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OZET

46 yaginda bir erkek hastada iist solunum yollari enfek-
siyonu sonrasinda bobrek yetmezligi, nefrotik sendrom ve
hematiiri ile birarada Henoch-Schénlein Purpurast sap-
tanmigtir. Bobrek biyopsi orneklerinde kresent igeren
membranoproliferatif glomerulonefrit goriilmesi iizerine
hastaya pulse metilprednizolon (1 gr/giin, 3 giin siireyle)
ve sonrasinda deflazokort (1 mg/kg/giin, 3 ay siireyle),
azatioprin (2 mg/kg/giin, 15 giin siireyle) ve sonrasinda
siklofosfamid (2 mg | kg /giin, 15 giin siireyle), dipridamol
(225 mg/ giin), esansiyel aminoasit (12 gr/giin) ve plazma
exchange (4000 ml/giin, 6 hafta siireyle haftada 3 giin)
uygulanmigtir.

Bes aylik takip periyodunda hastanin kreatinin
klirensinde tedrici bir artig olmus, fakat nefrotik diizeyde
proteiniiri ve mikroskobik hematiiri devam etmigtir.
Henoch-Schonlein Nefriti (HSN) saptandiginda nefrotik
sendrom, akut bobrek yetmezligi ve glomeriiler kresent-
lerin varligy olumsuz prognostik belirte¢lerdir. HSP
Sendromunda glomeriiler kresentlerin bulunmast agresif
tedaviye baslama sebebidir Ote yandan erigkin HSN'si
felaket bir hastalik potansiyelindedir ve ilk saptandiginda
dikkatli olarak degerlendirilmesi gerekir Biz HSN'de
immiinosuppressif tedavi ile birlikte plazma exchange
tedavisinin etkili olduguna inaniyoruz. Ancak ilave
calismalara gereksinim vardir.

Anahtar Kelimeler: Henoch Schoénlein nefriti, plaz-
maferez, kresentik glomerulonefrit

SUMMARY

Plasmapheresis and Immunosuppressive Therapy In
Adult-Type Crescentic Henoch-Schonlein Nephritis
A 46-year old man presented with Henoch-Schénlein
Purpurae (HSP) which associated the renal impairment,
nephrotic syndrome and hematuria with preceding upper
respiratory tract infection. Since renal biopsy specimens
showed membranoproliferative glomerulonephritis with
crescent formation, we treated our patient with pulsed
methylprednisolone (1 gr/day, for consecutive 3 days) fol-
lowed by deflazocort (1 mg/kg/day, for 3 months), azat-
hioprine (2 mg/kg/day, 15 days) followed by cyclophos-
phamide (2 mg/kg/day, 15 days), dipyridamole (225
mg/day), essential aminoacids (12 gr/day) and plasma
exchange (4000 ml/day, three days per week for 6 weeks).
During follow-up period of five months, creatinine clea-
rance level of the patient elevated gradually but nephrotic-
range proteinuria and microscobic hematuria persisted.
At presentation unfavourable prognostic indicators were
nephrotic syndrome, acute renal impairment and the pres-
ence of glomerular crescents in Henoch-Schélein Nephritis
(HSN). The detection of glomerular crescents in HSP syn-
drome justified the initiation of aggressive therapy. On the
other hand, adult HSN is a potentially catastrophic di-
sease, and requires careful assesment at presentation. We
believe that plasma exchange associated with immuno-
suppressive treatment appears to be effective in cresentic
HSN. However, further studies are needed.

Key Words: Henoch Schinlein Nephritis, plasmapheresis,
crescentic glomerulonephritis
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GIRIS

