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1. CO JE HENOCHOVA-SCHONLEINOVA PURPURA

1.1 Co to je?

Henochova-Schonleinova purpura (HSP) je ochorenie, pri ktorom
dochadza k zdpalu velmi malych krvnych ciev (kapilar). Takyto zapal sa
nazyva vaskulitida a zvyCajne postihuje malé cievy v kozi, Creve a
oblickach. Zapalené cievy moézu krvacat, ¢o spdsobi vznik
tmavocerveného kozného vysevu, ktory sa nazyva purpura. Mézu
krvacat aj do ¢reva alebo do obliciek a to vedie ku primesi krvi v stolici
alebo v moci (hematuriu).

1.2 Ako casto sa vyskytuje?

Hoci HSP nie je v detskom veku casta, ide o najcastejSiu systémovu
vaskulitidu u deti vo veku od 5 do 15 rokov. Je ¢astejSia u chlapcov ako
dievCat (pomer je 2:1).

Choroba nepostihuje viac urcitd rasu alebo l'udi z niektorej zemepisnej
oblasti. Vacsina pripadov v Eurépe a na severnej pologuli sa vsak
vyskytuje v zime, menej na jar alebo na jesen. Rocne ochorie priblizne
20 zo 100 000 deti.

1.3 Aké su priciny choroby?

Doposial nie je presne zname, ¢o spésobuje HSP. Spustacom by mohli
byt niektoré virusy alebo baktérie, pretoze HSP c¢asto nasleduje po
infekcii hornych dychacich ciest. HSP vSak mo6ze vznikndt aj po uzivani
liekov, po postipani hmyzom, uc¢inkom chladu ¢i chemickych toxinov
alebo po poziti potravinovych alergénov. HSP méze byt reakcia na
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infekciu (nadmerne agresivna odpoved imunitného systému dietata).

V postihnutych tkanivach sa ukladaju Specifické produkty imunitného
systému ako imunoglobulin A (IgA), o svedci o tom, ze chorobu
spbsobuje odchylna reakcia imunitného systému, ktora utoci na viastné
cievy v kozi, kiboch, trdviacom trakte, obli¢kach a vzacne aj v
centralnom nervovom systéme a v semennikoch.

1.4 Je to dedicné? Je to nakazlivé? Da sa tomu predchadzat?
HSP nie je dedi¢na ani ndkazliva choroba a neda sa jej predchadzat.

1.5 Aké su priznaky choroby?

Hlavnym priznakom je charakteristicky vysev na kozi, ktory sa objavuje
u vSetkych pacientov s HSP. ZvycCajne ma spociatku podobu zihlavky,
drobnych skvrniek alebo Cervenych hrbolcekov (pupura), ktoré sa mézu
zmenit az na fialové modriny. Vysev sa nazyva palpovatel'na purpura,
pretoze sa da na kozi nahmatat (palpovat). Purpura zvycajne pokryva
dolné koncatiny a zadok, i ked' niektoré I1ézie m6zu byt na inych Castiach
tela (trup, horné koncatiny atd.).

Daldim priznakom HSP su bolesti kibov (artralgie) alebo bolestivé a
opuchnuté kiby (artritida). Klbové priznaky ma vac¢sina pacientov (viac
ako 65 %). Zvycajne su postihnuté kolena a ¢lenky, menej Casto
zapastia, lakte alebo kiby prstov. Artralgia a/alebo artritida je
sprevadzana opuchom a citlivostou méakkych tkaniv v okoli kibu. Na
zacCiatku choroby sa predovsetkym u velmi malych deti m6ze vyskytnuit
opuch ruk, néh a Cela a u chlapcov aj skréta (mieska).

Postihnutie kibov je prechodné a v priebehu niekolkych dnf vymizne.

Ak sU zapalené aj cievy v Creve, objavuje sa prerusovana bolest brucha
v okoli pupka (vo viac ako 60 % pripadov), ktord méze sprevadzat
krvacanie z traviaceho traktu r6znej intenzity (hemoragia). Velmi
vzacne sa mobze c¢ast Creva vsunut do jeho susedného Useku (takzvana
intususcepcia), ¢o spdsobi ¢revnu nepriechodnost a takyto stav si mbze
vyziadat aj operaciu.

