ADU Tip Fakiiltesi Dergisi 2006; 7(3) : 39 - 43 Klinik Araptjrma

HENOCH-SCHONLEIN PURPURALI HASTALARIN ANALIZi

Masallah CANDEMIR', Hiilya HALIS', Aziz POLAT', Hacer ERGIN', ilknur KILIC',
Serap SEMIZ', Mine CINBIS'

OZET

Amac: HSP'li hastalarimizin epidemiyolojik ve klinik &zellikleri, laboratuar bulgulari ve hastaligin seyrinin
incelenmesi amaglandi.

Yontem: 2000-2006 yillar1 arasinda, hastanemiz Cocuk Saglig1 ve Hastaliklari Klinigi'nde Henoch-Schonlein
Purpurasi tanis1 alan ve izlenen 45 hasta retrospektif olarak incelendi.

Bulgular: Hastalarin 27 (%60,0)'si kiz, 18 (%40,0)'i erkek, kiz / erkek orani 1.5 idi. Yas ortalamas1 6 yas 9 ay (8
ay-14 yas) olarak saptandi. Basvuru sikayetleri siklik sirasina gore dokiintii (%100), yiiriiyememe ve/veya eklem
agrist (%71,1) ve karin agrisi (%40,0) idi. Hastalarin % 57,7'inde ortalama 12 giin 6nce gegirilmis enfeksiyon
oykdisii tespit edildi. Fizik muayenede purpurik dokiintii (alt ekstremite ve gluteal bélgede %100, yaygin %11,1),
artrit (32 hastada, %71,1, en sik ayak bilegi ve diz eklemlerinde), ates (9 hastada, %20,0) bulundu. Laboratuar
bulgulart anemi (8/45 hasta, %17,7), 1okositoz (6/45 hasta, %13,3), trombositoz (16/45 hasta, %35,5),
sedimentasyon yiiksekligi (16/25 hasta, %64,0), CRP pozitifligi (33/34 hasta, %97,0), hematiiri (4/45 hasta,
%38,8), proteiniiri (2/45 hasta, %,4,4), gaitada gizli kan pozitifligi (14/42 hasta, %33,3) bulundu. Hematiiri ve
proteiniiri devam etmedigi i¢in hicbir hastada bobrek biyopsisine gerek duyulmadi. Gastrointestinal sistem
tutulumu oldugu diisiiniilen 17 hastaya steroid tedavisi baslandi ve ortalama 9.1 giin kullanildi. Perforasyon,
invaginasyon gozlenmedi. Ortalama 15. giinde 9 hastada relaps goriildii. Santral sinir sistemi tutulumu higbir
hastada yoktu.

Sonu¢: Henoch-Schonlein Purpurast ¢ocukluk caginda sik goriilen benign karakterli bir hastalik olup
komplikasyon ve sekel oran1 oldukea diistiktiir.

Anahtar kelimeler: Henoch-Schonlein purpurasi, vaskiilit.

Analysis of Patients With Henoch-Schonlein Purpura

SUMMARY

Aim: The aim of this study was to investigate the clinical and epidemiologic features, laboratory finding and
outcome of disease in our patients with Henoch-Schonlein purpura.

Methods: Fourty-five patients with Henoch-Schénlein purpura who were diagnosed and observed in our
department of pediatrics between 2000-2006 were retrospectively evaluated.

Results: Twentyseven (60.0%) of the patients were female and 18 (40.0%) were male, female to male ratio was
1.5. Mean age of the patients was 6 year 9 months (8 months-14 years). Initial symptoms and findings in the time
of admission with decreasing frequency were purpura (100%), disability to walk and/or arthralgia (71.1%) ve
stomachache (40.0%). An infection history was present in 57.7% of the patients in the last 12 days. In physical
examination, purpura (lower extremity and hips 100%, diffuse 11.1%), arhtritis (32 patients, 71.1%, mostly
diffused on ankle and knee), fever (9 patients, 20,0%) were discovered. Anaemia (8/45 patients, 17.7%),
leukocytosis (6/45 patients, 13.3%), trombocytosis (16/45 patients, 35.5%), increased erythrocyte sedimentation
rate (16/25 patients, 64.0%), positive CRP (33/34 patients, 97.0%), hematuria (4/45 patients, 8.8%), proteinuria
(2/45 patients, 4.4%), positive fecal blood tests (14/42 patients, 33.3%) were determined. Renal biopsy was not
needed as there was no persistant hematuria and proteinuria. 17 patients who had gastrointestinal involvement
were treated with steroid therapy fora mean period of 9.1 days. Perforation and invagination was not observed.
Relapse was seen in 9 patients. (mean duration 15th day). There was no nervous system involvement in any
patients.

