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Streszczenie |

Summary |

W pracy przedstawiono historig, kliniczne postacie zespotu Schonleina-Henocha (ZSH), powiktania narzadowe
oraz biezace zalecenia dotyczace prowadzenia chorych. Zespot Schonleina-Henocha to ostre, uog6lnione zapale-
nie matych naczyf, spotykane u dotychczas zdrowych dzieci oraz u dorostych. Choroba ta jest najczgstszym zapa-
leniem naczyh wystepujacym u dzieci. Do klasycznych objawdw naleza: plamica nietrombocytopeniczna, bdle sta-
wow, zapalenie stawdw, zmiany w kiebuszkach nerkowych oraz powikiania dotyczace przewodu pokarmowego (bol
brzucha, owrzodzenia zotadka, dwunastnicy oraz okreznicy). Rzadziej pacjenci manifestujg objawy neurologiczne:
zapalenie naczyh mozgowych oraz zaburzenia dotyczace obwodowego systemu nerwowego. W patogenezie
powstawania stanu zapalnego naczyi istotng role odgrywaja przeciwciata z klasy IgA1, ktore prowadzg do odkta-
dania si¢ kompleksow immunologicznych, choc nie znamy jeszcze wszystkich mechanizmoéw, w jakich dochodzi do
stanu zapalnego naczyf. Przyczyng powstawania kompleksow przeciwcial moga byc¢: infekcje, leki, szczepienia oraz
inne mechanizmy immunologiczne. Nie ma specyficznych badan laboratoryjnych oraz markerdw potwierdzajacych
diagnoze, brak takze konsensusu dotyczacego leczenia. W przypadku powiktan narzadowych, kigbuszkowego zapa-
lenia nerek rekomendowane jest systemowe podawanie steroidow. Leczenie inhibitorami enzymu konwertujacego
angiotensyne zaleca si¢ w celu zmniejszenia biatkomoczu. Prognozy uzaleznione sg od stopnia cigzkosci powiktai
nerkowych. Monitorowanie dzieci po zachorowaniu obejmuje: regularne badania moczu pod katem biatkomoczu,
krwinkomoczu oraz pomiary ciSnienia tetniczego przez minimum 6 miesiecy. U kobiet, ktore przebyly w dziecin-
stwie ZSH, w okresie ciazy ryzyko nadcisSnienia tetniczego oraz biatkomoczu jest statystycznie wigksze.

Stowa kluczowe: zespof Schonleina-Henocha, diagnostyka, zapalenie naczyf, nefropatia, plamica

Our article describes history, clinical features, systemic complications, current practice, and management of Henoch-
Schonlein purpura (HSP). HSP is an acute, systemic, small-vessel vasculitis usually seen in healthy children and
adults. HSP is the most common vasculitis affecting children. The classic symptoms are: nonthrombocytopenic
purpuric rash, arthralgia or arthritis, glomerulonephritis and gastrointestinal involvement: abdominal pain, ulcer-
ations in the stomach, duodenum and colon. More rarely, patients present neurological manifestations: cerebral
vasculitis or peripheral nervous system dysfunctions. Although the pathogenetic mechanisms are still not fully
described, the role of immunoglobulin Al (IgAl) in the pathogenesis of the formation of the circulating immune
complex was established. Antibody complexes form as a result of infections, drugs, vaccinations and immune mech-
anisms. There are no specific laboratory tests and markers which can confirm diagnosis. Treatment of HSP is con-
troversial. Recognition of multiorgan manifestations, particularly glomerulonephritis needs the systemic steroids
intervention. Angiotensin converting enzyme inhibitor therapy is recommended for reduction of proteinuria.
The prognosis depends on severity of renal involvement. Follow-up for children should include: urine testing for
proteinuria and haematuria and measurement of a blood pressure for at least 6 months. The risk of complications
(proteinuria, hypertension) during pregnancy occurs more often to women with previous history of HSP. Our arti-
cle describes history, clinical features, systemic complications, current practice, and management.

Key words: Henoch-Schonlein purpura, diagnosis, vasculitis, nephropathy, purpura
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palenie matych naczyn zwiazane z odktada-

niem si¢ ztogdw immunologicznych. Okoto
90% przypadkow dotyczy dzieci, najczesciej dotych-
czas zdrowych. W przeciwienstwie do innych zapalen
naczyfh ZSH jest chorobg w wigkszoSci przypadkow sa-
moograniczajacq sie.
Historia tej choroby siega ponad 200 lat wstecz. Pierw-
szy przypadek dotyczyt chfopca, u ktdrego wystapit
charakterystyczny zespot objawow: obrzeki, zapalenie
stawow, krwiomocz, smoliste stolce i zywoczerwona wy-
sypka. Zostat opisany w 1802 roku przez doktora Wil-
liama Heberdena. Nazwa choroby pochodzi od nazwisk
dwoch badaczy, ktorzy dokonali bardziej szczegbtowej
analizy jednostki: Johann Schonlein (rys. 1) w 1837 roku
powigzal zapalenie stawdw z plamicg, natomiast jego
uczefi, Eduard Henoch (rys. 2), opisat zwigzek zespotu
z uszkodzeniem nerek oraz przewodu pokarmowego!!?.
Jak juz wspomniano, choroba ma najcz¢Sciej przebieg
samoograniczajacy si¢, jednak w cz¢sci przypadkow
(okoto 40%) moze przebiega¢ z zaburzeniami funkcji
nerek trwajacymi najczesciej okoto 4-6 tygodni. Obraz
kliniczny ZSH jest ogolnie znany, wcigz jednak nie ma
pewnosci co do jego etiopatogenezy, brak tez konsensusu
co do optymalnego leczenia i dalszej kontroli pacjentow.

