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47. pediatrické dni

PEDIATRIA PRE PRAX

19. - 20. april 2007
City Hotel Bratislava, Bratislava

KONFERENCIA SA KONA POD ZASTITOU

doc. MUDr. Petra Labasa, CSc., dekana Lekdrskej fakulty Univerzity Komenského
MUDr. Daniela Zitiana, riaditela Detskej fakultnej nemocnice s poliklinikou v Bratislave
prof. MUDr. Tibora Sagéta, CSc., Prezidenta Slovenskej pediatrickej spoloénosti
doc. MUDr. Marty Benedekovej, PhD., mim. prof., Vedeckej sekretdarky Slovenskej pediatrickej spolocnosti

PROGRAMOVY VYBOR

prof. MUDr. Laszl6 Kovacs, DrSc., MPH (prezident kongresu), MUDr. Anna Hlavatg,
doc. MUDr. Emilia Kaiserovd, Csc., doc. MUDr. Milan Kokavec, PhD., JUDr. MUDr. Peter Kovaé PhD.,
MUDr. Zuzana Kukovd, doc. MUDr. Pavol Sykora, CSc., prof. MUDr. Tibor Sagdt, CSc.

GENERALNY SPONZOR:

NUTRICIA

HLAVNI SPONZORI:
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A o
utrition e
novo nordisk

SPONZORI:

AGS - §port, Altermed Slovakia, Baxter AG, Beiersdorf Slovakia, Bio G, BOIRON SK, Genzyme,
Galén, GlaxoSmithKline Slovakia, GRADA Slovakia, Griinenthal Slovakia, PHARMIX - HERMAL,
HERO SLOVAKIA, Hipp Slovakia, Humana, IBSA Slovakia, INTERPHARM Slovakia, Le Ren, Liek,
Mama a ja, Maxdorf, Merck, Monsea, MSD, Naturprodukt, Ozone Laboratories Slovakia,
PLIVA, Portdl, Reckitt Benckiser, REGIMED SR, Sanofi Pasteur,
S&D Pharma Limited, Schering Slovakia, STADA, VALOSUN, VIFOR, WELEDA

Kongres je ohodnoteny 14 CME kreditmi pridelenymi SACCME
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Srdecne Vas pozyvame na 47. pediatrické dni 2. detskej kliniky Lekdrskej fakulty Univerzity Komenského a Detskej
fakultnej nemocnice. Vzhladom na meniace sa poZiadavky praxe sme sa vlani rozhodli pre inovdciu tohto najstarsieho
podujatia pediatrického odborného kalenddra po stranke obsahovej aj formainej. Do dvojdriového programu s aktivnou
ucastou odbornikov z réznych pediatrickych specializdcii najméd z oddeleni a klinik Detskej fakultnej nemocnice sa
zaradili prednasky o najcastejSich problémoch v pediatrickej praxi. Tieto odborné prednasky boli vhodne doplnené
zaujimavymi kazuistikami, pou¢nymi z hladiska kaZdodennej ¢innosti detského lekara. Nakoniec sme pripravu konferencie
a konferencnych materidlov zverili profesiondinej organizacii, firme Solen, vydavatelke casopisu ,Pediatria pre prax”.

Pocet viac ako 500 registrovanych ucastnikov a najmé ich pozitivna reakcia na volbu tém a kvalitu predndsok odobrila
spravnost nasho odborného zameru. Memoridglnymi prednaskami poprednych zahrani¢nych odbornikov si chceme aj
tento rok pripomenut zasluhy prof. Heima a prof. Brdlika, prvych prednostov detskej kliniky v Bratislave a priekopnikov
pediatrie v Strednej Eurdpe a zdbraznit vyznam odbornej spoluprdce na medzindrodnej trovni. Sme radi, Ze pozvanie
predndsat o svojich odbornych skusenostiach na konferencii prijali tento rok okrem vyznamnych zahranicnych a domacich
Specialistov aj nasi spolupracovnici z regiondlnych detskych nemocnic a tiez z radov praktickych lekdrov pre deti a dorast.
Verime, Ze aktivna ucast ,externych” predndsatelov prispeje k vytvoreniu Sirokého diagnostického a terapeutického
konsenzu a tym ku (znovu)zjednoteniu odbornych postupov poskytovatelov pediatrickej starostlivosti na Slovensku.
Verime, Ze tuto nasu snahu podporite vasou ucastou aj na tohtorocnych 47. pediatrickych drioch 2. detskej kliniky.

prof. MUDr. Alica Kapellerova, DrSc. prof. MUDr. LaszI6 Kovacs, DrSc., MPH
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Registracia
Slavnostné otvorenie kongresu

Detska neurolégia

garant: doc. MUDr. Sykora Pavol, CSc.

* Bolesti hlavy u deti — Sykora P.

* Vekovo viazané epileptické syndromy — Payerova J.

* Psychomotoricky vyvoj a jeho poruchy — Kolnikova M.

* Neurologické komplikacie u pacientov po alogénnej transplantacii krvotvornych buniek — Hordkova J.
* Diskusia

Coffee break

Praktické otazky ockovania
garant: MUDr. Kukova Zuzana
* Heimova memorialna prednaska
Vaccination — present and future tendencies in Hungary — Dr. Mészner Zs., PhD, (Budapest, MR)
¢ Ako to mam rie$if? Skiisenosti v otkovacej ambulancii — Kukovd Z.
* Nové ockovania — Kovdcs L.
* Diskusia

Obed

Firemné sympoézium spolo¢nosti NUTRICIA

* Syndrom neprospievajliceho dojéata — Kovdcs L.

* Prebiotika — imunitni systém a zdravi — Krejsek J. (Hradec Kralové, CR)
Immunofortis a jeho vliv na zdravi deti — Uxovd K. (Praha, CR)

NasSe skusenosti s poddvanim semielementarnej formuly Neocate — Székyovd D.
Klaudia koneéne prestala vracat! (kazuistika) — Cierna I.

Diskusia

Detska ortopédia

garant: doc. MUDr. Kokavec Milan, PhD.

* Vyvojové dysplazia bedrového kibu — nové poznatky v diagnostike, lietbe a prevencii — Kokavec M.
* Zo zlomeniny do zlomeniny — Huraj E.

o Komplexny pristup v diagnostike a lieCbe skolidz u deti — Tisovsky P.

¢ Liecba osteogenesis imperfecta v detskom veku — Pribilincova Z.

* Diskusia

Coffee break

Kazuistiky z praxe

garant: prof. MUDr. Kovdcs LészId, DrSc., MPH

o Karpopedalne spazmy neboli spdsobené Skolskou dochadzkou — Rajzdk E.

13-roény Stevko, ktory pribral na hmotnosti po transplantacii krvotvornych buniek — Zlocha J.
14-ro¢né dievéa sa stazovalo na vypadavanie viasov — Virgova D.

Stefan mal cely Zivot bolesti brucha — Cierna I.

Dvojroéné diefa malo hréku v §titnej Zfaze — Kostdlova L.

Dievéa s purpurou, ktoré potrebuje pravidelné podavanie plazmy — Svec P.

Vztah spdsobu vyzivy k vybranym biochemickym ukazovatefom u 5 — 7 mesacnych dojéiat
(predbezné vysledky Studie 6RP-ICARE) — Klenovicsova K.

* Diskusia

Spolocensky vecer
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Registracia

Intenzivna pediatria

garant: prof. MUDr. Sagat Tibor, CSc.

* Zavazné anafylaktické reakcie u deti — Sagdt T.

o Zmeny v kardiopulmonalnej resuscitacii u deti — Koppl J.

* Demonstracia a precviCenie kardiopulmonalnej resuscitacie na modeli — Csomor D.
* Diskusia

Coffee break

Firemné sympdzium spolo¢nosti Novo Nordisk
¢ Preco sledovat deti narodené s nizkou pérodnou vahou a dizkou - Pribilincovd Z.

Coffee break

Vrodené metabolické poruchy

garant: MUDr. Hlavata Anna

¢ Brdlikova memorialna prednaska

Klinické projevy mitochondridlnich onemocneni — prof. MUDr. Zeman J., DrSc. (Praha, CR)
Lyzozémové choroby — Hlavatd A.

Genetické poradenstvo v praxi lekara prvého kontaktu — Valachova A., Cisarik F.

Ninka predsa chodi do Skoly... (kazuistika) — Fehérvizyovad Z.

Alexander mal malo energie... (kazuistika) — Dallos T.

Diskusia

Firemné sympozium spolocnosti Reckitt Benckiser
o Liecba hortcky detskych pacientov — Jakubicka J.

Obed

Detska onkoldgia

garant: doc. MUDr. Kaiserova Emilia, CSc.

¢ Brdlikova memorialna prednaska )
Jak lé¢ebné zohlednit heterogenitu nadord? — prof. MUDr. Mihél V., CSc. (Olomouc, CR)

* Diferencialna diagnostika lymfadenopatii — Bubanskd E.

o Liecba bolesti v domacom prostredi — Jasenkovd M.

¢ Diskusia

Coffee break

Zdravotnicke pravo

garant: JUDr. MUDr. Kova¢ Peter, PhD.

* Pravne a sudnoznalecké aspekty posudzovania tyrania a zneuzivania deti — Moravansky N.
* Poucenia a sthlas s poskytovanim zdravotnej starostlivosti u detského pacienta — Kovac P.
* Prdvna povaha zdravotnej dokumentacie — Kovac P.

* Ako to mam riesit? Pravne otézky z pediatrickej praxe — Simovicové K., Kovéc P,

* Diskusia

Ukoncenie kongresu
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Bolesti hlavy u deti

Sykora P.
Klinika detskej neurolégie LF UK
a DFNsP, Bratislava

Bolest hlavy (b. h.) je ¢astym priznakom
v pediatrickej praxi a vacsina deti ma osobnu
skusenost s b. h. Bolesti hlavy mozu byt pri-
marne ako migréna, tenznd alebo nakopené b.
h alebo sekundarne, symptomatické pri systé-
movych ochoreniach alebo primarnych ocho-
reniach mozgu, lebky a tvére. Z praktického
hfadiska je vhodnejsie rozdelit b.h. na akutne,
opakované a chronické. Akutna bolest hlavy
s0 znamkami meningeélneho drazdenia sved-
¢i pre meningitidu, encefalitidu alebo suba-
rachnoidalne krvacanie najéastejSie z A-V
malformacie. Ak nie meningeélny syndrém tre-
ba mysliet na akutny obstrukény hydrocefalus,
poruchy drenaZe po operaciach hydrocefalu
alebo méze ist o prvy zachvat migrény. Pri
(dajoch o Uraze sa mdze jednat o epiduraine
alebo subdurdlne krvacanie. Naj¢astejSou pri-
¢inou opakovanych b. h. u deti je migréna so
svojim typickym klinickych obrazom s alebo
bez aury. Bolest je hemikranicka, intenzivna,
pulzujlica, s nauzeou, vracanim, bolestami
brucha, foto-, fonofébiou a zvyraziuje sa fyzic-
kou aktivitou. Medzi zachvatmi je diefa celkom
bez fazkosti. Migréna v predskolskom veku
sa moze manifestovat ako cyklické vracanie,
benigne paroxyzmaline vertigo alebo periodic-
ké bolesti brucha. DalSou primémou b. h. je
nakopena bolest (cluster headache) trvajlca
hodiny az dni. Akutna sinusitida a artériova
hypertenzia je zriedkavo pri¢inou opakova-
nych b. h. Naj¢astejSou pri¢inou chronickych
bolesti hlavy je tenzna bolest hlavy. Moze
byt epizodickd, alebo chronicka, zvycajne
sa objavuje v atakoch v trvani hodin az dni.
Bolesti s obojstranné tlakového charakteru,
miernej alebo strednej intenzity, nezhorsuju sa
fyzickou aktivitou a nie su spojené s nauzeou,
vracanim, foto- alebo fonofébiou. Inymi prici-
nami chronickej b. h. je chronickd sinusitida,
nekorigované refrakéné ocné chyby, astigma-
tizmus, zriedka glaukom alebo poruchy tem-
poromadibuldrneho zhybu. Chronickd alebo
dlhotrvajtica bolest hlavy mdze byt priznakom
zvy$eného intrakranidlneho tlaku (syndrém
ICH), kedy okrem b. h si zvyéajne pritomné
aj iné neurologické priznaky (lézia hlavovych
nervov, paréza). CT (MR) vySetrenie identifiku-
je edém, intracerebralne krvacanie, hydrocefa-
lus, absces alebo nador. Vacsina opakuijtcich
sa a chronickych bolesti hlavy u deti je benig-
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na. V kazdom pripade je vSak potrebné vylucit
zévazne neurologické alebo systémové ocho-
renie kompletnym vySetrenim vratane neurolo-
gického a neurozobrazovacieho vySetrenia.

Vekovo viazané epileptické
syndrémy

Payerovd J., Sykora P.
Klinika detskej neurolégie LF UK
a DFNsP, Bratislava

Epilepsia v detskom veku je charakteristic-
ka velkou variabilitou zachvatov a syndrémov,
roznou odpovedou na antiepilepticku liebu,
rozmanitym priebehom a prognézou, kde vy-
znamnu Ulohu zohrdva ontogeneticky faktor.

Vekovo viazanymi epileptickymi syndro-
mami nazyvame epilepsie, ktorych vznik je via-
zany na urcité vekové obdobie a klinické priznaky,
EEG obraz a progndza zavisia od stupnia zrelosti
mozgu. Z tohto hfadiska mozno rozlisovat na jed-
nej strane syndrémy s nepriaznivou progndzou,
tzv. epileptické encefalopatie a syndrémy s prog-
nézou priaznivou, tzv. benigné syndrémy.

Epileptické encefalopatie sa vyznacuju
nedostato¢nou alebo Ziadnou odpovedou na
antiepilepticku lie¢bu (farmakorezistenciou) a su
vzdy spojené so zavaznym mentdlnym a Casto
i motorickym deficitom. Patria sem véasné epilep-
tické encefalopatie, Westov syndrém, Lennoxov-
Gastautov syndrém, tazka myoklonickd epilepsia
dojciat (Dravetovej syndrém), syndrdm epilepsie
— afazie (Landau-Kleffnerov) a epilepsia s konti-
nualnymi vybojmi pocas spanku.

Epileptické syndromy s priaznivou
progndzou sa vyznacuju prevazne uniformnymi
zéchvatmi u deti' s normalnym psychomotorickym
vyvinom, normalnym neurologickym nalezom, in-
taktnym intelektom, dobrou odpovedou na antie-
pileptickd lie€bu a priaznivou progndzou. Do tejto
skupiny radime benigne novorodenecké zéchva-
ty, benigne parcidlne epilepsie a velku skupinu
idiopatickych generalizovanych epilepsii.

V prednaske su opisané zakladné charak-
teristiky jednotlivych syndrémov, ich terapia
a prognéza.

Psychomotoricky vyvoj a jeho
poruchy

Kolnikova M.
Klinika detskej neurolégie LF UK
a DFNsP, Bratislava

Medzi Casté problémy detského veku
patri vyvojové zaostdvanie a behavioralne

problémy, celkove 5 aZ 10 % detskej popula-
cie. Sticasna stratégia je identifikovat tieto deti
pomocou vyvojového skriningu, ktory modze
byt zamerany na jednu vyvojovu oblast alebo
ich mbze posudzovat viac (globalny vyvojovy
skrining).

Psychomotoricky vyvoj (PMV) sa méZu
rozdelit do 4 vyvojovych sfér:

- motoricky vyvoj

- vyvoj re€i

- vyvoj kognitivnych schopnosti
- socidlny a osobnostny vyvoj

Ciefom je o najskdr identifikovat vyvojové
zaostavanie a klasifikovat pripadnd nedosta-
toénost. Celkové vyvojové zaostavanie je de-
finované ako vyvojovy problém aspof v dvoch
vy$Sie uvedenych systémoch.

Determinovat etiologiu poruchy PMV je
dolezité z hladiska dalSieho Specifického po-
stupu a progndzy. Pri glob&lnom vyvojovom za-
ostavani je urCenie etioldgie medzi 50 - 60 %,
pricom je mozné hovorit o 5 diagnostickych ka-
tegdriach: 1. asfyxia, 2. cerebralna dysgenéza,
3. chromozomalne abnormity alebo Specifické
syndrémy, 4. toxické vplyvy po€as gravidity vra-
tane kongenitalnej infekcie a 5. psychosocial-
ne zanedbdvanie.

Pri poruchach vyvoja reci ide €asto o poru-
chy sluchu alebo o pecificky Landau-Kleffnerov
syndrém. Motoricky vyvoj zaostdva najCastejSie
v dosledku hypoxicko-ischemickej encefalo-
patie (HIE), cerebréinej dysgenézy, mbze byt
pritomnd benigna kongenitalna hypoténia a iné
priciny (toxické, nervovosvalové ochorenie).

