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OLGU

® 10,5 ya$ erkek hasta

e Sikayet : karin agrisi,bacaklarda dokinti,dizlerde agr ve sislik




Hikayesi

* Bilinen herhangi bir hastalig1 olmayan hasta 1 ay 6nce karmn
agrisi,bacaklarda dokiintii,dizlerde §iglik ve agr1 Sikayetleri

ile di$ merkeze bagvurmus.
* Kusma,ate§ yok.

® Travma 6yk1'isi'1 yok.

* Yakin (1-2 hafta 6nce ) bogaz enfeksiyonu gegirmis.




OZGECMIS:

* Prenatal: Ozellik yok.

* Natal: 3500 gr olarak miadinda normal yolla dogmus.
e Postnatal: YBYU yatig yok.Fototerapi almami§. Agilar1 tam.

* Norolojik geligimi yagitlariyla uyumlu seyretmis.

* Bilinen hastalig,alerjisi yok.Gegirilmi§ operasyon yok.




SOYGECMIS:

e Anne: 35 yas,SS

e Baba: 38 yas,SS

e 1.cocuk:13 yas,kiz,SS

e 2.cocuk:Hastamiz

e 3.cocuk:5 yas, kiz,SS

e Anne ve baba arasinda akrabalik yok.
e Ailede bilinen hastalik yok.
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Fizik Muayene

Ates: 36,3

SP02:98%

$8:24/dk

TA: 105/60 mmHyg ( 50-90 p)

KTA:93/dk

Boy: 145 cm (75—90 p)

Kilo: 35 kg (50—75 p)




/ F ° °
1z1ik Muayene
Genel durum: iyi. Bilin¢ ac¢ik, oryante,koopere.
Deri: Turgoru dogal. KDZ<2 sn.
Bas ve boyun: Sa¢ ve sa¢h deri dogal.LAP yok.
Gozler: IR+/+.G6z hareketleri dogal.
KBB: Tonsillloorofarenks dogal.
KVS: S1+S2 dogal. Ek ses ve iifiiriim duyulmada.
Solunum Sistemi:Dinlemekle dogal. Ral,ronkus yok.HiHTSEK +
Batin: Hassas.Defans yok . Rebound yok .HSM yok.

Ekstremiteler: Kas kitlesi dogal. Periferik nabizlar agik.Pretibial 6dem yok.Her iki alt ekstremitede
yaygin,ciltten kabarik,basmakla solmayan,kasintisiz,purpurik dékiintiiler.

Her iki dizde agr1 ve hareket kisitlihi1 mevcut.
No6romuskuler sistem: Dogal. Meningeal irritasyon bulgusu yok.
Genital muayene: Haricen erkek.

Diger sistem muayenelerinde 6zellik yok.







Laboratuvar Bulgulari:

* Beyaz kiire: 11200/mm3 e PT:13.7 sec
e Notrofil: 5100/mm3 e APTT:23.5 sec
* Hb:12,8 g/dL ° INR:1.02

e Ure:26 mg/dl

® Cre:0.57mg/dl

* Total protein:6,2 mg/dl
* Albumin:3,6 gr/dl

o TIT: protein negatif, kan

e MCV:74.5 1L
e Trombosit: 445,000/ mm3

° Sedimentasyon: 17 mm/s

* CRP: 17 mg/ |
negatif
e (Gaitada gizli kan: pozitif
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Patolojik Bulgular

* Karin Agrisi

* Alt ekstremitede yaygin,deriden kabarik,basmakla solmayan
purpurik dokiintiler

* Her iki dizde sislik,agr
* GGK:pozitif







HENOCH-SCHONLEIN PURPURASI
(IG A VASKULITI)




s

Goruntuleme:

ACIL TUM ABDOMEN US INCELEMESI

Karaciger ,safra kesesi ,pankreas ,dalak ve her iki bobrekte acil patoloji saptanmamistir,
Mesane bos oldugundan degerlendirilemedi.
Intra abdominal serbest mayi izlenmemistir.




