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Streszczenie |

Summary |

Plamica Schonleina-Henocha (PSH) jest schorzeniem ogolnoustrojowym, prowadzacym do zajecia matych
naczyi krwiono$nych skory, przewodu pokarmowego, nerek oraz stawéw. Moze przyjmowac rézne postaci
kliniczne: od fagodnych zmian skdrnych, poprzez obrzek i bolesnos¢ stawow, az do przewlekiej choroby
nerek i cigzkich powikta ze strony przewodu pokarmowego, ktére moga prowadzi¢ do standw zagrozenia
zycia. Chociaz opisuje si¢ ja w literaturze od ponad dwoch wiekow, dotad nie ustalono jej jednoznaczne;
przyczyny, a lista potencjalnych czynnikow bioracych udziat w jej rozwoju jest weigz rozszerzana. Nie ma
réwniez jednorodnych algorytméw leczniczych, szczegblnie u dzieci. Oprocz lekdw objawowych, wsrod
ktorych najwazniejsza role odgrywaja niesterydowe leki przeciwzapalne, czgsto podaje si¢ takze leki immu-
nosupresyjne: glikokortykosteroidy, cyklofosfamid, azatiopryne, cyklosporyng A. Podejmowane sg rowniez
proby leczenia plazmafereza, immunoglobulinami, rytuksymabem czy inhibitorami konwertazy angioten-
syny. W pracy przedstawiono wspdiczesne poglady na temat patomechanizmu, przebiegu oraz postgpo-
wania w leczeniu zespotu Schonleina-Henocha. Przedstawiono réwniez opis przypadku PSH u 7-letniego
chiopca, hospitalizowanego z powodu uogolnionego obrzgku i bolu stawoéw oraz zmian wybroczynowych
na skorze ud i posladkdw. Poczatkowo stosunkowo tagodny obraz kliniczny przerodzit si¢ w peinoobjawo-
wy zespot z zajeciem przewodu pokarmowego. Zajecie naczyn krwiono$nych jelita cienkiego doprowadzi-
fo do wgtobienia kretniczo-kre¢tniczego z wtorng martwicg jelita i wymagato interwencji chirurgicznej
z resekcja martwiczo zmienionego odcinka.

Stowa kluczowe: plamica Schonleina-Henocha, zapalenie naczyfi, powikltania, wgtobienie, martwica jelit

Henoch-Schonlein purpura (PSH) is a systemic disease, leading to the seizure of small blood vessels of
the skin, gastrointestinal tract, kidneys and joints. It may take several clinical forms, from mild skin
changes by swelling and painful joints to the chronic kidney disease and serious complications of the
gastrointestinal tract leading to life-threatening conditions. Although it has been described in the litera-
ture for over two centuries, the exact cause is still not established, and the list of the potential factors
involved in its development is still expanding. There is also no uniform treatment algorithm, especially
in children. In addition to symptom-relieving medications among which the most important role is
played by non-steroidal anti-inflammatory drugs, glucocorticosteroids, cyclophosphamide, azathioprine
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and cyclosporine A are also given to the patients. The trials with plasma exchange, immunoglobulin,
rituximab, or ACE inhibitors are also conducted. The paper presents current views on the pathomecha-
nism, course and treatment in Henoch-Schonlein syndrome. We also present a case of PSH in 7-year-old
boy hospitalised because of generalized oedema, joint pain and purpura on the thighs and buttocks.
Initially, a relatively mild clinical picture turned into a full-blown syndrome with involvement of the gas-
trointestinal tract. Venous involvement of the small intestine had led to intussusception with secondary
necrosis of the intestine and required surgical intervention with resection of necrotic amended section.

Key words: Henoch-Schonlein purpura, vasculitis, complications, intussusception, bowel necrosis

DEFINICJA

tem chorobowym obejmujacym uktadowe zapa-

lenie matych naczyfi krwionoSnych skory, prze-
wodu pokarmowego, nerek oraz stawOw. Nazwa tej
jednostki chorobowej upamigtnia lekarzy — Schonleina,
ktory opisal wspotistnienie plamicy i zmian stawowych,
oraz Henocha, ktory dotaczyt w II pofowie XIX wieku
opis kliniczny zajecia dodatkowo przewodu pokar-
mowego oraz nerek. Pierwszy opis przypadku dziecka
z plamica, krwawieniem z przewodu pokarmowego
i obrzgkami pochodzi jednak juz z 1801 roku i zostat
przedstawiony przez Heberdena!).

