PURPURA DE HENOCH-SCHÖNLEIN 
Arch Dis Child 2010;95:871–876

· Epidémiologie : 
· 1/10'000 enfants/an entre 3-15 ans (pic 5-7 ans), 90% ont < 10 ans !
· Mécanisme : 
· = VASCULITE avec dépôt d'IgA1 et C3 dans les artérioles et capillaires  IgA anormale qui entraînent la  production par le coprs d’AC anti IgA qui forment des complexes IgA anormal-IgG qui se déposent dans les glomérules rénaux, la peau et les vaisseaux sanguin GI symptômes
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Description générée automatiquement]SYMPTOMES:

· PURPURA PALPABLE (100% des cas) et symptôme initial dans 73% des cas:
· La lésion primitive est généralement une macule ou pétéchies érythémateuses roses puis violacées qui deviennent un purpura puis des ecchymoses +/-bulles hémorragiques et ulcérations. 
· Symétrique, non prurigineux
· Sur régions déclives ou/et de pression => pieds, faces d’extension, fesses, ceinture
· Régresse en 2-3 semaines.
· DOULEURS ABDOMINALES en coliques 20-90% (75%). Typiquement 1 semaine après le début du rash (peu parfois précéder le rash de 4 jours 11% des cas).
· Oedèmes et atteinte micro-vaisseaux) => La douleur est le fait d’une hémorragie sous-muqueuse et de l’œdème=> SANG OCCULTE DANS LES SELLES DANS 50% DES CAS !
· Nausées, vomissements, diarrhées
· > 50% avec sang occulte dans les selles.
· Complications : 
· Invagination (secondaire à l’hématome intramural) dans 0,6-3,5% des cas, 
· Nécrose
· Perforation
· Iléus paralytique
· Enteropathies exsudative.
· ARTHRITE +/- œdème 40-75%  précède le rash dans 15% des cas d’environ 4 jours
· Typiquement oligoarticulaire et migratoire, des grosses articulations et surtout des MI avec œdème, chaleur, rougeur et épanchement => Chevilles/pieds (85%) > genoux (38%) > poignets (29%) > épaule (14%)
· Mécanisme : atteinte synoviale avec rougeur, chaleur, douleur, œdème dans 90% des cas
· ATTEINTE RÉNALE (30-50%) TARDIVE (entre 3 jours et 1 an !) => 85% dans 1er mois qui suit , 91% dans les 6 semaines et 97% dans les 6-12 mois après le début des symptômes => NECESSITE UNE SURVEILLANCE PROLONGEE . FR : enfants >8 ans avec douleurs abdominales et récurrence de néphrite => Risque de néprite selon FR :0 =20% ; 1=40%, 2=60%, 3=90% (Arch Dis Child 2010;95:877–882. 878)
· Hématurie micro ou macro
· Protéinurie +/- Sd Néphrotique
· Insuffisance rénale (1% des cas)
· HTA
· Oedème du scalp, face, tronc, extrêmités sans rapport avec l’atteinte rénale ni l’albuminémie.
· Fatigue, fébricule
· Autres : orchite (ad 24% des cas), oedème du scrotum (14%), torsion testiculaire, kératite, uvéite
· Rarement: atteinte SNC avec convulsions, parésies, coma, atteinte cardiaque, oculaire, pulmonaire, etc
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FACTEUR DE RISQUE:
· Infection à Strepto A (dans >30% des cas si atteinte rénale)=> protéine M du Gas se retrouve dans  le mésangium rénal et cappture les IgA1 => vasculite
· Post IVRS
· Post infection à parvo, bartonella, H.pylori, H.parainfluenzae, Coxsackie, adénovirus, Mycoplasme, EBV, varicelle, Campylobacter, S.Aureus (Am Fam Physician. 2009;80(7):697-704)

COMPLICATION (adultes > enfants) :
· GI : Invagination (1-5% des cas), nécrose GI ou perforation GI (= risques les plus importants), hémorragie GI, stricture intestinale
· Rénale : Syndrome néphrotique (GN crescentrique), cystite hémorragique et obstruction urétérale, insuffisance rénale
· Atteinte SNC : aphasie, ataxie, hémorragie cérébelleuse, cécité crticale, neuropathie, convulsions parésie
· Pulmonaire : hémorragie alvéolaire, infiltat interstitiel, épanchement pleural
· Orchite et œdème scrotal mimant une torsion de testicule (35% des cas), torsion testiculaire
· Uveite
· Myocardite

DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL:
· PTI Sont tous thrombopéniques alors que le purpura de Henoch-Schönlein ne l’est pas !


