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SOUHRN

Purpura, zvlá‰tû pokud je provázená horeãkou nebo subfebriliemi, pfiedstavuje u dûtí nesnadn˘ diferenciálnûdiagnostick˘ problém.
Ménû ãastou moÏná v‰ak i poddiagnostikovanou entitou je onemocnûní oznaãované akutní hemoragick˘ edém mal˘ch dûtí. Uveden
je pfiípad této vaskulitidy, jejímiÏ typick˘mi projevy jsou purpura, edém a horeãka/subfebrilie. I kdyÏ rozvoj koÏních projevÛ této ne-
moci b˘vá velmi dramatick˘, choroba nevyÏaduje Ïádnou specifickou léãbu, komplikace jsou vzácné a prognóza je pfiíznivá.
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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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ÚVOD

Vaskulitidy pfiedstavují znaãnû heterogenní skupinu
onemocnûní. Jednotící charakteristikou vaskulitid je ne-
krotick˘ zánût cév vedoucí k poru‰e prokrvení pfiíslu‰né
oblasti. Klasifikace vaskulitid vychází právû z charakteru
cévního postiÏení – jsou tak rozli‰ovány vaskulitidy posti-
hující pfieváÏnû malé cévy, vaskulitidy postihující cévy
stfiedního prÛsvitu a vaskulitidy s pfievaÏujícím postiÏe-
ním velk˘ch cév. Nejãastûj‰í vaskulitidou dûtského vûku
je Schönleinova-Henochova purpura (SHP); onemocnûní
je dobfie známé pediatrické odborné vefiejnosti a obvykle
neãiní diagnostické potíÏe. Jiné vaskulitidy jsou ménû ãas-
té, b˘vají proto nezfiídka obtíÏn˘m diferenciálnûdiagnos-
tick˘m problémem a ke stanovení koneãné diagnózy je
obvykle nezbytné vyuÏít biopsie z kÛÏe nebo z jin˘ch or-
gánÛ. Na‰im sdûlením chceme upozornit na jednu ze vzác-
n˘ch ãi nedostateãnû diagnostikovan˘ch vaskulitid u dûtí.

POPIS P¤ÍPADU 

U 2,5leté dívky, jejíÏ údaje v rodinné a osobní anamné-
ze jsou bezv˘znamné, do‰lo z plného zdraví k rychlému
v˘sevu „vyráÏky“ bez jin˘ch doprovodn˘ch pfiíznakÛ.
Klinickému vy‰etfiení v ordinaci Lékafiské sluÏby první po-
moci (LSPP) dominovaly zmûny na kÛÏi a nález byl popi-
sován takto: makulopapulózní exantém obou bércÛ, které
byly edematózní, otok byl zfieteln˘ také kolem kotníkÛ
a ãásteãnû pfiecházel i na dorzum nohou. Identické koÏní
zmûny provázené otokem byly zaznamenány také na bolt-
ci levého ucha. Ostatní fyzikální nález byl u dítûte zcela
normální, tûlesná teplota byla 37,8 °C. Lékafi LSSP stav
hodnotil jako urtiku a v léãbû dítûte ordinoval jednorázové
parenterální podání léãiva s obsahem kortikoidu
(Hydrokortison) s tím, Ïe v dal‰ích 3 dnech mûl b˘t korti-
koid podáván jiÏ perorálnû (Prednison). Vzhledem k tomu,
Ïe po 36hodinách od parenterálního podání léku se koÏní
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nález na dolních konãetinách dítûte zdál rodiãÛm intenziv-
nûj‰í, vyhledala rodina znovu odbornou pomoc a dítû bylo
pfiijato k hospitalizaci. Pfii pfiijetí byla dívka v celkovû dob-
rém stavu, adekvátnû reagující, bez známek omezené hyb-
nosti, její tûlesná teplota byla 37,5 °C. Podobnû jako pfii
pfiedchozím vy‰etfiení v rámci LSPP vévodily klinickému
nálezu u dítûte zmûny na kÛÏi – v oblasti obou dolních
konãetin (stehna, bérce, dorza nohou) byla pfiítomna mírnû
nad niveau prominující purpura, jejíÏ nûkteré morfy byly
jiÏ star‰ího data; purpura byla velkoplo‰ná a mûla charak-
ter ekchymóz. Dolní konãetiny, zejména pak bérce, mûlo
dítû edematózní, otok byl tuÏ‰í a byl zfieteln˘ také perima-
leolárnû a na dorzu nohou. Obdobn˘ nález purpury prová-

zené edémem mûkk˘ch tkání byl také na obou pfiedloktích
a dlaních (obr. 1 a 2). Palpace obou bércÛ byla provázena
jen nev˘raznou citlivostí dítûte, zfietelná bolestivost vyvo-
lávající pláã nebo jinou algickou reakci nebyla pfiítomna.
Otok v oblasti levého u‰ního boltce jiÏ nebyl pfiítomen
a purpura zde jiÏ byla vybledlá. Zb˘vající klinické vy‰etfie-
ní dívky bylo se zcela normálním nálezem. 

