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Juvenilni idiopaticka artritis
Déleni détského veéku a zvlastnosti jednotlivych obdobi
Epiglotitis acuta

Zanétliva onemocnéni kloubii
Hodnoceni télesného riastu — fyziologie, nejcastéjsi patologie
Febrilni kiece u déti

Malabsorp¢ni syndrom
Dif. dg. polyurie a polydipsie u déti
Streptokokovéa onemocnéni v détském veku

Nespecifické stievni zdnéty
Péce o fyziologického novorozence od porodu do propusténi z porodnice
Primarni vaskulitidy u déti (Henoch-Schonleinova purpura, Kawasakiho nemoc)

Diferencidlni diagnostika kieci
Kojeni a jeho ptfednosti
Akutni dusnost a aspirace ciziho télesa

Rachitis, osteoporéza
Uméla vyziva kojence
Akutni laryngitida

Diferencidlni diagnostika anémie
Rizikovy novorozenec
Obstipace

Infekéni onemocnéni dychacich cest
Cysticka fibréza
Krvécivé stavy

Autoimunitni onemocnéni §titné zlazy
Perinatalni a neonatalni infekce
Febrilni kiece

Exantémova infek¢éni onemocnéni
Hepatopatie détského véku
Nadory CNS u déti

Diferencidlni diagnostika malého vzristu
Ockovani — principy, vyznam, nezddouci u€inky
Ile6zni stav

Zaklady perordlni a parenterdlni dehydratace a realimentace
Hypertenze — diferencidlni diagndza
Hemolyticko-uremicky syndrom



13. PfedCasna puberta
Zvlastnosti kojeneckého obdobi
Cyandza

14. Opozdénaé puberta
Novorozenecké obdobi - charakteristika, fyziologie
Néhl¢ ptihody biisni

15. Sideropenicka anémie
Screeningova vysetieni v pediatrii (od novorozeneckého veéku)
Horecka neznamého ptivodu

16. Atopie v détském véku
Puberta — fyziologicky priibé¢h
Dif. diagnostika poruch védomi

17. Zanétlivd onemocnéni mozku a mozkovych blan (neuroinfekce)
Primarni, sekundarnf a tercidrni prevence v pediatrii
Akutni priijmové onemocnéni

18. Nadorova onemocnéni détského veéku (vyjma nadort CNS)
Akutni poSkozeni ledvin (konzervativni 1écba, indikace k dialyze)
Dif. dg. zvraceni

19. Diabetes mellitus 1. typu
Nedonoseny novorozenec — charakteristika, nejcastéjsi problémy po porodu, zéklady
péce (resuscitace, stabilizace, zahdjeni komplexni péce, transport).
Kasel

20. Astma bronchiale
Zaklady farmakoterapie a jeji zvlaStnosti v détském veéku
Otok kloubu — diferencidlni diagn6za

21. Chronicka rendlni insuficience
Lécba antibiotiky v détském veku
Akutni bronchitis, akutni bronchiolitis

22. Hepatitidy
Pozdni komplikace DM 1. typu
Diferencidlni diagnostika bolesti hlavy

23. Hodnoceni psychomotorického vyvoje u kojence
Casné komplikace DM 1. typu
Nejcastéjsi otravy v détském veéku a jejich 1écba

24. Lymfadenopatie — diferencidlni diagnéza
Srdec¢ni arytmie v détském veéku
Popaleniny



25. Leukocytéza a leukopenie dif. diagnostika
Vrozend hypotyredza
Hemofilie

26. Autoimunitni onemocnéni
Pankreatitis acuta
Nédory CNS v détském veéku

27. Détska mozkova obrna a syndrom ADHD
Hypertyre6za
Urazy déti a jejich prevence

28. Obezita
Hemoragicka nemoc novorozence
Exantémova onemocnéni v détském veéku

29. Onemocnéni jater a Zlu€ovych cest
Hydrocefalus
Diseminovand intravaskularni koagulopatie

30. Akutni nefriticky syndrom-akutni postinfek¢ni glomerulonefritis
Diferencidlni diagnostika zloutenky u novorozence
Infekéni mononukledza

31. Malabsorp¢ni syndrom
Infekce Helicobacterem pylori
Diferencidlni diagnostika hematurie

32. Epilepsie
Lymeska borelidza
Diferencidlni diagnostika bolesti bficha

33. Trombocytopenie
Kongenitalni pylorostenéza
Klinické a laboratorni znamky zanétu

34. Nefroticky syndrom
Gastroezofagedlni reflux
Perinatdlni a neonatdlni infekce

35. Vrozené vyvojové vady ledvin a mocovych cest
Novorozenecka sepse — ¢asna a pozdni
Pneumonie

36. Akutni lymfoblasticka leukémie
Urazy mozku u déti

Krvaceni do zazivaciho traktu

37. Diferencialni diagnostika trombocytopenie



Infekce ledvin a mocovych cest
Celiakie

38. Choroby kiiry nadledvin
Vrozené vady zazivaciho Ustroji
Diagnostika a 1écba sepse

39. Imunodeficitni stavy
Diferencidlni diagnostika strumy v détském véku
Vrozené srde¢ni vady

40. Hypotroficky a nezraly novorozenec
Herpetické infekce u déti
Psychosomaticka onemocnéni

41. Perinatdln{ asfyxie a RDS syndrom
Streptokokové infekce
Diferencialni diagnostika bolesti hlavy



1. Juvenilni idiopaticka artritis
Déleni détského véku a zvlastnosti jednotlivych obdobi
Epiglotitis acuta

1A Juvenilni idiopaticka artritida

Definice
Chronické Al zanétlivé onemocnéni neznamé etiologie charakterizované chronickou artritidou (s bolesti, zdufenim a
omezenou hybnosti kvili zanétlivému vypotku a zanétlivému otoku synovie) vzniklou pfed 16. rokem a trvajici min. 6 tydn

- Casté jsou také mimokloubni projevy: uveitida!!l, T'LU, sleziny, jater, febrilie aj.
- onemocnéni je charakterizovano variabilnimi klinickymi i laboratornimi projevy

Epidemiologie

- jedna se o NEJCASTEJSI REVAMTICKE ONEMOCNENI U DETIi
- ¢asté&ji postihuje DIVKY (2 — 3x)

- incidence 5 — 18/100 000 déti do 16 let

Etiologie
- ne zcela jasna
multifaktorialni: genetické predispozice — HLA DRS5 (¢asny vznik), HLA B27 (pozdni vznik)

souvislost s infekcemi — EBV, rubeola, mykoplazmata

mozné spoustéce — infekce, Iéky, UV zareni, produkty bakterii, stresové faktory
Patofyziologie
Neléceny chronicky zanét je provazen chronickou hyperémii, otokem, zanétlivou infiltraci (monocyty a plazmatické
bb.) i hypertrofii a hyperplazii synovialnich a subsynovialnich struktur = vysledkem muze byt vznik pannu = pannus
je zanétlivé zménéna granulomatdzni synovie, ktera prorista do kloubni chrupavky a destruuje ji 2 vysledkem je
az trvala deformita kloubu

Klasifikace

1. systémova artritida (Stillova forma) nejhorsi progndza

2. polyartritida: revmatoidni faktor negativni

3 polyartritida revmatoidni faktor pozitivni

4. oligoartritida nejlepsi prognéza, NEJCASTEJSI forma
5. artritida s entezitidou

6. psoriaticka artritida

7. jiné artritidy

Obecny klinicky obraz
1. Zacina otokem kloubu a kloubnim vypotkem (casto rychle, nékdy po padu) + Celsovy znaky kromé zarudnuti!
(bolestivy, zdurely, teply, omezena hybnost)
- Casto je postizen temporomandibularni kloub a kréni patef
2. Extraartikularni projevy: UVEITIDA — oko je bolestivé, zarudlé, slzi, fotofobie = hrozi slepota!
- mUZe byt asymptomaticka a projevi se aZ ztratou zraku!

nékdy horecka 14 dni nereagujici na ATB — systémova JIA

nékdy LU, jater, sleziny
Prognoza
- u 20 % dochazi k relapsim

Systémovad JIA (= Stillova choroba)
— 10-30% pacientl batoleciho a pfedskolniho véku, pohlavi 1:1
— je to ¢asta forma na zac¢atku nemoci (u 1/3 P jsou v za¢atku pouze systémové projevy a kloubni jsou az
pozdéji — az nékolik (3) let po zacatku prvnich potizi)
Systémova JIA je definovana témito 3 podminkami: artritidou (nejcastéji kycelniho kloubu) + alespon 2 tydny trvajici
quotidianni horeckou po alespon 3 dny (quotidianni = typicky od pozdniho vecera do rdna a poté do dalsiho vecera
pokles TT) + alespon 1 z dalSich projevt:
- prchavy erytematozni rush (s Koebnerovym fenoménem = loZisko se vytvori v misté skrabani/poranéni)
- generalizované LU



- hepatomegalie nebo splenomegalie (byva VYRAZNA!!!)
- serozitida = perikarditida/pleuritida/peritonitida

- v prlibéhu horecky je dité zchvacené, ma rash, bolesti kloubl a svalQ, po poklesu horecky se stav zlepsi a
artromyalgie ustupuje

- Casto po prvni remisi (i nékolik let trvajici) dojde k relapsu s tézkou systémovou formou a rychlou progresi
perikarditidy a kloubni destrukci, jindy dojde ke zklidnéni a event. pfechodu do oligoartritidy

— laborator — leukocytdza a vysoka FW a CRP, chybi revmatoidni a antinuklearni faktor, anémie
— Casto po prvni remisi (i nékolik let trvajici) dojde k relapsu s tézkou systémovou formou s rychlou progresi
perikarditidy a kloubnich destrukci, jindy dojde ke zklidnéni a event. pfechodu do oligoartritidy

JRE 16-2 Typical rash of SJIA in a 3-year-old boy. The rash is

Polyartritida RF negativni
— postihuje 5 nebo vice kloubl v pribéhu prvnich 6 mésicl onemocnéni
— revmatoidni faktor v t¥idé I1gM je negativni
— dvavrcholy — 2. — 3. rok a preadolescentni obdobi, vice postizeni chlapci
— Casté postiZzeni kloubl zapésti, symetricky velké klouby, u 50% zanét kycelniho kloubu
— skupina pomérné rezistentni na lé¢bu nesteroidnimi antirevmatiky, dlouhodoba horsi prognéza — pozdni RTG
nalezy jako eroze, ztraty chrupavek i osteopordza
— Casto ANA pozitivni

Polyartritida RF pozitivni — NEJMENE CASTA

— asociace s HLA-DR4

— postihuje 5 nebo vice kloubl v pribéhu prvnich 6 mésicl onemocnéni

— pozitivita RF ve dvou vysetfenich s odstupem nejméné 3 mésicd (RF je protilatka reagujici s antigennimi
determinantami na Fc fragmentu IgG, detekce pomoci latexovych ¢astic, aglutinacéni testy, ELISA)

— nizky vyskyt, prognosticky velmi zavainy prabéh — rychla progrese, ¢asny nastup destruktivnich zmén
(obvykle jiz v prvnich 6 mésicich), destrukce az ankyldza — kosténé nebo vazivové spojeni kloubu — ztuhlost,
ztrata pohyblivosti

— Castéjsi u divek, hlavné po 8 roce Zivota

— symetricka artritida velkych i malych kloub(, podkozni uzly, vaskulitidy, mimokloubni projevy

— zastava rlstu, snizeni hmotnosti, mirna hepatosplenomegalie

— +I1gMRF, u 75% + ANA

Oligoartritida - NEJCASTEJSI

— nejcastéjsi forma (az 75 % vSech JIA)

— postihuje 1-4 klouby — nej¢astéji monoartikularné koleno, dale loket, zapésti, talocruralni kloub, ale mize to
byt kterykoliv kloub (véetné temporomandibularniho (dité neschopno otevrit pusu) ¢i Chopartova kloubu
nohy) — ¢asto asymetricky!

— ma dvé podkategorie:

o perzistujici oligoartritida — nepostihuje vice nez 4 klouby v celém pribéhu nemoci
o rozsifena oligoartritida — po prvnich 6 mésicich se objevuje postizeni 5 i vice kloubU

— zéanétliva aktivita stimuluje rist v pfilehlé ristové chrupavce, coz vede k asymetrii délky koncetin, rychleji

ale dojde k zaniku rlistové zény s negativnim dopadem na vyslednou délku koncetiny



Casto pozitivni ANA (antinuklearni protilatky), vyssi frekvence uveitidy

uveitida — nejcastéji u divek s oligoartikularni formou JIA s vysokymi ANA protilatkami, uveitida mize byt
velice dlouho asymptomatickd a projevi se az ztratou zraku (uveitida pfi JIA je nejcastéjsi 1éCitelna pFicina
slepoty v détstvi), kazdy pacient s JIA musi chodit na pravidelna ocni vysetfeni

Artritida s entezitidou

entezitida je zanét Slachovych Upon( s bolestivou palpaci nad Upony slach, vazu, kloubnich pouzder nebo
fascie, nékdy jsou pfitomny téz burzitidy (napf. Achillovy Slachy)
obdobny obraz miZe byt u reaktivnich artritid (pf. po Shigelle, Borelliich, u P s IBD)
je nezbytnd pritomnost artritidy a entezitidy nebo jedné z nich a nékterého dalsiho projevu:
o bolestivost sakroiliakdInich kloub(
o pozitivita HLA-B27
o rodinny vyskyt onemocnéni asociovaného s HLA-B27 (ankylozujici spondylitida, sakroileitida pfi
zanétlivé enteropatii, akutni predni uveitida)
o zacatek artritidy u chlapce po 6. roce véku

Psoriaticka artritida

kombinace psoriazy a artritidy, pokud je jen artritida, musi byt spojena alespon se dvéma pfiznaky:
o daktylitida
o abnormity neht(
o rodinny vyskyt psoridzy
Castéji postihuje divky, asymetricka artritida malych kloubt rukou a nohou, ktera vede k deformitam
oznacovanym jako parkovité prsty
pfitomnost chronické uveitidy

Jiné artritidy

zanét kloubu nejasného plvodu, ktery trva nejméné 6 tydnd, ale nespliiuje kritéria ostatnich artritid

Juvenilni spondylartropatie

skupina starsich chlapct s prvnimi projevy oligoartritidy a naslednym prokazanim HLA-B27
prabézné se objevuji pfiznaky, které vylucuji zafazeni do uvedenych forem JIA

Reaktivni artritidy — chlamydie, mykoplazmata, neisserie, neoplazma, yersinia, salmonela

Diagnostika

Terapie

vrsve

zakladem je vyloucit jiné pri€iny artritidy (napf. infekéni pficiny)

vétsina JIA se diagnostikuje na zakladé klinickych projevti

znamkou aktivity je zvyseni bilkovin akutni faze a sedimentace erytrocytl, trombocytéza a anémie
vySetreni kloubniho vypotku = punktatu (mikrobiologie, cytologie...)

stanoveni ANA, revmatoidniho faktoru v tfidé IgM (RF = autoAb proti Fc fragmentu vlastnich IgG; samotny RF
muZe byt IgM, IgG, IgA, IgE i I1gD)

zobrazovaci metody — izotopové vysetieni, ultrasonografie (vypotek, otok synovie), MR, nativni RTG,
denzitometrie

RTG — osteopordza, maly vzrist, postizeni kréni patere, zGZeni kloubni Stérbiny, kostni eroze, ankyldza
dif. dg. — revmaticka horecka, osteomyelitida v blizkosti kloubu, hnisava artritida, lymeska boreliéza
JIA ma vliv na celkovy rlist — RTG zapésti

ez v

Nesteroidni protizanétlivé léky (NSA)
o lék volby na zac¢atku JIA
o ibuprofen (30 — 40 mg/kg/den), diclofenac, naproxen
methotrexat (s.c. nebo p.o.)
o analog kyseliny listové, redukuje tvorbu folatd nutnych pro syntézu purin(, v nizké davce zvysuje
uvolfiovani adenosinu v misté zanétu
o nizkodavkovany — 10 — 15 mg/m?*/tyden jako lék volby
o Casté relapsy po vysazeni, proto pokracovat v |écbé alespon 1-1,5 roku



o Nu - hepatotoxicita, hematotoxicita
pomalu ucinkujici 1éky — sulfasalazin, intravendzni imunoglobuliny (IVIG)
glukokortikoidy
o lokalni podavani do kloubll do 1mg/kg/kloub
o systémové pouZiti — methylprednisolonové pulsy i.v. v kratké infuzi (az 30 mg/kg/davka/den),
podava se 3-5 dnl a opakuje se v rliznych intervalech
biologicka lé¢ba — infliximab, adalimumab — anti TNF Iéky
imunosupresivni latky — pro velmi rezistentni stavy — cyclophosphamid, azathioprin, chlorambucil,
ciclosporin A

fyzioterapie a rehabilitace, 1azné, chirurgicka pri tézké destrukci kloubl nebo pti zaniku ristovych zén,
psychosocialni terapie

systémova JIA — KS systémové!, metotrexat, biologicka lécba

$patna progndza — ¢asny nastup, + ANA, postizeni kycli, systémova JIA chlapcl



DELENiI DETSKEHO VEKU A ZVLASTNOSTI JEDNOTLIVYCH OBDOBI

— pediatr se stard o pacienta od pacientova narozeni az do 19. narozenin = tj. 18 let a 364 dni
- nékdy se uplatiiuje spoluprdce gynekologa, genetika a pediatra v ramci fetalni mediciny (prenatdlné)

Rozdéleni détského véku

embryo
fetus
novorozenec
kojenec
batole
predskolak
Skolak
dospivajici

do konce 8. tydne intrauterinniho vyvoje

od 9. tydne intrauterinniho vyvoje do narozeni
od narozeni do 28. dne Zivota

od 29. dne do 1. narozenin

od 1. roku do 3. roku

od 3. roku do 6. narozenin

od 6. narozenin

od pocatku puberty aZ do dospélosti

1. Prenatdlni obdobi
— predstavuje nejdynamicté;jsi vyvojové obdobi z celého Zivota

vvvvvv

trvda 280 dni (40 tydna)
embryonalni obdobi — dochazi k diferenciaci jednotlivych ¢asti téla a ke vzniku zaklad( vsech organt

- na jeho konci jiZ ma embryo nezaménitelnou lidskou podobu

fetalni obdobi — postupny vyvoj viech organl a zahdjeni jejich fce
fetdlni medicina (genetika, gynekologie)

2. Postnatdini obdobi
— novorozenecké obdobi — trva od okamziku narozeni do ukonéeného 28. postnatdlniho dne

O

O
O

obdobi adaptace jednotlivych organovych systému na mimodélozni podminky
pro zhodnoceni vitality a poporodni adaptace vyuzivdame APGAR skére (max. 10 bod):

- je 5 kritérii a za kazdé je 0 — 2 body

- posuzujeme po 1., 5. a 10. minuté po porodu (prognosticky dileZité je skére po 5. min)

A (Apparance) = barva klze (rGZova je za 2 body)

P (Pulz) = pulz (nad 100 je za 2 body)

G (Grimasa) = reakce na podrazdéni (grimasa) (kasel pfi odsavani nosu je za 2 body)

A (Activity) = svalovy tonus (aktivni pohyb je za 2 body)

R (Respiration) = dychani (hlasity krik je za 2 body)
protoze je toto obdobi znacné specifické, vyclenila se z pediatrie subspecializace neonatologie
pro své preziti je vybaven soustavou reflexu:

1. saci a patraci — umoznuji pfijem potravy (patraci = dotkneme-li se prstem tvare, dité
nastavi hlavu smérem k dotyku)

2. dychaci, mrkaci, polykaci atd...

3. uchopovaci (palmarni a plantarni)

4. Babinského (do 8. —12. mésice) (pfejedeme-li hrotem po plosce, dojde k roztazeni prstd
do véjite)
infekce probihaji pod obrazem sepse bez ohledu na branu vstupu infekce

- napf. umbilikaIni sepse, urosepse, purulentni meningitida

patologie specifické pro novorozeneckého obdobi:

= VVV (srdce, plic, GITu, uropoetického systému)

= nasledky perinatdlnich patologickych stav(i — asfyxie, infekce z porodnich cest

= pokracovani intrauterinnich patologickych stavll — pf. intrauterinni infekce (TORCH)
- vlivem vyse uvedenych patologii je mortalita novorozenc( nejvyssi z celého détstvi
Casty je u novorozence strabismus (vétSinou vymizi do 3. mésice) a novorozenecky ikterus

— kojenecké obdobi — trva 11 kalendarnich mésicu, zacina 29. den Zivota a konci v den prvnich narozenin

e}

obdobi dramatického somatického, neuropsychického a motorického vyvoje, ktery vrcholi prvnim
samostatnym krtickem a prvnim smysluplnym slovem kolem jednoho roku véku



je zde 2. nejvyssi mortalita po novorozeneckém obdobi
dité komunikuje hl. prostfednictvim place (hlasi se o jidlo, ma-li mokrou plenku, strach), po 12. tydnu
plac¢ ubyva a dité komunikuje i tsmévem, dotykem, dumlanim
do 2. mésice je obvykle fixace pohledem
patologie specifické pro kojenecké obdobi:
= mohou se projevit nékteré VVV
= mohou se projevit nékteré pozdni nasledky perinatdlni patologie — pF. vliv perinatalni
asfyxie na détskou mozkovou obrnu
= mohou se projevit vrozena onemocnéni (metabolickd, endokrinni, imunologicka aj.)
= ze ziskanych onemocnéni hraji prim infekéni nemoci

— batoleci obdobi — ohrani¢eno 1. a 3. narozeninami ditéte, trva teda 2 kalendarni roky

O

postupné osamostatiovani ditéte — batole se zdokonaluje v pohybu a tim i v seznamovani se
s okolnim svétem (vzdaluje se od matky, ale matku ma jako bezpecny bod — kontroluje si jeji
pfitomnost) + zdokonaluje se v Feci
-v 1 roce je schopno samostatnych kricka, ve 2 letech zvladne utikat, ve 3 sejde
schody a zvlada jizdu na tfikolce
socidlni dovednosti (moc, stolice, samostatné jidlo...)
uvédomovani si sama sebe, rozvoj empatie (zrani mozku)
rozvoj reci — nonverbalni faze (do 2 mésici véku), vokalizace (do 10 mésict), Zvatlani (do 12 mésic),
18 mésich — 20 — 50 slov)
kolektivni hry az od 4 let
patologie — smyslové vady, poruchy feci, mentalni vady, urazy, otravy, popaleniny, infekce

— predskolni obdobi — ohrani¢eno 3. a 6. narozeninami ditéte, trva tfi roky

O

O O O O

na zavér tohoto obdobi je vétSina déti schopna z hlediska znalosti, dovednosti a socidlni adaptace
nastoupit do Skoly a Uspésné zvladat ucivo 1. tfidy i chovani ve Skolnim kolektivu

obli¢ejova ¢ast nez mozkovna, mizi lorddza, bficho se zmensuje

motoricky vyvoj — jista chlize i po nerovném, rovnovaha, skok do dalky s rozbéhem, kresleni —
zpocatku hlavonozZci, pozdéji i trup

kognitivni funkce — rozlisuje hlavni barvy (ve starych vyprackach 4 barvy), mysleni je konkrétni (neni
abstraktni)

fe¢ — delsi véty, hodné se ptd

socidlni vyvoj — sdéli vék, pohlavi, kooperativni hra (rozviji se soupeftivost)

rozviji se fantazie (napf. strach ze strasidel) — nedokaZe jesté dobre oddélit skutecnost od fantazie
patologie — infekce, Urazy, pozdni manifestace mentdlniho defektu (pf. syfilis congenita tarda :D)

— 8Skolni obdobi — zac¢ind po 6. narozenindach ditéte, tedy 7. rokem Zivota, béhem kterého vétsina déti zahajuje
povinnou skolni dochazku = zavér tohoto obdobi nelze jednoznaéné ¢asové vymezit (ukonceni je
s pocatkem dospivani — coZ nastava jindy u divek a chlapct i jindy interindividudlné)

O

o
o
o

povinna Skolni dochdzka

socidlni adaptace, senzomotoricka koordinace, rozumové schopnosti

konkrétni operace, vztah pfi€iny a nasledku, fantazie, predstavivost

patologie — poruchy uceni, psychosomatickd onemocnéni, chronicka onemocnéni systémového typu

— obdobi dospivani — biologicky ohraniceno od pocatku puberty po dosazeni plné pohlavni zralosti a
ukonéeni télesného rlstu

O

o O O O

zacina o 2,5 roku dfive u divek (dévcata cca v 10 letech, chlapci cca ve 12,5 letech) = dosazeni plné
pohlavni zralosti = menarché; prvni ejakulace < nastane cca za 2 roky od zac¢atku dospivani, ale
ukonceni télesného ristu cca za 5 let od zac¢atku dospivani

jednd se o velmi specifickou Zivotni fazi

1. zndmky puberty — rlst prsu/varlat

u chlapct dalsi znamky: M scrota a penisu, mutace hlasu, pubické ochlupeni, akné, narUst svaloviny
u dévcat dalsi znamky: pubické ochlupeni, rdstovy vysvih, rozsifeni prsnich dvorcd, akné

kompletni psychomotoricka zralost, schopnost reprodukce, spermatogeneze



O O O O O O O O

adrenarché, gonadarché, pubarché

rist — uzavieni rastovych stérbin

sexudlni dimorfismus

Tanner — stupnice sekundarnich pohlavnich znak

vyvoj osobnosti — individualita, nezdvislost

abstraktni mysleni, konflikt s rodici, kontrola chovani, domysleni dtsledkd...
patologie — poruchy somatosexualniho vyvoje, krizové jevy puberty

v praxi kon¢i pediatricka péce pred 19. narozeninami



EPIGLOTITIS ACUTA

= akutni onemocnéni hrtanu, které spolu s akutni subglotickou laryngitidou mizZeme zaradit mezi sufokujici zanéty
hrtanu (na rozdil od laryngitis acuta catarhalis — coZ je nestenozujici zanét hrtanu)
- postizeny jsou hl. déti ve véku 3 =5 let

Etiologie:

Patolog

Klinicky

Diagnostika:

Dif. dg.:

Terapie

Haemophillus influenzae sérotypu B, jiné bakterie (napf. pneumokok, Str. pyogenes)

icky obraz: patologicky dochazi k perakutné vzniklému masivnimu edému epiglotis (flegmodna
epiglottis) a pFilehlého laryngu = co? vede aZ k uzavéru aditus laryngis

obraz: - ma rychly vyvoj — v fadu hodin!
- zprvu nahle vznikla dysfagie, odynofagie, fezava bolest v krku, dysfonie, zvySena salivace
- pozdéji je dité dusné, neschopné polykat sliny (vytékaji mu z ust), bledé, hypoxické, sedi

v predklonu a soustfedi se na dychani, inspiracni stridor (s bublavym zvukem pfi

vydechu), horecka, kasel spiS$ mirny

- dité se brani poloze na zada € vleZe hrozi pfiklopeni epiglotis a Giplna obstrukce!

-> stav se rychle zhor3uje, dité je pozdéji az apatické, nezasahneme-li véas = uduseni

1. odsajeme sliny z Ust > stlac¢ime jazyk = vidime zdufelou, zarudlou epiglottis

CAVE! Suspektni epiglotitidu nevysetfujeme vleZe — hrozi pfiklopeni epiglotis a progrese
hypoxie

2. laborator — leukocytéza s posunem doleva, N CRP (nad 50), hemokultura

- stéZejni je odlisit akutni subglotickou laryngitidu (virovy ptvod)
- Stékavy kasel, inspiracni stridor, chraplavy hlas, dité schopno polykat a je neklidné

: 1. hospitalizace + monitoring ZZF
2. casto nutna intubace (pfi neschopnosti koniotomie ¢i rovnou tracheostomie)
3. i.v. ATB (amoxiklav, ampicilin/sulbaktam, event. cefalosporiny Ill. gen.)
4.i.v.KS
5. zvlh€ovani vzduchu

o zvlhéovani vzduchu
progndza je zavazna, ale pfi spravné terapii nejsou nasledky, nerecidivuje
komplikace — asfyxie, bronchopneumonie, osteomyelitida, orbitocelulitida, meningitida, lymfadenitida, otitis
media, plicni edém, septicky Sok

dif. dg:
Akutni epiglotitis | Akutni laryngitis

(subglot.)

Veék 3 — 4 roky 6 — 36 mésicl

Pribéeh 6 — 24 hodin 2-3dny

Prodromy - Ryma

Kasel -/mirny Stékavy

Krmeni Ne Ano

Usta Slinéni Zaviena

Toxicita Ano Ne

Teplota > 38,5° <38,5°

Stridor Jemny Skiehotavy

Hlas Slaby/tichy Chraplavy

Recidivy Ne ano




2. Zanétliva onemocnéni kloubu

Hodnoceni télesného ristu — fyziologie, nejcastéjsi patologie
Febrilni kiece u déti

ZANETLIVA ONEMOCNENI KLOUBU

= heterogenni skupina chorob, jejimz spoleénym znakem je zanét jednoho ¢i vice kloub, ktery se nej¢astéji
projevuje: bolesti, otokem, kloubnim vypotkem, zteplanim, omezenou hybnosti i ztuhlosti a nékdy téz celkovymi
a extrartikularnimi projevy

- zakladem u téchto chorob je peclivy odbér anamnézy:

1. NO — kdy zacaly prvni projevy a jak dlouho trvaji (alespon 6 tydn( = JIA)
co tomu predchazelo (pfechazela-li infekce — moznost reaktivni artritidy, revmatické horecky; predchazel draz)
charakter muskuloskeletalnich obtizi (dulezité odlisit bolest a ztuhlost = oznaceni pro omezenou hybnost v souvislosti
s del$i dobou klidu (nap¥. po spanku) € typické pro JIA (P maji vice problém s ranni ztuhlosti nez s bolesti))
blize popisujeme bolest — lokalizace, akutni (infekéni a reaktivni artritidy) nebo pozvolny rozvoj (JIA), frekvence,
charakter, migrace (leukemie, revmaticka horecka, gonokokova infekce, artritida pti IBD), ¢asova navaznost (rlistové
bolesti ¢asto v noci a spontanné mizi)
(bodava bolest z hloubky — kostni plvod; kiece — svalovy puvod; péleni, mravenceni, hypestezie — neuralgie)
systémové projevy (napf. 2 tydny trvajici quotidianni horecka — systémova JIA; inava, hubnuti, slabost, porucha
spanku = systémova JIA, SLE, leukémie; (kazdé nevysvétlitelné opakované horec¢naté stavy nas nuti myslet na
revmatické choroby!),
extraartikularni projevy (na kiZi — prchavy erytematdzni rash lososové barvy = systémova JIA; erythema migrans =
borelidza; erythema marginatum a revmatoidni uzliky = revmaticka horecka; oci (uveitida = oligoartritida v ramci JIA),
sliznice, GIT, urogenitalni systém, kardiopulmonalni systém, NS)

2. OA - imunobiologicky vyvoj a jeho abnormity
3. RA — vyskyt revmatickych chorob v rodiné, vyskyt jinych AlO v rodiné (DM, IBD, uveitidy, kolitidy), vyskyt psoridzy v rodiné

Fyzikalni vySetieni:
1. Poruchy ristu, AH, klidova tachykardie - poukazuji na systémova onemocnéni (systémovd JIA, SLE, revmatické horecky)
- AH vznika pfi postizeni ledvin u SLE ¢i vaskulitid
- tachykardie vznika pfi myokarditidé u revmatické horecky ci perikarditidé u systémové JIA ¢i u SLE
2. Aspekce ktize a oéi
- heliotropni rash kolem vicek + hypopigmentované Gottronovy papuly nad drobnymi klouby ruky = dermatomyozitis
- defekty na nehtech (dalky, ryhy) + psoriatricka vyrazka = psoriatricka artritida
- hmatna purpura na DKK a hyzdich = Henoch-Schénleinova purpura
- fotosenzitivita a motylovity exantém ve tvafi = SLE
3. Vysetfeni kloubd — hodnotime: symetri¢nost, barevné zmény, deformity, zdureni, teplotu, stabilitu, aktivni a pasivni pohyb,
ztuhlost, omezenou hybnost, bolest, hypermobilitu (nezapominame na temporomandibularni kloub)
4. Vysetfeni iponu $lach a fascii
- bolest Uponu m. quadriceps femoris pfi tuberositas tibiae = Osgoodova-Schlatterova nemoc (benigni nemoc, upravi se)
- bolest, zduteni a zteplani Achillovy Slachy = entezopatie pfi juvenilni ankylozujici spondylitidé ¢i Reiterové chorobé
5. Vysetfeni patere
- omezenad hybnost cervikdIni paterfe = byva u JIA
- vazne plynuly pfedklon = juvenilni ankylozujici spondylitida

Laboratorni vysetreni: FW, KO + diff., vyS. moci na biochemii a sediment, CRP, dal$i biochemické vys., sérologie, vypotek,
KO - nélez anémie chronickych chorob = muZe poukazovat na chronickd revmatickd onemocnéni, malignitu

- nélez leukocytdzy = infekce, zaCatek systémové JIA, leukémie - nélez leukopenie - SLE, nékteré virdzy

- nélez trombocytdzy = svédéi pro zdnéty - nélez trombocytopenie = SLE, nékteré virézy, leukémie
mo& = proteinurie, hematurie = znamka renalniho poskozeni u systémové JIA, SLE, vaskulitid (Henoch-Schonlein), polékové



MFW a PCRP - poukazuje na zanét — tzn. spis vylou¢ime Uraz nebo degenerativni zmény

ALT, AST, CK, aldolaza, urea, kreatinin

Vypotek = mikrobioologické, cytologické, mikroskopické vys. = zkaleny (infekce), vazky Zlutavy (JIA), krvavy (Uraz, hemangiom)
Sérologie = ASLO (revmaticka horecka), specifické IgG (boreliéza — pozor ma-li P pouze erythema migrans — neprovadime
sérologii), ANA (Casto pozitivni), RF aj.

Zobrazovaci vysetieni: RTG, USG (odhali perikardialni vypotek u JIA, chlopenni vady u SLE, hepatosplenomegalie u JIA,
leukémie), scintigrafie skeletu (pfi podezreni na osteomyelitidu), MRI

1. Juvenilni idiopaticka artritida — ot. ¢. 1

2. Revmaticka horecka
- dnes spiSe vzacné (vice v preATB ére), dnes spiS obtizné diagnostikovatelné formy
- zakladem prevence je spravna ATB terapie streptokokovych infekci
klinicky obraz (JONESova hlavni kritéria): J = Joints — migrujici polyartritida
Q - Srdce — karditida
N — Noduly — revmatické uzliky na kazi
E — Erythema marginatum (vétsi zarudlé kruhy se svétlym stfedem, nesvédi)
S — Sydenhamova chorea — chorea minor
vedlejsi kritéria: horecka, artralgie, MFW a PCRP, TN ASLO, prodlouzeny PQ interval na EKG, revmaticka horecka v minulosti
Dg. je jasna pfi 2 hlavnich kritériich nebo 1 hlavnim a 2 vedlejsich kritérii
- také dulezitd auskultace a hl. ECHO - pro dg.
Terapie: NSAID (ASA?), fenoxymethylpenicilin, karditida — prednison, chorea — BZD nebo haloperidol

3. Reaktivni artritida
= skupina artritid (i extrartikularnich projevu), které vznikaji v ndvaznosti na prodélanou infekci a to nejpozdéji do 4 tydnt
Etiologie: Yersinia enterocolica, Shigella, Salmonella, Campylobacter, Rubeola, Chlamydie, parvovirus B19, HBV, EBV
RF: pozitivita pro HLA-B27
Patofyziologie: Ag mikroorganism( jsou podobné antigeniim télu vlastnim = T-ly napadaji a odstrafiuji zdravé bb.
patfi zde: 1. Revmaticka horecka
2. Reiteriv sy = reaktivni artritida, konjunktivitida a uretritida (vétSinou ne viechny 3) €< po kampylobakteriéze
¢i chlamydiové infekci urogenitalu
3. Artritida p¥i lymeské borrelidze
4. Artritida po infekcich Yersiniemi, Chlamydiemi
5. Artritida po ockovani (typicky proti rubeole)
Klinicky obraz:  oligo/polyartritida vznikajici v navaznosti na infekt (hl. GITu a urogenitalu), zchvacenost, inava, nékdy
entezitida, afty na sliznicich, konjunktivitida...

Diagnostika: leukocytdza, TNFW a CRP, ANA neg., ANCA nékdy pozit., HLA-B27 ¢asto pozitivni, pfimy prikaz pdvodce,
punkce vypotku, USG, RTG
Terapie: ATB + dlouhodobé NSAID

—  zvlastni formou je coxitis fugax — nejcasté;jsi artritida détského véku v navaznosti na infekci hornich dychacich cest, kdy
dojde k neSkodné synovitidé kycelniho nebo kolenniho kloubu

Reiter(v syndrom
— uretritida, konjunktivitida, polyartritida
—  Casto postizeni s HLA-B27
—  prevdiné mladi muzi, po 1. pohlavnim styku
— bolesti, otoky, omezeni pohybu ve velkych kloubech, pfi zanétech postizeni i Slachovych Gponl
—  koZni zmény riznorodé — balanitis circinata — zmény na predkoZce, zCervenani s bélavym okrajem
—  paliva bolest oci, svétloplachost, priznaky konjunktivitidy
—  paleni pfi moceni — zanét mocové trubice
— terapie — NSAID, kortikoidy



4. Systémovy lupus erytematodes

= Al multiorganové onemocnéni charakterizovano tvorbou autoAb proti jadernym Ag (ANA, ENA, anti-ds-DNA)

- je to onemocnéni s velmi variabilnimi klinickymi i laboratornimi projevy a dg. je stanovena pfi splnéni alespon 4 nize
uvedenych (z nichZ min. 1 klinické a 1 laboratorni) nebo biopticky priikaz lupusové nefritidy (s pozitivitou ANA ¢i anti-ds-DNA
Ab):

. motylovity exantém ve tvari

. fotosenzitivita

. diskoidni exantém

. ulcerace na sliznici DU a v nose

. serozitida (pleuritida, perikarditida)

. artritida neerozivni

. nefritida

0O N OO U1 A WN =

. postiZzeni CNS = kiece, chorea, psychdza

9. leukopenie nebo trombocytopenie nebo hemolyticka anémie

10. pozitivni autoAb ANA nebo ENA (Extrahovatelné Antinuklearni Autoprotilatky) Anti-ds-DNA nebo Anti-Sm, antifosfolipidové
11. Nizka koncentrace C3 a C4 slozky komplementu

12. Pozitivni pfimy Coombstiv test (ale nepodita se to, pokud je soucasné pfitomna hemolyticka anémie)

11. mylné pozitivni test na lues

typy: Juvenilni vs. Neonatalni (vznikd u novorozenctl SLE pozitivnich matek, kdy se autoAb dostavaji pfes placentu a poskozuji
novorozence)

prognoza: zavisi zejména na postiZeni ledvin a CNS = nejcasté;jsi priciny Umrti; obecné je zavaina

Terapie: dle zavaZnosti a rozsahu poskozeni — obecné imunosupresiva (cyklofosfamid, azathioprin, mykofenolat mofetil,
cyklosporin A, KS)

5. Arthritis purulenta

— infekéni postiZeni kloubu, kdy je plivodce bakteriadlni agens

— Nejcastéjsim plivodcem je Staphylococcus aureus, ale mlze byt pivodcem jakykoliv patogen (koagulasa negativni
staphyloccoci, Neisseriae, eneterobakterie, Haemophillus, Pseudomonada, Mykobakterium TBC, anaeroby)

— Infekt se do kloubu mGze dostat dvéma zpUsoby:

o pfimou cestou z okoli pfi Urazu, u kterého dojde kanadlem k prliniku mikroorganismd do kloubu. K artritidé i
prestupem infektu z okolni kosti pfi osteomyelitidé. Pomérné castou pricinou je infekce kloubu pfi punkci
kolene pti odbéru synovialni tekutiny nebo pfi podani léku injekci pfimo do kloubu.

o hematogenniinfekce, u které se do kloubu bakterie dostanou jinou cestou krvi z loZiska jinde v téle (hnisané
lozisko na prstech, hnisavé vacky zubd...)

—  Na vznik infekéni artritidy ma vliv celkové oslabeni organismu pfi nékterych chorobach, kde dochazi k oslabeni imunity
(diabetes mellitus), pacienti s revmatoidni artritidou, uZivajici kortikoidy (astma bronchilae) ¢i pacienti s nadorovym
onemocnénim.

— projevy - horecka, tfesavka a priznaky celkového schvaceni pacienta

— vyrazné zvysené zanétlivé markery: leukocytéza, 1NCRP, TNFW

o V oblasti infikovaného kloubu je vyrazna bolestivost, otok a zarudnuti, kloub je naplnén tekutinou, ktera vede
spolu s bolestivosti k omezeni pohyb( v daném kloubu

terapie - odebrat punktdt na kultivaci a ndsledné nasadit antibiotika

Bakteridlni artritidy

— nejcastéjido 2 let

— RF—imunodeficit, DM 1 typu, kloubni ndhrady, centraini Zilni katetr, i.v. ndvykové latky, hemofilie, srpkovitad anémie,
chronické zanétlivé postizeni kloub(

— etiologie — staph. aureus, strep. pneumoniae, haemofilus influenzae, ¢asto borelie

— prenos hlavné hematogenné, jen 15 — 25% z okoli

—  bez vcasné |écby — vyrazné a trvalé zmény struktury a funkce

— KO —horecka, pfiznaky mimokloubni infekce, u mensich déti vyrazné systémové pfiznaky, bolest, otok a protepleni
kloubu, omezeni hybnosti, zarudnuti



— DG - aspirace kloubni tekutiny
— terapie — ATB s parenteralni aplikaci, hospitalizace
o ATB empiricky, poté dle kultivace
o do 3 mésicli — ampicilin/gentamicin — pfi susp. MRSA vankomycin misto ampicilinu
o od 3 mésicli po predskolni vék — cefazolin nebo klindamycin
o adolescenti — ceftriaxon + klaritromycin

6. juvenilni ankylozujici spondylitida = m. Bechtérev

- pro dg. je stéZejni RTG snimek Sl kloubu s prikazem sakroiliitidy a tvorba syndezmofytd na panvi a obratlech

- klinicky obraz: omezend hybnost L patere (ve 3 rovinach), bolest v dorzolumbalni junkci patefe, omezena expanze hrudniku pfi
nadechu

HODNOCENI{ TELESNEHO RUSTU — FYZIOLOGIE, NEJCASTEJSI PATOLOGIE

— posuzovani hodnot télesnych charakteristik jedinct i skupin se provadi vzhledem k referenénim/standardnim Gdajtm,
které jsou stanovovany vétSinou na narodni Urovni na zakladé sledovani reprezentativniho vzorku détské populace
— rUstové grafy jsou pomUckou pro sledovani zdravotniho stavu déti
— zdkladni télesné charakteristiky - vySka a hmotnost jsou zdkladni, doplnuji se obvodovymi charakteristikami a indexy
(BMI)
o udéti do 24 mésicli se méfi vyska vleZe (bodymetry - korytka), u starsich vestoje (u stény), mérené dité je bez
obuvi, stoji vzpfimené, paty i Spicky od sebe, paty, hyzdé a lopatky se dotykaji stény, hlava nesmi byt sklonéna
o hmotnost zjistujeme na kojenecké vaze nebo na osobni vaze, kojenci se vazi s plenou, jejiz hmotnost se
odecita, starsi déti jen ve spodnim pradle
obvod hlavy — méfime pres oboci a vzadu pres nejvétsi vyklenuti tylu (opistokranion)
obvod paZe — v poloviné vzdalenosti mezi ramennim a loketnim kloubem
obvod hrudniku — tésné pod dolnimi uhly lopatek a pfes prsni bradavky
obvod bficha — v nejuzsim misté

O O O O O O

hmotnostné-vyskovy pomér — u déti povazovan za lepsi nez BMI, hodnocen graficky
o BMI—hmotnost/vyska v m’
— hlavni determinantou ristu je zpUGsob vyZivy a zdravotni stav jedincl
—  pro hodnoceni rGstovych charakteristik jsou konstruovany percentilové, resp. rlistové grafy, ve kterych jsou zndzornény
hodnoty hlavnich percentild referenéni populace (hodnota daného percentilu znamena, Ze dané procento referencni
populace dosdhne této hodnoty a hodnot nizsich), namérené hodnoty jednotlivcl jsou pak zaznamendvany do grafu a
hodnoceny vzhledem k referenéni populaci
—  zékladnim typem percentilovych graft je graf, kde na vodorovné ose je vék a na svislé vyska nebo hmotnost
— pokud dité Zije v optimalnich podminkach, jeho ristova krivka probiha pfiblizné soubézné s percentilovymi kfivkami,
nejlépe mezi 25 a 75 percentilem
— jestlize probiha soubézné, ale mimo pasmo 25-75, pak musime prihlédnout k vySce a hmotnosti obou rodicl
—  télesna vyska déti je silné zavisla na vysce obou rodicu, také v pubertalnim obdobi, které nastava v rGzném véku,
dochazi k urychlenému rdstu
— jedinci, jejichz hmotnostné-vyskovy pomér a BMI se pohybuji v rozmezi 75-90 jsou jedinci se zvySenou hmotnosti, nad
90 hranici s obezitou, nad 97 jde jednoznacné o obezitu, pod 25 znamenaji snizenou hmotnost, hodnoty pod 3 jsou
alarmuijici a je nutno zjistit pficinu
— uvedena kritéria neplati pro déti v kojeneckém véku, kdy je télesna hmotnost zavisla na zplsobu vyZivy, hmotnost
kojenych déti byva nizsi nez déti prikrmovanych
— mlady muz dosahne priamérné 180,2 cm, Zena 167,3 cm
—  rUstova obdobi:
o infantilni — do zhruba 2 let
o détské — od 2 let do pocatku pubertalniho vyvoje, asi 5 cm/rok
o pubertdini —trva asi 4-5 let, rlstova rychlost vrcholi pred dosazenim pohlavni zralosti, riist zhruba o 10 cm/rok,
rast divek kondi v 15 letech, u chlapc v 17-18
— vypocet vysky:



@)
O

divky — vyska otce + (vyska matky — 13):2
chlapci — vyska otce + (vySka matky + 13):2

— dentice — dité ma 20 zubd, 1. zuby — 6-8 mésic, vSechny ve 20 — 30 mésici, vyména 6-8 rok

Periodizace détského riistu

— ICP komponenta

— Infancy — zacina fetalné, konci 3 — 4 rokem

O
@)
@)
@)

pocatek v 2 % intrauterinniho vyvoje

v 1. roce 25cm 1, 2. rok 12 cmP

uplatnéni — IGFI a IGFIl, prenatdalné inzulin, postnatalné rlstovy hormon
zalezi na nutri¢nim stavu matky

—  Childhood — zacatek kolem 1. roku so pocatku puberty

O
O

rast klidny a plynuly
rastovy rychlost z 8 na 5cm/rok

—  Puberty — obdobi dospivani

o

@)
@)

Poruchy ristu

u divek rdst zadina o dva roky drive, rastova rychlost 9 cm/rok, po menarche 7,5 cm

= ukonceniv 15 letech
u chlapct rdst zadina v 125 letech, rychlost 10,3 cm/rok, ukonéeni mezi 17 — 18 rokem
hormony — IGFI, pohlavni hormony

— rGstova retardace znamena télesnou vysku ditéte pod 3. percentilem pro dany vék a nebo ristovou rychlost ditéte pod

25. percentilem pro dany vék

—  priciny:

o

idiopaticky mensi vzrlist — nej¢astéjsi, télesna vyska je nizkd, ale rGstova rychlost je normalni

= dvé podskupiny — familiarné maly vzrlst a konstitu¢ni opozdéni ristu a puberty
déti s endokrinni poruchou — pouze u 1-2% déti s malym vzrlstem, nizka rdstova rychlost, zpravidla dobfe
|éCitelné nemoci a pfi v€asné terapii Ize vySku normalizovat
déti s chronickym onemocnénim — k rlistové retardaci vede vétsina vaznych chronickych nemoci na podkladé
acidozy, tkanové hypoxie, proteinového a energetického deficitu, poruchy vodniho a iontového metabolismu,
poruchy kalciumfosfatového metabolismu nebo chronického zanétu (nemoci — rendlni tubularni acidéza, CHRI,
Spatné |éCeny DM, cysticka fibrdza, cyanotické srde¢ni vady, chronické anemie, celiakie, Crohn, mentalni
anorexie, rachitidy, juvenilni idiopaticka artritida...)
déti s postnatalnim rlistovym selhanim navazujicim na intrauterinni rlstovou retardaci — déti, které se na sv(j
gestacni vék narodi malé, pricinou mohou byt faktory vnitrni i vnéjsi
déti s primarni poruchou ristu skeletu — normalni hladiny hormond, jejich vzrist je disproporcidlni — dolni
segment téla je proti hornimu zkracen — vyska vsedé je normalni, zatimco vyska vestoje je snizena

= achondroplazie, hypochondroplazie, chromozomové aberace (Turnerlv syndrom)

— nadmérny vzrlst — télesna vyska nad 97 percentilem pro dany vék a rlistova rychlost nad 75 percentilem

o

nadmérny vzrlst s vysokou rdstovou rychlosti — ¢asto vyvolan hormondlini nadprodukci sexudlnich steroidG
(pubertas praecox), ristového hormonu (adenom hypofyzy), nadprodukce hormont stitné Zlazy (Graves-
Basedowova choroba). Zakladni je vySetfeni TSH fT4, IGF-I

nadmeérny vzrlst s narusenou proporcionalitou — vlivem primarni poruchy metabolismu pojiva (Marfanav
syndrom) nebo vlivem hypogonadismu (KlinefelterGv syndrom)

nadmeérny vzrlst s normalni proporcionalitou — nasledek nékteré ze vzacnych poruch — cerebralniho
gigantismu, Beckwithova-Wiedemannova syndromu, izolovaného deficitu glukokortikoid(, deficitu estrogend
nebo rezistence k estrogentim

familidrné vysoky vzrist — pravidlem je vysoka vyska rodi¢li, normalni nebo jen hrani¢né urychleny pubertalni
vyvoj, dg. per exclusionem



HODNOCEN{ TELESNEHO RUSTU- FYZIOLOGIE A PATOLOGIE

TELESNY RUST - FYZIOLOGIE
-télesny rust je indikator zdravi jedince i zdravi populace
-monitorovani rdstu a vyvoje ma vyznam v DIAGNOSTICE nemoci a HODNOCENI UCINKU jejich [é¢by

- v€asné odhaleni odchylného vyvoje mlzZe upozornit na: vyskyt vaznéjSiho onemocnéni, chybu ve vyZivé, psychické a jiné
problémy

- obecné posuzujeme télesné hodnoty ve vztahu ke standardizovanym referencénim Gdajim (percentilové tabulky, ristové grafy),
které vznikly mérenim reprezentativniho vzorku populace (obvykle na narodni Grovni)

1)ZAKLADN{ AUXOLOGICKE (auxologie je obor zabyvajici se riistem a vyvojem) PARAMETRY:
1. télesna délka -se fika do 2 let véku (hodnotime vlezZe, pouzivdme korytko ¢i krejéovskou miru) potom uz télesna vyska (ve
stoje, bez bot, paty + Spicky u sebe, paty, hyzdé a lopatky se dotykaji stény, hlava nesmi byt sklonéna),
2. hmotnost (u déti do 1,5 roku na kojencké vaze — kojenci s plenou a plenu potom odecteme, u téch schopnych stat na
normalni vaze),
3. obvodové parametry (obvod hlavy — vpredu pres glabelu (pres oboci) vzadu pres opistokranion, obvod paze — v pllce mezi
ramenim a loketnim kloubem, hrudnik — vpredu pres bradavky vzadu pod dolnim Ghlem lopatky), bficho — v nejuzsim misté (nad
4. nékteré indexy: a) hmotnostné-vyskovy pomér — neni vztazen k pohlavi, u déti Iépe charakterizuje télesnou stavbu
nez BMI u déti 6 — 10 let (dle Lebla)
b) BMI = hmotnost (kg) / vy’léka2 (m)2 — vztazeno k danému pohlavi a véku

5. rustova rychlost = cm/rok
dale mGzeme hodnotit: rozpéti pazi, délku holené, posoudit geneticky rlstovy potencial

2)ZAKLADNI RUSTOVE HODNOTY

-novorozenec : 2500-4200 g (obvykle okolo 3500), 50 cm, obvod hlavy: 34 cm, obvod hrudniku: 32-34 cm
-6 mésic : 2x porodni hmotnosti, obvod hlavy : 43 cm

-1 roce: 3x porodni hmotnosti, 75 cm, obvod hlavy a hrudniku: 47 cm

-2 roce: pribyde dalsi 2-3 kg, dlouhy asi 85 cm

-3 roce: obvod hlavy 50 cm

3)ZMENA PROPORCI LIDSKEHO TELA -> pomér hlava/trup -> novorozenec %, dospély 1/8

4)PERIODIZACE DETKEHO RUSTU- ICP (jednotlivé ristové obdobi se piekryvaji) -> lidsky model riistu se oznacuje jako
SENDVICOVY, kdy mezi infantilnim a pubertalniho rychlym ristovym obdobi je obdobi klidného réistu — asi 5 cm/rok
I= infancy -> INFANTILNi ROSTOVE OBDOBI — fetalni obdobi aZ 3.-4.rok Zivota
-nejvyssi rlistova rychlost je v 2.trimestru téhotenstvi
-v 1 roce dité vyrost 0 25 cm, v 2 roce 10-12 cm
-na konci tohoto obdobi dosdahne dité zhruba POLOVINY své budouci dospélé vysky
-HORMONALN/ RIZENI INFANTILNIHO RUSTU :
-prenatalni : IGF 1, IGF 2 (inzulin like growth factor), INZULIN
-postnatélné: IGF 1, rlstovy hormon
C= childhood -> DETSKE RUSTOVE OBDOBI - konec 1 roku Zivota — poc¢atek puberty
-specifikum homo sapiens
P = puberty -> PUBERTALNi RUSTOVE OBDOBI
-trva asi 4-5 let -> sexualni dimorfismus télesného ristu
-HORMONALN{ RiZENI : IGF-1, r@istovy hormon + POHLAVN{ HORMONY

EEDIVKY : -rastovy spur: 10,5 roku EECHLAPCI : -rastovy spur : 12,5 roku
-rdstova rychlost :9 cm/rok -rdstova rychlost: 10,3 cm/rok
-ukonceni rdstu :15 let -ukonceni rlistu 17-18 rok
po menarché (pak vyrostou asi jen uz o -dospéla vyska je o 13 cm vysSi u divek
7,5 cm)

-divky maji v priméru 167 cm, chlapci 180 cm (na konci)

5)FAKTORY OVLIVNUJICi RUST
-ENDOGENNIi FAKTORY
-genetické (vyska rodicl, rasa, pohlavi, dédi¢né vady)
-endokrinni (rstovy hormon pdsobi sdm ale i prostrednictvim -> I1GF 1, 2,
-inzulin, pohlavni hormony, hormony nadledvin, hormony 57)
-vnitni prostiedi (anémie, hypoxie, chronické infekce, malnutricie, METABOLICKA acidéza...)



-EXOGENNI{ FAKTORY
-intrauterinni vlivy (vyZiva, abusus matky, funkce fetoplacentarni jednotky)
-vyZiva
-psychosocialni vlivy (stres..)
-Zivotni podminky (socioekonomicky status rodiny, ro¢ni obdobi, klimatické podminky..)

6)RUSTOVE REFERNECN{ UDAJE -> se pouzivaji pro konstrukci PERCENTILOVYCH GRAFU, které jsou i soudasti : zdravotniho a
ockovaciho prikazu ditéte
-celostatni antropologického vyzkumy u déti se délaji od roku od 50. let co 10 let
-graf se déli do jednotlivych pasem -> kfivky odpovadaiji 3, 10, 25, 50,75,90, 97 perentilu € za normalni rist povazujeme takovy,
ktery se pohybuje mezi 25. a 75. percentilem a soucasné pfiblizné sleduje kfivku svého percentilu
-pouzivaji se k srovnani sledovaného jedince s vékovou normou

-zakladnim typem je graf, kde je na ose x VEK a na ose Y vyska/vaha

-k posouzeni genetického ristového potencialu
-vyska ditéte je silné zavisla na vysce rodica
- divky BI2: vy$ka otce + vyska matky —13 /2
-chlapcel: vyska otce + vyska matky + 13 /2

7)HODNOCENI BIOLOGICKE ZRALOSTI — KOSTNIi VEK -> rtg levé ruky a zapésti, réizné metody hodnoceni (G-P, TW..)

8)VYVOJ CHRUPU — détem roste prvni zub v 6M (dolni fezak), hotovy chrup by mél byt do 2,5 let -> 20 zub@ , vyména chrupu od
6 let -> dospély chrup ma 8 x 4 = 32 zubl

9)POHLAVNI VYVOJ - pohlavni diferenciace: intrauteriné zacina v 10t (u chlapct konéi ve 12, u divek 24), pohlavni maturace :

v puberté

SD -score (SDS)= vyjadreni hodnoty vysky v normalizované podobé

PATOLOGIE -> PORUCHY RUSTU

1)NADMERNY VZRUST

= definovan jako télesna vyska je nad 97 percentilem, nebo je ristova rychlost nad 75 percentilem spocitana ze 2 méreni
v odstupu alespon 6 mésicu

A)NADMERNY VZRUST s VYSOKOU RUSTOVOU RYCHLOSTI a vznika hormonalni nadprodukeci:
-sexudlni steroidy : PUBERTA PRECOX, PSEUDOPUBERTAS PRECOX
-rdstovy hormon: ADENOM HYPOFYZY (vede ke gigantismu nebo akromegalii)
Gigantismus vznikd ptsobenim ristového hormonu kdyz jsou epifyzdrni ristové chrupavky oteviené, akromegalie kdyZ
uZ jsou uzavrené.
-hormony §titné #lazy : GRAVES-BASEDOWA CHOROBA, HYPERFUNCKI UZEL 57, EKTOPCIKA NADPRODUKCE (struma ovarii)
-zakladni vysetreni : volna frakce T3, T4, TSH, IGF-1, posouzeni pubertalniho zrani podle Tannera

B)NADMERNY VZRUST S NARUSENOU PROPORCIONALITOU — miiZe vznikat vlivem hypogonadismu/ primarni porucha
metabolismu pojiva

-Marfanlv syndrom a homocystinurie: u obou se déla oftalmologické vysetféni — hrozi dislokace ¢oc¢ky, u Marfana ECHO ->
celozivotni riziko aneurysma aorty. Marfan(v sy: arachnodaktylie, pectus carinatum

-Klinefertertiv syndrom (47,XXY): mivaji vysoké hladiny FSH, LH, diagndzu potvrdi karyotyp

C)NADMERNY VZRUST S NORMALNi PROPORCIONALITOU

-cerebraln{ gigantismus — SOTOSUVV SYNDROM

-BECKWITHUV-WIEDEMANNUV SYNDROM — umbilikalni kyly, makroglosie, gigantismus jiz in utero, po narozeni hyperinzulinické
hypoglykémie, vrozené srdecni vady, vysoké riziko embryonalnich nadoru.

-izolovany deficit glukokortikoid(, estrogent nebo rezistence k estrogeniim

D)FAMILIARNE VYSOKY VZRUST -fyziologické

-vysoka vyska rodicl

-normalni/hraniéni : rGstova rychlost, pubertéini vyvoj, proporcionalita
-nepritomnost patologickych stav(

=diagnodza PER EXLUSIONEM (po vylouceni vseho ostatniho)

2)RETARDACE VZRUSTU (porucha ristu do minusu)
=je definovana jako télesna vyska pod 3 percentil pro dany vék nebo ristova rychlost pod 25. percentil ze 2 méreni v odstupu
min. 6 mésicd



-rdstova rychlost : pouZzivaji se tabulky/percentilové grafy
-v praxi se projevi poklesem télesné vysky o vice nez jedno pasmo

A)FYZIOLOGICKY MENSI VZRUST (DITE JE MALE, ALE ZDRAVE!) -80%
-pficina : familidrni maly vzrist, konstitu¢né opozdény rist

FAMILIARNI MALY VZRUST KONSTITUCNE OPOZDENY RUST

-vyska rodicd : mala -vyska rodicd: normalni

-nastup puberty: fyziologicky -nastup puberty : opozdény

-kostni vék : odpovida kalendarnimu -kostni vék: vyznamné opozdény

-dospéld vyska: mald -dospéld vyska: normlani

DIF : DIF:

Dédi¢né systémové onemocnéni (RTA = ren.tub.acid.) Chronické onemocnéni

Dédi¢na hormonalni porucha (dédi¢ny deficit RH) Hormonalni porucha (hypothyredza, deficit RH)
Kostni dysplazie (hypochondroplazie, defekt SHOX genu...) Psychické nebo fyzické tyrani

B)CHRONICKA ONEMOCNENI — 15%

-nékdy muZe byt porucha rdstu prvnim pfiznakem

-Uprava rUstu zavisi na Uspésné terapii zakladniho onemocnéni

(dochdzi k interferenci IGF-1/naruseni fosfdtového metabolismu)

-podle patologického mechanismu: aciddza, tkariova hypoxie, proteinovy/energeticky deficit, porucha vodniho/iontového
metabolismu, porucha kalcium-fosfatového metabolismu, chronicky zanét

-mezi tyto chronické onemocnéni se radi:

LEDVINY: RTA, chronicka renalni insuficience, Barttertiv syndrom,

GIT: celiakie, Crohn, ulcerdzni kolitida

ENDOKRINO: Spatné léceny DM, pseudohypoparathyredza

KREV: chronickd anémie (talasémie)

AlO: juvenilni idiopaticka artritida, systémové autoimunitni onemocnéni
VROZENE: CF, cyanotické vrozené vady srdce

DALSI: mentalni anorexie, rachitis

-u dlouhodobého snizeného pfijmu : malnutricie
-ztraty pfi dlouhotrvajicim katabolickém stavu : popaleniny, pooperacni a polurazové stavy

C)RUSTOVE SELHANI NAVAZUJICi NA INTRAUTERINNi RUSTOVOU RETARDACI
-dité se narodi malé na svij gestacni vék
-pfi¢ina ze strany plodu/matky

D)DETI S PRIMARN{ PORUCHOU RUSTU SKELETU
-maji normalni hladiny hormond vcéetné IGF-1
-jejich rast je disproporcni : dolni segment téla je proti hornimu zkracen -> dlouhé kosti rostou méné).
-vyska vsedé je normalni, vyska ve stoje je snizena
ACHONDROPLAZIE a jeji mirnéjsi varianta HYPOCHONDROPLAZIE
-mutace genu pro FGFR-3 (3.typ receptoru pro fibroblastovy rlistovy faktor)
-potlaceni proliferace chondorcyt( rlistové chrupavky
CHROMOZOMALNI ABERACE — Down, Turner
-u Turnera je pfic¢inou poruchy rdstu chybéni jedné kopie SHOX genu na chromozomu
LERIHO-WEILUV SYNDROM — vznikd mutaci nebo deleci SHOX genu
-kostni dysplazie s disproporcionalné malou postavou

E)ENDOKRINNi NEMOCI 1-2%
-KONGENITALNI A ZISKANA HYPOTHYREOZA (HASHIMOTOVA THYREOIDITIDA)
D: u kongenitalni novorozenecky screening, u Hashimotovi: protilatky, nizké volné frakce T3 A T4, vysoky TSH
-HYPERKORTICISMUS (Cushinglv syndrom)
-primarni syndrom — nadbytek kortikoidd pfi onemocnéni nadledviny (adenom), iatrogenné
-sekundarni -> nadprodukce ACTH, vétSinou pti adenomu hypofyzi (Cushingova nemoc)
-kortikoidy inhibuji osteoblasty a stimuluji osteoklasty
D:stanoveni volného kortizolu v moci, dexametazonovy test pro odliSeni periferni a centralni formy
-POZDNI NASLEDEK PREDCASNE PUBERTY A PSEUDOPUBERTY
-pasobenim pohlavnich hormon( dochazi k pfed¢asnému uzavirani rastovych stérbin
-pFi¢ina maze byt centralni/periferni
-zavisi na véasné 1écbé
-DEFICIT RUSTOVEHO HORMONU — izolovany/kombinovany (s dal$imi hormony hypofyzy)




-idiopaticky
-vrozeny (genové podminény):
PRADER-WILLI SYNDROM — mirkodelece paternalniho chromozomu—> zpUsobuje poruchu funcke hypothalamu
-nezvladutelna chut k jidlu, maly vzriist, hypogonadotropni hypogonadismus, obezita, mirné mentalni retardace
-ziskany -perinatalni traumata, nadory CNS (kraniofaryngeom), zanéty a traumata CNS, stav po ozareni
KO: typicka facies (Siroce prominuje ¢elo, vpaceny kofen nosu), ristova retardace, opozdéné prorezavani mlécné dentie,
opozdéné kostni zrani, nadbytek tuku a nedostatek svalové hmoty , mozna patrna akromikrie, hypoglykémie, kratsi trup a delsi
koncetiny

F)GENETICKY PODMINENE CHOROBY
-Casto spolecné rysy: maly vzrlst, dysmorfické rysy, pfipadné dalsi VvV
-nejcastéji to jsou strukturdlni/numerické abnormality pohlavnich hormoni

-DOWN SYNDROM -trizomie 21.chromozomu
-TURNER SYNDROM
=monozomie chromozomu X
-u Turnera je ptic¢inou poruchy ristu chybéni jedné kopie SHOX genu na chromozomu
SHOX gen je gen ktery kéduje transkripcni faktor, ktery hraje vyznamnou roli pfi ristu dlouhych kosti
-projevy uz mam napsané u otdzek s pubertou, co tam ale nemdam:
-produkuji fyziologické mnozstvi RH, ale vyska nizka vlivem sniZzené rlistové odpovédi (vede ke ztraté cca 20 cm dospélé
vysky)
-kromé vsech ostatnich priznak(: ¢asté pridruzené VVV, kratky 4.metakarp, Madelungova deformita — vrozena
deformita zapésti se subluxa¢nim postavenim ruky

-LERIHO-WEILUV SYNDROM + ACHONDRO/HYPOCHONDROPLAZIE

G)PSYCHOSOCIALNi DEPRIVACE

-u psychicky nebo fyzicky tyranych déti

-nadmérnou zatézi dochazi ke snizené tvorbé RH a IGF-1

-dlouhodoby stres vede k tvorbé NORADRENALINU + SEROTONINU -> porucha neuroendokrinni regulace na uUrovni hypothalamu
+ se prida negativni Ucinek glukokortikoid(

DIFERENCIALNi DIAGNOSTIKA MALEHO VZRUSTU
-zdklad napsany v otdzce Cislo 2 -patologie télesného vzristu
-co bych dodala:

ZAKLADNI VYSETRENI

1.anamnéza — vyska rodica, psychomotoricky vyvoj, pozice v rodiné, skolni aktivity, zatézi, stres

2.klinické vysetreni — vSechny metody hodnoceni télesného rlstu

3.laboratorni vysetreni
-KO, protildtky proti gliadinu, transglutaminaze, endomysiu, biochemie...
-HORMONALNI VYSETRENI : T3,T4, TSH, protilatky proti thyreoglobulinu a thyreoidaini peroxidaze, kortizol v mogi,
prolaktin, FSH, LH, hladina IGF-1 (aZ kdyzZ je nizka -> zahajuje vySetfeni RH, vzhledem k tomu Ze se vylucuje pulzativné ->
Ize ho vysettit jediné pomoci stimulacnich testl- test s inzulinovou hypoglykémii, glukagonovy testy, argininovy test,
klonidinovy test...)

-prukaz deficitu pfi stimulaci : hodnoty <10 ng/ml
4.dalsi: karytop u genetickych syndrom, zobrazovaci metody : UZV, MR, CT, RTG...

LECBA RUSTOVYM HORMONEM -soucasné indikace
1.SUBSTITUCNI TERAPIE
-deficit RH u déti a zavazny deficit RH u dospélych
-Prader-Willi syndrom
2.FARMAKOLOGICKA DAVKA
-Tuner(v syndrom
-chronicka rendlni insuficience
-intrauterinni rlstové retardace
-deficit SHOX genu -> Leriho-Weillv syndrom



FEBRILNI KRECE

Definice

Febrilni kifece je oznadeni pro zachvaty obvykle generalizovanych tonicko-klonickych kieci provazejici horecku, pricemz tyto
zachvaty nejsou zpUsobeny neuroinfekci, metabolickym rozvratem nebo jinou intrakranialni (cerebralni) pfi¢inou. P nema
anamnézu afebrilnich zachvatd.

- kfece vsak nejsou jedinym projevem zachvatl, mohou se vyskytnout i febrilni synkopy s poruchami vegetativnich fci

- tonicko (déle trvajici svalové kontrakce) — klonické (kratce trvajici opakujici se zaskuby)

Epidemiologie
- typicky postihuji déti mezi 6. mésicem az 5. rokem
- obvykle se vyskytuji na zacatku febrilniho onemocnéni ve fazi VZESTUPU teploty

Etiologie a RF

horecka

vék (6. mésicli az 5 let)

genetickd predispozice — pozitivni RA ve 30 % pfipadl

Patofyziologie
Je nejasna. StéZejni je rychlost vzestupu TT, neZ-li maximalni hodnota TT. Febrilni kiece se vyskytuji na poc¢atku febrilniho
onemocnéni ve fazi vzestupu teploty a mohou byt 1. znamkou nemoci.

Klasifikace

a) Nekomplikované (jednoduché) — do 10 min trvajici (obvykle do 5 min), generalizované tonicko-klonické kiece, obvykle

s rychlym navratem do pIlného védomi

b) Komplikované (komplexni) — nad 10 min trvajici a/nebo fokalni (lateralizované) kiece a/nebo opakované kie¢e béhem 24
hodin

Diferencidlni diagnostika
- nutno vyloucit: neuroinfekce (meningitidy, encefalitidy, meningoencefalitidy) (véetné herpetické encefalitidy)
epilepticky zachvat pfi horecnatém infektu
metabolickou vadu (hypoglykémie? rozvrat ABR? hypoCaZ*?)
strukturalni onemocnéni CNS (Uraz a krvaceni, tumor, VVV CNS, hydrocefalus?)
tresavku, kterou rodice popisuji jako kirece

Diagnostika

1. Anamnéza (pozitivni RA, detailné popsat okolnosti vzniku a charakter potizi — Iékaf malokdy vidi samotné krece, je dllezité
odlisit komplikované a nekomplikované krece)

2. Fyzikalni vySetfeni — meningealni pfiznaky (pro vylouceni neuroinfektu), zakladni neurologické vysetieni, patrani po zdroji
infekce

3. Laborator — vysetiime: KO, glykémii, ionty, ABR, zanétlivé markery, hemokulturu, moc¢ na sediment a kultivaci

pfi znamkach neuroinfekce 4. Lumbalni punkce
dalsi pomocna vySetfeni: EEG (vétsinou se neprovadi, provadi se u komplikovanych kreci), vySetfeni oéniho pozadi, MRI/CT
mozku?

Terapie
1. Obecna opatieni — antipyretika, chladivé zabaly, rehydratace, zabranit poranéni, po ukonceni zachvatu poloha na boku
(brani aspiraci)
2. Terapie zachvatu — u zachvatu déle nez 3 minuty: Diazepam (rektalné) 5mg do 15kg; 10mg nad 15kg
- event. Ize podat diazepam ¢i midazolam i.v.

Prognoza
Vétsina zachvatd jsou jednoduché (nekomplikované) kiece, které ustanou dfive, nez Iékaf staci zasahnout a maji dobrou
progndzu, mohou se sice vyskytnout recidivy, ale obvykle nejsou Zadné trvalé ndsledky.



— horecka — Yaleska observacni Skala — 6 polozek (plac, reakce na podnéty, védomi, barva kliZze, hydratace, socialni
kontakt) — po 1-3 bodech — pod 10 bod nizké riziko, nad 16 bodl 90% riziko zavazné infekce



1. UVOD viz otézka €. 68 z interny, CELIAKIE (viz ot. &. 37C)
2. Deficit stfevnich disacharidaz viz ucebnice str. 114, 115 a vypracky od Dana (dalsi word)

Alergie na bilkovinu kravského mléka

Definice

= alergie na kasein a B-laktoglobulin = 2 nejvyznamné;jsi Ag v kravském mléce
Prevence

- kojeni

RF

- ¢im dfive se setka s bilkovinou kravského mléka, tim vyssi je riziko rozvoje alergie (¢im je dité mladsi, tim
prostupné;jsi ma sliznici stfeva pro Ag)

- jiné atopické projevy jsou RF

Etiologie

- multifaktoridlni (genetické predispozice + faktory zevniho prostiedi)
Patofyziologie

- uplatiiuje se nejvic hypersenzitivni reakce I. typu, méné Ill. a IV. typu

Klinicky obraz

u reakce I. typu: urtikarie, rhinitida (alergickd?), atopicka dermatitida, asthmaticky zachvat, anafylakticka
reakce, zvraceni a Krev a hlen ve stolici = hl. klinicky projev
- projevy do minut aZz hodin

u reakce Il typu: hemoragie, vaskulitida, exudativni enteropatie (= rozsifeni miznich cév ve sliznici se
ztratami bilk. 2 hypoproteinémie = otoky a ID)
- projevy za nékolik hodin

u reakce IV typu: chronické prajmy nékolik dni (vedouci k malabsorpci)
- projevy za nékolik dni

Diagnostika
Anamnéza, fyzikalni vys.
Laboratorni vys. (ma vyznam jen u hypersenzitivni reakce I. typu): stanoveni specifickych IgE (ma vysokou
negativni prediktivni hodnotu)
Expozicni testy!: 1. aplikace mléka na zdravou k(zi = na rty = per os v kapkach = per os po 5ml
- je-li reakce + - déle nepokracujeme
Terapie

Hydrolyzované mlécné formule (CAVE! nezaménit za hypoantigenni mléka, ty nestaci! (maji nizky stupen
nastépeni))=> u tézkych forem AMK

Progndza
- vétsinou alergie vymizi béhem prvnich mésic( Zivota

Deficit disacharidaz

Deficit laktazy — NEJCASTEJSI

A) vrozeny (vzacny) — prajmy ihned od zacatku kojeni
dg.: prijmovitd stolice s nizkym pH a vysokym obsahem laktdzy

B) ziskany (Castéjsi) — prajmy, borborygmy, kiece v bfise, nauzea
dg.: eliminacni test, stanoveni glykemické kfivky po podani Glc vs. laktdzy, histochemické vysetreni
enzymové aktivity sliznice, dechovy test

T: nizkolaktézova az bezlaktézova mléka

Deficit izomaltazy
AR = po pofiti sachardzy stejné projevy viz vyse



- DEFICIT ENTEROPEPTIDAZY (ENTEROKINAZY): ta $tépi trypsinogen na trypsin
- deficity vedou k malabsorpci bilkovin ve stravé
- existuje vzdcnd kongenitalni forma s tézkymi projevy
- sek. se mlze vyskytnout u rznych onemocnéni redukujici plochu sliznice stfeva,
ale pokles aktivity nebyva klinicky vyznamny
- VROZENE DEFICITY TRANSPORTNICH MECHANISMU:
- vzacné AR dédi¢né nemoci — deficity pfenasecl na luminalni membrané enterocyt(
(glukdza, galaktdza), ...
- PORUCHY RESORPCE VIT. B12 A KYS. LISTOVE: obé existuji ve vzacné vrozené formé
- vysledkem je megaloblastickd anemie
- ziskané formy jsou mnohem c¢asté;jsi u dospélych pacientd
- DALSI PRICINY MALABSORPCNIHO SYNDROMU:
- onemocnéni jater a ZluCovych cest — porucha vstfebavani tukd a vitamin( v nich rozp.
- stfevni infekce

- imunodeficience



MALABSORPCNI SYNDROM:
- syndrom charakterizovany souhrnem ptiznakd vyplyvajicich z nedostatku Zivin, vitamind,
stopovych prvkd a minerald i kdyz je jejich prijem normalni
- efektivni prijem sloZzek potravy zdvisi na absorpci, pfedchozim zpracovani (mechanickém,
chemickém), postabsorpcnich modifikacich a krevni i lymfatické drenazi streva
- etiopatogeneze zahrnuje mnoho p¥icin a poruchy vice organti
- v pediatrii je tfeba nejdfive vyloucit nedostatecny pfijem potravy nebo zvySeny metabolismus

- KLINICKY OBRAZ:

- vyplyva jednak z nedostatku sloZek potravy a jednak z jejich perzistence v lumen GIT (tam jsou
substratem enzymatickych pochod( mikroorganism)

- nadymani, flatulence, zapachajici stolice, neprospivani, tUbytek hmotnosti a zpomaleny
rust, prdjem byt mUze, ale ¢asto maji déti jen Fidkou stolici

- zdvazna malnutrice se projevi edémem, rachitidou, krvacivymi stavy, ibytkem svala
a vzedmutym bfiskem

- pokud je malabsorpce selektivni, pak je KO typicky pro karenci dané zZiviny

- v ramci dif.dg. mohou byt odhaleny dietni chyby, struma, hypertenze, anémie, maly vzrist, IBD

- pro funkci GIT je dlleZity spravny vyvoj — novorozenci a kojenci pfirozené hur travi tuky
(pozdéjsi dozravani pankreatickych a hepatobiliarnich funkci) — mastna stolice

- KLASIFIKACE MALABSORPCNIHO SYNDROMU:

- primarni — porucha vstfebavani. na Urovni resorpcniho epitelu
- potravinové enteropatie — celiakie, deficity disacharidaz...

- sekundarni — vsechny dalsi stavy zpUsobujici malabsorpci
- nemoci pankreatu, sy kratkého stfeva, postradiani enteritis, sklerodermie,

amyloiddza, cysticka fibroza...

- postenteriticky malabsorpcni syndrom — prechodny pokles aktivity laktazy po enteritidé
u kojenct

- selektivni — malabsorpce je limitovana pouze na jednu latku ¢i skupinu

- neselektivni — spektrum malasimilovanych latek je SirsSi a KO je komplikovanéjsi
- v popredi zde vétsinou stoji pfiznaky proteinoenergetické malnutrice s hubnutim, atrofii
svaloviny a Unavnosti, pak polymorfni projevy deficitu vit., stopovych prvkd...

- POTRAVINOVE ENTEROPATIE:
- CELIAKIE: jedna z hlavnich pfic¢in malabsorpcniho syndromu, viz ot. 37
- ALERGIE NA BILKOVINU KRAVSKEHO MLEKA: alergie na B-laktoglobulin a kasein
- mechanismus alergické reakce — |, Il a IV typ
- Casto roli hraje geneticka predispozice
- ¢im dfive se kojenec setkad s cizorodou bilkovinou ve stravé, tim je vyssi
pravdépodobnost vzniku alergie — nejlepsi prevenci je kojeni (a to co nejdéle)
- projevy . typu (bézna IgE alergicka reakce) — minuty, maximalné hodiny po expozici
- utrikarie, atopické dermatitis, ast. zachvat, ryma, zvraceni, prijem az anafylaxe
- projevy lll. typu (imunokomplexova reakce) — hodiny po expozici (4-12), trva hod-dny
- hemoragie, exsudativni enteropatie, vaskulitidy
- projevy IV. typu (opozdéna T-lymfocyty mediovand) — 1-2 dny od expozice, trva
nékolik dnli — projevuje se jako chronické prijmoné onemocnéni a malabsorpce
- dg.: anamnéza, fyzikalni vySetreni, laboratorni vysetfeni, expozicni test
- u . typu kozni prick testy a stanoveni specifickych IgE (ma hl. vysokou negativni
prediktivni hodnotu)
- expozicni testy — aplikace mléka na zdravou k{zi, rty a poté per os, kdy se
zacind par kapkami a poté se po 5ml pfidava
- pokud je reakce pozitivni, test se dal neopakuje
- ter.: vylouceni antigenu ze stravy + hydrolyzaty stépici bilkoviny
- u tézkych alergiich lze podavat elementarni stravu (aminokyseliny misto prot.)



- u alternativnich mlék je treba ddvat pozor na zkfizenou alergii (kozi, sojové...)

- DEFICITY DISACHARIDAZ KARTACOVEHO LEMU ENTEROCYTU:
- DEFICIT STREVNI LAKTAZY: nejéastéjsi
- vrozena malabsorpce je velmi vzacna — projevuje se pfi prvnim podani mléka
- nerozstépena laktdza v colon podléha fermentaénimu plsobeni
bakterii, tvori se kys. mlé¢na, octova, vodik
- soucasné se zhorsuje resorpce vody a soli
- vysledkem je prijmovita stolice s nizkym pH a obsahem laktdzy
- |é¢ba spociva v bezlaktézovém mléce a nasledné i jinych potravin
- ziskany deficit laktdzy — mezi 2.-4. rokem klesa aktivita laktazy
- néktefri lidé maji geneticky predisponované snizeni exprese genu
- po gastroenteritidach, ozareni stfeva Ci resekci, se muize také objevit
- po poziti mléka je nauzea, plynatost, nadymani, bolesti bficha, prdjmy
- dg. se uziva eliminacni test, IéCbou je vynechani laktdzy ve stravé
- DEFICIT STREVNI IZOMALTAZY - SACHARAZY: AR onemocnéni
- prvni projevy jsou po poziti stravy se sacharézou nebo vétsim mnozstvim
Skrobu, tolerance se s vékem zlepsuje
- lé¢bou je vynechdni sachardzy ve stravé
- DEFICIT ENTEROPEPTIDAZY (ENTEROKINAZY): ta $tépi trypsinogen na trypsin
- deficity vedou k malabsorpci bilkovin ve stravé
- existuje vzacna kongenitalni forma s tézkymi projevy
- sek. se mlZe vyskytnout u riznych onemocnéni redukujici plochu sliznice streva,
ale pokles aktivity nebyva klinicky vyznamny
- VROZENE DEFICITY TRANSPORTNICH MECHANISMU:
- vzacné AR dédi¢né nemoci — deficity pfenasecl na luminalni membrané enterocytl
(glukoza, galaktoéza), ...
- PORUCHY RESORPCE VIT. B12 A KYS. LISTOVE: obé existuji ve vzacné vrozené formé
- vysledkem je megaloblasticka anemie
- ziskané formy jsou mnohem ¢astéjsi u dospélych pacientd
- DALSI PRICINY MALABSORPCNIHO SYNDROMU:
- onemocnéni jater a ZluCovych cest — porucha vstrebavani tuk( a vitaminU v nich rozp.
- stfevni infekce
- imunodeficience

Tab. 2!

9-6. Zdkladni projevy malabso!

R R

Proteiny hubnuti, svalova atrofie, edémy
Sacharidy flatulence, prijem strevn R ;;';;ifﬁ:ﬂ
S dysmikr )ble« gastritida, gastrinom)
s gastrektomie)
Tuky BT viz schéma malabsorpce tuki
= ﬂubov?’dn Zucovych <@ | pH duodena <= | sekrece HCO3-
3 = = kyselin in
Vitamin B12 atroficka glositida, neuroanemicky syndrom * p f
Ve inwﬂf.lence
Zelezo : mikrocytarni sideropenicka anémie ‘ s
Kalcium té;an}g, poruchy rrilneralizacg tvrdych tkani <= Lakivitaliizy < selaecepizy

 tréveni tuk(

poruchy uchy intestindlni cirkulace



DIFERENCIALNI DIAGNOSTIKA POLYURIE A POLYDIPSIE U DETI:
- polydipsie — zvySeny pocit Zizné, ktery vede ke zvysenému pfijmu tekutin
- Zizen je vyvoldna detekci zvySené osmolarity plazmy osmoreceptory v hypotalamu
(kromé psychogenni polydipsie, kdy jde o navykové piti)
- vétSinou byva sekunddrni k polyurii, ale pti vysokych ztratach tekutin jinou cestou nez mocenim
(pr@ijem, poceni) nemusi

normalni pFijem tekutin: 100ml/kg do 10kg
+50ml/kg do 20 kg
+20ml/kg nad 20 kg

- pfi teploté na kazdy 1°C o 10 % vic
- polyurie — P tvorba moci (zpravidla nad 150 % obvyklych fyziologickych hodnot) = vice nez 5ml/kg/h
normalni diuréza (+- 50 ml) - kojenec 500ml/den; batole 650ml/den; predskoldk 750ml/den;

$koldk 1000ml/den; dospivajici 1000 - 1700ml (zavisi na pfijmu tekutin)

VODNI HOSPODARSTVI:
- systém receptor( a hormonu vedouci ke stabilizaci a udrZzeni homeostdzy tekutin
- pfi zmenseni objemu ECT se zvysuje osmolalita plazmy, coZ vede k podrazdéni osmoreceptorli — to
vyvola pocit Zizné a vyplaveni ADH, ktery snizZuje diurézu prostfednictvim V, R, jimiZz otvira akvaporiny ve
sbéracich kanalcich ledvin (coZ vede k difuzi H20 z lumina sbéracich kanalkd) € naopak pfi poklesu
osmolarity negativni zpétnou osou dojde ke snizeni sekrece ADH
- Zizen je v hypothalamu vyvolana pfi hypertonicité prostiedi (podrazdénim osmoreceptor(l) a
hypovolémii (podrazdénim baroreceptor()

- i psychogenni vlivy mohou vyvolat pocit Zizné (asi cestou sympatiku?)

- pfi otupeni pocitu Zizné (poskozeni diencefala, alterace védomi) dochazi k dehydrataci
- ADH ma mirny cirkadianni rytmus — v noci se vyplavuje vice

DIFERENCIALNI DIAGNOSTIKA:
- existuje mnoho chorobnych stavd, které mohou vést ke zvySenému piti a moceni
A) PRICINY POLYURIE (8):
»ENDOKRINOPATIE“:  1.DM: - prekroceni rendlniho prahu pro Glc (glykémie 10 mmol/l nad 15 min)
- diabeticka ketoaciddza (DM1)
- obecné se to da oznacit za nadmérnou osmotickou zatéz
2. Diabetes insipidus centralis et renalis (to je de facto porucha na Urovni ledvin)
3. Hyperparathyredza

RENALNI PRICINY 4. vrozené tubulopatie (Bartter(v sy)
5. VVV ledvin (polycysticka ledvina, dysgeneze)
6. polyuricka faze AKl a reparacni faze ATN
IATROGENNE: 7. Diuretika

8. POLYURIE JAKO DUSLEDEK POLYDIPSIE

B) PRICINY POLYDIPSIE (5)

1. Psychogenni polydipsie

2. Sjogrenlv sy

3. Nadmeérny vydej tekutin (sport, horecka)
4. Nadmérny pfijem soli

5. POLYDISPIE JAKO DUSLEDEK POLYURIE = de facto viechny vy$e zminéné pficiny

Bartterlyv sy
AR vrozené tubulopatie se M ztratami soli (tim TRAAs)
KO: hypoK®, MAI, hyperkalciurie, hyperaldosteronismus



Diabetes insipidus centralis

= nedostatek ADH (vede k polyurii = polyurie vede k T osmolarity plazmy = vyusti v polydipsii)
- pfi¢ina maze byt na Urovni hypothalamickych jader produkujicich ADH (ncl. SO), neurohypofyzy
(skladujici ADH) ¢i na uUrovni transportu ADH do krevniho obéhu

priciny: vrozené poruchy tvorby ADH, nadory (kraniofaryngeom, adenom, meningeom), AlO
hypothalamu, trauma, zanéty, krvaceni, iatrogenni, idiopaticky (45 %)

Diabetes insipidus renalis

= vzacné X-vazané onemocnéni s mutaci pro V, R ¢i mutaci pro akvaporin 2 ANEBO se jedna o ziskanou
formu kdy dochazi k neschopnosti bb. reagovat na ADH (jeho konc. v krvi je normalni) € napf. v dusledku
polycystické choroby ledvin, chronické pyelonefritidy, terapie Lithiem, nefropatii postihujici dren ledvin

VYSETRENI POLYURICKEHO A POLYDIPTICKEHO DITETE:

1. dalezity je peclivy odbér anamnézy — predstavuje % diagndzy!
- NO: Jak dlouho trva polydipsie a polyurie? Objevila se enuréza? Vzhled moci? Objem moci? Co
pije (sladké/vodu)? Zmény chovani? . hm.? Jaky je PMV ditéte?
- RA (je v rodiné DM?)

2. vysetieni délime do Ctyf linii:

A) VYSETRENI PRVNI LINIE: z&kladni laboratof

= biochemické vysetfeni moce, vysetieni mocového sedimentu, stanoveni glykemie, ionty v krvi
1. glykosurie, ketonurie, hyperglykémie - manifestace nového DM - dité hospitalizujeme a
neprodlené zahajime lé¢bu DM

2. K" - chronicka hypokalémie s hypokaliurii vede k |, koncentraéni schopnosti ledvin (vlivem
refrakternosti V, R na ADH)

priciny: ztraty GITem (zvracni, prajmy, stfevni piStéle) ztraty rendlni (hyperaldosteronismus, Barret(v sy,
diuretika), nedostateény pfijem K*, ABR (Alkaléza), INZ

3. Ca®* — chronicka hyperkalcémie s hyperkalciurii vede rovnéz ke |, koncentracni fce ledvin
priciny: hyperparatyreoza, sarkoiddza, malignity

4. urea, kreatinin — pro zhodnoceni funkce ledvin (odhadovana GF - vypocet dle Schwarzova vzorce)
- ev. sonografie ledvin a vyvodnych mocovych cest

5. osmolalita séra a moci — nativné, oba vzorky ve stejny ¢as a vzajemné osmolalitu porovnavam
sérova osmolalita fyziologicka (280-295mosm/kg)

a) kdy? je osmolalita moéi nizsi ne osmolalita séra = svéd¢i to pro VODNI DIUREZU

- to odlisime pomoci koncentracniho testu

b) kdy? je osmolalita mogi vy$$i ne? séra = svédéi to pro OSMOTICKOU DIUREZU

- ta nastava pfi vylucovani osmoticky aktivnich I. do moci: glukéza (DM), urea, alkohol

- pokud je jen trochu vyssi mGze byt pricinou i parcialni DI (velmi vzacny) ¢i psychogenni

polydipsie

- pokud je vsak velmi vysoka (nad 750 mosm/kg) vyluduje to poruchu koncentraéni schopnosti

ledvin, nejedna se o DI, ale mlze se jednat o psychogenni polydipsii

c) kdyzZ je osmolalita séra vysoka (nad 295 mosm/kg), ale osmolalita modi nizka/normaini =
diabetes insipidus (je zapotiebi koncentracni test s ADH)

d) kdyZ je osmolalita séra nizka a osmolalita moci také nizka/normalni =

psychogenni polydypsie



VYSETRENI DRUHE LINIE: koncentraéni test s odnétim tekutin = cilem je odliit DI od psychogenni
polydipsie

- jde 0 14hod test, obvykle 18:00 — 8:00 druhy den, kdy P nepfijima zadné jidlo ani piti, dalezita je
complience

monitoruje se: diuréza a osmolalita moci, osmolalita séra, hmotnost P, hydratace P

ukonceni testu: dehydratace, pokles hm. o 5 %, nesnesitelna Zizen, hyperosmolarita séra (nad
295mosm/kg), prokazeme-li dostatec¢nou koncentraéni schopnost ledvin

interpretace: klesa-li béhem testu diuréza a soucasné stoupa-li osmolalita mo¢i = psychogenni
polydipsie NAOPAK neklesa-li diuréza a moc je hypostenurcka - DI

- je-li osmolalita séra fyziologickd = non-complience nebo parcialni DI = nutno opakovat test

VYSETRENI TRETI LINIE: koncentraéni test s ADH > cilem je odlisit centralni DI od renélniho DI

- podéva se desmopresin (analog ADH) = u renalni DI ledviny nezareaguji na podani desmopresinu =
osmolalita mogi se vi¢&i osmolalité séra NEZVYSI

- provadi se pres den (kvlli moZznému edému mozku?)

VYSETRENI CTVRTE LINIE: cilené patrani po etiologii DI

a) diabetes insipidus centralis 2 provedeme MRI mozku + posoudime ostatni endokrinni fce osy
hypothalamus-hypofyza + scinti skeletu (pro vylouceni osteolytickych loZisek u histiocytézy

z Langerhansovych bb.)

- je-li ndlez negativni = idiopaticky DI - nutno sledovat

- vzdy MRI mozku a posouzeni ostatnich endokrinnich funkci HH osy

- dale se mohou provadét cilena vysetreni (scintigrafie skeletu...)

- pokud je nalez negativni = idiopaticky DI (je nutné sledovat)

vrsve

PFiCiny: vrozené poruchy tvorby ADH, nadory (kraniofaryngeom, adenom, meningeom), AlO
hypothalamu, trauma, zanéty, krvaceni, iatrogenni, idiopaticky (45 %)

Symptomy — polyurie/polydipsie, enuresis nocturna, neprospivani, hubnuti, teploty nejasné etiologie
Terapie — cilem je udrzet homeostazu tekutin desmopresin a jiné analogy vazopresinu

b) diabetes insipidus renalis — vzacné X chromozomalni onemocnéni, mnohem castéji vznika sekundarné

— nefropatie, Lithioterapie

bunky ledvin nejsou schopné reagovat na ADH, ktery je v krvi v normalini koncentrac (u DI Centralis chybi

nebo je nizky)

- symptomy — polyurie/polydipsie, hypernatrémie, hypertermie, ev. mentalni retardace (u X-vazaného)

- lécba — kauzalni neni k dispozici, je tfeba disledna bilance tekutin, hydrochlorothiazid, u parcidlnich pak
ADH a analoga

- SIADH - dysfunkce negativni zpétné vazby baroreceptory
- u déti — infekce CNS, ischemie, trauma CNS, farmakoterapie
- terapie — zvySeni osmolality (koncentrované roztoky)
- restrikce tekutin, event. furosemid
- u chronickych inhibitory ADH



STREPTOKOKOVA ONEMOCNENI V DETSKEM VEKU:
- jde o jedny z nejcastéjSich infekci jak v pediatrické, tak dospélé populaci
- streptokoky délime na: streptokoky skupiny A (Streptococcus pyogenes [3-hemolyticky)
- streptokoky skupiny B (Streptococcus agalactiae B-hemolyticky)
- Streptococcus pneumoniae = pneumokok
- viridujici streptokoky = non-B-hemolytické (Streptococcus pneumoniae, mutans, salivarius,
sanguinis...)
- INFEKCE STREPTOCOCCUS PYOGENES:
- patfi mezi nej¢asté;jsi bakteridlni plvodce infekci hornich dychacich cest
- zpUsobuje tonzilarni anginu (tonsilofayngitidu), spalu a erysipel, dal rizné pyodermie
- patogen: grampozitivni ovalny nepohyblivy kok
- faktory virulence: M-protein, kyselina hyaluronova — zvysuji virulenci a vykazuji
imunologicky zkfizenou reaktivitu ke kardiadlnimu myosinu a sarkolemé
- fada dalsich latek umoznuijici kolonizaci a Sifeni v organismu
- exotoxiny: mlze produkovat spdlovy toxin zodpovédny za vznik spaly
- inkubac¢ni doba nemoci: 2-4 dny
- TONZILARNI ANGINA: nejcastéji ve formé tonsilofaryngitidy
- hlavni pfiznaky jsou horecka a bolesti v krku, ryma chybi (pokud je — nasedajici infekt)
- typicky dochazi k postupnému vyvoji tonsilitidy, kdy jsou patrové mandle nejprve
zarudlé a velmi mirné zvétsené (serdzni tonzilitida)
- mandle se zvétsuji a zanétlivy proces se presouva do lakun, kde se exsuduje
fibrin, ktery se misi s hnisem a vSe vytéka z lakun na povrch a koaguluje
- pfed nadlezem na mandlich a bolesti v krku jsou ¢asto prodromy — febrilie, tfesavka
- dal se objevuje zdureni uzlin pod thlem mandibuly (trigonum caroticum)
- dg.: anamnéza, fyzikalni vySetieni (typicky obraz mandli), kultivace stéru z mandli
- ter.: fenoxymethylpenicilin (Ospen, Penbene), pri alergii makrolid (azitromycin),
u tézkych stavl (Ci alergii na makrolidy) Ize uzit i linkosamidy (klindamycin)
- komplikace: mistni — intratonzildrni a paratonzilarni absces, absces a flegmodna
retrofaryngealni, parafaryngealni, lymphadenitis colli abscedens
- celkové — revmaticka horecka, akutni glomerulonefritida
- SPALA: vznika, kdyz Str. pyogenes produkuje spalovy exotoxin
- kromé tonzilarni anginy vznika na kizi vysev
- hlavni pfiznaky jsou horecka, bolest v krku, exantém a zvraceni
- exantém vznika interakci exotoxinu a protilatek na Urovni koznich kapilar
- 1D 2-3 dny
- makulozni exantém je patrny v podbfrisku, v tfislech, na vnitini strané stehen
a v podpazi
- na pohmat je kizZe drsna (pfiznak husi kize)
- v obliéeji je klize difuzné Cervena a kolem Ust bleda (cirkumoralni vybled)
- charakteristicky je malinovy jazyk, na kizZi kolem nehtu a na boltcich bélavé papuly
(Sramkav priznak)
- dg.: potvrzuje kultivaéni nalez v hrdle, v krevnim obraze leukocytéza s posunem doleva
- ter.: prokain penicilin G 3-5 dni + ukonéovaci davka depotni benzatinpenicilin
- cilem terapie je zabranit poststreptokokovym komplikacim
- ERYSIPEL: akutni lokalizovany zénét klzZe s alteraci celkového stavu
- nejCastéji se erysipel vyskytuje na nohou a v obliceji
- vstupni branou infekce je porusena kize — macerace, bércovy vied, ragady, eroze...
-1D 1-3 dny
- v Ceské republice podléha povinnému hlaseni
- nejprve jde o prodromy (horecka se zimnici, bolest hlavy, nauzea, celkova schvacenost
- po nékolika hodinach vznikaji v misté vstupu zanétlivé az flegmondzni zmény
- loZisko ma nepravidelny tvar, mlzZe se jazykovité Sifit
- dg.: KO, kultivace z léze, titr ASLO (antistreptolyzin)
- ter.: krystalicky penicilin i.v., po zlepSeni stavu prokain penicilin i.m.



- INFEKCE STREPTOCOCCUS AGALACTIAE:
- vyskytuje se v malém mnozstvi jako soucast fyz. mikroflory vaginy (15-40 % téhotnych)
- vzacné je izolovan i z dychacich cest a GIT
- zpUsobuje novorozenecké infekce aZ sepse a tézké meningitidy, pneumonie
- €asné (do 7. dne) — horizontalné; a pozdni (7.-90. den) — zde hor. i vertikaIni prenos
- novorozenec se infikuje pfi prichodu porodnimi cestami
- pti porodu je indikovano podani penicilinu i.v. matce = intrapartalni ATB profylaxe
- ampicilin, pfi alergii cefazolin nebo klindamicin nebo vankomycin
- vzacnéjsi projevy (a to zejména u pozdni infekce) — septicka artritida, osteomyelitis,
endokarditis, myokarditis, perikarditis, pyelonefritidy
- |é¢ba novorozenecké sepse — AMPI+GENTA

- INFEKCE STEPTOCOCCUS PNEUMONIAE:
- byva soucasti mikroflory u 20-40 % déti
- je nejcastéjsim plvodcem béznych infekci respiracniho traktu
- otitidy, sinusitidy, pneumonie
- mUZe zpUsobovat i zavainé sepse, meningitidy, perikarditidy, myokarditidy, peritonitidy
- existuje velké mnozZstvi sérotyp( (invazivni 1, 3, 4...; otitidy 1, 3, 6B, 9V...)
- faktory umoznujici prestup z kolonizované sliznice — virovy infekt, alergie, aspirace cizich téles
- patogen se pomérné malo Sifi kapénkovou cestou
- AKUTNI OTITIS:
- jedna z nejéastéjsich infekci détského véku
- pfedchazi ji virovy infekt, ryma, tubarni katar
- nejcastéji vznika akutni hnisavy stfedousni zanét
- KO: horecka, neklid, bolestivy plac (kojenci), u starsich lokalizovana bolest
- KRUPOZNi PNEUMONIE:
- v détském véku vzacna
- za¢ina nahle horeckou, tfesavkou, progredujici dechovou tisni, bolestmi na hrudniku
- pacient kasle, suchy se postupné méni na vlihky s expektoraci rezavého sputa
- RTG snimek typicky ukazuje lobdarni az alarni zastfeni, u poloviny nemocnych
s pleuralnim vypotkem
- LOBARNi PNEUMONIE, BRONCHOPNEUMONIE:
- v détském véku castéjsi
- typicky peak vyskytu na pozdni podzim a v zimé
- typicky jde o sekundarni komplikaci chfipky, kdy koncem prvniho tydne nemoci dojde
ke zhorseni stavu, prudkému vzestupu teplot a rozvoji vihkého kasle
- PNEUMOKOKOVA MENINGITIDA:
- zdroj infekce je obvykle v chronickych zanétech stfedousi, sinusech a pneumoniich
- nastup priznakl je oproti jinym meningitidam pozvolny
- KO: farmakorezistentni Uporné bolesti hlavy, horecka, nauzea, zvraceni, meningealni
pfiznaky
- navzdory dneSnim [é¢ebnym moznostem je mortalita az 23 %
- STRATEGIE LECBY PNEUMOKOKOVYCH ONEMOCNENI:
- v soucasnosti vzrasta rezistence k béZnym antibiotikim
- lékem volby otitid, sinusitid a komunitnich pneumonii je amoxicilin v ambulantnim rez.
- lé¢ba invazivnich infekci spociva v hospitalizaci na infekénich nebo détskych
oddélenich
- pouziva se krystalicky benzylpenicilin G ve vysokych davkach nebo
cefaosporiny Il. a lll. generace
- VAKCINACE PROTI STREPTOCOCCUS PNEUMONIAE:
- pro ohrozenou populaci starsi péti let je jednodavkova vakcina Pneumo 23



(23valentni polysacharidova vakcina)
- registrovana je také sedmivalentni konjugovana vakcina Prevenar — od 2 mésicll véku,
ve tfech davkach po 1-2 mésicich a booster ve 12.-15. mésici Zivota



- ucit se z vypracky z interny ¢. 69 + doplnit o pfecteni str. 116,117,118 v ucebnici Hrodek a Vavfinec



4.

Nespecifické stfrevni zanéty
Péce o fyziologického novorozence od porodu po propusténi z porodnice
Primarni vaskulitidy u déti (Henoch-Schonleinova purpura, Kawasakiho nemoc)

NESPECIFICKE STREVNi ZANETY

chronickd, imunitné zprostfedkovana, zanétliva onemocnéni stfevniho traktu
Crohnova choroba, Ulcerdzni kolitida, neklasifikovana kolitida

Ulcerozni kolitida

u déti nejcastéji diagnostikovana mezi 5-16 rokem
familidrni vyskyt je pozorovan asi u % pacientu
postihuje rektum a tracnik, zanét je kontinudlni, ¢asto je postiZzeno celé kolon
zanét je povrchni, postihuje sliznici, ktera je Cervend, granulovana, mze difizné krvacet, mizZe byt pfitomen
hlenohnisavy sekret a viedy
charakteristické jsou kryptové abscesy
pri¢ina neznama — genetické a environmentalni faktory
o stfevniinfekce
klasifikace:
o proktitida — pouze rektum
o levostrannd kolitida — proktosigmoiditida, pfipadné i colon descendent
o extenzivni kolitida — aZ kolon transversum a ascendent
o cely tracnik — pankolitida (az u 80% déti)
prevladaji predevsim stfevni projevy — priijmovité stolice s krvi, hlenem a hnisem, bolesti bficha, tenezmy, nauzea a
zvraceni
mimostredni projevy — Gbytek hmotnosti, teploty, opoZzdéni ristu, erythema nodosum, artritidy, uveitidy, chronické
jaterni onemocnéni, ankylozujici spondylitida a gangrendzni pyodermie
zaCatek onemocnéni byva pliZivy s intermitentnimi subfebriliemi, mirnymi bolestmi bficha, nevyraznymi prijmovymi
stolicemi a krvacenim z rekta
komplikace —krvdceni, perforace, iridocyklitida, primarni sklerotizujici cholangitida, trombembolické komplikace,
toxické megakolon, riziko karcinomu (hlavné pfi pankolitidé, pfi UC vice nez 10 let)
diagndza:
o anamnéza — chronické prijmy, ohranicené bolesti bficha, rektalni krvaceni, ztrata vykonnosti, Ubytek
hmotnosti
fyzikdlni vySetfeni — bledost a bolestiva rezistence v levém podbfisku
laboratof — lehce aZ stfedné zvysené hodnoty ukazatel(l zanétu, stanoveni kalprotektinu ve stolici, ANCA
protilatky pozitivni u 70%
o ultrazvuk — ztlusténa stena
o endoskopie — metoda volby, erytém sliznice, zvySena zranitelnost, fedy, pseudopolypy, vymizeni lustrace
terapie — obecné u NSZ snaha o konzervativni terapii, cilem je indukce a udrzeni remise onemocnéni, zajistit adekvatni
rdst a zrani organismu
o 5-aminosalicylaty — mesalazin, sulfasalazin
=  nU-nauzea, zvraceni, prdjem, exantém
o lokdlIni (budesonid) nebo systémové plsobici kortikosteroidy — ne dlouhodobé poddvani (mnoho nu) — plna
davka 2-3 tydny, poté snizujeme do vysazeni (ne nahle!)
cilena terapie — infliximab, adalimumab
probatika
antibiotika — metronidazol, ciprofloxacin
terapie vyZivou

O O O O O

chirurgickd terapie — nutna u toxického megakolon s perforaci, kolektomie u selhavani maximalni
medikamentdzni terapie

Crohnova nemoc

ileitis terminalis, regionalni enteritida



hronické, Casto celoZivotni zanétlivé onemocnéni ¢asti traviciho traktu, predilekce — ileocekalni oblast a tlusté stfevo
granulomatdzni zanét, postizena je cela tloustka stfevni stény

transmuralni zanét s tvorbou epiteloidnich granulomd, ulceraci a fisur, tvorba abscest a pistéli

segmentalni postiZeni se stfidanim okrsk( zdravé sliznice
pric¢ina vzniku neni znama — role genetickych a environmentalnich faktort
o pozitivni rodinna anamnéza
o environmentalné — infekéni onemocnéni, ro¢ni obdobi, typ stravy, anamnéza ockovani, socioekonomicky
status
az v 80% se onemocnéni vyskytuje v ileocékalni oblasti a projevuje se zejména postprandialnimi bolestmi
muZe negativné ovlivnit rlst a vyvoj ditéte (spolu s terapii kortikosteroidy)
Casto zacind nespecifickymi projevy — bolest bficha, priijmové stolice, nauzea, zvraceni, krvaceni z rekta, perianalni
onemocnéni (hluboké fisury, pistéle, abscesy, kozni vyrustky)
Casto se objevuje anorexie, teploty, Ubytek na vaze, opozdéni rlistu a sexualniho zrani
erythema nodosum, osteopordza, hyperkoagulacéni stav, mocové kameny
zmény:
o  ztlusténi stfevni stény (norma do 4mm), sténa postizena celd, ¢asto i zanétlivé zmény mezenteria a
mezenteridIni lymfadenopatie
na sliznici — malé ulcerace , hluboké viedy s fisurami v okrajich, vzhled sliznice ,,dlazebni kostky“
segmentalni postizeni
zanétlivé zmény mohou vyustit ve strukturace lumen stieva a tvorbu pistéli (perianalni a enteroenteralni),
které se mohou uzavfit - absces
diagnostika:
o anamnéza — bolesti bicha, chronicky prijem, opozdéni rlistu, recidivujici horecky, enteroragie
o fyzikdlni vysetfeni — inspekce kliZe, sliznic, oblasti konec¢niku a genitdlu, palpace abdominalni rezistence
o laboratorni diagnostika — CRP, FW, hladina albuminu, krevni obraz (anémie, leukocytéza, trombocytdza),
pozitivni protilatky ANCA, kalproktein ve stolici (leukocytarni cytosolovy protein), test na okultni krvaceni

o USG — ztlusténi stfevni stény, bfisni absces

o enteroklyza — pod RTG kontrolou po aplikaci dvou roztokd do oblasti duodena (baryova suspenze a roztok
methylceluldzy)

o enterografie pomoci MR

o irigografie — kontrastni RTG vy3etfeni tlustého stfeva pomoci nalevu kontrastni latky konecnikem, k zobrazeni
tlustého streva

o fistulografie — ndstfik pistéle kontrastni latkou
CT

o endoskopie — kolposkopie — nezbytna pro diagndzu, nesouvislé postizeni, aftosni |éze, ulcerace, dlazdicovy

reliéf, striktury, provadi se v celkové anestezii
= gastroskopie — u Casti pacientl jsou zmény i v Zaludku
=  kapslova endoskopie — vysetieni tenkého streva
dif. dg. — infekce Clostridium difficile, alergicka kolitida, poranéni sliznice, stfevni polypy, invaginace
terapie:
o 5-aminosalicylaty — sulfasalazin, mesalazin, mirny protizanétlivy u¢inek blokovanim metabolismu kyseliny
arachidonové
o kortikosteroidy — navodi remisi u 85% pacient(, prednison 1-2 mg/kg/den po dobu 2-4 tydnd, poté se davka
postupné snizuje, maji se uzivat pri akutnim zanétu, lokalni podavani — budesonid — méné ucinné, ale méné
nezadoucich ucinkd
o imunomodulacni léky — cilem je udrZeni pacientl v remisi bez podavani kortikosteroidl
= azathioprin, methotrexat
= v lécbé na kortikosteroidech zavislych nebo rezistentnich pacient(
= jetrfeba pravidelné kontrolovat krevni obraz, jaterni testy a amylazu

o antibiotika — metronidazol
o cilena terapie — infliximab — monoklondlni protilatka proti TNF
o terapie vyZivou — studie dokazuji, Ze Ize pomoci enteralni vyZivy jako vyhradného lé¢ebného postupu navodit

remisi



o chirurgicka terapie — riziko recidivy, je indikovdna pfi komplikacich jako jsou perforace, nezvladatelné krvéceni,
pistéle, abscesy, striktury, ristova retardace, tumory
—  komplikace:
o krvaceni—vzacné
obstrukce stfeva — na podkladé striktury, vyrazného zanétu, adheze po chirurgickém zakroku —iledzni stav
perforace — na podkladé pistéli
absces — bolest bricha, horecka, laboratorné znamky zanétu
fistulce — hlavné periandlni pistéle

O O O O O

toxické megakolon - vzacné



4B Péce o fyziologického novorozence od narozeni do propusténi z porodnice

— cca 95% narozenych déti jsou fyziologicti novorozenci (+- 4% mirné nedonosené, lehké poruchy adaptace, 1% intenzivni
péce)
— normalni téhotenstvi trva 40 +- 2 tydny
— jako gestacni vék oznacujeme stafi plodu (od poceti) v tydnech a dnech
jako postkoncepéni vék oznacujeme soucet gestaéniho + postnatalniho véku €< u predcasné narozenych
— v CR nejéastéji 3 — 4 dny v porodnici
— v porodnicise: a) kontroluje poporodni adaptace
b) provadi odborné osetreni po porodu
c) provadi preventivni opatfeni (rutinni screening, podpora kojeni aj.)
d) zahajeni ockovani (TBC? u rizikovych novorozenct)

— novorozenec = dité od porodu do ukonceného 28. dne
o Casné obdobi—do 7 dne
o pozdni obdobi—8—28 den
o auxologické parametry fyziologického novorozence: 2500 — 4200g, 47 — 55cm, obvod hlavicky a hrudniku je
cca 34 cm (obvod hrudniku byva o cca 1 — 2 cm mensi)
porodni hmotnost <2500 g — nizka porodni hmotnost, <1500 g — velmi nizka, <1000 g extrémné nizka
déleni novorozencu: 1. Dle délky téhotenstvi (gestace):
nedonoseny (pred ukonéenym 37. tydnem)
donoseny (38. — 42. tyden)
pfenaseny (po 42. tydnu)
2. Dle vztahu porodni hmotnosti k danému gesta¢nimu véku:
hypotroficky (pod 5. percentil)
normotroficky (hm. je mezi 5. — 95. percentilem k danému gestaénimu véku)
hypertroficky (hm. je nad 95. percentil)
-> dle téchto kritérii rozdélujeme novorozence do 9 kategorii = fyziologicky novorozenec je donoseny, normotroficky,
s normalni poporodni adaptaci

— porod — vypuzeni plodu z délohy
o Zivé narozeny
o mrtvé narozeny
o potrat

1. a 2. - Kontrola poporodni adaptace a osetreni fyziologického novorozence

1. po porodu je podvazan a prestfizen pupecnik
2. nasledné byva novorozenec obvykle odnesen do novorozeneckého boxu, kde: a) hodnotime poporodni adaptaci

b) provadime prvni oSetfeni novorozence
- bod a) a b) zajistuje porodni asistentka, détska sestra nebo pediatr

a) hodnoceni poporodni adaptace
- jednak klinickymi zkusenostmi
- jednak objektivizujeme pomoci APGAR SKORE
- mezinarodné uzivany bodovaci systém pouzivany k objektivizaci zdravotniho stavu novorozence bezprostiedné po
narozeni
- max 10 bodu; 5 kritérii a kazdé za 0 — 2 body; za standardni stav se povazuje APGAR skére mez 8 — 10 body
- novorozenec s méné nez 5 body vyZaduje okamzitou Iékarskou péci
- posuzujeme v 1., 5. a 10. minuté po porodu (prognosticky vyznamné je zejména skére po 5. min.)
A (Apparance) = barva klZe (rGZova je za 2 body)
P (Pulz) =pulz (nad 100 je za 2 body) (neni-li Zddna akce = podavame adrenalin)
G (Grimasa) = reakce na podrazdéni (grimasa) (kasel pfi odsavani nosu je za 2 body)
A (Activity) = svalovy tonus (aktivni pohyb je za 2 body)
R (Respiration) = dychani (hlasity kfik je za 2 body)



Kritérium!" 2 body 1 bod 0 boddi

Vzhled, barva kize rGzova akrocyanoza bledé nebo modréa
d 60/min.
Akce srdeéni nad 100/min. |pod 100/min. (bradykardie) po /.mln
(asystolie)
o silny krik nepravidelné, pomalé o
Dychéni z&dné (apnoe)
(eupnoe) (bradypnoe)
Tonus, sponténni aktivita aktivni pohyby |slaba flexe konéetin bez pohybu
Reak drézdéni (gri
ea 'ce' n'a podrézdént (grimasy pfi kasel protaZeni/stazeni obli¢eje 74dné
odsavani nosu)
ZZF u novorozence: TT v rektu je normalné 36,5 — 37,5 °C (Cili 36 — 37 po odectu)
D 40 - 60/min

TF 100 — 160/min
moceni a stolice (smolka) 2 smolka do 48 hod. od porodu (nedostavi-li se smolka — atrézie duodena,
atrézie/stendza jejuna a ilea, Hirschprungova choroba, atrézie rekta a anu, CF = mekoniovy ileus)

b) osetieni fyziologického novorozence
1. Zajisténi tepla — bficho matky, ale pfi podezieni na poruchu adaptace = novorozenecky box (inkubator, vyhfivané lGzko)
2. Osuseni kize od plodové vody — jemnymi doteky ru¢nikem/plenou, NE tfenim = drazdime = erythema toxicum
3. Kontrola podvazu pupecniku — prevence krvaceni
4. Dezinfekce a sterilni kryti podvazu pupecniku
5. Zvazeni, zméreni délky, zméreni obvodu hlavy a hrudniku (u novorozenct, kde natazeni DKK pUsobi bolest — napf. byli-li
narozeni koncem panevnim = méfime az 2. ¢i 3. den)
6. Kredeizace = vykapani spojivkovych vaki DEZINFEKENIM (u nas Ophtalmo-Septonex) nebo ATB roztokem
- cilem je prevence gonokokové, chlamydiové (i jiné bakterialni konjunktivitidy (pfi prichodu porodnimi cestami)
7. Aplikace vit. K (Kanavit): a) Imgi.m. mezi 2. — 6. hod anebo
b) 2mg p.o. mezi 2. — 6. hod + 1mg (1 kapka)/1x tyden do 10. — 12. tyd.
nebo u hemoragické choroby novorozenct 1mg/kg i.m., ale u Zivot ohroZujicich stavd i.v.)
- cilem je prevence hemoragické choroby novorozencli
8. Oznaceni ditéte — plastovymi prouzky

. Novorozenecky screening

. Katarakta — pomoci oftalmoskopu se vybavi cerveny reflex v zornici
. Dysplazie kycelniho kloubu — ortoped na novorozeneckém oddéleni, dale v 6. tydnu, dale ve 3. mésici
. Hluchota — pomoci otoakustickych emisi (vybaveni emisi = neni porucha sluchu)

A W N = W

. Laboratorni screening vrozenych metabolicko-hormonalnich vad — pomoci suché kapky krve (mezi 48. — 72. hod Zivota)
a) fenylketonurie a hyperfenylalaniemie (pomoci hmotnostni spektrometrie)
b) kongenitalni hypothyreéza (stanovujeme TSH! UMET!!! Pfi hypothyredze je TSH zvy$eno)
c) kongenitalni adrenalni hyperplazie (stanovujeme 17a-OH-progesteron)
d) CF (stanovujeme hladinu trypsinogenu)
e) (asi 14?) dalsich dédi¢nych poruch metabolismu
5. USG ledvin a mocovych cest (NEPOVINNE) — odhali napi. hydronefrézu kvali chlopni zadni uretry
6. Vysetteni kritickych srdeénich vad (NEPOVINNE) — pomoci pulzniho oxymetru porovndvdme SpO, na PHK vs. na DKK
7. Selektivni screening dle anamnestickych dat, VVV sourozenct, familidrni onemocnéni, infekce v gravidité

Zndamky (hodnoceni) zralosti (donosenosti)
— porodni hmotnost a délka (>2500g, >47cm)
—  klzZe - rGzova, krytd mazkem (vernix caseosa), vyvinuty tukovy polstar, bohaté podkozni ryhy na chodidlech,
— délka nehtd — presahuji konecky
— genitadl — uplné sestoupla varlata u donoseného chlapce, labia majora presahuji labia minora u donosené divky
—  plné vyvinuty usni boltec s pevnou a pruznou chrupavkou
—  prsni bradavka prominuje nad Uroven kize, zietelné areoly
— lebecni kosti jsou pevné



—  pahyl pupecniku je ve stfedu bficha
— svalovy tonus je pfiméreny
— hlasi se o piti

— po porodu je vahovy pokles s maximem 4. den (o 10 — 15 %), nasledné uz pribyva na vaze a 10. den dosahne porodni
hmotnosti, v prvnim pulroce by pIné kojené dité mélo pfibirat 100 — 200g/tyden

— vrozené (nepodminéné reflexy)

— roaming in = umoZnéni nepretrzitého kontaktu s matkou, coz umozriuje matce reagovat na potieby miminka

— podpora kojeni

— propusténi po 72 hodinach

1. vySetieni:

— poloha, chovani, vitalita

— porodni otok, kefalhematom, hybnost koncetin

— posouzeni zralosti

— somatické vysetieni (tep, dech, jatra 2,5 cm medioklavikularné zvétsena, bficho nad niveau, slezina nehmatna)

— zdakladni novorozenecké reflexy — Moor(v, Uchopovy, saci, hledaci, labialni, hltaci
Moorav reflex (objimaci) = nahlym podtrhnutim podlozky jej vybavime = odpovédi je natazeni a rozhozeni koncetin do
stran a soucasné ohne DKK v kyclich + zataji dech = nasledné pfitahuje zpét HKK k sobé (objima) a DKK k bfisku +
vyrazny nadech - brek a kfik (leklo se)
- dité se lekne, zataji dech, zhluboka se nadechne a za¢ne intenzivné kficet
- vymizi do 4. mésice
- nelze jej vyvolat u novorozenct s: poranénim HKK, michy a mozku

Dalsi poznamky

- dfive kalmetizace (BCG), dnes jen rizikovi novorozenci

-vitaminKaD

- fyziologicky ikterus — objeveni nejdfive za 36 hod., vrchol 3.-4. den, neptesahuje 220 umol/l a u nedonosenych 255umol



4C PRIMARNI VASKULITIDY U DETIi (Henoch-Schonleinova purpura, KAWASAKIHO choroba)
Definice
= vaskulitidy jsou heterogenni skupina onemocnéni charakterizovand NEKROTIZUJICiM ZANETEM CEV, ktery vede k PORUSE
PROKRVENI oblasti zdsobené pfislusnou cévou.

Klasifikace

-podle etiologie je délime na:
PRIMARNI (idiopatické, u niz nezndme p¥icinu vzniku)
SEKUNDARNI (které provazeji jind onemocnéni — napf. infekce, reakce na Iéky, AlO (SLE, Sjogrendiv sy,
dermatomyozitida, sklerodermie aj.), transplantace, malignity (leukémie, lymfomy, karcinomy), sarkoidézu, abusus drog

-podle patogeneze je délime na:
1. IMUNOKOMPLEXOVE (ukladani imunokomplext do cév (hypersenzitivni reakce 3. typu), typické pro sekundarni
vaskulitidy)
2. PROTILATKOVE (charakterizované tvorbou autoAb proti lysozomalnim enzym@m (cytoplazmé) neutrofilti — tzv.
ANCA pozitivni vaskulitidy), typické pro primarni vaskulitidy (i kdyZ zrovna u Kawasakiho choroby nejsou a u Henoch-
Schonleinovi mohou a nemusi byt)

- podle kalibru cév: 1. postihujici hl. malé cévy — WG, v ucebnici i Kawasakiho choroba
2. postihujici malé + stfedni cévy — v ucebnici Henoch-Schoénleinova choroba, polyarteritis nodosa
3. postihujici velké cévy — Takayasuova arteritida
4. postihujici rizné cévy

Tab. 9.5.-1. Klasifikace détskych vaskulitid

Nozologicka jednotka ANCA
Vaskulitidy postihujici | granulomatézni | « granulomatéza s polyangiitidou (GPA, diive Wegenerova granulomatéza) +
prevazné malé cévy + syndrom Churgav- Straussové +
bez granulomu + mikroskopicka polyangiitida +
+ Henochova-Schonleinova purpura =
Vaskulitidy postihujici prevazné » noddzni polyarteriitida, détska forma =/
stredni cévy + kozni polyarteriitida z

» Kawasakiho choroba =

Vaskulitidy postihujici pfevazné velké cévy '« Takayasuova arteriitida -

Epidemiologie

- u nas jsou nejéast&ji u déti HENOCH-SCHONLEINOVA PURPURA a KAWASAKIHO CHOROBA, zbytek velmi vzacny
- H-S purpura ma incidenci cca 10/100 000 s pramérnym vékem 7 let

- Kawasakiho choroba 1,6/100 000 s vékem <5 let

Obecny klinicky obraz vaskulitid
celkové priznaky: horecka, neprospivani, artralgie, myalgie, inava
specifické priznaky: vyplivaji z postizeni danych organa (specifické u dané vaskulitidy)

Obecna diagnostika
klinicky obraz, laboratorni vysetreni, histologické vysetfeni z biopsie postizené tkané, dalsi pomocna vysetreni

1)HENOCHOVA-SCHONLEINOVA PURPURA

Zakladni charakteristika

= Primarni vaskulitida, vétSinou ANCA negativni (u malé ¢asti P byly nalezeny ANCA Ab), imunokomplexova
(imunofluorescenéné nachazime depozita IgA imunokomplext), postihujici maly a stfedni kalibr cév, bez granulomt

- typicky postihuje predskolni a mladsi skolni déti a mladé osoby
- typicky vznikd po predchozi infekci HCD, u nékterych P polékové (jinak je vSak etiologie neznama)

Klinicky obraz

(TYPICKY) 1. Hmatna nesvédiva purpura nad kotniky, extenzorovymi plochami DKK a na hyZdich

- mUZe byt i na HKK

- béhem 14 dn( dochéazi ke zplosténi, zméné barvy (z rudé na hnédou az zlutavou) a pozdéji uplnému vymizeni (ale

soucasné se mohou objevit i nové léze)

(VETSINOU) 2. Koini angioedém

(V AKUTNIM STADIU): 3. Prudké kolikovité bolesti bficha a7 do obrazu NPB + artralgie hl. hlezennich a kolennich kl.
- prestoZe jsou artralgie dramatické, nejsou zplsobeny artritidou, nybrZ periartikularnim



otokem mékkych tkani
- Casty je nalez OK (okultniho krvaceni)

(NEKDY) 4. urtikarie, petechie, ekchymézy

Dle wikiskript nastane u 1/3 P postiZeni ledvin, které se projevi: 5. Hematurii, proteinurii, nékdy postizenim
renalnich fci (akutni/chronicka GN), vzacné
az do nefrotického sy

Prognodza

- je obecné ptizniva a odviji se zejména od postiZeni ledvin
- onemocnéni vétsinou vymizi bez nasledk(, ale az u 50 % déti dojde k relapsu purpury

Diagnostika

1. Anamnéza (predchozi infekt HCD!)

2. Fyzikalni vySetfeni (hmatna nesvédiva purpura nad extenzory DKK a na hyZzdich + bolest bficha + artralgie)

3. Laboratof (pouze podpurny vyznam): MFW, P CRP, pretrvavajici zvyseni hladiny IgA, urea a kreatinin?
nutno vyloucit trombocytopenii a koagulacni poruchy (PT, aPTT)

Vv

- nachdzime mezangioproliferativni GN s depozity IgA1l a komplementu (depozita i v kiZi, kde neni purpura)

Terapie

- vyloZené symptomaticka (analgeticka), klidovy rezim

- u vazného prabéhu s bFisnimi pfiznaky podavame KS (kvili antiedematdznimu efektu), abychom zabranili
invaginaci stfev (intususcepci) edémem

2)KAWASAKIHO CHOROBA

Zakladni charakteristika

= AKUTNI HORECNATE onemocnéni u déti s nezndmou etiologii

- primarni vaskulitidu, ANCA negativni, postihujici maly (a nékde se uvadi i stfedni) kalibr cév

- Zivot ohroZujicimi komplikacemi (1 — 2 % nemocnych) jsou vaskulitida koronarnich cév s tvorbou aneuryzmat

- postihuje déti do 5 let (nejvice mezi 2. — 3. rokem) (Castéji jsou postiZeny asijské déti, Castéji chlapci)

- neexistuje specifické (jednoznacné) laboratorni kritérium pro toto onemocnéni, a proto je dg. stanovena na zakladé
KLINICKYCH KRITERIi a VYLOUCENI JINYCH PRICIN horecky a dalsich projevi

Klinicka kritéria — UMET!!!

HORECKA trvajici déle nez 5 dni + alespon 4 z nasledujicich 5 p¥iznakd:

1. Oboustranna konjunktivitida

2. Slizniéni zmény v NOSOHLTANU &i DU (malinovy jazyk, rudé suché popraskané rty)
3. Palmarni a plantarni ERYTEM a EDEM - vede k bolesti a omezené hybnosti

4. Exantém podobny spadle (polymorfni exantém)

5. Periungvalni deskvamace

- typicky je také akutni KRCNi LYMFADENOPATIE

mnemotechnicka pomiicka: CRASH (Conjuncitivitis, Rash, Adenopathy, Strawberry tongue, Hands and Feet swollen)

- obecné maze klinicky obraz pfipominat spalu (hore¢ka, nélez v DU, malinovy jazyk, exantém podobny spéle —to
vSe maji spolecné)

- dg. Ize stanovit i pfi hore¢ce a méné nez 4 klinickych pfiznacich a to pokud ECHOkardiograficky ¢i angiograficky
prokazeme POSTIZENi KORONARNICH TEPEN




- exantém (u spaly byva cirkumoralni vybled) - erytém a tuhé otoky rukou (a nohou) - projevy na sliznicich (zde malinovy jazyk a zarudlé rty)
Priibéh onemocnéni

1) AKUTNI FAZE (prvnich 14 dni)

- rychle vznikla horecka (nad 40°C) + klinicka kritéria viz vySe + kréni lymfadenopatie

- také mohou byt pfiznaky myokarditidy (tachykardie, oslabeni ozev) a perikarditidy (bodava bolest), aseptické
meningitidy, artritidy, praGjmy, hydropsem Zlucniku, obstrukéni Zloutenkou, uveitidou a uretritidou

- charakteristicky je hlavné otok a erytém dlani a plosek 2 omezena hybnost a bolest

pfiznaky: bolesti na hrudi, bolesti bficha, zvraceni, neutisitelny pla¢, vzacné sSokovy stav

2) SUBAKUTNI FAZE (2. - 4. tyden)
- deskvamace kuze (hl. prstd), trombocytéza nékdy Raynauddv fenomén, nékdy az gangréna prstd, nékdy parézy
nerv,

3) CHRONICKA FAZE se tyka KV komplikaci
Kardidlni projevy
- Kawasakiho choroba se upravi obvykle béhem 6 — 8 tydnu, ale nelécena predstavuje aZ 25 % riziko postizeni
srdce (typicky az po NEKOLIKA TYDNECH, vzacné v prvnich tydnech)=> korondrni tepny mohou byt postizeny 3
zpUsoby:
1. naruseni stény koronarnich cév vede k obnaZeni koleagenu 2 to mdze vést ke srazeni krve 2 trombéza
2. naruseni stény koronarnich cév vede k reparaci za Géasti fibrinu - tim céva ztraci pruznost - aneurysma
- ty ohroZuji P rupturou
3. naruseni stény koronarnich cév vede k reparaci s fibrotickym ztlusténim - tim se zuZi lumen - stendza
- trombdza, ruptura aneurysmatu ¢i stendza 2> mohou vyustit v ischemii az do podoby AIM!

Klinicky obraz AIM: bolest na hrudi, bolest bficha, zvraceni, neutiSitelny plac, Sok, nékdy asymptomaticky
ST elevace, inverze T, abnormalni Q (jako u dospélych)

Diagnostika

1. StéZejni jsou klinicka kritéria

2. Nutno vylouéit jiné pFi€iny horecky (infekce) > hemokultura, kultivace mo¢i, RTG hrudniku

3. Laboratof (nespecificka): anémie, leukocytdza s posunem doleva, TNFW, TNCRP, MT, po 2 tydnech

trombocytoza!

4. ECHO — muZe odhalit: perikardialni vypotek, zvétseni LK a jeji dysfci, regurgitacni vady, pozdéji aneuryzma

koronarek = pfi zndmkach velkych ¢i mnohocetnych aneuryzmat indikujeme - angiografii

5. EKG > pfi znamkach ischemie indikujeme - angiografii

6. znamkou spravné diagndzy je efekt po terapii

erapie
LV1: IVIG (i.v. Ig) + ASA (CAVE! Hliddme Reylv syndrom > encefalopatie + nitrolebni hypertentze = zvraceni, kfece, delirium, kéma,
herniace (smrt)) + T + hyperglykémie

Progndza
- zavisi na tizi a pfitomnosti aneurysmat koronarnich tepen
- u déti bez srdecnich postiZeni je progndza velmi dobra



5A. Diferencialni diagnostika kreci — pripadné dolplnit i od vypracky od Kaji viz
dalsi word

Definice kreci

Krece jsou nekontrolovatelné tonické, klonické Ci tonicko-klonické spazmy svalstva, které prakticky znemoziuji
provadéni volniho pohybu.

- Kfece je nutno odlisit od fascikulaci = mimovolni zaskuby svalovych viadken, které ale nezplsobuji pohyb svalu jako
celku, maximalné jsou viditelné pod kuazi.

- Kfece je nutno odlisit od fibrilaci = mimovolni zaskuby jednoho svalového vldkna, neni to okem patrné (pouze na
EMG)

Obecna charakteristika

V détském véku se setkavame s celou radou stav(, které vice ¢i méné napodobuiji epilepticky zachvat, nicméné valna
vétsina z nich nejsou epileptickym zachvatem.

Kazdé desaté dité prodéla stav charakteru epileptického zachvat — z ¢ehoz asi 4 % tvofi febrilni kiece a asi 2 % tvofri
epilepsie, zbyvajici pri¢iny jsou neepileptické.

