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

JUVENILNI IDIOPATICKA ARTRITIS

chronickd autoimunitni zanétliva choroba neznamé etiologie
zaCatek nemoci je do 16 let, nepfetrzité, alespon 6 tydni trvajici postizeni kloubu (bolestivé zdufeni
s omezenim hybnosti zptisobené vypotkem a zanétlivym otokem synovie), asté jsou také mimokloubni
projevy
heterogenni skupina ptiznakd a klinickych a laboratornich projevi
klasifikace:
o systémova artritida (Stillova forma)
polyartritida: revmatoidni faktor negativni
polyartritida revmatoidni faktor pozitivni
oligoartritida
artritida s entezitidou
psoriaticka artritida
o jiné artritidy
hranice mezi oligoartritidou a polyartritidou jsou 4 klouby
incidence 5-18/100 000 déti do 16 let s prevahou divek 2-3:1
nejcastéjsi difizni onemocnéni pojiva u déti
etiologie — nebyla dosud objasnéna, autoimunitni onemocnéni multifaktorialniho pivodu, pro vznik je
nutna kombinace imunogenetické dispozice a spoustéciho mechanismu

o geneticka predispozice — ¢asny vznik — HLA-DRS, pozdni vznik — HLA — B27

o souvislost s EBV, rubeolou, mykoplazmaty

o mozné spoustéée — infekce, produkty bakterii, stresové faktory, 1€ky, UV zateni

patogeneze — hypertrofie a hyperplazie s hyperémii a otokem subsynovialnich struktur, infiltrace
mononuklearnimi a plazmatickymi buitkami, vznik pannu jako nasledek lécebné nezvladnutého procesu
— destrukce chrupavky a ptilehlé kosti

o pannus — zanétliva granulomatozni tkan z kloubni synovie, ktera prorista do chrupavky a
poskozuje ji

o roli hraje TNF z aktivovanych mononuklearnich fagocytd, ktery stimuluje dalsi uvoliiovani
cytokint dulezitych pro chemotaxi leukocytti

klinicky obraz:

o zacina otokem kloubu a tvorbou vypotku (Casto rychle, muze byt po padu), kloub je bolestivy,
zdufeni mekkych casti, omezené pohyblivy, hlavné rano, zvyseni teploty nad kloubem (neni
zarudly)

o u déti Casto postizeni temporomandibularniho kloubu a kréni patete

o ofni postiZzeni — oko je bolestivé, zarudlé, dité slzi, je svétloplaché, hrozi slepota

o febrilie > 14 dni nereagujici na ATB — systémova JIA
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Systémova JIA

10 — 30% pacientl batoleciho a piedskolniho véku, pohlavi 1:1
artritida s kazdodenni horeckou (39 — 40°) trvajici alespon 2 tydny s n€kterym z dalSich projevi:
o prchavy, nestdly erytemat6zni rash
o generalizované zvétSeni lymfatickych uzlin
o hepatomegalie, splenomegalie
o serozitida (perikarditida nebo pleuritida)
v prubéhu horecky je dité schvacené, ma rash, bolesti kloubt a svalt, po poklesu horecky se stav zméni
a artromyalgie ustupuji
laboratof — leukocytoza a vysoka FW, chybi revmatoidni a antinuklearni faktor, anémie
prechody do dlouhodobé remise s naslednym dramatickym relapsem s polyserozitidou a destruujici
artritidou

Polyartritida RF negativni

postihuje 5 nebo vice kloubii v pribéhu prvnich 6 mésici onemocnéni



— revmatoidni faktor v tfidé IgM je negativni

— dva vrcholy — 2-3 roky a preadolescentni obdobi, vice postizeni chlapci

—  Casté postizeni kloubll zapésti, symetricky velké klouby, u 50% zanét kycelniho kloubu

—  skupina pomérné rezistentni na 1é¢bu nesteroidnimi antirevmatiky, dlouhodoba horsi prognoza — pozdni
RTG nalezy jako eroze, ztraty chrupavek i osteopordza

Polyartritida RF pozitivni

— asociace s HLA-DR4

— postihuje 5 nebo vice kloubtl v pribéhu prvnich 6 mésici onemocnéni

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

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

—  Castéj$i u divek, hlavné po 8 roce zivota

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

—  zastava rustu, snizeni hmotnosti, mirna hepatosplenomegalie

— +IgMRF, u75% + ANA

Oligoartritida
—  postihuje 1-4 klouby béhem prvnich 6 mésici
—  dvé podkategorie:
o perzistujici oligoartritida — nepostihuje vice nez 4 klouby v celém prubéhu nemoci
o rozsifena oligoartritida — po prvnich 6 mésicich se objevuje postizeni 5 ¢i vice kloubl
— nejcast¢jsi forma (60-70%)
— nejcasté&ji postizené — kolena, kotniky, zapésti, asymetricky
— zanétliva aktivita stimuluje rist v prilehlé ristové chrupavce, coz vede k asymetrii délky koncetin,
rychleji ale dojde k zaniku riistové zony s negativnim dopadem na vyslednou délku koncetiny
— Casto pozitivini ANA (antinuklearni protilatky), vyssi frekvence uveitidy
— uveitida — nejcastéji u divek s oligoartikularni formou JIA s vysokymi ANA protilatkami, uveitida miize
byt velice dlouho asymptomaticka a projevi se az ztratou zraku (uveitida pii JIA je nejcastéjsi 1éCitelna
pfi¢ina slepoty v détstvi), kazdy pacient s JIA musi chodit na pravidelna oéni vySeteni

Artritida s entezitidou
— entezitida je zanét Slachovych uponti s bolestivou palpaci nad Gpony $lach, vazi, kloubnich pouzder
nebo fascie, soucasné mtze byt i edém nebo tuhé a bolestivé zdufeni

— je nezbytna pritomnost artritidy a entezitidy nebo jedné z nich a nékterého dalsiho projevu:
o Dbolestivost sakroiliakalnich kloubti
o pozitivita HLA-B27
o rodinny vyskyt onemocnéni asociované¢ho s HLA-B27 (ankylozujici spondylitida, sakroileitida

pti zanétlivé enteropatii, akutni piedni uveitida)

o zacatek artritidy u chlapce po 6. roce véku

Psoriatickd artritida

— kombinace psoriazy a artritidy, pokud je jen artritida, musi byt spojena alesponi se dvéma ptiznaky:
o daktylitida
o abnormity nehtt
o rodinny vyskyt psoriazy

—  Castéji postihuje divky, asymetricka artritida malych kloubi rukou a nohou, ktera vede k deformitdm

oznaCovanym jako parkovité prsty
—  pritomnost chronické uveitidy

Jiné artritidy
— zanét kloubu nejasného ptivodu, ktery trva nejméné 6 tydnti, ale nesplituje kritéria ostatnich artritid

Juvenilni spondylartropatie
—  skupina starSich chlapcti s prvnimi projevy oligoartritidy a naslednym prokazanim HLA-B27



—  pribézné se objevuji priznaky, které vylucuji zafazeni do uvedenych forem JIA
Reaktivni artritidy — chlamydie, mykoplazmata, neisserie, neoplazma, yersinia, salmonela

Diagnostika
— vétSina JIA se diagnostikuje na zaklad¢ klinickych projevt
— znamkou aktivity je zvySeni bilkovin akutni faze a sedimentace erytrocytti, trombocytdza a anémie
— vysSetfeni kloubniho vypotku
— stanoveni ANA, revmatoidniho faktoru v tfid¢ IgM
— zobrazovaci metody — izotopové vySetfeni, ultrasonografie (vypotek, otok synovie), MR, nativni RTG,
denzitometrie
— RTG — osteopordza, maly vzrist, postizeni kréni patete, ziZeni kloubni §térbiny, kostni eroze, ankyloza
— dif. dg. — revmaticka horecka, osteomyelitida v blizkosti kloubu, hnisava artritida, lymeska borelidéza
— JIA ma vliv na celkovy rist — RTG zapésti

Terapie
— Nesteroidni protizanétlivé 1éky (NSA)
o lék volby na zacatku JIA
o ibuprofen (30 — 40 mg/kg/den), diclofenac, naproxen
— methotrexat
o analog kyseliny listové, redukuje tvorbu folati nutnych pro syntézu purint, v nizké davce
zvySuje uvolilovani adenosinu v misté zanétu
o nizkodavkovany — 10 — 15 mg/m*/tyden jako 1ék volby
o Casté relapsy po vysazeni, proto pokracovat v 1é¢bé alespon 1-1,5 roku
o Nu - hepatotoxicita, hematotoxicita
— pomalu ucinkujici léky — sulfasalazin, intraven6zni imunoglobuliny (IVIG)
—  glukokortikoidy
o lokalni podévani do kloubti do 1mg/kg/kloub
o  systémové pouziti — methylprednisolonové pulsy i.v. v kratké infuzi (az 30 mg/kg/davka/den),
podava se 3-5 dnil a opakuje se v riznych intervalech
— imunosupresivni latky — pro velmi rezistentni stavy — cyclophosphamid, azathioprin, chlorambucil,
ciclosporin A
— cilena imunoterapie — etanercept, infliximab, adalimumab — anti TNF 1éky
— nemedikamentdzni — odborna fyzioterapie a rehabilitacni 1é¢ba, revmatochirurgicka 1écba jako korekéni
pti tézké destrukci kloubti nebo pfi zaniku ristovych zon, psychosocialni terapie
— systémova JIA — kortikosteroidy, metotrexat, biologicka 1écba
—  Spatna progndza — ¢asny nastup, + ANA, postizeni kycli, systémova JIA chlapct

DELENI DETSKEHO VEKU A ZVLASTNOSTI JEDNOTLIVYCH OBDOBI
—  dit& — 18 let, 364 dnt

Prenatalni obdobi

— doba prozita v matcin¢ téle je nejdynamictéjsim vyvojovym obdobim, béhem 280 dni se z jediné
oplodnéné zarodec¢né bunky vyvine lidsky plod, ktery je po narozeni schopen samostatné existence

— prvnich 8 tydnti — obdobi embryonalni — diferenciace jednotlivych ¢asti téla, utvareji se zaklady vsech
organti a télnich systému, na zavéru tohoto obdobi ma zarodek lidskou podobu

— doba od devatého tyden po narozeni se nazyva obdobi fetalni — diferencuji se jednotlivé organy a télni
systémy a postupné zahajuji svoji ¢innost

— fetalni medicina (genetika, gynekologie)

Postnatalni obdobi
— novorozenecké obdobi — trva od okamziku narozeni do ukonc¢eného 28. postnatalniho dne
o obdobi adaptace jednotlivych télnich systéml na mimodélozni podminky
o specifika tohoto obdobi vedla k vyclenéni neonatologie jako subspecializace v rdmci pediatrie
o patraci a saci reflex
o typické patologie novorozeneckého obdobi:



= vrozené vyvojové vady — projevi se vétSina zavaznych rozenych vyvojovych vad
(srdce a plic, uzaveru télnich trubic, prichodnosti GIT)

= nasledky perinatalni patologie — asfyxie, infekce z porodnich cest

= pokracovani intrauterinnich patologickych stavli, napt. embryondlnich a fetalnich
infekei

= tendence ke generalizaci infekce u novorozence vzhledem k nezralosti imunitniho
systému — vaznéjsi infekce probihaji pod obrazem sepse bez ohledu na cestu vstupu
infekce ¢i na primarni organové lozisko

= vlivem vyse uvedeného je mortalita novorozenci nejvyssi z celého détského veku

— kojenecké obdobi — trva 11 kalendainich mésici, zacina 29. den Zivota a kon¢i v den prvnich
narozenin

o

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

z hlediska nemocnosti a imrtnosti je druhym nejvyznamnéj$im obdobim — dozniva
problematika vrozenych vyvojovych vad, mohou se projevit pozdni nésledky perinatalni
patologie (napf. vliv perinatalni asfyxie na vznik détské mozkové obrny), manifestuje se fada
dalsich vrozenych chorobnych stavti (dédi¢né poruchy metabolismu, molekularni onemocnéni
endokrinni, imunologicka, hematologicka) a vyznamny podil na nemocnosti tvofi jiZ nemoci
ziskané, zejména infekeni

— batoleci obdobi — ohraniceno 1. a 3. narozeninami ditéte, trva teda 2 kalendaini roky

o

O
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postupné osamostatiiovani ditéte, batole se seznamuje s okolnim svétem diky samostatné
lokomoci a komunikuje s ostatnimi diky rozvoji feci

socialni dovednosti (mo¢, stolice, samostatné jidlo...)

uvédomovani si sama sebe, rozvoj empatie (zrani mozku)

rozvoj feci — nonverbalni faze (do 2 mésict veéku), vokalizace (do 10 mésictt), zvatlani (do 12
mesictt), 18 mésict — 20 — 50 slov)

kolektivni hry az od 4 let

patologie — smyslové vady, poruchy feci, mentalni defekty, trazy, otravy, popaleniny, infekce

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

o
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o

v zavéru je vétsina déti schopna z hlediska znalosti, dovednosti i socialni adaptace nastoupit do
Skoly, zvladat u¢ivo a zaujmout misto ve skolnim kolektivu

vyska 6-8cm/rok, vaha +2kg/rok, nejnizsi rychlost rist, vypada hubengjsi, rychleji roste
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 hlavonozci, pozdéji i trup

kognitivni funkce — rozlisi 4 barvy, mysleni je konkrétni (neni abstraktni)

te¢ — delsi vety, hodné se pta

socialni vyvoj — sdéli vék, pohlavi, kooperativni hra

neoddéli skute¢nost/fantazii

patologie — infekce, Urazy, pozdni manifestace mentalniho defektu

—  Skolni obdobi — zacina po 6. narozeninach ditéte, tedy 7. rokem Zivota, béhem kterého vétsina déti
zahajuje povinnou $kolni dochézku

o

O O O O

ukonceni se obvykle spojuje s po¢atkem dospivani, hranice ale nejde ¢asové jednoznacéné
vymezit

povinna Skolni dochazka

socialni adaptace, senzomotoricka koordinace, rozumové schopnosti

konkrétni operace, vztah priciny a nasledku, fantazie, predstavivost

patologie — poruchy uc€eni, psychomotorické onemocnéni, chronickd onemocnéni systémového

typu

— obdobi dospivani — biologicky ohraniceno pocatkem puberty a dosazenim plné pohlavni zralosti a
ukoncenim télesného rastu

©)
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jedna se o velmi specifickou Zivotni fazi

dospivani zacina piiblizné o 2,5 roku dfive u divek (10 let) nez u chlapct (12,5), ale i mezi
jedinci téhoz pohlavi je obvykla variabilita

od zacéatku dospivani uplynou obvykle 2 — 3 roky do dosazeni plné pohlavni zralosti
(menarche/prvni ejakulace) a 4 — 5 let do definitivniho ukonceni télesného rtstu

fyzické dospivani vSak jesté pokracuje akumulaci vrcholné kostni hmoty a dobudovanim
muskulatury a §itkovych rozméru skeletu



1. znamky puberty — rlst prsu/varlat

kompletni psychomotoricka zralost, schopnost reprodukce, spermatogeneze
adrenarché, gonadarché, pubarché

rust — uzavieni riistovych §térbin

sexualni dimorfismus

Tanner — stupnice sekundarnich pohlavnich znak

vyvoj osobnosti — individualita, nezavislost

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

v praxi kon¢i pediatrickd péce pred 19. narozeninami

O O O O O O O O O O

EPIGLOTITIS ACUTA

supragloticka laryngitida
akutni onemocnéni HCD, hlavné déti okolo 3-5 let
rychle se rozvijejici bakterialni infekce vedouci k rozvoji flegmony oblasti hrtanové priklopky a dalSich
struktur tvoficich vchod do hrtanu
nahle vznikla dysfagie s bolesti pfi polykani az zvySenou salivaci, vznika z plného zdravi
zdutela epiglottis se piiklada na vchod hrtanu a mtize dojit az k uduseni, byva pfitomna zvysena teplota
az horecka
v popiedi je edém a infiltrace dorzalni strany piiklopky hrtanové, epiglottis zvétsi sviij objem az
nékolikanasobné
bakterialni etiologie — Haemophilus influenzae typu b, ale mtizou se uplatnit i jiné mikroorganismy
(pneumokok, streptokok skupiny A)
klinicky obraz:
o dit€ ma horecku, zdufela, infiltrovana epiglottis piisobi pifekazku pii polykani a dychani
nahlé bolesti v krku, dysfagie, dité nespolkne sliny
inspiraéni stridor se zvlastnim sakadovitym bublavym zvukem pfi vydechu
stav se rychle zhorSuje a bez v¢asné terapie hrozi uduseni
ptiznak trojnozky - dité zaujima polohu vsed¢, opira se o ruce, brani se polozeni na zada,
predsunuje dolni celist, jsou zapojeny pomocné svaly
o cirkumoralni vybled
o zneklidu pfechazi dit¢ do klidného stavu az apatie
diagnoéza — odsani slin z ust, lehké stlaceni kofene jazyka — objevi se zarudla, prosakla epiglottis
o  zanétlivé markety — leukocyty zvysené, posun doleva (10 — 40 x 10°/1), nékdy agens v
hemokultute
susp. epiglottidu nikdy nevySetiujeme vleze, hrozi ptiklopeni epiglottis a uplna obstrukce
nutna hospitalizace, transport se provadi vsedé sanitou RZP
terapie — vétSinou nutna intubace v celkové anestezii
o 1.v. Sirokospektra antibiotika — amoxicilin + kyselina klavulanova nebo sulbaktam + ampicilin
o vhodné i.v. kortikoidy
o zvlh¢ovani vzduchu
prognoza je zavazna, ale pfi spravné terapii nejsou nasledky, nerecidivuje
komplikace — asfyxie, bronchopneumonie, osteomyelitida, orbitocelulitida, meningitida, lymfadenitida,
otitis media, plicni edém, septicky Sok

o O O O

dif. dg:
Akutni epiglotitis Akutni laryngitis (subglot.)

Vek 3 — 4 roky 6 — 36 mésici
Pribeh 6 — 24 hodin 2 —3 dny
Prodromy - Ryma
Kasel -/mirny Stekavy
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 kloubti
Hodnoceni télesného rustu — fyziologie, nejcastéjsi patologie
Febrilni ki‘ece u déti

ZANETLIVA ONEMOCNENI KLOUBU

— anamnéza — RA — vyskyt revmatickych chorob v rodin¢ nemocného, jiné autoimunitni choroby
(uveitidy, kolitidy, nespecifické stievni zdnéty, DM), psoridza
o OA - imunobiologicky vyvoj a jeho abnormity
o prvni projevy nemoci, muskuloskeletarni obtize, systémové projevy — horecka (nevysvétlitelné
opakované hore¢naté stavy), organové zmény — projevy na kuzi, o¢ich, sliznicich, v GIT,
uropoetickém, kardiopulmonalnim a nervovém systému
— nejcastéjsim projevem je bolest, je nutné ji odlisit od ztuhlosti, coz je omezeni hybnosti v souvislosti
s delsi dobou klidu, jde o typicky projev zanétlivé artropatie, jakou je JIA, kdy pacienti maji problém
s ranni ztuhlosti vice neZ s bolesti
— Dbolest bodava, pochézejici z hloubky — ptivodu kostniho, kie€e jsou ptivodu svalového, paleni a
mravenceni nebo znecitlivéni — neuralgie
— zajima nas frekvence bolesti a jejich trvani (JIA — 6 tydnti), akutni nebo pozvolny rozvoj, lokalizace,
pripadné migrace (leukemie, akutni revmatismus, gonokokové infekce..), otok, zarudnuti
— jiné projevy — Unava, vahovy Ubytek, horecka, vyrazky, slabost, porucha spanku
—  fyzikdlni vySetfeni:
o poruchy rustu, abnormality funkci (HT, klidovy tachykardie) = systémova porucha
= HT pii SLE/vaskulitidach
= tachykardie — myokarditida pfi revmatické horecce, perikarditida u JIA, SLE
o nalezy na oc€ich a kuzi
= rash kolem o¢i, hypopigmentované papulky nad drobnymi klouby —
dermatomyozitida
= dulky na nehtech — psoriaticka artritida
=  hmatny purpurovy rash — Henoch-Schonlein purpura
o upony Slach a fascii
= tuberositas tibiae — nezanétlivé (Osgood-Schlatterova n.)
=  zdufeni achillovy Slachy — pfi juvenilni ankylozujici spondlitidé/Reiterova choroba
o vySetieni kloubu — pohled — symetri¢nost, barevné zmény, deformity, zduteni
= palpace — teplota, charakter zdufeni, stabilita kloubu, aktivni a pasivni pohyb,
ztuhlost, omezeni hybnosti, bolest pfi pohybu, hypermobilitu
— laboratof — sedimentace, krevni obraz a diferencial, vySetfeni moc¢i chemické a mikroskopické, CRP,
biochemicka a serologicka vysetfeni
o mo¢ — proteinurie, hematurie
o krevni obraz — hypochromni nebo normochromni anémie a nizky pocet retikulocytti svéd¢i pro
déletrvajici zanétlivy proces, trombocytoza/trombocytopenie, leukocytdza
biochemie — ALT, AST, CK, aldolaza
vypotek
sérologie — ASLO
RTG, UZ, MR
UZ — perikardialni vypotek u JIA, zména chlopni SLE, proesy bfisni (hepatosplenomegalie)

o 0O O O O

Juvenilni idiopaticka artritida — ot. ¢. 1



Akutni revmatismus

v soucasnosti u nds vzacna pln€ vyjadiend forma, pfevazuji t€zko diagnostikovatelné formy, které ale
mohou vést k podobnym nasledktim jako pln¢ klinicky manifestni revmatismus
rozhodujici je doba 1é¢by streptokokovych infekei penicilinem, ktera by méla trvat 10 dnt
Jonesova kritéria
o hlavni:
= karditida
=  migrujici polyartritida
=  chorea minor
= erythema marginatum
=  revmaticky uzlik
o vedlejsi
=  horecka
= artralgie
= revmaticka horecka v anamnéze
=  zvySena sedimentace a CRP
= prodlouZeni P-R intervalu na EKG
= zvySeny titr ASLO
o diagnoza je jista pokud pacient vykazuje 2 hlavni kritéria nebo 1 hlavni a 2 vedlejsi
vyznamné je echokardiografické vysetieni, které je Casto jediné odhalujici mitralni regurgitaci pfi
revmatickém postizeni chlopni, bez typického auskultacniho nalezu

Reaktivni artritida

skupina klinickych projevti kloubnich i mimokloubnich, které souviseji s prokazanou infekci, pokud
doba mezi infekei a projevy nepiesahuje 4 tydny
oligo- nebo polyartritida, ktera navazuje zejména na infekce gastrointestinalniho a urogenitalniho traktu
puvodci — Yersinia enterocolica, Shigella, Salmonella, Campylobacter, viry zardének, parvovirus B19,
virus hepatitidy B, EBV
muze se objevit i po ockovani (spalni¢ky-zardénky-piiusnice a hepatitida B)
patogeneze — bakterialni nebo virové antigeny jsou natolik podobné télu vlastnim antigendm, ze T-
lymfocyty, které jsou specificky orientovany proti cizim antigenim napadaji a odstranuji zdravé bunky
déleni:

o akutni revmatismus

o ReiterGv syndrom — reaktivni artritida, konjunktivitida a uretritida (ta casto probiha

asymptomaticky)

o artritida pfi lymeské borelidze

o artritida po infekci chlamydiemi ¢i yersiniemi
kloubni projevy jsou podobné jako u JIA, 1écba namifena proti vyvolavateli vede k podstatné lepSim
vysledkiim véetné uzdraveni — ATB a NSAR
bolestivy otok kloubu, asymetricka oligo- nebo monoartritida, postihujici zejména kycelni, kolenni a
hlezenni klouby
zvlastni formou je coxitis fugax — nejcastéjsi artritida détského véku v ndvaznosti na infekci hornich
dychacich cest, kdy dojde k neskodné synovitid¢ kycelniho nebo kolenniho kloubu
diagnoza:

o leukocytoza s posunem doleva, CRP a FW zvysené, ANA negativni, ANCA nékdy pozitivni,

HLA-B27 ¢asto pozitivni, pfimy prikaz pivodce, kloubni punkce, UZ a RTG kloubu

terapie — nesteroidni antirevmatika

Revmaticka horecka

zanétlivé onemocnéni mezenchymové tkané kloubtl, srdce a mozku na podkladé hyperergicko-alergické
reakce, které se objevuje 2-5 tydnl po infekci hemolytickym streptokokem skupiny A



— je nejcastéjsi pricinou ziskanych srdecnich afekci v détském véku

— patogeneze dosud neni vysvétlena, nejspis se jedna o abnormalni imunitni odpovéd’ a protilatky
poskozuji klouby, srdce a mozek v ramci zkiizené reakce

—  klinicky priibéh:

o vrozmezi 2-5 tydni po streptokokové infekci (angina, spala) se objevuji celkové priznaky jako
anorexie, ubytek hmotnosti, bledost, inava a bolesti bficha bez hepatosplenomegalie
horecka 38,5 — 40°C
artritida — asymetrické zarudnuti, otok velkych kloubti, neerozivni artritida — nedochazi
k poskozeni chrupavek a kosti

o karditida — riziko postizeni srdce je 40-80%, s recidivou stoupa, jedna se o pankarditidu
s postizenim peri-, epi-, myo- a endokardu, Casta je mitralni insuficience, tachykardie, arytmie,
perikardialni vypotek

o chorea minor — ¢asto az po mésicich s nevyraznymi projevy — zmény pisma, inava, svalova
hypotonie, poruchy feci, polykani

o erythema anulare — variabilni a prchavé erytémové pruhy

o revmatické uzliky — subkutanné nad kostnimi vy¢nélky, nebolestivé, posunovatelné

— komplikace — endokarditida s postizenim mitralni chlopné
— diagnoéza:

o laboratof — zvySena FW a CRP, normochromni anémie, ASLO

o RTG hrudniku — mozna kardiomegalie

o EKG-mozny AV blok, deprese ST

o echokardiografie

o analgeticka a protizdnétliva — ASA v davce 100 mg/kg/den po dobu 6 tydnti

o odstranéni eventudlng jesté pritomnych streptokokti — penicilin V 100 000 [U/kg/den p.o 10
dni
1é¢ba karditidy — prednison 2mg/kg/den 2 tydny
1écba chorey — benzodiazepiny nebo haloperidol

Systemovy lupus

— multiorganové systémové onemocnéni (difizni, pojivova tkan) — autoprotilatky proti strukturam

bunééného jadra
— velka 8ife klinickych projevi:
o nespecifické — horecka, ubytek vahy az kachexie, inava

motylovity erytém na tvatich
diskoidni rash
fotosenzitivita
slizni¢ni ulcerace v ustech a nose
serozitida (pleuritida nebo perikarditida)
neerozivni artritida
postizeni ledvin
poruchy CNS (kiece, psychoza, chorea)
leukopenie, trombocytopenie
pozitivni autoprotilatky, protilatky proti ds-DNA, proti Sm
pozitivni titr ANA
o mylné pozitivni test na lues

o 0O 0O O O 0O 0o 0 0 O O

— pro diagnostiku jsou pozadovana 4 z vySe uvedenych kritérii, ale n¢které klinické formy mohou
postihnout pouze jeden organ

— laboratot — FW, spiSe niz§i CRP, 60% + RF IgM

— progndza — velmi zavazna, nejcastéjsi pficinou umrti je postizeni ledvin a CNS



Arthritis purulenta

infek¢ni postizeni kloubu, kdy je ptivodce bakteridlni agens
Nejcastejsim pivodcem je Staphylococcus aureus, ale miize byt pivodcem jakykoliv patogen
Infekt se do kloubu mize dostat dvéma zptsoby:

o ptimou cestou z okoli pii urazu, u kterého dojde kanalem k priniku mikroorganisma do
kloubu. K artritid€ i pfestupem infektu z okolni kosti pfi osteomyelitidé. Pomérné ¢astou
pticinou je infekce kloubu pii punkci kolene pii odbéru synovialni tekutiny nebo pti podani
léku injekci pfimo do kloubu.

o hematogenni infekce, u které se do kloubu bakterie dostanou jinou cestou krvi z loziska jinde
v téle (hnisané lozisko na prstech, hnisavé vacky zubi...)

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

Nejsou zvySeny zanétlivé hodnoty, €astéji postizenym kloubem je kolenni kloub, ale mtize se
vyskytovat v jakékoli lokalizaci

projevy - horecka, tfesavka a ptiznaky celkového schvaceni pacienta

oV oblasti infikovaného kloubu je vyrazna bolestivost, otok a zarudnuti, kloub je naplnén
tekutinou, ktera vede spolu s bolestivosti k omezeni pohybd v daném kloubu

terapie - odebrat punktat na kultivaci a nasledné nasadit antibiotika

Reiteruv syndrom

uretritidy, konjunktivitida, polyartritida

Casto postizeni s HLA-B27

prevazné mladi muzi, po 1. pohlavnim styku

bolesti, otoky, omezeni pohybu ve velkych kloubech, pii zanétech postiZeni i §lachovych Gpond
kozni zmény rtiznorodé — balanitis circinata — zmény na piedkoZce, zCervenani s bélavym okrajem
paliva bolest oci, svétloplachost, pfiznaky konjunktivitidy

paleni pii moceni — zanét mocové trubice

terapie — NSAID, kortikoidy

Bakterialni artritidy

nejcastéji do 2 let
RF — imunodeficit, DM 1 typu, kloubni nahrady, centralni zilni katetr, i.v. navykové latky, hemofilie,
srpkovita anémie, chronické zanétlivé postizeni kloubt
etiologie — staph. aureus, strep. pneumoniae, haemofilus influenzae, ¢asto borelie
prenos hlavné hematogenng, jen 15 — 25% z okoli
bez vcasné 1écby — vyrazné a trvalé zmeény struktury a funkce
KO — horecka, priznaky mimokloubni infekce, u mensich déti vyrazné systémové piiznaky, bolest, otok
a protepleni kloubu, omezeni hybnosti, zarudnuti
DG - aspirace kloubni tekutiny
terapie — ATB s parenteralni aplikaci, hospitalizace
ATB empiricky, poté dle kultivace

o do 3 mésiclt — ampicilin/gentamycin — pfi susp. MRSA vankomycin misto ampicilinu
o od 3 mésict po predskolni vék — cefazolin nebo klindamycin
o adolescenti — ceftriaxon + klaritromycin



HODNOCENI TELESNEHO RUSTU — FYZIOLOGIE, NEJCASTEJSI PATOLOGIE

— posuzovani hodnot télesnych charakteristik jedinct i skupin se provadi vzhledem
k referen¢nim/standardnim dajtim, které jsou stanovovany vétSinou na narodni urovni na zakladé
sledovani reprezentativniho vzorku détské populace

— rlstové grafy jsou pomickou pro sledovani zdravotniho stavu déti

— zékladni télesné charakteristiky - vyska a hmotnost jsou zakladni, dopliiuji se obvodovymi
charakteristikami a indexy (BMI)

o udéti do 24 mésich se méii vyska vleze (bodymetry - korytka), u starSich vestoje (u stény),
metené dité je bez obuvi, stoji vzpiimené, paty i Spicky od sebe, paty, hyzd¢ a lopatky se
dotykaji stény, hlava nesmi byt sklon¢na

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 — métime pies oboc¢i a vzadu pies nejveétsi vyklenuti tylu (opistokranion)
obvod paze — v poloving vzdalenosti mezi ramennim a loketnim kloubem

obvod hrudniku — tésné€ pod dolnimi uhly lopatek a ptes prsni bradavky

obvod bficha — v nejuzs§im misté

vvvvv
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hmotnostné-vyskovy pomér — u déti povazovan za lepsi nez BMI, hodnocen graficky
o BMI — hmotnost/vyska v m
—  hlavni determinantou rdstu je zpusob vyzivy a zdravotni stav jedinct
—  pro hodnoceni ristovych charakteristik jsou konstruovany percentilové, resp. rustové grafy, ve kterych
jsou zndzornény hodnoty hlavnich percentilti referen¢ni populace (hodnota daného percentilu znamena,
ze dané procento referencni populace doséhne této hodnoty a hodnot niz§ich), namétené hodnoty
jednotlived jsou pak zaznamenavany do grafu a hodnoceny vzhledem k referenéni populaci
—  zakladnim typem percentilovych grafu je graf, kde na vodorovné ose je vek a na svislé vyska nebo
hmotnost
— pokud dité Zije v optimalnich podminkach, jeho ristova kiivka probiha piiblizné soub&ézné
s percentilovymi kfivkami, nejlépe mezi 25 a 75 percentilem
— jestlize probiha soubézné, ale mimo pasmo 25-75, pak musime piihlédnout k vySce a hmotnosti obou
rodict
— télesna vyska déti je silné€ zavisla na vysce obou rodict, také v pubertalnim obdobi, které nastava
v rizném véku, dochézi k urychlenému rtstu
— 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 znamenayji
snizenou hmotnost, hodnoty pod 3 jsou alarmujici a je nutno zjistit pfi¢inu
— uvedena kritéria neplati pro déti v kojeneckém véku, kdy je télesnd hmotnost zavisla na zpisobu
vyzivy, hmotnost kojenych déti byva nizsi nez déti prikrmovanych
— mlady muz dosdhne primérmné 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 pubertalni — trva asi 4-5 let, ristova rychlost vrcholi pfed dosazenim pohlavni zralosti, riist
zhruba o 10 cm/rok, rust divek konéi v 15 letech, u chlapct v 17-18
—  vypocet vysky:
o divky — vyska otce + (vyska matky — 13):2
o chlapci — vyska otce + (vySka matky + 13):2
— dentice — dité ma 20 zubu, 1. zuby — 6-8 mésic, vSechny ve 20 — 30 mésici, vymeéna 6-8 rok



Periodizace détského riistu

ICP komponenta

Infancy — zacina fetalné, konci 3 — 4 rokem

o

o

o

o

pocatek v 2 ' intrauterinniho vyvoje

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

uplatnéni — IGFI a IGFII, prenatalné inzulin, postnatalné ristovy hormon
zalezi na nutri¢nim stavu matky

Childhood — zac¢atek kolem 1. roku so poc¢atku puberty

o

o

rast klidny a plynuly
rustovy rychlost z 8 na Scm/rok

Puberty — obdobi dospivani

o

o

o

Poruchy ristu

u divek rtst zacina o dva roky dfive, riistova rychlost 9 cm/rok, po menarche 7,5 cm

= ukonceniv 15 letech
u chlapcti riist zacina v 125 letech, rychlost 10,3 cm/rok, ukonéeni mezi 17 — 18 rokem
hormony — IGFI, pohlavni hormony

ristova retardace znamena télesnou vysku ditéte pod 3. percentilem pro dany v€k a nebo riistovou

rychlost ditéte pod 25. percentilem pro dany vék

priciny:

o

idiopaticky mensi vzrtst — nejcastéjsi, télesna vyska je nizka, ale rstova rychlost je normalni
=  dvé podskupiny — familiarné maly vzrist a konstitu¢ni opozdéni riistu a puberty
déti s endokrinni poruchou — pouze u 1-2% déti s malym vzrtistem, nizka ristova rychlost,
zpravidla dobfe 1écitelné nemoci a pii v€asné terapii lze vysku normalizovat
déti s chronickym onemocnénim — k rstové retardaci vede vétsina vaznych chronickych
nemoci na podkladé¢ aciddzy, tkanové hypoxie, proteinového a energetického deficitu, poruchy
vodniho a iontového metabolismu, poruchy kalciumfosfatového metabolismu nebo
chronického zanétu (nemoci — renalni tubuldrni acidéza, CHRI, $patné 1é¢eny DM, cysticka
fibroza, cyanotické srdecni vady, chronické anemie, celiakie, Crohn, mentélni anorexie,
rachitidy, juvenilni idiopaticka artritida...)
déti s postnatalnim ridstovym selhdnim navazujicim na intrauterinni riistovou retardaci — déti,
které se na sviij gestacni veék narodi malé, pficinou mohou byt faktory vnitini i vnéjsi
déti s primarni poruchou rtstu skeletu — normalni hladiny hormont, jejich vzrust je
disproporcialni — dolni segment téla je proti hornimu zkracen — vyska vsed¢ je normalni,
zatimco vySka vestoje je snizena
= achondroplazie, hypochondroplazie, chromozomové aberace (Turnertiv syndrom)

nadmeérny vzrtst — télesna vyska nad 97 percentilem pro dany veék a rtistova rychlost nad 75 percentilem

o

nadmérny vzrtst s vysokou ristovou rychlosti — ¢asto vyvolan hormonalni nadprodukci
sexualnich steroidd (pubertas praccox), ristového hormonu (adenom hypofyzy), nadprodukce
hormont §titné zlazy (Graves-Basedowova choroba). Zakladni je vySetfeni TSH fT4, IGF-I
nadmérny vzrist s naruSenou proporcionalitou — vlivem primarni poruchy metabolismu pojiva
(Marfandv syndrom) nebo vlivem hypogonadismu (Klinefeltertiv syndrom)

nadmérny vzrist s normalni proporcionalitou — nasledek nékteré ze vzacnych poruch —
cerebralniho gigantismu, Beckwithova-Wiedemannova syndromu, izolovaného deficitu
glukokortikoidi, deficitu estrogenti nebo rezistence k estrogenim

familidrn€ vysoky vzrist — pravidlem je vysoka vySka rodi¢t, normalni nebo jen hrani¢né
urychleny pubertalni vyvoj, dg. per exclusionem

FEBRILNI KRECE



jedna se o prilezitostné epileptické zachvaty bez prukazu intrakranialni infekce nebo jiné definované
cerebralni pti¢iny, vyskytuji se u kojenct ¢i mladsich déti s teplotou nad 38°C
jedna se o asi nejéastéjsi neurologickou poruchu v détském véku
etiologie — nejdulezitéjsi jsou horecka, vek a geneticka predispozice (ve 30% ptipadl je pozitivni
rodinna anamnéza)
patogeneze — nejasna, u postizenych déti je prokazan vétsi sklon k zachvatiim, zvyseni teploty pak vede
k poklesu individualniho prahu, ktery je geneticky determinovan a je vékove zavisly
o pro vznik kieci je dilezitéjsi rychlost zvyseni teploty nez vlastni maximalni hodnota
pribéh — kratky (< 3 minuty), sebelimitujici, generalizovany, tonicko-klonicky zachvat
o komplikovany zachvat — trvani kfec¢i > 15 minut, iktalni nebo postiktalni fokalni neurologické
ptiznaky, vice nez 2 zachvaty za 24 hodin
dif. dg. — meningitida, encefalitida
dg. — laboratof — glykemie, elektrolyty, KO, zanétlivé markery, hemokultury
o lumbalni punkce — k vylouc¢eni meningitidy
o EEG — jen u komplikovanych kteci, ¢i v pfitomnosti postkonvulzivnich napadnosti, které trvaji
vice nez 12 hodin
1é¢ba — pfi prijeti neni kie¢ velmi ¢asto pfitomna
o prii prolongovaném zachvatu (> 3 minuty) nebo pfi status epilepticus je indikovan diazepam
rektalné 5-10 mg (5 pod 15kg, 10 nad 15kg), lorazepam 0,05 — 0,1 mg/kg bukalné nebo
midazolam 0,1 — 0,7 mg/kg intranazalné¢
o antipyretika, studené obklady
o ATB dle kultivace, empiricky
prognoza — riziko rozvoje epilepsie je asi 3%, recidiva asi v 1/3
prevence — béhem hore€natych stavil preventivné diazepam
horecka — Yaleska observacni $kala — 6 polozek (plag, reakce na podnéty, védomi, barva kize,
hydratace, socialni kontakt) — po 1-3 bodech — pod 10 bodi nizké riziko, nad 16 bodt 90% riziko
zavazné infekce



3. Malabsorpéni syndrom
Dif. dg. polyurie a polydipsie u déti
Streptokokova onemocnéni v détském véku

MALABSORPCNi SYNDROM

— malabsorpce je jakdkoliv porucha vstfebavani v tenkém stieve ve fazi intraluminalni, bunééné nebo
transportni
— malabsorp¢ni syndrom je ptiznakovy soubor, ktery se vyskytuje u poruch traveni, vstiebavani, sekrece
nebo motility tenkého stfeva
—  primarni malab. sy. — pokud je porucha vstiebavani na tirovni resorp¢niho epitelu:
o potravinové enteropatie — celiakie, alergie na bilkovinu kravského mléka a skupina
selektivnich malabsorpci (deficit sacharazy)
— sekundarni malab. sy. — v§echna ostatni onemocnéni, ktera mohou zplsobit malabsorp¢ni
symptomatologii
o Casto je patrné organové postizeni vyvolavajici malabsorpci — onemocnéni pankreatu, syndrom
kratkého stieva, porucha odtoku lymfy ze stieva, postradia¢ni enteritida, polékova
malabsorpce, sklerodermie, amyloid6za, priméarni malabsorpce Zlucovych kyselin
— postenteriticky malabsorp¢ni syndrom — u kojencti nejcastéji vznika v disledku pfechodného poklesu
—  projevy:
o pachnouci objemna stolice, mastna, zelena, kysele pachnouci
o hmotnostni Ubytek, retardace rastu, PMR
o distenze bficha, minimum podkozniho tuku, svalova hypotonie, otoky z hypoproteinemie,
zmény nalad, depigmentace kiize, vlasii
o opozdény uzaver velké fontanely, opozdéné profezavani zubl

Potravinové enteropatie
— celiakie — viz. ot. 37
— alergie na bilkovinu kravského mléka
o kojeni je nejlepsi prevenci pred vznikem této alergie
o ¢im drive se kojenec setka ve stravé s cizorodou bilkovinou, tim vétsi je riziko alergie
o hlavni antigeny jsou syrovatkovy B-laktoglobulin a kasein
o uplatiuje se hlavné 1. typ alergické reakce, III typ reakce z imunokomplexii a i IV .typ
(oddalena precitlivélost), dilezita je geneticka predispozice
o projevy:
= [ typ piecitlivélosti — hlavnim mediatorem je IgE, reakce je patrna za né€kolik minut
az hodin v podobé¢ anafylaktické reakce, urtikarie, atopické dermatitidy, astmatického
zachvatu, rymy, zvraceni, prajmu
= [II. typ — mediatorem jsou imunokomplexy, reakce se objevuje za 4 — 12 hodin po
expozici a trva n€kolik hodin az dnti. Projevuje se jao hemoragie, exsudativni
enteropatie, vaskulitida
= [V. typ — mediatorem jsou T-lymfocyty, reakce se bojevuje za 1-2 dny a trva n€kolik
dnti, projevuje se jako chronické priijmové onemocnéni a malabsorpce
= ulllalV typu byva nalézana na sliznici tenkého stieva loziskova atrofie klkt a
pritomnost intraepitelialnich lymfocytt
o diagndza — anamnéza, fyzikalni vySetfeni, expozicni test
= ul typu lze pozit prick test, kdy se stanovuji specifické IgE protilatky



= expoziéni test — aplikace mléka na zdravou kiizi, na rty a pozdéji par kapek per os a
stoupa se po 5 ml, pfi pozitivni reakci se test vice neopakuje

o terapie — vylouceni antigenu ze stravy, podavaji se hydrolyzaty s vysokym stupném $tépeni
bilkoviny

= pii zvlaste tézkych alergiich lze podavat elementarni stravu, kterd obsahuje pouze
aminokyseliny
= sdjové mléko neni 1ékem volby, ani kozi (zkfizena reakce)
= medikamentdzni terapie neni nutna
— deficit stievni laktazy:

o vrozena malabsorpce laktozy je velmi vzacna, projevuje se prijmovymi stolicemi od
okamziku, kdy je ditéti podano mléko, nehydrolyzovana laktéza se dostava do tracniku, kde
podléha fermentac¢nimu pisobeni bakterii za tvorby kyseliny mlécné, octové a vodiku pii
soucasné zhorSené resorpci vody a soli, stolice mé nizkou hodnotu pH, obsahuje redukujici
latky a vétsi mnozstvi laktozy. Lécba — dietni mléka pro kojence s nizkym obsahem laktozy

o malabsorpce laktozy s pozdnim deficitem laktazy — ve véku 2-4 let klesa schopnost Stépit
laktozu, 1idé s velmi malou aktivitou mivaji po mléku nauzeu, borborygmy, nadymani, bolesti
bricha, prijmy. Diagnosticky se pouziva eliminacni test

— deficit stfevni sacharazy — izomaltazy — AR, jehoZ projevy se objevuji v dob¢, kdy dité poprvé dostane
ve stave sachardzu nebo jidla obsahujici vétsi mnozstvi skrobu, tolerance se obvykle s vékem zlepsuje.
Terapie — vylouceni sachardzy z jidelnicku

— postenteritické deficity disacharidaz — aktivita klesa v dusledku poskozeni sliznice tenkého stieva,
predevsim po bakterialnich, virovych a parazitarnich infekénich stfevnich onemocnénich, aktivita mize
byt také snizena pfi alergii na bilkovinu kravského mléka, u nelécené celiakie, u syndromu kratkého

v

stieva, u Crohnovy choroby. Nejzranitelngjsi je laktaza

DIF. DG. POLYURIE A POLYDIPSIE U DETI

— odliseni navykové (psychogenni) polydipsie od vzacnéjsi organické polyurie — polydipsie miize byt
obtizné
—  vodni hospodafstvi:
o rovnovaha mezi piijmem a vydejem tekutin je udrzovana systémem antidiureticky hormon
(ADH) — ledviny (sbérny kanalek)
fidicim parametrem je osmolalita plazmy a cilem je jeji udrzeni v rozmezi 280 — 295 mOsm/kg
uplatiiyji se 1 jiné regulaéni mechanismy — renin — angiotensin — aldosteron, kdy fidicim
parametrem je prutok krve ledvinami a ANP a BNP jako obraz objemové naloze
pro rozvoj polyurie — polydipsie ma nejvétsi vyznam systém zizen — ADH — ledviny
centrum pro Citi zizné je lokalizovano v hypotalamu, zizen roste se zvySujici se osmolalitou
plazmy
o ADH je zanesen k bunikam sbérnych kanalki ledvin, kde se vaze na V2-receptor a ptes G-
protein vede k syntéze aquaporinti, vysledkem je zvySena propustnost bun¢k sbérného kanalku
pro vodu smérem do intersticia
o denni pfijem tekutin — kojeni — 150 ml/kg/den, star$i kojenci — 100, batolata — 50, star$i déti —
20-30
o mnozstvi mo¢i — kojenci — 450 — 550 ml/den, batolata — 600 — 700, ptedskolaci — 700 — 800,
Skolaci 1000, dospivajici 1000 - 1700
— polyurie — dlouhodobé zvyseni diurézy nad 150% obvyklych fyziologickych hodnot, tj. nad 4 ml/kg/h u
kojencti a nad 3 ml/kg/h u batolat a starSich déti
o priciny:
= polydipsie
= nadmérna osmoticka zatéz (DM)
= deficit ADH (diabetes insipidus neurohumoralis)/receptoru pro ADH (DI renalis)
= uvolnéni rozsahlych otokt



= nékteré vrozené tubulopatie
= reparacni faze akutni tubularni nekrozy
=  VVV (polycystoza, dysgeneze ledvin)
= diuretika, teofylinové preparaty
— polydipsie — patologicky nadmérna Ziznivost, obvykle reakce na dehydrataci
o pficiny:
= nelééeny DM
= diabetes insipidus
= Sjogrentv syndrom — Al, porucha slinnych a slznych Zlaz
=  psychogenni Zizen
= nadmérny vydej tekutin — horecka, prace
= nadmérny pfisun iontli — soleni
= Bartertiv syndrom
—  vySetfeni ditéte s polydipsii — polyurii
o mo¢ chemicky, glykémie — hyperglykémie, glykosurie a ketonurie potvrdi nebo vylouci
diabetes mellitus (osmoticka diuréza)
o kalémie — chronické hypokalémie (i iatrogenné zptisobend) vede ke ztraté koncentracni
schopnosti ledvin, pfi¢inou je refrakternost V2-receptord na ADH
o kalcémie — chronicka hyperkalcémie (pti sarkoiddze, hyperparatyredze, nadorovém
onemocnéni) vede ke ztraté koncentracnich schopnosti ledvin vlivem refrakternosti V2-
receptorti na ADH
hladina kreatininu v plazmé, UZ urotraktu k vylouceni renalnich chorob

osmolarita séra a moci z ¢asové co nejbliz§ich vzorki

Tab. 1 Interpretace vstupnich hodnot osmolality séra a modi.

ot

(i

F;;zgglogncké Hypo(izo)stenurie, Psychogenn polydipsie Rozlileni, ndstrojem je
(280 - 295) (< osmolalita séra) vers. diabetes insipidus test :E‘fz.ném’rjn J
—— (bez Adiuretinu!)
)'z.lg ug;ckﬁ Vy$3i neZ séra, ale nevyluduje Psychogennf polydipsie Rozlideni, ndstrojem je
(280 - 295) poruchu koncentrace vers. parcidlnf diabetes test zvfznénﬁ{‘: ?
— (295 - 750%) insipidus (velmi vzdcny) (bez Adiuretinu!)
'yziologic Vysokd, 4. vyluéuje Psychogennf & nivykov {
(280 - 295) poruchu koneentrace habln%ﬂm‘ polydgsie. % mxzﬁgémﬁﬂm -ﬁ
(> 750%) Teoreticky je moind i organickd podezieni na organickou g
pi€ina pii hypotalamické lézi. lézi hypotalamu -
Hyperosmolalita Hypo(izo)stenurie i insi s
(>295) (< osmolalita séra) s Roiliﬁ::[gf;&gﬁugm

I | | aplikaci Adiuretinu
*Hodnota je zdvisld na véku, pFiblisné 500 u kejenci, 600 u barolar a 750 mQsm/kg u startch déti. _J

—  vySetfeni druhé linie
o zaméfena na odliSeni skutecného diabetes insipidus od psychogenné podminéné polydipsie
o psychogenni polydipsie — navyk piijmu vétsiho mnozstvi tekutin
o diabetes insipidus — renalni — vrozeny (juvenilni nefronoftiza) a ziskany (nefropatie)
= centralni — tumor hypofyzy, projev histiocytdzy z Langerhansovych bunék, vrozeny
nebo ziskany
test s odnétim tekutin (koncentracni pokus) bez podani ADH
monitoruje se diuréza, hmotnost pacienta, osmolalita moc¢i z kazdé porce a z prvni porce po

ukonceni testu a osmolalita séra kazdé 2 — 4 hodiny



o klesa-li béhem testu diuréza, pravdépodobné se jedna o diagnoézu psychogenni polydipsie,
naopak pokud béhem testu pretrvava vysoka diuréza hypostenurické moci, je pravdépodobny
diabetes insipidus

o test ukon¢ime pokud je splnéna jedna z podminek:

= klinické znamky dehydratace

= ubytek na vaze vétsi nez 5%

= nesnesitelna zizen (eticky dtvod)

=  hyperosmolarita séra (nad 295 mOsm/kg)

= je-li prokéazana dostate¢na koncentra¢ni schopnost ledvin, tj. vysoka osmolarita mo¢i
(obvykle nad 500 u kojenct, nad 600 u batolat a 750 u starSich déti

st. 2 Vyhodnooeni ttstu § odnélfm tekutin.

Fyziologickd \I’yso&m lj. vyluZuje Psychbgennl & ndvykovd, Vyletfeni poruchy

(280 - 295) poruchu koncentrace habitudlnf polydipsie chovini - psychologie
(= 750%)
Hyperosmolalita Hypo(izo)stenurie, Diabetes insipidus Rozlileni typu, ndstrojem

(> 295) (=< osmolalita séra) je test Ziznénim po
aplikaci Adiuretinu

Fyziologickd WVyisi ned séra, ale nevyluduje W.s. non-compliance pacienta. Opakovat test #{znénim

(280 - 295) poruchu koncentrace MoZny i parcidlnf diabetes
(295 - 750%) insipidus (velmi vzdcny)

*Hodnota je zdvisld na véku, pfibliing 500 u kofencid, 600 u batolat a 750 mOsm/hg u starfich dét

vySetfeni tfeti linie:
o slouzi k odliSeni mezi nerohumoralnim (centralnim) a renalnim (nefrogennim) diabetes
insipidus
koncentraéni test s podanim ADH
podava se DDAVP (desmopresin) nasalné na nosni prepazku v davce 0,1 — 0,5 pg/kg

Tab. 3. Vyhodnoceni testu Eiznénim po apllkau DDAVP (Adiu reijnu]

Fyziologickd \"ysokzi, tj. vyluéuje Centrdlni Pétrdni po piicing, tj. NMR, CT
(280 - 295) poruchu koncentrace (neurohumordlnd, kranidlni) CNS, scintigrafie skeletu
(= 750%) diabetes insipidus | Ostatni funkee hypofyzy
| Oéni vySetfen aj.
Hyperosmolalita | Hypolizo)stenurie, Rendlnf (nefrogenni, perifernt) ‘ Pitréni po pricing, DNA
(> 295) | (< osmolalita séra) diabetes insipidus analyza

*Hodnota je zdvisld na véku, pfibliing 500 u kofencd, 600 u batolat a 750 mOsm/kg u starsich dét.

—  vySetfeni ¢tvrté linie

o  patrani po pfic¢in¢€ DI

o  pri centralnim — zobrazeni CNS pomoci MR, posouzeni ostatnich endokrinnich funkci osy
hypotalamus — hypofyza, techneciova scintigrafie skeletu k vylouceni osteolytickych lozisek
pfi histiocytoéze z Langerhansovych bunék
vrozené formy renalniho DI se vétSinou projevi t€zkymi hypernatremickymi dehydratacemi
renalni DI mtize vznikat sekundarné pii nefropatiich



rélnfho (neurohumorélniho, kranidlnfho) DI

Mutace genu pro ADH a/nebo transportni nosi¢ neurofyzin (geny jsou lokalizovdny ve stejném lokusu na

20. chromosomu).
Dédi¢nost je autosom4lné dominantnf, ndstup DI v riizném véku

Septo-optickd dysplazie (dle Morsierliv syndrom = ageneze septum pellucidum + uni(bi)laterdlni hypoplazie
optickych nervil), &asto spojena s hypopituitarismem

Jiné malformace CNS

Wolframiv syndrom (DIDMOAD = diabetes insipidus, diabetes mellitus, atrofie optikid a hluchota)
Kongenitalnf CMV infekce, toxoplazméza

| Tumory supraseldrni a chiasmatické oblasti, predeviim kraniofaryngeom, moZny i gliom optiku a (dys)germinom

| Histiocytéza 1. tridy, tj. z Langerhansovyich bunék. (Dffve tzv. Histiocytéza X napf. ve formé
Handov:’;-‘i?chﬂllemw—Chﬂstianwy choroby, klasicki trias DI, exoftalmus, hepatosplemegalie neni podminkou dg.)

Posttraumaticky, traz & neurochirurgicky vykon (bezprostiedné nebo i po mésfcich)
 Infekce: encefalitis, aktinomykdza
&8 Granulomatézni proces: sarkoiddza, the

Infiltrace: leukémie

Autoimunitni (protilitky proti ADH)

U novorozencil ve spojeni s asfyxif, intraventrikulémim krvécenim, DIC, infekef Listeria monocytogenes
| a meningitidou zpiisobenou streptokoky skupiny B

| 7 dg. po minimélng 4 letech sledovini %

DI - diabetes msrp;dus

Tab. 5. Pric‘.my rendlniho (nefrogenniho) DI

Mutace genu pro ADH Vz-rzccptor
Lokalizovén na X chromosomu v lokusu 28, X-linked dédicnost

8 Mutace genli pro aquapon.n)' Geny jsou lokalizovany na kritkém raménku 12. chromosomu v lokusu
| 13. Autosomdlné recesivni dédignost

4 Chronické rendlni onemoenéni - polycystické ledviny, oligomcga.nefmn. chronickd pyelonefritida,
sarkoidéza, amyloidéza, obstrukéni uropatie ...

| Metabolické piitiny: diabetes mellitus, hypokalémie, hyperkalcémie

—  lécba — piedpokladem je spravna diagndza
o upsychogenni — podavani DDAVP kontraindikovano, mize nékdy pomoci psychoterapie
o centralni DI — podle pfic¢iny, ADH se podava substitu¢né v ptipravku DDAVP, nejéastéji ve
formé nosnich kapek, n€kdy je potteba provadét bezpecnostni pauzy — vysazeni jedné
substituéni davky napt. po tfech dnech k prevenci retence tekutin
o renalni DI — efektivni 1écba nezndma, zlepSeni pfinasi podavani thiazidovych diuretik a
indomethacinu, n¢kdy i v kombinaci s DDAVP

STREPTOKOKOVA ONEMOCNENI V DETSKEM VEKU

NS

— streptokokové nakazy patii mezi nejcastéjsi bakterialni nakazy

—  velka skupina klinicky riznorodych nemoci

—  jsou to mikroorganismy obligatné patogenni, fakultativné patogenni a saprofytické

— streptokoky klasifikujeme dle stupné hemolyzy — a-hemolytické (iplnd hemolyza na agaru) a na -

hemolytické (marginalni hemolyza), dle sérologické diferenciace pouzdrového antigenu C na A a B
— G+, katalaza negativni

Infekce streptokoky skupiny A
jsou piic¢inou 90% streptokokovych nakaz
—  streptococcus pyogenes
— toxiny — erytrogenni toxin, streptolyzin O a S (hemolyza, toxické pro vlakna myokardu a hepatocyty),
streptokindza (fibrinolyza), hyaluronidaza (invazivni faktor streptokoki) aj.
— proti ne¢kterym se tvoii Ig vyuzitelné v diagnostice — ASLO (antistreptolysin O) — za nékolik tydnti po
infekci klesaji



— vyvolavaji rozmanitd onemocnéni — postizeni kiize, sliznic, u malych déti protrahovana seropurulentni
rinitida, spala, impetigo, tonzilofaryngitidy

— angina —inkubace 1 — 3 dny, nelé¢ena bud’ za 5 — 7 dni zmizi, nebo vzniknou komplikace
(peritonzilarni absces, lymfadenitida), ¢i pozdni sterilni nasledky

- dg— febrilie, Sarlatové hrdlo, vytér, CRP

- terapie — penicilin, makrolidy, klindamycin, cefalosporiny

- diferencialni diagnostika — infekéni mononukledza

— Spéla — angina (kataralni) a exantém v podbfisku, na tfislech, stehnech, podpazdi, trva kratce, jde o
reakci exotoxinu s protilatkami na urovni na urovni koznich kapilar

- prenos kapénkovou nékazou ¢i poranénou kuzi (ranna spala)

- napohmat drsna — husi klize

- v obliceji difuzni erytém a peroralni vybled

- terapie — penicilin

- dif.dg. — skarlatiformni alergické exantémy

—  Komplikace anginy a spaly

- kolikvace submandibularni uzliny, retrotonsilarni, paratonsilarni absces, otitida, mastoitida,
sinusitida

- vzacngji - bakterémie, metastaticka loziska - hnisava artritida, endokarditida, meningitida,
mozkovy absces, osteomyelitida

- bez terapie - nebezpeci pozdnich komplikaci - revmatické horecky nebo glomerulonefritidy

—  Pyodermie —

- erysipel — v kizi a podkozi, §ifici se lymfou, nejcastéji bérce a oblicej, nebezpeéné na nosni
sliznici, laryngu, o¢nich vi¢kach, vulvé nebo penisu. Vstupem jsou drobna traumata, eroze,
ragady

=  zaCatek — febrilie, cephalea, bolesti kloubt, tiesavka, zimnice, celkova alterace

= zal -2 dny otok, zarudnuti, rychle se §ifi jazykovitymi vybézky

= regionalni lymfatické uzliny zvétSené a bolestivé

=  typy — bullosum, gangrenosum, haemorrhagicum, gangrenosum, phlegmonosum,
recidivans

= dif. dg. — flegmona, herpes zoster, angioneuroticky edém

= terapic — ATB

- impetigo — ohrani¢ené na klzi, prevazné obli¢ej nebo misto bez $att, $iti se 1 Skrabanim,
nefolikularni puchytky — mnohocetna loziska se zlutym strupem z tkanového moku

= pozdgji zvétSené lymfatické uzliny a febrilie
= terapie — lokalni, odstranéni strupl, hypermangan, celkové - ATB
— Komplikace koznich infekci streptokokem

- vzacné septické komplikace, ptipadné téZ glomerulonefritida

- revmaticka horecka malokdy

- akutni glomerulonefritida

— Revmaticka horecka -

- nejcastéji po streptokokovi skupiny A, 1-4 tydny po ndkaze (asi u 3% nakazenych)

- prubé¢h pivodni infekce mtize byt inaparentni

- akutni imunologicky podminény multisystémovy zanét

- Casto postihne srdce - chronické zmény chlopni

- hlavni manifestace (velka kritérie) - migrujici polyartritida, karditis, podkozni uzliky, erythema
marginatum a Sydenheimova chorea -tanec sv.Vita, chorea minor (neurologicka porucha -
nevédomé necilené rychlé pohyby)

- vedlejsi ptiznaky (mala kritéria) - nespecifické - horecka, bolest kloubti, zvysené CRP...)

- diagndza - Jonesova kritéria - infekce streptokokem v anamnéze, piitomnost aspoit dvou
manifestnich pfiznakd hlavnich nebo vedlejsich

- patogeneze - hypersenzitivni reakce, Ig proti Mproteinu streptokokti reaguji zkiizené
s glykoproteiny srde¢niho svalu, kloubt aj.



recidivuje
profylaxe — penicilin az do 16/18 let

Infekce streptokoky skupiny B

jsou podminéné patogenni, rozliSujeme typy la, Ib, Ic, IT a III

— s. agalactiae

—  Casté je asymptomatické nosicstvi — v nosohltanu, ve vaginé a v rektu

— ve vaginé je u 5-30% zen, Casté&ji pfi nitrod¢lozni antikoncepci

—  k pfenosu na plod mize dojit ascendentné pii pred¢asném odtoku plodové vody

— v porodnich cestach je vyssi riziko pfi protrahovanych a instrumentalnich porodech

— ke kolonizaci dojde u 60% novorozenct infikovanych matek, onemocni 1-2%

— horizontalni pfenos — nozokomialni — od jiné rodicky, ditéte, perzonalu

— nedonoSenci jsou vystaveny 15x vys$§imu riziku

—  klinicky obraz — rozliSujeme dvé formy — casnou a pozdni

Casna forma — projevi se do 5. dne Zivota (nejcastéji mezi 20 a 48 hodinami), zacatek je nahly
— dité zvract, je cyanotické, Casto hypotonické, ma tachykardii a poruchy dychani, respiracni
insuficience s pneumoénii dominuje klinickému obrazu, septicky stav

pozdni forma — za¢ina mezi 7. dnem a 4. mésicem, manifestuje se jako hnisava meningitida,
piiznaky — tachykardie, tachypnoe, mtizou byt kiece, apnoické pauzy, pulzujici fontanela je az
hodné pozdni pfiznak, na néj nemizeme cekat, pii pfiznacich sepse — lumbalni punkce
laboratof na sepsi — novorozenci maji leukocytézu fyziologicky (i posun doleva), ale pii sepsi
muzou jit i do leukopénie (vétSinou neptizniveé)

muizeme hodnotit IT (imature total) — pomér nezralych neutrofilii ku v§em, pokud je hodnota
nad 0,2 zvazujeme sepsi

CRP stoupa az pozde€, nemizeme Cekat az zacne stoupat

trombocyt6za — znameni ze se uzdravuji ze sepse

hemokultura, vytéry odevsad, kultivace moce

—  Prevence infekei streptokoky skupiny B

v obdobi mezi 35. a 37. tydnem by mélo byt provedeno kultivacni vySetieni z dolni tietiny
pochvy

vzorky se pak umisti do transportniho média a odeslou do laboratote, vysledek by mél byt k
dispozici za 48 hodin

neni ucelné Zenu s pozitivnim vysledkem ihned zalécit podanim antibiotik, nebot’ pochva miize
byt brzy po ukonceni terapie znovu osidlena (az u 70 % Zen)

nejvic snizi moznost zdvazného onemocnéni novorozence, jsou-li antibiotika podana v dobé
porodu

ATB prvni volby je penicilin nebo ampicilin, je-li podan alesponi 4 hodiny pfed porodem, je
osidleni novorozence streptokokem zpravidla nizké a riziko infekce malé

meély by se stihnout 4 davky (takze dle Castosti podavani musime zacit dostate¢né

s predstihem)

pfi alergii matky na penicilin nebo ampicilin se podava klindamycin, pfip. cefalosporiny
dalezité je informaci o vysledku kultivacniho vySetfeni nebo jeho absenci ohlasit i détskému
1€kafi, ktery se o novorozence stara, ten podle toho rozhodne o postupu monitorovani
novorozence po porodu

novorozenci téchto matek vyzaduji zvySené sledovani, a to i v pfipad¢, ze je matka fadné pri
porodu zalééena, doporuéuje se monitorovat dechové funkce novorozence po dobu 48 hodin
po porodu, neni bezpec¢né ¢asnéjsi propusténi novorozence domu diive nez za 72 hodin po
porodu

Streptococcus pneumoniae

— pneumonie, hnisavé meningitidy — vice ale u dospélych, otitis media, sinusitid maxillaris, frontale,
rhinitis purulenta, peritonitida



— infekci vétSinou predchazi sinusitida, mastoiditida

— az20% umrtnost

— naésledky — hluchota, slepota

— profylaxe — u déti nad 2 roky polyvalentni vakcina Pneumo 23

Viridujici, oralni streptokoky
—  zpusobuji bakteridlni endokarditidy
—  terapie - atb



4.

Nespecifické stievni 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 zprosttedkovana, zanétlivd onemocnéni stievniho traktu
Crohnova choroba, Ulcerdzni kolitida, neklasifikovana kolitida

Ulcerozni kolitida

u déti nejcastéji diagnostikovana mezi 5-16 rokem
familiarni vyskyt je pozorovan asi u Y4 pacientt
postihuje rektum a traénik, zanét je kontinualni, ¢asto je postizeno celé kolon
zanét je povrchni, postihuje sliznici, ktera je ¢ervena, granulovana, mtize difuzné krvacet, miize byt
ptitomen hlenohnisavy sekret a viedy
charakteristické jsou kryptové abscesy
pri¢ina neznama — genetické a environmentalni faktory
o stfevni infekce
klasifikace:
o proktitida — pouze rektum
o levostranna kolitida — proktosigmoiditida, pfipadné i colon descendent
o extenzivni kolitida — az kolon transversum a ascendent
o cely tra¢nik — pankolitida (az u 80% déti)
ptevladaji predevsim stfevni projevy — prijmovité stolice s krvi, hlenem a hnisem, bolesti bficha,
tenezmy, nauzea a zvraceni
mimostfedni projevy — Ubytek hmotnosti, teploty, opozdéni ristu, erythema nodosum, artritidy,
uveitidy, chronické jaterni onemocnéni, ankylozujici spondylitida a gangren6zni pyodermie
zacatek onemocnéni byva plizivy s intermitentnimi subfebriliemi, mirnymi bolestmi bficha,
nevyraznymi prijmovymi stolicemi a krvacenim z rekta
komplikace —krvaceni, perforace, iridocyklitida, primarni sklerotizujici cholangitida, trombembolické
komplikace, toxické megakolon, riziko karcinomu (hlavné pii pankolitidé, pfi UC vice nez 10 let)
diagnoza:
o anamnéza — chronické prijmy, ohrani¢ené bolesti bficha, rektalni krvaceni, ztrata vykonnosti,
ubytek hmotnosti
fyzikalni vysetifeni — bledost a bolestiva rezistence v levém podbiisku
laboratof — lehce az stiedn€ zvySené hodnoty ukazatelti zanétu, stanoveni kalprotektinu ve
stolici, ANCA protilatky pozitivni u 70%
ultrazvuk — ztlusténa stena
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 rist a zrani organismu
o 5-aminosalicylaty — mesalazin, sulfasalazin
=  n0 - nauzea, zvraceni, prijem, exantém
o lokalni (budesonid) nebo systémovée piisobici kortikosteroidy — ne dlouhodobé podavani
(mnoho nt) — plna davka 2-3 tydny, poté snizujeme do vysazeni (ne nahle!)
cilena terapie — infliximab, adalimumab
probatika
antibiotika — metronidazol, ciprofloxacin

o O O O

terapie vyzivou



o chirurgicka terapie — nutna u toxického megakolon s perforaci, kolektomie u selhavani
maximalni medikamento6zni terapie

Crohnova nemoc

ileitis terminalis, regionalni enteritida
hronické, Casto celozivotni zanétlivé onemocnéni ¢asti traviciho traktu, predilekce — ileocekalni oblast a
tlusté stievo
granulomatdzni zanét, postizena je celé tloustka stfevni stény
transmuralni zanét s tvorbou epiteloidnich granulomu, ulceraci a fisur, tvorba abscest a pistéli
segmentalni postizeni se stfidanim okrskd zdravé sliznice
pti¢ina vzniku neni zndma — role genetickych a environmentalnich faktora
o pozitivni rodinnd anamnéza
o environmentalné — infekéni onemocnéni, roéni obdobi, typ stravy, anamnéza oc¢kovani,
socioekonomicky status
az v 80% se onemocnéni vyskytuje v ileocékalni oblasti a projevuje se zejména postprandidlnimi
bolestmi
muze negativné ovlivnit rist a vyvoj ditéte (spolu s terapii kortikosteroidy)
Casto zacina nespecifickymi projevy — bolest bficha, prijmové stolice, nauzea, zvraceni, krvaceni
z rekta, perianalni onemocnéni (hluboké fisury, pistéle, abscesy, kozni vyrustky)
Casto se objevuje anorexie, teploty, ubytek na vaze, opozdéni ristu a sexualniho zrani
erythema nodosum, osteopordza, hyperkoagulaéni stav, mo¢ové kameny
zmény:
o ztlusténi stfevni stény (norma do 4mm), sté€na postizena celd, Casto i zanétlivé zmény
mezenteria a mezenterialni lymfadenopatie
o na sliznici — malé ulcerace , hluboké viedy s fisurami v okrajich, vzhled sliznice ,,dlazebni
kostky*
segmentalni postizeni
zanétlivé zmény mohou vyustit ve strukturace lumen stfeva a tvorbu pistéli (perianalni a
enteroenteralni), které se mohou uzavfit - absces
diagnostika:
o anamnéza — bolesti bficha, chronicky prijem, opozdéni ristu, recidivujici horecky, enteroragie
o fyzikalni vysetfeni — inspekce klize, sliznic, oblasti kone¢niku a genitalu, palpace abdominalni
rezistence
o laboratorni diagnostika — CRP, FW, hladina albuminu, krevni obraz (anémie, leukocytdza,
trombocytoza), pozitivni protilatky ANCA, kalproktein ve stolici (leukocytarni cytosolovy
protein), test na okultni krvaceni
USG - ztlusténi stfevni stény, biisni absces
enteroklyza — pod RTG kontrolou po aplikaci dvou roztokti do oblasti duodena (baryova
suspenze a roztok methylcelulozy)
enterografie pomoci MR
irigografie — kontrastni RTG vySetfeni tlustého stfeva pomoci nalevu kontrastni latky
kone¢nikem, k zobrazeni tlustého stieva
fistulografie — nastfik pistéle kontrastni latkou
CT
endoskopie — kolposkopie — nezbytna pro diagndzu, nesouvislé postizeni, aftosni léze,
ulcerace, dlazdicovy reliéf, striktury, provadi se v celkové anestezii
= gastroskopie — u ¢asti pacientt jsou zmény i v Zaludku
= kapslova endoskopie — vysetfeni tenkého stfeva
dif. dg. — infekce Clostridium difficile, alergicka kolitida, poranéni sliznice, stfevni polypy, invaginace
terapie:



o 5-aminosalicylaty — sulfasalazin, mesalazin, mirny protizanétlivy uc¢inek blokovanim
metabolismu kyseliny arachidonové
o kortikosteroidy — navodi remisi u 85% pacientd, prednison 1-2 mg/kg/den po dobu 2-4 tydn1i,
poté se davka postupné snizuje, maji se uzivat pti akutnim zanétu, lokalni podavani —
budesonid — méné ucinné, ale méné nezadoucich u¢inku
o imunomodulacni léky — cilem je udrzeni pacienti v remisi bez podavani kortikosteroidi
= azathioprin, methotrexat
= v 1éEb¢ na kortikosteroidech zavislych nebo rezistentnich pacientl
=  je tfeba pravidelné kontrolovat krevni obraz, jaterni testy a amylazu
antibiotika — metronidazol
cilena terapie — infliximab — monoklonalni protilatka proti TNF
terapie vyzivou — studie dokazuji, Ze 1ze pomoci enteralni vyZzivy jako vyhradného lé¢ebného
postupu navodit remisi
o chirurgicka terapie — riziko recidivy, je indikovana pfi komplikacich jako jsou perforace,
nezvladatelné krvaceni, pistéle, abscesy, striktury, ristova retardace, tumory
—  komplikace:
o krvaceni — vzacné
o obstrukce stfeva — na podklad¢ striktury, vyrazného zanétu, adheze po chirurgickém zakroku —
ile6zni stav
o perforace — na podkladé pistéli
o absces — bolest bficha, horecka, laboratorné znamky zanétu
o fistulce — hlavné perianalni pistele
o toxické megakolon - vzacné

PECE O FYZIOLOGICKEHO NOVOROZENCE OD PORODU PO PROPUSTENI
Z PORODNICE

— cca 95% narozenych déti jsou fyziologicti novorozenci (+- 4% mirné nedonosené, lehké poruchy
adaptace, 1% intenzivni péce)

— kontrola — poporodni adaptace, odborné osetieni po porodu, preventivni opatieni (podpora kojeni,
rutinni screening..), zahdjeni o¢kovani

— v CR nejéastgji 3 — 4 dny v porodnici

— gestacni vék — doba od koncepce, stafi plodu v tydnech a dnech

o

normalni téhotenstvi — 40 +-2 tydny

— postkoncepéni veék — predcasné narozené, soucet gestaéniho + postnatalniho véku

— porod — vypuzeni plodu z délohy

o

o

o

Zivé narozeny
mrtvé narozeny
potrat

— novorozenec — dité od porodu do ukonéeného 28 dne

@)

@)

O

¢asné obdobi — do 7 dne
pozdni obdobi — 8 — 28 den
donoseny x nedonoseny x pienoseny
dle porodni vahy - <2500 g — nizké4 porodni hmotnost, <1500 g — velmi nizk4, <1000 g
extrémné nizka
dle hmotnosti a gesta¢niho véku:
= normotroficky, hypotroficky, hypertroficky
= donoSeny normotroficky novorozenec — 2500 — 4200 g
fyziologiky novorozenec — donoSeny, normotroficky, normalni poporodni adaptace



Osetreni fyziologického novorozence

pteruseni pupecniku po porodu, novorozeneky box, zhodnoceni adaptace

1. oSetfeni — porodni asistentka, sestra, pediatr

skore dle apgarové

o mezinarodné uzivany bodovaci systém pouZzivany k orienta¢nimu posouzeni zdravotniho stavu
novorozence bezprostfedné po narozeni
o vyjadiuje se tremi Cisly v rozpéti od nuly do desitky, které jsou souctem hodnot zjisténych
v prvni, paté a desaté minuté Zivota ditéte
o kazdé ze sledovanych kritérii je ohodnoceno nulou az dvéma body, ¢im nizs$i hodnoty, tim
méné priznivy je stav ditéte
hodnoti se puls, dech, svalové napéti, reakce na podrazdéni a zbarveni kiize
za standardni stav se povazuje Apgar skore mezi 8 — 10 body
novorozenec s méné nez 5 body bude vyzadovat okamzitou lékaiskou péci
0 bodii 1 bod 2 body
Akce srdecni - pod 100/min Nad 100/min
Dychani - Nepravidelné, pomalé Pravidelné, kiik
Svalovy tonus Tézka hypotonie Snizeny tonus, ¢asteéna | Normalni tonus, flexe,
flexe aktivni pohyb
Barva kize Celkova cyanoza Akrocyandza Rizova
Odpovéd na podrazdéni | - Chaba, grimasa Obranny pohyb, kiik

zajisténi tepla — bficho matky, novorozenecky box (vyhiivané ltizko, inkubator)

osuseni ktize od plodové vody (jemné doteky, tfeni drazdi — erythema toxicum)

kontrola podvazu pupecniku (prevence krvaceni)

osetfeni pupecniku dezinfekénim roztokem, Cisté zabaleni

zvazeni, zméfeni délky, obvod hlavy, hrudniku

o

o

normalni délka — 47 — 55cm, nemaji-li pohyblivé kycle, nebo natazeni DK ptisobi bolest,
meéfeni 2 — 3 den
obvod hlavicky — 33 — 37 cm, hrudniku 30 — 37 cm

kredeizace — vykap spojivkovych vakt dezinfekénim nebo antibiotickym roztokem

o

o

o

prevence gonokokové infekce, chlamydiové konjunktivitidy
infekce pii prichodu porodnimi cestami
hlavné ophthalmo septonex

aplikace vitaminu K — prevence hemoragické nemoci novorozence, Img i.m., 1-2 mg p.o.

oznaceni ditéte — plastové prouzky
teplota — 36,5 — 37,5 (rektalng)
dech — 40 — 60/min

tepova frekvence — 100 — 160/min

moceni, stolice — do 24 hodin po porodu (stolice = smolka)

vahova kiivka

screening (PKU, hypotyredza, CAH, CF, metabolické vady)

sledovani ky¢li — troji sito (po narozeni, 6. tyden, +-3 mésic USG ortopedem)

diive kalmetizace (BCG), dnes jen rizikovi novorozenci

vitamin K a D

drive 5K — kredeizace, K vit, katarakta, kycle, kalmetizace (dnes 4)

fyziologicky ikterus — objeveni nejdiive druhy den, vrchol 3-4 den, nepiesahuje 250 pmol/l

Hodnoceni zralosti
porodni hmotnost a délka (>2500g, >47cm)



klze — barva, tuk, lanugo, podkozni ryhy

délka nehtti — presahuji konecky

genital — sestoupla varlata, labia majora kryji labia minora
upon pupecniku

kosti lebni a fontanely

pomér mozkové a oblicejové casti

chrupavky — tvarované usni boltce

prsa — zietelné areoly

hlasi se o piti

snizeni hmotnosti prvni tfi dny do maximalné 10% porodni hmotnosti, do tydne vyrovnani
vrozené (nepodminéné reflexy)

roaming in a podpora kojeni

propusténi po 72 hodinach

Screening

katarakta — ¢erveny reflex
kycle
UZ ledvin, mocovych cest, sluch (otoakustické emise) — nepovinny scr.
fenylketonurie, kongenitalni hypotyredza, kongenitalni adrendlni hyperplazie, CF + 9 poruch
metabolismu (sucha kapka)
selektivni screening — dle anamnestickych dat, VVV sourozenct, familiarni onemocnéni, infekce
v gravidité
o dle klinického postiZzeni (nedonosenost, hypotrofie, kongenitalni stigmata)

1. vySetfeni:

poloha, chovani, vitalita

porodni otok, kefalhematom, hybnost koncetin

posouzeni zralosti

somatické vysetteni (tep, dech, jatra 2,5 cm medioklavikularné zvétSena, bricho nad niveau, slezina
nehmatnd)

zakladni novorozenecké reflexy — Moortv, uchopovy, saci, hledaci, labialni, hltaci

PRIMARNI VASKULITIDY U DETi (HENOCH-SCHONLEINOVA PURPURA,
KAWASAKIHO NEMOC)

vaskulitidy jsou heterogenni skupina onemocnéni charakterizovana nekrotizujicim zanétem cév, ktery
vede k poruse prokrveni oblasti zasobované pfislusnymi cévami
etiologie — primarni (neni zndma vyvolavajici pfi¢ina), sekundarni (provazeni jiné znamé onemocnéni a
byvaji imunokomplexové)
perivaskulitida — zanétliva reakce podél cév mimo cévni fecisté
vaskulopatie — patologicky proces cév zanétlivého, degenerativniho nebo prolifera¢niho pivodu
klinicky obraz — obvykle nespecifické projevy jako celkové pfiznaky s horeckou, neprospivanim,
artralgiemi, myalgiemi a unavou, dalsi ptiznaky vyplyvaji z postizeni jednotlivych organt
diagnostika — klinicky obraz, laboratorni vySetfeni, histologické vysetieni

o laboratof — zvySeni reaktantti akutni faze, ANCA, hyperimunoglobulinémie
klasifikace:

o vaskulitida velkych cév — obrovsko-bunécna arteritida

= Takayasuova arteritida



o stfednich cév — polyarteritis nodosa
= Kawasakiho nemoc
o malych cév — Wegenerova granulomatdza
= mikroskopicka polyangiitida
=  Henoch — Schonleinova purpura
primarni vaskulitidy:
o autoimunitni zanétlivé patologické procesy
etiologie neznama, snad asociace s infekénim patogenem
v krevnim fecisti — abnormalni imunokomplexy — ukladani v cévni sténé
n¢kdy zvysena produkce a vazba autoprotilatek na autoantigeny cévni stény
protilatky — ANCA, AECA, AEA, proti fosfolipidovym molekulam
zanét cévni stény — dalsi infiltrace aktivovanymi imunokompetentnimi buitkami

O O O O O O

prestavba az nekrdza cévni stény

Henochova-Schonleinova purpura

Casto se objevuje po infekci hornich cest dychacich (beta hemolyticky streptokok)
etiologie je neznama
nejcastéjsi vaskulitida déti v Evropé, typicky 3 — 15 let
postihuje drobné cévy kize (purpura), traviciho ustroji (hemoragicka enteritida), ledvin (erytrocyturie) a
kloubu
imunofluorescen¢ni jsou prokazovana depozita imunokomplexii s IgA
klinické ptiznaky:
o kozni erupce charakteru hmatné purpury na hyzdich a dolnich koncetinach, 1éze méni svij
charakter v pribéhu dnd, oplostuji se, méni barvu
urtika, petechie, ekchymozy
prudkeé kolikovité bolesti bficha, hemateméza, meléna
bolesti kloubti (periartikularni otok mekkych tkani)
pozitivni okultni krvaceni

o 0O O O O

postizeni ledvin je ¢asté, muze se rozvinout obraz akutni ¢i chronické glomerulonefritidy
onemocnéni ¢asto vymizi bez nésledkil, prognoza je piizniva
klasifikace PRINTO:
o hlavni kritéria — palpovatelna purpura/petechie, predominance DK, vylouceni
trombocytopenie, koagulopatie
o dalsi kritéria — bolest bficha, artritida, artralgie, postizeni ledvin, leukocytoklastova
vaskulitida, proliferacni glomerulonefritida s predominanci IgA
laboratot — priikaz depozit pfi biopsii, vyloucit trombocytopenii a koagula¢ni poruchy
terapie — symptomaticka — klidovy rezim, hydratace a nutrice, elektrolytova rovnovéaha, analgetika,
NSAID
o glukokortikoidy jen pfi zavazném prubchu — pii bfiSnich pfiznacich pro antiedematézni
pusobeni
progndza — velmi dobra

Kawasakiho choroba

akutni hore¢naté onemocnéni — horecnaty stav, konjunktivitida, postiZeni sliznic, enantém podobny
spale a zvétseni krénich uzlin

etiologie neni zndma

vyskytuje se sporadicky i v epidemiich

horecka neznamé etiologie, jednostranna kréni lymfadenopatie, zmény na rtech a sliznicich dutiny ustni,
polymorfni exantém a zmény na koncetinach — zarudnuti dlani a plosek, Supinaténi ktize kolem
nehtovych lizek

komplikaci ohrozujici zivot je vaskulitida koronarnich cév s tvorbou aneuryzmat



— dg se stanovuje podle klinickych kritérii, neexistuje jednoznaéné laboratorni kritérium:
horecka vice nez 5 dnti

o oboustranna konjunktivitida
o slizni¢ni zmény nosohltanu nebo dutiny Gstni — ¢ervené rty, malinovy jazyk
o erytém ¢i edém dlani a plosek nohou
o polymorfni enantém — predilekéné na trupu, makulopapuldzni
o akutni kréni lymfadenopatie
o inkompletni forma — KO neni plné€ vyjadien, nespliiuje dostatecny pocet kritérii, ale také plati
ohrozeni KVS komplikacemi v¢etné aneuryzmat, ¢astéji kojenci mladsi 6 mésict
— klinicky obraz:

o akutni stddium (1-11 dni) — vysoka horec¢ka nad 39°C, neklid, oboustranna konjunktivitida,
lymfadenitida, rash, na rukou a nohou se vyskytuje erytém a otoky, jazyk a rty jsou Cervené,
popraskané, miize se objevit hepatopatie

o  subakutni stadium (11 — 21 dni) — horecka ustupuje, pokud pokracuje, je vysoké riziko
kardialnich komplikaci, vyviji se vyznamna trombocyt6za, zacind deskvamace ktize na
koneccich prstli na rukou i nohou, mohou se zacit vyvijet aneuryzmata koronarnich artérii
prechodna faze (21 — 60 dni) — vyvoj aneuryzmat korondrnich artérii
chronicka faze — ma vyznam pouze pro pacienty s kardidlnimi komplikacemi (ruptura
aneuryzmatu v dospélém veku)

o kardiovaskularni projevy — u nelécenych pacientti dochazi ve 25% ke kardiadlnimu postizeni,
zejména ke koronarni arteriitidé s aneuryzmatickym rozsifenim odstupu koronarnich arterii, pfi
tromboze aneuryzmatu se vyviji infarkt myokardu

=k nejcastéjSim piiznaklim se fadi Sok, neklid, zvraceni a bolest bficha
=  Dbolest na hrudniku az u starSich déti
= perikarditida, myokarditida, endokarditida, valvulitida, zanétlivé postizeni pfevodniho
systému
= progndza zavisi na velikosti aneuryzmat
— laboratof — neutrofilni leukocytéza, zvySena sedimentace, trombocytdza, normochromni anémie
— terapie — vysoké davky i.v. imunoglobulinil spolu s vysokymi davkami kyseliny acetylsalicylové
o Ivin-2g/kg 1 infuzi 8-12 hodin + kyselina acetylsalicylova 80 — 100 mg/kg/den do 4 davek
o nejucinngjsi prvnich 7 — 10 dnti onemocnéni

—  bez srdecniho postizeni je velmi dobra prognoza



6. Rachitis, osteoporoza
Uméla vyZiva kojence
Laryngitis acuta

RACHITIS, OSTEOPOROZA

Rachitis

— kiivice, porucha mineralizace kosti, kterou zplisobuje nedostatek nebo porucha metabolismu vitaminu
D nebo kalcia
— znedostatku vitaminu D

o

o

o

vznika vlivem nedostatku vitaminu D nebo kalcia

ekvivalentem v dospélosti je osteomalacie

tento typ rachitidy byl velmi Casty pfed zahajenim celoplo$né suplementace vitaminem D u
kojencti a batolat (od prvni poloviny 20. stoleti)

dnes jen u déti, kterym rodi¢e nepodavaji vitamin D, nebo s pfisnou vegetarianskou stravou
potieba vitaminu D je vyssi pfi malabsorp¢nich syndromech spojenych s poruchou vstiebavani
tukd, vstiebavani vazne pii cystické fibroze, pfi poruchach sekrece zluci nebo pii nelécené
celiakii

pii deficitu vit. D zplsobi nedostatek vapniku aktivaci kalcium sensing receptoru vzestup
sekrece parathormonu a kalcémie se tak rychle normalizuje. ZvySend hladina parathormonu
vede k vyssi fosfaturii a stimuluje tvorbu kalcitriolu, stoupa aktivita osteoklasti, coz zvysi
aktivitu alkalické fosfatazy

ve druhé fazi dochazi k resorpci kosti, vznikaji klasické ptiznaky rachitidy a typicky RTG
nalez

ve tieti fazi nelécené rachitidy jiz klesa hladina kalcitriolu (vyéerpani zasob), bez néj nedokaze
parathormon odbouravat kost, proto klesa kalcemie i ptes vyraznou hyperparathyredzu,

v klinickém obraze dominuji ptiznaky hypokalcemie — spasmofilie, tetanie, laryngospasmus a
hypokalcemické kiece

vitamin D ovliviiuje nékteré funkce imunitniho systému a proto maji déti s rachitidou Casté a
vaznéji probihajici respiracni infekty, pti deformitach hrudniku se zvySuje riziko pneumonie

s plicnimi atelektazami

laboratorni znamky — Ca v normé, pozdéji snizeny, PO, zprvu zvySeny, pozd¢ji normalni az
snizeny, alkalicka fosfataza vysoka, parathormon zvyseny, 25-OH-vitamin D snizeny

RTG - projasnéni, nepravidelné ohraniceni metafyz, poharkovité deformity metafyz, rozsiteni
epifyz a subperiostalni projasnéni nebo ztlusténi v oblasti diafyz

terapie — nitrosvalové injekéni podani vitaminu D — cholekalciferol v davce 50 000 IU 2-3 krat
v odstupu 3-4 tydnt, pii nedostupnosti — cholekalciferol per os 2000 IU denné po dobu 6
tydnt, soucasné je zcela nezbytné suplementovat vapnik

pti spravné 1écbe klesa hladina alkalické fosfatazy béhem 1-2 tydnd, kontrolni RTG ma smysl
nejdfive za 6-8 tydnid

pfi manifestni tetanii je prvni pomoci velmi pomala i.v. injekce kalcium gluconicum 1ml/kg

v pribéhu 15 minut

— vitamin D dependentni rachitida typu I

o

o

o

o

autozomalné recesivné dédicny defekt renalni 25-OHD a-hydroxylazy

je blokovana syntéza kalcitriolu, nejuc¢innéjsiho metabolitu vitaminu D

klinické symptomy rachitidy vznikaji u déti ve druhém trimenonu (obdobi tif mésicti) Zivota
navzdory podavani vitaminu D

1écebné se celozivotné podava kalcitriol

— vitamin D dependentni rachitida typu II

o

autozomalné recesivné dédicna rezistence cilovych tkani (stieva a skeletu) na kalcitriol,
zpusobend defektem receptoru



hladiny kalciolu v séru byvaji normalni, ale kalcitriol vyznamné stoupa
obtizn¢ 1éCitelna, vede k ristové retardaci, asi 2/3 provazi alopecie a dalsi poruchy ektodermu
(epidermalni cysty, oligodoncie)

o léc¢ba — velmi vysoké davky cholekalciferolu nebo kalcitriolu s cilem prekonat rezistenci
cilovych tkani, coz se daii jen ¢astecné

familiarni hypofosfatemicka vitamin D rezistentni rachitida

o X vézana porucha zpétné resorpce fosfat v proximalnich tubulech ledvin s vysokou ztratou
fosfatd moci (fosfatovy diabetes)

o pri¢inou je z ruznych diivodu zvysena koncentrace ristového faktoru fibroblastl 23, ktery
stimuluje fosfaturii, nejde tedy o tubulopatii

o klinické projevy az po zacatku chiize (2. rok Zivota) — deformace dolnich koncetin (coxa vara,
genua valga) a rstova retardace, jiné ptiznaky rachitidy chybi

o hladiny fosfat v séru jsou nizké a jejich odpad v moci vysoky, kalcémie je normalni, hladina
alkalické fosfatdzy mirné zvysena, hladina parathormonu nestoupa

o lécba — substituce fosfath a kalcitriol

Osteoporoza

systémové metabolické onemocnéni skeletu charakterizované poruchou mechanické odolnosti kosti a
zvySujici riziko zlomenin
klasifikace v détském veku — klasifikace Mezinarodni spole¢nosti klinické denzitometrie ISCD — musi
byt splnény obé podminky:

o klinicky vyznamna anamnéza fraktur

o nizka kostni denzita — hranice normy jako Z-skore mensi nebo rovno -2,0, Z skore udava rozdil

namétené hodnoty od primérné hodnoty u zdravych jedinct téhoz veéku a pohlavi

primarni osteoporoza — je u déti vzacna, vyskytuje se pii osteogenesis imperfekta a jinych geneticky
podminénych stavech, nebo jako idiopaticka juvenilni osteoporoza
sekundarni osteopordza — u déti s:

o onkologickym onemocnénim — leukemie (Casto fraktury béhem prvniho mésice po zahajeni
chemoterapie
systémovym onemocnénim s vysokodavkovanou lécbou kortikosteroidy
endogenni nadprodukcei kortizolu (Cushingova nemoc)
neuromuskularnim onemocnénim

o O O O

mentalni anorexii, nelécenou celiakii, ¢i pfi imobilizai

o utéchto déti muze vést k frakturam obratld i koncetinovych kosti
terapie — zahajuje se pfi nalezu nizké kostni denzity provazené klinickymi ptiznaky (bolest, zlomenina),
u chronickych onemocnéni nékdy i diive, 1ékem volby u déti jsou bisfosfonaty
prevence — dostatecna fyzicka aktivita, udrzeni svalové sily, optimalizace pfijmu vitaminu D a kalcia,
zajisténi pfiméfencho stavu vyzivy a 1écba zakladniho onemocnéni

UMELA VYZIVA KOJENCE

optimalni vyzivou novorozence a kojence je matefské mléko, pokud nemuze byt dité€ kojeno, nahrazuje
se pramyslové vyrabénymi ptipravky kojenecké mlécné vyzivy
pocatecni mléka jsou pro novorozence a kojence od 0 do 12 mésictl, pokud nemohou byt kojeni
pokracovaci mléka — pro déti od ukonceného 4 mésice do 36 mesict
snahou je co nejvice pfiblizit vlastnosti kojeneckych mlék matetskému mléku
vyzivu kojence lze rozdélit na tfi obdobi, kdy kazdé¢ trva pfiblizn€ 4-6 mésict:
o prvni obdobi je vyhradné mlécné, dité je pln€ kojeno, nebo dostava pocateni mléko,
prospivajici dit€ mize bat pln€ kojeno do konce 6. mésice, mnozstvi mléka odpovida 150 —
180 ml/kg/den, maximalné pak 1 litr mléka
o  druhé obdobi je pfechodné — dité dostava k mléku kasovité piikrmy specialni pro tento veék



o tfeti obdobi — smiSena strava — postupné se zafazuje upravena strava dospélych vhodna pro dité

Pocatecni vyZiva
— pocatecni mléka obsahujici bilkovinu kravského mléka — neadaptovana (pomeér bilkovin syrovatky ke
kaseinu je 20:80) nebo adaptovana se zménénym pomérem bilkovin syrovatky ke kaseinu (okolo 1)
o adaptovana bilkovina je stravitelngjsi a proto vhodné&jsi zejména pro nedonosené novorozence
o obsahuji laktozu i jiné sacharidy (maltdza, sachardza, maltodextriny, glukdza a bezlepkové
§kroby), kojenec by v8ak mél v prvnich 4 mésicich dostavat prednostné mléka, ktera obsahuji
vyhradn¢ laktozu (matetské mléko obsahuje laktézu a v uréitém mnozstvi oligosacharidy)
o kojene, ktery dostava sachardzu si zvyka na sladkou chut’, v prvnich 4-6 mésicich by dité
nem¢élo dostavat mléko se sachar6zou
o maltodextriny mohou byt pfi¢inou nadymani a kolik (nedostatecna aktivita pankreatické
lipazy)
o pro déti netolerujici laktozu se pripravuji lécebné piipravky kojenecké vyzivy s nizkym nebo
zadnym obsahem laktozy
o tuky kryji asi polovinu kalorické potieby ditéte, mléku musi obsahovat uréité mnozstvi
kyseliny linolové a a-linolenové
o pfesn¢ jsou také urCena mnozstvi minerall, stopovych prvkil a vitamint
—  pocatecni vyziva ze soji — neni urcena k bézné vyzivé zdravych kojenct a je uzivana nejCastéji
z divodu:
e alergie na bilkovinu kravského mléka — ale u 30-50% déti alergickych na kravské mléko se
vyvine alergie také na bilkovinu s6ji
e  vegetariansky zplsob stravy
e malabsorpcni syndrom pfi deficitu sttevni laktazy
e galaktosémie
o obsahuje bilkovinu rostlinného ptivodu, proto musi byt obohacena metioninem, karnitinem,
taurinem, cystinem, vapnikem, zelezem, stopovymi prvky a vitaminy
o nesmi byt pocatecni vyziva vyrobena ze s6ji zaménovana za sojova mléka
— pocatecni vyziva s hydrolyzovanou bilkovinou — v rodinach, kde nékdo z rodi¢t ma zavazné alergické
onemocnéni, jako je astma nebo atopicka ekzém, je nejlepsi prevenci kojeni, pokud dité nemutize byt
kojeno, jsou doporuc¢ovany hypoantigenni pfipravky pro preventivni pouziti
o bilkovina je ¢aste¢né hydrolyzovana
o pro svou zbytkovou antigenitu jsou kontraindikovana u pacienti s manifestni alergii na
bilkovinu kravského mléka
o je vhodné je podéavat v prvnich 4-6 mésicich détem, které nemohou byt kojeny a maji vysoké
riziko rozvoje alergie, také se podavaji novorozenctim v prvnich dnech k ptikrmovani, pokud
existuje moznost, ze matka bude kojit
nedoporucuji se u novorozencu bez rizika alergického onemocnéni
je-1i dité alergické na bilkovinu kravského mléka, podavaji se hypoantigenni ptipravky
s vysokym stupném hydrolyzy, jejich zbytkova antigenita je velmi nizka
— mléka pro nedonosSené déti a déti s nizkou porodni hmotnosti
o potiebuji vice energie a vice bilkovin, také slozZeni tuki je upravovano
o obsahuji také zvySené mnozstvi vitamint, vapniku, fosforu, sodiku a Zeleza, nové jsou také
obohacovéna o vicenenasycené mastné kyseliny s dlouhymi fetézci, které jsou dulezité pro
rozvoj mozku, retiny a pro rdst organismu
o pro déti s velmi nizkou porodni hmotnosti neni idealni stravou ani samotné matei'ské mléko,
které se proto obohacuje o sacharidy, bilkoviny syrovatky, vitaminy a mineraly
— antirefluxova mléka — zahusténa ryzovym Skrobem nebo vladkninou karubinem maji zabranit
ublinkavani malych kojenci, ktefi jsou Ziveni vyhradné mlékem



Prechodné obdobi
— pokracovaci mléka — pro déti od ukonéeného 4. mésice do 36 mésici veéku, nekryji pln€ potieby ditéte a
nejsou tak vhodna, pokud je kojenec na vyluéné mlécné strave, podavat se mohou teprve jako soucast
smisené stravy od okamziku, kdy dit¢ dostava ptikrm
pomér bilkovin je neadaptovany

o mléko mize obsahovat ptidavek jinych sacharidi, ale nesmi obsahovat lepek
o jsou obohacovana zelezem, jodem a zinkem i vitamin A, D, C a E
o pokracovaci mléka by méla byt alternativou mezi po¢atecnim mlékem a neupravenym mlékem

na bézném trhu
— neupravené kravské mléko — pro starsi kojence neni vhodné syrové kravské mléko pro vysokou
alergenicitu a hygienicka rizika
o také pasterizované mléko ma vyssi alergenicitu ve srovnani se suSenym mlékem
o neni obohacovano o vitaminy a zelezo a jeho podavani vede k anemii
o neupravena mléka jsou doporucovana az ve druhém roce zivota, v omezeném mnozstvi je 1ze
pouzit od 10. mésice
—  kozi mléko — neni vhodné k vyzivé malych kojenct, protoze obsahuje vysoké mnozstvi bilkovin,
mineralnich latek a tukd, coz vede k nadmérné osmotické zatézi ledvin
o je chudé na vitaminy, Zelezo a kyselinu listovou
o nehodi se k 1é¢bé alergie na kravské mléko
—  piikrmy — minimaln€ prvni celé 4 mésice ma byt dité Ziveno pouze mlékem, je-1i to mozné, vyluéné
matefskym
o Casné zavadéni prikrmu nepfinasi ditéti vyhody, naopak zvySuje osmotickou zatéz ledvin
moznost vzniku potravinovych alergii, doporucuje se zacit podavat nejdiive na konci 4. mésice
a nejpozdéji na konci 6. mésice, kdy samotné mléko jiz nepokryje pozadavky na energii a
slozeni stravy
ptikrm se podava zasadné 1zickou
jako prvni se doporucuje jemné monokomponentni zeleninové pyré z mrkve, fazolek nebo
hrasku, v pribéhu jednoho mésice je mozno zatadit viceslozkové piikrmy, zeleninové a
masozeleninové, pozdé€ji ovocné pyré, mlécné obilné kase (lepek az po 6. mésici)
— napoje pro kojence — pii vyluéné mlécné vyziveé v prvnich 4-6 mésicich nepotiebuje zdravy kojenec
zadny ptidavek tekutin, vyjimkou jsou stavy pii horecce, silném poceni
o od 10. mésice se doporucuje pravidelné dopliyjici podavani tekutin v mnozstvi asi 200 ml
denné — pitna voda vhodna pro kojence, ovocné ¢aje, bylinné napoje

Pridavky

— vitamin D — matefské mléko obsahuje velmi malé mnozstvi vitaminu D, proto je nezbytné ho podavat
jako prevenci rachitidy — 400 IU denné od 2. tydne zivota béhem celého prvniho roku a dale vzdy
béhem zimnich mésicti do puberty véetné (nedostatek sluneéniho zateni)

— jod — v potravé matek je Casto nedostatek jodu, coz lze fesit upravou stravy kojici matky (ryby), nebo
jod v tabletach v davce 200pug/den

— vitamin K — k prevenci krvacivého onemocnéni v§em novorozenctim po porodu se podava 1 mg
vitaminu K i.m. a pro prevenci pozdni formy onemocnéni potom kojenym détem stejnad davka per os
v tydennich intervalech do jednoho mésice véku

—  fluorid — k u¢inné prevenci zubniho kazu, 1ze ho podavat od 6. mésice véku v davce 0,25 mg
v tabletach, snizuje kazivost zubli az o 50%, davkovani je ale tieba redukovat od okamziku, kdy zacne
¢isténi zubt fluoridovou pastou

LARYNGITIS ACUTA

— onemocnéni zpisobené virovou nebo bakterialni infekei, zcela vzacné mize byt diftericka laryngitida,
dalsi pticiny — tepelné vlivy, alergie, inhalace chemickych latek



—  klinicky obraz — chrapot, afonie, bolest v oblasti hrtanu, zachvaty kasle, u déti je nebezpeci duseni
v dasledku obstrukce dychacich cest
— onemocnéni vét§inou vznika sestupem nebo vzestupem infekce z ostatnich ¢asti dychacich cest
— dg— priznaky, laryngoskopie — piekrvené a ztlustélé hlasivky
— terapie — zpravidla virového piivodu, Casto s piidruzenou bakterialni superinfekci, v takovém piipad¢ se
nasazuji ATB
o kortikoidy nasazujeme dle tize onemocnéni a lokalniho nalezu
o dostatek tekutin, antipyretika, inhalace, hlasovy klid
— v détském veku ohrozuji subglotické laryngitidy a epiglottidy dusenim

Akutni subgloticka laryngitida

—  krup — diftericka laryngitida, v naSich oblastech se nevyskytuje

—  pseudokrup — akutni laryngotracheitida, vyskytujici se zpravidla v détském véku

— onemocnéni je virové etiologie, nejcastéji Myxovirus parainfluenzae, ale i jiné respiracni viry, mozna je
sekundarni bakterialni superinfekce

— nejcast&ji u déti mezi 1 — 5 rokem, s Castymi recidivami

—  zanétlivé postizeni sliznice dolnich dychacich cest v celém rozsahu, predilekénim mistem je subgloticky
prostor, vznika edém, ktery jesté vice zuzuje nejuzsi misto hrtanu

— vyskytuje se hlavné v podzimnich a zimnich mésicich (vliv smogu)

—  klinicky obraz — vznika nahle, nebo po mirném respiraénim infektu, zejména v no¢nich hodinach se
objevuje stékavy kasel, stav se rychle zhorSuje, byva chrapot, inspiracni stridor, zatahovani jugula,
mezizebernich prostort a epigastria

o mize se ptidruzit cyandza z ob&éhové dekompenzace, prosedavani kize pti toxémii, snizené
védomi, studeny pot, tachykardie az edém plic

— dg — typicky klinicky obraz, vySetfeni hrtanu se bézné neprovadi

— dif. dg. — akutni epiglotitida (vysoka horecka, polykaci potize), onemocnéni hornich dychacich cest,
aspirace télesa, laryngospasmus u neuropatickych déti

— terapie — dexametazon, je-li indikovana léc¢ba kortikoidy, pak prednison

O inhalace zvlh¢eného vzduchu, event. adrenalinu
podani kortikoidt p.r.
zklidnéni ditéte
leh¢i forma — inhalace chladného zvlhéeného vzduchu

stiedné tézka forma — zvlhéeni vzduchu, steroidy, mozna inhalace adrenalinu

O 0 0 0O

tézka forma s dusnosti — rektalné/i.v. aplikace steroidd, adrenalin inhala¢né, podani kysliku,
neni-li infekt, nutna intubace a fizena ventilace
— Downesovo skore — rozhodnuti o terapii a hodnoceni odpoveédi na terapii

o nad 4 —RZ, béhem pfevozu vhodna inhalace chladného vzduchu

O v nemocnici —nad 4 — JIP, nad 7 — intubace, kortikoidy, tlumeni, infuze, adrenalin

O ATB jen pfi ndlezu na plicich

0
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Inspiracni Selest

Norma

Drsné vrzoty

Oslabené

Stridor - Inspiracni Inspiraéni i exspiracni

Kasel - Drsny Stékavy

Retrakce hrudniku - Nadkli¢kové jamky, I mezizebii a podzebii
jugulum

cyan6za

Pritomna pii Fi0=0,2

Pti Fi0=0,4

Akutni supragloticka laryngitida = akutni epiglotitida (ot. ¢. 1)







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 erytrocytii v 1 litru krve pod dolni hranici normy zdravych jedinct dle véku
rychly rast organismu, diferenciace tkani a organt ditéte — anémie vede ke snizené dodavce kysliku a
muze ovlivnit rist a vyvoj ditéte, vzacné ho ohrozit na Zivoté
MCYV - stiedni objem, MCH — stfedni hmotnost Hb v krvince, MCHC — stiedni koncentrace Hb, popis
morfologie z krevniho natéru
snizeni Hb, zpravidla i hematokritu a ery v litru krve pod dolni hranici pfislusné vékové kategorie
nejvyrazngj$i zmény hodnot v 1. roce Zivota:

o novorozenec — Hb 145 g/, MCV 10011

o 6-12 mésicu— 94, 77
OA — vek pfi prvnich projevech, pohlavi (vazba nekterych chorob na X chromozom), etnicky ptivod,
novorozenecky veék (Zloutenka, nedonosenost), vyziva (B12, kyselina listova, E), 1éky (oxidancia,
antiepileptika), infekce, hepatitidy, prijmova 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 — postizeni zadnich a postrannich provazcl

o psychické zmény — zvySena drazdivost, lhostejnost, snizeni pozornosti

o Cast&jsi infekce
ptedpokladem pro cilenou 1é¢bu je urceni pficiny anémie
morfologicka klasifikace vychazi z udaju 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 veku

anémie mize 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 rdstova retardace az hydrops plodu
anémie plodu — dg — odbér krve z pupecniku, 1é¢ba — intrauterinni transfuze
prvnich 6-8 tydnti po porodu — adaptace organismu na prostredi s vyssi tenzi O2
zpomaleni erytropoézy, snizeni EPO, fyziologicka hemolyza novorozeneckych erytrocytti s HbF
(fyziologicka Zloutenka)
HbF — vyssi afinita k O2
donoseny novorozenec — fyziologicka polyglobulie a makrocyt6za, Hb 140 — 180g/1, MCV 95-105 fl
nedonoSeny novorozenec — snizené zasoby Fe, rychlejsi rist, nutnost ¢astéjsich odbért krve,
preventivni podani Fe

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



transfuze novorozenci 15ml/kg

Sideropenicka anémie —viz ot. ¢. 15

Akutni a chronicka posthemoragicka anémie

nahla ztrata krve je v prvnich fazich problémem hemodynamickym, pfi némz mize dojit k cirkulaénimu
kolapsu, Soku a smrti
anémii lze pii krvaceni zjistit az po nékolika hodinach, kdy dochazi k ptestupu tekutin z tkani do
cévniho fecisté a tim ke zfedéni cirkulujicich erytrocytt
anémie je zpocatku normocytova normochromni, pfi chronickych ztratach postupné dochazi k rozvoji
mikrocytové sideropenické anémie
nejcastéjsi priciny:
o v novorozeneckém véku — porodni poranéni, vnitini krvaceni
o v détském véku — onemocnéni GIT (viedova choroba, Meckeltv divertikl, polypy,
hemangiomatdza, Crohnova choroba, ulcerdzni kolitida), menstruaéni krvaceni, koagulopatie
vrozeni i ziskané, idiopaticka plicni hemosiderdza
terapie — pii nahlé ztrat€ krve je nutné udrzet adekvatni krevni objem a zabranit rozvoji Sokového stavu
— zastava krvaceni, uprava hypovolemie nahradnimi roztoky, transfuznimi pfipravky
o bchem regenerace krvetvorby kontrolujeme zasoby Zeleza a dle potieby dopliiujeme
o  pfi chronickych ztratach je potfeba odstranit pri¢inu

Megaloblastovd anémie

byva zpiisobena deficitem vitaminu B12, kyseliny listové nebo obou téchto plisobki
etiologie:
o nutric¢ni deficit déti matek, které maji perniciézni anémii nebo jsou piisnymi vegetariankami
o intestindlni malabsorpce (u celiakie, Crohnovy choroby, stavil po resekci terminalniho ilea, u
chronické pankreatitidy)
vrozena porucha resorpce vitaminu B12
vrozena porucha tvorby vnitiniho faktoru

O O O

nekteré 1éky — antimetabolity (metotrexat, cytosin arabinosid), antituberkulotiky, antiepileptiky
o opakovana hemodialyza (ztrata kyseliny listové)
klinicky obraz:
o Dbledost, inava, mirna zloutenka, zvySena drazdivost, parestezie (neuroanemicky syndrom)
o tézka anémie — neutropenie, trombocytopenie, glositida, neurologické symptomy
o onemocnéni s prevladajicimi GIT piiznaky
o primarné neurologické onemocnéni s men§imi projevy anémie
laboratorni vySetfeni:
o makrocytoza v krevnim obraze — zvySeni hodnoty MCV nad 95 fl, zvySeni MCH nad 35 pg,
v natéru pozorujeme makrocytézu, ovalocytdézu, anizocytozu, poikilocytézu
o pocet leukocytl a trombocytl byva normalni nebo snizeny, ¢astym nalezem byvaji velké tyce a
metamyelocyty a hypersegmentace neutrofilt
o pocet retikulocytil je normdlni, ale i zvySeny stejn¢ jako hladina bilirubinu
o kostni dfen — hyperplazie s megaloblastovou piestavbou
o hladiny vitaminu B12 a kyseliny listové jsou sniZzeny
dif dg. — velmi vzacna diagnoza 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 podava kyselina listova i profylakticky (nedonoseni..)

