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Henoch- Schoenlein Purpura

Razlicica

1. KAJ JE HENOCH-SCHOENLEIN PURPURA

1.1 Kaj je to?

Purpura Henoch-Schoenlein (HSP) je bolezen, pri kateri pride do vnetja
malih krvnih zil (kapilar). To vnetje imenujemo vaskulitis in obicajno
prizadene male krvne Zile v kozi, Crevesju in ledvicah. Vnete krvne zile
lahko krvavijo v kozo in povzrocajo temno rdec ali vijoliCast izpuscaj
imenovan purpura. Nastopi lahko tudi krvavitev v Crevesje ali ledvice in
povzrocCi krvavo obarvano blato ali urin (hematurija).

1.2 Kako pogosta je?

Kljub temu, da HSP ni pogosta bolezen v otroski dobi, je najpogostejSa
oblika sistemskega vaskulitisa pri otrocih med 5. in 15. letom.
PogostejSa je pri deckih kot pri deklicah (2:1).

Ne opazamo razlike v pojavljanju glede na narodnost ali geografske
razmere. V Evropi in na severni polobli se vecina primerov HSP pojavi
pozimi, nekaj primerov pa vidimo tudi v jeseni ali spomladi. HSP
prizadene priblizno 20 od 100.000 otrok na leto.

1.3 Kateri so vzroki bolezni?

NihCe ne pozna vzroka za nastanek HSP. Domnevamo, da so mozni
sprozilci bolezni mikrobi, ki povzrocajo nalezljive bolezni (virusi in
bakterije), ker se HSP pogosto pojavi po okuzbi zgornjih dihal. Vendar
pa se HSP lahko pojavi tudi po nekaterih zdravilih, pikih zuzelk,
izpostavljenosti mrazu, kemic¢nim toksinom in po zauzitju dolocCenih
alergenov v hrani. HSP je lahko reakcija na okuzbo (agresiven odgovor
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otrokovega imunskega sistema).

V poskodovanih zilah se odlagajo dolocCeni produkti imunskega sistema
kot so protitelesa skupine A (IgA). To kaze, da je prizadetost malih
krvnih zil v kozi, sklepih, prebavnem traktu, ledvicah in redko v
centralnem zivénem sistemu ali testisih posledica nepravilnega odziva
imunskega sistema.

1.4 Ali je bolezen dedna? Ali je bolezen nalezljiva? Ali jo lahko
preprecimo?
HSP ni dedna, ni nalezljiva in je ne moremo prepreciti.

1.5 Kakasni so glavni simptomi?

Vodilni simptom je znacilen kozni izpuscaj, ki je prisoten pri vseh
bolnikih s HSP. Izpuscaj se obicajno zacne z majhnimi rdecimi lisami ali
majhnimi buncicami, ki se kasneje spremenijo v vijoliCaste modrice. Ker
je izpuscaj nekoliko dvignjen nad nivo koze in ga lahko tipamo, so ga
poimenovali "tipna purpura". Purpura se obicajno pojavi po spodnjih
udih in v predelu zadnjice, posamezni izpuscaji pa se lahko pojavijo
kjerkoli po telesu (po zgornjih udih, trupu itd).

Vecina bolnikov (>65%) ima bolecCe sklepe (artralgijo) ali bolecCe in
otekle sklepe z omejeno gibljivostjo (artritis). Najpogosteje so prizadeti
kolena in glezniji, redkeje zapestja, komolci in mali sklepi na prstih.
Artralgijo in/ali artritis spremljata oteklina in obcutljivost mehkih tkiv v
blizini in okrog sklepov. Otekline mehkih tkiv rok in stopal,Cela in
modnika se lahko pojavijo zgodaj v poteku bolezni zlasti pri zelo
majhnih otrocih.

Sklepne tezave so prehodne in izginejo v nekaj dneh do tednih.

Ce se pojavi vnetje Zil v ¢revesju, je v ve¢ kot 60% primerov prisotna
bolelina v trebuhu. Bolecina je obCasna, pojavlja se okrog popka,
spremlja pa jo lahko blaga ali veclja krvavitev iz prebavil (hemoragija).
Zelo redko se pojavi nepravilno gubanje Crevesja, ki ga imenujemo
intususcepcija in povzroci zaporo Crevesja. V teh primerih je v€asih
potrebna operacija.

Ce so vnete ledvi¢ne Zile, lahko nastane krvavitev (pri 20-35% bolnikov)
in se pojavi blaga do tezka hematurija (kri v urinu) in proteinurija
(beljakovine v urinu). Obicajno tezave s strani ledvic niso izrazite, v
redkih primerih pa lahko ledvi¢na bolezen traja mesece ali leta in
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napreduje do konc¢ne ledvicne odpovedi (1-5%). V tem primeru je
potrebno posvetovanje s specialistom za bolezni ledvic (nefrologom) in
sodelovanje z bolnikovim zdravnikom na primarni ravni.

Zgoraj opisani simptomi se lahko vCasih pojavijo nekaj dni pred
izbruhom izpuscajev. Lahko se pojavijo so¢asno ali postopno v
razlicnem vrstnem redu.

Ostali simptomi kot so krci, krvavitve v mozganih ali pljucih in otekline
mod, ki so posledica vnetja zil v razlicnih organih, so redki.

1.6 Ali bolezen poteka enako pri vseh otrocih?

Bolezen veCinoma poteka enako pri vseh otrocih vendar pa je obseg
koznih sprememb in prizadetosti organov lahko zelo razlicen pri
posameznih bolnikih.

1.7 Ali je bolezen pri otrocih razlicna kot pri odraslih?
Bolezen pri otrocih ni razlicna od bolezni pri odraslih, vendar se pri
odraslih le redko pojavi.
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