destek d›fl›nda özel tedavi
gerektirmeyen bir hastal›kt›r. Eklem a¤r›lar› genel-
likle ibuprofen gibi a¤r› kesiciler ile kontrol alt›na
al›n›r. Aktif G‹S kanamas› olan hastalarda eklem
bulgular›na yönelik non steroid antiinflamatuar te-
davi sak›ncal›d›r. Hipertansiyon, varl›¤›nda uygun
antihipertansiflerle kontrol edilmelidir. Enfeksiyon
varsa yerine, etkenine ve fliddetine göre gerekli
antibiotiklerle tedavi edilir. Ciddi G‹S komplikas-
yonlar›nda cerrahi müdahale gerekebilir. A¤›r cilt
bulgular›, kar›n a¤r›s› ve protein kayb› 1-2
mg/kg/gün oral kortikosteroid tedavisine dramatik
bir flekilde yan›t verir. Kortikosteroid tedavisi artri-
tin ve kar›n a¤r›s›n›n gerilemesini sa¤layabilir an-
cak hastal›k süresini k›s›tlamaz ve yinelemeleri ön-
leyemez. Kanama olmaks›z›n salt kar›n a¤r›s› için
steroid bafllanmas› daha a¤›r komplikasyonlar›
gölgeleyebilece¤inden sak›ncal› olarak kabul edil-
mektedir. Cerrahi giriflim gereken olgular d›fl›nda

G‹S bulgular› tedavisiz gerilemektedir. Erken dö-
nemde tedaviye bafllanmas› bulgular›n geliflmesi-
ni önleyemez. Önceki ataklarda steroid uygulan-
mas› daha sonra yeni nüks geliflimi riskini azalt-
maz. Glomerulonefritte ola¤an dozlar›nda korti-
kosteroidlerin etkinli¤i olmad›¤› kabul edilmekte-
dir. Az say›daki çal›flmada ise böbrek tutulumu ge-
liflimi aç›s›ndan yüksek risk tafl›d›¤› düflünülen ol-
gularda (7 yafl üstü, fliddetli G‹S tutulumu, purpu-
ran›n uzun sürmesi) erken dönemde bafllanan kor-
tikosteroidlerin böbrek hasar›n› önleyebilece¤i
öne sürülmüfltür.  Her ne kadar mevcut bilgiler
steroidlerin böbrek tutulumunu önlemekte ve te-
davisinde etkili olmad›¤›n› göstermekte ise de bu
konuda kesin olarak benimsenmifl bir yaklafl›m
yoktur. Bu nedenle baz› kaynaklar hastal›¤›n bafl-
lang›c›nda k›sa süreli, toksisiteye yol açmayacak
kadar düflük dozda profilaktik steroid bafllanmas›-
n› yine de kabul edilebilir bir yaklafl›m olarak gör-
mektedir (1,2,3,6).
Henoch-Schönlein nefritinde tedavi protokolleri
küçük serilere dayanmaktad›r ve hiçbirinin üzerin-
de yayg›n bir uzlafl› sa¤lanamam›flt›r. Yeni bulgu-
lar yüksek doz intravenöz pulse metilprednisolo-
nun azotioprin veya sklofosfamidle kombine edil-
mesinin a¤›r nefritli hastalarda yarar sa¤layabile-
ce¤ini göstermektedir. A¤›r nefritli olgularda plaz-
maferez, Faktör XIII konsantresi ve urokinaz ile ya-
p›lan denemeler de vard›r. Dapson tedavisinin
HSP bulgular›n›n geriletilmesinde faydal› olabile-
ce¤i de bildirilmektedir (1,2,3,6).
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