· Leucémie, lymphome 
· Méningococcémie, CIVD
· SHU 
· Œdème hémorragique aigu du nourrisson
· Troubles de la crase avec déficit en protéines C, S, facteur V
· CMV, HBV, HIV, Influenza
· Cellulite
· FMF, IBD, Still
· Kawasaki, PAN, LUPUS, Granulomatose de Wegener, vasculite d’hypersensibilité

Hospitalisation si:
· Douleur abdominales sévères ou sang conséquent dans les selles
· Atteinte status SNC
· Atteinte articulaire sévère avec diminution de la capacité de mobilisation
· Insuffisance rénale, HTA, Syndrome néphrotique


LABORATOIRE:


PAS DE LABO SPECIFIQUE POUR LE PURPURA DE HENOCH-SCHONLEIN


· STIX URINAIRE +/- SÉDIMENT +/- SPOT URINAIRE POUR INVESTIGUER PROTÉINURIE, HÉMATURIE ET CYLINDRES = L’EXAMEN LE PLUS IMPORTANT ET A REPETER PAR LA SUITE CAR L’ATTEINTE RENALE EST LA 1ÈRE CAUSE DE MOBIDITÉ!
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· MESURE DE LA TENSION ARTÉRIELLE
· RECHERCHE DE SANG OCULTE DANS SELLES (22% des cas dont 33% sans maux de ventre) et augmentation de l’alpha1-anti-trypsine dans selles (9% des cas dont 14% sans maux de ventre) 
· Elévation des IgA (augmenté dans 50-70% des cas) et IgM
· FSC (souvent normale)
· Le purpura de Hénoch-Schönlein N'EST PAS THROMBOPÉNIQUE AU CONTRAIRE => une légère thrombocytose (ELIMINE LE PTI)
· Leucocytose
· Anémie spoliative
· +/- éosinophilie.
· Test de la fonction rénale : Na, K, urée, créatinine, protéines, albumine
· Hypoalbuminémie sans protéinurie (20% des cas) sur entéropathie exsudative.
· Crase (TP, PTT, fibrinogène)
· Elévation de la VS et CRP dans 40-50% des cas.
· Streptotest (si mal de gorge), ASLO (positifs dans 50% des cas)
· US abdominal si maux de  ventre => but : 
· Exclure une invagination
· Visualiser un œdème segmentaire ou des hématomes muqueux
· Adénopathies mésentériques
· Ascite
· Si hypercoagulabilité=> dosage des AC anti-cardiolipines et anti-phospholipides 
· Biopsie cutanée (résultats le jour même) qui met en évidence des dépôts d’IgA +/- IgM, 
· Dosage des C3, C4 FAN, ANCA et FR et fibrine  A réserver aux cas atypiques pour exclure d’autres vasculites autoimmunes et lupus, 
· Biopsies rénale après 3 semaines si atteinte rénale sévère dans le but de discuter plasmaphérèse
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TRAITEMENT:
Aucun traitement à ce jour de permet de raccourcir la durée réelle de la maladie ni prévenir les récurrences !
· CTRL fréquents de : 
· La diurèse
· TA
· Hématocrite/Hb
· Sang dans les selles
· Status abdominal
· Antalgie
· Paracétamol
· AINS si douleur articulaires ++ (pas d’augmentation du risque d’hémorragie GI (effet sur plaquettes), CAVE si atteinte rénale => en discuter avec les néphrologues)
· Corticoïdes si douleurs abdo ou articulaires intenses
· Hydratation, régime léger vs iv si atteinte GI++
· Traitement atteinte rénale.
· Néphropathie légère surveillance
· Néphropathie modérée
· Inhibiteur de l’enzyme de conversion 
· Antagoniste des récepteurs de l’angiotensine
· Permet de diminuer l’HTA et la protéinurie
· Néphropathie sévère
· Stéroïdes oraux
· Immunosuppresseur 
· Glomérulonéphrite rapidement progressive
· Plasmaphérèse
· Si douleur abdominales sévères => US +/- avis chir. => but exclure une invagination, une nécrose intestinale ou une perforation intestinale.
· Prednisone 1-2 mg/kg/j (max 60-80 mg/j) pendant 14 jours si atteinte GI sévère ou atteinte SNC (surveiller TA et glucosurie) => effet supposé (peu d’évidence clairesdans la littérature) :