AyIrici tan

Cocuklarda akut petesi/purpura nedenleri:

Enfeksiyoz:
-Meningokoksemi
-Parvoviriis
-Riketsiyal hastaliklar

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

llaclar:

-Antikoagiilanlar
-Kortikosteroidler

Vaskiilit:

-Romatolojik

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

-Enfeksiyoz
Viral (Hepatit, HIV)
-idiopatik
Henoch-Schélein Purpurasi(HSP)
: Akut infantil hemorajik 6dem (AHEI)
Idiopatik:
-Pigmente purpurik dermatozlar
Eksojen:

-Travmatik purpura
-Kasitli/vapav olarak olusturulan bozukluklar



Klinik Seyir:

* Hastamiza di§ merkezde tanis1 koyularak tedavisi baglanmus§.

1.5 mg/ kg dan oral prednol ahyor.

* Bize bagvurusundan 2 giin 6nce ba$
donmesi, halsizlik, kusma,7-8 defa kanl ishal gikayetleri

olmus.

e Hasta yatlrllarak proton pompa inhibitori ve 2 mg/ kg ‘dan iv
prednol bagland:.

* Takibinde ishali kesildi.Karin agris1 geriledi. Gaita rengi
duzeldi.

e Hastada GIS tutulumu dustnilda.




Klinik Seyir:

® MR Enteroklizis
cekildi.Terminal ileumda 14-15
cm’lik segmete,diftiiz duvar
kalinlik arti$1 mevcut
olup,HSP’nin bagirsak
tutulumu ile uyumlu olarak

degerlendirildi.

® Cocuk nefroloji ve
gastroentoloji taratindan ortak
olarak takip edilen hasta
sikayetlerinin gerilemesi iizerine
oral Img/ kg/ gilin prednizolon

ile taburcu edildi.




HENOCH-SCHONLEIN PURPURASI
(IG A VASKULITI)




Tablo 161-1 COCUKLUK CAGI VASKULITLERININ SINIFLANDIRILMASI
I. COGUNLUKLA BUYUK DAMARLARI TUTAN VASKULITLER

- Takayasu arteriti

Il. COGUNLUKLA ORTA CAPLI DAMARLARI TUTAN VASKULITLER

= Cocukluk ¢cag: poliarteritis nodoza
« Kutanoz poliarteritis nodoza
- __Kawasaki hastahg

1l jMUNLUKM KUCUK DAMARLARI TUTAN VASKULITLER

A. Graniilamatoz:
Wegener graniilamatozu®
Churg-Strauss sendromu®
Graniilamatoz olmayan:
Mikroskobik polianjiitis*
Henoch-Schonlein purpurasi
Izole kutanoz lokositoklastik vaskiilit
Hipokomplementemik irtikeryal vaskiilit

IV. DIGER VASKULITLER

- Behget hastahg:

- Enfeksiyonlara (hepatit B iligkili poliarteritis nodoza dahil), malignitelere, ilaclara sekonder
vaskiilitler, hipersensitivite vaskiilitleri dahil

Bag dokusu hastaliklar ile iligkili vaskilitler

Merkezi sinir sistemi ile iliskili izole vaskiilit

Cogan sendromu

Siniflandinimamis

*Antinotrofil sitoplazmik antikor.

Ozen S, Ruperto N, Dillon MJ, et al: EULAR/PReS endorsed consensus criteria for the classification of childhood
vasculitides, Ann Rheum Dis 65:936—941, 2006'den alinmistir.



* Henoch-schénlein purpurast (HSP), ¢ocukluk caginin en sik
goriilen vaskiilitidir .

e Cilt, eklemler, gastrointestinal sistem ve bobreklerdeki kiigtik
damarlarda immunglobulin (IgA) depolanmas: ve
lokositoklastik vaskiilitle karakterizedir.

o Iki ya$ altindaki ¢ocuklarda gériildiigiinde

HSP’nin bir varyant1 olan akut —{‘ :

infantil hemorajik 6dem olarak adlandirilmaktadr.




EPIDEMIYOLOJI :

HSP vakalarinin %90°1 cocuklardan olusur.
e Insidansi: 14-20/100.000

Sikhikla 3-15 ya$ arasinda goriilir.

® 4-6ya$ grubunda pik yapar ve erkeklerde kizlara oranla 1.5 kat
daha siktir.

e Ki§ aylarinda daha sik gériilmektedir. (Ust solunum yolu

enfeksiyonlarlnm ardindan )




PATOGENEZ :

HSP patogenezi tam olarak bilinmemektedir.

Olgularmmin ¢ounun bir iist solunum yolu enfeksiyonunu takip
etmesi A grubu B hemolitik streptokok, staphylococcus aureus,
mycoplasma, adenovirts gibi tetikleyici bir enfeksiy6z ajanm
varligini akla getirmektedir.

