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2. CAST



Onemocneéni dychaciho systému



- Onemocnéni DC je jednou z nejcastejsich pricin onemocnéni déeti kazdého veku

- Cim je dité& mensi, tim je pravdépodobné&jsi alterace celkového stavu a stav je
akutnéjsi (-> pro mozny rychly rozvoj dusnosti a obstrukce DC)

- Dechova frekvence a celkovy dechovy vzorec je primo zavisly na véku ditéte



Pohledem hodnotime:
barvu kuze (cyanosal),
pritomnost palickovitych prstu (chronické onem. DC, kardiovaskul. syst.),

dechovy vzorec a jeho poruchy
(napr. tachypnoe, dyspnoe, apnoe, hyperpnoe, Biotovo dychani atd.),
dyspnoe v inspiriu - onemocnéni hornich DC
dyspnoe v exspiriu - onemocnéni dolnich DC

dyspnoe v inspiriu i exspiriu = onemocneéni trachey

tvar hrudniku (astenicky, ptaci pfi rachitide, atd.)



Pohmatem hodnotime:
hrudni chvéni k zhodnoceni vzdusnosti plicni tkané (pri pohrudni¢nim vypotku)
traskani v podkozi — pri podkoznim emfyzému

velikost krénich uzlin v ¢ase (pri Castych zanétech DC, pfi lymfomu atd.)

Poklepem hodnotime:
nelze u novorozencu a kojencl
charakter zvuku pri poklepu nad jednotlivymi ¢astmi plic
- fyziologicky nad zdravou plici je PLNY

- patologicky ZVUCNY, BUBINKOVY — napf nad pneumotoraxem
ZTEMNELY — nad fibrotickou plicni tkani
TEMNY, ZKRACENY — pfi pneumonii, atelektaze atd



Poslechem hodnotime:

distancni fenomény (stridor, kasel, grunting)
STRIDOR

inspiracni (pfi nadechu) — pro zuzeni hornich DC (obstruktivni laryngitida, epiglotitida, ...)
expiracni (pri vydechu) — pro zuzeni dolnich DC (aspirace ciziho télesa, asthma bronchiale, akutni bronchitis)

inspiracné-expiraCni — pri utlaku trachey abnormalni cévou (VVV — tracheomalacie)

KASEL
suchy (bez expektorace) x vlhky (s expektoraci) trvaly x zachvatovity
GRUNTING (narikavy vydech) - u nezralych novorozencl se syndromem dechové tisné

posouzeni hlasu

chrapot az ztrata hlasu (laryngitis) X zastreny, huhniavy hlas (epiglottitis)
pomer expiria a inspiria

zkraceny pomér - Restrikcni postizeni plic pri Plicni fibroze

prodlouzeny pomér — obstrukcni postizeni plic pri Asthma bronchiale



hlavni dychaci selesty
- fyziologicky puerilni a sklipkové dychani
- patologicky zostrené (pri vypotku, srustech,...)
oslabené (pri pohrudni¢nim vypotku, pneumotoraxu, atelektaze)
(fyziologicky nad tracheou,
patologicky nad infiltrovanou plicni tkani, ...)

vedlejsi dychaci selesty:
vlhké chropy — vznikaji v bronsich (pri bronchitidée)
chrupky (trdskani) a krepitus — v plicnich sklipcich (pfi pneumonii)
piskoty a vrzoty (pri obstrukci dolnich DC)



Fyziologické hodnoty dechové frekvence u déti

Novorozenec 40-60/min
do 1 roku 30-40/min
1 — 2 roky 25-30/min
2-5let 20-25/min
5—-12 let 20-25/min

nad 12 let 15-20/min



Onemocnéni Onemocnheéeni
HORNICH CEST DOLNICH CEST
DYCHACICH DYCHACICH

Vrozené
vyvojove vady
dychaciho
systému




Vybrané vrozené vyvojové vady dychaciho systému
*Atrezie choan

*Kongenitalni laryngotracheomalacie
- nejCastejsi malformace hrtanu, 2x castéji chlapci

- patogeneze: opozdéné/snizené ukladani vapniku do skeletu hrtanu

- projev: na poloze zavisly inspiracni stridor (pfipomina chrapani Ci vyskot)
- zlepsuje se v poloze na brise,
- zvyraznuje se pri infektu HCD (pfi otoku a zdureni sliznic)

- ve vétsSiné pripadu do 1 roka véku dojde ke spontanni stabilizaci, priznaky mizi

*Kongenitalni stenozy trachey a broncht
- Casto zpuUsobeno tlakem z okoli (nejCastéji cévni anomalii) a ten zuzuje
tracheu a bronchus

- pfiznak: inspiracni sridor -> cyanoza -> pro dusnost obtize pfi sani mléka ->

neprospivani



Vybrana onemocnéni v oblasti HORNICH cest dychacich

Akutni rhinopharyngitida
- etio: viry, bakterie
Ipozor- nejcastéji se jednd o primarni virovou infekci
s tendenci k sekunddrni superinfekci bakterialniho ptvodu!
- priznaky: celkova slabost, Unava, nechutenstuvi, rhinitida

rozvoj rymy + kasle + chrapotu

I u déti s primarnim chronickym respir. onem. moznost

zhorseni dechovych funkci !
Sinusitida
- akutni Ci chronicka infekce, postihuje vedlejsi nosni dutiny

- etio: bakterie (strepotokok, stafylokok, anaeroby)
- priznaky: kasel, hnisava ryma, horecka

bolesti hlavy zejména pri zmeéneé polohy



Tonsilitida (Angina tonsillaris) = infekce patrovych mandii
- nejcastéjsi typy:
*Kataralni: - vyskyt samostatné jako prvni faze lakunarni anginy nebo casto je soucasti chripkovych onemocnéni
- projev: zarudnuti a otok tonsil, faryngitida, bez pritomnych cepu
*Lakunarni: - etiologie: Streptococcus pyogenes (beta hemolyticky)

