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Intracerebradlni krvdceni jako komplikace
Henoch-Schonleinovy purpury u starsi zeny
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Autofi popisuji pfipad intracerebralniho krvaceni u 83leté pacientky s Henoch-Schénleinovou purpurou. Pii hospitalizaci pro postupné
progredujici rendlni insuficienci na podkladé autoimunitni vaskulitidy s nutnosti opakované hemodialyzacni lé¢by doslo k spontéanni-
mu intrakranialnimu krvaceni. | pies velmi ¢asny neurochirurgicky vykon s evakuaci subduralniho hematomu nedochazi ke zlepseni
klinického stavu a hospitalizace je ukonc¢ena smrti pacientky. Dosud bylo publikovano pouze nékolik ptipadi s touto zavaznou, Zivot
ohrozujici komplikaci.
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Intracerebral hemorrhage as a complication of Henoch-Schonlein Purpura in an Elderly Women: A case report

The authors describe a case of intracerebral hemorrhage in 83-year-old patient with Henoch-Schonlein purpura. During hospitaliza-
tion for gradually progressive renal insufficiency on the basis of autoimmune vasculitis spontaneous intracranial hemorrhage occured.
Despite the very early neurosurgical intervention to evacuate the hematoma no clinical improvement came and patient expired. There
has been presented only a few cases of this serious, life-threatening complication.
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Uvod

Henoch-Schénleinova purpura (HSP) je
vaskulitida malych cév s moznou multiorgdno-
vou manifestaci. Byva uvadéna jako vaskulitida
détského véku, v dospélosti diagnostikujeme
HSP méné casto, raritni je vyskyt v seniorském
véku. Spravné urceni diagndzy je u pacientl
ve vyssim veku klicové, vzhledem k ¢asto zavaz-
néjsimu prdbéhu a mensi odezvé na zavedenou
lé¢bu. Choroba se manifestuje predevsim na
k(zi jako palpovatelna purpura, v oblasti klou-
bl artralgiemi aZ artritidami, v rdmci zaZivaci-
ho traktu nejcasteji abdominalgiemi ¢i posti-
Zenim ledvin se vznikem glomerulonefritidy.
Vzacnéjsimi popsanymi komplikacemi mohou
byt plicni hemorrhagie, cholecystitida, pfipadné
i pankreatitida (1, 2, 3). Intracerebraln{ kracenf
patii mezi komplikace velmi vzacné (13, 14, 17).

Pripad

83letd polymorbidni pacientka (ischemicka
choroba srdec¢ni se syndromem anginy pectoris,
hypertenze, diabetes mellitus 2. typu, hepato-
megalie nejasné etiologie) pfijata pro celkové
zhordeni stavu, bolesti zad, snizeni diurézy, ty-
den trvajici purpuru dolnich koncetin (DKK).
Farmakologickd medikace obsahovala ACE in-
hibitor (fosinopril), diuretika (furosemid, spiro-
nolakton) v malé davce, pro nespavost rivotril.
Klinicky s poslechovym nélezem bilateralnich

chrlpkd do poloviny plic, spise neptizvucnych,
ascitem dle ultrazvukového vysetfeni v mnozstvi
do 500 ml, otoky DKK po kolena. Purpura DKK
omezena na bérce prevazné nad extenzory,
morfy splyvavé, bez svédéni, ¢aste¢né palpo-
vatelné (obrazek 1). V laboratornim nélezu hy-
ponatremie (Na 125 mmol/l), hypochloremie
(€190 mmol/1), zndmky rendini insuficience (kre-

Obrdzek 1. Henoch-Schonleinova purpura na dolnich koncetindch. Foto MUDr. Drozdova
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atinin 368 pmol/I — progrese + 300/14dn, urea
29,5 mmol/l), bez leukocytdzy, mirné elevovany
zanétlivé markery (CRP 75 mg/l), chronicka nor-
mocytarni normochromni anémie (Hb 105 g/I),
hodnota trombocytd ve fyziologickém rozmezi.
Koagula¢ni parametry bez vyrazné patologie -
APTT 32,85, INR 1,16. Hladina albuminu mirné
snizend (31,5 g/l). Laboratorni hodnoty béhem




hospitalizace zachyceny viz tabulka 1. V. moci
mirna proteinurie (2 arbitrarni jednotky), ery-
trocyturie (4 arbitrarni jednotky), leukocyturie
(1 arbitrarni jednotka). V. mocovém sedimentu
ani kultivacné nezachyceny mikrobidlni agens.
Proteinurie kvantifikovana (597 mg/l) a vysetiena
elektroforeticky — hodnoceno jako kombinovana
neselektivni glomerularni a tubularni protein-
urie. Vstupni tlak 110/60 mmHg (i déle béhem
celé hospitalizace stabilni bez velkych vykyv(),
tepova frekvence 70/min, normosaturace.

