
ineefe me 

Çocu,klarda Henoch Schönlein Purpurası: 
Patofizyoloji, Tanı ve Tedavi 

and t 

Alper Soylu Salih Kavukçu 

Dokuz Eylül Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk Nefroloji Bilim Dalı, İzmir 

ÖZET 

Henoch Schönlein Purpurası (HSP) 19. yüzyılın başlangıcından bu yana bilinen bir hastalık olup, artrit, 
nontrombositopenik purpura, karın ağrısı ve böbrek hastalığı ile seyreden çocukluk çağının en sık görülen 
vaskülitidir. Etiya/ojisi henüz bilinmeyen bu hastalık kendiliğinden iyileşen bir seyir göstermekle birlikte, 
böbrek tutulumu olan çocukların yaşamları boyunca böbrek hastası olarak kalmaları söz konusu olabilir. Öte 
yandan, aktif hastalık sırasında yaşamı tehdit edebilen ciddi pulmoner ve serebral kanama ve trombotik 
olaylar da görülebilir. Hastalık çocuk ve erişkin yaşlarda farklı klinik özellikler göstermekte olup, renal 
tutulum erişkinlerde daha ağır seyretmektedir. HSP'da tedavi çoğunlukla destek tedavisi niteliğinde olup, 
çocuklarda sık uygulanan tedaviler arasında ek/em ağrısı ve enflamasyonu azaltmak için ana/jezik veya 
non-steroid anti-enflamatuvar ilaçlar, şiddetli karın ağrısı ve ağrı/ı deri ödemleri bulu.nduğunda steroidler ve 
nefrotik veya nefritik sendrom kliniği ile ortaya çıkan böbrek tutulumunda üç aylık siklofosfamid ve düşük 
doz prednisolon tedavileri bulunmaktadır. HSP'lı çocuklarda renal tutulum yoksa uzun süreli prognoz iyidir. 
HSP öyküsü olan gebe/er, ilk atakları sırasında renal tutulum koşulu aranmaksızın gebe[ikleri boyunca renal 
fonksiyonlar açısından çok dikkatli izlenmelidirler. 

Anahtar Kelimeler: Henoch Schönlein purpurası, patofizyoloji, tanı, tedavi, çocukluk 

SUMMARY 

Henoch Schönlein purpura (HSP) has been known since the beginning of 19th century. It is the most 
common vasculitis of childhood and characterized by arthritis, non-thrombocytopenic purpura, abdominal 
pain and renal disease. Etiology of HSP is not known and the elinical course is self limited except those with 
renal involvement, some of which might develop chronic disease. Furthermore, fatal pulmonary and cerebral 
hemorrhages and thrombotic events could deve/ap during the active phase of the disease. Clinical coıırse is 
different in children than in adults. Renal disease is more severe in adult patients. The treatment of HSP is 
usual/y supportive and include non-stemidal antiiı;ıflammatory drugs for arthritis, steroids for soft tissue 
swelling and severe abdominal pain, and cyclophosphamide and low dose steroids for nephritic or nephrotic 
renal involvement in children. Without renal involvement, /ong-term prognosis is good in children. Pregnant 
women with a history of HSP, whether they had renal involvement or not during the initial attack, shouldbe 
followed carefully for renal functions throughouttheir pregnancies. 
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Soylu ue Kauukçu 

Henoch Schönlein Purpurası (HSP) 19. yüzyılın 
başlangıcından sonuna dek, tarihi sırası ile 
Heberden (1801), Schönlein (1837) ve Henoch 

(1874, 1899) tarafından farklı bulguları ile tanım
lanmıştır. Schönlein 1837 da purpura ve artrit 
bulgularını rapor etmiştir. Henoch 1874 de gastro
intestinal sistem, 1899'da da renal tutulumu 
bildirmiştir. Ancak bugün, 21. yüzyıl başında 

da hastalığın etyopatogenez ve tedavi ile ilgili 
sorunlarına yanıtlar aranmaktadır. 

HSP artrit, nontrombositopenik purpura, karın 
ağrısı ve böbrek hastalığı ile seyreden küçük 
damarların vaskülitidir. 1990 yılında Amerikan 
Romatoloji Birliği tarafından HSP tanı kriterleri 
öne sürülmüştür. Bu kriterler 1) palpe edile
bilen, trombositopeni ile birlikte olmayan pur
pura, 2) ilk semptomların 20 yaşından küçük 
yaşlarda ortaya çıkması, 3) karın ağrısı (yaygın 
karın ağrısı, barsaklarda iskemi, kanlı diyare) 
ve 4) biyopside damar duvarında granulositle
rin görülmesi olarak tanımlanmıştır. Bir hastada 
dört kriterden en az ikisi bulunuyarsa HSP 
tanısı konulabileceği bildirilmiştir. İki veya daha 
fazla kriterin varlığı, tanı koymada %87.1 
oranında duyarlı, %87.7 oranında özgündür (1). 

HSP çocukluk yaş grubunda en sık karşımıza 
çıkan vaskülit tipidir. Hastalığın kendiliğinden 

iyileştiği düşünülmektedir. Ancak böbrek tutu

lumu olan çocuğun, yaşamı boyunca böbrek 
hastası olarak kalma olasılığı bulunmaktadır (2). 

Küçük damarlan tutan vaskülitler öncelikle kapil
ler ve venülleri tutmaktadır. Anatomik olarak 
tutulan bölgeye göre purpura, glomerülonefrit 
veya pulmoner kapilleritis kliniği ortaya çıkmak
tadır. Bu grup vaskülider antinötrofil sitoplaz
mik antikorlar (ANCA) ile ilişkili vaskülitleri 
(Wegener granulomatosis, Churg-Strauss Send
romu ve mikroskopik polianjiitis) de içerse de 
en sık HSP ile karşılaşılmaktadır. HSP'lı çocuk
ların %50'sinin öykülerinde üst solunum yolu 
enfeksiyonu bulunmaktadır. Kız ve erkekler 
eşit oranda etkilenir. Hastalığın başlangıç yaşı 

ortalama dört olarak bildirilmektedir. Hastalık 

erişkinlerde çocuklardan daha nadirdir. Ailesel 
Akdeniz ateşi olan çocuklarda daha sıklıkla 

ortaya çıktığı bilinmektedir (3). 