- projev: rudé a zdurené tonsily s hnisavymi povlaky a Cepy, febrilie, bolest v krku, zvracenir =
- nejcastéjsi forma, zejména u skolnich déti a adolescentd, ¢asto recidivuje !iw» |
*Spalova: - akutni tonsilitida zpUsobena patogenem Streptococcus pyogenes, ktery uvoliuje toxin do krve
odpovédny za pridatné kozni symptomy
- objevuje se zejména v epidemiich v détskych kolektivech (4 — 12 let)

- klinicky: kataralni i lakunarni angina provazena malinovym jazykem, erytéme

ne
Szt
exantémem po téle (hrudnik, podbfisek, vnitrni strana koncetin) B - o
*Herpangina: - etiologie: viry Coxackie sk. B a ECHO viry |
- Casto u predskolnich a Skolnich déti, v letnim obdobi

- projev: - hrdlo, mandle, patrové oblouky posety 1-2 mm velkymi |
papulami Ci bolestivymi puchyfky s rudym lemem, béhem

2 dnu se méni v kruhovité ulcerace;
- febrilie, nechutenstvi, cefalea, zvraceni, abdominalgie



Akutni zanét stredniho ucha (otitis media acuta=OMA)

- zanét vétsSinou vznika sifrenim infekce pres Eustachovu trubici do stredniho ucha

B .

- jedno z nejcastéjsich onemocnéni batolat a predskolakd
- etio: streptokoky, Haemophilus infl., stafylokoky, pneumokoky
- klinicky: silna bolest zaniceného ucha zpravidla se objevi v noci,

dité je velmi neklidné, nespi, place, je febrilni

Banalni infekt hornich cest dychacich
- akutni infekce, postihuje nos + nosohltan + hrtan

- etio: zejména viry (para/influenzy, rhinoviry, adenoviry, RS viry)

- priznaky: ryma, kasel, horecka, chrapot



Subgloticka laryngitida a akutni epiglotitida
- nutno rozliSovat pro rozdilnost akutnosti obou onemocnéni
- raritni vyskyt akutni epiglotitidy je z divodu plosSného ockovani proti patogenu Haemophilus influenzae
- u akutni epiglotitidy je dité napadné klidné, sedi v predklonu, nemuze polykat sliny, proto mu vytékaji z st

- u subglotické laryngitidy je dité velmi neklidné, silné stékavé kasle, pri dychani studeného vzduchu kasel mizi

_ Subgloticka laryngitida Akutni epiglotitida

zanét subglot. prostoru zanét epiglotis
Vék, cetnost casté, mezi 1 — 3 roky Vzacné, mezi 2 — 6. rokem
etiologie viry (RS, adeno, parainflu.) Haemophilus influenzae typ b
teplota spiSe do 38°C febrilie
hlas chraptivy huhriavy
kasel Stékavy, inspir. stridor ne
Porucha polykani neni znacna, vytékani slin z DU
pribéh subakutni velmi akutni

chovani ditéte Velmi rozrusené, plactivé Velmi klidné, sedi v predklonu



Vybrana onemocnéni v oblasti DOLNICH cest dychacich
Akutni bronchitida

= akutni infekéni onemocnéni vétsich a strednich broncht se zdnétem sliznice, tvorbou hlenu a

Zanét prudusky
s hlenem

Normaini praduska

drazdéni ke kasli

- vyskyt zejména u kojencu a batolat

- etiologie: vétSinou virova (adeno, RS, parainfluenza) |

méné Casto bakterialni (S.pneumonie, H.infl., Chlamyaépneum, I\;Igl‘éoplasma, ...)
- klinicky: pozvolny zacdatek jako infekce hornich DC (kasel suchy, ryma, subfebrilie)
-> febrilie a vlhky kasel

Akutni bronchiolitida = akutni infekéni onemocnéni dolnich tsekd DC, zejména malych broncht a bronchiold
- vyskyt zejmena u deti do 2 let, nejcasteji mezi lednem a dubnem
- etiologie: viry (adeno, RS, parinfl., influenza, rino) =
- klinicky: zpocatku kasel, ryma a febrilie -> progredujici tachypnoe
-> generalizovana obstrukce s rychlym vyvojem akutni dechové

insuficience a centralni cyandza
!l zvysené riziko vyskytu u nedonosSenych déti, déti s vrozenou vyvojovou vadou DC/srdce/CNS !!
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Vybrana onemocnéni plic a pleury

Pneumonie = zanét plicni tkané
- etiologie: chemicka Ci fyzikalni noxa, alergicky podnét

autoimunitni proces
infekce (typ puvodce zavisi na véku, Str.pneumoniae, adeno/RS viry, chlamydie, mycoplasma)

- klinicky: novorozenci, kojenci — kasel, odmitani potravy, termolabilita
starSi déti — kasel, febrilie, tachy/dyspnoe, cyandza, zatahovani mékkych ¢asti hrudniku, bolest bficha

Pleuritida
= zanét pleuralnich list( ¢asto doprovazi pneumonii

- etiologie: Staph. aureus, Haemoph. infl., Streptococcus pneumoniae
- klinicky: zejména bolest na hrudi zesilujici pri kasli a nadechu, obecné zavisla na dychani

Pneumothorax
= pfitomnost vzduchu v pleuralni dutiné, coz zpUsobi kolaps plic

- etiologie: u nedonosenych novorozencl pro nerovnomérné rozvinuti plic pfi jejich hyperinflaci



Pneumothorax

= pfitomnost vzduchu v pleuralni dutiné, coz zpUsobi kolaps plic

- etiologie: u nedonosenych novorozencu pro nerovnomeérné rozvinuti plic pfi jejich hyperinflaci
u batolat a predskolakt pri urputném kasli pro bronchitidu/asthma/pneumonii
Skolaci a adolescenti idiopaticky

- klinicky: bolest na hrudi a oslabené dychani, dyspnoe

Ar m piaral wpace rcrsessng
el anato W ecese



Vybrand CHRONICKA onemocnéni dychaciho systému

*Cysticka fibroza

= multisystémoveé geneticky podminéné onems
(defektni CFTR gen kddujici chloridovy kanal)Lungsbmllgk stxbckyt)
mucus buldup, bacteria /"I

