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1. STO JE PURPURA HENOCH-SCHONLEIN

1.1. Kakva je to bolest?

Purpura Henoch-Schonlein (HSP) je stanje u kojem se razvija upala
stjenke malih krvnih zila (kapilara). Ta upala zove se vaskulitis i obi¢no
zahvaca male krvne zile u kozi, stjenci crijeva i bubrezima. Iz upalom
pogodenih krvnih Zila moze dodi do krvarenja u kozu uz pojavu tamno
crvenog ili ljubicastog osipa koji se naziva purpura. Moze doci i do
krvarenja u crijeva ili bubrege s pojavom krvi u stolici ili urinu
(hematurija).

1.2 Koliko je cesta?

lako HSP nije Cesta bolest djecje dobi, ipak predstavlja najcesdi
vaskulitis u djece izmedu 5. i 15. godine zivota. Dva puta se ¢eSce javlja
u djevojcica nego u djecaka.

Ne postoji rasne ili geografske razlike u javljanju ove bolesti. Najvedi
broj sluCajeva u Europi i ostatku sjeverne zemljine polutke javlja se
tijekom zime, rjede tijekom proljeca ili jeseni. Incidencija bolesti iznosi
oko 20 na 100.000 djece godisnje.

1.3 Sto je uzrok bolesti?

Nije poznat uzrok ove bolesti. Infektivni ¢imbenici (kao virusi ili
bakterije) se smatraju pokretacem, obzirom da se bolest naj¢esce javlja
nakon infekcija respiratornog trakta. S druge strane, zabiljezeni su
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slucajevi pojave bolesti nakon primjene nekih lijekova, uboda insekata,
izlaganja hladnodi, izlaganja kemijskim toksinima ili nakon kontakta sa
specificnim nutritivnim alergenima. HSP bi mogao predstavljati reakciju
na infekciju (preagresivan odgovor djetetovog imunoloskog sustava).
Detektiranje depozita specificnih produkata imunoloskog sustava, kao
sto je immunoglobulin A (IgA), u lezijama specificnim za HSP, ukazuje
da abnormalni odgovor imunoloskog sustava dovodi do ostedenja
stjenke malih krvnih zila u kozi, zglobovima, probavnom traktu,
bubrezima, centralnom ziv€anom sustavu i testisima te uzrokuje bolest.

1.4 Je li bolest nasljedna? Je li bolest zarazna? Da li se moze
sprijeciti pojava bolesti?

HSP nije nasljedna bolest. Nije zarazna i njena pojava se ne moze
sprijeciti.

1.5 Koji su simptomi?

Vodedi simptom je specifi¢ni kozni osip koji se javlja u svih bolesnika.
Osip se obi¢no pocinje razvijati u formi malih urtika, mrlja ili crvenih
hupsera. Naziva se "palpabilna purpura" jer su promjene izdignute iznad
razine koze. Purpura obi¢no prekriva donje ekstremitete i glutealnu
regiju, iako se neke lezije mogu pojaviti i drugdje po tijelu (gornji
ekstremiteti, trup, itd.).

U vedine bolesnika (> 65 %) nalaze se bolni zglobovi (artralgije) ili bolni
i otecCeni zglobovi s ograniCenjem pokreta (artritis) - obi¢no koljena i
gleznjeva, rjede rucnih zglobova, laktova i prstiju na rukama. Artralgije
i/ili artritis udruzeni su s oticanjem mekih tkiva i osjetljivos¢u u blizini i
oko zahvacenih zglobova. Otok mekih tkiva na Ssakama i stopalima, Celu
i skrotumu moze se javiti na samom pocetku bolesti, posebno u mlade
djece.

Simptomi vezani uz zglobove su privremeni i obi¢no nestaju unutar
nekoliko dana do tjedana.

Kada se razvije upala stjenke krvnih zila, bolovi u trbuhu javljaju se u
vise od 60 % oboljelih. Bol se uglavnom javlja povremeno, lokalizirana
je oko pupka i moze biti udruzena s umjerenim do izrazenim crijevnim
krvarenjem. Rijetko se moze razviti stanje u kojem se gornji dio crijeva
uvuce u donji dio crijeva (intususcepcija) sto uzrokuje opstrukciju crijeva
i zahtjeva operativno lijeCenje.
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Kada se razvije upala stjenke krvnih zila bubrega, moze dodi do
krvarenja (u 20-35 % bolesnika) te umjerene do izrazene hematurije
(pojava krvi u urinu) i proteinurije (pojava proteina u urinu). Problemi
vezani uz bubrege obicno nisu ozbiljni. U manjem broju slucajeva,
bubrezna bolest moze trajati mjesecima ili godinama i napredovati do
bubreznog zatajenja (1-5 %). U tim sluc¢ajevima nuzan je
multidisciplinarni pristup bolesniku uz blisku suradnju djecjeg
reumatologa i djeCjeg nefrologa (subspecijalist za bolesti mokra¢nog
sustava).

