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Generalizalt 6démas, bevérzett bortiinetek:
sulyos korkép vagy benignus betegség?

Generalised oedematosus, haemorrhagic rashes:
severe disease or benign condition?

NEMESANSZKY ZSUZSANNA DR., VERES KLARA DR., FODOR ANNAMARIA DR.,
SCHVEIBERT AGNES DR., TARI ZSOFIA DR., SZALAI ZSUZSANNA ZSOFIA DR.
Heim Pal Orszagos Gyermekgyogyaszati Intézet, Bérgyogyaszati Osztaly

OSSZEFOGLALAS

Az kisdedkori akut haemorrhagias oedema egy kevéssé is-
mert, valosziniileg aluldiagnosztizalt betegseg. Mivel a test-
szerte hirtelen jelentkezo, bevérzett bortiinetek, valamint a
tobb testtdjat érinté oedema ellenére a betegség joindulatu,
ismerete a sziikségtelen diagnosztikus lépések, valamint te-
rapias eljarasok elkeriilése érdekében nagy jelentoséggel
bir. Az esetek tobbségeben korhazi kezelést nem igényel,
vagy csak rovid ideig tarto hospitalizaciora van sziikség a
differencialdiagnosztikai korképek kizarasara. A betegség
spontan, maradvanytiinetek nélkiil gyogyul. Az esetismer-
tetés soran bemutatdsra keriilnek azon akut haemorrhagidas
oedemas kisdedek esetei, akik 2021. februar és 2024. julius
kozott jelentkeztek a Heim Pal Orszagos Gyermekgyogya-
szati Intézet Borgyogydaszati Osztalyan. A cikk soran révi-
den ismertetésre keriil a differencial diagnosztika, valamint
a helyes diagnozis felallitasat segito kritériumrendszer.
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SUMMARY

Acute haemorrhagic edema of infancy is a less-known,
probably underdiagnosed condition. Despite of the rapidly
evolving, haemorrhagic skin symptoms and the edema af-
fecting multiple bodyparts, the disease is self-heeling and
benign. Being aware of it is essential for preventing un-
necessary diagnostic measures and inadequate therapies.
In the majority of cases, this illness doesn t require hospi-
talisation or only a short period of observation is needed
to exclude any differential-diagnostic illnesses. It is a self
limiting condition, that heels without residual symptoms.
In this publication 5 cases of acute haemorrhagic edema
of infancy are presented. In addition, differential diagnos-
tics and diagnostic criterias are described.

Key words:
acte — haemorrhagic — edema —

urticariform — benign
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AHEI Acute haemorrhagic edema of infancy, Kisdedkori

akut haemorrhagias oedema

C Celsius

CRP C-reaktiv protein

CRT Capillary refill time, kapillaris ujratelddési id6
C3 Complement component C3
ESBL Extended spectrum beta-lactamase
G Giga

IgA Immunglobulin A

IgE Immunglobulin E

IegM Immunglobulin M
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NSAID Non-steroid antiinflammatory drug, Nem-szteroid
gyulladascsokkentd

ttkg Tesstomeg kilogramm

UTI Urogenital tract infection, Hugyuti infekcio

Az elséként Snow altal 1913-ban leirt, Fickelstein-,
vagy Seidlmayer betegségként is szamon tartott akut hae-
morrhagias oedema (acute haemorrhagic edema of infan-
cy, AHEI) egy ritka, kisdedkorban el6forduld cutan leuko-
cytoclasticus vasculitis (1) (2).

A szakirodalomban ezidaig koriilbeliil 300 eset keriilt
leirasra, igy a betegség a valdsagban eléforduld esetszam-
hoz képest valdsziniileg aluldiagnosztizalt.

Alarmirozé megjelenése ellenére benignus, az esetek
legnagyobb részében szovédmény nélkiil, spontan gyogyu-
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16 korkép. Elsésorban 4-24 hoénapos kisdedeket érint (3).
A szakirodalom korabban a Henoch-Schonlein purpura va-
riansaként tartotta szamon, jelenleg azonban a belszervi
érintettség hianya, a jo progndzis, valamint az IgA depozi-
tumok ritka eléfordulasa miatt kiilonalld korképnek tartjuk
(4). A betegség etiologiaja nem tisztazott, de a szakirodalom
a leglijabb besorolas szerint a leukocytoclasticus vasculitisek
csoportjaba sorolja, melyet fibrinoid necrosis kisérhet (5).

