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Cocuklarda Henoch-Schonlein purpurasi: 214 hastanin degerlendirilmesi

Henoch-Schénlein purpura in childhood: Review of 214 patients

Aydin Ece, ilyas Yolbas, Hasan Balik, Halil Kocamaz, Servet Yel, Unal Uluca, ilhan Tan

Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghdi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Diyarbakir, Tiirkiye

OzZET

Amag: Henoch-Schonlein purpurasi'nin (HSP) gesitli sis-
temleri tutmasi ve klinik seyrinin farklilik géstermesi nede-
niyle, bu ¢calismada HSP’li gocuklarin klinik ve laboratuar
Ozelliklerinin incelenmesi amaclandi.

Gereg ve yontem: Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk
Kliniginde 2000-2007 yillari arasinda izlenen HSP’li 214
¢ocuk hastaya ait hasta kayitlari geriye donusli olarak
incelendi.

Hastalik tanisi American Collage of Rheumatology’ nin
HSP kriterlerine dayanilarak kondu. Hastalarin yas, cin-
siyet, klinik bulgular, laboratuar degiskenler, uygulanan
tedavileri ve sonuclari kaydedildi.

Bulgular: Toplam 214 HSP’li cocuk hastanin (121 erkek,
93 kiz) yas ortalamasi 9.0 + 3.2 yil (2-16 yas arasi) idi.
Hastalarin 136’sinda (%63.6) bir tst solunum yolu enfek-
siyonu gecirme OykisU mevcuttu. Hastalarin %62.1’'inde
karin agrisi, %22.1'inde kusma, %25.4’inde diskida gizli
kan pozitifligi veya melena saptandi, (i¢ hasta intusepsi-
yon nedeniyle opere edildi. Eklem tutulumu 117 (%54.7)
hastada, kranio-fasyal 6dem 73 (%34.3) hastada goruldu.
Renal tutulum bulgusu olarak 63 hastada (%29.4) hema-
tiri, 57 hastada (%26.6) proteiniri, 21 hastada (%9.8)
I0kositliri gozlenirken, 5 hastada nefrotik/nefritik sendrom
gorildu. IgA ylksekligi 35 (%16) olguda C3 yuksekligi
41 hastada (%19.3), C3 dusukligu 23 hastada (%10.7)
rastlandi. Tedavi olarak 114 hastaya (%53.3) benzatin
penisilin+ penisilin V, 128 hastaya (%59.8) non-steroidal
antiinflamatuar, 86 hastaya (%40.2) oral/parenteral stero-
id verildi. Nefrotik proteinirisi olan 5 hastaya renal biyopsi
sonras| immunsupresif verildi.

Sonug: Henoch-Schénlein purpurasinda 6zellikle gastro-
intestinal sistem ve renal tutulum nadiren 6nemli kompli-
kasyonlara yol agmaktadir.

Anahtar kelimeler: Henoch-Schonlein purpurasi, ¢cocuk,
klinik bulgular, laboratuvar sonugclari

ABSTRACT

Objectives: Due to involvement of various systems and
clinical variety of in Henoch-Schoénlein purpura (HSP), in
this study, it was aimed to investigate clinical and labora-
tory features of children with HSP.

Materials and methods: Hospital records of 214 children
with HSP followed up between 2000 and 2007 at Dicle
University Hospital Pediatrics Clinics were retrospectively
evaluated. Diagnosis was made based on the HSP crite-
ria of American College of Rheumatology. Age, gender,
clinical findings, laboratory variables, applied treatments,
and outcome were recorded.

Results: Totally 214 HSP patients (121 male, 93 female)
with the mean age of 9.0 £ 3.2 years (range, 2-16) were
included. There was a history of upper respiratory tract
infection in 136 children (63.6%). There was abdominal
pain in 62.1% of patients, vomiting in 22.1%, and occult
blood in stool or melena in 25.4%. Three patients under-
went operation due to intusception. Joint involvement
was seen in 117 (54.7%) and craniofacial edema in 73
(34.3%) of patients. Renal involvement as hematuria was
seen in 63 (29.4%) children, proteinuria in 57 (26.6%),
leukocyturia (9.8%), and nephritic/nephritic proteinuria in
five patients. Increased IgA and C3 levels were found in
35 (16.0%) and 41 (19.3%), respectively; and decreased
C3 in 23 (10.7%). Benzathine penicillin and penicillin V
were used in 114 (53.5%) of children, non-steroidal anti-
inflammatory drugs in 128 (59.8%) and parenteral/oral
corticosteroids in 86 (40.2%). Immonusuppressives were
given to 5 patients with nephrotic proteinuria following re-
nal biopsy.