Gore opisani simptomi u nekim sluc¢ajevima mogu prethoditi pojavi
osipa na kozi i do nekoliko dana. Mogu se razviti istovremeno ili
postupno, razlicitim slijedom.

Drugi simptomi poput konvulzija, krvarenja u mozak ili plu¢a, oticanje
testisa (zbog upale stjenke krvnih zila u tim organima) su rijetki.

1.6 Da li je bolest jednaka u svakog oboljelog djeteta?

Bolest je viSe manje jednaka u sve oboljele djece, ali proSirenost koznih
promjena i zahvacanje pojedinih organa moze znatno varirati medu
oboljelima.

1.7 Je li bolest u djece drugacija nego u odraslih?
Bolest u djece nije drugacija u odnosu na odrasle, no u odraslih se rjede
javlja.

2. DIJAGNOZA | TERAPIJA

2.1 Kako se postavija dijagnoza bolesti?

Dijagnoza HSP-a je primarno klinicka i temelji se na nalazu klasicnih
purpuri¢nih promjena na kozi nogu i glutealne regije uz barem jedan
pratedi simptom: bolovi u trbuhu, zahvacdanje zglobova (artritis ili
artralgije) i zahvacanje bubrega (naj¢es¢e hematurija). U
dijagnostickom postupku moraju biti isklju¢ene druge bolesti koje imaju
slicnu klinicku sliku. Rijetko je za postavljanje dijagnoze potrebna
biopsija koznih promjena kojom se histoloski dokazuje prisutnost
imunoglobulina A.
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2.2 Koji su laboratorijski i drugi testovi korisni u postavljanju
dijagnoze?

Ne postoji specificni laboratorijski test koji pridonosi postavljanju
dijagnoze HSP-a. Nalazi sedimentacije eritrocita (SE) ili C reaktivnog
proteina (CRP, ukazuje na sistemsku upalu) mogu biti normalni il
poviseni. Mikrosposki nalaz krvi u stolici moze ukazivati na krvarenje u
podrucju crijeva. Analiza uzorka urina mora se ponavljati tijekom
pracenja bolesnika s ciljem otkrivanja stupnja zahvacdenosti bubrega.
Mikroskopska hematurija je uCestali nalaz i obi¢no s vremenom nestaje.
U slucajevima tezeg zahvacanja bubrega (zatajivanje bubrega ili
znacCajna proteinurija) moze biti indicirana biopsija bubrega. Slikovne
dijagnosticke metode, kao Sto je ultrazvuk, mogu biti preporuc¢ene kako
bi se otkrio uzrok bolova u trbuhu i moguce komplikacije, kao sto je
opstrukcija crijeva.

2.3 Moze li se bolest lijeciti?

Vecina oboljelih se osjeca dobro i ne zahtjeva primjenu nikakvih
lijekova. Iznimno se preporuca mirovanje u krevetu za vrijeme trajanja
simptoma. Terapija, kada je potrebna, uglavhom je potporna s ciljem
kontrole bolova te ukljuCuje paracetamol ili nesteroidne protuupalne
lijekove kao Sto je ibuprofen (kada su izrazeni bolovi u zglobovima).
Primjena glukokortikoida (na usta ili intravenski) indicirana je u oboljelih
s izrazenim gastrointestinalnim simptomima ili krvarenjem te u rijetkim
sluCajevima zahvacanja drugih organa (npr. testisa). Ukoliko se razvije
teza bubrezna bolest nuzno je uciniti biopsiju bubrega te, ukoliko je
indicirano, zapocCeti kombinirano lijeCenje glukokortikoidima i
imunosupresivima.

2.4 Koje su nuspojave primjene lijekova?

U vedini slucajeva HSP-a, primjena lijekova nije potrebna ili se lijecenje
provodi kratko, pa se prema tome niti ne oCekuje pojava tezih
nuspojava primjene lijekova. U rijetkim slucajevima teze bubrezne
bolesti, kada je nuzna dugotrajna primjena glukokortikoida i
imunosupresiva, mogu se javiti nuspojave primjene lijekova.
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2.5 Koliko dugo traje bolest?