- incidence 1:2500
Klinicky obraz:

- zavisi na veku, kdy se tato nemoc projevi
- postizeni jednotlivych organovych systému:
DS: pneumonie, bronchiolitida, atelektazy ...
GIT: postizeni pankreatu!, diabetes melitus ,wstines:
syndrom distalni intestinalni obstrukce .
azoospermie, kardiomyopatie, ...
autoimunitni onemocneéni, ...

o Organs affected
by cystic fibrosis

Sinuses: (( W
sinusitis (mlechon)ﬁ\ -

infection, and
widened airways

Skin: sweat
glands produce \
salty sweal. —— |

Liver: blocked
biliary ducts

Pancreas:
blocked
pancreatic ducts

cannot fully
ghsorb nutrients

)

Reproductive
organs:

(male and female)
complications

0

Normal airway Airway lined

Airway wall with a thin layer
of mucus

.
(Ainway in S
crogs-section)

Airway with  Thick, sticky §
cystic fibrosis mucus blocks

N‘”ay Widened airway
NG \/7'5:?'" mucus

Bacterial |
infection




*Primarni ciliarni dyskineze
- autozomalneé recesivni dédicné onemocneéeni

ralizovand porucha pohyblivosti fasinek a biciku vSech bunék

. | S

ST Ry pohyb chybi nebo je nekoordinovany

— /f N
' | porucha samodcistici schopnosti epitelu

2~ produktivni expektorace
v g | [ Voo
oo B | BLE tvorba bronchiektazii

Arway with PCD Klinické projevy:
= | chronicka rhititida, sinusitida, nosni polypy,

——

recidivujici otitidy ¢i pneumonie,

infertilita, ...

© AboutKidsHealth.ca



*Bronchiektazie

= rozSireni bronchu, které je obvykle provazeno jejich chronickym zérbétem

- vyskyt nejéastéji v predskolnim a ¢asném $kolnim véku ©
- Etiologie:

zanetliva (pri CF, SCD, imunodeficitech atd)
vrozené (nedostatecny vyvoj chrupavek)
idiopaticke

postinfekcni ( po morbilach, pertussi, TBC)
postobstrukéni (po nepoznané aspiraci ciziho télesa)

A l'
[ Lungsin Widened | |
cross-section always | ‘

- Klinicky obraz: chronicky kasel + sputum (rano!),
caste respir. infekty, namahova dusnost

pretrvavajici atelektaza, stacionarni RTG nadlez
--> rozvoj chronické hypoxie + cor pulmonale + palickovité prsty

' | ainway

Widened

Scarred
and thickened
aliway wall




*Alergicka onemocnéni dychaciho systému

Alergie = neprimérena reakce imunitniho systému na noxy (alergeny), které jsou
béznou soucasti naseho okoli

Alergicka rhinitida/ rhinokonjunktivitida

- vyskyt obtizi v zavislost na kontaktu s alergenem:

intermitentné (v obdobi kvetu rostlin) x perzistentne (roztoci, prach, plisne )
- patofyziologie: Otok, zarudnuti, prosaknuti sliznic

- klinicky obraz: kychani, svédéni nosni sliznice,
obstrukce nosu, vodnata sekrece z nosu,
zarudleé a slzici oci, svedi
mozno i pruduskové obtize

(obtizné dychani, kasel)



Asthma bronchiale

= dlouhodoby zanét dychacich cest pritomny i bez klinickych

symptomu, ktery zplUsobuje remodelaci stény dychacich cest
- vék: vznik teoreticky kdykoli, ne pred 1 rokem véku
Klinicky: stavy ztiZeného dychdni/vydechovad dusnost, nocni kasel bez infektu
vydechové sipdani/piskani, provdazeno suchym drazdivym kaslem
tisen a tlak na hrudi, pocit nedostatku vzduchu
- zhorseni priznaku pri expozici alergenu, po fyzické zatézi, emocnich prozitcich
- klasifikace: ‘
dle zavaznosti projevu, stupné obstrukce A
(intermitentni, perzistujici lehké/stredné tézké/tézké) é’ {%
dle urovné kontroly AR

(pod kontrolou, ¢aste¢nou kontr./nedostate¢nou kontr.) ™ i



Hematologicka onemocnéni



Zvlastnosti fyziologie détské hematologie v postnatalnim obdobi

- Poporodni kratkodobd polyglobulie (nékolik dnt) s hodnotou Hb az 195g/I

- Poporodnée se nékolik dnu objevuje neutrofilie (s posunem doleva, tzv.alarmova
reakce, hodnoty neutrofilti az 20x10na 9/1), po 1.tydnu po porodu postupné ubyvad
pocet leukocytu k normeé a do 4 let véku trva relativni lymfocytoza, pak opét trva
netrofilie

- tzv. Anemie trimésicniho obdobi s poklesem Hb az na 115q/I (pro fyziologicky
utlum krvetvorby)

- Zivotnost erytrocyti u novorozence je 60 dnd, ddle potom jiZ 120 dnii
- Vyména fetalniho hemoglobinu za dospély, ukonceno v 6. — 12. més. po narozeni



Hematopoéza

Prenatalni krvetvorba: Postnatalni krvetvorba:
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Schéma hematopoézy (pouze pro predstavu a pro zajimavost)

Pluripotentnd kmenova bunka
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Onemocnéni cervené krevni rady

Onemocneéni bilé krevni rady

Poruchy hemostazy

Onemocnéni sleziny



Onemocnéni ¢ervené krevni rady
*Anémie *Polyglobulie

ANEMIA NORMAL POLYGLOBULIA



Fyziologické hodnoty Hb a erytrocytu u déti dle véku

ERY (10%2/l) 4,5-6,5 4,5-5,2 3,2-4,2 4,2-5,3 4,2-5,0 4,2-5,1 4,8-5,7
Hb (g/) 160 - 230 160 - 220 100 - 130 110 - 150 110 - 150 110 - 155 120 - 160






