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Dramatyczny przypadek plamicy Schonleina-Henocha

u osoby dorostej

Henoch-Schénlein purpura in an adult patient: a clinical case with dramatic

presentation
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Streszczenie

Plamica Schonleina-Henocha to zapalenie matych naczyn, ktére wyste-
puje gtéwnie u dzieci i zwykle wiaze sie u nich z dobrym rokowaniem.
Znacznie rzadziej choroba wystepuje u dorostych, u ktérych czesto
ma ciezszy przebieg. W pracy przedstawiono przypadek 65-letniej
pacjentki z plamica Schonleina-Henocha o burzliwym przebiegu, z zaje-
ciem przewodu pokarmowego oraz nerek, a takze typowymi objawami
skérnymi i stawowymi. U chorej stosowano leczenie glikokortyko-
steroidami, cyklofosfamidem, leczenie nerkozastepcze; konieczna oka-
zata sie réwniez interwencja chirurgiczna. Pomimo zastosowanego
ztozonego leczenia stan chorej sie pogarszat. Choroba zakonczyta sie
zgonem pacjentki. Przedstawiony przypadek zwraca uwage na moz-
liwos¢ wystapienia i ciezkiego przebiegu zapalenia naczyn tego typu
u pacjentéw dorostych.

Wstep

Plamica Schdnleina-Henocha (HSP) to zapalenie
matych naczyn, zwiazane z odktadaniem sie w ich Scianie
ztogdw immunoglobuliny A (IgA). Jest najczestszym typem
zapalenia naczyh u dzieci, rzadziej wystepuje u 0séb
dorostych. Zmiany zapalne obejmuja przede wszystkim sko-
re, stawy, przewdd pokarmowy oraz nerki [1]. W patoge-
nezie choroby gtéwna role prawdopodobnie odgrywa nie-
prawidtowa reakcja immunologiczna, zwigzana z ekspozycja
na antygeny pochodzenia egzogennego. Choroba moze sie
pojawi¢ po przebytym zakazeniu gérnych drég oddecho-
wych lub po zastosowaniu niektérych lekéw [2, 3].

Summary

Henoch-Schdnlein purpura is a small-vessel vasculitis mostly affect-
ing children and usually has a good prognosis. Adults, though affect-
ed rarely, may experience a more severe course of the disease. We
present a case of a 65-year-old woman with Schdnlein-Henoch pur-
pura with dramatic course due to kidney and gastrointestinal
involvement, with typical purpura and arthritis. Treatment with cor-
ticosteroids and cyclophosphamide was administered. Dialysis and
surgical intervention were also required. Despite the treatment the
patient's condition continued to deteriorate and finally she died of
the disease. This case report shows that Schonlein-Henoch purpu-
ra may occur and have a severe clinical course in adults.

Wedtug kryteriow EULAR/PRINTO/PRES rozpoznanie
plamicy Schonleina-Henocha mozna ustali¢ u chorego z pla-
mica (zwykle uniesiong) lub wybroczynami na skdrze kon-
czyn dolnych, spetniajacego co najmniej jedno dodatkowe
kryterium: bél brzucha, bél lub zapalenie stawdw, zajecie nerek
(biatkomocz lub krwinkomocz) albo histopatologiczne cechy
leukocytoklastycznego zapalenia naczyr lub rozplemowego
ktebuszkowego zapalenia nerek z obecnoscig ztogdw IgA [4].
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oraz nudnosci utrzymujacych sie od 5 dni. Trzy tygodnie
wczesniej pacjentka przyjmowata azytromycyne i doksy-
cykline z powodu zapalenia gardta. Ponadto w wywiadzie
odnotowano cukrzyce typu 2 leczong lekami doustnymi.

W dniu przyjecia do Kliniki w badaniu przedmiotowym
stwierdzono wysypke plamicza (gtéwnie na konczynach dol-
nych i posladkach, réwniez na tutowiu, konczynach gérnych
i na btonie sluzowej jamy ustnej), obrzek stawéw skoko-
wych, kolanowych i nadgarstkowych, bolesnos¢ w nad-
brzuszu oraz obustronnie dodatni objaw Goldflama.
Cisnienie tetnicze byto prawidtowe.

