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1. MI A HENOCH-SCHONLEIN PURPURA

1.1 Mi ez?

A Henoch-Schoénlein purpura (HSP) a nagyon kis erek (hajszalerek)
gyulladasaval jaro betegség. Ezt a gyulladast vaszkulitisznek nevezik,
és altalaban a bdr, a belek és a vesék hajszalereit érinti. A gyulladt erek
bevérezhetnek a béron, és sotétvorods vagy lilas kiltést, ugynevezett
purpurat okozhatnak. A belekben és a vesékben szintén bevérezhetnek,
és véres székletet vagy véres vizeletet (hematuriat) idézhetnek eld.

1.2 Milyen gyakori?

Bar a HSP nem gyakori gyermekkori betegség, mégis a leginkabb
elterjedt szisztémas vaszkulitisz az 5 és 15 év kozotti gyermekeknél. A
betegség gyakoribb a fiuknal, mint a lanyoknal (2:1 arany).

A betegség nem fligg etnikai szarmazastdl, illetve foldrajzi helytdl.
Eurdépaban és az északi féltekén a legtobb esetet télen regisztraljak, de
néha el6fordul 8sszel vagy tavasszal is. A HSP évente 100 000
gyermekbdl nagyjabdl 20-nal alakul ki.

1.3 Mi a betegség oka?

A HSP oka ismeretlen. A feltételezések szerint fert6z6
mikroorganizmusok (pl. virusok, baktériumok) idézhetik eld, mivel
gyakran fels@ léguti fert6zést kdvetden lép fel. Ugyanakkor a HSP-t
receptre felirt gydgyszerek szedése, rovarcsipések, hideg idéjarasnak
valé kitettség, mérgezd vegyi anyagokkal valé érintkezés, valamint
bizonyos allergéneket tartalmazé élelmiszerek fogyasztasa utan is
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megfigyelték. A HSP fert6zések altal kivaltott reakcié (a gyermek
immunrendszere altal adott tul agressziv valasz) is lehet.

Az immunrendszer altal termelt bizonyos anyagok, példaul az
immunglobulin A (IgA) lerakdédasa a HSP elvaltozasokban arra enged
kovetkeztetni, hogy az immunrendszer rendellenes reakcidja
megtamadja a bér, az iziletek, az emésztdcsatorna, a vesék és ritkan a
kdézponti idegrendszer vagy a herék hajszalereit, igy okozva a
betegséget.

1.4 Oroékletes ez a betegség? Fert6z6? Megelézheté?
A HSP nem orokletes betegség. Nem is fert6z6, de nem is megeldzhetd.

1.5 Mik a f6 tunetei?

A legfébb tlnet a jellegzetes borkiutés, amely minden HSP-s betegnél
el6fordul. A kilités altalaban kisméret( csalankiltésekkel, voros
foltokkal vagy vords dudorokkal kezdddik, amelyek id6vel lilas
véralafutassa valtoznak. ,Tapinthatd purpuranak" nevezik, mert a
kiugré bdrelvaltozasokat ki lehet tapintani. A purpura altaldban az alsé
végtagokat és a farpofakat érinti, bar néhany elvaltozas a test mas
részein (a felsdé végtagokon, torzson stb.) is feltlnhet.

A betegek tobbségénél (tobb mint 65%-anal) a mozgast korlatozé izileti
fajdalom (artralgia), illetve izuleti fajdalom és duzzanat (artritisz, vagyis
izUleti gyulladas) jelentkezik, altaldban a térdben és a bokaban,
kevésbe gyakran a csukléban, a konydkben és az ujjakban. Az artralgia
és/vagy az artritisz a lagyszovetek duzzanataval, valamint az izlletek
kortli és azokhoz kozeli teriletek nyomasérzékenységével tarsul. A
lagyszovetek duzzanata a kéz- és labfejben, a homlokon és a
herezacskékon mar a betegség korai szakaszaban kialakulhat,
kilondsen nagyon fiatal gyermekeknél.
Az izileti tinetek dtmenetiek, és néhany nap vagy hét alatt
megszinnek.
A vérerek gyulladdsa esetén hasi fajdalom alakul ki az esetek tobb mint
60%-aban. Ez jellegzetes atmeneti fajdalom a koéldok koril, és enyhe
vagy sulyos gyomor-bél rendszeri vérzés kisérheti. Nagyon ritkan
rendellenes bélcsavarodas (Un. intusszuszcepcid) alakulhat ki, amely
mutétet igényld bélelzardédast okozhat.
Amikor a vese erei begyulladnak, a vese bevérezhet (a betegek kb.
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20-35%-anal), és enyhe vagy sulyos hematuria (véres vizelet) és
proteinuria (fehérjevizelés) |éphet fel. A veseproblémak altaldban nem
sulyosak. Ritka esetekben a vesebetegség hénapokig vagy évekiqg is
eltarthat, és veseelégtelenséghez vezet (a betegek 1-5%-anal). llyen
esetekben a beteget be kell utalni nefrolégushoz (a vesebetegségekben
jartas szakorvoshoz), és ellatasat a kezel6orvosaval egyittmukodve kell
biztositani.

