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Olgu

* 13 yasinda erkek hasta

* Bacaklarda dokintu ve agri, karin agrisi
yvakinmalari ile basvurdugu merkezde hastaya
Henoch-Schoénlein purpurasi (HSP) tanisiile
steroid tedavisi baslanmis.

* Takibinde idrar tetkiklerinde proteintri
saptanan hasta, hastanemize sevk edilmis.



Ovykii

Yakinmalari 2 hafta dnce baslamis.
Ates eslik etmemis.

Karin agrisi son 3 ginde olmus.
Bulanti ve kusma da eslik etmis.
Diskisinda kan gorulmaus.



Ovykii

e Ozgecmis:

» 1 aylikken bronsiyolit nedeniyle 5 giin hastanede
yatmis.

> 9 aylikken sag bacaginda yanik nedeniyle KOU'de
opere edilmis.

* Soygecmis:

» Anne:36 yasinda, sag-saglikli

» Baba: 40 yasinda, sag-saglikli

» Anne-baba arasinda akrabalik yok.
» 11 vyas, sag-saglikli erkek kardesi var.



Fizik Muayene

v’ Ates: 36,6°C

v'Nabiz: 98/dk

v’ Solunum sayisi: 20/dk

v’ Kan basinci: 110/60 mmHg (90. p: 122-77)
v’ Femoral nabizlari; +/+

v Agirhk: 50 kg (50. p)

v'Boy: 163 cm (50 -75. p)



Fizik Muayene

Genel durumu iyi.

Karin muayenesinde epigastrik bolgede
nassasiyet ve defans var.

Her iki alt ekstremitede ciltten hafif kabarik,
pasmakla solmayan kasintisiz dokintuleri var.

Her iki ayak bileginde hareketle agri var.

Diger sistem muayeneleri normal.



Laboratuvar

Hemogram: Biyokimya:
Hb : 8,85 BUN: 39
Hct: 27,41 Kreatinin: 1,37
RBC: 3,812 Na: 138
BK :12.078 K: 4,24
MCV:71,91 AST: 22
PLT :369.300 ALT: 9
Sedim: 28 Albimin: 3,8

CRP: 4,02



Laboratuvar

24 saatlik idrarda protein:

38,71 mg/m?/saat

Spot idrarda
protein/kreatin: 0,61

Diskida gizli kan: Pozitif
TIT: +4 Kan ve +2 protein

Idrar sedimi: Her alanda
bol eritrosit ve 2-3 lokosit
mevcut.

HbsAg: Negatif

Anti Hbs: Pozitif

ANA: Negatif

C3:114,3 (N)

C4: 28(N)



Goruntuleme;

C:2047,0, W: 4096,0
§ C=2047,0, W=4096,0 1/1

, 16:43:02



Goruntuleme

e USG;

v’ Bilateral bobrek parankim ekosunda grade 2
parankimal hastalik lehine artis saptandi.

e Karin BT;

v' Duedonum 2, 3, 4. kitada ve proksimal jejunal
anslarda duvar kalinlk artisi,

v’ Pelvik duzeyde sagda cekum inferiorunda az
miktarda sivi saptandi.



Patolojik Bulgular

Karin agrisi

Karinda yaygin hassasiyet ve defans
Eklemlerde bilateral hareketle artan agri
Alt ekstremitede purpurik dokuntu
Idrarda proteiniiri ve hematuri

Diskida gizli kan



PLANIMIZ NE OLMALI?



Klinik Izlem

v HSP GIS tutulumu ve nefriti olarak kabul edilen
hastanin prednol tedavisi azaltilirken yakinmalari arttu.

v' Once steroid dozu artirildi, ardindan 10 mg/kg dozunda
3 gun IV metilprednizolon tedavisi verildi.

v’ Hastanin karin agrisi geriledi.

v’ 24 saatlik idrarda proteiniri 17,6 mg/m?/saate
geriledi.

v’ Spot idrarda protein/kreatin orani 0,59 saptandi.
v’ Prednizolon 2 mg/kg/gun seklinde tedavisi diizenlendi.
v’ Kontrole cagrilarak taburcu edildi.



Henoch-Schlonlein Purpurasi
(IgA Vaskuliti)

Henoch-Schlénlein purpurasi cocukluk caginin en
sik gorulen vaskulitidir.

