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Cocukta Romatolojik Acil Bir Durum:
Akut Bilin¢ Degisikligi ile Bagvuran Bir

Henoch Schonlein Vakasi
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Cocukta Romatolojik Acil Bir Durum: Akut Biling
Degisikligi ile Bagvuran Bir Henoch Schéonlein Vakast

Henoch Schonlein Vaskiiliti (HSP) artrit, artralji, karin
agrisi, gastrointestinal kanama ve glomeriilonefrit ile
karakterize cocukluk ¢caginda en sik goriilen lokositoklastik
vaskiilittir. Merkezi Sinir Sistemi (MSS) tutulumu ender
goriilen komplikasyonlarindan birisidir. Ani biling kaybi,
konviilziyon ile basvuran alti yasindaki HSP’li kiz hasta-
miz, acil romatolojik bir vaka olmasi nedeniyle sunuldu.
Yapiulan goriintiileme yontemleri ile HSP’nin MSS tutulu-
munun gelistigi tespit edilen hasta, 3 ay once HSP gegirmig
ve olusan bobrek tutulumu nedeniyle steroid ve siklofosfa-
mid tedavisi almisti. Acilen 3 giin ardisik yiiksek doz intra-
venoz steroid tedavisi uygulanan hasta, yatisuun ikinci
haftasinda sifa ile taburcu edildi.

Anahtar kelimeler: Henoch Schonlein Vaskiiliti, Merkezi
Sinir Sistemi Vaskuliti, norolojik tutulum
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A Rheumatological Emergency in a Child: Case of
Henoch-Schonlein Purpura (HSP) Presenting with
Sudden Loss of Consciousness

Henoch Schonlein vasculitis (HSV) is the most common
leukocytoclastic vasculitis of childhood characterized by
arthritis, arthralgia, abdominal pain, gastrointestinal ble-
eding and glomerulonephritis. Central nervous system
(CNS) involvement is one of its rare complications.A six
year- old girl with a diagnosis of HSP admitted with sud-
den loss of consciousness, convulsions was presented,
because of clinical rheumatologic emergency. CNS invol-
vement was found in MRI of the patient who developed
HSP three months ago and treated with steroid and cyclop-
hosphamide because of renal involvement. Immediately
sequential high-dose intravenous steroid therapy was app-
lied for three days, and the patient was discharged within
the second week of hospitalization.
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GIRIS

Henoch-Shoenlein Purpurast (HSP), nedeni kesin
olarak bilinmeyen, bir ¢ok sistemi etkileyebilen; bas-
ta deri, gastrointestinal sistem, eklem ve bobregin
kiiclik capli damarlarini, 6zellikle postkapiller veniil-
leri tutan, cocukluk cagmin en sik vaskiilitidir .
HSP’de santral sinir sistemi tutulumu hastalarin
% 1-8’de gelisebilir. Bas agrisi, davranis degisikligi
ve konviilsiyon en sik goriilen norolojik bulgulardir.
Bunlarin yaninda afazi, hemipleji ve quadripleji,
korea, ataksi ve periferik sinir lezyonlar: tanimlan-
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mustir. Ani biling kaybi, konviilziyon ile bagvuran 6
yasinda ki HSP’li kiz hastamiz, acil romatolojik bir
vaka olmas1 nedeniyle sunuldu.

VAKA SUNUMU

Altt yasinda kiz hasta bagvurusundan 3 ay oOnce,
viicudunda purpurik lezyonlar nedeniyle bagvurdugu
hastanede takibe alinmig ve Henoch Schonlein Vas-
kiiliti tanis1 konulmustu. Takiplerinde nefrotik diizey-
de proteiniiri saptanmasi nedeniyle, hastada Henoch
Schonlein komplikasyonu olarak nefrotik sendrom
gelistigi gozlenmigti. Steroid tedavisi baglanmuis,
ancak tedaviye yanit alinamamasi {izerine siklosporin
tedavisi baglanmigsti. Hasta haftalik siklosporin teda-
visi alirken; tedavinin 3. ayinda akut bulanti, kusma,
konviilziyon, bilin¢ kayb1 yakinmalart nedeniyle has-
tanemize bagvurdu. Hastanemiz yogun bakim {inite-
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sinde entiibe edilerek sedasyon uygulanan hastanin
muayenesinde suurun kapali oldugu goriildii. Agrili
uyaranlara fleksor tarzda yanit mevcuttu. Sozlii uya-
rana yanit yoktu. Glaskow koma skoru ise 3-4 olarak
saptandi. Hastanin acil olarak cekilen bilgisayarli
beyin tomografisi normal olarak degerlendirildi
(Sekil 1).