Z proveden˘ch laboratorních vy‰etfiení byly nev˘raznû
zv˘‰eny jen tyto hodnoty v séru: IgA 1,54 g/l (n. h. 0,2 aÏ
1,0), CIK 62 j (n. h. 0–50). V krevním obraze byla pouze
trombocytóza (582 x 109/l; n. h. 150–450), diferenciální
rozpoãet leukocytÛ byl bez odchylek. Pro úplnost uvádí-
me, Ïe dal‰í v˘sledky z proveden˘ch vy‰etfiení (krev –
CRP, celková bílkovina, albumin, urea, ASLO; moã –
chemicky + sediment; stolice na okultní krvácení) byly
normální. Anal˘zy séra zamûfiené na nejãastûj‰í virová
a bakteriální agens vyvolávající respiraãní infekce byly
negativní. Histologie z koÏní biopsie: leukocytoklastická
vaskulitida; pfiímá imunofluorescence prokázala silnou
perivaskulární pozitivitu fibrinu a IgM. S respektováním
klinického nálezu a v˘sledkÛ v‰ech pomocn˘ch vy‰etfiení
jsme stanovili diagnózu: Akutní hemoragick˘ edém dûtí
(AHEI – „acute hemorrgahic edema of infancy“).

Bûhem 8denní hospitalizace byl klinick˘ stav dítûte sta-
bilizovan˘, koÏní morfy postupnû vybledávaly a podkoÏní
edém rychle ustoupil. Vzhledem k tomu, Ïe dítû bylo k ho-
spitalizaci pfiijato v prÛbûhu víkendu, rozhodl pfiijímající
lékafi o iniciální symptomatické léãbû antihistaminikem.
Tato farmakoterapie trvala pouze 48 hodin a dÛvodem je-
jího zahájení byl fakt, Ïe s podobn˘m koÏním nálezem se
zúãastnûn˘ zdravotnick˘ personál doposud nesetkal. Pfii
následn˘ch ambulantních kontrolách bylo dítû v celkovû
dobrém stavu, purpura zcela vybledla po 9 dnech od pro-
pu‰tûní a také se upravily uvedené zv˘‰ené hodnoty labo-
ratorních vy‰etfiení.

DISKUSE

AHEI je fiazena mezi vaskulitidy s postiÏením cév ma-
lého prÛsvitu. Vût‰ina literárních zdrojÛ uvádí AHEI jako

onemocnûní sporadické, vzácné,
a je proto moÏné, Ïe u dûtí ne-
b˘vá tato choroba pfiesnû dia -
gnostikována. Fakta pfiedchozí
vûty dokládá databáze MEDLI-
NE, v níÏ do ãervence 2013 je
uvedeno pfiibliÏnû 350 dûtí
s AHEI, pfiitom zcela pfievaÏují
publikace formou jednotliv˘ch
kazuistik; v nûkter˘ch sdûleních
b˘vá ojedinûle vedle pojmu
AHEI uvádûno také eponymum
Finkelsteinova nebo Seidl -
mayerova nemoc [1, 6, 10]. 

AHEI se nejãastûji manifes-
tuje u dûtí ve vûku 4 mûsíce aÏ
2 roky, jsou v‰ak popsány pfiípa-
dy dûtí mezi 3. a 4. rokem Ïivo-

