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Pulmoner tutulumu Olan Bir Henoch-Schénlein Olgusu
A Patient of Henoch-Schénlein with Pulmonary Involvement
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oz

Henoch-Schoénlein purpurasi (HSP), artrit / artralji, gastrointestinal ve genitolriner sistem tutulumunun eglik ettigi non-
trombositopenik purpura ile karakterize, cocukluk ¢aginin en sik gdrilen vaskulitidir. Gergekte solunum sistemi tutulumu
nadir olmakla birlikte, morbidite ve mortalitesinin ylksek olmasi nedeniyle énemlidir. Bu yazida atipik cilt tutulumu,
gastrointestinal ve solunum sistemi bulgulari olan HSP vakasi sunulimus ve tedavisi tartisiimistir. Tedavide yiiksek doz
metilprednisolon uygulandiktan sonra klinik dizelme saglanmistir. Solunum sistemi tutulumu olan HSP vakalarinda,
mortalite ve morbiditesinin yiksek olmasi nedeniyle tedavinin hizli ve yogun olmasi gerektigi vurgulanmigtir.

Anahtar So6zciikler: Henoch-Schonlein purpura, Solunum sistemi tutulumu

ABSTRACT

Henoch-Schonlein purpura is the most common vasculitis of childhood characterized by arthritis/arrthralgia,
gastrointestinal and genitourinary system involvement with associated non- thrombocytopenic purpura. Pulmoner
involvement is rare, but important because of its higher mortality and morbidity. We present a case of HSP with atypical
skin involvement, gastrointestinal and respiratory symptoms. Clinical improvement was achieved after treatment with
high-dose methylprednisolone. Because of the high mortality and morbidity in HSP cases with respiratory system
involvement, treatment should be fast and intensive.
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GiRiS

Henoch-Schénlein purpurasi (HSP), kicuk damarlarda IgA1
dominant immun komplekslerin birikimiyle karakterize hastaliktir
(1). Henoch-Schoénlein purpurasi, artrit, artralji, karin agrisi,
gastointestinal kanama, nefritle seyreden c¢ocukluk caginin
en yaygin vaskulitidir. Kendi kendini sinirlayabilen bir hastalik
olmasina ragmen gastrointestinal kanama, barsak iskemisi,
perforasyonu ve pulmoner kanama gibi yasami tehdit eden
komplikasyonlar gelisebilmektedir (2). Burada yaygin purpurik
dékuntd, gastrointestinal kanama ve plevral eflizyonla seyreden
HSP’nin akciger ve gastrointestinal tutulumu olan bir vaka
sunuldu. Solunum sistemi tutulumu nadir olmakla birlikte
mortalite ve morbiditesinin ylksek olmasi nedeniyle yakin takip
edilmeli ve yogun tedavi verilmelidir (3). Klinigi agir seyreden
hastalarda I6kositoklastik vaskulitlerden hipersensitivite aniti,
mixed kriyoglobulinemi, antinotrofil sitoplazmik antikor iligkili

vaskulitler (ANCA), sistemik lupus eritematozus gibi kollajen
doku hastaliklarinin ayirici tanisi yapilmalidir (4).

OLGU SUNUMU

Basvurudan énce saglikli olan 7 yasindaki kiz hastanin, 2 gin
once baslayan ates, kusma, halsizlik ve es zamanli kollarinda ve
ellerinde kizarkliklarinin basladigi ve bu sikayetlerle basvurdugu
merkezde akut Ust solunum yolu enfeksiyonu dustnUlerek
sefaklor tedavisi verildigi égrenildi. Direngli kusmalarn ve atesi
devam eden, sikayetlerine karin agrisi ve rektal kanama eklenen
hasta gocuk acil servisimize basvurdu. Fizik muayenesinde
vUcut 1s1s1:39°C, kan basinci:70/40 mmHg, solunum sayisi:40/
dakika, nabiz sayisi:120/dakika, oksijen saturasyonu:%95
olan, orofarinks, gdvde, Ust-alt ekstremitelerde yaygin petesi,
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Sekil 1: PAAG, plevral eflizyon gérandma.