Conclusion: Henoch-Schonlein Purpura is a frequent benign disease of childhood. Complicatios and sequeles
areinfrequent..

Key words: Henoch-Schonlein purpura, vasculitis.

Henoch-Schoénlein purpurast (HSP) ¢cocuklarda
en sik goriilen vaskiilittir'. Aym zamanda ¢ocuklarda
nontrombositopenik purpuranmn en sik nedenidir™’.
Daha c¢ok kiiciik damarlart yaygin olarak tutan
hastaligin etyolojisi tam olarak bilinmemektedir™’.
Siklikla kis aylarinda bir st solunum yolu
enfeksiyonunu takiben ortaya c¢ikmasi tetikleyici
enfeksiydz ajanlari akla getirmektedir™’. Sikligi
bolgelere gore farklilik gostermekle birlikte ortalama

9/100.000'dir*. En fazla 3-8 vyaslar1 arasindaki
cocuklarda ortaya c¢ikmaktadir’. Hastalikta, alt
ekstremitelerde daha belirgin olan purpura, eklem,
gastrointestinal ve renal semptomlar karakteristiktir;
ancak kardiyak, norolojik, pulmoner ve genital
semptomlar da olabilir’. HSP klasik olarak kendini
smirlayan bir hastalik olmakla birlikte uzun dénem
prognoz baslangigtaki renal hasar ile iliskilidir*".
Tedavi komplikasyon gelismedigi siirece

'Pamukkale Universitesi, Ti ip Fakiiltesi, Cocuk Saglhigi ve Hastaliklar: Anabilim Dall, DENIZLI, TURKIYE
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destekleyicidir’’. Bu yazida, HSP'li hastalarimizin
epidemiyolojik ve klinik o6zellikleri, laboratuar
bulgulari ve hastaligin seyrinin incelenmesi
amaclandi.

GEREC VEYONTEM

Ocak 2000 ile Mart 2006 tarihleri arasinda
hastanemiz, Cocuk Sagligi ve Hastaliklart Klinigi'ne
bagvuran ve HSP tanisi ile yatirilarak veya ayaktan
tedavi edilen 45 hastanin dosyalari retrospektif olarak
incelendi.

Hastalarin yas, cinsiyet, basvuru sikayetleri,
onceden gegirilmis enfeksiyon varligi, fizik muayene
bulgulari ve laboratuar sonuglari ayrintili olarak
kaydedildi. Karin agris1 sikayeti gelisen hastalarda
akut batin tablosu olusup olugmadig1, gaitada gizli kan
varligi, invajinasyon, perforasyon gelisip gelismedigi
ve cerrahi tedavi uygulanip uygulanmadigi arastirildi.
Bobrek tutulumu agisindan proteiniiri, hematiiri
varlig1 eger bobrek biyopsisi uygulanmis ise sonucu
kaydedildi. Olgulara ait veriler bilgisayar ortaminda
SSPS 13.0 paket programinda degerlendirildi,
tanimlayici istatistik degerler 2 SD (standart sapma)
olarak verildi.

BULGULAR

Hastalarin 27 (%60,0)'si kiz, 18 (%40,0)" erkek,
kiz/erkek oran1 1.5 idi. Yas ortalamasi 6 yas 9 ay (8 ay-
14 yas) olarak saptandi. Onceden gegirilmis
enfeksiyon Oykiisii hastalarin 26 (%57,7)'sinda
mevcut idi ve bunlardan bir tanesi akut gastroenterit,
digerleri ise iist solunum yolu enfeksiyonu idi.
Hastalar ortalama 12 giin 6nce enfeksiyon
gecirmislerdi. Onceden ilag alim Sykiisii 5 hastada
mevcut idi. Olgular mevsimlere gore
degerlendirildiklerinde ise 14 (%31,1)'niin sonbahar,
17 (%37,7) tanesinin kis, 8 (%17,7)'nin ilkbahar ve 6
(%13,3) tanesinin ise yaz aylarinda basvurduklar
goriildi. Bir hastada talasemi mindr ve bir hastada
epilepsi vardi.