Plamica Schonleina-Henocha (PSH) jest zespo-

EPIDEMIOLOGIA

Czgstos¢ wystepowania PSH oceniono na 15-40 przy-
padkow na 100 000 dzieci, z najwigkszym nasileniem
okoto 4.-6. roku zycia. Choroba czgsciej dotyczy pici
meskiej, z przewaga wystepowania w miesigcach zimo-
wych, co ma bezposredni zwigzek z nasileniem cz¢sto-
Sci infekcji w tym czasie®+7.

OBJAWY

Dominujgcym objawem wystepujacym w 96-100% przy-
padkow jest manifestacja skorna. W przebiegu PSH
dochodzi do powstania typowych zmian skdrnych o cha-
rakterze drobnych wybroczyn, bez towarzyszacej mato-
plytkowosci. Plamica obejmuje symetrycznie skore kon-
czyn dolnych, gtownie powierzchnie wyprostne oraz
posladki, szczeg6lnie nasilona jest w miejscach narazo-
nych na ucisk. Zmiany skorne mogg réwniez przyjmo-
wacé postac pecherzy, owrzodzef lub guzow podskor-
nych i wystepowa¢ w innych miejscach. Moze im takze
towarzyszyC obrzek tkanki podskornej. Manifestacja
skorna jako jedyny objaw choroby w przebiegu PSH
wystepuje u okoto 20% chorych, w wigkszosci przypad-
kow jest to rdwniez pierwszy objaw choroby®=>%,

Zajecie naczyn krwionoSnych Sciany przewodu pokar-
mowego prowadzi do obrzgku jelit, a w konsekwencji
do bolow brzucha, wymiotdw i biegunki. W rzad-
kich przypadkach moze on doprowadzi¢ do wglobie-

226 nia jelit z wtOrng martwicg, z wytworzeniem przetok

i perforacjq jelit. Sporadycznie opisywano powazne
powiktania, takie jak: ostre zapalenie trzustki, rzekomo-
bioniaste zapalenie jelit czy wstrzas hipowolemiczny
wtorny do krwotoku z przewodu pokarmowego9-12.
Objawy ze strony przewodu pokarmowego wystepujg
u okoto 2/3 dzieci z PSH, przede wszystkim jest to bl
brzucha'o-1b,

W okoto 50-80% przypadkéw dochodzi do zajecia
stawow, gtownie koficzyn dolnych (skokowych i kola-
nowych), ale rowniez stawOw nadgarstka, tokciowych
i stawOw dloni, dodatkowo moga dotaczyC sie obrzek,
bdl i ograniczenie ruchomosci stawu®>.

U okolo 25-50% dzieci z PSH stwierdzane sg zmiany
w nerkach, ktore prowadzg do schytkowej niewydolnoSci
nerek u 1-3% pacjentow!*-+19, Najczesciej obserwowa-
nymi zmianami w moczu sg krwinkomocz i bialkomocz,
ale u czeSci dzieci rozwija si¢ kicbuszkowe zapalenie
nerek dajace w ocenie mikroskopowej obraz nefropatii
[gA1+19, Nalezy podkreslic, ze objawy nerkowe moga
rozwing¢ si¢ nawet po kilku miesigcach od wystapienia
pierwszych objawow plamicy.

Inne sporadycznie pojawiajgce si¢ objawy dotyczg
oSrodkowego ukfadu nerwowego (bole glowy, drgawki,
parestezje), uktadu oddechowego (krwawienia do migz-
szu pluc), moze pojawiaC si¢ rowniez obrzek moszny,
zapalenie cewki moczowej 319,

W pordwnaniu z populacjg dorostych u dzieci czeSciej
rozwijaja si¢ objawy ze strony przewodu pokarmowego,
natomiast rzadziej wystepuje zajecie stawow i nerek!”.

