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Purpura Schoenlein-Henoch

€ T. HOSPACH
¢  G. KLAUS

KRANKHEITSBEZEICHNUNG

Purpura Schoenlein-Henoch, Henoch-Schoenlein-Purpura, anaphylaktoide Purpura.

DEFINITION UND BASISINFORMATION

Vorbemerkung

Die Purpura Schoenlein-Henoch (PSH) ist die hiufigste Vaskulitis des Klein- und
Schulkindes. Eine bei Kindern unter 2 Jahren auftretende Variante wird als ,,akutes
infantiles himorrhagisches Odem” oder ,,Seidlmayer-Kokardenpurpura” bezeichnet.
Hierbei treten die urtikariellen-makulésen Effloreszenzen sowohl im Bereich der
Extremititen als auch der Gesichtshaut auf; Organmanifestationen an Nieren und

Bauchorgane sind seltener.

Definition

Die Purpura Schoenlein-Henoch (PSH) ist eine Vaskulitis mit Befall der kleinen Gefafie vor
allem der Haut, des Gastrointestinaltrakts und der Glomeruli mit tiberwiegend IgA-

haltigen Immunablagerungen.

Klassifikation
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Kriterien zur Klassifikation der kindlichen Purpura Schoenlein-
Henoch (10)

Palpable Purpura oder Petechien (obligates Kriterium) vorwiegend der lageabhingigen

Extremitdten plus eine der folgenden Kriterien (Sensitivitdt 100%, Spezifitit 87%).

1. Bauchschmerzen: diffuse akut beginnende kolikartige Bauchschmerzen. Mégliche
weitere Manifestation: Invagination, Himatochezie

2. Histopathologie: typische leukozytoklastische Vaskulitis mit tiberwiegend IgA-
Ablagerun-gen oder proliferative Glomerulonephritis mit iberwiegend IgA-
Ablagerungen

3. Arthritis oder Arthralgie: akuter Beginn

4. Renale Beteiligung: Proteinurie (> 0,3 g/24 h) oder > 30 mmol/mg der
Albumin-/Kreatinin-Ratic im spontanen Morgenurin. Hamaturie oder

Erythrozytenzylinder (> 5 pro Gesichtsfeld) oder Erythrozyten = 2 plus im Urinstix

LEITSYMPTOME

Klinisch imponiert die palpable Purpura im Bereich der lageabhingigen Extremititen oder
des Gesifles. Neben der Haut tritt hdufig eine abdominelle Manifestation mit kolikartigen
Bauchschmerzen gegebenenfalls mit Ubelkeit, Erbrechen und blutigen Stiihlen auf.
Gelegentlich kann es zu einer Invagination kommen. Arthralgien und/oder Arthritiden

finden sich hiufig. Die Patienten sind a- oder subfebril und wirken meist nicht sehr krank.

DIAGNOSTIK

Die Diagnose wird klinisch anhand der o.g. Kriterien gestellt.

Zielsetzung diagnostischer Verfahren

10 N7 N1 A

httimcs Mmmadiminsoalt alaarrians Aafraadinteial/laitlinian /lhaahlramital baarmaoisea crhaanlaia



Medizinwelt Seite 3 von 13

Ausschluss anderer Erkrankungen sowie Evaluierung der Schwere und des Ausmafles der

Erkrankung.

Gebriuchliche Auswahl diagnostischer Verfahren

Blutbild, Urinstatus, Blutdruckmessung, Haemoccult (Empfehlungsgrad A, Evidenzstirke
1.

Bewertung diagnostischer Verfahren (alle
Empfehlungsgrad A, Evidenzstarke I11)

»  Bei Fieber zusitzlich Bestimmung von BSG, CRP.

«  Bei positivem Urinstatus: Mikroskopie, Bestimmung von Serumkreatinin,
Serumalbumin, 24-h-Sammelurin, bei Sugillationen zusitzlich Quick, PTT.

= Bei unklarem Hautbefund: Bestimmung von IgA, ANCA, ANA zur Differenzierung
gegeniiber anderen Vaskulitiden.

«  Bei Verdacht auf eine primar abdominell beginnende PSH kann ein Test auf okkultes
Blut, sowie die Bestimmung des Gerinnungsfaktors XIIl aufschlussreich sein.

o  Bei Bauchschmerzen: Sonographie des Abdomens zur Verifizierung einer
Darmwandblutung oder Invagination.

s Zur Abgrenzung einer septischen Arthritis ist eine Sonographie gegebenenfalls auch
MRT des betroffenen Gelenks ratsam.

o  Bei Verdacht auf pulmonale Himorrhagie: Réntgenaufnahme des Thorax, bzw. CT
des Thorax.

s Bei Verdacht auf ZNS-Blutung: MRT des Schidels.

o Bei schmerzhafter Hodenschwellung: Sonographie (inklusive Doppler) zum
Ausschluss einer Hodentorsion.

»  Die Indikation fiir eine Nierenbiopsie wird bei folgender Konstellation empfohien:
Proteinurie > 2 g/g Kreatinin, die ldnger als 4 Wochen persistiert, nephrotisches
Syndrom, nephritisches Syndrom, Verschlechterung der Nierenfunktion

(Empfehlungsgrad A, Evidenzstirke I11).
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Ausschlussdiagnostik

Je nach Manifestation der Erkrankung (s.o0.): Gerinnungsstérungen, Sepsis, andere

Vaskulitiden; septische Arthritis.

Nachweisdiagnostik

Keine.

