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HENOCH-SCHONLEIN PURPURASI SONRASI GELISEN AILESEL AKDENIZ ATESI VE
SINIFLANDIRILAMAYAN SPONDILOARTRITLI BIiR OLGU

A CASE WITH UNDIFFERENTIATED SPONDYLOARTHRITIS AND FAMILIAL MEDITERRANEAN
FEVER WHICH WAS DEVELOPED AFTER HENOCH-SCHONLEIN PURPURA
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OZET

Romatizmal hastaliklarda cakisma sendromlar: ile nadiren de olsa karsilasilabiliv. Boyle bir cakisma sendromu diisiindigiimiiz 23 yasindaki erkek olgumu-
zun daba cnceden Henoch-Schonlein Purpurasy (HSP) tamisi mevcuttu. Her iki kalgada agri, ates yiiksekligi ve inatgi karm agrist yakinmalary ile klinigimize
basvuran bastada yapilan incelemeler sonucu Ailesel Akdeniz Atesi (AAA) tamsi kondu. Sakroiliak eklemin bilgisayarli tomografi incelemesinde bilateral sak-
roileit saptand. Kalca agrisi diginda herbangi bir ekleminde agri ve enflamasyon bulgusu olmayan hastanim Amor suiflandirma kriterleri dogrultusunda ve
diger spondiloartropati (SpA) alt gruplar dislanarak, simiflandimlamayan spondiloartropati tanisi konuldu. Daba dnce AAA, HSP birlikteligi ve AAA, serone-
gatif SpA birlikteligi bildirilmis olmasma ragmen, her ti¢ hastahgm ayni hastada bulundugu big bir olguya rastlaniimad.

Anabtar Sozciikler: Henoch-Schonlein Purpurasi, Ailesel Akdeniz Ategi, Siiflandinlamayan spondiloartropati

SUMMARY

Although rare, overlapped syndromes can be seen in rheumatic diseases. Our patient was a 23 years old man who was thought to have overlapped syndrome.
He was firstly diagnosed as Henoch-Schonlein purpura (HSP). He was admitted to our clinic for bilateral bip pain, bigh fever and persistent abdominal pain.
He was diagnosed as Familial Mediterranean fever (FMF) according to the investigations. Sacroiliac computerised tomography showed grade 2 bilateral sacro-
iliitis. There wasn't any painful and inflammated joint except bip pain. He was diagnosed as spondyloarthritis (SpA) according to Amor criteria. Other SpA subg-
rups were ruled out. He was diagnosed as undifferentiated SpA. In previous studies patients with FMF in HSP, or seronegative SpA in FMF were repotted but the-
re wasn't any patient having these three diseases together.
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GIRIS Spondiloartritler (SpA) sinovit ve entezitlerle karakterize, aksi-
yel ve periferik tutulumun goriildigt, genetik yatkinligin ol-
dugu, multisistemik hastaliklar grubu olarak tanimlanmustir
(4,5). Yapilan SpA prevalans calismalarinda HLA-B27'nin not-
mal populasyonda izlenme orani %10 olarak bildirilmistir (4).
Ankilozan spondilit, psoriatik artrit, reaktif artrit ve enteropa-
tik artritlerin tant kriterlerini dolduramayan ancak klinik ve
radyolojik olarak SpA siniflandirma kriterlerini saglayan olgu-
lar Siniflandirlamayan SpA grubunda toplanir (6). Bu makale-

Henoch-Schonlein Purpurast (HSP) tipik ele gelen purpura,
artrit, gastrointestinal sistem tutulumu ve hematiiri ile karakte-
rize multisistemik bir hastaliktir, Diger nekrotizan vaskiilitler-
den bu klinik ozellikleri ve ¢zellikle de tutulmus dokularda
IgA birikimi ile ayrilir. Cocuk yas grubunda goriilme sikligi
13.5/100.000/y1l olarak bildirilmistir (1).

