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Izvleéek

Izhodis¢a: Henoch-Schonleinova purpura je najpogoste;jsi vaskulitis malih Zil pri otrocih. Diagnozo
postavimo pri bolniku z znacilnim izpuscajem, vnetjem sklepov, bole¢inami v trebuhu ali prizade-
tostjo ledvic. Pojav znacilnega izpuscaja je za postavitev diagnoze nujen. Redko se lahko Henoch-
-Schonleinova purpura za¢ne z neznacilnimi znaki bolezni Ze pred pojavom izpuscaja.

V tem primeru je postavitev diagnoze tezka, dokler se ne pojavi znacilna klini¢na slika koznih spre-
memb. Pri vecini bolnikov sicer bolezen poteka brez zapletov in ima dobro napoved izida.

Zakljucek: V prispevku predstavljamo tri bolnike z neznacilnim potekom Henoch-Schonlein pur-
pure in pregled literature.

Abstract

Background: Henoch-Schonlein purpura is the most common vasculitis of small blood vessels in
children. The diagnosis of the disease is confirmed in a patient with a specific rash, joint inflamma-
tion, abdominal pain or renal disease. The apperance of the specific rash is necessary for the confir-
mation of the diagnosis. Henoch-Schonlein purpura can rarely present with an atypical clinical signs
without a prior presentation of the rash. In these cases diagnosis is difficult until the presentation of
the specific skin manifestation. In the majority of patients the disease course is uncomplicated and
has a good prognosis.

Conclusion: In this article we present three patients with an atypical presentation of the disease and
a review of the current literature on the topic.

Uvod

Henoch-Schonleinova purpura (HSP)
je levkocitoklasti¢ni vaskulitis z odla-
ganjem imunskih depozitov IgA v Zilni
steni, ki se vec¢inoma pojavlja pri otro-
cih, najpogosteje v starosti 3-15 let.?
Pogostost pojavljanja je 10-20,4/100 000
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otrok.! Polovica primerov sledi akutni
okuzbi zgornjih dihal. Najpogosteje je
dokazana socasna okuzba s streptoko-
kom, mozni pa so tudi Stevilni drugi
povzrocitelji (virusi hepatitisa, herpesvi-
rusi, citomegalovirus, HIV, adenovirus,
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mikoplazma, Helicobacter pylori, par-
vo virus Big, virus varicela-zoster, virus
rdeck)."” Opisan je tudi pojav bolezni
po jemanju zdravil ali cepljenju.™?

Leta 2006 sta Pediatri¢no evropsko
zdruzenje za revmatologijo (angl. Pae-
diatric Rheumatolgy European Society,
PRES) in Evropsko zdruzenje za revma-
tologijo (angl. European League again-
st Rheumatism, EULAR) sprejela nova
klasifikacijska merila za postavitev dia-
gnoze HSP v otroskem obdobju.** Kla-
sifikacijska merila so bila posodobljenja
leta 2010.> Obvezno mora biti prisotna
tipljiva purpura v prisotnosti $e enega
od drugih znakov.*® Klasifikacijska me-
rila so predstavljena v Tabeli 1.

Za bolezen je znacilna prizadetost
koze, sklepov, prebavil in ledvic."” Ob
pricetku bolezni so lahko prisotni tudi
neznadilni klini¢ni znaki, kot sta povisa-
na telesna temperatura in oslabelost.'”
Kozne spremembe se kazejo kot tipljiva
purpura brez trombocitopenije ali koa-
gulopatije, prizadenejo predvsem spo-
dnje ude in zadnjico."”® Prisotne so v
100 %.*> Znadilno tipljivo purpuro prika-
zujemo na Sliki 1 (slika iz zbirke Sluzbe
za alergologijo, revmatologijo in klini¢-
no imunologijo, izpuscaj je bil enak na
obeh nogah). Artritis ali artralgija pri-
zadene predvsem kolena, gleznje, sto-
pala in kolke, lahko pa tudi sklepe zgor-
njih udov.'” DeleZ prizadetosti sklepov
pri otrocih s HSP se giblje med 15 % in
82%.' Prebavni sistem je prizadet v
50-75 %." Navadno se kaZe z bole¢inami
v trebuhu, bruhanjem, krvavitvijo - vi-
dno mikro ali makroskopsko, ter zapleti,
kot so invaginacija, vnetje trebusne sli-
navke in predrtje stene ¢revesja.'” Led-
vice so prizadete v 20-60 %." Prizadetost
ledvic se kaze kot blaga proteinurija ali
hematurija, lahko pa pride do nastanka
nefrotskega sindroma, nefritisa, akutne
ledvi¢cne odpovedi in pojava arterijske
hipertenzije."*” Drugi organski sistemi
so prizadeti precej redkeje. Bolezen se

