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Deutsche

* GEMEINSAM MEHR BEWEGEN -«

RHEUMA-LIGA

Die Purpura Schdnlein Henoch (PSH, im angloameri-
kanischen Raum meist Henoch-Schénlein Purpura
genannt) ist nach dem deutschen Arzt Johann Lukas
Schénlein (1793 - 1864) und seinem Schiler Eduard
Heinrich Henoch (1820 - 1910) benannt. Unter Purpura
versteht man meist punktformige Einblutungen in die
Haut, die durch Zerstdrung der kleinsten BlutgefaRe
der Haut zustande kommen. Demnach ist die Haut-
beteiligung auch die haufigste Manifestation. Dariiber
hinaus sind Gelenkschmerzen und -entziindungen sowie
Bauchschmerzen haufige Symptome. Die PSH gehért zur
Gruppe der Vaskulitiden, also der Art von Erkrankungen,
bei der es zu einer Entziindung der BlutgefdBe kommt.
Betroffen sind in der Regel Kinder, die PSH im Erwach-
senenalter ist duBerst selten.

Die PSH ist die haufigste Vaskulitis im Kindesalter.
Betroffen sind zumeist Kinder zwischen 2 und 10 Jahren.
Die jahrliche Erkrankungsrate (Inzidenz) wird mit 100 bis
180 Neuerkrankungen pro eine Millionen Einwohner ange-
geben. Im Erwachsenenalter ist die HSP weitaus seltener,
hier rechnet man mit nur etwa 13 Neuerkrankungen jahr-
lich pro eine Millionen Einwohner, wobei Médnner mdg-
licherweise etwas haufiger betroffen sind als Frauen.

B sreore

Der Erkrankung gehen nicht selten Infektionen, z. B. der
oberen Atemwege, einige Tage bis wenige Wochen vor-
aus. Fast immer kommt es bei der PSH zu einem Haut-
ausschlag, der oben genannten Purpura. Die feinflek-
kigen Veranderungen sind leicht erhaben tastbar. Die
Verdnderungen treten in der Regel beginnend an den
Unterschenkeln auf und breiten sich dann aufwarts, oft
bis zum GesaB aus. Arme und andere Kdrperregionen
sind seltener betroffen. Die Purpura ist meist das erste
Symptom der Erkrankung.

Bei der Mehrzahl der Patienten kommt es zu Gelenk-
beschwerden, die mit oder ohne begleitende klinisch
erkennbare Gelenkentziindung auftreten kdnnen. Auch
hier ist die untere Extremitat liberwiegend betroffen. Die
Gelenkentziindungen sind zumeist, anders als bei der
Rheumatoiden Arthritis, nicht gelenkzerstorend.

1. Auflage

Sehr haufig treten Bauchschmerzen, zum Teil in Ver-
bindung mit Ubelkeit und Erbrechen auf. Gelegentlich
kommt es auch zu Blutungen des Magen-Darm-Traktes,
die sich in Erbrechen von »Kaffeesatz« und schwarzem
Stuhl (»Teerstuhl«) oder auch in blutigem Stuhl nieder-
schlagen kdnnen. Auch den Bauchbeschwerden liegt
eine Entziindung der kleinen BlutgefaRe, in diesem Fall
der der Darmschleimhaut zugrunde.

Die gefiirchtetste Komplikation der PSH ist eine Nieren-
beteiligung. Diese kann z. T. zunéachst ohne klinisch
erkennbare Symptome verlaufen, oft tritt aber ein blutiger
Urin (Hamaturie) auf. Schwere Nierenbeteiligungen bis
hin zum Nierenversagen treten bei Erwachsenen mit
PSH haufiger auf als bei Kindern. Symptome kdnnen ein
hoher Blutdruck (Kopfschmerzen) und Wassereinlage-
rungen (Odeme) sein.

Diagnostik

Die Diagnose ist bei Kindern in der Regel leicht zu
stellen. Bei Erwachsenen, die hdufig schwerere Verldufe
aufweisen, kann die Abgrenzung zu anderen GefaBent-
zlindungskrankheiten (Vaskulitiden) gelegentlich proble-
matisch sein.

Die Verdachtsdiagnose ergibt sich aus der Kombination
der oben genannten Symptome. Sinnvoll zur Diagnose-
sicherung ist eine feingewebliche Untersuchung (Histo-
logie). Dabei wird die Probenentnahme in der Regel der
Einfachheit halber aus der Haut erfolgen, gelegentlich
kann aber auch eine Probe aus der Magen- oder Darm-
schleimhaut oder aus der Niere entnommen werden. Der
Pathologe kann dabei die Zeichen der GefaRentziindung
und die Ablagerung von bestimmten Eiweien, dem sog.
Immunglobulin A, nachweisen. Nach der Sicherung der
Diagnose ist es erforderlich, die Ausdehnung der Erkran-
kung zu ermitteln, also festzustellen, welche Organe in
welchem AusmaRB betroffen sind. Hierzu werden je nach
Symptomen Laboruntersuchungen, bildgebende Unter-
suchungen (Sonographie, Rontgen u. a.) und endo-
skopische Verfahren (Magen- und Darmspiegelung)
eingesetzt. Gegebenenfalls missen dabei neben dem
Rheumatologen oder Kinderarzt weitere Facharzte ein-
bezogen werden. Notwendig ist auch die wiederholte
Analyse des Urins, da unter Umstanden nur so eine
Entziindung der Nieren festzustellen ist.