Bunun diginda agilar, besinler ve bécek 1sirmasi gibi diger birgok

antijenik etkenin neden oldugu diigiintilmektedir

Ayrica HSP’nin baz ailelerde sikligmm artmi§ olmas: genetik bir
bileseni oldugunu disindirmektedir. HLA-B34 ve HLA-
DRB1*01 alelleri HSP nefriti ile iligkili bulunmusStur




/ .
PATOLOJI:

o (Cilt biyopsileri dermal kapillerler ve postkapiller venullerin
vaskilitini gosterir.

* Renal histopatolojide tipik olarak fokal segmentalden kresenterik
tutuluma kadar degigebilen endokapiller proliferatif
glomerulonefrit gé’)riilﬁr.

Ig A Vaskiiliti

e e

g

Glomeruler kapillerin - G8%aia * o
inflamasyonu e = ‘f—rr \

Immunflorasan mikroskop,
glomerildeki IgA birikimi

* Tim dokularda immunfloresan incelemede kiictik damarlardaIgA
depolanmasi ve daha az oranda C3, fibrin, IgM depolanmasim
gosterir




Klinik Bulgular :

* Hastalhk akut baglangichdir. Bulgular birkag giin ile birkag hafta

icerisinde sirayla ortaya ¢ikmaktadir.

* Nonspesifik bulgular (hafif ates,halsizlik) siklikla goraliir.

® Purpura %96 karmn agris1 %66,artrit/artralji %64,subkutan6z 6dem
%42 ,bobrek tutulumu %39, gastrointestinal kanama %28 siklikla
gorulir.




Henoch-Schonlein Purpurasi
Ankara 2008 Tani Kriterleri

(Final EULAR/PRINTO/PRES)

Tani; Purpuraya ilaveten asagidaki diger kriterlerin 1 veya daha fazlasinin varligi ile konur.

Purpura (zorunlu kriter):

1.
Trombositopeni ile iliskisiz, baskin olarak alt ekstremitede purpura(genelde
palpe edilebilen) veya petesi.
2. Abdominalagr::
Fizik muayenede ya da Oykiide akut baslangiglikolik tarzinda diffiz abdominal
adn varligu. intususepsivon veya gastrointestinal kanama da olabilir.
3 Histopatoloji:
- IgA depozitlerinin baskin oldudu tipik lGkositoklastik vaskiilit veya proliferatif
glomerilonefrit.
Artrit - Artralji:
4. Eklemde sislik veya hareket kisithiligr yapan eklem agnsinin gézlendigi akut
baslangichiartrit
Eklemde sislik veya hareket kisithiligr olmaksizin akut baslangiclieklem agrisi
< Bobrek tutulumu:

Proteiniiri >0.3 g/24saat veya sabah spotidrar 6rnedinde idrar
albimin/kreatinin oraninin =30mmol/mg olmasi

Hematiri veya kirmizi kan hicre silindirleri 400x biayitmede =5 kirmizi kan
hicresi gordlmesi veya idrar sedimentinde veya 6lgim qubugunda 22+ kirmizi
kan hicre silindirlerinin gorilmesi




KLINIK-Cilt Bulgulari:

HSP’nin ayiria 6zelligi dékiintiistidiir; pembe makiil, kabart:
seklinde baglayan palpabl purpura petesi, yizeyden kabarik

purpura veya geni§ ekimoza dontigebilir.
Nadiren biil, Gilserasyon geligir.

Cilt lezyonlar1 genelde simetriktir ve yer ¢ekiminden etkilenen

bolgeler (alt ekstremite) veya basing noktalarmmda (kalga) olusur.

Cilt lezyonlar siklikla grup halinde gikar, 3-10 giin siirer,
hastaligin baglangicindan 4 ay sonrasina kadar devam

tekrarlayabilir.
Ayak ve ellerin dorsal yiiziinde, periorbital bolgede, dudaklarda,

skrotumda, sach deride subkutan 6dem siktir.




KLINIK-Gastrointestinal Sistem (GIS) Bulgulari :

® Hastalarin %80’inde vardir. Genellikle dékiintiilerin baglamasindan 1-4
hafta sonra ortaya ¢ikar.

® %15 ile 35 vakada dokiintilerden daha 6nce ortaya ¢ikmaktadur.