Pre deti s autistickym spektrom spravania
treba patraf po molekularne-genetickej prici-
ne. Zaostavanie PMV je neSpecificky priznak
mnohych ochoreni, jeho dif. dg. cena je v spo-
jeni s detailnou anamnézou, celkovym klinic-
kym obrazom a laboratérnymi vySetreniami.

Neurologické komplikdacie
u pacientov po alogénnej

transplantécii krvotvornych
buniek

Hordkové J.", Sufliarska S.', Bodovd 1.,
Lukéé J.', Sykora P.2, Payerové J.?,
Kovdcs L.

"Transplantaénd jednotka kostnej
drene 2. detskej kliniky LF UK

a DFNsP, Bratislava

2 Klinika detskej neurolégie LF UK

a DFNsP, Bratislava

Neurologické komplikdcie po transplan-
tacii krvotvornych buniek (TKB) sa udavaju

47. pediatrické dni
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od 3 % (po autolégnej TKB) az do 44 % (po
nepribuznej TKB). Po alogénnej TKB su ¢as-
tejSie u pacientov, ktori uzivaju neurotoxické
lieky alebo maju chorobu Stepu proti hostite-
fovi (GVHD), hlavne prvé 3 mesiace po TKB.
Z hladiska etioldgie ich mdzeme rozdelit do 5
hlavnych kategorii (toxické, infekéné, cereb-
rovaskularne, metabolické, autoimunitné). Od
11/1995 do 3/2007 sme na TJKD . DK DFNsP
vykonali 69 alogénnych TKB u 67 pacientov (2
pacienti boli retransplantovani pre relaps ALL
od tej istej darkyne).

Zavaznu neurologicku komplikaciu sme
potvrdili 18-krat u 16 pacientov, ¢o presta-
vuje 26 %. Neuroinfekciu mali 3, intrakra-
nidlne krvacanie 1, cyklosporinovu (CS-A)
neurotoxicitu 4 pacienti. U 1 pacientky, kto-
ra mala neurotoxicitu po BU a CS-A, sme
potvrdili aj toxicitu po tacrolime (FK506).
Hepatdlnu komu pri fazkej venookluzivnej
chorobe (VOD) pecene mala 1 pacient-
ka. Autoimunitni myelitidu, ktora viedla
k spastickej kvadruparéze v dosledku
transverzélnej 1ézii miechy, mal 1 pacient.
Neurologickd komplikdcia bola pri¢inou
Umrtia u 4 pacientov (1 neurotoxicita FK
506, aspergilova neuinfekcia, 1 nekréza
bazélnych ganglii, 1 hepatélna kéma).

Pacienti a metody: Pre maligne ochore-
nie sme transplantovali 38 pacientov (15 ALL,
12 AML, 6 CML, 4 HNL, 1 ES) pre nemaligne

Vaccination — present and
future tendencies in Hungary

Mészner Zs.
National Institute of Child Health,

zn

»Szent Laszl6” Municipal Hospital
for Infectious Diseases, Budapest,

Hungary

Age specific vaccinations in Hungary are
free and compulsory for all children traditional-
ly for decades. The current ,vaccination calen-
dar” covers 10 vaccine preventable infections
(tuberculosis, poliomyelitis anterior acuta,
Haemophilus influenzae b, diphteria, pertussis,
tetanus, morbilli, mumps, rubella and hepatitis
B infection) for a yearly birth cohort of nearly
100 000 newborns. The costs of this program
are covered entirely by the budget, whereas
all other vaccines registered and available
by prescription get variable financial support
(from 100 to 30 % of market value) depending
on the patient’s age and risk status.

Vaccinations are carried out by primary
care paediatricians with a coverage rate of
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ochorenie 29 pacientov (14 ziskana AA, 4 vro-
dend konstituéna AA, 4 MDS, 5 vrodena poru-
cha imunity, 2 vrodena metabolicka porucha).
Prevahu pacientov tvorili chlapci, 38 pacien-
tov, 29 bolo Zenského pohlavia, s priemernym
vekom 13,8 roka (0,7 — 18 rokov). Profylaxiu
GVHD sme podavali 65-krat (45-krat CS-A +
MTX, 20-krat CS-A). Dvaja pacienti, ktori boli
retransplantovani pre relaps ALL a 2 pacienti
s haploidentickou TKB od rodinného darcu,
profylaxiu GVHD nedostévali. Akitnu GVHD
malo 25 (37,9 %) pacientov (20 pacientov .
stupfa, 3 pacienti Ill. stupfia, 2 pacienti IV.
stupiia), chronicki GVHD mali 17 pacien-
ti (25,3 %) z ¢oho limitovanu formu mali 7
a extenzivnu 10 pacienti. Pred TKB vSetci
pacienti, okrem dvoch s Fanconiho anémiou,
dostévali myeloablativny pripravny rezim
s vysokodavkovanou chemoterapiou s ale-
bo bez celotelového oZiarenia (23 BUCY, 15
BUCY + VP, 14 CY + ATG, 8 VP + TBI, 5 BUCY
+MEL). Pacienti s Fanconiho anémiou dosta-
vali redukovany pripravny rezim bez Ziarenia
(Cy + FLU). Od HLA identického surodenca
sme transplantovali 51 pacientov, 13 pacienti
mali HLA-identického darcu z medzinarodné-
ho registra. U 2 pacientov bola darcom hap-
loidenticka matka a u 1 jednovajcové dvojca.
NajcastejSim zdrojom krvotvornych buniek
boli periférne bunky (49-krat). Kostnu dref
sme transplantovali 16 pacientom, pupoéni-

nearly 100 %. Exemptions to vaccinations are
only allowed for medical reasons, and should
always be supported by one of the vaccina-
tion consultation services. These services are
available in each of the 19 county hospitals,
the center of these being at the Municipal
Hospital for Infectious Diseases “St. Laszl¢”
in Budapest.

The lecture deals with the recent chan-
ges in the local epidemiology of infections
presently covered by the calendar, and also
with those, where though vaccines are avai-
lable, universal use of them for children is
an open question for the future (hepatitis A,
varicella-zoster, influenza, meningococcus
C and pneumococcal infections, tick borne
encephalitis, rotavirus and human papillo-
mavirus infections). Since January 2006, the
Hungarian calendar moved from whole cell to
acellular pertussis containing combined vac-
cines and has replaced the oral polio vaccine
with the inactivated one.

Anti-vaccination movements have already
reached Hungary as well, and the difficult is-
sue of dealing with them is commented finally.

kovu krv 3 pacientom a u jedného sme podali
zmieSany $tep kostnej drene s pupocnikovou
krvou od toho istého sdrodeneckého darcu.
NajéastejSou neurologickou komplikdciou
v nasom subore pacientov bolo toxické po-
Skodenie CNS (7-krat BU neurotoxicita, 4-krat
CS-A neurotoxicita, 1-krat FK506 neurotoxi-
cita). Neurologické infekéné komplikacie
mali 3 pacienti (1 aspergilovd infekcia, 1 VZV
encefalitida, 1 nekréza bazélnych ganglii).
Zdavazné intrakranidlne krvacanie mal 1 pa-
cient, hepatouremicku kému pri fazkej pece-
novej forme venookluzivnej chorobe 1 pa-
cient a jeden prekonal autoimunitnd myelitidu
po prekonanej EBV infekcii.

Zaver: Neurologické komplikacie po alo-
génnej TKB v naSom subore 67 pacientov sa
vyskytli u 18 pacientov (26 %) z ¢oho 4 pa-
cienti exitovali (5,8 %). Naj¢astejSou neurolo-
gickou komplikaciou bolo toxické poSkodenie
CNS pocas liecby BU a CS-A. Neurotoxicita
bola u 11 pacientov reverzibilna. Na zavaznu
neurotoxicitu FK 506 exitovala 1 pacientka.
Umrtie u 2 pacientov na neuroinfekciu potvr-
dzuje nutnost véasnej a cielenej antiinfekénej
lieCby, ako aj dihodobého a pravidelného sle-
dovania pacientov po alogénnej TKB. Ostatné
zévazné neurologické komplikécie u nasich
pacientov (1 hepatouremicka kéma pri VOD,
1 intrakranialne krvacanie, 1 autoimunitna my-
elitida) boli v zhode s literarnymi tidajmi.

Ako to méam riesit? Skdsenosti
v ockovacej ambulancii

Kukovd Z., Kostalova. Z.
2. detska klinika LF UK a DFNsP,
Bratislava

Autorky podavaju v kratkosti odpovede
na najCastejSie kladené otazky v oCkovacej
ambulancii. Vzhfadom na nedostupnost jed-
nodavkového balenia kombinécie ockova-
cej latky DT na slovenskom trhu boli vetci
pacienti s Kl proti pertusis odosielani do
ockovacich ambulancii (BA, BB, KE, MT),
kde bola jednorazovo dodané vakcina DT
vo viacdavkovom baleni. Pacienti ¢asto pri-
chéadzali s nedostato¢ne zdokumentovanym
ochorenim veducim ku Kl a ¢asto s falosny-
mi kontraindikdciami proti pertusis. Je preto
potrebné tychto pacientov znovu neurologic-
ky vysetrif a prehodnotit ich KI. Sucasne je
potrebné vytvorit jednotny postup v ramci
SR pre Kl ockovania dojciat proti pertusis
S0 zapracovanim novych poznatkov a sveto-
vych odporuceni.
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Dalsou &astou skupinou odosielanou do
ockovacej ambulancie su pacienti s anamné-
zou alergie na vajeény bielok a obavami za-
vaznej alergickej reakcie po aplikacii vakcin
proti MMR, chripke, a Zltej zimnici. Vakcina
MMR pouZivana v SR je vyrabana na vajec-
nych embryach, ale mnozstvo vaje¢ného an-
tigénu v konecnom produkte je tak nizke, Ze
nepredstavuje riziko anafylaktickej reakcie ani
u pacientov s potvrdenou alergiou na vaje¢ny
bielok. U podania vakcin proti chripke a Zltej
zimnici je potrebné prehodnotit a vySetrit za-
vaznost alergie na vajecny bielok.

Pacienti s chronickymi ochoreniami dI-
hodobo lie€eni imunosupresivnou terapiou
odosielani do ockovacej ambulancie vyza-
duju individualny pristup a osobitny o¢kovaci
plan. Pacienti po transplantécii krvotvornych
buniek sa o¢kuju podfa $pecialne vytvorené-
ho ockovacieho programu transplantacnej
jednotky.

Pracovnici ockovacej ambulancie v Brati-
slave pri 2. DK v DFNsP, Limbova 1, poskytuju

Vyvojova dysplazia bedrového
kibu — nové poznatky

v diagnostike, liecbhe

a prevencii

Kokavec M., Novorolsky K.,
Fristakova M.

Detskad ortopedickad klinika LF UK
a DFNsP, Bratislava

Nejasnosti v incidencii vyvojovej dyspla-
zie bedra (developmental dysplazia of the hip
— DDH) pramenia z nejasnosti v definicii patolo-
gického kibu a nepresnosti metodiky skriningu.
Ultrasonografia je definovana ako vySetrenie
s nizkou senzitivitou o Easto vedie k tzv. over-
diagnéze a nasledne k over-terapii. Autori si
postavili za ciel analyzovat stbor pacientov
vzhladom na sonografickd incidenciu a sku-
toénu incidenciu a porovnanie so zahrani¢nou
skuisenostou. Od januara 2004 do decembra
2005 bolo primarme sonograficky vySetrenych
v rdmci skriningu DDH celkovo 4 356 bedrovych
kibov u 2 178 novorodencov. Z 4 356 klinicky
a sonograficky vySetrenych bedrovych kibov bol
u 4 055 (93 %) normalny nalez. U zvy$nych 301
bedrovych kibov bola odhalend morfologicka
(259 Klinicky a sonograficky stabilnych bedro-
vych kibov so sonografickou patolégiou od lla
po 1V) a dynamickd patolégia (42 nestabilnych
bedrovych kibov s pritomnou sonografickou pa-
toldgiou od lla po V). Sonograficku incidenciu
DDH na tomto subore bola 6,95 %, alebo 69,5
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konzultacie lekarom kazdy pondelok od 13.30
do 16.00 osobne alebo telefonicky na Cisle
02/5937 1563.

Nové ockovania

Kovdcs L.
2. detska klinika LF UK a DFNsP,
Bratislava

Prednaska poukazuje na sucasny stav
a smer vyvoja vakcinoldgie. Koncentruje sa
pritom najmé na otazky, ktoré mozu byt do-
lezité a zaujimavé pre praktickych lekdrov.
Modifikécia antigénov ,klasickych” ockova-
cich latok (napr. pertussis, morbilli a polio-
myelitidy) zvy$uje dcinnost a znizuje vyskyt
vedlajSich déinkov vakcinacie. Eliminécia
niektorych konzervujucich latok (tiomerzal)
a bielkovin fudského pévodu zvySuje bez-
pecnost vakcin; kym nové adjuvantné latky
zosilfiuju ich imunitné pdsobenie. Zavedenie
novych antigénov rozsiruje okruh infekénych

nalezov DDH na 1000 zivonarodenych deti.
Z celkového podtu 301 bedrovych kibov vyza-
dovalo lie¢bu (konzervativna alebo operaénu)
21 bedrovych kibov u 13 novorodencov &o pred-
stavuje 0,48 %. Toto Cislo predstavuje skuto¢nu
incidenciu DDH a je v pInej zhode s hormnou hra-
nicou incidencie udavanej u nas aj v zahranigi.
Na druhej strane zvysnych 280 bedrovych ki-
bov primarme povazovanych za patologické boli
nadalej klinicky, sonograficky a radiologicky
sledované (neboli lie€ené) a v 1 roku veku die-
tafa boli ako norméine vyradené zo sledovania.
Z celkového poctu 301 pdvodne patologickych
kibov predstavuje 280 v konetnom ddsled-
ku zdravych kibov 93 % mieru over-diagnézy.
Tieto zistenia otvaraju Siroku diskusiu o etiopa-
togenéze DDH, podstate skriningu, rozhodnuti
o lie¢be, nakladoch na diagnostiku a lie¢bu, ale
aj o potrebnej rekvalifikacii ortopédov, radiold-
gov a pediatrov v tejto problematike.

Zo zlomeniny do zlomeniny

Huraj E., Gerincovd E.
Detskd ortopedickd klinika LF UK
a DFNsP, Bratislava

Autori  prezentujl .kazuistiku 3-roéného
chlapca, ktory utrpel pomerne jednoduchu zlo-
meninu lavého predkolenia, ktord bola oSetrend
sadrovou dlahou na mimobratislavskom chirur-
gickom pracovisku. Tu zacal kolobeh okolnosti,
ktoré viedli k faktu, Ze pre nepozomost dozera-

ochoreni, ktorym sa dé predist ockovanim
(napr. rotavirus-, pneumokok, meningokok
zo skupiny B, atd.). Ciefom vyvoja kombino-
vanych ockovacich latok je znizovat pocet
oCkovani pri zachovani imunitnej U¢innosti
vakcingcie. NovSie zmeny ockovacej schémy
st nasledkom novSich epidemiologickych
a klinickych pozorovani. Priebezne sa roz-
Siruje okruh ockovanych osob a zvySuje sa
vyznam ockovania v dospelosti (najma u se-
niorov a pacientov s chronickymi chorobami).
Povinné hlasenie komplikacii okovani a ich
starostliva analyza sved¢i o tom, Ze bezpe¢-
nostné opatrenia sa nekoncia so zavedenim
oCkovacej latky do klinickej praxe. Sicasne
so snahou o rozSirenie zoznamu chordb,
ktorym sa da predist ockovanim sme sved-
kami aj aktivacie spolo¢enskych skupin po-
pierajlcich vyznam a potrebnost vakcinécie.
V danej atmosfére zvlast doleziti dlohu hra
orientacia lekdra primarneho kontaktu a jeho
schopnost presved¢it rodi¢ov o prinose ,kla-
sickych” a novych ockovani.

jucich dospelych doslo k dalSiemu poraneniu
lavej DK - zlomenine stehnovej kosti v suprakon-
dylickej (nadkolennej) oblasti. Autori rozoberaju
priciny tejto kombindcie Urazov. 18lo o nespravne
naloZenie sadrovej fixacie prvej ziomeniny, ne-
dostatoéna kontrola oSetrujucim lekarom, nedos-
tatoéné poucenie sprievodu, v kombindcii so
Zivostou a neposednostou diefafa. V dosledku
tychto pricin muselo byt dieta oSetrené pre uve-
denu zlomeninu stehnovej kosti na pracovisku
ortopedickej kliniky v DFNsP v Bratislave.

V zdvere je demonsStrované doliecenie
oboch zlomenin s dobrym klinickym aj RTG
nalezom.

