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OLGU

* 5 YAS ERKEK HASTA

YAKINMA

e KARIN AGRISI, TUM VUCUTTA YAYGIN DOKUNTU



OYKUSU

= 26 nisan cuma gunu tahtakurusu i1sirma oykusid olan hastanin ayni gun icinde , ilk
once karninda daha sonra yuzinde ¢ikan buayutkluga 3 cm kadar ulasan, kasintili,
cevresi eritemli, deriden hafif kabarik dokuntuleri ortaya ¢cikimis.

= Dis merkeze basvuran hastaya alerji oldugu soylenip desloratadin ve antibiyotikli
krem recete edilip taburcu edilmis.

» Daha sonra bacaklarinda da dokuntuler ¢cikmaya baslamis.



OYKUSU

= 30 Nisan Sali guinu ilk kez karin agrisi baslamis. Kivrandirici tarzda ve tim kadranlarda
mevcutmus. 2 kez safrali kusmasi olmus. Ishal, ates yokmus. 1 kez gaitasinda parlak
kirmizi renkli kan gérilmas.

= Kusmalari ve dokuntuleri devam eden hastanin siddetli karin agrilari baslamasi
Uzerine 2 Mayis tarihinde dis merkeze basvurmus. Orda 3 gln yatirilan hasta ailenin
kendi istegiyle tarafimiza basvurmus.



OZGECMIS

= Dogum dncesi dénem: Annenin 2. Gebeligi. Gebelik boyunca diizenli hekim ve ultrason izlemi var. izlemlerde bir sorun
saptanmamis.

= Dogum donemi: Ankara Lokman Hekim Hastanesi'nde, 38+2 haftalik gebelik ertesinde vajen yoluyla, 50 cm, 3100 gr
olarak dogmus.

= Dogum sonrasi donem: Dogar dogmaz aglamis. Morarma, kordon dolanmasi olmamis. Hemen soluk almis. Soluk almasi ya
da aglamasi igin 6zel bir islem uygulanmamis.

= YDYBU yatisi olmamis.

= Beslenmesi: 2 yasina kadar anne siti almis. 6. ayda ek gidalara gecilmis.

= Bilylime ve gelismesi: Yasitlarina paralel olarak seyretmis.

SOYGECMIS

= Anne: 32 yasinda, Universite mezunu, Sinif 6gretmeni, sag-saghkl
= Baba: 40 yasinda, Universite mezunu, Polis memur, sag-hipertiroidi
= Kardesler: 1. Cocuk: Erkek, 7 yasinda, sag-saglikli

2. Cocuk: Hastamiz

Dusuk ve 614 dogum yok.

= Ailede hastalik: Yok
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FIZIK MUAYENE

* Ates: 36,8 derece C Nabiz: 105/dk
Kan basinci: 100/60 mmHg
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FIZIK MUAYENE — 2

Genel durum: Genel goriniam iyi, cevreyle ilgili, GKS:15

Deri: Tum vicutta yaygin bulunan ekstremite distallerinde yogunlasan basmakla solmayan purpurik dékintuleri
mevcut. Doklinttler daha ¢cok alt ekstremitede yaygin sekilde, karin ve sirt bolgesinde seyrek, el sirtlarinda kollarda
yaygin, kulak memesinde de var olan basmakla solmayan, palpable, eritemli dékintuleri mevcut.

Bas boyun: Sac ve sacl deri dogal, normal bombelikte. Kafa yapisi simetrik. Kraniyotabes iki yanli yok. Tortikollis,
guatr, kitle, toplardamar dolgunlugu yok.

Gozler: Cekiklik, epikantus, hipo-telorizm / hiper-telorizm yok. Isik refleksi iki yanli var. Pupiller izokorik. Konjonktiva
ve skleralar dogal. Gozlerin her yone hareketi dogal.

