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* 3yas
* Erkek




e Karin agrisi
e Kabizlik
e Kanli diskilama




Hikaye

Hasta 2 glindur olan karin agrisi nedeni ile Cocuk
Acil’e basvurmus.

Invajinasyon suphesiyle Cocuk Cerrahisi servisine
yatirilmis ve takip edilmis. Takipte invajinasyon
dustnudlmeyen hasta kabizlik tedavisi verilerek
taburcu edilmistir.

5 glin sonra hasta karin agrisinin tekrarlamasi,
kabizlik ve diskida kan gorilmesi sikayeti ile tekrar
acile basvurmus.




Ozgecmis

36.Gebelik haftasinda, 1900gr, C/S dogum.

Ik 9 gin Yenidogan yogun bakiminda yatisi
olmus.(Solunum sikintisi sebebiyle)

Asilari Saglk Bakanligi asi takvimine uygun
yapiimis.

Gecirilmis operasyon oykusu yok.

Bilinen alerjisi yok.

Bilinen hastalik yok.




Soygecmis

Anne:33 yas, Proteinuri sebebiyle nefroloji takipli.
Baba:35 yas, Saglikl.

Akrabalik yok.

Ailede baska bir hastalik 6ykusu yok.

1.Cocuk: Kiz, 11 yas, Kalp hastaligi.

2.cocuk.Kiz, 8 yas, Saglikl.
3.cocuk: Hastamiz.




Fizik Muayene

Ates:36.5 derece

Nabiz: 116/dk (10-90P)

Solunum sayisi 26/dk (10-90P)

Kan basinci 100/60 mmHg (50-90P)
Agirlik :12.5 kg/-1.30 SDS

Boy:90 cm/-1.71 SDS

BMI:15.6 kg/m2/-0.28 SDS




Fizik Muayene

Genel durum orta, bilinci acik. Norolojik defisit yok.

Cilt rengi normal, siyanoz ve sarilik yok. Turgor, tonus
normal.alt ekstremitelerde kirmizi deriden
kabarik,basmakla solmayan ,pupura tarzinda
dokintuler mevcut.(duklntuler hastanin sikayetlerinin
baslamasindan 20 glin sonra ortaya cikmistir)

Orofarenks normal ve postnazal akinti yok. LAP yok.

Her iki hemitoraks solunuma esit katiliyor. Kalp ritmi
dizenli. S1+ S2+. Ek ses, uflirum yok.

Batin distandU, defans-rebound yok. Organomegali yok.
Asit yok. Sag alt kadranda hassasiyet mevcut.

Genitouriner sistem gorinim dogal. Haricen erkek.




Hemogram

WBC: 38400 uL(3500-10000)
NEU: 31880 uL(1500-7500)
LYM: 3410 uL(1000-3500)
FOS: 210uL(30-300)

HGB: 10,30 g/dL(12-16)
MCV: 72,60 fL(80-98)

PLT: 582.000 ul

Periferik Yayma: PNL hakimiyetinde. Atipik hicre
yok.




Biyokimya

AKS: 97 mg/dL(60-106)

Urea: 18.1 mg/dL (15-50)
Kreatinin: 0.15 mg/dL(0,7-1,2)
AST: 13.9 U/L(<40)

ALT: 5 U/L(<40)

GGT: 6 U/L(10-70)

ALP:107 U/L(40-130)

LDH: 169U/L(135-250)

Amilaz :85 U/L(20-100)
Lipaz:8.7U/L(13-60)

Total protein: 42.3 g/L(60-90)
Albumin :24.7 g/L(30-50)
Total bilirubin:<0,15 mg/dl(<1,2)

Na: 130, mmol/L(135-145)
Cl:98mmol/L(98-107)

K: 4,22mmol/L)(3,5-5,5)
Ca: 9.38 mg/dL(8,5-10,5)

Magnezyum (Mg) :2 mg/dL(1,5-
2,5)

Fosfor (P) :3.85 mg/dL(2,5-4,5)
Urik asit: 3 mg/dl|(3,5-7)
Sedimentasyon: 8 mm/h(<15)
CRP: 78 mg/L(<5)




Laboratuvar-Diger

e PT-13.4 s(10-14)
e APTT-24.45(20-30)
* INR-1.29(0.8-1.25)

. TIT

Ph:7(5,5-8)

Dansite: 1045(1005-
1027)

Keton+

Kan: negatif, protein:
negatif




Ayakta Direkt Batin Grafi




Cocuk Acil servisinde Abdominal BT'si normal olarak
yorumlanmis.