Conclusions: Gastrointestinal and renal involvement in
children with HSP, rarely lead to major complications. J
Clin Exp Invest 2012; 3(1): 91-95
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GiRiS

Henoch-Schénlein purpurasi (HSP) cocukluk c¢a-
ginda en sik gortlen, basta deri, eklem, bobrek ve
gastrointestinal sistem olmak Uzere bir¢ok organi
etkileyebilen sistemik bir vaskulit formudur.” Heber-
den tarafindan ilk olarak karin agrisi, kusma, mele-
na, artralji, purpurik dokintl ve hematuri bulgulari
olan bes yasinda bir gocukta tanimlanmistir.2 Yillik
gorulme insidansi 14-18/100.000 arasinda oldugu
tahmin edilmektedir.®

Vaskdlit olusum etyolojisi ve mekanizmasi tam
olarak bilinmemektedir. Bununla beraber yapilan
arastirmalarda etiyolojide basta streptokokal enfek-
siyonlar ve diger enfeksiyonlar olmak Uzere, ilaglar,
agllar, besinler ve bdcek Isirmasi gibi diger birgok
antijenik etkenin neden oldugu IgA igeren immun
komplekslerin ve komplemanin depolanmasi ile
olusan 6zellikle ki¢uk ¢apli damarlar olan kapiller,
arteriyol ve vendlleri tutan jeneralize vaskulit olabi-
lecegi diisiiniilmektedir.4® iki yas altindaki gocuk-
larda goérilduginde HSP’nin bir varyanti olan akut
infantil hemorajik 6dem olarak adlandiriimaktadir.®

Klinik olarak HSP’li hemen tim hastalarda
kalgca ve alt ekstremite cildinde trombositopenik
olmayan palpabl purpura goérulur. Daha az siklikta
Ozellikle alt ekstremite eklemlerinde artrit ve 6dem,
gastrointestinal sistem tutulumuna bagh karin agrisi
ve bdbrek tutulumuna bagli hematiri ve proteinUri
gorulebilir.”

Henoch-Schonlein purpurali hastalarin blyuk
¢ogunlugunda semptomatik tedavi olmak Uzere
gastrointestinal tutulumlarinda steroid tedavisi ile
sekelsiz dizelmektedirler. Ancak nadirde olsa 6zel-
likle bébrek tutulumu ya da gastrointestinal tutulu-
ma baglh olarak morbidite ve mortaliteye neden ola-
bilmektedir.8°

Bu galismada amacimiz klinigimizde HSP ta-
nistyla takip edilen hastalarin; epidemiyolojik, klinik
ve laboratuvar bulgularini, tedaviye olan yanitlarini
literatUr bulgulari ile karsilastirarak sunmaktir.

GEREG VE YONTEM

Bu c¢alismada, Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi
Hastanesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklar kliniginde,
2000-2007 yillart arasinda HSP tanisiyla takip ve
tedavi edilen 214 hastanin dosyalari geriye dénuk
olarak incelendi. HSP tanisi American College of
Rheumatology’'nin belirledigi kriterlere’ dayanila-
rak konuldu. Hastalarin timunde tipik palpabl pur-
puraya ilave olarak en az bir bagka sistem (eklem,
gastrointestinal sistem veya renal) tutulumu vardi.
Bu hastalara ait yas, ilk tani yaslari, tani zamanlari,

klinik bulgularinin baglama zamani, cinsiyet, labora-
tuar parametreleri, fizik muayene bulgulari, basvu-
ru sikayetleri, tedavi suresince kullanilan ilaglari ve
prognozlari kaydedildi.

