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Ozet

Amag¢: Bu caligmanin amaci Henoch Schonlein purpurasi
tanist ile izlenen hastalarin klinik, patolojik ve prognostik

ozelliklerinin degerlendirilmesidir.

Yontem: Nisan 2005-Nisan 2011 tarihleri arasinda Henoch-
Schonlein purpurasi tanist alan 364 hasta retrospektif ola-
rak incelendi. Hastalarin demografik ozellikleri, hastaligin
sistemik etkileri, laboratuvar bulgulari ve organ tutulumlari
kaydedildi.

Bulgular: Hastalarin %56,3 1 erkek (n=205), %43,7’s1 (n=159)
kiz, yas ortalamasi 8,32 + 3,38 yil idi. Tiim hastalarda hastalik
seyri boyunca karakteristik palpabl purpura izlendi. Hastalarin
%57,1’inde (n=208) eklem tutulumu, %50,8’inde (n=185)
gastrointestinal sistem tutulumu, %29,7’sinde (n=108) renal
tutulum, %1,3’tinde (n=5) skrotal ve %0,8’inde (n=3) merke-
zi sinir sistemi tutulumu tespit edildi. Hastalarin % 4,1’inde
(n=15) Ailevi Akdeniz Atesi mevcuttu. Yas ve trombositozun
renal tutulum igin risk faktorii oldugu, ayrica l6kositozun da

gastrointestinal tutulum i¢in risk faktorii oldugu saptandi.

Sonu¢: Calismamizda cilt tutulumundan sonra en sik eklem
tutulumu gozlenmis olup bobrek tutulumu %29,7 siklikta
saptanmistir. Yas ve trombositozun bobrek tutulumu, 16ko-
sitozun ise gastrointestinal tutulum agisindan risk faktorii ol-

dugu saptanmuistir.

Anahtar kelimeler: Henoch-Schonlein purpurasi, bobrek

tutulumu, klinik sonuglar

Summary

Objective: The aim of this study was to evaluate the presen-
tation, clinical and pathological manifestation and prognosis

of patients with Henoch Schonlein purpura.

Methods: 364 cases who were diagnosed with Henoch Schon-
lein purpura between April 2005-2011 was evaluated ret-
rospectively. Demographic properties of patients, systemic
effects of disease, laboratory findings and organ involvement

and clinical outcome were investigated.

Results: The patients consisted of 56.3% males (n=205)
and 43.7% females (n=159) with the mean age of 8.32+3.38
years. 57.1% (n=208) of the patients had joint involvement,
50.8% (n=185) gastrointestinal involvement, 29.7 %(n=108)
renal involvement,1.3 % (n=5) scrotal and 0.8% (n=3) central
nerve system. Familial Mediterranean Fever was present in
4.1% (n = 15) of the patients. While age and thrombocyto-
sis were found to be risk factors for renal involvement, le-

ukocytosis was a risk factor for gastrointestinal involvement.

Conclusion: In our study, the most common clinical mani-
festation was purpuric skin lesions followed by joint involve-
ment. Renal involvement was detected in %29.7 of the pa-
tients. Our findings revealed that age and thrombocytosis were
risk factors for renal involvement where as leukocytosis was

found to be a risk for gastrointestinal involvement.

Key words: Henoch-Schonlein purpura, renal involvement,

clinical outcome
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Giris

Henoch Schonlein purpurasi, ¢ocukluk c¢agin-
da en sik goriilen vaskiilit olarak bilinmektedir. En
onemli klinik tanisal dzellikleri nontrombositope-
nik purpura, artrit, karin agrisi, bobrek tutulumu-
dur. Etiyolojisi tam olarak aydinlatilamamakla
birlikte, siklikla iist solunum yolu enfeksiyonlar1
sonrast immiinglobiilin A igeren immiin komplek-
slerin damar duvarinda birikmesi sonucunda has-
taligin ortaya ¢iktig1 ve insidansinin 100000°de 6-22
oldugu bildirilmektedir.-

Genellikle kendini sinirlayict bir siire¢ olarak
tanimlansa da gastrointestinal ve renal tutulum bas-
ta olmak iizere organ tutulumlar1 hayati tehdit ede-
cek diizeyde olabilmekte, ozellikle renal tutulum,

uzun dénem prognozu belirleyici olmaktadir.[7)