Kabizligi olan hastaya lavman yapilmis ve diskilamasi olmus.

Alinan kanlarinda INR: 1.35 olarak g6zlenen hastaya K vit
enjeksiyonu yapilmis ve kontrol INR sonucu 1,29 olarak
gozlenmis.

WBC: 38000, Neu: 31000 olan hastanin periferik yaymasi
notrofil hakimiyetindeymis.

Albumini 24 g/I, kontroll 20 g/l olarak gozlenen hasta
1gr/kg'dan alblimin inflizyonu almis.

Hastaya piperasin tazobaktam baslanarak takip ve tedavisi
icin cocuk hastaliklari servise yatisi yapildi.



Patolojik Bulgular

Karin agrisi
Kabizlik
Kanli diskilama

Batin distandu. Sag alt kadranda hassasiyet
mevcut.

ADBG de hava sivi seviyeleri
Albumin duasuaklugu
AFR yuksekligi




On tani? Ek tetkik? -




On tani

Invajinasyon
Enfeksiyoz kolit
Meckel divertikla

Infantil ve cok erken
oaslangicli inflamatuar
oarsak hastaligi (VEO-
IBD)

Hemolitik-turemik
sendrom (HUS)

Immuinoglobulin A
vaskadliti (IgAV; Henoch-
Schonlein purpurasi
[HSP]

Apandisit

lleus




Klinik Seyir

Hastanin Abdominal US’si ve
Abdominal BT'si normal
olarak yorumlandi.

GIS panel de negatif
sonuclandi.

Diski ktltturd Greme yok.
Anal bant parazit yok.
Gaita amip antijeni negatif.

Viral seroloji tetkikleri
patoloji izlenmed.i.

Idrar kiltiir Greme yok.
Kan kultir Greme yok.
Meckel Sintigrafi normal.

Total Ig kompleksleri, flow
sitometri ve 1g subgrup
normal.

Colyak otoantikor negatif.

Retikulosit Sayisi - 41800
/uL(20 000-100 000)
Haptoglobulin - 2,81 g/L
(0,3-3)




PA Akciger Grafi




Toraks Tomografi

Oksiiriik, takipne ve oksijen ihtiyaci nedeni ile

Sag akciger orta lobda ve
sag akciger alt lob
superior segmentte
atelektazik dansite
artimlari mevcuttur.

Sag plevral alanda 1 cm
kalinhikta sivi izlendi.

Tasipne ve 02 destegi
ihtiyaci, AFR yuksekligi
olan hastaya Piperasilin
Tazobaktam iv ve
Azitromisin po tedavileri
verildi.




Klinik Seyir

* Hastanin takiplerinde
bacaklarindan
baslayarak kalcaya
vayllan dokintisu
basladi.

e Dokuntuleri basmakla

solmayan, kasintisiz,
deriden hafif kabarik
tarzda degerlendirildi.

* Ayak bileklerinde hafif
agri ve odem goruldda.

Sikayetlerin baslangicindan 20 giin sonra



Patolojik Bulgular

Purpura tarzinda alt e Sag akciger parankim
ekstremitelerde belirgin atelektazik alanlar,
dokinti sagda plevral effizyon

Ayak bileklerinde agri, * 02 destek ihtiyaci
odem * Tasipne




On tani? Ek tetkik? -




On tani

TP

DIC

HUS

Vaskulit

llac ertipsiyonlari

Enfeksiyonlar

Otoimmun hastaliklar




Klinik Seyir

Cocuk Romatoloji tarafinda degerlendirilen
hasta HSP olarak disunulda.

