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Streszczenie

Abstract

Plamica Schonleina-Henocha jest schorzeniem ogélnoustrojowym wystepujacym gltéwnie u dzieci w wieku szkolnym.
Charakteryzuje si¢ leukocytoklastycznym zapaleniem drobnych naczyn z odkladaniem si¢ komplekséw immunologicznych
zawierajacych IgA w naczyniach skory, przewodu pokarmowego, stawéw oraz nerek. Jednoznaczna przyczyna choroby nadal
nie zostala ustalona, do potencjalnych czynnikéw etiologicznych zalicza si¢ czynniki zakazne, leki, czynniki fizyczne, alergeny
czy antygeny nowotworowe. Wérdd czynnikéw infekcyjnych mogacych wywola¢ chorobe znajduje sie rowniez Streptococcus
pyogenes odpowiedzialny za bakteryjne zapalenie gardla. Przebieg choroby jest zazwyczaj fagodny i samoograniczajacy sie,
w tych przypadkach stosowane jest jedynie leczenie objawowe. Jednak u czesci chorych moze dochodzi¢ do zajecia nerek,
przewodu pokarmowego oraz staw6w i pacjenci ci moga wymaga¢ zintensyfikowanego leczenia. W przypadku wystapienia
nefropatii, znacznej bolesnosci i ograniczenia ruchomosci stawéw, jak réwniez objawéw z przewodu pokarmowego stosowane
sg gltownie glikokortykosteroidy. Podejmuje si¢ takze proby leczenia cyklosporyng A, azatiopryng, metotreksatem,
cyklofosfamidem oraz plazmaferezami. W celu zmniejszenia biatkomoczu i kontroli ci$nienia tetniczego krwi stosowane sg
inhibitory ACE. W pracy przedstawiono opisy choroby dwdéjki dzieci, u ktorych kilka tygodni po zakazeniu uktadu
oddechowego wystapila plamica Schonleina-Henocha. Diagnostyka ukierunkowana na poszukiwanie czynnika
etiologicznego w obu przypadkach wykazala wysokie miano ASO, co bylo zwigzane z zakazeniem Streptococcus pyogenes.
Po zastosowaniu leczenia przyczynowego antybiotykiem obserwowano ustgpienie objawéw plamicy Schonleina-Henocha.

Slowa kluczowe: plamica Schonleina-Henocha, Streptococcus pyogenes, zapalenie naczyn, zakazenie goérnych drég
oddechowych, diagnostyka

Henoch-Schénlein purpura is a systemic disease mainly affecting school age children. It is characterised by leukocytoclastic
small-vessel vasculitis with the deposition of IgA-containing immune complexes in cutaneous, gastrointestinal, articular
and renal vessels. Although the cause is still unknown, potential aetiological factors include infectious agents, drugs, exposure
to physical factors, allergens or tumour antigens. Streptococcus pyogenes responsible for bacterial pharyngitis is one of the
infectious agents that can cause Henoch-Schénlein purpura. The disease is generally mild and self-limiting. Usually, only
symptomatic treatment is used. However, renal, gastrointestinal and articular involvement may occur in some cases, which
may require intensified treatment. Glucocorticoids are usually used in the case of nephropathy, severe pain and limited
mobility of the joints as well as gastrointestinal symptoms. There are also attempts with cyclosporine A, azathioprine,
methotrexate, cyclophosphamide, and plasmapheresis. ACE inhibitors are also used to reduce proteinuria and control blood
pressure. The paper presents two paediatric cases of Henoch-Schonlein purpura developing within a few weeks following
upper respiratory infection. Diagnosis in search of the aetiological factor showed elevated ASO titres and confirmed
Streptococcus pyogenes infection in both cases. Regression of symptoms was observed after causal treatment with antibiotic.
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szym ukladowym zapaleniem naczyn krwiono$nych
obserwowanym u dzieci®?. Charakteryzuje sie leu-
kocytoklastycznym zapaleniem drobnych naczyn z od-
ktadaniem si¢ komplekséw immunologicznych zawiera-
jacych IgA w drobnych naczyniach krwionosnych skory,
przewodu pokarmowego, stawéw oraz nerek, bez wspotl-

Plamica Schénleina-Henocha (PSH) jest najczest-

wystepujacej trombocytopenii®®. Schonlein jako pierwszy,
w 1837 roku, opisat triade objawéw: plamista wysypke, za-
palenie stawow oraz zaburzenia w osadzie moczu. Kilka lat
pozniej, w 1874 roku, Henoch przedstawil opis wspolist-
nienia plamicy, bolu brzucha wraz z krwista biegunkg oraz
proteinurig®®.

