Arsiv Kaynak Tarama Dergisi
Archives Medical Review Journal

Cocuklarda Henoch-Schénlein Purpura Nefriti
Henoch-Schonlein Purpura Nephritis in Children

Yelda Tﬁrkmenoglulﬁ, Hasan Dursun@®

1Saglik Bilimleri Universitesi, Okmeydani Saglik Uygulama ve Aragtirma Merkezi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklart
Klinigi, 2Cocuk Nefrolojisi Bolimi, Istanbul, Turkey

ABSTRACT

Henoch-Schonlein purpura is a vasculitis commonly seen in children and holding small diameter vessels. It manifests
with skin, joint, gastrointestinal system and renal involvement. It is usually a self-healing disease other than renal
involvement. Kidney involvement is frequently seen in 30-50% children with Henoch-Schénlein purpura. Risk factors
for renal involvement were over 7 years of age, severe gastrointestinal findings, and long duration of purpura. Renal
involvement can be seen in vatious clinical forms ranging from microscopic and/otr macroscopic hematutia,
proteinutia, rarely nephrotic syndrome, acute nephritic syndrome, hypertension and acute renal failure. Henoch-
Schénlein purpura nephritis and IgA nephropathy are diseases related to the storage of glycosylated IgA; in glomeruli.
Disease renal involvement may improve without sequelac due to treatment, as well as severe crescentic
glomerulonephritis and chronic renal failure. Therefore, renal involvement is the most important finding that
determines the prognosis of the disease. In this review, renal involvement and treatment of Henoch-Schénlein purpura
nefritis has been discussed.
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OZET

Henoch-Schénlein purpurast ¢ocuklarda sik gorilen ve kigiik caplt damarlari tutan bir vaskdlittir. Cilt, eklem,
gastrointestinal sistem ve renal tutulum ile kendini gosterir. Genellikle bobrek tutulum disinda kendi kendine
iyilesebilen bir hastaliktir. Henoch-Schénlein purpuralt ¢ocuklarin %30-50’sinde bobrek tutulumu gorilir. Renal
tutulum icin risk faktorleri arasinda 7 yas tsti olmak, siddetli gastrointestinal bulgularin olmast ve purpuranin uzun
stirmesi gozlenmistir. Bobrek tutulumunda mikroskopik ve/veya makroskopik hematiiti, proteiniiti, daha seyrek olarak
nefrotik sendrom, akut nefritik sendrom, hipertansiyon ve akut bobrek yetmezligine kadar uzanan degisik klinik sekiller
gorilebilir. Henoch-Schénlein purpura nefriti ve IgA nefropatisi glomerillerde glikozile IgA;’in depolanmast ile ilgili
hastaliklardir. Hastalik renal tutulum, tedaviye bagli olarak sekelsiz iyilesebilecegi gibi, agir kresentik glomertilonefrit ve
kronik bobrek yetmezligi ile sonuglanabilir. Bu nedenle renal tutulum hastaligin prognozunu belitleyen en 6nemli
bulgudur. Bu derlemede Henoch-Schénlein purpurasinin renal tutulumu ve tedavisi tartigilmistir.

Anahtar kelimeler: Henoch-Schoenlein purpura, nefrit, vaskilit

Girig

Henoch- Schoénlein purpurast (HSP), ciltte hematolojik nedenli olmayan purpurik dokiintiletle karakterize
kiiciik caplt kan damarlarint etkileyen bir vaskiilittir!. Ilk olarak 1801°de iki erkek cocukta purpurik ras, artralji
ve karin agrist beraberligiyle tanimlanan hastalik daha sonra Johann Schénlein ve onun 6grencisi Eduard
Henoch tarafindan gastrointestinal ve renal bulgularin eklenmesiyle bugliinkii tanimina erigmistir®.
Makilopapiiler ve purpurik olabilen dokiintl simetrik olarak 6zellikle alt ekstremitelerde, gluteal bolgelerde,
bazen ylz ve kollarda da gorilebilmektedir. Gastrointestinal sisteme ait belirtiler hafif bir karin agrisindan
invaginasyona ve barsak perforasyonuna kadar genis bir dagilim gésterebilir. Renal bulgular ise makroskobik
hematiiri yoklugunda kolaylikla gézden kacabilir. Gunimiizde HSP cocukluk ¢aginin en yaygin gorilen ve
kendi kendini sinitlayan vaskuliddir!.

