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Olgu Sunumu

Ciddi multisistemik tutulum ile seyreden Henoch

Schonlein Purpura olgusu

A case of Henoch Schonlein Purpura with serious

multisystem involvement

Fatma KAYA KILIC, Ozlem INCE BAG, Demet CAN, Serdar ALTINOZ, Aysel OZTURK

Dr. Behget Uz Cocuk Hastanesi, Biiyiik Cocuk Servisi, Izmir

OZET

Henoch Schénlein Purpuras: (HSP) ¢cocukluk ¢aginda en sik goriilen vaskiilitik send-
romdur. Benign seyirli olmasimna ragmen farklh sistem tutulumlar: ile karsimza gele-
bilir, atipik klinik prezentasyon gosterebilir. Asagida multisistem tutulumu ve korti-
kosteroid tedavisine yanit vermemesi nedeniyle atipik klinik seyir gosterdigi diigiinii-
len ve izlemde FMF mutasyonu pozitif bulunan bir HSP olgusu sunulmustur.

Anahtar kelimeler: Henoch Schénlein Purpurasi, Ailesel Akdeniz Atesi

ABSTRACT

Henoch Schonlein Purpura (HSP) is the most frequently seen pediatric vasculitis

syndrome Although it has a benign nature, it may be seen with different system invol-
vement and may have an atypical clinical presentation. Here we present an atypical
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case of HSP with multi-system involvement not responding to corticosteroid treatment.

During follow-up Familial Mediterranean Fever mutation positivity was also found.
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GIRIS

Henoch Schonlein Purpurast (HSP) cocukluk
caginda en sik gortilen vaskiilitik sendromdur. Benign
seyirli olmasina ragmen farkli sistem tutulumlari ile
karsimiza gelebilir, atipik klinik prezentasyon goste-
rebilir 2, Ailesel Akdeniz Atesi (FMF) ise tekrarla-
yan ve siklikla kendini sinirlayan ates, peritonit,
sinovit ve plorit ataklari ile seyreden otozomal rese-
sif gecisli bir hastalikti. FMF seyri esnasinda HSP,
poliarteritis nodosa gibi vaskiilitler genel popiilasyo-
na gore daha fazla goriilmektedir %. Bu nedenle
HSP tanist alan hastalarda FMF ile birliktelik olabi-
lecegi disiiniilmelidir. Asagida multisistem tutulumu
ve kortikosteroid tedavisine yanit vermemesi nede-
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niyle atipik klinik seyir gosterdigi diisiiniilen ve
izlemde FMF mutasyonu pozitif bulunan bir HSP
olgusu sunulmustur.

OLGU

Oncesinde yakinmasi olmayan 8 yasindaki erkek
olgu; yaygin purpura tarzinda dokiintii, eklemlerinde
agr1, sislik ve hematiiri yakinmasi ile bagvurdu.
Sikayetlerinin bagvurudan 5 glin 6nce bagladigi bu
nedenle bir saglik merkezine yatirildigir 6grenildi.
Yapilan tetkiklerde hematiiri saptanmasi tizerine has-
tanemize sevk edilmisti. Ozgecmisinde 6zellik olma-
yan olgunun soygecmisinde anne baba akrabaligi
yoktu ve sebebi bilinmeyen 2 kardes oliim Oykiisi
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mevcuttu. Fizik muayenesinde; agirhigi: 25 kg (50-
75p), boyu: 115 cm (10-25p), viicut 1s1s1: 36,5C°idi.
Viicutta yaygin ekimotik lezyonlar1 ve purpurik
dokiintiileri mevcuttu. Olgunun dokiintiileri ayaklar-
dan ve alt ekstremitelerden baslayip gluteal bolgeye
yayilim géstermekteydi. izleminde her iki kolunda da
benzer purpurik dokiintiiler ve g6z kapaklarinda eki-
motik lezyonlar gozlendi. Batinda hassasiyet ve assit
saptandi. Hepa-tosplenomegali varligi hassasiyet
nedeniyle tam olarak degerlendirilemedi. Skrotal ve
penil sisligi mevcuttu. Hastanin sag ayak bilegi, sol
diz ve sag el bileginde artralji ve artrit bulgulart mev-
cuttu; sag ayak bilegi 23 cm, sol ayak bilegi 21 cm,
sol diz 31 cm, sag diz 28 cm olarak 6l¢iildii. Diger
sistem muayeneleri olagandi.

