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HENOCH - SCHONLEIN PURPURASINDA SANTRAL
SINIR SISTEMi TUTULUMU
( Bir Olgu Sunusu)

Oktay Karatan® Kenan Ates** Biilent Erbay*

Neval Duman*** Ergiin Ertug”

Henoch-Schénlein purpurasi1 (HSP) purpura, eklem tutulumu,
gastrointestinal semptomlar ve glomeriilonefritle karakterize, pekgok
organ1 etkileyebilen sistemik nekrotizan bir vaskulittir. Sikhikla go-
cuklarda olmak tizere, her yas grubunda goérilebilir ve erkekler bi-
raz daha sik etkilenirler. Genelde, 1 -2 haftada spontan olarak geri-
leme egilimindedir. Ancak, haftalar ve aylarca da suirebilir. Bu zaman
dilimi icinde bir veya birden fazla sayida rekirrens ortaya cikabilir.
Az sayida olguda ise, hastalik kroniklesir (4,15).

Bilinen yerlesim yerleri disinda, seyrek olarak akciger (5,7) ve na-
diren kalp, pankreas, testis, epididimis, karaciger, safra kesesi tutu-
lumlar: da bildirilmistir (3,8,9,13). Nérolojik belirtilere HSP'li olgular-
da seyrek rastlanir ve primer olarak sinir sistemi tutulumuna mi, yok-
sa nefropatiye sekonder hipertansiyon ve metabolik bozukluklara mi
baglh oldugu tartigmahdir.

Seyrek rastlanilmasi géz énine alinarak, konvilziyonlarla ken-
dini gésteren, santral sinir sistemi (SSS) tutulumlu kronik HSP'l1 bir
olgunun sunulmasi uygun gorulmustir.

OLGU SUNUSU

Yirmiti¢ yasinda erkek hasta Temmuz 1990'da viicudunda yaygin
purpura, karin ve diz agrisi, bulant: ve kusma nedeniyle basvurdu.
Semptomlarin baslangicindan bes gin dnce lst solunum yolu infek-
siyonu ve aspirin kullanimi tanimliyordu. Hastane kayitlarindan Ekim
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1978'de benzer bulgularla HSP tanisi aldigi, aym zamanda semptom-
suz hematuri-proteiniiri seklinde bdbrek tutulumu da bulundugu, ki-
sa slUreli steroid tedavisi ile tiim belirtilerin kayboldugu ve bir daha
tekrarlamadigl 6grenildi.

Fizik muayenede bacalk, kol ve ellerin ekstensor yuzlerinde, glu-
teal bolgede ve govdenin alt kisminda palpabl purpurik dékintiler
ve karinda yaygin hassasivet saptandi. Hipertansiyon, 6dem ve artrit
bulunmuyordu. Idrar sedimentinin mikroskobik incelemesinde bir
blytk buyltme alaninda bol eritrosit ve 2 -3 graniiler silendir goéz-
lendi. Yirmidért saatlik idrar milktar: 1000 - 1500 cc ve proteiniiri 3.5
gr/gln idi. Hematokrit % 43, eritrosit sedimantasyon hizi 30 mm/saat
bulundu. Gaitada gizli kan saptanmadi. Trombosit sayis1 270000/mm?,
kanama zamani 2.1 dakika, pihtilasma zamam 5.45 dakika, protrom-
bin zamani 13 saniye ve PTT 65 saniye idi. Kreatinin klirens 103 ml/dk,
serum alblimin dizeyi 3.3 gr/dl 6lculdi; BUN, kreatinin ve elekirolit
dizeyleri de dahil diger bivokimyasal tetkikler normal bulundu. ASO
titresi negatif idi ve bogaz kiiltirinde patojen mikroorganizma tire-
medi. Immiuinolojik tetkiklerden serum IgA diizeyi 462 mg/dl bulun-
du; IgG, 1gM, C3, C4 dilizeyleri normal, romatoid faktér negatifdi.

HSP tanist konularak, hastaya 40 mg/gtn dozunda kortikosteroid
(fluocortolen) tedavisi baslandi. Purpura ve idrar bulgular1 15 giin,
diger klinik belirtiler ise {i¢ glin i¢inde kayboldu. Daha sonra doz gi-
derek azaltarak, steroid tedavisi bir ay sonra kesildi.