Cilt, eklemler, gastrointestinal sistem ve
bobreklerdeki klicik damarlarda immunoglobin
depolanmasi (IgA) ve l6kositoklastik vaskulitle
karakterizedir.

HSP tim dinyada gorullr ve tim etnik gruplari
etkiler. Olgularin cogu cocuklarda olusur.

Genelde 3-10 yas arasinda izlenir.



Patogenez

HSP’nin patogenezi tam olarak
bilinmemektedir.

Enfeksiyoz bir tetikleyici olabilir.

HSP’nin bazi ailelerde gorilmesi genetik bir
yatkinlik oldugunu distndurdar.

HLA-B34 ve HLA-DRB1 allelleri HSP nefriti ile
baglantilidir.



Deri Tutulumu

* Palpabl purpurik lezyonlar, 6zellikle basinca
maruz kalan bolgelerde (ayak bilegi malleol
cevresi, bacak dorsal yuzu, gluteal bolge)
gorular.

e Klcuk petesiden genis ekimotik lezyonlara
degisen dokuntuler gorullr. Rengi eflatun,
kahverengiye donisme egilimdedir. Genis
ekimotik alanlarda nadiren Ulserasyonlar
olusabilir. Hemorajik buller de tanimlanmuistir.




Deri Tutulumu

* Eritematdz makuler veya Urtikerial dokintu
seklinde baslar. 12-24 saat sonra lezyonlar
birlesir, palpabl purpura olusturur.

* 3 vas altindaki cocuklarda, bas derisi,
periorbital bolge, el ve ayaklarin dorsal yuzleri
ve skrotumda subkutan 6dem gorulebilir.



Eklem Tutulumu

Artralji veya artrit %50-80 olguda gorulur.

Genellikle dékintiden 1-2 gin sonra ortaya
cikar.

Diz ve ayak bilegi gibi bluylk eklemler, daha az
olarak el bilegi, dirsekler, parmak eklemleri
tutulur.

Periartiktler sisme ve hassasiyet, agri ve
hareket kisitligi vardir. Eritem genellikle yoktur.

Eklem belirtileri gecicidir, hasar birakmaksizin
birkac glin icinde iyilesir.



GIS Tutulumu

Dokuntulerin baglamasindan itibaren 1-4 hafta
icinde, yaklasik olarak olgularin 2/3’tinde GIS
belirtileri goralar.

Olgularin %14-36’sinda karin agrisi diger
bulgulardan énce gorulebilir.

Odem, submukozal ve intramural hemoraji
pagirsak duvari vaskulitinin sonucudur.

Karin agrisi daha cok kolik seklinde ve
oeriumblikal bolgede olur.




GIS Tutulumu

e Kusma %60, melena %19, hematemez %7
gorulmektedir.

* Bagirsak iskemi ve infarkti, delinmesi, akut
pankreatit, hepatobilier hastalik,
pseudomembanoz kolit daha nadiren goruilar.

* Olgularin <%5’inde masif GIS kanama veya
intussepsiyon, karin bulgulari ortaya ¢cikmadan
gorulebilir.



Renal Tutulum

* Renal tutulum hastalarin 1/3’tGinde gorilmekle
oirlikte, <%10’unda ciddi seyirlidir.

 Renal tutulum da GIS gibi dékiintiiden dnce

naslayabilir; ama siklikla 4-6 hafta sonra
gorular.

* Mikroskopik hematuri, hafif proteinduri sik,

nefrotik sendrom, nefritik sendrom veya renal
vetmezlik nadir gelisir.




Diger Tutulumlar

Skrotal agri ve sislik (%13)
Izole MSS vaskiiliti
Nobetler

Koma

Guillian Barre sendromu
Ataksi

Okuler tutulum

Pulmoner kanama
Tekrarlayan epistaksis
Parotit



Histopatoloji

* Deri biyopsisinde dermal kapillerler ve
oostkapiller venullerde IgA depositleri iceren
Okositoklastik vaskulit goralar.

* Bobrekte mezengial proliferatif GN'den
kresent olusumuna kadar degisen bulgular
vardir.

* |F mikroskopide, mezengium ve periferal
kapillerin duvarinda IgA depolanmasi gorulir.

