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OZET

Henoch schonlein purpurali 101 olgunun retrospektif degerlendirilmesi

Amag: Son 9 yil i¢cinde klinigimizde Henoch-Schonlein Purpurasi tanisi alan 101 olgunun baslica klinik ve laboratuar bulgularini, etyolojiye
yonelik tetkiklerini, gelisen komplikasyonlari ve atipik seyirli olgularimizi gézden gecirmek amaclanmistir.

Gereg ve Yontem: Ocak 1996 - Nisan 2005 tarihlari arasinda, klinigimizde ilk kez Henoch-Schonlein Purpurasi tanisi alan 101 hasta, takip
kartlar araciligiyla, etyoloji, klinik, laboratuar bulgulari ve izlem sonugclariyla retrospektif olarak degerlendirilmistir.

Bulgular: Basvuru sirasindaki sikayetleri incelenildiginde, dokintl %91 siklikla ilk sirada iken, bunu artralji (%54), karin agrisi (%46.5), bulanti-
kusma (%11.8), ates (%8.9), skrotal 6dem (%3.96), makroskopik hemattiri (%3.96) izlemistir. izlemleri sirasinda, 4(%3.96) hastada invajinasyon
gorulmustur. Renal tutulum gelisen 45 (%44,5) hastanin 20 (%45)'sinde hematuri, 18 (%40)inde orta derecede proteinuri ve hematuri, 7
(%15)'sinde nefrotik proteinuri izlenmistir. Nefrotik proteinlrisi devam eden 3 hastaya bobrek biopsisi yapilmis ve kresentrik glomerulonefrit
saptanmustir. Iki (%1.98) hastada akut bobrek yetersizligi gelismis olup birine (%60.99) hemodializ uygulanmasi gerekmis ve ayni hasta pulmo-
ner kanama nedeniyle kaybedilmistir. izlem siiresi ortalama 7,28+4,83 ay (2ay-2y1l) olan hastalarimizin 13 (%12,9)'linde nuiks gorilmustir.
Sonug: Henoch Schonlein purpurasi spontan iyilesebilmekle birlikte nadiren élimle sonuclanabilecek agir komplikasyonlara yol acabilen
bir hastaliktir. Akut donemde hastalarin komplikasyonlar agisindan yakin izlemi ve olabilecek niiksler ve 6zellikle bobrek tutulumu agisin-
dan da uzun sureli izlemleri onemlidir.

Anahtar kelimeler: Henoch-Schonlein purpurasi, vaskiilit, cocukluk cagi

ABSTRACT. . . L

Retrospective evaluation of 101 cases with Henoch-Schonlein purpura

Objective: The medical records of 101 children who had Henoch Schonlein Purpura (HSP), admitted to our clinic in the past 9 years were
reviewed retrospectively regarding clinical findings, laboratory values, etiological factors, complications and cases with atypical
presentation.

Material and Methods: Between January1996 and April 2005, 101 patients were diagnosed as HSP in our clinic. Retrospective evaluation
of patient files was done regarding clinical findings, laboratory values, etiological factors, and complications.

Results: Among 101 patients diagnosed as HSP revealed palpable purpura (91%), arthralgia (54%), abdominal pain (46.5%), nausea and
vomiting (11.8%), fever (8.9%), scrotal edema (3.96%), macroscopic haematuria (3.96%) were the most common presenting symptoms. In 4
(3.96%) patients invagination occurred. 45 (44.5%) of the patients had renal involvement as haematuria in 20 (45%), mild proteinuria and
haematuria in 18 (40%) and heavy proteinuria in 7 (15%) patients. Renal biopsy was applied to 3 of the patients with nephrotic proteinuria
and revealed cresentic nephritis as the pathological diagnosis. In 2 (1.98%) patients acute renal failure occurred, One (0.99%) patient
required haemodialysis and the same patient died of acute pulmonary hemorrhage. Patients were followed up 7.28+4.83 months (2
months-2 years). 13 (12.9%) patients had recurrence of symptoms during the follow-up period.

