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Súhrn

Autori v prehľadnom článku uvádzajú epidemiológiu, klinický priebeh a komplikácie Schön-
leinovej-Henochovej purpury, ktorá je najčastejšie sa vyskytujúcou vaskulitídou v detskom veku.
Zameriavajú sa osobitne na Schönleinovu-Henochovu nefritídu, vyzdvihujú prínos renálnej biop-
sie pre diagnostiku a prognózu. Analyzujú jednotlivé liečebné postupy a hodnotia ich efektívnosť
podľa medicíny založenej na dôkazoch. V závere opisujú výsledky transplantácie obličiek u cho-
rých so Schönleinovou-Henochovou nefritídou.

Kľúčové slová: Schönleinova-Henochova purpura, liečba, prognóza

Summary
Schonlein-Henoch Nephritis – Peculiarities of Clinical Course

The review describes epidemiology, clinical course and complications of the Schonlein-Henoch
purpura, which is the most frequently vasculitis of the child age. Particular attention is focused
on the Schonlein-Henoch nephritis and the contribution of renal biopsy to the diagnosis and pro-
gnosis is emphasized. Individual therapeutic procedures are analyzed and their efficiency is
assessed according to medical practice based on evidence. In conclusion the authors describe the
results of kidney transplantation in patients with Schonlein-Henoch nephritis.
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Úvod

Schönleinova-Henochova purpura (SHP,
v staršej literatúre označovaná ako anafylaktoid-
ná purpura, reumatoidná purpura, peliosis reu-
matica) je systémová vaskulitída, ktorej dominu-
júcim klinickým prejavom je purpura
s palpovateľnymi petéchiami. Chorobu prvykrát
opísal Johann Schönlein v roku 1837 a až neskôr
(1868) Eduard Heinrich Henoch publikoval prvý
prípad s vyrážkou a abdominálnou symptomato-
lógiou [14, 30].

Kožné lézie pripomínajúce SHP sa môžu pozo-
rovať aj pri kryoglobulinémii a hypersenzitívnej
vaskulitíde, avšak zreteľne ich odlíši histologický
obraz s charakteristickým ukladaním imuno-
komplexov s obsahom IgA v koži a v obličkách [1].

Patogenetické mechanizmy pri SHP sú sčasti
podobné ako pri IgA nefritíde (IgAN), na čo pou-

kazuje rovnaký imunofluorescenčný nález
v renálnom tkanive. Aj vzácne pozorovania
simultánneho výskytu SHP a IgAN u dvojčiat po
prekonanej adenovírusovej infekcii, svedčia pre
rovnakú patogenézu obidvoch chorôb [19].

Ukladanie IgA v obličkách je hlavným spoloč-
ným znakom, ale renálne poškodenie môžu
sprostredkovať aj IgG protilátky proti mezangio-
vým antigénom, ktorých titer dobre koreluje
s priebehom postihnutia obličiek [25]. Na druhej
strane, u chorých bez renálneho poškodenia sa
tieto protilátky v sére nezistia.

Klinické prejavy

SHP sa častejšie vyskytuje u detí ako u dospe-
lých a postihuje najmä deti mladšie ako 5 rokov.
V predchorobí sa zvyčajne zistí respiračná infek-
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cia, čo viedlo k predpokladu, že spúšťacím antigé-
nom môže byť infekčný agens. Z retrospektívnych
porovnávacích analýz sa zistilo, že staršie deti
a dospelí majú ťažší klinický priebeh a častejšie
sa u nich vyvinie kompletný obraz nefritídy vyža-
dujúci liečbu kortikoidmi či cytotoxickými imuno-
supresívami [21].