Nejcastéjsi priciny kieci u déti

A) Epileptické pficiny

1. Idiopatické epilepsie (70 — 80 %)

2. Nadory CNS

3. Malformace CNS, okluze mozkovych cév, kongenitalni infekce CNS, hypoxicko-ischemicka encefalopatie
4. Intraventrikularni krvaceni nebo jiné krvaceni do CNS

5. Neurodegenerativni onemocnéni

B) Neepileptické pFiciny

. Febrilni kiece (u déti mezi 6. mésicem a 5. rokem)

. Otravy a Abstinencni syndrom

. Metabolické pFiciny (hypoglykémie (ot. ¢. 23B), hypoNa®, hypoMg?*, HypoCa®*) a Alkaléza

. Psychogenni kiece

. Urazy hlavy (ot. ¢. 36B)

. Meningitida a Encefalitida a Sepse

. Docasna apnoe = Afektivné respiracni zachvaty — u malych déti v disledku intenzivnich emoci — plac, smich, ulek
. Konvulzivni synkopy — vzacné — jednd se o synkopu s kratce trvajicimi kfrecemi

. Tetanické kiece

O OO NOOULLEAE, WNR

. Epilepsie — viz ot. €. 32

. Nadory CNS —viz ot. ¢. 10

. Febrilni kiece — viz ot. ¢. 2C

. Meningitida a encefalitida — viz ot. ¢. 17

H(WIN |=

Afektivné respiracni zachvaty

- jsou Casté u déti

- objevuji se obvykle mezi 6. mésicem a 4. rokem Zivota

- jedna se o v naprosté vétsiné benigni stavy

klasifikace: A) Cyanotické afektivni zachvaty (50 %)
- po drobném poranéni ¢i uleku &i pfi prostém nesouhlasu ditéte = vznika negativni emoce s plaéem
- po protrahované usilovném vydechu nastava apnoe, kdy dité rychle promodrava > pretrvava-li
apnoe déle, dité mize upadnout do bezvédomi, apnoe je provazeno opistotonickym hypertonem
s nékolika KLONICKYMI ZASKUBY (pravdépodobné na vrub hypokapnie? a snizeného SV)=> po tomto
zachvatu byva Gtlum

B) Palidni (bledé) afektivni zachvaty (30 %)
- rovnéz je vyvolan bolesti pfi poranéni ¢i ulekem - ale na rozdil od cyanotického zachvatu



nenastava plac, nybrz dité zbledne, ztraci védomi a sesouva se na zem a to mUzZe byt provazeno
kifecemi?

- patofyziologicky se uplatriuje vystupnovany vagovy reflex s bradykardii az asystolou a hypoperfuzi
mozku

- u déti s palidnimi zachvaty je mozno reflex vyvolat vagovymi manévry (i kompresi bulbt)

C) Kombinované

diagnostika — obvykle postaci podrobna anamnéza, u palidnich zachvatd doplfiujeme kardiologické vys. (pro
vylouceni arytmii ¢i organickych onemocnéni srdce)
terapie: v zasadé neni nutna (pouze vysvétlime rodicim), nékdy se doporucuje suplementace Fe, nékdy piracetam

Hypoglykemie
- postihuje ¢astéji pred¢asné narozené déti s nizkou porodni hm.

- pficiny: DM, sepse, intoxikace, hubnuti a hladovéni ¢asto v kombinaci s fyzickou zatézi, pficiny novorozenecké
hypoglykémie viz dale

Dg.: spodni hranice glykémie: novorozenec 2,2mmol/I
kojenec a starsi déti 2,5-3,0 mmol/I
T: do 3 let Glucosa (10 — 40 %) do 20 ml FR

nad 3 roky mUZu rovnou podat Glucosu 40 %

Diferencialni diagnostika

1. Anamnéza — je pro dif. dg. zasadni, ptdme se na charakter kreci, délku trvani, co tomu pfedchazelo, ptame se na
Urazy, otravy, hypoxie, nadory mozku. MiZe ndm pomoct video natoéené od rodicu.

2. Fyzikalni vysetieni — zakladni neurologické vysetreni, vylou¢eni meningealniho drazdéni

3. Laboratof — kompletni mineralogram, glykémie, krevni obraz, Astrup, pfi podezieni na neuroinfekt LP

4. EEG — pro dg. epilepsii

5. Zobrazovaci vysetieni mozku (CT/MRI) — odhali krvaceni, edém, cerebrokranialni trauma

Terapie
Diazepam rektalné 5mg do 15 kg a 10 mg nad 15 kg

Kfece u novorozenct

= paroxysmalni alterace neurologickych fci — zmény chovani, motoriky a vegetativnich fci, nejsou ani Cisté tonické
ani klonické, ani myoklonické

- mnohonasobné ¢astéji u nedonosenych novorozencti (az u 20 % z nich)

- v 90 % se vyskytnou béhem prvnich 2 dnii Zivota

Klinicky obraz: kiece nebo myoklonus (= prudké zaskuby sval(i nepravidelného rytmu)
apnoe
nystagmus
zvysené slinéni

PFiciny: A) do 120 min od porodu nejcastéji VVV, abstinencni sy, hypoglykemie
B) CENTRALNI- trauma, krvaceni do CNS, edém mozku, hypoxie, VVV CNS, transplacentarné infekce
CNS (CMV a toxoplazmédza),
C) METABOLICKE
1. hypoglykémie: diabetickd fetopatie, nedostatek glykogenu u nezralych (je to hl. zdroj en. po
porodu), sepse, primarni porucha metabolismu sacharid, AMK, MK
2. hypoCa®: hypoparathyreoza, hyperfosfatémie, hypoMg**,
3. nedostatek vit. B6 (geneticky podminéno)
4. hypo/hyperNa*
5. hyperbilirubinémie a jadrovy ikterus



6. MAc

7. Dédicné metabolické poruchy

D) INFEKCE — STORCH (syfilis, toxoplazma, other, rubeola, CMV, Herpes simplex), meningitida,
encefalitida, sepse

Diagnostika: Anamnéza
Anamnéza matky — abusus, DM, vyZiva
Porodni anamnéza — asfyxie, trauma
Fyzikalni vys
Laborator — KO, koagulace, glykémie, ionty, urea, bilirubin, JT, laktat, amoniak, ABR, CRP, kultivace,
LP, toxikologie, metabolicky screening
Neurologické a oftalmologické vys.
USG pres VF, EEG, CT, MRI, EKG

Diferencialni diagnostika novorozeneckych kreci dle etiologie [upravit | editovat zdroj |

¢ Stigmatizace novorozence — vrozena dysgeneze CNS, genetické syndromy, DMP,

e trauma (LP, UZ, CT, MRI, neurologické vy3etieni) — intrakranialni krvéceni, edém mozku, contusio cerebri,

¢ infekce (LP, zanétlivé markery, kultivace, IgM, neurologické vysetieni) — meningitis, meningoencephalitis, sepse,
¢ perinatalni asfyxie (Astrup, RTG hrudniku) — RDS, HIE,

e VCC (Astrup, EKG, ECHO, RTG hrudniku),

¢ abnormity vnitiniho prostiedri (gly, Na, Ca, Ca ioniz., Mg, pyridoxin) — dysbalance vnitiniho prostred,

¢ polyglobulie (Hb, Htk),

¢ abnormality aminokyselin a organickych kyselin, MAC — DPM,

¢ abusus lékt a drog u matky — abstinenéni syndrom,

e zvysené urea, kreatinin, MAc — renélnf selhant,

¢ normalni biochemie, zénétlivé markery a zobrazovaci metody — benigni familidrni novorozenecké krece, kiece nejasné etiologie.

Terapie [ upravit | editovat zdroj ]

o Zabezpetit zékladni zivotni funkce — ventilaci, cirkulaci, termoneutrélni prostiedi,
¢ korekce vnitiniho prostiedi,
¢ 10% glukosa 2 ml/kg i.v. jako bolus a nésledné 5 ml/kg/hod,
¢ 10% calcium gluconicum 2 ml/kg i.v. b&hem 10 min.pod EKG kontrolou,nésledné kontinuélné nebo & 6 hod. do celkové denni dévky 5 ml/kg,
¢ 10% MgSO4 1 ml/kg béhem 10 min. i.v.,nasledné 0,2 ml/kg & 6 hod,
¢ vitamin B6 (pyridoxin) u pyridoxin dependentnich kie¢i (terapeuticky 50-100 mg i.v., preventivné substituce cca 10mg/kg/den p.o.);
¢ antikonvulziva:
Phenobarbital

¢ je lékem volby v neonatologii,

e dévky: 15-20 mg/kg i.v. béhem 15 minut, moZno i davky 30-40mg/kg,ale jen pfi zajisténé ventilaci,

¢ denni udrzovaci davka je 5 mg/kg/d,

¢ nutny monitoring kardiovaskularnich funkci — hrozi hypotenze a monitoring sérovych hladin.
Phenytoin

¢ pokud neni terapeutické odpovéd na phenobarbital,

o dévka: 15-20 mg/kg i.v. rychlosti 0,5-1 mg/kg/min,

¢ denni udrZovaci davka je 5 mg/kg/d,

¢ hrozi arytmie a hypotenze,nutny monitoring sérovych hladin.
Diazepam

¢ dévka: 0,1-0,3-0,5 mg/kg i.v. pomalu do celkové davky 1 mg/kg,
e ma rychly nastup terapeutického ucinku,antikonvulzivni poloéas se pohybuje fadové v minutach,
¢ piirychlém bolusu vy$sich davek hrozi riziko apnoe,

¢ nemél by se podavat u déti se zavaznym ikterem,nebot’ zvy3uje riziko jadrového ikteru.



5. Diferencialni diagnostika kreci
Kojeni a jeho prednosti
Akutni dusnost a aspirace ciziho télesa

Diferencialni diagnostika kreci

Krece v détském véku jsou projevem rtiznych onemocnéni. Krece u déti patti mezi akutni stavy, které je
potieba urgentné resit. Krec je stav, pri kterém dochazi k nadmérnému a dlouhodobému stahu raznych
svalll. Kfe¢ mlzZe postihovat jeden sval nebo celé svalové skupiny. Krfece, které trvaji déle nez 10 minut, se
nazyvaji PROLONGOVANE KRECE. Rekurentni kiece jsou ty, které se ¢asto opakuji.

Onemocnéni souvisejici se vznikem kreci:

e Kiece pfi onemocnéni nervového systému — nejcastéji v souvislosti s traumatem, nitrolebecnim
krvacenim, vrozenymi anomaliemi a epilepsii

e Krece pri infekci — sepse, tetanus, infekce nervového systému (meningitida)

e Metabolické kiece — vyvolané poklesem hladiny cukru v krvi (cukrovka, hladovéni) nebo poklesem
hotciku a vapniku

e Krece pri intoxikacich — mohou byt zplisobeny léky s obsahem ASA, alkoholem nebo nikotinem

e Febrilni kifece — vznik pfti teploté vyssi nez 38°C

e Psychogenni kiece — kreCe pfi hysterii a afektivni kiece; afektivni kfece vznikaji u déti hlavné pfi
konfliktech, zacinaji placem, ndsledné zadrzi dech, zmodra a objevi se kiec

PFiciny kreci u déti:
EPILEPSIE
- Idiopatické (70-80%)
- Sekundarni (malformace CNS, okluze mozkovych cév, poskozeni kongenitalni infekci, hypoxicko-
ischemicka encefalopatie, intraventrikularni krvaceni)
- Nadory CNS
- Neurodegenerativni onemocnéni
- Neurokutanni syndromy

NEEPILEPTICKE
- Febrilni kiece
- Metabolické pfriciny (Gly, Ca, Mg, Na)
- Urazy hlavy
- Meningitida, encefalitida
- Otravy

Lécba:
Nejprve zajistit dostatecné mnozstvi kysliku pro organismus (uvolnit a zajistit dychaci cesty) a odstranit
kreCovou aktivitu. Nejpouzivanéjsim lékem proti kie¢im je diazepam v davce 2,5-5mg do hmotnosti do
10kg. AZ po odeznéni kreli je mozné pristoupit k 1é¢bé priciny jejich vzniku.
FEBRILNI KRECE
= prileZitostné epileptické zachvaty bez vazby na nitrolebni infekci ¢i jinou cerebralni pricinu, které se
vyskytuji u kojenct ¢i malych déti s teplotou nad 38°C
-jde o nejcastéjsi neurologickou poruchu détského véku (2-4% vsech déti ve véku do 5let je prodéla
alespon 1x), vrchol vyskytu 18.mésic véku
Etiologie febrilnich kredi:

e Horecka, vék a genetickd predispozice jsou nejdllezitéjSimi etiologickymi faktory



e Ve 30% ptipadl je pozitivni RA febrilnich kreci
e V 10% pripadl je u ¢lena rodiny pritomna néktera forma epilepsie
e U sourozence ditéte, které prodélalo febrilni kiece je riziko vyskytu 20%

Patogeneze — nejasna, postizené déti maji vyssi kieCovou pohotovost; Pro vznik kieci je dlleZitéjsi rychlost
vzestupu teploty nez maximalni dosazena teplota

Klinicky prabéh:
-V pripadé jednoduchych, nekomplikovanych febrilnich kieci — jde o kratky (do 3min trvajici)
generalizovany zachvat tonicko-klonickych kreci
- 20% febrilnich kreci spliuje kritéria komplikovanych kieci: délka trvani delSi nez 15min, iktalni Ci
postiktalni fokdlni neurologickd symptomatologie a vice jak 2 epizody zachvat( za 24h

Diagnostika:

- Laboratorni vySetieni — glykemie, iontogram, KO, zanétlivé markery, hemokultura

- Lumbalni punkce — k vylouceni meningitidy; méla by byt provedena pokud existuji dalsi
anamnesticka ¢i klinicka podezieni na meningitidu; u déti do 12 mésicd pak VZDY

- EEG vysetfeni — jen u komplikovanych febrilnich kfeci nebo v pfipadech, kdy jsou ptritomny dalsi
pozdchvatovité ndpadnosti trvajici déle nez 12 hodin, provést nejdfiv 7.den po zachvatu

- Febrilni kfe€e nejsou indikaci k neurologickému sledovani, indikace je ddna pouze pfi pfechodu do
epilepsie

diagnosticka

. jednoduché febrilni kieée komplikované febrilni kiece ,
kritéria Akutni
vék 6 mésici — 6 let < 6 mésict nebo > 6 let |é¢ba:
délka zachvatu < 10 minut, (v USA < 15 minut) > 10 minut, (v USA > 15 minut) Podani
generalizované tonicko-klonické kiece,
typ kredi hypotonicky stav s bezvédomim = febrilni kolaps | topické kfece — hemikonvulze

(synkopa)

i . ) meningealni syndrom, symptomy edému mozku, zmény
stav po zachvatu | bez pfiznaka . ; L. oF , ,
svalového tonu, poruchy zakladnich Zivotnich funkci

rodinna a osobni , i v RA epilepsie, v OA perinatélni rizika, trazy CNS, infekce
) bezvyznamna <% Gt Tt
anamnéza CNS, opozdény psychomotoricky vyvoj, recentni ockovani
benzodiazepinl jako akutni IéCby FK se fidi stejnymi pravidly jako lécba epileptickych zachvatd, tj. jsou
indikované v |éCbé zachvatu zpravidla delSiho nez 2-3 min.:

e diazepam rektdlné: 5 mg (u déti do 15 kg télesné hmotnosti); 10 mg (déti nad 15 kg)
e diazepami.v.
e midazolam i.v.

¢ midazolami.m.

Profylaktické poddvani benzodiazepinG v domacim prostiedi pii teploté NENi doporuéeno (moznost
zastteni priznakl neuroinfekce, ¢asté nezadouci ucinky, potencial predavkovani)

PFi nekomplikovanych febrilnich kieci jsou kromé obecnych rezimovych opatieni indikovana antipyretika:

e paracetamol 10-15 mg/kg pro dosi, max. 60 mg/kg pro die p.o., p.r.
e ibuprofen 5-10 mg/kg pro dosi p.o., p.r.

Antiepilepticka terapie neni u pacientl s prostymi febrilnimi kfeCcemi doporucovana



- Nekomplikované krece maji velmi dobrou progndzu

- Riziko recidivy po probéhlych febrilnich kfecich je 30 % a po dvou a vice epizodach az 50 %

- U déti s prostymi febrilnimi kie¢emi nebyla zaznamenana zvySena mortalita ani vyssi vyskyt
fokalnich neurologickych symptoma ¢i mentdlni retardace

- Riziko vzniku epilepsie je po probéhlych prostych febrilnich krfecich jen mirné vyssi nez u zdravé
populace

Kojeni a jeho prednosti

Vyziva je z faktorli zevniho prostredi nejvyznamnéjsi determinantou zdravi — tzn. Ze nejvice ovliviiuje
kvalitu a délku Zivota ze viech faktor( zevniho prostredi.

Adekvatni vyZziva v détském véku zajistuje: 1. optimalni rast
2. optimalni PMV
3. optimalni vyvoj IS
4. optimalni pribéh metabolickych déja

Vyziva novorozencl a kojencu se rozdéluje na: 1. Pfirozenou = materské mléko
2. Umélou
3. SmiSenou

Materské mléko je nejlépe prizplisobenou svym sloZzenim potfebam novorozenct a kojencll a predstavuje
pro né idedlni formu vyzZivy pro zralé kojence v prvnich mésicich Zivota. Slozeni mléka se méni podle
potieb ditéte i béhem kojeni a to pomoci zpétnovazebnych mechanismi — napft. v [été obsahuje vice vody.

Materské mléko:

» Kolostrum (produkovano do 2. tydne Zivota novorozence)
— vysSi obsah bilkovin a soli, méné tukl a sacharidli (ma nizsi energeticky obsah), bohaté na
makrofagy, lymfocyty, granulocyty a sekrecni IgA,
- svym charakterem je to: husta, smetanové Zluta tekutina
» Prechodné mléko (tvoreno 2. aZ 3. tyden po porodu)
— obsahuje méné bilkovin, pribyva tukl a sacharid(



» Zralé mateiské mléko (tvoreno asi za 3 tydny po porodu)
— vyS$si energeticky obsah (60-70kcal/100ml), jesté vyssi obsah tukd, stejny obsah sacharid( jako u
prechodného mléka, nizsi obsah bilkovin a soli;
- nemad konstantni sloZeni (vyrazné zmény i béhem laktace, ale i dne a kazdého krmeni)

Tab. 5.3: Frekvence kojeni v zavislosti na véku ditéte

Vek Prameérny pocet kojeni
1. tyden 6—10x denné
1. tyden—-1. meésic 6—8x denné
1.-3. mésic 5—6xdenné
3.-7. mésic 4-5x denné
4.-9. mésic 3—4xdenne
8.-12. mesic 3xdenne

Tab. 5.4: Primémé mnozstvi mléka na davku v zavislosti na véku ditéte

Vék Primérna davka
1.-2.tyden 60-90ml
3. tyden-2. mésic 120-150ml
2.-3. mésic 150-180ml
3.-4. mesic 180-210ml
5.-12. mésic 210-240ml

Evropska a severoamericka pediatricka spolecnost pro gastroeneterologii, hepatologii a vyZivu (ESPGHAN a
NASPGHAN) a Svétova organizace zdravi (WHO) doporucuji vyhradni kojeni béhem prvnich 6 mésica véku
ditéte (minimalné 180 dnii) a pokracovani v kojeni s pfikrmem do véku 1-2 let.

PREDNOSTI KOJENI

1. nejlépe odpovidd nutricnim potfebam ditéte

2. ma pozitivni psychosocidlni efekt na dité i matku = buduje to Uzky vztah mezi matkou a ditétem
3. je levnéjsi nez uméla strava

4. je ekologictéjsi

5. Kojeni sniZuje riziko onemocnéni:
- GIT (akutni virova a bakterialni gastroeneteritida, nekrotizujici enterokolitida)
- Respirac¢niho traktu (bronchiolitida, bronchitida, pneumonie atd.)
- DalSich akutnich onemocnéni (infekce mocovych cest, otitis media, akutni meningitida atd.)
- AlO v pozdéjSim obdobi (DM, Crohnova choroba, ulcerozni kolitida, celiakie atd.)
-V dospélém véku (hypertenze, aterosklerdza, obezita, KVS onemocnéni, metabolicky syndrom,

sclerosis multiplex)

Vyziva materskym mlékem ma protektivni vyznam na frekvenci vyskytu a intenzitu pribéhu alergickych a
nadorovych onemocnéni, je popsany nizsi vyskyt syndromu nahlého umrti u kojenych déti.
Pozitivné ovliviiuje psychosomaticky vyvoj ditéte.

6. Pozitivni aspekty kojeni pro kojici matku

CASNE — elevace hladiny oxytocinu snizuje intenzitu poporodnich hemoragii, urychluje involuci délohy,
opozduje nastup ovulace, prodluzuje lakta¢ni amenoreu, urychluje dosazeni pfedporodni hmotnosti
POZDNI — niz3 riziko karcinomu ovarii a prsu, nizsi vyskyt fraktur v menopauze v dasledku lepsi poporodni
remineralizace skeletu



Slozeni materského mléka:

- BILKOVINY - nejstélejsi slozka MM, obsahuje zj. a-laktalbumin (ma prebioticky efekt) a laktoferin
(ten ma bakteriostaticky i antivirovy efekt); diky optimalnimu poméru laktalbuminu a kaseinu je
dobfre stravitelné
- nizsi obsah bilkovin v MM predstavuje nizsi zatéz pro nezralé ledviny

- SACHARIDY - pievazuje LAKTOZA (oproti ostatnim mlékdim) — napomaha resorpci KALCIA a ZELEZA;
podporuje rust Lactobacillus bifidus, ktery vytvari kyselé prostredi a brani tak rlstu E. coli ve stfevu

- TUKY kvantitativné odpovidaji tuku v kravském mléce; lepsi vstiebavani tukl z MM diky enzymu
LIPAZA, kterou MM obsahuje, pfevazuji MK nenasycené — hl linolova a arachidonova (myelinizace
a vyvoj CNS)

- MINERALY - Obsah mineral je niz3i nez v kravském mléce, ale odpovida pozadavkiim ditéte,
biologickd dostupnost je optimalni, z MM se resorbuje az 70% Zeleza (diky zinku, médi a
laktoferinu), kalcium se také velmi dobfre resorbuje

- VITAMINY - MM neobsahuje dostatec¢né mnozstvi vitaminl D a K — musi byt substituovany!!!
Doporuceni pro donosené novorozence — 1 mg vitaminu K intramuskularné, aplikovano mezi 2.-
6.h po porodu!!!, davku jiz neni nutno opakovat a nebo peroralni podani 2 mg vit K do 6h po
porodu s nutnosti opakovani (poté uz jen 1 mg 1x tydné do stari 10-12 tydnd véku po dobu
vyhradniho kojeni)

- OSTATNI SLOZKY — oxytocin, prolaktin, prostaglandiny, nadledvinové steroidy, TSH, TRH, T4, T3,
EPO; proteolytické enzymy, peroxidazy, lysozym, alfa amyldaza, lipaza

o Celularni slozka: makrofagy, lymfocyty T a B, neutrofily, epitelidlni bb
o Humordlni slozka: sekre¢ni IgA — dllezity faktor ochrany GIT pred viry a bakteriemi

Kojici Zena — by méla dodrzovat zdsady spravné vyzivy, neméla by koufit, brat drogy a pit alkohol, je mozno
kojit i v pripadé hore¢natého onemocnéni matky,

Kl Kojeni

A) Na strané matky

1. Infekce HSV, VZV v oblasti prsu

2. Infekce HIV, CMV, hepatitida B a C, TBC, HTLV (Lidsky lymfotropni T-bunécny virus)
(naopak nevadi bézné léky proti bolesti a teploté a béznd ATB)

4. Laktacni psychoza = matka bere své dité jako nepfitele a mUze jej i zabit

B) Na strané ditéte = zavazna metabolicka onemocnéni

1. galaktosemie (deficit galaktoso-1-fosfat uridyltransferazy) - dité neni schopno metabolizovat laktézu ->
vyziva preparaty bez obsahu laktézy

2. fenylketonurie (deficit hepatalniho enzymu fenylalaninhydroxylazy) — materské mléko obsahuje malé
mnozstvi fenylalaninu (ale méné nez mléko kravské), dité mize byt ¢astecné kojeno a soucasné krmeno
pripravkem s AMK bez fenylalaninu; 1.novorozenecky screening v CR — ze suché kapky po 48-72h Zivota,
kdy dité pfijima mléénou stravu

3. Vrozeny deficit laktazy

Prekazky (nikoliv KI) kojeni

1. Mastitida — doporucuje se mléko odstriknout a pasterizovat (pfi teploté 60°C)
2. Ragady prsu — dité jakoby krvaci z pusy, ale je to vlastné napolykana krev

3. Vpacena bradavka — pouzivaji se kloboucky



Akutni dusnost a aspirace ciziho télesa

Akutni dusnost
Dusnost je subjektivni pocit dechové tisné, projevuje se namahavym dychanim a muze byt provazena
stridorem a zvySenym dechovym usilim

u déti, které maji ve srovnani s dospélymi vyznamné uzsi prusvit dychacich cest, se vyskytuje
zejména AKUTNI dugnost

byva nejcastéji zplsobena obstrukci dychacich cest — ztlusténim, koplapsem stény nebo prekazkou v dychacich

cestach

Ptiznaky dusnosti:

zména frekvence dechu a dechového objemu (tachypnoe, hyperpnoe = prohloubené dychani, ortopnoe =
dusnost u niz P nedokaze leZet a musi se posadit nebo postavit)
projevy zvyseného dechového usili — namahavé dychani, zatahovani jugula, nadklickli, meziZebfi,
epigastria € dochazi k tomu na podkladé zapojeni pomocnych dychacich svald (svaly krku, mezizeberni), souhyb
nosnich kfidel u kojenct
stridor (= distanc¢ni poslechovy fenomén):
o inspiracni (hrubsi chraptivy) — oblast hornich dychacich cest (véetné hrtanu), mGze byt
provazen dysfonii
o inspiracné-exspiracni — oblast trachey
o exspiracni (piskavy Ci vrzavy, tissi) — oblast dolnich dychacich cest, nej¢astéji bronchialni
obstrukce (zuzeni)

Diagnostika:

Priciny:

anamnéza

fyzikalni vysetfeni — hornich/dolnich dychacich cest

laboratorni vysetteni (KO, diferencial, CRP, krevni plyny)

zobrazovaci vySetfovaci metody: RTG srdce a plic, sonografie krku, CT/MR, ezofagografie,
angiografie

kardiologické vysetreni

novorozenci: VVV (oboustrannd atrézie choan, laryngomalacie = kongenitalni laryngealni stridor =
kolaps mékkych tkani hrtanu; diaphragma laryngis; rozStép hrtanu; tracheomalacie;
tracheoezofagealni pistél), vrozené nadory (teratom/hamartom nosohltanu, lymfangiom retro-
/parafyaryngedlné), cysty, RDS

kojenci: VVV, benigni nddory (hemangiom), zanéty (bronchiolitida), aspirace ciziho télesa

batolata, predskolni vék: zanéty (subgloticka laryngitida - NEJCASTEISI, epiglotitida, bronchiolitida,
bronchitida), aspirace ciziho télesa, papilomatdza hrtanu = HPV infekce, Urazy

Skolaci, adolescenti: Urazy, aspirace ciziho télesa (Castéji anorganicka), papilomatéza hrtanu
nezavisle na véku: alergické reakce (Quinckeho edém, bodnuti hmyzem do jazyka ¢i krku),

postintubacni stendza (muUZe se projevit az s odstupem nékolika mésicl od intubace), sy obstrukéni
spankové apnoe (adenoidni vegetace)



PRICINY DUSNOSTI PODLE MISTA OBSTRUKCE
Oblast nosu, dutiny ustni, hitanu

Virozené vyvojové vady a nadory: oboustrannd atrézie choan, teratom/hamartom nosohltanu, makroglossie, glossoptéza, cysty kofene jazyka,
retro/parafaryngedlné uloZeny lymfangiom

Hypertrofie patrovych tonzil (syndrom obstrukéni spankové apnoe)

Zanéty: retrofaryngealni, parafaryngealni absces/flegmaona, peritonzilami absces v infratonzilarni lokalizaci

Alergické reakce: otok jazyka (bodnuti hmyzem, anafylaktickd reakce)

Oblast hrtanu

Vrozené vyvojové vady: laryngomalacie - kongenitalni laryngealni stridor (nejéastéjsi vada, kolaps mékkych nezralych tkani hrtanu), atrézie hrtanu,
diafragma (Castecny srist hlasivek), stenéza, rozstép hrtanu, cysty, vnitini laryngokéla, oboustranna paréza hlasivek — kongenitalni/ziskana
Zanéty: subgloticka laryngitida — nej¢astéjsi, epiglotitida - flegména/absces epiglotis

Benigni nadory: hemangiom — typicka lokalizace v subglotis, papilomatéza hrtanu (HPV infekce) — dusnosti predchazi dysfonie

Cizi télesa

Urazy: nepfimé (otok, hematom, luxace chrupavek)

Alergické stavy: Quinckeho edém

Postintubacni stendéza: cirkularni stenéza v subglotis (nejcastéjsi lokalizace)

Oblast pradusnice

Vrozené vyvojové vady: atrézie/stendza trachey, tracheomalacie (kolaps stén trachey), tracheoezofagedlni pistél, cévni anomadlie zplsobujici Gtlak
trachey (patologicky odstupujici velké cévy z aortalniho oblouku, zdvojeny aortélni oblouk)

Zanéty: krustozni-pablanova laryngotracheitida

Cizi téleso

Postintuba¢ni sten6za

Oblast pradusek

Vrozené vyvojové vady: anomalie vétveni bronchtl, viozené stendzy, Gtlak bronchi patologii z oblasti kardiovaskularniho aparéatu
Cizi téleso — nejcasté&jsi lokalizace v hlavnim bronchu
Nadory mediastina

Zuzeni dychacich cest z oblasti zevniho krku

Vrozené vady a nadory: teratom, multicysticky lymfangiom/hygroma colli cysticum

Terapie:

v zavislosti na pficiné

- spontanni Uprava stavu: laryngomalacie

- medikamentdzni: zanéty, alergické stavy, hemangiom

- laryngotracheobronchoskopie: extrakce aspirovanych cizich télese, dilatace stenéz
- mikrolaryngoexcize: papilomatdza hrtanu

- chirurgicka terapie: abscesy, vrozené vady, nadory, stendzy

Aspirace ciziho télesa
= nebo-li vdechnuté pevného télesa je u kojenc(, batolat a predskolnich déti ¢asté a mlze vést
k emfyzému plic a pfesunu mediastina

Etiologie:
- aspirace tekutiny, kasovité stravy, ofecht, minci, nehtu, perli¢ek, ¢asti plodd atd.
Patofyziologie
- aspirace daného predmétu vede k obstrukci dychacich cest
- nejcastéji uvizne téleso v pravém hlavnim bronchu (je méné odklonén pfi bifurkaci a ma M prasvit)
- pfiobstrukci bronchu vznika ventilovy uzaveér, kdy se vzduch pfti inspiriu dostava za cizi téleso,
avsak pfi exspiriu se jiz nemUZe dostat ven, coZ vede k emfyzému plic na ipsilateralni strané a
presunu mediastina kontralateralné

Klinicky prabéh:
- bezprostfedné po aspiraci — ataka kasle
- poté dalsi pertusoidni zachvaty kasle
- nakonec je dité ¢asto ASYMPTOMATICKE!
- Inspiracni/exspiracni stridor



-V 50% pripadu pfi fyzikalnim vySetieni — poslechové oslabené dychani a hypersonorni poklep na
strané aspirace

- Méné Casto prodlouzené exspirium, piskoty, vrzoty nebo chropy

- Nenapadny fyzikalni nalez pfi typické anamnéze nevylucuje aspiraci ciziho télesa!

Diagnostika:
- RTG hrudniku ve vydechu — emfyzém plic na postiZzené strané s pfesunem mediastina ke strané
zdravé plice, doslo-li k aspiraci jiz pred néjakym ¢asem, muze byt pfitomna zanétliva infiltrace

Dif dg.:
- Obstrukéni bronchitida
- Subgloticka laryngitida
- Asthma bronchiale

Lécba:

1. pomoc: udery mezi lopatky, Heimlichlv manévr, v ramci KPR provadime Uvodnich 5 vdechi
- Bronchoskopické odstranéni ciziho télesa
- Podani ATB pred vykonem (napt. cefuroxim)



RACHITIS, OSTEOPOROZA:

1. Rachitis (krivice)

= porucha mineralizace kosti, kterou zplUsobuje nedostatek nebo porucha metabolismu vitaminu D nebo kalcia
Klasifikace rachitid

1. Rachitida z nedostatku vitaminu D

2. Vitamin D rezistentni rachitida | typu

3. Vitamin D rezistentni rachitida Il typu

4. Familiarni hypofosfatemicka vitamin D rezistentni rachitida

1. RACHITIDA Z NEDOSTATKU VITAMINU D

- vznika pfi nedostatku vit. D a/nebo kalcia; ekvivalentem v dospélosti je osteomalacie

- tento typ rachitidy byl velmi ¢asty pfed zavedenim celoplosné suplementace vit. D u kojenct a batolat (nejprve rybi tuk,
pak ve formé kapek)

- v soucasné dobé se u nas vyskytuje jen u déti, jejichZ rodice jim nepodavaji suplement nebo u déti s pfisnou
vegetaridanskou stravou

Etiologie

1. Nedostatek vit. D v potravé (absence suplementace)

2. Nedostatek slune¢niho zafeni

3. Malabsorpéni syndrom s poruchou vstfebavani tuk( (CF, insuficience pankreatu, poruchy sekrece Zluci, celiakie)

Patofyziologie

1. Nedostatek vit. D vede k nedostateénému vstiebavani Ca - nedostatek Ca vede k poruse endchondralni a periostalni
osifikace, takZze kostni matrix je nekalcifikovana > pretrvava-li nedostatek vit. D a hypoCa2+ -> sekundarni
hyperparathyreéza - vede k odbouravani kosti diky T aktivité osteoklastt se 4 aktivitou ALP - zastava rstu,
deformace kosti, patologické fraktury (to vSe aby byla normokalcémie)

- PTH zprvu stimuluje tvorbu kalcitriolu (Vit D3) v ledvinach (a také zvysuje fosfaturii), ale pozdéji se vycerpavaji zasoby
kalcidiolu, a protoze PTH bez kalcitriolu nedokaze odbouravat kost = rozviji se hypoCa®* (i pfes vyraznou
hyperparathyredzu)=> laryngospasmus, hypokalcemické (tetanické) kiece, obstipace

2. Vit. D ma také imunomodulaéni efekt = proto déti s rachitidou trpi éastéj$imi a hife probihajicimi respiraénimi
infekty

3. Pfi deformitach hrudniku je vy3si riziko pneumonii a atelektaz

Klinicky obraz
- pocatek Casto ve 3. mésici

zprvu: neklid, podrazdénost, omezena hybnost a hypotonie sval(, poceni v zahlavi
typicky nalezy na skeletu: 1. Kraniotabes = mékké zahlavi, opozdény uzavér VF (normalné do 12. — 18. més.)
2. Caput quadratum = oplosténi lebky okcipitalné a vyklenuti bifrontalné
3. Rachiticky rtizenec Zeber = kvili nadmérné tvorbé osteoidu (organicka kostni tkan) na
prechodu chrupavdité a kosténné ¢asti Zeber
4. Pectus carinatum = vyklenuti sterna
5. Harrisonova ryha = ryha v Urovni branice (vtazeni hrudniku)
6. Kyféza pfi sedu
7. Genua valga, genua vara
8. OpoZdéné prorezavani zubi
dalsi projevy: obstipace, vyssi nachylnost k infekcim (hl. respiracnim), laryngospazmus a tetanické krece, patologické
fraktury (hl. dlouhych kosti), zastava rlstu

Diagnostika
1. Anamnéza

2. Fyzikalni vys.

3. Laboratorni vys: Tab. 6.5.-2. Biochemické nalezy pfi rachitidé

Ca™ v dolnim normalnim pasmu, pozdéji
snizeny

PO} zprvu zvyseny, pozdéji normalni a2
snizeny

Alkalicka fostataza vysoka
Parathormon zvyseny
25-OH-vitamin D snizeny




4. RTG: - distalniho predlokti a zapésti = rozsifeni epifyz + projasnéni a nepravidelnd ohraniceni metafyz a poharkovité
deformity metafyz + projasnéni diafyz
- zlomeniny vrbového proutku, patologické fraktury (Zeber a dlouhych kosti)

Terapie
LV: Vit. D5 (cholekalciferol) i.m. 50 000 IU (pokud neni v injekéni formé, tak p.o. 5 0001U/den) + suplementace Ca”* (nesmime

opomenout, jinak by mohlo pti rychlém ukladani Ca do kosti dojit k tézké hypoCa2+)
- pti spravné terapii se do 2 tydn( normalizuji hladiny Ca2+, fosfatl a PTH; radiologické zmény po tydnech az mésicich
LV pfi tetanii: 10% Calcium gluconicum i.v. v davce 1mg/kg

Prevence
Vsichni kojenci dostavaji od 2. tydne v prvnim roce Zivota 500 IU/den, pfed¢asné narozeni novorozenci 1 000 IU/den
vitaminu D

2. VITAMIN D-DEPENDENTNI RACHITIDA TYPU I:

- jde o AR dédi¢ny deficit 1a-hydroxylazy v ledvinach - tim je blokovana pfeména 25-hydroxycholekalciferolu na 1,25-
dihydroxycholekalciferol (= kalcitriol = vit. D3) = ve 3. aZ 6. mésici vznikaji projevy rachitidy i navzdory spravné
suplementaci (Vigantol je cholekalciferol — musi se hydroxylovat v jtrech (25. pozici) a v ledvinach (1. pozici)

dg.: laboratorné je 25-hydroxycholekalciferol (kalcidiolu) normalni, ale 1,25-dihydroxycholekalciferol je snizeny

T: Dozivotni suplementace kalcitriolu

3. VITAMIN D-DEPENDENTNI RACHITIDA TYPU II:

- jde o AR dédi¢nou rezistenci cilovych tkani (stfeva a skeletu) na kalcitriol, kvili defektu R pro kalcitriol
Dg.: laboratorné je velmi vysoka hladina kalcitriolu (hladina kalcidiolu je normalni)

T.: téice léitelné - podavaji se vysoké davky kalcitriolu (s cilem pfekonat rezistenci cilovych tkani)

4. FAMILIARNiI HYPOFOSFATEMICKA VITAMIN D-REZISTENTNi RACHITIDA:

- jde o X-vazanou geneticky podminénou poruchu zpétné resorpce fosfatii v proximalnich tubulech ledvin s vysokou
ztratou fosfatl moci a soucasné je tam porucha konverze kalcidiolu na kalcitriol

- klinicky obraz se rozviji aZ po za€atku chtize (po 1. roce Zivota) s obrazem tézké pozdni rachitidy (deformace DKK,
retardace rudstu)

Dg.: hypofosfatémie a hyperfosfaturie + normokalcémie, normalni PTH

T: substituce fosfatti + kalcitriolu

2. Osteoporodza

Definice

= systémové metabolické onemocnéni skeletu s poruchou mechanické odolnosti kosti, kvili poruse jeji
mikroarchitektoniky, coZ je provazeno zvysenym rizikem zlomenin

- pro diagndzu osteopordzy v détském véku je nezbytné spinit obé podminky:
1. Klinicky vyznamna anamnéza fraktur (= kompresni fraktura obratle, 2 a vice fraktur dlouhé kosti HK, 1 fraktura
dlouhé kosti DK)
2. Nizka kostni denzita pfi RTG vysetieni denzitometrie (Z skére je mensi nebo rovno - 2,0)
(pozn. Z skére udava rozdil mezi denzitou u P ve srovnani s referenénimi (primeérnymi) hodnotami pro dany vék a pohlavi)

Klasifikace

1. primarni osteoporodza: u déti vzacna

- vyskytuje se u osteogenesis imperfekta a nékterych dalsich geneticky podminénych stavech (napt. idiopaticka juvenilni
osteopordza), Marfanlv sy, Ehlers-Danlostiv sy

2. sekundarni osteopordéza = vznika jako dusledek jiného patologického procesu

a) onkologicka onemocnéni— zejména leukemie (u 20 % P vznikaji fraktury obratll béhem 1. mésice po zahajeni ChT)

b) systémova onemocnéni (systémova JIA) s vysokymi davkami kortikosteroidt (u 20 % P 1 rok od zahdjeni terapie KS)

c) endogenni nadprodukce kortizolu (Cushingova nemoc), hyperparathyreéza

d) neuromuskularni onemocnéni (DMO, svalové dystrofie, spina bifida)

e) mentalni anorexie, imobilizace, nelécena celiakie, selhani ledvin a jater, IBD

Klinicky obraz
- patologické fraktury — obratll (kompresni fraktury) a koncetinovych kosti



Diagnostika — viz Kritéria

Terapie
LV: bisfosfonaty (ibandronat) — NU: osteonekréza ¢elisti (pfed zahajenim T navstivit zubare), hypoCa2+

Prevence
- fyzicka aktivita, udrZeni svalové sily, vit. D a Ca, dostatecna vyZiva, terapie zakl. onemocnéni

Tab. 6.5.-6. Diagnostickd kritéria osteopor6zy u déti a ado-
lescentl na zakladé konsenzu Mezinarodni spole¢nosti kli-
nické denzitometrie z roku 2007

Pro stanoveni diagnézy osteoporozy u déti museji byt
spinény obé nasledujici podminky:
+ Klinicky vyznamna anamnéza fraktur, coz znamena:
- jedna fraktura dlouhé kosti dolni koncetiny
- kompresivni fraktura obratle
- dveé nebo vice fraktur dlouhych kosti hornich koncetin
» Nizka kostni denzita, tj. Z-skore pro obsah kostniho
mineralu (BMC) nebo plosné kostni mineralni denzity
(aBMD) < -2,0 po piepoctu podle véku, pohlavi a télesné
vysky

Tab. 6.5.-7. Onemocnéni spojena se sniZenou kostni denzitou a/nebo frakturami v détském véku

Vrozena geneticky podminéna onemocnéni Ehlerstiv-Danlosav syndrom, fibrézni dysplazie, homocystinurie,
hypofosfatémie, idiopaticka hyperkalciurie, MarfanGv syndrom,
Menkestv syndrom, osteogenesis imperfecta, cysticka fibroza

Ziskana chronicka onemocnéni mentalni anorexie, celiakie, diabetes mellitus 1. typu, nespecifické stievni
zanéty, malignity, stavy po transplantaci, renélni selhani, juvenilni idiopaticka
artritida

Poruchy endokrinnich regulaci Cushinguyv syndrom, deficit ristového hormonu, hyperparathyreéza,

hyperthyredza, deficit ¢i rezistence k pohlavnim hormonim
Onemocnéni spojena s dlouhodobou imobilizaci = détska mozkova obrna, svalové dystrofie, paraplegie, spina bifida, hypotonie

Idiopatické poruchy | idiopaticka juvenilni osteopordza, idiopaticka skoliéza




UMELA VYZIVA KOJENCE:
VyiZiva je z faktord zevniho prostredi nejvyznamnéjsi determinantou zdravi — tzn. Ze nejvice ovliviiuje kvalitu a délku
Zivota ze vsech faktor( zevniho prostredi.

1. optimalni rast

2. optimalni PMV

3. optimalni vyvoj IS

4. optimalni pribéh metabolickych déj

Adekvatni vyZiva v détském véku zajistuje:

Vyziva novorozencl a kojencll se rozdéluje na: 1. Pfirozenou = materské mléko
2. Umélou
3. SmiSenou
Kl Kojeni
A) Na strané matky
1. Infekce HSV, VZV v oblasti prsu
2. Infekce HIV, CMV, hepatitida B a C, TBC, HTLV (Lidsky lymfotropni T-bunécny virus)
nevadi bézné Iéky proti bolesti a teploté a bézna ATB)
4. Laktacni psychdza = matka bere své dité jako nepfitele a mUize jej i zabit

B) Na strané ditéte = zavaina metabolicka onemocnéni
1. galaktosemie

2. fenylketonurie

3. Vrozeny deficit laktazy

Prekazky (nikoliv Kl) kojeni

1. Mastitida — doporucuje se mléko odstfiknout a pasterizovat (pfi teploté 60°C)
2. Ragddy prsu — dité jakoby krvaci z pusy, ale je to vlastné napolykana krev

3. Vpacena bradavka — pouZivaji se kloboucky

Pro kojenecky vék je naprosto nevhodné neupravené kravské mléko

- ma vysoky obsah bilk. a mineralti - zatéZuje ledviny = vede k dehydrataci a rozvratu vnitfniho prostfedi
- mUZe vést k rozvoji alergickych projevi (atopicky ekzém, chronické prtjmy)

- ma nizsi vyuzitelnost Fe = vede k anémii

- u nizkotuéného mléka je deficit esencialnich MK = porucha vyvoje CNS

Proto v umélé vyzivé pouzivame tzv. MLECNE FORMULE

- maji optimalizované slozeni bilkovin (pomér kaseinu k syrovatce 40:60, sniZzeny obsah proteinu, pridavek taurinu)
- Cast mlécného tuku je nahrazena rostlinnym olejem s nenasycenymi MK (pro spravnou myelinizaci a vyvoj CNS)

- maji zvySeny obsah laktozy

- maji snizeny obsah mineralnich latek (jod, selen)

- jsou obohaceny o Zelezo a vitaminy (zejm. vit. D)

- v poslednich letech (cca 5) se pridavaji do mléénych formuli fermentované kojenecké formule (béhem vyroby byla
mléka fermentovana bakteriemi mlécného kvaseni)

Rozdélené mlécnych formuli
1. Pocatecni (od narozeni do 4. mésice) (adaptovany pomeér bilkovin) (napf. BEBA 1, Nutrilon premium 1)
2. Pokracovaci (od 4. mésice) (neadaptovany pomér bilkovin) (napf. BEBA 2, Nutrilon 2)
- nekryji pIné potreby ditéte a nejsou tak vhodnd, pokud je kojenec na vyluéné mlécné stravé, poddvat se mohou
teprve jako soucast smiSené stravy od okamziku, kdy dité dostdva prikrm
3. Modifikovana: a) nizkolaktézova — u intolerance laktézy

b) hydrolyzaty ¢i aminokyselinové formule — u alergie na bilkovinu kravského mléka

- od hydrolyzatd je nutno odlisit hypoalergenni mléka (maji snizenou antigenicitu),

ale pro déti s alergii na bilk. KM, to nestaci

- vhodné je-li v rodiné nékdo s atopickym ekzémem ¢i AB



c) antirefluxni — u GER (Gastro-Ezofagedlniho Refluxu) (jsou zahustény skrobem)

d) specialni mlécné i nemlécné formule — u déti s dédi¢nymi poruchami metabolismu

Obecné schéma vyzivy uméle Ziveného ditéte:
- do konce 4. mésice pouze mlécné formule
- od 5. mésice maso-zeleninové prikrmy — zprvu monokomponentni!

Srovnani orientacniho obsahu
jednotlivych Zivin

(9/100mi)

- od 6. mésice ovocno-mlécné prikrmy - -
- nutna je suplementace vit. D a vit. K Proteiny | Cukry | Tuky | Soli
MM 1,3 7,2 3,5 | 250

mg

Pocatecni 1,8 6,8 3,5% | 400

mléko mg

PokraCovaci | 3,5 4,8 3,4 | 800

mléko mg

Vyzivu kojence lze rozdélit na tfi obdobi, kdy kazdé trva pfiblizné 4-6 mésicu:

1. prvni obdobi je vyhradné mlécné, dité je pIné kojeno, nebo dostava pocatecni mléko

- prospivajici dité maze byt pIné kojeno do konce 6. mésice, mnozstvi mléka odpovida 150 — 180 ml/kg/den,
maximalné pak 1 litr mléka

2. druhé obdobi je pfechodné — dité dostava k mléku kasovité prikrmy specidlni pro tento vék

3. tfeti obdobi — smiSena strava — postupné se zarazuje upravend strava dospélych vhodna pro dité

Co umét?

- U kojencl je vysoky (nejvyssi) obsah vody v téle = cca 80 % télesné hm. (oproti dospélym = cca 60 % hm.) € proto
jsou vice nachylini (a ohrozeni) dehydrataci (1. na bukalni sliznici, poté sniZzeny turgor + dité nemoci (zvazim plinu)

a) prebiotika = I. selektivné podporujici rlst a aktivitu nékterych stfevnich bakt. = pozitivné ovliviiuji slozeni
stfevniho mikrobiomu

b) probiotika = kultury Zivych mikroorganism (bakterii) = rovnéz pozitivné ovliviiuji sloZeni stfevniho mikrobiomu
c) synbiotika = kombinace predchozich (hit!)

d) postbiotika = molekuly produkované bakteriemi

- déti krmené umélymi formulemi maji oproti détem kojenym MM odli$né sloZeni stfevniho mikrobiomu

- slané prikrmy a sl je pro déti nevhodna < vhodna jenuPs CF

4 4L TOTO POUZE PRECIST
1. POCATECNI VYZIVA:
- mlé¢né formule — charakteristika viz vyse
- pocatecni vyZiva ze sdji — neni urcena k bézné vyzivé zdravych kojencl a je uZivana
nejcastéji z divodu:
- alergie na bilkovinu kravského mléka — ale u 30-50% déti alergickych na
kravské mléko se vyvine alergie také na bilkovinu sgji
- vegetariansky zplsob stravy
- malabsorpcni syndrom pfi deficitu stfevni laktazy
- galaktosémie
- obsahuje bilkovinu rostlinného ptvodu, proto musi byt obohacena metioninem, karnitinem,
taurinem, cystinem, vapnikem, Zelezem, stopovymi prvky
a vitaminy
- pocatecni vyZiva vyrobena ze sdji nesmi byt zaménovana za sdjova mléka
- pocatecni vyziva s hydrolyzovanou bilkovinou — v rodinach, kde nékdo z rodi¢d ma
zavazné alergické onemocnéni, jako je astma nebo atopicka ekzém,
je nejlepsi prevenci kojeni, pokud dité nemuze byt kojeno, jsou
doporucovany hypoantigenni pfipravky pro preventivni pouZziti
- bilkovina je ¢aste¢né hydrolyzovana
- pro svou zbytkovou antigenitu jsou kontraindikovana u pacientli s manifestni
alergii na bilkovinu kravského mléka
- je vhodné je podavat v prvnich 4-6 mésicich détem, které nemohou byt kojeny



a maji vysoké riziko rozvoje alergie, také se podavaji novorozenclim v prvnich dnech
k prikrmovani, pokud existuje mozZnost, Ze matka bude
kojit
- nedoporucuji se u novorozencl bez rizika alergického onemocnéni
- je-li dité alergické na bilkovinu kravského mléka, podavaji se hypoantigenni
pfipravky s vysokym stupném hydrolyzy, jejich zbytkova antigenitaje  velmi nizka
- mléka pro nedonosené déti a déti s nizkou porodni hmotnosti:
- potfebuji vice energie a vice bilkovin, také slozeni tukd je upravovano
- obsahuji také zvysené mnozstvi vitamin(, vapniku, fosforu, sodiku a Zeleza,
nové jsou také obohacovana o vicenenasycené mastné kyseliny s dlouhymi fetézci, které
jsou dlleZité pro rozvoj mozku, retiny a pro rlst organismu
- pro déti s velmi nizkou porodni hmotnosti neni idedIni stravou ani samotné

materské mléko, které se proto obohacuje o sacharidy, bilkoviny syrovatky, vitaminy

a mineraly
- antirefluxova mléka — zahusténad ryZovym Skrobem nebo vldkninou karubinem maji
zabranit ublinkdvani malych kojenct, kteti jsou Ziveni vyhradné mlékem

- PRECHODNE OBDOBI:
- pokracovaci mléka — pro déti od ukoncéeného 4. mésice do 36 mésicl véku, nekryji
plné potreby ditéte a nejsou tak vhodna, pokud je kojenec na vyluéné
mlécné stravé, podavat se mohou teprve jako soucdst smisené stravy od
okamziku, kdy dité dostava prikrm
- pomér bilkovin je neadaptovany
- mléko mlze obsahovat pridavek jinych sacharid(, ale nesmi obsahovat lepek
- jsou obohacovana Zelezem, jédem a zinkem i vitamin A, D, Ca E
- pokracovaci mléka by méla byt alternativou mezi pocate¢nim mlékem a neupravenym
mlékem na bézném trhu
- neupravené kravské mléko — pro starsi kojence neni vhodné syrové kravské mléko
pro vysokou alergenicitu a hygienicka rizika
- také pasterizované mléko mad vyssi alergenicitu ve srovnani se susenym
- neni obohacovano o vitaminy a Zelezo a jeho poddvani vede k anemii
- neupravend mléka jsou doporucovdna az ve druhém roce Zivota, v omezeném
mnozstvi je lze pouzit od 10. mésice
- kozi mléko — neni vhodné k vyZivé malych kojenct, protoze obsahuje vysoké mnozstvi bilkovin,
mineralnich latek a tukd, coz vede k nadmeérné zatézi ledvin
- je chudé na vitaminy, Zelezo a kyselinu listovou
- nehodi se k 1éCbé alergie na kravské mléko
- prikrmy — minimalné prvni celé 4 mésice ma byt dité Ziveno pouze mlékem, je-li to
mozné, vyluéné materskym
- Casné zavadéni prikrmu nepfinasi ditéti vyhody, naopak zvysuje osmotickou  zatéz ledvin

moznost vzniku potravinovych alergii, doporucuje se zacit podavat nejdfive na konci 4. mésice
a nejpozdéji na konci 6. mésice, kdy samotné mléko jiz nepokryje poZadavky na energii a sloZeni

stravy
- pfikrm se podava zasadné IZickou
- jako prvni se doporucuje jemné monokomponentni zeleninové pyré z mrkve, fazolek nebo
hrasku, v pribéhu jednoho mésice je mozno zaradit viceslozkové ptikrmy, zeleninové a maso-
zeleninové, pozdéji ovocné pyré, mlécné obilné kase (lepek az po 6. mésici)
- ndpoje pro kojence — pfi vylucné mlécné vyzivé v prvnich 4-6 mésicich nepotrebuje
zdravy kojenec zadny pridavek tekutin, vyjimkou jsou stavy pfi horecce, silném
poceni
- od 10. mésice se doporucuje pravidelné doplfujici podavani tekutin v mnozstvi
asi 200 ml denné — kojenecka voda, ovocné ¢aje, bylinné napoje

=«

- PRIDAVKY:



- vitamin D — matefrské mléko obsahuje velmi malé mnozstvi vitaminu D, proto je nezbytné ho
poddvat jako prevenci rachitidy — 400 IU denné od 2. tydne Zivota béhem celého prvniho roku a dale
vidy béhem zimnich mésicl do puberty véetné (nedostatek slunecniho zareni)
- jod — v potravé matek je ¢asto nedostatek jodu, cozZ Ize Fesit Upravou stravy kojici

matky (ryby), nebo jéd v tabletach v davce 200ug/den
- vitamin K — k prevenci krvacivého onemocnéni vSem novorozenciim po porodu se

podava 1 mg vitaminu K i.m. a pro prevenci pozdni formy onemocnéni potom  kojenym détem
stejna davka per os v tydennich intervalech do jednoho mésice
- fluorid — k Ucinné prevenci zubniho kazu, Ize ho podavat od 6. mésice véku v ddvce

0,25 mg v tabletdch, sniZzuje kazivost zubUl az o 50 %, davkovani je ale tfeba redukovat od
okamziku, kdy zac¢ne ciSténi zubU fluoridovou pastou



AKUTNI LARYNGITIDA:
- akutni subgloticka laryngitida je infek¢éni onemocnéni sliznice a podslizni¢niho intersticia
hrtanu a subglotického prostoru
- zanét vede ke zuZeni lumina a ke zvySeni odporu pti dychani
- spravné klinické oznaceni je akutni laryngotracheitida (tzv. croup) a jde o ¢astou nemoc
- obvykle postihuje déti od 3 mésicl do 5 let, chlapci byvaji postiZzeni ¢astéji nez divky
- etiologie: jde o virové onemocnéni, nejCastéji vyvolané viry parainfluenzy, influenzy A,
adenoviry, RS viry, ECHO viry a mykoplazmaty
- klinicky obraz: nastup potizi byva dost nahly, ptiznaky zacinaji zpravidla vecer nebo v noci,
kdy se dité budi s drazdivym (tzv. Sstékavym) kaslem a se stridorem
- pred prvni atakou kasle byvaji déti zcela zdravé, ale mohou predchazet i pfiznaky
lehkého nachlazeni (ryma, zanét spojivek, lehky kasel)
- teplota mUZe byt zvySend, ale horecky jsou vyjimecné
- diagnostika: je zaloZena predevsim na anamnéze a klinickém obrazu pacienta
- pokud se vyskytuje specificky KO svédcici pro laryngitis acuta, neni tfeba dalsich
vySetieni (ale stejné je dobré je provést)
- v dif.dg. se musi vyloucit akutni epiglotitida, cizi téleso, zaskrt, retrofaryngealni absces,
Quinckeho edém, astma
- laryngoskopie odhali subgloticky otok se zfetelnym zlGZzenim lumina dychacich cest
- epiglottis a ostatni struktury se na zizeni nepodileji
- pfi hodnoceni tize se mlze vychazet z bodového hodnoceni dle Downese
- nad dva body je indikovana hospitalizace, vice nez 4 body indikuji JIP,
nad 7 bodu je na fadé intubace (OTI)

Tab. 11.4.-1. Hodnoceni tize onemocnéni pfi subglotické laryngitidé (podle Downese)

Pocet bodu
- 1 2
Auskultace » normalni poslech - piskoty, vrzoty . oslabeny poslech
Stridor E - inspiracni . inspiracni i exspiracni
Kasel Iz 1 hruby | Stékavy
Zatahovani a souhyb nosnich kridel [ ' zatahovani jugula a nadklicku ‘ navic vtahovani podzebfi i mezizebfi
Cyanéza [= . + pri Fi 0,0,21 l +pfiFi0,04

- terapie: zavisi na zavaznosti onemocnéni a jeho prabéhu
- lehce probihajici onemocnéni mlze byt Ié¢eno ambulantné se stalym sledovanim
ditéte rodici (rodi¢ by mél byt poucen o |é¢eni a moznostech progrese)
- hospitalizace je indikovana u pretrvdvajiciho stridorozniho dychani, pfi progresi potizi,
znamkach hyposaturace nebo cyandzy (i pti jakékoli atace asfyxie)
- pti [écbé doma je tfeba zvlhcovat vzduch, vystavit dité chladnéjsSimu vzduchu
a dostatecny pitny rezim
- prvni pomoc: otevfit okno se studenym vzduchem
- kortikosteroidy (per rectum, i.m., i.v.) — v nich se pokracuje pfi
hospitalizace a postupné se davka deeskaluje
- prednison, hydrokortizon, dexamethason, v zavaznych stavech
methlylprednisolon
- monitorace TF, DF a SpO,
- otok hrtanu muze rychle zlepsit inhalace adrenalinu, ktery rychle pomUze snizit
otok laryngu, uvolnit lumen, sniZit odpor pti dychani a i dechovou prdaci
- adrenalin je moZné podat i opakované, podle vyvoje stavu
- je dobré dité déle sledovat kvili rebound fenoménu, kdy po odeznéni
ucinku dojde k relapsu a progresi nemoci
- komplikace: nejsou ¢asté a obvyklé, ale mlzZe se rozvinout flegmdna a absces epiglottis,
vysoké dechové usili s obstrukce



6C — ORL vypracky + str. 266 a 267 + vypracky od Dana (tam je etiologie, ale
nerozliSuje laryngitis acuta catharalis od subglotické laryngitidy) + mozno doplnit
i 0 otazky z matrose — neopomenout Downsova kritéria u akutni subglotické
laryngitidy



7A Diferencialni diagnostika anémie

Definice
Anémie je definovana jako snizeni konc. Hb pod dolni hranici normy pro DANY VEK a POHLAViI.

Obecna charakteristika

- celosvétové nejcastéjsi je sideropenicka anémie (ot. €. 95 z interny, ot. ¢. 15A z pediatrie)

- Castou anémii ve vyspélych zemich je (nej¢astéjsi anémie hospitalizovanych P) anémie chronickych chorob (ot. ¢.
94 z interny)

Fyziologie

- novorozenec se rodi s vysokou konc. Hb (aZ 200 g/I) a makrocyt6zou = v prvnich 3 mésicich Hb klesa a pak
postupné stoupa az do dospélackych hodnot (Zeny 140, muzi 160 — minimum je o 20 mir)

- ve 3. trimestru se progresivné zvysuje transport Fe pres placentu (ve 3. trimestru plod nejvice roste), ¢imz si dité
vytvori zasoby Fe nezbytné pro 1. rok Zivota €< kaZzdy nedonoSeny novorozenec je tak ohroZen sideropenickou
anémii (chybi mu ten 3. trimestr), a proto u kazdého suplementujeme Fe

Dulezité laboratorni parametry

1. Feritin = zasobni bilkovina (hl. v jatrech, sleziné, KD, stfevni sliznici) obsahujici Fe (dalsi zasobni bilk. je hemosiderin)
- hladina feritinu v séru odrazi tkanové zasoby Zeleza

- feritin patfi mezi pozitivni reaktanty akutni faze (= zanét - vzestup)

- hodnota klesa dfive, neZ roste hladina transferinu

2. Transferin = transportni bilkovina pro transport Fe z plazmy do tkani

- hladina transferinu v séru stoupa pti nedostatku Fe (ale pfi hypoproteinémii, hladina transferinu nevzroste!)
- saturace transferinu Zelezem v séru klesa pri nedostatku Fe

- feritin patii mezi negativni reaktanty akutni faze (= zanét - mirny pokles)

3. Hepcidin = degraduje feroportin na bazolateraini memb. enterocyt()
- hladina hepcidinu stoupa pri zanétech (Fe je dlleZité pro rust bakterii i nddorovych bb.) — proto pfi zdnétech nema smysl davat Fe p.o.!
- hladina hepcidinu klesa pri zvyseni erytropoézy (aby se dostédvalo vic Fe do krve), klesa pti anémiich (a tedy asi i pfi nedostatku Fe)

Klinicky obraz anémie
anemicky sy + intrauterinni rlstova restrikce + porucha rdstu a neprospivani + zvysena frekvence infekci + psychické
zmény (poruchy pozornosti, zhorseni skolniho prospéchu, drazdivost)

Diferencialné diagnosticky postup

1) ANAMNEZA:
NO — priznaky, vyskyt krvaceni (epistaxe, menoragie), prodélané infekce, Zloutenka
Vék manifestace: novorozenec — krevni ztraty, infekce (pf. parvovirus B19), isoimunizace, hemolyza

3. - 6. més. — obdobi kdy se manifestuji hemoglobinopatie
Rasa — u Cerné rasy s ikterem vidy pomyslet na srpkovitou anémii
OA - chronicka onemocnéni, stav vyZivy a sloZeni potravy (vegani — pernicidézni anémie), v terminu?,
Zloutenka?, zhodnoceni ristové kfivky
RA - vyskyt anémie nebo ikteru v rodiné (napf. dédi¢né hemolytické anémie)
2) FYZIKALNI VYS.
- znamky anémie
- znamky ikteru
- znamky infektu
- zndmky jiného celkového onemocnéni (jater, ledvin, 57)

3) LABORATOR:
KO + diff. + retikulocyty — konc. Hb. a MCV a MCH, retikulocytdza (byva u hemolytickych anémii), vylouceni
leukémii, znamky infekce (leukocytdza)

krevni natér: srpkovité ery — srpkovita anémie
sférocyty a eliptocyty — hereditarni sférocytdza a eliptocytdza



schistocyty — DIC, HUS, TTP
akantocyty — onemocnéni jater a ledvin
tercovité ery — nedostatek Fe, hemoglobinopatie, stp. splenektomii, talasémie

laboratof: Fe, TIBC, feritin, sTRF R, saturace transferinu — pro odliSeni sideropenické/chron. ch.
vit. By, a kys. listova — pro vylouceni pernicidzni megaloblastové anémie

hemolytické anémie: PLD + P celk. a nekonjug. bilirubin
a) intravaskularni: |, Fe, | haptoglobinu, hemoglobinurie a hemosiderinurie
b) extravaskularni: neni vySe uvedené (Fe a globin se reutilizuje)
a) korpuskularni: negativni Coombsuv test
b) extrakorpuskularni (autoimunitni): pozitivni Coombsuv test

test na OK — krvaceni ve stolici
mo¢ na sediment — hematurie a hemoglobinurie (popf. proteinurie)

Dalsi laboratof: CRP, JT, urea a kreatinin
molekularné-geneticka vys.

Klasifikace anémii

Dle morfologie: NORMOCYTARNI — akutni ztraty krve, hemolytické, hypersplenismus, anémie chron. ch.
MAKROCYTARNI — deficit vit. B12 a kys. list, aplastické anémie, Diamond-Blackfanova
MIKROCYTARNI — sideropenie, talasemie, 30 % anémii chron. chorob

Dle obsahu Hb: Normochromni
Hyperchromni
Hypochromni

Dle etiologie: A) ze sniZené tvorby

B) ze zvySenych ztrat

Nejdulezitéjsi anémie détského véku
- nejc¢astéjSimi anémiemi u déti jsou tyto 3 skupiny anémii:
1. Sideropenicka (viz vypracky interna €. 95): mikrocytarni hypochromni + {, Fe, { ferritin, TsTRF R, {,saturace
TRF, TMTIBC
2. Chronickych ch. (viz vypracky interna ¢. 94): zprvu normocytérni normochromni pozdéji mikrocytarni
hypochromni + {,Fe, MMeritin, N sTRF R, N saturace TRF, M TIBC
3. Hemoglobinopatie
a) B-talasémie - mikrocytarni hypochromni anémie + retikulocytdza + tercovité ery + PLD, 1 bilirubin,
NFe, Merritin, ELFO Hb: HbA, a HbF, molekularné-genetické vys.
b) a-talasémie = viechno stejné + ELFO Hb: HbH!, molekularné-genetické vys.

Tab. 16.7 - Diferencialni diagn6za nedostatku zeleza

DIFERENCIALN{ DIAGNOZA NEDOSTATKU Fe
Fe TIBC satTRF feritin TRF receptor

Nedostatek

zeleza

Anémie pri

chronickém Jd J N N N
onemocnéni

Talasemie NG T | N&d | N&T | Néi 1

TIBC - total iron binding capacity (celkova vazebna kapacita Zeleza)

c) srpkovita an. 2> anémie + retikulocytéza + srpkovité ery v krevnim natéru + ELFO Hb: HbS! +
molekularné-genetické vys.

4. Hereditarni sférocyt6za = normocytarni normochromni anémie + retikulocytdza + sférocyty + PLD, Pbilirubin
+ ELFO membranovych bilk. ery



5. AIHA - stéZejni je pozitivni Coombsuv test!
6. Megaloblastova anémie (u déti vzacna!)



7.

Diferencialni diagnostika anémie
Rizikovy novorozenec
Obstipace

DIFERENCIALNi DIAGNOSTIKA ANEMIE

anémie jsou chorobné stavy, jejichz zdkladnim znakem je snizeni mnoZstvi hemoglobinu a zpravidla i
hematokritu a poctu erytrocytt v 1 litru krve pod dolni hranici normy zdravych jedincl dle véku
rychly rist organismu, diferenciace tkani a organt ditéte — anémie vede ke snizené doddvce kysliku a muze
ovlivnit rlist a vyvoj ditéte, vzacné ho ohrozit na Zivoté
MCV — stfedni objem, MCH — stfedni hmotnost Hb v krvince, MCHC — stfedni koncentrace Hb, popis
morfologie z krevniho natéru
snizeni Hb, zpravidla i hematokritu a ery v litru krve pod dolni hranici pfislusné vékové kategorie
nejvyraznéjsi zmény hodnot v 1. roce Zivota:

o novorozenec — Hb 145 g/I, MCV 100fl

o 6-12 mésica—94, 77
OA — vék pfi prvnich projevech, pohlavi (vazba nékterych chorob na X chromozom), etnicky plvod,
novorozenecky vék (Zloutenka, nedonosenost), vyziva (B12, kyselina listova, E), Iéky (oxidancia,
antiepileptika), infekce, hepatitidy, prdjmova onemocnéni, krvacivé choroby
klinické projevy — zaviseji na stupni anémie, vznika-li pomalu, nemocné déti se adaptuji

o bledost, dusnost

o gastrointestinalni pfiznaky — nechutenstvi, polykaci potize pfi atrofii sliznice jazyka, jicnu a Zaludku,

angularni stomatitida

o neurologické pfiznaky — postiZzeni zadnich a postrannich provazct

o psychické zmény — zvySena drazdivost, Ihostejnost, snizeni pozornosti

o Castéjsiinfekce
predpokladem pro cilenou |é¢bu je uréeni pFiciny anémie
morfologicka klasifikace vychazi z idajl o stfednim objemu erytrocytu (MCV) vyjadieného ve femtolitrech
(f1), dle objemu délime anémie na makrocytové, normocytové a mikrocytové

o podle stfedni hmotnosti hemoglobinu na 1 erytrocyt vyjadiené v pg (MCH) déléme anémie na

normochromni a hypochromni

patofyziologicka klasifikace vychazi z etiopatogeneze:
anémie z nedostatecné krvetvorby
anémie z akutnich krevnich ztrat

o

o anémie ze zvySené destrukce erytrocytl
o anémie z kombinovanych pficin

Fyziologie détského véku

anémie mUzZe vzniknout jiZ intrauterinné nebo v novorozeneckém véku — inkompatibilita Rh nebo ABO
systému, vrozené poruchy ery — strukturalni nebo enzymové komponenty, vzacné parvovirus B19
fetalni anémie — intrauterinni ristova retardace az hydrops plodu
anémie plodu — dg — odbér krve z pupecniku, |écba — intrauterinni transfuze
prvnich 6-8 tydnl po porodu — adaptace organismu na prostredi s vyssi tenzi 02
zpomaleni erytropoézy, snizeni EPO, fyziologicka hemolyza novorozeneckych erytrocytli s HbF (fyziologicka
Zloutenka)
HbF — vyssi afinita k 02
donoseny novorozenec — fyziologicka polyglobulie a makrocytéza, Hb 140 — 180g/I, MCV 95-105 fl
nedonoseny novorozenec — snizené zasoby Fe, rychlejsi rdst, nutnost ¢astéjsich odbérd krve, preventivni
podani Fe

o sideropenicka anémie, suplementace Fe az v 6. tydnu, do té doby transfuze



— transfuze novorozenct 15ml/kg
Sideropenickd anémie — viz ot. ¢. 15

Akutni a chronickd posthemoragickd anémie
— nahla ztrata krve je v prvnich fazich problémem hemodynamickym, pfi némz muze dojit k cirkula¢nimu
kolapsu, Soku a smrti
— anémii lze pfi krvaceni zjistit az po nékolika hodinach, kdy dochazi k prestupu tekutin z tkani do cévniho
recisté a tim ke zfedéni cirkulujicich erytrocytd
— anémie je zpocatku normocytova normochromni, pfi chronickych ztratach postupné dochazi k rozvoji
mikrocytové sideropenické anémie
— nejcastéjsi priciny:
o v novorozeneckém véku — porodni poranéni, vnitfni krvaceni
o vdétském véku —onemocnéni GIT (viedova choroba, Meckellv divertikl, polypy, hemangiomatéza,
Crohnova choroba, ulcerdzni kolitida), menstruacni krvaceni, koagulopatie vrozeni i ziskané,
idiopatickd plicni hemosiderdza
— terapie — pfi nahlé ztraté krve je nutné udrzet adekvatni krevni objem a zabranit rozvoji Sokového stavu —
zastava krvaceni, Uprava hypovolemie nahradnimi roztoky, transfuznimi ptipravky
o béhem regenerace krvetvorby kontrolujeme zasoby Zeleza a dle potreby doplfiujeme
o pftichronickych ztratach je potfeba odstranit pricinu

Megaloblastovd anémie
—  byva zpUsobena deficitem vitaminu B12, kyseliny listové nebo obou téchto pUsobku
— etiologie:
o nutri¢ni deficit déti matek, které maji pernicidzni anémii nebo jsou pfisnymi vegetariankami
o intestinalni malabsorpce (u celiakie, Crohnovy choroby, stavi po resekci termindiniho ilea, u
chronické pankreatitidy)
vrozena porucha resorpce vitaminu B12
vrozend porucha tvorby vnitiniho faktoru

O O O

nékteré léky — antimetabolity (metotrexat, cytosin arabinosid), antituberkulotiky, antiepileptiky
o opakovana hemodialyza (ztrata kyseliny listové)
— klinicky obraz:
o bledost, Unava, mirna Zloutenka, zvySena drazdivost, parestezie (neuroanemicky syndrom)
o tézka anémie — neutropenie, trombocytopenie, glositida, neurologické symptomy
o onemocnéni s prevladajicimi GIT ptiznaky
o primarné neurologické onemocnéni s mensimi projevy anémie
— laboratorni vysetieni:
o makrocytdza v krevnim obraze — zvyseni hodnoty MCV nad 95 fl, zvySeni MCH nad 35 pg, v natéru
pozorujeme makrocytdzu, ovalocytézu, anizocytdzu, poikilocytézu
o pocet leukocytl a trombocytl byva normalni nebo snizeny, castym nalezem byvaji velké tyce a
metamyelocyty a hypersegmentace neutrofill
o pocet retikulocytl je normalni, ale i zvySeny stejné jako hladina bilirubinu
o kostni dfen — hyperplazie s megaloblastovou prestavbou
o hladiny vitaminu B12 a kyseliny listové jsou snizeny
— dif dg. — velmi vzacna diagndza v détském véku, Fanconiho anémie, makrocytova anémie u jaternich chorob
a hypotyredzy
— terapie — peroralni substituce kyselinou listovou nebo parenteralni substituce vitaminem B12, u déti v riziku
se poddva kyselina listova i profylakticky (nedonoseni..)

Anémie z utlumu krvetvorby



Aplasticka anemie ziskana — % pripadu je idiopatickd, ostatni jsou sekundarni, napf. po lécich jako jsou
cytostatika, antiepileptika, antityreoidalni |éky, chloramfenikol, oxyfenburazon, dale expozice jedince
toxickym latkdm jako benzen, insekticidy a tézké kovy, infekéni priciny — virové hepatitidy, parvovirus B19 a
EBV
o pfiznaky — pancytopenie — Unava, bledost, krvacivé projevy, teploty, infekéni komplikace
z neutropenie
o laboratof — pancytopenie s nizkym poctem retikulocytli a vyznamnou neutropenii, tézka
trombocytopenie, kostni difen — hypocelularni tukova dren
dif. dg. — Fanconiho anémie, leukemie
terapie — vzdy za hospitalizace, parenteralni ATB, substituce transfuznimi pfipravky, imunoterapie
cyklosporinem, ATG, kortikoterapie, transplantace kostni dfené
Fanconiho anémie — AR s inefektivni krvetvorbou
o manifestace zacind trombocytopenii nebo neutropenii a postupné se vyviji obraz pancytopenie
o pfiznaky —trombocytopenie — kozni krvacivé projevy (purpura, petechie), neutropenie — opakované
infekce, anemie — zvySena Unavnost, bledost
= u50% vrozené anomalie — malformace skeletu, anomalie ledvin a mocovych cest,
mikrocefalie, strabismus, anomalie sluchového aparatu, pigmentace klze
o laborator — pancytopenie, makrocytdza erytrocyt(, zvysena hladina HbF, ve dfeni inefektivni
erytropoéza, geneticky — chromozomalni zlomy
o dif. dg. —idiopaticka trombocytopenickd purpura, leukémie
o terapie — substitu¢ni terapie transfuznimi pfipravky a ATB
o progndza — riziko rozvoje akutni leukemie a jiné malignity, riziko krvaceni a infekci
Kongenitalni hyponasticka anemie — vzacna, projevy do 1 roku, neni zndma pfic¢ina (moznda AD i AR)
o projevy — bledost, Unava, dusnost, anomalie (hlava, oblicej, patro, horni koncetiny), malad postava
o laborator — makrocytova anémie s retikulocytopenii, pocet leukocytd a trombocytl byva v normé,
v kostni dfeni sniZeni prekurzor( ¢ervené rady
= zvySeni hodnot fetdlniho hemoglobinu a zvyseni enzymu adenosindeaminazy
o terapie — co nejdfive IéCba kortikoidy, pacienti rezistentni na kortikoidy jsou zavisli na opakovaném
podavani transfuznich pripravk (riziko hemosiderdzy), u tézkych forem — transplantace kostni dfené
Tranzientni erytroblastopenie — ziskana, ¢asto ji predchazi virova infekce hornich cest dychacich, event. GIT
ve dreni nalez erytroblastopenie se zastavou vyzravani erytroblastl

o projevy — bledost, Unava
o uvsech pacientll dochazi k upravé
o laboratof — KO — normocytova anémie, snizeni az vymizeni retikulocyt(, prechodné chybéni

prekurzord cervené rady v kostni dieni
o terapie — ¢asto spontdnni Uprava, ojedinéle transfuze nebo kortikoidy

Anémie chronickych chorob

zvlasté u nemoci zanétlivého charakteru, ale i u nadorovych

k Upravé dochazi po vyléceni zdkladniho procesu

anémie byva stfedné tézka, hodnota Hb se pohybuje okolo 80 — 120 g/I, pocet retikulocytl byva nizky
zanétlivé cytokiny potlacuji erytropoézu a zabranuji uvolfiovani Zeleza z retikuloendotelového systému,
hladina plazmatického Zeleza je nizka, volna vazebnd kapacita pro Zelezo neni zvysend

terapie — l1éCba zakladniho onemocnéni

anémie u chronickych rendlnich chorob — normocytova s nizkym poctem retikulocytdl, snizend hladina
erytropoetinu, jenz je produkovan v ledvinach, terapie — aplikace erytropoetinu

anémie u hypotyreoidismu — normocytova nebo makrocytova, mlze byt i mikrocytova hypochromni

z nedostatku Zeleza pfi achlorhydrii a poruse resorpce, terapie — substituce hypofunkce stitné Zlazy, 1écba
anémie



anémie u plicni hemosiderdzy — ¢asto doprovazena tézkou sideropenickou anémii s nizkou hladinou Zeleza,

pric¢inou je opakované krvaceni do alveol(, které vede k ukladani heosiderinu v plicich a k chronické ztraté

krve, celkové ptiznaky, dyspnoe, kasel, hemoptyza a projevy anémie

Hemolytické anémie vrozené a ziskané

nepatfi k castym anémiim

u vrozenych probihd hemolyza trvale a dochazi k ¢astému zhorseni klinického stavu v podobé krizi

u méné tézkych defektl maze byt hemolyza urychlena jen v obdobich metabolického stresu, jako

v neonatdlnim obdobi, pfi infekcich nebo po expozici chemickym latkdm

vrozené se déli:

O

O

O

defekty membrany erytrocytl
choroby metabolismu erytrocytt
hemoglobinopatie

hereditarni sférocytéza — onemocnéni s riznym stupném anémie, ikteru a splenomegalie, v lehcich
pfipadech hyperplazie ¢ervené fady plné kompenzuje hemolyzu, tézké formy vyZzaduji transfuze

O

O

O

80 % AD, zbytek nové mutace s AR dédi¢nosti

rizné molekularni defekty skeletovych membranovych bilkovin

projevy — 50% déti ma signifikantni hyperbilirubinémii v novorozeneckém véku, splenomegalie se
vyviji do 5 let, ikterus u lehkych pripadl jen v dobé infekce, ubledost, unavenost, bolesti bficha,
zvraceni, teploty

prabéh je komplikovan prudkymi prechodnymi zhorsenimi — krizemi — z hyperhemolyzy (hemolyticka
krize) a z prechodného utlumu az zastavy krvetvorby (aplasticka krize)

laboratof — retikulocytéza, normochromie, polychromazie, sférocytdza, zvySena hladina bilirubinu,
zvlasté nekonjugovaného, snizena osmoticka rezistence erytrocytl

terapie — pfi stabilizovaném stavu se podava kyselina listova, u hemolytickych nebo aplastickych krizi
prevody krve, splenektomie (az po 6. roce kvli riziku rozvoje sepse)

nesférocytové hemolytické anémie — vzacnéjsi

O

poruchy metabolismu erytrocyt — chronické, vétsinou AR
= deficit glukdza-6-fosfatdehydrogendzy — nejrozsifenéjsi hemolyticka anémie zplUsobena
poruchou metabolimu erytrocytl, porucha hlavniho enzymu v aerobnim
hexdézomonofosfatovém cyklu
e projevy zavisi na typu defektu, vzacné muize byt silny ikterus uz u novorozencd,
pozdéji dochazi k hemolyze po podani oxidaéné Gcinného léku (antimalarika, ATB,
sulfonamidy, analgetika, antipyretika) a po hore¢natych onemocnénich
e anémie byva mirného stupné
o stfedozemska varianta defektu s hemolytickymi krizemi po poZiti bobu vicia fava
(favismus)
e laboratof —anémie, retikulocytéza, Heinzova téliska v erytrocytech
e terapie neni nutng, je tfeba se vyhnout Iéklim, které vyvolaji hemolyzu
= deficit pyruvatkinazy — nedostatecna tvorba ATP s dalSimi disledky pro funkci erytrocytové
membrany
e hemolyticka anémie s rliznym stupném projevi
e laboratof —anémie s retikulocytdzou a bizarnimi erytrocyty, je zvysena
autohemolyza
e terapie — prevod krve pfi zavazné anémii, splenektomie je diskutabilni, neni hlavnim
mistem rozpadu erytrocytt
hemoglobinopatie — dvé skupiny — talasemie a choroby z abnormalnich Hb, talasemie jsou
charakterizovany snizenou nebo chybéjici tvorbou nékterého z normalnich globinovych fetézcu a déli



se na a a B, porucha mdze byt homozygotni s tézkymi projevy (talasemia major) nebo heterozygotni
s mirnymi projevy (talasemia minor)
= B-thalasemia minor —vrozené heterozygotni onemocnéni
e projevy —anémie rlzného stupné, bledost, subikterus, splenomegalie
e laboratof — mirnd mikrocytova anémie se zvysenym poctem erytrocytll, mnoZzstvi
hemoglobinu i pod 60g/I, vyrazné morfologické zmény erytrocytl — makrocytdza,
bazofilni teCkovani, tercovité erytrocyty
e terapie — neucinné je podavani Fe, obycejné nevyzaduje zZadnou terapii ani transfuze
= vrozena methemoglobinemie — pritomnost abnormalniho metHb nebo jeho enzymového
defektu
= ziskana methemoglobinemie — dusi¢nanova alimentarni methemoglobinémie kojenct do 4
mésicl véku, uméle Zivenych nasledkem vyssiho obsahu dusi¢nan( v pitné vodé, dusitanyse
vstiebaji z GIT a reaguji s hemoglobinem na methemoglobin — cyanéza a dyspnoe

e terapie — metylénova modfr, kyslik

Autoimunitni hemolytické anémie ziskané

zkracené preZiti erytrocytl zplsobené ziskanymi protildtkami tepelnymi, chladovymi ¢i tepelné-chladovymi
imunoglobuliny G nebo M
idiopatické, nebo sekundarni — navazuji na infekce, lymfoproliferaéni onemocnéni, leukémie, maligni
lymfomy, jind zhoubnd onemocnéni, kolagendzy a nékteré léky
projevy — akutni, ¢asto velmi dramaticky zacatek s projevy tézké anémie, slabosti a Unavy, nechutenstvim a
zvracenim, bolestmi bficha, hlavy a horeckou

o subikterus a ikterus jsou velmi napadné, byva pritomna hepatosplenomegalie, tmava moc a

psychické zmény

laboratof — normochromni anémie, hemoglobin pod 50 g/|, retikulocyty zvysené, zvy$ena hladina
nekonjugovaného bilirubinu, urobilinogen v moci, hyperplazie ¢ervené fady v kostni dieni
terapie — kortikoidy, vysoké davky imunoglobulind, jind imunosupresiva, popt. plazmaferéza



RIZIKOVY NOVOROZENEC

Zakladni klasifikace rizikovych novorozenct
1. Dle porodni hmotnosti

Normalni porodni hm. 2500 - 4200g
Nizka porodni hm. pod 2500g
Velmi nizka porodni hm pod 1500g
Extrémné nizka porodni hm. pod 1000g
Velka porodni hm. nad 4200g
2. Dle délky téhotenstvi (gestace):
nedonoseny (pred ukonéenym 37. tydnem): a) lehce 35. - 36. tyden
b) stfredné 32.-34. tyden
c) téice méné nez 32 tydnu (hranice viability je od 24. tydne)

donoseny (38. — 42. tyden)

prenaseny (po 42. tydnu)

3. Dle vztahu porodni hmotnosti k danému gestacnimu véku:

hypotroficky (pod 5. percentil)

normotroficky (hm. je mezi 5. — 95. percentilem k danému gesta¢nimu véku)
hypertroficky (hm. je nad 95. percentil)

Mezi hlavni rizikové perinatdlni situace fadime:
1. Velmi nizkou porodni hm. (pod 1500g)

2. Stredné az téZce nedonoseny novorozenec

3. Hypotroficky novorozenec

. Tézka porodni asfyxie
. Krece
. Tézka geneticka nebo metabolicka vada

® N O VA

. Tézké intraventrikularni krvaceni

9. Novorozenci drogové zavislych matek
10. Novorozenci diabetickych matek
11. Novorozenci s kongenitalni infekci

- vsichni rizikovi novorozenci vyzaduji po propusténi komplexni sledovani s cilem: prevence, aktivniho vyhledavani
a lécby specifickych nasledk( vzniklych porodnim stresem

Toto sledovani koordinuje PLDD.

Sledujeme u takovychto déti: celkovou nemocnost a ¢astéjsi infekce, neurologicky vyvoj, zrak, sluch, fec (a to za
multioborové spoluprace a nejméné do 5. roku Zivota)

- nedonosené déti se obvykle ockuji podle bézného ockovaciho kalendare

U rizikovych (nedonosenych) novorozenct se ¢astéji setkavame s:

RESPIRACNI SYSTEM

1. Apnoickymi pauzami a SIDS (Syndrom nahlého Umrti novorozence) = lze vyuZit de¢ky monitorujici dech (snimaji
dechové pohyby)

2. Respiracni infekce (bronchitidy, pneumonie)

ORL

3. Otitidy

GIT

4. Gastroenteritidy a obstipace 2 hl. u nekojenych déti, obvykle mizi s rostoucim vékem



5. GER

6. Ingvinalni a umbilikalni kyly (jsou pro né ¢astéji operované)

RUST

7. Retardace ristu

HEMATOLOGIE

8. Anémie nedonosenych

- vznika kvuli: poporodnim odbérim, poporodni hemolyze a nedostatecné hematopoeze

- proto bychom méli v prvnich 3 mésicich sledovat KO a od 3. tydne suplementovat Fe a u velmi nezralych
novorozencl (s porodni vahou pod 1500g) se béhem hospitalizace suplementuje i EPO nebo je nutné zajistit
transfuzi erymasy

CNS a smysly = NEJZAVAZNEJSi KOMPLIKACE

9. obstrukcni hydrocefalus

10. ischemie mozku

11. intrakranialni krvaceni

12. DMO a opoZdény mentalni vyvoj

13. Retinopatie az slepota, myopie, strabismus, astigmatismus = proto by mél byt kazdy novorozenec sledovan
oftalmologem

14. Postizeni sluchu aZ hluchota € vySetfujeme evokonované potencialy

Rizikové faktory z hlediska matky vedouci k narozeni rizikového novorozence
- rizikové gravidity
- dédicné choroby
- patologie v pfredchozim téhotenstvi (potrat, pfedcasny porod, poruchy vyvoje plodu, VVV, narozeni mrtvého
plodu)
- nekompenzovany DM u matky = muze vést k diabetické fetopatii:
1. hypertrofie (makrosomie) plodu (hyperglykémie matky = hyperinzulinémie u plodu = ukladani
glykogenu a tuk)
2. poporodni hypoglykémie (u novorozence pretrvava hyperinzulinémie, ale uz neni zajisténa hyperglykémie
od matky)
3. Mriziko VVV
4. Mriziko RDS, polycytémie, hyperbilirubinémie
- onemocnéni ledvin
- nizky (mladsi nez 17 let) nebo vysoky vék (starsi nez 35 let)
- abusus: alkoholu, koufeni, drog, chemikalii
- infekce STORCH: Syfilis, Toxoplasma, Ostatni (parvovirus B19, VZV, HBV, HIV, Borrelia, Enteroviry) Rubeola, CMV,
HSV
- poruchy fetoplacentarni jednotky
- patologicka poloha plodu, predc¢asny porod, protrahovany porod, predcasny odtok plodové vody, porucha
kontrakci délohy

Nedonoseny novorozenec

— gestacni stafi a porodni hmotnost jsou hlavnimi ukazateli zralosti novorozencl a urcuji povahu jejich
zdravotnich problému béhem novorozeneckého obdobi, ¢asto i pozdéji

— prevalence dosahuje vice nez 7%

— morbidita zahrnuje zejména IRDS, instabilitu krevniho obéhu, perinatdlni infekce, cerebrdlni morbiditu
(periventrikularni krvaceni nebo leukomalacie) a labilni rovnovahu vnitfniho prostiedi (vodni a iontova
dysbalance, hypo-/hyperglykemie)

— podil nezralych novorozencid na novorozenecké mortalité je pres 70%

Prendseny novorozenec



etiologie neni znama

délka téhotenstvi byva prodlouzena pfti placentarni insuficienci, u plodl s anencefalii, hypoplazii nebo
aplazii nadledvin

novorozenci maji zvySené riziko poruchy poporodni adaptace plynouci predevsim z insuficience placenty a
tim ze zvyseného rizika perinatalni hypoxie (aspirace Mekong, hypoxicko-ischemicka encefalopatie,
polycytemie)

pfi porodu muze byt plod ohrozZen dalsim hypoxickym inzultem (nepostupujici porod, makrosomie,

traumatismus, komprese pupecniku)

mortalita je 1%o

Novorozenec s nizkou porodni hmotnosti

heterogenni skupina skladajici se z novorozencl narozenych predcasné, jednak z novorozenct donosenych
prenasenych

Hypotroficky novorozenec

vyssi vyskyt vrozenych anomalii a dalSich zdravotnich obtizi (hlavné pod 2 — 3 percentilem)

mohou byt proporcionalné mali, nebo u nich doslo k nitrodéloZni retardaci rdstu a jsou dlouzi a hubeni —

klasifikace na symetrickou a asymetrickou

asymetricky typ — ¢astéjsi, je charakteristicky tim, Ze vaha nebo obvod bficha leZi na nizsim percentilu nez

obvod hlavy

O

O

e}

pri¢inou asymetrie je nedostatec¢nd nutri¢ni funkce placenty ve tfetim trimestru

rast mozku byva zachovan na ukor zasob jaterniho glykogenu a tukové tkané podkozi

ma vztah k preeklampsii, onemocnéni srdce nebo ledvin, vicecetnému téhotenstvi nebo je jeho
pfi¢ina nezndma

symetricky typ — obvod hlavy je redukovdn proporéné k vaze nebo obvodu bficha, coZ svéd¢i o nitrodélozni
poruse rlstu od nejcasnéjsiho stadia gravidity

O

mUze byt pfitomen u normalniho plodu, nebo mze vzniknout v disledku konstitucni dispozice,
chromozomalni poruchy nebo syndromu, kongenitdlni infekce, abuzu nikotinu, drog, alkoholu,

je pravdépodobné, Ze tyto déti zlistanou trvale malé

riziko pro plod— intrauterinni hypoxie, umrti, porodni asfyxie

riziko pro novorozence — hypotermie, hypoglykémie, hypokalcémie, polycytemie (hematokrit nad
0,65)

nutné peclivé monitorovani za icelem stanoveni optimalni doby pro porod — hodnoceni velikosti
plodu, hodnoceni jeho aktivity, mnozstvi plodové vody, doppler UZ — tok v umbilikaIni arterii a véné
(nepfitomnost nebo obraceny tok — riziko hypoxie stfeva nebo mozku)

Nadmérné velky novorozenec

makrosomie je hlavni znak déti matek s diabetem

rizika — asfyxie pfi obtizném porodu, porodni trauma, hypoglykémie pro hyperinzulinismus plodu,
polycytemie



OBSTIPACE

Definice

= porucha vyprazdnovani stolice, kterd spociva v utlumu pocitu potfeby na stolici

O zacpé hovorime je-li interval defekace delSi nez 48 hod. a zdroven je stolice nadmérné tuha a zaroven ma dité
obtize.

Nékteré déti se vyprazdnuji jen 2x tydné, avsak je-li vyprazdnovani Uplné a nema-li dité potize, nemluvime o zacpé.
- pro dg. féni zacpy musi byt napinéna Rimska kritéria a sou¢asné nesmi byt znamky organicity

Dalsi pojmy

1. Enkopréza = vyprdzdnéni stolice do pradla na zem nebo na jiné nevhodné misto

2. Umazavani = paradoxni prijem = mimovolni tnik kasovité stolice pfi chronické zacpé
3. Pseudoobstipace = maly pfijem potravy vede k malo ¢astému vyprazdnovani

Klasifikace zacpy
A) Organicka (MENE &astd) = pfi¢inou zacpy je organické onemocnéni
1. Hirschprungova nemoc (Vrozené aganglionarni megakolon) — v 90 % se projevi pozdnim odchodem
smolky
2. Intestinalni stendza
3. Anorektalni stendza, dysplazie anu, striktura anu
4. Celiakie
5.1BD
6. Nadory a cizi téleso

METABOLICKE 1. HyperCa®*
2. HypoK*
3.CF
4. Dehydratace a horecka
5. RTA = Renalni Tubularni Acidéza
6. Urémie

ENDOKRINNI: 1. Hypothyreéza
2.DM

NEUROLOGICKE: 1. Neuromuskularni poruchy
2. Misni léze
3. Psychomotoricka retardace

PSYCHIATRICKE: 1. Poruchy pfijmu potravy (mentdlni anorexie, bulimie)
2. Sexudlni zneuzivani
3. Deprese

VAROVNE PRIZNAKY svédc¢ici pro organicitu: 1. za¢atek obti#i v prvnich mésicich Zivota
. Pozdni odchod smolky (po 48 hod. od porodu)
. Hirschprungova nemoc v RA

. Pfimés krve ve stolici (nutno vyloucit analni fisuru)

1

2

3

4

5. Neprospivani

6. MTT

7. Zvraceni (biliarni)
8. Zvétiend SZ
9. Abdominalni distenze

10. Poruchy motoriky a iti doIni poloviny téla



B) Funkéni (CASTEJSI) = Habitualni zacpa = zacpa, ktera neni vyvoldna organickym onemocnénim
B1) AKUTNI — mohou ji vyvolat réizné stresové momenty — napf. pfi zméné prostfedi, zméné denniho rozvrhu,
narozeni sourozence, rozvod rodiéu, pfechod na nemléénou stravu, nacvik na noénik, vstup do détského kolektivu

B2) CHRONICKA: a) Prosta (hl. u kojencl a malych déti)
- vznika vlivem oslabeni neuromuskuldrnich mechanisma (chybi nutkani na stolici)
b) Spasticka (hl. u starsich déti)
- je povaZovana za formu sy drazdivého tracniku — souvisi s emocionalnimi faktory
KO: bobkovita stolice, bolesti bficha, maly objem, nékdy pfimés hlenu
c) Psychogenni (obvykle od 3. — 4. roku)
- vznika u déti, které zamérné potlacuji nuceni na stolici — napf. se stydi, jsou nadmérné
zaméstnané anebo je-li dité psychicky deprivovano (napf. trestano, za to, Ze se
nevyprazdnilo)

KLINICKY OBRAZ zacpy (féni zacpy):

1. Malo frekventni, tuha stolice

2. Bolestiva defekace a jen kratkodoba uleva

3. Bolesti bricha, pocit plnosti v bfise

4. Meteorismus

5. Anorexie

6. Dité odmita jit na noénik, schovava se, zaujima polohu ve dfepu se zatatymi palkami

Diagnostika

Zakladem je odlisit organickou a f¢ni zacpu

1. Anamnéza (frekvence, konzistence stolice, objem, pfimésy, bolestivost)
(dalsi potize: meteorismus, zvraceni, umazavani, neprospivani, anorexie, pomocovani, infekce)
(ptame se na slozeni jidelni¢ku)

2. Fyzikalni vys. — v 50 % hmatna rezistence (skybala) nejcastéji v levém podbfisku, vysetieni per rectum

Jsou-li varovné pfiznaky: 3. Laboratof — ionty, hormony 57, celkovy IgA a protilatky proti TTG a EMA, test na
OK
4. USG bficha/RTG b¥icha/Endoskopie

Terapie
A) Terapie organické zacpy — spociva v terapii organické pfriciny

B) Terapie funkcni zacpy: 1. NEFARMAKOLOGICKA opatteni
- M pfijem tekutin a vlakniny, dostatek fyzické aktivity, nacvik ranni stolice, klid na
stolici, rano teply ¢aj
- lépe se vyprazdnuje se stolickou pod nohama (zlepsSuje to anorektalni thel)
2. FARMAKOLOGICKA terapie
- prvné je nutné odstranit retinovanou stolici: Makrogol p.o. nebo Klyzma
- v udrZovaci terapii pouzivame: Makrogol p.o. nebo Laktulézu p.o. nebo parafinovy
olej (ne u malych déti — riziko aspirace)

Hirschprungova nemoc = megacolon congenitum

- jedna se o vrozenou Meissnerova a Auerbachova plexu (chybéni gangliovych bb.)

- v 90 % dochazi k pozdnimu odchodu smolky

- Casto nastup obtiZi u kojencl — maly objem, neni umazavani, neprospivani, distenze bficha, riziko sepse
- dg. irigografie, anorektdlni manometrie, biopsie rekta, T: chirurgickd; progndza: dobra



8. Infekéni onemocnéni dychacich cest

Cysticka fibréza
Krvacivé stavy

INFEKCNi ONEMOCNENI DYCHACICH CEST

radi se k nejcastéjsSim onemocnénim viibec
déli se na onemocnéni hornich a dolnich cest dychacich
etiologie:

o viry (80%) — paramyxoviry, pikornaviry, koronaviry, ortomyxoviry, herpesviry, adenoviry

o bakterie (8%) — Streptococcus pyogenes skupiny A, S. pneumoniae, Haemophilus influenzae

o atypickd agens — Mycoplazma pneumoniae, chlamydia
inkubaéni doba okolo 1 — 7 dnl
k pfenosu infekce dochazi nejcastéji inhalacni cestou pfi styku s nemocnou osobou nebo mikroaspiraci orofaryngedini
potencialné patogenni flory, méné casto se uplatriuje hematogenni rozsev, nebo pfimy prestup z jinych loZisek
horni cesty — akutni ryma, faryngitida, sinusitida, epiglotitida, laryngitida, tracheitida

o projevy jsou lokalni i celkové —teplota aZ horecka, Unava, nechutenstvi, bolesti svall, kloub(, kasel, dusnost
lokdIni zmény v dychacich cestach - hyperémie a edém sliznice, tvroba hlenu a jeho sekrece, nekrdza epitelu a sliznic
s poruchou cilidrni funkce, kontrakce hladké svaloviny dychacich cest, ktera maze vést k rozvoji akutni dusnosti
laboratorni vysSetfeni — sedimentace, CRP, krevni obraz, prokalcitonin, vySetfeni krevnich plynd, ABR

O monitorace — pulzni symetrie, spirometrie

Akutni rhinitida

nazalni obstrukce, sekrece hlenu, kychani, nékdy celkové priznaky

diagnostika je klinicka, podle pfiznak, laboratorni neni nutna

terapie — symptomatickad, toaleta dychacich cest, smrkdani, u malych déti odsavani sekretu z nosni dutiny, pfi vyznamné
obstrukci dekongesce, antibiotika jen u komplikaci

komplikace — otitis media, sinusitida, onemocnéni dolnich cest dychacich (bronchitida)

Akutni sinusitida

zanét sliznice vedlejsich dutin nosnich, ktery je v rizném stupni témér vidy pfitomen u kazdého zanétu sliznice nosni
postizena muze byt jedna dutina, ale vétsinou je jich postiZzeno vice, pfi postiZzeni vSech jde o pansinusitidu
akutni (do 3 tydn(), subakutni (3 tydny aZ 3 mésice) nebo chronické (déle nez 3 mésice)
k rozvoji sinusitidy pfispiva selhani transportu hlenu a sniZzena ventilace dutiny
obturace vyvod( VDN vznika bud edémem sliznice, nebo v disledku anatomickych abnormalit, otok je podminén
zanétlivymi zménami pfi infekci, nékdy se na ném muze podilet hyperreaktivita sliznice a alergie
stagnace sekretu, oblenéni pohybu tasinek, pokles pH a sniZzend oxygenace v dutiné — idedIni pro rlst bakterii
nejcastéji naseda na predchozi virovou infekci dychacich cest
S. pneumoniae, H. influenzae
az ve 13% odontogenniho plvodu
typicky je dvoufazovy pribéh — pacient nejprve onemocni nemoci z nachlazeni, klinicky stav se za¢ne zlepSovat a asi po
1-2 tydnech se obtize znovu vraceji
muZe byt pfitomna bolest hlavy horsici se v predklonu, bolest zub( horni Celisti, hnisavy vytok z nosu, ztizena nosni
prichodnost, porucha ¢ichu, huhrnavost, kasel, celkova Ginava, subfebrilie az febrilie a nedostate¢na odpovéd na lécbu
dekongestivy
komplikace — orbitocelulitida, flegmona, absces oc¢nice, meningitida, subduralni empyém, encefalitida, mozkovy absces,
tromboflebitida kaverndzniho splavu
diagnostika — diafanoskopie, RTG v poloaxidlni projekci, CT
terapie:

o klidovy rezim
ATB
dekongestiva
punkce Celistni dutiny ¢i ndvrt ¢elni dutiny u perakutniho pribéhu a retence hnisu

O O O O

nutno vysetfit i nosni mandli, kterda maze plsobit horsi prichodnost nosni dutiny a vést k retenci sekretu



Tonsilitida
—  zanét lymfatické tkané Waldeyerova okruhu (2 kréni, norni, jazykova mandle)
— kapénkova infekce, zvyseny vyskyt v zimé, inkubace 2-6 dni
— akutni — str. pyogenes, zfidka pneumoniae, staph. aureus, corynebakter
o vrchol okolo 4-7 roku
o virova —neexsudativni, horecka, maldtnost, anorexie, mirnd bolest hrdla, kasel, ryma, Ustup do 5 dni
o bakteridlni — exsudativni, zac¢ind nahle, vsokd horecka, bolesti hlavy, malatnost, pnava, schvacenost, vyrazna
bolest hrdla, bolesti bficha
=  terapie — penicilin 10 dni
= Cervené mandle a larynx, pfi hnisavé — bilé povlaky, zvétSené uzliny, bolestivé, Ustup do 10 — 14 dni
—  chronicka — bolest v krku, odynofagie, hypertrofické tonzily s hyperémii, syrovité hmoty v kryptach, zvétsené kréni a
submandibuldrni uzliny
o terapie — vzacné tonzilektomie, pfi koplikacich (obstrukce, sepse, absces, flegmana)
— hypertroficka adenoidni vegetace — zvétSena nosni mandle, pfi¢ina — recidivujici infekce/alergie, mize zpUsobit
obstrukci dychdni nosem
o dycha usty, pooteviend Usta a tupy vyraz, Spatné slysi, huhia, chrape (riziko spankové apnoe), noc¢ni désy,
enuresis
dg — zadni rhinoskopie
terapie - adenotomie

Akutni subglotickd laryngitida (akutni laryngotracheitida)
— infekéni onemocnéni sliznice a podslizni¢niho intersticia hrtanu a subglotického prostoru, které vede k zizeni lumina a
ke zvySeni odporu pfi dychani

— viry parainfluenzy, influenzy A, adenoviry, RS viry
— nahly nastup, zpravidla vecer nebo v noci, kdy se dité budi s drazdivym sStékavym kaslem a se stridorem pfi dychani
— miuZou predchazet ptiznaky mirného nachlazeni
— diagnostika — na zakladé klinického obrazu

o musi se myslet na akutni epiglottidu a vdechnuti ciziho télesa

o laryngoskopie ukaze subgloticky otok se zdZenim lumina dychacich cest
— terapie — zavisi na zdvaZznosti

lehce probihajici mizZe byt [é¢eno ambulantné s opakovanymi kontrolami

o hospitalizace u pretrvavajiciho stridoru, pf progresi, pfi zndmkach hyposaturace, cyanézy
o zvlhéené prostredi, chladny vzduch, dostate¢ny pfijem tekutin
o aplikace kortikosteroidd (per rektum, i.v.) a v jejich podavani se pokracuje béhem hospitalizace
o otok hrtanu muze zlepsit inhalace adrenalinu
Akutni epiglotitida

— rychle se rozvijejici bakterialni infekce vedouci k rozvoji flegmony oblasti hrtanové ptiklopky a dalSich struktur tvoficich
vchod do hrtanu, nasledkem je ztZeni vchodu do hrtanu s dusenim
— etiologie — H. influenzae skupiny B
—  pfiznaky:
o horecka s celkovou alteraci stavu
o bolestiv krku s poruchou polykani, kdy dité nepolyka ani sliny, které vytékaji z st
o exspiracné-inspiracni stridor, ktery je v inspiriu tissi, Sustivy, v exspiriu hruby, drncivy, nddech je pres tzky
prostor ve vynucené poloze se zapojenim pomocného dechového svalstva
o pfiznak trojnozky — dité sedi ve vynucené poloze, opira se o ruce, brani se poloZzeni na zada, predsunuje dolni
Celist, pooteviena Usta
o dité je napadné klidné, nechce mluvit
o kolem ust cirkumoralni vybled
— diagnostika — klinicky obraz, pfi pohledu do hrdla Ize spatfit vrchol prosaklé, zarudlé, zdurelé epiglottis
— terapie — okamzity transport do odpovidajiciho zafizeni v doprovodu |Iékafe, ktery je pfipadné schopne provést intubaci
o dité se nepoklada na zada, netraumatizuje se



o dité se nesmi farmakologicky tlumit, je vhodné zajistit Zilni vstup

fpi akutnim duseni je vidy nutné provést intubaci, nemUzZeme-li ji provést, Ize se pokusit o resuscitaci dychani
na boku za pomoci pretlaku maskou

pfi netspéchu — koniopunkce nebo koniotomie

b&hem nemocnicni péce vétsina pacientll potfebuje zajistujici endotraealni intubaci

O O O

inhalacni anestezii je tfeba aplikovat vsedé a ¢as pro intubaci je kratsi
o i.v. ATB —amoxicilin s kyselinou klavulanovou, cefotaxim, cefuroxim, ampicilin sulbaktam
— komplikace — asfyxie, hypoxie a smrt nasledkem akutniho respiracniho selhdni pfi uzavéru dychacich cest

Akutni bronchiolitida

= tézké akutni respiracni onemocnéni vedouci az k rozvoji generalizované obstrukce DCD s globalni respiracni
insuficienci

- postizeny byvaji déti do 3 let, nejvice kojenci v prvnim pllroce Zivota € proto, protoze vytvorené ¢i pasivné
prenesené antivirové neutralizacni protilatky u kojencl v prvnim pllroce nechrani proti RS viru

- Castéji (2x) jsou postizeni chlapci

- vyskyt hl. od ledna do dubna

etiologie: RSV, adenoviry, influenza a parainfluenza viry, Mycoplasma
RF: nezralé déti, bronchopulmonalni dysplazie, CF, ID a imunosupresiva, VVV srdce aj.
patologicky obraz: edém sliznice malych bronch a bronchiold, M tvorba hlenu

klinicky obraz: 1.faze pocatku se to jevi jako lehéi akutni respiracni infekt (ryma, kasel, subfebrilie azZ febrilie) >
2. faze do tydne dochazi ke zhorSeni celkového stavu: dusnost se zatahovanim, tachypnoe,
tachykardie, kasel, prodlouZené expirium,
bledost aZ cyandza, horecka?
- pfi poslechu plic nachazime typicky: diftizni drobné chriipky, prodlouzené expirium, ale vzety a piskety nebyvaji
(na rozdil od bronchitidy, kde byva i 1*efekt bronchodilatancii a KS)

diagnostika: 1. anamnéza (zprvu lehdi infekt, do par dni zhorseni)
2. fyzikalni vys. (difuzni chripky + prodlouzené expirium) + pulzni oxymetrie!
3. Laboratoi: KO + diff. > mUzZe byt leukocytdza s mirnou lymfocytézou, CRP nesvéddi pro bakt.
virologické vysetreni: sérologie na Ab, prikaz RSV na tkanovych kulturach z lavaze
hltanu
Astrup: hypoxemie, hyperkapnie, RAc
4. RTG S+P: hyperinflace, oplostéla branice, mnohocetné mikroatelektazy trojuhelnikovitého
tvaru, peribronchialni infiltrat
terapie: . HOSPITALIZACE P

0
1. oxygenoterapie = s cilem udrzZet saturaci nad 92 % -> pf¥i globalni respiraéni insuficienci UPV
2. rehydratace a Uprava vnitiniho prostiedi
3. mukolytika, rehabilitace dechu

CAVE! poddvani bronchodilatancii a KS a ribavirinu ma sporny efekt — jejich podavani je kontroverzni
ATB pfi bakt. superinfekce

komplikace: globalni respiraéni insuf., PNO, pravostranné SS + pozdni: bronchiolitis obliterans, Nbronchidlni
reaktivita



Akutni bronchitida

= akutni infekéni onemocnéni postihujici velké a stfedni bronchy (+ nékdy tracheu), mize probihat samostatné nebo
jako soucast onemocnéni plicniho parenchymu

- velmi ¢asté onemocnéni u déti (kdykoliv v détstvi)

etiologie: viry — RSV, influenza, parainfluenza, rhinoviry, adenoviry
bakterie — pneumokok, Haemophillus, Mycoplasma, vzacné Bordetella pertussis

klinicky obraz: obvykle pfedchazi katar HCD (ryma, zanét nosohltanu)
1. suchy drazdivy kasel az bolestivy = pozdéji se méni na produktivni
- u nekomplikované bronchitidy kasel mizi do 10 dnti
2. nebyva zchvacenost a teploty (max. subfebrilie)
3. chropy + vrzoty (v inspiriu i expiriu)

diagnostika: 1. anamnéza (prvni katar HCD, poté rozvoj kasle (¢im dyl trva, tim spiS bude produktivni))
2. fyzikalni vys. (chropy a vrzoty v inspiriu i expiriu)
3. Laboratof: KO —normalini hodnota leukocytl (leukocytéza mize byt znamkou bakt. infekce!)
4. RTG S+P: obvykle normalni
5. Féni vys. plic: znamky obstrukéniho onemocnéni plic (I FEV1, ale FVC normalni)

terapie (symptomaticka): rehydratace, antipyretika, klidovy rezim, suchy kasel — antitusika, vihky — expektorancia,
ATB u bakterialni etiol.

Porovnani akutni bronchitidy s akutni bronchiolitidou

Priznak Bronchitis acuta Bronchiolitis acuta
Vék kdykoli v détstvi kojenci a mladsi batolata
Vyskyt jaro, podzim zima
Etiologie adenoviry, viry influenzy a parainfluenzy, RSV (vétléinou), zbytek jako u
chlamydie, mykoplazmata bronchitis
Dyspnoe exspiracnf smisena
Tachypnoe vzacné vzdy
Saturace kyslikem nad 90 % vzdy pod 90 %
Cyanéza vzacné vzdy
Dominujici poslechovy nalez |exspiracni inspiracni
ABR hypoxémie hypoxémie a hyperkapnie

Klinicka odpovéd’ na steroidy L ) o o
.. dobré az vyborna minimalni nebo zadna
a B2-mimetika
Recidivujici bronchitida
—  kasel trva déle neZ 3 tydny, 3x za poslednich 12 mésicu, u nékterych déti — rozvoj astma nebo CHOPN
— etiologie — vétsinou stavy po akutnim respira¢nim onemocnéni
o nutné pomyslet na astma, VVV DC, cizi télesa v DC, bronchiektazie, defekty imunity, fokalni infekce
o nutné vyloucit TBC, CF

Pneumonie — ot.¢.35



CYSTICKA FIBROZA

mukovisciddza, nejcastéjsi AR dédicné multiorgdnové onemocnéni, projevujici se:

o chronickym progresivnim onemocnénim dychacich cest a plic

o insuficienci zevni sekrece pankreatu se steatoreou a neprospivanim

o vysokou koncentraci iontd v potu

o poruchou reprodukce u 98% muzu
v CR 1: 2700 — 4000
porusena funkce proteinu CFTR vyvolana mutacemi v genu CFTR na 7. chromozomu, dosud bylo nalezeno asi 1600
mutaci
CFTR funguje jako chloridovy kanal v apikdlni membrané bunék, porucha jeho funkce omezuje sekreci chloridi a
hydrogenuhli¢itan( a zvysuje absorpci natria a vody

Klinické projevy:

Dychaci cesty:

o na povrchu dychacich cest dochazi k depleci vrstvy pericilidrni tekutiny, coz vyvoldva poruchu mukociliarni
clearance, obstrukci dychacich cest a chronickou bakterialni infekci, provazenou pfehnanou zanétlivou
odpovédi

o  Chronické zanétlivé zmény vedou ke vzniku bronchiektazii, atelektdz, emfyzematdznich bul a nasledné
k destrukci plicniho parenchymu

o dychaci cesty jsou kolonizovany nebo chronicky infikovany: Staphylococcus aureus, Hamophilus influenzae,
Pseudomonas aeruginosa, Burkholderia cepacia (ta nepfiznivé ovliviiuje pribéh CF, snadno se prenasi
z pacienta na pacienta a mUZe vyvola cepacia syndrom, ktery v kratké dobé muze vést ke smrti)

o projevy: chronicky kasel a produkce sputa, obstrukce spojena s hvizddnim a hyperinflaci, charakteristické RTG
zmény (bronchiektazie, atelektazy pravého horniho laloku, infiltraty..), palickovité prsty, chronické
onemocnéni paranazalnich dutin, nosni polypy

GIT:

o v travicim Ustroji dochazi k zahusténi stfevniho obsahu s disledky jako je mekoniovy ileus nebo syndrom
obstrukce distalniho ilea, ddle miZe vzniknout prolaps rekta, kopidzni stolice

o porucha sekrece hydrogenuhli¢itanu v pankreatickych vyvodech ma za ndsledek porusenou alkalizaci
duodenalni $tavy, vysoky obsah bilkovin, zvlasté albuminu v pankreatickém sekretu, vede k intraduktalni
precipitaci sekrecnich protein(i a obstrukci malych pankreatickych vyvod( — u 85% ptitomna insuficience zevni
sekrece pankreatu

o Dochazi k fibrotické, ptipadné lipomatdzni prestavbé pankreatické tkané, ktera maze utladovat Langerhansovy
ostrlvky a byt pfi¢inou diabetu vazaného na CF

o protein CFTR se exprimuje ve Zlu¢niku, v intra- a extrahepatickych vyvodech, které se ucpdvaji, obstrukce
Zlu¢ovodu vyvola hepoatopatii, ktera maze vyustit az v biliarni cirhdzu

o protrahovany ikterus novorozence, cholelithidza

vyZiva: hypoproteinemie s edémy, komplikace z deficitu vitamina

v muzském genitalu je absence vas deferens, obstrukéni azoospermie

syndrom ztraty soli — akutni ztrata soli, chronicka metabolicka alkaldza, sland chut potu
imunologické ndlezy — hypogamaglobulinémie, hyperimunoglobulinémie, pozitivni ANCA protilatky
dilatacni kardiomyopatie

anémie

Diagnostika

pozitivni screening, pozitivni potni test, nebo rodinnd anamnéza, prikaz dvou mutaci genu CFTR
potni test — stimulace poceni pilokarpinovou iontoforézou, sbér potu do filtraéniho papirku bez chloridu a chemicka
analyza koncentrace chlorid( titraéni metodou

o dvakrat stanovena koncentrace chlorid v potu >60 mmol/| svédéi pro CF, koncentrace 30 — 59 jsou hraniéni
molekuldrné genetické vysetreni genu CFTR — kaskadové molekuldrnégenetické vysetreni s postupnym vyluovanim
nejcastéjsich mutaci v dané populaci

o ndlez dvou patogennich mutaci v pozici trans svédci pro CF

o méné Casté nebo nezndmé mutace se hledaji sekvenovanim



Terapie

transepitelialni rozdil potencialll se méri po zavedeni jedné elektrody pod dolni skofepu nosni a druhé do podkoZi na
predlokti, provadi jen nékolik pracovist v Evropé

prikaz zevni insuficience pankreatu neni pro diagndzu nutny, ale je nutny pro rozhodnuti o substituc¢ni 1é¢bé, provadi se
stanovenim koncentrace lidské elastazy ve vzorku stolice

novorozenecky screening — diagndza by se méla stanovit co nejdrive, nejlépe v prvnich dvou mésicich Zivota, kdy jsou
klinické projevy vétSinou nenapadné, proto byl v roce 2009 zaveden screening ze suché kapky krve odebrané mezi 48. —
72. hodinou Zivota, kde se stanovuje imunoreaktivni trypsinogen

dif. dg. — sinobronchialni syndrom, astma nereagujici na protiastmatickou lé¢bu, celiakie, nefroticky syndrom

terapii Fidi specializované centrum, kde pracuje multidisciplinarni tym odbornika a které poskytuje komplexni péci, zde
musi byt pacient jednou ro¢né kontrolovan, sdilena péce je v oblastni nemocnici
do 24 hodin od stanoveni diagndzy je pacient a rodi¢ pfijat k edukaéni hospitalizaci, pfi které se provadi opakovana
instruktaZz metod fyzioterapie, edukace o vyZivé, nacvik inhalacni techniky a podavani 1ék(, zahajuje se lé¢ba
pankreatickymi enzymy a v tucich rozpustnymi vitaminy, déti do jednoho roku dostanou preventivné protistafylokokova
antibiotika, ktera se podavaji po cely rok
dllezZité je pfisna separace pacientl s rllznymi typy infekce, je nutno oddélit pacienty s P. aeruginosa a zcela oddélené
pecovat o pacienty s Burkholderia cepacia
Infekce dychacich cest:
o nutnost IéCit infekce dychacich cest, ATB se poddvaji kdykoliv se v sekretu dychacich cest zjisti patogen, nebo
se objevi sebemensi pfiznak infekce
o pro dosaZeni spravné koncentrace ATB v sekretech a séru pottebuji pacienti s CF vyssi davky a Iécba by méla
trvat déle, nejméné 2-3 tydny, pfednost maji baktericidni ATB, davaji se p.o., i..v. nebo inhala¢né
v membranovych inhaldtorech, technika inhalace se musi s détmi radné nacvicit
inhalacné hlavné kolistin a tobramycin, vyhodou je vysoka koncentrace v bronchidlnim sekretu
P. aeruginosa — |éc¢ba prvniho zachytu probiha asi 3 mésice a ¢asto vede k eradikaci, chronicka infekce se 1é¢i
trvalou inhalaci ATB, i.v. ATB se podavaji vidy v kombinaci a to bud’ pravidelné 4x rocné nebo ad hoc pfi
exacerbaci, soucasné dostava nemocny 3x tydné azithromycin jako protizanétlivy l1ék, nevede to k eradikaci, ale
snizi to bakterialni naloz
o B.cepacia— pokus o eradikaci dvéma i.v. ATB a tobramycinem inhalacné, chronicka infekce se |é¢i pouze pfi
akutni exacerbaci
MRSA — methicilin rezistentni stafylokokus aureus — pti pobytu v nemocnici izolovat
virové infekce — prostatika se poddvaji zfidka
ockovani jako prevence infekce

o O O O

mykotické infekce — ¢asto u pacientl Iééenych i.v ATB ve vysokych davkach, pfi masivnim nalezu se podavaji
antimykotika
Respiracni komplikace
o opakované sinusitidy — Iéci se pouze klinické projevy — ATB, kortikoidy, mukolyticka
o nosni polypy — sanace zdnétll vedlejsich dutin, lokdIni podavani kortikoid formou aerosold, velké polypy se
fesi chirurgicky
alergicka bronchopulmonalni aspergil6za
pneumotorax:
= parcialni - <20% vzduchu v hemitoraxu, mdZze byt klinicky némy, nebo mdze vyvolat dusnost, 1écCi se
konzervativné
= rozsahly — nahla bolest na hrudniku s dusnosti, vyZzaduje zavedeni hrudni drenaze, dochazi-li
k recidivam, je na misté chirurgické reseni (pleurektomie, staplerovd resekce bronchopleurdlni
komunikace a abraze apikalni pleury)
o hemoptyzy — vznika rupturou bronchidlnich arterii, které hypertrofuji v bronchiektatickych dutinach nebo cév
v granulacni tkani zanétem zménénych dychacich cest, jako masivni se oznacuje ztrata krve vice nez 240 — 300
ml/24 hodin
® nutna hospitalizace, preruseni [écby mukolytiky, indikuje se i.v. ATB
= pripadné se podava vit. K, mrazena plazma, derivaty vazopresinu
= vysmeésné se fesi krvaceni bronchoskopicky s balénkovou tamponadou



o parcialni respiracni insuficience — hypoxémie vede k vazokonstrikci plicnich cév a plicni hypertenzi, jejimz
kone¢nym dlsledkem je cor pulmonale
o globalni respiracni insuficience s hyperkapnii — mdzZe vzniknout ndhle pfi exacerbacich respiracni infekce nebo
u pneumotoraxu
=  terapie — |éCba zdkladniho onemocnéni, oxygenoterapie — ta je indikovana pri poklesu saturace u déti
pod 95%, u dospélych pod 90 — 92%
o transplantace plic je jedinou |é¢ebnou moZnosti pro pacienty s CF v terminalni fazi plicniho onemocnéni,
provadi se bilateralni transplantace, ktera ma nizkou operacni mortalitu a dobré prezivani
—  protizanétliva lé¢ba — nutnd, ale nazory na ni nejsou jednotné, kortikoidy maji dlouhodobé NU, proto se davaji jen
kratkodobé, nesteroidni antirevmatika maji dobré vysledky, ale je tieba opatrnosti vzhledem k NU
—  péce o pruchodnost dychacich cest — inhalace mukolytik — N-acetylcystein, bromhexin, karbocystein, mesna, ambroxol,
inhalace rekombinantni lidské DNazy, ktera rozpousti DNA uvolfiovanou z rozpadlych polymorfonuklear(
— fyzioterapie — aktivni cyklus dechovych technik, autogenni drendz, PEP systémy dychani, inhalac¢ni 1éCba, respiracni
handling
—  GIT a vyiiva:
o pankreatickd substituce ve formé kapsli s acidorezistentnimi minimikropeletami v ddvce az 10 000j
lipazy/kg/den, podévaji se na zacatku jidla
o obvykle potiebuji nemocni vyssi pfijem energie, pfisun soli hlavné v dobé vyssiho poceni
—  komplikace:
o mekoniovy ileus — nahla prihoda novorozeneckého obdobi, ¢asto nutno fesit chirurgicky
o syndrom distalni intestindlni obstrukce — ekvivalent mekoniového ileu u starsich pfi dehydrataci nebo
nedostatecné pankreatické substituci, [é¢ba spociva v dostate¢né hydrataci, podavani acetylcysteinu per os a
gastrografinu per os
gastroezofagedlni reflux — omeprazol, ranitidin

o diabetes vazany na CF — neni diabetes anil. ani 2. typu, jedinym pfiznakem mUze byt neprospivani,
inzulinoterapie

o jaterni onemocnéni — kyselina ursodeoxycholova

o portalni hypertenze, jaterni selhani — transplantace

o onemocnéni ledvin — vzacné, ale podavani neurotoxickych Iékd muze vést k selhani

o osteopenie, osteopordza — zvysené riziko fraktur, bisfosfonaty

o artropatie

o psychologické problémy
—  prevence:
o primarni — zachyt rodin pred narozenim prvniho nemocného ditéte — vysSetreni nosicstvi u pribuznych pacienta
s CF pred planovanym téhotenstvim, vySetfeni partnerl pred asistovanou reprodukci
o sekunddrni — cilena prenatdlni diagnostika v rodindch s nemocnym ditétem



KRVACIVE STAVY

srazeni krve je proces, pfi némz postupnou aktivaci koagulacnich faktor( vznikad trombin, ktery pfeméni fibrinogen na
fibrin

tvorbu trombinu reguluji koagulaéni inhibitory a komplex fibrinolytickych mechanismi vede v posledni fazi k zastavé
propagace trombu

pti poruseni této rovnovahy muze dojit ke krvaceni nebo nadmérné srazlivosti

dité ma po narozeni nizkou hladinu f. II, VII, IX, X, hodnot dospélych dosahne zdravy kojenec ve véku 3-6 mésicu

hladina f. V a VIII je srovnatelna jako u dospélych, von Willebranddv faktor je zvySen, vyrazné snizena je hladina
plazminogenu

déti maji vétsi tendenci ke krvaceni, v détském véku se projevi vétsina zavaznych vrozenych krvacivych onemocnéni

k zakladnim vysetfenim patfi zhodnoceni krevniho obrazu, aktivovaného parcialniho tromboplastinového c¢asu (APTT),
protrombinového ¢asu (PT), trombinového ¢asu (TT), fibrinogenu, antitrombinu, D-dimer( a nékterého z testu

k prlikazu aktivace koagulac¢niho systému (protaminsulfatovy test, ethanolgelifikacni test)

—  primdrni hemostaza — vazokonstrikce, adheze desticek, agregace

o testy — pocet trombocytl, krvdacivost, adregace trombocytl, hladina vVWF

sekundarni hemostdaza — aktivace koagulacnich faktord, formace fibrinu
o testy—aPTT, PT
fibrinolyza — aktivace fibrinolyzy, lyze srazeniny

Vrozené krvdcivé stavy
— Hemofilie A B —viz. ot. €. 25
— Von Willebrandova choroba — nejcasté;jsi vrozené krvacivé onemocnéni zplisobené nedostatkem nebo poruchou funkce
vWF
populacni vyskyt okolo 1 — 3%, gen pro VWF je lokalizovdn na kratkém raménku 12 chromozomu
vzacna je ziskana forma — napft. po Ié¢bé kyselinou valproovou, u nékterych vrozenych srdecnich vad,
rozsahlych angiodysplazii, pfi hypotyredze, u SLE, pfi Wilmsové tumoru
o VWF je glykoprotein, ktery ma schopnost vazby na Ib a llb/Illa na krevnich destickach, tim stimuluje agregaci
desticek a jejich adhezi k poskozené cévni sténé, je soucasné nosicem a stabilizatorem f. VIII
o je syntetizovan v cévnim endotelu a v megakaryocytech, jeho hladina je nizsi u krevni skupiny 0, zvySuje se pfi
stresu, vlivem mediator( zanétu a nékterych hormont
o porucha muZe byt kvalitativni nebo kvantitativni, podle toho se klasifikuje:
=  typ 1-—kvantitativni nedostatek
= typ 2 —kvalitativni nedostatek — 4 subtypy — 2A, 2B, 2M, 2N
= typ 3 —tézky kvantitativni nedostatek
o klinicky obraz:
= krvacivé projevy jsou variabilni, Casté jsou asymptomatické formy nemoci
= nejcastéjsi projevy — epistaxe, napadna tvorba hematoma nebo krvaceni po poranéni v Ustecch
= krvaceni v souvislosti s chirurgickym vykonem se objevuje bezprostfedné po vykonu
= silné menstruacni krvaceni
= typ 3 ma podobné projevy jako hemofilie
o laboratof:
= KO vétSinou v mezich normy, kromé typu 2B, kde intermitentné dochazi k trombocytopenii
= muZe byt pfitomna anémie v souvislosti s krvacenim
= vySetifeni doby krvacivosti
=  PTvnormé, APTT byva prodlouzeny
o terapie:
=  méné zdvazné krvaceni nevyZzaduje léCbu
= uzdavainéjsiho krvaceni — podavani antifibrinolytik a lokalni osetfeni krvacejici rany
= zavainé krvaceni — nutno zvysit hladinu VWF/VIIl na hemostaticky ucinnou
= po podavani desmopresin acetatu dochazi az k pétindsobnému zvyseni vVWF/VIII
= substituce plazmatickym koncentratem je indikovana pti zavazném krvaceni a u pacient( s tézkou
formou vWD, kde nelze odekavat dostatecny vzestup hladiny vVWF/VIII po aplikaci desmopresinu
acetdtu



= rezimova opatieni — nejsou vhodné kontaktni sporty, pfi horecce se nedoporucuje podavani léka
s kyselinou acetylsalicylovou ale paracetamol, u divek s nadmérnym krvacenim pfi menstruaci se
zvazuje hormonalni regulace cyklu

Ziskané krvdcivé stavy

— Koagulopatie z nedostatku vitaminu K —ot. ¢. 28

— Koagulopatie pfi jaternim onemocnéni — vznika mnohdy v souvislosti s hypoxii, zanétem jater a u nékterych

metabolickych vad

©)
©)

©)
©)

kromé poruchy produkce koagulacnich faktorl pti ni dochazi ke spotifebé a nékdy i aktivaci fibrinolyzy
tézka forma muze probihat aZz pod obrazem diseminované intravaskularni koagulace - krvacivé projevy u
zavazné nemocného ditéte spolu s dalSimi projevy postiZeni jater patfi do klinického obrazu této poruchy
laboratorné — prodlouzeni APTT i PT, pokles fibrinogenu a aktivity AT, aktivita PC byva snizena, mGze byt
pfitomna trombocytopenie

aktivaci fibrinolyzy provazi vzestup D-dimer(

kromé lécby zdkladniho onemocnéni je pfi krvaceni nebo jeho vysokém riziku nutna substituce zmrazenou
plazmou nebo koncentratem koagulacnich faktord

prevod krevnich desticek pfi jejich poklesu

aplikace vitaminu K je nelcinna

— Diseminovana neavaskuldrni koagulace — ot. ¢. 29.

Vrozené poruchy cévni stény

—  kongenitdIni defekty kolagenu a subendotelidlnich latek cévni stény — porucha interakce trombocytl a cévni stény

— Hemoragicka hereditarni teleangiektazie (m. Rendu-Osler-Weber)

o

o

o

o

o

mnohocetné malé hemoragie na kizZi a sliznicich, tendence ke krvaceni (trauma/spontanné)
AD, obé pohlavi stejné
projevy — mnohocetné dilatované kapilary a venuly, 1-4mm, nepatrné vyvysené, svétle ¢ervené, blednou po
silnéjsim tlaku, s rostoucim vékem se teleangiektazie zvétsuji
= opakované epistaxe, krvaceni, nékdy sniZzena agregace trombocytu
laboratorné — hemostaza v normé, nékdy snizena agregace trombocyt(
terapie — lokalni hemostatické prostfedky

—  Ataxia teleangiektasia

o

o

o

porucha imunity, ¢asto vyskyt zhoubnych nadora (tu CNS, leukemie)
terapie neni znadma
AR, mozeckova ataxie, rozsiteni cévek na klzi a spojivkach



CYSTICKA FIBROZA
=nejcastéjsi AR onemocnéni evropské populaci.
-incidence je asi 1:2500
-onemocnéni spociva v poruse funkce CFTR = cystic fibrosis transmembrane conductance regulator, vyvolanou mutaci CFTR
genu kddujici CFTR.
-gen je lokalizovany na dlouhém raménku 7.chromozomu a sklada se z 27 exont
-bylo nalezeno vice jak 1600 mutaci tohoto genu, déli se na 5 tfid :
-mutace 1.-3.tfidy se pokladaji za tézké a jsou provazené insuficienci zevni sekrece pankreatu
-mutace 4.-5.tfidy mohou mit zachovalou zevni sekreci pankreatu, ¢asto hranicni hodnotou koncentrace soli v potu,
nékdy i muzskou plodnosti.
-CFTR je protein, ktery funguje jako chloridovy kanal na apikalni membrané bunék. Pfi jeho poruse dochazi k poruse sekrece Cl a
HCO3- (hydrogen uhlic¢itanu) a zvysuje se tim absorbce Na ->a H20.
(Na kudzi zase nemUze byt Cl reabsorbovany -> slané déti)
-v 90 % pripadl je pri¢inou umrti postizeni DC

CF je MULTIORGANOVE ONEMOCNENI !