Conclusion: Although HSP has a good prognosis, the course of the disease sometimes can be atypical with life threatening complications.
In acute phase, patients should be closely followed for complications whereas long term follow up is necessary for the evaluation of renal
involvement and recurrences.
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GIRIS siklikla deri dokiintiileri ile ortaya ¢ikmakla birlikte sindi-
rim sistemi, eklem, bobrek ve sinir sistemini de tutabilen
bir vaskulitik sendromdur. Bu calismada son dokuz yil
icinde Kklinigimizde HSP tanisi ile izlenen hastalarin bas-
vuru sikayetleri, fizik muayeneleri ve izlemleri sirasinda
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Kartal Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Sagligi ve
Hastaliklari 1. Cocuk Klinigi'nde ilk kez Henoch Schonlein
Purpurasi (HSP) tanist alan 101 hastanin dosyalarinin ret-
rospektif olarak degerlendiriimesiyle yapildi. Hastalarin
basvuru sikayetleri; basvurular sirasindaki fizik muaye-
ne ve laboratuar bulgular; gecirilmis USYE Oykisinin
varligl; hastanede yatis sureleri; izlemleri sirasinda geli-
sen komplikasyonlari ve uygulanan tedavileri degerlen-
dirildi. Bobrek tutulumu olan hastalar icin her mikrosko-
pik alanda 5 veya daha fazla eritrosit gortilmesi hematu-
ri; idrarda protein atiliminin 4-40 mg/m’/saat olmasi or-
ta dlizeyde proteiniri; 40 mg/m?/saat’in lizerinde olmasi
nefrotik proteindri olarak tanimlandi.

BULGULAR

Calismaya alinan 101 HSP’li hastanin 47’si (%46,5) Kiz,
54’0 (%53,5) erkekti (erkek/kiz =1,15). Hastalarn yaslari
2-14 arasinda degismekle birlikte yas ortalamasi
8,76+2,86 olarak saptandi. Bunlardan 79 (%78) hasta 2-10
yaslari arasinda; 22 (%22) hasta 10-14 yaslari arasinday-
di (Tablo 1).

Tablo 1: Hastalarin Yas ve Cinsiyetlerine Goére Dagilimi

kiz erkek 2-10 Yas 10-14 Yas

47 (%46.5) 54 (53.5) 79 (%78) 22 (%22)

Hastalarin basvuru oncesi oykuleri degerlendirildigin-
de; 68 (%67.3) hastada gecirilmis Ust solunum yolu en-
feksiyonu Oykusu, 3 (%2.97) hastada akut gastroenterit
oykusu, 2 (%1.98) hastada kizil oykisli mevcuttu. 47
(%46.5) hastada ASO 200 Todd U'niin tizerinde saptandi.
4 (%3.9) hastada bogaz kulturinde A grubu B hemolitik
streptokok Uredi. Asllama ya da ilac alim dykusu olan ol-
guya rastlanmadi.

Hastalarin 43 (%42.5)'nun ilkbahar, 30 (%29.7)'nun Kis,
18 (%17.8)'nin sonbahar, 10 (%9.9)nun yaz doneminde
basvurdugu gozlendi.

Basvuru sirasindaki sikayetleri incelenildiginde, do-
kintd %91 siklikla (92 olgu) ilk sirada iken, bunu artralji
%54 (55 olgu), karin agrisi %46.5 (47 olgu), bulanti-kusma
%11.8 (12 olgu), ates %8.9 (9 olgu), skrotal 6dem %3.96 (4
olgu), makroskobik hemattri %3.96 (4 olgu) izliyordu
(Tablo 2).