Anémie z utlumu krvetvorby



— Aplasticka anemie ziskana — % ptipadu je idiopaticka, ostatni jsou sekundarni, napt. po lécich jako
jsou cytostatika, antiepileptika, antityreoidalni léky, chloramfenikol, oxyfenburazon, dale expozice
jedince toxickym latkdm jako benzen, insekticidy a t€zké kovy, infekéni pficiny — virové hepatitidy,
parvovirus B19 a EBV

o priznaky — pancytopenie — tinava, bledost, krvacivé projevy, teploty, infekéni komplikace
Z neutropenie

o laboratof — pancytopenie s nizkym poctem retikulocytli a vyznamnou neutropenii, tézka
trombocytopenie, kostni dient — hypocelularni tukova dien
dif. dg. — Fanconiho anémie, leukemie
terapie — vzdy za hospitalizace, parenteralni ATB, substituce transfuznimi pfipravky,
imunoterapie cyklosporinem, ATG, kortikoterapie, transplantace kostni diené

— Fanconiho anémie — AR s inefektivni krvetvorbou

o manifestace zacina trombocytopenii nebo neutropenii a postupné se vyviji obraz pancytopenie
o ptiznaky — trombocytopenie — kozni krvacivé projevy (purpura, petechie), neutropenie —
opakované infekce, anemie — zvySena unavnost, bledost
= 1 50% vrozené anomalie — malformace skeletu, anomalie ledvin a moéovych cest,
mikrocefalie, strabismus, anomalie sluchového aparatu, pigmentace klize
o laboratof — pancytopenie, makrocytdza erytrocyti, zvysena hladina HbF, ve dieni inefektivni
erytropoéza, geneticky — chromozomalni zlomy
o dif. dg. —idiopaticka trombocytopenicka purpura, leukémie
o terapie — substitucni terapie transfuznimi pfipravky a ATB
o progndza — riziko rozvoje akutni leukemie a jiné malignity, riziko krvéaceni a infekci
— Kongenitalni hyponastickd anemie — vzacna, projevy do 1 roku, neni zndma pfic¢ina (moznd AD i AR)
o projevy — bledost, inava, dusnost, anomalie (hlava, oblicej, patro, horni koncetiny), mala
postava
o laboratof — makrocytova anémie s retikulocytopenii, pocet leukocytli a trombocyti byva
v normé¢, v kostni dfeni snizeni prekurzort cervené fady
=  zvySeni hodnot fetdlniho hemoglobinu a zvySeni enzymu adenosindeaminazy
o terapie — co nejdiive 1écba kortikoidy, pacienti rezistentni na kortikoidy jsou zavisli na
opakovaném podavani transfuznich pfipravku (riziko hemosiderozy), u tézkych forem —
transplantace kostni dfen¢

— Tranzientni erytroblastopenie — ziskand, Casto ji pfedchazi virova infekce hornich cest dychacich,

event. GIT
ve dfeni nalez erytroblastopenie se zastavou vyzravani erytroblasti

o projevy — bledost, inava
o u vsech pacient dochazi k Gpravé
o laboratof — KO — normocytové anémie, snizeni az vymizeni retikulocytil, pfechodné chybéni

prekurzord ¢ervené fady v kostni dieni
o terapie — Casto spontanni uprava, ojedinéle transfuze nebo kortikoidy

Anémie chronickych chorob

—  zvlasté u nemoci zanétlivého charakteru, ale i u nadorovych

—  kupraveé dochazi po vyléceni zakladniho procesu

— anémie byva stiedné tézka, hodnota Hb se pohybuje okolo 80 — 120 g/l, pocet retikulocytii byva nizky

—  zanétlivé cytokiny potlacuji erytropoézu a zabraiuji uvoliiovani zeleza z retikuloendotelového systému,
hladina plazmatického Zeleza je nizka, volna vazebna kapacita pro Zelezo neni zvys$ena

— terapie — lécba zakladniho onemocnéni

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



— anémie u hypotyreoidismu — normocytova nebo makrocytova, mize 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, pri¢inou je opakované krvaceni do alveolt, které vede k ukladani heosiderinu v plicich a
k chronické ztraté krve, celkové pfiznaky, dyspnoe, kasel, hemoptyza a projevy anémie

Hemolytické anémie vrozené a ziskané
— nepatii k Castym anémiim
— uvrozenych probihd hemolyza trvale a dochazi k ¢astému zhorSeni klinického stavu v podobé¢ krizi
— uméné téZkych defektd muze byt hemolyza urychlena jen v obdobich metabolického stresu, jako
v neonatalnim obdobi, pfi infekcich nebo po expozici chemickym latkdm
— vrozené se déli:
o defekty membrany erytrocytl
o choroby metabolismu erytrocytd
o hemoglobinopatie
— hereditarni sférocytéza — onemocnéni s riznym stupném anémie, ikteru a splenomegalie, v leh¢ich
ptipadech hyperplazie Cervené fady plné kompenzuje hemolyzu, tézké formy vyzaduji transfuze
o 80 % AD, zbytek nové mutace s AR dédicnosti
o ruzné molekularni defekty skeletovych membranovych bilkovin
o projevy — 50% déti ma signifikantni hyperbilirubinémii v novorozeneckém véku,
splenomegalie se vyviji do 5 let, ikterus u lehkych pfipadt jen v dob¢ infekce, ubledost,
unavenost, bolesti bficha, zvraceni, teploty
o pribéh je komplikovan prudkymi pfechodnymi zhorSenimi — krizemi — z hyperhemolyzy
(hemolyticka krize) a z pfechodného utlumu az zastavy krvetvorby (aplasticka krize)
o laboratof — retikulocytéza, normochromie, polychromazie, sférocytoza, zvysena hladina
bilirubinu, zv1asté nekonjugovaného, snizena osmoticka rezistence erytrocytt
o terapie — pfi stabilizovaném stavu se podava kyselina listova, u hemolytickych nebo
aplastickych krizi ptevody krve, splenektomie (az po 6. roce kvuli riziku rozvoje sepse)
— nesférocytové hemolytické anémie — vzacnéjsi
o poruchy metabolismu erytrocytii — chronické, vétSinou AR
= deficit gluk6za-6-fosfatdehydrogenazy — nejrozsifenéjsi hemolyticka anémie
zpiisobend poruchou metabolimu erytrocytti, porucha hlavniho enzymu v aerobnim
hex6zomonofosfatovém cyklu
e projevy zavisi na typu defektu, vzacné mize byt silny ikterus uz u
novorozenct, pozdéji dochazi k hemolyze po podani oxida¢né ¢inného 1éku
(antimalarika, ATB, sulfonamidy, analgetika, antipyretika) a po hore¢natych
onemocnénich
e anémie byva mirného stupné
e stiedozemska varianta defektu s hemolytickymi krizemi po poziti bobu vicia
fava (favismus)
e laboratof — anémie, retikulocytéza, Heinzova téliska v erytrocytech
e terapie neni nutna, je tfeba se vyhnout 1ékim, které vyvolaji hemolyzu
= deficit pyruvatkinazy — nedostatecna tvorba ATP s dalsimi disledky pro funkci
erytrocytové membrany
e hemolytickd anémie s riznym stupném projevi
e laboratof — anémie s retikulocytdzou a bizarnimi erytrocyty, je zvySena
autohemolyza
e terapie — pfevod krve pfi zavazné anémii, splenektomie je diskutabilni, neni
hlavnim mistem rozpadu erytrocytt



o hemoglobinopatie — dvé skupiny — talasemie a choroby z abnormalnich Hb, talasemie jsou
charakterizovany snizenou nebo chybéjici tvorbou nékterého z normalnich globinovych
fetézcl a déli se na a a B, porucha miize byt homozygotni s tézkymi projevy (talasemia major)
nebo heterozygotni s mirnymi projevy (talasemia minor)

=  B-thalasemia minor — vrozené heterozygotni onemocnéni
e projevy — anémie ruzného stupné, bledost, subikterus, splenomegalie
e laboratof — mirnd mikrocytova anémie se zvySenym poctem erytrocyti,
mnozstvi hemoglobinu i pod 60g/1, vyrazné morfologické zmény erytrocyta
— makrocytdza, bazofilni te¢kovani, terCovité erytrocyty
e terapie — neucinné je podavani Fe, obycejn¢ nevyzaduje zadnou terapii ani
transfuze
=  vrozena methemoglobinemie — pfitomnost abnormalniho metHb nebo jeho
enzymového defektu
=  ziskand methemoglobinemie — dusi¢nanova alimentarni methemoglobinémie kojenct
do 4 mésict véku, uméle zivenych nasledkem vyssiho obsahu dusi¢nanil v pitné vode,
dusitanyse vstiebaji z GIT a reaguji s hemoglobinem na methemoglobin — cyandza a
dyspnoe
e terapie — metylénova modf, kyslik

Autoimunitni hemolytické anémie ziskané

zkracené preziti erytrocytl zptsobené ziskanymi protilatkami tepelnymi, chladovymi ¢i tepelné-
chladovymi
imunoglobuliny G nebo M
idiopatické, nebo sekundarni — navazuji na infekce, lymfoproliferaéni onemocnéni, leukémie, maligni
lymfomy, jind zhoubna onemocnéni, kolagendzy a nékteré 1éky
projevy — akutni, casto velmi dramaticky zacatek s projevy tézké anémie, slabosti a inavy,
nechutenstvim a zvracenim, bolestmi bficha, hlavy a horeckou
o subikterus a ikterus jsou velmi napadné, byva pfitomna hepatosplenomegalie, tmava moc¢ a

psychické zmény
laboratot — normochromni anémie, hemoglobin pod 50 g/1, retikulocyty zvySené, zvysena hladina
nekonjugovaného bilirubinu, urobilinogen v mo¢i, hyperplazie ¢ervené fady v kostni dieni
terapie — kortikoidy, vysoké davky imunoglobuling, jind imunosupresiva, popt. plazmaferéza

RIZIKOVY NOVOROZENEC

klasifikace rizikovych skupin novorozenci:

o podle gesta¢niho veku:

= nedonoseny novorozenec — narozeny pied 37. gestaénim tydnem (lehce — 35 — 36
tyden, stiedné 32-34 tyden a tézce <32 tyden)

= donoSeny — narozeny mezi 37 — 42 tydnem tc¢hotenstvi
= pfendSeny novorozenec — narozeny po 42. gestacnim tydnu

o podle porodni hmotnosti:
= novorozenec s velkou porodni hmotnosti - >4000 g
= s normalni porodni hmotnosti — 2500 — 4000 g
= s nizkou porodni hmotnosti - <2500 g
= s velmi nizkou porodni hmotnosti - < 1500 g
= s extrémné nizkou porodni hmotnosti - < 1000 g

o podle vztahu gestacniho véku a porodni hmotnosti:
= hypetroficky novorozenec — porodni hmotnost nad 95. percentilem
= eutroficky novorozenec — porodni hmotnost v rozmezi 5. - 95. percentilu
=  hypotroficky novorozenec — porodni hmotnost pod 5. percentilem



Nedonoseny novorozenec

gestacni stafi a porodni hmotnost jsou hlavnimi ukazateli zralosti novorozencu a uréuji povhu jejich
zdravotnich problému béhem novorozeneckého obdobi, ¢asto i pozdéji

prevalence dosahuje vice nez 7%

morbidita zahrnuje zejména IRDS, instabilitu krevniho ob&hu, perinatalni infekce, cerebralni morbiditu
(periventrikularni krvaceni nebo leukomalacie) a labilni rovnovéhu vnitiniho prostiedi (vodni a iontova
dysbalance, hypo-/hyperglykemie)

podil nezralych novorozencti na novorozenecké mortalité je pfes 70%

Prenaseny novorozenec

etiologie neni znama

délka t€hotenstvi byva prodlouzena pfi placentarni insuficienci, u plodii s anencefalii, hypoplazii nebo
aplazii nadledvin

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

pfi porodu mtze byt plod ohrozen dal§im hypoxickym inzultem (nepostupujici porod, makrosomie,
traumatismus, komprese pupecniku)

mortalita je 1%o

Novorozenec s nizkou porodni hmotnosti

heterogenni skupina skladajici se z novorozencti narozenych pred¢asné, jednak z novorozencti
donosenych i pfenasenych

Hypotroficky novorozenec

vy$si vyskyt vrozenych anomalii a dalSich zdravotnich obtizi (hlavné pod 2 — 3 percentilem)
mohou byt proporcionalné mali, nebo u nich doslo k nitrodé€lozni retardaci ristu a jsou dlouzi a hubeni
— klasifikace na symetrickou a asymetrickou
asymetricky typ — Castéjsi, je charakteristicky tim, Ze vdha nebo obvod bficha lezi na niz§im percentilu
nez obvod hlavy
o pri¢inou asymetrie je nedostate¢na nutricni funkce placenty ve tfetim trimestru
o rhst mozku byva zachovan na tikor zasob jaterniho glykogenu a tukové tkané podkozi
o ma vztah k preeklampsii, onemocnéni srdce nebo ledvin, vicecetnému téhotenstvi nebo je jeho
pri¢ina neznama
symetricky typ — obvod hlavy je redukovan proporéné k vaze nebo obvodu bficha, coz svédci o
nitrodélozni poruse ristu od nejéasnéjsiho stadia gravidity
o muze byt pfitomen u normalniho plodu, nebo mize vzniknout v disledku konstitu¢ni
dispozice, chromozomalni poruchy nebo syndromu, kongenitalni infekce, abuzu nikotinu,
drog, alkoholu, chronického uzivani 1éki, matefské malnutrice
je pravdépodobné, ze tyto déti zlstanou trvale malé
riziko pro plod- intrauterinni hypoxie, umrti, porodni asfyxie
riziko pro novorozence — hypotermie, hypoglykémie, hypokalcémie, polycytemie (hematokrit
nad 0,65)
o nutné peclivé monitorovani za uc¢elem stanoveni optimalni doby pro porod — hodnoceni
velikosti plodu, hodnoceni jeho aktivity, mnozstvi plodové vody, doppler UZ — tok
v umbilikalni arterii a vén¢ (neptitomnost nebo obraceny tok — riziko hypoxie stieva nebo
mozku)

Nadmeérné velky novorozenec

makrosomie je hlavni znak déti matek s diabetem



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

Rizikové faktory z hlediska matky

gravidita, pfi které byly zjistény rizikové faktory vede k narozeni rizikového novorozence — vyzaduje
vetsi starostlivost a sledovani

dédicné choroby, familiarni vyskyt odchylek, patologie pfedchoziho té¢hotenstvi (potrat, pred¢asny
porod, poruchy vyvoje plodu, VVV, mrtvorozeny plod)

celkové onemocnéni matky — DM, onemocnéni ledvin, nizky/vysoky vék

béhem gravidity — chemikalie, nekteré 1¢ky, VVV délohy, infekce, celkové onemocnéni matky, poruchy
placenty a pupecniku

patologické poloha plodu, kefalopelvicky nepomér, protrahovany porod, pfed¢asny porod, ptedCasny
odtok plodové vody, porucha kontrakénich ¢innosti délohy

perinatalni hypoxie

OBSTIPACE

zacpa je porucha vyprazdnovani stolice, ktera spoc¢iva v Gtlumu pocitu potieby na stolici
je-li interval ve vyprazdiovani stolice del$i nez 48 hodin a stolice je nadmérné tuha (jsou ale déti, které
se vyprazdiuji 2 — 3x za tyden a nejedna se o zacpu — stolice ma normalni konzistenci a vyprazdinovani
je bez obtizi)
enkopréza — vyprazdnéni normalni stolice do pradla, na podlahu a na jina nevhodna mista, je zachovana
védoma kontrola
umazavani — mimovolni Unik kaSovité nebo tekuté stolice pii chronické zacpe, stagnujici stolice v rektu
je na povrchu rozpousténa a unika — nepravy prujem pii obstipaci
domn¢éla zacpa — je projevem predsudkli nebo psychopatie
pseudoobstipace — pii malém piijmu stravy
déli se na organickou (symptomatickou) a funkéni
organicka zacpa — pficiny:
o stfevni — Hirschsprungova nemoc, intestinalni pseudoobstrukce, anorektalni stendza, striktura
o metabolické — hyperkalcemie, hypokalémie, renalni tubularni acid6za, cysticka fibroza,
dehydratace, urémie
o endokrinni — hypotyreoidismus, diabetes mellitus
o neuromuskularni — psychomotoricka retardace, myopatie, tumory, misni l1éze
funkéni zacpa — neni vyvolana organickym onemocnénim, mtize byt akutni nebo chronicka.
o akutni — vznik4 Gtlumem defekacniho reflexu, napt. pfi zméné prostredi, zméné denniho
rozvrhu
o chronicka — je u déti Castéjsi

Chronicka funkcni zdacpa

prosté zacpa — vznika u kojencti a malych déti vlivem oslabenych neuromuskularnich mechanismu
o u veétsich déti chybi pocit nutkani na stolici, pacienti jsou bez vétSich obtizi, pii delSim trvani
prevlada pocit plnosti v btise
o terapie — predevsim dietni opatfeni, u kojencut se pfida maso a vlaknina do jidelni¢ku,
zeleninové polévky, §tavy z pomeranct, jablek a merunék
= u vétSich déti se mléko nahrazuje kefirem, jogurty, ovoce, zelenina, hrubozrnny chléb,
S$vestky, datle, fiky, med, neomezovat piijem tekutin, nedoporucuje se cokolada, ¢aj,
mléko, bily chléb
=  pokud dietni opatieni nestaci, Ize pouzit laktuldzu, coz je synteticky disacharid
s pfijemnou chuti a bez navyku



= pouzit lze i parafinovy olej, ale ten je relativné kontraindikovan u kojencti a malych
déti pro riziko aspirace

spasticka zacpa — byva u starSich déti, obvykle je spojena s bolestmi bficha, stolice je mal4, bobkovita,

nékdy s pfimési hlenu

o

o

bolest je zplisobena spasmy a mimovolnimi kontrakcemi svaloviny tra¢niku
témét vzdy souvisi s emocionalnimi faktory a je povazovana za jednu z forem drazdivého
tracniku (1é¢ba je stejna jako u drazdivého tracniku)

psychogenni zacpa — zaina se projevovat ve tietim az ctvrtém roce, ale jeji pocatek je v dob¢

nacvi¢ovani mehanismu defekace

o

dochazi k volni retenci stolice pfilisnou zaméstnanosti ditéte pod vlivem dojmu z okoli, nebo
chybami v nacviku udrzovani ¢istoty
dité je vysazovano piedcasn¢ a na dlouhou dobu, nevyprazdni-li se, je fyzicky i psychicky
trestano, zacpa se zhorsuje a Casto je pfitomno umazavani
konecnik se stale vice plni, vyviji se inertni konec¢nik, dité ztraci pocit potfeby na stolici, tvoii
se bolestivé fitni ragady a spasmy zevniho svérace
dif. dg. — je dulezité odlisit od Hirschsprungovy choroby (od narozeni zacpa, vzedmuté biicho,
umazavani, déti netrpi umazavanim)
terapie — cilem je vyprazdnit rektum a udrzet ho prazdné, udrzet mékkou stolici a jeji
pravidelné vyprazdnovani
= vyprazdnéni rekta se docili peroraln¢ podavanym parafinovym olejem nebo klyzmaty
= udrZovaci 1é¢ba trva nejméné 6 mésicti a ma za cil udrzet rektum vyprazdnéné a
stolici mekké konzistence
= doporucena je strava s vysokym obsahem vlakniny a pomoc psychologa
= navstéva wc kazdy den ve stejnou dobu



8.

Infekéni onemocnéni dychacich cest
Cysticka fibroza
Krvacivé stavy

INFEKCNI ONEMOCNENI DYCHACICH CEST

Akutn

Akutn

fadi se k nejcastejSim onemocnénim vibec
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 atypicka agens — Mycoplazma pneumoniae, chlamydia
inkubacni doba okolo 1 — 7 dntt
k ptenosu infekce dochazi nejcastéji inhalacni cestou pii styku s nemocnou osobou nebo mikroaspiraci
orofaryngealni potencialné patogenni fléry, moné €asto se uplatiiuje hematogenni rozsev, nebo piimy
prestup z jinych lozisek
horni cesty — akutni ryma, faryngitida, sinusitida, epiglotitida, laryngitida, tracheitida
o projevy jsou lokalni i celkové — teplota az horecka, tinava, nechutenstvi, bolesti svali, kloubt,
kasel, duSnost
lokalni zmény v dychacich cestach - hyperémie a edém sliznice, tvroba hlenu a jeho sekrece, nekroza
epitelu a sliznic s poruchou ciliarni funkce, kontrakce hladké svaloviny dychacich cest, ktera mize vést
k rozvoji akutni dusnosti
laboratorni vySetfeni — sedimentace, CRP, krevni obraz, prokalcitonin, vysetfeni krevnich plyni, ABR
o monitorace — pulzni symetrie, spirometrie

{ rhinitida

nazalni obstrukce, sekrece hlenu, kychani, nékdy celkové ptiznaky

diagnostika je klinick4, podle priznakt, laboratorni neni nutna

terapie — symptomaticka, toaleta dychacich cest, smrkani, u malych déti odséavani sekretu z nosni
dutiny, pfi vyznamné obstrukci dekongesce, antibiotika jen u komplikaci

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

I sinusitida

zanét sliznice vedlejsich dutin nosnich, ktery je v rizném stupni témét vzdy ptitomen u kazdého zanétu
sliznice nosni

postizena mize byt jedna dutina, ale vétSinou je jich postizeno vice, pfi postizeni vSech jde o
pansinusitidu

akutni (do 3 tydnt), subakutni (3 tydny az 3 mésice) nebo chronické (déle nez 3 mésice)

k rozvoji sinusitidy prispiva selhani transportu hlenu a sniZzena ventilace dutiny

obturace vyvodi VDN vznika bud’ edémem sliznice, nebo v disledku anatomickych abnormalit, otok je
podminén zanétlivymi zménami pii infekci, nékdy se na ném muze podilet hyperreaktivita sliznice a
alergie

stagnace sekretu, oblenéni pohybu fasinek, pokles pH a snizena oxygenace v dutiné — idealni pro rast
bakterii

nejcastéji naseda na predchozi virovou infekei dychacich cest

S. pneumoniae, H. influenzae

az ve 13% odontogenniho ptivodu

typicky je dvoufazovy prubeh — pacient nejprve onemocni nemoci z nachlazeni, klinicky stav se za¢ne
zlepSovat a asi po 1-2 tydnech se obtize znovu vraceji



mize byt ptitomna bolest hlavy horsici se v predklonu, bolest zubt horni ¢elisti, hnisavy vytok z nosu,
ztizena nosni pruchodnost, porucha ¢ichu, huhnavost, kasel, celkova inava, subfebrilie az febrilie a
nedostate¢na odpovéd’ na 1écbu dekongestivy

komplikace — orbitocelulitida, flegmona, absces ocnice, meningitida, subduralni empyém, encefalitida,
mozkovy absces, tromboflebitida kavern6zniho splavu

diagnostika — diafanoskopie, RTG v poloaxialni projekci, CT

—  terapie:
o klidovy rezim
o ATB
o dekongestiva
o punkce Celistni dutiny ¢i navrt ¢elni dutiny u perakutniho priitbéhu a retence hnisu
o nutno vySetfit i nosni mandli, ktera miZze pusobit 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 zimég, inkubace 2-6 dni
akutni — str. pyogenes, zfidka pneumoniae, staph. aureus, corynebakter
o vrchol okolo 4-7 roku
o virova — neexsudativni, horecka, malatnost, anorexie, mirna bolest hrdla, kasel, ryma, Gstup do
5 dni
o bakterialni — exsudativni, za¢ina nahle, vsoka horecka, bolesti hlavy, malatnost, pnava,
schvacenost, vyraznd bolest hrdla, bolesti bficha
= terapie — penicilin 10 dni
= Cervené mandle a larynx, pfi hnisavé — bilé povlaky, zvétSené uzliny, bolestivé, Gstup
do 10 — 14 dni
chronicka — bolest v krku, odynofagie, hypertrofické tonzily s hyperémii, syrovité hmoty v kryptach,
zvétsené kréni a submandibularni uzliny
o terapie — vzacné tonzilektomie, pii koplikacich (obstrukce, sepse, absces, flegmona)
hypertroficka adenoidni vegetace — zvétSena nosni mandle, pficina — recidivujici infekce/alergie, mize
zpusobit obstrukci dychani nosem
o dycha Gsty, pooteviena Usta a tupy vyraz, Spatné slysi, huhna, chrape (riziko spankové apnoe),
nocni désy, enuresis
dg — zadni rhinoskopie
terapie - adenotomie

Akutni subgloticka laryngitida (akutni laryngotracheitida)

infekéni onemocnéni sliznice a podslizni¢niho intersticia hrtanu a subglotického prostoru, které vede
k zGzeni lumina a ke zvySeni odporu pii dychani
viry parainfluenzy, influenzy A, adenoviry, RS viry
nahly nastup, zpravidla vecer nebo v noci, kdy se dit¢ budi s drazdivym $t€kavym kaslem a se stridorem
pti dychani
muzou piedchazet pfiznaky mirného nachlazeni
diagnostika — na zakladé¢ klinického obrazu
o musi se myslet na akutni epiglottidu a vdechnuti ciziho télesa
o laryngoskopie ukéaze subgloticky otok se zaZenim lumina dychacich cest
terapie — zavisi na zavaznosti
o lehce probihajici mize byt 1é€eno ambulantné s opakovanymi kontrolami
o hospitalizace u pretrvavajiciho stridoru, pt progresi, pfi zndmkach hyposaturace, cyandzy
o zvlh¢ené prostiedi, chladny vzduch, dostatecny piijem tekutin



o aplikace kortikosteroidu (per rektum, i.v.) a v jejich podavani se pokrac¢uje béhem
hospitalizace
o otok hrtanu mize zlepsit inhalace adrenalinu

Akutni epiglotitida
— rychle se rozvijejici bakteridlni infekce vedouci k rozvoji flegmony oblasti hrtanové priklopky a dalSich
struktur tvoticich vchod do hrtanu, nésledkem je zuzeni vchodu do hrtanu s duSenim
— etiologie — H. influenzae skupiny B
—  ptiznaky:
o horecka s celkovou alteraci stavu
o bolesti v krku s poruchou polykani, kdy dité nepolyka ani sliny, které vytékaji z ist
o exspiraéné-inspiracni stridor, ktery je v inspiriu ti$si, Sustivy, v exspiriu hruby, drn¢ivy, nadech
je pies uzky prostor ve vynucené poloze se zapojenim pomocného dechového svalstva
o priznak trojnozky — dit¢€ sedi ve vynucené poloze, opira se o ruce, brani se polozeni na zada,
predsunuje dolni Celist, pooteviena tsta
o dité je napadné klidné, nechce mluvit
o kolem st cirkumoralni vybled
— diagnostika — klinicky obraz, pti pohledu do hrdla Ize spatfit vrchol prosaklé, zarudlé, zdutelé epiglottis
— terapie — okamzity transport do odpovidajiciho zafizeni v doprovodu Iékaie, ktery je piipadné schopne
provést intubaci
o dité se nepoklada na zada, netraumatizuje se
o dité se nesmi farmakologicky tlumit, je vhodné zajistit Zilni vstup
o fpiakutnim duseni je vzdy nutné provést intubaci, nemtizeme-li ji provést, Ize se pokusit o
resuscitaci dychani na boku za pomoci pretlaku maskou
pfi netispéchu — koniopunkce nebo koniotomie
beéhem nemocnicni péce vétSina pacientll potfebuje zajist'ujici endotraealni intubaci

o O O

inhala¢ni anestezii je tieba aplikovat vsed¢ a ¢as pro intubaci je kratsi
o 1.v. ATB — amoxicilin s kyselinou klavulanovou, cefotaxim, cefuroxim, ampicilin sulbaktam

— komplikace — asfyxie, hypoxie a smrt nasledkem akutniho respiracniho selhani pfi uzévéru dychacich
cest

Akutni bronchiolitida

— akutné probihajici infekéni onemocnéni perifernich dychacich cest, zejména bronchioll s rozvojem
generalizované obstrukce

— charakteristickym projevem je akutni dechova tisenl s rychlym rozvojem akutni globalni respira¢ni
insuficience

— etiologie — téméft vzdy viry, predev§im RS viry, adenoviry, virus influenzy a prainfluenzy

— rizikova skupina jsou novorozenci a déti ve véku do dvou let

—  klinicky obraz:

o nekroza epitelidlnich bunék sliznice nejmensich tseki dolnich dychacich cest. Cytolyza
uvoliiuje mediatory zanétlivé reakce s agregaci lymfocytd a makrofagli na rozhrani epitelu a
peribronchialniho prostoru

o vznika submukoézni edém, zesileni alveolarni vystelky a neadekvatni zvyseni sekrece hlenu,
coz vede k parcidlni nebo kompletni obstrukci tsekt dychacich cest
v plicnim parenchymu vznikaji loziska hyperinflaci a atelektaz
obliterace nejmensich a bronchospasmus zbyvajicich usekti vede k vysokeé rezistenci dychacich
cest

o riziko vzniku spontanniho pneumotoraxu, rozvoje RDS, plicni arteridlni hypertenze
s pravostrannou srde¢ni slabosti



o hypoxémie, centralni cyanoza, hyperkapnie s respira¢ni acidézou
o dyspnoe, tachypnoe, inspira¢ni praskoty, narust dechové prace, cyandza, globalni respira¢ni
insuficience
— diagnostika:
o klinicky obraz, skiagram hrudniku s mnohocetnymi atelektdzami, peribronchialni infiltraci,
mikroemfyzémy
o virologické vySetieni — kultivace, specifické antigeny
— terapie — nutnd hospitalizace pacienta, pfi progresi dechové tisn¢ je nutny pieklad na pracovisté
intenzivni a resuscitacni pediatrické péce
o pfimétena sedace pacienta, zajisténi zilniho vstupu
o Uprava vnitfniho prostiedi, inhala¢ni mukolytika, glukokortikoidy, inhala¢ni f2- agonisté
o  pfi progresi - trachealni intubace, bronchidlni lavaz a odsati hlenu z dychacich cest,
mechanicka ventilace, svalova relaxace
—  komplikace:
o cCasné — RDS, pneumotorax, pravostranné srdecni selhani
o pozdni — rozvoj bronchiolotis obliterans, zvySena bronchiélni reaktivita az pod obrazem
astmatu

Akutni bronchitida
— akutni infek¢ni onemocnéni postihujici prudusnici a pridusky, jejich sliznice na infekci reaguje
zanétem, drazdénim ke kasli, zvySenou hlenotvorbou a vykaslavanim hlenu
— obvykle virové etiologie — adenoviry, influenza, parainfluenza, RS viry, rinoviry, bakterialni infekce je
vétSinou sekundarni — S. pneumoniae, M. catarrhalis, H. influenzae
— Kklinicky obraz — pfiznaky respiracni infekce, subfebrilie, az teploty, kasel, nejprve spiSe suchy a
drazdivy, teprve poté se zvysuje hlenotvorba
o obstrukéni bronchitida — doprovazena ptiznaky praduskové hyperreaktivity a variabilni
obstrukce s piskoty, Spatné reaguje na bronchodilatacni 1é¢bu, obstrukce ustupuje s istupem
infekce
o paroxysmy kasle a polykani hlenu/sekretu - zvraceni
— diagnostika — klinicky obraz
o poslech plic — chropy a vrzoty v inspiriu i exspiriu (prodlouzené)
o poklep plic — jasny a plny
o funkéni testy plic — stupeil obstrukce
o RTG — normalni/mirné zvysSeni kresby v hilu
— terapie — klid, tekutiny, antipyretika, ATB pfi bakteridlni superinfekci
— obvykle trva 7 — 10 dni a méla by ustoupit bez nasledki, nékdy muze pretrvavat postinfekeni kasel

Recidivujici bronchitida
— kasSel trva déle nez 3 tydny, 3x za poslednich 12 mésicti, u n€kterych déti — rozvoj astma nebo CHOPN
— etiologie — vétSinou stavy po akutnim respiraénim onemocnéni
o nutné pomyslet na astma, VVV DC, cizi télesa v DC, bronchiektézie, defekty imunity, fokalni
infekce
o nutné vylouc¢it TBC, CF

Pneumonie — ot.c.35

CYSTICKA FIBROZA

— mukovisciddza, nejcastejsi AR dédi¢né multiorgdnové onemocnéni, projevujici se:
o chronickym progresivnim onemocnénim dychacich cest a plic
o insuficienci zevni sekrece pankreatu se steatoreou a neprospivanim



o vysokou koncentraci iont v potu

o poruchou reprodukce u 98% muzi
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 kandl v apikélni membrané bunék, porucha jeho funkce omezuje sekreci
chloridi a hydrogenuhli¢itant a zvySuje absorpci natria a vody

Klinicke projevy:

Dychaci cesty:

o napovrchu dychacich cest dochazi k depleci vrstvy periciliarni tekutiny, coz vyvolava poruchu
mukociliarni clearance, obstrukci dychacich cest a chronickou bakterialni infekci, provazenou
pfehnanou zanétlivou odpoveédi

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

o dychaci cesty jsou kolonizovany nebo chronicky infikovany: Staphylococcus aureus,
Hamophilus influenzae, Pseudomonas aeruginosa, Burkholderia cepacia (ta nepiiznivé
ovlivituje prubéh CF, snadno se pienasi z pacienta na pacienta a miize vyvola cepacia
syndrom, ktery v kratké dob¢é mize vést ke smrti)

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

GIT:

o v travicim Gstroji dochazi k zahusténi sttevniho obsahu s disledky jako je mekoniovy ileus
nebo syndrom obstrukce distalniho ilea, dale mize vzniknout prolaps rekta, kopidzni stolice

o porucha sekrece hydrogenuhli¢itanu v pankreatickych vyvodech ma za nasledek porusenou
alkalizaci duodenalni §tavy, vysoky obsah bilkovin, zvlasté albuminu v pankreatickém
sekretu, vede k intraduktalni precipitaci sekre¢nich proteinti a obstrukci malych
pankreatickych vyvoda — u 85% pfitomna insuficience zevni sekrece pankreatu

o Dochazi k fibrotické, pfipadné lipomatdzni piestavbé pankreatické tkané, ktera mize utlacovat
Langerhansovy ostruvky a byt pfi¢inou diabetu vazaného na CF

o protein CFTR se exprimuje ve Zlu¢niku, v intra- a extrahepatickych vyvodech, které se
ucpavaji, obstrukce zluc¢ovodu vyvola hepoatopatii, kterd mtize vyustit az v biliarni cirhdzu

o protrahovany ikterus novorozence, cholelithiaza

vyziva: hypoproteinemie s edémy, komplikace z deficitu vitaminQ

v muzském genitalu je absence vas deferens, obstruk¢ni azoospermie

syndrom ztraty soli — akutni ztrata soli, chronicka metabolicka alkal6za, slana chut’ potu
imunologické nélezy — hypogamaglobulinémie, hyperimunoglobulinémie, pozitivni ANCA protilatky
dilata¢ni kardiomyopatie

anémie

Diagnostika

pozitivni screening, pozitivni potni test, nebo rodinna anamnéza, prukaz dvou mutaci genu CFTR
potni test — stimulace poceni pilokarpinovou iontoforézou, sbér potu do filtracniho papirku bez chloridu
a chemicka analyza koncentrace chloridu titracni metodou

o dvakrat stanovena koncentrace chloridd v potu >60 mmol/l svéd¢i pro CF, koncentrace 30 — 59

jsou hranic¢ni

molekularné genetické vySetteni genu CFTR — kaskadové molekularnégenetické vySetieni s postupnym
vylu¢ovanim nejcastéjsich mutaci v dané populaci

o nalez dvou patogennich mutaci v pozici trans svéd¢éi pro CF

o méné ¢asté nebo nezndmé mutace se hledaji sekvenovanim



Terapie

transepitelialni rozdil potencialti se méti po zavedeni jedné elektrody pod dolni skofepu nosni a druhé
do podkozi na predlokti, provadi jen n€kolik pracovist’ v Evropé

prukaz zevni insuficience pankreatu neni pro diagnézu nutny, ale je nutny pro rozhodnuti o substitu¢ni
1écbe, provadi se stanovenim koncentrace lidské elastazy ve vzorku stolice

novorozenecky screening — diagn6za by se meéla stanovit co nejdiive, 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. — sinobronchiélni syndrom, astma nereagujici na protiastmatickou 1écbu, celiakie, nefroticky
syndrom

terapii fidi specializované centrum, kde pracuje multidisciplinarni tym odborniki a které poskytuje
komplexni péci, zde musi byt pacient jednou ro¢né kontrolovan, sdilena péce je v oblastni nemocnici
do 24 hodin od stanoveni diagn6zy je pacient a rodi¢ pfijat k edukacni hospitalizaci, pii které se provadi
opakovana instruktaz metod fyzioterapie, edukace o vyzivé, nacvik inhala¢ni techniky a podavani &k,
zahajuje se 1é¢ba pankreatickymi enzymy a v tucich rozpustnymi vitaminy, déti do jednoho roku
dostanou preventivné protistafylokokova antibiotika, kterd se podavaji po cely rok
dalezité je piisna separace pacientil s riznymi typy infekce, je nutno oddélit pacienty s P. aeruginosa a
zcela oddélené pecovat o pacienty s Burkholderia cepacia
Infekce dychacich cest:
o nutnost 1éCit infekce dychacich cest, ATB se podavaji kdykoliv se v sekretu dychacich cest
zjisti patogen, nebo se objevi sebemensi priznak infekce
o pro dosazeni spravné koncentrace ATB v sekretech a séru potfebuji pacienti s CF vyssi davky
a lécba by méla trvat déle, nejméné 2-3 tydny, piednost maji baktericidni ATB, davaji se p.o.,
i..v. nebo inhala¢né v membranovych inhalatorech, technika inhalace se musi s détmi fadné
nacviCit
inhala¢n¢ hlavné kolistin a tobramycin, vyhodou je vysoka koncentrace v bronchidlnim sekretu
P. aeruginosa — 1é¢ba prvniho zachytu probiha asi 3 mésice a Casto vede k eradikaci, chronicka
infekce se 1é¢i trvalou inhalaci ATB, i.v. ATB se podavaji vzdy v kombinaci a to bud’
pravidelné 4x ro¢né€ nebo ad hoc pii exacerbaci, soucasn¢ dostava nemocny 3x tydné
azithromycin jako protizanétlivy 1€k, nevede to k eradikaci, ale snizi to bakterialni ndloz
o B. cepacia — pokus o eradikaci dvéma i.v. ATB a tobramycinem inhala¢né, chronicka infekce
se 1é¢i pouze pii akutni exacerbaci
MRSA — methicilin rezistentni stafylokokus aureus — pfi pobytu v nemocnici izolovat
virové infekce — prostatika se podavaji ziidka
ockovani jako prevence infekce

o O O O

mykotické infekce — Casto u pacientti 1é¢enych i.v ATB ve vysokych davkach, pfi masivnim
nalezu se podavaji antimykotika
Respira¢ni komplikace
o opakované sinusitidy — 1é¢i se pouze klinické projevy — ATB, kortikoidy, mukolyticka
o nosni polypy — sanace zanétl vedlejsich dutin, lokalni podavani kortikoidd formou aerosold,
velké polypy se fesi chirurgicky
alergicka bronchopulmonalni aspergil6za
pneumotorax:
= parcidlni - <20% vzduchu v hemitoraxu, mtze byt klinicky némy, nebo miize vyvolat
dusnost, 1é¢i se konzervativné
= rozsahly — nahla bolest na hrudniku s dusnosti, vyzaduje zavedeni hrudni drenaze,
dochazi-li k recidivam, je na misté chirurgické feseni (pleurecktomie, staplerova
resekce bronchopleuralni komunikace a abraze apikalni pleury)



o hemoptyzy — vznika rupturou bronchialnich arterii, které hypertrofuji v bronchiektatickych
dutinach nebo cév v granulacni tkani zdnétem zménénych dychacich cest, jako masivni se
oznacuje ztrata krve vice nez 240 — 300 m1/24 hodin

= nutnd hospitalizace, preruseni lé¢by mukolytiky, indikuje se i.v. ATB
= piipadné se podava vit. K, mrazena plazma, derivaty vazopresinu
= vysmesné se fesi krvaceni bronchoskopicky s balonkovou tamponadou

o parcialni respiraéni insuficience — hypoxémie vede k vazokonstrikei plicnich cév a plicni
hypertenzi, jejimz kone¢nym disledkem je cor pulmonale

o globalni respiracni insuficience s hyperkapnii — mize vzniknout nahle pii exacerbacich
respiracni infekce nebo u pneumotoraxu

= terapie — 1é¢ba zakladniho onemocnéni, oxygenoterapie — ta je indikovana pti poklesu
saturace u déti pod 95%, u dospélych pod 90 — 92%

o transplantace plic je jedinou lécebnou moznosti pro pacienty s CF v termindlni fazi plicniho
onemocnéni, provadi se bilateralni transplantace, ktera ma nizkou opera¢ni mortalitu a dobré
prezivani

davaji jen kratkodobé, nesteroidni antirevmatika maji dobré vysledky, ale je tieba opatrnosti vzhledem
kNU
— péce o pruchodnost dychacich cest — inhalace mukolytik — N-acetylcystein, bromhexin, karbocystein,
mesna, ambroxol, inhalace rekombinantni lidské DNazy, kterd rozpousti DNA uvoliiovanou
z rozpadlych polymorfonukleara
— fyzioterapie — aktivni cyklus dechovych technik, autogenni drenaz, PEP systémy dychani, inhala¢ni
1écba, respiracni handling
— GIT avyziva:
o pankreaticka substituce ve forme kapsli s acidorezistentnimi minimikropeletami v davce az
10 000j lipazy/kg/den, podavaji se na zacatku jidla
o obvykle potiebuji nemocni vyssi pfijem energie, piisun soli hlavné v dobé vyssiho poceni
—  komplikace:
o mekoniovy ileus — nahla piihoda novorozeneckého obdobi, Casto nutno fesit chirurgicky
o syndrom distalni intestinalni obstrukce — ekvivalent mekoniového ileu u starSich pfi
dehydrataci nebo nedostate¢né pankreatické substituci, 1é¢ba spociva v dostatecné hydrataci,
podavani acetylcysteinu per os a gastrografinu per os
gastroezofagealni reflux — omeprazol, ranitidin
diabetes vazany na CF — neni diabetes anil. ani 2. typu, jedinym pfiznakem muze byt
neprospivani, inzulinoterapie
jaterni onemocnéni — kyselina ursodeoxycholova
portalni hypertenze, jaterni selhani — transplantace
onemocnéni ledvin — vzacné, ale podavani neurotoxickych 1ékti mize vést k selhani
osteopenie, osteopordza — zvysené riziko fraktur, bisfosfonaty

O O O O O

artropatie
o psychologické problémy
—  prevence:

o  primarni — zachyt rodin pfed narozenim prvniho nemocného ditéte — vySetfeni nosicstvi u
ptibuznych pacienta s CF pfed planovanym téhotenstvim, vySetfeni partnert pted asistovanou
reprodukcei

o sekundarni — cilena prenatalni diagnostika v rodinach s nemocnym ditétem

KRVACIVE STAVY

— srazeni krve je proces, pii némz postupnou aktivaci koagula¢nich faktorti vznika trombin, ktery pfeméni
fibrinogen na fibrin



tvorbu trombinu reguluji koagulacni inhibitory a komplex fibrinolytickych mechanismi vede v posledni

fazi k zéstaveé propagace trombu

pfi poruseni této rovnovahy muze dojit ke krvaceni nebo nadmérné srazlivosti
dit¢ ma po narozeni nizkou hladinu f. II, VII, IX, X, hodnot dospélych dosahne zdravy kojenec ve véku

3-6 mésici

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

je hladina plazminogenu

déti maji vétsi tendenci ke krvaceni, v détském véku se projevi vétSina zdvaznych vrozenych

krvacivych onemocnéni

k zakladnim vySetfenim patii zhodnoceni krevniho obrazu, aktivovaného parcialniho

tromboplastinového ¢asu (APTT), protrombinového ¢asu (PT), trombinového ¢asu (TT), fibrinogenu,
antitrombinu, D-dimerti a nékterého z testil k prikazu aktivace koagulacniho systému
(protaminsulfatovy test, ethanolgelifikacni test)

o

primarni hemostaza — vazokonstrikce, adheze desticek, agregace

testy — pocet trombocyti, krvacivost, adregace trombocytt, hladina vWF

— sekundarni hemostaza — aktivace koagula¢nich faktort, formace fibrinu

o

testy — aPTT, PT

fibrinolyza — aktivace fibrinolyzy, yze srazeniny

Vrozené krvacivé stavy
— Hemofilie A a B —viz. ot. ¢. 25
—  Von Willebrandova choroba — nejéastéjsi vrozené krvacivé onemocnéni zpiisobené nedostatkem nebo
poruchou funkce vWF

o

populaéni vyskyt okolo 1 — 3%, gen pro vWF je lokalizovan na kratkém raménku 12
chromozomu
vzacna je ziskana forma — napf. po 1é¢b¢ kyselinou valproovou, u nékterych vrozenych
srdecnich vad, rozsahlych angiodysplazii, pii hypotyreoze, u SLE, pfi Wilmsovée tumoru
vWF je glykoprotein, ktery ma schopnost vazby na Ib a IIb/Illa na krevnich destickach, tim
stimuluje agregaci desticek a jejich adhezi k poskozené cévni sténé, je soucasné nosicem a
stabilizatorem f. VIII
je syntetizovan v cévnim endotelu a v megakaryocytech, jeho hladina je nizsi u krevni skupiny
0, zvySuje se pfi stresu, vlivem mediatorti zanétu a nékterych hormoni
porucha miZe byt kvalitativni nebo kvantitativni, podle toho se klasifikuje:

= typ | — kvantitativni nedostatek

=  typ 2 — kvalitativni nedostatek — 4 subtypy — 2A, 2B, 2M, 2N

= typ 3 —tézky kvantitativni nedostatek
klinicky obraz:

=  krvacivé projevy jsou variabilni, ¢asté jsou asymptomatické formy nemoci

= nejéastéjsi projevy — epistaxe, napadna tvorba hematomuti nebo krvaceni po poranéni

v ustecch

=  krvaceni v souvislosti s chirurgickym vykonem se objevuje bezprostfedné po vykonu

=  silné menstrua¢ni krvaceni

= typ 3 mé podobné projevy jako hemofilie
laboratof:

= KO vétSinou v mezich normy, kromé typu 2B, kde intermitentné dochazi

k trombocytopenii

=  muze byt pfitomna anémie v souvislosti s krvacenim

= vySetieni doby krvacivosti

=  PT vnormé, APTT byva prodlouzeny
terapie:

=  méné zdvazné krvaceni nevyzaduje 1écbu



v

= zavazné krvaceni — nutno zvysSit hladinu vWF/VIII na hemostaticky uc¢innou

=  po podavani desmopresin acetatu dochazi az k pétinasobnému zvyseni vWF/VIII

=  substituce plazmatickym koncentratem je indikovana pfi zadvazném krvaceni a u
pacientu s t¢zkou formou vWD, kde nelze oc¢ekavat dostatecny vzestup hladiny
vWE/VIII po aplikaci desmopresinu acetatu

= rezimova opatieni — nejsou vhodné kontaktni sporty, pfi horecce se nedoporucuje
podavani 1€kt s kyselinou acetylsalicylovou ale paracetamol, u divek s nadmérnym
krvacenim pfi menstruaci se zvazuje hormonalni regulace cyklu

Ziskané krvacive stavy

Koagulopatie z nedostatku vitaminu K —ot. ¢. 28

Koagulopatie pfi jaternim onemocnéni — vznikd mnohdy v souvislosti s hypoxii, zdnétem jater a u
nekterych metabolickych vad

(o]

o

o
o

kromé poruchy produkce koagula¢nich faktorui pti ni dochazi ke spotiebé a nékdy i aktivaci
fibrinolyzy

tézka forma muze probihat az pod obrazem diseminované intravaskularni koagulace - krvacivé
projevy u zédvazn€¢ nemocného ditéte spolu s dal§imi projevy postiZeni jater patii do klinického
obrazu této poruchy

laboratorné — prodlouzeni APTT i PT, pokles fibrinogenu a aktivity AT, aktivita PC byva
snizena, muze byt pfitomna trombocytopenie

aktivaci fibrinolyzy provazi vzestup D-dimert

kromé 1é¢by zakladniho onemocnéni je pfi krvaceni nebo jeho vysokém riziku nutné substituce
zmrazenou plazmou nebo koncentratem koagulacnich faktort

prevod krevnich desti¢ek pfi jejich poklesu

aplikace vitaminu K je net¢inna

Diseminovana neavaskularni koagulace — ot. ¢. 29.

Vrozené poruchy cévni steny

kongenitalni defekty kolagenu a subendotelialnich 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 ktizi a sliznicich, tendence ke krvaceni (trauma/spontanng)
AD, ob¢ pohlavi stejné
projevy — mnohocetné dilatované kapilary a venuly, 1-4mm, nepatrné vyvysené, svétle
cervené, blednou po silngjsim tlaku, s rostoucim vékem se teleangiektazie zvétsuji

= opakované epistaxe, krvaceni, nékdy snizena agregace trombocytl
laboratorn€ — hemostaza v norm¢, né€kdy sniZzena agregace trombocyti
terapie — lokalni hemostatické prostiedky

Ataxia teleangiektasia

o

o

o

porucha imunity, ¢asto vyskyt zhoubnych nadort (tu CNS, leukemie)
terapie neni znama
AR, mozeckova ataxie, rozsiteni cévek na kiizi a spojivkach



9.

Autoimunitni onemocnéni $titné Zlazy
Perinatalni a neonatalni infekce
Febrilni kiece

AUTOIMUNITNI ONEMOCNENI STITNE ZLAZY

nejcastéjsi tyreopatie

nejcastéjsi pticina strumy (nodozni struma u déti — CAVE ca §titné zlazy)

nejcastéjsi pficina ziskané hypotyredzy v neendemické oblasti

Castéji divky

klinicka manifestace v niz§im véku

sdruzeny vyskyt Al chorob — DM I, celiakie, CN, proktokolitis, vitiligo, psorias, JIA

aktivni screening tyreopatii u zndmych Al chorob a chromozomalnich aberaci (m. Down, Turner sy,
Klinefelter sy)

Ziskana hypotyreoza

v

nejcastéjsi ziskana thyreopatie u déti a dospivajicich v oblastech dostatecné zasobenych jodem
autoimunitni onemocnéni $titné zlazy, 8 — 10 krat Castéjsi u divek

vétSinou se jedna o lymfocytarni (Hashimotovu) thyreoiditidu

faktory — genetické + zevni prostiedi (def. vitaminu D a Se, stres, koufeni, exces jodu, infekce)
prvnim projevem je mékka difuzni struma, ktera je palpacn¢ neodlisitelna od jodopenické strumy

UZ — textura §titné zlazy je difuzné nehomogenni — obraz soli a pepie

biochemicky — vysoké titry protilatek proti tyreoidalni peroxidaze (anti-TPO) a protilatek proti
lidskému tyreoglobulinu (anti-hTG)

aspiracni biopsie neni pro diagn6zu nutna, ale pokud se provede, nachdzime lymfocytarni infiltraci
po fazi euthyredzy prechazi lymfocytarni thyreoiditida zpravidla do faze permanentni hypotyredzy
nékdy muize byt pfechodna funkce §titné zlazy nadmeérna, coz nékdy vyzaduje i1 podani antityreoidalni
medikace

spravna diagndza hypotyredzy neni n€kdy stanovena po fadu let, v téchto pfipadech se u ditéte rozviji
ristova retardace, dyslipidémie a obezita, zhorSuje se Skolni prospéch, vznika anémie, dit€ ma suchou
drsnou ktizi, miZe nastat pfed¢asna pseudopuberta (zkfizena afinita vysokych hladin TSH s FSH
receptorem) nebo naopak opozdéna puberta

typickymi klinickymi pfiznaky hypotyreozy jsou myxedém, obstipace a bradykardie

manifestni hypotyredza — retardace riistu a vyvoje puberty, priristek hmotnosti, sucha chladna kiize,
unavnost, svalova slabost, zacpa, intolerance chladu, zhorSeni kognitivnich funkeci

bradykardie, perikardialni vypotek

myxedém — prosaknuti podkozi

nepravidelny menstruaéni cyklus/gynekomastie

poruchy erekce, potraty, infertilita, deprese

zvySena produkce prolaktinu, mize dojit k pfedcasné puberté

o 0O O O O

endokrinni oftalmopatie
o Hashimotova encefalopatie — psychické poruchy, kiece, poruchy védomi
laboratort - | fT4, 1TSH, 1 sér. PRL
o hyperlipidémie, sideropenickd anémie, 1 kreatinkinazy, v tézsich pfipadech hyponatremie,
hypoglykémie
dg — palpace (tuhd struma)
o USG - snizena echogenita, pozdéji nodozity, nepravidelna struktura



o serologie — protilatky proti tyreoidalni 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
davce, jeho polocas je 48 — 72 hodin
obvyklé substitu¢ni davky:
novorozenec — 10 — 15 pg/kg/den
kojenec — 8 — 10
batolata a predskolni déti— 5 -8
mladsi Skolni déti (do 12 let) -3 — 4
dospivajici—2 -3

o O O O

Casto spolu s jinymi autoimunitami — diabetes mellitus 1. typu, celiakie

Casto spolu s chromozomalnimi aberacemi, zejména u Downova a Turnerova syndromu, u téchto
pacienti se provadi pravidelna cilend depistaz k v€asnému odhaleni AITD

pro detekci hypotyredzy slouzi hladina TSH, pro detekci probihajiciho autoimunitniho procesu se
stanovi hladiny autoprotilatek

Novorozeneckd hypertyreoza

vzacna porucha, kterd miize ohroZovat novorozence na zivoté

pticinou je transplacentdrni pfenos matetskych protilatek proti TSH receptoru pfi zndmé nebo
nerozpoznané materské tyreotoxikoze Graves-Basedowova typu

tyto autoprotilatky maji stimulacni uc¢inek na nadprodukci tyreoidalnich hormonti u fétu, novorozence a
malého kojence, ktery je zprostitedkovan jejich vazbou na TSH receptory ve §titné zlaze

fétus ma nadmérn¢ stimulovany metabolismus, coz vede k intrauterinni ristové retardaci, fetalni
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 srdecnimu selhani

u léenych déti se stav rychle upravi a potfeba medikace klesa s postupnym mizenim matetskych
autoprotilatek z cirkulace kojence béhem prvnich 2 — 3 mésicu zivota

Autoimunitni hypertyreoza Graves-Basedow

nejcastéj$i pri¢ina hypertyredzy u déti
vyskytuje se zejména v adolescenci, u divek 8krat astéji nez u chlapct
zpusobuje ji nadprodukce protilatek proti TSH receptoru (TRAD), které maji na $titnou Zlazu stimula¢ni
ucinek

o stimulace funkéni — aktivace adenylatcyklazového systému — zvysena tvorba hormont

o stimulace rlstu tymocytl se vznikem strumy

o stimulace imunologicka — exprese tyr. antigent
projevy — struma, exoftalmus, tachykardie + projevy hypermetabolismu
asi 75% nemocnych ma strumu, kterd mize dosahovat zna¢nych rozmeérd, je silné prokrvend, na pohmat
teplejsi, 1ze palpovat i auskultovat vir
hyperkineticka cirkulace s tachykardii a systolickou hypertenzi se zvysenou tlakovou amplitudou
nekdy predchdzi pied stanovenim diagndzy hmotnostni ubytky
zhorsSuje se $kolni prospéch, jsou drazdivy a nervozni, maji jemny tes rukou, prijmy a poceni
u 60% jsou pritomny piiznaky endokrinni orbitopatie s exoftalmem, ktery je zpisoben zmnozenim
retrobulbarni pojivové tkané vlivem autoimunitni stimulace
derivacni syndrom — endokrinni oftalmopatie, dermatopatie (peritibialni myxedém), akropachie
(ztlusténi hlavné poslednich ¢lank prsta pii osteoartropatii s periostalni novotvorbou kosti a zmény
nehtl)



— hypermetabolismus — tachykardie, poruchy srde¢niho rytmu, unavnost, neklid, anxieta, nespavost,
snizeni svalové hmoty, svalova slabost, hubnuti, frekventni stolice, polyurie, tepla a vlhka kiize,
osteopordza, poruchy menstruacniho cyklu, nesnasenlivost tepla

— laboratof — vysoké hladiny volného tyroxinu a snizené hladiny TSH, definitivni prukaz je zaloZen na
vysokych hladinach TRADb

— UZ - struma (hypoechogenni), zvysena rychlost krevniho pritoku

o nodozity
— terapie — zahajuje se tyreostatiky (methimazol, carbimazol, propithiouracyl), u vyraznéjsich projevii
hyperkinetické cirkulace se pridavaji B-blokatory
o beéhem 1 -2 tydni se zpravidla projevy hypertyredzy zmirnuji, tyreostaticka 1écba se vsak
ponechava na nékolik mésicti
o piirelapsech tyreotoxikdzy se voli chirurgicky vykon — totalni thyreoidektomie
o ablace SZ aplikaci radiojodu I'*! — p¥i komorbiditach, které neumozni operaci
o terapie oftalmopatie — kortikoidy, IVIG, infliximab, rituximab

—  sdruzeni s dalSimi Al, Castéji u déti s m. Down

PERINATALNI A NEONATALNI INFEKCE

Perinatalni infekce
— infekce ziskané intrauterinné a béhem porodu
— TORCH:
o toxoplazmodza
o other — listerioza, parvovirus
o rubeola (zardénky)
o CMV
o herpes simplex, HIV, hepatitida B
— afinita k parenchymat6znim organtim — encefalitidy, chorioretinitida, protrahovany ikterus
— dg—prikaz IgM v séru
— toxoplazmoéza:
o hydrocefalus, intrakranialni kalcifikace, mikrocefalus, chorioretinitida, hepatosplenomegalie,
horecka
o terapie — pyrimethamin, sulfadiazin
- CMV:
o mikrocefalus, pancytopenie, intrakranialni klacifikace, dystrofie, hepatosplenomegalie,
chorioretinitida, purpura, myokarditida
o terapie — ganciklovir, foscarnet, cidofovir
— Rubeola:
o mikrocefalus, dystrofie, purpura, hepatosplenomegalie, ikterus, myokarditida, intersticialni
pneumonie, meningoencefalitida, katarakta, retinopatie, nedoslychavost, VVV srdce
—  herpes simplex:
o mikrocefalus, chorioretinitida, kozni infekce, postnatalni infekce, encefalitida,
keratokonjunktivitida
o terapie — aciklovir
—  Lues connata — infekce plodu nebo novorozence treponema pallidum od nemocné/nedostatecné 1écené
matky intrauterinné/béhem porodu
o infekce plodu neni mozna pied 5. mésicem (chybi pruchod placentou)
o infekce matky pied pocetim — odumieni plodu 5-6 mésic t¢hotenstvi
o infekce matky pii poceti — odumfieni plodu 7-8 mésic t¢hotenstvi
o infekce matky II — III trimestr — porod nemocného ditéte



o

o

o

infekce matky nékolik tydnl pfed porodem — event. zdravé dité
infekce plodu mozna kontaktem s luetickymi zménami porodniho kanalu — primarni afekce
v misté vstupu
pti Gspésné 1écbe matky jdou protilatky do obehu plodu — dité je zdravé, ale ma pozitivni
sérologickou reakci
formy:
= lues connata praecox — novorozenec
e povadla, Zlutava stafecka kiize, anémie, hepatosplenomegalie, neprospivani,
koryza (krvava ryma), pneumonia alba, intersticialni hepatitida (pazourkova
jatra), osteochondritis syphilitica, parrotovy ryhy(Fourniérovy jizvy) —
odhojeni ragad, radialni jizvy, syfiliticky pemfigoid — puchyte na ploskach a
dlanich, alopecia, paronychia
= v obdobi recidivy — 2-4 rok
e condylomata lata, gummata, tuberoserpig. syfilomy
= lues connata tarda — pozdni zmény, skolni/adolescentni vék
e tabes dorsalis, paralyza, neuritis nervi optici, lueticka stigmata — Parrotovy
ryhy, caput natiforme (krychlova lebka), sedlovity nos, Savlovité tibie,
Hutchinsonova trias (keratitis, nedoslychavost, soudkovitd deformace
fezaki)
dg — prukaz agens, TPHA, FTA, IgM fluorescen¢ni test, RTG, lumbalni punkce
terapie — penicilin G i.v. 14 dni 100 000 [U/kg/den
= Jarisch Herxheimerova reakce — horecka, bolest hlavy, myalgie
prevence — rozpoznani a 1écba matky

infekce fakultativnimi nebo obligatornimi patogeny, které pochéazeji z porodnich cest a z okoli,
z kontaminovanych pfistrojt, nebo z rukou osetiujicich osob

riziko infekce stoupa pii predéasném prasknuti vaku blan s odtokem plodové vody a pii
chorioamnionitidé

projevy — teplota, intolerance stravy, zvraceni, apnoe, bradykardie, respiracni tise, vzedmuté bficho,
zloutenka, neutropenie, hypo/hyperglykémie, Sok, drazdivost, kieCe, letargie, nespavost

laboratorni vySetfeni

o

o

hematologické — anémie, leukocyty >24x10°1 nebo <7,5x10°l, pomér nezralych granulocytii a
celkového poétu granulocytt (I/T index) >0,2, trombocytopenie <150x10°1, poruchy
hemokoagulace

biochemicka vysetfeni — MAC, hyperbilirubinémie, abnormélni hodnoty aminotransferaz,
zvySené CRP a prokalcitonin

mikrobilogie — hemokultura, stfedni vzorek moci, vzorek mozkomisniho moku

Neonatalni infekce
systémova infekce - sepse

nutno ihned provést laboratorni vySetfeni vcetné kultivace

o ATB lécba se zahajuje ihned i bez vysledkl mikrobiologie
o nejéastéji se nasazuje penicilin ¢i amoxicilin s aminoglykosidy nebo cefalosporiny III generace
o jinak symptomatologicka terapie — stabilizace vnitiniho prostiedi, podpora ob&hu a dychani,
parenteralni vyZziva
meningitida
o nevyskytuje se ¢asto, ale je zavazna a letalita je vysoka (20-50%)
o nejcastéji v 1. mesici zivota
o ctiologie — streptokoky, E. coli
o klinické projevy jako u sepse
o napjata fontanela (u nedono$enych vpadld), opistotonus



o

o

ATB — penicilin nebo ampicilin s cefalosporiny III generace nebo s aminoglykosidy
(gentamycin)
komplikace — absces mozku, ventrikulitida, hydrocefalus, porucha sluchu

— nozokomialni infekce

o O O O

ziskané po porodu z prostfedi, 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 1é¢ebnych postupti

katétrova sepse — vét§inou po prvnim tydnu Zivota, vyvolana vétSinou Staphylococcus
epidermidis, Sirokospektra ATB — flucloxacilin nebo vankomycin

— streptokokové infekce

o

u 30% téhotnych Zen je ve stolici nebo v pochvé piitomnost streptokokt skupiny B,
novorozenci jsou pak Casto kolonizovani a spolu s E.coli pfedstavuji nejcastéjsi ptivodce
infekei

Casna infekce — 24 — 72 hodin po porodu jako pneumonie, sepse, meningitida, pfenos se déje
béhem porodu, nebo ascendentné pted porodem

pozdni infekce — 1 tyden az 3 mésice — pozdni sepse nebo meningitida, nebo i lokalizované
infekce (mocové cesty, osteomyelitida)

ATB profylaxe u matek pied porodem se indikuje pokud ma dité zvySené riziko onemocnéni
infekei

— listeriova infekce

o

o

o

o

o

listeria monocytogenes je intracelularni fakultativné anaerobni patogen

matky se infikuji potravinami (nepasterizované mléko, syry, tepelné nedostatecné upravena
drtibez) pod obrazem lehké virdzy

infekce v t€hotenstvi mlize vyvolat potrat, predcasny porod nebo infekci plodu
transplacentarné pii bakteriémii matky, ascendentné, nebo pii porodu

charakteristicky projevem listeridzy je pritomnost formované¢ho Mekong v plodové vodé, coz
je pro pred¢asny porod neobvyklé, na placenté mohou byt abscesy

¢asna forma — sepse, pneumonie, generalizovany enantém, meningitida

pozdni forma — meningitida

terapie — ampicilin, gentamicin

— gram-negativni infekce

o E.coli ajiné mikroorganismy ze stolice a pochvy rodicky mizou zplisobovat neonatalni sepsi
—  konjunktivitidy
o sckrece ze spojivek se kolem 3 — 4 dne vyskytuje Casto, vétSinou staci vyplachy fedénym
fyziologickym roztokem
sekreci vyvolanou stafylokoky nebo streptokoky je nutno 1é¢it lokalnimi ATB
hnisava sekrece se spojivkovych vakt 48 hodin po porodu vzbuzuje podezieni na
gonokokovou infekci, pfi podezieni se provani kredeizace — vykapavani spojivkovych vaka
0,5% roztokem dusi¢nanu stiibrného, i.v. se podava penicilin
o infekce vyvolana chlamydia trachomatis — se projevi hnisavym vytokem koncem prvniho
tydne, podava se tobramycin lokaln¢ jako mast nebo kapky
— omfalitida
o pupecni pahyl zasycha a spontanné se odlucuje béhem nékolika dnii 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 n€kolikrat denné vytirat pupecni jizvu dezinfekénim

roztokem



— mastitida
o 2 -3 tyden zivota, zdufeni, zarudnuti, bolestivost a hnisava sekrece prsni zlazy
o ATB dle citlivosti, drenaz pfipadného abscesu
— osteomyelitida, artritida
o nejcastéji postizen proximalni humerus a femur
o omezeni pohyblivosti, bolestivost, zarudnuti, otok nad loziskem i celkové pfiznaky
o vysoka sedimentace erytrocytl
— paronychium
o nedoporucuje se stithat nehty v prvnich tydnech Zivota
o priizolovaném vyskytu 1é¢it lokalné€ — setfit lihem, koupele v hypermanganu
o mnohocetny vyskt nebo celkova infekce — ATB celkové

FEBRILNI KRECE

— viz.ot. .2



10. Exantémova infekéni onemocnéni

Hepatopatie détského véku
Nadory CNS u déti

EXANTEMOVA INFEKCNI ONEMOCNENI

exantém — nahle vznikly generalizovany vysev eflorescenci na kiizi

u nékterych nemoci je enantém pravidelny a napadny piiznak — exantémové nemoci

mimoto se exantém miiZze objevit jako neobvykly pfiznak u celé fady jinych infekénich chorob
(enterovirdza, adenovirdza, virova hepatitida, EB-virdza, zlaty stafylokok, meningokok...)

v diagnostice je dulezita epidemiologicka anamnéza, osobni anamnéza, nynéjsi onemocnéni, patrame
po zménach na sliznici dutiny Ustni a po zvétSeni lymfatickych uzlin

1. détska nemoc — spalnicky

2. détska nemoc — spala

3. détska nemoc — zardénky

4. détska nemoc — pseudoskarlatina

o O O O

5. détska nemoc — erythema infectiosum

o 6. détskd nemoc — exanthema subito
podle eflorescenci rozliSujeme exantémy — makulopapuldzni, vezikulézni a hemoragické
terapie - symptomatologicka

Spalnicky

morbilli

virové onemocnéni déti predsSkolniho veku s typickym vyskytem koncem zimy a na jaie

puvodcem je morbillivirus z ¢eledi paramyxoviridae

v CR je 0 — 7 piipadii roéné, hllavné importované

projevy:
o Sifeni vzduchem, inkubace 8-14 dni

infek¢ni 4 dny pred a 4 dny po vysevu

prodromalni faze - horecka, ryma, kasel, nehnisava konjunktivitida, koplikovy skvrny v dutiné

ustni (Sedé makuly)

po 2 — 3 dnech nasleduje virémie s infekci retikuloendoteliarniho systému

exantémova faze — 5 — 7 dni po nékaze sekundarni virémie, cca 14 dni po nakaze

makulopapuldzni exantém, trva 6 — 8 dni, zac¢ina na obliéeji (retroaurikularné), poté celé télo
o generalizovana lymfadenopatie, anorexie, prijem, horecka

diagnostika — klinicky obraz, specifické IgM

terapie — symptomatologicka, ATB pfi sekundarni bakterialni infekci,

nemocni jsou béhem virémie vysoce nakazlivi

komplikace — akutni encefalopatie, subakutni panencefalitida

prevence - ockovani

vyvolavatelem je streptococcus pyogenes (ma asi 80 sérotypi), tvofici 3 druhy streptokokového
pyrogenniho exotoxinu, ktery se diive 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 nakazy je nemocny nebo nosic, prenos se uskute¢niuje kapénkami, vstupni branou je obvykle
nosohltan, ale mtize to byt i poranéna kiize (ranna spala)



nejéast&ji onemocni déti ve véku 3 — 10 let, v CR roéné hlaseno asi 5000 — 13 000 piipada
inkubacni doba jsou 2 — 3 dny
projevy:
o jde o streptokokovou anginu se spalovou vyrazkou, ktera je nejvice patrna v podbtisku,
tfislech, na vnitini plose stehen a v podpazdi
ktize v misté vyrazky je drsna (ptiznak husi kiize)
v obliceji je diftizni erytém s vybledem kolem 1ist
v rekonvalescenci se muze kiize v misté byvalé vyrazky odlupovat

o O O O

prubéh je lehky, angina ma jen kataralni charakter, horecka byva nizka, vyrazky je malo a trva
kratce, komplikace jsou vzacné
o onemocnéni se muze opakovat vzhledem k existenci 3 typti pyrogenniho toxinu a Gtlumu
rozvoje imunity v€asnou antibiotickou 1é¢bou
diagnoza — kultivacni nalez S. pyogenes ve vytéru z mandli, leukocytéza, mirna eozinofilie
dif. dg. — spalu napodobujici vyrazku miiZzou vyvolat — stafylokoky, corynebacterium ulcerans,
mycoplasma pneumoniae. ..
terapie — nemocné izolujeme v nemocnici nebo doma
o lékem volby je parenteralné aplikovany prokain benzylpenicilin podavany 3-5 dnii a doplnény
injekci nepotniho benzathin benzylpenicilinu
o peroralni davky fenoxymethylpenicilinu podavame ve dvoj- az trojnasobné denni davce oproti
prokain penicilinu po dobu 10 dnt
o mozno pouzit makrolidy, klindamycin, cefalosporiny

podléha hlaseni

Zardenky

rubeola, ptivodcem je rubivirus
vyskyt v CR je 4 — 14 ptipadii roéng, od 1982 o&kovani
zdrojem infekce je ¢lovek 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 pted a 7 dni po vysevu
o infekce se §iii kapénkovou cestou nebo transplacentarné
o projevuje se makulopapuldzni vyrazkou, ktera zac¢ina na obliceji a odtud se §ifi na celé télo, na
koncetinach je méné vyrazna
o nasliznici patra mize byt pfitomen enantém az drobné petechie
o vyrazka je doprovazena zdufenim subokcipitalni a retroaurikularnich miznich uzlin
o zvySena teplota, mirna bolest v krku, paleni o¢i,
infekce v te¢hotenstvi:
o v prvnich 4 mésicich — potrat, ¢i porod novorozence s vrozenymi vadami
o riziko poskozeni plodu klesa s délkou gravidity, nejvice ohrozen je v prvnim trimestru
o kongenitalné¢ ziskané zardénky se projevuji jako Greggiv syndrom:
= hluchota, vrozené srde¢ni vady, postiZzeni oka, postizeni CNS, anomalie zubi, purpura
¢i petechie jako diisledek trombocytopenie, ikterus
komplikace — artritida, encefalitida, trombocytopenie, myokarditida
terapie — symptomaticka
ockovani — MMR vakcina — obsahuje oslabené viry spalnicek, pfiusnic a zardének
prevence - ockovani

Plané nestovice a pasovy opar (varicella a herpes zoster)

puvodcem je herpeticky virus Herpesvirus varicella-zoster



jde o jednu z nejéast&jsich infekénich nemoci, roéné v CR hlaseno kolem 45 000 piipadii varicely a vice
nez 5000 piipadt pasového oparu
promofovani populace se zpomaluje a piibyva onemocnéni v dospé€losti
zdrojem je nemocny s varicelou nebo vzacnéji zosterem, virus se vylucuje z ¢erstvych eflorescenci a
k prenosu dochézi vzdusnou cestou
nakazlivost je zna¢né a trva od posledniho dne inkubace do pfemény nejpozdéji vzniklych eflorescenci
v krusty
nakazlivost pasového oparu je mnohem mensi a je pfimo umeérna rozsahu vyrazky
po onemocnéni varicelou vznika dlouhodoba imunita a opakovana onemocnéni se pozoruji jen pfi
imunodeficitech
patogeneze — pfi primoinfekci vznikd onemocnéni s generalizovanou vyrdzkou — plané nestovice, po
jejim zhojeni virus dozivotné pretrvava v buiikach senzitivnich ganglii mozkovych a miSnich nerva, kde
muze dojit k jeho reaktivaci a virus se pak §ifi podél nervovych vlaken do okrsku kiize inervované
z ganglia a zpusobi zde lokalizovanou vyrazku — pasovy opar
plané nestovice:
o inkubac¢ni doba je 14 — 16 dnli
o projevy:
= zaCina vyrazkou a nové eflorescence se vysévaji v nékolika vinach po dobu 2 — 5 dni,
proto jsou na kizi rizna stadia
= vyrazka je i ve vlasaté ¢asti, byva ji vice na trupu a v mistech, kde je ktize drazdéna
= eflorescence se nachazeji i na sliznici ust, kde se rychle méni v drobné viidky
= uzdravych probihaji bez vétsi alterace stavu
= t&z8i pribeh je u novorozenct a u kojencti matek, které nemély varicelu, u
podvyzivenych déti a déti se snizenou obranyschopnosti — bohaty protrahovany vysev
eflorescenci na kiizi i sliznicich, postizeni vnitinich organti (plic a jater), hemoragicka
diatéza — progresivni varicela s az 10% smrtnosti
o komplikace — bakterialni superinfekce eflorescenci a rozvoj pyodermie ¢i celulitidy
=  variceldzni encefalitida — ¢asto prevladaji mozeckové priznaky
= intersticidlni pneumonie, serdzni artritida a parainfekéni poskozeni ledvin nebo jater
o riziko pfinasi onemocnéni varicelou v t€¢hotenstvi — v prvnich 4 mésicich miize dojit
k vrozenym vadam lebky, oka a koncetin, doporucuje se genetické vySetieni a sledovani plodu
= v poslednich dvou tydnech pied porodem ¢i v prvnim tydnu po porodu se virus muize
transplacentarné §ifit na plod, ten se pak bud’ rodi s varicel6zni vyrazkou nebo se
objevi v prvnich 10 dnech zivota
= tehotné, které dosud varicelu nemély, se v pfipad¢ styku s nakazou maji chranit
podanim specifického imunoglobulinu
=  pfi onemocnéni t¢hotné pasovym oparem vrozené vady nevznikaji
o dif. dg. — streptokokové¢ impetigo, folikulitida, pobodani hmyzem
pasovy opar:
o udéti je vzacny, nebyva bolestivy
o n¢kdy vznika u déti matek, které onemocnély varicelou v t¢hotenstvi a nebo u déti, které
onemocnély v prvnim roce zivota lehkym prubéhem planych nestovic
o t&z8i nebo opakovany vysev provazi nadorové onemocnéni, hemoblastozu, vieklou
nedostatecnost ledvin nebo 1é¢bu imunosupresivy
o diagnostika — klinickou diagnézu potvrdi sérologické vySetieni, uzivaji se bud’
komplementfixa¢ni reakce, nebo reakce ELISA
o terapie — 1é¢i se doma
=  symptomatologicka 1é¢ba je mistni (tekuty pudr, antisepticka mast) a celkova
(paracetamol, antihistaminikum proti svédéni, antibiotikum pii bakterialni
superinfekci vyrazky)



v

= uzavazngjsiho prubéhu u imunokompromitovanych déti je bhodna prostaticka 1é¢ba
acyklovirem peroralné 20 mg/kg 4x denné€ po dobu 5 dnil
o prevence — nemocné izolujeme doma, pted nakazou chranime pfedevsim déti s nizkou
obranyschopnosti, po styku s varicelou je vhodné podat specificky imunoglobulin do 72 hodin

Pata exantémova nemoc

etiologie — lidsky parvovirus oznacovany B 19
zdrojem nakazy je ¢lovék s manifestni nebo €astéji inaparentni infekci, pfenasi 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 dostava do kostni dien¢€, kde se mnozi a zptisobi
prechodny Utlum vyzrévani ¢ervenych krvinek
dochazi k intenzivni virémii, kdy se virus $ifi do kiiZe, kloubt, u té¢hotné také transplacentarné do plodu
v dusledku interakce viru s protilatkou vznika vyrazka nebo zanétlivé poskozeni kloubt
nakaza muze prob&éhnout inaparentné, jako chiipkovité onemocnéni, patd exantémova nemoc, artritida
nebo jako aplasticka krize
inkubacni doba je 12 — 18 dni
klinicky obraz:
o motylovity erytém obliceje a sitovity az velkoskvrnity exantém lokalizovany nejprve na
hyzdich a extenzorovych stranach koncetin
o vyrazka trva 1 — 3 tydny, lehce svédi a nékdy se po pfechodném zmizeni znovu objevi
o afebrilni prib¢h bez kataralnich priznaka
o v krevnim obraze leukopenie s mirnou eozinofilii
komplikace:
o artralgie, symetricka artritida drobnych ruc¢nich kloubti nebo kolen, ktera miize trvat i nékolik
tydnt
u déti s chronickou hemolytickou anémii mtize navodit aplastickou krizi
u imunodeficientnich dochazi k chronické anémii
v téhotenstvi virus pronika do kostni diené plodu a zptisobuje utlum krvetvorby, coz mize vést
k odumieni plodu, nebo jeho hydropsu, malformace nevznikaji
terapie — klid doma, analgetika
prevence — pied nakazou by se mély chranit t€hotné Zeny a osoby s chronickou anémii

Sesta exantémova nemoc

exanthema subitum

etiologie — Sesty lidsky herpeticky virus

epidemiologie — pfenos vzdusnou cestou a k primoinfekci dochézi nejcastéji ve véku 6 az 24 mésici,
nakazlivost je mala, po nakaze virus pfetrvava v organismu

inkubacni doba je 5 — 12 dnti

klinicky obraz:
o zacina vysokou horeckou, ktera trva az 4 dny a neni provazena vyrazné€jsimi kataralnimi
projevy

o v dobé nahlého poklesu horecky se pfedevsim na trupu objevi drobné skvrnita rizova vyrazka
trvajici nékolik hodin az 2 dny
v krevnim obraze leukopenie s napadnou lymfocytdézou
Casty vznik febrilnich kieci
muze vyvolat akutni hore¢naté onemocnéni bez vyrazky, syndrom infekéni mononukledzy,
hepatitidu, ser6zni meningitidu a encefalitidu
diagnoza — IgM a IgG protilatky, nejcastéji je tieba odlisit alergicky exantém po antipyretiku ¢i
antibiotiku, které bylo aplikovano v horecnaté fazi nemoci



o lékovy exantém vznika mezi 6 — 8 dnem, u Sesté nemoci vznika exantém 2 — 3 den po podani
Iéku
terapie — symptomaticka

Enterovirové exantémy

ruzné sérotypy enterovirti

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 dnt

celkové i kozni projevy jsou variabilni, vznikd horecka nékdy s kataralnimi ptiznaky, zvracenim ¢i
prijmem a zahy se na kuzi objevi exantém piipominajici zardénky ¢i spalnicky

vzacnéji mize byt vyrazka urtikarialni, petechialni ¢i drobn¢ vezikulozni

horecka trva 3 dny, vyrazka mizi do 3 — 7 dnti, zpravidla nesvédi

diagnéza — je tieba odlisit spalnicky, zardénky, alergicky exantém

terapie — symptomatologicka

Nemoc rukou, nohou a ust

puvodcem jsou nékteré typy enterovirti

na distalnich ¢astech koncetin, na dlanich, ploskach a v okoli ust se objevi papulovezikuly, které se
neékdy méni v ploché eroze, ale krusty netvoii

v ustech se rozviji obraz aftozni stomatitidy s maximalnim postiZenim sliznice tvafi a jazyka a jen
minimalnim postizenim dasni

horecka trva 2 dny, vyrazka se zhoji do 10 dni

terapie symptomaticka

Kozni projevy nakazy virem herpes simplex

puvodcem je lidsky virus herpes simplex vyskytujici se ve dvou typech — typ 1 postihuje kizi
piedevsim kolem ust a nosu a typ 2 spise v anogenitalni oblasti

onemocnéni vznika inokulaci viru do mist s poskozenym koznim krytem, odtud se §iti lymfatickou
nebo krevni cestou do oblasti neporusené kuize

k pfenosu dochazii pfimym kontaktem, nebot’ je v zevnim prostiedi virus rychle inaktivovan, zdrojem
jsou osoby postiZzené oparem rtu, nosu ¢i herpetickou stomatitidou

inkubace je 3 — 10 dnt

herpetické projevy v misté inokulace — traumaticky herpes, dojde-li k diseminaci viru do mist

s neporusenou kuzi, 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 ust

o vysev provazi horecka a regionalni lymfadenitida, béhem 8 — 10 dnti dochazi ke zhojeni

Kaposiho varioliformni dermatitida:

o nahle se objevi horecka a na poskozené ktizi herpetiformni puchytky, vyrdzka se rychle §iti do
oblasti zdravé kiize, ta je ruda, edematozni, poseta puchyiky a mokvajicimi erozemi
byva generalizovana lymfadenopatie a celkovy stav je znaéné alterovan
diagndza — izolace viru z puchyikl
terapie — acyklovir 7 dni

Arkanobakterioza

grampozitivni mikrob arkanobakterium haemolyticum
zdrojem je clovek, nakaza se §iii kapénkovou infekci, postihuje spiSe starsi déti a mladistvé



probiha pod obrazem anginy s vyrazkou napodobujici spalu, exantém zacina na extenzorovych
plochéach koncetin, $ifi se na trup a krk, ale v obliceji nebyva, casto svédi

diagnoza — rozhodujici je nalez ptvodce pii kultivaénim vySetfeni vytéru z hrdla

terapie — erytromycin

Kozni projevy meningokokcémie

G- diplokok Neisseria meningitidis
kozni pfiznaky asi u 70% meningokokovych meningitid — pfi meningokokcémii dochézi k riznému
stupni poSkozeni koznich kapilar a arteriol
klinicky obraz:
o muze jit jen o neékolik bledé cervenofialovych skvrnek nebo papulek ptipominajicich koptivku,
ale zpravidla jde o petechie rizné velikosti, nékdy generalizované, jindy je musime hledat
o nekdy se tvoii rozsahlé ekchymoz a pridruzuje se krvaceni do vnitfnich organti (purpura
fulminans)
mohou vzniknout obséhlé kozni nekrozy
vysev petechii zpravidla provazi horecka, pobolivani v krku, nékdy i bolest kloubti, svalti a
opar rtu
o pfi soucasném rozvoji meningitidy se objevuji meningeélni pfiznaky a Casto i znamky
rozvijejiciho se Soku
diagnoza — odlisit vysev petechii pfi sepsi jiné etiologie, u infekéni endokarditidy, a pfi gonokokcémii,
pfi enteroviroze, mononukleoze, virové hepatitidé
terapie — hospitalizace na JIP, ATB terapie

Syndrom toxického Soku

ptvodcem je Staphylococcus aureus tvofici exotoxin oznaceny jako toxin syndromu toxického Soku typ
1, nebo néktery ze stafylokokovych enterotoxind

patogeneze — kmen zlatého stafylokoka se mnozi v lozisku infekce, kterym muze byt folikulitida,
furunkl, infikované poranéni ktize, eflorescence planych nestovic, operacni rana, ale i peritonzilarni
absces, toxin proniké do krve a vyvola vyrazku, piekrveni sliznic a hypotenzi s naslednym rozvojem
Soku a poskozenim fady organt

klinicky obraz:

vznika nahle vysoka horecka s bolestmi svali, hlavy, obluzenim, zvraceni, prijem

na kuzi se objevi rizn¢ intenzivni skarlatiniformni exantém

hrdlo byva zarudlg, jazyk malinovity

zvysené hodnoty urey, kreatininu a jaternich testd

o O O O

klesa krevni tlak, dité kolabuje a rozviji se Sok s pfiznaky polyorganového selhavani
o smrtnost 12%

terapie hospitalizace, piivod tekutin, protistafylokokové antibiotikum, likvidace infikovaného loziska

Kawasakiho nemoc- viz ot. ¢. 4

HEPATOPATIE DETSKEHO VEKU

oznaceni pro skupinu onemocnéni jater

diive se pouzival pro jaterni choroby, které nebylo mozné ptesn¢ 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 (hepatorenalni syndrom, akutni tubularni nekroza, progresivni urémie..)
GIT onemocnéni (CN, UC, celiakie..)

DM

o O O O



akutni pankreatitida
Hodgkintiv lymfom, myeloidni metaplazie

o O O

septicky Sok
o téhotenstvi
dif. dg. — ALT, AST, ALP, GMT, bilirubin, USG

Familiarni hyperbilirubinémie

dédi¢né hyperbilirubinémie jsou neobstrukéni nehemolytické a izolované
déli se na nekonjugované (Gilbertti syndrom, Crigler-Najjartv syndrom I. a II. typu) a konjugované
(Dubin-Johnsontiv syndrom a Rotortiv syndrom)
Gilberttiv syndrom — AR benigni intermitentni nehemolyticka nekonjugovana hyperbilirubinémie
o intermitentni ikterus sklér, mirné Zloutenka, nékdy s inavou a bolestmi bticha
o nekonjugovana hyperbilirubinémie do hodnot 30 — 100 umol/l, ktera stoupa pfi zatézi, stresu i
hladovéni
Crigler-Najjariv syndrom — AR, dva typy podle aktivity enzymu UGT1A1 v jatrech
o 1. typu— velmi zavazna forma s nulovou aktivitou UGT1A1, stoupajici hladiny bilirubinu
vedou k letalnimu jadrovému ikteru novorozencti a kojencti, terapie spociva v intenzivni
fototerapii (az 12 hodin denné), jeji ucinnost ale s vékem klesa, feSenim je transplantace jater
o 2.typ— 10— 25% aktivita enzymu, pribeh je benigni a krome novorozeneckého obdobi
nevyzaduje terapii
Dubin-Johnsondv syndrom — AR benigni konjugovana hyperbilirubinémie pfi mutai v genu ABCC2
o hladina bilirubinu kolisa, vzestup mtize byt doprovazen horeckou, nauzeou, zvracenim a
bolestmi bficha
o zloutenka az po 10. roce véku
Rotorv syndrom — AR

Neonatalni cholestaza

cholestza je disledek poruchy tvorby zluci v hepatocytu nebo jeji exkrece z né€j, nebo problému
v odtoku ZIuci intrahepatalnimi ¢i extrahepatalnimi zlu¢ovymi cestami
nezralé exkreéni funkce jater vystavuji novorozence a kojence do 6 mésicli 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 vyzive
sérovy konjugovany bilirubin > 34 umol/l
ptiznaky:

o zloutenka vidinového typu

o hypocholicka az acholicka stolice

o hepatomegalie, po del$im obdobi malabsorpéni syndrom
mize se tak manifestovat fada onemocnéni — bilidrni atrézie, cysta choledochu, cholelitidza, hepatitidy,
galaktosémie, tyrosinémie, hemochromatoza, hypotyreoza, hypopituitarismus, Downtiv syndrom. ..
mize byt zkreslena fyziologickym ikterem, zloutenkou z matefského mléka
diagnostika — hladina celkového a konjugovaného bilirubinu, Zlucové kyseliny v séru, jaterni testy,
zhodnoceni celkového stavu + dalsi testy k doSetfeni konkrétni pficiny
terapie — feSeni zakladni pficiny, jinak je nespecifickd, zdkladem je hyperalimentace s navySenim
energetického piijmu, substituce A, D, E, K vitamint, kyselina ursodeoxycholova

Biliarni atrézie

je pricinou 20% cholestaz v prvnich mésicich zivota, cirh6zy, chronického jaterniho selhéni a

v

nejcastéjsi indikaci k transplantaci jater u déti



— etiologie a patogeneze nejsou objasnény, destruktivni zanétlivy fibrotizujici a obliterujici proces
zluCovych cest
—  projevy:
o protrahovany ikterus s acholickymi stolicemi, tmavou moci a postupnym rozvojem
hepatomegalie
o hypocholické nebo acholické stolice
— diagnostika — nalez 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 sttadani médi v jatrech, mozku, rohovce a dalSich organech
— porucha inkorporace médi do ceruloplazminu a jeji hromadéni v hepatocytech
— projevy — individualné dlouhy asymptomaticky interval
klinické ptiznaky obvykle az kolem 12 roku

o Unava, nechutenstvi, pobolivani bficha pii hepatomegalii

o subikterus a ikterus

o cirhoticka pfestavba — portalni hypertenze, ascites, splenomegalie, krvaceni z jicnovych varixa,
pavouckovité névy

o neurologické pfiznaky — tfes, dysartrie, dystonie, hyperkineze, rigidita

o  psychiatrické pfiznaky

o zelenohnédy Kayseriv-Fleischeriiv prstenec na okraji rohovky

o v 10% probiha pod obrazem fulminantniho jaterniho selhani
— diagnostika — nizké az stopova hladina ceruloplazminu, zvyseny odpad médi v moci
— terapie — chelaéni efekt D-tienicillaminu soucasné s pyridoxinem

Deficit a-antitrypsinu
— projevy do neonatalni cholestazy po jaterni cirhdzu
—  projevy — obvykle pod obrazem laboratornich odchylek
— terapie — zabranéni pasivnimu kufactvi, pokud dojde k selhani jater — transplantace, jinak neni
specificka 1é¢ba v détském veku

Neonatalni hemochromatoza
— vzéacné fulminantni onemocnéni jater, nadmérna akumulace Zeleza v jatrech i dalsich tkanich
—  dité se rodi predcasné s riistovou retardaci, hned po narozeni je ikterické s hepatomegalii, ascitem a
projevy koagulopatie
— laboratof — hypoferritinémie
— terapie — feSenim je pouze transplantace jater v prvnich tydnech Zivota

Nealkoholicka steatohepatitida a steatoza jater
— mnozstvi tuku v jatrech piesahujici 5% jejich hmotnosti
—  pficiny — 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 biicha
— terapie — eliminace vyvolavajici pficiny

Jaterni cirhoza
—  konecné stddium fady jaternich onemocnéni



jaterni tkan na noxu reaguje bunéénou apoptézou s naslednou fibroprodukci

regeneracnimi procesy se tvoti uzly, které vedou k pfestavbe jaterniho parenchymu

tim se méni cirkulace v jatrech, rozviji se portalni hypertenze

redukce poctu hepatocyti je podkladem funkénich zmén vedoucich k chronickému jaternimu selhani
klinické projevy — inava, nechutenstvi, nadymani, zvétSeni a bolest bficha, subikterus a ikterus, foetor
hepaticus, palmarni erytém, pavouckovité névy a palickovité prsty

terapie je mozna jen pied rozvojem cirhozy, poté se da proces stabilizovat, ale ne vylécit

Portalni hypertenze

k otevfeni kolateral mezi portalnim a systémovym fecistém dochazi pfi tlakovém gradientu 10 — 12
mmHg
splenomegalie — tuha, dobfe palpovatelna, presahuje zeberni oblouk, vznik hypersplenismu —
leukocytopenie, trombocytopenie
kolateraly:
o jicnové varixy
o  zaludeéni zily a vznik portalni hypertenzni gastropatie
o hemoroidy
o caput medusae
podle mista prekazky:
o prehepatalni — ndsledek omfalitidy, intraabdominalni infekce, septického stavu, dehydratace,
hypovolemie, utlak nadorovym procesem
o intrahepatalni — cirhdza, kongenitalni jaterni fibroza
o posthepatalni — Budd Chiariho syndrom
klinicky obraz:
o splenomegalie, pancytopenie, caput medusae, ascites, krvaceni z jicnovych varixt
terapie — prevence krvaceni z varixi — propranolol, jinak endoskopicka sklerotizace, ligace
o omeprazol, laktul6zy k eliminaci krve ze stiev
o TIPS — transjugularni intrahepaticka portosystémova spojka

Fulminantni jaterni selhani

vzacné, spojené s vysokou letalitou
nejcastéjsi pri¢inou je hepatitida A
hyperakutni, akutni a subakutni podle ¢asového okna mezi ikterem a encefalitidou
priciny:
o novorozenci — galaktosémie, tyrosinémie, hemochromat6za, mitochondridlni vady, herpetické
infekce, adenoviry
o kojenci a starsi déti — hepatitida A a B, septické stavy, po poziti paracetamolu, intolerance
fruktozy, deficit al-antitrypsinu
patogeneze — redukce poctu funkénich hepatocyttl vede k syntetické, exkrecni a detoxifikacni poruse
funkce jater a rozviji se jaterni encefalopatie, vznikaji faleSné neurotransmitery, stoupa 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 vnitiniho prostfedi adekvatni parenteralni vyzivou, korekce iontové dysbalance, H2-
blokatory, laktuloza, nevstiebatelna ATB, pti krvaceni vitamin K, zmrazena plazma, koagulacni faktory
o  pfi splnéni kritérii — urgentni transplantace jater



Reyeurv 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
hepatocytii, bez nekr6z nebo zanétlivé infiltrace

hyperamonémie, edém astrocytii, nasledné celého mozku se zanikem neurond

prognoza zavisi na véasné adekvatni 16¢bé edému mozku

NADORY CNS U DETI

tvori 20-25% détskych nadord a jsou po leukemiich nej¢astéjSimi nadory
incidence — 3/100 000 déti
hlavné solidni nadory
pfevaha chlapct, maximum okolo 5 — 8 roku
nejcastéjsi je astrocytom (50%), nejéastéjsim 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 — neurofibromatézy I. typu (gliom
mozku s nizkym stupném malignity az u 50%) a tuber6zni sklerdzy, vyznamnym rizikovym faktorem je
radioterapie (preventivni ozafeni krania u ALL)
vétsina infratentorialné (pod tentorium cerebelli), pouze 2% v mise
o infratentoridlni — zvySeny nitrolebni tlak, zvraceni, ataxie
o supratentorialni — loziskové symptomy
projevy — zpocatku necharakteristické a od prvnich ptiznakt k diagnéze uplyne zpravidla nékolik
meésict
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 casto trpi makrocefalii
poruchy chtize a rovnovahy, zmény osobnosti, spavost, drazdivost, zména stravovacich a
spankovych navykt, problémy s feci
epileptické zachvaty
diencefalicky syndrom — postizeni hypotalamu a III. komory — neprospivani, vahovy tbytek..
ptiznaky hydrocefalu (zvétSeny obvod hlavy, tuhd pulzujici fontanela, vyklenuté ¢elo, piiznak
zapadajiciho slunce (pohled jakoby doli))
o obrny hlavovych nervii — nador prodlouzené michy
o nadory michy — bolest v zadech, porucha chiize, koordinace a sfinkterové problémy
déti mladsi 10 let maji spiSe maligni nddor zadni jadmy lebni — meduloblastom, které ¢asto vedou
k nitrolebni hypertenzi, u dospivajicich pfevladaji supratentoridlni nadory (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 pacient s meduloblastomem)
pozdni nasledky — hlavné po ozateni — ztrata bilé hmoty, sniZzeni vyvojového kvocientu, postizeni
kognitivnich funkci (pozornost, soustfedéni, pamét’)



11. Diferencialni diagnostika malého vzristu
Ockovani — principy, vyznam, nezadouci ucinky
Ile6zni stav

DIFERENCIALNI DIAGNOSTIKA MALEHO VZRUSTU

— zarustovou retardaci povazujeme vysku ditéte pod 3. percentilem pro dany vek a ristovou rychlost pod
25. percentilem pro dany vék (2 méteni v odstupu minimalné 6 mésicl)
—  kostni vék — RTG levého zapésti
— rust — zvétSovani poctu a velikosti buné¢k téla
— vyvoj — morfologické a funkéni vyzravani jednotlivych ¢asti organti
— faktory ovliviiujici geneticky zaklad:
o vyziva, prostiedi, metabolismus
o neurohormonalni regulace — STH (pfes IGF I, IGF II), hormony §titné zlazy, inzulin,
glukokortikoidy, androgeny, estrogeny
vitamin D
odpoveéd’ cilovych tkani

Fyziologicka varianta malého vzriistu
—  vétsina déti, ktera splituji kritéria pro maly vzrist jsou zdrava
— familiarni maly vzrist — oba rodice jsou mali, kostni v€k neni opozdén a puberta zacind ve stejném
veku jako u vrstevniktl, dospéla vyska je v souladu s genetickou predikei a dosahuji ji v pfiméteném
véku
o je tieba ale odlisit, zda se nejedna o nekterou z forem dédicné formy kostnich dysplazii, které
mohou byt spojeny s riizné vyjadienou disproporcionalitou
— konstitu¢né opozdény rust a puberta — nejsou pritomny klinické ani laboratorni znamky zadného
chronického onemocnéni
o kostni vék byva opozdén, u jednoho nebo obou rodici zjistime podobny vzorec dospivani,
které zacina obvykle o 2 — 3 roky pozdé¢ji, a stejné opozdéné je i uzavieni ristovych stérbin
o neni indikaci k zadné 1écbé, n€kdy ale mize vést ke zna¢nému handicapu pfi srovnani
s vrstevniky
o pfi kostnim veku nad 12 let je mozno podat malé davky muzskych pohlavnich hormoni
k indukci puberty a akcelerace rustu

Chronické nemoci systéemové povahy
— dlouhodobé onemocnéni, které postihuje organismus jako celek, muzZe vyvolat ristovou retardaci
—  15% z celkového poctu déti s malym vzristem
— interference s IGF I, nebo narusuji fosfatovy metabolismus
— mechanismy vzniku:
nadbytek glukokortikoidii
psychicka zatéz
malabsorpéni syndrom (celiakie)
hypoxie (CF, cyanoza)
acidoza (CRI)
chronicky zanét (JIA, CN, CF)
poruchy vodniho a elektrolytového hospodarstvi (diabetes insipidus, Barrterv syndrom)

o 0 0O O O O O

poruchy kostniho metabolismu (osteogenesis imperfekta, achondroplazie)
o proteinovy a energeticky deficit (hladovéni, mentalni anorexie, celiakie, CN, CF, CRI)

— pruvodni projev chronického onemocnéni, piipadné vedlejsi ucinek 1écby pfi non-compliance pacienta



miZe na zavazné onemocnéni jako prvni upozornit (nespecifické stievni zanéty, oligosymptomaticka
celiakie)

1é¢ba se zaméfuje na zakladni onemocnéni a pii jeho zvladnuti se ristové tempo zlepsSuje

patfi sem i malnutrice — dlouhodobé¢ snizeny ptivod kalorii nebo ztraty pii tézkych dlouhotrvajicich
katabolickych stavech (popaleniny, pooperaéni, pourazové obdobi) jsou provazeny opozd’ovanim

v rustu, vyjimecné az jeho zastavenim, efekt pfinasi dlouhodoba realimentace

Hormonalni poruchy

kongenitalni hypotyredza — byvala zdvaznou pficinou ristové poruchy pied zavedenim screeningu
autoimunitni hypotyredza (Hashimotova) — ziskana forma hypotyre6zy, zpomaleni rustu i kostni
maturace, diagnostika na zaklad¢€ stanoveni hladiny tyreoidalnich hormont, TSH, pfitomnosti
protilatek, UZ nalez, terapie — substituce tyreoidalnimi hormony
pozdni nasledek predc¢asné puberty nebo pseudopuberty — vlivem ptedCasné tvorby pohlavnich
hormoni se urychli kostni zrani a dojde k uzavéeru ristovych Stérbin, pficina mize byt centralni nebo
periferni a rozhodujici je v€asna 1écba
dlouhodobé¢ zvysena hladina glukokortikoidti — endogenné nebo exogenné, inhibie osteoplastické a
stimulace osteoplastické aktivity

o kromé ristové poruchy i trupova obezita, mésicovity oblicej, hirsutismus, osteoporoza,

porucha glukézové tolerance a zmény v mineralogramu

deficit ristového hormonu:

o vrozeny — genoveé podminény, napt. u sy Prader-Willi u kterého je spojen s mentalni retardaci,
obezitou a hypogonadotropnim hypogonadismem
ziskany — perinatalni trauma, nador (kraniofaryngeom), ozafeni, zanéty, trauma CNS
idiopaticky
izolovany nebo kombinovany s chybénim jinych hypofyzarnich hormont

O O O O

zaostavani v ristu spojené s opozdénim kostniho zrani, kratsi trup, delsi koncetiny, akromikrie,
hypogonadismus

Genetické priciny malého vzristu

vétSina nosic¢li chromozomalnich aberaci spojenych s malym vzristem ma dimorfické rysy, ptipadné
dalsi vrozené vyvojové vady
nejcastéjsi jsou numerické nebo strukturalni abnormity pohlavnich chromozomi
Turner@v syndrom — 45,X, 45X/46,XX
o divky produkuji fyziologické mnozstvi GH, ale jejich vyska je vyznamné snizena vlivem nizsi
rustové odpovédi dlouhych kosti
vede ke ztraté piriblizné 20 cm dospélé vysky, ta kolisa mezi 134 — 158 cm
absence pohlavniho vyvoje, kratky krk, pterygia colli, $iroky hrudnik s hyponastickymi
maminami, cubiti valgi, kratky dolni segment, kratky IV. metakarp
o Casté vrozené vady KVS a uropoetického traktu
Léri-Weilluv syndrom — kostni dysplazie charakterizovana disproporcialné malou postavou

hpochondroplazie, achondroplazie

psychosocialni deprivace — u psychicky nebo fyzicky tyranych déti nebo déti nadmérné zatézovanych

dochazi ke snizené tvorbé rustového hormonu a IGF-1, pfi¢inou je porucha neuroendokrinni regulace

na urovni hypotalamu v dtsledku zvySené tvorby noradrenalinu a serotoninu pti dlouhodobém stresu
o soucasné se zvysuji stresové hormony — glukokortikoidy, které negativné plisobi na rist kosti
o reverzibilni po zméné prostiedi, psychosomatické onemocnéni

Lécba riistovym hormonem

substitucni 1écba:
o deficit GH déti a tézky deficit GH u dospélych



o syndrom Prader-Willi (abnormalita 15. chromozomu) — hypothalamicka dysfunkce narusuje
pfirozeny sekre¢ni rytmus a méni jidelni chovani, nadbytek tukové tkané, bytek netukové
télesné komponenty, dobfe reaguji na malé davky ristového hormonu urychlenim ristového
tempa a upravou télesného slozeni

—  1é¢ba suprafyziologickymi davkami:

o Turnerdv syndrom

o rustové selhani u déti s chronickou renalni insuficienci

o postnatalni ristové selhani navazujici na intrauterinni rustovou retardaci

OCKOVANI — PRINCIPY, VYZNAM, NEZADOUCI UCINKY

— specifickou imunitu vii¢i konkrétnimu antigenu mtze clovek ziskat ¢tyfmi zptsoby:
pasivné, pfirozené (transplacentarné, matefskym mlékem)
pasivné, uméle (podani heterolognich globulint, homolognich imunoglobulint)

@]

o aktivné, ptirozen¢ (postinfekéni)

o aktivné, uméle (postvakcinacni)

Pasivni imunizace
— pouzivaji se ptipravky, které jiz obsahuji specifické protilatky, vyrabéji se z lidské nebo zviteci plazmy
a jsou uréeny k profylaxi nebo terapii riiznych infekci
—  Ucinek zavisi na v€asném podani
— heterologni globuliny — ziské&vaji se z plazmy hyperimunizovanych zvitat (koni), jsou zpracovény tak,
aby obsahovaly u¢inna mnozstvi protilatek pfi co nejmensim obsahu bilkovin
o ochranné plisobeni vétsinou trva 1-2 tydny
o lokalni NU — erytém, edém, bolestivost
o celkové NU — anafylakticky $ok (bezprostiedn& 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 — ptipravky z lidské plazmy zdravych darct, delsi doba ochrany (6-8 tydnu)
o nezadouci reakce jsou mirné a pfechodné

Aktivni imunizace
— pouzivaji se ockovaci latky (vakciny), jejichz i€innou slozkou jsou antigenni komponenty ptivodcii
infekénich nemoci
— podle zpisobu ziskani antigenniho materialu rozlisujeme nékolik typti 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, zardénkam, pfiusnicim, oralni vakcina proti
détské obrné, vakcina proti zIuté zimnici

o usmrcené (inaktivované) vakciny — suspenze usmrcenych bakterii (davivy kasel) nebo virti
(chfipka, klistova encefalitida, HAV, vzteklina). Infekéni Cinitelé jsou zbaveni reprodukéni
schopnosti a maji tak nizsi antigenicitu

o toxoidy (anatoxiny) — bakterialni exotoxiny, jejichz toxicita byla chemickou cestou potlacena,
ale antigenicita zlistala zachovana. Navozuje tvorbu antitoxickych protilatek (proti zaskrtu,
tetanu)

o split-vakciny — pfipravovany rozstépenim a purifikaci virovych partikuli, odstranéni toxickych
komponent virového proteinu vede ke snizeni reaktogennosti vakciny, niz§i imunologicka
ucinnost (chfipka)



o polysacharidové vakciny — chemovakciny, vyrobeny purifikaci antigennich komponent
(polysacharidova pouzdra) nékterych mikroorganismi (proti meningokokovym,
pneumokokovym a homofilovym infekcim)

o syntetické vakciny pfipravovany chemickou cestou, obvykle rekombinantni technologii a
obsahuji syntetické antigeny (proti HBV)

— dalezitou soucasti vakciny je adjuvans — latka, ktera se pouziva pro zvyseni antigenicity ockovaci latky,
¢imz je zajiSténa vyraznéjsi imunitni odpovéd’. Pusobi riznym zplsobem — aktivuje makrofagy,
ovliviiuje lymfocyty.... pfikladem je hydroxid hlinity

Organizace ockovdni v CR
— o€kovani je nejvyznamnéjsim a vysoce u¢innym opatienim v prevenci prenosnych nemoci
— ockovani se déli na:
o pravidelné — o¢kovani vSech osob urcitych vekovych skupin nebo ockovani skupin fyzickych
osob vymezenych vys$§im rizikem infekce z diivodi jinych nez pracovnich
= ockovani déti proti (TBC?), zaskrtu, tetanu, davivému kasli, Haemophilus influenzae
typu b, pfenosné détské obrné, spalnickam, zardénkam, piiusnicim a HBV
= ockovani proti chiipce a str. pneumoniae u osob umisténych v 1écebnach dlouhodobé
nemocnych, domovech diichodct a ustavech socialni péce, pokud tyto osoby trpi
chronickym onemocnénim dychacich cest, srdce, cév, ledvin nebo diabetem
= ockovani proti HBV u osob pfed zatazenim do dialyza¢niho programu a u osob
v rodinném nebo sexualnim kontaktu s onemocnénim HBV
o zvlastni — okovani osob ¢innych na pracovistich s vys$sim rizikem vzniku infekce — HBV,
vzteklina, chiipka a HAV
o mimotadné — k prevenci infekci v mimoiadnych situacich, na zaklad€ rozhodnuti hlavniho
hygienika
o ockovani pfi Grazech, poranénich a nehojicich se ranach — k prevenci rannych infekci — tetanus
a vzteklina
o ockovani ptred cestou do zahrani¢i — k prevenci infekci béhem pobytu v zahranici, pfedevsim
v oblastech s vy$§im rizikem ndkazy
o ockovani na zddost — ockovani, které nepatii do ostatnich skupin

Pravidelné ockovani deti
— ockovani proti tuberkuldze — zakladni — 4. den — 6. tyden po narozeni, pteockovani v 11 letech véku u
déti s negativnim tuberkulinovym testem
o celoplosné oc¢kovani 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 zakladni ockovaci schéma:
=  prvni davka se ockuje od zapocatého 9. tydne
= druha a tfeti davka se podava v pribéhu prvniho roku zivota ditéte, pficemz interval
mezi davkami je nejméné jeden mésic
= ¢tvrtd davka se podava nejméné 6 mésicu po 3. davee, nejpozdéji pred dovrSenim 18.
mesice
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 pfenosné détské obrné
o pteockovani proti tetanu se dale provede od dovrSeni 25 let do dovrSeni 26 let veéku, dalsi
preockovani kazdych 10 — 15 let
— ockovani proti spalnickam, zardénkam a pfiusnicim (MMR)- trojkombinovana vakcina obsahujici
atenuované viry, nebo ¢tyfkobinace i s virem planych nestovic, podava se s.c.
o zakladni ockovani nejprve 1. den 15 mésice, pfeockovani za 6 az 10 mésicti



— ockovani proti HBV — prvni dvé davky v prvnich mésicich Zivota, tieti davka nejpozdéji do konce tii let
o u HBsAG pozitivni matky se ockovani zahdji nejpozdéji do 24 hodin po narozeni

Vék Povinna o¢kovani (od 1.11.2010)" Nepovinna o¢kovani?
4 dny - 6 tuberkuldza (pouze v indikovanych
tydnu pripadech)
6 tydnu rotavirus (1. davka)

pneumokok (1. davka)

2 mésice  hexavakcina (1. davka od 9. tydne)
rotavirus (2. davka — odstup 1 mésic)
pneumokok (2. davka — odstup 1

y . hexavakcina (2. davka — odstup 1 meésic)
3 mésice .
mgsic)
rotavirus (3. davka — odstup 1 mésic)
v hexavakcina (3. davka — odstup 1 pneumokok (3. davka — odstup 1
4 mésice . <
meésic) meésic)
. . o hexavakcina (4. davka — odstup 6
10 mésici <o
meésict)
11-15 mésica pneumokok (pfeockovani)
15 mésici  MMR (1. davka) plané nestovice (1. davka)
21-25 mésici MM,RO(Z davka - odstup 6-10 plané nestovice (2. davka)
mésicill)
5 let 1. pfeockovani: zaskrt, tetanus,
pertuse
10 Tet 2. pteockovani: zaskrt, tetanus,

pertuse, polio
13 let divky: papilomavirus (3 davky)
20-251let tetanus (7. davka)

— ockovani provadi prakticky lékar pro déti a dorost (s vyjimkou TBC — novorozenecké oddéleni)

Kontraindikace ockovani
— uosob s akutnim hore¢natym onemocnénim
— u osob podezielych z nakazy
— uosob oslabenych a ve stadiu Casné rekonvalescence (nejdiive za 14 dnti po odeznéni infekéniho
onemocneni)
— uosob s aktivni TBC
— uosob s ovéfenou poruchou imunitniho systému
— uosob s hemoblastozami a jinymi malignitami
— uosob uZivajicich imunosupresiva
— uosob s precitlivélosti na vakcinalni komponentu
— uosob s mimofadné zavaznou reakci po pfedchozim ofkovani
— pertuse je KI u chorob typu epilepsie, kojenecké spasmy, afebrilni kiece, progresivni encefalopatie

Reakce po ockovani
— lokalni a celkové, bezprostiedni, pozdni, velmi pozdni, ocekavané a neobvyklé



— lokalni — v mist¢ aplikace vakciny, vétSinou pod obrazem zarudnuti, otoku, bolestivosti v misté vpichu,
Castejsi po aplikaci zivych vakcin

— celkové — anafylakticky Sok — nastupuje do 30 minut, ¢ast&ji po podani heterolognich imunoglobulinti,
neurologické komplikace — vSechny projevy postizeni neurologického systému 28 dnd po ockovani —
porucha védomi, encefalopatie, febrilni kiece, neuritida, polyradikuloneuritida, encefalomyelitida,
subakutni sklerotizujici panecefalitida (po Spalnickach)

— fyziologické (o¢ekavané) — nezavazné, teplota, bolesti ve svalech, inava, vyrazka (spalnicky), u zivych
vakcin obvykle za 1 tyden, u inaktivovanych do 48 hodin, vétSinou neni nutné zahajit 1écbu
1é¢bu, je nutno je hlasit epidemiologovi na hygienické stanici

— selhani ockovani — nedostatecna protilatkou odpovéd’ — imunodeficience, ockovani béhem zavazného
onemocnéni, v rekonvalescenci, pii piitomnosti matefskych protilatek

— po ockovani inaktivovanou vakcinou se ma vyvarovat zvysené fyzické namahy po dobu 48 hodin a po
zivé vakciné 14 dnt

ILEOZNI STAV

— nahla stfevni neprichodnost, porucha stfevni pasaze s rozvojem zavaznych poruch, metabolického
rozvratu, multiorganového rozvratu
—  Zivot ohrozujici stav, ziskana NPB, ¢im nizsi vk, tim vyS$si progrese
— hlavni pfiznaky — bolest bficha, zvraceni, porucha stfevni pasaze
— déleni — mechanicky, neurogenni, spasticky a cévni
—  Mechanicky ileus
o prekazka — zvySeni peristaltiky a spasmus nad ptekazkou, obsah méstna nad piekdzkou, stievo
ochabuje az zcela ustava v ¢innosti, hromadéni obsahu a plynt — distenze
o omezeni resorpce tekutin stievni sténou — ischemie — prosaklé, barevné zménéné, kolem
serdzni vypotek
snizena odolnost vici infekci — prostup bakterialnich toxint i bakterii
projevy:
= kolikovité bolesti (spasmy), zastava odchodu plynt a stolice, zvySena stievni motilita
(hybnost stiev), zvraceni
=  miserere — zvraceni stolice
o obturacni — nejcastéji pooperacni adheze, prosty ileus
= intraluminarni — biliarni ileus (Zluc¢ovy konkrement do stfeva pistéli, Bauhinska
chloperi), cizopasnici, potrava (nestravené zbytky, pecky)
= intramuralni — striktury — nadory colon, stendzy po operacich/poranénich,
postradia¢ni, m. Crohn, UC
=  extramuralni — sristy, uskiinuté kyly, Gtlak nadorem z okoli
= projevy — kolikovita bolest, zvraceni, zastava plynd a stolice, neklid, tlevova poloha,
Casto Sokova bolest, humoralni rozvrat, vzedmuté biicho, zvysena peristaltika,
zvySené napéti stény, bez defense
= vySetieni — RTG, skiaskopie
= terapie — chirurgicka
o strangula¢ni —uzavér prisvitu stteva a stlaéeni cév ve sténé/v zavésu — nekroza
= projevy — dany rozsahem a umisténim, kruta, nahle vznikla bolest, reflexni zvraceni,
rychly rozvoj Soku, neklid, poceni, tachykardie, postupné drazdéné peritonea,
perforace
=  uskifinuti hernie
= volvulus — rotace nekteré ¢asti zaludku (vzacné) nebo stfeva kolem své osy, napft. pfi
vrozeném dlouhém mezenteriu
= invaginace:



(intususcepce) porucha, pfi niz se ¢ast travici trubice vsune do lumen
sousedni ¢asti travici trubice a zpusobi stfevni obstrukci spojenou se
strangulaci mezenteria

nejcastéji ileokolicka

je nejcastéjsi pri¢inou stfevni obstrukce u déti ve véku 3 mésict az 6 let
Casto sezonni vyskyt s maximem na jafe a na podzim

etiologie — vét§inou neni zndma, byla popsana spojitost s adenovirovymi
infekcemi, zanétem stfedniho ucha, gastroenteritidou. ..

o vodicim bodem invaginace mtize byt hypertroficky lymfaticka tkan
Peyerovych plati, Meckeliv divertikl, polyp, neurofibrom,
intestinalni duplikatura, hemangiom, lymfom..

o muze jit o pooperacni komplikaci nebo mize vzniknout u pacientt
s cystickou fibrézou

klinicky obraz — vétSina spontanné nevymizi a bez 1écby hrozi perforaci,
peritonitidou az umrtim, tyto komplikace vétSinou nastavaji za vice nez 24
hodin

o ileokolicka invaginace mize progredovat az do analni oblasti a je
nutno ji diferencialné diagnosticky odlisit od rektalniho prolapsu

o oblenuje se zilni navrat, vznika edém stfevni stény a objevuje se
krvéceni ze stfevni sliznice

o v 60% je ptitomna krvava stolice, n€kdy s pfimési hlenu — vzhled
malinového zelé

o nahly vznik kolikovité bolesti, flexe dolnich koncetin je
doprovézena placem

o mezi atakami kolik je dité klidné a chova se normalné, klidovy
interval se postupné zkracuje

o stav progreduje do celkové slabosti, letargie az Sokového stavu
s hore¢kou, nalez na btise byva relativné nenapadny — asi 30% déti
nema hmatnou rezistenci, u ostatnich se objevuje klobasovité
zdufeni nejcastéji v pravém hornim kvadrantu

o bficho se postupné zvétSuje, je citlivé

o zvraceni az biliarniho charakteru

o stav progreduje v zastavu stfevni pasaze a odchodu stolice a plynt

diagnostika:

o zakladni metodou je UZ (obraz solenoidu, kokardy a ra¢ich klepet)

o dopliujici — RTG ve stoje, jenz ukaze znamky iledzniho stavu

o ileocékalni invaginace — diagnosticko-terapeuticka metoda —
irigografie s kontrastem

o pti selhani desinvaginace je nutné operacni feseni

dif. dg. — gastroenteritida, enterokolitida, krvaceni z Meckelova divertiklu,
krvaceni do GIT pii Henochové-Schonleinové purpufe, rektalni prolaps
terapie — nahla piihoda, nutno fesit neodkladné, nelécena je témét vzdy
fatalni

— Neurogenni ileus — neurogenni nebo toxicka porucha motility
o paralyticky — funk¢ni porucha na Grovni nervovych pleteni stfevni stény — ztraci hybnost a

tonus

priciny — operacni trauma, peritonitida, strangulacni a cévni ileus, reflexni poruchy pii
poranéni mozku/michy, koliky (rendlni, zZlu¢ové), otrava Pb, pneumonie

projevy — atonie a rozpéti trubice, vzedmuté biicho, poslech — mrtvé ticho, zastava
odchodu plyni a stolice, zvraceni

dg - RTG



= terapie — konzervativni, odstranéni pficiny, parenteralni vyziva, 1éky tonizujici stfevni
sténu (neostigmin), prokinetika
o spasticky — vzacny — kiecovity stah svaloviny vlivem podrazdéni nervovych pleteni ve stieve
= unemocnych s neurologickymi poruchami (tabes dorsalis, meningitida..),
endokrinnimi, pfi poranéni michy
=  projevy — piiznaky mechanického ileu, netrva dlouho, celkové dobry stav
= terapie — spasmolytika, chirurgie
Cévni ileus
o embolie tepen nebo tromboza zil
o krutd bolest z ischemie
o projevy —u trombodzy pozvojnéjsi nastup, u embolie prudka, Sokujici bolest, tézko
lokalizovatelna, rychla paréza GIT, ticho, vzedmuté bficho, celkové toxicky stav s Sokem
diagnostika — nativni RTG ve vzptimené poloze, které ukaze fadu hladinek tekutiny a vzduchu, u
mechanického ileu se RTG obraz zhorsuje
o je KI vysetfeni baryovou kontrastni latkou, 1ze podat malé mnozstvi vodniho kontrastu

Meckeluy divertikl

20 — 60 cm od Bauhinské chlopné, antimezenterialni strana terminalniho ilea

zbytek ductus omphaloentericus, v 50% obsahuje zalude¢ni/pankreatickou tkan

projevy — asymptomaticky, nebo komplikace — enteroragie, invaginace, ileus, zanét, perforace
dg — radioizotop

terapie — chirurgicka

Mekoniovy ileus

intraluminalni obstrukce stfedniho ilea patologicky vazkou smolkou, oralni dilatace klicek
s polotekutym obsahem, distaln€ je stfevo uzké
témét vzdy spojen s CF
projevy — vzedmuti bficha, zvraceni, palpacni rezistence
dg — RTG ve visu — suché ileum — distenze klicek bez napadnych hladinek (obraz mydlovych bublin)
terapie — konzervativni — Setrné klyzma
o operacni — resekce dilatovaného segmentu, ileostomie

komplikace — volvulus, nekroza, perforace, peritonitida

Hirschprungova choroba

vrozena stfevni aganglioza
Castéji u chlapct
polygenni dédi¢nost
usek trvale stazeny, pasaZ mozna jen se zvySenym usilim zdravého stieva (rychle hypertrofuje, dilatuje)
klasifikace dle délky tiseku:
o ultrakratkd
o klasicka (rektosigmoideum)
o dlouha (rektum az colon transversum)
o aganglioza celého stfeva
projevy — dle véku a délky postizeni
o klasicka forma — jiz v novorozeneckém véku — prestava pit, vzedmuté biisko, ublinkava,
zvraci, pfi vySetfeni per rektum vychazi hlasité plyny a smolka, spontanni Giprava mozn4, ale
Casty navrat
dg. — anorektalni manometrie, irigografie, defektografie, biopsie
terapie — operacni — resekce postizeného tseku



12. Zaklady peroralni a parenteralni rehydratace a realimentace
Hypertenze — diferencialni diagnoza
Hemolyticko-uremicky syndrom

ZAKLADY PERORALNI A PARENTERALNI REHYDRATACE A
REALIMENTACE

Dehydratace
— izotonicka — nejcastéji prijmy, ztrata krve/plazmy, popaleniny, punkce ascitu, predavkovani diuretiky
o ztrata vody i iontli, ECT izotonicka, Na v normeé
— hypotonickd — CRI, Addisonova choroba, jaterni cirhdza, piti pouze Cisté vody
o ztrata Na vétsi neZ vody — Na v séru < 130mmol/l
o bunky ohrozeny edémem, hlavn¢ CNS, pii poklesu Na pod 120 mmol/l — porucha védomi,
ktece
—  hypertonicka — vétsi ztraty vody nez Na
o Navséru>150mmol/l
o ztrata hhypoosmolarni tekutiny — zvraceni, profuzni poceni, porucha tvorby moci (polyurie pfi
ARS, DI..)
snizeni pfijmu vody — neschopni se napit/komunikovat, se snizenym pocitem zizné
riziko vzniku dysekvilibraéniho syndromu — u néhlé a rychlé upravy — edém mozku — akutni
zménou objemu a slozeni krevni plazmy, hladina by méla klesat o 1 mmol/l za hodinu
— dle stupné:
o lehka — ubytek o0 5%
= Casté stolice, nechut’, mrzutost, neklid
= terapie — ¢aj, odvary, rehydratace
= asymptomatické
o stfedni —ubytek 5-10%
= sniZeny turgor, suché sliznice, chladna akra, hypoventilace, pocit Zizn¢, agitovanost,
tachykardie, oslabené pulzy na periferii, ortostaticka hypotenze, mirné vpadla
fontanela, oligurie
= terapie — tekutiny i.v.
o tézka —ubytek vice nez 10%, az hypovolemicky Sok
=  poruchy védomi, tachykardie, nitkovity pulz, chladna akra, hypotenze, rychlé a
prohloubené dychani, snizeny turgor, vpadla fontanela, velmi suché sliznice,
anurie/oligurie, nejsou slzy
—  parenteralni terapie
o mnozstvi potfebnych tekutin:
=  3-10kg- 100 ml/kg/24 hodin
= dalSich 10 -20 kg — 1000 ml + 50 ml/kg nad 10 kg
= vice nez 20 kg — 1500 ml + 20ml/kg nad 20 kg
rychlost infuze — 20 ml/kg/30min
indikace — pfi tézké dehydrataci
protiSokova terapie — 1. fAze rehydratace, aplikae 10ml/kg/20 min F1/1, dle potieby opakovat
= ucinngjsi podavani koloidd
= cil —tprava hypovolemie, zlepSeni cirkulace
o vlastni rehydratace:
= inicialni — doplnéni EC objemu, % deficitu vody, ukonceni infuze pfi zlepseni
hydratace (iprava TK, TF, prokrveni, zacne-li mocit
= udrzovaci — dal$i doplnéni EC, snaha upravit IC objem — soucet zakladnich potieb +



o

odhad ztrat

e infuze Glu 5% + NaCl, KCl
e hypernatremicka rehydratace — nesmi byt pfili$ rychla (riziko edému,
nitrolebniho krvaceni)

e podavat pomalu plazmu a roztoky, nikdy ne samotnou glukézu, pokles Na o

1 mmol/I za hodinu

e tprava MAC — pii zavazné acidoze, bikarbonat

roztoky pro i.v. rehydrataci:
= F1/1-150 mmol/l

= F1/2 75 mmol/l + zbytek 5% glukédza (5g Glu ve 100ml)
=  Ringer — NaCl, KCl, CaCl2

=  Hartmann

—  Orélni rehydratace
indikace — mirn4, stfedni dehydratace

o

o

Realimentace

nepodavat — kolové napoje, ovocné §tavy (sorbitol iniciuje motilitu), mineralky, vyvary —

nevhodné slozeni iontt

oralni rehydrata¢ni roztoky (ORS):

= 60 mmol/l Na
= 20mmol/lK
= 70 mmol/l Glu

= fedéni 5% ryzovym odvarem

= davka 150 — 200 ml/kg

= nepodavat déle jak 24 hodin — co nejdiive piechod na ptivodni vyzivu
KI — tézky celkovy stav, Sok, intenzivni krvaceni

U kojenych déti je pouzito matetfské mléko, kdy se kojeni nepierusuje ani v piipad¢ dehydratace ditcte a
podavani rehydratacnich roztokt. U déti uméle zivenych se realimentace provadi stejnymi nahradnimi mléénymi
vyrobky zalozenymi na bilkoviné kravského mléka, jaké byly pouzivany ve vyziveé pied zacatkem akutniho

prijmu. Mlécné preparaty jsou podavany také v plné koncentraci a vyhodné je fedéni v ryzovém 5% odvaru.
Podani bezlaktézovych a/nebo nizkolaktézovych mlék a extenzivné hydrolyzovanych preparati se nepouziva v
zakladni 1é¢be pfi realimentaci déti s akutnim prijmem.