Klinický obraz SHP zahŕňa klasickú tetrádu
príznakov, ktoré sa v rôznom poradí postupne
vyvíjajú v priebehu niekoľkých dní až týždňov.
Ku charakteristickým klinickým prejavom patria
kožné zmeny, artralgie, bolesti brucha a renálne
symptómy. Zriedkavejšie sú postihnuté pľúca
a CNS. Vtedy nefritída s hemoptýzou môže pripo-
mínať Wegenerovú granulomatózu či anti-GBM
nefritídu. Purpura je prítomná takmer u všet-
kých chorých, iba vzácne sa abdominálne prejavy
vyskytujú izolovane bez sprievodnej purpury, tzv.
„purpura sine purpura“ [20]. Artritída sa pozoru-
je u viac ako 80 % detí, bolesti brucha uvádza
60 % chorých, nefritída sa pridruží u 40 % paci-
entov a krvácanie do zažívacieho traktu postihu-
je približne tretinu chorých [28]. Klasický výsev
vyrážky je akcentovaný na horných končatinách
na volárnej strane predlaktia, zatiaľ čo na dol-
ných končatinách sa vyskytuje na dorzálnej i na
zadnej časti stehien, ako aj v gluteálnej oblasti.
Kožné zmeny môžu byť v začiatku sprevádzané
lokálnym edémom. Kolikovité bolesti brucha spo-
jené s vracaním sú vyvolané lokálnou vaskulití-
dou v zažívacom trakte. Zvyčajne sa zjavujú ešte
v prvom týždni od výsevu, ale interval môže byť
aj dlhší – týždne až mesiac. U štvrtiny detí
s abdominálnymi prejavmi sa vyskytuje menšie
množstvo krvi v stolici, vzácne sa pridružia aj
ďalšie komplikácie ako intususcepsia, pankreati-
tída, cholecystitída či enteropatia [15]. Pri endo-
skopickom vyšetrení sa zistia ložiská purpury
najmä v descendentnom duodene, žalúdku a hru-
bom čreve [33].

Z hľadiska dlhodobej prognózy je pre pacienta
so SHP rozhodujúce, či dôjde k postihnutiu obli-
čiek a či sa vyvinie obraz Schönleinovej-Heno-
chovej nefritídy – SHN. Treba však pozname-
nať, že intenzita extrarenálnych prejavov nie je
úmerná stupňu poškodenia obličiek a preto ani
rozsiahle kožné zmeny s opakovanými erupciami
či úporne kolikovité bolesti brucha nemusia ešte
znamenať hrozbu prognosticky nepriaznivej
nefritídy [24]. Rovnako tiež, ani závažnosť klinic-
kej manifestácie nemusí vždy zodpovedať rozsa-
hu histologických zmien v renálnej biopsii [9, 11].

V moči chorých so SHN sa zisťuje proteinúria
a mikroskopická/makroskopická hematúria
s erytrocytovými či inými bunkovými valcami,
svedčiacimi pre poškodenie glomerulu. U väčšiny
detí má SHN len mierny klinický priebeh, za pro-
gnosticky závažný nález sa považuje nefrotický

syndróm, artériová hypertenzia a akútne zlyha-
nie obličiek. Renálne symptómy sa často manife-
stujú už v prvých dňoch choroby, najneskôr však
do 4 týždňov [27]. Na rozdiel od ostatných glome-
rulonefritíd, renálnu biopsiu pri rozvinutej SHN
netreba odkladať, aby sa v prípade potreby mohla
indikovať kortikoidná či aj iná imunosupresívna
liečba. Renálnu biopsiu treba vykonať včas u cho-
rých s makroskopickou hematúriou sprevádza-
nou významnou proteinúriou, pri hypertenzii
a známkach poruchy glomerulovej filtrácie, či pri
akútnom zlyhaní obličiek. Avšak aj v prípade izo-
lovanej mikroskopickej hematúrie je potrebné
pacientov naďalej nefrologicky sledovať.

Pri asymptomatickej hematúrii sa zvyčajne
nájde iba obraz fokálnej mezangiovej proliferácie,
ale proteinúria sa môže združovať už s výraznej-
šou bunkovou proliferáciou v glomerule a pri
nefrotickom syndróme sú prítomne aj polmesiači-
ky (crescenta). Za najspoľahlivejší prediktor pro-
gnózy sa považuje percentuálny podiel polmesia-
čikov („srpků“, crescent) prepočítaný na počet
postihnutých glomerulov. K tomuto záveru sa
dospelo na základe početných klinických pozoro-
vaní. Zistilo sa, že z chorých, ktorí mali nález
crescent v polovici glomerulov, dospelo do chro-
nickej renálnej insuficiencie (CHRI) až 37 %
a ďalších 18 % pacientov malo pretrvávajúce
známky chronickej nefritídy. Ak sa detailne ana-
lyzovali všetky deti s CHRI, prognostický
význam polmesiačikov (crescent) dokonca ešte
vzrástol. Zistilo sa, že až 86 % pacientov s CHRI
malo v polovici postihnutých glomerulov prítom-
ne polmesiačiky (crescenta). Na druhej strane, až
u 70 % detí, ktoré sa úplne uzdravili, sa polme-
siačiky (crescenta) v renálnej biopsii takmer
vôbec nenašli [11].

