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Nefrotik Diizeyde Proteiniiri ile Prezente olan Henoch-
Schonlein Purpurasi (IgA vaskiuliti)

Henoch-Schonlein Purpura (IgA Vasculitis) Presenting with
Proteinuria at the Nephrotic Level
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0z

Henoch-Schénlein purpurast (HSP) ¢ocukluk doneminin en sik
goriilen vaskiilitidir. Eriskin ¢agda daha nadir gériilmektedir.
Immunglobulin A (Ig4) depolanmas: ile karakterize olup, IgA
vaskiiliti (IgAV) olarak da isimlendirilmektedir. Bu yazida,
eriskin yasta steroid tedavisine yanitsiz nefrotik diizeyde
proteiniivi ile 1gAV tamisi alan olgu sunulmustur. Tipik
dokiintii, gastrointestinal ve renal tutulum ile prezente olan
hastaya steroid ve azatiyoprin tedavisine ragmen proteiniirinin
artmast iizerine ayhk siklofosfamid infiizyonu uygulanmigstir.
Uciincii kiir sonrasi proteiniirisi belirgin olarak gerileyen
hastanin tedavisine metilprednizolon ve azatiyoprin ile devam
edilmistiv. HSP'nin eriskinlerde kabul goren bir tedavi
yaklagimi  yoktur. Bébrek tutulumu biiyiik ¢ocuklarda ve
eriskinlerde daha sik olup morbiditenin ve mortalitenin en
onemli belirleyicisidir. Bu makalede eriskin yasta renal
tutulum ile basvuran bir hastaya yaklasimimizi paylasmayr
amacladik.
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ABSTRACT

Henoch-Schonlein purpura (HSP) is the most common
vasculitis of childhood. It is less common in adulthood.
Charactarized by the storage of immunglobulin A (IgA), and
its also called IgA vasculitis (IgAV). In this article, adult age
case diagnosed as IgAV, with proteinuria at nephrotic level
unresponsive to steroid treatment, is presented. The patient,
who presented with typical rash, gastrointestinal and renal
involvement, was administered monthly cyclophosphamide
infusion due to increasing proteinuria despite steroid and
azathioprine treatment. After the third cycle, the patients
proteinuria significantly regressed and her treatment was
continued with methylprednisolone and azathioprine. HSP, has
no accepted treatment approach in adults. Renal involvement
is more common in older children and adults, and it's the most
important determinant of morbidity and mortality. In this
article, we aimed to share our approach to a patient who
presented with renal involvement at an adult age.
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GIRIiS

Henoch-Schonlein purpurasi (HSP) siklikla iist
solunum yolu enfeksiyonunu takiben gelisen,
immun kompleks birikimi ile karakterize bir kiiglik
damar vaskiilitidir (1). Diger bir adi immunglobulin
A (IgA) vaskiilitidir. Cocuklarda en sik goriilen
vaskiilit tipi olup eriskin ¢agda daha nadir
goriilmektedir (insidans sirasi ile 3-26/100.000, 0.1-
1.8/100.000) (2). Pik insidans 5-7 yas araliginda
bildirilmektedir (2).

Karakteristik bulgu etkilenen organlarda IgA
immun komplekslerinin eslik ettigi lokositoklastik
vaskiilittir. Hastalar palpable purpura, artrit-artralji,
karin agrisi, rektal kanama ve renal bulgular ile
prezente olabilir. HSP klinik tam kriterleri
EULAR/PRINTO/PRES (European League Against
Rheumatism/ Paediatric Rheumatology
International ~ Trials Organisation/  Paediatric
Rheumatology European Society) tarafindan
2010’da  yaymlanmistir  (3,4). Mortalite ve
morbiditenin ~ esas  belirleyicisi  renal  ve
gastrointestinal tutulumdur. Hastaligin iyi seyirli ve
kendini smirlayan yapida olmast sebebiyle
cocuklarda ¢cogu zaman destek tedavi ile remisyon
saglanmaktadir; fakat eslik eden renal tutulum
komplikasyonlara yol agabilmektedir. Eriskinlerde
HSP i¢in kabul goéren tedavi yaklasimi yoktur,
tedavi renal tutulum olup olmamasima gore
belirlenmektedir. Hayati tehdit edici organ tutulumu
olan hastalarda yiiksek doz kortikosteroid ve
immunsupresif tedavi ihtiyaci dogabilmektedir (5).
Bu yazida eriskin yasta tami alan ve steroid
tedavisine yanitsiz nefrotik diizeyde proteiniirisi
olan IgA vaskiilitli bir olgu sunulmustur.

