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lzvlecek

Bulozna prizadetost koZe z nekrozo v sklopu IgA vaskulitisa
priotrocih je redka. Po vecini za izklju¢no koZno prizadetost
sistemsko zdravljenje ni potrebno, razen pri tezjih klinicnih
slikah. V prispevku predstavljamo 4-letnega otroka s tez-
ko klini¢no sliko nekroticne bulozne oblike vaskulitisa IgA.
Deklica je bila zdravljena z intravenskimi imunoglobulini in
metilprednizolonom. Izid bolezni je bil odli¢en in brez dolgo-
rocnih posledic nekroze koZe.

Kljucne besede: IgA vaskulitis, Henoch-Schénleinova pur-
pura, bulozne kozne bolezni, metilprednizolon.

Abstract

Bullous skin involvement with necrosis in IgA vasculitis in
children is rare. In most cases, systemic treatment is not
required for isolated skin involvement, exceptin severe clin-
ical presentations. This article presents a 4-year-old child
with a severe necrotic bullous form of IgA vasculitis. The
patient was treated with intravenous immunoglobulins and
methylprednisolone. The disease outcome was excellent,
with no long-term consequences of skin necrosis.

Key words: IgA vasculitis, Henoch-Schonlein purpura, bul-
lous skin diseases, intravenous immunoglobulins, methyl-
prednisolone.
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Uvod

IgA vaskulitis (IgAV), prej znan kot
Henoch-Schénleinova purpura, je naj-
pogostejsi vaskulitis v otrostvu. Gre za
levkocitoklasti¢ni vaskulitis, za katere-
ga je znacilno odlaganje imunoglobu-
lina A v stene malih Zil koze, sklepov,
prebavil in ledvic (1). Najpogosteje se
pojavlja priotrocih, starih od 3do 15 let,
s pojavnostjo 14-20 na 100.000 otrok
(2). Priblizno polovica primerov se raz-
vije po akutni okuzbi zgornjih dihal (3).
Leta 2005 sta Evropsko zdruZenje za
revmatologijo (EULAR) in ZdruZenje za
pediatri¢no revmatologijo (PReS) spre-
jeli nova klasifikacijska merila za dia-
gnozo IgAV v otroskem obdobiju, ki so
bila posodobljena leta 2010. Klasifika-
cijska erila so prikazana v Tabeli 1 (4).

Bolezen se obicajno zac¢ne nenadno, pri
cemer se vsi simptomi in znaki pogos-
to ne pojavijo hkrati, temvec se razvija-
jo postopoma v nekaj dneh ali tednih.
Lahko sta prisotni tudi poviSana teles-
na temperatura in splosna oslabelost.
Kozni izpuscaj se najpogosteje pojavina
spodnjih udih ali na zadnjici, lahko pa

Tipljiva purpura (obvezen kriterij) ob prisotnosti vsaj ene od naslednjih Stirih znacilnosti

difuzna bolecina v trebuhu

biopsija s prevladovanjem depozitov IgA

akutni artritis ali artralgija (kateregakoli sklepa)

prizadetost ledvic (kakrsna koli hematurija in/ali proteinurija)

TABELA 1. KLASIFIKACIJSKA MERILA 1Z LETA 2005 ZA POSTAVITEV DIAGNOZE HENOCH-SCHONLEINOVE PURPURE (4).
TABLE 1. CLASSIFICATION CRITERIA (2005) FOR THE DIAGNOSIS OF HENOCH-SCHONLEIN PURPURA (4).

prizadane tudi druge dele telesa. Kozne
spremembe se lahko pojavljajo v obli-
ki drobnih petehijin tipljive purpure do
obseznih ekhimoz ali, redkeje, hemo-
ragicnih bul (1). Hemoragicna, bulozna,
ulcerozna ali nekroticna oblika IgAV so
izjemno redke, saj se razvijejo pri manj
kot 2 % otrok. Zaradi redkosti teh kli-
nicnih slik se pogosto opravi obsez-
no diagnosticiranje, ki pa ob znacilni
anamnezi in klinicni sliki IgAV obicaj-
no ni potrebno (5). Poleg tega se lah-
ko pojavijo tudi podkozni edemi dlani,
podplatoy, ela, lasiSca ali mosnje (2).

Diagnoza IgAV je obicajno enostavna
zaradi znacilnega izpuscaja. V prime-
rih atipicne klini¢ne slike pa je treba
izkljuciti druge vaskulitise malih Zil,
kot so sistemski eritematozni lupus,
mikroskopski poliangitis in granulo-
matoza s poliangitisom, pa tudi sep-
tikemijo, meningokokcemijo, motnje
strjevanja krvi in imunsko tromboci-
topenicno purpuro (2). Diagnozo pra-
viloma postavimo klini¢no, pri cemer
si pomagamo s klasifikacijskimi merili,
predstavljenimiv Tabeli 1 (4). V pomoc
so tudi laboratorijske preiskave, med-

tem ko je biopsija koZe priporocljiva pri
atipicni klinicni sliki ali ponavljajoci se
bolezni (1). Biopsija ledvice je medicin-
sko indicirana v primeru teZje ledvicne
prizadetosti (6).

