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Streszczenie

Abstract

Zapalenie naczyn zwigzane z IgA to najczestsze ostre ukladowe zapalenie naczyn u dzieci. Charakterystycznymi objawami choroby
s3 plamica skorna niezwigzana z trombocytopenia, béle brzucha o ostrym poczatku, zapalenie stawdw oraz objawy nerkowe,
rzadziej objawy neurologiczne. Przebieg choroby jest zazwyczaj fagodny, samoograniczajacy. Etiologia zapalenia naczyn zwigzanego
z IgA pozostaje nieznana, schorzenie prawdopodobnie ma tlo autoimmunologiczne. W trakcie choroby stosuje sie gtéwnie leczenie
objawowe; nie jest znana metoda terapii, ktora wptywataby na czas trwania choroby oraz zapobiegataby nawrotom. W przypadku
wystapienia plamicy skornej u dziecka zawsze nalezy wykluczy¢ sepse meningokokowa. W niniejszej pracy przedstawiono opis
przypadku 4-letniego chlopca z zapaleniem naczyn zwigzanym z IgA, w przebiegu ktdrego wystapily objawy podraznienia opon
moézgowo-rdzeniowych.

Stowa kluczowe: zapalenie naczyn zwiazane z IgA, meningismus, plamica skorna, dzieci

IgA vasculitis is the most common acute systemic vasculitis in children. Typical symptoms include cutaneous purpura not associated
with thrombocytopenia, acute-onset abdominal pain, arthritis, renal symptoms and, less commonly, neurological symptoms.
The disease is usually mild and self-limiting. Although the aetiology of IgA vasculitis is unknown, autoimmune involvement is
suspected. Symptomatic treatment is mainly used; therapeutic method that would reduce disease duration and prevent recurrence
is unknown. Meningococcal sepsis should always be ruled out in a child with cutaneous purpura. We present a case of a 4-year-old
boy with IgA vasculitis who developed symptoms of meningeal irritation.
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WSTEP

apalenie naczyn zwigzane z immunoglobuling
2 A (dawniej plamica Schonleina-Henocha — Henoch-
Schonlein purpura, HSP) to ostre zapalenie drobnych
naczyn krwionoénych (tetniczek i zylek) z obecnoscia zlo-
gow IgA w skorze, jelitach, kigbuszkach nerkowych, ktéremu
towarzysza bol i zapalenie stawéw'). Do gléwnych obja-
wow choroby nalezg plamica skérna niezwigzana z trombo-
cytopenia, bole stawdw, bol brzucha oraz objawy nerkowe.
Pierwszymi objawami sa plamica skdrna i bole stawowe.
Zapalenie naczyn zwigzane z IgA to najczestsze ostre uklado-
we zapalenie naczyn u dzieci; wystepuje miedzy 2. a 10. rokiem
zycia, ze szczytem zachorowania w 6. roku zycia®. Czestosé
wystepowania w zaleznosci od kraju to 6-70 przypadkéw na
100 000 os6b, z przewaga u chlopcow. Najwiecej zachorowan
wystepuje w okresie jesienno-zimowym, co prawdopodob-
nie wigze si¢ ze zwiekszong liczbg zachorowan infekcyjnych®.
Zapalenie naczyn zwigzane z IgA ma charakter samoograni-
czajacy i zazwyczaj catkowite wyleczenie obserwowane jest
w ciagu 2—4 tygodni. Nawroty choroby wystepuja w okoto 30%
przypadkoéw, najczesciej w ciagu pierwszego roku od zachoro-
wania, cechujg si¢ jednak tagodniejszym przebiegiem. Do tej
pory nie jest znane leczenie, ktore wplywaloby na czas trwania
choroby oraz zapobiegaloby nawrotom.
W niniejszej pracy przedstawiono przypadek 4-letniego chfop-
ca z zapaleniem naczyn zwigzanym z IgA, w przebiegu ktérego
wystapity objawy podraznienia opon mézgowo-rdzeniowych.