Z espof Schonleina-Henocha (ZSH) to ostre za-

EPIDEMIOLOGIA

Do zachorowafi na ZSH dochodzi najcz¢Sciej mig-
dzy 3. a 15. rokiem zycia, cho¢ 90% przypadkow do-
tyczy dzieci w wieku ponizej 10 lat®%. Srednia wieku
chorujacych dzieci to 6 lat". Zapadalnos¢ jest r6zna
w zaleznoSci od badanego kraju — od 6 do 70 przypad-
kow na 100 tys. We Francji roczna zapadalnoS¢ wy-
nosi 21,7/100 tys., w Irlandii 13,5/100 tys., w Wielkiej
Brytanii okoto 20/100 tys."*# Niestety, wedtug wiedzy
autoréw nie ma badan epidemiologicznych dotycza-
cych ZSH w Polsce. Chociaz powszechnie uwaza sig,
ze choroba cz¢Sciej dotyczy chfopcdw, badania nie sg
pod tym wzgledem zgodne — cz¢S¢ wskazuje na wigk-
szg zapadalnos¢ chtopcow (od 1,2:1 do 1,8:1)G59)
inne na brak r6znic w tym zakresie. ZSH wystepuje
u dzieci bez wzgledu na rase, jednak wyraznie rzadziej
w przypadku rasy czarnej”. Dorostych choroba doty-
czy okoto 100-krotnie rzadziej, w rownym stopniu ko-
biet i m¢zczyzn. U doroslych Srednia wieku w momen-
cie zachorowania wynosi okoto 50 lat. ZSH pojawia si¢
glownie w okresie zimowo-wiosennym, zdecydowanie
rzadziej w miesigcach letnich, co moze by¢ spowodo-
wane zwigzkiem ZSH z przebytymi infekcjami®>4®.

ETIOLOGIA
Zespot Schonleina-Henocha to immunozalezne zapa-

lenie naczyfi, ktore u osob predysponowanych moze
by¢ efektem odpowiedzi na r6znego rodzaju antygeny.
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Rys. 1. Johann Schonlein (1793-1864)

Wykazano zwigkszone ryzyko wystgpienia choroby
wSsrod osob z tej samej rodziny, co sugeruje uwarunko-
wanie genetyczne. Wsrod chorujacych czeSciej obser-
wuje si¢ wystepowanie antygenu HLA-DRB*01 (human
lymphocyte antigen), cho€ nie udato si¢ wykazac zwigz-
ku tego fenotypu z nasileniem choroby lub konkretnym
powiktaniem. Zwigkszone ryzyko wystapienia powiktan
nerkowych wystepuje natomiast u pacjentow, u ktorych
obecny jest antygen HLA-B35. U os6b z ZSH znacz-
nie rzadziej stwierdza si¢ wystepowanie HLA-DRB*07,
co sugeruje jego ochronny wptyw®.

Etiologia ZSH nie jest dokladnie poznana. Najsze-
rzej przyjmowang hipoteza jest jednak zwigzek choro-
by z czynnikami infekcyjnymi. Za taka etiologia prze-
mawia wystepowanie ZSH giownie u matych dzieci,
w okresach zwigkszonej zapalnoSci na choroby infek-
cyjne (jesiefi, zima). Wywiad w kierunku infekcji gor-
nych drog oddechowych w czasie 3 tygodni poprze-
dzajacych zachorowanie jest dodatni u 90% chorych.
SzczegOlnie czesto ZSH wystepuje w przypadku zapa-
lenia zatok, zakazen okotozebowych, prochnicy oraz
po zapaleniu gardta®. ZSH moze réwniez towarzy-
szy¢ nawracajacemu zapaleniu wsierdzia?. Najcze-
Sciej zakazenia sg spowodowane Streptococcus spp.*V,
cho¢ podejrzewa sig, iz przyczyng moze by¢ wiek-
sz0S¢ czynnikow etiologicznych (tabela 1), w tym row-
niez infekcje pasozytnicze, Helicobacter pylori, zakaze-
nia patogenami atypowymi (Mycoplasma pneumoniae),
a czasami nawet zakazenie pratkiem Mycobacterium tu-
berculosis"®, ponadto infekcje wirusowe — najczesciej
parwowirus B19, HBV, HCV®¥,

Inne mozliwe przyczyny wystapienia ZSH to choroba

nowotworowa (np. niedrobnokomorkowy rak ptuc, rak 215
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Rys. 2. Eduard Henoch (1820-1910)

prostaty), stosowane leki, przebyte szczepienia (np. po
szczepieniu przeciwko grypie), toksyny (np. owadow),
a takze alergeny pokarmowe. Do lekow najczeSciej zwig-
zanych z wystepowaniem choroby zaliczane sg inhibi-
tory enzymu konwertujacego angiotensyng, antagonisci
receptora angiotensyny II, antybiotyki oraz niesteroido-
we leki przeciwzapalne!¥. Zachorowania spowodowa-
ne stosowanym leczeniem oraz wspotistnieniem choro-
by nowotworowej dotyczg najczesciej osob dorostych.

