SANTRAL SINIR SISTEMI TUTULUMUYLA
SEYREDEN HENOCH-SCHONLEIN PURPURASI
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(A Case Report of Henoch-Schonlein Purpura with Involvement of Central Nervous System)

Ahmet Omma®, Adil Siinger**, Yesim Giirkan™*, Samil Gerek®, Aylin Ayer**, Emre Osmanbasoglu®,
Hikmet Feyizoglu**, Makbule Ulusoy**, Namik Yigit**, Zekai Kuyubas1™*

Ozet

Henoch-Schonlein Purpurasi, genellikle 20 yasindan oOnce baslayan, palpabl purpura ile seyreden,
bagirsaklarda angina, biyopside arteriol ve veniillerde graniilosit infitrasyonu ile karakterize bir klinik tablo
olarak tarif edilmistir. Her yasta rastlanmasina ragmen 4-11 yaslarda daha sik goriiliir. Cilt lezyonlar1 ve
histopatolojik 6zellikleri hipersensitivite vaskiilitine benzer. Hastalik siklikla ilkbahar mevsiminde ve {ist
solunum yolu infeksiyonunu takiben ortaya g¢ikar. Vakalarin %80'inde palpabl purpuralar, artrit ve karmn
agris1 vardir. Purpuralar, alt ekstremitelerde ve gluteal bolgelerde siktir. Artrit, genellikle ayak bilegi ve diz
ekleminde yerlesir ve gecicidir. Gastrointestinal yakinmalar olarak karin agrisi, kanamalar ve nadiren de ig
organ perforasyonlar1 goriilebilir. Hastalarin yaklasik yarisinda bobrek tutulumu goriiliir ve genellikle
adiiltlerde daha ciddi seyreder. Diger organ tutulumlar1 daha nadir goriiliir. Santral sinir sistemi tutulumu
davranig degisikligi, nobetler, bas agrilari, fokal defisitler seklinde ortaya cikabilir.

Anahtar kelimeler: Henoch-Schonlein purpurasi, santral sinir sistemi tutulumu

Summary

Henoch-Schonlein purpura is described such a clinical pathology which is usually seen below 20 years of
age and characterized by palpable purpura,intestinal angina, and in biopsies granulocyte infiltration in
arterioles and venules. Although adults of any age may be affected, the usual age of onset is 4-11 years.
Skin lesions and histopathologic hallmark look like hypersensitivity vasculitis. The disease is generally
seen in spring and follows upper respiratory tract infections. 80% of the patients have palpable purpura,
arthritis and abdominal pain. Purpuras are commonly on the lower extremities and gluteal areas. Arthritis
is usually localized to ankles and knees and are transient. Gastrointestinal symptoms such as abdominal
pain, bleeding and rarely perforation of visceral organs can be seen. Renal involvement is seen in about
one half of the patients and is usually manifested more severe in adults. Involvement of the other organs is
rarely seen. Central nervous system involvement can manifest as behavioural change, seizures, headaches
and focal dysfunctions.
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GIRIS

Henoch-Schénlein purpurasi ¢ocukluk ¢agmin en yaygin vaskiilitik hastaligidir (. IgA araciliiyla olusan
kompleksler ciltte, eklemlerde, gastrointestinal sistem ve bdbreklerde birikir. Diger sistem tutulumlarindan
ozellikle santral sinir sistemi de tercih edebilir 24, Hastaligin baslangic1 6 ayliktan ¢ocukluk ¢aginin daha
gec donemine kadar olabilir. Vakalarin %50'si 5 yas altinda goriiliir. Bu hastalik erken c¢ocuklukta daha
yaygindir. Hastaligin prognozu ¢ocukluk ¢caginda genellikle iyidir ve hastaligin ciddiyeti renal tutulumun olup
olmamasina baglh olarak 6nceden tahmin edilebilir . Ciddi gastrointestinal, renal veya atipik organ
tutulumunda (akciger, santral sinir sistemi, kalp, testis) steroid tedavisi dnerilmektedir 3--9). Renal tutulumun
ciddi formlar1 koétii prognozludur. Bu yiizden oral kortikosteroid, sitostatik ilaglar, intravendz metil
prednizolon (pulse tedavi), intravendz immiinglobulin ve plazmoferezden olusan tedavi rejimleri tek bagina
veya kombine olarak verilir (27-8),
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15 yasinda erkek hasta,1 haftadir mevcut olan bacaklarda dokiintii, karin agrisi, diz agrisi, dizlerde sisme
yakinmastyla hastanemiz acil dahiliye poliklinigine bagvurdu. Oykiisiinde 1 hafta énce 6ksiiriik, bogaz agrist,
mide bulantis1 gibi yakinmalar1 olan hasta Henoch-Schonlein purpurasi ontanisiyla klinigimize yatirildi.
Ozgecmis ve soygecmisinde 6zellik yoktu.

