Nationellt PM om IgA-vaskulit (tidigare: Henoch-Schonleins purpura)
23 April 2018

Forfattare:
Jenny Lingman-Framme, Barnlékare, Barn- och ungdomskliniken Hallands sjukhus

Robin Kahn, Barnreumatolog, Barn och Ungdomsmedicinska kliniken, Skanes
Universitetssjukhus

Granskare:

Lillemor Berntsson, Barnreumatolog, Akademiska Barnsjukhuset, Uppsala

Milan Chromek, Barnnefrolog, Karolinska Universitetssjukhuset

ICD-kod: D69.0



NATIONELLT PM OM IGA-VASKULIT (TIDIGARE: HENOCH-SCHONLEINS PURPURA).....ccc.. 1

VARDANSVAR OCH SAMVERKAN .......ciitiitiitiitiettitenitett ettt et ettt et einesbeeae s saeene e sae e 3
= PPIMGIVAFA: ..o 3
BAKGRUND ...ttt ettt ettt et sae et et b e ae s sae bbb eane 3
EDIdemiolO@i: .............coccuoiiiiieiieee e e 3
STUKAOMSIATA: ...t et e et e e e e enaeeeenes 3
= SAMSTURTIGREL ... et et e e aee e nee e 3
UTREDNING . ...ttt ettt ettt sttt et ettt et sa et bt et et sae et eas e b eaesane bt e b e eneebeeane 3
- Symtom 0ch KIIISKQ fYNd ..............ccooooviiiiiiiiieee e 3
= ATLATIIES ...ttt ettt 4
2 SHATUS .ottt ettt 4
= URAEFSORNINGAT ...ttt ettt e e e e ennee e 4
= LADOFAIOVIEPDIOVEL ..ot et et e e seeeenneeeenneas 4
= DEGGNOSKITLO IO ...ttt et e et eeennee e 5
= DIfferentiQldiG@IOS .................c..cccoeeuiiiiiiieeie et 5
BEHANDLING ....cciitiiiie ittt ettt sn e ae e eae e saneesneeeas 5
- Preventiv behandling................cccooovveeiiieiiieeeieeee et 5
S EGONVATA. ... e e 5
- Farmakologisk behandling ...................cccocoovieiiiiiiiiiiii e 5
KOMPLIKATIONER........ctiutiitiiieitete et sttt ettt ettt sttt ettt et st sae et e beeae s saeeneeneesae e 6
KLINISK UPPFOLINING. ....cceutieiuttiiiesiteetie et estee sttt e st et sanestee s e eaeesaaeseneesneesneesanesaneesneeeas 6



Vardansvar och samverkan

- Primdrvard:

Primir diagnos bor stillas av barnlidkare. Uppfoljning sker vanligtvis av barnldkare men kan
ske 1 primdrvard efter lokal Overenskommelse. IgA vaskulit med uttalad njurpéverkan
handlaggs i samrdd med barnnefrolog.

Bakgrund

Epidemiologi:

IgA-vaskulit 4r den vanligaste primdra vaskulitsjukdomen hos barn med en arlig incidens pa
15-20 per 100 000 barn. Hogst insjuknande vid 4-6 ars dlder. Déremot &r det en ovanlig och
ofta allvarligare sjukdom hos ungdomar och vuxna.

Sjukdomsliira:

Sjukdomen debuterar ofta, men inte alltid, efter en dvre luftvagsinfektion. I stort sett alla
luftvigspatogener anses kunna bidra till utveckling av IgA-vaskulit, inte minst streptokocker.

IgA-vaskulit 4r en immunkomplex-sjukdom. I affekterad vdvnad ses tecken till inflammation i
kapillarvdggar, med deposition av immunkomplex med underglykosylerat-IgA,
komplementaktivering, samt ansamling av neutrofiler och monocyter.

Den allvarligaste komplikationen av IgA-vaskulit dr nefrit, som redogérs for i ett separat PM
och som inte bor forvixlas med IgA-nefrit, vilket ar ett annat sjukdomstillstand.

