A &
Q{r paediatric
) . . rheumatology
] o auropaan
X E society

https://www.printo.it/pediatric-rheumatology/TR/intro

Henoch-Schoenlein Purpurasi
2016'un turevi

1. HENOCH-SCHOENLEIN PURPURASI NEDIR?

1.1 Nedir?

Henoch-Shoenlein purpurasi (HSP), kiucuk kan damarlarinin (kapilerlerin)
iltihaplandigi bir rahatsizliktir. Bu iltihap, vaskulit olarak adlandirilir ve
genellikle deri, bagirsak ve boébreklerdeki klicuk kan damarlarini etkiler.
Bu iltihaplanmis kan damarlari, deri icine kanayarak purpura denilen
koyu kirmizi ya da mor renkteki dokuntulere yol acabilir. Ayni zamanda
ince bagirsaklar ya da bdbrekler icine kanayip, kana boyanmis diski ve
idrara (hematuri) neden olabilir.

1.2 Ne kadar yaygindir?

HSP cocukluk caginin sik gérulen bir hastaligi olmamakla birlikte, 5 ila
15 yas arasi ¢cocuklarda en sik gorulen sistemik vaskulittir. Erkeklerde,
kizlara gore daha yaygindir (2:1).

Bu hastalikta etnik bir meyil veya cografi bir dagihm bulunmamaktadir.
Avrupa ya da kuzey yarim kurede gorulen olgularin buyuk cogunlugu,
kisin ortaya cikar fakat sonbahar ve ilkbaharda da bazi olgular
gorulmektedir. HSP her yil, 100.000 ¢ocuktan yaklasik 20 tanesini
etkiler.

1.3 Hastaligin sebepleri nelerdir?

HSP'ye neyin yol actigini kimse bilmemektedir. Enfekte edici ajanlarin
(virGs ve bakteriler gibi) hastalik icin potansiyel tetikleyici oldugu
dustnulmektedir; cinkl siklikla bir Ust solunum yolu enfeksiyonunu
takiben ortaya cikar. Ote yandan HSP; ilac alimi, bocek i1siridi, sogudga
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maruz kalma, kimyasal toksinler ve bazi besin alerjenlerinin
alilnmasindan sonra da ortaya cikabilmektedir. HSP bir enfeksiyona
gosterilen reaksiyon olabilir (cocugunuzun bagisiklik sisteminin verdigi
asiri agresif bir cevap).

HSP lezyonlarinda gorulen, immunoglobulin A gibi bazi spesifik Grtnlerin
birikmesi, bagisiklik sisteminin normal disi bir yanitinin deri, eklem,
sindirim kanali, bobrekler ve ender olarak merkezi sinir sisteminde veya
testislerdeki kiclk kan damarlarina saldirdigini ve hastaliga neden
oldugunu dusundirmektedir.

1.4 Kalitsal midir? Bir kisiden digerine bulasir mi? Onlenebilir
mi?

HSP kalitimsal bir hastalik degildir. Bir kisiden digerine bulasmaz ve
onlenemez.

1.5 Baslica belirtileri nelerdir?

Onde gelen belirtisi, bltin HSP hastalarinda gorulen karakteristik deri
dokuntlsudur. Dokuntuler genellikle kucuk kurdesen; kirmizi yamalar
veya kabariklarla baslar bunlarin hepsi giderek mor curukler halini alir.
Bunlara "ele gelen purpura" ismi verilir cinkt kabarmis deri lezyonlari
hissedilebilir. Purpura genellikle bacaklarda ve kalcada gorulmekle
beraber bazi lezyonlar, vicudun diger boélgelerinde de (kollar ve gdvde)
ortaya cikabilir.

Hastalarin bldyuk cogunlugunda (>%65) daha cok dizler ve ayak
bileklerinde; daha az siklikla da el bileklerinde, dirsek ve parmaklarda,
agrili eklem (artralji) ya da hareketi kisitlanmis agrili ve siskin eklem
(artrit) goralar. Artralji ve/veya artrit, eklem yakininda ve cevresinde
yumusak doku sisligi ve hassasiyetiyle birlikte gorullr. Ellerde,
ayaklarda, alinda ve skrotumda (erbezlerini 6rten kese) yumusak doku
sisligi, 6zellikle cok kucuk cocuklarda hastaligin erken evrelerinde
ortaya cikabilir.

Eklem bulgular gecicidir ve birka¢ gun ila hafta icinde kaybolur.
Damarlar iltihaplandigi zaman, hastalarin %60’indan fazlasinda karin
agrnisi olur. Bu agn tipik olarak gobek deligi cevresinde araliklarla
hissedilir ve bazen sindirim kanalinda hafif ya da siddetli kanama
(hemoraiji) eslik edebilir. Ender olarak, bagirsak tikanikhgina yol acarak
cerrahi gerektirebilecek, intlssasepsiyon denilen anormal bagirsak
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ddgumlenmesi ortaya cikabilir.

