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Öz

Henoch-Schönlein purpurası (HSP) sıklıkla çocuklarda görülen, purpurik döküntü, artrit, nefrit ve 
gastrointestinal semptomlar ile karakterize sistemik küçük damar vaskülitidir. Yazıda perinükleer 
anti-nötrofil sitoplazmik antikor (p-ANCA) pozitifliği saptanan ileri yaş kresentik HSP nefriti olgusu 
sunulmuştur.

Olgu 78 yaşında ve erkek idi. İdrarda azalma, nefes darlığı, karın ağrısı, eklem ağrısı ve ödem yakınmaları 
ile hastanemize başvurdu.  Fizik bakıda gluteal bölgede ve her iki alt ekstremitede purpura tarzında 
döküntüler vardı. Böbrek yetmezliği, proteinüri ve hematüri saptandı. Nefroloji kliniğine yatırıldı 
ve hemodiyaliz tedavisine başlandı. Cilt biyopsisinde damar duvarlarında granüler IgA depolanması 
ve böbrek biyopsisinde kresentik IgA saptandı. Kresentik HSP nefriti düşünüldü. Serum kompleman 
düzeyleri normal sınırlarda ölçülen olguda p-ANCA pozitifliği saptandı. Plazmaferez tedavisi ile 
birlikte damardan yüksek doz metilprednizolon ve siklofosfamid tedavisi uygulandı. 

HSP sistemik bir küçük damar vasküliti olmasına rağmen serum kompleman düzeyleri genellikle 
normaldir ve ANCA negatiftir. Literatürde çok nadir de olsa ANCA pozitifliği saptanan HSP olguları 
bildirilmiştir. HSP’de saptanan ANCA pozitifliğinin nedeni tam olarak bilinmemektedir. Kresentik HSP 
nefriti olgularında genellikle yüksek doz kortikosteroidlerle kombine edilen immünsüpresif ajanlar ve 
plazmaferez tedavisi önerilmektedir. 

Anahtar sözcükler: Henoch-Schönlein purpurası, Kresentik glomerülonefrit, P-ANCA

Abstract

Henoch-Schönlein purpura (HSP) is a vasculitis characterized by purpuric rash, arthritis, nephritis and 
gastrointestinal symptoms and it is generally seen in children. We report here a case of crescentic HSP 
nephritis with perinuclear anti-neutrophil cytoplasmic antibody (p-ANCA) positivity. 

Our case was 78-year-old man. He had admitted to hospital with complaints of oliguria, dyspnea, 
abdominal pain, arthralgia and edema. Purpuric eruptions were observed on the gluteal region and lower 
extremities on physical examination. He had renal failure, proteinuria and hematuria. Hemodialysis 
treatment was begun after hospitalisation. Granular deposits of IgA were found in vessel walls of 
the skin and crescentic IgA nephritis was detected in biopsy. He was considered to be suffering from 
crescentic HSP nephritis. Complement levels were normal, but p-ANCA was positive. High doses of 
methylprednisolone and cyclophosphamide were administered in addition to plasmapheresis.

Although HSP is a small vessel vasculitis, serum complement levels are generally normal and ANCA 
is negative. Only a few cases of HSP with ANCA positivity have been reported in the literature. The 
reason of the ANCA positivity in patients with HSP is not exactly known.

High-dose corticosteroids in combination with immunosuppressive agents and plasmapheresis are 
generally recommended in cases of crescentic HSPN nephritis.

Key words: Henoch-Schönlein purpura, Crescentic glomerulonephritis, P-ANCA
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GİRİŞ

Henoch-Schönlein purpurası (HSP); sıklıkla çocukluk 
döneminde olmak üzere her yaşta görülebilen, sıklıkla cilt, 
gastrointestinal sistem, eklemler ve böbrekleri tutan immün 
kompleks aracılı küçük damar vaskülitidir (1). HSP’de böbrek 
tutulumu izole mikroskopik hematüriden hızlı ilerleyen 
glomerülonefrite kadar değişebilir (2). Erişkinlerde böbrek 
tutulumu daha sıktır, daha şiddetli seyreder ve kalıcı hasarı 
oluşturma olasılığı daha yüksektir (3). 