PATOGENEZA

Niezaleznie od czynnika wywotujgcego objawy cho-
roby Schonleina-Henocha spowodowane sg przez
odktadanie si¢ w malych naczyniach zlogdow immu-
nologicznych, ktorych dominujacym sktadnikiem sa
przeciwciata klasy IgA. Badania immunofluorescen-
cyjne pokazuja, ze w proces chorobowy, oprocz IgA,
zaangazowane sg rowniez sktadniki komplementu C3,
fibryna oraz IgG. Jest to najprawdopodobniej rezul-
tat krzyzowej reakcji immunologicznej wobec antyge-
nu podobnego do antygenu tkanek wtasnych. Jednak
fakt, ze nie wykazano do tej pory antygenu specyficzne-
go dla choroby, kaze przypuszczac, ze do odpowiedzi
immunologicznej dochodzi w mechanizmie innym niz
klasyczna reakcja antygen — przeciwciato. Z obserwa-
cji wynika, iz u chorych z ZSH stezenie catkowitej IgA
oraz IgA1 w surowicy jest wyzsze, bez podwyzszenia
stezenia innych podtypdw IgA. Nadal jest to zjawisko

216 niewyjasnione'*!>. Do sugerowanych mechanizmow

Patogeny wirusowe i bakteryjne

Streptococcus
Parwowirus B19

HCV

Bartonella henselae
Salmonella
Staphylococcus aureus
HBV

Shigella

Tabela 1. Najczestsze patogeny wirusowe i bakteryjne
u dzieci z ZSH?

nalezy zaburzenie glikozylacji oligosacharydow frag-
mentu [gAl, co moze powodowac spadek klirensu
przeciwcial i w efekcie ich patologiczne odktadanie si¢
w naczyniach*!'¥, Ponadto zaobserwowano, iz u cho-
rych z uszkodzeniem nerek wystepuje podwyzszo-
ne stezenie IgG skierowanych przeciwko glikozylowa-
nym IgAl. W surowicy tych chorych wykrywa si¢ duze
kompleksy immunologiczne IgA1-1gG®. W biopsji ne-
rek czgstym znaleziskiem sa kompleksy immunologicz-
ne zawierajace przeciwciata z klasy [gM9,
Niezaleznie od powodu odkfadania ztogdw immuno-
logicznych IgA aktywuje uktad dopetniacza poprzez
droge alternatywng i powoduje dalsze, systematycz-
ne uszkodzenie Srodbtonka (przede wszystkim w sko-
rze i w nerkach)@,

Obecnie uwaza si¢, ze obok ztogéw IgA w patoge-
nezie choroby moga brac tez udziat inne czynniki.
W ostrej fazie choroby wykrywa si¢ znacznie podwyz-
szone st¢zenie cytokin, np. TNF-a (fumour necrosis
factor — czynnik martwicy nowotwordw). W badaniach
in vitro wykazano, w obecnosci TNF-a, zwickszone
powinowactwo komorek Srodbtonka do wigzania IgA.
W trakcie choroby obserwuje si¢ takze podwyzszone
stezenie IL-6, PDGE endotelin oraz tlenku azotu, jed-
nak ich zwiazek z patogenezg choroby jest niejasny".
Weigz zbyt mato wiemy na temat specyficznych zabu-
rzefi prowadzgcych do rozwoju nefropatii w przebiegu
zespotu Schonleina-Henocha">. Podobnie jak w przy-
padku choroby przebiegajacej bez uszkodzenia nerek
zmiany dotycza przede wszystkim funkcjonowania
przeciwciat IgA. Obie odmiany kliniczne charaktery-
zujg sie podobnego stopnia zaburzeniami glikozylacij,
jednak w przypadku choroby przebiegajacej z nefropa-
tig obserwowano dodatkowo zmniejszenie stopnia ga-
laktozylacji oligosacharydow IgA. Podobne zaburzenia
w budowie przeciwciat stwierdzono u pacjentow z cho-
robg Bergera, czyli z nefropatig IgA, co sugeruje, ze pa-
togeneza powstawania zmian w nerce w ZSH oraz
zmian w najczestszej pierwotnej postaci kigbuszkowe-
go zapalenia nerek, nefropatii IgA, moze by¢ podob-
na. Obraz histologiczny oraz otrzymany w mikrosko-
pie immunofluorescencyjnym jest nie do odroznienia
w obydwu wyzej wymienionych jednostkach chorobo-
wych. Jednak w celu poznania doktadnej etiopatoge-
nezy konieczne jest przeprowadzenie dalszych badan.

PEDIATR MED RODZ Vol 8 Numer 3, p. 214-221
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Rys. 3. Plamica skorna

PREZENTACJA KLINICZNA ZESPOLU

Objawy ZSH zalezg od lokalizacji i kalibru zajetych na-
czyi. Do klasycznej czworki objawdw naleza:

* plamica bez trombocytopenii i koagulopatii;

* zapalenie stawOw lub bole stawowe;

¢ bol brzucha;

* objawy zaje¢cia procesem chorobowym nerek.
Nieco rzadziej pacjenci mogg prezentowac objawy
ze strony pozostatych uktadow (np. OUN) 4719, Cze-
stoS¢ wystepowania objawow z poszczegolnych ukfa-
dow przedstawiono w tabeli 3. Symptomy choroby
pojawiajg si¢ od kilku dni do tygodni od poczgtku cho-
roby, a ich nasilenie bardzo rézni sie u poszczegdlnych
pacjentow.