Henoch-Schonlein  purpurasinda uzun doénemde hastaligin  prognozunu etkileyen durum bobrek
tutulumudur. Bu ¢ocuklarin %30-50’sinde izole hematiiri veya proteiniiriden b&brek yetmezligine kadar
degisen genis bir yelpaze icinde bébrek tutulum gézlenir, genellikle hastaligin baslangicindan itibaren ilk 4
ile 6 haftada gorilmekle beraber alti aya kadar uzayabilmektedir. zole hematiiri veya proteiniiri genellikle
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kendiliginden duizelebilitken HSP nefriti gelisen ¢ocuklarin yaklagik %20’sinde, tim HSP’li ¢ocuklarin
%7’sinde nefritik veya nefrotik bir tablo gelisir ve bunlarin da %1-7’si son dénem bobrek yetmezligine kadar
iletlemektedir!**>¢, Hastalarin duzenli izlemi ile nefrit gelisiminin erken tanist ve tedavisiyle bu sonuglari
onlemek mimkindir. Bu nedenle burada ¢ocuklarda Henoch-Schonlein purpura nefritinin patogenezi,
klinik seyri, tedavisi ve prognozunun gbzden gegirilmesi amaglanmustir.

Epidemiyoloji

Cocukluk ¢agt vaskiiliti olmast nedeniyle diinyada farkli cografi dagilim ve etnik gruplara gére 17 yas altinda
her yil icin HSP’nin insidanst 6-24/100.000 olarak gorilmektedit”®”. Asya orijinli kaynaklarda ise HSP 4 ile
7 yas arasinda 30-70/100.000 olarak bildirilmistir'®. Tlk yil icinde rekurrens %30-40 hastada goriiliir, ancak
daha hafif seyirli ve daha kisa stirelidit’. Henoch-Schonlein purpurasina neden olan etken gosterilememistir.
Tim dinyada 6zellikle sonbahar ve kis mevsiminde hastaligin sik oldugu gézlenmektedir. Genellikle bir tst
solunum yolu enfeksiyonundan sonra baglamasi bazt mikroorganizmalarin  hastaligt  tetikledigini
distndiirmektedir. Etyolojide viruslar, 6zellikle parainfluenza virisi, stafilokoklar, streptokoklar,
mikoplazma gibi etkenler rol oynadigt bazi calismalarda gOsterilmistir. Ayrica asilar, 6zellikle kizamik-
kizamikgtk-kabakulak ve influenza agilart, bocek isiriklart ve ilaglar da sorumlu tutulmaktadir!H1213:14,

Henoch-Schonlein purpurasinda siklikla gézden kagan, ilerleyici seyir gosterebilen, morbiditeye neden
olabilen ve sekel birakan durum bébrek tutulumudur. Cilt dékiintileri, artrit ve gastrointestinal bulgular
duzeldikten sonra da neftit gelisme riski ilk aylarda yiksektir!!>. Genellikle buytik ¢ocuklara ait bir hastalik
gibi dustntlmekle beraber sit cocuklarinda da gorilmektedir!. Tanist konulduktan sonra hastalarin iyi
izlemi ile bobrek tutulumunun saptanma sikligi giderek artmaktadir. Bébrek tutulumu olan HSP’li hastalarin
%97’sinin genellikle ilk altt ayda bulgu verdigi bildirilmektedir!’. Guntumizde kabul goren goris bu
cocuklarin idrar analizlerinin 6-12 ay izlenmesidir. Bu siire i¢inde baslangicta haftalik idrar analizi yapilmasi
HSP nefritine erken donemde tant koymak icin 6nerilmektedir!. Bu izlem sirasinda idrar bulgulart normal
bulunan olgularda uzun doénemde bobrek hastaligl gézlenmemektedir. Ancak hipertansiyon, bobrek
fonksiyonlatinda bozulma, nefritik veya nefrotik sendrom gelisiminde pediatrik nefrolog tarafindan
degerlendirilmesi 6nerilmektedir. B6brek tutulumunun genellikle kendiliginden diizelen iyi seyirli bir durum
oldugu dustnilmektedir, ancak pek ¢ok merkez tarafindan kasit gorisler ileri siiriilmektedir. Cocuklarda
%90’a varan diizeyde hastaligin hafif gecirildigi ve sekel birakmadigs, %1-5 oraninda da bobrek yetmezligi
gelistigi bildirilmistir'->*!%. Bu ¢ocuklarin 20 yil sonra degetlendirildigi bir ¢alismada ise hastalarin %66’sinda
renal fonksiyon testleri ve idrar bulgularinin izlem sonrast normal oldugu, %21’inin ise son dénem bobrek
yetmezligine ilerledigi bildirilmistir!®.