ANEMIE

Anémie = snizeni koncentrace Hb nebo poctu ERY pod normalni hladinu
specifickou pro pohlavi a vek

tzv. anemicky syndrom = soubor priznaku provazejici anémii
- bledost kUze a sliznic
- Unavnost po lehké zatezi, pokles télesné vykonnosti
- pocit slabosti, zavratée
- zadychavani pri lehké namaze
- tachykardie, systolicky Selest



Vybrané druhy anémii u déti:

*Anémie z nedostatku Fe (sideropenicka)

- celosvetove nejCastéjsi anémie, predevsim mezi 1. a 3.rokem veku
- etiologie: - ztrata zeleza pri chronickém krvaceni,
- snizena absorpce Fe (nedostatek Fe v potrave, malabsorpcni syndromy),
- snizené zasoby Ci zvysena potreba Fe a jeho inadekvatni suplementace
(u predcasné narozenych déti, u dvojcat, iatrogenné po castych odbérech krve),
- porucha vyufziti Zeleza (¢asté/chronické infekty, nddory)
- patofyziologie: porucha syntézy Hb -> snizena koncentrace Hb v krvi

- klinicky: - anemicky syndrom

11 Chronicky nedostatek Fe v detskem veku vede dlouhodobé k porucham vyvoje a deficitu
intelektu 11!



*Megaloblastova anémie
- patogeneze: - nedostatek vit.B12 a/nebo kyseliny listové -> porucha syntézy DNA, RNA,
proteint -> postizeni rychle se délicich bunék (napr. ery, leukocyty, trombocyty...)
- etiologie: nedostatek vit. B12 Ci kyseliny listové
nedostatecna vyziva (vegetariani/vegani!, parenteralni vyziva bez substituce B12)
strevni choroby spojené s malabsorpcnim syndromem
pri jejich nedostateCném transportu v téle
pri zvySené spotrebé (pri |écbé metotrexatem, antiepileptiky, ...)
- klinicky: - anemicky syndrom
- nechutenstvi, parestezie, mozkova atrofie, vyhasnuti sval. reflex(
- trofické sliznicni zmény — hladky, Cerveny, palivy jazyk (Casto u deficitu B12)
- [zolovany nedostatek kyseliny listove v détskem veku nevede zpravidla k

neurologickym priznakim



*Posthemoragicka anémie

- AKUTNI CHRONICKA

etiologie velké poranéni Krvaceni do GITu
trombocytopatie (infekce stfevnimi parazity, ulcerozni
koagulopatie kolitida, jicnové varixy, zaludecni vied)
operace

patogeneze Ztrata cirkulujici krve -> vstup Dlouhodoba ztrata Hb -> nedostatek Fe

tkanové tekutiny do obéhu

klinika Akutni faze: hypovolemicky Sok Anemicky syndrom
Faze kompenzace: bledost, Unava,
vycCerpani, motani hlavy



*Hemolyticka anémie

- rozpad erytrocytu rlzné etiologie

- patogeneze: zkracené prezivani erytrocytd az na nékolik dni (norma 120 dnu)
-> nizSi poCet erytrocytl -> kompenzace krvetvorbou pro zvyseni poctu erytrocytu
neni jiz mozna (zejména u preziti erytrocytu pod 20 dnu)

- etiologie:

*membranové/enzymatické defekty: sférocytdza (nejcastéjsi hemolyt.anemie), eliptocytéza,

nedostatek Glukoza-6-P dehydrogenazy Ci pyruvatkinazy

*hemoglobinopatie: srpkovitda anémie, methemoglobinemie, talasemie
Iriziko vzniku methemoglobinemie u nekojenych déti pri pripravé mléka s vodou obsahujici vysoky obsah nitritu

Ci nitrdta (pouzivat pouze prevarenou kojeneckou vodu)!
*noxy chemické/fyzikalni/infekéni/polékova: popaleni, hadi jed, uméla srdeéni chlopen, malarie,
léky fenacetinového/alfametyl dopamin. typu
*imunologicka: potransfuzni reakce, Rh inkompatibilita novorozence, autoimunitni

*mikroangiopatie: hemolyticko-uremicky syndrom, tromboticka-trombocytopenicka purpura, ...



POLYGLOBULIE



POLYGLOBULIE
= patologicky stav, kdy poCet ERY presahuje horni hranici hodnoty pro dany vek

Patogeneze: zvySeni poCtu erytrocytu -> stoupajici hematokrit -> snizeny prutok
Krve mensimi cévami -> zhorsuje se prenos kysliku do tkani
Etiologie: novorozenci matek s gestacnim DM Ci s eklampsii, pri chronické
placentarni insuficienci, u prenaseneho/hypotrofickeho novorozence,
po maternofetalni/fetofetalni/placentofetalni transfuzi; atd.
Klinicky: zpomalena poporodni adaptace
plethora, ruzny stupen cyanozy
tachy/dyspnoe,
poruchy piti, letargie, hypo/hypertonie, hyperexcitabilita, kreCe
Il asi 50 % polyglobulickych novorozencu nema klinické priznaky !!



Onemochnéni bilé krevni rady

*Kvantitativni odchylky

- zvyseni: a
a
C

cutni bakterialni infekce (vyssi neutrofily)
ergie/parazitarni infekce (vyssi eozinofily)

hronické infekce/TBC/virdza (vyssi lymfocyty)

- snizeni: virové infekce, aplasticka anemie (nizsi neutrofily)

AIDS (nizsi lymfocyty)

*Kvalitativni odchylky

- porucha funkce granulocytu: Chronicka granulomatoza



*Maligni onemocnéni

Akutni leukémie = onemocnéni hematopoetického systému z nedostate¢ného dozravani jednotlivych bunék a

jejich dalsi distribuce po téle do jednotlivych organu

- nejcastejsi maligni onemocnéni détského veku

typ leukémie | Akutni lymfoblasticka ALL Akutni myeloidni AML

nejcCastéjsi vek

etiologie

patogeneze

klinika

zejména 1. - 5. rok Zivota prvni dva roky Zivota, mezi 12. — 16.rokem 15%
27% vSech malignit v détském veku leukémii détského veku

- spontanni mutace - u jinych vrozenych onemocnéni

- u chromozomalnich aberaci (trisomie 21, Fanconyho anemie atd)

- u nékterych genetickych syndromd - po chemoterapii

- mutagenni latky, radioaktivni zareni

- ALL se muze vyvinout na podkladé jiz pritomného
myelodysplastického syndromu (=nekontrolovatelnad proliferace
hematopoet.bb.)

