.qorsitesi
e "o 4

Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Sagligi ve Hastaliklar
Anabilim Dali

Cocuk Poliklinigi
Olgu Sunumu

01 Haziran 2017 Persembe

Dr. Duygu Kose




KOCAELI
UNIVERSITESI TIP
FAKULTESI

COCUK SAGLIGI VE HASTALIKLARI

ANABILIMDALI
GENEL PEDIATRI POLIKLINIK
@ OLGU SUNUMU

‘ ARS. GOR. DR. DUYGU KOSE

® 01.06.2017



OLGU

4 yas kiz hasta

Bacaklarda dokunti sikayetiyle basvurdu.



HIKAYE

Glin icinde fark edilen ayak sirtinda ve
bacaklarda pembe mor renkli kabarti sekilde
kasintisiz lezyonlar

Travma oykiisi yok

Eklemlerde sislik, kizariklik, hareket kisitlilig:
yok

1 hafta 6ncesinde burun akintisi, bogaz agrisi,
ates sikayeti olmus.



OZGECMIS- SOYGECMIS

3500 gram, c/s, term
Kiivez bakim 6ykiisi yok.
Noromotor gelisim dogal.
Bilinen hastalik 6ykiisi yok.

Anne: 36 yas, ev hanimi, sag-saglikh

Baba: 38 yas, memur, sag- saglikh
Akrabalik: yok

1. cocuk: 11 yas, erkek, sag saglikh
2. cocuk: Hastamiz



FIZIK MUAYENE

A:36.4 C Kan basinci: 90/60 mmHg
N: 100/ dk VA: 16 kg (560-75 p)
SS: 24 /dk Boy: 102 cm (50-75P)

Genel durumu 1y1.

Her 1ki alt ekstremitede ciltten hafif kabarik,
basmakla solmayan kasintisiz purpurik
dokiintiler, ayak sirtinda genis ekimoz

Eklemlerde 6dem, kizariklik, hareket kisitlilig:
yok.

Karaciger-dalak buytkligi ve lenf
digimlerinde biiylime yok.






TANI?




LABORATUAR

Beyaz kire: 14000/mm? ’
Nétrofil: 8000/mm? Ure:32 mg/dl
Hb: 11,8 g/dL Cre:0.36 mg/dl
MCV: 75 {L

Trombosit: 505,000/mm?

Sedimentasyon: 23 mm/s TIT: Protein negatif
CRP: 0.9 mg/dl kan negatif |

PT- 13.7 sec Gaitada gizli kan:

APTT: 23.5 sec negatif
INR: 1.02



[ZLEM

Hastanin 1zleminde saatler icinde sag ayak
bileginde 6dem ve hareket kisitligi1 gelisti.

Dokuntiler kalcaya ve bacaklara yayildi.

Hasta olas1 komplikasyonlar acisindan
bilgilendirildi.

Eklem bulgularina yonelik i1stirahat, analjezik
tedavi onerildi.

1 hafta sonra poliklinik kontroliine cagirilda.



HENOCH- SCHONLEIN PURPURASI

Henoch-schonlein purpurasi (HSP), cocukluk
cagimin en sik goriilen vaskilitidir . Cilt,
eklemler, gastrointestinal sistem ve
bobreklerdeki kiiclik damarlarda immunglobulin
(IgA) depolanmasi ve lokositoklastik vaskiilitle
karakterizedir.

[ki yas altindaki cocuklarda goriildiigiinde
HSP’nin bir varyanti olan akut infantil
hemorajik 0dem olarak adlandirilmaktadir.



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

- Takayasu arteriti

Il. COGUNLUKLA ORTA CAPLI DAMARLARI TUTAN VASKULITLER

+ Cocukluk ¢agi poliarteritis nodoza
» Kutanoz poliarteritis nodoza
- Kawasaki hastaligi

IIl. COGUNLUKLA KUCUK DAMARLARI TUTAN VASKULITLER

A. Graniilamatoz:

+ Wegener graniilamatozu*®

+ Churg-Strauss sendromu*

B. Graniilamatdz olmayan:

« Mikroskobik polianjiitis*

+ Henoch-Schonlein purpurasi

- Izole kutandz lokositoklastik vaskiilit

« Hipokomplementemik iirtikeryal vaskiilit

IV. DIGER VASKULITLER

« Behget hastaligi

- Enfeksiyonlara (hepatit B iliskili poliarteritis nodoza dahil), malignitelere, ilaglara sekonder
vaskiilitler, hipersensitivite vaskiilitleri dahil

- Bag dokusu hastaliklan ile iliskili vaskiilitler

« Merkezi sinir sistemi ile iligkili 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.