Hastaligin baslangicinda bébrek tutulumunu arttiracak faktorler ginimizde tartistimaktadir. Birtakim
faktorlerin bobrek tutulum oraninin artmasinda etkili oldugu bildirilmistir. Bu hastalarin izleminde bobrek
tutulum riskini arttiran etkenler tablo 1’de verilmistir'>!81%. Baglangicta kisa sureli ilag alimi ile bobrek
tutulumu arasindaki iligki tartismalt olarak degerlendirilmektedir. Basvuru sirasinda hematlri olmasi ve
hastaligin seyri sirasinda bébrek tutulum bulgularinin devam etmesinin bébrekteki hasarlanmanin kuvvetli
gOstergesi oldugu isaret edilmektedir. Bébrek tutulumuna etkili olabilecek diger faktotler; hastaligin yaz
mevsiminde baglamasi, baglangicinda anemi olmasi, persistan purpura, tekrarlayan karin agrisi,
gastrointestinal kanama ve steroid kullanimi olarak gozlenmistir! 1819, Bir bagka calismada ise tekrar sayisinin
4den fazla olmasi kotli prognoz olarak degerlenditilmistit®. Bobrek hasarinin en iyi géstergesinin ise nefrotik
diizeyde proteinttinin oldugu belirtilmistir*.

Meadow tarafindan 1972 yilinda klinik olarak yapilan siniflama bugiin hala HSP nefritinde gecerliligini
korumaktadir®. Bu siniflamada evre 1 hastalarda sadece mikroskopik hematiiti; evre 2°de makroskopik
hematiiti; evre 3’de persistan hafif proteiniiri; evre 4’de glomeril filtrasyon oraninda (GFR) azalmanin eglik
ettigi hematiri, oligiri, hipertansiyon ve 6dem bulgulari ile nefritik sendrom; evre 5’de 40 mg/m?/saat
proteintri, hipoalbliminemi, hiperlipidemi ve 6demle seyreden nefrotik sendrom ve evre 6’da hem nefritik
hem de nefrotik sendromun bulgulari saptanir (tablo 2).
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Tablo 1. Cocuklarda Henoch-Schénlein purpurasinda bébrek tutulum riskini arttiran faktorler!’81
Cocuklarda Henoch-Schénlein purpura nefriti gelisiminde risk faktorleri

Hastanin 4 yas Gzerinde olmast
Dékintinin bir aydan uzun stirmesi
Persistan karin agris1 ve kanli gaita
Fakt6r XIIT diizeyinin distik olmast
Hipertansiyon

Al S

Tablo 2. Henoch-Schénlein purpura nefritinde Meadow siniflamasi®

Henoch-Schénlein purpura nefritinde evrelere gére klinik bulgular

1. Mikroskopik hematiiri
2. Makroskopik hematiiri
3. Persistan hafif proteiniri (> 20 mg/m2/saat +/- hematiiri)
4. Nefritik sendrom (hematiiri, GFR’de azalma, oligiiri,hipertansiyon,6dem)
5. Nefrotik sendrom (40 mg/m?2/saat proteiniiti, hipoalbuminemi, hipetlipidemi, 6dem)
6. Mikst nefritik/nefrotik sendrom
Patofizyoloji

Henoch-Schénlein purpura nefritine (HSPN) neden olan patofizyolojik mekanizma bilinmemektedir. Bir
mekanizma A grubu streptokoklarda bulunan nefrit iligkili plazmin resptoriiniin HSPN’e neden
olabilecegidir, c¢uinki %20-30 olguda streptokok enfeksiyonu kanitlart bulunmustur!®. Genellikle ust
solunum yolu enfeksiyonlarint takiben HSP’nin gbrildigi, bu nedenle bakteri veya virlslerin bu
mekanizmayi tetikledigi diisinilmektedir.