OBJAWY SKORNE

Jedna z typowych cech zespotu jest wystepowanie nie-
bolesnych i najcz¢sciej nieswedzacych zmian skornych
o charakterze plamicy uniesionej (rys. 3). Zmiany te
sa pierwszym objawem choroby w okoto 70% przy-
padkow. Zmiany skorne sq tak charakterystyczng ce-
chg ZSH, ze rozpoznanie zespotu bez tych zmian, tylko
przy obecnosci bolu brzucha lub stawow, jest prak-
tycznie niemozliwe. W poczgtkowej fazie zmiany mogg
mieC wyglad nieznacznie uniesionego rumienia i bled-
na¢ pod wptywem ucisku, pdzniej stajg si¢ trwale pur-
purowe i wyraznie twardniejg. Pojedyncze wykwity
majg zazwyczaj Srednicg 2-10 mm?. Typowej plami-
cy uniesionej moga jednak towarzyszy¢ zmiany skor-
ne o charakterze pokrzywki (z towarzyszacym swe-
dzeniem), pecherzykow czy wybroczyn. Polimorficzny
charakter zmian skornych jest szczeg6lnie typowy dla
przebiegu choroby u dzieci. Pierwszy rzut wysypki za-
zwyczaj lokalizuje si¢ od pasa w dot. U miodszych
dzieci zmiany pojawiajq si¢ najpierw najczesciej na po-
Sladkach i proksymalnych cz¢sciach ud, u starszych
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na lydkach i kostkach. Zmiany skorne moga tez lokali-
zowac si¢ na narzadach piciowych. W pOZniejszym eta-
pie choroby nie jest rzadkie wystepowanie zmian skor-
nych powyzej pasa, np. na przedramionach czy uszach.
Stosunkowo rzadko choroba dotyczy skory twarzy, tu-
towia, dtoni oraz bion Sluzowych. Zmiany skorne typu
plamicy utrzymuja si¢ od 3 do 10 dni, jednak u kilku-
dziesi¢ciu procent chorych mogg nawracac, najczesciej
w okresie 2 miesi¢cy od pojawienia si¢ pierwszych ob-
jawow. Wraz z uzyskiwaniem remisji zmiany skorne
typu plamicy bledng, cho¢ mogg po nich przez pewien
czas pozostawac obszary pozapalnej hiperpigmentacji.
Ostatecznie znikajg bez Sladu. W populacji dziecigcej
do relatywnie rzadkich powiktafn (<5% przypadkow)
nalezy martwica skory®. U 35-70% pacjentow moga
wystapiC obrzeki ciastowate, najezesciej zlokalizowane
w okolicy skory owlosionej gtowy, twarzy oraz grzbie-
towych powierzchni dioni i rak.

OBJAWY ZE STRONY PRZEWODU
POKARMOWEGO

Dolegliwosci zwigzane z przewodem pokarmowym,
takie jak bol brzucha, wymioty (czasami krwiste) czy
biegunka z domieszka krwi, wystepuja w 50-75% przy-
padkow. Zdecydowanie najczestszym z tych objawow
jest bol, opisywany przez pacjentow jako tepy i loka-
lizujacy si¢ w nadbrzuszu lub okolicy pepka. Bol ten
spowodowany jest pod§luzowkowymi krwotokami
i obrzgkiem. Zmiany plamicze mogg by¢ widoczne
w endoskopii i obejmujg zazwyczaj dwunastnice, zofa-
dek ijelito cienkie. W cz¢sci przypadkow moze dojs¢ do
powaznych powiklan, takich jak: wgtobienie jelit (naj-
czestsze powiktanie), krwawienie do Swiatta przewodu
pokarmowego, ostre zapalenie trzustki czy enteropatia
z utratg biatka, perforacja!->!”'¥. Opublikowane nie-
dawno badania Jauholi i wsp. pokazuja, ze czeste sg
obecnos¢ krwi w stolcu, hipoalbuminemia bez biatko-
moczu oraz dodatni test al-antytrypsyny u pacjentow
bez objawow gastrycznych. Moze to sugerowac czest-
sze zajecie procesem chorobowym uktadu pokarmowe-
go, niz wskazywataby obecnos$¢ objawow!'®. Objawy
ze strony uktadu pokarmowego zazwyczaj wystepujg
w ciagu 8 dni od pojawienia si¢ wysypki, cho¢ dtuz-
szy okres (tygodnie, miesigce) rOwniez byt opisywany.

Dorosli | Dzieci
Remisja 32,5% 31,6%
Niewielki biatkomocz, wydolne nerki 32,7% 42,1%
Zespot nerczycowy, wydolne nerki 3,2% 1,7%
Umiarkowana niewydolnos¢ nerek 13,7% 12,2%
Ciezka niewydolnos¢ nerek 2,1% 5,3%
Schytkowa niewydolnos¢ nerek 158% | do7,0%

Tabela 2. Czestosc odleglych skutkow nerkowych po prze-
byciu ZSH"%?
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W 15 do 35% przypadkow objawy gastryczne mogg
poprzedzac zmiany skorne, co czyni rozpoznanie ZSH
bardzo trudnym.

