Henochova-Schonleinova purpura

Henochova-Schoénleinova purpura (HSP) je Casta vaskulitida détského
véku s pfevaznym postizenim drobnych cév. Casto nasleduje po infekci
hornich cest dychacich, nebo mdze byt vyvolana i Iéky. Vaskulitidou jsou
postizeny zejména cévy klze, traviciho Ustroji, ledvin a kloubg.
Imunofluorescenéné jsou typickd depozita imunokomplexd s IgA.[]

Charakteristika

Nejcastéjsi vyskyt je u déti od 3 do 15 let véku. Incidence je 12/100 000,
castéji postizeni chlapci nez divky. Pri¢ina je nezndma (nesporna Uloha
interkurentni infekce).

Charakteristicka je leukocytoklasticka vaskulitida (v biopsii u koZnich [ézi).
IgA depozita se objevuji v kapilarach a venuldch, v ledvinach jsou to pak
loZiska mezangioproliferativni glomerulonefritidy.?!

Klinicky obraz

Pacient je postizen koznim exantémem, bud'jako splyvajici kozni erupce
charakteru purpury nad extenzory dolnich koncetin, kterd se m{ze objevit
i na hornich koncetinach, nebo jako hemoragické buly. Exantém nesvédi a
vymizi béhem 2 tydnd.

AZ u 80 % pacienti se také objevuje bolest kloubd, artritida, ktera je
prechodnd, predchazi exantému, ale mlze postihnout kterykoli kloub -
zejména kolena a hlezna, s artritidou nastupuje otok s bolesti a omezenim
pohyblivosti.

U 50 % pacientd nastavaji bolesti bficha kolikovitého charakteru, hlavné
v oblasti pupku, m@ze dojit k pozitivnimu okultnimu krvaceni.

U 1/3 pacientt!?BI! prichazi postizeni ledvin rlizného rozsahu -
glomerulonefritida, coz je mikroskopickd hematurie a proteinurie, kterd
vzacné progreduje v nefroticky syndrom.

Laboratorni nalez

V laboratornim nélezu nastava elevace zanétlivych parametr(:
sedimentace, CRP, leukocytézal®!, Po¢et trombocytl je na rozdil od
trombocytopenickych purpur normalni nebo zvyseny!3l. MGze byt
pfitomna hematurie, proteinurie a krev ve stolicil3!. Nastévéa elevace
PAF[2, Objevuje se anémiel?!, Pfetrvava zvyseni IgA, hladiny komplementu
byvaji norméini. U hemokoagulace byva patologicky test kapilarni
fragility, ostatni parametry byvaji normalni. Pfi biopsii ledvin se objevuje
mezangioproliferativni glomerulonefritida s depozity IgA a komplementu v
mezangiu a pfi biopsii klize depozita IgAlll,

Diagnosticka kritéria

Aby byla diagnostikovana Henochova-Schonleinova purpura, musi byt u
pacienta pritomny 2 ze 4 néasledujicich priznak:

bolesti bricha (difuzni bolesti ¢i ischemie stfeva);
diagnosticka biopsie (granulocyty ve sténé arteriol a venul);
vék do 20 let!3l.

Tato kritéria maji 87,1 % senzitivitu a 87,7 % specificitut3l.
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Klasifikace a odkazy

MeSH ID bmc10037121 (https
://lwww.medvik.cz/b
mc/link.do?id=bmcl
0037121)

Medscape 984105 (https://eme
dicine.medscape.co
m/article/984105-ove
rview)

purpura, kterd nemizi pfi palpaci (za nepritomnosti trombocytopenie);

Kozni exantém pri vaznéjsSim projevu HSP

= Jiné systémové vaskulitidy (Wegenerova granulomatdza, polyarteriitis nodosa, systémovy lupus
erythematosus, dermatomyozitida, juvenilni revmatoidni artritida, Kawasakiho nemoc aj.);
= trombocytopenické purpury (idiopatickd trombocytopenickd purpura, leukemie)t3l.

Terapie
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Nejdllezitéjsi je klidovy rezim. Navrhuje se tzv. symptomaticka terapie, kterd zahrnuje hydrataci a Gpravu
elektrolytové rovnovahy. Pri akutni artritidé se predepisuji nesteroidni antirevmatika. Kortikoidy se pacientovi
davaji u kloubnich priznakl a bolestech bricha. V plivodu se podadva methylprednison, ne vsak jako prevence
glomerulonefritid, metaanalyzy totiz neprokazaly sniZeni rizika vzniku nefrotického Ci nefritického SY pfi
preventivnim uziti. V pripadé vzniku obrazu RPGN je vhodna kombinace steroidu a azathioprinu.

Progndza

Dlouhodobd progndza je pfizniva, ale zélezi na rozsahu rendalniho postizeni. U 1-4 %
pacientl se m{ze rozvinout chronickda nefritida.[!!. Onemocnéni obvykle trva 3-4
tydny!?!,

Odkazy
Souvisejici ¢clanky

= IgA nefropatie

= Vaskulitidy

= Projevy zanétlivych revmatickych chorob na pohybovém aparatu a jejich
chirurgicka léc¢ba
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