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I. GIRIS VE AMAC

Henoch-Schonlein purpurast (HSP), kiiclik damarlar basta olmak iizere damar
duvarlarinda immiinglobulin A (IgA) birikimi ile gelisen akut 10kositoklastik vaskiilite bagli
olarak ortaya ¢ikan sistemik inflamatuar bir sendromdur (1).

Cocukluk caginda goriilen trombositopenik olmayan purpuranin en sik sebebidir (1,
2). Toplumda goriilme oran1 9—-14/100.000 olarak tahmin edilmektedir. Hastaligin ortaya
cikist mevsimsel farklilik gostermekte, Ozellikle kis aylarinda ve {ist solunum yolu
enfeksiyonunu takiben ortaya ¢ikmaktadir. Her yasta ortaya ¢ikabilmesine karsin siklik 2—8
yaslar1 arasinda ve erkeklerde kizlardan 2 kat fazladir (3). Enfeksiydz ajanlarin, 6zellikle beta-
hemolitik streptokoklarin hastali: tetikledigi bildirilmektedir. Bunun disinda M.peumonia, B.
hanselae ve asilar diger en sik suclanan tetikleyici faktorlerdir (4).

Cesitli antijenik uyaranlarla olusan dolagimdaki immiin kompleksler kapiller duvarda
birikerek kompleman sistemini aktive etmekte, kemotaksis meydana gelmekte,
polimorfoniikleer 16kosit (PNL) goc¢li olusmakta, degraniilasyon sonucu PNL’ler
parcalanmakta (lokositoklasis), damar duvar1t ve c¢evresinde destriiksiiyon meydana
gelmektedir (5). Damarlarda yaygin olarak IgA birikimi bulunmasi, IgA iliskili bagisiklik
sistemi yanitinin hastaligin patogenezinde rol alabilecegini diisiindiirmektedir. Bununla
birlikte hastaligin kesin patogenezi bilinmemektedir (4).

Hastaligin en sik ve belirgin bulgusu olan deri lezyonlari, 6zellikle alt ekstremitelerde
ortaya ¢ikan nontrombositopenik palpabl purpuralardir. Gastrointestinal tutulum sik goriilen
bir bulgu olup, hafif semptomlardan perforasyon veya intusepsiyon gibi ciddi
komplikasyonlara kadar degisebilen tablolarla ortaya c¢ikabilmektedir (6). HSP’de eklem
tutulumu genellikle artralji seklinde olup el ve ayak bileklerinde periartikiiler agrili 6dem

goriiliir ve bu bulgu ortalama iki hafta i¢inde kendiliginden iyilesme egilimindedir (7).
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HSP klasik olarak kendini sinirlayan bir hastalik olmakla birlikte uzun dénem prognoz
baslangigtaki bobrek hasari ile iligkilidir (8). Bu ylizden bobrek tutulumunun uzun dénem
takibi Onemlidir (9). HSP’de bobrek tutulumu, hematiiri, proteiniiri, oligiiri, 6dem,
hipertansiyon ve glomeriiler filtrasyonda azalma bi¢ciminde goriilebilir. Bobrek tutulumunun
en erken bulgusu genellikle hematiiridir. Nefrotik sendrom nadir olarak kalici renal fonksiyon
bozukluguna ve hatta son donem bobrek yetmezligine neden olabilir (10). HSP’li hastalarda
bobrek tutulumu {izerine ¢esitli faktorler etkili bulunmustur. Caligmalarda yasin, abdominal
semptomlarin, tekrar eden purpuranin ve kortikosteroitler ile tedavinin etkili oldugu
bildirilmekte (11), bdbrek tutulumu ve prognoza etkili faktorler halen gizliligini
korumaktadir.

Bu caligmada klinigimizde HSP tanisi ile en az alt1 ay siireyle izlenmis hastalar,

bobrek tutulumu ve prognoza etkili faktorler agisindan retrospektif olarak degerlendirilmistir.



II. GENEL BiLGILER

Henoch-Schonlein purpurasi, nedeni kesin olarak bilinmeyen, birden ¢ok sistemi

etkileyebilen, oncelikle deri, gastrointestinal sistem, eklem ve bdbregin kiigciik capl kan

damarlarini, 6zellikle de postkapiller veniilleri tutan, ¢ocukluk cagmnin en sik goriilen

vaskilitidir (12). HSP’de damar tutulumu ve vaskiilitlerin tutulan damar g¢apma gore

siniflamasi sekil 1’de gosterilmistir.

Capillary

Arteriole Venule

Large to Small artery Vein
medium-sized

artery

Cutaneous leukocytoclastic angiitis

Henoch-Schonlein purpura and essential
cryoglobulinemic vasculitis

Mieroscopic pelyangiitis (microscopic polyarteritis)

Wegener's granulomatosis and Churg-Strauss syndrome

Polyarteritis nodosa
and Kawasaki disease

Giant cell (temporal) arteritis
and Takayasu's arteritis

Sekil 1. Chappel Hill Konsensus Konferansina ve tutulan damar ¢apina gore vaskiilitlerin
siniflamasi

IIk olarak Heberden 1806’da, Robert Willan 1808’de HSP’ye uyan bulgular1 olan

olgular bildirmistir. Johan Schonlein 1837°de artralji ve purpuranin birlikteligini “peliosis



rheumatica” olarak adlandirmis ve bu bulgulara siklikla idrarda c¢okeltilerin eslik ettigini
bildirmistir. Eduard Henoch 1868’de hastaligin gastrointestinal tutulumunu ve ciddi bobrek
bulgularmi tanimlamistir (13). Henoch-Schonlein purpurast daha once “Anafilaktoid
purpura”, “Allerjik purpura”, “Romatoit purpura”, “Alerjik vaskiilit”, “Lokositoklastik

vaskiilit” ve “Peliosis romatika” olarak da adlandirilmistir (2,14).

Epidemiyoloji

Henoch-Schonlein purpurasi, ¢ocukluk caginda nadir olan sistemik vaskiilit
sendromlar1 arasinda en sik goriilenidir. Hastalik en sik 3—15 yas aras1 ¢ocuklarda goriiliir.
Bununla beraber 2 yas altinda ve yetiskinlerde de nadir olmakla birlikte HSP goriilebilir. Iki
yas alt1 cocuklarda hastalik daha hafif bir gidis gosterir (14,15).

Henoch-Schonlein purpurasi, esas olarak c¢ocukluk c¢agi hastaligidir ve erkekler
kizlardan 1,5-2 kat fazla etkilenir (4). Toplumda goriilme orani 10-20,4 /100,000 olarak
tahmin edilmektedir (16). Kuzey Ingiltere’de 17 yasin altinda yillik HSP insidansinm 100.000
kiside 20,4 oldugu, 4-6yas arasinda ise 70,3/100.000’e kadar ¢iktig1 rapor edilmistir (17).

Hastalikta genetik gecis yoktur, aile hikayesi genellikle negatiftir, ancak ailede bir
kiside HSP goriiliirken digerinde IgA nefropatisi goriilebilir (5,18). Ayrica HLA-DRB1*07
geni HSP’li hastalarda genel popiilasyondan belirgin olarak yiiksek bulunmustur (16).
Kompleman 4a (C4a), kompleman 4b (C4b) fenotiplerine sahip kisilerde ve kalitsal
kompleman 2 (C2) eksikligi olanlarda hastaligin insidansmin arttig1 rapor edilmistir. Canli
dondrden yapilan transplantasyonlarda hastaligin tekrarlama riskinin daha yiiksek olmasi, bazi
olgularda genetik predispozisyonun varligin diisiindiirmektedir (3).

Henoch-Schonlein purpurasi; Bat1 Avrupa, Japonya, Uzak Dogu, Kuzey Amerika gibi
soguk iklime sahip bolgelerde daha yaygindir. Zenci irkta ise nadir goriiliir (5). Hastalik tiim
y1l boyunca goriilebilir, bununla birlikte 6zellikle kis aylarinda ve genellikle iist solunum yolu
enfeksiyonunu takiben ortaya ¢ikmaktadir (4, 12, 16). Trapani ve arkadaslarinin yaptiklar:
calismada hastalarin %33' niin kis, %31' inin sonbahar ve %30' unun da ilkbahar aylarinda
basvurdugu saptanmistir (19). Epidemi a¢isindan biiylik caligmalarda toplu vakalar veya
bolgesel artis bildirilmemistir (20).



Etiyoloji

Gilintimiizde HSP’nin etiyolojisi heniiz kesin olarak bilinmemektedir. Hastaligin
bir¢cok farkli antijenik uyaranm tetikledigi immiin kompleks mekanizmalarin sonucu olarak
ortaya ¢ikt1g1 diisiiniilmektedir. Bu antijenik uyaranlar Ebstein-Barr virus, adenovirus, hepatit
A, hepatit B, parvovirus, varisella, mikoplazma veya streptokoklar gibi bakteriyel ya da viral
ajanlar olabildigi gibi asilar, yiyecekler, bocek sokmalari, soguga maruz kalma ve ilaglar da
olabilmektedir (19).

Sonbahar ve kis aylarinda daha ¢ok goriilen hastaligin, bir¢ok hastada gecirilmis bir
enfeksiyon hastaligindan sonra ve Ozellikle bu mikroorganizmalar ile ilk kez karsilasilan
cocukluk yas grubunda daha sik goriilmesi etiyolojide enfeksiydz etken olabilecegini
desteklemektedir. Olgularin yaklasik yarisinda dnceden gecirilmis bir enfeksiyon hastaligi
Oykiisii mevcuttur. Son zamanlarda yapilan ¢aligmalarda hastalarda antistreptolizin O (ASO)
diizeyinin yiiksek bulunmasi daha c¢ok streptokokal enfeksiyonlar ile iligkilendirilmesine
neden olmustur (21).

Trapani ve arkadaslar1 tarafindan yapilan bir arastirmada 150 hastanmn 103'linde
tetikleyici ajan saptanmis ve bunlardan 63'iinde solunum yolu, 7'sinde gastrointestinal sistem
enfeksiyonu, 6'sinda diger enfeksiyonlar, 24'linde sadece ates, 3’ilinde ise asilama ve bocek

sokmas1 oldugu bildirilmistir (19).

Patogenez

Henoch-Schonlein purpurasinin altta yatan fizyopatolojik mekanizmasi1 tam olarak
aciklanamamustir. Pek c¢ok sistemde ortaya c¢ikan inflamatuar olay; kiiciik arter ve
kapillerlerde dolasan IgA immun komplekslerin subendotelyal depolanmasi ile baslayan
16kositoklastik vaskiilittir. Immun kompleksler damar duvarinda kompleman sistemini
uyararak inflamasyonu baglatir (22). HSP’l1 olgularda C2 eksikligi, homozigot null C4 fenotip
ve C4b eksikligi gibi kompleman anormallikleri bildirilmesi, komplemanim alternatif yoldan
aktive oldugunu diistindiirmektedir. Bu goriisii HSP’li cocuklarm tiigte birinde diisiik CH50 ve
properdin diizeyi ve normal Clq, C4 ve C3 diizeylerinin tespit edilmesi giiglendirmektedir
(23). Ancak bazi ¢calismalarda diisiik serum Clq ve C4 diizeylerinin bildirilmesi bazen klasik
yolun da aktive edilebildigini gostermektedir (24). Kompleman aktivasyonunu takiben
vazodilatasyon ve kemotaksiste artma meydana gelir. Ayrica immun kompleksler, monosit ve
graniilositler gibi inflamatuar hiicrelere, yiizeylerinde bulunan Fc reseptor araciligi ile

baglanarak, sitokin ve enzim salmmasina ve hiicre aktivasyonuna direkt olarak yol agabilirler
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(18). Burada bazal membrana ulasan nétrofiller serbest oksijen radikallerini ve cesitli
proteinazlar1 (elastaz, kollajenaz) dis ortama salarak doku zedelenmesini baglatir. Aktive
notrofillerden salinan lokotrien B4 artmis notrofil kemotaksisi, agregasyonu ve plazma
eksudasyonu ile inflamasyonu arttirir. Endotelial fosfolipaz A2 aktivasyonu ile arasidonik asit
yikilarak, doku kaynakli iltihabi mediatorlerin (prostaglandin, tromboksan, 16kotrien) salinimi
artar. Sonucta tim bu mekanizmalar vaskiiler nekroza neden olur (18,25). HSP’nin

etiyopatogenezi sematik olarak sekil 2°de gosterilmistir.

ﬁ Pathogen

|
0 mm)p  Vessel vasculitis

Antigen-presenting cell

(A Reactive oxygen metabolites

I (] g Granule protease
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Localized
lymphoid tissue

:
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©-©
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go
.asm ool

Sekil 2. HSP gelisimi i¢in etiyopatogenetik hipotez

HSP’de genel anormallik IgA ile ilgilidir. Hastaligin baslangicinda pek ¢ok cocukta
yiiksek IgA ve normal immiinglobulin G (IgG), immiinglobulin M (IgM), immiinglobulin D
(IgD) diizeyi saptanmaktadir. Periferal kanda IgA tasiyan lenfositler belirgin artmistir. Serum
IgA konsantrasyonu yanisira IgA sinifi antikorlar da (IgA RF: Romatoit faktor, IgA ANCA:
Antinotrofilik sitoplazmik antikor, IgA AECA: Antiendotelial sitoplazmik antikor) artmistir
(23).

Yirmi HSP’li ¢ocukta yapilan bir ¢alismada; hasta grubunda IgA AECA belirgin
yiiksek bulunurken kontrol grubunda saptanmamistir. IgG ve IgM AECA hasta ve kontrol
grubunda benzer bulunmustur (26). HSP’li hastada artan IgA polimerik olup mukozal

kaynaklidir. Boylece hastaligin iist solunum yolu enfeksiyonlarii ve besin alerjilerini takiben



ortaya ¢ikis1 aciklanmaktadir. IgA nefropatisi ve HSP nefritindeki bulgularin ayni olmasi
bir¢cok arastrmacmin IgA nefropatisinin HSP’nin monosemptomatik formu oldugunu ileri
siirmelerine yol agmistir (25).

HSP’li hastalarda IgA1l kompleksi ve IgA RF diizeyi artmisir. Bobrek tutulumu olan
hastalarda IgA ve IgA icerikli immiin komleksler artmustir. HSP’li hastalarda dolasimda
IgAl’den olusan kiigiik immiin kompleksler mevcutken, bobrek tutulumu olan hastalarda
IgA1-1gG igerikli biiyilk molekiiler immiin kompleksler saptanmistir. IgAl icerikli
immiinkomplekslerin IgA ve HSP nefritli hastalarin idrarinda atilimi artmistir ve bunun
hastaligin aktivitesi ve ciddiyeti agisindan spesifik bir gosterge olabilecegi diisiiniilmektedir.
HSP ve bobrek tutulumu olan hastalar da serum IgA diizeyi kontrol grubuna gore artmis
olarak tespit edilmistir. Fakat glinlimiizde serum IgA diizeyindeki bu anormallik HSP ve HSP
nefritinde duyarlt bir tan1 kriteri olarak kullanilamamaktadir (27).

Brezilyada yapilan bir ¢alismada HSP’li ¢ocuklarin % 40’inda artmis IgA diizeyi
tespit edilmis, bobrek tutulumu olan ve olmayan hastalar arasinda IgA diizeyinde anlamli
farklilik saptanmamustir. Diger taraftan multipl myelomda IgA yiiksekligi olmasina ragmen
bu hastalarda nefrit ¢ok nadiren bildirilmistir (28). Biitiin bu gézlemler, IgA yiiksekliginin tek
basina HSP’de bobrek tutulumu ile ilgili predispozan bir faktér oldugu konusunda tartigmalar
olusturmustur. HSP nefriti ve IgA nefropatisinde ortak olarak IgAl, dolasan immiin
kompleksler ve mesengial immiin depositler vardir. Ancak (IgA2) HSP’de bdobrek
tutulumunda bulunmaz. Her ikisinde de yiikselmis (Gd-IgAl) seviyesi mevcuttur. Cesitli
kanitlar Gd-IgA1’in HSP ve IgA nefropatisinde ¢ok onemli bir rol oynadigini gostermistir.
Mukozal dokulardan ve kemik iliginden tiretilen defektif Gd-IgA1’lerin HSP nefritine ve IgA
nefropatisine sebep oldugu diisiiniilmektedir. Dolasan polimerik Gd-IgAl molekiilleri
antikorlar tarafindan (Anti-glycan IgG veya IgAl) taninir ve dolasan immiinkompleksler
olusur. Boyutlarindan dolay1r immiinkompleksler karacigerdeki reseptorler tarafindan etkili bir
sekilde tanmmamaz ve katabolize edilemez ve dolasimdaki miktar1 artar. Bu
immiinkompleksler bobrek mezengiumunda depositler olustururlar ve mezengial hiicrelere
baglanip hiicresel aktivite olusturmalarindan dolay1 glomeriiler hasara neden olurlar. Sonug
olarak mezengial hiicreler cogalmaya baslar, ekstraselliiler matriks komponentlerini,
sitokinleri ve kemokinleri asir1 derecede iiretmeye baglarlar. Mezengial hiicre iizerinde
polimerik IgAl i¢cin CD71 (transferrin reseptorii) bulunmustur ve bu olay
immiinkomplekslerin mezengial hiicrelere nasil baglandigini aciklamaktadir. Mezengial hiicre

iizerinde CD71 ekspresyonunun HSP nefriti ve IgA nefropatisi nedeni ile takip edilen



cocuklarda diger glomeriiler hastaliklara gore artmis oldugu bulunmustur (27). HSP nefritli

hastalarda [gA’nm anormal glikolizasyonunun sematik gosterimi sekil 3’te verilmistir.
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Sekil 3: HSP nefritinde IgA glikolizasyonunun sematik gosterimi.

Klinik Bulgular

Henoch-Schonlein purpurasi, hastaligin tipik bulgularinin birlikte ortaya ¢ikmasiyla
akut ya da cesitli belirtilerin haftalar i¢inde birbirini takip ederek ortaya ¢ikmasiyla yavas bir
baslangic gosterebilir. Hafif ates ve yorgunluk, etkilenen ¢ocuklarin yarisindan fazlasinda
mevcuttur. HSP’de goriilen dokiintli ve diger klinik semptomlar tutulan sistemlerdeki kiiciik

damar vaskiilitinin sonucudur (29).

Deri Bulgulan

Henoch-Schonlein purpurasindaki alt ekstremitelerde yogunlasan purpurik doékiintii
hastaligin karakteristik cilt tablosunu olusturdugundan genellikle tan1 koydurucudur. HSP' de
purpurik ras daha az siklikla iist ekstremite, yiiz ve nadiren de govde de yerlesebilir. Bazen
dokiintii olusmadan Once vezikiilobiilloz, makiilopapiiler ve irtikeryal hedef tarzinda
lezyonlar goriilebilir ve heniiz diger semptomlar yoksa yanlig tantya yol agabilirler. Klinik
olarak trombositopeni ile seyreden dokiintiilerden, basing goren yerlerde yogunlasmasiyla
ayirt edilebilir. Bu hastalarda ¢orap lastigine uyumlu boélgede dokiintiiniin yogunlagmasi
elastik corap bulgusu (Koebner fenomeni) olarak bilinir. HSP' deki purpurik rasmn diger
onemli bir 6zelligi akral ve simetrik dagilimidir. Cogu olguda da rasa eslik eden semptomlar
vardir (30,31). HSP'nin 6nemli bir deri bulgusu da subkutan agrili sisliklerdir. En sik el, ayak,

sacli deri daha az siklikla yiiz, orbita ¢evresi, skrotum ve lomber bolgelerde yerlesir. Kiicilik
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cocuklarda genellikle sagh deri ve yilizde goriliir. Klinik tablo tam oturmadan ¢ok once ya da
cok sonra ortaya ¢ikabileceginden tanida giicliik yaratir. Bunun bir diger 6nemli yan1 sistemik
kortikosteroit kullanimi1 gerektirmesidir. Cocuklardaki lokalize agrili 6demlerde HSP akla

gelmelidir (7).