Ak su postihnuté cievy v oblickadch, mo6ze dbjst k miernemu az tazsiemu
krvacaniu (20-35 % pacientov) a v moci sa mo6ze objavit krv (hematduria)
i bielkovina (proteindria). Oblickové postihnutie zvyCajne nie je zavazné.
Ojedinele (1-5 % pripadov) postihnutie obliCiek pretrvava mesiace az
roky a moze vyustit do ich zlyhania. V tychto pripadoch je potrebna
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konzultacia Specialistu na oblickové ochorenia (nefroléga) a spolupraca
s praktickym detskym lekarom.

Uvedené priznaky sa mozu prilezitostne objavit aj niekolko dni pred
koznym vysevom. Jednotlivé priznaky sa m6zu vyskytovat sicasne
alebo postupne v réznom poradi.

Vzacne sa vyskytuju priznaky vyplyvajuce zo zapalového postihnutia
ciev v inych organoch (epileptické zachvaty, krvacanie do mozgu alebo
do pldc, opuch semennikov).

1.6 Prebieha choroba rovnako u kazdého dietata?
Priebeh choroby je viac-menej rovnaky u vSetkych deti, ale rozsah
postihnutia koZze a vnutornych orgdnov sa méze u kazdého dietata lisit.

1.7 LiSi sa ochorenie u deti od choroby u dospelych?
Ochorenie u deti sa neliSi od ochorenia u dospelych, avSak u dospelych
sa vyskytuje len vzacne.

2. DIAGNOZA A LIECBA

2.1 Ako sa HSP diagnostikuje?

Diagndza HSP je najma klinickd a je zalozena na naleze typického
koZzného vysevu, obycajne obmedzeného na oblast dolnych koncatin a
zadku, a je vacsinou spojena s pritomnostou aspon jedného z
nasledovnych priznakov: bolesti brucha, postihnutie kibov (artritida
alebo artralgia) a postihnutie obliciek (vacsinou hematuria). Je potrebné
vylucit iné choroby, ktoré mézu mat podobny klinicky obraz. Zriedkavo
je pre diagnostiku HSP potrebné histologickym vySetrenim preukazat
pritomnost immunoglobinu A v odobratej vzorke koze.

2.2 Akeé vysSetrenia a testy su uzitocné?

Neexistuje Specifické vysetrenie, ktoré by potvrdilo diagnézu HSP.
Sedimentacia Cervenych krviniek (FW) a koncentracia C-reaktivneho
proteinu v krvi (ukazovatele zdpalu v organizme) mo6zu byt normalne
alebo zvysené. Vysetrenim stolice sa niekedy zisti skryté (volnym okom
neviditelné) krvacanie z postihnutych ciev v ¢revnej stene. Vysetrenie
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mocu je potrebné, aby sa zistilo pripadné postihnutie obli¢iek. Casto sa
najde malé mnozstvo krvi v moci, avsak tento priznak obycajne casom
vymizne. Ak je postihnutie obliCiek zavazné (velké mnozstvo bielkoviny
v moci, zlyhanie obli¢iek) mbze byt potrebnd biopsia oblicky.
Zobrazovacie vysetrenia ako sonografia pomdahaju vylucit iné priciny
bolesti brucha a zistuju sa nimi komplikacie ako nepriechodnost ¢reva.

2.3 Da sa choroba liecit?

U vacsiny pacientov s HSP choroba prebieha I'ahko a nevyzaduje ani
podavanie liekov. Pacienti m6zu pocas trvania priznakov dodrziavat
kludovy rezim na |6zku. LieCba je, ak je potrebna, najma podporna,
zamerana na timenie bolesti analgetikami (napr. paracetamol), alebo v
pripade vyraznejsich kibovych tazkosti nesteroidovymi protizdpalovymi
liekmi ako ibuprofén alebo naproxén.

Podavanie kortikosteroidov (oralne alebo intravenézne) je indikované u
pacientov so zavaznym postihnutim traviaceho traktu alebo krvacanim,
a vo vzacnych pripadoch s postihnutim ostatnych organov (semenniky).
Ak je pritomné zavazné postihnutie obliiek, vykonava sa biopsia
oblicky a ak je to potrebné, zacne sa kombinovana liecba
kortikosteroidmi a imunosupresivnymi liekmi.

2.4 Aké su vedlajsie ucinky liecby HSP?

Choroba prebieha vo vacsine pripadov nekomplikovane, takze liecba nie
je potrebnd alebo sa podava iba kratku dobu. Neziaduce Uclinky sa preto
vyskytuju vzacne. Pri zavaznom oblickovom postihnuti, ktoré vyzaduje
dlhodobé podavanie kortikosteroidov alebo inych imunosupresiv, sa
mbzu vyskytnut vedlajsie Ucinky liekov.