Ailesel Akdeniz Atesi (AAA) etiolojisi tam olarak bilinmeyen, yi-

neleyen ve kendini smirlayan ates, peritonit, sinovit ve plorit
ataklartyla karakterize bir hastaliktir. Glntimiizde bilinen here-
diter periyodik ates sendromlart arasinda en yaygm olan: ve en
iyi tanimlanmis olanidir. Yapilan calismalarda AAA olgularinm
96001 Kuzey Afiika’daki Sefardik Yahudiler, %30'unu Ermeni-
ler ve %10'unu da diger Akdeniz tilke halklari olusturur (2,3).

de ayrt ayrt HSP, AAA ve siniflandirlamayan SpA tant kriterle-
rini dolduran ¢akisma sendromlu bir olgu sunulmustur.

OLGU

23 yasinda erkek olgu her iki kalcada agri, yaklasik 30 dakika
kadar siiren sabah tutuklugu, ates yiksekligi ve inatci karm




30

Turan ve Ark.

agnst yakinmalarr ile Klinigimize basvurdu. Oykiisinde bun-
dan 5 yil once kollarda ve ayak bileklerinin i¢ yiziinde geli-
sen eritemat6z dokiintii ve rektal kanama sonrasi HSP tanisi
alarak kortikosteroid tedavisi baslanmus. Bu tedaviyle hastanin
yakinmalari kisa stirede yatismus ve ilac kesildikten sonra da
bir daha tekrarlamanus. Olgumuzun son 4 yil icinde belli ara-
liklarla tekrarlayan ve yaklasik 3-5 giin icinde sonlanan kramp
tarzinda, agrt kesicilere cevap vermeyen karin agrist yakinma-
lart oluyormus. Bu tabloya siklikla ates yiiksekliginin eslik et-
tigini belirtiyordu. Baslangicta tabloya kabizlik hakimken son-
raki giinlerde ishal gelistigini tarifliyordu. Yakinmalarinin bas-
ladigr ik donemde siddetli karin agrilari nedeniyle apandisit
tanistyla apendektomi uygulanmis. Apendektomi sonrasinda
da karn agrist ataklart devam etmis. Soygecmisinde babastn-
da AAA Gykiisti meveuttu.

Yapilan fizik muayenede tansiyon degeri 120 / 70 mm/Hg, na-
biz 78 /dakika, ates 38,2° idi. Inspeksiyonda her iki alt ekstre-
mite medial malleol cevresinde hiperpigmentasyon saptandi.
Batin muayenesinde perkiisyonda traube kapaliydr. Bunun di-
sinda diger sistemlerin fizik muayenesi olagandi. Kas-iskelet
sistemi muayenesinde, boyun hareketlerinde kisithilik saptan-
madz. Bel hareketleri tiim yonlere agrili olan olgunun st ve
bel bolgesinde yaygin paravertebral kas spazmi mevcuttu. Go-
glis ekspansiyonu 5 cm, dorsal schober 1,5 cm, modifiye lom-
ber schober 4 cm olarak olctildii. Aktif artrit bulgusu saptan-
madt. Kalca muayenesinde, her iki kalca ic ve dis rotasyonu
agrili olup hareket kisttliligs yoktu. Sakroiliak eklem (SIE) dis-
fonksiyon testi sagda pozitif iken sakroiliak kompresyon tes-
ti bilateral pozitif bulundu. Hastada Mander Entesis Indeksi'ne
(MED) gore tim entesopati noktalarinda (66 nokta) entesis
hassasiyeti bulundu. Nérolojik muayenesi olagandi.

Laboratuvar incelemelerinde, eritrosit sedimentasyon hizt 25
mm/saat ve C-reaktif protein (CRP) 3.2 mg/Lt olarak saptand:
ve tlimli bir artis gozlendi. Bunun disinda rutin biyokimya, he-
mogram ve idrar tetkikleri olagan sinirlar icindeydi. Amiloidoz
acisindan degerlendirilen 24 saatlik idrar bakist normaldi. Pro-
tein eletroforezi kronik inflamasyon ile uyumlu bulundu. An-
tintikleer antikorlar (ANA), antinétrofil sitoplazmik antikorlar
(ANCA), romatoid faktor (RF) ve HLA-B27 negatif olarak sap-
tands. Idrar, kan ve bogaz kiiltiirlerinde tireme olmadh. Elekt-
rokardiografi ve ekokardiyografik incelemeler normal sirlar-
da yorumland. Cilt alti yag dokusu ve rektal bolgeden biyop-
si alindi, amiloid birikimi saptanmadt. Yapilan radyolojik ince-