Hastalarin basvurulari sirasinda yapilan fizik muaye-
nelerinde 92 (%91) hastada deri tutulumu; 60 (%59.5)
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Tablo 2: Hastalarin basvuru sikayetleri ve fizik muayene
bulgulari

Sikayetler n %

Ciltte Dokuntu 92 91

Eklem Agrisi 55 54

Karin Agrisi 47 46.5
Bulanti-Kusma 12 11.8
Ates 9 8.9
Testislerde Sisme 4 3.6
Kanl idrar 4 3.96
Fizik Muayene

Deri Tutulumu 92 91

GIS Tutulumu 60 59.5
Renal Tutulum 45 445
Eklem Tutulumu 23 22.7
Testis Tutulumu 4 3.96

hastada gastrointestinal sistem (GIS) tutulumu; 23
(%22.7) hastada eklem tutulumu; 4 (%3.96) hastada tes-
tis tutulumu saptandi. Santral sinir sistemi tutulumu sap-
tanan hasta olmadi.

Hastanede yattiklan sure boyunca 45 (%44,5) hastada
renal tutulum gelisti. Bu olgularin 20 (%45)'inde hematu-
ri (mikroskopik), 18 (%40)'inde orta dizeyde proteinuri
ve hematuri, 7 (%15)'sinde nefrotik proteinuri izlendi
(Tablo 3). Nefrotik proteindrisi devam eden 3 hastaya
bobrek biopsisi yapildi ve kresentrik glomerulonefrit
saptand. Iki (%1.98) hastada akut bobrek yetersizligi ge-
listi; birine (%60.99) hemodializ uygulanmasi gerekti ve
ayni hasta pulmoner kanama nedeniyle kaybedildi.

Tablo 3: Renal tutulumu olan hastalarin idrar bulgulari

Bulgu n %
hematuri 20 45
proteindri ve hematri 18 40
Nefrotik diizeyde proteinuri 7 15

GIS tutulumu pozitif olarak degerlendirilen 60 (%59.5)
hastanin tamaminda (%100) karin agrisi sikayeti mevcut-
ken 20 (%19.8) hastada gaitada gizli kan pozitif olarak
saptandl. Tipik dokuntuleri oncesinde 2 (%1.9) hasta akut
batin nedeniyle opere edilmisti; 4 (%3.96) hastada izlem-
leri sirasinda invajinasyon gelisti.

Artrit bulgular gozlenen 23 (%22.7) hastanin 14'inde
(%60.86) diz ekleminin tutuldugu gozlendi.

izlemi sirasinda 31 (%30.6) hastaya GIS tutulumu ne-
deniyle steroid tedavisi (metilprednisolon: 2mg/kg/gun);
27 (%26.7) hastaya artrit bulgulari nedeniyle antienfla-
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matuar tedavi baslandi. Hastalarin ortalama yatis suresi
9.74 glin olarak saptandi. izlem siiresi ortalama 7,28+4,83
ay (2ay-2yil) olarak saptanan hastalarimizin 13
(%12,9yUnde nuks goruldu.

TARTISMA

Henoch Schonlein Purpurasi (HSP) 19. ylzyilin baslan-
gicandan bu yana bilinen bir hastalik olup, artrit, non-
trombositopenik purpura, karin agrisi ve bobrek hastall-
g1 ile seyreden cocukluk ¢aginin en sik gorulen vaskaliti-
dir. SIklig1 14-22 /100.000 olarak bildiriimektedir Her yas-
ta gorulebilmekle birlikte cocukluk caginda Ozellikle de
2-10 yaglar arasinda daha sik karsilasildig ve erkeklerde
kizlardan daha siklikla goruldugu (E/K: 1.4-1.7/1) bilin-
mektedir (1,2,3,4,5). Bizim ¢alismamizda 101 HSP’li hasta-
nin 54’0 (%53,5) erkek, 47’si (%46,5) kizdi ( E/K: 1,15).