Roczne zachorowanie szacuje si¢ na 13,5 przypad-
ku na 100 000 dzieci w wieku szkolnym; czeéciej choruja
chiopcy®®. Szczyt zachorowan obserwuje si¢ w 5.-7. roku
zycia, cho¢ objawy PSH opisywano tez u niemowlat®'?.
Czestos¢ zachorowan wzrasta w okresie jesienno-zimo-
wym, z ewidentng koincydencja z wystepujacym w tym
czasie szczytem zakazen wirusowych®*). Dotychczasowe
obserwacje wskazujg, ze choroba jest czestsza u rasy kauka-
skiej!V. Poczatek jest zazwyczaj nagly, w wiekszosci przy-
padkéw PSH po kilku tygodniach ustepuje samoistnie, cho¢
u co trzeciego dziecka moze dochodzi¢ do nawrotu*9.
PSH jest schorzeniem o podlozu autoimmunologicznym®.
Przyczyng jest nieprawidtowa reakcja zapalna wyzwalana
przez odpowiedz uktadu odporno$ciowego na rézne bodz-
ce antygenowe, m.in. bakterie, wirusy lub pasozyty. Istotna
role w patogenezie choroby odgrywa zaburzona glikozy-
lacja immunoglobuliny w podklasie Al. Zmiana konfigu-
racji czasteczki skutkuje utratg taczenia z receptorem gli-
koproteinowym w watrobie. W konsekwencji dochodzi
do zmniejszenia klirensu watrobowego IgA1 i odklada-
nia bialek w postaci ztogéw w $cianach naczyn i mezan-
gium nerek, u czeéci pacjentéw obserwuje si¢ podwyzszone
stezenie IgA w surowicy. Cze$¢ badan wskazuje na zwiek-
szone ryzyko wystapienia choroby wérdd osob z tej samej
rodziny, a wiec na uwarunkowanie genetyczne. U pacjen-
tow z PSH cze$ciej obserwowano wystepowanie antygenu
HLA-DRBO1 i HLA-B35, a rzadziej HLA-DRB07. Rzut
choroby w 30-50% przypadkéw poprzedzony jest infek-
cja gornych drég oddechowych®'?. Czynnikiem spraw-
czym mogg by¢ réwniez ugryzienia owadow, szczepienia,
leki oraz niektére antygeny pokarmowe”. Gléwne patogeny
zwigzane z wystepowaniem PSH przedstawiono w tab. 149,
Rozpoznanie ustalane jest najczesciej na podstawie charak-
terystycznego obrazu klinicznego i w przypadku typowych
objawow nie sprawia trudnoéci. Nie ma specyficznego ba-
dania potwierdzajacego diagnoze. Przeprowadzane bada-
nia i testy majg na celu wykluczenie innych rozpoznan.
W 2010 roku opublikowano kryteria EULAR/PRINTO/
PRES (European League Against Rheumatism/Paediatric
Rheumatology International Trials Organisation/Paediatric
Rheumathology European Society) (tab. 2). Zgodnie
z tymi rekomendacjami rozpoznanie ustala si¢ w oparciu
o spelnienie koniecznego kryterium pierwszego (skornego)

PEDIATR MED RODZ Vol. 13 No. 3, p. 398-405

enoch-Schoénlein purpura (HSP) is the most
H common systemic vasculitis in children®?.

It is characterised by leukocytoclastic small-ves-
sel vasculitis with the deposition of IgA-containing immune
complexes in small cutaneous, gastrointestinal, articular
and renal vessels, in the absence of coexisting thrombocy-
topenia®. Schonlein was first to describe a triad of purpu-
ric rash, arthritis, and abnormalities of the urinary sedi-
ment in 1837. A few years later, in 1874, Henoch described
the coexistence of purpura, abdominal pain with bloody di-
arrhoea and proteinuria®>.
The annual incidence is estimated at 13.5 cases per 100,000
school-age children, with a male predominance®®. Although
the peak incidence is observed at 5 to 7 years of age, HSP
symptoms have also been reported in infants®!?. The dis-
ease is more common in autumn and winter, with evident
coincidence with the peak incidence of viral infections ob-
served during that period®*®. Current observations indicate
that the disease is more common in Caucasians"". The on-
set is usually sudden and the disease resolves spontaneous-
ly after a few weeks in most cases, however, recurrence may
be observed in one out of three children®*®.
HSP is an autoimmune disease®. It is caused by an abnor-
mal immune response to different antigens, such as bac-
teria, viruses or parasites, which results in inflammation.
Glycosylation of immunoglobulin Al (IgA1) plays a major
role in the pathogenesis of the disease. Modification of mol-
ecule configuration results in the loss of connection with he-
patic glycoprotein receptor. As a consequence, reduced he-
patic clearance of IgA1 as well as protein deposition in vessel
walls and renal mesangium occurs; elevated serum IgA
is observed in some patients. Some studies indicate an in-
creased risk of the disease among people from the same fam-
ily, and thus its genetic aetiology. HLA-DRB01 and HLA-B35
antigens as well as, although less frequently, HLA-DRB07 an-
tigen are more common in HSP patients. The disease is pre-
ceded by upper respiratory infection in 30-50% of cases®2.
Causative factors may also include insect bites, vaccination,
medications and some food antigens". The main pathogens
associated with HSP are listed in Tab. 1.
Diagnosis is usually based on the characteristic clinical pic-
ture and causes no difficulty in the case of typical symp-
toms. There is no specific testing to confirm the diagnosis.
Diagnostic tests are performed to exclude other possibilities.
In 2010, EULAR/PRINTO/PRES (European League Against
Rheumatism/Paediatric Rheumatology International Trials
Organisation/Paediatric Rheumathology European Society)
criteria for HSP were introduced (Tab. 2). According
to these recommendations, the diagnosis is based on the
mandatory criterion (cutaneous) plus at least one of four ad-
ditional criteria®>-". Renal symptoms affect about 20-60%
of HSP children - usually isolated haematuria or coexisting
proteinuria are observed.
In doubtful cases, biopsy of the skin is recommended to re-
veal leukocytoclastic vasculitis with IgA immune complex
deposits in the vessel walls.
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Kategoria Czynnik etiologiczny