Pro progresi renalnf insuficience vyluco-
vana mozna prerenadlni i postrenalni pficina.
Sonografickym vysetfenim neprokazana zjevna
patologie (duty systém bez dilatace ¢i viditelné
lithidzy, ledviny normalni velikosti i tvaru, paren-
chymova vrstva fyziologické Sife i echogenity).
Pacientka se rovnéz tyden pred hospitalizaci
podrobila echokardiografickému vysetieni s na-
lezem dobré systolické funkce levé komory, he-
modynamicky nevyznamnou kombinovanou
aortalni vadou.

Vzhledem ke klinickému nélezu a vysled-
kiim provedenych vysetieni vysloveno pode-
zfeni na vaskulitidu typu Henoch-Schoénlein.
Doplnény imunologické testy (ANCA negativni,
mirny deficit C3 slozky komplementu, hladiny
imunoglobulint bez signifikantni elevace), elek-
troforetické vysetteni séra s vyloucenim pfitom-
nosti paraproteinu, pod obrazem chronického
zanétu (mirné sniZzenf beta-globulinC a albu-
minu) a stanoven{ onkomarkert (CEA, Ca-125,
Cal5-3,Ca19-9, Ca72-4, CYFRA21-1, NSE) — hod-
noty v ramci fyziologického rozmezi. Pti nor-
malnich hodnotach jaternich funkci hepatitidy
nevylucovany. Cévni ultrasonografické vysetfeni
angiologem i dermatovenerologické konzili-
um podpotilo domnénku zvazované diagnozy.
Biopsie neindikovéna vzhledem k celkovému
klinickému stavu pacientky, charakteristickému
vzhledu a lokalizaci koznich morf, spInéni klasifi-
kacnich kritérif EULAR/PRES (European Congress
of Rheumatology/Paediatric Rheumatology
Europe Society) — hmatna purpura, nefropa-
tie s proteinurii a erytrocyturii — viz tabulka 2.
Zapocato s pulzni intravendzni kortikoterapif
(Solumedrol 500 mg i. v. 3 dny — 7 mg/kg), na-

Tabulka 2. Diagnosticka kritéria HSP (EULAR/
PRES) (9)

Hmatna purpura + nejméné jedno dalsi kri-
térium

1. Difuzni bolesti bficha

2. Prikaz IgA depozit v biopsiii

3. Artralgie/artritida

4. Nefropatie (hematurie a/nebo proteinurie)
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Tabulka 1. Tabulka vyvoje laboratornich hodnot béhem hospitalizace

den Den 0O D+1 D+2 D+4 D+5 D+8 D+12 D+15
Na [mmol/I] 129 134 131 134 137 136 132 133
K [mmol/1] 41 3,7 4,5 57 57 53 54 54
Cl [mmol/1] 92 100 101 105 102 103 99 99
Hb [g/1] m 103 107 87 96 101 110 80
Erc 10'/1] 3,8 3,6 37 3,0 33 33 3,7 2,7
Leu [10°/1] 98 94 11,6 6,3 17,8 12,2 219 84
Tro [10%/1] 158 129 127 102 157 213 105 85
Alb [g/1] 31,5

CB [g/1] 749

Urea [mmol/I] 30,7 36 36 49,8 259 477 24,2 304
Kreatinin [pmol/I] 392 494 532 691 382 654 356 582
CRP [mg/1] 90 80 789 22 10 16,4
INR 1,13 1,18 1,09
APTT [5] 091 08 1,76
AST [ukatl/I] 0,67 0,59 094
ALT [ukatl/1] 04 0,49 1,04
ALP [ukatl/1] 1,81 1,36 2,09
GGT [pkatl/1] 143 1,25 2,34
Bilirubin [umol/1] 23,1 12 21

