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Olgu
* 5vas, kiz hasta

Yakinma

e Alt ekstremitelerde yaygin dokintu ve kasinti
e Eklem agrisi

e Karin agrisi

* Kusma



Oykii

* Bir hafta 6nce bacaklarda dokintust baslayan hastanin
ayni gun bacaklarda agri, basamama, ayak bileklerinde
sislik gelismis. Basvurdugu 6zel merkezde alerji oldugu
soylenerek Allerset (setirizin HCI) krem recete edilmis.

3 glnsonrailacla sikayetlerinde gerileme olmayan hasta
baska bir merkeze basvurmus. Ayak bileklerinde sislik ve
agri olan hastaya Dolven (ibuprofen) baslanmis.

e 2 glin sonra kusma ve karin agrisi baslayan hastaya
invajinasyon suphesiyle USG yapilmis.



Oykii

* Tum Abdomen USG sonuglart:

18/11/17: Karin ici alt kadranlarda barsak anslari arasinda
minimal reaktif sivi izlendi.

21/11/17: Karin ici sol orta-alt kadranlarda ince barsak
anslarinda 6dem ile uyumlu olarak diffuiz duvar
kalinlasmasi (5mm) ve ekojenite azalmasi izlenmektedir.
Barsak anslari arasinda minimal reaktif sivi izlendi.

1 cm’den kuguk multiple mezenter lenf nodlari mevcuttur.
Invajinasyon izlenmedi. Takip onerilir.

Flantadin(deflazakort), Rennie(kalsiyum karbonat
+magnezyum karbonat) ve Zantac(ranitidin) baslanan
hastanin bulanti ve kusma sikayetleri gerilemeyince
merkezimize yonlendirilmis.




Ozgecmis

» 33. haftada, 1600g S/C ile diinyaya gelmis.
10 gun kivozde kalmis.

e Gebelik suresince takipli.

e Surekli kullandigi ilaci yok.

* Ameliyat 6yklsu yok.



Soy gecmis

Anne : 35 yas, ev hanimi, sag-saglikli

Baba : 37 yas, isci, sag-saglikli

Anne baba arasinda akrabalik ve genetik hastalik éyklisii yok.

1. cocuk : Prematurite sebebiyle 5 gltinlikken ex.

2. cocuk : Hastamiz



Fizik Baki

* Ates: 36°C

 Nabiz: 86/dk

e Solunum sayisi: 28/dk

* Oksijen saturasyonu: Oda havasinda %98

e Kan basinci: 100/60 mmHg (50 -90persantil)

* Boy: 107 cm (>97 persantil)
* Kilo: 16,6 kg (>97 persantil)



Fizik Baki

* Genel Durum: lyi, bilin¢ acik, oryante-koopere.

e Cilt: Turgor, tonus dogal. Alt ekstremitede yaygin ele
gelen, basmakla solmayan makiiller, ayak bileklerinde

4

asgrive odem




Fizik Baki

Bas-Boyun: Orofarenks normal ve postnazal akinti yok.

KVS: Kalp ritmik, S1,52 dogal S3 yok. Ufiirim yok.

Solunum Sistemi: Dogal, simetrik, ek ses yok.

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

Noromotor Sistem: Dogal, kas glici normal gelisimi yasiyla uyumlu

Genitouriner Sistem: Gérunim dogal, haricen kiz.




Laboratuvar

Biyokimya

* Aclk kan sekeri : 102 mg/dL
e AST:25,51U/L

« ALT:15,91U/L

* GGT13IU/L

 LDH: 402 I1U/L

e T.protein: 6,78 g/dL

* Albumin: 4,02 g/dL
 Na:140,4 mEqg/L
 K:4,36 mEq/L

* Kreatinin: 0,26 mg/dL
e Urik Asit: 1,43 mg/dL
 CRP:0,37 mg/dL

TiT: Normal, Kan —
GGK: —

Hemogram

Beyaz kiire: 12.814/mm3
Notrofil : 9.151/mm3
Hemoglobin : 11,62 gr/dlI
Hemotokrit : 34,48

Trombosit sayisi: 418.200/mm3
Sedimentasyon: 6 mm/h

Koagulometre

PT: 13,2 sn
INR: 1,01
APTT: 25,7 sn




... ON TANINIZ?



ON TANILAR

* ITP, DIC, HUS = L
* Vaskilitler(Wegener, Churge-I. " ‘
straus, Mikroskopik polianjitis) &k

* |lag Eriipsiyonu

o

* Enfeksiyonlar

— Meningokok’a bagl
Purpura Fulminans -

— Hepatit virtslere bagl
Gianotti-Crosti Sendromu

. gLE’nin vaskulitik doku
tutulumu

* Hipersensitivite vaskuliti

* infantin Hemorajik 6demi —
(daha kucuk yas grubunda)



Henoch-Schonlein Purpurasi

cocukluk caginin en yaygin vaskdliti olup
cilt, eklem, gastrointestinal kanal ve
bobrekte bulunan ktcuk damarlarda
|6kositoklastik vaskilit ve immunoglobulin
(Ig) A birikimi ile karakterize bir hastaliktir.