Bu hastalarda IgA; iceren immun kompleksleti ve galaktoz deficient IgA; kompleksleti gosterilmistir??2. Bu
hastalarin serumlarinda IgA iceren immun kompleksler ve IgA romatoid fakt6r bulundugundan dolay: bir
immunkompleks hastaligi oldugu distinilmektedir. Ancak sadece HSPN'i olanlarda biytik molekiiler kitle
olan IgA;-IgG igeren dolasimdaki immiin kompleksler vardir. Bu nedenle HSP son zamanlarda IgA iliskili
vaskulit olarak tanimlanmaktadit®. Genellikle IgA; molekuld, ekli 81,3 baglantili galaktoza sahip N-
asetilgalaktozaminden olusan altt O-bagh glikan zincirini iceren bir mentese bolgesine sahiptir. Periferal B
hiicrelerinde HSPN ile $1,3-galaktosiltransferaz aktivitesi azalir ve IgA'in mentese bolgesinde terminal f1,3-
galaktosil kalintilarinin bulunmamasina yol acar. Béyle anormal glikozile IgA; muhtemelen kalitsaldir. Bu
anormal sekilde glikozile edilmis IgA; molekiillerinin, galaktoz-dejenere IgA, i¢in spesifik IgG antikorlari ile
immin kompleksleri olusturduklari, béylece IgA molekiillerinin hepatik reseptérlere baglanmasini inhibe
ettikleri ve bunlarin hepatik hiicreler tarafindan igsellestirilmesinden ve bozunmasindan kacindiklari
gOsterilmistir. Bu olusum dolasimda artmis miktarda IgA immiin kompleksleri ile sonuglanir. Galaktoz
deficient IgA; kompleksi mezenkimal alanda depolandiktan sonra mezenkimal hiicreleri aktive ederler,
makrofaj ve lenfositlerin proliferasyonuyla profibrogenik sitokinler ve kemokinler salinir, mezenkimal hiicre
proliferasyonu ve matriks genislemesi olugur!*21-22,

Henoch-Schoénlein purpurasinda bobrek tutulumunun en erken bulgusu genellikle hematiiridir. Bébrek
tutulumunu gosteren bulgular izole mikroskobik hemattiri veya disiik dizeyde proteiniiri gibi hafif diizeyde
olabilecegi gibi makroskobik hematiiri, nefritik veya nefrotik sendrom, hipertansiyon ve akut b&brek
yetmezligine kadar ilerleyebilen agir klinik tablo seklinde karsimiza ¢ikabilith!7-?%. Bobrek histopatolojisi
HSPN'de, minimal lezyon hastaligindan, agir kresentrik glomerulonefrite kadar genis bir yelpaze icerisinde
olabilmektedir. Bu tiir hastalarin %1-7'sinde son dénem bébrek yetmezligi gérulmektedir. Nefrotik ve akut
nefritik sendromun birlikte gériilmesi HSPN’de en agir form olarak bildirilmektedir. Bu hastalarda bébrek
yetmezligi gelisme riskinin %50’nin tzerinde oldugu gézlenmektedir, en hafif HSPN’de ise bu risk %5'in
alundadir. Agir glomertloneftrit, nefrotik sendrom veya %50'den fazla glomeriilde kresent varliginda ileri
donemde bobrek komplikasyonlart ve son dénem bobrek yetmezligi riski daha fazladir'>?. Nefritik ve
nefrotik sendromun tek basina mikroskobik hematiri ile karsilastirmasinda uzun doénemde bobrek
yetmezligi gelistirme orant relatif riski 11,9 olarak tespit edilmistit'”. Buna ragmen HSP’li hastalarda nefritin
agir formlart bile iyilesebilmektedit®. Hastalarin kiguk bir kismi son dénem bobrek yetmezligine
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iletleyebilmektedir, ancak hastalarin klinik bulgulat: ile histolojik bulgulart her zaman uyumlu olmayabilir.
Bu nedenle tedavi yolunu se¢mede histolojik bulgular yol gosterici olmaktadir. Bagvuruda akut renal hasar
veya nefritik sendrom olmasi; bobrek fonksiyonlari bozulmaksizin 4 hafta nefrotik sendromun devam
etmesi; nefrotik diizeyde proteiniirinin (idrar protein/kreatinin > 250mg /mmol) 4-6 hafta devam etmesi ve
petsistan proteiniti vatlifinin (idrar protein/kreatinin > 100mg/mmol) taninin kesin olmadigt durumlarda
3 aydan uzun stirmesi gintimiizde bobrek biyopsisi icin endikasyon olarak gorilmektedir?.

