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On Tamnmiz Nedir?

Haziran Sayisi “Tanimiz Nedir?”’in Yaniti

Ayse KILIC *, ismail YILDIZ *

Hastanin 16kosit sayis1 19.300 (% 74 PNL) Hb: 11,8
gr/dL. Htc % 36,3 trombosit sayisi: 450000/mm?,
CRP: 171 mg/L, ESR: 73 mm/saat, iire:20 mg/dL,
kreatini:0,20 mg/dL, AST:20 U/L ALT:12 U/L, albu-
min:3,7 g/dL tam idrar analizinde pH:6,5 dansi-
te:1020, protein (+), 8 eritrosit hiicresi, 3 lokosit
hiicresi saptandi, idrar kiiltiirii steril seyretti. Batin
USG’sinde paraaortakaval alanda en biiyiigii 12x5
mm boyutlarinda multiple lenf nodu ve mezenterik
alanda en biiyiigli 14x4 mm boyutlarinda multiple
lenf nodu saptandi.

Izleminde alt ekstremitelerde bilateral basmakla sol-
mayan palpable purpuralarin gelismesi nedeni ile 6n
planda Henoch-Schonlein Purpuras: diisiiniildii.
Ayiricr tant igin koagiilasyon testleri yapildi ve nor-
mal bulundu. Birka¢ giin sonra sirtindaki lokalize
o0dem geriledi. Diger vaskiilitlerin ayirici tanist icin
bakilan ANA: (-), C-ANCA: (-) P-ANCA: (-) bulun-
du, g6z muayenesi normal saptandi.

Serum amiloid A: 490 mg/L (0-6.8). Karm agrilar
devam eden hastadan FMF gen mutasyonu gonderil-
di. Hastanin AAA mutasyon analizinde M694V hete-
rozigot tastyict oldugu 6grenildi. Kolsisin tedavisine
yanit alinan hastaya AAA tanis1 konularak HSP ve
skrotal tutulumla prezente olan sekli kabul edildi.

HENOCH-SCHONLEIN PURPURASI

Cocukluk cagmin ve iilkemizin en sik goriilen vaskii-
litidir.
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Epidemiyoloji: Siklig1 14-20/100.000°dir. Erkeklerde
daha sik goriilmektedir (E/K:1.2-1.8/1). Genellikle
3-10 yas arasinda goriiliir. Kis ve bahar aylarinda
daha siktir. Cogu vakada HSP USYE’yi takiben orta-
ya ¢ikar .

Patoloji: Ozgiin bulgusu biyopside goriilen lokosi-
toklastik vaskdilittir. Tiim dokularin kiiciik damar
duvarlarinda immiinflorasan ile belirlenebilen IgA
(6zellikle IgA 1) depolanmast olur @.

Klinik bulgular:

1) Dokiintii

Genellikle pembe makiil seklinde baglar ve zamanla
kan ektravazasyonuna bagli purpuraya doniisiir ve
palpable purpura seklinde goriiliir. Deri lezyonlari
genellikle simetriktir. Alt ekstremiteler ve gluteal
bolgede sik olup karin ve gogiis lizerinde genelde pek
bulunmaz. Lezyonlar genellikle 3-10 giin siirer ve
tekrarlayict 6zellige sahiptir. Ik prezantasyondan 4
ay sonraya kadar siirebilir. Ender de olsa nekrotik
karakter gosterebilir ¢4,

2) Odem

Daha ¢ok orbita ¢evresi,sach deri, eklemlerin cevre-
leri, penis, skrotum ve el-ayak sirtinda goriiliir.
Serum albumin diizeyleri normaldir. Kesin nedeni
bilinmemekte ve vaskiilite sekonder gelisen kiiciik
damar permeabilite degisikli§i sonucunda meydana
geldigi diigiintilmektedir ©.

3) Eklem bulgulari

Artrit veya artralji HSP’li cocuklarin % 75’inde gorii-
liir. Vakalarin ticte birinde ilk bulgu diz ve ayak bile-
ginde artrit ve artralji olabilir. Eklem tutulumu siklik-
la oligoartikiiler olup, deformite birakmaz ve genel-
likle 2 hafta igerisinde kendiliginden diizelir .
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4) Gastrointestinal sistem tutulumu

HSP’li ¢ocuklarin % 80’inde karin agrisi vardir.
Siddetli ve kolik tarzinda olup akut batin taklit ede-
bilir. Kusma, diyare, paralitik ileus, digkida gizli kan,
melena eslik edebilir. Tutulum bazen invajinasyon,
pankreatit, mesenterik iskemi ve perforasyona yol
acabilir. Steroid kullaniminin gercek ve tek endikas-
yonu GIS tutulumudur ®.