Eklem Bulgularn

Artrit veya artralji HSP'nin ikinci siklikta goriilen klinik bulgularindandir ve olgularin
%60-84"lnde goriilmektedir. Olgularin yaklasik dortte birinde dokiintiilerden 6nce ortaya
cikabilmektedir. Trapani ve arkadaslarinin ¢calismasinda, 150 hastadan 92’sinde artrit, 19'unda
artralji olmak tlizere eklem tutulumu %74 olarak saptanmustir (19). Artrit, eklemlerde sisme ya
da agrili periartikiiler yumusak doku sisligi olarak goriiliir. Eklem tutulumu genellikle
periartikiiler olup eklem i¢ine kanama ve eflizyon yoktur. Siklikla dizler, ayak bilekleri,
dirsekler ve el bilekleri tutulur (2, 15, 32), nadiren el bilegi parmaklar1 etkilenebilir (4). Eklem
dagilim1 poliartikiiler sekildedir. Eklem bulgular1 gecici ise de aktif hastalik siiresince yeniden
belirginlesebilir (15, 32, 33). HSP’deki artritte tipik olarak sislik, agri, hassasiyet ve hareket
kisithlig1 gozlenir; eritem, 1s1 artis1 ve eflizyon nadirdir. Eklem bulgular1 birkag giin ya da

haftada tamamen 1yilesir, kalict hasar birakmaz (4, 12).

Gastrointestinal Sistem Bulgulan

Gastrointestinal bulgular hastalarin yaklasik %70’inde saptanir ve nadiren HSP’nin
diger bulgularindan 6nce goriilebilir (12). Karm agris1 en sik rastlanan gastrointestinal
semptomdur (34). Kusma, ishal, gobek cevresinde apandisiti taklit eden karin agris1 ve kanl
diskilama goriilebilir. Gastrointestinal kanama olgularin yaklasik yarisinda gézlenir ve gaitada
pozitif gizli kanamadan, taze kanl digski ya da melenaya kadar degisik sekillerde olabilir.
Karm agrisi, barsak duvarinda, submukozada ve intramural alanda damarlarin disma sivi ve
kan sizmasi ile gelisir. Bunun sonucunda da yerel mukozal iilserler olusur (33). Olgularin
yaklasik %50’sinde melena, %25’inde gaitada gizli kan, %5-15’inde kusma ve hematemez
saptanmaktadir (35). Masif gastrointestinal kanama olgularin %5’inden azinda (12),
invajinasyon %3-6’sinda goriilebilir (35). Bu cocuklarda ileus disinda nadiren perforasyon
olusabilir (12,25). Akut pankreatit, iilseratif kolit, steatore ve diger enteropati formlar1 daha
nadir goriilen GIS tutulum sekilleridir (12).

Difliz 6zefajit ve gastrit gibi iist gastrointestinal sistem tutulumu daha az goriiliir (25).
Agir GIS komplikasyonlar1 olgularin yaklasik %5’inde ve ¢ogunlukla da ddkiintiiden sonra

ortaya cikar. En sik invajinasyon olmak iizere barsakta iskemi, enfarkt, nekroz, perforasyon,
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fistiil olusumu, gec¢ ileal striktiir, akut apandisit, masif list GIS kanamasi, pankreatit, safra
kesesi hidropsu ve psddomembrandz kolit goriilebilir (33).

HSP’de GIS tutulum bulgular1 hafif veya siddetli olabilmekte ve deri ve/veya eklem
bulgular1 ile birlikte oldugunda HSP tanis1 kolayca konulabilmektedir. HSP’de GIS
tutulumunu diisiindiiren en 6nemli bulgu bulanti, kusma ve kanamani eslik edebildigi karin
agris1 olarak kabul edilmektedir (36).

Gastrointestinal tutulumu olanlarda l6kositoz, trombositoz ve CRP yiiksekliginin daha
sik oldugu bildirilmistir. Bu hastalarda IgA diizeylerini GIS tutulumu olmayanlardan yiiksek
oldugu saptanmistir. Bu bulgu, HSP’nin IgA ile diizenlenen otoimmiin bir hipersensitivite
reaksiyonu ve bu hastaliktaki IgA’nin da kismen barsak kaynakli oldugunu gostermesi

acisindan dnemlidir (37).

Bobrek Bulgulan

HSP'de potansiyel en biiyiik tehlikeyi olusturan ve en ciddi sekeli birakan bobrek
tutulumudur (38). Bobrek tutulumu biiyiik cocuklarda %50 ve siit cocuklarinda %25 siklikla
bildirilmektedir. 1ki yas alt1 gocuklarda ise sadece %2—5 oraninda goriildiigii bildirilmektedir
(39). Hastalarin HSP tanis1 sonrasi iy1 izlemi ile bobrek tutulumunun saptanma siklig1 giderek
artmaktadir. Genellikle bobrek tutulumu dokiintii baslangicindan sonra ii¢ ay icerisinde
gortliir. Bobrek tutulumu hastalarn %80' inde ilk 4 haftada, geri kalan %20'sinde ikinci ve
iiclincii aylarda ortaya ¢ikar (11).

HSP’de bobrek tutulumunun iyi seyirli oldugu genel bir kani olmasina ragmen,
literatiirde bu diisiinceyi desteklemeyen raporlar da vardir. Cocuklarda %90’a varan diizeyde
hastaligin hafif gecirildigi ve sekel birakmadigi, %2-13 oraninda da bobrek yetmezligi
gelistigi bildirilmistir (40). Baz1 yaymlar ise hastaligi %10-25’inde kotii prognozlu seyrettigi
ve ¢ocuklarm %3’linde dializ ihtiyacinin gelistigini bildirmislerdir (41). Bu nedenle hastaligin
baslangicinda bobrek tutulumunu arttiracak faktorler tizerinde durulmustur. Bazi etkenlerin
bobrek tutulum oranmi arttirdigi tespit edilmistir. HSP’nin klinik seyri sirasinda bobrek

tutulumu riskini arttiran faktorler tablo 1’de verilmistir (3).
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Tablo 1. Bobrek tutulumu riskini arttiran faktorler

Risk faktorleri

Hastanin 4 yasin iizerinde olmas1

Dokiintiiniin bir aydan uzun stirmesi (persistan purpura)

Persistan karin agris1 ve kanh gaita

Faktor XIII diizeyinin diisiik olmasi

N A W N -

Hipertansiyon

Kanli gaitas1 olan ¢ocuklarda bobrek hastaligi riskinin, gaitada gizli kani negatif
olanlara gore 7,5 kat daha fazla oldugu bildirilmistir. Hastaliin baslangicindan 6nce kisa
siireli ilag alimi ile bobrek tutulumu arasindaki iligki tartigsmali olarak degerlendirilmistir.
Hastaligin baslangicinda hematiiri olmasit ve hastaligin seyri sirasinda bdbrek tutulum
bulgularmin devam etmesinin bobrekteki hasarlanmanin kuvvetli gostergesi oldugu
belirtilmistir. Bobrek tutulumuna etkili olabilecek diger faktorler; hastaligin yaz mevsiminde
baslamasi, baslangicinda anemi olmasi ve relaps olarak belirtilmistir. Bobrek hasarinin en 1yi
gostergesinin nefrotik sendrom oldugu belirtilmistir (11).

HSP’de nefrit klinik olarak MEADOW klasifikasyonuna gore smiflandirilir;
grup 1; mikroskopik hematiiri, grup 2; makroskopik hematiiri, grup 3; persistan hafif
proteiniiri(> 20 mg/m2/saat +/- hematiiri), grup 4; nefritik sendrom (hematiiri, GFR’de
azalma, oligiiri, hipertansiyon, 6dem), grup 5; nefrotik sendrom (40 mg/m2/saat proteiniiri,
hipoalbiiminemi, hiperlipidemi, 6dem), grup 6; mikst nefritik / nefrotik sendrom (31).

Bobrek tutulumunun en erken bulgusu genellikle hematiiridir. HSP’de bdbrek
tutulumuna ait semptomlar genis bir spektrum gosterir. Mikroskopik ve/veya makroskopik
hematiiri, proteiniiri, daha seyrek olarak nefrotik sendrom, akut nefritik sendrom,
hipertansiyon ve akut bobrek yetmezligine kadar uzanan degisik klinik sekiller goriilebilir
(12). HSP'de bobrek histopatolojisi minimal lezyon hastaligindan, agir kresentrik
glomerulonefrite kadar genis bir yelpaze icerisindedir. Hastalarin %1-3'linde son donem
bobrek yetmezligi bildirilmektedir. HSP nefritinde en agir goriilen form nefrotik ve akut
nefritik sendromun birlikte goriildiigi klinik tablodur. En hafif formda bobrek yetmezligi

gelisme riski %5'in altinda iken en agir formda %50 in lizerine ¢ikar. Agir glomeriilonefrit,
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nefrotik sendrom veya %50'den fazla glomeriilde kresent varliginda ileri donemde bdbrek
komplikasyonlar1 ve son donem bobrek yetmezligi riski daha fazladir (38).

Klinisyenlerin bobrek tutulumu olan cocuklarin tedavisi hakkinda karar vermede
yasadiklar1 zorluklardan birisi klinik 06zelliklerden bdbrek tutulumunun siddetinin
belirlenmesidir. Nefritik ve nefrotik sendromun tek basma hematiiri ile karsilastirmasinda
uzun donemde bobrek yetmezligi gelistirme orani relatif riski 11,9 olarak tespit edilmistir
(42). HSP’li hastalarda en agir klinik nefrit bulgular1 bile spontan iyilesebilmektedir. Bu
nedenle tedavi yolunu se¢mede histolojik bulgular yol gosterici olmaktadir. Giiniimiizde
bobrek biyopsi endikasyonlart,

1- Basvuruda akut renal bozukluk/nefritik sendrom varligi
2- Normal bobrek fonksiyonlar ile birlikte 4 hafta nefrotik sendromun devam etmesi
3- Nefrotik diizeyde proteiniiri varligi

4- Persistan proteiniiridir (43).

Diger Klinik Bulgular

Orsit, HSP’de goriilebilen bir komplikasyondur ve akut skrotum olgularinin %3 {inii
olusturur. Testikiiler tutulum oran1 %2-38 arasinda degigmektedir. Diger nadir genitoliriner
komplikasyonlar hidronefroz, iireterde kalsifikasyon, mesane duvarinda hematom ve liretrit
seklinde sayilabilir (15, 32, 33).

GOz tutulumu, tekrarlayan burun kanamalari, kardit, subkonjunktival kanama nadiren
goriilmektedir (12). Bilateral santral arter okliizyonuna bagli olarak kalici korlik rapor
edilmistir (44). Hastalik sirasinda interstisyel pnomoni (12), hemoptizi ile birlikte pulmoner
kanama, siddetli agr1 ile ortaya ¢ikan kas i¢i kanamalar1 ve faktor VIII, vitamin K eksiklikleri
ile yaygin koagiilopati gézlenebilir (33).

HSP’li ¢ocuklarda hastaligin aktif doneminde akciger difiizyon kapasitesinin
bozuldugu izlenmistir. Ayni sekilde bir arastirmada respiratuar semptomlari olmamasina
ragmen HSP’li olgularm biiytlik bir kisminda pulmoner difiizyon kapasitesinin anormal oldugu
bildirilmistir (16, 45). Azalan diflizyon kapasitesine ragmen, olgularda solunum yetersizligi
klinik olarak ayirt edilememistir. Diflizyon kapasitesindeki azalma, hastaligin aktif donemi
kaybolduktan sonra normale donmektedir. Ancak HSP klinigi kronik hale gelen olgularda
difiizyon kapasitesinin diizelmedigi dikkat ¢cekmistir. Agir pulmoner hemoraji ile seyreden,
hatta fatal sonuclanan HSP olgular1 da bildirilmistir (2). Cok nadiren vaskiilit ve kanama
diatezi sonucu merkezi sinir sistemi tutulumu gozlenebilir (15, 32, 33, 46). Basagrisi, davranis

bozukluklar1 (32, 47) ndbet, koma, kanama, Guillain-Barre sendromu, ataksi, EEG
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bozukluklar1 gelisebilir. Ayrica nefrite bagli hipertansiyon ve elektrolit diizensizlikleri de

MSS bulgularina yol agabilir. Daha nadir olarak periferik néropatiye rastlanabilir (15, 32, 46).

Laboratuvar Bulgularn

Henoch-Schonlein purpurasina 6zgii herhangi bir laboratuvar bulgusu yoktur. Periferik
kan saymminda baslangicta Iokositoz vardir. Akut GIS kanamasma bagli normositer
normokrom veya kronik kanamaya bagli demir eksikligi ile uyumlu anemi goriilebilir.
Eritrosit sedimentasyon hizi degisken olmakla birlikte siklikla yiiksektir. Trombosit sayisi,
kanama zamani, pihtilasma zamani, protrombin zamani (PZ) ve aktive parsiyel tromboplastin
zamant (aPTT) normaldir. Bu purpuranin trombositopenik degil, vaskiiler oldugunu
gostermektedir (23).

Fibrin stabilizan faktor (faktor 13) HSP’de 6nemli miktarda azalan bir pihtilagsma
faktoriidiir. Bu yiizden tedavi ve prognozda Olglimiiniin Onemli yeri olabilecegi
disiiniilmiistiir. Erken donemde diisiik degerler, agir bobrek tutulumu olanlarda saptanmastir.
Ancak fibrin stabilizan faktér diizeyi normale donen hastalarda bile bobrek hastaligin
ilerleyebildigi gosterilmistir (48).

Serum iire ve kreatinin degerleri genellikle normal olup nefritli ¢ocuklarda
yiikselebilir. Serum protein ve kolesterol degerleri nefrotik sendromdaki degerlere ulasabilir
(25).

HSP’li c¢ocuklarin iigte birinde ASO, antideoksiriboniikleaz B titreleri yiiksek
bulunmustur. Fakat titreler saglikli kontrol grubundan yiiksek degildir (23). Bogaz kiiltiirlinde
beta hemolitik streptokoklarin goriilmesi %5-30 olarak yaymlanmistir (25, 49). Serum IgG,
IgM ve IgD normal diizeylerdedir. Ozellikle baslangigta cocuklarin énemli bir kisminda
serum IgA artmustir (23). Hastaligin akut doneminde IgA tasiyan lenfosit sayisi artmistir.
Akut semptomlarin diizelmesiyle normale doner, ancak bobrek tutulumu olanlarda 12 ay
kadar yiiksek kalabilir (50). HSP’de bobrek tutulumundan bagimsiz olarak IgA immun
kompleksleri yiiksek bulunur. IgA kompleksleri komplemani alternatif yoldan aktive eder.
Serum C3 ve C4 diizeyi normaldir. IgD ve IgM romatoit faktorleri negatif olmasina ragmen
IgA romatoit faktor yaklasik %50 hastada pozitiftir. Hastaligin akut fazinda en yiiksek
diizeyde bulunmasina ragmen, hastalik aktivitesi veya ciddiyeti ile korelasyon gdstermez (23).
ANA ve ANCA negatif saptanmaktadir (23,29). Antikardiolipin ve antifosfolipid antikorlar
pozitif bulunabilir ve bunun intravaskiiler koagiilasyona katkis1 olabilir (29). Von Willebrand
faktor endotelde sentezlenip salgilanir ve HSP’li hastalarda endotel hasarina bagli olarak

serum diizeyi artar. Von Willebrand faktoriin yliksek konsantrasyonlarda olmas: ile hastaligin
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aktivitesi arasinda iliski oldugu tespit edilmistir (51). Trombomodiilinin de HSP’li hastalarda
endotel hasarma bagli olarak diizeyi artar (52). HSP’li hastalarin ¢ogunda prostasiklin
aktivitesinin azaldigi ve bir kisim hastada inhibitor aktivite gelistigi goriilmiistiir. Pek cok
hastada plazma prostasiklin metabolitleri azalmig ancak serum tromboksan A2
metabolitlerlerinde anlamli  degisiklik goriilmemistir. HSP ve IgA nefropatisinin
patogenezinde azalmis prostasiklin sentezinin rolii oldugu diisiiniilmektedir (53).

Idrar incelemesinde en sik goriilen bulgu mikroskopik hematiiri ve proteiniiridir.
Ayrica eritrosit silendirleri de goriilebilir (25). GIS tutulumuna bagli olarak gaytada gizli kan

pozitif olabilir veya gozle goriiliir kanama olabilir (29).

Histopatoloji

Histopatolojik incelemelerde basta kapillerler olmak {izere arteriol ve veniillerin
tutuldugu goriiliir. Etkilenen dokularda kiiciik damarlarin ¢evresi PNL’ler, mononiikleer
hiicreler ve eozinofiller ile ¢evrilidir ve eritrositler damar disina ¢ikmistir. Tutulan damarlarda
ve c¢evrelerinde niikleer artiklar ve sismis kollajen fibriller vardir. Arteriyollerde nadiren
fibrinoid nekroz da goriilebilir. Kapiller ve veniillerin i¢inde trombosit trombozlar1 goriiliir.
Tanm1 i¢in zorunlu patolojik bulgu, “parcalanmis polimorfoniikleer lokositler” olarak
tanimlanabilecek olan l6kositoklastik vaskilittir (14, 15, 33). Direkt immun floresan
incelemede ise cildin hem lezyonlu hem lezyonsuz bdlgelerinden alinan biyopsilerin %
70’inden fazlasinda belirgin IgA ve C3 birikimi gdsterilmistir (15).

Henoch-Schonlein purpurasinda primer renal lezyon proliferatif glomeriilonefrittir.
Hem endotelyal hem mezankimal hiicrelerde proliferasyon goriliir. Glomeriiller,
polimorfoniikleer hiicrelerle doludur. Tutulum fokal ve segmental 6zellik gosterir difiiz
tutulum nadirdir . Mezangial hiicreler ve matriksteki fokal ve segmental proliferasyon kresent
olusumuna kadar ilerleyebilir. Cogunlukla hiperseliilarite, segmental skleroz, fibroz ve
mononiikleer hiicre infiltrasyonu goriiliir. En sik goriilen lezyon ise hafif, fokal segmental
mezangial proliferasyondur. Interstisyel alanda da inflamasyonun &zellikleri goriiliir (3).

HSP nefritinin bobrek biyopsi bulgular1 International Study of Kidney Disease in

Children (ISKDC) klasifikasyonuna) gére 6 gruba ayrilmistir (23). Bu klasifikasyon tablo

2’de verilmistir.
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Tablo 2. International Study of Kidney Disease in Children (ISKDC)’a gore
HSP’de bobrek tutulumunun histopatolojik smiflamasi

I) Minimal glomeriiler degisiklikler

IT) Kresent olmaksizin mezengial proliferasyon
a) Fokal mezengial proliferasyon
b) Difiiz mezengial proliferasyon

[II) Mezengial proliferatif glomeriilonefrit ve kresent <%50
a) Fokal mezengial proliferasyon
b) Difiiz mezengial proliferasyon

IV)Mezengial proliferatif glomeriilonefrit ve kresent %50 -%75
a) Fokal mezengial proliferasyon
b) Difiiz mezengial proliferasyon

V) Mezengial proliferatif glomeriilonefrit ve kresent >%75
a) Fokal mezengial proliferasyon

b) Difiiz mezengial proliferasyon

VI)Pseudomezengiokapiller glomeriilonefrit

Elektron mikroskobunda en sik mezangial ve daha seyrek olarak subendotelial ve
subepitelial birikimler gozlenir. Isik mikroskobisinde fokal degisiklikler goriiliirken immun
floresan incelemede genellikle yaygin tutulum gdzlenir. Immiinfloresan ydntemlerle
mezangiumda IgA ve bazen de IgG ve kompleman birikimi goriiliir. Immiinfloresan
mikroskobunda 6zgiin ve tanisal bulgu, mezangiumda benekli (grantiler) IgA ve buna eslik
edebilen C3, fibrinojen, properdin, hafif zincirler ile, daha nadir olarak IgG ve IgM
birikimlerinin goriilmesidir (15, 32, 33). C4 ve Clq depolanmas1 ise genelde yoktur (5). HSP,

cocuklarda nadiren goriilen kresentik glomeriilonefritin en sik sebebidir (3).
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Tam
Amerikan Romatoloji Koleji 1990 yilinda HSP tani kriterlerini yaymlamistir (20).
HSP tani kriterleri tablo 3’te verilmistir.