Komplexny pristup
v diagnostike a lieébe skoliéz
u deti

Tisovsky P.', Kokavec M.?,
Novorolsky K.2

1. ortopedicko-traumatologicka
klinika LF UK a FNsP, Bratislava

2 Detskd ortopedicka klinika LF UK
a DFNsP, Bratislava

Definicia: Skoliéza je bocné zakrivenie
chrbtice, krivka je v frontalnej rovine, viac ako
10 stupriov podfa Cobba, deformita je spojena
s rotaciou v transverzalnej rovine, a vo vacsine
pripadov s réznym stupfiom lordézy v mieste
vrcholového stavca.,, t. j. v mieste najvaésieho
vychylenia chrbtice od vertikélnej osi pacienta.
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Skolidzy delime na: trukturdine — nema-
ju normdlnu flexibilitu, pri tklone na konvexitu
krivky sa plne nekoriguju. Na konvexite krivky
vidime val, ktory sa pri predklone zvyrazni.

Nestrukturdlne skoliozy — krivka pri uklone
mizne, klinicky val nie je pritomny. Prikladom je
bederné skoliéza pri nerovnakej dizke dolnych
kon¢atin.

Vyskyt: Od | do 3 % podla vekovych sku-
pin a jednotlivych skriningovych Studii.

Etioldgia: Skoliézy so zndmou etioldgiou
(20 %), kde patria pri¢iny neurogénne, myopa-
tické, kongenitédlne, mezenchymalne, reuma-
toidné, traumatické, osteochondrodystroficke,
infekéné, metabolické, nadorové a dalie.

Skolidzy idiopatické (80 %), kde presnu pri-
¢inu nepozname. Podla veku nastupu rozozna-
vame ochorenia Infantilné (0 — 3 r.), Juvenilné
(3-10r.), Adolescentné (viac ako 10 1.).

Klasifikacia: Deformitu uréuju tieto pa-
rametre: orientdcia krivky pravostranng, [a-
vostranna), lokalizacia (kréné, hrudné, beder-
né), velkost zakrivenia podfa Cobba, etioldgia
(idiopatické, sekundarne, vrodené, atd').

Skrining skolidz: je zistenie nerozpozna-
nych skoli6z s pouzitim testov, vySetreni alebo
inych postupov, ktoré mézeme rychlo pouzi,
odhaluju sekundarnu deformitu povrchu chrb-
ta, ktoré sprevadza skoli6zu.

Priebeh ochorenia: faktory progresie
idiopatickych skoliéz su pohlavie, rastovy
potencial, Risserovo znamenie a vek v ¢ase
diagndzy.

Klinika: Hodnotime vyvdZenost trupu
posudzujeme - liniou olovnice — olovnicou
spustenou z protuberancia okcipitalis externa
meriame vzdialenost linie olovnice od interglu-
teélnej ryhy. VSimame si asymetriu Sije, ramien
lopatiek a drieku — kostoiliakdlne uhly, vySku
zadnych homnych iliackych spin. Liniu tffiovych
vybezkov pozorujeme inSpekciou a tato sleduje
smer skoliézy. Rozsah pohybu chrbtice vySetru-
jeme vo flexii, extenzii v Uklonoch a v rotaciach.
Hodnotenim redresibilitu krivky za fahu v stoji
za hlavu. Pri predklone pacienta — pozorujeme
asymetriu PV svalov (kostalny gibus — jeho vys-
ku). Vysetrenie dizky DK.

Rtg AP, B 120 cm dlhych forméatoch: loka-
lizaciu kriviek, velkost kriviek v oboch rovinach
(podfa Cobba), rotaciu vrcholovych stavcov
(Nash-Moe), stav vyvoja iliackych apofyz pod-
fa Rissera.

Neoperacna liecba: Krivky do 10° (podfa
Cobb-Lippmana) ich nepovazujeme za skoli6-
zy a sledujeme ich. Krivky 10 — 20° tieZ sledu-
jeme a indikujeme cvicenie, rehabilitacnu liec-
bu. Liecba ortézou je indikovana pri progresii
skoliézy nad 20°.

Operacna liecba: Progredujlce skoliotic-
ké krivky nad 40° v juvenilnom veku indikujeme
operaénu lieCbu pri progresii nad 45° telesko-

12 / PEDIATRIA PRE PRAX

pickou alebo distrakénou (& 6 — 12 mesiacov
opakované redistrakcie).

Definitivne oSetrenie so spondylodézou je
potom vykonané po 13 - 14 roku v adolescencii.

Liecba ostogenesis imperfecta
v detskom veku

Pribilincova Z.
2. detska klinika LF UK a DFNsP,
Bratislava

Osteogenesis imperfecta (Ol) je skupina
dediénych ochoreni spojivového tkaniva, ktord
je charakteristickd zvy$enou fragilitou kosti,
opakovanymi zlomeninami dlhych kosti s nés-
lednymi deformitami kon€atin, ¢o vedie k stra-
te mobility a k chronickej bolesti. Incidencia je
priblizne 1: 15 000.

Patofyziologicky sa jednd o poruchu
tvorby kolagénu I. typu, ktory sa nachadza
v kosti, zuboch, vazoch, kozi a v sklérach.
U vacsiny pacientov su pritomné mutécie v gé-
noch COLA1 a COLA2 s prevazne autozémovo
dominantnym typom dedi¢nosti.

Klinicky obraz je heterogénny, dominu-
je osteopénia, osteoporéza s opakovanymi
fraktdrami a rozvojom kostnych deformit.
Remodeldcia kosti po zlomenine je rychla.
U niektorych pacientov je defektny vyvoj chrupu
— dentinogenesis imperfecta, zuby su Zltohne-
dé s krehkou sklovinou. Pritomnd byva hyper-
mobilita kibov s Gastymi distorziami. Vyvija sa
prevodova porucha sluchu. MéZe byt pritomna
zvySena fragilita kapildr s tvorbou hematémov
a epistaxou. Skiéry mozu byf modrej azZ sivej far-
by. Su pritomné deformity dlhych kosti, hrudni-
ka (sudkovity tvar, kyfoskoliozy), relativne velké
hlava a trojuholnikovita tvar. M6Zu byt pritomné
defekty mitralnej chlopne a insuficiencia aorty.
Pacienti maju vzdy normalnu inteligenciu.

Podra klinického obrazu sa deli Ol na Styri
typy: typ | m& modré skléry, mierny priebeh,
krehké zuby a poruchy sluchu, typ Il je letalny
novorodenci maju fraktdrami rebier, respirac-
né komplikacie. Ill. typ ma vcasné fraktury,
deformity hrudnika, nizky vzrast, kyfoskoli6zy.
Pri IV. type su skléry biele — intemedidrny typ
Ol. Novsie su klasifikované aj Ol typ V a VI.
S kalcifikatmi v interosalnej membrane, kom-
presie stavcov, biele skléry a nenasli sa u nich
mutdcie v kolagénovych génoch.

U dietata s osteoporézou nejasnej etioldgie
a opakovanymi fraktirami dihych kosti nas k sta-
noveniu diagnézy vedie: 1. rodinnd anamnéza
fraktdr ¢lenov rodiny v detstve, 2. fyzikalne vy-
Setrenie (modré skléry, znamky zhojenych frak-
tur, denticia, deformity kostry, 3. audiometria,
4. kardiologické vySetrenie (chlopfiové chyby,
aorta), 5. RTG: osteopénia aZ osteoporéza s na-
padne tenkou kortikalis (rastom sa radiologické

nalezy zhorSuju), 6. neexistuje diagnosticky
laboratorny marker, moze byt mierne zvy$ena
ALP a hyperkalcidria.

Diferencialne diagnosticky prichadza do
Uvahy idiopatickd juvenilng osteoporéza, sekun-
dérna osteopordza a syndrom tyraného diefata.

Zéavaznou komplikaciou ohrozujticou Zivot
je bazildma invaginacia s moznostou kom-
presie mozgového kmena pri instabilite vazov
v oblasti krénych stavcov.

Liecba Ol v detskom veku: Podpornd te-
rapia vitaminom D a kalciom (podfa kalcidrie),
Kalcitonin sa neosvedgil. Bisfosfonaty, v sucas-
nosti predstavuju liek prvej volby, najvacsie sku-
senosti s s pamidronatom v intravenéznych bo-
lusoch (Glorieux, 2000). Posledné Studie overuju
Gcinnost a toleranciu peroraineho Alendronatu
(Ward, 2005). Bisfosfonaty inhibuijt rezorpciu kos-
ti a u pacientov s Ol vyznamne odstrariuju bolest,
zvySuji denzitu kosti, ¢im zlepSuju pohyblivost
pacienta. Niektoré Studie poukazuju na zniZenie
pocetnosti fraktur. Dihodobé ddsledky na kvalitu
kosti vSak nie st zname. Transplantécia kostnej
drene sa skuala ako kauzélna liecba (Horowitz,
1999), viedla k zlepSeniu klinického stavu, ale
nie je jasna dihodoba perspektiva tohto postu-
pu. Rehabilitdcia je vyznamnou stcastou liecby
vSetkych foriem Ol v detskom veku. Chirurgicka
lieCba pacientov s tazkymi deformitami koncatin
a ich nasledna mobilizacia je doménou ortope-
dického pracoviska.

Na 2. detskej klinike LFUK a DFNsP sme
lieéili Pamidronatom v intravenéznych bolu-
soch pacientku s Ol typ ll, ktord mala napriek
v€asnej rehabilitacii a chirurgickej fixacii opa-
kované fraktury oboch femurov. Sledovali sme
zmeny v denzitometrickom vySetreni pred a po
lieCbe (Pamidronatu 7 bolusov i. v.). Z-skore
BMD sa zvysilo z- 4,3 SD na - 1,75 SD. Pred
lieCbou diev€atko limitovali v rehabilitécii bo-
lesti kon¢atin, toho ¢asu zavodne plava.

Druha pacientka, ktora mala v 5 rokoch
tazki deformitu chrbtice, hrudnika, varézne
deformity, dolnych konéatin a do 12 rokov Zi-
vota do 50 fraktur dlhych kosti, bola mobilna
len postvanim sa po rukéch. Po lie¢be bisfos-
fonatmi sa jej mobilita na hornych kon¢atinach
zlepsila a toho Casu sa zotavuje po korekénej
operdcii dolnych koncatin v nadeji, Ze bude
chodit. Obe pacientky velmi dobre tolerovali
lieCbu intravenéznym Pamidronatom, pre-
chodny sklon k hypokalcémii sme korigovali
preparatmi kalcia.

Vzhladom na zniZenie poCetnosti fraktur
po ukonceni rastu diefata s Ol je ddlezité do
tohto obdobia pouzit véetky mozné a dostupné
prostriedky na udrzanie mobility, zmiernenie
bolesti a minimalizaciu deformit. V si¢asnosti
sa bisfosfonaty ukazuju ako najucinnejsia me-
dikamentézna symptomaticka liecha osteoge-
nesis imperfecta u deti.

47. pediatrické dni
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Kazuistil

Karpopeddlne spazmy
neboli spésobené skolskou
dochadzkou

Rajzdk E.', Pribilincova Z.2,
Kostdlova L.?

" Detské oddelenie NsP,
Dunajska Streda

2 2. detska klinika LF UK a DFNsP,
Bratislava

Kazuistika: V anamnéze 14-ro¢ného
chlapca s kf¢mi v dosledku hypokalcémie pri
pseudohypoparatyreéze bol od néstupu do
Skoly Udaj tfpnutia rik a svalovych kf¢ov. Pri
prvom vySetreni pre poruchu vedomia s tonic-
kym kicom bola pritomnd tazka hypokalcié-
mia 1,16 mmol/l. V diferenciélnej diagnostike
hypokalcémie bolo treba uvazovat o moznosti
1) hypoparatyredzy, 2) pseudohypoparatyre-
6zy, 3) hypomagnezémie, 4) deficitu vitaminu
D a 5) hyperfosfatémie. Naslednymi vySetre-
niami bola dokdzand pseudohypoparatyreéza
a zaCata adekvatna liecba. Nebola dokézana
in& porucha endokrinnych funkcii.

13-roény Stevko, ktory
pribral na hmotnosti po

transplantécii krvotvornych
buniek

Zlocha J.', Sufliarska S.',

Horékova J.", Bodova I.", Danis D.?,
Kovdcs L.

1 2. detskd klinika LF UK a DFNsP,
Bratislava

2 Ustav patolégie FNs, Bratislava
a SZU, Bratislava

Kazuistika: Chronicka choroba Stepu pro-
ti hostitelovi (¢cGVHD) sa vo vyznamnej miere
podiefa na morbidite a mortalite u pacientov
po alogénnej transplantacii krvotvornych kme-
novych buniek (HSCT). Postihnutie obli¢iek
v ramci cGVHD byva menej obvyklé, v litera-
tdre sa popisuje zriedkavy vyskyt nefrotického
syndrému ako prejavu cGVHD.

V naSej praci prezentujeme kazuistiku
13-ro¢ného chlapca s akdtnou myeloidnou
leukémiou, u ktorého sa objavili priznaky
nefrotického syndromu po ukonéeni liecby
cyklosporinom, 6 mesiacov po alogénnej
strodeneckej HSCT. Stevko bol v remisii
zékladného ochorenia a neboli u neho pri-
tomné iné prejavy cGVHD. Histologickym
vySetrenim bioptického materidlu z oblicky
bola zistend membranova glomerulonefri-
tida na podklade ¢cGVHD. Pacientovi bola

Bratislava, 19. - 20. april 2007

nasadend imunosupresivna terapia (methyl-
prednisolon), na ktorej dochddza k ustu-
pu prejavov nefrotického syndrému. Po 2
mesiacoch lie¢by zaznamendvame pokles
proteindrie do normalnych hodnét, postup-
ne sa normalizuji parametre vnitorného
prostredia. Nefroticky syndrém patri medzi
zriedkavé prejavy chronickej choroby $tepu
proti hostitefovi, moze sa ale vyskytovat aj
pri nepritomnosti inych priznakov cGVHD.
Predpokladame, Ze pri o€akdvanom ndraste
poctu alogénnych transplantécii krvotvor-
nych buniek bude dochéadzat aj k zvyseniu
vyskytu nefrologickych komplikdcii v ramci
cGVHD.

14-ro¢né dievéa sa stazovalo
na vypaddvanie viasov

Virgova D.!, Pribilincovd Z.2,
Kostdlova L.?2

" Detské oddelenie NsP, Levice

2 2. detska klinika LF UK a DFNsP,
Bratislava

Kazuistika: Autori referuju pripad 17-
rotného dievéata, ktoré bolo odoslané do
endokrinologickej ambulancie dermato-
I6gom pre zvySené vypadavanie vlasov
a mierne znamky hirzutizmu. Anamnesticky
zistené problémy uz od 14. rokov, zacali
spolu s poruchou menstruaéného cyklus.
Pri prijati na hospitalizaciu mala vy$ku 167,5
cm, hmotnost 65 kg a tlak krvi bol v norme.
Pacientka mala mesiacikovitu tvar, riedke
jemné vlasy s vypadom vo frontalnej ¢asti
hlavy, pritomné ochlpenie pod oboma usni-
cami a pod bradou na krku, vyrazne zaras-
tend lineu albu a vnutornu stranu stehien. Na
stehndch a prsiach boli jemné strie rubrae.
Urobeny diurndlny profil kortizolu, pocas
ktorého sa zistila vo vSetkych vzorkéch
zvy$end hladina kortizolu (o 8 hod. - 751
umol/l) a nebol pozorovany pokles kortizolu
023 hod. (866 umol/l). Hladina testosterdnu,
DHEA-S a 17-0H progesterdnu boli v norme,
véitane ostatnych horménov okrem ACTH,
ktoré bolo opakovane nad hornou hranicou
normy (60 a 71,3 pg/ml). Nadobli¢ky na USG
boli vefkostou v medziach normy, na MR
mozgu sa zistil tumordzny Uvar lokalizovany
v tureckom sedle. Pacientka bola odoslana
na neurochirurgicky zakrok (prof. Steno),
ktorym bol transsfenoidalnym pristupom
odstraneny adeném z oblasti hypofyzy se-
cernujuci ACTH. Po operacii sa objavil dia-
betes insipidus centralis. Po 3 mesicoch zis-
tené nizke hladiny kortizolu, ACTH a TSH,

pricom hladina ostatnych hypofyzéarnych
horménov zostavala v norme. Pacientka do-
stdva malé davky tyroxinu a hydrokortizénu.
V sucasnosti sa diurndlne hladiny kortizolu
pohybuju na dolnej hranici normy. Pacientka
je po operacnom zakroku 1 rok a 5 mesia-
cov, v dobrom klinickom stave, nadmerné
ochlpenie vymizlo, vlasy zhustli a je bez re-
cidivy ochorenia.