Fizik muayenesinde; Genel durumu iyi, biling agik, koopere, ates:36.8 C, konjunktivalar ve skleralar
dogal, 6dem ve siyanoz yok, cilt turgor-tonusu dogal, her iki alt ekstremite 6zellikle ekstansér yiizde daha
fazla olan, basmakla solmayan, deriden kabarik, palpabl purpuralar mevcut. Kalp tepe atimi1 88 vuru/dakika
olup kalp odaklarinda dinlemekle 6zellik yoktu. Solunum sistemi muayenesinde solunum sayis1 14/dakika idi.
Her iki hemitoraks solunuma esit katilirken dinlemekle solunum sesleri bronkovesikiiler duyuluyordu. Batin
muayenesinde tiim batin derin palpasyonla hassas iken rebound ve defans yoktu. Karaciger kosta kavsini
gecmiyordu dalak palpe edilemedi, traube agikti. Diger sistem muayeneleri normaldi.

Laboratuvar incelemesinde: tam kan saymminda Hb:15,8 gr/dl, Hct:%45, 16kosit:10600/mm?3,
trombosit:320000/mm3, MCV:81fl, RDW:%12,7, idrar analizinde 6zellik yoktu. Kan biyokimyasinda Na:140
mEq/L, K:4,2 mEq/L, Cl:103 mEq/L, Ca:9,5 mg/dl, BUN:12 mg/dl, kreatinin:0,8 mg/dl, glukoz:98 mg/dl,
total bilirubin:0,53 mg/dl, AST:23 U/L, ALT:15 U/L, ALP:140 U/L, LDH:257 U/L, demir:12 pg/dl, demir
baglama kapasitesi:206 ug/dl, total protein:6,5 mg/dl, albiimin:4,1 mg/dl, globulin:2,4 mg/dL
Elektrokardiografisinde ve PA akciger grafisinde 6zellik saptanmadi.

Henoch-Schonlein tanistyla servisimize yatirilan hastaya metilprednizolon 60 mg /giin,pantoprazol i.v
tedaviye baslandi. Takiplerinde karin agris1 sikayeti artan ve kanli ishal tarifleyen hastanin iist gastrointestinal
sistem endoskopisinde eroziv duedenit ve duedenumda 2 adet iilser alan1 saptandi. Enfeksiyon hastaliklar1
konstiiltasyonunda gaita tetkiklerinde eritrosit ve lokosit saptanmasi {izerine metranidazol 500 mg tablet
4x1,cefepime 1 gr i.v 2x1 verildi. Karin agrilar1 giderek artan hastadan birgcok kez cerrahi konsiiltasyonu
istendi,fakat akut batin tablosu diisiinilmedi. Tiim batin USG'sinde perivesikal serbest mayi daha sonraki
USG'sinde barsak anslari arasinda sivi saptandi. Pulse doz steroid 1 gr/giin 3 giin siireyle, 750 mg
siklofosfamid verilen hastanin tedavisine metilprednizolon 60 mg /giin ile devam edildi. Yatigimin 15.giiniinde
tonik-klonik nébetleri, ndroloji konsiiltasyonunda sekonder tonik-klonik ndbetler olarak degerlendirildi.
Cekilen acil kranial MR tetkikinde postiktal degisiklikler saptandi ve nobetsiz donemde cekilen kontrol
kranial MR'inda sol parieto-oksipital bolgede vaskiilitle uyumlu bulgular bulundu. Karin agris1 sikayeti
gegmeyen ve bilinci konfii olan hastaya tekrar 500 mg siklofosfamid verildi. Buna ragmen kliniginde diizelme
olmamasi iizerine hasta, 3 defa plazmofereze alindi. (Toplam plazmanin %801 degisecek sekilde).
Plazmoferez sonrasi klinigi dramatik olarak diizelen, karin agrilar1 kaybolan ve bilinci agilan hasta
poliklinikten takip edilmek iizere taburcu edildi.