Bu calismada, 2005-2011 yillar1 arasinda kli-
nigimize basvurmus ve Henoch-Schonlein Purpu-
rasi tanisi almig hastalarin klinik bulgular1 retros-
pektif olarak incelenmis, risk faktorleri ve hastali-

gin prognozu degerlendirilmistir.
Yontem

Bu calismada; Nisan 2005-Nisan 2011 tarihleri
arasinda Ondokuz Mayis Universitesi Tip Fakiilte-
si Hastanesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 Ana-
bilim Dali, Cocuk Nefrolojisi poliklinigi ve servi-
sinde takip edilerek Henoch-Schonlein purpurasi
tanis1 almig olgularin dosyalar1 retrospektif olarak

incelendi.

Calismaya 1-17 yas arast 364 Henoch-Schon-
lein purpurasi tanisi alan ¢ocuk alindi. Hastalara
Henoch-Schonlein purpurasi tanisi, 2005-2008 yil-
lar1 arasinda Amerikan Romatoloji Koleji kriter-
leri, 2008 yilindan sonra Avrupa Romatizma Bir-
ligi, Henoch-Schonlein purpurast tant kriterleri
esas alinarak konuldu. Hastalarin ¢ocuk nefrolojisi
poliklinik takip dosyalarindaki basvuru ve diizenli
rutin kontrollere ait fizik muayene ve laboratuvar

bulgular1 kayitlar retrospektif olarak incelendi.

Hastalarin bagvuruda; klinik olarak yas, cinsi-
yet, viicut agirligi, boy, cilt, eklem, bobrek, gastro-
intestinal, genitoliriner, pulmoner, santral sinir sis-
tem tutulumlar kaydedildi. Tetikleyici etken olabi-
lecek iist solunum yolu enfeksiyonu, ates, gastro-
intestinal enfeksiyon, ila¢ kullanimi, alerji oykii-
sli, asilama, bdcek 1sirig1 ve diger nedenler deger-
lendirildi. Hastalarin ilk tani1 zamanlari, mevsimsel
olarak kaydedildi.

Sistem tutulumu degerlendirilmesi, fizik mua-
yene ve laboratuvar kayitlarina gére yapildi. Pal-
pabl purpura, ekimoz veya petesisi olan hastalar
cilt tutulumu grubu olarak kayit edildi. Purpuranin
yerlesim yeri, alt ekstremite, {ist ekstremite, alt ve

iist ekstremite olarak gruplandirildi.

Eklemlerde agri, sislik, kizariklik, 1s1 artisi, ha-
reket kisitliligi varligi eklem tutulumu olarak kabul

edildi. Artralji veya artrit olarak siniflandirildi.

Karin agrisi, gaitada gizli veya belirgin kan go-
rillmesi gibi semptomlarin birinin olmasi gastroin-
testinal sistem tutulumu i¢in yeterli olarak kabul
edildi. Olgular, Henoch-Schonlein Purpurasi gas-
trointestinal semptom skorlamasina bagli kalina-
rak degerlendirildi. Gastrointestinal sistem tutulu-

mu olmayanlar semptom yok olarak kaydedildi.

Hastalardan gastrointestinal sistem tutulumu ol-

anlar, klinik siddetine gore ii¢ evreye ayrildi.

Evre 1: Hafif agn ve/veya gaitada gizli kan
pozitifligi

Evre 2: Orta derecede karin agrisi ve/veya
gaitada gizli kan pozitifligi

Evre 3: Siddeti karin agris1 ve/veya melena

Bobrek tutulumu; mikroskopik hematiiri santri-
fiije edilmis idrar 6rneginde, 40’lik biiylitmede >5
eritrosit olmasi, proteiniiri ise idrar 6rneginde pro-
teinin >4mg/m?*/saat olmasi olarak kabul edildi.
Nefrotik sendrom (>40mg/m?*/saat proteiniiri, hi-
poalbliminemi, hiperkolesterolemi ve 6dem), nef-

ritik sendrom (hematiiri ve/veya proteiniiri, 6dem,
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hipertansiyon, oligiiri ve azotemi), akut bobrek ye-
tersizligi (oligliri, aniiri, serum kreatinin ytiksekligi)

diger bobrek tutulum bulgulari olarak kabul edildi.