Ancak, Ekim 1990'da hasta yaygin purpura nedeniyle tekrar bas-
vurdu ve idrarda makroskobik hematiiri ile 3 gr/giin proteiniiri sap-
tandi. Odem hipertansiyon, oligiri ve toksik madde retansiyonu yok-
tu. Hastaya yeniden 80 mg/giin dozunda kortikosteroid (fluocortolen)
verildi. Takip edilen hastada purpuralarin azalmakla beraber kaybol-
madigl ve mikroskobik hematiiri ile 0.5-1 gr/giin dizeyinde protei-
nirinin devam ettigi gézlendi. Kasim 1990'da yapilan bobrek biyopsi-
sinde hafif derecede fokal mezangial proliferasyon ,fokal tubuler at-
rofi ve seyrek interstisyel infiltrasyon gorildi. Kronik hastalik gelisi-
mi disiniilerek, tedaviye 100 mg/gin dozunda siklofosfamid eklendi.

Bu sekilde izlenen hasta, Ocak 1991'de bir gin arayla ilki jenera-
lize ve ikincisi parsiyel olmak UGzere iki kez konvilziyon gecirdi. Goz
dibi bulgular1 normaldi ve fokal norolojik defisit saptanmad:. Pur-
purik lezyonlarda hafif bir artis gézlendi, ancak hipertansiyon, 6dem,
cligtiri yoktu ve BUN, serum kreatinin ve elektrolit diizeyleri normal-
di. Mikroskobik hematiiri ise devam ediyordu.
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EEG’de sentro-temporal bolgelerde belirgin olmak Gzere diken ve
keskin yavas dalga kompleksi desarjlar: gozlendi ve bu bulgular epi-
leptiform bir anomalinin varligl seklinde yorumlandi. Yapilan beyin
manyetik rezonans (MR) incelemesinde sag lateral ventrikiil komsu-
lugundaki beyaz cevherde ve sentrum semiovale beyaz cevherinde
mikroanjiopatilerle uyumlu olabilecek milimetrik hiperintens alanlar
saptand1 (Sekil 1). Mevcut buleular SS5S tutulumu olarak degerlen-

Sekil 1 - Konviilziyonlarin ortaya ciktigi evrede yapilan beyin manyetik rezonans incelemede
sagj lateral ventrikiil komsulugundaki beyaz cevherde ve sentrum semiovale beyaz
cevherinde mikroanjiopatilerie uyumlu hiperintens alanlar.

dirildi ve 20 mg/gun kortikosteroid ve 160 mg/gun siklofosfamid sek-
lindeki tedaviye Maliasin 100 mg draje (harbezaclon) 1x1 eklendi ve
daha sonra doz 3x1'e yukseltildi. Maliasin’e 2.5 ay devam edildikten
sonra Nisan 1991 sonunda kesildi.

Son olarak Temmuz 1991'de kontrol edilen hastada gluteal bol-
gede tek tuk purpurik dékuntiler ile mikroskohik hemattri ve 0.5
gr/gun proteintri devam ediyordu. Herhangi bir ilag almayan hasta-
da, konviilziyonlar bir daha tekrarlamadi. Bu sirada yapilan kontrol
EEG’si normal bulundu. Beyin manyetik rezonans incelemede ise lez-
yonlar azalmakla birlikte sebat ediyordu (Sekil 2).
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Sekil 2 - Semptomsuz evrede yapilan kontrol beyin manyetik rezonans incelemede
ayn| boigelerde sebat eden lezyonlar.

