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Ozet

Etyolojisi tam olarak bilinmeyen Henoch-Schonlein purpurasi basta cilt olmak {izere gastrointestinal sistem,
eklemler, bobrekler ve daha nadiren diger organlarin etkilendigi bir 16kositoklastik vaskiilittir.

Calismamizda on yil boyunca Haseki Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Kliniginde tanisi konulup
izlenmis olan Henoch-Schonlein purpurali 100 olgu hastaligin farkli klinik tablolarmi ortaya koymak ve
prognozu etkileyen faktorleri agiga ¢ikarmak amaciyla incelendi.

Vakalarin tiimiinde cilt dokiintiisii, 56'sinda eklem tutulumu, 67'sinde gastrointestinal sistem tutulumu,
37'sinde renal tutulum, erkek olgularin 17'sinde skrotal tutulum goézlendi. Bir olguda Henoch-Schoénlein
purpurasi ile es zamanli akut romatizmal ates, ii¢ olguda Familyal Mediterranean Fever saptandi. Iki olguda
norolojik komplikasyon gelisti.

Gastrointestinal sistem tutulumu ile eklem bulgular1 arasinda anlaml bir iliski gozlenirken ayni iligki renal
tutulum ile gdzlenmedi. Gastrointestinal sistem tutulumu saptanan vakalarda IgA, renal tutulumu olanlarda ise
CRP diizeyinde anlamli oranda yiikseklik vardi. Ayrica yedi yas lizeri olgularda gastrointestinal sistem
bulgularinin anlamli olarak fazla bulundugu goriildii.

Sonug olarak ¢aligmamiz ve literatiir verileri dogrultusunda Henoch-schonlein purpurasinin genel olarak iyi
seyir gosterdigi; nadiren agir komplikasyon gelistigi saptanmistir. Cok nadir goriillen merkezi sinir sistemi
tutulumunu saymazsak hastaligin sekel birakacak tek komplikasyonu renal tutulumdur. Bu nedenle riskli
gruplarin bu acidan iyi izlenmeleri gerekir.

Anahtar kelimeler: Henoch Schonlein Purpurasi, vaskiilit

Summary

Etiology of Henoch-Schénlein Purpurae (HSP) is unclear. HSP is a I6kocytoclastic vasculitis that affects
especially skin and also gastrowmntestinal system, joints, renal and rarely other organs.

In our study, 100 cases those are HSP has been investigated according to different clinical situation and
prognostic factors.

* Uz Dr., Aile Hekimi, Istanbul
** Uz Dr., Haseki Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Klinigi, Istanbul
**% Prof. Dr., Haseki Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Klinigi, Istanbul
wwx% Uz Dr., Haseki Egitim ve Arastrma Hastanesi Biokimya Klinigi, Istanbul



There was skin eruption in all of cases. In 100 cases; 56 joint, 67 gastrointestinal system, 37 renal and 17
scrotal pathology have been demonstrated. In one case; acute romatismal fever, in three cases; familial
mediterrenean fever have been observed in the same time with HSP. In two cases, neurological complication
have been demonstrated.

It has been found significant relationship between gastrointestinal and joint pathologies. However there was
no relationship between gastrointestinal and renal pathologies. In cases with gastrointestinal system
pathology, IgA levels, and in cases with renal pathology; CRP levels have been found significantly high. Also
in cases above 7 years old; gastrointestinal system pathologies have been demonstrated very common.

In summary, HSP shows a benign course generally. And, in HSP cases, severe neurological complication
develops rarely. Only one complication which goes on to sequele is renal pathology, if we do not say a central
nervous system complication which has been seen extremely rare. In conclusion; good management is
important in risk groups.
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GIRIS

Henoch-Schonlein Purpurast (HSP) deri, eklemler, gastrointestinal sistem ve bdobreklerin tutulumuyla
karakterize sistemik bir vaskiilittir. Kii¢iik kan damarlarimin polimorfoniikleer 16kositlerle infiltrasyonu HSP'nin
tipik patolojik bulgularidir.

HSP klinik olarak palpabl purpura, artralji, karin agris1 ve bobrek tutulumu olmak iizere dért major bulgu ile
goriiliir. Genel olarak selim seyirli olsa da bazen invajinasyon, gastrointestinal sistem kanamasi, agir nefritik ve
nefrotik tablolarla karsimiza cikabilir (12,

Bu c¢alismada klinigimizde on y1l boyunca HSP tanisi ile izlenmis olan 100 olgunun demografik 6zellikleri,
klinik ve laboratuar bulgular ile tedaviye yanit ve prognozlar incelenerek; baslangic doneminde bunlarin
belirlenmesinin o6zellikle gastrointestinal sistem ve renal tutulum igin risk tagiyan hastalarin dnceden tespit
edilmesinde yarar1 olup olmayacaginin saptanmasi ve hastaligin farkli klinik tablolarinin gosterilmesi
amaglandi.