Stefan mal cely Zivot bolesti
brucha

Cierna 1., Vidisédk M.2, Haviar D.?,
Bujndkova K.*

1 2. detskad klinika LF UK a DFNsP,
Bratislava

2 Klinika detskej chirurgie LF UK

a DFNsP, Bratislava

3 Radiodiagnostické oddelenie
DFNsP, Bratislava

4 Ambulancia pre deti a dorast,
Sabinov

Kazuistika: 17-roény chlapec mal od
dojéenského veku ataky kf€ovitych bolesti
brucha. VySetrenia, ktoré absolvoval boli
opakovane s negativnymi nélezmi. Az v je-
ho 13. rokoch rdntgenové kontrastné vyset-
renie (pasdz gastrointestindlnym traktom)
objavilo nalez nekompletnej rotacie éreva
bez fixacie jeho strednej ¢asti. Rodi¢ia a pa-
cient boli pouéeni o vyvojovej chybe a pre
ataky bolesti uz aj s opakovanym vracanim
mu bola indikovana lie¢ba prokinetikom.
Napriek odporucanej liecbe sa vSak fazkosti
zintenzivnili a pacient bol odoslany z miesta
bydliska svojim lekdrom pre deti a dorast
na dorieSenie na nasu kliniku. Vzhfadom na
Udaj nekompletnej rotacie ¢reva sme dopl-
nili vySetrenia za ucelom blizSieho postde-
nia polohy, fixacie ¢reva ako aj posudenie
priebehu mezenterickych ciev. Na zéklade
ultrasonografického obrazu v oblasti radix
mezenterii sa zistili zrotované mezenteric-
ké cievy s dilatdciou artéria mesenterica
superior. Vzhladom na uvedeny nélez sme
predpokladali subvolvulus ¢reva. Bolesti
brucha vyplyvali z uvedenej malrotacie Ere-
va s chronickym intermitentnym volvulom so
stranguldciou ciev. Indikovali sme chirurgic-
ku lie¢bu. U pacienta sa vykonala laparoté-
mia s fixaciou ¢reva podfa Ladda, bol potvr-
deny volvulus stredného &reva. Po operdcii
sa ma pacient dobre, tazkosti mu ustdpili.

Diskusia: PoCas intrauterinného vyvoja sa
Crevo otaca proti smeru hodinovych ruciéiek,
priCom artéria mesenterica superior posobi ako
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os tejto rotdcie. Pri rotdcii sa cékum dostéva zo
stredu brucha na svoje miesto v pravej bedro-
vej jame, za nim sa presunie colon ascendens
z lavej polovice brucha do pravej asti a nako-
niec sa v tejto polohe fixuje k zadnej brusnej
stene. Malrotacia ¢reva znamena poruchu tohto
pohybu alebo upevnenia na zadnu stenu bru-
cha. Nefixované ¢revo predisponuije k zauzleniu
(volvulu) a k obstrukcii. Z klinickych priznakov
dominuju kolikovité bolesti brucha s vracanim.
Priznaky mozu vzniknit krétko po narodeni
alebo v priebehu prvého roku Zivota. Rizikom je
strangulacia mezenterickych ciev s naslednou
nekrézou velkej Casti Creva.

Dvojrocné dieta malo hréku
v stitnej zlaze

Kostdlova L.!, Siman J.2, Babdl P.3,
Poturnajovd M.4, Altanerova V.*

1 2. detska klinika LF UK a DFNsP,
Bratislava

2 Klinika detskej chirurgie LF UK

a DFNsP, Bratislava

3 Ustav patologickej anatémie LF UK,
Bratislava

4 Ustav experimentdlnej onkolégie
SAV, Bratislava

Kazuistika: Autori referuju pripad chlap-
ca, ktory pochddzal z rodiny s vyskytom
meduldrneho karcindému a feochromocyto-
mu (MEN II.A). Pacient mal vo veku 1. roka
genetické vySetrenie, ktoré zistilo pritomnost
mutdciu RET protoonkogénu prenesenu od
matky. Pacient vySetreny po prvy raz v en-
dokrinologickej ambulancii po veku 2 rokov,
kedy sa zistil v oblasti lavého laloka Stitnej
Zfazy uzlik velkosti 1,2 cm. Hladina kalcitoni-
nu bola opakovane zvy$ena (40,9 pg/ml). Pod
sonografickou kontrolou bola urobend punk-
cia uzla, histologicky ziskané len tyroidalne
elementy s anizokaryocytézou a hojnou cy-
toplazmou. Vzhfadom na pritomnost mutacie
v RET géne doporuceny operaény zékrok vo
veku 2,5 roka, pocas ktorého bola urobena
totalna tyreoidektémia véitane odstranenie
uzlika. Po zhodnoteni nélezu patolégom sa
nasla nodularna hyperplazia C buniek $titnej
Zlazy so znamkami neoplastickej transforma-
cie. Prekvapivy bol ndlez z uzlika, ktorym bol
adendm pristitneho telieska uz aj s prienikom
do krvnych ciev.

V rémci MEN II. A sa okrem medulameho
karcinému  Stitnej Zlazy a feochromocytému
v nadoblickach vyskytuje aj adeném pristitnych

Bratislava, 19. - 20. april 2007

teliesok. V tejto rodine sa vSak zatial adendm pri-
Stitnych teliesok nevyskytoval. Sledovany pacient
bol prvym ¢lenom rodiny, u ktorého sa adendm
vyskytol vo velmi skorom veku spolu s noduldr-
nou hyperplaziou C buniek Stitnej Zlazy.

Dievéa s purpurou, ktoré
potrebuje pravidelné
poddvanie plazmy

Svec P., Hostynovd E., StrieZencovd-
Laluhové Z., Lukdaé J., Kovdcs L.

2. detska klinika LF UK a DFNsP,
Bratislava a Oddelenie klinickej
hematolégie DFNsP, Bratislava

Kazuistika: Purpura je ¢astym prejavom
krvacavého stavu. Ak sa trombocytopénia
objavi spolu s anémiou a znakmi hemolyzy
a poSkodenia funkcie obli¢iek, treba uvaZo-
vat o hemolyticko-uremickom syndréme. Ak
sa v8ak stav pravidelne opakuje a klinicky
stav dietata sa zlepSuje po podani plazmy,
ponuka sa iné vysvetlenie — tromboticka
trombocytopenicka purpura (TTP). Tato mdze
byt ziskand, ale aj vrodena. A prave zried-
kava vrodena forma TTP je ochorenim,
ktoré velmi dobre odpoveda na podanie
plazmy. Jedinou doteraz moznou lieCbou
tohto stavu je pravidelna substittcia chyba-
juceho faktora formou Cerstvej zmrazene;j
plazmy. Dopliuje sa tym chybajlci enzym
ADAMTS 13 Stiepiaci ultravelké molekuly
von Willebrandovho zrazanlivého faktora,
ktoré inak spustaju mikroangiopatiu, vasku-
lopatiu drobnych ciev. Dnes je mozna presna
diagnostika tohto ochorenia testom aktivity
tohto enzymu, ako aj molekularne-genetic-
kou analyzou. Cesta k spravnej diagndze nie
je vZdy priamociara, ako to bolo aj v pripade
nasho diev€atka. Toto ochorenie je v§ak na
Slovensku poddiagnostikované, defom sa
stanovi ¢asto iné hematologické ochorenie,
preto nan treba v diferencidlnej diagnostike
viac myslief.

Vztah sposobu vyzivy
k vybranym biochemickym
ukazovatelomu5 -7

mesacnych dojciat (predbezné
vysledky stidie 6RP-ICARE)

Klenovicsové K., Vicianova K.?,
Kovdcs L.2, Somoza V.4, Capuano E.3,
Fogliano V.3, Saavedra G.%, Zumpe
C.3, Birlouez-Aragon 1.5, Sebekovd K.

' Slovenskéa zdravotnicka univerzita,
Bratislava

2 2. detskd klinika LF UK a DFNsP,
Bratislava

3 Univerzita Frederika Il., Neapol,
Taliansko

* Nemecky institat potravinovej
chémie, Garching, SRN

5 Polytechnicky institut Lasalle
Beauvais, Francizsko

Kazuistika: Tepelné spracovanie potra-
vin sposobuije, okrem iného, vznik produktov
tzv. Maillardovej reakcie, tzv. glykotoxinov.
Experimentalne a klinické $tudie upozorfiujd,
Ze nadmerny privod vysoko tepelne upravenej
stravy mdze, minimalne u vnimavych alebo
geneticky predisponovanych jedincov, viest
k jasnym patogénnym ndasledkom. Ukazalo sa,
Ze umeld vyZziva dojéiat obsahuje meratelné
koncentracie produktov Maillardovej reakcie,
akymi je furozin, karboxymetyllyzin alebo
FAST-index (indikatory v€asnej a pokrocilej
Maillardovej reakcie).

Ciefom nasej $tudie bolo porovnat obsah
Maillardovych produktov v materskom mlieku
a umelych mliecnych pripravkoch, a stanovit
zafaz deti glykotoxinmi pochadzajlicimi z doj-
Censkej stravy. Porovnali sme Standardné
biochemické, hematologické parametre a zak-
ladné ukazovatele v moCi u 5 — 7 mesaénych
zdravych dojiat, exkluzivne dojéenych (n = 43)
alebo kimenych formulou (n = 34). Dennd zataz
furozinom bola u dojéenych deti 0 — 0,78 mg/d,
hodnoty karboxymetyllyzinu 0,006 — 0,031 mg/
d, kym deti kfmené formulou mali radovo vysSie
hodnoty oboch ukazovatelov (1,88 — 12,9 mg/
d, 44,4 - 269,9 mg/d). Hodnoty FAST indexu
v mogi boli vyznamne niZsie u dojéenych deti.
Denny prirastok na hmotnosti bol priblizne rov-
naky a porovnatelny v oboch skupinach deti.
U dojcenych deti sa stanovili vyznamne niZsie
hodnoty bielych krviniek, nizSia exkrécia pro-
teinov v moci, a tato skupina deti potrebovala
menej inzulinu na udrZanie normoglykémie.

Napriek tomu, Ze stanovené odli$nosti sa
pohybovali v rozmedzi referenénych hodnét,
vyndra sa otazka, ¢i dojCenie, spojené s niz-
kou z&tazou organizmu glykotoxinmi v ranom
detstve, chréni pred urcitymi civilizatnymi
chorobami, ako je inzulinova rezistencia, ne-
fropatia Ci kardiovaskuldrne ochorenia. Na
potvrdenie daného predpokladu je potrebné
dihsie sledovanie vztahu vyZivy deti a pripad-
nych neziaducich U¢inkov stravy v rdmci longi-
tudindlnej Studie.
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Zavazné anafylaktické reakcie
u deti

Sagat T., Riedel R., Pevalova L.
Detska klinika anesteziolégie

a intenzivnej mediciny SZU a DFNsP,
Bratislava

Anafylaxia je potencidlne fatdlna systé-
mova alergicka reakcia, ktord ako odpoved na
alergény sprostredkuje vo vacSine pripadov
imunoglobulin E (IgE) - tzv. klasickd, anfy-
lakticka reakcia alebo alternativne iné, od
IgE nezavislé mechanizmy, tzv. anafylaktoid-
nd reakcia.

Vyskyt anafylaxie u deti nie je presne zna-
my. UrCite patri medzi zriedkavejie priciny Zivot
ohrozujtcich stavov, napriek tomu pre svoju za-
vaznost vyZaduje neustalu pozormost pediatrov
celého sveta, ktora spociva predovsetkym v do-
konalej, rychlej klinickej diagnézy a spravnej
urgentnej, potencialne zachrafujucej liecby.

Patomechanizmy, ktoré sa podiefaju na
rozvoji anafylaxie s vSeobecne zndme.
Aktivaciu mastocytov a bazofilnych leukocytov
sprostredkuju bud’ IgE alebo iné mechanizmy:
infekcia, imunoglobulin G, komplement (C3a
a Cba), priamy Ucinok spustacich faktorov
(rtg kontrastné latky) a iné aj nezndme fakto-
ry. Nasledne mastocyty a bazofilné leukocyty
v priebehu niekolkych sekund (10 — 15 s) uvol-
nuju vazoaktivne latky: histamin, prostaglan-
diny, leukotrieny, tryptazu a pod., ktoré vyvola-
vaju systémové priznaky najbeznejSie na koZi,
respiratnom a kardiovaskuldrnom systéme.

Spustacmi tychto pochodov su u deti
predovSetkym potraviny: mlieko, vajicka, ore-
chy, ryby, ovocie a i., dalej lieky, jedy (vCela
a i), krvné derivaty, rtg kontrastné latky a pod.

Klinické priznaky sa vyvijaju postup-
ne v priebehu niekofkych hodin alebo rychlo
v priebehu niekolkych mintt. Obecne, paren-
terdlne spustace vyvolavaju priznaky rychlej-
Sie ako perordlne. K poCiatoénym priznakom
méze patrit pocit ,Ze nieco nie je v poriadku®,
diskomfortu, hori¢avy, iritability a pod. Malé
deti zvycajne nie st schopné vyjadrif uvedené
priznaky, ¢o Ciastocne oneskoruje diagnostiku.
Rozvinuté anafylaxia sa moze prejavif priznak-

Bratislava, 19. - 20. april 2007

mi na kozi, respiratnom, kardiovaskularnom,

zazivacom a nervovom systéme:

- kozné: urtika, opuch, erytém (88 %),

- zaZivacie: kfCe a bolesti brucha, vracanie,
hemateméza, hnatka, meléna (cca 30 %),

- respiracné: dyspnoe + piskoty (47 %)
opuch sliznice nosa, kaSel, stridor, opuch
laryngu, epiglotis (56 %), akdtna bronchial-
na obstrukcia,

- cirkulacné: tachykardia, arytmie, hypo-
tenzia (33 %),

- nervové: nepokoj, lizkost, poruchy vedo-
mia.
Jednotlivé priznaky sa m6zu rézne kom-

binovat.

Zavaznost anafylaxie mozno na zaklade

klinickych priznakov rozdelif do 4 stupiiov:

Stupeni | Kozné reakcie — erytém, urtika
Kataralne priznaky - rhinitis,

conjunctivitis

GIT - nauzea, vracanie, kice,

hnacky

Stupen Il Priznaky I. stupia +

Respiracny systém: mierna
obstrukcia dychania z edému
laryngu a zmena hlasu, bron-
chokonstrikcia

Kardiovaskularny systém:
mierny pokles TK, tachykardia

Stuperi Il Anafylakticky Sok: vyrazna
hypotenzia, zlyhdvanie dy-
chania — bronchokonstrikcia,
dyspnoe, stridor

Celoplosny erytém s vazodila-
taciou s naslednou paralyzou,
Quinckeho edém, poruchy
zmyslového vnimania, bezve-
domie

Nahle zastavenie obehu
a dychania

Stupen IV

Zdvazné poruchy cirkulicie moézu
vzniknut aj bez predchédzajtcich koZnych
a respiracnych priznakov.

Diagnodzu anafylaxie stanovime len podia
klinickych priznakov, pomocnymi indiciami su
alergia v anamnéze, atopia a pod. Laboratérne

testy na odlienie anafylaktickych reakcii od

nealergickych stavov nie su v akdtnom stave

prospesné a uZitocné.

V prednemocnicnej liecbe sa odporuca:
- udrzaf priechodnost dychacich ciest a po-

davanie kyslika,

- liekom volby je adrenalin — fyziologicky
antagonista histaminu,

- nebulizacia albuterolu pri stridore a pisko-
toch,

- transport do nemocnici.

Pri osetreni v nemocnici sa ostatné roky
sposob lie¢by vyznamne nezmenil. Kld¢ovymi
opatreniami je podanie adrenalinu a obje-
mova resuscitdcia pri poruchach cirkulacie.
Odportcéany postup mozno zhrnut:

1. udrzanie priechodnosti dychacich ciest
vratane endotrachealnej intubacie,

2. 100 % kyslik tvarovou maskou (uprednost-
nuje sa teply a zvihéeny),

3. adrenalin 1: 1000 : inicidlne 0,01 mg/kg/
davka (0,01 ml/kg),

4. zabezpecCenie i. v. vstupu, pri zlom peri-
férnom Zilovom systéme u deti < 6 rokov
(intraosedlne),

5. pri poruchdch cirkuldcie objemova resus-
citacia: 20 ml/kg 1/1 fyziologického roz-
toku, v pripade potreby opakovane az do
celkového mnozstva 60 — 100 ml/kg.

Ak nedochadza k zlepSeniu klinického
stavu mozno davku adrenalinu opakovat o 5
mindt, pri pretrvavajicej hypotenzii podat
v kontinualnej infuzii 0,1 - 1,0 pg/kg/mindtu i.
v. alebo i. 0. Na Upravu TK mozno pouZit aj
noradrenalin a dopamin.