OPIS PRZYPADKU

Chtlopiec w wieku 3 lat i 10 miesiecy zostat przyjety do szpita-
la w stanie ogolnym $rednim z powodu obrzekéw w okolicy
ledzwiowej, lewego przedramienia i stop, bolu konczyn dol-
nych, plamisto-grudkowej wysypki na skorze podudzia lewe-
go oraz trwajacej infekcji gornych drég oddechowych. Z po-
wodu rozpoznanego zapalenia gardla dziecko bylo leczone
od 4 dni amoksycyling z kwasem klawulanowym. W dniu
poprzedzajacym hospitalizacje chlopiec intensywnie skakat
na trampolinie. Pacjent pozostawal pod opieka poradni uro-
logicznej - stan po operacji spodziectwa w 1. roku zycia —
oraz poradni kardiologicznej — szmer niewinny serca.

Przy przyjeciu w badaniu przedmiotowym zaobserwo-
wano na skorze wyczuwalng palpacyjnie plamistg wysyp-
ke na lewym podudziu, obrzeki w okolicy stawow sko-
kowych z przewaga po stronie prawej, niewielkie obrzeki
kolan, okolicy ledzwiowo-krzyzowej oraz przedramienia
lewego z towarzyszaca bolesnoscia uciskowa tych miejsc.
Ponadto uwage zwracaly zaczerwienione gardlo oraz rop-
ne naloty na migdatkach podniebiennych. W badaniach la-
boratoryjnych wykazano wysokie stezenie catkowite im-
munoglobuliny typu A (IgA) - 4,23 g/l (norma: 0,27-1,95),
podwyzszone stezenia markeréw stanu zapalnego [biatko
C-reaktywne (C-reactive protein, CRP) 6,63 mg/l (norma:
<5), odczyn Biernackiego (OB) 40 mm/h], odchylenia w ko-
agulologii - czas czesciowej tromboplastyny po aktywacji
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(activated partial thromboplastin time, APTT) - 37,4 s (norma:
25,4-36,9 s) oraz podwyzszone stezenie D-dimeréw —
4,37 ug/ml FEU (fibrinogen equivalent units) (norma:
<0,5). Oznaczone stezenia sktadowych uktadu dopelniacza
C3 i C4 oraz inhibitora Cl-esterazy byty w normie. W ba-
daniu ogélnym moczu opisano czg¢éciowo wytugowane poje-
dyncze erytrocyty w polu widzenia. W wykonanym badaniu
ultrasonograficznym (USG) stawéw uwidoczniono obrzek
w tkankach miekkich stawow skokowych, okolicy nadgarst-
ka lewego, okolicy ledzwiowo-krzyzowej oraz obrzek w do-
stepnych badaniu powierzchniach kostnych i chrzestnych.
W badaniu USG jamy brzusznej nie opisano odchylen od
stanu prawidtowego. Wykluczono zakazenia cytomega-
lig, boreliozg, mykoplazma oraz infekcje paciorkowcows.
Na podstawie obrazu klinicznego oraz wynikéw badan do-
datkowych rozpoznano zapalenie naczyn zwigzane z IgA.
Od poczatku hospitalizacji chlopiec zglaszal bdle kon-
czyn i brzucha, nie goraczkowal. W 2. dobie hospitalizacji
stan ogolny pacjenta si¢ pogorszyl; dziecko bylo niespokoj-
ne, placzliwe, pojawila sie przeczulica skdry, gléwnie prawej
strony ciala, oraz nowe, pojedyncze wybroczyny na sko-
rze podudzi oraz po$ladkach. Ponadto stwierdzono dodat-
nie objawy oponowe (sztywnos¢ karku oraz objaw Kerniga
gorny). W badaniu przedmiotowym brzuch byt miekki, bo-
lesny przy palpacji, gléwnie po stronie prawej. W przepro-
wadzonym ponownie badaniu USG jamy brzusznej nie od-
notowano odchylen od stanu prawidlowego. Uzyskano takze
ujemny wynik w badaniu na krew utajong w kale. Wykonano
badanie tomografii komputerowej (TK) glowy z kontrastem,
uzyskujac wynik prawidlowy. Tuz po badaniu TK objawy
oponowe ustapily. Podczas konsultacji neurologicznej stwier-
dzono podraznienie opon méozgowo-rdzeniowych (meningis-
mus) w przebiegu infekcji oraz zalecono naklucie ledzwiowe
w przypadku powtdrnego wystgpienia dodatnich objawow
oponowych lub pojawienia si¢ goraczki. W kolejnych dniach
stan chlopca wyraznie si¢ poprawial. W kolejnych badaniach
laboratoryjnych odnotowywano stopniowy wzrost wartosci
APTT do 52,1 s w 9. dobie hospitalizacji oraz obnizajace si¢
wykladniki stanu zapalnego. W kontrolnym badaniu ogdl-
nym moczu nie stwierdzono odchylen od normy. W wyni-
ku zastosowanego leczenia stan ogolny dziecka si¢ popra-
wil, ustgpil stan zapalny gardla i obserwowano stopniowo
zanikajace zmiany skorne na konczynach dolnych oraz po-
$ladkach. Ze wzgledu na utrzymujaca sie w badaniach labo-
ratoryjnych zwiekszong warto$¢ wskaznika APTT zalecono
kontrol¢ w poradni hematologicznej.