Laboratuvar incelemeleri yapildiginda Hb:13.,5
g/L, WBC:16000/mm?3, PLT:726.000/mm3, eritrosit
sedimentasyon hizi (ESR):7 mm/h, CRP:6,49 mg/dl,
serum total protein:5,1 g/dl, albumin:2,2 g/dl, rutin
idrar tetkikinde bol eritrosit ve 24 saatlik idrar tetkikin-
de nefrotik diizeyde proteiniiri (68 mg/m?st) saptandi.
Gelisinde gaitada gizli kan negatifti. Pthtilagma profili
olagandi. Batin USG’de tist batinda, pelvisde mesane
komgulugunda yaygin serbest sivi izlendi. Toraks
USG’de ise bilateral az miktarda plevral sivi mevcuttu.
Grup aggliitinasyon, ANA, IgG, IgA, IgM diizeyleri
normaldi. C3 diizeyi 64,9 mg/dl (diisiik) saptandi.
Skrotal 6deme yonelik cekilen doppler USG orsit ile
uyumlu idi.

Siddetli karin agris1 olmasi nedeniyle yatiginin 2.
glinii 1 mg/kg/giin dozunda metil prednizolon ve
orsite yonelik tedavi (100 mg/kg/giin sulbaktam/
ampisilin, 15 mg/kg/glin amikasin, 30 mg/kg/giin
metranidazol) baslandi. Izleminde karin agris1 siddet-
lenen ve 6demleri artan olgunun kortikosteroid teda-
visi 2 mg/kg/giine ¢ikarildi, aralikli olarak furosemid
uygulandi. Yatisinin 5. giintinde gaitada gizli kan
saptanan, penil 6demi artan ve prepisyumda ekimoz
olusan olgu, ¢ocuk cerrahisi klinigi ile konstilte edil-
di. Invajinasyon diisiiniilmedigi bildirildi ve HSP
tutulumuna bagl orsitin medikal tedaviyle izlemi
onerildi. Kortikosteroid tedavisine ragmen genel
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durumunda diizelme olmayan olgunun olasi PAN
acisindan istenen hepatit markerlari, ANCA degerleri
ve renal MRI anjiografisi normal sinirlarda bulundu.
Cilt biopsisi yapilds; 16kositoklastik vaskiilit bulgula-
r1 goriilmedi, biopsi sonucu iyilesmekte olan vaskiilit
olarak raporlandi. Olgunun izleminde tedaviye rag-
men yeni purpurik dokiintiilerin olugmasi, artrit bul-
gularinin devam etmesi, karin agris1 ve GIS kanama-
st olugmasi, skrotumun renkli doppler incelemesinde
sol testis dokusunda kii¢iik enfarkt odagi saptanmasi
nedeniyle HSP’nin atipik klinik seyir gosterdigi
diistintldii.

Kugkulu oykii olmamasina ragmen FMF gen
mutasyonu ve serum amiloid A diizeyi istendi. Serum
amiloid A diizeyi normal olan olgunun mutasyon
sonucu 10. eksona ait M694V heterozigot mutasyonu
saptandi ve kortikosteroid tedavisine 1 mg/giin kolsi-
sin eklendi. Ikinci kez cilt biopsisi yapilan ve bu kez
normal olarak raporlanan olgunun izleminde protei-
niirisi nefritik diizeye geriledi. Odemi belirgin dere-
cede azalan, hipertansiyonu olmayan olgunun korti-
kosteroid dozu 1 mg/kg/giine indirildi. Fakat izlemin-
de GIS ve eklem tutulumlarmin tekrarlamasi nede-
niyle doz tekrar 2 mg/kg/giine cikarildi. Yatiginin
ancak 2. ayinda vital bulgulari stabil olan, GIS ve
eklem tutulumu acisindan aktif bulgusu olmayan,
proteiniirisi nefritik diizeyde seyreden C3 diizeyi
83,6 mg/dl (normal) saptanan hasta, kortikosteroid
tedavisini 2 mg/kg/gilin dozunda 1 ay daha kullanma-
st planlanarak taburcu edildi. Toplam 3 ay 2 mg/kg/
glin dozunda kortikosteroid tedavisi alan daha sonra
kademeli olarak kortikosteroid dozu azaltilan olgu
kolsisin tedavisine devam etmekte olup, nefroloji ve
romatoloji kliniklerinden takip edilmektedir.