Kulak, burun, bogaz dizgesi: Kulak bicimi, yerlesimi, dis kulak yolu, kulak zarlari dogal. Burun kanatlari, bélmesi,
mukozasi dogal. Burun tikanikligi, akintisi yok. Dudaklar, mukozalar, disler, diseti, dil dogal. Yumusak-sert damak,
kiicik dil, bogaz, bademcikler dogal. Akinti yok.

Dolasim dizgesi: Kalp tepe atimi 5. Kaburgalar arasi aralikta. Kalp ritmi dogal. Kalp sesleri S1, S2 dogal. S3 yok.
Ufiiriim yok. Tril ele gelmiyor. Femoral atardamar nabizlari iki yanli aliniyor.



FIZIK MUAYENE — 3

Urogenital dizge : Erkek, Haricen erkek. Anomali saptanmadi. Penil bélgede palpable dékiintiileri mevcut. Skrotum
odemi yok.

Kas - iskelet dizgesi: Kas kitlesi ve tonusu dogal. Odem yok. Comak parmak yok. Tirnaklar dogal, kilcal damar geri
dolum siiresi normal (<2 sn).

Sinir dizgesi: Biling acik. iletisim, yénelim, cevreyle ilgi normal. Zihinsel durumunda 6zellik yok. Kas giicii, tonusu
normal. Kafa cifti sinirlerinin muayenesi dogal. Derin tendon refleksleri iki yanli dogal.

Solunum dizgesi: Gogus bicimi dogal. Rozari yok. Her iki gdgus yarisi solunuma esit katiliyor. Morarim, solunum
sikintisi, takipne yok. Cekilme yok. Hisilti yok. Dinlemekle ral, ronkus, ekspiryum uzunlugu yok.

Karin: Cokukliik / kabariklik / kitle yok. Damarlanma normal. Bagirsak sesleri dogal. Ufiriim yok. Duyarlk, defans,
rebound yok. Karaciger sag ve sol lobu ele gelmiyor. Dalak ele gelmiyor. Traube alani acik. Asit matitesi alinmadi. Fitik
saptanmadi.



ON TANILARINIZ NELERDIR ?

HANGI TETKIKLERI ISTERSINIZ ?




TETKIK

Tam Idrar Tetkiki
Renk - Renksiz
Bulaniklik - BERRAK
pH-6,5.
Dansite - 1,008 .
Kan - NEGATIF(-)
Lokosit - NEGATIF(-)
Glukoz - NEGATIF(-)
Protein - NEGATIF(-) mg/dL
Bilirubin - NEGATIF(-) mg/dL
Keton - NEGATIF(-) mg/dL
Nitrit - NEGATIF(-)
Urobilinojen - NORMAL

WBC (Lokosit) - 12,44 x1073/uL

3.46 -10.04

NEU (No6trofil Sayisi) - 10,550 x1073/ulL 1.47 —7.34
LYM (Lenfosit Sayisi) - 1,630 x10A3/uL 1.05-3.17

HGB (Hemoglobin) - 13,20 g/dL
PLT (Trombosit) - 402 x1073/plL
CRP - 1,68 mg/L
Sedimentasyon - 8 mm/h

—

12.1-16.6
172 - 380
<5

<15

Kreatinin - 0,28 mg/dL
AST (SGOT) - 24,3 U/L
ALT (SGPT) - 8,2 U/L
Albumin - 41,1 g/L
(Na) - 134 mmol/L

(K) - 5,09 mmol/L

Klor (Cl) - 99 mmol/L

0.7-1.2
<40

<41
39,7-49,4
136-145
3.5-51
98 - 107

—

Protein (idrar) - 12,6 mg/dL

Protein/Kreatinin Orani (idrar) - 170,73 mg/g kreatinin

Kreatinin (idrar) - 73,8 mg/dL




TETKIK-2

ABDOMEN USG

» Karaciger boyutlari normaldir, konturlari diizenlidir. Parankim ekosu homojen izlenmektedir. Solid-kistik kitle
lezyon izlenmemistir.

