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Henoch-Schonlein purpurasi (HSP) kictik capl
damarlari tutan ve buralarda IgA tasiyan immiin
kompleks birikimi saptanan lokositoklastik bir vaskii-
littir. Deri tutulumu disinda eklem, gastrointestinal
sistem ve renal tutulum olabilir. Prognozu renal tutu-
lum belirler (1). ilk tanimi yapanin 1806’da Heber-
den oldugu dustintlse bile, Schonlein 1837’de ek-
lem tutulumu ile purpura iliskisini gozlemis, onun
ogrencisi olan Henoch ise 1874’de gastrointestinal
belirtileri, 1899’da da renal tutumu tanimlamuistir (2).
ACR 1990 HSP kriterlerine gore 20 yasindan 6nce
baslangi¢, palpable purpura, akut karin agrisi ve bi-
yopside kictik arteriol ve ventl duvarlarinda grant-
losit infiltrasyonu saptanmasi 6ngortlmektedir. Tani
icin 2 veya daha fazla 6zelligin bulunmasi aranmak-
tadir (3) . CHCC (Chapel Hill) siniflama kriterlerinde
(1994) ise (Tablo 1), ufak capli damar vaskilitleri
grubunda ele alinan HSP’si, immuin kompleksle ilis-
kili vaskilitlerden perivaskiiler igA birikiminin sap-
tandigi lokositoklastik vaskdlitler altinda ele alin-

Tablo 1. CHCC (Chapel Hill) siniflamasi / kriterleri (1994)

maktadir. Ayrica cocukluk ¢agi ve eriskin HSP’s1 ay-
ri ayri degerlendirilmektedir (4.)

HSP’sinin etyolojisi bilinmemekle birlikte tetikle-
yici bazi faktorlerden soz edilebilir. Ozellikle bazi
enfeksiyonlar (A grubu streptokok, stafilokok infeksi-
yonlari, varisella, hepatit, rubella, parvovirus gibi vi-
ral infeksiyonlar, mikoplazma ve bazi enterik mikro-
organizmalar) ve ilaglar vaskdlit atagini baslatabilir.
Genetik faktorlerin rolti Gzerinde de durulmaktadir.
Patogenezde IgA’da kalitsal galaktozilasyon bozuk-
lugu oldugu bildirilmektedir (5). IgA2’den ziyade
IgAT1 ileiliskili oldugu dustintlen bu patoloji sonucu,
serumda ve dokuda (deri, bobrek, Gi traktus) galak-
tozdan fakir IgA1 immin kompleks artisi saptanmak-
tadir. Galaktoz eksikliginde IgA1’in terminal glikan
yapisi degismekte ve bu farkl yapiya karsi otoantikor
yapimi ortaya ¢ikmaktadir. Galaktozdan fakir IgAT1
immin kompleks artisina HSP’s1 disinda, IgA nefro-
patisinde de rastlanmaktadir . Bunun yaninda C4 ek-
sikligi de bildirilmektedir. HSP olan hastalarda MEFV
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gen mutasyonlarinin daha sik olduguna bildiren ¢a-
lismalar vardir (6). Ailesel Akdeniz atesi, bazi malini-
teler, Sjogren ve diger bag dokusu hastaliklarinda
HSP’sinin serbest populasyondan daha sik gorildigi
de bilinmektedir (7). HSP’si cocukluk caginin en sik
gortlen vaskalitidir. Cocuklardaki insidansi 15-
20/100. 000 kadardir (8). iki ile sekiz yaslari arasin-
da daha siktir. Cocuklarda renal tutulum sikligr %20-
50 arasinda verilmekle birlikte bunlarin ancak %1-
3’tnde renal yetmezlik gelisir. Genellikle hastalik
spontan dtizelir. Eriskinlerde ise daha nadirdir. Her
150-200 ¢ocuga karsi bir eriskinde HSP’s1 gortldr.
Eriskindeki insidansi 1 /1, 000, 000 kadardir. Cocuk-
lara oranla eriskinlerde daha agir seyreder, daha faz-
la bébrek tutulumuna rastlanir. Kalict bobrek hasari
%30 civarindadir. Mortalite de daha ytksektir. Co-
cukluk cagr HSP’si ile ilgili bircok calisma olmasina
karsilik eriskin HSP’s1 hakkinda cok daha az bilgi
vardir. Italyan immunopatoloji grubunun galismalar
ile Fransa’dan bildirilen 11 merkezin katildigi calis-
ma disinda (9, 10, 11) varolan veriler genellikle has-
ta sayilari yetersiz ve izlem siireleri kisa yayinlara da-
yanmaktadir (12, 13). Esasinda ¢ocuk ¢alismalarinda
da ciddi sorunlar vardir, 6rnegin HS-P ve IgA nefro-
patisi ile yapilmis multivariat bir calisma hentiz ya-
ptlmamistir.