Bagvuru sikayetleri siklik sirasina gore
incelendiginde dokiinti 45 (%100) hastada,
yiiriiyememe ve/veya eklem agris1 32 (%71,1) hastada
ve karin agrist 18 (%40,0) hastada mevcut idi. Fizik
muayenede, ates olgularm 9 (%20)'inde tespit edildi.
Alt ekstremite ve gluteal bolgeye yerlesim gosteren
purpurik dokiintii hastalarin tiimiinde saptanmakta
birlikte, 5 (%]11,1) hastada dokiintiiler govde ve {ist
ekstremitelere de yayilim gostermekte idi. En sik ayak
bilegi ve diz eklemlerinde olmak iizere artrit 32
hastada (%71,1) mevcut idi. Karin agrisi1 sikayetiyle
bagvuran 18 hasta ve takiplerinde gastrointestinal
semptomu gelisen 24 hasta, toplam 42 hastanin 14
(%33,3)'linde  gaitada gizli kan pozitif idi ve bir
hastada diyare mevcut idi. Karin agrisi, bulanti, diyare
ve gaitada gizli kan varlig1 gastrointestinal semptom
ve bulgulart olusturmaktaydi. Hicbir hastaya
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gastrointestinal sisteme yonelik cerrahi tedavi
uygulanmadi. ki hastada (%11,1) skrotumda 6dem
vardi.

Laboratuvar bulgularindan anemi 8 (%17,7)
hastada, l0kositoz 6 (%13,3) hastada saptandi.
Lokosit sayis1 ortalama 22,920+8,860/mm’ (10,700-
32,200/mm’) idi. Trombositoz 16 (%35,5) hastada
bulundu. Ortalama trombosit sayisi
320,400+59,487/mm’ (242.000-751,000/mm’) idi.
Eritrosit sedimentasyon hizi ortalama 34.1428.6 (6.0-
140) mm/saat ve hastalarin  %064,0'linde yiiksek
bulunurken, CRP hastalarin %97,0'sinde pozitif idi.
Mikroskobik hematiiri 4 (%8,8) hastada, proteiniiri 2
(%4.,4) hastada, hematiiri ile birlikte proteiniiri varligi
sadece bir (%2,2) hastada saptandi. Hastalara ait
laboratuvar bulgulari Tablo 1'de gosterilmistir.

Tablo 1: Hastalarin laboratuvar bulgulari

n=45 %
Anemi 8/45 %17,7
Lokositoz 6/45 %13,3
Trombositoz 16/45 %35,5
Proteiniiri 2/45 %4.,4
Hematiiri 4/45 %38.,8
Proteiniiri ve Hematiiri 1/45 %2,2
ESR yiiksekligi 16/25 %64,0
CRP yiiksekligi 33/34 %97,0
Gaitada gizli kan varlig 14/42 %33,3

Hastalarin 17 (%37,7)'sine siddetli
gastrointestinal semptomlar nedeniyle 2 mg/kg/giin
prednizolon tedavisi oral veya parenteral yol ile
uygulandi ve ortalama 9.1 giin siire ile kullanild.
Artrit ve artralji icin non-steroid anti-inflamatuvar ilag
(asetil salisilik asit) 14 (%31,1) hastada verildi. 9
(%20,0) hastada mevcut klinik tablonun
diizelmesinden ortalama 15 giin sonra relaps gelisti ve
bunlardan 7'sine baslangicta sadece steroid, birine
sadece non-steroid anti-inflamatuvar ilag, birine ise iki
ilag birlikte verilmisti.

Hematiiri ve proteiniiri devam etmedigi igin
hicbir hastada bobrek biyopsisine gerek duyulmadi.
Perforasyon, invaginasyon, santral sinir sistemi
tutulumu higbir hastada gdzlenmedi.

TARTISMA

HSP cocuklarda en sik goriilen vaskiilitik
sendromdur’. Anaflaktoid purpura, lokositoklastik
vaskdilit, allerjik vaskiilit, romatoid purpura kullanilan
digerisimlerdir’.