5) Renal tutulum

HSP’li cocuklarin % 50’°sinde goriiliir. Basit hematii-
riden akut bobrek yetersizligine dek degisen genis
spektrumda olabilir. Son dénem bdobrek yetersizligi
gelisme olasihigl enderdir (% 1-2). Ozgiin bobrek
biyopsi bulgusu yoktur .

6) Sinir sistemi

Hipertansiyona veya SSS vaskiilitine bagli intrakra-
niyal kanama, nobet, bag agrisi, davranig degisikligi
olabilir. Bulgular genellikle gecicidir. Afazi, hemi ve
kuadripleji, kore, ataksi, periferik sinir lezyonlar
tanimlanmigtir ©.

7) Diger organ ve sistemler

Az sayida hastada ileti bozukluklart ve miyokard
enfarktiisti sekline kardiyak tutulum, fatal pulmoner
kanama gseklinde akciger tutulumu, orsit, testikiiler
torsiyon, inflamatuvar g6z hastalig1 bildirilmistir ®.

Tam:: Klinik ile konulur.

Ayiricl tani:
1) Diger akut batin nedenleri,

2) Infeksiyonlar,

3) Koagiilopatiler,

4) Vaskiilitler ve

5) Akut hemorajik 6dem’den ayirdedilmelidir.

Laboratuvar bulgulari:
IgA yiikselmesi disinda 6zgiin laboratuvar bulgusu

yoktur. Hafif ya da orta dereceli akut faz yanit1 gorii-
lebilir. Gaitada gizli kan bulgusu onemlidir. Atipik
veya ciddi vakalarda cilt veya bobrek biyopsisinde
IgA depolanmasi ve lokositoklastik vaskiilit aranma-
lidir ©.
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Tedavi:

Ana tedavi destek bakimdir. Yeterli hidrasyon, bes-
lenme ve analjezi saglanmalidir. Eklem bulgular1 ve
yumusak doku odemine karsi gerekirse ibuprofen
verilebilir. Kortikosteroid (1 mg/kg/giin, 1-2 hafta)
prognozu ve renal tutulumu etkilemez. Steroid endi-
kasyonlari;

1) Ciddi GIS tutulumu

2) Nefrotik diizeyde proteiniiri

3) Kresent olusumu ile giden nefriti olan vakalara
verilir.

Komplikasyon ve prognoz:
HSP olan vakalarin % 1-2’si ve HSP nefriti olanlarin

% 8’1 son donem bobrek yetmezligine ilerleyebilir.
Prognoz genellikle iyidir ©.

AILEVI AKDENIZ ATESI

AAA ateg ve serdz zarlarin iltihabi ile karakterize
yineleyen ataklarla seyreden ve ikincil amiloidoz ile
komplike olabilen herediter periyodik ates sendrom-
larinin en sik goriilenidir. Otozomal resessif gecisli
bir hastaliktir. Hastalik 6zellikle Dogu Akdeniz hav-
zasida yasayan halkta artmig siklikta goriilmektedir.
Ulkemizde ise hastalik Orta Anadolu’da sik goriil-
mektedir. Hastaligin sikliginin iilkemizde 1:1000
oldugu bildirilmigtir “©. Hastaligin daha ¢ok erkek-
lerde goriilebilecegi bildirilmesine karsin iilkemizde
yapilan calismalarda kiz ve erkek hasta sayilari esit
bulunmugtur @,

AAA’ya yol acan gen (MEFV geni) 16. kromozo-
mun kisa kolunda yer almaktadir 2. En sik goriilen
5 mutasyondan 4’ii Ekson 10°da (M694V, V726A,
M6941, M680I), biri ise Ekson 2’de (E148Q) yer
almaktadir. Bu genin kodladig1 proteine “pirin/
marenostrin” ismi verilmistir. Bu proteinin I6kosit-
ler tizerinde otoregiilatuar bir rol oynadig: diisiintil-
mektedir. MEFV geninde bir mutasyon varsa hem
enflamasyonun en Onemli aracilarindan IL-1’in
yapimi1 uyarilir, hem de apoptoz baskilanir ve dola-
yist ile ufak uyarilar sonucu artmis iltihap yaniti
ortaya g¢ikar (%13,
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Klinik Bulgular