Wyniki badar laboratoryjnych: hiperglikemia (464 mg/
dl), zwiekszona aktywnos¢ CPK (290 j./1), leukocytoza —
15 tys./ul, bez innych odchylef od normy w morfologii krwi,
OB — 18 mm po godzinie, zwiekszone stezenie CRP (13,4
mg/dl), w badaniu ogdlnym moczu — slad biatka oraz
6-9 erytrocytow w polu widzenia. Stezenie kreatyniny
byto prawidtowe (0,7 mg/dl), klirens kreatyniny wynosit
74 ml/min, stezenie biatka catkowitego — 6,9 g/dl, albumin
3,7 g/dl|, poziomy sktadowych dopetniacza byty prawidto-
we. Nie stwierdzono obecnosci przeciwciat ANA ani ANCA.
Parametry krzepniecia byty w normie. Badanie ultraso-
nograficzne jamy brzusznej nie wykazato istotnych zmian,
wielkos¢ i echostruktura nerek byty prawidtowe.

Na podstawie obrazu klinicznego oraz wynikéw badan
dodatkowych rozpoznano plamice Schonleina-Henocha.
W leczeniu poczatkowo stosowano prednizolon i.v. 50 mg/
dobe, ranitydyne, drotaweryne i.v. oraz insuline.

Obserwowano narastanie obrzekéw stawdw i podudzi,
cechy krwawienia z przewodu pokarmowego — smolisty sto-
lec oraz anemizacje. Za pomoca gastroskopii wykazano
obecnos¢ nadzerek krwotocznych w przetyku, zotadku
i dwunastnicy. Stosowano i.v. omeprazol, terlipresyne, wita-
mine K oraz furosemid. Mimo to utrzymywaty sie béle brzu-
cha, smoliste stolce i stolce z domieszka swiezej krwi. Pogte-
biata sie niedokrwistos¢ przy prawidtowych wskaznikach
krzepniecia i prawidtowej liczbie ptytek krwi. Przetaczano
koncentrat krwinek czerwonych. Pojawiaty sie nowe zmia-
ny skorne, zlewajace sie, z obecnoscia pecherzykow
krwotocznych. Zewnetrznie stosowano hydrokortyzon
z oksytetracykling i detreomycyne. Zwiekszono dawke pred-
nizolonu do 100 mg/dobe i.v, nastepnie kilkakrotnie po-
dano metyloprednizolon w pulsach po 500 i 1000 mg/dobe.

W dobowych zbidrkach moczu stwierdzano wydalanie
od 0 do 135 mg biatka w ciggu doby. Kolejne badania ogol-
ne moczu wykazywaty erytrocyturie, leukocyturie oraz biat-
komocz (36-228 mg/100 ml w pojedynczych porcjach
moczu). W posiewie moczu uzyskano wzrost Escherichia
coli 10°/ml. Zgodnie z antybiogramem stosowano nitro-
furantoine, nastepnie ciprofloksacyne.

W drugim tygodniu hospitalizacji obserwowano stop-
niowe zmniejszanie diurezy dobowej, dodatni bilans pty-
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néw, narastanie parametréw niewydolnosci nerek. Stan
ogolny chorej pogarszat sie, pojawita sie hipoalbuminemia
2,0 g/d|, masywne obrzeki koficzyn dolnych, gérnych oraz
twarzy. Stosowano aminofiline, dopamine, furosemid,
spironolakton, przetaczano roztwory albumin. Konieczne byty
zabiegi hemodializy. Nie uzyskano poprawy stanu chorej.
Zdecydowano o podaniu 1000 mg cyklofosfamidu i.v. Ze
wzgledu na utrzymujaca sie niewydolnosé nerek ze ska-
pomoczem pacjentke przeniesiono do Kliniki Nefrologii,
gdzie kontynuowano hemodializy. Z uwagi na ciezki stan
ogélny chorej odroczono wykonanie biopsji nerki. Stoso-
wano prednizolon i.v. w dawce 25 mg dwa razy na dobe,
nastepnie raz na dobe. Uzyskano przejsciowa, nieznacz-
na poprawe stanu ogblnego. Utrzymywata sie oliguria, pod-
wyzszone wskazniki retencji azotowej (stezenie kreatyni-
ny — ok. 3 mg/dl, mocznika — 200 mg/d|).