Eriskin ve gocukluk ¢agi HSP’si, siklik disinda kli-
nik o6zellikler acisindan da farklar gostermektedir.
Cocuklarda genellikle karin agrisi, 6zellikle alt eks-
tremitelerde purpurik dokdnttler, artralji ya da artrit,
bazi olgularda ise hemattri ile ortaya cikar. Bir kis-
minda vaskalit oncesinde bir tist solunum yolu infek-
siyonu anamnezi alinir. Cocuklarin ¢ogunda, renal
tutulum da yoksa, hastalik bir ay icinde spontan dii-
zelir. Olgularin ticte birinde tekrarlayabilir. Tekrarlar
genellikle ilk 6 ay icinde olur. Renal tutulum hasta-
larin beste birinde gorulir ve genellikle daha buytik
cocuklarda ve gastrointestinal tutulumu olanlarda or-
taya cikar. Coppo ve ark. calismasinda HSP’sina
bagli gelisen nefrit ya da nefrotik sendrom nedeniyle
biyopsi yapilan hastalarin %24’tinde bébrek disfonk-
siyonu saptanmis, bu grubun %7’sine 5 yil icinde di-
yaliz indikasyonu konmustur (10). Ayrica hastaligin
baslangicinda bobrek tutulumu olanlarda, olmayan-
lara oranla, eriskin donemde kronik bobrek tutulumu
anlaml olarak daha fazladir (14). Bir baska 6nemli
gozlem ise cocuklugunda HSP’si gecirmis olan ka-
dinlarin hamilelikleri sirasinda, aktif bobrek tutulum-
lari olmasa bile, proteintri ve hipertansiyon sikligi-
nin arttigidir (15).
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Eriskinde HS-P’a bagh bobrek tutulumu, bu po-
pulasyonda gorilen tim nefropatilerin ancak %0. 6-
%?2 kadarindan sorumludur (2). Buna karsilik erigkin-
de biyopsi ile tani konan primer deri vaskiilitleri de-
gerlendirildiginde hipersansitivite vaskilitlerinden
sonra HSP’si siklik olarak ikinci sirayi (%33) almak-
tadir (16).

Pillebout E ve arkadaslari 1983 ile 2000 arasinda,
11 merkezde izlenen, renal tutulumu olan 250 eris-
kin HSP tanili hastanin verilerini retrospektif olarak
degerlendirmislerdir. Median izlem siresi 14. 8 vyil
olan hastalarin hepsine renal biyopsi uygulanmistir
(11). ilk semptom hastalarin %83’tinde deri dokiintii-
sti, %9’unda eklem iltihabi, %8’inde ise gastrointesti-
nal bulgulardir. ilk bulgu ile renal tutulum arasinda
ortalama 2 ay vardir. Deri dokintileri hastalarin
%96’sinda palpable purpura, %35’inde ise nekrotik
purpura ve bl seklindedir ve %48’inde purpura tek-
rarlamistir. %61’inde genellikle simetrik diz ve ayak
bilegi tutulumu ile giden artrit gozlenmistir. Gastroin-
testinal tutulum ise hastalarin neredeyse yarisinda or-
taya ¢tkmis ve bunlarin %51’inde kanama gorilmis
ve bu hastalarin %11’i bu nedenle kaybedilmistir.

Bu calismada degerlendirilen hastalarin renal
fonksiyonlari %70’inde biyopsi asamasinda normal
bulunurken %18’inde orta, %14’linde ise agir derece-
de azalmis (CrCl <30 ml/dk) olarak saptanmustir. His-
topatolojik olarak %61’inde yarimay orani %50’den
az (Class 3), %8’inde ise %50’den fazladir (Class 4).
Hastaligin baslangi¢ yasinin 50'nin tizerinde olmasi,
inisyal bobrek fonksiyonu, gtinliik protein kaybinin 1




gr'dan fazla olmasi ve biyopside interstisyel fibroz ya
da glomeruloskleroz saptanmasi kot prognoz isaret-
leri olarak belirlenmistir. izlemde 250 hastanin 64’
kaybedilmistir. Ortalama 6lim yasi 67 (1. 5) ve med-
yan yasam da 15 yildir. Oliim nedenleri soyle siralan-
maktadir: maliniteler (akciger, Gl traktus) %27, infek-
siyon %16, Gl komplikasyonlar %11, ve kardiovaskii-
ler nedenler %9. Malinitelere bagli 6limler biyopsi-
den ortalama 42 ay, infeksiyonlara ikincil 6limler ise
renal biyopsiden ortalama 11 ay sonra olmustur. Eris-
kin HSP datasi olarak 6nemli olan bu calismanin te-
mel sorunu tim hastalarin renal tutulumun olmasidir.
Cocukluk cagi HSP’da genellikle 1-6 hafta icinde
spontan dizelme olur. Destekleyici tedavi ve analje-
ziklerle hasta rahatlatilir. Hasta ve ailesi dokiintintin
tekrarlayabilecegi konusunda uyarilmahdir. Siddetli
karin agrisi, Gi kanama olursa kisa siireli kortikoste-
roid tedaviye bagvurulabilir. Renal tutulum nedeniy-
le agresif tedavi cocukluk cagi HSP’da hastalarin an-
cak %2-5'inde gerekir. Erigskinlerde bu oran daha
yuksektir. Her ne kadar kontrollu calismalar yoksa
da yiksek doz kortikosteroid (pulse, oral), azatiop-
rin, siklosporin veya siklofosfamid tedavisi indikas-
yonu konabilir. IVIG, plazmaferez, talidomid, dap-
son ve hatta rituximab’in da bazi olgularda yararl ol-
duguna dair olgu bildirimleri vardir (17, 18, 19).
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