(ategory Aetiological factor

Bakterie Streptococcus pyogenes B-hemolizujacy grupy A, Neisseria meningitidis, Mycoplasma pneumoniae, Haemophilus influenzae, Helicobacter pylori,
Bacteria Bartonella henselae, Streptococcus pneumoniae, Salmonella enteritidis, Campylobacter jejuni

Group A B-haemolytic Streptococcus pyogenes, Neisseria meningitidis, Mycoplasma pneumoniae, Haemophilus influenzae, Helicobacter pylori, Bartonella
henselae, Streptococcus pneumoniae, Salmonella enteritidis, Campylobacter jejuni

Wirusy Parwowirus B19, HBV, HAV, HCV, VZV, HIV, CMV, wirus rézyczki, wirus Swinki

Viruses Parvovirus B19, HBY, HAV, HCV, V2V, HIV, (MV, rubella virus, mumps virus

Pasozyty Toxocara canis, Giardia intestinalis, Trichomonas hominis, Entamoeba histolytica

Parasites Toxocara canis, Giardia intestinalis, Trichomonas hominis, Entamoeba histolytica

Leki Tiazydy, niesteroidowe leki przeciwzapalne, inhibitory ACE, ranitydyna, wankomycyna, cefuroksym
Medications Thiazides, non-steroidal anti-inflammatory drugs, ACE inhibitors, ranitidine, vancomycin, cefuroxime

Inne Ekspozycja na zimno, uzadlenia owaddw, alergia pokarmowa, antygeny nowotworowe

Other Exposure to cold, insect bites, food allergy, cancer antigens

Tab. 1. Gtéwne potencjalne czynniki wywolujgce PSH*?
Tab. 1. The main potential factors causing HSP®?)

i minimum jednego z kolejnych czterech kryteriow™®*-7.
Objawy ze strony nerek wystepuja u okolo 20-60% dzie-
ci z PSH - gléwnie stwierdza si¢ izolowany krwinkomocz
lub towarzyszacy biatkomocz.

W watpliwych przypadkach zaleca si¢ wykonanie biopsji
skory - badanie to uwidacznia leukocytoklastyczne zapa-
lenie naczyn wraz ze ztogami komplekséw immunologicz-
nych IgA w $cianach naczyn.

W PSH nie ma, jak dotad, jasno okreslonych standar-
déw terapeutycznych. Wiekszo$¢ pacjentéw z tagod-
ng, samoograniczajacg sie postacig choroby nie wyma-
ga hospitalizacji. W przypadku stwierdzenia czynnego
ogniska zakazenia leczenie uzaleznione jest od czynni-
ka etiologicznego. W ostrym okresie objawdw chorobo-
wych zaleca si¢ spoczynkowy tryb zycia, przeciwwskaza-
ny jest wysitek fizyczny, zwlaszcza przy zajeciu stawow.
Posta¢ skorna najczesciej nie wymaga stosowania gliko-
kortykosteroidéw. W przypadku zajecia stawdw przebie-
gajacego ze znaczng bolesnoscig i ograniczeniem ich ru-
chomosci oraz przy wystapieniu objawow z przewodu

There are no clearly defined therapeutic standards for HSP.
Most patients with mild, self-limiting disease do not require
hospital stay. If active focal infection is found, the treatment
depends on the aetiological factor. Rest and avoiding phys-
ical exercise (particularly in articular involvement) are rec-
ommended in the acute phase of symptoms. The cutane-
ous form usually requires no corticosteroids. Short-term
corticosteroid therapy is usually initiated in articular in-
volvement with severe pain and limited joint mobility as
well as gastrointestinal symptoms, such as abdominal pain
or bleeding. Nephropathic HSP may require immunosup-
pressive therapy, e.g. corticosteroids, cyclosporine A, aza-
thioprine, cyclophosphamide. So far, early steroid ther-
apy to prevent nephropathy has not been confirmed
in studies">-!. Plasmapheresis may be useful in the early
stages of the disease®”!9. ACE inhibitors are administered
to reduce proteinuria and ensure blood pressure control.

Although corticosteroids reduce abdominal and articular
pain, they do not prevent recurrence">'”). Previous clin-
ical studies did not provide unequivocal evidence for the

Kryterium Opis Czutosc (%) | Swoistos¢ (%)

(riterion Description Sensitivity (%) | Specificity (%)

1. Wysypka plamista Wysypka plamista (zwykle wyczuwalna palpacyjnie) i w skupiskach lub wybroczyny,

(kryterium konieczne) przewaznie na koriczynach dolnych, niezwiazane z trombocytopenia 89 86

1. Macular rash (mandatory criterion) | Macular rash (usually palpable) presenting as clusters or petechiae, usually on the lower limbs,
non-thrombocytopenic

2. Béle brzucha Rozlany kolkowy bél brzucha o ostrym poczatku, moze obejmowac wgtobienie i krwawienie

2. Abdominal pain z0tadkowo-jelitowe 61 64
Diffuse, colic abdominal pain with acute onset, which may involve intussusception and gastrointestinal bleeding

3. Histopatologia Typowe leukoklastyczne zapalenie naczyn z obecnoscig ztogow, gtéwnie IgA lub rozplemowe

3. Histopathology ktebuszkowe zapalenie nerek z odktadaniem ztogéw IgA 923 89
Typical leukocytoclastic vasculitis with deposits, mainly IgA deposits, or proliferative glomerulonephritis with IgA deposits

4. Zapalenie lub béle stawow Zapalenie stawu o ostrym poczatku definiowane jako obrzek stawu lub béle stawu z ograniczeniem

