Nemoci zlu¢niku a pankreatu u déti

Nemoci zlucniku a zlucovych cest

= anomalie zlu¢niku - provézeji atrézii zlu¢ovych cest nebo cystickou fibrézu
akutni hydrops Zluéniku - v pr@ibéhu systémovych infekci, sepsi nebo Kawasakiho choroby
= projevy - vysoké horecky, ikterus, vice hmatny zlu¢nik
= |éCba - konzervativni, chirurgie je indikovana jen pfi gangréné Zlu¢niku
cholecystitida - G+ (streptokoky) ale i G- bakterie (salmonely, shigely), paraziti (ascaris, giardia)
= nékdy je jako komplikace periarteriitis nodosa a jinych vaskulitid nebo u Kawasakiho choroby
= piip. také pfi Wilsonové chorobé
= terapie - ATB, dobrd hydratace
cholelitiaza - u déti je pomérné vzacna
= hlavné u obéznich dévcat v puberté nebo pri opakovanych hemolyzach (pigmentové kaménky) - u nas
nejcastéji po sférocytdze, u ¢ernochl po srpkové anémii)
= mlze byt iu CF, Wilsona, vrozenych anomalii Zlu¢. cest, pri deficitu IgA
= klinicky obraz - nauzea, zvraceni, zloutenka, horecky, ¢asto kolikovité bolesti v briSe s vyzarovanim
dozadu a pod pravou lopatku nebo az pod pravé rameno
= terapie - chirurgickd, pfi kolice - dobre hydratovat, zavést prisnou dietu a dat kratkodobé spazmolytika
resp. analgetika (Algifen)

Extrahepatalni atrézie zlucovych cest

= chybéni extrahepatélnich Zlu¢ovodd

= vyskyt - 1:14 000 porod@

= predpoklddd se, ze jde o nasledek sklerotizujiciho zanétlivého procesu, ktery zacne fetalné, pfi porodu nebo
bezprostfedné po ném, etiologie nezndma

= novorozenci se obvykle narodi z normalniho téhotenstvi a bezprostredné po porodu jsou v poradku

= atrézie se projevi ve véku nékolika dni, max. tydnd - cholestatickym syndromem, tj. protrahovana
Zloutenka se zménou barvy moci (tmavd) a stolice (svétla, acholickd)

= dUlezitd je perkutdnni jaterni biopsie, ale neexistuji typické histologické nalezy, které by to odlisily od jiného
jaterniho onemocnéni

= neprlchodnost cest mdzeme ovéfrit izotopové nebo pomoci ERCP

= chirurgie - u v$ech kojencd, u kterych jsme vyloudili jiné jaterni choroby

= nejCastéji se pouziva hepatoportoenteroanastomaéza (Kasaiova operace) - vytvari se komunikace
mezi porta hepatis a stfevem

Nemoci pankreatu

= nejcastéjSi chorobou pankreatu u déti je cysticka fibréza
[ Podrobnéjsi informace naleznete na strance Cysticka fibroza.

= ostatni jsou vcelku vzacné
= diagndza - vysetreni pankreatické sekrece - odbér duodenaini stavy po stimulaci sekrece (naroc¢né a
zatézujici)
m screeningovy test na poruchu sekrece pankreatické lipazy - vysetreni tukovych kapicek ve stolici
= PABA test - podavame peptid, ze kterého chymotrypsin odstépuje PABA (kys. paraaminobenzoova) - ta
se vstrebd a vylucuje se moci

Vrozené anomalie pankreatu

= pancreas anulare
= vznikd neulplnou rotaci ventrdlni ¢asti, pankreas se toci kolem duodena a jejuna a déla typicky obraz
vrozené obstrukce GIT
= Castéjsi u Downova syndromu
= priznaky - viz stendzy
= pancreas divisum
= patfi k nej¢astéjSim anomalii GIT, u vétsiny ale déla jen minimalni
problémy nebo se zjisti ndhodné
= vyskyt se odhaduje na 10 % populace
= vysledkem poruchy je to, ze ¢ast pankreatu (kauda, korpus a ¢ast
hlavy) nevylucuje sekret do ductus Wirsungi, ale vyprazdriuje se
samostatné pres ductus Santorini
= predni ¢ast mlze byt pritom stlacovana a mdze vzniknout
chronickd pankreatitida
= ektopicka tkan pankreatu
= mUze byt lokalizovana v tenkém strevé nebo v zaludku, obvykle
necini problémy

pancreas divisum
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= obcas mize udélat krvaceni, ¢aste¢nou obstrukci nebo vedouci bod intususcepce (tzn. zasunuti ¢asti
stfeva do sousedni ¢asti stfeva)