Hastalar almis olduklar1 tedaviye gore siiflan-
dirildi. Henoch-Schonlein purpurali olgularda uy-
gulanan tedavinin sekli, dozu, siiresi ve tedavi sonu
bulgular kaydedildi. Renal biyopsi orneklerinin de-
gerlendirilmesi “Cocuklarda Bobrek Hastaliklar1 U-
luslararast Calisma Siniflamasi™na goére yapilmis-
ti. Hastalarin dosyalarindan bdbrek tutulum sek-
li, verilen tedavi ve biyopsi sonuglar1 alinarak de-
gerlendirildi. Calismanin baglangicinda Ondokuz
Mayis Universitesi etik kuruluna basvurularak etik

kurul onay1 alindi.

Istatistiksel Analiz

Aragtirma verilerinin istatistiksel degerlendiril-
mesi SPSS for Windows version 15.0 yazilim
programi kullanilarak yapildi. Nicel veriler orta-
lama + standart sapma ile, nitel veriler ise say1 ve
yluzde ile sunuldu. Nicel verilerin ShapiroWilk
normallik testi ile normal dagilim gosterdigi sap-
tand1. Istatistiksel ydntemlerden unpaired t testi,
Pearson Ki-Kare Analizi ve Fisher’in exact testi,
ki-kare analizi kullanildi. Sistem tutulumu ile etki
eden faktorlerin iligkisini degerlendirmek i¢in mul-
tilojistik regresyon analizi kullanildi. P <0,05 ista-

tistiksel olarak anlamli1 kabul edildi.

Bulgular

Calismaya alinan 364 hastanin, %56,31 (n:205)
erkek, %43,7°4 (n:159) kiz olup erkek kiz orani
1,29 idi. Hastalarin yaglar1 1-17 yil (ortalama 8,32
+3,38 yil) arasinda degismekteydi. Hastalarin He-
noch-Schonlein Purpurasina yol acabilecek olast
etken faktorleri incelendi ve hastalarin %49,7’sinde
(n:108) iist solunum yolu enfeksiyonu hikayesi
mevcuttu. Hastalarin %8,8’inde (n:32) gastroin-
testinal sistem enfeksiyonu vardi. iki hastada teta-
noz asisi, bir hastada hepatit A enfeksiyonu, bir has-
tada ise sugigegi enfeksiyonu sonrasinda Henoch-

Schonlein Purpurasi dokiintiileri gelismisti. Kalan

hastalarda belirgin bir etiyolojik faktor saptanmadi.

Hastalarin %57 sinde eklem tutulumu mevcuttu.
Eklem tutulumu olan hastalarin %73,1’inde artrit,

%26,9’unda ise artralji mevcuttu.

Hastalarin %50,8’inde gastrointestinal sistem bul-
gusu vardi. Hastalarin %37,4’tinde (n:136) Evre 1
olarak nitelendirilen hafif agr1 ve/veya gaitada gizli
kan pozitifligi saptandi. %10,7’si Evre 2 ile uyumlu
bulundu. Evre 3 tutulum ise hastalarin %2,7’sinde
(n:10) melena ve siddetli gastrointestinal sistem

bulgular1 varliginda saptandi.

Hastalarin 108’inde (%29,7) bobrek tutulumu
vardi. Bobrek tutulumu olan hastalarin %14 iinde
makroskopik, %86’sinda mikroskopik hematiiri ol-
mak iizere tiimiinde hematiiri, %74 ’iinde de pro-
teiniiri saptandi. Toplam bes (%1,3) hastada skrotal
tutulum saptandi.

Ug hastamizda da nadir goriilen merkezi sinir
sistemi tutulumu saptandi. Merkezi sinir sistemi tu-
tulumu olan hastalarda uzun siiren bas agrilar
mevcuttu, tim hastalarda konviilsiyon izlendi.
Laboratuvar bulgular1 degerlendirildiginde en
cok pozitiflik goriilen degerler Antistreptolisin O
(ASO) ve C Reaktif Protein (CRP) ytiksekligi idi.
Bobrek tutulumu olan hastalarda da trombositoz sik

gozlendi (Tablo 1-2).