A korképet leggyakrabban felsd 1éguti fert6zés, ritkab-
ban hugyuti infekcid (UTI), vagy gastrointestinalis ferto-
z¢s elézi meg (6). Provokald faktorként felmeriilhetnek
viralis vagy bakterialis agensek (cytomegalovirus, her-
pes simplex virus, adenovirus, rotavirus, Streptococcus
¢és Staphylococcus fajok), gyogyszerek (penicillin, cepha-
losporinok, trimethoprim-sulfamethoxazole, paracetamol,
thiazidok, NSAID-ok), illetve esetenként vakcinacio (7).

Klinikai megjelenése a sziilok szamara aggodalomkelto
lehet: a betegségre jo altalanos allapot mellett testszerte ki-
terjedten urticariform, kokarda alaku, vagy targetoid, centra-
lisan bevérzett maculak, petechiak rapid megjelenése jellem-
76, melyek dominansan az arcot és a végtagokat, esetenként
a torzset is érintik. A hajas fejbor is érintett lehet, azonban
mucosalis érintettség a betegségben nem fordul elé. Az ac-
ralis oedema, mely szimmetrikusan vagy aszimmetrikusan
a kéz- és labhaton kezdddik, proximal felé terjed, tapintas-
ra nem ¢érzékeny. Az oedema érintheti a genitalis regiot is.
A kisdedek altalanos allapota az esetek nagy részében jo, de
a betegséghez tarsulhat levertség, elesettség is.

A diagndzis a klinikai képen alapul. A helyes diagno-
zis felallitasaban 5 jellegzetes kritérium segithet: (I.) ma-
ximum 24 honapos kor, (II.) tipusos, céltabla alakt, éles
hatara borléziok, melyek elsdsorban az arcot, a fiileket és
a végtagokat érintik, a torzset altalaban megkimélik; illetve
az arcot, a fiileket, ¢és a végtagokat érint6é nem viszketd oe-
dema, (III.) kielégitd altalanos allapot; ciandzis, sapadtsag
hianya, megtartott négyvégtagi keringés (CRT kevesebb,

mint 2 masodperc), hypo-, vagy hyperventillacio hianya,
(IV.) iziileti és gastrointestinalis érintettség hianya, (V.)
2-3 hét alatt spontan gyogyulas.(8) Szovettani vizsgalat el-
végzése altalaban nem sziikséges. Amennyiben biopszias
mintavétel torténik, a szovettani leletben a dermist érintd
leukocytoclasticus kisér-vasculitist igazolodik fibrinoid
necrosissal, vagy anélkiil. Immunfluoreszcens vizsgalatok
leggyakrabban C3, fibrinogén és IgM depozitumokat iga-
zolnak. Egyes esetben IgE és a Henoch-Schonlein purpura-
ra jellemz6 IgA depozitumok is megjelenhetnek (9).

Hospitalizacié dnmagaban a betegség miatt nem indo-
kolt, de a felmeriil6 differencialdiagnosztikai korképek,
mint példaul a Henoch- Schonlein purpura, a meningococ-
caemia, a septicaemia, valamit a purpura fulminans kiza-
rasara céljabol, illetve az oedema csokkentése miatt rovid
ideig sziikséges lehet. Bar a szovédmények eléfordulasa
ritka, a szakirodalom leir olyan eseteket is, melyek arth-
ritissel, nephritissel, hasi fajdalommal, gastrointestinalis
vérzéssel (10), scrotalis fajdalommal, oedemaval (11),
vagy akar compartment syndromaval (12) és heretorzioval
tarsultak. A betegség az esetek tobbségében konzervativ,
tiineti terapia mellett spontan, 1-3 hét alatt, maradvany-
tiinetek nélkiil lezajlik, de indokolt esetben, az oedema
csokkentésére egyes irodalmi adatok alapjan sziikség lehet
szisztémas corticosteroid alkalmazasara is a tiinetek lezaj-
lasanak gyorsitasara (13, 14).

Modszerek

Az 6sszefoglalo kozleményben a Heim Pal Orszagos Gyer-
mekgydgyaszati Intézet Borgyogyaszati Osztalyan 2021. februar
¢és 2024. julius kozott megjelent akut haemorrhagias oedemas
esetek keriilnek bemutatasra az érintett kisdedek nemét, életko-
rat, a korelozményt, a tarsulo altalanos tiineteket és bortiineteket,
az elvégzett vizsgalatokat, a terapiat, az esetleges szovodménye-
ket és a gyogyulasi id6t figyelembe véve (1. tabldzat).