Hastalarin takip dosyalarindan ayrintilh fizik
muayene bulgulari, boy, agirlik ve kan basingla-
ri, tam kan sayimi, kanin biyokimyasal inceleme
sonuglari (Ure, kreatinin, Alanin aminotransferaz
(ALT), Aspartat aminotransferaz (AST), albumin,
sodyum, potasyum, kalsiyum, alkalen fosfataz), bo-
gaz kultart, sedimentasyon hizi, C-reaktif protein
(CRP), anti-streptolizin-O (ASO) kompleman faktor
3 ve 4 (C3, C4), anti-nikleer antikor (ANA) dlzeyle-
ri, idrar analizi ve digkida gizli kan varligi kaydedildi.
Gastrointestinal tutulumu olan (karinda ciddi agri ve
hassasiyet, ultrasonografide invajinasyon bulgulari
ve/veya digkida gizli kan tespit edilmesi) hastalar
oral veya parenteral prednizolon tedavisi (1-2 mg/
kg/g), yalnizca eklem tutulumu olanlar ise non-ste-
roidal antiinflamatuar (NSAI) tedavi aldi.

Verilerin ortalama, standard sapmalari ve/veya
ortanca (minimum-maksimum) degerleri belirlendi.

BULGULAR

Hastalarimizin 121’i (%57) erkek, 93’0 (%43) kiz,
yas ortalamasi 9.0+3.2 yil (2-16 yas arasi) idi. Yas
gruplarina gore dagilimda; 18 hasta (%8.4) 5 yas al-
tinda, 124 hasta (%57.8) 5-10 yas arasi ve 72 hasta
(%33.6) 10 yas Uzerindeydi. Hastalarimizin toplam
izlem slresi ise 12.1+7.8 ay (17-48 ay arasi) idi.

Hastaligin goruldagu aylara gore dagilimi: Ocak-
Mart arasi 42 hasta (%19.6), Nisan-Haziran arasi
86 hasta (%40.2), Temmuz-Eylll arasi 35 hasta
(%16.4) ve Ekim-Aralik arasi 51 hasta (%23.8) sek-
linde idi.

Hastaligi tetikleyen faktor olarak 108’inde
(%50.5) Ust solunum yolu enfeksiyonu (USYE),
13'de (%6) piyodermi, 15'de (%7.1) ise sinlzit,
periorbital selllit veya akut otitis media gibi baska
bir enfeksiyon tespit edildi. Yetmis sekiz hastada
(%36.4) anamnez ve fizik muayenesinde gegirilmis
enfeksiyon o6ykisi saptanmadi. Oykiide dokiin-
tiiden 6énce USYE bildirilen hastalarda enfeksiyon
baslangici ile doklntl arasinda gegen sulre ortala-
ma 10.1+6.2 guin (2-30 gun arasi) olarak bulundu.

Hastalarin klinik bulgulari Tablo 1'de verilmis-
tir. Buna goére hastalarin %62.1’inde degisik de-
recelerde karin agrisi, %54.7’sinde artrit/artralji,
%22.17’inde kusma, %25.4’Unde diskida gizli kan
pozitifligi ya da melena saptandi (Tablo 1). Ug hasta
intussepsiyon nedeniyle opere edildi.
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Hastalarin fizik muayene bulgusu olarak,
%34.2’inde yuzde 6dem %?2.8’inde hipertansiyon
vardi (Tablo 1).

Tablo 1. Henoch-Schoénlein purpurali hastalara ait klinik
bulgular

Klinik bulgular Say!i (%)
Makulopapuler deri dokiintusi 214 (100)
Karin agrisi 133 (62.1)
Artrit/Artralji 117 (54.7)
Kraniyo-fasiyal 6dem 73 (34.2)
Renal tutulum 70 (33)
Diskida gizli kan pozitifligi 54 (25.4)
Kusma 47 (22)
Hipertansiyon 6 (2.8)

Tablo 2. Henoch-Schénlein purpurall hastalara ait labo-
ratuvar bulgulari

Laboratuvar bulgulari Say1 (%)
ESH yuksekligi 113 (53)
C-reaktif protein ylksekligi 103 (48)
ASO yuksekligi 94 (43.7)
Lokositoz 90 (41.8)
Trombositoz 70 (32.5)
Hematri 63 (29.4)
Proteinri 57 (26.6)
C3 yuksekligi 41 (19.3)
IgA yiksekligi 35 (16)

Anemi 26 (12.3)
C3 duslklugu 23 (10.7)

ESH: eritrosit sedimentasyon hizi, ASO: Anti-streptolizin
O, RF: Romatoid faktdr, C3: Kompleman faktor 3.