purpura, ekimozlar ve ense sertligi saptanan hasta meningokok
septisemisi 6n tanisiyla cocuk yogun bakim servisine yatirildi.
Laboratuvar tetkiklerinde hemoglobin 13.6 mg/dL, beyaz kire
sayisl 24.400/mm3, trombosit sayisi 360000/mm?, AST 14U/L,
ALT 18 U/L, Ure 53 mg/dL, kreatinin 0.6 mg/dL, sedimentasyon
48 mm/sa, CRP 0.47 mg/dl’di. Kan gazinda pH:7.24 PCO2:44
HCO3:16 BE:-6 saptandi, koagulasyon testleri normal
sinirlardaydi. Beyin omurilik sivisi (BOS) degerlendirmesinde
direkt bakida siime I6kosit izlendi. Ampirik seftriakson ve
vankomisin tedavisi baslandi. Ancak BOS kdltiriinde treme
gortimedi. Etiyolojiye yonelik caligilan kanama ve dokuntu
ile seyredebilen kinm kongo kanamali atesi PCR testi negatif
sonuclandi. Takibinde solunum sikintisi gelisen hasta nazal
SIMV ile takibe alindi. Posteroanterior akciger grafisinde
sag akciger alt lobda konsolide alan izlenen hastanin toraks
ultrasonografisinde sag hemitoraksta yogun plevral efliizyon
goruldu (Sekil 1). Hastaya tlp torakostomi uygulanarak mayi
bosaltildi. Plevral mayi pH:7.5 LDH:717U/L (serum LDH:339
U/L), protein:4.2 g/dL (serum protein:6.02 g/dl) iken, serum
protein ve plevral mayi protein arasindaki fark 3.1g/dI'nin
altinda olmasi nedeniyle transuda olarak kabul edildi. Plevral
mayi kulttriinde Ureme olmadi. Purpurik cilt lezyonlarn devam
eden hastaya punch biyopsi yapildi. G6z ve mukoza tutulumu
olmamasina ragmen Steven Johnson Sendromunun atipik
prezentasyon olabilecedi dusUnulerek 2 gr/kg dozunda
intraven6z immunglobulin inflzyonu verildi. Biyopsi sonucu
|6koklastik vaskulitile uyumlu rapor edildi. Klinik olarak I16koklastik
vaskulite sebep olabilecek hastaliklar acisindan calisilan ANA,
anti dsDNA, antifosfolipit IgG ve IgM, antikardiyolipin IgG ve IgM,
kompleman duzeyleri, kriyoglobulin normal olarak sonuclandi.
Abdominal ultrasonografisinde yaygin ileal barsak anslarinda
en kalin yerinde 9 mm’ye kadar olan duvar kalinlasmasi izlendi.
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Hastaya purpurik tarzdaki dokuntd, gastrointestinal kanama,
plevral eflzyon Klinigi ile HSP tanisi konularak 2 mg/kg/gin
prednisolon baglandi. Gastrointestinal aktif kanamasinin devam
etmesi ve hemoglobinde 3 birim disme olmasi nedeniyle
hastaya 3 glin pulse metilprednisolon (PMP, 30 mg/kg/gun)
tedavisi uygulandi. Takibinde plevral eflzyonda gerileme olan
hastanin toraks tlpU cikarildi. HSP gastrointestinal sistem,
solunum sistemi tutulumu seklinde degerlendirilen hastanin
prednisolon tedavisi klinik takiplerinde azaltilarak kesildi. HSP
kliniginin agir seyretmesi nedeniyle altta yatan Ailevi akdeniz
atesi (AAA) hastaligl agisindan MEFV gen mutasyonu caligildl
ve E148Q heterozigot mutasyon saptandi. Ancak AAA Klinigi
olmamasl nedeniyle kolsisin tedavisi baslanmadi. Hasta ¢ocuk
romatoloji poliklinigimizde tedavisiz takip edilmektedir.

TARTISMA

Henoch-Schénlein purpurasl, ¢ocukluk déneminde en sik
gbrulen vaskulitti. Etyolojisi net olmamakla birlikte, cesitli
bakteriyel, viral, parazitik antijenik uyarilar, bazi ilaclar, asilarin
patogenezde rol alabilecedi dusindlmektedir. HSP, deri,
eklem, GIS, bdbrek gibi farkll organlarn kiglk damarlarini
etkileyen l6koklastik vaskulittir (5). Klinik o&zellikleri 6zellikle
alt ekstremitelere yerlesen palpabl purpura, akut artrit veya
artralji, yaygin kolik tarzi karin agnsi ve/veya Gl kanama ve
renal semptomlarla karakterizedir. Kendi kendini sinirlayabilen
bir hastalik olan HSP’de Gl sistemin tutulumuyla birlikte, masif
kanama, barsak iskemisi ve perforasyonu, invajinasyon gibi
komplikasyonlar gelisebilmektedir (6).

Nadir olmakla birlikte, pulmoner tutulum olabilmekte ve bu
hastalarda mortalite ve morbiditesi yUksek olan pulmoner
hemoraji gelisebilmektedir. Chen ve ark.(7) tarafindan bildirilen
bir galismada solunum sikintisi en sk gértlen bulgu iken
gdgus agrisi, 6ksurdk, halsizlik, siyanoz, hemoptizi, egzersiz
intoleransi gelisebilecedi vurgulanmistir. Bilateral havalanma
artigl, yaygin veya yama tarzi opasite en yaygin gorinttleme
bulgulandir (7). Endotrakeal entlibasyon sirasinda kanama
aspire edilebilir. Hastamizda da solunum sikintisi vardi ve
PA akciger grafisinde sag hemitoraks alt zonlarda opasite
artisi mevcuttu. Toraks ultrasonografisinde plevral eflizyon
saptandi. HSP’de pulmoner tutulumda beklenen prezantasyon
pulmoner hemoraji iken hastamizda sadece solunum sikintisina
neden olan plevral eflizyon mevcuttu. Plevral eflizyona sebep
olabilecek viral/bakteryel patojen saptanmamasi ve diger
olabilecek sistemik/romatolojik hastaliklarin klinik ve laboratuvar
bulgularla dislanmasiyla birlikte hastanin mevcut Klinigi HSP ile
iliskilendirildi.