Patoloji

Henoch-Schonlein purpura nefritinde histolojik olarak proliferatif glomertlonefrit baglica renal lezyondur,
proliferasyon endotelyal ve mezankimal hiicrelerin her ikisinde de gérilir. Glomertller, polimorfontkleer
hiicrelerle doludur. Tutulum fokal ve segmental 6zellik gosterir, diffiiz tutulum nadirdir. Mezangial hticreler
ve matriksteki fokal ve segmental proliferasyon kresent olusumuna kadar ilerleyebilir. Hiperselilarite,
segmental skleroz, fibroz ve mononiikleer hiicre infiltrasyonu baslica bulgulardir. En stk gériilen lezyon ise
hafif, fokal segmental mezangial proliferasyondur. Interstisyel alanda da inflamasyonun ézellikleri bulunur.
Tutulan glomertllerin mezenkiyumunda IgA depozitleri goriltr!??%, Bébrek biyopsi bulgulart tablo 3’de
verilen International Study of Kidney Disease in Children (ISKDC) siniflamasina gore 6 gruba ayrilmistir®.
Bu smiflandirmaya goére, HSPN su sekilde derecelendirilmistir: evre I: minimal glomeriler anormallikler;
evre II: kresentler veya sklerozan lezyonlar olmadan mezangial proliferasyon; evre I11I: <% 50 kresent veya
sklerozan lezyonlarla fokal segmental (I11a) veya diffiiz (I1Ib) mezangial proliferasyon varligs; evre IV:% 50-
75'lik kresentler veya sklerozan lezyonlatla mezanjiyal proliferasyon; evre V:>% 75 kresent veya sklerozan
lezyonlarla mezanjiyal proliferasyon; ve evre VI: membranoproliferatif benzeri lezyonlar.

Elektron mikroskobunda en stk mezangial ve daha seyrek olarak subendotelial ve subepitelial birikimler
gozlenir. Istk mikroskobisinde fokal degisiklikler goriliirken immun floresan incelemede genellikle yaygin
tutulum gozlenir. Immiinfloresan yéntemlerle mezangiumda IgA ve bazen de IgG ve kompleman birikimi
goriiliir. Imminfloresan mikroskobunda 6zgiin ve tanisal bulgu, mezangiumda benekli (graniiler) IgA ve
buna eslik edebilen C3, fibrinojen, properdin, hafif zincitler ile, daha nadir olarak IgG ve IgM birikimlerinin
gorilmesi, C4 ve Clq depolanmasinin ise genelde gorulmemesi beklenir!-26:28:29.30,

Tablo 3. International Study of Kidney Disease in Children (ISKDC)’nin HSPN’ndeki histopatolojik
siniflamasi?’

I) Minimal glomertiler degisiklikler

II)Kresent olmaksizin mezengial proliferasyon

a) Fokal mezengial proliferasyon

b) Diftiz mezengial proliferasyon

III) Mezengial proliferatif glomertlonefrit ve kresent <%50

a) Fokal mezengial proliferasyon

b) Diftiz mezengial proliferasyon

IV)Mezengial proliferatif glomertlonefrit ve kresent %50-%75
a) Fokal mezengial proliferasyon