1)DYCHACI CESTY

- v 1. roce obvykle jako chronicka bronchiolitida, pozdéji jako recidivujici infekce DCD a pneumonie (s postupné stale kratSim
obdobim remise)

-> chronické zmény vedou ke vzniku (BEDA) — bronchiektazie, emfyzematdzni buly, atelektazy, destrukce plicniho parenchymu
(vede k hypoxické plicni vazkonstrikci = cor pulmonale)

-P je kolonizovany/chronicky infikovany mikroby typickymi pro CF: St.aureus (véetné MRSA), H.influenza, Pseudomonas
aeruginosa, Stenotrophomonas maltophila, Burkholderia cepacia (ta je ¢asto multirezistentni)- vice jak 17 druh( (nepfiznivé
ovliviiuje prlibéh CF, mlze vyvolat cepacia syndrom, ktery ve vysokém % vede v kratké dobé ke smrti), ddle pak mykdzy —
Aspergillus fumigatus.

- az ve 40 % za infekci DC vSak stoji bud’izolované viry (Influenza virus A, B, RSV, parainfluenza, adenoviry, rhinoviry) nebo viry
s bakterialni superinfekci

V KO vede chronické postizeni respiracniho systému k: chronicky progredujici dusnosti, expektorace hlenohnisavého sputa,
kasel vede k nespavosti, palickovité prsty, soudkovity hrudnik, zprvu obstrukéni pozdéji kombinovana porucha ventilace

INFEKCE DYCHACICH CEST
-lécba je jedna z nejvyznaméjsich slozek l1éc¢by CF
-ATB se musi podat, jakmile se v sekretu DC zjisti patogen nebo pfi sebemensi znamce infekce.
-EXACERBACE RESPIRACNI INFEKCE se projevi:
- tachykardie, zvySené trvani a intenzita kasle, produkce sputa a zména jeho barvy, omezenna vykonnost, zhorseni celkového
stavu: Unava, slabost, zvy$ena teplota, zhorsena chut k jidlu, dusnost, zatahovani pomocnych dychacich sval(, tachypnoe,
chropy, hyperinflace, horecka, Ubytek vahy
-laboratof — leukocytdza, zvy$ené CRP, pokles pO2/ zvyseni pCO2
-na RTG zmény — nové infiltrace, zvySend vzdusnost
->10% pokles FEV (jednovtefinova vitdlni kapacita)
-prevenci je samoziejmé ockovani — urcité i kazdoro¢né na chfipku

KOMPLIKACE V RESPIRACNIM SYSTEMU:
-OPAKOVANE SINUSITIDY, NOSNi POLYPY
- ALERGICKA BRONCHOPULMONALNI ASPERGILOZA
-PNEUMOTHORAX (obvykle po prasknuti emfyzematdzni buly) -plastovy (<20% vzduchu v hemithoraxu) — klinicky
némy/mirna dusnost
-konzervativni terapie -> hospitalizace + sledovani
-rozsahly — nahle vznikla bolest na hrudniku vystrelujici do ramene, dusnost
-nutna hrudni drendz a sani
-pfi recidivach nutna chemicka/chirurgicka PLEURODEZA (srGsty vedouci k zaniku pleularni
dutiny)
-maly  -drén (prerusit fyzioterapii, pokud se déla chirurgicky vykon- nutné rehabilitovat co nejdrive)
-HEMOPTYZA — vznika rupturou bronchidlniho arterii/cév v granulaéni tkdni zdnétem zménéné tkané
-masivni >300 ml krve/24 hodin nebo opakované ztraty 100 ml/den v rozmezi az tyden
-u mensich déti jsou vyznamné jesté mensi ztraty
T: hospitalizace, indukuje se i.v.podavani ATB, vysadi se léky, které by mohlo krvaceni zpslbit, nepodava se nic
inhala¢né, pfi pfipadném koagulacnich defekt( se podava vit K/ zmrazena plazma/ specifické faktory.
-ddva se VAZOPRESIN s vazokonstrikénim ucinkem
-davaji se antifibrinolytika — kyselina paraaminobenzoovd/ tranexamova
-bronchoskopicky se déla balonkova tampondda, v indikovanych pripadech se déla embolizace krvacejici arterie



-HYPOXICKA RESPIRACNI INSUFICIENCE (parciélni)-> hypoxie vede ke vazokonstrikci plicnich cév -> plicni hypertenze -> COR
PULMONALE —> selhani
-HYPERKAPNICKA RESPIRACNI INSUFICIENCE (globalni) — pfi exacerbacich infekci/ pti vzniku kompliakaci jako je
PNO/hemoptyza
Respiracni selhani se projevuje : dusnost, zhorseni kasle, nechutenstvi, bolesti hlavy, somnolence

T: Ié¢ba zdkladniho onemocnéni, oxygenoterapie, pfipadné ventila¢ni podpora
(Opakované exacerbace CF -> vedou k respiracnim selhani, ktery je hlavni pfi¢inou umrti déti s CF)

2)TRAVICi USTROJIV travicim ustroji dochdzi k zahustovani stfevniho obsahu s moznymi désledky:

nafouknuti bfiSka, pozdni odchod mekonia.

- INSUFICIENCE ZEVNIHO PANKREATU -> NEPROSPIVAN{ KVULI MALABSORPCI (z poruchy traveni tukd a protein()
- patogeneze: obstrukce pankreatickych vyvodi = pankreatitida a destrukce acind - fibrotizace pankreatu
KO: steatorrhea, meteorismus (velké vzdemuté brisko), bolesti bficha, malnutricie s hubnutim, hypalbuminémie,
anémie, pfiznaky hypovitaminézy A, D, E, K

- nékdy DM (uplatriuje se jak [ INZ, tak i TMINZ rezistence) = zhorsuje plicni fce a zvySuje mortalitu
- dg.: oGTT nebo glykémie na laéno nad 7,0 mmol/| alespori pfi 2 méFenich nebo glykémie na laéno nad 7,0 mmol/I +
postprandialni glykémie nad 11,0 mmol/|

- Castéjsi GER, GASTRITIDA i VCHGD

3) ZLUCOVE CESTY A JATRA -> “viskozita Zluce = obstrukce Zlu¢ovych cest
CHOLELITIAZA
STENOZA DUCTUS CHOLEDOCHUS - bolest bficha, cholestaticky ikterus, cholangitida,
BILIARNI CIRHOZA (cirhéza jater je 3. nejéastéjsi pFicina imrti u P s CF!)

dg.: T (hl. ALP, GGT), USG bficha

4) u muze obstrukce VAS DEFERENS -> OBSTRUKCNi AZOOSPERMIE
(-existuje i jako dlvod neplodnosti u Zen -> vazky sekret ucpe vejcovody).

5) NADMERNE ZTRATY SOLI hl. pfi 1 poceni
- hyponatremicka dehydratace, 3ok z horka (zdkaz saunovani a vystavovani se vysokym teplotam)

5)ONEMOCNENI LEDVIN -> vzdcné (vyssi riziko tvorby kamend, vyskytuje se i amyloiddza), poddvdni nefrotoxickych Iékii miZe vést k rendinim
selhdni — proto nutné sledovat i rendini funkce.
7)OSTEOPENIE a OSTEOPOROZY — zvysené riziko fraktur (T: vyZiva,bisfosfondty)
8)ARTROPATIE — vysvétluje se jako projev autoimunity, bolest postihuje vetsinou velké klouby
-jednim z projevii je HYPERTROFICKA PLICNI OSTEOARTROPATIE
-palickovité prsty + periostititda dlouhych kosti
9)PORUCHA STAVU VYZIVY -> proteinovd a energeticky malnutrice -> NEPROSPIVANI
-HYPOPROTEINEMIE s EDEMY
-KOMPLIAKACE DEFICITU VITAMINU
11)SYNDROM ZTRATY SOLI
-AKUTNI ZTRATA SOLI -> hyponatremickd dehydratace -> $ok z horka
-CHRONICKA METABOLICKA ALKALOZA s hypokalémii
-SLANA CHUT POTU
11)ABNORMALNI IMUNOLOGICKE NALEZY, DILATACNI KARDIOMYOPATIE, ANEMIE.....

PREVENCE
1)PRIMARNI — vy3etfeni nosi¢stvi, vy$etieni partner( pred asistovanou neprodukci
2)SEKUDNARNI -prenatalni diagnostika v rodinach s nemoci

DIAGNOSTIKA

1)NOVOROZENECKY SCREENING

-u novorozencl nebyvaji (mimo mekoniové ileum) vétSinou Zadné klinické projevy napadné -> proto soucasti celoplosSného
novorozeneckého screeningu

-STANOVUJE SE HLADINA IMUNOREAKTIVNIHO TRYPSINOGENU (IRT), ze suché kapky, ktera se novorozenci odebira mezi 48-72
h po narozeni

-pokud je hladina IRT zvysena, zjistuje se z téZe kapky i mutace CFTR genu

-ptipadna diagndza se potvrdi POTNIM TESTEM

2)POTNI TEST — vyset¥eni chlorid(i v potu = zlaty standart diagnostiky
-stimulace poceni pomoci PILOKARPINOVE IONTOFOREZY
-SBER potu pomoci filtraéniho papiru



-chemicka analyza koncentrace chlorid& TITRACNi METODOU.
-déla se 2x -> pokud je vétsi jak >60 mmol/l — svédci pro CF, 30-59 mmol/I — hrani¢ni (atypie), <30 normalni

3)MOLEKULARNE- GENETICKE VYSETRENI -> patrd se po 2 mutacich (genu CFTR) — jedna mutace genu je na chromozomu matky
a druha mutace je na chromozomu otce.

4)PRUKAZ INSUFICINECE ZEVNi SEKRECE PANKREATU
-neni nutny pro diagnostiku, je ale nutny pro rozhodnuti zavedeni substitu¢ni terapie pankreatickych enzymi

-STANOVUJE SE KONCENTRACE ELASTAZY (enzym pankreatu) VE VZORKU STOLICE - je-li nizka, svédé&i to pro insuf.
pankreatu !
(-dala by se i stanovit koncentrace vitaminu E v krvi)

5)POMOCNE VYSETROVACI METODY:

PRI KAZDE AMBULANTNI KONTROLE — pulsni oxymetrie, mikrobiologické vy$etfeni sputa, antropologického vy3etteni,

spirometrie (FEV, méfeni maximalnich vydechovych rychlosti v nizsich objemovych polohach plic MEF 25 a 50).

1x ROCNE :
-RTG plic (popripadé HRCT), KO a diferencial, koagulacni status, biochemické vysetreni (ionty, jaterni a renalni funkce,
albuminiémie, ADEK vitaminy, CRP, odpady iontdl moci), imunologické + Ab proti aspergildm, EKG, ORL, SONO bficha,
déti nad 10 let OGTT, kostni denzitometrie, doplnéni antropologického vysetfeni o tloustku koZnich fas + predozadni
primér hrudniku.

-ukazatele zanétu (FW, CRP, KO) — minimalné 1x za3 m

TERAPIE
Kvalita a prodluzovani véku Zivota nemocného = v€asna diagnostika, |é¢ba a patrani po komplikacich.

Nosné pilite |éCby jsou:

1. péce o dobrou pruchodnost dychacich cest inhalacemi a naslednou fyzioterapii (dechova fyzioterapie a pohybové aktivity)
Inhalace - 3x denné po dobu 15 minut pomoci vykoného inhalatoru

A)Amilorid ve FR - pGsobi jako blokator resorbce Na, ale kratkodoby ucinek.

B)Hypertonicky 3-7% roztok NaCl- pomérné vydatné redi sputum, ma i baktericidni ucinky, ale nékteré pacienty drazdi a mlze
vyvolat i bronchospazmus; pfed jeho inhalaci se doporucuje pouZzit inhala¢ni beta-2 mimetikum.

C)Velmi ucinna v pripadé hnisavého sputa je rekombinantni lidska DNAza — dornaza alfa

-v purulentnim hlenu CF stépi DNA uvolnénou z rozpadlych polymorfonuklear( a tim zkapalfiuje sputum.

D)Mukolytika- ambroxol, mesnum, acetylcystein- nejsou vhodna k dlouhodobému uZiti.

E)PFi kolonizace dychacich cest Pseudomonas aeruginosa-inhalacni aplikace antibiotika tobramycin/colistinu.

D)V pfipadé zvysené bronchidlni reaktivity- inhalaci bronchodilatancii ¢asto v kombinaci s inhalacnimi kortikosteroidy.
Shrnuti : amilorid, hypertonicky roztok NaCl, DNAaza, mukolytika, ATB, bronchodilatantia a KS

Nasledna dechova fyzioterapie ma za cil vycistit dychaci cesty od nafedéného hlenu.
® pouzivaji se rizné pomucky : flutter, PEP masky a dalsi

2. vysokokaloricka strava a uzivani travicich enzymu v kapslich,

-Nemocni CF s insuficienci zevné sekretorické funkce pankreatu musi uZivat pred kazdym jidlem substituci pankreatickych
enzym( ve formé Zelatinovych kapslich - Kreon

-Strava musi byt vysokokalorickd, na 130-150% doporucenych dennich davek pro béZznou populaci (kvlli nedostatecné resorbce
a zvySenému vydeji energie pfi praci dychacich svalll a expektoraci.)

-zastoupeni vSech Zivin véetné vlakniny

-strava musi byt bohatd na tuky (az 45%)

-suplementuji se AD E K a NaCl

-probiotika (kvali ATB)

-alternativa: sipping, PEG, parenteralni vyZiva

Shrnuti: vysokokaloricka strava bohatd na tuky, ADEK, suplementace NaCl, probiotika

3. potlaceni infekce a zanétu agresivni protizanétlivou antibiotickou lécbou.

- antibiotika se nasazuji ihned pfi prvnich znamkach infekce a ve vysokych davkach.

- pfi kazdé akutni exacerbaci respiracni infekce -Sirokospektra ATB s protistafylokokovym tcinkem (amoxicilin s klavulanatem,
cotrimoxazol, cefalosporiny I. a Il. generace, doxycyklin)- vysoké davky , minimalné na 14 dn.

-pfi zdchytu Pseudomonas aeruginosa- ciprofloxacinem v kombinaci s inhalaci tobramycinu/kolistinu (A: i.v. betalaktamy v
kombinaci s aminoglykosidy)

- NEJVETSIM stragadkem je infekce vyvolana-Burkholderia cepacia, ktera je na antibiotika témér rezistentni. ATB se pro ni Set¥i
pro ptripad akutni exacerbace respiracni infekce; nutné byva podavani trojkombinace antibiotik (MEROPENEM, IMIPENEM,
PIPERACILIN, COTRIMOXAZOL, CIPROFLOXACIN, CHORAMFENIKOL, CEFTAZIDIM).



-Pomérné Casté jsou i infekce mykotické, (Candida spp. a Aspergillus) - nutna lIé¢ba antimykotiky.
-pomocna protizanétliva |écba - azitromycin, ibuprofen, kortikoidy...

HYGIENICKO-EPIDEMIOLOGICKE REZIMY: Uzkostna péce o Cistotu, dezinfekce pomdicek, neméli by mit nadobi, rano chodit na
zachod jako druzi, vyhybat se stojatych vodam, nemyt nadobi, P s CF by se neméli stykat at si nepredavaji patogeny.

4. |écba komplikaci.

DM- kontroly glykémie, inzulin

Znamky postizeni jater: ursodeoxycholova kyselina

Znamky osteopordzy: VIT D, Ca, popfipadé bisfosfonaty

Transplantace plic je jedinou lécebnou moznosti pro pacienty v kone¢ném stadiu progredujiciho plicniho onemocnéni.

5.Psychosocialni podpora-Klub nemocnych CF, Spolek solnicka
6.Novinky v lécbé

Prvni moznosti kauzalni 1éCby prindseji tzv. potenciatory a korektory defektniho CFTR proteinu-> zvySuji omezené otevirani
CFTR kanalu pro chloridové ionty nebo které upravuji chybu ve vycestovani Spatné narfasené bilkoviny CFTR smérem k bunécné
membrané.

Ivacaftor - potenciator

Lumacafotr- korektor

(Ilva a Lumir sli na kdvu)

Ve vyvoji Atalauren (Laura se k nim pfidala ) -zaméreny na premature stop codon mutaci - kterd zpUsobi pfedéasné ukonceni
translace proteinu CFTR.

PROGNOZA
® P sednes doZivaji primérné 44 let
® (Zajimavost - nejdéle Zijici Zena s CF se doZila 86 let - opravdu raritni)
e  VétSinou umiraji na respiracni komplikace
e zavisi na diagnostice, |é¢bé, compliance, a typu organové postiZeni.

Ze cvika:
- nejcastéjsi mutace F508 delta

- U nds maji modulatory asi % P - je jen pro nékteré mutace



8C Krvacivé stavy

Definice
Krvacivé stavy jsou stavy s rizikem spontanniho krvaceni nebo stavy s neadekvatné velkym ci prodlouzenym
krvdcenim vzhledem k vyvoldvajicimu inzultu — napf. nadmérné krvaceni ze vpichu

- déti maji zvySenou nachylnost ke krvaceni, proto se vétsina vrozenych krvacivych stavl projevi v détském véku

- poruchy primarni hemostazy: pocet trombocytl (KO), vySetieni délky krvacivosti, vySetfeni agregace trombocytd,
hladina vWF

- poruchy sekundarni hemostazy: aPTT, PT, TT (trombinovy Cas = vySetfeni konverze fibrinogenu na fibrin), vysetreni
aktivity konkrétnich f.

Klasifikace

Dle patofyziologické podstaty:

Trombocytopenie a Trombocytopatie = poruchy primdrni hemostazy
Koagulopatie = poruchy sekundarni hemostazy

Vaskulopatie = poruchy cévni stény

Dle dédic¢nosti:
Vrozené
Ziskané

Prehled
1. Trombocytopenie

a) ze sniZené tvorby — amegakaryocytarni, megakaryocytarni

b) ze zvySeného zaniku — hl. ITP, novorozenecka aloimunitni/autoimunitni trombocytopenie, polék.
2. Trombocytopatie

a) vrozené — Bernard-Soulierdv sy, Glanzmannova trombastenie

b) ziskané
3. Koagulopatie

a) vrozené — hemofilie, von Wilebrandova ch., (dysfibrinogenémie, deficity jinych koagulacnich f.)
4. Vaskulopatie

a) vrozené — Hereditarni hemoragicka teleangiektdzie, Ataxia teleangiektasia

b) ziskané — hl. Henoch-Schonleinova purpura a Kawasakiho nemoc

aPTT  PT (Quick) trombocyty . D°°% . B&né pridiny
krvacivosti
Vaskulopatie, nedostatek f. XIlI
1 Trombocytopatie
1 1 Trombocytopenie
T Lécba heparinem, nedostatek f. VIII, IX, XI, XII
) Nedostatek f. VII
1 1 Lécba Warfarinem a jiné hypovitaminozy K
1 1 von Willebrandova choroba
T 1 ! T Porusena jaterni proteosyntéza, DIC (sepse)

Vrozené koagulopatie
1. Hemofilie (viz 25C)
2. Von Willebrandova nemoc — NEJCASTEJSI vrozeny krvacivy stav!



- vétSinou AD dédic¢na (postihuje muze i Zeny)

fyziologie: vWf je faktor stabilizujici f. VIII (vWT jej chrani pfed degradaci) + faktor zajistujici adhezi a agregaci
trombocytd
typy von Wilebrandovy nemoci: Typ 1 = parcidlni deficit (hladina vWI je nizkd, a proto i aktivita f. VIl je nizka)

Typ 2 = kvalitativni defekt (ma vice dalSich subtypt)

v vy

Typ 3 = kompletni deficit (vzacna nejtézsi forma)

krvacivé projevy u typu 1 a 2: od Zadnych pres mirné az po stredné tézké — typicky epistaxe, krvaceni po extrakci
zubl nebo krvaceni po ASA, krvaceni do GIT, ale hemartréza obvykle NE
krvacivé projevy u typu 3: obdobné s hemofilii

diagnostika:  Anamnéza — OA a RA!
KO — u Typu 2 mlze byt trombocytopenie, po krvaceni mlzZe byt normocytarni anémie, jinak KO v
normeé
prodlouzeni aPTT (vétsinou jen mirné (na rozdil od hemofilie)), L hladiny vWF a f. VIII, |, aktivity
vWf a porucha agregace trombocytt
- dalSi specialni vySetfeni mohou stanovit subtypy u typu 2
- geneticka vys.
- diagnostika mirnych forem je tézka, protoZze laboratorni ndlez je kolisavy a fada stav(i zvySuje vWf

Terapie (3 strategie):
- existuji 3 (4) postupy v zavislosti na typu (subtypu) vW choroby a zavaznosti krvaceni:
1. indukce vyplaveni zasob koagulacnich f. = desmopressin (i.v., s.c., intranazalné) vede k vyplaveni f. Vlll a
vWf
- utypu 2 je to Kl (je to neefektivni + zvysuje to riziko trombocytopenie)
- opakované podani vede k poklesu efektu terapie (logicky — zasoby se tenci)
2. substituce koagulacnich f. = plazma bohata na f. VIl a vWf/rekombinantni f. VII (hl. u formy s Ab proti
vWH)
- metoda volby u typu 2
- metoda volby po selhdni desmopressinu
3. Antifibrinolytika (pt. Exacyl = kys. tranexamova) (hl. pro mensi krvaceni z DU, ale KI pfi krvaceni do
urotraktu)
- (4.) i estrogeny stimuluji vWf, ale jejich efekt je znacné nepredvidatelny, proto se moc nepouZivaji (ale po nasazeni
p.o. antikoncepce se miZe u typu 1 snizit menoragie)
3. Dyfibrinogenémie
- mohou byt vrozené i ziskané (u jaternich ch.)
- u nékterych krvaceni u jinych trombotické komplikace, nékteré asymptomatické

- je prodlouzen aPTT i PT, nejcitlivéjsim testem je prodlouzeni TT (trombinového ¢asu)
T: substituce fibrinogenu a Exacyl (u krvacivych stav(i samoziejmé)

4. Deficit dalsich faktoru: fibrinogenu, Il, V, VII, IX, X, XI, XII, XIll a kombinované deficity — vzacné a rlizné zavainé
- deficit f. XIl neni spjat s vysSim rizikem krvaceni

Ziskané koagulopatie

1. Hemoragicka choroba novorozenci (viz 28B)

2. DIC (viz 29C)

3. Jaterni selhani, Sirokospektra ATB, antikoagulacni terapie a otravy, sepse

Trombocytopenie (viz ot. ¢. 33A)

Vrozené trombocytopatie

1. Bernard-Souliertv sy a 2. Glanzmannova trombastenie

- oboji jsou AR onemocnéni s vrozenou dysfunkci povrchovych glykoproteint:
Bernad-Souliertiv sy — je u néj porucha vazby vVWF na povrchovy glykoprotein = porucha adheze
Glanzmannova trombastenie — je u néj porucha vazby fibrinogenu na povrchovy glykoprotein = porucha
agregace



- u obou o poruse vypovida prodlouzeny cas krvaceni a poté se podrobné vysSetfi agregace desticek
T transfuze trombocytu

Ziskané trombocytopatie
- urémie, polékové, VVV srdce, cirhdza, virové infekce

Vrozené vaskulopatie

1. Hereditarni hemoragicka teleangiektazie (morbus Rendu-Osler-Weber)

= AD onemocnéni charakterizované ztencenim a dilataci drobnych cév (kvili redukci hl. svaloviny) = teleangiektazie
- to vede jednak ke zvySené fragilité a jednak k neschopnosti vazokonstrikce (v misté vyduté) - krvacivé projevy

Klinicky obraz: krvaceni z kliZze, epistaxe = prvni pFiznak (cca po 12. roce), z GIT, mikroskopicka hematurie, plicni A-V
zkraty = vedou k hypoxii, nebezpecné je krvaceni do CNS, posthemoragickd anémie
Diagnostika: RA!
Koagulacni testy — v normé
KO — postupné se vytvafri sideropenicka (mikrocytarni hypochromni) anémie
pro dg. svédci klinicka kritéria (epistaxe, teleangiektazie, pozitivni RA, krvaceni do GIT nebo AV
zkraty) + geneticka vys.
Terapie: podpurna = |écba sideropenické anémie (Fe, substituce ery)

2. Ataxia teleangiektasia

= AR mutace genu kdédujiciho protein nezbytny pro reparaci DNA = dochazi ke P citlivosti bb. na ionizaéni zafeni a
ke Mriziku malignit = komplexni onemocnéni s neurologickymi, imunologickymi, jaternimi, endokrinnimi a koZnimi
abnormalitami (typicky teleangiektazie malych cév)

Ziskané vaskulopatie (viz ot. ¢. 4C)



9A. Autoimunitni onemocnéni stitné zlazy

Obecna charakteristika

- onemocnéni SZ jsou v pediatrii vilbec nejéastéj$imi endokrinopatiemi

- AlO SZ jsou nejéastéjsi skupinou tyreopatii (dalsi jsou nap¥. kongenitdlni hypothyredza a vzacna kongenitalni
hyperthyredza nebo vzacné nadory SZ u déti)

- AlO S7 se vyskytuji u 2-3 % déti a az 10x €astéji u divek

- vyskyt stoupd v obdobi dospivani

Etiologie a RF
- je multifaktorialni, uplatiuji se genetické predispozice (vazba na HLA geny) i vlivy zevniho prostiedi (napf. infekce)
- RF pro vznik AlO $Z jsou: jina AIO (pf. DM1, celiakie), chromozomalni aberace (Downuv sy, Klinefelter(v sy,

Turner(lv sy), pozitivni RA, stp. RT v oblasti hlavy, krku a hrudniku

Klasifikace
1. Chronicka lymfocytarni thyreoiditida (Hashimotova thyreoiditida) (NEJCASTEJSI)
2. Gravesova-Basedowova choroba

1. Chronicka lymfocytarni thyreoiditida (Hashimotova thyreoiditida) - HYPOTHYREOZA
= nejéastéjsi AlO S7 a nejcasté&jsi pFitina hypothyreézy
patogeneze: - uplatiiuje se: a) lymfocytarni infiltrace $Z s Th1-ly, které podmiriuji destrukci bb. 57
b) tvorba autoAb — anti-TPO (proti thyreoidalni peroxidaze) a anti-hTG (proti
thyroglobulinu)
- zprvu je eufunkéni $Z (charakterizovana pouze Mhladinami autoAb) = pozdé&ji vznika subklinicka
hypothyreéza (P TSH a normalni fT4) = pozdéji vznika manifestni hypothyreéza (1NTSH a |, fT4)
-u 5% P maze dojit k tomu, Ze rychld destrukce SZ vede k uvolnéni preformovanych hormond, co?

mUZe vyustit v prechodnou subklinickou az manifestni hyperthyredzu

klinicky obraz (manifestni hypothyredzy): 1. unavnost, | fyzicka vykonnost

2. obstipace

3. sucha kiize

4. poruchy menstruacniho cyklu u divek

5. zhorseni Skolniho prospéchu

6. Casto struma (palpa¢né hmatna ¢i USG méfitelna)
7. zimomfivost

8

. bradykardie

dusledky nerozpoznané hypothyredzy: 1. rlistova retardace a opozdéné kostni zrani
2. nadvaha (aZ obezita)
3. opozdéna nebo predc¢asna puberta

akutni komplikace: 1. Myxedém
- vznikd na podkladé hromadéni mukopolysacharidl hl. v k(iZi a podkozi
KO: otoky, Thm., otekly oblicej, zimomtivy, bradykardicky, zhrubly hlas (otok hlasivek) azZ
chrapot 2 muze to progredovat az do SS (kvali perikardialnimu vypotku) a myxedémového
komatu

diagnostika: 1. Anamnéza
2. Fyzikalni vys. (struma mUze byt prvnim ptiznakem)
3. Laboratof: a) P hladina autoAb  anti-TPO (proti thyroidaini peroxidaze) a anit-hTG (proti
thyreoglobulinu)
- ale jejich negativita dg. nevylucuje!
b) hladina hormont $Z: PTSH, 4, fT4 = obraz manifestni hypothyredzy
4. USG $Z: Jechogenita (kvali lymfocytarni infiltraci), pozdéji nodézni prestavba
5. aspiracni biopsie tenkou jehlou (jen ve spornych pfipadech) = nélez lymfocytéarniho infiltratu



terapie: LV: levothyroxin 1x denné rano (na lacnou), vétsSinou celoZivotné
- obvykle zahajujeme uz pri subklinické hypothyredze (u euthyredzy se 1~ autoAb se nazory na
zahajeni terapie lisi)

co dale sledujeme?

TSH, fT4, USG, ostatni AlO

2. Gravesova-Basedowova choroba
= nejcastéjsi pri¢ina hypertyredzy u déti a dospivajicich

etiopatogeneze:

klinicky obraz:

akutni komplikace:

tvorba autoAb proti TSH R, které STIMULUJI TYREOCYTY - trvald stimulace vede ke
vzniku strumy a 4P syntéze a sekrece hormoni 5Z

. Struma (v 75 %)

. tachykardie, palpitace a AH (obraz hyperkinetické cirkulace)

Jhm. (i pres zvysenou chut k jidlu)

. prajmy

. navaly horka a poceni

. zhorSeny spanek

. podrazdénost a neklid

. jemny tfes rukou

. vlhka a tepla klize

10. poruchy menstruacniho cyklu u divek

11. subfebrilie

12. ENDOKRNNI ORBITOPATIE (u 60 % P) — vétsinou jen otok vitka, cheméza spojivek a
lagoftalmus (= trvale oteviend ocni Stérbina), méné cCasto exoftalmus, vzacné porucha
motility bulbt a diplopie

©Wo0ONDUVAWNLER

THYEROTOXICKA KRIZE

- tachykardie (az 150/min.), neklid, tfes, T TT, bolesti bficha, nauzea, vomitus, prijem,
dehydratace, delirium

- podavaji se tyreostatika (brani tvorbé hormonu), Lugoltv roztok (brani uvolnéni hormona,
BB, KS, paracetamol, rehydratace, oxygenoterapie, ATB, BZD = az plazmaferéza

diagnostika: 1. Anamnéza, fyzikalni vys. (struma)
2. Laboratof: a) Phladiny autoAb proti TSH R (TRAb, TRAK)

b) I TSH, 1MT4 a fT3

terapie: LV1: tyreostatika (methimazol) na nékolik mésici = pfi nedosazeni remise nebo u relapst 2 LV2:
thyreoidektomie + celoZivotni suplementace levothyroxinem = pfi Kl chirurgie = abalace 57
radiojodem
na potlaceni symptomu: BB (metoprolol, atenolol, propranolol)
u zavazné endokrinni oftalmopatie: KS



9. Autoimunitni onemocnéni stitné zlazy
Perinatalni a neonatalni infekce
Febrilni kfece

z. z

AUTOIMUNITNi ONEMOCNENI STITNE ZLAZY

— nejcastéjsi tyreopatie

— nejcastéjsi pricina strumy (noddzni struma u déti — CAVE ca Stitné Zlazy)

— nejcastéjsi pricina ziskané hypotyredzy v neendemické oblasti

—  Castéji divky

—  klinickd manifestace v nizSim véku

— sdruZeny vyskyt Al chorob — DM |, celiakie, CN, proktokolitis, vitiligo, psorias, JIA

— aktivni screening tyreopatii u znamych Al chorob a chromozomalnich aberaci (m. Down, Turner sy, Klinefelter sy)

Ziskand hypotyredza
— nejcastéjsi ziskana thyreopatie u déti a dospivajicich v oblastech dostatecné zasobenych jodem
— autoimunitni onemocnéni stitné zlazy, 8 — 10 krat ¢astéjsi u divek
— vétSinou se jedna o lymfocytarni (Hashimotovu) thyreoiditidu
—  faktory — genetické + zevni prostredi (def. vitaminu D a Se, stres, koufeni, exces jodu, infekce)
—  prvnim projevem je mékka difuzni struma, ktera je palpacné neodlisitelnd od jodopenické strumy
— UZ—textura stitné Zlazy je difuzné nehomogenni — obraz soli a pepre
—  biochemicky — vysoké titry protilatek proti tyreoidalni peroxidaze (anti-TPO) a protilatek proti lidskému tyreoglobulinu
(anti-hTG)
— aspiracni biopsie neni pro diagndzu nutna, ale pokud se provede, nachazime lymfocytarni infiltraci
—  po fazi euthyredzy prechazi lymfocytarni thyreoiditida zpravidla do faze permanentni hypotyredzy
— nékdy muZe byt prechodna funkce stitné Zlazy nadmérna, coz nékdy vyZzaduje i podani antityreoidalni medikace
—  spravna diagnodza hypotyredzy neni nékdy stanovena po fadu let, v téchto pfipadech se u ditéte rozviji rlstova
retardace, dyslipidémie a obezita, zhorsuje se skolni prospéch, vznikad anémie, dité ma suchou drsnou kzi, mize nastat
predcasna pseudopuberta (zkfizena afinita vysokych hladin TSH s FSH receptorem) nebo naopak opozdéna puberta
—  typickymi klinickymi pfiznaky hypotyredzy jsou myxedém, obstipace a bradykardie
— manifestni hypotyredza — retardace rlstu a vyvoje puberty, pfirlstek hmotnosti, sucha chladna kliZze, inavnost, svalova
slabost, zacpa, intolerance chladu, zhorseni kognitivnich funkci
bradykardie, perikardialni vypotek
myxedém — prosaknuti podkozi
nepravidelny menstruacni cyklus/gynekomastie
poruchy erekce, potraty, infertilita, deprese
zvysena produkce prolaktinu, méze dojit k predc¢asné puberté

O O O O O

endokrinni oftalmopatie
o Hashimotova encefalopatie — psychické poruchy, kifece, poruchy védomi
— laboratof - { fT4, PTSH, 1 sér. PRL
o hyperlipidémie, sideropenicka anémie, 1 kreatinkindzy, v tézsich pfipadech hyponatremie, hypoglykémie
— dg - palpace (tuha struma)
o USG - sniZena echogenita, pozdéji nodozity, nepravidelna struktura
o serologie — protilatky proti tyreoiddlni peroxidaze (u 90%), protilatky proti tyreoglobulinu (60%)
o sérové koncentrace TSH a fT4
o aspiracni biopsie — tenkou jehlou, pod UZ kontrolou, cytologie
— definitivni terapii pfedstavuje celoZivotni substituce L-thyroxinem, podava se v tableté v jedné denni ddvce, jeho
polocas je 48 — 72 hodin
—  obvyklé substituc¢ni davky:
o novorozenec — 10 — 15 pg/kg/den
o kojenec-8-10



o batolata a predskolni déti—5 -8

o mladsi Skolni déti (do 12 let) -3 -4

o dospivajici—2-3
Casto spolu s jinymi autoimunitami — diabetes mellitus I. typu, celiakie
Casto spolu s chromozomalnimi aberacemi, zejména u Downova a Turnerova syndromu, u téchto pacientll se provadi
pravidelna cilena depistaz k véasnému odhaleni AITD
pro detekci hypotyredzy slouzi hladina TSH, pro detekci probihajiciho autoimunitniho procesu se stanovi hladiny
autoprotilatek

Novorozeneckd hypertyredza

vzacna porucha, kterd miZe ohroZovat novorozence na Zivoté

pric¢inou je transplacentarni prenos materskych protilatek proti TSH receptoru pfi zndamé nebo nerozpoznané materské
tyreotoxikdze Graves-Basedowova typu

tyto autoprotilatky maji stimula¢ni uc¢inek na nadprodukci tyreoidalnich hormonu u fétu, novorozence a malého
kojence, ktery je zprostfedkovan jejich vazbou na TSH receptory ve §titné Zlaze

fétus ma nadmeérné stimulovany metabolismus, coZ vede k intrauterinni ristové retardaci, fetdIni tachykardii, urychleni
kostniho zrani, zpravidla je pfitomna struma a exoftalmus

neni-li brzy po narozeni stanovena diagndza a zahajena konzervativni antithyroidalni terapie, dojde u novorozence

k metabolickému rozvratu a srde¢nimu selhani

u lé¢enych déti se stav rychle upravi a potifeba medikace klesd s postupnym mizenim materskych autoprotildtek

z cirkulace kojence béhem prvnich 2 — 3 mésicl Zivota

Autoimunitni hypertyredéza Graves-Basedow

nejcastéjsi pricina hypertyredzy u déti
vyskytuje se zejména v adolescenci, u divek 8krat ¢astéji nez u chlapcl
zpusobuje ji nadprodukce protilatek proti TSH receptoru (TRAb), které maji na Stitnou Zldzu stimulaéni icinek

o stimulace funkéni — aktivace adenyldtcykldzového systému — zvySend tvorba hormon(

o stimulace rlistu tymocytl se vznikem strumy

o stimulace imunologickd — exprese tyr. antigent
projevy — struma, exoftalmus, tachykardie + projevy hypermetabolismu
asi 75% nemocnych ma strumu, ktera mdze dosahovat znacnych rozmérd, je silné prokrvena, na pohmat teplejsi, Ize
palpovat i auskultovat vir
hyperkineticka cirkulace s tachykardii a systolickou hypertenzi se zvySenou tlakovou amplitudou
nékdy predchazi pred stanovenim diagndzy hmotnostni Ubytky
zhorsuje se skolni prospéch, jsou drazdivy a nervézni, maji jemny tres rukou, prijmy a poceni
u 60% jsou pritomny priznaky endokrinni orbitopatie s exoftalmem, ktery je zplisoben zmnoZenim retrobulbarni
pojivové tkané vlivem autoimunitni stimulace
derivacni syndrom — endokrinni oftalmopatie, dermatopatie (peritibialni myxedém), akropachie (ztlusténi hlavné
poslednich ¢lankd prstl pfi osteoartropatii s periostalni novotvorbou kosti a zmény nehtt)
hypermetabolismus — tachykardie, poruchy srde¢niho rytmu, Unavnost, neklid, anxieta, nespavost, snizeni svalové
hmoty, svalova slabost, hubnuti, frekventni stolice, polyurie, tepla a vlhka klze, osteoporéza, poruchy menstruacniho
cyklu, nesnasenlivost tepla
laboratof — vysoké hladiny volného tyroxinu a snizené hladiny TSH, definitivni prikaz je zaloZen na vysokych hladinach
TRAb
UZ — struma (hypoechogenni), zvySena rychlost krevniho pritoku

o nodozity
terapie — zahajuje se tyreostatiky (methimazol, carbimazol, propithiouracyl), u vyraznéjsich projev( hyperkinetické
cirkulace se pridavaji B-blokatory

o béhem 1 -2 tydna se zpravidla projevy hypertyredzy zmiriuji, tyreostaticka lécba se viak ponechava na
nékolik mésic
pfi relapsech tyreotoxikdzy se voli chirurgicky vykon — totdlni thyreoidektomie
ablace 57 aplikaci radiojodu 12— pfi komorbiditach, které neumozni operaci
terapie oftalmopatie — kortikoidy, IVIG, infliximab, rituximab

O O O

sdruzeni s dalSimi Al, ¢astéji u déti s m. Down



PERINATALNI A NEONATALNI INFEKCE

Perinatalni infekce

= infekce ziskané intrauterinné a béhem porodu, pficemz samotné onemocnéni se mize manifestovat jesté
intrauterinné nebo az po porodu
- pfenos infekce je bud ascendentné z porodnich cest, hematogenné nebo descendentné z vejcovodl
- nejcastéjsi plvodci STORCH: Syfilis
Toxoplazméza
Other — parvovirus B19, VZV, HBV, HCV, HIV, enteroviry, Listeria, Borrelia, Ch.
trachomatis
Rubeola
cMvV
Herpes simplex
- perinatalni infekce maji silny teratogenni Gcinek a ¢asto postihuji: ~ CNS, jatra, smyslové organy, srdce aj.
- dg. se nékdy opira o prikaz IgM v séru jindy o PCR

1. Vrozena syfilis (leus connata, congenita)
- pivodcem je sexudlné prenosna spirochéta Treponema pallidum
- k ndkaze muZe dojit transplacentarné nebo pfi priichodu porodnimi cestami (pfimym kontaktem s Iézemi matky)
- protilatky proti syfilis se v rdmci screeningu vysetfuji u vsech téhotnych Zen (v 1. a lll. trimestru) = je-li matka
pozitivni zahajuje se terapie penicilinem
- v zavislosti na tom, kdy je matka infikovana dité mlze byt:  a) zdravé

b) dojit k potratu

c) ¢asnd nebo pozdni kongenitaini syfilis

a) casna syfilis = syfilis congenita recens = do 2 let(infekce matky ve 3. trimestru nebo starsiho data s rozvojem

sekund. syfilis u matky)

KO: hepatosplenomegalie (pazourkovita jatra) a ikterus, hemoragicka rhinitida (koryza), condylomata lata,
anémie, neprospivani, postiZeni kosti, pneumonia alba, nefroticky sy = vétsina déti zemfe do 1. roku

b) pozdni syfilis = syfilis congenita tarda = manifestace v pfedskolnim az skolnim véku s maximem v puberté
(infekce matky ve 2. trimestru)
KO: Hutchinsonova trias: keratitida vedouci ke slepoté
neuritida n. VIII vedouci k vestibuldrni hluchoté
soudkovité fezaky
+ sedlovity nos, Savlovité tibie, caput quadratum, mentalni retardace, ragady periordlné, tabes dorsalis

diagnostika: 1. anamnéza matky — infekce syfilis
2. klinicky obraz ditéte
3. sérologické vysetieni — porovndvame titr protilatek u matky a novorozence, ale protoze protilatky
prestupuji pres placentu mlzZe byt diagnostika obtizna
a) netreponemové testy (stanovujeme antikardiolipinové Ab) — VDRL, RPR test
b) treponemové testy (stanovujeme specifické protilatky proti T. palidum) TPHA, ELISA a WB testy
4. pfimy prukaz — mikroskopie v zastinu, PCR
5. LP, zobrazovaci metody

terapie: penicilin G i.v. 2 pfi rozpadu treponem muze dojit k Jarisch-Herxhaimerové reakci — prudce vznikla



horecka, tfesavka, myalgie, cefalea, tachykardie, hyperventilace, zarudnuti = odezni do 24 hod.
(podavame KS)

2. Toxoplasmoza
- plvodcem je parazit Toxoplasma gondii
- k ndkaze matky dochazi nedostatecné tepelné upravenym masem ¢i kontaktem s exkrementy kocek a probiha u
nich nejcastéji asymptomaticky ¢i oligosymptomaticky
KO: Sabinova tetrada = chorioretinitida, hydrocefalus, intrakranialni kalcifikace, kfece
dale: mikrocefalus, horecka, anémie, hepatosplenomegalie
-> tento KO se vsak projevi jen u malého procenta novorozenc(, nejc¢astéjsi je latentni prubéh s projevy az
v détském ci dokonce aZ v adolescentnim véku: chorioretinitida, hluchota, epilepsie, strabizmus, opozdény PMV
dg.:  sérologie u matky i ditéte a PCR z plodové vody/likvoru/moci + oftalmologické vys. + USG mozku + LP

T: pyrimetamin, sulfadiazin, kys. listova  _SP/p 9/ 7( 4

3. Rubeola = zardénky

- ¢im pozdéji nastane infekce matky, tim nizsi je riziko

- nejzavaznéjsi je infekce matky pred 8. tydnem gravidity = pak dochazi k potratu ¢i obrazu Greggova sy:
postiZeni oka (katarakta, retinopatie), vestibularni nedoslychavost az hluchota, VVV srdce, mikrocefalus,
purpura, intersticidlni pneumonie, hepatitida-hepatosplenomegalie-ikterus

dg.:  sérologie (IgM proti rubeole)

prevence: ockovani proti rubeole (mysleno asi u matky)

4. CMV infekce
= pomérné Castd kongenitdlni infekce, ale v 90 % asymptomaticka
KO manifestni: MNEMOTECHNICKA POMUCKA :D :

velky a maly a mikro: hepatosplenomegalie, retardace ristu a mikrocefalus
cerveny, bily a Zluty: purpura, anémie a ikterus
hluchy, slepy a dusny: poskozeni sluchu a chorioretinitida a pneumonie

dg.: PCR z moci

T: ganciklovir, foscarnet, cidofovir

5. Herpes simplex

- Castéji je plvodcem HSV-2 a prenos je pfi prichodu porodnimi cestami ¢i ascendentné z infikovanych genitalii

KO 3 forny: 1. herpetiformni puchyiky na kazi a sliznicich + keratokonjunktivitida > dobra progndza pfi lécbé
2. HSV encefalitida = $patna progndza, ¢asto trvalé nasledky nebo smrt
3. diseminovana infekce (obraz sepse) = Spatna progndza, ¢asto smrt

dg.: PCR

T: aciklovir

Neonatalni infekce

1. Sepse
- sepse je definovand jako SIRS + pfedpokladana/prokazana infekéni etiol.
délimejina: a) ¢asnou (do 72 hod.) — perinatalni infekce
b) pozdni (po 72 hod.) — nejcastéji je loZiskem infekce meningitida
etiologie: Str. agalactiae, E. coli, dalsi eneterobakterie, L. monocytogenes, St. Au a koagulasa negativni St.
Haemophillus, kandidy, HSV, anaeroby aj.
KO: protoZze ma novorozenec obecné tendenci kazdou infekci generalizovat, je KO nespecificky:
1. zmény chovani — letargie ¢i podrazdénost
2. nestabilni TT — horecka ¢i hypotermie



dg.:

3. dechové potize — tachypnoe, dusnost, apnoe

4. KVS —tachykardie, hypotenze (septicky Sok)

5. problémy s krmenim — anorexie, zvraceni, prdjem, vzedmuté btisko

6. hepatosplenomegalie

7. rozvrat vniténiho prostiedi — ABR, hypo-/hyperglykémie
patrame po zdroji, hemokultura, KO + diff., CRP, RTG S+P, LP, mo¢ na kultivaci, biochemii i sediment, ABR,
glykémie, ionty
ampicilin/cef. lll. gen + gentamicin i.v. + pfi Soku tekutinova resuscitace + dopamin/noradrenalin s cilem
udrzet MAP nad 60mmHg + Uprava vnitfniho prostredi + parenteralni vyziva

meningitida
o nevyskytuje se Casto, ale je zadvazna a letalita je vysoka (20-50%)
o nejcastéji v 1. mésici Zivota
o etiologie — streptokoky, E. coli
o klinické projevy jako u sepse, vyklenuta fontanela je vétSinou pozdnim pfiznakem, nékdy opistotonus
o ATB LV1: ampicilin + gentamicin i.v. = dale dle citlivosti nap¥. cefalosporiny Ill. gen.
Omfalitida
= zarudnuti a hnisava sekrece z pupku
- nejcastéji vykultivovan St.Au
T: dezinfekce + cefalosporin I. gen.

Mastitida
= zdureni, zarudnuti, bolestivost a hnisava sekrece z prsni zlazy

Osteomyelitida a artritida
- nejCastéji postizen humerus a femur — Celsovy znaky + celkové pfiznaky

Paronychium
- détem se nedoporucuje stiihat nehty v prvnich tydnech Zivota
- T: setfi lihem + hypermangan + framykoin nebo celkova ATB (cefalosporiny I. gen)

Konjunktivitida

- prevenci je vyplach spojivkového vaku ophtalmo-septonexem

- sekrece, zarudnuti

- T: lokalni ATB (nezapomenout, Ze pFi¢inou mize byt i Chlamydia trachomatis — na ni makrolidy)
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nozokomidlni infekce

ziskané po porodu z prostredi, ve kterém jsou novorozenci oSetfovani
ohroZeni hlavné nedonoseni hypotroficti a novorozenci na JIP
nejcastéji se prenos déje rukama personalu

riziko se zvysuje s uzivanim invazivnich lécebnych postupt

O O O O

katétrova sepse — vétsinou po prvnim tydnu Zivota, vyvoland vétSinou Staphylococcus epidermidis,
Sirokospektra ATB — flucloxacilin nebo vankomycin
streptokokové infekce
o U 30% téhotnych Zen je ve stolici nebo v pochvé pritomnost streptokokd skupiny B, novorozenci jsou pak casto
kolonizovani a spolu s E.coli pfedstavuji nej¢astéjsi pavodce infekci
o Casna infekce — 24 — 72 hodin po porodu jako pneumonie, sepse, meningitida, prenos se déje béhem porodu,
nebo ascendentné pred porodem
o pozdniinfekce — 1 tyden aZz 3 mésice — pozdni sepse nebo meningitida, nebo i lokalizované infekce (mocové
cesty, osteomyelitida)
o ATB profylaxe u matek pred porodem se indikuje pokud ma dité zvysené riziko onemocnéni infekci
listeriova infekce



listeria monocytogenes je intraceluldrni fakultativné anaerobni patogen
matky se infikuji potravinami (nepasterizované mléko, syry, tepelné nedostatecné upravena dribez) pod
obrazem lehké virdzy
o infekce v téhotenstvi miZe vyvolat potrat, pfedéasny porod nebo infekci plodu transplacentarné pfi
bakteriémii matky, ascendentné, nebo pfi porodu
o charakteristicky projevem listeridzy je pfitomnost formovaného Mekong v plodové vodé, cozZ je pro predcasny
porod neobvyklé, na placenté mohou byt abscesy
Casna forma — sepse, pneumonie, generalizovany enantém, meningitida
pozdni forma — meningitida
terapie — ampicilin, gentamicin
— gram-negativni infekce
o E.coliajiné mikroorganismy ze stolice a pochvy rodi¢cky mGzZou zpUsobovat neonatalni sepsi
—  konjunktivitidy
o sekrece ze spojivek se kolem 3 — 4 dne vyskytuje Casto, vétSinou staci vyplachy fedénym fyziologickym
roztokem
sekreci vyvolanou stafylokoky nebo streptokoky je nutno Iécit lokalnimi ATB
hnisava sekrece se spojivkovych vakd 48 hodin po porodu vzbuzuje podezieni na gonokokovou infekci, pfi
podezieni se provani kredeizace — vykapavani spojivkovych vak( 0,5% roztokem dusic¢nanu stfibrného, i.v. se
podava penicilin
o infekce vyvoland chlamydia trachomatis — se projevi hnisavym vytokem koncem prvniho tydne, podava se
tobramycin lokalné jako mast nebo kapky
— omfalitida
o pupecni pahyl zasycha a spontdnné se odlucuje béhem nékolika dnli po porodu
o jestlize je kolem pupku zarudnuti, indikuje se laboratorni screening infekce véetné stéru a zahaji se ATB terapie
o aby se predeslo infekci, doporucuje se nékolikrat denné vytirat pupecni jizvu dezinfekénim roztokem
— mastitida
o 2-3tyden Zivota, zduteni, zarudnuti, bolestivost a hnisava sekrece prsni Zlazy
o ATB dle citlivosti, drendz ptipadného abscesu
— osteomyelitida, artritida
o nejcastéji postizen proximalni humerus a femur
o omezeni pohyblivosti, bolestivost, zarudnuti, otok nad loZiskem i celkové priznaky
o vysoka sedimentace erytrocytu
—  paronychium
o nedoporucuje se stfihat nehty v prvnich tydnech Zivota
o pfiizolovaném vyskytu lécit lokalné — setfit lihem, koupele v hypermanganu
o mnohocetny vyskt nebo celkovad infekce — ATB celkové

FEBRILNi KRECE

— viz.ot.¢.2



10. Exantémova infekcni onemocnéni

Hepatopatie détského véku
Nadory CNS u déti

EXANTEMOVA INFEKENi ONEMOCNENI - kombinovat s vyprackami z infekéniho + event.

https://www.pediatriepropraxi.cz/pdfs/ped/2009/03/09.pdf

exantém — nahle vznikly generalizovany vysev eflorescenci na kdzi
u nékterych nemoci je exantém pravidelny a napadny ptiznak — exantémové nemoci
mimoto se exantém muzZe objevit jako neobvykly pfiznak u celé rady jinych infekénich chorob (enterovirdza,
adenovirdza, virova hepatitida, EB-virdza, zlaty stafylokok, meningokok...)
v diagnostice je duleZita epidemiologickd anamnéza, osobni anamnéza, nynéjsi onemocnéni, patrame po zménach na
sliznici dutiny Ustni a po zvétSeni lymfatickych uzlin
drivéjsi déleni:
o 1. détska nemoc — spalnicky
2. détska nemoc — spala
3. détskd nemoc — zardénky
4. détska nemoc — pseudoskarlatina

O O O O

5. détska nemoc — erythema infectiosum

6. détska nemoc — exanthema subito

podle eflorescenci rozliSujeme exantémy — makulopapulézni, vezikulézni a hemoragické
terapie - symptomatologicka

Spalnicky (viz ot. 20A infekcni)

morbilli
virové onemocnéni déti predskolniho véku s typickym vyskytem koncem zimy a na jare
pudvodcem je morbillivirus z ¢eledi paramyxoviridae
v CR je 0 — 7 p¥ipad(i ro¢né, hllavné importované
projevy:
o Siteni vzduchem, inkubace 8-14 dni
o infekéni 4 dny pred a 4 dny po vysevu
o prodromalni faze - horecka, ryma, kasel, nehnisava konjunktivitida, koplikovy skvrny v dutiné Ustni (Sedé
makuly)
po 2 — 3 dnech nasleduje virémie s infekci retikuloendotelidrniho systému
exantémova faze — 5 — 7 dni po ndkaze sekundarni virémie, cca 14 dni po nakaze makulopapuldzni exantém,
trva 6 — 8 dni, za€ind na obliceji (retroaurikularné), poté celé télo
o generalizovana lymfadenopatie, anorexie, prijem, horecka
diagnostika — klinicky obraz, specifické IgM
terapie — symptomatologickda, ATB pfi sekundarni bakterialni infekci,
nemocni jsou béhem virémie vysoce nakazlivi
komplikace — akutni encefalopatie, subakutni panencefalitida
prevence — ockovani

Zardénky (21A infekcni)

rubeola, plvodcem je rubivirus
vyskyt v CR je 4 — 14 piipadil roéné, od 1982 ockovani
zdrojem infekce je €lovék s klinicky manifestni i s klinicky némou formou zardének a to do konce inkubacni doby do 7.
dne po vzniku exantému
po infekci je doZivotni imunita
klinické projevy:
o inkubace 15 - 20 dni, infekéni 7 dni pfed a 7 dni po vysevu
o infekce se Sifi kapénkovou cestou nebo transplacentarné



o projevuje se makulopapuldzni vyrazkou, kterd zacina na obliceji a odtud se $ifi na celé télo, na koncetinach je
méné vyraznd
o nasliznici patra miZe byt pfitomen enantém az drobné petechie
o vyrazka je doprovazena zdutenim subokcipitdlni a retroaurikularnich miznich uzlin
o zvySena teplota, mirna bolest v krku, paleni oci,
infekce v téhotenstuvi:
o v prvnich 4 mésicich — potrat, ¢i porod novorozence s vrozenymi vadami
o riziko poskozeni plodu klesd s délkou gravidity, nejvice ohrozen je v prvnim trimestru
o kongenitdlné ziskané zardénky se projevuji jako Gregglv syndrom:
= hluchota, vrozené srdec¢ni vady, postiZeni oka, postizeni CNS, anomalie zubU, purpura ¢i petechie jako
disledek trombocytopenie, ikterus
komplikace — artritida, encefalitida, trombocytopenie, myokarditida
terapie — symptomaticka
ockovani — MMR vakcina — obsahuje oslabené viry spalnicek, pfiusnic a zardének
prevence - ockovani

Spdla- viz wikiskripta

vyvolavatelem je streptococcus pyogenes (ma asi 80 sérotypl), tvorici 3 druhy streptokokového pyrogenniho
exotoxinu, ktery se dfive oznacoval jako spalovy
spala vznikne u ditéte vnimavého k infikujicimu sérotypu streptokoka a k pyrogennimu exotoxinu
exantém je vysledkem interakce mezi exotoxinem a protilatkami na Urovni koznich kapilar
zdrojem ndkazy je nemocny nebo nosic, prenos se uskutecnuje kapénkami, vstupni branou je obvykle nosohltan, ale
mUzZe to byt i poranéna klze (ranna spala)
nejéastéji onemocni déti ve véku 3 — 10 let, v CR ro¢né hladeno asi 5000 — 13 000 p¥ipad
inkubacni doba jsou 2 — 3 dny
projevy:
o jde o streptokokovou anginu se spalovou vyrazkou, ktera je nejvice patrna v podbfisku, tfislech, na vnitni
plose stehen a v podpazdi
kGzZe v misté vyrazky je drsna (pfiznak husi kize)
v obliceji je difuzni erytém s vybledem kolem ust
v rekonvalescenci se mGze klize v misté byvalé vyrazky odlupovat

O O O O

prabéh je lehky, angina ma jen kataraini charakter, horecka byva nizka, vyrazky je malo a trva kratce,
komplikace jsou vzacné
o onemocnéni se mlZe opakovat vzhledem k existenci 3 typl pyrogenniho toxinu a Utlumu rozvoje imunity
v€asnou antibiotickou Ié¢bou
diagndza — kultivacni nalez S. pyogenes ve vytéru z mandli, leukocytdza, mirna eozinofilie
dif. dg. — spalu napodobuijici vyrazku mzou vyvolat — stafylokoky, corynebacterium ulcerans, mycoplasma
pneumoniae...
terapie — nemocné izolujeme v nemocnici nebo doma
o lékem volby je parenteralné aplikovany prokain benzylpenicilin poddvany 3-5 dnt a doplnény injekci nepotniho
benzathin benzylpenicilinu
o peroralni davky fenoxymethylpenicilinu podavame ve dvoj- aZ trojnasobné denni ddvce oproti prokain
penicilinu po dobu 10 dnf
o mozno pouZit makrolidy, klindamycin, cefalosporiny
podléha hlaseni

Plané nestovice a pdsovy opar (varicella a herpes zoster)

plvodcem je herpeticky virus Herpesvirus varicella-zoster

jde o jednu z nejéastéjsich infekénich nemoci, roéné v CR hlaseno kolem 45 000 pfipad( varicely a vice nez 5000
pfipad( pasového oparu

promorovani populace se zpomaluje a pfibyva onemocnéni v dospélosti

zdrojem je nemocny s varicelou nebo vzacnéji zosterem, virus se vylucuje z ¢erstvych eflorescenci a k pfenosu dochazi
vzdusnou cestou



— nakazlivost je znac¢na a trva od posledniho dne inkubace do premény nejpozdéji vzniklych eflorescenci v krusty
— nakazlivost pasového oparu je mnohem mensi a je pfimo Umérnd rozsahu vyrazky
— po onemocnéni varicelou vznika dlouhodoba imunita a opakovana onemocnéni se pozoruji jen pfi imunodeficitech
—  patogeneze — pri primoinfekci vznikd onemocnéni s generalizovanou vyrazkou — plané nestovice, po jejim zhojeni virus
dozZivotné pretrvava v bunkach senzitivnich ganglii mozkovych a misnich nerv(, kde mlze dojit k jeho reaktivaci a virus
se pak Sifi podél nervovych vlaken do okrsku klzZe inervované z ganglia a zpUsobi zde lokalizovanou vyrazku — pasovy
opar
— plané nestovice:
o inkubaéni doba je 14 — 16 dn(
o projevy:
= zacind vyrazkou a nové eflorescence se vysévaji v nékolika vinach po dobu 2 — 5 dnd, proto jsou na
kGzi rlzna stadia
= vyrdzka je i ve vlasaté Casti, byva ji vice na trupu a v mistech, kde je kliZze drazdéna
= eflorescence se nachazeji i na sliznici Ust, kde se rychle méni v drobné vridky
= U zdravych probihaji bez vétsi alterace stavu
= téZSi pribéh je u novorozencl a u kojencl matek, které nemély varicelu, u podvyZivenych déti a déti
se snizenou obranyschopnosti — bohaty protrahovany vysev eflorescenci na ki?Zi i sliznicich, postizeni
vnitinich orgdn (plic a jater), hemoragicka diatéza — progresivni varicela s az 10% smrtnosti
o komplikace — bakteriadlni superinfekce eflorescenci a rozvoj pyodermie ¢i celulitidy
= variceldzni encefalitida — ¢asto prevladaji mozeckové priznaky
= intersticidlni pneumonie, serdzni artritida a parainfekéni poskozeni ledvin nebo jater
riziko pfinasi onemocnéni varicelou v téhotenstvi — v prvnich 4 mésicich mize dojit k vrozenym vadam lebky,

O

oka a koncetin, doporucuje se genetické vysetieni a sledovani plodu
= v poslednich dvou tydnech pfed porodem ¢i v prvnim tydnu po porodu se virus mGze
transplacentarné sifit na plod, ten se pak bud'rodi s variceldzni vyrazkou nebo se objevi v prvnich 10
dnech Zivota
= téhotné, které dosud varicelu nemély, se v ptipadé styku s nakazou maji chranit podanim specifického
imunoglobulinu
= pfionemocnéni téhotné pasovym oparem vrozené vady nevznikaji
o dif. dg. — streptokokové impetigo, folikulitida, pobodani hmyzem
—  pasovy opar:
o udéti je vzacny, nebyva bolestivy
o nékdy vznikd u déti matek, které onemocnély varicelou v téhotenstvi a nebo u déti, které onemocnély v prvnim
roce Zivota lehkym pribéhem planych nestovic
o tézisi nebo opakovany vysev provazi nadorové onemocnéni, hemoblastézu, vleklou nedostatecnost ledvin nebo
|é¢bu imunosupresivy
o diagnostika — klinickou diagndzu potvrdi sérologické vysetreni, uzivaji se bud komplementfixacni reakce, nebo
reakce ELISA
o terapie —|éc¢i se doma
=  symptomatologicka Ié¢ba je mistni (tekuty pudr, antisepticka mast) a celkova (paracetamol,
antihistaminikum proti svédéni, antibiotikum pfti bakteridlni superinfekci vyrazky)
= uzdvaznéjsiho prlibéhu u imunokompromitovanych déti je bhodna prostaticka Ié¢ba acyklovirem
peroralné 20 mg/kg 4x denné po dobu 5 dnu
o prevence —nemocné izolujeme doma, pred nakazou chranime predevsim déti s nizkou obranyschopnosti, po
styku s varicelou je vhodné podat specificky imunoglobulin do 72 hodin

Pdtd exantémovd nemoc

— etiologie — lidsky parvovirus oznacovany B 19

— zdrojem ndkazy je Clovék s manifestni nebo Castéji inaparentni infekci, prendsi se vzdusnou cestou, predevsim mezi
détmi skolniho véku a mladistvimi

— nakazlivost je nejvétsi pred vznikem vyrazky a po jejim vzniku rychle mizi

—  proziti nakazy vede k dlouhodobé imunité

— virus se po pomnozeni v dychacich cestach krvi dostdva do kostni dfené, kde se mnozi a zpUlsobi pfechodny utlum
vyzravani Cervenych krvinek



dochazi k intenzivni virémii, kdy se virus Siti do kiZe, kloubu, u téhotné také transplacentarné do plodu
v disledku interakce viru s protilatkou vznika vyrazka nebo zanétlivé poskozeni kloubt
nakaza muiZe probéhnout inaparentné, jako chtipkovité onemocnéni, patd exantémova nemoc, artritida nebo jako
aplasticka krize
inkubacni doba je 12 — 18 dnl
klinicky obraz:
o motylovity erytém obliéeje (tzv. ,zfackovana tvai“) = za 3 dny sitovity exantém na hyZdich a extenzorovych
stranach koncetin, nékdy jsou postizeny i dlané a plosky
o vyrazka trva 1 - 3 tydny, lehce svédi a nékdy se po pfechodném zmizeni znovu objevi
o afebrilni pribéh bez kataralnich pfiznakd
o vkrevnim obraze leukopenie s mirnou eozinofilif
komplikace:
artralgie, symetricka artritida drobnych rucnich kloubt nebo kolen, kterd maze trvat i nékolik tydnd

o udétis chronickou hemolytickou anémii mdze navodit aplastickou krizi
o uimunodeficientnich dochdzi k chronické anémii
o vtéhotenstvi virus pronikd do kostni dfené plodu a zpUsobuje utlum krvetvorby, coz mize vést k odumreni

plodu, nebo jeho hydropsu, malformace nevznikaji
terapie — klid doma, analgetika
prevence — pred ndkazou by se mély chranit téhotné Zeny a osoby s chronickou anémii

Sestd exantémovd nemoc

exanthema subitum
etiologie — Sesty lidsky herpeticky virus
epidemiologie — pfenos vzdusnou cestou a k primoinfekci dochazi nejéastéji ve véku 6 az 24 mésicl, nakazlivost je mal3,
po ndkaze virus pretrvava v organismu
inkubacni doba je 5—-12 dna
klinicky obraz:
o zacina vysokou horeckou, ktera trva az 4 dny a neni provdzena vyraznéjsSimi kataralnimi projevy
o vdobé nahlého poklesu horecky se pfedevsim na trupu objevi drobné skvrnita rtiZova vyrazka trvajici
nékolik hodin az 2 dny
v krevnim obraze leukopenie s napadnou lymfocytézou
Casty vznik febrilnich kreci
muZe vyvolat akutni horecnaté onemocnéni bez vyrazky, syndrom infekéni mononukledzy, hepatitidu, serézni
meningitidu a encefalitidu
diagndza — IgM a IgG protilatky, nejcastéji je treba odlisit alergicky exantém po antipyretiku ¢i antibiotiku, které bylo
aplikovéno v hore€naté fazi nemoci
o lékovy exantém vznika mezi 6 — 8 dnem, u Sesté nemoci vznika exantém 2 — 3 den po podani léku
terapie — symptomaticka

Enterovirové exantémy

rGzné sérotypy enterovir

nakaza se prenasi fekalné-oralni, ale nékdy i vzdusnou cestou, vyskytuje se hlavné v letnich mésicich, postizeny byvaji
spiSe malé déti

inkubace je 3 -7 dnQ

celkové i kozni projevy jsou variabilni, vznika horecka nékdy s kataralnimi ptiznaky, zvracenim ¢i prijmem a zahy se na
kGzi objevi exantém pfipominajici zardénky ¢i spalnicky

vzacnéji maze byt vyrazka urtikaridlni, petechidlni ¢i drobné vezikuldzni

horecka trva 3 dny, vyrazka mizi do 3 — 7 dn, zpravidla nesvédi

diagndza — je treba odlisit spalnicky, zardénky, alergicky exantém

terapie — symptomatologicka

Nemoc rukou, nohou a ust

plGvodcem jsou nékteré typy enterovirl



na distalnich ¢astech koncetin, na dlanich, ploskach a v okoli Ust se objevi papulovezikuly, které se nékdy méni v ploché
eroze, ale krusty netvofri

v Ustech se rozviji obraz aftdzni stomatitidy s maximalnim postizenim sliznice tvafri a jazyka a jen minimalnim postizenim
dasni

horecka trva 2 dny, vyrazka se zhoji do 10 dn(

terapie symptomaticka

KozZni projevy ndkazy virem herpes simplex

pGvodcem je lidsky virus herpes simplex vyskytujici se ve dvou typech —typ 1 postihuje kizi predevsim kolem Ust a nosu
a typ 2 spiSe v anogenitalni oblasti
onemocnéni vznika inokulaci viru do mist s poskozenym koznim krytem, odtud se $ifi lymfatickou nebo krevni cestou do
oblasti neporusené klize
k pfenosu dochazii pfimym kontaktem, nebot je v zevnim prostfedi virus rychle inaktivovan, zdrojem jsou osoby
postizené oparem rtu, nosu Ci herpetickou stomatitidou
inkubace je 3 —-10dn0
herpetické projevy v misté inokulace — traumaticky herpes, dojde-li k diseminaci viru do mist s neporusenou kizi, vznika
Kaposiho varioliformni dermatitida (u kojenct, batolat a déti s narusenou imunitou)
traumaticky herpes:
o v misté poranéni se objevi herpetické eflorescence, pokud jsou lokalizovany na rukou, jde o herpetické
panaricium nebo paronychium — u ditéte s herpetickou stomatitidou, které si dava prsty do Gst
o vysev provazi horecka a regionalni lymfadenitida, béhem 8 — 10 dn(l dochazi ke zhojeni
Kaposiho varioliformni dermatitida:
o nahle se objevi horecka a na poskozené kliZi herpetiformni puchyrky, vyrazka se rychle sifi do oblasti zdravé
klze, ta je ruda, edematdzni, posetd puchyrky a mokvajicimi erozemi
byva generalizovand lymfadenopatie a celkovy stav je zna¢né alterovan
diagndza — izolace viru z puchyrkd
terapie — acyklovir 7 dni

Arkanobakterioza

grampozitivni mikrob arkanobakterium haemolyticum

zdrojem je Clovék, nakaza se Siti kapénkovou infekci, postihuje spiSe starsi déti a mladistvé

probihd pod obrazem anginy s vyrazkou napodobujici spalu, exantém zacina na extenzorovych plochach koncetin, Siti
se na trup a krk, ale v obliceji nebyva, casto svédi

diagndza — rozhodujici je nalez plivodce pfi kultivacnim vysetfeni vytéru z hrdla

terapie — erytromycin

KozZni projevy meningokokcémie

G- diplokok Neisseria meningitidis
koZni pfiznaky asi u 70% meningokokovych meningitid — pfi meningokokcémii dochdzi k riznému stupni poskozeni
koZnich kapilar a arteriol
klinicky obraz:
o muZe jit jen o nékolik bledé cervenofialovych skvrnek nebo papulek pfipominajicich kopfivku, ale zpravidla jde
o petechie rGzné velikosti, nékdy generalizované, jindy je musime hledat
nékdy se tvofi rozsahlé ekchymoz a pridruzuje se krvaceni do vnitfnich organt (purpura fulminans)
mohou vzniknout obsahlé koZni nekrézy

o O O

vysev petechii zpravidla provazi horecka, pobolivani v krku, nékdy i bolest kloubd, svald a opar rtu

o  pfisoucasném rozvoji meningitidy se objevuji meningedlni pfiznaky a ¢asto i zndmky rozvijejiciho se Soku
diagndza — odlisit vysev petechii pti sepsi jiné etiologie, u infekéni endokarditidy, a pfi gonokokcémii, pfi enterovirdze,
mononukledze, virové hepatitidé
terapie — hospitalizace na JIP, ATB terapie

Syndrom toxického soku

plGvodcem je Staphylococcus aureus tvofici exotoxin oznaceny jako toxin syndromu toxického Soku typ 1, nebo néktery
ze stafylokokovych enterotoxin(



patogeneze — kmen zlatého stafylokoka se mnozi v loZisku infekce, kterym muze byt folikulitida, furunkl, infikované
poranéni kliZze, eflorescence planych nestovic, operacni rana, ale i peritonzilarni absces, toxin pronika do krve a vyvola
vyrazku, prekrveni sliznic a hypotenzi s naslednym rozvojem Soku a poskozenim fady organ(

klinicky obraz:

vznika nahle vysoka horecka s bolestmi svald, hlavy, obluzenim, zvraceni, prijem

na kdZi se objevi rzné intenzivni skarlatiniformni exantém

hrdlo byva zarudlé, jazyk malinovity

zvysené hodnoty urey, kreatininu a jaternich testd

O O O O

klesa krevni tlak, dité kolabuje a rozviji se Sok s priznaky polyorganového selhavani
o smrtnost 12%
terapie hospitalizace, privod tekutin, protistafylokokové antibiotikum, likvidace infikovaného loZiska

Kawasakiho nemoc- viz ot. ¢. 4

HEPATOPATIE DETSKEHO VEKU

oznaceni pro skupinu onemocnéni jater

drive se pouZzival pro jaterni choroby, které nebylo mozné presné identifikovat, ale v dnesni dobé je medicina na takové
urovni, ze dokaze identifikovat kazdou jaterni chorobu, proto se termin hepatopatie pouziva jako souhrnné oznaceni
pro skupinu nemoci jater

systémové onemocnéni navozujici hepatopatie:

onemocnéni srdce (akutni, chronické selhani, kariogenni sok...)

onemocnéni ledvin (hepatorendlni syndrom, akutni tubularni nekrdza, progresivni urémie..)

GIT onemocnéni (CN, UC, celiakie..)

DM

akutni pankreatitida

Hodgkinlv lymfom, myeloidni metaplazie

O O 0O O O O O

septicky Sok
o téhotenstvi
dif. dg. — ALT, AST, ALP, GMT, bilirubin, USG

Familiarni hyperbilirubinémie

dédicné hyperbilirubinémie jsou neobstrukéni nehemolytické a izolované
déli se na nekonjugované (Gilbertt syndrom, Crigler-NajjarGv syndrom 1. a Il. typu) a konjugované (Dubin-Johnsondv
syndrom a Rotorudv syndrom)
Gilbertlv syndrom — AR benigni intermitentni nehemolytickd nekonjugovana hyperbilirubinémie
o intermitentni ikterus sklér, mirnd Zloutenka, nékdy s Unavou a bolestmi bficha
o nekonjugovana hyperbilirubinémie do hodnot 30 — 100 umol/I, ktera stoupa pfi zatézi, stresu i hladovéni
Crigler-NajjarGv syndrom — AR, dva typy podle aktivity enzymu UGT1A1 v jatrech
o 1.typu—velmizavaZna forma s nulovou aktivitou UGT1A1, stoupajici hladiny bilirubinu vedou k letalnimu
jadrovému ikteru novorozencl a kojenc(, terapie spociva v intenzivni fototerapii (az 12 hodin denné), jeji
ucinnost ale s vékem kles3, fesenim je transplantace jater
o 2.typ—10-25% aktivita enzymu, prabéh je benigni a kromé novorozeneckého obdobi nevyzaduje terapii
Dubin-Johnsontv syndrom — AR benigni konjugovana hyperbilirubinémie pfi mutai v genu ABCC2
o hladina bilirubinu kolisa, vzestup muZze byt doprovazen horeckou, nauzeou, zvracenim a bolestmi bficha
o Zloutenka aZ po 10. roce véku
Rotordv syndrom — AR

Neonatdlni cholestdza

cholestaza je dlsledek poruchy tvorby Zluci v hepatocytu nebo jeji exkrece z néj, nebo problému v odtoku Zluci
intrahepatdlnimi ¢i extrahepatalnimi Zlu¢ovymi cestami

nezralé exkrecni funkce jater vystavuji novorozence a kojence do 6 mésict zvySené vnimavosti k toxickym,
metabolickym, infek¢nim a imunitnim vlivim, naslednym klinickym projevem je cholestaza



—  rizikova skupina jsou déti nedonosené, po sepsi, hypoxii, Sokovych stavech, na parenteralni vyzivé
—  sérovy konjugovany bilirubin > 34 umol/I
—  pfiznaky:
o Zloutenka vidinového typu
o hypocholicka az acholicka stolice
o hepatomegalie, po del$im obdobi malabsorpcni syndrom
— miuZe se tak manifestovat fada onemocnéni — biliarni atrézie, cysta choledochu, cholelitidza, hepatitidy, galaktosémie,
tyrosinémie, hemochromatdza, hypotyredza, hypopituitarismus, Downudv syndrom...
— muze byt zkreslena fyziologickym ikterem, Zloutenkou z materského mléka
— diagnostika — hladina celkového a konjugovaného bilirubinu, zlu¢ové kyseliny v séru, jaterni testy, zhodnoceni
celkového stavu + dalsi testy k doSetreni konkrétni pficiny
— terapie —feSeni zakladni priciny, jinak je nespecificka, zakladem je hyperalimentace s navySenim energetického pfijmu,
substituce A, D, E, K vitamind, kyselina ursodeoxycholova

Biligrni atrézie
— je pri¢inou 20% cholestaz v prvnich mésicich Zivota, cirhdzy, chronického jaterniho selhani a nejcastéjsi indikaci
k transplantaci jater u déti
— etiologie a patogeneze nejsou objasnény, destruktivni zanétlivy fibrotizujici a obliterujici proces Zlu¢ovych cest
—  projevy:
o protrahovany ikterus s acholickymi stolicemi, tmavou moci a postupnym rozvojem hepatomegalie
o hypocholické nebo acholické stolice
— diagnostika — ndlez v ERCP, nebo cilena jaterni biopsie

Virové hepatitidy — viz ot. ¢. 22

Autoimunitni onemocnéni jater
— autoimunitni hepatitida — ot. ¢. 22
— autoimunitni sklerotizujici cholangitida

Wilsonova choroba
— AR, abnormalni stfadani médi v jatrech, mozku, rohovce a dalsich organech
— porucha inkorporace médi do ceruloplazminu a jeji hromadéni v hepatocytech
—  projevy —individualné dlouhy asymptomaticky interval
o  klinické pfiznaky obvykle az kolem 12 roku

o Unava, nechutenstvi, pobolivani bficha pfi hepatomegalii

o subikterus a ikterus

o cirhoticka prestavba — portalni hypertenze, ascites, splenomegalie, krvaceni z jicnovych varixd, pavouckovité
névy

o neurologické ptiznaky — tfes, dysartrie, dystonie, hyperkineze, rigidita

o  psychiatrické pfiznaky

o zelenohnédy KayserGv-Fleischer(v prstenec na okraji rohovky

o v 10% probiha pod obrazem fulminantniho jaterniho selhani
— diagnostika — nizkd az stopova hladina ceruloplazminu, zvySeny odpad médi v moci
— terapie — chelacni efekt D-Uenicillaminu soucasné s pyridoxinem

Deficit o;-antitrypsinu
— projevy do neonatadlni cholestazy po jaterni cirhdzu
— projevy —obvykle pod obrazem laboratornich odchylek
— terapie — zabranéni pasivnimu kuractvi, pokud dojde k selhani jater — transplantace, jinak neni specificka lé¢ba
v détském véku

Neonatdlni hemochromatdza
— vzacné fulminantni onemocnéni jater, nadmérna akumulace Zeleza v jatrech i dalSich tkanich
— dité se rodi pfedéasné s ristovou retardaci, hned po narozeni je ikterické s hepatomegalii, ascitem a projevy
koagulopatie



— laboratof — hypoferritinémie
— terapie —feSenim je pouze transplantace jater v prvnich tydnech Zivota

Nealkoholickd steatohepatitida a steatdza jater
— mnozstvi tuku v jatrech presahujici 5% jejich hmotnosti
—  priciny — zvySeni tuku v potravé, zvySena mitochondrialni syntéza MK, poruseny vydej TAG z hepatocytu, nadbytecné
cukry, které se méni v MK, poruchy metabolismu na genetickém podkladu
— projevy — hepatomegalie, pobolivani bficha
— terapie — eliminace vyvolavajici pficiny

Jaterni cirhoza
—  konecné stadium fady jaternich onemocnéni

jaterni tkan na noxu reaguje bunécénou apoptdzou s naslednou fibroprodukci

— regeneracnimi procesy se tvofi uzly, které vedou k prestavbé jaterniho parenchymu

—  tim se méni cirkulace v jatrech, rozviji se portalni hypertenze

— redukce poctu hepatocytl je podkladem funkénich zmén vedoucich k chronickému jaternimu selhani

klinické projevy — Unava, nechutenstvi, nadymani, zvétSeni a bolest bficha, subikterus a ikterus, foetor hepaticus,
palmarni erytém, pavouckovité névy a palickovité prsty

terapie je mozna jen pred rozvojem cirhdzy, poté se da proces stabilizovat, ale ne vylécit

Portdlini hypertenze
— k otevreni kolaterdl mezi portalnim a systémovym recistém dochazi pti tlakovém gradientu 10 — 12 mmHg
— splenomegalie — tuhd, dobfe palpovatelna, presahuje Zeberni oblouk, vznik hypersplenismu — leukocytopenie,
trombocytopenie

kolateraly:
o jicnové varixy
o zaludecdni Zily a vznik portdlni hypertenzni gastropatie
o hemoroidy
o caput medusae
—  podle mista prekazky:
o prehepatalni — nasledek omfalitidy, intraabdominalni infekce, septického stavu, dehydratace, hypovolemie,
utlak nadorovym procesem
o intrahepatalni — cirhdza, kongenitdlni jaterni fibréza
o posthepatdini — Budd Chiariho syndrom

klinicky obraz:

o splenomegalie, pancytopenie, caput medusae, ascites, krvaceni z jicnovych varixt
— terapie — prevence krvdaceni z varixt — propranolol, jinak endoskopicka sklerotizace, ligace
o omeprazol, laktuldzy k eliminaci krve ze stifev
o TIPS —transjugularni intrahepaticka portosystémova spojka

Fulminantni jaterni selhdni
— vzacné, spojené s vysokou letalitou
— nejcastéjsi pricinou je hepatitida A
— hyperakutni, akutni a subakutni podle ¢asového okna mezi ikterem a encefalitidou
—  priciny:
o novorozenci — galaktosémie, tyrosinémie, hemochromatdza, mitochondridlni vady, herpetické infekce,
adenoviry
o kojenci a starsi déti — hepatitida A B, septické stavy, po poZiti paracetamolu, intolerance fruktdzy, deficit al-
antitrypsinu
— patogeneze — redukce poctu funkénich hepatocytl vede k syntetické, exkre¢ni a detoxifikaéni poruse funkce jater a
rozviji se jaterni encefalopatie, vznikaji faleSné neurotransmitery, stoupda hladina amoniaku a glutamatu
o edém mozku a zhrouceni krevniho obéhu v CNS
—  klinicky obraz:



o ikterus, nechutenstvi, nauzea, horecka, pobolivani bficha, hepatomegalie, foetor hepaticus

o hemoragicka diatéza, ascites, jaterni encefalopatie

o poruchy soustfedéni, zvySena drazdivost aZ excitovanost, somnolence, stupor, jaterni koma
terapie — udrZeni vnitfniho prostredi adekvatni parenteralni vyZivou, korekce iontové dysbalance, H2-blokatory,
laktuldza, nevstiebatelna ATB, pti krvaceni vitamin K, zmraZzena plazma, koagulacni faktory

o  pfisplnéni kritérii — urgentni transplantace jater

Reyeliv syndrom

akutni zavaZné onemocnéni nejednoznacné etiologie

po prodélaném virovém onemocnéni zacne dité jiz v dobé rekonvalescence zvracet a upada do bezvédomi

nezanétliva encefalopatie a malokapénkova jaterni steatdza s tukovymi vakuolami v cytoplazmé hepatocytl, bez nekrdz
nebo zanétlivé infiltrace

hyperamonémie, edém astrocytl, nasledné celého mozku se zanikem neuron(

progndza zavisi na véasné adekvatni |écbé edému mozku

NADORY CNS U DETi

tvori 20-25% détskych nadoru a jsou po leukemiich nejéastéjsimi nadory
incidence — 3/100 000 déti
hlavné solidni nddory
prevaha chlapcl, maximum okolo 5 — 8 roku
nejcastéjsi je astrocytom (50%), nejcastéjsim malignim nadorem je meduloblastom (20%), v mise se vyskytuji
astrocytomy a ependymomy, dalsi typy — kraniofaryngeom, germinalni nadory
etiologie — méné nez 5% se nachazi u genetickych onemocnéni — neurofibromatdzy I. typu (gliom mozku s nizkym
stupném malignity az u 50%) a tuberdzni sklerdzy, vyznamnym rizikovym faktorem je radioterapie (preventivni ozareni
krania u ALL)
vétsina infratentoridlné (pod tentorium cerebelli), pouze 2% v mise
o infratentoridlni — zvySeny nitrolebni tlak, zvraceni, ataxie
o supratentoridlni — loZiskové symptomy
projevy —zpocatku necharakteristické a od prvnich pfiznakl k diagndze uplyne zpravidla nékolik mésict
o klasicka trias — bolest hlavy, ranni zvraceni a edém papily zrakového nervu — asi u 1/3, projev nitrolebni
hypertenze
bolesti hlavy se stupnuji, déti pod 4 roky ¢asto trpi makrocefalii
poruchy chlze a rovnovahy, zmény osobnosti, spavost, drazdivost, zména stravovacich a spankovych navykd,
problémy s feci
epileptické zachvaty
diencefalicky syndrom — postiZzeni hypotalamu a lll. komory — neprospivani, vdhovy ubytek..
pfiznaky hydrocefalu (zvétSeny obvod hlavy, tuha pulzujici fontanela, vyklenuté Celo, priznak zapadajiciho
slunce (pohled jakoby dol())
o obrny hlavovych nervi — nador prodlouzené michy
o nadory michy — bolest v zadech, porucha chlze, koordinace a sfinkterové problémy
déti mladsi 10 let maji spiSe maligni nddor zadni jadmy lebni — meduloblastom, které ¢asto vedou k nitrolebni hypertenzi,
u dospivajicich prevladaji supratentorialni nddory (astrocytomy s nizkym stupném malignity)
diagnostika — vySetfeni o¢ni, neurologické, endokrinologické, MR
o stanoveni stupné malignity — | — IV
o vySetfeni mozkomiSniho moku
terapie — operace s cilem kompletni resekce, u malignich musi navazovat pooperacni radioterapie, nebo chemoterapie
(po ozareni u pacientli s meduloblastomem)
pozdni nasledky — hlavné po ozareni — ztrata bilé hmoty, sniZeni vyvojového kvocientu, postizeni kognitivnich funkci
(pozornost, soustfedéni, pamét)



10B Hepatopatie détského véku

Zakladni charakteristika
Termin hepatopatie oznacuje skupinu nemoci jater.
- v dif. dg. se vyuziva hl.: 1. Laboratorni vysetieni
a) JT (AST, ALT, ALP, GGT)
b) bilirubin (celkovy, konjugovany vs. nekonjugovany, urobilinogen v moci)
c) sérologické vysetreni a PCR vys. pro diagnostiku virovych hepatitid
d) ELFO bilkovin a sérologické vysetfeni autoprotilatek (anti-SMA, ANCA, ANA, anti-
LKM, anti-SLA) — viz ot. ¢. 22
e) hemochromatdéza — sérové Fe, saturace transferinu, vazebna kapacita transferinu
pro Zelezo, ferritin

2. USG bficha
- steatdza, cirhdza, obstrukce ZluCovych cest, tu a meta

3. Jaterni biopsie
- histologie + obsah kov (Fe, Cu)

PROBLEMATIKA NEKONJUGOVANYCH HYPERBILIRUBINEMIi

1. Ikterus neonatorum
= bézny fyziologicky nalez u novorozencl
- jedna se o manifestaci nekonjugované hyperbilirubinémie, ktera vznika na podkladé pfemény HbF za HbA, ale také
J aktivitou UDP-glukuronyltransferazy u novorozenct ¢i P enterohepatalnim obéhem
- zpravidla se objevuje nejdfiv za 36 hod. od porodu
- fyziologické hodnoty jsou: a) u donoseného ditéte — do 220 umol/l a Zloutenka netrva déle nez 8 dni
b) u nedonoseného ditéte — do 255 pmol/l a Zloutenka netrva déle nez 14 dni
-> na zakladé rdznych indikacnich grafd (Hodrlv-Polackiv graf) zahrnujici délku téhotenstvi, hladinu bilirubinu a
vyskyt v hodinach po porodu je nékdy indikovana fototerapie modrym svétlem s cilem predejit jddrovému ikteru

2. Patologické nekonjugované hyperbilirubinémie
etiologie: Mhemolyza, P pocet ery, infekce, metabolické vady, porucha vychytavani bilirubinu ¢i jeho
konjugace, zvySena resorpce ve strevé, idiopaticky

3. Zloutenka z mateiského mléka

a) ¢asna forma (velmi ¢astd) — u kojenych novorozenc( v prvnich 3 dnech Zivota, kvlli pozdnimu zacatku kojeni,
nedostatecné frekvenci kojeni a opoZzdénym vyprazdnénim mekonia = je to spjato s | kalorickym pfijmem,
dehydrataci a T enterohepatalnim obéhem

b) pozdni forma (max. 3 % zdravych novorozenci) — u kojenych novorozencl po 4. dnu Zivota, nejcastéji kvUli

‘M enterohepatalnimu obéhu (k éemuz prispiva napr. omezena pasaz stfevem pfi mensim objemu stolic), ale také
vlivem vysoké aktivity lipoproteinové lipazy v materském mléce

- hyperbilirubinémie 250 — 350 pmol/I

dg.:  vdg. se uplatiiuje pferusit kojeni na 48 hod. (s ndhradou ohfatym odstfiknutym mlékem, cizim materskym
mlékem ¢ mléénymi formulemi) = pokud dojde ke zfetelném oslabeni ikteru a bilirubinémie a po obnoveni
kojeni opét zesili — jde o tuto dg. Nicméné opétovné kojeni neni Kl - bilirubinémie po obnoveni kojeni
zpravidla nedosahne tak vysoké hodnoty a jadrovy ikterus nebyl pozorovan

4. Nekonjugované hyperbilirubinémie starsich déti = Familiarné podminéné

a) Gilbertliv sy = benigni relativné ¢astd AR dédi¢na J aktivita UDP-glukuronyltransferazy - vede k mirné
hyperbilirubinémie 30 — 50 umol/l, obvykle zhorsena pfi stresu, hladovéni, fyzické namaze, alkoholu

- dg.: opakované a kolisava nekojugovana hyperbilirubinémie, normalni JT, vylou¢ime hemolytickou anémii (normalni
KO a retikulocyty), vylouc¢ime infekéni hepatitidu

- T: neni nutng, event. fenobarbital



b) Crigler-Najjartiv sy Il. typu

- AD, sniZzena aktivita enzymu UDP-glukuronyltransferazy

- dobrd progndza

- podanim fenobarbitalu se INDUKUJE EXPRESE UDP-glukuronyltransferazy
c) Criglerova-Najjarova syndrom I. typu

- AR, nulova aktivita UDP-glukuronyltransferazy

- Spatna progndza

- typicky je jddrovy ikterus

- podani fenobarbitalu je BEZ EFEKTU

- fototerapie, vyménné transfuze, definitivni Ié¢bou je transplantace jater,
nelééené - smrt

PROBLEMATIKA KONJUGOVANYCH HYPERBILIRUBINEMI|
= stavy kdy je podil konjugovaného bilirubinu nad 20 % z celkového bilirubinu! = tento stav musi byt vidy vysetfen

a) hepatalni pric¢iny = akutni a chornické hepatitidy, metabolickd onemocnéni (Wilsonova choroba a deficit al-
antitrypsinu), polékové a toxické priciny (otravy houbami, alkohol, tézkymi kovy), dekompenzovana cirhéza

sve

b) posthepatalni pfiCiny = atrézie Zlucovych cest

1. Dubin-Johnsnuv a Rotortiv sy

=vzacné AR mutace transportéru pro transport bilirubinu z hepatocytu do Zlu¢. kanalku

- benigni prabéh (u Dubin-Johnsova sy vznikad pigmentace jater u Rotorova sy ne), zdvazné zmény jater nevznikaji
- je tam i nekonjugovany bilirubin zvySeny, protoZe jsou hepatocyty pretizeny konjugovanym a vazne vychytavani

2. Hepatitidy — ot. ¢. 22

3. Wilsonova choroba

Etiopatogeneze

AR dédi¢na mutace transportéru pro méd - je poruseny transport médi z hepatocytu do Zlu€e a inkorporaci médi
do ceruloplazminu = Cu se hromadi v jatrech, mozku, rohovce aj. organech 2 nelécena je fatalni

Klinicky obraz

- u 50 % P se projevi v détském véku

CNS: tremor, zhorSeni prospéchu, poruchy motoriky (zhorseny rukopis), psychické zmény, extrapyramidovy sy

JATRA: jaterni fibréza = cirhéza: ikterus, portalni hypertenze a ascites, znamky jaterniho selhani
ROHOVKA: Kayser — Fleischerlv prstenec po okrajich rohovky

KREV: Hemolyticka anémie + koagulopatie (zndmka insuf. jater)

DALSI ORGANY: renalni acidéza, hormonalni poruchy, defekty kosti a riistu
Diagnostika

- na tuto dg. a dg. deficitu al-antitrypsinu je nutno pomyslet u kazdé nejasné hepatopatie
pro dg. svédci: 1. J hladina ceruloplazminu (ale mize byt i normaini)
2. PMvyluéovani Cu do moci pred a po podani penicilaminu (po podani je jesté vyssi odpad Cu v modi)
3. pro definitivni dg.:  biopsie jater s vySetfenim obsahu Cu nebo molekularné-genetické vys.
Terapie
LV1: penicilamin (chelatuje Cu) + vit. B6 + omezeni potravin s *obsahem Cu + terapie Zn (sniZuje vstfebavani Cu)
LV2: transplantace jater

4. Deficit al-antitrypsinu

= geneticky podminény vétsi ¢i mensi deficit tohoto proteinu = nedostateéna inaktivace proteaz (napt. elastazy)

= NEJCASTEJSi METABOLICKA pficina hepatopatii u déti a pficinu ¢asného plicniho emfyzému u dospélych

KO jerlizny: - zdlezi na tom, zda se jedna o heterozygota (aktivita ATT cca 60 %) ¢i homozygota (aktivita cca 20 %)
a) asymptomaticky
b) novorozenecky posthepatalni ikterus (spiSe vyjimecné)
c) chronicka hepatitida

- oboji mlze vést az k cirhdze s jaternim selhanim (koagulopatie, jaterni encefalopatie, portalni hypertenze, HCC),



ale spiSe az u dospélych

d) plicni emfyzém obvykle aZ kolem 25. roku a ¢astéji u kuraku

diagnostika: 1. opakované {, hladina al-antitrypsinu
2. genetické vysetieni
3. USG a biopsie jater

terapie: v détstvi je zakladem: a) vyhnout se pasivnimu i aktivnimu kufactvi
b) onemocnéni jater v détstvi nema specifickou terapii = jaterni selhani je
indikaci k transplantaci jater (lactul6za — prevence jaterni encefalopatie)
c) v dospélosti se u plicniho emfyzému podava rekombinantni al-antitrypsin

5 Reyliv sy
= akutni onemocnéni détského véku charakterizované akutni nezanétlivou encefalopatii s edémem mozku a
malokapénkovou steatézou jater s poruchou jaternich fci (ale steatdza nastavd i v ledviné ¢i srdci)
Etiologie: uplatriuje se virovy infekt a nemoc spousti podani ASA u geneticky predisponovanych osob
Patofyziologie: dochazi k poskozeni mitochondrii = to vede ke steatdze = porucha fce jater > hyperamonémie 2>
encefalopatie a edém mozku
Klinicky obraz
- typicky 2 fazovy pribéh: 1. horecnata infekce DC
2. ptiznaky edému mozku a Nintrakranialniho tlaku:
zvraceni, kiece, kvalitativni a kvantitativni poruchy védomi aZ do stavu kdmatu
+ hepatomegalie + bolesti bficha
dg.: MT, ale minimalné zvy3eny bilirubin, tézka koagulopatie (1 aPTT a ' PT), hyperamonémie, hypoglykémie
pfi nedostatku potravy a hyperglykémie po ptijmu potravy
T: JIP/ARO lé¢ba edému mozku (mannitol + hyperventilace)!

- NEONATALNi HEMOCHROMATOZA:

- vzacné fulminantni onemocnéni jater s akumulaci Zeleza v jatrech i dalSich tkanich

- dité se rodi pfedcasné s ristovou retardaci, hned po narozeni je ikterické s hepatomegalii, ascitem a projevy
koagulopatie

- dg.: lab. — hypoferritinémie

- terapie: feSenim je pouze transplantace jater v prvnich tydnech Zivota

- NEALKOHOLICKA STEATOHEPATITIDA A STEATOZA JATER:
- mnozstvi tuku v jatrech presahujici 5 % jejich hmotnosti

- pric¢iny — zvySeni tuku v potravé, zvysend mitochondridlni syntéza MK, poruseny vydej
TAG z hepatocytu, nadbytecné cukry, které se méni v MK, poruchy metabolismu  na genetickém
podkladu...
- KO: hepatomegalie, pobolivani bficha, ¢asto asymptomatické
- terapie: eliminace vyvolavajici pficiny

- JATERNI CIRHOZA:

- konecné stadium fady jaternich onemocnéni
- jaterni tkdn na noxu reaguje bunécnou apoptdzou s naslednou fibroprodukci
- regeneracnimi procesy se tvofi uzly, které vedou k prestavbé jaterniho parenchymu
- tim se méni cirkulace v jatrech, rozviji se portalni hypertenze
- redukce poctu hepatocytd je podkladem funkénich zmén vedoucich k chronickému jaternimu selhani
- KO: Unava, nechutenstvi, nadymani, zvétseni a bolest bficha, subikterus a ikterus,
foetor hepaticus, palmarni erytém, pavouckovité névy a palickovité prsty



- terapie: moZna jen pred rozvojem cirhézy, poté se da proces stabilizovat, ne vylécit

- NEONATALNi CHOLESTAZA:

- cholestaza je dlsledek poruchy tvorby Zluci v hepatocytu nebo jeji exkrece z néj,
nebo problému v odtoku Zluci intra- i extrahepatalnimi Zlucovymi cestami
- nezralé exkrecni funkce jater vystavuji novorozence a kojence do 6 mésicll zvySené
vnimavosti k toxickym, metabolickym, infekénim a imunitnim vliviim, naslednym  klinickym projevem je
cholestaza
- rizikova skupina jsou déti nedonosené, po sepsi, hypoxii, Sokovych stavech,
na parenteralni vyzivé
- sérovy konjugovany bilirubin >34umol/I
- KO: ikterus, hypocholicka az acholicka stolice, hepatomegalie, po delSim obdobi
malabsorpéni syndrom
- mlZe se tak manifestovat fada onemocnéni — biliarni atrézie, cysta choledochu,
cholelitidza, hepatitidy, galaktosémie, tyrosinémie, hemochromatdza, hypotyredza,
hypopituitarismus, Downuv syndrom...
- mlzZe byt zkreslena fyziologickym ikterem, Zloutenkou z materského mléka
- dg.: hladina celkového a konjugovaného bilirubinu, Zlucové kyseliny v séru, jaterni
testy, zhodnoceni celkového stavu + dalsi testy k doSetreni konkrétni pficiny
- terapie: reseni zakladni priciny, jinak je nespecificka, zdkladem je hyperalimentace
s navysenim energetického prijmu, substituce A, D, E, K vitamin(, kyselina
ursodeoxycholova

- BILIARNi ATREZIE:

- je pFicinou 20 % cholestaz v prvnich mésicich Zivota, cirhdzy, chronického jaterniho
selhani a nejcastéjsi indikaci k transplantaci jater u déti
- etiologie a patogeneze nejsou objasnény, destruktivni zanétlivy fibrotizujici a obliterujici
proces Zlucovych cest
- KO: protrahovany ikterus s acholickymi stolicemi, tmavou moci a postupnym rozvojem
hepatomegalie, hypocholické nebo acholické stolice
- dg.: nalez v ERCP, nebo cilend jaterni biopsie



10C Nadory CNS u déti

Epidemiologie

- nadory CNS predstavuji nejcastéjsi solidni nadory u déti

- predstavuji 20 % solidnich nadort u déti a 10 % solidnich nador( u dospivajicich

- po leukémiich a lymfomech jsou 2. nejcastéjsi malignitou (lymfomy jsou 3.) u déti
- incidence je cca 2 — 3/100 000 déti, mirné ¢astéji jsou postizeni chlapci

- nejcastéji (v 1/3) se vyskytuji u déti do 5 let a 75% se vyskytne do 10. roku

Rozdily oproti dospélym

1. Nejcastéji jsou lokalizovany infratentoridlné, méné supratentoridlné a vzacné v mise
2. Nejvétsi skupinou jsou gliomy a embryonalni nadory

3. Maji tendenci k diseminaci likvorovymi cestami (implantani metastazy)

4. Maji odlisSné symptomy — dominuje u nich syndrom intrakranialni hypertenze

Klasifikace
Primarni vs. Sekundarni (vzacné — pt. leukémie, lymfom, jiné pokrocilé solidni tu)
Benigni vs. Maligni — toto rozdéleni neni smérodatné, protozZe tyto nadory rostou na omezeném prostoru a tak i
benigni nadory maji zdvazné dusledky
Histologicka klasifikace: a) NEJCASTEJSI jsou gliomy = nadory vychazejici z glidini bb.:
Low-grade Astrocytom je nejcastéjsi nador CNS u déti, dale napf. High-grade
astrocytom (multiformni glioblastom a anaplasticky astrocytom), vzacné oligodendrogliom
b) Meduloblastom je nejéastéj$i MALIGNI nador CNS
c) dalsi embryonalni nadory — napf. PNET = primitivni neuroektodermalni tumor
c) Ependymom = roste z vystelky komor (z ependymu)
d) Kraniofaryngeom = vyr(ista ze zbytku Ratkeho vychlipky

Etiologie

- jedinym prokazanym zevnim etiologickym faktorem je ionizujici zafeni (napr. déti po RT CNS u ALL ¢i u non-
Hodgkinského lymfomu)

Hippel-Lindau nebo Li-Fraumeni sy

RF: pozitivni RA

Klinicky obraz
- u déti dominuji pfiznaky sy intrakranialni hypertenze:1. cefalea
2. vomitus (bez nauzey, obloukem/projektilové zvraceni)
3. poruchy visu a edém papily n. Il. (unilat. ¢i bilat.)
4. poruchy védomi a zmény chovani
5. u malych déti s neukoncenym sristem Sv(ii makrocefalie
6. Cushingova trias = AH, bradykardie, poruchy dechu
7. Znamky meningealniho drazdéni
- ddle se mohou projevit fokalnimi neurologickymi deficity: 1. hemiparézou
2. poruchy kognitivnich fci
3. poruchy senzitivnich a senzorickych fci (pr.
hypestezie, anosmie)
4. mozeckovym sy
5. parézy hlavovych nervi
6. poruchy zraku a sluchu
- dalsimi projevy mohou byt: kiece a epileptické zachvaty (i zména charakteru epileptického zachvatu, rezistence
na antiepileptika), endokrinni abnormality (DI, poruchy rlstu, pfed¢asna/opozdénd puberta)

Diagnostika
- podezfeni na diagndzu mzeme vyslovit jiz na zakladé anamnézy, fyzikalniho vys., neurologického vys.



2. vySetieni ocniho pozadi

pro definitivni dg. je zapotrebi:

3. MRI mozku a patefe (nékdy PET/CT)

4. LP — s cytologickym, biochemickym, mikrobiologickym vys.

5. nadorové markery v krvi — a-fetoprotein, B-podjednotka hCG, placentarni ALP

Diferencialni diagnostika
- vrozené malformace, intrakranidlni krvaceni, infekce CNS

Prognostické faktory

- stanovuji se pred zahajenim terapie = pro uréeni zpUsobu a intenzité terapie i progndzy

- zahrnuiji: vék, pohlavi, typing a grading nadoru, lokalizace a rozsah nadoru (vzacnéji extrakranialni
metastdazy), cytogenetické a molekuldrné genetické znaky

Terapie

Zakladem je: chirurgicka terapie

Nezastupitelnou roli hraje: RT (vétSina CNS tu je radiosenzitivnich)
Omezenou roli ma: ChT (kvli nepropustnosti HEB)

Novéji se pouzivaji i: biologika

Symptomatologicka T = T intrakranidlni hypertenze: KS, mannitol, diuretika, hormonalni substituce, shunt u
hydrocefalu



11. Diferencidlni diagnostika malého vzrastu

Ockovani — principy, vyznam, nezadouci ucinky
lleézni stav

DIFERENCIALNiI DIAGNOSTIKA MALEHO VZRUSTU

za rlstovou retardaci povazujeme vysku ditéte pod 3. percentilem pro dany vék a ristovou rychlost pod 25.
percentilem pro dany vék (2 méreni v odstupu minimalné 6 mésicu)
kostni vék — RTG levého zapésti
rast — zvétSovani poctu a velikosti bunék téla
vyvoj — morfologické a funkeni vyzravani jednotlivych ¢asti orgdnu
faktory ovliviiujici geneticky zaklad:
o VyZiva, prostfedi, metabolismus
o neurohormonalni regulace — STH (pfes IGF I, IGF 1), hormony Stitné Zlazy, inzulin, glukokortikoidy, androgeny,
estrogeny
vitamin D
odpovéd cilovych tkani

Fyziologickd varianta malého vzristu

vétsina déti, kterd splniuji kritéria pro maly vzrist jsou zdrava
familiarni maly vzriist — oba rodice jsou mali, kostni vék neni opozdén a puberta zacina ve stejném véku jako u
vrstevnikUll, dospéla vyska je v souladu s genetickou predikci a dosahuiji ji v pfiméreném véku
o jetreba ale odlisit, zda se nejedna o nékterou z forem dédicné formy kostnich dysplazii, které mohou byt
spojeny s rlzné vyjadienou disproporcionalitou
konstituéné opozdény rlst a puberta — nejsou pfitomny klinické ani laboratorni znamky zadného chronického
onemocnéni
o kostni vék byva opoZdén, u jednoho nebo obou rodicu zjistime podobny vzorec dospivani, které zacina obvykle
0 2 — 3 roky pozdéji, a stejné opozdéné je i uzavieni ristovych Stérbin
neni indikaci k Zadné 1é¢bé, nékdy ale mlze vést ke znaénému handicapu pfi srovnani s vrstevniky
pfi kostnim véku nad 12 let je moZno podat malé davky muzZskych pohlavnich hormon( k indukci puberty a
akcelerace rlstu

Chronické nemoci systémové povahy

dlouhodobé onemocnéni, které postihuje organismus jako celek, mlZe vyvolat rlistovou retardaci
15% z celkového poctu déti s malym vzristem
interference s IGF |, nebo narusuji fosfatovy metabolismus
mechanismy vzniku:
o nadbytek glukokortikoidd
psychicka zatéz
malabsorpc¢ni syndrom (celiakie)
hypoxie (CF, cyandza)
acidoza (CRI)
chronicky zanét (JIA, CN, CF)
poruchy vodniho a elektrolytového hospodafstvi (diabetes insipidus, Barrterdv syndrom)

O O O O O O O

poruchy kostniho metabolismu (osteogenesis imperfekta, achondroplazie)
proteinovy a energeticky deficit (hladovéni, mentalni anorexie, celiakie, CN, CF, CRI)

o

pravodni projev chronického onemocnéni, pfipadné vedlejsi Gcinek Ié¢by pti non-compliance pacienta

mUZe na zavazné onemocnéni jako prvni upozornit (nespecifické stfevni zanéty, oligosymptomaticka celiakie)
Iécba se zamértuje na zakladni onemocnéni a pfi jeho zvladnuti se rlstové tempo zlepsuje

patfi sem i malnutrice — dlouhodobé sniZzeny pfivod kalorii nebo ztraty pfi tézkych dlouhotrvajicich katabolickych
stavech (popaleniny, pooperacni, polrazové obdobi) jsou provazeny opozdovanim v ristu, vyjimecné az jeho
zastavenim, efekt pfinasi dlouhodoba realimentace



Hormondlini poruchy
— kongenitalni hypotyredza — byvala zavaznou pftic¢inou ristové poruchy pfed zavedenim screeningu
— autoimunitni hypotyredza (Hashimotova) — ziskana forma hypotyredzy, zpomaleni ristu i kostni maturace, diagnostika
na zakladé stanoveni hladiny tyreoidédlnich hormond, TSH, pfitomnosti protilatek, UZ nalez, terapie — substituce
tyreoidalnimi hormony
— pozdni nasledek predcasné puberty nebo pseudopuberty — vlivem pfedcasné tvorby pohlavnich hormonu se urychli
kostni zrani a dojde k uzavéru rlstovych stérbin, pricina mGzZe byt centralni nebo periferni a rozhodujici je véasna lé¢ba
— dlouhodobé zvysena hladina glukokortikoid(i — endogenné nebo exogenné, inhibie osteoplastické a stimulace
osteoplastické aktivity
o kromé ristové poruchy i trupova obezita, mésicovity obli¢ej, hirsutismus, osteopordza, porucha glukézové
tolerance a zmény v mineralogramu
— deficit rGstového hormonu:
o vrozeny — genové podminény, napr. u sy Prader-Willi u kterého je spojen s mentdlni retardaci, obezitou a
hypogonadotropnim hypogonadismem
ziskany — perinatalni trauma, nador (kraniofaryngeom), ozareni, zanéty, trauma CNS
idiopaticky
izolovany nebo kombinovany s chybénim jinych hypofyzarnich hormon(

o O O O

zaostavani v ristu spojené s opozdénim kostniho zrani, kratsi trup, delsi koncetiny, akromikrie,
hypogonadismus

Genetické priciny malého vzristu
— vétSina nosi¢ll chromozomalnich aberaci spojenych s malym vzrlistem ma dimorfické rysy, pfipadné dalsi vrozené
vyvojoveé vady
— nejCastéjsi jsou numerické nebo strukturdlni abnormity pohlavnich chromozomli
—  Turnerdv syndrom — 45X, 45X/46,XX
o divky produkuji fyziologické mnoZstvi GH, ale jejich vyska je vyznamné sniZzena vlivem nizsi rlistové odpovédi
dlouhych kosti
vede ke ztraté priblizné 20 cm dospélé vysky, ta kolisd mezi 134 — 158 cm
absence pohlavniho vyvoje, kratky krk, pterygia colli, Siroky hrudnik s hyponastickymi maminami, cubiti valgi,
kratky dolni segment, kratky IV. metakarp
o Casté vrozené vady KVS a uropoetického traktu
—  Léri-WeillGv syndrom — kostni dysplazie charakterizovana disproporcidlné malou postavou
— hpochondroplazie, achondroplazie

—  psychosocialni deprivace — u psychicky nebo fyzicky tyranych déti nebo déti nadmérné zatéZzovanych dochazi ke snizené
tvorbé rdstového hormonu a IGF-1, pfi¢inou je porucha neuroendokrinni regulace na trovni hypotalamu v disledku
zvySené tvorby noradrenalinu a serotoninu pfi dlouhodobém stresu

o soucasné se zvysuji stresové hormony — glukokortikoidy, které negativné pUsobi na rlst kosti
o reverzibilni po zméné prostiedi, psychosomatické onemocnéni

Lécba ristovym hormonem
—  substituc¢ni Iécba:
o deficit GH déti a tézky deficit GH u dospélych
o syndrom Prader-Willi (abnormalita 15. chromozomu) — hypothalamicka dysfunkce narusuje ptirozeny sekrecni
rytmus a méni jidelni chovani, nadbytek tukové tkané, ibytek netukové télesné komponenty, dobfe reaguji na
malé davky ridstového hormonu urychlenim ristového tempa a Upravou télesného slozeni
—  |écba suprafyziologickymi davkami:
o Turnerliv syndrom
o rlstové selhani u déti s chronickou renalni insuficienci
o postnatalni rlistové selhani navazujici na intrauterinni rlistovou retardaci

OCKOVANI — PRINCIPY, VYZNAM, NEZADOUCI UCINKY

—  specifickou imunitu vici konkrétnimu antigenu muzZe ¢lovék ziskat ¢tyrmi zplsoby:



O O O O

Pasivni imunizace

pasivné, pfirozené (transplacentarné, materskym mlékem)

pasivné, uméle (podani heterolognich globulin(i, homolognich imunoglobulint)
aktivné, pfirozené (postinfekéni)

aktivné, uméle (postvakcinacni)

—  pouzivaji se pripravky, které jiz obsahuji specifické protilatky, vyrabéji se z lidské nebo zvifeci plazmy a jsou uréeny

k profylaxi nebo terapii rznych infekci

— Ucinek zavisi na v€asném podani

— heterologni globuliny — ziskdvaji se z plazmy hyperimunizovanych zvifat (koni), jsou zpracovany tak, aby obsahovaly

ucinnd mnozstvi protilatek pfi co nejmensim obsahu bilkovin

©)
@)
O
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Aktivni imunizace

ochranné pusobeni vétsinou trva 1-2 tydny

lokalni NU — erytém, edém, bolestivost

celkové NU — anafylakticky $ok (bezprostiedné nebo do 30 minut), sérova nemoc (7-10 den po prvni aplikaci,
po opakované za 3-4 dny), neurologické komplikace (neuritida, radikuloneuritida, encefalopatie)

homologni imunoglobuliny — pFipravky z lidské plazmy zdravych darcu, delsi doba ochrany (6-8 tydnu)

nezadouci reakce jsou mirné a prechodné

—  pouzivaji se ockovaci latky (vakciny), jejichz ucinnou slozkou jsou antigenni komponenty plivodcl infekénich nemoci

— podle zplsobu ziskani antigenniho materialu rozlisujeme nékolik typl vakcin:

o

Zivé atenuované vakciny — obsahuji Zivé oslabené bakterialni nebo virové kmeny, které ztratily svoji
patogenitu, ale zachovaly si antigenicitu. Agens se replikuje, navozuje tak solidni imunitni odpovéd' a vysokou
protekci

= BCG-vakcina, vakciny proti spalnickam, zardénkdm, priusnicim, oralni vakcina proti détské obrné,

vakcina proti Zluté zimnici

usmrcené (inaktivované) vakciny — suspenze usmrcenych bakterii (davivy kaSel) nebo virll (ch¥ipka, klistova
encefalitida, HAV, vzteklina). Infekéni Cinitelé jsou zbaveni reprodukéni schopnosti a maji tak nizsi antigenicitu
toxoidy (anatoxiny) — bakteridlni exotoxiny, jejichZ toxicita byla chemickou cestou potlacena, ale antigenicita
zUstala zachovana. Navozuje tvorbu antitoxickych protilatek (proti zaskrtu, tetanu)
split-vakciny — pfipravovany rozstépenim a purifikaci virovych partikuli, odstranéni toxickych komponent
polysacharidové vakciny — chemovakciny, vyrobeny purifikaci antigennich komponent (polysacharidova
pouzdra) nékterych mikroorganism (proti meningokokovym, pneumokokovym a homofilovym infekcim)
syntetické vakciny pfipravovany chemickou cestou, obvykle rekombinantni technologii a obsahuji syntetické
antigeny (proti HBV)

— duleZitou soucasti vakciny je adjuvans — latka, ktera se pouziva pro zvyseni antigenicity ockovaci latky, ¢imz je zajisténa

vyraznéjsi imunitni odpovéd. Plsobi rGznym zpUsobem — aktivuje makrofagy, ovliviiuje lymfocyty.... pfikladem je
hydroxid hlinity

Organizace oc¢kovdni'v CR

— ockovani je nejvyznamnéjsim a vysoce ucinnym opatienim v prevenci prenosnych nemoci

— ockovani se déli na:

o

@)
@)
)

pravidelné — oc¢kovani vSsech osob urcitych vékovych skupin nebo ockovani skupin fyzickych osob vymezenych
vy$sim rizikem infekce z ddivodd jinych neZ pracovnich
= ockovani déti proti (TBC?), zaskrtu, tetanu, davivému kasli, Haemophilus influenzae typu b, prenosné
détské obrné, spalnickam, zardénkam, pfiusnicim a HBV
= ockovani proti chfipce a str. pneumoniae u osob umisténych v Ié¢ebnach dlouhodobé nemocnych,
domovech dlichodcl a Ustavech socialni péce, pokud tyto osoby trpi chronickym onemocnénim
dychacich cest, srdce, cév, ledvin nebo diabetem
= ockovani proti HBV u osob pred zafazenim do dialyza¢niho programu a u osob v rodinném nebo
sexudlnim kontaktu s onemocnénim HBV
zvlastni — ockovani osob €innych na pracovistich s vy$sim rizikem vzniku infekce — HBV, vzteklina, chfipka a HAV
mimoradné — k prevenci infekci v mimoradnych situacich, na zakladé rozhodnuti hlavniho hygienika
ockovani pfi urazech, poranénich a nehojicich se ranach — k prevenci rannych infekci — tetanus a vzteklina



o ockovani pred cestou do zahranici — k prevenci infekci béhem pobytu v zahranici, predevsim v oblastech
s vy$Sim rizikem nakazy
o ockovani na zadost — ockovani, které nepatfi do ostatnich skupin

Pravidelné ockovani déti
— ockovani proti tuberkuldze — zakladni — 4. den — 6. tyden po narozeni, preockovani v 11 letech véku u déti s negativnim
tuberkulinovym testem
o celoplosné ockovani bylo zruseno 11/2010
— hexavakcina — zaskrt, tetanus, davivy kasel, hepatitida B, poliomyelitida, H. influenzae typu b
o obsahuje —anatoxiny diftérie a tetanu, acelularni antigeny Bordetelly pertusis (anatoxin, hemaglutinin a
pertaktin), rekombinantni HBsAg, inaktivovany virus poliomyelitis, adsorbovanou konjugovanou
polysacharidovou vakcinu proti H. influenzae typu b
o zédkladni o¢kovaci schéma:
=  prvni davka se ockuje od zapocatého 9. tydne
= druhd a tfeti ddvka se poddava v pribéhu prvniho roku Zivota ditéte, pficemz interval mezi davkami je
nejméné jeden mésic
= (tvrtd davka se poddva nejméné 6 mésicl po 3. davce, nejpozdéji pred dovrsenim 18. mésice
o preockovani proti zaskrtu, tetanu a davivému kasli se provede od dovrseni 5. do dovrseni 6. roku, dale spolu
s aplikaci 5. davky inaktivované ockovaci latky proti prenosné détské obrné
o preockovani proti tetanu se dale provede od dovrseni 25 let do dovrseni 26 let véku, dalsi preockovani kazdych
10-15let
— ockovani proti spalni¢ckam, zardénkam a pfiusnicim (MMR)- trojkombinovand vakcina obsahujici atenuované viry, nebo
Ctyrkobinace i s virem planych nestovic, podava se s.c.
o zédkladni ockovani nejprve 1. den 15 mésice, preockovani za 6 az 10 mésicl
— ockovani proti HBV — prvni dvé davky v prvnich mésicich Zivota, tfeti davka nejpozdéji do konce tfi let
o U HBsAG pozitivni matky se ockovani zahaji nejpozdéji do 24 hodin po narozeni

Vék Povinna o¢kovani (od 1.11.2010)™ Nepovinna ogkovaniZ
4dny-6 tuberkuldza (pouze v indikovanych
tydnu pripadech)
6 tydna rotavirus (1. davka)

pneumokok (1. davka)
2 mésice hexavakcina (1. davka od 9. tydne)
rotavirus (2. ddvka — odstup 1 mésic)

pneumokok (2. davka — odstup 1

., hexavakcina (2. davka — odstup 1 mésic)
3 mesice Y
mésic)
rotavirus (3. ddvka — odstup 1 mésic)
. . hexavakcina (3. davka — odstup 1 pneumokok (3. davka — odstup 1
4 mésice . . .
meésic) meésic)
10 mésicii hevxalv?kcma (4. davka — odstup 6
mésic)
11-15 vy -
« s o pneumokok (preockovani)
mésicl
15 mésicd MMR (1. davka) plané nestovice (1. davka)

21-2 MMR (2. davka — -1 T ,
N 5 . ( davka ~odstup 6-10 plané nestovice (2. davka)

mésici mésich)

1. preockovani: zaskrt, tetanus,

5 let
pertuse



10 let

2. pteockovani: zaskrt, tetanus,
pertuse, polio

13 let divky: papilomavirus (3 davky)
20-25 let tetanus (7. davka)

ockovani provadi prakticky Iékar pro déti a dorost (s vyjimkou TBC — novorozenecké oddéleni)

Kontraindikace oc¢kovani

u osob s akutnim hore¢natym onemocnénim

u osob podezrelych z nakazy

u osob oslabenych a ve stadiu ¢asné rekonvalescence (nejdfive za 14 dnl po odeznéni infekéniho onemocnéni)
u osob s aktivni TBC

u osob s ovéfenou poruchou imunitniho systému

u osob s hemoblastézami a jinymi malignitami

u osob uZivajicich imunosupresiva

u osob s precitlivélosti na vakcinalni komponentu

u 0sob s mimoradné zavaznou reakci po pfedchozim ockovani

pertuse je Kl u chorob typu epilepsie, kojenecké spasmy, afebrilni kiece, progresivni encefalopatie

Reakce po ockovani

lokalni a celkové, bezprostfedni, pozdni, velmi pozdni, o¢ekavané a neobvyklé

lokalni — v misté aplikace vakciny, vétSinou pod obrazem zarudnuti, otoku, bolestivosti v misté vpichu, ¢astéjsi po
aplikaci Zivych vakcin

celkové — anafylakticky Sok — nastupuje do 30 minut, ¢astéji po podani heterolognich imunoglobulinG, neurologické
komplikace — vSechny projevy postizeni neurologického systému 28 dnl po ockovani — porucha védomi, encefalopatie,
febrilni kiece, neuritida, polyradikuloneuritida, encefalomyelitida, subakutni sklerotizujici panecefalitida (po
Spalnickach)

fyziologické (oCekavané) — nezavaziné, teplota, bolesti ve svalech, Unava, vyrazka (spalnic¢ky), u Zivych vakcin obvykle za
1 tyden, u inaktivovanych do 48 hodin, vétsinou neni nutné zahgjit 1é¢bu

hlasit epidemiologovi na hygienické stanici

selhani o¢kovani — nedostatecna protilatkou odpovéd — imunodeficience, ockovani béhem zavainého onemocnéni,

v rekonvalescenci, pfi pfitomnosti matefskych protilatek

po ockovani inaktivovanou vakcinou se ma vyvarovat zvysené fyzické namahy po dobu 48 hodin a po Zivé vakciné 14
dnd



11C lledzni stav

Definice
lleus je oznacdeni pro nahle vzniklou stfevni nepriichodnost
- predstavuje NPB, kterda miZe vyustit aZz v Zivot ohroZujici stav

Klasifikace
Dle etiologie
1. Mechanicky: a) obstrukéni — adheze/srlsty (po OP), cizi télesa, parazité, Zlu€ové konkrementy, nadory, polypy,
tuhé zbytky potravy a pecky, divertikly
b) strangulacni — invaginace (zasunuti proximalniho segmentu do distalniho)
- inkarcerace (uskfinuti) ve vnitini ¢i vnéjsi hernii ¢i mezi adhezemi
- volvulus (zauzleni stfevniho zavésu) — napt. pfi vrozené dlouhém mezenteriu
- je charakterizovan Uplnym ileem a poruchou prokrveni (kvili Gtlaku mezenteridlnich cév)

2. Neurogenniileus: a) paralyticky — u zanétt (pankreatitida, apendicitida, cholecystitida, peritonitida), renaini a
bilidrni kolika, stp. po OP, ztraty krve, dehydratace, hypoK®, urémie, polékové (TCA, opiaty), diabeticka acidéza
b) spasticky (vzacny) — pti otravé olovem, u porfyrii

3. Cévni ileus: infarkt stfeva (trombdza, embolizace)

Dle mista obstrukce:
Vysoky (horni) = v Zaludku az 1. poloviné tenkého stieva
Nizky (dolni) = ve 2. poloviné tenkého stfeva Ci v tlustém strevé

Invaginace = Intususcepce
= stav, kdy se Cast stfeva vsune do sousedni ¢asti stfeva
- je nejcastéjsi pricinou obstrukce u déti od 3 mésicli — 6 let (= u kojencd, batolat a predskolnich déti)
- nejcasté&ji ILEOCEKALNI
- de facto se kombinuje mechanicka obstrukce a strangulace vtazeného mezenteria
- nej¢astéji dochazi ke spontanni upravé - nedojde-li nastava porucha odtoku Zilni krve = pasivni hyperémie -
hemoragicka infarzace stfeva = nekrdéza - peritonitida
- Casto sezénni vyskyt s maximem na jafe a podzim
- ma sklon k recidivam
pficina: - vétsinou neznama
- usilovna peristaltika u virdz- spojitost s adenovirovymi a rotavirovymi infekcemi, gastroenteritidou
- specificky NU po rotavirové vakciné
- anatomické odchylky — MeckelQv divertikl
- u déti starsich 5 let je nejcastéjsi pri¢inou invaginace lymfoidni infiltrace pfi non-Hodgkinové lymfomu
KO: 1. nahla opakovana kiecovita bolest bficha (mezi atakami muize byt dité klidné)
2. stolice barvy malinového (Cerveného) zelé
3. nauzea a vomitus
4. hmatna rezistence
Dg.: Anamnéza, fyzikalni vys., USG (typicky OBRAZ TERCE ¢i KOKARDY), RTG &i RTG s KL (typicky OBRAZ
RACICH KLEPET/KLESTI)
T: Polohovani + vodny roztok s USG kontrolou nebo baryovy roztok + vzduch s RTG kontrolou pokousime se 3x
- poté chirurgie



Patofyziologie
1. hromadi se tekutina (travici stavy, potrava, produkty traveni) a plyn nad prekazkou = “intralumindlniho tlaku =2
distenzi stfeva > omezeni krevniho pritoku = ischemii = nekrézu ¢i gangrénu = peritonitida, sepse az Sok

2. vlivem toxického plisobeni stagnujici potravy, bakterii a vlivem ischemie = porucha permeability stfevni stény
- dochazi k prostupu tekutiny do stfeva z obéhu =  a) zvySuje intraluminalni tlak

b) podporuje vznik cirkulaéniho Soku

c) prostup toxinl do peritonealni dutiny a obéhu

3. vlivem $tépeni stfevniho obsahu = > osmoticky gradient intraluminalni = viz vySe (tekutina jde do stfeva)
4. vlivem zvraceni, které Casto ileus provazi = ztrata tekutin = pfispiva k cirkulaénimu Soku

Komplikace

1. perforace > sterkoralni peritonitida = sepse
2. peritonitida = sepse

3. hypovolemicky Sok

Klinicky obraz
zakladni ptiznaky: 1. zastava odchodu plyni a stolice
2. zvraceni (chybi pfi prekazce v distdlni ¢asti tlustého streva)
3. vzedmuti bficha
4. bolest — kolikovita postupné zhorsujici se u obstrukéniho ileu, kruta neztisitelna od
pocatku u strangula¢niho ileu a ischemického, chybi/mirna pfi paralytickém ileu

celkové priznaky (Sokového stavu) — nastavaji rychle pfi strangulaci a riizné rychle v ostatnich pripadech

Diagnostika
- musi byt rychla (a to zejména u strangulacniho ileu, kde hrozi rychle nekréza)
1. Anamnéza — OA (OP, IBD a jind onemocnéni stfev a organ( dutiny bfisni, dalSi onemocnéni), FA
2. Fyzikalni vys.: aspekce: jizvy po OP, bficho nad niveua
palpace: bolestivost, patrame po kyle a rezistenci
auskultace: usilovna peristaltika (na pocatku obstrukéniho), neslysna (u paralytického a
strangulaéniho), zvuk padajici kapky
znamky peritonitidy: Plénié (poklep=bolest), Blumberg (stla¢im, pustim = bolest v tom
misté), Rovsing (stlacim, pustim = bolest na druhé strané)
znamky Sokového stavu: tachykardie, tachypnoe, hypotenze, alterace védomi, studena klze
3. RTG bricha ve stoje — hladinky + dilatace stfeva, patrame po pneumoperitoneu, cizim télese
4. USG, CT, Akutni irigografie, akutni kolonoskopie
5. Laboratof —ionty, renalni fce, glykémie,

Terapie

LV1: Akutni chirurgicka OP (u strangulace a ischemie urgentné!)

LV1 u invaginace = DESINVAGINACE: roztok s USG kontrolou/RTG kontrolou = LV2: Chirurgie

LV1 u paralytického ileu — konzervativni: parenteralni vyZiva, prokinetika, PASYmimetika (neostigmin), osmoticka
laxativa, klyzma + odstranéni priciny



Meckeliv divertikl
= nejcastéjsi kongenitalni anomalie GIT (u 2-3 % populace)
- jedna se vychlipku stfeva jako zbytek po ductus omphaloentericus, ktery je lokalizovan 20 — 60 cm od ileocekalni (Bauhinské
chlopné) na antimezenteriélni strané, v 50 % obsahuje Zaludeéni/pankreatickou tkar
projevy: vétSinou asymptomatické, krvaceni, invaginace, ileus, zanét
— dg-radioizotop
— terapie — chirurgicka

Mekaniovy ileus
— intraluminalni obstrukce stfedniho ilea patologicky vazkou smolkou, oralni dilatace kli¢ek s polotekutym obsahem,
distalné je stfevo uzké
—  témér vidy spojen s CF
—  projevy — vzedmuti bficha, zvraceni, palpacni rezistence
— dg—RTG ve visu —suché ileum — distenze klicek bez ndpadnych hladinek (obraz mydlovych bublin)
— terapie — konzervativni — Setrné klyzma
o operacni—resekce dilatovaného segmentu, ileostomie
—  komplikace — volvulus, nekrdza, perforace, peritonitida

Hirschprungova choroba
— vrozena stfevni agangliéza
—  Castéji u chlapct
— polygenni dédi¢nost
—  usek trvale stazeny, pasaz mozna jen se zvySenym usilim zdravého stfeva (rychle hypertrofuje, dilatuje)
— klasifikace dle délky useku:
o ultrakratka
o klasicka (rektosigmoideum)
o dlouha (rektum aZ colon transversum)
o aganglidza celého streva
—  projevy —dle véku a délky postizeni
o klasickd forma —jiz v novorozeneckém véku — prestava pit, vzedmuté brisko, ublinkdva, zvraci, pfi vysSetreni per
rektum vychazi hlasité plyny a smolka, spontanni Uprava mozn3, ale ¢asty navrat
— dg. —anorektalni manometrie, irigografie, defektografie, biopsie
— terapie — operacni — resekce postizeného Useku



11B. Ockovani — principy, vyznam, neZzadouci ucinky

Obecna charakteristika

Ockovani je zplsob aktivni umélé imunizace — tzn. Ze po podani vakciny navodime aktivni imunitu, kterou chdpeme
jako funkcni stav organismu, ktery se projevuje schopnosti reagovat na Ag, eliminovat jej a tuto zkusenost si
zapamatovat.

- ockovani je jak z hlediska zdravotniho, tak z hlediska ekonomického velmi efektivni zplisob prevence onemocnéni
a umrti na né a to jak u jedince tak i na Urovni populace
- se stoupajici rezistenci organism{ nabyva ockovani na vyznamu

4 Zpusoby imunizace = ziskani specifické imunity vici danému Ag

1. Aktivni pfirozena = postinfekéné

2. Aktivni uméla = postvakcinacné

3. Pasivni pfirozena = transplacentdrné, matefskym mlékem (IgG, sekrecni IgA)

4. Pasivni uméla = podanim Ig (ze zviteciho séra = heterologni Ig; z lidské plazmy = homologni Ig)
- pouziva se profylakticky (kdyzZ uZ je pozdé na ockovani, ale ¢lovék byl ve styku s ndkazou) ¢i terapeuticky
(napf. pfi otravach (botulotoxin, diftericky toxin, vzteklina, hadi jed))

Organizace ockovani

- u déti do 15 let odpovida dle zakona za splnéni povinného ockovani jejich zdkonny zdstupce

1. PRAVIDELNE OCKOVANI:  a) povinné o¢kovani proti 9 infekénim nemocem
- o¢kujeme dle ockovaciho kalendare, na zakladé vyhlasky Mz
b) dfive do povinného plosné ockovani i proti TBC, od r. 2010 jsou ockovany pouze u
osob ve zvySeném riziku = napf. je-li doma osoba s TBC, bylo-li dité v kontaktu s TBC
c) proti hepatitidé B u osob v dialyzacnim programu
d) proti pneumokokdm u vybranych skupin (mozna napf. po splenektomii?)