Liekmi druhého sledu st antihistaminika
a kortizonoidy. Z H1 blokatorov sa odporuca
hydroxyzin, ktory lepSie ovplyvriuje urtiku nez
diphenhydramin. Odpord¢anymi H2 blokator-
mi su cimetidin a ranitidin. Kortizoidy i ked
nemaju bezprostredny ucinok na priebeh
anafylaxie su déleZité pre kone¢nu Upravu
klinického stavu. Po zvladnuti Zivot ohrozu-
jucej anafylaxii sa ma pokracovat v podavani
antihistaminik a kortizonoidov 24 — 48 hodin.
Dieta pri prepusteni znemocnice by malo mat
predpisané adrenalinove pero (EPIPEN) pre
potreby lie¢by nasledujucej anafylaktickej
reakcie.
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Klinické projevy
mitochondridlnich
onemochéni

Zeman J.
Klinika détského a dorostového
IékaFstvi 1. LF UK, Praha, CR

Mitochondriélni poruchy energetického
metabolismu pfedstavuji heterogenni skupi-
nu klinicky zavaznych onemocnéni, které se
pfiznaky postizeni tkani s vysokymi energe-
tickymi naroky, pfedevsim CNS, srdce, svald
nebo jater. V nasi skupiné 180 déti s poru-
chou cytochrom ¢ oxidazy (COX, IV. kom-
plex dychaciho fetézce) diagnositkovanych
v Polsku a v Ceské a Slovenské Republice
se prvni klinické projevy objevily u 38 % déti
jiz v kojeneckém véku a u dalSich 40 % déti
v batolecim nebo predskolnim véku. Mezi ne-
déti), encefalopatie (90 %), hypotonie (73 %),
Leighdv syndrom se symetrickymi nekro-
tickymi zménami v oblasti bazalnich ganglii
a kmene na MRI (26 %), kardiomyopatie
(24 %) a hepatopatie (24 %). Onemocnéni
mélo ¢asto progredujici charakter, 65 % pa-
cientl zemfelo v détském véku. Izolovana
porucha COX byla nalezena u 101 déti, kom-
binovana porucha COX s postizenim i dalSich
komplex( dychaciho fetézce u 79 déti. Laktat
v krvi a/nebo v mozkomi$nim moku byl zvy-
Sen u 85 % déti. Molekularni analyzy u déti
s Leighovym syndromem a COX deficitem
odhalily pfitomnost prevalentni 2bp delece
845delCT v SURF1 genu, naopak mutace
G1541A v SCO2 genu byla prevalentni u déti
s encefalomyopatii a/nebo kardiomyopatii.
U pacientli s COX deficitem a maternalnim
typem dédiénosti byly nejcastéji nalezeny
mtDNA mutace A3243G (syndrom MLEAS)
a A8344G (syndrom MERRF).

Zavéry: Terapie déti s mitochondridlni
poruchou energetického metabolismu je po-
uze symptomatickd a prognéza postizenych
déti s vyjimkou nékterych poruch beta-oxida-
ce masnych kyselin byva obvykle nepfizniva.
Genetické poradenstvi v postizenych rodinach
vyZaduje detailni klinické i molekularni vyse-
tfeni, protoZe mitochondridlni poruchy jako
jedina vyjimka v biologii ¢lovéka mohou byt
zplsobeny muacemi nejen v jaderné DNA
s autosomalné recesivni nebo dominantni dé-
di¢nosti, ale i v mitochondrialni DNA s mater-
nalni dédicnosti.

Préce vznikla s podporou VZ 64165 a VZ
2061004.
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Vrodend bolické |

Lyzozémové choroby

Hlavatd A.
2. detska klinika LF UK a DFNsP,
Bratislava

Lyzozémové choroby predstavuju skupinu
takmer 50 réznych dedi¢nych metabolickych
ochoreni charakterizovanych abnormalnym ka-
tabolizmom réznych biopolymérov. Nadmerna
akumulacia takychto l&tok v lyzozémoch posko-
dzuje tkaniva organov morfologicky i funkéne.
Je viac pri¢in, v désledku ktorych dochadza k ly-
zozémovym chorobam. NajéastejSou pri¢inou
je nedostatoné mnoZstvo alebo nedostatoéne
aktivny enzym. MdZe sa staf, Ze nie je syntetizo-
vana identifika¢na ¢ast molekuly enzymu alebo
chyba receptor pre man6zo-6-fosfat (M6P) na
membrane lyzozému. Pri¢inou ochorenia byva
i zlyhanie lyzozémového transportu alebo pred-
¢asna proteolyzy funkéného enzymu.

Klinickym prejavom je progresivne fy-
zické postihnutie a mnohokrat aj mentalna
retarddcia uz v detskom alebo v mladSom
dospelom veku. V krvnom obraze je Casta
anémia, leukopénia, trombocytopénia, bi-
cytopénia, ¢&i pancytopénia. V periférnom
krvnom natere su vakuolizované lymfocy-
ty a alebo vyrazné granulécie leukocytov.
V kostnej dreni su Casto najdené tzv. pe-
novité bunky s vyraznou vakuolizéciou ich
cytoplazmy. V réntgenologickom naleze su
zmeny na kostiach lebky, chrbtice a konca-
tin v zmysle dysostosis multiplex.

Na zaklade vysledkov tychto vySetreni st
selektivne indikované $pecidlne metabolické
vySetrenia. Diagnostika lyzozémovych ochore-
ni musi byt vZzdy finalizovana enzymologickym
vySetrenim. Na toto vySetrenie sa pouzivaju
[ahko dostupné tkaniva ako su leukocyty alebo
kozné fibroblasty. Ak je zndma prenatalnu dia-
gnostika, je ju mozné zabezpedit postihnutym
rodinach len u takto kompletne dodiagnostiko-
vaného ochorenia. Vaésina z uvedenych vy-
Setreni je dostupna i na Slovensku. V mnohych
pripadov pri diagnostike je potrebna spolupra-
ca so zahrani¢nymi pracoviskami.

Na 2. detskej klinike LFUK a DFNsP v Bra-
tislave bolo doteraz diagnostikovanych 35 pa-
cientov s lyzozémovymi chorobami a prenatal-
na diagnostika bola zabezpecena pri deviatich
graviditach. V 8 pripadoch i$lo o zdravé plody.

Najvacsiu skupinu tvoria pacienti s muko-
polysacharidézami (MPS). Mnohi z nich najmé
v minulosti boli diagnostikovani az v pokrocilom
Stadiu ochorenia. Morbus Hurler/Scheie (MPS
) 6 pacienti, rovnako ako Morbus Hunter (MPS
Il) 6 pacientov. Naj¢astejsi typ MPS v naSom

stibore je Morbus Sanfilippo A (MPS IIl/ A) 12
pacientov, MPS typ lll/ B 3 pacienti. U 2 suro-
dencov bola diagnostikovana raritna forma MPS
— typ lIl/D. Velmi zriedkavym typom MPS je aj
Morbus Morateau-Lamy (MPS typ VI), ktory bol
v nasom sUbore diagnostikovany u 1 pacienta
vo véasnom veku, dieta je od 3. roka Zivota aj
lie¢ené. Rovnako na liecbe je i pacient s Morbus
Gaucher typ |, ktory eSte nedovfsil 2. rok Zivota.
Z 2 pacientov s diagnézou Morbus Fabry je star-
§i pacient s klinickymi fazkostami a renalnym
postihnutim na enzymovej substituénej liecbe.
Klinicky stav mladSieho eSte terapiu nevyzadu-
je. Pacienti s diagnézou Morbus Pompe a Mor-
bus Niemann-Pick typ C sa lieCby nedoZili.

Posledné roky medicinskeho vyskumu
prinaSaju stale vacsie moznosti lie€by v mi-
nulosti neliecitelnych ochoreni, tak ako je
tomu aj pri spominanych lyzozémovych cho-
robach. Prvou moznostou kauzalnej liecby
niektorych z nich bola transplantécia kostnej
drene. VyuZitie tejto terapeutickej moznosti
je vak limitované najdenim HLA identické-
ho darcu. Dnes je velmi aktudlna enzymova
substituénd liecba. Ide vSak o lieCbu velmi
naro¢nu ekonomicky i na spolupracu s pa-
cientom. V pripade, Ze sa jedna o detského
pacienta, tak je potrebnd spolupraca celej
jeho rodiny. Klinicky je uz aplikovana i lie¢ba
redukciou tvorby akumulovaného substratu.
Perspektivna je génova terapia, s ktorej kli-
nickou aplikaciou sa ale este v Uplne najbliz-
$ej klinickej praxi neda pogitat.

Genetické poradenstvo v praxi
lekdra prvého kontaktu

Cisarik F.', Valachovd A.?

' Oddelenie lekdrskej genetiky, NsP,
Zilina

2 Oddelenie lekarskej genetiky FN,
Trencin

VySetrenia v lekdrskej genetike maju za
Ulohu ziskat a interpretovat ,genetické infor-
macie". V klinickej praxi su to vSetky informa-
cie vo vztahu ku moznej kauzélnej, genetickej,
etioldgii skimaného znaku alebo ochorenia.
Ziskavame ich osobnou a rodinnou anamné-
zou, genealogickou Studiou, klinickym a la-
boratérnym vySetrenim. Skumanymi znakmi
v pediatrii su ¢asto vrodené chyby a dysmorfie.
U tychto znakov mame zaujem rozlisit najma
monogénovo podmienené syndrémy s vyso-
kym genetickym rizikom mozZnosti opakovania
v rodine. Polygénovo, resp. multifaktoridine
podmienené stavy maju spravidla nizke gene-
tické riziko.
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Stanovenie karyotypu je v si¢asnosti bez-
né genetické vysetrenie. Standardne je indi-
kované v pripadoch vyvojovych chyb, réznych
dysmorfii a nevyjasneného neprospievania
novorodencov. Ojedinele sa overuju aj prob-
lematické chromozémové nélezy zistené pri
prenatalnom vySetreni. V dal$ich obdobiach
su indikacie odvodené najma od portch rastu
a pordch psychomotorického vyvoja, neskor
od portch puberty. Metédami FISH (fluores-
cenénej in situ hybridizacie) sa rozliSovacie
schopnosti na chromozémoch posunuli do
predtym ,submikroskopickej“ oblasti. Takto bo-
la objasnena etioldgia niekolkych tzv. mikrode-
lenych syndrémov, napriklad Prader-Willi sy.,
Angelman sy., Williams-Beuren sy., DiGeorge/
Velokardiofacialna sekvencia a inych. Velky
vyznam nadobudli najnovsie cytogenetické
metddy v detskej onkolégii.

Detailné klinické vySetrenie a podrobna
rodinng anamnéza — genealdgia, vratane ana-
lyzy zdravotnej dokumentdcie a charakteristiky
priebehu ochorenia, su zakladom pre uréenie
typu dedi¢nosti. Pribida tych monogénovych
ochoreni, ktoré maju v jednom pripade do-
minantny, v inom pripade recesivny alebo na
X-chromozém viazany typ prenosu. Rychly
rozvoj DNA diagnostiky vyznamne prispieva
nielen ku hfadaniu kauzalnych mutdcii zna-
mych monogénovych ochoreni, ale aj ku ur-
¢eniu typu dedicnosti v pripadoch izolovaného
vyskytu monogénovej choroby v rodine.

Otazky okolo laboratérneho genetického
testovania su dnes v kritickej pozornosti od-
bornej a laickej verejnosti. Vyjadruju sa oba-
vy zo zneuZitia alebo nespravneho vyuzitia.
Laboratérne genetické vySetrenie v pediatrii sa
ma vykonat len u tych stavov, kde je predpo-
kladany mozny benefit pre dieta. Zasadne ma
predchadzat geneticka konzultacia a vyZaduje
sainformovany suhlas. Vysledok vySetreniama
byt odovzdévany spdsobom genetickej kon-
zultacie. Geneticka konzultacia je Specificky
spbsob ziskavania, spracovavania a odovzda-
vania genetickych informécii nedirektivnym
rozhovorom. Rozhovor je individualizovany
podfa vzdelania a psychologickych osobitosti
konzultovanej osoby ako aj podia zavaznosti
a charakteru genetickej informacie.

A Ninka predsa chodi do
skoly...

Fehérvizyovd Z.', Hlavatd A,
Chandoga J.%, Hrubd E.2

1 2. detska klinika LF UK a DFNsP,
Bratislava

2 Centrum lekdrskej genetiky FN,
Bratislava

3 Ustav dédiénych metabolickych
poruch, Praha
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Kazuistika: Autori v kazuistike prezen-
tuji pripad dietata s vrodenou metabolic-
kou poruchou - glutdrovou aciduriou typ I.
V prezentovanom pripade sa u dovtedy zdra-
vého dvojroéného dievéata pocas akutnej gas-
troenteritidy rotavirusovej etioldgie objavila
intermitentna porucha vedomia a recidivujtice
dystonické ataky. V laboratérnom obraze do-
minovala fazka metabolicka acidéza a hypo-
glykémia s mierne elevovanymi pecefiovymi
transamindzami. Hladina laktatu a amoniaku
bola v norme. Napriek Standardnej parenteral-
nej rehydrataénej terapii sa u pacientky len vel-
mi pomaly upravoval klinicky stav a parametre
vnutorného prostredia, pri¢om po Uprave stavu
vedomia a stabilizacii vnutorného prostredia
dieta nedokazalo chodit, prehitat a artikulovat.
V ramci diferencialno-diagnostickej do dvahy
prichadzala tiez intoxikécia a infekcia CNS.
Tieto stavy boli v§ak vySetreniami (toxikologic-
ké, vySetrenie likvoru, CT mozgu) vylicené.

Vzhladom na pretrvdvanie metabolickej
acidézy a vyrazne zniZenu hladinu volného
karnitinu v sére bolo suponované aj na meta-
bolické ochorenie. GC/MS analyzou organic-
kych kyselin v mo¢i sa u pacientky zistila
vysoka koncentracia glutarovej kyseliny a 3-
hydroxyglutérovej kyseliny. Enzymologické
vySetrenie s ndlezom deficitu glutaryl-CoA-de-
hydrogendzy potvrdilo suponovanu diagnézu
glutarovej acidurie typ |.

Toto ochorenie patri do skupiny takzva-
nych ,cerebralnych“ organickych acidurii,
ktoré sa vyznaduju neurologickou symptoma-
tolégiou. Na rozdiel od ostatnych organickych
acidurii nemusi byt sprevadzana glutarova
aciduria typ | biochemickymi abnormalitami
ako hypoglykémia, metabolicka acidéza alebo
laktatova acidémia. Toto autozomovo recesiv-
ne ochorenie je spdsobené mutaciou v géne
pre glutaryl-CoA dehydrogendzu. Mutécia sa
nachadza sa na 19. chromozdme a obsahuje
11 exdnov. V stc¢asnosti bolo identifikovanych
viac neZ 100 mutacii tohto génu, priom vacsi-
na pacientov su zloZeni heterozygoti pre dve
rézne mutécie. Uvedend mutdcia vedie k zni-
Zenej aktivite enzymu glutaryl-CoA dehydro-
genazy, ktora spdsobuje poruchu katabolizmu
lyzinu, hydroxylyzinu a tryptofanu s néslednym
hromadenim metabolitov, ako su kyselina glu-
tarova a kyselina 3-hydroxyglutarova v orga-
nizme pacienta.

Diagnéza sa stanovuje na zaklade analy-
zy organickych kyselin v moc€i pripadne v lik-
vore, enzymologickym vySetrenim a mutaénou
analyzou.

Prvym Klinickym priznakom ochorenia by-
va makrocefalia, ktorda méze predchadzat me-
tabolickej dekompenzacii. Pacienti sa obvykle
vyvijaji normélne az do prvej encefalopatickej
krizy, ktora nastava véacsinou vo veku okolo 14

mesiacov a €asto je vyvoland interkurentnou
infekciou. Tieto krizy su charakteristické hypo-
toniou a neurologickou deteriordciou v zmysle
straty funkcii ako napr. saci a prehitaci reflex,
schopnost sediet, staf alebo uchopovat pred-
mety. Normalizacia klinického stavu je pomala
a obvykle nekompletnd s pretrvavajticim rezidu-
alnym neurologickym nalezom v zmysle psycho-
motorickej retardacie, dystdnie alebo dyskinézy.
Encefalopatické krizy sa mozu vracat najmé pri
stavoch so zvySenym katabolizmom priCom
moZzu viest k prehlbovaniu neurologického pos-
kodenia. Lie¢ba akutnej encefalopatickej krizy
spoCiva najma v promptnej Uprave parametrov
vnutorného prostredia s dostatoénym prisunom
energie, tekutin a elektrolytov.

