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11 yas 5 aylik kiz hasta

* Yakinmasi: Bacaklarda dékiintd, agri



Oykii

 Her iki alt ekstremitede yeni baslayan ciltten hafif kabarik,
basmakla solmayan kirmizi-mor renkli kagintisiz dokinti ve
bacak agrisi sikayeti olan hasta, dis merkezden setirizin surup

recete edilerek tarafimiza yonlendirilmis.

 Yakin zamanda gegirilmis enfeksiyon oykusd, fravma oykisu yok.



Anne: 46 yasinda, 10 yil 6nce guatr tanisi

Miadinda 3500 gram, C/S yolla dogmus. almig

YDYBU'nde yatigi yok

Baba: 54 yasinda, sag, saglikli

Noromotor gelisim dogal.

Anne ve baba hala- day: gocuklar

Bilinen hastalik oykisi/ hastane yatis 6ykisi yok.

1. Cocuk: 26 yas, kiz, sag, saglikli

Sirekli kullandigi ilaci yok.

2. Gocuk: 24 yas, erkek, sag, saglikli

Asilar: tam.

3. Cocuk: Hastamiz



Fizik Baki

« Ates: 36,7 C * Boy: 150 cm (57,9 persantil,
0,2 SDS)

« Agirhk: 51,3 kg

« SPO2. 0/099

» KB: 100/60 mmHg

» Solunum sayisi: 24/dk (87,4 persantil, 1,15 SDS)

. KTA: 97/dk * Vicut ylizey alani: 1,47 m2



Fizik Muayene

* Deri: Her iki alt ekstremitede ciltten hafif kabarik, basmakla
solmayan kasintisiz purpurik dokintuler mevcut. Odem yok.

» Bag boyun : Sag, sagh deri dogal. Kafa yapisi simetrik. Orofarenks
dogal, LAP yok.

* Solunum : Her iki akciger solunuma egit katiliyor, ral-ronkis yok
* Batin: rahat, defans yok, rebound yok.

. Dzolaglm: S1+, S2+, patolojik ses duyulmadi. Kapiller dolum zamani
<2 sn,

* Batin: rahat defans rebound yok. Karaciger dalak ele gelmiyor.

 Ekstremiteler: Kas kitlesi dogal, periferik nabizlar agik. Pretibial
odem yok.

* Noromotor sistem muayenesi dogal.







Laboratuar

« WBC: 7420/mm3

« Notrofil: 4240/mm3
« PLT: 276.000 /mm3
« Hb: 13,3 g/dL

« ESH: 23 mm/h
+ CRP: 1,32 mg/L

« PT: 154
« APTT: 35
« INR: 1,14

Kreatinin: 0,48 mg/dL
Total Protein: 69,3 g/I
Albumin: 41,3 g/L

Diz. Sodyum: 138 mmol/L
Potasyum: 4,67 mmol/L
Kalsiyum: 8,82 mg/dL
Fosfor: 5,13 mg/dL
Magnezyum: 2,51 mg/dL
AST: 15,7 U/L

ALT: 6,8 U/L

TIT: acik sari / kan: +++ /l6kosit
+/protein +++




Patolojik Bulgular

 Her iki alt ekstremitede ciltten hafif kabarik, basmakla solmayan
kasintisiz purpurik dékuntiler

+ TIT de kan +++ / lgkosit + / protein +++
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IMMUNGLOBULIN A VASKULITI
(HENOCH-SCHONLEIN PURPURA)
(IgAV/HSP)



Klinik Seyir
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Goriintileme - Uriner Sistem Renkli Doppler USG:;

Her iki bobrek boyutlar: yasa gore normal ( sag 88 mm, solda 86

mm) konturlar: diizenlidir. Parankim eko ve kalinliklari normaldir

( ortalama bilateral 14 mm ). Bilateral bébreklerde tas, kitle,
hidronefroz izlenmedi. Normal sinirlarda triner sistem renkli

doppler US inceleme bulgular.