EPIDEMIYOLOJI

HSP vakalarinin %901 cocuklardan olusur.
Genelde 3-10 yas arasinda gortuliir.
Insidans: 14-20 / 100.000

Erkek / Kiz oran1 : 1,2-1,8 /1 ‘dir.

Sonbahar, kig ve baharda daha sik, yazin pek
ogorilmez.



PATOLOJI

Cilt biyopsiler: dermal kapillerler ve postkapiller
veniillerin vaskiilitini gosterir.

Renal histopatolojide tipik olarak fokal
segmentalden kresenterik tutuluma kadar
degisebilen endokapiller proliferatif
glomerulonefrit goruliir.

Tim dokularda immunfloresan incelemede
kuiciik damarlarda IgA depolanmasi ve daha az
oranda C3, fibrin, IgM depolanmasini gosterir.



PATOGENEZ

Vaskiilit olusum etiyolojisi ve mekanizmasi tam
olarak bilinmemektedir.

Etiyolojide basta streptokok enfeksiyonlar: ve
diger enfeksiyonlar olmak tizere, ilaclar, asilar,
besinler ve bocek 1sirmasi gibi diger bircok
antyenik etkenin neden oldugu disiniilmektedir

HSP’nin bazi ailelerde goriilmesi genetik
ozellikleri oldugunu distndirtr.

HILLA-B34 ve HLA-DRB1*01 aleller1 HSP nefriti ile
baglantilidir.



KLINIK-CILT TUTULUMU

HSP nin ayirici 6zelligi dokiintistdiir; pembe makiil,
kabarti seklinde baslayan palpabl purpura petesi,
yuzeyden kabarik purpura veya genis ekimoza
dontisebilir.

Nadiren biil, tilserasyon gelisir.

Cilt lezyonlar: genelde simetriktir ve yer cekiminden
etkilenen bolgeler (alt ekstremite) veya basing
noktalarinda (kalca) olusur.

Cilt lezyonlar: siklikla grup halinde ¢ikar, 3-10 giin
surer, hastaligin baslangicindan 4 ay sonrasina kadar
devam tekrarlayabilir.

Ayak ve ellerin dorsal yliziinde, periorbital bolgede,
dudaklarda, skrotumda, sacli deride subkutan odem
siktir.



EKLEM TUTULUMU

Eklemler deri tulumundan sonra en sik tutulan
bolgedir .

HSP’ I1 cocuklarin %751 kadarinda artrit ve
artraljl gibi kas iskelet sistemi tutulumu
gorulebilir.

Artrit kendini sinirlayici ve olgiartrikiiler olma

egilimindedir, daha cok alt ekstremiteler1 (diz,
ayak bilegi) tutar, deformiteye neden olmaz.

Periartikiiler sisme, hassasiyet, agri ve hareket
kisitligr vardir. Eritem genellikle yoktur.

Artrit genelde 2 haftada geriler fakat
tekrarlayabilir.



GIS TUTULUMU

Dokiintililerin baglamasindan 1-4 hafta i¢ginde ,
olgularin %80 ninde GIS bulgular: ortaya
cikabilir.

Karin agrisi, kusma, bulanti, ishal, paralitik ileus,
melena, intusepsiyon, mezenterik iskemi veya
perforasyon olusabilir.

Olgularin %14-36’sinda karin agrisi diger
bulgulardan once goriilebilir.

Kolik tarzda, periumblikal bolgede

Odem, submukozal ve intramural hemoraji
bagirsak duvar: vaskiilitinin sonucudur.



BOBREK TUTULUMU

Renal tutulum oranlar:1 %15-62 arasinda
bildirilmektedir .

Hematiiri, proteiniiri, hipertansiyon, nefrit, nefrotik
sendrom, akut ve kronik bobrek yetmezligi
Renal tutulum hastaligin i1lk doért haftasinda en sik
ortaya cikmakta ve persistan purpura ve/veya ciddi
gastrointestinal tutulumu olanlarda olasilig:
artmaktadir.

HSP nefriti genellikle kendiliginden diizelen
mikroskopik hematiiri ve/veya hafif proteiniiri seklinde
ogoruliir. Eger baslangicta masif proteiniiri ve nefrotik
veya nefritik sendrom bulgular: varsa, oldukeca hizli bir
seylr gosterebilir.

Cocuklarda son donem bobrek yetmezligine ilerleme
nadirdir. (%1-2)



NOROLOJIK TUTULUM

Hipertansiyon veya merkezi sinir sisteminin
vaskiilitine bagli olarak HSP norolojik bulgular:
olusabilir.

Intraserebral kanama, nébet, bas agrisi, davranis
degisiklikleri ortaya cikabilir.

Nadir gortliir.