b) Difiiz mezengial proliferasyon

V)Mezengial proliferatif glomerilonefrit ve kresent>%75

a) Fokal mezengial proliferasyon

b) Diftiz mezengial proliferasyon

VI) Pseudomezengiokapiller glomertilonefrit

Tedavi

Henoch-Schonlein purpura nefriti olan hastalarda renal tutulumu gosteren bulgular idrarda proteinii,
mikroskopik veya makroskopik hematiiri olmasidir. Bu hastalarin yaklagik %020’sinde renal tutulum nefritik
veya nefrotik sendrom seklindedir. Bu hastalarda tedavi yonetimi son derece 6nemlidir. Hastalik renal
tutulum goésterdiginde tedaviye bagh olarak sekelsiz iyilesebilecegi gibi, agir kresentik glomeriilonefrit ile
sonuglanabilir. Patofizyolojik bulgular IgA nefropatisi ile benzerlik géstermesi nedeniyle giinimiizde
uygulanan tedaviler IgA nefropatisi tedavisi temeline dayanir. Bébrek hastaliginin tedavisi HSPN’de 2
kategoriye ayrilabilir. Tedavi hafif siddette HSP (kronik ya da persistan) ve kresentik HSP nefritinin tedavisi
olarak ayrilir. Yaygin olarak hafif bébrek tutulumu tanimi; akut nefritik ya da nefrotik sendrom ya da normal
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bébrek fonksiyonu ile birlikte persistan non-nefrotik proteiniiri, biopside kresent ya da sklerozun %50 den
az oldugu bobrek tutulumu olarak, diger bulgular ise agir glomerulonefrit olarak tanimlanmugstir. Randomize
olmayan calisgmalarda kortikosteroid ile bitlikte immiunstpresif ajanlar, balik yagi, ACE inhibitorlerd,
tonsillektomi tedavileri ile degisik sonuclar elde edilmistir. Farkli tedavi protokolleri HSPN’inde kii¢tik olgu
serilerinde uygulanmistir ve bu olgularda tedavi bagarist tam olarak saglanamamistir. Yiksek doz intravendz
pulse metilprednizolonun, azatioprin veya siklofosfamidle kombine edilmesinin agir nefritli hastalarda yarar
saglayabilecegi dustunilmektedir!-3333,

Kiiresel Sonucu Iyilestiren Bébrek Hastaligi (KDIGO) kilavuzlari, persistan proteiniirili HSPN'li cocuklarin,
1.73 m? bagina> 0.51 g/gtin olarak tanimlanan anjiyotensin dénustiiriicti enzim inhibitotleri (ACE-I) veya
anjiyotensin reseptor blokerleri (ARB) ile tedavi edilmesi gerektigini dnermektedir. Bir ACE-I veya ARB
denemesinden sonra, 1.73 m* de > 1 g/g olarak belitlenen persistan proteintrisi ve 1.73 m?de> 50 mL/dk
glomertiler filtrasyon orant olan hastalatin ayni sekilde tedavi edilmesi 6nerilir. KDIGO yonergelerine gore,
nefrotik sendromlu ve/veya kotiye giden bébrek fonksiyonuna sahip olan kresentli HSPN'li hasta, kresentik
IgAN'll hastalar ile ayni sekilde tedavi edilmelidir®*. Bazi uzmanlar, KDIGO kilavuzlarinda 6nerilen
tedavinin yetersiz tedaviye yol agabilecegine inanmaktadir, ¢linkii akut ve potansiyel olarak agresif glomeriiler
inflamasyonun tedavi edilmemis olabilecegi veya imminsiipresif tedavinin birkag ay siireyle ertelenebilecegi
olastligt vardir. HSPN'li hastalarin tedavisi icin herhangi bir fikir birligi olmamasina ragmen, bobrek
biyopsisine ve tedaviye karar vermesine yol acabilecek herhangi bir degisikligi saptamak i¢in mikrohemattri,
hafif proteintiri ve normal bébrek fonksiyonu gibi minimal bobrek semptomlart olan hastalar
izlenmelidir>*.

Henoch-Schonlein purpura nefritinde aligilagelen dozlarda kortikosteroid tedavisinin yararinin olmadigt
diigiiniilmektedir. Steroidlerin HSP’de bébrek tutulumunu énlemekte ve tedavisinde etkili olup olmadigt
konusunda halen bir uzlastya varilamamistir. Purpuranin uzun stirdigi, siddetli gastrointestinal bulgular
olan yedi yas tizerinde olan ¢ocuklarda renal tutulum riskinin yiksek oldugu, bu nedenle bu olgularda erken
dénemde baslanan kortikosteroidlerin bébrek hasarini 6nleyebilecegi halen tartistimaktadir. Bu nedenle bazi
merkezler hastaligin baglangicinda kisa siireli, toksisiteye yol agmayacak kadar distik dozda profilaktik
steroid baslanmasini uygun bir yaklasim olarak gormektedir®”.

