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Olgu Sunumu

PROGRESIF SEYIRLI NEKROTiIZAN HENOCH-SCHOLEIN

PURPURASI OLGUSU
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Ozgiir KASAPCOPUR?

OZET

Henoch-Schénlein purpurasi primer olarak deri,
eklem, gastrointestinal ve renal tutulum géste-
ren, ¢ocukluk caginin en sik goérilen vaskilitik
hastagidir. Nadiren atipik ve progresif seyir gos-
terebilir. Renal ve gastrointestinal tutulumu olma-
yan 14 yasindaki erkek hastamizin hizla ilerle-
yen dermatolojik bulgulari romatolojik ve trombo-
tik suregleri disundurmistir. pANCA, cANCA,
ENA ve tromboz panellerinin negatif bulunmasi
yani sira cilt biyopsisinin I6kositoklastik vaskdlit-
le uyumlu bulunmasi progresif seyirli Henoch
Schénlein Purpurasi tanisini destekledi. 3 gin
pulse steroid metil prednizolon (30 mg/kg), 2 se-
ans hiperbarik oksijen tedavisiyle lezyonlar hizla
gerilemigtir. Sonug olarak olgumuzda oldugu gibi
progresif seyirli vakalarda ytksek doz steroid ve
hiperbarik oksijen tedavisiyle olumlu yanit alina-
bilecegini diistinmekte ve 6nermekteyiz.
Anahtar sozcukler: Henoch-Schénlein purpura-
sl, progresif, nekrotizan, pulse steroid, hiperbarik
oksijen tedavisi.

NECROTIZING HENOCH SCHONLEIN
PURPURA WITH PROGRESSIVE COURSE:
CASE REPORT

SUMMARY

Henoch-Schonlein purpura has primarily the skin,
joints, gastrointestinal and renal involvement, and
the most common vasculitic disease of childhood.

It has rarely, atypical, and progressive course. 14-
years-old male patient, has no renal and gastroin-
testinal involvement, with rapidly progressive der-
matologic manifestations suggested rheumatolo-
gic and thrombotic processes. Negative pANCA,
cANCA, ENA results and negative thrombosis pa-
nel with leukocytoclastic vasculitis in skin biopsy,
supported the diagnosis of Henoch Schonlein pur-
pura. After three days pulse steroid methyl predni-
solone (30 mg / kg), 2 sessions of hyperbaric oxy-
gen therapy, lesions recovered rapidly. As a result,
we recommend high doses of steroids and hyper-
baric oxygen therapy in the treatment of progres-
sive cases.

Key words: Henoch-Schonlein purpura, prog-
ressive, necrotizing, pulse steroids, hyperbaric
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GIRIS

Henoch-Schénlein purpurasi (HSP) primer ola-
rak deri, eklem, gastrointestinal ve renal tutulum
gbsteren, cocukluk caginin en sik gérilen vaski-
litik hastaligidir. Siklikla 2-8 yas arasinda goérdlir
ve insidansi 14/100.0007dir. Sistemik bulgular
hastalarin %807inde ortaya cikar ve yaygin belir-
tisi purpurik deri dékintistdur (1). Biz bu olguyu,
basta purpurik olan lezyonlarin hizla ekimotik ve
nekrotik 6zellik kazanarak, atipik bir seyir goster-
mesi nedeniyle sunmaktayiz.
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OLGU

On dért yasinda erkek hasta, iki giin 6nce basla-
yan her iki bacakta kirmizi, mor dékuntuler, ayak
bileklerinde sislikle klinigimize yatirildi. Anamne-
zinde 3 hafta énce Ust solunum yolu enfeksiyonu
ve antidepresan ila¢ kullanim dykusu mevcuttu.
Yaplilan fizik muayenede genel durum iyi, koope-
re, alt ekstremitede palpabl kirmizi-mor purpura-
lar mevcuttu. Arteryel kan basinci 110/70 mm Hg
olan hastanin, kardiyak ve solunum sistem mu-
ayeneleri dogaldi. Hastanin hemogram, sedi-
mantasyon, rutin biyokimyasal testleri, CRP ve
tam idrar tahlili, batin USG, PA akciger grafisi
normaldi. Kompleman C3, imminglobdilinler,
ASO testleri normaldi. Bogaz kultiiriinde patojen
bakteri Uremesi yoktu. ENA profili negatifti.
Promboz paneli normal bulundu. Ekokardiyogra-
fik inceleme dogaldi. Digkida gizli kan negatifti.
Lezyonlarindan yapilan cilt biyopsisi |6kositok-
lastik vaskdlit ile uyumluydu. Renal ve gastroin-
testinal tutulum olmayan purpura tarzi dékinttle-
ri hizla ekimotik ve nekrotik gériinim kazanan
cilt lezyonlarina ilerleyen hastaya HSP tanisi
kondu (Resim 1). 2 mg/kg/gUn steroid tedavisine
yanit alinamayan hastada glinde 2 saat uygula-
nan hiperbarik oksijen tedavisi ve ¢ gun ylksek
doz (30 mg/kg pulse) damar ici steroidle hizli iyi-
lesme sagland..

Resim 1. Progresif seyirli ve nekrotizan Henoch
Schénlein Purpurasi olgusunun cilt bulgulari.