U batolat a starSich déti je nezbytné vyloucit stravu s vysokym obsahem disacharidii a tukii. Doporucena je

mixovana strava (ryze, brambory, zeleninové nebo ovocné pyré, kufeci maso, suchary, starsi pecivo).

Rehydratace a realimentace

kojené déti

nekojené déti
do 1 roku

starsi déti

0 - 4 hodiny

matefské mléko + ORS
10ml/kg/kazdou stolici

ORS 30-150 ml/kg dle
stupn¢ dehydratace

ORS 30-150 ml/kg dle
stupné dehydratace

ORS = oralni rehydratacni roztok

vice jak 4 hodiny

matetské mléko + ORS 10ml/kg/kazdou stolici

pivodni mléko + ORS 10ml/kg/kazdou stolici

mixované brambory, ryze, kukufice, mrkvové, bananové
pyré, kufeci maso, suchary, starsi pec¢ivo + ORS
10ml/kg/kazdou stolici



HYPERTENZE — DIFERENCIALNI DIAGNOZA

—  TK tizce koreluje s vékem ditéte, pohlavim a vyskou

—  vzdy minimalné 3 méfeni

— hodnoty posuzujeme dle percentilovych tabulek

—  péatrame po organovych zménach disledkem hypertenze — ¢astéji u HT 2. stupné

o hypertrofie LK, postizeni cév (stendza retinalnich arterii, ztlusténi intimy/medie karotid),

postizeni ledvin (snizeni funkci, albuminurie)

— zvysSeny TK — hodnoty nad 90 percentilem pfislusného véku, pohlavi, t€lesné vysky, pfi nejméné 3

samostatnych méfenich

—  vysoky normalni krevni tlak — tlak mezi 90 — 95 percentilem
— HT 1. stupné — je-li sTK, dTK nebo oba mezi 95 — 99 percentilem
— HT 2. stupné — TK nad 99 percentilem

—  priciny:

o primarni hypertenze (esencialni)

dg. po vylouceni sekundarnich ptic¢in

u adolescentil vyssi prevalence

tzv. tracking hypertenze — jev, kdy od ptedskolniho véku ma TK tendenci kopirovat
urdity percentil

pric¢iny — multifaktorialni, 30% genetické faktory

RF — nadvaha, obezita, snizena t€lesna aktivita, zvySeny piijem Na, nepiiznivé
psychosocialni vlivy

rezimova opatieni — dieta, pohyb..

farmakoterapie po vyCerpani rezimovych opatieni

o sekundarni hypertenze (organicka)

— diagnostika:

symptom jiného onemocnéni
¢im je dité mladsi, tim vétsi je pravdépodobnost sekundarni hypertenze
priciny:
e renalni (5% renovaskularni, 60 — 80% renoparenhymatozni)
o stendza renalni arterie, fibromuskularni dysplazie
o pyelonefritida, GN, hydronefrdoza, dysplazie ledvin, polycysticka
ledvina, VUR, uret obstrukce, tumor, Grazy, rejekce pfi
transplantaci, SLE
e vaskularni — koarktace aorty, postizeni renalni arterie (stendza, tromboza,
aneurysma), tromboza renalni Zily, vaskulitida
e endokrinni — hypertyre6za, hyperparatyre6za, KAH, Cushingtv syndrom,
primarni hyperaldosteronismus, feochromocytom, diabeticka nefropatie,
Liddletv syndrom
¢ neurologické — tumor, krvaceni

o anamnéza

o fyzikélni vySetfeni

o laboratof:

KO, urea, kreatinin, Na, K, Ca, lipidy

moc (chemicky, sediment, mikroalbuminurie)
hormony §titné zlazy

sono ledvin, nadledvin

ECHO

EKG



= doporucena — aldosteron, plazmaticka reninova aktivita, kyselina vanilmandlova
v mo¢i, dopamin, adrenalin, NA, 24 hodinovy monitoring TK, zatézova ergometrie,
DMSA 99mTc scan
=  specialni testy — doppler rendlnich arterii, DSA renalnich arterii, MRA, CT
s kontrastem, steroidy v moci, kompletni endokrinni vysetieni, ocni pozadi pfi
maligni HT, genetika
—  priciny dle véku:
o novorozenci a kojenci — tromboza renalni arterie/vény, vrozena onemocnéni ledvin, koarktace
aorty
batole, pfedskolni vék — renoparenchymato6zni, renovaskularni, koarktace aorty
mladsi $kolni v€k — renoparenchymatdzni, renovaskularni, primarni

star$i Skolni veék a adolescenti — primarni, renoparenchymatozni, léky indukovana

HEMOLYTICKO-UREMICKY SYNDROM

— 2 zakladni formy D+ a D- HUS (D= diarrhoea, prijem)

D+ HUS
— glomerulopatie pfi systémovém postizeni kapilar fady organti (zejména ledvin) postihujici predevsim
kojence a batolata
— v Evropé je incidence nizka
— v anamnéze je ¢asto podavani nepievareného kravského nebo koziho mléka, konzumace nedostatecné
tepelné upraveného masa, po poziti kontaminované zeleniny, koupani v bazénech s kontaminovanou
vodou
— typickou formu zptsobuje shiga-like toxin produkovany nékterémi sérotypy E.coli (O157:H7 nebo
jinymi), ten poskozuje prevazn¢ endotel glomerularnich kapilar a vede k lokalni intravaskuldrni
koagulaci, ktera mtize byt i extrarenalni (pankreatitida, hepatitida, krvaceni do CNS)
—  projevy:
o hemoragicka kolitida s prijmem s krvi
o asipo 1 tydnu se objevuje bledost, oligurie
o pri postizeni CNS od zacatku poruchy védomi az kiece
o laboratorné vyrazna hemolyticka anémie s deformaci erytrocyti, trombocytopenii, hemoglobin
pod 70g/1
o zvySena hladina bilirubinu a sérovych transaminaz
o UZ-zvétseni ledviny
o stanoveni shiga-like toxinu ve stolici nebo v krvi
o  GF vyrazné sniZena, az akutni selhani ledvin
—  terapie — symptomaticka
o sleduje se diuréza, podporuje se furosemidem
o antihypertenziva
o elimina¢ni Iécba u ASL
o transfuze pii poklesu hemoglobinu pod 60g/1
— letalita okolo 5%

e

— heterogenni skupina, ktera jesté neni plné€ objasnéna
—  Casté rekurence, mnohdy familiarni vyskyt
—  zavazny prub¢h s vyznamnou hypertenzi a poruchou rendlnich funkei



vétsinou se jedna o poruchy v oblasti aktivity komplementu nebo nedostatku tzv. clearing protézy von
Willebrandova faktoru — pii mutaci chybi v séru enzym, ktery degraduje makroagregaty vWF, jez
vyvolévaji zmény na endotelu kapilar v ledvinach i CNS

postizeni ledvin ¢asto spojeno i s postizenim CNS s rizikem krvéaceni, vyznamnou hypertenzi Spatné
reagujici na antihypertenziva

vétsinou kon¢i selhanim ledvin, nasledna transplantace ledviny je spojena s rizikem rekurence ve $tépu



13. Piedéasna puberta

Zvlastnosti kojeneckého obdobi
Cyanéza

PREDCASNA PUBERTA

izosexualni:
o idiopaticka
o organicka:
=  vrozena
= ziskana
heterosexualni

Puberta u divek

sklada se ze dvou nezavislych procest s odlisSnymi regulacnimi mechanismy (adrenarche a gonadarche)
mezi 6-8 rokem zac¢ina zrani nadledvinové zna reticularis (adrenarche) a stoupa tvorba adrenalnich
androgend, které ovliviiuji vyvoj pubického ochlupeni (pubarche, obvykle kolem 11 roku), axilarniho
ochlupeni a stimuluji rst
gonadarche (nastup endokrinni funkce pohlavnich z14z) souvisi s aktivaci reprodukéni osy
hypotalamus-hypofyza-gonady, stoupa sekrece gonadoliberinu (pulzni charakter), také tvorba
gonadotropinti ma pulzni charakter a stoupa zpoc¢atku jen v noci (LH), frekvence a amplituda pulzd
FSH i LH se zvySuje, nartsta i ve dne, sekrece nabyva cyklického charakteru. Ovaria se zvétsuji, stoupa
tvorba estrogenu a poté i progesteronu, pod jejich vlivem se vyvijeji pohlavni organy a sekundarni
pohlavni znaky, urychluje se rist, podkozni tuk ma zenské rozlozeni
vyvoj prsu zac¢ind mezi 10 — 11 rokem
asi 1 — 1,5 roku pred prvni menstruaci (menarche obvykle v obdobi 12,5-13 let) dochézi k pubertalnimu
rustovému spurtu
menstruacni cykly jsou v prvnich dvou letech Casto anovula¢ni, mohou byt nepravidelné
pubertas praecox centralis (gonadotropin-dependentni)
o rozvoj sekundarnich pohlavnich znakt pred 8. rokem véku
o je-li pfedcasné pohlavni zrani vyvolano aktivaci reprodukéni hormonalni osy, jedna se o
centralni pfedCasnou pubertu, ktera je vzdy izosexualni, pubertalni vyvoj je urychleny, postup
je stejny jako pii normalni puberté
o dochazi k urychleni rustu, kostniho zrani a bez 1é¢by k predéasnému uzavéru ristovych stérbin
a niz8i kone¢né vysce postavy
o pro diagnostiku jsou vyznamné hladiny LH a FSH a jejich pomér po stimulaci
gonadoliberinem (LHRH stimulaéni test), sérové hladiny estrogend mohou byt zvysené,
hormonalni cytologie poSevni sliznice prokazuje rizny stupen extrogenizace
o organickou pfi¢inu lze prokéazat asi ve 30% piipadu, jedna se o nadory a vrozené anomalie
CNS, hydrocefalus, trauma ¢i zanét CNS, nelécenou hypotyredzu, neurofibromatdzu, stav po
radioterapii pii nadorech CNS
o terapie —u idiopatické formy — analoga gonadoliberinii, ktera docasné zastavuji urychleny
pohlavni vyvoj a zlepsuji ristovy potencial, 1écbu je nutno zah4jit co nejdfive, pred dosazenim
kostniho veku 11 rokd, kon¢ime ji pfi kostnim veku 12 roki (triptorelin)
#  yuorganickych lé¢ime zakladni onemocnéni
pseudopubertas praecox isosexualis et heterosexualit — neni aktivovana osa hypotalamus-hypofyza-
gonady a rozvoj pohlavnich znakti neni kompletni, mize se vyskytovat ve form¢ izosexualni i
heterosexualni, kdy se manifestuji znaky opa¢ného pohlavi



o pseudopubertas praccox izosexualis — pri¢inou mohou byt hormonalné aktivni nadory ovaria,
kdy dochazi k rychlé progresi bez typického sledu dil¢ich znakti dospivani, dale ovarialni
cysty, nadledvinové feminizujici nadory nebo nadory produkujici gonadotropiny

= McCunetv-Albrightiv syndrom — pfedcasné puberta, polyostoticka fibroézni dysplazie
a kozni pigmentace (barvy bilé kavy)

= kostni ve€k miZe byt urychlen, cytologie poSevni sliznice vykazuje riizny stupen
estrogenizace, zvySené byvaji plazmatické hladiny estrogent

= izolovany pfedcasny vyskyt pubického a/nebo axilarniho ochlupeni (pubarche,
adrenarche precox) nebo vyvoj prsu (telarche precox) bez celkového biologického
urychleni a patologického podkladu nepokladame za pfed¢asnou pubertu

o pseudopubertas praecox heterosexualis — dochazi u divek pfi zvySené tvorbé androgentl
k nadmérnému ochlupeni a virilizaci, pfi¢inou jsou bloky adrenalni steroidogeneze,
arhenoblastom, nebo jiné androgeny produkujici nadory ovarii nebo nadledvin
u obou forem je nutno vyloudit pisobeni exogennich steroidnich hormonti
terapie — odstranéni vyvolavajici pfi¢iny, nékdy se podavaji blokatory tvorby pohlavnich
steroidd

Puberta u chlapi

hormonalni regulace a zmény podléhaji stejnym zakonitostem jako u divek
prvni somatickou zndmkou puberty je zvétSovani objemu varlat, vyviji se pubické ochlupeni, narista
penis pisobenim testosteronu, rozviji se svalovina, meéni se hlas, rostou vousy
rustové urychleni je nejvyssi ve véku 13,5-14 let
predcasna puberta — objevi-li se zvétSeni genitalu (délka testes nad 2,5cm, objem nad 4ml, penis,
hyperpigmentace a ryhovani skrota) nebo pubické/axilarni ochlupeni pied 9. rokem, jedna se o
predcasnou pubertu
o centralni — gonadotropin-dependentni — organickou pficinu lze nalézt u vice nez 60% chlapci,
je nutno vyloucit patologicky proces na mozku, dale nadory varlat a testotoxikozu
pseudopubertas praecox
je nutno vyloucit vliv zevniho hormonalniho zdroje
gonadoliberinu, u n¢kterych chlapcii s predcasnou pseudopubertou lze pouzit cyproteron acetat
heterosexualni vyvoj — gynekomastie, hypogenitalismus, eunuchoidni proporce
o adrendlni/testikularni estrogeny, exogenni steroidy, navykové latky (amfetamin, THC,
antidepresiva)

Kongenitalni adrenalni hyperplazie

AR, celoplo$ny novorozenecky screening

pfi pozitivni RA — prenatélni terapiie plodu dalsiho téhotenstvi

blok (Castecny nebo kompletni) v syntéze nadledvinovych glukokortikoidl v disledku chybéni enzymi
steroidogeneze (21-hydroxyldza)

zvySeni adrenalnich androgent

snizeni glukokortikoidi, nejsou schopny blokovat ACTH

nadledviny Casto zvétsené

laboratot — zvySeni 17-hydroxyprogesteronu, snizeni kortizolu, zvyseni ACTH

klinicky obraz:

o forma se solnou poruchou — (deficit kortizolu i aldosteronu) — hyperK, hypoNa, dehydratace,
Sokovy stav, u divek virilizme zevniho genitalu, u chlapcii stigmatizace zevniho genitalu (vétsi
penis, pigmentace)

o prosta virilizujici forma — (pouze nadprodukce androgentl) — bez metabolického rozvratu, u
divek virilizme genitalu, u chlapti az pozdéji jako pseudopubertas praccox

o neklasickd forma — dg. aZ v adolescenci, primarni amenorea, akné, hirsutismus)



terapie — akutni stav — i.v. hydrokortizon 50 — 100 mg + rehydratace, korekce iontogramu
o hydrokortizon + synt. mineralokortikoid

Varianty normalniho vyvoje

predcasna telarché — izolované zvétSeni prsnich zlaz
o projev minipuberty (CAVE centralni pfed¢asna puberta)

o pted 6 rokem, mtize byt asymetrické
o zvySend odpovéd FSH na stimulaci GnRH, LH zistava v prepubertalnich hodnotach
o veétsinou ustoupi do dvou let i bez 1é¢by

predcasna adrenarché — izolované axilarni ochlupeni (pubarché — izolované pubické ochlupeni)
o Casny zacatek exkrece nadledvinovych androgenti
o Casna aktivace H-H-adrenergni osy (CAVE tumor)
predcasna menarche — CAVE pohlavni zneuziti
gynekomastie — zvétSeni prsni zlazy u chlapce
o konverze testosteronu na E2 v jatrech, zvysSena citlivost E2 receptort
o fyziologicky — 40 — 50% chlapcti na zacatku puberty
o patologicky — unilateralni — tumor prsni Zlazy
= bilateralni — zvySena hladina PRL (prolaktinom, subklinicky hypotyredza se zvySenim
TSH), zvySeny pomér estrogen/testosteron (47 XXY)

ZVLASTNOSTI KOJENECKEHO OBDOBI

trva 11 kalendafnich mésict, zacind 29. den zivota a kon¢i v den prvnich narozenin
obdobi dramatického somatického, neuropsychického a motorického vyvoje, ktery vrcholi prvnim
samostatnym krickem a prvnim smysluplnym slovem kolem jednoho roku véku
z hlediska nemocnosti a tmrtnosti je druhym nejvyznamnéjsim obdobim — dozniva problematika
vrozenych vyvojovych vad, mohou se projevit pozdni nasledky perinatalni patologie (napft. vliv
perinatalni asfyxie na vznik détské mozkové obrny), manifestuje se fada dalSich vrozenych chorobnych
stavil (dédicné poruchy metabolismu, molekularni onemocnéni endokrinni, imunologicka,
hematologickd) a vyznamny podil na nemocnosti tvofi jiz nemoci ziskané, zejména infekcni
v prvnich tydnech zivota je pla¢ hlavnim prostifedkem komunikace ditéte s okolnim svétem, dité placem
reaguje, ma-li hlad, mokrou plenku, strach, je-li unavené ¢i presycené podnéty
¢as straveny placem v prvnich dvou ¢i tfech mésicich zivota nartista spolu s tim, jak se zkracuje celkova
denni doba spanku
po 12 tydnech place ubyva, nebot’ dité se uci reagovat jinak — usmévem, dotykem, mumlanim
Piaget nazyva prvni dva roky zivota senzorimotorickym obdobim, dité se uci stale dimyslnéji spojovat
podnét z prostiedi s vhodnou motorickou odpovédi
kojenci vychazeji z jednoduchych reflexnich stereotypt a soustavné je dopliuji novymi zkuSenostmi
kojenec sleduje predmét v jeho zorném poli, v prvnim pilroce, ale pfedmét piestava existovat jakmile
zorné pole opusti, mezi 9 a 12 mésici zacina chapat trvalost predméta
dité rozviji schopnost manipulovat s pfedméty pomoci nastrojt, nejdiive napodobenim, potom na
zaklade vlastnich pokust a omyla
Freud nazyva prvni rok zivota oralnim stadiem, protoze dité uspokojuje mnoho svych potieb
prostfednictvim ust — sanim potravy, cumlanim palce ¢i dudliku
matka uspokojuje vSechny potieby ditéte, vytvareji se oboustranna pouta, rozviji se také vzajemna
citova interakce
nejprve jednoduché hry, pozdéji i komplikovanéjsi (kolem 9. mésice)
od 8. mésice strach z odlouceni a obava z neznamych lidi
vyvoj mozku — replikace neurontl je ukonéena pfed narozenim, organizace bunék se vsak vyviji jeste
dlouho po narozeni a vede k postupnému vyvoji mozkovych funkei

o  pfinarozeni tvofi hlava Y4 télesné délky a obvod mozkové ¢asti ¢ini 65% obvodu dospélého



o béhem ristu se pomér mezi velikosti a téla zdsadné méni
o polovina postnatalniho ristu mozku je skoncena jiz v 1 roce véku
o pfibyva bilé mozkové hmoty a proliferuji synapticka spojeni
vyvoj motoriky — vyvoj tichopu, palec se zapoji pred 5. mésicem, opozice kolem 7. mésice
o samostatné sezeni — 6 mésict
o chiize — 12 mésici
regulator rastu — IGF-I, IGF-II
za rok vyroste 0 25 — 30 cm
v 0,5 roce 1. zub, na konci 1. roku — 6-8 zubu
béhem 9. mésice nejveétsi zmnozeni tukové tkané (baculaté dite)

CYANOZA

Centralni cyanoza

%

pii¢inou je nedostate¢na saturace arterialni krve kyslikem, je patrna na sliznicich, akra jsou tepla
projevi se pii vzestupu absolutniho mnozstvi redukovaného hemoglobinu v krvi nad 50 g/1, proto jeji
projevy zavisi i na celkovém mnozstvi hemoglobinu v krvi
anémie muize vést ke zmirnéni ¢i vymizeni cyandzy, polyglobulie cyandzu naopak zvyraziuje i pii
dostatecné kyslikové saturaci
etiologie:
o srdeéni vady s pravolevym zkratem, kdy se ¢ast venozni odkysli¢ené krve dostava zkratem
ptimo do arterialniho fecisté, aniz projde plicemi
o pfinedostatecném okyslicovani krve v plicich — respiratory distress syndrom, perzistujici
fetalni cirkulace, t€zka pneumonie, pneumotorax, dysfunkce dychacich svald (myastenia
gravis, muskularni dystrofie)
vvv plic
hypoventilace — intrakranialni krvaceni, sepse
pii pfitomnosti vyznamného mnozstvi abnormalniho hemoglobinu (methemoglobinu), ktery
zabranuje pfenosu kysliku a zplisobi cyandzu
k objasnéni pficiny se provani kyslikovy test, pii némz zjistujeme vzestup tenze kysliku po
desetiminutovém vdechovani 100% kysliku dobfe tésnici maskou. Pokud se tenze kysliku nezvysi,
soudime na pravolevy zkrat, vzestup nad 6,8 kPa svéd¢i pro plicni postizeni
diferencovana centralni cyandza — omezena jen na ¢ast téla, postihuje-li jen dolni ¢ast téla, je pficinou
srdecni vada s pravolevym zkratem pfes otevienou tepennou ducej do descendentni aorty
o cyandza pouze na horni poloviné téla vznika u izolované nekorigované transpozice velkych
tepen, kde je oteviena tepenna ducej a soucasné vyssi odpor v plicnim nez v systémovém
recisti, vznikne zkrat okysli¢ené krve z plicnice pfes ducej do desendentni aorty

Periferni cyanoza

ptic¢inou je pomaly prutok krve periferii, ktery vede k vétsi desaturaci periferni krve, to se projevi
cyanozou, akra jsou chladna
nejlépe je patrna na akrech a kolem ust, avsak sliznice jsou rizové
Casto u déti v prvnich dnech po narozeni z nestabilni vazomotorické reakce novorozeneckych cév a
novorozenecké polyglobulie
periferni cyandza s napadné chladnymi koncetinami, ktera nema tendenci k tstupu ani po dikladném
zahtati ditéte, miize byt projevem nedostate¢ného srdecniho vydeje pfi srde¢nim selhavani
stagna¢ni cyan6za — nejéastéji je lokalizovana na hlavé v obliceji (sliznice jsou rizové)

o vznikd béhem porodu v misté naléhajici ¢asti i strangulaci pupecniku, spontanné vymizi

cirkumoralni — byva benigni, soucasti adaptace, mize vSak znamenat zacatek zavazného onemocnéni



— mramorovana kiize — byva u fyziologickych novorozenct, ale téZ u podchlazeni, hypovolémie, sepse,
trisomie 13, 18 nebo 21

VVV plic

atrézie choan — kostni/membranozni, ¢asti s jinou VVV, jednostranna, oboustranna
o oboustranna — brzy poruchy dychani, cyandza — pii piti aspirace, mozna smrt
o jednostranna — dlouho asymptomaticka, stagnace hlenu, rozsiteni dutiny
o dg-—nemozné zasunout sondu do hltanu, RTG
o terapie — chirurgie, 1. pomoc — intubace
— tracheoezofagedlni pistél — v 90% s atrézii jicnu, bez atrézie — dlouho bez piiznaki
o KO - péna u pusy ¢asné¢ po narozeni, dusnost, aspirace
o dg—RTG - aspira¢ni pneumonie
o bez atrézie — kaSel a cyandza pii piti, vzduch v Zaludku, stfevech, apira¢ni pneumonie, dg —
tracheoskopie, Koopuiv test — vytahovani sondy ze Zaludku pod vodou, sledovani bublinek
o terapie — chirurgicka
—  cysticka adenomatozni transformace plic — cystické plice — porucha alv. diferenciace, cysty —
bronchialni vystelka, ¢asto i jiné VVV
o KO —cyanoza, tachykardie po narozeni, rozepnuti plic a utlaceni postizené tkan¢
o dg—RTG - zastinéni s cystickym projasnénim, pretlaceni na zdravou stranu
o terapie — odstranéni laloku
— Kongenitalni lobarni emfyzém — ventilovy uzavér ptivodného bronchu anomalii chrupavek/cévou
zvenci
o brzy po narozeni zhorSovani dechu, tachykardie, cyandza, kasel, piskani
o dg— oslabené dychani, hypersonorni poklep, RTG — transparence hemithoraxu, deviace srdce
o terapie — chirurgie
—  pneumotorax — prunik vzduchu transthorakalné/rupturou v plicnim parenchymu do pleuralni $térbiny
o etiologie — trauma, iatrogenné¢ (punkce v. subclavia), prasknuti alveolti/emfyzemat6znich bul,
pneumonie, obstrukéni poruchy (astma, CF, bronchiolitida), prudky kasel, idiopaticky
(recidivy), prasknuti cyst
zvlastni forma — spontanni PNO u novorozencti
KO — neklid, uzkost, dusnost, cyanoza, kolaps, zvétSend postizena strana — vymizelé
mezizeberni prostory, nepohybliva, bubinkovy poklep, neslysitelné/oslabené dychani
o RTG — transparence bez plicni kresby, kolaps k hilu, posun mediastina
—  brani¢ni hernie — dusnost, cyanoza, tachypnoe, vpadlé biicho, atypicka lokalizace srde¢nich ozev
o dg—RTG hrudniku
o terapie — akutné UPV, definitivné operace



14. Opozdéna puberta

Novorozenecké obdobi — charakteristika, fyziologie
Nahlé prihody biiSni

OPOZDENA PUBERTA

Pubertas tarda u divek

pokud u divky po 13 narozeninach nedoslo k zacatku vyvoje pohlavnich znakt, jedna se o opozdénou
pubertu
od 1. znamky puberty nedojde po 5 letech k dosazeni pohlavni zralosti - menarché
pti¢inou muze byt prechodné benigni konstituéni opozdéni pohlavniho zrani
pozornost je nutno vénovat vyzive a fyzické aktivité divky (mentalni anorexie, vrcholové sportovkyné,
baletky)
tyto stavy se zlepsi po odstranéni vyvolavajici pfi¢iny, nékdy je vhodna indukce puberty a piechodna
hormonalni substituce
opozdéni menarche (po 15 roce) je indikaci k endokrinologickému a gynekologickému vysSetfeni,
dilezitym kritériem je kombinace s poruchou ristu nebo s celkovym onemocnénim a odliSeni hyper- a
hypogonadotrponiho hypogonadismu
Turnerdv syndrom — 45, XO, mozaika 45, X0/46,XX
o nizka vlasova linie, malformace u¢nich boltcti, gotické patro, pterygium colli, Stitovity
hrudnik, cubiti valgi, kongenitalni lymfedémy
o zvySen vyskyt vrozenych vyvojovych vad a autoimunitnich onemocnéni, ¢asté jsou poruchy
sluchu, hypertenze, maly vzrust, sygeneze gonad (hypergonadotropni hypogonadismus),
vétsinou nenastupujici spontanni pohlavni vyvoj a neplodnost
o poruchy rtstu lze zlepsit v€as zahajenou 1écbou ristovym hormonem, je nezbytna indukce
puberty a udrzeni feminizace pomoci hormonalni substitucni 1écby
o dosahnout té¢hotenstvi a narozeni zdravého ditéte je mozné pomoci darovaného oocytu

Pubetas tarda u chlapcii

pokud u chlapce po 14. narozeninach nedoslo k zacatku pohlavniho vyvoje, jde o opozdénou pubertu
od 1. znamek puberty nedojde po 5 letech k dosazeni pohlavni zralosti — adultni velikost varlat

u chlapct je Castéjsi nez u divek (opacné je tomu u pfedcasné puberty)

obvykle se jedna o konstituéni opozdéni puberty, nevyzadujici 1é¢bu

v nékterych piipadech provadime indukci puberty (androgeny, cg)

muze se jednat i o hypogonadismus a to hypogonadotropni, jehoZ pfi¢inou mohou byt poruchy
centralni, celkova onemocnéni, stavy po 1é¢bé nadort CNS, nékteré syndromy (Prader-Willi,
Frohlichtiv..), nebo hypergonadotropni, ktery nachazime pti poskozeni gonad (zanét, trauma, nador,
1écba cytostatiky) a Klinefelterové syndromu

1é¢ba — u nenastupujici a nepostupujici puberty pifi permanentni poruse - indukce puberty a trvala
hormonalni substituce androgeny

Pri¢iny hypogonadismu:

v pohlavni zlaze — primarni (hypergonadotropni)

v hypofyze, hypotalamu — sekundarni, terciarni (hypogonadotropni)

fyziologicky hypogonadimus — jen oddaleni pfirozené aktivace HT-HY-G osy, zejména u
psychosocialné deprivovanych jedincti

Primarni hypogonadismus

gonady - |estrogentl, androgent



— hypofyza - 1LH, FSH
— hypotalamus - 1LH-RH
—  Zensky fenotyp:
o vrozené — geneticky podminéné (Turnertiv syndrom, jiné gonadalni dysgeneze), galaktosémie,
oboustranna ovarialni ageneze
o ziskané — ozafeni ovarii (nad 8Gy), cytostatika, Al zanéty
—  muzsky fenotyp:
o vrozené — Klinefeltertv sy. (47XXY, 48XXXY, mozaika 47/XXY/46XY), syndrom
Noonanové, poruchy syntézy testosteronu, oboustranna anorchie
o ziskané — sekundarni atrofie po operacnich vykonech (orchidopexe), radio-, chemoterapie,

araz, zanét, torze

Sekundarni hypogonadismus
— hypotalamus - |LH-RH
— hypofyza - |LH, FSH
— gonady - |estrogentl, androgenti
— izolovany deficit gonadotropini (FSH, LH)
o bez jinych priznakt
o s poruchou ¢ichu — Kallmandv syndrom
o s adrenalni hypoplazii
o uruznych polymalformacnich syndromt s hypothalamickou dysfunkei (Prader Willi)
— mnohocetny deficit hypofyzarnich hormont
o prenatalné — procha morfogeneze a diferenciace hypofyzy
o perinatalné¢ — porodni trauma —porod KP
o postnatalné — tumor, zanét, radioterapie

Kallmanitv syndrom
— projevy — hypogonadotropni hypogonadismus — porucha tvorby LH-RH v hypotalamu, anosmie
(hypoplazie bulbi olfactorii)
— pfic¢ina — mutace KAL 1 genu, AR, AD, sporadicky
— terapie — hormonalni substituce

Syndrom Prader-Willi
— delece ¢asti 15 chromozomu
—  projevy — obezita hypoth, typu, mentalni defekt sttedniho stupné, maly vzrust (deficit STH),
hypogonadotropni hypogonadismus

Fyziologicky hypogonadismus
— varianta normalniho vyvoje
prosté opozdéni aktivace osy
spojeno s opozdénim ristu a kostniho zrani
Casteji u chlapct
50% familiarni vyskyt
mize provazet chronické onemocnéni systémové povahy
Casto u psychosocialné deprivovanych

o O O O O O

dg per exclusionem

NOVOROZENECKE OBDOBI — CHARAKTERISTIKA, FYZIOLOGIE

—  trva od okamziku narozeni do ukonceného 28. postnatalniho dne



— obdobi adaptace jednotlivych télnich systémt na mimodélozni podminky
— specifika tohoto obdobi vedla k vy¢lenéni neonatologie jako subspecializace v ramci pediatrie
— typické patologie novorozeneckého obdobi:
o vrozené vyvojové vady — projevi se vétSina zavaznych rozenych vyvojovych vad (srdce a plic,
uzavéru télnich trubic, pruchodnosti GIT)
nasledky perinatalni patologie — asfyxie, infekce z porodnich cest
pokracovani intrauterinnich patologickych stavli, naptf. embryonalnich a fetalnich infekei
tendence ke generalizaci infekce u novorozence vzhledem k nezralosti imunitniho systému —
vaznéjsi infekce probihaji pod obrazem sepse bez ohledu na cestu vstupu infekce ¢i na
primarni organové lozisko
o vlivem vyse uvedeného je mortalita novorozenct nejvyssi z celého détského veku
— fyziologicky novorozenec je vybaven soustavou reflexd, potfebnych pro preziti
— nejdilezitéjsi je patraci a saci reflex, ma vSak jiz také rozvinuté smyslové funkce, které mu
zprosttedkuji kontakt s okolim, u¢i je orientovat se v prostiedi a reagovat na rozdilné podnéty
— tyto schopnosti se rozvijeji na zakladé geneticky podminénych, individualné variabilnich vloh, které se
navenek projevuji jako rozdilny temperament, adaptabilita a drazdivost — proto je jiz kazdy
novorozenec ve svych projevech jiny
— porodni hmotnost - +- 3000g (nizka — 2500g, velmi nizka <1500g, hypertroficky novorozenec — nad
4000g)
— porodni délka - +- 50cm, obvod hlavy 32 — 34 cm
—  vetsi hlava s dominantni mozkovnou, vétsi bicho, kratsi koncetiny, %2 vysky v oblasti pupku
— fyziologicky hypertonus — flexe ve vSech kloubech HK i DK, ruce v pést
— poloha Sermife — HK, DK na strané oto¢ené hlavy v extenzi, ostatni ve flexi
—  primitivni reflexy (mozkovy kmen, bazalni ganglia, mizi do 4 — 6 mésice, navrat pii poskozeni pfednich
lalokti — iktus)
Morouv — otfes vestibul. Gstroji — objimaci pohyb (extenze a pak flexe)
Uchopovy
Saci
Tonicko — $ijovy — pfi otoCeni hlavy — extenze DK i HK ipsilateraln¢, kontralateralng flexe
Hledaci — otaci hlavu za teplym predmétem

o 0 O O O

Zktizena extenze — pasivni extenze DK vyvola sekvenci flexi a extenzi dorza na této koncetiné
o Ohnuti trupu — pfejeti rukou po hrané€ patefe — ohnuti trupu ipsilateralné
—  kognitivni funkce — fixuje a sleduje ofima objekt, prvni 2 hodiny po porodu ,.klidné bdéni®, dalsi dny
jen 10% dne
— socidlni chovani — ihned po porodu vazby s dominantni osobou (imprinting) — ihned k matce, spolecny
pokoj (roaming-in), nedonosenec na prsa jednoho z rodict (klokani metoda)
— cirkulace:
o fetalni — v. umbilicalis ministra + okysli¢ena krev + vv. hepaticae advehentes — ductus venosus
arantii — VCI (smiSena krev) — P sin
=  VCS - PS — truncus pulmonalis — plice — duc. arteriosus Botalli — aorta
=  VCI - foramen ovale — LS — LK — aorta — a. iliaca communis — aa, umbilicales
o po porodu — neprichodné foramen ovale, duc. arteriosus — ligamentum arteriosum, aa.
umbilicales — plicae umbilicales med., v. umbilicalis — lig. teres hepatis
=  rychlé sniZeni plicni rezistence (naplnéni plic kyslikem, vypuzeni plicni tekutiny) —
zvySeni pO2 krve, vazodilatace v plicnim fecisti
=  snizeni tlaku v PS pii podvazani pupecniku, zvyseni Zilniho navratu
= gystémovy tlak pfevySuje plicni — uzavér foramen ovale, pfestane proudit pies ductus
arteriosus (u donoseného uzaver béhem 1 dne)
—  zivotni projevy novorozence vyvolavaji zpétné reakce jeho rodict a ty pfindSeji podnéty pro jeho dalsi
Vyvoj



novorozenec ma dobfe vyvinuty sluch, dava prednost zvuklm feci, zbystii pozornost, slysi-li Zensky
hlas o vyssich frekvencich, ktery mize avizovat nabidku potravy, kiik o vysoké frekvenci jej znepokoji
a vyvola tzkostnou reakci. Béhem prvnich tydnii Zivota se novorozenec nauci odlisit hlas mat¢in od
jinych hlast

¢ich hraje vyznamnou roli pfi orientaci novorozence v prostedi, odvraci se od nepfijemnych pachti a na
piijemné viné reaguje pozitivn€. V jednom tydnu odlisi dité¢ viini prsni bradavky své matky,
rozpoznava pfitom vini matky

chut'ové preference — dava piednost sladké chuti a vyhyba se chuti hotké ¢i jinak nepfijemné, ma vice
chutovych poharkli nez dospéli

sitnice — je dobfe vyvinuta, ale vazne pohyblivost Cocky a zrakova ostrost, fixace a sledovani v zorném
poli se objevuji do dvou mésicii. Kojenci davaji prednost barevnym kontrasttim, rad€ji maji lidské tvare
nez geometrické obraze. Zrakova ostrost je pii narozeni nizka (20/400), ale do 6 mésict véku stoupa
20/40, strabismus je u novorozence ¢asty, obvykle v§ak mizi do 3 mésica véku

NAHLE PRIHODY BRISNI

onemocnéni bficha, ktera vznikaji necekané a prudce a postihuji nemocného vétSinou v plném zdravi
u déti, zvlasteé u novorozenct a kojenci, vznikaji ¢asto na podkladé vrozenych vad
déleni:

o vrozené/ziskané (Grazové, nelirazové)

o zanétlivé/iledzni/perforace/krvaceni/urazové/torze
uraz v anamnéze — kontuze, krvaceni do GIT a dutiny bfi$ni, ruptura organd, poranéni pankreatu
bez ptedchoziho Grazu:

o 0-2 roky: invaginace, uskfinuta kyla, megacolon congenitum, stenozy a atrézie GIT

o  2-5 let: uropatie, invaginace, purpura, nador

o nad 5 let: akutni apendicitida, skrotalni syndrom, uropatie, gynekologické problémy, Meckeltiv

divertikl, nador

klinicky obraz — urychleni tepové frekvence, vyrazna bolest pfi palpaci, znamky obstrukce (ticho pii
poslechu), neklid, apatie, zndmky peritonealniho drazdéni, hmatna rezistence, bolest pfi vySetieni per
rektum, abnormalni pfimes ve stolici

NPB na podkladeé vrozenych vad

vétsinou maji charakter ile6znich piihod

postihuji zejména novorozence a kojence

priznaky — bolesti bficha, zvraceni, porucha prichodnosti stieva (zastava plynt, stolice, smolky),
vzedmuté biicho, per rektum (neprichodnost), ikterus, teplota

vrozena hypertroficka sten6za pyloru, torze a volvulus Zaludku, anularni pankreas, vrozené atrézie
travici trubice nebo zlucovych cest, malrotace stfeva, omfalokéla, gastroschiza, invaginace, Meckeltiv
divertikl, torze sleziny, Hirschprungova nemoc, vrozené brani¢ni kyly, anorektalni malformace,
mekoniovy ileus

Zanétlivée NPB

akutni apendicitida — nejcastejsi
chronicka apendicitida, primarni peritonitida, akutni mezenterialni lymfadenitida, akutni cholecystitida
a cholelitiaza, nekrotizujici enterokolitida, akutni pankreatitida, ser6zni peritonitida, komplikace
Crohnovy nemoci a Ulcerdzni kolitidy
nekrotizujici enterokolitida novorozence

o nejcastéjsi a nejzavaznéjsi NPB novorozenct

o projevy — zprvu stievni nepruchodnost, postupné sepse az septicky Sok

o zejména u piedCasné narozenych, nezralych
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predispozice — katetrizace pupecni arterie, vymenna transfuze, uméla vyziva z kravského
mléka, perinatalni asfyxie, Sok, pneumopatie, oteviena ducej, imunodeficit

rozvoj stievni infekce, rozvoj mikrotrombtl, ischemizace sliznice, poté celé stény, dalsi prinik
bakterii — nekrdza, Casto i perforace

nejcastéji oblast terminalniho ilea a pravého colon

operace — resekce s anastomozou, zalozenim stomie, nebo jejunostomie, drenaz a lavaz

v mistech probéhnuté NEC — mozné striktury, riziko infekce, krvaceni do GIT, septické stavy,
stievni nepriichodnost — chirurgicka terapie

u 10% syndrom kratkého stfeva

— Akutni apendicitida

o

o

o

akutni zanét a infekce apendixu, nejcastéjsi nahla piihoda biisni
obstrukce lumen apendixu je primarni pfic¢ina apendicitidy, ktera mize byt zpisobena
lymfatickou tkani nebo stolici (koprolit). Obstrukce lumen vede k rozpéti apendixu se
zmnozenim intralumindlni tekutiny
nedostate¢na lymfaticka a vendzni drendz umoziuje bakterialni invazi do stény apendixu a
v pokrocilych stadiich vede k perforaci a rozliti hnisu do peritonealni dutiny
dé€leni podle pokrocilosti zanétu:
=  kataralni
= ulcerdzni
= flegmonozni
=  gangren6zni
nejvice ve véku 13 — 18 let
projevy:
= neurcitd periumbilikalni bolest spojend s nevolnosti, zvracenim a nechutenstvim
= s postupujicim ¢asem se bolest pfesune do pravého dolniho kvadrantu
= pii perforaci dojde k ulevé od bolesti a poté k bolesti celého bficha a peritonitidé
=  teplota nebyva vysoka
diagnostika:
= fyzikalni vySetfeni — lokalizovana bolest v pravém dolnim kvadrantu v McBurneyovée
bodé¢ (rozhrani zevni a stfedni tfetiny spojnice mezi spina iliaca anterior superior a
pupkem), defense musculaire (bolestivost s obrannym svalovym napétim)
=  Pleniesovo znameni — pfi poklepu v pravém podbiisku pocit'uje pacient bolest
=  Blumbergovo znameni — lehky a pomaly tlak v misté apendixu vyvola pouze mirnou
bolest, ale rychlé povoleni tlaku vyvola bolest velmi vyraznou
= Rowsingovo znameni — pii Setrném a pomalém stlaceni bfisni stény v levém
podbiisku neciti nemocny Zadnou bolest, pfi prudkém povoleni stény udava silnou
bolest vpravo
= per rektum — vyklenuti Douglasova prostoru a bolestivost vpravo vpiedu
= laboratorni vySetfeni — leukocyty mirn¢ zvyseny, CRP zvySené, vse je ale
nespecifické
= UZ - vice nez 90% specificita a senzitivita
komplikace:
= perforace s tvorbou abscesu nebo s peritonitidou
=  peritonitida s bolestivym staZenim bfisni stény, vysokou horeckou, toxémii
= periapendikalni infiltrat — vytvofi se v prub&hu nékolika dni, vznika bolestivy, dobie
hmatny tumordzni Gtvar v pravém podbiisku, mize se vstiebat, nebo z néj vznikne
absces
= periapendikalni absces — hnis v dutiné ohrani¢ené klickami a omentem, vznika
kolimaci periapnedikalniho infiltratu ¢i pfestupem pyogennich bakterii st€énou



apendixu bez pfedchozi perforace, miize se vstiebat, nebo mize vzniknout
peritonitida

= podnétlivé sristy — mohou vést k opakovanym iledznim staviim nebo sterilité u Zen

o terapie:

= chirurgicka — apendektomie klasicka, nebo laparoskopicka

=  konzervativni — pouze v lehkych piipadech bez hrozici perforace, podavani obklada
za hospitalizace a sledovani

= periapendikalni infiltrat se 1é¢i konzervativn€ klidem na lizku, ATB, pii zhorSeni
stavu je nutna operacni revize

= absces je tieba vyprazdnit punkci

= peritonitida je jasnym divodem k operaci, kdy se provede apendektomie, vy¢isténi
btisni dutiny a drenaz

lleozni NPB
— udéti pfevlada mechanicky ileus, paralyticky mize byt ¢asteéné nebo Gplné vyjadien u vSech NPB,
zavaznych traumat a po operacich
— cévni je u déti vzacny
—  cizi télesa v travici trubici
— stfevni parazité — Skrkavky

Urazové NPB

—  vzdy nutné vylougit Giraz

— kontuze bfisni stény, poranéni sleziny, jater, pankreatu, perforace GIT, krvaceni do dutiny bfisni,
odtrzeni stopky mezenteria

— mechanismus trazu — pad? z jaké vysky? kam se dité udetilo?

—  stav po urazu — védomi, chovani, bolesti, zvraceni, tlevova poloha, pfimés v mo¢i ¢i stolici

— hledat hematomy, citlivost v oblasti panve, znamky peritonealniho drazdéni, ticho pfi poslechu, hmatna
rezistence pii subkapsularnim hematomu jater

—  penetrujici — vzdy revize

— nepenetrujici (tupa poranéni) — mnohem castéji — poranéni sleziny, jater, ledvin, slinivky, stfev

— kompletni vysetteni (CT)

— nestabilita ob&éhu nebo rozvoj peritonealniho drazdeéni, pak okamzita revize dutiny, operacni vykon
(splenektomie..)

— postup maximalné konzervativni, jsou-li pacienti stabilizovani, bez peritonedlniho drdzdéni, snaha
neoperovat

— lIze napt. embolizovat tepnu a tim zastavit krvaceni

— poranéni pankreatu — tupy uder do bficha — kontuze — potirazova pankreatitida — JIP

Masivni krvaceni
—  Casté v dospélosti (vied, krvaceni z varixi), u déti vzacné
— u déti krvaceni z Meckelova divertiklu

Torze brisnich organii
— torze adnex u divky, n¢kdy torze sleziny
— uskfinuté kyla:
nejcastejsi NPB malych déti — hlavné tiiselna kyla
pupeéni kyla — v détském véku se neuskiinuje
tiiselna kyla — 60% vpravo, v 50% riziko vzniku kontralateralni
dif. dg. — hydrokéla
terapie — planovana operace — prevence uskiinuti

O O O O
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arterialniho zasobeni varlete postizené strany (orchiektomie pii nekroze)



15. Sideropenicka anémie
Screeningova vyseti‘eni v pediatrii (od novorozeneckého véku)
Horecka neznamého piivodu

SIDEROPENICKA ANEMIE

— anémie z nedostatku zeleza, patii mezi relativné nejcastejsi anémie v détském veku, hlavné v prvnich
dvou letech zivota, poc¢inaje 6 mésicem

— rovnovaha zeleza v organismu zavisi na zasobach zeleza, tj. feritinu a hemosiderinu

— proporcionalné mensi zasoby Zeleza z novorozeneckého obdobi se rychleji vycerpavaji a anémie
z nedostatku Zeleza se mize objevit jiz od 3. mésice veéku

— etiologie:

o nedostate¢né zasoby Zeleza (nedonoSenost, dvojcata, perinatalni ztraty, nedostate¢né
predporodni zasoby zeleza u matky)

o nedostatek zeleza v potravé (mlécna vyziva kojenct, chybéni latek, které vstiebavani zeleza
podporuji, jako je kyselina askorbova, nékteré cukry, aminokyseliny), jednostranna vyziva
(vegetarianstvi)

o poruchy v resorpci zeleza (onemocnéni GIT, nedostatek kyseliny solné v zaludku,
malabsorpce, malformace GIT)

o zvySené naroky na piijem Zeleza — obdobi riistu u nedonosenych, kojenct, deti v puberté a
prepuberte, akutni nebo chronické krvaceni, akutni a chronické infekce, déti s polyglobulii pti
cyanotickych vadach srdce

o poruchy pienosu Zeleza pfi stavech vrozené a ziskané hypotransferinémie

o chronické ztraty krve jakékoliv pfic¢iny

—  klinicky obraz — sideropenie leh¢iho razu probiha vétsinou bez vyznamnéjsich klinickych pifiznaki

o vyraznéjsi deficit se projevuje unavnosti, zvySenou drazdivosti, svalovou slabosti,
nechutenstvim, dusnosti, opozdénym motorickym vyvojem, bledosti kize a slizni, lomivosti
nehtd, glositidou, ragadami koutkd, zvySenou nemocnosti

— laborator — vySetfeni KO — hemoglobin, pocet Cervenych krvinek, hematokrit, primérny objem
erytrocytil, primérna hmotnost hemoglobinu v 1 erytrocytu v pg a primérna koncentrace hemoglobinu
v erytrocytech

o hodnoty hemoglobinu byvaji ¢asto pod 90 g/l, MCHC pod 300 g/I, MCH pod 27 pg, MCV pod
7811

o hladina plazmatického Zeleza, celkova a nenasycena vazebna kapacita transferinu pro Zelezo,
hladina feritinu
natér z periferni krve — mikrocyty, poikilocyty, anulocyty, eliptocyty, teréovité erytrocyty
pocet retikulocytl je normalni nebo lehce snizeny, po zahdjeni terapie se retikulocyty zvysuji
8-10 den

o anémie chronickych chorob a nadord s poruchou uvoliovani zeleza z bunék
retikuloendotelového systému, nebyva snizena hladina feritinu

o talasemie

o chronicka otrava olovem

— terapie — dostatecny ptivod Zeleza v potravé, peroralni ptivod zeleza v davce Smg na 1 kg ve tfech
davkach mezi jidly, resorpce se zhorSuje neuziva-li se preparat nalaéno

o ulehcich staci 3 mg/kg

o kojenci ve formé kapek, u batolat sirup, u vétSich déti tablety

o jen vzacné je nutna parenteralni aplikace obden hluboko do svalu (nesnasenlivost peroralnich
ptipravkt, Crohn..)



o unedonosenych je potfeba doplnit Zelezo zvlasté tehdy, byla-1i porodni hmotnost nizsi nez
1500 g

u dospivajicich podavame 100 — 200 mg Zeleza denné

pti infekcich se doporucuje podavani zeleza prerusit

KI terapie Zelezem jsou jiné anémie, napi. sideroblastova, hemolyticka, posttransfuzni

o O O O

pfi spravné terapii — zvySené hemoglobinu o 10-20 g/1, 4. — 10. den zvySeni poctu retikulocyta

Sideropenie v dospivani

— vyskyt neanemické (latentni) formy sideropenie je v dospivani vysoky, byva zacatkem pozdéjsi
sideropenni anémie dospélych zen

— etiologie — rychly riist, intenzivni sportovni zatéz, nedostatek Zeleza zivocisného pivodu v potraveé

— projevy — svalova unavnost pfi dlouhodobé vytrvalostni submaximalni namaze a dale
pseudoneurastenicky syndrom véetn€ poruch kognitivniho procesu

— laboratoi: v zacatcich normocytova, normochromni, pfi infekénich onemocnénich a v rekonvalescenci
muze byt zménéna hladina Fe v séru (klesa) a i feritinu (stoupd)

— terapie — nalézt pficinu negativni bilance Fe a pokud mozno ji odstranit, doplnit Fe 100-200 mg, po
normalizaci 100 mg denné 2-4 mésice, pii infekcich vysadit

SCREENINGOVA VYSETRENI V PEDIATRII (OD NOVOROZENECKEHO VEKU)

— screening — systematické cilené vyhledavani urcité choroby pted jeji klinickou manifestaci se snahou
predejit v¢as jejim moznych nasledkim
— prvnim a dosud nejrozsifenéj$im screeningem je screening fenylketonurie
— cile — odhaleni ¢lenti populace, ktefi trpi urcitou skryté probihajici nemoci, nebo téch, kdo maji skryty
predpoklad ke vzniku nemoci
— oddéluje jedince, ktefi s vysokou pravdépodobnosti trpi ur¢itou poruchou od téch, ktefi ji netrpi
— celoplo$ny — u celé zvolené populace, napt. novorozenecky, vyhledavani metabolickych, endokrinnich
a vyvojovych poruch
— selektivni — zaméten na vyhledavani konkrétni, vétSinou vzacné se vyskytujici poruchy v rizikové
populaci, tedy v rodinach proband, ktefi jsou jejimi nositeli
— novorozenecky screening slouzi k ¢aste¢né identifikaci novorozenct, ktefi trpi urcitou zdravotni
poruchou a ktefi miizou mit prospéch z jejiho v€asného odhaleni. Umoziuje identifikovat postizené
jedince v dobé¢, kdy jesté piiznaky nemoci chybé&ji, nebo je 1ze snadno piehlédnout
— povinny screening — ¢erveny reflex, USG ky¢li, infekce, VVV, chromozomalni aberace, Apgar skore,
kredeizace, kanavit, sucha kapka
— nepovinny screening — USG ledvin, otoakustické emise
— selektivni screening — dle anamnestickych dat, klinického podezieni, USG, laboratoie
—  jsou vyhledavany:
o nekteré vrozené vyvojové vady vcetn¢ koarktace aorty
o vrozena dysplazie kycelnich kloubti — prvni vySetteni provadi ortoped za pobytu ditéte na
novorozeneckém oddéleni, pak nasleduje jesté dvakrat sonografické a ortopedické vySetteni
o nekteré vrozené metabolické a endokrinni poruchy — analyza suchych krevnich kapek
odebranych novorozenciim 3-4 den zivota z vpichu do paty. Hyperfenylalaninemie,
kongenitalni hypotyredza, kongenitalni adrendlni hyperplazie
— celoplo$né zavedeni screeningu vyZaduje splnéni nékterych podminek:
o vyhledavana porucha je klinicky diagnostikovatelna obvykle az v dob¢, kdy jiz doslo
k nevratnému poskozeni ohrozeného systému, nebo bez jejiho stanoveni miize byt
bezprostiedné ohrozen Zivot nositele poruchy
o porucha ma v populaci dostatecnou incidenci, aby bylo mozné realné ocekavat zachyt
vyznamného poctu postizenych jedinct



o je k dispozici efektivni 1é¢ba, ktera zasadné ovlivni vyvoj a zdravotni stav postizeného a
zachova mu kvalitu Zivota
o je k dispozici test s vysokou senzitivitou, aby zachytil vSechny postizené, s dostate¢nou
specificitou, aby nezachycoval pfili§ mnoho jedinct nepostizenych, relativné rychly, aby
postizeni byli identifikovani vcas a pfimétené levny
o jsou zdlivodnitelné nejen etické vystupy, ale také ekonomické naklady
—  primarni prevence — o¢kovani proti pfenosnym nemocem
— sekundarni prevence — novorozenecky screening a preventivni prohlidky
— terciarni prevence - dispenzarizace

Screening hyperfenyalaninéemii
— porucha metabolismu fenylalaninu charakterizovana jeho patologickym nahromadénim v krvi a
ostatnich télesnych tekutinach
— pusobenim na CNS zavazné postihuje dusevni vyvoj ditéte a vede k tézké oligofrenii
— smyslem screeningu je ¢asné zavedeni 1é¢by s cilem eliminovat toxicky vliv hperfenylalaninémie na
mozek ditéte
— déti s fenylketonurii se pfi narozeni jevi jako zdravé, hladina fenylalaninu stoupa s tim, jak dit¢ zacne
ptijimat mléko, v jehoz bilkovin¢ je fenylalanin zastoupen
— teprve 3 — 4 den zivota, kdy dit¢€ pfijima mlécnou stravu, se provadi odbér suché krevni kapky
—  potvrdi-li test zvySenou hladinu fenylalaninu, je zapotiebi diagndézu potvrdit a rozhodnout o 1écbé
—  kritéria pro diagnézu:
o hladina fenylalaninu nad 20 mg/dl
o normalni nebo snizena hladina tyrozinu
o ptitomnost abnormalnich metabolitti v mo¢i
o normalni koncentrace tetrahydrobiopterinu, kofaktoru hydroxylace fenylalaninu na tyrozin
incidence 1:10 000

Screening kongenitdlni hypotyreozy
— hormony §titné zlazy ovliviiuji na enzymové trovni rychlost metabolickych déji téméi vsech bunék
lidského téla
— unejmensich déti jsou zcela nepostradatelné pro rist a vyvoj mozku, a to zejména v obdobi do 7 mésich
zivota
— nelécena — naruSeni vyvoje mozku s ndslednym ireverzibilnim mentalnim defektem rizného az

v v

— incidence 1:3000

—  screening je piinosem zejména pro déti s primarni vrozenou hypotyredzou na podkladé dysgeneze $titné
zlazy, nebo na podkladé dyshormonogeneze

— celozivotni 1é¢ba L-tyroxinem je tfeba zahdjit do 14 dnti Zivota, aby byly vysledky optimalni

—  stanoveni TSH fluoroimunoanalyzou (v CR od 1996)

Selektivni novorozenecké screeningy
— zavadény pro zavazné vrozené poruchy familiarniho charakteru, jejichz vyskyt v populaci je mén¢ Casty
nebo pro které dosud neni zndma ucinna lécba
— ufady vrozenych poruch metabolismu aminokyselin, tukii a cukrii, u vrozenych hemoglobinopatii
(talasemie), u chromozomalnich aberaci (Down) a u cystické fibrozy
— dfive screening kongenitalni adrenalni hyperplazie — od 2006 zaveden jako celoplo$ny
o porucha syntézy steroidnich hormont z divodu chybéni nejcastéji 21 hydroxylazy — zvysena
tvorba adrenalnich androgenti s naslednou virilizaci zevniho genitalu zenskych plodu,
predcasnou pseudopubertou a vysledné malou postavou u obou pohlavi, ¢asto také defekt
tvorby mineralokortikoidi, ktery vede k zivot ohrozujici adrenalni krizi v novorozeneckém a
raném kojeneckém obdobi



o incidence 1:8000

—  Vrozena katarakta- pfed zavedenim screeningu se podilela vyznamné na détské slepoté. VEasnou
operaci a komplexni péc¢i se da dosahnout normalni zrakové funkce

—  Sluchové vady- vybérovy screening u rizikovych novorozencii- hl. u nedonosenych. Vys: otoakustické
emise

— Lues kongenitalni- pupe¢nikova krev na RRR (rychla reaktinova reakce) a TPHA (Treponema pallium
hemaglutinace)

— preventivni prohlidky praktickym lékafem — v prvnim roce 9x (po narozeni, za 14 dnti, 6 tydni, ve 3, 4
a v 6 mésicich a dale pak v 8 a 10 mésicich, posledni ve 12), 18. mésic, ve 3 letech a poté jedenkrat za
dva roky, naposledy v 19

HORECKA NEZNAMEHO PUVODU

— FUO — fever of unknown origin, patii k diagnostickym problémutim vnitiniho a détského 1ékarstvi
— jde o jakékoliv diagnosticky neujasnéné hore¢naté onemocnéni, v uz§im slova smyslu jde o dlouhodoby
horecnaty stav definovany obecn¢ uznavanymi kritérii:
o ptesahuje hodnotu 38° alespoii pii jednom ze tii méfeni
o trvadéle nez 10 dnd
o nema ziejmy zdroj navzdory dikladné anamnéze, fyzikalnimu vySetieni a laboratornim
analyzam
o v adolescentnim veku a v dospélosti hovotime o FUO poté, kdy doba netispésného zjistovani
pti¢iny horecky trva 2-3 tydny
— diferen¢ni diagnostika — Nekompletni Kawasakiho nemoc, systémovy zacatek JIA, leukémie, SLE,
Nespecificky stfevni zanét, neuroblastom, absces, lokalizovana infekce, polékova, predstirana,
habitualni, pozd¢ dg. EBV
— nebezpeci FUO:
o ptiznak zivot ohrozujici nebo invazivni bakterialni infekce
o u2-12% déti probiha okultni bakteriémie
o vysoka incidence je u déti s toxickym vzhledem (stavem)
—  priciny — nejéastéjsi pri¢inou je neobvykly pribéh bézného onemocnéni
o Systémové infekce: nemoc z kociciho Skrabnuti, ehrlichidza, salmoneldza, mykobakterie,
bruceldza, tularemie, leptospirdza, Lymeska nemoc, syfilis, HIV, CMV, hepatitidy, EBV.
o Lokalizované bakteridlni infekce: infekéni endokarditida, absces (nitrobfisni, absces jater,
absces ledvin), sinusitida, mastoiditida, osteomyelitida, pneumonie, pyelonefritida.
o Zanétliva onemocnéni: Kawasakiho nemoc, juvenilni revmatoidni artritida, systémovy lupus
erythematodes, polyarteritis nodosa, revmaticka horecka, nespecifické stfevni zanéty.
o Malignity: Hodgkinsky a non-Hodgkinsky lymfom, leukemie, Ewingiv sarkom, neuroblastom.
o Munchausentv syndrom.
— Kklasifikace:
o klasicka — nejcast¢ji infekeni, malignity, onemocnéni pojiva
o nosokomialni — pacient pfijaty bez znamek infekce, teploty minimaln¢ 3 dny, akutni lizko,
nezjistime piicinu
o neutropenické — ¢asto bakterialni a mykotické infekce, viry
o sdruzenis HIV
—  vySetfeni:
o anamnéza
o charakter horecky:
= fluktuujici teploty — horecka, bezhoreckovy interval a poté zase horecka — susp.
borelioza



=  cesta do zahranici
=  bolestiva $titna zlaza - tyreoiditida
Krevni obraz + diferencialni rozpocet leukocyti, CRP, sedimentace,
jaterni testy, hemokultura, ABR
antinuklearni protilatky, revmatoidni faktor, vySetfeni komplementu (C3, C4, CHs),
vySetfeni moci + kultivace, vySetieni stolice,
vytér z krku, otoskopie,
RTG plic,
cytologie a kultivace likvoru
o event. HIV, EBV.
v pripadé nejasného pivodu obvykle zahajujeme empirickou antibiotickou terapii podle klinického
obrazu nebo lokalni epidemiologické situace, nasazuji se betalaktamova ATB — amoxicilin

O O O O O O ©O

péce o dité v kojeneckém veku s toxickym vzhledem by méla byt poskytovana v prubéhu hospitalizace
v ptipadé nejasného toxického stavu jsou lékem volby cefalosporiny II nebo III generace
1é¢ba hospitalizovanych déti s toxickym vzhledem by méla byt zamétena na stabilizaci celkového stavu
— kardiopulmonalni stability — pfisun tekutin, volumoexpandéry, katecholaminy, oxygenoterapie;
zajisténi stability vnitiniho prostiedi — korekce deficitu mineralt, poruchy ABR a stabilizace CNS —
protikfecové léky a antiedémova lécba

o antipyretika — paracetamol 50mg/kg/den ve 4 davkach
pouziva se Yaleska pozorovaci §kala pro hodnoceni toxického/septického vzhledu, hodnota 10 bodt je
hranici pro toxicky/nemocny vzhled



16. Atopie v détském véku

Puberta — fyziologicky pribéh
Dif. diagnostika poruch védomi

ATOPIE V DETSKEM VEKU

atopie — geneticky determinovand schopnost organismu reagovat na antigen precitlivélosti a onemocnét
alergii na rozvoji atopie se podili genetika (fada atopickych gent kodujicich atopicky fenotyp, hlavné
na 11. a 5. chromozomu) a pak vnéjsi prostiedi
o atopiku je v populaci 30-40%, alergikti 22-24%
alergie je vlastné klinickym projevem atopie
o pro atopii je typicky rodinny vyskyt alergickych onemocnéni - riziko alergického onemocnéni
v piipadé
= alergie sourozence — 30%
= alergie 1 rodi¢e — 40%
= alergie obou rodict — 5%
= postizeni obou rodict toutéz alergii — 70%
o prikaz atopie — vyskyt alergie v roding, zvySené IgE v séru, pozitivita koznich testl s alergeny,
prukaz specifickych IgE, projevy hyperreaktivity
termin alergie — pochazi z feckého ,,ally ergia“ — to znamena zménéna schopnost reagovat - zménéna
reaktivita imunitniho systému ve smyslu patologické precitlivélosti (hypersenzitivity)
alergie je hyperergni imunitni reakce antigenu s protilatkou (alegenu s IgE) pfi Casné piecitlivosti nebo
alergenu se senzibilizovanym T-lymfocytem pfi precitlivélosti oddalené
typicky projev — atopicky ekzém (dermatitida), pylova alergie (alergicka ryma + alergicky zanét
spojivek), alergické astma
Mechanismy alergie
o alergeny jsou pohlceny makrofagem a ty senzibilizuji T-lymfocyty
o atopii charakterizuje funk¢ni prevaha Th, — ty tvoii hlavné IL-4 a IL-5 - IL-4 aktivuje Bbb ke
tvorbé IgE
o IgE se vazi na receptory zirnych bb., ty uvolni fadu mediatorti s vazoaktivnim, spazmogennim,
D., E4) — jsou odpovédné za rychlou Casnou fazi
o rychld ¢asné faze - probiha v minutovém Casovém rozpéti, max. 30 min - pfiznaky alergickych
exantému, koptivek, otokd, projevi svédivosti, piekrveni sliznice, slzotoku, bronchospazmu -
dalsi mediatory (opét leukotrieny) navodi do mista zanétu chemotaxineutrofild, krevnich
desticek a hlavné eosinofild - eosinofily tvoii toxické latky, které destruuji okoli - hlavni latky
— ECP (eosinofilni kationicky protein) — prokazatelny v séru, moci, BAL; MBP (hlavni
bazicky protein) a EPO (eosinofilni peroxidaza) - kli¢ k ovlivnéni prognozy alergie je hlavné
v té druhé fazi — pokud se alergie opakuji, zanét progreduje a stava se chronickym (ztraty ¢ichu
u rymy, ztrata reverzibility obstrukce u astamtu...)
Atopie a vlivy prostiedi - atopie je dédicné zalozena vlastnost a vlivy prostfedi neni pfimo ovlivnitelna -
vznik alergie mize ale byt prostfedim vyrazn¢ ovlivnén_- skodliviny prostiedi pisobi na cilova mista —
snizuji ciliarni aktivitu, poskozuji epitel, zvySuji prostupnost pro alergeny, zvysuji uvoliovani
histaminu
Podminky vzniku alergie
schopnost rozeznat alergen a reagovat specifickou IgE reakci
zvysena tvorba IgE
zvySena tloha bb. zanétu
hyperreaktivita cilovych tkani a organt

v

vedle dispozice je hlavnim pfedpokladem kontakt s alergene - senzibilizace mize zacit jiz 22.
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tyden gravidity, mimofadné rizikovy je prvni rok - nejrizikovéjsi jsou alergeny vdechované



o

vsechny typy sekundarnich imunodeficit a imunitnich dysfunkci zvySuji moznost alergie

typy alergickych reakei

o

L. typ — protilatky se vazi ptes Fc receptory na zirné buiiky a bazofily, pokud se na n€ nasledné
navaze alergen, — uvolnéni mediatord alergické reakce — b&hem minut vazodilataci, Tcévni
permeabilitu, vyvola kontrakci hladké svaloviny a fprodukci hlenu ve zlazach, v pozdni fazi
(za 6-12 hodin) je misto kontaktu alergenu infiltrovano neutrofily, makrofagy a eozinofily
=  Generalizovan¢ — celkova anafylakticka reakce
=  Lokaln¢ — astmaticky zachvat, angioedém, urtikarie, atopicka dermatitida, alergicka
ryma, konjunktivitida, potravinova alergie,
= Dalsi vyvolavajici momenty: fyzikalni faktory, Iéky (PNC, aspirin), anafylatoxiny,
télesna namaha
I1. typ (cytotoxické protilatky IgM a IgG) — transfuzni reakce, revmaticka horecka
= cefalosporiny (hemolyticka anémie), chloramfenikol (az agranulocytéza),
sulfonamidy (trombocytopenie)
= transfuzni rce krevnich skupin, hemolytickd nemoc novorozencti (Rh), dale
autoimunitni cytopenie, Goodpaster sy, pemphigus..
II1. typ (imunokomplexovy IgG) — komplexy se vazou na Fc-receptory fagocytti nebo
aktivuji komplement, usazuji se v ledvinach na endotelu a v kloubnich synoviich—
glomerulonefritidy, vaskulitidy, artritidy
=  —sérova nemoc, SLE, farmarska plice, Iékova reakce, revmatoidni artritis,
poststreptokokové gnitis..
=  Sérova nemoc — generalizovana reakce za 5-20 dni po opakovaném podani
cizorodého séra (protitetanové, antirabické) nebo jiného alergenu (peniciliny, hmyzi
jedy)
o KO - urtikarie, angioedém, lymfadenitis, polyartritis, vakulitis, karditis
e T - symptomaticka
IV. typ (pozdni precitlivélost — bunééné zprostiedkovana) — ekzém, alergie na naplasti,
chronické stfevni zanéty, rejekce transplantatu, RS, tvorba granulomt — vaskulitis, sarkoido6za,
tuberkulinova reakce
V. typ (protilatky blokuji membranovy receptor pro hormony a neuromediatory, nékde typ I1.)
— tyreotoxikdza, myasthenia gravis, perniciézni anémie, hypotyreoza, diabetes,
antifosfolipidovy syndrom, hemofilie

Atopicky ekzém — neinfekéni zanétlivé onemocnéni kiize, typicky u atopiki (spolu s asthma bronchiale
a polindzou), kteti maji zvySenou tendenci k produkci IgE protilatek, ¢asto soucasné defekty bunééné

imunity nebo nedostatek IgA

o

o

o

o

Dermorespiracni syndrom — kombinace astmatu/bronchitidy/polindzy a ekzému
Méni se s pocasim — v 1ét€ mizi, v zim¢/ na podzim exacerbuji
kojenci nedokazi v prvnich mésicich po narozeni tvofit vlastni IgA (ochrana sliznic
respiracniho a traviciho traktu), dostavaji ho proto z matetrského mléka, pokud dité neni
kojené, je zvySené riziko vzniku atopie
Prabéh — svédi, po 20. roce intenzita nemoci ustupuje
= ] faze (eczema infantum) — kojenci - vysev papul az vezikul na tvafich a cele,
splyvaji do edematdznich svédicich ploch, pfi rozSkrabani riziko infekce
= 2. faze (eczema flexurorum) —u batolat a Skolnich déti, ekzém hlavné na ptedloktich,
na krku, zapésti, rukach a v podkolenich jamkach, charakter chronického zanétu —
malé zarudnuti, olupovani, zhrubéni kiize
= 3. stadium (Prurigo Besnier) — u mladistvych, trva do dospélosti, kiize je sucha,
zhrubéla, lichenifikovana, sveédi (pruriginosni uzliky), pfi exacerbacich mtize dojit
k sekundarni infekci bakteriemi nebo plisni s regionalni lymfadenitidou, 1
permeabilita kapilar — edém — hypomimie, krk, ¢elo, o¢ni vicka, hrudnik, adnexa
Faktory vyvolavajici zhorSeni ekzému



= dit¢ < 1 roku — potravinové alergeny (nejéastéji vajecny bilek, bilkovina kravského
mléka a soja)

= dit¢ > | roku — alergeny roztoct, zvitat (kocka) a pyly
D — hlavné anamnéza, kozni testy (obtizné pii zménéné reaktivité kize),
K — pyodermie, herpes simplex
T — Zivotosprava, omezeni potravin s vysokou koncentraci histaminu (¢okolada, kakao, jahody,
ryby), hypoalergenni strava, antihistaminika (Zyrtec), kromoglykat sodny (potlaceni uc¢inku
mediatorti zanétlivé reakce), alergenova imunoterapie (u starSich déti s vyraznymi inhala¢nimi
alergiemi), masti (kortikoidni, promast'ujici, hydratacni)

— Dermatitis seborrhoica — seborrhoicka mista: stfedni ¢ast obliceje, kstice, stfed zad a hrudniku,
nesvédi!! Nacervenalé

— Rhinitis alergica — souhrnny nazev pro onemocnéni nosni sliznice, zaklad je predispozice
k nezadoucim reakcim jak imunitnim, tak neimutnim, pfevazn¢ probiha jako pfecitlivélost I. nebo IV.
typu
o Priznaky — prudké, opakované kychani, zdufena nosna sliznice, sekrece, bez jinych znamek
zanétu
o Alergeny — inhala¢ni (prach, roztoCe, bakterie, pefi), alimentarne( knzervac.l., potraviny,
ovoce, léky), kontaktni (kosmetika, rostlinné a zivocisné produkty)
Minimalni podrazdéni vyvola neumérné silnou reakci
Chronicka ryma — zanéty vedlejsich dutin a stfedousi, bolesti hlavy, poruchy ¢ichu, nosni
polypy, miiZe ptispivat k astma bronchiale — u atopikti to povazujeme za preastmaticky stav
— Astma bronchiale — ot. ¢. 20

PUBERTA — FYZIOLOGICKY PRUBEH

— puberta je hormonalné¢ podminény proces, na jehoz konci je dosazeno pohlavni zralosti a schopnosti
reprodukce (ovulace u divek, spermatogeneze u chlapci)

— podminkou puberty je normalni funkce reprodukéni osy hypotalamus-hypofyza-gonady

— reprodukéni osa je aktivni jiz ve fetalnim a kojeneckém obdobi, hormonalni hladiny dosahuji maxima
ve 20. gesta¢nim tydnu, poté klesaji

o po narozeni hladina gonadotropini a pohlavnich steroidi vrcholi mezi 3-4 mésicem a blizi se
hodnotam typickym pro pubertu, nasleduje pokles hormonalnich hladin, ktery trva celé détstvi
az do nastupu puberty

—  détstvi je obdobim nizké sekrecni aktivity GnRH neurond, pfiprava na pubertu zacina postupnym
zvySovanim amplitudy a frekvence pulsit GnRH, v disledku toho stoupaji hladiny gonadotropint,
zejména LH (nejprve v noci), a pohlavnich steroidtl a nastavuje se jejich diurnalni rytmus. K tomu
dochézi vice nez 4 roky pted zacatkem vyvoje sekundarnich pohlavnich znakt

—  zacatek puberty je kontrolovan hypotalamem, klesa inhibi¢ni tonus GABA neuront a tvorba
endogennich ovoidi a stoupa tvorba norepinefrinu, neuropeptidu Y a glutamatu, tyto zmény maji vliv
na neurosekreci gonadoliberinu. Uplatiiuji se i jiné neurotransmitery a piesny mechanismus a vliv neni
plné objasnén

— dochazi k hormonalni interakci hypotalamu, hypofyzy, gonad a funk¢ni aktivaci neuronalni a
astrogliové sité

—  néstup puberty ovliviuji i genetické faktory

— nutrini stav mtze ovlivnit zacatek puberty, je mozné, ze nartstajici obezita zptisobuje ¢asnéjsi nastup
puberty

— v prubchu puberty stoupa sekrece gonadotropind, zraji pohlavni zlazy — gonadarche, zvysuje se tvorba
pohlavnich hormont, estradiol a testosteron ptisobi na cilové tkang, vyviji se vnitini a zevni genital a
sekundarni pohlavni znaky



— vliv ma i zrani nadledvin, adrenarche je proces aktivace zona reticularis, adrenalni androgeny ovliviuji

vyvoj pubického a axilarniho ochlupeni, akné, té€lesny odér, neni vSak jasny spoustéci faktor

— pro posouzeni pohlavniho vyvoje se pouziva Tannerova stupnice, u divek se hodnoti vyvoj prsi, u obou
pohlavi vyvoj pubického ochlupeni, pfipadné i axilarniho a u chlapct vyvoj genitalu

o

o

klidové stadium se znaci jako 1, dospély stav odpovida stupni 4 nebo 5
u chlapcti se navic vzdy posuzuje objem varlat v ml

— u vetsiny divek se prvni somatické projevy dospivani objevuji mezi 8-13 rokem, zacatek vyvoje
pubického ochlupeni pfichézi obvykle o 6 mésicti pozdéji

— pubarche je projevem adrenarche, telarche souvisi s gonadarche a tvorbou estrogenti

— rustova rychlost divek vrcholi kolem 12 let

— menarche pfichazi kolem 13 let, v té dob& uz dochazi k fyziologickému zaniku ristovych plotének a
divka dosahuje zhruba 95% své finalni vysky

— uchlapcti zacina puberta zvétSenim varlat mezi 9-14 lety, za nastup puberty se povazuje velikost 4ml,
zahy poté se objevuje pubické ochlupeni, k urychleni ristu dochazi v dobé, kdy objem varlat dosahuje
7-10ml, nejvyssi rastova rychlost je mezi 13-14 rokem

— mutace hlasu nastavé kolem 14 roku, vousy zacCinaji riist kolem 15. roku, rtist po 16. roce zahrnuje
predevsim trup a svalovou hmotu, objem varlat dospélého muze je 17-30 ml

—  télesné zmény — Tannerovo skore:

o

o

divky — prsni zlazy (M) pubické ochlupeni (Pu), axilarni ochlupeni (A), menarche
chlapci — testis volum (Te), velikost penisu (G), pubické ochlupeni (Pu), axilarni ochlupeni (A)

— stanoveni objemu testes — Praderv orchidometr, piipadné¢ USG

DIF. DIAGNOSTIKA PORUCH VEDOMI

—  Porucha védomi — tlum mozkové kiry, kvantitativni (senzoricka, motoricka - apatie, somnolence,
sopor, semikoma, subkoma, koma, hluboké koma a smrt) nebo kvalitativni (amence, dezorientace,
delirium depersonalizace),

— Glasgow Coma Scale (hodnoti nejlepsi odpovéd’ motorickou, slovni a otevieni o¢i, minimalné 3 body,
maximalné 15 bodt), vs podle Benese (osloveni a bolestivy podnét)

@)

@)

@)

za otevirani oci jsou celkem 4 body (spontanné, na osloveni, na bolest, viibec)

za slovni odpovéd’ je 5 bodil

za motorickou odpovéd’ je 6 bodl (tam je dilezita decerebrace — 2b, a dekortikace — 3b)

pro déti pod jeden rok jsou malinko jina kritéria (u slovni odpovédi vymezujeme jesté skupinu
déti mezi 2-5Slety)

—  Bezvédomi — utlum védomi a vigility rizné intenzity,

©)
©)

—  Priciny:
o

DD - s horeckou — febrilni kieée, neuroinfekce, toxiny..
bez horecky — traz, epilepsie, intoxikace, metabolicky diivod — hypo/hyperglykemie, uremie,
tetanie, jaterni selhani, rozvrat vnitiniho prostedi, Reyetv sy, tézka hypoxie

primadrni mozkova léze — trauma, neuroinfekce, epilepsie, cévni 1éze, subarachnoidalni
krvaceni, akutni dekompenzace hydrocefalu nebo nadoru
extrakranialni priciny- nedostatek energetického substratu - hypoglykémie, hypermetabolické
stavy (hyperpyrexie, kiece), hypoxie — poruchy cirkulace (srdecni/vagovazalni synkopa,
hypoxicky zachvat pti FT), Sok, otrava CO (je normalni saturace, ale |pO»)
- osmoticky stres — jina neZ isoosmolarni dehydratace, diabeticka ketoacidoza
- toxiny — endogenni (hyperamonie, uremie, jaterni selhani),
e DMP bilkovin — tyrozinémie, leucindza, neketoticka hyperglycinémie,
poruchy cyklu moc¢oviny, organicka acidurie (metylmalonova, izovalerova)
e  DMP glycidu — galaktosémie, fruktosémie, perzistujici hyperinzulinemicka
hypoglykémie
e  DMP energetického metabolismu — dédi¢né poruchy metabolismu tukd,



poruchy beta oxidace
e exogenni_

Etiologie dle véku

o

o

kojenci — infekce CNS, metabolicky rozvrat, trauma, hyperpyrexie, febrilni kiece, DMP
batolata, ptedskolni — intoxikace, trauma, febrilni kiece, epilepsie, infekce CNS, metabolicky
rozvrat, hyperpyrexie, DMP

Skolni ve€k, adolescenti — vagovazalni synkopa, intoxikace (alkohol), trauma, infekce CNS,
epilepsie, hypoxie

Diagno6za — anamnéza

o

fyzikalni vySetfeni — zhodnoceni vitalnich funkci (TF, DF, TK, saturace), trauma, motorické
funkce, svalovy tonus, zornice, okulomotorické reflexy, EKG, GCS
- dychani
o Cheyne-Stokes - sttidani period kresendo-dekresendo s apnoickymi
periodami, je vyrazem poruchy reakce organismu na pCO,, kdy je ztrata
cerebralni, talamické a hypotalamické modulace dychani, které je fizeno
pouze kmenem
o Centralni neurogenni hyperventilace — velice rychlé dychani, je vyrazem
poruchy v oblasti stfedni etdze kmene
e  Gasping — nepravidelné lapavé dychani, je vyrazem poruchy v nizsi etazi
kmene (prodlouzena micha), vétSinou vyusti v terminalni apnoi
okulocefalicke reflexy (sledovani o¢i pacienta pii pasivnim otaceni hlavy), okulovestibularni
reflexy (stiiknuti studené vody do ucha, vybavi se tak nystagmus oka na stejné strané smétujici
do opaéné strany) — vySetieni slouzi k zhodnoceni poruchy mozkového kmene
lateralizace — aktivné hledame ptiznaky asymterie — motoriky a zornic
- pohyby bulbt — bloudivé - zachované okulomotorice, jsou dobrym pfiznakem
- zornice — velikosti (zaznamename v mm), symetrie a reakce na osvit
e anizokorie — svéd¢i o utlaku n.III na okraji tentoria
e symetrickd midza — pokud je dekortika¢ni reakce na bolest, svéd¢i o
centralni herniaci
e symetrickd mydriaza bez fotoreakce — velmi pokrocild deteriorace funkci
kmene
e podezieni na nitrolebni hypertenzi — edém papily, paréza III. a VI. hlavového
nervu
laboratorni vysetfeni — KO + dif, hemokoagulace, krevni skupina, biochemie (ionogram,
glykémie, urea, kreatinin, jaterni testy, amoniak, CRP), ABR, hemokultura, toxikologické
vySetieni, osmolalita moce a séra
neurologické vysetfeni (CT, MRI, EEG), kardiologické vysSetieni (echo, holter), lumbalni
punkce (pfedtim o¢ni vySetieni), pfipadné invazivni méfeni intrakranialniho tlaku

Terapie — transport na JIP/JIRP/ARO, zajisténi zakladnich zivotnich funkci, zajisténi optimalniho
vnitiniho prostedi, zavedeni CZK, invazivni méfeni TK, p¥ipadné volumexpanze, inotropni podpora

o

- u vSech poruch védomi je urcujicim ¢initelem hypoxie mozku

- zajisténi adekvatni cirkulace a ventilace — normoxémie, normokapnie, véasna UPV

e vstup do cévniho fecisteé — CZK, invazivni mé&feni tlaku, kontinualni
monitorace EKG

e podpora obéhu — volumexpanze, inotropni podpora

- vnitfni prostfedi — nepfipustit hypovolémii, anémii, hyponatrémii, hyperglykémii

- totalni parenteralni vyziva, pfesna bilance tekutin, ABR, ionogram, glykémie

- vcCasna kontrola kie¢i — diazepam 0,2-0,5mg/kg i.v.

- diagnostika a 1é¢ba edému mozku - manitol

- poloha — zvySena poloha (25°), hlava ve stfednim postaveni, pé¢e o o€i, kiizi, sliznice

- péce o GIT — profylaxe stresovych viedi






17. Zanétliva onemocnéni mozku a mozkovych blan (neuroinfekce)
Primarni, sekundarni a terciarni prevence v pediatrii
Akutni prijmové onemocnéni

ZANETLIVA ONEMOCNENI MOZKU A MOZKOVYCH BLAN (NEUROINFEKCE)

—  zanétliva onemocnéni nervového systému infekéniho pivodu
— podle toho, ktera ¢ast mozku je nejvice postizena, hovofime o meningitidach, encefalitidach nebo
myelitidach, zanétlivy proces ale neni vzdy ptresné ohranicen, pak hovoiime o meningoencefalitidé
nebo encefalomyelitidé (zpravidla virové)
— meningismus — meningealni syndrom bez zanétlivych zmén v likvoru
— etiologie:
o bakterialni — Neisseria meningitis, Hem. influenzae, Str. pneumoniae, Listeria...)
o virové (HSV, CMV, poliovirus, coxsackie...)
o parazitarni (toxoplazmoza)
o mykotické (kandida albicans)
— dle pribéhu se déli na akutni, subakutni a chronické
— toxiinfekéni encefalopatie — v prubehu riznych infekei, nejcastéji pii nastupu vyssi horecky, se nékdy
objevi kratkodobé generalizované kiece, event. i bezvédomi (pfi bacilarni uplavici, chtipce), jde o stavy
benigni, ale mohou i ohrozit Zivot
— priznaky — nespecifické (,,chiipka®), specifické — meningealni, encefalitické, kombinované
— meningealni piiznaky:
o horni — opozice §ije, Brudzinski I-IV, pfiznak trojnozky, spiralni znameni (neda tsta ke
kolentim)
o dolni— Lernigiv — koleno ve flexi do 90° s ky¢li — emendujeme — nelze — pozitivni
= Laseguetiv — flexovani, natazeni nohy v ky¢li
o dalsi — Flatativ — pfi anteflexi §ije - mydriadza

Meningitidy
—  zanéty mozkovych blan
— mohou byt zplsobeny bakteriemi, viry i prvoky
—  zivot ohrozujici jsou zejména akutni bakterialni meningitidy — velmi prudky zacatek s vysokou
horeckou, bolestmi hlavy, zvracenim a ztratou védomi, smrt mize nastat béhem 24 — 48 hodin
o brzy jsou pfitomny meningealni pfiznaky, u novorozenct a kojenct zjistime vyklenuti
fontanely, ale meningeélni pfiznaky nebyvaji tak vyrazné
o  pfi lumbalni punkci je mok zkaleny az hnisavy, bélavy, nazloutly az nazelenaly, jsou v ném
tisice leukocytll, vysoka hladina bilkovin a snizena hladina cukrti
— parazitdrni meningitidy — obdobny nélez v likvoru, jsou ale velmi vzacné
— virové meningitidy — pozvolngjsi pribeh a jen zfidka dochazi k porucham védomi
o v moku jsou desitky az stovky lymfocytt, bilkovina je zvySena, ale ne tolik jako pfi
bakterialnich meningitidach, hladina cukru je normalni
— TBC - snizena hladina cukrt a chloridd
—  pred lumbalni punkci vzdy vySetiujeme o¢i — intrakranialni hypertenze
— Bakterialni (purulentni) meningitida
hnisavy zanét mozkovych blan

o etiologie — N. meningitidis, Hem. influenzae, Str. pneumoniae, E. coli, Listeria monocytogenes
o obvykle 1 mésic — 5 let
o primarni — meningokokova meningitida



sekundarni — pfestup z loziska mimo CNS (hematogenné, per continuitatem) — otitida,
endokarditida
projevy — nespecifické ptiznaky (horecka, nechutenstvi, exantém, petechie, myalgie,
artralgie..), zndmky iritace CNS (nejsou u kojenct), zvyseny nitrolebni tlak — bolest hlavy,
vyklenuti fontanely, rozevieni §vi
star$i déti — katar HCD, sinusitida, Giraz
= zacatek obvykle nahly, z plného zdravi — horecka, kruté bolesti hlavy, apatie, poruchy
védomi
= meningealni syndrom — cefalea, opozice $ije, foto-/fonofobie
= usekundarni nastup pozvolnéjsi
= N. meningitidis, Hem, inf., Str. pneum.
novorozenci a kojenci
= zacatek symptomaticky chudy — neklid, drazdivost, spavost, $patné piti, porucha
termogeneze (horecka neni Castd)
=  za 1-3 dny zvraceni, kiece, poruchy védomi, vyklenuti fontanely
= E.coli, Pseudomonas, Enterobacter, Str agalactiae, Listerie
diagnoza — co nejrychleji:
=  Jumbalni punkce (ne pii zvyseném nitrolebnim tlaku, sepsi, krvacivé poruse) —
zkaleny, nizsi glykorachie
=  kultivace, hemokultura, vyssi CRP
komplikace — akutné — septicky Sok, mozkovy absces, edém mozku, DIC, selhani organd,
dlouhodob¢ — parézy, hluchota PMR
terapie — cefalosporiny III gen. (cefotaxim, ceftriaxon) 7-10 dni, cefalosporiny III gen. +
gentamycin
= dexametason — prevence neurol. poskozeni
= symptomaticka lécba

—  Meningokokova meningitida — nejCastéjSim ptivodcem akutnich bakteridlnich meningitid u nas je

Neisseria meningitidis, u nas nejcastéji sérotypu B a C

o

O O O O

o

o

asi ¥ novorozencti ma v prvnich mésicich zivota pasivné predany protilatky od matky, proto
v tomto véku nejsou meningitidy Casté
postihuje nejcastéji déti predskolniho véku a mladistvé
nalez meningokoki pfi vytérech z nosohltanu je Casty (az 10%)
inkubac¢ni doba je 1-8 dni
klinicky obraz:
= zacatek je velmi prudky, béhem né€kolika hodin se rozviji typicky obraz — kruté
bolesti hlavy, vysoka horecka, zvraceni, tuhost sije, kiece, bezvédomi
= na kdzi trupu i v oblieji se objevuji petechie, vzacnéji i rozsahlé sufuze
= kolem st a na obliceji se vytvari rozsahly opar
= jezvySena povrchova i hluboka citlivost
=  Cerveny dermografismus
diagnéza — lumbalni punkce, mikroskopické vySetfeni moku
terapie — co nejdiive podani antibiotik (do 30 minut) jako prevence neurologickych komplikaci
= ]écba se zahajuje aplikaci dexamethazonu 0,15 mg/kg i.v., pak kazdych 6 hodin 2-4
dny
=  za 15 minut po dexamethazonu se podava krystalicky penicilin v davee 200-300 000
IU/kg/den
= neni-li pivodce znam, pak bud’ ceftriaxon nebo cefotaxim
= dostate¢ny ptivod tekutin a minerall
=  heparin pfi znamkéach DIC
komplikace — myokarditida, artritida, nekrozy v mistech efuzi, hluchota

progndza — umira kolem 5%



o prevence — vakcina proti sérotypu A a C, chrani 1 — 3 roky
Hemofilova meningitida — vyvolava ji Haemophilus meningitidis typu b a postihuje déti od tii mésict
do péti let
o v pfedchorobi byva nevyraznd infekce dychacich cest, horecka, nechutenstvi, zvraceni
o klinicky obraz — po necharakteristickych ptiznacich se zvysuje horecka, u kojencti je vyklenuta
fontanela, u vétsich déti horni i dolni meningeélni pfiznaky, kece nebo i bezvédomi
o diagnoéza — pti lumbalni punkci vytéka hnisavy mok pod vy$sim tlakem, hladina bilkovin je
vysoka, v natéru je zaplava leukocytd a mikroskopicky ¢i kultivaci 1ze prokazat H. influenzae
typb
o komplikace — blokovani likvorovych cest a vznik hydrocefalu, psychomotoricka retardace a
poruchy hlavovych nervii, hluchota
o terapie — zah4ji se i.v. podanim dexamethazonu, ihned poté aplikujeme cefalosporiny III.
generace
Pneumokokové meningitidy — pivodcem je grampozitivni pneumokok Streptococcus pneumoniae
o onemocnéni se vyskytuje spiSe u dospélych, vétSinou mu predchézi zanét elnich ¢i
sfenoidalnich dutin, mastoiditida a méné Casto jina pneumokokova infekce
o prubéh je pozvolnéjsi, nemoc se rozviji v nékolika dnech, béhem nichZ stoupa horecka,
objevuji se bolesti hlavy, dochazi ke zvraceni a meningealnimu syndromu
diagnéza — pozitivni kultivacni nalez z hnisavého moku
terapie — odstranéni primarniho loziska (mastoidektomie, sanace zlomenin, sinusitid), jinak
muze dojit k recidive sinusitidy, ATB — benzylpenicilin, chloramfenikol, cefalosporiny III.
generace
o progndza — az 20% postiZzenych umira
o prevence — polyvalentni vakcina Pneumo23
Meningitidy novorozencit a malych kojencii
jsou cCast&jsi u nedonosenctl, po instrumentalnich porodech a u déti s malformacemi CNS
zdrojem nakazy je matka a k infekci dochazi pii pruchodu plodu porodnim kanalem
vstupni branou jsou dychaci cesty, drobna poranéni kiize nebo pupe¢nik
infekce je vyvoldna nejcastéji E. coli a streptokoky ze skupiny B
inkubacni doba je 1-7 dni

o 0 O O O

prubéh je znacné odlisny, stanoveni diagndzy je obtizné a byva pozdni, v dob¢, kdy jiz vznikly
ireparabilni zmény v CNS
o déti jsou spavé, neklidné, lin€ piji, ktici, béhem 1-3 dnti se vyklene fontanela, objevi se kiece,
nebo ztuhlost $ije, zvraceni
o diagnoza — v moku je hnisavy nalez, ale ¢asto je jiz obstrukce mokovych cest a vytvafi se
hydrocefalus
komplikace — subduralni vypotek, mozkovy nebo mozeckovy absces
terapie — dostateény pfivod tekutin a minerald, kombinace dvou ATB — cefalosporiny III.
generace, nebo ampicilin s aminoglykosidy
o progndza je velmi zavazna
aspetické meningoencefalitidy
o serdzni zanéty mozku a mozkovych blan
o etiologie — viry — arboviry, enteroviry, adenoviry, herpes viry
= Dbakterie — borrelie, mycoplasma, leptospiry
o projevy — lehky pribéh az velmi tézké stavy
= horecka, subfebrilie, bolest hlavy, zvraceni, meningealni syndrom, nekrozy,
hemoragie CNS
o diagndza — lumbalni punkce — mok ¢iry, pleiocytéza — polymorfonukleary 10 — 100 (hlavné
lymfocyty), bilkovina v normé¢, cukr v normé
= serologie, PCR



o terapic — symptomaticka, virostatika

Encefalitidy

zanét mozkového parenchymu, ¢asto vede k mozkové dysfunkci

vétSinou akutni prabeh, ale pomalé — virové, postinfekéni

lokalni nebo generalizovana

etiologie — akutni virova (arboviry — klistova encefalitida, enteroviry, HSV)
o subakutni — HIV, priony
o mén¢ bakterialni (mykoplazma, rickettsie), protozoarni, plisiiové
o akutni disseminovana — komplikace spalnicek, planych nestovic, vzacné po ockovani

patogeneze — zplsobeno piimo agens, nebo imunitni podklad — nékolik dni po infektu

projevy — prodromy — kasel, bolest v krku, horecka, bolest hlavy, biicha
o progredujici letargie, zmény chovani, neurologicky deficit, casto epileptické zachvaty

komplikace — periferni neuropatie, myelitida, fulminantni prib¢h

diagnoéza — lumbalni punkce (pleiocytodza, normalni proteiny i cukr), serologie, PCR

dif. dg. — encefalopatie, hypoglykémie, otravy, Reyetv syndrom, hypertenze, malignity

terapie — u virovych jen podpurna, JIP (HIV — antiretroviretika, HSV — acyklovir)
o mykoplazma — ATB (doxycyklin, erytromycin, azitromycin)
o diseminovana — kortikosteroidy

prognoza — 5% mortalita, 30% komplikace

Evropska klistova encefalitida

—  zdrojem nakazy jsou drobni hlodavci i vétsi lesni zvitata

—  pfenos na ¢loveéka se uskuteéni sanim krve infikovanymi nymfami a dospélci klistéte obecného,
vzacn€ pitim mléka infikovanych koz a ovci

— virus je ve slinach klistat

— inkubaéni doba je 7 — 14 dni

—  vétSina probiha inaparentné, manifestni formy probihaji jako ser6zni meningitidy,
meningoencefalitidy az encefalomyelitidy s parézami vétSinou velkych svali hornich koncetin

— postizeni CNS probiha zpravidla dvoufazové — nejprve 1-3 dny horecka, bolesti hlavy, unavnost,
pak ptichazi nékolik dni bez ptiznakt a poté vlastni onemocnéni s vysokou horeckou, bolestmi
hlavy, svétloplachosti, poruchou spanku, zvracenim, tfesy, meningealnim syndromem, to trva 2-7
dni, poté nastava ustup potizi

— chabé obrny se mohou objevit po skonceni horecek

— diagn6za — anamnéza, dvoufazovy prubéh, IgM protilatky

— terapie — symptomatologicka — odlehcovaci lumbalni punkce, v moku jsou desitky az stovky
lymfocytil, mirné zvysené bilkoviny, klid na Itizku alespon 14 dni, dispenzarizace alespon 1 rok

— prognoza — obrny ustupuji jen zvolna a mohou zUstat i trvalé

— prevence — o¢kovani inaktivovanym virem ve tfech injekcim, chrani 3 — § let

Lymeska borelioza — viz. ot. €. 32

Tetanus

pfiznaky zptisobuje neurotoxin tetanospazmin produkovany anaerobnim Clostridiem tetani, ktery je
saprofytem stfevniho obsahu koni, hovéziho dobytka, ale i ¢loveéka

hnojenim se dostava do zemé

k onemonéni vedou nejcastéji drobna, ale uzaviena poranéni zpisobena predmeéty, které bylly
kontaminovany zemi nebo hnojem

inkubacni doba je nékolik dni az tydnt

v CR diky o¢kovani zcela vymizel tetanus v détském véku, u dospélych je 1-5 piipadii roéné

toxin se dostava do CNS, kde vede k blokad¢ vedeni vzruchi, zvySenému svalovému tonu az kie¢im
pti¢né pruhovaného svalstva



— onemocnéni zacina trismem (neschopnosti oteviit usta), poté kieci mimického svalstva, napétim svalti
Sijovych, zad a i bficha

— na minimalni podnéty dochazi ke generalizovanym kie¢im, opistotonu, laryngospasmu a zastavé dechu

— nemocny je stale pfi védomi, poti se, ma horecku, dusi se

—  komplikace — ruptury svald, fraktury bedernich obratlii, aspira¢ni pneumonie, krvaceni z dekubiti

— progndza —umira 30 — 50%

— prevence — ockovani anatoxinem chrani az 15 let, pfi rizikovych trazech se podéava i diive booster
davka anatoxinu a profylakticka davka imunoglobulinu

— terapie — hyperimunni globulin jednorazové 2000 — 5000 IU i.m., prokain benzylpenicilin a chirurgické
oSetfeni podezielé rany, ktera se neuzavira

PRIMARNI, SEKUNDARNI A TERCIARNI PREVENCE V PEDIATRII

— trojstupniova prevence dle WHO
—  primarni — o¢kovani, sekundarni — screening, terciarni — dispenzarizace
— prenatalni — gynekolog, porodnik, genetik
— postnatalni — neonatolog, pediatr, pneumoftizeolog
—  primarni prevence:
o zahrnuje multidisciplinarni pohled na vznik zdravotnich odchylek
o odhalenim moznych ¢i pfedpokladanych souvislosti a znalosti rizik l1ze snizovat riziko vzniku
patologii v€asnym poradenstvim nebo aktivnim pfistupem
o rozvoj genetiky spolu s pfibyvajicimi diagnostickymi moznostmi vyrazné ovlivnil klinickou
praxi
o genetické poradenstvi je schopno odhalit rizika pro rodinu, sourozence, prognézu vlastniho
onemocnéni, moznosti prenatalni diagnostiky a planovaného rodicovstvi
o prenatalni prevence je téméf vzdy v plné kompetenci prenatalniho poradenstvi, pokud vime o
potencialnich rizicich
= infekce matky — serologie (TORCH, lues, parvovirus B19), stéry na kultivaci, rubeola
v 1. trimestru
= prevence hemolytické nemoci novorozence — Rh faktor, titr protilatek v séru Rh-
matky, aplikace anti-D globulinu Rh negativni matce po porotu/potratu
e ABO inkompatibilita — neni tak rychly vznik hemolytické nemoci, az po
Cetnych t¢hotenstvich, neni tak zdvazna
e  Rh - rychly sérologicky konflikt, prudka hemolyticka reakce —
hyperbilirubinémie ditéte, u dalsiho t¢hotenstvi je to jeste horsi, anémie,
hemolyticka nemoc (riziko postizeni BG), hydrops fetus universalis,
prevence — anti-D globulin kazdé Rh- mate
= screening gestatniho DM — oGTT, optimalni kompenzace 1é¢ené diabeticky, rizika
pro plod — makrosmie, funkéni nezralost, VVV, hypoglykémie
e hypeglykémie — glukéza do plodu, tvorba inzulinu — GF je inzulin a IGF 1
dependentni — ukonceni t€hotenstvi diive — velky plod, nezraly,
hypoglykémie, riziko vrozené malformace
= screening Downovy choroby a jinych chromozomalnich vad — rizikovy vek nad 35 let
e 1. trimestr — biochemicky — |PAPPA, {volny beta hCG; UZ screening —
absence nosni kosti, nuchalni translucence (Sijové projasnéni); odbér
choriovych klkti — DNA analyza
e 2. trimestr — biochemicky — TRIPLE test — AFP, hCG a volny estriol v séru
(zvysené AFP — riziko rozstépu neuralni trubice, snizené AFP a zvySeny
hCG - riziko Downa); UZ; amniocentéza (karyotyp)
e rizika pro dit¢ s Downovym syndromem — VVV srdce, GIT, mentalni
retardace, maly rtst, vyskyt autoimunit



= screening VVV — UZ screening srdce, ledvin, CNS, bfi$ni stény
e rizikové faktory — rizikova gravidita
o perinatalni prevence — zaleZitost porodnika ve spolupraci s neonatologem
= Apgar skore — nizké v prvni minuté — ani velmi nizké hodnoty nejsou spojeny
s poruchou dlouhodobého vyvoje, pietrvavajici nizké skore v 5. a 10. minuté —
nepiizniva prognostickd znamky
=  kredeizace — prevence konjunktivitid, Ophthalmo-Septonex gtt.
=  kanavit — prevence hemoragické choroby — prvni davka 1mg po narozeni, v prvnim
mesici 1 gtt 1x tydné
=  dfive kalmetizace — BCG — od 4. dne Zivota
= novorozenecky screening metabolickych vad — kapilarni krev z paticky (metoda suché
kapky), celoplos$ny screening fenylketonurie, kongenitalni hypotyredzy, kongenitalni
adrenalni hyperplazie
= selektivni screening — o¢ni vysetieni (Cerveny reflex — vylouceni katarakty), vysetfeni
ky¢li (troji sito), UZ ledvin a mocovych cest, pulzace AF, otoakustické emise
o ockovani — je v kompetenci pediatrti, v pfedchazeni zavaznych komplikaci v souvislosti
s o¢kovanim je nutné dodrzet urcité zasady:
= neockovat, pokud neni jistota, Ze je dit€ opravdu zdravé a Ze neni v inkubaci
infekéniho onemocnéni
=  znat kontraindikace ockovani
= rizikové jsou déti s epileptickymi zachvaty v kojeneckém, batolecim a predskolnim
veéku, déti s reakci na ockovani, déti po prekonané neuroinfekci, s progresivnim
onemocnénim
infekce — prevence je vazana piedevsim ve vztahu k ockovani
prevence urazt lebky - ptilby pfi rizikovych sportech, vychova k bezpe¢nému sportovani a
chovani
o systém jednotlivych preventivnich prohlidek — 19 za 19 let véku, 9 v prvnim roce
— sekundarni prevence:
o vychova k osobni zodpovédnosti za své zdravi a zdravi svych déti
o vCasna terapie s piiméfenym sledovanim
o vychova pacienta a nejblizsiho okoli k dodrzovani 1é¢ebnych postupti
o vychova pacienta a nejblizsiho okoli k harmonickému zivotnimu stylu
o prevence socialniho handicapu
— terciarni prevence:
o psychosocialni a odborné vzdélavaci rehabilitace
o psychosocialni podpora
o odstranéni restriktivni legislativy a regulace

AKUTNI PRUIMOVE ONEMOCNENI

— zvySeny obsah tekutin ve stolici nad normalni hodnotu 10ml/kg/den u déti a 200 ml/den u dospélych
—  ztrata konzistence stolice a zvySeni frekvence stolice na tfi a vice za den (neplati u kojenych déti), u
novorozence norma 5-6 stolic na den
—  Casto provazeno zvracenim, coZ zvySuje riziko dehydratace
— etiologie — nejcastéji infekce, ale 1 jiné pric¢iny
o rotaviry jsou nejéastéjsi ve véku 6 — 24 mésict
o agens se podafi identifikovat v 60-70%, onemocnéni probihé vétSinou mirné, primérna doba
trvani je 5 dni
o patogeny — rotaviry, calciviry, astroviry, adenoviry, campylobacter jejuni, salmonella,
echerichia coli (enterotoxicka, enterinvazivni, enteropatogenni, enterohemoragicka,
eteroagregujici), shigella, yersinia enterocolitia



—  patogeneze — nepomér mezi absorpci a sekreci

o

sekre¢ni prijem (nezanétlivy, vodnaty) — vydatné vodnaté priijmy, ve kterych neni pfitomna
krev, onemocnéni vét§inou neprovazi zvraceni, u nemocnych, kde se agens vyskytuje v tenkém
stieve — viry a bakterie nepronikajici do stfevni stény nebo krevniho ob&éhu a produkuji
enterotoxiny (aktivni sekrece chloridii a vody v morfologicky nepozménéném streve)

zanétlivy prijem (vyvolany invazivnimi patogeny) — pfitomnost krve ve vétSim mnozstvi
podobné jako u dyzentérie, nebo jen okultni krvaceni, vznika invazi patogenti do stfevni stény
nebo do krevniho obéhu (Salmonella, Campylobacter..)

nekteré infekce mohou mit zavazné nasledky, jako napf. infekce enterohemoragickym E.coli
komplikovana hemolyticko-uremickym syndromem

—  klinicky obraz — vétSinou prijem odezni sam, pokud jsou prubézné hrazeny ztraty vody a ionta

o

v

= ztrata tekutin je vZdy doprovazena ztratou iontd, natria a chloridd, coz vede
k izotonické dehydrataci, pokud jsou ztraty iontl vEtsi nez ztraty vody, vzniké
hypotonicka dehydratace, pti vétSich ztratach vody nez iontl vznika hypertonicka
dehydratace

— diagnostika:

o

— terapie:
o

o

o

zhodnoceni stupné dehydratace — je zasadni pro rozhodnuti a zptisobu rehydratace (peroralni,
parenteralni) — posouzeni hmotnosti aktualni a pfed onemocnénim, podle klinickych
symptomil

laboratof — vySetfeni minerali, ABR a funkce ledvin, mikrobiologie stolice u tézkych stavii, pfi
epidemiich, u déti s poruchou imunity, po pobytu v tropech nebo subtropech

rehydratace — zéklad 1écby
= peroralné — u hospitalizovanych i ambulantné 1é¢enych pacienti, nutno dodat natrium,
kalium, sacharidy, ORS Kulisek, ORS Ionta
=  parenteralné — u néds naduzivano, od 10% dehydratace, pii Soku, selhani oralni
rehydratace
=  pii dehydrataci do 5% muze byt dit¢ léceno doma, indikace k hospitalizaci je vyssi
dehydratace, netolerance oralni rehydratace, selhani 1é¢by
realimentace — prospésnost ¢asné realimentace
=  po rychlé rehydrataci ma nasledovat rychla realimentace — Giprava stievni
permeability, ktera je zvySena stfevni infekci a minimalizace ztrat bilkovin a energie
=  kojené déti se maji dale kojit, kojeni nema byt behem 1écby nikdy preruseno
= uneckojenych déti se zajisti rychly navrat ke stravé, kterou byly Ziveny pied
onemocnénim
= jablecna, mrkvova, bananova pyré, mixovana strava z brambor a ryze, kufeci maso,
suchary
antibiotika — nejsou nutna, rutinné pouze pii infekcei shigellou, Entamoeba hystolytica, giardia
intestinalis a cholery
= usalmonely u déti s rizikem vzniku invazivniho onemocnéni — kojenci do 6 mésicd,
déti s hemoglobinopatiemi, malignim onemocnénim, HIV, poruch imunity
antiemetika — vét§inou spojeny s NU, nemaji se proto pouzivat u kojencti a malych déti
s akutnim prijmovym onemocnénim
léky ovliviyjici motilitu (loperamid, difenoxylat, kodein) — zpomaluji stievni motilitu, nesméji
byt ale pouZity pii podezieni nebo prikazu invazivnich agens pro riziko prodlouZeni a zhorseni
infekce
probiotika — zkracuji dobu prijmu asi o 1 den

Konzistence stolice

—  zavisla na véku ditéte:



— novorozenec — do 3 dne vazka konzistence — tmavé zelena — smolka (mekonium), obsahuje spolykané
¢astice plodové vody, stfevnich epitelii, soucasti zluce, dalsi dva dny pfechodna
— pln¢ kojené — stolice zlatozluta, mastovita, kysely zapach, fidsi a frekventné;si
— uméle zZiveny kojenec — stolice formovanaukasovita, svétle/tmavé hnéda, typicky pachne, alkalicka
reakce, vétSinou 1-2x denné
— dle obsahu vody — 75% - tuhd, 90% - tekuta
— obsah vody:
o motilita stfevni (motoricky prijem)
o sekrece (sekre¢ni prijem)
o resorpce (resorpéni prijem)
— voda a soli se resorbuji v tlustém stfevé, obsah posunovan peristaltickymi pohyby (PASY vlakna)
— defekacni reflex — vrozeny, distenzi rekta, u starSich — podminény reflex — bfisni lis, uvolnéni sfinkteru
—  pasaz GIT — u pfirozené Zzivenych 15 hodin, uméle ziveny 20-24 hodin, dospély 40-48 hodin
— Dbakterialni flora — v déloze je GIT sterilni, béhem porodu pronikaji bakterie usty, pies nosohltan a
konecnikem, potravou 2. den do tenkého a tlustého stieva
o osidleni — acidofilni E. coli, Staph, Streptokoky, Pneumokoky
o pri kojeni pfevladnee bifidogenni flora (vliv na nespecifickou imunitu)
— obranné mechanismy — osobni hygiena, acidita zaludku, stfevni mikrofléra, sttevni motilita, IgA

Neinfekcni prijjmy
1. Dietni chyby — kvantitativni/kvalitativni
— alimentarni prijmy — otrava z potravin:
o stafylokokova enterotoxikdza
=  unas nejcastéjsi z alimentarnich, termostabilni toxin Staph. aureus (snese 20 minut
varu)
= zdroj — lidé pracujici s potravinami, ktefi maji S. aureus v nosohltanu/na prstech,
zejména u potravin, které se nechaji ulezet/podavané ohraté (smetana, sekana..)
= projevy — 1-6 hodin po poziti — nahle, bez horecky, nevolnost, zvraceni, prijem, mizi
do 24 hodin
= terapie —rehydratace
o otravy toxiny bacillus cereus
= 2 toxiny — termolabilni (bakterii pfimo ve stfeve), termostabilni — vyrobky, které se
ohftivaji
= projevy — 1-6 hodin po jidle — nevolnost, zvraceni, bolest bficha, u 1/3 prijem, u
termolabilnich — po 8 hodinach — vodnaté priijmy, bez horecky, zvraceni malo
=  odezni
2. Malabsorpéni syndrom — bolesti bficha, prijmy
— celiakie, intolerance kravského mléka, deficit disacharidaz, laktazy
3. Vyvolané léky
—  velmi casté
— terapie ATB, cytostatiky, digitalisem
— nutné podavat probatika
— ATB — mirné prijmy z poruSeni stfevni mikroflory
—  pseudomembrandzni enterokolitida
— prujem ze stievni dysmikrobie po ATB (cefalosporiny, aminopeniciliny, klindamicin)
— premnozeni clostridium difficile — enterotoxin A a cytotoxin B, po 5-10 dnech 1écby
ATB
— projevy — nahlé, cetné vodnaté prijmy, ¢asto horecka, leukocytodza, stolice silné
péachne, pfitomna krev
— pio progresi Sok a smrt
— dg — endoskopie (bélavé/nazloutlé pseudomembrany v kolon), ELISA



— terapie — metronidazol, vankomycin

Infekcni prijmy
— trvani 7 dni, max 14 dni (nad tuto délku — chronické gastroenteritida)
— novorozenec miZe mit i hypotermii
—  15-30% umrti rozvojovych zemich
— mozné zvraceni i zvysena teplota
—  95% virové etiologie
— nejvice 3-24 mésic véku
— etilogie — rotavirus, adenovirus, campylobacter, salmonella
— Rotavirové:
o pftenos fekalné-oralni cestou, hlavné v zimé
o  4-7 dni zna¢né vylucovan stolici
o projevy — v prvnich 2 mésicich vzacné — vliv kojeni
= Casto netypicky zacatek — katar HCD, nechutenstvi, zvraceni, horecka, prijem
=  stolice — Casté, vodnaté, bez hlenu a bez krve
= za 4-5 dni rychle dehydratace
dg — ELISA, latex aglutinace
terapie — rehydratace, krmeni bezlaktozovymi mléky

@)

O

— Viry Norwalk a Norwal-like
o  zdroj — lidé nebo kontaminované potraviny
o inkubace — 24 — 48 hodin, déti i dospéli
o projevy — bolest bficha, nechutenstvi, zvraceni, prijem u 30-40% nakazenych, benigni
= nékdy jen zvraceni, jen prijem
o dg—ELISA
—  bakterialni:
o salmonella — inkubace 12 — 24 hodin, eliminace 65° po 15-20 minut
=  projevy — tiesavka, febrilie, cefalea, zvraceni, prijem
= terapie — kojenec, novorozenec — ihned i.v. ampicilin/gentamycin
e adolescent — neni tfeba ATB
o campylobater
= projevy — zvySena teplota, kiece bficha, tenesmy, zvraceni, prijem, nad 2 roky mirny
prubéh
= terapie — kojenci, novorozenci — makrolidy 2. gen (klarithromycin) + probatika
e symptomaticka
yersinia — penetrace uzlin terminalniho ilea — pseudoapendikularni syndrom
enterotoxigenni E.coli — prijmy cestovateli
verotoxigenni E.coli

Toxikoza
— nejtézsi forma kojenecké enteritidy
— zalina zvracenim zelenych zvratki s pfimési hematinu, vodnaté stolice
— vyraznd dehydratace — klonované o¢i, vpadla fontanela, kozni fasa stoji, akrocyano6za, anurie
— akutni letalita z hypovolemického Soku
— dg—anamnéza, hodnoceni stolice

— terapie - rehydratace, realimentace, Iéky



18. Nadorova onemocnéni détského véku (vyjma nadori CNS)
Akutni poSkozeni ledvin (konzervativni 1é¢ba, indikace k dialyze)
Dif. dg. zvraceni

NADOROVA ONEMOCNENI DETSKEHO VEKU (VYJMA NADORU CNS)

— Nadory v détském véku — tvoii 1% ze vech nadort, vétsinou rychle rostou a Casné metastazuji, pievazuji
embryonalni a mezenchymové nadory, jsou vétSinou vyrazné chemosenzitivni a radiosenzitivni, proto lepsi
prognoza (kromé nadortt CNS a kosti), po traumatech nejcastéjsi pfi¢ina umrti

o novorozenci, kojenci, batolata — hlavné leukémie, nddory CNS, neuroblastom, retinoblastom, méné
Casto teratom, nefroblastom, hepatoblastom a rabdomyosarkom

o adolescenti a mladi dospéli — hlavné leukémie, lymfomy, nadory CNS, osteosarkom,
Ewing/PNET, mén¢ ¢asto germinalni nadory

— Leukémie

— Nadory CNS

— Neuroblastom — nador sympatickych ganglii a diené nadledvin, (nadledvinach / paravertebralni
sympaticka ganglia (retroperitoneum, zadni mediastinum), mtz - skelet a kostni dfen

o KO —hmatna rezistence v bfiSe nebo malé panvi, bolesti hrudniku, kasel, dusnost, mize zptsobit
kompresi michy pfi prorustani od patetniho kanalu, pii metastazach bolesti kosti, pti asnych mtz
do orbity je strabismus nebo peribulbarni hematomy, nékdy paraneoplasticky syndrom (poceni,
prijmy) a opsomyoklonus (tfes o¢nich svalii a nohou)

2/3 endokrinné aktivni, produkuji katecholaminy, 1ze dg., dale chronicky prijem pii VIPomu
D- kys. vanilmandlova, homovanilova/dihydroxyfenylalanin v mo¢i (z katecholaminit), UZ, CT,
kostni scan, biopsie

o T —pokud nejsou metastazy operace, pii metastazach neoadjuvantni chemoterapie, nasledné
operace, poté adjuvantni radioterapie (primarni lozisko + metastazy)

o Pr—prikaz genu MYCN znamen4 nepiiznivou prognézu (recidivuje)

—  Wilmsiv nador (nefroblastom) — hlavné okolo 3. roku véku

o Casto se sdruzuje s vrozenymi malformacemi: aniridie, hemihypertrofie, malformace ledvin...

o KO - hmatna rezistence v btiSe, vétSinou asymptomaticky, mize byt bolest biicha, horecka,
hypertenze ¢i hematurie
metastazy — regiondlni uzliny, plice
Dg—UZ, CT, biopsie
Terapie — operace, pii metastazach neoadjuvantni chemoterapie, poté operace a nasledné
adjuvantni radioterapie

o 90% se vyléci

— Sarkomy

o mekkych tkani — rabdomyosarkom, nediferencovany sarkom a synavialosarkom

= hlavné u déti od 2-6 let (urogenitalni trakt) a adolescentl (nadory svali konéetin)
o kostni — esteosarkom (z primitivnich mezenchymalnich bunék), Ewingiiv sarkom (patii asi mezi
PNET) /DD: mtz.