* Safra kesesi boyutlari ve duvar kalinligi normaldir. Liimen icinde patoloji izlenmedi. intra-ekstra hepatik safra
yollari normal izlenmektedir.

e Dalak boyutlari normaldir, konturlari diizenlidir. Parankim ekosu homojendir, solid kitle lezyon izlenmed..

* Pankreas boyutlari ve ekosu normaldir. Paraaortik alan dogaldir.

 Bilateral bobrek boyutlari normaldir, konturlari dizenlidir. Bilateral parankim eko ve kalinliklari normaldir.
Bilateral bobreklerde tas, hidronefroz izlenmemektedir.

* Mesane konturlari dizenlidir. Limen ici patoloji saptanmadi.
e Batinda serbest sivi izlenmedi.

« Apendiks vizualize edilemedi. invajinasyon diisiindiiriir bulgu saptanmadi.




On taniniz nedir ?



IgA Vaskdliti (IgAV) / Henoch — Sconlein Purpurasi (HSP)

* Daha cok kilcal damar, venul, arteriyol gibi kliclik capli damarlarda IgA1 baskin
immun depolanmalarla karakterize bir vaskulitik hastaliktir.

* immunolojik, genetik ve cevresel faktdrlerin rol oynadigi, IgA’nin damar duvarinda
birikmesiyle karakterize, altta yatan nedenin tam olarak bilinmedigi bir hastaliktir.




INSIDANS

e 3-15 yas arasi erkeklerde daha siktir.
* 10-70/100.000 <17 yas
* Cogu calismada erkek/kadin orani 1.2:1 ila 1.8:1 arasinda degismekte

* Vakalarin yaklasik yarisinda; dnce bir Ust solunum yolu enfeksiyonu, 6zellikle Streptecoccus’un
neden oldugu enfeksiyonlar gelir.

* Diger enfeksiyoz ajanlar, asilar ve bocek isiriklari da HSP icin olasi tetikleyiciler arasinda yer
almaktadir.

* Ailesel Akdeniz Atesi olan hastalarda HSP orani 6nemli 6l¢lide daha ylksek olarak gorilmius. (%5)



KLINIK BELIRTI VE BULGULAR

* Hastaligin tipik ve en sik belirtisi, 6zellikle alt ekstremitede gorilen palpe
edilebilen purpuradir. Bu lezyonlar basmakla solmaz. Genellikle 3-10 gun slirer.

* Bazl hastalarda dokuntuler bulloz karakterde olabilir.

* Eklem tutulumu genellikle buyik eklemlerde gérulebilir. Tutulum non-eroziv artrit
seklindedir.

* El ve ayak sirtinda, géz cevresinde, skalpta, skrotumda subkutan 6dem gorulebilir.

e HSP'nin karakterictik hiillonicii etkilenen arecanlar icinde IgA immiun
komplekslerinin eslik ettigi I6kositoklastik vaskulittir.



KLINIK BELIRTI VE BULGULAR -2

* Gastrointestinal tutulum genellikle kusmanin eglik ettigi karin agrisiyla kendini
gosterir.

e Gastrointestinal tutulum vakalarin yaklasik 2/3’tinde gorilir ve dokintilerin
baf(lamasmdan itibaren genellikle 1-4 hafta iﬁinde ortaya cikar. Nadiren tipik
dokintller baslamadan once karin agrisi ile hastalik baslayabilir.

* Aciklanamayan siddetli kolik seklinde karin agrisi olan cocuklarda, ozellikle el ve
ayak sirtlarinda 6dem de var ise, yakin zamanda gelisebilecek IgAV/HSP
dokuntusu acisindan dikkat edilmelidir.

* Gastrointestinal tutulum basit bir karin agrisindan, masif gastrointestinal kanama
ve invaginasyona kadar degisen siddette olabilir.