OMOWIENIE

Zapalenie naczyn zwigzane z IgA jest zaliczane do leuko-
klastycznych zapalen matych naczyn o charakterze nieziar-
niczym®. W $cianach tetniczek i zytek skéry, jelit, mezan-
gium i komoérkach srodbtonka nerek stwierdza sie duza
liczbe zlogéw IgA oraz skladowych dopelniacza C3™.
Charakterystyczna dla zapalenia naczyn zwigzanego z IgA
jest obecnos¢ podklasy IgA1 o zaburzonej glikozylacji®.
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Etiologia choroby pozostaje nieznana, podkreéla sie jed-
nak istotng role immunoglobuliny A w jej patogenezie.
Podloze zapalenia naczyn zwiazanego z IgA ma prawdo-
podobnie tlo autoimmunologiczne. Mozliwa jest takze pre-
dyspozycja genetyczna do rozwoju objawéw choroby u oséb
zHLA-DRB1*01, HLA-DRB1*11, HLA-DRB1*14 i HLA-B35©.
W niektorych przypadkach zachorowan u dzieci rozwdj ob-
jawow typowych dla HSP poprzedza infekcja gornych drog
oddechowych spowodowana przez paciorkowiec beta-hemo-
lizujacy grupy A, mykoplazme, parwowirus B19, adenowirus
lub herpeswirus?.