Entbehrliche Diagnostik

Bei typischer Ausprigung ist eine Hautbiopsie nicht notwendig.

Eine Biopsie der Haut ist nur in Ausnahmefillen erforderlich zur Abgrenzung anderer
Vaskulitiden oder Pannikulitiden (atypischen Hautbefunde wie Knoten oder Nekrosen)
oder bei schwerer Organbeteiligung wie einer pulmonalen Hamorrhagie, einer ZNS-
Beteiligung oder bei Erkrankungen von Adoleszenten sowie dem laborchemischen

Nachweis von antineutro-philen zytoplasmatischen Antikdrpern (ANCA).

Durchfiihrung von Diagnostik und Therapie

Bei unkomplizierten Verldufen kann die Diagnose und symptomatische Therapie durch
den/die Kinderarzt/Kinderdrztin erfolgen. Bei Bauchschmerzen, Fieber, schmerzhafter
Arthritis, schlechtem Allgemeinzustand, atypischem Exanthem ist eine stationdre
Uberwachung ratsam. Ebenso bei Proteinurie, Makrohimaturie, Odemen, erhéhtem
Serumkreatinin, arterieller Hypertonie. In diesen Fallen ist das Hinzuziehen eines

pidiatrischen Nephrologen zu empfehlen.

THERAPIE
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Kausale Therapie

Nicht méglich.

Symptomatische Therapie

Eine grundsitzliche Immobilisierung ist nicht notwendig. Bei ausgepragter
Organbeteiligung kann diese allerdings empfehlenswert sein (Empfehlungsgrad B,

Evidenzstirke 11I).

Medikament&se Therapie

Bei muskuloskeletalen Schmerzen ist die Gabe von Paracetamol sowie bei unzureichender
Wirkung nichtsteroidaler Antiphlogistika (Ibuprofen, Naproxen) indiziert
(Empfehlungsgrad A, Evidenzstirke lil).

Bei starken Bauchschmerzen kdnnen Kortikosteroide die Schmerzdauer verkiirzen
(Empfehlungsgrad A, Evidenzstirke I1). Ublicherweise ist eine Prednisondosis mit 2
mg/kg KG flir die Dauer von 1 Woche mit anschliefendem Ausschleichen tiber einen
Zeitraum von 1-2 Wochen ausreichend (Empfehlungsgrad A, Evidenzstirke 111).

Tendenziell kann dadurch auch eine Invagination verhindert werden.

Steroide sind nicht wirksam zur Prdvention einer Nierenbeteiligung. Im Fall einer tiber 6
Wochen persistierenden kleinen Proteinurie (< 2 g/g Kreatinin) ist eine Therapie mit
einem ACE-Hemmer oder einem Angiotensin-1-Rezeptorantagonisten zu erwigen
(Empfehlungsgrad B, Evidenzstirke Ill). Ab einer Proteinurie gréfler als 2 g/g Kreatinin
mit oder ohne Einschrinkung der GFR ist eine perkutane Nierenbiopsie indiziert. Bei
grof8er Proteinurie, nephrotischem, nephritischem oder nephrotisch-nephritischem
Syndrom und proliferativer Histologie (Klasse 111-1V) ist der Einsatz von hochdosierten

Steroiden (Prednison, Methylprednisolon) zu erwédgen. Dabei werden drei Steroidpulse
(Prednisolon 300-500 mg/m? an alternierenden Tagen) gefolgt von oralem Prednison (30

mg/m?/Tag fiir 4 Wochen) in absteigender Dosierung (ab Woche 5: 30 mg/m? jeden 2.
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Tag, ab Woche 9: 15 mg/m? jeden 2. Tag flir 2 Wochen) liber ca. 12 Wochen appliziert
(Empfehlungsgrad B, Evidenzstirke llI). Bei ausgeprigter Halbmondbildung tiber 75% in
der Nierenhistologie ist der Einsatz von Cyclophosphamid zu empfehlen
(Empfehlungsgrad B, Evidenzstirke 111). Auch Azathioprin, Cyclosporin A,
Mycophenolsiure oder Plasmapherese sind im Falle rapid progressiver

Glomerulonephritis erwigenswert (jeweils Empfehlungsgrad B, Evidenzstirke 111).

Interventionelle Therapiemafinahmen

Sonographisch gesteuerte hydrostatische Devagination.

-Chirurgische Therapiemafinahmen

Bei therapierefraktirer Invagination, Darmperforation, Hodentorsion.

REHABILITATION

Meist nicht erforderlich.

NACHSORGE

Urinstatus und Blutdruckmessung (auch ohne Zeichen einer Nephritis) sollten tiber 3 (bis
6) Monate kontrolliert werden: in den ersten 4 Wochen 1- bis 2-wéchentliche Kontrolle,
danach 1 x pro Monat (Empfehlungsgrad A, Evidenzstérke lil). Bei peréistierender kleiner
Proteinurie und bei allen schwereren Formen der renalen Beteiligung im Rahmen einer
PSH sind Verlaufskontrollen entsprechend der Klinik erforderlich, selbst bei Remission

aber fiir mindestens 5 Jahre (Empfehlungsgrad B, Evidenzstirke I1I).

Da Frauen nach durchgemachter PSH in der Schwangerschaft ein héheres Risiko fuir
Nierenschiden aufweisen sollte in dieser Zeit ein adidquates Monitoring (1 x pro Monat)

stattfinden (Empfehlungsgrad A, Evidenzstarke llf).
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