MATERYAL ve METOD

Calismamizda HSP tanili 100 olgunun yaslari, cinsiyetleri, bagvuru tarihleri, baslangi¢ yakinmalari,
semptomlarin ortaya ¢ikis siireleri ve birbirleriyle iliskileri, iyilesme siireleri, tedavi 6zellikleri ve rekiirrensler
kaydedildi. Hastalarin izlem siireleri 6 ay ile 10 yil arasinda degismekteydi.

Hastalarin tanis1 1990 Amerikan Romatoloji Birligi HSP tam dlciitlerine gore en az iki Sl¢iitiin var olmasina
dayanilarak konuldu.

1990 Amerikan Romatoloji Birligi HSP tam 6lgiitleri:
1. Trombositopeni ile iligkisi olmayan hemorajik cilt lezyonlari.
2. Hastanin semptomlarinin baglangicinda 20 yasin1 doldurmamis olmasi.

3. Barsak iskemisi.



4. Doku biyopsisinde arteriol ve veniil duvarlarinda graniilositlerin goriilmesi (16koklastik vaskiilit).

Tiim hastalarda ilk bagvuru sirasinda tam kan sayimu, eritrosit sedimentasyon hizi1 (ESH), anti-streptolizin-O
(ASO), C reaktif protein (CRP), romatoid faktér (RF), immunglobulin A (IgA), tam idrar incelemesi, hepatit B
ylizey antijeni (HbsAg), PPD ve gaitada gizli kan varligina bakildi.

Cilt biyopsileri hastanemiz dermatoloji kliniginde, bobrek biyopsileri Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Cocuk
Nefroloji Unitesinde yapildi. Bobrek biyopsisi icin nefrotik diizeyde proteiniiri ve bébrek yetmezligi kriter
alind1.

Tedavide nonsteroid antienflamatuar ve/veya kortikosteroid kullanildi. Nonsteroid antienflamatuar olarak
ibufen 20mg/kg/giin dozda semptomlar diizelinceye kadar wverildi. Kortikosteroid olarak prednizolon
2mg/kg/giin dozda endikasyonu olan hastalarda baslandi. Yaklasik 2-3 hafta verildikten sonra azaltilarak kesildi.
Steroid endikasyonlar1 olarak su kriterler esas alindi. 1. Agrili yumusak doku 6demi 2. Gastrointestinal kanama
3. Renal tutulum 4. Rekiirrens

[statistiksel yoéntemler i¢in Chi-square, Continency ve Nokta Cift Serili korelasyon analizi kullanildi. p<0.05
anlamli kabul edildi.

BULGULAR
I. Yas ve cinsiyet

Calismamizda olgularin yaslar1 3-13 arasinda degismekte olup yas ortalamasi 7.97 (£2.66 ss) yil olarak
saptandi. 56 erkek ve 44 kiz c¢ocuktan olusan hasta popiilasyonunda yas ortalamasi erkeklerde 8.16+2.70,
kizlarda 7.734£2.64 bulundu.

II. Mevsimsel Dagilim

Hastalarimizin en ¢ok sonbaharda (%38) ve giderek azalan sikliklarda ki (%23), ilkbahar (%21), yaz (%18)
aylarinda klinigimize bagvurduklari saptandi.

III. Etyolojik faktorler

HSP'nin ortaya ¢ikmasindan once vakalarin 25'inde {ist solunum yolu infeksiyonu, birinde agilama (BDT),
birinde ila¢ kullanimi, birinde bocek 1sirmasi ve birinde degisik gida alimi 6ykiisii oldugu goriildi.

IV. Hastaligin ilk bulgusu

Olgularin 83'inde ilk tespit edilen bulgu purpurik deri dokiintiisiiydii ve bunlarin 24'linde ayni anda ortaya
¢ikan karmn agrist ve/veya eklem tutulumu bulgulan tabloya eslik ediyordu. 17 hastada ilk bagvuru aninda cilt
dokiintiisii yoktu. Bunlarin 11'inde karin agrisi, S'inde eklem tutulumu, birinde karin agrist ve eklem tutulumu
birlikte ilk bulgu olarak saptandi. Bu olgularin tamaminda izleyen giinlerde deri dokiintiisii gelisti.