Henoch-Schonlein purpurali gocuklarda rastla-
nan laboratuvar anormallikleri Tablo 2’de verilmistir.
Laboratuar bozuklugu olarak %29.4 hastada he-
maturi, %26.6 hastada proteinuri goruldu. Nefrotik
proteinuri gelisen ve renal biyopsi yapilan 5 hasta
disinda kalan hastalarda proteinuri nefritik dizeyde
(4-40 mg/m?/saat) idi. C3 dusukligine (C3<50 mg/
dl) %10.7 hastada, C3 yuksekligine (C3>180 mg/
dl) %19.3 hastada rastlandi. Hastalarin %53’Unde
ESH 20 mm/saat'ten yiksek, %48 ’inde C-reaktif
protein pozitif olarak bulundu (Tablo 2).

Tedavi olarak, 114 hastaya (%53.3) benza-
tin penisilin ve/veya oral penisilin V, 128 hastaya
(%59.8) NSAI (ibuprofen veya naproksen sodyum),
65 hastaya (%30.4) oral prednizolon ve 21 hasta-
ya (%9.8) intravendz prednizolon verildi. Nefrotik
proteinurisi olan 5 hastaya steroid tedavisine ilave
olarak immunsupresif tedavi verildi. izlemde 7 has-
tada HSP tekrari gozlendi. Hastalarimizin higbirinde
mortalite gelismedi.

TARTISMA

Henoch-Schénlein purpurasinin epidemiyolojisi, kli-
nik ozellikleri, prognozu ve tedavi sonuclari agisin-
dan farkl bolgelerde yapilan arastirmalarda farkli
sonuglar gdstermekle beraber c¢ogu calismada
benzer sonugclari bildirmistir. Yapilan arastirmalarda
genelde erkek cinsiyette daha sik goruldiga, "2 an-
cak bazi galismalarda kizlarda daha sik goruldagu
bildiriimektedir."®>' Bizim ¢alismamizda erkek ve kiz
cinsiyetleri arasinda belirgin fark olmamakla bera-
ber, erkeklerde (%57) daha sik gelistigini tespit ettik.

Yurtdisinda yapilan g¢alismalarda en sik 5-15
yas grubunda goéruldigu, ortalama goérilme yasinin
5-8 yas oldugu bildirilmistir.’>"” Ulkemizde de bil-
dirilen galismalarda benzer olarak en sik goériime
yasl 5-15 ve ortalama baslangi¢ yasi 7-8.5 olarak
bildirilmistir.’®™ Bizim g¢alismamizda dider ¢alisma-
lara benzer olarak hastalarin yas ortalamasi 9 yas
olarak bulundu.

Hastaligin mevsimsel sikhdi konusunda, tlke-
miz ve yurtdisindan yapilan birgcok ¢alismada HSP
yil boyunca gdrulebilen bir hastalik oldugu ve go-
rilme sikliginin mevsimler arasinda belirgin fark
gOstermedigi bildiriimekle beraber daha ¢ok sonba-
har ve ilkbahar aylarinda goérildugi bildirilmistir.'o-13
Bizde ¢alismamizda ilkbahar ve sonbahar aylarinda
biraz daha sik gortldigu sonucuna ulastik.

Henoch-Schoénlein purpurasini tetikleyen ne-
denler icerisinde en sik USYE suglanmaktadir. inal
ve arkadaslar hastalarin %52’sinde, Ersen ve
arkadaslan™ ise %45.2'inde USYE saptamislardir.
Bizim calismamizda hastalarin %50.5'inde USYE
bulundu. Sonbahar ve ilkbahar aylarinda 6zellikle
USYE’lerin sik gériilmesi HSP’nin gériilmesini tetik-
leyebilen bir faktor oldugunu disuniyoruz

Eklemler deri tulumundan sonra en sik tutulan
bdlgedir. Genel olarak HSP’li gocuklarda eklem tutu-
lum sikhgr %50-80 olarak bildirilmistir.'”'® Bizim ¢a-
lismamizda da hastalarin yaridan fazlasinda eklem
tutulumu oldugu gériildii. izlemde eklem tutulumu
olan hastalarimiz deformite birakmaksizin iyilestiler.