Kor | Megelszs | Eortine- Anti- | Methyl- Egyéb GY6- | Gioved- | Altalinos
Nem . . . tek lokali- Oedema hiszta- predni- szisztémas gyuldsi . .
(ho) infectio  ene . . . mény allapot
zacibja min solon terapia idé
mko. szem-
L szulfameto-
1 f 25 nem volt are, héj, bal igen nem xazol/trime- 9 naj nem volt jo
testszerte kézfej, bal & toprim P J
labfej P
rekurrens alsé

2 1 10 hugyuti i jobb labfej igen nem nem 7 nap nem volt jo

. . végtagok

infectio

felso torzs, arc mko. szem-
3 1 20 légti in- L L igen 0,5 mg/ttkg cefuroxim 10 nap nem volt jo

. végtagok héj

fectio

felso arc mko. lab-
4 1 27 léguti in- L S igen nem nem 10 nap nem volt elesett

. végtagok fej, boka
fectio
also L

gastro- i mko. lab- . amoxicillin/ .

5 1 21 enteritis végtagok, fej, boka igen nem Klavuldnsay 21 nap nem volt jo
gluteus
1. tablazat

Eseteink 6sszefoglalasa. A Heim Pal Orszagos Gyermekgyogyaszati Intézet Borgydgyaszati Osztalyan 2021. februar
¢és 2024. julius kozott megjelent, 6sszesen 5 akut haemorrhagias oedemas eset bemutatasa a kisdedek neme, életkora,
altalanos allapota, a bértiinetek megjelenését megel6z6 infekcio, a tiinetek lokalizacidja, oedema megléte és lokalizacioja,
a sziikséges antihisztamin, methylprednisolon, illetve egyéb terapiak, gyogyulasi id6 és a szovédmények alapjan
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l.a, b, cdbra
a: A tdrzson és a combokon kiterjedten jelentkezd, rapidan terjedd urticariform plakkok, b: Testszerte kiterjedten
jelentkezd, centralisan bevérzett, urticariform plakkok, elszortan petechiak, c: Mindkét als6 végtagon szimetrikusan
jelentkezd bevérzett bértiinetek, bokaduzzanat
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Esetismertetés

1. beteg: Egy 25 honapos, jo altalanos allapota fit kisded
jelentkezett ambulanciankon 2 napja kezdddo, testszerte rapidan
progrediald, az arcot is érintd, centralisan bevérzett, oedemas ur-
ticariform plakkok miatt. Szemhéja, bal keze, valamint labfeje
kifejezetten oedemas volt. Laza, egyéb infekcios tiinete a sziil6k
elmondasa szerint korabban nem volt, de fizikalis vizsgalat soran
belovellt tonsillakat, hyperaemias garatképleteket detektaltunk,
belszervi statusaban egyéb koros eltérést nem észleltiink. Labor-
vizsgélata sordn emelkedett gyulladasos paraméterecken (CRP:
30 mg/l) kiviil egyéb koros eltérést nem tapasztaltunk. Altalanos
vizeletvizsgalat és széklet-vér vizsgalat negativ eredménnyel za-
rult. Kombinalt antihisztamin terapia mellett a szemhéjduzzanat,
valamint a végtagi oedema jo javulast mutatott. Két napos hos-
pitalizaciot kovetden otthondba emittaltuk, bortiinetei 9 nap alatt
kompletten regredialtak. Apolasa, valamint az utinkovetés sordn
sz6v6édmény nem jelentkezett.

2. beteg: Egy 10 honapos lany kisded jelentkezett siirgdsségi
ambulanciankon az als6 végtagokon, dominansan a combhajla-
tokban 12 6raja rapidan megjelend bevérzett urticak, valamint a
jobb labfej fesziild oedemaja miatt. A kisded anamnesisébdl ki-
emelendd, hogy rekurrens hugyuti infekciok miatt nephrolégiai
kontroll alatt allt, dysurids panaszai a bértiinetek megjelenését
megel6zéen 6 nappal ismételten jelentkeztek, vizeletmintabol
ESBL termel6 Klebsiella pneumoniae, valamint Escherichia coli
tenyészett szignifikdns csiraszdmban, mely miatt teriileten Su-
metrolim terapia indult. Kontroll vizelet bakteriologia negativ
eredménnyel zarult. Rutin laboratériumi vizsgalat soran érdemi
koros eltérést nem talaltunk. A jobb 1ab duzzanata miatt Siirgds-
ségi Ambulanciankon lagyrészgyulladas kizarasa céljabol ultra-
hang vizsgalat tortént, mely lokalizalt oedemat véleményezett,
cellulitist kizart. Az AHEI-re tipusos bértiinetek, a jo altalanos
allapot, valamint az elvégzett vizsgalatok negativ eredménye
miatt hospitalizaciot nem tartottunk sziikségesnek, szoros kont-

roll mellett otthonaba emittaltuk. Bértiinetei, végtagi oedemaja
kombinalt antihisztamin terapia mellett 7 nap alatt szanalddott,
szovodmény nem jelentkezett.