Bdbrek damarlari iltihaplandiginda ise (yaklasik %20-35 hastada)
kanama yapabilir ve hafiften siddetliye kadar degisen hematuri (idrarda
kan) ve proteinuri (idrarda protein) olusabilir. Genellikle bobrek
problemleri ciddi degildir. Ender olgularda bébrek hastaligi aylarca ya
da yillarca surebilir ve bdbrek yetersizligine donutsebilir (%1-5). Bu gibi
olgularda bir nefroloji (bdbrek uzmanina) danisilmasi ve hastanin
doktoruyla isbirligi gereklidir.

Yukarida tanimlanmis olan belirtiler bazen cilt dokuntulerinin ortaya
cikmasindan birkac gun dnce gorulebilir. Bunlar, ayni anda ya da asama
asama farkl siralamayla ortaya cikabilir.

Nobetler, beyin ya da akciger kanamasi ve testislerde sisme gibi, bu
organlardaki damarlarin iltihaplanmasina bagli baska belirtiler ender
olarak gorulur,

1.6 Hastalik her cocukta ayni midir?
Hastalik asagi yukari her cocukta ayni olmakla birlikte, deri ve organ
tutulumunun kapsami hastadan hastaya cok degisiklik gésterebilir.

1.7 Cocuklardaki hastalik eriskinlerdeki hastaliktan farkl
midir?

Cocuklardaki hastalik eriskinlerdeki hastaliktan farkli degildir fakat genc
eriskinlerde nadiren gorular.

2. TESHIS VE TEDAVI

2.1 Nasil teshis edilir?

HSP tanisi esas olarak, siklikla bacaklar ve kalgcayla sinirli, klasik purpura
tarzi dokuntuye dayali olan, klinik bir tani olup genel olarak sunlardan
en az biriyle kendisini gosterir: karin agrisi, eklem tutulumu (artralji
veya artrit) ve bobrek tutulumu (en cok hematuri). Benzer tabloya yol
acan diger hastaliklar dislanmalidir. Histolojik incelemelerde
immunoglobulin A varhgini gdéstermek Uzere nadiren teshis amacli deri
biyopsisi gerekli olur.
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2.2 Hangi laboratuvar testleri ve baska testler yararhdir?

HSP tanisina katki saglayan spesifik bir test yoktur. Eritrosit
sedimentasyon hizi (sedim,ESR) ya da C-reaktif protein (CRP, sistemik
iltihabin bir dlcttld) normal ya da yukselmis olabilir. Diskida gizli kan
bulunmasi ince bagirsaklarda kanamanin gdstergesi olabilir. Hastaligin
seyri sirasinda bobrek tutulumunu saptamak amaciyla idrar analizi
yapilmalidir. Dustk dereceli hematuri sik gorullir ve zamanla duzelir.
Eger boébrek tutulumu agirsa (bdbrek yetersizligi ve agir proteinuri)
bobrek biyopsisi gerekli olabilir. Ultrason gibi goruntuleme tetkikleri,
karin agrisinin diger sebeplerini ekarte etmek ve bagirsak tikanikligi gibi
olasi komplikasyonlarin kontrolinu yapmak amaciyla tavsiye edilebilir.

2.3 Tedavi edilebilir mi?

Cogu HSP hastasi iyidir ve herhangi bir ilaca hic¢ ihtiya¢c duymaz. Sonug
olarak belirtiler varken cocuklar yatakta istirahat edebilir. Tedavi
gerektiginde, temel olarak acetaminophen (asetaminofen) gibi basit
analjeziklerle (agrn kesici) veya eklem sikayetleri belirgin oldugunda,
ibuprofen ve naproxen gibi steroid olmayan iltihap giderici ilaclarla
yapilan destekleyici bir tedavidir.

Kortikosteroidlerin (agizdan ve bazen damar yoluyla) kullanilmasi, agir
gastrointestinal belirtileri veya kanamasi olan hastalarda ve diger
organlarda (orn. testis) tutulum olan ender olgularda uygundur. Bobrek
hastaligi agirsa bdbrek biyopsisi yapiimalidir ve endike olmasi halinde
bagisiklik baskilayici ilaclar ve kortikosteroidlerle kombine tedavi
baslatilr.

2.4 ilac tedavisinin yan etkileri nelerdir?

Cogu HSP vakasinda ilag tedavisi hic gerekmez veya sadece kisa bir
sure uygulanir ve bu nedenle de beklenen ciddi bir yan etki yoktur.
Nadir vakalarda ciddi bébrek hastaligi, prednisone ve bagisiklik
sistemini baskilayici (immun-suprasif) ilaclar kullanilmasini
gerektirdiginde ilac yan etkileri sorun haline gelebilir.