OLGU

Bilinen kronik hastalik ve ilag kullanim &ykiisii
olmayan 57 yasinda kadin hasta, bagvurusundan 15
gin Once alt ekstremite distalinden baglayan
bilateral uyluklara, karm alt kadrana, gluteal
bolgeye, el dorsaline, kollara yayilan daginik ve
ayak dorsalinde bazilar targetoid purpurik 6zellikte
olan yaygin dokiintii ile bagvurdu. Birka¢ defa 38
dereceyi bulan ates yiiksekligi olan hastanin karin
agrisl, kirmizi-kahverengi renkte kusma
yakinmalar1 da mevcuttu. ileri tetkik ve tedavi igin

romatoloji klinigine yatirildi. Vital bulgular1 normal
sinirlarda  olan hastanin fizik muayenesi cilt
dokiintiileri ve batinda minimal hassasiyet diginda
olagandi. Yapilan tetkiklerinde eritrosit
sedimentasyon hizi (ESH) 31mm/s, C reaktif
protein (CRP) 98mg/L, bobrek ve karaciger
fonksiyon testleri normal, total protein 63 gram/L,
albumin 34 gram/L, anti niikleer antikor (ANA)
negatif, anti noétrofil sitoplazmik antikor (ANCA)
negatif, tam idrar tetkikinde +3 protein, +1 kan
saptandi (Tablo-1). 24 saatlik idrarda 1750
miligram/ giin (mg/g) proteiniirisi mevcuttu.
Hastadan alinan cilt biyopsisi patoloji sonucu
lokositoklastik vaskiilit ile uyumlu idi. Yatiginda
rektal kirmizi renkli kanamasi olan ve bir kere
hematemezi olan hastaya yapilan endoskopide
eroziv gastroduedonopati, olast HSP ile uyumlu
submukozal kanama alanlar1 saptandi. Kolonoskopi
ile 4 adet polip eksizyonu yapildi ve tromboze
goriiniimde hemoroidler gorildi.
Hematokezyasimin  hemoroidal kokenli oldugu
distiniildii.

Hastaya HSP 6n tamist ile metilprednizolon 60
mg/giin ve azatiyoprin 50 mg 2x1/giin baslandi.
Malignite taramasi i¢in ¢ekilen toraks ve abdomen
tomografilerinde malignite lehine bulgu
saptanmadi. Tedavi sonrasi birinci ayda bakilan 24
saatlik idrarda 3800 mg/g proteiniiri saptanmasi
iizerine hastaya bobrek biyopsisi yapildi. Biyopsi
sonucu diffiiz mezengioproliferatif glomeriilonefrit
(Resim-1), IgA nefropatisi ile uyumlu olarak
degerlendirildi. Hastaya {i¢ giin 1 gram pulse
metilprednisolon, siklofosfamid 1 gram/ay 3 kiir
verildi. Son siklofosfamid dozu sonras: kontroliinde
proteiniirisinin 128 mg/g’ye geriledigi goriildii.
Idame tedavi olarak azatiyoprin 2x50 mg/g,
metilprednisolon 4mg/g almakta olan hasta
yakinmasiz olarak klinigimizde HSP tanisi ile takip
edilmektedir.
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Tablo-1Labaratuar bilgileri