KLINIK BELIRTI VE BULGULAR -3

e Renal tutulum genel olarak olgularin tcte birinde (%20-55) oraninda
gorulmektedir.

e Renal tutulum olan hastalarin %85’i ilk 4 hafta icinde, %91’i ilk 6 hafta
icinde, %97 ise ilk 6 ay icinde bulgu verir.

* Renal tutulum mikroskopik hematduri, proteiniri, nefritik sendrom, nefrotik
sendrom, renal yetmezlik gibi degisken siddetlerde karsimiza cikabilir.

» Hafif gecici proteinuri, mikroskopik hematuri sik gorulse de son donem
Bg'jbdre ye'fjmezliéine gidecek kadar agir bobrek tutulumu nadir ancak olasi
ir durumdur.



KLINIK BELIRTi VE BULGULAR -4

Hafif Normal glomerdler filtrasyon hizi (>80ml/dk/1.73m2) ve hafif proteiniri (sabah ilk idrarinda spot idrar
protein/kreatinin orani <100 mg/mmol) veya orta proteiniri (sabah ilk idrarinda spot idrar
protein/kreatinin orani : 100-250 mg/mmol)

Orta Renal biyopside <%50 kresent varligi ve azalmis glomerdler filtrasyon hizi (<80 ml/dk/1.73 m2) veya ciddi
persistan proteiniri (>250 mg/mmol, en az dort haftadir olan)

Ciddi Renal biyopside >%50 kresent varligi ve azalmis glomerdler filtrasyon hizi (<80 ml/dk/1.73m2) veya ciddi
persistan proteinuri

Persistan proteiniiri Sabah ilk idrarin spot idrar protein/kreatinin orani >250 mg/mmol (en az 4 haftadir olan)
Sabah ilk idrarinda spot idrar protein/kreatinin orani >100 mg/mmol (en az 3 aydir olan)
Sabah ilk idrarinda spot idrar protein/kreatinin orani >50 mg/mmol (en az 6 aydir olan)

Tablo 3. Renal Tutulum Olan Hastalarda Takip ve Tedavi Onerileri

Mikroskopik hematiiri ve proteintiri varliginda renal fonksiyonlar normalse takip 6nerilir.

Persistan olmayan orta ve ciddi proteiniride takip dnerilir. Protein (idrar) - 12,6 mg/dL

Protein/Kreatinin Orani (idrar) - 170,73 mg/g kreatinin
Ciddi proteintri veya azalmis glomerdler filtrasyon hizi varliginda pediatrik nefrolojiye konsiilte edilmesi Kreatinin (Idrar) - 73,8 mg/dL
Onerilir.

Persistan proteiniri varliginda pediatrik nefrolojiye konstilte edilmesi énerilir.

Persistan proteiniride anjiotensin donustiirlici enzim inhibitorleri kullanilabilir.




KLINIK BELIRTI VE BULGULAR - 5

e Hactalik iirnoenital haleevi de tiitahilir Fn vavoin nlarak <krotiim tiytulumu g(jr[]l[]r, Bunun yani sira Ureter,
mesane, prostat, testis ve penis gibi trolojik tutulum bildirilmistir

* IsAV'li erkeklerde ckrotal tutulum araniviizde 2 ilg 38 arasinda degismektedir. Klinik bulgular agri, hassasiyet
ve ilgili testis ve/veya skrotumun sismesini icerir.

e Tek hildirilen ranarlar ve hazi vaka <erilerinde: hac agrici nAahetler encefalanati (hem hinertancif encefalnnatj
hem de [PRFS1Y fakal nArnlniik deficitler ataksi intracerehral kanama ve merkezi ve neriferik niropati dahil
nlmak zere loA\/'li caciiklarda nAaralniik helirtileri heloelemektedir Merkezi <inir cistemi tutulumu

bulgularinin ¢ogu, hemorajik inme ile iliskili ara sira kalici sekeller disinda gecicidir.
* Keratit ve uveit, IgAV'In nadir gorulen sekelleridir ve genellikle baska hastaliga isaret eder.

e Soliiniim <icsteminde haziilmus akciger diflizyon kapasitesine ve hafif interstisyel degisikliklere yol actini
gosteren calismalar mevcut.



