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SCHONLEIN-HENOCH’S PURPURA

Hvad er det?

Schgnlein-Henoch’s purura (HSP) er en Dbetzendelseslignende tilstand
(inflammation) i sma blodkar. Inflammationen kaldes for "vasculitis” og
optraeder hyppigst i huden, tarmvaggen og nyrerne. Der kan i den forbindelse
opsta smablgdninger i huden, hvilket giver et karakteristisk mgrkergdt eller
purpurfarvet udsleet, som kaldes “purpura”. Der kan ogsa opsta blgdning i
tarmen eller nyrerne, hvilket kan give synligt blod i affgringen eller urinen. HSP
er opkaldt efter dr. Henoch og Schgenlein der hver iseer uafhaengig af hinanden
beskrev tilstanden for over 100 ar tilbage.

Hvor hyppigt er det?

Selvom HSP langt fra er en almindelig sygdom hos bgrn, er det den hyppigste
form for vaskulitis i aldersgruppen 5-15. Den ses hyppigere hos drenge end
piger med en overvaegt pa 2:1. Sygdommen rammer ens uanset etnisk
baggrund. De fleste tilfaelde ses i Europa og i det hele taget pa den nordlige
halvkugle. Sygdommen opstar oftest i vintertiden men optraeder ogsa pa andre
arstider.

Hvad skyldes sygdommen?

Ingen kender &rsagen til HSP. Infektioner som virus og bakterier opfattes som
mulige udlgsende arsager efter som sygdommen ofte opstar i efterforigbet af
en gvre luftvejsinfektion. Imidlertid kan HSP ogsd opsta efter indtagelse af
bestemte medikamenter, insektbid, udseettelse for kulde, kemikalier eller
indtagelse af bestemte fodeemner. Af disse grunde har man tidligere ogsa
brugt betegnelsen "allergisk purpura”. HSP blev opfattet som en slags allergisk
reaktion. I nogle lande kaldes det for “reumatoid purpura” , idet der under
sygdommen kan opsta symptomer fra led og muskler. Fund af bestemte
antistoffer af typen IgA i de dele af kroppen, som er ramt af sygdommen,
peger pa, at der nok er tale om en form for aktivering af immunapparatet.
Sygdommen udspiller sig i sma blodkar i huden, leddene, mave-tarmkanalen,
nyrerne og i sjeldne tilfaelde centralnervesystemet og testikler.

Er den arvelig, smitsom, og kan den forebygges?
HSP er hverken arvelig eller smitsom og kan ikke forebygges.

Hvad er hovedsymptomerne?

Hovedsymptomet er det karakteristiske hud-udslaet. Til at begynde med ses
sma, rgdlige, svagt Igftede hudpartier, som hurtigt kommer til at ligne et sar
og endrer farve til purpurrgd. Benaevnes som “palpabel purpura” fordi de
lgftede hudomrader nemt kan palperes (maerkes) med fingrene. Purpura ses
typisk p& benene og balderne, men undertiden ogsa andre steder pa kroppen.
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Ledsmerter og/eller haevede led med nedsat bevasgelighed ses i knae og ankler
og mere sjeeldent, hdndled, albuer og fingre. Ledssymptomer optraeder hos
hovedparten af patienterne (>65%). Ledsymptomerne ledsages ofte af
haevelse og gmhed i omradderne omkring leddene. Der kan endvidere opsta
haevelser af hander, fgdder, ansigt og pung, hvilket som regel sker tidligt i
sygdomsforlgbet og specielt hos de helt unge bgrn. Ledsymptomerne er
forbigdende og forsvinder ssedvanligvis inden for fa dage. Safremt tarmens
blodkar bliver inflammeret, kan der opstd mavesmerter, som ses hos mere end
60% af tilfeeldene. Mavesmerterne kommer og gar og er lokaliseret til navlen
og kan ledsages af let til sveer tarmblgdning. Kun sjaeldent kan der opsta
tarmslyng ogsa kaldet “invagination”, hvilket kan give anledning til
passagehindring i tarmsystemet og behov for operation.

Nar blodkarrene i nyrerne bliver inflammerede, kan der opstd blgdninger,
hvilket ses hos ca. 20-35% af patienterne. I samme forbindelse ses ofte let
eller sveer grad af aeggehvidestofudskillelse i wurinen. Saadvanligvis er
nyreproblemet ikke alvorligt. I sjaeldne tilfaelde kan der opsta leengerevarende
nyrepavirkning af maneders og i ganske sjaeldne tilfeelde mange ars varighed.
Hos enkelte kan det ende med nyresvigt. I sddanne tilfeelde, vil der veere
behov for samarbejde med specialleeger med saerlig kendskab til nyrelidelser.