Zakladom dlhodobej liecby glutarove;
acidurie . typu je diéta s obmedzenim lyzinu
a tryptoféanu, doplianie bielkovin a esencil-
nych aminokyselin, redukcia tukov a zvySeny
prijem sacharidov v strave a poddvanie L-kar-
nitinu a riboflavinu.

Referovana pacientka na adekvatnej me-
dikamentdznej a diétnej liecbe (suplementacia
karnitinu, bielkovin a esencialnych aminokyse-
lin) je v dobrom klinickom stave. Opakovane bo-
la hospitalizovana na nasom Specializovanom
pracovisku pre infekcie mocovych ciest a feb-
riiné kfce. Tieto akutne stavy vdaka vCasnej
a spravne vedenej terapii neboli sprevadzané
rozvratom vndtorného prostredia ani encefalo-
patickymi krizami. V sui¢asnosti ma Nina 14 ro-
kov. Navstevuje integrovanou formou zakladnu
Skolu. Ma nedostatky v jemnej motorike, logic-
kej uvahe a vizuometrickej koordindcii. V tddiu
cudzich jazykov ma dobré vysledky.

Uvedend kazuistika poukazuje na délezi-
tost stanovovania organickych kyselin v mo-
¢i u diefata s makrocefdliou a dystonickymi
atakmi po€as akutnych infekcii. V pozitivnom
pripade diagnostikovania organickej acidurie
u pacienta, pre jeho dalsi psychomotoricky vy-
voj je velmi ddleZité spravne vedenou lie¢bou
predchadzat encefalopatickym krizam.

Alexander mal madlo energie...

Dallos T.!, Hlavata A.", Hansikova H.?,
Tesafovd M.%, Zeman J.?

1 2. detskad klinika LF UK a DFNsP,
Bratislava

2 Laboratof pro studium
mitochondridlnich poruch, Klinika
détského a dorostového lékarstvi, 1.
LF UK, Praha

Kazuistika: Autori v kazuistike prezentuju
pripad diefata s vrodenou metabolickou poru-
chou na drovni mitochondrii — NARP syndré-
mom (neurogénna svalova slabosf, ataxia,
retinitis pigmentosa).
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Dieta bolo z tretej fyziologickej gravidity po
in vitro fertilizacii, pri ktorej bol pouzity matersky
oocyt a darcovské spermie. Pre in vitro fertili-
zéciu sa rodi¢ia rozhodli, nakolko obaja starsi
surodenci pacienta — sestra a brat, zomreli pred
ukonéenim prvého roka Zivota na ochorenie
sprevadzané neurologickou symptomatoldgiou
a tazko korigovatefnou metabolickou acidozou.
Rodi¢ia boli zdravi, neboli stigmatizovani a ani
v pribuzenskom vztahu. Na zaklade tejto anam-
nézy, genealogického vySetrenia bez hereditar-
nej zataze a cytogenetického vysetrenia bez
nélezu numerickych a Strukturalnych anomalii
chromozémov bolo vyslovené podozrenie na
vyskyt nosi¢stva nezndmeho autozomalne re-
cesivne dedi¢ného ochorenia u oboch rodicov
s 25 % rizikom rekurencie pri dalSej gravidite.

Eutrofické dieta bolo odoslané do gastro-
enterologickej ambulancie v 2. mesiaci Zivota
pre laboratérne zndmky hepatopatie, ktoré sa
postupne upravili. Echopkardiografiou bola
zistend kardiomegalia na podklade biventri-
kularnej hypertrofie, foramen ovale apertum
a ren duplex. Pre hypertonicky syndrém s re-
tardaciou vzpriamovania avSak s normalnym

yd / o

Jak lIééebné zohlednit
heterogenitu ndédora?

Mihdl V., Hajddch M.

Détska klinika a Laborator
experimentdlni mediciny LF UP a FN,
Olomouc

Bylo dosazeno obrovského pokroku v po-
rozuméni biologie nador(, které jsou dnes
povazovany za rozrlstajici se skupinu hete-
rogenni entity. Rozpoznani odlisnych modelt
genové exprese mUZe identifikovat podskupi-
ny pacientl se specifickou odpovédi na Ié¢-
bu a specifickou prognézou. Pfesna definice
podskupin zalozenych na cytogeneticko-mo-
lekularnich a proteomickych markrech dovo-
luje zavedeni IéEebnych programd, které jsou
zaméfeny na riziko recidivy. Znalost moleku-
larni genetiky détskych nadorli se v posled-
nich letech zvysila exponencidini rychlosti.
Sou¢asné studium molekularnich mechaniz-
m0 onkogeneze vedlo k IépSimu pochopeni
Ulohy tumor supresorovych gend, onkogen(
a DNA reparacnich gen( pro rozvoj nadorové-
ho onemocnéni. Chromozomalni translokace
u leukémii a solidnich nadord mohou vést k al-
teraci funkce genu regulujicich rist nebo ke
vzniku zcela novych fuznich proteind stimulu-
jicich rast bunék ¢i inhibujicich jejich zanikové
mechanismy. Tyto zmény se mohou vyskyto-
vat sporadicky nebo mohou byt vrozené, coz

Bratislava, 19. - 20. april 2007

sonografickym nalezom CNS bol rehabilitova-
ny reflexnou metédou.

Vzhladom na rodinni anamnézu bolo uro-
bené metabolické vySetrenie, pri ktorom bola
zistend mierna laktatémia (2,5...3,08...2,88
mmol/l). V spektre aminokyselin v sére do-
minovala zvySend hladina alaninu (643...828
umol/l, N : 134 — 416 umol/l). V modi boli zvy-
Sené metabolity Krebsovho cyklu. V Siestom
mesiaci zivota Alexander prekonal respira¢-
nud infekciu, ktora bola UspeSne ambulantne
lieCend antibiotikami. O mesiac po febrilite
do 39,5 °C, sa jeho zdravotny stav zacal dra-
maticky zhorSovat. Bol extrémne hypotonicky,
preSedly, dyspnoicky s apnoickymi pauzami,
zhorSoval sa stav vedomia. V laboratérnych
parametroch dominovala fazka nekompenzo-
vana metabolickd acidéze (pH 7,03, BE - 19,2,
HCO, - 11,1) s vyraznou laktatémiou. Klinicky
stav bol natolko zavazny, Ze okamzite vyza-
doval umeld plicnu ventilaciu a hospitalizaciu
na anesteziologicko-resuscitathom oddeleni.
Napriek komplexnej podpornej liecbe sa stav
vedomia uz neupravil a chlapec po niekolkych
tyzdnoch exitoval.

Casto vede k rozvoji nadorového onemocnéni
u déti a adolescentd.

Autofi ve svém sdéleni upozorfiuji na
vyznam pfesné diagnostiky nadorového one-
mocnéni, kde nezastupitelny vyznam ma cy-
togeneticko-molekularni klasifikace. Podrobné
se vénuji problematice détské akutni lymfob-
lastické leukémie a poukazuji na vyznam he-
terogenity nadorové populace, ktera by méla
byt zohlednéna nejenom pfi diagndze, ale
zejména pfi vybéru specifického lécebného
protokolu. Ve své pfednasce se vénuji prob-
lematice komplexniho karyotypu, heterogenité
TEL/AMT flzniho genu, ale i vyznamu a sprav-
ného posouzeni role minoritnich klond pred
zahdjenim cytostatické IéCby. Dale rozebiraji
vyznam laserové mikrodisekce pro presnou
diagnostiku a lé¢bu solidnich nadord.

Préce na projektu byla podporovana gran-
ty MSM6198959216, IGA MZCR NC7506-3
a NC7495.

Diferencidlna diagnostika
lymfadenopatii

Bubanska E.

Klinika pediatrickej onkolégie
a hematolégie SZU pri DFNsP,
Banskd Bystrica

Zvacsené lymfatické uzliny (LU) sa v det-
skom veku vyskytuju Casto a vo véaésine pri-

Vzhlfadom na pozitivnu rodinni anam-
nézu, klinicky priebeh ochorenia, hepa-
topatiu s charakteristickym laboratérnym
nalezom (laktatovda metabolickd aciddza,
zvy$end hladina alaninu) sme suponova-
li na poruchu metabolizmu mitochondrii.
Molekularne-geneticka analyza vo vzorkéch
tkaniv, ktoré boli odobraté post mortem do-
kazala pritomnost signifikantne zastipenej
(91 %) bodovej mutacie 8 993 T > G mtDNA.
NARP syndrémom je metabolické ochorenie
s multisystémovym postihnutim, ktoré sa
manifestuje psychomotorickou retardaciou,
demenciou, kfémi, ataxiou, proximélnou
svalovou slabosfou a senzorickou neruo-
patiou. V pripadoch s vysokym zastipenim
mutovanych variantov mitochondriélnej DNA
v cytoplazme (viac ako 90 %) sa ochorenie
prezentuje ako letalna infantilnd encefalo-
patia.

V' prezentovanom pripade bola presne
stanovena diagndza infaustného ochorenia.
| v takomto pripade ma exaktné stanovenie di-
agnoézy vyznamnu Ulohu najmé v genetickom
poradenstve.

padov ide o benignu proliferaciu ako odpoved
na lokalizovanu alebo generalizovanu infekciu,
najCastejSie respiracného traktu alebo koZe.
Diferencidlne diagnosticky je vSak nutné zva-
Zif pritomnost zavaznych ochoreni. Zvacsenie
LU je spbsobené bud proliferaciou vlastnych
Struktar LU alebo infiltraciou uzliny bunkami
zvonku. Oba tieto mechanizmy sa vyskytuju
pri benignej aj malignej lymfadenopatii.
NajcastejSou pri¢inou lymfadenopatie su
infekcie: bakterialne (streptokoky, stafylokoky,
mykobaktérie, bruceléza, tularémia..), viru-
sové (EBV, CMV, HIV, rubeola, adenovirusy,
varicella....), mykotické (histoplazméza...), pro-
tozodlne (toxoplazméza..). Lymfadenopatia
sa vyskytuje pri autoiminnych ochoreniach,
tezaurizmézach, rekcii na lieky, granulomatéz-
nych ochoreniach (sarkoiddza, choroba z ma-
¢acieho Skrabnutia...) a pri réznych malignitach
(leukémie, lymfémy, histiocytéza, metastatické
postihnutie pri solidnych nadoroch).
Vizhladom na Sirku problematiky su v diag-
nostikom rozhodovani ur¢ité vodiace body, kto-
ré umoZznuju rychlejSiu orientaciu v diferencial-
nej diagnostike. Dolezita je cielend anamnéza,
zamerand na trvanie lymfadenopatie, rychlost
narastania uzlin a epidemiologické suvislosti.
Pri hodnoteni lymfadenopatie je nutné zvazit
vek diefafa, charakteristiku uzliny (vefkost,
tuhost, pohyblivost, zndmky zapalu, tvorba
paketov...) a lokalizéciu , kde sa rozliSuje lokali-
zovand a generalizovana lymfadenopatia, ako
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aj pritomnost fokélnej, resp. celkovej infekcie.
VaznejSie ochorenie signalizuje pritomnost
dolnych krénych a supraklavikuldrmych uzlin
(Gasto zdruZené s mediastinalnou a hilovou
lymfadenopatiou), lymfatické uzliny fixované
ku koZi alebo vytvarajluce pakety, rychlo sa
zvacsujuce uzliny, celkové priznaky — teploty
trvajuce viac ako tyzden, pokles hmotnosti,
slabost, bolesti kosti, kibov, krvécavé prejavy,
hepatosplenomegalia.

Ak spektrum neinvazivnych laboratérnych
vySetreni nevedie k diagndze, resp. nenastala
terapeutickd odpoved na adekvatnu antiin-
fekénd liecbu, je u dietata indikovana biopsia
LU. Dolné kréné a supraklavikulare LU by
mali byt podrobené dokladnejSiemu vysetre-
niu skor ako horné kréné LU a rovnako treba
postupovat pri akejkolvek abnormite pri Rtg,
(CT) vySetreni plic a mediastina alebo sono-
grafii, (CT) brucha.

Liecba bolesti v domédcom
prostredi

Jasenkova M.
Detskd onkologicka klinika DFNsP,
Detsky hospic Plamienok, Bratislava

Bolest je jeden z najcastejSich prizna-
kov smrtelne chorych a zomierajdcich deti.
Patri medzi symptdmy, ktoré je mozné dobre
kontrolovaf aj v domacom prostredi a to aj pri
zavaznych stavoch , ktoré vyZaduju razantnd,
multimodalnu liecbu.

Liecba bolesti v domacom prostredi ma
svoje $pecifika. VyZaduje dobru znalost straté-
gie analgetickej lie¢by ako aj skusenosti s po-
uzivanim dostupnych analgetik a nefarmako-
logickych postupov, kvalitny vztah s rodi¢mi
aj s dietatom, vybavenie rodiny potrebnym

Prévne a sudnoznalecké
aspekty posudzovania tyrania
a zneuzivania deti

Moravansky N.', Kovac P."?

" Ustav sddneho lekérstva LF UK,
Bratislava

2 Katedra trestného prdva

a kriminolégie, Pravnicka fakulta
Trnavskej Univerzity, Trnava

Za tyranie, zneuzivanie a zanedbdvanie
dieta povazujeme akékolvek nendhodné, ve-
domé (pripadne i nevedomé) jednanie rodica,
vychovavatela alebo inej osoby (agresora) voci
dietatu, ktoré je v danej komunite neziaduce,
neprijate/né alebo odmietané a ktorému sa
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pristrojovych vybavenim a vSetkymi triedami
analgetik vo vSetkych liekovych formach, ak-
tivnu Ucast rodica v liecebnom time a 24 ho-
dinovu dostupnost lekara. Na stbore 46 deti,
o ktoré sme sa v hospici starali, odprezentuje-
me rieSenie praktickych problémov v stvislosti
s lie€bou bolesti v domacom prostredi.

Mébze lekér priméarneho
kontaktu zlepsit prognézu
onkologickych pacientov?

Sejnovd, D.!, Kaiserovd E.},
Puskdcova J.', Hraskova A,

Subovd Z.', Cizmdr A, Zilinek V.,
Trnka J.%, Sykora P.3, Gerinec A.%,
Poldk V.5, Riedel R.%, Pevalové L.¢,
Haviar D.7, Makaiovd I.%, Plank, L.°
"DOK, 2 KPCH, * DNK, 4 KDO, 5 UO,

6 DKAIM, ? RDG DFNSsP, Bratislava

8 Klinika nukledrnej mediciny, OUSA,
Bratislava

°Ustav patologickej. anatémie MFN,
Martin

Kazuistiky: Incidencia onkologickych cho-
réb v detstve a adolescencii je pomerne nizka
a na Slovensku predstavuje 180 novych pripa-
dov roéne (115 — 143/ 1 mil. deti vo veku 0 — 14
rokov a 156 — 196/1 mil. adolescentov vo veku
15 - 19 rokov).

Napriek nizkej incidencii a pokroku v lie¢-
be v ostatnych 30-tich rokoch su stéle maligni-
ty druhou najéastejSou pri¢inou smrti u deti.

Zavedenim novych diagnostickych po-
stupov a pouzivanim intenzivnych lie¢ebnych
protokolov stpla pravdepodobnosf 5-roéného
prezivania nad 80 %. Jednym z faktorov, ktoré
ovplyviuju celkové preZivanie je v€asna dia-
gnostika a zaCatie adekvatnej liecby.

7dravotnicke prg

poskodzuje telesné a dusevné zdravie. Pri ta-
kom konani nastavaju poruchy vyvoja dietata,
pripadne agresor sposobi az smrt diefafa.
Syndrém tyraného, zneuZivaného a za-
nedbavaného dietafa je v anglosaskej litera-
ture oznacovany ako Child Abuse and Neglect
(CAN). Ide o subor nepriaznivych priznakov pri
Umyselnom ublizovani diefafu. NajcastejSie
CAN je syndrém s velmi réznorodymi prejavmi.
Tie zavisia od pri¢iny, od mechanizmu, od cha-
rakteru, od zavazZnosti nasledkov a aj od social-
neho prostredia v ktorom sa diefa nachadza.
Pri syndréme CAN nejde iba o jednostranny
akt zo strany péchatefa. Nastdva zvlastna
interakcia vSetkych zainteresovanych osob
a podmienok, v ktorych tento proces prebieha.

Detské onkologické choroby st odli$né od
onkologickych choréb v dospelosti. Maju ind
etioldgiu, histogenézu, lokalizaciu a aj sympto-
matolégiu. NajéastejSie celkove nespecifické
priznaky, s ktorymi sa stretdvaju najma lekari
prvého kontaktu st: zmeny v chovani, poruchy
spanku, neprospievanie, Unava, malatnost,
nechutenstvo, Ubytok na vahe, bledost, ne-
vysvetlitelné subfebrility, zvracanie, hnacka
alebo obstipécia.

Naproti tomu Specifické priznaky pred-
stavuju Siroku $kalu symptédmov zo strany po-
stihnutého organu.