Agir HSPN acil bir durumdur ve yogun tedavi gerektirir. Bébrek yetersizligi, hipertansiyon ve nefrotik
sinirda proteintiri varliginda bobrek biyopsisi yapidmalidir. Tedavinin yéntini bobrek biyopsisindeki
kresentik glomerillerin sayist belitler. Eger biyopside %50°den fazla kresentik glomertl saptanmigsa ciddi
bir tedaviye hemen baglanmast gerekmektedir. Tedavide metilprednizolon 30 mg/kg/doz’dan toplam 1
grami gegmemek tizere her giin veya giinasirt 3-6 doz intravendz olarak uygulanir. Bu yiikleme dozlarindan
sonra kortikosteroidler 1-2 mg/kg/glin dozda kullanilmaya devam edilir. Hastaligin gidisine gore tedavi
stresi ve gerekirse ek tedaviler diizenlenebilir. Sekiz haftalik kortizon tedavisine yanit vermeyen olgularda
azotioptin ve siklofosfamid gibi immunosupresif ilaglar tedaviye eklenmelidir!2%27.

Agir HSPN’li cocuklarda trombotik bir siirecte, antikardiolipin ve antiposfolipid antikor pozitifliginde
antikoagulanlar ve antitrombotikler, dipitidamol ve 6zellikle asetilsalisilik asit 80mg/gin dozunda
kullanilabilir®26. Agir HSPN olgularinda plazmaferez, Faktor XIII konsantresi ve irokinaz kullanan
merkezler bazt olgularda basarili olduklarint bildirmiglerdir®”33%40, Retrospektif bir ¢alismada 17 HPSN
olgusundan 14 tnde %30-100 arasinda kresent olusumu gorilmiis ve HPSN’ye bagli serebral vaskdilit gelisen
3 hastaya steroid, azotiopirin, siklofosfamid ve plazmaferez birlikte uygulanmis ve basart saglanmistir. Ik
ayda tedavi baslanan hastalarin hepsi ve bir aydan ge¢ baslanan 6 nefritli hastanin biri tedaviye yanit vermis,
5 hastada son donem bobrek yetersizligi gelismistit®. HSPN’ine bagli akut bobrek yetersizligi olustugunda
periton diyalizi veya hemodiyaliz uygulamak gerekmektedir. Kronik bébrek yetmezligi olustuktan sonra
bébrek transplantasyonu bir tedavi segenegidir. Ancak HSP nefritinin bazi olgularda transplante bobrekte
de tekrarladigt gorulmustur?!.

Retrospektif analizler, steroid ve/veya immunsupresif ajanlarin HSPN’nin tedavisindeki yerini gdstermede
yetersiz kalmistir. Bununla birlikte randomize olmayan birkag kiiciik Japon ¢alismasinda tonsillektomi, tek
basina steroid, kombine steroid ve immiinsiipresif tedavinin faydast gosterilmistir' 242, Ozetle bu ¢alismalar,
randomize olmayan ya da kigik vaka calismalari, degisik hastalik derecelerindeki heterojen hasta
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gruplarindan olusmaktadir. Bu nedenle mevcut veriler spesifik bir tedavi olusturmada yetersizdir. Steroid,
immiunstpresif ajan, anjiotensin konverting enzim inhibitorlerinin, etkisinin faydali olup olmadiginin
gOsterilmesi i¢in homojen hasta gruplarinda iyi diizenlenmis randomize kontrolli calismalara ihtiyag
duyulmaktadir. Son dénem bobrek yetmezligine ilerleme olasiligt olan HSP nefritli hastalarda da degisik
tedaviler uygulanmistir. Kontrolli olmayan bazt calismalarda HSP nefriti tedavisinde tek basina steroid
kullanimi, azatiopiirin ya da siklofosfamid ile kombinasyonu, siklofosfamid ve anjiokonverting enzim
inhibitétleri ile kombine kullanimi ya da ¢oklu kombinasyon tedavilerinin HSP nefriti tedavisinde faydali
oldugu 6ne sturilmustiir®’. Son zamanlarda HSPN ‘de rituksimab tedavisiyle ilgili umut verici sonuglar
alinmustir®,

HSP nefriti genellikle sekelsiz diizelmekle beraber bazi olgularda iletleyici seyir géstermektedir. Son dénem
bobrek yetmezligi gelisimi icin prognostik faktorler agir proteintri ya da nefrotik sendrom ve/veya %50’
den fazla kresentik glomerulonefrit olarak tanimlanmugstir*.