2. ZVLASTNi OCKOVANI — u osob ve zvlastnim (profesionalnim riziku) — pf. oékovdni proti hepatitidé A, B, proti
vztekliné, proti spalnickam

3. MIMORADNE — na zakladé rozhodnuti hlavniho hygienika (v mimoradnych situacich)

4. PRI URAZECH, PORANENICH a NEHOJICICH SE RANACH — napf. o¢kovani proti tetanu, vztekliné

5. OCKOVANI PRED CESTOU DO ZAHRANICI — nap¥. proti #luté zimnici

6. OCKOVANI NA ZADOST FYZICKE OSOBY (8): proti pneumokokiim, meningokok@m, rotavirtim, HPV, klitové
encefalitidé, chripce, COVID-19, planym nestovicim

Povinné ockovani v CR
1. Hexavakcina DTPPBB (Hexacima) = Difterie, Tetanus, Pertuse, Poliomyelitida, HBV, Haemophillus influenzae

sérotypu B
- podava se u donoseny ve 3 davkach (schéma 2 +1): 1. od 9. tydne (tj. ve 2. mésici)

2. ve 4 mésici

3.11-13. mésic (preockovani —to je asito + 1)
- u nedonosenych (narozen pred ukoncenym 37. tydnem) ve 4 davkach = schéma 3+1

+ preockovavame proti DTP v 5. roce (tj. mezi 5. — 6. rokem) a nasledné proti DTP a Poliomylitidé v 10. roce (tj. mezi
10. - 11. rokem)

Difterie a Tetanus = toxoidova (toxin se inaktivuje formaldehydem — zanika toxicita, ale z(stava antigenicita)
Pertuse = aceluldrni subjednotkova (vyizoluje se antigen)

Poliomyelitida = inaktivovana (patogen se usmrti chemicky/tepelné)

HBV = rekombinantni (vznikaji pomoci sloZité technologie rekombinace DNA — jsou ¢isté = nedélaji NU, ale
adjuvancia ano)

H. influenzae B = acelularni subjednotkova konjugovana polysacharidova (konjuguje se sacharidovy antigen
s proteinovym nosi¢em)



2. Trivakcina MMR (Priorix) = Spalnicky, Pfiusnice, Zardénky
= Ziva atenuovana vakcina 2 je Kl u déti se zadvaznym ID!
- podava se ve 2 davkach: 1. 13. - 18. mésice

2.v 5. roce

Nepovinna o¢kovani v CR

a) hrazena pojistovnou: Pneumokok, Meningokok skupiny B — oboji 3 davky 1. 2-3 més, 2. 4-6 més., 3. 12-15 més.

Meningokok skupiny A, C, Y, W135 — 1 ddvka 12 — 15 més
HPV - 2 davky (mezi 13. — 14. rokem)
COVID-19 — od 5 let (Pfizer a Moderna)

b) nehrazena pojistovnou (nebo s pFispévky): proti Rotaviriim (p.o.)
proti Klistové encefalitidé
proti Planym nestovicim
proti Hepatitidé A
proti Chfipce

Kontraindikace

- rozdélujeme na absolutni a relativni (Ize podat jen, kdyZ benefit prevaZzuje nad rizikem)

. Anafylakticka reakce na slozku vakciny v anamnéze

. Zavazna reakce po 1. davce

. Aktualné probihajici akutni stfedné tézké az tézké onemocnéni (bez ohledu na horecku)
. Akutni horecnaté onemocnéni

. Podezieni z ndkazy onemocnénim, proti kterému ockujeme

. ID, imunosupresiva, imunokompromitace stavu (pr. leukémie, jind malignita)

. Aktivni TBC

. Pertuse NE u osob s epilepsii, kojeneckymi spasmy, afebrilnimi kfe¢emi, progresivni encefalopatii

0O NOO UV A~ WNPR

ve

Nezadouci ucinky

-délime na:  ocekavané (uvedené v SPC) vs. neocekavané (neuvedené v SPC)
bezprosttedni vs. pozdni vs. velmi pozdni
lokdlni vs. celkové
a) Lokalni: bolest, zarudnuti, edém v misté vpichu
b) Celkové: Fyziologické: “NTT, myalgie, artralgie, Unava, vyrazka (po spalni¢kach), neutisitelny plac

- kvlli vazovagalni synkopé ockujeme v sedé

Nefyziologické: 1.) ALERGICKE:
anafylakticka reakce (do 30 min) — adrenalin 0,01mg/kg => natdhnu do
stfikacky s FR, abych mél 10ml a pak kazdy 1ml/10kg hmotnosti + dithiaden
i.v. + hydrokortizon i.v.
2. typu (IgM a IgG zprostiedkovand) — imunitni trombocytopenicka purpura
3. typu (imunokomplexova) — kozni (kopftivka, otoky), bolesti kloub(,
horecka, postizeni ledvin, Arthusova reakce (vaskulitida)
4. typu (pozdni precitlivélosti)

2.) NEUROLOGICKE: febrilni kiece, encefalopatie, encefalomyelitidy,
polyradikuloneuritidy, sy Guillain-Barré (chaba paréza od DKK ascendentné)

3.) SPECIFICKE: Rotavirova vakcin = invaginace; Spalni¢ky =
imunitni trombocytopenicka purpura



Détsky ockovaci kalendar hrazeného ockovani v CR platny od 1. 1. 2021

CESKA VAXCINOLOGICKA
SPOLECNOST CLS JEF

Termin Povinna hrazena ockovani Nepovinna hrazena ockovani
Vék ditéte Nemoc Ockovaci latka Nemoc Ockovaci latka
od 4. dne do konce Tuberkuléza (pouze
6.tydne u rizikovych déti s indikaci) * BLG vaccine SN
pocatéh Zaskrt, tetanus, cerny kasel,
ot za < détska obrna, virova hepatitida B, oamidsr
9. tjdne onemocnéni vyvolana bl
-
(2 mésice véku) Haemophilus influenzae b i
IMO B Meningokok B - 1. davka**
2-3 mésice
IPO Pneumokok 1. davka ***
Zaskrt, tetanus, cerny kasel,
Akt détska obrna, virova hepatitida B, | Hexavakcina
onemocnéni vyvolana Hexacima
Haemophilus influenzae b 2. davka*
IMO B Meningokok B - 2. davka
4-6 mésica
IPO Pneumokok - 2. davka ***
Zaskrt, tetanus, cerny kasel, H kel
11.-13. mési détska obrna, virova hepatitida B, Heuv? ol
il onemocnéni vyvolana 3 e::cg.a
Haemophilus influenzae b e
IMO B Meningokok B - 3. davka
12.-15. mésic IMO A, CW,Y Meningokok A, C,W, Y - 1. davka****
IPO Pneumokok - 3. davka ***
Priorix
od zapocatého 13.do
Spalnicky, zardénky, pfiusnice M-M-RVAXPRO
dovrseni 18. mésice Yickdvia
Priorix
Spalnicky, zardénky, pfiusnice M-M-RVAXPRO
od dovrieni 5. do 2. davka
dovrseni 6. roku dTap vakcina
Zaskrt, tetanus, cerny kasel Infanrix
Adacel (pfeockovani)
od dovrieni 10. do Za3krt, tetanus, erny kasel, gz’:;':xv‘:;:‘;‘m
détska obrna
dovrseni 11. roku (pFeotkovani)
od dovrseni 13.do :?;i’;:\mén' Cervarix, Gardasil, Gardasil 9
dovrseni 14. roku papillomavirem (celkem 2 dévky)




12A Zaklady peroralni a parenteralni d(r)ehydratace a realimentace

Obecny uvod

- ¢im jsou déti mensi tim maji obecné vétsi podil CTV (Celkové Télesné Vody) na celkové hmotnosti, proto jsou déti
(a zejména ty malé — novorozenci a kojenci) zvySené ohroZeni dehydrataci a dehydratace u nich predstavuje ¢asty
pfiznak fady onemocnéni

- obecné kritické stavy u déti jsou komplikovany rychlym vznikem dehydratace

- CTV je dana souctem ICT + ECT = s rostoucim vékem nejen klesa % CTV, ale také se snizuje zastoupeni ECT a
naopak zvysuje zastoupeni ICT

Kojenec 75 % télesné hm. tvori CTV — 30 % ICT + 45 % ECT (u dospélého je CTV cca 50 — 60 % hm.)

Bazalni potieba tekutin

- vztahujeme k hm.

do 10kg 100ml/kg/den

do 20kg 1000 + 50ml/kg/den

nad 20 kg 1500 + 20ml/kg/den

-> pfi horecce se potieba zvysuje o cca 10 % na kazdy 1°C nad 37°C

- od 6. dne Zivota je potfeba cca 150 ml/kg/den = v 6 més. cca 130ml/kg/den = od 1. roku viz vyse

Hlavni parametry sledované pfi dehydrataci

1. OSMOLALITA = 2Na" + glukdza + urea = 275 — 295 mmol/kg

- rozhodujicim &initelem je Na*

- efektivni osmolalita je pocitdna bez urey (je to penetrujici |. — nema vliv na osmoticky gradient)

2. BILANCE TEKUTIN = optimalné je vyrovnany (ptijem = vydej)
pfijem: tekutina, strava, krevni derivaty, infuze
vydej: diuréza, stolice, pot, perspirace, dalsi ztraty (zvraceni)

3. IONTY (hl. Na*) = fyziol. natrémie je 135 — 145 mmol/I

Dehydratace
= absolutni/relativni ztrata tekutin z organismu, ktera je vice ¢i méné spjata se ztratou solut( (hl. Na+) a tim
s iontovou dysbalanci
- rozsah muze byt od lehké hypovolémie aZ po hypovolemicky Sok
- stupen dehydratace urcujeme dle hmotnostnich ztrat: Lehka — ztraty do 5 % hm.

Stiedni — ztraty do 10 % hm.

Tézka — ztraty nad 10 % hm.

- u déti do 1 roku (maji vice CTV) se to posouva (tzn. Lehka do 10 %...)

Nejcastéjsi priciny: GIT — prajem, zvraceni, ileostomie, pistéle
LEDVINY — osmoticka diuréza, diabetes insipidus, tubulopatie
KUZE — popaleniny, poceni
DALSI — krvaceni, hyperventilace, tnik do 3. prostor
NEDOSTATECNY PRIJEM — hladovéni, dysfagie/odynofagie, anorexie, porucha védomi

vewvs

Klinicky obraz: 1. Sucha bukalni sliznice = nejcitlivéjsi ukazatel (jiZ u lehké dehydratace)
2. Snizeny turgor klze — u stfedni dehydratace
3. Oligurie aZ anurie (vaZzime plinku)
4. Vpadla fontanela — u stfedni dehydratace
5. Zizef, neklid ¢ apatie, vpadlé (halonované) o¢i, | sv. tonus, periferni vazokonstrikce, chybi slzy,
6. Hypotenze — znamka tézké dehydratace

Typy dehydratace: 1. 1ZOOSMOLARNI dehydratace (NEJCASTEJSI) = Na* 135 — 145 mmol/I
pf. gastroenteritidy, popaleniny, krvaceni, Unik do 3. prostor, polyuricka faze AKI



2. HYPOOSMOLARNI dehydratace (MENE CASTA) = Na* pod 135 mmol/I
ECT se stava hypotonickou = voda vstupuje do bb. 2 vznikd edém bb. 2> edém mozku
pr. gastroenteritidy, popaleniny, RTA, CHRI, Addisonova choroba, diuretika

3. HYPEROSMOLARNI dehydratace (NEJMEMNE CASTA, ale NEJHORSI) = Na* > 145mmol/I
pf. gastroenteritidy, hyperpyrexie, DI, diabeticka ketoaciddzy, koncentrovana strava

Diagnosticky postup: 1. Anamnéza — hm. pfed onemocnénim? zpUsob ztraty tekutin? kdy dité mocilo naposled?
2. Fyzikalni vys. — klzZe (barva a turgor), sliznice, fontanela, TK+TF, stav védomi, dychani, hm.
3. Laboratoi: a) iontogram — Na, K, Cl, Mg, Ca

b) ABR (obraz laktatové MAc)

c) ledvinné fce — urea, kreatinin

d) osmolalita séra a moci

e) KO + diff.

g) moc¢ — chemicky + sediment (ketolatky, glukéza?)
h) glykémie

i) laktat

j) JT, celkova bilkovina a albumin

Zaklady rehydratace

- pfi rozhodovani o zpUsobu rehydratacéni terapie (a popt. volbé roztoku) nas zajima: 1. Stupen dehydratace
2. Typ dehydratace
3. Schopnost pfijimat p.o.
4. Laboratorni parametry
5. Vyvolavajici pticina

- obecné pokud to je mozné uprednostiiujeme p.o. rehydrataci — je neinvazivni, levna, mozné aplikovat doma

- nevyhodou je non-complience, obtizna predikce ucinnosti

1. Perordlni rehydratace

indikujeme: je-li P schopen pit, nezvraci/nema tézky prdjem (nad 10ml/kg/hod), neni tézce dehydratovany, je
obéhové stabilni, nema NPB, nejde o zdvaznou hypo/hypernatremickou dehydrataci

- indikujeme max. u stfedné tézké

Co? Rehydratacni roztoky = roztoky vody a Na+ i Glc = voda se bude vstfebdvat v kotransportu
Kulisek, Enhydrol
Co ne? mineralky, coca-cola, ¢erny ¢aj, vyvar — maji nevhodné sloZeni solutl
Jak moc? lehka dehydratace: nahrada ztrat + 30 — 50 mi/kg/4 hod.
stfedni dehydratace: nahrada ztrat + 50 — 100 ml/kg/4 hod.
- nepodavat déle jak 24 hod.?

2. Parenteralni rehydratace

Co? Nebalancované krystaloidy — FR, Ringer(v roztok, Hartman(v roztok
Balancované krystaloidy — Plasmalyte
Koloidy (u akutni ztraty krve — tézka hypovolémie) — Hydroxyethylskrob

Jak? 1. faze = tekutinova resuscitace (bez ohledu na typ dehydratace) 20 ml/kg/30 min.

2. a 3. faze = snaha o pokryti bazalni denni potieby + ztrat v prvnich 8 hod % ztrat + 1/3 bazalni potreby
v dalich 16 hod. % ztrat + 2/3 bazalni potfeby

- pokud nezndme hodnoty iontd, tak v vodu jsou Kl poloviéni a tfetinové roztoky (jako F1/2)

Charakteristika roztoki
F1/1 = 0,9 % NaCl — neobsahuje skryté HCO3 (laktat, acetat, glukonat) — je vhodny u laktatové MAc, ale skyta riziko
hyperchloremické MAc



Ringerliv — obsahuje Na+,K+,Cl-,Ca2+ (ne laktat a Mg2+) — je velmi podobny F1/1, ma acidifikacni potencial
Hartman - obsahuje Na+,K+,Cl-,Ca2+, laktat a Mg2+
Plasmalyte — svym sloZenim se nejvic podoba sloZeni plazmy

Terapie IZOOSMOLARNI: 1. F1/1 ¢i Plasmalyte > potom 2. Plasmalyte s 5 % G nebo individualné
pfipravované roztoky dle laboratornich vysledki

Terapie HYPOOSMOLARNI: 1. F1/1 — davka zéleZi zda vznikla akutni/chronickd hyponatremie, obecné
neprekrodit zvySeni natrémie o cca 10 - 12mmol/l/za 24hod., jinak hrozi osmoticky
demyelinizacni sy
- nepoddvame roztoky s konc. Na* o vice nez 60mmol/| oproti sérové natrémii

Terapie HYPEROSMOLARNI: 1. tekutinova resuscitace (asi treba Plasmalyte) = potom pokracujeme tak, aby
pokles nebyl o vice nez 12 mmol/l/za 24 hod. roztokem, ktery nema konc. Na+ o
vic jak 60mmol/I niz3i neZ je natrémie (tfeba F1/2 ma Na® jen 77mmol/l) = jinak
hrozi riziko edému mozku

CAVE! K nejzavaZznéjsim komplikacim pfi rehydrataci patfi hypok” a hypoglykémie s fatdlnimi nasledky! € v pribéhu
|éCby je nutné zakladni metabolity monitorovat a pripadné sumplementovat

Ralimentace

= oznaceni pro zatiZeni GIT stravou

- u kojenct se pouzivd materské mléko, podavame i kdyZ poddvame rehydratacni roztoky nebo umélé mléko

- U batolat a starSich déti omezujeme tuky, podavdme potraviny obsahujici Skrob: ryZy, brambory, zeleninové nebo
ovocné pyré, varené kureci maso, suchary, starsi pecivo



12B Hypertenze - diferencialni diagnoza

Definice AH

AH je u déti definovana jako TK roven nebo vyssi nez je 95. percentil TK pro dany vék, pohlavi a vysku, pficemz tento
TK je naméren pfi alespon 3 mérenich ve 3 rliznych dnech

- pfestoze se u déti setkdvame velmi ztidka s organovymi komplikacemi hypertenze, je prokazano, Zze hypertenze

v détstvi ma vliv na pfedéasny rozvoj aterosklerdzy a potazmo ICHS v dospélosti € proto je zapotfebi AH u déti véas
rozpoznat i lécit.

Klasifikace tize hypertenze

Systolicky nebo diastolicky tlak pri trech mérenich

Normalni TK < 90. percentil

Vysoky normalni TK = 90.az < 95. percentil nebo TK = 120/80 mmHg

1. stupen hypertenze 95.a7 99. percentil + 5 mmHg

2. stupen hypertenze > 99. percentil + 5 mmHg

Epidemiologie
- prevalence u déti je cca 1-2 %

Etiologie

- zatimco u dospélych prevazuje primarni AH (90 %), u déti a to zejména u malych déti prevazuje sekundarni AH

1. Primarni (esencidlni) — pficina je multifaktoridlni:  genetické predispozice
faktory Zivotniho stylu (obezita, { pohybu, { spanku, stres
Spatna strava — nadmérny prijem soli, tukd, jednoduchych
cukrd)

- diagndza per exclusionem (az po vylouceni sekundarnich pficin)

- obecné, ¢im je dité mladsi, tim je pravdépodobnéjsi sekundarni AH. U adolescentl stoupa vyskyt primarni AH

2. Sekundarni AH = AH vznika jako dUsledek jiného onemocnéni

a) Renalni: al) Renoparenchymatoézni (NEJCASTEJSI 60 — 80 %)
a2) Renovaskularni (2. NEJCASTEJSI 5 %)

b) Endokrinni (3. NEJCASTEJSi 1 -5 %)

c) Kardiovaskularni

d) Z neurologickych pficin

PFiciny sekundarni AH
A) Renoparenchymatézni: . opakované pyelonefritidy

. refluxni nefropatie (VUR)

. obstrukéni uropatie

. chronické GN

.ARiAD PCKD

. Dysplazie ledvin (multicysticka)

. Tumory, Urazy, lupusova nefritida, rejekce Stépu po transplantaci

N O b, WN =

=

. Fibromuskularni dysplazie
. Stendza renalni arterie (asi z jinych pficin)
. Trombdza renalni zily

B) Renovaskularni:

W N

C) Endokrinni: . Feochromocytom

. Cushingtiv syndrom

. Hyperaldosteronismus

. CAH = Kongenitalni adrendlni hyperplazie

. Hyperthyredza (vzacné hypothyredza)

U B WIN =



D) Kardiovaskularni: 1. Nerozpoznané koarktace aorty (zikladem screeningu na preventivce je palpace pulsu na femoralkach
a auskultace Selestu mezi lopatkami)

2. vaskulitidy
3. Botalova ducej, AV pistél

E) Neurologické 1. Sy intrakranialni hypertenze (AH + bradykardie + poruchy dechu = cushingova trias)
- pf. Uraz, tumor, krvdceni, obstrukéni hydrocefalus a nefunkénost shuntu
- jsou sice vzacné, ale ¢asto vyZaduji urgentni terapii vyvolavajici priciny

Nejcastéjsi priciny dle véku

- jednotlivé priciny jsou vice ¢i méné Casté pro dany vék

Novorozenci: koarktace aorty, kongenitalni onemocnéni ledvin, trombdza rendlni arterie/vény aj.
Od kojencl pak prevaZuji rendlni priciny a s rostoucim vékem stoupad zastoupeni primarni AH

U skolnich déti a dospivajicich mohou byt pfic¢inou i Iéky ¢i monogenni choroby

Orgadnové zmény u AH

- Castéjsi u sekundarni AH a u AH 2. stupné

1. PostiZeni srdce — hypertrofie LK

2. PostiZzeni cév — stendza retindlnich arterii, ztlusténi karotid
3. Postizeni ledvin — zhorseni ledvinnych fci, albuminurie

Klinicky obraz
- asymptomaticky € nahodny nalez pti preventivni prohlidce

u tézsich forem: cefalea, epistaxe, poruchy visu, zvySend tinava a poceni
u novorozencl a kojenc(: nespecifické priznaky - Miritabilita, neprospivani, kfece, znamky SS
Diagnostika

1. Na prvnim misté musim urcit, zda dité opravdu ma AH, k tomu vyuzivame rQiznad méreni TK:
a) Prilezitostné méreni TK = u lékaFe = nedilna soucast preventivnich prohlidek u déti starsich 3 let
- automatickym tonometrem nebo rtutovym tonometrem + Korotkovovy fenomény — oboji v sedé na PHK
(protoze pfi koarktaci aorty mizZe byt na LHK nizsi TK) = pokud je PTK, tak i na LHK
- dlleZity je spravny vybér manzety
b) Domaci méfeni TK
¢) Ambulantni monitorovani krevniho tlaku (ABPM) = 24 hodinové méfeni 4 15-30min pres den a @ 30min
pfes noc
- vyloudeni sy bilého plasté, monitoring efektu terapie
- je nutné pomyslet na to, Ze jednorazové PNTK mize byt znamkou sy bilého plasté, fyzickou zatézi, psychickym
stresem, horkem, denni dobou

2. Cilem dalsiho postupu je odhalit/vyloucit sekundarni pficinu
ANAMNEZA: RA (AH, ICHS, DM, nemoci ledvin a endokrinopatie v roding), OA (renélni, endokrinni a KV
onemocnéni), FA (hormonalni antikoncepce a KS), abusus
FYZIKALNI VYS.: Znamky onemocnéni ledvin — otoky vicek, konéetin, hmatna ledvina
Znamky endokrinopatii — struma, exoftalmus, cushingoidni vzhled
Znamky KV onemocnéni — Selesty, pulzace femoralek
MéFime hmotnost, vysku, BMI

LABORATOR: KO, urea, kreatinin, glykémie, ionty, mo¢, CH + TAG
Feochromocytom — stanoveni hladiny metanefrini a normetanferin(
Hyperaldosteronismus — stanoveni plazmatické reninové aktivity a aldosteronu
Hypertyreza — hormony 57

USG ledvin, EKG + ECHO, vysetfeni ocniho pozadi
Dalsi vys: Mikcni cystouretrografie, doppler rendlek, angiografie renalek, scinti ledvin

Terapie
LV u renoparenchymatdzni AH, DM a mikroalbuminurie: iACE; jinak 1é¢ime jako u dospélych iACE/sartany, BCC, BB,



diuretika (vétsina 1€k se pouziva v reZzimu off-label, protoze nebyly provedeny studie u déti)



12C HEMOLYTICKO-UREMICKY SYNDROM (HUS)

=nejéastéjsi pricina AKUTNIHO RENALNIHO SELHANI u déti, s triddou hlavnich p¥iznakd :
1. AKUTNi SELHANI LEDVIN (uremie)
2. mikroangiopatickd Coombs negativni HEMOLYTICKOU ANEMIi
3. TROMBOCYTOPENIi

-incidence je 2/100 000, nejcastéji postihuje kojence a batolata
- v Evropé je incidence nizka
- mlze se vyskytovat sporadicky, endemicky i familiarné

ETIOLOGIE
A) Postinfekcni
-90% je zplisobena GASTROINTESTINALNI INFEKCI -> EHEC -> enterohemoragickou E.coli, nej¢astéji sérotyp 0157,
H7.

-pfenos je nedostate¢né upravené (hovézi) maso / nepasterizované mléko / kontaminované ovoce &i
zelenina

(EHEC kolonizuje GIT skotu)

-vzacné: pneumokokova infekce (u néj byva pozitivni Coombsiv test) i virova infekce
B) Neinfekcni
- po RT, dédi¢na forma, po lécich (cyklosporin A, mitomycin, takrolimus), systémové onemocnéni (tumory,
glomerulonefritidy, rejekce transplantovanych organa), idiopaticky

KLASIFIKACE
,D“ = Diarrhoea
A) D+ HUS = HUS provazeny prijmem (Castéjsi, méné zavazny)

B) D- HUS = atypicky HUS (aHUS) = HUS, ktery neni provazeny prijmem
pric¢iny: 1. porucha regulace alternativni cesty komplementu
2. deficit ADAMTS13 proteazy (Stépi multimery vWf na mensi multimery) = tedy ptic¢inou je TTP
3. polékové (po chininu)
4. idiopaticka
- ma Castou rekurenci a mnohdy familiarni vyskyt
- je charakterizovan:  zavainym postiZzenim ledvin = s AH $patné reagujici na terapii + poruchou renalnich fci
postiZzenim CNS s rizikem krvaceni
= vétsinou kondi selhanim ledvin = dialyza a transplantace (riziko rekurence ve $tépu)

PATOGENEZE D+ HUS

EHEC produkuje shiga-like toxin (verotoxin) = ten se ze stfeva transcelularné dostava do obéhu = plsobi toxicky
na kapildry a to zejména kapilary glomeruli (po vazbé na endotelidlni Gb3 R) (rdznymi mechanismy — od indukce
apoptdzy, pres poruchu transkripce protein(, po stimulaci tvorby prozanétlivych cytokind) = vysledek je vznik
lokalni intravaskuldrni koagulace Cili dochazi k trombotické mikroangiopatii (hl. v ledvinach, ale i v CNS a jinych
organech — pankreatu, jatrech...)

-trombocytopenie vznika adhezi a poskozenim trombocytl v ledvinach
-hemolyticka anémie poskozenim ery v postiZzenych cévnich oblastech

KLINICKY OBRAZ

Po asi 4 denni inkubacni dobé se onemocnéni nejprve manifestuje krvavymi prajmy, zvracenim a hore¢kou - po

cca tydnu se rozviji priznaky HUS: bledost az ikterus (z anémie), petechie (z trombocytopenie), oligurie,
hematurie, otoky, AH a dehydratace (zndmky selhani ledvin) + nékdy CNS
pfiznaky: od somnolence ptes kifece az po koma



DIAGNOSTIKA

Krevni obraz: 1. tézka hemolyticka anémie: Hb cca (50 — 90 g/I) (nékdy i pod 50 g/l), retikulocytéza,
2. trombocytopenie (¢asto pod 100 x 10°/I nékdy az pod 20 x 10°/1)
3. leukocytéza (tfeba nad 20 x 10°/1)

Krevni natér: schistocyty

Krev na biochemii: znamky hemolytické anémie: 4 bilirubin, LD, J, haptoglobin
znamky selhavani ledvin: P urea a kreatinin, J,GF (dle Schwartzova vzorce)
Coombslv test: negativni

Moc na biochemii a sediment: proteinurie, hematurie, hemoglobinurie

Dalsi vys.: normalni hladina C3 slozky komplementu

Vysetieni stolice: - hleda se jak pavodce, tak toxin (sérotypizace E. coli, prikaz toxinu ve stolici)
USG ledvin: - zvétsena ledvina s hyperechogenni klirou (a hypoechogenni dieni?)

pfi podezifeni na TTP — méfime aktivitu ADAMTS13 v plazmé

TERAPIE -> pouze symptomaticka
-V 70 % pfipadi je nutnd HEMODIALYZA/PERITONEALNI DIALYZA (upFednostiiuje se u kojencd)

- tézka anémie: transfuze ery

- krvacivé projevy: transfuze trombocytl
- otoky: furosemid

- AH: antihypertenziva

- udrzovani vodni bilance a iontové rovnovahy

-aHUS D- —> specificka terapie (plazma/plazamferéza) = s cilem odstranéni protilatek proti ADAMTS13
-doporucuje se podat monoklonalni Ab proti 5.sloZzce komplementu -> ECULIZUMAB

PROGNOZA
D+ - 10% P ma nejté7$i komplikace (TERMINALNI SELHANI -nutnost transplantace, UMRTI 5%)
- % pfipadl ma po prodélani HUS snizenou funkci ledvin a nékdy progresi do chronického selhani ledvin

Vv



13A Predcasna puberta

Definice puberty

Puberta je hormonalné podminény proces charakterizovany pohlavni maturaci (pohlavnim zranim), které zacind u
divek rtistem prsou a u chlapcl zvétSovanim objemu varlat. U obou pohlavi je puberta ukoncena v okamziku, kdy je
jedinec schopny reprodukce — u divek menarché (a ovulace) u chlapcl spermarché (zahajenim spermatogeneze).

- puberta nastdva u divek kolem 10,5 roku (8. narozeniny — 13 rok) a u chlapcti cca 12,5 roku (9. narozeniny — 14 rok)

Pohlavni vyvoj
- za€ina jiz intrauterinné a kon¢i s koncem puberty

1. Intrauterinné — v 10. tydnu zacina vyvoj pohlavnich Zlaz a hormonalni hladiny dosahuji maxima kolem 20. tydne
2. Minipuberta — postnatdlné az do 1,5 roku pretrvavaji hormonalni zmény z intrauterinniho obdobi, dochazi

k prechodnému zvétseni prsnich Zlaz, prosaknuti genitalu

3. Détské obdobi = klidové obdobi, na jehoZ konci (6 — 8. rok) dochazi k adrenarché = aktivace zona reticularis
nadledvin - to se projevi jako: akné, rtst axilarniho (a asi i pubického) ochlupeni, zménou télesného pachu

4. Prava puberta (obdobi dospivani) — je odstartovano na zakladé gonadarché = aktivace endokrinni fce pohlavnich
zlaz diky aktivaci hypothalamo-hypofyzo-gonadalni osy = dochazi ke zvy$eni hladin gonadoliberinu, gonadotropind
(FSH a LH) a pohlavnich hormona (estrogen a progesteron/testosteron) = pohlavni hormony pak stimuluji vyvoj
vnitfniho i zevniho genitalu a sekundarnich pohlavnich znaku

Hodnoceni pohlavniho vyvoje
- pro posouzeni pohlavniho vyvoje se pouziva klasifikace dle Marshalla a Tannera a ta hodnoti:
- u divek velikost prsou (oznacujeme pismenem M (M1 — M5)
- u chlapc( vyvoj genitalu (penisu, scrota a varlat) (oznacujeme pismenem G (G1 — G5)
- u obou vyvoj pubického ochlupeni (oznacujeme pismeny Ph (Ph1 — Ph5)
- klidové stadium 1, zac¢atek puberty je charakterizovan jako M2 u divky/G2 u chlapce
- pro hodnoceni pubertélniho vyvoje se déle pouziva: 1. Praderdv orchidometr (pfipadné USG)
2. hodnoceni rlistové rychlosti — v puberté by mél byt
rastovy vysvih
3. hodnoceni sexualniho dimorfismu — tj. zména télesné
konstituce
4. stanoveni kostniho véku (RTG levého zapésti)

Puberta u divky

1. zndmkou je telarché = zvétSovani prsni Zlazy (tj. stadium M2 = stadium prsniho poupéte dle Tannera) —
v priméru 10,5 rok

2. dale dochazi k pubarché = rist pubického ochlupeni (ale nékdy predchazi telarché)

3. zvysuje se rhstova rychlost = cca 9 cm/rok (rdst je ukoncen kolem 15. roku)

4. zvétsuiji se vajecniky a déloha, tvori se akné

5. rozSifuje se panev, télesny tuk se uklada v Zzenském rozloZeni (prsa, boky, hyzdé, stehna), zmény skeletu
6. kolem 12,5 roku by mélo nastat menarché (rozmezi 10. — 15. rok), zprvu jsou cykly ¢asto nepravidelné

Puberta u chlapce

1. zndmkou je zvétSovani objemu varlat (objem 4 ml) (tj. stadium G2 dle Tannera) —v priiméru 12,5 rok (nékde 11,5
rok), dale roste penis

2. dale dochazi k pubarché = rist pubického ochlupeni

3. zvysuje se rastova rychlost = cca 10,3 cm/rok (rist je ukoncen kolem 17. — 19. roku)

4. dochazi k mutaci hlasu, zvétSovani muskulatury, rist voust, akné

5. za cca 2 -5 let po nastupu puberty nastava adultni velikost testech (25ml) a spermarché



Predcasna puberta

Definice

Je definovana jako nastup pohlavniho zrani (sexualniho vyvoje) PRED 8. rokem (8. narozeninami) u divek
PRED 9. rokem (9. narozeninami) u chlapcii

Klasifikace

1. izosexuadlni = v souladu s biologickym pohlavim (tj. pfedcasny rlst prsu u divky a rist varlat u chlapce)
2. heterosexualni = projevy virilizace (napf. hirzutismus, M clitorisu) u divky a feminizace u chlapce (napf.
gynekomastie)

1. Pubertas praecox centralis = pfi¢inou je pred¢asnd aktivace H-H-G osy, je vidy IZOSEXUALNI
2. Pseudopubertas praecox = pfic¢inou neni pfedéasna aktivace H-H-G osy, je bud IZOSEXUALNI nebo

HETEROSEXUALNI
- pro odliseni pubertas praecox centralis a pseudopubertas praecox se pouziva gonadoliberin stimulaéni test — u pubertas praecox centralis >
povede ke T hladin LH a FSH a zvyseni jejich poméru LH:FSH > 2

1. Kompletni

2. Inkompletni = izolované predcasné telarche, adrenarché, menarche — je to povaZovano za variantu normalniho
vyvoje, oproti kompletni neni urychlen kostni vék! A i hormonalni testy budou v normé

- ale nutno vyloucit nddory v dané oblasti, sexudlni zneuziti divky, zanéty v dané oblasti

- zcela benigni = neléci se, pouze se sledu;ji

1. Pubertas praecox centralis (gonadotropin-dependentni, prava predcasna puberta)
PATOFYZIOLOGICKY PODKLAD

Pfedcasnd aktivace H-H-G osy

PRICINA

1. Idiopaticka (70 %) — mGzZe byt sporadicka i familiarni (jsou zde genové hypotézy)

2. Organicka: a) VVV CNS
b) Ziskana organicka pficina — tumory (hamartom, gliom, mikroadenom), krvaceni (perinatalini,
postnatalni), posttraumatické stavy, infekce, radiace (stp. Ié¢bé ALL?), hydrocefalus
KLINICKY OBRAZ
- je vidy IZOSEXUALNI (tzn. jakoby dochazi k projeviim fyziologické puberty, ale nastavaji d¥ive)
0. Pfedcasny vyvoj pohlavnich znakt dle Tannera
1. Urychleni rlistu = ale bez |é¢by bude vysledna vyska nizsi
2. Urychleny kostni vék
3. Casto psychické potize
DIAGNOSTIKA
1. Pfedcasny nastup pohlavnich znakd — dle Tannera, urychleny rist
2. RTG levého zapésti — urychleny kostni vék
3. Zvysena hladina LH a FSH
4. Gonadoliberin stimulaéni test 2 po podani GnRH se zvysi hladiny LH a FSH a jejich pomér LH/FSH > 2
- timto odlisSime pubertas praecox od pseudopubertas praecox
5. MRI — nezbytné pro vylouc¢eni organické p¥iciny (tumoru, krvaceni, hydrocefalu, traumatu)
6. gynekologické vys.
TERAPIE
LV1 u idiopatické formy: superaktivni analoga gonadoliberinu (goserelin) (blokuji R pro endogenni GnRH)
- prechodné P sekreci FSH a LH, ale pfi kontinudlnim podavani navodi trvalou inhibici = hormonalni
(funkéni) kastraci
u organické formy: |éCba pficiny — tj. neurochirurgie



2. Pseudopubertas praecox
PATOFYZIOLOGICKY PODKLAD
N Tvorba gonadotropinG a pohlavnich hormon (at uz gonadalnich nebo adrenalnich) neni podminéna predchozi
stimulaci gonadoliberinem = mize se jednat o endogenni (ektopickou) tvorbu nebo o exogenni dodavku hormont
ETIOLOGIE
a) zvy$ena tvorba GONADALNICH steroidi (estrogenti/testosteronu)
DIVKY: ovaridlni cysty, nadory ovarii (hormonalné aktivni)
CHLAPCI: tu z Leydigovych bb.
b) zvy$ena tvorba ADRENALNICH steroidii (androgent)
CAH (Kongenitalni adrenalni hyperplazie), adenom/karcinom nadledvin
c) exogenni privod steroidti (anabolické steroidy — kulturisti)
d) vzacné: muzska testotoxikéza (mutace R pro LH), paraneoplastické projevy (tu mediastina, CNS — produkujici B
hCG), genové podminéna autonomni nadprodukce

KLINICKY OBRAZ

a) izosexualni = klasika

b) heterosexualni: divka: hirzutismus, virilizace genitalu (1 clitorisu), amenorea, akné, muskulatura
chlapec: gynekomastie, eunuchoidni vzhled, hypogenitalismus (maly penis)

urychleny kostni vék!

DIAGNOSTIKA

1. Pfedcasny nastup pohlavnich znakl — dle Tannera +

2. RTG — urychleny kostni vék

3. Hladina FSH a LH je nizka (funguje negativni zpétna osa), hladina testosteronu a estrogenu je vysoka
4. Gonadoliberin stimulaéni test 2 po podani GnRH se nezvysi hladiny LH a FSH

5. PFi¢ina — USG testes/nadledvin/vajeénikd?, abusus anabolik?

TERAPIE
cysty, nadory (ovaridlni, testikularni, adrendlni) — OP
CAH — supresni terapie KS



ZVLASNOSTI KOJENECKEHO OBDOBI

-29.den — 1.narozenin (trva 11 mésica)

-obdobi prudkého SOMATOMOTORICKEHO a NEUROPSYCHICKEHO VYVOIJE

-SENZORIMOTORICKE OBDOBI — doplriovani jednoduchych reflexnich stereotypt novymi zkuenostmi

PATOLOGIE tohoto obdobi:

1.pozdni manifestace VVV

2.poruchy metabolismu a endokrinopatie

3. celiakie, potravinové alergie, atopicky ekzém

4.imunologické a hematologické onemoncnéni

5.pozdni nasledky perinatalni patologie (krvaceni/asfyxie maze vést ke vzniku détské mozkové obrny)
6.ZISKANE — infekce

VYVO! DIiTETE V 1.ROCE

iM

NOVOROZENEC

M

-ubyva flekcni drzeni, svalovy tonus se snizuje k normé,
symetrizuje se drzeni téla

-na bfisku udrzi zvednutou hlavu i vice jak 5 s (opira se o distalni
cast predloktni, DKK ma volné natazené v zevni rotaci

-palec uvolni z dlané

-zpozorni pfi zvukovém podnétu, hlasity zvuk ho vyleka

-sleduje zrakem, kratce navaze opticky kontakt a usméje se
(reaktivni socialni Usmév).

-volné otdci hlavu za predmétem v Uhlu 150, fixace je chvilemi binokuldrni

3M

-na bFisku se opfre o celé predlokti a uvolni dlan -> pase konicky, DKK ma volné
nataZzené se zevni rotaci a abdukci

-hlavou volné otaci do stran a pozoruje predméty, toci se za zvukem

-ma zajem o mimické komunikaci = reaguje ismévem nebo plaéem na okoli
-zacina si broukat (aaaa,eeee)

-zacina si hrat s rukama, objevuje koordinaci oko-ruka-usta

-pfi trakénim testu — zacina drzet hlavu v ose trupu, DKK jsou flektovani, HKK
extendované

-vidi véci v Uhlu 180 stupn, (oboustranné mrknuti kdyZ se k nim rychle pfiblizi
predmét)
-mozna akomodace, konvergenci a vertikalni pohyby bulb

aMm

-na zadech si prohlizi obé ruce, hraje si s nimi, dava si je do ust
(souhra oko-ruka-usta)

-zacina si brat hracky, uchopuje je obéma rukama
(neupiednostnuje Zadnou ruku), pfi piti si pfidrZzuje lahev
-nohy zveda vysoko nad podlozku

-sleduje pohyb v mistnosti, cilené se otaci za zvukem

-zacina se prevracet na bok

-hlasité se sméje, vyska, vyzaduje kontakt s okolim

-odlisi tvar matky od jiné tvare

5M

-vyZaduje pozornost, rozezndva osoby kolem sebe, rozezndva laskavy a pfisny tén feci matky
-prendava si hracky z RUCKY do RUCKY za kontroly zraku
-zacina se pritahovat do sedu, prevraci se ze zad na bok a zacina uz i na bfiSko

6M

-na bfise se vzepre o dlané, ruce jsou natazené, hlava je
vzpfimena

-pretoci se obéma sméry na bficho

-na zadech uchopi palce u nohou

-pritdhne se do sedu za soucasné antiflexe hlavy, flexe trupu a
vsech 3 kloubl HKK- klubicko -> sam se jesté neposadi

-zvatla jednotlivé slabiky (ba, da..)

™

-hraje si s nohama (noha- Usta-oko)
-na brise se pokousi plazit (prvné dozadu, pak dopredu), pivotuje na bfisku = toCi se okolo osy pupku (za
hraékou) jako hodiny = vydatné posiluje ruce, coz bude potfebovat pro lezeni




-pfi posazeni se v sedu udrzi (neposadi se sam)
-v poloze na ¢tyrech se houpe
-zacina zdvojovat slabiky

8M -samo se posadi (pfes Sikmy sed)

-zacCina lézt po 4

-Uchop se posouva z dlané na prsty
-napodobuje gesta a zvuky

-ma bohatou miminku, slysi na svoje jméno

NN

M -sedi jisté (z polohy na Ctyfech, nejvyzrélejsi z polohy vieZe), leze po Ctyfech
-zkouma prostor (vyhazuje hracky, vytahuje pfedméty ze zasuvek)
-uchopuje predméty palcem a ukazovaéekem — klistkovy tuchop

10M | -s oporou se postavuje, zacina chodit ukroky kolem nabytku
-rozumi jednotlivym pokynim

-uci se prvni détské hricky (paci, papa, tak tak vselijak)

-s matc¢inou pomoci pije z hrnku

-spolupracuje pfi oblékani

11M | -stoji s oporou na celé plosce
-chlize s drZenim za jednu ruku
-poda a ukaze predméty
-prvni smysluplné slova

12MK | -stoji bez opory

-prvni samostatné kroky
-uci se jist samo IZickou
-pouziva 2 smysluplnd slova

KDY CO DELA SAMO

3M -pase koniky

6M -pretaci se obéma sméry na bricho, na bfise se vzepre o natazené HKK a hlava je vzpfimena
8M —samo sedi

9IM —sdm leze

10M- stoji s oporou

11M - chodi s oporou, 1 slovo

12M — prvni samostnatné kricky, 2 slova

REC- 3 M brouka si, 6M slabiky, 7M zaé&ina zdvojovat slabiky, 8 M napodobuje zvuky, 11M prvni slovo, 12 M 2 smysluplna slova

-V prvnich tydnech dité komunikuje placem — kdyz ma hlad, mokrou plinku, strach, presycené podnéty, unavené
-po 12 tydnu place ubyva — dité komunikuje i jinak -Usmév, dotyk, mumlani
-Dité sleduje predmét ve svém zorném poli, jakmile ho pfedmét opusti, tak pro né prestane existovat — mezi 9 a 12 mésicem si
zacinaji uvédomovat trvalost pfedmétd.
-Freud nazyva toto obdobi ORALNI — uspokoji mnoho svych potieb sty — ji, cumlaji.
- od 8 M strach z odlouceni a cizich lidi.
-béhem 9 mésice nejvétsi zmnozeni tukové tkané -> baculaté dité
-za rok vyroste 25-30 cm
-prvni zub v 6M — dolni fezak (cely chrup do 2 % let — 20 zub{) -> v 1 roce zacit chodit k zubafi



13C Cyanoza
-mUze byt projevem nejriiznéjsich stavll - od méné zavaznych azZ po situace ohrozujici dité na Zivoté
-podle projevi a priciny se déli na centrélni a periferni

CENTRALNI CYANOZA
= namodralé zbarveni klize (hl. asi usni lalGicek, nehtové ltzko) a sliznice, které je zplsobené vyssim obsahem deoxy Hb v krvi
(neokysliceného).
-pficinou je nedostatecna saturace arterialni krve kyslikem (hypoxemii)
(hypoxie je nedostatek O2 ve tkdni, hypoxémie je nedostatek O2 v krvi (nizky obsah O2 v krvi — to asi neni to samé jako Pa02!)
-P: vzestup deoxy Hb (projevi se az kdyz >50 g/I, nizky Pa0O2 (pfi vysetieni krevnich plyna), nizkou Sa02 (pti pulzni oxymetrii) —
cyandzu jsme schopni poznat pti Sa02 cca < 80 %
-AKRA JSOU TEPLA!
-oxy Hb je syté ¢erveny, deoxy Hb je tmavé modry
-cyanoza nezavisi ha poméru oxy a deoxy Hb, ale na koncentraci deoxy Hb
-u polycytemického P s vyssi Sa02 -> cynadza vyraznéjsi
-u anemického P bude cyandza zmirnéni/vymizii
-novorozenci maji rlizny pomér HbA (adultniho) a HbF (fetalniho) ->
-dité s vy$sim zastoupeni HbF -> cyandza bude méné patrna
-dité s vyssim zastoupeni HbA -> cyandza bude vice patrna (i pfi vyssi saturaci)
-etiologie:
1. VVV plic
2. cyanotické vrozené srdecni vady = s P-L zkratem (Fallotova tetralogie, transpozice velkych tepen, truncus arteriosus,
Eisenmengerlv sy, Ebsteionva anomlie trikuspidalni chlopné)
3. nedostatecné okysli¢eni krve v plicich : RDS, perzistujici fetalni cirkulace, téZzka pnuemonie, pneumothorax,
dysfunkce dychacich svalli (myastenia gravis, svalové dystrofie dystrofie)
4. hypoventilace — sepse, intrakranidlni krvaceni
5. pfitomnost abnormalnich Hb -> methemoglobinu, ktery zabranuje pfenosu 02
Methemoglobin vznika oxidaci dvojmocného Fe v Hb na trojmocny, ktery ztrdci schopnost reverzibilné vazat O2.
-cyanoza vznika uZ pri >2% methemoglobinu v krvi
=2 dochdzi k ni, pokud by byla malym détem poddvdna voda s vysokym obsahem dusiénand, protoZe déti maji
snizenou aktivitu NADPH-dependentni-methemoglobinreduktdzy — proto existuji kojenecké vody?

Aorta

-KYSLIKOVY TEST -> pouziva se ke zjisténi pFiciny centralni cyandzy u novorozenc(
-novorozenec se necha 10 minut vdechovat 100% 02 pomoci dobfe tésnici masky
-pokud se saturace krve nezvysi -> P-L zkrat
-pokud se saturace krve zvysi -> plicni postiZzeni y M OO fOOEﬂ/CC)(/ y
7 [
DIFERENCOVANE CENTRALNI CYANOZY = Cyandza omezena jen na ¢ast téla:
CYANOZA POUZE DOLNI % TELA
- napf. u preduktalni koarktace aorty, s P->L zkratem pres otevienou Botallovu ducej
CYANOZA POUZE HORNI % TELA
-napf. u izolované nekorigované transpozice velkych tepen se zkratem okyslicené krve z plicnice pred Botallovu ducej
do descendentni aorty

Botallova
duce)

D Servier Medieal Art
upravil: MUDT, Ji Stetinek

PERIFERNI CYANOZA

-cyandza se projevuje nejvice na AKRECH a kolem UST

-akra jsou CHLADNA + sliznice ROZOVA

-pFi¢ina: pomaly pratok krve periferii, ktera vede k vétsi extrakci 02 - a tim k vétsi desaturaci periferni krve.

-FYZIOLOGICKY vznika v prvnich dnech po narozeni -> vysvétluje se to nestabilni vazomotorickou reakci a polyglobulii
-po zaht4éti (dojde k vazodilataci) a poklesu hematokritu — ustupuje
-1 Pokud i po zahtati neustupuje -> a akra jsou ndpadné chladna -> mze se jednat o projev snizeného SV (srdecni selhani)!

STAGNACNI CYANOZA

-nejcastéji na hlavé v obliceji

-vznika béhem porodu a spontanné vymizi

-mozné petechie a krevni sufuze
-CIRKUMORALNI CYANOZA — byva benigni, jako soucast adaptace jedince (ale mGze znamenat i zacatek zévazného onemocnéni)
-MRAMOROVANA KUZE — miize byt fyziologickd u novorozenct, ale i pfi podchlazeni, hypovolémii, sepsi, trisomie 13, 18, 21



Jak odlisit C a P cyandzu ?

-jazyk: u centralni je modry, u periferni je rlizovy

-kdyZz budeme masirovat laltcek : u centréini zlistava cyanoticky, u periferni zrliZovi
-teplota klzZe : u periferni je chladnd (studena cyandza), u centrdini je tepla (tepld cyandza)
-saturace krve 02 : u centrdlni je sniZeni, u periferni je v normé

-nevim proc je k tomuto ve vyprackdch VVV plic — ja se to urcité neucim, nechdpu ani proc to k tomu je, pro zdjemce viz vypracky



FYZIOLOGIE PUBERTY VIZ OT. C. 13A

Definice

14A. Opozdéna puberta

Opozdénd puberta je definovana bud' jako stav, kdy nepozorujeme somatické znamky pohlavniho zrani
u divky do 13 let (nepozorujeme zvétseni prsu (stadium B2 = stadium prsniho poupéte dle Tannera)
u chlapce do 14 let (nepozorujeme zvétSeni objemu testes (volum testes nedosahuje 4ml)

od zacatku puberty nedojde k pohlavni zralosti

nebo se jedna o stav, kdy ani
u divky nenastalo menarché

u chlapce neni adultni velikost varlat a spermarché

- obecné maji mladsi vzhled a absenci sekundarnich pohlavnich znakl = to je ¢asto spjato psychickou deprivaci
- vyznamna je zde preventivni prohlidka ve 13 letech!

Etiologie

1. benigni konstitucni opoZdéni (E=v 50%, BFl 15%) = benigné oddaleny nastup aktivity H-H-G osy
2. Primarni hypogonadismus (22 5%, B 40%) = pficina na urovni pohlavnich zlaz

3. Sekundarni hypogonadismus (B2 i BR35%) = pficina na Urovni hypothalamu nebo hypofyzy

4. Chronicka onemocnéni systémového typu, psychicka deprivace, nedostatecna vyziva a nadmérna fyzicka zatéz
(mentalni anorexie, baletky, vrcholovy sport)

1. Benigni konstitucni opozdéni

se odlisuje od hypogonadismu: 1. RA — nachazime benigni opoZdéni u 1 z rodica (¢astéji u otce)
2. Rustova krivka — je zde plynule opozdény rlst vzhledem k véku, zatimco u
hypogonadismu je rlst pfiméreny, ale chybi rGstovy spurt (vysvih) v puberté
3. Kostni vék — je zde plynule opoZdény kostni vék vzhledem k vysce, zatimco u
hypogonadismu se kostni vék opozduje az od doby o¢ekavaného ndstupu puberty
4_Laberate¥ — CAVE! gonadoliberin stimulaéni test NEN[ jednoznaéné prikazny
k odliseni konstituéniho opozdéni od hypogonadismu

- dg. per exclusionem

2. Primarni hypogonadismus = hypergonadotropni hypogonadismus

PATOFYZIOLOGICKA PODSTATA

- bud pohlavni bb. nejsou schopny reagovat na hormonalni stimulaci (LH a FSH) nebo nejsou schopny produkovat

hormony (estrogeny/testosteron)

ETIOLOGIE

DiVKY

CHLAPCI

VROZENE CHROMOZOMALNE
PODMINENE

TURNERUV SYNDROM
-smiSena gonadalni dysgeneze
-Cistd gonadalni dysgeneze
-Syndromy Nonnanové

KLINEFELTERUV SYNDROM
-Syndromy Nonnanové
-jiné dysmorfické syndromy (Bloom..)

JINE VROZENE

-GALAKTOSEMIE
-CAH
-OBOUSTRANNA AGENEZE OVARIi

-OBOUSTRANNA ANORCHIE
-HYPOPLAZE LEYDIGOVYCH BB
-DEFICIT 5-ALFA REDUKTAZY

= zajistuje pfeménu testosteronu a
dihydrotestosteron
-PARCIALNI ANDROGENNI RESISTENCE

= necitlivost k androgentim

ZISKANE

-ozareni ovarii (>8 Gy)
-cytostatika
-oboustranna torze
-autoimunitni zanéty
-oboustranné nadory

-ozareni varlat (>20 Gy)
-cytostatika
-oboustranna torze
-pooperacni atrofie
-zanéty,Urazy




GONADALNI DYSGENEZE = XY karytotyp, ale Zensky zevni genital, identifikuji se a jsou vychovany jako Zeny, ale
nemaji vyvinuté vnitini gonady (misto ovarii maji prouzkovité gonady — proto u nich nemuzZe nastat puberta)

TURNERUV SYNDROM (absence chromozomu X)
->monozomie chromozomu X (45 X) —v 50%, zbytek mozaicismus (45X/46XX)

KO: HABITUS: - Zensky fenotyp, maly vzrlst, nizka vlasova hranice, pterygium colli (koZni fasa po
stranach krku az k ramendm), stitovity hrudnik
NOVOROZENEC: - lymfedémy, vrozené srdecni vady, koarktace aorty, VVV ledvin
PLODNOST: - amenorhea a reprodukéni sterilita (dosahnou téhotenstvi jediné pomoci darkyné
oocytu)
DALSI OBTIZE: - /M vyskyt — AlO, obezity, osteoporézy
- poruchy jemné motoriky a koordinace -
< -*
-1Q v normé (u ring chromozomu, mentalni retardace) =
L]

KLINEFELTERUV (nadbyteény chromozom X)

-47, XXY (nadpocetny X chromozom maternalniho plvodu), atypické formy mozaicismus 47XXY/46XY

KO: VZHLED: muizsky fenotyp, vysoka postava + delSi koncetiny + méné svalli + Zenské rozloZeni tuku
gynekomastie, méné vousu a ochlupeni

NOVOROZENEC: Castéjsi kryptorchismus
PLODNOST: témér u vSech azoospermie (netvori spermie) + mala varlata
DALSI OBTiZE: 1N AIO, osteoporézy, ca prsu, DM2, chlopennich vad

- 1Q v normé, ale ¢astéji poruchy uceni

Frontal
baldness
absent

Poor beard
Tendency to e growth
grow fewer

chest hairs -~ Narrow

shoulders
Breast
development |

Female-type
pubic hair
patterm

Small
testicular
size

S




3. Sekundarni hypogonadismus = hypogonadotropni hypogonadismus
PATOFYZIOLOGICKA PODSTATA
Jtvorba gonadoliberinu a/nebo gonadotropind

ETIOLOGIE
1. 1zolovany deficit gonadotropinii — pf. Kallmantv syndrom byva spjat s anosmii (embryonalni porucha vyvoje
hypothalamu, kdy v ném chybi neurony produkujici GnRH); mutace genu pro
GnRH R, dalsi mutace (podminuji napf. poruchu uvolfiovani GnRH)
2. Mnohocetny deficit pituitarnich hormonti:
a) vrozené = idiopatické, geneticky podminéné, hypothalamické syndromy (Prader-Williho syndrom,
Lawrence-Moon-BiedlGv sy),
b) ziskané = perinatalni trauma/asfyxie, postnatalni infekce, tu, uraz, RT, AlO

PRADER-WILLIHO SY
- pfic¢inou je mikrodelece paterndlniho chromozomu 15.
KO: hyperrexie = obezita, hypogonadotropni hypogonadismus, mentalni retardace, hypotonie u novorozence

4. Chronicka onemocnéni, malnutricie, stres, jiné endokrinopatie (hypothyredza, hyperprolaktinémie)
- v podstaté taky vedou k hypogonadotropnimu hypogonadismu

Klinicky obraz
opozdény pohlavni vyvoj dle Tannera, ristova retardace, facialni dysmorfie, disproporcionalita téla, nékdy Spatny
nutri¢ni stav, nékdy mentalni retardace

Diagnostika

1. Anamnéza — OA, RA

2. Fyzikalni vys. — aspekce, rlistova kfivka,

3. Laboratof: Primarni hypogonadismus: MGnRH, LH, FSH a J estrogeny a testosteron
Sekundarni hypogonadismus: vSechno snizené

4. RTG - kostni vék, USG gonad

5. MRI mozku

6. geneticka vys., histologicka vys.?

Terapie — jen u POTVRZENEHO HYPOGONADISMU!
Kdy optimalné? U divek — mezi 10. — 11. rokem kostniho véku
U chlapcl — mezi 12. — 13. rokem kostniho véku
Cil? Co nejvic napodobit pfirozené dospivani, s ohledem na zachovani budouci fertility

U divek: 1. indukéni faze estrogen = vede k pfimérenému vyvoiji prsni zlazy
2. poté udriovaci kombinovana hormonalni terapie: estrogen + gestagen - vede k navozeni
menstruacniho cyklu

U chlapct: u terciarniho: pulzatilni aplikace (nikoliv trvala jako u predc¢asné puberty) gonadoliberinu
u sekundarniho: hCG (NU: gynekomastie)
u primarniho: substituce androgent



14B Novorozenecké obdobi - charakteristika, fyziologie

Obecna charakteristika

Novorozenec: od narozeni do ukonceného 28. dne

- jedna se o obdobi ADAPTACE jednotlivych organovych systému na extrauterinni podminky

- protoZe je toto obdobi znacné specifické, vyclenila se z pediatrie subspecializace neonatologie
- do 6M by mél byt vyhradné kojen, pak pfikrmy

Fyziologie
- prvnim projevem Zivota zdravého novorozence je hlasity VYKRIK, ktery nasleduje po prvnim nadechu
- pro hodnoceni ¢asné poporodni adaptace se vyuZivda APGAR skore
- dal$im projevem Zivota zdravého novorozence je ODCHOD SMOLKY (do 48. hod, nejcastéji do 12 hod.), ktery je
zndmkou ¢innosti GIT
- pozdni odchod smolky: atrézie duodena/tenkého stfeva, Hirschprungova ch., CF, sy mekoniovych
zatek, anorektalni malformace
- novorozenec prevaznou c¢ast dne prospi (bdély mize byt tfeba 4 hod za den)
- poloha Sermife — HK, DK na strané otocené hlavy v extenzi, ostatni ve flexi

Reflexy

Novorozenec je vybaven soustavou NEPODMINENYCH REFLEXU, které mu pomahaji v adaptaci na mimodélozni
podminky

- zdravy novorozenec ma vSechny zdkladni nepodminéné reflexy

1. Saci, Polykaci, Vymésovaci a Patraci (umoznuji mu pfijimat potravu)
Patraci = dotkneme-li se prstem tvare, dité nastavi hlavu smérem k dotyku
2. Kaslaci, mrkaci...
3. Palmarni a Plantarni tchopovy reflex
4. Moorova reakce (reflex) = nahlé podtrhnuti podlozky = rozhozeni HKK do stran, flexe DKK v ky¢lich, zataji dech
- poté pritahuje zpét HKK k sobé (objima) a ohlé DKK ptitahne k bfisku, hluboky nddech = nasleduje kfik
5. Chiazovy reflex = dité podrzime v podpatzi tak, aby se nozky dotykaly podlozky = dité se pokousi o chizi
6. Babinského = prejedeme-li hrotem po plosce = roztazeni prst do véjife

Chtizovy, Patraci — do 3M
Saci, Mooruyv, Palmarni — do 4M
Babinského, Plantarni — do 12M

- v klidu ma otevrené dlané, pri kfiku a strachu zataté pésti
- prvni pohyby jsou pohyby komplexni — dité reaguje celym télem

Znamky donosenosti
porodni hmotnost a délka (>2500g, >47cm)

—  klzZe - rGizova, krytd mazkem (vernix caseosa), vyvinuty tukovy polstar, bohaté podkozni ryhy na chodidlech,

— délka nehtd — presahuji konecky

— genitdl — uplné sestoupla varlata u donoseného chlapce, labia majora presahuji labia minora u donosené divky
—  plné vyvinuty usni boltec s pevnou a pruznou chrupavkou

—  prsni bradavka prominuje nad Uroven kize, zietelné areoly

— lebe¢ni kosti jsou pevné

— pahyl pupecniku je ve stfedu bficha (nedonoseny blize symfyze)

— svalovy tonus je pfiméreny

— hlasi se o piti

po porodu je vahovy pokles s maximem 4. den (o 10 — 15 %), nasledné uz pfibyva na vaze a 10. den dosahne porodni
hmotnosti, v prvnim pulroce by piné kojené dité mélo p¥ibirat 100 — 200g/tyden



Smysly

Zrak: zdravy novorozenec vidi, ¢asto ma strabismus, zrakovou ostrost a zorné pole ma oproti dospélému nizsi, fixace
pohledem nastava do 2M

Sluch: zdravy novorozenec slysi (screening otoakustické emise), upfednostniuje lidsky hlas oproti jinym zvukim, na
silné zvuky reaguje ulekem

Hmat: zdravy novorozenec ma dobfe vyvinuty hmat, preferuje teplo a taktilni uklidnéni

Cich: Novorozenec se odvraci od neptijemnych pacht a pfijemné jej pfitahuji, béhem nékolik dnil je schopen podle
¢ichu rozpoznat matku (jeji prsni bradavku)

Chut: Novorozenec upfednostriuje sladkou chut a vyhyba se hotké chuti

ZiF
TF: zprvu nad 150/min, poté nad 120/min
D: cca 40-60/min

TT: nad 36,0 p.r.ado 37,5 p.r.

TK: do 90/60

KO: MMkonc. Hb (aZ 200 g/I) a makrocytdza, leukocytdza aZ 20 x 10°/I a prevaha polymorfonuklear( po 1. tydnu
prevaha lymfocytl

Patologie novorozeneckého obdobi

- jedna se o obdobi s nejvyssi mortalitou

- u novorozence je typicka tendence ke generalizaci infekce kvili nezralosti IS = tzn., Ze vaznéjsi infekce probihaji
pod obrazem sepse (bez ohledu na vstupni branu): zména chovani, apatie/iritabilita, anorexie/snizené sani, zména
svalového tonu, vysoko ladény plac, zesileni ikteru, prosedivéld/cyanoticka kliZze, apnoické pauzy, zvraceni,

termolabilita atd...

patologie specifické pro novorozenecké obdobi: 1. VVV (srdce, plic, GITu, uropoetického systému)
2. nasledky perinatalnich patologii — asfyxie, infekce pfi
prichodu porodnimi cestami
3. pokracovani intrauterinnich patologii — TORCH infekce
- Casty je u novorozencu strabismus (vétsinou vymizi do 3 mésicl) a novorozenecky ikterus



NAHLE PRIHODY BRISNi
=onemocnéni bficha, které vznika ne¢ekané/nahle/prudce a postihuje vétsinou P z plného zdravi a méné ¢asto zhorsuje stav
bficha u dfive nemocného.
-V dospélosti tvori pacienti s NPB 20 % vsech pacient( chirurgickych oddéleni a délime je na:
a) nedrazové: 1.zanétlivé, 2.iledzni, 3. krvaceni do GIT (gastrointestinalniho traktu),
b) drazové
-V détském véku rozdélujeme NPB na:
a) vrozené — vznikaji na podkladé vrozenych vad,
b) ziskané:
1. zanétlivé
2. iledzni : mechanicky ileus (obturacni), strangulacni ileus (zaskrcena cévni stopka stfeva), paralyticky ileus (neurogenni), cévni
ileus (embolie, trombdza),
3.Urazové,
4.masivni krvaceni do GIT,
5.torze nitrobfisnich organd.

Zvlastnosti NPB v détském véku
-vétsinou se velmi téZce vysetiuje: vydésené z nemocnicniho prostredi, place, napina bficho, mliZze mit zvySenou teplotu
-zakladni triddou obtiZi u P s NPB :
1.BOLEST
2.ZASTAVA ODCHODU VETRU A STOLICE (ale pozor zndmkou NPB je i préijem)
3.ZVRACENI
DIAGNOSTIKA -> velmi tézka
-zasada: kazda bolest bficha se povazuje za NPB dokud se nevyloudi, Ze se o ni nejedna
-zakladni dlraz se klade na vysetreni klinické + v nemocni¢nim prostredi je k dispozici: laboratof a zobrazovaci metody

1.ANAMNEZA - dCkladnd a podrobnd
-novorozenci, kojenci a batolata ndm nic moc nefeknou
-u predskolniho véku je Casté, Ze dité lokalizuje bolest do bticha i kdyZ je postiZzeny jiny organovy systém (virdzy, anginy,
bronchitidy, bronchopneumonie) + mnoho stavii mize IMITOVAT NPB (onemocnéni gynekologické, urologické, metabolické,
procesy v retroperitoneu).
-hodné informaci proto musime ziskat od rodi¢(i/doprovodu : ZMENY CHOVANI{, NECHUTENSTVI, CO JEDLO, ZVRACENI,
CHARAKTER A CETNOST STOLICE, TEPLOTY, CHARAKTER A LOKALIZACE BOLESTI -> jestli se némenili, SPALO V NOCI? Nebo ho
bolest budila
2.FYZIKALNi VYSETRENI : poslech, poklep, pohmat, pohled, per rectum

-bficho by mélo byt fyziologicky mékké, bez hmatné rezistence, poklep bubinkovi, mélo by jit slySet Skrouchani stieva
3.LABORATOR - leukocytdza s posunem doleva, CRP (nic ale neni specifické)
4.ZOBRAZOVACIi METODY : UZV, RTG, CT
Nejcastéjsi NPB u déti -bez anamnestickych udajli o Uraze s ohledem na vékovou kategorii:
0-2 roky: uskfinuta kyla, invaginace, megacolon congenitum
2-5 let: uskrinuta kyla, invaginace, apendicitida, purpura (pf. Henoch-Schonleinova), uropatie, nador
nad 5 let: apendicitida, skrotalni syndrom, uropatie, gynekologické problémy, Meckellv divertikl, ileus, nadory
— Uraz v anamnéze: kontuze bficha, krvaceni do GIT a dutiny bfisni, ruptura parenchymatdznich organ (poradi Cetnosti:
1.slezina, 2. jatra, 3. ledviny, 4. pankreas), penetrujici poranéni bficha

1)VROZENE NPB -na podkladé vrozenych pficin a vad
-dominantné se jedna o poruchu priichodnosti GIT -> ATREZIE v jakékoliv etai GIT
-jsou diagnostikovana a operovany bezprostfedné/ s minimalnim odstupem 1-2 dni po narozeni na specializovanych
pracovistich détské chirurgie
-i ve vyssim véku se mohou projevit tyto vady -> malrotace stfeva, Meckellv divertikly, stfevni duplikatury a cysty -> projevi se
poruchou pasaze, krvacenim, nebo i perforaci streva
-u kojencu i ve vy$sim véku se miZe manifestovat kongenitalni megakolon = Hirschprungova choroba
-nedostatecny odchod stolice, obstipace, neprospivani, vzedmuti bficha
-nebezpecdi vyusténi do septického stavu na (podkladé enterokolitidy=toxického megacolon), ktera mlze dité ohrozit na
Zivoté.
Obecné : hlavné maji charakter ILEOZNi NPB
-typicky bolestivé bficho, jsou neklidné, odmitaji potravu, zvraceji, porucha prichodnosti stfeva (neodchazi plyn ani stolice),
vzedmuté bficho, mivaji tachykardii a teplotu.
Radi se zde:
-atrézie : jicnu, duodena (double bubble na RTG bficha), tenkého streva
-anorektalni malformace



-megacolon congenitum = Hirsprungova choroba
-poruchy stfevni rotace -nonrotace, malrotace,
-arteriomezenterialni uzavér duodena (Wilkieho syndrom)
-vrozena pylorostendza

-mekdniovy ileus

2)ZiSKANE NPB détského véku
1.ILEOZNIi NPB -> zvraceni, bolest bficha, vzedmuti bficha, zastava odchodu plynd a stolice -> samostatna otazka
2.URAZOVE NPB
A)penetrujici (pronikajici) do dutiny bfisni
-dilezité je zda-li penetrace pronikla aZ do peritonealni dutiny a jestli neporanila organy -> oblast se musi proto VZDY chirurgicky
zrevidovat a pfipadné oSetfit (sutura/resekce s naslednou obnovou rekonstrukce GIT).
-laparoskopie je sice k P Setrna ale pfi revizi ma své uskali (mUGze se tim néco prehlédnout), proto se vétSinou voli klasicka
laparotomie

B)tupa (nepenetrujici)
-mnohem castéji se jedna o tupa poranéni, kdy nejcastéji jsou postiZzena : jatra, slezina, ledviny, slinivka bfisni, stfevo.
-takové poranéni se musi kompletné vysetfit (CT bficha), pravidelné kontrolovat jejich dynamiku, bédlivé sledovat P na JIP,
jakmile dojde k JAKEKOLIV NESTABILITE ob&hu nebo k rozvoji peritonealnich/septickych pfiznakil -> neodkladna revize dutiny
bFisni a provedeni vykonu dle peroperacniho nalezu.
-dnes se snazime v a7 80% ptipad(l postupovat KONZERVATIVNE a déti stabilizované a bez peritonealnich piiznak{ viibec
neoperovat.
SLEZINA
-u sleziny se ji snazime zachovat — délaji se rizné zachovné vykony, které umozni slezinu ponechat — pokud je to dle rozsahu
poranéni a stability organismu mozné.
-pokud je na to Cas a dité je v celkové dobrém stavu, mozné provést intervencnich radiology embolizaci slezinnych cév/vétvi a
tim zastavit krvaceni ze slezinného parenchymu.
-u nestabilniho P neni na misté délat zachovné vykony -> ale rovnou je nutni SPLENEKTOMIE, jako Zivot zachranujici vykon
PANCREAS
-k poranéni pancreatu dochazi tupym uderem do bficha (nej¢astéji padem z kola a narazenim bficha o fiditka) -> nebezpeci
rozvoje pourazové pankreatitidy -> ktera se 1é¢i na JIP (¢astou pooperacni komplikaci je tvorba pourazové pseudocysty kterd se
musi fesit operacné drenaznim vykonem).
-i u déti, pokud mame podezfeni na poruchu kontinuity pancreatu a pfiznaky nejsou tak vyrazné aby nas donutili k operaci dfive,
da se udélat ERCP.
-v pripadé poranéni ductus pancreaticus, v pfipadé Ze nejde zastentovat -> resekce poranéné Zlazy nebo se na jeji poranénou
Cast nasije exludovand Rouxou jejunalni klicka.

3.MASIVNI KRVACENI DO GIT - u déti jsou vzacné
-stresové viedy Zaludku
-krvaceni z jicnovych varix( vlivem poratini hypertenze (v 80.letech byla u nas epidemie hepatitid kdy se déti nakazily jahodami
z Polska ©) ->s naslednym hemoragickym Sokem (osudy téchto déti nebyly moc dobré...)
-vzacnou, ale pfi¢inou masivni krvaceni z GIT je krvaceni z Meckelova divertiklu, kdyZ v dystopické Zlaudecni sliznici vznikne
krvacivy vied (nutné divertikl zresekovat a udélat end-to-end anastomézu ilea).

4.TORZE NITROBRISNICH ORGANU
-u divek -> torze adnex s naslednou adnexetomii pro nekrézu organ(
-existuje i torze sleziny
-volvulus, kterékoliv ¢asti stieva

USKRINUTA KYLA
=NEJCASTEJSI NPB malych déti a zejména chlapecki -> jednd se o tfiselnou kylu
-pravostranna je asi v 60%
-pokud se vyskytne kyla na jedné strané, je az 50% Ze se vyskytne kyla i na strané druhé (mohou se vyskytovat i zadroven na obou)
-DIF.DIAGNOSTICE — vrozena hydrokéla
T: kyla se ani neztrati ani nezmizi -> pouze nemusi byt docasné manifestni -> prevenci uskfinuti je OPERACE
-v naprosté vétsiné se jedna o kylu nepfimou, kterd vznika kdyZ perzistuje proc.vaginalis peritonei -> vytvari se VAK hernie, do
kterého se chlapeckovi vklini tenké/tlusté stfevo (u divky ovarium)
-dochdzi k postupnému otoku s nebezpecim INKARCERACE (uskfinuti) = zaskrceni krevnich cév zdsobujici organ -> pokud nelze
provést reponaci -> musi se co nejrychleji zoperovat, protoze hrozi -> strevni NEKROZA s naslednou nezbytnou RESEKCI
postizeného Useku s naslednou END-to-END anastomduou.
-hrozi také zablokovanim nejdfive VENOZNI a pak ARTERIALNIHO zasobeni VARLETE -> nebezpeti nekrézy -> orchidektomie

= U CHLAPCU 2 nebezpeéi v jednom (1+1 zdarma ©)



-pokud dojde po operaci k zlepseni prokrveni varlete -> pocka se -> indikuje se brzky UZV -> v pfipadé Ze varle atrofuje -> tak se
udéla orchidektomie v druhé dobé.

KO: dramaticky — iledzni stav: silna bolest bficha v misté kyly, zvraceni, zastava odchodu plynt a stolice, vzedmuti bficha,
anoerxie, PTT, zchvacenost, pohmatové — bolestiva, tepla, zarudld, byva nereponibilni

Dg: klinika + RTG/USG

5.ZANETLIVE NPB

A)NEKROTIZUJICI ENTEROKOLITIDA NOVOROZENCU (NEC)

- nejcastéjsi a nejzdvaznéjsi NPB novorozencli € jedna se o poruchu adaptace GIT novorozence na extrauterinni podminky

- jedna se o hemoragicko-nekrotizujici, ulcerujici zanét stfeva - riziko perforace > peritonitidy; nejéastéji postihuje terminalni

ileum, cékum a colon ascendens

- postihuje zejména nezralé (nedonosené, s nizkou porodni hm.) novorozence (i jinak rizikové novorozence (ID, perinatalni

asfyxie, nizké APGAR skore, perzistujici Botallova ducej aj.) po zahajeni enteralni vyzivy

patofyziologie: vznika stfevni infekce - ta vede k vyplaveni prozanétlivych cytokini ze stieva - to vede ke konverzi
endotelu stfevnich cév na protrombogenni = vznikaji mikrotromby ve stfevnim fecisti > ischémie >
nekrdza az perforace - prunik bakterii 2> sepse

- u 1/5 déti se vyvine stav pannekroézy (postizeno az 75 % stfeva)

KO: ridka stolice s primési krve, zvraceni, vzedmuti bficha + celkové priznaky (aZ septické) — letargie, odmitani piti, febrilie
Dg.: USG, RTG (nalez pneumoperitonea)
T OP (resekce s anastomodzou ¢i stomie) + intenzivni péce

-pFiznaky jsou zprvu vyjadieny stfevni neprichodnosti a pak se k nim pfidavaji pfiznaky nastupujici a pozdéji pIné vyvinuté sepse
-postihuje zejména nedonosené jedince (hlavné ty s porodni vahou <1500g) — incidence je u téchto déti 5-12%
-plati nepfima uméra: ¢im se narodi dité dfive tim se pozdéji projevi NEC a opacné

PREDISPONUJICI FAKTORY : katetrizace pupecnikové arterie, vyménna transfuze, uméla vyziva z kravského mléka (mateiské mléko ma protektivni Gicinek), perinatalni asfyxie, $ok,
pneumopatie, oteviend teppennad ducej
VYZNAMNOU ROLI hraje IMUNODEFICIT nezréalého jedince.

-nejhorsi formou je PANNEKROZA -> kdy je postizeno az 75% stfeva (az u 20% déti)
-nékdy se na neonatalnich oddélenich vyskytuji epidemicky -> musi se zpfisnil hygienické postupy a zpfisnil rezim.

D: existuji kritéria podle Kliegmanna, ktery podle : SYSTEMOVYCH + GIT + RTG pFiznak( déva P do 3 stupid:
-1.stupeii -> podezieni na NEC, 2.stuperi -> potvrzend NEC, 3.stupen -> pokrocila NEC

T: absolutni indikaci k chirurgickému vykonu je perforace stfeva (da se samoziejmé i dfive)
-resekce, anastomozy, stomie, u déti pod 1000 g — v extrémné zavazném stavu se chirurgicky vykon nepfipousti -> kvadrantova drenaz a lavaz
-pooperaéné mozné striktury a poskozeni sliznice, kterd muaze byt vstupem dalsi infekce
- mozné krvaceni, septické projevy, riizné stupné stfevni neprichodnosti -> tyto vyzaduji operaci (resekce + anastoméza)
-nejzavaznéjiich nasledkem je SYNDROM KRATKEHO STREVA (10%)- naro¢na lécba a sledovani

B) APENDICITIDA V DETSKEM VEKU
-jedna se o nejcastéji operovanou NPB nejen v détském, ale i dospélém véku, u déti nejcastéji mezi 13-18R
-ro¢né se provede v CR a7 28 000 operaci

KO: -typicky zacind bolest v oblasti pupku -> pozdé&ji se premistuje do podbf¥iSku vpravo
-u ménsich déti: nechutenstvi, zvraceni, az ve 20% prijem
D: -nejdaleZitéjsi je PALPACNI NALEZ, kdy vlevo je bficho prohmatné a vpravo reaguje dité konstantné bolestivé a za&inaji

se postupné objevovat znamky PERIOTOEALNiHO DRAZDENI.
-per rectum vysetieni je taky bolestivé -> zejména vpravo pfi bimanualni palpaci
-pti rozvoji difuzni peritonitidy je bricho bolestivé jak palpacné, tak na poklep (Plenies) + znamky DEFENSE
MUSCULARE (ohrani¢ené nebo difuzni stazeni svaloviny stény bficha)
-dité uddava bolest pfi chlizi, poskoku a kazdém otresu
-Ulevovou polohu hledd v predklonu / pfitazeni DKK kdy se schouli vleze
-pfi perforaci se na chvilku od bolesti ulevi a pak dochazi k bolesti celého bficha
-teplota muzZe byt vyssi ale nemusi
-zobrazovaci metody (UZV-senzitivita a specifita asi 90%) a laborator (leukocytdza s posunem doleva a zvySené CRP) ndm mUze
pomoct, ale nejsou to vysetieni spolehliva (neni vyjimka ze ma GANGRENOZNI apendicitida CRP 1 ©)
-Casto se opakuji a nékdy, kdyzZ je vSe negativni a klinika pokracuje -> |ékafi nezbyde nic jiného nez byt aktivni a operovat

-z patologicko-anatomického pohledu existuje zanét apendixu — kataralni (v dobé operace 25%), ulcerézni, flegmonozni,
GANGRENOZNi

(nejhorsi- hrozi rozvoj ohrani¢ené/difazni peritonitidy)

-¢im je dité mensi, tim je zanét nebezpecnéjsi -> déti nemaji dostatecné velké omentum, které by mohlo zaniceny apendix
ohranicit a zanét by se tak mohl vyvinout v PERIAPENDIKULARNI INFILTRAT (ten se |é¢i jinak konzervativné, ATB, klid na ldzku a
operace se udéld a froid (za studena) za 4-6 t) — ale to u déti moc nebyva

-obecné je apendicitida u déti do 2 let vzacna (¢im je dité mladsi tim je vétsi tendence k perforaci — u 6letych do 12 hodin, u
12letych do 24 h).



PROC je diagnostika tak obtizna : atypické uloZeni apendixu (az 60 moznych poloh), atypicky priibeh nemoci, zamaskovéni
priznakld podanymi ATB, Spatna spoluprace ditéte, obtizna dif.diagnostika

-umrti na sepsi jako komplikace apendicitidy je dnes sice vzacné, ale mozné

KOMPLIKACE po apendektomii -> srlsty -> mozny rozvoj ileézniho stavu v budoucnosti

DIF.DIAGNOSTIKA: mezenteridlni lymfadenitida, CD, zanét Zlu¢niku a pankreatu, zanét mocovych cest, zanét adnex u divek,
gastroenteritida, renalni kolika, hepatitida, .....

TERAPIE : apendektomie oteviena/laparoskopicky, mozné provést lavaz a drenaz bricha

C) dale zde patf¥i : cholecystitida, cholecystolithiaza, choledocholithiaza, akutni pankreatitida, komplikace CD a UC....

Shrnuti — nejcastéjsi priznaky NPB: bolest bficha, vzedmuté bricho, neodchdzi stolice ani plyny, zvraceni, prijem, abnormdlini
pfimés ve stolici, bolestivé per rectum, hmatnd rezistence, zndmky peritonedlnich drdZdéni, zmény chovdni, neklid, apatie,pfi
poslechu neslysime peristaltiku, plactivost

1)ZNAMKY PERITONEALNIHO DRAZDENI -> typické pro zanétlivé NPB

1.DEFENSE MUSCULARE -reflexni kontrakce svall brisni stény, jejimz cilem je zabranit Sifeni zanétu

2.PLENIESOVO ZNAMENI — bolestivost pfi poklepu, bolest se ¢asto projevi na opaéné strané

3.BLUMBERGOVO ZNAMENI — stla¢ime bficho v misté predpokladaného zénétu a nasledné rychle stla¢eni uvolnime, v misté
zanétu tak vyvolame bolest

4.ROVSINGOVO ZNAMENI — palpaci b¥icha na protilehlé strané vyvolame bolest v misté zanétu

BODY:
MCcBURNEYUV BOD - boli pfi apendicitidé
-mezi pupkem a spina illiaca anterior
LANZUV BOD - boli pfi apendicitidé
-na linea bispinalis, v prvni 1/3 od spina illiaca anterior dextra
MURPYHO BOD - boli pfi onemocnéni zlu¢niku
-v pravém podzZebfi



DIFERENCIALNI DIAGNOSTIKA ANEMIE

-anémie patfi celosvétové k nejcastéji se vyskytujicim onemocnénim

-jsou projevy BEZNYCH i ZAVAZNYCH chorob (malignity, ID, selhani krvetvorby)

-pFi€inou muze byt : porucha tvorby ery, zvyseny rozpad ery, vyznamné ztraty, kombinace

-podle velikosti erytrocytt (podle MCV) je délime na : mikrocytarni, makrocytarni, normocytarni
-podle hmotnosti Hb v ery se déli na : normochromni a hypochromni

-obecné je nejbéznéji se vyskytujici anémii -> SIDEROPENICKA ANEMIE

-u hospitalizovanych déti pak anémie chronickych nemoci

-pomérné Casté jsou taky hemolytické anémie, ostatni jsou vzacnéjsi.

Anémie je DEFINOVANA jako pokles HEMOGLOBINU pod normu — odpovidajici véku a pohlavi.
Hb se v prabéhu vyvoje ditéte méni !

-novorozenci maji hodnoty vysoké, nejnizsi jsou pak kolem 1 roku Zivota

-s nastupem dospivani se pak lisi hodnoty pro chlapce a divky
-stejné jako Hb se méni hodnoty STREDNIHO OBEJMU ERYTROCYTU (MCV).

Pro orientaci

-novorozenec : >5,2 x 10 ery, Hb 185 g/l, MCV 110 fl (femolitry)

- 1rok:4,5x10% Hb 120 g/l, MCV 75 fl

-12-18 let : 4,5 x 10, Hb 140 g/I, MCV 90 fl (u chlapcii a divek se mirné lisi)

KLINICKE PRIZNAKY ->anemicky syndrom (nemusi byt vidy jasné vyjadien)

-bledost klze a sliznice

-Unava, slabost

-tachykardie a paliptace

-dusnost zejmnéna pondmahova

-zavraté

-GIT ptiznaky (nechutenstvi, polykaci potize, prijem, zacpa, atrofie sliznice jazyka, stomatitidy)
-neurologické ptiznaky (poruchy zadnich a postrannich misnich roht)

-zvySena frekvence infekci

-psychické zmény (Unava, poruchy pozornosti, zhorSeni prospéchu vé skole, drazdivost)

-P s nahle vzniklou anémii (posthemoragicka, hemolytickd) — napadny anemicky syndrom, u P s pomalu vznikajici anémii maze
dojit k adaptaci i na vyrazné snizenou hodnotu hemoglobinu.

DIAGNOSTIKA
1)anamnéza a klinické vysetreni
-zakladem je zhodnoceni KOMPLETN{HO KREVNIHO OBRAZU — véetné POCTU RETIKULOCYTU A NATERU PERIFERN{ KRVE
2)KREVNi OBRAZ
-bily KO : pocet leukocytl a diferencidlni rozpocet (procentualni a absolutni)
-Cerveny KO:
-pocet erytrocyti, pocet retikulocytti, Hb, hematokrit
-MCV (stfedni objem ery), MCHC (koncentrace Hb v ery), MCH (hmostnost Hb v ery), EV (objem erytromasy),
RDW (distribucni site ery).
-trombocyty: pocet a stfedni objem trombocytl
3)PARAMETRY METABOLISMU ZELEZA
-feritin, sSTRF -solubilni transferinové receptory, transferin, CVK — celkova vazebna kapacita transferin pro zelezo a
stupen jeho nasyceni =saturace transferinu.
Hladina samotného Zeleza je jen pomocnym vysetienim , protoZe hladina béhem dne kolisd a je ovlivriovand stravou a zdnétem
4)MARKERY HEMOLYZY
-bilirubin — celkovy a nekonjugovany, LDH -laktatdehydrogendza, haptoglobin, hladina volného Hb, urobilinogen v moci
-> dalsi vySetreni podle prodezieni ma moznou pficinu
5)hladina kyseliny listové a B12
6)Z NATERU PERIFERNI KRVE -patrame po sferocytech, eliptocytech, schistiocytech, teréovité erytrocyty...
7) vylouceni krevnich ztrat stolici: okultni krvaceni
8)VYSETRENI MOCI : proteinurie, hematurie, hemoglobinurie
9)DOBRE VYLOUCIT: -akutni a chronické infekce — markery zanétu
-postizeni ledvin — urea, kreatinin
-onemocnéni jater - transaminazy

-déleni anémii dle MCV:

MIKROCYTARNI (TAPSS) NORMOCYTARNI (HAHA PPT) MAKROCYTARNI (LAMMA DTPC)




Talasémie H-autoimunintni hemolyticka (AIHA) Léky (valproat)
Anémie chronickych nemoci (vzdcné) Anémie chronickych nemoci Aplasticka anémie vrozena
Poruchy metabolismu Fe H-vrozena hemolyticka Megaloblastova anémie (nedostatek B12)
Sideropenie Anémie pfi infiltraci KD Aplastickd anémie ziskana
Sideroblasticka Posthemorhagicka Deficit folath
Postinfekén MDS -myelodysplaticky syndrom
Tranzitientni erytroblastopenie T- tranzitientni erytroblastopenie
(Je i pfi trombotické trombocytopenické Poruchy metabolismu
purpury TTP, a u HUS) CDA — vrozena dysertytropoeticka
anémie

1)SIDEROPENICKA ANEMIE = anémie z nedostatku Fe
= je nejCastéjSi typ anémie v détském véku
-vyskyt ve vyspélych zemich se sniZil fortifikaci pfipravk( kojenecké vyzivy Fe.
-Fe je stopovy prvek nezbytny pro KRVETVORBU, je souasti MYOGLOBINU, mnoha ENZYMU, spolupodili se na imuntitni
odpovédi organismu -> nedostatek se projevi:
MIRKOCYTARNi ANEMIi, ZPOMALENiIM RUSTU, PORUCHA PSYCHOMOTORICKEHO VYVOJE, PORUCHA VYZRAVANI

CNS-predevsim kognitivnich funkci.

NEJCASTEISI VYSKYT ve dvou obdobi -> pro¢ ? Rychlym riistem organismu v tomto obdobi (ktery je nejrychlejsi) — je
doprovazeny vyraznym nartistem hemoglobinového Fe na jednotku télesné hmotnosti. Nedostateény pfisun/zvysené ztraty
v tomto obdobi, vedou snadno ke vzniku ANEMIE.
1. Mezi 6M a 3R (postizeni obou pohlavi stejné) — nejcastéji kolem 9-12 M (proto nutné masozeleninové prikrmu, ceredlie)
(u nedonosenych déti dochazi k depleci zasob Fe dfive — vétsinou uz 6T po porodu )
2. ADOLESCENTI (postiZzené jsou s jasnou prevahou divky)
Obecné je tedy zvyseny vyskyt u : nedonosencl, kojencd, batolat, adolescentd, popf.téhotnych divek
PRICINA :
-nedostatecny prijem Fe (kojené déti, vegetariani)
-poruchy vstrebavani Fe — celiakie (obecné malabsorpcni syndrom), idiopatické stfevni zanéty
-zvySené naroky — rlist,nezralost, téhotenstvi, cyanotické srdecni vady
-krevni ztraty
-perinatalni: pfedc¢asné odlouceni placenty, placenta previa, pfedc¢asny podvaz pupecniku
-postnatalni : ztraty krve z GIT, PLIC, UROTRAKTU
-vzacné vrozené poruchy metabolismu Fe

Kdyz prokazeme sideropenickou anémii a vylouc¢ime nedostatecny prijem potravou tak myslet na :
-onemocnéni zazivaciho traktu (celiakie, idiopatické strevni zanéty)
-pfitomnost krve ve stolici
-vyznamené menstruacni ztraty, hematurie, hemateméza, hemoptyza

KLINICKE PRIZNAKY — vé&tinou bledost kiZe a sliznice

-kojenci a batolata — nechutenstvi, zacpa, angluldrni stomatitida, atrofie sliznice jazyka, zvySena spavost
-u starsich — dusnost, snizena vykonost, i GIT potiZze, psychické zmény

-u nékterych P vyssi nemocnost

-vzdcné ale zajimavost -> PIKA -> déti ji syrové brambory, omitku, syrové téstoviny (atypickd zména chuti)
-projevy nékdy nemusi byt vyrazné

DIAGNOSTIKA A DIFERENCIALN{ DIAGNOSTIKA
= anémie pro kterou je charakteristicky deficit Fe zasobniho i erytrocytarniho
1)KO:
1 Hb, hematokrit, MCV (mikrocytarni)- i pod 60, MCH, MCHC
| Erytrocyty v normé/zvysené

2) KREVNIi NATER : hypochromni mikrocyty s izkym lemem Hb
3)zaméreni se na metabolismus Zeleza -> pro definitivni diagndzu

[feritinu (neni Fe tak ani nemUzZe byt v zasobé)

[IFTRF, CVK (neni takZe se snaZi navézat co nejvice) a saturace bude 4
4)bez znamek hemolyzy
5)hladina Fe miZe byt snizena
6) okultni krvaceni (pro vylouceni krvaceni z GIT), sérova antitransglutamindza (pro vylouceni celiakie)
7)u divek menstruujicich vhodné gynekologické vysetreni k verifikace pripadné juvenilni metroragie
- SA predchazi latentni sideropenie — deficit zasobniho a erytrocytarniho Fe, ale Hb jeSté v normé




Jak odlisit sideropenickou anémii od ostatnich mikrocytdrnich :
1.ANEMIE CHRONICKYCH ONEMOCNENI
-normochromni (ale mize byt pozdéji hypochromni), feritin neni sniZeny (Fe je dost), moZzna elevace zanétlivych
marker(, rTRF, CVS, transferin — nejsou zvysené.
2.TALASEMIE -mirné snizena/normalni hladina Hb, v natéru typicky TERCOVITY TVAR ERY, feritin v normé, zvy$ené hladiny
hempoglobinu A2.

TERAPIE

-p.o.preparaty Fe (existuje i parenterdini podani, napf.pro déti s malabsorpénim syndromem/ nemoznost per os aplikace).
-feroterapie ¢asto trvd mésice do normalizace KO a feritinu.
-po ukonceni terapie vhodna kontrola KO s odstupem nékolika mésicl k vylouceni recidivy.

-p.o. 5mg Fe/kg/den rozdéleny do 3 davek mezi jidly

-parenteralni forma 1,5 mg Fe/kg/den 3 x tydné

-TRF ery -> indikovany vyjmecné, zéjména u tézké anémie (<80 fikali na oddéleni)

-profylaxe u nedonosenych déti -> od 2 M do 1R -> 2-3 mg Fe/kg/den.

2)ANEMIE CHRONICKYCH NEMOCI (ACN)
-2.nejcastéjsi anémie détského véku a nejCastéjsi anémie u hospitalizovanych déti
-vznika jako FYZIOLOGICKA obranna reakce organismu na probihajici onemocnéni, jejim? cilem je omezit nabidku Fe bakteriim
nebo nadorovym burikam.
-tato anémie je asociovand s :
-recidivujici a chronické bakterialni infekce
-neinfekéni zanétlivé choroby -> hlavné autoimunitni (idiopatické stfevni zanéty, juvenilni idiopaticka artritida, lupus
erytematodes)
-nadorové onemocnéni
-chronické onemocnéni jater a ledvin
-VZNIK JE MULTIFAKTORIALNI :
-v dlsledku zanétu dochazi k aktivaci IS -> produkce cytokinG (TNF, IL-1,4,6, IF-gama) -> ty ovliviiuji hladinu feroportinu,
hepcidinu a dalSich proteint které reguluji vstfebavani a uvolfiovani Fe u bunék. (1.porucha metabolismu Fe)
2.snizena produkce erytropoetinu
3.snizena proliferaéni schopnost erytroidnich prekurzord a zkracené prezivani erytrocytt
->anémie (+ se mUzZe pridavat negativni vliv krevnich ztrat u nékterych nemoci/nékteré Iéky — cytostatika, imunosupresiva).

NALEZ:

-NORMOCYTARNI (mikrocytarni vzacné) + NORMOCHROMNI (pozdéji hypochromni)
-ZVYSENY/NORMALNI FERITIN (Fe se schovdvd)

-HLADINA SEROVEHO Fe je [

-Hb 80-120

-moznd ELEVACE ZANETLIVYCH MARKERU

-HLADINA TRANSFERINU, sTFR, CVK nejsou zvysené.

-retikulocyty jsou nizké

-HEPCIDIN [J (blokuje feroportin, Fe se nemUZe dostat ven z bunék, takovy P ma dost Fe, takZe ho nebudeme Fe zatéZovat)
T: nesnadnd -> musi se |éCit pficina anémie -> takZe zdkladni onemocnéni.

-pti zavazné anémii -> TRF erytrocytl (to vSak nesmi byt dlouhodobé -> pretizeni organismu Fe)
-u chronické renalni insuficience -> rekombinantni erytropoetin

3)TALASEMIE

-mikrocytdrni anémie, na kterou musime pomyslet po vylouseni sideropenické a ACN.

-vrozena porucha krvetvorby, pfi kterych jsou fyziologicky pfitomné globinové fetézce Hb nahrazeny patologickymi
-na nasem tzemi se setkdvdme s HETEROZYGOTNi FORMOU BETA-TALASEMIE

NALEZ:

-mikrocytarni anémie (mirnd), normalni nebo jen mirné sniZzena hladina Hb

-pocet ery jsou &asto zvyseny, pod mikroskopem typicky TERCOVITY TVAR

-feritin v normé (terapie Fe jen pfi sniZzeni FERITINU)

-DIAGNOZU potrvdi zvysend hladina hemoglobinu A2.

4)VROZENA HEMOLYTICKA ANEMIE
-pricina: vrozené abnormality ery
-defekt membrany ery (sferocytoza, eliptocytdza)
-defekt enzymatické vybavy ery (deficit pyruvatkindzy/ GLUKOZA-6-FOSFATDEHYDROGENAZY
-abnormalni ¢ervené krevni barvivo (hemoglobinopatie)
-> v CR se nejéasté&ji vyskytuje HEREDITARNi SFEROCYTOZA
=ze 75% AD onemocnéni



-pri¢inou je mutace genu kddujici proteiny membrany erytrocytd (alfa a beta spektrin, ankyrin, protein 4.2, protein
pruhu 3)
-porucha struktury membrany vede ke ztraté jejiho povrchu a k deformaci tvaru -> za vzniku sférocytu
-sférocyt ma snizenou schopnost deformability a je osmoticky fragilni -> maji zkradceny polocas prezivani a predcasné
zanikaji
KO (SICA): SPLENOMEGALIE + IKTERUS + CHOLELITIAZA + ANEMIE (od mirnych po tézké pfiznaky)
-Komplikace: ~ HEMOLYTICKA KRIZE — nahly rozpad ery nejéastéji pii AKUTN{ VIROVE INFEKCI
-tézka anemizace, progrese ikteru, splenomegalie a bolesti bficha
L: klesa Hb, roste bilirubin, pocet retikulocyta
APLASTICKA KRIZE — komplikace zejména predikolniho véku vyvolana parvovirem B19
L: klesa Hb (bez vyznamného vzestupu bilirubinu a retikulocytl), nékdy leukopenie + trombocytopenie
MEGALOBLASTICKA KRIZE — vz4cné, pFi nedostatku kyseliny listové
-byva pfi zvySenych narocich na kyselinu — po aplastické krizi
CHOLELITHIAZA
T: TRF erytrocytd, jedinym zpUsobem |éCby tézkych forem prinasejici zlepSeni stavu je SPLENEKTOMIE

5)AIHA — AUTOIMUNITNi HEMOLYTICKA ANEMIE
=stav, kdy dochdzi k nadmérnému a zrychlenému rozpadu ERY v dlsledku Ab proti ERY antigendm.
-podle typu Ab : AIHA s tepelnymi/chladovymi Ab a smiSeny typ AIHA.
-v anamnéze Castd infekce (EBV, MYCOPLASMA PNEUMONIE)
-specifickou jednotkou détského véku je PAROXYSMALNi CHLADOVA HEMOGLOBINURIE
= akutni AIHA navazujici vétdinou na RESPIRACNI INFEKCI
KO: horecka, bolesti bficha, zad, tamveé ¢ervené/Cerné zbarvend moc¢
-v anamnéze byva vystaveni chladu
T: kratkodobd, onemocnéni se vétSinou rychle urpavi
SEKUNDARNI AIHA — autoimunitni onemocnéni, nadorova onemocnéni, chronické virové onemocnéni (HEP B), manifestace pfi
podavani nékterych léku (ATB)
KO AIHA: ANEMICKY SYNDROM + IKTERUS + NAPADNE TMAVA MOC (pfitomnost urobilinogenu/Hb)+ mozna splenomegalie
Krevni obraz : normocytarni anémie, retikulocytdza, reaktivni leukocytdza.
-ZNAMKY hemolyzy: nekonjugovana hyperbilirubinémie, zvy$ené LDH, snizeny haptoglobin
-v natéru sférocyty a dalsi tvarové odchylky
-diagn6zu nam potvrdi POZITIVITA PRIMEHO ANTIGLOBULINOVEHO COOMBSOVA TESTU
T: KORTIKOIDY (A: IVIG/dalsi imunosupresiva: cyklosporin A, rituximab), TRF ery
DIF.DIAG. -hemolyza vyvolana autoprotilatkami (hemolytickd nemoc novorozence, potransfuzni hemolyticka anémie
-mikroangiopatické hemolytické anémie (HUS, tromboticka trombocytopenicka purpura).

6)TRANZITIENTNI ERYTROBLASTOPENIE

-ziskana normocytarni anémie, ktera se manifestuje ¢asto v PREDSKOLN{M véku u dosud zdravého ditéte
-v anamnéze je ¢asto predchozi VIROVA INFEKCE

-pricinou anémie jsou autoimunitni Ab proti erytrocytarnim prekurzorim

NALEZ

-normocytarni anémie, Hb klesd i do vyznamné snizenych hodnot

-napadna je RETIKULOCYTOPENIE

-v KD dochazi k prechodnému sniZeni elementl ¢ervené rady -> proto pfechodna erytroblastopenie
T: neni nutni, KO se postupné upravi (pfi vyznamné anémii se poda TRF erytrocyt().

7)MAKROCYTARNI ANEMIE- u déti se vyskytuji vzdcné

MEGALOBLASTOVA ANEMIE -vzdnd

-pricinou je deficit vit B12/kyseliny listové, z diivodu onemocnéni vrozeného/ziskaného, nebo faktory zevniho prostredi
-vrozené : poruchy vstfebdvdni, transportu, metabolismu kobalaminu/folati/thiaminu
-nedostatecny prijem vitamini u dlouhodobé veganské vyZivy
-ziskané: po gastrektomii nedostatek vnitrniho faktoru, u Crohna, celiakie, po resekci tenkého stfeva — nedostatecnd
absopce, pfitomnost Ab proti parietdinim bb Zaludku/proti vnitfnimu faktoru (PERNICIOZNI ANEMIE).

-1 Deficit B12 i u kojencti s matkou s deficitem.

-deficit kyseliny listové je vzdcny -pficiny stejné jako u B12, dlouhodobé poddvdni Iéku (metotrexdt, fenytoin)
-opakované hemodialyzy -> ztrdty kyseliny listové

NALEZ

-makrocytdrni anémie

-moznd i leukopenie a trombocytopenie

-mozné zvyseni LDH, bilirubinu (s mirnou Zloutenkou)

-hladina B12 a kyseliny listové — nizkd



KO: nechutenstvi u déti, GIT pfiznaky, neprospivdni, zmény na sliznici (glossitida, stomatitida), psychomotorické retardace a
neurologické priznaky - neuroanemicky syndrom: parestézie, zvysend drdZdivost

KD -megaloblastovd prestavba hematopoézy

T: parenterdlini aplikace B12

8)APLASTICKE ANEMIE — u déti pomérné vzdcné
=velmi zdvaZné onemocnéni s poruchou vsech krevnich elementi v KD s pancytopenii a retikulocytopenii v periferni krvy.
A)ziskand- poskozeni kmenové buriky — léky (cystostatika, antiepileptika, atb, THYREOSTATIKA), infekci (EBV, parvovirus B19),
toxickym ldatkami (benzen, tézké kovy, insekticidy).
T: kortikoidy/jiné imunosupresiva, substituce krevnich elementd, u téZkych forem transplantace KD od pribuzného ddrce.
B)vrozend -> FANCONIHO ANEMIE -¢asto pigmentace kiize a maly vzriist, vy$si vyskyt malignit
T: kortikoidy, androgeny, podptirnd TRF ery -> vylécli jen transplantace KD (od pribuzného ddrce)
C)rarita CDIAMONDOVA-BLACKFANOVA ANEMIE - vrozend apldzie erytropoézy (trombocyty a leukocyty v normé)
-makrocytdrni anémie s periferni retikulocytopenii
-Casto pridatné vrozené vady koncetin, srdce, ledvin
T: kortikoidy, pri nedostatecné odpovédi TRF ery -> nebezpeci pretiZzeni Zelezem.

Z predndsky:

ANEMIE

-postihuje 1/3 populace

-30-40% tvofi sideropenickd anémie ( hlavné v rozvojovych kde se ji ryZe kterd je chudd na Fe)
-2.nejcastéjsi je anemie chronickych nemoci

-nejcastéjsi vrozenou anémii jsou hemoglobinopatie

-nejcastéjsi enzymopatie (deficit G6PD), nejcastéjsi hemoglobinopatie (talasémie)

-dité dosahuje 2x vahy ve 4.mésici a 3x ve 12.mésici

Dité se rodi s polyglobulii a makrocytozou ( [1Hb, ery, MCV) v materské krvi je 11% kysliku , ve vzduchu 21% - lajky FeCeno
nepotrebuje tolik Hb a Ery - sledujeme pokles
-dochdzi taky k prechodu Hbf ( fetdlni) - na adultni HbA

DUSLEDKY anemie u déti :

-dopad na vyvoj

-nizkd porodni hmotnost, hydrops plodu (napfiklad po infekci parvovirem B19), hyperbilirubinémie
-[1B12 : neurologické potiZe, rostepy, poruchy psychomotirickeho vyvoje

-porucha rastu, opoZdény vyvoj reci, VVV

-psychickéa GIT potize

Nedonosené déti pred 30t se rodi s porodni vahou <1000 g a béhem pomysiného 3.trimestru jdou na vdahu 3,5 kg -> kaZdé
nedonosené dité cekd anemie - proto se dava profylakticky témto détem po 6t Fe

(Faktory vzniku u nedonosenych jsou: malé zasoby, zkrdcené preZivani ery, rychly rist, odbéry krve, kojeni bez suplementace Fe,
opoZdéné podavani Fe...)

U ISZ (Crohn, UC)- extraintestinalni pfiznaky - anemie a prestdvd rist
-u vrozenych anémii miiZe byt trifalangedini palec
-u sieropenické anémie musime vZdy vyloucit :

Periferni natér -> fekne ndm hodné, porotoze je pro nékteré typy typicky
TERCOVITY ery - nedostatek Fe, hemoglobinopatie, po splenektomii
STOMATOCYT - stomatocytota

ELIPTOCYT- eliptocytoza

KOSIiKOVITY - deficit G-6PD

SRPKOVITY - srkpovitd anémie

SFEROCYT- sférocytota, AIHA

SCHISTIOCYT - !1!1 HUS, DIC, TTP

AKANTOCYT- onemocnéni jater a ledvin

MIKROCYT - nedostatek Zeleza

MAKROCYT - deficit vit B12

DuleZité informace z anamnezy

-novorozenec: krevni ztrdty, infekce, isoimunizace, ¢casnd hemolyza

-vék manifestace: deficit Fe nebyvd u donosSenych novorozenci a malych kojencti, hemoglobinopatie se manifestuji kolem 3-6 M
-rasovd prislusnost - ¢ernosi (srpkovitd anémie, mivaji ikterus)

RA: anémie, Zloutenky, splenomegalie, Zlucové kameny



DIETA : vegetaridni, vegani :) (kvili Fe, vit B12, kys.listovd)
-léky, infekce

SEKVENOVANI - se pouZivd u zvidstnich anémiich, kdyZ chceme zjistili typ



15B Screeningova vysetreni v pediatrii (od novorozeneckého véku)
=vySetfovani predem definované skupiny za Ucelem vyhledat choroby v jejich ¢asném stadiu
Pro které choroby ma screening smysl| ?
-ze zacCatku probihaji skryté a nejsou klinicky zfejmé — jakmile zacnou byt -> vazné aZz ohroZzujici na Zivoté
-nelécené -> zavazné disledky, existuje pro né efektivni Ié¢ba
-umime nemoc diagnostikovat a lécit pfi véasném zahajeni
-test by mél byt: rychly, levny, senzitivni, specificky
Délise na: CELOPLOSNY: ve zvolené populaci
SELEKTRIVNI : konkrétni ¢asto vzacné poruchy u rizikovych P
-pozitivni RA
-vzacné poruchy familiarniho charakteru
-vyskyt je nizky, ¢asto neni znama lécba
-indikace na podkladé: anamnézy, UZ, laboratore, klinickych znamek
1.SCREENING u téhotnych Zen
A)INFEKCE — syfilis, kapavka, Str.agalaciae, TORCH (toxoplazmoza, rubeola, CMV, HIV/HSV/HEP B, ostatni: Listeria
monocytogenes, VARICELLA zoster, parvovirus B19, borelie, chlamydie, enteroviry..)
B)ABO a Rh faktor -kdyzZ je matka Rh- a md prvni dité Rh+ tak si pfi porodu vytvofi anti-D-Ab, pfi dalSim téhotenstvi prechdazeji
pres placentu -> hemolyza fetalnich ERY -> poviechny hydrops plodu — FETALNi ERYTROBLASTOZA, nekonjugovana
hyperbilirubinemie -> jadrovy ikterus -> nebezepci umrti.
-proto se vsem Rh- matkam déava po kazdém porodu/potratu ANTI-D-GLOBULIN, ktery zni¢i Rh+ erytrocyty ditéte v obéhu matky.
C)GESTACNI DIABETES
-1 faze ve 14t, 2.faze 24-28.tyden -> stanoveni glykémie nalacno ze Zilni krve
-2.faze ve 24.-28.tydnu se u negativnich matek déla oGTT
-u dfive diagnostikované diabeti¢ky nutna sprdvna kompenzace
D)CHROMOZOMALNIi ABERACE, VVV A MALFORMACE
1.TRIMESTR — UZV, biochemické markery: hCG, plazmaticky protein A
2.TRIMESTR- UZV, tripple test: hlavné u pozdniho zachytce téhotenstvi: hCG, uE3 (nekonjugovany estriol), AFP (alfafetoprotein)
3.TRIMESTR-UZV
-kdyz je cokoliv pozitivni tak se doporucuje : amniocentéza — karyotyp z plodové vody, CVS — DNA analyza z choriovych klka, NIPT
(neinvazivni prenatdlni testovani)

2.POSTNATALNI PREVENCE a SCREENING
-Apgar skore —v 1. 5.a 10.minuté
-kredeizace — Ophtalmo-Septonec
-kalmetizace BCG vakcinu jen u rizikovych novorozenct
-vySetieni sluchu — OAE
-vySetieni zraku — Cerveny reflex
-UZ ledvin a mocovych cest
-kdyz slysSitelna Selest na srdci -> echo, kdyz rozdilny pO2 na HK a DK -> echo
-vySetieni kycli -> troji sito — po narozeni, v 6t, v3m -> provadi ortoped : ortopedické vysetreni + UZV
-CELOREPUBLIKOVY NOVOROZENECKY SCREENING
= screening homronalnich a metabolickych poruch -> celkem 18
-provadi se 48-72 h po narozeni pomoci SUCHE KAPKY (kapildrni krev na filtracni papir)
-u nedonosenych novorozenct RESCREENING
-centra pro screening PRAHA, BRNO, centra pro metabolické vady PRAHA, OLOMOUC
-4 vyznamné
FENYLKETONURIE
-AR onemocnéni, enzymopatie -> mutace genu pro FENYLALANINHYDROXYLASU, ktera u zdravého jedince preménuje
FENYLALANIN na TYROSIN, u téchto P enzym chybi/sniZzenou aktivitu
-fenylalanin se tak hromadi v téle a plsobi negativné na myelinizaci a vyvoj CNS -> OLIGOFRENIE (sniZeny inteligence)
-projevi se az po narozeni, jak novorozence zacne pit matefské mléko -> hladina fenylalaninu za¢ne v krvi stoupat -> poskozuje
vyvoj mozku s postupnym rozvojem mentalni retardace.
-moc¢ smrdi po mySiné, maji malo melaninu -> slaba pigmentace
-cilem screeningu -> véasné zahdjeni terapie, kterd je celoZivotni a pokud se dodrzuje tak jak ma -> tak se jedinec vyviji zcela
normalné
-jedna se o DIETU s nizkym obsahem FENYLALANINU (méné bilkovin) a pridavkem TYROSINU.
-kritéria pro diagndzu:
-hladina fenylalaninu v krvi >360 umol/I
-vylouceni deficitu kofaktoru hydroxylace-> normdlini hladina
-normalni/snizend hladina TYROSINU
-pfitomnost abnormalnich metabolitd v moci (FENYL-laktat, pyruvat, acetat)



KONGENITALNi ADRENALNi HYPERPLAZIE
-AR onemocnéni, enzymopatie, kdy chybi jeden z vyznamnych 5 enzym( syntézy steroidnich hormon(
-dochazi tak k deficitu ¢asti spektra steroidnich hormon( a vlivem nadprodukce ACTH naopak k nadbytku jiného spektra
-nejcastéji se jedna o deficit 21-hydroxylazy.
-zadvazna forma vede k syndromu ztraty soly (salt wasting), hyponatrémie, hyperkalémie, dehydratace, hypotenze, virilizace u
divek
-diagnostika: zvyseni 17-HYDROXYPROGESTERONU
(nizky kortizol, vysoka hladina ACTH)
T: substituce glukokortikoid(i a mineralokoritkoid
KONGENITALNi HYPOTHYREOZA -otézka
CYSTICKA FIBROZA -otézka

U batolat, déti, dospivajicich se dnes populacni screening nedél3, cileny screening jen kdyz je evidentni riziko
infekéni/metabolické choroby.
-co se ale d&l4 -> POSTNATALNI PREVENCE

19 PREVENTIVNICH PROHLIDEK ZA 19 LET

-pfi narozeni 1.kontakt a vysetreni + zaloZeni dokumentace
-9x v 1.roce (14 dni, 6t, 3M, 4,5,6,8,10,12 M)

-v18 M

-od 3 let co 2 roky

-do 19.narozenin se pfedava dokumentace PL pro dospélé

-véechny provadi PRAKTICKY LEKAR PRO DETI A DOROST
-kazda preventivni prohlidka ma svou specifickou naplni — vyhlaska MZD o preventivnich prohlidkach
-lékar vse zapisuje do zdravotniho a ockovacich prikazu = ZOP

NAPLN v prvnich 18 mésicich -> zacilena na : télesny vyvoj, smysly, fe¢, motoriku
-anamnéza : zdravotni stav od posledni kontroly, kontrola oc¢kovani, popfipadé doplnéni o¢kovani
-peclivé fyzikdIni vysetfeni — hmotnost, délka, obvod hlavy
-podévani D a K, zplGsob vyZivy, kliZze, hygiena, vysledek vysetieni kycli
-télesny vyvoj — DELKA a HMOTNOST -> hodnoti pomoci percentilovych grafa
-proporcionalita — obvod Ibi a hrudniku
-velka fontanelu — méla by se uzavrit do 18 M
-vyvoj dentie — od 1 R by mél zadit chodit k zubati at si zvyka, cca v 6M prvni zub — dolni fezak, dokonceny chrup (20
zub() do 2+ 1/2 let
-hodnotime PSYCHOMOTORICKY VYVOJ
-3M pase konicky, 6M z bficha na zada, 8M sdm sedi, 9M sam leze, 10 M stoji u opory, 12 M samostatni kricky

NAPLN U DETi 18M - 3 ROKY
- vidy: télesny vyvoj, PMV, mot testovacim prouzkem, SZ aspekci a palpaci, TK + TF, ve 3 letech smysly- zrak, sluch a Fe¢

NAPLN V 5 LETECH
- 8kolni zralost a hygienické navyky, TK + P

NAPLN V 7 LETECH
- u rizikovych déti (déti s pozitivni RA) lipidy, smysly, pohybovy aparat, TK + P

NAPLN U 5 LET

-posouzeni Skolni zralosti

-znalost barev

-hygienické navyky

- vySetieni cholesterolu u rizikovych déti s pozitivni RA — HDL, LDL, TAG

NAPLN 7-15 LET

-vyloudit znamky tyrani

-kontrola o¢kovani

-vyjadreni se k zajmu o studium/praci ve spojitosti s jejich zdravotnim stavem
-psychosocialni vyvoj, edukace o abusus, rizika nechranéného sexu

NAPLN 17 LET
-divky na gynekologie



-fyzikalni vysetfeni a pohovor cileny na rizikové chovani adolescentt
Nejpozdéji den pred dovrSenim 19 let -> souhrnné zhodnoceni a predani dokumentace PL

PRIMARNI, SEKUNDARNI A TERCIALNi PREVENCE V PEDIATRII
=systém opatreni
PRIMARNI- pfedchéazeni vzniku nemoci
-vytvareni optimdlnich podminek pro zdravy vyvoje ditéte (vyZiva, denni rezim, pohyb, psychosocidlni podminky,
rodinné prostredi, stimulace psychomotorického vyvoje )
-OCKOVANI!
SEKUNDARNI- v¢asny zachyt odchylek a skrytych poruch -> umoini véasnou lécbu
-aktivni védomé odhalovani nemoci a odchylek -> ndslednym zahajenim terapie
-NOVOROZENECKY SCREENING
-SYSTEM PREVENTIVNICH PROHLIDEK
TERCIALNI- predchazi vzniku komplikaci u jiz znamych lé¢enych nemoci
-minimalizace néasledkd nemoci
-DISPENZARIZACE P
-prevence v pediatrii za¢ind jiz PRENATALNE a konéi 19.narozeninami
-PRENATALNI PORADNA (gynekologie, genetika), NEONATOLOG (od narozeni ditéte po propusténi), PLDD

1.PRENATALNI PREVENCE
-EDUKACE — kurzy pro téhotné a partnety, vyznam kojeni
-FYZIOLOGICKYCH praibéh gravdity a porodu
-vitaminy
-kyselina listova — vyvoj CNS, KVS, skeletu
-VYHLEDAVANI RIZIKOVYCH GRAVIDIT -> screeningu
-infekce
-ABO a Rh (ABO inkompatibilita neni tak zavazna)
-gestacni diabetes
-chromozomalni aberace
-VVV/malformace

2.POSTNATALNI PREVENCE

-> NOVOROZENECKY SCREENING

-Apgar score, kredeizace, kalmetizace u rizikovych P, vySetifeni oci, usi, kycli, KVS, UZL ledvin a vyvodnych cest mocovych,
celoplosny novorozenecky screening (18 metabolickych a hormonalnich poruch ze suché kapky).

VITAMIN K (kanavit)- PREVENCE HEMORHAGICKE NEMOCI NOVOROZENCE

1) 1 mgi.m. 2-6 hodin po porodu (davka se jiz nemusi opakovat)

2) 1 kapka p.o. (Na kavové IZicku s mlékem) po porodu (opakuje se to u kojenych déti 1x tydné po dobu 10-12 tydn( véku)
Iné u novorozence s rizikem krvaceni (nedonoseni, matka s antiepileptikcou a antikoagulacni terapii, onemocnéni jater, po OP,
prolongovana Zloutenka, podezieni na mlabsorbci).

VITAMIN D (vigantol)— PREVENCE RACHITIS

-u zdravych novorozencl 1 kapka denné

-u predcasné narozenych 2 kapky denné

Od 2.tydne do konce 1.roku Zivota, ve 2.roce preventivné v zimnich mésicich

->PREVENTIVNi PROHLIDKY, OCKOVANI



15C Horecka neznamého plivodu

Definice

Horecka neznamého plvodu (FUO) musi splfiovat tato kritéria: 1. horecka nad 38,0°C pfi alespon 1 ze 3 méreni
2. u ditéte pretrvava déle jak 10 dni, u adolescenta a
dospélého pretrvava 2 — 3 tydny
3. nedafi se najit zdroj (pfi¢ina) navzdory diakladné
anamnéze, fyzikalnimu vysSetieni a laboratornimu
vySetieni

- v Sirsim slova smyslu je FUO chapana jako jakékoliv nevysvétlitelné horec¢naté onemocnéni

- Castéji se jedna o nezvykly projev jinak béZného onemocnéni nez-li o neobvyklé onemocnéni

Proc je FUO nebezpecna?

1. Jedna se o Casty priznak zavazné (az Zivot ohrozujici) bakteridlni infekce

2. Ve 2-12 % je pritomna okultni bakteriémie (pozitivni hemokultura, ale dité nejevi kromé horecky jiné zndmky
sepse)

3. Je ¢asta u déti se septickym/toxickym stavem

Priciny

1. 90 % INFEKCE (neobvykle probihajici) — pf. mocové infekce (E. coli), pyelonefritidy, HSV, salmoneldzy, EBV,
pneumokokové infekce (MOPS), meningitida, osteomyelitida, infekéni endokarditida, Lymeska borelidza...prosté co
té napadne

dale je nutno diferencialné diagnostikcky vyloucit:

. Nekompletni Kawasakiho nemoc (ECHO, EKG, USG bficha)

. Systémova JIA (sérovy feritin)

. Leukémie (KO) a lymfomy

. SLE (sérové autoAb)

. IBD (KO, USG bricha)

. Neuroblastom (USG bticha, KA v moci)

. Absces (USG bficha, KO)

NO U A WNR

Klinicky obraz

- u déti do 3 mésicl je z divodu neurologické nezralosti symptomatologie chuda a nespecificka

znamky toxického/septického stavu:  hypo/hyperventilace, dusnost, cyandza, kapilarni navrat delsi jak 2 s,
odmita pit, slinni, letargie, krvacivé projevy (petechie, sufuze), nadmérna
spavost/podrazdénost, meningismus (vyklenuta fontanela)

Diagnosticky postup

1. Monitoring ZZF: TT, TF, D, Sp02,

2. Charakter horecky: fluktuujici horecka = horecka — afebrilni interval — horecka => znadmka borelidzy
Pel-Ebsteinova = Hodgkinlv lymfom

2. Laboratof: KO, CRP, hemokultura, moc na sediment a kultivaci, pfi prajmu kultivace stolice, pri
respiracnich pfiznacich RTG plic, ionty, Astrup
3. LP vidy u: a) novorozence (ditéte mladsiho 1 mésic)

b) u ditéte do 3 mésich se septickym vzhledem nebo leukocyty (pod 5 & nad 15 x 10%/1)

Yalska observacni Skala

= Skala, ktera na zakladé obodovani 6 klinickych znamek (kazda za 1 — dobré aZ 3 body — Spatné) (plac, barva kize,
hydratace, socialni kontakt aj.) urcuje riziko zavazné bakterialni infekce u malych déti (kojenc()

- nad 16 bodu je riziko zavazné bakterialni infekce 90%, hrani¢ni hodnota je cca 10

Terapie

a) Dle klinického obrazu a lokaIni epidemiologické situace obvykle empiricky (naslepo) nasazujeme LV1: amoxicilin
nebo amoxiklav (pokud by epidemiologicky pfevaZzovaly mykoplazmové infekce: makrolidy)

b) U déti se septickym stavem LV1: cefuroxim (cef. Il.) nebo cefotaxim/ceftriaxon (cef. lll.) nebo



aminopenicilin + gentamicin
+ rehydratace i.v. + vazopresory + oxygenoterapie + Uprava iontového hospoda¥stvi a ABR + monitoring
koagulacénich parametrd (pro zachyt DIC) a jeho substituce + stabilizace CNS — antiedematdzni a antikifecova
terapie

terapie febrilie: paracetamol 10 — 15 mg/kg max a 6 hod. (u déti nad 1 rok 15mg/kg) (DMD = 60mg/kg za den)
ibuprofen 8 — 10 mg/kg max a 8 hod. (DMD = 30mg/kg za den)
- idealni je to stfidat 4 4 hod
ASA az od 15 let (kromé Kawasakiho sy)

fyzikalni metody: zabaly (osuska do 20°C (ne pfilis studend!) a zabalime trup ditéte na
5min), sprchovani (vliaznou vodou)
pfi hyperpyrexii: infuze aplikovana pres led, hydrokortizon, chlorpromazin?

Febrilni neutropenie - z interny (nevim, jestli to sedi na pediatrickou populaci)
Definice

= urgentni stav v hematoonkologii (onkologii) kdy u P s po¢tem neutrofili pod 0,5 x 10°/1 namé¥ime jednorazové TT nad 38,5°C nebo dvakrat
v pribéhu 12 hodin TT nad 38°C

Etiologie neutropenie

- nejcastéji stav vznika jako komplikace myelotoxické ChT

1. myelotoxicka lécba — cytostatika, imunosupresiva, RT, transplantace KD (GvHD?)

2. onemocnéni — MDS, Akutni leukémie (pfi diagndze, pti inicidlni ChT, pfi rezistenci na ChT), tézké ID
RF: PMvék, DM, CZK, PMK

Etiologie horecek

- pfi neutropenii je vyznamné porusena antibakterialni a antimykoticka imunita

60 —70% G': St.Au a epidermidis, Str. pneumoniae a pyogenes, Enterococcus faecalis a faecium, Clostridium diff.
15 -30 % G': Klebsiella, Pseudomonas, Haemophillus inf., Legionella

zbytek: Candidy (systémova candid6za ma velmi Spatnou progndzu), Aspergillus, CMV, Toxoplasma...

Klinicky obraz
hore&ky + znamky infekce (pneumonie, v DU, v nosohltanu, na perieneu, v misté CZK a jinych katetr(l, mista vpichu)

Diagnostika

1. Anamnéza

2. Fyzikalni vys. — cilené patrame po loZisku infekce, zndmky infekce Casto s atypickym pribéhem (napf. misto koZniho abscesu vznikne
flegmdna, pneumonie ma poslechovy nalez a vysoké CRP, ale nema RTG nalez)

3. Hemokultura — pfi vzestupu teplot; odebirdme na bakterialni kultivaci i mykologickou kultivaci, odebirame jak z periferni Zily tak i z CZK
4. Vzorky na kultivaci — cilené podle zndmek infekce: mog, stér z kozniho defektu, stér z krku & DU, sputum, stolice nebo stér? (pfi prijmu),
nékdy i BAL

5. RTG hrudniku VZDY! = nalez na plicich = horéi progndza = intenzivnéjsi ATB terapie

Terapie

- cilem je co nejdriv podat ATB, poddvame pouze baktericidni ATB, poddvame je az po odbéru hemokultury!, volime dle klinického obrazu i
aktudlni epidemiologické situace na oddéleni, spolupracujeme s ATB centrem, po 3-4 dnech posuzujeme ucinnost pripadné upravujeme dle
kultivace a ATBgramu

- terapie muZe probihat ambulantné nebo za hospitalizace

neexistuji na to guidelines, fidime se dle popisu vy3e, nize uvadim jednu z moznosti:

LV1: piperacilin/tazobactam event. (cefepim) (cef. IV. gen)

pfi sepsi (Soku): piperacilin/tazobactam + gentamicin

u P s CZK: vankomycin + karbapenemy + vyména katetru?

antimykotika: LV1: kaspofungin (echinokandiny)!!! amfotericin B, (vorikonazol, itrakonazol)

Prevence febrilni neutropenie
- u nékterych P (s vysokym rizikem febrilni neutropeni) profylakticky podavame G-CSF (pegfilgrastim)
- rutinné nepodavame AFB-a-antimyketickeu profylaxi

- snizeni rizika infekce



16C Atopie v détském véku

Definice
= dédicny sklon k tvorbé alergen specifickych IgE protilatek a tim ke vzniku a manifestaci hypersenzitivni reakce I.
typu
- alergie je pak klinickym projevem atopie (ovsem atopik mlZe proZit Zivot bez pfiznaku alergie)
- alergii pak chdpeme jako nepfimérenou reakci IS na styk s béznym alergenem (antigenem)
- pro atopii je typicky rodinny vyskyt alergickych chorob: 1. Atopicky ekzém
2. AB
3. Senna ryma (polindza)
4. Koprivka
5. Potravinova alergie
6. Angioedém
aj.
Charakteristika atopika
1. Zvysena konc. IgE Ab v séru
2. Prtikaz tvorby specifickych IgE Ab
3. Pozitivita koZnich testt s alergeny
4. Projevy hyperreaktivity na kGzi, sliznicich, v nose, v bronsich, v cévach ¢i neurogenné
- typicky jesté vyskyt alergického onemocnéni v rodiné

Etiologie
- atopie ma svlj geneticky podklad na 5. a 11. chromozomu
- ¢im vic pfibuznych 1. linie ma projevy alergii, tim vyssi je riziko alergického onemocnéni u ditéte
1. alergické onemocnéni u sourozence -> riziko 30 %
2. alergické onemocnéni u 1 rodi¢e = riziko 40 %
3. alergické onemocnéni u 2 rodi¢t = riziko 50 % (maji-li stejné alergické onemocnéni (p¥. AB) je riziko 70 %)
- atopie ma polygenni AR dédicnost, ale uplatnuji se i epigenetické vlivy
- dédi se dispozice, né stejny typ alergie

RF: J,délka kojeni, recidivujici virové infekce, zhorsené ovzdusi a koufeni v rodiné, ¢asna expozice alergentim
roztocd, plisni, potravinovym aj.,

- na narlstu alergickych onemocnéni v moderni dobé ma rovnéz vliv tzv. hygienicka hypotéza — charakterizovana
nizkou expozici bakterialnim Ag v ranych fazich ontogeneze

- uplatiuje se i tzv. haptenova hypotéza = koZni kontakt s chem. |. haptenové povahy narusuje navozeni imunitni
tolerance

Patogeneze = hypersenzitivni reakce I. typu = alergicka reakce ¢asné precitlivélosti

1. Faze senzibilizace = nastava pfi prvnim styku s alergenem

Do téla pronikne Ag (alergen — pf. pyl, Ag roztoce, potravina, lék, srst aj.) = APC jej fagocytuje a prostfednictvim
MHC Il. tfidy prezentuje na svém povrchu = dojde k diferenciaci naivnich CD4+ ThO-ly v CD4+ Th2-ly - ty jednak
aktivuji sami sebe a jednak produkuji cytokiny jako IL-4, IL-13 a IL-5 = pod vlivem téchto cytokin( IL-4 a IL-13
dochazi k diferenciaci B-ly v IgE plazmatické bb. - IgE se nasledné navaZi na vysokoafinni R bazofill a Zirnych bb.
- IL-5 vede k eozinofilii

2. Faze anafylaktické reakce = nastava po opakované expozici alergenu
Pti opakované expozici alergenu se alergen navaze na IgE, jeZ jsou navazané na R bazofilti a mastocyti = to vede
k pfemosténi IgE a agregaci R vedouci k aktivaci téchto bb. - ta je spjata s degranulaci bb. (na podkladé Ninfluxu
Ca**) © z granuli se uvolfiuji:  histamin, heparin, chemoatraktant eozinofilii

bb. dale syntetizuiji: prostaglandiny, leukotrienl, PAF A2

- protoZe jsou Zirné bb. hlavné ve sliznicich a kiizi, dochazi k projeviim alergie pravé na téchto mistech (edém
sliznice, vyrazka na k(zi)

Histamin - pres H1 R = vazodilataci, " permeability, bronchokonstrikci > edém, prekrveni, dusnost



- za 3 — 8 hod. vznika eozinofilni zanét

Obecné k diagnostice alergickych onemocnéni
cilem je: stanovit dg., urcit vyvoldvajici alergen a imunitni i neimunitni mechanizmy podilejici se v patogenezi
metody: anamnéza, fyzikalni vys., testy precitlivélosti, laboratorni vys.

atopicka dermatitis alergickd —
l astma rinitida
gastrointest. l

priznaky /

0 1/2 1 3 7 15 roky
Graf. 34.1: Rozdéleni cetnosti alergickych onemocnéni v zévislosti na véku

1. Atopicky ekzém = atopicka dermatitida

= atopicka dermatitida je nejcastéjsi chronické zanétlivé onemocnéni kiZe u déti ve vyspélych zemich

= jednd se o svédivé, ekzematdzni, zanétlivé onemocnéni kizZe s chronickym a recidivujicim prtibéhem, které se
bud’ vyskytuje izolované nebo spolu s dalSimi projevy atopie — sennd ryma, polékové alergie, alergicka bronchitida...
,dermatorespiracni sy” = soucasny atopicky ekzém a polindza/alergicka bronchitida/AB

Klinicka obraz

- ma typicky 3 faze, ale, kterdkoliv z nich muizZe chybét:

1. KOJENECKA forma/faze

- mGze zacit uZ ve 2. mésici

- predilekéné na licich, ve vlasech, na trupu a nohéch vznika zprvu zarudnuti - poté svédivé papulovezikulézni >
pozdéji mokvavé az krustézni a Supinata loZiska ekzému

»Crusta lactea” = loZiska na tvafich

- svédéni - dité je neklidné, neprospiva, riziko rozskrabani s impetiginizaci

2. DETSKA forma/faze

- objevuje se v predskolnim a skolnim véku

- predilekéné v podkolennich a loketnich jamkach, na krku, zapésti a hfbetu rukou (EKZEMA FLEXURARUM)
-> ¢ervenohnéda svédiva loZiska s lichenifikaci (zhrubéni kdze pti chron. zanétu klize)

- riziko rozskrabani s impetiginizaci ¢i herpetizaci (,,Eczema hepeticatum®)

-> ke zhojeni dojde u 75 % déti

3. DOSPIVAIJICI A DOSPELA forma/faze

- stfidaji se obdobi remise se vzplanutim nemoci

- postizena jsou jak podkoleni a loketni jamky, tak oblicej, Sije, hrudnik, koncetiny

- klze je zhrubéla, svédiva

- ma to vyznamny psychosocialni dopad na nemocného - sklon k depresim, nespavosti
- Castd je i kontaktni dermatitida na kovy

(4. Malé formy onemocnéni — ekzém vicek a prsnich bradavek, ragady koutk aj.)

Diagnostika

1. Anamnéza (RA)

2. Fyzikalni vys. — bily dermografismus

3. Stigmata atopické dermatitidy: 1. hyperlinearita ve dlanich a na ploskach



2. bily dermografismus
3. perioralni vybled + periorbitalni Sedohnédava pigmentace
4. protridnuti lat. ¢asti oboci
5. Morganiho infraorbitalni fasa
6. olupovani kize se zhorsuje v zimé
4. kozni testy
5. laboratorni testy?