SIKUK 

İngiltere' de gerçekleştirilen bir araştırmada 
HSP'nin yıllık insidansının 100.000 kişide 

22.1 olduğu bulunmuştur. Bu oran daha 
önceki 13.5-18/100.000 oranından yüksektir. 
Bu durumda renal hastalık oranının da artacağı 
öne sürülmektedir. Ancak çalışmada HSP ile 
ilgili renal hastalık araştırması yapılmamıştır (4). 

Tayland'da yapılan bir araştırmada HSP'lı olgu
larda böbrek tutulumunun diğer semptomların 
ortaya çıkmasından altı ay sonrasına kadar 
gecikebileceği, bu sürenin ortalama olarak 2-3 
ay olduğu bildirilmiştir (5). 

ETYOLOJİ 

Hastalığın etyolojisi kesin olarak bilinmediğin
den, birçok olgu sunumunda farklı hastalıklarla 
birlikte görüldüğü bildirilmiştir. HSP ile birlikte 
akut romatizmal ateş rapor edilmiştir (6). 

Japonya'da gerçekleştirilen bir çalışmada HSP 
nefriti olan hastaların glomerüllerinde grup A 
streptokok antijenlerinin varlığından söz edil
miştir (7). İnfeksiyöz mononükleosis geçiren iki 
kardeşte HSP ortaya çıkmıştır (8). Tuberküloz 
ile HSP arasında ilişki olduğu öne sürülmüştür 
(9). Kolit ve gastrointestinallezyonlann da HSP 
ile ilgili olduğu bildirilmiştir (10, ll). 

Serum nitrat düzeyleri ve idrar nitrat ekskresyo
nunun HSP'da arttığı gösterilmiştir (12). HSP'Iı 

olgularda gastrointestinal mukozada lgA biriki
mi bulunmuştur. Bu da hastalığın patogenezinde 
lgA'nın rol oynadığını düşündürmektedir (13). 

Anti-endotelial hücre antikorları HSP, jüvenil 
romatoid artritli hastalarda ve kontrol grubu 
olarak sağlıklı çocuklarda araştırılmıştır. !gM ve 

lgG tipindeki anti-endotelial hücre antikorlan bu 
gruplar arasında farklı bulunmamasına karşın, 

lgA tipindekiler HSP'lı olgularda yüksek bulun
muştur. Kontrol grubunda lgA tipi anti-endo
telial hücre antikorianna rastlanmamıştır (14). 

HSP' da interlökin 1 reseptör antogonist gen 
polimorfizmi araştırılmıştır. HSP'Iı veya kutanöz 
lökositokiastik vaskülitli 96 olgu çalışmaya alın
mış ve renal tutulum olanlarda polimorfizm ile 
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ilişki saptanmış, gastrointestinal tutulum olan
larda ise saptanmamıştır (15). 

Erişkinlerde HSP ile paroksismal nokturnal 
hemoglobinüri birlikteliği rapor edilmiştir. Bir 
bakteriyel enfeksiyonun 4 ı yaşındaki bir erkek 
hastada hem HSP hem de paroksismal rıok

turnal hemoglobinüriyi başlattığı iddia edilmiş
tir (16). Hepatit C 63 yaşındaki HSP'lı bir 
erkekte rastlantısal olarak bulunmuştur (17). HSP 
ve infektif endokarditli 4 ı yaşında bir kadın 

hasta rapor edilmiştir (18). 

HLA B subtipleri ile HSP arasında ilişki araş

tırılmıştır. Onbiri erişkin, toplam 48 hasta ince
lendiğinde HLA B subtipleri hasta olgularda, 
kontrol grubundan farklı bulunmamıştır. Ancak 
renal tutulum olan HSP olgularında HLA B35 
frekansının (3 ı olgunun ı O'unda HLA B35 
varlığı saptanmıştır) anlamlı yüksek olduğu 

bulunmuştur (19). 

KLİNİK BULGULAR 

HSP klinik olarak tanı alır. Nadiren biyopsi ile 
tanının desteklenmesine gereksinim duyulmak
tadır. T rombosit sayısı normal olan purpuralı 
çocuklarda öncelikle HSP'dan şüphelerırnek 

gerekmektedir. Olguların çoğunda purpura, 
kolik tarzında karın ağrısı ve artrit bulunmak
tadır. Klinik bulgular yaşla değişiklik göstermek
tedir. Örneğin renal tutulum iki yaşın altındaki 
çocuklarda büyüklere göre daha nadirdir, 
ancak bu yaş grubunda subkutanöz ödem daha 
sık karşımıza çıkmaktadır. İki yaşın altında 
böbrek tutulumu %23, gastrointestinal tutulum 
%29, artrit %56, saçlı deri ödemi %59, diğer 
doku ödemleri %7ı olarak bildirilirken, iki 
yaşın üzerinde bu değerler böbrek için %43, 
gastrointestinal sistem için %75, artrit için 
%73, saçlı deri ödemi için %ı9, diğer doku 
ödemleri için %5 ı olarak bildirilmiştir. HSP 
olguların çoğunda monofazik (%80), az bir 
kısmında da polifazik (%ı0-20) ve kronik (%5) 
bir gidiş gösterir (3). 

Deri bulguları 

Palpe edilebilen, trombositopeninin eşlik etme
diği purpura tanı için ön koşul niteliğindedir. 

Henoch Schönlein p.urpura 

Hastaların %ıOO'ünde görülür. Olguların yarı
sında tek bir bulgu olarak karşımıza çıkabilir. 

Kalça ve alt ekstremiteler gibi vücudun yükünü 
taşıyan alanlarda döküntü daha sıktır. El, ayak, 
saçlı deri ve kulakların ödemi sık karŞılaşılan 

(%20-46) diğer erken bulgulardandır. 