=  hlavng u starSich déti, nejvice v obdobi maximalniho rdstu

= osteosarkom — nejcastéji v epifyzach nebo metafyzach kosti, které nejrychleji rostou
(distalni femur, proximalni tibie, proximalni humerus), je radiorezistentni

e KO — (i noc¢ni) bolest postizené kosti, zdufeni, az 20% ma pfi stanoveni dg mtz
v plicich nebo skeletu

=  Ewingtv sarkom — nejcastéji v femuru (diafyza) nebo panvi, podobné ptiznaky jako
osteosarkom, ale Casto jsou i systémové piiznaky (horecka, hubnuti), rychly rast a
hematogenni rozsev, mtz kosti,plice dfer.

= Rhabdomyosarkom — vysoce maligni, z embryonalniho mezenchymu



e embryonalni (mladsi Skolni veék) — casto pod sliznicemi urogenitalniho traktu
e alveolarni (vétsi skolni déti) — vysoce maligni, hlavné koncetinové svaly
o D —rtg (u kosti osteoskleroticka loZiska s periostalni reakci), biopsie, ALP, LDH, *"T¢ pro mtz.
o T —neoadjuvantni chemoterapie, operace, adjuvantni chemoterapie, piipadné aktinoterapie
— Hepatoblastom — velice vzacny, kojenci a batolata, ¢asto sdruzeny s VVV nebo u fetalniho alkoholového
syndromu
o KO — asymetrické zvétSovani bricha, hepatomegalie, bolest, horecka, nauzea, anorexie,
meteosrismus, (ikterus méné Casty), D - 1 AFP, UZ, T — chemoterapie, transplantace
— Retinoblatom — vysoce maligni z jadrové vrstvy sitnice, u 1/3 oboustranny, nékdy sdruzen s VVV (rozstép
patra..)
o Mtz: lokalné orbita, zrakovy nerv, systém — skelet, kostni dfen, mozek
o KO: leukokorie, zarudnuti a bolestivost, heterochromie duhovky, protruze bulbu
o terapie — chemoterapie + enukleace oka
— Germinalni nadory — seminom, dysgerminom, embryonalni ca, ca ze zloutkového vacku, choriokarcinom,
teratom (mozna porodni ptekazka)
o KO - zilezi na lokalizaci (hmatna rezistence v bfise, zdufeni varlete, bolest na hrudi s kaslem a
dusnosti)
o D- 1 AFP (karcinom ze Zloutkového vacku), 1 B-HCG (choriokarcinom)

AKUTNI POSKOZENi LEDVIN (KONZERVATIVNI LECBA, INDIKACE K DIALYZE)

—  Definice: nahly pokles metabolické a exkre¢ni funkce ledvin, které byly dosud zdravé nebo jen lehce
poskozené.
—  Vyskyt: 10-15 déti na 1 milion détské populace
—  Manifestace: pfi poklesu glomerularni filtrace pod 0,33ml/s ( tj. 20 ml/min/1,73m?)
o Oligurické - diuréza niz§i nez 180ml/m?* /24 h (prerenalni selhani, HUS, ak. glomerulonefritis)
= Oligurie=smnozstvi moc¢i mensi nez 1 ml/kg/h
= Anurie=mnozstvi moc¢i mensi nez 0,5 ml/kg/h
o Non-oligurické ( intersticialni nefritis, nefrotoxické postizeni)
— Akutni selhani ledvin
—  P: snizeni perfuze v kortikaIni ¢asti ledvin
o Autoregulace ledvinové perfuze: pritok krve ledvinami je 20-25% minut. srde¢niho vydeje.

o Souhra vas afferens-vas efferens: perfuzni tlak v glomerulu, efektivni filtracni tlak.

o ASL=dutsledek vazokonstrikce aferent. arteriol, redukce glomeruldrni kapilarni sité, snizeni
glomerularni permeability, vazodilatace eferentnich arteriol, nekr6zy tubularnich bunck s
naslednym influxem filtratu do intersticia, tubularni obstrukce.

o Oxidacni poskozeni bb. - Aktivace volnych kyslikovych radikalti zanétem ( glomerulonefritidy,
vaskulitidy), antibiotiky, rtg kontrastem, infekci (HUS)...

— Etiologie ASL
o 1. Prerenalni selhani ledvin
=  hypovolémie (dehydratace, gastroenteritida, krvaceni, popaleniny, ztraty do tfetiho
prostoru- nefroticky syndrom)
= periferni vazodilatace-sepse, srde€ . selhani
=  {kol: predejit poskozeni ledvin, parenchym ledvin je primarné zdrav a po véasném
obnoveni perfuze se funkce ledvin znormalizuje.

o 2. Renalni selhani ledvin

=  Hemolyticko-uremicky sy

=  Akutni glomerulonefritis

=  Akutni intersticialni nefritida

= Tézka oboustrannd pyelonefritida

= Hypoxicko-ischemické postizeni ledvin



= Léky: aminoglykosidy, cytostatika, NSA
= Toxiny: ethylenglykol, houby, t¢Zké kovy, hemoglobinurie, myoglobinurie
o 3. Postrendlni selhani ledvin- obstrukce
= Obstrukce solitarni ledviny
=  Oboustranna ureteralni obstrukce
= Uretralni obstrukce- chlopen zadni uretry
= Litidza
=  Tumor
= Trauma
= Neurogenni mocovy méchyt-zavazna forma
DD - Vyloucit obstrukci- UZ, Rozlisit prerenalni a renalni formu
o Rozdilny zptisob 1é¢by., Pii v€asné korekci prerendlni a postrenalni pfi¢iny nemusi dojit k
poskozeni parenchymu ledvin.
Parametry k rozliSeni prerenalniho a renalnino ASL

prerenalni renalni

novoroz. déti novoroz. déti
FEn. (%) <2 <1 >3 >1
Una(mmol/l) <40 <20  >40 >50
Uosm >400 >500 <400 <300

(mOsm/kg)
FE:UNa /PNa X PKr /UKr

Klinicky prabéh:
o Inicidlni faze — faze poskozeni
= do vyvoje anurie, 24-48 hodin
=  pfiznaky zékladniho onemocnéni, postupné snizovani diurézy
o Anuricka faze
=  diuréza pod 100ml/24 hodin, trvani dny az tydny, nemusi se obnovit
=  rychly vzestup dusikatych latek — urea o 8mmol/24hodin, kreatinin o 100 mmol/24 hodin
=  hyperkalemie — riziko arytmie, srde¢ni zastavy (pii 8mmol/l)
= zvySené sulfaty aj. — zadrzovani vody, snizeni osmolarity, hyponatremie, edémy (plice,
CNS, periferie — hypertenze, zvy$ené hmotnosti, du$nost, edém mozku)
= subjektivné — nechutenstvi, pocit sucha v Gstech, té€Zkost, nauzea, ztrata zajmu o okoli,
inverze spanku, zvysené neuromuskularni drazdéni az tetanie, uremicky zapach z ust,
zvraceni, kussmaulovo dychani — porucha védomi az koma
= v poslednich fazach — anemie, krvacivost, infekce
o faze vCasné diurézy
= zvySeni diurézy nad 500ml/24 hodin a trva do zacatku poklesu urey
=  obnova funkce je$té nestaci odstraiiovat metabolity
o féze polyurie
=  snizeni urey a kreatininu, zvyseni diurézy (az 101/24 hodin)
=  ztrata vody a K — hrozi dehydratace, hypokalemie, trombotizace
o faze rekonvalescence
=  postupna uprava GF a tubularnich funkci

Konzervativni 1é¢ba ASL - Bilance pfijmu a vydeje tekutin, Korekce ABR a iontovych dysbalanci,
zajisténi dostatecné kalorické dodavky
o Bilance pfijmu a vydeje tekutin
= Mocovy katetr- hodinova diuréza
=  Hmotnost (i vickrat denn¢), lizkové vahy



o

o

o

Dehydratace — doplnit intravask. volum: 0,9% NaCl 10-20 ml/kg/h

Oligoanurie bez dehydratace-restrikce tekutin na ztraty insenzibilni perspiraci
400ml/m*den (tj. 12-15ml/kg/24h) +ztraty (diuréza, teplota, zal. sonda,...)

Ztraty: zvyseni teploty o 1° C zvysi spotiebu tekutin o 12%.

Pravidelné méteni TK, resp. i centralni zilni TK.

Diuretika u oligurické formy ASL: Furosemid 1-5mg/kg v kapaci infazi — pokud je
odezva.

Acidobazicka rovnovaha:

Ztrata funkce ledvin neutralizovat kyselé degradacni produkty-metabolicka acidéza. -
Dobra tolerance pH 7,15-7,20.

Pfi niz§im pH korekce 4,2% NaHCO;( 1 ml - 0,5mmol Na" a 0,5mmol HCO3") dle BE x
hm x 0,3.

Podat 1/3 vypocteného mn. a labor. kontrola.

Nezbytna je pfiméfena ventilace ( vznika CO,).

Iontové dysbalance

Hyponatrémie- ¢asto diluéni - Hodnoty Na mezi 120-130 mmol/l nekorigovat, ledviny Na
nevylouéi.
Té&zka hypo i1 hypernatrémie- dialyza
Hyperkalémie - Nestaéi restrikce piivodu K*, metabol. acidoza zvySuje K* ( pokles pH o
0,1 vede ke zvys. extracel. K™ 0 0,6 mmol). Katabolismus. OhroZeni Zivota, K" nad 6,0
mmol/l aktivné 1é¢it, K" nad 7,0 mmol/l- akutni dialyza.
e [,-mimetika (Ventolin, Bricanyl) inhala¢né béhem 10 min, p.o., 4 ug/kg i.v.
béhem 20 min, délka trvani efektu 4-6 hod, NaHCOs ~ 4,2% 1i.v., Calcium gluc.
10% i.v. Furosemid 1 mg/kg i.v., 10% glukéza (s inzulinem) i.v. Jontoménice
1g/kg p.o. nebo p.r.
Hypokalémie- ve fazi obnoveni a vzestupu diurézy ( diuretika, anabolismus).
epiekradovat substituci 20 mmol K" béhem/1 hod.
Hypokalcémie- vétsinou nevyzaduje substituci, pokud ano, pak 10% Ca gluc. i.v. 0,5-1
ml/kg/davku.
Hyperfosfatémie.
Hyperurikémie- allopurinol.

Vyzivau ASL

Negat. dusik. bilance, katabolismus tkanovych proteind- v jatrech glukoneogeneza, tvorba
urey.

Hlavni energeticky substrat: glukdza.

Hyperlipoproteinémie 1V.typu dle Fredricksna (zvys. TG, norm cholesterol) v disledku
sniz. aktivity lipoproteinové a jaterni triglyceridové lipazy.

Cil: branit vyraznému katabolismu. Energie: aspon 40-50 kcal/kg

Casto totalni parenteralni vyziva- CZK., Redukce bilkovin na 0,2-0,4g/kg/24h

Specialni roztoky AMK:Aminomel-Nephro, Nutramin NEO 8%.Podavat s glukézou.
Inzulin pfi hyperglykémii nad 10 mmol/l. Tuky 20-30% energetického pfivodu. Limitace:
omezenim piivodu tekutin. per os: glukopur, med, Slehacka.

e Faze obnovy ledvinovyvh funkci:: vyziva per os, nazogastricka sonda- nutri¢ni
pumpa. Smési na bazi vajecnych, mléénych proteint: Nutrodrip Energy, Sonana
ren-0-pro.

e Faze Gizdravy, event. non-oligurické ASL: nizkoproteinova dieta+suplement
( AMK, ketoanaloga).

— Kiriteria k zahajeni elimina¢nich technik u ASL
—  S-Kreatinin 600-700 umol/l
S-urea 40-50 mmol/l

Oligurie/anurie trvajici 3 dny a vice

o

o

o

Nezvladatelna: hyperkalémie, metabolicka acidoza, hypo-/hypernatrémie, hypertenze,

hypokalcémie, hyperfosfatémie



Symptomy urémie (perikarditida, encefalopatie), Tumor lysis syndrom, n€které intoxikace
Peritonealni dialyza (osméza, difiize) Peritoneum=semipermeabilni membrana.

=  Transport latek na zakladé rozdili koncentraci mezi siti peritonealniho kapilarniho fecisté
a volnou peritonealni dutinou.Dialyza¢ni roztok: elektrolyty+ glukoéza, Dialyzac¢ni cyklus:
napousténi ( 10-15 min.) ekvilibracni ¢as (30 min.), vypousténi (20 min.). Komplikace:
poruchy vypousténi, peritonitis.

o Hemodialyza (_difize, filtrace) Dialyzator=soustava semipermeabilnich membran oddélujicich
krev pacienta a dialyzacni roztok ( v protisméru).Oc¢isténa krev se vraci zpét do systémové
cirkulace. Pumpa.

= Cévni piistup: CZK . Heparinizace.. Komplikace: krvaceni, iontové dysbalance,
hypotenze.
— Hemofiltrace - Pistrojové zapojeni a vytvoreni mimotélniho obéhu obdobné jako u hemodialyzy.
Nepouziva se dialyza¢ni roztok. Nutnd heparinizace.

o Hemofiltr=obdoba dialyzatoru, ale jina konstrukce membran, na kterych probiha konvektivni
transport solutdl a vody na zékladé umélé vytvotreného tlakového gradientu. Vznika ultrafiltrat — do
odpadu, do ob&hu pacienta néhradni roztok, modifik. Ringer laktat. Uginnost hemofiltrace je vyssi
nez pii hemodialyze, pii hyperhydrataci lze ziskat az 6 litrd ultrafiltratu/h.

— Priabéh ASL
Inicialni faze s/bez oligoanurie
Faze ¢asné diurézy- zacina zvysenim diurézy, konci jakmile zacne klesat s-urea

o
o

o Féze pozdni diurézy- do normalizace s-urey

o Faze reparace- bez potizi, GF se normalizuje do 3 més., konc. schopnost do 6 més.
o

Prognoza: dle zakl.onemocnéni ( HUS, multiorganové selhani) a v€asné 1é¢by.

DIF. DG. ZVRACENI

—  Zvraceni je mohutnd expulze Zalude¢niho obsahu usty
— je komplexni reflexni dgj, ktery zahrnuje antiperistaltické pohyby hladkého svalstva GIT, uvolnéni sfinkterti a
soucinnost respiracniho systému.
— Od pravého zvraceni je tfeba odlisit spontanni odchod potravy, tj. regurgitaci a ruminaci — kdy chybi nauzea a
obvykle i aktivni antiperistaltické pohyby zazivaciho traktu (GIT).
—  Pravé zvraceni je charakterizovano tfemi ,,etapami‘: nauzea, nadavovani s fihanim a vlastni zvraceni
— jedna se o ochranny reflexni déj, pokud nedojde:
=k selhani fyziologického prib&hu zvraceni (aspirace)
= k nadmérné masivnosti zvraceni (s rozvojem dysbalanci vnitiniho prostfedi).
=  Emocialni, labyrintové a predevsim visceralni stimuly jsou zpracovany ve dvou centrech zvraceni
lokalizovanych v prodlouzené miSe.
=V lateralni retikularni formaci jsou zpracovavany impulzy z nosohltanu, pleury, srdce, urogenitalniho
traktu, GIT a biliarniho stromu.
= Chemorecepcni spoustéci zona na spodiné I'V. komory je senzitivni na metabolické poruchy (urémie,
elektrolytové dysbalance) a ucinek ¢etnych drog a 1€ku.
— centralni dochazi k drazdéni centra v oblongaté, neni nauzea
=  zvySeni nitrolebniho tlaku, zanéty, toxiny, metabolity (uremie, hyperglykémie, acidoza, nikotin),
hypertermie, migréna
— periferni — drazdéni centra skrze nervy z GIT
= reflexni z GIT — krvaceni, alergie, strangulace, hleny a sekrety, gastritis, gastroenteritis, perforace
zaludku, viedova choroba, enterokolitidy, malabsorp¢ni syndrom, choroby pankreatu a jater
= reflexni z urogenitalu — renalni kolika, t€hotenstvi
=  ze smyslovych organi — otitida
= intoxikace
=  poruchy metabolismu Ca, akutni respiracni insuficience, acidoza, dédi¢né poruchy metabolismu,
prehrati



pravé zvraceni — 3 etapy — nauzea, nadavovani s fihanim, vlastni zvraceni

chemorecepéni spoustéci zona na spoding IV. komory — metabolické poruchy, ti¢inek drog a 1¢kt
DD: vychazi ze Siroké palety aferentnich stimult, které vedou ke zvraceni.

— nutné u ditéte vyhodnotit subjektivni dojem a objektivni nalez



—  Subjektivni dojem:
= hygienick4 troven
=  obleceni (prehrati)
=  chovani ditéte
=  chovani matky

o ¢c

= pfitomnost ,,zapachi (acetonemicky, dyspepticky, kysely, uremicky, fekalni).
—  Objektivni znamky:

=  znamky akutniho hmotnostniho ubytku

=  znamky dehydratace

= znamky metabolické dysbalance (acidotické dychani)

=  znamky traumatizmu (tyrané dité)

= porucha védomi.
— fyzikalni vySetieni — meningealni pfiznaky, poslech, pohledem bficho
— laboratof — KO, biochemie, FW, CRP, hemokultura, mo¢, stolice, ABR
— mikrobiologie — hemokultura, stolice
zvraceni nestravené stravy — znamena ezofagealni 1ézi (nad kardii)
nebilidrni zvraceni — vétSinou jde o 1ézi proximalné od pyloru

biliarni zvraceni — obstrukce je za Vaterskou papilou, adynamicky ileus, je vzdy patologické

fekalni zapach zvratkli — nizka stfevni obstrukce, peritonitis

ptimés krve — 1éze proximalné od Treitzova ligamenta

— jasné Cervena krev — zvraceni bylo malé, zvratky nebyly v kontaktu se zalude¢ni §tavou — aktivni misto
krvaceni je nad kardii

— vzhled ,,cerné kavy* — krvavé zvraceni je natraveno zalude¢nimi St’avami

stafi zvracejiciho ditéte — nejen pro stanoveni diagnozy, ale i pro urgentnost provedeni diagnostickych

vykont a terapeutickych zakrokd, nebot”: ,,¢im mladsi dite, tim je vét$i moznost a rychlost alterace

celkového stavu a rozvoje dysbalanci vnitiniho prostredi®.

— Infekce: v novorozeneckém véku dominuji generalizované zavazné infekce,

— Anatomické a strukturalni vady a metab. vady: s vékem ubyva manifestaci vrozenych anomalii a
stoupa podil ziskanych vad. (DM, thyreotoxikéza, uremie

—  CNS - sy intrakranialni hypertenze (ICH): vrozené poruchy CNS a perinatalni postizeni (krvaceni) se
manifestuji casn€ a v dalsim pribehu détského véku dominuji traumata a dalsi ¢inky zevniho prostiedi,
zangty event. tumory.

Jiné pfi¢iny: u novorozenci, kojencii a batolat - $§patné techniky krmeni, kvantity, kvality a frekvence stravy.

Az 50 % kojenct a malych déti ma regurgitaci ¢i zvraceni jako izolovany pfiznak, méné nez 5 % ma vSak

signifikantni onemocnéni. VétSina zvraceni odrazi kombinaci fyziologické nezralosti gastroezofagealni

junkce, opozdéného vyprazdnovani zaludku nebo naruseni vztahu mezi ditétem a jeho matkou. S vékem se

rozsifuje spektrum ziskanych poruch a psychosocialnich vlivi, které mezi pti¢inami zvraceni pfedev§im u

Skolnich déti prevazuji, ale vzdy je primarné nutné vyloucit organickou pfic¢inu zvraceni!

Piedevsim ve vékovych skupinach 1-5 r. a 12—19 let musime pfi zvraceni, zv1aste je-1i doprovazené

poruchami védomi, vZdy myslet na intoxikaci!

Specifickou situaci, ktera predisponuje ke zvracenti, je také pooperacni obdobi, ve kterém se sumuje n¢kolik

pfi¢in zvraceni — vlastni onemocnéni, operaéni zakrok, vliv celkové anestézie a v neposledni fadé psychické

vlivy. Navic jde o situaci, pii které nemuzeme piedpokladat pIné funkéni protektivni reflexy dychacich cest

pfi ochran¢ pted komplikacemi (aspirace).

Dalsi samostatnou jednotkou je chemoterapii a radioterapii indukovana nauzea a zvraceni pii 1écbé

malignich onemocnéni. V této skupiné pacientli je cilené a preventivné podavana antiemeticka 1écba s

vyuzitim specifickych receptorovych antagonista.

Ublinkavani

- malé zvraceni nebo vytékani malého mnozstvi potravy z st
- byva projevem jicnového refluxu



- umalych kojencii byva velmi Casté, vétSinou neovliviiuje negativné prospivani
- povaZzuje se z normalni stav a mizi do 12-18mésict

Ruminace
- regurgitace malého mnozstvi stravy ze zaludku do Ust, potrava je znovu rozzvykana a znovu spolknuta
s pocitem uspokojeni
- byva vyvolavana manipulaci prsti v tstech ¢i pohyby jazyka
- muze vést k dystrofizaci ditéte
- vyskytuje se vzacné u neuropatickych a mentalné postizenych déti

Gastroezofageilni reflux
- na vuli nezavisla regurgitace zalude¢niho obsahu do jicnu

- pokud se ptida i pyloricky reflux, mize se do jicnu regurgitovat i pankreaticka st'ava a zluc
- GER ma4 tady charakter kysely nebo zasadity
- jeto do jisté miry fyziologicky jev, ktery ustupuje s vékem — ublinkavani...
o ukojenct se projevuje jako ublinkdvani nebo zvraceni
o u vétsich déti jako GER pyro6za
- u60% déti se GER upravuje spontdnné do 18 mésicii, 30% ma projevy GER do 4 let
- pokud se to neléci, asi 10% mize mit rizné komplikace

Pravé zvraceni
— usilovné vyprazdnéni vétsi ¢asti zaludecniho obsahu v jednom okamziku
—  zjistujeme charakter (obloukem...)
o zda ptedchazi nauzea ¢i nikoli (cerebralni zvraceni)
o souvislost s kaslem a jidlem — zda za¢ina bezprostfedné po jidle nebo bez zavislosti
(intoxikace, aceton)
—  primés zluci znaci duodenogastricky reflux
— zvraceni je Casty projev riznych onemocnéni
—  Casto je provazeno acidozou a ketonémii z lipolyzy
— pric¢iny — v GIT — malformace a obstrukce (hiatova hernie, pylorostenoza, volvulus, atrézie, mekoniovy
ileus, Hirsprungova nemoc, pepticky vied...)
= potravinova alergie (alergie na bilk. kravského mléka, celiakie, jiné)
= funkéni a psychogenni poruchy (pylorospazmus, ruminace, acetonemické zvraceni,
anorexie, bulimie
— infekce — gastroenteritida, otrava potravinami, stomatitida, mocové infekce (v¢.hydronefrozy),
respiracni infekce (i otitida), apendicitida a NPB
— neurologicka onemocnéni — meningitida, encefalitida, intrakranialni porodni trauma, migréna,
kinetoza
— nitrolebni hypertenze — hydrocefalus, subduralni hematom, tumory
— toxické a metabolické pfi¢iny — adrenalni hyperplazie (obloukovité), PKU, galaktosémie,
hyperkalcémie, urémie, léky, DM...
— jaterni nemoci — hepatitida, Reyuv sy,
— kardialni selhani
— laboratorni vySetfeni —
mo¢ — chemie, sediment
krev — Na, K, CI, Ca, P, ABR, glykémie, amylaza, urea, kreatinin, jaterni testy, amoniak
rtg — nativni snimek bficha
endoskopie — gastroskopie (zvlast’ pfi hematemeze)

o O O O

psychologické vysetfeni — po vylouceni organické pticiny, pii znamkach poruchy chovani, pti
anorexii



Pylorostenéza

- ot

¢.33

Acetonemické zvraceni

byva zpravidla vyvolano bandlni pfi¢inou — hladovénim, infektem...
malo sacharidi— vycerpani glykogenu— lipolyza— acidoza a ketoza
klinicky — mirna dehydratace a pach acetonu v dechu
laboratof — acidé6za, sklon k hypoglykémii, ketolatky v moci
1écba — podavame sacharidy v podobé¢ dobie slazenych napoji po 1zickach
o  pfi dehydrataci — infaze 50-100ml/kg s 30-50g glc/l, NaCl S0mmol/l a KC1 20mmol/Il
dif.dg! — je potieba myslet na apendicitidu a meningitidu



19. Diabetes mellitus 1. typu
NedonoSeny novorozenec — charakteristika, nejcastéjsi problémy po porodu,
zaklady péce (resuscitace, stabilizace, zahajeni komplexni péce, transport)
KasSel

DIABETES MELLITUS 1. TYPU

— metabolické onemocnéni charakterizované chronickou hyperglykémii v disledku poruchy tvorby
inzulinu

— incidence — 18,5/100 000/rok, béhem poslednich let stoupa

— rozdilna incidence v jednotlivych zemich — faktory genetické, ale vysoky vliv prostfedi

— autoimunitni destrukce B-bunék — vyznamnou roli v iniciaci hraji virové infekce (pfedevsim enteroviry),
pti kterych dojde k nespecifickému poskozeni pankreatickych bunék, uvolni se do extracelularniho
prostoru intraceluldrni peptidy, které funguji jako antigen, se kterym se imunitni systém bézné nesetka a
u geneticky predisponovanych jedincii dojde ke vzniku autoimunitniho procesu proti témto bunikam

— celozivotni zavislost na inzulinu (pfed jeho objevenim se jednalo o smrtelné onemocnéni)

—  ptiznakovy soubor — hyperglykémie, glykosurie, absolutni nedostatek inzulinu, riziko komplikaci

— asociace n¢kterych genetickych markerd — HLA-DQ a HLA-DR

— diagnosticka kritéria:

o ptiznaky diabetu (polyurie, polydipsie, hubnuti) a souc¢asné glykémie > 11,1 mmol/l kdykoliv
béhem dne nebo > 7 mmol/l nala¢no nebo > 11,1 mmol/l ve 120. minuté oGTT (oralni
gluko6zovy toleranéni test)

—  klinickeé pfiznaky:

o prvni pfiznaky — osmotické — polyurie, polydipsie spojené s tbytkem hmotnosti

o umensich déti sekundarni no¢ni enuréza

o Casto v navaznosti na prodélany infekt, ktery nebyl vyvolavajicim faktorem diabetu, ale zvysil
naroky na inzulinovou sekreci u ditéte s hrani¢nim deficitem inzulinu, coz vedlo
k hyperglykémii, glykosurii a osmotické diuréze
projevi se v dobé, kdy autoimunitnim zanétem bylo zniceno vice nez 85% bunck
pozdéji se objevuje diabeticka ketoacidoza — zvraceni, extrémni zizen, dehydratace, bolesti
bricha, acetonemicky foetor ex ore a Kussmaulovo dychani
mize vyustit az do diabetického komatu
glykosurie, hyperglykémie (normalni hodnoty 3,3 — 5,5 mmol/l, za 1 hodinu po jidle nema
prekrocit 7,7 mmol/l), ketonurie — pfi poklesu inzulinu se v jatrech zvysuje B-oxidace
mastnych kyselin na ketolatky (kyselina f-hydroxymaselnd, kyselina acetooctova a aceton),
renalni prah pro vylucovani ketolatek je 1-2 mmol/l

o diabeticka ketoacidoza — zavazna, Zivot ohrozujici komplikace

= projevy jsou podminény stupném dehydratace a hloubkou metabolické acidozy

= hyperosmolarni dehydratace, hypoventilace, zvraceni, piesun z ICT do ECT

=  dominuje porucha funkce CNS

=  Kussmaulovo dychani jako kompenzace metabolické acidozy, zvySena svalova prace
je pro dité znacné vycerpavajici

=  poruchy védomi

o hyperosmolarni koma — pfi hyperglykémii, osmolarita az 360 — 380 mosmol/kg, vysoka
mortalita, terapie malymi davkami inzulinu a infuze glukézy s ionty, riziko edému mozku pfi
rehydratacni 1écbé

— diagnoéza je zalozena na laboratornim vysetfeni

o vySetieni protilatek — proti inzulinu (IAA), dekarboxylaze kyseliny glutamové (anti-GAD65) a

tyrozinové kindze (anti-IA2)



terapie:
o

dlouhodoba aplikace inzulinu s cilem dosdhnout co nejnormalnéjsi glykémie a zabranit tak
chronickym komplikacim, zajistit fyziologicky rist a vyvoj ditéte, predejit t&zSim
hypoglykémiim a zamezit poSkozeni mozku

zakladem je edukace rodiny a pacienta

snaha o napodobeni fyziologické sekrece inzulinu

po jidle je inzulin u zdravého jedince vyplaven ve form¢ dvouvrcholové ktivky, u diabetika
pouzivaji se vysoce CiSténé rekombinantni inzuliny

aplikace je hluboko podkozné, nejrychleji se vstfeba z podkoznich tkani bficha, nejpomaleji

z hyzdi, kam se aplikuji depotni inzuliny

nejcastéji se pouziva systém bazal-bolus, pfed kazdym hlavnim jidlem se aplikuje non-depotni
inzulin a no¢ni potfeba inzulinu se hradi depotnim preparatem pred spanim

inzulinové pumpy — fixni nebo variabilni bazalni davka + bolusy pfed jidlem v trvalé
subkutanni infuzi

davkovani je individualni, zavisi na véku, zbytkové sekreci inzulinu, télesné hmotnosti, stupni
kompenzace

prumérna sekrece inzulinu je mezi 20 a 30 jednotkami a primérna denni davka by tuto hranici
nemeéla prekrocit o vice nez 10 —20%

self-monitoring pomoci glykemickych profilt - maly profil znamend méfeni glykémie pied
hlavnimi jidly, pfed spanim a kolem 3. hodiny ranni, velky profil znamna méfeni glykémie
navic jesté 1 — 2 hodiny po jidle

uprava zivotospravy — pravidelnost, tfi hlavni jidla, dopoledni a odpoledni svacina a druha
vecete, omezeni tukil, zvySeni obsahu vlakniny, pfed fyzickou zatézi zvysit mnozstvi jidla a
snizit pfedchozi inzulin

soucasny vyskyt jinych Al — celiakie (10%), Al tyreoiditis (20-30%), Addisonova choroba (1,6%)

o

v ramci APS — autoimunitni polygenni syndrom

zvlastnosti 1éCby:

o  vyvoj — somaticky-motoricky-psychicky-imunologicky — pribézna modifikace 1écby

o ruzna citlivost na inzulin v pfedskolnim véku a napft. v puberté

o nizky veék pfi manifestaci — nemocnost — dekompenzace, nepoznaji hypoglykémie,
nepravidelné zvyklosti jidla, reakce na bolest pii injekei, jehlova fobie, nepravidelna pohybova
aktivita

o non compliance, rodinné zazemi

Strava diabetika:

o 1 ze zéklada 1écby, hlavni cil edukace

o cil — dosazeni rovnovahy mezi pfijmem jidla, davkami inzulinu a vydejem energie

o denni pfijem — 15% Zivocisnych bilkovin, 30 — 35% tukti (nenasycené), 50 — 55% cukrl
(slozené)

o stravovaci rezim — individualni jidelni plan, 6x denné, adaptace na fyzickou zatéz, glykémie

o vyménné jednotky (chlebové, sacharidové) — 1V] = 10g sacharida

Pohybova aktivita — neosvobozovat z TV, stimulovat rekreacni sport, zavodni sporty u edukovanych

pacientt, intenzita zatéze dle glykemie, stravy a kompenzace

cil 1é¢by — zabranit akutnim komplikacim (hypoglykémie, ketoacidoza) a pozdnim komplikacim

(mikro-,

makroangiopatie)

Hodnoceni kompenzace:

o

biochemicka kritéria — selfmonitoring glykémie (doporuceno 3-4x denn€, zmeény pfi sportu, pfi
nemoci..)

=  HbAlc — dlouhodoby ukazatel — predator pozdnich komplikaci

= lipidy — predator makrovaskularnich komplikaci



o ostatni — frekvence a zavaznost hypoglykémie
= frekvence ketoacidozy
= somaticky vyvoj — rlst, hmotnost, puberta
= kvalita zivota
o monitoring glykosurie — ketonurie a ketonemie (pfi zatéZové situai), glyk Hb (HbAlc)
v minulych 6-12 tydnech, fruktosami — mira glykace bilkovin séra (minulé 3-4 tydny)

NEDONOSENY NOVOROZENEC — CHARAKTERISTIKA, NEJCASTEJSI

PROBLEMY PO PORODU, ZAKLADY PECE (RESUSCITACE, STABILIZACE,
ZAHAJENI KOMPLEXNIi PECE, TRANSPORT)

— porodni hmotnost a délka ( pod 2 500g, pod 47 cm)

—  kaze-barva, podkozni tuk, lanugo, podkozni ryhy
—  délka nehtd - na rukou neptesahuji konecky prstd
—  genital - nesestoupla varlata, u divek labia maiora nekryji labia minora
—  Upon pupeéniku - posunut distalné k symfyze
—  kosti lebni a fontanely - MF, Siroce otevi. VF
— pomér mozkové a obliejové ¢asti - mozkova vetsi
—  chrupavky - boltce usni mékké, nedostat. tvarované
— prsa - areola nezietelnd, bez bradavky
— Novorozenec nizsiho stupné nezralosti (33.-37. gesta¢ni tyden) — v priibéhu novorozeneckého obdobi
jsou znamky mirnych poruch adaptace
o  Dychani — mize byt periodické, nékdy s apnoickymi pauzami (> 10 sekund), po porodu miize
byt tranzientni tachypnoe novorozence (TTN, dfive syndrom vlhké plice), ktera po par hod
odezniva, n€kdy je nutna oxygenoterapie
o Pfijem potravy — obvykle nebyva novorozenec schopen ihned plného kojeni, proto se v prvnich
dnech dokrmuje odstfikanym matefskym mlékem ze stfikacky/sondy, pfipadn€ se parenteralné
podavaji tekutiny, mize byt vyrazng&jsi vahovy ubytek s del$im trvanim, vrchol bilirubinémie
muze byt o nékolik dni posunut a ikterus mize pietrvavat déle
— Novorozenec s téZ§i prematuritou (< 33. gestacni tyden, hranice viability je dokonceni 24. tydne
gravidity) — dominuje plicni nezralost, hlavné z nedostatku surfaktantu, kdy hrozi rozvoj RDS
(respiratory distress syndrome, spojeno se vznikem mnohocetnych atelektaz, a tim snizenou vzdusnosti
plic), s klesajicim gestacnim tydnem narozeni a s klesajici porodni hmotnosti roste riziko vzniku a
zavaznost problému poporodni adaptace
o KO - tenka rizovocervena ktize, husté lanugo, tenké dlouhé koncetiny, jemné tidké vlasky,
nepfitomnost mazku, meékké a pouze lehce zakiivené usni boltce, slabé viditelné ryhovani na
chodidlech, u chlapct nejsou sestoupla varlata v Sourku, u dévcat velké stydké pysky
neptekryvaji malé stydké pysky, malo vyvinuta prsni zlaza (< 5 mm), malo vyvinuta bradavka
(muze byt az plocha)
o Pfiznaky
= nevyzradlost plic - riziko rozvoje RDS
e teofylin, exogenni surfaktant, oxygenterapie, ventilace
= nestabilita obéhu - riziko hypotenze s hypoperfuzi organti, mtize pietrvavat ductus
arteriosus
e transfuze, dopamin, erytropoetin pfi anémii, indometacin pfi ductus
arteriosus
= poskozeni mozku - z komorového krvaceni po porodu
= nezralost GIT - zpomaleni pasaze, nemoznost enteralni vyzivy, riziko nekrotizujici
enterokolitidy



e parenteralni vyziva
nezralost glomerulti a tubulii ledvin — velké ztraty vody a iontli nebo naopak
zadrzovani vody a iontd
nestabilni termoregulace — nedostatecna vrstva podkozniho tuku, friziko
podchlazeni/pfehiati novorozence
nezralost imunitniho systému
nezralost sitnice — retinopatie, toxicita oxygenoterapie

o RDS — | vzdusnost plic zplisobena jejich ¢asteénym kolapsem z nedostatku surfaktantu, tvofi

se drobné atelektazy

OSetireni

KO — dusnost (zatahovani jugula, meziZzebernich prostor a epigastria), grunting
(typicky hekavy natikavy vydechovy zvuk), postupny rozvoj respiracni insuficience
mozné komplikace: perzistujici ductus arteriosus, intraventrikularni a
periventrikularni krvaceni do CNS, retinopatie, nekrotizujici enterokolitida, plicni
interstitialni emfyzém, bronchopulmonalni dysplazie

o porod by mél byt na pracovisti s neonatologickou JIP, u plodt s hmotnosti < 1500 g vyhradné

v perinatologickém centru, v indikovanych pfipadech transport in utero, na zacatku
pred¢asného porodu se podavaji tokolytika, aby byl ¢as na dozrani plic po aplikaci kortikoida,
dalezité co nejSetrnéjsi vedeni porodu, nejlépe SC, pii spontannim porodu tlumit kontrakce
tokolytiky, po porodu se hodnoti skore podle Apgarové v 1., 5. a 10. minuté

o Apgar—
Hodnoceni

Barva kiize

Akce srde¢ni

Dechova
aktivita

Svalovy tonus

Odpov. na
podraz.

-0 - 1 - 2
—  kompletné —  kompletné
.or'np ’e ne — akrocyandza f) Vm p ’e ne
lividni rizova
— nepfitomna —  pod 100/min. — nad 99/min.
_ nedgcha - pomalé, povrchni, - siln}'/. kfik,,
nepravid. pravidelna

— A ﬂ
—  Dbez flexe, - chaby, maly odpor dobra flexe,

. oy . silny odpor
atonie VUucCl extenzi o e .
Vuci extenzi

—  7adna reakce — chaba odpoved — reakce s kiikem

o po porodu se v ptipade€ potfeby novorozenec resuscituje, popf. intubace, pii projevech RDS se

poda surfaktant, po stabilizaci se dit¢ pfevazi na JIRP
o JIRP — sleduji se zékladni vitalni funkce a ptiznaky RDS, v pfipadné nutnosti se zahji

dechova podpora pomoci CPAP nebo ventilatoru (konvenéni nebo nekonvencni, kdy
vysokofrekvenéni ventilace), s novorozencem se manipuluje velice opatrné (soft care)

zajisti se zilni vstup cestou v. umbilicalis nebo periferni zilou (v tézSich pfipadech
CZK) a podava se infuze, pii tézké ob&hové nestabilité se invazivné méii TK cestou
a. umbilicalis nebo periferni arterii

stav novorozence se neustale monitoruje (dohled sester, EKG, dychani, saturace,
glykémie, ABR, ionogram)

novorozenec musi byt udrzovan v termoneutralnim prostiedi (vyhfevné lizko,
inkubator)

vyZziva — strava se podava PO idealné od 2. dne pomoci sondy ve velmi malych
davkach, sonda se mtze odstranit az po relativnim dovrseni 34. postkoncepc¢iho



o

tydne, kdy dozrava saci a polykaci reflex

resuscitace novorozence — prvnim tkolem je udrzovat stabilni teplotu, osusit novorozence a

ulozit do spravné polohy — na zadech s lehce podlozenymi rameny, hlava je v nepatrném

zaklonu

nasleduje uvolnéni dychacich cest Setrnym odsatim nejprve z list a poté z nosu
pti poklesu srdecni akce pod 60/min, zahajime resuscitaci kompresemi srdce prsty
priloZzenymi na stfed dolni tfetiny sterna, komprese se provadi pomoci dvou prsti
nebo palct
provadi ji dvé osoby — jedna zajist'uje dychani a druha masaz
pomér srdecnich kompresi a vdecht je 3:1 pfi rychlosti kolem 90 kopresi na 30 dechti
za minutu
pfi nedostatecné odpovéedi na 20 sekund trvajici KPR je dalSim krokem podani
farmak:

e adrenalin 0,1 ml/kg (fedéni 1:10 000)

o fyziologicky roztok pro volumoexpanzi

e 4,2% NaHCO3

e katecholaminy pro podporu obéhu (adrenalin, dopamin)

Perinatalni poskozeni:

o

o

o

o

perinatalni asfyxie

vovvr

klinicky — bradykardie, porucha dychani

90% pre-/perinatalni pfic¢iny

RF — infekce matky, onemocnéni matky, vicecetna té¢hotenstvi, insuficience
placenty/pupecniku, anomalie plodové vody, anomalie polohy, pfed¢asny porod,
zavisla matka

projevy — bradykardie, respira¢ni insuficience, t¢zké ptipady — apnoe, asfyxie,
cyandza, nebo bledost a Sok, drazdivost, zvysena svalovy tonus, hypoventilace, kiece,
edém mozku

terapie — KPR, kyslik a UPV, podpora ob&hu, 1écba kieci (diazepam, barbituraty),
USG kontrola edému

komplikace — cysty po zaniku nervovych bunék, atrofie mozku, PMR, DMO,
epilepsie

zlomeniny:

kli¢ni kost — u obtizného porodu nebo u vztycené rucky pii anomaliich polohy
pazni kost — pti poloze KP

femur zfidka

lebecni kosti — nejcasteji impresivni fraktury, spojené s kefalhematomem, n€kdy
intrakranidlni krvaceni, ptiiny — Gzka panev, klestovy porod

projevy — dit¢ koncetinu Setii, patologicka pohyblivost, krepitace, pozdéji hmatny
svalek, nékdy otok, hematom, bolest, neurologické postiZeni pii poruseni nervového
plexu

poskozeni nervii:

obtizny porod, porod KP, makrosomie

projevy — obrna brachialniho plexu horniho typu (C5-C6) — Erbova Duchennova —
chaba obrna svalt paze a predlokti, HK lezi bez pohybu natazena a ve vnitini rotaci,
pohyblivost prsti zachovéana

dolniho typu (C8-Th11) — Klumpkeové — vzacny, vétSinou kombinace s hornim
typem, cela HK vcetné prstu, ipsilateralné paréza branice nebo Hornertiv syndrom
(pt6za, midza, enoftalmus)

obrna licniho nervu — po klestovém porodu, vétsinou spontanné

terapie — fyzioterapie, cil je uchovani pohyblivosti

krvéaceni:



= intramuskularni — hlavné m.SCM pfi obtizném vybaveni hlavicky, hmatny uzle, mtize
ustit v torticollis, hematom na USG

= intrakranidlni — epidurdlni, subduralni, SAH, mozecek; vyklenuta fontanela, ostry
plac, nedostate¢na schopnost pit, u velkych — anémie, mozna kombinace se
zlomeninami lebky

= extrakranidlni — caput succedaneum (téstovité zdufeni presahujici lebeéni §vy, 1écba
neni nutnd), kefalhematom (fluktuujici, subperiostalné, nepiekracuje lebeéni $vy,
poranénim periostalnich cév, mozna hyperbilirubinémie, Casto pomalé vstiebavani)

KASEL

— bé&zny, ale slozity obranny reflex s cilem udrZet prichodnost dychacich cest, vybaveny podrazdénim
tussigenni zony — v DC (hrtan, trachea, bronchy), pleura, branice, perikard, jicen, zevni zvukovod
—  vznikd podrazdénim zakonceni n. vagus, anebo podrazdénim nervovych zakonceni pfi jejich abnormalné
zvysené citlivosti
— stimuly — mechanické (prach, hlen, inhalované cizi t€leso), chemické (cigaretovy kouf, sulfur dioxid, ozon),
zanétlivé mediatory (bradykinin, histamin, PG),
— déleni — suchy, drazdivy / vlhky s produkei sputa
= akutni/ chronicky / rekurentni
= stekavy (subgloticka laryngitida) / zajikavy (pertuse)
—  pFiciny akutniho kasle — obvykle akutni respiracni onemocnéni nebo rtizna iritancia
o trva-li déle nez 3 tydny — jde o kaSel protrahovany (recidivujici, event. chronicky pfi splnéni kritérii pro
dospélé)
vySetfeni — klinické, u déti nad 5-6let, vySetfeni funkce plic spolu s bronchomotorickymi testy, rtg plic,

O

vySetieni chloridii v potu, rtg polykaciho aktu (aspirace), vySetieni funkce fasinek, imunologické
vySetfeni

o rekurentni kaSel — suchy, zachvatovy, hlavné v noci, ménici se v zavislosti na vnéj$im prostiedi

—  pFiciny protrahovaného kasle — post-nasal drip syndrom (viry, alergie, vasomotoricky), GER, chronicka
bronchitis (produkt kasel po ranu), TBC (purulentni/krvavé sputum), bronchiektazie, CF (purulentni sputum,

GIT ptiznaky) srdecni vady, psychogenni

o kojenci — aspirace, obstrukéni bronchitida (syn. spasticka, astmaticka), laryngotracheomalacie,
komprese cest cévami (prstence, smycka a.lusoria — aberantni odstup pravé subclavie az za odstupem
levé subclavie — jde obvykle za jicnem, ale vzacné mize jit i mezi jicnem a tracheou), CF,
= virové infekty (RSV, parainfluenza, adenoviry), vzacné pertuse, pneumocystéza, TBC (od matky),

VVV s levopravym zkratem, idiopaticka srde¢ni hemosiderdza, vliv pasivniho kufactvi...

o d¢ti do 5 let — aspirace, astma, bronchiektazie, CF, primarni ciliarni dyskineze, imunodeficience, proziti
akutni respira¢ni infekce, chronicka sinusitida a otitida, TBC...

o  skolni déti a mladistvi — astma, bronchiektazie, primarni ciliarni dyskineze, imunodeficience, CF,
chronicka sinusitida, otitida, aktivni ¢i pasivni kufactvi, pracovni prostfedi, tumor plic a mediastina,
psychogenni kasel

—  Typkasle
=  Cruop — laryngitis,
=  Stacatovy — chlamydie
=  Drsny, hfmotny — tracheitida
= Zachvatovy — AB, bronchitis, CF, bronchicktazie
= Zéachvatovity ranni — CH, bronchiektazie, chronicka bronchitis
= noc¢ni kasel — astma, alergie, GER, sinusitis
= Mizici v spanku — habitualni, AB, mirna forma CF, psychogenni
= davivy — pertusse, zachvaty v noci, ¢asto se zvracenim, terapie — makrolidy
= §tekavy, neproduktivni, chrapot — u laryngitidy



o izolovany kasel:
= ujinak zdravého — respiracni virova bronchitida, GER, koufeni rodi¢t, postinfekéni, pertuse,
psychogenni
=  u chronicky nemocného — CF, aspirace, chronicka bronchitida, imunodeficience,
tracheoezofagealni pistél
o produktivni — akutni — akutni bronchitida, alergie
= chronicky — chronicka bronchitida, bronchiektazie
o neproduktivni — laryngitida, akutni bronchitida, alergie, chronicka bronchitida

anamnéza, vytéry (krk, nos), RTG plic, ORL
serologie
alergologie, spirometrie

O O O O

Cl v potu, 24 hodinova pH metrie jicnu

o bronchoskopie, kardiologické vySetieni, psychologické vysetteni

terapie —

= Expektorancia — N-acetylcystein, ambroxol, bromhexin

=  Antitusika — kodein, ethylmorfin, dextrometorfan, butamirat, dropropizin

=  uzivani antitusik je tieba peclivé uvazit — zvlaste kodeinové derivaty — utlumuji dechové centrum,
po podani — spavost, ataxie, mioza, vyrazka na kuzi — kodein, etylmorfin, folcodin

= Dextromethorfan — nema vyznamné NU v obvyklych davkach

=  dnes uzivame pfi drazdivém, suchém, neproduktivnim kasli nekodeinové preparaty (butamirat —
Tussin, Stoptussin...)

= antihistaminika — minimalni u¢inky, na psychogenni kasel — ipratropium bromid

= Expektorancia - Guaifenezin jako molekula ma schopnost snizovat viskozitu hlenu, vedle;jsi
ucinky — myorelaxacni a anxiolyticky ucinek



20. Astma bronchiale
Ziklady farmakoterapie a jeji zvlaStnosti v détském véku
Otok kloubu — diferencialni diagnoza

ASTMA BRONCHIALE

—  chronické onemocnéni dychacich cest charakterizované chronickym zanétem praduskové stény, kterého
se ucastni predevsim lymfocyty, eozinofilni granulocyty a Zirné bunky

— chronicka zanétliva reakce vede ke zvysené priduskové reaktivité, ktera ma za nasledek variabilni
obstrukci dychacich cest zptisobenou stahem hladké svaloviny, edémem, zanétlivou infiltraci a sekreci
hlenu

— tato obstrukce je bud’ pIn€ nebo ¢astecné reverzibilni a to bud’ spontdnné nebo vlivem 1écby

— v CR prevalence u déti vice nez 10%

— nejcast&jsi chronické onemocnéni détského veku

— etiologie a patogeneze:

o nejvyznamnéj$im rizikovym faktorem pro vznik astmatu je atopie, ¢ili geneticka predispozice
ke schopnosti tvorby specifickych protilatek ve tiidé IgE

o roli hraje prostiedi (spoustéci vlivy: potraviny, prach, pyl, rozto¢i, doméaci zvifata; podptirné
vlivy: Skodliviny, respiracni infekty, pasivni koufeni), virové infekce (rinoviry, respiracni
syncytialni virus)

o rozvoj souvisi i s interakci mezi epitelidlnimi a mezenchymovymi buiikami, strukturalnimi
zménami stény dychacich cest jako reakci na poskozeni a hojeni a se zménami masy a
vlastnosti hladkého svalu ve sténé prudusek (genetické pozadi)

o zanét dychacich cest byl prokazéan u vSech forem astmatu, jde o zanét shodny se zanétem pii
alergické rymé, na jeho vzniku se podili deregulace imunitniho systému s relativni pfevahou
Th2 odpovédi nad Thl, coz vede k produkci protilatek typu IgE proti riznym antigentim

o IgE protilatky se vazi na mastocyty a pfi nasledném kontaktu s alergenem dochazi
k degranulaci mastocytl a uvolnéni mediatort akutni alergické reake — leukotrieny,
prostaglandin D2, histamin — to vede ke stahu hladkého svalu a obstrukci, stimulaci edému a
hypersekreci hlenu

o mastocyty uvoliiuji také TNFa, ktery se Gcastni chronické zanétlivé reakce a ovliviiuje
strukturu a funkci hladkého svalu

o soubézné s akutni reakci dochazi k influxu dalSich bun€k zanétu, které se podileji na opozdéné
fazi alergické reakce a jsou hlavnimi aktéry chronického zanétu dychacich cest — dendritické
buriky, eozinofilni granulocyty, bazofilni granulocyty, Th2 lymfocyty

o poskozeni epitelu, stimulace piestavby dychacich cest — zmnoZeni hladké svaloviny a zména
jejich vlastnosti, zmnozeni poharkovych buné¢k a zvySeni vaskularizace sliznice, ukladani
kolagenu, lamininu, tenascinu do lamina reticularis bazalni membrany epitelu a do
subepitelidlniho prostoru — zvySena rigidita priduskové stény a postupna ztrata reverzibility
obstrukce
remodelace probihd soub&zné s rozvojem zanétu, neni jeho pozdnim nasledkem
expozice alergenu — alergicka reake ¢asného typu (minuty), pozdniho typu (n€kolik hodin) —
antigen zpracovany APC buitkami nabidnuty Th2 lymfocytim (CD4) — aktivace eozinofilnich
granulocytd — sekrece IL-4, IL-13 — stimulace B-lymfocyti — produkce alergen specifickych
IgE — vaze se na receptory zirnych buné¢k a granulocytti — degranulace — histamin, leukotrieny,
prostaglandiny, cytokiny — béhem nékolika minut reakce — bronchokonstrikce + aktivace
dal$ich mediatord

o obstrukce DC po 3-6 hodinach (pozdni reakce) — miiZe pretrvavat bez 1é¢by i1 n€kolik dni,
spojena s vycestovanim lymfocytt a granulocyt do plicniho parenchymu a epitelu DC

o dlouhodobé — piestavba a ztlusténi stény DC depozity kolagenu, zvysena vaskularizace,
hyperplazie bunék hladké svaloviny, ireverzibilni zmény s omezenim plicnich funkei



charakterizovani — 1. eozinofilni zanét, 2. reverzibilni bronchidlni obstrukce, 3. bronchialni
hyperreaktivita

klinicky obraz:

piskoty pfi dychani, nejvice ve vydechu, kasel

o rozvinutd obstrukce — dusnost, pokles saturace a hypoxie
o omezeni fyzické aktivity, suchy, drazdivy kasel, zatahovani mezizebii, jugula
o obstrukéni pfiznaky nastupuji pomalu nebo se vyvijeji velmi rychle
o 1iudobfe 1é€eného nemocného se mohou objevit piiznaky obstrukce, ¢asto no¢ni ve druhé
poloviné noci
o akutni astmaticky zachvat — pfi inspekci inspira¢ni postaveni hrudniku, tlevova poloha vsed¢
(ortopnoe), slaby, suchy, drazdivy kasel, dusnost, prodlouzené exspirium, auxiliarni dychani
= pacienti se snazim brzdit vydech privienymi rty se snahou zabranit kolapsu broncht
béhem exspiracni faze
= pfi vySetfeni — hypersonorni poklep, masivni exspira¢ni piskoty a vrzoty obou plic,
cyandza, v tézkych piipadech dychani poslechové oslabeno (silent chest)
= uzkost, strach, tachykardie
o status asthmaticus — astmaticky zachvat trvajici vice nez 1-2 dny, pCO2>60mmHg, neni
ovlivnitelny B-sympatomimetiky
mezi zachvaty — dny az tydny i zcela bez potizi
mozné vyvolani — pasivni koufeni, respira¢ni virové infekty, sezonni inhalaé¢ni alergeny,
fyzickd namaha
komplikace:
o pneumotorax
o pneumomediastinum
o segmentarni/lobarni kolaps plice
o lokalni hyperinflace s vyvojem emfyzému
klasifikace GINA
o stupen 1 — intermitentni bronchialni obstrukce, pfiznaky mén¢ nez 1x tydné, kratké
exacerbace, normalni funkce plic mezi epizodami, intermintenti kasel, lehka dusnost, intervaly
bez obtizi > 2 mésice
=  FEVI>80%
o stupen 2 — lehké perzistujici astma, pfiznaky castéji nez 1x tydné, normalni funkce plic mezi
epizodami, no¢ni pfiznaky vice nez 2x mési¢né, naruSeni spanku i dennich aktivit
=  FEVI<80%
= terapie — inhalacné B-mimetika
o stupen 3 — stiedné tézké perzistujici, pfiznaky denn¢, noc¢ni potize nejméné 1x tydné,
exacerbace mohou narusit aktivitu a spanek, téméf denné potiebuje bronchodilatancia
= terapie — budesonid, teofylin, B-mimetika s del$im ucinkem, zafirlukast
o stupen 4 — t&zké perzistujici — kazdodenni ptiznaky, ¢asté exacerbace, ¢asté nocni astmatické
potize
=  FEVI<60%
diagnostika:
o anamnéza — pribéh, RA
o klinické projevy, zhodnoceni typu obtizi, jejich ¢asového pribéhu a okolnosti jako je alergicka
senzibilizace, rizikovym faktorem je atopicka dermatitida
o RTG hrudniku — hyperinflace plicni tkan€, sniZzeny stav na dsili
branice, $tihly srde¢ni stin, zmnoZzeni perihilové kresby zavislé ! nezavislé
o celkové IgE — zvySené, eozinofilie V' [is] i
o RAST —radio-alergo-sorbent test i
o  Prick test — kozni expoziéni testy omezent — Y{ i vydech
o funkéni vySetfeni plic: !
| v
— nadech

idealni tvar



= kitivka pratok-objem — vySetfeni vitalni kapacity a vydechovych rychlosti, od véku
kolem 4 — 5 let, déti s astmatem mohou mit mimo obdobi obtizi vysledky zcela
normalni, proto je vhodné provést bronchoprovokacni test — inhalace metacholinu
nebo histaminu, vysledek se hodnoti pomoci koncentrace, pfi které doslo k poklesu
FEV1 o0 20%; neptfimé testy — télesna zateéz — koreluji se stupném zanétu
= pokud se zjisti pritomnost obstrukce, provadi se test bronchodilataéni — inhalace 1éku
s B2-agonistickym tG¢inkem — salbutamol, hodnoti se zména funkce plic za 20 minut
po aplikaci léku
—  kritéria:
o 3 epizody s typickym poslechovym néalezem béhem poslednich 6 mésict
o manifestni atopie
o vyskyt astmatu/atopie v rodiné
—  terapie:
o cilem je uvést astma pod kontrolu, aby se neprojevovalo dusnosti a neomezovalo v dennich
¢innostech
o kontrola = vymizeni chronickych pfiznakd, sniZeni ptiznakt na ojediné€lé akutni exacerbace,
zadna/minimalni potfeba tlevovych 1ékd, stabilizace plicni funkce, normalni télesna vykonnost
o péce o prostiedi — optimalni teplota a vlhkost, bezalergenni prostredi, odstranéni skodlivych
latek
sanace infek¢nich lozisek
specificka alergenova imunoterapie (SAIT — 1éCebny zasah, hlavné v obdobi sezénniho
pylového astmatu, nao¢kovani, 1écba trva 3 roky
o farmakoterapie:
= [éky ulevové — kratkodoby uc¢inek, na akutni stavy
= ]éky preventivni — protizanétlivé, na akutni stavy
= ptednost ma inhala¢ni podani
o inhala¢ni systémy:
= davkovany aerosolovy inhalator — nejrozsitené;si, davka stlacena v nadobce — po
stlaceni se davka uvolni — nutno dokonale koordinovat vstiik a nadech, do 5 let nejsou
schopny aplikaci provést. Nadech pomaly, po nadechu 5 — 10 sekund zadrZeni dechu
= inhala¢ni nastavce — usnadnéni podavani, dechem aktivované aerosolové inhalatory,
neni tfeba koordinovat nadech/vstfik, pruzina uvolni potiebnou davku sama
= praskové formy antiastmatik — nema freonové plyny, jednodussi inhalace, spusténi
nadechem
= nebulizatory — roztokové formy bronchodilatancii, 1é¢ivo rozpusténo v kapalin€ nebo
rozptyleno — z nich aerosol
o podstatou je alergicky zanét — zavedeni postupt, jejichz cilem je potladeni aktivity zanétu
o protizanétliva 1écba — cilem je potlaceni zanétu ve sliznici, snizeni poctu bun¢k zanétu a tim
omezeni rizika uvolnéni jejich mediatort
= kortikosteroidy v inhala¢ni formé — 100 - 400ug denné — beclometason, budesonid,
fluticason, n.u. jen pfi nutnosti vysokych davek
e nutno monitorovat ristovou rychlost déti
= antileukotrieny — blokuji receptory pro leukotrieny, potlaci zdnét a snizi riziko
akutnich stavi, k 1é¢bé mirngjsich forem
=  kortikoidy a dlouhodobé¢ ptisobici f2-agonisté — fluticason a salmeterol, budesonid a
formoterol — synergicky protizanétlivy ti¢inek, moznost pouziti niz§ich davek
kortikoid
o pro dlouhodobou 1é¢bu déti do 2 let je v popiedi piedevsim 1é¢ba symptomaticka podavanim
B2-agonistl inhalacné pfi potizich
o bronchodilata¢ni 1é¢ba — rezervovany pro feseni ojedinélych dechovych obtizi, které mohou
nastat i pfes protizdnétlivou 1écbu



= inhalacni f2-agonisté s rychlym nastupem uc¢inku — salbutamol, fenoterol
= nastup béhem nékolika minut, G¢inek 4-6 hodin, neuzivaji se pravidelné, 1ze pouzit
pted télesnou zatezi
o biologicka Iécba — monoklonalni protilatka proti IgE
= urceno pro nemocné s tézkym astmatem, Spatn¢ zvladnutelnym
= omalizumab, aplikuje se injek¢né jedno az dvakrat mésicné
o inhala¢ni techniky — je tfeba zvolit vhodnou inhala¢ni techniku, kterou je dité¢ schopno
zvladnout
= ukojenct a batolat je nejvhodnéjsi podavani z tlakového aerosolového davkovace
ptes inhalacni nastavec s maskou, poté s naustkem
= u pfedskolniho a $kolniho veéku je vhodné pouzivat inhalace praskovych forem 1éki —
uvolnéni Iéku je zavislé pouze na nadechu ditéte
—  komorbidity — alergicka ryma a GER
— rezimova opatfeni — omezeni styku se znamymi alergeny, protiprachovy rezim v domacnosti, neni
vhodné chovat domaéci zvitata (hlavné kocky), astma by se mélo 1éCit tak, aby byl nemocny schopen
télesné zatéze a sportu — osvobozeni od télesné vychovy jen pfi zhorSeni nemoci
— akutni exacerbace — stav, kdy dojde k vyskytu té€zsich dechovych obtizi, které neustupuji po jednotlivé
podani tlevové 1é¢by
o muze vzniknout nahle, nebo se postupné rozviji zhorSenim tolerance zatéze, vétsi frekvenci
kasle az nakonec propuknou piiznaky dusnosti
o Casné rozpoznané rozpoznané exacerbaci lze ¢asto zabranit vylou¢enim podnétu a upravou
1écby
o lécba spociva v podani vyssich davek rychle plisobicich B-agonistti — 4 aplikace salbutamolu
v intervalu 20 — 30 minut, 400pg
o pokud po prvni sérii inhalaci nedojde ke zlepSeni, je indikovano podani kortikosteroidu per os
0,5 — 1 mg na 1 kg té€lesné hmotnosti, nejvyse 60mg, pokud neni dostate¢na odpovéd’ — volat
rychlou zdravotnickou pomoc, i zvladnuty stav by se mél konzultovat s 1ékafem
o zdravotnické l1écba — inhalacné€ B2 agonisté, kortikosteroidy per os, oxygenoterapie

Akutni terapie (ulevovad) = bronchodilatancia
—  Pr-agonisté s kratkym tcinkem — salbutamol (ventolin), fenoterol, terbutalin
o dle potieby, k potlaceni akutnich atak, lze pouzivat preventivné pied télesnou zatézi
o ucinek asi 4 hodiny, neuzivaji se pravidelné, pfednostné inhala¢ni
—  Br-agonisté s prodlouzenym ucinkem — salmeterol, formoterol
o udinek kolem 12 hodin, sta¢i 2x denné
o uno¢nich zachvati, prevence pozatéZzového astmatu, kombinovana l1écba
o lze podavat pravidelné-dlouhodobé, pfi soucasné protizanétlivé steroidni a nesteroidni 1é¢bé
— anticholinergika — ipratropium bromid (aerosol, inhalery, roztoky k nebulizaci)
o samostatné mensi ucinek (kombinace fenoterol/salbutamol)
o udéti s priznaky drazdivého kasle, pii zvysené citlivosti a nesnasenlivosti ,-agonisti
—  xantiny — teofylin, aminofylin
o inhibice fosfodiesteraz — zvyseni cAMP
o s kratkym u¢inkem — doba uc¢inku 4-6 hodin, inj, aplikace pfi tézkych astmatickych zachvatech
¢ kombinaci s f;-agonisty a kortikoidy (vétSinou hospitalizace)
= pii [écbe retardovanou formou teofylinti — hlidat plazmatické hladiny
= nu - tachykardie, palpitace, nauzea, zvraceni, bolest hlavy, kiece
o s prodlouzenym ucinkem — 12 — 24 hodin, i protizanétlivé
= u chronickych perzistujicich forem — v kombinaci s protizanétlivou 1écbou, zejména u
nocniho astmatu

Protizanétliva lécba



— potlaceni pfiznakd béhem nékolika dni, zanét potlacen béhem tydni az mésici, snizeni hyperreaktivity
meésice az roky
— lécba pravidelna a dlouhodoba i v bezptiznakovém obdobi
— antihistaminika
o kromoglykat — stabilizuje membrany histiocytil, bazofilii a eozinofili — snizuje uvoliiovani
mediatorti
= 4x denng, diive v prasku
= ulehkych, sttedn¢ tézkych forem perzistujiciho astmatu, pozatézové astma
o nedokromil — podobné indikace, vliv na CI kanaly — snizuje i neurogenni senzorické drazdéni —
potlacuje drazdéni ke kasli, 2x denn¢
— antileukotrieny — zafirlukast, montelukast
o LTC4/D4/E4 pisobi v ¢asné fazi spasmogenné, v pozdni fazi migrace eozinofill a aktivace
fibroblastl, bronchokonstrikéni ti€inek (nejsilnéjsi endogenni piisobek)
tlumi bunééné reakce, i reakci na ASA a NSAID, mirny bronchodilata¢ni G¢inek
indikace — aspirinové astma, pozatézové astma, lehké a stfedni perzistujici astma

o O O

zafirlukast — 2x denné, snizeni u¢inku erytromycinem, teofylinem, od 12 let
o montelukast — 1x denn¢ (vecer), od 6 let
—  kortikoidy
o nejvetsi protizanétlivy Gcinek
o ovlivilyji tvorbu transkripéniho faktoru — snizuji tvorbu cytosint
o opakované/dlouhodobé podavani — Gtlum nadledvin, poruchy rustu, vliv na kostni reziduum
o snizeni rizika pomoci inhala¢nich kort. (beklometazon, budesonid) — podavame pied jidlem, po
podani vyplachnout usta (prevence kandidozy du)
zahajeni vy$si davkou, poté sniZzovani
nt — dysfonie (zména hlasu, chrapot), orofaryngealni kandidoza

Kombinovana lécha
— vyzaduje-li 1é¢ba opakované B,-agonisty a vyssi davky kortikoidii — kombinace

— akutni exacerbace astmatu — 3-7 dni prednison p.o., i.v. metylprednison, hydrokortizon

Vv

—  systémové kortikoidy u perzistujiciho astmatu dlouhodobé — u nejtézsich forem

ZAKLADY FARMAKOTERAPIE A JEJI ZVLASTNOSTI V DETSKEM VEKU

— bezpecna a efektivni terapie zavisi na volbé spravného 1é¢iva, jeho davkovani a volbé optimalni 1ékové
formy
—  zvlastnosti farmakokinetiky i farmakodynamiky, uréeni spravné davky
— pro déti by mély byt dostupné 1éky, které byly klinicky testovany na détské populaci, jsou vyrabény ve
vhodné 1ékové formé a mohou byt aplikovany zplisobem, ktery zajist'uje optimalni compliance,
pripadné alespon co nejmensi traumatizaci nemocného
—  léky mimo schvalené indikace:
o kazdé lécivo by mélo byt pouzivano v souladu s registracni dokumentact, ktera zahrnuje
schvalené¢ indikace, ddvkovani a dalsi udaje
o vzhledem k nedostateénému mnozstvi validnich dat pro détsky vék jsou vsak pediatii ¢asto
nuceni vychazet z klinickych studii u dospélych
o unlicensed — léky, které¢ nemaji doporucené davkovani pro déti, specifika farmakokinetiky,
farmakodynamiky nebo NU vétsinou nejsou znama, nejsou dostupné v 1ékovych formach
vhodnych pro déti a ¢asto se musi dodate¢né upravovat
o off-label — ty 1éky, které se u déti pouzivaji jinak, nez schvalenym zptisobem, jsou
predepisovany v jiné davce nebo indikaci, nez jaké jsou v registracni dokumentaci



o pouzivani unlicensed a off-label 1kt je v pediatrii pomérné bézné

Zvlastnosti farmakokinetiky
— odlisnost farmakokinetickych déji a jejich zmény béhem vyvoje détského organismu
—  snizena vazba na bilkoviny plazmy, relativné vEtsi objem extracelularni tekutiny, nezralost
enzymatickych biotransformaénich systému a ledvin a nedokonéeny vyvoj hematoencefalické bariéry
—  Absorpce:
o prinik rozpusténého 1é¢iva z mista podani do krve, uplatiiuje se vzdy s vyjimkou
intravendzniho a intraarterialniho podani
o zalude¢ni pH je u donoSeného ditéte zasadité (6-8) a v prib&hu nasledujicich 24-48 hodin
dosahne hodnot dospé€lého (1-3), potom zaludecni sekrece opét klesa a u novorozence do 1
meésice je pH vyssi nez 5, poté se postupné snizuje
o vyprazdnovani zaludku a intestinalni motilita jsou u novorozencti zpomalené, donoseni
novorozenci jsou srovnatelni s dospélymi, ale u nezralych je motilita GIT chaoticka
o pankreatické a biliarni funkce, bakterialni mikroflora a aktivira enzymatickych transportért
jsou u novorozence nezralé, mikrofléra odpovida dospé€lé okolo 4. roku
o vSechno ma vliv na absorpci 1éCiv, proto je potieba pocitat se zpozdénym nastupem tcinku
peroraln€ podanych léciv
— Distribuce:
o proces, pii kterém dochazi k pfestupu 1é¢iva z krevniho fecisté do télesnych tkani a organt
o udéti ovlivituje distribuci — postnatalni zmény v télesné kompozici, odlisnost ve vazbé na
plazmatické proteiny a tkan¢ a hemodynamické faktory
o snizené mnozstvi télesného tuku a svaloviny, vétsi objem celkové télesné vody (po narozeni
74%), distribu¢ni objem hydrofilnich 1é¢iv je proto vétsi
o postupny pokles extracelularni tekutiny a nartst intracelularni
—  Metabolismus:
o souhrn bichemickych reakci, kterymi jsou endogenni i exogenni latky pfeméiovany na
metabolity, jejich cilem je zbavit télo téchto latek
o po narozeni jsou enzymy nezralé, naopak mezi 1. — 6. rokem je enzymaticka aktivita vétsi nez
u dospélych, clearance je zvysena a polocas zkraceny
adolescenti maji enzymatickou aktivitu stejnou jako dospéli
reakce 1. faze — maji za cil pfeménit 1éCivo na metabolity rozpustné ve vodé
= hlavni je cytochrom P450, jehoz aktivita postupné nartsta v jednotlivych slozkach
o reakce II. faize — konjugacni, transport do extracelularniho prostoru, vylucovani zlu¢i nebo
moci
=  enzymy dozravaji postupné
—  Exkrece:
zahrnuje déje, kterymi télo vylucuje 1éCivou latku a jeji metabolity
uskuteciiuje se zejména ledvinami, ale také Zluci, plicemi
rychlost je zna¢né variabilni
glomerularni filtrace — nedostate¢n¢ vyvinuta zejména v prvnich 6 mésicich zivota

o O O O

tubularni sekrece — nedostatecna po dobu 12 mésict, hodnot srovnatelnych s dospélym
organismem je dosazeno od 24. mésice zivota
o do 2 let véku musime pocitat s rizikem kumulace metabolitd vylucovanych ledvinami —
prodlouzeni davkovacich intervald nebo redukce udrzovaci davky
—  1ékové formy:
o parenteralni I¢kové formy:
= nutnost pouzit velmi malé davky
=  uintramuskuldrné a subkutdnné podavanych 1é¢iv je znacné variabilni absorpce
zejména v prvnich mésicich Zivota, protoze zavisi na krevnim pratoku v misté
aplikace



o peroralni lékové formy:
= nejobvyklejsi metoda
= riziko uviznuti v jicnu nebo vdechnuti, do 3 let se nedoporucuje peroralni podavani
1éciv, které by nebylo mozno rozpustit v tekuting
= za vek, od kterého se miizou béZné pouzivat kapsle ¢i tablety se povazuje 6 let
= dutlezita je i chut’ a viiné — pomocné latky
=  peroralni roztoky, Sumivé tablety, sirupy, zvykaci tablety, peroralni suspenze
o rektalni 1ékové formy:
= gspolehlivy piivod ucinné latky a rychly nastup ucinkd
= antipyretika jako paracetamol nebo ibuprofen
= Cipky jsou mensi nez pro dospélé
o pomocné latky:
=  mizou byt také toxické vzhledem k omezené metabolické kapacité
aplikacni cesty:
o parenteralni — zajiSténi pfistupu je problémové, Castéji se pouziva intraoseéalni aplikace
= strach z injekci a jehel
peroralni — dtlezity je objem — do 6 let maximalné 5 ml, u $kolnich déti 10 ml
inhala¢ni — nejvyhodnéjsi pro respiracni choroby
= ]ékova forma musi byt vybrana s ohledem na motorické a mentalni schopnosti ditéte
e do 5 let aerosol s nastavcem
e 5-9let— davkovany aerosol s nastavcem nebo praskovy inhalator
e 0d 9 let — davkovany aerosol bez nastavce
rektalni — nékdy nebyva dobie tolerovana
nasalni — u kojencti nutno nejméné 20 — 30 minut pied krmenim
usni — v poloze vleze na boku tdhnout jemné usni lalicek dozadu dold, u starSich dozadu
nahoru
o topicka kozni — zvySena absorpce 1é¢iv na kizi a sliznici, pfimosmérna prokrveni
= nejvyssi zejména u nedonosenct a déti s nizkou porodni hmotnosti
= aplikace pod pleny — okluze
= pomeér kozniho povrchu k télesné hmotnosti je az 3x vyssi
davkovani:
o musime brat na zietel vek, t€lesnou hmotnost a povrch téla
o vzdy by se m¢lo dodrZovat davkovani doporuc¢ené vyrobcem, pokud jsou tyto tdaje k dispozici
o jinak vypocet — davka pro dit& = povrch téla ditéte v m%1,7 x davka pro dospélého
o povrch téla Ize vycist z nomogramu dle hmotnosti a vysky
o od 15 let 1ze davkovat jako u dospélych
nezadouci ucinky:
o  vétsina je shodna s NU u dospélych, nejéastéji se jedna o kozni symptomy a gastrointestinalni
obtize
nejcastéji po vakcinach, antibioticich, antipyreticich, nesteroidnich antirevmaticich
jen v détském veku — Reylv syndrom, Grey syndrom, poruchy vyvoje kosti, zubi a
pojivovych tkani zplisobené tetracykliny, poruchy télesného ristu zptisobené kortikoidy
o Reylv syndrom — souvisi s podanim kyseliny acetylsalicylové pii virovém onemocnéni, jaterni
postiZeni a encefalopatie, ¢asto spojené s edémem mozku, mortalita okolo 40%
o Grey syndrom — po chloramfenikolu v disledku akumulace toxickych metabolitli, zvraceni,
dechové obtize, abdomindlni distenze, popelaveé Seda cyandza, slabost, KVS kolaps
o poruchy vyvoje kosti, zubli a pojivovych tkani — dysplazie skloviny, hypoplazie a tvorba
zlutych fasetovanych zubi s vysokym sklonem ke kazivosti po tetracyklinech, ty jsou KI u déti
do 8 let



o poruchy télesného ristu — glukokortikoidy narusuji normalni rist, inhibuji osteoblasty a
aktivuji osteoklasty, snizuji resorpci vapniku ve stfeveé a zvysuji sekreci vapniku a fosforu
v ledvinach, negativn¢ ovliviiuji dospélou vysku

OTOK KLOUBU — DIFERENCIALNI DIAGNOZA

— oboustranné otoky DK - systémové onemocnéni

— jednostranné otoky DK - nejéastéji hluboka Zilni trombdza nebo nadorové onemocnéni
— anamnéza:

vznik otokt - nahle (HZT) nebo pomalu (srdeéni insuficience)

bolestivost (HZT, Bakerova cysta)

po dlouhodobé imobilizaci (HZT)

po traumatu (ruptura svalu, fraktura, kompartment syndrom)

privodni onemocnéni (srde¢ni nebo renalni insuficience, jaterni cirhdza)

o O O O O O

nadorova onemocnéni (hlavné mala panev)
o vliv 1éka (kortikoidy, NSAID)
— fyzikalni vySetieni:
o zalervenala horka kiize (erysipel, HZT)
o stlacitelny otok (srdecni, renélni, jaterni otoky)
o nestladitelny otok (lymfatické...)
o USG - Doppler, pruchodnost zil

1. Vaskularni etiologie
—  HZT - jednostranny, akutné vznikly, elasticky, bolestivy otok, event. horka napjata
ktze
— tromboflebitida - zanicend podkozni zila - zarudly, na pohmat bolestivy pruh
— varixy - jedno/oboustranné stlacitelny otok, zvétSeni behem dne, zmenseni
polohovanim
—  chronicka Zilni insuficience - jedno/oboustranny otok, vetsinou se zménami kiiZe,
event. s béercovym viedem
2. Neurologicka etiologie - parézy pro stazu krevniho toku pro stejnostrannou angioparézu,
nebyvaji postizeny Slachy
3. Kardialni etiologie - pravostranna insuficience - oboustranné stlaéitelné otoky na nartu a bérci,
zvySuji se po namaze, nejmensi jsou po ranu
4. Hypoproteinemické otoky - u hepatopatii (cirh6za), renalni (nefroticky syndrom, akutni GN),
ztrata bilkovin pfi exsudativni enteropatii
5. Lipidedém - chronicky, oboustranny nebolestivy nestlacitelny otok - hlavné obézni Zeny, kozni
zmény typu pomerance, narty a Slachy usetfeny
6. Lymfedém - chronicky jedno/oboustranny otok, postizeny narty i Slachy, noha ma tvar
sloupku, v extrémnim piipad€ vznik elefantiazy
7. Farmakologicky podminéné - nifedipin, glukokortikoidy, vazodilatatory, NSAID, hydralazin
8. Endokrinni (typicky oboustranné)
— Basedow nemoc - nestlacitelny, pretibialni myxedém, téstovita kiize, modrocervena,
hrubé poéry
— Hypotyreoza - generalizovany myxedém, zvlasté v obliceji a vSech koncetinach
9. Traumaticka - vétinou jednostranny otok, v OA uraz/fraktura/natrzeny meniskus
10. Pooperaéni - reperfuzni otok po cévnich vykonech, velka bolestivost, oblast horka
11. Kompartment syndrom - soubor ptiznakd vznikajicich pii zvySeném tlaku v uzavieném
prostoru - vede k vaskularni kompresi ptisobici ischemii
12. Neoplazie - typicky jednostranny (tumory malé panve, osteosarkom, Ewing sarkom)
13. Zanétliva - erysipel - zarudly bolestivy otok ...



14. Bakerova cysta - jednostranny mékky otok v poplitealni jamce, palpacni rezistence
—  + tézkéd malnutrice - hypoalbuminemie
—  +idiopaticky edém - prakticky pouze Zeny, perimaleolarné a pretibialn€, zhorSeni pii delSim stani a v
horku, nejsou zavislé na menses
— urazové, neurazové (infekeni, neinfekéni)



21. Chronicka renalni insuficience

Lécba antibiotiky v détském véku
Akutni bronchitis, akutni bronchiolitis

CHRONICKA RENALNI INSUFICIENCE

hyperazotemie — hladina plazmatického kreatininu vyssi nez je Pkr, které trva déle nez 6 mésici
CHRI - takové snizeni GF, kdy hladina plazmatického kreatininu je vyssi nez 175 pmol/l (u déti pod 5
let nad 132), schopnost ledvin udrzet stabilni vnitini prostfedi je omezena na bazalni podminky, ne pfi
Zateézi
CHRS — neschopnost udrzet vnitini prostiedi ani za bazalnich podminek, specifické medikace a
dietnich opatieni bez dialyzy/transplantace zemie pacient béhem nékolika dni/tydna
KDOQI stadia:
1. poskozeni ledvin s normalni/zvy$enou GF >1,5 ml/s/1,73m’
2. mirné sniZena GF 1,0-1,49 ml/s/1,73m?
3. A —stfedné snizena GF 0,75-0,99, B 0,5-0,74
4. zavazn¢ snizena GF 0,25-0,5
5. selhani pod 0,25 ml/s/1,73m?
komplex klinickych ptiznakti, biochemickych nalezti a metabolickych poruch, které jsou zptisobeny
trvalym poklesem funkce ledvin
klinické pfiznaky jsou vétSinou nenapadné, odkud glomerularni filtrace neklesne pod 30 ml/min/1,73
m? télesného povrchu
pfi¢iny jsou hlavné vrozené anomalie ledvin a mo¢ovych cest, hypoplazie a dysplazie ledvin,
glomerulonefritidy, hereditarni nefritidy (Alportdv syndrom), Fanconiho nefronoftiza, AR polycysticka
choroba ledvin, hemolyticko-uremicky syndrom, refluxova nefropatie
kongenitalni anomalie mohou vést k CHRI uz pred 5. rokem, zatimco glomerulopatie a hereditarni
nefritidy vedou k selhani ledvin vétSinou az ve Skolnim véku nebo v puberté
projevy zavisi na zakladni diagnéze, spoleény je progredujici pokles glomerularni filtrace a vzestup
plazmatické urey, kreatininu a kyseliny mocové
oproti ASL ztistava velmi dlouho zachovana bilance natria i kalia
klinicky obraz:
—  projevy zavisi na rozsahu funkéni poruchy
— zacatek je nenapadny, plizivy, bez specifickych obtizi, dité si muZze stéZovat na inavu, na
bolesti hlavy, je bledé, objevuje se nechutenstvi, nauzea, byva polyurie a polydipsie, bolesti
v dolnich kon&etinach, svédéni ktize, parestézie, svalové kiece
— jedinou znamkou progredujici CHRI miZze byt porucha ristu
—  pokles GF pod 10— 5 ml/min/1,73 m? je doprovazen zdvaznymi pfiznaky (urémie) — oligurie
s retenci tekutin, edémy, zvraceni, prijem, vyrazna anémie, poruchy védomi, krvacivé projevy,
dusnost, znamky pretizeni obehového systému a hypertenze, pokud neni dité 1é¢eno, vyviji se
edém plic a mozku
— laboratorni znamky: zvySeni urey, kreatininu a kyseliny mocové, tendence k hyperkalémii,
hyperfosfatémii, hypokalcémii, zvySena hladina parathormonu, anémie, poruchy
v hemokoagulacnim systému, snizena adhezivita krevnich desticek, aktivace destiCkového
faktoru 3 s prodlouzenou dobou krvéceni
— RTG vySetieni kosti nebo denzitometrie odhali renalni osteodystrofii

dg:
— laboratorni — zvySena urea, kreatinin, mocova kyselina, tendence k hyperkalemii,
hyperfosfatemii, hypokalcemii, zvySeny parathormon, anémie, poruchy koagulace
—  RTG — renélni osteodystrofie
terapie:

—  zavisi na zakladni diagnoze



— nutno udrzet bilanci tekutin a soli 1 za pomoci diuretik, snaha o dostatecny kaloricky piijem,
pii hypertenzi diuretika (furosemid 1-5-10 mg/kg/d), B-blokatory, Ca-blokatory, ACEi,
nezvladnuta hypertenze urychluje progresi CHRI

—  korekce MAC podéavanim hydrogenkarbonatu sodného

— snaha o zabranu vzestupu fosforu v séru (ten vede k rozvoji kostni nemoci) — snizeni piijmu
per os, omezeni stfevni resorpce vazbou na kalcium carbonicum

— kalcium dodavame v tabletach spolu s 1,25-dihydroxycholekalciferolem

— anémie se lé¢i rekombinantnim erytropoetinem

—  zabranit dalSimu poskozeni ledvin, dehydrataci

— pokud CHRI progreduje do stadia, kdy ledviny nejsou schopny udrzet bazalni homeostazu,
nahradi se jejich funkce dialyzou nebo transplantaci

—  vétSinou peritonedlni dialyza

— indikace k zah4jeni dialyzy je kreatinin 700 mmol/l, GF pod 0,25, K nad 6mmol/l

— podavani GH pfi poruse rtstu

— lipidovy metabolismus — statiny, fibraty se u déti nedoporucuji, proto dieta a pohyb

LECBA ANTIBIOTIKY V DETSKEM VEKU

— bakterie jsou nedilnou soucasti zivota clovéka, podileji se na zpracovani potravy, produkuji nékteré
vitaminy, osidluji k0zi a sliznice a jako prvni kontakt s vnéj§im prostfedim zabranuji usidleni a
proliferaci patogennich bakterii

—  jsou také ale schopny zptsobit infekce riizné zavaznosti, u oslabenych osob se mohou uplatnit i mikrobi
s velmi nizkou patogenitou

— nejvétsim problémem je rezistence bakterii k antibiotiktim, roste pocet bakterii zasazenych rezistenci i
pocet antibiotik, k nimz jsou jednotlivé druhy bakterii rezistentni

— mnohé infekce zplisobené rezistentnimi ptivodci proto vzdoruji 16¢bé ptivodné Gé¢innymi antibiotiky

— nejzavaznéjsi jsou infekce zplisobené multirezistentnimi bakteriemi, pro které neexistuje zadné uc¢inné
antibiotikum

— rezistentni kmen je ten, pro jehoz inhibici je zapotiebi vyssi minimalni inhibi¢ni koncentrace urcité¢ho
antibiotika nez k inhibici ostatnich ¢lenti daného druhu

— mechanismy rezistence — produkce enzymu, které antibiotikum inaktivuji, specifické vlastnosti, které
zabrani antibiotiku zasdhnout misto svého ucinku

beta-laktamazy — inaktivace beta-laktamovych antibiotik

adaptace buiiky na pfitomnost antibiotika, sniZzeni propustnosti bunécné stény

mutace v cilovych mistech ptisobeni antibiotik

moznost vzajemnych kombinaci

O O O O

sdruzena rezistence — bakterie nesouci tyto genetické elementy jsou rezistentni k nékolika

skupinam antibiotik najednou — beta-laktamy, aminoglykosidy, fluorochinolony a sulfonamidy

najednou

— latky s antimikrobnim u¢inkem potlacuji citlivou populaci mikrobil a umoziiuji pteziti a mnozeni
mikrobi rezistentnich, které nakonec nad citlivou populaci pfevladnou

—  hrozbou pro $ifeni rezistence jsou krom¢ antibiotik také hlavn¢ dezinfekéni prostiedky pouzivané ve
zdravotnictvi, veterinafstvi, zemédélstvi a v domacnostech

— k potlaceni vyskytu a Sifeni rezistentnich kment a k zachovani G¢innosti stavajicich antibiotik je nutné
dodrzovat pozadavky na cilenou 1é¢bu, ktera vyzaduje prukaz piivodce infekce a preferenci volby
antibiotik v pfipadé, kdy je aplikace nezbytna

— nejlepsi zpisob jak zvolit nejvhodnéjsi a nejucinngjsi antibiotikum je mikrobiologické vySetieni z mista
infekce a vySetfeni citlivosti prokazaného ptivodce

— urgentni potfeba okamzité ATB terapie se tyka jen malého zlomku infekei

—  kazdy jedinec je nositelem asi 10° — 10° Zivych mikrobt, tato mikroflora je v rovnovaze s okolim a
probiha neustala vyména



ktize — staphylooccus epidermidis, corynebaterium, mycobacterium smegmatis

dutina ustni a pharynx — viridujici streptokoky, nepatogenni korynebakteria, nékteré
enterobakterie (E.coli), Haemophilus, anaerobni bakterie (fusobakterie, spirochety), i nékteré
viry a kvasinky

o nosni sliznice — odpovida zhruba bakteriim, které se nachazi v dutin€ ustni — stafylokoky,
mikrokoky, korynebakteria

o  GIT — v dolni ¢asti tenkého stieva a ve stievé tlustém horni Cast GIT je sterilni, hlavné
anaerobni bakterie, aecrobni enterobakterie (E.coli), stafylokoky, plisné€ a prvoci, u kojencti
dominuji laktobacily
vaginalni sliznice — lactobacillus vaginalis
mocové cesty — ledviny a horni ¢ast mocovych cest jsou sterilni, mocova trubice, vagina a
predkozka jsou osidleny laktobacily, gardnerelami, hemolytickymi streptokoky

— antibiotika se déli na bakteriostatické, které inhibuji riist a mnozeni, a na baktericisni, které zcela
inaktivuji citlivé bakterie, dale se déli na Sirokospektra a tizkospektra podle toho, na kolik druhd
bakterii antibiotikum uc¢inkuje

—  Sirokospektré antibiotika maji vys$si vyskyt nezadoucich t€inkt (dysmikrobie, kvasinkové suprainfece,
postantibioticka kolitida), proto je preferovana 1écba antibiotiky s tizky spektrem namifenym na
puvodce infekce

— mechanismus u¢inku ATB:

o bunécna sténa — k antibiotiktim, kterd inhibuji syntézu peptidoglykenu patii beta-laktamy
(peniciliny, karbapenemy, cefalosporiny) a glykopeptidy (vankomycin, teikoplanin)
proteosyntéza — tetracykliny, aminoglykosidy, makrolidy
syntéza nukleovych kyselin — chinoliny, které inhibuji replikaci DNA, pfipadné poSkozuji
bakterialni DNA (metronidazol)

o metabolismus bakterie — anitmetabolity — sulfonamidy, které inhibuji syntézu kyseliny listové

— indikace k antibiotické terapii — nejCast€j$i onemocnéni hornich cest dychacich jsou zpiisobena vétsinou
viry a ne bakteriemi, antibiotika tedy nejsou indikovana, pfed kazdym podanim antibiotika by si mél
Iékar byt jisty, Ze se jedna o bakterialni infekci

—  zasady antimikrobialni terapie:

o cilena terapie — 1écba infekci na zakladé spravné diagnozy a identifikace ptvodce infektu,

o lécba empiricka (inicialni) — volba antibiotika, které nejvice odpovida ocekavanému spektru
patogennich mikroorganismi a ma potiebné farmakokinetické vlastnosti. U zivot ohrozujicich
infekei jsou indikovana Sirokospektra antibiotika, nebo kombinace antibiotik, které Siroké
spektrum obsahnou

o kombinace antibiotik — z dtivodu rozsifeni antibakteridlniho spektra, oddéleni vzniku
rezistence, docileni synergického ucinku, snizeni davky jednotlivych antibiotik a tim snizeni
vedlejsich Géinkt

o doba lécby — vychazi ze znalosti puvodce, lokalizace infekce a stavu nemocného, predéasné
ukonceni je jednim z hlavnich faktort, které se podili na vzniku rezistence bakterialnich
kment

o velikost davky — je dana charakterem infekce a vlastnostmi antibiotika, aktudlnim stavem
nemocného, vékem, cestou podani

o cesta podani — zavisi na absorpci, distribuci a eliminaci, na stavu nemocného a charakteru
infekce
parenteralné — u tézkych systémovych infekci
peroralné — pro 1é¢bu lehkych a stfedné tézkych infekcei

Penicliny
— jedna z nejcastéji pouzivanych skupin antibiotik
— jsou velmi malo toxické, nevyhodou jsou alergické reakce



— betalaktamova antibiotika, inhibuji syntézu bunééné stény
—  Dbaktericidni
—  déleni:
o uzkospektré — ucinné proti G+ bakteriim, oxacilin jen proti stafylococcus aureus a astecné
proti streptokokiim, penicilin G, penicilin V, oxacilin
o Sirokospektré — uc¢inné proti G+ i G-, ampicilin, amoxicilin, piperacilin
—  peroralng alespon 1 hodinu pfed jidlem, i.m. se v pediatrii prakticky nepouziva, nevstupuji
intracelularng, Spatné pronikaji pres hematoencefalickou bariéru
—  vylucuji se predev§im moci, maji G¢inek nezavisly na koncentraci
— ojedin¢lé nezddouci u€inky — Hoigného syndrom, Nicolaiv syndrom

Cefalosporiny

— 1. generace — vysoka uc¢innost na G+, na G- nizka, odolnost vici beta-laktamazam je omezena
o cefazolin, cefalotin
o ne na oxacilin rezistentni

— 2. generace — na G+ jako 1. generace, na G- maji uc¢innost vétsi (Klebsiella, Proteus, E.coli)
o cefuroxim, cefuroxim-axetil, cefamandol

— 3. generace — niz§i U€innost proti stafylokoktim, ale dobra u¢innost proti ostatnim G+ koktm, nejvyssi

ucinnost na G- ze vSech cefalosporintl, vyssi odolnost proti beta-laktamazam
o sepse, pneumonie, pyelonefritidy, nitrobfi$ni infekce, meningitidy, tézké pseudomonadové
infekce

o cefotaxim, cetriaxon, ceftazidim

— 4. generace — vysoce u¢inné proti G+ i G- v¢etn¢ Pseudomas, vysoka odolnost viici betalaktamazam
o sepse, meningitidy, t€zké infekce dychacich cest, nitrobiisni infekce
o cefepim, cefpirom

Monobaktamy
— nova skupina beta-laktamovych antibiotik, spektrum je takika tpln€ zacileno na G-, véetné
Pseudomonas aeruginosa, na G+ neucinkuje
— aztreonam

Karbapenemy
— beta-laktamova antibiotika s velkou odolnosti vii¢i betalaktamazam
— imipenem-cilastatin — Siroké spektrum, vysoka odolnost viéi betalaktamazam
— propenem — stejny u¢inek, umoznuje podavani bez cilastatinu
— ertapenem — neni u¢inny proti Pseudomonas ani enterokokiim

Makrolidy
— rozsifené zejména v ambulantni péci
—  vzestup rezistence
— nutnost stanoventi citlivosti zejména u stafylokokt a streptokokt
— moznost pouZiti i pfi precitlivélosti na beta-laktamy
— citlivé jsou G+ i G-, anaeroby, spirochéty, intracelularni parazité
— nepronikd do mozkomisniho moku, pronikaji placentou a do plodu
— Ucinek nezéavisly na koncentraci, v nizSich koncentracich bakteriostaticky, ve vysokych baktericidni
—  NU - GIT obtize — priijem, anorexie, nauzea, zvraceni
— 1. generace — erytromycin, spiramycin
— 2. generace — clarithromycin, azithromycin

Linkosamidy
— klindamycin



dobry ucinek na G+ koky, baktericidni ucinek na anaerobni koky i anaerobni G- tycky

velké mnozstvi rezistenci a obcasny vyskyt pseudomembranézni kolitidy vedly k omezeni jeho
pouzivani

u pacientl precitlivélych na penicilin, 1é¢ba G+ a anaerobnich infekci, osteomyelitida zptisobena S.
aureus, infekce kloubd, Slach

Glykopeptidova antibiotika

vankomycin — u¢inny proti G+ koktim

teicoplanin

pti infekcich G+ koky, koryneformnimi bakteriemi a listeriemi, u zavaznych stavli a imunodeficientnich
pacientll v kombinaci s jinymi Sirokospektrymi ATB

NU - flebitidy, ototoxicita, nefrotoxicita, red man syndrom pii rychlém podéni (proto v i.v. infuzi
alespon po dobu 1 hodiny)

Tetracyklinova antibiotika

tetracyklin se v pediatrické praxi jiz nedava pro svou vyraznou toxicitu

pivodné velmi Siroké spektrum se hojnym uzivanim zzilo

bacillus anthracis, Listeria monocytogenes, Actinomyces israeli, Chlamydia, Ricketsia, Borrelia,
Brucella, Francisella tularensis

bakteriostatické

doxycyklin

thiacyklin

KI u déti do 8 let véku z divodu poruchy vyvoje kosti, zubil a pojivovych tkani

Aminoglykosidova antibiotika

streptomycin — fada rezistentnich kmend, ma nefrotoxicky a ototoxicky ucinek
pusobi velmi dobfe na mykobakterie, dobfe citlivé jsou i G- bakterie
gentamycin, tobramycin, amikacin

hlavné G- véetné problémovych

v pediatrii se nejvice vyuziva netilmicin

doporucuje se monitorace hladin v krvi

baktericidni, Casto se kombinuji s beta-laktamy

Chinolonova chemoterapeutika

v 1écbé mocovych infekci

derivaty se systémovym uc¢inkem — fluorochinolony

rezistence vznika velmi rychle

chinolinové derivaty prvni generace se pouzivaji minimalné

ciprofloxacin, ofloxacin, pefloxacin, norfloxacin

G- bakterie, baktericidni

KI v tehotenstvi a laktaci, u déti a adolescentll pro poskozeni ristovych chrupavek

Sulfonamidova antibiotika

pusobi bakteriostaticky, zamezuji spravnému prub&hu cyklu kyseliny listové

kotrimoxazol (smés trimethoprimu se sulfametoxazolem, jejich plisobeni je synergické) — baktericidni,
Siroké spektrum, zabira i na pneumocystis jiroveci

vyluéuje se hlavné moci, proto se v pediatrii ¢asto pouziva pii 1é€bé infekci mocovych cest i jako
profylaxe

Chloramfenikolova antibiotika

chloramfenikol — dobfe pronika do tkani a také do mozkomisniho moku



— indikace — bfisni tyfus, t€Zké anaerobni infekce, meningokokové nebo pneumokokové infekce CNS
(absces)

— moznost vzniku myelodepresivniho u¢inku s vyskytem tézké agranulocytdzy — omezuje jeho vyuziti
v pediatrii

Nitroimidazoly
— metronidazol a ornidazol
— anaerobni infekce, v kombinaci s betalaktamy se pouZzivaji i na terapii smiSenych anaerobnich a
aerobnich infekei i1 na eradikaci H. pylori
— trichomonadové infekce, giardidzy, amébové dyzentérie

