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Ön Tanınız Nedir?

Hastanın lökosit sayısı 19.300 (% 74 PNL) Hb: 11,8 
gr/dL Htc % 36,3 trombosit sayısı: 450000/mm3, 
CRP: 171 mg/L, ESR: 73 mm/saat, üre: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 hücresi, 3 lökosit 
hücresi saptandı, idrar kültürü steril seyretti. Batın 
USG’sinde paraaortakaval alanda en büyüğü 12x5 
mm boyutlarında multiple lenf nodu ve mezenterik 
alanda en büyüğü 14x4 mm boyutlarında multiple 
lenf nodu saptandı.

İzleminde alt ekstremitelerde bilateral basmakla sol-
mayan palpable purpuraların gelişmesi nedeni ile ön 
planda Henoch-Schönlein Purpurası düşünüldü. 
Ayırıcı tanı için koagülasyon testleri yapıldı ve nor-
mal bulundu. Birkaç gün sonra sırtındaki lokalize 
ödem geriledi. Diğer vaskülitlerin ayırıcı tanısı için 
bakılan ANA: (-), C-ANCA: (-) P-ANCA: (-) bulun-
du, göz muayenesi normal saptandı.

Serum amiloid A: 490 mg/L (0-6.8). Karın ağrıları 
devam eden hastadan FMF gen mutasyonu gönderil-
di. Hastanın AAA mutasyon analizinde M694V hete-
rozigot taşıyıcı olduğu öğrenildi. Kolşisin tedavisine 
yanıt alınan hastaya AAA tanısı konularak HSP ve 
skrotal tutulumla prezente olan şekli kabul edildi.
 
HENOCH-SCHÖNlEİN PURPURASı

Çocukluk çağının ve ülkemizin en sık görülen vaskü-
litidir.

Epidemiyoloji: Sıklığı 14-20/100.000’dir. Erkeklerde 
daha sık görülmektedir (E/K:1.2-1.8/1). Genellikle 
3-10 yaş arasında görülür. Kış ve bahar aylarında 
daha sıktır. Çoğu vakada HSP ÜSYE’yi takiben orta-
ya çıkar (1).

Patoloji: Özgün bulgusu biyopside görülen lökosi-
toklastik vaskülittir. Tüm dokuların küçük damar 
duvarlarında immünflorasan ile belirlenebilen IgA 
(özellikle IgA1) depolanması olur (2).

Klinik bulgular:

1) döküntü
Genellikle pembe makül şeklinde başlar ve zamanla 
kan ektravazasyonuna bağlı purpuraya dönüşür ve 
palpable purpura şeklinde görülür. Deri lezyonları 
genellikle simetriktir. Alt ekstremiteler ve gluteal 
bölgede sık olup karın ve göğüs üzerinde genelde pek 
bulunmaz. Lezyonlar genellikle 3-10 gün sürer ve 
tekrarlayıcı özelliğe sahiptir. İlk prezantasyondan 4 
ay sonraya kadar sürebilir. Ender de olsa nekrotik 
karakter gösterebilir (3,4).

2) Ödem
Daha çok orbita çevresi,saçlı deri, eklemlerin çevre-
leri, penis, skrotum ve el-ayak sırtında görülür. 
Serum albumin düzeyleri normaldir. Kesin nedeni 
bilinmemekte ve vaskülite sekonder gelişen küçük 
damar permeabilite değişikliği sonucunda meydana 
geldiği düşünülmektedir (6).

3) Eklem bulguları
Artrit veya artralji HSP’li çocukların % 75’inde görü-
lür. Vakaların üçte birinde ilk bulgu diz ve ayak bile-
ğinde artrit ve artralji olabilir. Eklem tutulumu sıklık-
la oligoartiküler olup, deformite bırakmaz ve genel-
likle 2 hafta içerisinde kendiliğinden düzelir (7). 
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4) Gastrointestinal sistem tutulumu
HSP’li çocukların % 80’inde karın ağrısı vardır.
Şiddetli ve kolik tarzında olup akut batını taklit ede-
bilir. Kusma, diyare, paralitik ileus, dışkıda gizli kan, 
melena eşlik edebilir. Tutulum bazen invajinasyon, 
pankreatit, mesenterik iskemi ve perforasyona yol 
açabilir. Steroid kullanımının gerçek ve tek endikas-
yonu GİS tutulumudur (8).