Ayrica depositler C3, 1gG icerir.




Ayiricl Tani

Immun trombositopenik purpura
Yaygin damarici pthtilasma

SLE ve diger vaskulitler

HUS

Akut GIS acilleri



Tani

Tani1 koydurucu laboratuvar bulgusu yoktur.
Trombosit sayisi normal veya artmis olabilir.

GIS kanamasi ile iliskili normositer anemi
gorulebilir.

Serum IgA ve IgM duzeyleri hastaligin aktif
doneminde ylksek bulunabilir.



TABLE 33-1 2010 Classification Criteria for Henoch-5chonlein Purpura

CRITERION DEFINITION SENSITIVITY  SPECIACITY
Purpura (mandztory)  Purpura {palpable, in crops) of petachize, with lower fimb predominanca, not rakatad tg 9% B6%
thrombocytopenia
And at Least 1 Out of 4 of the Following:
Abdominal pain Diffusa, acute, colicky pain; may includs intussisception and gastrointestingl bieeding 1% 4%
Histopathology Laukocytoclastic vasculitis with pradominant Igh deposits; or profiferative glomanulonaphritis 33% B3%
with pradominant IgA daposits
Anhritis, arthralgias ~ Arthritis: acute jint swelling or pain with limitation of motion 18% 2%
Anthralgiz: acute joint pain without joint swelling or limitation of motion
Renal involvement Proteinuria; »0.3 g/24 hr; spot uring albumin to craatining ratip > 30 mmal/mg; o 224 on 3% 0%
dipestick
Hematuria: red call casts; unne sediment showing =5 rad cells per high-power field or rad
cell casts

The sensitaty and spechicity of the above classification for HSP 15 100% and 87%, respectively.

*If purpura presents with atypical distribution, demonstration of lgA deposit on biopsy 15 reguired.
Adapted from: Ozen, et al. EULAR/PRINTO/PRES cnitena for Henoch-Schénkein purpura, childhood polyartentis nodosa, childhood Wegener

granulomatosis and childhood Takayasu artertis: Ankara 2008. Part II: Final classification criteria, Ann. Rheum. Dis. 69 (2010} 798-806.



Tedavi

* HSP tedavisi uygun hidrasyon,beslenme ve
analjeziyi iceren destek tedavisidir.

 HSP tedavisinde steroidler belirgin
gastrointestinal tutulum veya diger yasami
tehdit edici durumlarin tedavisinde kullantilir.

* Prednizonun ampirik kullanimi (1mg/kg/glin
1-2 hafta sonra azaltilarak kesilir) karin agrisi
ve eklem agrisini azaltir.



Tedavi

Renal tutulumun tedavisinde hastanin klinigi ve
biyopsi ile belirlenecek hastalik siddeti 6nemlidir.

Steroid ve diger immun baskilayiciilaclar
kullaniimaktadir.

Erken steroid kullaniminin bébrek tutulumunu
Onlemedigi gosterilmistir.

Pulmoner kanama gibi ciddi tutulumu olan veya
steroid tedavisine yanitsiz olgularda

siklofosfamid, siklosporin ve plasma degisimi
diger tedavi secenekleridir.



Takip

* Bagirsak delinmesi gibi akut ve ciddi
gastrointestinal tutulumu mortalite ve
morbiditeye neden olabilir.

 HSP’li hastalarda hastaligin aktif fazinda
haftalik idrar incelemesi yapilmali, daha sonra
idrar incelemesi 6 aya kadar ayda bir kere
vapilmahdir. Tum idrar tetkikleri normalse
nefritin gelismesi olasi degildir.



Prognoz

Olgularin 2/3’tinde genellikle 1 ay icinde
lyilesme gorullr. Kicuk cocuklarda strec daha
kisa ve iyi seyirli, tekrarlar daha azdir.

Tekrarlarin buyuk kismi ilk 6 haftada
gorulurken baslangictan 2 yil sonra da olabilir.

Prognoz genellikle iyidir ve destekleyici tedavi
yeterlidir. Onemli morbiditeler akut dénemde
GIS tutulumuna, uzun donemde ise renal
tutuluma bagli ortaya cikar.

Renal tutulumu olan cocuklarin prognozu
degisken olmakla beraber klinik ve
nistopatolojik bulgularla iliskilidir.