Bagvuruda klinik renal tutulumun derecesinden bagka kot prognozla iliskili baska faktérler de vardur.
Bunlar; 8 yasindan sonra baslamasi, abdominal tutulum, persistan purpura ve renal histolojide tutulum
siddetinin artmasidir. Randomize kontrollii bir ¢alismada HSP nefritli 56 ¢ocuga biopsi yapilmis ve bébrek
tutulumu grade 3 ya da daha fazla olan proteintiri ve azalmis GFR olan hastalara oral siklofosfamid ve
destekleyici tedavi verilmis, diger gruba ise sadece destekleyici tedavi uygulanmis, sonug olarak ortalama 6,9
yil takip sonucunda iki grup arasinda tedavinin sonucunda anlamli fark saptanmamustit®. Tarshish ve
arkadaglarinin yaptiklari ¢alismada ise nefrotik diizeyde proteintirisi olan ¢ocuklara siklofosfamid tedavisi
verilmis ve bu hastalar hi¢ tedavi verilmeyen grupla karsilasturilmistir. Sonugta siklofosfamidin higbir
yararinin olmadigt gosterilmistir*®. Bagka bir calismada siklofosfamid tedavisi alan gruptaki t¢ ve kontrol
grubundaki dért olguda, son izlemde, son dénem bébrek hastaligi gorilmistiir?”. Genis kapsamli bir
calismada, pulse metil prednizolon sonrasi 3,5 aylik oral prednizolon ve siklofosfamid uygulamasiyla agir
nefrotik sendromlu ya da kresentrik glomerulonefritli ¢ocuklarin %71’inde klinik diizelme oldugu ve %10’da
ise son donem bobrek yetmezligine gidis oldugu tespit edilmistir*.

Son zamanlarda galaktoz deficient IgA dizeyinin HSP nefritinde arttigi gosterilmistir. Galaktoz deficient
IgA dizeylerinin HSP’li hastalarda nefrit gelisenleri digerlerinden ayirdetmekte kullaniabilecegi
tartistlmaktadir®. Ayrica tiriner Makrofaj Migrasyon Inhibitér faktoriin pediatrik HSP nefritinde noninvaziv
bir biyobelirte¢ oldugu yoniinde arastirmalar yapilmaktadir. Steroid tedavisi dncesi ve sonrast 6l¢timlerin
yapildigt bir arastirmada saglikli gruba ve steroid almayanlara gére anlamli olarak yiiksek bulundugu ve ayrica
triner mikroalbimin atilimi ve 24 saatlik proteiniri ile korele oldugu gosterilmistir™. Gelecekte bu tip
aragtirmalarin ileride HSP nefritinin daha erken taninmasina ve erken tedavisine yardimeci olacagl
diusuntlmektedir.

Sonug¢

Henoch-Schénlein purpurasinda prognozu belirleyen en énemli faktér bobrek tutulumudur. Ozellikle ilk 2
ayda nefrit gelisme acisindan yakin izlem gereklidir. Bobrek tutulumu olan HSP’li hastalarda tedavi ise uzun
doénemde renal morbiditeyi 6nlemeye yoneliktir. Bu hastalarin ¢cogunun prognozu iyi olsa da HSPN'l
hastalarin%1- 7'si bobrek yetmezligi veya son dénem bobrek yetmezligine ilerleyebilir. Patojenetik
mekanizmalarinin tam olarak tanimlanmamis olmasina ragmen, HSPN’nde galaktoz yetetli IgA'in 6nemli
bir rol oynadig1 diisinilmektedir. Tedavi i¢in, adjuvan tedavileri olan veya olmayan ¢esitli immiinosupresif
ajanlar ve kortikosteroidler kullanilmis ve bazi vakalarda ve kii¢lik 6rneklemli hasta ¢alismalarinda etkili
olduklart bulunmustur. Siddetli HSPN’li az sayida ¢cocuk oldugu icin bu hastalarda tedavinin yarart acisindan
randomize kontrollii calismalara ihtiyag vardir.
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