Eklem tutulumu 

Artralji veya artrit ikinci sıklıkta karşılaşılan 

semptomlardandır. Akut artrit öncelikle diz ve 
ayak bileğini tutar (%60-84). HSP'lı çocukların 
%25'inde artrit veya artralji döküntüden önce 
ortaya çıkabilir. Artrit geçicidir, kendiliğinden 

geriler, ağrılı eklem nedeni ile hareket kısıtlılığı 
yaratabilir. HSP artritleri eklem aralığının daral
ması veya erozyon gibi kalıcı sekeller bırakmaz. 

Gastrointestinal tutulum 

Gastrointestinal semptom ve bulgular olguların 
%85'inde karşımıza çıkmaktadır. Kolik tarzında 
ağrı, kusma, bulantı ve gastrointestinal kanama 
başlıca semptomlardır. Endoskopide sıklıkla hemo
rajik, erozif duodenit izlenir. Daha nadiren mide, 
jejunum, kolon ve rektum erozyonları ile karşı
laşılabilir. Mukozadan yapılan biyopsilerde kapil
lerlerde lgA akümülasyonu ile birlikte non
spesifik enflamasyon bulgularının olduğu gözlen
miştir. Vaskülit bulgusuna rastlanmamıştır. 

HSP'lı olguların ı;3'ünde hemaptizi ve yarısın
da da dışkıda gizli kan bulunmaktadır. Belirgin 
kanama olguların %5'inde gözlenir. Karın ağrı
sının mekanizması yukarıda tanımlanan ülserli 
bölgelerin bulunduğu yerlerde submukozal ve 
intramural kan ve sıvı ekstravazasyonunun 
olmasıdır. Buna söz konusu alanlardaki diffuz 
arteriyel enfamasyon ve fibrinoid nekroz da 
eşlik eder. Radyolojik bulgular non-spesifiktir. 
Barsak duvarında kalınlaşma, ödeme bağlı ola
rak barsak kıvrımlarının silinmesi, lokal kanama
lara bağlı olarak barsak duvarının tarak görünü
mü, submukozal damar tıkanıklıklarından kay
naklanabilen barsak duvarındaki dolma defekt
leri, mezenter içine kanama ve invajinasyon 
karşılaşılabilen radyolojik bulgulardır. Karın ağrı
sının aniden şiddetlenınesi invajinasyon, barsak 
nekrozu, perforasyon, pankreatit veya safra 
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Soylu ve Kavukçu 

kesesi hidropsu olarak düşünülmelidir. İnvaji
nasyon %2 olarak bildirilirken, diğerleri son 
derece nadirdir. İnvajinasyona yol açan en önemli 
neden barsak duvarında ödem veya submuko
zal kanamadır (3). 

Böbrek tutulumu 

Renal tutulum sıklığı %10-50 oranında bildiril
mektedir. Dokuz yaşından büyük olanların kü
çük yaştakilere göre daha sık glomerülonefrit 
olduğu iddia edilmiştir. Genel olarak böbrek 
tutulumunun prognozu iyidir. o/o 1.1-4. 5 oranın
da tutulum kronikleşir ve %1 'in altındaki bir 
oranda da son dönem böbrek hastalığı ile 
sonuçlanır. HSP'lı olgularda böbrek tutulumu 
genelde hastalığın başlamasından sonraki ilk üç 
ay içinde ortaya çıkar. 

Klinik bulgular izole mikroskopik hematüriden, 
ağır hızla ilerleyen glomerülonefrite kadar uza
nır. HSP ile ilişkili nefriti olan çocukların tü
münde hematüri saptanır. Proteinüri, nefrotik 
sendrom, hipertansiyon ve böbrek yetmezliği 
daha nadir bulgulardır. Böbrek yetmezliği bulu
nan olguların %15'inde hematüri ve proteinü
rinin birlikteliği söz konusudur. Başlangıçta 

nefrotik sendrom ve böbrek yetersizliği olan 
HSP'lı olguların %50'sinde ilk 10 yıl içinde 
kronik böbrek yetmezliği gelişmektedir. 

Klinik bulgulara paralel olarak, renal histo
patoloji minimal değişikliklerden ağır kresentik 
g!omerülonefrit görünümüne kadar farklı tablo
lar sergileyebilir. Elektron mikroskopide mesan
gial, subendotelial ve subepitelial depolanınalar 
izlenebilir. İmmunfloresan çalışmalarda lgA, 
C3, fibrin, IgG, properdin ve lgM içeren yay
gın glomerüler depolanınalar ortaya çıkmak
tadır (20, 21). 

Genitoü:riner sistem tutulumu 

Böbrek dışı genitoüriner sistem tutulumu dökün
tülerden önce ortaya çıkabilir. Skrotal damar
ların kanaması ve enflamasyona sekonder akut 
skrotal şişlik, %2-35 gibi değişen oranlarda 
tanımlanmıştır. Skrotal ödem tanısı ile sperma
tik kordonun torsiyonunun ayırt edilmesi, özel
likle döküntülerin henüz çıkmadığı HSP'nın 

başlangıç döneminde çok güç olabilir. HSP'da 
Doppler ultrasonografi veya sintigrafik yöntem
le araştırıldığında testisteki kan akımı normal 
veya artmış olarak bulunur. Testiküler torsiyon
da söz konusu tetkiklerde kan akımının azaldığı 
ve dokunun radyofarmasötik ajanı tutmadığı 

veya az tuttuğu görülür. HSP'da gerçek testis 
torsiyonu son derece nadirdir. Eğer gerçekten 
testis torsiyonu tanısı konulursa acil cerrahi 
müdahale gerekir. Yeterli kan akımı ilk 10 
saatte sağlanamazsa Leydig hücreleri ölür (20). 

Akciğer tutulumu 

HSP'lı çocukların çoğunda hastalığın aktif döne
minde akciğer difüzyon kapasitesinin bozulduğu 
izlenmiştir. Azalan difüzyon kapasitesine rağ

men, olgularda solunum yetersizliği klinik ola
rak ayırt edilmemiştir. Diffüzyon kapasitesin
deki azalma, hastalığın aktif dönemi kaybolduk
tan sonra normale dönmektedir. Ancak HSP 
kliniği süreğen hale gelen olgularda difüzyon 
kapasitesinin düzetmediği dikkat çekmiştir. Ağır 

pulmoner hemoraji ile seyreden, hatta fatal 
sonuçlanan HSP olguları da bildirilmiştir (3). 