Insbesondere bei Kindern verlduft die PSH haufig
spontan und folgenlos ausheilend, ohne dass eine
spezifische Therapie notwendig wére. Zur Behandlung
der (Gelenk-)Schmerzen werden oft Rheumaschmerz-
mittel, sog. Nicht-Steroidale-Antirheumatika (NSAR), ein-
gesetzt. Bei abwartender Haltung ist allerdings auf eine
ausreichende Uberwachung zur Erkennung von Kompli-
kationen zu achten. Insbesondere im Hinblick auf die
immer mdgliche Nierenbeteiligung bedeutet dies, dass
regelméaBig Urinuntersuchungen erfolgen miissen.

Wenn auch nicht unumstritten, so werden doch in den
meisten Fallen mit Beteiligung des Verdauungstraktes
oder der Nieren Kortisonpraparate, entweder als
Tabletten oder als Infusionen, eingesetzt. Bei schwer-
wiegenden Fallen mit lebens- oder organbedrohenden
Manifestationen kann zusatzlich zur Kortisontherapie
der Einsatz mittel- bis hochpotenter Immunsuppressiva
notwendig werden. Hierbei handelt es sich um Medika-
mente, die die GberschieBende Immunantwort bremsen
sollen. Beispiele sind Azathioprin und Cyclophosphamid.
Dariiber hinaus kann in ausgewdahlten Fallen der Einsatz
einer »Blutwasches, d. h. einer sog. Plasmapherese
erwogen werden. Insgesamt liegen zur PSH nur sehr
wenige wissenschaftliche Daten aus Therapiestudien
oder Fallserien vor.

Die Prognose der PSH ist vergleichsweise gut. Jedoch
kann es nach Erreichen einer Remission (d. h. Abwesen-
heit von jedweder Krankheitsaktivitdt) auch zu einem
erneuten Aufflammen der PSH kommen (d. h. einem Rezi-
div). Da die Erkrankung also »wiederkehren« kann, sollten
Untersuchungen beim Rheumatologen, bzw. Kinderarzt
(oder Kinderrheumatologen) in regelmaBigen Abstén-
den erfolgen. Die notwendigen Abstande richten sich
nach Schwere und Verlauf der Erkrankung und werden
im Einzelfall festgelegt.

Insbesondere bei Erwachsenen gibt es nicht selten
Verlaufe mit wiederholten Rezidiven (d. h. Wiederauf-
flammen der PSH). In diesen Féllen wird nachdem durch
die Akuttherapie die Krankheitsaktivitat reduziert wurde,
teilweise auch Uber langere Zeit eine medikamentdse
Therapie zur Drosselung des Immunsystems (d.h. Immun-

suppressiva) vorbeugend durchgefiihrt. Dieses Vorgehen
wird remissionserhaltende Therapie oder Erhaltungs-
therapie genannt.

Selbsthilfe

Wegen der relativen Seltenheit chronischer Verlaufe der
PSH im Erwachsenenalter und der Vaskulitiden im Allge-
meinen, ist das Angebot an Selbsthilfegruppe deutlich
geringer ausgepragt, als bei anderen rheumatischen
Erkrankungen.

Einige ortliche Gruppen sind unter dem Dach der Deut-
schen Rheuma-Liga organisiert. Dariiber hinaus gibt es
in Zusammenarbeit mit der Deutschen Rheuma-Liga die
Vaskulitis-Selbsthilfegruppe mit mehreren Ortsgruppen.
Alle zwei Jahre wird ein bundesweites Treffen fir
Vaskulitis-Betroffene, Angehérige und interessiere Arzte
organisiert (www.vaskulitis.org).

Aktuelle Hinweise auf Veranstaltungen und Selbsthilfe-
angebote findet man auch auf den Internetseiten fiir
seltene Erkrankungen: www.rheuma-liga.de/seltene

Priv.-Doz. Dr. med. Frank Moosig

Vaskulitiszentrum - Klinikum Bad Bramstedt

Die Rheuma-Liga ist die grol3te Gemeinschaft und Interessenvertretung rheumakranker Menschen in Deutschland.
Wir informieren und beraten fachkompetent und frei von kommerziellen Interessen. Weitere Informationen:

Info-Hotline 01804 - 60 00 00

(20 ct. pro Anruf aus dem deutschen Festnetz,
max. 42 ct. pro Anruf aus den Mobilfunknetzen)

www.rheuma-liga.de/seltene

Lupus Erythematodes Selbsthilfegemeinschaft e.V.
www.lupus.rheumanet.org * Telefon 0202 - 4 96 87 97

Sklerodermie Selbsthilfe e.V.
www.sklerodermie-sh.de ¢ Telefon 07131 - 3 90 24 25
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