Zdravljenje je predvsem podporno in
vkljucuje zadosten vnos tekocin, urav-
noteZeno prehrano ter protibolecinska
zdravila (1). Pri prizadetosti ledvic se
nesteroidni antirevmatiki odsvetujejo
(6). V primeru prizadetosti prebavil ali
drugih organov je potrebno zdravljenje s
kortikosteroidi (1). Sistemsko zdravljenje
je pri zgolj kozni prizadetosti redko pot-
rebno, razen pri tezjih klini¢nih oblikah z
nastankom bulin koZnih nekroz (7).

V prispevku predstavljamo primer otro-
ka s tezko obliko IgAV z izrazito kozno
prizadetostjo.

Prikaz primera

Na Klinicni oddelek za otrosko alergolo-
gijo, revmatologijo in klini¢no imunolo-
gijo Pediatri¢ne klinike Univerzitetnega
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SLIKA 1. HEMORAGICNI BULOZNI 1ZPUSCAJ NA NARTU LEVE NOGE.
FIGURE 1. HEMORRHAGIC BULLOUS RASH ON THE INSTEP OF THE LEFT FOOT.

klini¢nega centra Ljubljana je bila spre-
jeta 4-letna deklica zaradi buloznega
vaskuliti¢cnega izpuscaja (prikazan na
Sliki 1in Sliki 2).

Deklica je Sest dni pred sprejemom
v bolnisnico padla in si posSkodova-
la desni spodnji ud. Rentgenska pre-
iskava je pokazala epifiziolizo desne
fibule. Prejela je longeto in v nasled-
njih tednih s to nogo pretezno mirova-
la, za premikanje pa je obremenjevala
levo nogo. Na dan poskodbe so star-
Si opazili neiztisljiv izpuscaj na vseh 4
udih, ki se je v naslednjih dneh razsiril
na zadnjico in ustno sluznico. Hkrati so
se pojavile bolecine v trebuhu, zmanj-
San apetitin veckratno bruhanje. V uri-
nu, izbruhanini ali blatu ni bilo prisotne
sledi krvi, blato pa ni bilo &rno. Stiri dni
kasneje je deklica zacela toziti zaradi
bolecin v levem gleZnju, ki je bil tudi
oteCen. Ob sprejemu je imela dekli-
ca vaskuliti¢en izpuscaj po spodnjih
udih, zadnjici, hrbtu, jeziku in ustni-
cah in hrbtu, pri cemer je bil izpuscaj
na levem gleznju in nartu najbol;j izra-
zit ter mehurjast. Levo stopalo je bilo
mocno oteceno, gibljivost gleZnja pa

zaradi bolec¢in omejena. Ostali sklepi
niso kazali znakov vnetja. Zrelo je bilo
pordelo, na desni tonzili so bile vidne
bele obloge. Laboratorijski izvidi krvi
so pokazali poviSane vnetne parame-
tre (C-reaktivni protein 50 mg/L, levko-
citi 13,4 x 10%/L). V urinu je bila prisotna
mejna proteinurija, analiza blata na kri
je bila pozitivna. Med hospitalizacijo so
se pojavile tudi razjede in bele obloge
v ustih ter Zrelu, zato je lokalno preje-
mala mikonazol in 1-odstotni lidokain
(Slika 3).

MikrobioloSke preiskave so potrdi-
le okuzbo z bakterijo Streptococcus
pyogenes, zato je bila zdravljena s
fenoksimetilpenicilinom. Cetrti dan
hospitalizacije je zaradi razSirjene-
ga buloznega izpuscaja in nekroticnih
oblog na zadnji steni Zrela, ob tem pa
tudi hripavosti, prejela enkratni odme-
rek 1 g/kg telesne teZe intravenskih imu-
noglobulinov. Naslednji dan smo uvedli
terapijo z metilprednizolonom v odmer-
ku 1 mg/kg telesne teze, sprva v intra-
venski obliki. Po uvedbi zdravljenja se je
klini¢no stanje postopoma izboljsevalo.
Po stirih dneh intravenskega zravljenja

SLIKA 2. HEMORAGICNI BULOZNI IN NEKROTICNI 1ZPUSCAJ NA LEVEM GLEZNJU.
FIGURE 2. HEMORRHAGIC BULLOUS AND NECROTIC RASH ON THE LEFT ANKLE.

smo presli na peroralno zdravljenje.
Rane smo redno antisepti¢no oskrbo-
vali in prevezovali na 2 do 4 dni vse do
pricetka procesa celjenja. Na rane smo
nanesli posebne obloge za rane zizlocki
iz poliuretanske pene (Mepilex®).

Po odpustu je bolnica nadaljevala s
postopnim zmanjSevanjem odmer-
ka metilprednizolona ob soCasnem
zascitnem in podpornem zdravljenju
ter lokalni oskrbi ran. Na kontrolnem
pregledu po dveh tednih so bile kozZne
spremembe Ze v fazi celjenja, bolnica
pa je bila brez tezav. Ob ustrezni negi
in lokalni terapiji ni priSlo do zapletov,
kot bi bila okuzba rane. Laboratorijski
izvidi krvi in urina so bili v mejah nor-
malni vrednosti, izvid blata na kri je bil
negativen. Spremembe so izzvenele
brez brazgotinjenja.