Naruseni zrani krvetvornych bunék -> nezralé formy krvetv. bunék opusti kostni dren
-> nezralé burky osidluji jiné organy (zejména jatra, slezinu, lymfatické tkané)

- Projevy jsou plizivé (pr. 1 rok se objevuji priznaky pred - Projevy jsou bouflivé (pf. 14 dnl pred urcenim
urcenim diagnozy) diagndzy se objevuji priznaky)

- nespecifické priznaky: nejasné horecky, uUnava, bolest - Poruchy srazlivosti krve: mikrotromby a emboly v
kosti, hepatosplenomegalie, infekce, krvaceni, ... plicich/CNS/ledvinach, masivni krvaceni,

- Pnctizeni meninc celhAani ledvin atd



Lymfomy

= heterogenni skupina malignich nadoru ruznych podtypu jednotlivych lymfocytu

V eV /s

Etiologie

Klasifikace
(pouze pro
zajimavost)

Klinika

5% vSech nadorl déti
Chlapci postizeni o néco Castéji
Pridmérny vék nemocnych je 13 let

Genetické faktory (familiarni vyskyt)

V rdmci nékterych imunodefekt(

(napr. ataxia teleangiectazia, AIDS atd)

Po dlouhodobé imunosupresi, po EBV infekci

Klasicky, Bohaty na lymfocyty, Chudy na
lymfocyty, Nodularni, nodularni skleréza, smiseny

typ

Nebolestivé zdurené uzliny, nocni poty, ubytek
hmotnosti, Unava

Klinika dle lokalizace — v hrudniku dusnost a kasel,
postizeni sleziny, atd

7% vSech nador( déti
Chlapci postizeni 2x vice nez divky
Pridmérny vék nemocnych je 9 let

U infekci (HIV, Hepatitida C, EBV, Helicobacter pylori)
Genetické defekty

V ramci nékterych imunodefektl (napfr. ataxia
teleangiectazia)

Burkittiv lymfom, lymfoblasticky T lymfom, anaplasticky
lymfom (velkobunécny)

Nebolestivé zdurené uzliny, nocni poty, ubytek hmotnosti,
Unava, porucha rdstu

Klinika dle lokalizace — v hrudniku dusnost, v brisni dutiné
bolestivost a hmatna rezistece, atd



Poruchy hemostazy:

* Trombocytopenie = nedostateny poéet trombocytl zplsobeny nepomérem mezi

jejich novotvorbou a zanikem

- etiologie: - snizena tvorba desticek (Fancony anemie, leukémie, hypersplenismus, velky
hemangiom, virova onemocnéni — morbili, varicella, EBV atd.)
- zvysena spotreba desticek (indukovana Iéky, hemolyticko-uremicky syndrom,
ITP, aloimunni/autoimunni, diseminovana intravaskularni koagulace atd.)
* Trombocytopatie = porucha funkce trombocytt pfi jejich normélnim poctu

- etiologie: - vrozena, |ékoveé podminéna

- Klinicky se trombocytopenie i trombocytopatie projevuji krvacenim:

— petechie, kozni a sliznicni, z dasni, epistaxe, do GITu, do CNS, po operaci



* Koagulopatie = porucha sraZlivosti krve
- etiologie: VROZENA (hemofilie A, B, C, von Wilebrand{v syndrom, atd...)
ZISKANA (pfi poskozeni jater —> porucha tvorby faktor( krevniho srazeni a fibrinogenu
nedostatek vit. K -> porucha aktivace nékt. koagulacnich faktoru

- malabsorpcni syndromy, pri dlouhodobé vyzive pouze materskym
mlékem, pri dlouhodobé |écbé Sirokospektrymi atb, atd.
imunitné podminéna — tvorba auto/izo protilatek
konzumpcni koagulopatie
- klinicky: krvaceni na kuzi a sliznicich, do GITu

(u hemofilii je klinika jind — krvaceni do kloubU a svalstva, rozsahlé hematomy bez zevnich vlivl i
po velmi mirném traumatu, vnitrni krvaceni (krvaceni do CNS!)

* Trombocytdzy = zvy3eni poctu trombocytli nad 450x10na9/I
PRIMARNI TROMBOCYTOZA - bez jasné etiologie, klinicky moZny vyskyt tromboembolii
SEKUNDARNI TROMBOCYTOZA — u infekci, hemolytickych onem., stavu po splenektomii, atd

- je zpravidla asymptomaticka



Onemochneéni sleziny

Asplenie = anatomické ¢&i funkéni chybéni sleziny

- etiologie: u anatomické asplenie (=realné chybéni organu)
- kongenitalné, po urazu, pri hematologickych onemocnénich
u funkcni asplenie (=organ pritomen, ale nezastava svoji funkci)
- u hematologickych onem. (napf. srpkovita anémie)
Splenomegalie = zvétieni sleziny nad horni hranici normy pro dany vék
- etiologie: hemolytické anemie (defekt membrany ery, Hb-patie)

maligni onem. (leukémie, lymfomy...) Normalni slezina Zvétiens slezina

infekce (abscesy, sepse, EBV, CMV, ...) -

Facies ,’:

Facies [ renalis \gu

stradava lysozomalni onem., hemangiomy atd. renais \

- klinicky u asplenie i splenomegalie: V| '

/e e . s . Arteri ven
11 vysoké riziko infekci pneumokoky, meningokoky, e
Facies

Facies ; :
gastri

gastrica

hemofilem a jejich téZzkym pribéhem!!