Tablo 3. HSP tani kriterleri

1 Trombositopeni olmadan goriilen, ylizeyden hafifce kabarik, dokunmakla

hissedilebilen hemorajik deri lezyonu.

2 [1k belirtilerin ortaya ¢ikt1g1 anda hastanin 20 yas ve altinda olmasi.

3 Yemeklerle siddetlenen yaygm karm agrisi1 veya kanli ishal gibi barsak

iskemisi bulgularinin olmasi

4 Arteriol ve veniil duvarlarinda graniilosit varligini gosteren histolojik

bulgularin saptanmasidir

Bu 4 kriterden en az 2’sinin bulunmasiyla hastaya HSP tanis1 konabilir. HSP tanisi
icin en az 2 kriterin bulunmas1 %87,1 duyarliliga ve %87,7 6zgiilliige sahiptir.

HSP tani1 kriterleri en son 2008 yilinda yeniden tanimlanmistir (54). Bu kriterlerden
palpabl purpura seklinde ve Ozellikle alt ekstremitelerde yaygin olarak bulunan dokiintii
mutlak kriter olarak belirlenmistir. Diger kriterler;

1- Karin agris1 (akut zeminde gelisen, yaygin abdominal agr1)

2- Histopatoloji (IgA depolanmasmin fazla oldugu Iokositolastk vaskiilit ya da
proliferatif glomeriilonefrit)

3- Artrit/artralji

4- Bobrek tutulumu (proteiniiri;>0,3g/24 saat ya da albumin/kreatin >30 mmol/mg veya
mikroskopik hematiiri ya da erirositin biiylik biiylitmede >5)

Bu yeni kriterlere gére HSP tanisi, purpura mutlak kriter olmak tlizere 4 kriterden bir
tanesinin olmasi ile konur.

Henoch-Schonlein purpurast klinik olarak palpabl purpura, eklem, gastrointestinal ve
bobrek bulgular: ile karakterizedir. Kesin tani i¢in olgular %70-100’{inde cilt biopsisinde
IgA birikimi ve lokositoklastik vaskiiliti saptamak ve bu bulgular1 klinik bulgularla
birlestirerek yorumlamak gerekmektedir (25, 29).

Tam kan sayimi, kanama testleri, idrar tahlili, eritrosit sedimantasyon hizi, romatizmal

belirte¢ler tamda yardimci olur. HSP'li olgularda GIS tutulumunu gostermede abdominal
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tomografinin 6nemli oldugu belirtilmektedir. Abdominal tomografi ile ince barsak duvarinda
segmental kalinlagsma saptanmasi vaskiilit bulgusu olarak yorumlanmaktadir (55 - 57).

HSP’de kiiglik damarlarin vaskiiliti sonucu olusan subserozal, submukozal 6dem ve
hemorajik infiltrasyon GIS duvarinda kalinlasmaya neden olmaktadir (55). Bu nedenle
HSP’de GIS tutulumunu gdstermede noninvaziv bir ydntem olan ultrason o6zellikle
onerilmektedir. Ultrason ile barsak duvarmnda kalinlagsma, dilatasyon, hipomotilite ve
intramural kanama gosterilebilmektedir (56, 58). Bu yOntemle ayrica intususepsiyon,
perforasyon, obstriiksiyon, barsak iskemi ve infarkt: gibi komplikasyonlar da kolaylikla
saptanabilmektedir (59, 60).

HSP'de endoskopinin GIS tutulumunun tan1 ve tedavisinin yonlendirilmesinde yararli
oldugu bildirilmektedir (61, 62). Endoskopi sayesinde karm agris1 nedeniyle bagvuran HSP'li
olgularda deri dokiintiileri baslamadan &nce bile GIS'deki vaskiilitik degisiklikler
gosterilebilmektedir. Endoskopi ile saptanan degisikliklerin mide ve duodenumda goriilen
mukozal vaskiilit, iilser, purpura ve petesiler oldugu belirtilmektedir. Ozellikle duodenumun
ikinci kisminda goriilen mukozal lezyonlarin HSP'ye 6zgli oldugu ve bu bulgunun deri
dokiintiisii olmayan olgularda taniya yardimci olabilecegi de vurgulanmaktadir (61, 63). GIS
endoskopisi swrasinda alinan biyopsi Orneklerinde l6kositoklastik vaskiilit bulgularinin
goriilmesinin HSP tanisinda yardimci oldugu bildirilmektedir. Ayrica vaskiilit bulgulari
olmaksizin IgA birikiminin gosterilmesinin de HSP tanisinda 6nemli oldugu belirtilmektedir

(61, 63, 64).

Ayiricr Tam

Henoch-Schonlein purpurasinin ayirici tanisinda purpura, artrit, akut karin agrist ve
hematiiri yapabilecek tiim hastaliklar diisiiniilmelidir. Klinik bulgularin hepsinin bir arada
olmadig1 ya da ¢oklu sistem tutulumunda tani1 zorlasabilir. Purpura ayirici tanist hemorajik
hastaliklar (idiyopatik trombositopenik purpura), septisemi (meningokoksemi, gonokoksemi,
infektif endokardit), ilag reaksiyonlar1 ve diger vaskiilitlerle yapilmalidir. Bu amagcla 6ykii,
trombosit sayisi, kanama ve pihtilasma testleri, akut faz reaktanlar1 ve kiiltiir ¢aligsmalari
tanida yardimcidir. HSP’de bu testler normaldir. Septisemide olgu hasta goriiniimliidiir. Ates
daha yiiksek ve purpurik dokiintli daha yaygin yerlesimlidir (23).

HSP pediatrik inflamatuar barsak hastaliklar1 arasinda yer almaktadir. Gastrointestinal
sistem bulgularmmin apandisit, pankreatit gibi akut batin tablosuna neden olabilecek
durumlardan, yersinia, klebsiella gibi bakteriyel enterokolitlerden, inflamatuar barsak

hastaliklarindan ve neoplazmlardan ayirici tanis1 yapilmalidir (29).
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Bobrek bulgularmin  ve bunlara eslik eden diger sistem bulgularmin akut
glomertilonefrit (postenfeksiydz glomeriilonefrit), nefrotoksisite veya diger kronik bobrek
hastaliklarina neden olan diger tablolardan ayirt edilmesi gerekmektedir. C3 diizeyi ayirici
tanida yardimci olabilir. IgA nefropatisinin de dokiintliniin belirgin olmadigi durumlarda
HSP’den ayirimi 6nemlidir (25).

Baslangicta artrit ile gelen hasta akut romatizmal ates ve jiivenil idiopatik artrit
acisindan dikkatle degerlendirilmelidir (23). Atipik dokiintii ve artrit varhiginda diger
vaskiilitik hastaliklar degerlendirmeye alimmalidir. Bu romatolojik hastaliklar sistemik lupus
eritematozus (SLE), Wegener granulomatozisi ve poliarteritis nodosadir. Hastaliklara
kresentik nefrit eslik edebilir. ANA, ANCA, RF ve C3 diizeylerinin 6l¢timii yol gdstericidir.
ANA sistemik lupus eritematozusda, sitoplazmik ANCA Wegener granulomatozisde,
periniikleer ANCA poliarteritis nodosada pozitiftir. HSP’de romatolojik belirtecler negatif
bulunur. Serum C3 diizeyi normal, damar duvarinda ve mezengiumda IgA depolanmasi varsa
HSP, C3 diizeyi diisiik, damar duvarinda ve mezengiumda I1gG ve Clq depolanmasi varsa
SLE distiniiliir (23, 29). Takayasu arteriti ve Kawasaki hastalig1 gibi vaskiilitler de ayirici
tanida distniilmelidir (23). Skrotal 6dem ve testislerde agrmnin testis torsiyonu ve
malignitelerinden ayirimi biiyiik 6nem tasir (29).

Henoch-Schonlein purpura ¢ocukluk caginda goriilen iki purpurik hastaliktan ayirt
edilmelidir. Birincisi siit ¢ocuklugunun akut hemorajik 6demi, ikincisi hipersensitivite
vaskiilitidir. Siit ¢ocuklugunun akut hemorajik 6demi i¢in ates, biiyiik purpurik lezyonlar ve
odem tipiktir. Hastalik birka¢ hafta icerisinde geriler. Ancak purpuranin enfeksiyoz ve
enfeksiy0z olmayan nedenlerinin diglanmas1 gerekir. Hipersensitivite vaskiiliti bir ilaca veya
enfeksiyona maruz kalma sonrasi ya da idiopatik olarak ortaya ¢ikan kiigiik damar
vaskilitidir. Postkapiller ventilleri tutan l6kositoklastik vaskiilittir. Hastalarda ates, irtiker,
artralji, lenfadenopati, yiiksek sedimentasyon ve diisiik kompleman diizeyi goriiliir. Diistik
C3, C4 seviyesi ve damar duvarinda IgA saptanmamasi ile HSP’den ayrilir (5). Hemorajik
dokiintiiyle gelen her hastada ¢ocuk istismar1 da akilda tutulmalidir (3).

Tedavi

Henoch-Schonlein purpurasi genellikle kendi kendini sinirlayan ve destek disinda 6zel
tedavi gerektirmeyen bir hastaliktir. Yumusak diyet, yeterli hidrasyon ve vital bulgularin
izlenmesi destek tedavi i¢in yeterlidir (16, 65).

Henoch-Schonlein purpurasmin bobrek dist bulgular1 i¢in uygun semptomatik
tedaviler baglanmalidir. Eklem agrilar1 genellikle nonsteroid antiinflamatuar ilaclar ile kontrol

altmna alinir, steroidler bu amagla pek kullanilmazlar (33). Aktif GIS kanamasi olan hastalarda
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eklem bulgularima yonelik nonsteroid antiinflamatuar tedavi sakincalidir. Hipertansiyon
varliginda uygun antihipertansiflerle kontrol edilmelidir. Enfeksiyon varsa yerine, etkenine ve
siddetine gore gerekli antibiyotiklerle tedavi edilir (29). Alt ekstremite 6demi igin asiri
hareket kisitlanir ve yiiksekte tutma onerilir. Eger skrotal 6dem varsa skrotum elevasyonu ve
dayanilabildigi kadar soguk uygulama agriy1 azaltir Sistemik kortikosteroit tedavisine de yanit
almir. Siddetli kasmt: oldugu zaman ve anjiondrotik o6dem gelistigi durumlarda
antihistaminikler kullanilabilir (16, 29).

Cerrahi girisim gereken olgular disinda GIS bulgular1 tedavisiz gerilemektedir.
Kanama olmaksizin sadece karin agrisi i¢in steroid baslanmasi daha agir komplikasyonlar:
gdlgeleyebileceginden sakincali olarak kabul edilmektedir. Ciddi GIS komplikasyonlarinda
cerrahi miidahale gerekebilir. Agir cilt bulgulari, karin agris1 ve proteiniiri 1-2 mg/kg/giin oral
kortikosteroit tedavisine dramatik bir sekilde yanit verebilmekedir. Kortikosteroid tedavisi
artritin ve karm agrismnin gerilemesini saglayabilir ancak hastalik siiresini kisalttigi ve
yinelemeleri Onledigi gosterilememistir. Erken donemde tedaviye baglanmasi, sistemik
bulgularin gelismesini dnleyememektedir. Onceki ataklarda steroid uygulanmis olmas1 daha
sonra yeni niiks gelisimi riskini azaltmaz (33). Dapson tedavisinin HSP bulgularinin
geriletilmesinde faydali olabilecegi de bildirilmektedir (14, 15). Faktor XIII verilmesinin
ozellikle gastrointestinal tutulumu olanlarda faydali olabilecegi bildirilmektedir (2).

Glomeriilonefritte olagan dozlarda kortikosteroitlerin etkinliginin olmadig1r kabul
edilmektedir. Az sayidaki ¢alismada ise bdbrek tutulumu gelisimi agisindan yiiksek risk
tasid1g1 diisiiniilen olgularda (7 yas iistii, siddetli GIS tutulumu, purpuranin uzun siirmesi)
erken donemde baslanan kortikosteroitlerin bobrek hasarmi onleyebilecegi 6ne siirtilmiistiir.
Her ne kadar mevcut bilgiler steroidlerin bobrek tutulumunu 6nlemekte ve tedavisinde etkili
olmadigmi gostermekte ise de bu konuda kesin olarak benimsenmis bir yaklagim yoktur. Bu
nedenle bazi kaynaklar hastalifin baslangicinda kisa siireli, toksisiteye yol agmayacak kadar
diisiik dozda profilaktik steroid baslanmasmi yine de kabul edilebilir bir yaklasim olarak
gormektedir (2, 14, 15). Yapilan bir prospektif calismada, bobrek tutulumu olmayan 168
HSP’li hastanin 84 tanesine steroid tedavisi verilmis. Steroid tedavisi alan hastalarin
hi¢birinde bobrek tutulumu gelismez iken, steroid tedavisi almayan 84 ¢ocuktan 10 tanesinde
6 hafta icinde, iki tanesinde 24—72. haftada bobrek tutulumu gelistigi tespit edilmistir (66). Bir
diger ¢alismada, HSP nedeni ile takip edilen 194 ¢ocukta bobrek tutulumu ile iligkili faktorler
arastirilmis ve steroid tedavisinin bobrek tutulumunu azalttigi gozlenmistir (67). Bu iki
calismanin ardindan yapilan bir diger calismada, 20 HSP’li olguya atak sirasinda steroid

verilirken, 30 olgu steroid almamistir. Ataktan sonraki ii¢ ay i¢inde her iki grupta bobrek
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tutulum oranlar1 % 20 olarak bildirilmistir. HSP atagi sirasinda rutin verilen steroidin bobrek
tutulumunu 6nlemedigi sonucuna varilmistir (2). Bu konu ile ilgili olarak yapilan ¢aligmalarin
kontrol grubu igermemesi, retrospektif olmasi nedeni ile giivenilirlikleri yiiksek degildir. HSP
atag1 swrasinda bobrek tutulumunu azaltmak veya agirligini hafifletmek icin rutin steroid
uygulamasi halen tartismalidir (65). Siddetli HSP nefriti acil bir durumdur ve yogun tedavi
gerektirir. Bobrek yetersizligi, hipertansiyon ve nefrotik smirda proteiniiri varliginda bobrek
biyopsisi yapilmalidir. Tedavinin yOniinii bdbrek biyopsisindeki kresentik glomeriillerin
sayis1 belirler. Eger biyopside % 50’den fazla kresentik glomeriil saptanmissa ciddi bir
tedaviye hemen baslanmasi1 gerekmektedir. Metilprednizolon 30mg/kg/doz’dan toplam 1
grami gegcmemek lizere intravendz birkag¢ saatte uygulanir. Giinasir1 3 veya 5 kez uygulanur.
Son bolus uygulamadan sonra kortikosteroitler 1-2 mg/kg dozda kullanilmaya devam edilir.
Tedavinin siiresini hastaligin gidisi belirler. Sekiz haftalik kortizon tedavisine yanit vermeyen
olgularda azotioprin ve siklofosfamid gibi immiinosiipresif ilaclar tedaviye eklenmelidir (3).

Siddetli HSP nefritinde, trombotik olaylarm varliginda ve antikardiolipin ve
antiposfolipid antikor pozitifliginde antikoagiilanlar ve antitrombotikler (aspirin 80 mg/giin)
kullanilabilir (29). Agir bobrek tutulumu olan olgularda plazmaferez, Faktor XIII konsantresi
ve iirokinaz ile yapilan denemeler de vardir. HSP’ye eslik eden serebral vaskiiliti ve hizlhi
progresif nefriti olan hastalarda plazmaferez kullanimini bildiren ve sonuglarini sunan bir
yayin mevcuttur. Yapilan retrospektif bir calismada 17 hastanin 14’iinde ciddi bobrek
tutulumu (% 30-100 kresent olusumu), 3’linde serebral vaskiilit tespit edilmis ve bu hastalara
plazmaferez, steroid, azotioprin ve siklofosfamid kombinasyonu uygulanmistir. Serebral
vaskiiliti olan 3 hastanin hepsi iyilesmis, tedaviye hastaligin birinci ayinda baslanan 9 nefritli
hastanin hepsi ve bir aydan gec¢ baslanan 6 nefritli hastanin biri tedaviye yanit vermis, 5
hastada son donem bobrek yetersizligi gelismistir (68). HSP nefritine bagli akut bobrek
yetersizligi olustugunda periton diyalizi veya hemodiyaliz uygulamak gerekir. Kronik bobrek
yetmezligi olustuktan sonra bobrek transplantasyonu bir tedavi segenegidir. Transplante
bobrekte HSP nefritinin tekrarlamasi nadiren goriilebilmektedir (23).

Henoch-Schonlein nefritinde tedavi protokolleri kiigiik serilere dayanmaktadir ve
hicbirinin lizerinde yaygin bir uzlasi saglanamamistir. Yiiksek doz intravendz pulse
metilprednizolonun, azotioprin veya siklofosfamidle kombine edilmesinin agir nefritli
hastalarda yarar saglayabilecegini gostermektedir (33).

HSP’de bobrek hastaliginin tedavisi 2 kategoriye ayrilabilir. Tedavi hafif siddette HSP
( kronik ya da persistan ) ve kresentik HSP nefritinin tedavisi olarak ayrilir. Yaygin olarak

hafif bobrek tutulumu tanimi; akut nefritik ya da nefrotik sendrom ya da normal bobrek
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fonksiyonu ile birlikte persistan non nefrotik proteiniiri, biopside kresent ya da sklerozun %50
den az oldugu bobrek tutulumu olarak tanimlanmistir. Randomize olmayan g¢alismalarda
kortikosteroit ile birlikte immiinsiipresif ajanlar, balik yagi, ACE inhibitorleri, tonsillektomi
tedavileri ile degisik sonuclar elde edilmistir (69).

Bobrek tutulumu olan HSP’li hastalarda tedavi, uzun donemde renal morbiditeyi
siddetlendirilen riskleri 6nlemeye yoneliktir. Bagvuruda klinik renal tutulumun derecesinden
baska kotii prognozla iliskili baska faktorlerde vardir. Bunlar; 8 yasindan sonra baslamasi,
abdominal tutulum, persistan purpura ve renal histolojide tutulum siddetinin artmasidir.
Siddetli HSP nefritli az sayida cocuk oldugu icin bu hastalarda tedavinin yarar1 agisindan
randomize kontrollii ¢aligmalara ihtiyag vardir (70).