Anti-nötrofil sitoplazmik antikor (ANCA) ilişkili vaskülitler, 
küçük ve orta büyüklükteki damarların nekrotizan vaskülitiyle 
karakterize hayatı tehdit eden hastalıklardır (4). ANCA ilişkili 
vaskülitler üç farklı tipte karşımıza çıkabilir: granülomatoz 
polianjiitis (Wegener Granülomatozu olarak da bilinir), 
mikroskobik polianjiitis ve Churg-Strauss Sendromu (5).

ANCA testlerinin yaygın kullanımıyla birçok hastalıkta 
pozitif sonuç elde edilmiştir. Goodpasture sendromu, IgA 
nefropatisi, HSP, akut interstisiyel nefrit, akut poststreptokoksik 
glomerülonefrit, Kawasaki hastalığı, polikondritis, sistemik 
lupus eritematozus (SLE), Romatoid artrit, atriyal miksoma, 
bakteriyel endokardit, ülseratif kolit ve primer sklerozan kolanjit 
de ANCA pozitifliği saptanmıştır (6).

Bu yazıda ileri yaşta kresentik HSP nefriti ile birlikte ANCA 
pozitifliği saptanan olgu sunulmuştur.

OLGU

78 yaşında erkek hasta idrarda azalma, nefes darlığı, karın 
ağrısı, eklem ağrısı ve ödem yakınmaları ile hastanemize 
başvurdu. Hastanın yakınmaları bir hafta önce başlamıştı. 
Karın ağrısı kolik tarzda, eklem ağrısı ise her dizde ve ayak 
bileklerinde idi. Her iki ayak sırtı ve bacakta başlayan şişlik 
giderek artmıştı. Hipertansiyon (HT) ve diyabetes mellitus (DM) 
öyküsü olmayan hastanın 2008 yılında akciğer kanseri nedeniyle 
başka bir merkezde yapılan sol lobektomi sonrası kemoterapi 
aldığı öğrenildi. Fizik bakıda yaşamsal bulgular olağan idi. 
Sol hemitoraksta solunum sesleri alınamadı. Her iki pretibial 
bölgede üç pozitif ödem saptandı. Her iki gluteal bölgede ve 
her iki alt ekstremitede purpura tarzında döküntüler vardı. Kan 
biyokimyasında kan üre azotu 100 mg/dL, kreatinin7.1 mg/dL 
saptandı. Nefrotoksik ilaç maruziyeti olmayan hastanın böbrek 
hastalığı öyküsü de yoktu. Batın ultrasonografide sağ böbrek 
boyut, parankim kalınlığı, pelvikalisiyel yapıları olağandı, 
ancak parankim ekojenitesi grade II artmıştı. Sol böbrek atrofik 
görünümdeydi. Tam kan sayımında hemoglobin 8.9 gr/dL, 
beyaz küre 7200/mm3, trombosit sayısı 631.000/mm3 saptandı. 
Kan gazı analizi metabolik asidoz ile uyumlu idi. Tam idrar 
tetkikinde proteinüri ve hematüri gözlendi. İdrar sedimentinde 
skuamoz epitel hücreleri, eritrosit ve nötrofil lökositler izlendi. 
Hastada ön tanıda hızlı ilerleyen glomerülonefrite ikincil 
gelişen akut böbrek yetmezliği (ABY) düşünüldü. Hemodiyaliz 
(HD) tedavisine başlandı ve nefroloji kliniğine yatırıldı. 
Dermatoloji bölümünce konsülte edildi ve cilt biyopsisi yapıldı. 

