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SOUHRN

Purpura, zv1asté pokud je provdzend horeCkou nebo subfebriliemi, pfedstavuje u déti nesnadny diferencidlnédiagnosticky problém.
Meéné Castou moznd vak i poddiagnostikovanou entitou je onemocnéni oznacované akutni hemoragicky edém malych déti. Uveden
je pripad této vaskulitidy, jejimiZ typickymi projevy jsou purpura, edém a horecka/subfebrilie. I kdyZ rozvoj koZnich projevi této ne-
moci byva velmi dramaticky, choroba nevyZaduje Zddnou specifickou 1é¢bu, komplikace jsou vzicné a progndza je prizniva.
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SUMMARY
Acute Hemorrhagic Edema of Infancy — Leucocytoclastic Vasculitis

Purpura accompanied with fever or low grade fever is usually a differential diagnostic problem in childhood. An acute hemorrhagic
edema of infancy is a less frequent and underdiagnosed entity. The authors report a case of this disease with typical manifestations:
purpura, edema and fever/low grade fever. Despite the dramatic onset of skin lesions, the disease does not require any specific treat-

ment, complications are rare and prognosis is favorable.
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UVOD

Vaskulitidy pfedstavuji zna¢né heterogenni skupinu
onemocnéni. Jednotici charakteristikou vaskulitid je ne-
kroticky zénét cév vedouci k poruSe prokrveni prislu§né
oblasti. Klasifikace vaskulitid vychazi pravé z charakteru
cévniho postiZeni — jsou tak rozliSovany vaskulitidy posti-
hujici pfevdzné malé cévy, vaskulitidy postihujici cévy
sttedniho prisvitu a vaskulitidy s pievazujicim postiZe-
nim velkych cév. Nejcastéjsi vaskulitidou détského véku
je Schonleinova-Henochova purpura (SHP); onemocnéni
je dobie zndmé pediatrické odborné vefejnosti a obvykle
necini diagnostické potiZe. Jiné vaskulitidy jsou méné Cas-
té, byvaji proto neziidka obtiznym diferencidlnédiagnos-
tickym problémem a ke stanoveni kone¢né diagnozy je
obvykle nezbytné vyuZit biopsie z klize nebo z jinych or-
gant. Nasim sdélenim chceme upozornit na jednu ze vzac-
nych ¢i nedostatecné diagnostikovanych vaskulitid u déti.
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POPIS PRIPADU

U 2,5leté divky, jejiz idaje v rodinné a osobni anamné-
ze jsou bezvyznamné, doSlo z plného zdravi k rychlému
vysevu ,,vyrazky“ bez jinych doprovodnych pfiznaki.
Klinickému vySetieni v ordinaci Lékatské sluzby prvni po-
moci (LSPP) dominovaly zmény na kiiZi a nilez byl popi-
sovan takto: makulopapuldzni exantém obou bérctl, které
byly edematdzni, otok byl zietelny také kolem kotnikt
a Castecné prechdzel i na dorzum nohou. Identické kozni
zmény provazené otokem byly zaznamendny také na bolt-
ci levého ucha. Ostatni fyzikdlni ndlez byl u ditéte zcela
normdlni, télesnd teplota byla 37,8 °C. Lékatf LSSP stav
hodnotil jako urtiku a v 1é¢bé ditéte ordinoval jednorazové
parenterdlni podini 1é¢iva s obsahem Kkortikoidu
(Hydrokortison) s tim, Ze v dalSich 3 dnech mél byt korti-
koid podédvén jiz perordlné (Prednison). Vzhledem k tomu,
7e po 36hodindch od parenterdlniho podani l1éku se koZni
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nélez na dolnich koncetindch ditéte zdal rodi¢im intenziv-
néjsi, vyhledala rodina znovu odbornou pomoc a dité bylo
pfijato k hospitalizaci. Pii pfijeti byla divka v celkové dob-
rém stavu, adekvatné reagujici, bez znaimek omezené hyb-
nosti, jeji télesnd teplota byla 37,5 °C. Podobné jako pfi
predchozim vySetfeni v rdmci LSPP vévodily klinickému
nalezu u ditéte zmény na kiZi — v oblasti obou dolnich
koncetin (stehna, bérce, dorza nohou) byla pfitomna mirné
nad niveau prominujici purpura, jejiz nékteré morfy byly
jiz star§iho data; purpura byla velkoplo$nd a méla charak-
ter ekchymoz. Dolni koncetiny, zejména pak bérce, mélo
dit¢ edematdzni, otok byl tuzsi a byl zfetelny také perima-
leolarné a na dorzu nohou. Obdobny nélez purpury prové-