Terapie

1. Odstranéni pfi¢inného alergenu (u kojenct ¢asto potravinovy, u déti ¢asto inhalaéni alergen) a zména
Zivotospravy = omezeni potravin s vysokym obsahem histaminu (¢okolada, kakao, ryby, jahody), hypoalergenni
strava

2 Promastuijici, hydratujici masti a u lichenifikovanych forem keratolytické masti (kys. salicylova)

3. Lokalni a celkova antihistaminika

4. Lokalni a celkové KS

5. Topické kromony?

6. UVA terapie, pfimorska lécba

7. biologicka lécba (anti-IgE)

2. Asthma bronchiale — ot. ¢. 20A

sinobronchialni sy (ptal se na to Mihal) = pfi manifestaci chronické sinusitidy dochazi k sou¢asnému bronchidlnimu
zanétu (soucasné chronicka sinusitida a bronchitida)

3. Alergicka (senna) ryma
= IgE mediovany zanét nosni sliznice, pro ktery je typicky 2? a vice z nasledujicich pfiznaku:
1. kychani
2. svédéni v nose
3. sekrece z nosu (rhinorea)
4. nosni neprtichodnost a zdufrela nosni sliznice
5. hyposmie/anosmie
+ pridruzené priznaky: OCI - slzeni, svédéni, otok, pocit ciziho télesa
USI — svédéni, zaléhani, otalgie
PND - sinusitidy, tlak, bolestivost
DCD — AB, opakované infekce
Klasifikace
a) intermitentni = méné nez 4 dny z tydne, max. 4 tydny v roce
b) perzistujici = vice nez 4 dny z tydne, vice nez 4 tydny v roce

Etiologie
a) sezonni alergeny — pyly (bfiza, bojinek, plevele)
b) celorocni — roztodi, srst zvitat (hl. kocek), spory plisni

Diagnostika

Anamnéza — dle toho kde a kdy dochazi ke zhorseni projevi Ize usuzovat na alergen, RA
Skin prick testy — zakladni panel alergent (pyly dfevin, travin, zvifeci srst, roztoci, plisné...)
Vysetieni celkové hladiny IgE a alergen specifickych IgE

Biopsie sliznice

Terapie

A) NEFARMAKOLOGICKA = omezeni styku s alergenem, vyplachy nosu mo¥skou vodou/vincentkou

B) ALERGENOVA IMUNOTERAPIE = jediné kauzalni fedeni = spociva v podavani zvyiujicich se davek presné
definovaného alergenu s cilem navozeni imunologické tolerance (trva to nejméné 3 roky, ale dlouhodoby efekt!)
C) FARMAKOLOGICKA = symptomaticka

1. antihistaminika — nejdfiv intranazalné, pozdéji p.o. (cetirizin, levocetirizin, desloratadin)

2. intranasalni KS! — pf. flutikason furoat



3. antileukotrieny (montelukast) — pouze u P s AB + alergickou rhinitis
4. dekongestiva (oxymethazolin, nafazolin)
5. kromoglykany (kromoglykan sodny) = inhibitory Zirnych bb.

4.POTRAVINOVE ALERGIE

-pricinou je nejspis prolomeni orélni intolerance s prevahou Th2 lymfocyt( s tvorbou cytokint (IL-3,4,5) a presmyk
tvorby Ig k nadbytku IgE.

-asi u 1/3 déti s ekzémem, nejvyssi incidence je u alergie na kravské mléko -> 1-3% v 1.roce

-nejcastéjsi projevy : kozni (urtika, rash, angioedém), GIT (zvraceni, prGjem, afty, koliky, gastritidy, kifece), oralné
(otoky rtd,jazyka hrdla), RS (rhinitida, dyspnoe, edém hlasivek, asthma)

-Casté zktizené reakce, kromé mléka Casto alergie na séji, vejce, gluten, lusténiny, arasidy, ryby, ovoce a zeleninu...



16C Dif. diagnostika poruch védomi

= obecny vyraz pro utlum mozkové klry
Klasifikace poruch védomi
a) KVALITATIVNI — u déti malo ¢asté, dochazi k poruse kognitivnich a afektivnich funkci, neni postizend bdélost
(vigilita), ale je porusena lucidita
pfr.: zmatenost = amentni stavy = dezorientace, poruchy paméti

obnubilace = mrakotny stav = P jako by byl ve snu, ma to nahly zac¢atek a konec (na rozdil od deliria)

- P ma na mraknotny stav amnézii

delirium = zvySeny neklid, aktivita, halucinace (porucha vnimani), bludy (porucha mysleni)
- obecné se jedna o stavy, kdy P vnima realitu zkreslené

b) KVANTITATIVNI — znamenaji poruchu vigility i motoriky -> u déti jsou ¢astéjsi a mohou doprovézet nejriznéjsi
nemoci

-porucha védomi se objevuje pfi anatomickém postizeni/ dysfunkci: ascendenti RF, asocia¢nich oblasti kortexu,
retikulokortikalnich drah, [éze THALAMU

-dale poruchy neurotransmiter( a pfi metabolickych dysbalanci

A)KVALITATIVNI PORUCHY VEDOMI (senzorickd porucha — dezorientace, depersonilizace)

=akutni zména psychického stavu, se snizenou koncentraci, pozornosti, poruchou paméti, dezorientace ¢asem,
mistem, prostorem a s poruchami reci.

-vznikaji v diisledku SOMATICKEHO ONEMOCNENI

T: nutné resit pricinu (+ symptomaticka terapie)

1)POSTIZENI CNS (HINT)

H- HYPOXIE : hypoxicko-ischemicka encefalopatie
I-INFEKCE : meningitidy, encefalitidy

N-NADORY

T-TRAUMA : komoce (otfes mozku)

2)METABOLICKE DYSBALANCE (PIL Jdggera)

P-PORUCHA GLUKOZOVEHO METABOLISMU: hypo/hyperglykémie, diabeticka ketoaciddza
I-lONTOVE PORUCHY: poruchy Ca, Na, Mg

L- LEDVINNE PORUCHY: akutni renalni selhani s urémii

J- JATERNI PORUCHY : jaterni selhdni, hyperamonémii, dédi¢né poruchy metabolismu

3)ENDOKRINOPATIE
-PORUCHY HYPOFYZY - Cushing
-THYREOPATIE

4)INTOXIKACE

-CO

-léky: BZD, barbiturdty, antihistaminika, TCA, neuroleptika, hypnotika, digoxin, betablokatory, salicylaty
-navykové latky : alkohol, kokain

5)KRITICKE STAVY (SEPSE, POLYTRAUMATA) -> ORGANICKY PSYCHOSYNDROM

6) PSYCHIATRICKE ONEMOCNENI — posttraumaticka stresova porucha, panicka ataka, psychotické stavy, bipolarné
afektivni porucha

B)KVANTITATIVNiI PORUCHY VEDOMI (porucha senzorickd i motorickd)

-postiZzena bdélost (vigilita), schopnost reagovat, dochazi k psychomotorickému utlumu

DELIME NA:

A) KRATKODOBE — synkopa, epilepticky zachvat

B) DLOUHODOBE:

1. SOMNOLENCE : P se da probudit, ale jeho reakce (napf. odpovéd na ot.) jsou pomalé, fce sfinkter( je zachovana



2. SOPOR: P Ize jesté probudit, ale pouze bolestivym podnétem — reaguje na néj cilenym obrannym pohybem; fce
sfinkter( neni zachovana

3. KOMA: P nelze probudit ani algickym podnétem, objevuiji se i poruchy dychani, nejsou vybavené zakladni reflexi —
napft. zornicovy reflex (leh¢i koma — mydriaza s mirnou fotoreakci, hlubsi — midza, nejhlubsi — paralytickd mydriaza)

Pro kvantifikaci poruch védomi se pouzivda GLASGOW-COMA SCALE:

- hodnoti otevieni odi, slovni (hlasovy) projev, motoricka odpovéd’ (neni to dokonalé — napf. u P s poruchou
hybnosti)

- za o¢i 4 body, za hlasovy projev 5 bodU, za motorickou odpovéd' 6 bodl = max. 15 bodd, min. 3 body

- pro déti je modifikovana GCS

lehka — stiedni (12 — 9) — tézka (8 a méné) = indikace ke kompletni neurointenzivni péci (UPV + nékdy méreni
intrakranidlniho tlaku + nékdy méreni cerebralniho perfuzniho tlaku)

1)SUPRATENTORIALNI + INFRATENTORIALNI LEZE
-KRVACENI :subduralni, epiduralni, subarachnoidealni
-TRAUMA : komoce, kontuze, krvaceni

-CEVNI: trombdza, embolie, vazospasmu, A-V malformace
-EXPANZIVNi PROCESY: nador, hydrocefalus

-INFEKCE: meningitidy, encefalitidy, abscesy

-KRECE : epilepsie

2)DIFUZNI KORTIKALNI LEZE (TOXICKO-METABOLICKE PRICINY)

-HYPOGLYKEMIE: nedostatku substratu, hypermetabolické stavy (hyperpyrexie, protrahované krece)

-HYPOXIE : duseni (infekce, obstrukce DC, tonuti), intoxikace CO, stav po KPR, obéhové pficiny (vazovagalni synkopa,
srde¢ni synkopa — arytmie, aortalni stenoza a insuficience, IM, hypoxické zachvaty pfi obstrukci vytokového traktu
pravé komory).

-ROZVRAT VNITRNIHO PROSTREDI : iontové dysbalance, poruchy ABR, DM, urémie

-METABOLICKE PRICINY : dédi¢né poruchy metabolismu AMK, GLYCIDU, TUKU, mitochondridIni encefalopatii
-ENDOKRINNI PRICINY : thyeropatie, adrenalni insuficienci, hypoparathyreoidismu

-INTOXIKACE : alkohol, léky, rostliny, chemické latky

-MULTIORGANOVE SELHANI : sepse, $okové stavy, postasfyktické stavy

3)PSYCHOGENNI PRICINY : hysterie, vagotonie (pfevaha pasy), panicka porucha

DIAGNOSTIKA
- prestoze je anamnéza diileZita, prvoradé je vysetieni ZZF a jejich zajisténi a to opakované — napt. dle algoritmu
ABCD
1)ANAMNEZA — zékladni onemocnéni, stav ktery predchazel poruse védomi
2)ZHODNOTI SE ZAKLADNI VITALNI FUNKCE — TF, DF, Sa02, TK
-zamérime se na poruchy dychani :
KUSSMAULOVO DYCHANI — tézké metabolickd acidéza
CHEYNEOVO-STOKESOVO DYCHANI -porucha dechové centra v prodlouzené mise (zanéty mozkové tkané, nitrolebni
pretlak...)
GASPING (lapani po dechu) -nejcastéji pti zastavé krevniho obéhu (arytmie, IM..)
3)ORIENTACNI NEUROLOGICKE PRIZNAKY:
-svalovy tonus
-zhodnotit motorické funkce
-velikost a reakce zornice
-meningealni pfiznaky
-vySetfeni kmenovych reflext (okulocefalicky, okulovestibularni) u P v bezvédomi:
- okulocefalicky — oto¢im pasivné hlavou do strany:
- neni-li kmenova léze: bulby se otadi na druhou stranu
- je-li kmenova léze: bulby se otaci spolu s hlavou
- okulovestibuldrni — aplikuji (20ml) studené vody do zevniho zvukovodu:
- neni-li kmenova léze: bulby se otadi ve sméru studené vody
- je-li kmenova léze: bulby zUstavaji ve stfednim postaveni
4)PATRAME PO TRAUMATICKYCH ZMENACH



5)VSTUPNI GCS

6)LABORATOR — krevni obraz a diferencialni rozpocet, bichoemie (glykémie, urea, kreatinin, iontogram, ALT, AST,

amoniak, CRP, osmolalita séra...), ABR- v€etné laktatu
-dalsi podlé predpokladané etiologie : mikrobiologické, toxikologické, hemokoagulacni, metabolické,
endokrinologické, vysetieni likvoru

7)EKG (arytmie? ) -> pokud ano/jina patologie -> kardiologické vysetreni

8)neurologické vysetreni véetné EEG

9)zobrazovaci metody — CT/MR CNS

10)vysetieni o¢niho pozadi — sporné

TERAPIE kvantitativnich poruch

-uZ p¥i transportu do nemocnice -> zajistit Zilu (infuze krystaloidd F 1/1) a monitorovat zdkladni vitdini funkce,
stabilizovand poloha (zvysend poloha hlavy 25 st), zajistit volné dychaci cesty, transport v doprovodu lékare, kontrola
kreci (diazepam- i.v./p.r.), anamnéze

-nemocnicni péce: monitorace zdkladndch vit.funkci, zajisti se adekvdtni ventilace (eventudliné pri GCS <8 (pfi
kraniotraumatu) nutnd UPV), zajisténi adekvatni cirkulace (cil: normalizovat tlak a podpofit obéh: volumexpandery,
ionotropni a vazopresni kontrola, popf.antiarytmika), sleduje se bilance tekutin, i.v.vstup/CZK, stabilizuje se vnitini
prostredi (iontogram, glykémie, teplota), totdini parenterdini vyZiva, pri kfecich diazepam, hledd se pricina -> Ié¢ba,
pri edému mozku — antiedem.terapie

-kazdé dité s poruchou védomi se MUSI hospitalizovat -> nejlépe tak kde je mozZné monitorovdni + zajisténi
vit.funkci

Tabulka 20 Glasgow coma scale

kojenci vétsi déti skore
spontanni 4
otevienfod, | ™ hlasovy podnét na osloveni 3
probouzeni na bolestivy podnét 2
bez reakce 1
vokalizuje priléhava 5
utisitelny plac dezorientovand 4
slovni s 4 g 2 : v 2
odpovéd neutiitelny pld¢, kiourdni jednotlivd slova 3
sténdni nesrozumitelné zvuky 2
bez reakce 1
spontanni aktivita vyhovi prikazu 6
uhybd pfi doteku lokalizuje bolest 5
motoricka cilend dnikovd reakce — flekéni 4
odpovéd dekortikacnirigidita — abnormélni flexe 3
decerebracni rigidita — abnormdlni extenze 2
bez reakce 1




17A Zanétliva onemocnéni mozku a mozkovych blan (neuroinfekce)

-mozek a micha jsou dobfe chranény pred infekci pomoci : kosti, mozkovych a misnich obalt a HEB.
-pokud se vsak etiologické agens podafi vniknout do téchto prostor(, velmi rychle se $ifi a mnozZi, coz je dano slozenim
mozkomisniho moku = idedlIniho kultiva¢niho media.
-cesty infekce:
1)hematogenni
2)perineuralni, intraneuralni : typické pro HSV, VZV a vzteklinu
3)pfimy pirestup -trauma, iatrogenné
-prestupem ze zanétu z okoli : - otitida, sinusitida, mastoiditida, osteomyelitida v okoli

1.MENINGITIDY (pia mater, arachnoidea, dura mater) = ZANET MOZKOVYCH BLAN
-pachymeningitida (v oblasti dury), leptomeningitida (v oblasti subarachnoidedlniho prostoru).
-VIRY -> serdzni, aseptické meningitidy, meningoencefalitidy
-enteroviry, HSV,VZV, virus klistové encefalitidy, viry influenzy a parainfluenzy, MMR?
-BAKTERIE -> a)PURULENTNfMENINGITIDY
-pneumokoky, meningokoky, S.agalaciae, H.influenza, L.monocytogenes, M.tuberculosis
b)SEROZNi MENINGITIDY
-Leptospira, Borrelia, Rickettsia, Mycoplasama, Chlamydie
-MYOKTICKE A PARAZITARNI ORGANISMY
-Candida, Aspergillus, Cryptococcus (vzdcné u novorozencu s velmi nizkou por.vdhou)
-Neagleria fowleri, Toxoplasma gondii

-puvodci dle véku 11 :
1) novorozenci: S. agalactiae, E. coli, méné L. monocytogenes, K. pneumoniae, Proteus
-nozokomialné: Pseudomonas aeruginosa, Stafylokoky (pozdni po 7-10 dnech Zivota)
-vzdcné u novorozencu s velmi nizkou porodni vahou: Candida, Aspergillus, Cryptococcus
T: AMPICILIN + CEFOTAXIM (111)/GENTAMICIN

2)1M -6L : H.influenza, N.meningititis, Str.pneumonie, enterobakterie (do 6M)
T: CEFOTAXIM, CEFTRIAXON (l1l) CHLORAMFENIKOL

3)>6L : N.meningititis, Str.pneumonie
T: CEFOTAXIM, CEFTRIAXON (1ll), CHLORAMFENIKOL

DIAGNOSTIKA

-v OA se ptame na : prodélané otitidy, sinusitidy, respiracni infekty, Urazy hlavy, neurochirurgické vykony, cestovani, vakcinace,
kontakty

-v DIF.DIAGNOSTICE myslet na:

meningismus (meningedlni pfiznaky s fyziologickym nalezem likvoru + vysoké teploty — napf¥. pfi UZehu, u malych déti s vysokou
horeékou, IMC, subarachnoidealniho krvaceni, tumort CNS)

spondylogenni onemocnéni

expanzivni intrakranialni procesy = tumory CNS, krvaceni, edém CNS,

traumata, otravy

1)KLINICKY OBRAZ
NOVOROZENECKE MENINGITIDY
-specifikcé rysy odliSné od neuroinfekci pozdniho véku, tyto zvlastnosti plynou z nezralosti : CNS, imunitniho systému a GIT.
-¢im je novorozenec nezralejsi, tim je onemocnéni méné specifické a tudiz obtiznéji diagnostikovatelné
-k realitvné vysoké morbidité v tomto obdobi pfispiva prichod nesterilnimi porodnimi cestami
-Casto velmi naroc¢né odlisit od sepse, mizZe probihat perakutné/protrahované
-liné sani s oplostélou vahovou kfivkou (Casto zpocdatku jediny klinicky priznak)
-poruchy termoregulace: ¢astéji hypotermie nez horecka
-zmény svalového tonu : hypotonie/hypertonie - stah zadového svalstva, vzacné opistotonus
-rlzné vyjadrené poruchy védomi
-letargiéti = spavi / podrazdéni
-plac¢ ma vétsinou charakter bolestivého kociciho kriku
-bledy kolorit kiiZe s prolongovanym ikterem s Sedozlutym nadechem
-ptiznak podrazdéni mozkovych plen -> byva vyjadreny relativné pozdé -> 2.-3.den obtizi dojde k vyklenuti fontanely
(mozna viditelna pulzace — Mihal fikal, Ze to nikdy nevidél), zvraceni, kiece

-mortalita 30-50% @



KOJENCI A BATOLATA
-omezena spoluprdce pacienta
-bolest hlavy se projevi: neklid, drazdivost, napadna zména chovani /letargie, horecka je asi u 75% nemocnych
-meningealni pfiznaky jsou vyjadreny aZz v batolecim véku, u kojenc( jsou zfidka a spiSe u nich pozorujeme vyklenutou (pulzujici)
fontanelu.
-kozni projevy typické u meningokokové sepse: prchavy exantém, petechie, sufuze, periferni embolizace
-tize poruchy védomi zavisi na tizi edému mozku
-u asi 10-20% kieée/parézy hlavovych nervii
-pti postizeni VIIlI dochazi k pfechodné/trvalé poruse sluchu (u hemofilové, pneumokokové meningitidy)
-vzdcné postizeni zraku (Il)
-u 1/3 SUBDURALNI EFUZE — kolekce sterilni tekutiny (hygrom) v subduralnim prostoru
-vznika na podkladé vaskulitidy pfremostujicich cév (vétSinou se spontanné vstieba)
-REBOUD FEVER - benigni opétovny vzestup teploty mezi 7.-10.dne, kdy je likvor sanovany
-VENTRIKULITIDY — hlavné u kolibacilarnich inf., mGze dat vzniku -> OBSTRUKENI HYDROCEFALUS (riziko vzniku se zvétsuje
s vékem)
-dalsi komplikace : Zilni infarzace, periarteritidy, pseudomalacie, subduralni empyém, absces mozku, atrofie mozku
-¢im je dité mladsi, tim ¢astéji miZeme pozorovat nasledky infekce — retardace psychomotorického vyvoje
-sekundéarné muze dojit k rozvoji ¢asné/pozdni epilepsie

MENINGENALNI PRIZNAKY (=SYNDROM)

-obecné priznaky zdnétu miZeme délit na: 1.fdzi = nespecifické “chfipkové” pfiznaky , 2.fdzi= specifické priznaky (meningedini,
encefalitické, kombinované)

= pfiznaky, které vznikaji pfi drazdéni mozkomisniho plen patologickym procesem -> kontrakce Sijového a paravertebralniho
svalstva

-délime jena:

SUBJEKTIVNI OBJEKTIVNI
-CEFALEA (diftzni) HORNI :
-VOMITUS, NAUZEA 1)PRiZNAK OPOZICE SiJE — nemoznost anetflexe hlavy (P
-FOTO- a FONOFOBIE neprilozi hlavu k sternu)
-HYPERSTEZIE (intezivnéj$i vnimavost téla) 2)BRUDZINSKEHO PRIZNAK — vleZe pfi pasivni flexi hlavy
-HORECKA flektuje dolni koncetinu v koleni
-POCIT ZTUHLOSTI SiJE a ZAD 3)SPINE SIGN — P neni schopen se dotknout &elem kolen
-v pokro¢ilejsich stadiich KVALITATIVNI A KVANTITATIVN{ 4)AMOSUV PRIZNAK (piiznak trojnozky) — P se v sedé
PORUCHY VEDOMI podpira rukama (neni schopen sedét bez opory)

DOLNI:

5)LASEGUEUV PRIZNAK — P le#i, md natazené kon&etiny,
ventralni flexe v kycli je omezena

6)KERNIGUV PRIZNAK — P lezi, ma flextovanou nohu v kyéli
a neni schopen extenzi bérce

2)LUMBALNI{ PUNKCE na cytologické a biochemické vysetieni + mikrobiologické vy$etieni (barveni podle Gramma, detekce Ag,
kultivace)
-PURULENTNi MENINGITIDA
-makroskopicky vzhled : opalescentni, bélavy,nazloutly (az nazelenaly), vytéka pod tlakem
-bunék : tisice aZ desetiticice -> neutrofily (polymorfonukledry) tvofi >90% (norma do 5 bunék na 1 mm3)
-protein : >1 g/l (norma do 0,2) -> HYPERPROTEINORHACHIE
-glukdza : do 2 mmol/l (norma je 2/3 hodnoty v séru) -> HYPOGLYKORHACHIE
-hyperlaktatorachie (zvyseny laktat)
-ASEPTICKA MENINGITIDA
-makroskopicky : ¢ira (ojedinéle opalescentni), mlze a nemusi vytékat pod tlakem
-bunék : desitky, stovky -> lymfocyty a monocyty (mononukleary)
1111 Na zacatku prevazuji polymorfonukleary !!!
-protein: do 1,5 g/l -> lehka hyperproteinorhachie
-glukéza : normalni

3)odbér hemokultury, kultivace vytéru z nosohltanu

4)KO+ diferencial (leukocytdza s posunem doleva/leukopenie s pfevahou neutrofild), CRP, PCT (nutné opakovat), astrup (mozna
laktatova aciddza), koagulacni parametry (aPTT, INR, antitrombin Ill, D-dimery, fibrinogen a trombocyty)-DIC !

5)UZV hlavicky pres velkou fontanelu /CT

TERAPIE
1.KAUZALN[ — ATB se podavaji inicidlni, pozdé&ji po vysledcich racionélné (co nejd¥ive)
-doba z4visi na etiologické agens -> napt. G- bakterie minimalné 21 dni



2.INTENZITVNI PECE — UPV, eliminaéni metody, vyZiva
3.PROTISOKOVA, ANTIEDEMATOZNI, LECBA DIC, symptomaticka, rehabilitace....

SHRNUTI PUVODCU

1.E.coli — zdrojem je spodni ¢ast zaZivaciho traktu/mocovych cest matky, infekce se Sifi hematogenni cestou, kdy vstupni branou
jsou : dychaci cesty/pupecnik/porodni trauma, uplatiuji se u déti do 3M pak jen i ID P.

2.Str.agalaciae osidluje pochvu 10-40% gravidnich Zen, projevuje se nejcastéji jako Casna sepse, ktera ma horsi progndzu jak
pozdni. Proto screening u téhotnych.

3.L.monocytogenes- prenese se na dité trasnplacentarné/matefskym mlékem. Bakterie produkuje listerolysin, ktery zpUsobuje
hemolyzu. Onemocnéni probihd perakutné pod obrazem sepse a v pozdéjsim stadiu zplsobuje meningitidy (nékdy jenom ji).
4.N.meningititis- souc¢dst nosohltanu u 10% populace, % novorozencl ma v prvnich mésicich protektivni Ab od matky (proto jsou
invazivni meningitidy v tomto obdobi malo ¢4sté). Od 6M roste vyskyt. V etiologii pfevazuje meningokok typu B>C. Meningokok
se Sifi do CNS hematogenni cestou z kolonizovaného nosohltanu. Zplsobuje hnisavé meningitidy (bez projevd nebo s projevy
sepse- horsi progndza). Meningokokova sepse se projevuje krvacivymi projevy na kazi, periferni emboliaci, septickym Sokem

s MODS.

5.H.influenza : osidluje HCD od 1.mésice véku — z toho 5% hemofilus influenza typu B. Meningitidy vyvolavd od 3M do 5L, pozdéji
jen u ID déti. Meningitida muZe byt primarni i sekundarni se zdrojem v respiraénim traktu. Komplikaci je postiZzeni sluchu az
hluchota. Diky o¢kovani vyrazné klesla morbidita.

6.5tr.pneumonie- typicky plvodce sekundarni meningitidy se zdrojem infekce ve stfedousi, mastoidealnich vybézcich,
paranasalnich dutinach nebo plicich. Existuje vice jak 90 sérotypQ. Invazivnimi infekcemi jsou ohrozeny zejména déti

s asplenii/ID.

ENCEFALITIDY
-vétSinou probihaji pod obrazem meningoencefalitidy
-viry nemusi tkan poskodit jenom prostiednictvim zanétu:

-intrauterinni viry mohou pUsobit jako teratogeny a vyvolavat malformace CNS

-CNS muze byt postizeno i sekudndrné autoimunitni reakci (akutni demyelinizacni encefalomyeltidia)
-vétsinou se jedna o lymfocytdrni zanét s minimem makroskopickych zmén ! Vyjimku tvoti hepreticka encefalitida ->
hemoragicko-nekroticky charakter
-formy : akutni (pfi invazi viru do CNS), postinfekéni (autoimunitni odpovéd), chronicky -vzacné, progresivni, fatalni

-Casto 2-fazovy priabéh:

1.faze — odpovida virémii a generalizaci infekce -> po 3-7 dnech regrese ptiznaku a faze latence (do 5 dn()
2.faze — projevy postizeni CNS -> neurologicka symptomatika odpovida mistu postizeni.

-> vétsSina probéhne inaparentné a nebo skonci po 1.fazi.

DIAGNOSTIKA

1.prikaz zanétu -> edém mozku (EEG, CT, MR)

2.laboratorni vysetieni : KO, CRP, sérologie -> PCR

3.vysetreni likvoru : zvySeny protein, laktat, nepfitomnost bakterii, pleiocyt6za- mononukleary (zpoc¢atku polymorfonukleary)

TERAPIE

-u herpetickych encefalitid se pouzivda ACIKLOVIR

-jinak podplrna, symptomaticka intenzivni terapie

-pfi edému mozku — antiedematodzi terapie, Ize pouzit i KS

ARBORVIROVA KLISTOVA ENCEFALITIDA

-rezervodrem je kliSté a P se nakazi prisatim klistété nebo konzumaci nepasterilizovaného mléka

-ma 2 faze: pfi prvni fazi ma necharakteristické pfiznaky (horecka, bolesti hlavy, malatnost)- u 2/3 P po této fazi dochazi
k Uplnému uzdraveni, jinak 2.faze : horecka + neruologické priznaky podle mista postizeni CNS

-ma 4 faze a vétsSinou probiha mirné:

1)meningiticka formy — serézni meningitida, 2)meningoencefaliticka forma — zanétlivé postizeni Sedé kury (tropismus:
dezorientace, poruchy spanku, paméti, védomi, mozné postizeni VII- hypomimie, pfi postizeni mozecku : poruchy rovnovahy,
3)encefalomyeliticka forma: postiZzeni prfednich roht misnich (zejména kréni michy), rozvoj chabych obrn s postizenim

prodlouzené michy -> nebezpedi postizeni vegetativnich center -> smrt pacienta.

HERPETICKA ENCEFALITIDA

-lokalizovana zejména v temporalnich lalocich, kde dochazi k zanétu, ktery ma hemoragicko-nekroticky charakter.
Makroskopicky jsou laloky edematdzni, prokrvacené a nekrotizujici. Pokud P prezije akutni ataku, dochdzi v rdmci reparace tkané
k tvorbé pseudocyst -> muZze vést k rozvoji farmakorezistentni epilepsie

-doprovazené zménami chovani, agresivita, dezorientace, poruchy paméti....



-20% konci smrtelné

CMV ENCEFALITIDA - transplacentarni prenos -> postihuje fetdlni mozek -> afinitu k periventrikularnim neuroblastiim ->
nekroticky zanét -> kalcifikuje -> mikrocefalie.

Ze cvika:
Encefalitida - 3 duleZité priznaky : horecka, neurologicky ndlez, zména chovdni

Diagnostika neuroinfekce
- likvor: PCR ( HSV 1,2,CMV...), serologie (Ab na borelie, klistovku), bunicky, biochemie, kultivace
- KdyZ vyjde Ze tam je >bunék - hned se nasadi CEF 3 generace a aciklovir
- Jak se zjisti o co se jedna tak se lécba upravi

U purulentni, u serozni i autoimunitni (RES) - vSechny maji zvyseny protein

-autoimunitni - md zvyseny protein ale mdlo bunék -> proteino-cytologickd disociace

-nejcastéjsi vyvolavatel seriozni neuroinfekce - enterokoky ( na koupalisti se ¢asto nakazi)



17B. Primarni, sekundarni a terciarni prevence v pediatrii
- vice viz prezentace, ot. ¢. 15B a ot. ¢. 11B

Definice prevence
Prevence je obecné oznaceni pro opatieni provadéna predem. Jedna se tedy opatieni majici za cil zabranit vzniku,
rozvoji a komplikacim onemocnéni.

Cile a rozdéleni prevenci

Primarni = ma za cil pfedchazet vzniku nemoci

pf.: ockovani + kredeizace + vit. K a vit. D + vytvareni optimalnich podminek pro zdravy vyvoj ditéte: vyZiva,
pohyb, stimulace PMV, rodinné prostfedi a psychosocidlni podminky, rezim dne
- u nedonosenych téz substituce Fe (nékdy i EPO)

Sekundarni = m3 za cil v€asny zachyt abnormalit a skrytych poruch, coz umozni v€asnou lécbu

pf.: novorozenecky screening + preventivni prohlidky
Terciarni = ma za cil pfedchazeni vzniku komplikaci u jiz probihajicich onemocnéni
pr.: dispenzarizace

Kdo prevenci provadi

1. Prenatalné — gynekolog, genetik a nelékarské profese

pfr. edukace (kurzy pro téhotné a partnery, vyznam kojeni), screening téhotnych, zajisténi fyziologického
prubéhu gravidity, vitaminy a kys. listova, zajisténi fyziologického porodu

2. Neonatolog — od narozeni do propusténi ditéte ze zdravotnického zatizeni

3. PLDD - provadi 19 prohlidek v prabéhu 19 let, pficemz prvnich 9 prohlidek je v 1. roce a od 3 let jsou co 2 roky



AKUTNi PRUJIMOVA ONEMOCNENI (je to symptom)

PRUJEM= zvy3eny obsah tekutin ve stolici nad normalni hodnotu 10ml/kg/den (dospéli 200).
-diagnostické kritéria: ztrata konzistence stolice a zvy3Seni jeji frekvence na 3 a vice stolic za den u novorozence nad 5 - 6 za den

-patfi k nejcastéjsim infek¢nim onemocnénim u déti
-asi jen v 60% se identifikuje vyvolavajici agens, primérna doba trvani je 5 dni

-v etiologii se uplatnuji zejména VIRY, méné Casto bakterie a paraziti, u imunosuprimovanych déti jsou mozné mykotické infekce
-nejCastéjsi bakteridlni infekce vyvolava: Salmonella, Campylobacter (méné Casto: Shigella-bacidlrni dyzenterie, Yersinia, EPEC
(enteropatogenni kmeny E.coli), postantibiotické kolitidy- Clostridium difficile, alimentarni intoxikace vyvolané bakteridlnimi
toxiny — stafylokokové enterotoxikdzy ¢i termolabilni nebo termostabilni toxin Bacillus cereus).

-nejCastéjsim vyvolavatelem prdjmu jsou tedy VIRY, pfedevsim ROTAVIRY (dale pak calciviry, noroviry, adenoviry, astroviry)
-parazitarni infekce jsou pomérné vzacné a obvykle souvisi s cestovanim — nejcastéjsi Giardia lamblia a Entamoeba histolytica.

EPIDEMIOLOGIE
-prenos nejcastéji F-O cestou, méné Casto aerosolem.
-zdrojem mUZe byt kontaminovana : potrava, voda, led, predméty, pfimy kontakt s osobou
AEROSOL: rotaviry, noroviry (napf. pfi zvraceni), Campylobacter (proto nemyt kureci)
KURE : Campylobacter (i pfi kontaktu se $ténaty), Salmonella
VAJICKA: Salmonella
VEPROVE : Yesinie (i pi kontaktu se $ténaty a kotaty)
HOVEZI : Shiga toxin produkujici E.coli (ale i nepasterilizovanym mlékem)
MEZILIDKSKYM KONTAKTEM : Shigella
-INFEKCNI DAVKA se li$i podle etiologické agens, nejvice kontagiézni jsou pro déti rotaviry a noroviry (u téchto staéi jen 10
virovych ¢astic) a Shigelly, dalé u Shiga toxin prod. E.coli a dyzenterie
-vétsi infekéni davku potfebuje Campylobacter a Salmonella (u novorozenct a kojencd staci malo)
-NEJVYSSi EPIDEMICKY POTENCIAL maiji: Salmonella, bakterialni toxiny, viry (rotavirové mensi epidemi jsou ¢asto v nemocnicich
a détskych zafizenich, noroviry jsou ptvodci velkych epidemii).
-nékteré patogeny maji SEZONOST, nékteré jsou celoroéni.
-viry -> chladné mésice (vrchol v bfeznu)
-bakteridlné infekce -> spiSe v |été
-povinna hospitalizace : u bacilarni dyzenterie a importovanych onemocnéni (cholera, bfisni tyfus, paratyfus)
-jinak v indikovanych pfipadech : tézsi dehydratace, profuzni zvraceni, maly p.o.pfijem tekutin, dalsi komplikace
strevnich infekci
-ID zavisi na etiologické agens : rotaviry 6-48 h, salmonela primérné 10 h (v nedéli girlovacka v pondéli....), campylobacter 1-7
dni, yersinie 10 dni

KLINICKY OBRAZ
-zavisi na etiologické agens a na mechanismu jejich ucinku:
SEKRECNT PRUJEM (nezanétlivy, vodnaty)
-vodnaty prajem bez pfimési
-u bakterii produkujici enterotoxiny (toxiny adheruji k epitelu a interaguji s receptory kartacového lemu a intracelularné
zvysi cAMP a cGMP/ Ca -> sekrece chloridd a vody.
-sliznice je nepozménéna
-ETEC, EPEC, EAEC
ZANETLIVY PRUJEM (vyvolany invazivnimi patogeny)
-pfitomnost krve ve stolici
-EIEC, Shigella, Cl.dificile, Salmonella, Campylobacter, Yersinie
-pronikaji do stfevni stény a nékteré i do krevniho obéhu

1)AKUTNIi GASTROENTERITIDA (nej¢astéjsi)- zvraceni, bolest bficha, Fidka stolice bez pfimési
-typické u virQ, alimentérni intoxikace, EPEC/ETEC (enteropatogenni a toxikcé) E.coli.

ROTAVIROVA GASTROENTERITIDA

-nejcastéji u déti od 6-24 mésice

M: napadaji epitelidlni buriky vrcholkd klka v hornich 2/3 tenkého streva, lyzuji epitelidlni buriky, ¢imz se snizi absorbce cukr( ->
zvySuje se osmolalita v lumen stfeva -> dilatuje se a urychluje se peristaltika. K rozvoji prijmu napomaha i virovy enterotoxin.
Aktivaci enterdlniho nervového systému dochazi k stimulaci sekrece vody a iontt do streva.

KO: HORECKA (38-40), ZVRACENI, RIDKA VODNATA STOLICE (téch mUze byt a7 desitky), mivaji bolestivé meteoristické bficho
-existuji i asymptomatciké/inkompletni formy — kdy tfeba jenom zvraci a maji horecky

NOROVIRY — dité spis zvraci, boli ho bficho (nebyva vysoka horecka, spiSe subfebrilie)



ADENOVIRY — |éhsi rotavirova infekce, ale zase délsi
ALIMENTARNI TOXIKOZY — afebrilni!
Stafylokokova enterotoxikdza: za 1 -6 hod. Uporné zvraceni, prijem, kieCe v bfise a cefalea = Uprava do 24 hod.
termolabilni toxin Bacillus cereus: za 8 — 16 hod. vodnaty prljem, nebyva zvraceni
termostabilni toxin Bacillus cereus: za 1 -6 hod. zvraceni a kfece v bfiSe, prajem u 1/3
otrava toxinem Clostridium perfringens A: bolesti bficha a priijem, nebyva zvraceni

2)AKUTNi ENTEROKOLITIDY

-Salmonella, Campylobacter, enteroinvazovni E.coli, Yersinie

KO: horecky, bolesti bficha, priijem s ¢astou pfimési KRVE a HLENU (zvraceni nebyva)

-mozné jsou i dalsi nespecifické priznaky: bolest hlavy, sval(, kloubUl, nechutenstvi

-Yersinie, Campylobacter m(ze zpUsobovat pseudoapendicitidu -> mezenterialni lymfadenitidu

-Campylobacter muZe zplsobovat onemocnéni pfipominajici chronicky stfevni zanét

-krev ve stolici miZe byt i u enterokolitid vyvolanych KORONAVIRY

-u Salmonelézy se mize vzacné vyskytnou encefalopatie s pozitivnimi meningedlnimi pfiznaky a negativni lumbalni punkci

KOMPLIKACE AKUTNiCH PRUJMU
A)nejcastéji DEHYDRATACE (zejména u kojenci a batolat)

-nejcastéjsi u rotavirovych infekci

-obvykle je IZOTONICKA, ale mize byt i HYPOTONICKA A HYPERTONICKE

-u hypertonické je Na>150 mmol/l s typickym obrazem NEKLIDU a HLTAVEHO PITi
B) u horecek se mohou u déti objevovat i febrilni kiece
C)obavanym je HUS, zejména pti infekci Shiga-toxin produkujici E.coli (ale je popsan i u Salmonelly a Campylobactera).
D)parainfekéni hepatopatie (zvysené transaminazy)
E)invazivni bakterie (zejména salmonella a campylobacter) mohou vyvoldvat extraintestinalni formy : sepse, meningitidy,
abscesy parenchymatdznich orgdnt, osteomyelitidy) — hlavné u IS déti
F)imunoreaktivni komplikace: ERYTHEMA NODOSUM (salmonelly, campylobacterm yersinézy), ASEPTICKE ARTRITIDY, AKUTNI
POLYRADIKULONEURITIDY (Guillain- Barré syndrom — po Campylobacterovi).

lakutni prijem nemusi byt jenom u stfevnich infekci ! Ale i u mimostrevnich infekci, zpGsobené Iéky (ATB), u potravinovych
alergii (bilkovina kravského mléka..), poruchy absorbce a digesce (drazdivy tracnik, nektortizujici enterokolitida, malroatce,
hypolaktazie, deficit sachardzy-izomaltazy...)

DIAGNOSTIKA
-laboratof : mineraly, ABR, funkce ledvin (hlavné u stfedni a tézké dehydratace)
-bakteridlni, virologické a poptipadé parazitologické vysetieni stolice

-latexova aglutinace v diagnostice rotavir(i a adenovir(l — zachyt asi 90%

-hlavné se u nich pouziva ELISA

-PCR metody
-prukaz toxinu/sérologické vysetieni

-toxiny : stafylokokové enterotoxikdzy

-sérologie: u yersinidz/bFisniho tyfu a paratyfu (Widalova reakce)
-bakteridlni Ize kultivovat (Cl.dificile potfebuje specialni padu)

-vétsinou se provadi vytérem stolice
-pti podezieni na Cl.dificile se déla: prikaz GDH (gamaglutamatdehydrogendza) — enzym produkovany bakterii, priikaz toxinu, a
pfi pozitivité kultivace
-pfi extraintestinalnich projevech — nutné prokazat plGvodce z krve, moku, hnisu, punktatu
-u abscesl, osteomyelitidach — zobrazovaci metody : UZV, MR, CT

-zhodnoceni stupné dehydratace -> pro rozhodnuti se o zplUsobu rehydratece

-hlavné se provnava hmotnost pred nemoci a aktualni hmotnost
-ztata hmotnosti 0 <5% hmotnosti — mirng, ztrata hmotnosti 5-10% stfedni, >10% tézka dehydratace
-nékdy neni mozné a tak se stupen dehydratace odhaduje podle klinickych symptoma

TERAPIE — REHYDRATACE, REALIMENTACE, PROTIPRUJMOVE LEKY, v indikovanych ptripadech ATB

1.REHYDRATACE

-vétsina akutnich prdjmu se zvladne na perooralni rehydrataci (Cerny ¢aj, nesycené mineralky, perordini rehydrataéni roztok=
kulisek)

-vedle bazalni potfeby (kojenec 150 ml/kg/den, batole 100-120 ml/kg/den, s vékem déle klesa) se musi i pokryt ztraty
zvracenim/prtjmem/horeckou (10 ml/kg na kazdy prdjem/zvraceni)

-pfi zdvaZnéjsim stavu a hospitalizaci miZeme pouzit nasogastrickou sondu — kam dostava dité kontinualné rehydratacéni roztok



2.REALIMENTACE- zavisi na véku ditéte

-u kojencd se kojeni neprerusuje (pred kojenim je mozno do % roku podat ryZovy odvar, nad % roku kromé ryZového i mrkvovy

odvar

-u kojenca Zivenych uméle — se zacina odvary a postupné se zafazuje mléko (u rotavirovych infekci vzhledem ke Spatnému

vstiebavani laktozy -> mléka s nizkou laktézou)

-starsi kojenci a starsi déti : rohliky, banény, jabka, bramborova/ryzova kase, zeleninova polévka

3)NESPECIFICKA LECBA
-adsorbencia (aktivni uhli, smecta)

-probiotika (LACTOBACILLY), Enterol (susené Sacharomyces boulardi)

-antisekretoriucm — racecadotril (Hidrasec)

-Imodium (antimotilikum), Endiaron (stfevni dezinfectium) — se u déti nedoporucuje

4)ATB — pouze v indikovanych ptipadech, asi jen u 5% P hospitalizovanych
-neméla by se podavat naslepo : NU, hlavné postantibioticka kolitida
-hlavné u Salmoneldz s tézkym pribéhem (méné u Campylobactera)

-zavisi na citlivosti patogena, obecné :

Salmonella : kotrimoxazol, cefalosporiny Ill, chinolony (az od 17 let)
Campylobacter: makrolidy, u chinolont vysoka rezistence

(Dizenterie : kotrimoxazol, chinolony, cholera( kotrimoxazol, azitromycin, doxycyklin), tyfus a paratyfus (kotrimoxazol, cef I,

aminopeniciliny)

-u E.coli produkujici Shiga toxin NE ! — nebezpedi rozvoje HUS
-na Cl.difficile se davd VANKOMYCIN + METRONIDAZOL

13.1.4. Prijem

Pfﬁjcm Je definovin jako Castéjsi vyprazdiiovéni
vétsiho objemu Fidké stolice. 7 patofyziologic-
kého hlediska je pritom vy¥znamnéjsi fid§i konzis-
tence stolice se ztritou tekutin, kterd miZe vést az
k dehydrataci. Zvy3eni frekvence stolic samo
0 sob€ nelze automaticky pokladat za prijem.
V priméru produkuje zdravy kojenec 5-10 g stoli-
ce na 1 kg télesné hmotnosti denng, dospéli se stra-
vovacimi zvyklostmi obvyklymi u nis asi 100 az
200 g za ‘dcn. MnoZstvi stolice zévisi na sloZeni
stravy, zejména na mnoZstvi poZivané nevstieba-

telné vlikniny a na celkovém pfijmu tekutin.

Prijem miZe byt akutni, chronicky nebo re-

!(u.renlni. Nejcast&jsi pfiCinou akutniho prijmu
Je infekce — v nasich podminkich virova (rotavi-

ry, adenoviry, koronaviry). Prijem ‘trvajici vice

neZ 2 tydny oznaCujeme za prijem chronicky.

) Na vzniku prijmu se podileji t¥i patofyziolo-
gické mechanismy: zvySens sekrece tekutiny
GIT, sniZend absorpce vody v GIT a exsudace
Na postiZeni tenkého st¥eva Jze soudit pii ana:
mnegickém adaji o kieCovitych bolestech biicha
a objf:mnych vodnatych stolicich. Poslechem lze
na biiSe nalézt vyrazné Skrouk4ni. PH patologic-
kych procesech v tlustém st¥eve (zejména v jeho
levé poloviné) nalézime Casté imperativni defe-
kace, spojené s bolestivym vyprazdiovanim
malého mnoZstvi stolice (tenezmy), které vede
k lfl!e\’é. Primés Cerstvé krve ve stolici (entero-
ragie) je rovn€Z znamkou postiZeni tlustého ste-

va, natrdvend krev (meléna) spise svéd¢i pro po-
stizeni ordlngjsich useku GIT.

Nihly za&dtek prijmového onemocnéni, hored-
ka a zvraceni podporuji podezieni na infek&ni
etiologii. Vyprazdiiovéni vétSich objemi vodna-
1€ stolice, periumbilikélni bolest a Casté zvraceni
byvaji u gastroenteritidy frekventni. Mensi ob-
jemy Castéji vyprazditované stolicea bolesti lo-
kalizované spise v podbfisku svédci pro infekni
kolitidu. RovnéZ tidaj o obtiZich v noci, kdy se
dité nucenim na stolici opakované budi, svédei
pro postizeni tlustého stieva. Pi podezieni na
infek&ni etiologii dopliiujeme anamnestické
epidemiologické udaje o kontaktu s moZnymi
zdroji nakazy, o cestovéni do zahrani¢i, poZivini
vody z piirodnich zdrojit a uzivani Iéki, zejmé-
na antibiotik. I jedind ddvka antibiotika miZe
vést k rozvoji zdvazné pseudomembranézni
kolitidy.

U déti vieho véku, ale zejména u kojenci a ba-
tolat, miZe byt prijem pfiznakem malabsorpce
jak primami (nejcastéji celiakie), tak sekundarni.
U déti s chronickym neinfekénim prajmem a s kli-
nickymi a laboratornimi projevy malabsorpee (ané-
mie, hypalbuminémie, sideropenie) rozSifujeme
vySetfovaci program, a to véetné biopsie sliznice
tenkého stieva enterobioptickou kapsli.

Pomémé ¢astou pii¢inou prijmu u déti do 3 let
je deficit disacharidéz karticového lemu — ze-
jména hypolaktazie, vzicnéji alaktdzie. Stolice
téchto déti po podani mlé&nych vyrobka kysele
péchne a je napénéné. Tento stav miZe byt ne-
spravné povaZovin za alergii na bilkovinu krav-
ského mléka a détem jsou zbytetné piedepisovi-
ny pfipravky umélé vyZivy s hydrolyzovanymi
bilkovinami. Anamnesticky tidaj o vodnatych pri-

Obr. 13.1. Periandlni vyristky o piitéle u pacientky s m. Crohn

jmech po podini mlé&ného vyrobku by — pfi chy-
béni jinych projevi alergie (zejména koZnich) —
mél byt v prvé fadé indikaci k vySetfeni vodiku
ve vydechovaném vzduchu po expozici danému
disacharidu (viz kap. 13.3.1).

Mezi pfi¢iny neinfekénich prijmi u déti patii
také nespecifickd stievni zanétliva onemocnéni
(m. Crohn a ulcer6zni kolitida). U téchto pacien-
ti je chronicky prijem provézen zvySenim labo-
ratornich zndmek zénétu (CRP, FW) a Casté je
periandlni postiZeni (koZni vyrustky, pripadné pis-
t&le — obr.13.1). Pfi podezfeni na tato onemoc-
néni provadime scintigrafii pomoci znacenych
leukocyti (viz kap. 21), pfipadné rentgenové
kontrastni vySetfeni gastrointestindlniho traktu
a endoskopii. Cast&jsi pfi¢iny prijmu u déti shr-
nuje tab. 13.2. . &



18A Nadorova onemocnéni détského véku (vyjma nadorl CNS)

Nejcastéjsi nadory u déti

1. ALL

2. Nadory CNS

3. Maligni lymfomy (asi hl. NHL) — hl. u adolescentf
4. Neuroblastom — nejvice u kojencl

5. Maligni Nefroblastom (Wilmsuv tumor)

6. Osteosarkom
7. Germinalni nadory

Obecné priznaky nadort
horecka, Unava, hubnuti, no¢ni poty, bledost, cefalea, vomitus, bolesti kosti, krvaceni a hmatna rezistence

Obecna charakteristika

- moderni komplexni [é¢bou zhoubnych nador( se da dnes vylécit vice nez 75 % déti, dlleZitym predpokladem
terapie je spravny staging a grading tumoru, pro ktery je ¢asto nezbytna biopsie s histopatologickym vySetfenim
s cytologickymi, imunohistochemickymi i molekuldrné-genetickymi vysSetrenimi

- onkologicky nemocné déti se Iéci v centrech, kterd splfiuji poZadavky pro moderni diagnostiku, komplexni lé¢bu a
vyzkum

Maligni lymfomy

- tvori asi 15 % zhoubnych nadord u déti a jsou 3. nejcastéjsi malignitou

- obecné je délime na NHL a HL

- NHL jsou Castéjsi u déti do 10 let, naopak HL je nej¢astéjsi malignita adolescentt (15 — 19 let)!

1. Hodgkinliv lymfom (HL)

= maligni klonalni lymfoproliferativni onemocnéni, jehoZz morfologicky podklad (nadorové bb.) tvofi unikatni Reed-
Sternbergovy bb. (R-S bb.) vychazejici z postgerminalnich B-bunék.

- nemoc propuka v LU, odkud se Sifi do okolnich LU i do systémové cirkulace

- ty R-S tvofi jen asi 1 % nadorové masy, ale obklopuji se velkym mnoZstvim zdravych bb., které vytvafi bunécné
pozadi (lymfocyty, makrofagy, eozinofily, fibroblasty aj.) — tyto bb. produkuji cytokiny dllezZité pro prezivani R-S bb.

Etiologie
- uplatiiuji se: - genetické faktory (napt. ma-li jednovajecné dvojce HL, druhé dvojce ma 50x vyssi riziko)
- HL se dava do souvislosti s infekci HBV
Klinicky obraz
1. Nebolestivé (nékdy bolestivé) zvétseni LU — hl. na krku, supraklavikularné a v mediastinu = 1. pfiznak u vétsiny P!
M mediastindlni LU = kasel, dudnost, tlak na hrudi, vzacnéji sy HDZ
2. B-sy: Unava, J hm o vice nez 10 % za 0,5 roku, nocni poty, febrilie nad 38°C (nékdy jako kolisavé Pel-Ebsteinova horetka)
3. nékdy: svédéni (nékdy byva eozinofilie v KO) a anemicky sy (nékdy byva anémie v KO)

Diagnostika
1. Anamnéza, Fyzikalni vys. (TMLU, pozor hepatosplenomegalie neni ¢astd, (anemicky sy), (otok krku a HK = sy HDZ))
2. KO + diff. + FW: MFW, u pokrodilych forem: leukocytdza s lymfopenii, normocytarni anémie,
trombocytopenie, nékdy eozinofilie
3. Extirpace LU s histologickym, imunohistochemickym a genetickym vys.:
- nalez R-S bb. (M cytopazmy + 2 jadra = sovi oci) a/nebo Hodgkinovy bb., dale lakunarni bb, popcorn-cells

4. RTG/CT hrudniku, USG bficha, PET/CT (dokaze odhalit i postizeni KD = proto trepanobiopsie KD jen nékdy)



Klasifikace HL
1) Klasicky HL (95 %) (CD 30+, CD15+, CD20-)
a) nodularné-skleroticky (70 %)
b) smisené-bunécny (20 - 25 %)
- tyto 2 jsou zdaleka nejcastéjsi
c) klasicky HL s predominanci lymfocytd (5 %)
d) klasicky HL s depleci lymfocyt@ (1 %) — NEJHORSI PROGNOZA (ale nejvzacnéjsi typ)
2) Nodularni HL s predominanci lymfocytd (NLPHL) (5 %) (ma naopak ty CD znaky: CD30-, CD15-, CD20+)

Terapie

HL je u vétSiny P vylécitelné onemocnéni (od zavedeni kombinované ChT)

- zakladem je kombinovana ChT a casto (hl. u lokalizovanych HL) téZ navic RT

- zpUsob terapie se uréuje dle inicidlniho stadia a ¢asné odpovédi na lé¢bu (hodnotime dle CT/PET stagingu)
refrakterni onemocnéni = P nedosahl remise nebo nastal relaps do 3 més. od konce IéCby
relaps onemocnéni = po vice jak 3 mésicich od konce lécby (Casny 3 — 12M, pozdni po 12.M)

2. Non-Hodgkinské lymfomy (NHL)
- u déti na rozdil od dospélych: 1. prevazuji AGRESIVNIi, VYSOCE MALIGNI, DIFUZNI typy NHL oproti dospélym
2. je vétsi podil T fentotypu (40 %) oproti dospélym
Klasifikace
- délime je na 3 velké skupiny s odliSnou Ié¢ebnou strategii:
A) Lymfomy ze zralych B bunék (55 %): 1. Burkitttv lymfom
2. Difuzni velkobunécény B-lymfom (DLBCL)

B) Lymfoblastické lymfomy (25 %): 1. Lymfoblasticky lymfom z T-bunék (80 %)
2. Lymfoblasticky lymfom z prekurzorovych B-bunék (20 %)

vwv s

C) Anaplasticky velkobunécny lymfom (15 %)

- Castéji se vyskytuji u P s ID, Burkittv lymfom ma endemicky vyskyt v rovnikové Africe a souvislost s EBV indekci, u
nas je ale Castéjsi sporadicky Burkittiv lymfom, u kterého neni tak ¢asto prokazana EBV infekce

Klinicky obraz

- odviji se od daného typu:

1. Sporadicky Burkitttiv lymfom — nejcastéji postizena dutina bfisni (i jako zevné se vyklenujici masa) a ¢asto
infiltruje peritoneum a retroperitoneum, mezenterium, ledviny a ovaria > bolesti bficha, porucha pasaze, nauzea a
vomitus, krvaceni do GIT (aZ obraz ileu)

- mlZe zpUsobit ileocekalni intusucepci, kterd imituje apendicitidu

2. Lymfoblasticky lymfom z T-bb. — typicky dospivajici P s du$nosti, kaslem a sy HDZ kv(ili postizeni mediastina +
Casto hepatosplenomegalie, postizeni KD a CNS

- nékdy postizeni CNS = paréza hlavovych nervti

- nékdy postizen epidurdlni prostor = komprese michy = akutni stav (nutna urgentni ChT/RT ¢&i OP pro dekompresi)
- nékdy postizeni kosti a KD = bolesti kosti

- nékdy infiltrace testes = nebolestivé zdufFeni testes

Diagnostika

pro dg. je stéZzejni odbér materialu: extirpace LU, pleuralni/perikardialni/peritonealni vypotek, vysetieni KD
- Casto se P nachazeji v kritickém stavu (dusni, iledzni, komprese michy, perikardialni vypotek) — obtizny odbér

- RTG, USG, CT/MR, PET/CT

- LP (MRI/CT mozku)

- pro staging se pouziva i hladina LD, déle je nutno sledovat kys. mocovou, ionty, ureu a kreatinin kvli Tu-lysis-sy!

Terapie
A) Lymfomy ze zralych B-bunék — blokova ChT bez udrZovaci ChT



B) Lymfoblastické lymfomy — jako u ALL: indukce — konsolidace — pozdni intenzifikace — udrzovaci ChT
C) Anaplasticky velkobunéény lymfom — taky blokova ChT bez udrZovaci ChT

NU Terapie
akutni tumor-lysis-sy: hyperK+, hyperurikémie, hyperfosfatémie, hypoCa2+ = pouzivame resburikazu

3. Neuroblastom
= nador vychazejici ze sympatickych ganglii ¢i dfené nadledvin

- nejéastéj$i maligni tu KOJENCU jinak do 5. roku Zivota
- metastazuje do LU, kosti, KD i jater

Klinicky obraz
dle lokalizace: BRICHO - hmatna rezistence v dutiné bfisni + bolesti bficha + anorexie + obstipace
MEDIASTINUM — dyspnoe, dysfagie, opakované infekce DCD
HLAVA — exoftalmus, strabismus, edém papily
KRK — Hornerova trias
PANEV - dysurie, strangurie, poruchy defekace
PRORUSTANI DO MICHY - bolesti zad, poruchy ¢iti, parézy

nespecifické: unava, slabost, anorexie, { hm., neprospivani, PTT, zmény chovani, anémie, otoky, AH
meta v kosti:  bolesti kosti, odmita chodit a kulha

Diagnostika
anamnéza, fyzikalni vys., zobrazovaci metody (USG, RTG...), laboratof (kys. vanilamndlova v moci?), chir. biopsie

Terapie
a) kdyZ nejsou meta:  postaci chirurgicka lécba
b) kdyz jsou meta: neoadjuvantni ChT - poté chirurgicka lé¢ba > poté adjuvantni RT

4. Maligni nefroblastom (Wilmsav tumor)
Klinicky obraz: ¢asto hmatny (pozor je kiehky!!!), nékdy asymptomaticky, nékdy bolest, AH, hematurie
- metastazuje do LU a plic
Diagnostika:  USG, CT, RTG hrudniku
Terapie: a) nejsou-li meta: chirurgicka (nefrektomie + spadova lymfadenektomie)
b) jsou-li meta: neoadjuvantni ChT = chirurgie = adjuvantni RT
- dobra progndza (90 % P se vyléci)

5. Osteosarkom
- nejcastéji v distalnim femuru a proximalni tibii = zdufeni kosti a bolesti kosti = RTG, biopsie, TALP, scinti skeletu
pro metastazy = T: neoadjuvantni ChT = OP - adjuvantni ChT

6. Dalsi sarkomy

Rhabdomyosarkom = vysoce maligni

Ewinglv sarkom = 2. nejcastéjsi maligni tu kosti u déti, ¢asné metastazuje do plic, hl. v KD dlouhych kosti (femur,
tibie), bolest/otok/patologicka fraktura = RTG a scinti = T: jako osteosarkom

7. Germinalni nadory

= seminom, embryonalni ca, ca ze Zloutkového vacku, chorioca, teratom

klinicky obraz: zaleZi na lokalizaci 2 hmatna rezistence v bfise, zdufeni varlete, bolest na hrudi a kasel a dusnost
dg.: TAFP (ca ze zloutkového vacku) a *B-hCG (chorioca)

8. Retinoblastom

= vysoce maligni tu ze sitnice (z jadrové vrsty)

- u 1/3 P oboustranny

KO: zarudnuti, bolest, exoftalmus, leukokorie = bélavy reflex zornice, heterochromie duhovky = 1 duhovka ma jinou



barvu nez 2. nebo ¢ast duhovky je jina
T: ChT + enukleace oka



18B Akutni poskozeni ledvin (konzervativni lécba, indikace k hemodialyze)

Definice akutniho renalniho selhani

Renalni selhani je patologicky stav, kdy ledviny nejsou schopny udrzet homeostazu organismu ani za bazalnich
podminek. Akutni renalni selhani je charakterizovano nahle vzniklou poruchou fce ledvin vedouci k hromadéni
dusikatych katabolitl, poruse vodni, iontové a acidobazické rovnovahy.

- AKI zvysSuje morbiditu a délku hospitalizace na JIP

Hodnoceni AKI

- k méné presnému hodnoceni fce ledvin se pouZiva pouze sérova koncentrace kreatininu a vypocitana GF
- hladina kreatininu je zavisla na véku, pohlavi, svalové hmoté a hydrataci. U novorozencl je do 72 hod.
srovnatelna s hodnotou S-kreatininu u matky a aZ poté klesa

- pro presnéjsi hodnoceni se pouziva tzv. RIFLE klasifikace s modifikaci pro pediatrickou populaci pRIFLE, ktera

hodnoti jak pokles GF (na zakladé vzestupu sérového kreatininu), tak pokles diurézy v ¢ase! [ml/kg/h] (a pravé
zarazeni poklesu diurézy do hodnoceni AKI zvysuje senzitivitu rozpoznani akutniho renalniho selhani (akutniho poskozeni ledvin))

RIFLE klasifikace rozdéluje stadia AKI na: 1. Risk (Riziko)
2. Injury (Poskozeni)
3. Failure (Selhani): pokles GF o 75 % nebo < 35ml/min/1,73 m*
diuréza < 0,3 mi/kg/h za 24 hod nebo
12 hod. trvajici anurie
4. Loss of function (Ztrata funkce)
5. End-stage (Terminalni stadium)

Etiologie

- nejcastéjsi pricinou u nas je HUS!

- 2. nejcastéjsi pricinou je sekundarni poskozeni ledvin na podkladé jiného primarniho onemocnéni nebo lécby
(napf. ChT hematoonkologickych malignit, transplantace KD, kardiochirurgické vykony)

- u déti na JIP je nejcastéjsi pricinou ischemie, sepse, MODS a nefrotoxické Iéky

- Casto je poskozeni multifaktorialni (nap¥. kombinace ischemie a nefrotoxickych 1ék0)

PRERENALNI (NEJCASTEJSI):
1. hypovolémie = zvraceni, prijmy (gastroenteritidy), krvaceni, popaleniny, sepse, nefroticky sy
2. kardialni selhani (pokles MSV) — kardiogenni Sok, myokarditida, tamponada
3. NSAID (vedou k vazokonstrikci)

- vznika na podkladé hypoperfuze ledvin = vede k poklesu GFR = trva-li to déle tak vznika ischémie s ATN (akutni
tubularni nekréza) = prerendlni AKI prechazi do rendiniho AKI

RENALNI: 1. HUS
2. GN (u déti vzacné) — akutni poststreptokokova GN, IgA nefropatie, lupusova nefritida aj.
3. Tubulointersticialni nefritidy — polékové (NSAID, aminoglykosidy, amfotericin B, acyklovir, ChT),
toxiny (etylenglykol), virové infekce
4. Tumor lysis syndrom
5. Rhabdomyolyza

- vznika na podkladé poskozeni cév glomerulli nebo poskozenim bb. tubuli

POSTRENALNI (u déti vzacné): 1.VVV - chlopefi zadni uretry!
2. Obstrukéni uropatie — krevni koagula, oboustranna urolitidza

Patofyziologie — aneb jak se lisi prerendlni a rendlni selhani
Prerenalni selhdni = pokles GF = 4 resorbce H,0 a Na* = osmolalita moéi > 500mosmol/kg + EF Na" <1 %



- nicméné u novorozenct je kvali nezralosti tubuld osmolalita mocée o néco nizsi a EF Na* o néco vyssi
Renalni selhdni = je spjato s porusenou fci tubulli = osmolalita moéi < 350mosmol/kg + EF Na* > 1 %

Faze AKI
1. Inicidlni faze — v klinickém obraze dominuji pfiznaky pticiny (Sok, otrava, kolika), fce ledvin jsou jesté zachovany,
v moci je nékdy bilkovina a krev.

2. Oligouricka/anuricka faze — pokles diurézy = AH, Purey, kreatininu, kys. mo€ové (hromadi se dusikaté katabolity),

hyperK*
- oligurie: u kojenct a novorozencl = pod 1ml/kg/hod  vs. u starsich déti = pod 400ml/24 hod
- anurie: u kojenct a novorozencl = pod 0,5ml/kg/hod vs. u starsich déti = pod 100ml/24 hod

3. Polyuricka faze (nastava, protoze poskozené ledviny (tubuly) nejsou schopny koncentrovat moc) — diuréza stoupa
azna 10 l/den! a osmolalita modi je nizka = nutno peclivé monitorovat hydrataci a ionty
- hodnoty s-urea a s-kreatinin se snizuji

4. Faze rekonvalescence — fce ledvin se vraci do normalu (miZe to trvat i 3 mésice)

Klinicky obraz
- je dan jednak zakladnim onemocnénim a jednak se mizZe vyvinout uremicky sy

a) priznaky zakladniho onemocnéni (nejcastéji je pricina prerenalni):
DEHYDRATACE, znamky Soku, oligoanurie (ta ale nebyva vidy — zejména u novorozencl je neoligurické AKI)
- pokud vznika oligoanurie = otoky, TN hm., AH, edém mozku a plic (aZ do respiracniho selhani)

b) uremicky sy: anorexie, nauzea, zvraceni, prtjmy, krvacivé projevy, polyneuritida, psychické zmény az
koma

Diagnostika
1. Anamnéza (prlijmy, zvraceni? (gastroenteritida), horecka? (akutni infekt — sepse), diuréza, barva moci, DM?, FA?)
2. Fyzikalni vys. — znamky dehydratace, hm., stav zornic, TF, TK, D, krvacivé projevy na kdzi
3. Laboratoi: krev
a) biochemie krve (fullhouse) — ionty (hyperK®), urea, kreatinin
b) krevni obraz
c) sérologie na GN
d) koagulace krve
mo¢
a) sediment — ery, leu, valce, bakt.
b) biochemie — myoglobin, Hb, bilk.
c) kultivace
- stanovujeme odpad kreatininu, urey, K+, Na+, osmolalitu
stolice
- na kultivaci a prikaz verotoxinu
4. USG (Doppler), ECHO, RTG hrudniku, EKG, CT/MRI ledvin a moéovych cest, biopsie ledvin, oéni pozadi



Terapie
A) KONZERVATIVNI terapie

1. Terapie pficiny: prerenalni (krystaloidy/balancované krystaloidy/albumin - dle kliniky a laboratore)),
intrarenalni (odstranéni nefrotoxickych 1ékd), postrenalni (vyfeseni chlopné zadni uretry)

2. T oligurie a pozitivni tekutinova bilance a tedy T otok{ a AH: furosemid p.o Cii.v.

3.TAH: furosemid + BCC (amlodipin?)

4. T hyperK* Calcium gluconicum, furosemid, salbutamol inh. i i.v., INZ (Actrapid) + Glc, bikarbonaty ale

pfi téZ8i hyperK” hemodialyza
5. MAc — aZ pfi vyrazné acidémii (pH pod 7,1): bikarbonaty

B) INDIKACE K HEMODIALYZE

- musi byt zahdjena vcas

1. HyperK" nezvladatelna konzervativné (nevim od kolika, moZzna od 6,5mmol/I?)

2. PrirGstek hm. nad 10 % = hyperhydratace nebo vyrazna pozitivni bilance tekutin

3. MAc nezvladatelna konzervativné

4. Intoxikace toxinem, ktery je mozno dialyzovat

5. Hyperamonemie, hyperazotémie (kreatinin > 700pmol/I, urea > 35 mmol/I) hyperCa®* > 4,5 mmol/l, hyperNa* >
180 mmol/I|

6. Zavazna hypotermie



18C Dif. dg. zvraceni

Definice zvraceni

Zvraceni je reflexni vyprazdnéni Zaludecniho obsahu usty za pomoci kontrakce bfisnich sval(i a branice.

- jedna se o dlleZity obranny reflex, ktery chrani organismus pred plsobenim a vstfebanim potencialnich toxinu

- tento reflex ma své centrum v oblongaté

- zvraceni mlZe a nemusi pfedchazet nauzea a vegetativni pfiznaky: P salivace, P TF, 1D, zména prokrveni sliznic

- mlZe se jednat o pfiznak fyziologického stavu (téhotenstvi), benignich stava (kinetdza, lehka intoxikace alkoholem,
béZzna gastroenteritida) aZ po Zivot ohroZujici stavy (NPB —ileus, pankreatitida; sy intrakranialni hypertenze)

Etiologie

1. Zakladni rozdéleni:

A) GIT priciny: gastroenteritida, GERD, intoxikace, alergie na bilkovinu kravského mléka, hepatobilarni nemoci,
pepticky vied, eozinofilni ezofagitida, Streptokokova faryngitida, gastroparéza (pf. po OP, polékové)
VVV: atrézie GIT/pylorostendza/malrotace/Hirschprungova ch. + nekrotizujici enterokolitida
NPB: ileus, pankreatitida, apendicitida

dalsi: funkéni dyspepsie

B) Non-GIT priciny (10): metabolické poruchy, meningitida a sy intrakranialni hypertenze, mocova infekce
(pyelonefritida), tumory CNS, diabeticka ketoacidézy, adrendlni krize, psychogenni zvraceni a bulimie, téhotenstvi,
migrény

- z tohoto vyctu je patrné, Ze pro dif. dg. budou stéZejni nejen podrobné;jsi tidaje o zvraceni, ale i dal$i symptomy a
klinicka i paraklinicka vys.

2. Rozdéleni dle véku: 1. Novorozenci— VVV, alergie na bilk. kravského mléka, GERD, nekrotizujici enterokolitida,
adrenalni krize, metabolické poruchy
2. Kojenci — GERD, gastroenteritidy, ileus, mocové infekce, adrenalni krize, sy intrakranidlni
hypertenze, pankreatitida
- u novorozencl a kojencl je stéZejni odlisit prosté ublinkavani od zvraceni
- Casty je u nich i fyziologicky GER, jen malokdy se jednd o GERD
3. od predskolniho véku — skoro vSechno vyse zminéné

Specifika pro dand onemocnéni

1. GERD - opakovana podrazdénost a averze ke krmeni (kvali bolestivosti pfi refluxu kyselého obsahu do jicnu),
neprospivani, chronické zvraceni (u starsich déti)

2. Alergie na bilkovinu kravského mléka — dominujicim pfiznakem jsou krvacivé stolice, zvraceni nékdy

3. Pylorostendza — postprandialni zvraceni obloukem u ditéte starého 3 — 6 tydni bez pfimési Zluée, T chut k jidlu,
hltavé piti, postprandialné viditelna peristalticka vina a palpacni rezistence, neprospivani, letargie, dehydratace

4. Adrendlni insuficience — podobné jako u pylorostendzy + MAc + hyperK” + hypoNa® + hypotenze + virilizace
genitalu u divek

- urgentni stav nejcastéjsi pfi¢inou je CAH (screening odhali vétsinu), dale stp. po rychlém vysazeni KS

5. lleus a jiné obstrukce (malrotace) — zvraceni s pfimési Zluce + vzedmuti bficha + zastava odchodu plynl a stolice +
bolest bficha, vymizela peristaltika
6. Eozinofilni ezofagitida — ¢asto spjatd s ekzémy, AB ¢i jinymi atopickymi projevy

7. Infekce (gastroenteritida, pyelonefritida, pneumonie) — horecka + laboratorni zndmky infektu
CAVE! u kojenct byva zvraceni ¢asto 1. pfiznakem jakékoliv infekce — tfeba i otitidy, faryngitidy

8. Sy intrakranialni hypertenze (tu, krvaceni, hydrocefalus) — cefalea, fokalni neurologické deficity, nauzea muze
chybét, méstnava papila, vyklenuta (pulzujici) fontanela, zvraceni ihned po probuzeni



9. Diabeticka ketoacidéza — acetonovy foetor, polyurie, polydipsie, Kussmaulovo dychani, ketolatky v moci +
hyperglykémie

Varovné priznaky

1. bilidrni pf¥imés - ileus, stfevni obstrukce, krev = vied, jicnové varixy

2. krev ve stolici > NPB

3. bolesti bficha > NPB

4. silna cefalea, neurologické deficity, alterace védomi = Intrakranidlni pficiny

5. Kussmaulovo dychani, acetonovy zapach = Diabeticka ketoaciddzy

6. Zvraceni bez nauzey = pylorostendza, sy intrakranialni hypertenze, akutni pankreatitida, hyperk"

Diferencialni diagnostika
- na prvnim misté je nutno vyloudit zavazné Zivot ohroZujici situace (intrakranidlni hypertenze, meningitida, NPB,
diabeticka ketoaciddzy, tézky metabolicky rozvrat) — k tomu ndm mohou pomoci varovné priznaky

ANAMNEZA: 1. nauzea ano/ne —v piipadé, Ze ne € akutni pankreatitida, pylorostendza, sy nitrolebni hypertenze,

hyperK*

2. pfimési — bilarni pfimés (nazelenalé zvratky) = obstrukce strev (ileus), krev (hemateméza) =
krvaceni z horniho GIT (jicnové varixy, pepticky vied)

3. trvani zvraceni — akutni/opakované vs. chronické

4. bolesti bficha? ANO > NPB

5. prijem? - Gastroenteritida, alergie na bilk. kravského mléka

FYZIKALNI VYS.: 1. Stav hydratace — dle hm. pred a po stanovime tizi dehydratace, sucha bukalni sliznice,
snizeny turgor, nemoci, vpadla fontanela a oci
2. Neurologicky stav — znamky meningealni drazdéni, vyklenutd fontanela
3. Palpace bficha — zndmky peritonealniho drazdéni

LABORATOR: 1. KO —infekce (leukocytéza)
2. ABR a ionty —iontové dysbalance, MAc
3. CRP —infekce
4. glukdza — diabeticka ketoaciddzy (hyperglykémie)
5. urea a kreatinin — akutni selhani ledvin - vede k metabolickému rozvratu
6. amylazy a lipazy — pankreatitida
7. JT — hepatobilarni onemocnéni
8. moc na biochemii, sediment, kultivaci — pyelonefritida
9. stolice na OK, mikrobiologické vys. — gastroenteritida
ZOBRAZOVACi METODY: NPB > USG/RTG
CT mozku - intrakranidlni krvaceni
MRI mozku
SPECIFICKA VYS.: gastroenterolog (endoskopie), chirurg (NPB),
Terapie

1. Terapie pficiny

2. Rehydratace, Uprava vnitiniho prostiedi

3. Antiemetika — aZ po vyieseni etiologie, Kl u kojencd, u kinetdz — Kinedryl, Travel Gum
4. Prokinetika — metoklopramid — pfi prikazu poruchy motility

V nékterych zemich = jedna davka ondasetronu, aby se usnadnila peroralni rehydratace
Tabulka 3. Symptomy usnadniujici diferencialni diagnostiku

Symptom (pfiznak) Pravdépodobné onemocnéni

Vykienuta fontanela u novorozence a kojence Meningitida

Projektilové zvraceni u ditéte ve 3.-6. tydnu

Virilizace genitalu, hyperkalémie, hypt

Bolest hlavy, chybéni nauzey, zvraceni ihned po probuzen trakraniaini hypertenze

viditelna peristalticka vina, auskuitacné chybéjici peristaltika, borborygmy trevni obstr

ni pfiudnich 213z u adolescentd



19. Diabetes mellitus I. typu

Definice diabetu mellitu
DM je metabolické onemocnéni rizné etiologie charakterizované chronickou hyperglykémii v disledku poruchy
tvorby nebo Gcinku INZ nebo kombinaci obou.

Klasifikace DM
1. DM 1. typu — autoimunitni (95 %) nebo idiopaticky
- charakterizovany absolutnim nedostatkem INZ
2. DM 2. typu
- charakterizovany INZ rezistenci — tedy relativnim nedostatkem INZ; typicky spjat s obezitou a metabolickym sy
3. Gestacni diabetes
- charakterizovany poruchou glukézové tolerance vzniklou v gravidité
4. Jiné specifické typy DM
napf.: a)onemocnéni pankreatu — CF, pankreatitida, hemochromatdéza, Urazy pankreatu
b) MODY (Maturity-Onset Diabetes of Young) = monogenné AD podminény DM = rlzné monogenni mutace
vedouci k poruse sekrece INZ = vétsinou lehké hyperglykémie zvladatelné na dieté (nebyva ketoacidéza)
c) endokrinopatie — Cushinglv syndrom, feochromocytom, glukagonom, akromegalie aj.
d) chromozomalni aberace a genetické sy — Downuv sy, TurnerQv sy, Prader-Williho sy
e) léky a chemikaliemi indukovany — KS
f) infekcemi indukovany DM — kongenitalni rubeola, CMV

SLIDY4 A5

DM 1. typu obecna charakteristika
DM1 je nejcastéjSim typem DM u déti. Vznika nejcastéji na podkladé Al zanétu primarné namifenému proti B-bb.
pankreatu = to vede k jejich destrukci s naslednou poruchou syntézy INZ = vysledkem je absolutni nedostatek INZ

Epidemiologie

- DM je vzacny u déti do 1 roku

- bé&hem poslednich let ma u nés zvysuijici se incidenci = CR ma incidenci cca 18,5 : 100 000

- jeho incidence obecné vzrista s vékem - zvysena incidence je u déti ve véku 2-4 let a u déti ve véku 10-14 let

Etiopatogeneze
- tak jako jind AlO, i DM1 pfedstavuje multifaktorialni onemocnéni na jehoz vzniku se podili jak genetické faktory,
tak faktory zevniho prostiedi
- patogeneticky dochazi k Al poskozeni B-bb. pankreatu vedouci k absolutnimu nedostatku INZ
A) genetické faktory: - je prokdzana asociace s HLA antigeny Il. tfidy: nékteré subtypy HLA DR3, DR4, DQ
- je prokdzano Mriziko u prvostupriovych pribuznych s DM1 (15x vyssi)
- mohou se uplatiiovat i mutace inzulinového genu nebo genu CTLA4
B) faktory zevniho prostredi:
- zahdjeni Al reakce se dava do souvislostis:  a) virovou infekci — enteroviry, Coxsackie viry sk. B, rubeola
b) bilkovina kravského mléka (dle Skandindvské studie je
korelace mezi kojenim a snizenym vyskytem DM)
c) chemické l., toxiny, nedostatek vit. D, lepek aj.

- uplatriuje se primarné bunééna a sekundarné protilatkova Al reakce
- k rozvoji manifestniho DM1 pak dochazi aZ po destrukci 80 — 90 % B-bb.

u DM1 nachazime nasledujici 3 typy specifickych autoAb: 1. proti dekarboxylaze kys. glutamové (anti GAD-65)
2. proti INZ (1AA)
3. proti proteinu tyrosin fosfatazy (anti IA-2)
- existuji i dal$i autoAb, které je mozné stanovovat
- autoAb mohou byt pritomné i nékolik let pfed manifestaci DM1 a jejich pritomnost zvySuje riziko
manifestace DM



- dllezité je, Ze AIO maji tendenci se sdruzovat, proto u DM1 nachazime Castéji: 1. Al thyreoiditidu (20 — 30%)
2. Celiakii (10 %)
3. Addisonovu chorobu

Klinicky obraz manifestniho DM1
nezfidka md manifestni DM1 nahly zacatek s polyurii, polydipsii a ketoacidozou
dalsi pfiznaky: 1. vznik enurézy (u déti, které se uz nepomocovaly)
2. bolesti bficha a zvraceni
. hubnuti
. vaginalni kandidéza, balanitida, koZzni mykozy
. zhorseni vizu
. Unava, podrazdénost, zhorseni prospéchu

() B~

priznaky diabetické ketoaciddzy: tézka dehydratace, zvraceni, acetonovy zapach, Kussmaulovo dychani,
porucha védomi

Diagnostika

- dg. mlzZe byt stanovena na zakladé projevll manifestniho DM1 nebo i z ndhodného vysetreni glykémie pred OP Ci
vykonem v celkové anestezii

1. Anamnéza — polyurie, polydipsie, ztrdta hm., Unava aj.

2. Fyzikalni vys. — dehydratace, koZzni mykdzy, hubnuti, acetonovy zapach?

- definitivni dg. je zaloZena na laboratornim vys., kde pro dg. DM svédc¢i:
a) glykémie na laéno =7 mmol/I
b) glykémie béhem dne = 11,1 mmol/I + pfiznaky DM + glykosurie a nékdy ketonurie = dg. je jasna
- u asymptomatickych osob je nutné hodnotu potvrdit pf¥i alespori 2 méfenich v rlizném ¢ase
- u osob s prediabetickymi hodnotami glykémie = tj. na laéno 5,6 — 6,9 se déle provadi oGTT:
¢) po 120 min od podani Glc p.o. 2 11,1 mmol/l (hodnota 7,8 — 11,0 mmol/I = porucha tolerance glc)

3. Stanoveni C-peptidu (odpovidad umérné sekreci INZ)
4. Stanoveni autoAb
5. Stanoveni glykovaného Hb (HbA1lc) — V USA, u nas ne pro diagnostiku

Terapie

NEFARMAKOLOGICKA: - racionalni strava s omezenim jednoduchych cukr
- edukace P a rodiny = zakladem je prevence hypoglykémie!!!
- je vhodna fyzicka aktivita

FARMAKOLOGICKA = SUBSTITUCE INZ = humanni INZ (dnes vyrabén rekombinantni technologii pomoci E. coIi) nebo INZ analoga
Kdy zahdjit terapii? Ihned po stanoveni dg. (pti hospitalizaci)
Jak? Snazime se napodobit denni sekreci INZ — existuji rizné rezimy — nejcastéjsi je systém bazal-bolus
- rzné typy INZ a INZ analog maji rGzny nastup ucinku, maximum Gc¢inku a trvani Gcinku
typy INZ a INZ analog: a) Ultra rychle pasobici - Humalog

a) Rychle plsobici — Humulin R, Actrapid

b) Stfedné dlouho pulsobici — Humulin N

d) Protrahované pusobici — Lantus, Levemir

ReZim bazal-bolus = intenzifikovana inzulinova Iécba
- spociva napt. v tom, Ze si P aplikuje cca 30 min. pfed velkym jidlem (3x za den) rychle pusobici INZ a stfednédlouhy
INZ pfed spanim

Pomucky
INZ pera

INZ pumpy — fixni + bolusové davky s jidlem



Monitoring DM

- monitoring glykémii, monitoring glykosurie (orientacni), monitoring ketonurie a ketonémie (pfi zatézi)
- kontinudlni monitoring senzorem

glykovany Hb = reflektuje hodnoty glykémie za poslednich 6 — 12 tydna



DIABETES MELLITUS I. TYPU:
- DM je pfiznakovy soubor, pro ktery je typické, Ze zahrnuje:
- hyperglykemii, glykosurii, absolutni nebo relativni nedostatek inzulinu a riziko
komplikaci vlivem chronické hyperglykemie
= metabolické onemocnéni rlizné etiologie charakterizované chronickou hyperglykémii
v dlsledku poruchy tvorby nebo Géinku inzulinu nebo kombinaci obou
- diabetem v populaci trpi asi 10 % lidi, pficemz vétsina z nich je DM Il. typu
- DM I. typu pfevaZuje u déti, dospivajicich a mladych dospélych
- DM I. typu je zdvazna forma diabetu, ktera je dana autoimunitni destrukci beta bunék (BB)
pankreatu a je Zivotné zavisla na inzulinu (pfed jeho objevem v r.1921 $lo o fatalni
onemocnéni)
- existuje ve formdchj 1A (imunologicky zprostfedkovany — v 93-95 %) a 1B (idiopaticky)
Tab. 6.8.-1. Diagnostickd kritéria diabetes mellitus podle

Americké diabetologické asociace (ADA) a WHO. Hodnoty
glykémie pfi stanoveni v Zilni krvi

+ typické priznaky diabetu (polyurie, polydipsie, hubnuti)
a soucasné glykémie = 11,1 mmol/l kdykoliv béhem dne
nebo

+ glykémie = 7,0 mmol/l nala¢no nebo

+ glykémie = 11,1 mmol/l ve 120. minuté oGTT (oralniho
glukézového toleranéniho testu)

- jde o imunologicky zprostfedkovanou chorobu — primarni BB autoimunita (T-lymfocyty)
- primarni autoantigen neni zndm
- sekundarné se pak vyviji specifické protilatky (proti BB, inzulinu...)
- etiologie: genetické vlivy: riziko 1A DM u prvostupriovych pfibuznych je 15x vyssi nez u bézné
populace, konkordance u monozygotnich dvojcat je 35 %
- soucasné byvaji i dalsi autoimunity (celiakie, Addisonova nemoc...)
- zevni vlivy: bilkovina kravského mléka (dle skandindvskych studii je zde korelace)
- viry — DM 1. a thyreoitida u kongenitalni rubeoly
- coxsackie B, enterovirové infekce, endogenni retroviry
- incidence DM 1. u déti se zdsadné liSi mezi jednotlivymi zemémi i etnickymi skupinami
- v Evropé — 3,6:100 000, CR ma ve srovnani s Evropou stifedni incidenci — 18,5:100 000
- béhem poslednich let u nas incidence stoupla na vice nez dvojndsobek, nejvice
u nejmensich déti do 4 let véku
- do 1 roku véku je velmi vzacny, incidence vzrista s vékem
- v soucasné dobé probihaji vyzkumy, aby mohlo dojit k Uspésné prevenci vzniku diabetu
- zaroven probihaji vyzkumy a studie na definitivni vyléCeni diabetu cestou technickou (umélé
beta-bunky s uzavienou zpétnou vazbou mezi glykémii a dodavkou inzulinu) a  biologickou (transplantace
beta-bunék) — oba postupy zatim ale nejsou vyuzitelné
- pacienti s DM I. jsou tak zatim odkdazani na inzulinovou |écbu spojenou s monitorovanim
glykémii a urcitymi dpravami Zivotniho stylu
- klinické ptiznaky: vétSina déti s nové diagnostikovanym DM I. vyhleda Iékafe pro osmotické
pfiznaky (polyurie, polydipsie) spojené s ubytky hmotnosti
- u mensich déti se asi v poloviné pfipad( rozviji sekundarni nocni enuréza
- projevy trvaji asi 2-4 tydny pred stanovenim diagndzy a ¢asto navazuji na prodélany
interkurentni infekt, ktery nebyl vyvolavajicim faktorem diabetu, ale zvysil naroky
na inzulinovou sekreci u ditéte s hrani¢nim deficitem inzulinu, coZ vyvolalo
hyperglykemii, glykosurii a osmotickou diurézu
- vyskyt novych pfiznakd kulminuje v Unoru a bfeznu a v zafi a fijnu (sezony respiracnich infektd)
- diabetes se klinicky projevi aZz v dobé, kdy bylo zni¢eno 85-90 % plvodniho poctu BB
- pokud nejsou osmotické ptiznaky véas rozpoznany, rozvine se diabeticka
ketoaciddza (zvraceni, extrémni Zizen, dehydratace, bolesti bticha,
acetonemicky foetor ex ore a Kussmaulovo dychani) — miZe vyustit
az v ketoacidotické koma s poruchou védoma a potencialnim rizikem smrti
- diagnostika: definitivni diagnéza DM je zaloZena na laboratornim vysetieni
- pokud se vyskytuji klinické priznaky glykémie kdykoliv béhem dne a je rovna nebo
vys$i 11,1mmol/l, jde urcité o DM



,

- jsou-li pochybnosti, po dobu 24hod je mozné méfit preprandialni a postprandidini
glykemii, ptipadné oGTT nebo i.v.GTT
- nékdy se ditéte zjisti DM nahodné pred klinickymi projevy pfti vySetieni glykosurie
nebo glykémie pfti preventivni prohlidce
- princip terapie: zakladem terapie je dlouhodoba aplikace inzulinu s cilem:
- dosahnout glykémii co nejblizsi fyziologickym hodnotam a zabrdnit rozvoji
chronickych komplikaci diabetu
- zajistit fyziologicky rust a vyvoj ditéte
- predejit tézSim hypoglykémiim a zamezit poSkozeni mozku
- potfebné davky inzulinu a zplsob jeho podavani (injekénimi pery nebo inzulinovou
pumpou) zaviseji na véku, zbytkové endogenni sekreci inzulinu a individudlni
energetické potrebé pro rist, vyvoj a fyzickou aktivitu
- lepsi metabolicka kontrola snizZuje ¢etnost cévnich komplikaci diabetu a oddaluje
jejich nastup
- u mensich déti se hledd kompromis mezi optimalni hladinou HbA a zvySenym rizikem
tézkych hypoglykemii
- zakladnim predpokladem pro Uspésné léceni diabetického ditéte a adolescenta
je edukace rodiny a pacienta samotného
- inzulinové rezimy: bazdl-bolus — rychle pUsobici inzulin 20-30 min pred hlavnim
jidlem, stfednédoby pred spanim
- rychle puUsobici analog hned pred hlavnim jidlem, sttednédoby rano
a pred spanim
- inzulinové pumpy — fixni nebo variabilni bazalni ddvka + bolusové davky
soucasné s jidlem v trvalé subkutanni infuzi (rychle pusobici analoga jako
bazal i bolus)
- diabeticka dieta: jeden ze zakladl Iécby a hlavni cil edukace
- cilem je dosazZeni rovnovahy mezi pfijmem jidla, davkami inzulinu a vydejem ~

energie
- denni pfijem energie: sacharidy >50 %, tuky 30-35 %, proteiny 10-15 %
- kvantifikace mnoZstvi sacharidi = 1 vyménna jednotka = 10g sacharidu
Jadinac s geatickym , o Typ inzulinu Zatitek |Maximum | Trvéni
rizikem diabetes  faktory zevniho prostiedi ,ye , ye ;e
mellitus 1. typu - pocatek autoimunitniho u¢inku (h) u¢inku (h) u¢inku (h)
procesu (inzulitidy) N e
l l Ultra rychle piusobici 0.15 1.0-1.5 3.0-5.0

5 porucha glukézové 1
2 tolarance analoga (Humalog,
= N id
1S klinické QICEST)
g piiznaky diabetu Rychle piisobici 0.5-1.0 2.0-4.0 5.0-8.0
= (Humulin R, Actrapid)
? kriticka hranice sekrece inzulin

[zdravy élovék ]| [poskozeni B-bunék]| [ prediabetes | || diabetes) Stfedné dlouho pﬁSOb. 1.0-2.0 4.0-10.0 8.0-16.0

narozeni (Humulin N, Insulatard)
Obr. 6.8.-2. Pfirozeny prubéh autoimunitni inzulitidy ve o
schematickém vyjadreni. Jedinec se rodi s genetickou predis- Protrahované p“SOb‘ 4.0-8.0 12.0-24.0 20.0-30.0
pozici pro mozny vznik diabetes mellitus 1. typu. Autoimunit- analoga (lantus, levemir)
ni destrukce B-bunék (inzulitida) zacina vlivem spoustéciho

faktoru ze zevniho prostfedi. Postupné ubyva masa B-bunék
a klesa celkové kapacita sekrece inzulinu. Po ur¢ité dobé Ize
prokazat pokles sekrece inzulinu (intravenéznim glukézovym
toleran¢nim testem), pozdéji i poruchu glukézové tolerance
(ordInim glukézovym tolerancnim testem). Toto vy3etfeni se
viak zpravidla neprovadi, jelikoZ je jedinec asymptomaticky.
Klesne-li kapacita B-bunék na 10-15% puvodniho mnoZstvi,
rozvine se trvald hyperglykémie a klinické pfiznaky diabetu. Je
diagnostikovan diabetes a zahdjeno léceni (upraveno podle
doc. MUDr. Katefiny Stechové, Ph.D., a MUDTr. Lenky PetruZel-
kové, Pediatricka klinika 2. LF UK a FNM)

Monitorov:ini kompenzace DM Monitorovani kompenzace DM

it kfm.cké Fetily (s . :5 elk(ys lym) = Glykovany hemoglobin (HbA,¢)

5 T ¥ - x,'v o — Reflektuje hladiny glykémie v minulych 6-12 tydnech
e — Normalni hodnoty < 6.5% (nediabetici)
— Eduka¢ni hodnota — odpovéd’ glykémie na inzulin, jidlo a fyzickou _ Opthmilel kempeazace <77.6 %

s Suboptimélni k 7.6-9.0%
— Adekvatni davkovini inzulinu T e 2
— Spatni kompenzace > 9.0%

Monitoring glyvkosurie







NEDONOSENY NOVOROZENEC — CHARAKTERISTIKA, NEJCASTEJSi PROBLEMY
PO PORODU, ZAKLADY PECE (RESUSCITACE, STABILIZACE, ZAHAJENI

KOMPLEXNI PECE, TRANSPORT):

- za nedonoseného je povaZzovan novorozenec narozeny pired dokonéenym 37. tydnem
- v CR se pred 37. tydnem roéné Zivé narodi pies 7 %

- ve vétsiné pripadl je porodni vaha nizsi nez 2500g

- nedonoseni novorozenci jsou proti donosenym zatizeni vyssi mortalitou a morbiditou, ktera
mUZe vést k porucham jejich dlouhodobého vyvoje

- hranice viability je mezi 23.-24. tydnem téhotenstvi — novorozenci narozeni na hranici
viability jsou ohroZeni tézkou strukturalni a funkéni nezralosti vSech organ( a tkani

- novorozenci narozeni po 32. tydnu gravidity maji soucasné pfi Urovni perinatalni a neonatalni
péce progndzu z hlediska preziti i dlouhodobého vyvoje dobrou

- hlavni faktory urcujici progndzu velmi nezralych novorozencl (pod 30-32. tyden), jsou infekce,
cerebralni morbidita (krvaceni do CNS, leukomalacie = nekrdza bilé hmoty) a respiracni problémy (RDS,
pneumonie, bronchopulmondlni dysplazie)

Charakteristika nedonosenych novorozenci
- celkovy vzhled: nedonoseni novorozenci maji typicky vzhled:

1.
. snizena elasticita usnich boltcl

. €elo, horni ¢ast zad a ramena pokryté lanugem

. kUZe je tenka, syté Cervené, transparentni s prosvitajicimi kapilarami

. neni hmatna tkan prsni Zlazy, u chlapcl nejsou sestoupla varlata, u divek velka labia neprekryvaji mala
. v poloze na zadech maiji predilekéni drzeni hlavy na stranu (prevazné doprava)

. svalovy tonus je snizeny

NOoO b wN

protazeny tvar lebky (dolichocefalie)

- zralost novorozence si Ize po porodu ovéfit podle polohy, kterou dité zaujima, podle zakladnich
neurologickych projev( a somatickych znakl nezralosti
- termoregulace:

1.
2.

novorozenci maji obecné oproti starSim détem relativné vétsi télesny povrch
nezrali novorozenci maji tenkou kuzi

- tyto 2 faktory vedou k vy$sim ztratam tepla a vody zejména v 1. tydnu po porodu
- nedonosenci hire udrzuji stabilni TT a to nejen v chladném, ale i v pfilis horkém prostiedi

- ideadlni je termoneutralni prostfedi, které je u nedonoSence 32 — 35 °C (u velmi nezralého jesté
vyhtivaném lGzku

- se zvySovanim teploty se I vodni ztraty € tomu se brani plastovou félii kolem ditéte, zvysenim
vlhkosti prosttedi a parenterdlni dodavkou tekutin

- vodni rovnovaha:
- potfeba dodavky tekutin je u nedonosencl variabilni, méni se:

1. se stafim gestace

2. zdravotnim stavem

3. podle toho, zda je novorozenec v uzavieném inkubatoru nebo na otevieném vyhfivaném lGzku
(zde vyssi ztraty)

- prvni den po porodu se potieba dodavky tekutin pohybuje kolem 60-80ml/kg (u velmi nezralych se zvysuje
az na 100ml/kg/den) a postupné se zvysuje asi o 30ml/kg/den aZ do celkového objemu 150-180ml/kg/den

- vyzZiva:

1. nedonosenec ma zvysené nutricni naroky (oproti ditéti narozeném v terminu)
2. novorozenec narozeny ve 35.-36. tydnu je schopen sat a polykat materské mléko
3. méné zraly novorozenec musi mléko pfijimat sondou pfimo do Zaludku
- je snaha zahdjit enteralni vyZivu co nejdfive (nejlépe do dvou tydnid po porodu)
- existuji specidlni mlééné formule pro nedonosence, které zajisti pokryti energetickych potreb (pfip. se
k materskému mléku pridavaji tzv. fortifikatory zvysujici bilkoviny)
- strava podana do sondy se aplikuje za ptisné sterilnich podminek!



Nejcastéjsi problémy po porodu
1. Termolabilita

RESPIRACNI SYSTEM:
2. Perinatalni asfyxie (ot. ¢. 41)
3. RDS (ot. ¢. 41)
4. Bronchopulmonalni dysplazie
= pretrvavajici zavislost na kysliku ¢i ventilacni podpofe po 28. dni Zivota
- vétSinou dochazi ke spontannimu zlepseni, dité by mélo byt ddle sledovano pneumologem
patofyziologie: na rozvoji BPD se podili: zanét, UPV (volumotrauma a barotrauma) a oxygenoterapie
KO: 1. bez oxygenoterapie ¢i ventilaéni podpory = pfiznaky dechové tisné = tachypnoe, dyspnoe, epizody apnoe
+ piskoty (kv(li bronchospazm(m)
2. neprospivani a rustova retardace
komplikace: a) Cor pulmonale = 3. znamky PSS (zvétseni jater)
b) Nebyva provazeno vyssi Cetnosti infekci, ale byva provazeno tézsim priibéhem infekci, proto se
doporucuje v sezéné RS virll (prosinec — duben) aplikovat monoklondlni Ab palivizumab (Synagis),
coZ chrani dité pred zdvaznou bronchiolitidou a pneumonii a J riziko pozdéjsiho rozvoje AB
diagnostika: ~ anamnéza, klinicky obraz, ABR (vétSinou mirna hyperkapnie a aciddza), ionty
typicky RTG ndlez — na zdkladé néj se stanovuji stadia BPD
terapie: minimalizace ventila¢ni podpory, diuretika, bronchodilatancia, KS, parenterdlni vyZiva

KVS:
5. hypotenze
6. perzistujici Botallova ducej (T: indometacin)

METABOLISMUS:

7. hypoglykémie (maji nizsi zasoby glykogenu), ale i hyperglykémie (pfijem i.v. Glc ma horsi toleranci)

8. hypoCa®* a hypoNa*

9. Osteopenie nedonosenych

- vznika na podkladé nedostatku kalcia a fosforu (ve vyZivé) — vznika rachitis a demineralizace kosti (na RTG)
- suplementujeme Ca**, fosfaty, vit. D

10. Hyperbilirubinémie nedonosenych

KREV:

11. Anémie nedonosenych

- vznika, protoZe transplacentarni dodavka Fe probiha az béhem 3. trimestru, a proto maji nedonoseni |, zasoby Fe
- navic se uplatnuji i ¢asté odbéry a J EPO

- suplementujeme Fe, kys. listovou, event. EPO = nestadi-li 2 krevni transfuze

GIT:
12. Nekrotizujici enterokolitida

ocCl:

13. Retinopatie nedonosenych

- vznika kvuli poruse vyvoje cév u nezralé sitnice = riziko nevratného postizeni zraku

|éCba: laserova fotokoagulace, kryoterapie, intravitrealni aplikace anti-VEGF bevacizumab, u nejtézsich pars plana
vitrektomie

DALSI:

14. Infekce, 15. poruchy sluchu, 16. epilepsie, ADHD, DMO 17. zlomeniny (kli¢ni kost, pazni kost, lebka), 18.
krvaceni (intramuskularni, intrakranialni), 19. Poskozeni nervl (obrna, paréza n. Vil)



ZAKLADY PECE
- kratce po porodu by mél novorozenec zahdjit dychani nékolika mohutnymi nadechy, po kterych nasleduje normalni
dychéni a pokozka za¢ne riZovét - dité se zabali do nahtatych plen a pfilozi k matce
- nedycha-li dostatecné, vyZaduje resuscitaci:
3 otazky, které si klademe pied resuscitaci: 1. Je novorozenec terminovy?
2. Je tonus v normé?
3. Dych3, place?
- 3x ANO = nevyZaduje resuscitaci 3x NE = vyzaduje stabilizaci aZ resuscitaci

Resuscitace
1. Zajisténi tepla + osuseni od zbytk( plodové vody
2. Uprava polohy = slozend plina pod zada (hlava v nepatrném zaklonu) + odsati DC z Gst a nosu (je-li to nutné)
3. Hodnotime dychani: a) Ma-li lapavé dychani nebo nedycha 2 muazeme zkusit taktilni stimulaci (3x cvrnkout do
chodidla) a poté zahajujeme manualni ventilaci pozitivnim pretlakem s frekvenci 40 — 60 dechli/min (tento krok je
zasadni, Casto staci ke zlepSeni stavu)

b) Dycha-li mélce a TF je nad 100/min > mobhla by stacit oxygenoterapie s FiO, 30 %

4. Hodnotime TF: Je-li TF pod 100/min (tak i kdyby dychalo spontanné) = opét zahajujeme umélou ventilaci
Je-li TF pod 60/min = zahajujeme KPR = 3:1 (stladeni:vdech) = pod spojnici bradavek
prostiednik + ukazovak s frekvenci 120/min + uméla ventilace

5. Neupravuje-li se stav do 20s (pfetrvava apnoe, bledost/cyandza, bradykardie) = orotrachealni intubace + léky i.v.
(umbilikalni Zilou ¢i periferni kanylou):

1. adrenalin 10 — 30 pg/kg (fedéni 1:10 000 = podam 0,1 —0,3 mli.v.)

2.1/2 FR (volumexpanze) 10 - 20ml/kg

3.4,2 % NaHCO; 1 — 2mmol/kg

- nékdy se vyuZiva tzv. pasivni hypotermie (dité se nezahfiva?)

Terapie po resuscitaci

ventilaéni podpora (neinvazivni/UPV), udrzeni MAP nad 40 mmHg pro perfuzi CNS a organd (dobutamin), hlidani
glykémie, elektrolytl, pH, nutri¢niho stavu; terapie kreci (fenobarbital, fenytoin, midazolam), kontrola edému
mozku, normotermie

Transport

- nedonoseni novorozenci by méli byt porozeni v nemocnicich s novorozeneckou JIRP (skoro vSechny krajské
nemocnice)

- kriticky ohroZeni by méli byt porozeni v perinatologickych centrech = Praha, Brno, Ostrava, Olomouc, Plzen, HK,
CB...

transport se provadi v transportnim inkubatoru — zajistuje: 1. kontrolu teploty
2. koncentraci O,
- ma na bocich otvory pro ruce, uvnitf je vysuvna postylka
- soudasti je ventilator a monitor ZZF



KASEL:

- volni nebo reflektorické prudké vypuzeni vzduchu z dychacich cest

- primarné jde o obranny reflex zajistujici prichodnost dychacich cest

- spolu s dusnosti patti k nejcastéjsim priznakdm respiraénich onemocnéni

- patofyziologie: jde o nociceptivni reflex (fyziologicka odpovéd na podrazdéni receptord
v tussigennich zénach (nejcitlivéjsi jsou v laryngu, trachei a bronsich)

- receptory jsou umistény tésné pod epitelem dychacich cest a reaguji na mechanické
(sekret, cizi téleso — pozor, i v zevnim zvukovodu — reflex!), termické (chlad),
chemické (pary, plyny), a zanétlivé (edém, hyperemie) faktory

- kaslaci reflex se dovytvari pribéhu prvnich Sesti tydn( Zivota

- reflex: podrazdéni — receptory (tussigeni zény v oblastech zakonceni vagu) —
aferentni vlakna (senzitivni vlakna vagu cestou n. laryngeus superior) — centrum

kasle (prodlouzend micha — ncl. ambiguus, ncl. retroambigularis) — cortex (ovlivnéni

kasle vlli) — eferentni vlaka (motoricka vlakna vagu) — efektorové svaly — pretlak a vykonani
kasle (proud vzduchu kolem 150-280 m/s)
- klasifikace kasle: dle trvani — akutni (bez ohledu na IéCbu trva max tyden)

- subakutni (bez ohledu na Iécbu netrva déle nez 3-4 tydny)

- chronicky (trva déle nez 4 tydny, nékde piSou az nad 8 tydnu)

- dle charakteru — suchy (=neproduktivni) — ten u déti prevazuje, byva drazdivy
- vlhky (=produktivni)

- Stékavy (u akutni subglotické laryngitis)
- zachvatovity (u pertuse)
- dle klinického obrazu — faryngealni kasel (pokaslavani pti sekretu z nosohltanu)
- laryngealni kasel (Stékavy kasel pfi laryngitidé)
- trachealni kasel (hruby drazdivy)
- kasel z postizeni DDC (dusivy kasel s expektoraci nebo bez)
- varovné znamky akutniho kasle jsou cyandza, duseni, nahly zacatek obtizi
- varovné znamky kasle chronického — neprospivani, zvraceni, dusnost, no¢ni kasel

- DIFERENCIALNI DIAGNOSTIKA KASLE:
- AKUTNI KASEL:
- nejCastéji je projevem bézné infekce HCD, byva spojeny s rymou a subfebriliemi
- byva prevazné virového plvodu (RSV, rinoviry, adenoviry...)
- miva nekomplikovany prlbéh, byva suchy a drazdivy, v pfipadé nasedajiciho
bakteridlniho infektu pak produktivni s expektoraci a zahlenénim
(H. influenzae, S. pneumoniae, Moraxella catarrhalis...)
- lé¢ba neni nutnd — mukolytika a sekretolytika nejsou vhodna (u suchého kasle
zvysuji tvorbu hlenu)
- u novorozencl a kojencl je tfeba udrZovat prlichodnost nosu,
aby nedochdazelo k potizim s ptijmem potravy
- malé déti hlen vétsinou spolykaji, a tak mUzZe byt kasel provazen
nechutenstvim, odmitanim peroralniho pfijmu a zvracenim
- akutni laryngitida: je doprovdazena nahle vzniklym Stékavym kaslem, ktery vznika
v zUzZeni mezi subglotickymi slizniénimi valy
- je doprovazena inspiracnim stridorem a znamkami dyspnoe
- typicky zacina v nocnich hodinach bud'z pIného zdravi nebo pfi lehkém
respiracnim infektu
- postupné stoupd sekrece hlenu a suchy kasel se méni na produktivni
- etiologie byva virova
- |é¢ba — prvni pomoci je studeny vzduch
- studend nebulizace, inhalace adrenalinu, i.v. kortikosteroidy
- akutni bronchitida a bronchiolitida— viz ot. 21
- ostatni zanéty DC (sinusitidy, faryngitidy, pneumonie, pertuse, parapertuse), spalnicky
- inhalace drazdivych latek, aspirace, alergicky croup, bronchialni astma (zachvat)
- cizi téléso, ezofageotrachedlni pistél, pneumotorax, ARDS, plicni embolie, plicni edém
- CHRONICKY KASEL:
- nejc¢astéjsSimi pricinami jsou syndrom zadni rymy, astma bronchiale a GE reflux



vrv

- plicni ptFiciny — astma bronchiale, cysticka fibréza (produktivni s hustym hlenem),
primarni cilidrni dyskineze, tracheoezofagealni pistél, kouteni v rodiné, postinfekéni
priciny, TBC, intersticialni plicni procesy, tumory (vzacné), adenoidni vegetace, chronické pneumonie
(chlamydiova, mykoplazmova...),
VVV dychacich cest, bronchopulmonalni dysplazie, poruchy humoralni nebo
bunécné imunity, plicni emfyzém...
- mediastindlni priciny — lymfom, thymom, hemangiomy, lymfadenopatie, intratorakalni
struma, mediastinitida
- kardiovaskularni pti¢iny — chronické levostranné srdecni selhdvani, bradykardie s AV
blokem Il. a lll. stupné, endomyoperikarditida, plicni hypertenze, vaskulitidy...
- gastroezofagedlni pri¢iny — GER (mikroaspirace nebo reflexné drazdénim vagu),
ezotracheoezofagealni pistél, skluzna hidtova hernie, achalazie, eozinofilni
ezofagitida
- polékovy kasel — ACEi, amiodaron, metotrexat (u nadchazejici fibrézy), B-blokatory,
inhalaéni lécba
- vyvoldn aktivnim ¢i pasivnim kourenim
- psychogenni kasel (ten se neobjevuje ve spanku)

- DIAGNOSTIKA:

- anamnéza, fyzikalni vysetteni, laboratof (sediment, KO+diff, CRP, prokalcitonin, IL-6)

- serologicky — chlamydie, mykoplazma, pertuse, viry

- potni test (vylouceni CF), Mantoux Il test (TBC), 24-hod jicnova pH-metrie (GER)

- zobrazovaci metody hrudniku

- funkéni vysetreni plic — spirometrie

- vySetfeni ORL, alergologické, imunologické, kardiologické, gastroenterologické, psychologické

- LECBA:
- |é¢ba zédkladniho onemocnéni, antibioticka lé¢ba, symptomatologickd Ié¢ba
- expektorancia — usnadnuji vykaslavani hlenu z DC
- ACC, erdostein, ambroxol, bromhexin, guaifenesin
- antitusika — brani kasli
- centralni — kodein, dextrametorfan
- periferni — butamirat, dropropizin, levodropropizin

Tabulka 2. Charakteristiky kasle a doprovodnych pfiznakd, napomahajicich k jeho objasnéni

Charakter Pravdépodobna pfricina

staccato ureaplasma

paroxyzmalni pertuse, mykoplasma, cysticka fibroza, cizi téleso
paroxyzmalni s hlu¢nym pertuse

nadechem, zvracenim

pouze ve dne, ne v noci habitualni

Stékavy, plechovy krup, habituani, tracheomalacie, tracheitida
s chrapotem postizeni laryngu, nervus recurrens

néhly zacatek aspirace, embolie

po nédmaze astma

v souvislosti s jidlem, pitim  aspirace, GER, tracheoezofageélni fistule

odkaslavani, ,throat clearing”  tik, zadni ryma

vihky, produktivni cysticka fibroza, bronchiektasie, bakt. bronchitida

v noci po ulehnuti sinusitida, zadni ryma, GER

v druhé pulce noci astma

sezonni alergie, astma

piiimunosupresi bakteridlni pneumonie, pneumocystovd, mykobakterialni, CMV infekce
kontakt se zvifaty Chlamydia psitacci (ptaci), Yersinia pestis, (hlodavci), Francisella tularensis (kra-

lici), Q horecka, (ovce, dobytek), hantavirus (hlodavci), histoplasma (holubi)

vazba na urcité prostredi expozice Skodlivindm, alergie




19C Kasel

Obecna charakteristika kasle

Kasel je volni nebo reflexni prudké vypuzeni vzduchu z DC. Primarné predstavuje obranny reflex s cilem zachovat
prichodnost DC.

- jedna se o nejcastéjsi divod navstévy détského lékare

- spolu s dusnosti predstavuje Casty symptom onemocnéni DC, ale mUZe se jednat i o pfiznak mimoplicni
onemocnéni

Patofyziologie
Kasel vznika pfi podrazdéni tussigennich zén — hl. v laryngu, trachey, bronsich (ale i v zevnim zvukovodu) a to
mechanicky, termicky (chlad), chemicky (plyny, pary), zanétlivé (edém, hyperémie)

Klasifikace kasle
a) dle délky trvani: akutni — do 3 tydn(
subakutni — 3 — 4 tydny
chronicky — nad 4 tydny — dle etiologie se déli na specificky a nespecificky (bez znamé etiol.)

b) dle charakteru: suchy drazdivy = neproduktivni (nejcastéji u déti)
vlhky = produktivni
stékavy — typicky pro subglotickou laryngitidu
zachvatovity — u pertusse

Varovné znamky akutniho kasle
dusnost, cyandza, nahly prudky zacatek potizi

Varovné znamky chronického kasle
neprospivani, dusnost, nocni kasel, zvraceni

Etiologie a dif. dg akutniho kasle

1. Infekce HCD (nejcastéjsi) — tj. u rhinitidy = dochazi ke stékani hlenu do pharyngu a to drazdi ke kasli?
etiologie: virova (rhinoviry, adenoviry, koronaviry?)

- priibéh je nekomplikovany, 1écba neni nutna — u novorozenct a kojencl pecujeme o prlichodnost nosu

2. Akutni subgloticka laryngitida — typicky suchy stékavy kasel v nocnich hodinach z plného zdravi ¢i lehciho infektu
DC + inspiracni stridor + dyspnoe

etiologie: virova

T: 1. dychani studeného vzduchu = 2. inhalace adrenalinu = KS i.v. = pf¥i progresi UPV

3. Akutni bronchitida — typicky suchy drazdivy kasel, ktery ¢im dyl trva, tim spis se bude ménit ve vihky
etiologie: virova (RS, influenza a parainfluenza, rhinoviry, adenoviry) nékdy bakt. superinfekce (pneumokok,
Haemophillus).

T: symptomaticka, pfi bak. superinfekci ATB

4. Akutni bronchiolitida (viz ot. ¢. 21)
5. Akutni exacerbace AB

6. Aspirace ciziho télesa

7. Ostatni zanéty DC - sinusitidy, pharyngitida, pneumonie, pertuse, parapertuse, spalnicky
8. Inhalace drazdivych l., aspirace, alergie

9. Tracheozeofagedlni pistél, PNO, PE, plicni edém

Etiologie a dif. dg. chronického kasle
a) plicni: 1. AB (kasel s expiracni dusnosti, neschopnosti se dodechnout, tisni na hrudi, vrzoty a piskoty)
2. CF (produktivni s expektoraci hustého zeleného az purulentniho sputa)
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b) mediastinalni:

c) mimoplicni: 1.
2.
3.
4,

Diagnostika

. Primarna ciliarni dyskineze

. Koufeni v rodiné

. Tracheoezofagealni pistél

. Postinfekéni kasel = ,,postnasal drip syndrome
. TBC

. Intersticialni plicni procesy

. Tumor

“"

1. lymfom

2. thymom

3. hemangiom

4. struma

5. lymfadenopatie

GER, skluzna hiatova hernie, achalazie

KV pfi€iny — CHLSS, AV blok II. aZ Ill. st., myokarditida, perikarditida, plicni hypertenze
Polékové —iACE, methotrexat (metotrexatova plice), BB, inhalaéni 1éCba
Psychogenni (neobjevuje se ve spanku)

ANAMNEZA: Jak dlouho trva? = akutni/chronicky
Jaky byl zacatek? - nahly, prvné katar HCD
Jaky ma charakter?
Vazan na ro¢ni obdobi? ANO — alergie, NE — vSechno ostatni
Kdy kasle v rdmci denni doby?
Vznikd kasel ponamahové? ANO — AB
Ma dité nebo nékdo v rodiné atopicky ekzém, AB?
Ma nékdo dalsi v rodiné problémy? ANO — infekce

FYZIKALNI VYS.

LABORATOR: KO + diff., CRP, sediment
sérologie — mykoplazmata, chlamydie, viry
potni test — CF? :D

RTG plic, CT

Féni vys. plic — spirometrie, bronchomotorické testy

Bronchoskopie

ORL, alergologické vys., imunologické vys, kardiologické vys., gastroenterologické vys., psychologické vys.

Terapie

a) suchy — periferni antitusika: Stoptussin (butamirat) a dropropizin a levodropropizin

centralni antitusika: kodein, dextrometorfan,
b) vlhky — mukolytika: N-acetlycystein, ambroxol, bromhexin, erdostein, guaifenezin, a-dornaza (u CF)

erdostein = nejucinnéjsi



20A Astma bronchiale

Definice

AB je heterogenni syndrom charakterizovany chronickym zanétem, remodelaci a hyperreaktivitou pradusek a
casto reverzibilni bronchialni obstrukci (timto se liSi od CHOPN — ne plné reverzibilni obstrukce).

- chronicky zadnét je v DC pfitomen TRVALE (a mGzZe mit alergicky i nealergicky plivod)

- toto onemocnéni byva provazeno rizné ¢astymi a rlizné zavaznymi exacerbacemi

Epidemiologie

= nejcastéjsi chronické onemocnéni détského véku

-V CR postihuje cca 10 % déti (vice chlapce)

- prevalence AB celosvétoveé stoupa

- u 30 % se priznaky AB projevi do 1 roku zivota u 90 % do 5 let

Klasifikace — to je asi Spatné a u déti je to trochu jinak, zpracovat napr. dle
https://www.solen.cz/pdfs/ped/2014/02/05.pdf

1. Dle fenotypu se rozdéluje asthma na: 1. atopické — vétsSina asthmatik
2. neatopické — mensina asthmatikd

2. AB klasifikujeme pred zahajenim lécby dle GINA klasifikace (Globalni Iniciativy pro Asthma) na intermitentni a

Klasifikace dle tize pred

perzistujici

kazdodenni dlouhodobou Iécbou

Tabulka 1 - Rozdéleni astmatu podle tiZe - klasifikace pfed kazdodennf Ié&bou

Beta2-mimetika

Denni Noéni ; Denni ;
Stupen astmatu Exacerbace Plicni funkce e s rychlym nastu-
priznaky priznaky variabilita pem Géinku
Lot <Ixtjoné < 2mésiéné krithé il <20% e
2. stupen > Ixtydné ity vliv na denni aktivity FEV 2 80% .
Lehké perzistujici <hrdenns || > e aspanek PEF2 80% 20 g ceme
3. stupeit < N naruseni bézné denni FEV. 60-80% . .
Stiedné tézké perzistujici - Ginnosti a spanky PEF 60-80% b denné
:'.é;;(uép::ni stujled denné gasto omezeni fyzickych aktivit EPEE\:;: :gf: > 30% denné

Hodnota FEV, se udavv % ndlezité hodnoty (NH), hodnota PEF se udévav % osobn nejlepéi hodnaty (ONH)
- ptitomnost kteréhokoliv znaku staci k zarazeni do prislusné kategorie

- podle tohoto rozdéleni zahajujeme farmakoterapii

2. AB obecné klasifikujeme dle arovné klinické kontroly do 3 trovni:
Tabulka 1. Kontrola astmatu (dle ICON)

Uroven kontroly

Doména  Slozka Uplna Dobra Casteéna Nedostatecna
Poskozeni  pfiznaky - denni Zadné <2/tyden >2/tyden trvalé
pfiznaky nocni/probuzeni Zadné < 1/mésic > 1/mésic tydné
potieba zachranné medikace  zadna <2/tyden >2/tyden denné
omezeni aktivit Zadné Zadné obcasné vyznamné
plicni funkce - FEV1, PEF* >80% 280% 60-80% <60%
Riziko riziko exacerbaci (za rok) 0 1 2 >2
nezadouci ucinky medikace Zadné Zadné variabilni variabilni

*% normy nebo nejlepsi osobni hodnoty
Termin kontrola astmatu obsahuje aktualni poskozeni (pfiznaky, potfeba zachranné medikace, omezeni
aktivit, plicni funkce u déti > 5 let) a budouci riziko (exacerbace, nezadouci ucinky lékd). Uroven kontroly je
definovana nejzavaznéjsim poskozenim nebo rizikem.
- pro danou Uroven musi byt naplnény vSechny znaky (tj jak anamnestické, tak i fce plic)

- ¢astecna kontrola = nejsou splnény 1 — 2 znaky dobré kontroly + spirometrie je 60 — 80 % FEV1, nedostatecnd =



nespliiujeme 3 a vice znak( ¢astecné kontroly + spirometrie je pod 60 %
- na zakladé arovné kontroly upravujeme farmakoterapii

Etiologie a patogeneze

AB je multifaktoridlni onemocnéni — na jeho vzniku se podili genetické faktory (s polygenni dédicnosti) a vlivy
zevniho prostiedi

- nejzavaznéjsim genetickym RF je ATOPIE = predispozice k tvorbé (abnormalniho mnozstvi) alergen specifickych IgE
- je tedy Casté, Ze P s AB ma soucasné atopicky ekzém, alergickou rhinitidu, potravinovou alergii ¢i jiny projev
atopie

spoustéci faktory zanétu a exacerbace: alergeny, l. z pracovniho prostfedi, nahla zména teploty, fyzickd zatéz,
emocni stres, respiracni infekce, koureni, farmaka

patofyziologie hypersenzitivni reakce I. typu viz ot. ¢. 16A

Zpocatku se jedna o reverzibilni proces, ktery ale postupné muze vést k ireverzibilni remodelaci DC s edémem,
jizvenim a fibrotizaci

Klinicky obraz

1. Expiracni dusnost s hvizddnim ci sipanim pfi vydechu + neschopnost se dodechnout

- typicky nastupuje ve vecernich hodinach ¢i nad rdnem

2. Suchy drazdivy kasel (nékdy po smichu, kfiku, expozici chladu, fyzické zatézi atd...)

3. Tisen na hrudi

-> tyto projevy se Casto objevuji v noci nebo nad ranem

5. Unava, nekvalitni spanek

KO exacerbace: klidova dusnost, prodlouzeny vydech, "D, TTF, { saturace, vétSinou vyrazné poslechové fenomény

Diagnostika

- diagnostika détského AB je obecné sloZita jednak kvili heterogennim projeviim jednak kvili omezenému spektru
vysSetieni pouzitelnych u malych déti

- pfi nejasné diagndze hovorime o obstruktivni bronchitidé ¢i asthma-like pfiznacich

1. Anamnéza — zachvaty drazdivého kasle + piskoty + dusnost + tlak na hrudi €< po expozici chladu/koufti/alergenu
- zachvatovity kaSel vecer ¢i nad rdnem mimo respiracéni infekci
- dal$i znamky atopie!
- pozitivni RA

2. Fyzikalni vys.: V klidové fazi — normaini
V pfiznakové (akutni fazi) — expiracni vrzoty a piskoty, expiracni dusnost, tachypnoe,
zapojeni dych. svalt

3. F¢ni vysetieni plic = spirometrie:

- dlleZita nejen pro dg. ale i pro sledovani pribéhu

- da se délat od 5 let!

FEV1 < 80%, FEV1/FVC < 75%, vykousnuta kfivka na pratok-objem
-> ukazuje-li spirometrii obstrukci: bronchodilatacni test = 400ug salbutamolu = po 30 min NFEV1 0 12% a
vic a 0 200ml a vic nebo 0 10 % prediktivni hodnoty
- je-li spirometrie v normé, ale podezfeni trva bronchokonstrikéni test = 8mg metacholinu 2 { FEV1 o
20% a vic + symptomy

- u déti mladsich 5 let se provadi metody nevyZadujici spolupraci: méreni specifického odporu DC
impulzivni oscilometrie

4. pti stanoveni dg. AB je dale dlleZité stanovit fenotyp AB:
4 a) FENO - stanoveni NO ve vydechovaném vzduchu pro dg. eozinofilniho asthmatu < da se predpokladat zlepseni
po nasazeni IKS



4 b) kozni skin-prick testy na zakladni inhalaéni alergeny + potencialni alergeny dle anamnézy
4 c) laboratof — KO (eozinofilie), stanoveni specifickych IgE, stanoveni sérové hladiny eozinofilniho kationického
proteinu < je-li I znadi to eozinofilni zanét, stanoveni eozinofild z indukovaného sputa

5. ORL vys. — spis pro dif. dg. (napf. ndlez adenoidni vegetace by mohl byt pficinou kasle + patrame po stavu dutiny
nosni a PND)
6. bronchoskopie a BAL

Terapie
A) NEFARMAKOLOGICKA: vyvarovat se expozici triggert (alergend, chladnému vzduchu...) + nekoufit! + edukace

B) Specifickd ALERGENOVA IMUNOTERAPIE: Ize indikovat pfi priikazu alergické etiologie

evwvs

C) FARMAKOLOGICKA: cilem je nejniz$i intenzita terapie vedouci k Gplné klinické kontrole

- intenzita terapie se v ¢ase mGzZe ménit (jak k vyssi intenzité, tak k nizsi intenzité)

- v dlouhodobé 1éché jsou stézZejni: IKS a antileukotrieny (montelukast) = blokatory leukotrienovych R
- LTRA jsou obecné méné ucinnéjsi nez IKS

- z Ulevovych |ékl se pouZivaji: SAB/LABA

- u tézkého perzistujiciho AB se pouzivd: omalizumab (anti-IgE)

- kromony (nedokromil) a teofylin se dnes pouzivaji méné

KLASIFIKACE ASTHMA BRONCHIALE
1.GINA (globalni iniciativa pro astma) — zavedla klasifikaci astmatu, ktera pomohla pfi fizeni 1éCby.
1.INTERMITENTNI — akutn{ exacerbace <1x tydné&, no¢ni p¥iznaky <2x za mésic
T: inhlacdani SABA v pripadé akutni exacerbace
2.PERZISTUJICI
LEHKE - ptiznaky nékolikrat tydné, noéni obtize nékolikrat mésiéné, omezeni dennf aktivity
T: antileukotrieny, kdyz nezabira zahajeni IéCby inhala¢nim kortikoidy
STREDNE TEZKE -kazdodénni pfiznaky a/nebo noéni p¥iznaky nékolikrat tydné
T: inhlaéni kortikoidy popt v kombinaci s LABA/ANTILEUKOTRIENY
TEZKE — kontinudlIni pfiznaky, ¢asté noéni obtize , omezeni denni aktivity
T: vyssi davky inhalaénich KS v kombinaci s antileukotrieny/peroralni teofylin
-inhalace SABA -> pozor na predavkovani, kontrola rodicud
-Casto nutné p.o.poddvani KS
-v pripadé Ze je to kortikorezistentni asthma -> zkousi se jina imunosupresiva : methotrexat, cyklosporin...
-tato klasifikace je nadale vhodné&jsi PRED zahajeném |é¢by, nadale je pak vhodnéjsi klasifikovat détské astma podle konceptu
kontroly nad nemoci
-ta hodnoti : denni a nocni pfiznaky, potfebu zachranné medikace, omezeni aktivity, plicni funkce, riziko exacerbace,
nezadouci ucinky medikace.
-podle toho je klasifikace kontroly nad nemoci : tplnd, dobra, ¢astecna, nedostatecna.

Z CESKY INTERNY:

D
astma DO ere 0 D a a a a \ 0 0

1 - intermitentni nizka davka IKS SABA
I& lehké perzistujici (nizké dévka IKS) antileukotrieny nebo teofylin g I :
3 - stiedné tézké perzistujici | nizka dévka IKS/LABA stiedni nebo vysoka davka IKS nebo | SABA
nizka davka IKS + LTRA nebo teofylin | IKS/f
l!i— tézké perzistujici stfedni davka IKS/LABA vysoka davka IKS + LTRA nebo teof}lin i
5 — téiké refrakterni astma dosavadni farmakoterapie preferencné dle fenotypu: K5 ;
+ cilend biologickd lécba (anti IgE, | antimykotika, dlouhodobé makrolidy, |
anti-IL5, anti-IL4/13) bronchiélIni termoplastika nebo =
nizka davka SKS pat

Mozna schémata lécby asthma do 5 let:

1.asthma je pod kontrolou -> P staci ob¢asné pouZivani SABA -> pokracuje takhle

2.astma je €atecné pod kontrolou pfi obCasném pouzivani SABA -> + KS (alternativou je pfidat antagonisty leukotrienovych
receptord)

3.astma je pod nedostateénou kontrolou pfi nizkych davkach KS -> zdvojndsobit davku KS/ nizka davka KS + antagonisty
leukotrienovych receptor().

LECBA AKUTNi EXACERBACE = ZACHRANNA LECBA



-SABA (short acting beta agonist) -> v inhalacni formé k tlevové |écbé
-salbutamol (Ventolin) — plsobi okamZité s vrcholem do 30 minut
-ANTIMUSKARINIKUM -ipratropium -> mozné dat
-> pokud se stav nelepsi -> transport do nemocnice (status asthamticus = protrahovand dusnost neragujici na lécbu)
-pokracuje se v 1é¢bé SABA
-pridava se i.v.kortikosteroidy
-monitoruji se vitalni funkce
-oxygenoterapie
-pfi stale nedostatecnému efektu -> pridava se i.v. AMINOFYLIN

STATHUS ASTHMATICUS

1. Odstranéni pripadného spoustéce stavu

2. Oxygenoterapie- 02 pritokem 4-6 |/min

3. Parenteralni terapie

e i.v. kortikoterapie- hydrocortison 200mg/dexo-methason 40mg
¢ i.v. methylxantiny- teophyllin 40mg (Syntophyllin®)

* mozno opakovat 4x denné

4. Inhalacni terapie

¢ 32-agonisté- salbutamol (Ventolin®)

¢ Kombinované pfipravky- salbutamol+ ipratropium (Berodual®)
¢ Anticholinergika- ipratropium (Atrovent®)

5. Laboratorni diagnostika- ABR, KO, mineralogram, kultivace stéru z krku a sputa, serologické vysetieni

6. Podplrna terapie- mukolytika, terapie krystaloid



20B Zaklady farmakoterapie a jeji zvlastnosti v détském véku

Obecna charakteristika
Bezpecna a efektivni terapie u déti zavisi jak na volbé spravného léciva, tak na jeho davkovani a volbé optimalni
lIékové formy.

//////

na détské populaci a existuji ve vhodné lékové formé zajistujici optimalni complience.

Zakladni rozdily mezi farmakoterapii v détstvi a v dospélosti

1. Léky netoxické u dospélého mohou téice postihnout plod nebo dité

pf. thalidomid — |ék pouZivany v 50. letech 20. stoleti jako sedativum a hypnotikum a lék na ranni nevolnost pro
téhotné, zpusobuje fokomelie (atrofie koncetin) u narozenych déti

2. Spektrum NU je odli$né u déti
pf. TTC — poruchy vyvoje kosti a zubti — Kl u déti do 8 let (plati to hl. pro TTC, pro doxycyklin to nebylo prokazané,
presto je Kl)

3. Dité se vyviji a roste
pt. KS — inhibuji rast

4. FK je u déti odliSna a nepfimo zavisi na véku a velikosti ditéte

Léky mimo schvalené indikace

ProtoZe ne u kazdého IéCiva probéhly klinické testy na détech (hodnotici bezpecnost a ucinnost) je nékdy nutné
pfistoupit k Ié¢bé mimo schvalené indikace v SPC = termin ,,off — label”

- u takovychto lékd je nutno vychazet z klinickych dat u dospélych, které de facto interpolujeme na détskou
populaci s uvazenim specifik onemocnéni u déti a FK i FD odliSnosti u déti. Samoziejmé je to spjato s vysSim rizikem
neocekavané odpovédi.