ETIOLOGIA

Najczesciej rzut choroby poprzedzony jest zakazeniem
uktadu oddechowego. Liste potencjalnych drobno-
ustrojow, a takze innych dotychczas powiazanych z roz-
wojem PSH czynnikéw przedstawiono w tabeli 11-259),

PATOGENEZA

Patomechanizm PSH nadal pozostaje niewyjasniony.
Wiadomo, ze w przebiegu zespotu dochodzi do odkfa-
dania si¢ kompleksow immunologicznych zawieraja-
cych polimeryczng IgAl i sktadowa alternatywnej drogi
aktywacji dopetniacza C3 w tkankach. Wokot drobnych
naczyn stwierdzane sg nacieki ztozone z granulocytow
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i komorek jednojadrzastych oraz ogniska martwicy
wioknikowej. W przypadku zajecia nerek w badaniu
histopatologicznym bioptatu widoczne sa zmiany cha-
rakterystyczne dla nefropatii IgA. Zmiany najczeSciej
rozmieszczone sg ogniskowo i segmentalnie, moze
wystepowac tez rozplem mezangium lub rozplem we-
wnatrzwloSniczkowy z potksiezycami. W surowicy pa-
cjentOw stwierdza si¢ podwyzszone stezenie IgA i kra-
zacych kompleksow immunologicznych z IgAG419.
Dotychczasowe obserwacije wskazuja na udziat czynnika
genetycznego w rozwoju choroby, jednak nie znaleziono
pojedynczego genu odpowiedzialnego za wystapienie
PSH. Najprawdopodobniej samo wystgpienie choroby
jest sktadowa zardwno predyspozycji genetycznych, jak
i uwarunkowan Srodowiskowych®,

PLAMICA SCHONLEINA-HENOCHA
A NEFROPATIA IgA

Zmiany nerkowe obserwowane w bioptatach w przy-
padku PSH i nefropatii IgA sq podobne. Dotychczas
nie ustalono, czy sg to dwa rozne schorzenia czy jedy-
nie dwa fenotypy tej samej jednostki chorobowej. Roz-
nicuja je wiek wystapienia (w przypadku PSH — wcze-
Sniejszy) oraz fakt, iz w przypadku nefropatii IgA nigdy
nie dochodzi do zajecia skory!!?.

DIAGNOSTYKA

Do rozpoznania PSH dochodzi najcz¢sciej na podsta-
wie charakterystycznego obrazu klinicznego. W watpli-
wych przypadkach konieczna jest diagnostyka obejmu-
jaca badanie probki krwi, moczu, stolca, a w wybranych,
atypowych manifestacjach PSH biopsja skory, ktora
uwidacznia leukoplastyczne martwicze zapalenie Scia-
ny naczyf i nacieki zapalne z towarzyszacymi zlogami
[gA1S.

W morfologii krwi obwodowej stwierdza si¢ prawidto-
wa lub podwyzszong liczbe plytek krwi. Mozna zaob-
serwowac takze przyspieszenie odczynu opadania krwi-
nek czerwonych, podwyzszone stezenie IgA w surowicy
krwi, obecne przeciwciata ANCA. W czgsci przypad-
kow dochodzi do obnizenia stezenia sktadowych C3
i1 C4 dopetniacza. W przebiegu PSH moze dochodzi¢
do zaburzen w ukladzie krzepnigcia ze wzrostem ste-
zenia D-dimerow i czynnika von Willebranda oraz

charakterystycznym obnizeniem st¢zenia czynnika XIII.
Czasy kaolinowo-kefalinowy oraz trombinowy pozo-
stajg prawidiowe®-2D, Istotna jest ocena funkcji nerek
(stezenie kreatyniny i mocznika w surowicy, poziom al-
bumin, badanie ogolne moczu) oraz skryning stolca na
obecnoS¢ krwi utajone;.

Biopsja nerek wykonywana jest w przypadkach szybkiej
progresji choroby nerek, ale moment jej przeprowa-
dzenia zalezy od dynamiki zmian klinicznych. Rodzaj
zmian morfologicznych rzutuje na wybor metody le-
czenia i rokowanie®.