Tablo 1. Henoch-Schénlein Purpurasi hastalarindaki
laboratuvar degerlerinin dagilimi

Parametreler Sayi Yiizde
(n) (%)

Lokositoz 65 17,9
Trombositoz 105 28,8
ASO yiiksekligi 50 63,3
ESH Yiksekligi 136 37,7
CRP Yuksekligi 324 89,8
Gaitada Gizli Kan 64 17,5
Kompleman C3,C4 disukligu 19 14,0

ASO: Antistreptolizin O; ESH: Eritrosit Sedimentasyon Hizi;
CRP: C Reaktif Protein
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Yasin eklem tutulumu, agir eklem tutulumu ve
gastrointestinal sistem tutulumu ile iligkisine ba-
kildiginda istatistiksel olarak anlamli bir fark sap-
tanmadi (p>0,05). Her yas grubunda tutulum oran-
lar1 benzerdi. Yas ile bobrek tutulumu arasinda
istatistiksel anlamli fark oldugu goriildii. Yas arttik-
¢a proteiniiri ve bdbrek tutulumunun arttigr sap-
tand1. Yasin bobrek tutulumu agisindan risk faktorii
oldugu diisiiniildii (Tablo 3).

Bobrek tutulumu iizerine etki eden faktorler
degerlendirildiginde yasin ve trombositozun bdo-
brek tutulumu ile ilgili risk faktorii oldugu saptan-
di (OR= 1,61; p= 0,004; %95 CI= 1,16- 2,23 /
OR= 2,21; p= 0,02; %95CI= 1,33 - 3,65). Agir ek-
lem tutulumu, gastrointestinal sistem tutulumu,
eritrosit sedimentasyon hizi (ESH) yiiksekligi ve
l6kositoz ile bobrek tutulumu arasinda istatistik-

sel olarak anlamli iliski tespit edilmedi (Tablo 4).

Henoch Schonlein Purpurasinin diger hastalik-
larla iliskisi degerlendirildiginde Henoch-Schonle-
in Purpuras: tanis1 alan hastalarda Ailevi Akdeniz
Atesi sikliginin arttignr gozlendi. 364 hastamizin
%4,1’inde (n:15) Ailevi Akdeniz Atesi tanisi vardi.

Sekiz hasta kiz, yedi hasta erkekti. Hastalarin

Hastalari %38,4’11 ise oral steroid veya intravenz
steroid ile destek tedavisi almisti. Gastrointestinal
sistem bulgular1 belirgin olan, testis tutulumu olan
hastalara oral steroid tedavisi baslandigi, steroide
direncli ve proteiniirisi devam eden 14 hastaya pul-
sesteroid tedavisi, sonrasinda oral steroid tedavi, 10
hastaya pulsesteroid tedavisi sonrasi siklofosfamid
ve 4 hastaya pulsesteroid tedavi sonrasi azatiopu-
rin tedavisi verildigi goriildii.

Bobrek biyopsisi yapilan hastalarin disindaki
tiim hastalarda klinik diizeldigi ve uzun stireli iz-
lemlerde bobrek tutulumu saptanmadigi, biyopsi
yapilan hastalarin uzun siireli takiplerinde ise, al-
t1 hastada (%46) hafif proteiniiri, {i¢ hastada
(%23) mikroskopik hematiirinin devam ettigi, hig-
bir hastamizda son donem bdbrek yetmezligi gelis-

medigi izlendi.

Tablo 3. Henoch-Schoénlein purpurasi hastalarinda
yas ile proteiniiri ve gastrointestinal sistem tutu-
lumu arasindaki iligki

Yas Grubu Gastrointestinal Proteindiri

sistem tutulumu varhgi

Sayi Yiizde Sayi | Yizde
(n) (%) (n) (%)
34 14

%67’sinde M694V homozigot pozitifligi mevcuttu. S yas al 436 17.9
5-9 yas 107 54,0 39 19,7
o , ) - .
Hastalarin %21,6’sinin (n:78) herhangi bir tedavi ;4 44 yas 40 50,6 o5 316
< o - . )
almadigi, %32,4’iinlin (n:118) sadece destek teda 15 yas ve listi 4 444 4 444
visi aldig1 goriildii. Destek tedavisi antiinflamatu-
p degeri >0,05 0,049

ar ve/veya antihistaminik ila¢lardan olusmaktaydi.