»Unlicensed léky* = |éky, které nemaji doporucené ddvkovani pro déti a vétsinou ani vhodnou Iékovou formu, nejsou
u nich znama specifika FK a FD u déti.
pf. iACE (ramipril) pouzity pred 18 rokem

,Off — label lIéky” = Iéky, které se u déti pouzivaji jinak neZ schvalenym zplisobem — tzn. pfedepisujeme je v jiné
indikaci nebo v jiné davce (popfF. jinym zplsobem nebo pro jiny vék) nez jak je uvedeno v SPC
pf. salbutamol pouzity u ditéte mladsich 4 let

OdliSnosti farmakokinetiky u déti

1. Zmény absorpce (nejsou tak dlilezité) = prestup z léCiva z mista podani do krve

- obecné jsou to dlivody proc zejména u novorozencl neupfednostiujeme p.o. formu (jednak ¢asto zvraci a jednak
maiji odliSnosti absorpce) a kdyzZ uz, tak ve formé kapek a sirupti, ale ani i.m. formu (kvili poskozeni svalu a riziku
krvaceni, riziko variabilni absorpce)

a) zpomalena evakuace Zaludku a peristaltika u novorozencti 2 povede ke pomalej$imu nastupu Géinku

b) zasaditéjsi pH v Zaludku > povede k lepsimu vstfebavani zasaditéjsich 1€kl (jsou méné ionizované)

c) Y vyluéovani pankreatickych enzym, odlisna bakterialni mikrofléra

2. Zmény distribuce (DULEZITE!!!) = pFestup léciva z krve do tkani

a) novorozenci a kojenci maji TCTV a vyssi pomér ECT oproti ICT = proto je u nich vys$i Vp u hydrofilnich 1é€iv
- nejvétsi pokles CTV a ECT je v 1. roce — aZ kolem 9. mésice to cca odpovida dospélému

- s pfesnym V; se pak pocita pfi vypoctu presného davkovani pro nejmensi déti

b) malé déti maji J koncentraci sérovych bilk. > proto u léku vazicich se na albumin je 4 riziko pfedavkovani

3. Zmény metabolismu (DULEZITE) = biotransformace |é¢iva na jeho metabolity s cilem jejich exkrece
a) po narozeni jsou enzymatické systémy zajistujici metabolismus NEZRALE a naopak mezi 1. — 6. rokem je
enzymaticka aktivita relativné vyssi nez u dospélych = tzn. v obdobi | metabolizace je T, a Jclearance
I. faze metabolismu = pfeména na vice hydrofilni IéCivo — zajistuji to hlavné enzymy z rodiny CYP 450



pt. { oxidace diazepamu, ibuprofenu = nutno do 1 roku pouzivat | davky, jinak toxicita

Il. faze metabolismu = konjugace lé¢iva = zajistuje to napf. UDP-glukuronyltrasnferaza

pt. L glukuronyzace chloramfenikolu - gray baby syndrom = Sedé zbarveni klize, hypotenze, hypoperfuze organt az
Sok; morfin

4. Zmény exkrece (MENE DULEZITE) = odstranéni |é¢iva a metabolitd z organismu
a) u malych déti je | GF a jesté déle |, tubularni sekrece (az do 2 let) > | vylucovani léCiv 2 Tkumulace IéCiv a
metabolitd = proto prodluzujeme davkovaci intervaly nebo redukujeme udrzovaci davky

Lékové formy

- obecné u téZce nemocnych déti upfednostriujeme parenteralni Iékové formy, u chronicky nemocnych déti se
snazime volit p.o. Iékové formy, ale i inhalacni, nazalni a rektalni za urcitych okolnosti.

a) parenteralni — nutné pouzivat velmi malé davky, u i.m. a s.c. je v prvnich mésicich zna¢né variabilni absorpce,
ktera zavisi na krevnim pratoku

b) peroralni

- do 6 let preferujeme roztoky a sirupy (jsou sladké — lepsi complience), event. Zvykaci tablety, prasky pro p.o.
suspenze, Sumivé tbl.

c) rektalni - Cipky

- zajistuji rychly nastup ucinku, vyhneme se vyzvraceni, lepsi po aplikaci stlaéit hyzdé

pf. ibuprofen supp., panadol supp.

d) inhalacni

- u détido 5 let = aerosol s nastavcem (spacerem) nebo nebulizace
- u déti 5—-9 let = aerosol s nastavcem nebo praskovy inhaldtory

- u déti nad 9 = aerosol bez nastavce

Davkovani

- fidime se dle SPC

- jinak se uvaZzuje hl. hmotnost, vék, povrch téla

pribliznd davka = povrch téla [m?] x 1,7 davky dospélého

Nezadouci ucinky

- vétsina NU je shodnd s dospélymi

- vice nachylni k NU jsou nezrali novorozenci

Grey baby syndrom — chloramfenikol

- Sedd kUzZe, hypotenze, zvraceni, dechové potize, slabost
Reylv sy — ASA (diklofenak)

- u déti s virovym infektem = hepatopatie a encefalopatie + edém mozku
inhibice rdstu — KS (pozor i na topickou aplikaci)

poruchy vyvoje kosti a zubti — TTC

shizeni svalového tonu = floppy child sy — BZD

/ riziko Gtlumu dech. centra — morfin

poskozeni slach a kloubli - fluorochinolony

Dalsi obkecavacky
Non-complience v puberté
- edukace rodict i déti



20C Otok kloubu - diferencialni diagndza

Klasifikace
otok kloubu délime na: Extraartikularni
Intraartikularni

podle poctu postizenych kloub(: Monoartikularni
Oligoartikuldrni = u JIA je to max. 4
Polyartritida = u JIA je to 5 a vice
Etiologie
1. Trauma — zlomeniny, pohmoZzdéni, ruptura vaz(
2. Reakce z pretizeni — napf. po béZzeckém zavodé, zvedani tézkych bfemen
3. Infekcni artritidy — hnisavé bakterialni, virové, parazitarni, TBC
4. Reaktivni artritidy = artritidy vznikajici v ndvaznosti na prodélanou infekci (nejpozdéji do 4 tydn)
pf. Yersinie, Campylobacter, Salmonella, Shigella, Chlamydie, Rubeola, parvovirus B19, EBV, HBV
a) Revmaticka horecka
b) Reiterliv sy
c) Artritidy po infekcich vySe zminénymi patogeny
d) Artritidy po oCkovani (typicky proti rubeole)
5. Lymeska borreliéza (moznd taky forma reaktivni artritidy)
6. Autoimunitni artritidy (JIA, SLE, juvenilni ankylozujici spondylartritida, mozna i juvenilni dermatomyozitida?)
7. Nadory

Diferencialni diagnostika

1. Anamnéza: a) Jaky kloub je postizeny? Jsou postizeny klouby symetricky? (u oligoartikularni JIA - &asto asymetricky)
b) Celsovy znaky na postizeném kloubu? = u JIA nebyva zarudnuti
c) Horecka? = bude u systémové JIA, bude u infekénich artritid, bude u revmatické horecky,
nebude reakce z pretizeni a traumat
d) Zacatek obtizi? - JIA je definovana jako artritida do 16. roku trvajici alespon 6 tydn(
e) Ztrata hybnosti? = Ranni ztuhlost u JIA
g) Prodélané infekce v poslednich tydnech?

2. Fyzikalni vys.: Aspekce: Symetrické = RA, JIA
Asymetrické = Reaktivni artritidy
Zarudnuti = zanéty (nebyva u JIA)

Palpace: Pruzny odpor = intraartikularni vypotek
3. Zobrazovaci vys: RTG, USG, MRI

4. Laboratof: a) KO + diff. — leukocytdza u infekci

b) CRP

c) FW

d) sérologie:  ASLO = revmaticka horecka
Antiboreliové (IgM a IgG) = Lymeska borrelidza
+/-RF = JIA
ANA, anti-ds-DNA, ENA = SLE
PAN = pANCA
Granulomatosa s polyangitidou = cANCA

e) moc: proteinurie, hematurie 2>

f) punkce (u intraartikularnich): zelenozluty s leukocyty pod 70 000/ml = JIA
zkaleny (pyartros) = hnisava infekéni artritida
serdzni (Ciry) 2 ponamahovy
krvavy (hemartros) = trauma, hemofilie



21A Chronicka renalni insuficience

Definice

Renalni selhani je patologicky stav, kdy ledviny nejsou schopny udrzet homeostazu organismu ani za bazalnich
podminek a je charakterizovan hromadénim dusikatych metabolitl a poruchou vodni, iontové a acidobazické
rovnovahy.

Chronické rendlni selhani predstavuje konecny stav chronického onemocnéni ledvin (chronické rendlni insuficience)
a je charakterizovan vyraznou redukci féniho parenchymu (pod 20 %?) a tim zmenseni celkové filtracni plochy.
Timto se odliSuje CHSL od AKI, protoZe u AKI Ize vétsinou GF rychle obnovit, kdezto u CHSL je stav ireverzibilni.
Chronické onemocnéni ledvin je definovano jako déle nez 3 mésice trvajici stav, ktery vede k nezvratnému
poskozeni ledvin a/nebo poklesu renalni fce. Chronické onemocnéni ledvin dnes nahradilo pojem chronicka renalni
insuficience a CHSL, nebot zahrnuje i stavy s normalni GF (byt poskozenymi ledvinami)

- napf. 3 mésice trvajici patologicka albuminurie, patologicky nalez v moci, histologicky nalez, iontova dysbalance

v dUsledku CHOL aj. — a to vSe bez nutnosti poklesu GF

Stadia CHSL
- stadia CKD hodnotime dle poklesu GF a albuminurie

- vypocet GF se provadi na zdkladé znalosti s-kreatininu, u déti se nejvice pouziva Schwartzova rovnice
GFR (ml/min/1,73m2) = 36,2 x vy$ka/s-kreatinin

- ddle Ize stanovit GF na zakladé 24 hodinového sbéru moci a séra Ci vySetteni cystatinu C

Kategorie setrvalé albuminurie
Popis a rozmezi

Al A2 A3

Progndza CKD podle kategorii GF a

albuminurie: KDIGO 2012 Normalni az Stfedné zvydend | Téice zvydena
lehce zvysena

<3 mg/mmol | 3-30 mg/mmol |>30 mg/mmol

G1 Normaélni nebo | >1,5
= vysoka
E G2 Mirné snizend | 1-1,49
3 g |G3a Mimné az 0,75-0,99
= § stfedné snizena
G & |G3b | Stiedné a7 téice | 0,5-0,74
25 snizend
o o
o G4 Téice snizend 0,25-0,49
B

G5 Selhani ledvin <0,25

- tuto klasifikaci nelze vyuZit pro novorozence, kojence a mala batolata, ktera maji odliSné normalni hodnoty GF

Etiologie
- nejcastéjsi pric¢iny CHSL u déti jsou (sestupné):1. VVV ledvin a mocovych cest (nejcastéjsi u malych déti)
- chlopen zadni uretry, oboustranny VUR, oboustranna hydronefréza
- hypoplazie a dysplazie ledvin
2. chronické GN (nejcastéjsi u déti starsich 12 let)
3. cystické choroby ledvin a jiné hereditarni nefropatie

- juvenilni nefronoftiza (AR tvorba cyst a fibréza), Alportiv sy

4. HUS
5. Metabolickd a tubulointersticialni onemocnéni (pyelonefritidy?)
6. vaskuldrni, toxické, ischemické aj. pficiny



Klinicky obraz a komplikace CHSL
- jestlize vyvolavajici pficina nema vyraznou symptomatologii, vyviji se CHSL pliZzivé a nepozorované
KO pak vlastné vychazi z komplikaci CHSL:

Nejcastéisi komplikace

1. Renalni osteodystrofie = bolesti kosti a patologické fraktury

- vznika na podkladé J tvorby vit. D a tim poruchu kalcium-fosfatového metabolismu = sekundarni
hyperparathyredza (1N PTH) = kostni resorpce = porucha mikroarchitektoniky kosti

2. Rendlni anémie = normocytarni normochromni anémie
- vznika na podkladé deficitu EPO (ale roli hraje i nutri¢ni deficit, medikace ¢i krevni ztraty)
- je RF pro vznik hypertrofie LK i pro progresi CHSL

3. Retardace ristu
- priciny: nedostatecny kaloricky ptijem, renalni osteodystrofie, iontova dysbalance a MAc, nedostatek RH a IGF-1

4. MAc se MAG
- pri¢ina: vyssi produkce kys., nizsi produkce HCO3, vyssi ztraty HCO;'
-> zhorsuje rendlni osteodystrofii a rlst

5. KVS komplikace: AH, kardiomyopatie, uremicka perikarditida, arytmie
- jsou hlavni pfi¢inou umrti u CHSL
- AH a jiné KV komplikace dale zhorsuji CHSL

6. Psychosocidlni komplikace: deprese, tzkostné poruchy, poruchy spanku

Dalsi komplikace

GIT: krvaceni, stresovy vied, erozivni gastritida, nutri¢ni poruchy, nauzea, zvraceni, anorexie,

KVS: uremicka perikarditida, arterialni hypertenze, myokardialni dysfunkce (kardiomyopatie), arytmie, rychly rozvoj
aterosklerdzy

Dychaci systém: plicni edém a pleuritida = dusnost (v disledku hypervolemie, aciddzy, pleur. vypotku)

Krev: normochromni normocytarni anemie, poruchy hemokoagulace, dysfunkce leukocyt(

NS: Unava, insomnie, somnolence, kdma, zmatenost nebo naopak podrazdénost, kfeCe, neuropatie

Kosterni a svalovy systém: J vit D = rendlini osteodystrofie

KGZe: svédéni, Zlutd pigmentace, otoky

ABR:  MAc se TNAG — vétsinou vznika postupné, chronicky a je tedy dobfe kompenzovana

Endokrinni systém: sekundarni hyperparathyredza (1'PTH), nedostatek EPO, zhorseni INZ rezistence

zmény koncentrace elektrolyti:

hyperkalémie (pozor! pouze v terminalnim stadiu, jinak je \ GF kompenzovéno P exkrece K v dist. tubulu a ve stievé)
hyperfosfatémie (povede logicky v plazmé k hypokalcémii)

hypermagnezémie

hyponatrémie (také aZ v terminalnim stadiu)

hypokalcémie

snizeni koncentrace bikarbonatu

zvySeni konc. mocoviny, kys. mocové, kreatininu, AMK

Diagnostika

anamnéza, fyzikalni vys., USG (Casto jiZ prenatdlni ¢i postnatalni USG screening odhali VVV), laboratof, biopsie
Laboratof: normocytarni anémie, Purea a kreatinin, TN kys. mocova, MPTH, NPT a aPTT, ionty (viz vyse)
Terapie

A) Terapie pFiciny

B) Terapie komplikaci

1. Renadlni osteodystrofie: restrikce fosforu ve stravé, sevalamer hydrochlorid (vaze fosfor v GITu)
u hyperparathyredzy LV1: kalcitriol ¢i jeho analoga = LV2: kalcimimetika (cinakalcet)
- LV3: subtotalni parathyreoidektomie



2. Renalni anémie: suplementace Fe (nékdy nutno i.v.), EPO a jeho analoga
CAVE! chceme se vyhnout transfuzi, protoze to muZe vést k tvorbé Ab
(alosenzitizaci), coz zhorsuje naslednou transplantaci ledvin

3. Retardace rtistu: nutricni terapie (nékdy nutno pres NGS ¢i gastrostomie), RH?
4. MAc: bikarbonaty, kalium citrat
5. AH: iACE/sartany, BCC

C) Hemodialyza

D) Transplantace ledvin
- od stadia G4? a vzdy pfi nepfitomnosti KI



21B Lécba antibiotiky v détském véku

Obecna charakteristika
ATB jsou antimikrobialni pfipravky, které maji za cil usmrtit nebo alespon potlacit rlist a mnoZeni bakterii
- délime je na: antibiotika = I. ptirodniho plvodu

chemoterapeutika = |. syntetického plivodu

Obecné mechanismy ucinku

1. Inhibice syntézy bunécné stény — B-laktamy, glykopeptidy (vankomycin, teikoplanin)
2. Inhibice proteosyntézy — aminoglykosidy, TTC, makrolidy, linkosamidy, chloramfenikol
3. Interference s bakterialni DNA — fluorochinolony

4. Inhibice syntézy kys. listové — sulfonamidy

Déleni dle ATB ucinku
BAKTERICIDNI (lepsi pro septické stavy) — B-laktamy, aminoglykosidy, glykopeptidy, fluorochinolony
BAKTERIOSTATICKE — makrolidy, sulfonamidy, TTC,

Mechanismy vzniku rezistence

1. produkce enzym{, které stépi ATB = betalaktamazy

2. efluxni pumpy

3. mutace cilové struktury = mutace PBP = Penicilin Binding Proteinu
4. nepropustnost bakterialni stény

Zasady ucelné ATB terapie

. Cilend ATB — pt'i zndmé etiologii preferujeme cilenou ATB terapii pted Sirokospektrou s cilem omezit toxicitu
. Podat vcas — zejména u sepsi roste s kazdou hodinou mortalita o cca 10 %, rovnéz u meningitid!

. Dostatec¢na davka

. Dostatecna délka

. Kombinace ATB

. Spravna cesta podani

AUV A WN R

Rozdéleni dle FK
1. ATB zavisla na ¢ase = B-laktamy a asii TTC
- cilem je udrzet koncentraci ATB v organismu nad MIC (asi 2x — 4x) po co nejdelsi dobu davkovaciho intervalu (cca 50
- 80 %)
Jak toho dosahnout: 1. ZvySenim frekvence ddvkovani
2. Prodlouzenim doby i.v. aplikace ¢i kontinualni aplikaci
3. Zvy3enim dévky (1 riziko NU)

2. ATB zavisla na koncentraci = aminoglykosidy

- cilem je dosahnout 10 — 12x MIC

- u P v sepsi se nesmime bat podat dostateénou nasycovaci davku + je nutno poditat s tim, Ze takovy P mlzZe mit
“MVp, proto je dlleZité u gentamicinu provadét TDM > naopak po Upravé stavu se Vp snizi a tim je nutno redukovat
davky

- gentamicin se poddava 1x denné, ma postATB efekt



Jednotlivé skupiny ATB

Povinné minimum k ATB ke zkousSce

> IAkutni tonsilitida: 1. volba — PNC; alergie ~ maksglid
» EBV: ATB jen pfi superinfekci; NE aminopeniciliny! (rash)

» Laryngitida — NE (virova)
» Epiglotitida — cefalosporiny 3. gen. (diky oc¢k. je vzacna)

» Pneumonie — dle plvodce - vétSinou jsou virové!

- peniciliny p.o./i.v., atypické pn. — makrolidy (klaritromycin)

> Pyelonefritida — dle plvodce, potencované peniciliny (p.o.)/i.v.,
cefalosporiny Il. gen.

X cotrimoxazol, nitrofurantoin p.o. — spi$ u cystitidy

» Borreliéza — dle stadia — od 8 let doxycyklin; amoxicilin, cefuroxim-
axetil, V-PNC; neuroborreliéza — cefalosp. 3. gen.

viz vypracky a farma



21C Akutni bronchitida, akutni bronchiolitida

Akutni bronchiolitida

= tézké akutni respiracni onemocnéni vedouci aZz k rozvoji generalizované obstrukce DCD (na podkladé edému
malych bronchi a bronchiol() s globalni respiracni insuficienci

- postizeny byvaji déti do 3 let, nejvice kojenci v prvnim pulroce Zivota € proto, protoze vytvorené ¢i pasivné
prenesené antivirové neutraliza¢ni protilatky u kojencl v prvnim pllroce nechrani proti RS viru

- Castéji (2x) jsou postizeni chlapci

- vyskyt hl. od ledna do dubna

etiologie: RSV, adenoviry, influenza a parainfluenza viry, rhinoviry, Mycoplasma
RF: nezralé déti, bronchopulmonalini dysplazie, CF, ID a imunosupresiva, VVV srdce aj.
patologicky obraz: edém sliznice malych bronch( a bronchiold, Mtvorba hlenu = ztizené expirium a dusnost >

vazokonstrikce plicnich arteriol = plicni hypertenze = akutni pravostranné SS?
mUzZe se rozvinout i cytotoxicky mozkovy edém se “Nintrakranialnim tlakem

klinicky obraz: 1.faze pocatku se to jevi jako lehéi akutni respiraéni infekt (ryma, kasel, subfebrilie aZ febrilie) >
2. faze do tydne dochazi ke zhorseni celkového stavu: dusnost se zatahovanim, tachypnoe,
tachykardie, kasel, prodlouZené expirium,
bledost aZ cyanéza, VYSOKA HORECKA,
zchvacenost
- pfi poslechu plic nachazime typicky: diftiizni drobné chrlipky, prodlouZené expirium, ale vzety a piskety nebyvaji
(na rozdil od bronchitidy, kde byva i 1*efekt bronchodilatancii a KS)

diagnostika: 1. anamnéza (zprvu lehdi infekt, do par dni zhorseni)
2. fyzikalni vys. (difuzni chripky + prodlouzené expirium, zndmky dusnosti) + pulzni oxymetrie + TT!
3. Laboratoi: KO + diff. > mUzZe byt leukocytdza s mirnou lymfocytézou, CRP nesvéddi pro bakt.
virologické vysetfeni: sérologie na Ab, prikaz RSV na tkanovych kulturach z lavaze
hltanu
Astrup: hypoxemie, hyperkapnie, RAc
4. RTG S+P: hyperinflace se zvySenou transparenci, oplostéla branice, mnohocetné
mikroatelektazy trojuhelnikovitého tvaru, peribronchialni infiltrat
terapie: . HOSPITALIZACE P

. oxygenoterapie = s cilem udrzet saturaci nad 92 % > pfi globalni respiracni insuficienci UPV

. rehydratace a Uprava vnitiniho prostredi

. mukolytika (nebulizaci), rehabilitace dechu, parenterdlni vyZiva

CAVE! poddvani bronchodilatancii a KS a ribavirinu ma sporny efekt — jejich podavani je kontroverzni
ATB i.v. pfi bakt. superinfekce

W N = O

komplikace:  globalni respiracni insuf., PNO, pravostranné SS, cytotoxicky mozkovy edém + pozdni: bronchiolitis
obliterans, T bronchialni reaktivita



Akutni bronchitida

= akutni infekéni onemocnéni postihujici velké a stfedni bronchy (+ nékdy tracheu), mlzZe probihat samostatné nebo
jako soucast onemocnéni plicniho parenchymu

- velmi ¢asté onemocnéni u déti (kdykoliv v détstvi)

etiologie: viry — RSV, influenza, parainfluenza, rhinoviry, adenoviry
bakterie — Pneumokok, Haemophillus, Mycoplasma, vzacné Bordetella pertussis

klinicky obraz: obvykle pfedchazi katar HCD (ryma, zanét nosohltanu)
1. suchy drazdivy kasel az bolestivy > pozdéji se méni na produktivni (¢im déle trva, tim spis vihky)
- u nekomplikované bronchitidy kasel mizi do 10 dnt
2. expiracni dusnost, ale cyandza nebyva, saturace nad 90 %
3. nebyva zchvacenost a teploty (max. subfebrilie)
4. chropy + vrzoty (v inspiriu i expiriu)
diagnostika: 1. anamnéza (prvni katar HCD, poté rozvoj kasle (¢im dyl trva, tim spiS bude produktivni))
2. fyzikalni vys. (chropy a vrzoty v inspiriu i expiriu)
3. Laboratof: KO — normalini hodnota leukocytl (leukocytéza mize byt znamkou bakt. infekce!)
4. RTG S+P: obvykle normalni
5. F¢ni vys. plic: znamky obstrukéniho onemocnéni plic (I FEV1, ale FVC normalni)

terapie (symptomaticka): rehydratace, antipyretika, klidovy rezim, suchy kasel — antitusika (Stoptussin), vihky —
expektorancia (N-acetylcystein?, ambroxol?, vincentka?), bronchodilatancia a KS, ATB u bakterialni etiol.

Porovnani akutni bronchitidy s akutni bronchiolitidou

PFiznak Bronchitis acuta Bronchiolitis acuta
Vék kdykoli v détstvi kojenci a mladsi batolata
Vyskyt jaro, podzim zima
Etiologie adenovir'y, viry influenzy a parainfluenzy, RSV (vé.tjéinou), zbytek jako u
chlamydie, mykoplazmata bronchitis
Dyspnoe exspiracnf smisena
Tachypnoe vzacné vzdy
Saturace kyslikem nad 90 % vzdy pod 90 %
Cyanéza vzacné vzdy
Dominujici poslechovy nalez |exspiracni inspiracni
ABR hypoxémie hypoxémie a hyperkapnie

Klinickad odpovéd’ na steroidy L ) o o
.. dobré aZ vyborna minimalni nebo Zadna
a B2-mimetika
Recidivujici bronchitida
—  kasSel trva déle nez 3 tydny, 3x za poslednich rok, u nékterych déti — rozvoj astma nebo CHOPN
— etiologie — vétsinou stavy po akutnim respiraénim onemocnéni
o nutné pomyslet na astma, VVV DC, cizi télesa v DC, bronchiektazie, defekty imunity, fokalni infekce
o nutné vyloucit TBC, CF

Pneumonie — ot.¢.35



22A Hepatitidy

Hepatitidy jsou zanétliva onemocnéni jater, které mizeme rozdélit na:
1. Infekcni (virové hepatitidy)
2. Al hepatitidy

1. Infekcni (virové hepatitidy)

= zanéty jater zplUsobené hepatotropnimi viry A az G (u nas nejcastéji HAV, HBV a HCV)

- jednotlivé virové hepatitidy mohou mit podobny klinicky obraz, ale lisi se plivodci a jejich vlastnostmi, zptisobem
prenosu, rizikem pfechodu do chronicity a tim i prognézou

Typy klinického obrazu:

1. Inaparentni forma = asymptomaticka

2. Abortivni forma = pouze kratce trvajici flu-like priznaky ¢i dyspepticky sy + jen lehké T ALT a AST
3. Iktericka manifestni forma (méné Castd)

4. Aniktericka manifestni forma (¢asté;jsi)

5. Cholestaticka forma — pUsobi dif. dg. obtize

6. Fulminantni forma = zdvazny prlibéh s jaternim selhanim az smrti

Typicky klinicky obraz manifestni formy ma 3 faze:
1. prodromalni stadium (cca 2 tydny)
Flu-like pfiznaky + dyspeptické potize: subfebrilie/horecka, myalgie, artralgie, Unava, slabost, anorexie
- postupné se PALT a AST
2. stadium jaterniho poskozeni (2 — 8 tydnti)
- iktericky/aniktericky pribéh + dyspepsie + hepatomegalie
- ALT a AST dosahuji nejvyssich hodnot
3. stadium rekonvalescence (az 0,5 — 1 rok)
- v tomto stadiu se u déti setkdvame nejcastéji s fcnimi poruchami GIT: anorexie, pocit plnosti po jidle, sklon
k zacpé Ci prajmdm, tlak v pravém podzebti az hepalgie (napf. po sehnuti, vyskoku; jsou podminény sristy
mezi pouzdrem jater a peritoneem), nesnasenlivost tu¢nych jidel
- zejména u adolescentl nékdy i: Unavnost, {, psychicka vykonnost

- u HBV a HCV pak hrozi pfechod do chronicity
- nékdy vznikad asymptomatické nosiéstvi

1. Virova hepatitida A — viz infekéni ot. ¢. 3A
Castéji jsou postizeny: 1. déti ze socialné slabsich rodin

2. déti s pozitivni cestovatelskou anamnézou tropti a subtropti

3. mladistvi narkomani

4. spiSe mensi déti — protoZe maji slabsi hygienické navyky (neumyjou si ruce)
- dg. na podkladé anti-HAV IgM, pribéh vétsinou mirny, onemocnéni odezni béhem tydnd az mésicu

2. Virova hepatitida B — viz infekcni ot. €. 6A
- diky pravidelnému ockovani se vyrazné sniZila ¢etnost virové hepatitidy B a rizikové jsou hl. neockovani adolescenti,
vertikdIni pfenos je diky o¢kovani matek minimalni
diagnostika: 1. znamkou je HBsAg
2. stéZejni marker akutni virové hepatitidy B je anti-HBc IgM
3. chronicka infekce = prikaz HBsAg déle nez 6 mésicti = u téchto P se doplriuje HBeAg, anti-HBe, a
PCR HBV DNA
terapie: u akutni hepatitidy si v naprosté vétsiné vystacime se symptomatickou terapii
protivirovou terapii indikujeme u P s tézkym pribéhem nebo s chronickym prtibéhem:
- IFN-alfa (s.c. aplikace 1x tydné)
- lamivudin (blokator syntézy virové DNA, p.o.)
u novorozencl HBsAg pozitivnich matek se podava Ig



3. Virova hepatitida C — viz infek¢ni ot. €. 7A
- v terapii se pouziva pegylovany IFN-a (+ ribavirin?) (délka terapie zavisi na genotypu)

2. Autoimunitni hepatitidy

Al hepatitidy zahrnuji 3 nosologické jednotky: 1. AIH = Autoimunitni hepatitidu
2. PSC = Primarni sklerozujici cholangitidu
3. PBC = Primarni bilidrni cholangitidu

- u déti se vyskytuji AIH a PSC, vyskyt PBC je v détském véku raritni

1. Autoimunitni hepatitida

= prognosticky zavainy Al zanét jater spjat s hypergamaglobulinémii a specifickymi autoAb, ktery neléceny konci ve
vétsiné pripadd smrti

- etiologie je neznama (uplatniuji se pravdépodobné genetické predispozice i faktory zevniho prostredi)

- vzacné onemocnéni s prevalenci 1-2:1 000 000 déti

- vyznamné prevazuji divky (4x Castéji)!

Klasifikace 2 typy:
AlH I. typu (éASTEng’): ANA (autoAb proti jadernym antigentim) Nebo SMA (autoAb proti hladké svaloving) <2 /‘M/ WW
AlH II. typu: anti-LKM (autoAb proti jaternim a ledvinnym (Liver/Kidney) mikrozomam) Nebo anti-LC (autoAb proti jaternimu cytosolu)

- AlH Il. typu se manifestuje ¢astéji pod obrazem akutniho jaterniho selhani s adidnay Al (v WW /

Klinicky obraz

a) ve 40 % KO jako u akutni virové hepatitidy = Unava, anorexie, nauzea, vomitus, bolesti bficha, poté Zloutenka,
tmava moc a svétld stolice, hepatosplenomegalie

- zejména u AlH typu 2 se to miZe manifestovat i pod obrazem akutniho jaterniho selhani

b) ve 40 % je KO nespecificky — ztéZuje to a prodluZuje dg: Unava, dyspepsie, cefalea, nejasny J, hm., ikterus
c) v10 % je KO zcela asymptomaticky = dg. je stanovena aZ pfi manifestaci jaterni cirh6zy!

Diagnostika
Laboratof: vyrazné PALT a AST, nékdy hyperbilirubinémie
hypergamaglobulinémie
sérologie: ANA, SMA vs. anti-LKM, anti-LC ale pozitivni jsou i jiné (napf. pANCA)
Biopsie jater (pro podporu dg.) — u nékterych P je jiz v dobé dg. vyjadrena cirhéza
Skdérovaci systém — byl vytvoren skérovaci systém pro pravdépodobnost dg. AlH zahrnujici pohlavi, 1éky, alkohol,
laboratorni parametry, histologické vys. a odpovéd na IéCbu

Terapie

LV1: KS = nestadi-li pro navozeni remise (vymizeni symptomu + pokles ALT, gamaglobulinG a titru autoAb +
negativni histologicky nalez) = pfidame azathioprin = nestaci-li podame cyklosporin A

- pfetrvava-li remise alespon 1 rok, mGze byt |é¢ba ukoncena, ale jsou Casté relapsy!

LV posledni volby: transplantace

2. PSC = Primarni sklerozujici cholangitida

= chronické progresivni hepatobiliarni onemocnéni neznamé etiologie charakterizované zanétem a fibrotizaci
extrahepatalnich i intrahepatalnich zlu¢ovodu

- také mdlo c¢asté 0,25:100 000, rovnéz prevazuji divky

Klinicky obraz

je NECHARAKTERISTICKY: bolesti bficha, P unava, anorexie, hubnuti, pruritus
- naprosto typicky je soucasny vyskyt UC nebo méné casto Crohnovy choroby
- u nékterych P: hepatomegalie, splenomegalie, ikterus

- znamky jaterniho selhani: ascites, otoky, pavouckovité névy



Diagnostika
Laboratof: M GGT, méné ALP, méné i zvySeni ALT a AST, nékdy hyperbilirubinémie
v 90 % p-ANCA
Biopsie
StéZejni je: USG (dilatace Zlu¢ovych cest, nepravidelnost jejich stény) a ERCP (zlaty standard) ¢i MRCP

Terapie
shodna s AIH + ursodeoxycholova kys. + nékdy stenty

Progndza
Horsi nez u AlH i pies lIé¢bu dochazi u poloviny déti k progresi



22B Pozdni komplikace DM I. typu

Klasifikace chronickych komplikaci

a) specifické

1. Diabeticka nefropatie = AH, proteinurie, pokles rendlnich fci az do selhani ledvin
2. Diabeticka retinopatie = poruchy vizu az slepota

3. Diabeticka neuropatie = parestezie, svalové slabosti, poruchy vegetativnich fci

- tyto 3 komplikace by se daly oznacit za projevy mikroangiopatii

4. Makroangiopatické komplikace = aterosklerdza koronarnich tepen a perifernich cév
b) nespecifické

2. kozni infekce a afekce, defekty kiize a adnex

3. Porucha rastu a pubertalniho vyvoje

4. katarakta

Obecné patofyziologické mechanismy

- neenzymova glykace protein (vazba Glc na AMK proteint)

- ICT hyperglykémie

- oxidacni stres

- polyolova metabolicka cesta glukdzy (polyoly = sorbitol, manitol)

RF

1. hl. non-complience

2. mladsi vék pti poc¢atku DM
3. delsi doba trvani DM

4. AH, koufreni, dyslipidémie

1. Diabeticka nefropatie
- vznikd na podkladé ztlustovani BM glomeruli a zvétsovani objemu mezangia - to vede k dysfunkci glomerularnich kapilar se
zvy$enym filtraénim tlakem = Unik proteint do modi a depozici v glomerulech - vysledkem je az sklerotizace glomeruld =
postupné zhorseni rendlnich fci
- doneddvna to byla nejcastéjsi pricina umrti mezi mladymi dospélymi na DM1
M3 tato stadia: 1. incipientni nefropatie (jesté reverzibilni) = opakovana mikroalbuminurie

2. manifestni nefropatie (po nékolika letech) = trvala proteinurie (> 0,5g/24 hod.), hypertenze,

3. chronicka rendlni insuficience

4. CHSL

charakterizovana: 1. AH
2. Proteinurii — zprvu mikroalbuminurie (Iépe se stanovuje pomér albumin/kreatinin),
pozdéji makroalbuminurie (> 300 mg/24 hod) a proteinurie
3. Pokles renalnich fci

mikroalbuminurie = 30 — 300 mg/24 hod. nebo 20-200 pg/min v moci shirané béhem 6 hod. noéniho klidu

terapie AH: iACE/sartany

2. Diabeticka retinopatie

- vznika na podkladé cévnich zmén na sitnici (obliterace a *permeabilita) = disledkem je hypoxie sitnice = ta vede
k novotvorbé avsak abnormalnich cév (praskaji, krvaci)

- nejc¢astéjsi nedrazova pricina slepoty ve véku od 20 — 74 let

M3 tato stadia: 1. Neproliferativni DR = ndlez mikroaneuryzmat, hemoragii, flebopatii, vatovitych loZisek
- jesté bez poruch vizu
2. Proliferativni DR = nalez angiogeneze, nékdy odchlipeni sitnice
3. Diabeticka makulopatie = edém sitnice a makuly



klinicky obraz: poruchy vizu aZ slepota

dg.: oftalmologické vys.
T jiz rozvinuti retinopatie se neda ovlivnit, pouZiva se laserova terapie

3. Diabeticka neuropatie
= nezanétlivé poskozeni motorickych, senzitivnich i autonomnich perifernich nervi
- u dobte kompenzovanych déti a dospivajicich je vzacna

klinicky obraz: senzitivni polyneuropatie se projevuje: 1. Parestezii prst(
2. Hypestezii nohou = predisponuje ke vzniku diabetické
nohy (riziko dekubitd, flegmdny, gangrény, amputace)
3. Rezavymi/pal&ivymi bolestmi nohou
4. Neklid nohou

motoricka polyneuropatie se projevuje: 1. svalovou slabosti
2. zhorsenou mobilitou kloubd

autonomni neuropatie se projevuje: 1. ortostatickou hypotenzi
2. klidova tachykardie, palpitace, arytmie
3. inkontinenci moce, neurogennim MM
4. impotence, poruchy ejakulace
5. GIT pfiznaky

dg.: vySetreni taktilniho Citi, vibracniho ¢iti, EMG

4. Porucha ristu a nastupu puberty
priciny: Spatna metabolicka kontrola
Poruchy pfijmu potravy
PFidruZzené AIO — hypothyredza, celiakie aj.

dg.: pravidelné monitorovani hm., vysky, sekundarnich pohlavnich znak!

5. KoZni komplikace

a) Lipodystrofie — ¢asta komplikace, pokud se aplikuje INZ do stejného mista; resorbce z téchto mist je zhorSena
b) Lipoatrofie — dnes vzacna diky pouzivani rekombinantnich INZ

c) Diabeticka nekrobidza — purpurova loZiska s centralnim vybledem nebo ulceraci prevazné na bércich a kotnicich
- pficina neznam3, hojeni je problematické

d) Mykotické infekce — balanitidy, vulvovaginitidy, mezi prsty, v intertrigindznich lokalizacich?



22C Diferencialni diagnostika bolesti hlavy

Obecna charakteristika

Bolest hlavy je subjektivni nepfijemny emociondlné zabarveny pocit lokalizovany do oblasti lebky

- cefalea je u déti ¢astym ptiznakem, ale zejména je-li opakovand, nebo pretrvdva-li delsi dobu, méla by byt radné
vySetfena

- jedna se o bézny benigni symptom, ale také o pfiznak zavaznych onemocnéni

- zakladem dif. dg. je odliseni primarni a sekundarni bolesti hlavy, protoZe maji odliSny terapeuticky pfistup

Zakladni otazky v dif. dg.

1. Vék ditéte

2. Akutni vs. chronicka

3. Charakter bolesti — lokalizace, charakter bolesti, unilat. vs. bilat.
4. Dalsi pfiznaky

Primarni bolesti hlavy = idiopatické
= takové, které nemaji prokazanou strukturalni Iézi mozku
- sice neohroZuji zivot nemocného, ale mohou vyrazné sniZzovat kvalitu Zivota
patii zde: 1. Migréna
2. Tenzni bolest hlavy
3. Trigeminalni autonomni cefalgie = skupina bolesti hlavy charakterizovany unilat. bolesti
v trigeminalni distribuci
a) Cluster headache
b) Chronicka paroxysmalni hemikranie
aj.
4. Bolest hlavy pfi fyzické a sexualni aktivité

1. Migréna
- k prvnim zachvatim dochazi obvykle kolem 10. roku ¢i aZ v dospivani, ale mohou byt i dfiv
- u déti prevazuji mirné chlapci, v dospivani mnohem vice divky
spoustéci mechanismy: 1. hormondlni vlivy — ¢asto pti menstruaci
2. stres
3. nedostatek spanku
4. ndhla zména pocasi a tlaku
5. jidlo — ¢okolada, glutamat, alkohol

charakter: 1. prodromalni faze — neklid, podrazdénost, anorexie, chut na sladké, GIT symptomy
2. faze aury (Castéjsi je migréna bez aury) (cca 5 — 20 min pred bolesti) = vizualni efekty - scintilace,
skotom aZ hemianopsie, senzorické efekty — parestezie obli¢eje a koncetin, hypestezie, zavrat
3. faze bolesti — unilateralni zachvatovita opakujici se alespor stredné aZ velmi silna pulzujici bolest
+ nauzea, vomitus, fotofobie, fonofobie

dg.: neexistuje nic specifického, existuji diagnosticka kritéria (klinickd kritéria)
T: tryptany (od 15 let)

2. Tenzni bolest hlavy
- vznika nasledkem zvySeného tonu perikranialniho a kréniho (Sijového) svalstva (rizikové sezeni u PC)
charakter: tupa tlakova/svirava bilateralni slaba aZ stfedné silna bolest

- nikdy nebyva nauzea a vomitus, nezhorsuje se fyzickou aktivitou, nebyva pulzujici

- mUZe gradovat béhem dne ¢i s emocnim vypétim



3. Cluster headache a chronicka paroxysmalni hemikranie — JSOU U DETi VZACNE
charakter Cluster headache:  $lehava velmi silna unilat. periorbitalni/temporalni bolest provazena lakrimaci,
rinorheou, Hornerovou trias

Sekundarni bolesti hlavy = jsou priznakem jiného onemocnéni (cerebralniho ¢i extracerebralniho)
- mUZe se jednat aZ o Zivot ohroZujici stavy
- pro jejich dg. svéd¢i tzv. varovné znamky ,red flags”: 1. Nahly/prudky zaéatek silné bolesti

Headache red flags (SNOOP10) (12 2. Horecka
The original mnemonic, SNOOP =] has more recently been expanded to cover the following total of 15 red flags: 3. Meningea’lnl’ pﬁznaky
« Systemic symptoms (e.g., fever, signs of meningitis, myalgia, malaise)
+ Neoplasm in history 4. Vazba na polohu hlavy
« Neurological deficits/dysfunction (e.g., altered mental status, seizures) {=] 13 z 7

¢ : ¢ 5. Anamnéza urazu
« Onset of headache is sudden or abrupt

N - . o

+ Older age at onset (> 50 years) 6. Neurologické deficity
« Pattern changes of headache or recent onset - CMMLUM/ .
« Positional headache - W/u, 7- Neefekt analget|k
« Precipitated by sneezing, coughing, or exercise =] _ W , . 3 o , ,
« Papilledema and other signs of increased ICP - W""”(’A /""‘M 8' Zvracenl (Zejmena bez nauzey/po ranu)
« Progressive headache and atypical features - J\AAAJV(I/L/ 9 Zména chova'ni
« Pregnancy or postpartum period - Wy, , - :
¢ Pain of the eye with autonomic features and visual deficits - W’WW’/Ao M 10_ Bolest budici e spa’nku
o Posttraumatic onset — I
« Pathology of the immune system (especially due to HIV) - ammNAL
« Painkiller overuse or new drug at onset of headache - MnaUa

- je zde Siroka etiologie, proto je praktické rozdéleni bolesti na akutné vzniklé a chronické

A) akutni cefalea

. Meningitida

. Encefalitida

. Bolest hlavy po trazu hlavy

. Sinusitida, tonzilitida, zubni absces, mediootitida

. Otravy

. cévni priciny — ischemie, trombdza Zilniho splavu, ruptura aneuryzmatu

. hypertenzni krize (feochromocytom)

. v oblasti orbity — glaukomovy zachvat, zanéty orbity, trombdza Zilnich splavi

O NOO UV B WN R

b) chronicka cefalea

1. Nador CNS (astrocytom, gliom, meduloblastom, PNET) — v 94 % je fokdlni neurologicky deficit a v 70 % edém
papily

2. Hydrocefalus

. Cysta

. Mozkovy absces

AH

. pourazové

. subdurdlni procesy

. arteritidy?

0 NO UV AW

Diferencidlni diagnostika
1. Anamnéza — vék, akutni/chronicka, lokalizace a propagace, charakter, intenzita, frekvence, provokujici momenty,
uraz?, OA (onemocnéni), FA, EA, nauzea a zvraceni? horecka?
2. Fyzikalni vys. — zndmky meningealniho drazdéni, prohlédneme klzi, patrame po infektu, LU, TT
3. Laboratoi: KO + diff. a CRP > vylouceni zanétlivé priciny
dalsi laboratof dle klinického obrazu
4. Vysetieni ocniho pozadi a dalsi oftalmologické vys.
5. ORL vys.
6. Neurologické vys. + EEG (pfi podezieni na epileptické stavy — atypické migrény)
7.LP
8. MRI/USG/CT
9. Psychologické vys.,



23A Hodnoceni psychomotorického vyvoje u kojence
- asi se to nauc z kratkych vypracek

Obecna charakteristika

Kojenec = 29. den — 1. narozeniny

Obdobi dramatického somatického, motorického a neuropsychického vyvoje = pomysiné zakonceno 1.
samostatnymi kr(icky a prvnimi slGvky okolo 1 roku

Senzorimotorické stadium dle Piageta = dité objevuje a poznava okolni svét zejména prostfednictvim motoriky a
smysld — napf. osahava véci, strka si je do Ust, bere véci a pousti je a to opakované — tim rozviji své kognitivni fce
(napt. kdyz opakované pusti véc (véc spadne), takzZe se uci se zakladm kauzality) = naopak porucha motoriky ¢i
smysld v tomto obdobi je zdsadni a vede k poruse kognitivniho vyvoje

- v€asny zachyt poruch PMV je zasadni pro dalsi vyvoj ditéte, a proto je vySetieni PMV nedilnou soucasti
preventivnich prohlidek u PLDD - na 2. misté je specialista détsky neurolog

Hodnoceni PMV

0. Na pocatku je stéZejni hodnoceni somatického vyvoje (protoZe porucha somatického vyvoje se muize odrazet na

poruse PMV): hm., délka, obvod hlavi¢ky, VF, hybnost bulbti/symetrie bulbti/reakce zornic na osvit, symetrie
grimas (pti smichu a placi)

nasledné hodnotime: 1. Posturdlini aktivitu = hodnotime spontanni hybnost ditéte a to nejen, co dité umi, ale i jak
pohyb provadi (tedy kvalita pohybu)
2. Posturadlni reaktivitu = hodnotime motorickou odpovéd na standardizované (celkem 7
polohovych reakci) zmény polohy pro dany vék
dllezita je hl.: 1- poloha na zadech
Il - trak¢ni test (posazovani)
lll - poloha na bfise
V - vertikalizace
3. Vysetreni reflexii = hodnotime, zda novorozenecké reflexi vyhasinaji, kdy maji
4. Vysetreni svalového tonu = rigidita/spasticita/hypertonie/hypotonie/dystonie
- dllezité je opakovat vySetfeni a vyhodnocovat vyvoj v ase
- orientacné by mélo byt dité +- 1 mésic od svého PMV: stéZejni je: 1. spravna poloha na bfisku do 4. mésice
2. lezeni v 9. mésici
aj.

- pro standardizaci hodnoceni se pouZivaji Skaly/tabulky dle Vlacha a Vojty

VYVOI DITETE V 1.ROCE

im NOVOROZENEC

2M -ubyva flekéni drzeni, svalovy tonus se snizuje k normé,
symetrizuje se drZeni téla

-na bfiSku udrzi zvednutou hlavu i vice jak 5 s (opira se o distalni
cast predloktni, DKK ma volné natazené v zevni rotaci

-palec uvolni z dlané

-zpozorni pfi zvukovém podnétu, hlasity zvuk ho vyleka

-sleduje zrakem, kratce navazZe opticky kontakt a usméje se
(reaktivni socialni usmév).

-volné otdci hlavu za predmeétem v Uhlu 150, fixace je chvilemi binokularni

3M -na bfisku se opfe o celé predlokti a uvolni dlafi -> pase konicky, DKK ma volné
natazené se zevni rotaci a abdukci

-hlavou volné otaci do stran a pozoruje predméty, toci se za zvukem

-ma zajem o mimické komunikaci 2 reaguje Usmévem nebo placem na okoli
-zacina si broukat (aaaa,eeee)

-zacina si hrat s rukama, objevuje koordinaci oko-ruka-usta

-pfi trakénim testu — zacina drZet hlavu v ose trupu, DKK jsou flektovani, HKK
extendované

-v tomto obdobi vyrazny Utlum novorozeneckych reflex(




-vidi véci v Uhlu 180 stupnid, rozviji se optikofacidlni reflex (oboustranné mrknuti kdyz se k nim rychle pfiblizi
predmét)
-moZna akomodace, konvergenci a vertikalni pohyby bulb

am -na zadech si prohlizi obé ruce, hraje si s nimi, dava si je do ust
(souhra oko-ruka-usta)

-zacina si brat hracky, uchopuje je obéma rukama
(neupfednostnuje Zadnou ruku), pfi piti si pfidrzuje lahev
-nohy zveda vysoko nad podlozku

-sleduje pohyb v mistnosti, cilené se otaci za zvukem

-zacina se prevracet na bok

-novorozenecké reflexy jsou vyhaslé mimo uchop DKK

-hlasité se sméje, vyska, vyZzaduje kontakt s okolim

-odlisi tvar matky od jiné tvare

5M -vyZaduje pozornost, rozezndva osoby kolem sebe, rozezndva laskavy a pfisny tén feci matky
1. pfendava si hracky z RUCKY do RUCKY za kontroly zraku
2. zacina se pritahovat do sedu, prevraci se ze zad na bok a zacina uz i na bfisko

6M 1. na bfisSe se vzepfe o dlanég, ruce jsou natazené, hlava je
vzpfimena

2. pretoci se obéma sméry na bficho

3. s oporou sedi vzpfimené, bez opory se chvili udrzi v ,,Zabi
pozici“ = v predklonu s oporou o ruce

-na zddech uchopi palce u nohou

-pfitdhne se do sedu za soucasné antiflexe hlavy, flexe trupu a
vsech 3 kloub HKK- klubicko -> sdm se jesté neposadi
-objevuje se STREMHLAVY REFLEX — pfiblizenim hlavy nahle
k podloZce — dité natahne ruce aby zabranilo padu na oblice;.
-zvatla jednotlivé slabiky (ba, da..)

™ -hraje si s nohama (noha- Usta-oko)

-na bFise se pokousi plazit (prvné dozadu, pak dopredu), pivotuje — déla letadylko
-pti posazeni se v sedu udrZi (neposadi se sam)

-v poloze na ¢tyfech se houpe

-zacina zdvojovat slabiky

8M 1. Samo se posadi a samo sedi (pfes Sikmy sed)
-zacina lézt po 4

-Uchop se posouva z dlané na prsty
-napodobuje gesta a zvuky

-ma bohatou miminku, slysi na svoje jméno

M 1. Samo leze

2. vyviji se klistkovy uchop

-sedi jisté (z polohy na Ctyrfech, nejvyzralejsi z polohy vieZe), leze po Ctyfech
-zkouma prostor (vyhazuje hracky, vytahuje pfedméty ze zasuvek)
-uchopuje predméty palcem a ukazovacekem -klestovity

10M | -s oporou se postavuje, zacina chodit ukroky kolem nabytku
-rozumi jednotlivym pokynim

-uci se prvni détské hricky (paci, papa, tak tak vselijak)

-s matc¢inou pomoci pije z hrnku

-spolupracuje pfi oblékani

11M | -stoji s oporou na celé plosce
-chlize s drZenim za jednu ruku
-poda a ukaze predméty
-prvni smysluplné slova

12MK | -stoji bez opory

-prvni samostatné kroky
-uci se jist samo Izickou
-pouziva 2 smysluplnd slova

KDY CO DELA SAMO

3M -pase koniky

6M -pretaci se obéma sméry na bricho, na briSe se vzepfe o natazené HKK a hlava je vzpfimena
8M —samo sedi

9M —sam leze

10M- stoji s oporou



11M - chodi s oporou, 1 slovo

12M — prvni samostnatné kricky, 2 slova

REC

3M brouka si — aaaaa, eeee; hlasité se sméje

6M Zvatla prvni slabiky

7M zacind zdvojovat slabiky

8 M napodobuje zvuky, rozumi jednoduchym pokyndm (,,udélej papa“)
11M prvni slovo

12M kolem 4 — 6 slov s vyznamem

Tabulka 2. Zakladni novorozeneckeé reflexy a jeji
akustikofacialni reflex

hledaci reflex

saci reflex

reflexni Uchop na hornich konéetinach

reflexni Uchop na dolnich konéetinach

Moro reakce

chazovy reflex

Overview of primitive reflexes [511¢!

od 10. dne
do 3. mésice
do 4. mésice
do 4. mésice
do 12. mésice
do 4. mésice
do 3. mésice

=

Reflex Description Typical age range 1%/ Clinical significance ﬂ{/\

' Z j
Glabellar tap . . " . 6 a
signt@ « Tapping the glabella elicits blinking. e Birth-6 months

Snout reflex
(@

Applying light pressure to closed lips causes the lips to

pucker.

Birth-4 months 7}

Clinical significance unknown

ﬂéfréf foro 6T
do-7: LT

Rooting o Stroking the cheek causes the mouth to open and the head e 24 weeks' gestation-
reflex to turn towards the stimulus. 4 months {=] 15/
i i 8
* Required for newborn feeding {=| N e
Sucking « Touching the lips and/or oral palate elicits sucking of the e Early in utero - -
reflex stimulus. 3 months {=] 51
\
Asymmetrical * When the infant is lying supine, turning the head to one side p% 12 . WM
tonic neck elicits extension of the ipsilateral extremities and flexion of o Birth-7 months (/) « Affects rolling
reflex (ATNR) iti i 9) {3
the contralateral extremities (fencing posture). {=| {.2] -2 ( p (
R ) ) « Protective reflex to grasp mother when falling ¥/
Moro reflex ¢ When the infant experiences a loud noise or sudden X . .
i o 28 weeks' gestation- « May be unilaterally reduced or absent in infants
(Startle movement, they abduct and extend their arms and fingers o . o 2 k( B WD&
flex) o . . 6 months [/ with ipsilateral brachial plexus injuries or neonatal -
refiex before bringing them back to midline. {-.2]

Palmar grasp
reflex

Pressing or placing something into the infant's palm causes

the fingers to flex towards the palm. {2

32 weeks' gestation-

4 months 15/

clavicle fracture (1

No clinical significance; evolutionary remnant {=|
(10]

May be unilaterally reduced or absent in infants

with ipsilateral brachial plexus injuries {=] (1

Plantar grasp o Pressing the infant's sole beneath the toes causes their toes o 32 weeks' gestation- « No clinical significance; evolutionary remnant {=]|
reflex to flex towards the sole. {-2] 12 months 15/ (101
e Birth-12 months
Extensor . - o « Clinical significance unknown
plantar reflex « Stroking the sole of the foot upwards elicits dorsiflexion of (may be a normal . o .
« A positive Babinski sign at > 24 months of age is a
(Babinski the big toe and fanning of the other toes. {.2] finding up to
reflex) sign of an upper motor lesion. 1%
24 months) 151111112
« Aids in core strength and is required to roll from
* When the infant is held prone in the air, the head raises, the supine to prone 13l
back arches, and the legs extend. « Infants with hypotonia will have a weak Landau
Landau reflex _ ) e 3-24 months [ . X X
* When the head is flexed downwards, the legs will also flex reflex (e.g., hang in an inverted U-shape), while
downwards. those with hypertonia will remain stiff and resist
head flexion. (1)
* When the infant is held prone in the air, lowering the infant . .
Parachute e 7 months- « Protective reflex when falling ¢!
towards a flat surface causes the arms and the hands to
reflex throughout life () * Absence may suggest neuromotor deficit ¢!
reach towards the surface.
Truncal « When the infant is held prone in the air, stroking the
incurvation o - e Birth-4 months {=|
paravertebral region in a cephalocaudal direction causes the
reflex (Galant . (14]15)
reflex) (141 lower back and hip to curve inwards on the same side. {2
« Clinical significance unknown
« Holding the infant upright in a standing position elicits a
Stepping . ¢ a . 5 : § 116)
reflex 116 walking motion, with alternating flexion and extension of the o Birth-3 months

legs.



23B Casné komplikace DM 1. typu

2 Akutni komplikace DM1
1. Hypoglykémie
2. Diabeticka ketoacid6za

1. Hypoglykémie

Definice

Normoglykémie je priblizné 3,4 — 5,6 mmol/I

Prah glykémie pro manifestaci symptomd je indivudalné ODLISNY, a proto nelze stanovit pfesnou hranici glykémie,
kterou bychom mohli oznacit jako tu, kterd povede k manifestaci hypoglykémie. Nicméné Americkd Diabetologicka

Asociace stanovila pro vSechny diabetiky hranici 3,9 mmol/I jako nejnizsi cilovou glykémii a hodnoty nizsi jako
hypoglykémii.

Etiologie

Pti¢inou hypoglykémie je nepomér mezi davkou INZ, pfijatymi sacharidy a fyzickou aktivitou = tzn. Ze si diabetik

podal pfilis mnoho INZ ve vztahu k jidlu ¢i fyzické aktivité

- zakladni prevenci je edukace P a rodi¢d a selfmonitoring — kontinuaini mérice glykémie dnes maji vystrahu pfi

hypoglykémii (rodicovi se to zobrazi na telefonu)

Patofyziologie

INZ nejen, Ze snizuje glykémii, ale také brani vyplaveni kontraregulac¢niho hormonu glukagonu. Sekre¢ni odpovéd’

adrenalinu je navic u diabetika sniZzena a objevuje se az pfi tézsi hypoglykémii.

Klinicky obraz

aktivace SY:  palpitace, tachykardie, tfes, Uzkost, chladna bleda kize, poceni, hlad, parestezie

neurologické: nesoustfedénost, podrazdénost, Unava, cefalea, kfece, poruchy védomi az kdma, poruchy vizu
(rozmazané ¢i dvoijité vidéni) a sluchu

Klinicka klasifikace

LEHKA: P se je védom svého stavu, spolupracuje, je schopen si sém pomoct

STREDNI: P md vyrazné piiznaky, ale p.o. |é¢ba byva jesté Uspéina

TEZKA: Porucha védomi. P vyZaduje pomoc jiné osoby. Nutna parenteralni Ié¢ba glukéza nebo glukagon

Terapie
Cilem je vratit glykémii k normé (5,6 mmol/l)

LEHKA a STREDNi: p.o. jednoduché cukry nejlépe tekuté v davce cca 10 — 15 g = vyckame 15 min zda pfiznaky
odezni 2 nepomuze-li 2 zopakujeme a po 20 — 30 min zméfime glykémii
- po podani jednoduchych cukr je Zadouci podat i slozené sacharidy, abychom predesli
opakovani hypoglykémie!

TEZKA: a) vterénu: - kazdy diabetik je vybaven glukagonem pro i.m./s.c. podani v davce 0,5mg (1/2 ampule) do
12 let a Img (1 ampule) nad 12 let

b) v nemocnici:- 10 % Glc (u adolescentl az 40 % Glc) v davce 200 — 500 mg/kg
pf. 8kg dité by mélo dostat 1600 — 4000mg Glc. V 10 % Glc mam 100mg Glc/1ml > dité tedy dostane 16 — 40 ml roztoku?

- u kreci podame glukagon i.v.
- s podavanim 10 % glc jeSté pokracujeme po odeznéni hypoglykémie a jakmile je P schopen
polykat, dostava sladky ndpoj a pozdéji stravu



2. Diabeticka ketoacidoza

Definice
DKA je Zivot ohroZzujici akutni komplikace, kterd je nejcasté;jsi pri¢ina smrti u diabetickych déti (edém mozku)
Pro definici musi byt naplnéna tato laboratorni kritéria: 1. Hyperglykémie > 11 mmol/I

2. Venozni pH < 7,3 nebo bikarbonat < 15 mmol/I
3. Ketonémie nebo ketonurie

Klasifikace tize DKA

MIRNA: pH vendzni krve 7,2 - 7,3
STREDNI: pH vendzni krve 7,1 -7,2
TEZKA: pH vendzni krve < 7,1

Patofyziologie

Nedostatek INZ + nadbytek kontraregulacnich hormona glukagonu, adrenalinu, kortizolu, ristového hormonu =
vede k nadmérné lipolyze (beta-oxidaci) = to vede k pfehlceni Krebsova cyklu = hromadéni acetyl-CoA >
ketogeneze = hromadéni silnych organickych kyselin = ketokyselin > MAc se zvySenym AG

Hyperglykémie = osmoticka diuréza s diluéni hypoNa® = dehydratace = hypovolémie, hypotenze a7 stav
cirkulaéniho selhdani

CAVE! Anionty silnych organickych kyselin jsou metabolizovéany za spotfeby H*, oznacujeme je proto jako
»potencialni hydrogenuhli¢itany” < rychla terapie ketokyselin predstavuje riziko zvratu z MAc do smrtici MAI !!!

Klinicky obraz

Polyurie, polydipsie, dehydratace (oschlé sliznice, { turgor, halonované odi, Spatné hmatny pulz az Sokovy stav),
mUzZe zvracet, acetonovy zapach z Ust, Kussmaulovo dychani, ptiznaky z aktivace SY, neurologické projevy (viz vyse)
az acidotické kéma

Diagnostika

1. Anamnéza

2. Fyzikalni vys. — znamky dehydratace — zvazit!

3. Rychle zmé¥it glykémii glukometrem + monitoring ZZF (P, TK, D) + EKG!

4. Laboratof: a) biochemie krve: glykémie, mineralogram, urea, ASTRUP - ketonémie? HbA,¢, osmolalita séra
b) moc¢ bioch./sed./kult. ketolatky, glykosurie
c) KO

5. EEG? Oc¢ni pozadi, RTG plic

Terapie

- musi byt minimalné konzultovana se specialistou znalym problematiku DKA a musi byt vypracovany protokol

k lé¢bé v daném zafizeni

- 1é¢ba na JIP

- dehydratace je vidy hyperosmolarni, kvali hyperglykémii = tzn. korekce osmolality nesmi byt rychla jinak hrozi
edém mozku?

Cile: korekce dehydratace, korekce mineral(, korekce ABR, normalizace glykémie

1. Rehydratace 0,9 % NaCl, ale pfi zndmkach Soku volumexpandér

2.Za1-2hod. INZi.v. v infuzi + KC| (pfi DKA je vidy deplece kalia)

3. MAc se upravuje rehydrataci a podanim INZ (ten inhibuje ketogenezi a umozriuje metabolizaci ketokyselin na
bikarbonat) = proto bikarbonaty nebyvaji indikovany (jen u tézké MAc pH < 6,9)



23C Nejcastéjsi otravy v détském véku a jejich 1écba

Obecny uvod
Intoxikace je nahla porucha zdravi zplsobena biologicky aktivni I.
- intoxikace jsou ¢astym akutnim stavem v pediatrii
- ro¢né je hospitalizovano cca 1000 déti pro intoxikaci = z nich 10 % vyZaduje intenzivni péci a 5 % resuscitacni péci
- pfestoZe je prevalence relativné vysoka, mortalita z(istava pod 1 %
- incidence narUsta (a to zejména u alkoholu, drog, ale i Iék( a chemikalii v domacnosti)
- ohrozenymi skupinami jsou: batolata a malé déti (do 5 let) = ndhodné otravy
dospivajici = drogy a suiciddlni pokusy (Iéky)

- 90 % vznika ndhodnym pozitim, 4 % pokusem o sebevrazdu, 3 % laickym lé¢ebnym omylem, zbytek abuzus,
pozary...

Nejcastéjsi etiologie

dle Cetnosti: 1. Léky (BZD, TCA, BCC, BB, ATB, NSAID, antiepileptika, paracetamol, Iéky na kasel a nachlazeni
kontraceptiva, anitastmatika), nezapomenout Ze u malych déti je mozno preddvkovat i masti
2. CO, alkohol a drogy, chemikalie = Cistici prostiedky, pesticidy
3. Pfirodni toxiny = rostliny (konvalinka, oleandr, tis), houby, hadi jed

Klinicky obraz otrav aneb kdy myslet na otravu
CNS: zména chovani, poruchy feci, podrazdénost, poruchy kvantitativniho védomi (somnolence,
bezvédomi, kdma), kiece, Uzkost, halucinace a bludy

ZORNICE: midza — pt. opidty
mydridza — pt. BZD, kokain
poruchy vizu — pt. metanol

KVS: hypotenze, hypertenze, arytmie (BB, TCA), tachykardie (kokain)
DYCHANI: hypoventilace a7 apnoe (BZD, barbituraty, alkohol, opiaty)
hyperventilace (ASA)
KUZE: erytém (kyanidy), poceni, vpichy, horka sucha kdze
GIT: zvraceni, prujem, foetor ex ore (horké mandle = kyanidy; acetonovy = alkohol, metanol, salicylaty)
PORUCHY TERMOREGULACE
Diagnostika

1. Anamnéza (co, kdy, kolik), hm. a vyska, pozor na popirani, OA dalSich onemocnéni, FA
- pokud anamnesticky Gdaj chybi, pak na intoxikaci pomyslime vidy u vyse uvedenych pfiznak
2. Fyzikalni vys. — TT, TF, TK, D, saturace, klzZe, zornice!, stav védomi (GCS)
3. Laboratof: a) toxikologické vys — krev, Zaludecni obsah (zvratky, lavaz), stolice (podezfeni na houby), mo¢
b) biochemie krve: ASTRUP — MAc se TAG = etanol, CO, kyanidy
hypoglykémie — INZ, etanol
hyperglykémie — salicylaty, organofosfaty
ionty, JT, urea, kreatinin, atd...
c) moc na biochemii a sediment — oxalatové krystaly (etylenglykol), ketonurie (etanol, salicylaty)
- kontaktujeme toxikologické informacni stfedisko!

Terapie v prednemocnicni péci

1. Zajistit ZZF

2. V uéebnici a prezentaci: Je-li P pfi védomi a nepotil-li kyseliny, louhy, benzin, naftu a saponaty (péni) >
vyvolame zvraceni (podrazdénim korene jazyka, emetikum) — ma to cenu jen do 60 min.
Ve vyprackach — bez porady s toxikologickym informacnim stfediskem nevyvolavdme zvraceni — riziko
aspirace



3. carbo adsorbens 1g/kg nejlépe ve formé suspenze (prasek do vody, rozdrtime tablety s vodou)
- pfi pofziti kyseliny: voda; pfi poziti louhu: vyplachneme DU vodou, ale nic per os

Terapie v nemochnici

1. Zajistit ZZF

2. Vyplach Zaludku ma smysl do 60 min. (ve specifickych ptipadech i déle), pomoci vlainého FR
3. NGS = carbo adsorbens 1mg/kg (u . Spatné adsorbovatelnych je mozno zvazit celkovou stfevni lavaz = makrogol

pres Zaludecni sondu)

4. u nékterych otrav antidotum (viz dale)
5. eliminaéni metody: a) forsirovana diuréza — furosemid/manitol + hydratace!

Antidota

. Opiaty
.BZD

. Organofosfaty
. Paracetamol
.CO

. Etylenglykol
. PAD, INZ
.BB

.BCC

10. warfarin
11. heparin

O OO NOOUVLAE, WNR

b) ion trapping = moc cilené alkalizujeme/acidifikujeme s cilem vylouéeni toxinu v ionizované
formé, ktery se z tubull zpétné neresorbuje (u kyselin alkalizujeme)

c¢) kontinualni eliminacni metody = hemodialyza, hemoperfiize, hemofiltrace, vyménna
transfuze

naloxon
flumazenil
atropin
N-acetylcystein
0,

fomepizol
glukosa
sympatomimetika
CacCl

vit. K+ mrazend plazma
protamin sulfat



24A Lymfadenopatie - diferenciadlni diagndza

Definice

Lymfadenopatie je obecné oznaceni pro nemoc LU, ale pouZiva se i jako termin oznacujici zvétSeni LU.

- ve vétsiné lokalizaci povazujeme LU nad 10mm za zvétSenou
-u epitrochlearni LU (drénuje 3., 4., 5. prst a ulnarni ¢ast ruky a predlokti) je lymfadeonaptie pfi zvétseni nad
5 mm, u inguinalni LU nad 15mm, supraklavikularni LU nad 2mm < kaZdou nad 2mm bychom méli
povaZovat za patologickou a méla by byt co nejdtive provedena biopsie

- lymfadenopatie vznika: a) PROLIFERACI v LU = vlastné jako dlsledek proliferace lymfocyt(i nebo lymfoblastti
na zakladé jejich antigenni stimulace (ale taky edémem a infiltraci leukocyt(l) — po
eliminaci Ag z téla ustava antigenni stimulace a LU se vraci do normalu

b) INFILTRACI zvenéi = dlisledek patologického procesu bez antigenni stimulace =
lymfomy, hyperthyredza, invaze leukemickych bb., metastazy

Obecné priciny lymfadenopatii
A) INFEKCNI PRICINY
B) ZANETLIVE NEINFEKCNI PRICINY:
AlO = JIA, SLE, Al hemolytickd anémie
HYPERSENZITIVNi REAKCE = sérova nemoc, GvHD
LEKOVE REAKCE (vakciny, ATB, ASA atd...)
C) NADOROVE PRICINY (Lymfomy, metastazy, ALL, neuroblastom, maligni histiocytéza z Langerhansovych bb.)
D) dalsi priciny (ENDOKRINNI — hyperthyredza, adrenalni insuficience GRANULOMATOZNI — sarkoidéza, ID,

v orw

STRADAVE NEMOCI (Gaucherova choroba, Niemann-Pickova nemoc) A METABOLICKE PRICINY, DALSI)
-az u ¥ déti do 1. roku jsou fyziologicky hmatatelné LU (hl. na krku), ale nemély by byt hmatné ty supraklavikularni

Zakladni udaje pro dif. dg.
Informace o MLU: akutné (byva bolestivd)/chronicky (nebyva bolestiva — i kdyz je infekéniho plvodu)
lokalizované/generalizované
unilat./bilat.
rychlost LU
velikost, lokalizace, tvar, konzistence, bolestivost, pohyblivost vici spodiné, kize nad LU
- obecné uzliny pti infekénim zanétu jsou mékké, bolestivé, spiSe pohyblivé vici spodiné
- uzliny pfi nadorovém procesu jsou elastické az tvrdé, nebolestivé, mohou byt nepohyblivé v(ici spodiné

Informace o P: vék, kompletni anamnéza (NO: doba trvani LU, dalsi pfiznaky, dale kontakt se zviraty, uraz,
EA (TBC a nedavny pobyt v zahranici), ) a fyzikalni vys. (zkusime hmatat vzdy slezinu a jatra)
paraklinicka vys

A) REGIONALNI lymfadenopatie

1. Okcipitalni LU — seboroicka dermatitida, pediculosis capitis (vsi), tinea capitis (dermatomykadza), dfive zardénky
2. Preaurikularni LU — u chlamydiové konjunktivitidy (naopak u gonokokové nebyvaji), nemoc z kocic¢iho skrabnuti
(bartonelléza), tularémie = okuloglandularni syndrom; adenovirova faryngitida a konjunktivitida s horeckou

3. Kréni LU (submandibuldrni, submentalni, pred SCM za SCM, supraklavikularni) (NEJCASTEJI ZVETSENE)
- kvali rozmanité etiol. pfedstavuji nejvétsi diagnosticky ofisek, kromé LU se mUzZe na krku jednat i o medialni a
lateralni krcni cystu, cysticky lymfangiom, kréni teratom, cévni malformace, fibromatézu
a) submandibularni a submentalni (drénuji orofarynx — rty, DU, jazyk, zuby, pharynx)
etiologie: 1. streptokokova faryngitida a jiné anginy
2. infekéni mononukleéza
3. virové zanéty nosohltanu, pharyngu, HCD
4. afekce zubl



5. parotitida
6. afekce rtd, jazyka, DU

b) pred a za kyvacem
etiologie: 1. virové infekce DC + bakteridlni infekce DU a na krku (NEJCASTEJI)
2. infekéni mononukledza
3. CMV infekce
4. TBC (skrofuldza) i atypické mykobakteriozy
5. choroba kociciho skrabnuti (Casto i preaurikularni a v atypickych lokalizacich — u m. pectoralis, m.
trapezius)
6. Toxoplazmoéza
7. Sarkoidoza (vZdy bilat.)
8. Kawasakiho sy
9. Malignity (rychle rostouci, bez zanétu)

c) supraklavikuldrni — vlevo Virchowova uzlina (pfi nitrobfiSnich procesech, metastaza primarniho neuroblastomu),
vpravo (drénuje oblast plic a mediastina) (nitrohrudni zanéty), vpravo nebo vlevo - lymfom

4. Mediastinalni a hilové LU — nemaoci plic, sarkoiddza (bilat.), TBC (nejcastéji unilat. vpravo + kalcifikace), lymfomy
(bilat.)
- zplsobuji kasel, dusnost, tlak na hrudi, dysfagii, sy HDZ

5. Axilarni — nejcastéji zanét na HK, ale u rychle se zvétSujicich nutno vyloucit malignitu
6. Epitrochlearni LU — pyodermie (St. Au, Str. pyogenes), tularémie, nemoc kociciho skrabnuti

7. Inguinalni LU (drénuji penis, skrotum, vulvu, vaginu, kliZze hypogastria, glutealni oblast, analni krajinu, DKK) — bud’
infekce nebo soucast generalizoavné lymfadenopatie
- nutno odlisit hernii, lipom, ektopické testes

8. Brisni a panevni LU — zanéty strev, kazda generalizovand lymfadenopatie, v 50 % u lymfom(
- dusledky mohou byt: bolesti bficha, zad, zacpa aZ ileus, polakisurie, Zloutenka, ascites pfi kompresi v. portae

B) Generalizovana lymfadenopatie

= zvét$eni 2 a vice NESOUSEDICICH LU

- Casto pritomna hepatosplenomegalie

- vSechny vyse zminéné priciny se mohou uplatiiovat — ¢astéjsi je generalizovana lymfadenopatie u virovych infekci
nez u bakteridlnich (tam je to raritni) ¢i jinych

Infekéni priciny generalizované lymfadenopatie: infekéni mononukledza, HIV, CMV, hepatitidy, plané
nestovice, adenovirové infekce, sepse, endokarditida,
bruceldza, TBC, leptospirdza, toxoplazmdza

Neinfek¢ni pficiny generalizované lymfadenopatie:  lymfomy a leukémie, metastazy, sarkoiddza, SLE, JIA
hyperthyredza

Diferencialné diagnosticky postup u generalizované lymfadenopatie
1. Zhodnoceni klinicky obraz — u malignity B symptomy
2. Laboratorni vys.: a) KO + diff. + sedimentace + CRP
b) dalsi biochemie krve
c) sérologie (asi jak na viry — EBV, CMV tak na AlO?)
d) kultivace z aspiraty LU?
3. RTG plic + USG
4. Punkce KD
5. Biopsie LU (kdyzZ selhaly predchozi dg. metody, kdyZ nezabraly ATB, kdyZ je ndlez M supraklavikularnich LU)
- obecné:
- kdyz KO a RTG plic je abnormalni = indikujeme vysetfeni KD



- kdyZ KO a RTG plic je normalni = ¢ekdme na vysledek sérologie a biochemie = kdyZ nevede k dg. >
indikujeme vySetfeni KD = kdyz nevede k dg. > biopsie LU



24B Srdecni arytmie v détském véku

Obecna charakteristika
- u déti je tak jako u dospélych normalni rytmus sinusovy
- normalni hodnoty TF se lisi dle véku: novorozenec ma TF cca 130 — 160/min
kojenec ma TF cca 100 — 130/min
dité 10 let ma TF cca 90/min
- minimalni dosazitelna frekvence pfi zatéZzovém EKG se vypocita: (220 —vék) x 0,7

Symptomatologie arytmii

- palpitace
- Syndrom nizkého srde¢niho vydeje: slabost, Unava, vertigo, presynkopy, u zadvaznych arytmii az synkopy
- novorozenci a kojenci: Unava, apatie, odmitaji krmeni, prosedavaji

SVT (vCetné paroxysmalni SVT) se mohou u malych déti projevit az zndmkami SS:
hypotenze, chladna periferie, bledost, zvraceni, poruchy védomi

Klasifikace arytmii
tachyarytmie x bradyarytmie
arytmie z pficin poruch tvorby rytmu x arytmie z pfic¢in poruch vedeni rytmu

Diagnostika

- zachyt abnormalné pomalé/rychlé/nepravidelné srdecni akce pfi fyzikalnim vys.
- 12 svodové EKG

- 24 hodinovy Holterovsky EKG monitoring

- zatéZzové EKG (ergometrie) — v indikovanych pfipadech

Tachyarytmie
1. Paroxysmalni supraventrikularni tachykardie (AVRT, AVNRT, Fokalni sifiova tachykardie) — NEJCASTEJSI
= NEJCASTESISI SYMPTOMATICKE arytmie u déti
AVNRT a AVRT maji tyto spolecné charakteristiky: 1. Jsou startovany ,vhodné nacasovanou” extrasystolou
2. Nahle vznikaji a skokové konci
3. Maji podobnou klinickou symptomatologii:
- nahlé pravidelné buseni srdce, celkova slabost, presynkopa
az synkopa, nékdy tlak na prsou, u malych déti se mohou
projevit az SS
4. U obou se uplatiuji vagové manévry nebo adenosin i.v.
5. U obou je mozno provést katétrovou ablaci
6. Obé vznikaji na podkladé reentry okruhti

AVNRT
- je spiSe u starsich déti, u novorozenci a kojencl je vzacna
- podkladem je féni dualita AV uzlu = do AV uzlu vedou 2 drahy z nichZ jedna ma pomalou refrakterni fazi a druha ma
rychlou refrakterni fazi 2 vhodné nacasovana supraventrikularni extrasystola = vznika reentry okruh
EKG: P —vlny jsou schovany v QRS komplexech nebo aberuji jeho termindlni ¢ast (kvali soucasné aktivaci sini a
komor)
QRS jsou pravidelné, stihlé, s vysokou frekvenci (tfeba 160/min)

AVRT

- predilekéné u novorozenci, kojenct (u nich ¢asto spontanné vymizi) a déti do 5 let

- podkladem je vrozena akcesorni sinokomorova spojka jakou je Kenttliv svazek

- v klidu, pfi sinusovém rytmu muzeme nékdy (pokud spojka vede vzruch antegradné) pozorovat obraz preexcitace =
zkraceny PQ interval s 6 vinou (kvli predc¢asné depolarizaci prilehlé ¢asti myokardu), ale u fady P se vyskytuje jen
intermitentné

- pfi vhodné nacasované sinové ¢i komorové extrasystole vznika nejcastéji ortodromni AVRT = KES se zablokuje v AV



uzlu, ale pfevede se na siné Kentovym svazkem —> depolarizace sini = vzruch se pfenese pfes pfevodni systém na

komory = vznika reentry okruh

WPW sy = preexcitace + paroxysmalni SVT (neboli paroxysmalni SVT u P s preexcitaci)

EKG: P-vlna je abnormalni (tfeba negativni) (protoZe se nesifi z SA uzlu) a je za QRS komplexem nebo skryté v QRS
QRS jsou stihlé, pravidelné, s vysokou frekvenci

- vzacné vznika antidromni AVRT (Siroké QRS)

Terapie AVNRT a AVRT

LV1: vagové manévry

LV2: adenosin 0,1 mg/kg i.v. bolus

(LV3 — neni-li adenosin k dispozici): propafenon (do 10 let), verapamil (nad 10 let)
LV4:  kardioverze

kauzalni terapie: Katétrova ablace (od 5 - 6 let)

Fokalni sinova tachykardie (FAT)

- predilekéné u novorozencti a kojenct

= vlastné salvy sifovych extrasystol (na podkladé néjakého ektopického loZiska), které se prevadi pres AV uzel na
komory (nemusi se prevést vSechny, zéleZi na kapacité AV uzlu)

- mUZe to byt nesetrvalé az setrvalé (i desitky hodin), vétsinou vSak bez klinickych potizi, vzacnéji pti opakovanych
FAT vznikd tachykardii indukovana KMP

2. Flutter sini

- vzacny

- témér vyhradné kongenitalni kvli strukturalnimu onemocnéni srdce = vyskytuje se u fetu nebo novorozence

- podkladem je reentry v sinich = déti maji vy$si pfevodni kapacitu AV uzlu = vysoka frekvence komor — pfevod 2:1
- u fetu hrozi hydrops plodu, SS a umrti - davaji se antiarytmika matce - po narozeni ukoncujeme flutter
kardioverzi nebo pomoci elektrody zavedené do jicnu s rychlou stimulaci sini

3. FiS

- velmivzacnd

- fatéIni by mohla byt u WPW sy, kdyZ by Kentlv svazek prevadél rychle vzruchy na komory = nahla smrt
- akutné: elektricka kardioverze kauzalné: katétrova ablace

4. Komorové tachykardie (KT)
- vzacné, ale Zivot ohroZujici stavy kvili hemodynamickému zhrouceni
- je definovana jako alespon ,triplet KES” = 3 Siroké QRS s vysokou frekvenci
- monomorfni x polymorfni
- nesetrvalé (do 30 s) x setrvalé (nad 30 s)
pFiciny: 1. idiopaticka — u strukturdiné normalniho srdce — vétsinou benigni
. vrozené srdecni vady (napf. stendza aorty)
. tumory srdce
. KMP (hypertroficka a dilatacni)
. myokarditida
. Vrozené syndromy: a) Sy dlouhého QT
b) Brugada sy
c¢) Katecholaminergni polymorfni komorova tachykardie

D U WN

terapie: kardioverze + KPR

Hereditarni sy dlouhého QT

= dédi¢nad mutace genud kddujici K" a Na* kanaly kardiomyocytti = K+ blbé vystupuji z bb. = prodluZuje se AP a
naopak se opozduje faze repolarizace, coz ohrozuje kardiomyocyt tim, Ze vznikne novy AP

- mdlze se to manifestovat vznikem Torsade de pointes aZ FiK



EKG: prodlouzeni QTc nad 450ms

primarni prevence: BB - doslo-li k zavazné komorové tachykardii, tak v sekundarni prevenci: ICD
Brugada sy

AD dédi¢né onemocnéni s mutaci pro Na* kanal

typicky je obraz: nekompletniho LBBB + konkavni elevace ST (ve svodech V;— V)

Katecholaminergni polymorfni komorova tachykardie (CPVT)
= vz4cna mutace genu pro ryanidovy R, ktery je ICT Ca®* kanalem

- symptomy typicky vazané na zatéz

-u30%P je prvnim symptomem nahld smrt

- opét BB a v indikovanych ptipadech ICD

Extrasystoly

ES jsou ¢astym ndlezem

- vétsinou benigni a neni je potieba IéCit — pokud P nema symptomy a strukturalni onemocnéni srdce, tak se ani KES
nelédi jinak rozhoduje kardiolog

Bradyarytmie

1. AV blokady

pficina: idiopaticky, vagotonie (sportovci), vrozené srdecni vady (defekt septa sini), myokarditidy (borelidza), stp.
kardiochirurgické OP, ischemie myokardu, kongenitalni priciny

AV I. st = prodlouZeni PQ

AV I, st. = Weckenbach x Mobitz II.

AV lll. st. = EKG disociace sini a komor

=vzacna

- mUZe byt kongenitalni (po intrauterinnim poskozeni plodu pti latentni kolagendze u matky — SLE?) nebo ziskana
(stp. kardiochirurgické OP)

terapie: prenatalné — KS, transplacentarné B-mimetika postnatalné — kardiostimulator

2. Dysfunkce sinusového uzlu

- vzacna, u déti po kardiochirurgickych vykonech

EKG: sinusova nebo junkéni bradykardie, sinusové pauzy a zastavy
- T: kardiostimulator



24C Popaleniny

Definice
Popéleninovy Uraz je poskozeni kiiZze a pop¥. hlubsich tkani TEPLEM, ELEKTRICKYM PROUDEM, CHEMIKALIEMI a
ZARENIM

Obecna charakteristika

- U zavaznych popalenin se rozviji tzv. Nemoc z popaleni = Popaleninova nemoc = co? je celkova odpovéd
organismu aZ do stavu popaleninového Soku.

- mlZe se rozvinout béhem desitek minut, a proto se fadi mezi urgentni stavy v pediatrii

- po prekonani Sokového stavu je nadale dité ohroZeno infekci (aZ sepsi), podvyZivou a katabolismem

Etiologie
u déti do 5 let nejcastéji: vrouci tekutina
u déti nad 5 let nejcastéji: plamen + event. vdechnuti zplodin

Klinicky obraz
- zavaznost KO se odviji od rozsahu, lokalizace a hloubky (stupné)
- popaleniny zplsobené el. proudem jsou vidy zavainé bez ohledu na rozsah!

Rozsah
1 % télesného povrchu odpovida plose dlané ditéte
zavaina popalenina= udétido2let>5%
udéti2—-15let>10%
u déti nad 15 let > 20 %
- pro hrubou orientaci ,pravidlo 9 = hlava a krk =9 %, HK = 9 %, DK = 18 %, predni ¢ast trupu = 18 %, zadni ¢ast
trupu =18 %, genital =1 %

CAVE! U malych déti nelze pravidlo 9 pouZit, protoZe malé déti maji jinou proporcionalitu téla (pt. relativné vétsi
hlavu) = pro pfesné hodnoceni rozsahu popalenin se pouzivaji tabulky (diagramy) dle Lunda-Browdera!

Lokalizace
- zavazné jsou popaleniny na: obliceji, rukou, nohou, genitdlu, hyzdich, perineu

Hloubka = stupen

I. st = postiZeni epidermis = erytém + otok?

Il. st. = epidermis + ¢astecné dermis = bolestivé puchyie (az buly)

ll. st. = epidermis + dermis + podkoZi = tuhé Sedobilé nekrozy, ¢iti mlze chybét, spontanni tvorba nového epitelu
neni mozna

IV. st. = navic Slachy, svaly, kosti = ¢erné seskvarené nekrozy, necitlivé, tuhé

Casné komplikace

1. Popaleni DC - rozvoj ARDS do nékolika hodin

2. Intoxikace CO a jinymi zplodinami (CO,) = porucha koncentrace, cefalea, zavrat, nauzea, vomitus, kiece, kdma
3. Popaleninovy otok = na krku (duseni), na koncetiné (ischemie), na hrudniku (svira jako korzet = dusnost) <
vyzaduji nafiznuti aZ na fascii!

Dalsi komplikace

4. Ztraty plazmy - dehydratace, hypovolémie, cirkulaéni $ok = znamky dehydratace, tachykardie, hypotenze
5. Edém plic, edém mozku, SS, Sokova ledvina

6. Stresové viedy s krvacenim v GIT, paralyticky ileus

7.DIC

8. Infekce = sepse

Pozdni komplikace

9. Tvorba keloidnich jizev a kontraktury



Terapie

A) Terapie v prednemocnicni péci

1. Zamezit pUsobeni tepla

2. Sterilni kryti + chladit — CAVE! Nechladit vice jak 5 % povrchu — prohlubuje to popaleninovy Sok

3. Volat RZS (popaleninova centra = FN Kralovské Vinohrady, FN Brno, FN Ostrava)

- i.v. kanyla = analgosedace: petidin, ketamin, midazolam + infuze: Hartmanuv roztok 40ml/kg/h + chlazeni
- sledujeme ZZF

B) Terapie na JIP — terapie popaleninového Soku

1. Zajisténi dychani — 02, UPV, tracheostomie

2. chlazeni, sterilni kryti a oSetfeni ploch se provadi v celkové anestezii

3. masivni otoky se fesi uvolfiiovacimi narezy

4. CZK - infuze: co? Nejdfiv krystaloidy Hartman, Ringer-laktat
davka? 2ml/kg/% = 2ml x hm. [kg] x % popalené plochy + fyziologicka potfeba z ¢ehoZ ¥
z toho poddm béhem 8 hod. a % z toho béhem ndasledujicich 16 hod.

5. pfi hemodynamické nestabilité: koloidy, KA (dopamin) (noradrenalin asi jen pfi patficné infuzni terapii))

6. CAVE! KS zvazit, protoZe je vysoké riziko infekce

7. substituce Ca, Mg a dalSich iont0




25A Leukocytdza a leukopenie dif. diagnostika

Normalni hodnoty
Leukocyty:  4-10x 10°%/I

neutrofily: 50-70% 1,5-7x 10°/I
lymfocyty: 20-35% 1-5x 107/
eozinofily: 1-3%

monocyty: 1-6%

bazofily: dol1l%

Normalni hodnoty s ohledem k véku

V détstvi je tzv. ,,dvojité prek¥izeni” —tzn.:
-V prvnich 5 dnech je fyziologicka leukocytéza az 20 x 10°/I s neutrofilii a posunem doleva (vice tyé&i)
- 5 den -5 rok je charakterizovan pfevahou lymfocytt

- od 5. roku jsou hodnoty KO jako u dospélych — tzn. v diff. rozpoctu je pfevaha neutrofilli

Zakladni fce leukocytt
a) GRANULOCYTY
Neutrofily: fagocytdza, niceni ECT bakterii, odumrelé vytvafi hnis

Eozinofily: likvidace parazitd, ucast na alergické reakci

Bazofily: uvolfiuji histamin — Ucast na alergické reakci

b) AGRANULOCYTY

Lymfocyty: specifickd imunitni odpovéd proti konkrétnimu Ag, tvorba Ab (u B-ly),
Monocyty: = prekurzory makrofagl = fagocytdza bakterii a odumrelych bb.

vyvoj: myeloblast -> promyelocyt -> myelocyt -> metamyelocyt -> ty¢

Leukocytdza
= leukocyty > 10 x 10°/I
Fyziologicky vzestup: namdhava prace, psychické rozruseni a stres, pfi bolesti, v horku, pfi intenzivnim placi u
novorozence
Leukemoidni reakce = extrémni forma leukocytdzy (desitky x 10°/1 — nap¥. 30 x 10°/1 + vyrazny posun doleva =
myelocyty, metamyelocyty azZ blasty) — tzn je to stav pfipominajici leukémii:
1. leukémie
2. infekce (sepse, endokarditidy, miliarni TBC)
3. vysoké davky KS
4. tézké intoxikace, krvaceni, generalizované nadory
- pro dif. dg. mGze byt uZiteéné stanoveni ALP v neutrofilech — u leukémie je {,, u jinych pficin je
normalni/ ™ = pfi pochybnostech je nezbytna aspirace KD (u leukémie — infiltrace KD blasty, u jinych pFi¢in —
hypercelularita, ale normalné strukturovana drenova tvorba)

Déleni leukocytoz dle diferencidlniho rozpoctu
x 10%/I
. Akutni bakterialni infekce — hl. pyogenni infekce
. Akutni a chronické myeloidni leukémie
. Myeloproliferace (PV = Polycythemia Vera, PMF = Primarni Myelofibréza, (ET = Esencidlni trombocytémie))
. Stresové stavy = bolest, uraz, OP, krvaceni
. Polékové = KS, G-CSF, GM-CSF, adrenalin, lithium
. Vaskulitidy
. Diabeticka ketoaciddza
. Onemocnéni pojiva
GN
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10. Metastazy do KD
11. Nekrézy (AIM)

x 10°/1
. Virové infekce
. Chronické infekce — tfeba TBC
. Hyperkortikalizmus, hypertyredza
ucC

A WNPE

x 10°/I nebo
. Infekéni mononukledza EBV (+ nalez atypickych lymfocyt( = T-ly s velkym jadrem)
. Parazitarni a protozoarni infekce
. Lymfomy, monocytova leukémie
. Crohnova choroba

A WN

x 10°/1 nebo
. Alergicka onemocnéni a alergické reakce — AB, urtikarie, polékova alergie, alergicka rhinitida aj.
. Parazitarni infekce
. Hodgkintv lymfom
. Kozni choroby (urtikarie, pemfigus)
- €asta u novorozenct (zejména nezralych)

A W N =

x 10°/1 nebo
1. leukémie a myeloproliferativni choroby

Leukopenie
= leukocyty < 4 x 10°/I
priciny: vrozené a ziskané poruchy KD, transplantace KD, ChT, RT, polékové, ID, AlO, deficit B12, kys. listové, DMP...

Déleni leukopenii dle diferencidlniho rozpoctu
x 10°/I; u kojencti < 1,2 x 10%/I
x 10°%/I
x 10°/I = ohroZeni na Zivoté
x 10°/I

Klinicky obraz: ¢asté infekce, hnisavé koini afekce, slizniéni ulcerace v DU, schvacenost, sepse, pneumonie

priciny: 1. Virové infekce
2. Aplasticka anémie — hepatitidy, EBV, RT, ChT, chloramfenkol
3. Imunosupresiva a jiné léky (ChT, ATB, tyreostatika, psychofarmaka)
4. Ozareni KD
5. Lymfatickd a monocytova leukémie

vrozené neutropenie: retikularni dysgeneze, Kostmanndv sy, cyklicka neutropenie
ziskané neutropenie: Al novorozenecka neutropenie, Chronicka benigni neutropenie

Chronicka benigni neutropenie

= Al Ci idiopatické onemocnéni u malych déti

- u Al se tvofi autoAb proti povrchovym Ag neutrofil(l, u idiopatické je neprokazujeme

- projevuje se to opakovanymi leh&imi respiraénimi infekty & koZnimi a slizniénimi (v DU) hnisavymi zdnéty
D: leukopenie, prikaz Ab

T: profylakticky kotrimoxazol na 6M nebo do normalizace KO

Al novorozenecka neutropenie
- tj. onemocnéni analogické k hemolytické anémii pfi Rh-inkompatibilité — tzn. > béhem téhotenstvi dojde
k senzibilizaci matky Ag neutrofild plodu = matka tvofi IgG proti Ag neutrofild plodu = 1gG prochazeji




transplacentarné - vétsinou mirny stupen neutropenie, nékdy po porodu teploty, stafylokokové infekce
- do 7 tydnU Uprava

x 10%/1
1. AIDS
2. VySe zminéné — aplasticka anémie, imunosupresiva a léky, ozareni KD
3. Hodgkintiv lymfom — u pokrocilych forem je leukocytéza s lymfopenii + anémie + nékdy eozinofilie

- obecné ty hodnoty se lisi v rGznych zdrojich, navic se lisi i pro rGzny vék, takze lze pouzit formulaci ,nad/pod
referen¢nimi hodnotami pro dany vék”



25B Vrozena hypotyredza

Obecna charakteristika

Kongenitdlni hypothyredza je nejcastéjsi vrozené endokrinni onemocnéni

- prevalence u nas je 1:4000 narozenych déti

- Castéjsi je vyskyt KH u déti s Downovym syndromem

- hormony SZ hraji kli¢ovou roli pro VYVOJ MOZKU - hl. v kritickém obdobi do 8M véku a v mensi mife a7 do 3R
- bez v&asné substituéni terapie > NEZVRATNEMU POSKOZENi NEUROPSYCHICKEHO | SOMATICKEHO
VYVOJE > MENTALNI RTARDACE a OPOZDENY RUST A VYVO)

- je soucasti celoplo$ného novorozeneckého screeningu (detekce P TSH), diky nému se takto narozené déti (kterym
je vcas poskytnuta substituce) vyviji normalné a jejich celoZivotni progndza je dobra

e

Etiologie — klasifikace KH dle pficin
A) Primarni KH (zdaleka nej¢astéj$i) = porucha na tGrovni $Z nebo perifernich tkani
B) Sekundarni a Terciarni KH (velmi vzacnd) = porucha na urovni CNS

A) Primarni KH

1. Defekt vyvoje SZ (65 %) = porucha v embryondlnim & fetalnim obdobi

pf. atyredza, apldzie (pfitomnost pouze rudimentu = zakladu 57) hypoplazie, dystopicka/ektopicka SZ (nejcastéji
sublingudlni)

- pfi¢inou téchto dysgenezi mohou byt napf. mutace genl pro transkripéni faktory (pri¢emz tyto transkripéni faktory
mohou chybét i v jinych organech — postiZeni vice organt (rozstépové vady, VVV srdce aj.))

2. Dédiény defekt syntézy hormont $Z = Dyshormonogeneze (25 %)
pfr.: a) deficit thyreoidalni peroxidazy (TPO)

b) deficit thyreoglobulinu (TG)

c) deficit natrium-iodidového symportéru (NIS)

d) deficit dejodaz

e) deficit pendrinu (= membranova pumpa prenasejici jod)

- byva (ale nemusi byt) NOVOROZENECKA STRUMA
- u P s deficitem pendrinu (tahle pumpa nenf jen ve 57) je vrozena percepéni nedoslychavost (senzorineurondlni
hluchota) + hypothyredza (nejcastéji ale az v puberté, vzacné pfi narozeni) = Pendredlv sy

3. Tranzitorni hypothyredza (10 %)

pFiciny: a) Ab zabranujici vazbé TSH na R, které jsou preneseny transplacentdrné od matky
b) Nedostatek/nadbytek jédu u matky
c) Tyreostatika uzivana v gravidité
d) Léky s obsahem jédu uZivané v gravidité

4. Periferni rezistence tkani na hormony $Z = porucha R pro T3 a T4

B) Sekundarni a terciarni = CENTRALNI KH
priciny: a) malformace hypothalamu = porucha sekrece TRH

b) malformace hypofyzy = porucha sekrece TSH

¢) mutace genu pro R TRH ¢i pro B-podjednotku TSH
- screeningem to neodhalime (u centrdini formy budou hladiny TSH nizké), coz skytd riziko tézké hypotyredzy
- mlZe byt spjata i s deficitem dalsich hormon( hypofyzy (deficit RH, Cushingova choroba, hypogonadotropni
hypogonadismus) (ve vyprackach je, 7e to nevede k postizeni mozku, kdy? chybi i dal$i hormony, ale nevim no... :D)



Klinicky obraz KH

- jen u 5 % déti jsou priznaky zfejmé ¢asné po narozeni; pfi stanoveni klinické dg. jiz byva mozek ireverzibilné
poskozen

Vzhled

1. protrahovany ikterus

2. sucha, chladna, mrkvové zbarvena (kvili hyperkarotinémii) kiZe
. neostra vlasova hranice

. Siroce oteviena fontanela a nékdy neuzaviena mala fontanela
. rozestup lebecnich svi

. makroglosie

7. umbilikalni hernie

Nedostatek hormonu

. zacpa a pozdni ochod smolky

. spavost

. heprospivani somatické i psychomotorické

. liné sani

. bradykardie a snizena voltaz na EKG

. hypotermie

7. svalova hypotonie

Myxedém

1. Myxedematozni oblicej

2. Drsny hlas

o AW

UV B WN =

+ u dyshormonogenezi byva STRUMA
+ stupen mentalni retardace zavisi na véku zahdjeni substitu¢ni terapie

Screening
1. ze suché kapky krve s odbérem kapilarni krve mezi 48. — 72. hod. po porodu = stanovuje se TSH = je-li
opakované zvy$ena (nad 15 mlU/l) = vysetfime TSH a fT4 ve vendzni krvi = pro dg. KH svéd¢i PTSH a | fT4
2. = ihned zahajujeme substituci levothyroxinem (doZivotné) (inicialné jsou davky vyssi 15ug/kg/den)
3. = po zahdjeni substituce patrame po pfiéiné: a) sérologie — autoAb proti TPO a TG u ditéte i matky
b) hladina plazmatického TG — odrazZi stupen
intratyreoiddlni syntézy = tzn. kdyzZ se nezvysuje po
substituce levothyroxinem, tak je to zndmka atyredzy
¢) TSH a fT4 a T3 u matky
d) USG patrame po 57 — pokud ji nenalezneme tak
scintigrafie
e) vysetieni sluchu otoakustickymi emisemi!
f) USG ledvin, CNS, ECHO srdce

dysgeneze a dyshormonogeneze: MNTSH, | T4
periferni rezistence tkani k hormondm SZ: NTSH, MT4
centralni forma: J TSH, { T4



- naucit se z vypracky z interny a doplnit o otazku ¢. 25 z matrose z pediatrie



26A Autoimunitni onemocnéni

Definice
AlO jsou skupinou onemocnéni, ktera vznika na podkladé poruchy imunologické tolerance viici vlastnim Ag.
Vysledkem je tedy stav, kdy IS svymi bunéénymi ¢i humoralnimi mechanismy poskozuje vlastni tkané.

Imunitni tolerance

= stav, kdy organismus nereaguje na styk s Ag

mechanismy: 1. Klonalni delece = odstranéni téch lymfocytl, které by reagovaly s vlastnimi Ag
2. Klonalni anergie = ztrata aktivity = tzn. lymfocyt reagujici vici vlastnimu Ag sice je pfitomen, ale
pfi styku s vlastnim Ag neni aktivovan a nedochazi k jeho klonalni expanzi
3. Periferni inhibice = lymfocyt namiren proti vlastnim Ag je v periferii potlac¢en jinymi regulacnimi bb
4. Imunologické privilegium = k nékterym orgdnim (mozek, varlata, oko, déloha) se
imunokompetentni bb. viibec nedostanou nebo se tam dostanou a je u nich vyvolana apoptéza

- naruseni kteréhokoliv z téchto mechanismd mdze vyUstit v rozvoj AlIO

Etiologie
- AlO jsou multifaktorialni onemocnéni
- z genetickych predispozic jsou nékterd AlO asociovana s urcitym HLA haplotypem:
HLA B27 je asociovano s Bechtérevovou ch. ¢i JIA
HLA DR3, DR4 a DQ je asociovdno s DM1
HLA DQ2 a DQ8 je asociovano s celiakii
- z faktor( zevniho prostredi se uplatiuiji: infekce, léky, slozky potravy, UV zareni aj.

Patogeneze

- na vzniku AlIO se mohou uplatiiovat kromé hypersenzitivni reakce I. typu vSechny ostatni hypersenzitivni reakce
1. typ (cytotoxicka) = poskozeni cilovych organli autoAb proti povrchovym Ag (pf. Myasthenia gravis)

11, typ (imunokomplexova) = poskozeni cilovych organ imunokomplexy (pf¥. SLE)

IV. typ (opoZdéna precitlivélost) = burikami zprostfedkovana Al reakce (pf. Hashimotova thyreoiditida)

Klasifikace
Obecné mlzeme AlO klasifikovat na:  Systémové AlO
Organové specifické AlO

Systémova AlIO

JIA je chronicky zanét kloub( vznikly pfed 16. rokem a trvajici min. 6 tydn(
- dochazi k bolestivému zdureni a omezeni hybnosti zplsobené vypotkem a zanétlivym otokem synovie
- Casté jsou taky mimokloubni projevy: uveitida, LU, sleziny, jater, horecky aj.

Systémova JIA je definovana témito 3 podminkami: artritidou + alespon 2 tydny trvajici quotidianni horeckou po
alesporn 3 dny (quotidianni = typicky od pozdniho vedera do rédna a poté do daliiho veéera pokles TT) + alespon 1 z dalSich projevi:
- prchavy erytematozni rush (s Koebnerovym fenoménem = loZisko se vytvori v misté skrabani/poranéni)
- generalizované LU
- hepatomegalie nebo splenomegalie (byva VYRAZNA!!!)
- serozitida = perikarditida/pleuritida/peritonitida
- v prlibéhu horecky je dité zchvacené, ma rash, bolesti kloub( a svall, po poklesu horecky se stav zlepsi a
artromyalgie ustupuje
- Casto po prvni remisi (i nékolik let trvajici) dojde k relapsu s tézkou systémovou formou a rychlou progresi
perikarditidy a kloubni destrukci, jindy dojde ke zklidnéni a event. pfechodu do oligoartritidy

Dg: leukocytdza, TNFW, TN CRP, MMeritin, vySetrit RF a ANA, anémie, RTG, USG kloub(, punkce vypotku
T: NSA, methotrexat, KS, anti-TNFa (infliximab/adalimumab), imunosupresiva + fyzioterapie, lazné, chir.



SLE je AIO charakterizované tvorbou autoAb proti jadernym Ag (ANA, ENA, anti-ds-DNA) a velmi variabilnimi
klinickymi i laboratornimi projevy

- dg. byva stanovena pti splnéni alespon 4 nize uvedenych kritérii (z nichZ min. 1 klinické a 1 laboratorni) nebo
biopticky prikaz lupusové nefritidy (s pozitivitou ANA ¢i anti-ds-DNA Ab)

. motylovity exantém ve tvafi

. fotosenzitivita/diskoidni exantém

. jizevnata alopecie

. ulcerace na sliznici DU a v nose

. serozitida (pleuritida, perikarditida)

. artritida neerozivni — nejcastéji u déti (vétSinou symetrické)

. nefritida

. postizeni CNS = kiece, chorea, psychdza

0O NOOUV A WNR

9. leukopenie nebo trombocytopenie nebo hemolytickda anémie

10. pozitivni autoAb ANA nebo ENA (Extrahovatelné Antinukledrni Autoprotilatky) Anti-ds-DNA nebo Anti-Sm, antifosfolipidové
11. Nizka koncentrace C3 a C4 slozky komplementu

12. Pozitivni pfimy Coombstiv test (ale nepodita se to, pokud je soucasné pFitomna hemolytickd anémie)

11. mylné pozitivni test na lues

typy: Juvenilni vs. Neonatalni (vznika u novorozencl SLE pozitivnich matek, kdy se autoAb dostavaji pfes placentu a poskozuji
novorozence)

prognoza: zavisi zejména na postizeni ledvin a CNS = nejcastéjsi priciny Umrti; obecné je zavazina

Terapie: dle zavaZznosti a rozsahu poskozeni — obecné imunosupresiva (cyklofosfamid, azathioprin, mykofenoladt mofetil,
cyklosporin A, KS)

- vzacné AlO u déti postihujici cévy kliZe a pri¢né pruhovanych svalli

KO: Unava, myalgie, artralgie, fotosenzitivita a vyrazka (napf. nad drobnymi klouby rukou), periorbitalni edém,
Gottronovy papuly = fialové papuly na hibetu ruky, postiZeni plic a GIT (bolest bticha, nauzea), subkutanni
kalcifikace

- také to ma sva dg. kritéria (rash, svalova slabost, patologicky nalez na EMG, elevace svalovych enzym( v séru,
histopatologické zmény)
T: dle tize onemocnéni

- onemocnéni obvykle pfed 5. rokem charakterizované periodickymi horeckami (obvykle co 28 dn(), aftézni
stomatitidou, pharyngitidou, lymfadenitidou a dalSimi projevy (cefalea, bolesti bficha, porucha sluchu)

- cilem dg. je vyloucit streptokokovou anginu (vytérem z krku), abychom nenasazovali zbyte¢né ATB a dale vyloudit
jiné AlO a ID s podobnym klin. obrazem

T: pti atace prednison p.o., jinak to vymizi do nastupu do Skoly = pokud ne, tak je velmi efektivni tonzilektomie

= Chronické AlO postihujici hl. exokrinni Zl. = xerostomie, xeroftalmie, xerodermie, pankreatitis, gastritis, brochitis...

Vaskulitidy
ot. ¢. 4C

Organové specificka AlO

IBD (ot. ¢. 4A), celiakie (ot. €. 37C), Al hepatitida (ot. €. 22), PSC (ot. ¢. 22A), DM1 (ot. €. 19A) ITP (ot. €. 33A), Al
thyreoiditidy (ot. €. 9A)

- perniciézni anémie (anémie, paleni jazyka, vyhlazeni papil, prdjmy anorexie, sucha olupujici se kliZze, neurologické
pfiznaky (parestezie, hypestezie, nestabilita, spasticita + makrocytarni anémie, leukopenie, trombocytopenie)
myasthenia gravis, RS...

Obecné k terapii AIO — musi byt dostatecné agresivni a vCas, aby zasahla proces v zac¢atku, ale zaroven aby neposkodila P. Nékdy nutna
plazmaferéza (SLE, vaskulitidy), nékdy IVIG (Kawasaki, ITP), NSA, KS, imunosupresiva, substitu¢ni hormonaini Ié¢ba atd...



26B Pankreatitis acuta

Definice

Akutni pankreatitida je zanétlivé postiZzeni exokrinniho pankreatu, pficemz tento zanét se mize vice ¢i méné sifit do
okoli.

- jedna se o NPB, kterd v tézké formé mize probihat s MODS a vést aZ ke smrti

- u déti obecné nejsou pankreatitidy casté i kdyz incidence v poslednich letech narista. Lehké formy mohou z(stat
nediagnostikované

Diagnosticka kritéria

1. Akutni bolest v epigastriu ¢i pravém hypochondriu
2. Elevace amylazy a lipazy v séru nad 3x normy

3. Odpovidajici nalez na zobrazovacich metodach

Etiologie
mezi nejcastéjsi priciny patfi: 1. Tupa poranéni bficha (pohmoZdéni parenchymu a nékdy i ruptura vyvodu)
2. Vrozené anomalie pankreatikobiliarniho stromu:  pancreas divisum
cysty ductus choledochus
dysfunkce Oddiho svérace
3. Ziskané nemoci Zlucovych cest — hl. sludge ve ZluCovych cestach (na rozdil od
dospélych, kde prevlada obstrukce Zlu¢ovymi kameny ¢i tumory)
4. Lékové pficiny: valproat (antiepileptikum)
asparaginaza (cytostatikum)
azathioprin, merkaptopurin (imunosupresiva)
KS
mesalazin a sulfasalazin aj.
5. Virové infekce: viry MMR, EBV, Coxsackie B, CMV, Rotaviry, adenoviry, HAV

6. Metabolické p¥iciny: hyperCa®*, urémie, hyperTAG, CF, deficit-al antitrypsinu
Dale: ERCP i iatrogenné pfi OP, toxiny (alkohol, organofosfaty - pesticidy), genetické pficiny

Tab. 10.20.-1. Pfic¢iny pankreatitid u déti

1. Obstrukéni/anatomické: choledocholitidza, nadory, paraziti, pancreas divisum, anomélie pankreatobiliarniho stromu, cysty
choledochu, periampularni divertikly duodena

2. Toxiny: (ethylalkohol), organofosfatové insekticidy

3. Léky: azathioprin, mercaptopurin, valproat, estrogeny, kortikosteroidy, metronidazol, nitrofurantoin, furosemid, sulfonamidy,
erythromycin, methyldopa, cimetidin, ranitidin, sulindac, acetaminophen, salicylaty, L-asparginaza

4. Trauma: tupy Uraz bficha, iatrogenni poskozeni pfi chirurgickém vykonu v dutiné bfisni nebo pfi endoskopické retrogradni
cholangiopankreatikografii

5. Metabolické abnormality: hypertriacylglycerolémie, hyperkalcémie, organicka acidémie, rychla hyperalimentace, malnutrice,
cysticka fibréza, urémie, diabetes mellitus, deficit a,-antitrypsinu

6. Infekce:
virové (pfiusnice, zardénky, hepatitida A, B) — Coxsackie B, ECHO viry, adenovirus, virus Epsteina-Barrové, HIV;
bakterialni - Mycoplasma pneumoniae, Campylobacter jejuni, Mycobacterium tuberculosis;
parazitarni - askariéza, malarie

7. Cévni zmény: ischémie, hemolyticko-uremicky syndrom, Henochova-Schonleinova purpura, Kawasakiho syndrom, systémovy
lupus erythematodes, polyarteriitis nodosa, maligni hypertenze

8. Rlzné: penetrujici pepticky vied, Crohnova nemoc, Reyeliv syndrom, hypotermie, hereditarni pankreatitidy

9. Idiopatické

Patofyziologie
V patofyziologii se uplatiiuje predcasna aktivace pankreatickych enzym( vedouci k autodigesci Zlazy.

Klasifikace

1. Intersticialné — edematodzni (lehka forma)

- leh¢i forma, kterd je v naprosté vétsiné pIné reverzibilni (do 10 dn0 pfi adekvatni terapii)

2. Hemoragicko — nekroticka (tézka forma)

- tézka forma s nekrézami pankreatu, se septickymi komplikacemi, metabolickym rozvratem a Sokovym stavem s
MODS ¢i lokalnimi komplikacemi (absces, akutni pseudocysta)



Klinicky obraz

1. Bolest — nahl3, ostra, v epigastriu ¢i pravém hypochondriu méné ¢asto difuzni bolest bficha, nékdy s iradiaci do
zad a patere, silné intenzivni az Sokujici, Ulevova poloha genokubitalni

2. Nauzea a zvraceni (bez uUlevy)

3. Anorexie

4. Distenze bficha

5. Horecka (hl. u kojencl a batolat) — mUizZe znacit septické komplikace

6. Palpacni citlivost

tézka forma: TF, D, TT, 4 TK, dusnost aZ cyandza, ikterus, ascites, mramorovani kize, Cullenovo znameni
(promodrani kolem pupku), Sokovy stav, paralyticky ileus

velmi lehké formy: neurcité pobolivani bficha, anorexie

Komplikace
- akutni pseudocysta, absces, ARDS, DIC, sepse, Sok, MODS, paralyticky ileus,

Diagnostika
1. Anamnéza
2. Fyzikalni vy$. — ZZF, znamky peritonedlniho drazdéni,
3. Laboratof: a) elevace amylazy (hl. pankreatického izoenzymu) a lipazy (mUze byt pozdéji, ale pretrvava déle)
- amylazy mohou byt zvyseny i u zanétu slinnych Zlaz, apendicitidy, cholecystitidy, ileu
b) KO + diff. — leukocytdza
c) P CRP a prokalcitonin, JT, glykémie, ionty (hypoCa’* = nepfizniva), ledvinné fce
d) ABR
e) koagulace
4. Zobrazovaci metody: USG (edém a kolekce tekutiny kolem, heterogenita parenchymu)
CT — jen pfi tupém poranéni nebo podezieni na jiné zavazné onemocnéni bficha
- pfi podezreni nekrdz (za 76 — 92 hod) CT kontrast (Balthazarova klasifikace) (naopak
negativni CT na zac¢atku nevylucuje moZnost pozdéjsich nekréz)
ERCP — jen kdyZ ocekdvame soucasny terapeuticky zakrok
MRCP (nutnost anestezie)

Terapie

Lehéi forma: NPO (Nic Per Os), rehydratace i.v., analgetika, antiemetika, Uprava vnitiniho prostredi

Tézka forma: obdobné, ale analgetika (fentanyl), vyZiva pres NJS Ci parenterdlné, PPl i.v., ATB profylaxe
meropenem (kdyZ nezabird meropenem, tak cilené dle aspirace tenkou jehlou pod CT kontrolou),
chir. nekrektomie, endoskopicky papilosfinkterektomie, stenty, odsavani Zalude¢niho obsahu?
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27A Détska mozkova obrna a syndrom ADHD

Détska mozkova obrna (DMO)

Definice

DMO je trvalé NEPROGRESIVNI postizeni hybnosti a postury zplsobené poskozenim vyvijejiciho se mozku
v prenatalnim, perinatalnim ¢i casném postnatalnim obdobi.

Toto onemocnéni je navic ¢asto spjato s epilepsii, senzitivnimi poruchami (poruchy citi), smyslovymi poruchami
(napfF. postizeni zraku), kognitivnimi poruchami, poruchami chovani, vnimani, u€eni ¢i s mentalni retardaci.

- jedna se o nenakazlivé, nedédi¢né onemocnéni, které vznika na zakladé jednorazového poskozeni mozku (bmo je
nutno odlisit od poliomyelitidy, coZ je virové infekéni onemocnéni vici kterému se ockuje v rdmci hexavakciny)

D = ke vzniku dochazi v obdobi raného vyvoje ditéte
M = pficinou je postiZzeni mozkovych struktur
O = pfitomnost poruchy hybnosti a postury

Epidemiologie
DMO se fadi k nejéastéjSim porucham hybnosti u déti.
Incidence 1 - 3:1000 Zivé narozenych déti

RF
- nejddleZit&j$im RF je NiZKA PORODNI HM. a prematurita!!!
- dalsi RF: vicecetné téhotenstvi, muzské pohlavi (mirné castéji), socioekonomicky status rodiny

Etiologie
- nékterou z forem DMO miZe teoreticky zpUsobit jakykoliv patofyziologicky proces vedouci k poskozeni mozku
(konkrétné té ¢asti mozku, ktera se podili na fizeni motoriky — pt. tractus kortikospinalis?, BG?) v raném vyvoji
Prenatdlné (30 %): 1. VVV mozku

2. Intrauterinni infekce (pf. TORCH, (CMV, HSV))

3. Genetické abnormality

4. insuficience/dysfunkce placenty

5. AH, metabolické choroby (fenylketonurie), Uraz, léky, drogy, nutricni deficit u matky

6. Rlstova restrikce a hypotrofie plodu

Perinatalné (30 %): 1. Hypoxicko-ischemicka encefalopatie (asfyxie)!!!

2. Perinatalni trauma mozku

3. Infarkt mozku/intrakranialni hemoragie

4. Poskozeni mozku spjaté s pred¢asnym porodem — periventrikularni leukomalacie
(ischemicka nekrdza bilé hm. u nedonosenych novorozenct), intra a periventrikularni

hemoragie

Postnatalné (10 %): 1. Infekce CNS = meningitidy, encefalitidy
2. Trauma mozku
3. Jadrovy ikterus

Idiopaticky (30 %)

Klinicka klasifikace — UMET!!!

a) Spasticka (hemiparéza, diparéza, kvadruparéza) — svalova hypertonicita, patologické reflexy (hyperreflexie Ci
pyramidové jevy — tfeba Babinského?)

b) Mozeckova — porucha koordinace pohyb( = pohyby jsou provadény abnormalni silou, pfesnosti, rytmem

c) Dyskineticko-dystonicka — choreatotické, netcelné pohyby, porucha koordinace, dysartrie



Klinicky obraz jednotlivych DMO
1. Spasticka hemiparéza (15 %)
etiologie: loZiskové nebo hemisferdini Iéze kontralateralné (porencefalicka Iéze — jakozZe dira??? :D)
KO: TYPICKY — nalez na HK je horsi nez na DK!
HK — flexe a pronace ruky, palec ve dlani
DK — extenze nohy (noha na Spicce)
v 50 % epilepsie

progndza: Vzdy chodi, v 50 % normalni intelekt, poruchy uceni

2. Spasticka diparéza (40 % = NEJCASTEJSi forma DMO)

etiologie: typicky prematurita a s tim spjata periventrikuldrni leukomalacie ¢i intraventrikularni hemoragie

KO: oboustranné spastické drzeni DKK + Casto rozsifeno i na HKK (prog jsou postizeny DKK? Protoze myelinizace
NS pro DKK se odehravé pozdéji nez pro HKK)

— nékteré déti maji normalni intelekt a jsou schopny lokomoce — Ziji relativné kvalitni
Zivot, jiné maji tézké postizeni hybnosti a mentalni poruchy

3. Spasticka kvadruparéza (20 %)

etiologie: napr. tézkda porodni asfyxie
KO: - obecné nejhorsi — dité nepiekroci v PMV 1. trimenon = 3 mésic, hybnost z{istava na trovni
novorozence

- u kmenovych 1ézi = primarné kvadruparetické postiZzeni s vyraznéjsim postizenim DKK = spasticita
adduktor( vedouci k pfekfiZzeni koncetin, hrozi az vykloubeni kycli
- u hemisferalnich |ézi - oboustrannd hemiparéza s vyraznym postizenim HKK

progndza: velmi Spatnd — mentdlni, smyslové poruchy, zachvaty, pseudobulbarni |éze = dysartrie, dysfagie,
mikrocefalie

// J A /
(44" 4 L /
A \ S J /
W & 6
Hemi l._; ia n right side / S . = ,/.
Hip si‘v"\l(i?\ne% L:o::'lrlaclijtres G Diplegia (lower limbs more g‘r:::llccl:rth‘l(lglplsccql;ior< -
and talipes equinus. Aster- affected). Contractures of position of lower Ixﬂ;l)s‘
eognosis may be present hips and knees and ta D€ due to adductor spasm
equinovarus (clubfoot
4. Mozeckova (5 %)
etiologie: rlizné procesy v zadni jamé lebni
KO: Mozeckovy sy = ataxie (porucha stoje), adiadochokineze (neschopnost provadét rychlé stfidavé

pohyby, tfeba pronace a supinace), intencni tremor (tfes pred zacatkem pohybu), hypotonie,
porucha koordinace, asynergie svalti

progndza SPATNA — ¢ast4d mentalni retardace!



5. Dyskineticko-dystonicka (10 %)

etiologie: inzulty BG - prematurita, asfyxie, dfive kernikterus

KO: - jakoby ,,neklid“ — choreatotické pohyby, neucelné pohyby, porucha koordinace, dysartrie
- byva to zesileno pfi emocni zatézi

Diagnostika
1. Anamnéza — zamérujeme se hl. na podrobnosti okolo téhotenstvi a porodu
2. VysSetireni PMV s polohovymi testy dle Vlacha a Vojty — provadi neurolog
- zprvu se diagnostikuje abnormalni PMV, ale to dité do dg. DMO dospéje a dostane ji tfeba po 1. roce
- stanovuje se vyvojovy vék (napf. dité ma 8M, ale vyvojové je ve 4M)
- cilem je hl. vylouéit neurodegenerativni, metabolické poruchy a jiné odstranitelné pfi¢iny
3. Pomocné vys. metody: USG (VF se uzavird mezi 12. — 18. més.)
MRI
genetické vys.
metabolické vys.
ORL - vylou¢it hluchotu
Oc¢ni — vyloucit poruchy zraku

Varovné znamky: porucha tonu, nechce se pfisat nebo saje malo, neni fixace pohledem v 6. tydnu, porucha
spanku, pretrvava Moorova reakce i po 4. més. (rozhodi ruce i nohy), neni plantarni reflex

Terapie

- neni kauzalni terapie

1. Rehabilitace — Vojtova metoda

2. Balneologicka péce = lazné

3. Farmakoterapie — antiepileptika, Baclofen (centralni myorelaxancium, nékdy i v pumpé intratekdlné, neni velky
efekt), Botulotoxin (musi se opakovat)

4. Logopedie

5. Gastroenterologicka péce = zavedeni NGS — docasné, PEG — do Zaludku, J-PEG — 1 konec v Zaludku a 1 v jejunu
6. Psycholog

7. Kompenzaéni pomucky: pliny, berle, vozik

8. Ortoped

9. Neurochirug — u nejtézsich stavl Ize nafiznout zadni kofeny misni, ¢imz se sniZi spasticita pfislusnych svalt

syndrom ADHD (Atention Deficit Hyperactivity Disorder) = Porucha s deficitem pozornosti a hyperaktivitou
= lehka neurovyvojova porucha charakterizovana hyperaktivitou, impulzivitou a poruchami pozornosti

- porucha je velmi ¢asta (6 — 8 %), Castéji u chlapcl

- pfiznaky jsou jiz od utlého détstvi, ale diagnostikovat ji Ize vétsinou az po 3. roce (v predskolnim az skolnim véku)

Etiopatogeneze
Ptic¢ina neni zcela jasnd, pravdépodobné je multifaktoridlni (dédi¢né faktory + faktory zevniho prosttedi), je zde
pfitomna neurotransmiterova nerovnovaha (v noradrenergnim a dopaminergnim systému)

Klinicky obraz
Porucha pozornosti:  Spatné plni Ukoly, nedokaze se soustfedit, casto zapomina, snadno se necha vyrusit, ¢asto
ztraci véci, Spatna organizace prace

Impulzivita: odpovida dfive neZ je dokoncéena otazka, nedokaze vyckat v radé, skace do reci, moc mluvi

Hyperaktivita: hraje si s rukama a nohama, vrti se na zZidli, nevydrzi sedét v lavici, je hluény, moc béha...



- vétsiny P jsou dalsi psychiatrické diagndzy pfimo nesouvisejici s ADHD: dyslexie, dysgrafie, dyskalkulie, tiky,
koktavost, no¢ni mUry, enuréza,
poruchy nalady, osobnosti, OCD

Diagnostika
- pro dg. slouzi diagnosticka kritéria = klinicka kritéria (dg. stoji na rozhovorech a dotaznicich)
- nutno vyloucit psychiatrické a neurologické onemocnéni

Terapie

1. ReZimové opatieni — dodrzovani denniho rezimu, neddvat vice ukol(l, nechat dostatek ¢asu na ukol, odménovat za
pozitivni chovani, adekvatni volnocasové aktivity

2. Psychoterapie

3. Farmakoterapie — methylfenidat, atomoxetin



27B Hypertyredza

Definice
Hypertyredza je oznaceni pro nadprodukci hormoni $Z, kterd se klinicky m@ze manifestovat jako tyreotoxikéza.

Epidemiologie

- v détstvi je vzacna, incidence se zvySuje s vékem — vétsina vznika aZz od puberty

- Castéji jsou postizeny divky (3 — 5x)

- novorozenecka tyreotoxikdza je nejcastéji prechodny stav, ktery mizi po odbourani protilatek od matky, jen velmi
vzacné se jedna o genovou aktivacni mutaci pro TSH R

Etiologie (11)
Primarni (periferni) hypertyreéza = | TSH, MT4 a T3
1. 97 % tvori autoimunitni Gravesova-Basedowova choroba

vvvvvv

2. Neonatalni-fetaini tyreotoxikdza (u matky s GB, vzacné aktivacni mutaci TSH R)

3. Toxicky adenom, karcinom $Z, uzly s autonomni nadprodukci

4 McCuneuv-Albrighttiv sy (mutace a-podjednotky G proteinu vedouci k aktivaci TSH R) — ma i pfiznaky skvrny bilé
kavy, ptredcasnd puberta aj.

5. Hashimotova thyreoiditida € v disledku destrukce tkané SZ maze dojit k pfechodné elevaci hladin hormont 57
s kratkodobou hyperthyredzou

6. Choriovy karcinom a hydatiformni mola s nadprodukci hCG = hCG stimuluje SZ podobné jako TSH

Exogenni pfivod hormon 5Z &i j6du

1. Predavkovani levothyroxinem

2. Excesivni nadmérny ptivod jédu ve stravé
3. Nadmérny pfivod jodu v lécich - amiodaron

Sekundarni a terciarni (centralni) hypertyreéza = NTSH, NMT4 a MT3
1. Adenom hypofyzy s nadprodukci TSH (velmi vzacné)
2. Rezistence k tyreoidalnim hormonim

1. Gravesova-Basedowova choroba

= nejcastéjsi pri¢ina hypertyredzy u déti a dospivajicich

etiopatogeneze: tvorba autoAb proti TSH R, které STIMULUJi TYREOCYTY - trvald stimulace vede ke
vzniku strumy a P syntéze a sekrece hormoni $Z

. Struma (v 75 %)

. tachykardie, palpitace a AH (obraz hyperkinetické cirkulace)

. hm. (i pres zvysenou chut k jidlu)

. prajmy

. navaly horka a poceni

. zhorSeny spanek

. podrazdénost a neklid — skolni problémy

. jemny tfes rukou

. vlhka a tepla klize

10. poruchy menstruacniho cyklu u divek

11. subfebrilie

12. ENDOKRNNI ORBITOPATIE (u 60 % P) — vétdinou jen otok vitka, cheméza spojivek a
lagoftalmus (= trvale oteviena oc¢ni $térbina), méné casto exoftalmus, vzacné porucha
motility bulbti a diplopie

klinicky obraz:

O 0O NOOUVILE WN R

akutni komplikace: THYEROTOXICKA KRIZE
- tachykardie (az 150/min.), neklid, tfes, MTT, bolesti bficha, nauzea, vomitus, prijem,



diagnostika:

terapie:

dehydratace, delirium
- podavaji se tyreostatika (brani tvorbé hormont), Lugollv roztok (brani uvolnéni hormont),
BB, KS, paracetamol, rehydratace, oxygenoterapie, ATB, BZD - az plazmaferéza

1. Anamnéza, fyzikalni vys. (struma)
2. Laboratof: a) Phladiny autoAb proti TSH R (TRAb, TRAK)
b) I TSH, PMT4 a fT3 (zvysenad je nejen volna frakce, ale i celkova hladina)
3. USG —struma
4. Ocni vySetieni — provadi se USG orbitalnich svall

LV1: tyreostatika (thiamazol) na nékolik mésict (dle ¢lanku na rok az dva) = pti nedosazeni remise
nebo u relapst (NU: vzacné leukopenie a? agranulocytdza, ¢astéji urtika, exantém) = LV2:
thyreoidektomie + celoZivotni suplementace levothyroxinem = pfi Kl chirurgie = ablace 57
radiojodem

na potlaceni symptomu: BB (metoprolol, atenolol, propranolol)

u zavazné endokrinni oftalmopatie: KS

2. Neonatalni-fetalni tyreotoxikdza

KO: Casto jiz prenatdlné — vysoka TF plodu, popf. struma
predcasny porod a 4, hm., neklid, iritabilita, tepla klze, febrilie, tachykardie, nékdy kardiomegalie s rizikem
SS a struma, ocni pfiznaky

- stav se normalizuje (Ab se odbouraji za 3 — 5 mésicl)

- taky se dava thiamazol + LugolGv roztok + BB + nékdy KS



URAZY DETI A JEJICH PREVENCE + PODIVAT SE NA PREZENTACI

Definice
= jakékoliv umysIné/nedimysiné poskozeni organismu
-nasledek akutni expozice — termického, chemického, elektrického plsobeni
-nasledek nedostatku Zivotné nezbytnych prvkl (kyslik, teplo...)’
Epidemiologie
= nejvyznamnéjsi faktor détské MORBIDITY a nejcastéjsi pricina MORTALITY détského véku! (u déti starsich 1 rok).
-v CR do 14 let primérné umira 100 déti, mezi 14-19 rokem 250 déti
pravidlo 3: cca 300 déti umira/rok
cca 3000 déti ma trvalé nasledky/rok
cca 30 000 je hospitalizovano/rok
cca 300 000 je ambulantné vysetfeno pro Uraz/rok

-smrtelné Urazy — % souvisi s dopravnim provozem, % domdci nebo volnocasové prostredi (pady z oken, otraveni,
tonuti, popaleniny)

PRICINY (lajcky fe¢eno — u malych déti za to mohou rodice, starsi déti si za to mizou sami).
1. TV ve Skole a organizovany sport

2. Neorganizovany sport a hra bez dozoru

3. Jizda na kole

4. Konflikt s jinym ditétem

5. Jiné okolnosti

1.nestastna nahoda (chybi zavinéni ditéte/dalsi osoby)
2.nehody (s mensim/vétsim podilem viny ditéte/dalsi osoby)
-sportovni aktivity, podcenéni rizik, precenéni moznosti, nedostatec¢né/vadné technické vybaveni, nedbalost,
nedostatecny dohled
3.vlastni zavinéni a imyslIné sebeposkozeni
-alkohol, drogy, sebeotravovani, sebeposkozovani, sebevrazedné pokusy, vyhledavani vysoce rizikovych
aktivit
4.Urazy umyslné zpUsobené jinou osobou
-napadeni, nasili, zdmérné ubliZzeni na zdravi, pokusy o vrazdu

-na prednich mistech jsou obecné : popaleniny, opafeniny, poleptdani, otravy, tonuti, pady a Urazy pfi
sportech/dopravnich nehodach, odfeniny, vykloubeni, aspirace, duseni plastikovym sackem, poranéni domacimi
zvitaty....

-nasledky: dlouhodoba bolest, omezeni hybnosti, ztrata koncetiny, porucha/ztrata smyslového orgénu, naruseni
somatického vyvoje, postizeni mozku, smrt, psychosocialni nasledky (stres, naruseni rodinnych vztah(, socialniho
zarazeni- jizvy, derformace)

POPALENINY — otadzka 24
URAZY MOZKU — otézka 36
OTRAVY - otazka 23

Velmi Casté jsou u déti pady -> 50% poranéni hlavy, ale i krku, ptedlokti, bficha, zad, kolena, bérce

-novorozenci a kojenci — pady z kocarku, prebalovaciho pultu, z naruce, z postele

-batolata — pady ze schodl, z postele, Zidlicky, narazy na rohy stolu, zavaleni ndbytkem, uklouznuti v koupelng,
honicka se sourozencem

-predskolni vék -to stejné co u batolat + pady ze stromu a prulezek, narazy pfi sdnkovani a bobovani, dopravni
nehody — pad z kola, sraZeni autem), tonuti, Urazy na trampoliné

-skolni vék — Urazy pfi sportech — brusleni, lyZovani, pady z kola (vétSinou maji helmu), dopravni nehody, pady ze
strom{

-dorost — pady z kola (jiz casto bez helmy), pady na skateboardu, pady z koné



Klasifikace traumat
1) MONOTRAUMA = postizeni 1 organu/organového systému
2) SDRUZENE TRAUMA = postiZeni vice organ(i/organovych systému, které ale neohrozuje P na Zivoté
3) POLYTRAUMA = postiZzeni 2 a vice organl z nichz 1 ¢i jejich kombinace ohroZuje P na Zivoté
pf. poranéni hlavy s muskuloskeletdlnim poranénim
pf. poranéni hrudnich a bfisnich organ(
- 80 % polytraumat jsou kraniocerebrdlni traumata

Klasifikace dle pediatrického trauma skore (6 polozek — DC, CNS, vaha, sTK, oteviena rana, kostni poranéni) za +2
(nejlepsi), +1 nebo -1 bod (nejhorsi) = je-li skére 8 a méné - prevoz na pediatrické traumacentrum

NPB uUrazové

-NEPENETRUJICI (tupé poranéni), PENETRUJICI (pronikajici do bfisni dutiny)

-u déti jsou Castéjsi nepenetrujici, kdy mezi nejéastéji postizené organy : SLEZINA, JATRA, LEDVINY, slinivka bfi$ni a
stfeva.

-tupd poranéni se musi kompletné vysetfit (UZV, RTG, CT) a bedlivé pozorovat na JIP

-v pfipadé jakéhokoliv projevu nestability: obéhova nestabilita, rozvoj peritonedlnich pfiznak(, pfiznaky sepse ->
nutna CHIRURGICKA REVIZE -> nutné provést vykon dle peroperaéniho nalezu.

-zejména pfi poranéni sleziny, jater -> se dnes snaZime postupovat maximalné KONZERVATIVNE a pokud je dité
stabilizované bez periotenalnich pfiznakd tak neoperovat.

SLEZINA

-v ptipadé nutné operace se snazime, pokud je dité obéhové stabilni, slezinu ponechat

-u obéhové nestabilniho ditéte neni na misté zachovny zakrok -> splenektomie = Zivot zachranujici vykon
-pokud je cas, Ize zastavit krvaceni metodami intervencni radiologie -> embolizace slezinné tepny

PANKREAS

-Casto pfi padech z kola s narazenim bficha o fiditka

-maze dojit ke kontuzi slinivky -> pourazova AKUTNI PANKREATITIDA

-je mozné vytvoreni pourazové pankreatické pseudocysty -> nutny operacni drendzni vykon

-pokud je podezieni na postiZzeni kontinuity slinivky brisni (a pfiznaky nejsou tak vyrazné aby se operovalo) -> ERCP
-v pfipadé postiZzeni pankreatického vyvodu (kdyZ nejde zastentovat) -> nutné operacné provést resekci poranéné
Zlazy/ rekonstrukéni vykon (na otevieny vyvod se nasije exkludovana Rouxova jejunalni klicka).

PENETRUJICI

-nutna operacni revize a oSetteni

-laparoskopickou metodu radéji nevolime -> lumbotomie

-nékdy staci prosta sutura, nékdy nutnd resekce poranéného organu s rekonstrukénim vykonem.

TONUTI

-u mensich : zahradni rybnicky, koupalisté, vétsi: prirodni vodni plochy

-béhem tonuti -> laryngospasmus -> hypoxémie -> centralizace krevniho obéhu (zhorsuje se prokrveni klze a GIT) ->
pfi polknuti vody -> hypervolémii a rozvratu vnitiniho postredi -> pfi aspiraci tekutiny dojde ke zniceni surfaktantu a
pneumocytl

-priddva se hypotermie a posléze jako nasledek prodélané hypoxie -> zastava obéhu

T: vytahnout z vody, zajistit dychaci cesty (¢asto nutna UPV, dava se i pretlakova UPV) a Zilni vstup, v pfipadé srdecni
zastavy -> KPR, zahtati (odstranit morky odév, izolaéni folie, prikryvky), prevést do nemocnice, ¢asto nutni terapie
edému mozku

P: zavisi na dobé trvani hypoxie a stupni hypotermie, pfi hlubokém podchlazeni je Sance na preziti bez nasledkd vyssi.