Histopatolojik değerlendirmede; ışık mikroskopisinde konfluen 
epidermal nekroz, immünfloresan (IF) incelemede damar 
duvarlarında IgG, IgA, C3 ve fibrinojen birikimi gözlendi. 
Vaskülit ile uyumlu deri biyopsi bulguları nedeniyle serum 
kompleman düzeyleri ve immünoserolojik testler istendi. Serum 
IgA düzeyi yüksek, kompleman düzeyleri normal sınırlarda 
olan hastada perinükleer anti-nötrofil sitoplazmik antikor 
(p-ANCA) pozitifliği saptandı. ANCA testi için indirekt IF 
ve antijen spesifik ELİSA (Enzyme-Linked Immunosorbent 
Assay) yöntemleri kullanıldı. Miyeloperoksidaz enzimine karşı 
anti-nötrofil sitoplazmik antikor (MPO-ANCA) testi negatif idi. 
Hepatit serolojisi olağandı. Serum albümin düzeyi 2.4 gr/dL olan 
hastanın 24 saatlik idrar analizinde 12 gr/gün proteinüri saptandı. 
Böbrek işlev bozukluğu, proteinüri ve hematüri nedeniyle 
böbrek biyopsisi yapıldı. Histopatolojik değerlendirmede; ışık 
mikroskopisinde toplam glomerül sayısı 27 idi, 22 glomerülde 
ekstrakapiller proliferasyon (13 sellüler, 9 dolunay) oluşumu 
ve mezangial matrikste genişleme saptandı. IF incelemede ise 
glomerül bazal membran ve mezangiyumda IgA birikimi vardı 
(Şekil 1,2). İmmün kompleks aracılı vaskülit ile uyumlu cilt ve 
böbrek biyopsisi bulguları olan hastada kresentik HSP nefriti 
düşünüldü. Hastaya damardan yüksek doz metilprednizolon (500 
mg/gün, 3 kez) tedavisi, sonrasında damardan siklofosfamid 
(250 mg) tedavisi uygulandı. Klinik izlemi sırasında toplam 
14 seans plazmaferez tedavisi uygulandı. Klinik izlemde HD 
tedavisine devam edildi. Genel durumu düzelen, yakınmaları 
kaybolan ve cilt döküntüleri gerileyen hasta ayaktan takip ve 
tedavi (ağızdan steroid, damardan aylık siklofosfamid) edilmek 
üzere taburcu edildi. Taburculuk sonrası bir yıl geçmiş olmasına 
rağmen, hastanın böbrek işlevleri düzelmemiş olup HD 
tedavisine ayaktan devam edilmektedir. 

TARTIŞMA

HSP; purpurik döküntü, artrit, nefrit ve gastrointestinal 
semptomlar ile karakterize sistemik bir küçük damar vaskülitidir. 
Çocukluk çağında sık görülür ve trombositopenik olmayan 
purpuranın en sık nedenidir (7). Erişkin dönemde görülme 
sıklığı çocukluk dönemine göre oldukça düşüktür (8).

Küçük damarları tutan ve damarda zedelenmeye yol 
açan bu hastalığın etiyolojisi tam olarak bilinmemektedir. 
HSP’nin patogenezinde değişik antijenik uyaranlarla oluşan 
immün kompleksler damar duvarına yerleşerek inflamasyon 
sürecini başlatır ve vasküler hasar ortaya çıkar (9). Klinik 
seyrinde genellikle kendiliğinden düzelme görülebileceği 
gibi ciddi gastrointestinal, böbrek ve merkezi sinir sistemi 
komplikasyonları ortaya çıkabilir.

