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1. CO JE HENOCH-SCHONLEINOVA PURPURA

1.1 Co je to?

Henoch-Schonleinova purpura je onemocnéni, pri kterém dochazi k
zanétu velmi malych cév (kapildr). Tento zanét se nazyva vaskulitida a
obvykle postihuje male cévy v k{zi, strevech a ledvinach. Tyto malé
cévy mohou krvacet do klze a pUsobit tak tmavé ¢ervenou nebo
fialovou vyrazku nazyvanou purpura. Mohou ale také krvacet do streva
nebo ledvin, kde zplsobi krvi zbarvenou stolici nebo moc¢ (hematurii).

1.2 O jak casté onemocnéni se jedna?

HSP, prestoze neni Castym détskym onemocnénim, je nejCastéjsi
systémovou vaskulitidou u déti ve véku 5-15 let a chlapci onemocni asi
2x Castéji nez divky.

Neda se fici, Ze by se HSP vyskytovala ¢astéji u nékterého etnika i v
nékteré oblasti na svéte. Nejvice pripadl v Evropé a celkové na severni
polokouli se objevi v zimé&, ale nejsou vyjimkou ani na jare Ci na podzim.
HSP postihne priblizné 20 déti ze 100 tisic za rok.

1.3 Jaké jsou priciny nemoci?

Nikdo presné nevi, co zplsobuje HSP. Predpoklada se, ze infekéni
mikroorganizmy (viry a bakterie) postihujici horni dychaci cesty mohou
pUsobit jako vyvolavajici ¢initel. Nicméné HSP mUze také nasledovat po
podani nékterych 1ékd, stipnuti hmyzem, prochladnuti, kontaktu s
chemikaliemi nebo po poziti alergizujicich potravin. HSP mUze byt reakci
na infekci (az pfilis agresivni odpovéd imunitniho systému vaseho
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ditéte).

Nalez ukladani specifickych produktd imunitniho systému jako napriklad
Imunoglobulinu A (IgA) v postizenych tkanich svedci pro abnormalni
reakci imunitniho systému proti malym cévam v kUzi, kloubech,
gastrointestindlnim traktu, ledvinach a vzacné v centralnim nervovém
systému ¢i varlatech a tim plsobi onemocnéni.

1.4 Jedna se o dédicné onemocnéni? Je infekcni? Da se mu
predejit?

HSP neni dédi¢nd, neni ani infekéni a neexistuje zplsob, jak ji Gtc¢inné
predchazet.

1.5 Jaké jsou hlavni priznaky?

Mezi hlavni projevy patfi typicka kozni vyrazka, ktera se objevi ve vSech
pripadech HSP. Obvykle zac¢ind v podobé malych pupen(; ¢ervenych
skvrnek nebo papulek, které se méni na Cervenofialové tecky nebo
modriny. Nazyva se také ,,hmatna purpura" proto, ze vyvysené kozni
projevy mohou byt citit dotekem. Obvykle postizenymi misty jsou dolni
koncetiny a hyzdé, i kdyz se projevy mohou objevit kdekoli na téle
(horni koncetiny, hrud' atd.)

Bolest kloubU (artralgie) nebo bolest a otok kloubd s omezenim pohybu
(artritida) - obvykle kolenou a kotnikd, méné obvykle zapésti, loktl a
prsty, je pritomna u vétsiny pacientl (> 65 %). Artralgie a/nebo artritida
jsou doprovazeny otokem mékkych tkani a citlivosti kloubl. Otok
mékkych tkani rukou, nohou, ¢ela a Sourku se mize objevit v ¢asné fazi
onemocneéni, zvlasteé u velmi malych déti.

Kloubni projevy jsou docasné a ustupuji béhem nékolika dnl az tydnd.
Kdyz dojde k zanétu cév, je pritomna bolest bficha ve vice nez 60 %
pripaduy. Je typicky kolisava, v okoli pupku a milze byt provdzena
mirnym nebo vaznym krvacenim do zazivaciho traktu. Velmi vzacné se
mUze objevit zauzleni strev nazyvané invaginace a zpUsobit tak
neprlchodnost strev, ktera si mlze vyzadat operacni zakrok.