Nitrofurany
— nitrofurantoin a nifuratel
—  Siroké spektrum uc¢inku, pouziti hlavné pii infekcich mocovych cest
— G- bakterie, neucinkuje na Pseudomonady

AKUTNI BRONCHITIS, AKUTNi BRONCHIOLITIS - viz. ot. & 8




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

HEPATITIDY

Virové hepatitidy
— podle etiologie rozeznavame 6 virovych hepatitid, které se oznacuji A az G
— neni mezi nimi zkfizena imunita a jsou mozné soucasné i nasledné nakazy
— riznd intenzita klinickych projevi:
o  Casto probéhne zcela bez klinickych pfiznaki jako inaparentni forma
o abortivni forma — kratce trvajici onemocnéni s chfipkovitym ¢i dyspeptickym synromem, lehké
zvysené sérovych aminotransferaz
iktericka forma
anikterickd forma — Casté&jsi, hranice bilirubinu nepfesahne normu
cholestaticka — ptipomina obstrukéni Zloutenku

o O O O

maligni/fulminantni — jaterni selhani, rozvoj jaterniho kdmatu s vysokou smrtnosti
— v prub¢chu rozlisujeme:
o prodromalni stadium
o stadium jaterniho poskozeni - 2 — 8 tydnu
o stadium rekonvalescence
— nékdy mize dojit k protrahovanému prabéehu, relapsu, nebo piechodu do chronicity (B, C a D)
— nékdy vznikd asymptomatické nosicstvi
— vrekonvalescentnim obdobi se setkavame s funkénimi poruchami riznych usekt traviciho ustroji —
nechutenstvi, pocit plnosti po jidle, sklon k zacpé€ ¢i k prijmam, tlak v pravém podzebii, nesnasenlivost
tu¢nych jidel; Gnava, snizena psychicka vykonnost, bolesti v krajing jater
— muze vznikat pohepatickd nekonjugovana hyperbilirubinémie
— chronicka hepatitida — pfetrvavani zvySené aktivity aminotransferaz spolu s markery virové replikace
déle nez 6 mésicu
— laboratof — vzestup aminotransferaz — v akutnim stadiu stoupa ALT vzdy vice nez AST
o pretrvavani zvySenych aktivit po vymizeni Zloutenky mize svéd¢it pro pfechod do chronicity a
opétovny vzestup signalizuje relaps
o virologické markery — virové antigeny, protilatky proti témto antigentim, virové nukleové
kyseliny
— terapie — hospitalizace na infek¢éni oddéleni, v ¢asné fazi byva nakazlivost vysoka
o zékladem léceni je klidovy a dietni rezim, vyjimkou je hepatitida C, u niz podani a-interferonu
snizuje pocet pripadi prechazejicich do chronicity
fyzické zatéz je v akutni fazi skodliva
strava ma obsahovat vSechny potiebné slozky a ma byt dobfe stravitelna, zdkaz alkoholu
po hepatitidé A sledujeme vymizeni IgM anti-HAV
po hepatitidé B vymizeni HBsAg

o O O O O

v rekonvalescenci po akutni hepatitidé C je vhodné se po normalizaci aminotransferaz
presveédcCit o vymizeni virové nukleové kyseliny ze séra pomoci PCR
volna jaterni dieta a omezeni fyzické aktivity na 6 — 12 mésict

O

Hepatitida A
— puvodcem je virus, pomérné odolny na zevni vlivy, vylucuje se stolici nejméné 2 tydny pred vznikem
klinickych pfiznaki a asi 1 tyden po ném



akutni zanét destrukci hepatocytti virem HAV

pribéh subklinicky az fulminantni

détska populace je k nakaze vysoce vnimava

etiologie — RNA virus

epidemiologie — 5% do 10 let, 8% starsi déti

prenos fekalné oralni cestou, mozné potravinami a vodou, mozné transplacentarné
infekénost 2 tydny pied a po objeveni onemocnéni, inkubace 14-48 dni

patogeneze — poskozeni/zniceni bunék jater, zanétliva infiltrace parenchymu a portalnich poli
klinicky obraz:

manifestnost nakazy stoupa s vékem, u déti asymptomatické a lehké formy
u déti do 5 let vice nez 90% probéhne asymptomaticky

u dospélych se nakaza v 90% projevi

0,1% probiha fulminantné

stadium jaterni poruchy trva 1 — 4 tydny

aktivita aminotransferaz se normalizuje az za nékolik mésict

o O O O O O

preiktericka — nevolnost, zvraceni, prijem, teplota, abdominalni bolest, ztrata hmotnosti,
hepatosplnemogalie
o iktericka — mizi preikterické symptomy u kojenct, u vétsich déti zesiluji + cholestaza, pruritus,
tmava moc¢, acholicka stolice
nevede k rozvoji chronické hepatitidy ani k nosi¢stvi
diagnéza — vysetteni specifickych protilatek v séru
o IgM protilatky pretrvavaji 3 — 6 mésicti, IgG roky
o pro dokonalou tizdravu svéd¢i trvale normalni aktivita sérovych aminotransferaz a negativita
testu IgM anti-HAV
o zvySené transaminazy, hyperbilirubinémie, zvysené ALP
terapie — neni k dispozici — klid na lizku
profylaxe — déti, které byly v pfimém styku s ndkazou chranime co nejdfive normalnim lidskym
imunoglobulinem v davce 0,02 ml/kg, to chrani 2 — 3 mésice pfed manifestnim onemocnénim
prevence — inaktivované ockovaci latky, pasivni imunizace Ig, hygienicka opatfeni
komplikace — fulminantni selhani jater, myokarditida, pankreatitida, Guillain-Barré syndrom

Hepatitida B

puvodcem je DNA virus, ktery na svém povrchu nese antigen HBsAg a uvnitt HBcAg (a jest¢ HBeAg)
§ifi se parenteralni cestou — krev, sliny, ejakulat, poSevni sekret, slzy
k nakaze ditéte dochazi bud’ vertikalnim smérem od matky na novorozence, nebo horizontalnim
prenosem — transfuze kontaminované krve nebo krevniho derivatu, invazivnim zékrokem
kontaminovanym nastrojem, tésnym stykem s matkou, sourozencem nebo jinym nositelem viru
vertikalni pfenos se déje béhem porodu kontaminaci novorozence matetskou krvi a sekrety — vSichni
novorozenci HBsAg pozitivnich matek musi byt do 12 hodin po porodu pasivné imunizovani
hperimunnim gamaglobulinem
inkubace 45-180 dni
riziko piechodu do chronicity/nosi¢stvi
patogeneze — balonova degenerace a nekrozy skupin parenchymovych bunék (Piecemiel nekrozy)

o infiltrace parenchymu lymfocyty, makrofagy, plazmatickymi buiikami a neutrofilnimi

granulocyty

o uchronickych forem — regeneracni uzly

o portalni pole rozsifena, zlu¢ovody proliferuji, odtok zluce porusen
klinicky obraz:

o bud jako akutni hepatitida, chronicka hepatitida, nebo jako asymptomatické nosicstvi



o zalezi na véku a imunokompetentnosti — ¢im je dité mladsi, tim je klinicky obraz méné
napadny a tim Castéji onemocnéni pfechdzi do chronicity
u déti casto subklinicky
vertikalni nakaza vede k chronicité ve vice nez 90%
prodromalni stadium — 2-3 tydny — teploty, zvraceni, prijem — symptomy jaterniho
onemocnéni — hepatosplenomegalie, ikterus, pruritus, acholicka stolice, tmava mo¢
o 1% fulminantné
= akutni fulminanti hepatitida — krvaceni, edém, ascites, svalové zaskuby, hyperreflexie,
pozdéji areflexie, patologické EEG, stupor a koma — pfiznaky encefalopatie
= t&zka cholestaza, hyperamonemie, zvySeni aminotransferazy
= 70 —90% mortalita
o extrahepatalni manifestace — papulozni akrodermatitida, atralgie, myalgie, vaskulitida,
kryoglobulinémie, GN, myokarditida, perikarditida
o chronicka hepatitida — pfetrvavani jaterniho poSkozeni a viru v organismu déle nez 6 mésici,
Castéji se rozviji bez zjevné akutni faze
= replikativni a integrovana faze
=  muze pfejit do jaterni cirh6zy a pozdéji mize vzniknout primarni karcinom jater
= zvySené transaminazy mésice, histologické zmény malé, mozny piechod v agresivni
hepatitidu (hepatosplenomegalie, perzistujici teploty, trvalé zvySeni transaminaz,
histologické nekrozy hepatocytit))
o asymptomatické nosi¢stvi — neni provazeno klinickymi, biochemickymi ani bioptickymi
znamkami jaterniho poskozeni
= projevuje se pouze pritomnosti HBsAg a dalSich markerd v séru
= virus se v jatrech mnozi, ale k poskozeni hepatocyt nedochazi
=  muze spontanné vymizet, nebo se miize zménit v symptomatické nosicstvi, proto
nemocné dispenzarizujeme
—  komplikace — jaterni cirhdza (u 50% s agresivni hepatitidou, pavouckové névy, palmarni erytém,
neprospivani), hepatocelularni karcinom
— diagnoéza:
o HBsAg v séru, pfedchazi rozvoji klinické symptomatologie
o pfretrvavani HBsAg v séru svéd¢i pro prechod do chronické faze
o HBc protilatky pietrvavaji v séru pravdépodobné cely zivot a jsou dilezitou zndmkou
prekonané nakazy
zvysené transaminazy (AST — marker rozsahu l1éze)
neptima i pfima hyperbilirubinémie (nekonj. i konj.)
urobilinogen v moci

O O O O

zvySené ALP
o snizeni cholinesterazy, hypoproteinemie, hypoalbuminemie, poruchy koagula¢nich faktort
— profylaxe — pfi parenteralni expozici nechame ranu nékolik minut krvacet, vymyjeme a dezinfikujeme
Jodisolem, poté odebereme krev na stanoveni hladiny HBs protilatek
o profylaxi pfenosu na novorozence je vySetfovani HBsAg u téhotnych zen, v ptipadé
pozitivniho nalezu se v prvnich dnech Zivota novorozence provadi pasivné-aktivni imunizace
—  prevence — o¢kovani
o peclive testované krevni derivaty
o pasivni imunizace (do 12 hodin po expozici)
— terapie — 6 mésici pozitivita HBsAg, HBeAg a zvySené transaminazy, nad 2 roky véku — a-interferon
o KI-— Al onemocnéni, dekompenzovana cirh6za, TCP, leukocytopenie, epilepsie
o nu - pfiznaky chfipky, neutropenie, kiece, epistaxe
— prognoza — prechod do chronicity — dle véku pfi primoinfekci (novorozenci az 95%, dospéli 5%)
o unosi¢u — riziko hepatocelularniho karcinomu, superinfekce HDV
o umrtnost pfi fulminantni hepatitidé 80%



Hepatitida C

puvodcem je virus z ¢eledi Flaviviridae, ktery ma velkou genetickou variabilitu, RNA virus
k ndkaze dochazi parenteraln¢ — transfuze krve ¢i krevniho derivatu, pouziti kontaminované injekéni
jehly ¢i jiného nastroje a mozna je i ndkaza tésnym osobnim ¢i sexualnim stykem
riziko vertikalniho pfenosu je ve srovnani s hepatitidou B mensi (asi 5%)
inkubace 2-26 tydnt
nevznika imunita a je mozna opakovana nakaza stejnym nebo jinym genotypem
Casto inaparetni prubéh, pfechod do chronicity — penptizniva prognoéza (Spatné terapeutické moznosti)
mén¢ infekéni nez HBV
klinicky obraz:
o prub&h byva nenapadny, vétSinou asymptomaticky nebo s nespecifickymi projevy
o fulminanti pribéh vzacny, hlavné v kombinaci s HBV, HIV
o Zzloutenka provazi hepatitidu C jen v 25% a nejcastéjSimi pfiznaky jsou inava, nechutenstvi,
pobolivani bficha
o extrahepatalni manifestace — GN, kryoglobulinémie, artritida
o Casto se zjisti ndhodné
o do chronicity ptechazi vice nez 80% nakaz
diagnoza — prukaz sérovych protilatek (prochazi placentou a pretrvavaji u novorozencti do konce
prvniho roku, nakazu ditéte je tfeba prokazat stanovenim HCV RNK v séru), zvySeni transaminaz
prevence — podavani imunoglobulinu je neti¢inné, ockovani neni k dispozici
komplikace — chronickd hepatitida (60-80%)
o jaterni cirhdza (10-20%)
o hepatocelularni karcinom (35%)
terapie — déti nad 2 roky — a-inteferon a ribavirin
prognéza — chronicita, cirhdza, karcinom

Hepatitida D

puvodcem je defektni virus delta, ktery ke své replikaci potiebuje pritomnost viru hepatitidy B, RNA
virus

¢lovek se nakazi bud’ soucasné virem hepatitidy B a D nebo Castéji u ¢loveka jiz infikovaného VHB
dojde k superinfekci virem hepatitidy D

zdrojem je ¢lovék infikovany, pfenos je parenteralni cestou

superinfekce hepatitidy B se projevi exacerbaci jaterniho poskozeni, kterd mtize vyustit v jaterni
selhani, nebo mlze zpusobit rychlejsi rozvoj cirhozy

diagnéza — vysetteni specifickych protilatek imunoeseji — IgM a IgG

terapie — a-interferon

prevence — ockovani proti HBV

Hepatitida E

puvodcem je virus morfologicky podobny kaliciviraim (RNA)

§ifi se fekalné-oralni cestou pfedevsim v rozvojovych zemich s nedostate¢nou Grovni zasobovani
nezavadnou pitnou vodou

v CR ojedinéla

pribéh se podoba hepatitidé A

k prechodu do chronicity nedochézi

terapie neni k dispozici

prevence — hygienicka opatieni



Hepatitida G

pivodcem je Flavivirus

§ifi se parenteralni cestou, vétsina osob je soucasné infikovana HBV nebo HCV

byl prokazan vertikalni penos

klinicky obraz — mtize zptsobit akutni nebo chronickou hepatitidu, ale vétSina osob je bez klinickych
znamek

patogenita viru pro jatra je mala a vétSina nakaz probiha inaparentné

diagnéza — nalez virové nukleové kyseliny

Autoimunitni hepatitida

muze se projevovat jako akutni virova hepatitida, ktera neustupuje

mize zacit jako infek¢ni onemocnéni a pokracovat jako autoimunitni proces

jindy je zacatek plizivy s projevy letargie, ztratou na vaze, vzedmutim bficha

zlazy

1. typu — hypergamaglobulinémie, vysoké IgG, protilatky proti hladkému svalu, sntinuklearni protilatky
a protilatky proti membrané hepatocytu

2. typu — protilatky anti-LKM 1

projevy:

o 40% - nespecifické ptiznaky — tinava, nechutenstvi, nausea, zvraceni, bolesti bficha, zloutenka,
tmava mo¢, svétla stolice, n€kdy bolest kloubti, exantém, hepatosplenomegalie, akutni jaterni
selhani

o 25-40% - nespecificky a nenapadny obraz — zhorSujici se unava, dyspeptické potize, bolesti
hlavy, nejasny ubytek na vaze, opakovana zloutenka

o 10% - asymptomaticky — bez zloutenky, dg az po klinickych ptiznacich cirhozy s portalni
hypertenzi, splenomegalie, krvaceni z varix, koagulopatie, prijmova stolice, ztrata na vaze

dg — ztrata na vaze, 3x zvySeni y-globulinu a IgG, autoprotilatky (ANA, SMA)
histologie — infiltrace mononukleary, periportalni infiltrat, fibroza, cirhoza
imunosupresivni terapie:

o kortikoidy (prednison) — po 4-6 tydnech sniZeni na udrzovaci davku

o azathioprin — nedojde-li k remisi, pii relapsu

= kombinovana lécba — zvySeni remise, snizeni nu

pti selhani — cyklosporin A
ukonceni 1é¢by pfi 1-3 letech remise
relapsy velmi frekventni

o O O O

u dekompenzovanych chronickych postizenich - transplantace

Wilsonova nemoc

vrozena porucha metabolismu médi, pfi které se toxickd mnozstvi médi ukladaji pfedevsim v jatrech,
mozku, ledvinach, endokrinnich zlazach a o¢ni rohovce
AR, prevalence 1:30 000
polovina pacientli onemocni v détském veku, velka vétSina jaternim onemocnénim, vzacnéji jako akutni
hemolyza
nelééené onemocnéni vede k progresivnimu poskozeni jater a mozku s naslednou piedéasnou smrti
diagnoéza — stanoveni ceruloplazminu, patologickéd hodnota je nizsi nez 0,2 g/l
o unovorozencu a dystrofickych kojencti mohou byt hodnoty ceruloplazminu nizsi bez vztahu

k onemocnéni

o¢ni vySetfeni — Kayser-Fleischertiv prstenec

vySetfeni moce na kvantitativni odpad médi pfed a po podani penicilaminu (po je signifikantné

vy$si)



o definitivné — jaterni biopsie a kvantitativni stanoveni obsahu médi v jatrech

terapie —penicilamin se musi vzdy podavat soucasn¢ s vitaminem B6

Deficit a;-antitrypsinu

mlZe se projevit jaok neonatalni hepatitida s cholestatickym ikterem, jako chronicka hepatitida, nebo
muze byt zcela asymptomatické

nejcastéjsi metabolicka piicina jaterniho onemocnéni u déti a casného plicniho emfyzému u dospélych
normalni hodnoty — 1,5 — 3,0 g/l

diagndza — stanoveni hodnoty a;-antitrypsinu v séru, jaterni biopsie, uréeni genotypu a fenotypu
terapie — G¢inna terapie neexistuje, u ¢asti je nutna jaterni transplantace

progndza — nékdy asymptomaticti, jindy cirhoza

POZDNi KOMPLIKACE DM L. TYPU

diabeticka retinopatie, nefropatie, neuropatie a makrovaskularni komplikace
klinické projevy:
hypertenze, proteinurie a selhani ledvin pii diabetické nefropatii

o poruchy vizu a slepota v disledku diabetické retinopatie
o parestézie, svalova slabost, autonomni dysfunkce pfi diabetické neuropatii
o makrovaskularni komplikace — srdeéni selhani, onemocnéni perifernich cév, akutni cévni

mozkové ptihody
riziko vzniku se zvySuje pfi Spatné kompenzaci, s trvanim diabetu, s vékem (rizikova je puberta), roli
hraji i genetické faktory, koufeni, hypertenze, hyperlipidémie
patogeneze — neenzymova glykace proteintl, zpracovani nadbytecné glukozy alternativni polypovou
cestou — tvorba sorbitolu (zména osmotického gradientu, zanik postizenych bungk), tvorba kyslikovy a
OH radikalt — oxidativni stres

Diabeticka nefropatie

proteinurie, hypertenze a postupny pokles renalnich funkci

morfologické zmén spocivaji ve ztlustovani bazalni membrany glomerularnich kapilar a ve zvétSovani
objemu mezangia, funkéni poruchy téchto struktur spolu se zvySenym kapilarnim tlakem vedou k tniku
plazmatickych bilkovin do moci a k jejich depozici v glomerulech

s progresi ptibyva intersticidlni fibréza a hypnoza arteriol

pokles GF je umérny poctu sklerotickych glomerula

stadia:

o incipientni nefropatie — mlze byt reverzibilni, je charakterizovana opakovanou
mikroalbuminurii, v 1é€bé je nutna tésna kontrola glykémie a krevniho tlaku — ACEij, cilova
hodnota je pod 130/80, v ptipadé dyslipidémie je nutna 1é¢ba hypolipidemiky (fibraty)

o manifestni nefropatie — trvala proteinurie (> 300 mg albuminu nebo >0,5g proteinu za 24
hodin), hypertenze a klesajici funkce ledvin
chronicka renalni insuficience — progrese dalSich komplikaci (retinopatie, makrovaskularni)
chronické selhani ledvin — vyzaduje nahradu funkce, dialyzu nebo transplantaci

Diabeticka retinopatie

nejcastéjsi pricina slepoty ve véku 20 — 74 let

rizikové faktory — hyperglykémie, hypertenze a dyslipidémie

v disledku hemodynamickych a strukturdlnich zmén v sitnicové mikrocirkulaci dochazi k vzestupu
kapilarni permeability, k obliteraci kapilar

hypoxie sitnice vede k novotvorbé cév



— narozvoji se podili také zmény retinalniho pigmentového epitelu a neurodegenerativni zmény
nervovych a glidlnich bunék sitnice
— stadia:
o neproliferativni diabeticka retinopatie — mikroaneurysmata, hemoragie, flebopatie,
intraretindlni mikrovaskuldrni abnormality a vatovita loziska
o proliferativni diabeticka retinopatie — pfitomnost novotvotenych cév kdekoliv na sitnici a nebo
na disku zrakového nervu, komplikace — neretinalni, retrovitrealni a intravitrealni krvaceni,
odchlipenti sitnice a neovaskularizace na duhovce
o diabetickd makulopatie — akumulace extracelularni tekutiny, sitnicovy edém a ukladani
proteini a lipidi ve formé tvrdych exsudati
— diagnostika — fluorescenc¢ni angiografie, stereoskopicka fotografie a biomikroskopické vySetieni
— farmakologicky se jiz ovlivnit neda, metodou volby je laserova terapie
— dalsi o¢ni komplikace — katarakta

Diabeticka neuropatie
— difuzni nezanétlivé postizeni funkce a struktury perifernich nervii motorickych, senzitivnich a
autonomnich
— zéakladni zménou je ztrata myelinizovanych a nemyelinizovanych axont
— nejcast¢jsi formou je senzitivné-motoricka polyneuropatie a autonomni neuropatie
—  klinické projevy jsou pestré
o palivé, fezavé a palivé bolesti nohou a distalnich partii b=rtd, pocit neklidu nohou,
mravenceni prsti
bolesti vétsinou v klidu, pfi zatézi se mirni
ztrata citlivosti nohou
chybi pocit bolesti pfi tlaku, zanétu, coz zvysuje riziko rozvoje flegmony, gangrény a
amputace
svalova slabost, zhorSena kloubni pohyblivost
autonomni neuropatie postihuje kardiovaskularni, zazivaci a mocovy systém i sexualni funkce
— posturalni hypotenze, variabilita srde¢ni frekvence, klidova tachykardie, prodlouzeni QT
intervalu, dysfunkce mocového méchyte, poruchy ejakulace
— diagnostika — neinvazivni metody, nebo invazivnéjsi EMG
— neexistuje kauzalni terapie, symptomatické 1écba je zaméfena piedevsim na zmirnéni bolesti

Porucha ristu, opozdenda puberta
— Spatna metabolicka kontrola, porucha pfijmu potravy, pfidruzené/nepoznané/nelééené nemoci
(hypotyreoza, celiakie...)

—  pravidelné monitorovani vysky, hmotnosti, rozvoje primarnich a sekundarnich pohlavnich znaka

Kozni komplikace
— lipoatrofie — vzacna, diky pouzivani rekombinantniho inzulinu
— lipohypertrofie — Casta pii aplikaci inzulinu do jednoho mista, resorpce inzulinu je tak snizena
— diabeticka nekrobidza — purpurova mista kozni atrofie s centralnim vybledem nebo ulceraci (bérce,
kotniky), pri¢ina neznama4, hojeni Spatné

DIFERENCIALNI DIAGNOSTIKA BOLESTI HLAVY

— nepfiijemné pocity, které jsou lokalizované v lebeéni Casti hlavy, nespecificky priznak lokalni nebo
vzdalené poruchy funkce organti

— Dbolest hlavy je v détském véku Casta a neméla by nikdy byt podceiiovana, mize byt pfiznakem
zavazného onemocnéni, ale 1 benigni s moznym rizikem chronicity

— Casto se jednd o prvni pfiznak mnohych syndromll nebo postizeni mozkovych nervi:



o syndrom nitrolebni hypertenze (expanzivni intrakranialni proces, nador CNS, absces,
posttraumatickd komplikace — hematom, poruchy cirkulace likvoru, zanét)

meningealni syndrom (intrakranialni krvaceni, posttraumatické, neuroinfekce)

akutni vertebrogenni, cervikokranialni syndrom (nucené drzeni hlavy, tortikolis, trauma,
infekt) — vyzaduje okamzité feSeni hospitalizaci, dominantni je vySetfeni o¢niho pozadi, CT a
lumbalni punkce

nervus trigeminus — afekce v duting ustni, orbité, zubech, ¢elistnim kloubu, herpes zoster

nervus glossopharyngeus — iritaci muze zpusobit lakunarni angina ¢i jiné procesy v nosohltanu

o O O

primarni neuralgie jsou v détském véku vzacné

o horecky, epilepsie, hypertenze, sinusitida, vady zraku
— vySetfenim je nutno zjistit stav védomi, neurologicky status:
postizeni mozkovych nervi

o pfiznaky paretické
o pfiznaky mozeckové
o meningealni syndrom

Cefalea

— projev primarni afekce

— vazomotorické — konstrikce mozkovych cév s naslednou ischemii riznych ¢asti mozku, mohou byt i
dalsi ekvivalenty migrény — bfiSni migréna, cyklické zvraceni, benigni paroxysmalni zavrat’, oftalmicka
migréna

— tenzni — difuzni, tupé, familiarni vyskyt

o dlouhodoby stres, chronicka tinava, psychosomatické onemocnéni, provazené bolestmi bficha,
odpoledne, vecer, zvysené napéti krénich svali, svalové kontraktury
—  vertebrogenni — pfi §patném drzeni téla

Zachvat akutni migrény, komplikovana migréna
—  prvni z&chvat migrény vyzaduje podrobné klinické vySettfeni k vylouceni sekundarni etiologie
s vySetfenim pomoci CT a EEG
— opakovany zachvat lze dle priibéhu zvladat i ambulantné, pokud neni provazen paretickymi projevy
— charakteristika migrény:
zachvatovity charakter bolesti hlavy a periodicita

@)

aura, predevsim zrakova
prevazuje jednostranny zacatek, ale i trvani bolesti
pulzujici charakter bolesti

o
o)
o)
o svétloplachost
o protrahovany prub¢h bolesti
O nauzea a zvraceni
o postparoxyzmalni spanek
o geneticky podklad
— komplikovana migréna je doprovazena projevy s piechodnym deficitem nervovych funkci
(hemianopsie, poruchy feci, hemipareticka symptomatologie, poruchy v oblasti okohybnych nervit)
— terapie — paracetamol, NSAID, spasmolytika
o opakované zachvaty — blokatory Ca kanal IV typu — Sibelium, Isoptin + analoga serotoninu,
dopaminu, TCA
o relaxacni techniky, autogenni trénink, akupunktura

Bolesti hlavy s pozvolnym rozvojem
—  pii kazdé bolesti s postupnym rozvojem a s negativnim vstupnim neurologickym nalezem jsou potfebné
pravidelné kontroly k vylu¢ovani mozné sekundanty
— vétsinou se na ni podili vice etiologickych faktora



— ptame se na:
o vyskyt bolesti hlavy v rodin€, vyrazna predispozice u migrény
o vek v dob¢ prvnich ptiznakt
o cilené hledani vztahti, které prvnim pifiznakiim predchazely:
= trauma lebky a kréni patete
= akutni, chronicky nebo protrahovany infekt, celkové oslabeni, imunologicky status
= zmeéna prostiedi, pfestéhovani, jina skola
= traumatizujici prozitek s anxi6znim ladénim, nastup neurotickych projevi
= poruchy spanku, rytmus spanku a bdéni
= podrobny rozbor stravovacich navyku, ranni snidani, pitny rezim
= Skolni zatéz, mnozstvi mimoskolni zatéze
=  vztahy uvnitf rodiny, sourozenecké vztahy
= udivek vztah k nastupu menarche a k pravidelnosti cyklu
o prubéh bolesti:
= Cas zacatku — po probuzeni, odpoledne, o vikendu...
= Casovy faktor, dobu trvani bolesti
=  vztah k ro¢nim obdobim
= dleva v klidu zavisla na poloze
— objektivni vysetieni:
o normalni neurologicky nalez
o normalni interni nalez vcetné tlaku krve
o psychosomaticky typ pacienta, vegetativni systém, endokrinologicky status (tyreoidalni
funkce)
o biochemické vysetieni, KO, mo¢, jaterni testy, mineralogram (kalcium), zakladni testy na
zanét
vySetfeni osobnosti s cilem odhalit neurotizujici faktory
kineziologické vySetfeni cilené na drzeni a hybnost celé patere

o O O

vySetieni vizu

o ORL vysetfeni
— diagnostické zavéry:
vylouceni sekundanty

o odhaleni faktort, které vedou k bolestem a miizeme se pokusit o jejich odstranéni
o Dbolesti migren6zniho charakteru
o vazomotoricka ¢i tenzni bolest hlavy
o vertebrogenni bolest, psychogenni bolest
Cluster headache

— dospély vek, silna bolest, za okem zizeni zornic, slzeni, uspani nosu, otok vicka, zarudnuti obliceje,
Casto v noci, do 2 hodin odezni
—  chronicka paroxysmalni hemikranie — indometacin

Bolesti bez strukturdlniho poskozeni
— idiopaticka, bodava, ze zevni komprese, vyvolana chladem, pfi kasli, z nAmahy

Bolesti s urazem
— akutni/chronické, tupé/tlakové/diftizni
—  Dbolest pfi cévnim onemocnéni — akutni mozkova ischemie, intrakranialni hematom, SAK, arteriitidy,
zilni trombozy, HT
— unevaskularnich intrakranialnich onemocnéni — likvorova hypertenze (pseudotumor cerebri,
hydrocefalus), infekce, nador

Bolest zpuisobena chemikadliemi



— nitraty, glutamat sodny, CO, alkohol, ergotamin, abusus analgetik, vynechani narkotik, HAK, poruchy
metabolismu (hypoxie, hyperkapnie, hypoglykémie, dialyza)

Pri jiném onemocnéni
—  0o¢i, usi, zad, nosu, temporomandibuldrniho oblouku, kranialni neuralgie (V, ganglia geniculi VII, nn.
glosopharingici)

Zasady terapeutického postupu

— rezimova pravidla:
o pravidelny spanek, neni vhodny denni spanek
o pravidelny piijem jidla se zdtiraznénim snidané¢, dodrzovani pitného rezimu
o dostatek pohybové ¢innosti k posilovani posturalni symetrie
o uprava skolniho rezimu
o odhaleni rodinného zazemi

— u psychogennich bolesti — pedopsychiatricka terapie

— vertebrogenni puivod — rehabilitace

— vazomotorické bolesti — dihydroergotamin v kapkach 2x denné od 2-3 kapek po dobu 6-8 tydnt

s naslednym postupnym snizovanim
— migrény — neurologické vySetieni a navrh terapie



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

HODNOCENI PSYCHOMOTORICKEHO VYVOJE U KOJENCE

— v prvnich tydnech Zivota mluvime jen o vyvoji motoriky, protoze prakticky vSechny hybné projevy jsou
nepodminéné reflexni
—  ve chvili, kdy se hybnost stava uvédomélou, volni, hovofime o vyvoji psychomotorickém
— hodnoceni psychomotorického vyvoje v prvnim rove Zivota se opird piedevsim o rozvoj hrubé
motoriky, hybnost ditéte se postupné stava uvédomélou
— uvédomeély a cileny pohyb je zdkladem pro rozvoj dusevni ¢innosti
—  vyvoj motoriky sméfuje k dosazeni vzpiimené polohy téla a k chizi
— zékladni stadia vyvoje hybnosti ¢loveka:
o holokinetické — 1. — 6. tyden — obzivné reflexy, tchopovy reflex, chtizovy automatismus
o monokinetické — 2. — 5. mésic — piechod do zacatku cilené motoriky, osamostatnéni pohybu
jedné kocetiny, pohyby jsou zpocatku necilené
mesici nastava vertikalizace, cileny tchop
o kratikinetické — od 12. mésice — rozvoj hybnych dovednosti
—  vyvoj motoriky probiha ve tfech zakladnich smérech:
o kefalokaudalni — §ijové svalstvo — osové svalstvo — dolni koncetiny
o proximodistalni — svalstvo pletencti — zapésti — prsty
o ulnoradialni — od reflektorického uchopu po Spetku
—  pfi posuzovani psychomotorického vyvoje kojence vyuzivame hodnoceni tii zakladnich oblasti — vyvoj
hrubé motoriky (v poloze na zadech, na biisku a ve vzpfimené poloze), vyvoj jemné motoriky (vyvoj
uchopu) a vyvoj socialniho chovani a feci
— ke standardizaci slouzi skaly, u nas se pouziva skala podle Vlacha (obrazek na konci otazky)

Vyvoj motoriky podle Vlacha
— Novorozenec — v poloze na zadech miZzeme pozorovat obcasné primitivni pohyby vSech koncetin,
v poloze na btisku asymetrické drzeni hlavy, flekéni drzeni v oblasti panve a flekéni drzeni koncéetin
o  pfi tahu za rucicky do sedu klesa hlava ditéte zprvu vzad, pokud trup svira s podlozkou pravy
uhel, napfimi se i hlava a dit€ ji chvilemi udrzi, pak hlava klesa vpied nebo vzad
o v poloze na btise dokaze novorozenec na kratkou chvili emendovat §iji a pozvednout hlavu nad
podlozku, koncetiny jsou piitom flektovany pod trupem
o  prii postaveni ploskami na podlozku se cely napiimi a dokaze provadét koordinované kroky
pokud jej drzime a posouvame vpied — spinalni chiizovy mechanismus
— Kojenec, 6 tydnii - zacina se objevovat v poloze na bfisku symetricka extenze $ije — prvni ¢lanek
vzpiimovaciho mechanismu, pokud se nevytvofi, bude se cela hybnost ditéte dale rozvijet patologickym
zpusobem
— Kojenec, 3 mésice — v poloze na zadech se ¢ile pohybuje, hlavu drzi vétSinou ve stiedni poloze a
spontanné ji rotuje, koncetiny uz nejsou tak flektovany jako u novorozence
o od 2. mésice sleduje pohybujici se pfedméty, usmiva se na matku, zacina si hrat s rukama
o  pfi tahu do sedu se hlava dostava do roviny trupu, pii posazeni dit¢ drzi hlavicku zpfima
o v poloze na bfise je hlava vztycena pfiblizn€ do tthlu 45 — 50°, lokty jsou opfeny o podlozku a
rucky pootevieny
o postaveno na podlozku se dit€ stavi na $picky a neudrzi vahu téla



Kojenec, 6 mésicti — v poloze na zadech se Cile vrti, dokaze pozvednout hlavu a obraci se na jeden i
druhy bok a na btisko
o  pfi tahu do sedu anteflektuje hlavu a pfitahuje se rukama, soucasné flektuje trup i dolni
koncetiny a to ve tfech kloubech (ky¢le, kolena, dorzalni flexe v hlezennich kloubech), nozky
se tak dostanou vysoko nad podlozku
o v poloze na bfise drzi hlavicku zpfima v thlu 90°, horni konéetiny jsou natazeny v loktech,
dité se opira o celou otevienou ruku

o napiimeni postoupilo az do bederni oblasti
o dolni koncetiny jsou mirné abdukovany a semiextendovany na podlozce
o postaveno na chodidla se dité o n¢ opfe, natdhne dolni koncetiny a udrzi na nich svou vlastni

vahu
Kojenec, 9 mésici — dlouho nevydrZi v poloze na zadech, obraci se na bok a btisko, posazuje se
o v poloze na zadech jsou koncetiny voln¢ emendované
o sam si sedne, sedi stabilné s hlavou i trupem dobfe vyvazenym
o zacina pouzivat klistovy uchop — Spetku
o v poloze na bfise dokaze dité zdvihnout trup nad podlozku a opfit se o kolena a ruce, leze
o postaveno dobie udrzi svou vahu, vytdhne se do stoje u pevné opory
o lezeni je prvnim projevem samostatné lokomocni tendence u kojence
Dité, 1 rok — dokoncuje samostatny vzptimeny stoj
v poloze na zadech jen chvili odpociva, jinak tuto polohu nevyhledava
pii pasivnim pfitahovani do sedu siln€ anteflektuje hlavu, umi se mohutn¢ ptitdhnout pomoci
hornich kongéetin, které se pritom flektuji, zatimco dolni koncetiny ztistanou emendovany
rychle leze po rukou a po kolenou
postaveno udrzi vahu téla, chodi kolem nabytku, koncem prvniho roku se postavi a udrzi se
bez opory kratkou dobu vestoje

Vyvoj Feci

predieové stadium — broukani a zvatlani, tyto zvuky postupné pomahaji vytvaret fonaci a respiraci,
ktera v dal$im vyvoji umozni pravou fe¢, ta se objevuje kolem prvnich narozenin ditéte

feCové stadium — prvni slova vyjadfujici uréity obsah pouziva dité kolem 1 roku, jsou to slova
pouzivana spontanné a s jasnym umyslem, postupné nartista slovni zasoba

kolem druhych narozenin dit¢ zacind pouzivat jednoduché véty o dvou az tiech slovech

Vyvoj ditéte v batolecim a predskolnim véku

keratikinetické stadium, to pak trva cely zZivot

mezi 2. a 3. rokem dité zvlada chtizi do schodl a pozdéji ze schodt

stoj na jedné noze zvlada bez opory az kolem 3. roku a poskok na jedné noze az kolem 4.-5. roku
rozviji se jemna motorika a celkova koordinace pohybi

veskery vyvoj hybnosti je zpravidla ukoncen kolem 25. roku Zivota

Poruchy neuropsychického vyvoje

dit¢ dosahne dokonalého rozvoje pohybovych dovednosti pouze tehdy, probéhne-li u n¢j normalnim
zpusobem posturalni vyvoj, vSechny dalsi formy vyvoje na néj navazuji

pric¢iny a mechanismy poruch — perinatalni nebo ¢asné postnatalni noxa, ktera vede k zaniku neuronti —
naruseni procesu zrani a propojovani struktur v CNS, to vede k omezeni ditéte v motorickém vyvoji
zaostavani hybného vyvoje je ¢asto provazeno opozd’ovanim vyvoje mentalniho

RF — perinatalni hypoxie, krvaceni do CNS, hyperbilirubinémie, infekce, poruchy vnitiniho prostiedi
piiznaky — chudsi spontanni motorika, opozd’uje se vyvoj vzpiimovacich mechanismu

DMO a ADHD
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CASNE KOMPLIKACE DM 1. TYPU

Diabeticka ketoacidoza

zavazny stav, ktery mize ohrozit zivot ditéte, pokud neni vcas a adekvatné lécena

vznika v disledku nedostatku inzullinu spolu se zvySenou sekreci kontraregula¢nich hormont —
katecholaminti, glukagonu, kortizolu a rtistového hormonu

vznika u nového diabetika, nebo jako dekompenzace 1é¢eného diabetika (interkurentni onemocnéni,
preruseni dodavky inzulinu pumpou, non-compliance — ¢asto v pubert¢)

nejCastéjsi pticina smrti u diabetickych déti (edém mozku)

projevy jsou podminény stupném dehydratace a hloubkou metabolické acidozy:

o hyperosmolarni dehydratace, hypoventilace, zvraceni, piesun z ICT do ECT (coz dehydrataci
maskuje)
dominuje porucha funkce CNS — mirna porucha védomi az hluboké koma
Kussmaulovo dychani jako kompenzace metabolické acidozy, zvySena svalova prace je pro
dit¢ znacné vycerpavajici, acetonovy zapach dechu

o Casto se sdruzuje s laktatovou acidozou

o bolesti bficha s ipornym zvracenim, mohou imitovat nahlou pfihodu bfisni

— diagnostika:
hyperglykémie — nad 11 mmol/l

o hyperosmolarni hyperglykemicka dehydratace s osmolaritou na 320 — 330 mosmol/l

o metabolicka ketoacidoza

o hyponatrémie, hyperkalémie (pfi rehydratac¢ni 1é¢b¢ a substitucni terapii inzulinem se hladiny
sérového kalia snizuji a pacient je ohrozen hypokalémii

o  téz8i dehydratace mohou byt provazeny zvysenou hladinou urey

o pro diagndzu jsou urcujici — hyperglykémie, hyperketonémie a metabolicka aciddza

o ketdza — ketony v krvi/moci

— terapie:

o cile — korekce dehydratace, acidozy a deficitu minerald, postupna normalizace glykémii,
zabranit komplikacim 1é¢by, rozpoznat a 1é€it vznikajici problémy

o postupy: rehydratace, inzulinoterapie, substituce kalia a dalSich iontl, zajiSténi energetickych
zdroji, frekventni monitoring laboratorni a vitalnich funkei

o pred zahajenim rehydratace je dilezité zhodnotit klinickou tizi dehydratace, deficit
extracelularniho objemu byva obvykle 5-10%

o rehydrataci zahajujeme pfed inzulinovou 1é€bou, protoze souc¢asné podani inzulinu by mohlo
vést k prudkému poklesu glykémie a osmolarity séra, a tim zvysit riziko rozvoje edému mozku
zakladnim roztokem je fyziologicky, nutné je peclivé sledovani bilance tekutin a ionti
za 1-2 hodiny po zahdjeni rehydratace se zahajuje 1écba inzulinem, kontinudlni intravendzni
infuzi, obvykle v davce 0,1 IU/kg a hodinu, rychlost se koriguje podle poklesu glykémie a
vyvoje hodnot pH

o jakmile dojde k upravé acidozy a pacient je schopen peroralniho piijmu, pfechazime na
aplikaci inzulinu podkoznimi injekcemi

o soucasné s podanim inzulinu zaCindme se substituci kalia, které se presunuje z IC pii acidoze,
k substituci volime roztoky kalia o koncentraci 40 mmolK v 1 litru

o alkalizace bikarbonatem neni indikovéna, ketokyseliny se po podani inzulinu na bikarbonat
metabolizuji, podava se pouze u pacientt s tézkou acid6zou a kardiovaskularni nestabilitou

Hypoglykémie

vyskytuji se u vSech diabetikli 1é¢enych inzulinem

mohou mit nepfiznivé disledky pro vyvoj mozku a jeho funkci

nizka koncentrace glukozy v krvi, hranice stanovena na 3,9 mmol/l, cil [é¢by DM 1.typu — neklesnout
s glykémii pod 4 mmol/I



—  pii glykémii:

4,6 mmol/l — utlum sekrece inzulinu
3,8 mmol/l — aktivace kontraregulace
3,2 — 3,8 — priznaky hypoglykémie
2,8 — kognitivni dysfunkce

O O O O

pod 2 mmol/l — zmény EKG
o pod 1,5 mmol/l — bezvédomi, kiece
— udiabetika 1. typu nefunguji obranné¢ mechanismy — nemuize s poklesem glykémie klesnout endogenni
sekrece inzulinu a nezveda se produkce glukagonu pravdépodobné z diivodu nedostatecné produkce
inzulinu
— sekrece adrenalinu se objevi az pii vyraznéj$im poklesu
—  prah glykémie u diabetikti miZze byt posunut na ob¢ strany
—  pric¢iny — nepomér mezi davkou inzulinu, konzumovanou porci sacharidd a fyzickou aktivitou (davka je
moc vysoka)
— v prevenci je nejdtlezitéjs$i edukace pacienta, planovani aktivity a porci jidla a obsahu sacharidi
vzhledem k podané davce inzulinu
— symptomy:
o autonomni — tfes rukou, chvéni v nohach i celého téla, buseni srdce, chladna kiize, izkost,
poceni, hlad, parestezie
o projevy neuroglykopenie — tinava, slabost, nestabilni chiize, emo¢ni labilita, bolest hlavy,
zpomalené mysleni a vybavnost, zhor§ena kratkodoba pamét’, porucha koncentrace, zmatenost,
porucha vizu, zhorSeny sluch, zavraté, toceni hlavy, spavost, poruchy védomi, kiece, smrt
— Kklasifikace:
o tézka hypoglykémie — pacient vyzaduje pomoc jiné osoby (podani sacharidd, glukozy i.v.),
porucha védomi, bezvédomi, kiece

o dokumentovana symptomaticka hypoglykémie — typické symptomy, glykémie < 3,9 mmol/l
o asymptomaticka hypoglykémie — bez typickych symptomi, glykémie < 3,9 mmol/l
o pravdépodobné symptomaticka hypoglykémie — ptitomny symptomy bez stanoveni glykémie
o relativni hypoglykémie — nékteré symptomy pacient uvadi, ale glykémie je vyssi nez 3,9
mmol/l
— terapie:

o cilem je rychle normalizovat glykémii (5,6 mmol/l)

o peroralni podani rychle vstiebatelnych sacharidd, nejlépe v tekuté podobé, vyckat 10 — 15
minut, ptipadné postup opakovat, je vhodné podat poté i slozené sacharidy, aby se zabranilo
znovuvzniku hypoglykémie

o pokud neni diabetik shopen sim konzumovat sacharidy, je tieba mimo nemocnici aplikovat
glukagon s.c. nebo i.m., kterym je kazdy diabetik vybaven, ve zdravotnim zafizeni se poda
glukdza 200 — 500 mg/kg i.v.

NEJCASTEJSI OTRAVY V DETSKEM VEKU A JEJICH LECBA

v

— zéklad prvni pomoci — zachovat klid, zjistit co nejpiesnéjsi informace o vzniklé nehodé, telefonicka
konzultace s TIS (laik, oSetiujici 1ékar nema-li zkuSenosti s danou latkou)

— 1/10 détskych nehod vyzaduje naslednou lékaiskou nemocniéni péci

— nemaly pocet i u mladsich déti

— prvni palrok — 1é¢ebné omyly pecujicich dospélych osob/nehody pii podani 1é¢ivych pripravka (vyliti
tekutych pripravki na ktzi, obli¢ej, do oci, tist)

—  druhy pulrok — déti lozi po byté, nehody s pokojovymi rostlinami na zemi, listy rostlin spadlé na zem,
obsah odpadkovych kost



mezi 2 — 3 rokem — pfipravky zejména v dosahu, kosmetické produkty, domaaci i venkovni rostliny,
veEtsi zru€nost a Sikovnost, touha napodobovat dospélé, castéjsi otravy 1éky
1éky jsou nejéastéjs$i noxou vsech skupin
2. nejcastéjsi noxou jsou Cistici, praci a dezinfekeni prostiedky (saponaty, s pfidavkem
drazdivych/ziravych latek)
dalsi latky v détskych otravach méné — organicka rozpoustédla (benzin), petrolej, oleje do aromalampy,
glykoly, alkoholy, pesticidy, kosmetické ptipravky, Skolni potieby, nékteré hracky, silikagel,
polystyren, hlavicky zapalek
obecné zasady:
o zachovat klid, nepanikaftit
o bez porady TIS nevyvolavat zvraceni, nepodavat solny roztok
o je-li dit¢ bez pfiznakt — mize se napit vody, ¢aje, NE mléka
o zjistit mnozstvi substance (pocet tablet, ml tekutiny..), co nejvice informaci z obalu, odhad
doby od poziti, hlidat hodnotu télesné hmotnosti
o kontaktovat TIS — toxikologické informacni stfedisko
vyvolani zvraceni, roztok solny — zkomplikovani — otrava NaCl, poranéni, aspirace zvratkt — je-li
indikovano, jedna se o velmi vaznou/smrtelnou nemoc
pti poziti 1€kt (laickd pomoc) — dokud je bez ptiznakii — aktivni uhli — vétSina 1€k i jinych latek se na
né&j navaze, ¢ast pozité davky se nevstieba
o podani 2-10-15 tablet dle mnozstvi noxy, détem do 3-5 let — do pfijatelné formy (rozpustit
v tekutin€, vmichat do napoje, do ovocné presnidavky, jogurtu..), nejlépe do 1 hodiny od poziti
tablet, do 0,5 hodiny od vypiti tekutiny, u n¢kterych latek i za vice nez 1 hodinu — léky
s prodlouzenym uvoliiovanim, TCA
prinést reprezentativni vzorek ¢im se dité poskodilo (zbytek baleni, obal ptipravku)
na détské JIRP / ARO v CR se ro¢né piijima 1000 déti s dg. (susp.) intoxikace
o 10% vyZaduje intenzivni pééi
o 1-5% vyzaduje resuscitacni péci
déti (0 - 14 let):
o 80% nahodné poziti
o 18% lécebny omyl, ndvykové latky
o 2% suicidia (vek 14 — 20 let: 20% suicidii)
Etiologie:
o 38% léky (deti do 6ti let)
o 12% rostliny, houby, hadi jedy
o 22% chemikalie, pesticidy, Cistici prostiedky
o 28% ostatni (CO, alkohol, navyk. latky)
Podezfeni na intoxikaci:
o  zjisténi Casu, druhu a mnozstvi pozité latky
o ziskat svédky intoxikace, udaje o klinickém stavu pfed
o pfijetim do zdravotnického zafizeni
o zajistit zbytky 1&ki, rostlin, chemickych latek
Podezieni na intoxikaci:
CNS: porucha védomi, spavost, excitovanost, zména svalovéhonnapéti, zména chovani, feci

o zornice: mioza (opiaty), mydriaza (benzodiazepiny)
o obéh: hypo/hypertenze, arytmie (antihistaminika)
o dychaci systém: hypoventilace, apnoe (opidty, barbituraty,nbenzodiazepiny, alkohol),

hyperventilace
GIT: zvraceni (syntophyllin), foetor ex ore
klze a sliznice : barva, vpichy



o poruchy termoregulace

opiaty Anticholinergni | Cholinergni uc. Sympatomimeticky u¢.
uc.
TF ¥ 0 : t
TK ) 0 variabilni 0
DF 4 variabilni bronchospazmy T
1 bronch.sekrece
TT \: T 4 T
peristaltika | & t normalni
kuze poti se sucha, horka, Poti se poti se
dervena
védomi porucha |agitovanost porucha védomi/ |kiece, delirium
védomi delirium, ki‘e¢e | agitovanost
zornice mioza mydriaza mioza mydriaza
ostatni vpichy retence moce slabost skripani zuby
nepoti se fascikulace

definice a anamnéza — jde o poziti nepochybné toxické nebo potencialni toxické latky
o  pfinejistote, zda dité latku pozilo, postupujeme jako pfi prokazaném poziti

1éky nebo toxicka latka lezici v okoli

o  -nahlé poruchy chovani, tporné zvraceni, bezvédomi, kiece nejasného ptivodu, arytmie a

nahlé poruchy ob¢hu...

klinicky obraz — vysetfime dit¢, zjistime stav zivotnich funkci, stav védomi dle Benese, provedeme

zakladni interni vySetfeni — tlak, arytmie, neuro nalez...

patrame po latce — neznamé plody, houby, tablety, prazdné lahvicky...

terapie — zajistime zakladni zivotni funkce, je-li to tfeba

pii védomi vyvolame zvraceni podrazdénim koiene jazyka, ptip. ipekakuanovy sirup - ma vyznam do

60 minut po poziti

zvraceni nevyvolavame — u kyselin a louht, kerosenti (nafta, benzin), saponatti

vyplach zaludku jen vyjimecné

pti poziti kyseliny — vyplachneme uista vodou, nefedime zalude¢ni obsah vodou, aplikujeme antacidum

Vv suspenzi

pti poziti louhu — vyplachneme tsta vodou, nic per os!!

zajistime transport — pii podezieni na poziti etylenglykold, tricykl. antidepresiv, organickych

rozpoustédel, jedovatych hub — dité patii na JIP

neni-li problém pfivod per os — aplikujeme 50-150g carbo adsorbens

v nemocnici - poziti kyselin a louhti — do tii hodin lze odsat obsah zaludku mékkou tenkou sondou

elimina¢ni metody — forsirovana diuréza, plazmaferéza, hemoperfuze, hemodialyza...

Néktera antidota

metylalkohol, ethylénglykol
BZD — flumazenil

— ethanol 40% (1,5ml/kg per os)

opioidy — naloxon (10ug/kgi.v.)

CO — kyslik

ethanol (je-li koma) — glukdza (10ml 40%glc i.v.)

tricyklicka antidepresiva— diazepam + fyzostigmin (diazepam 5-10mg i.v., fy. — 0,03mg)

organofosfaty — atropin (2-5mg i.v. opakovan¢)

(0,2mg i.v., za 60s opakovan¢ 0,1mg do celkové davky 1mg)




Navykove latky

Alkohol

meéni psychicky stav a mizou vytvofit zavislost
alkohol, barbituraty — abstinen¢ni syndrom do 24 hodin
amfetamin — stimulacni, pfedavkovani — psychomotoricky neklid

THC

kokain — $niupéni, kouteni, vyvolava euforii
halucinogeny (LSD)

opiaty

solvencia (Cichaci) — rozpoustédla, demence
tabak (nikotin)

kofein

1. stupen opilosti — excitaéni opilost — vesely, mnohomluvny, excitovany, do 1 promile podnapilost
2. stupen — lehka opilost (prodlouzené reakce)

3. stupeni — vravora, pada, agrese, pla¢

tézka opilost nad 2 promile — neni schopen samostatné sed¢t

tézka intoxikace nad 3 promile — porucha védomi

kanabinoidy (marihuana, hasi$) — zarudlé oci, zrychleny pulz, pot pachne po spalené travé, apatie,
zhorSena pamét’, sucho v ustech

stimulancia (pervitin, kokain, crack) — vzruSenost, zrychleny tep, mydridza, halucinace, i.v. diazepam
halucinogeny (LSD) — halucinace, zorni¢ky, zCervenani, tachykardie, hypertenze, toxické psychozy
opioidy (kodein, heroin) — zlepSeni stavu, pak utlum a ziZeni zornic, vyrazné abstinen¢ni pfiznaky,
antidotum — naloxon

tekavé latky (toluen, lepidla) — z dechu jdou citit chemikalie, nepfitomny pohled



24. Lymfadenopatie — diferencialni diagnoza
Srdeéni arytmie v détském véku
Popaleniny

LYMFADENOPATIE — DIFERENCIALNI DIAGNOZA

— Lymfatické uzliny u déti jsou dobfe piistupné piimé palpaci a jemné se daji nahmatat uz i u zdravych
novorozencu. Lymfatickd tkan s vékem narlstéd a zvétSuje sviij ,,objem* az do obdobi puberty.

— Uz u 1/3 zdravych novorozenciti je mozno jemnou palpaci nahmatat lymfatické uzliny v ingving, v
kréni a axilarni oblasti. Az u 4 déti do konce 1. roku Zivota pretrvavaji hmatatelné uzliny nejcastéji v
oblasti krku.

— u zdravych déti pfed dovrsenim 1. roku nejsou hmatatelné supraklavikularni uzliny.

— uzliny v okcipitalni oblasti se miizou vyskytovat u kojenct trpicich seborrheou

—  Velikost lymfatické uzliny u zdravého jedince dosahuje méné nez 3 mm. Za zdufené a zvétSené uzliny
se povazuji:

o v epitrochlearni oblasti uzliny vétsi nez 5 mm,
o v cervikalni oblasti vice jak 10 mm a
o v inguing vice nez 15 mm.

—  Slezina je hmatatelna u 14 % novorozencu, ale jen u 7 % déti mladsich 10 let. Aktivni slozkou
retikuloendotelového systému (RES) je také_ tymus. U kojenct se jeho stin ¢asto zobrazuje na RTG,
u vetSiny déti spontdnné vymizi do 3 let Zivota.

— Lymfadenopatie - Cast&jsi u starSich déti, coz se vysvétluje vyvojem lymfatické tkan¢ a chronickou ¢i
rekurentni stimulaci.

—  Hojeni uzlin je spojené s fibrozou — zvétsené uzliny nékdy pretrvavaji mésice, nebo roky.

— generalizované zvétSeni — nejCastéji systémové onemocnéni (benigni x maligni)

— Dif. Dg generalizované a lokalni (regionalni).

—  Generalizované zvétSeni lymfatickych uzlin nejcastéji zpiisobuji systémové choroby (benigni nebo
maligni).

— chorobné stavy se pekryvaji Epstein-Barrové infekei (EBV), - faryngitidou a lymfadenopatii v
cervikalni oblasti, ale také generalizovanou lymfadenopatii

— Generalizovana lymfadenopatie

o nalez zvétSenych uzlin v dvou a vice, navzajem nesouvisejicich oblastech; doprovodnym
ptiznakem je hepatosplenomegalie. nejcastéji - infekce; na 2. misté — malignita- 20 %
o ZavaZné pyogenni infekce - bezprostiedné stimuluji tkan uzliny.
= Chronicka streptokokova infekce u malych déti - teploty, hnisava rinitida, ubytek
hmotnosti a generalizovana lymfadenopatie.
= Exantémové virové infekce- rubeola - zvétSené a na dotyk citlivé lymfatické uzliny.
= Infekéni mononukleéza CMV nebo EBV - k regionalni (cervikalni) a / nebo
generalizované lymfadenopatii
= hepatitida sdruzena s papularni akrodermatitidou (Gianottiho-Crostiho syndrom)
= mykoplazmova infekce
= choroby 7 koci¢iho Skrabnuti - jsou obvykle zdufené lokalni uzliny, u 40 % -
postihnuté uzliny ve vice oblastech
= HIV
= Systémové infekce - Bakterialni endokarditida, Tuberkuldza, Syfilis, Toxoplazmoza,
Bruceloéza, Histoplazméza, Coccidioidomykdza, Tyfus, Malarie, Chronicka
granulomatdzni choroba, HIV infekce



= Imunologicky zprostfedkované zanétlivé choroby - Systémovy lupus erytomatodes,
Juvenilni rheumatoidni artritida, Sérova choroba, Kawasakiho choroba, Hyper IgD
syndrom, Hyper IgE syndrom

= Dé&di¢né metabolické choroby z ukladani - Gaucherova choroba (glukocerebrosidy),
Niemannova-Pickova (sfingomyelin a neesterifikovany cholesterol), Tangierova
choroba

= Malignity - Leukémie, Lymfom, Neuroblastom, Histiocytoza X, Lymfoproliferativni
syndrom vazany na chromozém X

=  Endokrinni choroby- Hypertyreéza, Adrendlni insuficience

= jiné - Lékové reakce (fenytoin, hydralazin, atd.), Hemolytické anémie,
Imunoblasticka lymfadenopatie, Sarkoid6za

Hyperimunoglobulinémie D (hyperlgD syndrom) je vzacna choroba charakterizované periodickymi
horeckami, zimnici, bolestmi hlavy, adenopatii a méné casto i bolestmi bficha s prijmy

Kawasakiho choroba - obvykle jednostrannaa lymfadenopatie v kréni oblasti, vzacnéji vSechny
uzliny.

Tangierova choroba - familiarni porucha metabolizmu apolipoproteinu A-I - s extrémné nizkymi
koncentracemi lipoproteint s vysokou denzitou a hypertriacylglycerolémii; hepatosplenomegalie
a adenopatie - ukladani esterti glycerolu v RES, - jsou velké, oranZové zbarvené tonzily.

Malignity- Zdufeni uzlin je podminéné lymfomatdzni pfeménou buné€k, nebo invazi metastatickymi
bunkami - 70 % déti s akutni lymfatickou leukémii a 30 % déti s myelocytovou leukémii ma v ase
klinické manifestace také nalez zdutenych lymfatickych uzlin. Pfi neuroblastomu jsou zvétSené uzliny z
metastaz, pfi maligni histiocytéze X z neoplastické proliferace Langerhansovych bunék.

Toxicka reakce na Iéky napt. po fenytoinu.

Hemolyticka anémie, pokud je spojena s interkurentni virovou infekei je provazena zvétSenymi
uzlinami
Sarkoidéza - granulomatdzni choroba s postihnutim plic a s hilarni adenopatii
sinusova histiocytéza, klinicky - nesecifické ptiznaky - horecka a nebolestivé oboustranné zdutelé
uzliny, leukocytdza, neutrofilie a hypergamaglobulinémie

Regionalni lymfadenopatie

#  ]éze rostouci pomalu - obvykle benigni charakter,

= prudce se zvétsujici bez znamek zanétu - maligni proces - hluboka fixace uzliny na
okolni tkan, velikost > 3 cm, pevna konzistence, pakety (horecka, no¢ni poceni a
hmotnostni tbytek). lokalizace - pfed muskulus sternokleidomastoideus - obycejné
benigni povaha (kromé thyroidalnich uzlin)

=  Z kongenitalnich 1ézi - cysty thyreoglosalniho vyvodu (72 %), cysty brachialniho
cleftu, cévni malformace

= virové infekce HCD - drobné uzlinky mékké konzistence, poseté po obou stranach,
citlivé na dotek — anamnéza nedavné virdzy a benigni lokalni nalez. Etiologie -
adenoviry, herpetické infekce, EBV, CMV infekce; Okcipitalni uzliny - rubeola,
seborhea; preaurikularni - pifi chlamydiové konjunktivitid€, adenovir - DD parotitidy
a cysty branchial. cleftu.

=  Bakterialni lymfadenitida- HCD, fokalni infekce zubt ¢i dasni, poranéni. 40 - 80 %
akutnich jednostrannych — Staf. aureus nebo Streptokokus. Pokud lymfatické uzliny
fluktuuji - incize a drenaz. U malych kojencti — otitida, méné Casto je vyvolavatelem
Haemofilus influenzae typu B, infekéni nemoci - bruceloza, tularémie. (teplota,
anamnesticky tdaj o kontakté se zviietem)

= Syfilis - anamnéza a pozitivita sérologickych testi

=  Piiklad studeného zanétu - choroba z ko¢i¢iho Skrabnuti a zoondzy.

= Atypicka mykobaktériova infekcie - uzliny jsou opuchlé, na povrchu - tenka matna
kaze a difGizni erytém, pozitivni tuberkulinovy test, v soucasnosti specifické kozni
testy



= zdufené kréni uzliny spojené s uveitidou, postihnutim plice a se zvétSenymi
mediastinalnimi uzlinami —sarkoid6za
= Ziskana toxoplazméza — nebolestivé zdufené uzliny, lehko zaménitelné s malignitou
v oblasti zadniho trianglu krku, nespecifické ptiznaky - subfebrilie, inava, bolest
hrdla, kasel nebo nechutenstvi. Dg - titr protilatek.
= Nekrotizujici lymfadenitida (Kikuchiho choroba) je benigni choroba, ktera muze
pfipominat malignity
=  lymfom - subfebrilie, zvraceni, hubnuti, lehka bolestivost uzlin, leukopenie, mirné
zvySena sedimentace. Lymfatické uzliny - ztrata architektury s nekr6zou, histiocyty a
nedostatkem neutrofilti
= hyperlIgD syndrom a hyperIgE syndrom.
= >25 9% malignich tumori - rychle progresivné rostouci uzliny, ulcerace kize, fixace
do hloubky k fascii a tuhé pakety uzlin s primérem vic nez 3 cm. Tumory v oblasti
hlavy a krku jsou obvykle mezenchymového ptivodu, predominantné - lymfoidni
tumory napi. Hodgkinova choroba, lymfosarkom, rabdomyosarkom, fibrosarkom,
thyroidalni malignita a epidermoidni karcinom. U malych je nejpravdépodobnejsi
neuroblastom, u starSich Hodgkinova choroba a lymfosarkom; malignita $titné zlazy a
rabdomyosarkom jsou mén¢ casté
=  Hodgkinova choroba - nebolestivé, jednostranné pakety uzlin v horni tfetin€ krku,
nebo v supraklavikularni oblasti. Lymfosarkom - hlavné u mladsich déti a
extranodalni mista, napf. tonzily. Rabdomyosarkom - nejcastéjsi solidni tumor v
oblasti hlavy a krku spojeny s nebolestivymi lymfatickymi masami; ze stfedniho
ucha, nazofaryngu, z mastoidu ¢i orbity. Fibrosarkom a neurofibrosarkom -
vzacngjsi, nebolestivé masy z oblasti tvari, brady, nosu, sinust s nizkou tendenci
k metastazovani; tyroidalni uzliny - nador medularniho, papilarniho ¢i folikularniho
typu. Neuroblastom = Neurologické pfiznaky se vyvijeji pozd€ji nez pii primarnim
neuroblastomu z ganglia napt. Hornertiv syndrom; leukémie, nazofaryngealni ka...
Supraklavikuldrni uzliny u zdravych déti nejsou hmatatelné; fixované k spodiné€ a v anamnéze
teploty, ubytek hmotnosti- riziko malignity- RTG snimek hrudniku - Hodgkinova chorobu, lymfom,
tuberkuléza nebo sarkoidozu. DD —infekce ruky, ramena, stény hrudniku, prsu ¢i horni Casti bfi$ni
stény. Choroba z koci¢iho Skrabnuti predilekéné - axilarni uzliny. Syfilis a HIV, po vakcinaci do
deltoidniho svalu, napt. po BCG, proti tetanu ¢i tyfu.
Ingvindlni uzliny - pfi zanétu vychazejicim z oblasti penisu a skréta, vulvy a vaginy, dolni Casti bficha,
perinea, glutealni oblasti a dolnich koncetin. DD inguinalni hernie, ektopicky semenik, aneuryzma a
lipomy.
Mezenterické uzliny - reaktivni zvétSeni v ramci generalizované lymfadenopatie. Projevuji se bolestmi
biicha, zad, zacpou a vzacné obstrukci stiev z intususcepce.; uzliny v okoli ileocekalni chlopné -

priznaky akutni apendicitidy.

Anamnéza

Pro systémovou infekei nebo chorobu svéd¢i teplota- vysoké opakované vystupy horecky - abscesové
lozisko; relabujici a perzistujici - pfi bruceldze, transfuzi krvi

malignity - horecka, ztrata hmotnosti, no¢ni poceni, bolesti kosti a svalti

regionalni lymfadenopatie - kongenitalni cysty nebo anomalie, drzeni hlavicky - tortikolis. Uzliny v
stiedni Casti- retrahovatelné pfi vyplazeni jazyka = cysty thyreoglosalniho vyvodu. Drenujici fistuly v
cévniho pivodu; infekce hornich dychacich cest, zubd, tonzil a traumata

Pii fyzikalnim vySetieni— jejich lokalizace, velikost, pocet zdufenych uzlin, pohyblivost, konzistence,
citlivost, ¢i fluktuace obsahu. Vyskyt charakteristického exantému byva pii Sarlachu, rubeole,
systémovém lupu, juvenilni reumatoidni artritid€, Oslerové uzliky na prstech rukou poukazuji na
infekéni endokarditidu; hepatosplenomegalie- systémova infekce, EBV infekce ¢i glykogenodza.

V krevnim obraze - anémie, trombocytopenie nebo trombocytdza, pozornost tfeba upfit na pocet a
morfologii leukocytl. Nalez atypickych lymfocytl; Zvysena sedimentace erytrocytl, zkousku Mantoux



a RTG snimku hrudniku indikujeme pii podezfeni na tuberkulozu; infekéni mononukleézu potvrdime
sérologicky; odebereme kultivaci z uzliny a hemokulturu, rozsitime vysetfeni o testy na hypertyredzu,
CMV, toxoplazmozu, chorobu z kociciho skrabnuti (pokud je indikovana), syfilis, event. na vylouceni
HIV infekce, méné Casto se vyskytujicich onemocnéni jako jsou SLE, bruceldza ¢i histoplazmoza a
vykoname pfislusné sérologické vysetieni

—  Pokud se velikost uzlin po 3 az 4 tydnech neméni - biopsie a histologické vysetieni

SRDECNI ARYTMIE V DETSKEM VEKU

bradykardie:
o dysfunkce sinusového uzlu
o AV -blokada

tachykardie — sinusové

o supraventrikularni
o komorové
— normalni hodnoty:
o novorozenec, kojenec, déti do 3 let - >100/min
o 3-9let->60/min
o 9-16 let - > 50/min
o nad 16 let - > 40/min
zatézové EKG — minimalni dosazena frekvence pii vrcholné zatézi v pulzech za minutu = 0,7 x (220 —
vek)

Bradykardie
Dysfunkce sinusového uzlu
— sinusova bradykardie s frekvenci nizs$i nez norma vztazena k véku
— sinoatrialni blokada 2. stupné s absenci P vin
—  déletrvajici junkéni rytmus
— AV disociace pfi nizké frekvenci sinusového uzlu
—  funkéni (90%) — nelécime srdce, ale pficinu, je-li tfeba
o vagotonie u sportovcl, mentalni anorexie
o intoxikace digitalisem, hypotyredza
o intrakranidlni hypertenze, extrémni podchlazeni
— organické — pfimé poskozeni uzlu chirurgickym zakrokem, pferuseni krevniho zasobeni
o chirurgicky zakrok na sinich — totalni kavopulmonalni spojeni, fyziologicka korekce
nekorigované transpozice velkych tepen

AV blokada
— 1. a2. stupen u sportovct fyziologicky

jakakoliv nova dg AV bloku — mozZna boreliosa — vzdy vyloucit/potvrdit myokarditidu
— Dblok 1. stupné — prodlouzeny PR interval
o ptiCiny — idiopaticky, vagotonie (sportovci), VVV srdce (defekt sinového septa), myokarditis
(borelidza), po kardiochirurgické operaci, predavkovani dioxinem
o terapie — nevyzaduje lécbu
—  blok 2. stupné — intermitentni vypadek pfevodu ze sini na komoru
o  Wenkebachtv typ (prodlouzeny PR)
o Mobitziv typ (nahly vypadek PR)
o ptiCiny — vagotonie (sportovci), VVV srdce, myokarditis (borelidza), po kardiochirurgické
operaci, piedavkovani dioxinem
o terapie — asymptomaticka nevyzaduje terapii



—  Dblok 3. stupné — iplna disociace P vin a QRS komplexii
o $tihly QRS — blokada a nahradni centrum automate nad vétvenim Hissova svazku
o siroky QRS — blok a nahrada pod Hissovym svazkem
o pri¢iny — kongenitalni (matky se SLE) — prenatalni dg, 1ze farmakologicky ovlivnit
= tumor v oblasti pfevodniho systému (mezoteliom AV uzlu)
=  komplikace chirurgickych zakroka
= ischemie pfevodniho systému
= myokarditida
o terapie — kongenitalni a chirurgicky AV blok — trvala kardiostimulace
=  myokarditida — trvale monitorace, prechodna kardiostimulace (u zdvazné
bradykardie/bradykardie s ektopickou komorovou aktivitou), boreliéza — ATB

Farmakologicka lécba bradykardii
— akutné 1é¢ime jen symptomatického pacienta
— snaha léCit pfi¢inu (hypoxémie, intoxikace...)
—  kratkodoba a monitoring — atropin i.v. 0,01 — 0,04 mg/kg/davka
o isoprenalin 0,01 — 0,05 pg/kg/min
o zevni stimulace
— kardiostimulace u bradykardie:
o anatomicky zdravé srdce — synkopa
o vrozena srde¢ni vada — synkopa
= asymptomaticky pacient — zvazit celkovy hemodynamicky stav
o elektrody epikardialn¢ (nelze intravaskularn¢ — riziko trombu)

Tachykardie
Sinusovd
—  frekvence 220 — 230/min
— vlnaP -+ ve svodull, - vaVR (ektopicka sinova tachykardie — vysoka frekvence i ve spanku)
—  pficina — srdecni selhavani, myokarditida, horecka, tyreotoxikoza, Sok, neklid
— terapie — vzdy léCit pfi¢inu, NE antiarytmika

Supraventrikularni
— nejcastéjsi symptomaticka arytmie v détském véku
— prenatalné — hydrops plodu, intrauterinni umrti
— novorozenci, kojenci — zména chovani, odmitani potravy, proSednuti, poceni
—  star$i déti — palpitace
—  kratkodoba — nevede k srde¢nimu selhani a synkop¢
—  protrahovand — srde¢ni selhani, KMP
— patofyziologie:
o reentry mechanismus — piidatna sitokomorova / intranodalni spojka
= obvykle paroxysmalni charakter
= AV reentry tachykardie, AV nodalni reentry tachykardie
o abnormalni automacie — lozisko abnormalni automacie v sinich/Hissové svazku
=  obvykle incesantni charakter (tydny, mésice) — KMP
= siilova ektopicka tachykardie, junkéni ektopicka tachykardie
—  WPW syndrom
o typ AV reentry tachykardie
o pfidatna sifiokomorova spojka (Kenttiv svazek)
=  je-li spojka schopna antegradn¢ vést — delta vina
=  mize se uplatiovat intermitentné
o P vlna pred kazdym QRS, délka PR < 0,125, QRS > 0,10 s, delta vlna pifedchazi QRS
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o

otrodromni tachykardie — komory aktivovany AV uzlem, stihlé komplexy QRS
antidromni tachykardie — komory aktivovany spojkou, §iroké komplexy QRS

riziko nahlé smrti 0,1%/pacient/rok

rychly sifiokomorovy ptevod piidatnou spojkou pii nahle vzniklé FiS — kontaktni sporty
zvySené riziko u spojky s kratkou antegradni periodou

prognoza — 93% kojencti s AVRT v 1 roce asymptomatickych

o
terapie:
)

recidiva zachvatu u 30 — 40% déti v mlads$im véku

vagové manévry (prodlouzeni refrakterni periody AV uzlu)
= diving manévr
= valsalviiv manévr
adenosin 0,1 — 0,3 mg/kg (max 12 mg)
= 7zilni linka co nejblize srdci, rychly bolus
antiarytmika — propafenon, sotalolol
radiofrekvencni ablace

Komorové tachykardie

3 a vice po sob¢ jdoucich ES o frekvenci nad 120/min

akcelerovany komorovy rytmus

setrvale — nad 30 s (synkopa)

nesetrvale pod 30 s
dif, dg, tachykardie se Sirokym QRS:

o

o

o

O O O

o

EKG artefakty

komorova tachykardie

supraventrikularni tachykardie (aberace vedeni — RBBB, LBBB, preexcitace/frekvencné
zavisly, vedeni ptes akcesorni spojku)

proarytmogenni efekt antiarytmik

komorova stimulace

iontové dysbalance — hypokalemie

intoxikace TCA

vrozeny syndrom dlouhého QT

o

o O O O O

charakteristicky nalez — prodlouzené QT na povrchovém EKG, synkopy ¢i nahlé umrti
v disledku komorové tachykardie u strukturalné normalniho srdce — torsades se pointes
synkopa — vedouci ptiznak
= pfi zatézi, skoku do vody, reakce na silné akustické podnéty
= kiece — mylna dg. epilepsie
nahlé amrti — 1. ptiznak v 95%
Jerwell-Lande-Nielsen syndrom — AR, spojeny s hluchotou
Romano, Ward syndrom — AD, 95% ptipadd
vazba na 11 chromozom
naruseni iontovych kanald v myocytech
=  poskozeni kanald pro Ca/K/Na — naru$eni rovnovahy proudu iontd do a ven z bun€k
= prodlouZeni trvani depolarizace — snadny vznik komorové tachykardie
prodlouzeni QT odpovida prodlouzeni repolarizace — zvysené riziko ¢asnych naslednych
depolarizaci (EAD — early afterdepolarizations) — torsades se pointes
metodika méteni:
= svod II, V5 nebo nejlépe Citelnad vina T
»  Bazettova formule — QTC=QT/VRR
= dvouvrcholova vlna T, alterujii vina T (beat to beat variation)



o sekundarni prodlouzeni — hypoklacémie, myokarditida, éky (makrolidy, ampicilin,
antimykotika, antidepresiva, antipsychotika, prokinetika — cisaprid)
o terapie — vyhnout se rizikové medikaci
=  B-blokatory
= implantabilni defibrilator
= L sympatektomie
— akutni 1é¢ba komorové tachykardie:
o kvuli akutni hemodynamické nestabilité — synkopa, znamky snizeného srde¢niho vydeje
o zajistit 12 svodové EKG
o synchronizovana kardioverze — je-li pfi védomi — analgosedace

POPALENINY

— jedny z nejcastéjSich urazh déti

—  pusobenim tepla, elektrického proudu, kyselin a louhtl na organismus vedouci k mistnimu poskozeni
tkani a n¢kdy k celkovému poskozeni organismu rozvojem popaleninové nemoci

— nejcast&jsi pri¢inou domacich urazt jsou horké tekutiny

— termické postizeni vede k nekr6zadm tkani, kapildrni koagulaci a postizeni endotelu, dochézi ke ztratdm
tekutin a tepla, uvolnéné mediatory (bradykinin, histamin) zptisobuji lokalni edémy a pfi popaleni vice
nez 10-15% télesného povrchu (5-8% u kojenctl) jde jiz o generalizovanou popaleninovou nemoc

— zvysena kapilarni permeabilita vede ke ztratam tekutin, soli a bilkovin do intersticia a nasledné
k hypovolemickému Soku

— je extrémné zvySené riziko infek¢nich komplikaci

— rozsah — vyjadiuje se v procentech postizen¢ho télesného povrchu, plocha dlané odpovida 1%

o udéti do 2 let jsou zavazné popaleniny o rozsahu vét§im nez 5%
o od2do 15 let je zdvazné postizeni vice nez 10%
o od 15 let je zavazné vice nez 20%

—  popaleniny elektrickym proudem jsou zavazné bez ohledu na rozsah

— zavazné jsou popaleniny na obliceji, rukou, hyzdich, genitalu, perineu a na nohou

— kazdé popalené dite do 2 let, kazdé dité s popaleninou v zavazné lokalizaci a dité starsi 2 let
s popéaleninou nad 10% patii do nemocnice

—  tfi stupné:

o 1. stupen — postizena pouze epidermis, vznika zarudnuti a bolestivé otoky

o 2. stupen — je postiZzena epidermis a dermis, vytvareji se puchyfe, silné bolesti, ¢im je
popalenina hlubsi, tim jsou mensi bolesti

o 3. stupen — jsou postizeny vSechny vrstvy kize veetné téch hlubokych, objevuji se Sedobilé
nekrdzy, Citi bolesti mtize plné chybét. Spontanni schopnost tvorby nového epitelu jiz neni
mozna

o 4. stupen — navic proti 3. stupni jsou postiZeny i svaly, Slachy a kosti, popalené tkané jsou tuhé,
tmavé, necitlivé

—  Walleceho pravidlo devitky:

o hlavaakrk —9%

o HKK-9%

o DKK-18%

o predni/zadni ¢ast trupu — kazda 18%
o genital - 1%

— popaleninova nemoc — jde o celkovou odpovéd’ organismu na popaleninovy Uraz, pfi zavazné
popalening se muze jiz béhem desitek minut rozvinout popaleninovy $ok, po jehoz pfekondni nastava
akutni obdobi popaleninové nemoci, v némz je nemocny ohrozen predev§im podvyzivou, katabolismem
a infekci



o treti obdobi popaleninové nemoci je obdobi rekonstrukéni, kdy probiha plastiko-chirurgické

teseni kozniho postizeni

—  komplikace:

o infekce rannych ploch, sepse

O O O O O

srdecni insuficience s edémem plic

respiracni insuficience (Sokova plice, sepse), otrava CO
edém mozku (pii hypoosmolarité vnitiniho prosttedi)
gastrointestinalni krvaceni (stres), paralyticky ileus
rendlni insuficience (Sokova ledvina pfi hypovolemii)

o tvorba keloidnich jizev, vznik kontraktur

— terapie — prvni pomoc — odstranéni pacienta z nebezpecné oblasti, zajisténi dychacich cest, kontrola
krevniho ob¢hu, odstranit popalené obleceni, lokalni chlazeni vice nez 10-20 minut (obklad namoceny
do ledové tekutiny, chladime oblicej, ruce, nohy (ne celé koncetiny), genital, hyzde¢ a perineum,
chlazena plocha nesmi byt vétsi nez 5%, prohloubili bychom popaleninovy $ok), zajisténi Zilniho

vstupu

o efektivni 1é€ba bolesti (morfin a jeho derivaty — Petfin, ketami, midazolam)

o intravendzni infuzni 1écba jako prevence vzniku Soku (Hartmann)

o oSetfeni ran — nejprve sterilni kryti, po pfijeti odstranéni zbytkli puchyit, uzaviené puchyie se

neotviraji, kiize s hlubokym stupném popalenin II a III stupné musi byt caste¢né excidovany a
kryty transplantatem

intubace

aktivni antibioticka terapie, profylaxe tetanu, parenteralni vyZziva, intenzivni fyzioterapie,

rehabilitace
o terapie popaleninového Soku — infuze prvnich 24 hodin — fyziologicka poteba + 2ml/kg/%

popaleni — pulka v prvnich 8 hodinach, zbytek v 16 hodinach

zpocatku krystaloidy )Hartmann, Ringer laktat)

po 12 hodinach lze podat koloidy (plazma)

dpolnit Na (0,5 — 0,75 mmol/kg/%)

katecholaminy — pfi nestabilnim ob¢hu

dobutamin, dopamin (1:1), a-blokatory — je-1i vyznamna vazokonstrikce
kortikoidy — pfi velkém riziko infekce z ranné plochy

— prognoza —nad 10% télesného povrchu je prognoéza vazna, okolo 30-40% vznika nebezpeci smrti

Sokem, edémem mozku a sepsi, ¢im je pacient mladsi, tim je vétsi mortalita



25. Leukocytoza a leukopenie dif. diagnostika
Vrozena hypotyredza
Hemofilie

LEUKOCYTOZA A LEUKOPENIE DIF. DIAGNOSTIKA

Leukocytoza
— normalni poéet leukocytl — 5 — 10 x 10%1 (novorozenci 20 x 10°/1)
o agranulocyty — lymfocyty, monocyty
o granulocyty — neutrofily, eozinofily, bazofily
—  jde o zvySeny pocet leukocytl v krvi nad 10 x 10%/1
— mdizejito:
o lymfocytodza - > 5 x 107/1
o neutrofilie ->2,5 -7 x 10%/1
o monocyty — monocytoza — >0,8 x 10°/1
o eozinofilie - > 0,6 x 10%/1 — astd u novorozencti a kojencti, u nedonosenych jesté vyssi
= soucast uklidové reakce po infekci
= alergie, kozni nemoci, parazitarni nemoci, onemocnéni napadajici tkan¢ a
parenchymové organy — spala, HD)
o bazofilie - > 0,1 x 10°/1 —u dé&ti vzacna, sou48st obrazu leukémii, myeloproliferativnich stavii
— v uz8im slova smyslu se mysli zejména zvyseni poctu neutrofilnich granulocytii — neutrofilie, ktera
vznika pfi neékterych infekcich, zanétech, nadorech. Pti vyrazné stimulaci jejich tvorby dochazi
k vyplavovani nezralych forem (posun doleva)
— leukocytoza miize byt také tvofena patologickym klonem leukocytl pfi leukémiich
— dig. dg. leukocytozy a neutrofilie:
pyogenni infekce
onemocnéni pojiva
glomerulonefritis
acidoza
urémie
akutni krvaceni
hemolyza
popaleniny
chirurgicky zakrok
jaterni nekroza
dehydratace
kortikoidy
katecholaminy

O 0 0O 0O O O 0o 0 0 0 O O O

otrava olovem a rtuti
o metastazy v kostni dfeni
— fyziologické pfic¢iny leukocytozy a neutrofilie:
o stres
o fyzickd namaha
o intenzivni pla¢ u novorozence
o koufeni
—  leukemoidni reakce — situace, kdy nachazime nékolik desitek tisic leu/mm?® a vyrazny posun k nezralym
formam. Dif. dg. pomiiZe stanoveni ALP v neutrofilech — pti leukemii je ALP sniZena, pii leukemoidni
reakci v rdmeci infekee ¢i systémového onemocnéni je ALP normalni nebo zvySena



— dig. dg. lymfocytozy: - hlavné virové infekce
infekéni lymfocytoza

O

infekéni mononukledza — monocytoza
pertusse

lues

TBC

hyperthyreosa

o O O O O O

relativni lymfocytdza — morbilli, exanthema subito
— dif. dg. eozinofilie:

alergické choroby

kozni choroby — eczema atopiim

o)
o
o parazitarni infekce — toxokaroza, oxyuriasa
o m. Hodgkin

o

skarlatina

Leukopenie
—  pokles poctu leukocytl v periferni krvi pod fyziologickou mez (piiblizn& 4 x 10°/1)
— Casto muze byt zpisobena neutropenii néco lymfocytopenii
o neutropenie - < 1,5 x 10%1 (klinicky vyznamna < 1x10°/1)
o lymfopenie - <1,5 x 10°/1
o agranulocytoza <0,5 x 10%1
— mezi pfiCiny patii infekce (nejcastéji bakteridlni sepse, infekéni mononukleéza, VHB), ti¢inek 1¢kt
(chemoterapeutika, tyreostatika, antibiotika, analgetika, antiflogistika, neuropsychotropni léky), nebo je
pruvodnim jevem jinych onemocnéni, at’ uz syst¢émovych nebo onemocnéni kostni dfené
— dif. dg. neutropenie (pokles pod 1,5 x 10%/1, u kojencti pod 1,2 x 10%/1)
o kongenitalni:
= retikularni dysgeneze - porucha pluripotentni kmenové bunky
= vrozena porucha pluripotentni kmenové bunky
= m. Kostmann — AR agranulocytdza, tézké recidivujici infekce, nelé€end konci fatalni
generalizovanou infekci, 1é¢ba — ATB, G-CSF, alogenni transplantace diené
= cyklicka neutropenie — periody agranulocytozy
= Swachmann sy. — neutropenie s pankreatickou insuficienci
= neutropenie pii DMP, glykogen6zy, M. Gaucher
o ziskané:
=  izoimunitni neonatalni neutropenie — senzibilizace matky béhem téhotenstvi na
antigeny neutrofili plodu — IgG projdou placentou
=  chronicka benigni neutropenie détského véku
= deficit vitaminu B12
= deficit kyseliny listové
=  autoimunitni etiologie:
e SLE
e JIA,SCID
e  hyper IgM syndrom
e Evans syndrom
e lymfomy
= [éky — chloramfenikol, antiepileptika, tyreostatika
= infekce — EBV, CMV, HHV 6, HIV, Parvovirus, hepatitidy, varicella, parotitis
—  chronicka benigni neutropenie détského véku
o autoimunitni a idiopatické onemocnéni typicky postihujici velmi malé déti, které miize
vyjimeéné prejit do $kolniho véku a dospélosti
o incidence —4/100 000 déti/ rok



protilatky proti povrchovym antigenim neutrofild, které zptisobuji destrukei neutrofilti v krvi
u idiopatické se protilatky neprokazuji a etiologie je neznama

projevy — opakované otitidy, katary hornich cest dychacich, kozni hnisavé infekce
diagnostika — neutropenie v krvi, astd je monocytoza, prikaz protilatek

o 0O O O O

terapie — profylakticky cotrimoxazol na 6 mésicii nebo az do normalizace krevniho obrazu —
prokazatelné snizeni vyskytu infekei

o zvySené riziko autoimunitnich onemocnéni v dospé€losti
— aloimunitni novorozenecka neutropenie:

o pusobeni IgG protilatek prochazejicich placentou z matky na plod

o matka je senzibilizovana antigeny neutrofili plodu a produkuje protilatky prochézejici
placentou
incidence — 2/100 000 porodii/rok
novorozenci obvykle nemaji klinické obtize

VROZENA HYPOTYREOZA

— hormony $titné zlazy hraji kli¢ovou roli pfi vyvoji mozku, a to zejména v obdobi do 8 mésict véku a
v mensi mife do veku 3 let

— primarni kongenitalni hypotyreoza je vétSinou podminéna nedostatenym vyvojem zlazy ve smyslu
aplazie, dysplazie nebo ektopie, méné¢ ¢asto chybnym enzymovym vybavenim tymocytd

o 65% - defekt vyvoje stitné zlazy

o 25% - dédicny defekt syntézy hormont

o 10% tranzitorni hypotyredza — protilatky matky transplacentarné (inhibuji vazbu TSH na

receptor — inhibice rustu $titné zlazy i1 syntézy hormonti), nedostatek/nadbytek jodu matky, vliv
1éki obsahujicich jod nebo tyreostatika uzivané matkou v gravidité
o centralni hypotyredza — velmi vzacna
o nejcastéji primarni permanenti hypotyre6za
— primarni kongenitalni hypotyreoza:
o dysgeneze $z (atyre6za, hypoplazie), dystopie/ektopie (sublingvaln¢)
o dyshormonogeneze (enzymaticky deficit)
o protilatky proti TSH (inhibice vazby na receptor, transplacentarné)
o periferni rezistence na hormony $§Z (porucha receptorti) — genetické mutace
— sekundarni, terciarni kongenitalni hypotyreéza — velmi vzacné, porucha sekrece TRH a TSH —
malformace hypotalamu a hypofyzy

— genetické vlivy — mutace gentl pro transkripcni faktory — exprese i v jinych tkanich — postizeni vice
organii

— je predmétem screeningu novorozencu 4.-5. den po porodu (stanovuje se hladina TSH)

— dusledky nelé¢eného stavu — neurologické poruchy s postiZzenim intelektového vyvoje v rizném stupni
az tézka mentalni retardace, zpomaluje se i somaticky rdst a vyvoj - kretenismus

—  klinicky obraz:

o protrahovany novorozenecky ikterus, neprospivani, opozdéné riistové tempo i kostni zrani,
opozdéna erupce mlécné dentice, makroglosie, svalovy hypotonie a omfalokéla, obstipace
vétsinou je pii diagnoze jiz ireverzibilné poskozen vyvoj mozku — sporadicky kretenismus
neostra vlasova hranice, hypotermie, mrkvové zbarveni kiize
opozdény odchod smolky, potize s krmenim, spavost, umbilikalni hernie
drsny hlas (myxedém hlasivek), myxedém obliceje
bradykardie, snizena voltaz EKG, zvétsené srdce, perikardialni efuze
Siroce oteviena velka fontanela, nékdy neuzaviena mala, rozestup lebeénich §vii

o O O O O O O

struma pfi dyshormonogenezi



— u starSich — hlavné ziskana hypotyredza:
o Uunava, letargie, intolerance chladu

o retardace rlstu, osifikace, dentice, puberty
o sniZeni mentalni vykonnosti, deprese, pomalé tempo a fec¢
o xerodermie, bleda kiize, otoky

o myopatie, bolesti a kiece svali
— diagndza — opira se o hladinu TSH, ktera je v pfipadé primarni poruchy vyrazn¢ zvySena (horni hranici
normadlu je 10 mU/1)
o snizeni fT4
o zvySena celkového cholesterolu, LDL, LpA, ApoB, E, ALT, AST, CK
o anémie, hypoglykémie, hyponatrémie
o dulezité je patrani po $titné zlaze sonograficky a scintigraficky
—  lécba — substituce L-thyroxinem co nejdfive, nejdéle do 14. dne zivota, pocatecni davka je
10-15pg/kg/den v jedné davce rano nalacno, cilem je dosazeni TSH do 3,0 mIU/I
— screening — od 1985 — sucha kapka, stanoveni hladiny TSH mezi 48 — 72 hodinou po narozeni
— nutnd spoluprace ORT — k vylouceni sluchové poruchy, neurologa, psychologa

HEMOFILIE

— hemofilie A a B jsou gonosomalné recesivn¢ dédi¢né nemoci
— hemofilie A — f. VIII
—  hemofilie B - f. IX
— nejcast&jsi je hemofilie typu A, A — 80— 85%, B je 15 —20%
—  vyskyt je okolo 1:5000
— postiZeni jsou pouze chlapci, vzacné se vyskytne Zena hemofilicka, pokud by jeji otec byl hemofilik a
matka prenasecka
— matky pfenaSecky maji také snizenou hladinu F VIII nebo F IX, vétSinou vSak jen mirné, takze nemaji
problémy se zvysenym krvacenim
— oba typy mohou vzniknout de novo mutaci (20 — 30%)
— tize hemofilie se déli do tii stupiit:
o tézka forma — hladina do 1% - pacienti trpi spontannim krvacenim do kloubt, svall i vnitinich
organii
o stfedné tézka forma — hladina 1-5% - nekrvaceji spontanné, ale pouze po drobnych ¢i vétsich
urazech
o lehka forma — - nad 5% - unikaji fadu let pozornosti, na koagula¢ni poruchu se vétSinou piijde
nahodou, obvykle v souvislosti s operaci ¢i urazem
—  projevy — zalezi na tizi postizeni
o hemofilie typu B probiha obvykle leh¢eji nez typu A
o krvacivé projevy u tézkych hemofilikti zacinaji vétSinou jiz v novorozeneckém obdobi
krvacenim z pupec¢niku, nebo do CNS
o v leh¢ich ptipadech se projevy objevuji kolem 6. mésice pii profezavani zubd, pozdéeji pak
kolem 1 roku, kdy se zvySuje motoricka aktivita déti (krvaceni po drobnych urazech, napadné
hematomy v oblasti hyzdi, na kolenech, loktech)
z kloubi jsou velmi Casto postizeny kotniky
krvaceni do kloubti se objevuje po mikrotraumatech, které si postizeny neuvédomuje, nejprve
se objevi prodromy (mravenceni), pozd€ji se objevi bolest a porucha hybnosti, souc¢asné se
vyviji otok, kloub je na pohmat teplejsi
o krvaceni do svalu — po uderu nebo prudkym pohybem, projevi se bolesti, ztratou hybnosti,
otokem a né€kdy i promodravanim hematomu pod kizi, velké vyrony mohou vazat znacny
objem krve a vést ke zfetelné animizaci



zvlastni formou je krvaceni do m.ileopsoas — mize imitovat nahlou pfihodu btisni
krvaceni do mekkych tkani — nebezpecné je krvaceni do podjazyci krajiny v oblasti tonzil a
laryngu, kdy mtize dojit k duSeni
vnitini krvaceni — nejcastéji jako hematurie nebo krvaceni do GIT
krvaceni do CNS — nejcastéji po uraze, nebo horecce, nebo i bez zjevné piiciny
po trazech — nejcastéji dojde k oSetieni suturou bez podani substituce a s nékolikahodinovou
latenci se vyvine hematom v jizvé
diagnéza — prodlouzené aPTT i o 5-6 sekund
o vySetreni koagulacni aktivity F VIII nebo F IX
o doba krvacivosti je normalni, stejn¢ tak i protrombinovy Cas
o RA, anamnéza krvaceni, analyza mutaci, mozna prenatalni diagnostika
dif. dg. — von Willebrandova nemoc
komplikace — chronické synovitidy, hemofilicka artropatie s degenerativnimi zménami kloubti a
poruchou hybnosti, hemofilicka pseudocysta v disledku krvaceni do svall, vytvoreni protilatky proti F
VIII nebo F IX (neutralizace vlastniho i exogenniho faktoru), HIV pozitivita a hepatitida C (z
protivirové neoSetienych preparati ze 70. a 80. let)
terapie — koncentraty F VIII a F IX z lidské plazmy, jsou protivirové osetfeny
= davka — (pozadovana hladina (%) x hmotnost) /2
o rekombinantni preparaty, jejichZ nevyhodou je vysoka cena
o 11U koncentratu na 1 kg hmotnosti pacienta zvysi jeho hladinu F VIII 0 2%, F IX 0 1%
o kzastavé té¢zkého krvaceni je tieba dosahnout hladiny 80 — 100%
o antifibrinolytika — brani pfedc¢asnému odlouceni koagula, KI pfi krvaceni do kloubii a
hematurii
rehabilitace — vodolécba po kazdém vyronu do kloubu ¢i svalu
klouby se nesmi dlouhodobé fixovat pfi vyronu
rezimova opatieni — nedoporucuji se kontaktni sporty a ostatni aktivity s rizikem poranéni, ale
neomezuji se aktivity, které vedou ke zlepseni fyzické kondice, pfi horecce neni vhodné
podavat 1éky s kyselinou acetylsalicylovou, ale paracetamol
o desmopresin — zvysi aktivitu VIII 2-4x uvolnénim z endotelu, u tézké hemofilie nedostateény
efekt, u B neucinny



26. Autoimunitni onemocnéni
PanKkreatitis acuta
Nadory CNS v détském véku

AUTOIMUNITNI ONEMOCNENI

— jsou dusledkem komplexnich patologickych pochodt, charakterizovanych abnormalni reakei na vnitini
antigeny kombinovanou s ptisobenim dal$ich zevnich ¢initelt

— fyziologickad Al — odstrafiovani apoptotickych zbytkt

— patologicka AT:

o  pii pretrvavani mikrobt ve tkanich (selhani Th, imunitnich a zanétlivych mechanismui) — trvala
antigenni stimulace — poskozeni tkani
fenomén mimikry — cizorody antigen ma stejné epitopy — zkiizena Al
fyzikaln¢ — chemicka vazba cizorodého antigenu na vlastni tkané (toxiny, 1éky, zplodiny
metabolismu)

o porucha regulace imunitni odpovédi

— podle rozsahu postizeni se déli na systémové (organové nespecifické) a lokalizované (organove
specificke)

— etiologie — neobjasnéna, neni znam vyvolavaci faktor, nutné jsou dva faktory — geneticka predispozice a
zevni spoustéci faktory

— geneticka predispozice:

o ungkterych Al je znam vztah mezi urcitym HLA holotypem a onemocnénim

o napadna je uloha pohlavnich hormonii — pfevaha divek u nékterych nemoci (SLE, Sjogrentv
syndrom) nebo aktivace onemocnéni béhem puberty

—  zevni vlivy:

o infekce, ptivodci mohou byt zdrojem antigenu, mohou napodobovat vlastni antigeny nebo
mohou ménit antigeny organismu tak, Ze vyvolavaji autoimunitni reakce

o akutni zanétliva obranna reakce muze prerist do chronického poskozujiciho zanétu

o UZ zéfeni, 1éky, slozky potravy

—  patogeneze:

o na poskozeni tkani se s vyjimkou I. typu podili v§echny druhy imunopatologickych reakci

o autoprotilatky mohou zprostiedkovat cytotoxické poskozeni cilovych tkani, pfipadné cilovou
strukturu ovlivnit (typ II)

o autoprotilatky mohou tvofit s autoantigenem imunokomplexy s pruvodni aktivaci
komplementu a dal$imi zanétlivymi disledky (typ III)

o autoreaktivni komponenty se pak podileji na poskozeni tkani reakci oddalené piecitlivélosti
nebo cytotoxickym pusobenim (typ IV.)

o jedna se o pivodné fyziologické reakce, které se ale z riznych divodi vymknou regulaci a
stanou se reakcemi poskozujicimi tkan€ organismu

—  klinicky obraz:

o variabilni symptomatologie, ktera zavisi na tom jaky je zdroj autoantigenu, ktery organ se stal
mistem autoimunitni reakce, jaky imunopatologicky mechanismus probiha, také zavisi na véku
pacienta

— laboratoi:

o zakladnim vySetfenim je sedimentace erytrocytti — témét vSechna systémova Al jsou
provazena vzestupem FW casto az ke stovkovym hodnotam

o autoprotilatky — hlavné v kontextu klinického obrazu
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hyperimunoglobulinémie — zejména IgG ma vyznam pii sledovani aktivity onemocnéni a
monitorovani imunosupresni terapie

tam, kde se uplatiiuji imunokomplexy dojde k poklesu celkové hemolytické aktivity
komplementu, k poklesu slozky C3 i C4

imunoelektroforézou mtizeme zjistit pfitomnost monoklonalniho paraproteinu, pfi jeho
vyskytu je tieba vyloudit plazmacytom

zvySena hodnota reaktantd akutni faze — CRP

vySetfeni bunécné imunity z periferni krve — omezeny vyznam

typizace molekul HLA 1. a zejména II. tfidy — juvenilni spondylartritida ve spojeni s HLA-B27
sérologické vySetfeni — vyznam v diferencialni diagnostice, u vétsiny systémovych Al byva
zvySena koncentrace protilatek proti fedé mikroorganismil v diisledku polyklonalni aktivace
lymfocytt B

Histologické a imunofluorescencni vysetfeni tkani odebranych biopsii — ma zasadni
diagnosticky i prognosticky vyznam, nejcastéji vzorky kuze, ledvin, svalu, §titné zlazy, jater,
méng¢ plic, hledaji se depozita imunokomplexii, nebo autoprotilatek

hematologické laboratorni vySetfeni — krevni obraz, diferencialni pocet a hemokoagulaéni
parametry, obvykle pokles poctu krevnich elementi, nékdy i cytotoxické protilatky proti nim,
trombocytopenie je typicka pro SLE a antifosfolipidovy syndrom, u aktivnich stadii
systémovych chorob u déti naopak nachazime zvysené pocty trombocytl, leukopenie je
typicka pro SLE a Sjogrenovu chorobu

biochemické vySetfeni — mize vykazovat fadu odchylek, které odrazeji postizeni riznych
organii

zobrazovaci metody — rozsah

echokardiografie — perikardialni vypotek

EMG — myasthenia gravis

Lumbalni punkce — vaskulitidy postihujici CNS, demyelinizaci postizeni CNS

ostatni

terapie — v détském véku musi byt dostatecné agresivni a v¢asna, tak, aby zasahla proces v jeho
zacatku, ale Setrnd tak, aby co nejméné poskodila pacienta

o

o
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specializovana pracovisté

nespecifickd imunosupresivni 1é€ba — monoterapie kortikoidy, kombinovana 1é¢ba kortikoidy
s cytotoxickymi latkami

pomocny terapeuticky prostiedek pro zvladnuti akutnich stavli — plazmaferéza — hlavné u
chorob s vysokymi koncentracemi autoprotilatek nebo imunokomplext (SLE, vaskulitidy
s protilatkami ANCA, Goodpasteurtiv syndrom)

intravenozni aplikace vysokych davek normalnich lidskych gamaglobulini — Kawasakiho
choroba a trombocytopenicka purpura

nesteroidni antirevmatika — symptomaticka 1écba revmatologickych chorob

antibiotika, chemoterapeutika

substituéni hormonalni lécba

Systémové imunopatologické choroby

juvenilni chronicka artritida, systémovy lupus erythematodes, dermato-polymyozitida, smisené
onemocnéni pojiva, piekryvny syndrom, Sjégrentiv syndrom

revmatickd horecka, poststreptokokova glomerulonefritida, primarni antifosfolipidovy syndrom

vaskulitidy — Henochova Schonleinova purpura, Kawasakiho choroba — viz ot. ¢. 4

o

polyarteriitis nodosa — postihuje muskularni arterie stfedniho kalibru prakticky jakéhokoliv
organu s predilekénim postizenim vétveni cév

= nejCastdji je postizena kiize, svaly, ledviny a periferni nervy

= histologiky — postizeni cév od fibrinoidni nekrézy po jizveni

= angiografie — aneuryzmata ve vnitinich organech



= vzicné
= horecka, artritida, podkozni uzly az nekrozy a zavazna hypertenze
o Wegenerova granulomatoza — vaskulitida s pozitivitou ANCA protilatek, u déti extrémné
vzéacna
= nekrotizujici granulomat6zni zanét hornich nebo dolnich cest dychacich a dalsi
infekce v ORL oblasti, glomerulonefritida, systémova vaskulitida, kterd mtize
postihnout kterykoliv organ
= nejzavaznéjsi je postizeni ledvin, které miize vést az k akutnimu renalnimu selhani
= laboratof — ANCA protilatky typu C
=  terapie — imunosupresivni 1é¢ba (cyklofosfamid)
o Vaskulitida malych cév — histologicky bud’ mikroskopicka polyangiitida (postihuje artérie a
arterioly) nebo leukocytoklasicka angitida (postkapilarni venuly)
= postihuje ledviny, plice
= laboratof — ANCA protilatky typu P se specifitou proti myeloperoxidaze
=  leukocytoklasticka polyarteritida nebyva provazena ANCA
o Behcetova choroba — rekurentni epizody oralnich a genitalnich ulceraci, postizeni oka a ktize
= histologicky — venulitida
=  muze vést ke ztraté zraku
= tromboflebitidy
o Takayashuova arteriitida
= vaskulitida velkych cév, nejcastéji vétve aortalniho oblouku, coz vede k projeviim
bezpulzové choroby
=  muze se vyvinout t€zka renovaskularni hypertenze

Imunopatologické choroby postihujici urcity orgdnovy systém a provazené celkovymi priznaky
— nespecifické stievni zanéty, celiakie, autoimunitni hepatitida

Lokalizované imunopatologické choroby
— namifeny proti strukturam, které jsou specifické pro dany organ
— autoprotilatky v séru, se stimulacnim nebo blokujicim efektem na cilové struktury
— autoimunitni endokrinopatie — Hashimotova tyreoiditida, Grawesova — Basedovova choroba, juvenilni
diabetes mellitus, autoimunitni polyglandularni syndrom
— myasthenia gravis
— autoimunitni onemocnéni CNS — roztrousena skler6za
— autoimunitni cytopenie — autoimunitni hemolyticka anémie, Al trombocytopenie, Al neutropenie
— pernicidzni anémie — protilatky proti vnitinimu faktoru nebo vitaminu B12 — porusena resorpce B12
sttevem
o ptiznaky anémie, kize — citronovy nadech (bledost + ikterus), kiize sucha, olupuje se, GIT
ptiznaky (paleni a suchost jazyka, vyhlazené papily, prijmy, anorexie, viedy), neurologické
ptiznaky (symetricka parestezie koncetin, nestabilita, porucha Citi, spasticita..)
dg — makrocytarni normochromni anémie, leukopenie, trombocytopenie
terapie — vitamin B12 i.m. 300ug

PANKREATITIS ACUTA

— pankreatitida je autodigestivni zanétlivy proces pankreatu, ktery se mutize §itit do okolnich tkani a
vzdalenych organt

— nejsou u déti moc Casté a nékdy se zaménuji se zanéty, iritacemi slinnych zlaz ¢i makroamylazemii (v
obou pripadech je zvySena hodnota sérové amylazy, ale u pankreatitidy se zvysuje i lipaza)



— nejcast&jsi pri¢inou jsou tupa poranéni biicha — pad na fiditka, kopnuti, uder do bficha, kdy dochazi
k pohmozdéni pankreatu, nékdy i s rupturou vyvodi a k tvorbé pseudocyst
— dalsi pfi¢iny: anomalie pankreatobiliarniho stromu, metabolicka onemocnéni, multisystémova
onemocnéni, toxiny, léky, virové infekce, hereditarni pfic¢iny jsou jen ve 2 %, ale vedou k chronickym
devastujicim procestim, 25 % ptipadi ztistava neobjasnénych
— patogeneze — nekontrolovana aktivace inaktivnich zymogenti (iniciované aktivaci trypsinogenu)
acinarnich bunék pankreatu, spusti se enzymatické kaskady vedouci k riznému stupni lokalni
parenchymové léze (edém, nekrozy, hemoragie), i k aktivaci kalikrein-kininového systému, k poskozeni
extrapankreatickych tkani a rozvoji systémovych zmén (hypovolemie, hypotenze, Sok, ascites, pleuralni
vypotek, ARDS, renalni selhani)
—  projevy:
o lehka akutni pankreatitida — nekomplikovand, s minimalnimi nebo zadnymi celkovymi
ptiznaky, odezni do 10 dnti pfi adekvatni terapii
o  tézka akutni pankreatitida — zavazny pribéh provazeny systémovymi ptiznaky onemocnéni
nebo lokalnimi komplikacemi v pankreatu (nekroza, pseudocysta, absces)
o zakladnim pfiznakem je ostra, nahla bolest v epigastriu, nechutenstvi, nauzea, zvraceni,
meteorismus, poruchy stfevni pasaze
o vyjimecéné je pritomno Cullenovo nebo Grey-Turnerovo znameni (modrofialové zbarveni
kolem pupku, event. v tfislech)
o systémové projevy
— diagnostika — zvySené hodnoty amylazy a lipazy v séru, event. i v moci, UZ vySetfeni omezeno
plynatosti, vétsi vytéznost ma CT s kontrastem a MR
o zvysené CRP, prokalcitonin
o KO, glukoza, jaterni testy, ledvinné funkce, amylaza, lipaza, markery zanétu, koagulace, ABR
— terapie — dietni opatfeni, hydratace, udrzeni vnitiniho prostfedi k prevenci Sokového stavu, analgezie,
pii zvraceni PPI, pokud je tolerovana, podava se enterdlni vyziva nazojejunalni sondou, pozdéji
nazogastrickou a poté sty
o pii litiaze ERCP
o zavazna forma — nahrada tekutin — Ginik tekutin do tfetiho prostoru — podcenéni hydratace vede
k rozvoji nekrozy az MODS
= oxygenoterapie, 1é¢ba bolesti (opioidy — fentanyl)
= nutriéni stav — preference enteralni vyzivy (udrZeni stfevni bariéry), nasojejunalni
sonda, nasogastricka sonda
pii nekrotickém zanétu profylaxe ATB terapii
chirurgicka intervence — perkutanni drenaze, endoskopické drenaze, miniinvazivni
laparoskopie k oSetieni nekroz, abscest, kolekce tekutiny, pseudocyst, u nékterych oteviena
nekrektomie
o lécba spojenych onemocnéni, eliminace RF
—  komplikace — $ok (edém), pleuralni vypotek (nekroza tuku), ARS (koagulopatie DIC), nekréza
pankreatu (pseudocysta), sepse (MODS), krvaceni, hyperglykémie, peritonitida, ischemie, absces
— prognoza — Ransonova kritéria:
o pripfijeti — vék < 7 let, vaha < 23kg, leukocyty >18,5, LDH 2000 IU/1
o 48 hodin po — Ca < 2,075 mmol/l, albumin < 26g/1, sekvestrace tekutin, urea

NADORY CNS V DETSKEM VEKU

—  viz.ot. ¢. 10



27. Détska mozkova obrna a syndrom ADHD

Hypertyreoza
Urazy déti a jejich prevence

DETSKA MOZKOVA OBRNA A SYNDROM ADHD

Détska mozkova obrna

skupina onemocnéni postihujici vyvoj hybnosti a drzeni téla, jsou pfi¢inou omezeni pohybovych
vlastnosti
béhem ristu a vyvoje ditéte, které ma poskozeny centralni nervovy systém, vznika postupné
charakteristicky obraz vyvojového postizeni
jedna se o poruchy s chronickym stacionarnim prub&hem, protoze anatomicka 1éze v CNS se hrubéji
neméni — neprogresivni poskozeni vyvijejiciho se mozku plodu/ditéte
v popiedi klinického obrazu je motorické postiZeni, Casto spojené s mentalni retardaci — Casto
doprovazena poruchami v oblasti senzorického vnimani, kognice, komunikace, percepce, chovani,
ptipadné i epileptické onemocnéni
détska mozkova obrna je poruchou posturalniho a pohybového vyvoje, Casto spojenou s paruchami
intelektu, feci a smysla
prevalence je 2/1000 obyvatel
ma charakter statické encefalopatie, jejiz pticinou je poskozeni mozku v Casnych stadiich jeho vyvoje
charakteristika:

vzdy ptitomnost hybné poruchy (OBRNA)

o vzdy piitomnost poskozeni funkci mozkovych struktur (MOZKOVA)
o dochazi k ni v obdobi raného vyvoje (DETSKA)
o pficiny — vzdy neprogresivni, poSkozeni mozku je staciondrni, neprogreduje, obraz se

v prubéhu zrani mozkovych struktur méni a formuje
RF — nizka porodni hmotnost, viceCetna téhotenstvi, socioekonomicka situace rodiny, mirné vyssi u
chlapcti
etiologie:
o prenatalni (30%) — VVV mozku, intrauterinni infekce, jiné genetické abnormity
o perinatalni (30%) — hypoxicko-ischemické encefalopatie, mozkovy infarkt, traumatické
poranéni mozku, intrakranialni hemoragie, pfed¢asny porod (periventrikularni leukomalacie,
intra/periventrikularni hemoragie)
o postnatalni (10%) — infekce CNS, traumatické poranéni mozku, jadrovy ikterus
o neobjasnéné (30%)
projevy: mnoho raznych stavii odliSné zavaznosti i projevil
o zadné dit¢ s DMO se nerodi s rozvinutym klasickym obrazem, k jeho rozvoji je ticba Cas a
zrani CNS komplikace ¢asné diagnézy a stanoveni prognozy)
o snaha klasifikovat kazdého pacienta dle:
= bézného typu motorické poruchy (spasticka, dyskineticka, atakticka..) s uréenim
anatomické distribuce (bi- unilateralni)
=  stanoveni funkéni schopnosti dle ne¢které z funkcnich skal
= asociované obtize senzorické, kognitivni, poruchy pozornosti, chovani, emoct,
epilepsie
= nalez pii zobrazovacich metodach CNS
= specifikovat pfic¢inu poskozeni CNS, dobu inzultu, je-li zndma
formy:
o spastickd — abnormni postup/hybnost

= zvySené svalové napéti



= patologickeé reflexy (hyperreflexie, pyramidové jevy)
o ataktickd — abnormni postup/hybnost
= porucha svalové koordinace, pohyby abnormni silou, rytmem nebo pfesnosti
o dyskinetickd — abnormni postup/hybnost
=  mimovolni, nekontrolované, opakované a piilezitostné stereotypické pohyby
(dystonicka forma s hypokinezi a hypertonii/ chreo-atetoidni forma s hyperkinezii a
hypertonif)
— dg - anamnéza, fyzikalni vysetfeni
o  zjisténi pficin — zobrazeni CNS (USG, CT, MR)
o dgasociovanych problému
— prognoza — dle konkrétni formy a jeji tize, pfitomnosti asociovanych obtizi
o lehké a izolované hybné poruchy (neobratnost, unava) az zavazné stavy (lezici, bez funkénich
lokomo¢nich schopnosti, senzorické poruchy, hluboka mentalni retardace..)
o doba preziti ovlivnéna jen u t€zsich a komplikovanych forem DMO
— terapie — nevylécitelna:
o rehabilitaéni pé¢e — snaha optimalni adaptace CNS na situaci, omezeni sekundarni neuronalni
ztraty a maximalizace vyuziti vitalnich mozkovych struktur
= adekvatni rehabilitace plisobi na pohybovy aparat, ale i na motorické oblasti CNS
= indikace — u rizikovych novorozenct a kojencii (zjisténé poskozeni CNS, velmi nizka
porodni véha, opozdény vyvoj..), u rozvinutych obrazi DMO — snaha maximalizovat
motorické dovednosti, zabranit sekundarnim muskuloskeletarnim a jinym
komplikacim
= dlouhodobg, intenzivné, celozivotné
=  Vojtova metoda
= metodika dle manzeld Bobathovych
o ovlivnéni spasticity:
= aplikace botulotoxinu — pfechodna chaba svalova obrna v mist¢ aplikace — ovlivnéni
svalové nerovnovahy
e cil — pozitivni ovlivnéni funkce (napf. chiize), prevence kontraktur a zmén na
kloubech
e problém — spravna indikace, vhodna davka, misto vpichu
e symptomaticka terapie (ménime spastickou na chabou obrnu)
=  p.o. myorelaxancia — baclofen
o efekt necileny, u¢inek omezeny, nema vétsinou vyrazny funkéni efekt
= baclofenovéa pumpa — u zavaznych stavi s t€zkou spastickou — intratekalni aplikace,
kontinualni infuze pumpou, uziva se ziidka
=  pozdni rhizotomie — neurochirurgicka technika, pferuseni zadnich miSnich kotenti —
naruSeni reflexniho oblouku — sniZeni spasticity pfislusnych segmenta
e mirny pozitivni efekt u nékterych se spastickou diurézou
e  snizeni extrémni spasticity nejtézsich stavi
o prevence ortopedickych komplikaci — dispenzarizace a 1écba détskym ortopedem
=  konzervativni i chirurgické postupy (vykony na meékkych tkanich DKK, u fixovanych
deformit i na kostech a kloubech)
o komplexni péée — dispenzarizace prislusnym specialistou (foniatr, oc¢af, psycholog,
gastroenterolog..)
= zajistit adekvatni pomtcky (polohovaci zafizeni, invalidni vozik)
= adekvatni vzdélavaci program
= socialni potfeby pacienta a rodiny (socialni pracovnici, rana péce)

Spasticka forma



spasticita — porucha svalového tonu, zvySeni tonického napinaciho reflexu + svalovy hypertonus,

zvySené svalové reflexy, pozitivni pyramidové piiznaky, klonus, ztrata obratnosti a inava

unilateralni (spasticka hemiparéza)

o

o

o

o

o

postizeni stejnostrannych koncetin, horni postizeny vyznamnéji

projevy — postupny rozvoj, v novorozeneckém a kojeneckém veku asymetrie hybnosti, event.
predilekéni drzeni hlavicky, ve druhé poloving prvniho roku zvyraznéni poruchy

motoricky vyvoj (lokomoce, vzpfimovani) zpozdény

dosahnou vétsinou relativné dobie pouZitelné samostatné chiize — typicka hemipareticka chiize,
delsi setrvani na zdravé konceting, cirkumdukce postizené, stejnostrannd horni koncetina byva
ve flexi a pronaci (v lokti a zapésti) — zvyraznéni pii zatézi

muze doprovazet atrofie svald, poruchy jejich ristu — vadné drzeni téla (skolioza)

asociace s epilepsii (az 50%), mentalni deficit jen mirného stupné nebo zadny

pfi¢ina — pre-/postnatalni ischemie ¢i krvaceni v povodi velkych mozkovych cév

bilateralni (spasticka diuréza, spastickd kvadruparéza

o nejéastéjsi forma
o relativné mirné funkéni disledky — chodici pacient s normalnim intelektem, bez senzorického
deficitu, az nejtézsi stavy — lezici se spornym kontaktem s okolim, plna zavislost)
o spasticka diuréza — oboustranna spasticka porucha, vyraznéji DKK, u vSech alespon minimalni
klinicky nélez na HKK
o spasticka kvadruparéza — vyraznéji HK nez DK, nektefi autofi sem fadi pouze nejtézsi stavy
s mikrocefalii a téZkym mentalnim deficitem
O  projevy — postupny rozvoj
=  ¢im dfivéji a napadnéji vzniknou symptomy, tim té€zsi definitivni stav
= lehci bilateralni spastické formy (diuréza) — zpozd'ovani dosazeni vyvojovych milnika
ve 2 a pul roce, abnormalni vybavnost primitivnich reflex, postupny rozvoj
spasticky, pozitivni zndmkou dosazeni bipedalni lokomoce je samostatné lezeni do 2-
3 let, samostatna chiize — v rizném véku, dle tize poSkozeni, typicky charakter
(dipareticka chtize) — chlize po pfednozi/nna $pic¢kach, ptipadné poklesnuti v kolenou,
tézké plano-valgozity nohou, kognitivni poruchy nebyvaji, asi u 1/3 epilepsie
= nejteézsi bilateralni spastické formy (kvadruparéza) — projevy zahy, na urovni
novorozence/kojence, brzy rozvoj spastického syndromu, vyznamna mentalni
retardace
=  typické drzeni koncetin — HK flexe v lokti, pronace ptedlokti, flexe zapésti, ruka
v pést, DK — kyc¢el ve vnitini rotaci, equinovardzni/planovalgézni v oblasti hlezna
= charakteristicky rozvoj ortopedickych komplikaci a kontraktur, na DK tendence
k subluxaci, luxaci, kontraktury adduktorti ky¢le, hamstringti, zkraceni Achillovy
Slachy
o pricny:
=  piedcasné narozeni — CNS postizeni periventrikularni leukomalacii, vyssi stupné peri-
intrakranialniho krvaceni
= udonosenych — nasledek perinatalni asfyxie, prenatalnich infekci, VVV
Dyskineticka forma

pomérné vzacna

vyrazné ménlivy tonus se stiidanim rigidity a hypertonie, v zavislosti na emo¢nim stavu, vyskyt
mimovolnich dyskinéz (choreatiformni nebo atetotické)

2 formy — dystonicka x choreatetoticka

neschopnost zaujmout stabilni polohu — naruSeni hybnych schopnosti, ruseno i mimovolni motorikou

porucha orofacialni motoriky, porucha pfijmu potravy a tekutin, porucha fecovych schopnosti, spousta
ma mentalitu na dobré urovni

jen vzacné rozvoj kontraktur a ortopedickych komplikaci



pticina — jadrovy ikterus, t¢zka porodni asfyxie

Atakticka forma

zpocatku hypotonie, harmonické opozdéni psychomotorického vyvoje

postupné znamky trupové instability, ataxie a poruch rovnovahy

u VVV v oblasti zadni jamy lebecni

s vyraznou mentalni retardaci

vétSina déti zvladne kvalitni bipedalni lokomoci, vétsi problém je zdvazna mentalni retardace

Syndrom ADHD — lehkd mozkova dysfunkce

leh¢i forma poruchy neuropsychického vyvoje, v hrubé motorice se obvykle napadnéji neprojevuje
porucha s deficitem pozornosti a hyperaktivitou (Attention Deficity Hyperactivity Disorder)
rozpoznani v prvnich letech zZivota je obtizné, lze ji diagnostikovat az po tietim roce zivota nebo pozdéji
prevalence 2-18%

poruchy ¢i abnormality chovani a Skolniho prospéchu, vyrazné neurologické ptiznaky chybi, nebo se
najdou jen minimalni projevy az pfi cileném neurologickém vySetieni

deéti nedokazou vyhovét ve vSech pozadavcich ani pfi vynaloZeni znacného tsili po nastupu do zakladni
Skol, n¢kdy jiz i do matetské skoly, to vede ke vzniku sekundarnich obtizi emocnich, psychickych ¢i
charakterovych

déti s ADHD mivaji primérny az nadpramérny intelekt, maji ale poruchy percepce, feci, paméti,
pozornosti a afektivity

patogeneze neni zela jasna

ptiznaky:

o hyperaktivita — déti jsou neposedné, trpi neklidem rukou a vrti se, ve $kole Casto vstavaji pii
vyucovani, nedokazi si hrat a pracovat tiSe, nadmérné mluvi, vyrusuji, reaguji unahlené, bez
rozmyslu

o poruchy pozornosti — maji problém udrzet pozornost ve skole, pfi tlohach i pii hrach, chybi

jim vytrvalost, jsou ¢asto zapomnétlivé, schopnost abstraktniho mysleni je snizend, nechapou
pojmy prostoru a Casu, Casta je koktavost

impulzivita a emo¢ni labilita, nékdy i agresivita

poruchy myslené a feci

specifické poruchy uceni (¢teni — dyslexie, pocitani — dyskalkulie, v pravopise — dysortografie)
neurcité neurologické a EEG pfiznaky

o 0 O O O

asociované obtize — poruchy nalady, Gzkostné poruchy, poruchy uceni, zneuzivani navykovych
latek, motorické poruchy, poruchy osobnosti
rozhodujici je pocatek ptiznakt pfed 7. rokem zivota, jejich trvani déle nez 6 mésicti a nepfitomnost
psychiatrického nebo neurologického onemocnéni
prognéza — 30 — 80% pretrvava do adolescence, v 65% do dospélosti
o zvySené riziko pfetrvani u pozitivni RA, ¢etné komorbidity
o vylouceni ze §koly, malo pfitel, uzivani navykovych latek
o Castéji zptsobuji dopravni nehody, onemocni pfenosnymi pohlavnimi chorobami
terapie:
o psychoterapie
o farmakoterapie:
= psychostimulancia — modulace ptisobeni katecholaminti v CNS — zvyseni
dopaminergni transmise, efektivita v 70%
e pf. metylfenidat, amfetamin, dextroamfetamin
e nu—nespavost, snizend chut k jidlu, bolesti bficha, hlavy



=  atomoxetin — nestimula¢ni inhibitor norepinefrinového transportéru, neni
psychostimulans, §ir$i spektrum ucinku

= antidepresiva

=  klonidin

= neuroleptika

o rezimova opateni — dodrZzovani denniho rozvrhu, minimalizace vyruseni pfi plnéni tikolu,
vhodné pracovni misto, postupné a dosazitelné cile, odmény za pozitivni chovani, adekvatni
aktivity

HYPERTYREOZA

— zvySena syntéza a sekrece hormont §titné Zlazy, neodpovida pozadavkiim organismu

—  klinicka manifestace — projev odpovédi perifernich tkani na zvySeny piisun tyreoidalnich hormont =
tyreotoxikoza

— nejcast&jsi pricina — Al Graves — Basedow choroba

—  pficiny:

o

o

periferni - | TSH, 1{fT4/1{T3
=  autoimunitni — neonatalni, Graves-Basedow, hashitoxiké6za tranzitorni
=  autonomni — toxické adenomy, McCune Albright syndrom
= exogenni — iatrogenni, nadbytek I, 1¢ky (amiodaron, cytokiny..)
= 1TSH, hCG - chorioca, hydatidozni mola
centralni - 1TSH, 1fT4/1fT3
= 1TSH, hCG - adenom hypofyzy (s nadprodukci TSH)
=  rezistence na tyreoidalni hormony

— neonatalni tyreotoxikoza — hyperfunkce v nejutlejsim véku, velmi vzacna

o

patologické matefské imunoglobuliny stimuluji $titnici ditéte ke zbytecné vysokému vykonu,
pii znamé, nebo nerozpoznané mateiské tyreotoxikoze Graves-Basedowova typu
obvykle po zhruba 3 mésicich z organismu zmizi a postupné dochazi ke spontanni tupravé
ptiznaky:

= tachykardie pfesahujici 180 tepti za minutu

= zvySena drazdivost

=  hypertenze

= potivost

=  vahové neprospivani

= struma byva pfitomna, nékdy jde zjistit i exoftalmus a kraniosynostdzu, hepatomegalii

a splenomegalii, mozné je i srde¢ni selhani

diagnosticky jsou vyznamné vysoké hladiny perifernich hormoni §titné Zlazy, suprimované
TSH, pfitomnost protilatek u matky i ditéte
lécba — hyperkinetickou cirkulaci ovliviiujeme podanim B-blokatort, obvykle pouzijeme
Lugoluv roztok ¢i tyreostatika (methimazol, carbimazol, propithiouracyl), nutno fesit spolu
s détskym endokrinologem

— v pozd¢jsim veku — Castéjsi, a to ve forme subklinické spiSe nez manifestni

o

pticinou je nejcasteji autoimunitni tvorba protilatek stimulujicich receptory pro TSH — Graves-
Basedowova nemoc, dale prechodna hyperfunkéni faze tyroitidy a mozny je vysoce nadmérny
ptisun jodu

ostatni pficiny (toxicky adenom, iatrogenni tyreotoxikoéza...) jsou v détstvi vzacné

laboratorné — nejéastéji zvysené hladiny fT4 a T3, vzacné jen T3 a velice nizké hodnoty TSH
1é¢ba — patii do kompetence endokrinologa, prakticky lékar sleduje moznost vzniku
agranulocytozy v prub&hu 1é€by nékterymi tyreostatiky — kontrola KO v tfim&si¢nim intervalu



= konzervativni 1é¢ba tyreostatiky se obvykle planuje na prvni 1,5 — 2 roky, poté
ptichazi v uvahu chirurgické feseni ve smyslu totalni strumektomie s naslednou
substituci

URAZY DETI A JEJICH PREVENCE

uraz — jakékoliv neumyslné/imyslné poskozeni organismu, ke kterému doslo nasledkem akutni
expozice termalni, elektrické, chemické energie a z nedostatku zivotné nezbytnych energickych prvkia
¢i velicin (kyslik, teplo..)

nejcasté)$i pri¢ina smrti hned po imrtnosti perinatalni

v CR do 14 let asi 100 amrti ro¢n&, mezi 14 — 19 az 250 Gmrti za rok

na prednich mistech jsou popaleniny, opafeni, poleptani, otravy, tonuti, pady a urazy pfi sportu ¢i
dopravnich nehodéch

typy:

polytrauma

popaleni, opafeni

vykloubeni, odfenina, zhmozdénina, drobné fiznuti

otrava

tonuti

o O O O O O

pady, poranéni hlavy
nasledky: smrt, nevratné poskozeni mozku, ztrata koncetiny, omezeni hybnosti, ztrata zraku, sluchu,
naru$eni somatického vyvoje, dlouhodoba bolest
psychosocialni nasledky: naruseni psychického vyvoje, expozice extrémnimu stresu, naruseni
rodinnych vztahd, naruSeni socialniho zatazeni (jizvy, deformace), dlouhodoby pobyt v nemocnici
kazdému urazu ptedchazi rizikova situace, kterou mtizeme rozpoznat a vyhnout se ji
priciny:
o smrtelné détské Grazy — asi %2 vznika v souvislosti s dopravnim provozem, druha polovina
v domacim prostedi nebo ve volném case (pady z oken, otravy, opafeniny nebo popaleniny a
tonuti)
o urazy, které nevedou k smrti — v kojeneckém véku pady z ptebalovacich stold, vysokych
zidli¢ek, béhatek, détskych houpacek, opafeniny, aspirace. U mensich déti stoji v popiedi pady
z oken, balkont, ze stromi a patrovych posteli. Opafeniny, popaleniny, fezné rany, poleptani,
otravy nebo duseni plastikovymi sacky
profylaxe — cilena preventivni opatieni mohou vyznamné snizit pocet trazti — informacni kampang,
politicka opatfeni, v§eobecna vychova bezpecnosti

Popdleniny a opareniny — viz 24.