Progresif Seyirli Nekrozitan Henoch-Scholein Purpuras: Olgusu

TARTISMA

Henoch-schénlein purpurasi, eritematdz ve Urti-
keryal 6zellik gésteren kasintisiz bir dékuntu gibi
baslayip, petesi ve purpuraya ilerler. Etyolojide
gecirilmig bir st solunum yolu enfeksiyonu, ilag-
lar, asilar ya da bdcek isirmalari rol oynayabilir.
Purpura alt ekstiremitelerin basinca maruz kalan
yerlerinde, 6zellikle ekstansér yizlerde daha sik
g6ralir. Henoch-Schénlein purpurali hastalarin
%75%inde gezici olmayan artrit gérulur. Diz ve
dirsekler daha siklikla tutulur. Abdominal tutulum
hastalarin %60-65?inde eslik eder. Dékintiden
yaklasik bir hafta sonra agn baglayabilir. Hasta-
larin %30?unda kusma ve gastrointestinal kana-
ma gelisebilir?.

Renal tutulum, Henoch-Schénlein purpurali has-
talarin %40-50’sinde gorullr, mortalitenin en
6nemli sebebidir. On yastan buyik, persistan
purpurasi, ciddi abdominal agr ve tekrarlayan
ataklari olan hastalarda renal tutulum riski yUk-
sektir. Hastaligi takiben 1. ayda baslayabilir, an-
cak 6 ay kadar gec de gozlenebilir®3. Olgumuz-
da alt ekstiremitelerde palpabl purpura seklinde
baslamis olan lezyonlar birinci haftada ekimotik
ve nekrotik 6zellik kazanmis ve genislemis ola-
rak gézlendi. Gastrointestinal ve renal tutulumu
olmayan hastanin ayak bileklerinde baglayan ar-
triti ve lezyonlarin ilerlemesinden 6turl prednol 2
mg/kg/gin intraven®z olarak baslandi. Alt ve Ust
ekstiremite (ayak ve el parmak uglarini iceren)
ekimotik ve nekrotik gérinim icin yapilan Dopler
US’de kanlanma normal bulundu. Ancak progre-
sif seyir gbsteren olgu icin Cerrahpasa Tip Fakul-
tesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali
Gocuk Romatoloji Bilim Dali ile yapilan konstil-
tasyon sonrasi hastaya yiksek doz (1gr/IV/gin)
metil prednizolon ve hiperbarik oksijen tedavisi
ile immunsupresif (azatiopirin) baslanmasi uy-
gun bulundu.

Hiperbarik oksijen (HBO2) tedavisi, hastalara
yuksek basin¢ altinda (genellikle 2-3 mutlak at-
mosfer basincinda) araliklarla %100 oksijen so-
lutulmasidir. Cilt lezyonlari ve diger organ tutu-
lumlarinin patogenezinde, gelisen vaskilit son-
rasi tutulan alanda doku beslenme bozuklugu ve
hipoksik ortamin roli oldugu duastniimektedir.
Oksijenin artan parsiyel basinci hipoksik dokuda
I6kositlerin fonksiyonunun dizelmesini (fagositik
aktivitelerinin artmasini) saglayarak fibroblastla-
rin gogalmasini ve kollajen sentezini, yara iyiles-
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mesini hizlandirdig1 distnilmektedir (4,5). Olgu-
muza verilen steroid (1-2 mg/kg/gln), antienfek-
tif yara bakimi ve destek tedavisine ragmen lez-
yonlar ilerlemistir. HBO2 tedavisine ginde 2 se-
ans (toplam 2 saat) uygulanmaya baslanip, yik-
sek doz (1gr/IV/glin) steroid verilince, hastanin
nekrotik gériinim kazanmig olan lezyonlarinda
3. gunden itibaren hizli dizelme gdzlendi.

Henoch-Schénlein purpurasi, en énemli mortali-
te ve morbidite sebebi renal tutulum olan bir has-
taliktir. Hastamiz progresif ve atipik seyirli bir cilt
tutulumu ile baska vaskiilitik sendromlari da akla
getirdi. CANCA (sitoplazmik ANCA) pozitifligi ile
iliskili Wegener granulomatozisi ve pANCA iligki-
li mikroskopik poliarterit ve sistemik lupus erite-
matosus tanilan icin ENA profili génderildi, so-
nuglar negatifti. Hastanin deri biyopsisi sonuclari
I6kositoklastik vaskiilitle uyumlu oldugundan, la-
boratuar bulgulari ve klinik olarak, renal, kardiyak
ve gastrointestinal tutulumlar olmadigi, tedaviye
hizli yanit alindidi i¢in kollejenozlardan uzaklagil-
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di. Hiperbarik oksijen tedavisinin progresif seyirli
cilt lezyonlariyla giden Henoch-Schénlein purpu-
rasinda iyilesme sagladigini ifade etmek icin bu
olguyu sunmay!1 uygun bulduk.

Sonug olarak, Henoch-Schélein purpurasi olgu-
larinin %94°Undn spontan duzeldigi bilinmekte-
dir. Renal ve gastrointestinal tutulumu olmadigi
halde, vaskdlitik lezyonlarin olgumuzda oldugu
gibi agir, nekrotizan ve progresif seyredebilecegi,
pulse steroid, azatiopirin ve hiperbarik oksijen te-
davisi gerektirebileceg@i akilda tutulmalidir.
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