lemelerde servikal ve torakolomber grafileri normaldi. Antero-
posterior pelvis grafisinde (Resim1) her iki kalca ekleminde
asetabuler skleroz, kalca eklem araliklari olagan izlendi, bila-
teral sakroiliak eklemlerde skleroz ve dizensizlik mevcuttu.
SIE bilgisayarli tomografisinde (BT) bilateral grade 2 sakroiliit-
le uyumlu bulgular saptandi (Resim 2). Batin ultrasonografisin-
de (USG) minimal splenomegali disinda herhangi bir patoloji-
ye rastlanmadi. Renal doppler USG, sirrenal BT normal ola-
rak degerlendirildi.

Resim 2. Olgumuzun aksiyel planda sakroiliak eklem B kesiti.

Hastanin karin agrist, ates semptomlart, zaman zaman olan pe-
ritonit, plorit ataklart ve kolsisin tedavisine anlamlt yanit ver-
mesi ile Tel-Hoshomer kriterleri ve Dilsen ve arkadaslarinin
AAA icin 6nerdikleri tant kriterlerini karsiladigr icin AAA ola-
rak kabul edildi. Kalca agnist disinda herhangi bir ekleminde
agrt ve enflamasyon bulgusu olmayan hastanin Amor siniflan-
dirma kriterleri dogrultusunda SpA tanist konuldu. Ankilozan
spondilit, psoriatik artrit (PsA), reaktif artrit (ReA) ve inflama-
tuvar barsak hastalig: tant kriterlerinin ekarte edilmesi tizerine
hastaya siniflandirlamayan SpA tanist konuldu. Medikal teda-
vi olarak 1,5 mg/gtin kolsisin ve 150 mg/giin indometazin bas-
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landt. Yatugy siire icinde agrili bolgelere toplam 16 seans TENS
(Transcutaneous electrical nerve stimulation) ve infraruj uygu-
land1. Solunum ve postiir egzersizleri dgretilen olguya yattigs
stire icinde bel-sirt ekstansiyon egzersizleri ve hamstring kas-
larina germe egzersizleri uygulandi. Yakinmalari kontrol altina
alman olgu taburcu edildi.

TARTISMA

HSP hastalarinin cogunlugunu 20 yasin alndaki hastalarin
olusturdugu yayinlanmustir. Bu hastalarin tipik 6zellikleri, deri
yizeyinden kabarik, palpe edilebilen, hemorajik deri lezyon-
laridir. Bizim olgumuzda da kollarda ve ayak bileklerinin ic
ylzlerinde eritemat6z dokiintiileri olmustu. HSP tanili hasta-
larda karin agrist sikayeti olabilir. Bizim olgumuzdaki karm
agnst sikayeti HSP'ye baglanarak AAA tanisi daha once diisi-
nillmemis. Ozdogan ve arkadaslarr AAA tansiyla izledikleri
207 hastalik serilerinde, HSP sikligint %7 olarak bildirmislerdir.
Bu olgularin btk cogunlugunda AAA tanisi, HSP tanisindan
sonra konulmustur (1). Bizim olgumuzda da AAA tanist HSP
tanisindan sonra konulmustu.

AAA, en yaygin Sefarad Yahudilerinde, Ermenilerde, Levent
Araplarinda (Musliman, Huristiyan ve Dirziler) ve Anadolu
Tiirklerinde bildirilmistir. Ulkemizde pediatrik yas grubunda
yapilan bir epidemiyolojik calismada muhtemel AAA prevalan-
sinin 9.3/10.000 oldugu bildirilmistir (2,3). Yazict ve arkadasla-
1t AAA'nin tilkemizde en yaygmn olarak Orta ve Dogu Anado-
lu'da goriildagiind belirtmektedirler (7). AAA'dan sorumlu gen
16. kromozomdadir ve otozomal resesif kalitimla gecer. Hasta-
larin %80'inden fazlasinda ilk atagin 20 yasindan once ortaya
ciktigr bildirilmistir (2,3,8). Bizim olgumuzda da semptomlar
ilk 18 yasinda baslamistr.