Retrospektif analizler, steroid ve/veya immiinsiipresif ajanlarn HSP nefritinin
tedavisindeki yerini gostermede yetersiz kalmigtir. Bununla birlikte randomize olmayan
birka¢ kiiciik Japon caligmasinda tonsillektomi, tek basma steroid, kombine steroid ve
immiinsiipresif tedavinin faydasi gosterilmistir (71). Ozetle bu galismalar, randomize olmayan
ya da kiiciik vaka c¢alismalari, degisik hastalik derecelerindeki heterojen hasta gruplarindan
olugsmaktadir. Bu nedenle mevcut veriler spesifik bir tedavi olusturmada yetersizdir. Steroid,
immiinsiipresif ajan, ACE inhibitorlerinin, etkisinin faydali olup olmadigmnin gésterilmesi i¢in
homojen hasta gruplarinda 1yi diizenlenmis randomize kontrollii ¢aligmalara ihtiyag
duyulmaktadir. Son donem bobrek yetmezligine ilerleme olasiligi olan HSP nefritli hastalarda
da degisik tedaviler uygulanmistir. Son donem bobrek yetmezligi gelisimi i¢in prognostik
faktorler agwr proteiniiri ya da nefrotik sendrom ve /veya %50’ den fazla kresentik
glomerulonefrit olarak tanimlanmistir(72). Randomize kontrollii bir calismada HSP nefritli 56
cocuga biopsi yapilmis; bobrek tutulumu grade 3 ya da daha fazla olan proteiniiri ve azalmig
GFR hiz1 olan hastalara oral siklofosfamid ve destekleyici tedavi, diger gruba ise sadece
destekleyci tedavi uygulanmis ve ortalama 6,9 yil takip sonucunda iki grup arasinda tedavinin
sonucunda anlamli fark saptanmamustir. Son donem bdbrek yetmezligi; 28 tedavi edilen
hastanin 3’iinde, 28 destek tedavisi alan hastanin 4’iinde saptanmustir. Iki grup arasinda
anlamlh fark saptanmamistir (73). Tarshish ve arkadaslarinin (73) yaptiklar1 g¢alismada
nefrotik diizeyde proteiniirisi olan ¢ocuklara siklofosfamid tedavisi verilmis ve bu hastalar hi¢
tedavi verilmeyen grupla karsilastirilmistir. Sonucta siklofosfamidin hi¢bir yararinin olmadigi
gosterilmistir. Baska bir ¢alismada siklofosfamit tedavisi alan gruptaki iic ve kontrol
grubundaki dort olguda, son izlemde, son donem bobrek hastaligi goriilmiistiir (74).

Kontrollii olmayan bazi ¢alismalarda HSP nefriti tedavisinde tek basina steroid

kullanimi, azotiopiirin yada siklofosfamid ile kombinasyonu, siklofosfamid ve ACE
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inhibitorleri ile kombine kullanimi ya da ¢oklu kombinasyon tedavilerinin HSP nefriti
tedavisinde faydali oldugu One siiriilmiistiir (69). Genis kapsamli bir calismada, pulse
metilprednizolon sonrasi 3,5 aylik oral prednizolon ve siklofosfamid uygulamasiyla agir
nefrotik sendromlu ya da kresentrik glomerulonefritli ¢gocuklarin % 71’inde klinik diizelme

oldugu ve % 10’da ise son donem bobrek yetmezligine gidis oldugu tespit edilmistir (75).

Prognoz

Henoch-Schonlein purpurast genellikle 1yi seyir gosteren ve bulgular1 kendiliginden
kaybolan bir hastaliktir. HSP’de prognozu belirleyen esas faktorler, baslangigta olan bobrek
tutulumunun derecesi, gastrointestinal ve santral sinir sisteminde olusan komplikasyonlardir.
Hastaligin bulgular1 cogunlukla ilk on giin i¢inde geriler, fakat klasik iyilesme siiresi ortalama
4—6 haftadir. Hastaligin bir 6zelligi de olgularin % 50’sinde birkag¢ y1l sonraya kadar sistem
bulgularmnin tekrarlamalar gosterebilmesidir (3). Ozellikle deri dokiintiileri ilk 6 hafta iginde
tekrarlayabilir. Dokiintlinlin tekrarlamasinin prognozu olumsuz yonde etkilemedigi, ancak
agr dokiintiilerle giden, dokiintiileri tekrarlayan ve agir gastrointestinal tutulumu olan
hastalarda bobrek tutulumunun eslik etme ihtimalinin arttigi bildirilmistir (25). Hastaligin
gidisi invajinasyon ve perforasyon gibi akut karin tablosuyla komplike olabilir. Invajinasyon
gelisen olgularda postoperatif mortalite % 20 iken, operasyona alinmayan olgularda
mortalitenin % 50 oldugu saptanmistir (70).

Son donem bobrek yetersizligi olan hastalarn %1-5’inden HSP’ye bagli bobrek
tutulumunun sorumlu oldugu belirtilmistir (77). Bobrek tutulumu olan hastalarin uzun dénem
takibinde gelisebilecek komplikasyonlar1 tahmin etmek giictiir. HSP’de bobrek tutulumuna
bagli sebeplere bagli mortalite %1-3’tiir. Non-nefrotik smirlarda proteiniiri ve proteiniiri
olmadan hematiiri saptanan vakalarin ¢ogu 3—6 ay igerisinde diizelir. Bu hastalarda bobrek
biopsisi ve tedavi gerekmez. Ancak bu hastalarin %15’inde baslangi¢ bulgularindan bagimsiz
olarak ciddi bobrek yetersizligi gelisebildiginden uzun déonem yakindan takip edilmelidirler.
Nefritik ve nefrotik sendrom bulgular1 olan hastalarda iki yil sonra % 40 oraninda normal
bobrek fonksiyonlar1 saglanirken, % 20 hastada mindr ve kalan hastalarda ciddi bobrek
yetersizligi saptanir. Nefrotik diizeyde proteiniiri, makroskopik hematiiri saptanmasi ve
kreatinin klirensinin 70 ml/dk/1.73m*’den diisiik olmas1 son donem bdbrek yetersizligi
gelismesi i¢in risk faktorleridir (1, 47).

HSP’de bobrek tutulumu olan hastalarin uzun dénem takipleri sonucunda, hastaligin
baslangigtaki siddeti ile sonucu arasinda korelasyon oldugu gosterilmistir (42). Narchi’nin

yaptigi, 1133 HSP’li ¢cocugu igeren calismada, ilk basvuruda izole hematiiri veya nefrotik
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diizeyde olmayan proteiniirisi olan ¢ocuklarin uzun donem takiplerinde, %1,6’sinda renal
bozukluk gelistigi, nefrotik ya da nefritik sendrom ile bagvuran hastalarin % 19,5’inde uzun
donemde bobrek yetersizligi gelistigi tespit edilmistir (42). Yapilan diger ¢alismalarda izole
hematiiri ya da proteiniiri ile bagvuranlarin %11-13’iinde, nefritik ya da nefrotik sendrom ile
basvuranlarm %35-44’linde uzun donemde bobrek yetersizligi gelistigi saptanmistir (9).
Hastalik baslangicinda bobrek yetersizligi, hipertansiyon ve nefrotik sendrom
bulgular1 olan vakalara bobrek biopsisi yapilmali ve tedavi ona gore planlanmalidir. Bobregin
histolojik incelemesinde minimal degisiklikler ve hafif fokal segmental glomeriilonefrit
saptanan hastalarm 6nemli bir kismi1 iki yil i¢ginde tamamen normale donerken, geri kalan
hastalarda mindr idrar bulgular1 tespit edilebilir. Kresent goriilen vakalarin 6nemli bir
kisminin uygun tedavi ile yillar i¢inde normal idrar bulgularina ve bobrek fonksiyonlarina
sahip olabildigi goriilmiistiir. Tekrarlanan biopsilerde ise yalnizca %10 hastada bulgularin

ilerledigi saptanmistir (23).
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III. MATERYAL VE METOD

Bu calisma; 2005 Ocak — Aralik 2009 tarihleri arasinda Indnii Universitesi Tip
Fakiiltesi Pediatrik Nefroloji poliklinik ve servisinde takip edilerek anamnez, klinik,
laboratuvar bulgular1 ve cilt biyopsileri ile Henoch-Schonlein purpurasi tanisi almis 107
olgunun retrospektif olarak degerlendirilmesi ile olusturuldu.

Henoch-Schonlein purpuras: tanisi, “American College of Rheumatology (ACR)’’
kriterleri esas alinarak konuldu (20). Tablo 4’te verilen dort kriterden en az iki kritere sahip

olanlar HSP olarak kabul edildi.

Tablo 4: ACR tani kriterleri

1 Tani1 esnasinda 20 yasindan kii¢lik olmak

2 Palpabl purpura

3 Akut karin agris1 (barsak iskemisi ile hemorajik diare)

4 Kiigiik arteriol veya veniillerin duvarinda grantilositlerin varligi

Hastalar pediatrik nefroloji poliklinik takip dosyalarindaki bagvuru ve diizenli rutin
kontrollere ait fizik muayene ve laboratuvar bulgular1 kayitlarindan elde edinilen bilgilerle
retrospektif olarak incelendi. Inceleme sonuglari, bunun i¢in hazirlanmis formlara kayit edildi.

Calisma kapsamina alman 107 olgu; diizenli takibi yapilmis, altta yatan bobrek,
gastrointestinal, primer immunolojik ve endokrin hastaligi bulunmayan, diger purpura
nedenleri ekarte edilmis hastalardi. Ilk tan1 anindan itibaren, bobrek tutulumu agisindan en az
6 aylik izlemi olmayan hastalar calisma grubundan ¢ikarildi. Basvuruda; klinik olarak yas,
cins, vicut agirhigi, boy, cilt, eklem, bobrek, gastrointestinal sistem tutulumu kaydedildi.
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Nadir goriilen genitoiiriner, pulmoner, santral sinir sistem tutulumlar1 da arastirildi.
Makroskobik hematiiri, 0dem, oligiiri varligi arastirildi. Tetikleyici etken olabilecek
enfeksiyonlar, alerji Oykiisii, asilama, aile Oykiisii de degerlendirildi. Hastalarin ilk tani
zamanlar1 (mevsimsel olarak) kaydedildi.

Tiim olgularimizin kan basinci 6l¢timleri kaydedildi. Hastalarin sistolik ve diastolik
kan basinglari; 20 dakikalik istirahattan sonra ayni sfingomanometre kullanilarak, sol kolun
2/3’ini kaplayan manson ile ii¢ ayr1 (5-10 dakikalik aralarla) zamandaki ol¢iimlerin
ortalamalar1 olarak kaydedildi. Bu kan basinci degerlerinden Task Force kriterlerine gore yas,
cins ve boya gore 95 persantil tizeri degerler hipertansif olarak degerlendirildi (78 ).

Olgularin hastalik baslangicindaki hemoglobin, beyaz kiire, trombosit, tam idrar
tahlili, tire, kreatinin, total protein, albumin, immunglobulin A, immunglobulin G,
immunglobulin M diizeyleri, C3, C4, gaitada gizli kan degerleri kaydedildi. Streptokok
enfeksiyonu agisindan bogaz kiiltiirleri kaydedildi.

Sistem tutulumu degerlendirilmesi, fizik muayene ve laboratuvar yontemlerine gore
yapildi. Palpabl purpura, ekimoz, petesisi mevcut olan hastalar cilt tutulumu olan grup olarak
kayit edildi. Eklemlerde agri, agr1 olsun ya da olmasin sislik, kizariklik, 1s1 artisi, hareket
kisithiligr olanlar eklem tutulumu, kolik seklinde karmn agrisi, gaitada gizli kan pozitifligi,
ishal, kusma, melena, hematemez, hematokezya mevcut olan hastalar GIS tutulumu olarak
kayit edildi. Penil, skrotal 6dem, konfiizyon, konviilziyon diger sistem tutulumu olarak
kaydedildi. Bobrek tutulumu; mikroskopik hematiiri (santrifiije edilmis idrar 6rneginde, >5
eritrosit/40’lik  biiyiitmede), proteiniiri (>4mg/m’/saat varhiginda) tamimlandi. Nefrotik
sendrom (>40mg/m*/saat proteiniiri, hipoalbiiminemi, hiperkolesterolemi ve 6dem), nefritik
sendrom (hematiiri ve/veya proteiniiri, 6dem, hipertansiyon, oligiiri ve azotemi), akut bobrek
yetersizligi (oligiiri, aniiri, serum kreatinin yiiksekligi) diger bobrek tutulum bulgular: olarak
degerlendirildi. Bu degerlendirmeler sonucunda boébrek tutulumu olarak kabul edilen

hastalarin siniflamas1 Meadow’a gore ve tablo 5’deki gibi yapildi (31).
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Tablo 5:HSP nefritinin Meadow’a gore siniflandirmasi

GRUP 1 |Mikroskopik hematiiri

GRUP 2 | Makroskopik hematiiri

GRUP 3 | Persistan hafif proteiniiri (>20mg/m2/saat )+/- hematiiri

GRUP 4 | Nefritik sendrom (hematiiri, GFR’de azalma, oligiiri, hipertansiyon, 6dem)

GRUP 5 |Nefrotik sendrom (40mg/m2/saat {izerinde proteiniiri, hipoalbiiminemi,

hiperlipidemi, 6dem)

GRUP 6 | Mikst nefritik / nefrotik sendrom

HSP genellikle 2-8 yasta daha sik goriildiigiinden ve 20 yas altindaki ¢ocuklarin
hastalig1 oldugundan, hastalar 10 yas alt1 ve 10 yas {istii olarak gruplandirildi.

Hastalar almis olduklar1 tedaviye gore steroid alanlar ve destek tedavisi alanlar olmak
iizere iki gruba ayrildi. HSP’li olgularda uygulanan tedavinin sekli, dozu, siiresi ve tedavi
sonu bulgular kaydedildi.

Hastalarmn 1., 3. ve 6. aylarda bobrek tutulumu ve diger sistem tutulumlarinin izlemi
acisindan pediatrik nefroloji polikliniginde diizenli takipleri yapildi. Bobrek tutulumu
acisindan; tam bir fizik muayene, tam idrar tetkigi ve kan basinglar1 degerlendirildi. Nefrotik
sendromu olan, hipertansiyon ve makroskobik hematiirisi olan, akut bobrek yetmezligi ya da
nefrotik diizeyde proteiniirisi olan hastalara bobrek biopsisi yapildi. Renal biopsi 6rneklerinin
International Study of Kidney Disease in Children klasifikasyonuna gore derecelendirilmesi
yapildi (23). Yas, cinsiyet, histopatolojik siniflama, tedavi protokolii, tedavi siiresi, hastaligin
klinik ilerleyisi biopsi yapilan hastalarda detayl olarak degerlendirildi.

Hastalar en az 6 aylik izlemlerinde bobrek tutulumu olan ve bobrek tutulumu olmayan
olmak iizere iki gruba ayrildi. Iki grup yas, cinsiyet, cilt, GIS, eklem, skrotal tutulum,
laboratuar bulgulari, uygulanan tedavi agisindan karsilastirildi. Hastalar bobrek tutulum
zamanina gore gruplara ayrildi

Ik basvuru aninda bdbrek tutulumu olanlar gruptan ¢ikarildiktan sonra hastalar
izlemde bobrek tutulumu gelisenler ve gelismeyenler olarak iki gruba ayrildi. Gruplar
cinsiyet, yas, GIS ve eklem tutulumu agisindan karsilastirildi. Bobrek tutulumu igin belirleyici
olabilecek risk faktorleri tespit edilmeye ¢aligildi.

Calismanin baslangicinda Inonii Universitesi etik kuruluna basvurularak “etik kurul

onay1” alindi.
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Istatistiksel Analiz

Arastirma verilerinin istatistiksel degerlendirilmesi SPSS for Windows version 13.0
yazilim programi kullanilarak yapildi. Nicel veriler ortalama (ort) + standart sapma (SD) ile
nitel veriler ise say1 ve ylizde ile sunuldu. Nicel verilerin Shapiro Wilk normallik testi ile
normal dagilim gésterdigi saptandi (p>0.05). Istatistiksel yontemlerden unpaired t testi,
Pearson Ki-Kare Analizi ve Fisher’in kesin ki-kare analizi kullanildi. P<0,05 istatistiksel

olarak anlamli kabul edildi.
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IV. BULGULAR

Bu c¢alisma; 2005 Ocak — 2009 Aralik tarihleri arasinda Inénii Universitesi Tip
Fakiiltesi Pediatrik Nefroloji poliklinik ve servisinde takip edilen toplam 107 ¢ocuk olguyu
kapsamaktadir.

HSP’li Hastalarin Demografik Ozellikleri

HSP’1i hastalarin yaslar1 1 ile 17 arasinda, ortalama 7,56 + 3,4 olarak tespit edildi.
Agirlik ortalamasi 25,08 + 12,04 kg, boy ortalamas1 119,83 4+ 24,11 cm olarak tespit edildi.
HSP’1i hastalar cinsiyetlerine gore degerlendirildiginde 46°s1 kiz (%43), 61°1 erkek (%57)
hastadan olusuyordu. Olgularda erkek/kiz oranit 1,32 idi. HSP’li hastalarin demografik

ozelliklerinin dagilimi tablo 6’da verilmistir.

Tablo 6: Henoch-Schonlein purpurali hastalarin demografik 6zellikleri

Demografik Ozellikler Ort £ SD; n (%)
Yas (y1l) 7,56 + 3,4
Agirlik (kg) 25,08 + 12,04
Boy (cm) 25,08 = 12,04
Cinsiyet Kiz 46 (%43)
Erkek 61 (%57)
Erkek/kiz 1,32

HSP’li olgularin hastalikla ilgili sikayetlerinin baslangi¢ tarihine gore mevsimsel dagilimi

degerlendirildi. Hastalarin 45’ inin (%42) sonbahar, 29’unun (%27) ilkbahar,
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Sekil 4: Henoch-Schonlein purpurali hastalarin bagvuru mevsimine gore dagilimi

Hastalar HSP’nin sik gorildigii 10 yas alt1 ve daha az goriildigi 10 yas iistiine gore
degerlendirildi. Yaglar1 10’un altinda olan 79 hastanin 34’t kiz (%43), 45’1 erkek (%57), 10
yas ve lzerinde olan 28 hastanin 12’si kiz (%42,9), 16’s1 erkekti (%57,1). Hastalarda
cinsiyete gore yas gruplar1 arasinda anlamli fark bulunmadi (p>0,05). HSP’li hastalarin yas

gruplarma gore cinsiyet dagilimi tablo 7°de verilmistir.

Tablo 7: HSP’li hastalarin yasa gore cinsiyet dagilimi

Yas Kiz Erkek
n(%) n(%)

<10 YAS 34 (43,0) 45 (57,0)

>10 YAS 12 (42,9) 16 (57,1)

Hastalar, HSP’yi1 tetikleyebilecek muhtemel risk faktorleri agisindan arastirildiginda;
iist solunum yolu enfeksiyonu gecirme Oykiisii 53 (%49), iiriner sistem enfeksiyonu 7 (%7) ,
akut gastroenterit 6 hastada (%6) saptandi. Kirk bir hastada (%38) ise risk faktorii olabilecek
enfeksiyon ya da diger faktorlerin (ilag kullanimi, alerji vb.) Oykiisiine rastlanmadi. HSP’li
hastalarda saptadigimiz muhtemel risk faktorii olabilecek enfeksiyonlar sekil 5’te

gosterilmistir.

29




@ Ust solunum yolu
enfeksiyonu

0 Uriner sistem
enfeksiyonu

38%

49% 0O Akut gastroenterit

6%  79% m Enfeksiyon gegirmeyen
hastalar

Sekil 5: HSP’li hastalarda muhtemel risk faktorii olabilecek enfeksiyonlar

HSP’li Hastalarin Sistem Tutulum Ozellikleri

Hastalarin basvuruda ve takipleri siiresince gelisen major sistem tutulumlarmin
degerlendirmesi yapildi. Hastalarin tiimiinde (%100) palpabl purpura seklinde cilt tutulumu
saptandi. Gastrointestinal tutulum 44 olguda (%41,1), eklem tutulumu 72 olguda (%67,3),
bobrek tutulumu 28 olguda (%26,1) tespit edildi. HSP’li hastalarin bagvuruda veya izlemdeki

sistem tutulumlar1 sekil 6’da verilmistir.

100% 1
90% N
80% - N
70% - 1
60% 0
50% 0
40% 1
30% 0 2
20% I
10% g

0%

N @

Sekil 6: HSP’li hastalarin bagvuruda veya izlemdeki sistem tutulumlari
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Hastalarm ¢oklu sistem tutulumuna gore degerlendirmesi yapildi Cilt ve GIS
tutulumu 7 olguda (%6,54), cilt ve eklem tutulumu 34 olguda (%31,77), cilt ve bobrek
tutulumu 4 olguda (%3,73), cilt, eklem ve GIS tutulumu 21 olguda (%19,62), cilt, GIS ve
bobrek tutulumu 7 olguda (%6,54), cilt, eklem, bobrek tutulumu 8 olguda (%7,47), cilt, GIS,
eklem ve bobrek tutulumu 9 olguda (%8,41) tespit edildi. HSP’li olgularda ¢oklu sistem

tutulumlar1 tablo 8’de verilmistir.