Tablo 2. Henoch-SchonleinPurpurasi hastalarinda trombositoz ile sistem tutulumu arasindaki iligki

Trombositoz

e [ e

Eklem tutulumu 66 62,9 142 54,8 >0,05
Gastrointestinal sistem tutulumu 56 53,3 129 49,8 >0,05
Proteindiri 35 33,3 45 17,4 0,001
Bobrek Tutulumu 44 41,9 64 17,4 0,001
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Tartisma

Bu c¢alismanin amaci, Henoch-Schonlein pur-
puralt ¢ocuklarin klinik 6zelliklerini degerlendir-
mek ve klinik durum ile prognozu belirleyen risk
faktorlerini arastirmaktir. Literatlirde hastaligin go-
rilme yas araligi siklikla 2-10 yas aras1 olarak bil-
dirilmektedir.® Tiirkiye’den yapilan g¢aligmalarda
erkeklerde en az 1, 3 kat daha sik gorildiigi goz-
lenmektedir.[**'% Literatiir ile uyumlu olarak bizim
caligma-mizda da erkek/kiz goriilme orani 1.29 ve

goriilme yasi ortalama ortalama 8,32 +3,38 yil idi.

En sik gdzlenen etiyolojik nedenler {ist solunum
yolu enfeksiyonu ve A grubu beta hemolitik strep-
tokok kaynakli enfeksiyonlardir.""! Candemir ve ar-
kadaglar1 yaptiklar1 calismada Henoch-Schonlein
purpurasi olgularinin %57,72’sinde Onceden geci-
rilmis enfeksiyon Oykiisii tespit etmislerdir. Bunlar-
dan bir tanesi akut gastroenterit, digerleri ise iist solu-

num yolu enfeksiyonu olarak tespit edilmigtir.!!?

Yakut ve arkadaslarimin yaptigir calismada he-
patit A ve tiiberkiiloz sonrast Henoch-Schonlein
purpurast gelisen hastalar bildirilmistir.3! Bizim
caligmamizda iki hastada tetanoz, bir hastada he-
patit A, bir hastada sugi¢egi sonras1 Henoch-Schon-
lein purpurast klinigi gelismistir. Olgularimizin
%59’unda Henoch-Schonlein purpurasi tanisindan
once enfeksiyon bulgularimin olmasi patogenez-
de enfeksiyonlarin rol oynayabilecegi goriislini
desteklemektedir.!'*!

Henoch-Schonlein purpurasi klinik seyrinde en
sik tutulum cilt iken, beraberinde genellikle eklem-
ler, gastrointestinal sistem ve renal tutulum goézlen-
mektedir.'*¥) Bizim calisgmamizda da literatiire
benzer olarak tiim hastalarin cilt tutulumlarn var-
ken siklikla eklem, gastrointestinal sistem ve renal
tutulum oldugu da izlendi. Ayrica ¢ hastada mer-
kezi sinir sistemi, bes hastamizda da skrotal tutu-

lum oldugu goézlenmisti.

Yapilan caligmalarda laboratuvar degerlerinin
Henoch-Schonlein purpurasi agisindan klinik tant
degeri olmadigr belirtilmistir. Ancak diisiik komple-
man degerleri, 10kositoz, trombositoz, artmig ASO
degeri, alt1 yas ilizeri olma, gaitada gozle goriiliir
kan olmasi renal tutulum agisindan siklikla bildirilen
risk faktorleridir.[1:15-1¢]
en sik yiiksek tespit edilen degerler ASO ve CRP
iken bobrek tutulumu olan hastalarda trombositoz

Bizim c¢aligmamizda da

daha sik gozlenmisti. Ayrica yas arttikca proteiniiri
ve bobrek tutulumunun arttigr saptanmisti. Coklu
lojistik regresyon analizi ile degerlendirildiginde
yasin ve trombositozun bobrek tutulumu iizerinde
risk faktorii oldugu saptandi. Literatiirden farkli
olarak bobrek tutulumu {izerine etki eden faktorler
olarak bilinen gastrointestinal sistem tutulumu, ESH
yiiksekligi ve 16kositoz ile bobrek tutulumu arasin-
da anlamli iligki tespit edilmedi. Henoch-Schon-
lein purpurasi hastalarinda Ailevi Akdeniz Atesi
gen mutasyonu pozitifligi %26 ile %61,7 arasinda
bildirilmistir.