Vrozené poruchy exkrecni funkce pankreatu

= jzolované deficity pankreatickych enzym( - zfidkavé
= Johanson-Blizzadriv syndrom - vrozena insuficience pankreatu, hluchota, mikrocefalie, defekty kize na
lebce, hypotyredza, nanizmus a aplazie nosnich kridel
= Schwachmantv-Diamondtiv syndrom - z vrozenych poruch sekrece je nej¢astéjsi
= AR, vyskyt 1:20 000, tkan pankreatu je infiltrovana tukem
= klinicky obraz - vyrazny malabsorp¢ni syndrom, retardace rdstu a vyvoje
= pripomina CF ale bez néalezu chloridd v potu, byva vice pridruzenych VvV
= neutropénie (neutrofily vykazuji ztrdtu chemotaxe), zfetelnd metafyzalni dysplazie —» porucha rlstu
= porucha rlstu pretrvava i pfi substituci pankr. enzyma (na rozdil od CF)
= neutrofilie je cyklickd, vede k ¢astym bakteridlnim infekcim a neztidka k sepsim s letalnim pribéhem
= diagndza - z klinického obrazu malabsorpce, zmén kostry, poruchy sekrece pankreatu, norm.
koncentrace Cl v potu, ze zném v KO
= na CT je hypodenzni pankreas
= terapie - substituce enzymd, dlslednd a vc¢asné 1écba bakt. infekci, na neutropénii - G-CSF
= progndéza - zdvazna

Akutni pankreatitida

2 Podrobnéjsi informace naleznete na strance Akutni pankreatitida.

= mUze provazet nebo komplikovat mnoho celkovych chorob détského véku
= etiologie: z infekci - virus parotitidy, VHA, coxsackie, pankreas je také citlivy v@¢i mnohym toxinGim a l1ékim
= u adolescentl mdze nastat po alkoholu a drogach, u vsech déti po nékterych imunosupresivech i
antimikrobialnich lécich (tetracykliny, sulfonamidy), diureticich, antiepileptikach, preparatech Au
= obcas se objevi pfi vrozené chybé Zlucovych cest a pankreatu, pfi CF, Reyové syndromu a MODS
= ze systémovych chorob - nejéastéji pfi - CF, DM, difizni poruchy pojiva, HUS, Reydv sy, Kawasaki
= pri¢inou mze byt i trauma a obstrukce vyvodu zluc¢ovych cest
= patogeneze: predpoklada se vliv ucpani vyvodl zanétem, ktery vyvolad dany etiologicky cinitel, po ucpani
nasleduje aktivace enzymU a Unik do stromatu - nejddlezitéjsi je aktivace trypsinu a chymotrypsinu
= autoaktivaci ridi enterokinaza, regurgitace zluce, aktivace IC mechanism@ pri poskozeni bb.
= staza destruuje inhibitory protedz, které jinak brani aktivaci v pankreatu
= dochdzi ke tvorbé nekréz s kalcifikacemi a zmydelnénim, penetrace procesu do okoli
= pri velmi tézkém pribéhu hrozi cirkula¢ni Sok a ARDS
= klinicky obraz: Casto probihd hodné akutné, az pod obrazem NPB
= dité vypadéd tézce nemocné
= ndhle vznikla bolest v epigastriu, pacient ji lokalizuje v hloubce, jako vrtavou, prakticky trvalou bolest,
vyzaruje do zad (pfi postizeni kaudy mlze vyzarovat do levého ramene s drazdénim branice)
= zvraceni, horecka, tachykardie, tachypnoe, poti se a ma hypotenzi se sklonem ke kolapsu
= bolest je mimoradné intenzivni, dité zaujme skré¢enou polohu, koncetiny pfitahuje k bfichu, lezi obvykle
na boku, brani se jakékoli zméné polohy a jakémukoli vySetrovani
= bricho je na pohmat tvrdé, rozsirené, vyklenuté nad Uroven hrudniku, nékdy se da v hloubce levého
epigastria vyhmatat rezistence
= bolest se zhorSuje, peristaltika je oslabena nebo chybi
= 7 ukladdani soli mize vzniknout hypokalcémie s naslednou latentni ¢i manifestni tetanii
= nejzavaznéjsi forma - akutni hemoragicka pankreatitida - v détském véku je vzacna, mize byt u
adolescentd po drogovém ¢i alkoholickém excesu, vznika ikterus, ascites, Sok, akutni rendlni insuff., DIC,
krvéceni z GIT, respira¢ni poruchy
= laboratof: zvraceni vede k dehydrataci, hyponatrémii, hypochlorémii a depleci kalia, charakteriskticka je
hypokalcémie
= v séru a v moci stoupd béhem 2-12 h hodnota amyldz (za 24-48 h klesd) - prevaha pankreatickych
izoenzymu
= stoupaji v séru lipazy - pri trojndsobném zvyseni je to hodnota specifi¢téjsi a senzitivnéjsi nez amylazy
= stoupaji ALT, AST, LDH
= je leukocytéza a hyperglykémie
= diagndéza: opérnym bodem je hyperamylazémie
= zobrazovaci metody - zvlast cenné - nejvic Gdajd poskytne sono bricha a CT - zvétseni slinivky,
hypoechogenni edematdzni pankreas, pritomnost pseudocyst vyplnénych tekutinou ¢i krvi, ¢asto je
dilatace duktu, nékdy az hnisavé abscesy
= rtg - nespecifické nalezy - elevace levé brani¢ni klenby, maly pleurdlni vypotek vlevo, mensi infiltraty v
bazi plic nebo plicni atelektazy
= rozSifené colon transverzum, kalcifikace ve slinivce
= ERCP pri recidivujicich pankreatitidach
= dif. dg: jiné pri¢iny bolesti - apendicitida, pepticky vied, stfevni obstrukce, cholecystitida
= jiné priciny zvySenych amyldz - choroby parotis (pfiusnice, EBV, CMV, HIV, sialoadenitida), poruchy prijmu
potravy (anorexie, bulimie)
= | pfijinych NPB, chorobach zlu¢ovych cest, nékterych systémovych stavech (popaleniny, Grazy
hlavy, renalni insuficience, MAc, rejekce transplantatu)
= akutni pankreatitida si vyzaduje opakované chirurgické konzilium a Gzkou spolupréci s détskym
chirurgem
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= terapie: specifickd terapie neexistuje