Metilprednizolon 2 mg/kg/glin po baslandi.
Gunluk TIT takibinde hematiri gozlenmedi.
Spot idrar protein/kreatinin 0,3(<0,2).
C3 (Kompleman 3) - 1,18 g/L(0,9-1,8)
C4 (Kompleman 4) - 0,23 g/L(0,1-0,4)




Klinik Seyir

* Takibinde karin agrisi ve deri lezyonlari geriledi.

e Sistemik bulgusu ve yakinmasi olmayan, vital
bulgulari stabil, genel durumu iyi seyreden hasta,

metilprednizolon ve lansoprazol recete edilerek
taburcu edildi.

* Servisimizde yattigI slirede 2 mg/kg/giin dozda
metilprednizolon alan hastanin tedavisi; 2.hafta
1mg/kg/glin metilprednizolon, 3.hafta 0,5
mg/kg/gln metilprednizolon ve sonrasinda
kesilmesi seklinde dizenlendi.




Kontrol Ayakta Direkt Batin Grafi




Cocuklarda akut karin agrisinda ayirici tani

Siit cocugu
Invaginasyon

Uriner sistem enfeksiyonu

Obstuksiyon
Pnomoni
Peritonit

Meckel divertikulu

Malrotasyon

AGE

Buyiik ¢cocuk

Apandisit

Henoch-Schonlein
purpurasl

AGE

Hepatit

Pankreatit

Pnomoni

Piyelonefrit

Meckel divertikulu

Adolesan
Apandisit

Pelvik inflamatuar hastalik

Pankreatit
Chron hastaligi
Peptik Ulser

Hepatit

Uriner sistem enfeksiyonu

Diabet mellitus




Henoch Schonlein Purpurasi (HSP)

* Imminoglobulin A vaskliti (IgAV),
cocuklarda sistemik vaskdulitin en yaygin
seklidir .

* Vakalarin cogu pediatrik yas grubunda
gorulur.

* Tipik olarak kendi kendini sinirlar.




Epidemiyoloji

Oncelikle 3 ila 15 yaslari arasinda ortaya cikan bir
cocukluk hastaligidir.

IgAV'nin ortalama baslangic yasi alti ile yedi
arasindadir.

Nadiren yaz aylarinda gorulur.

Enfeksiydz ajanlar olasi tetikleyiciler olarak
gosterilmistir.

Ailesel Akdeniz atesi olan hastalarda IgAV orani anlamli
olarak daha yuksektir.

MEFV patojenik varyantlari olan hastalarda karin agrisi
ve invajinasyon daha yaygindir.




Patogenez

IgAV, kompleman birikimi ve notrofil alimi ile
birlikte 1gA birikimi ile iliskili immuan aracili bir
vaskdalittir.

Enfeksiyoz ,kimyasal,immunolojik, genetik ve
cevresel faktorler patogenezde rol
oynamaktadir.

Immunofloresan calismalari ilgili tutulan
dokularda IgA, kompleman bilesen 3 (C3) ve
fibrin birikimini gosterir.




Klinik Belirtiler

Trombositopeni ve koagllopati olmaksizin
palpabl purpura

Artrit/artralji
Karin agrisi
Bobrek hastalig

Baskin IgA birikimi olan l6kositoklastik vaskulit
veya proliferatif glomerutlonefrit.




Deri Belirtileri

* Dokuntu, hastalarin yaklasik dortte tGclinde
ortaya cikan bulgudur.

— Kasintili olabilir ancak nadiren agrilidur.
— Tipik olarak simetrik olarak dagilr.

— Temel olarak alt ekstremiteler gibi
yercekimine/basinca bagl alanlarda bulunur.

* Lokalize subkutan 6dem sik gorulen deri
belirtileri arasindadir.




Eklem Belirtileri

Artrit/artralji hastalarin yarisindan fazlasinda gorulir .
Basvuru aninda tek semptom olarak nadirdir .

Artrit genellikle gecici veya gezicidir.

Oligoartikulerdir.

Genellikle alt ekstremite buylk eklemlerini etkiler.
Sikhikla belirgin periartiktler sislik ve hassasiyet vardir.
Hastalarda ciddi agri ve hareket kisitlihigi olabilir.

Artrit herhangi bir kronik hasara veya sekele neden
olmaz.




Gastrointestinal Sistem Belirtileri

* Gastrointestinal semptomlar, IgAV'li cocuklarin
vaklasik yarisinda goralar.

