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La porpora di Scholen-Henoch (PSH) &
una delle forme piu comuni di vasculi-
te in eta pediatrica, caratterizzata da
porpora, artriti €/0 artralgia e dolore
addominale.

Questa patologia & molto frequente
nei bambini di eta compresa tra 2 e 8
anni (incidenza: 10.2-20.4/100 mila),
anche se occasionalmente, si pud
riscontrare in bambini sotto i 2 anni
di eta. E’ piu frequente nei maschi
che nelle femmine.

Ad oggi, |‘eziologia della PSH non &
ancora nota. Fattori scatenanti
potrebbero essere rappresentati dalle
infezioni virali o batteriche, punture
d’insetto, esposizione a farmaci o
allergeni alimentari. Diversi fattori
genetici potrebbero inoltre favorire la
malattia e le sue complicanze.

La porpora di Scholen-Henoch & una-
vasculite dei piccoli vasi, le cui mani-
festazioni cliniche principali compren-
dono: porpora palpabile non tromboci-
topenica (presente in tutti i pazienti),
dolore addominale, che riflette I'inte-
ressamento dei vasi gastrointestinali

(nel 63-100% dei casi), artralgie e/0

artriti (nel 47-84% dei soggetti) e

danno renale (nel 37-51% de casi).

In accordo con i pil recenti criteri si

pone diagnosi di porpora di Scholen-

Henoch se € presente:

- Porpora palpabile (criterio obbligato-

rio)

- Pit uno dei seguenti 4 elementi:

* Dolore addominale diffuso.

* Artrite o artralgia.

* Interessamento renale
(ematuriae/o proteinuria).

* Esame bioptico che mostra un
predominante deposito di IgA.

Manifestazioni cutanee: esordiscono
in genere come maculo-papule, che
scompaiono alla pressione, ed evolvo-
no in una porpora papabile, concarat-
teristiche infiltrative, caratterizzata da
lesioni del diametro di 2-10 mm. La
localizzazione piu frequente & sulla
superficie estensoria degli arti inferio-
ri, soprattutto a livello delle cosce,
gambe, caviglie e glutei; raramente
sulla faccia, arti superiori e nelle aree
sottoposte a maggiore pressione. Le
lesioni compaiono a poussées e cam-
biano di colore, passando dal rosso
al porpora nell’arcodi 3-6 giorni. Le
manifestazioni cutanee non hanno
carattere migrante, talvolta sono ulce-
rate e la loro comparsa & favorita dal-
I’ortostatismo. Inalcuni casi il rash
assume un aspettotipo orticarioide,
maculare o ecchimotico. Altro segno
caratteristico all’esordio & I'edema
delle mani e dei piedi, talvolta localiz-
zato anche al volto o ai genitali.

Manifestazioni articolari: artralgie
e/o artrite delle grosse articolazioni
(ginocchia, anche, gomiti e polsi),
associate ad edema periarticolare.

Manifestazioni gastrointestinali:
dolori addominali tipo colico, accom-
pagnati in meta dei casi da sanguevi-
sibile o occulto nelle feci; invagina-
zione intestinale nel 2-3% dei casi.
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Manifestazioni renali: ematuriamicro-
scopica, solo raramente macroscopi-
ca, proteinuria e/0 sindromenefrosi-
ca; ipertensione e insufficienza renale
acuta o cronica sono rari.

La diagnosi di porpora di Schoélen-
Henoch & essenzialmente clinica e
non esistono test di laboratorio speci-
fici.

Gli esami ematici possono evidenzia-
re un incremento degli indici di flogo-
si (VES e PCR), una modesta leucoci-
tosi e un aumento dei livelli sierici di
IgA e I1gM, con possibile formazione di
immunocomplessi. | livelli di C1q,
C3e C4 sono solitamente nella
norma.

Anticorpi antinucleo e fattore reuma-
toide sono assenti nella maggioranza-
dei casi.

L'interessamento renale (ematuria
e/o proteinuria), pud essere grave
(nel 5-10% dei soggetti), manifestan-
dosi con albuminuria e alterazione dei
test di funzionalita renale. Nei casi
pil gravi, pud essere indicata una bio-
psia che mostra una vasculite leu-
cocitoclastica con depositi di IgA eC3
a livello del mesangio glomerula-

re.

Inoltre, nei soggetti con importante
dolore addominale, & utile I'esecuzio-
ne di un’ecografia dell’addome, al
fine di escludere quadri di invaginazio-
ne o perforazione intestinale. In tutti i
pazienti sintomatici dovrebbe essere-
sempre eseguita la ricerca di sangue
occulto nelle feci.

La terapia nella porpora di Scholen-
Henoch & di supporto, indicata per-
prevenire le complicanze renali edes-
senzialmente la disidratazione. Il
paracetamolo pud essere usato per il
trattamento della sintomatologia dolo-
rosa, mentre i FANS sono controindi-
cati poiché favoriscono il sanguina-

CMC11209-D&T-Settembre09:D&T 5-10-2009 11:36 Pagina 9 $

07/09 diagnosi & terapia

mento gastrointestinale.

Il dolore addominale intenso pud
essere controllato dalla nutrizione
entrale e dalla somministrazione di
antiacidi. In alcuni casi € indicata una
terapia con metil-prednisolone ev o
prednisone per 0s, per breve tempo
(circa 7 giorni), anche se, ad oggi,
non esiste un chiaro accordo in lette-
ratura.

La nefropatia grave, che richiede una
terapia aggressiva, € infrequente in
eta pediatrica; in questo caso € indi-
cato il trattamento con corticosteroi-
di, in associazione a farmaci immuno-
soppressori come ciclofosfamide o
azatioprina.

In conclusione la porpora di Scholen-
Henoch & una patologia benigna, la
cui espressione e gravita clinica &
variabile da soggetto a soggetto.
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Solitamente persiste per 2-8 settima-
ne, anche con frequenti ricadute nei-
primi 3 mesi di malattia. Dopo i primi
6 mesi dall’esordio & consigliato un
attento follow-up mediante I'esecuzio-
ne di stick urine periodici, al fine di
individuare precocemente proteinuria
e quindi un incipiente danno renale.
La morbilita € correlata alle manife-
stazioni gastrointestinali o renali.