lahko pojavi v modih, osrednjem Zziv¢-
nem sistemu, oceh, srcu in pljuc¢ih.>*’

Pri diferencialni diagnozi je potreb-
no pomisliti na vaskulitise malih zil
druge etiologije, kot so sistemski lupus
eritematosus, mikroskopski poliangitis,
granulomatoza s poliangitisom, hiper-
senzitivni levkocitoklasticni vaskulitis
(zelo redek v otroski dobi), septikemi-
jo, meningokokcemijo, motnja strjeva-
nja krvi in imunsko trombocitopeni¢no
purpuro.’>*

Postavitev diagnoze je vedno klini¢-
na, ker za HSP ni specificnih laborato-
rijskih preiskav."? Pri vsakem bolniku je
priporocljivo opraviti naslednje odvze-
me tekoc¢in: hemogram, koagulogram,
elektroliti, ledvi¢ni retenti, jetrni testi,
nativni urin, pregled blata na kri.! V pri-
meru prisotnosti beljakovin v urinu, je
potrebno opraviti $e razmerje proteinov/
kreatinin oz. 24-urno zbiranje urina za
dolotitev vsebnosti proteinov.' Ultraz-
voc¢na preiskava (UZ) trebuha je potreb-
na za izkljuc¢itev morebitnih zapletov v
smislu invaginacije pri bolnikih z bole-
¢inami v trebuhu.? V primeru dvomljive
diagnoze (sum na vaskulitis druge etio-
logije) se dolocijo se ANA, ANCA, anti-
DNA, imunoglobulini, C3, C4." Biopsija
koze je potrebna le pri neznacilni sliki
koznih sprememb pri otrocih oz. biopsi-
jaledvic pri hujsi prizadetosti ledvic (ne-
frotski sindrom, nefritis, povisan krvni
tlak, vztrajanje prisotnosti beljakovin v
urinu po 4 tednih ob akutni ledvi¢ni od-
povedi).>*

Zdravljenje je v prvi vrsti podporno;
potrebno je zadostno uzivanje tekocin,
pocitek in lajsanje bolec¢in s paraceta-
molom, ker uporaba nesteroidnih an-
tirevmatikov (NSAID) ni priporocljiva
ob prizadetosti ledvic.”* Ob hujsi priza-
detosti prebavil uvedemo zdravljenje s
kortikosteroidi. Pri zdravljenju ledvi¢ne
prizadetosti imajo poleg kortikosteroi-
dov vlogo Se citostatiki in inhibitorji an-
giotenzinske konvertaze.'”
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Slika 1: Znacilna, tipljiva
purpura. Viden je izrazit
izpuS¢aj na mestu kjer
je elastika nogavice
pritiskala na koZo.

E—

Bolniki brez prizadetosti ledvic se
sledijo 6 mesecev po preboleli bolezni.
Spremlja se urin in krvni tlak, v primeru
prizadetosti ledvic pa traja sledenje vec
let oziroma po nekaterih avtorjih dozi-
vljenjsko."?