sledné prechod na peroréini formu (Prednison
30 mg - 10 mg - 0), dle doporuceni nefrologa
vysazen z medikace ACE inhibitor. | pfes zavede-
nou terapii postupna progrese rendlnf insufici-
ence s rozvojem oligurie (3.—4. den hospitaliza-
ce). Opakované nutnost hemodialyzacni Ié¢by
(v intervalu pfiblizné 48 hod.), substituovana
anémie podanim krevnich derivatl (@anémie
normocytarni normochromni, laboratorné
bez zndmek hemolyzy, kvantitativni stanovenf
hemoglobinu ve stolici bez signifikantni ele-
vace, klinicky bez zjevného krvaceni). Po 14
dnech lé¢by nahly vznik kvalitativni a nasledné
i kvantitativni poruchy védomi, v ivodu ma-
nifestovano vertigem, nevolnosti, poruchou
feci charakteru dysartrie. Nasledné progrese
do komatu s anizokorii, apnoickymi pauzami.
CT vysetfenim mozku prokdzany oboustranné
subdurdini hematomy, vice loZisek intracereb-
rélniho krvéaceni, drobné krvaceni subarach-
noidalné (obrazek 2). U nemocné proveden
urgentni neurochirurgicky vykon - evakuace
subdurdlniho hematomu (loZiska intracerebrél-
niho krvaceni vzhledem k rozsahu a lokalizaci
neurochirurgicky nefesitelné) a nasledné pro
pretrvavajici poruchu védomfa nutnost umélé
plicni ventilace hospitalizovéna na ldzku aneste-
ziologicko-resuscita¢ni kliniky (ARK). Po vykonu
pretrvani hlubokého bezvédomi (nejspise vli-
vem progrese intracerebralniho krvacenia oto-
ku mozku), znamky zévazného postizeni CNS,
provedena kategorizace pacientky do skupiny

bazalnilécba, podpora ¢i ndhrada orgdnovych
funkci dale neindikovana, kontrolni CT mozku
jiz neprovedeno. 16. den hospitalizace (2. den
pobytu na ARK) konstatovén exitus letalis. Sekci
stanovena pficina umrti — maligni otok mozku.
Pfitomen pravostranny hemocefalus se sekun-
darnim intrakranidlnim krvacenim do temporal-
niho, parietalniho i okcipitalniho laloku vpravo.
Jaterni parenchym se zndmkami mikronodularni
cirhdzy (fokélné glykogenizace jader hepato-
cytd), déle srpkovitd glomerulonefritida, blize
nespecifikovana (pro kadaverdézné-autolytické
zmény specidlniimunoflorescencnf a elektron-
-mikroskopické metody neaplikovany, rovnéz
histologicky vzorek bohuzel neprikazny).

Henoch-Schoénleinova purpura patfi do
skupiny vaskulitid vyvolanych depozity imu-
nokomplexd do stény malych cév (postizeny
mohou byt arterioly, venuly i kapilary, raritné
i cévy stredniho). U HSP je charakteristicky na-
lez leukocytoklastické vaskulitidy s depozity
IgA (imunoglobulin) ve sténé cév ¢i jejich okoali.
Onemocneéni bylo popséno zacatkem 19. stoletf
anglickym |ékafem Williamem Heberdenem
a Robertem Willanem (dfivéjsi ndzev Heberden-
Willanova choroba se nepouzivd). Choroba
je pojmenovéna po némeckém pediatrovi
E. H. Henochovi a jeho uciteli J. L. Schonleinovi,
William Osler by prvni, kdo v roce 1860 popsal
imunologickou povahu onemocnént.
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Obrdzek 2. CT nélez intrakranidlniho krvéceni. Zdroj: PACS/Nemocni¢ni informacni systém FN USA.
Pocinajici edém obou hemisfér, oboustranné subduraini hematomy s odbarvujici se hladinou sedimentu
krevnich ¢astic. Vpravo temporo-parietalné intracerebraini kulovita léze vyplnéna mokem a hladinou

Nejcastéji byva diagnostikovano u déti
ve véku mezi 4 az 11 lety (incidence 14/100000
obyvatel), dvakrat castéji u muzského pohlavi.