Tonuti

u mensich Casto v zahradnich rybniccich a na koupalistich, u adolescentt pfirodni vodni plochy
patofyziologie — dochazi k laryngospasmu, nasleduje hypoxie, pfi potopeni obli¢eje dochazi i pies
izovolemii k centralizaci krevniho ob&hu se snizenou perfuzi kiize a gastrointestinalniho traktu
o polykani vody vede k hypovolemii a iontovym zméndm v séru, aspirace vody pak nici
surfaktant a pneumocyty
o tonuti je doprovazeno hypotermii, nasledné se pak objevuje hypoxie, ktera vyusti v zastavu
krevniho ob&hu
o lécba — zachrana obéti, zajisténi dychacich cest, zajisténi zilniho vstupu
= pokud chybi spontanni ventilace, okamzité inkubovat a zavést umélou plicni ventilaci



= KPR

=  meéfeni télesné teploty a teplé kryti pacienta, transport do nemocnice
= pfetlakova ventilace s pozitivnim endexpira¢nim tlakem (PEEP)

= ]écba edému mozku

Urazy lebky a mozku — viz 36.

Aktivni prevence

dit¢ neodhadne rizikovou situaci, pfeceni své sily, neposlechne rady

dit¢ se v prubehu zivota nauci rozeznavat rizikova mista, pfedmeéty a situace — nauci se chovat bezpecné
— je nutné ditéti vysvétlovat nasledky neopatrnosti

meélo by si vazit svého zdravi

Pasivni prevence

Casto uraz z nedbalosti dospélého — nevybaveni ditéte ochrannymi pomtickami, nevytvoieni bezpecného
prostoru (v dosahu chemikalie, 1éky, horké, ostré pfedméty)

zabezpeceni mist, zménit mistni dopravni situaci, bezpeéna détska hiisté

odpovédnost rodict, skoly, mésta

Prevence dle veku

predskolak — domov, silnice ulice — poranéni hlavy, popaleni, opafeni, poranéni ust/rti/jazyka/zubti,
otravy, pady

o bezpeény domov, dité¢ pod dohledem
Skolak — skola, domov, silnice, ulice — zlomenin, vykloubeni, poranéni povrchu téla, porannéi hlavy a
smyslovych organt

o veédomi ditéte co je Uraz, znalost rizik a nasledkd, ochranné pomiicky
stitedoskolak — skola, htisté, silnice, ulice — zlomeniny, vykloubeni, poranéni povrchu téla, poranéni
hlavy a smyslovych organt, otravy

o dité zna hodnotu zdravi, vlastniho zivota, rizikové jednani a zodpovédnost



28. Obezita
Hemoragicka nemoc novorozence
Exantémova onemocnéni v détském véku

OBEZITA

—  stale vétsi problém nejen dospélych, ale i u déti, pocet obéznich celosveétove roste
— choroby spojené s obezitou — 2. nejéastéjsi pri¢ina tmrti
—  vice obéznich déti — vyssi prevalence chorob typu KVS onemocnéni, DM 2.typu
—  vétSina obéznich déti zistava obézni i v dospélosti, v patogenezi ma vliv vek, ve kterém dité zacalo
svou tukovou vrstvu zmnoZovat
— vroce 2000 bylo u nas obéznich 6% chlapcti a 5,6% divek ve véku 7-11 let
— procento obéznich se v jednotlivych zemich 1isi, jak kvili zivotnimu stylu, tak i kvli jinym zvyklostem
ve stravovani a mozna i jinym genetickym vybavenim
— pficinou je nabidka energicky pfili§ bohaté stravy, cenové dostupna pro vSechny vrstvy spolecnosti,
utlum fyzické aktivity
—  komplikace — zkraceni doby zivota
— regulace télesné hmotnosti:
o zdravé dité — pfiméfena hmotnost, adekvatni obsah télesného tuku diky rovnovaze mezi
pfijmem a vydejem energie
o jidelni chovani — fizeno centrem hladu — v lateralni hypotalamu, centrem sytosti —
ventromedialni hypotalamus
=  vstupni informace — mechanické signaly (rozpéti zaludku), neurogenni signély (n.
vagus a sympatikus), humoralni signaly (cholecystokinin — CKK, gastrin,
pankreaticky polypeptid)
o v nukleus arcuatus hypotalamu jsou receptory pro:
=  leptin — Inko o obsahu tuku v adipocytech
= inzulin — info o glykémii
= grelin — Inko o naplni zaludku
o afferentni informace aktivuji neurony — orexigenni (stimuluji chut’ k jidlu), anorexigenni (tlumi
chut’ k jidlu)
o pro aktivaci anorexigennih neurond se §tépi poopiomelanokortin vlivem enzymi na
melanokortiny
— posouzeni stavu vyzivy dle télesné vysky a hmotnosti:
o hmotnost vztazena k vysce — percentilovy graf
*  mirnd nadvaha 120 — 130% idealni télesné hmotnosti
= tézka obezita nad 130%
o BMI — hmotnost/vyska?, déti a dospivajici — percentilové grafy BMI
= nadvaha — 85 — 97 percentil, obezita nad 97 percentilem
o télesné slozeni — podil tukové a netukové komponenty
= méfeni koznich fas kalibrem, stanoveni bioelektrické impedance, hydrodenzitometrie
(vazeni pod vodou), USG, CT, MR
— BMI i tloustka koznich fas se méni, ob&é hodnoty se zvySuji béhem 1. roku a dité vypada tlusté, naopak
kolem 6. roku zivota klesaji a dité se jevi hubené, poté se obé hodnoty opét zvysuji
— dulezité je vékové obdobi, v némz zmény nartstu zaéinaji, to je individudlni a je pravidlem, ze ¢im
diive dochazi k narstu BMI i vrstvy podkozniho tuku, tim je stupeil obezity vétsi
— béhem vyvoje ditéte také ubyva vody a nariistd mnozstvi svaloviny a tuku



tukova tkan patfi k nejvariabilnéjsi tkani organismu, je ovlivnéna genetickymi a zevnimi faktory,
podstatné je i rozlozeni tukovych vrstev, uvadi se, Ze centralné ulozené tukové vrstvy maji vztah
k pozdéjsimu riziku kardiovaskuldrnich chorob
pri¢iny obezity:
o zdravé dité se nepfejida, pfirozena regulace piijmu a vydeje — ochrana pfed obezitou
o nejéastéjsi pri¢ina — nabidka chutové atraktivni potravy s vysokym obsahem energie a
nedostatek pohybu = obesitas simplex, 50 — 90% genetické faktory
o vzacngji — sekundarni obezita
= patologické stavy — naruSeni rovnovahy piijmu a vydeje
= hypotyredza — snizeni bazalniho metabolismu
= nadbytek kortizolu (Cushingova nemoc a syndrom, kortikosteroidy) — nadmérna chut’
k jidlu
= deficit GH — ubytek svalové hmoty, nadbytek tukové tkané
= organické 1éze III mozkové komory — nddor, operacni vykon, vyvojové anomalie,
trauma — poruseni ventromedialniho hypotalamu — porucha centra sytosti —
permanentni chut k jidlu
=  Prader-Willi syndrom — hyperfagie az jidelni obsese — primarni hypothalamicka
deregulace
= jiné syndromy — Alstrémutv syndrom, Carpenter syn, Cohen sy
=  sekundarni hypothalamicka deregulace — pfi 1é¢bé nékterymi psychofarmaky
=  monogenné podminéné defekty hypothalamické signdlni drahy -Casny nastup tézké
obezity, obtizné zvladnutelna, abnormalni chut’ k jidlu, vzacné poruchy leptinu,
leptinového receptoru
déti s prostou obezitou maji obvykle sttedni/vyssi vzrist
sekundarni obezita — sniZzend ristova rychlost, opozdéné biologické zrani
v poslednich letech je poukazovano na vyznam leptinu, proteinu, ktery reguluje chut’ k jidlu, ale i
energeticky vydej, je produkovéan v adipocytech a plisobi na receptory v hypotalamu a v riznych jinych
tkanich. Jeho hladina ma denni cykli¢nost, vysoka je do 32 dnti po narozeni, zavisi na BMI, kdy vyssi
hladiny koreluji s vy$§im mnozstvim tuku. V prepubertalnim a pubertalnim obdobi se objevuje
leptinova rezistence, ¢cimz dochazi k vytvareni energetickych zasob pro prudky pubertalni rist
obecné je hlavni pfi¢inou nadmérny energeticky piivod a maly energeticky vydej
diagnéza — anamnéza, klinické vySetieni
o laboratof — TSH, odpad kortizolu v mo¢i, sérova hladina kortizolu, IGF-I, PTH, cytogenetické
a molekularni vySsetieni
o MR pii suspektni organické 1ézi hypotalamu
RF — obezita jednoho z rodi¢t, rasa, snizeny pohyb, stravovaci navyky, nepravidelny piijem potravy,
Zivot ve mésté
nasledky:
o  zatéz kostniho systému — zmény na patefi (skolidza, kyféza), na dolnich koncetinach (genua a
coxa vara), ploché nohy, artrozy
varixy na DKK
cholelithidza, jaterni steatoza, dyslipidémie
Pickwickiv syndrom s respiracni a kardidlni insuficienci

o O O O

psychické problémy — deprimovanost odlisSnym vzhledem, strani se vrstevnikt, vyhybaji se
fyzické aktivité, dostavaji se do role Skolnich $askul, predvadéji se
hypertenze, hypertrofie srdce, pozdéji ICHS
metabolické zmény — Casné aterosklerotické zmény, rozvoj inzulinové rezistence a glukozové
intolerance, DM 2 typu
o urychleny rist, Casnd menarche
terapie — vetSinou je nutno zménit zivotni styl celé rodiny, upravit jidelnicek, zvysit fyzickou aktivitu
o navodit u ditéte snahu upravit svou hmotnost, pfipravit mu denni rozvrh



lazenskeé 1écebny, letni tabory (Casty jo-jo efekt)
5 porci jidla denné s thradou zivin nutnych pro rust a rozvoj ditéte, ale vzdy s vybérem druht
jidla s mensi energetickou hodnotou
o nutnost denni fyzické aktivity — ty druhy, které nezatézuji kostni a kloubni systém — chtize (ne
beh), jizda na kole a plavani
o léky pro détsky vék nejsou k dispozici
prevence — podpora kojeni, pravidelny piijem potravy, nenutit do jidla, neodménovat jidlem, po 2. roce
zivota z plno na nizkotuéné mléko, pravidelna fyzicka aktivita

HEMORAGICKA NEMOC NOVOROZENCE

krvaciva nemoc novorozence, koagulopatie z nedostatku vitaminu K
typické krvacivé onemocnéni novorozeneckého véku
u starSich déti vzacnéjsi, v souvislosti s poruchou vstiebavani tukti nebo po dlouhé ATB 1écbé, pii
predavkovani warfarinem ¢i pii otravé latkami s i€inkem antagonistll vitaminu K
vitamin K je nezbytny pro gama-karboxylaci prekurzoru faktori II, VII, IX a X a inhibitord — proteinu
CasS
pti jeho deficitu dochézi k tvorbé proteinil s nedostate¢nou aktivitou
u novorozence je snizena zasoba vitaminu K v jatrech i jeho plazmaticka koncentrace — s tim souvisi
snizena aktivita faktorti zavislych na vitaminu K
matefské mléko obsahuje snizené mnozstvi vitaminu K, coz muze vést u plné kojenych déti k dalsimu
poklesu K-dependentnich faktorti
ptic¢ina — nedostatek vitaminu K u jinak zdravych novorozencii, mtize byt potencovan nedostatecnou
vyzivou nebo antikonvulzivni lé¢bou matky béhem téhotenstvi, parenteralni vyzivou nebo ATB terapii
novorozence
klinicky obraz:
o krvaceni do sliznic, gastrointestindlniho traktu nebo rozsahlym kefalhematomem u zdravého
novorozence, pozdni forma mtize postihnout i kojence
kefalhematomem, krvacenim z pupeéniku, do GIT a intrakranialnim, intraabdominalnim a
intrathorakalnim krvacenim. Casta je souvislost s podanim 1ékti matce v obdobi pied porodem
(warfarin, antikonvulziva)
o klasicka forma — vyskytuje se béhem prvniho tydne po narozeni a projevuje se krvacenim do
GIT, z pupecniku, po odbérech nebo i krvacenim do CNS
o pozdni forma — mize postihnout novorozence a kojence az do 6 mésict véku, divodem je bud’
nedostatek vitaminu K v matefském mléce, nebo mtize byt sekundarni pifi poruse vstfebavani
(prijmy, malabsorpce, cholestaza)
diagnoéza — klinicky obraz a laboratorni nalez, typické je vyrazné prodlouzeni PT pfi mirném
prodlouzeni APTT, normalni hlading fibrinogenu a obvyklém poctu trombocyti
o diagnozu podpoii ucinek podaného vitaminu K
terapie — po dodani vitaminu K dochazi béhem nékolika hodin k upravé hodnot
o utézsich forem se podava zmrazena plazma
o u zivot ohrozujiciho krvaceni se podava protrombinovy koncentrat nebo rekombinantni
aktivovany f. VII
u pozdni, sekundarni, formy je nutna 1é¢ba zakladniho nemocnéni
u zivot ohrozujiciho krvaceni — vitamin k Img/kg i.v. — G€inek za 1 hodinu po podani
i.v. podani zvysuje riziko jadrového ikteru — musi byt jednoznacna indikace k takovému
podani
alternativa aplikace — s.c., i.m.
podani Cerstvé krve/krevnich derivati s vysokym obsahem koagulacnich faktorti



— prevence — aplikace 1 mg vitaminu K i.m. po porodu v§em novorozenctim, u kojenych — 1 mésic per os
1x tydné 1mg, poté 0,5 roku/po dobu kojeni 1mg mési¢né
o dostatecna prevence pro klasickou a pozdni formu
o u casné formy se doporucuje, pokud je to mozno, vysadit u matky léky s efektem na
hemostazu plodu, event. aplikovat vitamin K matce pied porodem
— prognoza — letalita pozdni formy az 20%

EXANTEMOVA ONEMOCNENI V DETSKEM VEKU

—  viz.ot. ¢. 10



29. Onemocnéni jater a Zluovych cest
Hydrocefalus
Diseminovana intravaskularni koagulopatie

ONEMOCNENI JATER A ZLUCOVYCH CEST

—  Casta v détském veéku, vrozena nebo ziskana

—  priznaky jaternich onemocnéni:

o

hepatomegalie, splenomegalie, ikterus, hemoragicka diatéza, portalni hypertenze, kolateralni
ob¢h, encefalopatie, palmarni erytém, teleangiektazie v obliceji, hepatorenalni syndrom,
endokrinni zmény

—  vySetfeni:

o

o

o O O O O O

aktivita AST, ALT, GLD v séru (integrita jaternich bunék))

albumin, cholinesteraza, koagulaéni faktory, transferin, haptoglobin, ceruloplazmin (synteticka
funkce)

ALP, bilirubin, cholesterol, triglyceridy, lipoprotein, zlu¢ové kyseliny (biliarni exkrece)

Ig, HLA-B8, ANA, AMA, SMA (imunologie)

hepatitida A, B, C, D, HSV, CMV, EBV, toxoplazmdéza (serologie)

dalsi — sérovy ferritin, odpad Cu v mo¢i, al-antitrypsin, al fetoprotein, AK v séru, potni test
USG, RTG, CT, radioizotopové vysetieni, cholangiografie, angiografie

jaterni biopsie

Nekonjugované hyperbilirubinémie

a) Crigler-Najjariv syndrom 1. typu

vvvr

komplikace (jadrovy ikterus)
porucha konjugace bilirubinu — nemtize byt vylouceny ledvinami
projevy — ikterus, prudky vzrist nekonjugovaného bilirubinu béhem prvnich hodin Zivota,
bezbarva zluc, stolice hnéda (pfestup nekonjugovaného bilirubinu stfevni sliznici), moc je
svétla/bez bilirubinu)
— bez terapie — jadrovy ikterus
dg — jaterni funkéni testy (nenapadné)
— histologie jater
— chybi aktivita UDPG-transferazy ve tkani
terapie — fototerapie + vyménné transfuze, transplantace jater
progndza — zvySena mortalita a morbidita v prvnim roce

b) Crigler-Najjariiv syndrom 2. typu

AD, parcialni defekt UDPG-transferazy v hepatocytech — mirna nekonjugovana
hyperbilrubinémie, je ovlivnitelna fenobarbitalem

projevy — ikterus, méné vyjadfen, zlu¢ a mo¢ zbarvena, prikaz konjugovaného bilirubinu
diagnoéza — jaterni funk¢ni testy, histologie jater, snizend aktivita UDPG-transferazy
terapie — indukce enzymu — fenobarbital

¢) Gilbert-Meulengracht syndom

benigni, AD, nekonjugovana hyperbilirubinémie, intermintenti projevy ikteru

3% populace

redukovana aktivita UDP-transferazy na 10-30% normy

projevy — ikterus ¢asto chybi — vyvolan infekty, psychickou nebo fyzickou zatézi, hladovénim
— stolice vybarvena, moc svétla



dg a terapie jako b)

Konjugované hyperbilirubinémie

—  familiarni — A, B

— hepatocelularni poskozeni — infekce, neonatalni hepatitidy, toxické, metabolické onemocnéni

— obstrukce Zlucovych cest — onemocnéni extra/intrahepatalnich cest, cholestaticky syndrom
a) Dubin-Johnson syndrom

AR, ptima hyperbilirubinémie, dobra prognoza, porucha vylucovani konjugovaného bilirubinu
do Zlu¢i
hepatocelularni porucha sekrece
projevy — zacatek mozny v kazdém véku, dg vétsinou v 10. roce
— akutni zhorSeni — teploty, nevolnost, zvraceni, bolesti bficha, tmava mo¢, vybarvené
stolice, hepatomegalie
dg — konjugovana hyperbilirubinémie, cholecystografie, histologie jater
terapie — zadna, pouze v akutni krizi

b) Rotoruv syndom

Cholestdiza

AR, pfima hyperbilirubinémie, nejsou bolesti bficha, pozitivni cholecystografie
projevy jako A, krom¢ bolesti biiha
dg, terapie — jako A

a) Neonatalni hepatitida (obrovsko-bunécna)

cholestatické onemocnéni v prvnich 3 mésicich zZivota
infek¢ni/neinfekéni procesy, charakteristicky histologicky obraz, bez transplantace $patna
prognéza
v 50% idiopaticka
infekéni — HBV, HCV, CMV, rubeola, HSV, parvovirus B19, bakterie (E.coli, Staph. aureus..),
protozoa (toxoplazmdza) — transplacentarn€, postnatalné, porod
neinfekéni — metabolické, toxické faktory
projevy — postnatalni cholestaza — ikterus, odbarveni stolice, tmava mo¢, hepatosplenomegalie
— protrahovana — pruritus, neprospivani, osteopatie, deficit vitamini
dg — konjugovana hyperbilirubinémie, zvySené transaminazy, zvysené cholestatické enzymy,
cholesterol a zlu¢ové kyseliny, koagula¢ni porucha
— mikrobiologie — agens, protilatky
— histologie
u vétSiny rychla progrese do biliarni cirhozy
terapie — mozna jen u bakterialni, fenobarbital, kyselina ursodeoxycholova zmirni cholestazu
— suplementace vitaminti, minerali, stopovych prvka
— transplantace

b) al-antitrypsin deficit

nejcastéjsi pri¢ina genetického onemocnéni jater — miize vést k cholestatickému onemocnéni
jater nebo k plicnimu emfyzému
inhibitor riznych proteaz
projevy — jiz novorozenec — cholestaticky ikterus, acholicka stolice, hepatosplenomegalie,
pruritus, 10% zavazné jaterni postizeni (porucha syntetickych funkci, ascites, krvacent,
dystrofie

— u vétSiny benigni jaterni onemocnéni

— plicni onemocnéni v pozadi (hlavné pokud nekouit)
dg — elektroforéza bilkovin, snizeny al-antitrypsin v séru, histologie jater
terapie — prevence — Casna eliminace cigaretového koute



— v dospélosti substituce al-antitrypsinu (bronchialng, i.v.))
— transplantace jater u fulminantniho prib&hu

¢) Intrahepatalni hypoplazie zlucovych cest

AD, hypoplazie intralobuldrnich portalnich zlucovych cest
syndromova fora (Alagilletiv sy) + dysmorfie obliceje, abnormality skeletu, o¢i, srde¢ni vady
nesyndromova fotma — bez pfidruzenych abnormalit
projevy — chronicka cholestaza

— ikterus — Gprava béhem prvnich mésict

— od 3 — 4 mésice — uporny pruritus

— vyrazna hypercholesterolémie — 2-3 rok kozni xantomy

— chronicka malabsorpce — def, vitaminu K — intrakranialni krvaceni

— extrahepatalni manifestace
diagnoza — hypercholesterolémie, zvySené lipoproteiny, Zluc¢ové kyseliny, histologie jater
terapie — symptomaticka — cholestaza, transplantace

d) Extrahepatalni atrézie Zlucovych cest

nejcastéjsi pri¢ina neonatalni cholestazy
fibrézni obliterace extrahepatalnich cest s parcialni/kompletni atrézii extrahepatalnich
zluCovych cest
Castéji u divek, v 10% dalsi malformace
projevy — ve 2 — 3 tydnu ikterus, ptima hyperbilirubinémie
— mo¢ vzhledu piva, stolice stiidavé vy-/odbarvené, hepatomegalie — tuhé konzistence
— trvaly pruritus po 4. mésici — prvni znamky jaterniho selhavani
— neprospivani
— u nelécenych — biliarni cirhdza, umiraji ped 2. rokem na jaterni selhani
dg — konjugovand hyperbilirubinémie, zvySené ALP, zlu€ové kyseliny, cholesterol, lipoprotein
— snizena koncentrace vitaminu rozpustnych v tucich
— USG, scintigrafie
terapie — bez cirhozy — hepatoportoenterostomie, transplantace
progndza — bez operace infaustni

e) Cholelithiaza

Virové hepatitidy

Jaterni absces

prikaz konkrementi ve Zluéniku nebo zlucovych cestach
etiologie — bilirubinové kameny — pifi hemolytickych onemocnénich, infekcich s hemolyzou
(sepse, Sok)

— smiSené cholesterol-bilirubinové kameny (recidivujici cholecystitidy, neonatalni

sludge, hyperCa, CF, vrozené stenozy zlucovych cest)

— cholesterolové kameny — obezita, HAK, hyperCH, cirh6za
projevy — kolikovité bolesti nadbiisku, vystielovani do pravého podzebii, do zad, nauzea,
zvraceni, Spatné tolerovani tukd

— konkrement v choledochu — ikterus

— komplikace — recidivujici cholangitidy, cholecystitidy, obstrukce s cholestazou
dg — leukocytoza, 1yGT, LAP

— USG, RTG (rtg kontrastni)
terapie — kyselina ursodeoxycholova

— LERV, ERCP

— chirurgie
prognéza — dobra, recidivy

— hnisava 1éze jaterni tkan€ po invazi bakterii hematogenni/bilidrni cestou



etiologie — septicka granulomatéza, imunodeficity, sepse, infekce dutiny bfisni, ascendentni
cholangitida, penetrujici poranéni, postoperacné

o streptokoky, stafylokoky, enterokoky, E. coli, Klebsiella, Pseudomonada, proteus
projevy — nespecifické — nevolnost, zvraceni, ubytek vahy, teplota, bolesti pravého podbfisku, citlivi
hepatomegalie, piilezitostné mirny ikterus
dg — zvysSena sedimentace, leukocytdza, posun doleva

o variabilita laboratofe

o hemokultura, USG, CT, MR

terapie — chirurgicka drenaz, systémova ATB terapie

Fulminantni selhdni jater

puvodné zdrava jatra — béhem 6 mésici snizeni syntetickych jaternich funkcei s/bez encefalopatie
patogeneze — agens — poskozeni hepatocytll — nekréza — eliminace, poté:
o regenerace — restituce ad integrum
o inhibiéni — selhani
etiologie — infekce, intoxikace (HSV, CMV, EBV, HAV, HBV, HCV, sepse, metabolické poruchy,
ischemie, VVV srdce, myokarditida, asfyxie, intoxikace — paracetamol, valproat)
jatra — rozsahlé nekrozy hepatocytl, ¢astecné/tplné chybéni bunék bez znamek regenerace, zZlu¢ovody
patrné pti rozpadu okolni tkan¢, zanétliva infiltrace portalnich poli a parenchymu
CNS - 40% edém mozku
projevy — progrese ikteru, hepatomegalie, anorexie, zvraceni, krvaceni, foetor hepaticus, ascites
o ptiznaky encefalopatie — neklid, hyperreaktivita, zmatenost, letargie, zastfené védomi, apatie,
stupor, koma
o hepatorenalni syndrom — renalni selhani
dg — hyperbilirubinémie, zvyseni transaminédz
o poruseni syntetické funke — hypoalbuminémie, snizeni cholesterolu
o hyperamonémie
o hypoglykémie
komplikace — ascites, zivot ohrozujici krvaceni, hypoglykemické koma, renalni selhéni, elektrolytovy
rozvrat, hypoxie, kardialni dekompenzace, Sok, edém mozku
terapie — poskozeni neni reverzibilni
o podpurna — redukce bilkovin, dekontaminace stfeva (neomycin, laktuldza), redukce, produkce
NH3, substituce elektrolytt a tekutin, zvySeni glykémie, feSeni acidozy, UPV, vitamin K,
koagula¢ni faktory, trombocytarni koncentraty
= NE sedativa
=  ATB — prevence sekundarni infekce
= rendlni selhani — hemodialyza
o transplantace
o ve stadiu edému mozku neni mozna terapie

prognoza — velmi vazna, bez transplantace 85% Gmrtnost

Jaterni cirhoza, portdlni hypertenze

jaterni cirhdza — uzlovita pfestavba jaterni tkdn€, zmnoZzeni pojivové tkané, tvorba jizev
portalni hypertenze — trvaly vzestup krevniho tlaku v portalni zile nad 7mmHg
etiologie — postnekroticka cirhdza — hepatitidy
o biliarni cirhdza — atrézie Zlucovych cest, CF, primarni sklerotizujii cholangitida
o genetické onemocnéni
o portalni hypertenze — pre-, intra-, post- pfiiny
patogeneze — zvySeni tlaku v portalnim fecisti — zvySenym prutokem krve a zvySenym odporem
o cirhoza — hyperdynamicka cirkulace — zvySeni prutoku portalni venou

projevy:



o kompenzované onemocnéni — symptomy zakladniho onemocnéni + neprospivani, deficit
vitaminQ

btisni — hepatosplenomegalie, ascites, caput medusae (paraumbilikalni kresba)
hemodynamické — portalni hypertenze, kolateralni ob&h, pavouckové névy, palmarni erytém
plicni — hypoxie, portopulm. kolateraly

o O O O

dekompenzace — periferni edémy, ascites, jaterni encefalopatie, foetor hepaticus, ikterus,
krvaceni, TCP, granulocytopenie
komplikace — ascites, jicnové varixy, malabsorpce, krvaceni, encefalopatie, endokrinni poruchy, vyssi
sklon k infekcim, cholelithiaza, renalni selhani
dg — hyperbilirubinémie, zvys$ené transaminazy, hypoalbuminémie, snizeni koagulaénich faktori
o USG, jaterni biopsie, esofagogastroduodenoskopie
terapie — 1é¢ba zakladniho onemocnéni
o oSetfeni komplikaci
o transplantace
o akutni krvaceni z varixil — sniZeni portalniho tlaku — somatostatin, oktreotid
o ascites — restrikce soli a tekutin - + spironolakton

progndza — zavisla na 1é¢bé zakladniho onemocnéni

Reyeinv syndrom

nezanétliva encefalopatie nejasné pficiny

edém mozku, difuzni drobnokapénkova steatdza jater v pribéhu virového infektu nebo planych nestovic
predispozice — virovy infekt — plané neStovice, chiipka A, B

uziti ASA

toxiny — herbicidy, insekticidy, aflatoxiny

@)

o geneticka predispozice

o mitochondridlni porucha
jatra — drobnokapénkové ztukovaténi — bila jatra, snizeni glykogenu, chybi nekrozy, znamky zanétu
CNS — edém a léze neuronti, bez zanétlivého/infekéniho procesu
projevy — nékolik dni po banalni infekci — zvraceni, porucha védomi (5 stupntl) az bezvédomi, behem
nékolika hodin progrese konu mozkového kmene — exitus letalis

— 1. letargie, spavost, zvraceni, zndmky jaterni dysfunkce

— 2. hluboka letargie, zmatenost, delirium, hypoventilace, hyperreflexie

— 3. koma, zachvaty kieci, dekortikacni rigidita, normalni reakce zornic

— 4. centralni kieCe, hluboké koma, decerebraci rigidita, nereagujici zornice

— 5. koma, ztrata Slachovych reflexti, zastava dychani, chabé obrny stiidané decerebraci

rigiditou, rovna linie na EEG

dg - 1 transaminazy, CK, LD, hyperamonemie, hypoglykémie, koagula¢ni porucha nereagujici na
vitamin K, volné MK, laktat, pyruvat v plazmé zvysen, histologie
terapie — JIP

— cil — eliminace edému mozku — restrikce tekutin, hypoventilace, dexamethazon nebo manitou

— prevence hypoglykémie . infuze glukozy

— podpirna — UPV, Gprava metabolismu, antikonvulzivni terapie (diazepam, fenytoin), sedace,

relaxace, analgezie

— udekompenzovaného krevniho obéhu — katecholaminy

— dekontaminace stfeva — neomycin, laktulozy)
prognoza — st 1 — dobra

— nepfizniva — hyperamonemie, prodlouzeni PTT

— st. 2 a3 - vyléCeni mozné, ale pretrvaji neurologické a psychické nasledky

— st.4a5—vice nez 72% mortalita



Wilsonova nemoc

AR, porucha metabolismu Cu (transportni defekt, snizeni sekrece Cu do zluce — toxické hromadéni
v jatrech, mozku, ledvinach a rohovce)
u déti jaterni ptiznaky, dospéli — neuropsychické priznaky
prechod do multilobarni cirhézy s portalni hypertenzi
CNS - do ncl. caudatus a lentiformis
o¢i — Kayser-Fleischertiv prstenec (u déti vzacny)
projevy — vzacng pred 6 rokem
o jaterni — hepatosplenomegalie, zvraceni, unava, snizeny vykon, prchavy ikterus, ascites,
zvySena krvacivost, cirhdza
o neurologické — vyjime¢né pied 12 rokem, $patna fe¢, zhorSeni pisma, hypersalivace
dg — celkova méd’ v séru snizena x volna méd’ zvysena
o ceruloplazmin sniZen, zvySené vylu¢ovani Cu do moci, zvySena koncentrace v jatrech
terapie — d-penicilamin, trientine, zinek (snizuje absorpci Cu), transplantace jater
progndza — neléceni — velmi Spatnd, terapie — délka Zivota neomezena

Autoimunitni procesy
a) Al hepatitida
b) Primarni sklerotizujici cholangitida

—  chronické progresivni hepatobiliarni onemocnéni neznamé etiologie
—  fibrotizujici zanét (destruktivni) intra i extrahepatalnich zlucovych cest
— u déti — manifestace — cholestatické jaterni onemonéni
— vy$si incidence
— projevy — bolesti bficha, tinava, nechutenstvi, hubnuti, pruritus, prijmy, tenesmy, enterorrhagie
— provazena vyskytem nespecifickych stfevnich zanétt az v 80% (90% UC, 10% CN)
— u né€kterych — hepatosplenomegalie, ikterus, ascites, pavouckové névy, otoky
— dg - zvySené GMT, transaminazy, konjugovana hyperbilirubinémie
— protilatky, u 90% p-ANCA
— histologie — obraz chronické hepatitidy s portalnim zanétem a fibrézou, zmnozeni a
degenerativni zmény Zlucovoda, koncentrické periduktalni fibrozy
— zobrazovaci metody — striktury, prestenoticka dilatace zlu¢ovych cest — USG, RTG,
ERCP, MRCP
— terapie — jako AIH (imunosuprese)
— ursodeoxycholova kyselina
— transplantace jater, biliarni dilatace/stent
— progndza — horsi nez AIH

¢) Primarni biliarni cirhoza

— postizeni intrahepatalnich Zluc¢ovoddi, cholestaza

— prikaz antimitochondridlnich autoprotilatek (AMA

— Unava, svédéni, ikterus

— histologicky — zanétlivé zmény, destrukce a zanik nitrojaternich malych zlu¢ovodu, poSkozeni
a zanik hepatocytt, prechod do cirhozy

— v casné fazi — UDCA, dale 1écba projevi a komplikaci

Onemocnéni Zlucniku

anomalie zlu¢niku:

o Akutni hydrops — v pribéhu akutni infekce, sepse, Kawasakiho nemoci
=  horecky, ikterus, hmatny zluénik
=  ]écba — konzervativni, chirurgie jen pfi gangréné

o Cholecystitida — G+ a G- bakterie, paraziti



= u vaskulitid, Wilsonovy nemoci
=  ATB, dostatecna hydratace
o Cholelithiaza

o Extrahepatélni atrézie zZlu¢ovych cest

HYDROCEFALUS

skupina onemocnéni charakterizovana rozsitenym komorovym systémem, jako nésledek poruchy
cirkulace mozkomi$niho moku, poruchy resorpce, vzacnéji jeho produkce

vyskytuje se u asi 3 novorozencii z 1000, ve 25% ptipadl je vrozeny nebo spojeny s defektem neuralni
trubice

mozkomisni mok je produkovan piedevsim v choroidalnich plexech postrannich mozkovych komor a
ve III a IV komote a 25% se tvofi mimo plexus choroideus

u zdravého ditéte se vytvoii asi 20 ml likvoru za 1 hodinu, celkové mnozstvi likvoru je asi 50 ml
anatomie — spojeni postrannich mozkovych komor s III komorou zajist'uji foramina interventricularia
(Monroi), IIT komoru se IV spojuje aquaeductus cerebri (Sylvidv kanal), IV komora je dale spojena se
subarachnoidealnim prostorem dvéma postrannimi otvory (apertures laterales ventriculi quarti —
foramina Luschkae) a jednim kaudalnim otvorem (apertura mediana ventriculi quarti — foramen
Magendi)

cirkulace likvoru — postranni mozkové komory — III — IV — subarachnoidalni prostor — cirkulace

v subarchanoidalnim prostoru mozku — subarachnoidalni prostor michy

formy hydrocefalu:

o  vnitini — rozsifeni komor

o vngjsi — rozsifeni subarachnoidalnich prostor

o  komunikujici — rozsifeni komor i subarachnoidalnih prostor pfi zachovalém spojeni vnitiniho a
vnéjsiho likvorového prostoru

o hydrocefalus ex vacuo — kompenzatorni rozsifeni mozkomisnich prostor pii primarni atrofii
mozkové tkané

etiologie:

o vrozeny — miiZze vzniknout pii stendze akvaduktu, atrézii foramina Luschkae nebo Magendi,
pti kongenitalnich intracerebralnich expanzivnich procesech, u Arnoldovy-Chiariho
malformace, Dandyho-Walkerové syndromu (cysta IV komory), uranium bifidum, nasledek
prenatalnich infekci (CMV, toxoplazmoza)

o ziskany — po intraventrikularnim krvaceni, intracerebralnich zanétech s postizenim ependymu,
pfi jizveni po meningitidach nebo u tumort zadni jamy lebecni a papilomt choroidalniho
plexu (nadmérné produkce likvoru)

patogeneze — vznika nepomérem mezi produkei a resorpci mozkomisniho moku, napf. pii:

o obstrukci cirkulace (nejcastéjsi)

o  snizené resorpci

o zvySené produkci — zejména u nadort choroidalniho plexu (papilomy, karcinomy),
predpoklada se i podil obstrukce a hyporesorpce (po opakovaném drobném krvaceni z nadoru)

klinicky prubéh — diky neuzavienym $§viim dochazi u kojenct k napadnému zvétSeni hlavy, fontanela je
velka a napjata

o ptiznaky zvySeného intrakranialniho tlaku — zvraceni, nechutenstvi, podrazdénost, zvySena
citlivost na dotek a pronikavy pla¢

o priznak zapadajiciho slunce s viditelnou sklerou nad iris pfi posunuti bulbt kaudalné, je to
nasledek utlaku stropu orbity a parézou vertikalniho pohledu
vyklenuti ¢ela, zvyraznéni Zilni pletené a ztenceni kosti lebky
méstnani papily je vzacné, ¢astéji se vyskytuje atrofie optiku a strabizmus
u star$ich déti s uzavienymi §vy jsou jiz na zacatku v popiedi znamky zvySeného
intrakranidlniho tlaku — zmény chovani, bolesti hlavy, zvraceni nalaéno a méstnava papila,



dochazi k dehiscenci §vi, nedojde-li v¢as ke snizeni tlaku, vznika nebezpedi utlaku v oblasti
foramen magnum s kieCemi a vegetativni deregulaci
diagnostika — pravidelné méfeni obvodu hlavy a zaneseni do percentilového grafu
o UZ hlavicky — rozsiteni komor
o oftalmologické vysetfeni — méstnava papila, krvaceni do fundu, chorioretinitida pfi
intrauterinnich infekcich
o MR mozku, detailni zhodnoceni
dif. dg. — familiarni makrocefalie, chronicky subduralni hematom, hydranencefalie, megalencefalie u
stfadavych metabolickych chorob
1écba — vétsinou je nutna extrakranialni drendz likvoru zavedenim ventrikuloperitonealni nebo
ventrikuloatrialni spojky
o casté komplikace po zavedeni spojky: obstrukce spojky fibrinem ¢i choroidalnimi klky,
rozpojeni systému, infekce, dysfunkce ventilu (insuficience drenaze s piiznaky nitrolebni
hypertenze nebo jako nadmérna drenaz s bolesti hlavy a celkovou nevoli)
progndza — je Casto spojen se zdravotnim postizenim, pti v€asné chirurgické intervenci lze prognézu asi
u 70% pacientli vyhodnotit jako pfiznivou, psychicky vyvoj nemusi byt ovlivnén, pozdéji presto
vznikaji ¢asteéné poruchy vykonnosti a napadnosti v chovani

DISEMINOVANA INTRAVASKULARNI KOAGULOPATIE

znaci vzdy komplikaci jinych stavil
jedna se o konzump¢ni koagulopatii, charakterizovanou abnormalné zvys$enou generalizovanou aktivaci
koagula¢niho systému, ktera vede k ukladani fibrinovych depozit v mikrocirkulaci a poklesu
trombocytu, fibrinogenu a koagulacnich faktori
klinicky se projevuje organovym postizenim a krvacenim
klicovy moment je nadprodukce trombinu, ktery kromé pfemény fibrinogenu na fibrin také aktivuje
faktory V, VIII, XIII a krevni desticky. Trombin je nejcastéji aktivovan zevni cestou a to plisobenim
tkanového faktoru na VII
neregulovana tvorba trombinu a depozita fibrinu v cirkulaci jsou stimulem pro aktivaci fibrinolytického
systému
vystupiiovana fibrinolyza spolu s nizkou hladinou faktord, spotfebovanych pfi aktivaci koagula¢niho
systému, vede ke krvaceni
etiologie — infekce, sepse, polytraumata, popaleniny, hemolytické transfuzni reakce, t&zka jaterni
onemocnéni, rozsahlé tkanové nekrozy, nadorova onemocnéni, rozsahlé cévni malformace,
autoimunitni choroby
projevy:
o od asymptomatické formy az po obraz Soku a smrti
o akutni forma — rozviji se béhem nékolika minut az hodin, krvaceni mize byt mirné az zivot
ohrozujici
=  krvaceni ze star§ich ran a vpichd, krvaceni do kiize
= purpura fulminans — nejtézsi forma, krvaceni do kiize s hore¢kou a hypotenzi
= trombozy vedou k postizeni ledvin, jater, plic a CNS s poruchou jejich funkce
=  gangréna na koncetinach pfi okluzi vétSich cév
= krvaciva a tromboticka slozka mohou byt pfitomny souc¢asné, nebo miize jedna z nich
prevladat
o chronicka forma — rozviji se béhem dni az tydna
= uvelkych vaskularnich malformaci, chronickych zanétlivych onemocnéni,
nadorovych onemocnéni
=  klinicky asymptomaticka
=  mize piejit ve formu akutni s velmi rychlym pribéhem
laboratorni vySetfeni:



o krevni obraz, natér (fragmentované erytrocyty), PT, APTT, fibrinogen, D-dimery, antitrombin
(klesa)
o pocet trombocytl, APTT a PT se prodluzuje
diagnéza — nutné na DIC myslet u pacientd v t¢zkém stavu s neo¢ekavanym krvacenim, piiznaky
organového postizeni a nebo znamkami cytokinové reakce (tachykardie, hypotenze, Sok)
dif. dg. — fulminantni jaterni selhani, mikroangiopaticka hemolyticka anémie, jiné formy
trombocytopenie
terapie:
o odstranéni pfi¢iny, kterd k DIC vedla
o stabilizace ob¢hovych parametri, pfiméfena ventilacni podpora a diuréza
o substituce krevnimi produkty pro dosazeni hemostaticky ti€innych hodnot koagulac¢nich
faktord, fibrinogenu a trombocytt ( nad 50 * 10 litr)
Cerstveé zmrazena plazma pfi krvacivych projevech a prodlouzeni PT
substituce AT spolu s heparinem brani nadmérné aktivaci (cilem je 100-120% AT) (hlavné u
chronické formy)



30. Akutni nefriticky syndrom — akutni postinfekéni glomerulonefritida
Diferencidlni diagnostika Zloutenky u novorozence
Infekéni mononukleéza

AKUTNI NEFRITICKY SYNDROM — AKUTNI POSTINFEKCNI
GLOMERULONEFRITIDA

— nefriticky syndrom je oznaceni pro pfiznaky, které doprovazeji n€ktera onemocnéni ledvin, typicky pro
akutni zanét ledvin

— jde o pfiznaky varovné, protoze nerozpoznané postizeni ledvin mize vést k jejich selhani

— 1é¢ba se odviji od pficiny, proto je vZdy nutné stravné stanovit diagnozu a poté zahajit odpovidajici

terapii
— v pfipad¢ vazného naruseni funkce je nékdy nutné zahjit dialyzu
—  priznaky:
hematurie
o oligurie
o azotemie (hromadéni dusikatych latek v moci)
o hypertenze
o n¢kdy se miize vyskytnout mirna proteinurie a edém, které vSak nejsou tak vyrazné jak u

nefrotického syndromu
—  knefrotickému syndromu patii tyto tfi stavy:
o akutni postinfekéni glomerulonefritida
o IgA nefropatie
o vrozena nefritida
—  akutni glomerulonefritida — jedna se o imunokomplexové onemocnéni charakterizované ndhlym
zaCatkem
o komplex antigen-protilatka se deponuje v glomerulech a vyvolava zde lokalni 1ézi
o vyskyt ve vyspélych zemich kles4, pfedstavuje jen okolo 10% vSech glomerulopatii
o vyskytuje se nejcastéji mezi 5. a 12. rokem, chlapci jsou postizeni dvakrat Castéji
o v etiologii se uplatiiuji bakterie (zejména streptokoky ze skupiny A) ale i jiné mikroby, dale
viry, paraziti a plisné

Poststreptokokova akutni glomerulonefritida
— akutni postinfekéni glomerulonefritida
—  z akutnich glomerulonefritid nejcastejsi
— vanamnéze Casto 1-2 tydny pied manifestaci zjistujeme respiracni infekt nebo pyodermii
— etilogie — rizné mikroby, viry, paraziti, nebo plisn¢, nejcastéji nefritogenni kmeny p-hemolytickych
streptokokt sk. A (= poststreptokokova akutni GN)
— depozice imunokomplext v glomerulech s naslednou infiltraci glomerull leukocyty a aktivaci
komplementu a mesangialni proliferaci
— klinicky se projevi jako makroskopicka hematurie, edémy, oligurie, event, hypertenze
o nespecifické — unava, nechutenstvi, bolesti hlavy
— laboratorné — hematurie glomerularniho typu (erytrocytarni valce, erytrocyty dysmorfni), lehka
proteinurie, pyurie, nefroticky syndrom je vzacny, zvysena hladina urey, kreatininu, pfechodné snizeni
C3 slozky komplementu (normalizace do 8 tydni od zac¢atku onemocnéni)
o prukaz streptokokové infekce — vytér z krku, stér z ktize, ASLO, antihyaluronidaza,
antidesoxyribonukleaza B
o pfi typickém pribéhu netfeba biopsie ledviny



vse se v prub&hu nekolika tydnti normalizuje, jen mikroskopicka hematurie mize pretrvavat i vice nez
rok
diagndza — opira se o klinicky obraz, mocovy nalez a prechodny pokles C3 slozky komplementu

o zvyseni hladiny ASLO
terapie — symptomaticka — diuretika (furosemid, pokud nestaci ke sniZeni tlaku, tak i Ca-blokatory —
nifedipin, pfipadné B-blokator), bilance tekutin, klidovy rezim do tGpravy otokl a hypertenze

o penicilin 7-10 dni
komplikace — hypertenzni krize — pfi rychlém nastupu hypertenze — bolesti hlavy, zvraceni, procuj
védomi, kiece

o vzacné — selhani ledvin (nutna eliminacni 1écba), srde¢ni selhani — pfi hyperhydrataci
progndza — vétSina pacientll se zcela uzdravi, ale je nutné ambulantni sledovani

o doporucena ambulantni dispenzarizace

o mikrohematurie, lehka proteinurie muze pretrvavat déle

e

o udospélych je zavaznéjsi

IgA nefropatie (Bergerova choroba)

Casta u déti a mladych dospélych
zacina jako silna makroskopicka hematurie béhem nespecifické infekce hornich cest dychacich
do 20 let od zacatku onemocnéni se miize rozvinout chronické selhani ledvin

Vrozena nefritida (hereditarni glomerulonefritida)

jedna se o skupinu vrozenych onemocnéni zptsobenych mutacemi v proteinech glomerulil (napt.
Alportv syndrom — vétsinou X vazany)

selhani ledvin se objevi mezi 20. a 50. rokem zivota

projevy — hematurie, proteinurie, postizeni sluchu, zraku

Rychle progredujici glomerulonefritida

je charakterizovana rychlym zhorSenim ledvinnych funkei béhem tydnti, event. mésicti, pokud se vcas
nezasahne
typickeé je postizeni vétSiny glomerultl srpky
v détském veku vzacné
tii typy:
o RPGN s protilatkami proti bazalni membrané, nékdy soucasné s postizenim cév plicniho
teCisté (Goodpasturedv syndrom)
RPGN s granularnimi depozity — imunokomplexovy typ
RPGN s protilatkami proti cytoplazmé neutrofili (ANCA pozitivni RPGN) u systémovych
vaskulitid
klinicky obraz — nejcastéjSim projevem je akutni nefriticky syndrom — proteinurie, hematurie, otoky,
hypertenze, oligurie a pokles glomerularni filtrace
renalni biopsie se provadi co nejdiive
terapie — kombinovana imunosuprese vysokymi davkami glukokortikoidt spolu s cyklofosfamidem,
doporucuje se i plazmaferéza
progndza je vazna s moznosti relapst

DIFERENCIALNI DIAGNOSTIKA ZLOUTENKY U NOVOROZENCE

ikterus — zluté zbarveni kiize a sliznic pfi zvysené hladiné bilirubinu

subikterus — zlutavé zbarveni sklér, event. sliznic hyperbilirubinémii, kiize je normalni barvy
pseudoikterus — jind pric¢ina nez zvySeny bilirubin, skléry bilé

zloutenka se pozoruje pfiblizné u 2/3 donosenych a témét u 80% nedonosenych novorozenct



muze byt projevem vystupiiované hemolyzy, infekce, jaterni 1éze, anatomickych a funkénich poruch
GIT nebo vrozenych poruch metabolismu
na vzniku se podili:

o rychly pokles koncentrace hemoglobinu v disledku hemolyzy

o krat$i doba piezivani fetalnich erytrocytd (70 dnti)

o méné vykonny nebo poruseny metabolismus bilirubinu v jatrech

o porucha exkrece bilirubinu a jeho metaboliti z hepatocytu

metabolismus bilirubinu:

o hlavnim zdrojem je hemoglobin, dal§imi zdroji jsou substance, které obsahuji hemové skupiny

ok pfeméné hemoglobinu na bilirubin dochazi v retikuloendotelidlnim systému prevazné
v jatrech a sleziné
formy — konjugovany a nekonjugovany s kyselinou glukuronovou
nekonjugovany je transportovan k jatrim ve vazbé¢ na bilkovinny nosi¢ — albumin
vazebnou kapacitu albuminu urcuje pH (aciddza ji snizuje), koncentrace albuminu v plazmé (u
nedonosenych snizend), nebo substance, které soutézi o vazbu na albumin (volné mastné
kyseliny, sulfonamidy, ampicilin, gentamycin, sulfonamidy, furosemid)
nepiimy bilirubin je schopen pfestupu pfes membrany vcetné hematoencefalické bariéry
konjugace s kyselinou glukuronovou probiha v endoplazmatickém retikulu hepatocytu UDPG-
transferazou

o konjugovany bilirubin se nasledné vylucuje do zluovych cest, stieva a pfi zvySené
koncentraci je detekovan v moci

o ve stfevé enzymy bakterii nekonjugovan, ¢ast jde zpét do portalniho ob&hu (enterohepatalni
cyklus), ¢ast je redukovana na sterkobilinogen a urobilinoge — 15 % do enterohepatalniho
cyklu, 5% do systémové cirkulace — vylou¢eny moci

o 80% oxiduje v tlustém stfeve na urobilin a sterkobilin — hnédé zbarveni stolice (pfi poruse
sttevni mikroflory — kone¢nym produktem je biliverdin — zelena stolice)

o pii oblenéné peristaltice a zpomaleném vyprazdinovani stfevniho obsahu je ¢ast konjugovaného
bilirubinu $té€pena stfevnim enzymem B-glukuronidazou zpét na bilirubin a kyselinu
glukuronovou

o uvolnény bilirubin je zpét transportovan k jatriim ke glukuronidaci — enterohepatalni cirkulace,
ktera se podili na protrahované novorozenecké hperbilirubinémii

toxicita bilirubinu:

o lipofilni, volny, nekonjugovany bilirubin se ochotn¢ vaze na fosfolipidy bunéénych membran

o vlastni toxicky ucinek spociva ve snizeni oxidativni fosforylace, zvySeni intracelularni
glykolyzy a snizeni proteosyntézy

o koneénym dusledkem je zanik bunky, v ptipadé postizeni neuronti vznik bilirubinové
encefalopatie (jadrovy ikterus) a centralni hluchoty

patogeneze:
o zvySena nabidka bilirubinu jatrim:
= intrakorpuskularni (vrozené) hemolytické anémie
e hereditarni sférocytozy, eliptocytdza, G6PD-deficit, deficit pyruvatkindzy,
srpkovita anémie, talasemie
= extrakorpuskularni hemolytickd anémie
e transfuze inkompatibilni krve, AIHA, polékova, paroxysmalni no¢ni
hemoglobinurie, HUS, DIC, TTP, uméla srde¢ni chlopen, toxiny, hadi jedy,
vy$si nadmorska vyska, chronické plicni onemocnéni
= rozsahlej$i hematomy
= zvySené enterohepatalni cyklus
e obstrukce GIT (stenoza streva, CF), hypoperistaltika (m. Down, paralyticky
ileus, hypotyredza), dysmikrobie (ATB 1écba)
o Porucha transportu k jatrim



O O O O

o

=  hypoalbuminémie — nefroticky syndrom, t¢zka malnutrice
=  kompetice o albumin — léky (gentamycin)
Porucha vychytavani jatry
= hypoxie, aciddza, hypotyredza
Porucha transportu v jatrech — m. Gilbert, acidoza, hypotyredza
Porucha konjugace — m. Gilbert, 1éky (oxacilin, opiaty..)
Porucha exkrece z hepatocytu — Dubin-Johnson syndrom, Rotortiv syndrom, CF
kobinace vice mechanismi (3,4,5,6) u hepatocelularniho poskozeni:
= infekce (virové hepatitidy, TBC, listerioza, toxoplazmoéza)
= toxiny (endotoxiny, sepse, 1éky — fenytoin, halotan, otrava, etanol)
= ob&hové zmény jater (Sokové stavy, méstnava slabost srdce)
=  kongenitalni enzymopatie (deficit al-antitrypsinu)
intrahepatalni cholestdza — syndrom zahusténé zluci, mukoviscidéza, alopurinol, sulfonamidy,
estrogeny, GvH reake, primarni biliarni cirh6za
extrahepatalni cholestaza — cholelithiaza, obstrukce (tumor), primarni biliarni cirhéza

—  typy Zloutenky — dle klinickych a laboratornich nalez:

o

o

o

Prehepatalni — flavinovy typ
= nekonjugovana hyperbilirubinémie
=  zvySend hemolyza - Tbilirubinu do jater — nestihaji zpracovat, nekonjugovany
bilirubin nelze vyloucit mo¢i - Tintenzita metabolismu, 1pfivod metabolitti do stieva —
nadbytek urobilinogenu — urobilinu = tmava hyperbolicka, pleiochromni stolice
= hepatocyty nestaci vychytat urobilinogen do enterohepatalniho cyklu — do moci
= dalsi znamky hemolyzy — anémie, retikulocyt6za, aktivace kostni dieng, snizené
pfezivani erytrocytd, |haptoglobin
= ALT, AST, ALP v norm¢
Hepatocelularni — rubinovy typ
= smiSend hyperbilirubinémie, elevace konjugovaného i nekonjugovaného bilirubinu
= poskozeni jaternich bunék — porucha vychytavani, metabolismu i exkrece bilirubinu
=  moc¢ — tmava konjugovanym bilirubinem z krve, turobilinogen (| vychytavani
enterohepatalni cyklem)
= | exkrece bilirubinu do tenkého stieva = svétla hypocholicka stolice
=  znamky poskozeni hepatocyti - ALT, AST, LD, Fe
e GMT, ALP v norm¢
Cholestaticky — verdinovy typ
=  konjugovana hyperbilirubinémie
= porucha exkrece konjugovaného bilirubinu na cesté ze zZlucového pdlu hepatocytu/
intrahepatalnich/ extrahepatalnich Zlu¢ovodii — intra- i extrahepatalni cholestaza
=  pfi Uplné obstrukcei zlu€ovodu — do stieva zadny bilirubin = odbarvené acholicka
stolice, mastna
= konjugovany bilirubin — navrat do krve, do moci = tmava
= netvofi se urobilinogen — chybi v mo¢i
= extrahepatalni zlu¢ovody rychle dilatuji nad prekazkou
= rychlé progrese ikteru
= znamky poruchy exkrecni funkce - fALP a GMT
= sekundarné mirné 1ALP, AST
= pfi¢ina — kamen, tumor, zZlu¢ovych cest nebo hlavy pankreatu, u novorozenct —
atrézie zlucovych cest

— jadrovy ikterus:

o

o

projev toxicity bilirubinu, ktery vznika v ptipadé, Ze koncentrace nekonjugovaného bilirubinu
prevysi vazebnou kapacitu albumminu v krvi
volny a nekonjugovany bilirubin je lipofilni a mize pfechazet pres hematoencefalickou bariéru



neurotoxické ucinky se 1isi podle zadvaznosti, od pfechodnych poruch az po tézké postizeni
mozku a smrt

k ¢asnym projeviim patfi letargie a poruchy tolerance stravy

tézké postizeni se projevuje drazdivosti, zvySenim svalového napéti, opistotonem, kdy dité lezi
v poloze s obloukovitym prohnutim zad a zaklonénou hlavou

je pricinou mozkového postizeni déti s tézkou formou hemolytické nemoci novorozencti pro
Rh-inkompatibilitu

po zavedeni profylaxe Rh-inkompatibility anti-D imunoglobulinem podédvanym Rh-negativnim
matkam po ukonceni prvni gravidity je vyskyt jadrového ikteru vzacny

stanoveni sérové hladiny — Van der Berghova metoda

O

o

©]

ptimy bilirubin (konjugovany) — reakce s ¢inidlem do 1 minuty, rozpustny ve vode
celkovy bilirubin — odecet za 30 minut
nepiimy bilirubin (nekonjugovany) — nepiimo stanoveny odectem (celkovy — piimy)
norma — celkovy > 22pmol/l

= piimy >4 pmol/l

Klinické hodnoceni

viditelna zloutenka se objevi pii plazmatické koncentraci bilirubinu mezi 80 — 120 pmol/l

vek novorozence je pii nastupu Zloutenky voditkem pro stanoveni jeji pravdépodobné piiciny a volbu
1écebného postupu

do 24 hodin po porodu jsou Zloutenky spojeny s hemolyzou

manifestace mezi 48h az 2 tydny — nekonjugované zloutenky

po 2 tydnech — konjugované i nekonjugované

Zloutenky s projevy do 24 hodin po porodu

o

O
O
O

©)
O

obvykle se jedna o hemolytickou Zloutenku

hrozi nebezpeci rychlé akumulace nekonjugovaného bilirubinu

Rh-inkompatibilita

ABO-inkompatibilita — ¢ast&jsi, nékteré zeny skupiny 0 tvoii IgG protilatky, které prestupuji
pfes placentu a mohou vyvolat hemolyzu u ditéte se skupinou A, hemolyza je obvykle
mirngjsi

deficit gluk6za-6-fosfatdehydrogenazy — erytrocytarni enzym potiebny pro ochranu bun¢k
pred oxida¢nim poskozenim, X vazané

sférocytarni anémie — obvykle AD, nebo de novo mutace

kongenitalni infekce

Zloutenky s nastupem mezi 48h az 2 tydny

(0]

fyziologicka Zloutenka — pric¢inou je rozpad fetalnich erytrocytl s krat¢im ptezivanim, nizsi
aktivita enzymu glukuronyltransferdzy, enterohepatalni irkulace bilirubinu a ztrata télesné
vody spolu s niz§im energetickym piijmem. Je tfeba vyloucit ostatni pficiny, vrcholi kolem 3
— 4 dne po porodu, vétsina nevyzaduje 1écbu

zloutenka kojenych déti — kojeni mize prodlouzit Zloutenku zdravych déti, pfi¢ina neni znama
infekce — novorozenec s infekénim onemocnénim mize mit nekonjugovanou Zloutenku pro
nedostatecny piijem tekutin, zvySenou hemolyzu, postiZzeni jaternich funkci a zvyseni
enterohepatalni cirkulace; zejména pii infekci mocovych cest

jiné pfi¢iny — hematomy, polycytemie

Crigler-Najjartv syndrom — bud’ zcela chybi, nebo je snizena aktivita enzymu
glukuronyltransferazy a vysledkem je extrémni vzestup hladiny nekonjugovaného bilirubinu
v séru a ohrozeni novorozenci vznikem jadrového ikteru, docasnym feSenim je vyménna
transfuze krve, pozdéji je tieba uvazovat o transplantaci jater

Zloutenky s nastupem ve 2 tydnech po porodu a pozdéji

(0]

perzistujici nebo prolongované zloutenky



vétSinou nekonjugované
zloutenka kojenych déti

o O O

infekce
o kongenitalni hypotyredza
— hodnoceni zavaznosti Zloutenky — transkutanni ikterometry na principu fotometrie

o odbér krve a stanoveni koncentrace bilirubinu a porovnani vysledkii v ¢ase na diagramu

o nedonoseni novorozenci jsou vnimavéj$i k poskozeni bilirubinem, proto se 1é¢ba zahajuje pfi
niz§ich koncentracich

— terapie hemolytickych Zloutenek:

o prevence/korekce rizikovych faktor — tyka se pfedevsim perinatalni hypoxie s acidézou a
perinatalnich infekci, dale hypotermie, nedostatek energetickych zdrojt, nebo poruchy
vnitiniho prostredi

o fototerapie — efektivni 1é¢ba nekonjugovanych zloutenek

= ucinnou je modra slozka svételného spektra o vinové délce 450 nm

= dochazi k fotoizomerizaci se vznikem ve vodé rozpustného izomeru a k fotooxidaci
za vzniku netoxickych fotodegradacnich produkti

=  zahgjeni lécby se fidi podle indikac¢niho grafu, ktery zohledniuje dynamiku vyvoje
bilirubinémie ve vztahu ke zralosti, postnatalnimu stafi a zdravotnimu stavu
novorozence

= negativni U€inky — modré svétlo zt€zuje kontrolu prokrveni, kdy miize uniknout
cyandza, termolabilita ditéte pro uvoliiovani velké tepelné energie svétlem, ohrozeni
sitnice (nutno kryt o¢i), hrozi dehydratace, urychluje stievni peristaltiku

o imunoterapie — profylaktické podani imunoglobulinti détem s izoimunitni hemolytickou reakci
mize zabranit rychlej$imu vzestupu hladiny bilirubinu

o vymeénnd transfuze krve — eliminacni metoda, kterd se pouziva pro snizeni koncentrace

bilirubinu, poctu fetalnich erytrocytl a odstranéni volné cirkulujicich protilatek proti fetalnim
erytrocytum, kanylace pupecni vény a arterie pro dvoucestnou metodu

INFEKCNI MONONUKLEOZA

— akutni/subakutni virové onemocnéni s pseudomembrandzni tonzilitidou, generalizovanou
lymfadenopatii, nékdy hepatosplenomegalii a atypickou lymfocytozou (Pfeifferovy bunky — Pfeifferova
zlazova horecka)

— puvodcem je herpeticky virus Epstein-Barrové (EBV), ktery po nakaze dozivotné pietrvava
v organismu, vzacné CMV (syndrom infekéni mononukledzy), parvovirus B19 (chybi tonzilitida, mensi
lymfadenopatie)

— EBV virus je DNA virus ze skupiny herpetickych vird, napada B lymfocyty a epitelové bunky hltanu —
aktivace T-cytotoxickych lymfocyta

— obcas dochazi k jeho reaktivaci a k vylucovani slinami, tato reaktivace zpravidla nevyvolava zadné
priznaky

— zdrojem nakazy je nemocny nebo zdravy nosi¢ viru, pfenos se uskutecniuje tésnym stykem (kissing
dinase), nebo také transfuzi krve, nakazlivost je mala a onemocnéni zanechava dlouhodobou imunitu

— inkubacni doba je 10 — 50 dni

— nejvyssi vyskyt je v adolescentnim obdobi, u malych déti probihaji subklinicky, kojenci do 6 mésicti
relativné chranéni protilatkami od matky

—  Kklinicky obraz — zalezi na véku

o u batolat probiha infekce bud’ zcela bez priznaku, nebo jako necharakteristické hore¢naté
onemocnéni s lehkymi respiracnimi nebo stievnimi pfiznaky, nékdy zjistime zvétseni krénich
uzlin, hepatosplenomegalii a v krevnim obraze lymfo-monocytozu, pribéh byva
nekomplikovany, diagnozu stanovi ovéfeni protilatek proti EB virovym antigentim



o u Skolnich déti a v dorostovém véku se ndkaza manifestuje syndromem infek¢ni
mononukle6zy, ktery zahrnuje pfiznaky:
=  horecka, tonsilofaryngitida s pseudomembran6znim povlakem, pfesahuje hranici
tonzil, zdufeni uzlin, hepatosplenomegalie, laboratorni znamky poskozeni jater,
ikterus
= v krevni obraze — neutropenie, lymfocytéza, monocytdza, vice nez 10% atypickych
lymfoidnich monocyt
= sérologie — pritomnost heterofylnich protilatek, pozitivni Paulova-Bunnellova reakce
= udéti s imunodeficitem, po organové transplantaci — vede EBV k tézkému, Casto
letalnimu lymfoproliferativnimu onemocnéni
formy:
anginozni — povlakova angina s napadnym zdufenim uzlin
zlazova — zdufeni uzlin bez anginy
jaterni — akutni hepatitida s ikterem
fyphoidni — vysoké horecky s alteraci stavu

Vv

o O O O

piili§ nereagujici na 1é¢bu antibiotiky
o vzacngjsi je forma zlazova — povsechné zdufeni uzlin bez anginy, jaterni — akutni hepatitida
s lehkym ikterem, tyfosni — vysoké horecky s alteraci celkového stavu
onemocnéni trva 2 — 4 tydny
komplikace — nejzavazngéjsi je dechova nedostatecnost z obturace dychacich cest zdufelou lymfatickou
tkani, myokarditida, ser6zni meningitida, pfechodny Gtlum krvetvorby, hemolyticka anémie, ruptura
sleziny, syndrom Guillain-Barré, nefritida, intersticialni pneumonie, exantém pii podani ampicilinu (az
80% pacientit), malignity (Burkittdv lymfom, Hodgkinova nemoc, nazofaryngealni karcinom, T-
bunéény lymfom)
diagnéza — vysetteni krevniho obrazu a sérologie s prikazem heterofylnich protilatek, které se objevuji
ve 2 — 3 tydnu onemocnéni a pietrvavaji nékolik tydnti az mésict
o pro EBV primoinfekci svéd¢i vysoky titr protilatek proti VCA ve tiidé 1gG a IgM, piitomnost
EA protilatek a neptitomnost EBNA protilatek
o atypicka lymfocytéza (monocyty) — 90% leukocytdza 10 — 20 x 10%/1, z toho >66% lymfocyt,
20 — 40% atypickych Pfeifferovych bunék
o Paul-Bunnell hemaglutinacni test — nalez heterofilnich protilatek pomoci aglutinace ov¢ich
erytrocytll u starSich déti a dospélych
o prukaz EBV-spec. DNA metodou PCR
o jaterni testy — zvySené LD, AST, ALT
syndrom infek¢éni mononukle6zy je asi v 80% zptisoben EBV a asi v 10% cytomegalovirem, u
zbyvajicich 10% jde o adenoviry, virus zardének, Sesty lidsky herpesvirus
terapie:
o nekomplikovany prub¢h se 1é¢i doma, doporucuje se klid na ldzku, jatra Setici dieta,
kloktadlo, obklad na krk, antipyretika
ok potlaceni sekundarni bakterialni infekce pfi angin€ ordinujeme ATB (penicilin,
cefalosporiny, makrolidy), nepodava se ampicilin ani kotrimoxazol, protoze pti EB-viroze
Casto vyvolavaji alergicky enantém
u nemocnych s edémem hltanu ¢i hrtanu, ktefi obtizné polykaji a dychaji, podame kortikoidy
dbame na dostate¢ny piisun vitaminu B i C
dispenzarizace — sedimentace, krevni obraz, jaterni testy, zdkaz télesné namahy a jaterni dieta
na nejméné 3 mésice, zadkaz alkoholu
komplikace rekonvalescence — unavnost, pobolivani hlavy, deprese, nechutenstvi, pobolivani v pravém
podzebfi, pozitivni jaterni testy, znamky snizené obranyschopnosti
onemocnéni podléhd hlaseni, izolace neni nutnd, ale déti by se mély vyvarovat tésného styku s
nemocnym



31. Malabsorp¢ni syndrom

Infekce Helicobacterem pylori
Diferencialni diagnostika hematurie

MALABSORPCNi SYNDROM

viz ot. ¢. 3

INFEKCE HELICOBACTEREM PYLORI

az polovina svétové populace, k infekci dochazi primarné v détském véku

je gramnegativni, neinvazivni mikrob adaptovany na dlouhodobé prezivani v agresivnim kyselém
prostredi zaludku

typicky tvar se tfemi spiralami a unipolarné ulozenymi biciky (flagelami)

Motilita je jednim z hlavnich patogenetickych mechanizmi v kolonizaci zaludku, nachézi se pouze v
povrchovych vrstvach hlenu v zaludecnich jamkach - minimalni kontakt s povrchem pomoci adhezini
(BabA) a neni schopen proniknout do hlubsich vrstev

byl izolovan i z jinych usekd GIT (jatra , extrahepatalni zluCové cesty, tracnik). Vyznam téchto nalezt
neni v§ak dosud vysvétlen

Epidemiologie - po celém svéte, prevalence- vyrazné geografické i populaéni rozdily

K infekci dochazi s nejvétsi pravdépodobnosti jiz pied 5. rokem, byl zjistén jiz v novorozeneckém a
kojeneckém obdobi zivota. Vyskyt postupné stoupa s vékem béhem celého détstvi.

V poslednich desetiletich byl zaznamenan dramaticky pokles vyskytu H. pylori v zdpadnich pramyslove
vyspélych spolecnostech (Severni Amerika, Evropa, Japonsko). Tento pokles je ndpadné&jsi u déti nez u
dospélych.

Trend poklesu vyskytu infekce H. pylori odpovida sou¢asnému trendu snizeni vyskytu zavaznych
chorob vyvolanych H. pylori (zalude¢ni rakovina, duodenalni viedy)..

Mechanizmus §ifeni nakazy a vSechny rizikové faktory - nejsou u déti znamy do vSech podrobnosti.
Penos - pravdépodobné fekalné-oralni, ordlné-oralni nebo gastro-oralni cestou. rizikovym faktorem
jsou viceclenné rodiny v malém prostoru a troven vzdélani rodica.

Patogenetické mechanizmy kolonizace Zaludecni sliznice

Ureaza, motilita, vazba na epitelidlni buniky a dalsi proteiny

proteiny plsobi v zalude¢ni sliznici = prozanétlivé substance a podileji se na vzniku chronického zanétu
Vysledkem je schopnost se vyhnout pisobeni imunitnich mechanizmt, vznika chronicka bakterialni
celozivotni kolonizace, rozvoj GIT nebo extra GIT chorob

Reakce organizmu na H. pylori

lokalni zanétliva odpoveéd’ - reakce neutrofilt, T a B lymf, plazmatickych bb, makrofagti a zirnych
buné¢k nebo apoptdza

Nedochazi k invazi H. pylori do zalude¢ni sliznice, reakce organizmu je pravdépodobné spousténa
primarné po vazbé H. pylori na epitelidlni bunky asi vlivem mikrobidlnich proteinti.

Zaludeéni epitel osob infikovanych - zvy$ené mnoZstvi cytokind- hl. IL-8- aktivuje chemotaxi
neutrofili + Neutrofily aktivujici protein (NAP)=>H. pylori indukuje mohutnou systémovou a slizni¢ni
imunitni odpovéd’. Produkce protilatek, kyslikové, dusikaté radikaly -nevede k eradikaci infekce, ale
muze piispivat k tkanovému poskozeni.

U casti déti -autoimunitni ukazatele- proti parietalnim bunikam zaludec¢ni sliznice. Jejich vyznam neni
jasny.



Endoskopicky - sliznice zcela normalni/ s erytémem, erozemi, ulceracemi a hlavné v détském véku s
nodularnimi zménami v antralni ¢asti-u 50-60 % a témét vzdy u duodendlnich viedt u déti. Nodularita v antru
pretrvava mésice nebo roky dokonce po tspésné eradikaci H. pylori nebo zhojeni peptického viedu. Chybéni
endoskopickych abnormalit

Eradikace H. pylori signifikantné snizuje riziko recidivy peptickych viedt; v poslednim desetileti vyznamna a
stale se rozsifujici skupina peptickych viedt H. pylori negativnich nebo ,,idiopatickych”.

Zaludecni viedy jsou v détském véku extrémné vzacné.

(mezinarodni klasifikace gastritid).

Histologicky - lymfoidni folikuly. Prekancerdzni 1éze (atroficka gastritida,intestinalni metaplazie) vzacné;
zmény v proximalnim duodenu - slizni¢ni zanét, al pfitomnost ektopické zaludec¢ni sliznice= misto bakterialni
kolonizace. Peptické ulcerace — ¢astéji u infikovanych déti se zaludeéni metaplazii v duodenu nez u déti
infikovanych bez ektopické zaludecni sliznice.

Choroby vyvolané H. pylori

- GIT:
akutni infekce
primarni chronicka gastritida (déti, dospéli)
viedy zalude¢ni (25 %), duodenalni (90 %)
MALT lymfomy
adenokarcinom zaludku
extragastrointestindlni projevy
nonulcer6zni dyspepsie

o 0O 0O 0O O O O O

recidivujici bolesti bficha

o asymptomatické formy infekce
Akutni infekce - pfechodna pangastritida s hypoaciditou, ojedinéle diagnostikovana.
Chronicka gastritida - v podstaté u vSech trvale kolonizovanych déti, ale 80-90% - zadné symptomy, ale
progres—klinickych projevt - hl duodenal/ zalude¢ viedd, sliznicni atrofie, intestinalni metaplazie, zalude¢niho
MALT lymfomu, al. adenoka zal; lymfoidni folikuly - biolog pfedstupném lymfomt zaludecni sliznice.

Viedovou chorobou gastroduodenalni -spliwuje kritéria infekéniho onemocnéni a eradikace H. pylori je v
podstaté kauzalni terapii.

0d1994 - HP -kancerogen I. tfidy. H. pylori

neni zcela Uplné a jednoznaéné uzavien vztah specifickych symptomt jako recidivujici bolesti bficha (RBB-
Epigastrické bolesti bricha, dyskomfort ve vztahu k jidlu a hlavné bolesti, pro které se dit¢ vzbudi v noci- jsou
typické projevy viedové choroby) a non-ulcerdzni dyspepsie (NUD) a H. pylori.

Potvrzen vztah mezi chronickou H. pylori infekci a sideropenickou anémii.
V détském véku jsou RBB jednim z nejcastéjsich problémi a jsou symptomem peptickych viedi..

Dalsi projevy peptickych viedii mohou byt nechutenstvi, nauzea, pocit plnosti, zvraceni, anémie, ubytek
hmotnosti, krvaceni do traviciho traktu.

Vzacné se mize podilet na vzniku zalude¢nich MALT lymfomt. Pfipady MALT lymfomt u déti dobte
reagovaly na eradikacni 1é¢bu. Uvazuje se také o vztahu mezi infekci H. pylori a Ménétrierovou chorobou
(hyperplasticka gastropatie) s obrovskymi zaludecnimi fasami.



Extra-GIT symptomy - sideropenickou anémii i bez souc¢asného krvaceni do traviciho traktu a idiopatickou
trombopenickou purpurou (ITP).

Predpoklad spojitosti H. pylori - DM, kozni choroby rizného charakteru (rosacea, urtica, alopecia areata),
onemocnéni CVS, Raynaudtiv fenomén, syndrom nahlého timrti kojence, neurologické choroby (migréna),
autoimunitni thyroiditida a hepatitida, idiopatické stfevni zanéty (idiopaticka prokokolitida, Crohnova choroba),
Henoch-Schonleinova purpura, angioedém, atrézie zlucovych cest, alergie, malnutrice, ristova retardace a
recidivujici respiracni infekty (otitis media).

Diagnostika HP- by se mél uvazovat v DD dyspeptickych obtizi ditéte az po vylouceni vSech ostatnich pficin a
testovani H. pylori by mélo byt soucasti komplexni vySetfovaci strategie. U déti by mélo byt provedeno
endoskopické vysetfeni a stanoveni H. pylori v pfipadé symptomt podezielych z organického onemocnéni.

Neinvazivni
— sérologie (ELISA, Westernblot)
- moc¢ (IgG)
— sliny (IgG)
— dechovy test (13-C)
— antigen H. pylori ve stolici
— polyklonalni protilatky
— monoklonalni protilatky

Invazivni
— ureazovy test
— histologie (Giemsa, Warthin-Starry, H&E)
— bakteriologie
- PCR
—  FISH (fluorescein in-situ hybridization)

Invazivni testy
—  Pfimé metody zistavaji zlatym standardem diagnostiky.
— Bioptické vzorky poskytuji spolehlivou diagnostiku infekce H. pylori a soucasné€ umozni i histologické
vySetfeni zaludecni tkan¢ (gastritidy, gastropatie).
— Uredzovy test stanovuje pfimo aktivitu ureazy produkované H. pylori v zaludku —hodnoti se podle
barevné zmény indikatoru po ulozeni vzorku zalude¢ni sliznice do prostredi s ureou.

Neinvazivni testy

—  Dechovy test - poc¢ate¢ni diagnostice kolonizace zaludeéni sliznice a sledovani uspésnosti eradikacni
1é¢by; zalozen na nepifimém stanoveni aktivity uredzy v zavislosti na infekci H. pylori v zaludec¢ni
sliznici s vysokou specificitou a senzitivitou. Po poziti oznac¢ené urey (13-C) dochazi k hydrolyze a
uvolnény CO2 je analyzovan ve vydechovaném vzduchu.

—  Sérologicka diagnostika (ELISA) je pomérné levna a Siroce pouzivana metoda v klinické praxi, i kdyz v
fadé¢ aspektd kontroverzni- je nutna mistni verifikace sérologickych metod v détském veku.
Westernblott- piesnéjsi stanoveni infekce a soucasné 1ze identifikovat jednotlivé antigenni struktury
(cagA, vacA).

— Stanoveni antigenu - je vhodny pro déti vSech vékovych skupin, ponévadz neni nutna spoluprace s
pacientem a ukazuje se, Ze je dobfe pouzitelny i pro déti pod 6 roki. Stanoveni je zaloZzeno na metodé
ELISA za pouziti polyklonalnich nebo monoklonalnich protilatek.



Terapie

—  Optimalni lé¢ebné schéma v détské populacidosud nezname. Evropska doporuceni v indikuji
eradikacni 1écbu pouze u biopticky prokazané aktivni H. pylori — pozitivni chronické gastritidy s
klinickymi projevy. Obecné je doporucovana eradikace v détském véku u peptickych viedd a MALT
lymfomt H. pylori pozitivnichs, extra GIT symptomy (sideropenicka anémie, urtica, angioedém).
Soucasné doporucena lécebna schémata u déti se obecné skladaji z blokatoru protonové pumpy v
kombinaci s antibiotiky (klarithromycin, amoxycillin, metronidazol).

— omeprazol, lansoprazol (1-2 mg/kg/den) + klarithromycin (15 mg/kg/den) + amoxycilin (50
mg/kg/den)) rozdélené do dvou dennich davek a podavani 7 dni.

Gastritida
—  zanétliva infiltrace sliznice Zaludku
— akutni — tvorba granulocyti
—  chronicka — tvorba lymfocytt
— patogeneze — patogen ulpiva na povrchu bunék zaludecni sliznice — infiltrace prvné granulocyty, poté
lymfocyty a makrofagy, uvoliiovani cytosinii podporuje zanétlivy proces
o makroskopicky — modularni hyperplazie v Zalude¢nim antru
—  projevy — potize v epigastriu, nevolnost, anacidita
o chronicka — vétSinou asymptomaticka
—  diagnoza — dechovy test (*C-urea) — $t€peni urey na amoniak a *CO, — priikkaz ve vydechu
o antigen H. pylori ve stolici
o serologie (IgA, IgG)
o gastroskopie + biopsie
— prognoza — pii pretrvavajici infekci riziko viedu v 10 — 15 %, pii uspésné eradikaci minimalni recidivy,
riziko ca zaludku 6-7x zvyseno u trvajici infekce

DIFERENCIALNI DIAGNOSTIKA HEMATURIE

—  pritomnost patologického mnozstvy erytrocytll v moci >5ery v Iml
— Kklasifikace:
o podle barvy mo¢i:
=  makroskopicka — Ize spatfit pouhym okem (barva coca-coly, hnédocervena, Cervena,
rizova)
=  mikroskopicka — barva moci je normalni, hematurie pfi vySetfeni mocového
sedimentu, kdy je >10 erytrocytii v 1 pl nativni moci
= testovaci prouzek — lze zjistit Hb v moci, k pritkazu hematurie je nutny mocovy
sediment
o dle tvaru erytrocytu (fazovy kontrast)
=  glomerularni (akantocyty) — 80 — 100% poskozenych erytrocyt (prichodem
poskozenou glomeruldrni membranou)
= neglomerularni — 0-20% deformovanych erytrocytt (akutni GN, IgA nefropatie,
chronické GN)
= smiSend — 20 — 80% deformovanych erytrocyti (postizeni tubuld, intersticia (infekce,
hyperkalciurie, nefrolitidza)
o dle pivodu:
= prerenalni (extrarenalni) — koagulopatie, infekce, léky (ATB, NSAID)
= renalni — GN, HUS, hemodynamické poruchy (trombdza v. renalis)



= postrenalni — hemoragicka cystitida, urolitiaza, cizi téleso, irazy a nadory MC
o fale$né projevy makrohematurie (v sedimentu nejsou erytrocyty)
= potraviny (Cervena fepa, ostruziny, rebarbora)
= [éky (ibuprofen, nitrofurantoin, metronidazol)
= endogenni pfic¢iny (Hb, Mb, uraty, porfyriny)
— makroskopicka x mikroskopickad, nachazi se u 0,5-1% skolnich déti (asi u % maji erytrocyty
glomerulérni ptivod)
— prerenalni hematurie ~hemokoagula¢ni poruchy z nedostatku koagula¢nich faktor (hemofilie),
trombocytopénie, farmaky vyvolana (Peletan), ASA, ATB (cefalosporiny, sulfonamidy, PNC,

aminoglykosidy, amfotericin B), NSA
—  renalni pfi¢iny jsou mnohem castejsi
o glomeruldrni hematurie — u akutni glomerulonefritidy, IgA-nefropatie, u chronické
glomerulonefritidy, u glomerulonefritidy pfi systémovych onemocnénich, u rychle progredujici
glom. nef., u hereditarnich nefropatii (Alportav sy), lipoidni nekrozy
o neglomerularni hematurie — u postizeni tubultl, intersticia (infekce, hyperkalciurie,
hyperurikémie, nefrokalcindza, nefrolitidza, intesticialni nefritida, akutni tubularni nekréza)
o hematurie mize vzniknout i z hemodynamickych poruch v ledviné — trombéza v. renalis,
cévni malformace — hemangiom, aneurysma, a-v pistél
— postrenalni hematurie — u cystitidy, urolitidzy, pfi obstrukcich (hydronefroza), po uraze
— mize byt prvnim pfiznakem Wilmsova tumoru, ¢i Grawitze (u déti vzacny), ptip. nékteré léky —
cyklofosfamid
— uditéte s hematurii musime vySetfeni v prub&hu n¢kolika dni opakovat (2-3x) - pfitomnost ve vice nez
v jednom vzorku je indikaci k podrobngj$imu vysetfeni, pti nejasné hematurii patii k rutinné vysetfeni
moci vSech ptislusnikt rodiny
— benigni familidrni hematurie nejsou nijak vzacné, familiarni hematurie je ale i mnoha jinych
vrozenych onemocnéni — Alportiv sy, IgA-nefropatie aj. také hyperurikémie, oxaloza, cystinurie,
hyperkalciurie, cévni malformace cystické ledviny, urolitidza mohou vést k familiarni hematurii
— subjektivni pFiznaky (dysurie, bolesti bficha ¢i beder, hypertenze...) ¢i patologické nalezy pri
funkénim vySetfeni ¢i laboratornim vySetfeni je tfeba co nejdiive vySetfit na odborném pracovisti
—  Hematurie — ze SaSinky
— intenzita kolisa dle fyzické namahy, pfidruzenych infekci nebo bez zjevné pficiny
— etiologie — pfi velkém renalnim postizeni nemusi byt erytrocyty ani moc deformované
—  priciny — renalni (mtze provazet prakticky kazdou renalni chorobu)
o proliferativni glomerulonefritidy — akutni postinfekéni, mezangioproliferativni, IgA
mezangialni, pii HSP, SLE, RPGN
o neproliferativni GN — Alporttv sy, benigni familiarni hematurie, nefroticky sy na podkladé
min. zmén, membranova glomerulonefritida, FSGS, cévni poskozeni
o renalni neglomerularni hemturie - tubuloint.nefritidy, renalni papilarni nekréza, hydronefroza,
polycystoza, Fanconiho juvenilni nefronoftyza, nadory, tbc, tirazy, choroby cév
o postrenalni — anomalie cest, idiopaticka hyperkalciurie, hemoragicka cystitida, urolitiaza,
nadory, cizi télesa, trazy mocovych cest
o jiné —hemoragicka diatéza, 1éky, toxiny, infekce, ndmaha, kontaminace
—  pii glomerulonefritidé se vylucuji hlavné typicky pozménéné ery — akantocyty
— DD - anamnéza- RA — DMP, dédi¢né poruchy ledvin, ptime se na infekce, 1éky, pocit Zizné, enurézu,
namahu
= - fyz. vySetfeni — hleddme dysplastické¢ zmény (vady ledvin maji nékdy typické
privodni vyvojové dysplazie — anomalie boltce, syndaktylie na noze nebo
polydaktilie), na ktizi — otoky, purpura...., méfime TK
o latky ménici mo¢ na €erveno — ery, Hb, metHb, myoglobin, bilirubin, porfyriny, tyrozin,
melanin, Cervena fepa, Cerny rybiz, infekce Serratii, l¢ky — sulfasalazin, adriamycin,
ibuprofen, nitrofurantoin, fenytoin



o hematurie s bakteriurii — pokracujeme jako v dif.dg. infekci mo¢. cest
izolovana hematurie — bez jinych ptiznakd — nejcastéjsi dif.dg. problém v détské nefrologii - UZ — pfi
negativité — fazovy kontrast ery — deformace — glomerularni, normalni — neglom.
o izolovana neglomerularni — nejcastéjsi jeji pficina je hyperkalciurie (vySetiime Ca a kreatinin
v mo¢i), pii negativité vylou¢ime koagulopatii, pak nam uz zbyva jen urografie a jiné
zobrazovaci metody
o izolovana glomerulova — miize to byt jediny pfiznak vazného poskozeni ledvin — patrame po
GN
hematurie s proteinurii — poukazuje na poskozeni ledvin, poukazuje na GN — vysetiime sérologii

Diagnoza

anamnéza — uraz, l1éky, dysurie (hemoragicka cystitida), bolesti zad, abdominalni kolika (urolitiaza),
hematurie rodi¢t + porucha sluchu (Alportv syndrom), pozitivni RA bez poruch sluchu (syndrom
tenkych membran)
fyzikalni vysetfeni — otoky, hypertenze — akutni GN
o tonzilitida, streptokokové kozni infekce
laboratot — mo¢ chemicky + sediment (pyurie pti IMC)
o kultivace moci (bakteriurie pii IMC)
erytrocyty ve fazovém kontrastu — dif. dg. glomerularni a neglomerularni hematurie
urea a kreatinin v séru (funkce ledvin)
vytér z krku (akutni postinfekéni GN)
CRP
KO - vylouéeni TCP a anémie, leukocytdza u bakterialni infekce
koagulace (aPTT, Quick) — vylouceni koagulopatie

0O O O O O O O

komplement C3, C4 - | u akutni postinfekéni GN (ale i SLE, membranoproliferativni GN,
shuntové nefritidy)

o pomér Ca/Kr v mo¢i (kalciurie, oxalurie)

o proteinurie za 24 hodin — dif. dg. nefri a nefro syndromu
zobrazovaci metody:

o UZ ledvin a mocovych cest (akutni zanét — vétsi velikost, zvySena echogenita, chronicky —
mensi ledviny) — zobrazi VVV, renélni cysty, nefrokalcinézu, litidzu, dilataci MC, prukaz
posttraumatického krvaceni do ledvin a mocovych cest
CT - pouze pii suspektnim nadoru ledvin, traumatu
cytoskopie — u déti v celkové anestezii pii suspektni neglomerularni hematurii
biopsie — pii susp. GN, invazivni, susp. chronicka nefritida s nepfiznivou prognézou

= udéti analgosedace/ celkova anestezie



32. Epilepsie

Lymeska borelioza
Diferencidlni diagnostika bolesti bricha

EPILEPSIE

kazdé 10 dité€ stav charakteru epileptického zachvatu (4% febrilni, 2% rtzné epileptické formy) —
zbytek epilepsii imitujici — neepileptické zachvaty
u déti hlavné idiopatické vrozené epileptické zachvaty — vazby na vékové obdobi, geneticka pficina
chronické onemocnéni s opakovanymi nevyprovokovanymi epileptickymi zachvaty
incidence je ovlivnéna vékem (nejvice v détstvi, adolescenci, poté staii)
abnormni aktivita neuront hlavné v mozkové ktife, obvykle intermitentni
trvani jednotlivych zachvatd — sekundy ¢i nékolik mélo minut, zachvaty proptrahované, nakupeni vice
epizod
projevy variabilni, dle oblasti mozku, kde zacala epilepticka aktivita a jejiho Siteni
Parcialni:
o simplexni parcialni zachvaty
o komplexni parcidlni zachvaty (porucha védomi)
o simplexni parcialni zachvaty nasledované poruchou védomi
o parcialni zachvaty vyvijejici se do sekundarnich generalizovanych tonicko-klonickych kieci
Generalizované:
absence
myoklonické zachvaty
klonické zachvaty
tonické zachvaty
tonicko-klonické zachvaty
atonické zachvaty

o O O O O O

neklasifikované zachvaty

Parcialni (fokalni, loziskoveé)

pocatecni projevy nebo EEG svédci pro zacatek zachvatu v jedné ¢asti mozkové hemisféry
jednoduché (simplexni) — bez poruchy védomi
o muze zlstat fokalni, nebo se §ifit kiirou — zapojeni vice svalovych skupin
o s motorickymi/somatosenzitivnimi, specifickymi senzorickymi, autonomnimi a psychickymi
priznaky
motorické projevy — postizeni nékolika casti t¢la (dle loziska)
senzitivni projevy — parestezie, paleni, pichani, znecitlivéni..
= typické pro parietalni oblast
=  specifické senzorické:
e jednoduché — svételné zablesky, zvuky, zapachy...
e  komplexni — vizualni, sluchové halucinace..
o autonomni pfiznaky (vegetativni) — tachykardie, poceni, zrudnuti, mydridza, nauzea, zvraceni,
nuceni na mo¢/stolici nebo inkontinence
o psychické ptiznaky — postizeni vys$sich kortikalnich oblasti, pestra skupina
= paroxysmalni iluze (mikropsie, mikropsie), strukturalni halucinace, dysfagickeé,
dysmnestické, kognitivni (depersonalizace, lhostejnost), afektivni (uzkost, strach..)
v praxi rizné kombinace
u komplexnich
= aura — inicialni ¢ast zachvatu, pfedchazi poruse védomi



= automatismy — bezdécna motoricka Cinnost, s porusenym védomim nebo po ném, i
bez porusené¢ho védomi
—  komplexni — s poruchou védomi

Generalizované
— podle projevii nebo EEG — soucasny zacatek v obou hemisférach, nemusi cely mozek
— u tonicko-klonickych zachvatt predpoklad Sifeni do mozkového kmene
— absence — nahle vznikla, kratce trvajici porucha védomi bez napadné motorické aktivity
o nekdy nenapadné — zaskuby vicek, mimického svalstva, diskrétni automatismy, tonicka ¢i
atonicka komponenta
o atypické -vyraz zmény tonu, zacind a kon¢i pozvolnéji
— myoklonické zachvaty — rychlé, kratké svalové zaskuby, jednotlivé/nepravidelné série
o generalizované x omezené na nékteré svalové skupiny
—  klonické zachvaty — rytmické kfece, méni frekvenci a amplitudu béhem zachvatu
— tonické zachvaty — pevna svalova kontrakce, fixuje koncetiny/trup v urcité poloze
— tonicko-klonické zachvaty — nejznamé;jsi typ, diive oznacovany grand mal, petit mal
o zacina vykiikem stahem dychacich svali a padem, tonickou fazi casto doprovazi cyandza,
béhem klonické — mozné pokousani jazyka a inkontinence, kon¢i svalovou hypotonii a
bezvédomim
o muze mit postiktalni bolesti, Casto unaveny, usina
— atonické (astatické) zachvaty — nahly pokles svalového tonu — rizna intenzita — nenapadny pokles
hlavy, prudky pad na zem bez obrannych mechanismt
— neklasifikovatelné

Détské epileptické syndromy
Narozeni — 4 mésice
— symptomatické — intrauterinni infekce — CMV, toxoplazmoza, malformace mozku, perinatalni
hypoxicko-ischemicka encefalopatie, hypokalcemie, hypoglykémie
— benigni idiopatické
o Dbenigni idiopatické novorozenecké kiece
= 7% kfeci novorozenct, vice chlapci, vétsina 4-6 den po narozeni, pievazné klonické,
nekdy apnoe
o Dbenigni familiarni novorozenecké kiece
=  2-3 den po narozeni, klonické/apnoické, neni typicky EEG nélez
= sekundarni epilepsie az v 11%, PMV v normé
= AR dédi¢né
— 2 formy ¢asnych epileptickych encefalopatii
o Casna myoklonicka encefalopatie — typicky bloudivé nebo generalizované myoklonie, vzacné
parcidlni jednoduché, tonické zachvaty
o Casna epilepticka encefalopatie s utlumem EEG aktivity a vybojem — typicky tonické zachvaty,
nebyvaji myoklonické, mohou byt parcialni motorické

Kojenci a batolata (4 mesice — 4 roky)
—  Westlv syndrom — ¢asna epilepticka encefalopatie, incidence jako DMO — 3/1000 (3 promile)
o do I roku 97% ptipadii, maximum ve 3-7 mésici
o dg—2ze3 kritérii
= infant. spasmy — rozhozeni pazi s naslednou tonickou flexi HK — ktece, flekéni
spasmy, obvykle série
= hypsarytmie na EEG — generalizované asynchronni vyboje vysokovoltaznich hrott a
pomalych vin
= zastava az regrese PM — u pozdnich/nevhodné 1é¢enych
o Casta pri¢ina — tuber6zni sklerdza, rizné vyvojové dysplazie mozku, vakcinace (proti pertussi)



o lécba — kortikoidy + antiepileptika, (vigabatrin)
o zpocatku 1 zaskub, poté série, v dospélosti pfechazi do jiné formy epilepsie

—  Lennoxtv-Gastautiv syndrom — nejobtiznéji 1éCitelna epilepsie
o uplné rozvinutého syndromu — tonické axialni spasmy (hlavn€ ve spanku), casto atypické
absence s pomalymi komplexy hrot-vina, nebezpecné astatické zachvaty — riziko zranéni pii
padu, nékdy myoklonie
o terapie dle typu zachvatu
=  tonické — felbamat, rufinamid
e topiramat, lamotrigin, valproat
e iu atypické absence, myoklonie, i u astatickych zachvat
o zkousi se ektogenni dieta
o farmakorezistentni forma — implantace vagového stimulatoru
—  Myoklonicko astaticka epilepsie
o mozna zaména inicialni LGS, nejsou tonické zahvaty, prognéza ptizniva
o terapie — valproat, nékdy v kombinaci klonazepam (malé davky), ptipadné lamotrigin,
kortikoidy
—  Febrilni zachvaty
o prilezitostné, vékoveé vazané febrilni zachvaty /kiece v inicialni fazi onemocnéni pii vzestupu
teploty
nesmi byt pfitomna intrakranialni infekce, jiné zjevné pficiny
6-36 mésic, horni hranice 5 let
nekomplikované — kratké trvani, klonické, symetrické kiece

O O O O

komplikované — vice nez 15 minut, lateralizované, pozachvatova hemiparéza — riziko
temporalni epilepsie, jinak prognéza u vice nez 80% pfizniva, kiece se neopakuji v pozd&j$im
véku
—  Febrilni kie¢e + generalizovana epilepsie

o mutace genu pro napétove fizené Na kanaly

o terapie jako 1écba epileptickych zachvati, diazepam

o FZ opakované u asi 1/3 déti

o snizeni vyskytu profylaktickou terapii diazepamu s antipyretiky

4 roky — 12 let
— Détské absence — childhood absence epilepsy
o nahly, kratkodoby vypadek (5-15 s) kontaktu s okolim, bez vyraznych motorickych projevi
(simplexni — prosta absence)

o absence s klonickou komponentou (3 zaskuby vicek/s), s atonickou komponentou (3 nepatrna
poklesnuti hlavy/s), vzacné s tonickou komponentou (stoceni o¢i vzhiiru az zaklon hlavy),
autonomni komponenta (mydriaza, zblednuti/zrudnuti, tachykardie)
aktivator — hypoventilace, ospalost
EEG - synchronizovany vyskyt hrotl a vin 3/s, antralni a frontalni max.
1é¢ba — valproat, pripadné succinimidy

O O O O

progndza dobra, v puberté obvykle vymizi — 1ze ukoncit 1é€bu, riziko recidivy pfi poruseni
Zivotospravy
— Benigni epilepsie s Rolandickymi hroty

o nejcastgjsi syndrom u déti, 20% vSech epilepsii

o hlavné chlapci, 4-10 rok

o nekdy mylna diagnoza a agresivni 1éCba jako temporalni /parcialni symplexni zachvaty

o prevazné ve spanku, semiologie odpovida lokalizaci vyboji



o

kratké klonické kfece svalovych skupin obliceje — ustni koutek, nékdy v kombinaci s HK,
Casto chréeni, polykani, dysartrie, slinéni, nékdy predchazi/nasleduji parestezie jazyka /-
obliceje, ruky

nejsou striktné na jedné strané

tendence k nakupeni, nebyva porucha védomi, ve spanku pfechod do generalizovaného
tonicko-klonického zachvatu

EEG — bi-, tfifazové hroty s naslednou pomalou vinou v centrotemporalni oblasti, v ospalosti a
ve spanku vyboje cetnéjsi

1€k volby — sultiam, vhodny valproat

— Landatv-Kleffnertiv syndom

o

o

o

syndrom ziskané afézie s epilepsii

kolem 4-8 roku

1. ptiznak — obtize rozumét mluvenému slovu, postupny rozpad feci, dité neklidné,
hyperaktivni az agresivni, epileptické zachvaty nejsou cetné

vySetteni spankového EEG

terapie — benzodiazepiny, kortikoidy, sultiam, valproat

Dospivani (12 — 18 let)

— juvenilni absence, velké zachvaty pii probuzeni, juvenilni myoklonicka epilepsie

— vice u divek vlivem estrogenti na CNS, fotosenzitivita, citlivost na spankovou deprivaci

—  Juvenilni myoklonicka epilepsie

o

o O O O O

o

mutace genu na 6 chromozomu

prudké klonické zaskuby (hlavné extenzory HK, obvykle oboustranné, ne zcela symetrické)
typicky po probuzeni, aktivace spankovou deprivaci, nékdy spustény nahlou zménou osvétleni
myoklonické zachvaty se mohou kombinovat s velkymi tonicko-klonickymi zachvaty

EEG nalez — kratké vyboje, mnohocetné hroty, pomala vina

vzdy pti suspekci na JME — vySetieni fotostimulaci

terapie — lamotrigin nebo valproat, levetiracetam, primadon

—  Epilepsie se zachvaty po probuzeni

o

O
O
@)

zachvat po probuzeni, ¢asto po spankové deprivaci

ve dne — pfi odpoledni relaxaci, ndhlé probrani

1€k — vecerni davka retardovaného vaplproatu, primadon, lamotrigin
uprava Zivotospravy

alkohol — antikonvulzivni, ale po vynechani — prokonvulzivni
relaps zachvatu po vysazeni terapie do 1-2 let — 90%

Epilepsie — détstvi — VVV, nad 60 let — aterosklerdza, sekundanty
— nepostihuje intelekt

— 1.m. neni lege artis pfi zachvatu — p.r., i.v. diazepam (do 15 kg 5mg, nad 15 kg 10 mg)

— midazolam — bukalni gel, 3 velikosti dle kg pacienta, chutové korigovatelny

LYMESKA BORELIOZA

—  systémové onemocnéni vyskytujici se po celém svéte

— je vyvolano borreliemi — Borrelia garnii, afzelii, burgdorferi, pfenasené sanim krve nymf a dospélct

klist'at

— zdrojem nakazy jsou drobnd i v¢tsi lesni zvifata, promotenost klistat u nas kolisa okolo 10 —30%

— mikrobi jsou v travicim ustroji klistat a k infekci dochazi spise pfi déletrvajicim sani (24 — 48 hodin)

— onemocnéni vyvolavaji tii druhy borrelii s afinitou k ur¢itému systému — Borrelia burgdorferi — kloubni
postizeni, B. afzelii — kozni formy, B. garnii — neuroboreliéza



prenos infekce na ¢lovéka je mozny prenaseci nebo transplacentarné
po proniknuti do ktize se borrelie $ifi per continuitatem (kozni projevy), lyzogenné (regionalni
lymfadenitida) nebo hematogenné¢ (organové postizeni, jehoz podkladem je postizeni cév)
inkubace:
o prvni stddium — dny az tydny
o druhé stadium — tydny az mésice
o treti stadium — mésice az roky
prub¢h 1ze rozdélit na stadium infekce ¢asné (prvni a druhé stadium) a stadium infekce pozdni (treti
stadium)
klinicky obraz:
o Casna lokalizovana infekce:
=  Erythema migrans — skvrna ¢ervené barvy, ovalného tvaru, hladkého povrchu, $ifi se
do plochy, centrum mize vyblednout, nachazi se v misté piisati klistéte
= borreliovy lymfocytom — uzlik temné Cervené az fialové barvy s hlladkym, lesklym
povrchem, od nékolika milimetri do 3-5 cm, lokalizuje se na boltci ucha, dvorci prsni
bradavky, skrotu
=  muze byt pfitomna regionalni lymfadenitida
o Casna diseminovana infekce:
= sekundarni erythema migrans — za tyden po vzniku primarni 1éze
= celkové necharakteristické ptiznaky — unava, artralgie, myalgie, subfebrilie, bolesti
hlavy
=  postizeni nervové soustavy — ser6zni meningitida, meningopolyneuritida, kranialni
neuritida, radikuloneuritida, paréza n. VII
=  postizeni pohybového apardtu — intermitentni artralgie, myalgie, subakutni artritida
=  postizeni KVS aparatu — atrioventrikularni blokady, perikarditida, myokarditida
=  konjunktivitida, keratitida, iritida, intersticialni nefritida, hepatitida, orchitida
o pozdni infekce:
= acrodermatitis chronica atrophicans — zacina jako akutni zanét ktize na akralnich
partiich, maximum zmén je nad kostnimi prominencemi — zarudnuti, edém,
teleangiektazie
e atrofie klize je vzacna
e postizeni jinych organti — artralgie, artritida, inava, periferni neuropatie
e  chronické postizeni kloubt jako chronicka artritida, chronické neurologické
projevy zahrnuji progresivni encefalomyelitidu, polyneuropatie
= laboratorni vysetfeni — stfedné zvysena FW, zvysena hladina IgM a cirkulujicich
imunokomplext, zvysené hodnoty jaternich enzymi, v pozdnim stadiu mizZou byt
fale$n¢ pozitivni séroreakce na syfilitidu
= sérologie — vySetfeni protilatek tfidy IgM a IgG — IgM zvySen v ¢asném stadium, u
vsech v pozdnim stadiu zvyseno IgG
= piimy prukaz borrelii je mozny z bioptického vzorku kiize, z krve, z mozkomiSniho
moku
diagnéza — rozhodujici je klinicky obraz, u pozdniho stadia zvySeni IgG, u neuroborelidzy pfitomnost
antiborreliovych protilatek v likvoru, pozitivni epidemiologicka anamnéza
dif. dg. — erythema migrans - erysipel, fixni Iékovy enantém, erysipeloid, tinea superficialis, erythema
nodosum migrans
o lymfocytom — histiocytom, hemangiom, granuloma facite, malouzlova forma sarkoidozy,
maligni lymfomy
o acrodermatitis — erysipel, erythema migrant, gravitaéni dermatitida
terapie:
o kozni formy — doxycyklin, amoxicilin, azitromycin, po dobu minimaln¢ 14 dnt

o lymfocytom a acrodermatitis — lécba trva 4 tydny



o unemocnych s koznimi projevy a s projevy postizeni jinych organti a u v§ech téhotnych
v prvnim trimestru — draselna stl benzylpenicilinu nebo cefalosporiny III. generace i.v.
s naslednou 14 denni lécbou per os
o lymfocytom obvykle regreduje az 3-6 mésict po 1écbé
progndza — u Casti pacientt dojde po 1é€b¢é k vzestupu hladin IgM protilatek, coz ale neni indikaci
k opakovani 1é¢by, pokud nema pacient zadné problémy

DIFERENCIALNI DIAGNOSTIKA BOLESTI BRICHA

patfi k nejcastéjsim symptomtim, které piivadi dité k 1ékari

druhy bolesti:

o visceralni (difuzni, tupa, bez moznosti urcit lokalizaci) — z parenchymatdznich organti — zanét,
ischémie, stlaceni

o somaticka - parietalni (ostra, lokalizovand) - miize vychazet z biisni stény (peritonitis), mize mit
vertebrogenni etiologii, ¢i etiologii metabolickou (napf. diabeticka ketoacidoza — tzv.
pseudoperitonitis diabetica, intoxikace olovem...)
reflexni — pfenesend — Headovy zény — appendix — pupek
psychogenni (tuto diagnézu mizeme urcit az po vylouceni ostatnich pfic¢in a zhodnoceni ditéte
psychologem

malé dité¢ nebyva schopno bolest lokalizovat, vétsi déti ji lokalizuji do periumbilikalni oblasti

zjistit - intenzitu bolesti (i z nepfimych znamek — poloha ditéte, intenzita place)

o dobu trvani obtizi

o lokalizaci:
e Do epigastria — zaludek, duodenum, jatra, Zlucové cesty, pankreas
e Do okoli pupku — tenké stievo, apendix, oralni ¢ast tlustého stfeva, celkové choroby (epilepsie)
e Do suprapubické oblasti — tlusté stfevo, uropoeticky systém, panevni organy

o pfipadny vyvoléavajici faktor (strava, poloha, denni doba, stresujici okolnosti)

doprovodné symptomy (teplota, nauzea, zvraceni, prijem, zacpa, charakter stolice, dysurie)

dalezité jsou téz ¢asové souvislosti (zejména u psychogenni bolesti) — nékdy je jen ve skolni dny...