-Samsjuklighet

Det finns ingen specifik samsjuklighet vid IgA-vaskulit. Barn som insjuknar &r oftast friska
sedan tidigare.

Utredning

-Symtom och kliniska fynd

Den kliniska bilden karaktériseras av palpabel purpura, buksmarta, ledvark eller artrit och
njurpaverkan.

Hudutslag med palpabel purpura eller peteckier med typisk utbredning pa stricksidan av nedre
extremiteter och skinkor dr ett krav for diagnos. Nya utslag kan uppkomma under flera
manaders tid och kan uppsté efter lindrigt trauma. Purpura ses vanligtvis inte pa balen eller i
ansiktet, men lokalt 6dem i ansiktet, pa handryggar eller yttre genitalia kan féorekomma.

Njurpaverkan ses hos 20-50 % av barnen vid sjukdomsdebuten och dr den allvarligaste
manifestationen av IgA-vaskulit. Njurpadverkan dr oftast asymtomatisk med Gvergaende
hematuri eller proteinuri. Mer uttalad njurpaverkan med nefritiskt syndrom, nefrotiskt syndrom
och njursvikt forekommer. Graden av njurpaverkan behdver inte korrelera till svarighetsgraden
av ovriga symtom. Njurpaverkan brukar vanligtvis inte uppstd senare dn tvd ménader efter



sjukdomsdebut, men undantag forekommer och darfor foljs alla barn i sex manader med
regelbundna kontroller. (v.g. se separat PM om nefrit vid IgA-vaskulit).

Ledengagemang med svullnad, vérk och inskrénkt rorlighet &r relativt vanligt. Ledsymtomen
kan bestd av bade artriter och/eller periartikuldr svullnad. Det &r oftast belastade leder sdsom
knén och fotleder i nedre kroppshalvan som paverkas.

Ungefar hélften av barnen har buksmirta som vanligtvis &dr lindrig. Svar buksméirta och
komplikationer i form av invagination, ileus, tarmperforation och pankreatit forekommer.

Andra symtom, s som orkit, cerebral vaskulit och lungblodning, forekommer men 4r ovanliga.
Aterfall i IgA-vaskulit dr inte ovanligt och sker di vanligtvis inom ndgra ménader efter
utlikning av tidigare skov. Risken for aterfall &r storst hos barn med njurpaverkan.

-Anamnes

Vanligaste aldern att insjukna i IgA-vaskulit dr forskole- till ldgstadiedldern. Ibland kan
fordldrarna berétta att en infektion forekommit fore debut av vaskulitsymtom. Det finns en
tydlig sdsongsvariation med férre fall under sommarméanaderna.

-Status

Palpabel purpura (dvs hudfordndringar som stir upp fran underlaget) eller petekier utan
trombocytopeni dr ett absolut krav for diagnos. Ibland breder hudforidndringarna ut sig och
utvecklas till echymoser av olika storlek.

Purpuran ska ha en typisk utbredning (extremiteter och skinkor). Om purpuran har avvikande
utbredning ska annan diagnos dvervigas.

Forutom purpura bor barnet ha ytterligare ett typiskt symtom talande for IgA-vaskulit (se
klassifikationskriterier nedan).
- Undersokningar

IgA-vaskulit dr en klinisk diagnos och forutom somatiskt status behdvs i regel inga
undersokningar, annat dn blodprover, for att bekrifta diagnosen.

Det ar viktigt att ta blodtryck for att bedoma njurpaverkan.

Hudbiopsi av hudfordndringarna bor dvervdgas om diagnosen ar osdker (se nedan). Vid IgA-
vaskulit visar biopsin ofta en typisk bild, med leukocytoklastisk vaskulit och IgA depositioner.
Det forekommer dock att biopsierna inte dr konklusiva.

- Laboratorieprover

For att utesluta trombocytsjukdomar och blodmalignitet kontrolleras Hb, Lpk, Tpk och diff.
Dessa bor vara normala vid IgA-vaskulit.

For att bedoma njurpaverkan kontrolleras kreatinin, urinsticka och urin-alb/krea index. Vid
avvikande provsvar, misstank nefrit! (se separat PM)

Svalgodling tas for att leta efter streptokocker, och dessa behandlas vid positiv odling.