Duze znaczenie, szczeg6lnie w przypadkach z zajeciem
przewodu pokarmowego, maja badania obrazowe — ul-
trasonografia i tomografia komputerowa jamy brzusz-
nej. W watpliwych przypadkach przeprowadzana jest
laparoskopia zwiadowcza.

LECZENIE

Jednoznaczny schemat postepowania w tym najczest-
szym zapaleniu matych naczyn u dzieci nie zostal do
tej pory ustalony. Podstawowa rol¢ w terapii PSH,
szczegoOlnie z zajeciem nerek, odgrywaja leki immu-
nosupresyjne, gtownie glikokortykosteroidy, rzadziej
cyklosporyna A, azatiopryna, cyklofosfamid®. W pis-
miennictwie opisano zastosowanie talidomidu u pa-
cjentki z PSH oporng na leczenie GKS, plazmafe-
rezg oraz cyklofosfamidem®?. Praca Hubera i wsp.
7 2004 roku dowiodta skutecznosci prednizonu w skra-
caniu czasu trwania i zmniejszaniu dolegliwosci skor-
nych, nie wplywal on natomiast na rozwdj choroby
nerek w PSH®. W innym badaniu zaobserwowano
istotnie czestsza liczbe nawrotow zapalenia naczyh
w grupie dzieci leczonych glikokortykosteroidami®?.
Wazna rol¢ odgrywaja rowniez leki objawowe — nieste-
rydowe leki przeciwzapalne, ktorych uzycie wymaga
jednak duzej czujnosci z uwagi na ryzyko krwawienia
z przewodu pokarmowego. W celu zmniejszenia biatko-
moczu i kontroli ciSnienia tetniczego krwi stosowane sg
ACE inhibitory. Nie stwierdzono dotychczas zdecydo-
wanej poprawy po zastosowaniu immunoglobulin, dal-
szych obserwacji wymaga rowniez ocena skutecznoSci
plazmaferezy, ktdra moze przynosic korzysci, jesli zosta-
nie zastosowana w poczatkowym okresie choroby!!->>,
Donnithorne i wsp. opisali skuteczne proby zastosowa-
nia u dzieci z przewlektg postacig PSH rytuksymabu,

Bakterie Streptococcus B-hemolizujacy gr. A, gronkowce, Hemophilus influenzae, Mycoplasma pneumoniag, Streptococcus pneumoniae, Legionella,
Salmonella spp., Shigella spp., Campylobacter, Helicobacter pylori, Bartonella, Yersinia spp., Clostridium difficile

Wirusy MV, HBV, HCV, HIV, wirus rdzyczki, wirus Swinki, parwowirus B19, adenowirus

Pasozyty Toxocara canis

Leki Tiazydy, NLPZ, ACE inhibitory, ranitydyna, wankomycyna, cefuroksym

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

Tabela 1. Wykaz potencjalnych czynnikow wywotujgcych PSH
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po ktorym nie obserwowano powaznych dziataf
ubocznych®@®,

W przypadku wystapienia powaznych powiklan ze
strony uktadu pokarmowego lub oddechowego pacjent
moze wymagac interwencji chirurgiczne;.

ROKOWANIE

Czas choroby wynosi okofo 4 tygodni. PSH jest scho-
rzeniem samoograniczajacym si¢, w wigkszoSci przy-
padkow o tagodnym i Srednim przebiegu. Rokowanie
jest dobre, dotyczy to przede wszystkim przypadkow
bez zajecia nerek. U tych osob wskazane sg co najmniej
6-miesi¢czna kontrola badania ogdlnego moczu, ob-
serwacja biatko- i krwinkomoczu oraz regularny pomiar
ci$nienia tetniczego!32327,

U okoto 30% chorych PSH ma charakter nawroto-
wy, moze rowniez nawracaC w nerce przeszczepione;,
czeSciej w przypadku przeszezepienia nerki od dawcy
zZywego™,

