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Henoch-Schonlein purpura

1. VAD AR HENOCH-SCHONLEIN PURPURA?

1.1 Vad ar det?

Henoch-Schénleins purpura (HSP) kallas ocksa for IgA-vaskulit. Vid HSP
blir sma blodkarl (kapillarer) inflammerade. En inflammation i blodkarl
kallas for vaskulit och vid HSP drabbas framfér allt sma blodkarl i hud,
tarmar och njurar. De inflammerade blodkarlen orsakar sma
hudbloédningar som visar sig som ett morkrott utslag som kallas
purpura. Man kan ocksa fa blédningar i tarmen och njurarna som visar
sig som blod i avforingen och/eller urinen.

1.2 Hur vanligt ar HSP?

HSP ar en ovanlig sjukdom men av vaskulitsjukdomarna hos barn ar
detta den vanligaste. Den ar dubbelt s vanlig hos pojkar som hos
flickor.

Forekomsten ar likartad oberoende av geografisk och etnisk tillhorighet.
De flesta sjukdomsfallen i Europa och pa norra halvklotet intraffar pa
vintern men nagra fall ses ocksa pa hosten och varen. HSP drabbar
cirka 20 per 100 000 barn per ar.

1.3 Vad orsakas sjukdomen av?

Ingen vet vad som orsakar HSP. Man tror att infektioner (virus och
bakterier) kan utlosa sjukdomen eftersom den ofta startar efter en 6vre
luftvagsinfektion. HSP kan ocksa starta efter medicinintag, insektsbett,
exponering for kyla eller kemiska amnen och efter intag av
allergiframkallande fédoamnen. HSP ar mojligen en dverreaktion pa en
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infektion (en overdriven och felriktad forsvarsrektion i immunsystemet)
| utslagen vid HSP forekommer utfallningar av visa amnen |
immunforsvaret sasom immunoglobulin A (IgA). Detta antyder att
sjukdomen orsakas av att immunforsvaret genom en felaktig reaktion
attackerar de sma blodkarlen i hud, leder, tarmar, njurar och, mer
sallsynt, i centrala nervsystemet och testiklar.

1.4 Ar HSP arftligt? Smittar HSP? Kan sjukdomen forebyggas?
HSP ar inte en arftlig sjukdom, smittar inte och kan inte forebyggas.

1.5 Vilka ar huvudsymtomen?

Det vanligast symtomet ar ett karaktaristiskt hudutslag som ses hos
alla patienter med HSP. Utslaget borjar oftast med sma
nasselutslagsliknande utslag eller rodnade flackar som sedan 6vergar i
en blaréd hudblodning. Det kallas "palpabel purpura" eftersom dessa
upphodjda utslag kan kdnnas nar man tar pa huden. Utslagen upptrader
vanligtvis pa nedre delen av benen och pa skinkorna men kan ocksa
finnas pa andra stéallen (t ex armarna eller balen).

Ledvark (artralgi) eller dmma, svullna leder med nedsatt rorlighet
(artrit) forekommer hos majoriteten av patienterna (> 65%). Oftast
drabbas kna- och fotleder medan handleder, armbagar och fingrar
drabbas mer sallan. Ledvark/ledinflammation foljs av svullnad och
omhet i omradet kring lederna. Svullnad i handerna, fétterna, pannan
och pungen kan forekomma tidigt i sjukdomsforloppet, sarskilt hos
yngre barn.

Ledsymtomen &r tillfalliga och férsvinner inom nagra fa dagar.
Buksmartor forekommer i mer an 60% av fallen och ar ofta lokaliserade
kring naveln. De kommer och gar och kan leda till mer eller mindre
uttalad blédning fran tarmen. En sallsynt komplikation ar invagination
da en del av tarmen veckas in i nedanfor liggande tarmavsnitt och
orsakar stopp i tarmen vilket kan krava operation.

Da blodkarlen i njurarna blir inflammerade kan de bloda (i ca 20-35%
av fallen) och ge varierande grad av blod och aggvita i urinen.
Njurproblemen ar oftast inte allvarliga men i enstaka fall kan
njursjukdomen paga i manader eller ar och kan da leda till férsamrad
njurfunktion (1-5% av fallen). | sddana fall behdvs samarbete med en
njurspecialist.
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Hudutslaget kommer ibland nagra dagar efter de andra symptomen.
Symptomen kan ocksa komma samtidigt eller i annan ordning.

| sallsynta fall ses andra symptom sasom kramper, hjarn- eller
lungblddning och svullnad av en testikel till foljd av inflammation |
blodkarl i dessa organ.

1.6 Ar sjukdomsférloppet lika hos alla barn?

Sjukdomsforloppet ar likartat hos alla barn men omfattningen av utslag
och paverkan pa 6vriga organ kan variera en hel del mellan olika
patienter.

1.7 Ar HSP samma sjukdom hos barn som hos vuxna?
Sjukdomen ar densamma hos bade barn och vuxna men den ar mindre
vanlig hos vuxna.