OBJAWY ZE STRONY STAWOW

Typowym objawem choroby sg bole stawow, pojawia-
jace si¢ u okoto 50% chorych, rzadko wystepujace jako
objaw izolowany. Obserwuje si¢ odwrotng korelacje wie-
ku pacjenta i ryzyka wystapienia objawow zwiazanych
z zajeciem stawOw. Najczesciej dotyczg duzych stawow
koficzyn dolnych (biodro, kolano, kostka). Czesto spo-
tykane sa okotostawowe obrzeki i tkliwose, jednak z re-
guly bez wysicku, rumienia i ucieplenia. U mtodszych
dzieci jednym z pierwszych objawdw moze by¢ niechec
do chodzenia. Zdarza si¢, ze ten objaw poprzedza wy-
stapienie plamicy o 1-2 dni. Choroba nie pozostawia
trwatych uszkodzen i deformacji2361319,

POWIKEtANIA NEFROLOGICZNE

Jednym z najpowazniejszych powiktan ZSH jest uszko-
dzenie nerek. Zajecie nerek w przebiegu choroby u dzie-
ci dotyczy od 20 do 54% przypadkow. Do czynnikow
ryzyka zalicza si¢ pte¢ meska, wiek powyzej 7 lat, obja-
wy skorne utrzymujace si¢ powyzej miesigca oraz ob-
nizenie aktywnosci czynnika XIII krzepnigcia. W 90%
objawy wystepuja w czasie 4-6 tygodni od pojawie-
nia si¢ pierwszych objawow choroby. Uszkodzenie ne-
rek wystepuje czesciej u pacjentow, u ktorych w trakcie
infekcji poprzedzajacej zachorowanie wystapily epizo-
dy krwinkomoczu. Znacznie cz¢Sciej tego typu powi-
ktania stwierdza si¢ u pacjentoéw dorostych (50-80%).
Ponadto niemal u polowy chorych dochodzi do zaje-
cia nerek dopiero po miesigcu od pierwszych objawow.
Wystapienie wezesnych (w pierwszym tygodniu choro-
by) objawdw ze strony przewodu pokarmowego zwick-
sza ryzyko wystapienia powiklan nerkowych.

W przypadku wigkszoSci pacjentow rokowanie co do
zachowania prawidtowej funkcji nerek jest dobre.
U 2-12% dzieci w ciggu 3-4 lat od poczatku choroby

rozwija si¢ przewlekta niewydolnoS¢ nerek. W tej grupie
chorych u 20% obserwuje si¢ pdzniej schylkowa niewy-
dolnos¢ nerek. Do niekorzystnych czynnikow rokowni-
czych nalezg wystgpowanie zespotu nerczycowego, za-
burzenia funkcji nerek utrzymujace si¢ od poczatku
choroby, nieselektywny biatkomocz oraz nadciSnienie
tetnicze. U czgsci pacjentow moze wystapi¢ gwaltow-
nie postepujace kicbuszkowe zapalenie nerek. W przy-
padku dorostych ryzyko trwatego uszkodzenia funkcji
nerek jest wyzsze i dotyczy okoto 30% chorych!!:»1920),
U dzieci istotne jest kontrolowanie ciSnienia tetniczego
oraz wykonywanie badania og6lnego moczu porannego
w celu oceny ewentualnego krwinkomoczu oraz biatko-
moczu przez okolo 6 miesiecy po ustgpieniu choroby™.
Charakterystyczne jest rowniez zwigkszone ryzyko wy-
stapienie biatkomoczu oraz nadci$nienia t¢tniczego u ko-
biet w ciazy, ktore przebyly w dziecinstwie ZSH!:132D,

POWIKtANIA NEUROLOGICZNE

W przebiegu choroby mogg wystepowac objawy ze stro-
ny ukladu nerwowego. Sa one zwiazane z nadciSnie-
niem tetniczym wystepujacym w przebiegu zaburzenia
funkcji nerek, krwawieniem do OUN lub zamknigciem
Swiatfa naczynia przez zlogi immunologiczne. Powikla-
nia ze strony uktadu nerwowego najcz¢sciej pojawia-
ja sie w pierwszych dwoch tygodniach trwania choroby,
moga jednak wystapic takze po kilku latach od zacho-
rowania. Do objawow naleza: bole glowy (bardzo cz¢-
ste), zmiana zachowania, zaburzenia widzenia, mowy.
Powazniejsze symptomy spotykamy rzadziej, naleza do
nich: zaburzenia Swiadomosci, drzenia rak, drgawki
i objawy ogniskowe®!#32Y W przebiegu choroby moz-
na tez zaobserwowac, najczesciej przejsciowe, zaburze-
nia funkcji nerwdéw obwodowych pod postacig mono-
neuropatii lub polineuropatii®?.