TARTISMA

Henoch - Schonlein Purpurasi ¢ocuklarda en sik
gortilen vaskiilitik sendromdur. Cilt, eklem, gastroin-
testinal sistem (GIS) ve daha seyrek olarak da bob-
reklerdeki kiiciik capli damarlari tutan sistemik 16ko-
sitoklastik anjiitis ile karakterize bir hastaliktir. Beyin,
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akciger gibi diger organlar da nadiren tutulabilir ve
olgumuzda goriildiigii gibi karin duvarinda ve skro-
tumda 6deme yol agabilir >%. Insidansi yilda
14-18/100.000 olarak bildirilmistir. Etyolojisi bilin-
memekle birlikte antijen antikor kompleksleri, enfek-
siyonlar, asilar, ilaglar ve otoimmiin mekanizmalar
suclanmugtir 9.

EULAR/PReS siniflamasina gore bir cocukta
HSP tanis1 konulabilmesi i¢in mutlaka palpabl purpu-
ra olmast ve bunun yaninda yaygin abdominal agri,
artrit ya da artralji, renal tutulum (proteintiri/hematt-
ri ya da ikisinin varlig1) ve cilt biopsisinde IgA depo-
lanmas: kriterlerinden en az birinin dokiintiiye eslik
etmesi gereklidir @. Olgumuzda bu kriterlerin hepsi
mevcuttur. Prognoz genellikle iyidir, ancak siddetli
GIS ve renal bulgular1 olan hastalarin dikkatle tedavi
edilip uzun stireli izlenmesi gerekir. Uzun dénemde
prognoz, genellikle renal tutulumun siddeti ile iligki-
lidir 789,

Otozomal resesif gecisli genetik bir hastalik olan
FMF ise periton, sinovya veya plevray1 tutan tekrar-
layan febril serozal enflamasyonla karakterize bir
hastaliktir. Yahudilerde, Ermenilerde, Ortadogu
Araplarinda ve Tiirklerde sik goriilen hastaligin geni
16. kromozomun kisa koluna lokalize edilmistir.
FMF seyri esnasinda HSP, poliarteritis nodosa gibi
vaskiilitler genel popiilasyona gore daha fazla gorl-
mektedir 319, FMF hastalarinda deri dokiintiileri,
myalji, hipertansiyon, kilo kaybi, GIS kanamasi, nef-
rit gibi bulgular goriildiigiinde vaskiilitlerden siiphe-
lenmek gerekir. Fakat bazi hastalar heniiz FMF tanist
almadan once vaskiilit tablosu ile bagvurmaktadir.
Literatiirde FMF ve HSP birlikteligi yaklasik %35
olarak rapor edilmistir 1. Ozcakar ve ark., FMF
tanist ve klinigi olmayan 80 HSP’li hastada MEFV
gen mutasyonlarini aragtirmis ve hastalarin %34 {iniin
heterozigot mutasyon tasidigini saptanmiglardir 9,
HSP, FMF’in gidisi sirasinda bazen ilk klinik bulgu
olarak ortaya ¢cikmakta, belirli bir stire sonra FMF’in
klasik bulgular1 goriilebilmektedir. Ozgiiven ve ark.
yaptiklari ¢alismada, hastalarin 7’sinde HSP’nin bul-
gularinin FMF’in bulgularindan 6nce ortaya ¢iktigini

ve FMF tanisinin daha sonra diistintildiigiinii bildir-
miglerdir V. Acar ve ark. ise HSP tanis1 koyduklari
168 olgu arasinda FMF diisiindiirecek klinik bulgula-
r1 olan 10 hastada MEFV gen mutasyonlarini aragtir-
miglar ve 3 hastada M694V/-, V726A/- ve E148Q)/-
seklinde heterozigot mutasyon saptamuglardir 2,
Bizim de heniiz yayinlanmayan ¢alismamizda; klini-
gimizde yatan 55 HSP’li hastada FMF birlikteligi
distiniilerek FMF gen mutasyonu analizi istenmis ve
2 olguda M694V heterozigot mutasyon varligi sap-
tanmugtir.

Sonug olarak, atipik klinik seyir gosteren HSP
olgumuzda saptadigimiz FMF birlikteligine ve tedavi
direncine dikkat ¢ekilmek istenmigstir. FMF’in diger
vaskiilit bulgulari ile beraber gortilebilmesi nedeniyle
HSP, PAN ve uzamis febril myalji tanili hastalarin
izlemi sirasinda FMF’in ortaya c¢ikabilecegi ya da
tam tersi FMF’in gidisi sirasinda bu vaskiilitlerin
olusabilecegi diisiiniilmelidir.
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