Tablo 8: HSP’li olgularda ¢oklu organ tutulumlari

n %

Sistem tutulumu

Cilt 17 15,88
Cilt + GIS* 7 6,54
Cilt + eklem 34 31,77
Cilt + bobrek 4 3,73
Cilt + eklem + GIS 21 19,62
Cilt + GIS + bébrek 7 6,54
Cilt + eklem+ bobrek 8 7,47
Cilt + GIS + eklem + bébrek 9 8,41

*@Gastrointestinal Sistem

Eklem ve GIS tutulumu agisindan hastalar yas grubuna gore iki smifa ayrildi. Yaslari
10’un altinda olan 79 hastanm 54’tinde (%68,4) eklem tutulumu mevcutken, 25’inde (%31,6)
eklem tutulumu tespit edilmedi. Yaslar1 10 ve iizerinde olan 28 hastanin 18’inde(%64,3)
eklem tutulumu mevcut iken, 10’unda (%35,7) eklem tutulumu tespit edilmedi. Hastalarda,
eklem tutulumlar1 a¢isindan yas gruplar1 arasinda anlamli fark bulunmadi (p>0,05).

Yaslar1 10’un altinda olan 79 hastanm 31’inde (%39,2) GIS tutulumu mevcut iken,
48’inde (%60,8) GIS tutulumu tespit edilmedi. Yaslari 10 ve iizerinde olan 28 hastanin
13’iinde (%46,4) GIS tutulumu mevcut iken, 15’inde (%53,6) GIS tutulumu tespit edilmedi.
Hastalarda, GIS tutulumlar1 a¢isindan yas gruplar1 arasinda anlamli fark bulunmadi (p>0,05).

HSP’li hastalarda yasa gore GIS ve eklem tutulumu dagilimi tablo 9°da verilmistir.
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Tablo 9: HSP’li hastalarda yasa gore GIS ve eklem tutulumu dagilimi

Sistem tutulumu

<10 YAS*

>10 YAS*

Eklem tutulumu
(var/yok)
n (%)

54(68,4) / 25(31,6)

18(64,3) / 10(35,7)

GIS tutulumu
(var/yok)
n (%)

31(39,2) / 48(60,8)

13(46,4) / 15(53,6)

* p>0,05

HSP’li Hastalarda Laboratuvar Bulgularinin Dagilim

HSP’1i hastalarda bagvurudaki laboratuvar bulgular1 degerlendirildi. HSP’li hastalarda

basvurudaki laboratuvar degerleri tablo 10°da verilmistir.

Tablo 10: HSP’li olgularda bagvurudaki laboratuvar degerleri

Laboratuvar bulgusu

Ortalama = SD

Hemoglobin (g/dl) 12,54 +£1,38
Platelet (x1000/ mm3) 426,57 + 113,08
Beyaz kiire (x1000/ mm3) 12,71 £ 4,19
BUN (mg/dl) 12,38 £3.,41
Kreatin (mg/dl) 0,54 +0,12
Total protein (g/dl) 6,53 £0,73
Albumin (g/dl) 3,95+0,51

IgA (mg/dl) 195,52 + 79,66
IgG (mg/dl) 1011,83 + 370,73
IgM (mg/dl) 88,33 + 38,96
C3 (mg/dl) 137,19 £24,93
C4 (mg/dl) 27,87 + 8,24
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HSP’li Hastalarda Uygulanan Tedavi Yaklasimlan

HSP’li hastalarda uygulanan tedavi yaklasimlar1 karsilastirildi. Hastalarin 59’una
(%55,1) destek tedavisi verilmisti. Agir GIS tutulumu olan ve bdbrek tutulumu olan 48
hastada (%44,8) steroid tedavisi 1 mg/kg/giin dozunda uygulanmisti. Bunlardan 8 hastada
(%7,47) 1se pulse steroid (30mg/kg/doz) ve siklofosfomid (2-3mg/kg/giin) tedavisi
uygulandig1 tespit edildi. HSP’li hastalarda uygulanan tedavi yaklasimlar1 sekil 7°de

verilmistir.
Steroid
45%
Destek
55%

Sekil 7: HSP’li hastalarda uygulanan tedavi yaklasimlari

HSP’li Hastalarda Bébrek Tutulumu ve Bobrek Tutulumu Olan Hastalar ile Bobrek
Tutulumu Olmayan Hastalarin Karsilastirmasi

Henoch-Schonlein purpurali hastalarin 6 aylik takibi sirasinda 28 hastada (%26,16)
bobrek tutulumu gelisirken 79 hastada (%73,83) bobrek tutulumu goézlenmedi. Henoch-

Schonlein purpurali hastalarin bobrek tutulumuna gore dagilimi sekil 8’de verilmistir.

33



26%

O Bobrek tutulumu olan

O Bobrek tutulumu
olmayan

Sekil 8: Henoch-Schonlein purpurali hastalarin bobrek tutulumuna gore dagilim

Mikroskopik hematiiri 18 olguda (%64,28), makroskopik hematiiri 1 olguda (%3,57),
persistan hafif (non-nefrotik diizeyde) proteiniiri+hematiiri 2 olguda (%7,14), nefritik
sendrom bir olguda (%3,57) gozlendi. Tek basmma nefrotik sendrom hicbir hastada
gozlenmedi. Mixt nefritik/nefrotik sendrom 6 olguda (%21,42) tespit edildi. HSP’li hastalarda

bobrek tutulum bulgularinin Meadow’a gore dagilimi sekil 9°da verilmistir

21,4%

0,0% @ GRUP 1:% 64,2
3,6% @ GRUP 2: %3,5
0 GRUP 3: %7,1
@ GRUP 4:%3,5
7,1% m GRUP 5:%0,0

64.3%
3,6% B GRUP 6: 21,4

Sekil 9: HSP’li hastalarda bobrek tutulum bulgularinin Meadow’a gére dagilimi
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HSP’1i hastalarda bobrek tutulumu olan ve olmayan grup yas, agirlik ve boylarina gore
degerlendirildi. Bobrek tutulumu goriilen hastalarin yas ortalamasi, goriilmeyenlere gore
istatistiksel olarak farkli bulundu (p=0,017). Bobrek tutulumu goriilen grupta ortalama yas,
bobrek tutulumu olmayan gruba gore daha yiiksekti. HSP’li hastalarda bobrek tutulumu olan

ve olmayan grubun yas, agirlik ve boylarinin dagilimi tablo 11° de verilmistir.

Tablo 11: HSP’li hastalarda bobrek tutulumu olan ve olmayan grubun yas, agirhik ve

boylarmim dagilimi

Bobrek tutulumu Bobrek tutulumu p
olmayan hastalar olan hastalar
7,09 £ 3,01 8,87 +4,01 0,017
Yas (yil)
Agirhk (kg) 23,36 £ 10,97 29,92 + 13,73 0,013
Boy (cm) 116,85 + 22,78 128,25 £26,14 0,031

Bobrek tutulumu olan ve olmayan hastalarin cinsiyete gore dagilimi yapildi. Bobrek
tutulumu gorilen hastalarin 9°u kiz (%32,1), 19°u erkek (%67,9) olarak tespit edildi. Bobrek
tutulumu goriilen grupta erkek/kiz oran1 2,1 olarak tespit edildi. Bobrek tutulumu goriilmeyen
hastalarin 37’si kiz (%46,8), 42’si erkek (%53,2) olarak saptandi. Bobrek tutulumu
goriilmeyen grupta erkek/kiz orani 1,13 olarak tespit edildi. Bobrek tutulumu ile cinsiyet
arasinda istatistiksel anlamli bir iliski saptanmadi (p>0,05). HSP’li hastalarda bobrek

tutulumu olan ve olmayan hastalarin cinsiyete gore dagilimi tablo 12° de verilmistir.

Tablo 12: HSP’li hastalarda bobrek tutulumu olan ve olmayan hastalarin cinsiyete gore
dagilimi

Erkek Kiz

n (%) n (%)
Bobrek tutulumu olmayan hastalar 42(53,2) 37(46,8)
Bdobrek tutulumu olan hastalar 19(67,9) 9(32,1)
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HSP’li hastalarda, bébrek tutulumu olan ve olmayan grup GiS tutulumu agisindan
karsilastirild. GIS ve bobrek tutulumu olmayan 50 hasta (%63,3) saptandi. GIS tutulumu
mevcut iken bobrek tutulumu saptanmayan 29 hasta (%36,7) mevcuttu. Bobrek tutulumu
mevcut iken GIS tutulumu olmayan13 hasta (%46,4) tespit edildi. GIS ve bdbrek tutulumuna
15 hastada (%53,6) rastland1. Bobrek tutulumu ile GIS tutulumu arasinda istatistiksel anlaml
bir iligki saptanmadi (p>0,05).

HSP’1i hastalarda bobrek tutulumu olan ve olmayan grup eklem tutulumu agisindan
karsilastirildi. Yirmi iki hastada (%27,8) eklem ve bobrek tutulumuna rastlanmadi. Elli yedi
hastada (9%72,2) eklem tutulumu mevcut iken bobrek tutulumu tespit edilmedi. On ii¢ hastada
(%46,4) bobrek tutulumu mevcut iken eklem tutulumuna rastlanmadi. On bes hastada (%53,6)
hem eklem hem de bobrek tutulumuna rastlandi. HSP’li hastalarda bobrek tutulumu ile eklem
tutulumu arasinda istatistiksel anlaml bir iligki saptanmadi (p>0,05).

HSP’1i hastalarda bobrek tutulumu olan ve olmayan grup skrotal tutulum agisindan
karsilastirildi. Bobrek ve skrotal tutulumu olmayan 79 hasta (%100) mevcuttu. Bobrek
tutulumu olmayan ve skrotal tutulumu olan hastaya rastlanmadi. Bobrek tutulumu olan ve
skrotal tutulum tespit edilmeyen 25 hasta (%89,3) mevcuttu. Hem bobrek hem de skrotal
tutulum 3 hastada (%10,7) gozlendi. Bobrek tutulumu olan grupta, skrotal tutulum sikligi,
bobrek tutulumu olmayan gruptaki skrotal tutuluma gore istatistiksel anlamli olarak daha
yiiksek saptandi (p=0,017).

HSP’li hastalarda bdbrek tutulumu olan ve olmayan hastalarin GIS, eklem, skrotal

tutulum acisindan karsilastirmasi tablo 13°te verilmistir.
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Tablo 13: HSP’li hastalarda bobrek tutulumu olan ve olmayan hastalarin GiS, eklem, skrotal
tutulum agisindan karsilagtirmasi

Bobrek tutulumu | Bobrek tutulumu olmayan p

olan n.(%)

n.(%)
GIS tutulumu olan 15(53,6) 29 (36,7)
GIS tutulumu olmayan 13 (46,4) 50 (63,3) p>0,05
Eklem tutulumu olan 15 (53,6) 57 (72,2)
Eklem tutulumu olmayan 13 (46,4) 22 (27,8) p>0,05
Scrotal tutulumu olan 3(10,7) 0(0)
Scrotal tutulumu olmayan 25 (89,3) 79 (100) p=0,017

HSP’li hastalarda bobrek tutulumu olan ve olmayan hastalarin laboratuvar
bulgularinin ortalamasi degerlendirildi. Bobrek tutulumu olan hastalarin IgA diizeyleri,
bobrek tutulumu olmayan hastalara gore istatistiksel anlamli olarak yiiksek bulundu
(p=0,037).

Bobrek tutulumu olan hastalarin C3 diizeyleri, bobrek tutulumu olmayan hastalara
gore istatistiksel anlamli olarak diisiik bulundu (p=0,04). HSP’li hastalarda bobrek tutulumu

olan ve olmayan hastalarin laboratuvar bulgularinin dagilimi tablo 14’te verilmistir.
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Tablo 14: HSP’li hastalarda bobrek tutulumu olan ve olmayan hastalarin laboratuvar

bulgularinin dagilim

Laboratuvar bulgular Bobrek tutulumu | Bobrek tutulumu p
olmayan hastalar olan hastalar

Beyaz kiire (x1000 /mm3) 12,49 £ 4,27 13,73 £3,76 0,53
Hemoglobin (g/dl) 12,58 + 1,35 12,34 £ 1,55 0,95
Trombosit (x1000/ mm3) 420,97 £ 114,81 452 +103,6 0,24
BUN (mg/dl) 12,54 +£3,31 11,63 + 3,81 0,97
Kreatin (mg/dl) 0,54 + 0,12 0,55+ 0,11 0,65
Total protein (g/dl) 6,55 +0,72 6,42 + 0,80 0,46
Albiimin (g/dl) 3,96 + 0,51 3,92 + 0,53 0,90
IgA (mg/dl) 184,79 + 79,15 229,52 £ 73,31 0,037
IgG (mg/dl) 1014,65 + 398,80 | 1012,89 + 272,56 0,90
[gM (mg/dl) 87,53 £37,68 90,82 + 43,76 0,75
C3 (mg/dl) 140,61 + 22,26 128,11 +29,57 0,04
C4 (mg/dl) 28,44 + 8,09 26,32 + 8,65 0,31

Bobrek tutulumu olan ve olmayan hastalar uygulanan tedavi agisindan karsilastirildi.
Bobrek tutulumu olmayan 49 hastaya (%62) destek tedavisi, 30 hastaya (%38) steroid tedavisi
verildigi tespit edildi. Bobrek tutulumu olan 10 hastaya (%35,7) destek, 18 hastaya (64,3) ise
steroid tedavisi verildigi saptandi. HSP’de bobrek tutulumu olan ve olmayan hastalarin

uygulanan tedavi acisindan karsilastirilmasi tablo 15°te verilmistir.

Tablo 15: HSP’de bobrek tutulumu olan ve olmayan hastalarin uygulanan tedavi agisindan
karsilagtirmasi

Destek Steroid

n (%) n (%)
Bobrek tutulumu olmayan 49 (62,0) 30 (38,0)
Bobrek tutulumu olan 10 (35,7) 18 (64,3)

Bobrek tutulumu goriilen hastalar bobrek tutulum zamanina gére gruplandirildi. Tam
aninda 6 hasta da bdbrek tutulum bulgular: tespit edildi. Ik 1 ay icinde 18 hastada (%85,7),
1-3 ay icinde 3 hastada (%10,7) ve sadece 1 hastada (%?3,5) ise 46 ay icinde bdbrek
tutulumu tespit edildi.

Bobrek tutulumu ilk 1 ay i¢inde baslayip en az 6 ay takip edilen 24 hastanin 9’unda 1
ay icinde bobrek tutulum bulgularinda tam diizelme oldu. Ug hastada bobrek tutulum
bulgular1 2 ay icinde diizeldi. iki hastada bobrek tutulum bulgulari 3 ay icinde diizeldi. Dort
hastada bobrek tutulum bulgular1 4 ay i¢inde diizeldi. ki hasta da bdbrek tutulum bulgular1 6
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ay i¢inde diizelme tespit edildi. Ug hasta da bobrek tutulum bulgular1 1 y1l i¢inde diizeldi. Bir
hastada ise bobrek tutulum bulgular1 18 ay da diizeldi.

Bobrek tutulumu 1-3 ay ig¢inde baslayip en az 6 ay takip edilen 3 hastanin 1 inde 1 ay i¢inde
bobrek tutulum bulgularinda tam diizelme, bir hastada bobrek tutulumun bulgularinda 6 ay
icinde diizelme ve 1 hastada da 8 ay i¢inde diizelme tespit edildi. Bobrek tutulumu 4-6 ay
icinde baglayip en az 6 ay takip edilen 1 hastanin bobrek tutulum bulgularinda 6 ay icinde
diizelme tespit edildi. HSP’li hastalarin bobrek tutulum zamanina gore dagilimi tablo 16°da
verilmistir.

Tablo 16: HSP’li hastalarin bobrek tutulum zamanma gore dagilimi

n %
Bobrek tutulum zamani

6 21,42
Tamda
1 ay 18 64,28
1-3 ay 3 10,71
4-6 ay 1 3,57

Bobrek biyopsisi 8 olguya yapilmusti. International Study of Kidney Disease in
Children klasifikasyonuna gore 3 olgu evre I1IB, 1 olgu evre 1IA, 2 olgu evre IVA, 2 olgu

evre VI olarak saptandi. Bobrek biyopsi sonuglar1 sekil 10°da verilmistir.

25%
37,50% oliB
@A
oIvVA
25,00% 12.50%
oVvi

Sekil 10: International Study of Kidney Disease in Children klasifikasyonuna gére bobrek
biopsi sonuglari
Bobrek biyopsisi yapilan hastalar yas gruplarina gore smiflandirildi. On yasin altinda

77 hastaya (%97,5) bobrek biyopsisi yapilmadigi tespit edildi. On yasin altinda 2 hastaya
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(%2,5) 1se bobrek biopsisi yapildigi tespit edildi. On ve on yasin {izerindeki hasta grubunda
ise 22 hastaya (%78,6) bobrek biyopsisi yapilmaz iken, 6 hastaya (%21,4) bobrek biyopsisi
yapildig1 tespit edildi. On ve on yasin ilizerinde bobrek biyopsisi yapilma orani istatistiksel
anlamli olarak daha fazla bulundu (p=0,004). Bobrek biopsisi yapilan hastalarin yas

gruplarma gore smiflandirilmasi tablo 17° de verilmistir.

Tablo 17: Bobrek biyopsisi yapilan hastalarin yas gruplarina gore siniflandirilmasi

Yas Bobrek biyopsisi Bobrek biyopsisi
yapilmayan yapilan
n (%) n (%)
<10 yas* 77(97,5) 2(2,5)
>10 yas* 22(78,6) 6(21,4)
* p=0,004

Hastalarin baslangictaki tedavi yaklasimma gore bobrek tutulumu gelisme oranlari
belirlendi. Ilk basvuru aninda bdbrek tutulumu olan 6 hasta gruptan cikarildi. Bobrek
tutulumu tespit edilen hastalarda, ilk tan1 aninda steroid tedavisi alan 11(%50) ve destek
tedavisi alan 11 hasta (%50) tespit edildi.

Hastalarda; tan1 aninda bobrek tutulumu olan 6 hasta gruptan ¢ikarildiktan sonra
cinsiyetlerine gére bobrek tutulumunun gelismesi degerlendirildi. Bobrek tutulumu olmayan
42 hastanm (%73,7) erkek, 37 hastanin (%84,1) kiz oldugu tespit edildi. ileri donemde bobrek
tutulumu gelisen 15 hastanin (%26,3) erkek, 7 hastanin (%15,9) ise kiz oldugu saptand:.
HSP’1i hastalarda bobrek tutulumu gelisimi ile cinsiyet arasinda istatistiksel anlamli bir iliski
saptanmadi (p>0,05). HSP’de bobrek tutulumu gelisen ve gelismeyen hastalarin cinsiyet

acgisindan karsilastirilmasi tablo 18°de verilmistir.
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Tablo 18: HSP’de bobrek tutulumu gelisen ve gelismeyen hastalarin cinsiyet agisindan

karsilagtirilmasi
Cinsiyet Bobrek tutulumu Bobrek tutulumu
gelismeyen gelisen
n (%) n (%)
Erkek 42(73,7) 15(26,3)
Kiz 37(84,1) 7(15,9)

Hastalarda; tan1 aninda bobrek tutulumu olan 6 hasta gruptan ¢ikarildiktan sonra GiS
ve eklem tutulumu olan ve olmayan hastalarda bobrek tutulumunun gelismesi degerlendirildi.
Bobrek tutulumu gelismeyen 49 hastada (%80,3) GIS tutulumu olmadigi, 30 hastada (%75,0)
ise GIS tutulumu oldugu tespit edildi. izlemde bébrek tutulumu gelisen 12 hastada (%19,7)
GIS tutulumu olmadigi, 10 hastada (%25) ise GIS tutulumu oldugu saptandi. HSP’li
hastalarda bébrek tutulumu gelisimi ile GIS tutulumu arasinda istatistiksel anlamli bir iliski
saptanmadi (p>0,05)

Bobrek tutulumu gelismeyen 22 hastada (%66,7) eklem tutulumu olmadigi, 57 hastada
(%83,8) ise eklem tutulumu oldugu tespit edildi. Ileri dénemde bdbrek tutulumu gelisen 11
hastada (%33,3) eklem tutulumu olmadigi, 11 hastada (%16,2) ise eklem tutulumu oldugu
saptandi. HSP’li hastalarda bobrek tutulumu gelisimi ile eklem tutulumu arasinda istatistiksel
anlamlh bir iligki saptanmadi (p=0,05) . HSP’de bobrek tutulumu gelisen ve gelismeyen

hastalarm GiS ve eklem tutulumu agisindan karsilastirilmas tablo 19°da verilmistir.