W dalszej obserwacji stan ogélny chorej ulegt pogor-
szeniu, ponownie nasility sie bole brzucha, stwierdzono
obecnos¢ swiezej krwi w stolcu, znaczna niedokrwistos¢:
Ht 21,5%, Hgb 7,2 g/dl, a w kolonoskopii cechy krwawie-
nia z dolnego odcinka przewodu pokarmowego. Z powo-
du krwawienia wykonano prawostronna hemikolekto-
mie, nie stwierdzajac uchwytnego makroskopowo Zrédta
krwawienia. Wczesny okres pooperacyjny nie byt powiktany.
Obserwowano stopniowe zwiekszanie dobowe] diurezy do
1600 ml oraz stabilizacje parametrow retencji azotowej:
kreatyniny na poziomie 2,3 mg/dl, mocznika — 130 mg/dl.
Nie kontynuowano hemodializ.

Stan ogoélny chorej jednak sie nie poprawiat, utrzy-
mywaty sie stany podgoraczkowe, masywne obrzeki kon-
czyn dolnych, erytrocyturia i leukocyturia w badaniu
ogblnym moczu, biatkomocz do 2,2 g/dobe. Posiewy krwi
byty jatowe. W posiewie moczu wyhodowano Citrobacter
freundii, zgodnie z antybiogramem podano amikacyne.
W kolejnych dniach w badaniu przedmiotowym pojawity
sie liczne trzeszczenia u podstawy ptuc, w badaniu RTG
klatki piersiowej stwierdzono zageszczenia migzszowe w po-
lach dolnych obu ptuc. Zmieniono antybiotyki na cefotaksym
oraz pefloksacyne i.v. Stan chorej ulegat pogorszeniu, doszto
do niewydolnosci oddechowej i nagtego zatrzymania kra-
zenia. Podjete zabiegi resuscytacyjne okazaty sie niesku-
teczne. Uwzgledniajac prosbe rodziny, nie wykonano ba-
dania autopsyjnego.

Omowienie

Zachorowalnos¢ na HSP wsrdd dzieci wynosi 10,5—
22/100 000 rocznie [5, 6], a wéréd dorostych jest znacznie
nizsza (ok. 1,2/100 000 rocznie) [7]. Przebieg choroby
zwykle jest samoograniczajacy sie [8], moze by¢ réwniez
przewlekty lub nawrotowy. Rokowanie, dobre u dzieci, jest
gorsze u pacjentéw dorostych, szczegélnie w przypadku
zajecia nerek [7, 9, 10].
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Plamica jest objawem statym. Obejmuje gtéwnie koA-
czyny dolne i posladki, ale moga by¢ zajete wszystkie obsza-
ry skory, rzadziej tez btony $luzowe [3, 9, 11]. Mozliwe s3g
nawroty wysypki, moga sie pojawiaé pecherzyki i krwo-
toczne zmiany martwicze.

Objawy ze strony przewodu pokarmowego s3 czeste,
szczegodlnie u dzieci [3, 9]: kolkowe béle brzucha, wymio-
ty, krwawienia z przewodu pokarmowego. W badaniach
endoskopowych stwierdza sie obecnos¢ nadzerek, owrzo-
dzen, obrzekdw i wybroczyn, ktére moga byé skutkiem nie-
dokrwienia w przebiegu zapalenia naczyn. Moze dochodzi¢
do perforacji, niedroznosci oraz wgtobienia jelita [6].
Powazne powiktania ze strony przewodu pokarmowego
moga prowadzi¢ do zgonu, sg gtéwnym czynnikiem wpty-
wajacym na rokowanie krotkoterminowe [11].