HSP'da oncelikle kapiller ve venuller tutulmakta ve
anatomik olarak tutulan bolgeye gore purpura, glomeru-
lonefrit veya pulmoner kapilleritis klinigi ortaya ¢ikmak-
tadir. Palpe edilebilen, trombositopeninin eslik etmedigi
purpura tani icin on kosul niteligindedir. Tanimlanan va-
kalarin hemen hepsinde deri tutulumu bildirilmektedir
(2,5,6). Bizim calismamizda da 92 (%91) olguda, basvuru
sirasinda cilt tutulumu saptandi.

Gastrointestinal semptom ve bulgular olgularin
%85'inde karsimiza ¢ikmaktadir. Kolik tarzinda agri, kus-
ma, bulanti ve gastrointestinal kanama baslica semp-
tomlardir. Endoskopide siklikla hemorajik, erozif duode-
nit izlenir. Mukozadan yapilan biyopsilerde kapillerlerde
IgA akimulasyonu ile birlikte nonspesifik enflamasyon
bulgularinin oldugu gozlenmistir. Vaskulit bulgusuna
rastlanmamistir. HSP’li olgularin 1/3’inde hemoptizi ve
yarisinda da diskida gizli kan bulunmaktadir. Belirgin ka-
nama olgularin %5’inde gozlenir. Karin agrisinin aniden
siddetlenmesi invajinasyon, barsak nekrozu, perforas-
yon, pankreatit veya safra kesesi hidropsu olarak dusu-
nulmelidir. Invajinasyon %2 olarak bildirilirken, digerleri
son derece nadirdir. invajinasyona yol acan en 6nemli
neden barsak duvarinda 6dem veya submukozal kana-
madir (6). Chang ve arkadaslari, 261 hastalik calismalarin-
da, karin agrisi sikliginl %58 ve gaitada gizli kan pozitifli-
gini ise % 17.6 olarak bildirmislerdir (7). Benzer bir baska
calismada Chao ve arkadaslar ise karin agrisi sikligini
%88, bulanti-kusma sikhigini ise %25 olarak saptamislar-
dir (8). Yine ulkemizden bir calismada Aksu ve arkadas-
lari da karin agnsi sikhigini %52.5 olarak bildirmisler ve

gastrointestinal bulgulari olan tUm ¢ocuklarin en az bir
gorintileme yontemi ile degerlendirilmelerinin onemini
vurgulamislardir (9).

Bizim calismamizda literatirle uyumlu olarak, 60
(%59.5) hastada GIS tutulumu saptandl. Bu 60 hastanin
tamaminda karin agrisi; 11’inde (%10.9) bulanti-kusma;
20'sinde (%19.8) hastada gaitada gizli kan pozitifligi mev-
cuttu. Dort (%3.96) hastada ise izlem sirasinda invajinas-
yon gelismisti.

Artralji veya artrit ikinci siklikta karsilasilan semp-
tomlardandir. Akut artrit oncelikle diz ve ayak bilegini
tutar (%60-84). HSP'li cocuklarin %25’inde artrit veya ar-
tralji dokintiden once ortaya cikabilir. Artrit gecicidir;
kendiliginden geriler; agrili eklem nedeni ile hareket ki-
sithligr yaratabilir (2,5). Tayland’da yapilan bir calismada
artrit sikligl %66, italya’daki bir calismada %68, Polon-
ya'daki bir calismada ise %48 olarak bildirilmistir (10,
11,12). Bizim calismamizda, 55 (%54.4) hastada artrit bul-
gularl mevcuttu. Bunlar icinde diz eklemi, %60.86 siklikla
en sik tutulan eklem olarak tespit edildi.