Tablo 19: HSP’de bébrek tutulumu gelisen ve gelismeyen hastalarin GIS ve eklem tutulumu

acisindan karsilastirilmasi

izlemde bobrek tutulumu | izlemde bébrek tutulumu
gelismeyen gelisen
n (%) n (%)
GIS tutulumu olmayan 49(80,3) 12(19,7)
GIS tutulumu olan 30(75) 10(25)
Eklem tutulumu olmayan 22(66,7) 11(33,3
Eklem tutulumu olan 57(83,8) 11(16,2)
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Hastalarda; tan1 aninda bobrek tutulumu olan 6 hasta gruptan ¢ikarildiktan sonra yas
gruplarma gore bobrek tutulumunun gelismesi degerlendirildi. Hastalar 10 yas alt1 ve 10 ve 10
yas lUzeri olarak iki gruba ayrildi. Bobrek tutulumu gelismeyen 65 hastanin (%86,7) 10
yasindan kiiciik oldugu, 14 hastanin (%53,8) ise 10 ve 10 yasindan biiyiik oldugu tespit edildi.
Ileri dsnemde bobrek tutulumu gelisen 10 hastanm (%13,3) 10 yasindan kiiciik oldugu, 12
hastanin (%46,2) ise 10 ve 10 yasindan biiyiik ¢ocuk oldugu saptandi. HSP’li hastalarda
bobrek tutulumu gelisme olasiligr 10 ve 10 yasindan bliyiik ¢cocuklarda istatistiksel anlamli
olarak yiiksek bulundu (p=0,0001). HSP’de bobrek tutulumu gelisen ve gelismeyen hastalarin

yas gruplar1 acisindan karsilastirilmasi tablo 20°de verilmistir.

Tablo 20: HSP’de bobrek tutulumu gelisen ve gelismeyen hastalarin yas gruplar1 agisindan

karsilagtirilmasi
Yas Bobrek tutulumu Bobrek tutulumu
gelismeyen gelisen
n (%) n (%)
<10 yas 65(86,7) 10(13,3)
=10 yas 14(53,8) 12(46,2)
* p=0,0001

Mikst nefritik/nefrotik sendrom nedeni ile takip edilen 6 hastanin, 6-18 ay sonra
bobrek tutulum bulgularinda diizelme tespit edildi.

Persistan hafif proteiniiri + hematiirisi olan bir hastanin bobrek tutulum bulgular: 1
yilda diizelmis olarak tespit edildi.

Makroskopik hematiirisi olan bir hastanin ise bobrek tutulum bulgularinin 8 ay da
diizeldigi tespit edildi.

Bobrek tutulumu olan 28 hastanin en az 6 aylik izlemlerinde son donem bobrek

yetmezligi saptanmadi.
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V. TARTISMA

Henoch-Schonlein purpurasi, baslica nontromositopenik purpurayla giden cilt
tutulumu, periartikiiler 6dem, artrit ve artralji seklinde eklem tulumu, karin agrisindan
invajinasyona kadar gidebilen gastrointestinal tutulum ve bobrek tutulumu ile karakterize bir
kii¢iik damar vaskiilitidir (14).

Hastalik en sik 3—15 yas arasi ¢ocuklarda goriiliir. Bununla beraber 2 yas altinda ve
yetiskinlerde de nadir olmakla birlikte HSP goriilebilir (14, 15). Literatiirde hastaligin erkek
cocuklarda daha ¢ok goriildigi ve erkek/kiz oraninin 1,5-2,1 arasinda degistigi
bildirilmektedir (1, 4, 16, 79). Tayvan’dan Yang ve arkadaslar1 (79) 2759 HSP’li ¢cocugu
iceren caligmalarinda erkek/kiz oranim1 1,11 olarak bulduklarini bildirmislerdir. Kirkbes
hastada yapilan baska bir calismada ise yas ortalamasi 7,6 erkek/kiz orani 2/1 olarak tespit
edilmis ve hastalarin %71’inin 5 yasin iizerinde oldugu saptanmustir (80). Ulkemizde yapilan
bir calismada HSP’li hastalarin yas ortalamasi 6 yas 9 ay olarak tespit edilmistir. Ancak bu
calisma da diger ¢alismalardan farkli olarak hastaligin kiz cocuklarda daha sik goriildigi
tespit edilmistir. Bu calismadaki hastalarin %60°1 kiz, %40°1 erkek ¢ocuk olup kiz/erkek orani
1,5 olarak tespit edilmistir (81). Ayrica Garcia ve ark. (11 ) ve Calvino ve ark. (82) HSP’nin
kizlarda daha yaygin oldugunu bildirmislerdir. Calismamizda HSP’li hastalarin yas ortalamasi
7,56£3,4 olarak tespit edildi. Cinsiyete gore 46 (%43)’s1 kiz, 61 (%57)’1 erkek cocuk olup
erkek/kiz orani 1,32 olarak tespit edildi. Calismamizda hastalar HSP nin sik gorildiigii 10 yas
alt1 ve daha az goriildiigii 10 yas iistiine gore degerlendirildi. Yaslar1 10’un altinda olan 79

hastanin 34’1 (%43) kiz, 45’1 (%57) erkekti. Yaslar1 10 ve iizerinde olan 28 hastanin 12’si
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(%42,9) kiz, 16’s1 (%57,1) erkekti. Hastalarda cinsiyete gore yas gruplar1 arasinda anlamli
fark saptanmadi. Calismamizda yas ve cinsiyet agisindan elde ettigimiz sonuclar literatiirle
uyumlu bulundu.

Hastaligin mevsimsel 6zellik gosterdigi ve en ¢ok sonbahar, kis, ilkbahar aylarinda
ortaya ¢iktig1 bildirilmektedir (16, 83, 84). Ispanya’dan Garcia ve arkadaslarmm (11)
calismasinda mevsim dagilimi %40 ilkbahar, %29 kis, %22 sonbahar, %10 yaz olarak
bulunmustur Hastalarm %97,7’sini Cin’li ¢ocuklarin olusturdugu retrospektif bir calismada
sonbahar ve kis aylarinda hastaligin daha ¢ok ortaya c¢ikmis oldugu bildirilmistir (26).
Ulkemizde yapilan bir calismada mevsim dagilmi %17,7 ilkbahar, %37,7 kis, %31,1
sonbahar, %13,3 yaz olarak bulunmustur (81). Calismamizda mevsim dagilimi %42 sonbahar,
%27 ilkbahar, %17 kis, ve %14 yaz mevsimi olarak tespit edilmistir. Bizim ¢alismamiz da da
hastaligin daha ¢ok sonbahar ve ilkbahar mevsiminde ortaya ¢iktig1 goriilmiistiir.

Henoch-Schonlein purpurasinin tetikleyicileri hala tam olarak bilinmemektedir. Bu
konuda en ¢ok {ist solunum yolu enfeksiyonu ve A grubu beta hemolitik streptokoklar
suclanmistir (21, 85). HSP’li olgularm yaklasik yarisinda, kisa siire Once gecirilmis st
solunum yolu enfeksiyonu ve %35-30’unun bogaz kiiltiiriinde A grubu beta hemolitik
streptokok iiremesinin saptanabildigi bildirilmektedir (33). Ulkemizde yapilan bir ¢alismada
HSP’li cocuklarin %32,1’inde USYE 6ykiisii alindig1 bildirilmistir (86). Baska bir ¢alismada
bu oran % 41 olarak bulunmustur (11). Italya’da yapilan bir ¢alismada 98 HSP’li ¢cocuktan
olusan seride olgularin %16’sinda bogaz kiiltiiriinde A grubu beta hemolitik streptokok
saptanmistir (87). Candemir ve arkadaslar1 (81) yaptiklar1 calismada HSP’li olgularin
%357,7’sinde onceden gecirilmis enfeksiyon Oykiisii tespit etmislerdir. Bunlardan bir tanesi
akut gastroenterit, digerleri ise iist solunum yolu enfeksiyonu olarak tespit edilmistir. Yiiz elli
hastadan olusan bir ¢alismada ise hastanin 103’{inde tetikleyici ajan saptanmis ve bunlardan
63’linde solunum yolu, 7’sinde gastrointestinal sistem enfeksiyonu, 6’sinda diger
enfeksiyonlar, 24’linde sadece ates, 3 hastada ise asilama ve bdcek 1sirig1 oldugu belirtilmistir
(19). Calismamizda HSP tanisindan once, iist solunum yolu enfeksiyonu gegirme oykiisii 53
(%50) hastada saptanirken, 41 (%38) hasta da ise risk faktorii olabilecek enfeksiyon ya da
diger faktorlerin Oykiisiine rastlanmadi. Uriner sistem enfeksiyonu 7 (%6,5), akut
gastroenterit enfeksiyonu gecirme Oykiisii 6 hastada (%5,5) saptandi. Calismamizda A grubu
beta hemolitik streptokok iiremesi %3,73 olarak tespit edildi. A grubu beta hemolitik
streptokok tiremesi literatiirdeki verilerden diisiik bulundu. Bu durumun hastalarin hastaneye

basvuru siirelerinin ge¢ olmasi ile iliskili olabilecegi diisiiniildii. Olgularimizin %62’sinde
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HSP tanisindan once enfeksiyon bulgularinin olmasi patogenezde enfeksiyonlarm rol
oynayabilecegi goriisiinii desteklemektedir.

Kore’de 124 HSP’li ¢ocukta yapilan bir calismada palpabl purpura %100, eklem
tutulumu %66,9, gastrointestinal tutulum %356,5, bobrek tutulumu %19,4 olarak bulunmustur
(88). Baska bir calismada palpabl purpura %100, eklem tutulumu %71,1, gastrointestinal
tutulum % 93,3, bobrek tutulumu %11,1 olarak bildirilmistir (81). Kumar ve ark.(80)
yaptiklar1 calismada palpabl purpurayr %93, eklem tutulumunu %49, gastrointestinal
tutulumu %75, bobrek tutulumunu %31 olarak tespit etmislerdir. Yirmi bir HSP’li ¢ocugu
iceren retrospektif bir calismada palpabl purpura %100, eklem tutulumu %42,9,
gastrointestinal tutulum %67,9, bobrek tutulumu %39,3, santral sinir sistemi tutulumu %3,6,
skrotal 6dem seklinde genitoiiriner sistem tutulumu %7,1 olarak bildirilmistir (86). Baska bir
calismada 220 HSP’li ¢ocuk incelenmis ve palpabl purpura %100, eklem tutulumu %70,
gastrointestinal tutulum %75, bobrek tutulumu %46,8 olarak bulunmustur (33). Almeida ve
arkadaslarinin (28) HSP’li 142 hastay1 21 yil siiresince takip ettikleri ¢aligmalarinda palpabl
purpura, % 100, ilk 1 aylik donemde direncli palpabl purpura %28, eklem tutulumu %69,
karm agris1 %62, ciddi karm agris1 %32, GIS kanamasi %10, orsit %9, bobrek tutulumu %49,
cerebral vaskiilit %0,7 olarak bildirilmistir. Baska bir calismada 254 HSP’li hasta incelenmis,
palpabl purpura %100, eklem tutulumu %66, gastrointestinal tutulumu %56, bobrek tutulumu
%30 olarak bildirilmistir. Sadece cilt tutulumu %13, eklem tutulumu %19,6, GIS tutulumu
%7,5, bobrek tutulumu %2,7 hastada tespit edilmistir. GIS ve bobrek tutulum oram %10,6,
bobrek ve eklem %7,8, GIS ve eklem %29,9, eklem, GIS ve bobrek tutulumu %8,6 olarak
tespit edilmistir. GIS tutulumu olan hastalarm %34’iinde bdbrek, %68’inde eklem tutulumu
tespit edilmistir. Bébrek tutulumu olan hastalarin %64’iinde GIS, %55’sinde eklem tutulumu
tespit edilmistir (89). Calismamizda palpabl purpura seklinde cilt tutulumu (%100) tiim
olgularda, gastrointestinal tutulum 44 olguda (%41,1), eklem tutulumu 72 olguda (%67,3),
bobrek tutulumu 28 olguda (%26,1) tespit edilmistir. Sadece cilt 17 hastada (%15,8), cilt ve
GIS tutulumu 7 olguda (%6,5), cilt ve eklem tutulumu 34 olguda (%31,7), cilt ve bobrek
tutulumu 4 olguda (%3,7) tespit edildi. Cilt, eklem ve GIS tutulumu 21 olguda (%19,6), cilt,
GIS ve bobrek tutulumu 7 olguda (%6,5), cilt, eklem ve bobrek tutulumu 8 olguda, (%7,4)
cilt, GIS, eklem ve bdbrek tutulumu 9 olguda (%8,4) tespit edildi. Calismamizda, sistem
tutulum orant literatiir ile uyumlu bulunmustur. Diger c¢alismalarla benzer sekilde
hastalarimizin tamaminda cilt tutulumu tespit edildi. Bu bulgu HSP’li hastalarin tamaminda
cilt tutulumu oldugunu ya da cilt tutulumu olmayan bazi hastalarin tani alamadigini

diistindiirmektedir.
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Bobrek tutulumu HSP’nin en ciddi prognostik o6zelligini olusturmaktadir. HSP’li
olgularda %20-80 arasinda degisen bobrek tutulumu bildirilmektedir (90, 91, 92). Bobrek
tutulum oraninin bu kadar genis olmas1 vakalarin takip siiresinin ¢ok kisa olmasindan ya da
bobrek tutulumunu saptama yontemlerinin farkli olmasindan kaynaklanabilir. Yapilan bir
calismada 261 HSP’li ¢ocuk incelenmis bobrek tutulum oranini %20,3 olarak bildirilmistir
(93). Calvino ve arkadaglar1 (82) bobrek tutulum oranint %53,8 olarak bulmuslardir.
Ulkemizden yapilan bir caligmada bobrek tutulumunun %31 olguda gdzlendigi bildirilmistir
(94). Bagka bir caligmada bobrek tutulum oraninin %49 oldugu tespit edilmistir (28).
Calismamizda bobrek tutulumu 28 hastada (9%26,1) gézlenmis ve bu oran literatiirle uyumlu
olarak bulundu.

HSP’de bobrek tutulumu hastaligin baslangicindan, haftalar-aylar sonrasina kadar
gelisebilir. Yapilan bir ¢calismada bobrek tutulumunun, hastaligin baglangicindan en erken 3
gilin en ge¢ 17 ay sonra goriildiigli bildirilmistir (67). Kumar ve arkadaglar1 (80) yaptiklari
calismada bobrek tutulumunu, en sik hastaligin baslangicindan sonraki 2 ay iginde tespit
etmislerdir. Ulkemizde yapilan bir ¢alismada 116 olgudan bdbrek tutulumu bulunan 36’smim
tamaminda tutulumun ilk 3 ay i¢inde ortaya ¢iktigi, 3 aydan sonra yeni baslayan bobrek
tutulumuna rastlanmadigi bildirilmektedir (94). Kore’den Shin ve arkadaglarinin (95)
serisinde ise bobrek tutulumu ilk 3 ayda gelisen olgu orami %75; HSP’nin baslangi¢
semptomu ile bobrek tutulumu baslangici arasindaki ortalama siire 38+19 giin olarak
saptanmistir. Diger bir ¢alismada bobrek tutulum bulgularinin genellikle cilt tutulumundan
sonraki 2 hafta i¢inde gelistigi bildirilmistir (19). 142 hastanin ¢cok uzun stireli takip edildigi
bir ¢calismada hastalarin %69,98’inde ilk 3 ayda bobrek tutulumu gelistigi tespit edilmistir,
sadece 1 hastada 3 aydan sonra bobrek tutulumunun goézlendigi bildirilmistir (28).
Calismamizda bobrek tutulumunun ortalama 1-6 ay arasinda ortaya ¢iktig tespit edildi. HSP
tanis1 kondugu anda 6 hastada bobrek tutulum bulgular1 mevcuttu. ilk 1 ay iginde 18(%85,7)
hastada, 1-3 ay arasinda 3(%10,7) hastada, 46 ay arasinda sadece 1(%3,5)hastada bobrek
tutulumu tespit edildi. Alt1 aylik takip siiremiz i¢inde bobrek tutulum zamanmin literatiirle
uyumlu oldugu ve ilk 3 ay i¢inde daha sik gdzlendigi tespit edildi. Ugiincii aydan sonra sadece
bir hastada bobrek tutulumu tespit edildi. Bu bulgumuz daha uzun siireli takipleri olan
calismalarla bobrek tutulumu oraninin artabilecegini gostermesi bakimindan anlamlidir. Bu
nedenle takip siiresi daha uzun ¢aligmalara ihtiya¢ bulunmaktadir.

HSP’de bobrek tutulumunu gosteren ve en sik goriilen major klinik 6zelligin izole

mikroskopik hematiiri oldugu, bunu hafif veya orta derecede proteiniiri ve/veya hematiiri,
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daha az siklikla nefritik sendrom, nefrotik sendrom ve mikst nefritik/nefrotik sendromun takip
ettigi bildirilmektedir (67, 94, 96).

Kirk iki HSP’li hastanin incelendigi retrospektif bir calismada 6 hastada (%14,3)
bobrek tutulumu tespit edilmis ve bu hastalarin tamaminda mikroskobik hematiirt mevcut
iken 3 hastada ise mikroskobik hematiiriye proteiniirinin eslik ettigi bildirilmistir (97).

Garcia ve arkadaslar1 (11) 1975-2006 yillar1 arasinda 100 HSP’li cocugu retrospektif
olarak incelemis ve %67’sinde HSP tamis1 kondugu anda bobrek tutulum bulgularinin
oldugunu bildirmislerdir. Bu hastalarin %93’linde hematiiri, %67’sinde proteiniiri ve
hematiiri, %8’inde nefrotik veya nefritik sendrom, %3’iinde nefrotik ve nefritik sendrom
oldugu belirtilmistir.

Kumar ve arkadaslar1 (80) yaptiklar1 calismada 5 hastada asemptomatik hematiiri
ve/veya proteiniiri, 6 hastada nefritik sendrom, 3 hastada nefrotik sendrom tespit etmislerdir.
Baska bir ¢alismada %31 hastada izole hematiiri, %7 hastada izole proteiniiri, %11 hastada
proteiniiri ve hematiiri, %1 hastada nefrotik sendrom, %1 hastada akut bobrek yetmezligi
tespit edildigi bildirilmistir (28). Diger bir ¢alismada 219 HSP’ye bagli bobrek tutulumu olan
hasta incelenmis hastalarin %47’sinde minimal {iriner anormallik, %?25’inde nefrotik
sendrom, %31’inde bobrek yetmezligi, %23’linde hipertansiyon saptanmistir (72). Shin ve
arkadaslar1 (95) yaptiklar1 calismada %27 hastada izole hematiiri, %23 hastada hematiiri ve
hafif proteiniiri, %50 hastada anlamli proteiniiri, %37 hastada nefrotik simirda proteiniiri ve
%38 hastada akut nefritik sendrom tespit etmislerdir. Bizim ¢alismamizda mikroskopik
hematiiri 18 olguda (%64,28), makroskopik hematiiri 1 olguda (%?3,57), persistan hafif
proteiniirithematiiri 2 olguda (%?7,14), nefritik sendrom 1 olguda (%3,57), mixt
nefritik/nefrotik sendrom 6 olguda (%21,42) tespit edildi. Tek basma nefrotik sendrom higbir
hastada tespit edilmedi.

