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Olgu

[ yas
Erkek hasta

Yakinma

Biling kaybi
Kol ve bacaklarda kasilma
Dokuntu



Ovyki

Daha oncesinde herhangi bir sikayeti olmayan hastanin,
2 hafta kadar once baslayan istahsizlik, huzursuzluk ve
ara ara olup gecen karin agrisi yakinmasi baslamis.

Daha sonra kollarindan baslayip bacaklarina yayilan
dokuntuleri gelismis.




Basvurduklari dis merkezde kan ve idrar tetkileri normal
olarak degerlendirilmis. Hastaya el-ayak-agiz hastalig:
oldugu soylenerek Dolven (Ibuprofen) baslanmis.

Evde ilacina 1 hafta devam eden hastanin dokuntuleri bir
miktar gerilemis. Ancak istahsizligi ve karin agrisi gunde
birkac kez tekrar etmis. Atesi olmamis. Bulanti- kusmasi
yokmus. Ishali olmamis.



Yakinmalari azalmakla beraber devam eden hastanin ev
ortaminda, oyun oynarken, gozleri bir noktaya sabit, sol
ust ve alt ekstremitelerinde kasiima sekilde yaklasik 10
dk suren nobeti olmus. Nobet Oncesi atesi yokmus.

Basvurduklari dis merkezde diazepam (diazem)
uygulanmis. Tekrar nobet gecirmesi uzerine
merkezimize sevk edilmis.



Fizik Baki

Ates: 36 °C

Nabiz: 110 /dk

Solunum sayisi: 24 /dk

Oksijen saturasyonu: Oda havasinda % 98

Kan basinci:110/70 mmHg ( 95p= 117/72 mmHQg)
Boy: 115 cm ( 25-50 p)

Kilo: 25 kg ( 25-50 p)



Genel durum: lyi, Biling acik, Oryante-Koopere

Cilt: Alt ve ust ekstrmeitede basmakla solmayan,
purpurik dokuntuler. Turgor, tonus dogal.

Bas-Boyun: Orofarenks normal ve postnazal akinti yok.
KVS: Kalp ritmik, S1,S2 dogal S3 yok. Ufiirim yok.
Solunum Sistemi: Dogal, ral ronkus yok

GIS: Batin hassas, lokalize agri yok, defans-rebound
yok, HSM yok

Noromotor Sistem: Dogal, kas gucu normal,
refleksler dogal

Genitouriner Sistem: Gorunum dogal, haricen erkek.
Skrotal odem yok









Ozgecmis

Prenatal: Ozellik yok.
Natal: 37. hafta, NSVY , 3150gr
Postnatal: Ozellik yok

Soygecmis

Anne 27 yas, sag-saglikli
Baba 30 yas, sag-saglikl

Anne-baba arasinda akrabalik yok.

1.cocuk: hastamiz
2.cocuk: 5 yas, erkek, sag-saglikli



HEMOGRAM

Beyaz kire :34.600/mm3
Notrofil :32.000/mm3
Hemoglobin 12,8 gr/dl
Hemotokrit :37,2%
Trombosit :427.000/mm3

Sedimentasyon :6 mm/h
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TIT Spot idrarda protein / kreatinin =
pH: 6,0 3,65 mg/dl / 22,65 mg/dl = 0,16
Dansite:1.005

Kan: -

_okosit:-

Glukoz:-

Protein:-

Keton:-

Idrar Mikroskopisi:

Lokosit : yok

Eritrosit : yok




*ON TANILAR ?
*EK TETKIKLER ?
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ABDOMEN USG:
Perirenal alanda hafif artmis sivi izlendi.

Bakl alanina giren duodenum duvari kalin izlendi
(duodenit?)
VIDEO-EEG MONITERIZASYON:

Sol santral bolgede seyrek fokal epileptiform
anomali izlenmistir.