2. DIAGNOS OCH BEHANDLING

2.1 Hur stalls diagnosen HSP?

Diagnosen HSP baseras pa de kliniska symptomen med det klassiska
hudutslaget, som vanligen sitter pa ben och skinkor, och som oftast ses
i kombination med atminstone nagot av féljande besvar: buksmartor,
ledbesvar och blod i urinen. Andra sjukdomar som kan ge likartade
symptom maste forst uteslutas. En hudbiopsi (litet vévnadsprov fran
huden) kan i sallsynta fall behovas for att ge diagnosen.

2.2 Vilka prover och undersdokningar kan vara av varde?

Det finns inget prov som kan bekrafta diagnosen HSP. Sanka (SR) eller
CRP som bada mater inflammation i kroppen kan vara normal eller
forhojd. Test for att pavisa blod i avforingen kan ge utslag till féljd av en
liten blodning i tarmen. Urinprov skall foljas under sjukdomsperioden for
att upptacka inflammation i njurarna. Lite blod i urinen ar vanligt och
forsvinner med tiden. En njurbiopsi (vavnadsprov genom ett nalstick i
njuren) behdvs om njurfunktionen ar paverkad. En
ultraljudsundersokning av buken kan ibland vara av varde for att
undersOka eventuellt andra orsaker till buksmarta eller en komplikation
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till sjukdomen.

2.3 Kan HSP behandlas?

De flesta patienterna med HSP behover ingen behandling. Vid smarta
kan smartlindrande behandling ges med paracetamol eller, ffa vid
ledvark, med smartlindrande och inflammationsdampande mediciner
sasom ibuprofen och naproxen.

Kortison kan anvandas vid svarare tarmsymptom eller blédning och i de
sallsynta fallen med kraftiga symptom fran andra organ, t.ex. testikeln.
Om njurfunktionen ar paverkad kan behandling med kortison i
kombination med annan immunhammande medicin behodvas.

2.4 Vilka lakemedelsbiverkningar kan uppsta?

Nagra svara lakemedelsbiverkningar ar inte forvantade eftersom
medicinering sallan behovs eller bara ges under kort tid. | de fa fallen
med allvarlig njurpaverkan som behdver behandling med kortison och
immunhammande medicin under langre tid kan biverkningar bli ett
problem.

2.5 Hur lange haller sjukdomen pa?

Hela sjukdomsepisoden varar oftast omkring 4-6 veckor. Halften av
barnen far inom en 6-veckorsperiod atminstone ett aterfall som dock
oftast ar kortare och mildare an den forsta episoden. | enstaka fall
forekommer aterfall under langre perioder men ett aterfall betyder inte
att sjukdomen ar mer allvarlig. De flesta ldker ut helt och hallet.

3. PAVERKAN PA VARDAGSLIVET

3.1 Hur paverkar HSP barnet och familjen och vilken
uppfoljning behovs?

| de flesta fallen &r sjukdomen sjalvlakande och ger inga langvariga
problem. | ett fatal fall kan en bristande njurfunktion utvecklas.
Urinprov ska kontrolleras upprepade ganger under och ca 6 manader
efter sjukdomsperioden for att upptacka eventuell paverkan pa njurarna
vilket kan komma flera veckor eller ibland manader efter
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sjukdomsstarten.

3.2 Hur gor man med skolan?

Under den forsta akuta sjukdomsfasen kan barnet vara paverkat och
behova ligga till sdings, men nar barnet ar pa battringsvagen kan
han/hon ga till skolan igen och leva som vanligt.

3.3 Hur gor man med idrott?

Det gar i regel bra att delta i idrottsaktiviteter. Den allmanna
rekommendationen ar att tilldta barnet att vara med i idrott och lita pa
att han/hon reglerar sin aktivitet sjalv om det t ex gér ont i en led. Aven
om belastningen vid fysisk aktivitet inte ar till nagon fordel for
inflammerade leder anses den eventuella nackdel som det kan innebara
vara betydligt mindre an den psykologiska pafrestningen som ett barn
utsatts for genom att forbjudas delta i sportaktiviteter med kompisar
pga sjukdomen.

3.4 Har dieten nagon betydelse?

Det finns inga bevis for att dieten paverkar sjukdomen och barnet kan
ata precis som vanligt. | de fall barnet behandlas med kortison ska man
se upp sa att han/hon inte stoppar i sig onddigt mycket mat eftersom
kortisonet ger en d6kad aptit och kan leda till en besvarande
viktuppgang.

3.5 Kan klimatet paverka sjukdomsférloppet?
Det finns inga bevis for att klimatet paverkar sjukdomen.

3.6 Kan barnet vaccineras?

Vaccinationer bor inte ges under aktiv sjukdom utan bor flyttas fram.
Nar barnet kan vaccineras far diskuteras med barnldkare. Generellt sett
tror man inte att vaccination paverkar sjukdomsforloppet men vissa
vaccin, s.k. levande forsvagade vaccin, kan orsaka en infektion hos
patienter som behandlas med immunhammande lakemedel och ska
darfor undvikas hos dessa patienter.
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3.7 Kan sexuallivet, graviditet och preventivmedel paverkas av
sjukdomen?

Sjukdomen i sig innebar inga begransningar for sexualliv eller graviditet
men personer som ater ldkemedel ska alltid vara uppmarksamma pa
risken for paverkan pa ett foster. Man bor darfor i dessa fall radgora
med |dkare angaende graviditet och preventivmedel.
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