Onemocnéni kardiovaskularniho systemu (KVS)



Celkove priznaky onemocnéni srdce a cév:

Cyanoza (centralni, periferni),

Poruchy dychani (dyspnoe, tachypnoe)

Palpitace

Palickovité prsty

Otoky na periferii (i kojencl prvné periorbitalné)
Hepatomegalie

Unava, vahové neprospivani, nadmérné poceni
Bolesti na hrudniku, hypoxické zachvaty


https://www.wikiskripta.eu/index.php?title=Perifern%C3%AD_otok&action=edit&redlink=1

Fyziologické hodnoty tepové frekvence u déti

novorozenec 120-160/min
do 1 roku 110-160/min
1—2 roky 100-150/min
2—-5let 95-140/min
5-12let 80-120/min

nad 12 let 60-100/min



Jednotliva onemocnéni kardiovaskularniho systému:

Vrozené srdecni vady
Ziskané vady srdce a cév
Poruchy srdecniho rytmu

Akcidentalni selest



VROZENE SRDECNI VADY

- patri k nejcastéjsSim vrozenym vyvojovym vadam

- témeér 1% zive narozenych déti ma vrozenou vyv. vadu srdce Ci cévni anomalii
- Etiologie:
chromozomalni aberace (spojitost typicky s trisomii 21. chromoz.(Down sy),
trisomii 18. chromozomu (Pataullv syndrom??),

mikrodeleci 22g11 (DiGeorge syndrom))
teratogeny (alkohol),

infekce (zardénky),
metabolickda onem. (PKU, DM)),
poruchou jednotlivych gent zpusobi specifické vady

(napr.hypertorficka kardiomyopatie, defekt AV septa)

- symptomatologie u déti je vétdinou VELMI NESPECIFICKA



Vew/ 7

Vybrané nejdulezitéjsi vrozené srdecni vady u déti:
Aortalni stendza = vrozend obstrukce vytokové levé komory pro stendzu aorty ->

sood s o fon ey LIAKOVE pretizeni levé komory -> hypertrofie stény levé komory
from the left ventricle to the

aorta during aortic stenosis — | ] novorozenca VVVOj V ka rdlogennll §Ok,

u nerozpoznané vady u adolescentu moznost synkopy a pri télesné zatézi

\ (< 2% nahlého umrti
l " Sl 6% viech vrozenych vad KVS, 5x ¢astéjsi u chlapct
|

normalni srdce stendza plicni chlopné

Stendza plicnice
= zuzeni vytokového traktu pravé komory

plicnice

-> omezeni toku venozni krve do plic

- klinicky u novorozence se projevi cyanozou,
dusnosti, tachypnoi, hepatomegalii

- 7% vsSech vrozenych vad KVS




Defekt komorového septa = otvor v pfepdzce mezi komorami -> pfechod arteridlni krve z L dc
P komory -> zvySené prokrveni plic
- klinicky: u velkého defektu v prvnich tydnech zZivota srdecni selhani
(poceni + dyspnoe + hepatomegalie +
porucha prijmu potravy + neprospivani)
u mensich defekti sklon k opakov. infekcim + zvysené poceni,

Ci uplné asymptomatické

- 30% vSech vrozenych vad KVS (nejCastéjsi ze vsech!!!)
Defekt sinového septa
= otvor v prepazce mezi sinémi -> zvyseny tok krve
z L do P siné -> zvySeny plicni prutok
- kojenci asymptomaticti, projevuje se typicky az ve */
skolnim véku snizenou fyzickou vykonnosti

- 10% vsech vrozenych vad KVS } \




Koarktace aorty

= zUZeni prusvitu aorty v oblasti prechodu aortalniho
oblouku do oblasti, kde usti tepenna ducej

- I nutna kontrola pulzace a. femoralis na obou DK v trislech !

- 6% vsech vrozenych vad KVS

Otevrena tepenna (Botallova) ducej
= perzistujici spojeni mezi plicnici a aortou ->
pravolevy zkrat z aorty do plicnice
- u kojencu tachydyspnoe + potize pfri piti
+ bledost + recidivujici spastické bronchitidy
- 7% vsech vrozenych vad KVS, Casteji postizeny divky




ZISKANE VADY SRDCE A CEV

Bakteriadlni endokarditida

= onemocneéni, které navazuje na bakterialni infekci (v ramci bakterialni sepse nebo po

chirurgikcém zakroku v bakterialné infikovaném terénu), vyhradné postihuje srdce s

predchozimi strukturalnimi zménami

- plvodce: viridujici streptokoky, enterokoky, Staphylococcus aureus

- klinicky: septické teploty, tachykardie, dyspnoe, splenomegalie, embolizace septickych embolu
do rliznych orgdn(i a tam tvorba abscesu
I az u 50% pacientt vede k trvalym nadsledkim!

Myokarditida = zanét myokardu

- plvodce: vétsSinou viry (influenza, coxsackie, echoviry), vzacné bakterie, plisné

- klinicky: po predchazejicim virovém infektu trva pocit slabosti, tachykardie, dyspnoe,

bledost, hepatomegalie, extrasystoly



Perikarditida = zanét perikardu s tvorbou fibrinu nebo vypotku -> nebezpedi tamponddy
- puvodoci: stafylokoky, streptokoky, pneumokoky, meningokoky, haemofilus
- klinicky: Unava, teplota, bolesti na hrudi, kuze bledé seda, zhorseni celkového stavu -> prechod

v cyanozu + tachydyspnoi + tachykardii -> srdecni insuficicence

Kardiomyopatie = onemocnéni myokardu spojené s dysfunkci srdce
- hypertroficka: bez klinickych symptomu, moznost vzniku nahlé srde¢ni smrti
- dilatacni: diagnostika do 2 let veku, unavnost, problémy pfi krmeni, neprospivani, uporny
kasel, tvorba otoku, tachydyspnoe

- restriktivni, arytmogenni, dalsi specifické kardiomyopatie



AKCIDENTALNI SELEST

= srdecni Selest, ktery neni priznakem Zzadného onemocneéni a neni vyvolan organickym

onemocnénim srdce nebo velkych cév
- Az 80% déti ve véku 2-14 let
- Etiologie: - turbulentni tok krve v srdecnich chlopnich pfi normalni srdecni anatomii
(Casto zpUsoben pritomnosti pricnych akcesornich slachovych vidken)