Obr. 1. Purpura v oblasti pfiedloktí a dlanû

Obr. 2. Velkoplo‰né ekchymózy rÛzného stáfií provázené edémem bércÛ a dorza nohou
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ta [2, 5]. S uveden˘m vûkov˘m rozmezím vhodnû kore-
sponduje anglická terminologie, protoÏe „infancy“ volnû
pfieloÏeno do ãeského jazyka znamená útlé dûtství. S pfii-
hlédnutím k domácímu bûÏnû pouÏívanému pediatrické-
mu vyjadfiování je jako útlé dûtství obvykle vnímáno stáfií
dítûte mezi 1.–4. rokem Ïivota. Etiologie AHEI je nezná-
má – diskutuje se o iniciálním vlivu infekce, hypersenzi-
tivní polékové reakci nebo souvislosti s vakcinací. Pro
AHEI b˘vá uvádûna triáda pfiíznakÛ: horeãka (nebo sub-
febrilie), purpura a edém. Rozvoj koÏních lézí je obvykle
velmi dramatick˘, rychl˘, vãetnû doprovodného edému.
Purpura má charakter ekchymóz, je terãovitá – velkoplo‰-
ná, nejãastûji postihuje obliãej, u‰ní boltce, horní nebo
dolní konãetiny a genitál, zcela ojedinûle dochází k v˘se-
vu na trupu [4, 7, 9]. Nûktefií nemocní mívají petechie na
sliznici dutiny ústní. Celkov˘ stav dítûte s AHEI aÏ na ho-
reãku neb˘vá nijak alterován. Purpura pfii AHEI je znaãnû
podobná SHP, a i kdyÏ se vût‰ina odborné literatury pfii-
klání k názoru, Ïe AHEI je samostatnou nozologickou jed-
notkou, je nûkdy v písemnictví pouÏíváno oznaãení
Infantilní varianta SHP [3]. Typické systémové pfiíznaky
charakterizující dûti s SHP (bolest bfiicha, pfiímûs krve ve
stolici, artralgie, nefropatie) pfii AHEI vût‰inou chybí, ale
tento údaj neplatí absolutnû. V̆ sledky laboratorních ana-
l˘z z krve b˘vají pfii AHEI normální, nebo je zv˘‰ení jen
mírné (leukocytóza s eozinofilií, trombocytóza, sedimen-
tace erytrocytÛ, CRP, IgA, IgM); provádûní rozsáhlej‰ího
spektra laboratorních vy‰etfiení nebo jejich ãasté opaková-
ní u dûtí s nálezem na kÛÏi odpovídající AHEI je iracio-
nální. Pfii biochemickém vy‰etfiení moãi má vût‰ina pa-
 cientÛ normální nález, sporadicky je uvádûna proteinurie
anebo mikroskopické hematurie. Pokud je u nemocn˘ch
provedena koÏní biopsie, b˘vají v histologickém nálezu
popisovány v koriu mírné perivaskulární infiltráty s úãas-
tí neutrofilÛ a leukocytoklasie; pfiímou imunofluorescencí
jsou pak u 25–30 % pfiípadÛ prokazována IgA depozita.
PrÛbûh AHEI je u vût‰iny nemocn˘ch nekomplikovan˘
a bûhem 1–3 t˘dnÛ dochází k úplné a spontánní remisi.
Kazuistiky uvádûjí komplikace v podobû chondritidy u‰-
ních boltcÛ, krvácení do funiculus spermaticus nebo inva-
ginaci tenkého stfieva [8, 11]. Specifická léãba AHEI ne-
existuje; u nûkter˘ch nemocn˘ch b˘vají celkovû a po krát-

kou dobu podávány kortikoidy, a to pfieváÏnû z diagnos-
tick˘ch rozpakÛ souvisejících s nedostateãn˘m povûdo-
mím o této vaskulitidû. Kortikoterapie v‰ak u nemocn˘ch
s AHEI není indikována. Obdobné doporuãení platí i pro
dûti s nekomplikovanou SHP. V tabulce 1 jsou uvedeny
nûkteré rozdíly mezi AHEI a SHP. 

Diferenciálnû diagnosticky je nezbytné od AHEI odli-
‰it nejen SHP, ale také erytema multiforme, meningoko-
kovou infekci, Kawasakiho chorobu nebo jiné vaskuliti-
dy. V nejednoznaãn˘ch pfiípadech je pfiedev‰ím pro rozli-
‰ení mezi AHEI a SHP pfiínosné histologické vy‰etfie-
ní koÏní biopsie s vy‰etfiením pfiímou imunofluorescencí.

ZÁVùR

I pfies nûkteré pfietrvávající nejasnosti a podobnost
s SHP je v posledních letech preferován názor, Ïe AHEI je
samostatnou nozologickou jednotkou. Onemocnûní není
asociováno s Ïádn˘mi systémov˘mi pfiíznaky, typická je
spontánní remise a jednoznaãnû pfiíznivá prognóza. AHEI
se zcela nepochybnû vyskytuje také v populaci ãesk˘ch
dûtí a na‰ím pozorováním jsme chtûli zejména dûtské lé-
kafie, ale i dermatology upozornit na tuto chorobu v rámci
diferenciální diagnostiky vaskulitid.
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Kniha je věnována patobiochemii a patofyziologii metabolismu, vnitřní-
ho prostředí a orgánových funkcí nemocných v�kritických stavech vy-
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vodního a iontového metabolismu a jejich úprava, acidobazická rovno-
váha, laboratorní diagnostika nutričního stavu, stopové prvky a vitami-
ny. Zvláštní pozornost je věnována metabolické odpovědi na trauma

a sepsi, ke které se vrací více kapitol z�různých hledisek, stejně jako k nálezům markerů zánětu a jejich inter-
pretaci. Výraznou část monografie tvoří kapitoly o orgánových dysfunkcích, ať už jde o funkce renální, respirač-
ní či hemokoagulaci. Samostatné kapitoly jsou věnovány akutním stavům v�porodnictví, maligní hypertermii, pa-
liativní péči i bezprostřednímu a dlouhodobému období po kritických stavech.
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