Pulmoner-renal sendrom tutulumla seyreden hastalarda HSP
ayiricl tanida dtstnudlmelidir. Literatirde purpura, karin agrisi,
eklem tulumu olmayan bir hastada HSP’ye sekoder diffliz
alveolar hemoraji vakasi bildirilmistir (8). Purpura her zaman ilk
bulgu olarak karsimiza ¢ikmamaktadir ve bu nedenle tanida
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zorlanmalara sebep olabilmektedir. DokUntuntn karakteristigi,
Ozellikle alt ekstremite ve kalcalarda palpabl purpura iken,
petesiyal, genis ekimotik ve nadiren de bulldz hemorajik
tarzda olabili. Hastamizin dokintlst HSP’nin tipik purpurik
dokunttstiinden ziyade oral mukoza dahil olmak Uzere tUm
vlcutta yaygindi. Bu nedenle ki ilk tanida meningokoksemik
menenjit disunuldd. Ancak BOS kulttrinde Ureme olmamasi,
uygulanan genis antibiyoterapiye klinik yanit gézlenmemesi ve
takibinde masif plevral eflzyon olusmasi nedeniyle vaskulitlere
yonelik ayirici tani yapildi. Biyopside |6kositoklastik vaskulit
gorulen hastada, mikst kriyoglobulinemi, ANCA iligkili vaskdlitler,
sistemik lupus eritematozus gibi konnektif doku hastaliklari, ila¢
hipersensitivitesi, infektif endokardit ve hematolojik malignensiler
ekarte edildi. Hastanin Kklinigi, biyopsi sonucu ve ayirici tanilarin
laboratuvar bulgularyla diglanmasiyla HSP tanisi konuldu.

Henoch-Schoénlein purpurasinda pulmoner tutulumun %27.8
oraninda mortalite ile sonuclanabildigi gdsterilmistir (9). Bu
nedenle yogun tedavi ihtiyaci bulunmaktadir. Rajagopala
ve ark.(9) yaptigi calismada pulmoner tutulum tedavisinde
kortikosteroidler, immunsupresiflerin etkin oldugu gosterilmistir.
Otuzalti hastanin yer aldigi pulmoner tutulumu olan HSP
hastasinda; oral steroid, intravendz pulse metilprednisolon
(V. PMP) ve immUnsupresiflerin (siklofosfamid, azatiopurin,
mikofenolatmofetil, siklosporin ve kombine kullanim) etkinligini
karsilastirmistir. Mortalite orani; oral steroid kullanmi ile %27.2,
IV PMP ile %27.2, kombine tedavi ile %9 ve tedavisiz olgularda
%100 olarak saptanmistir (9). Hastamizda, HSP tanisi konularak
IV prednisolon baglandi. Ancak kanamanin aktif devam etmesi ve
pulmoner bulgularinin eklenmesiyle birlikte tedaviye 3 giin PMP
(80mg/kg) ile devam edildi. Biyopsi sonuclanmadan 6nce atipik
Steven-dohnson sendromu olabilecegi diisinulen hastaya IVIG
tedavisinin verilmesi ve bu tedavinin tedaviye direncli HSP’lerde
de kullanimi nedeniyle hastamizin kliniginde iyilesmeye katkida
bulundugu dustindlmektedir. Steroid ve IVIG tedavisine yanit
alindigi igin tedaviye immunsupresif ila¢ eklenmemistir. Tedaviye
cevapsiz olgularda immunsupresif tedaviler kullanimal ve
plazmaferez tedavi secenegi olarak dusunutlmelidir (10).

Cocuklarda HSP’de pulmoner tutulumun en sik prezantasyonu
pulmoner hemorajidir ve bu komplikasyon ile ilgili galismalar ve
vaka bildirimleri az sayidadir. Hastamizinkine benzer sekilde
plevral efizyon ve yaygin purpurik dékidntlyle seyreden vaka
bildirimi  literatlirde yoktur ve bu nedenle plevral eflzyon ile
seyreden vaskUlitlerde, HSP’nin akilda tutulmasini vurgulamak
acisindan olgumuz dnemlidir.

HSP tanisi tipik klinik bulgularin varliginda kolay olabilirken atipik
ve agir prezentasyonu olan hastalarda zorlasmaktadir. Boyle
vakalarda biyopsi taniya yardimci olmaktadir. Pulmoner tutulum
oldukga nadir gdrulmekle birlikte morbidite ve mortalitesi yuksek
bir komplikasyondur. Bu nedenle hizla taniyi koyup tedaviyi
baslamak édnemlidir.
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