TARTISMA

Henoch-Schonlein purpurasi 6zellikle deriyi, gastrointestinal sistemi, eklemleri etkileyen immiinolojik
kokenli sistemik bir kii¢iik damar vaskiilitidir ). Erkeklerde bayanlardan 2 kat fazla goriiliir. insidansi
100000'de 14 olup, en sik ilkbahar ve sonbaharda ortaya cikar (10, Hastahigin kendi dogasi nedeniyle
kardiyopulmoner, genitoiiriner, sinir sistemi gibi diger sistemleri de etkiledigi gdzlenebilir (11:12), Ngrolojik
tutulum genel kabulden daha yaygindir. Bas agris1 ve davranis degisiklikleri ¢ocuklardaki HSP'nin 6énemli bir
pargasidir 13), Ancak hastaligi akut faz1 boyunca ciddi norolojik komplikasyonlar nadirdir 1415, Henoch-
Schonlein purpurasi kendi kendini sinirlayan iyi seyirli sistemik bir vaskdilittir. Bununla birlikte nadiren ciddi
komplikasyonlarla iligkilendirilmistir. HSP'inda uzun dénem prognoz renal tutulumun ciddiyetiyle baglantili
olmasina ragmen bazi nadir ekstrarenal komplikasyonlar morbiditeye neden olabilir (19, Hastaligin primer
bulgular ciddi kas-iskelet sistemi, gastrointestinal sistem, bdbrekleri ve santral sinir sistemini kapsayan
diffiiz vaskiilite baglidir. Norolojik semptomlar ve bulgular HSP'li hastalarin 6nemli bir boliimiinde ortaya
cikar. Bas agris1 ve davranis degisiklikleri hastalarin ¢cogunda goriilmesine ragmen nébetler, intraserebral
hematom, hemipleji ve ensefalopati gibi ciddi ndrolojik bulgular nadirdir. Ciddi organ tutulumlarinda oral
kortikosteroid, sitostatik ilaglar, intravendz metil prednizolon (pulse tedavi), intravendz immiinglobulin ve
plazmaferezden olusan tedavi rejimleri tek bagina veya kombine olarak verilir 278, Bizim vakamizda
hastamizin yatiginin 15.glinlinde ciddi tonik-klonik kasilmalart oldu. Nobet doneminde g¢ekilen kranial MR
tetkikinde postiktal degisiklikler saptandi, ndbetsiz donemde ¢ekilen kranial MR da parieto-oksipital bolgede
vaskiilitle uyumlu bulgular saptandi. Hastamizin tekrarlayan epileptik ataklari olmasi iizerine yapilan pulse
doz steroid, siklofosfamid ile kliniginde belirgin bir diizelme olmadi. Bunun iizerine toplam 3 seansta
plazmanin %80'1 degisecek sekilde plazmoferez uygulandi. Hastanin dramatik olarak karm agrilar1 geriledi,
ndbetleri tekrarlamadi.

Sonug olarak, HSP'li hastalarda hafif norolojik tutulumlar daha yaygin goriilse de serebral vaskiilitten
kaynaklanan ciddi norolojik tutulumlar da goriilebilir. MR serebral vaskiiliti degerlendirmede yiiksek diizeyde
sensitiftir ancak spesifik degildir. HSP'l1 hastalarda serebral vaskiilit komplikasyonlarinin tani ve takibinin
degerlendirilmesinde modern goriintiileme teknikleri icinde MR en iyi se¢imdir. HSP'l1 hastalarda goriilen
serebral vaskiilitte yiiksek doz steroid, siklofosfamid ve plazmaferez tedavide yararhdir.
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