* En sik gérilem semptom olan karin agris1 periumblikal bolgede kolik
tarzindadir.

® Odem, submukozal ve intramural hemoraji barsak duvar: vaskiilitinin
sonucudur.

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

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

* Endoskopik degerlendirmeye nadiren ihtiya¢ duyulur.




KLINIK-EKlem Bulgular:

Eklemler deri tulumundan sonra en sik tutulan bélgedir .

HSP’ I ¢ocuklarin %75’i kadarinda artrit ve artralji gibi kas

iskelet sistemi tutulumu gériﬂebilir.

Artrit kendini smlrlaylcl ve oligoartrikﬁler olma
egilimindedir, daha ¢ok alt ekstremiteleri (diz, ayak bilegi)
tutar, deformiteye neden olmaz.

Periartikiiler §igme, hassasiyet, agr1 ve hareket kisith@:
vardir. Eritem genellikle yoktur.

Artrit genelde 2 haftada geriler fakat tekrarlayabﬂir.
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KLINIK-Renal Tutulum:

® Renal tutulum oranlar1 %15-62 arasinda bildirilmektedir .

* Hematiiri, proteiniiri, hipertansiyon, nefrit, nefrotik sendrom,
akut ve kronik bébrek yetmezligi

* Renal tutulum hastah@in ilk dort haftasinda en sik ortaya
¢ikmakta ve persistan purpura ve/veya ciddi gastrointestinal

tutulumu olanlarda olasiligi artmaktadr.

* HSP nefriti genellikle kendiliginden diizelen mikroskopik
hematiiri ve/veya hafif proteiniiri seklinde goriliir. Eger
baslangicta masif proteiniiri ve nefrotik veya nefritik sendrom
bulgulari varsa, oldukg¢a hizhi bir seyir gosterebilir.

* Cocuklarda son dénem bébrek yetmezligine ilerleme nadirdir.

(%1-2)




KLINIK-Diger Bulgular:

* Izole santral sinir sistemi vaskiiliti,g6z tutulumu,pulmoner
kanama,interstisiyel pnomoni,tekrarlayan burun
kanamasi,parotit,kardit,tireterde darlik,skrotal agr1 ve sislik

gérﬁlebilir.




TANI:

® HSP tanisi klinik bulgularla koyulur; tipik dokiintiist

olugtugunda tam koyulmus olur.

* Olgularm %25 inde dokiintii diger bulgulardan sonra olugur,

bu da erken tamy1 zorlagtirabilir.




LABORATUVAR:

e Tam kan say1imi: [ .okositoz hastalarin 2/ 3’sinde gériﬂiir.
Nadiren eosinofili gérﬁlmektedir. Hafif anemi ve trobositoz
olabilir. Eritrosit sedimantasyon iz (ESR) ve C-reaktif

protein (CRP) arti$1 gozlenebilir.

® Serum IgA dizeyi: Hastalarin yaklagik %50’sinde akut
hastalik doneminde ytikselebilir. Ancak rutin olarak 6l¢tlmez.

° Kompleman dﬁzeyleri: C3 ve C4 HSP nefritinde normaldir
ancak lupus nefriti ve poststreptokoksik glomeriﬂonefritte

dustik olabilir. ANA; ANCA ve RF negatittir.




LABORATUVAR:

o Idrar analizi: Hematiiri ve proteintiri dahil nefrotik sendromu
ve nefriti diigtindiiren bulgular1 aragtirmak igin tim

hastalarda yapﬂmahdlr. Hastalik hala aktif durumundaki iken

nefrit geli$imini izlemek i¢in haftada bir idrar analizi tekrar
edilmelidir.

* Serum albumin seviyesi: Bébrek veya bagirsak protein

kaybina bagh diigiik saptanabilir.
* Otoantikor testleri: Tanisal yaklagimdan ¢ok diger hastalik

dislamak acisindan onemlidir.




* Digkida gizli kan pozitifligi

o Ultrason, GIS sikayetlerine baglh olarak barsak duvar
odemini ve nadiren e§lik eden invajinasyonu gostermek igin

yapllabilir.




TEDAVI:

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

GIS tutulumu, bébrek tutulumu, kraniyel tutulum, pulmoner
kanama ve kalp tutulumu gibi yagami tehdit eden ek tutulum
bulunan olgularl steroidle tedavi etmek gerekir. Prednizolon 1-
2mg/ kg/ giin dozundan 1-2 hafta kadar verilebilir. Karin agris1 ve
eklem agrisini azaltir ancak bobrek hastaligmi 6nlemez, prognozu
degistirmez.