Giiniimiizde etyolojisi heniiz kesin olarak
bilinmemektedir’. Hastaligin bircok farkli antijenik
uyaranin tetikledigi immin kompleks
mekanizmalarin sonucu olarak ortaya c¢iktigi
diisiiniilmektedir’. Bu antijenik uyaranlar Ebstein-
Barr virus, adenovirus, hepatit A, hepatit B,
parvovirus, varisella, mikoplazma veya streptokoklar
gibi bakteriyel ya da viral ajanlar olabildigi gibi asilar,



yiyecekler, bocek sokmalari, soguga maruz kalma ve
ilaclar da olabilmektedir”". Sonbahar ve kis
aylarinda daha ¢ok goriilen hastaligin bir¢cok hastada
gecirilmis bir enfeksiyon hastaligindan sonra ve
ozellikle bu mikroorganizmalar ile ilk kez karsilagilan
cocukluk yas grubunda daha sik goriilmesi etyolojide
enfeksiydz etken olabilecegini desteklemektedir''.
Olgularin yaklasik yarisinda onceden gegirilmis bir
enfeksiyon hastaligr Oykiisii mevcuttur ve son
zamanlarda yapilan caligmalarda hastalarda
antistreptolizin O (ASO) diizeyinin yiiksek olmasi
nedeniyle daha c¢ok streptokokal enfeksiyonlar ile
iliskilendirilmesine neden olmustur”’. Trapani ve
arkadaglari’ tarafindan yapilan bir arastirmada 150
hastanin 103'iinde tetikleyici ajan saptanmis ve
bunlardan 63'linde solunum yolu, 7'sinde ise
gastrointestinal sistem enfeksiyonu, 6'sinda diger
enfeksiyonlar, 24'iinde sadece ates, 3 hastada ise
asilama ve bocek 1sirig1 oldugu belirtilmistir. Ayni
calismada hastalari %33'niin kis, %3 1'inin sonbahar
ve %30ununda ilkbahar aylarinda basvurdugu
saptanmistir. Vakalarimizda da hastalik siklikla
sonbahar (%31,1) ve kis (%37,7) aylarinda ortaya
citkmistt ve hastalarin 26 (%57,7)'sinda ortalama 12
giin 6nce enfeksiyon gecirme Oykiisii vardi.

Kiiciik damarlarin tutulumunun bir gostergesi
olan deri tutulumu, genellikle palpe edilebilen purpura
seklindedir ve hemen hemen hastalarin tiimiinde
goriiliir’. Bu dokiintii kalga ve alt ekstremite gibi
viicudun agirlik tagiyan bolgelerine lokalize olmakla
birlikte %20-40 oraninda el, ayak, sagli deri, kulak
kepgesini ve skrotumu da tutabilmektedir™*".
Hastalarimizin tiimiinde alt ekstremite ile gluteal
bolgeye lokalize, palpe edilen purpuralarin oldugu,
%11,1'"inde ise dokiintiilerin list ekstremite ve govdeye
de yayilhim gosterdigi saptandi. Daha nadir goriilen
skrotal 6dem erkek hastalarin % 11,1'inde mevcut idi
ve ancak bu hastalarda skrotal tutulum agisindan
ayiricl tant yapilmadi. Hastalarin hi¢ birinde kulak
kepgesi ddemi yoktu.

Artrit veya atralji HSP'nin ikinci siklikta goriilen
klinik bulgularindandir ve olgularin %60-84'tinde
goriilmektedir”’. Olgularin yaklasik dortte birinde
dokiintiilerden 6nce ortaya cikabilmektedir’. Artrit
kendini smirlayict niteliktedir ve sekel birakmadan
iyilesir**’. Ayak bilegi ve diz eklemi en sik tutulan
eklemlerdir’. Trapani ve arkadaslarinin ¢aligmasinda’
150 hastadan 92'sinde artrit, 19'unda artralji olmak
tizere eklem tutulumu %74 olarak saptanmistir.
Bizim calismamizda da diz ve ayak bileginde artrit
ve/veyaatralji hastalarin %71,1'inde vardu.