V Klinik bulgular (Tablo: 1)
Erkek olgularm %10.71'inde skrotal tutulum saptandi. Bir olguda HSP ile es zamanli akut romatizmal ateg

(ARA) gozlendi. ki olguda biri periferik ndropati digeri santral tipte diabetes insipudus olmak iizere nérolojik
komplikasyon gelisti. Ug olguda Familial Mediterranean Fever (FMF) saptandi.

Tablo 1. HSP'li 100 olgunun klinik bulgularimin dagilimi

Major bulgu Dokiintii  GIS tutulumu Eklem tutulumu Renal tutulum
n 100 67 56 37
% 100 67 56 37

VI. Laboratuar bulgular1 (Tablo: 2)

Tablo 2. HSP'li 100 olgunun laboratuar bulgular:

Laboratuar bulgulari n %
ESH yiiksekligi 67 67
IgA yiiksekligi 48 48
Lokositoz 48 48
CRP yiiksekligi 41 41
ASO yiiksekligi 38 38
Anemi 27 27
Trombositoz 26 26
RF pozitifligi 2 2
HbSAg pozitifligi 9 9
Hematiiri ve/veya proteiniiri 37 37

VII. Renal tutulum durumuna gore GIS ve eklem tutulumu (Tablo: 3)
VIII . Eklem, GIS ve renal tutuluma gore yas ve laboratuar bulgular1 (Tablo: 4)

Eklem tutulumu olan olgularda 16kosit ve trombosit degerlerinin olmayanlara gore anlaml diizeyde yiiksek
oldugu goriildii. GIS tutulumu olanlarda ise olmayanlara gére anlamli diizeyde 1dkosit, igA ve trombosit
yiiksekligi vardi. Renal tutulumu olanlarda ise olmayanlara gére anlamli oranda CRP, 16kosit ve trombosit artigi
vard1 (Tablo:4)



Tablo 3. HSP'li 100 olgunun renal tutulum durumuna gore GIS ve eklem tutulum oranlar

GIS tutulumu Eklem tutulumu
Var Yok Var Yok
Renal tutulum
Var 22 15 14 23
Yok 45 18 42 31
Toplam 67 33 56 44

Tablo 4. HSP'li 100 olgunun eklem, GIS ve renal tutulumlarina giore yas ve laboratuar bulgular

Eklem tutulumu (n:56) GIS tutulumu (n:67) Renal tutulum (n:37)

Yas (y1l) 7,9 8,36 8,28
Lokositoz 18(p<0.05)* 41(p<0.01)** 19(p<0.05)*
ASO yiiksekligi 19(p>0.05) 26(p>0.05) 13(p>0.05)
ESR yiiksekligi 31(p>0.05) 45(p>0.05) 20(p>0.05)
IgA yiiksekligi 20(p>0.05) 37(p<0.05)* 18(p>0.05)
CRP yiiksekligi 19(p<0.05)* 26(p>0.05) 21(p<0.01)**
Trombositoz 7(p<0.05)* 23(p<0.01)** 12(p<0.05)*
C3 yiiksekligi 8(p>0.05) 14(p>0.05) 10(p<0.05)*
C4 yiiksekligi 7(p>0.05) 13(p>0.05) 8(p<0.05)*

*Iiv.tatistiksel a¢idan anlamli
**[statiksel acidan ¢ok anlamli

IX. Tedavi ve prognoz

Hastalarin %65'ine analjezik, antienflamatuar, %71'ine steroid kulanildi. Olgularin 23"inde rekiirrens
goriildii. Bunlardan 12'si daha once steroid kullanilmis olgulardi. Olgularin %37'sinde mikroskobik veya
makroskobik hematiiri ve/veya proteiniiri seklinde tanimlanan renal tutulum saptandi. Nefrotik bulgular1 olan ii¢
hasta renal biyopsi i¢in iiniversite hastanesine gonderildi. Olgunun biri sosyal nedenler ile calisma grubundan
ayrildi. Diger iki olgunun histopatolojik incelemesinde HSP nefriti ile uyumlu bulgular elde edildi.



