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Henoch Schonleins purpura (HSP) ér en leukocytoclastisk smakérlsvaskulit med akut insjuknande och
oftast ett gynnsamt forlopp med spontan utlikning inom ca 8 veckor. Aterfall drabbar ca 30 % av
patienterna vanligen inom forsta halvaret fran debut. Den kliniska bilden ar sekundér till vaskulit med
multiorganengagemang och med [gA depositioner i kdrlviggar och mesangium. Graden av
njurengagemang ar relaterat till langtidsprognosen.

Diagnos
HSP missténks vid klinisk bild av ett akut insjuknande med
* hudutslag (purpura med petekier/eckymoser) forekommer alltid och ar oftast lokaliserat pa
underben och glutealregion
* ledvirk dr vanligt forekommande, cirka 80 % av patienterna. Oftast engageras kné och
fotleder
* buksmirtor hos cirka 60 % av patienterna, med risk for blodning och for invagination
* glomerulonefrit hos ca 35 % vid debut, men kan uppsté efter debut vanligen inom 4-6
veckor, max 6 manader.

Neurologiska, pulmonella och urologiska symtom férekommer dven men &r ovanligt [1]

Urinstatuskontroller for att upptiacka HSN vid HSP

Om blank urinsticka vid debut rekommenderas > ! urinstatus/U-EPK samt u-alb/krea index
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* lgang/vecka de forsta 4 veckorna darefter manad 2, 3 och 6 efter debut

* vid ldngdragna hudsymtom bor kontrollerna individualiseras
Riskfaktorer for utveckling av HSN vid HSP: dlder >8 ar, uttalad buksmarta vid debut och langdragen
purpura.

Klinisk bedomning vid HSN

Graden av njurengagemang varierar fran mild till svar symtombild.

Klinisk bild vid debut i kombination med biopsifynd har avgdrande betydelse for langtidsprognosen
* Milda symtom: enbart hematuri, eller laggradig proteinuri = hematuri
* Svira symtom: akut nefritiskt syndrom, akut nefrotiskt syndrom eller nefrit-nefros

Definition av proteinuriniva urin albumin/kreatinin index (mg/mmol)
* Mikroalbuminuri <25
* Laggradig proteinuri 50 -200
*  Mittlig proteinuri 200 —400 (500)
* Nefrotisk proteinuri > 400-500
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Riskfaktorer for utveckling av kronisk njursvikt *'"

Ca 30 % av patienterna har kvarstdende urinstatusfynd efter akutfasen vilken vara cirka 4 veckor.
Endast ett fatal utvecklar en kronisk njursvikt.
Risken 6kar om patienten har

* Svara kliniska symtom vid debut: akut nefrit, nefros eller nefrit-nefros

* Avancerade njurbiopsifynd vilket innebar ISKDC > I1I, se klasssifikation sid 3

1. Lag risk
Kvarstiende mikroskopisk hematuri +£ mikroalbuminuri samt normal GFR och blodtryck efter
akutfasen

Behandling
Ingen behandling krévs.
Kontroll

2 ganger/ar: Blodtryck, u-status/U-EPK, u-alb/krea index, S-kreatinin/cystatin C.
Kontroller avslutas ett ar efter tidpunkt for remission (blank urinsticka).
Recidiv kan dock uppkomma ménga ér efter tillsynes utlikt sjukdom .

2. Mattlig risk

Kvarstiende laggradig proteinuri (u-alb/krea index 50 — 200 mg/mmol)
+ hematuri och med normal GFR (iohexolclearance) och blodtryck efter akutfasen

Behandling

RAAS-blockad: Angiotensin Converting Enzyme inhibitor (ACEi), och Angiotensin II receptor
blockerare (ARB) for att minska proteinuri och minska risk for utveckling av glomeruloskleros.
Behandling har visat effektivitet vid [gAN men inga konklusiva studier finns for HSN.

Doser se BLF:s hypertonikompendium http://www.blf.net/nefrolog//dok/hypertoni_utr beh.doc.
Behandling med badde ACEi och ARB kan vara mer effektivt an monoterapi. Nir proteinurin minskat
till mikroalbuminuri reduceras eller seponeras behandlingen.