TANI

Tablo 2.IgA Vaskiiliti (Henoch-Schonlein Purpurasi) Siniflama Kriterleri (2008 Ankara

PReS/EULAR/PRINTO Siniflamasi

Kriter

Tanim

Purpura
(Zorunlu Kriter)

Purpura (palpabl ve gruplar seklinde) veya petesi, alt ekstremite agirlikl olacak ve
trombositopeni olmayacak)

Eger purpura atipik bir dagihim gosteriyor ise biyopsi ile IgA birikimi gosterilmesi
gerekmektedir.

Purpuraya asagidaki 4 bulgudan en az birinin eslik etmesi

Karin agrisi

Akut, yaygin ve kolik seklinde olmali (invaginasyon ve gastrointestinal kanama da
dahildir)

Histopatoloji

Agirlikh olarak IgA birikiminin oldugu I6kositoklastik vaskilit veya agirlikli olarak IgA
birikiminin oldugu proliferatif glomerulonefrit

Artrit, artralji

Artrit: Akut eklem sisligi veya agri ve hareket kisithhiginin beraber olmasi
Artralji:Eklem sisligi veya hareket kisitlihginin eslik etmedigi akut eklem agrisi

Renal tutulum

Proteiniri: >0.3 gr/gin; spot idrar albimin/kreatinin >30 mmol/mg veya dipstick
testinde 2+ veya daha fazla protein
Hematdlri: eritrosit silendirleri; idrar mikroskopisinde >5 eritrosit olmasi




TANI - 2

=sTam kan sayimi

=ESH, CRP

=ALT, AST

=Ure, Kreatinin, Albumin

= TiT, Spot idrarda protein/kreatinin istenmelidir.
mKan basinci dlgtlmelidir.

mGastrointestinal bulgular varsa abdomen usg

mGaitada gizli kan yanlis pozitiflik orani yiksek oldugu icin énerilmez.

mErkek hastalar skrotal tutulum acisindan muayene edilmelidir.

"HSP’nin Ailevi Akdeniz Atesi(AAA) ile birlikteligi sik oldugu icin her hasta AAA hastaligi acisindan
degerlendirilmelidir.

=Ozellikle adélesan yas grubu SLE acisindan sorgulanmaldir.

= Atipik lezyon varliginda cilt biyopsisi dnerilebilir. Ozellikle nekrotik lezyonlardaki proteolitik enzimler
nedeniyle IgA depolanmasi gorilmeyebilir. Bu nedenle biyopsi en yeni lezyondan alinmalidir. Ancak yine de
IgA depolanmasinin gosterilememesi taniyi dislamaz.



Evaluation

of a patient with suspected IgA vasculitis

Does the patient have both:
1. Classic rash {palpable purpura without
thrombocytopenia or coagulopathy)
2. Two of three additional clinical features:
» Arthritis/arthralgia
+ Abdominal pain
» Kidney disease®

T
Classic rash without
additicnal dlinical features
or atypical rash with
additional clinical feature(s)

v

Additional clinical
feature(s) only

Meither classic rash nor
additional clinical features

l i

IgA vasculitis
Diagnosis made
based on clinical

Consult dermatolegy,
consider skin biopsyZ2

IgA vasculitis unlikely,
consider other diagnoses
and specialist consultation
(eg. dermatology,
rheumatology)

Kidney
involvement?*

manifestations 1
[
IgA deposits No IgA deposits Yas

IgA vasculitis
Leukocytoclastic vasculitis
in posteapillary venulas
with IgA deposition

Consult nephrology,
consider kidney biopsy

l—|—|

1
Mo

¥

Sewvere
abdominal pain?#

No IgA deposits IgA deposits Yes No
= Serial examinations to
th liti monitor for development of
agtoie"r‘:l:s.:ld-ls o:e additional clinical features
X X IgA vasculitis = Radiclogic studies to screen -
Consider other diagnoses or for surgical causes of Arthritis/
and specialist consultation arthralgias?