f oy E B 2
L7 ' ..
oMy -

Obr. 1. Purpura v oblasti predlokti a dlané

Obr. 2. Velkoplo$né ekchymoézy rizného staii provazené edémem bércti a dorza nohou
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zené edémem mékkych tkani byl také na obou predloktich
a dlanich (obr. 1 a 2). Palpace obou bércti byla provdzena
jen nevyraznou citlivosti ditéte, zfetelna bolestivost vyvo-
lavajici pla¢ nebo jinou algickou reakci nebyla ptfitomna.
Otok v oblasti levého u8niho boltce jiZ nebyl pfitomen
a purpura zde jiZ byla vybledla. Zbyvajici klinické vySette-
ni divky bylo se zcela normalnim nélezem.

Z provedenych laboratornich vySetfeni byly nevyrazné
zvySeny jen tyto hodnoty v séru: IgA 1,54 g/l (n. h. 0,2 az
1,0), CIK 62 j (n. h. 0-50). V krevnim obraze byla pouze
trombocytéza (582 x 10%/1; n. h. 150-450), diferencialni
rozpocet leukocyti byl bez odchylek. Pro uplnost uvadi-
me, Ze dalsi vysledky z provedenych vySetfeni (krev —
CRP, celkovéa bilkovina, albumin, urea, ASLO; mo¢ —
chemicky + sediment; stolice na okultni krvaceni) byly
normdlni. Analyzy séra zaméfené na nejcastéjsi virova
a bakteridlni agens vyvolavajici respiracni infekce byly
negativni. Histologie z koZni biopsie: leukocytoklasticka
vaskulitida; pfimd imunofluorescence prokdzala silnou
perivaskulédrni pozitivitu fibrinu a IgM. S respektovanim
klinického nalezu a vysledkt vSech pomocnych vySetieni
jsme stanovili diagnézu: Akutni hemoragicky edém déti
(AHEI — ,,acute hemorrgahic edema of infancy®).

Bé&hem 8denni hospitalizace byl klinicky stav ditéte sta-
bilizovany, koZni morfy postupné vybledavaly a podkoZni
edém rychle ustoupil. Vzhledem k tomu, Ze dité bylo k ho-
spitalizaci pfijato v pribéhu vikendu, rozhodl pfijimajici
lékar o inicidlni symptomatické 1€¢bé antihistaminikem.
Tato farmakoterapie trvala pouze 48 hodin a divodem je-
jiho zahéjeni byl fakt, Ze s podobnym koZnim nilezem se
zucCastnény zdravotnicky persondl doposud nesetkal. Pfi
naslednych ambulantnich kontroldch bylo dité v celkové
dobrém stavu, purpura zcela vybledla po 9 dnech od pro-
pusténi a také se upravily uvedené zvySené hodnoty labo-
ratornich vySetfeni.

DISKUSE

AHETI je fazena mezi vaskulitidy s postiZenim cév ma-
1ého prasvitu. Vétsina literarnich zdroji uvadi AHEI jako
onemocnéni sporadické, vzacné,
a je proto mozné, Ze u déti ne-
byvéa tato choroba presné dia-
gnostikovana. Fakta predchozi
véty doklada databaze MEDLI-
NE, v niZ do Cervence 2013 je
uvedeno priblizné 350 déti
s AHEI, pfitom zcela pfevazuji
publikace formou jednotlivych
kazuistik; v nékterych sdélenich
byva ojedinéle vedle pojmu
AHEI uvadéno také eponymum
Finkelsteinova nebo Seidl-
mayerova nemoc [1, 6, 10].

AHEI se nejcastéji manifes-
tuje u déti ve véku 4 mésice az
2 roky, jsou vSak popsany pfipa-
dy déti mezi 3. a 4. rokem Zivo-
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Tabulka 1. N&které rozdily mezi AHEI a SHP

AHEI SHP
Vék vétSinou 4-24 mésici vét§inou 3—6 rokt
Purpura velkoplo$né — kokardova, ekchymozy papularni, petechie, miiZze byt urtika
Predilekce purpury oblicej, usi, horni i dolni koncetiny dolni koncetiny
Edém konstantné pfitomny, ¢asto vyrazny neni vzdy pfitomny
IgAS N nebo jen mirné zvyseni zvyseni je vyrazné
Visceralni postizZeni neobvyklé Casté
Relaps neni Casty
Kozni biopsie
— leukocytoklastickd vaskulitida ano ano
— fibrinoidni nekréza Casta neobvykld
— perivaskuldrni depozita IgA vétSinou chybi vétSinou pritomna