4. Arthritis or joint pain ruchomosci 78 42
Acute-onset arthritis defined as joint oedema or pain with limited mobility

5. Zajecie nerek Proteinuria >0,3 g/24 h lub >3 mmol/mg wskaznika albumina/kreatynina w porannej zbiérce moczu,

5. Renal involvement krwiomocz >5 wpw. 3 70
Proteinuria >0.3 g/24 hrs or >3 mmol/mg of albumin:creatinine ratio in morning urine collection, haematuria
>5 in the field of vision

Tab. 2. Kryteria EULAR/PRINTO/PRES z 2010 roku w rozpoznaniu PSH®*")

Tab. 2. The 2010 EULAR/PRINTO/PRES criteria for HSP diagnosis™*~7")
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pokarmowego, takich jak bol czy krwawienie, zwy-
kle na kroétki okres wlaczane sg glikokortykosteroidy.
Posta¢ choroby przebiegajaca z nefropatiag moze wyma-
ga¢ wprowadzenia leczenia immunosupresyjnego, m.in.
glikokortykosteroidéw, cyklosporyny A, azatiopryny, cy-
klofosfamidu. Wczesna sterydoterapia jako element zapo-
biegajacy nefropatii jak dotad nie znalazta potwierdzenia
w badaniach319. Korzystne mogg okazac¢ si¢ plazmafe-
rezy zastosowane w poczgtkowym okresie choroby®719),
Aby zmniejszy¢ bialkomocz i zapewni¢ kontrolg ci$nienia
tetniczego krwi, podaje si¢ inhibitory ACE.
Glikokortykosteroidy zmniejszaja dolegliwosci bdlowe
brzucha i stawdéw, cho¢ nie chronig przed nawrotami cho-
roby>!”. Dotychczasowe badania kliniczne nie dostarczy-
ty jednoznacznych danych wskazujacych na istnienie lecze-
nia, ktdre skracaloby czas trwania choroby i zapobiegalo jej
nawrotom.

STREPTOCOCCUS PYOGENES A PSH

Zwiazek pomigdzy wezesniejszym zakazeniem streptoko-
kiem B-hemolizujacym z grupy A a PSH opisal Douglas
Gairdner w 1948 roku. U czesci jego pacjentéw wystepo-
waly réwniez objawy goraczki reumatycznej'®19.

existence of treatment reducing disease duration and pre-
venting recurrence.

STREPTOCOCCUS PYOGENES AND HSP

The relationship between previous infection with
B-haemolytic Streptococcus A and HSP was described by
Douglas Gairdner in 1948. The author also observed the
symptoms of rheumatic fever in some of his patients!:'#!%),
Streptococcus pyogenes (group A Streptococcus, GAS)
is an aetiological factor in about 90% of bacterial phar-
yngitis and tonsillitis cases (streptococcal pharyngitis).
Usually, humans are the source and the reservoir of infec-
tion, which is spread by droplet or direct contact trans-
mission. The highest incidence is observed during autumn
and winter. Patients usually complain of severe sore throat,
pain during swallowing, usually of sudden onset. Centor
score (Tab. 3) is used to estimate the probability of GAS
infection®*-22),

Correct diagnosis is important due to the possible in-
fection complications, especially those with late onset.
Parapharyngeal abscess, purulent cervical lymphadenopa-
thy, purulent otitis media and/or mastoiditis and purulent
paranasal sinusitis may occur at early stages of the disease.

Skala Centora w modyfikacji Mclsaaca
Mclsaac-modified Centor score

Age 15—44 years

Objaw/cecha Liczba punktow
Symptom/characteristic Score
Temperatura ciata >38°C 1
Body temperature >38°C
Nie wystepuje kaszel 1
No cough
Powiekszone wezty chtonne szyjne przednie 1
Enlarged anterior cervical lymph nodes
Wysiek na migdatkach i ich obrzek 1
Tonsillar exudate and oedema
Wiek 3—14 lat 1
Age 3—14 years
Wiek 15—44 lata 0

Wiek >45 lat -1
Age >45 years
Zalecane postepowanie w zaleznosci od sumy punktow
Recommended management depending on the score
Suma punktéow Zalecane postepowanie
Total score Recommended management
0-1 Leczenie objawowe, diagnostyka bakteriologiczna niepotrzebna
Symptomatic treatment, diagnostic bacteriology not necessary
2-3 Szybki test na obecnos¢ antygenu GAS lub posiew z gardta; decyzja o leczeniu
zaleznie od wyniku
Rapid GAS antigen test or pharyngeal culture; the choice of therapy depends on the findings
4 Objawy nasilone — zle¢ antybiotyk

Severe symptoms — antibiotic therapy
Objawy fagodne — szybki test na obecnos¢ antygenu GAS lub posiew z gardta;
decyzja o leczeniu zaleznie od wyniku
Mild symptoms — rapid GAS antigen test or pharyngeal culture; the choice of therapy
depends on the findings