Infantilni koliky

neurcité definované potize v ¢asném kojeneckém véku, postihuji asi 1 z 10 kojencii
projev — epizody vyrazné drazdivosti a bolesti bficha se zvedanim nohou

jsou vazany na jidlo, objevi se v druhé poloviné krmeni, po jidle ustanou

horsi jsou odpoledne a vecer

P PR3

jsou doprovazeny borborygmy (,,kruc¢eni v btise*) a flatulenci

potize vétSinou ve 3 mésicich zmizi (ale ne vzdy)

trpi tim déti jak kojené tak uméle zivené

vySetfeni — vylouceni jinych pficin (hlad, zizen, infekce moCovych cest, otitida)

nékdy je pficinou intolerance kravského mléka nebo laktozy

u kojenych déti nékdy pomtize vysazeni mléka z jidelnicku matky (musime ji pak suplementovat
kalcium)

nemocnicni péce — jen pfi protrahovanych ¢i silnych obtizich, pfi neprospivani a u velmi tzkostnych
rodict

u velmi silnych bolesti — miize byt intususcepce (invaginace) — klasicka tridda — 1. kolikovité bolesti, 2.
intususcepcni tumor v bfise,3. stolice ve form¢ hlenu zbarveného krvi (jen asi u 20%)

Funkéni recidivujici (zachvatovité) bolesti biticha — az 80%

definice — o funk¢ni recidivujici bolesti hovotime, ma-li pacient nejméné 3 epizody bolesti béhem 3



meésict

bolesti dit¢ omezuji v jeho ptirozené aktivite, nejcastéji ve veéku 4-16 let, zacinaji obvykle v 5-8 letech,

Castéji u dévcat

jde o funk¢éni onemocnéni, které ma zachvatovity charakter

ke vzniku pfispiva psychicka i fyzicka zat¢z, geneticka predispozice, tizkostlivost, nepribojnost, malé

sebevédomi...

klinicky obraz — lokalizace periumbilikalné, ptipadné do stfedniho epigastria, nikam nevyzafuje, ma

paroxyzmalni charakter, je nezavisla na jidle, stolici a celkové aktivité ditéte, neobjevuje se v noci

diagnoza je zaloZena na dikladné rodinné a osobni anamnéze, typickém klinickém obraze, normalnim

fyzickém nalezu, normalnich hodnotach laboratofe a pomocnych vysetienich

o krev (kompletni KO, FW, urea, kreatinin, bilirubin, aminotransferazy, amylaza, glykémie,
sérologie na H.pylori, Ig proti endomyziu nebo gliadinu, lipidy)

o mo¢ (chemie, sediment, kvantitativni bakteriurie, screening na porfyriny); stolice — okultni
krvaceni, parazitologie

o ultrazvuk — bficho, ledviny; u divek zvazit gynekologické vysetfeni

o malabsorpci laktozy Ize zjistit z anamnézy ¢i elimina¢nim testem

dif.dg — proti — velmi dobfte lokalizovana bolest jinde nez kolem pupku, vyzafovani, bolest probouzejici

dité v noci, ztrata hmotnosti, zpomaleni rlstu, zvraceni; prijmy nebo zacpy; systémové ptiznaky —

teploty, artralgie, exantémy, chudokrevnost...

terapie — 1¢cba je dlouhodoba a vyzaduje dobrou spolupraci 1ékare s ditétem a s rodici — nutné je

zdiiraznit, ze bolesti jsou redlné, Ze jsou dané pouze motorickou aktivitou traviciho traktu pti zvysené

vnimavosti na normalni ¢i stresové podnéty

o nékdy je vhodna pomoc psychologa ¢i psychiatra

o Uc¢inek farmak neni prokazan! — podavanim ,,ujistujeme pacienta v nemoci®

progndza — u 30-50% obtize zmizi, u 30-50% pretrvaji do dospélosti (bolesti hlavy, menstruaéni potize,

bolesti v zadech)

Recidivujici bolesti bricha spojené s funkéni dyspepsii - dyspepsie horniho typu, zvlastni forma funkénich
bolesti bficha

ptiznaky — nauzea, nadymani, fihani, Skroukani v zaludku, Skytavka, regurgitace zalude¢niho obsahu,
paleni za sternem
vzdy musime vyloucit organickou pticinu (hlavné pepticky vied, jicnovy reflux, gastritidu H.pylori)

Recidivujici bolesti bi‘icha spojené s projevy drazdivéhe tra¢niku - dyspepsie dolniho typu, cast&jsi u
adolescentli

stiidani zacpy a prijmu, bolesti biicha (ustupuji po defekaci), hlen ve stolici, urgence, nadymani, pocit
nedokonalého vyprazdnéni

pomyslet mame predevsim na idiopatické stievni zanéty, pii pozitivnim okultnim krvaceni, vzdy
koloskopii

Organické
— hepatogenni — cirh6za, intrahepatalni cholestaza

—  Dbiliarni — kongenitalni dyskineze, cholescystolithidza, choledocholithiaza, cholecystitida, - angiitida, -
docholithidza, karcinom

—  Pankreatogenni

Akutni pankreatitida — velice vzacna

o priciny — nejcastéji tupé poranéni bficha, viry (parotitida, EBV, Coxsackie), léky (azathioprin),
metabolické pficiny (urémie, hyperlipoproteinemie), parazity (askary)

o projevy — nauzea, zvraceni, silné bolesti bficha, pfi tézkém priibéhu az Sok, steatorea (tuk ve
stolici), kreatorea (nestravené bilkoviny ve stolici), siln€ zapachajici stolice

o diagnoza - 1 sérova amylaza, 1 sérova lipaza, T amylaza v moci, vySetieni stolice, UZ (zvétsen,



hypoechogenni, rozsifen ductus Wirsungi), velice vzacné analyza pankreatické stavy
o terapie — jen parenterdlni vyziva, inhibitory zalude¢ni sekrece, analgetika (nikdy opiaty pro riziko
spazmu Oddiho svérace)
o dif. dg.: praskla extrauterinni gravidita (amylaza také v tubach), renalni selhani (neni clearance
amylazy)
— Chronicka pankreatitida — velice vzacna
o priCiny — viz akutni pankreatitida, ¢asto autoimunitni, hereditarni nebo idiopaticka, ¢asto pti VV
pankreatu a pankreatickych nebo zlu¢ovych vyvodu, CF, alkoholismus, Schwachman-Diamond
syndrom (AR onemocnéni, insuficience pankreatu, neutropenie, kostni zmény, mala postava),
extrémni malnutrice (v rozvojovych zemich)
o projevy — recidivujici bolesti bficha
—  Peritonealni — peritonitida, pseudoperitonitida (DM, urémie, hyperkalcémie, postraumaticky)
— Gastrogenni — ulcus pepticus, kardiospazmus, hernie, tumor
— Sti‘evni — enteritida, apendicitida, kolititda, divertikulitida, tumor
— Renalni — nefrolithidza, ureterolithidza, pyelonefritida, striktura ureteru, megaureter, tubulopatie,
cystolithiaza
— Vaskularni .- mezenterialni infarkt, trombdza, plic embolie, IM
— Neurogenni— herpes zoster, tabes, botulizmus, porfyrie, intoxikace thaliem, olovem, 1éky vazopresin,
— Charakteristické pro ur¢ity vék:
— Novorozenci, kojenci — kojenecka kolika, nekrotizujici enterokolitis, pylorostenoza, invaginace,
volvulus, VVV, Hisrsprung
— Predskolni vek — hernie, invaginace
—  Skolni vék — apendicitis, DM, HUS, Hennoch-Schonlein, mezenterialni enteritida, psychogenni bolesti
bficha
— Adolescenti — abdominalni epilepsie, DM, infekéni mononukledza, ovarialni cysta, torze varlete,
zanétlivé onemocnéni v malé panvi, Crohn/ UC, gravidita, psychogenni

Nahlé piihody biisni
— uraz?
— ANO - kontuze, krvaceni do GIT a dutiny bfi$ni, ruptura organd, poranéni pankreatu
— NE -0-2r. invaginace, uskfinuta kyla, megakolon, 2-5r. uropatie, invaginace, purpura, nador, pfes.
Sr. apendicitida, skrotalni syndrom, uropatie, gynekologické problémy, Meckeltuv divertikl, nador

Bolest biicha spojena s irazem
—  definice — bolest bficha zptisobena pocinajici trazovou nahlou ptihodou bfisni

— trazové NPB — poranéni organt, perforace GIT, krvaceni do dutiny bfi$ni, povrchové poranéni stény,
odtrzeni stopky mezenteria

— anamnéza — mechanismus Urazu — pad z vysky, na co dité spadlo, kam se udefilo, jaky pfedmeét zptsobil
tupé poranéni...

—  stav po araze — védomi, chovani, stiznosti, bolesti, zvraceni, abnormalni pfimés v moci ¢i stolici,
ulevova poloha

— klinicky obraz — patrat po zevnich znamkéach — hematomy na sténé€, promodravani v tfislech nebo na
skrotu (mozné hemoperitoneum), citlivost v oblasti panve — cave! — zlomenina panve

—  znamky peritonealniho drazdéni — byva pii hemoperitoneu, volném vzduchu ¢i stfevnim obsahu
v dutiné

— hmatna rezistence — subkapsularni hematom jater, krvaceni do retroperitonea

— ticho pfi poslechu — paralyticky potrazovy ileus

— n&kdy pfi poranéni jater, slinivky ¢i sleziny je ndlez minimalni, dit¢ s podezienim na uraz bficha tedy
odesleme na chirurgii na pozorovani (rtg, sono, KO, ALT, AST...)



Bolest bFicha bez urazu

— anamnéza:

o zavazné piiznaky — bolest budi dité ze spani, dité nechce jist, bficho boli pfi otfesech, nuti

zaujmout ulevovou polohu, je provazené horeckou, nauzea, zvraceni
opakované epizody koliky — pozor! na volvulus, invaginace
u dospivajicich divek — i gynekologicka problematika (menses, sexualni aktivita)
nutné patrat po problémech s moc¢enim (dysurie, polyakisurie), po oxyuriaze
u vétsich déti i problémy dospélych — viedy, cholelitiaza, urolitidza

o O O O O

zjistime rezim defekace
o psychologické a socialni problémy
— klinicky obraz — urychleni tepové frekvence neodpovidajici teploteé
o vyrazna bolest pfi palpaci na ur¢itém misté, znamky obstrukce (ticho pii poslechu)
o zmeény v chovani ditéte — napadny klid, apatie stfidajici se s bolesti, znamky peritonalniho
drazdéni
hmatna rezistence
bolest pfi vySetfeni per rectum
abnormalni pfimés ve stolici (malinové Zelé na rukavici — pozor na invaginaci)
uskiinuta kyla, skrotalni sy u muzi (orchitida vs. torze)
u divek vySetieni gynekologem
u Skolnich déti myslet na disimulaci

o O O O O O O

patrat po zanétu v dychacich cestach (bolest biicha pfi pleuropneumonii — pozor, i pii
pneumonii mize mit dit¢ apendicitidu)
o Dbolesti bricha pii exantémech — Henoch-Schonleinova purpura, varicela



33. Trombocytopenie
Kongenitalni pylorostenoza
Klinické a laboratorni znamky zanétu

TROMBOCYTOPENIE

— desticky jsou malé bezjaderné butiky, které adheruji ke sténé porusené cévy a zajistuji tak primarni
hemostazu

— vytvéfeji je zralé megakaryocyty, jejich doba Zivota v periferni krvi se pohybuje okolo 9 dni a normalni
hodnota je mezi 150 — 400 x 10%/1

—  hodnota pod 150 x 10%1 je trombocytopenie, klinické projevy lze oGekavat pii sniZzeni poctu desticek
pod 60 x 10°/1, pod 20x 10°/1 je riziko spontanniho krvaceni

— nékdy doprovazena trombocytopatii — porucha destickové funkce v kterékoliv fazi aktivace

— regulatorem megakaryopoézy a tvorby desticek je ristovy faktor trombopoetin tvofeny v jatrech

—  priCiny — snizend tvorba, zvyseny zanik, nebo sekvestrace ve zvétSené sleziné

— projevy — petechialni krvaceni do kiize a slizni¢ni krvaceni (epistaxe, krvaceni z dasni), protrahované
krvaceni z vpichu, spontanni tvorba koznich a podkoznich hematom, krvaceni do spojivek, GIT i
jinych organi

— diferencidlné€ diagnosticky je tieba odlisit krvaceni pfi zvySené fragilit€ nebo propustnosti kapilar

— Klasifikace:

o  hereditarni trombocytopenie
=  malé trombocyty (pod 7f1)

e  Wiskott Aldrichiv syndrom — trombocytopenie + imunodeficit + ekzém,
mutace na X chromozomu pro protein WAS, terapie — transplantace kostni
drené

e Trombocytopenie s dédi¢nosti vazanou na X chromozom

= stfedni trombocyty (7fl — 111]1)

o Kongenitalni amegakaryocytarni trombocytopenie — megakaryocyty nejsou
v kostni dfeni, mutace receptoru pro trombopoetin

e Trombocytopenie s chybénim radia (aplazie)

= velké trombocyty (nad 1111)

e May-Hegglinova anomalie — mutace nemuskularniho myosinu v membrang
trombocyti — nedeformuji se a jsou velké, Deleho inkluze

e Bernard-Soulieriiv syndrom — mutace glykoproteinti na povrchu trombocytt

o sekundarni trombocytopenie
= nadmérna destrukce (konzumpce)

e ITP — imunitni trombocytopenicka purpura — Al, protilatky, ale i snizena

produkce
o nejéastéjsi trombocytopenie v détském veku
o jen izolovana trombocytopenie, nic jiného

e neonatalni aloimunitni trombocytopenie — desti¢kova obdoba hemolytické
anémie, (NAITP), 25% riziko krvaceni do CNS

e infekce (herpetické, parvovirus B19, CMV, EBV), DIC, TTP, HUS

=  snizena produkce trombocytt

e virové infekce (CMV, EBV, rubeola, HIV, parvovirus B19), polékové reakce

o  deficit folatu, B12, Fe

e leukemie, aplastickd anémie

—  projevy:
o krvaceni do kiize a sliznic



o tvorba hematom, petechii (hlavné dutina ustni)
o pri tézké TCP — masivni epistaxe, krvaceni do GIT ¢i urogenitalu, do CNS
o po urazech, operacnich vykonech, po extrakci zubu

laboratof:

morfologie trombocyt v natéru periferni krve

O

pocet a morfologie megakaryocyt v kostni dfeni
prodlouzeni doby krvacivosti, retrakce koagula, konzumpce protrombinu

o O O

uzaviraci cas — doba vytvoreni destickové zatky (funki a poctem desticek, aktivitou vWF a
hematokrit)

vySetfeni trombocytarnich protilatek (v séru x vdzané na desticky)

koagulace, vylouceni infekce, zobrazovaci metody

Imunitni trombocytopenicka purpura

autoimunitni onemocnéni charakterizované snizenym poctem cirkulujicich desticek
nejcastéjsi Al onemocnéni krevnich element
zpusobuje ji zvySeny zanik desticek s navazanymi autoprotildtkami v RES
nejcastéjsi ziskané krvacivé onemocnéni v détském véku s incidenci 4-8/100 000 déti/rok
pri¢inou je tvorba protilatek proti povrchovym antigenim desticek, nejcastéji proti IIb-IIla, zvySena
destrukce komplext, zkracené prezivani trombocytd
izolovana trombocytopenie <100 x 10%/1
spoustééem tvorby byva vétsinou infekce, molekularni mimikry — podobné epitopy na viru jako na
trombocytech — zkiizena protilatkou odpoved’
desticky s protilatkou jsou pohlceny makrofagy a zni¢eny predevsim ve sleziné
také nedostatecnd tvorba megakaryocyty kostni dfen€, autoprotilatky inhibuji megakaryopoézu
hladina trombopoetinu je normalni nebo mirné zvysena
primarni — bez zji§téné pticiny, sekundarni — s jinym onemocnénim
epidemiologie — maximum vyskytu 2-8 let, 10% kojenci, 20% nad 10 let
o vice podzim, zima — vice infekci
o po ockovani zivymi vakcinami, v dasledku virového onemocnéni (varicella, EBV, CMV,
parvovirus B19, HIV, HCV)
o zavazné krvaceni vzacné, TCP odezni u 93% do 6 mésicu

o akutni — typickd pro détsky vek, 60-80% remise

o perzistujici — nad 3 mésice

o  chronicka — déle nez rok, po 12 roce, vice u divek, remise u 20%, hlavné u dospélych
klinicky obraz:

o rozvoji pfedchazi o 1-3 tydny akutni infekt, postihujici horni cesty dychaci, méné Casto vznika
po varicele, pfiusnicich, zardénkach, EBV infekci ¢i po o¢kovani zivou vakcinou
trva tydny az mésice, odezni vétsinou bez nasledku (self limited disease)
vysev petechii, zejména na krku, horni ¢asti trupu a koncetinach
hematomy vzniklé spontanné i po malych trazech, sufuze
projevy krvaceni na spojivkach a sliznici dutiny ustni
dlouhotrvajici epistaxe, krvaceni do GIT, metroragie, do CNS

v

nejobavanéjsi je intrakranialni krvaceni s 50% tmrtnosti — prvni pfiznaky jsou bolest hlavy a

o O O O O O

projevy nitrolebni hypertenze, RF — traz hlavy, antiagregancia, n¢kdy i hematurie
splenomegalie
chronicka forma — méné vyrazné projevy krvaceni, vétSinou chybi akutni infekt,
trombocytopenie déle nez 6 mésici, nejcastéj$im terapeutickym opatienim je splenektomie
diagnostika — pocet desti¢ek pod 20 x 10%1, moznéa anémie po krvéaceni
o v krevnim natéru velké desticky — mladé



OA, RA, klinické vySetfeni
kompletni krevni obraz a retikulocyty, detailni analyza se zhodnocenim natéru (diferencial,
morfologie, velikost a tvar) — provadét opakované — posouzeni dynamiky, vylouceni rozvoje
jinych onemocnéni
vySetfeni kostni dfen€ — neni nezbytné nutné u typickych a nekomplikovanych TCP

= pfi dif. dg., posouzeni $patné odpovédi na 1écbu, atypickym priibéh

= v KD normalni buné¢nou, normélni nebo zvySeny pocet megakaryocytt s pievahou

mladych forem

sérologie — k vylouéeni HIV, HCV infekce, u déti CMV, EBV, parvovirus B19
vylouéeni CVID (common variable imunodeficit)
u perzistujici ITP (nad 3 mésice) — vySetfeni KD, testy k vylouéeni chronické infekce (HIV...),
antinuklearni protilatky, antifosfolipidové protilatky, hladiny Ig, funkce stitné zlazy

— dif. dg. — SLE, autoimunitni lymfoproliferativni syndrom, vrozené trombocytopenie, akutni leukémie,
aplasticka anémie, Hodgkin, non-Hodgkin lymfom, komplikace jinych onemocnéni —
dermatomyositida, JIA, Al thyreoiditis

—  terapie:
)

2/3 normalizuji pocet trombocytil do 6 mésicti od diagnozy bez 1é¢by — 1. linie — observace bez
medikamento6zni terapie

=  spontanni vzestup béhem nékolika tydnt

= omezeni fyzické aktivity — sniZeni rizika traumatu, helma

= zakaz uzivani 1ékd, které ovliviiuji funkci trombocytl (ASA, NSAID)

= podptirna lécba — antifibrinolytika, HA pfi metroragii

= pfi traumatu — ihned 1ékate
kortikosteroidy snizuji tvorbu protilatek a jejich afinitu — vysoka davka methyprednisolonu
(30mg/kg/den x 3 dny) nebo prednison 2 mg/kg/den (max 60 mg), délka by neméla pfesdhnout
tfi tydny, poté postupné vysazovani
vysokodavkované imunoglobuliny — blokuji Fc-receptory makrofagi a prodluzuji délku Zivota
desticek, 0,8g/kg jednorazove

= [ék volby u zavazného krvaceni

= nutny zilni vstup a hospitalizace

= nu0 - flu like, urtikaria, hypotenze, bronchospasmus, nauzea, zvraceni
anti-D globuliny — ale ne v Evropé
splenektomie — neni doporucena u déti pod 5 let (nezralost imunitniho systému)

= snaha co nejpozdéji

= cely zivot 1-3% riziko sepse, trombofilni riziko

=y ¢asti pacientti opét pokles trombocytl
cil — snaha zastavit krvaceni, obava z nebezpecného krvaceni (hlavné do CNS), nejde o plnou
normalizaci trombocytd, ale o co nejrychlejsi vzestup nad 20 x 10%/1
strategie dle klinického stavu
zavazné krvaceni — trombocytarni koncentraty + vysoké davky i.v. kortikoidii + HD IVIG
chronicka ITP — individualni ptistup, vyloucit jind onemocnéni, prevence urazl, zakaz sportd

=  kortikoidy, IVIG, splenektomie

= anti-CD20 monoklonalni protilatka Rituximab

— prognoza — v détském veéku dobra — 80 — 90% vyléceno do 12 mésicii, <10% chronicita

o

Polékova TCP

riziko zédvazného krvaceni a NU 1écby, rezimova opatieni omezuji kvalitu zivota

— >80 Iéku, hlavné dospéli
— mechanismy — pfimy toxicky u¢inek na KD

o

o

imunitni mechanismy
pfimé naruseni struktury trombocytu



— cytostatika, karbamazepiny, valproat, barbituraty, PNC, cefalosporiny, makrolidy, dioxin, furosemid
—  heparinem indukovana TCP

Vrozené TCP
—  hemoragické diatézy jiz od kojeneckého véku
— porucha tvorby / struktury trombocytt a trombocytopenie
—  Wiskott-Aldrichiv syndrom
o X vézana dédi¢nost, WAS gen
o teézka TCP, ekzém, hepatosplenomegalie, imunodeficit — recidivujici infekce
o zvySena incidence malignit
o nutna disledna 1é¢ba infekci, vyléCeni pouze transplantaci kostni diené
— Mayova-Hegglinova anomalie
o vzacné, dominantné dédicné — dezintegrace mikrotubuli / membrany trombocytt
o lehka TCP, velké trombocyty, leukocytarni inkluze (D6hleho), rizné sklony ke krvaceni
o nejcastgjsi familiarni TCP
o trombocytarni koncentraty, lokalné hemostyptika
— CAMT (kongenitalni amegakaryocytarni trombocytopenie)
o mutace c-Mpl
= kompletni deficit — typ I — tézka TCP, ¢asny rozvoj aplastické anémie
= rezidualni aktivita — typ II — t€zka TCP, treanzientni zvySeni trombocytti v 1. roce
zivota, aplasticka anémie pozdé&ji; typ III — TCP, neni rozvoj do AA
o tromboytarni naplavy, transplantace KB v KD

Novorozenecka aloimunitni trombocytopenie

— vznika pfi odlisnosti destickovych antigeni plodu a matky, senzibilizaci matky pfi priniku desticek
plodu pfes placentu do jejiho ob&éhu

— incidence 1/2000 - 3000 porodt

— vznika v prvnim t¢hotenstvi, riziko krvaceni (ve 20% az Gimrti)

— veétsinou jde o antigen HPA-1a

— intrakranialni krvaceni u 10 — 30% postizenych plodd

—  pocet desticek se normalizuje do 4 tydni po narozeni

—  lécba krvacejiciho novorozence spociva v transfiizi trombocyti, jejichz darcem je optimalné matka
ditéte (jsou negativni na dany znak) a podani vysokodavkovanych imunoglobulinti

—  pfirozvoji trombocytopenie plodu je mozné podat intrauterinni transfuzi matefskych trombocytt, 1é¢it
matku imunoglobuliny a indikovat porod cisafskym fezem jako prevenci intrakranidlniho krvaceni

—  vySetfit HPA matky a otce — predikce dalsiho téhotenstvi

Novorozenecka autoimunitni trombocytopenie
—  déti matek s imunitni trombocytopenickou purpurou jsou ohrozeny trombocytopenii vznikajici
pfechodem matetskych protilatek proti trombocytiim pies placentu

— matky jsou béhem téhotenstvi 1é¢eny imunoglobuliny i kortikosteroidy pti poklesu trombocytii pod 50 x
10°1

meésicu

Tromboticka trombocytopenicka purpura
— charakterizovana pfitomnosti mikroangiopatické hemolytické anémie a trombocytopenie
— incidence 4/1 000 000
— forma vrozena a ziskana
— destickové mikrotromby se vytvareji zejména v rendlnich a mozkovych cévach a jsou pficinou
klinickych projevii nemoci



— pricinou agregace desticek je u idiopatické formy pfitomnost velkych multimerti von Willebrandova
faktoru vlivem deficitu ADAMTSI13, ktery tyto multimer §tépi, ten je inhibovan tvorbou IgG protilatek
—  ziskana idiopaticka TTP je autoimunitni onemocnéni, vrozenou zptsobuji mutace genu ADAMTS13
(AR)
—  klinicky obraz:
o mikroangiopaticka hemolytickd anémie, trombocytopenie, rendlni postizeni, neurologické
projevy (bolesti hlavy, zména chovani, kiece, bezvédomi) a horecka
tmava moc¢ jako projev hemoglobinurie
riziko umrti bez 1é€by je vysoké
vrozena se manifestuje do 4 let
hemolytické krize ¢asto doprovazi rendlni selhani nasledkem hemoglobinurie

o 0 O O O

spoustéem ataky je Casto infekt nebo stres
o CMP postihuji 1/3 déti

diagnostika — tézka trombocytopenie doprovazena klinicky zfejmou mikroangiopatickou hemolyzou
o v natéru krve schistocyty

o zvySend LDH, hemoglobinurie
o hladina ADAMTS13 a titr protilatek
terapie:

o plazmaferéza 40-60 ml zmrazené plazmy/kg denné do normalizace poctu desticek, LDH a
klinickych projevi
plazma dodava chybéjici protedzu, pacient se zbavuje protilatek a multimerdt vWF
tvorbu protilatek snizuji kortikosteroidy a rituximab
monitorovani ADAMTS13 a protilatek je voditkem pro 1écbu — pacienti s pretrvavajicim
deficitem jsou i po Gipravé stavu ohroZeni relapsy

o uvrozené formy je prevenci ataky infuze zmrazené plazmy 10ml/kg kazdé 2-3 tydny

rozdily v klinickych projevech krvaceni:

o porucha primarni hemostazy (trombocytopenie, trombocytopatie, vaskulopatie) — krvaceni je
povrchové (ktize a sliznice), pii tézké porusen i do hlubsich tkani (GIT, ledviny, CNS), je
okamzité, po lokalni kompresi je zastava trvajici, mnohocetné projevy

o porucha sekundarni hemostazy (vrozené a ziskané koagulopatie) — krvaceni hluboké (podkozi,
klouby, svaly), vnitini organy i pfi malém traumatu, je opozdéné, protrahované, po lokalni
kompresi je zastava pomala a vraci se i po n¢kolika hodinach, spise izolované projevy

KONGENITALNI PYLOROSTENOZA

— hypertroficka stendza pyloru (zaZzeni)
— postnatalné se klinicky manifestujici hypertrofie cirkularni svaloviny pyloru, ktera vede k funkéni
obstrukcei, zvraceni obloukem a neprospivani
— hlavnim projevem jakékoliv obstrukce zaludku je zvraceni bez pfimési zluci, dale bolest bficha a
nauzea, bficho mize byt vzedmuté
— incidence je asi 1-3:1000 zivych novorozenc, chlapci jsou postiZeni 4-5 krat ¢ast&ji
— etiologie neni zndma, nejcastéjsi vyskyt v 6. tydnu
—  klinicky obraz:
o hlavnim symptomem je zvraceni obloukem bez pfimési zIuci, které nejcastéji prichazi mezi 2-
3 tydnem zivota ditéte, asi 30 — 60 minut po jidle
u pokrocilych ptipadti miize byt ve zvratcich pfimés krve
v levém epigastriu Ize pozorovat vyklenuti a peristaltickou vinu jako vyraz ztizené pasaze
pylorem



obcas lze pylorus vyhmatat vpravo v epigastriu jako rezistenci tvaru olivy
v dusledku recidivujiciho zvraceni jsou déti hladové a neklidné
asiu 2% je pritomen ikteru z méstnani zluci, jez je zptisobeno hypertrofii pyloru

O O O O

pii pfetrvavajicim zvraceni se rozviji neprospivani a dehydratace s hypochloremickou

alkalozou, hypokalemie

— diagnostika — metodou volby je ultrasonografie, prikaz typické pylorické kokardy, zvétseni piicného
rozméru a prodlouzeni pylorického kanalu, tloustka svaloviny je vyssi nez 3 mm, celkovy prameér veétsi
nez 13 mm a délka pylorického kanalu vétsi nez 18 mm

o upokrocilejsich pripadii se rozvine hypochloremicka alkaldza spojena s hypokalémii

— dif.dg. — gastroenteritida, GER, stendza duodena, stfevni duplikatura, onemocnéni CNS se zvySenim
nitrolebniho tlaku, kongenitalni adrenalni hyperplazie se solnou poruchou

— terapie — uprava dehydratace a mineralogramu, po stabilizaci ditéte se provadi pyloromyotomie podle
Webera-Ramsteda — podélné protéti svaloviny pyloru az k zaludec¢ni sliznici bez proniknuti do zaludku,
1ze provést i laparoskopicky, dité se za¢ina postupné krmit za 4-6 hodin po vykonu (24 hodin??)

—  prognoza — pri UspéSné operaci vyborna

KLINICKE A LABORATORNI ZNAMKY ZANETU

—  zanét — slozita, vyvojem ziskana schopnost organismu reagovat na poskozeni
o ma4faze
—  klinické znamky:
o Celsovy znaky:
= calor —teplé
= dolor — bolest
= rubor — zCervenani
= tumor — otok
= functio laesa — porucha funkce (Wirchof)
o horecka, alterace stavu
— laboratorni znamky:
o Dbakterialni zanét:
= leukocytdza — posun doleva, tyce >4%
=  leukopenie — u zavaznych stavi
= neutrofilie
= je-li v reparacni fazi - feozinofily a lymfocyty
=  1CRP (kolem 100 a vice) — max. 2 — 3 den (mykoplazma, chlamydie |CRP,
salmonela, str. pneumoniae CRP kolem 300)

= 1FW
= fprokalcitonin — produkt neuroendokrinnich bun¢k (C-bunky $titné zlazy, plice,
pankreas)

e senzitivni marker pro bakteriémii, mykozy, protozoa, polytrauma
e norma <0,5 ng/ml, mirné zvySené — 0,5-2,0 ng/ml, vysoké >5 ng/ml, sepse
>10 ng/ml)

e vyplaveni po 2-3 hodinach po stimulaci
e pokles 0 30% znaci zlepSeni stavu

= ]JL-6 — bezprostiedni odpovéd’ na stimulaci, kolisa bez korelace s klinickym stavem
e stimuluje CRP
e 12zal2-24hodin

o virovy zanét

= leukocyty mohou byt v normeé

= tlymfocyty a monocyty, u EBV a CMV je 1 LD

= CRP do 100, ptipadné norma (herpetické viry CRP 80 — 90)



= serologie, PCR
akutni faze — IgA, IgM
po 14 dnech IgG
protilatky — 4x 1 hodnota

o O O O

u zanétu - |albumin, TCRP, IL-6, al-antitrypsin, a2-makroglobulin, haptoglobin, ferritin,
ceruloplazmin, C3

pfi narozeni - 11gG matefské

od 3. mésice malo IgG

30 — 33 den po narozeni — produkce IgM

o O O O

od 3 mésice — reaguje na infekci (do 3 mésice nema smysl délat serologii)
DG:
o serologie — jednotky = titry
= nutné/vhodné parové vysSetieni (nevyhoda, dlouho trva)
= vySetieni 1. den, poté 10 — 14 den
o kultivace (krev, mo¢, likvor, sputum...)
=  hemokultura (nejlépe minimalné 3xu
e pozitivni jen u 30%
e 1. ihned po zavedeni kanyly, 2. par minut po, 3. z jiného mista
e ¢im je mladsi, tim vyssi indikace k hemokultuie
o metody molekularni genetiky
= pi. PCR
=  specifické DNA/RNA jedinecné pro bakterii/virus
= rychlé, ale drahé
infekce pfi¢inou smrti zejména u novorozencti, kojenct a batolat
mlady kojenec <90 dnti — vétsi obavy, diraz, radéji aktivné znovu pozvat na druhy den
toxic appearance — septicky stav — dle Yalské Skaly pro déti do 1 roku

1 bod 2 body 3 body
Plac Silny Knourani, vzlykani Sténani, pisténi
Reakce na podnéty | Piimétené Neadekvatni plac, Trvaly plac, chaba reakce
zklidnéni nemoznost zklidnéni
Stav védomi Snadno buditelny | Spavost, zvadlost Somnolence, sopor
Barva kuze Ruzova Bledost, akrocyandza Prosedlos, mramorovani
Hydratace Normalni Lehce oschlé sliznice Snizeny nebo téstovity
turgor, oschlé sliznice
Socialni kontakt Pozoruje, sméje Kratka pozornost, kratky | Uzkostny vyraz, bez
se usmeév zajmu, tupy vyraz

novorozenec zmira — nema se ¢im branit po vycerpani kostni diené — obnova az za 14 dni
neutrofil — nékolik hodin v krvi, ukladani do tkané pfi nevyuziti, preziti 5-8 dni

CRP — protein akutni faze, poprvé v roce 1932

TNFa, IL-1 ovliviiuji IL-6, ten ovliviiuje hladinu CRP

biologicky polocas 4-7 hodin, peak 72 hodin

jiny antigen — jina hladina CRP

o O O O

syntéza — stimul (akutni faze) — poskozeni tkani — fagocytoza a syntéza cytokinu (IL-1, IL-6,
TNFa) (aktivované makrofagy) — syntéza proteinti akutni faze (v hepatocytech) — zvyseni CRP
SIRS (systemic inflammatory response syndrom) — minimaln¢ 2 a vice znaku:

teplota >38°/<36°

pulz - >90/min

dech - >20/min

o
o
o
o leukocyty - >12 000/mm® / <4 000/mm*



—  sepse — tézka sepse — septicky Sok

CRP FW
Sérum/plazma (stabilni) Cerstva plna krev (nemoznost uschovani)
Piima kvantifikace Neptimé stanoveni 1fibrinogenu

1 po 4-6 hodinach, max 36-50 hodin, navrat k norm¢ | Nastup pomaleji, k normé — nékolik tydni
3-7 dnt

Minimalni rozdily mezi novorozenci a dospélymi 1s vékem, 1 u Zen

—  prokalcitonin

protein ze 116 AMK, prekurzor hormonu kalcitoninu

sérova hladina rychle stoupa u bakterialni infekce x u virové ztstava nizka
syntéza neuroendokrinnimi bunikami

po tyreoidektomii v priubchu tézkych infekci - $11PCT

TPCT v séru béhem 2 hodin

u novorozencl TPCT — poporodni asfyxie, intrakranialni krvaceni, hypoxie
vrchol hladiny 6-12 hodin

ldle poloc¢asu rozpadu PCT — po jednorazovém stimulu — 20 — 24 hodin
s-PCT rychlejsi dynamika nez s-CRP

0O O O O 0O 0O 0 O O

monitoring bakteridlnich infekci (nutné stanovovat opakovan¢)




34. Nefroticky syndrom
Gastroezofagealni reflux
Perinatalni a neonatalni infekce

NEFROTICKY SYNDROM

— soubor klinickych a laboratornich ptiznaki, jehoz dva hlavni atributy jsou proteinurie (vice nez 1
g/m?*/24 h) a sniZena hodnota plazmatického albuminu (pod 25 g/1)

— vétsinou se pridruzuji otoky a hyperlipidémie

— oligurie — 0,5-1 ml/kg/hod

— anurie <0,5 ml/kg/hod

—  polyurie — kojenci > 4ml/kg/hod, starsi déti >3 ml/kg/hod

—  zavazna porucha glomerularni bazalni membrany jejimz nasledkem je zvySeny odpad bilkovin moci

— nefroticky syndrom na podklad¢é minimalnich zmén glomerulti patfi mezi nejcastejsi glomerulopatie
détského veéku (3-4/100 000)

Proteinurie
— patologicky zvySené mnozstvi bilkovin v moci
—  Casty pfiznak onemocnéni ledvin (nefti-, nefro- syndrom)
— vyZaduje rychlou dg a lécbu
— ivmoéi zdravych lidi, nepiesahuje 100 mg/m?/24 hodin

- dg:
o orienta¢né — testovaci prouzky, 20% kyselina salicylova (1 kapsa do mo¢i, hodnotime zkaleni)
o pfesné vySetieni — sbér moci 24 hodin
* mala PU - 100 — 1000 mg/m?/24 hodin
=  velka PU - >1000 mg/m2/24 hodin
o zjednorazového vzorku moci — pomér bilkovin/kreatininu
= vyhodné u kojencii a batolat (u 24 hodinového sbéru musime dat permanentni katetr)
=  pormdlni PU — Uggxr <50 mg/mmol (do 2 let)
e Ucsikr <20 mg/mmol (od 2 let)
= nefrotickd PU — Ucpkr > 200 mg/mmol
— mechanismy

o prerenalni — porucha hemodynamiky v glomerulu
= pf. pozatéZova PU, Tkoncentrace bilkoviny v séru (popaleniny, sepse..)
o glomerularni — vrozena/ziskana porucha struktury stény glomerularni kapilary (Alportav
syndrom, GN), pfi ztraté negativniho naboje BM glomerulu (idiopaticky NS)
=  selektivni — ztraty vyhradné albuminu
= neselektivni — ztraty albuminu i jinych bilkovin s velkou molekularni hmotnosti (IgG)
o tubularni — poskozeni tubularnich bunék (intersticialni nefritis, akutni tubularni nekroza), ztrata
al-mikroglobulinu, NAG
o postrendlni — z MC pfi zanétu, nadoru, krvaceni
— fyziologicka proteinurie
o pozatézova — transientni, velkou namahou, chladem, hore¢natym onemocnénim
o ortostaticka — perzistentni, neni prokazatelna vleze, pouze ve vzpiimené poloze
=  Casto astenici, etiologie neni jasna
*  PU < Img/m?%24 hodin, normalni funkce ledvin, neni hypertenze ani hematurie
= ambulantni sledovani

Nefroticky syndrom

—  soubor pfiznakl riznych onemocnéni ledvin
— nefroticka proteinurie a hypalbuminémie + otoky, hypercholesterolemie



déleni:
o primarni — idiopaticky u déti nejcastéjsi pficina
o sekundarni — u systémovych onemocnéni (SLE, HS purpura, vaskulitidy, DM nefropatie)
o kongenitalni — vzacné, dg v prvnich 6 mésicich zivota, kongenitalni nefroticky syndrom
finského typu (CNF)

AR, mutace genu NPHS1 na 19. chromozomu (produkt nefrin)

defekt syntézy slozek BM masivni proteinurie rezistentni na steroidy i jind imunosupresiva
neprospivaji, trpi infekcemi

béhem nékolika let — renalni insuficience

1é¢ba — symptomaticka (infuze albuminu), nefrektomie, dialyza, transplantace

Idiopaticky NS

90% vSech NS déti
chlapci 2x castéji
manifestace ve véku 1-5 let
histologicky — 3 zékladni jednotky — 85% minimalni zmény glomeruld (MCD), 10% fokalné
segmentalni glomeruloskler6za (FSGS), 5% mezangioproliferativni GN
patogeneze - |negativniho naboje BM glomerulu - Tpropustnosti pro negativné nabité molekuly
albuminu
o  ztraty albuminu moc¢i — hypoalbuminémie
o 2 teorie vzniku otokul:
=  hypovolemicka — ztrata albuminu vede k poklesu onkotického tlaku krevniho fecisté —
pfesun intravaskularni tekutiny do intersticita — otoky. U mensi ¢asti déti s NS.
Sekundarni retence Na a vody — vznik otokll
= nove¢jsi teorie(hypervolemickd) — primarni retence Na v distalnich tubulech —
nasledna retence vody, intravaskularni objem je v normé nebo zvyseny, u vétSiny déti
s INS
o dalezité pro 1é¢bu otokli — pomér iontd ve vzorku moci Uk/(Uk+UNa) = > 0,6 —
hypovolemcky
hypervolemické otoky — diuretika
hypovolemické otoky — riziko intravaskularni dehydratace — trombotické komplikace, |renalni
funkce — infuze albuminu, nasledn€ diuretikum — furosemid
projevy — spoustéci faktor Casto infekt
o otoky — rano — oblicej, kolem viéek, pies den — DK, u chlapct skrotum

o zizen, oligurie, zvySeni vahy
o bolesti bficha, zvraceni
o na zacatku onemocnéni normotenze
o  VvétSinou jen proteinurie, muze byt mikrohematurie (makro nikdy) — zpénéni moci bilkovinou
o s-Kr ptevazné fyziologické hodnoty
o  pfi vyrazném snizeni intravaskularniho objemu a té¢zké hypalbuminémii — az anurie a akutni
selhani ledvin (prerenalni)
o progrese otokd — ascites, pleuralni vypotky, alterace celkového stavu
dg:
o prikaz proteinurie (testovaci prouzky, 24 hodinovy sbér)
o ptevladaji ztraty albuminu (selektivni proteinurie), v séru hypalbuminémie <25g/1
o |Ca (vaze se v séru na bilkoviny), ionizované Ca je v norm¢é
o hypercholesterolemie, hypertriglyceridémie
o urea, kreatinin u vétSiny v norm¢e



o TFW, CRP muze byt v normé
o zmény koagulacnich parametrl (| sntitrombinu IIT)
o (C3 slozka komplementu — norma
— terapie:
o symptomaticka — bilance tekutin, 1écba otokt — pii klinickych projevech/je-li oligurické —
diuretika (furosemid), extrémni otoky - +spironolakton/hydrochlorothiazid, podani albuminu
v pomalé infuzi 1g/kg, poté furosemid, ve stravé normalni piijem bilkovin, omezeni soli pfi
vyraznych otocich, branime nadbytku pfijmu sacharidi a tukd
o kauzalni
=  kortikoidy - | patologickou propustnost (prednison)
e v CR 6+6 protokol — 6 tydnii 60mg/m?den — po dosaZeni remise — 6 tydnii
40 mg/m*den kazdy druhy den, poté vysazeni
= H2 blokator/PPI — k ochran¢ zaludecni sliznice
— komplikace — infekce (sepse, peritonitida) — diky ztratdm Ig do moci a 1é€bé kortikoidy
o trombembolické pfihody — zména koagulacni rovnovéhy a | intravaskuldrnim objemem
o kortikorezistence — pfi 1. atace INS ve veku 1-12 let a nedosdhneme remise pii 1écbé
kortikoidy v 6 tydnech — nutné biopsie — imunosupresivni lécba (kortikoidy + cyklosporin A) +
genetické vysetteni pro CNF
o relaps — dit€ jiz v remisi — znovuobjeveni PU ++ a vice (prednison +
cyklofosfamid/cyklosporin A)
o steroid dependentni nefroticky syndrom — 2 po sobé¢ jdouci relapsy do 14 dnil po vysazeni
prednisonu
— prognoza — kortikosenzitivni — dobra, 1/3 v trvalé remisi, 1/3 obcasné recidivy, 1/3 Casto relabujici a
kortikodependentni NS
o ukortikorezistentniho prognéza horsi — ¢ast CHRS

GASTROEZOFAGEALNI REFLUX

— GER je fyziologicky fenomén
— teprve v podobé¢ doprovodnych symptomi se stava patologickym a nazyva se reflexni nemoc jicnu
—  jicnovy reflux je nejcast&jsi v prvnich mésicich Zivota s maximem ve ¢tyfech mésicich, témer u vSech
déti mizi do 24 mésict
— fyziologie — jicnovy reflux je mimovolni vtékani zalude¢niho obsahu zpét do jicnu
o v distalni ¢asti jicnu je oblast tonicky kontrahované cirkularni svaloviny — dolni jicnovy
svérac, v prubéhu peristaltickych vin svaloviny jicnu je strava pfi relaxaci sfinkteru
posunovana do zaludku
o jicnovy reflux je pfitomen u vSech lidi a primarné je povazovan za fyziologicky, u déti vznika
na zéklad¢ prechodné relaxace dolniho jicnového svérace bez pritomnosti peristaltickych vin
o jicnovy reflux u kojencti spojeny s Castou regurgitaci bez jakychkoliv dal§ich symptomt nema
zadny klinicky vyznam
o 40% zralych novorozencd, jesté vice nedonosenych - v prvnich tydnech neuplné se uzavirajici
kardie — u 60% spontanni tiprava do 18 mésict, 30% do 4 let
o pokud se GER nelé¢i — 10% komplikace
— patofyziologie — faktorem ovliviiujicim manifestaci je doba expozice (pocet refluxt a doby jejich
trvani), kvalita refluxniho sekretu a odolnost sliznice
o vyznamna je samocistici schopnost jicnu vyvoland polykanim a sekundérni peristaltika
o nejdulezitejsi slozkou antirefluxniho mechanismu je dolni jicnovy svérac, pii jeho
inkompetenci se mize jednat o jeho primarni poskozeni nebo poruchu regula¢nich
mechanismi



velky vyznam ma pfechodna relaxace dolniho svérace, jez je pficinou postprandialniho refluxu
u zdravych jedinct a refluxni ezofagitidy asi u 2/3 pacientti

relaxaci ovlivituje spanek, strava a poloha, jejim hlavnim vyvolavajicim faktorem je
postprandidlni adaptacni relaxace zaludku, ¢asto byva doprovazen hidtovou hernii

primarni jicnovy reflux — je vyrazem funkénich a anatomickych poruch jicnového svérace, ale
také uvolnéni tlaku v Zaludku, podstatnou roli hraje zvySena frekvence pfechodnych relaxaci
dolniho jicnového svérace a anatomické zvlastnosti, také poloha téla, konzistence jidla a
zpomalené vyprazdinovani zaludku

sekundarni jicnovy reflux — nasledek jinych onemocnéni (gastroenteritidy, nesnasenlivost
nekterych potravin (kravské mléko), onemocnéni CNS, zvySeny intraabdomindlni tlak a dalsi

klinicky obraz — zprvu bez klinickych obtizi, regurgitace po jidle, symptomy ezofagitidy (drazdivost,
prohybani se, duseni se, odmitani jidla), nasledkem je neprospivani

o pyroza, bolest za sternem a v epigastriu
o mimojicnové projevy — recidivujici respiracni infekty, apnoické pauzy, chronicky chrapot,
stridor, kaSel a aspirace
komplikace:
o ezofagitida —u kojenci se projevuje jako drazdivost, prohybani se, odpor k jidlu, u starSich

jako bolest za sternem a v epigastriu, paleni zahy
= hemoragicka ezofagitida
= dlouhodoba vede ke strikturam jicnu s naslednou dysfagii
= metaplazie dlazdicového epitelu dolniho jicnu na epitel cylindricky — Barretiv jicen —
prekanceroza adenokarcinomu
nutriéni komplikace — nedostatecni piijem energie ve stieve a neprospivani
respiracni onemocnéni — nevysvétlitelné nebo recidivujici respiracni ¢i otorinolaryngologické
onemocnéni, aspiracni pneumonie
apnoe, stridor, chrapténi
anemie, hemateméza/melena, dysfagie, vahovy Ubytek, neprospivani, epi-, retrogastricka
bolest, pyroza, plynatost

diagnostika — pfesna anamnéza, klinické vysetteni

o

o
o

terapie:
o

24 hodinova pH metrie — nejcitlivéjs$i metoda, alkalické refluxy nerozpozna (pii pylorickém
refluxu zlucovych $tav)

meéfeni pomoci impedance, ktera neni zavisla na pH a méii i nekyselé refluxy

USG

RTG vysetieni s kontrastni latkou — k vylouceni achalazie, striktury nebo stendzy (stendza je
vrozena, striktura ziskand)

horni endoskopie s biopsii — erozivni ezofagitida, Barretv jicen, dilatace striktur
gastroezofagealni scintigrafie 99mTc

zména zivotniho zpusobu — edukace rodicd, antirefluxni kojenecka vyziva, poloha na bfise (ale
az od jednoho roku), u starSich déti mensi davky jidla, nesmi lezet po jidle, vyloucit tu¢na
jidla, snizit télesnou hmotnost pfi obezite, zvyseni pod hlavou, Sikma poloha v posteli (20 —
35°)
farmakoterapie — PPI — 1 davka pfed snidani, ale nejsou schvaleny pro kojence, H2-blokatory,
prokinetika — prevazuji n.11., ostatni 1éky — antacida, alginat, sukralfat — na kratkodobé pouziti,
makrolidova ATB v nizkych davkach — urychleni vyprazdnéni zaludku
chirurgicka terapie — fundoplikace — u refrakterni ezofagitidy nebo striktur, u chronického
plicniho onemocnéni, plastika hidtu s gastropexi, po selhani konzervativni 1écby
= NU - dumping syndrom — asi 30 minut po jidle, rychlym vyprazdnénim zaludku a
naplni stfeva hypertonickou tekutinou — nasavani tekutiny do stfeva a vylouceni
vazoaktivnich latek — vertigo + poceni + zrudnuti + palpitace



Hiatova hernie
— premisténi zaludku do hrudniku esofagickou §térbinou — hlavni symptom — GER

—  skluzna — nejcasté&jsi forma, uvolnénim ligamentoézniho aparatu a hidtu — presun kardie a fundu zaludku
do hrudniku

— paraezofagealni — kardie na svém misté, ¢ast fundu s peritonealnim kylnim vakem nad kardii a distalni
¢ast jicnu do hrudniku

— insuficience kardie — jicnovy reflux, slizni¢ni ulcerace, krvéceni, jizevnata piestavba

— projevy — GER

— dg— RTG kontrast, gastroskopie

— terapie — chirurgicka (retroezofagealni plastika hiatu a gastropexe)

PERINATALNI A NEONATALNI INFEKCE

— viz.ot. .9



35. Vrozené vyvojové vady ledvin a mocovych cest

Novorozenecka sepse — ¢asna a pozdni
Pneumonie

VROZENE VYVOJOVE VADY LEDVIN A MOCOVYCH CEST

tyto vady byvaji nejcastéjsi a patra se po nich béhem UZ screeningu té¢hotnych

nekteré mohou zlstat cely Zivot nezpozorovany, jiné mohou byt natolik zdvazné, Ze pfi prenatalnim
zji$téni mohou vést k iivaze o preruseni gravidity

poruchou embryonalniho vyvoje

tvorba moci fetdlnimi ledvinami — pro udrzovani optimalniho mnozstvi plodové vody — VVV ledvin
nebo mocovych cest vedou k oligo-/anhydramnion

pii nedostatku plodové vody — omezena pohyblivost, deformace DK (pedes equinovares — konska
noha), obli¢ejové rysy vzniklé otlaCenim (zobakovity nos, nizko posazené ploché usi, ustupujici brada),
omezeni respira¢nich pohybt — plicni hypoplazie (| poméru hmotnosti plic ke hmotnosti téla) — plocha
pro vyménu plynd piili§ mald — novorozenec umira kratce po narozeni na respiracni selhani

nejcastéjsi vady — obstrukce dolnich mocovych cest, polycysticka dysplazie ledvin, bilateralni ageneze
ledvin + Casto soucasné vady pohlavniho a mocového ustroji

Ageneze ledviny

ageneze jedné ledviny neni vzacna (1:1000), zpravidla se zjisti pfi prenatalnim screeningu a béhem
zivota je zcela asymptomaticka, ledvina hypertrofuje

mize byt izolovana, nebo spojena s anomaliemi vnitfniho ¢i zevniho genitalu (anomalie uteru,
glandularni hypospadie), miize byt soucasti kombinovanych malformaci uropoetického traktu (VATER,
VACTERL), proto by po zjisténi ageneze mélo byt dit¢ podrobné vysetfeno

problém nastava u aktivnich sportovci, kde hrozi Graz v bederni krajiné

nutnost vyhybat se riziku urazu bederni krajiny a bficha

Ageneze obou ledvin

neni slucitelnd se zivotem

vyskytuje se vzacné — 1: 10 000

hladina kreatininu po porodu prudce stoupa (nejprve je rovna hladiné matky)

Casto se poji s jinymi syndromy (Potterova sekvence), v popiedi stoji anomalie plic
indikace k preruseni t¢hotenstvi

Multicysticka dysplazie ledviny

vét§inou jednostrannd, ledvina je vyplnéna cystami, které nejsou spojeny s panvickou

frekvence okolo 1:4000

organ nejevi zadnou funkci, ze zacatku mize byt velikost normalni

Casto (25%) postizena druha ledvina hydronefrézou, hydroureterem, vezikouretralnim refluxem...
doporucuje se pacienty pravidelné sledovat

diive indikace k nefrektomii z obavy ca ledviny, dnes jen u znaéného zvétSeni organu

Hypoplazie ledvin

vyznamné zmensené ledviny, i oboustranné

renalni funkce jsou od zacatku snizeny a pfi oboustranném postizeni se dité béhem nékolika let dostava
do chronické rendlni insuficience a nakonec dojde k selhani ledvin

jedna z nejcastéjsich pficin terminalniho selhani ledvin vyzadujici elimina¢ni 1é¢bu a pozdéji
transplantaci



Zdvojeni panvicky a ureteru
— pelvis duplex a ureter fissus — Casté anomalie
— ureter duplex — vzacnéjsi, do mocového méchyte usti dva mocovody, event. jeden z toho i mimo
meéchyt (do vaginy), pokud usti oba do méchyte, je ektopické usti ¢asto postizeno vezikouretralnim
refluxem
— riziko méstnani a infekce mocovych cest

Hydronefroza

— porucha odtoku z dutého systému kalisktl a panvicky na podkladé zuZzeni dalSich oddilt vyvodného
systému, coz vede k rozsifeni dutého systému vyvodnych cest s rizikem postiZeni renalnich funkci

— pokud je prekazka v oblasti ureterovezikalniho prechodu, vznika megaureter

— incidence — 1:1500, pomér chlapci a divek — 2:1

—  téméf vzdy jde o vrozenou vadu vzniklou jiz v prenatadlnim obdobi, nejcastéjsi pfi¢inou je fibrozni
patologicka tkan v oblasti pyeloureteralniho pfechodu, mén¢ ¢asto aberantni céva, ktera naléha na ureter

— zvySeni tlaku nad prekazkou vede k dilataci a progresivnimu zhorSeni renalnich funkci

— projevy — jednostranna mirna hydronefréza se nemusi projevit, ale nese sebou riziko infekce (akutni
pyelonefritida az urosepse), rendlni funkce vétSinou normalni

o Dbolesti bficha

o Casto ndhodny nalez

o megaureter — ureterohydronefr6za (mocovod + duty systém), sekundarni — oky VUR nebo
obstrukce vytokové ¢asti mocového méchyie (pi. chlopenl zadni uretry)

— diagnostika — ultrasonografie — posoudi velikost ledviny, silu parenchymu a dilataci dutého systému,
CT nebo MR, rozsah poruchy odtoku a podil postizené ledviny na celkové funkci stanovi
radionuklidové vySetfeni — furosemidovy test — sleduje se dynamika odtoku radiofarmaka po aplikaci
furosemidu

o prenatalni UZ — dilataci 1ze zhodnotit po 28. tydnu
o mikeni cystografie — asi u 25% se diagnostikuje vezikouretralni reflux
o dynamicka scintigrafie s 99mTc-MAG3 nejlépe posoudi morfologickou ¢i funkéni obstrukei

— terapie — dilatace bez obstrukce nepiedstavuje vEtsi riziko, naopak pfi jasné obstrukci je tieba zvazovat

chirurgické feseni, vice nez 75% megaureterd spont. regreduje
o indikace operace — pfi obstrukei, recidivujicich pyelonefritidach, zhorSeni ledviny

Poruchy polohy ledvin
— porucha rotace
— uloZeni nize smérem do malé panve nebo vyse v hrudniku (pii diafragmatické hernii)
— podkovovita ledvina (spojeni mistkem parenchymu)
— kolacovitd ledvina (splynuti obou v 1 organ)
— mohou byt pfi¢inou méstnani moci v dutém systému

Polycystickeé ledviny a dalsi cystickda onemocnéni ledvin
— AD dédicna polycysticka choroba ledvin — defekt PKD1 genu na 16. chromozomu, incidence 1:1000,
nebo defekt PKD2 na 4. chromozomu s mirnéjsi progresi
o PKDI progreduje do chronické renalni insuficience a renalniho selhani, dialyza a transplantace
je vétSinou nutna ve 4 — 5 deceniu
o UZ zachyti cysty, které se postupné zvétsuji, zvysena bilkovina v moci, snizena koncentra¢ni
schopnost, GF vétsinou normalni, Casto zvyseny krevni tlak
— AR dédi¢na polycysticka choroba ledvin — porucha genu PKHD1 na 6.chromozomu (1:10 000 —
20 000)
o prenatalné zvétsené ledviny, déti se rodi s velkym bfichem, mnohdy pfitomna dysplazie plic a
asi polovina déti umira brzy po porodu na respiracni insuficienci
o 1mirngjsi rozsah je spojen s poruchou funkce ledvin a pozdéji jater



hypertenze vyzadujici 1é¢bu

pozdni forma se projevuje v predskolnim véku hepatosplenomegalii a poruchou jater

déti s ¢asnou formou se zatazuji do dialyzacné-transplantacniho programu, ale i pii dobie
fungujicim $tépu se mohou objevovat poruchy funkce jater vedouci az k jejich selhani

Chlopen zadni uretry

e

v prenatalnim obdobi k poskozeni ledvinného parenchymu

patrné oboustranné vyznamneé rozsifené duté systémy, mocovody jsou Casto extrémné dilatované, vinuté
ihned po porodu je nutno situaci fesit, vétSinou zavedenim cystotomie, chlopen se pozdéji odstrani
chirurgicky

rodi se téméft vzdy s poruchou GF, po dekompresi se vSak renalni funkce pravidelné zlepsuji

je dulezité vyvarovat se infekce mocovych cest

dlouhodoba progndza neni piizniva, vétsinou se vyvine chronické selhani ledvin vyzadujici dialyzu
nebo transplantaci

Vezikouretralni reflux

zpétny proud moci z méchyte do mocovodu pfi poruse zaklopkového mechanismu na tirovni uretralniho
ostia v mo¢ovém méchyii
provazi jej veétsi ¢i mensi dilatace dutého systému s rizikem infekce mocovych cest a vznikem jizev
v parenchymu ledvin
rozsah se klasifikuje do 5 stupiii
povazuje se za vrozenou vadu, kterd ma geneticky podklad, dédicnost se uvadi AD (19 chromozom?,
multifaktorialni?)
antireflexni mechanismus je dan Sikmym pribehem ureteru ve sténé mocového méchyte, tento usek je u
VUR zkracen, dalsi pfi¢inou muze byt vyusténi do mocového méchyie jinde nez na obvyklém misté —
ektopicky ureter pii zdvojeni ureteru
navrat moci do ureteru a jeho dilatace znamenaji obstrukéni uropatii a riziko bakterialni infekce
s postizenim ledviny
ataky akutni pyelonefritidy ohrozuji pacienta vznikem parenchymatdznich jizev s rizikem omezeni
renalnich funkci a vznikem hypertenze
projevy - opakované pyelonefritidy, ataky horecek trvajici n¢kolik hodin, poruchy vyprazdiovani
mocového méchyte, bézné postizeni sourozenci
dg — urodynamické vysetfeni, zobrazovaci metody
terapie:
o operace — prodlouZeni intramuralniho Gseku a reimplantace mocovodu, po reimplantacu VUR
Casto mizi, riziko spociva v pfilis t€sném spojeni, které mtize vést k méstnani
o konzervativni feSeni — zabranéni vzniku jizev v parenchymu dlouhodobou chemoprofylaxi,
které ma zabranit atakam akutni pyelonefritidy, pfitom se ocekava, Ze dozraje antirefluxovy
mechanismus a VUR ustoupi
o endoskopie — pfi cystoskopii se do Usti aplikuje inertni material, tim se vytvoii antirefluxovy
mechanismus, kopolymer se odbourava velmi pomalu a o¢ekava se spontanni ustup VUR
progndza — zavisi na stupni VUR a poc¢tu atak, event, vrozené parenchymové 1ézi
o  nizsi stupen vétSinou dobra prognoza, horsi u IV, V stupné

NOVOROZENECKA SEPSE — CASNA A POZDNI

bakterialni onemocnéni, které se vyznacuje pfiznaky systémové infekce s bakteriémii
ve 25% postihuje mozkové pleny (meningitida)
Tmorbidita a mortalita zralych a nedonoSenych novorozenci



zhruba 2% zivé narozenych (fincidence pfi pfed¢asném odtoku plodové vody na 3-5%)

etiologie — streptokoky sk. B, stafylokoky, G- enterogenni bakterie (E.coli), listerie, kandidy, viry

rizikové faktory vzniku infekce u novorozence:

o 0O O O O O O O

o

prematurita a nizka porodni hmotnost, nezralost, nefunk¢énost imunitniho systému
pred¢asny odtok plodové vody >18 hodin

infekce matky kolem porodu (mocovych cest..)

febrilni matka, CCRP matky nad 200 mg/1

asfyxie

aspirace mekonia

zkalena zapachajici plodova voda

Spatné socialni poméry matky

déti s defekty imunity a s metabolickymi vadami

UPV, CZK

Casna sepse:

o

o

o

projevi se v prvnich 72 hodinach Zivota obvykle jako multisystémové fulminantni onemocnéni
s respiranimi pfiznaky

novorozenec je v tomto pfipadé osidlen patogeny perinatalné

nektera agens mohou byt pfenesena transplacentarné hematogenni cestou (treponemy, viry,
listerie, kandidy), dal§i mohou osidlit plod v pribéhu porodu

fulminantni pribéh (90%)

E. coli, Streptococus sk. B

pozdni sepse:

o

o

o

projevi se az po 5 dnu Zivota, vétSinou vSak po prvnim tydnu

tyto déti maji obvykle dobfe identifikovatelné lozisko infekce, nejcastéji meningitidu

bakterie jsou na dité pfeneseny bud’ béhem porodu, z kontaminovanych pfistroji, nebo z rukou
oSetfujicich osob

vétSinou se jedna o B-streptokokové sepse, souvisejici se sklonem streptokokti dlouhodobé
prezivat a mnozit se na sliznicich, Staphylococcus aureus, listerie, Haemophilus

nozokomidlni sepse — po 3. dnu hospitalizace nezralych/zralych oSetfovanych na JIP (Casto
multirezistentni kmeny

nejcastéjsi piivodce je streptokok skupiny B, néasleduji gramnegativni enterogenni bakterie, hlavné
E.coli, dale Listeria monocytogenes, stafylokoky, kandidy, anaerobni bakterie a Haemophilus
influenzae, herpetické viry

cesty pruniku — hematogenng, transplacentarné, aspiraci infekéni plodové vody, osidleni stieva/klize
novorozence, béhem porodu..

klinicky obraz:

o

o

o O O O O O

vétsinou nespecifické priznaky, variabilni

Siroka dif. dg. — respiracni, metabolicka a hematologicka onemocnéni, nemoci CNS,
onemocnéni srdce

zmény chovani — letargie, drazdivost, zmény tonu, apatie, hyperexcitabilita, kiece
nestabilni teplota — hypo- nebo hypertermie, chladna akra pii vysoké centralni teploté
problémy s krmenim — nechutenstvi, zvraceni, prijem, vzedmuté btisko

$patné periferni prokrveni, cyandza, bledost, petechie, sklon ke krvaceni

zloutenka, skleredém

kardiopulmonalni pfiznaky — tachypnoe, respira¢ni distres, apnoické pauzy, tachykardie,
hypotenze

hepatosplenomegalie

metabolické pfiznaky — hypo- nebo hyperglykémie, metabolicka acidoza

patrat po infekci klize, paronychiu, omfalitidé, osteomyelitid¢, meningitidé, infekci mocovych
cest, otitidé



o grunting — nafikavy vydech
o septicky Sok
— laboratorni vySetfeni:
hemokultura
krevni obraz a diferencial — leukocytdza nebo leukopenie, posun doleva, trombocytopenie
CRP zvySené az po 6-8 hodinach, IL6, IL8 a prokalcitonin — zvySeny vyrazné diive
RTG srdce a plic
lumbalni punkce
mo¢ chemicky a sediment, kultivace
ABR, glykémie, ionty
porucha krevni srazlivosti

0O O O O O O O O

kultivace — stéry z ktize, sliznic, mo¢, krev, likvor)
o lumbalni punkce — pleocytdza, snizena glykorachie, zvySena bilkovina
— terapie — vzdy hospitalizovat, zabezpecit ventilaci, ob&h, nasadit antibiotika — 1. volba ampicilin +
gentamycin, zména dle kultivace, imunoglobuliny
o hydratace, ionty
o inkubator
— progndza — az 25% mortalita
— nésledky — mentalni retardace, maly vzriist, bronchopulmonalni dysplazie (dlouhodobou zavislosti na
kysliku), smyslové vady (hluchota, slepota), DMO, epilepsie...

PNEUMONIE

—  zanétlivé onemocnéni dolnich dychacich cest a plicniho parenchymu probihajici na trovni relaénich
bronchioltl, alevoli a intersticidlni plicni tkané
— akutni/chronicky zanét plicniho parenchymu na podklad¢ infekéni, alergické, fyzikalni, chemické noxy
— projevuje se jako febrilni onemocnéni s kaslem, ptipadné tachypnoi az respiraéni tisni, poslechovym
nalezem jsou chriipky, na RTGjsou typicky infiltraty v plicni tkani
— Casto v 1. roce zivota, poté vyskyt klesa
— etiologie — hlavné infek¢éniho pivodu, G- bakterie u CF, leukemie, UPV, tracheostomie
o 1-2 tyden — B-streptokoky, E. coli, RSV, chlamydie, ureaplazma
o 1-3 mésice — RSV, chlamydie, adenoviry
o 3 mésic — 1 rok — H. influenzae, Str pneumoniae, RSV, Mykobakterie
o 5-—14 let — Str. pneumoniae, Staph. aureus, mykoplazma
o dalsi noxy — alergické, chemickeé, fyzikalni
— patogeneze — kapénkova infekce, méné mikroaspirace slin a hlenu
o po tvodnim infektu HCD — infekce pronika do broncht a alveol
o vzacn€ hematogenni rozsev
o prevalence bakteridlnich pneumonii niz$i nez virovych, ale je 3x vetsi umrtnost
—  projevy:
o novorozenci, kojenci — nespecifické ptiznaky, htife piji, kaslou, teplota kolisa, poslechové
Casto normalni
o starsi déti — kasel, teplota, tachykardie, bledost, citi se nemocné, tézka forma — tachypnoe,
dyspnoe, alarni souhyb, zatahovani
= poslech — oslabené dychaci fenomény, jemné az stiedné silné¢ vlhké chropy
=y atypickych pneumonii muze byt poslech normalni
= pfi pneumonii plicni baze — bolesti bficha
— Kklasifikace:
o zepidemiologického hlediska - komunitni x nozokomidlni, ventilatorova
o infekéni x neinfekéni (pneumonitida)



primarni x sekundarni

podle klinického obrazu - typicka (horecka, produktivni kasel, expektorace hnisavého sputa) x
atypicka (suchy kasel, chudy nalez pfi fyzikalnim vySetieni, rozsahly RTG)

podle RTG — alarni, lobarni, bronchopneumonie, intersticialni

akutni x chronicka x recidivujici

o O O

pfi jinych chorobach, u imunokompromitovanych, aspiracni

o zvlastni formy — hnatni, aspiracni, abscedujici
Komunitni pneumonie — vznikd mimo nemocnici, nebo je diagnostikovana do 48 hodin po piijeti u
osob, které v predchozich 2 tydnech nebyly hospitalizovany
Typicka pneumonie — ohrani¢ené zanétlivé postizeni zejména plicnich alveold, projevi se vzestupem
teploty, produktivnim kaslem nékdy i pleuralni bolesti
Atypicka pneumonie — diskrepance mezi minimalnim fyzikalnim nalezem pfi objektivnim vySetfeni a
rozsédhlym nalezem na RTG, dominuje pozvolny nastup, suchy kasel a mimoplicni chiipkovité pfiznaky
Bronchopneumonie — zanét plicniho parenchymu navazujici na infekci bronchialniho stromu a §ifici se
do prilehlé tkang
Alarni pneumonie — zachvacuje celé plicni kiidlo, lobarni — postihuje laloky
Chlamydiova pneumonie — zachvatovity kasel, zrychlené dychani a ryma u kojencti, poslech —u ¢asti
déti piskoty nebo chripky
Mykoplazmova pneumonie — $kolaci, podzimni mésice, malé epidemie, celkovy stav déti dobry, na
pocatku pfiznaky akutniho virového onemocnéni (bolest hlavy, krku, myalgie, horecka), prohloubeni
kasle — zachvatovity charakter

o kasel i fadu tydni, RTG nalez, netispésna ATB terapie peniciliny/cefalosporiny

rizikové faktory:

o nizky v€k, nedonosenost, chronické plicni a neurologické onemocnéni, VVV srdce, podvyziva,
primarni/sekundarni imunodeficience

o kolektivni zatizeni, expozice cigaretovému koufi, nizka socioekonomicka uroven rodiny,
zivotni prostfedi, pfeplnéné dopravni prostfedky

zavaznost:

o lehka — kasel bez tachypnoe a dusnosti

o stfedni — kaSel a tachypnoe bez dusnosti

o tézké — kasel, tachypnoe, dusnost se zapojenim piidatnych dechovych svalt

tachypnoe:

o 0-2 mésice - > 60 dechli za minutu

o  2-12 mésict - > 50 dechti za minutu

o 1-51et-> 40 dechti za minutu

o 6—8]let>30 dechti za minutu

v CR pfiblizné 30 000 piipadii u déti do 5 let za rok

nejcastéj$i smrtelné infekéni onemocnéni v rozvinutych zemich

nejcastejsi bakterialni ptic¢ina — S. pneumoniae

klinicky obraz — kaSel, horecka, dyspnoe, poslechovy nélez (oslabené dychani, trubicovité dychani,
chripky), tachypnoe, bolesti biicha, zvraceni po kasli, priijjem, meningealni syndrom pfi vysoké
horecce, znamky pleuralniho drazdéni (bolesti na hrudi a v rameni)

o mimoplicni ptiznaky — prijem, monoartikularni pfechodna artritida, septicka meningitida,
periferni neuropatie, multiformni erytém, myokarditida, perikarditida, hemolyticka anémie,
otitis media acuta

komplikace:

o plicni — nekréza, fluidothorax, empyém, absces, gangréna, atelektaza, pneumotorax, RDS

o mimoplicni — metastatické infekce — mozek, klouby, endokard, perikard, peritoneum;

hemolyticko-uremicky syndrom, syndrom nepfimérené sekrece ADH, sepse



diagnostika — zhodnoceni klinického obrazu, diikladna anamnéza, zadoptedni RTG hrudniku, UZ
k posouzeni pleuralniho vypotku, pti podezieni na komplikace — CT plic
o RTG —nové vzniklé zastinéni, které miize byt infiltratem nebo atelektdzou — nevzduSnost
plicni tkané pii zavazném postizeni a obturaci broncht
=  fluidothorax
= difuzni rozsev pii bronchogennim a hematogennim Sifeni
= kavitace — dutina
= absces — dutina ohrani€eni zanétlivou tkani
o hemokultura, kultivace sputa, pleuralniho punktatu, prikaz virovych antigent, sérologicka
vySetieni
o FW, CRP, krevni obraz, pH, krevni plyny, iontogram
o bronchoskopie pii komplikacich
o serologie — u susp. virové/atypické pneumonie
dif. dg. — aspirace ciziho télesa, tromboza zil s plicni embolii (hlavné divky — trombofilni stavy, HA),
akutni apendicitida (pneumonie v pravém dolnim laloku — bolest bticha)
o urecidiv — vylou¢it jind plicni onemocnéni
terapie:
o u bakterialni etiologie — ATB ihned po odebrani zakladniho mikrobiologického materiélu,
nejprve empirickd, pak zaméfena na vykultivovaného patogena
=  empiricky — penicillin, amoxicillin, ampicilin, cefalosporiny, makrolidy
= unekomplikovaného stavu — 7 — 10 dni
o symptomaticka terapie — kyslik, antipyretika, mukolytika, bronchodilatancia pti zndmkach
bronchialni hyperreaktivity, oxygenoterapie
chirurgicka — fluidothorax nebo empyém
ventilacni podpora az uméla plicni ventilace

o O O

mykoplazmova a chlamydiova — makrolid (klaritromycin, azitromycin)
o lécba komplikaci (fluidotorax, poskozena plicni tkan..)
prevence — ockovani proti chfipce, proti S. pneumoniae, proti H. influenzae typu B

progndza — dle stafi pacienta, zakladniho onemocnéni — horsi je to pro mladsiho s t&z8im zakladnim
onemocnénim



36. Akutni lymfoblasticka leukemie
Urazy mozku u déti
Krvaceni do zaZivaciho traktu

AKUTNI LYMFOBLASTICKA LEUKEMIE

Leukemie — maligni onemocnéni hematopoetického systému vadnou diferenciaci a neregulovanou
proliferaci nezralych hematopoetickych nekurzorovych bunék
o nejéastgjsi maligni afekce u déti, asi 1/3 zhoubnych nadorovych onemocnéni
o déleni— 95% akutni leukemie — akutni lymfaticka leukemie (ALL, 80%), akutni myeloidni
leukemie (AML, 15%)
= 5% chronické myeloidni leukemie, myelodysplasticky syndrom
—  heterogenni onemocnéni, které vyvolava nekontrolovana proliferace prekurzort lymfocytu
— maligni onemocnéni lymfatického systému, které se manifestuje v kostni dieni, periferni lymfatické
tkani nebo ostatnich tkanich
— nejcast¢j$i maligni nadorové onemocnéni u déti, tvoii az 25% vsech zhoubnych nadora
— incidence je 3-4 pripady/100 000 déti/rok, vrchol je mezi 2-5 lety zivota
— etiologie — opakované poskozeni genetické vybavy lymfoidniho prekurzoru, které vede k zastave
diferenciace a apoptdzy pfi pokracujici proliferaci (spontanni somatické mutace / neexistujici mutace
v zérodecnych butikach)
vznika v kostni dfeni a cévami se Sifi do vSech organti a tkani

o 85% vychazi z prekurzorti B-lymfocyti, 15% z prekurzor T-lymfocyti
o zmény poctu a nebo struktury chromozomu se nachézeji u v§ech pacientd s ALL
o Casto pivod jiz v intrauterinnim zivoté, kdy dochazi k prvnimu poskozeni genetické vybavy

buiky, dalsi poskozeni nasleduje v postnatalnim zivoté, nejspise jako abnormalni odpovéd’
organismu na virové a bakterialni infekce
o zvySené riziko leukemie u chromozomalnich aberaci (trizonie 21 — m. Down), genetické
syndromy (Fanconiho anémie, neurofibromaté6za typu 1..)
o role radioaktivniho zatreni
o mutagenni Iéky
— patogeneze — misto vzniku je kostni dfen — difizni infiltrace leukemickymi blasty, porusena normalni
hematopoéza — progresivni insuficience kostni diené
o blasty — mohou opoustet kostni dieni a infitrovat jiné tkané (slezina, jatra, lymfatické uzliny)
— Kklasifikace
o morfologie (dle FAB — Francouzsko americko britska klasifikace)
= L1 blasty — lymfocyty s holym jadrem
= L2 blasty — vétsi, polymorfni, nepravidelnd jadra, zfetelna jadérka
= L3 blasty — jemné€ zrnita jadra, vyrazna jadérka, bazofilni cytoplazma, ALL ze zralych
bunék
o imunologie (prutokova cytometrie)
= dle stupné zralosti B a T lymfocyti
= 80% monoklonalni proliferace prekurzori, rizného stupné vyzravani B-bb
=  vétSina ALL B-fady exprimuje tzv. common ALL-antigen (cALLA)
o cytogeneticka, molekularni genetika
= 70— 80% chromozomalni zmény
— klinicky obraz — klasicka trias — zvétSeni lymfatickych uzlin, hepatosplenomegalie a hemoragicka
diatéza
o prvnim projevem byvaji Casto recidivujici a na 1é¢bu hiife reagujici infekce (tonzilitida,
bronchitida) doprovazené horeckami



nespecifické pfiznaky — horecka, skleslost, bledost, nechutenstvi, bolesti v kostech

st€éhovavé bolesti kosti, typicky dolnich koncetin, ramenniho kloubu a patete

vznika rychle s kratce trvajicimi potizemi (horecka, krvaceni), mlize ohrozit zivot
multiorganovym selhanim, ale rozviji se i pomalu v pribéhu tydnt a mésicti s nespecifickymi
potizemi (inava, nechutenstvi, bolesti kosti, bledost)

nador mediastina ¢asty u pacientl s T-ALL se miiZe manifestovat jako syndrom horni duté zily
(rozsifeni cév na krku, otoky kolem o¢i, namahova i klidova dusnost, kasel)

uratova nefropatie (neprichodnost ledvinnych kanalkd ucpanych uraty z rozpadajicich se
leukemickych blastt), Casto vznika az po zahajeni 1éCby

anémie (bledost), trombocytopenie (krvaceni do kiize), neutrocytopenie (zavazné infekce)
hepatosplenomegalie, bolesti bficha

postizeni mozkomisnich plen (meningeosis leucaemica) — bolesti hlavy, zvraceni, obrny
perifernich nervt

diagnostika — patologicky KO, normocytarni anemie, leukocytdza, neutropenie, trombocytopenie

o

diferencialni rozpocet bilych krvinek — leukemicky hilus — zralé neutrofily a nezralé blasty bez
prechodnych forem

pomalu se rozvijejici leukemie typické pro malé déti maji mnohdy dlouhou dobu krevni obraz
bez nalezu leukemickych blasti

kostni dfent — uniformni populace lymfoblastii (80-90% bunék v diferencidlnim rozpoctu), pro
dg ALL je nutna pritomnost vice nez 25% blastli

RTG snimek hrudniku pro priikaz nddorti mediastina (infiltrace mediastinalnich uzlin), RTG
skeletu se zménami typu osteoporo6za, osteolytickd ¢i osteoskleroticka loziska, periostoza,
projasnéni v metafyzach, kompresivni fraktury obratlt

leukemické infiltrace CNS (bolesti hlavy, ranni zvraceni, dvojité vidéni) a infiltrace varlat
(tuhé nebolestivé zvetseni jednoho nebo obou) — ¢asto jako projevy izolovaného nebo
kombinovaného relapsu

dif. dg. — aplasticka anemie, imunitni trombocytopenicka purpura, infekéni mononukledza, juvenilni
revmatoidni artritida, akutni myeloidni leukemie, myelodysplasticky syndrom

terapie — chemosenzitivni

o

o

o

o

kombinovana chemoterapie dosahuje remise u 99% déti

nejucinnéjsi — kortikosteroidy (prednison a dexamethazon), vincristin, antracyklinova
cytostatika (daunorubicin a doxorubicin), cyklofosfamid, cytosin arabinosid, methotrexat a
mekaptopurin

chemoterapie obvykle trva 2 roky — intenzivni 1é¢ba s navozenim remise, nekolikamésicni
konsolidac¢ni 1é¢ba, pozdni reindukce a udrzovaci 1écba (merkaptopurin a metotrexat)

event. preventivni ozareni mozku

1. ptedfaze — 7 dni prednison a metotrexat intratekaln¢€ (Spatna odpovéd’ — ukazatele
multirezistence ALL, asi 10%)

2. induk¢ni terapie — 8 tydni (95% remise) kortikosteroidy, L-asparaginaza, vinkristin,
daunorubicin i.v., metotrexat intratekalné

3. konsolidace — 8 tydnt, cil — u¢inek v mimodfenovych ¢astech (testes, CNS), metotrexat i.v.
a intratekalné

4. intenzifikacni terapie — 6 tydnd, Tpfeziti, redukce rizika recidivy, opakovana induk¢ni
terapie + dexametason, doxorubicin

5. dlouhodoba terapie — do celkového trvani 1écby (2 roky), p.o. metotrexat a 6-merkaptopurin
transplantace hematopoetickych kmenovych bunék — potencialné kurativni

komplikace 1é¢by — bakterialni infekce (dlouhodobé se podava mala davka biseptolu v prevenci

pneumocystové pneumonie), krvaceni (trombocytopenie korigovana transfizemi desti¢ek), mykotické

infekce

relaps postihuje 20% déti a je disledkem selhdni chemoterapie, prognoza je velice vazna a nejista,
rozhodujici je transplantace kostni diené



URAZY MOZKU U DETI

trauma — nahlé fyzické poSkozeni mechanickou, chemickou, tepelnou ¢i jinou energii, jejiz rozsah
prekracuje odolnost téla
pri¢ina neurotraumat — dopravni nehody, sportovni urazy, v domacnosti, nasili
psychickych a mentalnich dovednosti — ztrata nadani a pracovnich schopnosti
anamnéza — mechanismus traumatu, stav védomi bezprostiedné po traumatu (bezvédomi a jeho trvani,
dezorientovanost, amnézie na traumaticky déj nebo na ¢innost pted traumatem), nastup zvraceni,
zavrati, bolesti hlavy, pfechodny neurologicky deficit (porucha hybnosti, zraku), zhodnoceni
predlékarské péce
objektivni vySetfeni — zhodnoceni stavu védomi, vySetieni hlavovych nervi (stav zornic, anizokorie,
pohyblivost bulbt, diplopie, zhodnoceni hybnosti v oblasti n.VII), zhodnoceni hybnosti kréni patere,
vysetfeni meningealnich jevil, vysetfeni zanikovych jevli (Mingaziniho fenomén) a iritacnich jeva
(fenomén Babinského), vysetfeni taxe, stoje a chlize
kritéria k observaci na lizku — bezvédomi, amnézie, pozitivni neurologicky nalez
kraniocerebralni traumata délime na uzaviena a oteviena, oteviend pak na penetrujici a nepenetrujici
klasifikace:

o lehké trauma — GCS >12

o stfedn¢ tézké trauma — GCS 9-12

o tézké trauma — GCS 8 a méné
etiologie — v prvnim roce Zivota jsou té€zka traumata zptsobena ndhodnym padem z piebalovaciho pultu
¢i détskych nositek nebo ne nahodné pii téeseni ditétem. Pozd¢ji se objevuji nehody v domacnosti pfi
hrani, od patého roku jsou v poptedi dopravni urazy (dité jako chodec nebo jezde na kole), u
adolescentll jde o zranéni pfi sportech
déti maji oteviené $vy, tloustka kalvy je mensi a pisobeni zevnich sil na lebku je caste¢né
kompenzovano poddajnosti, na druhou stranu mtize pfenesenim téchto sil dojit k poskozeni mozku

Kraniocerebralni trauma

hlavni pfic¢ina umrti u déti od 1 roku, do 1 roku na tfetim misté
asi 2x vice u chlapcti, mortalita az 3x
pady, dopravni nehody — zejména do 4 let véku
nejvice poranéni mezi 15 — 24 lety
primarni — pfimy kontakt mozku a lebky, poranénim jiné ¢asti mozku
sekundarni — z intrakranidlnich pfi¢in — krvaceni, edém, hydrocefalus, infekce, vazospazmy, zdufeni
o extrakranialni pfiCiny — hypoxie, hyperkapnie, hypotenze, anémie porucha ABR, iontd,
hypo/hyperglykémie
klasifikace
o  primarni:
= poskozeni lebky — fraktura a fisura kalvy, imprese kalvy, fraktura baze
= poskozeni mozkové tkang:
e  difazni — lehké mozkové poranéni, difuzni axonalni poranéni
e loziskové — kontuze, dilacerace tkané pii perforujicich poranénim
o sekundarni:
= krvaceni — intracerebralni, extracerebralni (epiduralni, subduralni, subarachnoidealni,
intraventrikularni)
= zdufeni mozku:
e vazogenni turgescence
e edém — vazogenni, cytotoxicky, hydrostaticky, osmoticky, intersticialni



Primarni poskozeni lebky
—  Poranéni mékkych lebecnich pokryvek — secné, bodné, stfelné, trzné rany — naruseni integrity
o vyrazné krvaceni (bohaté vaskularizace), velka krevni ztrata
o unovorozencl kefalhematom (nedojde-li k resorpci do 14 dnti — punkce)
—  Zlomeniny kalvy — RF pro epiduralni kkrvaceni — poranénim meningealni arterie — hlavné u linearnich
zlomenin
o tristivé fraktury — lokalni poranéni mozku — epileptogenni lozisko, absces — odstranit v§echny
kostni tlomky, uzavfit tvrdou plenu
o diastaticka (rozestoupi) fraktura — susp, natrzeni pleny, do 3 let véku, az vyhfeznuti meningli —
postupné rozsifovani (rostouci fraktura) — operacni 1écba
o kontrola do uplného zhojeni
— imprese kalvy — pifimé zevni nasili — poruchy kize, fraktury a vpaceni ulomkd, poskozeni tvrdé pleny i
povrchovych ¢asti mozku, je-li poskozena lamina interna — riziko epileptického ohniska
o dg-—pohled, RTG, CT, MR
o terapie — chirurgicka
— fraktury baze — nebezpecné poranéni, poranény mozkové struktury u spodiny (mozkovy kmen, bazalni
ganglia), soucasné trhliny dury — komunikace s dutinou nosni, stfredousim, dutinou mastoidalniho
vybézku
o postizeni pfedni, stfedni, zadni jamy lebe¢ni
o nad 10% komplikovano nazalni, usni, likvoreou — neosetfeny unik — rozvoj purulentni
meningitidy, mozkového abscesu
o dg—klinické vysetfeni, CT
= brylovy hematom — n€kolik hodin po uraze
=  zmatenost — kontuze spodiny frontalnih lalok
o terapie — chirurgicka revize, konzervativné

Primarni poskozeni mozkové tkané
—  Lehké mozkové poranéni — nejlehci, plné€ reverzibilni, diive otfes mozku (komoce mozkova)

o  pfi tupém poranéni hlavy, nejsou makro, ani mikro morfologické zmény mozku

o neni patologicky nalez na zobrazovacich metodach (CT, MR..)

o projevy:

= kratk4 porucha védomi (maximalné minuty) — déletrvajici — kontuze

= po navratu védomi — nauzea, vomitus

= Casto retrogradni amnézie, méné antegradni, pourazova zmatenost, zavraté, kolapsové
stavy

=  objektivni neurologicky nalez obvykle normalni, nékdy lehka opozice §ije, lehka
bradypsychie, citlivost 1. vétve trigeminu, pfechodné abnormalni reflexy DK

= u malych déti — nékdy anizokorie

=  konvulzivni zachvaty

o nutno individualng posoudit otazku hospitalizace, je mozno obarvovat dité s lehkou komoci
v domacim prostiedi za plné informovanosti rodi¢t o nutném sledovani (zda nezvraci, zda se
nezvétsuje bolest hlavy nebo zavrat', zda nenastupuje zvySujici se spavost, zda je dité
probuditelné na podnét, zda odpovida ptiléhavé, zda je orientovano v ¢ase a miste)

o vétsina komoci nezanechava obtize, ale u nékterych pacientd mtze spustit bolesti hlavy jak
vazomotorické, tak migrenozni ¢i chronické v ramci pseudoneurastenického postkomoc¢niho
syndromu

o béhem komoce dochazi ke zménam, které maji odraz v EEG obraze, regrese EEG projevl nas
informuje o rekonvalescenci

o indikace k EEG:

=  bezvédomi del§i nez 5 minut
=  amnézie



= neurologicky loziskovy nalez
=  centralni symptomatologie pfetrvavajici déle nez 24 hodin
= fraktura lebky
o terapie — klid, tlumeni bolesti hlavy, zvraceni a zavrati
= pfi vyraznégjsich pfiznacich, pfedevsim zvraceni, jsou vhodné infuze s dodavkou
minerall
=  observace s kontrolou neurologického stavu k vylouceni komplikaci
= rekonvalescentni rezim v domacim prostifedi — n€kolikadenni absence ve Skole a 4-6
tydnti vynechani télesné vychovy
=  kontroly pediatrem i neurologem, aby se v¢as odhalil vyvoj pourazovych komplikaci
— difuzni axonalni postiZeni
o poskozeni axonli a drobnych cév v oblasti dlouhych drah, které spojuji kortex s mozkovym
kmenem
podklad — rozdilna hustota bilé a §edé hmoty — pfetrhani pfi posunu
makro normalni, mikro — inicialn¢ tzv. retrakéni kulicky (vypuzena axoplazma), po n€kolika
dnech mikrobialni jizvy — Wallerova degenerace
v 80% nehemoragické 1éze s lokalnim edémem, 20% i drobna krvaceni
opakované DAI — kumulativni efekt pii opakovanych urazech hlavy (box, fotbal) —
neuropsychické zmény

o projevy — diskrétni zmény az tézka kvadruparéza, perzistujici vegetativni stav

o dg—-MR,CT

o terapie — klid na liizku, antiedematika, oxygenoterapie
—  Kontuze (zhmozdéni)

o provazeno strukturdlnimi zménami CNS rtizného stupné, od naruSeni anatomické struktury
mezi jednotlivymi elementy s mikroskopickym krvacenim a edémem az po hrubou devastaci
urcitého okrsku mozku
primarné postizeni mozkové kury, tézké ptipady i do zna¢né hloubky
nejlehci stupeil — teCkovité hemoragie na povrchu
tézky stupenn — hemoragické nekrézy kortexu a subkortikalni bilé hmoty

o O O O

nejcastéji postizeni bazalnich ¢asti frontalnich lalokt, pfedni a bazalni ¢asti temporalnich
lalokti (drazy par contre-coup) — protindrazem mozku
vice nez 2 je mnohocetna, fada spojena s akutni sudurdlnim hematomem
horsi prognoza pti soucasné fraktute lebky
dominujicim znakem je porucha védomi, jak ve sloZce kvalitativni, tak ve slozce kvantitativni,
a neurologicka symptomatologie, ta mtize byt lozZiskova nebo difizni
ptitomny jsou zmény na EEG
vyzaduje intenzivni chrurgickou péci s monitorovanim pomoci CT, EEG a sledovanim
biochemickych parametrt s cilenym zaméfenim na efektivni aktudlni pratok krve CNS
o utézkych stavl s protrahovanym bezvédomim a neurologickou symptomatologii se
neobejdeme bez kontinudlniho méfeni intrakranialniho tlaku a vybalancované parenteralni
vyzivy, ptipadné resekce, dekompenzaéni kraniotomie
o progndza — u stiednich a tézkych kraniocerebralnich traumat zalezi na dokonalosti
predlékarské a Iékaiské pfednemocniéni péce, mize byt Gprava ad integrum, nékdy rezidualni
symptomy, psychické defekty, epileptické zachvaty
— Dilacerace — t€Z8i stupenn poranéni mozkové tkané pii perforujicim poranéni
o mize byt spojena se SAK nebo akutnim subduralnim hematomem

Sekunddarni — krvdceni
— Intracerebralni (hematom, intracerebralni hemoragie, traumaticka ICH)
o ohranicend ICH — rupturou perforujicich cerebralnich arterii, hlavné v bilé hmoté
frontalnihoutemporalniho laloku



O O O O

o

zpravidla expanzivni, parifokalni edém

ve 20% viceCetné

projevy — %2 v bezvédomi od zaatku tirazu, jako kontuze
dg - CT, MR
terapie — expanze — neurochirurgicka evakuace/dekompresni kraniotomie, antiedematika

Epiduralni hematom — krvaceni mezi tvrdou plenu a kost (a. meningea media)

o

@)
@)
©)

tepenné/zilni krvaceni

nejcastéji temporalni oblast (70%), frontalné (15%), parietalné (10%)
bez fraktury — 10% dospéli, 40% déti (veétsi elasticita lebky)
projevy — ve 2/3 do 6 hodin, 85% do 24 hodin

alterace védomi, 5 podob:

e trvalé bezvédomi

e trvale plné védomi

e inicialni bezvédomi, poté lucidni

e po urazu bez poruchy, poté deteriorace védomi

e  po urazu bezvédomi, kratky lucidni interval, opét bezvédomi
jednostranna mydriaza v 85%, oboustranna — neterminalni pfiznak
kompletni 1éze n. 111
25 — 50% hemiparéza (kontralateralni)
u 15% poruchy KVS (bradykardie, nestabilni tlak, arytmie), poruchy dychéni
vegetativni dysfunkce v pozdnim stadiu nelééeného EDH

dg — CT, MR — hypertenzni ¢ockovity utvar, extracerebralni, naseda na lamina interna,

komprese hemisféry, posun komorového systému

terapie —

urgentné operacni (evakuace + zastaveni krvaceni)

prognoza — piimé ohroZeni zivota — rychla progrese — smrtici transtentorialni a okcipitalni

konusy

bez 1é¢by umira do nékolika hodin

Subduralni krvaceni — krvaceni mezi tvrdou plenu a arachnoideu
protrzeni pfemost'ujicich nebo korovych zil mezi plenou a arachnoideou

©]

O

O

o

Stérbina se rozsifuje do srpkovitého utvaru (az desitky ml koagula)

1-5% trazt hlavy

dle manifestace:

akutni — do 3 dnti po Grazu
subakutni — 3-20 den
chronické — vice nez 20 dnti po Grazu

Akutni:
= zpravidla t&éz8i Graz, kontuze, lacerace
= nakonvexné, i na bazi
= vzacn€ spontanni vznik rupturou vrozené AV malformace/aneurysmatu
=  projevy — kombinace primarniho mozkového poskozeni a zevniho tlaku hematomu
e ukazdého KCT s trvajicim bezvédomim, opét zhorSovani stavu védomi
e anizokorie, mydriaza na postiZené strané
e kontralateralni hemiparéza, afazie, 1éze mozkovych nervii, znamky
intrakranidlni hypertenze, lokalizované nebo generalizované epileptické
zachvaty
= dg— CT, MR — hypertenzni srpkovity utvar, pfiznaky komprese
= terapie — neurochirurg u akutni SDH, do 3 mm neni tfeba chirurgické 1écby, nad 3
mm operace do nejdfive
= progndza — nelééeny — komprese tkan€ — tlakové konusy — smrt
Chronické:

uraz ve 20 — 50% nelze vystopovat, muize byt soucasti tyraného ditéte



= projevy — cefalea, psychické zmény, vyjimeéné jednoznacny loziskovy nalez
(kontralateralni hemiparéza), epileptické paroxysmy, intrakranidlni hypertenze
= terapie — chirurgie — evakuace z trepanacniho navrtu, ptipadn¢ kraniotomie
= dg-CT,MR
=  progndza — po evakuaci — sero6zni tekutina — béhem tydnl resorpce, u neléceného —
tlakovy konus, smrt
—  Subarachnoidalni krvaceni (SAH)
o utézkych urazi, protrzenim drobnych korovych cév
o projevy — cefalea, nauzea, vomitus, svétloplachost
= amentni stavy s psychomotorickym neklidem
= palpacni bolestivost 1. vétve trigeminu, meningealni iritace
o dg—CT, MR, vySetieni likvoru
= narozdil od spontanni — neni indikovano angiografické vysetieni (prikaz ruptury
prakticky nemozny)
o terapie — symptomaticka, klid na lizku, pfi vazospasmech — Ca — blokatory (nimedipin)
o progndza — pfizniva, nehrozi recidivy

Sekundarni — zdureni mozku
— Vazogenni tugescence
o v akutni fazi, vazoparalyza poruSenim autoregulace mozkové perfiize - tobjemu krve
v mozkovych cévach
o terapie - | nitrolebniho krevniho objemu — hypoventilaci
—  Mozkovy edém
o zvétSeni objemu mozku zmnozenim extravazalni tekutiny
o doprovazi jakykoliv typ trauma mozku
o difuzni x lokalizovany
o cytotoxicky — narusenim membranové iontové pumpy mozkovych bun¢k — voda do IC
prostort, je mobilni, vétsi zmohutnéni tkaniového objemu, Seda i bila hmota stejné
o vazogenni — porucha HEB — extravazace krevnich proteind a latek, které bézn¢ HEB
neprochazi, ve tkani s poruSenym cévnim endotelem, volné pohyblivy, bila hmota
dg — CT, MR, vyhlazeni gyra
terapie — mannitol, hypertonicky roztok NaCl, hypoventilace
prognéza — vrchol 2-4 den, spontanné odezniva, pokracujici faze tézko ovlivnitelné, hrozi
kraniokaudalni transtentorialni herniace, neptiznivé — obliterace cisteren v zadni jame lebni

Dalsi poraneni
—  Subrduralni hygrom — nahromadéni likvoru v subduralnim prostoru pfi poruse integrity arachnoidey
traumatem, nebo ze subduralniho hematomu rozpadem a resorpci krevnich bunék a derivati Hb
o projevy —jako SDH
o dg-CT,MR
o terapie — chirurgicka, opakované plnéni — permanentni drenaz VP shuntem
—  Pneumocefalus — pronikéani vzduchu do nitrolebni dutiny
doprovazi zlomeniny spodiny lebky
nahodny RTG nalez, n¢kdy cefalea
riziko priniku infekce
dg - RTG, CT
terapie — klid na lazku, zakaz smrkani a foukani proti odporu, opera¢ni uzavieni komunikace

O O O O

o progndza — resorpce béhem nékolika dnt
— Poranéni mozkovych nervii — nasledkem fraktur baze lebni, skalni kosti (n. VII, n. VIII),
tintrakranialnim tlakem (n. III, VI)
—  Poranéni a komprese mozkovych cév



o nejsou Casta, velmi zavazna, Casty Unik dg
o kréni — karotida — nasténna/totalni tromboza, pseudoaneuryzma
o komprese cév (pii IC hypertenzi, mozkové herniaci)
o projevy —rozvoj infarktu (vzacné TIA) v cévnim fecisti — symptomy dle postizené¢ho useku
o dg—CTA, MRA, DSA
o terapie — trombolyza rt-PA-Actilyse (do 3 hodin od vzniku)
= antiagregancia — ASA, klopidogrel
= aneurysma — coiling, klipaz
= pistél — pockame, zda nedojde ke spontanni praveé — endovaskularni uzavieni
Specifické KCP deti
—  Syndrom tyraného ditéte — Battered child
o hlavné do 2 let véku
o diskrepance anamnézy od rodici a fyzikalniho nalezu
o mnohocetné fraktury lebky, chronické subduralni hematomy, mnohocetné podkozni hematomy

ruzného stafi, fraktury a traumata rizného stupné hojeni, retinalni krvaceni

—  Ttesené dité — Shaken baby

o pri tfeseni — slabé kréni svaly — znacné exkurze hlavy
o akceleracné-deceleracni mechanismus, thlové zrychleni — prudké otfesy — poranéni mozku
charakteru DAI nebo interhemisferaln¢ lokalizované SDH
o dg—RTG lebky, sono mozku, CT, MR
o Tesit socialné pravni aspekty u tyrané¢ho ditéte
Zaklady péce
—  Pfednemocnic¢ni:
o faze resuscitace a stabilizace (DC, krevni ob&h) — oxygenoterapie, intubace pti GCS <8, min 2
periferni kanyly, udrzeni TK (systola >120 torr)
nahrada cirkulujiciho objemu izotonickym roztokem (F1/1), sedace/analgezie (kratky polocas)
elevace hlavy 15 -30°, fixace kréni patete, patet stabilizovat v neutralni poloze, fixace
nestabilnich zlomenin, vySettit disledné
— Nemocniéni
posouzeni vitalnich funkei, jejich stabilizace, kontrola opatieni pfednemocnicni péce
o vzdy neurologické vysetteni, t¢z81 KCT — neurochirurg
o CT hlavy, RTG patete
o zajisténi systémové stability, optimalizace intrakranialni homeostazy
o cil — odhalit komplikace, okamzita terapie, dostate¢nad mozkova perfiize, zabranit pfesuntim a

herniaci
= klidovy rezim, polohovani, analgosedace, péCe o vnitini prostiedi, dostate¢na vyziva,
ventilace, prevence hypertermie

KRVACENI DO ZAZIiVACIHO TRAKTU

Ke krvaceni mtze dojit z kterékoli €asti traviciho traktu (GIT), lokalizace miize byt obtizna. Obecné plati, ze
krvaceni z horni ¢asti GIT (tj. nad ligamentum Treizi) se projevuje hematemézou a melénou, krvaceni z dolni
¢asti GIT se projevuje enteroragii. U nékterych déti mizeme vidét po namahavém zvraceni ve zvratcich ¢ervené
zilky (z porusené sliznice jicnu ¢i hltanu).

Krvaceni z horni ¢asti travici trubice

Krvaceni je charakterizovano ptiivodem z hornich usektt GIT po duodeno-jejunalni ohbi a nejéastéji se projevuje
hematemezou nebo melénou. Hematemeza je charakterizovana jako zvraceni krve. Pokud je krev jasné ¢ervena,
jeji nejcastéjsi pricinou je krvaceni z jicnovych varixti nebo z arteridlniho krvaceni peptického viedu zaludku.



Tmavy obsah vyzvraceného Zalude¢niho obsahu ("kavova sedlina") je nej¢astéji natravena krev a zaroven je
provéazeno melénou. Meléna je Cerna, mazlavéd, dehtovita stolice — zptisobena krvacenim oralné od céka.
Krvaceni se komplikuje rozvojem hemorhagického Soku: tachykardie nad 100/min, hypotenze, hypovolémie,
poceni, zavrat’, chladna akra. V krevnim obraze je pokles hemoglobinu (o vice nez 20g/1), anémie se mtize
manifestovat bledosti a dusnosti.
Nejcastéjsi pri¢iny krvaceni
e  Pepticky vied zaludku a duodena — zodpovédny za 50 % vSech krvaceni, ¢asto kon¢i spontanné, ale
Casto také dochazi k recidivam krvaceni. Nejcastéjsimi pficinami vzniku viedu (a naslednych
komplikaci) jsou: infekce Helicobacter pylori a uzivani nesteroidnich antirevmatik (2/3 viedu, které
maji krvacivé komplikace, jsou zpiisobeny nesteroidnimi antirevmatiky).
e Erozivni gastropatie
e Refluxni ezofagitida: krvaceni je Casto difuzni
e  Mallory-Weisstiv syndrom: vzniké jako nasledek usilovného a opakovaného zvraceni
e Jicnové varixy: vznikaji jako komplikace portalni hypertenze, ztrata ¢asto vice jak 500 ml krve
e Slizni¢ni angiektazie (raritni anomalie krevniho zasobeni zaludku)
e Nadorova onemocnéni zaludku

VySeti‘eni a terapeutické moZnosti

Endoskopie

Endoskopie je zakladni diagnostickou a terapeutickou metodou. Ur¢uje zdroj a etz krvaceni, posuzuje riziko
recidivy. Lokalné stavi krvaceni elektrokoagulaci nebo ligaturou. Upfednostituje se urgentni endoskopie, kdy je
vidét zdroj krvaceni. Endoskopie by se méla provadéet na specidlnich jednotkach intenzivni péce, kde je moznost
a vybaveni pro resuscitaci pacienta. Dlraz je kladen na zkusenosti endoskopisty i celého tymu.