EPIDEMIYOLOJI

HSP diinya capindaki tim etnik gruplari etkiler ancak beyaz ve Asya
populasyonlarinda daha sik goruldr.

Tahmin edilen insidansi: Yilda 14-20 / 100,000
Erkek/Kadin: 1.2-1.8/ 1
Olgularinin yaklasik% 90"1 3 ila 10 yas arasindaki cocuklar (3-15y)*

Eriskinlerde ise nadir; ancak siddetli ve kronik komplikasyonlarla
seyreder.

Kisin ve ilkbaharda daha sik, yazin gortulmesi oldukca nadir.

Bircok HSP vakasinin USYE sonrasi oldugu rapor edilmistir.



PATOLOJI

* Deri biyopsileri, dermal kapillerlerin ve postkapiller veniillerin
vaskiilitini gosterir. Inflamatuar infiltrat, notrofiller ve monositleri icerir.

 Bobrek histopatolojisi, fokal segmental slirecten genis kresentik
tutuluma kadar degisen endokapiller proliferatif glomerilonefriti tipik

olarak gosterir.

Ig A Vaskiiliti

= ’ » - "]
Glomeriler kapillerin ;‘o'.;:‘ B N3

3 i immunflorasan mikroskop,
inflamasyonu [

glomeraldeki IgA birikimi

* Tdm dokularda, kuiglik damarlarin duvarlarinda IgA birikimi sikken;
C3, fibrin ve IgM'nin birikimi daha az oranda gorualir. Immunofloresan
”e gbZIenebi“r Ig A Deri Vaskiiliti

Y,

immunflorasan mikroskop,
cillte kiictik damarlardaki
Ig A birikimi

Derideki kiiclik damarlarin  “=
inflamasyonu .



PATOGENEZ

HSP'nin kesin patogenezi bilinmemektedir.

HSP'nin mevsimselligi ve Ust solunum yolu enfeksiyonlarinin
sikligl gbz 6nine alindiginda, A grubu B-hemolitik streptokok,
Staphylococcus aureus, mikoplazma ve adenoviris gibi bulasici
tetikleyicilerin stiphesi vardir. IgA'nin, 6zellikle IgA1’in birikiminin
ortak bulgu olmasi, HSP'nin IgA ve IgA bagisik komplekslerinin
aracilik ettigi bir hastalik oldugunu distindirmektedir.

HSP’nin, bazi ailelerde kimelenmis géztukmesi, genetik bilesenini
oldugunu disindirmdstir. HLA-B34 ve HLA-DRB1*01 allelleri
HSP nefriti ile iliskili bulunmustur.

Ailesel Akdeniz atesi, kalitsal periyodik ates sendromlari ve
kompleman eksikliklerine sahip hastalarda, HSP gelisimi acisindan
yuksek risk mevcuttur. Bu da, genetik olarak belirlenen bir immun
disregiilasyonun, HSP’ye sebep olabilecegini distindirmektedir.




KLINIK BULGULAR

HSP'nin karakteristik deri bulgusu : Palpable purpura

Pembe makiiller veya izler olarak baslar; petesi, deriden kabarik
purpura veya daha genis ekimozlara dogru ilerler. Nadiren bl ya
da Ulserasyon gelisir.

Deri lezyonlari genellikle simetriktir ve yercekimine bagl
alanlarda (alt ekstremitelerde) veya basin¢ noktalarinda (kalca)
olusur.

Cilt lezyonlari genellikle 3-10 gilin siren, gruplar halinde gelisir ve
baslangictan 4 ay sonraya kadar surebilir.

El ve ayaklarin dorsal yizu, periorbital bolge, dudaklar, skrotum
ya da kafa derisine yerlesen subkutan 6dem de yaygindir.

Artrit ve artralji dahil olmak Uzere kas-iskelet sistemi tutulumu
yaygin olup, HSP'li cocuklarin% 75'inde gorular. Artrit, alt
ekstremiteler icin kendine 6zgul , oligoartikliler olma egilimi
gosterir ve deformitelere yol agmaz. Genellikle 2 hafta icinde
giderilir; ancak tekrarlanabilir.



KLINIK BULGULAR

HSP'li cocuklarin% 80'inde gastrointestinal bulgular gorular.
Karin agrisi, kusma, diyare, paralitik ileus ve melena sik;
intussusepsiyon, mezenterik iskemi, bagirsak delinmesi nadirdir.
Endoskopik degerlendirme genellikle gerekli degildir.

HSP'li cocuklarin % 50'sinde bobrek tutulumu gorulir. Mikroskopik
hematuri, proteinuri, hipertansiyon, nefrit, nefrotik sendrom ve
akut veya kronik bobrek yetmezligi seklinde kendini gosterir.

Son donem bobrek yetmezligine ilerleme ¢cocuklarda nadir(% 1-2).

HSP nedenli hipertansiyon veya SSS vaskiuliti olmasi durumunda;
Intraserebral kanama, ndbetler, bas agrisi ve davranis
degisikliklerini iceren norolojik bulgular da gorulebilir.