Pri postizeni cév ledvin tyto mohou krvéacet (v 20-35 % pacient() a
mUze se objevit mirna az tézka hematurie (krev v moci) a proteinurie
(bilkovina v moci). Postizeni ledvin je vétsSinou nezavazné. Ve
vyjimecnych pripadech mUze postizeni ledvin trvat mésice az roky a
postupné zpUsobit selhani ledvin (1-5 %). V téchto pripadech je na
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misté odborné vysSetreni specialistou na ledviny (nefrologem) a jeho
spoluprace s praktickym lékarem.

Priznaky popsané vyse mohou nékdy predchazet vysevu kozni vyrazky
o par dnl. Mohou se ale také objevit zaroven ¢i vzajemné v rizném
poradi.

Mezi dalsi, i kdyz velmi vzacné projevy patfi napr. krece, krvaceni do
plic nebo mozku ¢i otok sourku na zakladé zanétu cév v téchto
organech.

1.6 Probiha nemoc u vsech déti stejné?
Projevy nemoci se u réiznych pacientd podobaiji, ale rozsah postizeni
kGze a dalsich organl se u jednotlivych pacientd mdze velmi lisit.

1.7 Jak se lisSi nemoc u déti od dospélych?
HSP se v dospélosti vyskytuje velmi vzacné, ale v zdsadé se nijak
vyznamné nelisi.

2. DIAGNOZA A LECBA

2.1 Jak se HSP diagnostikuje?

Diagndza HSP je klinickd a postavena na zakladé pritomnosti typické
purpury, obvykle na dolnich koncetinach a hyzdich ve spojeni alespon s
jednim z téchto projevl: bolest bricha, postizeni kloub@ (artritida nebo
artralgie) a postizeni ledvin (obvykle hematurie). Ostatni nemoci, které
mohou probihat obdobné, museji byt vylouceny. Biopsie klize je jen
velmi vzacné nutna k diagndze a to jen k histologickému potvrzeni
pritomnosti imunoglobulinu A.

2.2 Jaka laboratorni nebo jina vysetreni se provadéji?
Neexistuji zadné specifické testy, které by prispély k diagndze HSP.
Sedimentace erytrocytl (FW) nebo C-reaktivni protein (CRP, tedy mira
systémového zanétu) mohou byt normaini nebo zvysené. Okultni
krvaceni ve stolici mdze byt ukazatelem malého strevniho krvaceni. K
odhaleni postizni ledvin by méla byt v pribéhu onemocnéni provadéna
analyza moci. Hematurie nizkého stupné je bézna a Casem se upravi.
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MUze byt vyZzadovana biopsie ledvin, pokud je jejich postizeni zdvazné
(renalni insuficience nebo vyznamna proteinurie). Zobrazovaci vysSetreni
jako napriklad ultrazvukem lze doporucit k vylouceni jinych pfricin
bolesti bricha a pro kontrolu mozné komplikace, jako je obstrukce strev.

2.3 Da se HSP lécit?

Vétsina pacientl s HSP nevyzaduje zadné Iéky, jen klid na [8Zku po
dobu pritomnosti priznakd. V pripadé dominujicich kloubnich obtizi s
potrebou lé¢by, jedna se o 1é¢bu podplirnou a to kontrolou bolesti bud'
jednoduchymi analgetiky (Iéky proti bolesti), jakymi jsou acetaminofen
(paralen) nebo nesteroidni protizanétlivé Iéky ibuprofen i naproxen.
Podani kortikosteroid{ (peroralné nebo nékdy intravendzné) je
indikovano u pacientl s vaznymi gastrointestindlnimi priznaky nebo
krvdcenim a ve vzacnych pripadech zadvaznych priznakl zahrnujicich
jiné organy (napfr. varlata). V pripadé zavazného postizeni ledvin musi
byt provedena biopsie ledvin a je-li potreba, je zahdjena kombinovana
|éCba kortikosteroidy a imunosupresivnimi léky.

2.4 Jakeé jsou vedlejsi ucinky lécby?

Ve vétsiné pripadd HSP neni |é¢ba nutnd anebo pouze na kratkou dobu,
tudiz nelze oCekavat zadné zavazné vedlejsi ucinky. Ve vzacnych
pripadech, kdy vazné postizeni ledvin vyzaduje pouziti prednisonu a
imunosupresiv po dlouhou dobu, mohou byt vedlejsi Gcinky 1ékd
problém.