DalSi moZnosti

e zavedeni centralniho Zilniho katetru

e  monitoring vitalnich funkci

e  krevni pfevod: 3—4 jednotky erytrocytarni masy nebo 1 jednotka mrazené plazmy

e uakutniho nevarikézniho krvaceni pfed endoskopii blokator protonové pumpy (omeprazol 80mg,
pantoprazol 40mg), potom bolus blokétoru protonové pumpy v infuzi

e u varikézniho krvaceni: terlipresin (pokud jsou KI tak somatostatin) a sklerotizace jicnovych varixa

e Angiografické radiointerven¢ni metody prokazou extravazaci kontrastni latky, a tak ur¢i misto
krvaceni.

e U krvaceni z jicnovych varixi se pfistupuje k provedeni TIPS (transjugularni intrahepatalni
portosystemicky shunt).

Progndza

Recidivy krvaceni jsou ¢astéjsi u starSich nemocnych, u kterych je horsi i prognéza. Roli hraji i komorbidity
(ICHS, renalni insuficience, onemocnéni plic, nddorova onemocnéni). K hodnoceni a posouzeni rizika recidivy
se pouziva Forrestova klasifikace:

Forrestova Kklasifikace

stupeii projevy riziko recidivy
Ia stfikavé arterialni krvaceni recidiva v 90 %
Ib prosakujici vyron krve recidiva v 50 %
Ila viditelna céva na spoding ulcerace recidiva v 40 %
IIb pevné Ipici koagulum na spodiné peptického viedu recidiva v 20 %

IIla  hematinové skvrny na spoding viedu recidiva v 5 %



Krvaceni z dolni ¢asti travici trubice
Krvaceni pochazi z dolnich usektl GIT (distaln€ od duodeno-jejunalniho ohbi). Nutno vzit v ttvahu rozdil mezi
okulnim krvacenim a masivnim krvacenim. To vede k ob&hové nestabilité, k nutnosti krevnich pfevodi a ke
vzniku anémie. Enteroragie je defekace cerstvé krve — znamena krvaceni z dolni ¢asti trubice (nejcastéji z
analniho kanalu nebo tésné nad nim). Hematochézie znaci pritomnost tmavsich krevnich srazenin nebo tmavsi
krve pochézejici z proximalnich useka tlustého stieva.
Nejcastéjsi pri¢iny krvaceni:
e Divertikularni choroba tlustého stfeva (40 %)
e Angiodysplazie (20 %)
e  Mezenterialni kolitida (10-15 %)
e Kirvaceni po endoskopické polypektomii: ¢asné (tj. v prabéhu vykonu) nebo pozdni (¢asto zanedbané —
pacient uz je po vykonu doma)
o Kolopatie a enteropatie z nesteroidnich antirevmatik
e Postradiacni proktokolitida: mésice po ozafeni karcinomu prostaty nebo karcinomu délozniho ¢ipku
e  Sterkoralni viedy rekta: u starSich pacientd se zacpou
o Infekcni zanéty tlustého stieva (Salmonella, EHEC) s prosaklou viedovitou sliznici
e je dobré nezapominat, Ze fada potravin zbarvi stolici podobné (Spenat, cervena fepa, borGvky, zZivocisné
uhli, 1éky obsahujici Zelezo)

Nejcastéjsi pri¢iny krvaceni u déti

Kojenci
e bakterialni enteritida, hemoragicka choroba novorozence, alergie na bilkovinu kravského mléka,
invaginace, analni fisury
e meléna miZe byt také dana spolykanou matetskou krvi z ragad prsni bradavky

Starsi déti
e bakterialni enteritidy, analni fisury, stievni polypy, pepticky vied, jicnové varixy, Malloryho-Weisstiv
syndrom (podélna trhlina v ezofagogastrickém spojeni), Henoch-Schdnleinova purpura, cizi télesa,
chronické stfevni zanéty, ezofagitida, Meckeltv divertikl

Dospivajici
e bakterialni enteritidy, chronické stfevni zdnéty, peptické viedy, polypy, jicnové varixy, koagulacni
poruchy

Diagnostika
e endoskopie (gastroskopie, koloskopie)
e arteriografie (nastfik truncus coeliacus ¢i mesenterik)



37. Diferencialni diagnostika trombocytopenie

Infekce ledvin a mocovych cest
Celiakie

DIFERENCIALNI DIAGNOSTIKA TROMBOCYTOPENIE

viz. ot. ¢. 33

INFEKCE LEDVIN A MOCOVYCH CEST

Glomerulonefritidy — asi sem nepatri

riznoroda skupina chorob glomerula

vétsinou zanétlivé onemocnéni glomeruld, nejcasteji aktivaci imunitnich mechanisma
primarni — pouze ledviny

sekundarni — soucast systémovych onemocnéni (SLE, HS purpura)

hereditarni — Alportiv syndrom, sy tenkych kli¢ek

skutni — akutni postinfekéni GN

rychle progredujici — rizné etiologie, rychly pokles renalni funkce

chronické — IgA nefropatie

heterogenni skupina GN, specificky rys — rychly pokles rendlni funkce, bez 1é¢b za nékolik tydni
definitivni selhani ledvin
histologicky — postizeni vice nez 70% glomerull extrakapilarni proliferaci — srpky
u déti vzacné
3 typy:
o protilatky proti BM glomerulti — Goodpasteurtiv syndrom — jsou-li pfitomny i protilatky proti
membrané plicnich kapilar
o imunokomplexovy typ —u HS purpury
o  ANCA protilatky — proti cytoplazmé neutrofili (Wegenerova granulomatoza)
projevy — akutni nefriticky syndrom
terapie — imunosuprese (kortikoidy — i.v. pulzy, poté p.o., cyklofosfamid, rituximab), plazmaferéza,
dialyza
progndza — velmi vazna, i pres intenzivni 1é¢bu — CHRS u nékterych

IgA nefropatie

imunokomplexova GN
spoustéc — bakterialni/virova infekce, pfipadné potravinovy antigen
imunokomplexy - 1 afinita k mezangiu glomeruld, 1vyhcytavani — tvorba cytosinl — proliferace
mezangia
projevy — u déti — makrohematurie béhem respiracniho infektu, normalni C3
o mikrohematurie, akutni nefriticky syndrom, nefroticky syndrom, smiSeny nefri-nefro syndrom
dg — renalni biopsie — depozita IgA v mezangiu
terapie — neni kauzalni 1é¢ba
o ptiprogresi do CHRI — ACEi
o utézkych forem — kortikoidy, pfipadné jina imunosupresiva
o plazmaferéza, dialyza, transplantace



Infekce mocovych cest

infekce mocovych cest je definovana jako pritomnost bakterii v uropoetickém systému, z klinického
hlediska jde o stav, kdy ma pacient pfitomnost vyznamného mnozstvi bakterii v moci, pyurii a klinické
priznaky
2 — 3 nejcastéjsi onemocnéni u déti, prevalence v populaci je 1-2%
postihuje obé pohlavi, u chlapct je ¢astéjsi jen v novorozeneckém véku, ve Skolnim veéku je pomér
dévcat a chlapcti asi 10:1
nelécené nebo pozdé 1éCené — chronické zmény ledvinného parenchymu, hypertenze a snizeni renalnih
funkei
déleni:
o infekce dolnich mocovych cest:
=  asymptomaticka bakteriurie
= akutni cystitida
= chronicka a recidivujici cystitida
o infekce hornich mocovych cest:
= akutni pyelonefritida
= chronicka pyelonefritida
v praxi se rozliSuje:
o primarni IMC — nekomplikovand, kterd postihuje anatomicky normalné utvafeny uropoeticky
trakt
o sekundarni IMC — je pfitomna anatomicka nebo funkéni porucha odtoku moéi, nebo ma dité
zakladni chorobu, ktera predisponuje k IMC (diabetes mellitus)
nekteti jedinci maji trvale vyznamnou bakteriurii bez jakychkoliv dal$ich symptomt a nalezu na
uropoetickém traktu — asymptomaticka bakteriurie
etiologie - nejcastéj$imi vyvolavateli jsou E. coli, méné Casto pak Proteus, Klebsiella, Staphylococcus a
Pseudomonas
signifikantni bakteriurie — vice nez 10° mikrobt v 1 ml ze stfedniho proudu, vice nez 10* v 1 ml pfi
katetrizaci mocového méchyie, nebo jakékoliv mnozstvi pii suprapubické punkci
osidleno patogennimi organismy, mozna je i cesta hematogenni (u novorozencit)
rizikové faktory:
o vek a pohlavi — v kojeneckém a batolecim veéku vznikaji pievazné t€zsi formy IMC
o perinealni a uretralni faktory — chlapci — E. coli adoruje na prepucium, divky — kratka uretra,
$patna hygiena genitalu
dysfunkce mocového méchyte
obstipace

o O O

vezikouretralni reflux a obstrukéni vady

o genetické faktory
akutni pyelonefritida:

o novorozenci — Casto septicky prub¢h

o ukojenct a batolat je pyelonefritida provazena symptomy, které ukazuji spiSe na onemocnéni
traviciho Ustroji nebo jater — nechutenstvi, neprospivani, zvraceni, prijjem, ale objevuje se i
ikterus nebo dokonce obraz sepse. Neobvykly zapach moéi a skvrny na plenach
u vétsich déti Casto polakisurie, dysurie, strangurie, bolesti biicha nebo v zadech, enuréza
laboratof:

=  mo¢ chemicky + sediment ze stfedniho proudu

= mikrobiologické vysetfeni moci pied nasazenim ATB

= KO a diferencial — leukocytdza s posunem doleva

=  Dbiochemie
Jodalova kritéria — signifikantni bakteriurie, teplota > 38,3 °C, CRP > 20 mg/l, FW > 30 mm/h
terapie — ATB 1écbu zah4jit co nejdiive, snizi se tim riziko vzniku jizev parenchymu



= cefalosporiny II a II generace, nebo kombinované aminopeniciliny (amoxicilin a kys.
klavulanova), u novorozence je 1. volbou kombinace ampicilin + gentamycin
=  celkové lécba je 10 dni, u novorozence 14
—  chronicka pyelonefritida:
o pfitomny jizvy parenchymu, ledvina neroste, byva nasledkem akutni pyelonefritidy, zejména
recidivujici
k jejimu vzniku soucasné prispiva VUR a obstrukéni vady ledvin
akutni exacerbace probihaji klinicky jako ataky akutni pyelonefritidy a jsou také tak 1éceny
v ramci celkové 1éEby je potieba odstranit pfekazky v odtoku moci, upravit dysfunkéni mikei a
zajistit dostatecny pfisun tekutin
— akutni cystitida — povrchovy zanét sliznic mocového méchyfe a uretry
o projevy — polakisurie, dysurie, pomocovani u ditéte, které jiz kontrolovalo mikci, teplota byva
normalni nebo lehce zvysena, neni celkova alterace stavu
o diagnodza — pyurie v mocovém sedimentu a signifikantni bakteriurie
o lécba — chemoterapeutika — nitrofurantoin, trimethoprim, cotrimoxazol, délka l1écby 5-7 dni
o dostatecny piijem tekutin a podavani analgetik
—  chronicka a recidivujici cystitida — klinické ptiznaky podobné jako u akutni cystitidy
o casto u divek s dysfunkci dolnich mocovych cest
o vyzaduje podrobné vysetfeni urotraktu véetn€ vySetieni urologického
— asymptomaticka bakteriurie — opakovany nalez signifikantni bakteriurie ve tfech po sobé nasledujicich
vzorcich moce bez pyurie, bez klinickych znamek IMC
o obvykle ndhodny nalez pfi screeningovych vysetfenich
o neni indikaci k antimikrobidlni 1é¢bé, je vhodné provést UZ ledvin a zakladni biochemické
vySetieni a pokud nezjistime patologii, neni zvysené riziko poskozeni ledvin
— riziko vzniku jizev v parenchymu, ve véku do 3-4 let je riziko nejvétsi, ledvina s jizvami piedstavuje
riziko vzniku dals$i ataky pyelonefritidy, jizvy jsou také rizikem pro rozvoj hypertenze, dale hrozi
pokles renalnich funkci
— prevence — Uprava potného a mikéniho rezimu, péce o pravidelné vyprazdiovani stolice a zvySena
hygiena genitalu
o uchlapci b méla byt volna predkozka
o sexualng aktivnim divkam se doporucuje dodrzovani hygienickych pravidel jako je vymoceni
po pohlavnim styku a dostatek tekutin
o chemoprofylaxe — nitrofurantoin, trimethoprim, kotrimoxazol v jedné vecerni davce, uz se od
ni ale upousti

CELIAKIE

—  chronické zanétlivé onemocnéni stfeva
— imunitné mediovand, spusténi ingesci pSenicného glutenu (Zita, jeCmene..) u geneticky
predisponovanych
—  vznika malabsorpéni syndrom
— dfive — celiakalni sprue, gluten senzitivni enteropatie, netropicka sprue, Herterova choroba
— v poslednich letech zvyseny vyskyt onemocnéni — efekt diagnostiky, environmentalni faktory..,
vSeobecné je poddiagnostikovana (pouze 10-20% pacientit)
—  Cast&ji postiZzeny zeny
— etiologie — 3 faktory:
o proteiny obilovin (proteiny ryze, kukufice, sdji pro celiaky bezpecné)
o geneticka dispozice - Tkonkordance u monozygotnich dvojcat, friziko u 1. st. rodiny
= pozitivni RA
= asociace s HLA 11 DQ2, DQS8 (kratké raménko 8. chromozomu), hlavni role imunitni
odpovédi, exprimovany na APC, vazi fragmenty lepku — prezentace T-lymfocytim



o environmentalni vlivy — stravovaci navyky, na¢asovani potravy s lepkem
= podani, dosud kojené, 4-7 mésic (projektivni charakter)
= pted 3 mésicem veku — 5 krat 1
patogeneze — T-lymfocyty mediovana ztrata tolerance, gliadin (prolin + glutamin) rezistentni ke Stépeni
protézami zaludku, pankreatu a kartd€ového lemu enterocytil
o resorpce transcelularné a paracelularné
onemocnéni tenkého stteva, nejvice jejunum, dale duodenum, riizné dlouhy usek ilea
histologicky — virdzni atrofie, hyperplazie krypt, Tmitoticky index v kryptach, {pocet intraepitelidlnich
lymfocytd
o smiSend zanétliva celularizace lamina propria, absence kartacového lemu, abnormality epitel.
bunék (kubické, pseudostratifikované)
o mohou se vyskytovat i u jinych onemocnéni
po adekvatni terapii — hojeni sliznice prvni v ileu oralnim smérem do jejuna, prvni obnova klkd,
regenerace 6-24 mésicu
dg — klinické obtize
o sérologie (protilatky proti endomysiu, tkanové transglutaminaze)
o histologie
o odeznéni nalezu pfi bezlepkové dieté
projevy:
o klasicka — prijem, distenze bficha, neprospivani, + serologie, + HLA, vir6zni atrofie
o atypicka — sideropenicka anémie, maly vzrust, osteopordza, + serologie, + HLA, variabilni
stupeni vir6zni atrofie
silentii — bez projevu, + serologie, + HLA, virozni atrofie
latentni/potencialni — variabilni projevy, +/- serologie, + HLA, neni vir6zni atrofie

Klasicka forma

kojenec/batole po urcité dobé styku s lepkem dostane prijmy s nestravenymi zbytky, zvraci, vzedmuté
biicho, redukce podkozniho tuku, neprospiva — anorektické, unavené, lehce iritabilni

s vékem ubyva GIT obtizi - Textraintestinalni obtize a asymptomatické formy

v posledni dobé | symptomatické a Tasymptomatické celiakie

median vzniku 8 let

Atypicka forma

retardace rustu, hypoplazie skloviny, sideropenickd anémie (nereaguje na lé¢bu Fe), opozdéna puberta,
alopecie, bolest kloubti
dg v dospélém veku — velka ¢ast metabolicka osteopatie
neurologické postizeni, glutenova ataxie, periferni neuropatie, epilepsie
jaterni postiZzeni — lehka izolovana elevace transaminaz, nespecifické histologické zmény parenchymu,
uprava pii dieté
autoimunni onemocnéni jater (Al hepatitida, primarni biliarni cirh6za, primarni sklerotizujici
cholangitida) — hlavné nedojde-li k Giprave jaternich testt, vyjimeéné fulminantni hepatitida, jaterni
selhani
déti matek, které nebyly 1écené béhem gravidity — pred¢asné porody, nizkd porodni hmotnost
dermatitis herpetiformis Duhrin — symetricka, papulozni, svédiva dermatitida

nad extenzory koncetin, hyzdé, lokty, kolena, kstice

o histologicky — subepidermalni granularni IgA depozita
o abdominalni symptomy nejsou, histologie stieva jako celiakie — Giprava pti dieté
o lécba — sulfony (Epson) — regrese kozniho nalezu, pti bezlepkové dieté — po nékolika mésicich

redukce/vysazeni dapsonu

Silentni forma



—  klinicky néma, ¢asto u prvostupnovych pribuznych s celiakii/DM 1

— nekdy osteopenicti

— vzplanuti potizi nelécené celiakie — kdykoliv

— histologicky — virdzni atrofie

—  po 1éEb¢é — vymizeni i lehkych obtizi, kterym predtim nevénovali pozornost (zvyseni chuti k jidlu,
snizeni unavy)

Latentni forma
— rozvine se az po dlouhém obdobi — typické symptomy, pozitivni serologie, neni prokazana virdzni
atrofie, dg, dfive s regresi nalezu po dieté
— dlouhodoba expozice lepkem — histologicky normalni, byva 11EL, ftitry protilatek TTG, riziko rozvoje
MA sy, dlouhodobé sledovani

Potencialni forma
— nemél klinické obtize, ani histologicky nalez kompatibilni s seliakii
— muze mit pozitivni serologii
—  Casto u prvostupniovych pribuznych celiakti

Refrakterni forma
— perzistence/rekurence klinickych symptomu a histologickych zmén i pies striktni dietu, dodrzovanou
minimalné 6-12 mésict
—  u2-5% celiakd, castéji u dospélych
—  perzistujici prijem, ztrata hmotnosti, bolesti bficha, anémie, deficit vitamint, inava
- 2typy:
o 1 - fenotypicky normalni intraepitelialni lymfocyty ve sliznici stfeva, progndza relativné
ptizniva
o 2 —aberantni IEL, ¢asto maji ulcerdzni jejunitidu s celkymi ulceracemi, zlustélou sténu
tenkého stfeva, mezenterialni lymfadenopatii, vysokeé riziko obstrukce (charakteru
intususcepce, vzacné syndrom kavitace mezenterialnich uzlin), 50% riziko vzniku enteropathy
associated T-cell lymphoma do 5 let od dg, 5 leté preziti jen 8-20%

Celiakalni krize
—  vzécna, Zivot ohrozujii
— tézky prijem s dehydrataci, hypalbuminémii, mineralnim rozvratem
— nejcast&ji déti do 2 let, pacienti s refrakterni celiakii
— nestaci dieta — nutné systémové kortikoidy, docasné ¢astecna nebo Gplna parenteralni vyziva

Asociovand onemocnéni
— autoimunitni tyreoiditida, DM1, Addisonova choroba, Al hepatitida, sarkoid6za, primarni biliarni
cirh6za, Sjorentiv syndrom, alopecia areata, IgA GN..

— serologie:
o protilatky proti endomyosinu (EMA) — imunofluorescence
o protilatky proti tkanové transglutaminaze (TTG) — tfida IgA — ELISA
o vyska titrd TTG koreluje se stupném postizeni sliznice stfeva, fale$né pozitivni pfi chronickém
jaternim/ ledvinném onemocnéni, Al, monoklonalni gamapatii
o AGA - protilatky proti gliadinu — dnes méné
— Dbiopsie — 2 zpusoby odbéru:
o dtive saci biopticka kapsle — pod RTG kontrolou skrz da
o flexibilni gastroduodenoskopie
o udéti v analgosedaci nebo celkové anestezii, kratky vykon



o

— difdg. -

o

o

histologie — pocet IEL, vyska klka, hloubka krypt

do 2 let rizné pii¢iny MA sy (alergie na kravské mléko, postenteriticky syndrom..)

izolované 11EL — celiakie, gastroduodenitidy (infekce H. pylori), potravinova hypersenzitivita,
infekce, 1éky, IgA deficit, CN..

virdzni atrofie — celiakie, tropicka sprue, hypogamaglobulinémie, Z-E syndrom, AIDS
enteropatie, eozinofilni gastroenteritida, stfevni lymfomy, TBC..

— terapie — bezlepkova dieta — vynechani vyrobkil z pSenice, zita, jemene

o

@)
©)
O

@)

@)

o

preskrtnuty obilny klas

ovesné jsou bezpeéné, nesmi byt ale kontaminované

nevyvazeni dieta — deficit mikronutrientd — vit B, D, Fe, Ca, kyseliny listové, Zn, Cu

po zahajeni diety — klinické zlepseni béhem nékolika tydnu, |titru protilatek za 6 mésicd,
normalni hodnoty za 1-2 roky

monitoring protilatek dodrzovani diety — minimalné 1x ro¢né

nelééena — riziko Al onemocnéni, lymfomu, intestinalniho ca, metabolické osteopatie,
infertility, pfi zahajeni — do 5 let bez rizik

10 — 20% obtize i pies lécbu — kontaminace stravy, refrakterni celiakie, nespravna dg, sdruzeni
s jinym onemocnénim

suplementace vitamind, edukace

— sreening — prvostupiiovi piibuzni s celiakii

o

@)
@)
©)

pacienti s extraintestinalnimi pfiznaky — sideropenicka anémie, hepatopatie, poruchy ristu
se sdruzenymi Al

Down, Turner, Williams sy

dermatitis herpetiformis Duhring

— gluten senzitivni enteropatie

— trvala nesnasenlivost lepku, pfi které vznika poskozeni sliznice tenkého stfeva u vnimavych jedinct

— pro vznik je potieba exogenni faktor — lepek a jeho rozpustna frakce gliadin, které pisobi u vaimavych
jedinct morfologické zmény na sliznici tenkého stieva s atrofii klkd a hyperplazii krypt

— prevalence mezi 1:1000 az 1:300

— projevy: symptomatologie se li§i podle véku, ve kterém se onemonéni projevuj, u kojence a batolete
prevladaji intestinalni symptomy

o

7 — 24 mésicl — neprospivani, vzedmuté bficho, chronicky prijem, objemné stolice 1-3 krat
denné, zvraceni, anorexie, psychické zmény, n€kdy krize s dehydrataci a Sokem

zvétsené biicho mtze byt jedinym pfiznakem, mohou zcela chybét objemné stolice a v popiedi
obtizi je naopak zacpa provazena celkovou hypotonii

u mlad$ich kojencii mize prevladat zvraceni a prijmové stolice, vzedmuti biicha nemusi byt
napadné

kazdé neprospivajici dité bez ohledu na charakter stolic musi byt vySetfeno s ptihlédnutim

k mozné celiakii

u Skolnich déti — ubyva stfevni symptomatologie, ktera mtize zcela chybét, z celiakie je
podeziely zejména maly rist

kazd¢ dit¢ s malym ristem musi mit vySetfeny protilatky proti gliadinu ve tiid¢ IgA a IgG a
jeste Iépe také endomyzialni protilatky ve tiidé IgA

hypochromni anémie rezistentni na terapii zelezem, osteopordza nebo kiivice mohou byt
jedinymi symptomy

— sdruzena onemocnéni - diabetes mellitus I, selektivni deficit IgA, dermatitis herpetiformis Duhring,

autoimunitni zandty §titné zlazy

— diagnéza — klinicka symptomatologie

o

pozitivni protilatky proti gliadinu ve tfidé IgA a IgG



o

endomyzialni protilatky ve t¥idé IgA

diagnosticka enterobiopsie

v predSkolnim véku se provadi expozicni test s lepkem po kterém musi byt znovu prokazan
jeho skodlivy vliv na sliznici tenkého stieva — vzestup protilatek, enterobiopsie

u starSich déti staci jedna biopsie a expoziéni test se nedéla

terapie — bezlepkova dieta a na samém pocatku pfechodné i bezmlé¢na dieta, protoze aktivita laktazy je

docasné snizena

o

o

suplementace vitaminy
bezlepkova dieta je celozivotni, nebezpecné je jeji nedodrzovani béhem rustu a t¢hotenstvi



38. Choroby kiiry nadledvin

Vrozené vady zaZivaciho ustroji

Diagnostika a 1écba sepse

CHOROBY KURY NADLEDVIN

béhem vyvoje se vytvaii fetalni zona, ktera tvori asi 80% kiry, zbytek tvoii zona fasciculata a
reticularis, po porodu fetalni zona postupné atrofuje a ke nadledvin se diferencuji ti'i definitivni zony:
o zevni zona glomerulosa — obsahuje enzymy nutné pro konverzi kortikosteronu na aldosteron —
hlavni zdroj mineralokortikoida
o dvé vnitini zony — zona fasciculata a reticularis — ob€ produkuji pfedev§im kortizon, kortizol a
pohlavni hormony
adrenokortikotropni hormon (ACTH) reguluje v nadledvinach dekreci glukokortikoidt a pohlavnich
hormonti, zatimco sekrece mineralokortikoidd je fizena aktivitou renin-angiotenzinového systému
sekreci ACTH zvySuje kortikotropin releasing faktor, noradrenalin a vazopresin
spole¢nym prekurzorem vsech tii skupin nadledvinovych hormonti je cholesterol
pro ACTH i glukokortikoidy je typicky diurnalni sekrecni rytmus — hladina kortizolu je nejnizsi kolem
pulnoci, poté se zvysuje a maxima dosahuje kolem 6. hodiny ranni
75% secernovaného kortizolu je vazano na prenaSe¢ — transkortin, 15% se vaze na albumin a zbytek
zUistava nenavazan
kortizol je vylu¢ovan moci, jeho stanoveni v moci dava piesny obraz o glukokortikoidové sekreci
nadledvin
pusobeni glukokortikoid:
o proteinokatabolicky uc¢inek a katabolické puisobeni na metabolismus glycida
o v nadbytku tlumi rist a zrani kosti, snizuji resorpci kalcia ze stieva a zvysuji jeho vylucovani
moci
nespecificky protizanétlivy ucinek
zvysuji pocet neutrofild, navozuji lymfopenii a eozinopenii

o O O

stimuluji hepatalni produkci glukozy a zhorsuji jeji utilizaci v perifernich tkénich
o nadprodukce vede k redistribuci podkozniho tuku
aldosteron:
o zvySuje v distalnich tubulech ledvin resorpci natria a chloridi a tak ovliviiuje i velikost
cirkulujiciho objemu
o v plazm¢ vazan na albumin
androgeny:
o dehydroepiandrosteron, androstendion a testosteron
o urychluji linearni rdst a zrani skeletu
o stimuluji vyvoj axilarniho a pubického ochlupeni
o v plazmé vazany na albumin
dynamické funkéni testy pro odhaleni sekre¢nich poruch:
o dexametazonovy supresni test — po podani dexametazonu lze podle stupné suprese
glukokortikoidl usuzovat na hyperplazii ¢i tumor
o ACTH stimulacni test — podani analoga ACTH umoziuje stanovit sekrecni kapacitu nadledvin
o metopironovy test — nepfimo stanovi rezervni sekrecni kapacitu ACTH i nadledvin
patfyz — v détském veku 3 skupiny
o kongenitalni adrendlni hyperplazie — vrozené enzymatické poruchy steroidogeneze — deficit
steroidnich hormont, zpétnou vazbou ACTH — zvySena tvorba jinych steroidi
o adrenalni insuficience — snizena schopnost syntézy a sekrece steroidnich hormoni



= vrozeni
=  ziskana — krvaceni, infekce, AI onemocnéni
o nadprodukce nadledvinovych hormonti — nador ktiry/diené, Cushingova nemoc — nadmérna
sekrece kortizolu

Addisonitv syndrom (insuficience kiiry nadledvin)
— drive byvala hlavni pfi¢inou tuberkuldza, dnes hraje hlavni roli autoimunitni zanét, vzacnéji krvaceni do
nadledvin, metastatické tumory, vrozena hypoplazie nadledvin, dlouhodoba 1é¢ba kortikoidy
— akutni nadledvinova krize:
metabolicky rozvrat a dehydratace

o dominuji znamky hypoosmolarni dehydratace, zvraceni, hypotenze, oligurie aZ anurie
o hyponatremie, hyperkalémie, extrarenalni urémie, rizny stupein MAC
o vyluCované mnozstvi kortizolu v moci je snizeno, hladiny ACTH jsou vysoké u periferni

formy a nizké u centralni formy
o uautoimunitnich zanétl lze prokazat protilatky proti nadledvinovym antigentim
o manifestuji se pfedevsim pfi interkurentnich infekcich, po chirurgickych vykonech, pfi stresu
—  chronicky nastupujici nadledvinova insuficience:

o progredujici svalova slabost, nechutenstvi, hyperpigmentace kiize (pfedev§im nad drobnymi
klouby rukou i nohou), hyperpigmentace bukalni sliznice, vyrazna hypotenze, bolesti bficha,
zvraceni a prijmy

—  substituéni terapie je celoZivotni, substituci glukokortikoidd (hydrokortizon 15 — 25 mg/m*den) je
nutné doplnit peroralnim podavanim fludrokotizonacetatu

o lécba mineralokortikoidy snizuje denni potfebu glukokortikoidii

Cushinguv syndrom (hyperfunkce kiry nadledvin)
— zvySend sekrece ACTH je vzacnou pfic¢inou hyperfunkce nadledvin (Cushingova nemoc)
— hyperkorticismus je ¢astéji zplisoben nadledvinovymi tumory — adenomem ¢i karcinomem (Cushingtiv
syndrom)
—  klinicky obraz:
o obezita s predilekénim usporadanim tuku v obliceji, na biise, na trupu a v krajiné
interskapularni
o nakuzi bficha, hyzdi a koncetin se objevuji atrofické strie, pfitomna je pletora, hypertrich6za,
zpomaleni rdstu, hypertenze, svalova slabost, osteoporoza
— laboratorni nalez:
hypokalémie, hypochloremicka alkal6za, porusena gluk6zova tolerance

o zvySené mnozstvi kortizolu v mo¢i a vysoké hladiny sérového kortizolu
o hladiny ACTH jsou zvysené u hyperplazie nadledvin, zatimco u tumort byvaji nizké
o ujedinct s prostou obezitou Ize malym dexamethazonovym testem blokovat sekreci

glukokortikoidu, k niz nedochazi u jedincti s Cushingovym syndromem
— nutno provést CT nebo MR selly a hypothalamohypofyzarni oblasti
— terapie:
o u Cushingovy nemoci — transsfenoidalni hypofyzektomie
o u Cushingova syndromu — oboustranné adrenalektomie, pouze u adenomu nebo
adenokarcinomu Ize zvolit jednostranné odnéti
o po oboustranné adrenalektomii je pacient odkazan na celozivotni substitu¢ni 1é¢bu a po operaci
se mize manifestovat Nelsonv syndrom — chromofobni adenom hypofyzy, hyperpigmentace
klze a sliznic a vyrazné zvyseni hladin ACTH
o uinoperabilnich karcinomi — blokator kortizolové syntézy o,p-dichlorodifenyldichloroetan

Hyperaldosteronismus



—  primarni — pfi¢inou hormonalni nadprodukce je hyperplazie nadledvin, nebo adenom a plazmaticka
reninova aktivita je u postizenych nizka
— sekundarni — zvySena aktivita renin-angiotenzin-aldosteronového systému, které je zpisobena
minonadledvinovymi, pfedevsim renalnimi lézemi
o u protrahovanych redukei cirkulujiciho objemu, u hypoproteinemie, intovych dysbalanci,
renovaskularnich anomalii
— oba typy jsou doprovazeny hypertenzi, hypokalémii a metabolickou alkalézou
o dlouhodoby rozvrat vnitiniho prostfedi — unavnost, slabost, polyurie, polydipsie, tetanie,
neprospivani
o plazmatické hladiny aldosteronu a jeho metabolitli v moci jsou zvysené
—  terapie:
o utumort jednostranna ¢i oboustranné adrenalektomie
o uhyperplazie nadledvin je doporucovana dlouhodoba 1écba spironolaktonem, jenz blokuje
ucinek aldosteronu
o  pfi lécbe sekundarniho hyperaldosteronismu se snazime ovlivnit vyvolavajici pfi¢inu

VROZENE VADY ZAZIiVACIHO USTROJI

— relativné Casté

—  Organy traviciho traktu vznikaji z vét$i ¢asti z vnitiniho zarode¢niho listu (entodermu), a to
z entodermalniho zékladu primitivni stfevni roury

— Pouze mensi ¢ast v oblasti hlavového konce vznika z ektodermalni oblasti primitivni Gstni dutiny.

— Zéklady obliceje a dutiny ustni se formuji mezi 4. — 8. tydnem embryonalniho vyvoje ze Zabernich
obloukli (maxilarniho a mandibularniho).

—  Kranialngjsi ¢asti GIT (jicen, zaludek, duodenum, pankreas a jatra) se vytvaii z faryngealniho stfeva, na
které navazuje primarni stfevni klicka (jejunum, ileum, kolon, rotuje proti sméru hodinovych rucicek),
ta vznika ze stfeva stiedniho.

— Nejkaudalné;si usek sttevni roury se vyviji soucasné s UGT ze spole¢né kloaky. Etiologie - mnohé jsou
soucasti chromozomalnich aberaci a genetickych syndromd, projevy IU infekce, ti€inek teratogent,
porucha cévniho zasobeni, ischémie.

— Dutina ustni a patro - rozstép rtu a patra, mikro-, makrostomie - komponenta riznych vrozenych
syndromti; makroglosie - asociace s trisomii 21, kongenitalni syfilis, sttadacimi chorobami atd.

o Rozstép rtu a patra

= izolovany rozstép rtu — cheiloschisis, patra — palatoschisis, veloschisis, uvula bifida

= kompletni roz§tép — cheilognathopalatoschisis, submukézni rozstép patra— slizni¢ni
kryt je vyvinuty, centralni rozstép rtu- méné Casty, Sikmy rozstép saha od ust k orbite

= unilateralni nebo bilateralni, vznikaji pfi nespojeni maxilarniho a mandibularniho
zaberniho oblouku, Casta je asociace se sy amnialnich pruhi

=  projevy: poruchy sani, polykani, fonace, aspirace potravy, recidivujici otitidy a
pneumonie

—  Vrozené vady jicnu

o Atrézie - vyskytuje se v rliznych variacich, v 90% je spojena s tracheoesofagealni pistéli

= d¢leni: ani jeden ze slepych konct jicnu nekomunikuje s tracheou,
tracheoezofagedlni pisteél — oralni slepy (nejcastéji)/ aboralni slepy, oba (ale nejsou
spojeny); asociovana s riznymi syndromy napi. VACTERL (vertebral, anal, cardiac,
tracheoesophageal, renal, radial limb defects), trisomiemi 13, 18, 21

=  prenataln€ byva polyhydramnion

= postnatalné - slinénim, ataky dyspnoe, ataky stridoru s cyandzou, ¢astymi aspiracemi,
recidivujicimi pneumoniemi

= 5typw:

e 1 —dolni tracheoedofagealni pistél, nejCastéjsi



e 2 —izolovand atrézie bez pistéle
e 3 —atrézie s horni TEF
e 4 —atrézie s horni i dolni TEF
e 5—izolovana TEF bez atrézie
= dg-—RTG — aplikace pouze 1-2 ml, ihned odsat
= terapie — operace co nejdiive (max 24 hodin po porodu)
e riziko — polykani vzduchu, distenze zaludku, aspirace — tézka chemicka
pneumonie
o Vrozené stendzy
= Klasifikace: membranové (i viceCetné) nebo zpisobené jinou prekazkou, nejcastéji
v distélni tetiné jicnu
Vrozené vyvojové vady Zaludku:
o Atrézie, aplazie pyloru a antra - mén¢ Casta je atrézie asociovana s epidermolysis bullosa,
prenatalné byva polyhydramnion
o Kongenitalni hypertroficka pylorostenoza - incid 1:150u naroz. &, divky méné
= cirkularni svalovina pyloru je hypertroficka, zaludek je dilatovany, pylorus ma na
prifezu vzhled chrupavky - postnatalné explosivnim zvracenim obloukem v 2. tydnu
az 2. mesici zivota, T - chir - pyloromyotomie
Vrozené vyvojové vady stieva
o Atrezie duodena — vysoka neprichodnost, zvraceni novorozence
= RTG - obraz dvou bublin (double bubble)
= ve vztahu k Vaterské papile — supra/infrapapilarni
=  membrandzni x v celé sténé, nékdy i anularni pankreas
=  operace — duodeno-duodenalni anastomoza, duodenoplastika
o Atrezie tenkého stieva — v 90% kompletni peruseni kontinuity, zbytek tésné
stendzy/membrany s malym otvorem
= 1 - membrandzni atrézie
= 2 —konce spojeny fibroznim pruuhem bez naruSeni mezenteria
= 3 a—konce oddéleny defektem mezenteria, tvar V — nejcastéjsi (90%)
= 3b - apple peel — kolem arterie se otaci stievo
= 4 —mnohocetné atrézie
= RTG — extrémni dilatace s moznym iledznim stavem
=  projevy — zvraceni, porucha pasaze mekonia
o Malrotace stifeva - porucha rotace stfeva nebo jeho upevnéni na zadni sténu bfisni
= nonrotace: celé tlusté stievo je na levé stran¢, nemusi byt symptomatické (apendix
vlevo!)
= malrotace — cékum se zastavi pfi své rotaci v netypické pozici
e  vys§i poloha céka, pod jatry
e lécba — hyperfixace — spusténi do pozice nonrotace, ptipadné protéti
Laddovy m.
e asociace s trisomii 13, 18, 21, polysplenia/asplenia syndrom
#  Laddtv syndrom — kombinace zevniho uzavéru duodena + kongenitalniho valvulu (ve
sméru hodinovych rucicek)
= inkompletni rotace: cékum lezi nad duodenojejunalni junkci
= obrdcena rotace: rotace po sméru hodinovych rucicek
= castou komplikaci je volvulus a obstrukce duodena, asociace s trisomii 13, 18, 21
nebo s polysplenia a asplenia syndromy
o Zbytky omfalomesenterického duktu - perzistence duktu: spojeni ilea s pupeénikem,
umbilikalni enterokutdnni pistél; fibrézni pruh nebo fibrézni pruh s cystami mezi ileem a bfisni
sténou



o Meckeliiv divertikl - 50— 70 cm nad ileocekalni chlopni, v 50 — 80% obsahuje zalude¢ni

sliznici, mtize obsahovat i ektopickou tkan pankreatu
= komplikace: volvulus, intususcepce, krvaceni, perforace
—  Anorektalni malformace - nejb&Zn&jsi kongenitalni malformace stieva, ast&jsi &

o izolované nebo v kombinaci (VACTERL syndrom), mnoho variant anorektdlnich a
kloakalnich anomalii — d¢li se na vysoké, intermedialni a nizké podle vztahu slepého konce
stfeva k musculus levator ani
Casté pistéle, komunikace s uretrou, vaginou, mo¢ovym méchytem, vyusténi na perineu
atrézie rekta, anorektalni ageneze (komunikujici, nekomunikujici), stenéza anu, membranova
atrézie anu, analni ageneze (komunikujici, nekomunikujici)

o perzistujici kloaka: spole¢né vyusténi rekta, vaginy a uretry na perineu

— Kongenitalni megakolon
— Duplikatury:

o tubularni nebo cystické struktury tvotené sliznici a svalovinou a vyplnéné hlenem, které
piiléhaji k neékteré ¢asti GI traktu od hypofaryngu po rektum, nejcastéji postizeno stievo
(ileum), lokalizovany pfevazné extramuralné s kompletni st€nou, méné ¢asto jsou spojené
duktem s luminem stfeva nebo lokalizované intramuralné v sténé stievni, mohou byt
komplikované krvacenim, perforaci, ileem

—  Defekty biisni stény
o Omfalokéla - incid] : 3500 narozenych - hernie v mist¢ inzerce pupecniku
= vak je tvofeny amnialni blanou a peritoneem; obsah hernie zavisi na velikosti defektu
(klicky tenkého stfeva u malych az po jatra u velkych defekti); v 30 —50% je
asociovana s jinymi malformacemi (anorektalni, genitourinarni, malrotace atd.); je
Casta u trisomie 18, s omfalokélou byva asociovano kongenitalni kratké sttevo

o Gastroschiza - méné¢ Casta nez omfalokéla - kompletni defekt bfisni stény (otvor do priméru
5 mm) paraumbilikalné vpravo s evisceraci stfevnich kli¢ek, oddéleny od pupecniku tenkym
pruhem ktze

o Limb-body wall komplex - pravdépodobné projev ¢asné ruptury amnia

= Klin. zahrnuje - amnialni pruhy, encefalokélu, meningomyelokélu, defekty a redukce
konéetin, rozstépy obliceje, defekty biisni a hrudni stény
— Cantrellova pentalogie - vrozeny defekt bfisni stény, sterna, branice, perikardu a srde¢ni vadu.

o velmi vzacna jednotka, nutné vysetfit karyotyp plodu, byla popsana asociace Cantrellovy
pentalogie s trisomii 13, 18 a Turnerovym sy
pritomny mohou byt také: malformace koncetin, rozstép rtu a patra, defekty neuralni trubice aj.
Prognoza je velmi Spatnd. VéEtsina postizenych jedinct se rodi mrtva nebo zmira casné po
porodu. Usp&sné operaéni feseni komplikuje hypoplazie plic a hrudniho kose.

DIAGNOSTIKA A LECBA SEPSE

—  Kiritéria (u dospélych): teplota nad 38 nebo pod 36, leukocyty pod 4 nebo nad 12 nebo 10% ty¢i, puls
nad 90, dechova frekvence nad 20
— Nastane, kdyZ jsou do organismu z jednoho loziska vyplavovany patogenni kmeny a vyvolavaji
subjektivni i objektivné projevy nemoci, nebo az Soku. Je to netézsi forma bakterialni infekce.
—  Obzvlaste rychle se vyviji u novorozencti, obzvlasteé to plati pro manifestni orgdnovou infekci. napf.
pneumonii
— KO: zprvu znamky nespecifické a diskrétni:
o Kuze: bled¢ mramorovana, ikterus, cyanoza- dité vypada na 1. pohled $patné
o Svalstvo: hypotonické, chudost pohybu, apatie
o Krevni obéh: chladna periferie, nizky TK, tachykardie, brady také, sklon ke krvaceni
o

GIT: nechutenstvi, zvraceni, vzedmuté bficho, hepatomegalie



TT: horec¢ka nebo naopak hypotermie
DC: apnoe, tachypnoe, dusnost

o O O

Rendlni selhani
o Kiece, pii meningitidé napjata fontanela, apatie, kdéma
—  vySetfovaci algoritmus:
o KO- leukopenie s posunem doleva, trombocytopenie, anémie, konsumpcéni koagulopatie
o BCH- MAC, hype ale i hypoglykémie, hyponatrémie, hyperkalémie, CRP vysoky,
hyperbilirubinémie
o Kozni stéry, zvukovod, pupek stéry
o Hemokultura pfi teplotni Spicce
o Kultivace a citlivost mo¢
o Lumbalni punkce pfi podezfeni na meningitidu!!!
— terapie - ATB dle citlivosti- empiricky
o Inicidlné se pii podezieni na sepsi podavaji B-laktamova antibiotika v kombinaci
s aminoglykosidy (pf. Ampicilin + Gentamycin)- psobi synergicky proti B- streptokokim , E.
coli, enterokokim
Proti stafylokokiim- znt. ktize, pupku se pouziva lokaln¢ neomycin a celkové dle citlivosti

@]

oxacilin, cefamandol
o Chlamydie, mykoplazmata- erytromycin
o Soor- celkove nystatin, amfotericin B p.o.
o Dale: Hydratace, Antipyretika, V pfipadé nutnosti podpora ob¢hu katechoaminy, UPV
— Novorozenecka sepse: anamnesticka data- RF: pfed¢asny odtok plodové vody, horecka, leukocytoza
matky, zkalena plodova voda, vaginalni osidleni matky B- streptokokem pfi porodu bez atb
profylaxe!!!, intrauterinni tachykardie plodu, nedonosenec, hypotrof, perinatalni asfyxie, intubace



39. Imunodeficientni stavy
Diferencialni diagnostika strumy v détském véku
Vrozené srde¢ni vady

IMUNODEFICIENTNI STAVY

— imunodeficience je porucha imunitniho systému, kterd vede ke zvySené nachylnosti k infekcim

—  je to jakakoliv porucha v procesu imunitni reakce

— zvySend nachylnost k infekcim, k autoimunitnim porucham, alergiim nebo k nadorovym porucham

—  obranyschopnost:

o

prvni bariérou jsou obecné ochranné mechanismy — povrch ktize a sliznic a jejich samocistici
mechanismy (tvorba potu, hlenu, pohyby fasinek), kyselina solna v zaludku, pfirozena stfevni
mikrofléra — porucha v téchto slozkach mtze vést ke klinickému obrazu snizené rezistence

k infekcim, aniz by se jednalo o poruchu imunity

imunologické mechanismy — imunita nespecificka a specificka, které navzajem komunikuji
prostiednictvim cytokind i pfimym kontaktem molekul a bunék

do nespecifickych slozek patii z humoralnich faktor komplement a rizné sérové bilkoviny

s efektem ozonizacnim, z bunéénych slozek pak profesionalni fagocyty (polymorfonukleary,
monocyty — makrofagy), a buriky zvané pfirozeni zabijeci — NK bunky

specifické slozky — T-lymfocyty a jejich subpopulace patii do bunééné slozky, do humoralni
patii protilatky

— imunokompetentni builky vznikaji ze spole¢né kmenové buiiky v kostni dfeni, zraji a diferencuji se
v centralnich lymfatickych organech (brzlik, kostni dieii)

— vlastni imunitni reakce probiha v perifernich lymfatickych organech — lymfatické uzliny a slezina nebo
slizni¢ni a kozni imunitni systém, imunitni systém centralniho nervového systému
— klasifikace:

o

z etiologického hlediska se d€li na primarni (vrozené) a sekundarni (ziskan¢), které se vyviji
jako komplikace nékteré jiné choroby

=  primarni imunodeficience jsou obvykle zptisobeny poruchou na genové tirovni

= sekundarni imunodeficience jsou disledkem:

e chorob postihujicich centralni lymfatické organy — postizeni kostni dfen¢ —
ozafeni, 1éky, toxické latky poskozujici dieniové bunky, nadory kostni dfené,
choroby thymu

e choroby postihujici periferni buitkky imunitniho systému — lymfo-,
myeloproliferativni onemocnéni, lymfocytotropni infekce

e  odstranéni nebo nefunkénost dilezitych lymfatickych organt — stavy po
splenektomii a jiné pticiny hyposplenismu

e metabolické a dalsi celkové stavy narusujici integritu organismu — DM,
urémie, malnutrice, intoxikace, polytraumata

e aplikace 1€kt s imunosupresivnimi Gcinky

e dalsi faktory nebo kombinace vySe uvedenych

z hlediska postizeni slozek imunitniho systému se déli na poruchy specifické imunity
(protilatkou imunodeficience, poruchy lymfocyti T, kombinované poruchy), na poruchy
nespecifické imunity (poruchy fagocytujicich bunék, defekty komplementového systému) a
v ptipadé primarnich imunodeficienci jesté na imunodeficience spojené s jinymi vrozenymi
syndromy

—  klinicky obraz:

o

zvySena nachylnost k infekcim — prolongovany, komplikovany, atypicky nebo recidivujici
pribéh

vrozené imunodeficience jsou dvakrat ¢astéjsi u chlapct

nejcastéji je infekci postizen dychaci systém, zejména dolni cesty dychaci



O O O O

o

o

recidivujici otitid, mastoiditidy

prijmy a jiné symptomy postizeni GIT

prvni nespecifickou manifestaci mtze byt neprospivani, u vétsich déti vahovy ubytek

sepse, meningitida, kozni a slizni¢ni eflorescence, artritidy, osteomyelitidy, abscesy vnitinich
organt

neobvykly mikrobiologicky nalez — zejména infekce oportunnimi mikroby

reakce na o¢kovani

protilatkou imunodeficience se obvykle neprojevi diive nez po prvnim ptl roce zivota, do té
doby je kojenec chranén matefskymi protildtkami pfenesenymi transplacentarné

tézké kombinované imunodeficity se projevi nékolik dni az mésicl po narozeni

nadorova onemocnéni, alergické a autoimunitni choroby

— laboratof:

o

orienta¢nim vysetfenim je krevni obraz a elektroforéza sérovych bilkovin (absence nebo
snizeni frakce vy)
koncentrace imunoglobulinti v séru a jejich podtiid
test protilatkou imunity — stanoveni specifickych protilatek po o¢kovani, nebo vysetfeni
izohemaglitinint
testy bunécéné imunity — vySetieni subpopulaci lymfocytt
funkeni test — chorost proliferace lymfocytd na stimulaci nespecifickymi mitogeny a
specifickymi antigeny
kvalitativni poruchy fagocytujicich bunék — baktericidni testy, vySetieni schopnosti produkovat
kyslikové radikaly
defekty komplementu — kvantitativni stanoveni jednotlivych slozek a funkéni test
mikrobiologické vySetfeni — podle spektra vyvolavajicich agens 1ze usuzovat na slozku
imunity, ktera je postizena
= protilatkou imunita — infekce opouzdienymi mikroby (pneumokoky, streptokoky)
= kombinované a bunécné deficity — infekce viry, plisnémi a oportunnimi mikroby
= poruchy fagocytujicich bunék — stafylokoky, aspergilus, kandidy, pseudomonady
= porucha nekterych slozek komplementu — pyogenni infekce a zvlaste infekce
vyvolané neisseriemi

— diagnoéza:

o

klinicky obraz recidivujicich infekci, které probihaji prolongované, komplikované nebo
atypicky, oportunni mikroorganismy

— terapie — lécba je zatim nedokonala

o

o

o

o

nekteré vrozené imunodeficience Ize kauzalné 1€Cit transplantaci hematopoetickych
kmenovych bun¢k

protilatkové imunodeficience — substituce i.v. gamaglobuliny

u primarni i sekundarni granulocytopenie a agranulocytdzy — cytokiny stimulujici kmenové
prekurzory granulocytti (GM-CSF a G-CSF)

hlavni je symptomaticka terapie — lécebné i preventivni podavani antibiotik, antimykotik nebo
prostatik

u autoimunit — kortikosteroidy nebo imunosupresiva

mukolytika, bronchodilatancia, dechova rehabilitace, chirurgicka 1é¢ba

sekundarni imunodeficience — 1é¢ba zakladniho onemocnéni

— prevence — fadu vrozenych deficitd 1ze diagnostikovat prenatalng, diagnostika je ale indikovana jen

v rodinach, kde se jiz néjaky pfipad vyskytl

Primdrni imunodeficience

— relativné vzacné choroby, znamo ptes 70 primarnich ID

— rozliSujeme defekty B bunek, T bun€k a smisené



o

B buiky — zvySena dispozice k bakterialni infekci v riznych lokalizacich, ¢asté recidivy (otitis
media, sinusitida, pneumonie, gastroenteritida), systémové infekce zejména v raném détském
veku (sepse, meningitida, artritida), hyperplazie lymfatickych organti (lymfadenopatie,
hepatosplenomegalie)

T buiky — zvysena dispozice k virovym, plisnovym, parazitarnim a intracelularnim infekcim

— 1écba je zavisla na vcasné diagnoze

— Protilatkové imunodeficience — organismus neni schopen tvofit specifické protilatky proti antigentim,
coz vede k infekcim zejména opouzdienymi mikroby

o

o

o

o

virové infekce jsou eliminovany normalné, ale netvoii se protilatkou imunita
hypogamaglobulinémie — snizeni vSech tid
dysimunoglobulinémie — sniZena je pouze nektera tfida nebo podtiida, zatimco ostatni jsou
normalni
Brutonova agamaglobulinémie — vrozeny genovy defekt vazany na X, deficit genu kodujiciho
proteinkinazu ovliviwjici diferenciaci preB-lymfocyti do B-lymfocyt
= opakované bronchopneumonie, sinusitidy a otitidy
= projevy az po 6. mésici zivota
= postizeni plic vede u nelééenych ke vzniku bronchiektazii a k fibrotickym zménam
=  velmi nizké koncentrace vSech tfid imunoglobulint, chybi B-lymfocyty
= terapie je substitu¢ni podavani gamaglobulint 0,1 — 0,2 g/kg kazdé 3-4 tydny, snaha
dosahnout sérového IgG 3-6 g/l, dle potieby ATB
= KI- ockovani zivou vakcinou proti poliomyelitidé
Bé&Zna variabilni imunodeficience — 1/100 000
=  manifestace ve 2. — 3. dekad¢
= heterogenni skupina onemocnéni s dédi¢nym zakladem
= v rizném obdobi Zivota dojde po neobjasnéném podnétu k Gitlumu tvorby protilatek
= casto dochazi k projeviim autoimunit — trombocytopenicka purpura, chronicka
atroficka gastritida
= nekdy vyusti ve vznik lymfoproliferativniho onemocnéni
= hypogamaglobulinémie — vzdy jsou sniZeny hladiny IgA a IgG, vétSinou normalni
pocet B-lymfocyt
= terapie — podavani gamaglobulinovych derivati, profylaktické podavani antibiotik
Selektivni deficit IgA — nejcastéjsi protilatkou imunodeficience ve vyspélych zemich
= neschopnost tvofit protilatky typu IgA
= nejcastéji bezptiznakové, nékdy infekce hornich cest dychacich, otitidy, prijmy
= ve&tsi nemocnost v détstvi, také inhalacni alergie
=  autoimunitni choroby
= ]écba — symptomaticka, kontraindikace piipravkd, které obsahuji IgA, které mtize byt
ropoznano jako cizorody antigen a vést k anafylaxi
Deficit podtiid imunoglobulint a specifickych protilatek — poruchy podtiid IgG bud’
samostatné nebo s deficitem v tfid¢ IgA
Pfechodna hypogamaglobulinémie v détstvi — u kojenct, je zpisobena opozdénym nastupem
tvorby vlastnich imunoglobulint a dité¢ mize v obdobi po poklesu matetskych protilatek trpét
Castymi infekcemi
= stav se vétSinou spontanng upravi do 2 let
Syndrom hyperimunoglobulinémie IgM — X — vazané, nebo AR
=  plazmatické bunky produkuji pouze IgM
=  kombinovana imunodeficience, Casté oportunni infekce, sklerotizujici cholangoitida
= terapie — substituce imunoglobuliny, transplantace kostni dené
Syndrom hyperimunoglobulinémie IgE — ¢asté infekce Candidou, Staph. aureus
= chronicky ekzém, nékdy s hlubokymi koznimi abscesy
=  vysoka hladina IgE, eozinofilie
= terapie — oSetfovani ekzému, protistafylokokova atb



o  Syndrom hyperimunoglobulinémie IgD — periodické ataky horec¢ek s uzlinovym syndromem
= Dboutlivé reakce na o¢kovani
=  vysoka hladina IgD a IgA
= metabolickd vada
Poruchy bunécné imunity a kombinované poruchy imunity
o vzhledem k nutné spolupraci mezi B a T lymfocyty se porucha T-lymfocyti obvykle projevi i
v poruchach protilatkové imunity
o Di Georgliv syndrom — vrozena odchylka ve vyvoji 3. a 4. Zaberni vychlipky
= porucha vyvoje thymu spolu se srde¢nimi malformacemi a poruchou vyvinu
pristitnych télisek
= metabolické projevy a projevy srdecni vady
= kraniofacialni dysmorfie, hypoparatyreoidismus, VVV srdce, aplazie thymu
= podklad — mikrodelece na 22 chromozomu
= vzhled — epikanty, zkraceny nos, antevertované nosni $térbiny, rybi Usta, dolni ret
Casto prekryt hornim, mikroretrognacie, Siroké boltce
= anomalie aortalniho oblouku, defekty komorového septa, perzistujici ductus
arteriosus
= maly vzrist
=  hypoCa — zachvaty kieci a tetanie
= terapie — Ca a vit D, transplantace kostni dfené
o  Mukokutanni kandidéza — dominujici je plisiiové onemocnéni sliznic a kiize
o Tézké kombinované imunodeficience — SCID
= skupina vrozenych zavaznych stavi charakterizovanych poruchou jak bunééné, tak i
protilatkové imunity
=  molekularni podstata je rtizna
= hluboka funkéni porucha lymfocytd, které nejsou schopny proliferovat na stimulaci
mitogeny ani specifickymi antigeny a nejsou schopny ani spolupracovat s lymfocyty
B, proto je pfitomna vétsinou i hypogamaglobulinémie
= jedinou lé¢ebnou moznosti je transplantace kmenovych bunék
= nejt¢zsi forma — retikularni dysgeneze, kdy defekt je jiz na urovni kmenové bunky
=  Ommentv syndrom — spojeni SCID s hypereozinofilii a erytrodermii
o Kombinované imunodeficience — CID, hranice s SCID je neostra
= zejména funkéni poruchy T-lymfocytl, koncentrace mize byt normalni
= infekce obvykle v pozdé&jSim veku, Casté jsou autoimunity
= indikace k transplantaci kostni dfené
Poruchy komplementového systému — vzacné, nemusi se klinicky projevovat, ale mohou vést ke
zvysené nachylnosti k pyogennim infekcim a infekcim neisseriemi
o udefektu slozek C1, C2, C3 a C4, které se ucastni solubilizace a ozonizace imunitnich
komplexi, dochazi k projeviim imunokomplexovych chorob, nejcastéji pfipominajicich SLE
o deficit inhibitoru C1 — hereditarni angioedém — nesvédivy bledy otok, dechové obtize, bolesti
bticha, zvraceni, prijmy, retence moci
Poruchy fagocytézy — kvantitativni nebo kvalitativni, sekundarné se jako porucha fagocytézy miize
projevit protilatkou a komplementovy deficit
o Kostmantv syndrom a cyklicka neutropenie — vrozena agranulocytdza
= terapie — rekombinantni faktor stimulujici granulocytové kolonie
o Chronickéa granulomatdzni choroba — postizeni nékteré¢ho z enzymt kyslikového metabolismu
vytvafejiciho aktivni kyslikové metabolity ve fagocytech
=  vede k neschopnosti intracelularné zabit nékteré pohlcené mikroby
=  bud X vazana nebo AR
= od kojeneckého véku infekce kiize, abscesy a granulomy v organech a hnisavé
lymfadenitidy



= laboratorné je sniZena baktericidni schopnost granulocytii vi¢i nékterym mikrobtim,
nulové redukce tetrazoliovych soli nebo absence produkce kyslikovych radikala
= terapie — abscesy se 1é¢i ATB nebo chirurgicky, profylakticky se podava
kotrimoxazol a antimykotika, tézké pripady jsou indikovany k transplantaci kostni
drené
o Poruchy adhezivity leukocytii — syndrom deficitu leukocytarnich adheznich molekul (LAD
syndrom)
= typ 1 — chybi povrchové receptorové struktury ze skupiny integrit — komplex
adhezivnich molekul CD11/CD18
= typ 2 — chybi sialyl-Lewis CD 15, spojen s mentalni a riistovou retardaci
=  jiz v novorozeneckém véku — omfalitida, abscesy s malou tvorbou hnisu, gingivitida,
zhorsené hojeni ran, bronchopneumonie, otitidy
=  vyrazna leukocytdza
— Imunodeficience spojené s jinymi syndromy
o  Wiskott-Aldrichiiv syndrom — vazany na X chromozom
=  postizeni chlapci trpi ekzémem, recidivujicimi infekcemi a krvacivymi projevy
z dysfunkce malych desticek, které jsou i pocetné sniZzeny
= indikace k transplantaci hematopoetickych kmenovych bunék, pokud nelze, déla se
splenektomie
= nemocné ohrozuje zejména krvaceni a v pozd¢jsim veéku lymfoproliferativni
onemocnéni
o Chédiaktv-Higashiho syndrom — imunodeficience a parcialni albinismus, granulocyty maji
velka lyzosomalni granula, terapie — transplantace kostni dien¢
o Ataxia teleangiectasia — AR, mozeckova ataxie, rozsifeni cévek na kiizi a na spojivkach a
porucha imunity, ¢asto také zhoubné nddory, terapie neni zndma
o Lymfoproliferativni syndrom vazany na chromozom X — infekce EB virem probiha zadvazné
az smrtelné, pokud dité ptezije, objevi se porucha tvorby protilatek nebo aplasticka anémie,
Casto také maligni B-lymfocytarni lymfom, terapie — chemoterapie, transplantace kostni diené

Sekundarni imunodeficience
— mnohem cast&j$i neZ primarni
— imunodeficience se ¢asto manifestuje jako prvni
— byva postiZzeno oce slozek imunitni odpovéedi
—  Sekundarni protilatkové imunodeficience — jsou zptisobeny ztratami imunoglobulinti z plazmy nebo
snizenou produkci
o ke ztrat¢ dochazi jednak pii postizeni ledvin, jednak pfi ztratach proteinti travicim tstrojim, pii
nefrotickém syndromu se ztraci nejvice IgG, tvorba specifickych protilatek neni poruSena,
proto neni 1écba obvykle nutna
o ztraty stolici se vykytuji pfi exsudativnich gastroenteropatiich, zejména pfi stievnich
lymfangiektaziich, ztrata vsech tiid
o porusena tvorba — u lymfomi nebo lymfatickych leukémii, zejména po intenzivni
chemoterapii, objevuji se Casté infekce, terapie — substituéni gamaglobulinova terapie
— Sekundarni granulocytopenie — pii riznych formach aplastickych anémii a pancytopenii, jako
komplikace terapie fadou 1€kl nebo pfi toxickém postizeni kostni dfené, nékdy idiopatické
o projevy pii poklesu pod 500/ul — tiesavka, vysoké horecky, nekrotizujici procesy v duting
ustni, pablanové anginy, nekrézy v okoli konecniku nebo na vulvé
o terapie — 1écba zakladni choroby, adekvatni ATB terapie, podani ristovych faktortt G-CSF
nebo GM-CSF, intravendzni imunoglobuliny
— Imunodeficience po splenektomii — poruchy ve slozce bunécné i protilatkové, pacienti jsou ohrozeni
zejména komplikacemi pneumokokovych infekci
o nejlépe jesté pred splenektomii oockovat pneumokokovou, homofilovou a meningokokovu
vakcinou, v détstvi podavat dlouhodobé penicilin



o v piipadé hofecnatého onemocnéni co nejdfive podat ATB proti pneumokokiim (amoxicilin)
— DalSi pri¢iny ziskanych imunodeficienci — u infek¢nich chorob, zejména virovych (HIV), urémie,
diabetes, septické stavy, popaleniny, polytraumata, pokrocila stddia nadorového bujeni, proteinova
malnutrice, deficit vitamint B, C a D, nedostate¢ny piivod stopovych prvki, celiakie, mentalni
anorexie, stres, léky

DIFERENCIALNI DIAGNOSTIKA STRUMY V DETSKEM VEKU

— Hmatna §titna zlaza, kdy lalok je vétSi nez posledni ¢lanek palce ruky u vySetiované osoby. Palpacni
vySetteni zalezi na anatomickych pomeérech v krku a zkusenostech 1ékaie
— zvétSeni Stitné zlazy jakékoliv pficiny, nesouvisi s jeji funkei
— muze provazet eu-, hypo- i hyperfunkci
— Kklasifikace:
= (0 —nehmatna, neviditelna;
= Ja— hmatna, neviditelna pfi zdklonu hlavy;
= b —hmatna a viditelna pfi zdklonu
= I - velka struma, viditelna v normalni pozici hlavy
= [II - viditelna z 10 metra
—  Vzhled — difuzni/ noddzni (uni, poly); funkce — hypo- , hyper- , eufunkéni
— etiologie — nedostatek I, nadbytek strumigenu, autoimunitni, vrozené enzymatické defekty, zanéty,
nadory, VVV/cysty ductus thyreoglosus/

Algoritmus FeSeni strumy

STRUMA? — UZ vySetteni — §iika, délka, hioubka laloki x 0,479 - objem
difuzni - suplementace
NEDOSTATEK JODU - jodurie
(SELENU)
HLADINY TSH,{T4 (T3) - normalni - chybi jod? selen?
- strumigeny?
- léky?
- dyshormonogeneze?

- 1 TSH, | nebo normalni T3,T4 - hypofunk¢ni

- | TSH, 1 nebo normalni T3,T4 - hyperfunk¢ni

HYPOECHOGENITA - protilatky (TPO,TgAB) — juvenilni chronicka lymfocytarni tyreoiditida
- opakovana vySetieni

uzlova - konzultace endokrinologa bez prodleni
ZNAMKY AKUTNIHO - antibiotika, antiflogistika, event. kortikoidy, betablokatory
ZANETU

— struma s normalnim TSH — mtze byt:
o dana estrogeny (antikoncepce) — zvysSuji TBG— nutnost tvorby hormont T3...
o stejny mechanismus — marihuana

Vysetreni Stitné Zlazy

— anamnéza — navaznost obtizi (viry, infekce, stres) — u Al chorob..., Iéky obsahujici jod — amiodaron (az
u 10% spousti Al tyreoiditidu, v pediatrii se moc nepouziva), nedavno - expektorancia s jodem, lithium




OA — prenataln€ — choroby matky (Basedow...), délka gravidity, porod, postnatalné — jiné Al nemoci,
Turnertv sy

RA — Al tyroiditidy maji az ve 40% familiarni vyskyt, jiné endokrinopatie

sono — az u tfetiny najdeme diskrepanci mezi palpaci a UZ — strumu nelze diagnostikovat jen z palpace
scintigrafie — u dospélych ma 2 indikace — patrani po metastazich po ablaci zlazy s tumorem, patrani po
ektopické produkci, u déti k tomu jesté — indikace u kongenitalni hypotyredzy — ageneze?

vySetfeni protilatek — Ig proti tyreoglobulinu — AIDT 70%, Basedow (GBT) 30%, Ig proti peroxidaze —
AIDT 90%, GBT 86%, TRAK (Ig stimulujici TSHr) — specifické pro GBT, FNAB (fine needle
aspiration biopsy) — rychla, relativné neinvazivni

Jodizace - od r. 97 pouzivame jiny jodi¢nan, ktery na vzduchu nesublimuje ze soli, mnozstvi v soli — 35mg/kg

Nedostatek I — sklon k potratim, VVV, perinatalni mortalita, PM a neurologické poruchy, novorozenecka
struma, hypothyreéza, stars$i déti — struma, juvenilni hypothyredza, porucha mentalnich funkci, porucha
somatického vyvoje, kancerogeneze ( folikularni a anaplasticky nador $titné-zlazy, fibrocystické dysplazie prsni
zlazy) - DDD jodu — 150-200pg

Hypotyreéza

— vrozend- vétSinou podminéna Spatnym vyvojem zlazy (aplazie, dysplazie, ektopie), méné Casto
chybnym enzymatickym vybavenim, screening novorozenct 4.-5.den po porodu (sledujeme
hladinu TSH)

o klinické pfiznaky — mnoho nespecifickych pfiznakl — prolongovana gestace, vyssi PH i
délka, makroglosie, myxedém, zpomaleny rist, ment. retardace

o dg—dle TSH, pfi primarni poruse ve zlaze TSH stoupa - horni hranice - 10mUI/1, hladina
mezi 10 a 17,5 vyzaduje laboratorni kontrolu, nad 17,5 je to pozitivni

o  lé&ba — v substituci t- 25-50 pg/den v prvnim roce, pak 100-150 pg/m?

—  ziskand hypotyredza - Casty, mnohdy ale diskutabilni nalez, ¢asto totiz vidime netypicky klinicky
nalez — tzv. subklinickou hypoth., nejéastéjsi pticina — chronicka Al zanét, stanovime TSH — je-li
snizeno, jde o poruchu primarni - pokud je T4 a T3 v normé, jde o subklinickou hypotyredzu,
pokud jsou sniZeny, je to manifestni h.

o pfiCiny — zanét, pozdni dopad dysplézie ¢i Spatnych enzymu, déletrvajici jodovy deficit,
strumektomie aj.

o 1écba — tyroxin, vazne-li periferni dejodace, 1ze podavat kombinované preparaty (maji T4 i
T3)

Hypertyreéza

neonatélni tyreotoxikéza- vzacné, dano patologickymi Ig matky, které aktivuji $titnici ditéte (mohou
struma, adenom
- KO —tachykardie (pfes 180/min), zvySena drazdivost, hypertenze, potivost, vahové
neprospivani, byva struma, nékdy exoftalmus a kraniosynostozy (¢asna kraniostenoza),
hepato(spleno)megalie , ptip. srde¢ni selhani - dg — vysoké hladiny perifernich hormond
v krvi, suprimované TSH, Ig v krvi (matky i ditéte) - 1écba — fblokatory, Lugoliv roztok ¢i
tyreostatika
hyperfunkci v pozdéjsim véku, obvykle subklinické - pfi¢inou autoimunitni tvorba Ig stimulujicich TSH
receptory (Graves-Basedow), pfechodna hyperfunkéni faze tyreoitidy nebo nadmeérny pfisun jodu - u
déti - hlavné v dospivani — pfiznaky podobné jako u dospélych, jen neni exoftalmus - lab — zvySeny
hladiny fT4 a T3, velice nizké hodnoty TSH - 1é¢ba — patii do kompetence endokrinologa - obecné —
lécba tyrostatiky se voli na prvnich 1,5-2 roky, pak dle odpovidavosti na 1é€bu se mtize volit
tyreodektomie s naslednou substitu¢ni 1é¢bou

Zanéty Stitné 71azy

AITD — autoimunitni tyreopatie — 1. CLT — chronicka Al tyreoiditida, Hashimoto, lymfocytarni aj; 2.



GBT

— autoantigen — TGB, peroxidaza, koloid, povrch.bb antigen, TSHrr, systém syntézy DNA, T4, T3

— tvofi skupinu nozologickych jednotek

— autoimunitni lymfocytarni tyroiditida — nejcast&jsi, nebolestiva, chronickd, hlavné divky, ma
familidrni vazbu, HLA DR3, DRS, BS, ¢asto je sdruzena s jinymi autoim. chorobami, tkan postupné
infiltruji mononukleary (snizuje se echogenita UZ obrazu) - lab — vysoké hladiny Ig (TPO,TG), sporné
ptipady vyiesi FNAB a cytologie - v pribéhu nemoci mize dochazet k funkénim vykyvim, postupné
ale vedou k hypotyredze - 1é¢ba — sledovat a kontrolovat Ig a TSH, jiné doporucuji substituci tyroxinem

— vzacnéji se vyskytuji akutni a subakutni tyroiditidy, obvykle navazuji na zanét HCD

— akutni tyroiditida — bolestiva, projevi se vyklenutim ¢asti laloku, nékdy zarudnutim a reakci uzlin -
celkové priznaky a markery zanétu - okamzitou ATB a symptomatologickou (protizanétlivou) l1écbu,
obvykle s ptechodnou substituci tyroxinem

— subakutni tyroiditida (deQuervain) — siln¢ bolestiva, miva vystielujici charakter - mtize omezovat
polykéni a zivani, palpa¢né nachazime rezistenci, Casto se septickymi teplotami a s celkovou
zchvacenosti - 1éc¢ba — antiflogistika, ATB, nékdy i pfechodné kortikoidy; - fce zlazy - zvysSena,
Bblokatory, po uzdraveni — dispenzarizace- recidivy

— léc¢ba GBT u déti (struma exoftalmus, tachykardie)- na prvnim misté zase tyreostatika, radiojod se u nas
neprovadi; u dospélych — 1¢ék 1. volby — tyreostatika, pak tyreidektomie nebo ablacni terapie radiojodem

Vliv Iékii na Stitnici
nejcastéji léCivy s obsahem jodu (rtg kontrasty, amiodaron, expektorancia, dezinficiencia...)

vyvolavaji jak hypo tak hypertyredzu (zalezi na mnozstvi, délce expozice, stupni saturace jodem apod.)

—  glukokortikoidy zptisobuji pokles TSH a zpomaluji periferni pfeménu T4 na T3 (podobné i nékteré beta
blokatory)

— rGstovy hormon zvysuje periferni konverzi

Nadory Stitné Zlazy - u déti jsou spiSe vzacné, po ozafeni oblasti hlavy a krku a u déti zijicich v oblastech
s vysokou radiaci
— nejcastéji buji tyreocyty a nalézame diferencovany papilarni, vzacné folikularni karcinom
—  klinicky — solitarni, nebolestivy, rostouci uzel, tuhy; vyjimeéné - sporadicky medularni ca z C-bun¢k
(familiarné je soucasti MEN II)

Pomiicka na klinicky obraz hypo a hypertyreéz

—  pro hypotyredzu : (pro hyper je to obracen¢)
K — kiize — ptiznak oteklého, jemné, tepla, vlhka, vlasy, chlupy — profidnuté, lamavé jemné
L — ,labor — svalova slabost — hl panevni pletenec
M — metabolismus —vaha, hlad, podkozni tuk, osteoporoza
N — nervy — Uinava, spavost
O — ob¢h — brady/ tachykardie, extrasystoly
P — protruze bulbu, refrakce hornich vicek( Graefeho znameni), oftalmmomyopaticky sy

VROZENE SRDECNIi VADY

—  cyanotické / acyanotické
— 1% zivé€ narozenych déti ma VVV srdce nebo anomalii cévniho systému, 1/3 méa symptomy jiz
v novorozeneckém véku, nutna terapie, 15% neni nutné operovat, 5% inoperabilni
—  kritické VVV srdce
- takova vada, ktera ohrozuje dit¢ hypoxémii, srde¢nim selhanim nebo kombinaci téchto
ptiznakt
- vyzaduje intervenci v 1 roce Zivota
- nejcast&jsi:



syndrom hyponastického levého srdce
Fallotova tetralogie

nekorigovana transpozice velkych tepen
koarktace aorty

syndrom hyponastického pravého srdce
arterialni truncus

VVVVYVYVYY

— prenatalni echo screening ve 20 — 22 tydnu
- gynekolog, détsky kardiolog, genetik
- rozhodnuti o osudu gravidity — pferuseni s infaustni prognézou / zavaznymi extrakardialnimi
anomaliemi / genetickym postizenim
- porod na pracovisti schopném zajistit postnatalni 1écbu
— prenatalni detekce srde¢nich arytmii — hemodynamicky vyznamnou arytmii 1ze prenatalné ovlivnit
podanim 1ékti matce, event, plodu

VVV s levo-pravym zkratem
— defekt sinového septa — typ secundum — mirna az stfedni plicni hypertenze, vétSinou reverzibilni
o typ primum (sinus venosus)
— anomalni névrat plicnich zil
— defekt AV septa — plicni hypertenze z LP zkratu + postkapilarni slozka plicni hypertenze u vyznamné
mitralni regurgitace
— defekt komorového septa
— oteviena Botalova ducej — cyandza pouze v dolni %4 téla
— aorto-pulmonalni okno
o L-P zkrat - fplicni pritok — exot. dysfunkce - Tplicni vaskularni rezistence — obraceni zkratu —
P-L zkrat — cyan6za = Eisenmengerdv syndrom
o prevence sy a plicni hypertenze — v¢asna chirurgicka korekce VVV
—  plicni hypertenze — sy charakterizovany fstfedniho tlaku v plicnici nad 25 torr
lehka — 26 — 35

o stfedni 36 —45
o tézka nad 45 mmHg
o echo — odhad systolického tlaku v plicnici, dilatace a hypertrofie PK, oplosténi

interventrikularniho septa, gradient na LP zkratu
o konven¢ni lécba:
= rezimova — fyzicka zatéz individualné — lehké aerobni cviceni, vyvarovat se
dehydrataci a nadmérné tepelné zatézi, ne pobyt ve vyssich nadmotskych vyskach nad
200 m.n.m., vyvarovat se sideropenii a venepunkcim, ockovat proti chiipce, KI
téhotenstvi
= podptrna — diuretika, dlouhodoba oxygenoterapie, digitalis, antikoagulace
warfarinem pfi i.v. 1é¢bé prostanoidy
=  specificka vazodilata¢ni — blokatory Ca kanala (nifedipin, amlodipin
e prostanoidy — synt. analoga PG — epoprostenol, trepostinil
e dualni antagonista endotelin. rec. ETa, ETb — bosentan
e inhibitory fosfodiesterazy
— Defekt komorového septa
o otvor v prepazce mezi LK a PK — ptechod arterialni krve do PK, zmnozZené prokrveni plic,
systolicky pratokovy Selest
30%, nejcastéjsi VVV
perimembrano6zni defekt — v oblasti membrandzniho septa pod aort. chlopni
muskularni defekt — v oblasti muskularniho septa
s vyrovnanymi tlaky — vyrovnani mezi LK a PK, velky defekt

O 0O O 0 O

bez vyrovnanych tlaki — mensi, v PK nizsi tlak



Casto s jinymi VVV — stenoza plicnice, koarktace aorty
L-P zkrat — zmnozené plicni prokrveni, pii velkém defektu vyrovnani tlaku komor — srde¢ni
selhani, pfekrveni plic — zvyseni odporu v malém obéhu — vznik P-L zkratu pres defekt
projevy — velky defekt — progrese srdeéniho selhani, poceni, dyspnoe, hepatomegalie, Spatny
pfijem stravy, neprospivani

= mens$i defekt — klinicky malo vyznamné, vyssi sklon k infekcim, vyssi poceni

= velmi malé — u déti asymptomatické, Selest velmi hlasity, Casto spontanni zmenseni az

uzaver

dg — EKG, echo, RTG hrudniku, angiografie
terapie — srdecni selhani — dioxin, diuretika, ACEi

=  spontanni uzaver x operacni uzaver / intervencni katetrovy uzaver

— Oteviena Botallova ducej

o

o 0O 0O O O O O

perzistujici fetalni spojeni plicnice a aorty — L-P zkrat
asi 7% VVV, vice divky
Casto ptidruzena jinym VVV, hlavné cyanotickym (atrézie aorty...)
ducej se normaln¢ uzavie do nékolika hodin po porodu
zpravidla u nedonosenych
projevy — bledost, tachydyspnoe, zatahovani, potize pfi piti, spastické bronchitidy
dg — EKG, echo, RTG
terapie — u malych — i spontanni uzavér béhem 1 roku, hemodynamicky vyznamné — operace,
katétrovy uzaveér
=  velké — miniinvazivni chirurgické feseni (protéti, ligatura)
= profylaxe endokarditidy

— Defekt sifiového septa

zvyseny tok z LS do PS — zvyseny plicni pritok

o asil0% VVV
o secundum — v centralni ¢asti septa
o sinus venosus defekt — v mezisiniové piepazce, blizko VCS
o primum — hluboko b mezisinové piepazce, az k anulu AV chlopné
o oteviené foramen ovale — normalni fyzilogicka varianta u asi 10% dospélych, pt vyssim tlaku
— maly PL zkrat
objemové pietizeni LS i PS, PK a plicnice
projevy — kojenci vétSinou asymptomaticti
=  snizeni vykonnosti, supraventrikularni tachykardie (flutter sini)
dg — EKG, echo, RTG
terapie — korekce ve 3-5 roce, kdy je vyloucen spontanni uzaver
=  piima sutura nebo zaplata
— Defekt AV septa
porucha vyvoje mezikomorového a mezisiiového septa a AV chlopni
o Castd u trizomie 21
o casné vede k plicni hypertenzi
o asi6% VVV
o vSechny 4 oddily spojeny kanédlem, vyznamny LP zkrat — asny vzestup tlaku v malém ob¢hu —
zména sméru na PL zkrat a rozvoj plicni hypertenze v prvnich mésicich véku
o projevy — znamky srdeéniho selhavani v prvnich tydnech, tachydyspnoe, zatahovani, potize

piti, plicni infekce, poruchy vyvoje, ¢asto hepatomegalie

dg — RTG, EKG, echo, katetrizace

terapie — operace, nejprve lé¢ime medikamentozné — digitalis, diuretika, profylaxe
endokarditidy



VVV s pravo-levym zkratem
—  Cast krve venozni se ze systémového obéhu dostava do levého srdce, aniz by prosla plicemi, neni
okysli¢ena — centralni cyandza
- S5T:
tetralogy of Fallot
transposition of great arteries
tricuspid atresia

O O O O

truncus arteriosus
o total anomalous pulmonary velus return
— Fallotova tetralogie
o 10 % VVV srdce, nejcastéjsi cyanotickd vada
o ziejmé porucha diferenciace truncus arteriosus béhem casné gestace na aortu a plicnici
o 4 vady — defekt septa komor, stendza plicnice, Siroce nasedajici aorta nad defektem septa,
hypertrofie PK
o projevy — dle stendzy plicnice, novorozenci — cyanoticti, ejekcni systolicky Selest pfi fyzické
namaze (kiik, po jidle) — dité neklidné, neutisitelny kiik, az bezvédomi, kiece, sité zvlada
zachvaty bizardnim polohovanim
=  postupna progrese stendzy — riziko embolizace do mozku
dg — EKG (deviace doprava, hypertrofie PK), RTG (dfevak), echo
terapie — zachvat — pfitazeni kolen k hrudniku, opiaty — relax infundibula plicnice, zklidnéni
ditéte
=  operace — uzavieni P-L zkratu, odstranéni stenozy
— Transpozice velkych tepen
o 5% VVV, nejcastéjsi cyanoticka vada novorozenct
o abnormalni vytvofeni septa v ptivodnim truncus arteriosus
o okysli¢ena krev zpét do plic, neokysli¢ena do obéhu — nedochézi-1i k miseni = smrt
o dg-EKG, RTG — plicni kongesce, srdce je mensi, obraz vaji¢ka na provazku — zizeni
mediastina — velké tepny za sebou
o terapie — prostaglandiny — udrzeni priichodny ductus arteriosus
= baldnkova septostomie
= operace — nejlépe béhem 1. dvou tydni zivota
— Atrézie trikuspidalni chlopné
o 2% VVV

o chlopen neprichodna — hypoplazie PK — vSechna zilni krev ze systému musi zkratem do LS
o projevy — tézka cyandza u novorozencl, neni zadny Selest

o dg-EKG, RTG, echo

o terapie — prostaglandiny do provedeni operace

— Truncus arteriosus
o 1%
o porucha vzniku septa v truncus — §iroky kmeno a naseda na velky siiovy defekt, distaln¢ se
rozdvoji na aortu a plicnici
o projevy — rizny stupeii cyanozy, ejekéni systolicky Selest
o dg—EKG (hypertrofie obou komor), RTG (kardiomegalie) echo
o terapie — operace
— Totélni anomalie Zilniho navratu
o 1%
o plicni zily nevstupuji do LS, ale do VCI/VCS
o projevy — bez vyznamné obstrukce — asymptomatické, mirna cyandza
= vyznamnou obstrukci — cyanoza, tachypnoe, dusnost
= poslech — Selest — ejekeni systolicky



o dg-EKG, RTG, echo
o terapie — operace

Sy hyponastického levého srdce
—  mitralni/aortalni stendza — hypoplazie LK — nutnost P-L zkratu
— je-li uzavien ductus arteriosus — pretizeni LK — plicni kongesce - 1 plicni rezistence — selhavani i PK
— dg - EKG, RTG (kardiomegalie, plicni kongesce)

terapie — operace

Vrozena obstrukce vytokového traktu PK
—  Stendza plicnice
o 10% VVV srdce
o subvavularni, valvularni, supravalvularni
o projevy — dle stupné stendzy
= pfi t€Z8 — zatéz vyvola dusnost, rychlad unavitelnost, u novorozenct zpocatku cyandza
(pretlakem z PS ptes neuzaviené f. ovale do LS)
= poslechové — Selest — z mezizebii parasternalné vlevo, vyzatuje do zad, systolicky
ejekeni klik ménici se s respiraci
dg — EKG (deviace P osy, hypertrofie PK), RTG (vétSinou normélni)
terapie — balonkova valvuloplastika, pfi neuspéchu operace

o

©]

Vrozena obstrukce vytokového traktu LK
— Stendza aorty
o tlakové petizeni a hypertrofie LK
o 6% VVYV, 5x vice chlapci
o valvarni, subvalvarni, supravalvarni stenoza
o klinickym disledkem miZze byt IM nebo nahla srde¢ni smrt pii télesné aktivité (sniZzeni tlaku
v aorté — nepomér mezi spotiebou kysliku v hypertrofickém myokardu a nizkym prokrvenim)
o projevy — dekompenzace a levostranné selhani s KMP, plicnim edémem a kariogennim Sokem
= a7z 70% s malo vyjadfenou stendzou v détském véku bez obtizi
= umladistvych synkopy
= pii zatézi, celkové anestezii — riziko fibrilace komor a ndhlého umrti
dg — méfeni TK, EKG, RTG, echo, invazivni metody
terapie — kriticka novorozenecka stendza — infuze PG k udrZeni oteviené duceje — systémova
perfuze
= perkutanni katétrova valvuloplastika
= chirurgické rozsiteni chlopné
=  mechanicka ndhrada
— Koarktace aorty
o zuzeni prusvitu aorty v oblasti aortalniho isthmu (v misté pfechodu aortalniho oblouku do
aorta descendent, kde Gsti tepenna ducej)
o preduktalni — cyandza dolni ' téla (do aorta descendes témét zadna krev), uzavére, ruceje —
oslaben femoralni pulz, hypoperfuze ledin — selhani, anurie
= projevy — hypoxie a srde¢ni selhani — cyandza v norovozeneckém veéku, poruchy
piijmu potravy, neprospivani, hepatosplenomegalie, uzavér ruceje — zivot ohrozujici,
letalita bez terapie az 90%
o postduktalni — zaZeni ve tvaru pfesypacich hodin, tlakové pretizeni LK pii uzavéru ruceje, pod
zizenim nizky tlak — hypoperfuze orgénii zasobovanych descendentni aortou a bfisni aortou
= projevy — srdecni Selest, pulzova diferenciace HK a DK nahodné, mensi déti — bolesti
hlavy, opakované krvaceni z nosu, studené DK, bolesti lytek, u mladistvych —
claudicatio intermitens



o dg-EKG, echo, RTG, angiografie
o terapie — preduktalni — infuze PG, operace resekce, pfemosténi ziizeni
=  postduktalni — resekce stendzy



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

HYPOTROFICKY A NEZRALY NOVOROZENEC

— Hypotroficky novorozenec — ma niz§i porodni hmotnost, porodni délku a obvod hlavicky pod 5.
percentilem
— hmotnost novorozence neodpovida gestacnimu véku — je pod 5. percentilem
— muze byt jak nedonoseny, tak donoseny nebo dokonce prenaseny
—  Piiciny zpomaleného IU vyvinu jsou rtizné:
o ze strany matky — nedostate¢na a nespravna vyziva, choroby, které ovlivni cirkulaci
v uteroplacentarnim fecisti, hypertenze, chronické onemocnéni ledvin a ¥, infekce
o Placenta — mald, nedovana na nespravném misté, degenerativni zmény cév —
dysfunkce/insuficience placenty
o plod - chromozomalni aberace, VVV metabolizmu, GIT/pankreas/, chronické infekce
plodu/CMV/,
— Kklasifikace novorozence dle délky gravidity — donoSeny, nedonoseny, pfendSeny;
— podle hypotrofie:
o proporciondlni (symetrickd) - novorozenec je cely mensi, postihuje riist ve vSech rozmérech,
predpoklada se chronické ptisobeni, nebo zacatek v asném stadiu
o disproporcionalni — pfi podvyzivé plodu, fetalni malnutrice — tibytek podkozniho tuku a
svalstva, ztrata turgoru, snizeni obsahu glykogenu v parenchymovych organech;
= hypoxie plodu — plod to fesi ispornou centralizaci ob&hu — pfednostné zasobuje
mozek a ¥- tzv. Cliffordiv syndrom
— diagnéza — na zakladé klinického obrazu a antropometrického méteni
— klinicky obraz: vétSina je ¢ila, hladova a projevuje zvySenou aktivitu
o o star$im gestacnim véku nam napovi bledd, suchd, akralné€ se olupujici ktize, ubytek
podkozniho tuku, sniZzeny turgor kiize, vpadnuté biisko
o nutné je hlavné sledovat glykémii
— terapie — zékladni cile:
o ihned po narozeni vénovat pozornost vy¢isténi HCD (nebezpeci aspirace Mekong), prevence
ztrat tepla, obnove vitalni funkci pfi asfyxii
o stabilizovaného novorozence ptelozit z porodniho salu na JIP, intermedial nebo na observaéni
jednotku
o piiméfenou vyzivou vyrovnat rustovy a nutriéni deficit, zabranit vzniku hypoglykémie ze
zacatku podanim 10% glukozy parenteralné
— Novorozenec nizsiho stupné nezralosti (33.-37. gestacni tyden) —
— definice — dit€ narozen¢ pred 37. tydnem gravidity
— lehké nedonosenost 35 — 36 tyden, porodni hmotnost nad 2000g
— stfedni nedonosenost 32 — 35 tyden, porodni hmotnost nad 1500g
—  t&zka nedonosenost pod 31. tyden, porodni hmotnost pod 1500g
— v pribéhu novorozeneckého obdobi jsou zndmky mirnych poruch adaptace
o Dychani — maze byt periodické, nékdy s apnoickymi pauzami (> 10 sekund), po porodu miize
byt tranzientni tachypnoe novorozence (TTN, diive syndrom vlhkeé plice), ktera po par
hodinach odezniva, n¢kdy je nutna oxygenoterapie
o Pfijem potravy — obvykle nebyva novorozenec schopen ihned plného kojeni, proto se v prvnich
dnech dokrmuje odstfikanym matefskym mlékem ze stfikacky/sondy, ptipadné se parenteralné
podavaji tekutiny, mize byt vyrazné&jsi vahovy ubytek s del$im trvanim, vrchol bilirubinémie



muze byt o nékolik dni posunut a ikterus mize pietrvavat déle
Novorozenec s téZ$i prematuritou (< 33. gestacni tyden, hranice viability je dokonceni 24. tydne
gravidity) — dominuje plicni nezralost, hlavné z nedostatku surfaktantu, kdy hrozi rozvoj RDS
(respiratory distress syndrome, spojeno se vznikem mnohocetnych atelektaz, a tim snizenou vzdusnosti
plic), s klesajicim gesta¢nim tydnem narozeni a s klesajici porodni hmotnosti roste riziko vzniku a
zavaznost problému poporodni adaptace
o KO —tenka rizovocervena ktize, husté lanugo, tenké dlouhé koncetiny, jemné tidké vlasky,
neptitomnost mazku, mékké a pouze lehce zakiivené usni boltce, slabé viditelné ryhovani na
chodidlech, u chlapct nejsou sestoupla varlata v Sourku, u dévcat velké stydké pysky
nepiekryvaji malé stydké pysky, malo vyvinuta prsni zlaza (< 5 mm), malo vyvinutd bradavka
(mutize byt az plochd)
o Priznaky
= nevyzrdlost plic - riziko rozvoje RDS
e teofylin, exogenni surfaktant, oxygenterapie, ventilace
= nestabilita obéhu - riziko hypotenze s hypoperfuzi organli, miize ptetrvavat ductus
arteriosus
e transfuze, dopamin, erytropoetin pfi anémii, indometacin pfi ductus
arteriosus
= poskozeni mozku - z komorového krvéaceni po porodu
= nezralost GIT - zpomaleni pasaze, nemoznost enterdlni vyzivy, riziko nekrotizujici
enterokolitidy
e parenteralni vyziva
= nezralost glomerulii a tubulii ledvin — velké ztraty vody a iontl nebo naopak
zadrzovani vody a iontl
= nestabilni termoregulace — nedostatecna vrstva podkozniho tuku, friziko
podchlazeni/ptehiati novorozence
= nezralost imunitniho systému
= nezralost sitnice — retinopatie, toxicita oxygenoterapie
o RDS — | vzdusnost plic zplisobena jejich casteénym kolapsem z nedostatku surfaktantu, tvofi
se drobné atelektazy
= KO — dusnost (zatahovani jugula, mezizebernich prostor a epigastria), grunting
(typicky hekavy natikavy vydechovy zvuk), postupny rozvoj respiracni insuficience
= mozné komplikace: perzistujici ductus arteriosus, intraventrikularni a
periventrikularni krvaceni do CNS, retinopatie, nekrotizujici enterokolitida, plicni
interstitidlni emfyzém, bronchopulmonalni dysplazie
OSetreni
o porod by mél byt na pracovisti s neonatologickou JIP, u plod s hmotnosti < 1500 g vyhradné
v perinatologickém centru, v indikovanych pfipadech transport in utero, na zacatku
predcasného porodu se podavaji tokolytika, aby byl ¢as na dozrani plic po aplikaci kortikoidd,
dalezité co nejSetrnéjsi vedeni porodu, nejlépe cisaisky fez, pfi spontannim porodu tlumit
kontrakce tokolytiky, po porodu se hodnoti skore podle Apgarové v 1., 5. a 10. minuté
o Apgar—
= akce (0 -0, <100/min — 1, >100/min — 2),
= dychani (0 — 0, nepravidelné, pomalé ¢i lapani po dechu — 1, pravidelné, event.
s kiikem — 2),
= svalovy tonus (t€zké hypotonie, extenze koncetin — 0, |tonus, ale urcity stupeii flexe
koncetin pfitomen — 1, normdlni, flexe koncetin a aktivni pohyb — 2),
= barva kiize — (celkova cyanoza/bledost — 0, akrocyandza — 1, rizova — 2),
= odpoved’ na podrazdeéni - (0 — zadna, 1 — chaba, grimasa, 2 — obranny pohyb, kiik)
o po porodu se v ptipadé potfeby novorozenec resuscituje, popf. intubace, pfi projevech RDS se
poda surfaktant, po stabilizaci se dit¢ pfevazi na JIRP
o JIRP - sleduji se zékladni vitalni funkce a pfiznaky RDS, v pfipadné nutnosti se zahaji



dechova podpora pomoci CPAP nebo ventilatoru (konvenéni nebo nekonvenéni, kdy
vysokofrekvencni ventilace), s novorozencem se manipuluje velice opatrné (soft care)
= zajisti se zilni vstup cestou v. umbilicalis nebo periferni zilou (v tézSich ptipadech
CZK) a podava se infuze, pfi tézké ob&hové nestabilité se invazivné méii TK cestou
a. umbilicalis nebo periferni arterii
= stav novorozence se neustale monitoruje (dohled sester, EKG, dychani, saturace,
glykémie, ABR, ionogram)
= novorozenec musi byt udrzovan v termoneutralnim prostiedi (vyhfevné lizko,
inkubator)
= vyziva — strava se podava PO idealn¢ od 2. dne pomoci sondy ve velmi malych
davkach, sonda se mtze odstranit az po relativnim dovrseni 34. postkoncepciho
tydne, kdy dozrava saci a polykaci reflex

HERPETICKE INFEKCE U DETI

sk. herpesviridae — DNA viry s kubickou symetrii kapsidy

prenos — sliny, genitalni sekrety, krvi a vertikalné

je popsano 8 herpetickych vird

pfi primoinfekci integruji svou DNA do hostitelskych lymfoidnich nebo nervovych bunék — kompletace
novych ¢astic

jednotlivé herpesviry mohou vyvolat riizné onemocnéni, primoinfekce vét§inou v détstvi, Casto
asymptomaticka, nebo charakteristické manifestace

sekundarni infekce — reaktivace latentni infekce nespecifickym stimulem (teplo, UV zéfeni, menses,
horecka, stres)

Herpes simplex

etiologie — viry herpes simplex HSV-1 a HSV-2
infekce postihuje témet kazdého a to jiz ve velmi ¢asném veéku
k primoinfekci mtize dojit intrauterinné, nebo virus pfechazi na plod pii prichodu porodnimi cestami, ¢i
je novorozenec infikovan bezprostiedné po porodu
v tomto véku cirkulujici matetské protilatky zabrani diseminaci viru a zplsobi, Ze infekce zistava
nejcastéji bez klinické manifestace
vyjimeéné muze dojit k rozvoji zavazné infekce, ktera je vétsinou spojena s alterovanou imunobiologii
ditéte
pozdéjsi primarni infekce postihuje klizi a sliznice, vzacnéji mize virus do organismu vniknout
kornealnim epitelem
v brané vstupu se virus mnozi, u imunokompetentniho jedince tato infekce vétSinou neni spojena
s pfiznaky, jen asi v 10% vznikne puchyfnatd, na urcitou oblast kiize lokalizovana erupce (herpes
lapalis, facialis, herpetické paronychium), nebo jako aftdézni stomatitida, herpetickd vulvovaginitida,
keratokonjunktivitida, ekzema herpeticarum
axonalnim Sifenim je virus transportovan ke gangliové buiice, tam se replikuje a vyvolava latentni
infekei, ktera miize byt riznymi podnéty aktivovana a po pomnozeni viru dochazi k jeho zpétné pasazi
k periferii provazené tvorbou koznich 1ézi
k omezeni virového mnozeni dochazi ptiblizn€ po 5-7 dnech imunitnimi mechanismy
k eliminaci viru v§ak nedochazi, infekce pietrvava celozivotné
typ 1 vyvolava infekci lokalizovanou na oblicej a Usta, typ 2 se pfendsi pii prichodu porodnimi cestami
a téz pohlavnim stykem a vyvolava infekci v oblasti genitalu a na hyzdich
klinicky obraz:

o po prvni herpetické infekci zstava vétSina lidi bez piiznaki

o unékterych se vysevy puchyikl opakuji a to po urcitych provokujicich momentech, jako jsou

bandlni infekce, ozafeni sluncem, traumata, psychicka zaté¢z, menstruace



predilekéni lokalizace jsou rty a jinad mista kize a pfechodu kiiZe a sliznic (herpes progenitalis)
po pocitu svédéni a paleni se objevuji skupinky puchyikd, jejichz ¢iry obsah se béhem 2-3 dnil
hnisavé zkaluje a nékdy vyprazdiuje na povrch
o star$i puchytky byvaji ve stfedu vpadlé, herpes se pak pokryva zlutavymi a hemoragickymi
krustami a po jejich odlouceni pietrvava erytém, pozdéji hyperpigmentace
pokud nedojde k impetiginizaci, nedochazi ke vzniku jizev
recidivy byvaji ve stejném misté nebo v blizkosti
aktivace infekce byva doprovazena lymfangoitidou, regionalni lymfadenitidou, zvySenou
teplotou
diagnoéza — klinicky obraz
terapie — pokud jde o zdvaznou infekci, nebo rozsahly recidivujici herpes s celkovymi ptiznaky —
acyklovir
o bézné formy oSetfujeme lokaln¢ lihovymi roztoky a tekutymi pudry, mozné ATB masi
k prevenci superinfekce
o lokélni antivirotika a prostatika v prodromalni fazi

Herpes zoster

pivodcem je virus varicella-zoster
primarni infekce vyvolava plané nestovice a piivodnim mistem replikace je pravdépodobné respiracni
ustroji
virus se roznasi krvi, zpisobuje projevy na kizi, sliznicich i vnitinich organech a §ifi se do dorzalnich
kotenovych ganglii, tam zGstava v latenci obvykle mnoho let
reaktivace latentniho endogenniho viru vede k projeviim herpes zoster
za rizikové faktory se pokladaji vek, trauma, stres, maligni bujeni, 1é€ba imunosupresivy
virus se po aktivaci §ifi ze senzorického ganglia centrifugalné podél neuronu, ze zakonceni nervi
prechazi do ktize, kde vyvolava vznik typickych eflorescenci
vyskyt je omezen na oblast inervovanou z jednoho senzorického ganglia, nej¢astéji nékterou z vétvi
trigeminu nebo nervy vychazejici z paravertebralnich ganglii C3-1L2
infekce ziistava lokalizovana diky aktivaci imunitniho systému
klinicky obraz:
o mirné prodromalni ptiznaky — malatnost, nechutenstvi, svalové bolesti
o neuralgické bolesti v oblasti postizeného nervu, postupné tvoteni cervenych skvrn a zduielych
lozisek, na nichz se béhem nékolika dni vysévaji puchyfe rizného staii s ¢irym, pozdéji
zakalenym obsahem
o puchyfe mohou zaschnout v krusty a zhojit se béhem 10 — 14 dnti bez jizev nebo
s povrchovymi nepigmentovanymi jizvickami
o je-li prubéh tézsi, byva obsah puchyit hemoragicky nebo jejich spodina nekrotizuje a vznikaji
tmavé loziskové vpadlé eschary, které se jen pomalu odlucuji a poté se hoji atrofickymi
jizvami s depigmentacemi a hyperpigmentacemi
neuralgické projevy mohou pfetrvavat i po zhojeni
husté generalizované vysevy byvaji pfiznakem imunitni nedostatecnosti, je nutno vyloucit
onkologické onemocnéni
o je-li postizena prvni vétev trigeminu (zoster ophthalmicus), je nebezpeci postizeni oka
keratitidou, je nutna péce oftalmologa
o pasovy opar u déti je méné Casty, ma lehky prubéh, casto byva ndhodnym nalezem, t&€zsi
pribéh byva jen u onkologickych pacientt
terapie — hoji se velmi rychle, spontann¢ ad integruj, staci jen lokalni symptomatologicka 1écba —
metylénova modf, gencianova violet’, antiseptickd pasta
o u onkologickych nebo imunosuprimovanych pacientti je nutna celkova 1é¢ba acyklovirem
nejlépe za hospitalizace



HSV-3 — VZV — varicella, herpes zoster

HSV-4 — EBV — infek¢éni mononukledza, Burkittiv lymfom
HSV-5=CMYV - kongenitalni infekce u 1-2%, rejekce transplantatu
HSV -6,7 — exanthema subitum, HIV encefalopatie

HSV — 8 — horecka s enantémem, Kaposi sarkom

PSYCHOSOMATICKA ONEMOCNENI

— azu 1/3 pacienttli u praktického lékare 1ze najit psychosomatickou pficinu onemocnéni, ¢asto se vSak
psychicka stranka opomiji kvtli studu a pfani rychle a snadno se uzdravit

— prace s psychikou vyzaduje vice namahy a ¢asu, je nutné dikladné se zabyvat Zivotni situaci

— souvisi s projekci negativnich emoci do télesné schranky, dochézi k chronickému pietézovani
organismu, které se stava zdrojem negativnich emoci

— roli hraji i dédicné faktory a zptisob jakym se ¢lovek adaptuje na stresové situace a jeho nasledné
reakce, jez vedou k vyfeSeni dané situace

—  jestlize ,,zvladaci mechanismy* selzou a clovék neni schopen vyrovnat se s problémy a zvladnout
zatézové situace, vznika anxieta, deprese, poruchy spanku, emocni nestabilita, narusena je
neurovegetativni rovnovaha organismu, dochazi k poruse vnitinich organt a svalti, doprovazenych
vznikem riznych bolesti

— psychosomaticka medicina sleduje vliv psychiky na etiologii fady somatickych onemocnéni, v mnoha
ptipadech je obtizné vysledovat primarni ptic¢inu

— na zatéz a pretizeni reaguji déti zménami v chovani a prozivani, nasledné se objevuje i bolest, ¢im
mensi dité je, tim méné ma vytvorenych mechanismt pro zvladani zatéze, pro jejich utvaieni je stézejni
vztah k nejblizsi osob¢ z raného détstvi (matce)

—  déti reaguji snaze psychosomaticky

— somatické a psychické ale nelze oddélit striktné, je nutné propojit 1é€bu biologickou s péci psychickou

— ptiklady:

o Dbolesti biicha

bolesti hlavy

respiracni potize

obstipace

vychovné a vyukové obtize

o O O O O

suicidalni chovani



41. Casny a pozdni asfykticky syndrom
Streptokokové infekce
Diferencialni diagnostika bolesti hlavy

CASNY A POZDNI ASFYKTICKY SYNDROM

—  Casny — poporodni asfyxie
— pozdni — RDS

Casny asfykticky syndrom
— asfyxie — pferuSeni dodavky kysliku do organismu, nasledkem je hypoxie, hyperkapnie a MAC, Casto
jiz IU — bradykardie a porucha dychani
— jedna z nejcastéjSich pri¢in amrti perinatalné
— etiologie:
o matka — Sok, zastava, grand-mal, preeklampsie, t¢zka anémie, CHRS, infekce, abusus
o placenta — infarkty, abrupce, edém choriovych klki
o pupecnik — anomalie délohy, pravy uzel, prolaps, zanét
o plod — patologické polohy, anémie
o vyssi riziko u SC a pted¢asnych porodii
— dg - omezena, Casto falesné pozitivni
o Doppler velocimetrie — méfeni pritoku v a. umbilicalis
o kardiografie — méfeni srde¢ni frekvence plodu
o USG — omezené pohyby, nizsi svalovy tonus
—  kritéria— MAC pH pod 7,0, BE pod 15
o Apgar 0-3 déle jak 5 minut
o neurologie — hypoxicko-ischemicka encefalopatie
o MODS
o +poskozeni ledvin a nadledvin
— projevy — bradykardie, respiracni insuficience, apnoe, asystolie — t¢zké ptipady
o nasledek — edém mozku
o unas—mirna, stfedni a tézka asfyxie
— terapie — KPR, podani kysliku a UPV, podpora ob¢&hu, 1é¢ba kieci (diazepam, barbituraty), USG
sledovéani edému, neuroprotekce — chlazeni hlavicky
— komplikace — porencefalické cysty zanikem nervovych bunék, atrofie mozku, psychomotoricka
retardace, spasticka DMO, epilepsie

Pozdni asfykticky syndrom — RDS
—  respiratoy mistress syndrom (syndrom dechové tisn¢), obdobi latence (30 minut i nékolik hodin)
— unedonosenych zpravidla nedostatek surfaktantu
— manifestace bezprostiedné po narozeni — rychle progredujici respiracni insuficience
—  téméf vzdy pfi gestacnim veéku <35 tydni (hmotnost < 2000g)
— patogeneze — nedostatek surfaktantu strukturalni nezralosti plicniho parenchymu
o surfaktant — snizuje povrchové napéti alveold, stabilizuje systém alveoll a brani jejich kolapsu
— poruseni pfi nedostatku
o atelektdzy — sniZzena poddajnost plic — sniZzena ventilace, nedostatek kysliku, hyperkapnie —
hypotonie, vazokonstrikce cév plicniho obéhu — snizené prokrveni plic — intrapulmonalni
zkraty — PL zkrat na Grovni sini (foramen ovale, ductus arteriosus) — acid6za, hypoxie, zména



metabolismu plice (brzdi syntézu surfaktantu)

— projevy — dusnost, tachypnoe (>30/min), aldrni souhyb, sténavy vydech, zatahovani jugula a
mezizebernich prostort, oslabené dychaci Selesty, Sedava kiize (porucha mikrocirkulace), tepelna
instabilita, cyanodza, grunting — pfivirani hlasivkové stérbiny (pomoc sklipktim proti kolapsu)

— stadia dle RTG

o 1 jemné granulovana kresba obou celych plicnich poli

o 2+ patrny vzdusny bronchogram po obou stranach srdec¢niho stinu
o +neostry srdecni stin a kontury branice

o bila plice

— dg—RTG, analyza krevnich plynt

— komplikace — intersticidlni emfyzém, pneumotorax, pneumomediastinum, pneumoperitoneum,
pneumoperikard, bronchopulmonalni dysplazie, perzistujici tepenna ducej, perzistujici fetalni cirkulace,
nekrotizujici enterokolitida, intrakranialni krvaceni

—  terapie:

o prenataln€ — prevence prematurace + indukce surfaktantu (48 hodin pfed porodem kortikoidy —
betametazon)
o postnatalné — symptomaticka — kyslik, UPV, infuzni 1é¢ba poruch ob&hu, minimalni
manipulace
=  kauzalni — intrabronchialné veptovy/hovézi surfaktant — zlepSeni oxygenace a
vymeény plyni, sniZzeni komplikaci

STREPTOKOKOVE INFEKCE

— viz.ot.¢&. 3
DIFERENCIALNI DIAGNOSTIKA BOLESTIi HLAVY

— Dbolest hlavy je v détském véku Casta a neméla by nikdy byt podcenovana, mize byt ptiznakem
zavazného onemocnéni, ale i benigni s moznym rizikem chronicity
—  Casto se jedna o prvni pfiznak mnohych syndromti nebo postizeni mozkovych nervi:
o syndrom nitrolebni hypertenze (expanzivni intrakranialni proces, nador CNS, absces,
posttraumatickd komplikace — hematom, poruchy cirkulace likvoru, zanét)
meningealni syndrom (intrakranialni krvaceni, posttraumatické, neuroinfekce)
akutni vertebrogenni, cervikokranialni syndrom (nucené drzeni hlavy, tortikolis, trauma,
infekt) — vyzaduje okamzité feSeni hospitalizaci, dominantni je vySetfeni o¢niho pozadi, CT a
lumbalni punkce
o  nervus trigeminus
o nervus glossopharyngeus — iritaci muZe zpusobit lakunarni angina ¢i jiné procesy v nosohltanu
o primarni neuralgie jsou v détském veéku vzacné
— vySetfenim je nutno zjistit stav védomi, neurologicky status:
postizeni mozkovych nerva

@]

ptiznaky paretické
o priznaky mozeckové

o meningealni syndrom

Zachvat akutni migrény, komplikovana migréna
— prvni zdchvat migrény vyzaduje podrobné klinické vyseteni k vylouceni sekundarni etiologie
s vySetfenim pomoci CT a EEG
— opakovany zachvat lze dle priibéhu zvladat i ambulantné, pokud neni provazen paretickymi projevy
— charakteristika migrény:
o zachvatovity charakter bolesti hlavy a periodicita



aura, predevsim zrakova

prevazuje jednostranny zacatek, ale i trvani bolesti
pulzujici charakter bolesti

svétloplachost

protrahovany prubéh bolesti

nauzea a zvraceni

o O O O O O O

postparoxyzmalni spanek
o geneticky podklad
— komplikovana migréna je doprovazena projevy s piechodnym deficitem nervovych funkci
(hemianopsie, poruchy feci, hemipareticka symptomatologie, poruchy v oblasti okohybnych nervit)

Bolesti hlavy s pozvolnym rozvojem
—  pri kazdé bolesti s postupnym rozvojem a s negativnim vstupnim neurologickym nélezem jsou potiebné
pravidelné kontroly k vylu¢ovani mozné sekundanty
— vétsinou se na ni podili vice etiologickych faktord
—  ptame se na:
o vyskyt bolesti hlavy v rodin€, vyrazna predispozice u migrény
o ve€k v dob¢ prvnich piiznakt
o cilené hledani vztahti, které prvnim ptiznakim piedchazely:
= trauma lebky a kréni patete
= akutni, chronicky nebo protrahovany infekt, celkové oslabeni, imunologicky status
= zména prostiedi, pfestehovani, jina skola
= traumatizujici prozitek s anxidznim ladénim, nastup neurotickych projevi
=  poruchy spanku, rytmus spanku a bdéni
=  podrobny rozbor stravovacich navykd, ranni snidani, pitny rezim
=  Skolni zatéz, mnoZstvi mimoskolni zatéze
= vztahy uvnitf rodiny, sourozenecké vztahy
= udivek vztah k ndstupu menarche a k pravidelnosti cyklu
o prubéh bolesti:
= Cas zacatku — po probuzeni, odpoledne, o vikendu...
= Casovy faktor, dobu trvani bolesti
= vztah k ro¢nim obdobim
= leva v klidu zéavisla na poloze
—  objektivni vySetieni:
o normalni neurologicky nalez
o normalni interni nalez véetné tlaku krve
o psychosomaticky typ pacienta, vegetativni systém, endokrinologicky status (tyreoidalni
funkce)
o biochemické vysetieni, KO, mo¢, jaterni testy, mineralogram (kalcium), zakladni testy na
zanét
vysetieni osobnosti s cilem odhalit neurotizujici faktory
kineziologické vySetfeni cilené na drzeni a hybnost celé pateie

o O O

vySetieni vizu
o ORL vysetteni
— diagnostické zavéry:
vylouceni sekundanty
odhaleni faktort, které¢ vedou k bolestem a mizeme se pokusit o jejich odstranéni
bolesti migrendzniho charakteru
vazomotoricka ¢i tenzni bolest hlavy

O O O O

vertebrogenni bolest, psychogenni bolest



Zasady terapeutického postupu

rezimova pravidla:

o

o

o

o

o

pravidelny spanek, neni vhodny denni spanek

pravidelny pfijem jidla se zdGraznénim snidané, dodrzovani pitného rezimu
dostatek pohybové ¢innosti k posilovani posturalni symetrie

uprava Skolniho rezimu

odhaleni rodinného zazemi

u psychogennich bolesti — pedopsychiatricka terapie

vertebrogenni ptivod — rehabilitace

vazomotorické bolesti — dihydroergotamin v kapkach 2x denné¢ od 2-3 kapek po dobu 6-8 tydni

s naslednym postupnym snizovanim

migrény — neurologické vysetieni a navrh terapie
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