TARTISMA

Henoch - Schonlein purpurasi (HSP) hipersensitivite vaskiilitleri-
nin farkli bir alt grubunu olusturur ve etyopatogenezi kesin olarak
bilinmemektedir. Etkilenen dokularin kapiller ve kiigiik arteriollerin-
de akut evrede perivaskiiler infiltrasyon, fibrinoid nekroz, trombosit
tikaclary ve interstisyel ddemle karakterize aseptik vaskiilit goriliir.
Immiinfloresan incelemede damar duvarlarmda ve mezangiumda IgA
iceren immiin kompleks birikimlerinin saptanmasi, olgularm yvakla-

sik yarisinda serum IgA duzeyinde yikselme olmasi, dolasimda IgA
igceren immiin komplekslerin varhigi ve IgA tireten mononiikleer hiic-
relerin sayisinda artis bulunmasy; [gA igeren immiin komplekslerin
hastaligin patogenezinde primer rol oynadigim dusundirmiustiir. An-
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cak, bu immiun komplekslerin nasil olustugu ve doku hasarina nasil
yol actiklar: kesin olarak aydinlatilamamistir. Dolasan immun komp-
lekslerin varligini, hatta dokularda birikimini her zaman hastaligin
izlememesi nedeniyle, genetik bir egilimin olabilecegi ileri surualmiis-
tir. IgA igeren bu immin komplekslerin alternatif yol aracihigiyla
kompleman sistemini aktive ettikleri ve bodylece doku hasarma yol
actiklar giniimiizde en fazla kabul géren gorastir (4,14,15).

HSP'l1 olgularda seyrek olarak konviilziyonlar, davrang degisik-
likleri, fokal norolojik defisitler, ensefalopati ve periferik noropati
gibi nérolojik belirtilere rastlanmaktadir (1,2,6,10,11,12). Bu belirtile-
rin insidans1 % 2 - 5 olarak bildirilmekte ve en fazla siklhikla fokal veya
jeneralize konvilziyonlar ile davranisg degisiklikleri gortilmektedir (1).
Bizim 38 olguluk serimizde (yaymnda), sadece bir hastada (% 2.63)
konviilziyonla kendini gosteren SSS tutulumu gozlenmistir.

HSP seyrinde ortaya gikan noérolojik komplikasyonlarin nedeni
tartismahdir. SSS disfonksiyonunun patogenezinde bdbrek tutulumu-
na bagll hipertansiyon ve metabolik bozukluklarin roli olabilecegi
disuntlmus (2,4), ancak olgularin ¢ogunda hipertansiyon veya her-
hangi bir metabolik bozukluk saptanamamigtir (1,6,10). Bununla be-
raber, bazi olgularda hipertansiyonun serebral bozukluklara katkida
bulunabilecegi unutulmamalidir (1). Ayrca, hastaligin tedavisinde
siklikla kullanilan Kkortikosteroidler de metabolik bozukluklara yol
acarak konviilziyonlara ve serebral 6deme neden olabilir (1),

Giintimiizde yaygm kani, etkilenen diger organlarda uniform bir
sekilde saptanan histopatolojik lezyonlarin, yvani vaskilitin meninge-
al ve serebral parankimal damarlarda da ortaya giktig1 ve buna bagh
iskemi sonucu norolojik belirtilerin gelistigidir (1). Hastaligin pato-
genezi goz 6niine alimacak olursa, IgA igeren immin kompleks biri-
kimlerinin serebral arteriollerde de gelisebilecegi akla yakin bir go-
ristir. Ancak, SSS lezyonlarma ait immiinfloresan veya ultrastrik-
tiirel calismalar yoktur.

$SS’de vaskiilit sonucu gelisen iskeminin siddetine ve lokalizas-
yonuna bagh olarak klinige yansiyan belirtiler degisik olabilir. Jene-
ralize konviilziyonlar ve ensefalopati tablosu daha ziyade difftz se-
rebral iskemi, serebral édem veya subaraknoid kanamaya bagldir.
Fokal defisitler ve parsiyel konvilziyonlar ise daha lokalize serebral
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tutulumu dustndirir. Semptomlar genellikle gecicidir ve bir daha
tekrarlamaz. Fakat, hemorajik veya iskemik infarktlarin veya atrofik
degisikliklerin ortaya ¢ikmasma baglh olarak kalici norolojik defekt-
ler gelisebilir (6).

Ayrica, intranéral hemoraji veya vaza nervozumlarin vaskiiliti-
ne bagh iskemi sonucunda monondropatiler ortaya cikabilir (1,12).
Bunlarm hematom veya lokalize édem sonucu gelisen kompresyona
bagl olma olasiliklar: da vardir (12).

