Protocolul clinic standardizat pentru medicii de familie

MINISTERUL

| Esstml VASCULITA HEMORAGICA LA COPIL

SANATATII
Vasculita hemoragica (VH) sau purpura Henoch-Schonlein: vasopatie de etioIoHi)e infectios-alergica,
determinata de inflamatia hiperergica, aseptica si generalizata a vaselor sanguine de calibru mic, manifestata
printr-un polimorfism clinic poliorganic (afectarea pielii, articulatiilor, organelor inteme).

Codul bolii (CIM-10): D 69.0

Clasificarea

Formele patogenetice
Forma de baza a VH: Formele cu crioglobulinemie si/sau paraproteinemie:
fara majorari semnificative ale complexelor imune circulante in plasma; cu urticarie si edeme;
cu majorari semnificative ale complexelor imune circulante in plasma. fara urticarie si edeme;
Forma necrotica a VH. forme secundare in cadrul limfoamelor maligne, mielomului

multiplu, leucozelor, bolilor de sistem.
Formele mixte.

Formele clinice Formele evolutive
Cutanata: simpla, necrotica, cu urticarie si edeme. Fulminanta.
Abdominala. Acuta.
Articulara. Trenanta.
Renala (inclusiv cu sindrom nefrotic). Recidivant (pina la 2 ani).
ﬁ?;%brab- Cronica (peste 2 ani): persistenta cu acutizari (rare, frecvente).
ixta.
Gradul de activitate Complicatiile
Minor Ocluzie intestinala.
Moderat Perforatie intestinala.
Inalt Peritonita.
Foarte inalt Pancreatita.
Sindromul CID.
L Tromboze si infarcte ale organelor inteme, inclusiv cerebrale. )
Drafilavis |
Profilaxia

Consilierea referitor la combaterea fumatului activ si pasiv.

Consilierea referitor la principiile alimentatiei sanatoase, limitarea consumului produselor alergice la copii.
Exercitiu fizic zilnic pentru copii (calirea organismului).

Sanarea focarelor de infectie cronica.

Precautie in vaccinare, pregatirea pentru vaccinare a copiilor din grupurile de risc.

| Factorii de risc|
Infectiile respiratorii acute. Alte infectii cu febra. Supraefortul fizic.
Faringitele si tonsilitele. Vaccinarile. Unele medicamente
Alergiile, alergenii comuni si produsele alimentare individual intolerante. Stresul.

| Manifestirile clinice|
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Manifestarile variaza in dependenta de forma clinica.

Eruptii maculo-papuloase hemoragice:

monomorfe, la inceput pot avea caracter de urticarie sau remarcate mai frecvent dimineata, dupa somnul de noapte;
maculo-papule; de obicei, nu apar pe trunchi si fata;
repartizate simetric pe suprafetele extensorii ale membrelor, mai formeaza bordura inflamatorie;
ales ale membrelor inferioare si pe suprafetele gluteale; pot conflua, forma necroze cu cruste si ulceratii, lasa pete pigmentate;
pot fi pruriginoase; rar, la aproximativ 2% din copii, pot aparea eruptii buloase, cu un
nu dispar la presiune; continut hemoragic.
Abdominala
Implicarea tractului gastrointestinal in VH este de 50-75% cazuri. Simptomele rezulta din edemul si hemoragia datorate vasculitei de la|
Acuza cea mai frecventa - durerea abdominala colicativa. nivelul peretelui intestinal.
Simptomatologia mai include - voma si hemoragiile gastrointestinale, Invaginarea intestinala este destul de frecventa.
inclusiv cele oculte. Pancreatita si hidropsul vezicii biliare au fost de asemenea descrise.
Hemoragiile gastrointestinale masive sunt rare, afectind aproximativ
2% din pacienti.
Artralgii: in debutul bolii - in 15-25% din cazuri; pe parcursul balii - in Simptomele includ: durere articulara, tumefactie, functie articulara
80% din cazuri. deteriorata.
De obicei, sunt afectate articulatile mari. Artrita nu progreseaza in leziuni cronice, fiind temporara.
Incidenta afectarii renale — prezenta in aproximativ 50% din cazuri. Simptomele apar pe parcursul primelor patru saptamini de boala.
Afectarea renald este exprimata prin: In 10% din cazuri afectarea renala va frece in insuficienta renala
hematurie (micro/macroscopica); cronica cu pronostic sever.
proteinurie;

sindrom nefrotic sau nefritic;
hipertensiune arteriala fara leziuni renale atestate.

Cerebrala

Simptomele neurologice sunt rare.
Acestea includ:

cefalee, hematom subdural,

modificari psihice (dispozitie labild, apatie, hiperactivitate), hemoragie subarahnoidiana,

foarte rar convulsii, hemoragie intracerebrala,
neuroinfectii.

Mixta

Include simptomele a cel putin doua din formele expuse anterior.