MR-BEYIN:

Bilateral frontal, pariatal ve oksipital lobda kortikal
alanlarda T2A flair hiperintens sinyal artisi
izlenmektedir. Bulgular MSS vaskuliti ile uyumlu
degerlendirilmistir.
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Dist: 4.4 mm
TR: 11000
TE: 125

TI: 2800
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Kesit: 4 mm
Dist: 4.4 mm
TR: 11000
TE:- 125

TI: 2800
AC:2

Coil: SENSE-Head-8

Pos: HFS

FoV: 199,999998092651 mm
Senes: 701

Image no: 25

Toplam 38 goruntaden 14.
07/05/2018, 11:24:48
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Kesit: 4 mm
Dist: 4.4 mm
TR: 11000
TE: 125

TI: 2800
AC:2

Coil: SENSE-Head-8

Pos: HES

FoV: 199,999998092651 mm
Series: 701

Image no: 16

Toplam 38 goruntaden 23.
07/05/2018, 11:24:48
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C=1935,0, W=3364,0 1/3
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Klinik 1zlem

Hasta HSP'nin kranial tutulumu olarak degerlendirildi.

Nobetleri icin 0,1 mg/kg/gun dormicum infuzyonu baslandi.
Takibinde nobeti olmadi ve ertesi gun dormicum azaltilarak
kesildi.

3 gunluk 30/mg/kg/gun dozdan metilprednisolon tedavisi
verildi. Ardindan 2 mg/kg/gun steroid tedavisi baglandi.

10mg/kg/gun dozdan karbamazepin baslandi.
Idrar protein/kreatinin = 0,16 bulundu. (Normal<0,40)

5 gunluk yatisi stresince dokuntuleri geriledi. karin agrisi
siklig1 ve siddeti azaldi, hig nobeti olmadi.

Kontrole gagrilarak taburcu edildi.



N
ENOCH-SCHONLEIN

PURPURASI (HSP)

Cocukluk caginin en sik gorulen vaskaulittir.

Deri, eklem, GIS ve bdbrek kiiciik damarlarinda
lokositoklastik vaskulit ve immunkompleks
(IgA) birikimi ile karakterize bir hastaliktir.



Epidemiyoloji
Insidansi: 14-20/100.000

En sik 3-10 yas arasinda gorulur.

Eriskinler de de tanimlanir ancak siddetli ve daha
cok kronik komplikasyonlarla seyretmektedir.

Erkeklerde daha sik ortaya cikar. E/K:1.2-1.8/1
Daha cok kis ve ilkbahar aylarindan rastlanir.



Patogenez

HSP patogenezi tam olarak bilinmemektedir.

Olgularinin gogunun bir ust solunum yolu
enfeksiyonunu takip etmesi A grubu B hemolitik
streptokok, staphylococcus aurues,
mycoplasma, adenovirus gibi tetikleyici bir
enfeksiyoz ajanin varligini akla getirmektedir.

Ayrica HSP'nin bazi ailelerde sikliginin artmis olmasi
genetik bir bileseni oldugunu dusundurmektedir.
HLA-B34 ve HLA-DRB1*01 alelleri HSP nefriti ile
iliskili bulunmustur.



Patoloji

HSP’de tum dokularda en fazla IgA birikimi olmakla
beraber C3, fibrin ve IgM birikimi gorulmektedir.

Deri histopatoloji orneklerinde dermal kapillerlerin ve
post kapiller venullerin vaskuliti gorulur.

Bobrek histopatolojisinde ise fokal segmental tutulumdan
yaygin kresentrik tutuluma kadar degisen endokapiller
proliferatif glomerulonefrit tipiktir. IF mikroskopisinde
mezengium ve periferal kapillerlerin duvarinda IgA
birikimi gorulur. Ayrica depozitler C3 ve IgG icerir



Klinik tablo

Deri tutulumu:

Karakteristik bulgu palpable purpuradir. Pembe makul
olaral olarak baslar ve bu makul petesiye, deriden
kabarik purpuraya veya genis bir ekimoza donusur.

Nadiren hemorojik buller ve ulserasyon gelisir.

Lezyonlar genellikle simetriktir, alt ekstremite ekstansoz
yuzlerde ve gluteal bolge gibi basing alanlarinda olusur.

Gruplar halinde beliren lezyonlar 3-10gun surer.
4 ay kadar sonra tekrarlama egilimde olur.

Sacli deri, periorbital bolge, dudaklar, el ve ayak dorsal
yuzleri ile skrotumda subkutan odem gorulebilir.