— perivaskularni depozita Clq nékdy pritomna
ta [2, 5]. S uvedenym vékovym rozmezim vhodné kore-
sponduje anglickd terminologie, protoZe ,,infancy* volné
preloZeno do Ceského jazyka znamend utlé détstvi. S pfi-
hlédnutim k domacimu béZzné pouZivanému pediatrické-
mu vyjadiovani je jako utlé détstvi obvykle vniméano stéii
ditéte mezi 1.—4. rokem Zivota. Etiologie AHEI je nezné-
ma — diskutuje se o inicidlnim vlivu infekce, hypersenzi-
tivni polékové reakci nebo souvislosti s vakcinaci. Pro
AHEI byva uvadéna tridda pfiznaki: horecka (nebo sub-
febrilie), purpura a edém. Rozvoj koznich 1€zi je obvykle
velmi dramaticky, rychly, v¢€etné doprovodného edému.
Purpura ma charakter ekchymoz, je ter¢ovita — velkoplos-
nd, nej¢astéji postihuje oblicej, usni boltce, horni nebo
dolni koncetiny a genitdl, zcela ojedinéle dochazi k vyse-
vu na trupu [4, 7, 9]. N&ktefi nemocni mivaji petechie na
sliznici dutiny ustni. Celkovy stav ditéte s AHEI aZ na ho-
recku nebyva nijak alterovan. Purpura pfi AHEI je znacné
podobnéd SHP, a i kdyZ se vétSina odborné literatury pfi-
klani k nazoru, Ze AHEI je samostatnou nozologickou jed-
notkou, je nékdy v pisemnictvi pouZivdno oznaceni
Infantilni varianta SHP [3]. Typické systémové piiznaky
charakterizujici déti s SHP (bolest bficha, pfimés krve ve
stolici, artralgie, nefropatie) pfi AHEI vétSinou chybi, ale
tento idaj neplati absolutné. Vysledky laboratornich ana-
lyz z krve byvaji pti AHEI normalni, nebo je zvySeni jen
mirné (leukocytéza s eozinofilii, trombocytdza, sedimen-
tace erytrocyti, CRP, IgA, IgM); provadéni rozsahlejSiho
spektra laboratornich vySetieni nebo jejich Casté opakova-
ni u déti s nilezem na kiZi odpovidajici AHEI je iracio-
ndalni. Pfi biochemickém vySetfeni mo¢i ma vétSina pa-
cientd normdlni ndlez, sporadicky je uvddéna proteinurie
anebo mikroskopické hematurie. Pokud je u nemocnych
provedena koZni biopsie, byvaji v histologickém nélezu
popisovany v koriu mirné perivaskularni infiltraty s tcas-
ti neutrofilt a leukocytoklasie; pfimou imunofluorescenci
jsou pak u 25-30 % ptipadl prokazovéana IgA depozita.
Pribéh AHEI je u vétSiny nemocnych nekomplikovany
a béhem 1-3 tydnt dochazi k tplné a spontanni remisi.
Kazuistiky uvadéji komplikace v podobé chondritidy us-
nich boltct, krvaceni do funiculus spermaticus nebo inva-
ginaci tenkého stfeva [8, 11]. Specificka 1é¢ba AHEI ne-
existuje; u nékterych nemocnych byvaji celkové a po krét-
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chybi

kou dobu podavany kortikoidy, a to pfevazné z diagnos-
tickych rozpakl souvisejicich s nedostate¢nym povédo-
mim o této vaskulitidé. Kortikoterapie vS§ak u nemocnych
s AHEI neni indikovadna. Obdobné doporuceni plati i pro
déti s nekomplikovanou SHP. V tabulce 1 jsou uvedeny
nékteré rozdily mezi AHEI a SHP.

Diferencidlné diagnosticky je nezbytné od AHEI odli-
Sit nejen SHP, ale také erytema multiforme, meningoko-
kovou infekci, Kawasakiho chorobu nebo jiné vaskuliti-
dy. V nejednoznacnych pfipadech je pfedev§im pro rozli-
Seni mezi AHEI a SHP pfinosné histologické vySetie-
ni koZni biopsie s vySetienim pfimou imunofluorescenci.

ZAVER

I pres nékteré pretrvavajici nejasnosti a podobnost
s SHP je v poslednich letech preferovan nazor, Ze AHEI je
samostatnou nozologickou jednotkou. Onemocnéni neni
asociovano s Zadnymi systémovymi priznaky, typickd je
spontanni remise a jednozna¢né pfizniva prognoza. AHEI
se zcela nepochybné vyskytuje také v populaci ¢eskych
déti a naSim pozorovanim jsme chtéli zejména détské 1é-
kare, ale i dermatology upozornit na tuto chorobu v ramci
diferencidlni diagnostiky vaskulitid.
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