Klinik Seyir

« Nefrotik diizeyde proteinirisi olan hastaya bébrek biyopsisi yapilmasi igin servise
yatisi yapild.

« Tetkikleri genisletildi;
Kolesterol (total): 177,7 mg/dL

HDL: 54,5 mg/dL
LDL: 92,4 mg/dL
€3:128 g/L (09-18) C4:02g/L (01-04)

 Hastanin girisimsel radyoloji tarafindan bébrek biyopsisi yapildi. Sonug takibi
yapiliyor.



Klinik Seyir

» 1.15 mg/kg/giin metilprednizolon, 1*2,5 mg ramipril, 11000 mg
elementer kalsiyum ve 30 mg lansoprazol basland..

 Genel durumu iyi olan hastanin taburculugu planlanarak, bir

hafta sonrasi igin poliklinik kontroliine ¢agirildi.



Cocuklarda akut petesi/purpura nedenleri:

Enfeksiyoz:
-Meningokoksemi
-Parvoviriis
-Riketsiyal hastaliklar

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

llaglar:

-Antikoagiilanlar
-Kortikosteroidler

Vaskiilit:

-Romatolojik

Lupus
ANCA ile iligkili vasklitier
(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/vanav olarak olusturulan bozukluklar



Vaskilit Siniflandirmasi

Churg-Strauss syndrome

L |

Polyanerius nodosa
and Kawasaki dsease (kids)

i J

Modified from
(Yemporal) anents (> 50 y.o.
e Robbins Pathologic Basis of Disease, 7* Ed




Henoch-Schonlein Purpurasi (HSP)

 Cocukluk ¢aginin en sik gorilen vaskiilitidir.

« Cilt, eklemler, gastrointestinal sistem ve bobreklerdeki
kiigiik damarlarda immunglobulin (IgA) depolanmasi ve

lokositoklastik vaskilitle karakterizedir.



Epidemiyoloi

« HSP tim etnik gruplar: etkiler, ancak beyaz ve Asya
popllasyonlarinda daha sik gordldr.

« Tahmin edilen insidansi yilda 14-20/100.000

* Erkek/Kadin 1.2-1.8/1

* Olgularin yaklasik %96's1 3-15 yaslar arasinda gérdilir.

* Kisin ve ilkbaharda daha sik, yazda gorilmesi ise daha nadirdir.



Etiyoloji

+ Hastaligin etiyolojisi kesin olarak bilinmemekle birlikte viriis ve bakterilerin HSP
igin tetikleyici bir faktor oldugu disunulmektedir, ¢linki HSP'li gocuklarin
7%50'sinin oykiilerinde st solunum yolu enfeksiyonu bulunmaktadir.

* Ailesel Akdeniz atesi olan ¢ocuklarda daha siklikla ortaya ¢iktigi bilinmektedir.

 Renal tutulum olan HSP olgularinda HLA B34, HLA-DRB1*01 frekansinin anlamli
ylksek oldugu bulunmustur.




Henoch-Schonlein Purpurasi

Ankara 2008 Tam Kriterleri
(Final EULAR/PRINTO/PRES)

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

1 Purpura (zorunlu kriterk:
e Trombositopeni ile iligkisiz, baskin olarak alt ekstremitede purpura (genelde
palpe edilebilen) veya petesi.

2, Abdominal adre

Fizik muayenede ya da dykiide akut baglangich kolik tarzinda diffGz abdominal
agn varkigi. intususepsiyon veya gastrointestinal kanama da olabilir.