ZASADY PREVENCE
-primarni, sekundarni, tercialni -> v pediatrii se klade dlraz na primarni
-opatfeni mohou byt aktivni a pasivni — na drovni individudlni, komunitni, celostatni



AKTIVNI —ugit rozeznavat hrozbu a nebezpeéna mista/situace, dité by mélo &m je starsi pfirozené prebirat
vétsi zodpovédnost za své bezpedi a zdravi, védomi nasledku rizikového chovani, zdravi Zivotni styl, rodic by
mél byt pro dité zodpovédnym a spravnym vzorem

PASIVNI — vytvoreni bezpeénych podminek — helma, pasy, bezpeéna détska hrists...

Zakladni 3 pilire prevence

1)bezpecné prostiedi, dohled a vychova ditéte, bezpecné vyrobky

-technicka a technologicka -> nejvétsi nadéje -> mechanické zabrany, bariéry, oddéleni ucastnik silni¢niho provozu,
detektory koure, bezpecnostni baleni, uzavéry Iékt a chemikalii, kryty, pojistky, jistice

2)legislativné regulovana a zakonem vynutitelna opatieni — helmy, bryle, pasy, autosedacky, omezeni rychlosti,
reflexni prvky, technické kontroly aut, komin(, kotl(, certifikace vyrobk(

evvs

PRIMARNI ZAJISTENI URAZU = TRAUMA PROTOKOL-> ABCDE, A - priichodnost dychacich cest, B-zajisténi dychdni, C-
kontrola cirkulace a krvdceni, D- zhodnotit neurologicky stav, E- obnaZeni nemocného

SEKUNDARNI - podrobnd prohlidka, zobrazovaci metody, laborator

DEFINITIVNI - u téch, co se musi operovat : krvdceni do hrudniku, pdnve, z koncetin, tampondda, nitrolebni poranéni,
poranéni michy



28A Obezita

Obecna charakteristika

Obezita je zjednodusené zmnozZeni tukové tkané nad normu, oviem jedna se o komplexni metabolickou poruchu
s diisledky pro fadu organovych systému. Obecné vznika na zdkladé nepoméru mezi energetickym ptijmem a
vydejem.

- obezita je civilizaéni onemocnéni

- v soucasné dobé se hovoti o epidemii obezity — v CR se vyskytuje 5 — 10 % obéznich déti (dospélych je cca 20 %
obéznich), pfiem? za poslednich 25 let dolo k pFiblizné ZTROJINASOBENI poctu obéznich déti € a protoze
genetické faktory se v populaci nijak vyznamné nemeéni, pripisuje se to zménam Zivotniho stylu: { fyzicka aktivita,
vysokoenergeticka strava, chronicky stres atd...

- mezi nejzavazné;jsi komplikace patfi: 1. porucha glukézové tolerance a rozvoj INZ rezistence > DM2
2. KV onemocnéni a AH
3. Porucha lipidového metabolismu = dyslipidémie - ateroskleréza
4. Hyperurikémie
5. ZvySena zatéz pro pohybovy aparat -2 skoliézy, kyfozy, ploché nohy,
artrozy, genua et coxa vara
6. Sy obstrukcni spankové apnoe
7. Priziko nadorovych onemocnéni
8. Nealkoholicka steatdza jater
9. psychosocialni deprivace: deprese, Sikana, tizkostné poruchy
- obézni dité se zpravidla stava obéznim dospélym

Definice obezity

- vychazi zejména z auxologickych parametr (hmotnosti a vysky)

1.) Hmotnostné-vyskovy pomér

- v percentilové tabulce si najdeme ideadlni hm. k dané vysce a nasledné vypocitdme procento nadvahy:
mirnd obezita: 120 — 130 % své idedlni hm.

tézka obezita: nad 130 % své idedlni hm.

2.) BMI

- v percentilové tabulce pro dany vék a pohlavi dosadime hodnotu BMI u P
nadvaha: 85.—97. percentil

obezita: nad 97. percentil

3.) Télesné parametry
obvod pasu, méreni kozni tukové rasy kaliperem, bioelektricka impedance, zméreni tloustky tukové tkané USG

Etiologie

A) PRIMARNI obezita

- ma multifaktorialni etiopatogenezi (genetické predispozice a faktory Zivotniho stylu —to vis...)

- genetické faktory maji polygenni dédi¢nost (cca 50 % se na tom podileji)

- kecy o ultrazpracovanych produktech (1M Glc a tukt), o tom Ze ¢lovék je neurohumoralné vybaven vic na hladovéni

B) SEKUNDARNI obezita = disledek jiného onemocnéni (¢asto endokrinopatif)

1. Cushingova choroba a cushingtiv sy

2. Deficit RH — vede k Ubytku svalové hm. a nadbytku tukové tkané

3. Trauma, tumory, zanéty v oblasti hypothalamu

4. Hypothalamické sy: Prader-Williho sy, Frohlichlv sy, Lawrence-Moon-Biedllv sy, Kallmantv sy

(5. Hypothyredza)

6. Psychofarmaka a jiné lIéky (hormonalni antikoncepce, KS, antiepileptika, antihistaminika)

7. Monogenné podminény defekt hypothalamické signalni drahy: mutace R pro melanokortiny, R pro leptin,
mutace leptinu

8. Pseudohypoparathyredza = necitlivost tkani na PTH (mutace R pro PTH)



-> obecné maiji déti se sekundarni obezitou ¢astéji 4 ristovou rychlost a zpomalené biologické zrani

Klinicky obraz
Obezita centralniho typu, acantosis nigricans (tmava zesilena klZe v intertrigindznich mistech — podpazi, zatylek),
gynekomastie, strie

Diagnostika

- obdobné jako u dg. AH je nutno vyloucit hl. sekundarni priciny

Hypothyredza: TSH, T3, T4, Ab proti thyreoidalni peroxidaze a thyreoglobulinu

Cushing: odpad kortizolu v moci, sérova hladina kortizolu

Pseudohypoparathyreoza: MPTH

Deficit RH: IGF-1

Prader-Williho sy: Cytogenetické a molekularné genetické vys. (mikrodelece paternalniho 15. ch.)
Podezfeni na organickou lézi v mozku: MRI

lvySetieni komplikaci obezity: TK, JT, lipidy, glykémie/oGTT/C-peptid/glykovany Hb, atd.

Terapie

StéZejni jsou reZimova opatreni: nutriéni poradenstvi, centra pro |é¢bu obezity, ldzeriské pobyty a letni tdbory
- zakladem je prevence

- antiobezitika a bariatrické OP jen vyjimecné



28B Hemoragicka nemoc novorozence

Definice

Hemoragickd nemoc novorozence je onemocnéni zptisobené nedostatkem vit. K (s tim spojenych K-dependentnich
faktor( krevni srazlivosti Il, VII, IX, X, proteinu C a S) vedouci ke spontannimu krvaceni.

- jedna se o krvaceni zpravidla zcela zdravych novorozenci nej¢astéji v prvnich hodinach a dnech po porodu

Priciny nedostatku vit. K

1. Nedostatecny transplacentarni prestup vit. K (coZ limituje parenteralni aplikaci matkdm s hrozicim predcasnym
porodem)

2. Nedostatek vit. K v matefském mléce (o to dllezZitéjsi je profylaxe u plné kojenych déti)

3. Nedostatecna syntéza vit. K strevni mikroflérou

Rizikové faktory

. Nedonoseni novorozenci (nezralost jater)

. Matka uzivajici rizikovou antiepileptickou ¢i antikoagulacni terapii (karbamazepin, fenytoin, warfarin?)
. Hepatopatie

. CF, celiakie, sy kratkého streva

. Pooperacni stavy — hl. vykony na tenkém stfevé

. Sirokospektra ATB

NouwuhrWNER

Klasifikace dle Hrodka a Vavfince

A) CASNA (0 — 24 hod.) — nejméné Easta — dnes vzacnd; uplatiiuje se vliv podanych léki matce pfed porodem
(antiepileptika, warfarin, ATB)

B) KLASICKA (2. — 7. den) — nebyva krvaceni do CNS, dominuje krvéceni do GIT, z pupku, z kiiZe, z nosu, ze vpichd

C) POZDNi (1. — 6. mésic) — prvnim projevem byva krvaceni do CNS (Easto fatdlni ¢ s trvalymi neurologickymi deficity)

Klasifikace dle Muntau
A) CASNA (2. - 5. den) — nebyva krvaceni do CNS, dominuje krvaceni do GIT, z pupku, z kiiZe, z nosu, ze vpichl
B) POZDNI (3. — 7. den) — byva krvaceni do CNS (&asto fatdlni ¢i s trvalymi neurologickymi deficity)

Klinicky obraz
krvaceni z GIT (hemateméza, meléna), z kliZe, epistaxe, ze vpichl, z pupku, hematurie, pozdéji krvaceni do CNS (v
dif. dg. nutno odlisit cévni malformace)

Diagnostika
1. Klinicky obraz
2. Laboratof — prodlouzeni PT (INR), normalini hladina trombocytl, normalini hladina fibrinogenu, normalini D-

Dimery?, v téZsim pfipadé prodlouzeni aPTT, event. Ize pfimo vysettit hladinu K-dependentnich f.
3. Dg. potvrdi normalizace PT po podani vit. K

Prevence

Donoseny

a) 1mg vit. K; mezi 2. — 6. hod.

nebo

b) 2 mg vit. K; p.o. mezi 2. — 6. hod. a poté 1x tydné 1 mg (1 kapka) Kanavit gutt. do 10. — 12. tydne

NedonoSeny
- dostavaji mensi davku i.m. ¢ii.v. a ddle p.o. (davka v zavislosti na tom, zda byli narozeni pfed nebo po 32. tydnu)

Terapie

Vit. K (Kanavit) Img/kg hm. i.m.

u Zivot ohroZzujiciho stavu i.v. (asi ve stejné ddvce) — zvySuje to riziko jadrového ikteru + mrazena plazma + event.
rekombinantni f. VII



viz ot. ¢. 10A



viz ot. ¢. 10B, 22A a 30B



HYDROCEFALUS
= skupina onemocnéni, které jsou charakterizované rozsifenim likvorovych prostori
- mlze byt zplsobeny -> poruchou vstfebavani mozkomisniho moku, poruchou jeho cirkulace (kvili obstrukcim -> nejéastéjsi),
vzacnéji jeho nadprodukci
- incidence je asi 3:1000 Zivé narozenych déti , ve 25% je vrozeny
- u déti je nejc¢astéjsi pri¢inou: -VVV (meningokéla = rozsstép obratlového oblouku, z néhoz vystupuje vak tvoreny mékkymi
plenami vyplnény likvorem a meningomyelokéla = to samé + v kylnim vaku je i micha,
Chiariho malformace = dystopie mozecku a oblongaty do patefniho kanalu = obstrukce),
- intraventrikularni hemoragie nezralych novorozenct
- nadory
- infekce
- posttraumaticky
- ve skupiné novorozenct s velmi nizkou porodni vahou <1500 g vznikd intraventrikuldrni hemorhagie v > 10%.
-hydrocefalus mize negativné ovlivnit vyvoj ditéte a zhorsit tak kvalitu jeho Zivota

Fyziologie a anatomie

-mozkomisni mok se tvofi v plx.choroideus v postrannich komordch, Ill a IV mozkové komore (dst se tvori i mimo plx choroideus
ultrafilitraci a sekreci)

-za 1 hodinu se u zdravého ditéte vytvori asi 20 ml mozkomisniho moku, celkovy objem je asi 50 ml (dospély 150-180)

- 80 % likvoru je v subarachnoidedInim prostoru a 20 % v komorovém systému

Cirkulace likvoru

-postranni komory -> foramina interventricularia (Monroi) -> Ill -> aqueducuts mesencephali (Sylvii) -> IV. -> je

s subarachnoidedlnim prostorem mozku spojena pomoci foramina Luschkae (2) a foramen Magendii —> subarachnoideldni
prostor mozku pak prechdzi v subarachnoidedlIni prostor michy.

-likvor se pak vstfebdvd v arachnoidedinich kicich (granulationes pacchioni) -> ZILNICH splavii.

KLASIFIKACE HYDROCEFALU

A) dle lokalizace

1)hydrocefalus internus = rozsifeni komor

2)hydrocefalus externus = rozsifeni subarachnoidealniho prostoru

3) komunikujici hydrocefalus - rozsifeni komor i subarachnoidedlniho prostoru pfi zachovalém spojeni vnitfniho a vnéjsiho
likvorového prostoru

4) hydrocefalus e vacuo = nepravy hydrocefalus = kompenzacni rozsifeni mozkovych komor pfi primarni atrofii mozku
B) dle mechanismu vzniku

hypersekrecni x hyporesorpcni x obstrukéni

C) dle doby vzniku

vrozeny x ziskany (posthemoragicky, postinfekcni, posttraumaticky, nadorovy)

ETIOLOGIE

-vrozeny hydrocefalus: 1. stendza aqueductu

2. atrézie formina Luschke a foramen Magendi

3. vrozené expanzivni procesy v mozku

4. Arnold-Chiariho malformace (dystopie mozecku a oblongaty do patiniho kanalu)
5. Dandy-Walker malformace (cysta ve IV.komofre)

6. encefalokéla (cranium bifidum)- ¢ast mozku se dostava skrze lebku ven

7. meningokéla a menigomyelokéla

8

. nasledek prodélané infekce (toxoplazmoza, CMV)

nasledek nitrokomorového krvaceni — pf. intraventrikularni hemoragie nezralych novorozencl
. zanéty s postizenim ependymu

. jizvy po meningitidé

. pfi tumorech zadni jamy lebni

. papilomy/karcinomy choroidalniho plexu (spojené s nadprodukci)

6. posttraumaticky

-ziskany hydrocefalus:

KLINICKY OBRAZ

1) kojenci a déti do 2 let - diky dosud neuzavienym lebeénim $vim dochazi k vyraznému rtistu obvodu hlavicky (makrocefalie),
rozestup sv, fontanely jsou velké a napjaté, Celo je vyklenuté, je zvyraznéna Zilni kresba

- symptomy nitrolobeni hypertenze (9): nechutenstvi, zvraceni, zvy$ena citlivost na dotek, iritabilita/apatie, pronikavy plac¢
(vysoko ladény), poruchy védomi, Cushingova trias: hypertenze, bradykardie, respiraéni poruchy

- charakteristicky pfiznak : PRIZNAK ZAPADAJICIHO SLUNCE deviace bulbu kaudalné + viditeIné bélimo (sklera) nad hornim
okrajem rohovky (naopak je paréza pohledu kraniadlné (nasledkem utlaku stropu orbity)

- ndlez méstnavé papily je vzacny, Castéji se setkavame s atrofii optiku a strabismem (konvergentnim) (paréza VI)



-ze cvika: hlavni pfiznak nitrolebni hypertenze: zvraceni, hypertenze a bradykardie

2)starsi déti — ti uz maji uzavrené lebecni svy

- symptomy nitrolebni hypertenze: bolesti hlavy, zvraceni, Cushingova trias (hypertenze, bradykardie, respiracni poruchy),
zmény chovani, poruchy védomi, mozny pfiznak zapadajiciho slunce

- ndlez méstnavé papily

-pfiznaky chronického hydrocefalu vznikaji plizivé: ranni bolesti hlavy, bficha, zvraceni, zhorSovani skolniho prospéchu

KOMPLIKACE
- hrozi nebezpeci dtlaku mozkové tkané v oblasti formen occipitale Magnum -> protrahované kiece/vegetativni dysregulace

DIAGNOSTIKA

1)pravidelné méreni obvodu hlavy a zanaseni vysledkii do percentilovych grafii -> pfi ndpadném zrychleni rlistu hlavicky, vidy
myslet na hydrocefalus + GCS

2)UZV CNS -> rozsifeni komorového systému (velkd fontanela se uzavira do 18 M)

3)vysetieni ocniho pozadi -> méstnava papila, krvacivé zmény, chorioretinitidy u intrauterinné prodélanych infekci

4)MRI

(u déti kde po zhodnoceni klinického + zobrazovacimi ndlezu nemdme stdle jistotu, zda se o hydrocefalus jednd -> dad se
implantovat telemetrické Cidlo pro pfimé méreni intrakranidlniho tlaku (ICP) — u déti je norma <15 torr, u novorozencii a
kojencii <10 torr

-jednd se o invazivni diagnostiku -> indikace je omezend na pripady, kde se vahad s operacnim reseni

DIF.DIAGNOSTIKA — familiarni makrosomie, chronicky subduralni hematom, hydranencefalie (hemisféry tvofi jen tenkda blanka
vyplnéna mokem = Bubble brain), megalencefalie u metabolickych onemocnéni

TERAPIE
- dfive se davala farmakologicka terapie (diuretika) -> od toho se dnes jiZ opusti
- existuje docasnd/trvala
1) docasna = konzervativni
- lumbalni punkce, ventrikuldrni punkce, zevni komorova/lumbalni drenaz
2) chirurgicka 1écba
- chirurgické odstranéni (tumoru, cysty,.), drendz, neuroendoskopie

-u obstrukéniho typu -> endoskopicky vykon

-u komunikujicich typu -> drendzni vykon

-vétSinou se vsak jedna o komplexni hydrocefalus (napt po infekci/krvaceni + nékolik navzajem nekomunikujicich
kompartmentd) -> kombinace endoskopického a drenazniho

-u déti se pouziva navigace elektromagneticka

-u novorozencl s velmi nizkou porodni vdhou se doc¢asné implantuje subkutani rezervoar s katetrem uvnitf komorového
systému -> nasleduje jeho opakovana punkce

-az se likvor vycefi a dité ma vice jak 2000 g -> pokud hydrocefalus nepfestane byt aktivni -> .
chirurgicky vykon ’

1)DRENAZNi OPERACE

-nejéastéji VENTRIKULOPERITONEALNI SHUNT (existuje i ventrikuloatrialni — napt.u déti po
nekrotizujici enterokolitidé, lumboperitonealni)

-skladd se z komorového drénu, ventilu, peritonedlniho drénu

NU: overdrainage syndrom (nadmérny odvod livoru-> likvorova hypotenze, a7 vznik sekundarni
kraniostendzy), infekce drenazniho systému (pak je nutné drén odstranit -> ATB -> zevni komorova
drenaz/podkoini rezervoar s katetrem v komore) obstrukce katetrd/ventil(, selhani ventilu, rozpojeni
drenaZe a migrace odpojeného katetru).

2)NEUROENDOSKOPICKY VYKON
-pfi obstrukci
NU- malo ¢asté, bojime se poranéni a.basilaris

3)jejich kombinace -> u komplexniho hydrocefalu
-propojime tak jednotlivé kompartmenty a zavede se drendzni systém




PROGNOZA — pti véasném a adekvétnich feeni, se mdze dité vyvijet zcela fyziologicky bez jakéhokoliv omezovani fyzickych
aktivit.

Obr. 4. Nezraly novorozenec, hmotnost 690g,
bezprostredné po implantaci subkutdnniho rezer-
vodru s katétrem v pravé komore




29C Diseminovana intravaskularni koagulopatie

Definice

DIC je ziskany syndrom (chorobny stav) charakterizovany vznikem mnohoéetnych mikrotrombut v mikrocirkulaci

s moznou ischemii tkani a soucasnou spotfebou hemostatickych Cinitelli (FTK — Fibrinogenu, Trombocytl a
Koagulacnich f.). Sekundarné vznikla fibrinolyza sice rozpousti mikrotromby, ale sou¢asné mUze prohloubit krvacivy
stav.

DIC vznika jako komplikace Fady patologickych stavi.

Etiologie
Akutni forma infekce, sepse - zvldsté G sepse s endotoxémii

polytraumata
‘ popaleniny
hemolytické transfazni reakce
tézka jaterni onemocnéni
rozsahlé tkanové nekrézy
Chronicka forma nadorova onemocnéni

rozsahlé cévni malformace

autoimunitni choroby

ddle: anafylakticka reakce, eklampsie, rozsahlé OP, vaskulitidy, ARDS, SIRS, MODS
- vidy je nutno hledat a nalézt pricinu

Patofyziologie

- tkanovy faktor je glykoprotein exprimovany na povrch vétsiny bb., ale v plazmé normélné NENI = tkarovy f.
aktivuje f. VIl a zahajuje vnéjsi koagulacni kaskadu

Na pocatku je uvolnéni tkanového f. do obéhu (napft. z bb. plodu, z bb. z jinych tkani pfi OP, z nddorovych bb.) nebo
jeho exprese pod vlivem generalizovaného zanétu/endotoxint + pfi zanétu se stava endotel protrombogennim >
soucasné se aktivuje fibrinolyza - vznikaji mikrotromby a ischemie + soucasné se spotfebovavaji koagulacni f. a
trombocyty, coz vede ke krvaceni = sekundarné vznikla fibrinolyza mize déle prohloubit krvacivy stav

- organismus ma znacné regulac¢ni (kompenzacni) mechanismy, a proto je klinicky obraz DIC velmi pestry (od
asymptomatickych forem pres Sok az po smrt)

Klinicky obraz
1. Latentni DIC: pouze laboratorni ndlez
2. Manifestni DIC: klinické projevy

a) akutni DIC — ¢asto prevlada v klinickém obraze krvaceni
b) chronicka DIC — rozviji se béhem dni az tydn(, ¢asto byvd asymptomaticky (usuzujeme na néj z lab. vys.) nebo
prevladaji pfiznaky z ischemie, CAVE! MUze prechdzet v akutni formu

obraz lehké DIC: petechie, krvaceni ze vpichu a ran
obraz tézké DIC: neztiSitelné krvaceni ze sliznic, operacni rany, délohy + aZ pfiznaky organového selhdvani
(akutni selhani jater, ledvin (oligurie), nadledvin (Waterhouse-Friderichsentyv sy), ARDS) +
postizeni CNS (poruchy védomi)
nejtézsi forma se oznacuje jako Purpura fulminans:  rozsahlé krvaceni do ktlize
horecka
hypotenze



Diagnostika

Anamnéza (myslet na to pfi: neoCekdvaném krvdaceni, pfiznaky organového selhani, u Soku)

Fyzikalni vys. — ndpadné jsou hlavné krvacivé projevy

Laboratof (vyviji se): 1. zpocatku - PD-dimery + priikaz solubilnich komplexa v krvi (fibrinovych monomera) (to
poukazuje jak na aktivaci fibrinolyzy, tak i koagulace)
pro prikaz téch monomeru se vyuziva etanolovy gelifikacni a protaminovy precipitacni test)
= TATO KOMBINACE JE STEZEINI pro dg. DIC
2. pozdéji — prodlouzeni aPTT, PT, { fibrinogenu, { trombocytd, nalez schistocytl (ragmentovane ey
3. znamky organového poskozeni — napf. T, Turea a kreatinin

- laboratof v rezimu STATIM (neni na co ¢ekat: DIC = Death Is Coming)

Terapie
1. ZAKLADEM je identifikace a terapie zakladniho onemocnéni
2. monitoring ZZF a lé&ba $oku, ventilaéni podpora, korekce hypovolémie a anémie

3. dle aktualniho stavu:

substitucni Iécba koagulacnich f. (zakladem je krevni plazma) NEBO antiokagulans heparin a substituce
antitrombinu (cozZ zajistime plazmou nebo koncentraty antitrombinu)

- plazmu indikujeme pfti 1,5 nasobku aPTT ¢i PT

-ve specifickych pfipadech substituujem téz:  koncentrat s trombinem, koncentrat s fibrinogenem, trombocyty

4. pfi bezprostiednim ohroZeni Zivota vykrvacenim a p¥i netspéchu predchozi terapie: rekombinantni f. Vlla




30. Akutni nefriticky syndrom-akutni postinfekéni glomerulonefritis

Definice akutniho nefritického sy
Nefriticky syndrom je soubor pfiznak, ktery provazi akutni zanéty ledvin — je charakterizovan:
- hematurie (¢asto makroskopicka) = ptitomnost ery v moci
- oligurie a L GF
- AH (kvUli hypervolémii (retenci H20))
dale se mizZe vyskytnout: - mirna proteinurie
- otoky (ne tak vyrazné jako u nefrotického sy, hl. otoky vicek a tvari)

- lécba se odviji od pFiciny, proto je nezbytné stanovit dg. a az poté zahajit odpovidajici terapii
- nékdy je vyznamna porucha fce ledvin s nutnosti dialyzy

PfiCiny nefritického sy:
napr. Akutni postinfekéni glomerulonefritida ¢i RPGN (Rychle Progredujici Glomerulonefritidy) a asi i IgA nefropatie a
Hereditarni nefritidy

1. Akutni postinfekéni glomerulonefritis
= jedna se o postinfekéni IMUNOKOMPLEXOVOU glomerulonefritidu
- onemocnéni se vyskytuje mezi 4. — 12. rokem, 2x Castéji u chlapct
etiologie: 1. NEJCASTEJI - nefritogenni kmeny B-hemolytického Streptokoka sk. A = Str. pyogenes
2. bakterialni — St. Au, Pneumokok, Treponema
3. virové — Coxsackie, EBV, HBV
4. mykotické
5. protozoarni — malarie

patogeneze: Komplex Ag-Ab adheruje v glomerulech > a) vyvolava zanét s infiltraci leukocytl
b) aktivuje komplement
- vysledkem je poskozeni glomerult a J GF

klinicky obraz: - za 1-3 tydny po Streptokokové infekci (Castéji po pyodermii nez po anginé) se objevi alespon 2 ze 3
pfiznaki akutniho nefritického sy: - hematurie (¢asto makroskopicka) = pritomnost ery v moci
- oligurie a  GF
- AH (kvuli hypervolémii (retenci H20))
Casto také: - otoky a mirna proteinutie

- nespecifické priznaky: - Unava
- anorexie
- cefalea
- bolest v bedrech (kvili napinani pouzdra ledviny)

Diagnostika

1. typicky klinicky obraz (prodélana pyodermie/angina/spaéla a za 1-3 tydny nefriticky sy)

2. ndlez v moci ((oligurie), hematurie, proteinurie), nékdy erytrocytarni vélce, erytrocyty jsou dysmorfni = glomerularni
3. sérovy pokles konc. C3 slozky komplementu (to nachazime i u: membranoproliferativni GN a lupusové GN)

4. Murea a kreatinin (znamka poklesu GF)

5. Priikaz streptokokové infekce: vytér z krku, stér z khzZe, sérologie ASLO a anti-deoxyribonukleaza B

5. biopsie ledvin jen pfi diagnostickych rozpacich (tfeba kdyby byla neforticka proteinurie (nad 3,5g/24hod.) nebo kdyby nebyla
1 C3 slozka komplementu)

Terapie
ATB: fenoxymethylpenicilin 7 DNI (i pokud pfedchozi infekt byl 1é¢en ATB)
terapie otoku a oligurie: konzervativné restrikce Na* a tekutin = u P s vyraznou retenci tekutin, AH a plicni

venostazou - diuretika (furosemid) = nezabere-li=> opakovana akutni hemodialyza

terapie AH: nestaci-li furosemid = BCC (nifedipin) ¢i BB



Komplikace

Hypertenzni krize, vzacné AKI az ASL, kardidlni selhani pfi hyperhydrataci
Prognodza

V naprosté vétsiné u déti dobrd — béhem 2M udraveni

2. RPGN = Rychle progredujici glomerulonefritidy

- u déti jsou vzacné

= heterogenni skupina GN, jejichZ spole¢nym znakem je rychly pokles renalni fce, ktery bez 1écby vede
k definitivnimu selhani ledvin béhem TYDNUO!!!

- histologicky se prokazuje postizeni vice nez 70 % glomerull + srpky = vznikaji p¥i postizeni glomerularni kapilarni stény, kdy
do Bowmanova prostoru pronika fibrinogen a bb. 2 postupné dochazi k produkci vaziva a zprvu epitelovy srpek (pfi véasné terapii se
kompletné zhoji) se méni na vazivovy srpek = to miZe vyustit aZ v zanik celého glomerulu (glomerulosklerdza)

- pro diagnostiku je stézejni biopsie (srpky se ale mohou vyskytovat i u vétsiny chronickych glomerulopatii)

3 typy: a) s autoAb proti BM = Goodpasteurdv sy = RPGN + krvaceni do alveol(l (ohroZujici P na Zivoté)
b) imunokomplexovy typ — takto mlze vzacné probihat GN pfi Henoch-Schonleinové purpufre Ci
postinfekéni GN
¢) s ANCA protilatkami — pf. Wegenerova granulomatdza

klinicky obraz: akutni nefriticky sy

-> déti s podezfenim na RPGN > co nejdrive provést biopsii ledvin = [é¢ba KS + imunosupresiva (cyklofosfamid) +
nékdy plazmaferéza

3. IgA nefropatie (Bergerova choroba)

- Casta u déti

- typicky se vyskytuje bezprostiedné po nebo i béhem infekce HCD nebo GIT

- IgA se ukladaji v mezangiu a aktivuji alternativni cestu komplementu (nejcastéji ma obraz mezangioproliferativni

GN)

KO: silna makrohematurie + ¢asto proteinurie nebo pretrvavajici mikrohematurie
- nékdy aZ obraz RPGN a rozvoj AKI a AH, vétSinou ma ale benigni pribéh.

T: iACE u P s proteinurii nebo {, renalnimi fcemi

4. Vrozena nefritida (Hereditarni GN) — napf. Alportav sy
Alportlv sy
- X-vazany nebo AR nebo AD vrozena mutace pro kolagen IV = vznika defektni BM (rozvlaknénad)
KO: - nefriticky nebo nefroticky sy
- u plné vyvinutého Aportrova sy i porucha sluchu (ve vysokych frekvencich) ¢i zraku (predni lenticonus)
Dg: RA, vysetteni moci, biopsie ledvin, molekularné-genetické vys.
T: symptomaticka iACE - pfi terminalnim stadiu hemodialyza a transplantace ledvin



30B Diferencialni diagnostika zloutenky u novorozence

Pojmy

Ikterus = Zluté zbarveni sklér, sliznic, spojivek a kliZze na podkladé zvysené hladiny bilirubinu v séru
Hyperbilirubinémie = hodnota bilirubinu nad 25 pmol/I

Subikterus = ikterus patrny pouze na sklérach (a spojivkach) se objevuje pfi hladiné cca 35 umol/l — nwm jestli tohle
neplati pro dospélé

Ikterus kiZe = se objevuje u novorozenct cca pfi hodnoté 85 umol/l (u dospélych cca > 50 pmmol)

Pseudoikterus = Zluté zbarveni kize (NE! sklér) pfi nadmérném pfisunu mrkvovych pfikrm0 u kojence

1. Ikterus neonatorum (Fyziologicka Zzloutenka)
= bézny a do urcité miry fyziologicky nalez u novorozenct
- jednd se o manifestaci nekonjugované hyperbilirubinémie, ktera vznika na podkladé pfemény HbF za HbA, ale také
Jraktivitou UDP-glukuronyltransferazy u novorozenct ¢i P enterohepatalnim obéhem
- zpravidla se objevuje nejdfiv za 36 hod. od porodul!
- fyziologické hodnoty jsou: a) u donoseného ditéte — do 220 umol/l a Zloutenka netrva déle nez 8 dni
b) u nedonoseného ditéte — do 255 pmol/l a Zloutenka netrva déle nez 14 dni

- de facto dg. per exclusionem

Kdy povazujeme ikterus za abnormalni dle Lebla (dle Hrodka)?

1. Vyvinul-li se do 36 hod. od porodu

2. Trva-li u donoseného déle nez 10 dni (8 dni?)

3. Hodnota bilirubinu pfesahuje 210 pmol/l (220 umol?)

4. Podil konjugovaného bilirubinu je nad 20 %

5. ikterus nereagujici na fototerapii

6. hypocholicka/acholicka stolice u ikteru

- na zakladé rdznych indikacnich grafd napr. Polackav-Hodrav graf zahrnujici délku téhotenstvi, hladinu bilirubinu
a vyskyt v hodinach po porodu je pak indikovana fototerapie modrym svétlem vedouci ke snizeni (kontrole) hladin
bilirubinu (nikoliv k Uplné eliminaci) s cilem predejit jddrovému ikteru

PFiciny nekonjugované hyperbilirubinémie (bohuZel nevim co z toho se tyka novorozenci a co az starsich déti)
2. Zloutenka z mateiského mléka

a) ¢asna forma (velmi ¢astd) — u kojenych novorozenc( v prvnich 3 dnech Zivota, kvlli pozdnimu zadatku kojeni,
nedostatec¢né frekvenci kojeni a opozdénym vyprazdnénim mekonia = je to spjato s | kalorickym pfijmem,
dehydrataci a T enterohepatalnim obéhem

b) pozdni forma (max. 3 % zdravych novorozenct) — u kojenych novorozenct od 4. dnu Zivota, nejCastéji kvUli

‘M enterohepatalnimu obéhu (k éemuz prispiva napr. omezena pasaz stfevem pfi mensim objemu stolic), ale také
vlivem inhibitori UDP-glukuronyltransferazy v MM, vysoké aktivity lipoproteinové lipazy v MM

- hyperbilirubinémie 250 — 350 umol/I

dg.:  vdg. se uplatiuje pferusit kojeni na 48 hod. (s nahradou ohfatym odstfiknutym mlékem, cizim materskym
mlékem ¢i mléénymi formulemi) = pokud dojde ke zfetelném oslabeni ikteru a bilirubinémie a po obnoveni
kojeni opét zesili — jde o tuto dg. Nicméné opétovné kojeni neni Kl - bilirubinémie po obnoveni kojeni
zpravidla nedosahne tak vysoké hodnoty a jadrovy ikterus nebyl pozorovan

A) ZVYSENA TVORBA BILIRUBINU

3. Hemolyza (vrozend/ziskand) (pf. hereditarni sférocytdza, srpkovita anémie, talasémie, deficit G6PD, deficit
pyruvatkindzy/ AIHA, polékové, paroxysmalni no¢ni hemoglobinurie, HUS, DIC, TTP), Hemolyticka nemoc
novorozence (=Rh inkompatibilita matky a plodu), polycytémie, inefektivni hematopoéza

4. Infekce (nejCastéji sepse Ci uroinfekt)

5. Hematom

6. Léky

B) PORUCHA TRANSPORTU A METABOLISMU BILIRUBINU



7. deficit transportért, deficit albuminu (nefroticky sy, téZzka malnutrice, kompetice o albumin s léky - gentamicin)
8. hypothyreéza, hypoxie, acidéza € vedou ke snizeni vychytavani albuminu jatry

9. Iékova inhibice (oxacilin, opiatry)

C) PORUCHA KONJUGACE BILIRUBINU — TO SE TYKA SPiS STARSICH DETi

10. Gilbertlv sy, Crigler-Najjartiv sy (typ | a Il) — ten moZna u novorozencti, hepatocelularni dysfunkce

PFiCiny konjugované hyperbilirubinémie (tady tyto priciny jsou uvedeny pro novorozence)
. Infekce (TORCH, syfilis, hepatitidy, sepse aj.)
. Nemoci Zlucovych cest: biliarni atrézie, cysta choledochu,

. Poruchy metabolismu: deficit al-antitrypsinu, CF, hypothyredza, galaktosémie, fruktdézova intolerance
. Parenteralni vyziva

. Downlv sy a jiné genetické vady

. Onemocnéni hepatocyti s intrahepatalni cholestazou — napf. hypoplazie intrahepatalnich Zlu¢ovodl

. Stievni obstrukce

NOoOO UV s WNR

UROBILINOGEN v moci je u prehepatalniho ikteru a hepatalniho, zatimco BILIRUBIN v mo¢i je u
hepatdlniho a posthepatalniho

Diferencidlné diagnosticky postup
1. Anamnéza: NO: hypocholickd az acholicka stolice? tmava moc? Krvaceni do GIT? = odesilame ke
gastroenterologovi pro vylouceni biliarni atrézie a jinych nemoci Zluc. cest (musi se do 6 tydnu OP)
Jsou znamky infekce (apatie/podrazdénost, spavost, odmitani piti, horecka)? = infekce

OA:  Jaka byla poporodni adaptace? Byla asfyxie? 2 muze byt pfi¢inou nekonjug. hyperbilirub.
Je dité kojeno? = miize se jednat o Zloutenku z matefského mléka

2. Fyzikalni vys.: skléry
barva klGize = slamovy (prehepatalni), rubinovy (hepatocelularni), verdinovy (posthepatalni)
hepatomegalie 2 nemoci jater
splenomegalie - hemolytické anémie/nemaoci krve
hematom? - pfi¢ina nekonjug. hyperbilirubinémie

3. Laboratof: a) bilirubin celkovy + konjug. a nekonjug.
b) KO + FW + diff. > hematokrit a pocet ery (polyglobulie), retikulocytdza (zndmka pfr.
hemolytické anémie), leukocytdza a MFW (znamka infekce)
c) krevni natér, erytrocytarni enzymy, osmoticka rezistence ery — podeziena na neimunitni

hemolytické anémie?
d) pfimy Coombslv test — pozitivni = imunitni hemolyticka anémie

e) CRP - infekce

f) JT (ALT, AST, GGT, ALP)

g) TSH, fT4 - hypothyredza

h) LD, glykémie, albumin, Quick

pti podezieni na inkompatibilitu krve matky a plodu = ABO a Rh f. matky a ditéte
moc¢ chemicky + sediment + event. kultivace — znamky uroinfektu, pfitomnost urobilinogenu
TORCH infekce, syfilis, listerie, hepatitidy — sérologie?

vysetieni metabolickych vad

4. USG bficha, biopsie jater, ERCP?



Terapie
Fototerapie, vyménné transfuze (u senzibilizovanych ery a protilatek), IVIG (u hemolytické ch. novorozencu),
fenobarbital (u Crigler-Najjarova sy Il. typu)



30C Infekéni mononukleodza

Definice

Infekéni mononukleéza = virové onemocnéni zplsobené primoinfekci herpetickym virem EBV

Sy infekéni mononukledzy = onemocnéni klinicky velmi podobné infekéni mononukledze, které ale nemusi splfiovat
vSechna laboratorni kritéria a zde . Je nejcastéji zplsobeno herpetickym CMV, ale vzacné
i virem rubeoly, adenoviry, HHV-6, HHV-7 ¢i Toxoplasmou gondii.

Epidemiologie

- pfenos se déje slinami od infikovaného (nemocného ¢lovéka ¢i zdravého nosice viru) (libani, piti ze stejné flasky)
-1D: 14 - 21 dni

- tak jako jiné herpetické viry i EBV pretrvava v organismu po cely Zivot v latentnim stavu a mGze dojit k jeho
reaktivaci

- nejvyssi vyskyt je v puberté, nicméné k promorovani dochazi jiz od utlého véku, ale u malych déti (batolat) probiha
infekce ¢asto asymptomaticky nebo jako necharakteristicky horecnaty respiracni Ci stievni infekt. AZ 95 % lidi bylo
infikovano (méli latentni infekci = primoinfekce se neprojevila — vime to, protoze 95 % dospélych ma Ab proti EBV)

Etiologie
EBV: DNA virus z Celedi Herpesviridae
ma 2 diagnosticky vyznamné Ag: 1. VCA = Virovy Kapsidovy Ag 2. EBNA = Ebstein Barrové Nuklearni Ag

Patogeneze
- EBV prvni napada faryngealni epitelialni bb. = néasledné napada B-ly = v nich puUsobi jako nespecificky aktivator
tvorby Ab proti nejriiznéjsim Ag — véetné Ag, s nimiz se organismus nesetkal = vznikaji tzv. (Ab

reagujici s Ag ovci, koni, skotu), cehoZ se vyuziva v diagnostice! (zpravidla se netvofti u déti do 6 let)
- virus pak v B-ly putuje do rdznych organd, kde plsobi aktivaci bunééné imunity = cytotoxické T-ly a NK-bb. nici B-ly = tim je
infekce potlacena (akutni fazi infekce ukoncuji aktivované supresorové T-ly, které se v perif. krvi jevi jako atypické lymfocyty)

Klinicky obraz

- lisi se dle véku (do 2 let byva asymptomaticka)

batolata: Casto asymptomaticky nebo jako necharakteristicky horecnaty respiracni Ci stfevni infekt
- nékdy LU na krku a hepatosplenomegalie

Skolni déti a puberta: triada (tetrada):
pseudomembrandzni tonzilitida (zdurelé tonzily pokryté bélavymi povlaky)
lymfadenopatie (symetricky, vyrazné zvétsené, mékké, nebolestivé, volné pohyblivé, nehnisavé)
hepatosplenomegalie (hepatomegalie u 1/3 P, splenomegalie u % P)
horecka
= toto je vlastné oznaceni pro jakykoliv sy infekéni mononukleézy
dale nékdy:
- Holzelovo znameni = petechie na patie
- Bassuv priznak = periorbitalni edém

- v Uvodu prodromy: zimnice, poceni, anorexie, Unava, retroorbildini cefalea, myalgie, zdurelé nosni priduchy
vedouci k rhinolalii

- vzacnéji existuji 3 formy:  Zlazova (povsechné 'LU bez anginy)
jaterni (akutni hepatitida s lehkym ikterem)
tyfoidni (vysoké horecky s celkovou alteraci stavu)

Komplikace

1. Vyrazny nalez v krku a zdureni lymfatické tkané (tonzil):  dyspnoe!!! a dysfagie

2. SRDCE: myokarditida

3. CNS: serdzni meningitida/meningoencefal., parézy kranialnich nn.,

sy Guillain-Barré (pozdni komplikace)



4. KREV: prechodny utlum KD, Al hemolyticka aném.,trombocytopenie
5. SLEZINA: ruptura

Duncantv sy = Fatdlni pribéh infekéni mononukledzy u chlapctd s primarnim ID = X-vdzany lymfoproliferativni sy

Diagnostika
1. Anamnéza (myslet na to u anginy, ktera neustupuje po ATB)
2. Fyzikalni vys. (TMLU, Mjater, M sleziny, nékdy subikterus, Holzelovo znameni, Bass(v pFiznak)
3. Laboratoi: a) Krevni obraz + diff.: - leukocytdza s lymfocytézou a monocytézou a naopak neutropenii
- nalez atypickych lymfocyti s velkym jadrem (= T-ly nicici infikované B-ly)
- nékdy trombocytopenie
b) biochemie krve: - T, LD
c) sérologie: - prukaz heterofilnich protilatek (2. — 3. tyden)
- ant-VCA, anti-EBNA, anti-EA (Casny antigen)
(u primoinfekce je Mtitr anti-VCA I1gM a 1gG, anti-EA, ale nejsou anti-EBNA)
d) PCR ze stéru z tonzil ¢i z plazmy?

Terapie

- symptomaticka: klidovy rezim, jaterni dieta (oboji aspor 3M), antipyretika, obklady na krk a kloktani,
hepatoprotektiva

- pfi superinfekci ATB (penicilin/makrolid/Metronidazol) CAVE! Ampicilinovy exantém

- pti obstrukci DV ¢i hematologickych komplikaci KS

- alespon pul roku dispenzarizujeme

Sy infekéni mononukledzy
- byva absence povlakové anginy, nikdy neprokazujeme heterofilni protilatky, byva déletrvajici horecka, nebyva LD



viz ot. €. 3A



31B Infekce Helicobacterem pylori

Definice
Infekce Helicobacterem pylori je ¢astou gastroduodenalni infekci, kterd mize byt zcela asymptomatickd nebo se
mUze projevit: 1. Akutni infekce

2. Chronicka gastritida typu B

3. VCHGD - zejména viedy duodenalni (90 %), méné Zaludecni (25 %)

4. MALT lymfom, adenoca Zaludku

5. Dyspeptické projevy Ci recidivujici bolesti bficha

6. Extragastrointestindlni projevy: vztah k sideropenické anémii

AIO (ITP, Al thyreoiditida), poruchy rdstu, migrény aj.

Etiologie
H. pylori je mikroaerofilni, G', bic¢ikata (pohybliva) tycinka, ktera je pfizplsobena k Zivotu v kyselém prostredi
Zaludecni sliznice (kolonizuje hl. antrum Zaludku (antrum pylori))

Co déla Helicobacter?
1. produkuje ureasu — rozstépi mocovinu za vzniku NH3 a CO2
- NH3 = jednak jako pufr -> mikroprostredi
- NH3 = jednak cytotoxicky pro sliznici -> degraduje lecitin na lysolecitin
2. produkuje katalasu — zamezuje fagocytéze
3. produkuje proteiny, které stimuluji sekreci gastrinu (agresivni faktor)
4. produkuje fosfolipazy, proteasy — naruseni hlenové vrstvy + poskozeni sliznice
5. produkuje proteiny stimulujici sekreci IL, leukotrienl — zanét

Epidemiologie

H. pylori postihuje aZ polovinu svétové populace

- k infekci dochazi ¢asto jiz pred 5. rokem (i u novorozenc( ¢i kojenct)

- prenos se déje fekalné-oralni (pfimo i nepfimo pres kontaminované predmeéty), oro-oralni a gastro-oralni cestou,
nejcastéji od matky ditéte

1. Akutni gastritida

- je diagnostikovana jen ojedinéle

- patologicky dochazi k pfechodné neutrofilni pangastritidé s hypoaciditou

KO: max. nékolikadenni Zaludecni dyspepsie: nauzea, vomitus, anorexie, tlakové bolesti epigastria

2. Chronicka gastritida typu B

- vyvine se prakticky u véech chronicky infikovanych déti, ale v 90 % je ASYMPTOMATICKA! - nicménéiu
asymptomatickych P dochazi k progresivnimu zhorsovani histologickych projevt na sliznici = vznikaji tam
endoskopicky a histologicky patrné nodularni zmény v antru (tvorba lymfoidnich folikul()

- postihuje hl. antrum pylori

KO: opét asymptomatické nebo jen mirné dyspeptické projevy

3. VCHGD

= onemocnéni vzniklé na podkladé nerovnovahy mezi agresivnimi vs. protektivnimi faktory Zaludecni sliznice

- nejvyznamnéjsim agresivnim f. je pravé chronicky zanét vyvolany H. pylori

- infekce H. pylori je spjata hl. s viedem (prtikaz v 95 %), méné s Zzalude¢nim viedem (prikaz ve 25 %)!

agresivni f.: HCl, infekce H. pylori, duodenalni $tava, abusus NSAID, emocni stres, porucha mikrocirkulace,
alkohol, koureni

protektivni f.: hlen, zachovald mikrocirkulace, dostatek HCO;', prostaglandiny

Klinicky obraz Zaludecéniho viedu
lokalizace: mald kurvatura — rozhrani corpu a antra




- postprandialni tupa visceralni bolest epigastria = tendence k Ubytku na vaze
- nauzea a vomitus

Klinicky obraz duodenalniho viedu

lokalizace: bulbus duodeni

- bolest na la¢no v epigastriu (¢asto v noci), ktera ustupuje po jidle ¢i antacidech - tendence Tthm.
- nékdy muze iradiovat pod pravy oblouk Zeberni (imitace biliarni koliky) ¢i do zad

- nékdy pocit plnosti, pyroza, regurgitace, eruktace, zacpa

4. Adenoca - H. pylori je kancerogen 1. tridy
- u déti naprosto vzacné

5. MALT lymfom
- vymizi po eradikaci

6. Dyspeptické projevy a recidivujici bolesti bficha
- problematika téchto obtiZi je slozitd, pokud se nejedna o projev vied(l neni jisté, zda chronicka infekce stoji za
témito symptomy

7. Extra-GIT projevy
- presvédcivé dlkazy jsou hl. pro sideropenickou anémii (bez nutnosti krvaceni) a ITP

Diagnostika
- vétsina jedincl je zcela asymptomatickych po cely Zivot = proto diagnostiku zahajujeme pfi symptomech (bolesti,
anémie) i u pozitivni RA u pfibuznych 1. stupné na ca Zaludku ¢i vied € v téchto pripadech ma eradikace smysl!

Prakaz H. pylori: Neinvazivné
1. dechovy test (zlaty standard) — P vypije ureu se znacenym uhlikem - méfime vydechnuty
CO, s oznacenym uhlikem (resp. stanovujeme pomér mezi *CO, : *CO,)
2. prukaz Ag ve stolici (vhodné pro déti, vhodné i pro malé déti)
3. sérologie (ELISA, Westernblot) — je kontroverzni, nizka senzitivita

Invazivné

4. uredazovy test z bioptickych vzorkd z okoli viedu
5. histologicky prakaz v bioptickych vzorcich

6. kultivace (malo se provadi)

Endoskopie s biopsii — nalez nodularni prestavby antra az ndlez viedu

Terapie

absolutni indikace: vied, cetné eroze, komplikovana gastritida (zvraceni s hematinovou pfimési = kdvova sedlina)

relativni indikace: pozitivni RA na ca Zaludku, prikaz gastritidy s H. pylori (u déti u kterych byla pro
signifikantni symptomy provedena gastrektomie)

Podle toho, co jsem nasel, tak u déti asi na 14 dni: LV bud: metronidazol + klaritromycin + PPI

nebo
LV: bismut subcitrat + ???? + PPI

- u dospélych se kvali narlstajici rezistenci pouziva 4kombinace (neni-li znama citlivost):
LV1 ¢tyfkombinace: metronidazol + tetracyklin + bismut subcitrat + PPI
LV2 ctyrkombinace (kdyzZ bismut neni nebo P netoleruje): amoxicilin + metronidazol + klaritromycin + PPI

u déti mozna furt: amoxilin, klarithromycin, PP1??






31C Diferencialni diagnostika hematurie

Definice
Hematurie je oznaceni pro pritomnost patologického mnozstvi ery v moci.

Klasifikace
1. Dle barvy moci
makroskopicka = okem viditelné cervené zbarveni moci (pozor na menstruaci)
mikroskopicka = barva je normalni, ale pfi vySetfeni mo€ového sedimentu je > 10 ery/1ul moci

- testovacimi prouzky zjistujeme pfitomnost Hb nikoliv ery = k tomu je nutné vysetfit mocéovy sediment

2. Dle tvaru ery
glomerularni = 80 — 100 % deformovanych ery (akantocyty) (po priichodu poskozenou glomerularni
membranou)
neglomerularni = 0 — 20 % deformovanych ery
smiSena = 20 — 80 % deformovanych ery

3. Dle puvodu (pf¥iciny)
prerenalni = koagulopatie (hemofilie), trombocytopenie, infekce, léky (ASA, mozna ATB — cefalosporiny,
sulfonamidy, aminoglykosidy a NSA?)
renalni:
a) glomerularni
1. akutni nefriticky sy (akutni GN) = Postinfekéni GN, RPGN
2. chronické GN (mezangioproliferativni, fokalné-segmentalni)
3. IgA nefropatie
4. Alportdv sy a Benigni familiarni hematurie
5. HUS?
b) neglomerularni a smiSené
5. tubulointersticialni nefritidy = pyelonefritidy, refluxni nefropatie, analgeticka nefropatie)
6. ATN (ischémie (Sok), rhabdomyolyza, ATB — aminoglykosidy, KL, imunosupresiva, tézké
kovy)
7. Trombdza rendlni zily
8. hyperkalciurie, hyperurikémie, nefrolitiaza, nefrokalcinéza
9. polycystické choroby ledvin
postrendlni: 1. akutni (hemoragicka) cystitida
2. urolitiaza
3. cizi téleso
4. trazy mocovych cest
5. tu mocovych cest

Od hematurie je nutno odlisit

1. FaleSné cervené zbarveni moce: potraviny (Cervena fepa, rebarbora, ostruziny)
Iéky (ibuprofen, nitrofurantoin, metronidazol)

2. Hemoglobinurii, myoglobinurii, porfyriny v moci

- CAVE! pti hemolytické anémii vznika hemoglobinurie, nikoliv hematurie

3. Uretroragie = krvdceni z mocové trubice (i mimo moceni)

Alportiv syndrom
XR ¢i XD (vyjimecné i AD) onemocnéni s mutaci genu pro jeden z fetézc( kolagenu IV — ten je obsazen v BM

glomerult = vede to k mikroskopické ¢i atakam makroskopické hematurie a pozdéji nefrotické proteinurii
(proteinurie nad 960mg/m?/24 hod.)
KO: 1. GN - hematurie, pozdéji nefroticka proteinurie




2. Percepcni nedoslychavost (prikaz audiometricky)
3. Ocni abnormality — predni lenticonus, keratokonus, katarakta
Dg.:  Potvrdime biopsii ledviny a genetickym vys.
T: Pouze symptomaticka
Progndza: vazna = témér vsichni muzi dospéji do rendlniho selhani (¢asto jiz ve 2. dekadé)

Benigni familiarni hematurie = Syndrom tenkych BM

AD mutace pro kolagen IV — je to mirnéjsi forma Alportova sy: bez poruch zraku a sluchu, s dobrou prognézou bez

nutnosti terapie

Diferencialni diagnostika pfi makroskopické hematurii

Anamnéza (5): NO:

FA:
RA:

Fyzikalni vys (3)

1. Uraz? = USG ledvin a urologické konzilium
2. Dysurie, strangurie, polakisurie, nykturie = hemoragicka cystitida
3. Bolesti zad = urolitidza, pyleonefritida

4. (cyklofosfamid = hemoragicka cystitida)
5. hematurie u rodi¢t = ano? = maji poruchu sluchu (Alportdv sy) x nemaiji (Sy tenkych BM)

Otoky a AH = akutni nefriticky sy
Tonzilitida, Pyodermie = akutni nefriticky sy

Laboratof: 1. Moc chemicky, sediment, kultivace: pyurie (leukocyty, hnis) — IMC

O NV AWN

signifikantni bakterie — IMC
deformace ery — dif. dg. glomerularni/neglomerularni
krystalurie - urolitiaza

. Urea a kreatinin

. Vytér z krku, stér z pyodermie

. CRP (byva zvyseno u akutni pyelonefritidy a jinych infekci, ale ne u cystitidy)

. KO + diff. = vylouéeni trombocytopenie, anémie, leukocytdza u bakt. infekce
. Koagulace — prodlouZeni u koagulopatie

. 4 C3 slozky komplementu — u postinfekéni GN

. prakaz ASLO a anti-deoxyribonukleazy B — u poststreptokokové GN

8. Proteinurie za 24 hod? Odliseni nefrotického sy (zavaznéjsi)

USG ledvin — zobrazi VVV ledvin, renalni cysty, nefrokalcindzu a urolitidazu (dilatace moc. cest nad prekazkou), u
akutni pyelonefritidy (zvétSené ledviny) u chronické (zmensené)

CT
Cystoskopie v CA

Biopsie = pfi podezfeni hl. na RPGN nebo chronické GN



32A Epilepsie

Definice

Epilepsie je chronické onemocnéni projevujici se opakovanymi NEVYPROVOKOVANYMI epileptickymi zachvaty
Epilepticky zachvat je ndhld a pfechodna porucha mozkové Cinnosti projevujici se poruchou védomi, kfecemi,
mimovolnimi pohyby, vegetativnimi projevy, poruchou paméti a zménami na EEG.

- klinicky obraz je velmi variabilni a odviji se zejména od toho, ve které ¢asti mozku vznikla epileptickd aktivita a kam
se rozsifila

- epilepticky zachvat obvykle trva nékolik sekund ¢i nékolik malo minut, ale mize dojit i k protrahovanym
zachvatim ¢i opakujicim se epizodam

- vzhledem k velké variabilité projevi epileptického zachvatu az 10 % déti prodéla zachvat, ktery vice ¢i méné
pripomina epilepticky, ale pfitom dité epilepsii nema = jedna se pak napt. o:
febrilni kiece
zachvat pf¥i rozvratu vnitiniho prostiedi
zachvat po urazu mozku
zachvat po neurochirurgické OP
celd fada neepileptickych zachvatt (viz uplné dole)
- tyto zachvaty je pak nutno dif. dg. odlisit, protoZe maji odliSnou terapii

Epidemiologie
Epilepsie ma nejvyssi incidenci pravé u déti a dospivajicich
- epilepsii trpi asi 1 % populace (celkové, ne pediatrické)

Patofyziologie

Podkladem je abnormalné zvySena a soucasné synchronizovana elektricka aktivita skupiny neuron( — ¢ili je to
disledek nekontrolovatelné synchronni salvy vyboju

- tato skupina neuront se nachazi bud'v jedné ci ve vice oblastech mozkové klry a Sedé hm.

- klinické projevy pak odrazi epileptické loZisko (napf. temporadlni lalok) a misto kam se epilepticka aktivita rozsitila

Etiologie
- zatimco u dospélych prevazuji sekundarni epileptické zachvaty — kvili krvaceni do CNS, u Uraz(, zanétd ¢i nadord,
tak u déti prevladaji tzv. IDIOPATICKE VROZENE EPILEPTICKE SYNDROMY s vazbou na dany vék

Klasifikace
A) PARCIALNI (LOZISKOVE, FOKALNI, LOKALIZOVANE)
= epileptické loZisko na pocatku lezi pouze v 1 hemisfére pro coz svédci inicialni klinicky nebo EEG ndlez

1. Simplexni (Jednoduché) parcialni zachvaty = bez poruchy védomi
1a) s motorickymi priznaky — pf. kiece ¢i klonické/myoklonické zaskuby
1b) se senzitivnimi ¢i specidlnimi senzorickymi pfiznaky — p¥. parestezie, hypestezie, paleni, pichani ¢i
scintilace, zvuky, zapachy, sluchové a vizudlni halucinace
1c) s vegetativnimi pfiznaky — pf. tachykardie, poceni, mydridza, nauzea a vomitus, zrudnuti
1d) psychickymi priznaky — pt. pocity strachu, Uzkosti, deprese, slasti, depersonalizace, strukturované
halucinace aj.
2. Komplexni parcialni zachvaty = s poruchou védomi
- nékdy mu predchazi aura = de facto simplexni zachvat (je-li ji P schopen popsat, |ze z toho usoudit na lokalizaci
loZiska) nebo automatizmy = opakované bezdécné pohyby
3. Simplexni parcidlni zachvat nasledovany poruchou védomi
4. Parcialni sekundarné prechdzejici do generalizovaného tonicko-klonického zachvatu



B) GENERALIZOVANE
= epileptické loZisko je jiz na poc¢atku v obou hemisférach pro coz svédci inicialni klinické nebo EEG znamky

1. Absence = nahle vznikla a kratce trvajici porucha védomi BEZ VYRAZNE MOTORICKE AKTIVITY
- dité se zastavi v Cinnosti, zahledi se, zastavi re¢, strne a zbledne (tak 5 — 15s, i nékolikrat denné)
1a) typické
1b) atypické — s vyraznéjsi zménou svalového tonu, zacinaji i konc¢i pozvolnéji nez atypické
2. Myoklonické = rychlé a kratké a dysrytmické svalové zaskuby (bud' jen nékterych sval( ¢i generalizované)
3. Klonické = rytmické krece
4. Tonické = vyrazna svalova kontrakce vedouci k fixaci konéetiny/trupu v urcité poloze
5. Tonicko-klonické (dfive ,,grand mal“ - nepouZivat) = zacdina to vykfikem (kvili stahu dychacich sval() a padem na
zem - v tonické fazi hrozi cyanéza, v klonické fazi hrozi pokousani jazyka, inkontinence modi a stolice 2 po
zachvatu je P vyCerpany, ma amnézii, Casto cefaleu, nékdy usina, bolest svalll a zménu tonu
6. Atonické = ztrata tonu od nenapadného poklesu hlavy az po dramaticky pad a zem
7. Neklasifikovatelné

- z praktického hlediska nékdy neni aZ tak dileZité zachvat spravné klasifikovat jako spi$ pokusit se nalézt loZisko
vzniku a to zejména, kdyZ se uvazuje o chirurgické 1écbé farmakorezistentni epilepsie

Epileptické syndromy

1. Epileptické syndromy v prvnim obdobi = narozeni — 4 mésic

V prvnich dnech Zivota:
1. Symptomatické = vznikaji jako dUsledek intrauterinnich infekci (pf. CMV ¢i toxoplazméza), VVV
mozku, perinatalni asfyxie, hypoCa®*, hypoglykémie, metabolickych vad

2. Benigni IDIOPATICKE novorozenecké kiece

- nejcastéji mezi 4. — 6. dnem po narozeni, obvykle u donosenych nerizikovych déti
charakter: typicky klonické nékdy s apnoi (NE tonické)

3. Benigni FAMILIARNI novorozenecké kiece = dédiéné mutace draslikovych kandld
- byvaji ¢asnéji jiz 2. — 3 den po narozeni

charakter: rovnéz klonické nékdy s apnoi

- psychomotoricky vyvoj u obou byva normalni, ale familiarni kfece jsou spjaty s vy$sim (11 %)
rizikem sekunddrnich epilepsii

V prvnich mésicich Zivota: 1. Casna myoklonicka encefalopatie — typicky myoklonické zachvaty
2. Casna epilepticka encefalopatie s Gtlumem EEG aktivity a vyboji — typicky
tonické

2. Epileptické syndromy u kojencti a batolat = 4 mésic — 4 rok

1. Westtiv sy (UMET!)

- v naprosté vétsiné do 1. roku

- incidence srovnatelna s DMO

- pricinou muZe byt tuberdzni sklerdza (geneticky podminéna nadmérna tvorba benignich tu) ¢i VVV mozku a spoustécem

byva vakcinace

- pro dg. je nezbytné splnit 2 ze 3 kritérii: 1. infantilni spasmy = rozhozeni paZi s naslednou tonickou flexi
2. hypsarytmie na EEG = generalizované asynchronni vyboje na EEG
3. zastava aZ regrese PMV = hl. kdyz lé¢ime pozdé

LV1: ACTH/Vigabatrin (u déti s tuberdzni sklerézou)

2. Lennox-Gestautulv sy (LGS)
= nejhure lécitelna epilepsie hl. kvali sou¢asnému vyskytu rtiznych epi zachvati



charakter: atypické absence, tonické axialni spasmy (hl. ve spanku), astatické (riziko padu), nékdy myoklonické
T: dle vedoucich zachvatd, nékdy farmakorezistentni = indikace implantace vagového stimuldtoru

3. Myoklonické-astatické epilepsie
- mUZe byt zaménéno za LGS, ale nikdy nebyvaji tonické zachvaty
LV1: valproat + clonazepam

4. Febrilni kiece

- je nutno dif. dg. odliSit od epilepsie, vétSinou maji dobrou progndzu a v pozdéjSim véku se nevyskytuji

- existuje i forma febrilni kieée + generalizovana epilepsie — podkladem je mutace pro Na* kanal, nelé&ime
antiepileptiky, pouze u zachvatu Diazepam i.v. i per rectum (5 mg do 15kg; 10mg nad 15kg)

3. Epileptické syndromy u déti (4 roky — 12 let)

1. Détské absence (UMET!)

- kratkodoba (5 — 15s) porucha védomi, zastava Cinnosti, zastavi fec, to co déla, obvykle bez motorickych projevl (ne
vidy — nékdy zaskuby vicek, pokles hlavy)

- vyvolavatelem mtize byt: hyperventilace ¢i ospalost

- prognodza je velmi dobra, obvykle zmizi po puberté a Ié¢bu Ize vysadit (ale pak se mohou objevit s alkoholem a
nevyspanim)

typicky EEG nalez: synchronni hroty a viny s frekvenci 3/s centralnim a frontalnim maximem

LV1: valproat

2. Benigni epilepsie s Rolandickymi hroty (UMET!!!) — NEJCASTEJSI!!!
- nejCastéjsi epilepticky sy u déti — tvori az 20 % vSech détskych epilepsii
- hl. u chlapct
charakteristika: - zachvaty pfichazeji hl. ve spanku
- bez poruchy védomi
- perirolandicka korova oblast = oblast pro oblicej, hltan, hrtan, rameno a ruku
-> klonické kiece ustniho koutku a nékdy zaskuby HK + ¢asto chréeni, polykani, dysartrie,
slinéni + nékdy parestezie jazyka, poloviny obliceje a ruky
- ¢asto nakupené, ¢asto prechdzi do tonicko-klonického generalizovaného (,,grand mal®)
- jeden zachvat muze byt na jedné strané a dalsi na druhé

typicky EEG ndlez: bi- aZ tri-fazické hroty s naslednou pomalou pauzou centrotempordlné (hl. ve spanku)
LV1: sultiam ¢i valproat

3. Syndrom ziskané afazie s epilepsii (Landadv-Kleffnerav) sy

- nejdfive Spatné rozumi, poté Spatné mluvi (rozpada se rec), neklid, hyperaktivita aZ agresivita
- u déti s poruchou reci vysetfime spankové EEG - zase to ma néjaky typicky nalez

LV: BZD/KS/sultiam/valproat

4. Epileptické syndromy u dospivajicich (12 — 18 let)
- Castéji u divek (hl. v perimenarchalnim obdobi) — vlivem plisobeni estrogenli na CNS
- Casto vyprovokovano blikajicimi svétly Ci jinymi vizualnimi podnéty, spankovou deprivaci

1. Juvenilni absence

2. Juvenilni myoklonicka epilepsie

- geneticky podminénd

charakter: prudké zaskuby hl. extenzori HKK (obvykle oboustranné) ¢asto po probuzeni (u snidané,
v koupelné) a po spankové deprivaci ¢i zménou osvétleni

- pfi vySetreni se provadi fotostimulace

LV: valproat

3. Grand mal epilepsie pfi probuzeni (spravné Epilepsie se zachvaty pfi probuzeni)



- typicky po spankové deprivaci
LV: valproat

Neepileptické zachvaty
- existuje asi tak ,362920730283637373“ :D rlznych neepileptickych zachvat(, které vice ¢i méné napodobuji
epileptické zachvaty a tedy epilepsii
napf. neonatalni tfes
apnoické pauzy
protahovani
afektivné respiracni zachvaty
masturbace kojencll a batolat
benigni paroxysmalni vertigo
no¢ni mdra
synkopy
tiky
migrény
panické ataky

Diagnostika epilepsii

1. Anamnéza = charakter, okolnosti vzniku
2. Vék vzniku

3. Neurologicky nalez

4. Intelekt

5. EEG

6. MRI ¢i jiné zobrazovaci metody

7. Genetické vys.

- STATUS EPILEPTICUS:

- jde o akutni stav

- vyskytne se u 5 % pacient( s epilepsii

- klinicky priibéh — jde o nakupeni epileptickych zachvatl, mezi kterymi pacient nenabyva
védomi

- lééba: obecna opatieni — 20% glukoza v davce 2-4ml/kg, oxygenoterapie

- antikonvulziva — i.v.: midazolam, diazepam, klonazepam, fenytoin, fenobarbital

- rektalni diazepamovy Cipek



32B Lymeska borelidza

Obecna charakteristika
Lymeska boreliéza je multisystémové onemocnéni probihajici typicky ve 3 stadiich s postizenim KUZE,
MUSKULOSKELETALNIHO, NERVOVEHO (CNS i PNS), KVS a jinych organ( (o¢i)

- jedna se o kosmopolitni bakterialni infekci zplsobenou komplexem spirochét Borellia burgdorferi sensu lato (v CR
B. afzelli a B. garinii) (dalsi je Borellia burgdorferi sensu stricto — hl. kloubni postiZeni), prenase¢em jsou vSechna
vyvojova stadia klistéte (u nds Ixodes ricinus) (rezervoar drobni savci)

B. afzelli — déla vice ACA = Acrodermatitis Chronica Atrophicans

B. carinii — déld vice neurolozické projevy
- v CR je pomérné vysoka promorenost 10 — 30 % klistat
- odstranime-li klisté do 24 hod. — je riziko pfenosu max. 4 % (riziko vyznamné stoupd po 48 hod. od pfisati)
- mozZny je i pfenos transplacentarné ¢i vzacné krevni transfuzi

patogeneze:  klisté se pfisaje = z traviciho traktu se do kGiZze dostanou B. 2 pomnoii se v kiZi (vyjadifeno jako EM
= Erythema migrans) = nasledné dochazi k Siteni lymfogenné (vyjadieno jako regionalni
lymfadenitida) a/nebo hematogenné (postizeni riznych organd (na podkladé postizeni cév vlivem
imunologickych mechanizm))

Klinicky obraz

- ma typicky 3 stadia: a) ¢asné (akutni) lokalizované stadium: za 3 dny — 3 mésice po kousnuti
b) ¢asné (akutni) diseminované stadium: za tydny aZ mésice po 1. stadiu
¢) pozdni (chronické) stadium: za mésice az roky po 2. stadiu

- nemuseji byt pfitomna vSechna stddia

a) ¢asné (akutni) lokalizované stadium
1. EM = Erythema migrans: v misté sani vznika rozsifujici se anularni erytematozni lozisko bez vyvyseni
s centralnim vybledem, nebolestivé (alespori 5 cm? nwm jestli to plati i pro déti)
- nékdy i flu-like pfiznaky (Unava, anorexie, cefalea, myalgie, artralgie, subfebrilie)
< zahajit ATB lé¢bu, nema vyznam sérologie

2. Boreliovy lymfocytom: nebolestivy modrocerveny uzlik, ¢asto na boltci, lalti¢ku, bradavce, pupku, scrotu
3. Regiondlni lymfadenitida (mUze byt)

b) ¢asné (akutni) diseminované stadium

- je charakterizovano prtnikem Borellii do krve a tkani

1. Erythema migrans multiplex: nastava za tyden po vzniku primarni EM, spiSe drobnéjsi, vicecetné a rizné

na téle

2. Neuroborelidza (serdzni meningitida, radikuloneuritida, neuritida kranialnich nerv( (paréza n. VIl — u 50 %))

likvor: pleocytdza s prevahou lymfocytl a monocytd, pozitivni sérologie nebo pozitivita EM

3. Flu-like ptiznaky

4. Kloubni postiZeni:  intermitentni artralgie a artritida: nejcastéji mono- i oligoartritida velkych kloubt (koleno,
kotnik, loket), ale i polyartritida drobnych kloubt ruky
- klouby jsou zdurelé, bolestivé a zarudlé (zarudnuti nebyva u JIA)

(5. Kardialni ptiznaky: AV-blokady, myokarditida, perikarditida) — VZACNE)

6. Oc¢ni priznaky: konjunktivitida, keratitida, iritida

7. intersticidlni nefritida, hepatitida, orchitida

¢) pozdni (chronické) stadium

- mlZe nastat i po nékolika letech (aZ desitkach let)

1. ACA = Acrodermatitis Chronica Atrophicans: zprvu zanétliva faze (zarudnuti, edém, teleangiektazie) na
akralnich partiich, pozdéji atroficka faze (k(ize charakteru
,Cigaretového papiru”)



2. Chronicka artritida

3. Chronicka progresivni encefalomyelitida, polyneuropatie (parestezie, hypestezie (rukavicové, punéochova), pozdéji
motorické poruchy, pozdéji poruchy vegeatitivniho systému — trofické zmény klZe a adnex, poruchy moceni, GIT, potence)
4. Unavovy sy

Diagnostika

1. Anamnéza (anamnesticky Udaj o prisati klistéte v 50 % chybi)

2. Fyzikalni vys. (pecliva aspekce kize, kloubni vys.)

3. Laboratof: a) sérologie: IgM je v akutni fazi zjiStovana cca u 50 % P, zpravidla po nékolika tydnech od EM
1gG jsou zjistovany u vsech P v chronické fazi (ale sou¢asné mohou byt i 1M gM)

b) MFW, MT, MNimunoglobuliny IgM, Pcirkulujici imunokomplexy € viechno NESPECIFICKE nélezy

4. Biopsie kize, krev, LP: PCR prtikaz, elektronmikroskopicky prtikaz, kultivaéni priikaz (narocny)

Terapie
Déti do 8 let: Fenoxymethylpenicilin/amoxicilin/cefuroxim = je-li alergie azitromycin
Déti nad 8 let: Doxycyklin

Neuroborelidza: ceftriaxon/cefotaxim/Penicilin G
Artritida: ceftriaxon/Penicilin G

CAVE! Zvyseny titr protilatek bez klinickych projevi nebo alesporn anamnézy klistéte by nemél byt Iécen ATB



32C Diferencialni diagnostika bolesti bricha

Obecna charakteristika

- definice bolesti

- bolest bficha se fadi k nej¢astéjsim obtizim u déti

- jejich diferencialni diagnostika je nesmirné Siroka a vyZaduje mezioborovou spolupraci (chirurg, gastroenterolog)
- dité do 5. roku neni schopno urcit charakter, Sifeni a vyzarovani bolesti a vétsinou ji lokalizuje do oblasti pupku
- navic déti do bricha lokalizuji i bolesti vzdalenych organ( — coZ déle ztéZuje diagnostiku

- opakované bolesti bficha vétsinou nemaji organicky plivod, ale to mGzZeme fici az po vylouceni vsech jinych pficin

Varovné znamky = znamky svédcici pro organicitu

1. Bolest lokalizované jinde nez v pupku
2. Vyzafovani bolesti
3. Bolest, ktera probouzi ze spani
4. Zvraceni
5. Horecka
6. Vzedmuti bfiska a zastava odchodu plyni a stolice
7. Neprospivani, ztrata hm., zastava rlstu
8. Bolest u ditéte do 4 let
aj.
Klasifikace
a) dle pribéhu: akutni — vyloucit NPB!
chronické
b) dle pFiciny: organicka =10 - 15 %!
funkéni — funkéni dyspepsie, sy drazdivého tracniku, funkcni bolest bicha, bfisni migréna
c) dle charakteru: visceralni — difuzni, tupa, bez jasné lokalizace (

somaticka — ostr4, lokalizovatelna — mlze byt znamkou peritontidy, ale i vertebrogenni etiol.
pfenesenda — v ramci Headovych zén
psychogenni — dg. per exclusionem + psychologické vys.

Diferencialné diagnosticky postup
1. Doptat se na bolest: lokalizace
intenzita (hodnotime i z nepfimych zndmek jako poloha ditéte, intenzita place nebo pomoci
skal FLACC, CHEOPS, VAS
dobu trvani (akutni x chronicka)
charakter
vyvolavajici faktor (Graz?) a Glevova poloha
doprovodné symptomy — teplota, nauzea, vomitus, prijem, zacpa, charakter stolice, dysurie
Casova souvislost — napr. jen ve Skolni dny = psychogenni bolest

2. Podrobna anamnéza (OA, RA, FA, AA, EA — podobné potiZze v domacnosti)
3. Peclivé fyzikalni vys. 5P: Pleniés + = bolestivy poklep
Blumberg + = stla¢ime + rychle pustime - bolest v misté zanétu
Rovsing + = stla¢ime = bolest na protilehlé strané
Murphy + = P at vydechne, stla¢ime pravé podzebfi, at se nadechne = cholecystitida
Défénse musculaire = reflexni kontrakce svalt = prknovité bficho = difuzni periton.

Lanztiv bod — boli pfi apendicitidé — mezi pupkem a spina iliaca anterior sup.
McBurneylv bod — boli pfi apendicitidé — v 1/3 bispinalni vzdalenosti

Poslech — aperistaltika, sy padajici kapky = ileus



4. Laborator — zakladni (KO, FW, CRP, ionty, glykémie, JT, ledvinné fce, amylaza a lipaza, lipidy, celkova bilk.,
albumin, moc!, OK, stolice na sérologii a kultivaci, sérologie protilatky) + cilena dle obtizi
5. USG, CT/MRI

Infantilni koliky
= neurcité intermitentni kolikovité bolesti bficha u jinak prospivajiciho ditéte
- uplatfiuje se pravidlo 3: neztisSitelny plac u jinak zdravého ditéte nejméné 3 hod denné, nejméné 3 dny
v tydnu a nejméné po dobu 3 tydnu
- nejcastéji postihuje kojence do 3M
- zékladem je vyloudit organickou pficinu
- v terapii se mdze uplatnit prechod na kojenecké mléko s hydrolyzovanou bilkovinou, ale jinak viceméné ¢ekdame
na Ustup bolesti (vétSinou do 6M)

Organické

1. Apendicitida — bolest zac¢ind v oblasti pupku (epigastria) =2 pozdéji pravé hypogastrim, nejdulezitéjsi je palpacni
nalez

- u mensich déti: zvraceni, prijem

- MTT mize ale nemusi, stejné tak leukocytdza a CRP, jinak USG a chirurg

atypické polohy: panevni — bolest u symfyzy, bolestiva vnitfni rotace, dysurie
retrocekalni — bolestiva extenze v kycli, nékdy obraz renalni koliky
laterocekalni — bolest lateralné az v bederni krajing, je-li dlouhy nékdy obraz cholecystitidy

2. Invaginace: 3: opakovana kfecovitd bolest + hmatna rezistence + stolice malinového Zelé
+ nauzea a vomitus
- dg. USG obraz terce, RTG obraz racich klepet

3. lleus: zastava odchodu plyn( a stolice, zvraceni, vzedmuti bficha, bolest

4. Akutni pankreatitida: bolest (nahla, ostra, v epig. i P hypoch., nékdy iradiace do patere), nauzea a
zvraceni bez ulevy, palpacni citlivost, (anorexie, distenze, horecka u kojenct a
batolat)

- elevace amyldazy a lipazy! + USG

5. UskFinuta kyla = nej¢astéjsi NPB malych déti, hl. chlapecku = tfiselna kyla
KO je dramaticky: iledzni stav + silnd bolest v misté kyly + horecka a zchvacenost + palpace nereponibilni kyly!
- USG + RTG

FUNKCNI RECIDIVUJICi BOLESTI BRICHA — AZ 80 %

= 3 epizody béhem 3 mésict

- Castéji u divek

- jde o féni onemocnéni, nékdy k tomu pfrispiva fyzicka a psychicka zatéz

- lokalizace periumbilikalné, nikam nevyzafuje, paroxysmalni charakter, ostatni pfiznaky normalni

- dg. per exclusionem

- T: symptomatickd, psycholog, u¢inek farmak neni prokdzan — podavanim analgetik , ujistujeme P v nemoci“

RECIDIVUJICi BOLESTI s dyspepsii horniho typu
RECIDIVUJICi BOLEST se syndromem drazdivého traéniku



Tabulka 1. Pri¢iny bolesti bricha u déti

Neorganicke * rekurentni bolesti bficha (funkéni bolesti bficha)
* drazdivy tratnik
* nonulcerdzni dyspepsie

Zazivaci trakt * chronicka zacpa

* intolerance laktozy

* parazitarni infekce (Giardia lamblia)

* nadmérmny pfijem fruktézy ¢i sorbitolu

* Crohnova nemoc

» viedova choroba gastroduodenaini

* ezofagitida

* Meckellv divertikl

* rekurentni invaginace

* kyla (vnitfni, tfiselnd, bfisni)

» chronicka apendicitida

Zluénik a slinivka . iti

* cysta choledochu

o "I'

Uropoeticky trakt « infekce

Ostatni « bfiéni migréna

* Henoch-Schonleinova purpura
* hemolyticko-uremicky syndrom
* angioneuroticky edém

» akutni intermitentni porfyrie

* srdeéni selhani

* plicni procesy

* systémové choroby pojiva

* malabsorbéni syndrom

* muskuloskeletalni bolest

* diabetes mellitus



33A. Trombocytopenie

Obecna charakteristika trombocytopenii

= pokles trombocytd pod 150 x 10%/1

- ke spontannim krvacivym projeviim dochazi a7 pfi poklesu pod 20 (nékde 30) x 10°/1, neziidka se viak setkdvame,
Ze i vyrazny pokles trombocytl je asymptomaticky

- pfi nalezu spontanniho krvéaceni a sou¢asné pottu desti¢ek nad 50 x 10°/1 — v nas budi podezieni na soucasnou
trombocytopatii

Etiologie a klasifikace
dle etiologie délime na: A) trombocytopenie ze SNIZENE TVORBY
B) trombocytopenie ze ZVYSENEHO ZANIKU (M spotfeba, Al)
C) trombocytopenie ze ZVYSENE SEKVESTRACE (hypersplenismus)

dle dédi¢nosti na: 1. Vrozené — vzacné, ¢asto soucasti fady syndromU (Wiskot-Aldrichlv sy, Bernard-SoulierQyv,
Chediak-Higashiho, Hefmanského-Pudlakv sy)
2. Ziskané

Klinické projevy trombocytopenii a trombocytopatii

typicky krvaceni do kaze: petechie, purpura, ekchymézy, sufuze az hematomy, krvaceni ze vpichu

- vznika budto spontdnné nebo nadmérné s ohledem na vyvoldvajici inzult

krvaceni ze sliznic: epistaxe, krvaceni z dasni, menoragie a metroragie, hematurie, enteroragie
nejzavaznéjsi: krvaceni do sitnice a CNS

- ty maji vidy vainé nasledky
- obdobné krvacivé projevy maji vaskulopatie, které je nutno diferencialné diagnosticky odlisit

A) TROMBOCYTOPENIE ZE SNiZENE TVORBY TROMBOCYTU

1. Amegakaryocytarni trombocytopenie

etiologie: vrozena (vzacnad)
ziskana (po virové infekci (kongenitalni = TORCH, ziskané = EBV, spalnicky, HIV aj.), polékova
(antiepileptika, cytostatika, heparinem indukovana), leukémie, stp. RT)

- Castéji neZ s izolovanym chybénim megakaryocytt se setkavame s Utlumem celé myeloidni krevni fady < coz se

odrazi i v klinickém obraze (krvacivé projevy + anemicky syndrom + infekce)

diagnostika:  biopsie KD

terapie: terapie pficiny, nékdy allogeni transplantace KD, Exacyl, substituce trombocytl

2. Megakaryocytarni trombocytopenie
- zde sice nachazime megakaryocyty v KD, ale vykazuji rizné tvarové odchylky
patfi zde: trombocytopenie u megaloblastové anémie, paroxysmalni nocni hemoglobinurie, Bernard-Souliertiv sy

3. Wiskott-Aldrichtiv syndrom
= vzacny XR vazany (postihuje témér jen chlapce) ID se Spatnou progndzou (Umrti z masivniho krvaceni ¢i kvali
infekcim) (pFi¢inou je mutace genu WAS (Wiskott-Aldrich Sy), ktery kdduje protein zajistujici spojeni R s cytoskeletem)
charakterizovany triadou: 1. trombocytopenie

2. ekzémem kratce po narozeni

3. casté infekce
- jedinou kauzalni terapii je allogenni transplantace KD, nékdy pomUzZe splenektomie

4. TAR syndrom = Trombocytopenie s Aplazii Radia
= rovnéz vzacné onemocnéni se Spatnou prognoézou



B) TROMBOCYTOPENIE ZE ZVYSENE ZTRATY TROMBOCYTU
1. NAIT = Novorozenecka Aloimunitni Trombocytopenicka Purpura
= vznika senzibilizaci (aktivni imunizaci) matky béhem téhotenstvi vici odliSnym antigeniim na povrchu trombocytu
plodl (Ag od otce) a matky = tzn. matka si vyrabi Ab tfidy 1gG proti trombocytiim plodu = ty prochazi placentou a
ni¢i trombocyty plodu
- je to obdoba hemolytické choroby novorozencl s tim rozdilem, Ze v 50 % je postizen plod jiz pfi 1. téhotenstvi
klinicky obraz: tézka hemoragickd diatéza s tvorbou petechii + vysokd incidence intrakranialniho krvaceni

- do 1 mésice se pocéet trombocytl normalizuje
Terapie krvacejiciho novorozence: transfuze trombocytld matky + IVIG

Terapie krvacejiciho plodu: intrauterinni transfdze trombocytd matky + IVIG matce + cisaisky fez
. LA

2. Novorozenci matek s ITP

- vznikajici autoAb matky prostupuji pres placentu a poskozuji trombocyty plodu
- obdobny klinicky obraz, trombocytopenie trva 2 — 3 mésice

- prevence: IVIG + KS u matky s trombocyty pod 50x10%/I

3. ITP = Imunitni trombocytopenicka purpura — NEJCASTEJSI PRICINA TROMBOCYTOPENIE U DETI!!!
- ITP je charakterizovana:
1. tvorbou autoAb, které se vazi na trombocyty a ty jsou pak zvySené vychytavany bb. monocyto-
makrofagového systému
2. Izolovanou trombocytopenii < 100 x 10°/I

Vyskyt

- maximum vyskytu je mezi 2. — 8. rokem

- u déti jsou divky i chlapci postiZeni stejné

- ma sezdnni vyskyt (jaro a podzim) — to je dano do souvislosti s virovymi infekcemi
- v naprosté vétsiné pripadl trombocytopenie odezni do 0,5 roku

- zavainé krvaceni je vzacné

Etiologie
1. Primarni = neznama3 pficina
2. Sekundarni: a) postinfekcni (virové infekce) — varicella, EBV, CMV, HIV, HCV, parvovirus B19
b) polékové — ATB, NSA, paracetamol, antiepileptika
c) postvakcinacni — po MMR vakciné
d) u systémovych onemocnéni — SLE
e) paraneoplastické

Patofyziologie
uplatfiuje se tvorba autoAb (nejéastéji proti povrchovym GP jako napf. GP IIb/lla), které se vazi na trombocyty a ty jsou pak
zvy$ené vychytavany bb. monocyto-makrofagového systému

Klasifikace
1. Akutni ITP (CastéjSi u déti) — nejcastéji u predskolnich déti (2-8 let)
2. Chronicka ITP (spiSe u déti nad 10 let, castéjsi u divek)



Akutni ITP Chronicka ITP

Vék 2-8 et nad 10 let

Distribuce pohlavi stejna divky/chlapci3 : 1

Sezonni vyskyt jaro cely rok

Infekce v anamnéze 80% vétsinou ne

Zacatek nahly pozvolny

Eozinofilie a lymfocytoza Castd vzacna

Trombocytarni protilatky pozitivni u 30 % pacientl | vétSinou pozitivni

Trvani obvykle 2—6 tydni déle nez 1 rok

Prognoza spontanniremisev80% | fluktuujici chronicky pribéh

Akutni ITP — miva prudky nastup krvacivych projevi a spontanni tpravu (,,self limited disease”)

- obvykle vznika postinfekéné: tzn. typicky virova infekce DC = za 1-4 tydny vysev purpury

- v 80 % je trombocytopenie pod 20 x 10°/I = u 1/2 tprava do 2M = u 2/3 do 3M > u % do 6M

- u Casti P vznikaji zavaznéjsi projevy: déletrvajici epistaxe, krvaceni z GIT, metroragie, nejobdvanéjsi je krvaceni do
CNS

- na rozdil od chronické ma pozitivni autoAb jen ve 30 %!!!

- max. 20 % P prechazi do chronické ITP

Chronicka ITP — trombocytopenie delsi nez 6 mésict

- spiSe postihne déti nad 10 let

- ma pozvolny nastup, progredujici charakter, spontdnni remise jsou vzacné
- Castéjsi je u ni zadvazné krvaceni (do CNS)

- na rozdil od akutni ma vétSinou pozitivni autoAb

Klinicky obraz akutni ITP

- za 1-4 tydny u jinak zdravého nahle (béhem par hodin) vznika generalizovana purpura (na krku, horni ¢asti trupu a
koncetinach) + nékdy se tvofi az hematomy a krvaceni ze sliznic (epistaxe, z DU) u adolescentnich divek metroragie
- jen vzacnéji hemateméza, meléna a hematurie a extrémné vzacné krvaceni do CNS (nahla cefalea + sy
intrakranidlni hypertenze)

- nékdy navic splenomegalie a lymfadenopatie

Diagnostika
1. Pecliva OA (infekt v poslednim mésici?, systémové onemocnéni?) a RA
2. Fyzikalni vys. — prohlédnout celou klzi, hmatat slezinu a LU
3. KO + diff. + retikulocyty + krevni natér — v typickych pfipadech (s typickou anamnézou) to mze stacit k dg.
- provadime jej OPAKOVANE, pro sledovani dynamiky a vylouéeni jinych onemocnéni
- izolovana trombocytopenie (vétsSinou pod 20) + ¢asto eozinofilie
- krevni natér: nékdy velké trombocyty = mladé trombocyty (automaticky analyzator je nékdy zaméni za ery)
- dg. akutni ITP je de facto per exclusionem
CAVE! vy3etfeni antitrombocytarnich Ab se rutinné u akutni ITP NEPROVADI!

U perzistujici trombocytopenie doplnime

4. Vysetieni KD (pouze pii pochybnostech, pfi neodpovédi na lécbu, nékdy i pfed zahdjenim terapie a u chronické
formy)

5. Patrat po pficiné (sérologie na EBV, CMV, HIV, HBV, HCV, SLE = ANA, ENA, ds-DNA)

6. Sérologii trombocytarnich Ab

Terapie
- cilem je predeviim dostat trombocyty nad 20 x 10°/I a tim predejit zavaznym krvacenim, ale Ié¢bu volime dle
klinického stavu nikoliv jen na zakladé laboratore



Lécba 1. linie
1. Wait and See: - u spolupracujicich rodicli, nema-li zavazné krvacivé projevy
- klidovy rezim, helma pfi sportu, prevence padu, vyhybat se ASA

2. KS: - LV u zavaznéjsich krvacivych projevi
- existuji rzné rezimy — uprednostfiujeme vysoké davky po kratkou dobu

3. IVIG: - LV u zavazinéjsich krvacivych projev(

Lécba 2. linie
LV1: Imunosupresiva (pf. cyklofosfamid)
LV2 Rituximab (anti-CD20)
LV3 Splenektomie (velmi zdrzenlivy ptistup)
- doporucuje se az od 5. roku
- pfed splenektomii o¢kujeme proti pneumokoku, Haemophillu, meningokoku

Lécba chronické ITP
KS + IVIG + splenektomie

J L toto je stard verze té otazky na ITP, maximalné prekontroluj, jestli je tam néco jinak a pfipadné doplr do textu
vyse

3. ITP = Imunitni Trombocytopenicka Purpura (dfive Idiopatickd) — NEJCASTEISI pFicina trombocytopenie!!!
vyskyt: u déti hl. mezi 2. - 4. rokem, ale i u dospélych
- ITP nebyva spjata s vy33i mortalitou, ale &asto recidivuje

etiologie: primarni — nezndma pficina
sekundarni (€astéji u déti) — postinfekéni (po virovém onemocnéni), paraneoplasticky, u systémovych onemocnéni (SLE)
- postinfekéné dochazi zpravidla ke spontanni remisi

patofyziologie: uplatriuje se tvorba autoAb IgG nebo IgM, které se vazi na trombocyty a ty jsou pak zvy3ené vychytavany bb. monocyto-makrofédgového systému (hl. ve slezin&!) > zanik desticek se snazi
organismus kompenzovat jejich TMtvorbou, a proto je v KD I megakaryocytd s mlad$imi formami

klinicky obraz: 1. AKUTNI ITP (¢ast&j$i u mensich déti) — miva prudky nastup z piného zdravi a sponténni Gpravu
- obvykle postinfekéné
- generalizovand purpura (hl. extenzorové plochy predlokti, holeni a oblast pasu) vétsinou béhem pér hodin vznikla, nékdy az hematomy a krvéaceni ze sliznic ¢i z GIT, hematurie
- vzacné u 1 % krvaceni do CNS (to je nej¢astéjsi pficina jinak nizké mortality)

2. CHRONICKA ITP (Castéjsi u déti nad 10 let) — miva plizivy nastup a chronicky progredujici charakter (krvécivé projevy déle ne 6 més.), spontanni remise vzacné
- Castéji jsou zavaina organova krvéceni (véetné CNS)

ie, prikaz anti arnic ilatek je ificky, normalni nalez v KD (provadime v pfipadé pochybnosti — pro dif. dg. leukémie &i aplastické anémie (ta se muze jako prvni
manifestovat trombocytopenif)) = proto diagnéza per exclusionem

terapie: 0. preventivni opatfeni (dle po¢tu trombocytli) — omezeni kontaktnich sportt, nékdy pfilba, zakaz télocviku, vyhybat se ASA a i.m. inj.
1. Wait and see
2. farmakoterapie - zahajujeme pfi poklesu trombocytt pod 20x10°/I nebo u vyraznych krvacivych projevi
LV1 u akutni ITP: KS, u tézkych stavli IVIG, pfi Zivot ohroZujicim stavu (vyjimeéné) substituce trombocytl &i plazmaferéza
u chronické ITP: nékdy volime splenektomii, nékdy nutno pfistoupit k imunosupresivim ¢ Rituximab (anti-CD20 = blokada B-ly)

- pfed splenektomii o¢kujeme (proti pneumokoku, Haemophillu, meningokoku) + pouime rodice, aby pfi kazdém hore¢natém onemocnéni vyhledali Iékafe a upozornili jej na splenektomii € nasazujeme ATB i.v.

4. TTP = Trombotickd Trombocytopenicka Purpura
= vzacné onemocnéni postihujici adolescenty a mladé dospélé se zdvainou progndézou
typicka PENTADA PRiZNAKU: 1. mikroangiopaticka hemolyticka anémie

2. (konzumpcni) trombocytopenie s krvacivymi projevy

3. teploty

4. neurologické priznaky — od cefaley aZ po hluboké kéma

5. poruchy rendlnich fci — mirna proteinurie, hematurie
- zévainy (az smrtelny) prabéh kvali ischemii ¢i krvaceni do CNS s rizikem selhani dechu
-> existuji akutni formy s relapsy i chronické formy

Etiopatogeneze: 1. Vrozena (familiarni) forma TTP = vrozeny deficit metaloproteinazy ADAMTS13
2. Ziskana forma TTP = ziskana tvorba autoAb proti ADAMTS13 vedouci k jejimu deficitu
- ADAMTS13 je metaloproteinaza, ktera $tépi multimery vWf na mensi multimery = pfi
nedostatku ADAMTS13 vede nadbytek multimer( vWf ke spontanni agregaci trombocyti 2>
vznik trombl

Diagnostika: 1. mikroangiopaticka hemolyticka anémie ({ Hb, retikulocytdza, nalez schistocytt, LD a bilirubin,
negativni pfimy Coombsuyv test, | haptoglobin)
2. trombocytopenie



3. prukaz deficitu ADAMTS13 (event. autoAb proti ADAMTS13)
4. Murea a kreatinin, proteinurie

Terapie: Zaklad = vyménné plazmaferézy (obména 1 plazmatického volumu za den)
U ziskanych forem = KS = nestadi-li = Rituximab ¢i cyklofosfamid

5. HUS = Hemolyticko-uremicky syndrom
- ziskané onemocnéni, Castéji postihujici déti (Casto jako epidemicky vyskyt) s ptiznivou progndzou
typické priznaky: 1. mikroangiopaticka hemolytickd anémie (Coombs negativni)
2. trombocytopenie
3. rendlni insuficience (jedna z nejcastéjsich pficin akutniho selhdni ledvin u déti)
o Y
teploty

Etiopatogeneze: Nejcastéji zplisobena EHEC (E. coli) s produkci shiga-like toxinu (verotoxinu) = ktery je
toxicky pro kapilary a to zejména pro kapilary glomeruld

Klinicky obraz: Onemocnéni zacina krvavymi prijmy, zvracenim, - poté anemicky sy, petechie, projevy
selhavani ledvinnych fci (oligurie, otoky, AH)

Diagnostika: 1. mikroangiopaticka hemolyticka anémie (J Hb, retikulocytdza, nalez schistocytt, T'LD a bilirubin,
negativni pfimy Coombstv test, J haptoglobin)
2. trombocytopenie
3. Murea a kreatinin, proteinurie

Terapie: Uprava vnitfniho prostredi

- existuje i sporadicka forma bez gastroenteritidy, tam se uplatriuje terapie jako u TTP



33B Kongenitalni pylorostendza

Definice

Kongenitalni hypertroficka pylorostendza je ¢asné po narozeni vznikla difuzni hypertrofie a hyperplazie pyloru
vedouci k jeho stendze s neschopnosti normalni evakuace zaludku.

- chlapci jsou azZ 4x castéji positzeni!

- s ohledem na nahlé priznaky (explozivni zvraceni) to mizeme zaradit mezi NPB

Etiologie

- presna etiologie je neznama, predpoklada se multifaktorialni etiopatogenze
Genetické predispozice: RF: pozitivni RA, muzské pohlavi, ¢astéjsSi u prvorozenych
Faktory zevniho prostiedi: asociovano s expozici makrolidovymi ATB

Patofyziologie

Dité se rodi s normalnim pylorem, ale béhem tydn( (2 — 6) dochazi k hypertrofii a hyperplazii hl. svaloviny
(hmatatelna ,oliva“) = zhorseni prichodu pro potravu = nékdy dojde ke kompenzatorni hypertrofii svaloviny
celého Zaludku vedouci k zesileni peristaltiky (hmatatelna ¢i viditelna).

- obstrukce vede ke zvraceni (brzy explozivni/obloukem)

- zvraceni vede k: dehydrataci = aktivace RAAs = ztraty K" = hypokalémie
ztrata HCl = hypochlorémie
- vysledkem je hypochloremicka hypokalemicka MAI

Klinicky obraz

- onemocnéni se nejcastéji manifestuje kolem 6. tydne

NEJVYZNAMNEJSI: ZVRACENI OBLOUKEM = PROJEKTILOVE ZVRACENI do 30 min po jidle (a 1 m) bez pFimési
Zluce!l!
dehydratace (sucha bukalni sliznice, vpadla VF, oligurie aZ anurie, | turgor kize, 1 pije)
hmatna rezistence v epigastriu ¢i pravém hypochondriu, viditelna peristaltika
MAI - povrchni dychani, porucha védomi, kiece
zacpa
dnes uz se nesetkavame s tim, Ze by dité neprospivalo

Diagnostika

- zvraceni obloukem u nékolik tydnu starého novorozence (ale miZe to byt jiz po nékolika dnech po porodul),
hmatatelna oliva, viditelnd peristaltika 2>

metoda volby €. 1: USG

(metoda volby €. 2: RTG s KL)

- v laboratofti hypochloremicka hypokalemickad MAI

Dif. dg.

jiné priciny zvraceni obloukem: sy intrakranialni hypertenze, atrézie pyloru, atonie Zaludku, GER

jiné pficiny metabolického rozvratu:  kongenitalni adrendlni hyperplazie (hypoNa’, hyperK®, MAc), metabolické
vady

Terapie
rehydratace, korekce iontové dysbalance

LV: PYLOROTOMIE (dle Ramdstedta) = podélné nafiznuti a rozvlaknéni svaloviny pyloru (musi se dat pozor, aby se
neporusila sliznice, ale nékdy je lepsi sliznici porusit za cenu jistoty, Ze je pylorotomie kompletni) = dité je za 24 hod.
schopno pfijimat potravu a do tydne jde dom{

https://www.youtube.com/watch?v=Uk2Ech9v0JE&ab channel=Prof%26HeadRamNandanPrasad
- videjko pylorotomie dle Ramdstedta




33C Klinické a laboratorni znamky zanétu

Definice

Zanét je komplexni obranna reakce vaskularizovanych tkani/organismu na pfitomnost patogenni noxy/inzultu

- zanét vede k odstranéni pFifiny nebo alespon k eliminaci tkariového poskozeni a zahajeni proces( reparace a
regenerace, soucasné vsak rizné mechanismy zanétu (zejména pfi chronickém zanétu) mohou dale zhorsovat
poskozeni organismu

etiologie: fyzikalni, chemické, imunitni, biologické priciny

Patofyziologie zanétu ve zkratce

Lokalni: Pod vlivem prozanétlivych cytokind (IL-1, IL-6, TNF-a aj.) = dochazi k aktivaci endotelu cév = zména
proteosyntézy a exprese riznych | = napt. se uvolriuje NO (pUsobi vazodilataci) = otok, exprimuji se
adhezivni molekuly — selektiny a integriny = umoznujici adhezi, diapedezi a naslednou chemotaxi
neutrofild
- vazodilatace vedouci ke M pratoku, I permeabilita > otok

Celkovy: 1. Horecka:
Prodromalini stadium: pfitomnost endotoxin(, vir(, imunokomplexd = aktivace leukocytl = P prozanétlivych
cytokind (IL1 = téZ endogenni pyrogen, IL-6, TNF-a) = toxiny, prozanétlivé cytokiny a prostaglandiny plsobi na organum
vasculosum laminae terminalis v area preoptica hypothlamu - zde stimulujic syntézu PGE, - to plsobi na
hypothalamické termoregulaéni centrum a nastavuje jej na vy3si teplotu (,,new set-point) = vznika nesoulad mezi teplotou
krve a nastavenou teplotou = to vede k aktivaci mechanismu pro tvorbu a zadrzovani tepla

Stadium incrementi: dochazi k vazokonstrikci perifernich cév, tfesové termogenezi
Stadium akme: mizi nesoulad mezi teplotou krve a nastavenym hypothalamem, prestdva tres
Stadium decrementi: pFestane-li pasobit inzult = nastaveni hypothalamu na nizsi TT 2>

vazodilatace a P poceni (CAVE! Crisis = rychly pokles — hrozi hypotenze)
Subfebrilie 37,0 — 37,9; Febrilie 38 — 39,9; Hyperpyrexie 40,0 (hrozi rozvrat vnitiniho pr., halucinace)

2. Proteiny akutni faze: Pozitivni — CRP, prokalcitonin, IL-6, ferritin, haptoglobin

Negativni — albumin, prealbumin, transferin
CRP (syntéza v jatrech pod vlivem IL-6), fyziologicky do 8 mg/I, bakt. infekce cca nad 50, virova do 40
- zvySuje se za 4 — 6 h po vypuknuti akutni faze zanétu, max. za 48 hod, normalizace do 7 dnti

PCT (syntéza v C bb. 52), fyziologicky do 0,5ug/I (nad 10 = sepse)
- vzestup jiz po 2 =3 h, maximum za 6 — 12 h, normalizace do 2 — 3 dnl

IL-6, max do 6h, ale velmi rychle klesa (po 24 hod uz je témér neméritelny)

3. SIRS = 2 ze 4 kritérii: TT > 38°C nebo <36 °C

TF > 90/min

D > 20min nebo hyperkapnie < 32mmHg (< 4,3 kPa)

leukocytdza > 12 x 10°/I nebo leukopenie < 4 x 10°/I nebo nad 10 % tyéi
4. MODS = porucha 2 a vice Zivotné dualeZitych organ(i vedouci k tomu, Ze organismus neni schopen
bez Ié¢by udrzet homeostazu

Klinické zndmky zanétu

Lokalni = Celsovy znaky: rubor (kvili hyperémii z vazodilatace), tumor (kvUli exudaci a infiltraci), calor (kvali
hyperémii), dolor (zména pH a mediatory bolesti drazdi volna nervova zakonceni),
functio laesa, nékdy LU

Celkové: Horec¢ka = dehydratace, febrilni kiece, obluzené védomi, tfesavka, zimnice
SIRS zndmky (T TF a D)

Sepse: celkova alterace, porucha védomi (GCS!), bledd, mramorovana kize, chladna akra,
prodlouzeny kapilarni navrat (nad 2s), horecka (SIRS znamky)



Specifika u novorozenct a kojenct

- u nich ¢asto zanét probiha nespecificky

- dllezZité je opakované sledovani béhem 48 hod

- snaha je vyclenit skupinu déti s 1 rizikem (napf. pomoci Yaleské skaly) — obecné pravidlo 3V:
1. Vék = mladi kojenci do 90 dnt
2. Vzhled = dité se septickym vzhledem
3. Vyvoj ditéte = dité s okultni bakteriémii

Sepse u novorozence/kojence: CAVE! Nemusi mit horecku.
apatie/neklid, zména chovani, odmita pit, zvraci, apnoické pauzy,
bleda/prosedivéla kiize, vysoce ladény plaé, zvyraznéni novorozeneckého
ikteru, casto oligurie

Septicky Sok: tézka sepse s hypotenzi

+ ptiznaky daného onemocnéni: Respiracni infekt — dusnost, tachypnoe, kasel
Uroinfekt — dysurie, strangurie, makroskopicka hematurie
Pyelonefritida — zvraceni, lumbalgie
Meningitidy — cefalea, zvraceni, zndmky meningedlniho drazdéni...

Yaleska pozorovaci skala

= §kala, ktera na zakladé obodovani 6 klinickych znamek (kazda za 1 — dobré aZ 3 body — Spatné) (plac, barva kize,
hydratace, socialni kontakt aj.) uréuje riziko zavazné bakterialni infekce (sepse) u malych déti (kojenct)

- nad 16 bodu je riziko sepse 90%, hrani¢ni hodnota je cca 10

hodnoti se: Kvalita place — slaby sténavy nebo vysoko ladény = za 3 body
Reakce na rodice — nepfretrzity plac i pti pfitomnosti rodicd = za 3 body
Barva klZe — cyanoticka, bleda, skvrnita = za 3 body
Hydratace = suché sliznice + vpadlé oci +, turgor = za 3 body
Zména stavu = kdy? spi, tak se neda probudit = za 3 body
Odpovéd' na socidlni podnét = nesméje se, Uzkostlivy = za 3 body

- se zavaznou infekci relativné dobre koreluje i vyraznéji znepokojeny rodic i lékardv 6. smysl

Laboratorni znamky zanétu
a) zlaty standard dg. bakterialnich zanétu

KO + diff.: leukocytdza s neutrofilii a posunem doleva
u déle trvajici infekce muize dojit k vyCerpani KD — leukopenie
FW: M (vétsinou aZ za 48 hod.)
biochemie krve: MCRP (nad 50 g/1), prokalcitonin, IL-6
kultivace: hemokultura (pozitivni jen asi u 30 %, nutno opakovat 3x), mog, likvor, sputum, stolice
sérologie: = stanoveni Ab ¢i Ag — napf. u virovych gastroenteritid? Mykoplazmatickych infekci?
PCR
LP: bakterialni meningitida — pleiocytdza nad 1000 s prevahou polymorfonuklear(, M tlak, zkaleny likvor,

Mproteiny, | Glc, +Gram

asepticka meningitida — pleiocytéza 10 - 1000 (ne tak moc) s pfevahou mononukledrd, N tlak, Ciry likvor,
proteiny N/, Glc N, negat. Gramovo barveni

encefalitida — pleiocytdza 10 — 500 s pfevahou mononukleard (ly a mono), N tlak, ¢iry likvor, prot. N/, Glc
N, negat. Gram.

encefalopatie — vSechno negat. (normalni)

b) znamka virovych zanétu

leukocyty v normé ¢i zvysené, lymfocytdza nékdy monocytdza (pf. u EBV — tam i ndlez atypickych lymfocyti +
heterofilnich Ab + sérologie)

-CRP do 40



- sérologie: v akutni fazi TMgM (a IgA?), do 14 dni IgG
- PCR

c) znamka chronickych zanétt

TMFW? D

d) management P v sepsi

GCS, ZZF, TT, Diuréza a sledovani bilance tekutin, (moc¢ovy katetr), ABR, ionty, KO + diff., CRP, PCT, (IL-6),
hemokultura, stéry (idealné pred nasazenim ATB — tedy IHNED!), sérologie — I1gM a IgG, PCR

- bez ¢ekani na vysledek empiricky ATB (novorozenecka sepse: ampicilin + gentamicin; febrilni neutropenie:
piperacilin/tazobaktam + event. amikacin)



34A Nefroticky syndrom

Definice
Neforticky sy (NS) soubor klinickych a laboratornich nalezi vznikajicich kvili postiZzeni kapilarni stény glomeruld a
s tim spjaté zvySené permeabilité pro proteiny.
- proteinurie miZze byt bud: a) selektivni (zejména albuminurie)
b) neselektivni (ztraty i bilk. s vy$3i molekuldarni hmotnosti — napf. IgG)

Diagnosticka kritéria

1. Proteinurie > 960 mg/m?/24hod. (normoproteinurie je do 100mg/m2/24 hod — 1m? md 9 leté dité)
2. Hypoalbuminémie < 25 g/I

typicky také

3. Otoky

4. Hypercholesterolémie (norma do 5mmol/I)

Epidemiologie

- nej€astéji vznika do 6. roku (v 80 % je pri¢inou MCD)

- incidence cca 2:100 000 déti, prevalence 16:100 000 déti
- chlapci jsou aZ 2x €astéji postizeni

Etiologie
- pfi¢inou narusené fce glomerull jsou primarni a sekundarni glomerulopatie
Primarni (idiopaticky) NS: a) NS KS-senzitivni

1. Nemoc minimalnich zmén glomeruld (MCD) (NEJCASTEJSI PRICINA ZE VSECH)

b) NS KS-rezistentni

2. nejcastéji je pricinou Fokalné segmentalni glomeruloskleréza

3. pricinou by mohla byt i Nemoc minimalnich zmén glomerul(i
- toto rozdéleni na KS-senzitivni a KS-rezistentni ma prakticky vyznam, protoze u P s typickym NS nemusime
provadét pfi zahdajeni terapie renalni biopsii — pfedpokladame, Ze maji ,,Nemoc minimalnich zmén glomerult (MCD)“
a zahajujeme |é¢bu KS

Sekundarni NS: 1. Henoch-Schonleinova purpura (= IgA vaskulitida)
2. Lupusova nefritida
3. Postinfekcné
4. Polékové

Kongenitalni NS (nejcastéji s genetickou pricinou, vzacné kongenitalni infekce) (vice viz dale)

Patofyziologie jednotlivych pfiznaku
Proteinurie je disledkem postiZeni kapilarni stény glomerull (porusenim membrany mezi vybézky podocytil & narusenim
negativniho naboje)
Hypoalbuminémie je disledkem proteinurie, kterou nejsou schopny jatra kompenzovat zvySenou syntézou proteint
Hypercholesterolémie vznika kv(li tomu, Ze pfi zvySené syntéze proteinll se zvysuje i syntéza lipoproteinu
Otoky — dfive se myslelo, Ze vznikaji kvili snizenému onkotickému tlaku intravaskuldrné, jenze on je snizen i
v intersticiu a celkovy gradient onkotickych tlakd se vyznamné neméni. Rozhodujici pro vznik otok( je zvysena zpétna
resorpce Na+ (a potazmo H20) v distalnim tubulu
a) hypovolemicka teorie otokt (¢astéjsi u déti) — Fika, Ze pfi rychlém poklesu albuminu = dochazi k funkéni
hypovolémii — tj. k hypoperfuze ledvin = vysledkem je aktivace RAAs = retence Na*
- U téchto déti se uplatiuji v [é¢bé otok(l diuretika + albumin (v pomalé inf.)

b) hypervolemicka teorie otoki (¢astéjsi u dospélych) — Fika, Ze pfi proteinurii dochdzi k aktivaci Na* kanalu
ve sbéracich kanalcich ledvin = vysledkem je primérni retence Na*
- u téchto P se uplatriuji v Ié¢bé otokll pouze diuretika (atbumin se nepodava, protoze by zvyiil piekrveni v obéhu)



Pro odliseni hypovolemické a hypervolemické patogeneze otokd stanoveni FEy,. a index Uy./Ug. + nas (Pro
hypovolemickou svédci nizka FE a pomér nad 60 %), bohuZel i u jednoho pacienta jsou mozné zmény z hyper do
hypovolemické patogeneze

Klinicky obraz

1. OTOKY! — kolem o¢i = déle perimaleolarné, pozdéji peritibialné = progreduiji-li tak otok skrota, labii, ascites,
hydrothorax

2. Oligurie

3.u1l/3AH

4. GIT: anorexie, bolesti bficha, prijem

Spoustécem je u nékterych déti infekce HCD!

Dusledky a komplikace
1. Trombadzy (Zilni, vzacné arterialni) — dochazi ke ztraté koagulacnich i antikoagulacnich f., ale jatra rychleji doplnuji
koagulaéni f. 2 vznika trombofilni stav (hyperkoagulaéni stav) + lé€éba otok diuretiky vede k hemokoncentraci +
imobilizace P
- typicka je trombdza v. renalis!
2. Infekce — kvali ztraté Ig do moci + kvdli 16¢bé KS, je to NEJCASTEJSI pficina Gmrti u déti s NS!!!

pr. streptokokova peritonitida (pneumokok), Haempobhillus infl.

varicella mlze probihat velmi nebezpecné — u déti v kontaktu podavame IVIG!

3. Akcelerace aterosklerézy — kvuli hyperlipidémii

4. Progrese do CHSL — u déletrvajiciho nefrotického sy

5. Tézky katabolismus (proteinova malnutricie) — je to maskovano otoky
6. Anémie — kv(li ztraté transferinu a {, produkci EPO

Diagnostika
1. Anamnéza (nardst hm. v posledni dobé)
2. Fyzikalni vys. — TK, TF, hmotnost a vySka, otoky (ascites, podezieni na pleuraini vypotek)
- zndmky hypovolemie: tachykardie, prodlouZeny kapilarni navrat nad 2s, bolesti bficha

Pi 1. epizodé = nutno potvrdit dg. NS, diferencialné diagnosticky zhodnotit zda se jedna o prim. ¢i sekund NS,
zhodnotit renalni fce
3. Laboratornivys.:  a) moc na chemické vys. a sediment: bilkovina bude na +3 az +4 (nwm co to je)

hodnotime Na, K, kreatinin (to samé vysettime v krvi)

WW > nizka FEya, a index nad 60 % Ux./Uss + nas = hypov. -10.
albaman

—

b) bilkovina v moci za 24 hod. (u malych déti je to problematické, proto se stanovuje pomér
bilkovina/kreatinin — je-li > 200mg/mmol = nefroticka proteinurie)

c) KO + diff. (pfi dehydrataci > MHtk)

d) CRP (Castym spoustécem nefrotického sy je infekt — CRP nam odlisi virovy/bakterialni)
e) urea, kreatinin (u 1/3 P zvy$ené hodnoty)

f) ionty (lehce U Na, { Ca** - w navazany na albumin)

g) albumin < 25 g/I

h) gamaglobulinémie — u nefrotického sy jsou 1 1gG a IgA, PigM

i) cholesterol (hypercholesterolémie — CH 10 — 16 mmol/I (norma je cca 5mmol/l)

j) komplement — C3 slozka?

4. biopsie — u vétsiny déti pfi 1. epizodé neprovadime, nebot predpokladame MCD!
kdy indikujeme pfi 1. epizodé: 1. vék <1 rok nebo > 12 let
2. makroskopicka hematurie nebo AH + mikroskopicka hematurie
3. nizka C3 slozka komplementu



4. znamky selhani ledvin
- u téchto stavd je pravdépodobny jiny nalez nez MCD => podezfeni na GN

Vysettujeme histologicky a imunofluorescenéné = najdeme:
MCD (Minimal Change Disease) = Nemoc minimalnich zmén glomeruld (negativni imunofluorescence)
- vétSinou pfizniva progndza
FSGS = Fokalné segmentalni glomerulosklerdza (negativni imunofluorescence)
- vétSinou nepfizniva progndza
IgM nefropatie (nalez imunodepozit)
- prognosticky mezi MCD a FSGS

pro progndzu je vsak dulezitéjsi odpovéd/neodpovéd na KS

Terapie
Cile: 1. navodit remisi
2. zabranit/snizit vyskyt relapst
3. terapie symptomu
- soucasné by lé¢ba méla mit co nejnizsi NU
A dtan

LV1 idiopatického NS: prednison p.o. (6 tydn{ (vyssi davky) + 6 tydn( (nizsi davky)) + PPI/H2 blokatory
- po 6 tydnech hodnotime, zda je to KS-senzitivni ¢i KS-rezistentni NS

terapie otoku a oligrie: LV1: furosemid = LV2: furosemid + hydrochlorothiazid/spironolakton
+ pfi znamkach hypovolémie: 20 % albumin i.v. pomalou inf. (NE jako terapie hypoalbuminémie,
stejné to P za 24 hod. vymoci)

suplementace (kvili osteopordze u KS?): vit. D a Ca**
nékdy nutna nefrektomie

monitorujeme: TK 3x denné, bilance tekutin, kazdy den hm. rano pred snidani!, kontrola moci (nalez glykosurie =
steroidni diabetes — vétsinou staci omezit sladkosti)

NU kortikoidd
hypertenze, steroidni diabetes, Cushingliv sy, porucha ristu, osteopordza, Zaludecni viedy, katarakta, glaukom, strie

Dalsi prubéh

- 90 % je KS-senzitivni = u 30 % probéhne jen 1 epizoda, u 30 % dojde k relapsu do 14 dni po ukonceni KS terapie =
kortikodependentni NS = pfidava se jiné imunosupresivum, u 30 % opakované ataky NS

- 10 % KS-rezistentni = nejhorsi prognéza - biopsie ledvin = pridava se jiné imunosupresivum

Kongenitalni NS
= heterogenni skupina onemocnéni, kterd se manifestuje v prvnich 6 mésicich, nej¢astéji se jedna o genetické
defekty, ale miZe se jednat i o kongenitalni infekci

- KS jsou vétSinou neucinné, proto volime imunosupresiva - WMMW
\MMWA%W ~>/W(W .



34B Gastroezofagealni reflux

Definice

GE reflux = retrogradni posun obsahu Zaludku do jicnu

- do urcité miry se jedna o fyziologicky jev, ktery je ¢asty u novorozencu a kojencl u nichZ se projevuje jako
ublinkavani nebo zvraceni, které se u vétsiny déti upravi do 1,5 roku

- az v pripadé Ze pUsobi obtiZze nebo objektivni zmény (na jicnu) mizZeme to oznacit za refluxni chorobu jicnu (GERD)

Refluxni chorobu jicnu dle endoskopického nalezu délime na:

a) Refluxni chorobu s refluxni ezofagitidou = makroskopické znamky zanétu

b) NERD = Refluxni chorobu s normalnim endoskopickym nalezem = mikroskopické zndmky zanétu + symptomy
- u 50 % P s recidivujicimi obtiZzemi je normalni endoskopicky nalez

Refluxni chorobu jicnu dle patofyziologie délime na:

a) primarni jicnovy reflux = disledek funk¢nich a anatomickych abnormalit (viz nize)

b) sekundarni jicnovy reflux = disledek jiného onemocnéni — gastroenteritidy, potravinové intolerance, onemocnéni
CNS, M intraabdominalni tlak

Etiopatogeneze GERD

Na rozvoji GERD a potazmo refluxni ezofagitidy se podili:

1. SniZeni tonu (pfechodné/trvalé) DJS

2. Zpomalené/narusené evakuace Zaludku

3. Anatomické zmény v brani¢nim hiatu — vymizeni Hissova Uhlu, sniZeni tlaku brani¢nich krur na jicen, objemna
skluzna hernie

4. Nadprodukce HCI (hyperchloremie) &i obsah pankreatické $tavy a Zluéi v refluxatu — akceleruje vznik ezofagitidy

vvvvvv

Klinicky obraz
- projevy GER a GERD zavisi na véku

a) u kojencli:  nejéastéji: regurgitaci a ublinkavanim aZ zvracenim
méné ¢asto — to uz mohou byt zndmky ezofagitidy: hemateméza ¢i meléna a anémie
neprospivani
anorexie

podraidénost/neklid

b) u vétsich déti: nejcastéji: pyroza a postprandidlni regurgitace a asthmatické projevy
méné Casté: dysfagie a odynofagie, bolest za sternem, aspirace
hemateméza/meléna/anémie

mimojicnové projevy GER: kasel, apnoe, stridor, recidivujici ORL infekce — laryngitidy, sinusitidy, otitidy

Komplikace (8)
- vznik ezofagitidy, vznik pozanétlivych striktur, aspiracni bronchopneumonie, jicnovy vied s masivnim krvacenim ¢i
perforaci, Barretdv jicen, neprospivani, apnoe, sy nahlého uamrti

Diagnostika

Zakladem je pecliva anamnéza a klinické vysetieni

1. 24-hodinova pH-metrie: hodnoti dobu s jicnovym pH pod 4 a vztah symptomu ke kyselim epizodam

- zavede se nosem do jicnu, P béhem 24 hod. se chova normalné

- je v dg. GER vysoce senzitivni

2. Multikanalova impedance: ma jesté vyssi senzitivitu a specificitu, protoZe dokaze zachytit i nekysely reflux
3. Endoskopie + biopsie — je stéZejni pro dg jicnové ezofagitidy ¢i metaplastickych zmén

4. RTG pasaz jicnem — pro vylouceni stendz, achaldzie, hidtové hernie

5. Scintigrafie



- jednou z dg. zndmek je i odpovéd na IéCbu
(6. Jicnova manometrie — pro vylouceni achalazie)

Terapie

- cilem je odstranéni obtizi, zhojeni lézi, prevence komplikaci

a) NEFARMAKOLOGICKA:

b) FARMAKOLOGICKA:

c) CHIRURGICKA:

dietni doporuéeni — zahusténi mléka (karubinem) u kojencd, ¢astéjsi strava/krmeni
v mensich porcich, omezit bublinkové napoje/korenénou stravu/kyselé stavy,
tucné, posledni jidlo 3h pred spanim

poloha - zvyéenl’ poIohy hIavy, poloha na bfisku sice |, pocet GER epizod, ale 1 riziko sy nahlého damrti

PPl (omeprazol, pantoprazol), H,-blokatory (ranitidin), (antacida), prekinetika spis ne
- PPI pro kojence nebyly schvéleny

laparoskopicka fundoplikace = plastika brani¢niho hiatu (vytvofeni manzety z fundu
kolem distalniho jicnu)
- jen pti selhani konzervativni terapie, NU: neschopnost eruktace



viz ot. ¢. 9B



35A Vrozené vyvojové vady ledvin a mocovych cest

Obecna charakteristika

- VVV urogenitalniho systému se radi k nejcastéjsim VVV

- v dnesni dobé jsou soucdsti prenatdlniho screeningu (ve Il. a lll. trimestru), ale i postnatalniho screeningu

- VVV mohou byt nezdvazné s dobrou progndzou (pf. ageneze 1 ledviny) na jedné strané, ale existuji i vady, které
jsou pfi prenatdlni dg. indikaci k interrupci (pf. ageneze obou ledvin)

VVV ledvin

1. Ageneze ledvin

- ageneze obou ledvin je vzacnd, dité umira vétSinou brzy po porodu (prenatalné je to indikace k preruseni
téhotenstvi)

- ageneze 1 ledviny neni vzacna (1:1000) - solitarni ledvina vétsinou hypertrofuje, aby to zkompenzovala - P to
obvykle nedini problémy, je to asymptomatické a nezfidka se jednd o nahodny ndlez v dospélosti

- ageneze ledviny mGze byt spjata s jinymi VVV urogenitalu = proto by dité mélo byt podrobnéji vysetteno, i kdyz
nejevi zadné chorobné pfiznaky

- problém nastdva pfi trazu ¢i dysfunkci > nutna dialyza aZ transplantace

2. Hypoplazie ledvin

=zmenseni 1 nebo obou ledvin (je-li 1 zmensena, 2. byva hypertroficka)

- je pomérné Casta

- hypoplasticka ledvina byva spjata s VUR, ¢astéjsimi infekcemi (kvili i VUR, ale i bez néj), nékdy je pricinou AH
- oboustranna hypoplazie vede k CHSL nékdy jiz v kojeneckém ¢i batolecim véku = dialyza a transplantace

3. Dystopie (ektopie) ledvin

- mohou byt uloZeny v malé panvi, vzacné i v hrudniku

- existuje i zkFizena dystopie = 1 ledvina je kontralateralné pod 2. ledvinou, jeji ureter kfizi stfedni rovinu a vstupuje
do MM na spravné strané

- byva to asymptomatické, nékdy jsou pric¢inou bolesti bficha, poruch transportu moci, IMC, urolitiazy a

hydronefrézy

4. Faze ledvin

Ren arcuatus — je Castd, 2x Castéji u chlapcu, ¢astéjsi u Turnerova sy, vznika obvykle spojenim dolnich pola
Kolacovita ledvina = splynuti ledvin v 1 orgén

- mohou byt asymptomatické nebo se projevuji obdobné jako dystopie

Cystické choroby ledvin

1. Multicysticka dysplazie ledviny

- v naprosté vétsiné je jednostranna, kdy je ledvina vyplnéna rtizné velkymi cystami < ledvina je afunkéni

- dfive byla tato ledvina indikovdna k nefrektomii pro riziko tumoru, dnes vime, Ze riziko je malé a ledvina zpravidla
spontanné involuje a nefrektomie je omezena jen na pripady zna¢ného zvétseni této ledviny

- CAVE! ve 25 % mUze byt postizena druhd ledvina — napf. VUR a hydronefrézou > proto je nutné takové P sledovat

2. ADPKD = AD polycysticka choroba ledvin

= adultni typ

- je mnohem castéjsi (1:1000)

- pfi¢inou je mutace genu PKD-1, u déti s rodicem s ADPKD je nutno tyto déti sledovat

- cysty se poprvé objevu;ji v pfedskolnim nebo $kolnim véku = v tomto véku mUze byt proteinurie, AH u 1/3,
porucha koncentrace moci = v dospélosti pak lumbalgie, hematurie, recidivujici infekce, nefrolitiazy, AH a
postupné zhroSovani ledvinnych fci > hemodialyza a transplantace cca kolem 50. roku

3. ARPKD = AR polycysticka choroba ledvin
= infantilni typ
- mnohem méné Casta (az 40x méné)



- jiz pti prenatalnim screeningu jsou vyrazné zvétsené ledviny + ¢asto hypoplazie plic + fibréza jater > novorozenec
ma napadné velké bficho (mUlze to byt i prekazka pfi porodu) a u ¢asné formy (perinatdlini formy) ¢asto umird na
globalni respiracni insuficienci kvuli hypoplazii plic
KO u infantilni formy: AH

renalni insuficience

opakované infekce
- existuje i pozdni forma (malo castd), ktera se projevi v pozdéjsSim véku ditéte — AH, pyurii, hepatomegalii a
zndmkami jaterni cirhdzy

VVV HCM

Pelvis duplex = z 1 ledviny vystupuji 2 panvicky

Ureter duplex = z 1 panvicky vystupuji 2 moéovody = uplatiiuje se zde Weigert-Mayerovo pravidlo:
Kranidlnéjsi mocovod Usti mediokaudalné a je Castéji postizen obstrukci
Kaudalnéjsi mocovod Usti laterokranialné a je ¢astéji postizen VUR a ureterokélou

Ureter fissus = ze 2 panvicek v 1 ledviné vystupuji 2 uretery, které se spojuji v jeden a usti do MM spolecné

- tyto anomalie nejsou vzacné, jsou Castéji spjaty s VUR a infekcemi

Obstrukcni uropatie

= souhrnné oznaceni pro vady zpuUsobujici natolik zavaznou obstrukci mocovych cest, Ze pokud neni odstranéna
vede k HYDRONEFROZE = dilatace KPS v diisledku méstnani moce s progresi do tlakové atrofie parenchymu
ledviny - zhorseni az ztrata fce ledvin

patofyziologie: parenchym nejen atrofuje, ale také pod vlivem vyplavovaného TGF- fibrotizuje = nejprve se snizuji
tubularni fce a nasledné glomerularni fce

Etiologie

A) Prekazka na urovni pyeloureteralniho prechodu (pyeloureteralni junkce = PUJ)

1. Stenéza pyeloureteralni junkce — NEJCASTESI

KO: vétSinou asymptomatické (zachycenou na USG), nékdy neprospivani, u starsich déti bolesti bficha, obraz
renalni koliky, hematurie (mikro ¢i makro)

T OP - resek¢ni pyeloplastika (pouze u zavazné obstrukce) nékdy nutnost nefrektomie

2. Vas aberans = akcesorni vazivové-cévni svazek, ktery kfizi ureter

B) Prekdazka na urovni ureterovezikalniho prechodu (ureterovezikalni junkce = UVJ)

1. Obstrukcni megaureter (megaureter u déti = 7mm $ife) - je podminén nejcastéji tim, Ze distalni Usek je
aperistalticky, méné stendzou

KO: nejcastéji mocové infekce (ATB profylaxe), méné hematurie, u starSich déti lumbalgie

T vétsSinou spontdnni Ustup, jinak OP

2. Megaureter pfi ureterokéle

- ureterokéla je cysticka dilatace intravezikalni ¢asti mocovodu, postihuje typicky ureter duplex (dle Weigert-
Mayerova pravidla vznika ureterokéla ¢astéji u toho, co usti do MM kaudalnéji?, coz je ten, co vychazi kranidlnéji —
proto byva postiZzen horni pél ledviny!)

T endoskopickad incize

3. Megaureter pfti ektopickém mocovodu
- napfr. usti-li mocovod do hrdla MM, uretry, vulvy, pochvy, déloZzniho hrdla ¢i semennych vack

C) Pfekazka na urovni mocové trubice

1. Chlopen zadni uretry (u chlapcll) = membrana v prostatické uretre
- vznika u ni nizkokapacitni MM s hypertrofovanou sténou

- vétSinou dg. prenatalné

- nékdy je indikovano i ukoncéeni téhotenstvi



KO: slaby proud moci, opakované uroinfekce

T endoskopicka incize chlopné (do té doby ¢asto epicystostomie)
Progndza: az 40 % P (prestoZe je dg. i T véasna) dospéje do 20. roku do CHRI
Diagnostika

- dnes je vétSina zavaznych VVV diagnostikovdna prenatalné pfi USG screeningu ve Il. a lll. trimestru, kde se zachyti
dilatace KPS (Casto je dilatace jen pfechodna nebo fyziologicka)

- dalSi mozZnosti pro dg. je postnatalni USG screening

- pouze mensina VVV je diagnostikovana na zakladé klinickych obtizi

Stupné dilatace: |. pouze panvicka, normalni Sife parenchymu
Il. panvicka + 1 kalich, normalni sSife parenchymu
IIl. panvicka + vSechny kalichy, normalni Sife parenchymu
IV. panvicka + vSechny kalichy + redukce site parenchymu

- ddle se pro dg. vyuziva dynamicka scintigrafie ledvin (pro posouzeni relativni fce P a L ledviny), mik¢ni
cystouretrografie < tu pouze v pfipadé, ze mame (a chceme prokazat prinik moci z MM do
ureteru), vyluovaci urografie (pred planovanou OP), MRI (pfi nejasnych USG nalezech)

VUR = Vezikoureteralni reflux

= patologicky stav zachytitelny na mikéni cystourtetrografii, pri které dochazi k retrogradnimu toku moce z MM do
HMC - zvysuje riziko ascendentni infekce a riziko refluxni uropatie = de facto stejné dasledky jako obstrukéni uropatie =
hydronefréza (ale jina Ié¢ba) S jizvenim postizené ledviny = muZe to dospét az do CHSL

Etiologie

A) Primarni = anatomicka atypie UVJ — nejdllezitéjsi je pomér délky intramuralniho mocovodu : priiméru — ¢im je
kratsi délka, tim horsi

- vyskytuje se ¢astéji u duplexniho mocovodu a ektopicky Usticiho

B) Sekundarni = plivodné normalni antirefluxni mechanismus je narusen jinou patologii (neurogenni MM ¢i chlopen
zadni uretry) = to vede ke P intravezikalniho tlaku = VUR

Klinicky obraz
Recidivujici uroinfekce > opakované pyelonefritidy vedou ke zjizveni ledvin 2 muzZe to dospét aZ do refluxni
uropatie = proteinurie, hypertenze, mikrohematurie

Diagnostika

1. USG

2. Staticka scitntigrafie

3. Mikéni cystouretrografie
- hodnoti se 5 stupni

Terapie
a) KONZERVATIVNI (vychazi z predpokladu, ze ¢ast VUR se s vékem zlepsi): ATB profylaxe
(cotrimoxazol/trimetoprim/nitrofurantoin/cefuroxim-axetil/amoxicilin) + pfi znamkach IMC (¢asta mikce, bolesti
v zadech, horecka, pachnouci mo€) 2 ihned navstivit Iékare
b) OPERACNI (indikovana kdy? pfi konzervativni 1é¢bé dojde k progresi):
a) endoskopicky = aplikace I. do submukdzy a svaloviny VU junkce s cilem vytvoreni komprimujiciho valu
(ventilu)
b) oteviena = vytvofi se podslizni¢ni tunel, ktery funguje jako ventil

Hypospadie
= vrozeny rozStép mocové trubice s jejim ektopickym vyusténim uretry (od glandu aZ po perineum)
3 znaky: 1. ektopické usti uretry

2. ventralni zakfiveni penisu s vazivové preménénym spongidéznim télesem (chorda)



3. predkozka ve tvaru kapé
rekonstrukéni OP



35B Novorozenecka sepse - casna a pozdni

Sepse
Sepsi lze definovat jako SIRS s prokazanym ¢i predpokladanym infekénim agens.
- SIRSOVA KRITERIA MAJi PRO NOVOROZENECKY VEK OMEZENY VYZNAM, DULEZITY JE KLINICKY STAV, POZITIVNi
HEMOKULTURA A DALSi LABORATORNI ZNAMKY
kritéria SIRS 2 ze 4: 1. TT nad 38°C nebo pod 36°C
2. TF nad 90/min
3. D nad 20/min nebo PaCO, nad 32mmHg (4,3 kPa)
4. leukocyty nad 12 x 10°/I nebo pod 4 x 10°/I nebo vice ne? 10 % nezralych forem
- u novorozencu jsou hodnoty odlisné
Epidemiologie
- novorozenecka sepse postihuje cca 2 % Zivé narozenych déti
- predstavuje dlleZitou pfi¢inu morbidity a mortality u novorozenc(
- ve 25 % postihuje mozkové pleny - to dale ptispiva k mortalité

Rizikové faktory novorozenecké sepse

. Prematurita a J,porodni hm.