Varningar vid behandling med ACEi och ARB
* Risk for sinkt GFR och hyperkalemi. Initial 1dg dos och langsam dosdkning av likemedIlet
till maxdos rekommenderas. Kreatininstegring < 25 % kan accepteras
* Vid hypovolemi eller risk fér hypovolemi (krikning/diarre) rekommenderas tillféllig
utsittning av ldkemedlen
* Ev. utsittning infor s6vning diskuteras med narkoslikare
* Kontraindicerat vid graviditet

Hypertoni
Behandlas oberoende av grad av sjukdomsaktivitet. Blodtrycket ska vara < 90:e percentilen korrigerat
for kon och dlder. ACEi rekommenderas som forstahandsval.

Kontroll

4 ganger/ar: Blodtryck, u-status/U-EPK, u-alb/krea index, S-kreatinin /cystatin C. Clearance arligen.
Risk for dalig prognos okar med stigande u-alb/krea index och med duration av proteinurin fran
sjukdomsdebut .

Kontakt med barnnefrolog rekommenderas vid uppféljningskontroller om
* gvarbehandlad hypertoni
* makroskopisk hematuri
+ sankt GFR (< 90 ml/min/1.73 m?)
* u-alb/krea index > 200 mg/mmol i mer en ménad fran sjukdomsdebut
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3. Hog risk

Kontakt med barnnefrolog for akut konsultation och biopsidiskussion rekommenderas vid
* akut nefritiskt syndrom med uttalad kreatininstegring
* nefrotisk proteinuri (u-alb/krea index > 400-500 mg/mmol)
* akut nefrotiskt syndrom
* nefrit-nefros

Behandling

Beroende pa klinisk bild och grad av proteinuri i kombination med biopsiresulta |, Nuvarande
behandlingsrekommendation vid svar HSN (ISKDC > III och/eller nefrotisk proteinuri) &r utdver
RAAS blockad

Metylprednisolon (MP) 15-30 mg/kg (max 1 g) x 1, 3 dagar i rad (lagre dosen) eller varannan dag
(hogre dosen) f6ljt av

prednisolon po 1 mg/kg dagligen i 4 veckor och pafdljande 4 veckor i ofordndrad dos men sénkning
till varannan dag, f6ljt av nedtrappning med total behandlingstid 3-6 ménader.

Cyklofosfamid och dven plasmaferes har provats till de svéraste fallen men koncensus finns ej ',
Azatioprim med eller utan antikoagulans och cyklosporin har provats i smé observationsstudier.

¢ 8. 12-16

Kontroll

Individuell bedomning beroende pa klinisk bild. Patienter med hog risk bor foljas 5 ér efter remission.
Sena recidiv kan uppkomma manga ar efter till synes utlikt sjukdom . Unga vuxna med kvarstiende
hematuri och/eller proteinuri bor remitteras till vuxennefrolog. Kvinnor som genomgatt HSN bor
upplysas 0[151]1 okad risk for preeklampsi och rekommenderas sirskilt omhindertagande vid ev. framtida
graviditet .

Indikation for njurbiopsi vid HSN
Njurbiopsi rekommenderas inte vid okomplicerade fall av HSN. Om HSP/HSN diagnosen &r oklar kan
biopsi vara av virde for att pavisa de for denna diagnos typiska IgA-depositionerna i njurbiopsi '*!,

Om klinisk sékerstdlld HSN gors biopsi for beddmning av risk och som underlag for behandling.

Akuta indikationer (inom 2-3 veckor efter debut)
* Nefrotisk proteinuri (u-alb/krea index > 400-500 mg/mmol)
* Uttalad kreatininstegring som inte dr normaliserad inom ca tvé veckor

Icke akuta indikationer
* U-alb/krea index >200 mg/mmol som kvarstdr mer 4n en manad efter debut trots behandling
eller vid aterinsjuknande
* Nedsatt GFR (< 90 ml/min/1.73m?)

Histologisk bedomning

ISKDC Klassifikationen (International Study of Kidney Disease in Children) (19]

I Mininimala glomeruldra forandringar
I Mesangiell proliferation a. Fokal/segmentell, b. Diffus
I Diffus mesangiell proliferation med crescents/segmentell skleros i

<50 % av glomeruli
v Som grad III men med crescents/segmentell scleros > 50 % av glomeruli
v Som grad III med med crescents/segmentell scleros > 75 % av glomeruli
VI Membranoproliferativ bild

Biopsin beddoms dessutom avseende
aktivitet (mesangiell proliferation, cellulir/fibrocellulér crescent bildning) och
kronicitet (segmentell och global glomeruloskleros, interstitiell fibros) for riskgradering och behandlingsbeslut
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