Histopatolaolk
lgA depozitlerinin baskin oldugu tipik l6kositoklastik vaskiilit veya proliferatif
glomerilonefrit.
Artrit - Artrallk
4, Eklemde siglik veya hareket kisithilbig yapan eklem agnsinin gézlendigi akut
baslangich artrit
Eklemde sislik veya hareket kisithiligi olmaksizin akut baglangich eklem agns:

B3brek tutulumu:
Proteiniri >0.3 g/24saat veya sabah spot idrar 6rneginde idrar
albGmin/kreatinin oraninin >30mmol/mg olmas:
Hematiri veya kirmizi kan hicre silindirleri 400x bayitmede >5 kirmazi kan
hicresi gorulmesi veya idrar sedimentinde veya 6l¢gim gubugunda 22+ kirmiz
kan hicre silindirlerinin gorilmesi

Referans: EULAR/PRINTO/PRES criteria for Henoch-Schénlein purpura, childhood polyarteritis nodosa,
childhood wegener granulomatosis and childhood Takayasu arteritis: Ankara 2008. Part I Final classification
criteria Seza Ozen, Angela Pistorio, Ann Rheum Dis 2010:;69:798-806. doi-10.1136/ ard_2009.116657

ftronlina
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Klinik

» Hastalik akut baslangighdir.Bulgular birkag giin ile birkag hafta iginde sirayla
ortaya ¢ikmaktadir.

* Nonspesifik konstitiisyonel bulgular (hafif ates, halsizlik) siklikla gordilir.

* Purpura %96, karin agrisi %66, artrit/artralji %64, subkutanoz 6dem %42,
bobrek tutulumu %39, gastrointestinal kanama %28 siklikla goriiliir.

- Klinik bulgular yagla degisiklik gostermektedir. Ornegin renal tutulum iki yagin
altindaki ¢ocuklarda biyiiklere gore daha nadirdir, ancak bu yas grubunda
subkutanoz 6dem daha sik karsimiza ¢ikmaktadir.



Deri Bulgular:

Henoch Schonlein purpurasi hastalarin % 100'iinde goridilir.

Olgularin yarisinda tek bir bulgu olarak karsimiza ¢ikabilir.

Hastaligin tipik belirleyicisi ve en sik belirtisi, 6zellikle alt ekstremitelerde gorilen palpe edilebilen,

trombositopeninin eslik etmedigi purpuradir.
Bu lezyonlar basmakla solmaz. Genellikle 3-10 giin siirer. Bazen dékiintiler billoz karakterde olabilir.

Kalga ve alt ekstremiteler gibi viicudun yiikini tasiyan alanlarda dokiinti daha siktir. El, ayak, sagli

deri ve kulaklarin 6demi sik karsilasilan diger erken bulgulardandir.

Ayak ve ellerin dorsal yiiziinde, periorbital bélgede, dudaklarda, sagli deride, skrotumda 6dem siktir.



Ig A Deri Vaskiiliti
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* Deri biyopsileri, dermal kapillerlerin ve postkapiller veniillerin vaskilitini

gostermigtir.

 Tim dokularda, ki¢ik damarlarin duvarlarinda IgA birikimi sikken; C3,

fibrin ve IgM'nin birikimi daha az oranda gériilir. Immunfloresan ile

gozlenebilir.



Eklem Bulgulart

* HSP'l gocuklarin %25'inde artrit veya artralji dokiintiiden once ortaya

¢ikabilir.

 Eklem tutulumu, genellikle biyik eklemlerde, oncelikle diz ve ayak

bileginde gorilebilir.
* Non-eroziv artrit seklindedir, kalici sekeller birakmaz.

« Artrit gegicidir, kendiliginden geriler. Agrili eklem nedeni ile hareket
kisitlihgi yaratabilir.



Gastrointestinal Tutulum

Gastrointestinal semptom ve bulgular olgularin %85"inde karsimiza
¢tkmaktadir.

Dékintilerin ortaya gikisindan sonra 1 haftaile 1 ay igerisinde goridildr.

Kolik tarzinda agri, kusma, bulanti ve gastrointestinal kanama baslica
semptomlardir.