Prikaz primera (1)

V zadnjih tednih zdrav 3,5-letni bol-
nik brez rednega jemanja zdravil je v do-
macem okolju pricel bruhati ter navajati
bolecine v trebuhu. Kmalu so se pojavili
tudi prvi znaki blage dehidracije. V po-
dro¢ni bolnidnici opravljene laboratorij-
ske preiskave krvi so bile v mejah nor-
male. UZ trebuha je pokazal minimalno
koli¢ino proste tekocine v trebusni vo-
tlini brez drugih odstopanj od normale,
RTG trebuha pa razirjen Zelodec in ko-
lon. Bolnik je bil zaradi nadaljnje obrav-
nave premes$cen na Pediatri¢no kliniko v
Ljubljani. Ob sprejemu je imel je meteo-
risticen, napet ter bole¢ trebuscek, peri-
staltika pa je bila upocasnjena. Ponovni
UZ trebuha je pokazal znake za jejuno-
-jejunalno invaginacijo ter povecane be-
zgavke ob Crevesju. Premescen je bil na
oddelek za otrosko kirurgijo, kjer je bil
laparoskopsko operiran. Predoperativne
laboratorijske preiskave krvi so pokazale
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porast CRP (44), ostale vrednosti pa so
bile Se vedno v mejah normale. Med ope-
racijo invaginacija ni bila vec¢ prisotna,
vidne pa so bile posamezne hiperemicne
vijuge tankega ¢revesa z znaki vnetnega
dogajanja ter Stevilne povecane bezgav-
ke v mezenteriju. Prehodno prizadet del
¢revesa zaradi invaginacije je bil vitalen,
zato se kirurg za odstranitev dela crevesa
ni odlo¢il. Zgodnji pooperativni potek je
bil kasneje brez posebnosti.

Sele tretji dan po operaciji se je pri
decku pokazala purpura po kozi stopal.
Ob znacilnih koznih spremembah za
HSP in bolecinah v trebuhu je bolnik iz-
polnjeval merila za diagnozo HSP, tako
da je bil premescen na oddelek Sluzbe za
alergologijo, revmatologijo in klini¢no
imunologijo Pediatri¢ne klinike Ljublja-
na za nadaljnjo diagnosticiranje in zdra-
vljenje. Zaradi vaskulitisa prebavil je bila
uvedena terapija z metilprednizolonom
parenteralno v odmerku 1 mg/kg telesne
teze dnevno ob zas¢iti Zelod¢ne sluznice
z inhibitorjem protonske ¢rpalke, proti-
bole¢inskem zdravljenju s paracetamo-
lom, kalciju ter vitaminu D. Vnetni ka-
zalci so postopno upadli. Blato na kri je
bilo negativno po Ze uvedenem zdravlje-
nju s kortikosteroidi. Sesti pooperativni
dan so se bolnikove bolec¢ine v trebuhu
spet stopnjevale. Ob podatku, da kljub
uzivanju manjsih koli¢in (predvsem te-
koce) hrane decek ze ¢etrti dan ni odvajal
blata, je bil postavljen sum na zaporo cre-
vesa, ki pa gaz UZ in RTG trebuha nismo
uspeli potrditi. Po jemanju odvajala se je
prebava uredila, bolecine pa so izzvenele.

Trinajsti pooperativni dan je postal
bolnik blago tahikarden. Ob pregledu
so bili simetri¢no nad obema plju¢nima
bazama sli$ni pokci. Z dodatno diagno-
stiko (laboratorijske preiskave krvi, RTG
prsnega kosa, UZ srca, kontrolni UZ tre-
buha, stevilne mikrobioloske preiskave)
nismo uspeli opredeliti vzroka nasta-
le klini¢ne slike, ki pa je brez dodatnih
ukrepov spontano izzvenela.
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Bolnik je bil 19. pooperativni dan od-
puscen v domaco oskrbo s shemo znize-
vanja odmerka metilprednizolona ob za-
$¢itnem in podpornem zdravljenju. Ob
odpustu in ob kasnejsem kontrolnem
pregledu mesec dni po odpustu je bil
brez tezav. Klini¢ni pregled in laborato-
rijske preiskave niso pokazale odstopan;
od normale.