Do rozwoju przewleklej choroby nerek u dzieci docho-
dzi rzadziej niz w przypadku PSH u dorostych®. Ryzy-
ko wystapienia nefropatii i przewlekiej choroby nerek
zalezy od stopnia nasilenia objawdw w poczatkowym
stadium choroby. Badania Ronkainena i wsp. —dotycza-
ce pacjentow obserwowanych przez okres do 24 lat po
przebyciu PSH w dziecifistwie — wykazaly, ze u prawie
75% chorych spoSrdd osob z wywiadem krwinkomoczu
1 biatkomoczu przewlekta choroba nerek nie rozwingta
si¢, z kolei u 11% stwierdzono aktywng chorobg nerek.
Czgsciej, w okolo 20% przypadkow, aktywne zmiany
w nerkach wykazywano u osob, ktore przebyly zespot
nefrytyczny lub nerczycowy w przebiegu rzutu PSH
w dziecinstwie®®. Inne prace sugeruja gorsze rokowa-
nie u kobiet i pacjentow z utrzymujgcym si¢ diugotrwa-
le biatkomoczem®. Szczegdlnej obserwacji wymagaja
kobiety ci¢zarne, ktore przebyly PSH w dziecinstwie,
gdyz sa one zagrozone wystapieniem nadciSnienia tet-
niczego oraz biatkomoczu, ktore stanowig rowniez za-
grozenie dla utrzymania cigzy®.

Rys. 1. Zmiany skorne na koriczynach dolnych w prze-
biegu PSH

OPIS PRZYPADKU
(NR HISTORII CHOROBY: 46884-10)

Siedmioletni chtopiec, R.P, zostatl przyjety do szpitala
z powodu bolu i obrzeku stawow kolanowych, skoko-
wych, nadgarstkowych i Srodrecza wystepujacych obu-
stronnie oraz pojedynczych zmian plamiczych na skorze
posladkow i wyprostnej powierzchni koficzyn dolnych
(rys. 1). Tizy tygodnie wezeSniej oraz kilka dni przed ho-
spitalizacjq wystapily epizody goraczki z ogbélnym ztym
samopoczuciem, objawowo podawano preparat inozy-
ny — pranobeks (Groprinosin). Przy przyjeciu dziecko
byto w stanie ogélnym dos$¢ dobrym, odnotowano nasi-
lony bdl i obrzek okolicy stawow.

W badaniach dodatkowych stwierdzono niskie wykfad-
niki stanu zapalnego (OB 6 mm/h, krwinki biate 7,5 G/,
CRP<0,3 mg/dl przy normie do 0,8 mg/dl, w rozmazie
krwi obwodowej przewaga neutrocytow), prawidtowe
wskazniki funkcji nerek i watroby (kreatynina w suro-
wicy 0,5 mg/dl, mocznik 23 mg/dl, bilirubina catkowita
0,3 mg/dl, AST 77 U/I, ALT 46 U/I), w badaniu ko-
agulologicznym bez zaburzen krzepnigcia krwi, czyn-
nik reumatoidalny ujemny, st¢zenie sktadowych C3
i C4 dopetniacza prawidtowe, badanie ogdlne moczu
bez cech zakazenia, biatkomoczu i krwinkomoczu.
W pobranej probee katu nie wykryto Sladu krwi. Na
podstawie obrazu klinicznego rozpoznano plamice
Schonleina-Henocha. Stosowano leczenie objawowe
(niesterydowe leki przeciwzapalne, Rutinoscorbin,
Calcium). Po poczgtkowej poprawie stanu ogélnego
dziecka, w czwartej dobie hospitalizacji wystapit kolej-
ny rzut choroby z nasileniem zmian skornych, dole-
gliwoSci stawowych oraz bolami brzucha. Do leczenia
wlaczono glikokortykosteroidy w postaci doustnej
(Encorton). W kolejnych dobach nasilaty si¢ objawy ze
strony przewodu pokarmowego — dotaczyly si¢ wymio-
ty podbarwione z0icig oraz z domieszka krwi. W ba-
daniu przedmiotowym stwierdzono w Srodbrzuszu
lewym guzowaty twor. W wykonanym badaniu USG

vossms ONBIEDIKL-- O

S
SIP im.J Begdanewiczs - OPE - Abdeman 1424:43

Rys. 2. Obraz ultrasonograficzny wglobienia jelit
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narzadow jamy brzusznej uwidoczniono zmiane o Sred-
nicy 60 mm, o policyklicznych zarysach i warstwowej
budowie, jelito o cechach znacznego obrzeku Sciany,
ponadto cechy zwolnionej perystaltyki jelit i niewielka
ilos¢ wolnego ptynu w jamie otrzewnej. RTG przegla-
dowe jamy brzusznej wykazato w rzucie Srddbrzusza
i nadbrzusza radiologiczne cechy niedroznosci przewo-
du pokarmowego.