* Masif kanama veya intussepsiyon ise nadirdir. Daha az siklikla gorilen akut
pankreatit, hepatobiliyer hastalik, ilseratif kolit, enteropati GIS
bulgularindandir.



Bobrek Tutulumu

- Renal tutulum sikhgi %10-50 oraninda bildirilmektedir. Dokuz yasindan biyiik
olanlarin kiiguik yastakilere gore daha sik glomerilonefrit oldugu iddia edilmistir.

« HSP'li olgularda bobrek tutulumu genelde hastaligin baglamasindan sonraki ilk tg ay
iginde ortaya ¢ikar.

* Klinik bulgular izole mikroskopik hematiriden, agir hizla ilerleyen glomerilonefrite
kadar uzanir. HSP ile iligkili nefriti olan ¢ocuklarin timinde hematiri saptanir.
Proteinlri, nefrotik sendrom, hipertansiyon ve bobrek yetmezligi daha nadir
bulgulardir.



Renal Tutulum

ISKDC grade Description

Grade | Minimal changes

Grade 11 Mesangial proliferation

Grade 111 Crescents < 50% of the glomeruli; A: Focal, B: Diffuse
Grade IV Crescents 50-75% of the glomeruli; A: Focal, B: Diffuse
Grade V Crescents > 75% of the glomeruli

Grade VI Membranoproliferative glomerulonephritis

ISKD(C, The International Studv of Kidneyv Disease 1n Children



Bobrek Biyopsisi Endikasyonlart

* Akut nefritik / nefrotik sendrom

« Artmig serum kreatinin, hipertansiyon, oligiri varligi

« Agir proteiniri

* Persistan proteiniri (4 haftadan uzun siren)

» Bobrek fonksiyonlarinda bozulma (GFR < 80ml/dk/1,73 m?)



Ig A Vaskiiliti

Glomeriler kapillerin - 58 <% &
-~ - 4 -

Bobrek Biyopsisi

Immunflorasan mikroskop,
glomerlldeki IgA birikimi

 Bobrek histopatolojisi fokal segmental siiregten genis kresentrik tutuluma
kadar degisen endokapiller proliferatif glomerilonefriti tipik olarak

gosterir.

« Mezengial proliferatif glomerilonefrit (GN) en temel bulgudur.

« Segmental kapiller tromboz, nekroz, kresent, imminfloresan mikroskopide
glomerdllerin neredeyse hepsinde IgA boyanma, elektron mikroskopide
mezengial matriks artigi, mezengiumda ve komsu subendotelyal bolgede

elektron yogun birikim gorulebilir.



Nefrit riskini arttiran faktorler

* Baslangig yasi > 7 yas

* Persiste eden purpurik lezyon
« Ciddi abdominal semptom

« Azalmis faktor XIIT dizeyi



Diger Bulgular

e Izole santral sinir sistemi vaskiiliti
« Go6z tutulumu

« Pulmoner kanama

- Interstisyel pnémoni
 Tekrarlayan burun kanamasi

* Parotit

e Kardit

« Ureterde darlik

« Skrotal agri, sislik



Frequencies of clinical features of children with
Henoch-Schonlein purpura (HSP) at presentation
and during their disease

L i United
Clinical Taivwanl1] Italyl[2] =
States[321
features { percent) {(percent)
(percent)
PuUurpura 100 100 100
Arthralgiafarthritis 43 74 82
Abdominal pain 58 51 63
Gastrointestinal 18 18 33
bleeding
Intussusception 0.4 0.6
Renal involvemant 21 5 40
Edema 52
Encephalopathy 1 3 2
Orchitis 13
Recurrence 33 =3
References:

1. Chang WL, Yang YH, Lin ¥T, Chiang BlL. Gastrointestinal manifestations in
Henoch-Schdnlein purpura: 8 review of 261 patients. Acta Paediatr 2004;
Q3:1427.