Hastalik atesli, agrili ataklarla karakterize olup
38,5-40°C arasindaki yiiksek atege, periton, plevra
gibi ser6z membranlarindan birinde olusan enfla-
masyonun neden oldugu ciddi karin, gogiis veya
alt ekstremitenin biiyiik eklemlerinden birinin agri-
s1 eslik eder. Ataklar kisa siireli olup 1-4 giin siirer
ve tedavi edilmeden spontan iyilesir. Ancak ataga
eslik edebilen artrit veya artralji daha uzun stirebil-
mektedir. Ataklar arasinda hasta semptomsuzdur.
Ataklar cesitli sekillerde olabilmesine karsin en sik
goriilen nobet sekli ates, karin agrisi ve/veya
eklem bulgularinin bir arada oldugu nobet sekli-
dir.

Eklem bulgular1 ates ve karin agrisindan sonra
AAA’nin en sik goriilen ticiincii klinik bulgusudur
(% 60-70) ve ates ve karin agrisi olmaksizin da
ortaya c¢ikabilir. AAA’daki artrit, ¢cogunlukla alt
ekstremiteye yerlesen, sekel birakmayan, gezici
olmayan, nonerozif akut bir monoartrittir. Ayak
bilegi ve dizler en sik etkilenen eklemlerdir. Ayak
bileginde olugan artritlerin % 50’sinde ayak sirtin-
da eritem gozlenir. Hastalarin yaklasik % 5’inde
bir aydan daha uzun siirebilen uzamaisg artrit atakla-
11 goriiliir. Bu sekilde en ¢ok tutulan eklemler kalca
ve diz eklemleridir. Haftalar veya aylar sonra agr1
ve enflamasyon kendiliginden azalir *¥. AAA’in
ilging eklem tutulumlarindan birisi de sakroiliyak
eklemlerin de tutuldugu seronegatif spondilartro-
pati tablosudur. Bu vakalarin ¢ogunda HLA-B27
negatif bulunmakla birlikte bir kisminda pozitif
olabilir (11419,

AAA’ll hastalarin kiiciik bir ylizdesinde orsit
goriiliir 1617, Erizipel benzeri eritem AAA’l1 ¢ocuk-
larm % 11’inde goriiliir 7. Hastalar sik olarak atak-
lara eslik eden bas agrisindan sikayet ederler. Ender
vakalarda aseptik menenjit gelisebilir 1819,

Laboratuvar Bulgular:
CRP atak doneminde hastalarin tiimiinde yiikselmek-

te, ESH % 90’1nda, fibrinojen % 60’inda artmakta ve
Iokositoz ise hastalarin % 50’°sinde ortaya ¢ikmakta-

dir. Serum amiloid A proteini atak esnasinda yliksek
bulunabilir ®. Ataklarda trombositoz goriilmemekte
ve ferritin diizeyleri artmamaktadir ¢%.

Tam

Kesin tani: 2 major veya bir major + 2 minor kriter
ile konur.

Tablo 1. AAA tamsi icin Tel Hashomer kriterleri "

Major Kriterler:

1) Artrit ve/veya serozitin eslik ettigi yineleyen ates ataklar

2) Predispozan bir hastalik olmaksizin gelisen AA tipi amiloidoz
3) Kolsisine iyi yanit

Minér kriterler:

1) Yineleyen ates ataklari

2) Erizipel benzeri eritem

3) Birinci derece akrabada AAA varligi

Tedavi

AAA’da ataklarin onlenmesi veya azaltikmasi icin
kolsisin verilir. Kolsisin kullanimi hastalarin % 60’1na
yakininda ataklar1 6nlemekte, % 20-30’unda ise atak-
larin sikligin1 azaltmaktadir. Kiiciik cocuklarda 0.5
mg/giin, 7-12 yas ¢ocuklarda 1 mg/giin ve 12 yasin-
dan biiyiik cocuklarda 1.5-2 mg/giin seklinde uygula-
nabilir.
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