AAA'nin tipik klinik ozelliginin karin agrist, gogiis agrist veya
eklem agrisinin eslik ettigi akut ates ataklarindan olustugu ta-
nimlanmustir. Bizim olgumuzda ise karn agrilarina eslik eden
akut ates ataklart meveuttu. Epizodlart baslatan spesifik bir te-
tikleyici olmamasma karsin menstruasyon, emosyonel stres,
agir fiziksel aktivite, mindr travma ataklar tetikleyebilir (3).
Hastaligin tanist cogunlukla klinik olarak konmaktadir. AAA
tanusina yonelik gelistirilmis olan Tel-Hashomer kriterleri >%95
sensitif ve > % 97 spesifiktir (8).

AAA'da splenomegali sikliginin %40 gorildigi bildirilmistir

(3). Bizim olgumuzunda klinik muayenede saptanamayan an-
cak batin USG ile saptadigimiz splenomegalisi vards. Karin ag-
nsinim akut batin tablosunu taklit etmesi nedeniyle olgularn
bircogunun  appendektomi operasyonunu gecirdigi bildiril-
mistir. Bizim olgumuzun 6zgecmisinde de appendektomi oy-
kst meveuttu.

AAA'lr hastalarda nadiren sakroileit bildirilmesine ragmen se-
ronegatif spondiloartrit ve AAA iliskisi halen tartismalidir, Ttir-
kiye'de yapilan calismalarda AAA'll hastalarda sakroileit sikligi
% 19 ve AS siklig %10 gibi yiksek oranlarda bildirilirken, Is-
rail'de yapilan bir calismada AAA'l: hastalarin % 0.4tinde sero-
negatif SpA bildirilmistir. Bu hastalarda HLA-B27 negatif ola-
rak bulunmustur (9,10). Langevitz ve arkadaslarinm yaptigi ca-
lismada 3000 AAA tanili hastanin 160'inda seronegatif SpA
saptanmis ve seronegatif SpA'nin AAA'nin kas iskelet bulgusu
olabilecegi soylenmistir (11). Sadece bir calismada AAA ve
HLA-B27 pozitif olan bir olgu bildirilmistir (12). Bizim olgu-
muzda da HLA-B27 (-) olarak saptanmisti. Olgumuzda SpA
bulgulari, AAA semptomlarindan sonra baslamisti.

SpA tanist genellikle Amor ve ESSG siniflandirma kriterlerine
gore degerlendirilir. Ankilozan Spondilit, ReA, PsA, enteropa-
tik artrit tant kriterlerini karsilamayip, spondiloartropati tani
kriterlerini karsilayan olgular siniflandirlamayan SpA hasta
grubunu olusturur. AAA ile Seronegatif SpA'nin birlikteligine
dair bir cok olgu sunumlart rapor edilmistir (10,11,13,14).

Yapilan calismalarda AAA, HSP birlikteligi ve AAA, seronega-
tif SpA birlikteligi bildirilmis olmasina ragmen 3 hastalk gru-
bunun aynt hastada bulundugu hi¢ bir olguya rastlaniimadi.
HSP'den sonra AAA gelisebilir. AAA tanisinin gecikmemesi at-
sindan hastalart bu yonden sorgulamali ve tetkik etmelidir. Ka-
rin agrist yakinmast ile daha 6nce apendektomi olan hastann
karin agnst kolsisin tedavisine yanit verdi. AAA tanist apandi-
sit gibi hastaliklarla kansabilir. Karin agrisi, gogiis agrist ve
akut ates ataklar tarifleyen hastalarda AAA’da diisiintilmesi ve
gozden kacmamast gereken hastaliklar arasinda olmalidir. Sak-
roiliit, AAA'lt hastalarin kas iskelet bulgusu olabilecegi gibi, se-
ronegatif SpA ve AAA birlikteligi de olabilecegi akilda bulun-
durulmalidir.

HSP tanisiyla izlenen hastalarda AAA ve seronegatif SpA bir-
likteligi akilda bulundurulmali, hastalarin ila¢ tedavisi ve eg-
zersiz tedavisi buna gore diizenlenmelidir.
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