Prokazan je rovnéz sezonni vyskyt, obvykle na
jafe a podzim (4, 5). Patogeneze onemocnén(
neni dosud dostatecné objasnéna, pfedpokla-
dd se abnormalni glykosylace molekul IgA ve-
douci k nadmérné agregaci imunoglobuling ¢i
imunokomplexd s komplementem v cilovych
orgénech, nasledné lokalni zvyseni mediator(
zanétu, poskozeni cévni stény. Organové pfi-
znaky jsou dlsledkem zanétu a fokalni ische-
mie v oblasti zdsobované postizenou cévou.
Dle soucasnych znalostf jsou hlavni vyvolavajici
pficinou u détfrespiracniinfekce. V dospélosti je
popisované spektrum potencidlnich vyvolavaji-
cich antigen( podstatné sirsi. Z infekci to mohou
byt kampylobakteriézy, dalsi infekénf agens jako
yersinie spp., shigelly, salmonely, mykoplazmata,
legionely, hemophillus, viry hepatitid A, B, cy-
tomegalovirus, virus EBV, parvovirus B19. Z lék(
byly dokumentovany reakce na clarithromycin,
ampicilin, kyselinu acetylsalicylovou, erytromy-
cin. HSP mUZe byt rovnéZ paraneoplastickym

krevniho sedimentu. Vpravo occipitadlné drobné subarachnoidaini krvaceni.

projevem pfi karcinomu plic, prostaty, pfipadné
hematologickych malignitach (6).

Klinicky se HSP obvykle projevi az v 96 %
koznim exantémem (nesvédicimi splyvajicimi
palpovatelnymi koznimi erupcemi, mnohdy nad
extenzorovymi svalovymi skupinami), v 60 %
artralgiemi aZ artritidami (kloubnf projevy jsou
obvykle symetrické, nej¢astéji postihujici kolena
a kotniky), 50% bolestmi bficha (kolikovitého
charakteru), 30% postizenim ledvin rdzného
rozsahu (mikroskopicka hematurie, proteinurie,
nefroticky syndrom, nefriticky syndrom). U do-
spélych je manifestace HSP odlisnd od détskych
pacient(. Starsi osoby mivaji ¢astéji rendini po-
stizeni, v mladi dominuje spise kloubni sympto-
matologie (7, 8).

Soucasna diagnostika vychdzi z revidova-
nych kritérif americké revmatologické spolec-
nosti z roku 2006. Pro diagnézu HSP je nezbytna
pritomnost hmatné purpury + alespon jedno
z nasledujicich kritérif:

artritida ¢i bolesti kloub(

bolesti bricha (difuzni bolesti ¢i ischemie

stfeva)
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diagnosticka biopsie s prikazem IgA de-
pozit

porucha funkce ledvin (hematurie ¢i pro-
teinurie) (9).

Tato klasifika¢ni kritéria byla vytvorena sle-
dovanim pediatrické populace, diagnosticky je
mozné vyuzit také plvodnf kritéria z roku 1990
(10). P¥i stanoveni diagnézy HSP mohou byt
uzite¢na dalsi laboratorni vysetieni. Obvykly je
nélez elevace zanétlivych parametrd, normalini
nebo zvyseny pocet trombocytl (na rozdil
od trombocytopenickych purpur). Hladina
komplementu muze byt bez poklesu, rovnéz
koagula¢ni parametry obvykle nevybocuji
znormy. U fady nemocnych je pfitomna ele-
vace sérové hladiny IgA (az 40%) (11), obvykla
je negativita nespecifickych protilatek, hlavné
protilatek proti cytoplazmé neutrofilnich leu-
kocytl (ANCA), kterd ndm umozni diferencialné
diagnosticky rozlisit HSP od nékterych jinych
druht vaskulitid.

Terapie HSP (pokud neni pfitomno organové
postiZzent, zvlasté postizeni ledvin) obvykle za-
hrnuje symptomatickou péci (hydratace, Uprava
elektrolytové rovnovahy). Divodem k farmako-
terapii byva snaha o rychlejsi zmirnénf potizi,
omezeni rizika vzniku komplikaci.

Podavéani nesteroidnich antiflogistik ma
pouze symptomaticky efekt. V pfipadé téz-
siho pribéhu, nefritického postizeni ledvin
je indikovana kortikoterapie. Jednotny nazor
na presnou indikaci kortikoidd vsak dosud
neexistuje. Popisuje se rovnéz uziti cyklospo-
rinu A, azathioprinu, intravendznich imuno-
globuling, plazmaferézy. U¢innost této terapie
nebyla dosud klinickymi studiemi jednoznac¢né
potvrzena.