Tab. 3. Skala Centora w modyfikacji McIsaaca w rozpoznaniu zakazenia Streptococcus pyogenes®’-2?
Tab. 3. McIsaac-modified Centor score in the diagnosis of Streptococcus pyogenes infection®-2?
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Streptococcus pyogenes (group A Streptococcus, GAS)
jest czynnikiem etiologicznym okoto 90% przypad-
kow bakteryjnego zapalenia gardla i migdalkow (angina
paciorkowcowa). Zrédlem i rezerwuarem zakazenia jest
najczesciej cztowiek, do zakazenia dochodzi drogg kropel-
kowa lub przez bezpoéredni kontakt. Najwieksza zapadal-
nos¢ odnotowuje si¢ w okresie jesienno-zimowym. Pacjent
skarzy si¢ gtéwnie na silny bol gardla i bol podczas potyka-
nia, zazwyczaj o naglym poczatku. W celu oceny prawdopo-
dobienstwa zakazenia GAS stosuje si¢ skale Centora przed-
stawiong w tab. 3(0-22),

Whadciwe rozpoznanie choroby jest istotne, biorgc pod
uwage mozliwe, szczegélnie pozne, powiklania zakazenia.
We wczesnym okresie choroby moze doj$¢ do rozwoju rop-
nia okotogardlowego, ropnego zapalenia weztdéw chlon-
nych szyjnych, ropnego zapalenia ucha $rodkowego i/lub
wyrostka sutkowatego, ropnego zapalenia zatok przyno-
sowych. Szczegdlnie niebezpieczne s3 obserwowane poz-
ne powiklania zakazenia Streptococcus pyogenes — goraczka
reumatyczna i ostre klebuszkowe zapalenie nerek. U czeéci
chorych mogg rozwingc¢ si¢ bakteriemia, zapalenie pluc, za-
palenie opon mézgowo-rdzeniowych®.

Zgodnie z opublikowanymi w 2016 roku przez zespot eks-
pertow rekomendacjami postepowania w pozaszpitalnych
zakazeniach uktadu oddechowego w leczeniu ostrego za-
palenia gardfa i migdatkéw wywotanego przez Streptococcus
pyogenes nalezy zastosowa¢ fenoksymetylopenicyline do-
ustnie lub benzylopenicyling benzatynowa domieéniowo.
W leczeniu skorygowanym wymienia si¢ cefadroksyl lub ce-
faleksyne, a w przypadku wystepowania objawdw nadwraz-
liwosci natychmiastowej na -laktamy —makrolidy©@?.

OPIS PRZYPADKU NR 1

Niespelna trzyletni chtopiec (nr historii choroby 2016-
-81585) w trakcie leczenia zapalenia pluc zostal przyjety
do Kliniki z podejrzeniem PSH.

U chiopca trzy tygodnie wczesniej wystgpilo zapalenie gar-
da z goraczka do 39°C i drobnogrudkows wysypka z naste-
powym tuszczeniem skory na opuszkach palcow, leczonym
objawowo. Po dwdch tygodniach od poczatku choroby po-
jawit sie kaszel, ktory nasilit sie trzy dni przed przyjeciem;
obserwowano duszno$¢. Ambulatoryjnie wykonano bada-
nie radiologiczne klatki piersiowej — rozpoznano zapale-
nie oskrzeli, ptuc; do leczenia wiaczono amoksycyling oraz
nebulizacje budezonidem i fenoterolem z bromkiem ipra-
tropium. Po trzech dniach do objawéw dotaczyly wysyp-
ka zlokalizowana na skorze podudzi i wokot pracia, a takze
obrzgk moszny i bolesny obrzek stawu kolanowego.

Przy przyjeciu do Kliniki stan chtopca byt sredni. W ba-
daniu przedmiotowym z odchylen od stanu prawidlowego
odnotowano powiekszone, przesuwalne i niebolesne wezly
chlonne szyjne, pojedyncze drobnoplamiste wykwity wo-
kot pracia i na podudziach, bolesny obrzgk prawego sta-
wu kolanowego i podudzia oraz obrzgk moszny. Ostuchowo
stwierdzono zaostrzony szmer pecherzykowy i obustronne
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Late complications of Streptococcus pyogenes infection, i.e.
rheumatic fever and acute glomerulonephritis, are particu-
larly dangerous. Some patients may develop bacteraemia,
pneumonia and meningitis@?.

According to the recommendations on the management
in community-acquired respiratory infections in the treat-
ment of acute Streptococcus pyogenes pharyngitis and ton-
sillitis, which were published by a team of experts in 2016,
oral phenoxymethylpenicillin or intramuscular benzylpen-
icillin should be used. Adjusted treatment involves the ad-
ministration of cefadroxil or cefalexin, while macrolides are
recommended for the symptoms of immediate hypersensi-
tivity reactions to -lactams®?.

CASE REPORT 1

A nearly 3-year-old boy (medical history No. 2016-81585)
treated for pneumonia was admitted to the Department
with suspected HSP.

The boy developed pharyngitis with a fever of up to 39°C
and micropapular rash with subsequent skin exfoliation on
the fingertips three weeks earlier and received symptomatic
treatment. Two weeks after the onset the patient developed
cough, which increased three days prior to admission; dys-
pnoea was also observed. An ambulatory chest X-ray was
performed - bronchitis and pneumonia were diagnosed;
amoxicillin as well as nebulised budesonide and fenoterol
with ipratropium bromide were included. After three days,
the boy developed a rash on the lower legs and around
the penis as well as scrotal oedema and painful oedema
of the knee.