Razpravljanje

Predstavili smo primer deklice z red-
ko bulozno kozZno obliko IgAV, zdrav-
lieno z intravenskimi imunoglobulini
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SLIKA 3. BELE OBLOGE PO ZRELU IN TONZILAH.
FIGURE 3. WHITE PATCHES ON THE THROAT AND TONSILS.

in metilprednizolonom. Pri bolnikih z
bulozno koZno simptomatiko moramo
upostevati tudi druge bolezni, znacilne
za otroSko obdobije, ki se lahko kazejo
s podobno klini¢no sliko, kot so multi-
formni eritem, toksi¢na epidermalna
nekroliza, pemfigus, bulozni impetigo,
herpetiformni dermatitis in gangreno-
zni celulitis (8).

Na podlagi klinicne slike - hemora-
gicnega buloznega izpuscaja, artritisa
levega gleznja, blage proteinurije ter
gastrointestinalnih simptomov s pri-
sotnostjo bolecin v trebuhu in krvi v
blatu - smo kot najverjetnejSo diagno-
zo postavili IgAV. Deklica je izpolnjeva-
la klasifikacijska merila za postavitev te
diagnoze (4).

Kozne spremembe pri IgAV se obicajno
pojavijo na mestih, izpostavljenih priti-
sku in gravitaciji, najpogosteje na spo-
dnjih udih in zadnjici (1). Pri naSi bolnici
so bile spremembe najbolj izrazene na
levi nogi, predvsem na levem gleznju in
nartu. Ker je zaradi predhodne poskod-
be desnega uda okoncine nosila lon-
geto, se je za premikanje vecinoma

opirala na levo nogo. Predvidevamo,
da so bili kozni simptomi na levi nogi
bolj izraZeni prav zaradi povecanega
obremenjevanja.

V naSem primeru smo se za sistem-
sko terapijo odlocili zaradi prisotno-
sti nekroti¢nih koznih in sluzni¢nih
sprememb. Enotnega soglasja glede
zdravljenja koZnih pojavov pri IgAV
ni. V literaturi so opisani le posame-
zni primeri in serije primerov bulo-
znih izpuscajev pri otrocih z IgAV. Pri
redkih zapletih, kot so hemoragicne
bulozne spremembe, je pogosto pot-
rebno imunosupresivno zravljenje s
kortikosteroidi. Nizozemska raziska-
va je pokazala, da lahko zgodnja upo-
raba kortikosteroidov zmanjsa resnost
in Sirjenje buloznih sprememb (9).
Retrospektivna opazovalna raziska-
va, ki je vkljucevala 489 otrok z IgAV,
je pokazala, da so bolniki znenavadni-
mi koZnimi pojavi potrebovali inten-
zivnejSe zdravljenje kot tisti brez njih
(10). Vendar pa zaenkrat Se ni trdnih
dokazov, da sistemski kortikosteroidi
ugodno vplivajo na potek IgAV ali pre-
precujejo koZne posledice, kot so braz-

gotinjenje nekroti¢nih sprememb ali
spremembe pigmentacije (11). Avtor
Oniin sodelavciso v preglednem ¢lan-
ku priporocili zdravljenje s kortikoste-
roidi kot prvo linijo terapije pri IgAV s
hudo kozno prizadetostjo, ki ogroza
celovitost koZe. Svetujejo uvedbo ¢im
prej po pricetku pojavljanja bul ali
zaskrbljujocih nekroti¢nih obmodij,
obicajno v peroralni obliki v odmerku
priblizno 1 mg/kg/dan (7).

Za zdravljenje z intravenskimi imu-
noglobulini smo se odlodili na podlagi
njihove dokazane ucinkovitosti pri dru-
gih vaskulitisih. V literaturi so opisani
le posamezni primeri uporabe pri IgAV,
kjer jih predlagajo kot terapijo druge
izbire (5).

Nasa bolnica se je dobro odzvala na
zdravljenje z intravenskimi imunog-
lobuliniin zmetilprednizolonom. Kozni
simptomi so se izboljsali v nekaj tednih,
in sicer brez brazgotinjenja. Bistven del
zdravljenja koZnih sprememb pa je bila
tudi ustrezna antisepticna lokalna nega
in redno prevezovanje ran.
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Zakljucek

IgA vaskulitis je najpogostejsi vaskulitis
v otrostvu, njegova bulozna in nekrotic-
na oblika pa je redka. Pri nasem prime-
ru smo zaradi obseznih hemoragi¢nih
buloznih lezij in prizadetosti sluznic
uvedli zdravljenje z intravenskimi imu-
noglobulini in z metilprednizolonom,
kar je privedlo do hitrega izboljSanja
brez dolgorocnih posledic. Kljub red-
kosti tovrstnih pojavov je pomembno
pravocasno prepoznati teZje oblike
bolezni ter ustrezno prilagoditi terapi-
jo, da preprecimo zaplete in dolgotraj-
ne koZne poskodbe.
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