· Diminution durée de la douleur abdominale 
· Diminue les complications rénales lors d’atteinte rénale sévère
· Diminue un peu les douleurs articulaires
· Pas de diminution du risque d’atteinte rénale en prophylaxie
· Pas de diminution du risque récurrence. Curr Opin Rheumatol 22:598–602, Arch Dis Child 2010;95:871–876
· Si complication thrombotiques sur hypercoagulabilité avec anti-cardiolipines ou anti-phospholipides  prévenir récidives thrombotiques  par dose unique d’aspirine de 80 mg.
· Si atteinte rénale  discuter ttt immunosuppresseur (azathioprine, cyclophosphamide, cyclosporine, mycophénolate mofetil, …) mais peu d’évidence que cela change quelque chose…
· Colchicine ?
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Evolution/suivi:
L’EVOLUTION  DEPEND SURTOUT DE LA SEVERITE AU DEPART ET DU DEGRE DE L’ATTEINTE RENALE
· Atteinte rénale :
· 91% des patients qui développent une atteinte rénale le font dans les six premières semaines
· 97% dans les six premiers mois
· 99% à un an 
· Régression spontanée dans 94% des cas chez enfants et 89% chez adultes.
· Les symptômes extra rénaux durent environ 3-8 semaines. MAIS 16% des patients sans néphrite et 74% des patients avec néphrite auront encore des symptômes après 6 mois.
· Bon pronostic des hématuries microscopiques et des protéinuries légères
· 20-40% d’atteinte rénale au long terme pour les patients avec SD NÉPHROTIQUE OU SD NÉPHRITIQUE INITIAL et ce sera ceux-là qui seront à risque de faire une insuffisance rénale par la suite => Régression en quelques semaines.
· Rechutes dans 10-30% des cas AVANT 4 mois. Les récidives sont en général moins fortes et plus courtes et deviennent plus rares après 4-6 mois.
· Suivi néphrologique (stix urinaire et TA) pendant min. 6-12 mois même si pas d’atteinte néphrologique  CTRL stix urinaire et TA 1-2x/semaine pendant 1 mois puis 1x/sem. pd 3 mois puis 1-2x/mois ad 6-12 mois.
· La gravité de la protéinurie est corrélée au risque d'atteinte rénale mais ne pas traiter les formes légères risque de les laisser évoluer vers des formes graves!
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Table 1. Clinical Features of Henoch-Schdnlein Purpura

Variable Infants Older Children
Age 4-24 mo 310y

Purpura Face, ears, upper limbs Lower limbs, buttocks
Subcutaneous edema Common Uncommon

Visceral involvement Unusual Common

Dermal vessel deposits IgM IgA

Duration of illness 1-3wk 3-6 wk

Relapse Infrequent Frequent

Long-term sequela None Renal failure, 2%-5%
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Figure 2 Timing of the appearance of extrarenal symptoms, in days,
in 205 patients diagnosed with Henoch—Schénlein purpura within

1 month of the onset of the initial symptoms. Minimum and maximum
values (X), mean values (closed square) and 5th, 25th, 75th and 95th

percentiles are given.
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Table 1. Diagnostic Criteria for Henoch-Schénlein Purpura

American College of Rheumatology, 1990
Presence of two or more of the following:
« Palpable purpura without thrombocytopenia
« Patient 20 years or younger at disease onset
« Bowel angina (diffuse abdominal pain or diagnosis of bowel ischemia)
« Biopsy showing granulocytes in the walls of small arterioles or venules