Henoch-Schénlein  purpurasinda  gastroin-
testinal tutulum, cilt ve eklem tutulumundan sonra
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Uglncu en sik tutulan bolgedir. Nadiren bagirsak
perforasyonuna bagli olarak mortaliteye neden
olabilmektedir. Yurt disindan yapilan yayinlarda
gastrointestinal tutulum orani %50-75 ve bagirsak
perforasyonu ya da obstruksiyonu orani %4-5 ola-
rak bildirilmigtir."*1820 Ulkemizde yapilan ¢alisma-
larda gastrointestinal tutulumu orani %38-60, dis-
kida gizli kan bulunma orani %9.6-40.3 ve bagirsak
perforasyonu ya da obstruksiyonu orani %.2.6 ola-
rak bildirilmistir.'”'® Bizim ¢alismamizda hastalarin
%62.1’inde karin agrisi, %25.4’Unde digkida giz-
li kan pozitifligi ya da melena gorulirken, sadece
%1.4’0 intusepsiyon nedeniyle opere edilmisti.

Vaskdlitlerin bu formunda hipertansiyon aligil-
mis bir bulgu olmamakla birlikte, olgularin yakla-
stk %2-3’Unde gorilmektedir.’®'® Bizim olgularin
%2.8’inde hipertansiyon vardi.

Henoch-Schonlein purpurali hastalarda bobrek
tutulumu mikroskobik hematri ve hafif proteinri-
den hizli gelisen bdbrek yetmezligi ve son dénem
bdbrek yetmezligine kadar degisik sekillerde orta-
ya ¢ikabilmektedir. Bazi yayinlarda bébrek tutulum
orani %10-60 arasinda bildiriimistir.2>22 Ulkemizde
yapilan arastirmalarda ise bdébrek tutulum orani
ortalama %20, hematiri %20-38.6 ve proteindri
ise %18-68 arasinda bildirilmistir."®"1® Bizim c¢a-
lismamizda bdbrek tutulumu agisindan hastalarin
%29.4’'de hematiri ve %26.6’da proteinuri tespit
edildi. Halen izlemde olan olgularimizda kronik béb-
rek yetmezligi gelisen olmadi.

Henoch-Schonlein purpurasinda kesin tanisal
bir test olmadigi igin, laboratuar parametreleri daha
cok ayirici tanida énem kazanmaktadir. Ulkemiz-
de yapilan arastirmalarda olgularda %27.3-78 16-
kositoz, %15.9 trombositoz, %34.1 CRP pozitifligi,
%9.1-50 IgA yuksekligi, %20.5-48 sedimentasyon
yuksekligi, %2 ANA pozitifligi, %18-28.6 ASO ylk-
sekligi ve %1-4 civarinda C3 dusukligu bulunmus-
tur.’1° Bizim calismamizda laboratuvar bulgusu
olarak literature benzer oranlar elde edilmekle birlik-
te, ANA pozitifligine hicbir olgumuzda rastlanmadi.

Sadece cilt ve eklem tutulumu olan HSP’li olgu-
larin gogunda yatak istirahati, hidrasyon ve analje-
ziklerle sekelsiz dizelirken gastrointestinal sistem,
bdbrek ve diger organ tutulumlarinda steroidler ve
immunsupresifler kullaniimaktadir. Ancak bu ilagla-
rin prognoza etkisi ve kullanim endikasyonu agisin-
dan diinyada bir gériis birligi halen yoktur.'2 inal
ve arkadaslar ¢alismalarinda tedavi igin olgularinin
%28.6'sinda NSAI ve %63.6’sinda kortikosteroid
kullanmislardir.” Ersen ve ark. ise olgularinin sade-
ce %11.9'unda kortikosteroid kullanmiglardir.”® Ca-
lismamizda olgularin %59.8'inde NSAI, %30.4’(inde

oral prednizolon ve %9.8’inde ise intravendz predni-
zolon kullaniimisti.

Sonug¢ olarak, calismamizda HSP’nin daha
¢ok ilkbahar ve sonbahar aylarinda goérilen, en
sik Ust solunum yolu enfeksiyonu ile tetiklendigi ve
hastalarin blyik ¢codunlugunun sekelsiz duzeldigi
bir hastalik olarak géziukmektedir. Erken dénemde
gastrointestinal ge¢ dénem izlemlerinde ise bdbrek
tutulmasi agisindan dizenli kontrol edilmelidir.
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