Diger nadir tutulumlar

Orsit

Kardit

Enflamatuar goz bulgular:
Testis torsiyonu

Pulmoner kanama



TANI

HSP tanisi kliniktir bulgularla koyulur; tipik
dokiintiisi olustugunda tani konur.

Olgularin %25 inde dokiinti diger bulgulardan
sonra olusur, bu da erken taniy1 zorlastirir.



TABLE 33-1 2010 Classification Criteria for Henoch-Schonlein Purpura

CRITERION DEFINITION SENSITIVITY  SPECIFICITY

Purpura (mandatory)  Purpura (palpable, in crops) of petachiae, with lower fimb predominance, not related to 89% 8%
thrombocytopenia

And at Least 1 Out of 4 of the Following:

Abdominal pain Diffuse, acute, colicky pain; may include intussuscaption and gastrointestinal biading 1% B4%

Histopathology Laukocytockastic vasculitis with pradominant IgA deposits: or proliferative glomerulonaphritis 8% B3%
with pradominant IgA deposits

Arthritis, arthralgias  Anthritis: acute joint swelling of pain with limitation of motion 18% 2%
Arthralgia: acute joint pain withiout joint swelling of limitation of motion

Renal involvement ~ Proteinuria: >0.3 g/24 hr; spot urine albumin to craatining ratio >30 mmol/mg; of 22+ on 1% 0%
dipstick
Hematuria: red call casts; unine sediment showing >5 red cells per high-power field or red
cell casts

The sensitmty and spacficity of the above classification for HSP 15 100% and 87%, respectively.

*If purpura presents with atypical distribution, demonstration of IgA deposit on biopsy 15 required.
Adapted from: Ozen, et al. EULAR/PRINTO/PRES cnitenia for Henoch-Schénlein purpura, chidhood polyartentis nodosa, chidhood Wegener

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




AYIRICI TANI

HSP ayirici tanisi spesifik organ tutulumuna
baglidir.

Diger kiiciik damar vaskiilitleri
Koagiilopatiler
Enfeksiyonlar

Akut intraabdominal patolojiler
HUS (Hemolitik Uremik Sendrom)



LABORATUAR

HSP icin tanisal bir test yoktur.

Lokositoz, trombositoz, hafif anemi, eritsoit
sedimantasyon hizinda ve c-reaktif protein diizeyinde
artis

Diskida gizli kan pozitifligi

Serum IgA yliksekligi

Otoantikor testleri diger tanilar: ekarte etmek icin
Kan basinci, 1idrar testi, serum kreatin degeri

Ultrason, GIS sikayetlerine bagh olarak barsak
duvari 6demini ve nadiren eslik eden invajinasyonu
gostermek 1¢in

Biyopsi



TEDAVI

Sadece cilt ve eklem tutulumu olan HSP’Ih
olgularin cogunda yatak istirahati, hidrasyon ve
analjeziklerle sekelsiz diizelirken
gastrointestinal sistem, bobrek ve diger organ
tutulumlarinda steroidler ve immunsupresifler
kullanilmaktadar.

Ancak bu i1laclarin prognoza etkisi ve kullanim
endikasyonu acisindan diinyada bir goris birligi
halen yoktur

Prednizon 1-2 mg/kg/giin 1-2 hafta ,sonrasinda
doz azaltilarak dustrulur.

Bazi direncli vakalarda azotiyopiirin,
siklofosfamid, mikofenolat mofetil gibi
immunsupresif ajanlar kullanilabilir.



PROGNOZ

HSP’nin prognozu cok 1yidir, cogu cocukta akut
kendini sinirlayan bir hastalik olarak ortaya
cikar.

%30’u tanidan sonra 4-6 ay icinde bir veya daha
fazla kez tekrarlar.

Her tekrarda semptomlar baslangictakinden daha
hafiftir.

Hastalik 11k seferde siddetli olarak ortaya cikarsa ,
relaps riski daha ytliksektir.

%1-2 sinde kronik renal hastalik olusur.

HSP nefritli cocuklarin %8 inde son dénem bobrek
hastaligi olusur.



KOMPLIKASYONLAR

Intestinal perforasyon akut, ciddi
gastrointestinal tutulum onemli mortalite ve
morbidite nedenidir.

Renal hastalik hastalarin %1-2’sinde major uzun
donem komplikasyonudur.

Renal hastalik tanidan 6 ay sonra olusabilir, eger
baslangic idrar tahlili normalse renal hastalik
nadirdir.
HSP’h cocuklarin izleminde tanidan sonra 6 ay
boyunca diizenli olarak kan basinci 6l¢liimi ve
1drar tahlili yapilmalidir.



TeSetbtinler . ..