2. Chang WL, Yang YH, Wang LC, et al. Renal manifestations in Henoch-

Schénfein purpura: a 10-year cfinical study. Pediatr Nephrol 2005; 20:12609.
3. Trapani 5, Micheli A, Grisolia F. et al. Henoch Schonlein purpura in childh
epidemiological and cfinical analysis of 150 cases over & 5-year period and

rewview of literature. Semin Arthritis Rheum 2005; 35:1432.
1. Saufshbury FT. Henoch-Schidnilein purpura in chifdren. Report of 100 patients

and review of the fiterature. Medicine (Baltimmore} 1999; 78:395.
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Laboratuvar bulgular:

* Akut faz gostergeleri ve trombosit sayisi artabilir.

* Karin agrisi olanlarin % 80'inde gaitada gizli kan pozitifligi saptanir. (Yanlis
pozitiflik orani yiiksek oldugu igin rutin olarak onerilmez.)

* ANA, RF negatif, Clq, C3, C4 normal, vWF artmistir.
« Akut donemde serum IgA, IgM yiksek saptanabilir.
* Karin agrisi olanlarda direkt grafi, USG yapilabilir.



Tedavi

. ¢ogunlukla destek tedavisi yeterlidir.

Eklem agrisinda parasetamol ya da non steroid anti inflamatuar ilaglar, orsit ve ciddi GIS
tutulumu veya hemorajide kisa sireli glukokortikoid verilebilir.

Klinik bulgular ¢ok ciddi ise intravenoz glukokortikoid tercih edilebilir. Glukokortikoid
’redlqrvisu p&'ekdm%olon 1 mg/kg/qgin dozda 2 hafta siire ile verilip sonraki 2 haftada
azaltilarak kesilir.

Proflaktik steroid uygulamasi bobrek tutulumunu 6nlemez.

Hizli ilerleyen GN varhginda tedavi: Diger kresentik GN'lerde oldugu gibi agresif
infravenoz meTilpredniZolon, siklofosfamid ve plazma degisimi uygulanabilir:

Diffiiz proliferatif GN varhginda tedavi: Siklofosfamid ve glukokortikoid kombinasyonu
onheriimeKtedir. -

8-12 hafta siklofosfamid (2 mg/kg/gijn,pp) ve glinliik prednizolon sonrasinda 12 ay
glinasir: prednizolon ve azatioprin Tedavisi

Proteiniri 6 aydan daha uzun sireli oldugunda ACE inhibitorleri verilebilir.



Takip

* Prognozu renal tutulum belirler. Bu nedenle dizenli araliklarla renal tutulum agisindan

takip edilmelidir.

» Idrar tahlili, hastaligin ilk ayinda haftada bir, 3 aya kadar iki haftada bir, 6 aya kadar

ayda bir ve sonrasinda 2 yila kadar 3 ayda bir yapilmasi énerilir.
« Her kontrolde kan basinci ol¢ctimi énerilir.

* Hastalarin lgte birinde en az bir kez baglangica gore hafif dokiinti ve karin agrisi
seklinde niiks gorilir. Semptomsuz 3 ay takiben yeni gelisen ve hastalik iligkili oldugu

distnilen bulgularin varliginda niiks digtndlir.

* Nuks durumunda MEFV gen analizi ve ANA, antidsDNA, C3, C4 ve ANCA testleri yapilmasi

onerilir.



Prognoz

* Baslangigta nefrotik sendrom ve bobrek yetersizligi olan HSP'li olgularin
7%50'sinde ilk 10 yil iginde kronik bobrek yetmezligi gelismektedir.

* Nefrotik/nefritik sendrom olan hastalar en kétii prognoza sahiptir. Nefrit
bulgulari gorilmus hastalar en az 5 yil takip edilmelidir.

« Genel mortalite orani ise % 1'den azdir.

 Bobrek yetmezligi gelisti ise transplantasyon yapilabilir. Transplant sonrasi
5 yilda % 35 rekirrens, % 11 graft kaybi bildirilmistir.

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