Rozpoznanie zapalenia naczyn z odkladaniem si¢ zlo-
gow IgA opiera si¢ glownie na obrazie klinicznym. W 2010
roku Europejska Liga do Walki z Reumatyzmem (European
League Against Rheumatism, EULAR), Miedzynarodowa
Organizacja Badawcza Reumatologéw Dzieciecych
(Paediatric Rheumatology International Trials Organisation,
PRINTO) i Europejskie Stowarzyszenie Reumatologéw
Dziecigcych (Paediatric Rheumatology European Society,
PRES) uaktualnily wezesniejsze kryteria rozpoznania zapale-
nia naczyn zwiazanego z IgA [Amerykanskiego Towarzystwa
Reumatologicznego (American College of Rheumatology,
ACR) z 1990 roku]. Nowsze kryteria klasyfikacyjne cechuja
sie wyzsza czulo$cig (100% vs 87%), swoistos¢ zas jest porow-
nywalna, na poziomie 87%®?. Wedlug EULAR/PRINTO/
PRES kryterium koniecznym do ustalenia rozpoznania za-
palenia naczyn zwigzanego z IgA jest wyczuwalna palpacyj-
nie plamista wysypka niezwigzana z trombocytopenia, wy-
stepujaca zazwyczaj na konczynach dolnych. Zmiany skérne
pojawiaja si¢ jednorazowo lub w kilku rzutach, ustepuja sa-
moistnie w ciagu kilku tygodni od poczatku choroby®. Aby
mozna bylo postawi¢ diagnoze zapalenia naczyn zwigzane-
go z IgA, oprocz plamistej wysypki u pacjenta musi wysta-
pi¢ jeden sposrod ponizszych objawdw: rozlany, kolkowy
bdl brzucha o naglym poczatku, zapalenie stawow (najcze-
$ciej skokowych i kolanowych), objawy zajecia nerek w po-
staci biatkomoczu, krwinkomoczu lub potwierdzone histo-
patologicznie rozplemowe klebuszkowe zapalenie nerek ze
ztogami IgA badz leukoklastyczne zapalenie naczyn ze zlo-
gami IgA w badaniu histopatologicznym skory. Innym przy-
datnym badaniem moze by¢ oznaczenie stezenia IgA, ktore
u polowy pacjentéw jest podwyzszone. U czeéci pacjentow
mozna stwierdzi¢ obecnos¢ czynnika reumatoidalnego®.
W morfologii krwi obwodowej nie stwierdza sie trombocy-
topenii, moze by¢ obecna niedokrwisto$¢, np. spowodowana
krwawieniem do przewodu pokarmowego. Opisywany przy-
padek spelnia kryterium podstawowe rozpoznania zapalenia
naczyn zwigzanego z IgA, czyli obecnos¢ plamistej wysypki,
oraz dwa z pozostalych kryteriéw: obecnoé¢ rozlanego bolu
brzucha i objawy zapalenia stawow.

Jako Zze zapalenie naczyn zwigzane z IgA jest chorobg o prze-
biegu samoograniczajacym, w leczeniu stosuje sie postepo-
wanie gléwnie objawowe - odpowiednie nawodnienie, leki
przeciwbodlowe (szczegdlnie w przypadku artropatii, bo-
16w brzucha) i odpoczynek. Wczesne wdrozenie glikokor-
tykosteroidéw systemowych wcigz pozostaje przedmiotem
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dyskusji — nie wykazano jego wplywu na zapobieganie roz-
wojowi zmian nerkowych czy nawrotom choroby” %!V,
Nie wywiera tez wplywu na objawy skdrne i okres trwania
choroby®®. Zazwyczaj glikokortykosteroidy stosuje si¢
w przypadku zapalenia jader, naczyn mézgowych, krwawie-
nia z drég oddechowych lub w innych cigzkich postaciach
plamicy Schonleina-Henocha. Standardowo podaje sie pred-
nizolon lub prednizon w dawce 1-2 mg/kg/dobe, czasami —
w ciezszych przypadkach — w polaczeniu z pulsami metylo-
prednizolonu (10-30 mg/kg, maks. 1 g/dobe przez 3 dni).
Steroidoterapia w skojarzeniu z dozylnym cyklofosfamidem
lub azatiopryng moze by¢ skuteczna w przypadku ktebuszko-
wego zapalenia nerek®'V. U chorych z przetrwalym biatko-
moczem mozna wigczy¢ inhibitory konwertazy angiotensyny
w celu ograniczenia uszkodzenia klebuszkéw' . U pacjentéw
z cigzkim przebiegiem choroby korzystne moze by¢ takze za-
stosowanie immunoglobulin lub plazmaferezy®. Opisywany
pacjent w trakcie hospitalizacji otrzymywal leki przeciwbo-
lowe (ibuprofen, paracetamol) oraz nawadnianie dozylne.
Wlgczono réwniez preparaty uszczelniajgce $ciane naczyn
(etamsylat). Nie byto koniecznosci stosowania steroidow.