Ure: 41 mg/dl Lokosit: 9,084 /uL
Kreatinin: 0,47mg/dI Hemoglobin: 14,5 gr/dl
AST: 18 U/L Platelet: 363,000 /uL
ALT: 34 U/L IGG: 8,26 gr/L
GGT: 71U/L IGM: 0,56 gr/L
ALP: 118 U/L IGA: 3,67 gr/L
CPK: 49 U/L ANA: Negatif

LDH: 230 U/L ANCA: Negatif

Total protein: 63 gr/L PR3: Negatif
Albumin: 34 gr/L MPO: Negatif
Globulin: 29 gr/L TiT: +3 protein,+1 kan
CRP: 98 mg/L 24 saatlik idrar protein: 1715 mg/giin
HbsAg: Negatif CA 125: 19,1 U/ml
Anti Hbs: Negatif CA 15-3: 4,5U/ml
Anti Hbc IGG: Negatif CA 19-9: 8,8 U/ml
Anti HCV: Negatif CEA: 0,91 U/ml
Anti HIV: Negatif Protein elektroferezi: Normal

AST: aspartat aminotransferaz, ALT: alanin aminostransferaz, GGT: gama glutamil transferaz, ALP: alkalen fosfataz, CPK: kreatin fosfokinaz,
LDH: laktat dehidrogenaz, CRP: C reaktif protein, ESH: eritrosit sedimentasyon hizi, IGG: immunglobulin G, IGM: immunglobulin m,IGA:
immunglobulin A, ANA: antiniikleer antikor, ANCA: antinétrofil sitoplazmik antikor, PR3: proteinaz 3, MPO: miyeloperoksidaz, TIT: tam idrar

tetkiki, CA 125: kanser antijeni 125, CA 15-3: kanser antijeni 15-3, CA19-9: kanser antijeni 19-9, CEA: karsinoembriyonik antijen
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TARTISMA

IgA vaskiilitlerinin (IgAV) %70-80’1 18 yas altinda
goriilmektedir. Cocuklarda cilt, eklem, gastrointestinal
tutulum daha sik iken renal tutulum daha biiyiik
cocuklarda ve eriskinlerde goriilmektedir (6). Bobrek
tutulumu  siklikla izole mikroskopik/ makroskopik
hematiiri, hafif proteiniiri, nadiren nefrotik diizeyde
proteiniiri seklinde goriilebilir. Eriskinlerde nefrotik
diizeyde proteiniiri, hipertansiyon, artmis serum
kreatinini daha sik goriilmektedir. Bobrek biyopsisinde
ciddi endokapiller velveya ekstrakapiller
proliferasyonu olan HSP neffitli hastalarin uzun déonem
takiplerinde %30’unda son donem bobrek yetmezligi
gelismektedir (7). Nefrotik sendrom, renal yetmezlik,
hipertansiyon, %50 nin iizerinde kresentik
glomeriilonefrit, tiibiilo intersitisyel fibrozis kotii renal
prognoz ile iliskilidir. HSP tanili 260 yetiskinde klinik
bulgularin degerlendirildigi bir arastirmada tan1 aninda
hastalarin  %100’iinde purpuranin mevcut oldugu;
eklem tutulumu, glomeriilonefrit ve gastrointestinal
tutulumun ise sirasi ile %62, %70 ve %53 siklikta
saptandig1 bildirilmistir (8).

Hematiiri ve proteiniirinin  birlikte  goriilmesi
progresif hastaligi diisiindiirebilir; bu hastalarda renal
biyopsi ve  immunsupresif tedavi  ihtiyaci
dogabilmektedir. Eriskinlerde HSP nefritinin tedavisi
renal tutulumun ciddiyetine gore belirlenmektedir. Bu
konuda yapilmis yeterli ¢alisma yoktur. Mikroskopik
veya makroskopik hematiirisi olan ve kreatinin
degerleri normal olan hafif tutulumlu IgA nefropatili
(IgAN)  vakalarda  tedavi ihtiyact  olmadigi
belirtilmektedir. 500 mg/g’nin {izerinde proteiniirisi
olan hastalarda tedaviye anjiotensin doniistiiriici
enzim (ACE) inhibitérii veya anjiyotensin reseptor
blokerlerinin (ARB) eklenmesi ve yakin takip
Onerilmektedir. 1 gram/giin’li gegen proteiniiri
varliginda veya kreatinin diizeylerinde artis olmasi
durumunda renal biyopsi planlanmasi, 1 gram/giin’ {in
iizerinde proteiniiri, nefrotik sendrom veya bdbrek
biyopsisinde kresent saptanmasi durumunda pulse
steroid tedavisi uygulanmasi dnerilmektedir (9).