INNE, RZADKIE POWIKEANIA

Wsrdd objawow zespotu Schonleina-Henocha czasami
pojawiajg sie goraczka i zle samopoczucie. Sporadycznie

Zajety narzad (zestos¢ Opis zmian

Skéra 100% Obecnos¢ zmian istotna dla rozpoznania, poczatkowo wykwity moga przypominac pokrzywke lub rumien, nastepnie
staja sie purpurowe i wypukte, plamica lokalizuje sie symetrycznie na powierzchni wyprostnej koriczyn dolnych,
posladkach, ramionach, rzadziej rozprzestrzenia sie na twarz oraz na tutéw

Stawy >82% Zazwyczaj pojedyncze, w stawach skokowych oraz kolanowych, ustepuja bez pozostawienia deformagji
oraz ograniczenia funkcji stawdw

Przewdd 50-75% Najczesciej wystepuje bél, ktéremu moga towarzyszy¢ wymioty, biegunka, czasem z obecnosci krwi; masywne

pokarmowy krwawienia, wgtobienie jelit, zapalenie trzustki, enteropatia z utrata biatka sa rzadkimi powiktaniami

Nerki 20-60% Najczesciej izolowany krwinkomocz, bez biatkomoczu lub z biatkomoczem, makroskopowy krwiomocz, nadcisnienie
tetnicze, czasem wystepujace jako objaw izolowany, ostry zespét nefrytyczny, nerczycowy, ostra niewydolnos¢ nerek

Ukfad moczowo-ptciowy >27% chtopcéw | Zapalenie jader, do roznicowania ze skretem jadra

Uktad nerwowy 2% Béle gtowy, drgawki, krwotok srddmézgowy, zapalenie naczyrt mézgowych

Ukfad oddechowy <1% Sporadycznie spotykane u dzieci

Tabela 3. Czestosc wystepowania objawow ZSH ze strony poszczegolnych uktadow™
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Jednostki chorobowe do réznicowania

Badania roznicujace

biataczka, koagulopatie (np. hemofilia)

Wysypka wybroczynowa | Sepsa (meningokokowa), idiopatyczna trombocytopenia, zespét hemolityczno-mocznicowy, | Posiewy krwi, parametry stanu zapalnego, liczba

ptytek, koagulogram

z nadwrazliwoscia, zapalenie matych naczyn

Ostry krwotoczny obrzek niemowlat (choroba Finkelsteina), zapalenie naczyn

Ukfad komplementu, anty-dsDNA, przeciwciata
przeciwjadrowe, ANCA, biopsja skory

Zapalenie stawdw

Toczen rumieniowaty, mtodziericze idiopatyczne zapalenie stawdw, goraczka reumatyczna | Uktad komplementu, anty-dsDNA, przeciwciata

przeciwjadrowe, czynnik reumatoidalny

Septyczne zapalenie stawdw, toksyczne zapalenie maziéwki

Wywiad, badanie przedmiotowe

Bdl brzucha Zapalenie wyrostka robaczkowego

USG brzucha, RTG brzucha

Choroby nerek Nefropatia IgA, zespot Bergera

Badania immunologiczne, badania histopatologiczne

Tabela 4. Diagnostyka roznicowa objawow ZSH

(<1%, szczegolnie u dzieci) wystepuja powikiania ptuc-
ne, takie jak np. Srddmigzszowe zapalenie ptuc z krwa-
wieniem do $wiatta pecherzykow ptucnych®. Inne wy-
niki osiggni¢to w kohortowym badaniu grupy francuskiej
— zmiany radiologiczne w ptucach byly czgsto obserwo-
wane: u 97% pacjentow znaleziono roznice w upowietrz-
nieniu ptuc, u 69% niewielkie zmiany Srodmiazszowe .
U chtopcow relatywnie czesto (okoto 27%) wystepuje
zapalenie jader, ktore w czgSci przypadkdw moze prze-
biegac z silnymi dolegliwosciami bolowymi. W takich
przypadkach konieczne jest roznicowanie ze skretem ja-
dra??. W pojedynczych przypadkach stwierdzono za-
palenie rogowki i bfony naczyniowej oka®®.

Pomimo r6znorodnosci wymienionych objawow choro-
ba u dzieci ma najczeSciej przebieg fagodny 1 samoogra-
niczajacy sie. Przecigtny czas trwania choroby to 2-3
tygodnie. U 15 do 40% dzieci pojawia si¢ przynajmniej je-
den nawrdt choroby — w takich przypadkach objawy do-
tycza zwykle wylacznie skory i przewodu pokarmowego.

KRYTERIA ROZPOZNANIA®2?

Rozpoznanie ZSH najczesciej ustala si¢ na podstawie
obecnosci objawow klinicznych. W przypadkach obec-
nosci klasycznych objawdw choroby zdiagnozowanie
nie nastrecza wielu problemow??. W celu rozpoznania
zespotu Schonleina-Henocha konieczne jest stwierdze-
nie nast¢pujacych odchylen:

1. wystepowanie zmian skornych o charakterze plami-
cy lub wybroczyn (niezwiazanych z trombocytope-
nig), wystepujacych przede wszystkim na konczy-
nach dolnych, oraz

2. wystepowanie jednego z 4 objawow:

a) rozlanego bolu brzucha o nagtym poczatku,
b) bolu lub zapalenia stawow (objawiajacego si¢
bdlem, obrzgkiem, ograniczeniem ruchomosci),