Henoch-Schénlein Purpuras: (HSP) cilt, gastroin-
testinal sistem, eklemler ve bébrekleri tutan bir sis-
temik vaskiilit sendromudur (1). Ingiltere’de 20 yagin
tizerindeki erigkinlerde HSP insidansa 1/10 000
000’dir; olgularn tiimii bildirilmedigi i¢in, bu rakam
tahmin edilen en diigiikk rakamdir, fakat hastahigin
insidans: ¢ocuklarinkinden belirgin oranda digiiktir
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(2). Hematiiri ve/veya proteiniiri bulgular kriter
olarak ele alindiginda HSP’de bibrek tutulum insi-
dansi literatiir verilerine gére %30-60 arasindadir (2,
3). Henoch-Schénlein Nefriti (HSN), erigkin hastalar-
da ¢ocuk yag grubundaki hastalara gére daha agir
seyretme egilimindedir (4). Ileri yas, baglangigta akut
nefritik sendrom tablosunun varhgi, persistan
nefrotik sendrom goriilmesi ve histopatolojik olarak
kresentik glomeriilonefrit saptanmas1 kéti prognos-
tik belirteclerdir (3, 5, 11). Kontrolli randomize
caligmalar olmamakla birlikte, nefrotik sendrom veya
progressif bébrek yetmezligine eglik eden kresentik
glomeriilonefrit olgularinda steroidler, sitotoksik
ilaglar, antikoagiilanlar, yogun plazma exchange
tedavileri uygulanmig ve az sayida hastada ozellikle
plazma exchange ve immiinosuppressif tedavi son-
rasinda bibrek fonksiyonlarinda diizelme oldugu sap-
tanmigtir (2, 6, 7, 14).

OLGU

K.G. 46 yaginda erkek hasta. Bir iist solunum yol-
lar enfeksiyonundan yirmi giin sonra bulanti-kusma,
karin agrisi, kanl ishal her iki bacakta kirmizi renkli
dokintiiler ile hastaneye miiracaat etmigtir. Fizik
muayenede AKB: 160/95 mmHg, nabz: 104 vuru/dk,
ritmik ateg: 37°C,, kalp ve solunum sistemi muayene
bulgulan normal olarak saptanmigtir. Palpasyonda
batinda yaygin hassasiyet ve defans mevcut olup hafif
distansiyon gozlenmigtir. Her iki alt ekstermitede + 3
godet birakan pretibial 6dem ve multiple palpabl pur-
purik  dokiintiler goézlenmigtir. Laboratuvar
incelemelerde; iire: 176 mg/dl, kreatinin: 2.4 mg/dl,
albumin: 2,1 mg/dl, 16kosit: 15100/mm3, Hb: 9,1 gr/dl,
proteiniiri: 7400 mg/24 saat ve kreatinin klirens: 26
ml/dk bulunmug ve C3 duzeyi diigik olarak sap-
tanmigtir. Ayakta direkt batin grafisinde multipl
hava-siv1 seviyeleri gézlenmigtir.

Fizik muayene bulgulan, laboratuvar incelemeler
ve klinik degerlendirme sonucu HSN diigiiniilen has-
taya bobrek biyopsisi yapilmig ve glomeriillerin
%60'1nda epiteliyal kresent formasyonu giosteren
membranoproliferatif glomeriilonefrit saptanmigtir.
Pulse metilprednizolon (1 gr/giin, 3 giin) ve
sonrasinda deflazokort (1 mg/kg/giin, 3 ay) ile azatiop-
rin (2 mg/kg/giin),, dipridamol (225 mg/giin), esansiyel
aminoasit keto analoglar1 (12 gr/giin) ve 18 seans
plazma exchange (4000 ml/giin exchange, 3 gin/hafta,
6 hafta) uygulanmigtir. Tedavinin ikinci haftasinda
karaciger enzimlerinde yiikselme nedeniyle azatio-
prin tedaviden gikarlmig ve yerine siklofosfamid (2
mg/kg/giin) baglanmigtir. Ancak siklofosfamid sonras:
alopesi ve pansitopeni gelismesi sonucu siklofosfamid
kullanimina son verilmigtir. Halen 5 aydir takip
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edilmekte olan hastada gastrointestinal sistem ve cilt
bulgu ve belirtileri tamamen diizelmigtir. Kreatinin
klirens 67 ml/dk’ya yiikselmistir. Nefrotik diizeyde
proteiniiri ve mikroskobik hematiiri devam etmekte-
dir.