TARTISMA

Cocukluk cagmin en sik gorilen vaskiilitlerinden olan HSP, en sik 2-15 yas arasi ¢ocuklarda goriliir.
Erkeklerde kizlara gore 2:1 oraninda daha siktir. Genel toplumda HSP goriilme sikligi ¢ocuklarda yaklasik
13.5/100000¢ocuk/y1l olarak bildirilmistir. Hastaligin daha c¢ok ilkbahar, sonbahar ve kis mevsimlerinde ortaya
cikabilecegi yapilan ¢alismalar ile gosterilmistir (1-2), Calisma grubumuzda hastalarin yas ortalamasi 7.97+2.66
yil olarak bulundu. Erkek/kiz oranmi 1.27/1 idi. Olgularimiz en fazla sonbahar aylarinda olmak iizere siklik
sirasina gore kis, ilkbahar ve yaz aylarinda gelmislerdi. Bu bulgular literatiir ile uyumluydu.

Calisma grubumuzdaki olgularin %25'inde HSP'nin ortaya ¢ikmasindan once iist solunum yolu infeksiyonu
saptanmistir. Cesitli yayimlarda da bulgularin goériilmesinden 6nce %50'ye varan iist solunum yolu infeksiyonu
bildirilmistir -2, Ancak HSP'nin sik goriildiigii kis ve sonbahar aylarinda iist solunum yolu infeksiyonlarinin da
fazla olmasi nedeni ile bu durumun rastlantisal olup olmadig1 agiklik kazanmamustir.

Calismalarda etyolojisi ile ilgili kesinlesmis bir bilgi olmayan HSP ile streptokoklar, varisella,
mikoplazmalar, parvovirus, adenovirus, Ebstein-Barr virusu, Yersinia, Legionella ve daha bir ¢ok infeksiyon
etkeni arasinda iliski olabilecegi diisiiniilmiistiir 4. Uzerinde en ¢ok durulan mikroorganizma streptokoklardir.
Grubumuzda ASO yiiksekligini %38 oraninda bulduk. Cerrahpasa T1p Fakiiltesinde yapilan bir calismada HSP'li
cocuklarda streptokoksik gostergeler saglikli ¢ocuklara gore yiiksek; mutlak streptokoksik iliskili hastaliklara
gore diisiik bulunmustur @). HSP tamisi1 ile yatrmis oldugumuz bir olguda iifiirim saptadik. Bu olgunun
ekokardiyografisinde mitral yetmezligi goriilmesi; eritrosit sedimentasyon hizi, CRP ve ASO degerlerinin
yiiksek bulunmas: izerine ARA lehine degerlendirildi. Literatiirde ARA ve HSP birlikteligini gosteren olgular
vardir >-9), Bu olgular HSP'li baz1 vakalarin etyolojisinde streptokok infeksiyonlarinin roliinii diisiindiirmiistiir.

Bazi hastalarda asilar, ilag duyarlihgi ve asilar etyolojiden sorumlu tutulmustur @). HSP bulgulari
goriilmeden once grubumuzdaki olgularin birinde asilama, birinde ilag kullanimi, birinde bdcek i1sirmasi ve
birinde de degisik gida alim1 hikayesi vardi.

Hastalarimizin tamaminda dokiintii vardi ve ilk bulguydu. Dokiintii daha ¢ok kalga ve ayaklarda olmak iizere
simetrik, ciltten kabarik, basmakla solmayan, mor renkte kasintisiz purpura seklindeydi. Bir olguda biiller
goriilmekteydi bir olguda ise dokiintii hemorajik karakterdeydi. Her iki olgunun cilt biyopsisi de 16koklastik
vaskdilit ile uyumluydu. Olgular kortikosteroid kullanimindan sonra dramatik olarak diizeldiler. Her ikisinde de
rekiirrens ve renal tutulum goézlenmedi. Biilloz lezyonlar HSP'li ¢ocuklarda ¢ok nadirdir. Liu ve arkadaglari
biill6z lezyonlar gdsteren iki HSP'li olgunun sunumunu yaptilar. Bu iki olgunun da steroid tedavisi ile hizla
diizelip komplikasyon gostermedigi bildirildi (V. Kendi gdzlemimiz ve literatiir bulgular1t HSP'nin prognozunda
dokiintiiniin agirliginin roliiniin olmadigim diisiindiirmiistiir.