- Klinicky: stfedné hlasity (auskultacné 3/6), o stfedni frekvenci
zmeéna Selestu v zavislosti na zméné polohy
Zmena pri vyssi télesné teploté Ci vyssim srdecCnim vydeji
normalni srdecni ozvy

hodnotime také lokalizaci Selestu



Onemocneéni gastrointestinalniho systemu



Hlavni symptomy onemocnéni GlTu:

Bolesti bricha
Zvraceni
Prijem
Obstipace

Krvaceni z GITu



Jednotlivda onemocnéni GlTu:

Vrozené vyvojové vady GITu
Onemocnéni jicnu, Zaludku, strev

Onemocnéni jater a pankreatu



Vrozené vyvojoveé vady GITu

Atrézie jicnu = slepé ukonceni jicnu, casto v kombinaci s bronchialni pistéli

GROSS CLASSIFICATION

- vyskyt: 1:3000 narozenych deéti

- klinicky: po porodu péna pred usty,
pri prvnim pokusu piti kasel
+ cyanoza + aspirace

Hypertroficka pylorostenodza
= hypertrofie cirkularni svaloviny pyloru -> vede k funkcni obstrukci této oblasti :
- vyskyt: 1:500 narozenych déti, chlapci postizeni 4x Casté;i @ 3

N

\'r\ﬂ klinicky: v 2. — 6.tydnu Zivota prudkeé obloukovité zvraceni

po kazdém piti, déti jsou hladové, piji chtive,

neprospivaji pro zvraceni, speji k dehydrataci

— Esophagus
Stomach

Pvloric stenosis



Hirschsprungova nemoc =vada parasympatické inervace strevni stény -> porucha motility
streva .

- vyskyt: 1:5000, chlapci postizeni 4x vice, Casty familiarni vyskyt
- klinicky: zpozdéni vyprazdnéni smolky po porodu (>24hod)
stridani zacpy s explozivnhim hnilobné zapachajicim vyprazdnénjaglee/ii -
napadné vzedmuté bricho, zvraceni s primeési zluce
moznost vyvoje stavu v neprospivani
-> riziko toxické megacolon -> septicky pribéh -> perforace streva

Invaginace
= strevni obstrukce u malych déti, kdy se proximalni ¢ast streva vsune do jeji distalni casti

—> narusta porucha prokrveni a otok postizené oblasti stfevni stény -> krvaceni ze sliznice -
> nekroza + perforace streva

- nejcastejsi pricina strevni obstrukce déti
- vyskyt zejména mezi 3. més a 2. rokem zZivota, 3x ¢astéjsSi u chlapcu
- Klinicky: - stridani neklidu a bolestivého place provazeny zachvatovitou bolesti bricha v
15minutovych intervalech A
- stolice zpocatku normalni, postupné s primeési krve




Vybrana onemocnéni jednotlivych organu GITu:
Gastroezofagealni reflux

FYZIOLOGICKY — reflux Zalude&niho obsahu pfi netplné uzavieném dolnim jicnovém svéraci u

novorozencU (cca u 40% donosencd, trva max. prvni tydny Zivota, pak se uzavira)
PATOLOGICKY — reflux je dlouhodoby, neni pfechodny, refluxni epizody jsou &asté

- zvyseneé riziko vzniku u: - cystické fibrozy, asthma bronchiale, mozkové obrny atd.
- klinicky: kojenci jsou neklidni, casto kricCi, opakované zvraci, chrapti,
maji Casté recidivujici aspiracni pneumonie, apnoické pauzy
vetsi déti maji paleni zahy, bolest bricha v oblasti zaludku
Esofagitida = zanét sliznice jicnuzejména v jeho dolni 1/3

- etiologie: chemicka (poleptani kyselinou ¢i louhem), imunologicka (pr. alergie na bilkovinu
kravského mléka), infekcni, po ozareni, pri Crohnové nemoci atd.

- klinicky: poruchy polykani, bolest za sternem, ve zvratcich je krev, kasel, stridor

Vevy/y

nikdy nevyvoldvat zvraceni (riziko nového poleptdni) !



Gastritida = zanét sliznice Zaludku
AKUTNI, CHRONICKA forma
- etiologie: u déti nejcastéji Helicobacter pylori (Sifeni v rodinach)
- klinicky: akutni - nevolnost, bolesti v nadbrisku, chronicka — asymptomaticka
- > pri trvajici infekci riziko vzniku Zaludecniho vredu az 15% -> riziko karcinomu zZaludku 3 — 6x

Gastroenteritida akutni infekcni

= akutni infekéni onemocnéni zaludku a strev

- Casty vyskyt zejména u malych déti (prumérné cca 3x rocné)

- etiologie: viry (rota, adeno, entero, noro), bakterie (Campylobacter jejuni, salmonely, shigely,
E.coli, ...), méné ¢asto paraziti, asi u 1/3 pripadll neni nalezenou vyvolavajici agens

- prenos nejcastéji fekalné oralni cestou

- klinicky: teplota, prijem, zvraceni -> riziko dehydratace



Crohnova nemoc
= chronické zanétlivé onemocnéni postihujici cely GIT se segmentalnim postizenim a tvorbou
pistéli, a dalsim postizenim mimo strevo
- prvni projevy vetsinou v détstvi ¢i béhem dospivani, obé pohlavi postizena stejné
- etiologie: pravdépodobna geneticka predispozice, vyvolavajici faktory jsou zevni noxy
- klinicky: ubytek vahy, abdominalgie, chronicky prtujem (zapachajici s krvi a hlenem), afty v DU,
perianalni abscesy v okoli konecniku, porucha ruastu
Ulcerdzni kolitida
= chronické zanétlivé onemocnéni rekta a kolon, kde je postizena sliznice souvisle
- prvni projevy z 1/3 pfipad( zacinaji pred 20. rokem Zivota
- etiologie: pravdépodobna geneticka predispozice, vlivy zevniho prostredi
- klinicky: strevo - krvavé pridjmy, bolestivé tenesmy

artritida, chronicka hepatitida, iridocyklitida atd. — mohou pfedchazet stfevnim projevim