Rekurentná choroba

Rekurentné epizódy purpury sa vyskytujú asi
u jednej tretiny detí a častejšie sú u chorých
s postihnutím obličiek. Klinické prejavy sú ale
miernejšie ako pri prvej epizóde Schönleinovej-
Henochovej purpury a zvyčajne sa pozorujú
v priebehu 4 mesiacov.

Diagnóza
SHP treba odlíšiť od ostatných systémových

vaskulitíd a iných autoimunitných chorôb.
V nejasných prípadoch diagnózu exaktne potvrdí
histologické vyšetrenie kože, pri ktorom sa zistia
zápalové zmeny v malých cievach, tzv. leukocy-
toklastická vaskulitída, ktorá prevažuje
najmä v postkapilárnych venulách. Imunofluo-
rescenčným vyšetrením kože a obličkového tkani-
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va sa dokážu imunokomplexy s obsahom IgA.
Biopsia kože však nemá takú diagnostickú hod-
notu ako biopsia obličiek. SHP v typických prípa-
doch nerobí diagnostické problémy a dá sa ľahko
určiť podľa klinických kritérií – prítomnosť pal-
povateľnej purpury, bolesti brucha, krvácanie zo
zažívacieho traktu, hematúria a vek menej ako
20 rokov.

Prognóza
Prognóza SHP je vo všeobecnosti dobrá. Všet-

ky prejavy aktívnej SHP zvyčajne spontánne
ustúpia a kompletné uzdravenie možno očakávať
až u 94 % detí, resp. 86 % dospelých [3]. U väčši-
ny chorých s fokálnou GN hematúria a proteinú-
ria vymiznú v priebehu niekoľkých mesiacov.
Spontánne uzdravenie sa vzácne pozorovalo aj
u pacientov s akútnym zlyhaním obličiek, nefro-
tickou proteinúriou a s nálezom polmesiačikov
(crescent) v renálnej biopsii. Len u malej časti
detí sa v ďalšom priebehu môžu vyskytovať reku-
rentné epizódy purpury alebo sa vyvinie chronic-
ká glomerulonefritída, ktorá môže ojedinele
prejsť až do chronickej renálnej insuficiencie [28].
Podľa štatistík Schönleinova-Henochova nefrití-
da tvorí asi 3 % všetkých príčin CHRI v detskom
veku [11]. Retrospektívne analýzy však ukázali,
že dlhodobá prognóza nie je benígna u všetkých,
ktorí sa vyliečili z akútnej epizódy SHP. Pri kon-
trolnom vyšetrení po 2 rokoch bola polovica paci-
entov v kompletnej remisii, ale u tretiny detí ešte
pretrvával pozitívny močový nález [31]. V ďalšej
klinickej štúdii autori sledovali 88 pacientov až
10 rokov. Asymptomatický močový nález u väčši-
ny detí ustúpil a iba mala časť chorých progredo-
vala do renálnej insuficiencie [5]. Predpokladá
sa, že počas akútnej epizódy SHP dôjde k irever-
zibilnej strate nefrónov s následnou kompenzač-
nou hyperfiltráciou v dôsledku intraglomerulovej
hypertenzie a hypertrofie reziduálnych nefrónov.
Tieto adaptívne zmeny v nasledujúcich rokoch
indukujú ďalšie glomerulové poškodenie, a to
nezávisle od primárnej choroby [24]. Ešte cennej-
šie údaje o dlhodobom priebehu poskytuje retro-
spektívna štúdia Goldsteina a spol., ktorí sledo-
vali 78 pacientov až celých 23 rokov [9]. Zo 17
chorých (22 %) s klinickými a laboratórnymi
známkami postihnutia obličiek sa do 10 rokov
úplne uzdravili siedmi pacienti. Hlavným príno-
som tejto štúdie sú však informácie o priebehu
gravidity u dievčat s prekonanou SHP. Ako sa
ukázalo, až 36 % žien malo v tehotenstve kompli-
kácie a zistila sa u nich artériová hypertenzia či
perzistujúca proteinúria.