Ayiricr tant agisindan ensefalit, hipertansif ensefalo-
pati, serebral vaskulit diisiiniildii. Merkezi sinir siste-
mi (MSS) vaskuliti acisindan, intravendz kontrasth
madde ile beyin magnetik rezonans goriintiilemesi

(MRI) cekildi. Yapilan beyin MRI incelemesinde
bilateral serebral hemisferlerde parietal, oksipital ve
frontal loblarda kortikal T2F ve FLAIR serilerde
sinyal artisi ve bu bolgelerde intravendz kontrast
madde sonrasi belirsiz konturlu daginik kontrast
madde tutulumu; bu bolgelerde kortikal sulkuslar
daralmis bilateral MCA alanlar1 etkilenmis olarak
bulunan sonug¢ vaskulit tutulumu ile uyumlu oldugu
rapor edildi (Sekil 2).

Hastanin g6z dibi incelemesi ardindan kafai¢i basin-
ca ait bulgular olmamas: lizerine hastaya lomber

149



Cocuk Dergisi 10(3):148-151, 2010

Sekil 3.

ponksiyon yapildi. Bulgular normal olarak degerlen-
dirildi. Tam kan sayim1 ve biyokimyasal parametrele-
ri normal saptandi. Vaskiilit acisindan yapilan tetkik-
lerinde ANA, Anti ds DNA, Anti-sm, ASMA, p ANCA
antikorlar1 negatif olarak saptandi. Klinik, goriintiile-
me, laboratuvar tetkikleri sonucu hastaya HSP’nin
MSS vaskuliti tanis1 konularak, 30 mg/m?/giin doz-
dan, 3 giin ardigik intravendz steroid tedavisi uygu-
landi. Yiiksek doz steroid tedavisinin 2. giiniinde
bilinci agilan hastaya, 3. giinden itibaren agizdan
idame steroid tedavisi verildi (2 mg/kg/giin).

Hastanin tedavinin 13. giiniinde yapilan beyin MRI
incelemesinde vaskulite ait lezyonlar tamamen kay-
bolmusg olup, normal beyin MRI olarak rapor edildi
(Sekil 3).

Hastanin tiim yakinmalar1 azald1 ve tansiyon takiple-
ri normal saptandi. Steroid tedavisi tedrici olarak
azaltildi. Proteiniiri acisindan hasta takibe alindi.

TARTISMA

HSP’de santral sinir sistemi tutulumu hastalarin
% 1-8’de gelisebilir. Hipertansiyon, metabolik bozuk-
luk, serebral vaskulit ve kortikosteroidler norolojik
bozukluklarin olusumuna katkida bulunabilir @.
Bulun ve ark. @ 11 yasindaki erkek hastada HSP’nin
ender bir komplikasyonu olarak ataksi bildirmigler-
dir. Belman ve ark. @ da, HSP’de MSS tutulumunu
gostermistir. Norolojik bulgulari olan 79 HSP’li hasta
arastirildiginda; mental durumdaki degisiklikler, (%