Korzysci z podawania glikokortykosteroidow u dzieci z ZSH

« Skrdcony czas trwania bélow brzucha

« Imniejszenie ryzyka wgtobienia

« Imniejszenie ryzyka pokarmowego procedur (endoskopia, obrazowanie
i chirurgia)

- Imniejszenie ryzyka nawrotu

- Imniejszenie ryzyka zajecia nerek

Tubela 5. Korzysci podawania glikokortykosteroidow
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¢) zaburzenia funkcji nerek (biatkomocz powyzej
0,3 g/24 h lub wskaznik biatko/kreatynina po-
wyzej 30 mmol/mg, krwinkomocz >5/wpw,

d) leukoklastyczne zapalenie naczyn ze ztogami
IgA Tub rozplemowe kigbuszkowe zapalenie
nerek ze ztogami IgA stwierdzone w badaniu
histopatologicznym nerki.

Powyzsze kryteria zostaly opracowane wspolnie przez
Europejskie Towarzystwo Reumatologii Dzieciecej (Pa-
ediatric Rheumatology European Society, PRES), Eu-
ropean League Against Rheumatism (EULAR)® oraz
Paediatric Rheumatology International Trials Organi-
sation (PRINTO)®? i cechujq sie 100% czuloscig oraz
87% swoistoscia.

ROZNICOWANIE

Ze wzgledu na wystepowanie powiktan ze strony wielu
uktadow ZSH mozna roznicowac z licznymi jednostka-
mi chorobowymi. W rozpoznaniu roznicowym w pierw-
szej kolejnosci nalezy wzig¢ pod uwage choroby przebie-
gajace z wybroczynami na skorze, np. seps¢ o etiologii
meningokokowej, trombocytopeni¢, odczyny polekowe,
zespot hemolityczno-mocznicowy?. Inne choroby to:
bakteryjne zapalenie wsierdzia, zespot Gardnera-Dia-
monda, cho€ lokalizacja zmian w tych jednostkach cho-
robowych jest zazwyczaj inna®. ZSH nalezy rowniez
roznicowac z guzkowym zapaleniem tetnic, zapaleniem
skorno-mieSniowym, mieszang chorobg tkanki tgcznej,
toczniem®!, Towarzyszaca nefropatia moze sugerowac
ziarniniakowato$¢ Wegenera, nefropati¢ IgA oraz zespot
hemolityczno-mocznicowy. Nasilone objawy ze stro-
ny ukladu pokarmowego przypominaja czasami choro-
be Lesniowskiego-Crohna?. Szczegdtows diagnostyke

Kiedy rozwazy¢ wykonanie biopsji nerki

« Ostre uposledzenie czynnosci nerek/zespét nerczycowy

« Zespét nefrytyczny z zachowang normalna funkcja nerek trwajacy
4 tygodnie

« Biatkomocz jak w zespole nefrytycznym, utrzymujacy sie przez 4-6 tygodni
(urine protein/creatinine ratio >250 mg/mmol, biatkomocz znamienny)

« Przetrwaty biatkomocz (urine protein/creatinine ratio >100 mg/mmol)
trwajacy dtuzej niz 3 miesigce lub kiedy rozpoznanie nie jest pewne

Tabela 6. Wskazania do wykonania biopsji nerki®
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Wskazania do hospitalizacji dzieci z ZSH

« Niemozno$¢ utrzymania wfasciwego nawodnienia dziecka przy doustnym
podawaniu ptyndw

+ Silny bél brzucha

- Inaczne krwawienie z przewodu pokarmowego

« Zaburzenia stanu psychicznego

- Zajecie staw6w o ciezkim przebiegu, ograniczenie chodzenia
i/lub samoopieki

« Niewydolnos¢ nerek (zwigkszenie stezenia kreatyniny), nadcisnienie
tetnicze i/lub zespét nerczycowy

Tabela 7. Wskazania do hospitalizacji

roznicowa, zwlaszcza w wypadku wystepowania izolo-
wanych objawow, przedstawiono w tabeli 4.