Chang ve arkadaslarinin (93) yaptiklar1 ¢calismada bobrek tutulumu olan hastalarin yas
ortalamasi 8,6+4,7 olarak bulunmustur. Baska bir calismada bobrek tutulumu olan 14 hastanin
yas ortalamasi 9,3 ve biitlin hastalarin 6 yasindan biiyiik oldugu bildirilmistir. Bu hastalarin
9’u erkek ve 5’1 kiz olarak tespit edilmistir (80).Yapilan bagka bir calismada bobrek tutulumu
olan hastalarin yas ortalamas1 6,7+2,4 tespit edilmistir (98). Almeida ve arkadaslarinin (28)
yaptiklar1 ¢alismada bobrek tutulumu olan hastalarin yas ortalamasi 6,7+2,9 olarak tespit
edilmistir. Bobrek tutulumu olan hastalarin %83l 4 yasindan biiylik, %43’ 7 yasindan
biiyiik olarak tespit edilmistir. Peru ve arkadaslar1 (89) 254 HSP’li hastada yaptiklar
calismada bobrek tutulumu olan hastalarin yas ortalamasini 8,65+/-3,59 olarak tespit

etmislerdir.
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Calismamizda bobrek tutulumu bulunan olgularin ortalama yas1 8,87+4,01 olarak tespit edildi.
Bu bulgu literatiirle uyumlu olup bobrek tutulumu olan hastalarin ortalama yasi, bobrek
tutulumu olmayan hastalardan daha biiyiik olarak tespit edilmistir.

HSP’li hastalarda bobrek tutumu olan hastalar, cesitli c¢alismalarda cinsiyet
acisindanda karsilastirilmistir. Almeida ve arkadaslari (28) yaptiklar1 calismada bobrek
tutulumu olan hastalarin %50’inin erkek oldugunu tespit etmislerdir. Calismamizda bobrek
tutulumu gorilen hastalarin 9°u kiz (%32,1), 19°u (%67,9) erkek olarak tespit edildi. Bobrek
tutulumu goriilen grupta erkek/kiz orami 2,1 olarak tespit edildi. Calismamizda bdobrek
tutulumu ile cinsiyet arasinda istatistiksel anlamli bir iligki saptanmadi.

HSP’de potansiyel en biiyiik tehlikeyi olusturan ve en ciddi sekeli birakan bobrek
tutulumudur. Bu nedenle HSP’li hastalarda bobrek tutulumuna etkili faktorler arastirilmistir.
Ciddi abdominal semptomlarm bdbrek tutulumu icin bagimsiz risk faktérii oldugu
bildirilmistir (67). Rigante ve arkadaslar1 (99) ise nefritin sadece persistan purpura ile iliskili
oldugunu, ciddi karm agris1 ile iligkisinin bulunmadigini ortaya koymuslardir. Bagka bir
calismada bobrek tutulumu olan hastalar ile olmayanlarda GIS kanamasi acisindan fark
bulunmamistir (95). Ciddi karin agrist ise bobrek tutulumu olan hastalarla yakin iliskili
bulunmus, ciddi GIS bulgularinm bdbrek tutulumu igin bagimsiz risk faktdrii oldugunu
bildirilmistir (98). Peru ve arkadaslar1 (89) yaptiklar1 calismada 76 bobrek tutulumu olan
hastanin %64,5 inde GIS tutulumu tespit etmislerdir.

Calismamizda 50 hastada (%63,3) GIS ile ve bdbrek tutulumuna rastlanmadi. GiS
tutulumu mevcut iken bobrek tutulumu tespit edilmeyen 29 hasta(%36,7), bobrek tutulumu
mevcut iken GIS tutulumuna rastlanmayan 13 hasta (%46,4), GIS ve bobrek tutulumu beraber
goriilen 15 hasta(%353,6) tespit edildi. Bizim ¢alismamizda bdbrek tutulumu ile GIS tutulumu
arasinda istatistiksel anlamli bir iligski saptanmadi.

Yapilan bazi calismalarda eklem tutulumu ile bobrek tutulumunun birlikteligi
degerlendirilmisir. Bu c¢alismalardan birisinde bobrek tutulumu olan hastalarin %66’ mnda
eklem tutulumu tespit edilmistir (28). Peru ve arkadaslarinin (89) calismasinda 76 bobrek
tutulumu olan hastanin 42(%55)’sinde eklem tutulumu tespit edilmistir. Bu ¢alismalar eklem
tutulumu ile bobrek tutulumunun birlikteliginin yiliksek oldugunu gostermistir. Ancak Shin ve
arkadaslarinin (95) yaptiklar1 ¢calisma ise tam tersi yonde sonu¢ vermis olup artrit prevelansi,
bobrek tutulumu olan hastalarda anlamli olarak diisiik bulunmustur.

Calismamizda 15 hastada (%53,6) hem eklem hem de bobrek tutulumuna rastlandi.
Ancak HSP’li hastalarda bobrek tutulumu ile eklem tutulumu arasinda istatistiksel anlamli bir

ilisk1 saptanmada.
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Almeida ve arkadaslar1 (28) yaptiklar1 ¢alismada bobrek tutulumu olan hastalarin
%]11’inde skrotal tutulum tespit etmislerdir. Bizim ¢alismamizda HSP’li hastalarda bobrek
tutulumu olan ve olmayan grup skrotal tutulum agisindan karsilastirildi. Bobrek ve skrotal
tutulum 3 hastada(%10,7) tespit edildi. Bobrek tutulumu olan grupta, skrotal tutulum sikligi,
bobrek tutulumu olmayan gruptaki skrotal tutuluma gore istatistiksel anlamli olarak daha
yiiksek saptandi. Bu durum bize skrotal tutulumu olan hastalarda bobrek tutulumu agisindan
dikkatli olunmasi gerektigini diisiindiirmektedir.

Yapilan ¢alismalarda HSP’li ¢ocuklarda laboratuar degerlerinden 6zellikle C3’te hafif
diistikliik ile IgA’da hafif bir yilikseklik bildirilmektedir (72). Yapilan bir caligmada HSP veya
bobrek tutulumu olan HSP’li hastalarda IgA seviyesi kontrol grubuna gore daha yiiksek
olarak tespit edilmistir. Ancak bu yiiksek IgA diizeyinin HSP ve bobrek tutulumu i¢in duyarl
tanisal bir belirte¢ olmadigr tespit edilmistir (100). Shin ve arkadaslarmin (95) yaptig:
calismada ise serum IgA ortalama degeri agisindan bobrek tutulumu olan ve olmayan hastalar
arasinda anlamli fark saptanmamistir. Yetmis tic HSP’1i hasta {izerinde yapilan bir ¢calismada
serum IgA yiiksekligi %54 oraninda tespit edilmistir (11). Kumar ve arkadaslar1 (80)
yaptiklar1 ¢alismada, bobrek tutulumu olan 14 hastada C3 seviyesini normal olarak tespit
etmislerdir. Brezilya’da yapilan retrospektif bir calismada HSP’li ¢ocuklarin %40’dan
fazlasinda yiiksek sIgA seviyesinin mevcut oldugu ancak bobrek tutulumu olan ve olmayan
hastalar arasindaki farkin istatistiksel olarak anlamli bulunmadig: bildirilmistir (28). Bizim
calismamizda bobrek tutulumu olan hastalarin IgA diizeyleri, bobrek tutulumu olmayan
hastalara gore istatistiksel anlamli olarak yiiksek bulundu. Bobrek tutulumu olan hastalarin C3
diizeyleri, bobrek tutulumu olmayan hastalara gore istatistiksel anlamli olarak diistik bulundu.
Calismamiz IgA yiiksekligi ve C3 diisiikliigliniin bobrek tutulumu takibi agisindan prognostik
faktor olabilecegini diisiindiirmektedir.

HSP’nin prognozunu belirleyen en 6nemli etkenin bobrek tutulumu oldugu bilinmekte
ve bobrek tutulumunun prognozu i¢in belirleyici faktdrler arastirilmaktadir. Ulkemizde de
HSP’li c¢ocuklarda yapilan uzun donemli bir ¢aligmada Tiirk ¢ocuklarinda ciddi bobrek
tutulumu i¢in risk faktorleri arastirilmistir. Bu g¢alismada hafif hematiiri ve/veya hafif
proteiniiri saptanan olgularda prognozun iyi seyrettigi, rekiirrens ve tedavinin seklinin ise
bobrek tutulumu i¢in ileri derecede etken oldugu bildirilmistir (101).

HSP’nin prognozuna yonelik yapilan baska bir caligmada 219 hasta ortalama 4,5 yil
takip edilmis ve cok yonlii regresyon analizinde yas, kiz cinsiyet, takip boyunca persistan
proteiniiri varlig1 prognostik faktor olarak belirlenmistir (72). Baska bir calismada bobrek

hasarinin progresyonuna neden olan prognostik faktdrler incelenmis, tani aninda bobrek
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yetmezligi ve nefrotik sendrom olmasi, histolojik degisikliklerinin siddeti, glomeriillerdeki
kresentlerin oranimnin prognoza etkili faktorler oldugu rapor edilmistir. Bu calismada yas,
cinsiyet, baslangigtaki hipertansiyon ve tekrarlayan purpura prognostik faktor olarak kabul
edilmemistir (10). Mir ve arkadaslar1 (6) yaptiklari ¢aligmada 114 HSP’li hastay1 incelemis ve
bobrek tutulum oranini %58 olarak tespit etmislerdir. Baslangigtaki klinik belirtilerle kisa ve
uzun donem klinik sonuglar arasinda belirgin bir korelasyon oldugunu belirtmislerdir. Bu
calismada yas, cinsiyet, GFR ve hipertansiyonun istatistiksel anlami olmadig1 tespit
edilmistir. Baska bir calismada HSP’nin kisa (2 yil) ve uzun (5 yil) ddnemde prognoza etkili
faktorleri incelenmis ve tek yonlii analizlerde kisa ve uzun dénemde prognostik faktorler; 8
yasindan biiyiik olmak, 4’ten fazla relaps sayisinin olmasi ve bobrek biopsisinde stage 6
tutulumunun olmasi olarak tespit edilmistir. Cok yonlii analizlerde ise sadece relaps sayisinin
kisa donemde prognozu etkiledigi belirtilmistir (11). Ispanya’da yapilan bir c¢alismada,
hastalarm 1 yildan fazla izleminde bobrek tutulumu olan hastalarda semptomlarin
baslangicindan itibaren hematiiri olmasi ve ilk 3 ayda bobrek tutulum bulgularmin olmasi
dikkat c¢ekici bir sekilde daha fazla olarak tespit edilmis ve bu ¢alismada hastaligin seyri
esnasinda nefritik sendromun ortaya c¢ikist genellikle kalici bobrek hasart ile iligkili
bulunmustur (82). Kaku ve arkadaslar1 (67) ciddi abdominal semptomlar, persistan purpura ve
azalmis FXIII aktivitesinin bobrek tutulumu i¢in bagimsiz risk faktorleri oldugunu
bildirmislerdir. Bagka bir ¢alismada hastaligin baslangic yasmin 4 yas lizerinde olmasimnin
bobrek tutulumu ile iliskili oldugunu gostermislerdir (98). Ancak nefritin sadece persistan
purpura ile iligkili oldugunu, ciddi karin agris1 ve baslangi¢ yasiyla iligskisinin bulunmadigini
ortaya koyan caligmalar da mevcuttur (99). Shin ve arkadaslarmin (95) yaptiklar1 ¢calismada
206 hasta retrospekif olarak degerlendirilmis, %38 oraninda bobrek tutulumu ve %19
oraninda da anlamli proteintiri tespit edilmistir. Persistan purpura, relaps ve 10 yasin iizerinde
olmak bobrek tutulumu ile iligkili iken, anlamli proteiniiri ile ciddi karin agris1 ve relaps daha
yakin iligkili bulunmustur. Bizim ¢alismamizda basvuru aninda bdbrek tutulumu olan 6 hasta
degerlendirmeden ¢ikarildiktan sonra, bobrek tutulumuna etkili faktorler arastirildi. Bobrek
tutulumu acisindan hastalarin cinsiyetleri karsilastirildi. Erkeklerin 15’inde (%26,3), kizlarin
7’sinde (%15,9) bobrek tutulumu gozlendigi tespit edildi. Bobrek tutulumu agisindan
cinsiyetler arasinda istatistiksel anlamli fark gdzlenmedi.

Baslangigta GIS tutulumu olan hastalar bobrek tutulumu acismndan degerlendirildi.
GIS tutulumu olmayan 12 hastada (%19,7) ve GIS tutulumu olan 10 hastada (%25) bobrek

tutulumu gelistigi tespit edildi. Ancak bu istatistiksel olarak anlamli bulunmadi.
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Baslangicta eklem tutulumu olan hastalar bobrek tutulumu agisindan degerlendirildi.
Eklem tutulumu olmayan 11 hastada (%33) ve eklem tutulumu olan 11 hastada (%16,2)
bobrek tutulumu gelistigi tespit edildi. Bu istatistiksel olarak anlamli bulunmadi.

Calismamizda hastalar yas gruplarma gore bobrek tutulumu agisindan degerlendirildi.
Hastalar iki gruba ayrildi; birinci grup:10 yasmdan kiigiik, 2. grup 10 ve 10 yasindan biiyiik
olarak smiflandirildi. Birinci grupta 10 hastada (%13,3), 2.grupta ise 12 hastada (%46,2)
bobrek tutulumu gelistigi tespit edildi. Baslangigta 10 ve 10 yasindan daha biiyiik olan
hastalarda bobrek tutulumunun daha fazla gozlendigi tespit edildi. Bu istatistiksel olarak
anlamli olarak degerlendirildi.

HSP nefritinin prognozunun genel olarak eriskinlerde, cocuklara gore daha koti
oldugunun bilinmesine ragmen yapilan bir ¢calismada sonuglar her iki grupta da benzer olarak
tespit edilmistir. Remisyon orani erigkinlerde %32, cocuklarda %31,6, kronik bobrek
yetmezligine gidis cocuklarda 9%31,6, erigkinlerde ise %24,5 olarak tespit edilmistir.
Hastalarin 5. ve 10. yildaki takipleri arasinda bobrek yetmezligi acisindan iki grup arasinda
belirgin bir fark goriilmemistir. Proteiniirinin 1,5g/glin lizerinde olmasi, hipertansiyon olmasi
eriskinlerde kotii prognostik faktorler iken ¢ocuklarda ise bu faktorlerin kotii prognoz belirtisi
olmadig1 bildirilmistir (72).

HSP’de mortalite ve morbidite bobrek tutulumu ile yakindan iliskilidir. HSP’ye baglh
bobrek yetmezligi giinlimiizde c¢ocuklarda son donem bobrek yetmezliginin nadir bir
nedenidir. Amerika’da bobrek tutulumu olan hastalarm %1,2°sinde ve Avrupa’da ise
%1,7’sinde son donem bdbrek yetmezligi gelistigi belirtilmistir (10). Ispanya’da 1990 yil
kayitlarma gore HSP’ye bagli son donem bobrek yetmezligi orant %1,4 olarak tespit
edilmistir (102). Klinik belirti ve siirecler calismanin yapildigt merkezlere gore
degismektedir. Bundan dolay1 spesifik merkezlerdeki hastalarin %12-19’unda son donem
bobrek yetmezligi gelisirken, spesifik olmayan merkezlerdeki oran %0-3 arasindadir (10). Bu
nedenle hastalarin yasam siireleri merkezler arasinda farklilik géstermektedir. Chang ve ark.
(93) yaptiklar1 calismada 10 yillik yasam sansini %100 olarak tespit etmislerdir. Baska bir
calismada ise bu oran %96 olarak rapor edilmistir (103). Ayrica bu oran1 %77 ve %73 olarak
bildiren ¢aligmalarda vardir (10,72). Garcia ve arkadaglarinin (11) 5 yillik siirede yaptiklari
calismada yasam stiresi %95 olarak rapor edilmistir. Calismamizda en az 6 aylik izlemde
hicbir hasta son donem bobrek yetmezligi gelismedi. Ancak bu konuda bir karara varmak i¢in
bu izlem siiresinin ¢ok kisa oldugunu vurgulamak gerekmektedir.

HSP’de akut nefritik sendrom (hematiiri, 6dem, oligiiri, ilire, kreatin yiiksekligi,

hipertansiyon) bobrek tutulumunun daha nadir fakat daha ciddi bulgularindandir. Olgularin
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kiigiik bir kisminda nefritik sendrom dializ gerektiren ciddi bobrek yetersizligine kadar
ilerleyebilir(11). Chang ve arkadaslar1 (93) 206 HSP’li olguyu kapsayan calismalarinda higbir
olguda nefritik sendrom goriilmedigini bildirmislerdir. Ulkemizde yapilan bir ¢alismada %6
hastada akut nefritik sendrom tespit edilmistir. Bu hastalarmn birisinde ciddi bobrek yetmezligi
nedeniyle diyaliz tedavisi, digerlerinde 2-25 ay sonra tam iyilesme oldugu bildirilmistir (94).
Baska bir ¢alismada %0,75 oraninda akut nefritik sendrom tespit edilmistir (98). Kore’de
yapilan bir ¢alismada akut nefritik sendromun %3,9 oraninda tespit edildigi ve bu hastalarin
son degerlendirilmesinin normal oldugu bildirilmistir (95).

Calismamizda akut nefritik sendrom 1 olguda (%3,57), ortaya ¢ikmis ve 3 ay icinde
tam iyilesme goriilmiis olup literatiirle uyumlu bulunmustur.

HSP’li 78 cocuktan olusan bir arastirmada nefrotik sendrom %7,7 oraninda tespit
edilmis ve son degerlendirmede iiriner patolojilerinin mevcut oldugu bildirilmistir (82). Baska
bir ¢alismada nefrotik sendrom %7,0 oraninda tespit edilmis ve son degerlendirmede ciddi
bobrek hastaligi gelisen hastanin olmadigi bildirilmistir (98). Ulkemizde yapilan bir
calismada nefrotik sendrom %2,6 oraninda tespit edilmis ve hastalarin tamaminda tam
iyilesme oldugu bildirilmistir (94). Caligmamizda tek basina nefrotik sendrom hicbir hastada
tespit edilmemistir.

Klinisyenlerin bobrek tutulumu olan cocuklarin tedavisi hakkinda karar vermede
yasadiklar1 zorluklardan birisi de klinik o6zelliklerden bobrek tutulumunun siddetinin
belirlenmesidir. HSP’li  hastalarda en agir klinik nefrit bulgular1 bile spontan
tyilesebilmektedir. Bu nedenle tedavi yolunu se¢mede histolojik bulgular yol gdsterici
olmaktadir. Tedaviyi belirlemede bobrek biopsisi yardimer olmaktadir (43). Yapilan bir
calismada bobrek tutulumu olan 14 hastanin 8’ine bobrek biopsisi yapildig: tespit edilmistir.
Bu hastalarm histolojik evrelemesi; 2 hasta grade 2, 3 hasta grade 3, 2 hasta grade 4, 1 hasta
grade 5 olarak saptanmistir (80). Baska bir calismada 1987-1997 arasinda HSP tanis1 alan 61
(grupl) ve 1998-2008 yillar1 arasinda 59 (grup2) hasta karsilastirilmistir. Yapilan bobrek
biopsi sonuglar1 grup 1; evre IIIA %26, evre I1IB %43, evre IV %8, evre V %2, evre VI %3
olarak grup 2; evre IIIA %24, evre IIIB %46, evre IV %10,evre V %8,evre VI %3 olarak
belirtilmistir. Bu hastalarin %87°s1 evre I1IB’den yiiksek olarak bulunmustur (103). Peru ve
arkadaslarinin (89) yaptiklar1 ¢calismada 76 bobrek tutulumu olan hastalanin 20 tanesine
biyopsi yapildig1 tespit edilmistir. Biyopsi bulgulari; 3 hastada evre IIA, 8 hastada evre 1IB, 5
hastada evre II1A, 7 hastada evre I1IB, 2hastada evre IVB, 1 hastada evre VB olarak tespit

edilmistir. Bu hastalarin %57,6’s1 evre 3’ten daha yiiksek olarak bulunmustur
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Bizim ¢alismamizda 8 hastaya bobrek biyopsisi yapildi. Biopsi sonuglar1 3 olgu evre
IIIB, 1 olgu evre I1A, 2 olgu evre IVA, 2 olgu evre VI seklinde idi. Bu hastalarm %87,5’1 evre
3’ten daha yiiksekti. Bu durumda literatiirle uyumlu olarak bulundu.