Diğe:r klinik bulgular 

HSP poliklinik koşullarında hastaların ayaktan 
izlenebileceği, destek tedavisi ile semptomların 
gerilediği bir vaskülit olarak tanınır. Ancak na
dir de olsa ağır formları bildirilmektedir. 

Hemorajik komplikasyonlar nadirdir. Ancak 
olgu sunumları şekilde ayrıntılı olarak rapor 
edilmiştir. Serebral hemoraji bulunan olgularda 
prognoz farklıdır. Japonya' dan bildirilen yedi 
yaşındaki bir kız olguda iki haftalık bilinç kaybı 
ve körlük bulgulan ile birlikte olan HSP klini
ğinden sonra, görme alanının sol alt kadranın
da homonim hemianopsi sekeli tanımlanmıştır 
(22). İtalya'da 8 yaşındaki bir kızda HSP atağı 
sırasında şiddetli baş ağrısı ve bunu takiben 
bilinç kaybı ve tonik-klonik konvülziyon nöbet

leri gelişmiş, ancak çocukta sekel kalmamıştır 
(23). İntrakranial hemoraji ile seyreden HSP 
olguları oldukça nadirdir. Bu olgularda tutulu
rnun daha sıklıkla parieto-oksipital bölgede 
olduğu bildirilmektedir. Dokuz yaşındaki bir 
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kızda HSP atağının 1 O. gününde pulmoner 
hemoraji gelişmiş, steroid ve siklofosfamid 
tedavisinden sonra olgu sekel kalmadan sağlı
ğına kavuşmuştur (24). Beş yaşında erkek bir 
çocukta HSP sırasında bilateral subperiostal 
orbital hematom saptanmıştır. Olgu bilateral 
egzoftalmus ve üst göz kapaklarında ekimoz ile 
başvurmuş, bilgisayarlı tomografide sınırları be
lirli, kemik erozyonu yapmamış hematom ayırt 
edilmiş ve iki hafta içinde bulgular gerilemiştir 
(25). Altı yaşında, ani görme kaybı ile başvuran 
kız çocuğunda HSP bulguları, böbrek yetmez
liği ve bilateral santral arter tıkanıklığı saptan
mış, göz dibi bakısında venöz konjesyon, optik 
disk ödemi, her iki gözün peripapillar ve maku
lar alanında ileri derecede retinal ödem ile kiraz 
kırmızısı leke izlenmiştir. Bu hastada serebral 
vaskülit gelişmiş, atak sonrasında görme tama
men düzelmemiştir (26). 

Santral sinir sisteminin tutulduğu sistemik vas
külitler HSP, Kawasaki Hastalığı, Poliarteritis 
nodosa ve ANCA ile ilişkili vaskülitler olarak 
sıralanmaktadır. HSP'da santral sinir sistemi 
tutulduğunda fokal nörolojik bulgular ve manye
tik rezonans görüntüleme yöntemi serebral 
vasküler enflamasyon u düşündürebilir. Nadiren 
angiografi veya beyin biyopsisi tanının kesin
leştirilmesi için gerekir (27). 

Ödem HSP'nın bilinen önemli bulgularında 
biridir. Altı yaşındaki bir çocukta priapism rapor 
edilmiştir (28). Penis ucunda morarma, korpus
ta yaygın purpura ile seyreden HSP bildiril
miştir (29). İnfantil hemorajik ödemin HSP'nın 
erken yaşta ortaya çıkan bir formu olduğu öne 
sürüise de, ayrı bir vaskülit sendromu olduğu 
kabul edilmektedir (30,31). Akut batın sendromu 
HSP'nın sık bulgularından biridir. Yaygın sero
zit ile seyretmektedir (32). 

Farklı vaskülit sendromları veya romatolojik 
hastalıklar karşımıza HSP kliniği ile çıkabilir. 

Altı yaşında erkek çocuk alt ekstremitelerinde 
purpura, karın ağrısı, artralji, hafif hematüri ve 
proteinüri bulguları ile başvurduğunda HSP 
tanısı almıştır. Başvurusundan itibaren beş gün 
içinde orşit ve kanlı diyare ortaya çıkmıştır. Üç 
hafta içinde sağ alt ekstremitesinde beneklen
meler ve morarına belirdiğinde, yapılan arterio-

Henoch Schönlein purpura 

gramda tromboz saptanmıştır. Hastanın tanısı 
HSP değil, primer antifosfolipid sendromu ola
rak değişmiştir (33). 

Erişkinlerde BSP'nın sık ·olarak beklenmeyen 
ancak ortaya çıktığında ağır seyreden önemli 
bulgusu gastrointestinal tutulumdur. Altı yaşında 

bir çocukta HSP atağı sırasında ileumda infark
tüs ve subendokardiyal lökositokiastik vaskülit 
bildirilmiştir (34). Erişkinlerde klinik tablodaki 
komplikasyonlar farklı olduğu gibi, hastalığın 

gidişi ve sonucu da farklılık göstermektedir. 
Fransız 250 erişkin hasta ortalama 14.8 yıl iz
lendiğinde renal ve ekstra-renal bulguların ço
cuklara göre daha ağır seyrettiği ortaya çıkmış
tır. Bu hastalarda uzun vadeli malignite gelişme 
oranı %27 olup, ayni yaş grubundaki genel 
populasyondaki %9'luk orandan çok yüksek 
bulunmuştur. Erişkin hastaların oluşturduğu bu 
grupta %25 oranında böbrek yetersizliği ortaya 
çıkmıştır. Başlangıçtaki böbrek yetersizliği ve 
proteinüri ileride ortaya çıkacak ağır böbrek 
yetmezliği yönünden risk faktörlerini oluştur

maktadır (35). Finli erişkinlerde HSP nefritinin 
bir yıl sonraki durumunu belirleyen, ilk atak 
sırasında ortaya çıkan hipertansiyon ve protei
nüri bulgularıdır. Bunlar kötü prognoza işaret 
etmektedirler (36). 