Forme rare
Foarte rar pot fi afectati plaminii (hemoragii pulmonare, pneumonii interstitiale), iar la baietei scrotul, cu simptomele orhitei.




| Examenul paraclinic |
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) Analiza generald a singelui (inclusiv trombocitele, VSH). in caz de necesitate
~ Analiza generald a urinei. ) Ureea si creatinina serica.
) Analiza biochimica a singelui (ALAT, ASAT, bilirubina totala si fractile ¢ USG organelor inteme.
ei, proba cu timol, fosfataza alcaling, proteina totald). _ Radiografia articulara.
> Coagulograma (timpul de singerare, indexul protrombinic, ) Electrocardiografia.
_ fibrinogenul seric). . Referirea la specialist pentru:
Cercetarea singelui prin hemocultura. Imunoglobulinele serice (IgA, anticorpii antinucleari, complementul
) Microscopia sedimentului urinar. C3, CIC).
L Ecocardiografia. )
% | Diagnosticul diferential | N
In functie de prezentarea clinic3, este necesar de efectuat diagnosticul diferential cu urmétoarele maladii:
) Meningococcemia, infectia meningocica. ' Crioglobulinemia mixta esentiala.
- Purpura trombocitopenica. ' Artrita reumatoida.
© Abdomenul acut chirurgical: invaginatia intestinala, perforatia intestinald, infarctul intestinal. ¢ Periartereita nodoasa.
Endocardita bacteriana. ' Orhita sau forsiunea de testicul.
) Sindromul Churg-Strauss. 0 Abuzul fizic. )

i Tratamentul |
’ Regim la pat pe durata perioadei eruptive, apoi regim crutdtor (evitarea maximala a efortului fizic).

' Regim alimentar: consum de alimente bogate in vitamine, usor asimilabile si cu potential alergizant redus, cu limitarea condimentelor
si produselor iritante.

Tratament medicamentos

ANTIHISTAMINICE

ENTEROSORBENTI

DIETA HIPOLERGICA

ANTIPIRETICE

) Paracetamol 15 - 20 mg/kg/priza, per os, in febra peste 38,5 OC.

ANTIAGREGANTE

' Dipiridamol 1,5 - 6 mg/kg/24, divizat in 2-3 prize, per os.

Heparina local, subcutanat, in doza de 100 UA /kg/24, divizata in 4 prize.
CORTICOSTEROIZI (in formele mixte, evolutie acuta, formele de gravitate medie si severa)
) Prednisolon 1-2 mg/kg corp, per os, nu mai mult de 60 mg/zi, in prima saptamina, ulterior:

sistare unimomentana - in caz de terapie de pina la 7 zile;
reducere treptata cu 2,5 mg la copiii de pina la 5 ani si cu 5 mg la copiii mai mari de 5 ani, o data la 3 zile.

TRATAMENT INTERVENTIONAL (plasmafereza, hemodializa) - la necesitate.

TRATAMENT CHIRURGICAL — in abdomen acut chirurgical.
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| Referirea la specialist |
[ ) Necesitatea confirmarii diagnosticului. ) Necesitatea ajustarii tratamentului medicamentos. ¢ Ineficienta tratamentului administrat. ]
) Stare grava a pacientului. () Semne clinice si paraclinice de glomerulonefrita, sindrom nefrotic sau functie renala deteriorata.
) Simptome articulare severe. () Simptome neurologice.
) Durere abdominala severa. (0 Virsta pina la 1 an.
Hemoragie gastrointestinala. (' Prezenta comorbiditatilor relevante maladiei.
‘ |  Supravegherea | >

Copiii cu VH sunt supravegheati de catre medicul de familie, medicul pediatru/hematolog nu mai putin de 3 ani de zile de la ultima eruptie
cutanata sau alta manifestare clinica.

Regimul de supraveghere Volumul cercetarilor
) inlan -1 data in lun; _ Analiza generala a singelui: la fiecare vizita la medicul de familie.
Apoi - 1 data Tn 3 luni, pina la finisarea supravegherii. > Analiza generala a urinei: la fiecare vizita la medicul de familie.
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- i Evolutia | >

) VH este in general o boalad autolimitanta, cu un pronostic bun.
© Aproximativ o treime din pacienti vor avea o recurenta a bolii in urmatoarele luni, uneori chiar ani.
© Pacientii cu afectare renala de la debut sunt cei mai predispusi la recurente ale VH.
) Cel mai frecvent au loc in primele 4 luni de la debutul bolii.
) Pronosticul este sever la pacientii cu afectare renala de la debut care dezvolta insuficienta renald pe parcurs. Se estimeaza ca aproximativ
10% din pacientii cu afectare renala vor dezvolta pe parcurs insuficienta renala cronica.
) Pacientii cu sindrom nefrotic, insuficientd renala acuta, hipertensiune arteriala si deficit de factor Xl de la debut sunt mai predispusi la
insuficienta renald cronica.
Forma cerebrald a vasculitei hemoragice poarta cel mai sever caracter prin multitudinea simptomelor clinice si prin consecintele evolutive
morfologice (hemoragiile in tesutul cerebral, hematoamele, neuroinfectiile).
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Abrevierile folosite in document:

VH - vasculita hemoragica CIC - cardiopatia ischemica cronica
USG - ultrasonografia IgA — imunoglobulina A

VSH - viteza sedimentarii hematiilor ASAT - aspartataminotransferaza
CID - sindromul coaguldrii intravasculare diseminate ALAT - alaninaminotransferaza
Aprobat prin ordinul Ministerului Sanatatii nr. 1299 din 21.12.2012 cu privire la ap P i clinic izat pentru medicii de familie

»Vasculita hemoragica la copil”

Implementat de Ministerul Sanatétii in cadrul Proiectului ,,Servicii de Sanatate si Asistenta Sociald” Elaborat in baza Protocolului Clinic National ,,Vasculita hemoragica la copil” (PCN - 106)
cu suportul Bancii Mondiale si Centrului Strategii si Politici de Sanatate Elaborat: octombrie 2012
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