Prikaz primera (2)

7-letni bolnik je nenadoma pricel na-
vajati hude bolecine v spodnji polovici
trebuha in v predelu spolovila, natanc¢-
neje v predelu levega moda. Kmalu za
tem so starsi opazili prve znake otekanja
v tem predelu. Ob tem je imel mejno po-
viSano telesno temperaturo do 375 °C.
Decek je bil sicer v tednu pred tem malo
nahoden, vendar brez povisane telesne
temperature ali drugih spremljajocih
bolezenskih znakov. Bolnika je pregledal
urolog, ki je glede na klini¢no sliko po-
stavil sum na torzijo testisa in se odloc¢il
za operacijo. Laboratorijske preiskave
pred posegom so bile v mejah normale.
Med operacijo je kirurg opazil torkviran
apendiks levega testisa, moc¢no zadebe-
lien celoten funikel ter temnovijolicast,
edemast in hiperemicen testis, a brez
znakov za torzijo testisa. UZ levega te-

stisa med operacijo je potrdil, da je tkivo
dobro prekrvljeno.

Drugi pooperativni dan pa so se po-
javile petehialne kozne spremembe po
obeh nartih. Zaradi suma, da gre pri
bolniku za HSP, ker naj bi bila oteklina
testisa prisotna v sklopu te bolezni, je bil
bolnik premescen na oddelek Sluzbe za
alergologijo, revmatologijo in klini¢no
imunologijo Pediatri¢ne klinike. Zaradi
bolecin v trebuhu smo uvedli zdravljenje
z metilprednizolonom parenteralno v
odmerku 1 mg/kg telesne teze dnevno ob
za$citi zelod¢ne sluznice z inhibitorjem
protonske Crpalke, protibolecinskem
zdravljenju s paracetamolom, kalciju ter
vitaminu D. Potreboval je tudi parente-
ralno hidriranje. Pri bolniku smo redno
opravljali kontrole urina ter pregled bla-
ta na kri. Vse laboratorijske preiskave
krvi so bile v mejah normale. Test bla-
ta na kri, ki je bil enkrat pozitiven, je bil
ob kontrolnih pregledih negativen. UZ
trebuha in secil je bil v mejah normale.
Oteklina testisa je v dveh dneh skoraj v
celoti izzvenela.

Deseti dan hospitalizacije je bila v
urinu prisotna blaga proteinurija (15mg/
m?/h). Bolnik je bil ob tem stabilen, kli-
ni¢no brez tezav, kozne spremembe pa
so izzvenevale. V naslednjih dneh smo
opazali postopno poglabljanje protei-

Tabela 1: Klasifikacijska merila 2010 za postavitev diagnoze Henoch-Schénleinove purpure.®

Bolecina v trebuhu: difuzna koli¢na bolecina v trebuhu z nenadnim pric¢etkom, lahko prisotna

invaginacija ali krvavitev iz Crevesja.

Histopatologija: tipi¢ni levkocitoklasti¢ni vaskulitis s prevladovanjem depozitov IgA ali
proliferativni glomerulonefritis s prevladovanjem depozitov IgA.

Artritis ali artralgija: artritis kot nenadno otekanje sklepa ali bole¢ina v sklepu z omejeno
gibljivostjo, artralgija kot nenadno nastala bolecina v sklepu brez otekline ali omejene

gibljivosti.

Prizadetost ledvic: proteinurija> 0,3 g/24h ali>30 mmol/mg v razmerju albumin/kreatinin v
jutranjem vzorcu urina ; hematurija ali prisotnost skupkov eritrocitov: >5eritrocitov/ vidno
polje velike povecave ali skupki eritrocitov v sedimentu urina ali > 2 + na urinskih Listicih.