TANI 

HSP' da tanı semptom ve klinik bulgulara göre 
konur. Deri biyopsisinde tipik olarak lökosito
klastik vaskülit bulguları vardır. Nekroza uğra
mış damar duvarlarında nötrofiller, damar duva
rında ve çevresinde pembe renkli amorf fibrin 
depoları bulunur. İmmunfloresan teknikle ince
lendiğinde deri ve böbrek glomerüllerinde küçük 
damarlar boyunca IgA ve C3 depolanmaları 
dikkati çeker. Rutin laboratuvar tetkikleri nor
maldir. Olguların yarısında hastalığın aktif döne
mfnde serum IgA düzeyleri yüksektir. Bu hasta
larda yapılan laboratuvar araştırmaları HSP 
dışındaki hastalıkları ekarte etmek içindir. 

Döküntü ile başvuran bir çocukta, döküntülerin 
özelliği peteşi ve purpura tarzında olup, hastada 
hemogram, trombosit sayımı ve formül lökosit 
bulguları, koagülasyon testleri normal sınırlarda 

bulunulursa vaskülit öncelikle düşünülmelidir. 
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İnfeksiyöz köken olup olmadığı kan, idrar ve 
gerekirse beyin omurilik sıvısından elde edilecek 
kültür çalışmaları ile ekarte edilir. Döküntülerin 
özellikle gluteal alanın altında hakim olması, 

gün içindeki aktivitelerle artması HSP'de dikkat 
çeken diğer özelliklerdendir. Nefritik sendrom, 
karın ağrısı ve artralji yakınmaları ile başvuran 
bir çocukta ANCA ve kriyoglobulin negatifliği 
ve kompleman düzeylerinin normal olması 

HSP tanısını koydurmaktadır. Başlangıçta HSP 
kliniği ile ortaya çıkan 2-3 hafta içinde böbrek 
yetmezliği gelişen ve ANCA pozitif olan bir 
olguda tanı mikroskopik poliangiitis şeklinde 

düşünülmelidir. HSP küçük damar vasküliti olup, 
immun kompleks birikimi olan, ANCA-negatif 
vaskülider grubundandır. Bu grup içinde kriyo
globulinemik vaskülit, anti-glomerüler bazal mem
bran hastalığı, infeksiyon veya ilaçla ortaya 
çıkmış vaskülit, serum hastalığı, Behçet hasta
lığı, lupus vasküliti, romatoid vaskülit, hipo
komplementemik ürtikarial vaskülit girmekte
dir o Klinik bulgular ve normokomplementemi 
HSP yi diğerlerinden ayırt etmede yardımcı 

olan başlıca faktörlerdir o 

HSP ile benzer klinik ve patolojik bulgulan 
içeren diğer bir hastalık hipersensitif vaskülittir o 

Bazı araştırmacılar tarafından HSP hipersensitif 
vaskülitin bir tipi olarak kabul edilir o Her iki 
hasta!ıkta da lökositokiastik vaskülit ortaya 
çıkmaktadır. Ancak sıklık, organ tutulumu ve 
prognoz açısından iki hastalığın farklı olduğu 

bildirilmektedir o Hematüri ve proteinüri HSP 
da daha sık olarak görülürken, böbrek yetmez
liğini düşündüren kan üre azotunun ve kreati
ninin yüksekliği hipersensitif vaskülitte izlenir. 
Aktif enflamasyonun göstergesi olan testler 
örneğin eritrosit sedimentasyon hızının yüksek
liği, klasik kompleman yolağının aktivasyonu 
(düşük C4 düzeyleri) daha sıklıkla hipersensitif 
vaskülitte gözlenir. Artrit HSP' da daha sıklıkla 
ortaya çıkarken, hipersensitif vaskülitte artralji 
bulgularına rastlanmaktadır (3) o 

PATOGENEZ 

HSP' de spesifik bir patogenez tanımlanınam ış
tır. Hastalığın aktif döneminde tümor nekroz 

faktör-alfa, interlökin-6 gibi sitokinler sorumlu 
tutulmuştur. Vaskülitlerin immunopatogenezin
de çeşitli teoriler öne sürülmüştür. İmmun komp
leks birkimi, selektin, integrin ve diğer adezyon 
moleküllerinin aktiviteleri, humoral immunite, 
ANCA, anti-endotelial antikorlar T hücre kay
naklı vaskülit modelleri öne sürülmüştür. Damar 
çevresinde biriken immun kompleks komple
man sistemini aktive etmekte, yangı hücreleri
nin o bölgede toplanmasını sağlayan kemotak
tik fragınanların salınmasına neden olmaktadır. 
İmmun kompleksler endotel hücrelerine bağ
landıktan sonra hücre yüzeyinde adezyon male
küllerinin sentezi artmaktadır. Bu adezyon 
molekülleri kemotaktik moleküller aracılığı ile o 
bölgeye gelen polimorf nüveli lökositlerin adez
yon moleküllerine bağlanmaktadır o Bu işlem 

sırasında lökositlerin içindeki lizozomal enzim
ler salınmakta ve kan damarının hücresel mat
riksi ve çevre doku zedelenmektedir. Degranü
lasyon sırasında polimorfonükleer lökosit içinde 
de zedelenme olmakta ve nükleer artıklar orta
ya çıkmaktadır. Bu durum lökositokiastik angiitis 
olarak tanımlanır. HSP'de belirlenen başlıca 

lezyon lökositokiastik vaskülitin ortaya çıkışında 
bugün için öne sürülen başlıca mekanizma 
yukarıdaki gibi olsa da, diğer vaskü!it tipleri için 
de benzer mekanizmalar tanımlanmıştır. 

HSP h hastaların aktif döneminde kanlarından 
elde edilen mononükleer hücrelerde in vitro 
ortamdalgA sentezinin arttığı öne sürülmüştür. 
Böbrekte biriken lgA'nın lgAl tipinde olduğu 
ve J zinciri içerdiği saptanmıştır. Serumdaki IgA, 
lgAl ve polimer yapısındadır. Dalaşımda lgA 
imm un kompleksleri bulunur o lgA romatoid fak
tör mevcuttur. lgAl'in o-glikozilasyonu bozul
muştur. lgA'daki söz konusu değişikliklerin 

damar duvarındaki yangıyı nasıl başlattıkları 

tam olarak aniaşılamamıştır. 