TARTISMA

HSP, genellikle kendi kendini simirlayan ve birkag
haftada diizelen, ancak niiks edebilen bir hastaliktir
(1, 2, 8). Erigkin dénemde goriilme sikhg ¢ocukluk
dénemine gore olduke¢a diigiiktiir (1, 2, 3, 9). Ancak
erigkin dénemde ortaya ¢itkan HSN'nin uzun dénemde
kalict bébrek hasan olugturma riski yiiksektir. (2, 3,
10, 14). Faull ve ark. erigkin HSPN’de akut bobrek
yetmezliginin olmasi, glomeriillerin %20’sinden
fazlasinda kresent goriilmesi ve glomeriillerdeki
histopatolojik lezyonlarin giddetli olmasini kétii prog-
nostik belirtegler olarak géstermiglerdir (10). Ayrnca
grade-IV (%50-75 kresent iceren mezengiyal prolife-
ratif glomeriilonefrit), grade-V (%75 den fazla kresent
iceren mezengiyal proliferatif glomerilonefrit) ve
ozellikle de nadir olarak gérilen grade-VI (membra-
noproliferatif glomeriilonefrit) saptanan hastalarda
siklikla uzun dénemde kronik bébrek yetmezligi
geligmektedir (2). Bizim olgumuz erigkin yag grubun-
da olmasi, gerek akut bobrek yetmezlig tablosunun
varh§ ve gerekse de kresentler iceren membranopro-
liferatif glomeriilonefrit 6zelligi gostermesi nedeniyle
kotii prognostik kriterlere sahiptir.

HSPli hastalarin biyiik ¢ogunlugu ya klinik
olarak bir bébrek hastalifn goriintiisiinde degillerdir
ya da gecici idrar anormallikleri gosterirler. Boyle
hastalarda spesifik bir tedavi uygulama gereksinimi
yoktur. Hatta nefrotik sendrom veya akut nefritik
sendrom gibi belirgin bobrek hastalig: bulgulan olan
hastalarin yansindan azinda uzun dénemde kétii bir
seyir goriillmektedir (2). Faull ve ark. erigkin HSN'nin
felakete yol acabilecek bir hastalik oldugunu ve
dikkatli  bir degerlendirmenin gerektigini
belirtmiglerdir (10).

Alamartine ve ark. HSN’de glomeriiler kresent-
lerin tespit edilmesi durumunda aggresif tedavinin
uygulanmasini 6nermiglerdir (11). Oner ve ark. ¢cocuk
yasg grubunda hizl ilerleyen glomeriilonefrit ile ortaya
cikan HSN’de intravenéz pulse metilprednizolon (3
giin), siklofosfamid (2 ay), dipridamol (6 ay) ve oral
prednizolon’da (3 ay) olugan ii¢lii yogun tedavi ile 12
olgunun 11’inde glomeriiler filtrasyon hizinin normale
déndiigiinii bildirmiglerdir (12). Gianviti ve ark. idi-
yopatik RPGN ve renal veya non-renal vaskilit sap-
tanan gocuk hastalarda immiinosuppressif tedavi
(kortikosteroid ve/veya sitotoksik ajanlar) ile plazma
exchange uygulanan hastalarin %58’inde bobrek



Yrd. Do¢. Dr. T. Ryfki Evrenkaya ve Ark. Erigkin Tipi Kresentik Henoch-Schiénlein Nefritinde Plazmaferez ve Immiinosupresif Tedavi

fonksiyonlarinda anlamli diizelme oldugunu goster-
miglerdir (13). Kotii prognostik kriterlere sahip olan
hastamiza kortikosteroid, sitotoksik ajanlar, dipri-
damol ve plazma exchange tedavisi uygulanmigtir. Bu
teadvilerle hastanin yakimalar diizelmisg, kreatinin
klirensi 26 ml/dk’den 67 ml/dKk’ye yiikselmistir. Fakat
halen nefrotik diizeyde proteiniiri ve mikroskobik
hematiiri devam etmektedir.

Kiiciik hasta gruplarini igermesi ve eldeki veri-
lerin yetersiz olmasi nedeniyle; HSN tedavisi
konusundaki ¢aligma sonug¢larnin degerlendirilmesi
oldukga gii¢ olmaktadir (2). Mevcut literatiir bilgileri
1s1ginda eger HSN histopatolojik olarak kresentik
glomeriilonefrit gorintiisiinde ise yogun kombine
tedavi uygulanmasi gerektigine inanmaktayiz. Ancak
genis hasta populasyonlarimi igeren ve kontrolli
caligmalara ait verilere gereksinim oldugu bir gercek-
tir.
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