Liečba
Väčšina pacientov so SHP potrebuje v akút-

nom štádiu symptomatickú liečbu. Stále sa dis-

kutuje o vplyve kortikoidov na vznik Schönleino-
vej-Henochovej nefritídy. Buchanec a spol. [4]
pozorovali priaznivý efekt prednizonu na preven-
ciu nefropatie. Feber a spol. v metaanalytickej
štúdii zistili, že deti liečené kortikosteroidmi
mali menšiu pravdepodobnosť nefropatie, avšak
výsledky nedosahovali hranicu štatistickej
významnosti [7]. Pôvodný predpoklad, že korti-
koidy podávané v akútnom štádiu môžu zabrániť
postihnutiu obličiek alebo rekurencii purpury, sa
nepotvrdili ani v kontrolovaných štúdiách [28].
Z klinických skúseností je ale známe, že predni-
zón urýchľuje vymiznutie artralgií a zmierňuje aj
epizódy kolikovitých bolestí brucha.

Schönleinova-Henochová nefritída
Terapeutické postupy sa nelíšia od ostatných

glomerulonefritíd a jednoznačné algoritmy pre
liečebné odporúčania neexistujú. Všetci pacienti
s komplikovaným klinickým priebehom majú byť
hospitalizovaní na pracoviskách detskej nefroló-
gie, kde sú dostupné eliminačné metódy.

Špecifická liečba sa indikuje iba u chorých
s artériovou hypertenziou, proteinúriou či akút-
nym renálnym zlyhaním. Rozhodujeme sa aj
podľa histologického nálezu a prítomnosti polme-
siačikov, ktoré sú najlepším ukazovateľom pro-
gnózy. S prekvapením treba konštatovať, že dote-
raz chýbajú presvedčivé a spoľahlivé dôkazy
o priaznivom efekte kortikoidov a cyklofosfami-
du, ktoré by sa opierali o prospektívne kontrolné
štúdie spĺňajúce náročné kritéria medicíny zalo-
ženej na dôkazoch EBM [34].

Ako teda treba postupovať u dieťaťa so Schön-
leinovou-Henochovou nefritídou? U chorých
s pokročilou nefritídou a polmesiačikmi (crescen-
ta) v renálnej biopsii sa odporúča nárazovo podať
metylprednizolón 250 až 1000 mg i.v. v troch za
sebou idúcich dňoch a následne prednizón v dáv-
ke 1 mg/kg/deň tri mesiace. Cieľom tejto liečby je
skôr zvrátiť zápalový proces a infiltráciu glome-
rulu makrofágmi, ako ovplyvniť ukladanie IgA
v obličke.

V prospektívnej, ale nekontrolovanej klinickej
štúdii sa táto liečba použila u 38 detí s nefrotic-
kým syndrómom a/alebo nálezom polmesiačikov
v polovici glomerulov [23]. Zo sledovaného súboru
iba 4 deti (10 %) progredovali do renálnej insufi-
ciencie, avšak je zaujímavé, že u troch z nich sa
začala liečba až v pokročilom štádiu choroby.
Autori uzatvárajú, že včas indikovaná liečba
môže predchádzať ireverzibilnému poškodeniu
glomerulov. Z ostatných liečebných postupov,
ktoré sa použili u detí s nefritídou a polmesiačik-
mi (crescentami), treba uviesť kombináciu korti-
koidov s azatioprínom [2, 8]. Vychádzajúc
z výsledkov nekontrolovanej klinickej štúdie sa
pri tejto terapii zlepšili obličkové funkcie až
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u 19 z 21 liečených detí. V ďalších liečebných pro-
tokoloch sa ku kortikoidom a cyklofosfamidu pri-
dávali ešte antikoagulanciá (dipyridamol, resp.
heparín, warfarín a dipyridamol), ale nepodarilo
sa dokázať, či dosiahnuté zlepšenie stavu treba
pričítať agresívnej terapii a/alebo či ustúpili pol-
mesiačiky (crescenta) z časti aj spontánne [16,
26]. Pri rýchlo progredujúcom priebehu SHN sa
opakovane skúšala plazmaferéza (PF), ale očaká-
vaný dramaticky zvrat priebehu choroby sa nepo-
tvrdil [17]. Kriticky však treba poznamenať, že
úspešnosť samotnej PF nie je presne známa, keď-
že sa v liečbe súčasne používajú aj kortikoidy či
cytotoxické imunosupresíva. Netreba tiež zabú-
dať, že PF má aj vedľajšie účinky a prináša so
sebou i ďalšie potenciálne riziká. Dostupne údaje
o efektivite PF sú značne limitované, ale z publi-
kovaných výsledkov vyplývalo, že u niektorých
pacientov môže byť táto eliminačná metóda účin-
ná. Hattori a spol. robili u 9 detí PF 3 dni v týžd-
ni po dobu dvoch týždňov a následne raz týžden-
ne počas 6 týždňov [13]. Všetci pacienti dostávali
aj antikoagulačnú liečbu a prednizón autori pri-
dali iba pri abdominálnych symptómoch Schön-
leinovej-Henochovej purpury. Po 10 rokoch sledo-
vania autori zistili, že štyria z deviatich detí sa
úplne vyliečili, u dvoch pacientov pretrvávala
mikroskopická hematúria, ale ich obličkové funk-
cie boli normálne. Zostávajúce 3 deti mali protei-
núriu a z nich dvaja boli už v chronickej renálnej
insuficiencii. Pre úplnosť je potrebné spomenúť aj
intravenózne imunoglobulíny či mykofenolát
mofetilu (Cellcept), ale doterajšie klinické skúse-
nosti s ich použitím nepresiahli rámec anekdotál-
nych údajov.