A fent ismertetett tlinetek alkalmanként néhany nappal megeldzhetik a
bérkittések megjelenését. A kiitések egy id6ben vagy fokozatosan,
mas sorrendben is kialakulhatnak.

Egyéb tlnetek, példaul gércsrohamok, agyi vagy tudébevérzések,
valamint a herék megduzzaddasa is megfigyelhetd az ezekben a
szervekben kialakult érgyulladas miatt, de ezek ritkak.

1.6 Minden gyermeknél azonos a betegség?
A betegség tobbé-kevésbé azonos minden gyermek esetében, de a bdr-
és szervi érintettség mértéke betegenként jelentés mértékben eltérhet.

1.7 Kulonbézik-e a gyermekek és a felnéttek betegsége?
A betegség nem kuldénbozik gyermekek és feln6ttek esetében, de
felndtt betegeknél ritkan fordul elé.

2. DIAGNOZIS ES TERAPIA

2.1 Hogyan diagnosztizalhaté?

A HSP-t elsdsorban klinikai Uton diagnosztizaljak a klasszikus lilas
bérkittés miatt, amely altaldban az alsé végtagokra és a farpofakra
korlatozddik, és altaldban a kovetkezd tlinetek kozil legalabb egynek a
megjelenésével jar: hasi fajdalom, izlleti érintettség (artritisz vagy
artralgia), veseérintettség (leggyakrabban hematuria). Mas, esetleg
hasonlé klinikai képet mutatd betegségeket ki kell zarni. Ritka esetben
a diagndzishoz bdrbiopsziat kell végezni annak érdekében, hogy
szovettani vizsgalatokban ki lehessen mutatni az immunglobulin A
jelenlétét.
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2.2 Milyen laboratdériumi és egyéb vizsgalatok lehetnek
hasznosak?

Nincsenek kifejezetten a HSP diagnosztizaldsara szolgalo vizsgalatok. A
vérsejtsullyedés (Westergren) vagy a C-reaktiv fehérje (CRP, a
szisztémas gyulladds mutatéja) szintje normalis vagy emelkedett lehet.
Rejtett (okkult) vér a székletben utalhat arra, hogy a vékonybélben
vérzés lépett fel. A vesék esetleges érintettségének kimutatasahoz
vizeletvizsgalatot kell végezni a betegség lefolyasa alatt. Kismértékui
hematuria gyakran el6fordul, de idével megsziinik. Amennyiben a vesék
érintettsége sulyos (veseelégtelenség vagy jelentds fehérjevizelés
esetén), vesebiopszidra lehet szikség. Ajanlatos lehet képalkoté
vizsgalatokat, példaul ultrahangvizsgalatot végezni a hasi fajdalom
egyéb okainak kizarasa, valamint a lehetséges szovédmények, példaul
bélelzarédas esetleges jelenlétének megallapitasa érdekében.

2.3 Kezelheto6-e, van-e ra gyogymaod?

A legtobb HSP-s beteg jél van, és egyaltaldn nem szorul gyégyszeres
kezelésre. A gyermekek szadmara dgynyugalom javasolt a tinetek
idején. A kezelés - ha sziikséges - f6leg tamogaté (szupportiv), a
fajdalom enyhitésére szolgalé fajdalomcsillapitdkkal, példaul
acetaminofennel, vagy nem szteroid gyulladasgatlo szerekkel, példaul
ibuprofennel és naproxennel, amikor az izlleti panaszok er6sebbek.
Kortikoszteroidok adasa (szajon at vagy néha intravéndasan) olyan
betegeknél javasolt, akiknél silyos emésztdszervi tinetek vagy vérzés,
illetve ritka esetekben mas szerveket (példaul a heréket) érintd sulyos
tinetek allnak fenn. Sulyos vesebetegség esetén vesebiopsziat kell
végezni, és ha indokolt, kortikoszteroid és immunszuppressziv
gyogyszerekbdl all6 kombinalt kezelést kell alkalmazni.

2.4 Melyek a gyodgyszeres kezelés mellékhatasai?

Mivel a HSP esetek tobbségénél gydgyszeres kezelés nem szikséges,
vagy azt csak rovid ideig alkalmazzak, sulyos mellékhatasokra nem kell
szamitani. A sulyos vesebetegség ritka esetében, amikor a betegnek
steroidot és immunszuppressziv szereket kell hosszu ideig kapnia, ezek
mellékhatasai problémakat okozhatnak.