Cocuklarda HSP nefriti tedavisini degerlendiren
pek cok calisma bulunmakla birlikte erigkinlerde
yapilmis randomize kontrollii ¢alismalar sinirlidir. 40
hastanin  degerlendirildigi bir c¢alismada steroid
tedavisi ile steroide ek olarak siklofosfamid tedavisi
karsilastirilmistir; baslangi¢ tedavisinde siklofosfamid
eklenmesinin ek katki saglamadigi bildirilmistir (10).
Cocuklarda HSP nefritinin tedavisinde hafif vakalarda
ilk tedavi olarak oral prednizolon kullanilmasi,

proteiniirinin devam etmesi halinde azatiroprin,
mikofenolat mofetil veya siklosporin eklenebilecegi,
agir vakalarda pulse steroid ve siklofosfamid tedavisi
gerekli olabilecegi belirtilmektedir (11). CureGN
kohortunda pediatrik ve eriskin ¢agda (sirast ile 285,
382) bobrek biyopsisi ile tani alan toplam 667 hasta
(506 IgA nefriti,161 IgA wvaskiiliti) degerlendirilmis;
IgA vaskiilitinin daha erken yasta goriildiigii (sirasi ile
13, 29,6 yas, p<0.01), IgAV’nin IgAN’ye gore daha
fazla immunsupresif tedavi ile tedavi edildigi
bildirilmistir  (12). Renal prognozu belirleyen
faktorlerin degerlendirildigi IgAV olan 25 hastanin
dahil edildigi retrospektif bir c¢alismada hastalarin
%A44’tinde bobrek yetmezligi saptanmustir. Hastalarin
%44 “linde klinik remisyon saglandigi, %36’sinin son
dénem bobrek yetmezligine progrese oldugu
bildirilmistir. Renal prognozu etkileyen faktorler
arasinda gastrointestinal tutulum, erken ddonemde
bobrek yetmezligi olmasi, glomeriiler klasifikasyon,
histolojik bulgularin ciddiyeti, renin-anjiotensin sistem
blokerlerinin kullanimi1 ve plazma degisimi tedavisi
uygulanmast mevcuttur (13).

HSP’nin ozellikle 60 yas iizeri hasta grubunda
malignite ile iligskili olabilecegi bildirilmektedir.
Genellikle  solid organ  tutulumu  goriilmekte
hematolojik malignitelerle de birliktelik olabilmektedir
(14). Bu yas grubunda malignite akilda tutulmali ve
uygun taramalar yapilmalidir.

SONUC

HSP eriskin yasta nadir goriilen bir kii¢giik damar
vaskiilitidir. Bu yas grubunda renal tutulum ve son
donem bobrek yetmezligine gidis sikligt daha
yiiksektir. Eriskin yasta cilt, gastrointestinal ve renal
tutulum ile tan1 alan ve nefrotik diizeyde proteiniirisi
olmasi sebebi ile immunsupresif tedavi ile basarili bir
sekilde tedavi edilen olgu sunulmustur. Erigkinlerde
HSP nefriti tedavisinde yol gosterici bir rehber
bulunmamakta, bu konuda yapilacak randomize
kontrollii ¢aligmalara ihtiya¢ duyulmaktadir.

Etik Kurul Onay1: Calisma bir olgu sunumudur.
Cikar Catismasi: Yazarlar herhangi bir c¢ikar
catismasi olmadigini beyan eder.

Finansal Destek: Finansal destek yoktur.

Hasta Onam: Hastadan izin alinmustir.
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