HSP’nin en ciddi komplikasyonu böbrek tutulumudur 
(10). Hastalık başlangıcında inatçı döküntü ve şiddetli karın 
ağrısı görülen olgularda böbrek tutulumu daha sıktır. Böbrek 
tutulumu geçici izole mikroskopik hematüriden hızlı ilerleyen 
glomerülonefrite kadar değişen klinik spektrumda karşımıza 
çıkabilir (11). Hematüri nefritli olguların tamamında görülürken, 
proteinüri, nefrotik sendrom, HT ve ABY daha az sıklıkta 
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görülmektedir. Erişkin dönemde ortaya çıkan hastalığın uzun 
dönemde kalıcı böbrek hasan oluşturma olasılığı daha yüksektir 
(12).

HSP’de glomerüler patoloji izole IgA nefropatisinden 
ayırt edilemez (13). En sık saptanan ışık mikroskopisi 
bulgusu fokal proliferatif glomerülonefrittir. Bunun dışında 
diffüz proliferatif glomerülonefrit ve mezangioproliferatif 
glomerülonefrit saptanabilir (14). Diffüz lezyonlar daha çok 
hastalığın ileri evrelerinde görülür. IF incelemede glomerüllerde 
IgA nefropatisindeki gibi IgA birikimi gözlenir (15). IgA 
nefropatisinden ayıran bir özellik IgG ile sıklıkla, IgM ile 
nadiren pozitiflik saptanmasıdır (16). Bu bulgulara kompleman 
komponentleri ve fibrinojen birikimi de eşlik eder. Fokal veya 
diffüz proliferatif glomerülonefrit olgularında değişik oranlarda 
kresent oluşumu görülebilir. Szeto ve ark.nın (17) çalışmasında; 
böbrek biyopsisi yapılan HSP olgularında % 29 oranında kresent 
varlığı bildirmiştir. Kim ve ark.nın (18) yapmış oldukları 
çalışmada ise bu oran % 53 olarak rapor edilmiştir. 

Bu yazıda sunulan 78 yaşındaki erkek olguda; böbrek 
işlev bozukluğu, proteinüri ve hematüri tablosu nedeniyle ön 
tanıda hızlı ilerleyen glomerülonefrit düşünülmüştür. Böbrek 
yerine koyma tedavisine gereksinim duyulmuştur. Öykü, fizik 
muayene, deri ve böbrek biyopsileri ile birlikte kresentik HSP 
nefriti tanısı konulmuştur. İleri yaşta ortaya çıkan kresentik HSP 
nefriti olması nedeniyle, literatürde de önerildiği gibi; damardan 
yüksek doz kortikosteroid, siklofosfamid ve plazmaferez 
tedavisi uygulanmıştır.

ANCA ağırlıklı olarak IgG yapısında olup monositlerin ve 
özellikle nötrofillerin sitoplazmik granüllerine karşı gelişen 
otoantikorlardır (19). ANCA ilişkili vaskülitler terimi; ANCA 
pozitifliği olan ve birbirinden farklı ancak ortak bazı bulgulara 

sahip olan hastalık grubunu tanımlar (20). Granülomatoz 
polianjiitis, mikroskopik polianjiitis ve Churg-Strauss Sendromu 
bu grup içinde yer almaktadır (21). Bu gruptaki hastalıklar 
özellikle küçük ve orta çaplı damarları tutar ve sıklıkla böbrek, 
akciğer ve periferik sinir sistemini etkiler. Vasküler hasar 
bölgelerinde immünglobulin birikimi yok denecek kadar az 
veya olmadığı için bu vaskülitleri tanımlamada “pausi-immün” 
terimi de kullanılmaktadır (22). 

HSP küçük damar vasküliti olmasına rağmen serum 
kompleman düzeyleri genellikle normaldir ve ANCA serolojisi 
negatiftir (23). HSP ile ilgili yapılan geriye dönük çalışmalarda 
ANCA ile klinik birliktelik gösterilememiştir (24). Literatürde 
çok nadir de olsa ANCA pozitifliği saptanan HSP olguları 
bildirilmiştir. 

Yu ve ark. (25) kresentik HSP nefriti tanısı konulan 76 
yaşında bir erkek olguda MPO-ANCA pozitifliği saptamışlardır. 

