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Henoch-Schönlein purpuras› (HSP) küçük çapl›
damarlar› tutan ve buralarda IgA tafl›yan immün
kompleks birikimi saptanan lökositoklastik bir vaskü-
littir. Deri tutulumu d›fl›nda eklem, gastrointestinal
sistem ve renal tutulum olabilir. Prognozu renal tutu-
lum belirler (1). ‹lk tan›m› yapan›n 1806’da Heber-
den oldu¤u düflünülse bile, Schönlein 1837’de ek-
lem tutulumu ile purpura iliflkisini gözlemifl, onun
ö¤rencisi olan Henoch ise 1874’de gastrointestinal
belirtileri, 1899’da da renal tutumu tan›mlam›flt›r (2).
ACR 1990 HSP kriterlerine göre 20 yafl›ndan önce
bafllang›ç, palpable purpura, akut kar›n a¤r›s› ve bi-
yopside küçük arteriol ve venül duvarlar›nda granü-
losit infiltrasyonu saptanmas› öngörülmektedir. Tan›
için 2 veya daha fazla özelli¤in bulunmas› aranmak-
tad›r (3) . CHCC (Chapel Hill) s›n›flama kriterlerinde
(1994) ise (Tablo 1), ufak çapl› damar vaskülitleri
grubunda ele al›nan HSP’s›, immün kompleksle ilifl-
kili vaskülitlerden perivasküler ‹gA birikiminin sap-
tand›¤› lökositoklastik vaskülitler alt›nda ele al›n-

maktad›r. Ayr›ca çocukluk ça¤› ve eriflkin HSP’s› ay-
r› ayr› de¤erlendirilmektedir (4.)

HSP’s›n›n etyolojisi bilinmemekle birlikte tetikle-
yici baz› faktörlerden söz edilebilir. Özellikle baz›
enfeksiyonlar (A grubu streptokok, stafilokok infeksi-
yonlar›, varisella, hepatit, rubella, parvovirus gibi vi-
ral infeksiyonlar, mikoplazma ve baz› enterik mikro-
organizmalar) ve ilaçlar vaskülit ata¤›n› bafllatabilir.
Genetik faktörlerin rolü üzerinde de durulmaktad›r.
Patogenezde IgA’da kal›tsal galaktozilasyon bozuk-
lu¤u oldu¤u bildirilmektedir (5). IgA2’den ziyade
IgA1 ile iliflkili oldu¤u düflünülen bu patoloji sonucu,
serumda ve dokuda (deri, böbrek, G‹ traktus) galak-
tozdan fakir IgA1 immün kompleks art›fl› saptanmak-
tad›r. Galaktoz eksikli¤inde IgA1’in terminal glikan
yap›s› de¤iflmekte ve bu farkl› yap›ya karfl› otoantikor
yap›m› ortaya ç›kmaktad›r. Galaktozdan fakir IgA1
immün kompleks art›fl›na HSP’s› d›fl›nda, IgA nefro-
patisinde de rastlanmaktad›r . Bunun yan›nda C4 ek-
sikli¤i de bildirilmektedir. HSP olan hastalarda MEFV
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gen mutasyonlar›n›n daha s›k oldu¤una bildiren ça-
l›flmalar vard›r (6). Ailesel Akdeniz atefli, baz› malini-
teler, Sjögren ve di¤er ba¤ dokusu hastal›klar›nda
HSP’s›n›n serbest populasyondan daha s›k görüldü¤ü
de bilinmektedir (7). HSP’s› çocukluk ça¤›n›n en s›k
görülen vaskülitidir. Çocuklardaki insidans› 15-
20/100. 000 kadard›r (8). ‹ki ile sekiz yafllar› aras›n-
da daha s›kt›r. Çocuklarda renal tutulum s›kl›¤› %20-
50 aras›nda verilmekle birlikte bunlar›n ancak %1-
3’ünde renal yetmezlik geliflir. Genellikle hastal›k
spontan düzelir. Eriflkinlerde ise daha nadirdir. Her
150-200 çocu¤a karfl› bir eriflkinde HSP’s› görülür.
Eriflkindeki insidans› 1 / 1, 000, 000 kadard›r. Çocuk-
lara oranla eriflkinlerde daha a¤›r seyreder, daha faz-
la böbrek tutulumuna rastlan›r. Kal›c› böbrek hasar›
%30 civar›ndad›r. Mortalite de daha yüksektir. Ço-
cukluk ça¤› HSP’s› ile ilgili birçok çal›flma olmas›na
karfl›l›k eriflkin HSP’s› hakk›nda çok daha az bilgi
vard›r. Italyan immunopatoloji grubunun çal›flmalar›
ile Fransa’dan bildirilen 11 merkezin kat›ld›¤› çal›fl-
ma d›fl›nda (9, 10, 11) varolan veriler genellikle has-
ta say›lar› yetersiz ve izlem süreleri k›sa yay›nlara da-
yanmaktad›r (12, 13). Esas›nda çocuk çal›flmalar›nda
da ciddi sorunlar vard›r, örne¤in HS-P ve IgA nefro-
patisi ile yap›lm›fl multivariat bir çal›flma henüz ya-
p›lmam›flt›r. 