Hastalarimizin %67'sinde karin agris1 yakinmasi goriildii ve %36'sinda da gastrointestinal sistem kanamasi
saptandi. Yedi yas {istli hastalarimizda gastrointestinal sistem tutulumu anlamli olarak daha yiiksekti. Bu sistem
tutulumu olan olgularimizda IgA, trombosit ve 16kosit anlamli oranda yiiksek bulundu. Literatiirde %1-5
oraninda bildirilen invajinasyon hic¢bir olgumuzda goriilmedi. Chen ve arkadaglart HSP'li 208 ¢ocugun %
77'sinde GIS tutulumu saptadilar. Bunlarin da %98'inde karin agrisi, %39'unda kusma vardi. 5 olguda agir
kanama, birinde invajinasyon , birinde de pankreatit tespit ettiler ().

Calismamizda gastrointestinal sistem ve eklem tutulumu arasinda anlamli bir iliski oldugu saptanmis ve bu
bulgu Ece ve arkadaslarmin ¢alismasinda da gosterilmistir .

Hastalarimizin  %37'sinde goriilen renal tutulum literatirde de %20-50 arasinda degisen oranlarda
verilmistir. Renal tutulumu olan hastalarimizda CRP, 16kosit ve trombosit anlamli olarak yiiksekti.
Hipertansiyon saptanan 13 olgunun tiimiinde idrar bulgusunun oldugu ve yine bu olgularda CRP yiiksekliginin
anlamli oranda oldugu goriildii. Renal tutuluma predispozisyon yaratan faktorler hakkinda bilinenler fazla



degildir. Rigante ve arkadaslar1 bir aydan daha uzun siiren persistan dokiintiiniin renal sekel i¢in onemli bir
prediktor oldugunu yaymlamislardir 19, Chang ve arkadaslari ise retrospektif olarak yaptiklar1 ¢alismalarinda

HSP nefritine eslik eden faktorler olarak ileri yas, GIS kanamasi ve merkezi sinir sistemi tutulumunu gosterdiler
(11,

HbSAg pozitifligi literatiir ile benzer olarak %9 olguda bulundu. Ece ve arkadaslar1 Diyarbakir'da bu orani
%17 bulmuslardir. Ancak bu yorede HbSAg pozitifligi Tiirkiye ortalamasina gore daha yiiksek bir orandadir ).

Henoch Schonleinli olgularda nadir olmakla birlikte ndrolojik komplikasyonlarda gdsterilmistir. Misra ve
arkadaslar intracerebral hemoraji gelisen bir HSP olgusunun sunumunu yaptilar (!2), Wen ve arkadaslar ise
intracerebral hemorajili bir HSP hastasinin plazmaferez ile tedavisini yaymladilar (!3), Olgularimizdan birinde
HSP tanisi ile klinigimizde yatmaktayken santral diabetes insipudus gelisti. Daha 6ncesinde boyle bir sorunu
olmayan hastada cerebral vaskulite bagl olarak diabetes insipudus olustugu diisiiniildii ve tetkiklerinden sonra
tedavisi baglandi. 8 yasindaki bir olgumuzda ise diisiik ayak saptanarak EMG yapildi ve periferik noropati
saptandi. Hastanin cilt biyopsisi l6koklastik vaskiilit ile uyumluydu.

Literatiirde FMF'li olgularda vaskiilitlerin 6zellikle Henoch Schonlein purpurasinin yiiksek prevalansina
dikkat c¢ekilmistir. Tunca ve arkadaslar1i FMF'li olgularda Henoch Schénlein prevelansint %2.7 olarak
belirtmislerdir (!4, Olgu serimizde ii¢ vakada FMF saptandi.

HSP'nin tedavisinde steroid kullanimi ile de ilgili tam bir goriis birligi yoktur. Huber ve arkadaglari plasebo
kontrollii calismalarinda erken prednizolon kullaniminin renal tutulum riskini ve GIS komplikasyonlarini
azaltmadigini hatta invajinasyon bulgularin1 maskeleyecegini bu nedenle de komplikasyonsuz HSP olgularinda
erken steroid kullanimindan kaginmak gerektigini bildirdiler (!5). Calismamiz kontrollii bir ¢alisma olmadig1 igin
bu konuda goriis bildiremedik, ancak steroidin rekkiirrenslere engel olmadigini sdyleyebiliriz. Ciinkii 23
rekiirrensli olgumuzun 12'si steroid kullanmaktaydi.

Calismamiz ve literatiir bilgileri 15181nda HSP'nin renal sekel gelismedigi takdirde sorunsuz iyilesebilen bir
hastalik olduguna, yaklasik 200 yildir bilinmesine ragmen hala etyolojisinin, tedavisinin, ve risk faktorlerinin
tam olarak belirlenemedigi bu nedenle prospektif yeni ¢aligmalara ihtiya¢ oldugu kanaatine vardik.
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