Neurologické komplikace HSP obvykle zahr-
nuji cefalgie (12), dosud zaznamenané pfipady
neurologickych manifestaci HSP popisujf i to-
nicko-klonické z&skuby, parézy, ataxie, afazické
postizeni, amaurdzu, kdma véetné intracereb-
ralnfho krvacenf (13, 14). Vyskyt neurologickych
komplikaci u HSP nenf casty, ale pokud se objevi,
jsou pficinou zédvazné morbidity a mortality,
proto je tfeba na né pomyslet.

Patofyziologie nejspise souvisi stejné jako
u poskozenf jinych orgdnd s vaskulitickym po-
stizenfm CNS. Diagnostika cerebraini vaskulitidy
mUze byt v akutni fazi onemocnéni velmi sloZita.
Magnetickd rezonance se jevi jako nejvhodnéjsi
pro vysokou senzitivitu pfi diagnostice struktu-
rélnich zmén CNS (15, 16).

Diagnostika HSP u nasf pacientky byla posta-
vena predevsim na vyskytu charakteristickych



koznich morf a rendlnim postizeni. Zhorsenti
rendlnich funkci bylo k vaskulitidé vztazeno
z dlvodu vysetfenimi neprokdzané prerenaini
¢i postrendlni pficiny, nepfitomnosti bakteri-
alnfho agens v moci (bakterie nebyly zjistény
ani kultivacnimi vysetfenimi vytérd z nosu, krku
i stolice, hladina prokalcitoninu bez elevace)
odpovidajicimu nédlezu v mocovém sedimentu
(proteinurie, erytrocyturie), diagnézu podpofilo
také elektroforetické vysetfeni mocii kvantifika-
ce proteinurie. Nepfitomnost ANCA protildtek
napomohla v odliseni typicky ANCA asociova-
nych vaskulitid (Wegenerova granulomatéza,
mikroskopicka polyarteritida, Churg-Straussové
syndrom) i pfi chybéjici elevaci IgA protilatek.
Pacientce rovnéz pred hospitalizaci nebyla
zménéna chronickd medikace, proto poléko-
va etiologie obtiZi nepravdépodobna, stejné
jako trombotickd trombocytopenicka purpura
pfi absenci trombocytopenie. Nejasny zlstava
vyskyt subdurdlniho hematomu, pficemz nelze
vyloucit jeho jiz pfednemocni¢ni vyskyt, ackoli
anamnesticky pacientka udaj o mozném pred-
chozim kraniotraumatu negovala a za hospitali-
zace rovnéz nebylo zaznamendno. Dosavadnich
praci popisujicich intrakranidlni krvaceni u HSP
(témeéf vyhradné u détskych pacientd) je jen
velmi mélo. U vétsiny téchto pacientd nebylo
reportovano stejné jako v nasem pfipade sig-
nifikantni zvyseni krevniho tlaku ¢i abnormalita
v koagula¢nich parametrech (13, 17), ackoli se
Uloha hypertenze provazejici selhdnf ledvin
kromé samotného zanétlivého postizeni cévni
stény nabizi. Opakované je v literatufe zmino-
vana mozna uloha ziskaného nedostatku ko-
agula¢niho faktoru XlII (18). V nasem pfipadé
v rychlosti progrese onemocnéni sehréla svou
neoddiskutovalnou roli i pfidruzend pacientci-

na onemocneéni (véetné jiz znamého postizeni
rendiniho parenchymu), ovlivnéni koagula¢nf
kaskady uZitim kortikosteroid( a hemodialyza¢nf
lé¢bou s aplikaci heparinu. Teprve vzajemné
plsobeni viech téchto faktord mdze narusit
kiehkou koagula¢ni rovnovahu a zpdsobit z3-
vazna krvaceni. Rovnéz odezva na poddvanou
kortikoterapii neni vzdy adekvatni a vyzaduje
individualni Upravu dle klinického a laborator-
niho koreldtu.

Diagndza HSP u pacientl starsiho véku
mUZe byt komplikovana pro netypicky pribéh
onemocnéni a mozné prehlednuti etiologické
souvislosti souc¢asného postizeni nékolika or-
génovych systémd. Pfesto toto onemocnénido
diferencialni diagnostiky nemoci senior( jisté
patfi a v€asné rozpoznani HSP spolu s lé¢bou
muze zabranit fadé potencidlné az fatélnich
komplikaci.
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