2.5 Ako dlho trva choroba?

Choroba trva priblizne 4 az 6 tyzdnov. Asi polovica deti ma v priebehu 6
tyzdnov trvania choroby minimalne jeden relaps (navrat priznakov),
ktory je vSak obyCajne miernejsi a trva kratSie. Len zriedkavo trva
relaps dlhSie. Vacsina pacientov sa uzdravi Uplne.

3. KAZDODENNY ZIVOT
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3.1 Ako moze ochorenie ovplyvnit kazdodenny zZivot dietata a
jeho rodiny? Aké druhy pravidelnych kontrol su potrebné?

U vacsiny deti ochorenie ustupi spontanne a nesposobuje dlhotrvajlice
problémy. Len u malého percenta pacientov, ktori majd pretrvavajlce
alebo zavazné postihnutie obliCiek, ma ochorenie progresivny priebeh,
ktory méze vyustit do zlyhania obliciek. Vo vSeobecnosti vSak deti aj ich
rodiny mézu viest normalny Zivot.

Opakovane by sa v priebehu ochorenia aj 6 mesiacov po ochoreni mali
vySetrovat vzorky mocu, aby sa zistili pripadné problémy s obli¢ckami,
pretoze v niektorych pripadoch sa postihnutie obli¢iek méze objavit i
niekolko tyzdnov alebo dokonca mesiacov od zaciatku HSP.

3.2 Ako je to so skolou?

PocCas choroby je fyzicka aktivita zvyCajne obmedzena a vyzaduje sa
pokoj na |6zku, ale po Ustupe priznakov mdéze ist dieta do Skoly, viest
normalny zivot a zucCastnovat sa rovnakych aktivit ako jeho zdravi
rovesnici. Skola je pre deti to, ¢o praca pre dospelych, teda miesto, kde
sa ucia byt nezavislé a produktivne osobnosti.

3.3 Ako je to so Sportom?

VSetky aktivity moézu byt vykondvané podla individualnej tolerancie
dietata. Vo vSeobecnosti sa pacientom odporuca zapdjat sa do
pohybovych aktivit a doverovat im, ze prestand pokial ich zacnu boliet
kiby. St¢asne je potrebné odporudit uc¢itelom telesnej vychovy, aby
dbali o prevenciu Urazov, zvlast u dospievajucich. Hoci mechanicka
z4taZ nie je vhodnd pre zapéleny kib, vo vSeobecnosti sa predpoklad3,
2e malé poskodenie kibu, ktoré by mohlo nastat je mensie ako
psychologické nasledky vyplyvajuce zo zamedzenia Sportovania s
rovesnikmi.

3.4 Ako je to s diétou?

Nie je potvrdené, ze diéta mbdze ovplyvnit ochorenie. Vo vSeobecnosti
by dieta malo mat pestrd a vyvazenud stravu primeranu jeho veku. Pre
spravny vyvoj dietata sa odporuca zdrava, dobre vyvazena diéta bohata
na bielkoviny, vapnik a vitaminy. U pacientov, ktori uzivaju
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kortikosteroidy musi byt kontrolovany prijem potravy, nakolko tieto
lieky sp6sobuju narast chuti do jedla.

3.5 Mo6ze klima a podnebie ovplyvnit priebeh ochorenia?
Nie je dokazané, Zze podnebie a klima mohli ovplyvriovat prejavy
ochorenia.

3.6 Mo6ze byt dieta ockované?

Ockovanie by sa malo odlozit a o novom termine ockovania by mal
rozhodnut detsky lekar. Vo vseobecnosti o¢kovania nezvysuju aktivitu
ochorenia a nesp6sobuju zavazné neziaduce Ucinky. AvSak u pacientov,
ktori uzivaju vysoké davky imunosupresivnych liekov a biologika, sa
odporuca vyhybat sa oslabenym zZivym ockovacim latkam pre
hypotetické riziko rozvoja infekcie u tychto pacientov.

3.7 Ako je to so sexualnym zivotom, tehotenstvom, planovanim
rodicovstva?

Choroba nijako neobmedzuje sexualny zivot Ci tehotenstvo. AvSak
pacienti, ktori uzivaju lieky, by mali byt vzdy opatrni kvoli moznym
neziaducim ucinkom na plod. S otazkami tehotenstva a planovania
rodiCovstva sa preto odporuca konzultovat lekara.
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