Najcastejsie omyly lekarov su sposobené
bagateliz&ciou alebo zlym zhodnotenim anam-
nestickych Udajov, nedostatocnym fyzikalnym
vySetrenim, chybnou indikdciou, zaradenim
a interpretaciou paraklinickych vySetreni.
Avak najvacsim problémom je to, Ze sa na
nadorovu chorobu detského pacienta nemysli.

Na naSom pracovisku bolo v r. 2000 —
2006 lie¢enych 530 pacientov s onkologickou
diagnézou. Co sa tyka zasttipenia jednotlivych
typov boli najéastejSou malignitou akutne leu-
kémie. Na drunom a trefom mieste boli nadory
CNS a lymfémy.

Pri analyze anamnestickych tdajov sme
zistili, Ze temer u 7 % pacientov bola diagnéza
uréena oneskorene a pacienti (najma so solid-
nymi nadormi) prisli v pokro€ilom tadiu onko-
logickej choroby, ktoré vyrazne znizuje Sancu
na dihodobé prezivanie a vylieCenie.

Zaverom chceme konstatovat, Ze zakladné
vedomosti kazdého lekara o detskych nadoro-
vych chorobéch mézu zabranit diagnostickym
chybdm a terapeutickym omylom. Len tak
bude mozné, samozrejme pri trvalom pokroku
onkoldgie, znizit este stale vysokd mortalitu
a zlepsit kvalitu Zivota dihodobo preZivajlicich
alebo vylie¢enych detskych pacientov.

Prejavy pri syndréme CAN zavisia od spolo-
¢ensko-kultirych vztahov dospelych a deti,
od postavenia a tlohou rodi¢ovstva v spolo¢-
nosti. Bez vyznamu nie je ani osobnost die-
tafa samého a jeho zvlastnosti ¢i odchylky.
Sposoby tyrania, zneuZivania a zanedbavania
dietata mozno rozdelit na:
1. telesné formy tyrania, zneuzivania a zane-
dbévania
2. dusevné a citové formy tyrania, zneuziva-
nia a zanedbdvania
3. sexuélne formy zneuzivania
4. zvlastne formy
Pri v8etkych vy$sie uvedenych forméch tyra-
nia moze dochadzaf ku tyraniu prostrednictvom
aktivneho alebo pasivneho konania. V stic¢asnej
dobe sa odhaduje vyskyt syndrému CAN na
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1 -2 % roéne z celkovej detskej populacie vo
vSetkych jeho podobéch. Neustale narasta podiel
sexualneho zneuzivania. Neexistuje celoStatna
evidencia syndrému CAN. Ak berieme v Gvahu,
Ze viac ako 1 % deti u nas Zije mimo rodinu, Ze
asi 15 % deti Zije s jednym rodi¢om, najCastejsie
s matkou a ze temer 30 000 deti straca roéne
jedného z rodicov rozvodom, tak syndrém CAN
u nas nie je zanedbatelnym problémom.

CAN predstavuje zloZity spolocensky jav.
Rozpoznanie, zistenie, lieCba a rehabilitacia
CAN je interdisciplindrnym problémom, rov-
nako ako jeho prevencia. DoleZité je potvrde-
nie alebo vyvratenie podozrenia na syndrém
CAN. To je podkladom pre dalsi terapeuticky
postup. Odhalenie tazkého fyzického ublizenia
dietatu bude diagnosticky aj liecebne v prvom
rade medicinskou zéleZitostou a az nasledne
psychologickou, socidlnou, trestnopravnou
a obgianskopravnou. Pri psychickom a emocio-
nalnom tyrani diefata bude prevazovat najskor
psychologicka a socidlna terapia.

Autori sa vo svojom prispevku venuju
problematike CAN z hladiska medicinskeho
i pravneho a davaju odportcania ako postupo-
vaf v pripadoch, Ze lekdr ma podozrenie, Ze
dieta je tyrané a zneuzivané.

Poucenia a suhlas

s poskytovanim zdravotnej
starostlivosti u detského
pacienta

Kovaé P."?

1 Ustav sddneho lekérstva LF UK,
Bratislava

2 Katedra trestného prdava

a kriminolégie, Pravnicka fakulta
Trnavskej Univerzity, Trnava

Lekéri podcenuju nebezpeéenstvo, ktoré
im hrozi pri zanedbani povinnosti poucif pa-
cienta. Povinnost poucit pacienta vyplyva le-
kérovi zo zakona a nesplnenie tejto povinnosti
je poruenim zékona. PoruSenie zakonnej
povinnosti je, okrem vzniku $kody, zavinenia
a preukdzanie pri¢innej suvislosti, predpokla-
dom pre vyvodenie zodpovednosti za $kodu,
napriklad v podobe netspedného lekéarskeho
zakroku. Pacientovi otvara absencia poucenia
70 strany lekara moznost argumentovat v pri-
padnom spore tym, Ze keby bol vedel o rizi-
kéch zékroku, odmietol by ho. Pacient, ktoré-
mu sa bude poskytovat zdravotna starostlivost
ma prévo dozvedief sa, akym spdsobom bude
zasahované do jeho organizmu. Oboznamenie
sa s medicinskou strankou poskytovania zdra-
votnej starostlivosti je dolezité, aby si pacient
uvedomil pripadné riziké spojené zo zakrokom
a mohol o ich prijati slobodne rozhodnut, teda
udelif svoj sthlas.
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Uprava poucenia pacienta a jeho sthlasu
s poskytovanim zdravotnej starostlivosti je ob-
siahnutd v § 6 zakona ¢&. 576/2004 Z. z. o zdra-
votnej starostlivosti, sluzbach suvisiacich s pos-
kytovanim zdravotnej starostlivosti a 0 zmene
a doplneni niektorych zakonov.

OSetrujlci zdravotnicky pracovnik je povin-
ny informovat o Uéele, povahe, nésledkoch a rizi-
kach poskytnutia zdravotnej starostlivosti, o moz-
nostiach volby navrhovanych postupov a rizikach
odmietnutia poskytnutia zdravotnej starostlivosti.
Poucenie sa poskytuje osobe, ktorej sa ma zdra-
votnd starostlivost poskytndit, alebo aj inej osobu,
ktord si tato osoba urcila. Ak je osobou, ktorej sa
mé zdravotnd starostlivost poskytnif maloleté
diefa, osoba pozbavena spdsobilosti na préavne
tkony alebo osoba s obmedzenou sposobilostou
na pravne Ukony (dalej len osoba nespdsobila
dat informovany sthlas), poucenie sa poskytuje
zékonnému zéstupcovi, opatrovnikovi alebo oso-
be, ktora ma maloleté diefa v pesttinskej starost-
livosti. Zaroven sa vhodnym sposobom pouci aj
osobu nespdsobila dat informovany sthlas.

Autor sa zaoberd vo svojom prispevku
préave problematikou informovaného suhlasu
v detského pacienta, priCom upozorfiuje na
odliSnosti, ktoré su typické pre rozhodovanie
o poskytovani zdravotnej starostlivosti vo vzta-
hu rodic - diefa.

Préavna povaha zdravotnej
dokumentdcie

Kovaé P."?

' Ustav stidneho lekdrstva LF UK
Bratislava

2 Katedra trestného prdva

a kriminolégie, Pravnicka fakulta
Trnavskej Univerzity

Zdravotna dokumentécia je subor Udajov
0 zdravotnom stave osoby, o zdravotnej sta-
rostlivosti a o sluzbach suvisiacich s posky-
tovanim zdravotnej starostlivosti tejto osobe.
Jej vedenie je neoddelitefnou sti¢astou pos-
kytovania zdravotnej starostlivosti. Povinnost
viest zdravotnu dokumentéciu zaklada zakon
€. 576/2004 Z. z. o zdravotnej starostlivosti,
sluzbéch suvisiacich s poskytovanim zdravot-
nej starostlivosti a o zmene a doplnenf niekto-
rych zakonov. Na spracuvanie, poskytovanie
a spristupfhovanie Udajov zo zdravotnej doku-
mentacie sa vztahuje zakon ¢. 428/2002 Z. z.
o0 ochrane osobnych tdajov v zneni neskorsich
predpisov. Suhlas osoby, ktorej sa zdravotna
dokumentdcia tyka (dotknutej osoby v zmysle
zakona €. 428/2002 Z. z.) na spracuvanie, pos-
kytovanie a spristupfiovanie Udajov zo zdra-
votnej dokumentdcie sa nevyzaduije.

Vedenie zdravotnej dokumentécie je v za-
kone definované ziskavanie, zhromazdovanie

a zaznamenavanie vys$Sie uvedenych ddajov.
Podia zakona ¢. 576/2004 Z. z. sa rozliSuje
zdravotna dokumentdcia vedena vSeobecnym
lekérom a zdravotnd dokumentdcia vedend inym
o8etrujdcim zdravotnickym pracovnikom. T sa
vedie iba v rozsahu zdravotnej starostlivosti,
ktord takyto zdravotnicky pracovnik poskytuje.
Dalsim druhom zdravotnej dokumentécie je
osobitnd zdravotna dokumentdcia v pripadoch
Zien, ktoré pisomne poziadali o utajenie svojej
totoZnosti v stvislosti s pérodom.

Zdravotnu dokumentéciu, ktort vedie vSeo-
becny alebo detsky lekar, uchovéva poskyto-
vatel 20 rokov po smrti osoby; ostatnu zdra-
votnt dokumentaciu 20 rokov od posledného
poskytnutia zdravotnej starostlivosti osobe. Za
zabezpecenie zdravotnej dokumentdcie zod-
poveda poskytovatel. Poskytovatel je povinny
ukladat a ochrarovat zdravotnd dokumentaciu
tak, aby nedoslo k jej poSkodeniu, strate, zni-
¢eniu alebo k zneuZitiu, a to aj po¢as jej ucho-
véavania po€as uz uvedenej 20-rocnej lehoty.

Vzhfadom na moznost slobodne si zvolif
lekara, zakon upravuje aj odovzdanie zdravot-
nej dokumentacie medzi lekarmi. Pri zmene
poskytovatela z dévodu odsttipenia od do-
hody o poskytovani vSeobecnej ambulantnej
starostlivosti je poskytovatel povinny preu-
kazatefne odovzdat zdravotnli dokumentaciu
alebo jej rovnopis do siedmich dni od jej vyZia-
dania novému poskytovatelovi, s ktorym osoba
uzatvorila dohodu o poskytovani véeobecnej
ambulantnej starostlivosti. Pri odovzdani zdra-
votnej dokumentacie nesmie dojst k jej posko-
deniu, zni¢eniu alebo zneuZitiu.

Zékon ¢&. 576/2004 Z. z obsahuje ustano-
venia, ktoré su pre poskytovatela potenciéine
likvidatné, lebo strati pristup ku zdravotnej
dokumentacii svojich pacientov. Pri doasnom
pozastaveni licencie na vykon samostatnej
zdravotnickej praxe a pri do¢asnom pozastave-
ni povolenia na prevédzkovanie zdravotnickeho
zariadenia je poskytovatel povinny bezodkladne
umoznif prevzatie zdravotnej dokumentacie do
Uschovy lekarovi prislusného samospravneho
kraja. Pri zru$eni licencie na vykon samostatnej
zdravotnickej praxe alebo povolenia na prevadz-
kovanie zdravotnickeho zariadenia je povinny
umoznit prevzatie zdravotnej dokumentacie ten,
komu sa licencia alebo povolenie zrusilo.

Obsah zdravotnej dokumentécie je dover-
ny. Iné osoby a subjekty ako zdravotnicky pra-
covnici sa mozu s Udajmi v zdravotnej doku-
mentécii oboznamovat iba zakonom uréenym
spbsobom - vo forme poskytnutia ddajov zo
zdravotnej dokumentdcie alebo vo forme spri-
stupnenia Udajov zo zdravotnej dokumentacie
nahliadnutim.

Autor sa vo svojom prispevku zaoberd
niektorymi praktickymi problémami suvisiaci-
mi so zdravotnou dokumentaciou

47. pediatrické dni

4/3/07 4.01:28 PM



suplement Pediatria pre prax.ind25 25

Ako to mam riesit?
Prdavne otdazky z pediatrickej
praxe

Simovicové K.3, Kovdé P.'2

' Ustav stidneho lekdrstva LF UK
Bratislava

2 Katedra trestného prdva

a kriminolégie, Pravnicka fakulta
Trnavskej Univerzity

3 Ambulancia praktického

lekdra pre deti a dorast,
Bratislava

Bratislava, 19. - 20. april 2007

KaZdodennd prax so sebou prinda po-
meme Casto sa opakujlce situacie. Tie majl
svoju faktickd i pravnu stranku. Pre lekdra, ktory
kaZdodenne naklada s hodnotou najcennejSou
— s [udskym Zivotom, niet doleZitejSej informéacie,
ako poznat svoje préva a povinnosti vyplyvajlice
z pravnych noriem. Kazdy poskytovatel zdravot-
nej starostlivosti — ¢i uz je nim lekar alebo zdra-
votnicke zariadenie — by sa vo vlastnom zaujme
mal oboznamit s prislugnymi pravnymi normami.
Nemozno sa totiz spoliehat na to, Ze vo vaésine
pripadov st pravne normy zhodné so zasadami
sluSnosti, moralkou i ostatnymi nepravnymi nor-

mativnymi systémami. Na tému znalosti prava
lekarmi ¢i posluchaémi mediciny existuje viacero
prac, ktoré dosli ku zhodnému a nelichotivému
zaveru. Tym bola alarmujica absencia zéklad-
ného pravneho vedomia u lekarov.

V tomto bloku sa vo forme moderovanej
diskusie autori budu vyjadrovat k niektorym
beznym i menej beznym situdciam, ktoré pri-
nasa prax.

Tento blok bude niest v duchu vety, ktory
sasnazim vétepovat véetkym svojim Studentov,
bez ohlladu na ich zameranie: Neexistuju hlipe
otazky, okrem tych ktoré neboli polozené...
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Vyziva

Syndrém neprospievajiceho
dojéata

Kovdcs L.
2. detska klinika LF UK a DFNsP,
Bratislava

Problémy vyvoja dojciat su jednou z naj-
vécsich vyziev ktorym Celia pediatri primarnej
starostlivosti. V¢asna diagnostika a liecha
tychto stavov je délezita pre redukciu ich ne-
Ziaducich dlhodobych nasledkov.

Neprospievanie (,failure to thrive®, FTT) sa
definuje ako nedostatoény hmotnostny priras-
tok ur€eny pomocou $tandardnej hmotnostnej
a rastovej krivky. U nas by sa mali pouzivat
Standardy telesnych proporcii, ktoré v roku
2004 publikoval Ustav verejného zdravotnictva
pre slovensku detsku populéciu.

FTT sa zvycajne urcuje podfa hmotnosti
dietata vzhfadom na jeho vek (> 5 percentil
na $tandardnej hmotnostnej krivke) alebo ak
rastova krivka diefafa prekrizuje dve hlavné
percentilové linie. K diagnostike prispieva,
ak je znizena hmotnost vzhfadom na vysku
resp. vyska vzhladom na vek dietata (> 10.
percentil).

PriCiny FTT sa tradi¢ne rozdeluju na orga-
nické alebo neorganické. To vSak klinicky zvy-
¢ajne nie je uzitocné, lebo problém je u vacsiny
pacientov komplexny s U¢astou viacerych pri-
¢in (napr. dieta moze mat medicinsky problém,
ktory zapricinuje tazkosti s kimenim a stresuje
rodinu, pritom aj samotny stres moZe poten-
covat problémy s kimenim a prehlbovat FTT).
UZito¢nejSim pristupom je klasifikacia priin
na zaklade patofyzioldgie FTT — neprimerany
kaloricky prijem, neprimerana absorpcia Zivin,
nadmerné energetické naroky na organizmus
alebo porucha utilizécie Zivin. Tato klasifika-
cia umoznuje logické usporiadanie mnozstva
stavov ktoré zapri¢ifiuju FTT resp. prispievaju
k jeho vzniku.

Prebiotika — imunitni systém
a zdravi

Krejsek J.

Univerzita Karlova v Praze, Lékarska
fakulta a Fakultni nemocnice, Hradec
Kralové

Individudini imunitni reaktivitou kazdého
jedince rozumime nastaveni specifické imuni-
ty, pfedevSim T lymfocytarni. Pro specifickou
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imunitu, na rozdil od pfirozené imunity, kterou
dédime jako vysoce rigidni slozku na$eho ge-
nomu, ziskdvame dédicné pouze jistou ,0sno-
vu“. S touto ,osnovou* kazdy jedinec naklada
jiz od embryonalniho vyvoje a v r(izné mite ji
ovliviiuje v pribéhu celého Zivota. Individudlni
imunitni reaktivita ma fyziologicky zajistit opti-
malni fungovani imunitni soustavy v zavislosti
na proménnych potfebach v riznych udobich
Zivota. Podle sou¢asnych néazor( je kliCovym
obdobim pro nastaveni imunitni reaktivity ob-
dobi tésné po narozeni, kojenecké a batoleci
obdobi vyvoje. V tomto obdobi vznikaji maxi-
malni pozadavky na nutricni zajisténi. Jakakoliv
porucha v kvantitativnim i kvalitativnim sloZeni
potravy se ireverzibilné negativné odrazi na
vyvoji €lovéka a ovlivni také negativné rozvoj
individudlni imunitni reaktivity.