3. beteg: Egy 20 honapos lany kisded érkezett sziileivel am-
bulanciankra 2 napja eldszor a haton jelentkezd, majd az arcra
¢és a végtagokra rapidan terjeddé bortiinetek, valamint kétoldali
szemh¢jduzzanat miatt. A felvételekor jo altalanos allapotu kis-
ded borén testszerte néhol confluald, centralisan bevérzett, 3-5
cm-es, livid-erythemas urticariform plakkokat detektaltunk,
szemhéjoedema ekkor mar nem volt lathato. A kisded fizika-
lis statusabdl 14z (38,7 C), belovellt tonsillak, serosus orrfolyas
volt kiemelend$. Laboratoriumi vizsgalata soran vérképében
neutrophiliat (8,2 G/1) detektaltunk, altalanos vizelet vizsgalat,
székletvér vizsgalat negativ volt. Kiterjedt bortiineteire tekintet-
tel a kombinalt antihisztamin terapiat kaliumpoétlas és gyomor-
védelem mellett 2 egymast kdvetd napon per os methylpredni-
solon terapiaval (0,5 mg/ttkg) egészitettiik ki, majd 3 napig tartd
korhazi apolast kovetden emittaltuk. Otthonaban 10 nap alatt
tiinetmentesedett.

4. beteg: Egy 27 honapos lany kisded kertilt felvételre osz-
talyunkra dominansan az arcon ¢és a végtagokon rapidan jelent-
kez0, centralisan haemorrhagias urticariform plakkok (1. @, b, ¢
dbra), valamint kétoldali labfej és boka oedema (2. dbra) miatt.
Felvételét megelézéen 6 nappal kiilfoldon a kisdednél otitis me-
diat véleményeztek, melyre per os amoxicillin/klavulansav tera-
pia indult. Felvétele el6tt 2 nappal teriileti fiil-orr-gégész szak-
orvos tonsillitist véleményezett, melyre elséként az antibiotikum
folytatasat javallotta, majd a bdrtiinetek megjelenését kovetden
cefuroximra val6 valtast javasolt. Erkezéskor a kisded elesett,
lazas (Tmax: 38,5 °C) volt, folyadékot per os nehezen fogyasz-
tott. Fizikalis vizsgalata soran testszerte kiterjedten, centralisan
bevérzett, urticariform plakkokat, elszortan petechiakat detektal-
tunk, mindkét oldali boka és 1ab kifejezetten oedemas volt, a kis-
ded tonsillai belovelltek, hypertrophidsak voltak. Laboratériumi

2. abra
Bokaduzzanat
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vizsgalat soran emelkedett gyulladasos paramétereket talaltunk
(CRP: 25 mg/l), altalanos vizeletvizsgalat és székletvér vizsgalat
negativ eredménnyel zarult. Fiil-orr-gégészeti konzilium a ton-
sillitist megerdsitette, az antibiotikus terapia folytatasat javasol-
A hospitalizaci6 2. napjara 8 éranként alkalmazott 1azcsillapitast
kovetden a kisded laztalanodott, per os folyadékbevitele fokozo-
dott, szisztémas kortikoszteroid adasara nem volt sziikség. A be-
tegség rapid lezajlasat kovetden a kisded bortiinetei 10 nap alatt
szanalodtak.

5. beteg: 21 honapos lany kisded keriilt alvételre teriileti kor-
hazbdl, ahol fels6 léguti infekciod, kétoldali conjunctivitis miatt
amoxicillin/klavulansav antibiotikus terapiaban részesiilt. 2 nap-
ja fennalld, mindkét alsé végtagon, valamint a glutealis regioban
hirtelen megjelend, helyiiket nem valtoztato, 2-7 cm-es livid, me-
leg tapintatu, centralisan bevérzett maculék, néhany urticariform
papula, valamint mko. alsé végtagi oedema (3. dbra) miatt kérték
atvételét. Felvételét megel6zden 2 héttel 3 napig tartd erédteljes
enteritis zajlott. Felvételekor a gyermek subfebrilis volt, mindkét
conjunctiva belovellt volt, a jobb szem purulensen valadékozott.
Laboratériumi vizsgalat soran jelzetten elevalt gyulladasos para-
métereket (CRP: 10 mg/l) észleltiink normal prokalcitonin-szint