* Pri netipi¢ni razporeditvi purpure je potrebna potrditev depozitov IgA z imunoflorescenéno preiskavo

koZe
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Slika 2: Bulozna oblika
Henoch-Schonlein
purpure

nurije, ki je presla v nefrotsko obmocje
(45mg/m?*/h nato 74 mg/m?/h). Hkrati
ob tem se je pojavila tudi blaga hema-
turija (E 3), vrednosti krvnega tlaka so
ostale primerne glede na bolnikovo sta-
rost, oteklin pa pri bolniku nismo opa-
zali.

Na Klini¢nem oddelku za nefrologijo
Pediatri¢ne klinike je bila opravljena bi-
opsija ledvic, pri kateri so bili z imuno-
fluorescen¢no preiskavo vidni depoziti
IgA, skladno z mezangioproliferativnim
glomerulonefritisom (GN) v sklopu HSP.
Bolnikovo klini¢no stanje je bilo ves ¢as
stabilno in brez evidentnih poslabsanj,
zato je bil odpuscen v domaco oskrbo.
Po odpustu je bolnik nadaljeval s shemo
zniZevanja odmerka metilprednizolona
ob zas¢itnem in podpornem zdravljenju.
Mesec dni po odpustu je bil ob kontrol-
nem ambulantnem pregledu brez tezav,
predvideno je bilo nadaljnje sledenje v
Nefrologki ambulanti na Pediatri¢ni kli-
niki v Ljubljani. V nadaljnjem poteku ni
potreboval dodatnega imunomodulacij-
skega zdravljenja.

Prikaz primera(3)

9-letni decek je bil na Otroski odde-
lek Splo$ne bolnisnice Novo mesto na-
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poten iz Dermatoloske ambulante zara-
di bulozne kozne spremembe (Slika 2).
Do pojava koznih simptomov je decek
veckrat preboleval angine, nazadnje dva
meseca pred izbruhom bolezni. Zdra-
vljen je bil s fenoksimetilpenicilinom.
Otrokove tezave so se pricele tri tedne
pred sprejemom, ko je po vrnitvi z morja
opazal bulozne spremembe na levi nogi,
kasneje pa $e na desni. Pojavil se je he-
moragi¢ni mehur, ki se je v nekaj dneh
spremenil v krasto. Kasneje se je pojavi-
lo e 5 novih mehurjev, velikih do 2 cm,
ter drobna tipljiva purpura, znacilna za
HSP. Drugih tezav ni imel. Laboratorij-
ske preiskave krvi in urina so bile v me-
jah normale. UZ trebuha je pokazal dve
povecani mezenterialni bezgavki.

Iz podroc¢ne bolnisnice je bil preme-
$¢en na oddelek Sluzbe za alergologijo,
revmatologijo in klini¢no imunologijo
Pediatri¢ne klinike v Ljubljani. Med ho-
spitalizacijo na Pediatri¢ni kliniki je imel
nekajkrat bole¢ine v trebuhu, kontrolni
UZ trebuha pa ni pokazal odstopanj od
normale. Blato na kri je bilo negativno.
Atipi¢na C-ANCA protitelesa IgA so bila
diskretno pozitivna (1:40). Imunomo-
dulacijsko zdravljenje ni bilo potrebno,
spremembe po kozi so se v naslednjih 6
mesecih Se enkrat pojavile in nato spon-
tano izzvenele. Kontrolni urinski izvidi
so bili v mejah normale.

Razpravljanje

HSP pri otrocih je v vecini prime-
rov samoomejujoca bolezen, a je kljub
temu mozen pojav zapletov, zaradi Cesar
je potreben nadzor bolnikov.” Opisa-
ni so zapleti v smislu prizadetosti koze
(bulozne lezije), miSic (miozitis), secil
(orhitis, hemoragicni cistitis, ureteralna
obstrukcija), prebavil (invaginacija, en-
teropatija z izgubo proteinov, pankreati-
tis, holecistitis, infarkt ¢revesja, predrtje
Crevesja, zarastline, psevdomembranski
kolitis), centralnoziv¢nega sistema (krci,
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afazija, pareza, kortikalna slepota, horea,
ataksija, kranialna nevropatija, Guillain-
-Barrejev sindrom), plju¢na krvavitev in
drugi.?