Eriflkin ve çocukluk ça¤› HSP’s›, s›kl›k d›fl›nda kli-
nik özellikler aç›s›ndan da farklar göstermektedir.
Çocuklarda genellikle kar›n a¤r›s›, özellikle alt eks-
tremitelerde purpurik döküntüler, artralji ya da artrit,
baz› olgularda ise hematüri ile ortaya ç›kar. Bir k›s-
m›nda vaskülit öncesinde bir üst solunum yolu infek-
siyonu anamnezi al›n›r. Çocuklar›n ço¤unda, renal
tutulum da yoksa, hastal›k bir ay içinde spontan dü-
zelir. Olgular›n üçte birinde tekrarlayabilir. Tekrarlar
genellikle ilk 6 ay içinde olur. Renal tutulum hasta-
lar›n beflte birinde görülür ve genellikle daha büyük
çocuklarda ve gastrointestinal tutulumu olanlarda or-
taya ç›kar. Coppo ve ark. çal›flmas›nda HSP’s›na
ba¤l› geliflen nefrit ya da nefrotik sendrom nedeniyle
biyopsi yap›lan hastalar›n %24’ünde böbrek disfonk-
siyonu saptanm›fl, bu grubun %7’sine 5 y›l içinde di-
yaliz indikasyonu konmufltur (10). Ayr›ca hastal›¤›n
bafllang›c›nda böbrek tutulumu olanlarda, olmayan-
lara oranla, eriflkin dönemde kronik böbrek tutulumu
anlaml› olarak daha fazlad›r (14). Bir baflka önemli
gözlem ise çocuklu¤unda HSP’s› geçirmifl olan ka-
d›nlar›n hamilelikleri s›ras›nda, aktif böbrek tutulum-
lar› olmasa bile, proteinüri ve hipertansiyon s›kl›¤›-
n›n artt›¤›d›r (15). 

Eriflkinde HS-P’a ba¤l› böbrek tutulumu, bu po-
pulasyonda görülen tüm nefropatilerin ancak %0. 6-
%2 kadar›ndan sorumludur (2). Buna karfl›l›k eriflkin-
de biyopsi ile tan› konan primer deri vaskülitleri de-
¤erlendirildi¤inde hipersansitivite vaskülitlerinden
sonra HSP’s› s›kl›k olarak ikinci s›ray› (%33) almak-
tad›r (16). 

Pillebout E ve arkadafllar› 1983 ile 2000 aras›nda,
11 merkezde izlenen, renal tutulumu olan 250 erifl-
kin HSP tan›l› hastan›n verilerini retrospektif olarak
de¤erlendirmifllerdir. Median izlem süresi 14. 8 y›l
olan hastalar›n hepsine renal biyopsi uygulanm›flt›r
(11). ‹lk semptom hastalar›n %83’ünde deri döküntü-
sü, %9’unda eklem iltihab›, %8’inde ise gastrointesti-
nal bulgulard›r. ‹lk bulgu ile renal tutulum aras›nda
ortalama 2 ay vard›r. Deri döküntüleri hastalar›n
%96’s›nda palpable purpura, %35’inde ise nekrotik
purpura ve bül fleklindedir ve %48’inde purpura tek-
rarlam›flt›r. %61’inde genellikle simetrik diz ve ayak
bile¤i tutulumu ile giden artrit gözlenmifltir. Gastroin-
testinal tutulum ise hastalar›n neredeyse yar›s›nda or-
taya ç›km›fl ve bunlar›n %51’inde kanama görülmüfl
ve bu hastalar›n %11’i bu nedenle kaybedilmifltir. 

Bu çal›flmada de¤erlendirilen hastalar›n renal
fonksiyonlar› %70’inde biyopsi aflamas›nda normal
bulunurken %18’inde orta, %14’ünde ise a¤›r derece-
de azalm›fl (CrCl <30 ml/dk) olarak saptanm›flt›r. His-
topatolojik olarak %61’inde yar›may oran› %50’den
az (Class 3), %8’inde ise %50’den fazlad›r (Class 4).
Hastal›¤›n bafllang›ç yafl›n›n 50’nin üzerinde olmas›,
inisyal böbrek fonksiyonu, günlük protein kayb›n›n 1
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gr’dan fazla olmas› ve biyopside interstisyel fibroz ya
da glomeruloskleroz saptanmas› kötü prognoz iflaret-
leri olarak belirlenmifltir. ‹zlemde 250 hastan›n 64’ü
kaybedilmifltir. Ortalama ölüm yafl› 67 (±1. 5) ve med-
yan yaflam da 15 y›ld›r. Ölüm nedenleri flöyle s›ralan-
maktad›r: maliniteler (akci¤er, GI traktus) %27, infek-
siyon %16, G‹ komplikasyonlar %11, ve kardiovaskü-
ler nedenler %9. Malinitelere ba¤l› ölümler biyopsi-
den ortalama 42 ay, infeksiyonlara ikincil ölümler ise
renal biyopsiden ortalama 11 ay sonra olmufltur. Erifl-
kin HSP datas› olarak önemli olan bu çal›flman›n te-
mel sorunu tüm hastalar›n renal tutulumun olmas›d›r. 

Çocukluk ça¤› HSP’da genellikle 1-6 hafta içinde
spontan düzelme olur. Destekleyici tedavi ve analje-
ziklerle hasta rahatlat›l›r. Hasta ve ailesi döküntünün
tekrarlayabilece¤i konusunda uyar›lmal›d›r. fiiddetli
kar›n a¤r›s›, G‹ kanama olursa k›sa süreli kortikoste-
roid tedaviye baflvurulabilir. Renal tutulum nedeniy-
le agresif tedavi çocukluk ça¤› HSP’da hastalar›n an-
cak %2-5’inde gerekir. Eriflkinlerde bu oran daha
yüksektir. Her ne kadar kontrollu çal›flmalar yoksa
da yüksek doz kortikosteroid (pulse, oral), azatiop-
rin, siklosporin veya siklofosfamid tedavisi indikas-
yonu konabilir. IVIG, plazmaferez, talidomid, dap-
son ve hatta rituximab’›n da baz› olgularda yararl› ol-
du¤una dair olgu bildirimleri vard›r (17, 18, 19). 
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