Eklem tutulumu:
Artrit ve artralji olgularin %75’inde vardir.
Alt ekstremitelerde oligoartikuler olma egilimindedir.

Periartikuler sisme, hassasiyet, agri ve hareket kisitliligi
olur, eritem genellikle yoktur.

Iki hafta icinde deformiteye yol agmadan geriler ancak
tekrarlayabillir.




GiS tutulumu:

Hastalarin %80’inde vardir. Genellikle dokuntulerin
baslamasindan 1-4 hafta sonra ortaya cikar. Karin agrisi
bazen diger bulgulardan once de gorulebilir.

Karin agrisi periumblikal bolgede kolik tarzindadir.

C")derp,_ submukozal ve intramural hemoraji barsak duvari
vaskulitinin sonucudur.

Hematemez %10'dan az olguda, gaitada gizli kan(+)’ligi
%50 olguda goruldr.

Kusma, diyare, paralitik ileus, melena diger sik
bulgularken, mezenter iskemi, perforasyon ve
invajinasyon nadir gorulur.

Endoskopik degerlendirmeye nadiren ihtiyac duyulur.




Bobrek tutulumu:

Bobrek tutulumu hastalarin %50’sinde gorulur,
%10’'undan daha azinda ciddi seyreder.

Genellikle dokuntulerden 4-6 hafta sonra ortaya cikar.

Mikroskopik hematuri en sik bulgudur. Proteinuri,
hipertansiyon, nefrit ve nefrotik sendrom seklinde
gelisir, bobrek yetmezligine ilerleme %1-2 gibi nadirdir.




Norolojik tutulumu:

HSP’nin norolojik bulgulari hipertansiyon veya
santral sinir sistemi vaskuliti sebebiyle ortaya
cikan ortaya ¢cikmaktadir.

Bu bulgular bas agrisi, davranis degisikliginden
basyayip parezi, nobetler ve intraserebral
hemorojiye kadar degisebilmektedir.




Diger bulqular:

Daha az rastlanan olasi bulgular ise inflamatuar
goz hastaligi, parotit, tekraryalan epistaksis,
orsit, testikuler torsiyon, kardit, pulmoner
hemoraji olabilir.




Tanisal yaklasim

HSP tanisi icin spesifik bir laboratuar testi
bulunmadigi i¢in tani, klinik olarak konur.

Laboratuar ¢alismalari HSP komplikasyonlarini veya
bu hastaligi dusunduren ozellikleri ortaya koyabilir.

Diger olasi nedenlerden HSP'nin ayirt edilmesine
yardimci olmasi bakimindan daha onemilidir.



—

Avrupa Pediatrik Romatoloji Toplulugu
HSP Kkriterleri:

Palpable purpura (kaogulopati ve trombositopeni
olmadan ) asagidaki kriterlerden en az 1 tanesi

Abdominal agn (akut, diffuz ya da kolik tarzinda)
Artrit ya da artralji
Etkilenen biyopsisinden IgA depolanmasi

Bobrek tutulumu (>3 gram/gun proteinuri, hematuri ya
da eritrosit silendiri)



—

Laboratuar bulgulari

Tam kan sayimi: Lokositoz hastalarin 2/3’sinde
gorulur. Nadiren eosinofili gorulmektedir. Hafif anemi
ve trobositoz olabilir. Eritrosit sedimantasyon hizi
(ESR) ve C-reaktif protein (CRP) artisi gozlenehbilir.

Serum IgA duzeyi: Hastalarin yaklasik %50’sinde
akut hastalik doneminde yukselebilir. Ancak rutin
olarak olculmez.

Kompleman duzeyleri: C3 ve C4 HSP nefritinde
normaldir ancak lupus nefriti ve poststreptokoksik

glomerulonefritte dusuk olabilir. ANA, ANCA ve RF
negatiftir.



Idrar analizi: Hematuri ve proteintiri dahil nefrotik
sendromu ve nefriti dusunduren bulgulari arastirmak icin
tum hastalarda yapilmalidir. Hastalik hala aktif
durumundaki iken nefrit gelisimini izlemek i¢cin haftada bir
idrar analizi tekrar edilmelidir.