150

71) konviilziyon (% 51), hemiparezi (% 14) en fazla
goriilen bulgulardi. Ataksi ve monondropati cok daha
az goriilen tutulumlardi @. Ostergaard ve ark.’nin 26
vakay1 kapsayan prospektif calismasinda, bas agrisi
ve davranigsal bozukluklart en sik goriilen norolojik
komplikasyon olarak tanimlandi. Hastalarinin higbi-
rinde konviilziyon, afazi, ataksi, parestezi serebellar
hemoraji yoktu. Norolojik tutulumun seyri genellikle
hafifti, ancak yine de hastaligin seyri sirasinda ciddi
intrakranial hemoraji ve siddetli nobetler rapor ettiler
©, Bulun ve ark. 11 yasindaki erkek hasta da HSP’nin
ender bir komplikasyonu olarak ataksi ve periferal
noropatisi olan bir vakayr sundu. Hastanin tanisi,
MRI ve EMG incelemeleri ile konmus ve hasta yiik-
sek doz metilprednisolon tedavisine iyi yanit vermis-
ti @. Tae-Sun Ha ve Sang-Hoon Cha konviilziyonla
bagvuran 5 yasindaki HSP’li kiz hastada MRI ve
EEG ile multifokal serebral lezyonlari rapor ettiler ve
steroid sonrasi hastalarinda tedrici ve tam olarak kli-
nik iyilesmeyi gosterdiler ©. Yao-Ko Wen ve ark. 13
yasinda HSP’ nefriti nedeniyle oral steroid kullanan
hastalarinda, akut baglangicli bas agrisi, konfiizyon
ve bilateral vizyon kayb1 gelismesi nedeniye yapilan
BBT’de oksipital alanda kii¢iik intrakranial kanama-
y1, MRI incelemesinde ise bilateral multifokal parie-
tal alanlarda vaskulitik tutulumun varligin1 gosterdi.
Bu hastaya uygulanan terapétik acil plazmaferez ile
hizli klinik iyilesme elde ettiler. Sonu¢ olarak, bu
aragtiricilar immunkompleks aracili serebral vaskuli-
tin, masif intraserebral hemoraji komplikasyonunu
onlemek icin ilk secilecek tedavi yontemi olarak
plazmaferezi 6nermistir . Chien-Liang Chen ve ark.
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konviilziyon, gérme kaybi ve bilin¢ bulaniklig: ile
bagvuran 7 yasindaki kiz hastada MRI goriintiileme
ile her iki oksipital ve sol pariatal lobda gri ve beyaz
cevherde yiiksek sinyal artig1 saptamigtir. Plazmaferez
ile hastalarini tedavi etmislerdir. Onlarda HSP’nin
serebral tutulumunda kurtarici tedavi olarak ilk seci-
lecek tedavinin plazmaferez olmasini 6nermistir @.

HSP santral sinir sistemi tutulumu MRI incelemesin-
de parankim, kortikal ve subkortikal bolgelerde hipe-
rintes lezyonlarla karakterizedir. MSS tutulumu olan
ve MRI incelemesinde patolojik bulgulart olan HSP’li
hastalarda yiiksek doz ardigik intravendz metilpred-
nisolon uygulanmasi sonrasi, bulgular siiratle kaybo-
lur. Bizim vakamizda da litaratiire uygun olarak,
tedavi sonras1 hastamizin bulgular1 hizla diizelmis ve
12 giin sonraki kontrol kranial MRI’da tamamen nor-
mal olarak bulunmustur.

HSP’nin merkezi sinir sistemi tutulumuna ait semp-
tomlar1 genellikle hafif olarak goriiliir. Agir semp-
tomlar cok enderdir. MRI goriintiileme sensitivititesi
yiiksek olmasina ragmen, spesifik degildir. Ancak,
litaratiirde de vurgulandig: gibi MSS tutulumu olan
HSP’li hastalarda MRI tan1 ve tedavinin takibinde en
onemli goriintiileme yontemidir. Palesse ve ark.
caligmalarinda, MSS tutulumu olan HSP’li vakalarda
tanida MRI katkisin1 vurgulamistir ®. Yiiksek doz
steroid vaskulitin tedavisinde yararlidir. Ancak, lita-
ratlirde agir MSS tutulumlarinda diger bir secenek

olarak plazmaferez 6nerilmektedir.

Sonug olarak, ender de olsa HSP’ye bagli MSS tutu-
lumu romatolojik bir acil durum olarak karsimiza
cikabilir ve ardigik yiiksek doz intravendz streroid
tedavisinin agresif olarak uygulanmasi yasam kurta-
rict olabilir.
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