De beskrevne symptomer varer typisk 4-6 uger. Undertiden ses en hel raekke
symptomer, fgr der kommer udslaet. Ind imellem kan alle symptomerne opsta
pa en gang, eller gradvist i forskellig reekkefglge. I sjeeldne tilfeelde ses
kramper, hjerne- eller lungeblgdning, havelse af testikler samt symptomer,
som skyldes inflammation i andre organer.

Er sygdommen ens forlgbende hos alle bgrn?

Sygdommen er mere eller mindre den samme hos ethvert barn, men graden af
udslaet og gvrige symptomer kan variere meget fra patient til patient. HSP kan
vise sig som en enkelt episode eller som flere gentagne tilbagefald.

Er sygdommen hos bgrn forskellig fra sygdommen hos voksne?
Sygdommen hos bgrn er ikke forskellig fra sygdommen hos voksne, som
meget sjaeldent far HSP.

Hvordan stilles diagnosen?

Diagnosen HSP stilles fgrst og fremmest pa sygdomsbilledet med det
karakteristiske hududslaet. Herudover eventuelt de andre tidligere naevnte
symptomer. Andre sygdomme, som kan minde om HSP skal naturligvis
udelukkes.

Hvilke blodprgver og undersggelser er vaerdifulde?

Der findes ingen test, som kan give diagnosen HSP. Saenkningsreaktionen og
CRP (begge mal for inflammation i kroppen) kan vaere normale eller forhgjede.
Affgringen kan veere blodig. Ultralydsundersggelse af maven inklusive nyrer
bgr ggres under sygdomsforigbet. Blod i urinen optraeder hyppigt og vil typisk
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svinde uden behandling. I tilfeelde af sveer nyrepavirkning kan nyrevaevsprgve
komme pa tale.

Kan det behandles?

De fleste HSP-patienter klarer sig uden medicinsk behandling. Der kan gives
smertestillende i form af Panodil eller Ipren, sidstneevnte er szerlig godt mod
ledsmerter. Prednisolon behandling (binyrebarkhormon) kan komme pa tale i
tilfaelde af sveere mave-tarmsymptomer, herunder blgdning samt i de sjaeldne
tilfaelde, hvor der er tegn til sygdomsinvolvering af andre organer.

I tilfelde af nyrelidelse kan anden medicinsk behandling komme pa tale,
sadvanligvis binyrebarkhormon [ kombination med et
inflammationshaammende praeparat.

Hvad er bivirkningerne?

I de fleste tilfzelde af HSP er der enten ikke eller kun kortvarigt behov for
behandling. Af denne grund ses sjeeldent bivirkninger. I tilfaelde af svaer
nyrelidelse, som kraver Prednisolon og anden inflammationsheemmende
behandling, kan der opsta bivirkninger (se kapitlet om medicin)

Hvor lang tid varer sygdommen?

HSP varer saedvanligvis 4-6 uger. Halvdelen af bgrnene oplever mindst et
tilbagefald inden for 6 maneder, men typisk kortere og mildere end det fgrste
tilfzelde. Kun sjeeldent ses laengerevarende tilbagefald. Hovedparten af
patienterne kommer sig fuldstaendigt.

Hvilke kontroller er ngdvendige i efterforlgbet?

For ikke at overse nyrelidelse skal der sdvel under som efter sygdommen
gennemfgres gentagne urinprgveanalyser, specielt fordi nyrepdvirkning kan
opsta mange uger efter sygdomsdebut.

Hvad er langtidsudsigterne for HSP?

Hos de fleste bgrn er det en selvbegraensende lidelse, som ikke giver
langsigtede problemer. Den lille andel af patienterne, som udvikler vedvarende
og/eller sveer nyresygdom er i risiko for at udvikle fremadskridende
nyrefunktionsp%virkning og i sidste ende, nyresvigt.

Hvad med skole og sport?

Under selve sygdommen bgr fysisk aktivitet indskraenkes til et minimum.
Herefter vil barnet kunne komme i skole og genoptage sit normale livsmgnster.
Vaccinationer bgr ogsa udsaettes efter aftale med bgrnelaege.
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