* Tipik olarak doékintinun ortaya cikmasindan
sonraki sekiz gun icinde gelisir.

* Agri, submukozal kanama ve 6demden
kaynaklantr.

* Invajinasyon, IgAV'nin en sik gorilen
gastrointestinal komplikasyonudur.




Gastrointestinal Sistem Belirtileri

e Barsak iskemisi ve
nekrozu

* |nvajinasyon ve

e Barsak perforasyonu
* Pankreatit

* Safra kesesi tutulumu

* Protein kaybettiren
enteropati

Bulanti

Kusma

Karin agrisi

Gecici paralitik ileus
Gastrointestinal kanama
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Abstract

To study the clinical profile of Henoch Schénlein Purpura [HSP] in children. A retrospective case series of 30

consecutive children with a diagnosis of HSP, with special focus on clinical manifestations. Two cases with unusual
features are described in detail. Data of 19 boys and 11 girls with a mean age of 10.55 years was reviewed. Overall
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ankle involvement occurred in more than 3/4th of the patients with arthritis. Vesciculobullous lesions were seen in
two patients while one patient had rheumatic fever. Most children with HSP will have classical manifestation of the

presentation. The mean duration of appearance of skin lesions after preceding joint and gastrointestinal symptoms
EER: R EVEELT LR WSS e a2 Abdominal pain was the most common gastrointestinal symptom. Knee and

disease but diagnostic confusion can occur in those with atypical or absent cutaneous features at the onset.
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formation, late ileal stricture, acute appendicitis, massive upper gastrointestinal haemorrhage
gallbladder and pseudomembranous colitis are seen infrequently. Earlier diagnosis and promp
complications has reduced the mortality from 40% to almost zero.
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CASE REPORT Open Access

High-dose methylprednisolone pulse therapy for
treatment of refractory intestinal involvement
caused by Henoch-Schonlein purpura: a case
report
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Figure 3 Palpable purpura on both of the patient’s ankles and
feet on hospital day 11.
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Bobrek Hastaligi

* |[gAV'li cocuklarin ylzde 20 ila 54'Gnde bobrek
tutulumu bildirilmistir.

* En yaygin goriunim hematiri ve hafif
proteinuridir.

* Nefrotik dizeyde proteinuri, yiksek serum
kreatinin ve/veya hipertansiyon da gortlebilir.




Diger Organ Tutulumu

Urolojik tutulum, en yaygin skrotumdadir.

Merkezi ve periferik sinir sistemi etkilenmesi
sonucunda bas agrilari, nobetler, ensefalopati, fokal
norolojik bozukluklar, ataksi, intraserebral kanama ve
merkezi ve periferik noropati gorulebilir.

Solunum sistemi etkilenmesi sonucu akciger difiizyon
kapasitesinde bozulma ve gogus radyografilerinde hafif
interstisyel degisiklikler olabilir.

Pulmoner hemoraji gibi ciddi akciger tutulumu, 1gAV'li
hastalarda nadirdir .

Keratit ve Uveit, IgAV'nin nadir sekelleridir.




Tani

IgAV tanisi tipik olarak hastaligin klinik

belirtilerine dayanir.
Biyopsi

— Biyopsi olagandisi bir IgAV sunumu olan veya dnemli
bobrek hastaligi olan hastalarda yapilabilir.

Laboratuvar testleri

Goruntuleme ¢alismalari

— Duz karin radyografisi, Abdominal ultrasonografi,
Skrotal Doppler akis calismalari ve/veya radyontklid

taramalar...




Laboratuvar

IgAV'li hastalarin cogunda serum IgA dlzeylerinin
vukseldigi, C3 seviyelerinin azaldigi bildirilmistir.

Hastalarda gizli veya asikar gastrointestinal
kanama nedeniyle normokromik anemi olabilir.
Enflamasyon belirtecleri artabilir.

Protrombin zamani (PT), kismi tromboplastin
zamani (PTT), kanama zamani ve trombosit sayisi
genellikle normaldir.

Ik idrar tahlili de tipik olarak normaldir, ancak
zamanla proteiniri ve/veya hematiri gelisebilir.