. Pfedcasny odtok plodové vody

. Zkalena a zapachajici plodova voda = znamka chorioamniotidy
. Infekce matky kolem porodu (napt. IMC)

. Spatné socialni poméry matky

. ID a Metabolické vady ditéte

. Aspirace mekonia

. Asfyxie

. UPV, CZK

O 00O NOO UL A, WN R

1. Casna novorozenecka sepse (dle élanku od Mihala do 72. hod.) (Dle Hrodka do 7 dn)
- nejcastéji se projevi jiz v prvnich 24 hodinach
- novorozenec je v tomto piipadé osidlen patogenem PERINATALNE:
a) (méné) nékterd agens mohou prejit transplacentarné (Listerie, Candidy, Treponemy, viry)
b) nékterd agens mohou proniknout do délohy ascendentné
c) néktera agens mohou osidlit dité pfi prichodu porodnimi cestami (Str. agalactiae asi i ta E.coli)

Etiologie: typicky: 1. Str. agalactiae
2. E. coli
méné: 3. L. monocytogenes, 4. koagulasa-negativni Staphylokoky, 5. H. influenzae

- ma velmi rychly a zavazny pribéh (jako multisystémové fulminantni onemocnéni s respiracnimi pfiznaky)

2. Pozdni novorozenecka sepse (wikiskripta od 72. hod.) (dle Hrodka od 5. dne, nejcastéji vsak po 7. dni)
- vétsinou vznikd po 7. dni
- bakterie mohou byt na dité preneseny:
a) Rukama osetrujiciho personalu
b) Kontaminovanymi pfistroji - UPV (intubace) a cévni vstupy?
c) Béhem porodu
Etiologie: Str. agalactiae, koaguldza-negativni Staphylococcus, St. Au, E. coli, Klebsiella, Pseudomonas,
Enterobacter, Candida, Serratia, Acinetobacter, anaeroby a dalsi
- obvykle tyto déti maji dobre identifikovatelné loZisko — nejcastéji MENINGITIDA!

3. Nozokomidlni sepse
= sepse vznikla po 3. dnu hospitalizace zralych ¢i nezralych novorozencl na JIP = je zde ¢astéjsi ucast
multirezistentnich kmenu



Klinicky obraz
- pfiznaky sepse u novorozencl jsou znacné nespecifické a navic je klinicky obraz zna¢né ménlivy:
1. Termolabilita — hypotermie nebo horecka
2. Apatie/iritabilita, zména chovani, neprospiva
3. Zména svalového tonu
4. Problémy s krmenim — odmita pit, slabé sani, zvraceni, prijem, vzedmuté brisko
5. KliZze — bleda/prosedivéla, cyanoticka, , prodlouzeny kapilarni ndvrat > 3s, chladna akra,
petechie
6. Dychani — tachypnoicky, apnoické pauzy
7. KVS — tachykardicky nebo bradykardicky, hypotenzni
8. Vysoko ladény plac
9. Hepatosplenomegalie
10. Krece
11. Rozdil TT meazi periferii a télesnym jadrem o > 2°C

Komplikace: c¢astou komplikaci je novorozenecka meningitida — palpacni citlivost, vysoko ladény kfik, napjata
(vypoukld) pulzujici fontanela, opistotonické drzeni hlavy, chybi ptiznak opozice Sije

septicky Sok

Diagnostika
- asi hl. u té pozdni nutno patrat po zdroji infekce: kiiZe, paronychium, omfalitida, osteomyelitida,
meningitida, IMC, otitida

3. monitoring ZZF, TT, diurézy + hlidani bilance tekutin (mocovy katetr), saturace

4. Laboratoi: KO + diff. (leukocytdza/leukopenie), nékdy anémie a trombocytopenie

biochemie: CRP, prokalcitonin (fyziologicky je zvySen v prvnich dnech), IL-6, (potencidlné tfeba sérovy

kalprotektin) (presepsin?), glykémie, ionty, urea a kreatinin, JT,

koagulace — INR a aPTT

ABR = MAc

mo¢ — biochemie, sediment, kultivace

hemokultura + dalsi material na kultivaci: stér z krku, nosu, rany, ke
katetr vstup — pti podezieni na katetrovou sepsi
sputum — pfi podezreni na infekci DC

LP (pti podezieni na meningitidu)

sérologie — I1gM a IgG, viry PCR

Terapie

ATB:  ampicilin + gentamicin (na wiki — u meningitidy ampi + cefotaxim (cef Ill.) +- event. gentamicin

- tekutinova resuscitace, Uprava vnéjsiho prostredi, vazopresoricka podpora, UPV, parenteralni vyZiva, nékdy
imunoglobuliny

Prognoza
- i dnes mortalita az 25 %

Nasledky

mentalni retardace, maly vzrlst, bronchopulmonalni dysplazie (dlouhodobou zavislosti na kysliku), smyslové vady
(hluchota, slepota), DMO, epilepsie...



35C Pneumonie

Definice
Pneumonie je zanétlivé onemocnéni DCD a plicniho parenchymu postihujici respiraéni bronchioly, alveoly a
intersticium.

Epidemiologie

- nejvyssi incidence je mezi 1. — 5. rokem

- nejCastéji je infekéniho plvodu a nejcastéji se prenasi kapénkami
- pneumonie je 3. nejcastéjsi pricinou Umrti na svété
Etiopatogeneze

nejcastéji infekcni (virova, bakteridlni, mykotickd, parazitdrni), mnohem méné casto fyzikalnimi ¢i chemickymi vlivy
- uvadi se, Ze v nékterych vékovych skupinach déti je az 60 % vyvolano VIRY!

- obvykle zacina jako infekt HCD = odkud se $ifi na bronchy a alveoly (mnohem vzacnéjsi je hematogenni rozsev)
RF: nedonosenost, nizka porodni hm., pasivni koufeni, jiné nemoci plic, VVV srdce, jiné komorbidity, ID
Klasifikace

Akutni

Chronické = zanét trvajici déle jak 3 mésice

Recidivujici = opakovany zanét v téze lokalizaci
Migrujici = zanétlivé infiltraty migruji — tzn. Ze se v rizné dobé objevuji v rlznych ¢astech plic

Infekéni
Neinfekéni (pneumonitidy) = aspiracni, inhalacni, polékové, alergické, postradiacni

Lobarni = zdnét ohraniéeny na PLICNi ALVEOLY
- dochazi k rychlému vzestupu TT = posléze produktivni kasel s purulentnim sputem a nékdy pleuralni bolest

Lobularni (Bronchopneumonie) = prvni doslo k infekci bronchidlniho stromu a sekundarné k rozsifeni na pfilehlou
tkan plic

Intersticialni

Alarni = postiZzeni celého plicniho kfidla

Lobarni = postizeni 1 laloku

Segmentalni = postizeni 1 segmentu

Bronchopneumonie = zanétlivy infiltrat nerespektuje anatomické usporadani plic (hranice segment( a lalokd)

- UMET!
Typicka pneumonie: - ma klasické symptomy: horecka, kasel, dusnost
- ma RTG ndlez: segmentalni, lobarni, alarni pneumonie ¢i bronchopneumon.
- etiologie: uplatfiuji se pyogenni patogeny
- krevni obraz: byva leukocytdza

Atypicka pneumonie: - ma atypické (nevyrazné) sy: flu-like: cefalea, myalgie, artralgie, nevolnost, zvraceni
- ma bohaty RTG nélez: obraz diseminovaného intersticidlniho zanétu
- etiologie: Casto ICT patogeny (pr. atypické bakterie)
- krevni obraz: bez leukocytdzy azZ leukopenie s relativni lymfocytdzou



- UMET!
Komunitni (NEJCASTEISI): - vznikd mimo nemocnici nebo max. do 48 hod. od hospitalizace!
- nejcastéjsi etiologie: Pneumokok, Str. pyogenes, St. Au
H. influenzae, Klebsiella
Mycoplasma pn., Chlamydophilla pn.
- vétsinou lé¢ena ambulantné, plvodci jsou dobfe citliva na ATB

Nozokomialni: - vznika nejdfive po 48 hod. od hospitalizace nebo do 14 dni od propusténi!
- fadi se k nejc¢astéjSim nozokomidlnim infekcim
- k ndkaze dochazi aerogenné (kontaminace vzduchu), hematogenné, mikroaspiraci
- |écba se fidi dle aktualni epidemiologické situace na daném pracovisti

a) €asnd =48 — 96 hod.: E. coli, Pseudomonas, Klebsiella, Proteus, St.Au, Anaeroby
b) pozdni = po 4. dni: - uplatiuji se vice multirezistnentni kmeny?, vice G°
Pneumonie u imunokompromitovanych: oportunni patogeny: Pneumocystis, Mykobakterie, RSV, CMV,

Herpes zoster, Candidy, Aspergillus

Lehka = kasel

Stfedni = kasel + tachypnoe

Tézka = kasel + tachypnoe + dusnost (zatahovani jugula, nadkli¢ku, meziZebfi, epigastria, sterna, souhyb nosnich
kridel) + u novorozenct dehydratace

tachypnoe cca: u novorozencd nad 60/min, u kojenct nad 50/min, u batolat nad 40/min

8) Rozdéleni ptvodcu dle véku

NOVOROZENCI: E. coli, Klebsiella, Str. agalactiae, Listeria monocytogenes + event. nozokomialni kmeny
2.-11. TYDEN: Respiracni viry, atypické bakt., Pneumokok, CMV, Pneumocystis

3M - 5. ROK: Respiracni viry + ptivodci komunitnich pneumonii (viz vyse)

5 ROK: Z virG influenza, parainfluenza, Sars-CoV-2 + ptivodci komunitnich

Respiracni viry = RSV, adenoviry, rhinoviry, viry influenzy a parainfluenzy, Sars-CoV-2

Klinicky obraz
1. Kasel + horecka - pozdéji (nemusi byt vzdy) tachypnoe, dusnost, poslechovy nalez

malé déti: letargie, anorexie, zvraceni, Unava...
obraz virového infektu: - pfiznaky se rozvijeji postupné béhem nékolika dnt

- zpocatku infekt HCD (ryma, nachlazeni) = pozdéji kasel a MTT = az dusnost
obraz bakterialni infektu: - jiz béhem 1 dne!

- vysoka horecka, kasel, tachypnoe, dusnost

Varovné priznaky: SpO, pod 92 %, porucha védomi, dité do 6M, pritomnost RF, toxicky vzhled, dusnost,
hypotenze, M urea a kreatinin > HOSPITALIZOVAT

Diagnostika

Anamnéza, Fyzikalni vys. (oslabené dychani, chripky, trubicové dychani, zkraceny poklep), Laboratof CRP < 20 mg/I|
svédci pro virovou etiologii, RTG S+P, v nemocnici — hemokultura, sputum, stéry, BAL, ale vambulanci toto pri
jasném nalezu neprovadime

Terapie
- pfi zndmkach bakterialni pneumonie ATB na 7 — 10 dni, u atypickych pneum. (klarithromycinu/doxycyklinu) 14 dni



Ambulantni terapie (Komunitni pneumonie) u déti starsSich 6 mésica
Do 5 let ¢asto viry!!! = antipyretika, mukolytika/antitusika, betamimetika, 1" pfijem tekutin
LV1: Amoxicilin (= pfi AA klarithromycin = pFi AA klindamycin), LV1 u atypické: klarithromycin/doxycyklin

Nemocnicni terapie

novorozenci (jako sepsi): ampi + genta

kojenci do 6M a neockovani: cefalosporiny Il. az Ill. gen.
aspiracni pneumonie: ampicilin/sulbaktam

Pnueumonie asociovana s chfipkou : AMPICILIN+SULBACTAM (+ u rizikovych skupin antivirotika)

PREVENCE OCKOVANTI !- proti chfipce, pneumokokiim, H.influenza typu B
PROGNOZA zavisi na RF, véasné diagnostice a lé¢bé



36. Akutni lymfoblasticka leukémie

Obecna charakteristika leukemii

= heterogenni skupina ziskanych onemocnéni vzniklych na podkladé genetickych zmén hematopoetické b. vedouci
k porusené maturaci, ale zachovalé proliferaci 2 vysledkem je nekontrolovatelna proliferace = zmnozeni
nadorovych blastd v KD - atlak zdravé krvetvorby = aZ do obrazu anémie, neutropenie a trombocytopenie

Akutni se oznacuji proto, protoze se obvykle rozvinou ,,z pIného zdravi“ a bez |écby mohou P béhem tydnt zabit
Leukemie je pojem oznacujici bélokrevnost (leukocytdza v periferni krvi se zmnozenymi blasty skute¢né vede az
k bélavému zbarveni krve)

Obecny klinicky obraz

1. anémie = anemicky sy = Unava, { fyzicka vykonnost, dusnost, tachykardie, palpitace, bleda kize/spojivky/sliznice

2. neutropenie = tézké recidivujici infekce (po vysazeni ATB), atypicky probihajici infekce, oportunni infekce
zpravidla: tonzilitidy, pneumonie, infekce urogenitélu, tlustého stfeva a kize

3. trombocytopenie = krvacivé projevy — petechie, epistaxe, snadna tvorba modfin, krvaceni z dasni

4. Leukocytdza nad 50x10°/I > syndrom leukostazy = dus$nost, cefalea, poruchy vizu, zmatenost

u10-15 % P jsou i extramedularni projevy: postizeni ktize, CNS (pF. paréza n. VII, nitrolebni hypertenze) (CNS
Castéji u ALL)

Zakladni klasifikace

80 % akutnich leukémii u dospélych tvoFi AML (leukemické blasty pochazeji z myeloidni krevni Fady)
80 % akutnich leukémii u déti tvori ALL (leukemické blasty pochazeji z lymfoidni krevni fady)
vzacny urgentni stav v hematologii predstavuje APL (je to jedna z forem AML) (dal$imi urgentnimi stavy jsou TTP a HUS)

Typicky ndlez v krevnim obraze u akutnich leukémii
1. Leukocytéza (desitkové a7 stovkové hodnoty x 10°/1), vzacnéji je normalni pocet a pro PML je typicky snizeny!
- tzn. pro PML je typicka pancytopenie
2. Hiatus leucaemicus v diferencialnim rozpoctu = v bilé krevni fadé nachazime nezralé blasty a zbytkovou populaci
zralych granulocytd, ale stfedni vyvojové fady (promyelocyty, myelocyty, metamyelocyty) chybi
3. anémie
4. trombocytopenie

Obecny diagnosticky postup
1. Anamnéza
2. Fyzikalni vysetfeni (LU mUze byt u ALL, ale nebyva u AML; nélez velké splenomegalie budi podezfeni na
blasticky zvrat z CML do AML) , — )
3. Krevni obraz + diff. -+ /’M’ﬁr@ : ‘? ﬁ% Yyvon —9* L\D = M/ /\/uz/ W\%\
4. Vysetieni KD: 1. cytologické vys. (nalez hyperceluldrni diené)
2. cytochemické (odlisi myeloidni blasty od lymfoidnich)
3. imunofenotypizace (fekne o jaké bb. presné jde + sledovani minimalni rezidudlni nemoci)
4. cytogenetické vys. (odhali gen. zmény (pf. hypodiploidie, Ph ch.) = progndéza a zplsob
1écby)
5. molekularné-genetické vys. (odhali nej¢astéjsi fuzni geny a mutace = progndza, sledovani
minimalni rezidualni nemoci)
5. Lumbalni punkce (hl. u P s ALL): vylouceni infiltrace mening nddorovymi blasty



1. ALL (Akutni lymfoblasticka leukémie)
Epidemiologie

- ALL je nejcastéjsi nadorové onemocnéni u pediatrické populace (u déti a adolescent()

- vrchol vyskytu je mezi 1. — 6. rokem (median 5 let)

- incidence do 15 let je 3,5/100 000 déti do 15 let = v CR ro¢né onemocni 80 — 100 déti

- mirné ¢astéji u chlapcti (1,2:1)

- za poslednich nékolik desitek let se rapidné zlepsila terapie (zintenzifikovala se ChT) a s tim i progndza, dnes
navodime kompletni remisi u naprosté vétsiny P 95 —98 %

- lepsi progndzu maji déti oproti dospélym (u dospélych je castéjsi Ph ch. (typicky pro CLL), vyssi leukocytdza, ¢astéjsi
T-ALL (T-fenotyp) a méné casta hyperdiploidie (pozitivni prognosticky faktor), coz jsou vSechno negativni
prognostické faktory)

Etiologie
- neni zcela objasnéna

vvvvvv

- predstavuje 80 % akutni leukémii u déti (vrchol mezi 2. a 5. rokem), 20 % akutnich leukémii u dospélych

- podobna klinika i Ié¢ebna strategie jako u AML

- déti maji obecné lepsi prognézu nez dospéli (u dospélych je castéjsi Philadelfsky chromozom (typicky pro CLL))
- ALL se od akutniho lymfoblastového lymfomu lisi pouze tim, Ze u ALL pocet lymfoblastd v KD vice jak 20 %, u
lymfomu KD postiZzena neni nebo skoro neni

RF: RT

Klasifikace
80 % B-ALL (typicky CD19+ a/nebo CD22+ a/nebo CD79a+)
20 % T-ALL (typicky CD3+)

- dalsi klasifikace je na zadkladé: Cytomorfologie (FAB klasifikace):
typ L1 (nejcastéjsi — malé bb. s malym jadrem + vysoky nukleo-cytoplazmaticky pomér)
typ L2 (méné Casty — rlizné velké buriky s nepravidelné tvarovanym jadrem a zietelnym jadérkem)
typ L3 (jen 4 % - bb. podobné lymfoblastim Burkittova lymfomu)
Klinicky obraz
anémie, neutropenie, trombocytopenie
B symptomy (projevy z uvolnéni cytokini nadorovymi bb.) — horecky nejasného plivodu, inavnost, nocni poty,
vahovy ubytek
Casto artralgie a bolesti kosti (pf. holeni)
Casto hepatosplenomegalie, méné ¢asto LU (tfeba jako masa v dutiné bfisni) — oboji typické pro B-ALL; nékdy
M thymu — typické pro T-ALL = vzacné by LU v mediastinu & Mthymu mohlo vést k sy HDZ
nékdy CNS pfiznaky (paréza n. VII, sy intrakranialni hypertenze — cefalea, nauzea, vomitus, edém papil, letargie)

Diagnostika

1. Anamnéza

2. Fyzikalni vysetfeni (hepatosplenomegalie, TN LU, anemicky syndrom, krvacivé projevy...)

3. Krevni obraz + diff.: vétsSinou leukocytdza, ale ve 25 % leukopenie!
v 50 % trombocytopenie pod 50 x 10%/I
ve 25 % anémie s Hb pod 60 g/I
hiatus leucaemicus v diff.

4. Vysetieni KD: 1. cytologické vys. (nalez hypercelularni dfené) a cytomorfologické vys. (typ L1 —L3)
2. cytochemické (odlisi myeloidni blasty od lymfoidnich; dnes diky imunofenotypizaci ztraci
na duleZitosti, ale u nekompletnich ¢i chybéjicich imunologickych znakl je to stale
nepostradatelné)
3. imunofenotypizace (fekne o jaké bb. presné jde + sledovani minimalni rezidualni nemoci)
- nejcastéjsi imunofenotyp B-ALL je tzv. c-ALL (common ALL) a dale preB-ALL, ddle proB-ALL a B-ALL



4. cytogenetické vys. (odhali gen. zmény (pF. hyperdiploidie, hypodiploidie, Ph ch.) >
progndza a zpusob lécby)
- déla se to pomoci FISH (Fluorescencni In Situ Hybridizace)
5. molekularné-genetické vys. (odhali nej¢astéjsi fuzni geny a mutace = progndza, sledovani
minimalni reziduaini nemoci)
5. Lumbalni punkce (vZdy soucdst vstupniho vys.): vylouceni infiltrace mening nadorovymi blasty
6. USG brficha, RTG hrudniku, dlouhych kosti a lebky, ECHO (kvUli tomu, Ze 1éCime kardiotoxickymi antracykliny) ocni
vys., nékdy kostni scintigrafie ¢i CT

- nasledné se stanovuji prognostické faktory (napf. prikaz Ph ch. (bcr/abl) nebo genu MLL )

Pred zahajenim terapie stanovujeme prognostické faktory

1. Vék

2. Inicialni pocet leukocyti

3. Imunofenotyp

4. Cytogenetické a molekularné genetické charakteristiky: hyperdiploidie (nejcastéjsi) — pozitivni prognosticky f.
hypodiploidie (malo ¢asta)
Ph. ch. — negativni prognosticky f.
gen TEL/AML1 — pozitivni prognosticky f.

Po zahdjeni ChT se vyhodnocuje ¢asna odpovéd na lécbu
- napft. perzistence blastl v periferni krvi ¢i KD po 7 nebo 14 dnech od zahajeni |éCby je negativni prognosticky faktor
—a tedy je riziko nedosazeni remise a riziko recidivy onemocnéni

Terapie
Indukéni terapie (1 mésic): se kombinuiji - KS, vinkristin, cyklofosfamid, antracykliny, asparagindza
Konsolidaéni terapie (nékolik mésict): pouziva se — cytarabin, MTX, asparaginaza, vinkristin, etoposid aj.
Pozdni reindukce
Udrzovaci terapie: merkaptopurin + metotrexat
-> ChT obvykle trva 2 roky!
- prevenci leukemické infiltrace je opakované podani metotrexatu intratekalné a u déti s nejvyssim rizikem i RT
komplikace: oportunni infekce (preventivné se podavaji malé davky cotrimoxazolu pro prevenci pneumocystové
pneumonie)
krvaceni
relaps

- nékdy transplantace KD (u relapsu?)
CAR-T = P se odeberou lymfocyty, namnoii se, upravi se, P dostane lécbu, CAR-T cells se mu vrati a ony se vazi
k nddorovym bb. a nici je



36B Urazy mozku u déti

Obecna charakteristika
Trauma = nahlé poskozeni organismu plsobenim mechanické, chemické, termické ¢i jiné energie nad Unosnou
normu.

vevs

naruseni PMV, mentalnich a psychickych schopnosti i porucha fyzického rtstu

Epidemiologie

- poranéni hlavy jsou hlavni pfi¢ina amrti u déti nad 1 rok
- nejcastéji po 15. roce

- 2x Castéji u chlapct

Etiologie
Nejcastéji: pady a dopravni nehody = dale sportovni Urazy a fyzické nasili

Patofyziologicka klasifikace
1. Primarni = poranéni jako pfimy dasledek fyzické sily
a) poranéni lebky
b) difuzni ¢i loZiskové poranéni mozku
2. Sekundarni = poranéni jako dUsledek krvaceni, edému, infekce, hydrocefalu, vazospasmu ¢i extrakranialnich pficin
(hypoxie, hyperkapnie, hypotenze, anémie, ABR/iontovy rozvrat, hypoglykémie)
a) krvaceni
b) edém
c) vazospasmy

A) poranéni lebky

1. Poranéni mékkych pokryvek lebky
- Casto vyrazné krvaci (dobre vaskularizovany kliZze), u novorozenct s porodnim traumatem vznika subperiostalni
kefalhematom < nedojde-li do 14 dni k resorpci, je nutna evakuace

2. Zlomeniny kalvy

zahrnuji: linearni fr. (fissury), impresivni fraktury, tfistivé fraktury

- nejvice rizikové jsou kvali moznosti vzniku EPIDURALNIHO krvaceni jako nasledek poskozeni meningealni artérie
nejcastéji u linedrnich fr, ale u t¥istivych fraktur mlze dojit i ke vzniku epileptogenniho loZiska ¢i abscesu

- diastaticka = rozestoupla fraktura je suspektni z natrzeni dury mater, vyskytuje se u déti do 3 let a mize dokonce

dojit k vyhfezu mening(

Dg.: aspekce = RTG - CT/MR
T: chirurgicka

3. Fraktury baze lebni
- jsou velmi nebezpecné, protoze muZze dojit k poskozeni dlleZitych center mozkovy kmen, BG + tim, Ze mUZe vznikat
komunikace s PND, stfedousim i cellulae mastoidae = projevi se likvoreou (nazalni/usni) €< riziko meningitidy

Dg.: - ufrontobazalnich poranéni vznika tzv. brylovy hematom + zmatenost pfi postiZzeni frontdlnich laloku
- likvoreu prokazujeme biochemicky vysetifenim B-2-transferinu (je pouze v likvoru)
-CT

T u drobnych konzervativné s lumbalini drendzi ¢i punkci jinak chirurgicky



B) Primarni difuzni poranéni mozku
1. Lehké mozkové poranéni = komoce mozkova = otfes mozku
= nejlehdi, plné reverzibilni difuzni poranéni mozku
- vznika tupym narazem a neni provazen morfologickymi zménami mozku (makro ani mikro) — tzn. CT/MRI je normalni
Klinicky obraz
Diagnostickd trias: 1. Uraz hlavy = KRATKA (obvykle 5s, max minuty) porucha védomi (CAVE! Déletrvajici bezvédomi
je suspektni z kontuze!) = 2. Navrat védomi = vznikd nauzea a vomitus
- Casto: - amnézie na Uraz = retrogradni (kvili amnézii si P nemusi byt védom, zda védomi ztratil & ne) (méné Casto
anterogradni),
- pourazova zmatenost (zpravidla par minut, max. 12 hod.)
- zavrateé aZ kolapsy
- dale: - normalni ¢i lehce alterovany neurologicky nalez (lehka anizokorie, bradypsychie, citlivé vystupy vétvin. V)
- nékdy epileptické zachvaty

Diagnostika

1. Pecliva anamnéza — presny popis mechanizmu Urazu, pfitomnosti/nepfitomnosti a délky bezvédomi

2. Neurologické fyzikalni vys. — vylouceni hrubych neurologickych abnormalit; peclivé prohlédnuti hlavy a kstice!!!
3. Zaklad CT mozku + RTG krcni patere, ale pro zobrazeni lehkého difuzniho axonalniho poranéni je citlivéjsi MRI
- nalez je NORMALNI

4. lhned pfi pfijmu se da vysetfit hladina S-100B proteinu v séru = znamka tézsiho poranéni mozku

Terapie
Observace 1 az nékolik dni, analgetika pfi cefalee, antivertigindza pFi vertigo a nauzee = po propusténi klidovy
rezim, nékdy se rozvine postkomocni sy = cefalea, Unava, |, psychické i fyzické vykonnosti az na nékolik tydna

2. Difuzni axonalni poranéni (DAI)

= poskozeni axont a drobnych cév v oblasti dlouhych drah spojujicich kortex a mozkovy kmen (nejcasté;ji

v subkortikalni oblasti, v corpus calosum, u velmi tézkych v mozkovém kmeni)

- makroskopicky vzhled mozku je zprvu normaini, ale mikroskopicky vzhled NE (tzv. retrakéni kuli¢ky = cytoplazma
axonl)

- opakované DAl mUzZe vznikat pfi boxu i fotbalu a mGze byt podkladem neuropsychickych zmén

patofyziologie: dochazi k tomu kvuli rozdilné hustoté bilé a Sedé hmoty = pfi narazu vznika axonalni ,stfih“, ktery si
mUzeme predstavit jako stfih nlizek a potrhani axoni a edému, nékdy intraventrikularni hemoragii

Klinicky obraz
velmi VARIABILNI: od diskrétnich zmén aZ po tézkou kvadruparézu s vegetativnim stavem

Diagnostika
Nejcitlivéjsi je MRI

Terapie
klid na IGzZku, manitol, KS, hyperbaricka oxygenoterapie

C) Primarni loziskové poranéni mozku

1. Kontuze (zhmozdéni) mozku

= |loZiskové krvaceni, edém, nekroza nebo ischemicka malacie

- ve vice jak 50 % je to mnohocetné a Casto spjato s akutnim subduralnim hematomem

- primdrné je postiZzen kortex u hlubsich kontuzi i hlubsi struktury

- nejlehéi forma jsou teckovité hemoragie u tézsich kontuzi hemoragicka nekréza kortexu i subkortikalni bilé hm.

- nejcastéji jsou postizeny frontalni (pdly a bazalni ¢asti) a temporalni lalok = postiZzeni nastava protinarazem proti
stropu ocnice, hrané klinové kosti, hrané pyramidy

- pfi impresivnich zlomeninach jsou postizeny kterékoliv ¢asti (ty, které jsou v misté zlomeniny)



Klinicky obraz
- vétSinou déletrvajici bezvédomi nez u komoce + asi pfiznaky jak u komoce + fokalni neurologické deficity

Diagnostika

CT/MRI = na CT jsou hypodenzni ¢ hyperdenzni zmény = pozdéji vznika pseudocysta s denzitou likvoru a
sekundarni korova atrofie

- bez anamnestického Udaje se to mze jevit jako nador, absces ¢i maldcie mozkova

Terapie
klid na lGzku, manitol
U expanzivnich lézi 2 dekompresivni kraniotomie

Prognoza
Casto Uprava ad integrum, jindy pretrvévajici fokalni neurologické deficity ¢i psychické zmény, nékdy i po letech
epileptické zachvaty

2. Lacerace mozku pfi penetrujicich poranénich
- tézka poranéni spjata s akutnim subduralnim &i subarachnoiddlnim krvacenim

D) Sekundarni poranéni — krvaceni

vrve

- obecnou pfi¢inou smrti u krvaceni mize byt vznik mozkovych koni (herniaci)

- pri¢inou je ruptura perforujicich arterii = vznika expanzivni hematom s edémem

- klinicky obraz jako u kontuze

- Dg. CT/MRI

- T: Je-li expanzivni = neurochirurgicka evakuace a dekompresivni kraniektomie + manitol

- pfic¢inou je krvaceni z meningeadlni artérie (50 %), zily (33 %) Ci zilniho splavu (10 %), arterie je pruzna, ale protoZe u
déti je pruznd i lebka, tak na rozdil od dospélych nemusi byt vidy pritomna fraktura (linearni)
- nejcastéji temporalné!

Klinicky obraz
EDH se manifestuje ve 2/3 do 6 hod. a v 85 % do 24 hod.
hlavni symptom: ALTERACE VEDOMI!!! — pfi razu, pfi Grazu i po Urazu nebo jen po trazu
dale nekonstantné: mydriaza ipsilateralné
hemiparéza kontralaterdlné
bradykardie, nestabilita TK, arytmie, poruchy dychani

Diagnostika
u kazdé nelepsici se alterace védomi se musi vzdy provést CT/MR! = ndlez HYPERDENZNIHO COCKOVITEHO
UTVARU! + komprese hemisféry a pretazeni sttedocarovych struktur



Terapie
Urgentni OP (evakuace) — zpozdi-li se to i jen o nékolik hodin — mUze nastat umrti!!!

pri¢inou je krvaceni pfemostujicich Zil mezi durou a arachnoideou

dle doby vzniku: 1) akutni do 3 dnii

- déletrvajici bezvédomi, zhorsujici se alterace védomi, mydridza ipsilat., hemiparéza kontral.,
afazie, parézy hlavovych n. (hl. lll. a VI.)

Dg.: CT HYPERDENZNI SRPKOVITY UTVAR + komprese komor
T: Chirug rozhoduje dle velikosti, jinak opakované CT kontroly

2) subakutni 3. — 20. den

3) chronicky po 20. dnu

- az v 50 % negativni anamnéza Urazu, nékdy soucasti sy tyraného ditéte

- cefalea, bradypsychie, ospalost, pfiznaky sy intrakranialni hypertenze

Dg: CT HYPODENZNI SRPKOVITY UTVAR
T: Chirurgicka

pric¢inou je ruptura drobnych korovych cév, ma to obvykle dobrou progndézu

Klinicky obraz

Cefalea, nauzea, vomitus, fotosenzitivita, psychomotoricky neklid, zmatenost, palpacni citlivost vystupu 1. vétve
Diagnostika

CT/MRI = neprokaze-li LP

Terapie

klid, pfi vazospasmech nimodipin

E) Sekundarni poranéni — Edém

- mUZe provazet jakékoliv trauma

- zobrazeni CT

T: manitol ¢i hypertonicky roztok NaCl, dale hyperventilace
- vice viz str. 744

F) Subduralni hygrom = nahromadéni likvoru v subduralnim prostoru
- projevy, dg., |écba jako subduralni hematom

G) Pneumocefalus
- hl. u fraktur spodiny lebecni a PND
- nékdy cefalea, viditelné na RTG, T: zdkaz smrkani, nékdy OP uzavieni komunikace



Syndrom tyraného ditéte — diskrepance mezi anamnézou rodicl a klinickym nalezem, mnohocetné fraktury a
hematomy rGizného stati, chronicky subduralni hematom (bilat.)

Shaken baby syndrom = slabé kréni svaly u déti umoznuji vyrazné pohyby hlavy pfi tfeseni = to maze vést
k difuznimu axondlnimu poranéni ¢i subduralnimu hematomy

Dg. a T algoritmus viz str. 749



36C Krvaceni do zazivaciho traktu

Rozdéleni

- obecné plati, Ze krvaceni z (= tj. proximalné od ligamentum Treitzi (od duodenojejunalniho ohbi)) Cili
z jicnu, Zaludku ¢i duodena se projevi hematemézou nebo melénou

- krvaceni z dolni ¢asti GIT se projevi enteroragii (nékde se uvadi Ze aZ od céka, (nékde od lig. Treitzi distalné))

- i pfi masivnim krvaceni z horniho GITu mze dojit k urychlené pasazi, nedostatecnému natraveni a k manifestaci
enteroragie, ale to je vzacné

- u nékterych déti Ize po namahavém zvraceni ve zvratcich vidét ¢ervené Zilky = sliznice jicnu ¢i hltanu

- krvaceni z GIT je nutno odlisit od zabarveni stolice napf. ¢ervenou fepou, borivkami, carbo adsorbens, Fe

hemateméza = zvraceni krve nebo primés krve ve zvratcich
jasné cervend nenatravena krev: a) jicnové varixy a portdlni hypertenzni gastropatie
b) pepticky vied Zaludku (nebo jicnu)
c) Mallory-Weiss sy
d) Refluxni ezofagitida
e) Poleptani jicnu, cizi téleso v jicnu
f) Cévni anomalie (hemangiom)

tmava natravena charakteru , kavové sedliny” je obvykle provazena melénou

meléna = ¢erna, mazlavd, dehtovitd, nasladle pachnouci stolice (pfi krvaceni oralné od céka):
a) Pepticky vied duodena
b) Meckeltv divertikl
c) Crohnova choroba
d) trombdza mezenterické Zily
e) vaskulitidy
f) spolykanim krve z ragad prsni bradavky
+ vySe uvedené

Klinicky obraz
- zavisi na rozsahu krvaceni:  a) drobné (okultni) krvaceni mize mit jako jediny projev sideropenickou anémii
s anemickym sy
b) masivni krvaceni se muze projevit obrazem hemoragického Soku:
tachykardie, hypotenze, bleda studena opocena kuze, prodlouzeny kapilarni navrat
- v Krevnim obraze bude pokles Hb o vice nez 20 g/I

Diagnosticko-terapeuticky postup
1. pfi masivnim krvaceni z horniho GIT je nezbytnd hemodynamicka stabilizace P (erymasy, doplnéni volumu krystaloidy!
dale: pfi podezfeni na krvaceni z viedu PPl i.v. a pti podezieni na krvaceni z varixl terlipresin???) a poté urgentnl'
gastroduodenoskopie = diagnosticky a terapeuticky vykon = stavi krvaceni elektrokoagulaci nebo ligaturou

- k hodnoceni rizika recidivy se pouzivd endoskopicka

2. Pokud by endoskopie neodhalila zdroj >  a) angiografické radiointervenéni metody — prokaZzou unik KL do GIT
b) scintigrafie — prikaz Meckelova divertiklu
c) enteroskopie ci kapslova endoskopie

3. Pfi opétovném krvdaceni nebo pokud by se nenalezl zdroj Chirurgicka revize

Dalsi terapeutické moznosti
TIPS = Transjugularni intrahepatalni portosystémovy shunt = feseni portalni hypertenze a jicnovych varix(



Krvaceni z dolni ¢asti GIT
Enteroragie = defekace Cerstvé krve
- pti okultnim krvdaceni vznika anemicky sy, pfi masivnim krvaceni se miZe rozvinout hemoragicky Sok
pri€iny: 1. Divertikularni choroba tlustého streva
2. Angiodysplazie
. Krvaceni po endoskopické polypektomii
. Kolopatie a enteropatie z NSAID
. Enterokolitidy — Shigella, Campylobacter, Salmonela, Yersinie, EHEC
. Alergie na bilkovinu kravského mléka
. Invaginace = krev vzhledu malinového Zelé
. IBD = Crohnova choroba, UC
. Hemoroidy, analni fisury
10. Strevni polypy
11. Henoch-Schonleinova purpura a koagulopatie
12. Cizi télesa

O O NGOV ~W

Diagnostika

- dle anamnézy a fyzikalniho vys. cilime dalsi dg. postup
- kolonoskopie

- arteriografie (nasttik truncus coeliacus a mesenterik)

krev vzhledu malinového Zelé



37A Diferencialni diagnostika trombocytopenie

Definice
Trombocytopenie je oznageni pro pokles po¢tu trombocytd pod 150 x 10°/1.
- normalni pocet trombocyt je 150 — 450 x 10°/I

Obecna charakteristika

- trombocyty jsou malé bezjaderné elementy, které vznikaji z megakaryocytli v KD a to zejména pod vlivem
trombopoetinu

- jsou nezbytné pro tvorbu primarni hemostatické zatky, ale uplatriuji se i v dalSich procesech hemokoagulace a
Ucastni se i imunitnich reakci a hojeni ran

- v cirkulaci prezivaji 7 — 10 dni, 70% z nich je v cirkulaci a 30 % z nich je ve sleziné

- ke spontannim krvacivym projeviim dochazi aZ p¥i poklesu pod 30 (nékde 20) x 10°/1, neziidka se viak setkdvame,
Ze i vyrazny pokles trombocytl je asymptomaticky

- pfi nalezu spontanniho krvaceni a soucasné po¢tu desti¢ek nad 50 x 10°/1 — v nas budi podezieni na sou¢asnou
trombocytopatii

Klinické projevy trombocytopenii a trombocytopatii

typicky krvaceni do kdze: petechie, purpura, ekchymédzy, sufuze az hematomy, krvaceni ze vpichu

- vznika budto spontdnné nebo nadmérné s ohledem na vyvoldavajici inzult

krvaceni ze sliznic: epistaxe, krvaceni z dasni, menoragie a metroragie, hematurie, enteroragie
nejzavaznéjsi: krvaceni do sitnice a CNS

- ty maji vidy vdiné nasledky

Etiologie
obecné délime trombocytopenie na:  A) trombocytopenie ze SNIZENE TVORBY
B) trombocytopenie ze ZVYSENEHO ZANIKU (/M spotieba, sekvestrace, Al)

dle dédi¢nosti na: 1. Vrozené — vzacné, Casto soucasti rady syndroma (Wiskot-Aldrichdv sy, Bernard-Soulierdv)
2. Ziskané

Diagnostika — laboratorni vysetreni

1. Pocet trombocytl v KO

2. Morfologie trombocytll v krevnim natéru (napfr. velké trombocyty = mladé trombocyty u akutni ITP)

3. Vysetieni KD = stanoveni poctu a morfologie megakaryocytt (pfi podezieni na poruchu tvorby desticek)

4. Sérologie = stanoveni antitrombocytarnich protilatek (pfi podezieni na Al trombocytopenii — napf. ITP), vysetfuji

se bud Ab volné v séru nebo navazané na trombocyty

5. Znamkou trombocytopenie je prodlouzena doba krvaceni + patologicka konzumpce protrombinu a retrakce
koagula, ale naopak PT a aPTT jsou normalni

6. Znamkou porusené primarni hemostazy je i test PFA 100 (Platelet Function Analyser) — u néhoz se méfi doba do
vytvoreni desti¢kové zatky (tzv. uzaviraci ¢as) = odhaluje se tim trombocytopenie, trombocytopatie i von
Wilebrandova nemoc

A) trombocytopenie ze SNIZENE TVORBY

1. Amegakaryocytarni trombocytopenie

- vrozena je vzacna, Castéjsi je ziskana (po lécbé myelotoxickymi léky, po RT, pfi virovych infekcich, pfi infiltraci KD
meta karcinomu nebo leukemickymi bb., myelofibréza u myeloproliferativnich onemocnéni)

- Castéjsi je utlum celé myeloidni rady, nez-li izolované chybéni megakaryocytt

klinicky obraz: jak krvacivé projevy, tak projevy z atlumu krvetvorby ostatnich bb. (infekce, anemicky sy)
diagnostika: KO + diff. + biopsie KD

terapie: terapie pfriciny, nékdy alogenni transplantace KD, Exacyl, substituce trombocyt(

2. Megakaryocytarni trombocytopenie
- zde sice nachazime megakaryocyty v KD, ale vykazuji rizné tvarové odchylky



patfi zde: trombocytopenie u megaloblastové anémie, paroxysmalni no¢ni hemoglobinurii, MDS, Bernard-
Soulierlv sy

B) trombocytopenie ze ZVYSENEHO ZANIKU
1. ITP = Imunitni trombocytopenicka purpura — NEJCASTEJSI PRICINA TROMBOCYTOPENIE U DETI!!!
- ITP je charakterizovéna:
1. tvorbou autoAb, které se vazi na trombocyty a ty jsou pak zvySené vychytavany bb. monocyto-
makrofagového systému
2. Izolovanou trombocytopenii < 100 x 10°/I

Vyskyt

- maximum vyskytu je mezi 2. — 8. rokem

- u déti jsou divky i chlapci postizeni stejné

- ma sezénni vyskyt (jaro a podzim) — to je dano do souvislosti s virovymi infekcemi
- v naprosté vétsiné pripadd trombocytopenie odezni do 0,5 roku

- zavazné krvaceni je vzacné

Etiologie
1. Primarni = neznam3 pficina
2. Sekundarni: a) postinfekcni (virové infekce) — varicella, EBV, CMV, HIV, HCV, parvovirus B19
b) polékové — ATB, NSA, paracetamol, antiepileptika
c) postvakcinacni — po MMR vakciné
d) u systémovych onemocnéni — SLE
e) paraneoplastické

Patofyziologie
uplatriuje se tvorba autoAb (nejcastéji proti povrchovym GP jako napf. GP llb/ll1a), které se vazi na trombocyty a ty jsou pak
zvySené vychytavany bb. monocyto-makrofagového systému

Klasifikace
1. Akutni ITP (Castéjsi u déti) — nejc¢astéji u predskolnich déti (2-8 let)
2. Chronicka ITP (spiSe u déti nad 10 let, castéjsi u divek)

Akutni ITP Chronicka ITP
Vék 2-8let nad 10 let
Distribuce pohlavi stejna divky/chlapci3 : 1
Sezonni vyskyt jaro cely rok
Infekce v anamnéze 80% vétsinou ne
Zacatek nahly pozvolny
Eozinofilie a lymfocytoza Casta vzacna
Trombocytarni protilatky pozitivni u 30 % pacientl | vétsinou pozitivni
Trvani obvykle 2—6 tydna déle nez 1 rok
Prognoza spontanniremisev80% | fluktuujici chronicky pribéh

Akutni ITP — miva prudky nastup krvacivych projevd a spontanni tpravu (,,self limited disease”)

- obvykle vznika postinfekéné: tzn. typicky virova infekce DC 2 za 1-4 tydny vysev purpury

- v 80 % je trombocytopenie pod 20 x 10°/1 > u 1/2 tprava do 2M = u 2/3 do 3M = u % do 6M

- u Casti P vznikaji zavainéjsi projevy: déletrvajici epistaxe, krvaceni z GIT, metroragie, nejobavanéjsi je krvaceni do
CNS

- na rozdil od chronické ma pozitivni autoAb jen ve 30 %!!!

- max. 20 % P prechazi do chronické ITP



Chronicka ITP — trombocytopenie delsi nez 6 mésich

- spise postihne déti nad 10 let

- ma pozvolny nastup, progredujici charakter, spontdnni remise jsou vzacné
- Castéjsi je u ni zavainé krvaceni (do CNS)

- na rozdil od akutni ma vétsinou pozitivni autoAb

Klinicky obraz akutni ITP

- za 1-4 tydny u jinak zdravého ndhle (béhem par hodin) vznika generalizovana purpura (na krku, horni ¢asti trupu a
koncetinach) + nékdy se tvofi az hematomy a krvaceni ze sliznic (epistaxe, z DU) u adolescentnich divek metroragie
- jen vzacnéji hemateméza, meléna a hematurie a extrémné vzacné krvaceni do CNS (nahla cefalea + sy
intrakranidlni hypertenze)

- nékdy navic splenomegalie a lymfadenopatie

Diagnostika
1. Pecliva OA (infekt v poslednim mésici?, systémové onemocnéni?) a RA
2. Fyzikalni vys. — prohlédnout celou kdzi, hmatat slezinu a LU
3. KO + diff. + retikulocyty + krevni natér — v typickych pripadech (s typickou anamnézou) to mlze stacit k dg.
- provadime jej OPAKOVANE, pro sledovani dynamiky a vylouceni jinych onemocnéni
- izolovana trombocytopenie (vétsinou pod 20) + ¢asto eozinofilie
- krevni natér: nékdy velké trombocyty = mladé trombocyty (automaticky analyzator je nékdy zaméni za ery)
- dg. akutni ITP je de facto per exclusionem
CAVE! vysetfeni antitrombocytarnich Ab se rutinné u akutni ITP NEPROVADI!

U perzistujici trombocytopenie doplnime

4. Vysetieni KD (pouze pti pochybnostech, pfi neodpovédi na lécbu, nékdy i pfed zahdjenim terapie a u chronické
formy)

5. Patrat po pfriciné (sérologie na EBV, CMV, HIV, HBV, HCV, SLE = ANA, ENA, ds-DNA)

6. Sérologii trombocytarnich Ab

Terapie
- cilem je predeviim dostat trombocyty nad 20 x 10°/I a tim predejit zdvaznym krvacenim, ale 1é&bu volime dle
klinického stavu nikoliv jen na zakladé laboratore

Lécba 1. linie
1. Wait and See: - u spolupracujicich rodi¢d, nema-li zavazné krvacivé projevy
- klidovy rezim, helma pfi sportu, prevence padd, vyhybat se ASA

2. KS: - LV u zédvaznéjsich krvacivych projevl
- existuji rlizné rezimy — uprednostriujeme vysoké davky po kratkou dobu

3. IVIG: - LV u zavaznéjsich krvacivych projevu

Lécba 2. linie
LV1: Imunosupresiva (pf. cyklofosfamid)
LV2 Rituximab (anti-CD20)
LV3 Splenektomie (velmi zdrZzenlivy pfistup)
- doporucuje se az od 5. roku
- pred splenektomii ockujeme proti pneumokoku, Haemophillu, meningokoku

Lécba chronické ITP
KS + IVIG + splenektomie

2. TTP = Tromboticka trombocytopenicka purpura
= velmi vzacné onemocnéni se zavaznou progndzou



typicka PENTADA PRiZNAKU: 1. mikroangiopaticka hemolytickd anémie

2. (konzumpcni) trombocytopenie s krvacivymi projevy

3. teploty

4. neurologické ptiznaky — od cefaley aZ po hluboké kéma

5. poruchy renalnich fci — mirna proteinurie, hematurie
-> zévainy (az smrtelny) prabéh kvli ischemii ¢i krvaceni do CNS s rizikem selhani dechu
- existuji akutni formy s relapsy i chronické formy

Etiopatogeneze: 1. Vrozena (familiarni) forma TTP = vrozeny deficit metaloproteinazy ADAMTS13
2. Ziskana forma TTP = ziskana tvorba autoAb proti ADAMTS13 vedouci k jejimu deficitu
- ADAMTS13 je metaloproteinaza, ktera $tépi multimery vWf na mensi multimery = pfi
nedostatku ADAMTS13 vede nadbytek multimerd vWf ke spontanni agregaci trombocyti 2>
vznik trombt

Diagnostika: 1. mikroangiopaticka hemolyticka anémie ({ Hb, retikulocytdza, nalez schistocytt, LD a bilirubin,
negativni pfimy Coombsuyv test, | haptoglobin)
2. trombocytopenie
3. pruikaz deficitu ADAMTS13 (event. autoAb proti ADAMTS13)
4. Murea a kreatinin, proteinurie

Terapie: Zaklad = vyménné plazmaferézy (obména 1 plazmatického volumu za den)
U ziskanych forem = KS - nestadi-li = Rituximab ¢i cyklofosfamid

C) Trombocytopenie u novorozenct a kojencti

1. Neonatalni aloimunitni trombocytopenie

- vznika pfi odlisnosti destickovych Ag plodu a matky = matka si vytvari Ab, které pronikaji pfes placentu

- plod je ohrozen krvacenim do CNS, ale jinak se pocet normalizuje do 1M po narozeni

Terapie krvacejiciho novorozence: transfuze trombocytld matky + IVIG

Terapie krvacejiciho plodu: intrauterinni transfdze trombocytld matky + IVIG matce + cisarsky fez

2. Neonatalni autoimunitni trombocytopenie
- mlZe vzniknout u ditéte matek s ITP (kvuli transplacentarnimu prechodu autoAb)
- matky jsou léCeny KS a IVIG, stejné bychom Iécili i novorozence

3. Wiskott-Aldrichlv sy

pficina: defektni tvorba proteinu zajistujiciho spojeni povrchového R s cytoskeletem

projevy: trombocytopenie, ekzém, ID + ¢asto hepatosplenomegalie = Umrti na vykrvaceni ¢i infekce
T: jedinou kauzalni terapii je transplantace KD

Progndza: Spatna — dospélosti se doZiva jen asi 20 %

4. Bernard-Soulierav sy
- vrozené AR charakterizované mirnou trombocytopenii

D) Polékové

pf. sulfonamidy, heparinem indukovana trombocytopeni
E) Hypersplenismus




37B Infekce ledvin a mocovych cest

Definice
IMC je definovana jako pFitomnost infekénich agens v uropoetickém traktu — nebo-li jako signifikantni bakteriurie
- za signifikantni bakteriurii povazujeme: - vice nez 10” mikrobi v 1ml moce pfi odbéru shérnych satkem

- vice ne# 10° mikrobd v 1 ml moge pfi odbéru stfedniho proudu
- vice nez 10* mikrobd v 1 ml moce pfi odbéru katetrizaci MM
- jakykoliv nalez mikrob0 pfi odbéru suprapubickou punkci

Obecna charakteristika

IMC je u déti castd, spolu s infekcemi DC a GITu se fadi k nej¢astéjSim

- spravna diagnostika a lé¢ba je dlleZita, protoze nelééend/pozdé lécend pyelonefritida by mohla vést k chronickym
zméndm ledvinného parenchymu s postupnym zhorsenim rendlnich fci a AH

- pro klinickou dg. IMC svédci také pFiznaky a pyurie (pfitomnost leukocytll v moci)

Klasifikace
Infekce HMC: akutni a chronickd pyelonefritida
Infekce DMC: akutni a chronickad cystitida, uretritida, specifickym ndlezem je asymptomatickd bakteriurie

Nekomplikované: postihuji jedince bez RF
Komplikované: - u déti s anatomickou ¢i féni poruchou odtoku moci — stendzy, VUR, chlopen zadni uretry,
neurogenni MM
- VW
- v terénu urolitiazy ¢i pfi PMK
- stp. OP
- ID (véetné DM) a imunosuprese

Vyskyt
u chlapct je ¢astéjsi jen u novorozencd, s pribyvajicim vékem mnohonasobné prevazuji divky
- v prvnich dvou letech jsou hlavné pyelonefritidy

Etiopatogeneze

- k infekci dochazi nejcastéji ascendentné, méné hematogenné (napf. u novorozencl)

Etiologie: NEJCASTEJI:  E. coli
dale: Klebsiella, Proteus, Pseudomonas, Enterobacter, Enterococcus, St. saprophyticus
u sexualné aktivnich Castéji téz: Chlamydie, Mykoplasmata, Ureaplasma urealyticum

1. Akutni pyelonefritida
= akutni zanét dutého systému a intersticia ledvin

Klinicky obraz: 1. novorozenci — ¢asto septicky pribéh s horeckou ALE! horecka mize chybét
- apatie/podrazdénost, liné sani a nechutenstvi, zména chovani, zvraceni, prijem, ikterus
2. kojenci a batolata — rovnéz horecka a nespecifické priznaky (imitujici onemocnéni GIT)
- nechutenstvi, zvraceni, prljem, neprospivani
- specificky je nalez zapachajici kalné moce
3. od predskolakt — horecka, tfesavka, zchvacenost, lumbalgie, nauzea a vomitus, mize byt
mikrohematurie, pozitivni tapottement

- proto u malych déti u horecek nejasné etiologie vidy odebirdme moc na kultivaci a sediment

Diagnostika
Anamnéza — VVV a jiné RF, vysledek USG screeningu, jaka byla mikce pted, sexudlni chovani u adolescentek, teploty?
Fyzikalni vys. — u starSich déti pozitivni tapottement, palpacni citlivost



3. Laboratof: pro dg. akutni pyelonefritidy svéd¢i Jodalova kritéria: vidy signifikantni bakteriurie + 2 z nize:
TT > 38°C (nad 38,5°C rektalné)
FW > 25 mm/hod (nékde nad 30)
™ CRP > 20 mg/I (nékde nad 35)

Leukocytdza s posunem doleva
Leukocyturie = pyurie

- KO + diff., mo€ na sediment + kultivaci (idedlné stfedni proud, u malych déti sbéraci sacek, nemuizeme-li cekat
(septicky stav) tak katetrizace MM), biochemie CRP, prokalcitonin, urea, kratinin, ionty

- vidy USG ledvin

Terapie

- empiricky po odbéru moci, dle klinického stavu a event. dle regionalni citlivosti

novorozenci: amoxilin + gentamicin i.v.

kojenci a batolata: amoxiklav/ampicilin sulbaktam nebo cefalosporiny I1./Ill. = nezlepsi-li se stav do 48 hod.
pfiddme gentamicin

starsi déti: to samé, ale lze i p.o
- ddle rehydratace, antipyretika, sledovani diurézy

CHRONICKA PYELONEFRITIDA

-pfitomnost jizev v parenchymu ledviny, ledvina neroste

-rast sledujeme pomoci UZV (existuji DINKELOVY nomogramy)

-vznika €asto jako vysledek recidiv akutni pyelonefritidy

-ke vzniku pfispiva i vyskyt VUR + obstrukcéni vady ledvin

-akutni exacerbace probihaji jako ataky akutni pyelonefritidy -> a stejné tak se |é¢i

T: ATB profylaxe je moZna, odstranit pfi¢inu prekazky odtoku moci (pokud mozno), upravit dysfunkéni mikci a obstipaci,
dostatecny prijem tekutin

2. Akutni cystitida
KO: dysurie, strangurie, polakisurie, cystalgie, urgence, nykturie, hematurie, pomocovani ditéte (které se jiz
nepomocovalo), nebyva teplota ani alterace celkového stavu, pyuricka zapachajici moc

Dg.: moc nasediment a kultivaci: leukocyturie, erytrocyturie, bakteriurie, proteinurie
CRP neni zvyseno, KO+diff. se asi ani standardné nedéld?

T: LV1: nitrofurantoin, trimetoprim, cotrimoxazol (fosfomycin)?
LV2: amoxicilin, cefalosporiny Il.

CHRONICKA A RECIDIVUJICi CYSTITIDA — piiznaky podobné akutni cystitidé, ¢asto u divek s dysfunkci DMC -> nutné podrobné
urologické vysetteni

ASYMPTOMATICKA BAKTERIURIE — kromé bakteriurie nema nic (vée se vysetfi), neni indikaci k [é¢bé ATB
-PREVENCE
-pitny a mikéni rezim, pravidelné vyprazdnovani moce a stolice, zvySena hygiena
-u chlapcli po APN, by méla byt predkozka volna -> lokalné se podava Triamcinolon nebo nutna circumcize
-pfi sexu dodrZovat hygienické pravidla, dostatek tekutin, vymocit se po sexu
-CHEMOPROFYLAXE -> individualni

-ATB : nitrofurantoin, trimetoprim, kotrimoxazol (nizka davka vecer)
-DOPLNIKY STRAVY : brusinky, D-manosa (snizuji uropatogenitu E.coli a brani jeji adherenci)
-IMUNOMODULACNI Ié€ba extrakty z E.coli -> UROVAXOM



37C Celiakie

Definice

Celiakie (gluten senzitivni enteropatie) je chronickd Al podminéna enteropatie (onemocnéni tenkého streva)
vznikajici u geneticky predisponovanych osob charakterizovana nesnasenlivosti lepku a jeho stépnych produktd —
gliadinu a, coz mlzZe vyustit aZ do podoby malabsorpcniho sy

Epidemiologie

- vysoka prevalence 1:130-300

- Castéji postiZzeny Zeny (2-3x)

- Casto je nediagnostikovana (udava se Zze max. 20 % je diagnostikovano)

- v poslednich letech incidence stoupa a to nejen diky lepsim diagnostickym metoddm (roli hraji pravdépodobné

faktory zevniho prostredi)

Etiologie

multifaktoridlni onemocnéni:
1. geneticka slozka — k celiakii jsou predisponovany osoby s HLA DQ2 a DQ8 (= Ag histokompatibility Il. tfidy
exprimované na APC)
2. obiloviny — prijem glutenu (pSenice, jeCmen, Zito)
3. faktory zevniho prostfedi — dité ma { riziko rozvoje celiakie, kdyZz mu v obdobi zafazeni pfikrmt (4. - 7.
mésic) bylo podavédno malé mnozstvi lepku — NE DRiV!, { riziko u kojenych, faktory infekce (jako spoustéc
AlO)

RF: pozitivni RA, chromozomalni aberace (Turnertv sy, Downav sy), jiné AlIO

Patofyziologie

Pozfu lepek = enzymatickym $tépenim se uvolni gliadin = ten je u P s celiakii zvy3ené vstiebavan = po vstiebani je

deaminovan tkariovou transglutaminazou - deaminovany glutamin je vystaven na povrchu APC bb. pomoci HLA

antigena Il. tfidy (DQ2 a DQ8) - to vede k aktivaci T-ly 2> a) produkuji prozanétlivé cytokiny (TNF-a, IL-4, IFN-y)
b) aktivace cytotoxickych CD8+ T-ly > poskozuji
enterocyty
c) B-ly se diferencuji v plazmatické bb. produkujici
autoAb - proti gliadinu, proti tkanové
transglutaminaze (tTGA) a proti endomyozinu (EMA)

- to vée vede k zanétu, na jeho?Z konci je = devastace sliznice duodena a jejuna atrofickym zanétem (atrofie klka,
hyperplazie krypt, lymfocytarni infiltrat — tyto zmény se mohou vyskytovat napf. i u alergie na bilk. kravského mléka)
- malabsorpce

Klinicky obraz
- je variabilni, celiakie se mizZe manifestovat od zarazeni lepku do stravy (6. — 18. mésic), ale nékdy aZ u adolescentl
¢i dokonce aZ v dospélosti

a) klasicky KO (typické pro kojence a batolata — zafazeni lepku do stravy)
dominuje GIT symptomatologie: prujem, zvraceni, distenze bficha, neprospivani, atrofie svalstva a tuku
- v prjmu jsou nestravené zbytky potravy, nékdy mastna a sladce pachnouci
- dité neprospiva (neroste a nepfibird), je unavené Ciirtabilni
-> s pfibyvajicim vékem ubyva GIT symptomatologie a pFibyva extraintestinalnich = atypickych projevi a
asymptomatické fomy

b) atypicky KO = extraintestindlni symptomatologie

1. Retardace riistu (napt. nedostatecny rlistovy vysvih v puberté)

2. Opozdény nastup puberty

3. Osteoporoza (patologické fraktury = kompresivni fraktury obratlt)

4. Mikrocytérni sideropenické anémie (anémie z nedostatku B;; se nevyskytuje — distalni ileum nebyva tak vyznamné poskozeno)

5. Dermatitis herpetiformis Duhring = svédivé puchy¥ky symetricky nad extenzory HKK a DKK — hl. lokty, kolena, hyZdé,



6. Alopecie, bolesti kloubt
7. Hepatopatie (MT, ale ¢astéjsi jsou i Al hepatitidy)

c) asymptomaticka

d) celiakalni krize (vzacny Zivot ohroZujici stav)

- tézky prdjem - dehydratace, mineralovy rozvrat, hypoalbuminémie
- nejcastéji u P do 2 let nebo u P s refrakterni celiakii

- nezbytné kratkodobé KS + parenteralni vyZiva

e) refrakterni celiakie
= symptomy pretrvavaji i po striktni bezlepkové dieté trvajici alespon 0,5 roku

- celiakie je ¢astéji asociovana s jinymi AlO: DM1, Al thyreoiditida, Al hepatitida, Addisonova choroba,
selektivni IgA deficit
Diagnostika
-matyto 4 kameny: 1. klinické potiZe (jsou-li pfitomny)
2. sérologie
3. biopsie (nezbytna pro definitivni dg.)
4. odeznéni potizi a pokles titru autoAb po zahdjeni bezlepkové diety
Sérologie: a) screeningové (tj. u P s prvostupnovym pfibuznym, u P s Downovym sy ¢i Turnerovym sy, u P
s extraintestinadlnimi ptiznaky, u P s jinym AlO) — autoAb tfidy IgA proti tkafiové transglutaminaze
(TTG) (mohou byt + i u jinych ch.)
b) = je-li pozitivni = autoAb IgA proti endomyziu (EMA) (je to draZsi)
- novéji se vyuZziva i stanoveni autoAb proti deaminovanému gliadinu tfidy 1gG?
c) autoAb proti gliadinu se vyuZivaji u déti do 2 let, kde maji vys$si senzitivitu oproti TTG a EMA

Senzitivita | Specificita
EMAIgA 85-98 % 97-100 %
TTGIgA 90-98 % 95-97 %
EMAIgA + TTGIgA | 90-100% az100 %

- nejlepsi (ale i nejdrazsi) je stanoveni obou autoAb
- CAVE! Dulezité je soudasné se sérologii provést stanoveni hladiny IgA, k vylouceni izolovaného IgA deficitu, ktery
je u P s celiakii castéjsi
- CAVE! sérologie se pouziva i pro sledovani efektu terapie (diety) (IgA proti TTG)
Gastroduodenoskopie s biopsii (v analgosedaci ¢i celkové anestezii) (PRO DEFINITIVNI DG. NEZBYTNA!)
- nevyhodou je, Ze vzorek je z duodena, ale maximum zmeén je v jejunu, coZz mize u lehéich zmén vést k falesné
negativité

Dif. dg.
- jiné pficiny malabsorpcniho sy

Terapie

LV: Dozivotni bezlepkova dieta (edukace!!!) + zpocatku suplementace Fe, Ca, vit. D, kys. listové

- potize by méli ustoupit béhem tydnq, signifikantni pokles titru autoAb za 0,5 roku (a az za 1-2 roky normalni
hodnoty)

LV2:  KS, imunosupresiva, biologicka lécba

Komplikace
1. T-lymfom tenkého stieva (vysoce agresivni) — ¢astym 1. projevem je ruptura stfeva
2. Vyssi riziko jinych AIO a infertility u nelécené celiakie



38A Choroby kiiry nadledvin

Obecna fyziologie
- rUst a diferenciace kdry nadledvin se déje pod vlivem hypothalamo-hypfyzo-adrenalni osy
- ve fetalnim obdobi vznika tzv. fetdlni zéna, ktera tvori vétsinu kiry a po porodu postupné atrofuje a dava za vznik 3
definitivnim zondm: 1. Zona glomerulosa = je zdrojem mineralokortikoidd (hl. aldosteronu)
2. Zona fasciculata = je zdrojem predevsim glukokortikoidl (kortizolu) a méné androgend
3. Zona reticularis = je zdrojem predevsim androgenti a méné kortizolu

Fyziologie hormont
Sekreci glukokortikoidti a androgent stimuluje ACTH (a ten se tvofi pod vlivem CRH, ADH, noradrenalinu)
Sekreci aldosteronu stimuluje osa RAAs

- hormony klry nadledvin jsou steroidni hormony, jejich spolecnym prekurzorem je cholesterol (dale konvertovany
na pregnenolon)
- sekrece ACTH a kortizolu ma diurnalni rytmus (nejvyssi hladina kortizolu je kolem 6:00 rano)

Ucinky
Aldosteron:  zvy3uje resorpci Na* a tim i H,0, zvy3uje resorpci CI” + zvy$uje exkreci K* mo¢i
Kortizol: stimuluje lipolyzu, proteolyzu, glukoneogenezi - cilem je 1M glykémii

pUsobi nespecificky protizanétlivé

stimuluje vyplaveni netrofili z KD

v nadbytku tlumf rist kosti, snizuje resorpci Ca** ze stieva a zvy3uje exkreci Ca** ledvinami

ma mirné mineralokortikoidni Gcinky

Androgeny (testosteron, dihydrotestosteron, dihydroepiandrosteron): urychluji rlst a zrani skeletu

stimuluji rast axilarniho a pubického ochlup.
maji anabolicky efekt
Testosteron stimuluje erytropoezu

Choroby kury nadledvin

= AR enzymopatie, kdy chybi nebo je snizena hladina 1 z 5 nezbytnych enzym( syntézy steroidnich hormont 2>
nejcastéji se jedna o deficit 21-hydroxylazy - disledkem je deficit jedné ¢asti spektra hormon( a naopak nadbytek
jiné Casti spektra hormon

patofyziologie deficitu 21-hydroxylazy: nepfeméniuje (hromadi) se 17-hydroxy-progesteron - vznika deficit
aldosteronu a kortizolu + nadbytek androgent - virilizace (u divek)

KO pfi tplné absenci 21-hydroxylazy:
»Salt-wasting” porucha — ve 2. — 4. tydnu: hypoNa" a dehydratace, hypotenze, hyperK®, hypoglykémie + u
divek virilizace zevniho genitalu - tézky stav az umrti

KO pfi 1 % aktivité 21-hydroxylazy: u chlapcu: pseudopubertas praecox isosexualis
u divek: pseudopubertas praecox heterosexualis

Diagnostika
- novorozenecky screening (stanovuje hladinu 17-OH-progesteronu)
- Mhladina 17-OH-progesteronu, PACTH, 1 odpad kortizolu v moci

Terapie
akutné: hydrokortizon + rehydratace + korekce iontové dysbalance + korekce hypoglykémie
dlouhodobé: substituce hydrokortizonu a mineralokortikoidi Kongenitéinfadrendinfyperplazie: defict 21=hydroxyldzy

CHOLESTEROL
17a-hydroxylsza 17,20-lyéza
PREGNENOLON —— Y 5217 OH—PREGNENOLON ——3’ BEHYDROEPIANDROSTERON
38-HSD 3p-HSD ) ¢3B-Hsu
17a-hydroxylsza 17,20-Iyéza
PROGESTERON —————3 17-OH—PROGESTERON ————— ANDROSTENDION
‘#Zl—hydroxwéza -*-Zl—hydroxy\aza 178-HSD
TIKOSTERON OXYKORTISO TESTOSTERON
Sa—reduktsza
KORTISOL DIHYDROTESTOSTERON

‘ DEFICIT KORTIZOLU ’ NADBYTEK ANDROGENO
virilizace

11-DEO

18-0l o
ALDC N

‘ DEFICIT ALDOSTERONU \

1 Na*, 1t K*, dehvdratace



- je choroba charakterizovana nedostatecnosti vsech steroidnich hormon( nadledvin

- trpél tim prezident Kennedy

Etiologie

(1. Centralni Addisonova choroba = bily Addison (mnohem méné castéjsi))

- pfi¢inou je nador, poranéni, infekce mozku s postizenim hypothalamu nebo hypofyzy = vede to k nedostatku ACTH a tim
k nedostatku glukokortikoid( a androgenu, ale aldosteron se tvofi normalné (pod vlivem RAAs)

2. Periferni Addisonova choroba (mnohem casté;si)
pficina: NEJCASTEJl:  Autoimunitni zanét nadledvin (s tvorbou autoAb proti 21-hydroxylaze)
Méné Casto:  Meningokova infekce s krvacenim do nadledvin (Waterhouse-Friedrichsen(v sy)
Metastazy do nadledvin
Vrozena hypoplazie
Dlouhodoba lécba KS
Drive TBC

Klinicky obraz

1. Akutni nadledvinova (Adisonska) krize: - vznika Casto pfi stresovych stavech (infekce, OP, stres)
hypoosmolarni dehydratace — hypotenze, slabost, zmatenost,
oligoanurie
zvraceni (konstantni pfiznak), anorexie a prijem
vysoka horecka
priznaky hypoglykémie — tfes, Uzkost, tachykardie, palpitace, poceni

2. Chronicka adrenalni insuficience: progredujici slabost, hypotenze, bolesti bficha, zvraceni, priijmy

hyperpigmentace (nad drobnymi klouby + na bukalni sliznici) (dochazi
k tomu proto, protoze prekurzorem ACTH je Proopiomelanokortin, ze kterého vznika téz MSH = Melanocyty Stimulujici Hormon = tvofi se vic melaninu)

Dg.:  hypoNa’, hyperK’, hypoglykémie, MAc
MACTH (u centralni formy bude /) + J kortizolu v krvi + { kortizol v mo¢i
sérologie: protilatky proti 21-hydroxylaze
- pfi nejistoté se provadi synacthenovy test = ACTH stimulacni test = podame analog ACTH a sledujeme
vzestup kortizolu

Terapie
Substituce: hydrokortizon + fludrokortizon (ma vice mineralokortikoidni efekt)
- pfi stresovych situacich organismu je nutno tyto davky zvysit! Jinak hrozi Adisonska krize!

= onemocnéni charakterizované nadprodukci mineralokortiokoidui
Etiologie
— nejcastéji bilateralni hyperplazie, méné unilateralni adenom, jesté méné unilat.
hyperplazie, vzacné familiarni hyperaldosteronismus (dexamethazonu-supresibilni) ¢i karcinom
- plazmatickd reninova aktivita je NiZKA

(aktivita RAAs) — zplsobeno onemocnénim ledvin (renovaskularni,
protrahované hypoperfuze, hypoproteinémie, BartterQv sy)
- plazmatickd reninova aktivita je VYSOKA

Klinicky obraz
Sekundarni AH — ¢asto farmakorezistentni = organové dusledky (hypertrofie LK, cévni poskozeni)
HypoK" (obstipace, slabost, parézy) + MAI

Diagnostika
/" aldosteronu v séru, J plazmaticka reninova aktivita (u primarni formy), *pomér aldosteron:renin = nutno
doplnit féni testem (nap¥. pomoci FR — u primarniho hyperaldosteronismu neklesne hladina aldosteronu) + CT/MRI



(USG je s ohledem na malou velikost adenomu/hyperplazie méné Gc¢innd) + pfi podezieni na adenom selektivni
katetrizace s odbérem krve a vySetfenim hladiny aldosteronu

Terapie
adenom: adrenalektomie
hyperplazie: spironolakton/eplerenon

= soubor pfiznakl vznikajici pfi nadmérném mnozstvi KS v téle (exogenné, Cushinglv sy, Cushingova nemoc)
Cushingova nemoc (vzacna) = * tvorba ACTH

Cushinglv sy — nejcastéji zplisoben adenomem nebo karcinomem nadledvin, hyperplazii, event. ektopickou
nadprodukci (oviskovy ca plic — u déti asi vzacné?)

Klinicky obraz: 1. mésicovity oblicej

. trunkalni typ obezity + tukovy hrb na krku + tenké koncetiny
. nafialovélé strie

.AH a DM2

. hypertrichdza, hirsutismus

. osteopordza a zpomaleny rist

. deprese, poruchy koncentrace a paméti

N ook N

Diagnostika

- FA!

hypoK*, hyperglykémie, hypochloremicka MAI

 odpadu kortizolu v moc¢i, P sérovy kortizol, u nddorl byva { ACTH ale u hyperplazii nadledvin TNACTH?
dexamethazonu supresibilni test: odlisi centraini a periferni formu (u ni se snizi ACTH)

- VZDY! CT/MRI mozku pro vylou¢eni tumor( mozku + USG/CT/MRI/Scinti nadledvin

Terapie
Cushingova nemoc:  neurochirurgicka OP
Tumor nadledvin: adrenalektomie (pokud oboustranna, tak doZivotni substituce)



38B Vrozené vady zazivaciho ustroji

Obecna charakteristika

VVV jsou defekty organ, ke kterym doslo béhem prenatalniho vyvoje.

- v rizném rozsahu postihuji cca 3 % novorozencl

- na jejich vzniku se mohou podilet chemické (pr. Iéky — cytostatika, antiepileptika, alkohol, drogy, tézké kovy),
fyzikalni (zareni), biologické (TORCH infekce, gestacni DM, fenylketonurie matky) teratogeny a genetické faktory

- VVV GITu jsou relativné Casté
- fada z nich je soucasti chromozomalnich aberaci a genetickych syndromu

VVV dutiny Ustni a patra
1. Rozstép rtu a patra

cheiloschisis = horni ret cheilognatoschisis = horni ret + horni Celist palatoschisis = samotné patro
cheilognatopalatoschisis = horni ret + horni Celist + patro submukdzni rozstép patra rozstép uvuly aj.
- mUZe byt unilat. a bilat.

KO: 1. obtizné sani mléka = vazne vyZiva

2. porusena stavba nosu = huhriavost
3. porucha vyvoje chrupu
4. vyssi riziko aspirace potravy, recidivujici pneumonie, otitidy

Dg.: PFi vhodné poloze plodu to miZe byt diagnostikovano jiz na USG ve Il. trimestru
T: Komplexni — Ucastni se ji plasticky chirurg, maxilofacilarni chirurg, pediatr, ORL léka¥, zubar, logoped,
psycholog

2. Makroglosie
- byva u Downova sy

3. Makrostomie
- soucast riznych vrozenych syndromi

VVV lJicnu
1. Atrézie jicnu
=VVV jicnu, kdy je jicen slepé ukoncen a v 90 % spojen s tracheou tracheoezofagealni pistéli
- klasifikujeme to dle Vogta Ci Grosse — zdaleka nejcastéjsi je typ Gross C (= Vogt 3B) — horni slepy vak + dolni ¢ast
s TE pistéli
- mUZe byt asociovano s riznymi syndromy jako: - trisomie 13, 18, 21 ch. (Patauuv(, Edwards(v, Down(v sy)
-v 50 % s dalsSimi VVV patere, srdce, bronch(, analniho kanalu

UROZENE ATREZIE/PISTELE JICNU - KLASIFIKACE

Uogt 34 Uogt 38 Uogt 3C -
Gross A Gross B Gross C Gross D Gross E/H
KO: prenatalné muze byt polyhydramnion (= vice plodové v.) (vznika podezieni) 2 1 riziko pred¢asného porodu

brzy po porodu kasel pti prvnim piti, dusnost, cyandza, slinéni, péna u pusy, aspiracni pneumonie (z HCl),
Dg.: 1. nelze zavést sondu do Zaludku

2. RTG hrudniku a bficha, popf. RTG s vodni KL (max. 2 ml, ihned odsat)
T: Co nejdrive OP — uzavfit pistél, do té doby UPV a parenterdlni vyZiva

2. Vrozena stendza jicnu
- mnohem méné castéjsi, resi se dilatacemi ¢i resekci cirkuldrni svaloviny

3. Dysfagia lusoria
= oznaceni pro abnormalni odstup a. subclavia dx. (téZ a. lusoria) z levé ¢asti oblouku aorty = kFizi a komprimuje
predni sténu jicnu = na RTG polykaciho aktu je ostra komprese



VVV Zaludku

Atrézie, aplazie,

Kongenitalni hypertroficka pylorostenodza (viz ot. ¢. 33B)

- Castéji postizeni chlapci

- dité se narodi s normalnim pylorem > béhem nékolika tydn( hypertrofie a hyperplazie (hmatna oliva) = pozdéji
kompenzatorni hypertrofie svaloviny zbytku Zaludku (viditelnd/hmatna peristaltika) = vznikla obstrukce vede

k zvraceni obloukem bez pfimési Zluce € T: pylorotomie dle Ramdstedta

VVV Streva
1. Atrézie duodena
- tak jako u atrézie jicnu — Castéji se vyskytuje u P s Downovym syndromem, v 50 % je spjata s jinymi VVV,
prenatalné se projevuje polyhydramnionem
KO: Postnatalné do 24 hod. vznika obraz vysokého ileu:
prudké zvraceni s pfimési Zluce (v 90 % je pod Vaterskou papilou, v 10 % nad — chybi Zlucova pfimés)
vzedmuté epigastrium + propadlé hypogastrium (,,lodkovité brisko)
neodchazi smolka (pfi pouhé stendze odchazi pozdné)
Dg.:  RTG bficha ve visu — obraz double bubble! =1 bublina v duodenu a 2. v zaludku
T: OP - duodeno-duodendlni anastoméza

2. Atrézie a stendzy jejuna aiilea
- obdobné: prenatalné polyhydramnion, postnatalné do 36 hod. vznikd obraz stfredné vysokého ileu:

zvraceni se zluci

vzedmuté bfisko

pozdni odchod smolky

dyspnoe kvali vysoko postavené branici
- Dg.: nativni RTG bficha ve visu — distenze kli¢ek, hladinky?; T: chirurgicka

3. Malrotace streva
= porucha rotace Ci porucha upevnéni stieva na zadni sténu b¥isni
- normalné stfevo rotuje proti sméru hodinovych rucicek a jako osa plsobi a. mesenterica sup.

non-rotace = tenké stfevo lezi vpravo, tlusté vlevo — je to zpravidla asymptomatické, ale CAVE! apendicitida se
projevi vievo!l!!

malrotace = cékum se zastavi pfi své rotaci v netypické pozici — napf. vysoko pod jatry

Laddtiv sy = porucha rotace, kdy se kombinuje kongenitalni volvulus a komprese duodena nerotovanym cékem

KO: obraz NPB - volvulu bud brzy po narozeni nebo kdykoliv béhem 1. roku:
zvraceni
zastava odchodu plyna a stolice
vzedmuti bficha
bolest a peritonealni ptiznaky
Dg.: RTG - chybi bubliny v oblasti céka, malrotaci potvrdi irigografie
T: OoP

4. Meckeltiv divertikl
= nékolik cm dlouha vychlipka jako pozlstatek ductus omfaloentericus, ktery se nachdazi 20 — 60 cm oralné od
Bauhinské chlopné na antimezenteridlni strané ilea

- az v 50 % obsahuje heterotopickou tkan: sliznici Zaludku/pankreatickou tkar/kombinaci obou
- vétSinou nepusobi potizZe a je po cely Zivot asymptomaticky!
KO: 1. nejcastéji asymptomaticky

2. ve 40 % Krvaceni z GIT rtizného rozsahu (zdrojem muZe byt vied) — nalez natravené ¢i Cerstvé krve, byva
bez bolesti, mlze to vést k anémii = komplikaci je perforace viedu

3. ve 30 % vytvori vedouci bod pro vznik intususcepse a tim obraz lleu

4. ve 20 % zanét = divertikulitida — Spatné odlisitelna od apendicitidy



Dg.: - myslet na to vidy pfi nebolestivém krvaceni z GIT
- USG a RTG s KL nemusi byt vidy prikazny = lepsi je scintigrafie (Techneciovy scan)
- Casto se dg. potvrdi aZ pfi OP

T: OoP

5 Hirschprungova nemoc = megacolon congenitum
= chybéni ganglionarnich bb. (absence Meissnerova a Auerbachova plexu) ve sténé colon v rlizném rozsahu od rekta
oralné (vétsinou rektum a sigmoideum)
- postizeny segment je stenoticky = nad nim dochazi k dilataci stfeva, hromadéni stievniho obsahu, mnozeni
bakterii 2 muze vzniknout sepse a perforace
KO: 1.v 90 % je prvni pfiznak opoZzdény odchod smolky

2. chronicka obstipace, neprospivani, hypoproteinémii

Dg.: PFi vysSetieni per rectum — je ampula Uzka a prdzdnd, nékdy dojde k narazovému uniku pachnouci stolice
Pfi palpaci — palpujeme skybalu v levém hypogastriu
USG, irigografie, andlni manometrie, definitivni vys. je biopsie rekta

T: Dle rozsahu — resekce postizeného Useku + vytvorfeni neorekta = vétsinou dobra progndza, svérace vétsinou
zachovany

6. Anorektalni atrézie
- vétSinou se to odhali na porodnim sale mérenim TT rektdlné, jinak dojde k rozvoji ileu a dg. USG pres perineum
- nékdy jsou pfitomny pistéle



38C Diagnostika a Iécba sepse

Definice
Sepsi Ize definovat jako SIRS s prokdzaym ¢i predpokladanym infekénim agens.
kritéria SIRS 2 ze 4: 1. TT nad 38°C nebo pod 35°C
2. TF nad 90/min
3. D nad 20/min nebo PaCO, nad 32mmHg (4,3 kPa)
4. leukocyty nad 12 x 10°/1 nebo pod 4 x 10°/I nebo vice nez 10 % nezralych forem
- u déti jsou hodnoty odlisné dle véku

- tato definice je problematicka (nedokonald), protoze i dité s béZnou bronchopneumonii mlze naplfiovat definici
sepse — u dospélych se zavedlo SOFA skére (resp. quickSOFA skore) - je snaha vytvofit modifikované SOFA skére pro
pediatrickou populaci, ale stale plati ,SIRSova definice”

Klasifikace sepse
1. Sepse
2. Téika sepse — je sepse spojena s organovou dysfunkci vzdalenych organti, hypoperfuzi tkani nebo hypotenzi
pr. pneumonie + hypotenze

pneumonie + oligurie

pneumonie + trombocytopenie

pneumonie + zmatenost
- poskozeni vzdalenych organt vznika jako destrukéni odpovéd organismu na infekci nikoliv propagaci infekce
samotné
3. Septicky ok — je sepse s hypotenzi NEREAGUJICi NA DOPLNENi OBJEMU -> kromé tekutinové resuscitace je
nutné poddavat vazopresory
- znamkami hypoperfuze jsou: Maktatu, oligurie, alterace mentélniho stavu

a) studena sepse (typické pro kojenecky a détsky vék, ale u dospélych netypické)
- je charakterizovana studenou kizi (vznika na podkladé vaskularni rezistence), mramorovanou/cyanotickou kizi,
tachykardii, hypoxémii a acidézou

- je u ni NiZKY SV (tlak m@Ze byt normalni, ale srdce pracuje kvili Mvaskularni rezistenci proti P afterloadu)

b) tepla sepse (typické pro dospélé)

- je charakterizovana zdnétlivou trias: teplou rudou kuzi, febrilii a tachykardii + klinickymi zndmkami hypoperfuze
(viz nize)

- je u ni NORMALNI SV a hyperdynamicka cirkulace

MODS = porucha 2 a vice organu, kdy organismus bez terapeutického zasahu nedokazZe udrzet homeostazu

Klinicky obraz

- jednak vychazi ze SIRS kritérii

klinické znamky hypoperfuze

- jednak je potfeba vidy vysetfit stav védomi — pomoci GCS

- jednak hodnotime vzhled kiiZze — bledd, mramorované, chladna akra + hodnotime kapilarni navrat (norma do 1-2s)

- jednak hodnotime stav ledvin: oligurie (novorozenci a kojenci pod 1 ml/kg/h; starsi déti pod 400ml/hod)
anurie (novorozenci a kojenci pod 0,5 ml/kg/h; starsi déti pod 100ml/hod)

novorozenci a kojenci: nemusi mit herecku!
nespecifické ptiznaky: apatie/neklid, zména chovani, odmita pit, vomitus, vysoce ladény
plaé, apnoické pauzy, kize bleda/$eda nebo zvyraznény
novorozenecky ikterus
- dale: kiece, nechutenstvi,
- pro znamku zavazné infekce (septického stavu) lze vyuzit i Yaleska kritéria



Diagnostika
- musi byt rychla
- u déti je zaloZena na SIRSovych kritériich + klinickém obrazu viz vyse (alterace védomi, zména zbarveni kliZe,

prodlouzeny kapildrni ndvrat, zména moceni)

Dan piSe: Ze pro dg. septického Soku neni nezbytna hypotenze jako u dospélych, staci, kdyz se spliiuji 2 z nasledujicich kritérii: Nevysvétlitelna MAc, M aktét,
oligurie, Mkapildrni navrat, rozdil centrélni a periferni TT o 2°C = septicky Sok

- na rozdil od dospélych, kde selhava obéh, u déti selhava srdce — rozvoj v podstaté obrazu kardiogenniho Soku?

2. Fyzikdlni vys. — odhaluje vyse uvedené
3. monitoring ZZF, TT, diurézy + hlidani bilance tekutin (mocovy katetr), saturace

4. Laboratoi: KO + diff. (leukocytéza/leukopenie), nékdy anémie a trombocytopenie
biochemie: CRP, prokalcitonin, IL-6 (presepsin), glykémie, ionty, urea a kreatinin, JT,
koagulace — INR a aPTT

ABR
moc — biochemie, sediment, kultivace
hemokultura + dalsi material na kultivaci: stér z krku, nosu, rany, kize

katetr vstup — pfi podezieni na katetrovou sepsi
sputum — pfi podezreni na infekci DC

LP (pfi podezieni na meningitidu)

sérologie — 1gM a IgG, viry PCR

5. LiDCO = Lithiem kontrolovany SV (Cardiac Output) = systém zavadény do CZK a méfeni pres PZK?
méri: periferni rezistenci (TK)
srdecni vydej
pulzni diferenci
6. RTG S+P?

Souhrn rozdilli septického Soku u déti vs. dospélych — dle Dana
- pfi septickém Soku u déti prevazuje {, SV, zvysena rezistence (mQze byt i snizend) a snizend dodavka 02 tkanim
- kompenzacni mechanismy jsou u déti limitované — uz tak je TF vysokad, dalsi zvySovani TF je pak neefektivni

Terapie
- co nejrychlejsi podani i.v. Sirokospektrych ATB: novorozeneckd sepse: ampicilin + gentamicin

- stéZejni je predchazet Soku - tekutinova resuscitace: cilem je udrzet MAP > 60mmHg (a kapilarni navrat do 3s)
- nedafi-li se zajisti i.v. vstup = intraosedlné
- 1/1 Hartman 20ml/kg béhem 15 min - opakujeme do MAP > 60mmHg a kapilarniho navratu do 3s
- hrozi hyperhydratace, ktera se projevi hepatomegalii ¢i plicni edém — po ni ukondit tekutinovou
resuscitaci a nasadit vazopresory

- nestaci-li tekutinova resuscitace k udrzeni MAP, podame vazopresory:
dobutamin — B-mimetikum:  pFi SV
noradrenalin — a-mimetikum: pf¥i J vaskularni rezistenci
(dopamin — ucinek zavisi na davce)

- nékdy UPV
- pfi podezreni dysfunkce ledvin je indikovano podani hydrokortizonu?

zéklad: ATB, TR, vazopresory — VSE DO 1 hod!!!



39A Imunodeficitni stavy

Definice

ID jsou stavy spjaté se snizenou reaktivitou IS na antigenni podnéty, pro které je charakteristicka zejména zvySena
nachylnost organismu k INFEKCiM, ale mohou se u nich zvy$ené vyskytovat i nadorova, Al (oboji typicky u CVID) ¢&i
alergicka onemocnéni.

Fyziologie
Obranyschopnost organismu je zajistovana jednak bariérovymi mechanismy (klze, sliznice, HCl, pfirozena
mikrofldra) a jednak nespecifickou a specifickou sloZzkou imunity.

Nespecificka imunita ma svou: a) bunécnou slozku — neutrofily, monocyty a makrofagy, dendritické bb., eozinofily =
to vSechno jsou fagocyty + mastocyty, bazofily, NK-bb., trombocyty
b) humoralni slozku — komplement, proteiny akutni faze, interferony, koagulac¢ni a
fibrinolyticky systém

Specifickd imunita ma svou:  a) bunécnou slozku — T-ly a B-ly
b) humoralni slozku — protilatky a cytokiny

Klasifikace

a) dle pric¢iny: 1. Vrozené (primarni) — zplsobené vrozenymi defekty genl nezbytnych pro spravnou fci IS
- vzacnéjsi, ale obecné zavaznéjsi az zivot ohrozujici
2. Ziskané (sekundarni) — ziskané v prlibéhu Zivota; jsou sekundarnim disledkem plsobeni vnitfnich
a vnéjsich faktord a patologickych stavli (onemocnéni s dopadem na IS)

b) podle postiZzené slozky IS: 1. poruchy specifické imunity
a) protilatkové = poruchy B-ly
Brutonova agamaglobulinémie, Selektivni IgA deficit, CVID (bézna variabilni ID)
b) poruchy T-ly a kombinované ID
SCID, Ommendyv sy, Syndrom nahych ly (= porucha tvorby MHC Il.)

2. poruchy nespecifické imunity

Chronicka granulomatdza, Chédiaklv-Higashiho sy, LAD sy (Leukocyte Adhesion Def.)
a) poruchy fagocytézy
b) poruchy komplementu
c¢) poruchy NK.bb

3. ID sdruzené s jinymi vrozenymi syndromy
Di-Georgulyv sy, Wiskott-Aldrichlv sy, Ataxia teleangiectasia

Primarni ID

Znamky primarnich ID

. 2 2 zanétu stfedousi v pribéhu 1 roku

. 2 2 sinusitid v prabéhu 1 roku

.21 pneumonie ro¢né v pribéhu nékolika let

. Chronicky prijem, vahovy Ubytek nebo neprospivani

. Rekurentni virové infekce (herpes, bradavice, kondylomata)
. Rekurentni nutnost podani i.v. ATB

. Rekurentni hluboké abscesy kize nebo vnitfnich organ(

. Perzistujici mykotické infekce klze nebo sliznic (soor)

. Atypické mykobakteridzy (non-TBC) nebo jiné oportunni infekce
10.Rodinnd anamnéza PID
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11. Pfi hepatosplenomegalii a uzlinovém sy
12. Pfi reakci na ockovani, zejména Zivymi atenuovanymi vakcinami



Obecna charakteristika

- primarni ID jsou 2x ¢astéjsi u chlapct € protoZe fada z nich je X-vazanych

- vétSina je AR

- nejcastéji byvaji infekce DC, dale GIT, dale sepse, meningitidy, koZni a slizni¢ni defekty, artritidy a osteomyelitidy,
abscesy vnitrnich orgadnd

Rozdilné projevy jednotlivych typa primarnich ID

a) Protilatkové ID (nejcastéjsi) se projevi po prvnim pulroce, protoze do té doby je kojenec chranén matefskymi Ab
— projevuji se zejména ORL infekcemi a infekcemi HCD a DCD

b) poruchy T-ly a kombinované ID se vétSinou projevi ¢asné po narozeni neprospivanim, prijmy a tézkymi
oportunnimi infekcemi

c) poruchy fagocytarni imunity se projevuji po narozeni a typicky pyogennimi infekcemi ORL, DC, kliZze a nékdy i
Aspergillovou infekci

Diagnostika

- dlleZité je na moznost ID vibec pomyslet, k éemuz nam slouZi varovné znamky uvedené vyse

1. Orientacné KO + diff. a ELFO sérovych bilkovin (mGzZeme nalézt absenci nebo | frakci y frakce globulinti)

2. U protilatkovych ID dale stanovujeme koncentraci Ig a jejich podtrid v séru a event. provést féni test = stanoveni
specifickych Ab po ockovani

3. U bunéénych ID se stanovuji subpopulace lymfocyta a fénim testem je zde schopnost proliferace ly po jejich
stimulaci (mitogeny a specifickymi Ag)

4. Poruchy fagocytl se diagnostikuji pomoci baktericidnich testd a vySetfenim schopnosti produkce kyslikovych
radikalt

5. Defekty komplementu se vysetfuji stanovenim hladin slozek komplementu

6. Molekularné-genetické metody

7. Mikrobiologické vys. — dle spektra vyvolavajicich agens Ize usuzovat na slozku imunity, ktera je postiZzena:
a) protilatkova — opouzdrené patogeny (pneumokok, streptokoky)
b) kombinované ID — viry, plisné a oportunni patogeny
c) poruchy fagocytti — stafylokoky, Aspergillus, Candidy, Pseuodomonas
d) poruchy komplementu — Neisseriové infekce

A) Protilatkové ID

- provazeny hl. infekcemi opouzdienymi patogeny, viry jsou eliminovdny normalné

1. Brutonova agamaglobulinémie = X-vazand agamaglobulinémie

pFicina: mutace BTK = Brutonovy Tyrosin Kinazy (Ucastni se prenosu signalu z receptord B-ly) 2 vysledkem je
porucha vyzravani B-ly

- vyrazné sniZeni aZ absence B-ly + absence vSech izotypu Ab

-> opakované bronchopneumonie mohou vést k rozvoji bronchiektazii a fibrotickym zménam

T: substituce Ig

KI: Zivou vakcinou proti poliomyelitidé

2. SCID = BéZna variabilni imunodeficience

pFicina: neni presné znama

- fenotypové se to podoba Brutonové agamaglobulinémii (tj. 4 vSech izotypl Ab), ale klinicky pribéh je méné
zavainy a oddaleny (Casto az po 20. roce)

3. Selektivni IgA deficit (nejcastéjsi protilatkovy ID)!

pficina: neni presné znama

- nemusi se nijak projevit (IgA mohou byt zastoupeny IgM), jindy AlO, alergie, infekce DC, nddorova onemocnéni
KI: ptipravky s obsahem IgA € mohou byt rozpoznany jako cizorody Ag, coz mize vést k anafylaxi



B) Kombinované ID
1. SCID

vevs

- jsou charakterizovany jak poruchou bunécné tak i protilatkové imunity — vétSinou s Uplnou absenci T-ly a poruchou
fce B-ly

- vétsina z nich je X-vazanych = tzn. ¢astéji tim trpi chlapci

- Ommenlv sy = SCID v kombinaci s hypereozinofilii a erytrodermii

KO: neprospivani od utlého véku, opakované infekce véetné oportunnich patogent, nelécené smrt do 1 roku

T: Bez transplantace KD zpravidla kon&i smrti

2. Wiskott-Aldrichiv sy (XR)

- pficina: defektni tvorba proteinu zajistujiciho spojeni povrchového R s cytoskeletem b.

- projevy: postizeni T-ly a trombocytl - trombocytopenie, 1 nachylnost k infekcim, ekzémy = smrt ¢asto
kv(li vykrvaceni a chronickym infekcim

C) Fagocytarni

a) Chronicka granulomatoézni choroba

pficina: defekt NADPH-oxidazy a tim neschopnost tvorby kyslikovych radikali = neschopnost ICT
degradace fagocytovanych patogenl

- hnisavé infekce od utlého détstvi

b) Chédiakiiv-Higashiho sy
pricina: defektni tvorba lysozomli (jejich obsahu) = neschopnost ICT destrukce patogend
- hnisavé infekce, mykotické infekce + ¢asto albinismus

c) Kostmannliv sy = Tézka kongenitalni neutropenie

pficina: porucha signalni kaskady po vazbé G-CSF = neutropenie
- tézké infekce od prvnich dni Zivota

terapie: transplantace hematopoetické tkané, rekombinantni G-CSF

D) ID jako soucast jinych sy

a) DiGeorguv sy

pficina: porucha vyvoje 3. a 4. Zaberni vychlipky = hypoplazie aZ aplazie thymu a p¥istitnych télisek >
J tvorba T-ly = " riziko virovych a mykotickych infekci; |, tvorba PTH = hypokalcémie

b) Ataxia teleangiectasia

pficina: mutace DNA-dependentni proteinkinasy zodpovédné za reparaéni mechanismy DNA a rekombinaci
V(D)J segmentt

projevy: mozeckova ataxie, teleangiektazie malych cév, {4 4 IgA a IgE + hypoplazie thymu a miznich uzlin



Ziskané imunodeficity — rozdéleni, priciny, klinické projevy.

OBECNA CHARAKTERISTIKA

- jsou (na rozdil od primarnich ID) velmi casté

- priciny: 1. poskozeni pfirozenych bariér télnich = popaleniny, polytraumata
2. postizeni jednotlivych slozek IS

- ve svété je nejCastéjsi pricinou podvyziva a AIDS

ROZDELENI + PRICINY (u nas nejéasté&jsi)

A) PORUCHY VYZIVY

1. Vitaminové karence — hl. u alkoholik(

2. Nedostatecna vyziva

B) FARMAKOLOGICKY a TERAPEUTICKY NAVOZENE ID
1. Imunosupresiva

2. Cytostatika

3. Kortikosteroidy

4. lonizacni zareni

C) METABOLICKA ONEMOCNENI
1.DM
2. Urémie

D) NADOROVA ONEMOCNENI
1. Plazmocytom
2. HhodgkinQv lymfom

E) INFEKCNi ONEMOCNENI
1. HIV resp. AIDS

2. virové — Chripka, Spalnicky
3. Infekéni mnononukledza
4.TBC

F) ZTRATY IMUNOGLOBULINU

1. Popaleniny

2. Nefroticky syndrom

3. Enteropatie se ztratami bilkovin

G) PO INVAZIVNiICH VYKONECH
1. Splenektomie
2. Tonsilektomie

H) ALKOHOLISMUS

ROZDELENi PODLE POSTIZENE SLOZKY IS

- u fady sekundarnich ID jsou postiZzeny rizné slozky IS

1. PROTILATKOVE

a) ztraty Ig — nefroticky sy, popaleniny, dlouhotrvajici prijmy, ztraty krve

b) poruchy tvorby Ig — plazmocytom, lymfaticka leukemie, imunosupresivni a cytostaticka lécba

c) splenektomie — slezinné B-ly jsou zodpovédné za tvorbu Ab proti polysacharidovym Ag = /" riziko infekce, a proto
doporucené ockovani proti Str. pneumoniae, H. influenzae, Neisseria meningitidis

2. BUNECNE

a) po virovych infekcich je prechodné |, fce bunécéné imunity — po spalni¢kach, EBV...

b) AIDS

c) dieriova dysfunkce — Iéky, chemikalie, zafeni, viry, nddory = neutropenie az agranulocytdza

3. KOMBINOVANE ID
a) metabolické choroby — DM, urémie
b) chronické renalni selhani kvili | EPO, { Ds...



c) poruchy vyzivy — hl. u alkoholik(l, kachektickych P (napt. onkologickych P), P se zavaznymi chorobami GITu, P
s mentalni anorexii,

KLINICKE PROJEVY

Poruchy neutrofil(: nekrotizujici zanéty, stafylokokové pyodermie, flegmaony, infekce opouzdienymi mikroby
Poruchy T-ly: hlavné infekce ICT patogeny = viry, bakterie + parazitarni infekce
Poruchy B-ly: hlavné infekce ECT patogeny



40A Hypotroficky a nezraly novorozenec

Zakladni klasifikace rizikovych novorozenct
1. Dle porodni hmotnosti

Normalni porodni hm. 2500 - 4200g
Nizka porodni hm. pod 2500g
Velmi nizka porodni hm pod 1500g
Extrémné nizka porodni hm. pod 1000g
Velka porodni hm. nad 4200g
2. Dle délky téhotenstvi (gestace):
nezraly (pfed ukonéenym 37. tydnem): a) lehce nad 35. tyden
b) stfedné nad 32. tyden
c) tézce méné nez 32 tydnt (hranice viability je od 24. tydne)

zraly (38. — 42. tyden)

pfenaseny (po 42. tydnu)

3. Dle vztahu porodni hmotnosti k danému gestac¢nimu véku:

hypotroficky (hm je pod 5. percentil k danému gestacnimu véku)

normotroficky (hm. je mezi 5. — 95. percentilem k danému gestaénimu véku)
hypertroficky (hm. je nad 95. percentil)

- hypotroficky novorozenec muize byt nedonoseny (nezraly), donoseny i prenaseny

Hypotroficky novorozenec
= porodni hm. pod 5. percentil
- prevalence je asi 5 % u zdravych matek (u rizikovych je prevalence vyssi)

Klasifikace podle typu hypotrofie — a jejich klinicky obraz

1. Asymetricky (disproporcionalni) typ (Castéjsi — 75 %)
- novorozenec ma proporcionalné vétsi obvod hlavy a délku neZ je jeho obvod bficha a snizend hm.
- ma ubytek podkozniho tuku, svalstva, J, turgor a |, obsah glykogenu
- ma lepsi progndzu rdstu i PMV = vétsSinou v prvnich mésicich doZzene své normotrofické vrstevniky
- pficina: porucha vyZivy v posledni fazi téhotenstvi — pr. porucha fetoplacentarni jednotky

2. Symetricky (proporciondlni) typ (méné casty — 25 %)
- novorozenec ma auxologické parametry proporcionalné snizené a odpovidajici svému gestacnimu stafi
- mensi obvod hlavy je znamkou naruseného vyvoje CNS u fetu = progndzu rlstu i PMV ma horsi
- pficina: porucha rtlistu ¢asné v téhotenstvi

Etiologie
- obecné se bud' jedna o konstituéné maly plod nebo o intrauterinni ristovou restrikci

priciny intrauterinni rlstové restrikce: A) ze strany plodu
1. chromozomalini aberace
| 2. VW
3. fetalni infekce
4. mnohocetna téhotenstvi
b) ze strany matky
1. malnutrice
2. alkohol, drogy, koufeni, psychofarmaka a jiné léky
3. IBD, CHSL, SLE, CHOPN, tézké AB aj.
4. gestacni diabetes a téhotenska hypertenze
C) ze strany placenty
1. Anomalie pupecniku
2. Abrupce placenty
3. Cévni malformace
D) ze strany délohy (abnormality, VVV délohy)




Cim jsou ohrozeni hypotroficti novorozenci

1. Hypotermii (ma mensi zasoby podkoZniho tuku, relativné vétsi povrch kiize)
2. Hypoglykémii (ma { zdsoby glykogenu)

3. HypoCa®

4. Polycytémii

- obecné je mliZzeme zaradit mezi rizikové novorozence, ktefi maji vyssi riziko rdznych patologii viz ot. ¢. 7B

Terapie hypotrofického novorozence

1. po porodu na JIP

2. prevence hypotermie

3. prevence hypoglykémie = po porodu se jim ze zacatku podava 10 % Glc i.v.

4. zajisti ZZF — ihned po narozeni vénovat pozornost vy¢isténi HCD — nebezpedi aspirace smolky

- cilem je pfiméfenou vyZivou vyrovnat ristovy a nutri¢ni deficit

Nezraly novorozenec

- vétSinou se rodi s nizkou porodni hm.

- jsou zatizeni vy$si morbiditou a mortalitou = coZ muzZe negativné ovlivnit jejich dlouhodoby vyvoj
- dobrd progndza je cca od 32. tydne

- prevalence cca 7 %

- hlavni faktory urcujici prognézu: infekce
CNS patologie — krvaceni do CNS, leukomalacie
Respiracni potize — RDS, pneumonie, brochopulmonalni dysplazie

Znamky nedonosenosti — typicky vzhled

KUZE: tenka, syté Cervend, prosvitajici kapilary, husté lanugo, absence mazku

GENITAL: u chlapcti — nesestoupla varlatka, u divek — labia majora neprekryvaji labia minora
UCHO: mékké a slabé zakfivené - nemaji vytvorenou usni chrupavku

LEBKA: Casto dolichocefalie, na zadech ¢astéji drzi hlavu na stranu (vpravo)

BRADAVKY: neprominuji (nehmatné prsni Zlazy)

NEHTY: neprekracuji okraj prsti

TONUS: svalovy tonus je snizeny

PUPECNIK: pupeénikovy pahyl je blize symfyze
CHODIDLA: slabé vyvinuté ryhovani

Postup u nezralého novorozence

1. KONTROLA TT: - donosené déti idedlné mame v teploté 32 — 35 °C 2 nedonosené vyzaduji vyssi teplotu >
k tomu se vyuZivaji inkubatory a vyhtivana lGzka
- vy3$si teploty zvysuji ztraty vody = kryty s plastovou félii, zvhl¢ovani vzduchu, tekutiny i.v.

2. VODNi ROVNOVAHA: - prvni den po porodu cca 60 — 80 ml/kg/den = postupné zvysujeme o 30ml/kg/den
az do hodnoty 150 — 180 ml/kg/den
3. VYZIVA: - dité roste rychleji a ma proto M nutriéni naroky
- lehce nedonoseny umi polykat MM = u vice nezralého nutnd NGS = u velmi nezralych i.v.
do CZK

U rizikovych (nedonosenych) novorozenct se castéji setkavame s:

RESPIRACNI SYSTEM

1. Apnoickymi pauzami a SIDS (Syndrom nahlého dmrti novorozence) = lze vyuzit de¢ky monitorujici dech (snimaji
dechové pohyby)

2. Respiracni infekce (bronchitidy, bronchiolitidy — v sezéné RSV (prosinec — duben) ochrana Palivizumabem
pneumonie)

ORL

3. Otitidy



GIT

4. Gastroenteritidy a obstipace 2 hl. u nekojenych déti, obvykle mizi s rostoucim vékem

5. GER

6. Ingvinalni a umbilikalni kyly (jsou pro né Castéji operované)

RUST

7. Retardace ristu

8. Osteopenie z prematurity — predchazime tomu poddvanim Ca, fosfatl a vit. D

HEMATOLOGIE

9. Anémie nedonosenych

- vznika kvuli: poporodnim odbérim, poporodni hemolyze a nedostate¢né hematopoeze

- proto bychom méli v prvnich 3 mésicich sledovat KO a od 3. tydne suplementovat Fe a u velmi nezralych
novorozencl (s porodni vahou pod 1500g) se béhem hospitalizace suplementuje i EPO nebo je nutné zajistit
transfuzi erymasy

CNS a smysly = NEJZAVAZNEJSi KOMPLIKACE

10. obstruk¢ni hydrocefalus

11. ischemie mozku

12. intrakranialni krvaceni

13. DMO a opozdény mentalni vyvoj

14. Retinopatie az slepota, myopie, strabismus, astigmatismus = proto by mél byt kazdy novorozenec sledovan
oftalmologem

15. PostiZeni sluchu aZ hluchota € vySetfujeme evokonované potencialy

- TAHLE OTAZKA NENi UPLNE KOMPLETNI — VIZ OT. OD B.W. NEBO Z MATROSE



HERPETICKE INFEKCE U DETI

-lidské herpesviry patfi v lidské populaci mezi nejrozsitenéjsi

-doposud je zndmo 8 hlavnich herpesvird

-jejich charakteristickym znakem je, Ze po probéhlé primoinfekci perzistuji v lymfoidnich nebo nervovych burikdch organismu

v tzv.latentni formé.

-naprosta vétsina primoinfekci probiha v détském véku

-za jistych okolnosti mGzZe dojit k reaktivaci herpetickych virG a tim k novym nebo opakovanym klinickym manifestacim, zvlasté u
jedincl s poruchou obranyschopnosti.

-herpetické infekce v téhotenstvi mohou vést k zdvaznym GENERALIZOVANYM infekcim u novorozenc.

1) INFEKCE VYVOLANE HSV 1 a 2
A) novorozenci
- vzacnéjsi onemocnéni, ale bohuzel s ¢asto dramatickym pribéh
- asi 75% je vyvolana HSV2 tj. GENITALNI INFEKCI MATKY
-riziko pfenosu a rozvoje onemocnéni u novorozence zavisi, zda-li v prlibéhu téhotenstvi matka onemocni primoinfekci nebo
opakovanou genitélni infekci.
-primoinfekce — riziko je az 50%, opakovana -riziko je asi 5%
-fetalni infekce HSV v 1 trimestru vede k potratu/pfedéasnému porodu/nasledkem vznikaji riizné malformace
-vétsina novorozencl se ale nakazi v priibéhu porodu.
-déli se podle klinického obrazu na 3 kategorie :
1) mukokuténni postizeni (Iéze prokazatelné na kazi, sliznici DU a ocich= SEM- skin, eye, mouth)
2) postizeni CNS (toto ma asi 60% novorozenct s mukokutani formou, vyskytuji se zde pfiznaky herpetické encefalitidy)
3) diseminovana HSV infekce (postiZeni visceralnich orgdn, které se vétSinou kolem 5. dne projevi jako tézky septicky stav).
T:i.v. podavany ACIKLOVIR (u mukokutanni 14 dni, u zbylych 21 dni) — nutnd monitorace : mozna neutropenie a nefrotoxicita
(U rezistence na aciklovir se dava virostatikum Foscavir)

B) HSV genitalni infekce
-genitélni herpes je u malych déti vzacny, vyskyt ale narlista s vékem a sexudlni aktivitou

-PRIMOINFEKCE: vysev puchyikl s ndslednou ulceraci v oblasti genitdlu a perinea, se znac¢nou bolestivosti, teplotou, slabosti,
nevolnosti, nékdy i s potizemi pfi moceni, obstipace.

-KLINICKA REAKTIVACE je méné zavaina a ma kratsi trvani.

-u mensich déti bychom méli zvazit mozné sexualni zneuzivani ditéte! Ale je moZny o nesexualni pfenos (autoinokulace ditéte
s herpetickou gingivostomatitidou, dalSi osoby s herpetickou vyrazkou v oblasti rukou (paranatium, paronychium)...)

T: aciklovir podle klinického stavu lokalné/p.o./i.v.

C) Mukokutanni HSV infekce
-U 90% probéhne primoinfekce asymptomaticky, u nékteré ¢asti déti mlze vzniknout:
-HERPETICKA GINGIVOSTOMATITIDA

-nejcastéji se projevuje u déti ve véku 1-3 let
-bolestivé vezikoulcerézni erupce v DU/periorélni vysev puchyrkd + horecka + hypersalivace + zvétseni uzlin +
zvySena drazdivost
T: p.o.aciklovir, u tézsich forem i.v. (Dle klinického stavu)
-TONSILOFARYNGITIDA
-nejCastéji u adolescentl
- oéni primoinfekce -> HERPETICKA KERATOKONJUNKTIVITIDA

-vysev puchyfkd na ocnich vickach a okolni kizi.




D) REAKTIVACE A RECIDIVUJICi indfekce
-opakovana reaktivace HSV infekce (nejcastéji u déti s poruchou obranyschopnosti) se manifestuje jako HERPES LABIALIS,
FACIALIS nebo GENITALIS + systémové projevy infekce.
-typické vezuikuly na rozhrani mukokutaniho spojeni rtd (ale i jako opar nosu, tvare, zevniho ucha).

T: p.o/i.v. Aciklovir (u o¢ni formy se daji dat i topické formy po konzultaci s oftalmologem)
-pokud je reaktivaci >6 béhem roku —> EPIZODICKA (pfi prodromalnich p¥iznacich) / SUPRESIVNI TERAPIE (preventivni denni
podavani mensi davky virostatika).

E) TRAUMATICKY HERPES

-vstupni branou infekce je poranéna kize (popdélenina, herpetické panaritium/paronychium)

-specialni jednotkou je EKZEMA HERPETICATUM, kdy dochazi k vysevu herpetickych vezikul v mistech postizenych ekzémem
nebo chronickou dermatitidou.

-klinicky stav je zavazny, provazeny teplotou

F) u déti s poruchou obranyschopnosti mGze HSV zplisobovat postizeni JICNU, ZALUDKU, JATER, PLIC — pFikladem je herpeticka
ezofagitida, herpetcikd pneumonitida. (Na k{izi mozny vysev podobny varicele).

G) POSTIZENi CNS !
-HSV postizeni CNS se m(Ze manifestovat jako SEROZNi MENINGITIDA (HSV I1) a nebo jako AKUTNi NEKROTIZUJICi
ENCEFALITIDA (HSV I), charakterizovana hemoragickou nekrézou fronto-temporalniho laloku
-vétSinou se jedna o primoinfekci
KO: cefalea a horecka - po nékolika dnech poruchy védomi + fokalni neurologické deficity — pf. ¢ichové halucinace
(postizeni frontalniho laloku), poruchy chovani + epileptické zachvaty
- pti postiZzeni dominantni hemisféry => afazie (porucha porozuméni ¢i porucha tvorby reci)
- edém CNS - riziko herniaci
Dg.: anamnéza, fyzikalni vy3., LP (T lymfocyty, 1 bilk.), CT/MRI, EEG, mozkova biopsie
T: vysoké davky i.v.aciklovir

2) INFEKCE VYVOLANE VIREM VARICELLA ZOSTER (VZV) = HSV 3
-vyvolava u &lovéka 2 onemocnéni — primoinfekci je VARICELA (plané nestovice) a reaktivaci viru vznikd PASOVY OPAR.

VARICELA = plané nestovice
-vysoce nakazlivé onemocnéni, které postihuje zejména déti do 10 let
-ID: 6-21 dni
-je provézena TEPLOTOU a TYPICKYM GENERALIZOVANYM EXANTEMEM, ktery postihuje i vlasata ¢ast hlavy.
-jiz v pribéhu nékolika dnl jsou na téle pfitomna vSechna stadia polymorfniho exantému : makula, papula, vezikuly, pustula,
krusta (kdy béhem dalSich 2-4 dn( dochazi k vyseviim novych eflorescenci)
-u déti s normalni obranyschopnosti jsou morfy do 7 dn(i zaschlé a zacinaji se odlucovat.
-u mladsich kojencl s transplacentarné prenesenym Ab muZe dojit k viné nec¢etnych a rychle zasychajicich morf.
Komplikace : sekundarni bakterialni superinfekce (zcela vzacné muze dojit aZ k sepsi), krvacivé stavy (podminéné
trombocytopenii/DIC)- vzacné, variceldzni pneumonitida-malo ¢astd, postiZzeni srdce (myokarditida, hepatitida,
glomerulonefritida, orchitida, artrititida-malo Casté, postizeni CNS se projevi cerebralnimi priznaky (akutni mozeckova ataxie)-
muzZe byt pred, béhem i po vysevu morf, dale encefalitida, myelitida, polyradikuloneuritida- vzacné.
T: symptomaticka-> celkové se mohou podat antihistaminika (svédéni ?), pfi superinfekci: ATB, pti teploté :ibuprofen,
paracetamol.
-aciklovir jen opravdu u tézkych forem/ u déti s zavaznym zakladnimu onemocnénim (chronické plicni, koZzni onemocnéni/
systémové onemocnéni) a pfi uzivani KS (p.o.)
1111 déti s hemo-malignitami, solidnimi nadory, po TRP, s HIV infekci -> musi se pfi objeveni exantému co nejdfive podat aciklovir
(i.v.).

-koZni projevy: buly- hemoragické az nekrotické

-organové postizeni : pneumonitidy, encefalitidy, hepatitidy

PASOVY OPAR (HERPES ZOSTER)

-postihuje hlavné dospélé, ale vyskyt u déti neni vyjimkou

-ve vékové kategorii 0-10 let je diagnostikovano az 5% pfipadu

=zanétlivé onemocnéni spinalnich ganglii a zadnich kofent mi$nich/mozkovych nervi

-projevuje se typickou unilateralni vyrazkou v pfislusném DERMATOMU.
-erytematdzni, makulopapuldzni az vezikulozni exantém + znacna bolestivost

K: superinfekce bakterialni

T: aciklovir (zvlasté pfi postiZzeni n.trigeminus s nebezpeci vzniku herpes ophtalmicus).

ONEMOCNENI NOVOROZENCE



-kdy? matka onemocni v poslednich 2-3 tydnech téhotenstvi, tak dojde k transplacentarnimu prenosu viru -> NEONATALN{
VARIECELA, ktera se projevi varicelézni exantém jiz v dobé porodu nebo po narozeni.
-tim Ze se prenesou i Ab matky tak probiha vétSinou mirné
-ale kdyZ onemocni varicelou v poslednich 5 dnech pred porodem, neprenesou se Ab a dité je ohroZeno tézkym pribéhem.
-T:i.v.aciklovir (+ specifické hyperimunni globuliny)
-i pres terapii miZe dojit k postiZzeni parenchymatdznich organ( (visceralni varicela) a az k fatalnich konci.

HSV4 -EBV

-infekéni mononukleéza

-oralni vlasatd leukoplakie u P zejména s HIV

-chronicky unavovy syndrom

-davan do souvislosti s HL a BL (hodgkin a burkitav lymfom)

HSV5 -CMV (ma to asi 90% populace)

-primoinfekce: syndrom infeckni mononukledzy, hofe¢naté onemocnéni s lymfadenititdou, hepatititidy (u kojenctl), zdvazna vrozena infekce (mikrocefalie,
slepota, hepatosplenomegalie, purpura, petechie), vzacné pneumonie, kolitidy, meningitidy.

-u IS : pneumonie, kolitidy, ezofagitidy, encefalitidy, retinitidy, septické onemocnéni

-strasak po transplantaci -> mUze byt divodem rejekce transplantatu

HSV6,7

-HSV-6: nezdvazny stav u kojencl a malych déti s exantémem : exanthema subitum (Sestd nemoc) nebo bez. Zavaznost stoupd s vyskytem febrilnich kieéi.
-HSV -7: velmi podobné projevy

HSV 8

-U ID zpUsobuje Kaposiho sarkom (mezenchymalni maligni vaskularni nador)



PSYCHOSOMATICKE ONEMOCNENI

= télesné obtiZe, které nemaji podklad v onemocnéni jednotlivych organd/systému.

= jednd se o projekci negativnich emoci do podoby télesnych obtizi = soucasné tyto potize zhorsuji psychiku P = vznika bludny
kruh

- uz samotna definice zdravi tikd, Ze ,,Zdravi je stav Uplné télesné, dusevni a socidlni pohody a nejen nepfitomnost nemoci nebo
vady.”

- typicka jsou opakovana lékarska vysetreni, ktera nezjistila pricinu problému.

- prvné se s nimi do styku ¢asto dostéavaji PLDD -> odesilani do specializovanych pracovist somatickych obort

- typicky trva delsi dobu, nez se vyslovi podezieni na PSYCHICKY pdvod onemocnéni.

- P si neuvédomuje Ze jde o dusevni onemocnéni, protoZe se opravdu citi somaticky nemocen a ¢asto odmita
PSYCHOLOGICKOU/PSYCHIATRICKOU péci.

ETIOLOGIE — mnoho teorii

Roli hraji dédiéné faktory a zptisob s jakym P zvlada stresové situace = v pfipadé, Ze P nezvlada stresové situace nebo jsou-li
nad jeho psychické sily 2 vznika uzkost, deprese, porucha spanku, emoéni nestabilita = tyto stavy jsou provazeny narusenim
rovnovahy mezi PASY a SY = naruseni této rovnovahy se manifestuje v podobé poruchy organt a svald se vznikem obtiZi a
bolesti

- mUZeme fici, Ze ,soma“ a ,,psyché” jsou ve vzajemném propojeni a navzajem se ovliviuji

- obecné plati, Ze ¢im je dité mensi, tim ma méné vytvorenych mechanizmu pro zvladani stresové zatéze — stézejni pro zvladani
zatéze a vytvoreni téchto mechanismi je pro néj vztah k nejblizsi osobé (obvykle matce) a ostatnim élentim rodiny.
- z toho také plyne, Ze na vzniku somatickych onemocnéni mize mit velkou roli rodinné zazemi ¢i kolektiv a naopak

zlepSeni téchto vztahl mlzZe vést ke zlepSeni obtizi aZ k jejich vyléceni

PRIKLADY SOMATICKYCH OBTIZi

Bolesti bficha, cefalea, respiracni obtize (typickym prikladem je asthmaticky zachvat vyvolany psych. stresem), obstipace,
prijem

- psychosomatika se dava do souvislosti s AB, peptickymi viedy, ekzémy, IBD

DIAGNOSTIKA

- na psychosomatické onemocnéni je tieba vidy pomyslet pfi opakovanych somatickych stescich s negativnim nalezem

- vhodné je vysetfeni psychologem nebo psychiatrem, ktery provede strukturovany rozhovor a dotaznikové vysetieni
na zakladé néhoz urci schopnost ditéte vyrovnavat se se zatéZovymi situacemi a stanovi osobnostni rysy ditéte

- zakladem je odlisit somatické onemocnéni a vyloucit zavazné dusevni onemocnéni

- Pozor na SIMULACI a MUNCHAHAUSENUOV SY = SY BARONA PRASILA = dugevni porucha, kdy P nebo matka (¢i otec) predstira
potiZze nebo je zdmérné zesiluje a vyZaduje |ékafska vySetreni a terapeutické intervence

TERAPIE

Psychoterapie + event. farmakoterapie (antidepresiva, anxiolytika, antipsychotika)

- pti vyraznych obtizich hospitalizace na psychiatrické klinice

- nenafizovat klid na 1GZku = utvrdime tim P v tom, Ze ma somatické onemocnéni + nepotiebuje ho

TYPY — ASI NAVIC
1.SOMATIZACNI PORUCHA
-alespon 2 roky trvajici somatické stesky bez organického podkladu
-odmitdni ndlezu lékara
-nasledkem zhorseni SOCIALNIHO a RODINNEHO fungovani
-kladé dtiraz na jednotlivé pFiznaky
2.HYPOCHONDRICKA PORUCHA
- presvédceni o pfitomnosti 1 a > vaznych télesnych chorob, které se projevuji télesnymi pfiznaky, ale neodhalena
organicka pfi¢ina a P odmitd prijmout od Iékarl, Ze jeho choroba nema somaticky podklad.
-P se mUze zabivat domnélym zohyzdénim/znetvofenim
-ma v hlavé néjakou jednoznacnou nemoc
3.SOMATOFORMNI VEGETATIVNI DYSFUNKCE
-vyskytuji se télesné priznaky, které vypadaji jako nasledek télesné poruchy organ(/systému, ale bez organického
podkladu
-nékdy spojeny se psychickym stresem, ktery souvisi se vznikem obtizi
-muUZe postihovat KVS, DS, URO, GIT (palpitace, tfes, Cervenani, poceni, bolesti na srdci, dyspepsie, pocity tlaku kolem
Zaludku, skytavky, pocity plynatosti, psychogenni prijem, kasel, pocit dusnosti, hypoventilace, polakisurie, dysurie)
-soustiedéni obtizi na jeden organovy systém
4.PRETRVAVAJICi SOMATOFORMNI BOLESTIVA PORUCHA



-P udava tézkou sklicujici bolest, ktera nema organicky podklad.
-Casto v souvislosti s emo¢nimi/psychosocialnimi konflikty.



41. Perinatalni asfyxie a RDS syndrom

1. Perinatalni asfyxie

Definice

Asfyxie je oznaceni pro preruseni dodavky O, do organismu vedouci k rozvoji acidézy.

Perinatalni asfyxie je oznaceni pro asfyxii u plodu nebo novorozence

- jedna se o jednu z nejcastéjsich perinatdlnich patologii

- incidence je mnohondsobné vyssi u nedonosenych novorozencl a novorozencU s nizkou porodni hm.

Etiologie

-v 90 % k tomu dochazi PRED a PRI porodu, jen v 10 % PO porodu

A) PRENATALNI = preeklampsie a eklampsie, hypoxie matky, patologie placenty (abrupce, insuficience, placenta
praevia), intrauterinni ristova restrikce, intrauterinni infekce, gestacni diabetes

B) BEHEM PORODU = kefalopelvicky nepomér, porod koncem panevnim, prolongovany porod,
komprese/uzel/prolaps pupecéniku, mekonium v plodové vodé

C) PO PORODU (10 %) = VVV srdce, plicni onemocnéni a VVV plic, septicky Sok, jiné VVV, metabolické poruchy

Patofyziologie
1. asfyxie = hyperkapnii a hypoxii = anaerobni glykolyze - hromadéni laktatu = vznika MAc ¢i smiSena aciddza

2. Poskozeny mohou byt prakticky vSechny orgdny, ale v popredi je CNS, kdy vznika hypoxicko-ischemicka
encefalopatie (obecné hypoxicko-ischemické organové poskozeni) nebo krvaceni do CNS
- dlouhodobé nasledky jsou: 1. DMO

2. Mentalni retardace

3. Epilepsie

3. Nedostate¢na tvorba ATP, vede v bb. CNS k hromadéni (influxu) Na* a Ca®* = osmoticky pFestup vody >
generalizovany cytotoxicky intracelularni edém mozku = vede ke Mintrakraniadlnimu tlaku = kolaps kapilar branici
reperfuzi

4. Pozdéji dochazi ke M permeability kapilar = extracelularni edém mozku = dale PMCP = dale brani reperfuzi

5. Casnd reperfuze a reoxygenace miize paradoxné ohrozit novorozence nadmérnym mnozstvim ROS, pficemz
nezraly novorozenec ma nizsi antioxida¢ni kapacitu = vysledkem muze byt poSkozeni bb. (smrt mitochondrii)
- proto pfi vodu do resuscitace je nepouziti kysliku postup lege artis

kompenzacni mechanismus: centralizace obéhu (vazodilatace v mozku, srdci, nadledvinach)
J energetického vydeje (omezeni dychacich pohyb(, {, aktivita mozku (ovéfitelné na
EEG))

Klinicky obraz asfyxie

- kdyz ma novorozenec kyslikovou tisen, tak se nejdfive dychaci pohyby pravidelné prohlubuji a pfejdou v primarni
apnoickou pauzu 2 pokud pretrvava kyslikova tiseri = tak jsou dychaci pohyby hluboké a chaotické a prechazi

v sekundarni (termindlni) apnoe

- zprvu TF vzroste, ale pozdéji dramaticky klesd, stejné tak TK béhem druhé faze plynule klesa

- toto rozdéleni je dlleZité z toho dlvodu, Ze dité s primarni apnoi ma reverzibilni stav nevyZadujici resuscitaci, ale
pokud se narodi asfyktické dité, neni mozné pro urgentnost stavu zjistovat, zda je v primarni nebo sekundarni apnoi
a je nutno zahajit resuscitaci

Cyanéza/bledost, bradykardie, apnoe (nedycha)

CNS: krece, hypotonie, absence novorozeneckych reflext, patologické pohyby, kéma

priznaky z hypoxicko-ischemického poskozeni dalSich organi: SRDCE — porucha kontraktility, { SV, SS
LEDVINY — oligurie/anurie, hematurie, proteinurie,
znamky rendlniho selhani
JATRA - PMALT, AST, amoniak; { albumin, glykemie



GIT — paralyticky ileus, nekrotizujici enterokolitis
KREV — DIC, trombocytopenie

prenatdlni projevy: zména frekvence ozev plodu, odchod mekonia

Diagnostika

pro dg. je nejdulezitéjsi: 1. acidémie (pH < 7,1; BE pod — 12 mmol/I) z pupecnikové arterie

dale pro dg. svédci: 2. Neurologické priznaky casné po porodu — kiece, hypotonie, areflexie, kdma
3. Znamky MODS c¢asné po porodu — postiZzeni ledvin, jater, srdce

pro prognozu: Apgar skore do 3 v 5 min. = riziko trvalych neurologickych nasledkd

- pro dg. je nutno vyloucit jiné pFiciny: trauma, koagulopatie, infekce, genetické poruchy

ZAKLADY PECE
- kratce po porodu by mél novorozenec zahdjit dychani nékolika mohutnymi nddechy, po kterych nasleduje normalni
dychani a pokozka zac¢ne rizovét - dité se zabali do nahfatych plen a pfilozi k matce
- nedycha-li dostate¢né, vyZzaduje resuscitaci:
3 otazky, které si klademe pred resuscitaci: 1. Je novorozenec terminovy?
2. Je tonus v normé?
3. Dycha, place?
- 3x ANO = nevyzaduje resuscitaci  3x NE = vyZaduje stabilizaci aZ resuscitaci

Resuscitace
1. Zajisténi tepla + osuseni od zbytk( plodové vody
2. Uprava polohy = slozena plina pod zada (hlava v nepatrném zaklonu) + odsati DC z Gst a nosu (je-li to nutné)
3. Hodnotime dychani: a) Ma-li lapavé dychani nebo nedycha = muzeme zkusit taktilni stimulaci (3x cvrnkout do
chodidla) a poté zahajujeme manualni ventilaci pozitivnim pfetlakem s frekvenci 40 — 60 dechd/min (tento krok je
zasadni, Casto staci ke zlepSeni stavu)

b) Dycha-li mélce a TF je nad 100/min = mobhla by stacit oxygenoterapie s FiO, 30 %

4. Hodnotime TF: Je-li TF pod 100/min (tak i kdyby dychalo spontanné) = opét zahajujeme umélou ventilaci
Je-li TF pod 60/min = zahajujeme KPR = 3:1 (stlaceni:vdech) = pod spojnici bradavek
prostiednik + ukazovak s frekvenci 120/min + uméla ventilace

5. Neupravuje-li se stav do 20s (pfetrvava apnoe, bledost/cyandza, bradykardie) = orotrachealni intubace + léky i.v.
(umbilikaIni Zilou ¢i periferni kanylou):

1. adrenalin 10 — 30 ug/kg (fedéni 1:10 000 - podam 0,1 -0,3 mli.v.)

2. 1/2 FR (volumexpanze) 10 - 20ml/kg (pti hypovolémii — Sok/krvaceni)

3.4,2 % NaHCO3; 1 — 2mmol/kg

- nékdy se vyuziva tzv. pasivni hypotermie (dité se nezahtiva?)

Terapie po resuscitaci

ventilaéni podpora (neinvazivni/UPV), udrzeni MAP nad 40 mmHg pro perfuzi CNS a organt (dobutamin), hlidani
glykémie, elektrolytl, pH, nutri¢niho stavu; terapie kfeci (fenobarbital, fenytoin, midazolam), kontrola edému
mozku, normotermie



2. RDS = Respiratory Distress Syndrome = Syndrom dechové tisné novorozencu

= Syndrom vznikajici na podkladé anatomické a féni nezralosti plic (nedostatek surfaktantu)

- rozviji se brzy po porodu (do 30 min.)

patofyziologie: nedostatek surfaktantu = “*povrchového napéti plic > fokalni atelektazy plic (na RTG vytvéreji
typickou granularni kresbu) = déle dochazi k nekréze epitelu alveold, tvorbé hyalinnich membran a difuznimu
intersticialnim edém

RF: nezralost, perinatalni asfyxie, muzské pohlavi, + RA, gestacni DM, viceCetné téhotenstvi, choriamnitida

Klinicky obraz: 1. tachypnoe (D > 60 min)
2. dyspnoe = zatahovani jugula, mezizebfi, branice (epigastria), souhyb nosnich kridel
3. grunting (,,vrnéni“) = zvukovy fenomén vznikajici, pti vydechu proti zaviené glottis — déla to, aby
si udrzel pretlak v DC a branil kolapsu plic
4. tachykardie (TF > 160 min)
5. centralni cyandza + {,SpO,

Diagnostika: 1. klinicky obraz
2. RTG plic = ma to typickou retikulogranularni kresbu + sniZzena transparence az do ,,bilé plice”
3. Laboratof: KO + CRP - vyloudeni sepse
glykémie = vylouceni hypoglykémie (byva provazena tachypnoi)
ASTRUP — hypoxemie, hyperkapnie, smiSena acidoza

Prevence: Hrozi-li matce predcasny porod, dostava KS (pred 34. tydnem), které urychluji zrani plic plodu
Terapie: surfaktant endotrachealné + ventilaéni podpora (nazalni CPAP, UPV) + infuze
- dle hemodynamiky: KA, volumexpandéry pfi zndmkach infekce — ATB

Komplikace: PNO, pneumomediastinum, pneumoperitoneum, pneumoperikard, emfyzém plic, oteviend Botallova
ducej, perzistujici plicni hypertenze a;.
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