- Diagnoskriterier

Det finns inga diagnoskriterier for IgA-vaskulit men klassifikationskriterierna som anvands for
forskning kan vara till hjilp:

EULAR/PRINTO/PRES klassifikationskriterier fran 2010 kréver:
1) Purpura (palpabel) eller petekier med typisk utbredning (nedre extremiteter/skinkor)
och

2) Minst ett av fyra kriterier
a. Buksmirta
b. Artrit/artralgi
c. Njurengagemang (proteinuri och/eller hematuri)
d. Hudbiopsi med histopatologi dverensstimmande med IgA-vaskulit
- Differentialdiagnos
Idiopatisk trombocytopen purpua (ITP)
Akut leukemi
Koagulationsrubbning (kongenital eller forvarvad)

Hos tonéringar bor annan vaskulit s som ANCA-associerade vaskuliter uteslutas

Petekier forekommer vid sepsis, meningit och DIC.

Behandling

I detta PM avhandlar vi INTE behandling av njurengagemang vid IgA-vaskulit. For detta v.g.
se separat PM.

- Preventiv behandling

Ingen behandling kan forebygga insjuknande i IgA-vaskulit. Det finns heller ingen behandling
som kan forebygga utveckling av varken nefrit eller andra komplikationer av IgA-vaskulit.

- Egenvdrd

Ofta rekommenderas vila i symtomlindrande syfte, men det finns ingen evidens att detta
paverkar utlikningen av IgA-vaskulit.

- Farmakologisk behandling
Paracetamol eller NSAID kan anvindas for symtomlindring vid ledvérk/artrit.

Flera studier har undersokt steroiders roll vid IgA-vaskulit. Det finns ingen evidens att steroider
forebygger nagot symtom eller komplikation till IgA-vaskulit. Ddremot kan steroider anvdndas
i symtomlindrande syfte vid svar buksmarta. Det finns evidens att behandling med steroider
kortar durationen av smértan och minskar intensiteten. Dock finns det en risk for att steroider
maskerar symtomen vid invagination, med risk for allvarliga komplikationer.

Hudsymtom och ledbesvér vid IgA-vaskulit ar oftast sjdlvldkande. Kortison kan minska
symtomen av artrit/artralgi men det finns sillan indikation for att ge steroider vid dessa symtom.



Dosering av steroider:

I de studier som undersokt steroiders roll vid IgA-vaskulit har man anvint 1-2mg/kg/dag
Prednisolon p.o. med nedtrappning under i 14-28 dagar. Det finns ingen evidens for vilken
dosering som ér att foredra.

Ovrig immunsuppression.

Farmakologisk behandling av njurengagemang vid IgA-vaskulit dr relativt vélstuderat, se
separat PM. Det finns fa studier som har undersokt behandling med immunsuppression,
(forutom steroider) av icke-renala symtom vid IgA-vaskulit.

Vid recidiverande purpura kan kolkicin ha effekt.

All immunsuppression forutom steroider bor diskuteras med erfaren kollega, forslagsvis
barnreumatolog/hudlikare/barnnefrolog.

Komplikationer

De vanligaste av de allvarliga manifestationer av IgA-vaskulit &r nefritiskt och nefrotiskt
syndrom. Persisterande njurpaverkan ses hos nigra fa procent, men incidensen ar hogre hos de
som haft njurpaverkan vid debuten.

Ovanliga akuta komplikationer som kan forekomma ar bl.a. invagination, ileus, pankreatit,
orkit, lungblodning och CNS-vaskulit.

Klinisk uppfoljning

Det dr mycket viktigt att ALLA barn med IgA-vaskulit f6ljs med regelbundna kontroller for att
upptécka en eventuell njurpaverkan. V.g. se separat PM for nefrit vid IgA-vaskulit!

I korthet f6ljs alla barn i minst 6 méanader. Den forsta manaden 1 géng i veckan. Téatare
kontroller kan behdvas i vissa fall.