Béle stawdw dotycza 2/3 chorych na HSPR. Typowo bo-
lesne i/lub obrzekniete sa duze stawy, najczesciej kola-
nowe oraz skokowe [9]. Zapalenie stawéw ustepuje bez
powiktan [3].

Zajecie nerek dotyczy ok. 30% przypadkéw HSP u dzie-
ci oraz 60% u dorostych [12]. Klinicznie choroba przejawia
sie krwinkomoczem, czasem makroskopowym krwiomo-
czem, réznego stopnia biatkomoczem, a w 20-40% przy-
padkéw schytkowa niewydolnoscig nerek [13]. Do czynnikéw
niekorzystnych rokowniczo zalicza sie: podeszty wiek,
biatkomocz powyzej 1 g/dobe, zwiekszony odsetek kte-
buszkéw nerkowych z pétksiezycami w obrazie histopa-
tologicznym, obecnosé wtdknienia i nasilonego odktada-
nia ztogdw w obrebie mezangium i scian naczyn [14].

W opisanym przypadku stan ogélny pacjentki unie-
mozliwit wykonanie diagnostycznej biopsji nerki. W dia-
gnostyce HSP brakuje specyficznych testéw serologicznych.
Rozpoznanie choroby jest ustalane na podstawie objawdw
klinicznych, a badania laboratoryjne stuzg gtownie dia-
gnostyce réznicowej. W omawianym przypadku w rézni-
cowaniu brano przede wszystkim pod uwage guzkowe zapa-
lenie tetnic, mikroskopowe oraz polekowe zapalenie naczyn.
Przeciwko pierwszemu rozpoznaniu przemawiat brak nad-
ci$nienia tetniczego i objawdw neurologicznych, przeciwko
drugiemu — przede wszystkim brak przeciwciat ANCA
w surowicy. Przeciwko polekowemu zapaleniu naczyn prze-
mawiat natomiast fakt, ze przed wystapieniem objawow kli-
nicznych chora przyjmowata jedynie leki stosowane juz przez
nig w przesztosci bez powiktan. Ponadto w dostepne; lite-
raturze nie znaleziono opiséw przypadkdw zapalenia naczyh
w przebiegu terapii doksycykling i azytromycyna.

W pismiennictwie przedstawiono wiele przypadkéw
ciezkiego przebiegu klinicznego HSP u dorostych, ktére cha-
rakteryzowaty sie brakiem lub niedostateczna odpowiedzig
na wdrozong terapie 15, 16], podobnie jak w opisanym przy-
padku.

W tagodnym przebiegu leczenie HSP jest objawowe.
Leczenie glikokortykosteroidami rozpoczyna sie w chwili

wystapienia nasilonych objawéw. Dotychczas nie osiagnie-
to konsensusu co do leczenia ktebuszkowego zapalenia
nerek w przebiegu HSP [17, 18]. W razie duzego biatkomoczu,
a zwiaszcza zespotu nerczycowego, stosuje sie dozylne pul-
sy metyloprednizolonu, a nastepnie prednizon doustnie.
Podaje sie leki immunosupresyjne: cyklofosfamid, aza-
tiopryne, cyklosporyne, metotreksat, mykofenolan mofe-
tylu, cho¢ nie wykazano jednoznacznie ich skutecznosci
[8, 19, 20]. Istniejg doniesienia o stosowaniu immuno-
globulin, a takze plazmaferez i rytuksymabu [21-23].
Przedstawiony przypadek chorej zastuguje na omo-
wienie z uwagi na ciezki przebieg kliniczny oraz fakt, iz sto-
sowane leczenie immunosupresyjne okazato sie niesku-
teczne. Pomimo zastosowania tego leczenia przebieg
choroby byt dramatyczny, zakoficzony zgonem. Koniecz-
na wydaje sie ocena skutecznosci leczenia plamicy Schon-
leina-Henocha w prospektywnych badaniach z randomi-

zagja.
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