Agir vakalarda IV immiinglobiilin ve plazma degigimi

uygulanabilir.

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




GIS Tutulumunda Tedavi:

o GIS bulgularlm ve komplikasyonlarlm géstermede en uygun

radyolojik metod USG ‘dir.

* Erken dénem USG gorintiileri bagirsak duvarinda

kalinlagma,liimende genigleme,asit varhig: seklindedir.

o GISile ilgili yaklnmalar spontan gerileyebilmekte ya da oral

steroid tedavisine yamt vermektedir.
e HSP’de GIS tutulumunun tedavisi tartismaldir.

* Kortikosteroid tedavisi yakinmalar1 azaltmakla beraber, tekrarlar

6nleyemediginden her zaman 6nerilmemekte, yalmzca karin agrisi

varh@inda NSAI ilaclar tercih edilebilmektedir.
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GIS Tutulumunda Tedavi:

Masif alt GIS kanamalarinda 1.5 mg/kg/ giin dozunda metilprednizolon
tedavisine yanit alinabilirken baz1 vakalarda metil pulse tedavisine bile
yanit alinamayarak ince ve kalin bagirsaklarda perforasyon geligmig ya da
IVIG veya plazmaferez gibi tedavi segeneklerine gecilmesi gerekmigtir.

Ciddi GIS kanamalari ile giden HSP vakalarinda faktor 13’in de
alternatif olarak kullanilabilece@i belirtilmistir.

Daha énce GIS tutulumu icin basarili sonuclanmis metil pulse tedavisi

bir vakada daha bildirilmistir.

Pulse metﬂprednlzolon tedavisi daha ¢ok HSV iligkili renal tutulum ya
da merkezi sinir sistemi tutulumunda uygulanmaktadlr Ancak direncli
GIS tutulumunda da etkin olabilmektedir.

Sonug olarak, HSP’ye bagh giddetli GIS tutulumunda tam doz (2

mg/kg) prednizolon tedavisine yeterli yamit alimamadiginda pulse
metilprednizolon uygun bir segenektir




KOMPLIKASYONLAR:

® Bobrek hastaligt HSP’nin uzun donemde kanisilagilan en 6nemli
komplikasyonudur. %1-2 goriilmektedir. Tanmidan 6 aya kadar
geligebilir.

® Nefrit geli§imini izlemek i¢in tanidan itibaren takip eden aylarda kan

basinci ve idrar analizinin duzenli araliklarla izlemi onerilmektedir.

o GIS perforasyonu akut ve ciddi GIS tutulumlarin mortalite ve

morbiditede onemli pay1 bulunmaktadir.




PROGNOZ:

Genel olarak ¢ocukluk ¢aginda HSP’nin prognpzu ¢ok iyidir.
Olgularin ¢ogu 4 hafta siiren ve kendi kendini sinirlayan bir akut
donem gegirir.

Hastalarm tigte birinde en az bir kez baglangica gore hafif dokiintii ve
karin agris1 $eklinde niiks gorilir.

Alevlenme siklikla ilk 6 hafta iginde olmakla birlikte 2 yila kadar
gérﬁlebilir.
Nefrotik/nefritik sendrom olanlar en kotu prognoza sahiptir.Nefrit

bulgular1 gorilmug hastalar en az 5 yil takip edilmelidir.

Son dénem bébrek yetmezligi sikligi %1-3 “tiir. Genel mortalite oram
ise %1°den azdur.

Bobrek yetmezligi gelisti ise transplantasyon yapilabilir. Transplant
sonras1 5 yilda %35 rekiirrens %11 greft kayb: bildirilmigtir.




KAYNAKCA

https://www.uptodate.com/contents/iga-vasculitis-henoch-schonlein-purpura-clinical-

manifestations-and-
diaghosis?search=henoch%20schonlein%20purpura%20children&source=search result&sel

ectedTitle=1~150&usage type=default&display rank=1

COCUK NEFROLOJI EL KITABI (SF:164-166)

http:/ /Www.journalagent.com/cocuk/pdfs/CD 13 2 73 76.pdf

http:/ /Www.journalagent.com/ cocuk/pdfs/CD 13 2 73 76.pdf
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