Pri nadih bolnikih se je bolezen pri-
Cela z neobicajno klini¢no sliko, ki se v
poteku bolezni lahko pojavi kot zaplet.
Znacilne kozne spremembe sprva niso
bile prisotne. Zato se je diagnoza HSP
postavila $ele nekaj dni po zacetku bole-
zni ob pojavu znacilne tipljive purpure.
V tak$nih primerih je postavitev pra-
vilne diagnoze tezka, saj pred pojavom
tipljive purpure glede na klasifikacijska
merila za HSP ni mozna."” V klini¢ni
praksi so podobni primeri znani, v li-
teraturi pa so opisi pojava zapletov pri-
zadetosti prebavil pred pojavom tipljive
purpure redki.'® Se redkejsi pa so opi-
sani primeri brez pojava znacilne kozne
simptomatike le ob prizadetosti prebavil
v sklopu HSP.'*

Invaginacija se ob¢asno pojavlja kot
zaplet HSP, glavni vzrok za nastanek sta
oteklina in krvavitev v ¢revesno steno. V
vecini primerov je pri HSP omejena na
tanko ¢revo.”

Incidenca pojavljanja pri HSP je oce-
njena na manj kot 5 %.>

Raziskava iz dveh centrov v Chica-
gu je zajela 149 otrok s HSP, od tega je
imelo 63 bolnikov (43 %) hujse bolecine
v trebuhu. Pri 4 otrocih (2,6 %) je bila di-
agnosticirana invaginacija, vsi pa so po-
trebovali kirursko oskrbo."

Chang in sod. so v raziskavo, ki je
zajela obdobje 1991-2001 vkljucili 261
otrok s HSP. 151 (58 %) jih je imelo bo-
le¢ine v trebuhu, 46 (17,6 %) je imelo kr-
vavitev iz Crevesja ali kri v blatu. 7 otrok
je odvajalo obilo krvi, od tega se je pri
enem pojavil hipovolemicni Sok zara-
di krvavitve. Kot zaplet je imel 1 otrok
(0,4 %) intususcepcijo, 1 pa perforacijo
Crevesne stene. Pri vseh otrocih zajetih
v raziskavo so bile opravljene razli¢ne
preiskave. Najbolj povedni za izkljucitev
zapletov oz. spremljanje bolnikov pa sta

se izkazali UZ trebuha in pregled blata
na kri.®

Peru in sod. so opravili raziskavo v
Turciji, ki je zajela 254 otrok s HSP. 144
(56 %) otrok je imelo gastrointestinalne
simptome, od tega se je pri 8 zapletlo z
intususcepcijo (3 %), zato so 3 potrebo-
vali operacijsko zdravljenje, 5 pa jih je
bilo uspesno zdravljenih s kortikostero-
idi."”® Podobne podatke so pokazale tudi
slovenske raziskave primerov HSP.'*

Mosnja je pri HSP prizadeta v 2—-38 %.
Opisani so primeri prizadetosti mosnje
pred pojavom izpuscaja ter tudi do me-
sec dni po izginotju izpu$laja.'>'® Priza-
detost mosnje se kaze z lokalno boleci-
no, obcutljivostjo na dotik in oteklino,
kar lahko pogosto vodi do nepotrebne
operacije, saj izgleda podobno kot tor-
zija testisa.'>'® Pri nadem bolniku se je
bolezen pricela z oteklino in bole¢ino v
predelu mod, zaradi Cesar se je kirurg
odloc¢il za nujno operacijo zaradi suma
na torzijo testisa. Diagnozo HSP smo
postavili drugi dan po operaciji ob poja-
vu tipljive purpure. Tudi v tem primeru
hitrejsa postavitev diagnoze ni bila mo-
ina.