2.5 Mennyi ideig tart a betegség?

A betegség teljes lefolyasanak ideje korulbelll 4-6 hét. A gyermekek
felénél a betegség legalabb egyszer kiljul 6 héten belll, de ekkor mar
rovidebb és enyhébb, mint els6 alkalommal. A visszaesés ideje ritkan
tart ennél hosszabb ideig. A kilGjulas nem jelzi a betegség sulyossagat. A
betegek tobbsége teljesen feléplil.

3. MINDENNAPI ELETVITEL

3.1 Hogyan befolyasolhatja a betegség a gyermek és csaladja
mindennap életét, és milyen rendszeres vizsgalatok
szukségesek?

A legtobb gyermeknél a betegség magatél meggydgyul, nem okoz
hosszan tarté problémat. A betegek kis szdzalékanal, akiknél tartds
vagy sulyos vesebetegség alakult ki, a betegség progressziv lefolyasu
lehet, valdszinUlsithetd veseelégtelenséggel. Altaldnossagban, a
gyermek és csaladja normalis életet élhet.

A betegség lefolydsa alatt, valamint a megsziinését kovetd 6 hdnapban
tObbszor is vizeletvizsgalatot kell végezni az esetleges veseproblémak
ellenérzése céljabdl, mivel bizonyos esetekben a veseérintettség a
betegség kialakuldsa utan toébb héttel vagy akar hénappal jelentkezhet.

3.2 Mi a helyzet az iskolaval?

Az akut betegség ideje alatt minden fizikai tevékenység altalaban
korlatozott, emiatt agynyugalomra lehet szikség; a felépilés utan a
gyermek Ujra jarhat iskolaba és normalis életet élhet, igy részt vehet
ugyanazokban a tevékenységekben, mint egészséges tarsai. Az iskola a
gyermeknek olyan, mint a munka a feln6ttnek: az a hely, ahol
megtanulhatja, hogyan legyen 6nalld, tettre kész egyén.

3.3 Mi a helyzet a sportolassal?

Minden tevékenység megengedett a beteg tlréképességének
megfeleléen. Ezért az altaldnos javaslat az, hogy a betegeket hagyni
kell sportolni, és bizni kell abban, hogy abbahagyjak, ha megfajdul egy
izUletUk. A testneveld tanarok igyekezzenek megeldzni a
sportsériléseket, kllondsen a serduléknél. Bar a mechanikai terhelés
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nem hasznal a gyulladt izlletnek, az altalanos feltételezés szerint egy
kisebb karosodas, amely ezdaltal keletkezhet, sokkal jelentéktelenebb,
mint a lelki sérllés, amelyet az okozna, ha a betegségre hivatkozva a
gyermeket eltiltanak attdél, hogy a baratai tarsasagaban sportoljon.

3.4 Milyen étrendet kell kévetni?

Nincs bizonyiték arra vonatkozdan, hogy az étrend befolyasolna a kér
lefolyasat. A gyermeknek azonban altaldnossagban a koranak
megfeleld, kiegyensulyozott étrendet kell kdvetnie. A kell§ mennyiségu
fehérjében, kalciumban és vitaminokban gazdag, egészséges,
kiegyensulyozott étrend minden, névésben |évé gyermek szamara
ajanlott. A tulevést kerllnie kell azoknak a betegeknek, akik
kortikoszteroidokat szednek, mivel ezek a gyégyszerek fokozhatjak az
étvagyat.

3.5 Befolyasolhatja-e az éghajlat a betegség lefolyasat?
Nem bizonyitott, hogy az éghajlatnak hatasa lenne a betegség
megnyilvanulasi formaira.

3.6 Kaphat-e védoéoltast a gyermek?

A védooltasokat el kell halasztani, és kés6bb a gyermek
kezelSorvosanak ddntése szerint kell pétolni. Osszességében a
véddoltasok a jelek szerint nem fokozzak a betegség aktivitasat, és nem
idéznek el sulyos nemkivdnatos hatésokat a betegeknél. Altaldban
kertlni kell azonban az él6 attenualt (legyengitett) vakcinakat, mivel
fennall az elméleti kockazat, hogy azok fert6zést idéznek el6 a nagy
ddzisi immunszuppressziv gyégyszereket vagy biolégiai szereket kapd
betegekben.

3.7 Mi a helyzet a nemi élettel, a terhességgel és a
fogamzasgatlassal?

A betegség miatt nem kell korlatozni az egészséges nemi életet és a
teherbe esést. A gybégyszeres kezelés alatt allé betegeknek ugyanakkor
kdlonosen eldvigyazatosnak kell lennitk ezeknek a gyégyszereknek a
magzatra kifejtett esetleges hatasai miatt. Tanacsos, hogy a betegek
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egyeztessenek kezelorvosukkal a fogamzasgatlas és a terhesség
kérdésében.
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