Boulis ve ark. (26) HSP tanısı konulan 51 yaşında bir erkek 
olguda proteinaz 3 enzimine karşı anti-nötrofil sitoplazmik 
antikor (PR3-ANCA) pozitifliği saptamışlardır. 

Hong ve ark. (27) diyabetik nefropati zemininde HSP 
nefritine bağlı ABY gelişen erişkin hastada p-ANCA pozitifliği 
saptamışlardır. Hastanın iyileşme sürecinde p-ANCA’nın 
negatifleştiği görülmüştür. 

Zhang ve ark. (28) HSP tanısı konulan 28 hastanın 
dokuzunda ANCA pozitifliği saptamışlardır. Dokuz hastanın 
ikisinde sitoplazmik anti-nötrofil sitoplazmik antikor (c-ANCA) 
pozitifliği, yedisinde ise p-ANCA pozitifliği vardır. ANCA 
pozitifliği saptanan hastaların HSP açısından klinik skorları daha 
yüksek bulunmuştur. ANCA pozitifliği saptanan hastaların tanı 
anındaki serum kreatinin düzeyleri ve 24 saatlik idrarda protein 

Şekil 1: Işık mikroskopisinde glomerüllerde mezangial genişleme, 
ekstrakapiller proliferasyon, sellüler ve fibrosellüler kresent (yarım ay) 
oluşumu (HEx10). 

Şekil 2: İmmünfloresan incelemede glomerül bazal membran ve 
mezangiyumda IgA birikimi (x40).
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atılımları anlamlı oranda daha yüksektir. Yazarlar ANCA 
pozitifliği saptanan HSP hastalarında semptomların daha ciddi 
ve HSP nefriti gelişimi olasılığının daha yüksek olduğunu ileri 
sürmüşlerdir. 

Shaw ve ark. (29) erişkin HSP olgularında IgA sınıfı 
ANCA pozitifliği ile hastalık aktivitesi arasında ilişki olduğunu 
belirtmişlerdir.

Bu yazıda sunulan ileri yaş HSP olgusunda; serum Ig A 
düzeyi yüksek ve serum kompleman düzeyleri normal olmasına 
rağmen p-ANCA pozitifliği saptanmıştır. Ancak, olgunun 
böbrek biyopsisi bulguları immün komplekslerle oluşan 
kresentik glomerülonefrit ile uyumludur. Bu nedenle, olguda 
böbrek biyopsisinin IF incelemesinde immün depolanmanın çok 
az ya da hiç olmadığı pausi-immün kresentik glomerülonefrit 
düşünülmemiştir. 

HSP’de saptanan ANCA pozitifliğinin nedeni tam olarak 
bilinmemektedir. ANCA’ların ana hedef antijenleri nötrofillerin 
azurofilik granülleri içerisinde yer almaktadır. HSP’nin akut faz 
döneminde tümör nekroz faktör alfa (TNF-α) düzeylerindeki 
artışın ve regülatör T hücre sayısındaki azalmanın nötrofil 
ilişkili doku hasarına ve ANCA pozitifliğine yol açabileceği öne 
sürülmüştür (30). 

Sonuç olarak, HSP kendiliğinden iyileşebilen, ancak bazen 
ölümle sonuçlanabilecek kadar ağır komplikasyonlara yol 
açabilen ve bazen de atipik seyir gösterebilen bir hastalıktır. 
Akut dönemde hastaların olası komplikasyonlar açısından çok 
yakın izlemi gereklidir. Erişkin yaşta ortaya çıkan olgularda HSP 
nefriti gelişimi olasılığının daha fazla olduğu akılda tutulmalıdır. 
Olgumuzda olduğu gibi kresentik HSP nefriti varsa genellikle 
yüksek doz kortikosteroidlerle kombine edilen immünsüpresif 
ajanlar ve plazmaferez tedavisi önerilmektedir. 
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