Tablo 4. Henoch-Schonlein Purpurasi’de renal tutulum lizerine etki eden faktorlerin deQerIendiriImesi

Gastrointestinalsistem tutulumu 0,243
Agir eklem tutulumu 0,127
Yas gruplari 0,004
Lokositoz 0,567
Trombositoz 0,002
ESH yuksekligi 0,454

%95 Giliven Arallgl

1,33 0,82 2,17
1,30 0,92 1,83
1,61 1,16 2,23
1,19 0,65 2,19
2,21 1,33 3,65
0,83 0,51 1,35

OR: Odds Ratio (Olabilirlik Orani); ESH: Eritrosit Sedimentasyon Hizi
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Calismanin yapildig1 cografi bolgelere gore
MEFV mutasyonu birliktelikleri M694V, V726A
ve E148Q olarak en sik goriilen mutasyonlar
degismektedir.'”!¥ Calismamizda Ailevi Akdeniz
Atesi tanisi alan 15 hastada en sik gdzlenen Aile-

vi Akdeniz Atesi mutasyonu M694V idi.

Henoch-Schonlein purpurasinda en sik gozle-
nen tutulumlardan biri olan ve uzun dénem sekel
acisindan takibi Onerilen renal tutulumdur. Ortala-
ma tutulum orant %20 ile %40 arasinda degis-
mektedir.'”? Beklenilen tutulum spektrumu mik-
roskopik hematiiriden bobrek yetmezligine kadar
degismektedir.'?7  Bizim g¢aligmamizda da ben-
zer sekilde genis bir spektrum olmakla birlikte
son donem bobrek yetmezligine giden hastamiz
olmamis, ancak mikroskopik hematiiri ve hafif pro-

teindiri ile takibi devam eden hastalar gozlenmistir.

Henoch-Schonlein purpurasi takibinde tedavi-
de kullanilan ana ila¢ kortikosteroidlerdir. Erken
baglanilmasinin organ tutulumlarinin agirligini a-
zaltict etkisi bilinmekte ancak profilaktik kullani-
min 6zellikle renal tutulum basta olmak iizere ko-
ruyucu bir etki yaptig1 konusunda bir veri bu-

lunmamaktadir.?"  Bizim c¢alismamizda da Once-

likli olarak antiinflamatuar ajanlar ve ilaveten
immunsupresif olarak ana ilag¢ kortikosteroidlerdi.
[lave olarak 14 hastada kortikosteroidler disin-

da immun supresif ila¢ baglanma ihtiyac1 duyuldu.

Bu calismanin kisithiligi, vaka sayisinin lite-
ratiirdeki benzer yayinlara oranla fazla olmasina
ragmen retrospektif ve randomize kontrollii bir
calisma olmamasi nedeni ile dosya iizerinde de-

gerlendirme yapilmig olmasidir.

Sonu¢ olarak, Henoch-SchonleinPurpuras: ¢o-
cuklarda en sik goriilen vaskiilittir. Palpabl purpu-
ra ile bagvuran hastalarda Henoch-Schonlein pur-
purasi mutlaka akilda tutulmali ve gecirilmis en-
feksiyonlar sistemik tutulumlar ile mutlaka deger-
lendirilmelidir. Biz ¢alismamizda yasin ve trombo-
sitozun bobrek tutulumu sikligini arttirdigint sap-
tadik. Henoch-Schonlein purpurast gegiren has-
talartmizda Ailevi Akdeniz Atesi sikligimin artti-
g1 ve bobrek tutulumunun daha sik goriildiigii-
nii tespit ettik. Bu nedenle Henoch-Schonlein pur-
purasi tanist alan hastalar Ailevi Akdeniz Atesi
acisindan da sorgulanmali ve uzun dénem bobrek

fonksiyonlarimin takibi yakindan yapilmalidir.
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