Olgularin %85'inde gastrointestinal semptom ve
bulgular goriilmektedir. Kolik tarzinda karmn agrisi,
kusma, bulanti ve gastrointestinal kanama baslica
semptomlardir’. Gastrointestinal sistem tutulumunun
major komplikasyonlar1 ise masif kanama,
perforasyon ve invaginasyondur'. Malabsorbsiyon,
eksudatif enteropati, hemorajik asit diger nadir
bulgulardandir’. Endoskopide siklikla hemorajik

Candemir ve Ark.

duodenit izlenmektedir ve mukozal biyopsilerde
kapillerlerde Ig A birikimleri ile birlikte non-spesifik
enflamasyon bulgular1 gozlenmektedir. Agri
enflamasyonlu bolgelerde olusan mukozal ya da
submukozal kan ve sivi ekstravazasyonuna bagli
olarak olusmaktadir’. Olgularin yarisinda digkida gizli
kan ve sadece %5 oraninda masif kanama
gdzlenmektedir™®. Trapani ve arkadaslari’ HSP'li
olgularin %21'inde kusma, %14'inde bulanti,
%]15'inde gaitada gizli kan pozitifligi, %2'sinde
sadece melana oldugunu rapor etmislerdir. Ayni
raporda toplam %51 hastada gastrointestinal tutulum
bildirilmistir’. Aydin ve arkadaslarinin' ¢alismasinda
olgularin %34'linde gastrointestinal tutulum
saptanmis ve bunlarin da %34'linde karin agrisi,
%41'inde kanli digkilama, %32'sinde kusma ve %
24'inde diyare yakinmalarinin oldugu bildirilmistir.
Ayni ¢calismada %38 olguda akut batin tablosu gelismis
ve bunlarin da yarisina cerrahi tedavi uygulandig
belirtilmistir'. Bizim olgularimizda ise bulanti,
kusma, karm agris1 ve diyare semptomlarindan bir
veya bir kag1 hastalarin %93,3'tinde mevcut idi. Bu
oranin diger yazarlarin sonuglarindan yiiksek olmasi
karin agris1 degerlendirmesinin subjektif olmasina
baglanabilir. Yiiksek gastrointestinal sistem (GIS)
semptomlaria ragmen hastalarimizin hi¢birinde GIS
komplikasyonlar1 gelismedi.

HSP'de renal tutulum siklig1 %10-50 arasinda
bildirilmektedir ve genel olarak prognoz iyidir™.
Tutulum izole mikroskobik hematiiriden hizli
ilerleyen glomeriilonefrite kadar degisebilir.
Hastaligin uzun dénem prognozunun bu tutulum ile
iliskili oldugu diisiiniilmektedir**™". Renal tutulum
%1,1-4,5 oraninda kronik bdbrek yetmezligi ve
%1'den az oranda son donem bdbrek yetmezligi ile
sonuclanir™®’. HSP ile iliskili nefriti olan olgularda
hematiiri genellikle mevcuttur ve ¢ogunlukla ilk iki
hafta iginde ortaya ¢ikmaktadir. Ancak daha seyrek
olarak iki yil iginde de ortaya cikabilir”. Kendirli ve
arkadaslar1” tarafindan yapilan ve proteiniiri ve/veya
hematiiri, nefrotik sendrom ve bobrek yetmezliginin
renal tutulum olarak kabul edildigi aragtirmada HSP
tanistalan 73 olgu 31 ay boyunca izlenmis ve olgularin
14'tinde mikroskobik hematiiri, 11'inde proteiniiri,
5'inde hematiiri ile birlikte proteiniiri ve 5 hastada
nefrotik sendrom olmak {izere toplam 25 (%35)
hastada renal tutulum oldugu bildirilmistir. Bizim
olgularimizda, mikroskobik hematiiri 4 (%8.8)
hastada, nefrotik diizeye ulasmayan proteiniiri 2
(%4,4 hastada, hematiiri ile birlikte proteiniiri varlig
bir (%2,2) hastada olmak iizere, renal tutulum %11,1
oraninda saptandi. Preteiniiri ve/veya hematiiri 4
giinden uzun siirmemisti ve bu hastalarda kan basinct
Olctimleri ile lipit diizeyleri normal sinirlarda idi.
Hastalarin higbirisi nefrotik yada nefritik sendromun
diger bulgularimi tasimiyordu ve uzun donem
komplikasyonlar agisindan izlemdedirler. Bobrek
tutulumu olan hastalardan ilk 1 yil icinde takibi devam
eden olgularda komplikasyon gézlenmemistir.
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HSP'de laboratuvar bulgulari spesifik olmayip
tan1 koydurucu degeri yoktur; ancak ayirici tanida
faydalidir®’. Tlimli 16kositoz, trombositoz ve akut faz
reaktanlarinda hafifbir artig vardir®"'. Hafif diizeydeki
anemi kronik ya da akut gastrointestinal kanamaya
bagh olabilmektedir’. Hastalarin yaklasik yarisinda
serum IgA diizeyi artmistir''. Trapani ve
arkadaslarmin’ calismasinda lokositoz %21, anemi
%14, sedimentasyon yiiksekligi ise %57 oraninda
tespit edilmistir. Ayni1 calismada IgA yiiksekligi
hastalarin  %36'sinda saptanmistir’. Kendirli ve
arkadaglarinin” calismasinda ise 16kositoz %58,
trombositoz %19, sedimentasyon yiiksekligi %68,
CRP pozitifligi %51 hastada saptanmistir. Bizim
hastalarimizda ise anemi %17,7, 16kositoz %13,3,
Trombositoz %35,5 oraninda saptandi. Eritrosit
sedimentasyon hizi %64,0 hastada yiiksek
bulunurken, CRP hastalarin %97,0'sinde pozitif
saptandi.