Transplantácia
Ako sme už uviedli, u malej časti pacientov sú

doterajšie terapeutické metódy neúčinné a nedo-
kážu zastaviť postup SHN do koncového štádia
renálneho zlyhania. V týchto prípadoch je indiko-
vaná transplantácia obličky. Rodičia sa často
pýtajú, aká je šanca na úspešnú transplantáciu
a či hrozí riziko rekurencie základnej choroby
v obličkovom štepe. Údaje z transplantačných
štatistík hovoria, že klinicky zjavnú rekurenciu
SHN má až 35 % transplantovaných pacientov,
no rekurencia častokrát prebieha iba subklinicky
a až pri biopsii štepu sa zistí mezangiová hyper-
plázia a depozity IgA [22]. Špekulovalo sa preto,
či IgA depozity nemôžu byť prítomne v darcovskej
obličke ešte pred transplantáciou. Tento pôvodný
predpoklad vyvracajú práce, v ktorých sa zistilo,
že depozity IgA v priebehu niekoľkých týždňov
z transplantovanej obličky vymizli, čo sa vysvet-
ľuje chýbaním cirkulujúcich IgA-imunokomple-
xov v krvi príjemcu [6]. Na základe týchto klinic-
kých pozorovaní sa uzatvára, že pretrvávanie

depozitov IgA v štepe svedčí s najväčšou pravde-
podobnosťou pre rekurenciu základnej choroby.
Ak má pacient súčasne vyznačené aj aktívne
extrarenálne prejavy SHP, hrozí až strata štepu.

Tento dramaticky obraz sa častejšie pozoroval
u chorých, ktorí mali agresívny priebeh SHN už
v jej začiatku a potrebovali dialýzu do 3 rokov od
jej prvých prejavov. V týchto prípadoch sa osved-
čilo 1 až 2 roky s transplantáciou počkať, kým
purpura vymizne. Ale ani toto opatrné stanovisko
nechráni všetkých jedincov pred rekurenciou
v štepe. Vzhľadom na vzrastajúci počet „živých“
transplantácií u detí už aj u nás treba upozorniť,
že rovnako ako pri IgAN, aj pri SHN hrozí vyššie
riziko rekurencie v štepe od živého darcu. Hase-
gawa a spol. pozorovali rekurenciu až u 5 z 12
živých transplantácií, pričom u ďalších 4 príjem-
cov dokázali rekurenciu histologicky. Za zaujíma-
vé zistenie treba považovať, že 2 recipienti pri
druhej transplantácii už rekurenciu v kadaveróz-
nom štepe nemali [12].

Tieto, ale aj mnohé iné klinické príklady
poskytujú ďalšie dôkazy svedčiace v prospech
spoločnej patogenézy SHN a IgAN [32].
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