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Tanım 
• Dr. William Heberden – 1802 – olgu; artrit, GİS. böbrek tutulumu,purpura  

• Johann Schoenlein - 1837, purpura,artralji 

• Eduard Henoch - 1874, GİS ve renal semptomlar 

 

• Küçük damar vasküliti 

• Lökositoklastik 

• İmmün kompleks aracılı 

• IgA1-dominant immün birikimler 

• Kendi kendini sınırlar 

• Spesifik semptomlara yönelik tedavi 

• Agresif seyir-agresif tedavi 

• Alevlenmeler (%22-erişkinlerde), kronik hastalık (%33-erişkinlerde) 

• Çocukluk çağındaki en sık vaskülit (3-26/100,000 yıllık insidans)) 

• Ortalama başlangıç yaşı 6 

• Erişkinlerde daha az sıklıkta (0.1–1.8/100,000 yıllık insidans) 

Ortalama başlangıç yaşı 50 

E/K: 10:2 
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ACR 1990 ; 
IgA dominant immün birikimler dahil edilmemiş 
IgAV diğer küçük damar vaskülitlerinden ayıracak kadar spesifik değil 
Chapel Hill 1994; 
IgA dominant immün birikimlerin olduğu küçük damar vasküliti 
Chapel Hill 2012 Revise; 
Henoch-Schönlein purpura – IgAV 
EULAR/ PRINTO/PRESS 2010 ; 
Yaş kaldırılıyor, IgA birikimi, eklem ve renal tutulumu 
Daha sensitif 
 
 
 
 
 



Patogenez 



https://www.researchgate.
net/ 

• Solunum ve GİS mukozası 
• Plazma hücreleri-Kİ 
• IgA1, IgA2 
• Periferik kanda IgA1 dominant 
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Self agregasyon 
Antijenik yapı 
IgG antikorların oluşumu 
Gd-IgA1-IgG immun kompleks oluşumu 
Dolaşım ----- böbrek 
Mezenjial hücre aktivasyonu 
Glomerüler zararlanma 
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Alternatif yolak 
• C3 birikimi 
• FHR1 
• FHR5 
• Renal biyopsi 
 
Lektin yollağı 
• C4d 

 
Terminal kompleman yolağı 
• C5b-9 
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Kompleman yolakları 



İlişkili klinik durumlar 

• İnfeksiyon 

Üst solunum yolu 

GİS 

Diğer infeksiyonlar 

Staf, strep, parvo, H pilori, hepatit B 

• İlaçlar 

Kinolon 

Klaritromisin 

Furosemid 

Varfarin 

• Malignite; Solid tm ( AC , prostat, renal), hematolojik 

• Romatolojik ; FMF, İBH, SPA 



  Klinik Belirtiler 

• Deri 

• Eklem 

• Gastrointestinal sistem 

• Renal 

• Diğer 

Palpabl purpura 

Artrit/artralji 

Karın ağrısı 

Renal hastalık 
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Deri 
 
• Palpabl purpura 

%75 

Simetrik 

Kalçalar ve alt ekstremite 

Bacaklar ve ayaklar 

Kaşıntılı olabilir ama nadiren ağrılı 

• lokalize subkutan ödem 

• Nekrotik veya hemorajik purpura 

• Bül ve püstül 
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Eklem 
 
• Artralji, ayak bileği ve diz 

• Periartiküler yumuşak doku şişliği 

• Efüzyon sık değil 

• Artrit 

Geçici 

Oligoartiküler 

Deformitesiz 

Alt ekstremite 

Eritem ve sıcaklık artışı genellikle yok 

• Myalji,  

Kreatinin kinaz yüksekliği yok 
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Gastrointestinal sistem 
 Submukozal hemoraji, duvar ödemi, ince ve kalın barsak vasküliti 
• Karın ağrısı, %50 
Çocuklarda; difüz karın ağrısı 
Erişkinlerde; 
Epigastrik, sağ alt karın lokalizasyonlu 
Yemeklerden sonra artış 
Barsak iskemisine benzer yakınmalar 
• Bulantı 
• Diare 
• Gaitada kan 
• GİS kanaması, %20-30 
• İntussepsiyon; en sık ileoileal, ileokolik 
• Perforasyon; ince barsak özellikle ileum 
• Pankreato-hepatobilier tutulum; pankreatit kolesistit 
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Renal 
 
• Gross hematüri, bir ya da daha fazla atak - %40-50 

• Mikroskopik hematüri, orta derecede proteinüri - %30-40 

• Nefrotik sendrom, akut hızlı ilerleyen glomerulonefrit 

Ödem 

Hipertansiyon 

Böbrek yetmezliği 

• Malign hipertansiyon 
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MEST-C   IgA nefropatisi 

• Mesangial hypercellularite 

• Endocapillary hypercellularite 

• Segmental glomerulosclerosis 

• Tubular atrophy/interstitial fibrosis 

• Crescents 

 

 



Markowitz G, 2017 
IgA vaskülitli erişkin hastalarda validasyonu yoktur 



Prognoz 

Kar Neng Lai, Sydney C, 2016  
 

Kısa dönem prognoz GİS 
semptomlarının ciddiyetine, 
Uzun dönem prognoz nefrite 
bağlıdır  



Diğer 
 • Alt üriner sistem; üreter obstrüksüyonu, üretrit, hemorajik sistit 

• Üreme sistemi; skrotum ve testislerde ödem ve ağrı,epididimit, orşit, testisde hematom 

• Dolaşım sistemi; DLCO azalma 

• Difüz alveolar hemoraji 

• Myokardial tutulum; iletim anomalisi, KKY, myokardial nekroz 

• Kalp kapağı tutulumu 

• Tromboz; venöz , arteryel, portal,mezenterik, iliofemoral ven, koroner arter 

• Santral sinir sistemi tutulumu; ensefalopati 

• Serebral vaskülit 

• Serebral hemoraji 

• Posterior reversibl ensefalopati sendromu 

• Nöbet; jeneralize 

• Periferik sinir sistemi zararlanması; fasial paralizi, GBS, akut motor sensori aksonal 
nöropati 

• Oküler tutulum, Ant iskemik optik nöropati, bilateral santral retinal arter 
oklüzyonu,sklerit 

• Şilotoraks, şiloasit, adrenal hemoraji 
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Tanı 

• Klinik belirtiler, bulgular 

• Histopatolojik değişiklikler 

• Spesifik tanısal lab testi yok 

• ESH, CRP 

• Böbrek fonksiyon testleri 

• İdrar 

• Kompleman düzeyleri 

• IgA 

 

 



Yaseen K,2021  
 



Tedavi 

• Semptomatik; parasetamol NSAİİ !, antispasmodikler 

• Steroid;  

Artrit,orta şiddette karın ağrısı, purpura 

ESRD önler mi? 

Yan etkiler – kar zarar oranı 

• Siklofosfamid 

• MMF 

• Azatipyrin  

• Kalsinörin inhibitörleri 

• Rituximab 
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Sorular 

• Klinik semptom ve bulgular 

Tipik olanların dışındaki semptom ve bulguların varlığı 

• Nefropatide tedavi için  GFR nin alt sınırı nedir? 

• ‘Point of no return’ tanımlaması 

• Tam remisyon tanımlamasının klinik pratiğe yansıtılması 

• İmmünsupresif tedavi ne zaman gereksiz?  

• İmmünsupresif tedavi verilecek en uygun doz nedir? 

• Gelecek çalışmalar;  

Mukozal immun yanıtın supresyonu 

Kompleman yollaklarının baskılanması 

Tirozin kinaz inhibisyonu 
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