HSP’nin tedavisi genellikle yatak istirahati, hidrasyon ve gelisebilecek abdominal ve
bobrek komplikasyonlarinin monitorizasyonu seklindedir. Hastaligin dogal seyrine birakmak
tedavi yontemlerinden birisidir. Semptomlarin kontrol altina alinmasi i¢in bazen hastalarin
hastaneye yatirilmasi gerekebilir. Hastanin primer bakima ihtiyaci olmasi hastaneye yatirma
endikasyonlarindandir (43). Kortikosteroidler genel olarak HSP’nin akut fazinda
kullanilmaktadir. HSP’de c¢ocuklarda kronik morbiditenin en Onemli nedeni bdbrek
tutulumudur. Bu durumun 6nemi HSP tanis1 konuldugunda nefritin tedavi ediliyor olmasmin
morbiditeyi Onlemesidir (69). Kortikosteroidler karin agrisi, subkutan6z 6dem ve nefrit
tedavisinde kullanilabilir, fakat etkinlikleri hakkinda fikir birligi  yoktur (19).
Kortikosteroidlerin abdominal ya da eklem agrisinin siiresi ve ciddiyetini azaltmada etkili
oldugu gozlenmistir. Steroidler genel olarak 1-2,5 mg/kg/giin dozunda ve 1-4 hafta siire ile
kullanilir (69).

Erken kortikosteroit kullaniminin HSP’de bobrek tutulumunu etkileyip etkilemedigi
konusunda cesitli calismalar yapilmistir. Bu ¢alismalardan birinde bobrek tutulumu olmayan
164 HSP’li ¢ocuk prospektif olarak incelenmistir. Hastalarmm bir kismina kortikosteroit
tedavisi verilmis bir kisminada tedavi verilmemistir. Kortikosteroid tedavisi verilen grupta 6
hafta i¢inde hi¢bir hastada bobrek tutulumu goriilmemistir. Tedavi verilmeyen grupta ise
%12(84 hastadan 10 tanesi) oraninda bobrek tutulumu gozlenmistir. Tedavi verilmeyen
grupta ek olarak 2 hastada 24. ve 72. haftalarda bobrek tutulumu gozlenmistir. Bu 12 hastanin
sadece 1 tanesinde persistan bobrek tutulumu gézlenmistir. Bu calismani sonucunda erken
steroid tedavisinin bobrek tutulumunu 6nledigi sonucuna varilmistir (66). Ancak bu calisma
randomize degildir ve plasebo kontrollii olarak yapilmamistir.

HSP’de erken prednizolon tedavisinin degerlendirilmesi amaci ile 1999-2005 yillari
arasinda randomize, ¢ift-kor, plasebo kontrollii bir ¢calisma yapilmistir. Calisma 171 hastay1
kapsamistir. Hastalarin 84’1 prednizolon ile tedavi edilirken, 87’s1 plasebo almistir ve bu
hastalar 6 ay boyunca takip edilmistir. Bu ¢alismanin sonucunda prednizolon tedavisi alan
hastalarda abdominal ve eklem agrilarinda azalma oldugu, prenizolonun bobrek tutulumunun
gelisimini  Onleyemedigi ancak bobrek tutulumunun semptomlarint iyilestirdigi tespit
edilmistir (70).

Son zamanlarda yapilan en genis randomize cift kor ¢alismalardan birinde HSP’nin

baslangicinda olan 353 ¢ocuk tedavi acisindan plasebo ve kortikosteroit alan grup olarak iki
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sinifa ayrilmig, hastalarin takibinde kortikosteroit ile tedavi edilen grupta, plasebo grubuna
gore 12. ayda bobrek tutulumu prevelansinda azalma tespit edilmedigi bildirilmistir (104).

Huber ve arkadaslarinin (105) yaptiklar1 randomize cift kor calismada kortikosteroit ve
plasebo grubu karsilastirilmistir. Kirk hasta iki gruba ayrilmig. HSP baslangicinda 21 kisiden
olusan tedavi grubuna 1 hafta 2mg/kg/glinden prednizolon tedavisi verilmis ve 2. hafta da
tedavi kesilmis. Ondokuz hastadan olusan gruba ayni prednizolon goriiniimiinde olan plasebo
verilmistir. Takiplerine birinci yilin sonunda bobrek tutulum oraninda fark tespit edilmemistir.
Prednizolon alan grupta 3, plasebo grubunda ise 2 hastada bobrek tutulumu gézlenmistir.

Yapilan baska bir ¢alismada 1987-1997 arasinda HSP ve bobrek tutulumu olan 61
(grupl) hasta, 1998-2008 yillar1 arasinda 59 (grup2) hasta ile karsilastirilmigtir. Grup 1°de 12
hasta ve grup 2’de 7 hasta prednizolonla tedavi edilmis. Grup 1°de 31 hasta ve grup 2’de 20
hasta MP ile tedavi edilmis Tedavi siirecinden 2 yil sonra klinik sonuglar degerlendirilmis.
Grupl’°de 44 hasta klinik olarak remisyon, 8 hasta da minimal {iriner anormallik bulgulari, 8
hastada aktif bobrek hastaligi, 1 hastada bobrek yetmezligi tespit edilmis. Grup2’de 47 hasta
klinik olarak remisyon, 10 hasta da minimal iiriner anormallik bulgulari, 2 hastada aktif
bobrek hastaligi tespit edilmis ve hicbir hastada bobrek yetmezligi gozlenmedigi bildirilmistir
(103).

Bobrek tutulumu gelismeden 6nce kortikosteroit kullanimi 1989-2007 arasinda 650
HSP’li hastada yapilan 7 retrospektif calismada degerlendirilmistir. Steroid kullaniminin
bobrek tutulumu gelisimini azalttigi 3 ¢alismada, steroid tedavisinin bobrek tutulumu
gelisimine faydasi olmadigi 4 calismada gdosterilmistir. Ayrica 852 vakalik 5 randomize
kontrollii ¢alismada HSP’de steroid tedavisi degerlendirilmis ve steroid kullaninmimnm bobrek
tutulumu gelisimini 6nlemede faydasi olmadigi 3 calisma da gosterilmistir. Steroid
tedavisinin bobrek tutulumunun hizli gerilemesine sebep oldugu 1 calismada gosterilmistir.
Iki calismada steroid tedavisinin faydali oldugu sdylenmistir. Ancak bu c¢alismalarm iyi
tasarlanmamis ve plasebo grubunun olmamasindan dolayi yetersiz oldugu diisiintilmiistiir(69).

Iki kiiciik prospektif ¢alisma antiplatelet ajanlarm HSP’de bdbrek tutulumunu
onlemede etkili olmadigmi gostermistir (69). Bu giine kadar yapilan en genis kapsamli
calismada (106) steroid tedavisinin bobrek tutulumunu 6nlemede plaseboya gore iistlinliigii
gosterilememistir. HSP nefritinin 6nlemeye kisa siireli steroid tedavisinin faydali oldugunu
ileri siiren kanitlar yeterli degildir. Kisa siireli steroid tedavisinin abdominal ve eklem
agrilarmin siiresini ve ciddiyetini azalttig1 gosterilmistir (69).

Calismamizda baglangigta bobrek tutulumu olan 6 hasta degerlendirmeden

cikarildiktan sonra steroid tedavisi alan 11 ve destek tedavisi alan 11 hastanin ileri donemde
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bobrek tutulumu gosterdigi tespit edildi ve bu istatistiksel olarak anlamli bulunmadi. Alt1
aylik takip sirasinda hi¢bir hastada son donem bobrek yetmezligi gelismedi.

HSP’de ileri donemde ciddi bobrek yetersizligi gelisebildiginden hastalar uzun dénem
yakindan takip edilmelidir. Baz1 yayinlara gore liriner anormallikleri yakalamak i¢in HSP’nin
ilk basindan itibaren ve en az 6 ay boyunca takibi Onerilmektedir (70). Ancak Garcia ve
arkadaslar1 (11) yaptiklar1 ¢aligmada bir hasta da HSP tamis1 aldiktan sonra 6,84 yilda
nefropati gelistigini tespit etmislerdir. Yapilan bir ¢aligma HSP’de bobrek tutulumunun %97
oraninda ilk 6 ay i¢inde olustugunu gostermis ve bu yiizden HSP de bobrek tutulumu
acisindan hastalarin minimum 6 ay takip edilmesi Onerilmistir (42). Bu bulgular bize
hastalarin takip siirelerinin ne kadar olmasi gerektigi ile ilgili yeniden degerlendirilmesi
gerektigini diistindiirmektedir. Bizim ¢alismamizda hastalar en az 6 ay siire ile izlenmis ve
hicbirinde bobrek yetmezligi goriilmemistir. Ancak bu hastalarin uzun donem takiplerinde
bobrek yetmezligi gelisebilir. Bu nedenle HSP’de bobrek tutulumu agisindan hastalarin daha
uzun siire takibi gerekmektedir.

HSP cocuklarda genellikle kendini sinirlayan bir hastalik olsa da; olgularin kiiciik bir
kismmda hayat1 tehdit edici komplikasyonlara, uzun ve ciddi tedavi gereksinimlerine,
morbidite hatta mortaliteye yol acabilmektedir. HSP’de uzun donem prognozu belirleyen en
onemli faktor bobrek tutulumudur. Bu nedenle hastalarm bobrek tutulumu agisindan yakin ve
uzun stireli izlemi gerekmektedir. Caligmamiza gore; 10 yasindan biiylik olmak, IgA
yiiksekligi, C3 dusikligii, skrotal tutulum bobrek tutulumu i¢in risk faktorleridir. Erken
steroid kullanimi bobrek tutulumu iizerine etkili bulunmamistir. Calismamizda elde ettigimiz

verilerin daha genis hasta serilerinde ve uzun siireli ¢aligmalarla desteklenmesi gerekmektedir.
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VI. SONUCLAR

1-Hastalarin cinsiyet dagilimi, hastaligin mevsimsel dagilimi, HSP’yi tetikleyebilecek
muhtemel risk faktorleri agisindan tespit ettigimiz sonuglar literatiir ile uyumlu bulundu.
2-Hastalarin bagvuruda ve takipleri siiresince gelisen major sistem tutulumlarinda; tiimiinde
palpabl purpura seklinde cilt tutulumu saptandi. Gastrointestinal tutulum %41,1, eklem
tutulumu %67,3, bobrek tutulumu %26,1 oraninda tespit edildi.

3-HSP’li hastalarda uygulanan tedavi yaklasimlar1 karsilastirildi. Hastalarin %55°ine destek
tedavisi, % 45’ine steroid tedavisi verildigi tespit edildi.

4-Bobrek tutulumu; mikroskopik hematiiri %64,28, makroskopik hematiiri %3,57, persistan
hafif (non-nefrotik diizeyde) proteiniiri+thematiiri %7,14, nefritik sendrom %3,57 oraninda
gozlendi. Tek basina nefrotik sendrom higbir hastada gozlenmedi. Mixt nefritik/nefrotik
sendrom %21,42 oraninda tespit edildi.

5-Bobrek tutulumu goriilen hastalarin yas ortalamasi, goriilmeyenlere gore istatistiksel olarak
anlaml ytiksek bulundu (p=0,017).

6-Bobrek tutulumu olan grupta, skrotal tutulum sikligi, bobrek tutulumu olmayan gruptaki
skrotal tutuluma gore istatistiksel anlamli olarak daha yiiksek saptandi (p=0,017).

7-Bobrek tutulumu olan hastalarin IgA diizeyleri, bobrek tutulumu olmayan hastalara gore
istatistiksel anlamli olarak yiiksek bulundu (p=0,037). Bobrek tutulumu olan hastalarin C3
diizeyleri, bobrek tutulumu olmayan hastalara gore istatistiksel anlamli olarak diisiik bulundu
(p=0,04).

8-Bobrek tutulumu goriilen hastalar bobrek tutulum zamanma gore gruplandirildi. Tani
aninda 6 hasta da bobrek tutulum bulgulari tespit edildi. 11k 1 ay i¢inde 18 hastada (%85,7),
1-3 ay i¢cinde 3 hastada (%10,7) ve sadece 1 hastada (%3,5) ise 4-6 ay i¢inde bdbrek

tutulumu tespit edildi.

56



9-Bobrek biyopsisi 8 olguya yapildi. International Study of Kidney Disease in Children
klasifikasyonuna gore 3 olgu evre IIIB, 1 olgu evre IIA, 2 olgu evre IVA, 2 olgu evre VI
olarak saptandi.

10-Bobrek tutulumu ilk 1 ay i¢inde baslayip en az 6 ay takip edilen 24 hastanin hi¢birinde son
donem bobrek yetmezligi gelismedi.

11-Hastalarda; tani aninda bobrek tutulumu olan 6 hasta gruptan ¢ikarildiktan sonra
cinsiyetlerine gore bobrek tutulumunun gelismesi degerlendirildi. HSP’1i hastalarda bobrek
tutulumu gelisimi ile cinsiyet arasinda istatistiksel anlamli bir iliski saptanmadi
(p>0,05).Bobrek tutulumu gelisimi ile GIS ve eklem tutulumu arasinda istatistiksel anlaml
bir iliski saptanmadi (p>0,05). Bobrek tutulumu gelisme olasiligi 10 ve 10 yasindan biiyiik
cocuklarda istatistiksel anlamli olarak yiiksek bulundu (p=0,0001). HSP’li hastalarda erken
steroid tedavisiyle, bobrek tutulumu gelisimi arasinda istatistiksel anlamli bir iliski

saptanmadi (p>0,05).
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VII. OZET

Amagc: Calismamizda klinigimizde HSP tanisi ile en az alt1 ay siireyle izlenmis
hastalar incelendi, bobrek tutulumu ve prognoza etkili faktorlerin retrospektif olarak
degerlendirilmesi amaclandu.

Materyal ve Metot: Calismamizda; Henoch-Schonlein purpurasi tanisi almis 107
olgu retrospektif olarak degerlendirildi. Hastalarin demografik 6zellikleri, sistem tutulumlari,
laboratuvar bulgular1 ve bobrek tutulumu iizerine etkili prognostik faktorler arastirildi

Bulgular: Henoch-Schonlein purpurali hastalarin 6 aylik takibi sirasinda %26,16
oraninda bobrek tutulumu gelistigi tespit edildi. Bobrek tutulumu; mikroskopik hematiiri
%064,28, makroskopik hematiiri  %3,57, persistan hafif (non-nefrotik diizeyde)
proteiniiri+hematiiri %7,14, nefritik sendrom %3,57 oraninda gézlendi. Tek basina nefrotik
sendrom hi¢cbir hastada gozlenmedi. Mikst nefritik/nefrotik sendrom %21,42 oraninda tespit
edildi. Bobrek tutulumu goriilen grupta ortalama yas, bobrek tutulumu olmayan gruba gore
daha yiiksekti. Bobrek tutulumu olan grupta, skrotal tutulum sikligi, bobrek tutulumu olmayan
gruptaki skrotal tutuluma gore istatistiksel anlamli olarak daha yiiksek saptandi (p=0,017).
Bobrek tutulumu olan hastalarmm IgA diizeyleri, bobrek tutulumu olmayan hastalara gore
istatistiksel anlamli olarak yiiksek bulundu (p=0,037). Bobrek tutulumu olan hastalarin C3
diizeyleri, bobrek tutulumu olmayan hastalara gore istatistiksel anlamli olarak diisiik bulundu
(p=0,04). On ve on yasim lizerinde bobrek biyopsisi yapilma orani istatistiksel anlamli olarak
daha fazla bulundu (p=0,004). Bobrek tutulumu olan 28 hastanin en az 6 aylik izlemlerinde
son donem bobrek yetmezligi saptanmadi. HSP’li hastalarda izlemde bdbrek tutulumu
gelisme olasiligi 10 ve 10 yasindan biiyiik ¢ocuklarda istatistiksel anlamli olarak yiiksek
bulundu (p=0,0001). Bobrek tutulumu gelisimi ile erken steroid tedavisi arasinda anlamli bir
iligki saptanmadi (p>0,05).

Sonu¢: HSP cocuklarda genellikle kendini smirlayan bir hastalik olsa da; olgularin
kiiciik bir kisminda hayat1 tehdit edici komplikasyonlara, uzun ve ciddi tedavi
gereksinimlerine, morbidite hatta mortaliteye yol acabilmektedir. HSP’de uzun donem
prognozu belirleyen en onemli faktdr bobrek tutulumudur. Bu nedenle hastalarin bobrek
tutulumu acisindan yakin ve uzun siireli izlemi gerekmektedir. Calismamiza gore; 10
yasindan biiylik olmak, IgA yiiksekligi, C3 diisiikliigii, skrotal tutulum bdbrek tutulumu igin

risk faktorleridir. Erken steroid kullanimi bobrek tutulumu iizerine etkili bulunmamaistir.
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Calismamizda elde ettigimiz verilerin daha genis hasta serilerinde ve uzun stireli caligmalarla

desteklenmesi gerekmektedir.

Anahtar kelimeler: Henoch Schonlein purpurasi, bobrek tutulumu, prognostik faktorler
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VIII. SUMMARY

Purpose: In our study, the patients who had been diagnosed with HSP before and followed
for 6 months were observed in our clinic. Our purpose was to evaluate renal involvement and
factors on prognosis retrospectively.
Materials and Methods: In our study:107 cases who diagnosed with HSP was evaluated
retrospectively. Demographic properties of patients, systemic effects of disease, laboratory
findings and prognosis factors on renal involvement are investigated.
Findings: During 6 months following of cases with HSP we found that renal involvement
developped in %26,16. In renal involment we saw that microscopic hematuria was%64,28,
macroscopic hematuria was 3,57,persistant mild (non-nephrotic) hematuria+proteinuria was
%7,14, nephritic syndrome was %3,57. We did not see nephrotic syndrome in any case alone.
Both nephritic and nephritic syndrome were %21,42.The mean age the group who had renal
involmant was higher than the group who didnt have renal involvement. We saw that scrotal
involvement (p=0.017) was more disease. frequent and also IgA levels were higher(p=0.037)
in cases who had renal involvement and that was meaningful statically. C3 levels of cases
with renal involvement were lower (p=0.04) and that was meaningful statistically. Needing of
renal biopsy in ages 10 and above was higher statistically (p=0.004).During at least 6 months
followings of patients who had renal involvement we did not determined any end-stage renal
insufficiency. It was observed that the risk of development of renal disease in 10 and above
ages was high and that was statically meaningful (p=0,0001).There was not a correlation
between early steroid therapy and developing renal involvement (p>0.05).
Result: Athough HSP is usually a self-limiting disease in children, sometimes it causes life
threatening complications, long time and serious cure necessities, morbidities and even
mortalities in children. The main factor effecting the long term prognosis is renal
involvement. For that reason, patients need following closely and long period for renal

According to our study being 10 years old and older, high IgA levels, low C3 levels,
scrotal involvement are risk factors for renal involvement. We found that early steroid therapy
has no effect for renal disease.

Key words: Henoch-Schonlein purpura, renal involvement, prognostic factors
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