HSP'Iı hastaların %55'inde, Berger Hastaları
nın %15'inde lgA-ANCA'nın pozitif bulunduğu, 
dolayısıyla bu hastalıklarla ANCA arasında ilişki 
olduğu iddia edilmiştir (37). Ancak daha sonra 
yapılan çalışmalarda lgA-ANCA'nın HSP ve 
lgA nefropatisinde patogenezden sorumlu olma
dığı bulunmuştur. Renal tutulumu olan HSP'lı 
çocukların %61 'inde lgG antiglomerüler antikor 
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pozitifliği bulunmuştur (38). IgG antiglomerüler 
antikor pozitifliğinin remisyonda ve böbrek 
tutulumu olmayan HSP'lı olgularda gözlenme
mesi, HSP' da renal tutulum ile lgG antiglome
rüler antikorları arasında bir ilişkinin varlığını 

düşündürmektedir (3). 

ERİŞKİN İLE ÇOCUKLARDAKi HSP 
ARASINDAKİ FARKLAR NELERDİR? 

Renal tutulurnun prognozu erişkinlerde daha 
kötüdür. HSP, erişkinlerde erkeklerde ve yaz 
mevsiminde daha sık ortaya çıkar. H~matüri 

erişkin olguların %40'ında devamlı olarak kalır 
ve %10'unda da kronik böbrek yetmezliği geli
şir. Renal hastalığın ağırlığı, böbrek histopato
lojisindeki bulgular prognozu belirleyici faktör
lerdir. Hücreler arası adezyon · molekülü-1 
(ICAM-1) lokusunun 469 numaralı kodonunda 
saptanan polimorfizm HSP'da gastrointestinal 
komplikasyonlara karşı koruyucu rol oynamak
tadır. 241 numaralı kodondaki R/G polimor
fizmi de erişkinlerdeki renal sekel riskini azal
tabilir. 

Kutanöz vaskülit erişkin ve çocukta etyoloji 
açısından farklılık gösterir. Çocuklarda primer 
kutanöz vaskülit sık olarak ortaya çıkar. Bun
ların da başlıcaları HSP ve hipersensitif vaskü
littir. Erişkinlerde primer kutanöz vaskülit oranı 
çocuklardakine göre daha düşüktür. Bunlar 
HSP, hipersensitif vaskülit ve esansiyel mikst 
kriyoglobulinemi olarak sıralanır. Erişkind~ 

sekonder kutanöz vaskülit oranı çocuklara göre 
daha yüksektir. Sistemik nekrotizan vaskülit 
(poliarteritis nodosa, Wegener granülomatosisi 
ve Churg Strauss sendromu), kollagen doku 
hastalıkları, otoimm un hastalıklar, infektif endo
kardit gibi ağır bakteriyal enfeksiyonlar, bazi 
maligniteler erişkinlerdeki sekonder kutanöz 
vaskülit nedenlerini oluşturmaktadır. Primer 
kutanöz vaskülitlerin prognozu sekonder olan
lara göre çocuk ve erişkinlerde daha benign 
olarak tanımlanmıştır. 

Çocukluk yaş grubu ile erişkinlerde izlenen 
HSP olgularının farklılıklarından yararlanılarak 
etiyopatogenezdeki sırlar ortaya çıkarılabilir. 

Kompleman sisteminin aktivasyonu ve lezyon-

Henoch Schönlein purpura 

larda kompleman birikimi HSP'nın bir immun 
kompleks hastalığı olduğunu düşündürür, ancak 
immun kompleksin komponentleri bilinmemek
tedir. HSP çocuklarda kısa sürelidir ve kendi
liğinden gerHemektedir, kış aylarında daha sık 
olduğundan, hastalığı başlatan antijen viral bir 
patojen olabilir. Erişkinlerde HSP daha ağır 

seyretmekte ve hastalık yaz mevsiminde sıklıkla 
ortaya çıkmaktadır. Bu bulgular erişkinde farklı 
bir patojeni düşündürtmektedir. Enfeksiyon has
talıklarında moleküler ve serolojik tanı yöntem
lerinin geliştirilmesi ile HSP patogenezinden 
sorumlu patojenin yakın bir gelecekte buluna
cağı ümit edilmektedir. Bununla tedavi yöntemi 
geliştirilerek renal sekellerin azaltılması beklen
mektedir. Mikst kriyoglobulineminin neden oldu
ğu kutanöz vaskülitin uzun yıllar immunglobulin 
ve romatoid faktör içeren immun kompleks
lerden oluştuğu bilinmekte idi. Ancak B hepatit 
ve C hepatit viruslarının tanınması ile bunların 
mikst kriyoglobulinemiye neden olduğu ortaya 
çıkmış ve mikst kriyoglobulineminin çok az bir 
kısmı esansiyel mikst kriyoglobulinemi olarak 
kalmıştır. Bugün bu hastalığın tedavisinde alfa
interferon ile virüs eliminasyonu yapılarak ba
şarılı sonuçlar alınmaktadır. Benzer bir konumun 
HSP' da da ortaya çıkması beklenmektedir. 

TEDAVi 

HSP' da tedavi çoğunlukla destek tedavisi nite
liğindedir. Yeterli hidrasyonun sağlanması ve 
vital bulguların izlenınesini içerir. Non-steroid 
anti-enflamatuvar ilaçlar eklem ağrısını azaltır, 
purpura ya da gastrointestinal hemarajiyi art
tırmaz. Ancak böbrek yetersizliği olduğunda, 

özellikle yaşlı hastalarda kullanılmaması uygun
dur. HSP'lı çocuklarda tedavide sıklıkla uygu
lananlar, eklem ağrısı ve enflamasyonu azalt
mak için analjezik veya non-steroid anti-enflama
tuvar ilaçların kullanılmasıdır. Ağrılı deri ödem
leri bulunduğunda da steroid kullanılabilmekte
dir (3). Şiddetli karın ağrılarında sıklıkla steroid 
uygulansa da bu tedavinin etkinliği kanıtlan

mamıştır. 