5) Renal tutulum
HSP’li çocukların % 50’sinde görülür. Basit hematü-
riden akut böbrek yetersizliğine dek değişen geniş 
spektrumda olabilir. Son dönem böbrek yetersizliği 
gelişme olasılığı enderdir (% 1-2). Özgün böbrek 
biyopsi bulgusu yoktur (9).

6) Sinir sistemi
Hipertansiyona veya SSS vaskülitine bağlı intrakra-
niyal kanama, nöbet, baş ağrısı, davranış değişikliği 
olabilir. Bulgular genellikle geçicidir. Afazi, hemi ve 
kuadripleji, kore, ataksi, periferik sinir lezyonları 
tanımlanmıştır (6). 

7) diğer organ ve sistemler
Az sayıda hastada ileti bozuklukları ve miyokard 
enfarktüsü şekline kardiyak tutulum, fatal pulmoner 
kanama şeklinde akciğer tutulumu, orşit, testiküler 
torsiyon, inflamatuvar göz hastalığı bildirilmiştir (8).

Tanı: Klinik ile konulur. 
 
Ayırıcı tanı: 
1) Diğer akut batın nedenleri, 
2) İnfeksiyonlar,
3) Koagülopatiler,
4) Vaskülitler ve 
5) Akut hemorajik ödem’den ayırdedilmelidir.

laboratuvar bulguları:
IgA yükselmesi dışında özgün laboratuvar bulgusu 
yoktur. Hafif ya da orta dereceli akut faz yanıtı görü-
lebilir. Gaitada gizli kan bulgusu önemlidir. Atipik 
veya ciddi vakalarda cilt veya böbrek biyopsisinde 
IgA depolanması ve lökositoklastik vaskülit aranma-
lıdır (9).

Tedavi:
Ana tedavi destek bakımdır. Yeterli hidrasyon, bes-
lenme ve analjezi sağlanmalıdır. Eklem bulguları ve 
yumuşak doku ödemine karşı gerekirse ibuprofen 
verilebilir. Kortikosteroid (1 mg/kg/gün, 1-2 hafta) 
prognozu ve renal tutulumu etkilemez. Steroid endi-
kasyonları;

1) Ciddi GİS tutulumu 
2) Nefrotik düzeyde proteinüri
3) Kresent oluşumu ile giden nefriti olan vakalara 

verilir.

Komplikasyon ve prognoz:
HSP olan vakaların % 1-2’si ve HSP nefriti olanların 
% 8’i son dönem böbrek yetmezliğine ilerleyebilir. 
Prognoz genellikle iyidir (9).

AİlEVİ AKdENİz ATEŞİ 

AAA ateş ve seröz zarların iltihabı ile karakterize 
yineleyen ataklarla seyreden ve ikincil amiloidoz ile 
komplike olabilen herediter periyodik ateş sendrom-
larının en sık görülenidir. Otozomal resessif geçisli 
bir hastalıktır. Hastalık özellikle Doğu Akdeniz hav-
zasında yaşayan halkta artmış sıklıkta görülmektedir. 
Ülkemizde ise hastalık Orta Anadolu’da sık görül-
mektedir. Hastalığın sıklığının ülkemizde 1:1000 
olduğu bildirilmiştir (10). Hastalığın daha çok erkek-
lerde görülebileceği bildirilmesine karşın ülkemizde 
yapılan çalışmalarda kız ve erkek hasta sayıları eşit 
bulunmuştur (11). 