International Consensus Conference, 2006
\Palpable purpura in the presence of one or more of the following:
« Diffuse abdominal pain
* Anylbiopsy showing predominant immunoglobulin A deposition
« Arthitis (acute, any joint) oF arthralgia
« Renal involvement (any hematuria or proteinuria)

Information from references 20, 21, and 23.
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Tableau 2. Manifestations rénales du purpura de
Henoch-Schonlein

Manifestations cliniques de la néphrite
Microhématurie isolée * protéinurie légére 70-80%
Macrohématurie
Protéinurie modérée
Syndrome néphrotique 20%
Syndrome néphritique

Insuffisance rénale aigué
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SORT: KEY RECOMMENDATIONS FOR PRACTICE

Evidence
Clinical recommendation rating References
Early oral prednisone treatment at 1 to 2 mg per kg daily for two B 30

weeks reduces the intensity of joint and abdominal pain from
Henoch-Schénlein purpura in children.

Early prednisone treatment for Henoch-Schanlein purpura does A 30,31
not prevent renal disease, although it is effective in treating renal
involvement and reduces the odds of developing persistent renal
disease i children.

Early prednisone treatment reduces the mean resolution time of A 30,31
abdominal pain from Henoch-Schonlein purpura in children.
In patients with a normal initial urinalysis or with isolated hematuria, Ez}

2 monthly urinalysis should be continued for six months to detect
signs of renal involvement.

A= consistent, good-qualty patient-oriented evidence; B = inconsistent or limited-qualty patient-oriented evi-
dence; C = consensus, isease-oriented evidence, usual practice, expert opinion, or case series. For information

about the SORT evidence rating system, go to http:/iwww.3afp.org/afpsort.mi.
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Table 5. Treatment Principles for Henoch-Schénlein Purpura

Symptom severity Treatment

Minimal Supportive care
Mild (mild arthralgias or abdominal pain) ~ Acetaminophen or nonsteroidal anti-inflammatory drug
Moderate (significant arthritis, abdominal  Corticosteroids*

pain, or early renal involvement) Consider subspecialty consultationt
Severe (progressive renal disease, Corticosteroids* plus adjunctive immunosuppressant
pulmonary hemorrhage) (e.g., azathioprine [Imuran], cyclophosphamide [Cytoxan],

intravenous immunoglobulin) or plasmapheresis
Arrange subspecialty consultation

*—Recommended pediatric dosage is prednisone 1 to 2 mg per kg daily for one to two weeks, followed by a taper.

+—Nephrology, gastroenterology, surgery, rheumatology, or other subspecialty s determined by presenting symp-
toms or organ systems involved.

Information from references 5, 16, 30, and 31.
S ——
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Si HTA, protéinurie ou macrohématurie

Consultation de néphrologie pédiatrique et bilan secondaire

!}

Bilan secondaire:

Chimie sanguine, récolte urinaire de 24 h (protéinurie, clairance),
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Figure |. Dépistage de la néphrite de Henoch-Schénlein pendant un année au minimum apreés le diagnostic

du purpura

Pu: protéinurie mesurée par le rapport protéine/créatinine urinaire; HTA: hypertension artérielle.
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Typical symptoms and signs of
Henoch-Schénlein purpura

Raised reddish-purple
Spots or bruised areas

0 ;| Aodominal pain,
mainly on buttocks, legs, 4 nausea, vomiting,
and feet. In some individuals, bloody diarthea

spots may appear on body

runk, ams, and hands.

Joint inflammatior
and pain
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Organes Incidences Présentations
Peau 100% * Purpura palpable, symétrique,
sur la face d’extension des jambes,
genoux et bras
Articulations 80% * Oligoarthrite surtout des chevilles
et des genoux
Tractus 65% * Coliques abdominales postprandiales
gastro-intestinal * Hématémeése, méléna
* Nécrose, perforation
* Invagination, pancréatite
Rénal 35% * Micromacrohématurie
(20-60%) * Protéinurie
* HTA
* Syndrome néphritique ou néphrotique
* IRA
Urogénital * Orchite, urétrite
Neurologique 2% » Convulsions
* Hémorragie intracérébrale
Pulmonaire <I% * Pneumonie interstitielle

* Hémorragie alvéolaire
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