Serum albmun seviyesi: Bobrek veya bagirsak protein
kaybina bagli dusuk saptanabilir.

Otoantikor testleri: tanisal yaklasimdan ¢ok diger
hastalik dislamak acgisindan onemilidir.
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Radyolojik calismalar : GIS belirtileri oldugunda yapilan
kontrastli GIS radyolojik calismalarinda ince barsakta
kalinlasmis kivrimlar, hipomobilite ve submukozal
hemorojiye 6zgli “basparmak izi” gérilmektedir. llio-kolik
bolgeye yakin olan invajinasyonlarin tanisinda
ultrasnonun kullanilmasi faydali olabilir.

Diger calismalar: Atipik ve siddetli vakalar da rutin
histopatolojik ve immunfloresan galismalar icin cilt ve
bobrek biyopsisi yapilmaktadir. Dokularda karakteristik
IgA bikimi ve deride C3 bikimi kendini gosterir.



Ayirici tani

Cocuklarda akut petesi/purpura nedenleri:

Enfeksiyoz:
-Meningokoksemi
-Parvovirus
-Riketsiyal hastaliklar

Hematolojik:
-Trombositopeni
ITP
HUS
TTP
Losemi
-Koagulopati
K vitamini eksikligi
Hepatik disfonksiyon
DIC
-Protrombotik durum
Protein C,S eksikligi

llaglar:
-Antikoagiilanlar
-Kortikosteroidler

Vaskulit:
-Romatolojik

Lupus
ANCA ile iligkili vaskulitler
(Wegener, Churgestraus, Mikroskopik polianjitis)

-Enfeksiyoz
Viral (Hepatit, HIV)
-idiopatik
Henoch-Schdlein Purpurasi(HSP)
Akut infantil hemorajik 6dem (AHEI)
idiopatik:
-Pigmente purpurik dermatoziar
Eksojen:
-Travmatik purpura
-Kasitli/lyapay olarak olusturulan bozukluklar



Tedavl

Kendini sinirlayan, hafif HSP’lerde hidrasyon, analjezi ve
beslemeden olusan destek tedavisi cogu zaman yeterlidir.

GIS tutulumu, bobrek tutulumu, kraniyel tutulum, pulmoner
kanama ve kalp tutulumu qgibi yasami tehdit eden ek tutulum
bulunan olqulari steroidle tedavi etmek gerekir.

Prednizolon 1-2mg/kg/gun dozundan 1-2 hafta kadar
verilebilir. Karin agrisi ve eklem agrisini azaltir ancak bobrek
hastaligini onlemez, prognozu degistirmez.

Agir vakalarda IV immunglobulin ve plazma degisimi
uygulanabilir.

Kronik HSP nedenli bobrek tutulumu olan bazi olgularda
azotioprin, siklofosfamid, siklosporin ve mikofenolat
mofetil gibi immunsupresif ajanlar denenmektedir.




Komplikasyonlar

Bobrek hastaligi HSP'nin uzun donemde
karisilasilan en onemli komplikasyonudur. %1-2
gorulmektedir. Tanidan 6 aya kadar gelisebilir.

Nefrit gelisimini izlemek icin tanidan itibaren takip
eden aylarda kan basinci ve idrar analizinin
duzenli araliklarla izlemi onerilmektedir.

GIS perforasyonu akut ve ciddi GIS tutulumlarin
mortalite ve morbiditede onemli pay! bulunmaktadir.
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/V

Prognoz

Genel olarak cocukluk caginda HSP’nin prognpzu ¢ok
lyidir. Olgularin cogu 4 hafta suren ve kendi kendini
sinirlayan bir akut donem gegirir.

Olgularin %15-60inda tipik olarak tanidan 4-6 ay iginde
bir veya daha fazla nuks goruldr..

Uzun stireli prognoz genellikle GIS ve renal tutulumun
sure ve ciddiyetine baglidir.

Kronik bobrek hastaligi HSP'li cocuklarin %1-2’sinde
gelisir. HSP nefriti olanlarin yaklasik %8’inde son donem
bobrek hastaligi gelisir. Bobrek transplantasyonu yapilan
HSP'de tekrarlama ve greft kaybi riski 10yilda %7,5
olarak on gorulmektedir.
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