AAA’ya yol açan gen (MEFV geni) 16. kromozo-
mun kısa kolunda yer almaktadır (12). En sık görülen 
5 mutasyondan 4’ü Ekson 10’da (M694V, V726A, 
M694I, M680I), biri ise Ekson 2’de (E148Q) yer 
almaktadır. Bu genin kodladığı proteine “pirin/
marenostrin” ismi verilmiştir. Bu proteinin lökosit-
ler üzerinde otoregülatuar bir rol oynadığı düşünül-
mektedir. MEFV geninde bir mutasyon varsa hem 
enflamasyonun en önemli aracılarından IL-1’in 
yapımı uyarılır, hem de apoptoz baskılanır ve dola-
yısı ile ufak uyarılar sonucu artmış iltihap yanıtı 
ortaya çıkar (10,13).
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Klinik Bulgular

Hastalık ateşli, ağrılı ataklarla karakterize olup 
38,5-40°C arasındaki yüksek ateşe, periton, plevra 
gibi seröz membranlarından birinde oluşan enfla-
masyonun neden olduğu ciddi karın, göğüs veya 
alt ekstremitenin büyük eklemlerinden birinin ağrı-
sı eşlik eder. Ataklar kısa süreli olup 1-4 gün sürer 
ve tedavi edilmeden spontan iyileşir. Ancak atağa 
eşlik edebilen artrit veya artralji daha uzun sürebil-
mektedir. Ataklar arasında hasta semptomsuzdur. 
Ataklar çeşitli şekillerde olabilmesine karşın en sık 
görülen nöbet şekli ateş, karın ağrısı ve/veya 
eklem bulgularının bir arada olduğu nöbet şekli-
dir.

Eklem bulguları ateş ve karın ağrısından sonra 
AAA’nın en sık görülen üçüncü klinik bulgusudur 
(% 60-70) ve ateş ve karın ağrısı olmaksızın da 
ortaya çıkabilir. AAA’daki artrit, çoğunlukla alt 
ekstremiteye yerleşen, sekel bırakmayan, gezici 
olmayan, nonerozif akut bir monoartrittir. Ayak 
bileği ve dizler en sık etkilenen eklemlerdir. Ayak 
bileğinde oluşan artritlerin % 50’sinde ayak sırtın-
da eritem gözlenir. Hastaların yaklaşık % 5’inde 
bir aydan daha uzun sürebilen uzamış artrit atakla-
rı görülür. Bu şekilde en çok tutulan eklemler kalça 
ve diz eklemleridir. Haftalar veya aylar sonra ağrı 
ve enflamasyon kendiliğinden azalır (13). AAA’in 
ilginç eklem tutulumlarından birisi de sakroiliyak 
eklemlerin de tutulduğu seronegatif spondilartro-
pati tablosudur. Bu vakaların çoğunda HLA-B27 
negatif bulunmakla birlikte bir kısmında pozitif 
olabilir (11,14,15).

AAA’lı hastaların küçük bir yüzdesinde orşit 
görülür (16,17). Erizipel benzeri eritem AAA’lı çocuk-
ların % 11’inde görülür (17). Hastalar sık olarak atak-
lara eşlik eden baş ağrısından şikayet ederler. Ender 
vakalarda aseptik menenjit gelişebilir (18,19).

laboratuvar Bulguları

CRP atak döneminde hastaların tümünde yükselmek-
te, ESH % 90’ında, fibrinojen % 60’ında artmakta ve 
lökositoz ise hastaların % 50’sinde ortaya çıkmakta-

dır. Serum amiloid A proteini atak esnasında yüksek 
bulunabilir (20). Ataklarda trombositoz görülmemekte 
ve ferritin düzeyleri artmamaktadır (20). 

Tanı

Kesin tanı: 2 majör veya bir major + 2 minör kriter 
ile konur.

Tedavi

AAA’da atakların önlenmesi veya azaltıkması için 
kolşisin verilir. Kolşisin kullanımı hastaların % 60’ına 
yakınında atakları önlemekte, % 20-30’unda ise atak-
ların sıklığını azaltmaktadır. Küçük çocuklarda 0.5 
mg/gün, 7-12 yaş çocuklarda 1 mg/gün ve 12 yaşın-
dan büyük çocuklarda 1.5-2 mg/gün şeklinde uygula-
nabilir.
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