On admission the patient was in moderate overall con-
dition. Physical examination revealed the following ab-
normalities: enlarged, mobile and nontender cervical
lymph nodes, single micropapular lesions around the pe-
nis and on the lower legs, painful oedema of the right knee
and lower leg, as well as scrotal oedema. Lung ausculta-
tion revealed pronounced follicular wheezing and bilateral
crackling at the base of the lungs. The liver and spleen im-
palpable; soft and painless abdomen. Laboratory findings
revealed increased white blood cells (15.27 x 10°/L) with
the predominance of neutrophils in the smear (54.1%),
with normal CRP levels (0.4 mg/dL; norm up to 0.8 mg/dL)
and slightly elevated procalcitonin levels (0.08 ng/mL; norm
up to 0.046 ng/mL). Furthermore, increased D-dimers
(11.25 pg/mL) and fibrinogen (474 mg/dL), ASO titres
(3,030 IU/mL) and IgA levels (184 mg/dL) were found. No
RF factor was detected; C3 and C4 components of the com-
plement were negative. General urinalysis revealed haema-
turia, with no leukocyturia or proteinuria. Stool analysis for
latent blood was negative. Abdominal ultrasound, cardiac
echo and electrocardiography showed no abnormalities.
Treatment with amoxicillin and clavulanic acid, predni-
sone, analgesics and antipyretics was initiated on the sec-
ond day of hospitalisation. Bed rest regimen was enforced.
Further oedema of the elbow and the wrist accompanied
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trzeszczenia u podstawy pluc. Watroba i §ledzona byly nie-
wyczuwalne, brzuch miekki, niebolesny. W badaniach la-
boratoryjnych uwage zwracata podwyzszona liczba biatych
krwinek (15,27 x 10%/1) z przewaga neutrofiléw w rozma-
zie (54,1%), przy prawidlowym stezeniu CRP (0,4 mg/dl;
norma do 0,8 mg/dl) i nieznacznie podwyzszonym steze-
niu prokalcytoniny (0,08 ng/ml; norma do 0,046 ng/ml).
Ponadto stwierdzono podwyzszone stezenie D-dimerdw
(11,25 pug/ml) i fibrynogenu (474 mg/dl), wysokie miano
ASO (3030 IU/ml), podwyzszone stezenie IgA (184 mg/dl).
Nie wykryto czynnika RF, badania skladowych C3 i C4 do-
pelniacza wypadly ujemnie. W badaniu ogélnym moczu
obecny byt krwinkomocz, bez leukocyturii i obecnosci
bialka. W badaniu kalu na obecnos¢ krwi utajonej wynik
byt negatywny. Badania ultrasonograficzne (USG) jamy
brzusznej, echo serca oraz elektrokardiogram nie wyka-
zaly nieprawidlowosci. Rozpoczeto leczenie amoksycyling
z kwasem klawulanowym, prednizonem, lekami przeciw-
bolowymi i przeciwgoraczkowymi w drugiej dobie hospi-
talizacji. Stosowano rezim 16zkowy. W kolejnych dobach
odnotowano dodatkowe obrzeki stawéw fokciowych i nad-
garstkow z zasinieniem i bolesno$cia. Ponadto obserwo-
wano pojawiajaca sie rzutami plamistg wysypke na wy-
prostnych czesciach konczyn, mosznie i praciu. Okresowo
wystepowaly rowniez bole brzucha. Na podstawie obrazu
klinicznego, przyjmujac kryteria EULAR/PRINTO/PRES,
rozpoznano PSH i kontynuowano zastosowane leczenie.
W kolejnych dniach stan kliniczny dziecka poprawit sie,
zmniejszyly si¢ obrzeki, zmiany skérne zbladly. Uzyskano
normalizacje wykladnikéw stanu zapalnego, stezenie ASO
obnizyto si¢ do 1960 IU/ml. Utrzymywalo sie podwyzszone
stezenie D-dimeréw. W kontrolnym badaniu moczu i kalu
nie stwierdzono obecnosci krwi. Zakonczono leczenie anty-
biotykiem, stopniowo zredukowano dawke prednizonu. Do
leczenia wlaczono fenoksymetylopenicyline w dawce profi-
laktycznej [2 x 1,3 ml p.o. (750 000 IU/5 ml)].

Chlopca wypisano do domu w dobrym stanie ogélnym,
z zaleceniami kontynuowania leczenia fenoksypenicylina,
kontroli badant moczu, stopniowego zwiekszania aktyw-
nosci fizycznej i wyznaczono termin kontrolnej wizyty za
trzy miesigce.

Po miesigcu pacjent zostal ponownie przyjety do szpitala
z powodu wymiotéw, boléw brzucha oraz bélow konczyn
dolnych. W badaniu przedmiotowym stwierdzono obrzek
stop z krwawymi podbiegnieciami. W badaniach labora-
toryjnych wykladniki stanu zapalnego pozostawaly niskie,
wskazniki funkcji watroby i nerek byty w normie. W gazo-
metrii stwierdzono cechy wyréwnanej kwasicy metabolicz-
nej. W badaniu ogélnym moczu wykryto erytrocyty czescio-
wo wylugowane (15-20 wpw.). Wynik badania USG jamy
brzusznej byt prawidlowy, wykluczono obecnos¢ pasozytow
i owsikow w kale. Kontynuowano leczenie fenoksymetylope-
nicyling oraz zastosowano wlewy kroplowe — uzyskano po-
prawe stanu klinicznego. Chlopiec w stanie dobrym zostat
wypisany do domu z zaleceniem kontynuacji leczenia i zglo-
szenia si¢ do szpitala w wyznaczonym terminie.
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by cyanosis and pain were observed in the following days.
Additionally, bouts of macular rash on the extensor parts
of the limbs, scrotum and penis were observed. Abdominal
pain also occurred periodically. HSP was diagnosed based
on the clinical picture and EULAR/PRINTO/PRES criteria;
therefore the treatment was continued.