Bugüne dek yayınlanan raporlarda, steroid alan 
karın ağrılı HSP olgularının hiç birinde invajinasyon 
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gelişınediği bildirilmiştir. Çok sayıda olgu sunu
mu da karın ağrısı, melena ve ağır kanamanın 
steroid uygulaması ile gerilediğini bildirmiştir. 

Ancak bu gözlemleri destekleyen plasebo kont
rollu bir çalışma mevcut değildir (3). 

Erişkinlerde HSP tedavisinde dapson deri, gastro
intestinal ve eklem tutulumlannda, özellikle 
kronik formlannda faydalı olmaktadır. Bu yaş 
grubunda HSP yakından izlenmeli ve tedavi 
edilmelidir. Gerilemeyen karın ağrılan olan 
yetişkinlerde kortikosteroidler faydalı olabilir. 
Böbrek tutulumu olduğunda ve ağır seyreden 
olgularda bolus olarak verilen İV metilpredni
solon, immunosupresif ilaçlar (siklofosfamid, 
azatioprin) plasma değişimi, poliklonal immun
globulin tedavisi yetişkinlerdeki diğer tedavi 
seçeneklerini oluşturmaktadır (39). 

HSP nefritinin tedavisi de oldukça tartışmalıdır. 
T edavide, günlük, gün aşırı, bol us tarzında 

kortikosteroidler, siklofosfamid, plasmaferez, 
antikoagülasyon, siklosporin, azatioprin ve lgG 
uygulamalan önerilmektedir. Gerçekleştirilen 

bir araştırmada, renal tutulum bulgusu olmayan 
HSP'li olgulara kortikosteroid verildiğinde nefrit 
gelişme oranı %5 iken, steroid verilmeyenlerde 
bu oran %50 olarak bulunmuştur (3). Bir diğer 
retrospektif çalışmada HSP atağı sırasında 

steroid alan ve almayan olgular atak sonrası iki 
yıl süre ile izlenmiş, steroid alanlarda (84 olgu) 
renal tutulum ortaya çıkmamış, almayanlardan 
(84 olgu) on adetinde hematüri gözlenmiştir. 
Hematüri olanların dördünde hematüri bir yıl 

süre ile devam etmiş olup, bunların ikisinde 
atak sonrası ı8. ayda renal yetmezlik bulgulan 
gelişmiştir (3). Bu iki çalışmanın ardından rapor 
edilen bir diğer çalışmada, 20 HSP'lı olguya 
atak sırasında steroid verilirken, 30 olgu steroid 
almamıştır. Ataktan sonraki üç ay içinde her 
iki grupta böbrek tutulum oranlan %20 olarak 
bildirilmiştir. HSP atağı sırasında rutin verilen 
steroidin böbrek tutulumunu önlemediği sonu
cuna varılmıştır (40). Bu konu ile ilgili olarak 
yapılan çalışmaların kontrol grubu içermemesi, 
retrospektif olması nedeni ile itıc;ındırıcılık güç
leri yüksek değildir. HSP atağı· sırasında renal 
tutulumu azaltmak veya .. ağırlığını hafifletmek 
için rutin steroid uygulaması halen tartışmalıdır. 

HSP'lı çocukların çoğunda renal tutulum geçi
cidir ve tedavi gerektirmez. Olguların sadece 
o/oı-5'inde kronik böbrek hastalığı olur. Tedavi 
bu sekeli önlemek için gerekmektedir. Renal 
hastalığın ağırlığını belirleyecek olan, güvenilir 
öncü! kriterlerin geliştirilmesi gerekmektedir. 
Örneğin nefrotik düzeyde proteinüri ile birlikte 
hematürisi olan olguların o/oı5'inde, nefrotik 
sendrom ile birlikte böbrek yetmezlği olan ve 
histopatolojisinde %50'nin üzerinde kresent 
formasyonu bulunan olguların o/o50'sinde ıo 

yıllık bir dönem içinde böbrek yetmezliği gelişe
cektir. Bu grup olgularda tedavi zorunlu olmak
tadır. Nefrotik düzeyde proteinürisi olan olgular, 
nefrotik sendromu bulunanlar ve böbrek yetmez
liği olanlar renal zedelenmeyi öğrenmek amacı 
ile biyopsi ile değerlendirilmelidir. idrarda N
asetil beta D glukosaminidaz ve alfa-ı mikro
globulin düzeyleri ile HSP atağından ı, 6 ve 
ı2 ay sonraki böbrek tutulumu arasında pozitif 
bir ilişki olduğu bildirilmiştir. HSP atağı sırasın

da bu iki proteinin idrarda artmaması, ileride 
renal tutulum açısından sorun olmayacağını 

düşündürebilir. 

Hızla ilerleyen glomerülonefrit ile seyreden 
HSP olgularında 30 mg/kg metil prednisolon 
ve ardından oral prednisolon 2 mg/kg/gün, 
siklofosfamid 2 mg/kg/gün iki ay süre ile öne
rilmiştir. Bu tedavi şemasında ayrıca 6 ay süreli 
dipiridamol 5 mg/kg/gün olarak verilmektedir. 
Kontrol grubu olmayan bir çalışma olmasına 
karşın, 30 aylık izlem sonunda ı2 olgunun biri 
nefrotik sendrom, bir diğeri de kronik böbrek 
yetmezliği olarak kalmış arda kalan on olgunun 
renal tutulum bulguları gerilemiştir (41). Aza
tioprin ile prednisolon kombinasyonunun da 
renal tutulum olan HSP'lı olgularda etkili oldu
ğu bildirilmektedir (42,43). Bugün için kontrollü 
çalışmaların eksikliği nedeni ile HSP nefritinde 
yapılan tedaviler sınırlı bilgilere dayanılarak 

gerçekleştirilmektedir. Nefrotik sendrom veya 
nefritik sendrom kliniği olan HSP'lı olgularda 
üç aylık siklofosfamid tedavisi (2 mg/kg/gün) 
düşük doz prednisolon ile birlikte kliniğimizde 
uyguladığımız tedavi modellerindendir (20). ·-------SSK Tepecik Eğitim Hastanesi Dergisi 