Z uwagi na podejrzenie wgtobienia jelita w przebiegu
zespotu Schonleina-Henocha dziecko przekazano do
oddziatu chirurgii dziecigcej. W wykonanych tam ba-
daniach obrazowych — USG narzadéw jamy brzusznej
(rys. 2) i RTG przewodu pokarmowego (rys. 3) — po-
twierdzono obraz wglobienia jelita cienkiego. Przepro-
wadzono zabieg pneumatycznego odgfobienia, dzieki
czemu zniknal wyczuwalny wczeSniej guz w Srodbrzu-
szu. Jednak z uwagi na wystepowanie objawdw bolo-
wych, narastanie warto$ci wyktadnikow zapalnych krwi
(krwinki biate 21 G/I, CRP 21,4 mg/dl przy normie do
10 mg/dl) oraz utrzymywanie si¢ objawdw niedrozno-
Sci przewodu pokarmowego w kontrolnych badaniach
obrazowych, wykonano laparoskopi¢ zwiadowczg jamy
brzusznej. W trakcie badania, wobec stwierdzenia duzej
ilosci brunatnego ptynu w jamie otrzewnej, wykonano
konwersj¢ do laparotomii. Uzyskano obraz rozdgtej
petli jelita kretego z guzem odpowiadajacym wglobie-
niu oraz odcinkowa martwic¢ Sciany jelita na odcinku

Rys. 3. RTG przewodu pokarmowego u dziecka z nie-
droznosciq mechaniczng jelit
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okoto 20 ¢cm, w odlegtosci okoto 5 cm od zastawki Bau-
china. Na catlej dtugosci jelita cienkiego oraz w obre-
bie krezki jelita widoczne byly zmiany wybroczynowe.
Jelito grube oraz wyrostek robaczkowy nie wykazywaty
cech zapalnych ani naciekowych. W trakcie zabiegu re-
sekowano martwiczy fragment Sciany jelita wraz z wy-
rostkiem robaczkowym. Nie obserwowano powiklan
pooperacyjnych w trakcie hospitalizacji w oddziale chi-
rurgicznym. W wykonywanych badaniach kontrolnych
krwi obserwowano stopniowg normalizacje parame-
trow zapalnych krwi oraz prawidtowy obraz badania
ogolnego moczu. W leczeniu stosowano metylopred-
nizolon, cefuroksym oraz netylmycyng. Po uzyskaniu
zdecydowanej poprawy stanu og0lnego dziecko prze-
kazano do oddziatu pediatrycznego w celu kontynuacji
leczenia choroby podstawowe;.

Podczas dalszej hospitalizacji nie obserwowano obja-
woOw chorobowych, zmiany skdrne ustapity catkowicie,
stopniowo zmniejszano dawke glikokortykosteroidow
w postaci doustnej. Podczas cafego przebiegu choroby
nie stwierdzono cech zajecia nerek. W stanie ogélnym
dobrym pacjenta wypisano ze szpitala z zaleceniami
okresowej kontroli badania ogdlnego moczu.

W kolejnych miesigcach obserwacji nie wystepowaly
zmiany skorne, dziecko nie zgtaszato dolegliwosci bo-
lowych ze strony stawOw i jamy brzuszne;.

Przypadek ten przedstawiamy w celu zwrdcenia uwagi
na fakt wystgpowania rzadkich powiktan w poczatkowo
tagodnym przebiegu PSH, ktére mogg doprowadzi¢
do nastepstw zagrazajacych zyciu, jezeli nie zostang
W por¢ zauwazone.
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