The clinical condition of the patient improved in the fol-
lowing days, with reduced oedema and skin lesions turning
pale. Normalisation of inflammatory markers was achieved;
ASO levels decreased to 1,960 IU/mL. Increased D-dimers
persisted. A follow-up urinalysis showed no haematu-
ria. Antibiotic therapy was discontinued, prednisone dos-
es were gradually reduced. Prophylactic doses of phenoxy-
methylpenicillin [2 x 1.3 mL p.o. (750,000 IU/5 mL)]
were included.

The boy was discharged home in good overall condition,
with instructions to continue phenoxymethylpenicillin, re-
port for a follow-up urinalysis, gradually increase physical
activity and report for a follow-up visit in three months.

A month later, the patient was readmitted due to vomiting,
abdominal pain and pain in the lower limbs. Physical ex-
amination revealed oedema of the feet with ecchymosis.
Laboratory findings showed low inflammatory markers
and normal hepatic and renal function markers. Gasometry
showed compensated metabolic acidosis. General urinal-
ysis revealed partially leached RBCs (15-20 in the field
of vision). Abdominal ultrasound was unremarkable; the
presence of pinworms or other parasites in the stool was ex-
cluded. Treatment with phenoxymethylpenicillin was con-
tinued, and drip infusions were introduced, resulting in an
improved clinical condition. The boy was discharged home
in good overall condition, with instructions to continue
treatment and report to the hospital at a given date.

A follow-up ambulatory urinalysis revealed persistent hae-
maturia. Follow-up coagulogramme and D-dimers were
normal. ASO titres decreased compared to previous val-
ues (1,020 IU/mL). General urinalysis showed haematu-
ria, with no leukocyturia. Abdominal ultrasound revealed
a suspected cyst in the upper calyx of the left kidney or a di-
lated calyx up to 7 mm. The 24-hour urine protein test was
negative. The boy was discharged home in good overall con-
dition, with instructions to continue paediatric and nephro-
logical care as well as to report for a follow-up visit.

CASE REPORT 2

A 3-year-old boy (medical history No. 2016-87992) was ad-
mitted to the Department due to oedema of the right ankle
and knee as well as petechial skin lesions located on both
lower legs. Additionally, the patient reported abdominal
pain. No fever was observed and the stools were normal.
The boy developed upper respiratory infection with fe-
ver three weeks earlier and received symptomatic treat-
ment. Laboratory findings at the time of infection revealed
normal ASO titres and slightly elevated CRP. Medical
history revealed recurrent otitis media; adenectomy
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W kontrolowanych ambulatoryjnie badaniach ogélnych
moczu utrzymywal sie krwinkomocz. W czasie wizy-
ty kontrolnej koagulogram oraz stezenie D-dimeréw byly
prawidlowe. Miano ASO obnizylo si¢ w stosunku do ostat-
niego badania (1020 IU/ml). W badaniu ogélnym moczu
wystepowat krwinkomocz, bez leukocyturii. W USG jamy
brzusznej stwierdzono w lewej nerce w kielichu gérnym po-
dejrzenie torbieli badz poszerzonego kielicha o szerokosci
7 mm. W dobowej zbidrce moczu nie odnotowano obecno-
$ci bialka. W stanie ogélnym dobrym chtopiec zostal wy-
pisany do domu z zaleceniami dalszej opieki pediatrycznej
i nefrologicznej oraz zgloszenia si¢ na planowa kontrole.

OPIS PRZYPADKU NR 2

Trzyletni chlopiec (nr historii choroby 2016-87992) zo-
stal przyjety do Kliniki z powodu obrzekdw prawego sta-
wu skokowego i kolanowego oraz zmian skérnych o cha-
rakterze wybroczyn zlokalizowanych na obu podudziach.
Dodatkowo pacjent zgtaszal bol brzucha, nie goraczkowal,
stolce byly prawidlowe. Przed trzema tygodniami wystapi-
to zakazenie gérnych drég oddechowych z goraczka, leczo-
ne objawowo. Badania wykonane w trakcie 6wczesnej in-
fekeji wykazaly prawidtowe miano ASO oraz nieznacznie
podwyzszone stezenie CRP. W wywiadzie stwierdzono na-
wracajgce zapalenie ucha srodkowego, w 2015 roku wyko-
nano adenektomie oraz tympanopunkgje. U siostry chlop-
ca przed dwoma miesigcami rozpoznano PSH.

Przy przyjeciu chlopiec byl w stanie ogélnym dobrym.
W badaniu przedmiotowym stwierdzono drobne wybro-
czyny na skoérze podudzi oraz obrzek w okolicy stawéw
skokowych, ponadto pojedyncze zmiany skorne w okoli-
cach posladkéw. W badaniach odnotowano nieznacznie
podwyzszone wykladniki stanu zapalnego (CRP 1,0 mg/dl;
norma do 0,8 mg/dl), a takze wigksza liczbe biatych krwi-
nek (16,92 x 10°/1); wskazniki funkcji watroby i nerek
byly prawidlowe, natomiast podwyzszone miano ASO
(1270 TU/ml). Stezenia przeciwcial IgA, IgG, IgM pozosta-
waly w normie. W badaniu ogélnym moczu stwierdzono
$lad biatka (25 mg/dl), bez krwinkomoczu i leukocyturii.
Badanie katu na obecnos¢ krwi utajonej dodatnie, nie wy-
kryto obecnosci pasozytdw. Biorac pod uwage calo$¢ obra-
zu klinicznego i kryteria EULAR/PRINTO/PRES, rozpo-
znano PSH. W terapii zastosowano cefuroksym (z powodu
uczulenia na Augmentin u rodzicéw chlopca w wywiadzie),
paracetamol, oklady z sody oraz rezim t6zkowy, uzyskujac
poprawe stanu klinicznego oraz stopniowe ustepowanie ob-
jawow. Po czterech dniach chlopiec zostal wypisany ze szpi-
tala z zaleceniem kontynuacji antybiotykoterapii i okreso-
wej kontroli badania ogdlnego moczu.