KLİNİK GiDiŞ 

HSP'lı çocuklarda renal tutulum yoksa uzun 
süreli prognoz iyidir. Otuz bir hastayı içeren bir 
çalışmada, HSP tanısı konduğunda ve klinik 
iyileşmeden ı 6 ay sonra, tırnakta bulunan ka
pillerler skopik olarak araştırılmıştır. Akut fazda 
ve izlem sırasında buralarda gözlenen bulgular, 
kontrol olgularındakilerle karşılaştırılmıştır. HSP'lı 
olguların hem atak sırasında, hem de atak 
sonrasında klinik bulgular geriledikten sonra 
çeşitli patolojik skopi bulguları gösterdikleri 
saptanmıştır. Kapiller kıvrımlarda artış, ödem, 
kapiller yapının bozulması, kapillerlerden yeni 
dalların ortaya çıkması, kapiller kan akımının 
geçici olarak durması ve kapiller duvarların 

granüler bir . yapı oluşturması skopide izlenen 
başlıca patolojiler olmuştur. Araştırmacılar bu 
sonuçlara dayanarak HSP'yı klinik bulgular 
gerilese de süregelen otoimmun bir patolojinin 
kronik olarak sebat ettiği bir vaskülit sendromu 
olarak yorumlamışlardır (44). 

HSP de renal tutulum en önemli kamplikasyon 
olarak tanımlanmaktadır. Retrospektif bir araş
tırmada, HSP'lı ı34 çocuk incelenmiş, bunla
rın 65'i (%49) renal tutulum göstermiştir. Renal 
tutulum bulguları olan olguların %97'sinde, bul
gular atağın başlamasından itibaren ilk üç ay 
içinde ortaya çıkmıştır. Hastalık başladığı zaman 
4 yaşından büyük olmak, gastrointestinal kana
ma ile birlikte ileri derecede karın ağrısı olması, 
purpuranın bir aydan daha uzun bir süre sebat 
etmesi ve koagülasyon faktörü XIII'ün aktivite
sinin %80'in altında olması veya koagülasyon 
faktörü XIII'ün tedavide kullanılması renal tutu
lurnun ağırlığını gösteren risk faktörleri olarak 
tanımlanmıştır. Şiddetli abdominal semptomlar 
ve koagülasyon faktörünün aktivitesinin azal
ması ağır proteinüri ile ilişkili bulunmuştur (45). 

Yirmi yıllık bir dönemde 26 kız ve 26 erkek 
tek bir merkez tarafından HSP tanısı ile tedavi 
edilip, retrospektif olarak analiz edilmişlerdir. 

Hastaların ortalama izlem süresi 24. ı yıldır. 

Olguların %90'ı bir hekim tarafından muayene 
edilmiş ve evlerine son sağlık durumlarını sap
tayacak bir sorgulama mektubu gönderilmiştir. 
Çalışma ilk atak sırasında renal tutulum dikkate 
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alınmadan, uzun dönemde renal fonksiyonların 
gidişini sorgulamak amacı ile geliştirilmiştir. Dokuz 
olguda başlangıçta renal semptom olmayıp, 

daha sonra da gelişmemiştir. Onsekiz hastada 
.ilk atak başladığında hematüri, proteinüri veya 
her ikisi de mevcuttu. Bunların izleminde ı3'ü 

' 
sağlıklı, üçünde hafif idrar anomalileri ve iki-
sinde aktif renal hastalık bulundu. Yirmi hasta 
başlangıçta nefritik, nefrotik veya nefritik-nefrotik 
sendrom tablosunda idi. Bunların izleminde, 
dokuzu sağlıklı, dördünde hafif idrar anoma
lileri ve beşinde aktif renal hastalık bulundu. İki 
hastaya da son dönem böbrek hastalığı nedeni 
ile renal transplantasyon uygulanmıştı. Bu çalış

manın en ilginç sonucu, bir ya da daha fazla 
gebeliği olan ı 4 kadın olgu ile ilgili idi. Bun
ların dokuzunda gebelik sırasında proteinüri, 
hipertansiyon veya her ikisi de ortaya çıkmıştı. 
Renal transplanİasyon yapılan iki kadın da bu 
grup içinde idi ve bunların gebeliklerinden önce 
aktif renal hastalıkları bulunuyordu. Gebelikle
rinde renal komplikasyonlar ortaya çıkan dokuz 
annenin yedisinde HSP'nın ilk atağı sırasında 
ağır renal tutulum mevcuttu, ikisinde ise HSP' 
nın ilk atağı sırasında renal tutulum bulguları 
hafif düzeyde idi. Bu çalışma sonucunda araş
tırmacılar, HSP öyküsü olan tüm gebelerin, ilk 
atakları sırasında renal tutulum koşulu aranmak
sızın gebelikleri boyunca renal fonksiyon~arının 
çok dikkatli izlenmesi gerektiğini vurgulamışlar
dır (46). 

Özetle HSP kendiliğinden iyileşen ve prognozu 
iyi olan bir vaskülittir. Kronik böbrek hastalığı 
morbiditeye neden olabilir~ HSP li çocukların 
%ı inden daha azında kalıcı böbrek hastalığı 
gelişir. Ağır böbrek hastalığı %0. ı 'den daha 
azında ortaya çıkmaktadır. Hastalığın akut fazın
da çok nadiren ölüm olabilir. Bu da santral 
sinir sistemi, barsakta infarktüs veya böbrek 
tutulumuna bağlı olabilir. Nadiren, HSP benze
ri bulguları olan çocuklar diğer kollagen doku 
hastalığı olabilirler. 

SONUÇ 

Yaklaşık iki yüzyıldan bu yana bilinen, çocukluk 
yaş grubunun en sık vasküliti olan HSP, renal 
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tutulum olmadığında çocuklarda sorunsuz sey

reden bir hastalık olarak tanımlanmıştır. Ancak 

renal tutulum çocuklarda yaşam boyu sekel 

bırakabilmektedir. Hastalığın etyopatogenezi ve 
klinik gidişi olumlu etkileyecek iddialı bir teda

visi ile ilgili bilgiler bugün için yeterli değildir. 
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