Ayirici Tani

Purpura Septisemi, immun trombositopeni
(ITP), hemolitik Gremik sendrom, [6semi ve
pithtilasma hastaliklari (orn. hemofili) ile iliskili
olabilir.

— Akut hemorajik bebeklik 6demi (AHEI)

— Asiri duyarhilik vaskuliti

— Diger kuicuk damar vaskiulitleri




Ayirici Tani

e Artrit ve artralji
— Otoimmun hastaliklar
— Septik veya reaktif artrit ve toksik sinovit

— SLE, Juvenil idiyopatik artrit (JIA) ve Romatizmal
ates

e Karin agrisi
— Akut karin acilleri

* Bobrek hastaligi
— IgA nefropatisi




Tedavi

Hafif ve kendini sinirlayan HSP’de hidrasyon, beslenme ve analjezinin saglanmasini
iceren destekleyici tedavi uygulanir.

Steroidler, cogunlukla 6nemli gastrointestinal tutulum veya hayati tehlike olusturan
diger belirtileri tedavi etmek igin kullanilir.
— Prednizolon 1-2 hafta boyunca 1 mg/kg/gun verilip, sonrasinda azaltilr.

— Karin ve eklem agrisini azaltir, ancak genel prognozu degistirmez veya bobrek hastaligini
onlemez.

— Kortikosteroidlerin hizli bir sekilde kesilmesi, belirtilerin tekrar ortaya ¢cikmasina neden olabilir.

Etkinligi gosteren yeterli veri bulunmamasina ragmen, agir vakalarda intravenoz
immunglobulin ve plazma degisimi kullanilabilir.

Kronik HSP nedenli bobrek tutulumu olan bazi vakalarda azatioprin, siklofosfamid,
siklosporin ve mikofenolat mofetil dahil olmak Gzere cesitli immunsupresif ajanlar
ile tedavi denenmektedir.




Prognoz

lgAV'li cocuklarin kisa ve uzun vadeli sonuclari
genellikle mukemmeldir.

Cocuklarin Gcte ikisinde tekrarlayan epizodlar yoktur .

Tekrar eden olgularda tipik olarak ilk basvurudan
sonraki dort-alti ay icinde tekrar eder.

Daha siddetli bir IgAV seyri olan hastalarin niks riskinin
artar.

IgAV'nin baslangic fazindaki morbidite, dncelikle
gastrointestinal komplikasyonlarin bir sonucudur.

Uzun vadeli prognoz genellikle gastrointestinal veya
renal tutulumun ciddiyetine ve suresine baglidir.




izlem

Bobrek tutulumu gelisen cocuklarin cogu bunu hastaligin
baslamasindan sonraki iki ay icinde ve kalanlarin cogu alti ay
icinde yapar.

lgAV'li tim hastalar, basvurudan sonraki ilk bir ila iki ay
boyunca haftalik veya iki haftada bir idrar tahlili ve kan basinci
takibi ile takip edilmelidir.

Idrar ve kan basinci takibi icin ek takip ilk olarak ayda bir,
ardindan bir yil sonrasina kadar iki ayda bir planlanmalidir.

Inatci proteindrisi, hipertansiyonu veya bdbrek yetmezligi olan
hastalar pediatrik nefrologa sevk edilmelidir.

Karin agrisi sikayeti ile basvuran ve glukokortikoid tedavisi
gerektiren hastalarda, ozellikle hematokezya, kalici karin
agrisi, defans varsa takip gorintulemesine ek olarak yakin
gozlem ve sik karin muayeneleri 6nerilir.




Ozet

HSP, cocuk caginin en sik gérulen vaskulitidir.

Tipik doékuntul ile baslamayan olgularda tani koymada
zorlanilabilir.

Tedavide ilk secenek destekleyici tedaviler ve NSAII'dir.

Agir giden olgularda, Glukokortikoid ve diger alternatif
tedaviler dustnulebilir.

Nuks eden olgularda, ozellikle gastrointestinal sistem
tutulumu olanlarda Ailesel Akdeniz Atesi akilda
bulundurulmadir.

Olgular 6zellikle bébrek tutulumu acisindan ilk 6 ay
dzenle takip edilmelidir.




Tesekkirler...