2.5 Hastalik ne kadar surer?
Hastaligin toplam suresi 4-6 hafta civarindadir. HSP'li cocuklarin yarisi, 6
haftalik surec icinde genelde ilk ataktan daha kisa ve hafif gecen en az
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bir tane nuks yasar. Bu nuksler nadiren daha uzun surer. Nuks olmasi
hastaligin ciddiyeti hakkinda bir gosterge degildir. Hastalarin bayuk
cogunlugu tamamen iyilesir.

3. GUNLUK HAYAT

3.1 Hastalik, cocugun ve ailenin gunluk hayatini ne sekilde
etkileyebilir ve hangi tur duzenli kontroller gereklidir?
Cocuklarin cogunda hastalik kendi kendini sinirlar ve uzun stren
sorunlara yol acmaz. inatcl veya ciddi bébrek hastaligi sergileyen kiicik
bir hasta yluzdesinde, hastalik bobrek yetmezligi olasiligi olan ilerleyici
bir seyir izleyebilir. Genel olarak cocuk ve aile normal bir hayat
surdurebilmektedir.

Hastalik suresi boyunca birkac kere ve HSP ortadan kalktiktan sonraki 6.
ayda idrar ornekleri test edilmelidir: bunun amaci olasi bobrek
sorunlarini tespit etmektir ve bazi olgularda boébrek tutulumu, hastaligin
baslangicindan birka¢ hafta ve hatta ay sonra meydana gelebilir.

3.2 Okul hayati nasil etkilenir?

Akut hastalik boyunca tum fiziksel aktivite genelde kisitlanmistir ve
yatak istirahati gerekli olabilir. iyilestikten sonra cocuk tekrar okula
gidebilir ve saglikh akranlarinin katildig1 tum aktivitelere katilarak
normal bir hayat strebilir. Cocuklar icin okul, yetiskinler icin is ile
esdegerdir; cocuklarin bagimsiz ve uretken kisiler olmayi1 6grendigi yer.

3.3 Spor yapmasini etkiler mi?

Tolere edildigi sekliyle tim aktiviteler yapilabilir. Bu nedenle genel
tavsiye, bir eklemi acidigi zaman duracagindan emin olmak kaydiyla
hastalarin sporu faaliyetlerine katilmasina izin vermek; spor hocalarina
da ozellikle ergenlerde olmak kaydiyla spor yaralanmalarini 6nlemeleri
tavsiyesinde bulunmaktir. Her ne kadar mekanik stres iltihapli eklemler
icin yararli olmasa da genel olarak bundan kaynaklanacak ktcuk bir
hasarin, arkadaslariyla oynamaktan alikoyulmanin psikolojik hasarindan
cok daha az oldugu varsayilmaktadir.
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3.4 Beslenme nasil olmahidir?

Beslenmenin hastaligi etkiledigine iliskin bir kanit yoktur. Genel
anlamda cocugun yasina uygun, dengeli ve normal bir beslenme
strdirmesi gerekir. BUyume cagindaki bir cocuk icin yeterli proteinler,
kalsiyum ve vitaminleri iceren saglikli ve dengeli bir beslenme tavsiye
edilir. Kortikosteroidler istahi actigi icin bu ilaclan kullanan hastalar asiri
yemekten kacinmalidir.

3.5 iklim hastaligin seyrini etkiler mi?
Iklimin hastahgin ortaya cikis sekillerini etkileyebilecegine dair bir kanit
yoktur.

3.6 Cocuk asilanabilir mi?

Asilar ertelenmelidir ve bu sirada kacirilan asilarin ne zaman
yapilacagina cocuk doktoru karar verecektir. Genel olarak asilarin, HSP
hastalarinda hastalik aktivitesini artirdigi ve ciddi istenmeyen yan
etkilere yol actigi gérinmemektedir. Ote yandan zayiflatiimis canli
asilardan genellikle kacinilir zira ylksek dozda bagisiklik baskilayici
ilaclar veya biyolojik ajanlar alan hastalarda varsayimsal olarak
enfeksiyonu tetikleme riski vardir.

3.7 Cinsel yasam, gebelik ve dogum kontrolu hakkinda neler
soylenebilir?

Hastalik, normal cinsel faaliyet veya gebelik GUzerinde bir kisitlama
getirmez. Yine de bu ilaclar alan hastalar, bunlarin fetls Uzerindeki
olasi etkileri hakkinda daima cok dikkatli olmalidir. Hastalara, dogum
kontroll ve gebelik hakkinda hekimlerine danismalari tavsiye edilir.

6/6


http://www.tcpdf.org