A neph at
(eg. rheumatology. Is ropathy

dermatology)

abdominal pain
= Consider other diagnoses
and specialist consultation
{eg, surgery, gastroenterclogy)

IgA: immunoglobulin A.

1
No

¥

= Serial examinations to
monitor for development
of additional clinical features
= Evaluate for other causes
of joint pain including
infections, malignancy,
and/or autoimmune disease

IgA vasculitis unlikely,
consider other diagnoses
and specialist consultation
(eg. dermatclogy,
rheumatology)

* Kidney disease is defined as proteinuria with protein-to-creatinine ratio =0.2 and/or hematuria.

9 No further confirmatory testing needed, but additicnal testing may be performed to guide management.

A A skin biopsy is not necessary to confirm the diagnosis if there

is a classic rash. However, if the patient has features

atypical for IgA vasculitis, then a skin biopsy can help confirm the diagnosis and guide treatment decisions. In addition,
patients who are stable and require only conservative/symptomatic therapy typically do not need biopsies, but biopsies

can be obtained if the patient is worsening or not impreoving.

< Severe abdominal pain is defined as pain that interferes with the ability to eat, drink, sleep, or do other normal

activities and may require hospitalization.



AYIRICI TANI

" |gA Nefropatisi = SLE
= Akut Apandisit = JIA
= ARA

= [ntussuseption ) oo
® Granulamatoz Polianjitis

= Hipersensitivite vaskuliti
" Perforasyon = Akut Infantil Hemorajik
= Septik artrit Odem

= Reaktif artrit

= Toksik Sinovit

" Bagirsak enfarktisu

Acute hemorrhagic edema of young children: a concise narrative review



TEDAVI

* Cilt ve muskuloskeletal tutulum varliginda istirahat ve NSAIl’ler
onerilmektedir.

e Renal tutulum varhiginda NSAIl’ler dikkatli kullaniimalidir.

* Agir cilt lezyonlari ve gastrointestinal tutulum durumunda kisa sireli

steroid tedavisi verilebilir. (1-2 mg/kg/glin iv veya oral, 3-4 hafta
icinde azaltilip kesilir).

 Ciddi gastrointestinal tutulumda ise pulse metilprednisolon (10-30
mg/kg/glin, maksimum 1000mg, 3 ardisik gtin)verilebilir.

* Erken donemde verilen profilaktik steroid tedavisinin renal tutulum
riskini azaltmadigi gésterilmistir.



PROGNOZ

* |gAV/HSP genellikle iyi seyirli, kendini sinirlayan bir
vaskalittir.

* En dnemli komplikasyonu bobrek tutulumudur ve
hastaligin prognozunu renal tutulum belirler. Ancak
gelisen tedavi yaklasimlari sayesinde uzun dénemde
bobrek yetmezligi riski oldukg¢a dusuktur.

* Hastalarin kontrol takiplerinde kan basinci 6lctlmelidir.

* NUks durumunda MEFV gen analizi, ANA, Anti
DsDNA,C3, C4, ANCA testlerinin bakilmasi 6nerilir.

idrar tahlilleri hastaligin;

= jlk ayinda haftada 1

= 3. aya kadar iki
haftada 1

" 6.aya kadarayda 1,

= 2vyilakadar 3 ayda 1
bakilmalidir.

**T|T ve spot idrarda
protein/kreatinin




Eve goturulecek mesajlar...

* Palpabl purpura ile basvuran hastalarda enfeksiyoz ve hematolojik
nedenler mutlaka dislanmalidir.

* |IgA vaskiliti kendini sinirlayan iyi seyirli bir hastaliktir.

* Ancak déklintu disinda 6zellikle renal ve gastrointestinal tutulumlar
acisindan dikkat edilmelidir.
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