Ha in Lee sta v Koreji opravila $tudi-
jo, ki je zajela 120 deckov s potrjeno HSP
v letih 1992-2004. 26 deckov (21,7 %) je
v okviru HSP imelo prizadeto mosnjo z
znaki otekline, bole¢ine oz. obcutljivost
in obojestransko prizadetost. Bolecina v
skrotumu se je kot zacetni simptom po-
kazala le pri dveh. Le pri enem decku so
opravili operacijo, vendar znakov za tor-
zijo testisa niso nasli."”

Bulozna Henoch-Schénleinova pur-
pura je redka oblika HSP, prisotna pri
manj kot 2 % otrok s to boleznijo.'® Za-
radi odsotnosti ostalih znacilnih znakov
za HSP v zacetku bolezni predstavlja
diagnostic¢en izziv za zdravnike, ki se s
to obliko srecujejo prvi¢.' Diferencial-
nodiagnosti¢no pridejo v postev bolezni
znacilne za otrosko obdobje, kot so to-
ksi¢na epidermalna nekroliza, multifor-
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mni eritem, pemfigus, bulozni impetigo,
herpetiformni dermatitis ter stafiloko-
kne okuzbe.’ Bule so najpogosteje na
nogah, predvsem na stopalih in gleznjih,
ter na zadnjici; glede na najpogostejso
umestitev sprememb je mozno, da je
pritisk na kozo sprozilni dejavnik za na-
stanek sprememb. Obicajno kozne spre-
membe trajajo 2—4 tedne."”

Nov zagon ter brazgotinjenje koznih
sprememb se je pri nasem bolniku po-
javilo Sele 2 meseca od prvega pojava
koznih sprememb. Kozna biopsija bulo-
znih sprememb pri otrocih ni potrebna,
¢e se razvijejo $e drugi znaki, znacilni
za HSP.>**! Pri vecini do sedaj opisanih
bolnikov, ki niso imeli pridruzenih dru-
gih znakov HSP, so opravili kozno biop-
sijo za potrditev diagnoze.”>?! Pri tezjem
poteku lahko uvedemo zdravljenje s sis-
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temskim glukokortikoidom ob pricetku
pojava buloznih sprememb.** Obicajno,
kot tudi v opisanem primeru, terapija ni
potrebna. Bule so nenavadna varianta
HSP, ki pa nimajo napovedne vrednosti
za izid bolezni ter niso vedno v povezavi
z drugimi pojavi pri HSP.

Zakljucek

HSP je samoomejujoca bolezen z do-
bro napovedjo izida, vendar so mozni
resni zapleti. Potrebno je spremljanje
bolnikov s HSP. Kljub odsotnosti znacil-
nega izpus$caja je na HSP kot diferenci-
alnodiagnosti¢no moznost potrebno po-
misliti ob neznadilnih klini¢nih slikah.
Glede na veljavna klasifikacijska merila
je za postavitev diagnoze potrebno, da se
pojavi znacilna tipljiva purpura.
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Henoch-Schénlein purpura with an atypical
presentation of the disease — Presentation of three
case reports and review of the current literature
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Table 1: 2010 classification criteria for diagnosis Henoch-Schénlein purpura®

Abdominal pain: Diffuse abdominal colicky pain with acute onset assessed by history and
physical examination. May include intussusception and gastrointestinal bleeding.

Histopathology: Typically leucocytoclastic vasculitis with predominant IgA deposit or proliferative
glomerulonephritis with predominant IgA deposit.

Arthritis or arthralgias: Arthritis of acute onset defined as joint swelling or joint pain with
limitation on motion. Arthralgia of acute onset defined as joint pain without joint swelling or
limitation on motion.

Renal involvement: Proteinuria > 0.3 g/24 h or >30 mmol/mg of urine albumin/creatinine ratio
on a spot morning sample. Haematuria or red blood cell casts: >5 red blood cells/high power
field or red blood cells casts in the urinary sediment or > 2 +on dipstick.*For purpura with
atypical distribution a demonstration of an IgA deposit in a biopsy is required.
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