HSP'de tedavi destekleyicidir. Hidrasyon,
istirahat, yumusak diyet, asetaminofen semptomlar1
gidermede yeterlidir’. Eklem bulgular1 nonsteroid anti
inflamatuar ilaglara iyi yanit vermektedir. GIS
tutulumunda ozellikle siddetli karin agrisi, hayati
tehdit eden kanama, obstriiksiyon, invaginasyon
varliginda oral veya intravendz steroid tedavisi
onerilmektedir’. Literatirde melena ve agir
kanamanin steroid tedavisi ile geriledigi
bildirilmistir®"**. Rosenblum ve Winter" hastalarin
%50'sinde GIS semptomlarinin steroid tedavisinin ilk
24 saatinde geriledigini bildirmislerdir. Ancak Glaiser
ve arkadaslari” abdominal agrmin diizelmesi ile
steroid tedavisi arasinda iliski olmadigin1 rapor
etmislerdir. Biz GIS tutulumu olan 17 (%37,7) hastaya
ortalama 9.1 gilin siire ile oral ya da intravendz
prednizolon tedavisi uyguladik. Renal tutulumda
steroid tedavisinin etkinligi tartismalidir™"'. HSP'ye
bagli nefritin tedavisinde giinliik, glinasiri, bolus
tarzinda kortikosteroidler, siklofosfamid,
plazmaferez, siklosporin, azotiopirin,
antikoagiilasyon ve IVIG tedavileri denenmisse de
tedavi protokollerinde fikir birligi yoktur’.
Mikroskobik hematiiri ve hafif proteintiri seklinde
olan renal tutulumda immiinsiipresif tedavi ve
biyopsiye gerek duyulmamaktadir’. Ancak siddetli
renal tutulumda steroid tedavisi ve/veya diger
tedaviler onerilmektedir'. Shin ve ark.” HSP ile
iligkili siddetli nefritte steroid ile birlikte siklosporin A
tedavisinin proteiniiri ve histolojik degisiklikleri
azalttigin1 saptamislardir. Bizim olgularimizda
proteiniiri ve hematiiri devam etmedigi i¢in hicbir
hastaya renal biyopsi uygulanmadi.

Literatiirde, relaps Kendirli ve ark."” raporunda
%11, Aydin ve ark." raporunda ise %34 oraninda
bildirilmistir. Trapani ve ark. ise’ % 35 hastada relaps
bildirmislerdir. Bizim hastalarimizin 9 (%20)'unda
mevcut klinik tablonun diizelmesinden ortalama 15
giin i¢inde relaps gelismisti ve bunlardan 7'sine
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baslangicta sadece steroid, birine sadece non-steroid
anti-inflamatuvar ilag, birine ise iki ilag birlikte
uygulanmigti.

Sonug olarak HSP ¢ocukluk ¢aginda sik goriilen
benign karakterli bir hastalik olup komplikasyon ve
sekel orani1 oldukea diisiiktiir.
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