Kronik HSP tanis: ile izledigimiz ve semptomsuz hematiri-prote-
intri seklinde bébrek tutulumu bulunan hastada baslangicta ve kon-
vilziyonlarin ortaya ciktigr dénemde hipertansiyon, 6dem, oligtiri,
elektrolit bozuklugu ve toksik madde retansiyonu bulunmuyordu. Bu
nedenle nérolojik belirtilerin direkt olarak SSS tutulumuna bagh ol-
dugu dustnildi. Konvilziyonlarin akut evreden giinler - haftalar
sonra bile ortaya cikabilecegi bildirilmektedir (1). EEG daha belirgin
olarak sentro-temporal bdlgelerden kaynaklanan epileptiform bir ano-
malinin varhgini goéstermis ve manyetik rezonans inceleme sag la-
teral ventrikil komsulugundaki beyaz cevherde ve sentrum semiova-
le beyaz cevherinde mikroanjiopatilerle uyumlu olabilecek milimetrik
hiperintens alanlarin varhgm géruntiilemistir. Bu bulgular da SSS
vaskilitini desteklemektedir. Akut evreden sonra antiepileptik ilacin
kesilmesine ragmen, konviilziyonlar bir daha tekrarlamamistir. Kont-

rol EEG’sinin normal olmasina karsin, manyetik rezonans incelemede
lezyonlarm sebat etmesi hastaligm kronik vasfina bagh olabilir. Ciin-
ki, cilt lezyonlar: ve bobrek tutulum belirtileri de devam etmektedir.

Norolojik belirtiler gelisen HSP'hh olgularda, subaraknoid veya
intraserebral hemoraji, belirgin infarkt alanlar: veya serebral édem
olmadikca, santral sinir sisteminde lezyonlarin varhgm ortaya koy-
mak glictur. Modern gértntiileme yontemlerinden bilgisayarh tomog-
rafi, SSS tutulumu bulunan olgularin gogunda negatif sonu vermek-
tedir (1). Bu nedenle, giinumiizde ancak milimetrik diizeylerde olabi-
lecek bu tip lezyonlarin tetkiki icin manyetik rezonans inceleme dne-
rilmektedir (11),

Sonug olarak, HSP seyrinde gesitli noérolojik semptom ve bulgula-
rin ortaya gikabilecegi ve bunlarin hastalik morbiditesine katkida bu-
lunabilecegi unutulmamaldir,
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OZET

Biz, konvilziyonla kendini gosteren gantral sinir sistemi tutulu-
mu gelisen, kronik Henoch-Schénlein purpurali (HSP) 23 yasinda bir
erkek hasta sunuyoruz. Manyetik rezonans incelemede beyinde mili-
metrik mikroanjiopatiler gosterildi.

HSP'l1 seyrinde gesitli norolojik semptom ve bulgular ortaya ¢i-
kabilir. Bunlar, bébrek tutulumuna eslik edebilen hipertansiyon ve me-
tabolik bozukluklarm bir sonucu olabilir. Ancak, daha buyuk olasi-
likla HSP vaskiilitinin sinir sistemini etkilemesine baghdir. Bu néro-
lojik belirtiler hastahgimn mobiditesine énemli katkida bulunabilir.

Anahtar Kelimeler : Henoch - Schonlein purpurasi
Santral sinir sistemi tutulumu
Manyetik rezonans goruntiileme

SUMMARY

Ceniral Nervous System Involvement in Henoch - Schinlein
Purpura : A Case Report

We are reporting on the case of a 23 year old man with chronic
Henoch-Schénlein purpura (HSP) complicated by central nervous sys-
tem involvement with presenting convulsion. The brain magnetic re-
sonance imaging demostrated milimetric microanjiopathies.

Various neurologic symptoms and signs can occur during the co-
urse of HSP. It may be a consequence of the hypertension and meta-
bolic derangements that can accompany renal involvement. More li-
kely, the vasculitis of HSP can involve the nervous system. These ne-
urologic manifestations may add significantly to the morbidity of the
illness.

Key Words : Henoch-Schonlein purpura
Central nervous system involvement
Magnetic resonance imaging
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