LECZENIE

W ZSH nie ma jak dotad jasno okreSlonych standar-
dow terapeutycznych. Rodzaj wdrozonego leczenia za-
lezy przede wszystkim od stanu og6lnego chorego i od
zajetych narzadow. Zawsze nalezy wykluczy¢ etiologie
infekeyjng i ewentualnie wigczyC leczenie przeciwbakte-
ryjne, przeciwwirusowe. W przypadkach ograniczonych
do zmian skornych zastosowanie znajduje postgpowanie
objawowe. Pomimo braku w piSmiennictwie jednoznacz-
nych dowodow ich skutecznoSci pomocniczo podaje sie
preparaty dzialajace hemostatycznie na naczynia krwio-
nosne, takie jak np. etamsylat, preparaty rutyny. Przy na-
silonych dolegliwosciach bolowych zalecane jest ograni-
czenie aktywnoSci fizycznej, oszczedzajacy tryb zycia. Nie
zaobserwowano jednak, by pozostawanie w t6zku miafo
wplyw na progresj¢ chorobyV. Przy zajeciu stawow ulge
przynoszg niesteroidowe leki przeciwzapalne. Czesto cho-
robie towarzyszy nadci$nienie t¢tnicze. Lekami pierwsze-
go rzutu sa w tych postaciach ACE-I oraz inhibitory re-
ceptora II dla angiotensyny. Dla postaci z powiktaniami
ze strony przewodu pokarmowego, uszkodzeniem nerek
oraz nasilonymi dolegliwoSciami stawowymi rekomen-
dowane jest stosowanie steroidow, drogg parenteralng
lub dozylna. Stosuje sie prednizolon w dawce 1-2 mg/kg/
dobg (maks. 60 mg)">? przez 7 dni, nastgpnie przez ko-
lejne 7 dni w dawce zmniejszonej (0,5 mg/kg/dobe) lub
pulsy z metyloprednizolonu (15 mg/kg/dobe przez 3 dni).
W ostatnim czasie przeprowadzono kilka duzych badan,
w ktorych nie wykazano jednak przewagi steroidotera-
pii (prednizolon w dawce 2 mg/kg przez 7 dni, nastepnie
1 mg/kg przez kolejne 7 dni) nad placebo w diugotermi-
nowej prewencji powiklan ze strony nerek®. Steroidotera-
pia nie ma wptywu na plamice oraz catkowity czas trwa-
nia choroby (tabela 6)¥. Sg natomiast doniesienia, iz
wczesne zastosowanie steroidow znaczaco redukuje ob-
jawy ze strony przewodu pokarmowego, ogranicza bol,
zmniejsza ryzyko wystapienia powazniejszych powiktan
(takich jak wgtobienie jelit), a co za tym idzie — ograni-
cza konieczno$¢ przeprowadzania zabiegdw operacyj-
nych, endoskopii oraz badan obrazowych jamy brzusz-

220 nej®V. W przypadku dzieci z podwyzszonym st¢zeniem

Kiedy wskazana jest konsultacja nefrologiczna?

- Potwierdzone, uporczywe nadcisnienie tetnicze

« Uposledzenie czynnosci nerek

« Makroskopowy krwiomocz pojawiajacy sie przez 5 kolejnych dni
« Zespét nerczycowy

« Ostry zespdt nefrytyczny

« Przetrwaty biatkomocz (>4 tygodni)

Tabela 8. Wskazania do przeprowadzenia konsultacji ne-
frologicznej™”

fibrynogenu oraz plazminogenu stosuje si¢ steroidy w po-
taczeniu z preparatami kwasu alfa-aminokapronowego®.
W niektorych przypadkach ZSH powiklanych zaburzenia-
mi funkcji nerek wskazana jest biopsja tego narzadu (ta-
bela 6). U 0s6b z rozpoznanym w biopsji uszkodzeniem
kiebuszkdw nerkowych stosuje sie wyzsze dawki steroidow
podawanych drogg doustng, czasem w polfaczeniu z cy-
klofosfamidem lub z preparatami azatiopryny lub dipi-
rydamolu. Takie leczenie znaczaco redukuje biatkomocz.
W niektorych przypadkach dofacza si¢ pulsy z urokinazy.
U dzieci, u ktorych wystapity powazne powiktania z prze-
wodu pokarmowego, np. niedokrwienie jelit, skuteczne
moze byC polaczenie podawanego doustnie prednizolo-
nu z pulsami dozylnymi metyloprednizolonu. Opubliko-
wano rowniez doniesienia o skutecznosci przetaczanych
immunoglobulin. W przewlekajacych si¢ postaciach ste-
roidozaleznych pomocne moze by¢ wiaczenie do leczenia
cyklosporyny A. W przypadku obecnosSci powaznych po-
wikfaf neurologicznych, takich jak udar, w pierwszej kolej-
nosci konieczne jest ustabilizowanie ciSnienia tetniczego,
podawanie lekow przeciwdrgawkowych, w udarze krwo-
tocznym ewentualna, cho¢ kontrowersyjna, szybka inter-
wencja neurochirurgiczna. Przy obecnosci objawow su-
gerujacych zajecie OUN stosuije sig steroidoterapie (pulsy
z metyloprednizolonu, do 20 mg/kg) z cyklofosfamidem,
leczenie to nie jest jednak zalecane w przypadku izolo-
wanego zajecia nerwow obwodowych. U dzieci, u ktorych
wystepuja objawy towarzyszacej polineuropatii, koniecz-
ne moze by¢ wiaczenie leczenia jak w zespole Guillaina-
-Barrégo, czyli zastosowanie wlewow immunoglobulin,
plazmaferezy®®. W przypadku krwawiei ptucnych zasto-
sowanie znajdujg wlewy z metyloprednizolonu®. U pa-
cjentow z cigzszym przebiegiem ZSH zawsze nalezy roz-
wazyC hospitalizacj¢ (tabela 7), a przypadku powiklan
nerkowych konsultacje nefrologiczng (tabela §).

PODSUMOWANIE

Od czasu, gdy ZSH zostal opisany po raz pierwszy,
nastapit niewatpliwie znaczny progres w diagnozowa-
niu oraz prowadzeniu pacjentow z ta wcale nierzadka
jednostka chorobowa. Musimy jednak wciaz dazy¢ do
ustalenia nowych wytycznych, uzupetniajacych istnie-
jace. Dokonujace si¢ postepy w zrozumieniu procesow
immunologicznych lezacych u podtoza choroby przy-
czynig si¢ by¢ moze do opracowania nowych strategii
terapeutycznych w przysztoSci.
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