symtomaticka: rehydratace, tlumeni bolesti, tlumeni pankreatické sekrece a prevence a léc¢ba komplikaci
hospitalizujeme na JIP a trvale monitorujeme vnitrni prostredi

tlumeni bolesti - jsou kontraindikovany opiaty, nebot zvysuji tonus Oddiho svérace, nejvic pouzivame
tramadol

ditéti prerusime peroralni prisun ¢ehokoli (tim snizime sekreci)

dbdme na dostatecnou rehydrataci (monitorujeme CVP), dle akutnich zmén upravujeme vnitfni prostredi
neustdle odsdvame zaludecni a duodendlni obsah sondou

= prognéza akutni hemoragicka p. ma stale az 50% mortalitu

vé&zné prognostické ukazatele - vysoké leukocytéza (nad 16.109/1), neimérna glykémie, vysoka hodnota
LDH a aminotransferaz, hypoklacémie pod 2 mmol/l, hypoxie a resp. insuficience
akutni bez hemoragie se obvykle upravi pri konzervativni [é¢bé v pr@ibéhu 2-4 dnd, ale rekonvalescence

je dlouha (0,5-2 roky dodrzovat prisnou dietu)

Chronicka pankreatitida

2 Podrobnéjsi informace naleznete na strance Chronicka pankreatitida.

= vznikd nejcastéji na genetickém podkladé - jako familiarni chronicka pankreatitida

etiologie: AD, penetrace je vysokd (postihne vSechny potomky s defektnim genem)

ale expresivita (stupen postizeni) je velmi rliznoroda
kromé toho se mlze chronicka relapsujici pankreatitida vyskytovat i u jinych chorob - u dédi¢né
hyperlipidémie I., IV. a V., pfi CF, hyperparathyredze nebo jako nasledek anomalii slinivky

= klinicky obraz: na zacatku jsou priznaky mirné, ¢asto jen dyspepsie
= casto zacinaji na poc¢atku skolni dochazky a dévaji se do souvislosti se zménou stravovani (Skolni jidelna)

probiha formou kratkodobych, nékolikahodinovych zachvat(

zachvaty se stavaji tézsimi

postupné vznikne chronickéa insuficience pankreatu - trpi traveni tukd - prvni steatorea, pak obraz
malabsorpéniho sy

= diagndza: peclivd RA

pfi zachvatu mlzeme zjistit biochemické zmény pankreatitidy
mimo zachvaty mlzeme zjistit kalcifikace pankreatu a vyvoj pseudocyst

= dif. dg: musime stanovit chloridy v potu, vysetfit sérové lipoproteiny (vyloucit hyperlipoproteinémie),
koncentrace Ca a P, prip. testy na hyperparathyredzu, vySetrfime stolici na vajicka ascaris

= terapie: substituce enzymd, dietni opatreni (zdkaz alkoholu a toxin{, dostateény prisun bilkovin, omezeni
tukd na 35 % E prijmu, omezeni jednoduchych sachridd, preference vldkniny (pokud pankreas tplné
neselhava), jist ¢astéji mensi davky
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