HSP, daha az sikla gorulen bulgu ve komplikasyonlari; orsit, kardit,
inflamatuvar goz hastaligi, testikiler torsiyon ve pulmoner
kanamadir.



LABORATUAR BULGULARI

Tek basina tani koydurucu laboratuar bulgusu yoktur.

Yaygin fakat spesifik olmayan bulgular: l16kositoz,
trombositoz, hafif anemi, Eritrosit Sedimentasyon Hizi (ESR)
ve C-reaktif protein (CRP) artisi.

HSP'de trombosit sayisi normaldir.
GGK genellikle +

Serum albimin seviyeleri bobrek veya bagirsak protein
kaybina bagli olarak disuk olabilir.

Otoantikor testi, diger hastaliklari dislamak haricinde
diagnostik olarak yararli degildir.

Serum IgA degerleri genellikle yukselir ancak rutin olarak
Olcilmez.



Bobrek tutulumu —> tansiyon, idrar tahlili ve serum kreatinin

Bagirsak duvari 6demi veya eslik eden intusussepsiyonun =2
USG, Baryum enema (intussusepsiyon)

Atipik veya agir vakalarda =2 cilt ve bébrek biyopsileri
(Dokularda karakteristik olarak IgA birikimini gosterir.)



TEDAV]

Hafif ve kendini sinirlayan HSP’de hidrasyon, beslenme ve analjezinin
saglanmasini iceren destekleyici tedavi uygulanir.

Steroidler, cogunlukla onemli gastrointestinal tutulum veya hayati
tehlike olusturan diger belirtileri tedavi etmek icin kullanilr.
Prednizon (1-2 hafta boyunca 1 mg / kg / giin, sonrasinda azaltilr.)
karin ve eklem agrisini azaltir, ancak genel prognozu degistirmez
veya bobrek hastaligini onlemez. Kortikosteroidlerin hizl bir sekilde
kesilmesi, belirtilerin tekrar ortaya cikmasina neden olabilir.

Etkinligi gosteren yeterli veri bulunmamasina ragmen, agir vakalarda
intraven6z immiinglobulin ve plazma degisimi kullanilabilir.

Koronik HSP nedenli bébrek tutulumu olan bazi vakalarda
azatioprin, siklofosfamid, siklosporin ve mikofenolat mofetil dahil
olmak Uzere cesitli immuinsupresif ajanlar ile tedavi denenmektedir.



KOMPLIKASYONLAR

* Bagirsak perforasyonu gibi akut, ciddi gastrointestinal
tutulumlarin morbidite ve mortalitede 6nemli payi
bulunmaktadir.

e Bobrek hastaligi, HSP’nin uzun vadede en 6nemli
komplikasyonudur.

* Bobrek hastaligi tanidan sonra 6 aya kadar gelisebilir;
ancak ilk idrar tahlili normal olanlarda nadiren goruldr.

*HSP‘li cocuklarin nefrit gelisimini izlemek amaciyla tanidan
itibaren birka¢ ay boyunca kan basincini ve idrar tahlilleri
ile tekrarlayan diizenli aralikli izlemi 6nerilmelidir.




PROGNOZ

Genel olarak, cocukluk cagi HSP'sinin prognozu mikemmeldir. Cogu cocuk,
ortalama 4 hafta stren, kendi kendini sinirlayan akut bir donem gegirir.

HSP'li cocuklarin% 15-60'inda tipik olarak 4-6 ay icinde niiks gordur.
Relapslarda semptomlar daha hafiftir. Baslangici siddetli olan cocuklarda
nuksetme riski daha yuksektir.

Uzun vadeli prognoz genellikle gastrointestinal veya renal tutulumun
ciddiyetine ve suresine baglidir.

Kronik bébrek 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
10 yilin sonunda % 7.5 olarak tahmin edilmektedir.



Hastamiza donersek;

2mg/kg/gin dozda Prednol ve mide koruyucu
tedavisi baslanan hastanin artrit ve karin agrisi
sikayetleri ertesi glin geriledi.

Yatisinin 2.gtintnden itibaren bulantinin
kesilmesiyle oral alimi acgilarak, iv sivi destegine
son verildi.

Gunluk TIT takibinde hematiri gézlenmedi.
GGK 1 kez negatif, 2 kez zayif pozitif izlendi.



*Takibinde deri lezyonlari geriledi.
Sistemik bulgusu ve yakinmasi
olmayan, vital bulgulari stabil,
genel durumu iyi seyreden hasta,
Prednol ve Lansor recete edilerek
taburcu edildi.

» Servisimizde yattigi bir hafta siiresince 2mg/kg/glin dozda
Prednol alan hastaya; 2.hafta 1mg/kg/giin, 3.hafta
0,5mg/kg/glin dozda almasi ve sonrasinda kesilmesi tariflendi.

* Hastanemizdeki bir sonraki kontroline kadar uygun olan bir
merkezde tansiyon ve idrar tahliline haftalik devam edilmesi
gerektigi belirtildi.



TESEKKURLER...