3. abra
Also végtagokon, valamint a glutealis regioban helyliket
nem valtoztato, livid, meleg tapintatu, centralisan
bevérzett maculak

mellett. Altalanos vizeletvizsgalat negativ volt. Székletvér vizs-
galat egy alkalommal pozitiv, majd a kontroll vizsgalat soran ne-
gativ volt. Hospitalizacioja soran hasi UH vizsgalat tortént, mely
kisfoku hepatomegaliat, kevés szabad hasi folyadékot irt le, mely
a korabban lezajlott enteritis maradvanytiinetének megfelelt.
A megkezdett antibiotikus terapiat kombinalt antihisztamin tera-
piaval, valamint szemészeti konzilium 4ltal javasolt antibiotikus
szemcseppel egészitettiik ki. A kisdedet 6 napos korhazi apolast
kdvetden otthonaba emittaltuk. A kontroll vizsgalatok soran pa-
naszmentes volt, szovédmény nem jelentkezett, a kisded a 21.
napra tiinetmentesedett.

Megbeszélés

Az 6sszefoglalo kdzleményben a Heim Pal Orszagos
Gyermekgyogyaszati Intézet Boérgyogyaszati Osztalyan
2021. februar ¢és 2024. julius k6zott megjelent, sszesen 5
akut haemorrhagias oedemaval diagnosztizalt eset kertilt
leirasra. A legfiatalabb kisded 10, a legidésebb 27 hona-
pos volt. Az atlagéletkor 20,6 honap volt. A szakirodalom
szerint a korkép dominansan a férfi nemet érinti, de osz-
talyunkon a néi érintettség dominalt, a fitk aranya 20%,
mig a lanyoké 80% volt. A dramai, alarmirozonak hato
bortiinetek ellenére a kisdedek nagyrésze (80%) jo altala-
nos allapotq, jokedvii volt, egy esetben (4. beteg) talalkoz-
tunk levert, etetési és itatasi nehézséggel kiizd6 kisdeddel.
A korképet egy eset kivételével minden esetben infekcios
tiinetek eldzték meg: 1 esetben rekurrens hugyuti infek-
cio, 1 esetben virusos gastroenteritis, 2 esetben felséléguti
betegség zajlott. A fennmarado egy esetben (1. beteg) bar
korabbi fert6zésre utald az anamenesisben nem szerepelt,
a gyermek fizikalis vizsgalatakor észlelt belovellt tonsil-
lak, hyperaemias garatképletek szintén zajlo felsé 1éguti
fert6zésre utaltak. Bortiinetek dominansan az arcon és a
végtagokon jelentkeztek, de eléfordultak testszerte tiine-
tes kisdedek is, pruritust egyetlen esetben sem panaszol-
tak. A bortiineteket 2 esetben kisérte szemhéj oedema, 2
esetben szimmetrikus és 2 esetben aszimmetrikus végtagi
oedema. A tipusos klinikai képnek kdszonhetéen szovet-
tani vizsgalatra egyik esetben sem volt sziikség. A kife-
jezett, antihisztamin terapia mellett nem sziné oedema
miatt két esetben volt sziikséges szisztémas kortikoszte-
roid terapia bevezetése. A betegség teljes szanaldodasa 1-3
hétig tartott, az atlagos gyogyulasi id6 11,4 nap volt. Szo-
védmény egyik esetben sem jelentkezett. Osszefoglalas-
ként elmondhatjuk, hogy a kisdedkori akut haemorrhagias
oedema egy joindulati betegség, mely néhany hét alatt
spontan gyogyulassal jar. A korkép korai felismerése 16t-
fontossagu az egyéb differencialdiagnosztikai korképek
kizarasa miatt, valamint a sziikségtelen vizsgalatok, tera-
pias beavatkozasok elkeriilése, és a sziilok megnyugtatasa
érdekében.

Az esetbemutatasaink alapjan jol lathato, hogy a kor-
kép nagy valdszinliséggel kifejezetten aluldiagnosztizalt,
ezért fontosnak tartjuk a tiinetek ismeretét. Az 5 szempon-
tot figyelembe vevo kritériumrendszer segitségével kony-
nyen diagnozishoz juthatunk ezen ritka, alarmiroz6 meg-
jelenésti, de benignus betegség esetében.
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