Optimalni pro nastaveni individudini imu-
nitni reaktivity je dostate¢né dlouhé obdobi,
kdy jedinou slozkou potravy je matefské mié-
ko. Lidské mléko pokryva veskeré nutriéni
pozadavky vyvijejiciho se kojence. Jeho slo-
Zeni je v Case proménlivé a presné reflektuje
momentalni potfeby organismu. Svym sloze-
nim je matefské mléko mimofadné komplex-
ni. Zaji$fuje pro organismus veskeré Ziviny.
Obsahuje mnohé latky, které maji efektorové
(laktoferin) a modulaéni (cytokiny) Ucinky na
imunitni systém. Kromé téchto slozek ma-
tefského mléka, které plsobi pfimo na vyvije-
jici se organismus, obsahuje matefské miéko
také slozky, které plsobi zprostfedkované.

Nejvyznamnéjsi skupinou téchto latek jsou
sloZité oligosacharidy, které jsou souhrnné
oznacovany jako latky s prebiotickymi viastnost-
mi. Jejich podil v matefském mléce je pfekvapi-
vé vysoky. Dosahuje zhruba 20 g/l v kolostru.
Jejich mnoZstvi se postupné snizuje a zlistava
ve vysoké hodnoté okolo 12 g/l ve zralém ma-
tefském mléce. Tyto oligosacharidy nejsou me-
tabolicky vyuzitelné ¢lovékem. Slouzi v3ak jako
vyznamny substrat, ktery podporuje kolonizaci
a rlst fyziologické stfevni mikroflory, zviasté
jeji bifidogenni slozky. Snizeny podil bakterii
z rodu Bifidobacterium je u nekojenych déti
provazen zvySenym zastoupenim patogennich
¢i podminéné patogennich mikroorganismd,
napf. z rodu Clostridium nebo Staphylococcus.
Svym plsobenim na rozvoj pfirozené mikrofléry
moduluji prebiotické slozky matefského miéka
stfevni slizni¢ni imunitni systém. Napomahaji
tomu, aby ve stfevni sliznici byla na podnéty,
které nepfedstavuji nebezpecny vzor, indukova-
natolerance. S ohledem na provazanost slizni¢-
niho systému tréviciho traktu s jinymi slizni¢nimi
kompartmenty je ovliviiovana slizni¢ni imunita
jako celek. Jasné jsou i dopady na celkovou
imunitni reaktivitu jedince.

V experimentech na zvifecich modelech,
ale i v fadé klinickych studii, byl prokézan
pozitivni efekt latek s prebiotickymi vlast-
nostmi na optimalni rozvoj individualni imu-
nitni reaktivity. Je samoziejmé, Ze matefské
mléko, které je svym sloZenim unikatni a jeho
slozeni prodélava zmény v ¢ase, nemlze byt
piné nahrazeno Zadnymi umélymi preparaty.
V soucasnosti jsou vSak k dispozici urcité
typy prebiotickych oligosacharidd, které jsou
pfidavany do pfipravkd umélé mlécné vyzi-
vy. Tyto maji za kol nahradit d€inek prebio-
tickych oligosacharidd matefského mléka.
Jejich Uc¢inky se vSak lisi v zavislosti na slo-
Zeni a poméru jednotlivych fetézcl. Zdaleka
ne u vSech byly potvrzeny ucinky srovnatelné
s prebiotiky obsazenymi v matefském mléce.
Dobfe zdokumentované jsou U¢inky nedavno
patentované prebiotické smési s kratkymi fe-
tézci GOS (glakto-oligosacharidy s kratkym
fetézcem) a FOS (frukto-oligosacharidy
s dlouhym Fetézcem). Jejich smés, ktera op-
timalnim zpUsobem odrdzi situaci ve slozeni
téchto oligosacharidd v matefském miéce
(pomér 9 GOS : 1 FOS) je nyni dostupna pod
nazvem Immunofortis. Tato prebiotickd smés
se lis ve sloZeni a poméru jednotlivych oli-
gosacharidovych fetézcu od jinych prebiotic-
kych preparatd. Na rozdil od jinych pfipravki
byl u preparatu Immunofortis v klinickych
studiich prokézén pozitivni imunomodulaéni
Uc¢inek. Jednoznacné je zdokumentovano je-
ho pozitivni ptsobeni na rozvoj fyziologické
mikrofléry u kojencd, ktera se svym spektrem
pfiblizuje spektru mikroorganismi stfevni
mikroflory, detekované u plné kojenych déti.
V dUsledku toho dochazi k pozitivni modulaci
individualni imunitni reaktivity. Byla prokéza-
na ucinnost této prebiotické smési na inciden-
ci alergie zprostfedkované protilatkami IgE.
U déti se zvySenym rizikem rozvoje alergické
reaktivity doSlo k vyraznému sniZeni poméru
protilatek tfidy IgE a IgG,. To v disledku ved-
lo ke snizeni klinickych projevlii dermatitidy
zprostfedkované IgE protilatkami. Tvorba
specifickych protilatek jinych tfid nebyla pfi-
tom ovlivnéna. Byl prokdzan pozitivni efekt
podavani prebiotické smési Immunofortis na
frekvenci infektl hornich dychacich cest.

Lze uzavrit, ze z vysledkl studii na zvife-
cich modelech a pfedevsim z vysledkd Klinic-
kych studii je zfejmé, Ze nékteré prebiotické
smési pozitivné ovliviuji rozvoj individualni
imunitni reaktivity. Mechanismus u¢inku je mo-
dulace cileného osidlovani stfeva a modulace
pirozené mikrofléry traviciho traktu. Disledkem
je fyziologické vyzravani slizniéniho imunitniho
systému s pozitivnimi dopady na celkovou imu-
nitni reaktivitu. To se prokazatelné projevi zvy-
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Senou odolnosti déti vici infekcim a snizenim
rizika rozvoje imunopatologickych onemocnéni,
zvl&sté alergickych nemoci zprostfedkovanych
protiltkami tfidy IgE.

Nase skisenosti s poddvanim
semielementdrnej formuly
Neocate

Székyova D., Cierna l., Krajéirové M.
2. detska klinika LF UK a DFNsP,
Bratislava

Liecba alergie na bielkovinu kravského
mlieka spociva v eliminécii tohto alergénu zo
stravy dojcafa. Prejavy alergie u plne dojce-
nych deti sa rieSia vyliCenim antigénov zo
stravy matky. U deti na umelej vyZive sa v lie¢-
be pouZivaju preparaty s vysokym stupfiom
hydrolyzy, ktorych zvySkova antigenicita je
nizka. Odpordca sa podavanie hydrolyzatov
do 18 - 24 mesiacov veku. V pripade ak pre-
trvavaju priznaky alergie napriek podéavanému
mlieku s vysokym stupfiom hydrolyzy, pripad-
ne mé diefa zavaznu reakciu na bielkovinu
kravského mlieka je vhodnejSie indikovaf pri-
pravok na baze aminokyselin, ktory neobsa-
huje ani stopové mnoZstvo B-laktoglobulinu.
Indikdciou na podanie pripravku na baze ami-
nokyselin su zavazné priznaky alergie na biel-
kovinu kravského mlieka: gastrointestindlne
prejavy (proteinova enteropatia, enteroragia
s poklesom hemoglobinu, vracanie a enteritida
s retarddciou rastu, neustupujlca ezofagitida,
alergickd eozinofilnd gastroenteropatia), koz-
né (atopicka dermatitida s hypoproteinémiou,
urtikaria), respira¢né (recidivujuca bronchidlna
obstrukcia, edém laryngu), celkové (anafylak-
toidna reakcia). Mnohé Sttdie potvrdzuju lepSie
ovplyvnenie hmotnosti a rastovej krivky u deti
zivenych pripravkom na béze aminokyselin.

Na Slovensku bola v rokoch 2005 — 2006
uskutoénend klinicka Studia u deti so zavaznou

Preco sledovat deti narodené
s nizkou porodnou vdhou
a dizkou

Pribilincova Z.
2. detska klinika LF UK a DFNsP,
Bratislava

Novorodenec maly k svojmu gestaénému
veku (SGA = small for gestational age) je de-
finovany pérodnou dizkou a/alebo pérodnou
hmotnostou nizkou k svojmu gestaénému veku.
Podra celoeurdpskych ddajov sa rodi 2 - 5 %
novorodencov s SGA. Pri¢iny moZzu byt: fetélne

Bratislava, 19. - 20. april 2007

formou alergie na bielkovinu kravského mlie-
ka. Do $tudie bolo zaradenych 29 deti vo veku
1-18 mesiacov. V skupine deti Zivenych amino-
kyselinovym preparatom bol pozorovany rych-
lejSi Ustup Klinickych priznakov ako aj zlepSenie
laboratérmych parametrov oproti skupine Zivenej
extenzivnym hydrolyzatom. NaSe skudsenosti
s pouzivanim pripravku Neocate poukazuju na
vyborny efekt v lieCbe na alergiu na bielkovinu
kravského mlieka v pripadoch nereagujtcich na
preparét s vysokym stupfiom hydrolyzy. Okrem
uvedenej indikacie sme s dobrym efektom po-
uzili aminokyselinovd formulu aj u pacientov,
uktorych nebola potvrdena alergia na bielkovinu
kravského mlieka, ale z inych dovodov netolero-
valiinii mlie¢nu formulu (tazky stupen hypotrofie
u dojCiat - 2 deti, nezvladnuta refluxova choroba
— 2 pacienti, deti po rozsiahlych chirurgickych
zékrokoch so syndrémom krétkeho ¢reva — 3
pacienti, 1 dojca s tazkym fistulujicim priebe-
hom Crohnovej choroby a 1 dojéa so zavaznou
enteroragiou v ramci CMV infekcie).

Klaudia koneéne prestala
vracat!

Cierna I, Székyova D.!, Téthova E.',
Skubdk M.?%, Trnka J.3
1 2. detska klinika LF UK a DFNsP,
Bratislava
2 Rddiodiagnostické oddelenie
DFNsP, Bratislava
3 Klinika detskej chirurgie LF UK
a DFNsP, Bratislava

Kazuistika: U 12-ro¢ného dievcata
s detskou mozgovou obrnou s dobrym men-
talnym vyvojom sa zacali objavovaf epizody
profizneho vracania. Pacientka bola pre
ataky opakovaného vracania hospitalizovana
na nasej klinike, kde v ramci diferencidlnej
diagnostiky vracania sme realizovali aj CT
a MRI vySetrenia mozgu, ktoré odhalili nélez
arachnoidalnej cysty v zadnej jame. Po neu-

(chromozémové abnormity, vrodené anomdlie,
metabolické choroby), maternalne (chronické
cievne ochorenia, hypoxémia matky, infekcie,
fajCenie, podvyziva, lieky, drogy. Placentarne
(insuficiencia, poruchy cievneho zésobenia),
demografické faktory (vek matky < 16 alebo
> 35 rokov, vySka a etnikum oboch rodicov,
viacnasobna gravidita, asistovana reprodukcia
a anamnéza SGA).

Deti s SGA mavaju svalovd hypotrofiu,
niekedy aj hypotonus, poruchy motility GIT-u
s odmietanim potravy, mézu maf modré sklé-
ry, pomalie u nich progreduje psychomo-
toricky vyvoj. Castej$ie sa u nich vyskytuje

rochirurgickom zékroku — extirpacii cysty sa
prechodne stav pacientky zlepsil, neskér sa
véak znovu zadali objavovat epizddy Upor-
ného vracania. Vzhfadom na predchadzajuci
nalez arachnoiddlnej cysty sme u pacient-
ky opakovali CT vySetrenie mozgu, ktoré
nepoukdzalo na progresiu nalezu. Napriek
predchadzajicemu predpokladu centralneho
pdvodu vracania sa tato priCina nepotvrdila.
V ramci doplnenia vySetreni a diferencidl-
nej diagnostiky vracania sme u pacientky
indikovali opakované ultrasonografické vy-
Setrenie so zameranim na hornt cast cre-
va a odstupy arteria mesenterica superior.
Ultrasonografickym vySetrenim sa zistila
mengia aortomezentericka vzdialenost, bol
pozorovany masivny duodenogastricky reflux
po vypiti tekutiny a priestrannejSie D2 a D3
¢asti duodena. Vzhfadom na uvedeny nélez
bolo vyslovené podozrenie na syndrém hor-
nej mezenterickej artérie (SMA syndrém). CT
vySetrenie hornej Casti traviaceho traktu po-
tvrdilo obraz aortomezenterialnej kompresie
duodena. Indikovali sme chirurgicky zakrok,
po duodeno-jejunoanastomdze je pacientka
bez tazkosti, prestala vracat.

Diskusia: SMA syndrém je charakterizo-
vany kompresiou tranzverzalnej ¢asti dvanast-
nika hornou mezenterickou artériou. A. me-
senterica superior za fyziologickych okolnosti
odstupuje z brusnej aorty v 45° uhle. V uritych
pripadoch (pokles telesnej hmotnosti, Ubytok
mezenteridlneho tuku, visceroptéza, rychly
rast u adolescentov, anatomické abnormality
Treitzovho vézu, deformity chrbtice...) je uhol
odstupu artérie mensi (6° — 16°), ¢o mdze
sposobit uvedené stlacanie dvanastnika az
jeho obstrukciu. SMA sa manifestuje bolestou
brucha v epigastriu a opakovanym vracanim.
Diagnéza sa stanovi pomocou zobrazovacich
vySetrovacich metéd (USG, CT). Liecba je chi-
rurgickd, duodenojejunoanastoméza je nutna
v 90 % pripadov.

porucha pozornosti (ADHD) alebo $pecifické
poruchy ucenia. V tejto skupine deti sa pozo-
ruje oneskorenie kostného veku, ale v puber-
te, ktora nastupuje v¢éasSie sa urychli kostny
vek a tento proces sa podiefa na findlne niz-
Sej vyske.

10 % deti s SGA nedobehne rastovy de-
ficit do 2. roka zivota. Tato podskupina nedo-
siahne konecnu prediktivnu vysku. Postupne
sa u nich vyvija vysSie riziko rozvoja hyperten-
zie, diabetes mellitus typ 2 a hyperlipidémie.
Spolu s redukciou intelektualnej a psychoso-
cialnej kapacity vedu tieto faktory k zniZeniu
kvality zdravia a Zivota.
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V tejto podskupine deti s SGA sa doka-
zali rozne poruchy osi hypotalamus-hypofyza-
rastovy hormén (RH) - rastové faktory a ich
vazbové proteiny. Za posledné 2 desafrocia
sa potvrdil priaznivy efekt liecby RH na vietky
vy$Sie uvedené priznaky deti s SGA.

Od roku 2004 je v EU a od roku 2007 aj
na Slovensku indikovana lie¢ba RH u pacien-
tov s SGA, ktori spifiaju nasledovné kritéria:
porodnd dizka a/alebo hmotnost pod 2 SD
vzhladom ku gesta¢nému veku, do 3. roku

28 / PEDIATRIA PRE PRAX

Zivota poklesli na < - 2,6 SDS vysky, nemaju
iné stavy redukujlce rast: coeliakiu, chronické
zapalové ochorenia, anémie, vrodené chyby
srdca, lie¢bu kortikoidmi, iné endokrinopatie.

LieCba rekombinantnym RH sa zaéina
po 4. roku Zivota a nemé zmysel podavat ju
v puberte.

Terapia RH u pacientov s SGA upravuje
deficit konecnej vysky, tlak krvi, nedochadza
k poruche glukdzovej tolerancie pri reverzibil-
nom vystupe hladin inzulinu, zlepSuje sa lipi-

dové spektrum, zvySuje sa prijem potravy, BMI
sa zvySuje, ale v prospech svalového tkaniva,
zlepSuje sa 1Q a psychosocialna adaptacia.
Predpokladad sa zniZenie rizika srdcovociev-
nych chordb a osteopordzy v dospelosti.

Liecbu RH u SGA ukoncujeme, ak pacient
nema dostato¢nu odpoved na liecbu, uzavreté
epifyzarne Strbiny alebo dosiahne geneticky
podmienent vysku. Liecba RH u pacientov
s SGA je U¢inna a bezpecna, ak sa dodrZiavaju
stanovené kritéria.
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