W prezentowanym przypadku, ze wzgledu na pogorsze-
nie stanu ogodlnego dziecka w 2. dobie hospitalizacji oraz
stwierdzenie obecnosci dodatnich objawéw oponowych, po
wykonanym badaniu TK glowy z kontrastem (wynik pra-
widlowy) poproszono o konsultacje neurologiczna, pod-
czas ktorej rozpoznano podraznienie opon mozgowo-
-rdzeniowych (meningismus) w przebiegu zapalenia naczyn
zwigzanego z IgA. Objawy oponowe ustapily po kilku go-
dzinach, odstgpiono od wykonania punkcji ledzwiowe;j.
Meningismus charakteryzuje si¢ obecnoscia triady objawdow:
sztywno$¢ karku, swiattowstret oraz bol glowy, bez innych
objawow zapalenia lub niezapalnych zmian opon moézgo-
wo-rdzeniowych. Wystepuje zwlaszcza u dzieci, czgsto ma
zwigzek z wysoka goraczka w trakcie infekeji, niespowodo-
wang chorobg osrodkowego ukladu nerwowego. W przebie-
gu zapalenia naczyn zwigzanego z IgA moze dojs$¢ do wy-
stapienia objawéw neurologicznych, takich jak: bole gtowy,
drgawki, ogniskowe uszkodzenie moézgu, krwawienie do
osrodkowego ukladu nerwowego. Objawy neuropatii
obwodowej zazwyczaj ustepujg samoistnie?.

Rokowanie pacjentéw z zapaleniem naczyn zwigzanym
z IgA jest zazwyczaj dobre, jednak dlugo utrzymujaca si¢
wysypka, starszy wiek (>10. roku zycia), ciezkie objawy
brzuszne oraz nawroty zwigkszaja ryzyko zapalenia klebusz-
kéw nerkowych w przebiegu choroby!". Pacjenci wymagaja
dalszej kontroli ambulatoryjnej, szczegdlnie w kierunku ne-
fropatii (pomiary cisnienia tetniczego, wykonywanie badan
ogolnych moczu). U dzieci, ktore prezentuja objawy stawo-
we na poczatku choroby, symptomy ze strony przewodu po-
karmowego i wymagaja steroidoterapii w trakcie pierwsze-
go epizodu choroby, wystepuje wyzsze ryzyko nawrotu'®.
Ciezkie powiklania ze strony przewodu pokarmowego, ta-
kie jak perforacje, wglobienia, martwice jelit, wystepuja
u okolo 5% dzieci. W przypadku czestych nawrotéw zapa-
lent naczyn powinno sie wykluczy¢ obecno$é¢ nowotworu?.
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Zapalenie naczyn zwiazane z IgA moze zajmowaé wiele
ukladow, dlatego tez diagnostyka réznicowa powinna by¢
dos¢ szeroka. W przypadku podejrzenia choroby nalezy
wykluczy¢ przede wszystkim stan zagrozenia zycia, jakim
jest sepsa meningokokowa, ale réwniez zespot hemolitycz-
no-mocznicowy, septyczne zapalenie stawéw, odczyny po-
lekowe, bakteryjne zapalenie wsierdzia, guzkowe zapalenie
naczyn i inne przyczyny.

WNIOSKI

Podsumowujac, mimo ciagle rosnacej wiedzy na temat za-
palenia naczyn zwigzanego z IgA jego etiologia i wspotwy-
stepowanie z innymi jednostkami chorobowymi pozosta-
ja w duzej mierze nieznane. Do podstawowych elementéw
procesu diagnostyczno-terapeutycznego mozna zaliczy¢
indywidualne podejscie do diagnostyki i leczenia pacjen-
ta z objawami zapalenia naczyn zwigzanego z IgA oraz ob-
jawami wspotwystepujacymi.
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