Renal tutulum sikligr %10-50 oraninda bildiriimekte-
dir. Dokuz yasindan buyuk olanlarin kicuk yastakilere
gore daha sik glomerulonefrit oldugu iddia edilmistir. Ge-
nel olarak bobrek tutulumunun prognozu iyidir. %1.1-4.5
oraninda tutulum kroniklesir ve %1'in altindaki bir oran-
da da son donem bobrek hastaligl ile sonuclanir. HSP'I
olgularda bobrek tutulumu genelde hastaligin baslama-
sindan sonraki ilk U¢ ay icinde ortaya cikar (2,13,14). Tay-
land’da yapilan bir arastirmada HSP’li olgularda bobrek
tutulumunun diger semptomlarin ortaya ¢ikmasindan
altl ay sonrasina kadar gecikebilecegi, bu surenin ortala-
ma olarak 2-3 ay oldugu bildirilmistir (15). Klinik bulgular
izole mikroskopik hematuriden, agir hizla ilerleyen glo-
mertlonefrite kadar uzanir. HSP ile iliskili nefriti olan ¢o-
cuklarin tumunde hematuri saptanir. Proteinuri, nefrotik
sendrom, hipertansiyon ve bobrek yetmezligi daha nadir
bulgulardir. Bobrek yetmezligi bulunan olgularin %15'in-
de hematuri ve proteindrinin birlikteligi soz konusudur.
Baslangicta nefrotik sendrom ve bobrek yetersizligi olan
HSP'li olgularin %50'sinde ilk 10 yil icinde kronik bobrek
yetmezligi gelisebilmektedir. Klinik bulgulara paralel ola-
rak, renal histopatoloji minimal degisikliklerden agir kre-
sentik glomerulonefrit gorinumune kadar farkli tablolar
sergileyebilir. Elektron mikroskopide mesangial, suben-
dotelial ve subepitelial depolanmalar izlenebilir. im-
munfloresan calismalarda IgA, €3, fibrin, IgG, properdin
ve IgM iceren yaygin glomertler depolanmalar ortaya
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clkmaktadir (13,14).

Bizim calismamizda renal tutulum gelisen 45 (%44,5)
hastanin, 20 (%45)'sinde mikroskopik hemattri, 18
(%40)'inde orta dlzeyde proteindri ve hematuri, 7 (%15)
hastada nefrotik proteinuri saptandi. Nefrotik proteinuri-
si devam eden 3 hastaya bobrek biopsisi yapildi ve bun-
larda kresentrik glomerulonefrit saptandi. izlem sirasin-
da yalnizca 2 (%1.98) hastada akut bobrek yetersizligi
gelisti ve 1 (%0.99) hastaya hemodializ uygulanmasi ge-
rekti.

HSP poliklinik kosullarinda hastalarin ayaktan izlene-
bilecegi, destek tedavisi ile semptomlarin geriledigi bir
vaskdlit olarak taninir. Ancak nadir de olsa agir formlari
bildiriimektedir. Hemorajik komplikasyonlar nadirdir.
Ancak olgu sunumlari seklinde ayrintili olarak rapor edi-
len olgular mevcuttur. Serebral hemoraji bulunan olgu-
larda prognoz farklidir. Japonya’dan bildirilen yedi yasin-
daki bir kiz olguda iki haftalik bilin¢ kaybi ve korlik bul-
gulari ile birlikte olan HSP kliniginden sonra, gorme ala-
ninin sol alt kadraninda homonim hemianopsi sekeli ta-
nimlanmustir (16). italya’da 8 yasindaki bir kizda HSP ata-
81 sirasinda siddetli bas agrisi ve bunu takiben biling
kaybi ve tonik-klonik konvilziyon nobetleri gelismis,
ancak cocukta sekel kalmamustir (17). Dokuz yasindaki
bir kizda HSP ataginin 10. gintinde pulmoner hemoraji
gelismis, steroid ve siklofosfamid tedavisinden sonra ol-
gu sekel kalmadan sagligina kavusmustur (18). Agir pul-
moner hemoraji ile seyreden, hatta fatal sonuclanan HSP
olgular da bildirilmistir (5). Bizim de bir (%0.99) olgumuz,
pulmoner hemoraji nedeniyle eksitusla sonuclanmistir.

HSP'da tedavi ¢ogunlukla destek tedavisi niteliginde-
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