2.5 Jak dlouho nemoc trva?

Cely pribé&h nemoci je asi 4-6 tydn(. Polovina déti s HSP ma alespon
jedno opakovani vysevu béhem 6 tydnd, které je obvykle kratsi a
mirnéjsi nez prvni epizoda. Relapsy jen zfidka trvaji déle a nesvédci o
zavaznosti onemocnéni. Vétsina pacientl se Uplné uzdravi.

3. KAZDODENNI ZIVOT

3.1 Jak muze nemoc ovlivnit kazdodenni zivot ditéte a rodiny a
jaké druhy pravidelnych prohlidek jsou nutné?
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U vétsiny déti je nemoc samolimitujici a nezplsobuje dlouhodobé
problémy. U malého procenta pacientl s pretrvavajicim nebo zadvaznym
poskozenim ledvin mUze mit pribéh zhorsujici se tendenci az s
moznému selhani ledvin. Obecné plati, ze dité a rodina jsou schopni
vést normalni zivot.

Vzorky moci by mély byt kontrolovany nékolikrat v pribéhu
onemocnéni a dale 6 mésicl po jeho konci. To slouzi k zachyceni
mozného postizeni ledvin, které se v nékterych pripadech mize objevit
az za nékolik tydnl nebo dokonce mésicl po nastupu onemocnéni.

3.2 Jak je to se skolou?

Pri akutnim onemocnéni je veskera fyzicka aktivita obvykle omezena a
mUze byt zapotrebi klid na 1Gzku. Po uzdraveni mohou déti znovu chodit
do Skoly a vést normalni zivot s Ucasti na vSech aktivitach jako jejich
zdravi vrstevnici. Skola je pro déti tim ¢im je prace pro dospélé, tedy
mistem, kde se uci, jak se stat nezavislymi a produktivni osobami.

3.2 Jak je to se sporty?

Vsechny cCinnosti mohou byt provadény dle osobni tolerance ditéte.
Obecnym doporucenim je umoznit pacientdm Ucastnit se sportovnich
aktivit a vérit, ze je dité prerusi, kdyz ho zacne néco bolet. Ucitelé
télesné vychovy a trenéri by méli byt vzdélani ve zplsobech
predchéazeni Grazim, zejména u dospivajicich. | kdyz pro zaniceny kloub
neni mechanické namahani prospésné, obecné se predpoklada, ze malé
poskozeni, které by mohlo nasledovat, je mnohem mensi, nez psychicka
Ujma pri Uplném zakazu sportovnich aktivit.

3.4 Jak je to se stravou?

Neexistuje zadny dlkaz o tom, Ze strava mUze ovlivnit onemocnéni.
Obecné plati, ze dité by mélo dodrzovat vyvazenou stravu pro svij vék.
Pro rostouci dité je doporucena zdrava a dobre vyvazena strava s
dostatkem bilkovin, vapniku a vitamind. Je tfeba se vyhnout prejidani u
pacientl uzivajicich kortikosteroidy, protoze tyto |Iéky mohou zvySovat
chut k jidlu.
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3.5 Muze klima ovlivnit prubéh onemocnéni?
Neexistuji d@kazy o tom, Ze by klima mohlo ovlivnit projevy
onemocneni.

3.6 Muze byt dité ockovano?

Ockovani by mélo byt odloZzeno a termin zameskanych oCkovani bude
rozhodnut détskym Iékarem ditéte. Nezda se, ze by ockovani mélo vliv
na zvyseni aktivity nemoci a nezplsobuje vazné nezddouci Gcinky.
Nicméné vSeobecné se vyhybdme zivym oslabenym vakcindm pro
hypotetické riziko vyvolani infekce u pacientd I1é¢enych vysokymi
davkami imunosupresivnich nebo biologickych 1ékda.

3.7 Jak je to s pohlavnim zivotem, téhotenstvim a
antikoncepci?

Nemoc nepredstavuje zddné omezeni pro normalni sexudlni zivot nebo
téhotenstvi. Nicméné pacienti uzivajici Iéky by méli byt vzdy velmi
opatrni stran jejich moznych Gc¢inkd na plod. Pacientiim je doporuceno
stran antikoncepce a téhotenstvi konzultovat svého |ékare.
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