Cjelokupno trajanje bolesti je oko 4-6 tjedana. Polovica djece oboljele od
HSP-a ima barem jednu epizodu ponavljanja bolesti unutar 6 tjedana,
koja je kraca i blaza u odnosu na prvu epizodu. Ponavljanje bolesti
rijetko je dugotrajno. Ponavljanje bolesti ne ukazuje na tezinu bolesti.
Vedina oboljelih oporavlja se bez trajnih posljedica.

3. SVAKODNEVNI ZIVOT

3.1 Kako bolest moze utjecati svakodnevni zivot djeteta i
njegove obitelji i koliko cesto su potrebne lijecnicke kontrole?
U vedine djece, bolest je samoograniCavajuca i ne uzrokuje dugotrajne
probleme. U malog broja oboljelih, u kojih se razvije dugotrajna ili teza
bubrezna bolest, moze dodi do razvoja zatajenja bubrezne funkcije.
Ipak, u velini sluCajeva dijete i njegova obitelj vode normalan zivot.
Uzorci urina trebaju se kontrolirati u nekoliko navrata tijekom pocetka
bolesti te u periodu od 6 mjeseci nakon nestanka pocetnih simptoma, a
s ciljem otkrivanja bubrezne bolesti. Bolest bubrega moze se razuviti
nekoliko tjedana ili ¢ak mjeseci nakon pocetka HSP-a.

3.2 Moze li dijete i¢i u kolektiv?

Tijekom akutne faze bolesti ograni¢ene su sve fizicke aktivnosti i moze
postojati potreba za mirovanjem u krevetu. Poslije oporavka djeca mogu
ponovno pohadati kolektiv i voditi normalan zivot te sudjelovati u svim
aktivnostima kao i njihovi zdravi vrSnjaci. Kolektiv je za djecu isto Sto i
posao za odrasle: mjesto na kojem uce kako postati neovisna i
produktivna osoba.

3.3 Da li je dozvoljeno baviljenje sportom?

Sve aktivnosti koje dijete tolerira su dozvoljene. Opcenita je preporuka
da se bolesniku dozvole sve sportske aktivnosti uz nadu da ¢e sam iste
prekinuti u slucaju pojave bolova u zglobovima. Uciteljima i trenerima
se savjetuje da obrate paznju na prevenciju sportskih ozljeda, posebno
u adolescenata. lako mehanicki stres nije povoljan za upaljeni zglob,
smatra se da mikrotraume koje se mogu pojaviti uzrokuju puno manje
Stete od zabrane bavljenja sportom s prijateljima zbog bolesti.
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3.4 Da li postoje preporuke o prehrani ?

Ne postoje dokazi da prehrana utjeCe na bolest. Opcenito, u bolesnika
se preporuca zdrava, uravnotezena prehrana, s dovoljnom koli¢inom
proteina, kalcija i vitamina, primjerena dobi djeteta koje raste. Nuzno je
prevenirati prejedanje, posebno u bolesnika koji se lijece
kortikosteroidima, jer ti lijekovi mogu povecati apetit.

3.5 Da li promjene klime utjecu na tijek bolesti?
Ne postoje dokazi o utjecaju klime na tijek bolesti.

3.6 Moze li se dijete cijepiti?

Redovito cijepljene prema programu mora biti odgodeno, odluku o
nadoknadi propustenog cijepljenja donosi djetetov pedijatar. Opcenito,
¢ini se da cijepljenje ne utjece na aktivnost bolesti niti uzrokuje teze
nuspojave u oboljele djece. Ipak, u oboljelih se izbjegava primjena zivih
oslabljenih cjepiva zbog hipotetske opasnosti od infekcija u djece koja
se lijeCe visokim dozama imunosupresiva ili bioloskim pripravcima.

3.7 Kako bolest utjece na spolnu aktivnost, trudnodu i
kontracepciju?

Bolest ne zahtjeva ograniavanje normalne spolne aktivnosti ili
trudnoce. Ipak, bolesnici koji dobivaju lijekove trebaju biti oprezni zbog
mogucegq utjecaja lijekova na plod. U tih bolesnika nuzno je provesti
savjetovanje o kontracepciji i trudnodi.
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