Kontrolowane miano ASO po szeéciu tygodniach leczenia
wynosilo 1500 IU/ml, kontynuowano profilaktyke antybak-
teryjna. W kolejnych tygodniach obserwowano stopniowe
obnizanie si¢ miana ASO (1360 IU/ml). Badania ogdlne
moczu pozostawaly prawidiowe.
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and tympanopunction were performed in 2015. HSP was
diagnosed in patient’s sister two months earlier.

On admission the boy was in good overall condition.
Physical examination revealed minor skin petechiae on the
lower legs and oedema of the ankles as well as single skin
lesions in the buttock area. Laboratory findings revealed in-
creased inflammatory markers (CRP 1.0 mg/dL; norm up
to 0.8 mg/dL) and white blood cells (16.92 x 10°/L); hepat-
ic and renal function markers were normal, while ASO ti-
tres were increased (1,270 IU/mL). IgA, IgG and IgM an-
tibodies were normal. General urinalysis showed trace
protein (25 mg/dL), with no haematuria or leukocyturia.
Stool analysis for latent blood was positive, no parasites
were detected. HSP was diagnosed based on the clinical pic-
ture and EULAR/PRINTO/PRES criteria. Cefuroxime (due
to parental allergy to Augmentin in patient’s medical his-
tory), paracetamol, soda compresses and bed rest regimen
were introduced, leading to improved clinical condition
and gradual symptom resolution. After four days the boy
was discharged home with instructions to continue antibi-
otic therapy and report for a periodic follow-up urinalysis.
Follow-up ASO titres were 1,500 IU/mL after six weeks;
prophylactic antibacterial therapy was continued. Gradual
reduction of ASO titres (1,360 IU/mL) was observed in the
following weeks. General urinalysis remained normal.

SUMMARY

The paper presents two cases of children referred to hospital
due to suspected HSP, which is the most common autoim-
mune small-vessel vasculitis in paediatric population. Both
boys developed upper respiratory infection several weeks
prior to the onset of HSP symptoms, which was followed
by characteristic skin lesions on the lower limbs and but-
tock area as well as articular oedema. Laboratory diagnosis
revealed significantly increased ASO titres in both boys, in-
dicating streptococcal immunisation. In the case of children
with HSP, it is important to establish the aetiology of the
disease in order to include causative treatment. Infection
with B-haemolytic Streptococcus A is one of the most com-
mon HSP-related factors. Although effective treatment
of this type of pharyngitis involves no complications, the
lack of appropriate treatment increases the risk of compli-
cations, including reported cases of HSP symptoms. Despite
its mild course, late-onset nephropathy (relative to other
symptoms) may occur in children. Therefore, children with
HSP should remain under nephrological care for at least six
months and, according to other recommendations, cyclical-
ly for up to two years as well as undergo periodic general
urinalysis, even in the absence of urinary symptoms.
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PODSUMOWANIE

W pracy przedstawiono przebieg choroby dwojki dzieci
skierowanych do szpitala z podejrzeniem najczestszego au-
toimmunologicznego zapalenia matych naczyn spotykane-
go w populacji pediatrycznej — PSH. U obu chtopcéw kilka
tygodni przed pojawieniem sie objaw6w choroby wystapita
infekcja gérnych drég oddechowych, po czym obserwowa-
no charakterystyczne zmiany skorne obejmujace konczyny
dolne i posladki oraz obrzeki stawéw. Diagnostyka labora-
toryjna wykazata w obu przypadkach znacznie podwyzszo-
ne miano ASO $wiadczace o immunizacji paciorkowcowej.
W przypadku PSH u dzieci istotne jest ustalenie etiologii
choroby, co umozliwia wlaczenie leczenia przyczynowego.
Zakazenie paciorkowcem P-hemolizujacym jest jednym
z najczestszych czynnikéw zwigzanych z wystapieniem
PSH. Skuteczne leczenie tego typu zapalenia gardfa zazwy-
czaj przebiega bez powiktlan, jednak brak odpowiedniego
leczenia wigze si¢ ze zwigkszonym ryzykiem wystapienia
powiktan, wéréd ktorych opisywano réwniez obajwy PSH.
Mimo stosunkowo tagodnego przebiegu PSH u dzieci moz-
liwe jest wystapienie nefropatii w odleglym czasie w stosun-
ku do pozostatych objawdw. Z tego powodu dzieci z PSH
powinny pozostawa¢ pod opieka nefrologiczng przez co
najmniej sze$¢ miesiecy, a wedtug innych zalecen nawet cy-
klicznie przez dwa lata i podlega¢ okresowej kontroli bada-
nia ogdlnego moczu, nawet przy braku objawow ze strony
uktadu moczowego.
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