Malabsorpcéni syndromy
- vybrané malabsorpcni syndromy v pediatrii:
*Celiakie = imunitné zprostredkované zanétlivé systémové onemocnéni, které vyvolava gluten
obsazeny v nékterych obilovinach (povrchova cast zrn psSenice, zita, jeCmene, ovsa)
- etiologie: genetické faktory
- prevalence: 1:100, divky 3x ¢astéji nez chlapci
- klinicky: tydny aZ mésice po zavedeni obilovin do pokrmu se objevi chronické pruajmy
(objemné, zapachajici, obsahujici tuk)
déti jsou rozmrzelé, plactiveé, neprospivaji, podkozni tuk zcela mizi, bricho nafouklé
- pridruzena onemocneéni: IgA deficit, diabetes mellitus I.typ, epilepsie, IgA nefropatie, atd.
*Alergie na bilkovinu kravského mléka (ABKM) = pfechodna potravinova alergie na BKM
- vyskyt: 3:100, nejcastéji Casny kojenecky vek
- klinicky: minuty po poziti koprivka, laryngospasmus, zvraceni, prijem, atd
hodiny po poziti piskoty, kasel, dyspnoe
dny azZ tydny po poziti ekzém, koprivka, prijem, zvraceni, stolice s krvi a hlenem, ...
I Spontanni remise je pozorovana u 50% déti v 1roce véku, u 75% ve 2 letech, u 90% ve 3 letech!



*Syndrom kratkého streva
= snizenim funkcni plochy streva pod minimum potrebné k traveni a vstrebavani zivin
Absorpcni plocha stfeva je zmensena v dusledku zkraceni délky streva.
- etiologie: vrozené vady strfeva (atrézie, volvulus, ..), nekrotizujici enterokolitida
- klinicky: zavaznost malabsorpce se odviji od toho, ktera cast streva chybi
neschopnost vstfebavat energii, makronutrienty -> neprospivani -> porucha rustu
I zavazné priznaky tohoto syndromu jsou zrejmé pri ztrate vice nez 80% tenkého streva!
*Intolerance laktozy
= dédicna malabsorpce zplsobena chybéjicim nebo nedostatecnym stépenim laktozy
-> osmoticky prdjem
- primarni kongenitalni typ vzacny, jedna se o kompletni defekt laktazy ve sliznici
klinicky: po jakémkoli prijmu mléka: objemné vodnaté prujmy + meteorismus
- dospély typ s vyskytem az u 30-50% populace po 3.roce zivota, zbytkova aktivita laktazy
klinicky: malé mnozstvi mléka jsou tolerovatelné, po konzumaci vetsiho mnozstvi mléka
-> vodnaté prijmy + meteorismus + krecCe v bfise
- sekundarni deficit — pri poskozeni strevni sliznice (napr. pri celiakii, kratkém strevu atd.)



Akutni apendicitida = akutni zanét slepého stfeva a naslednd obstrukce jeho lumen
- Rlznosti kliniky dle véku:
novorozenci — velmi raritni vyskyt, atypické projevy
kojenci a batolata — klinicky odpovida dyspepsii Ci enterokolitidé
predskoldaci a Skolaci — typicky prubéh (neurcita bolest bricha periumbilikalné -> nauzea,
zvraceni, prujem, zvraceni -> vyssi teplota, tachykardie, presun bolesti
do pravého podbrisku, bolestiva chtze

adolescenti — divky nadhodnocuji obtize, chlapci disimuluji 21

-> riziko perforace zanétlivého apendixu a vznik Difuzni hnisavé peritonitid
3 - AN/

o O B




Pankreatitida = zanét slinivky bfisni
AKUTNI - vétsinou serdzni zanét, lehka ¢&i tézkd forma
- etiologie: trauma, léky, parotitida, cysticka fibroza, atd.
- klinicky: nahle vznikla pasovita bolest v nadbrisku vystrelujici do zad a stupnuje se po
jidle + nauzea + zvraceni
CHRONICKA = zanétlivy ireverzibilni proces slinivky bfidni charakterizovany progresi poskozeni
pankreatu -> postupné uplné vymizeni exokrinni i endokrinni casti

- formy: primarni hereditarni (defekt urcitého genu)

sekundarni (¢astéjsi, zplsobena anatomickymi malformacemi, hyperkalcémii,
hyperlipidémii, cystickou fibrdzou, ...)
- klinicky: nevolnost, pocit plnosti, zvraceni, meteorismus, obcas bolest v nadbrisku ->

neprospivani

vV evV/



Hepatopatie a onemocnéni zlucovyh cest

obecné priznaky jaternich onemocnéni:

Hepatomegalie
Splenomegalie
Ikterus
Krvaceni
Encefalopatie
Hepatorenalni syndrom
Xantomy
Endokrinologické zmény
Palmarni erytém
Teleangiektazie

Kolateralni obeéh, .....



Hepatopatie a onemocnéni zlucovyh cest - vybrana onemocnéni:
Nekonjugovana/konjugovana hyperbilirubinémie

Cholestazy — intra/extrahepatalni; napf.:
Neonatalni hepatitida — ve 3m véku, zplsobena ne/infekénimi procesy
- ikterus, achol.stolice, tmava moc, pruritus, neprospivani, hepatosplenomegalie, ....
Deficit alfa 1 antitrypsinu = nejCastéjsi geneticky podminéné onemocnéni jater déti
- klinicky: acholické stolice, pruritus, hepatomegalie, plicni postizeni — zfidka emfyzém

Fulminantni jaterni selhani — nejcastéji infekce (CMV, HBV, EBV), intoxikace, mtb vady, ...
Nevirové hepatitidy: pr. Jaterni absces - etiologie: imunodeficity, sepse, infekce, poranéni

- puvodce: stafylokoky, enterobakterie, streptokoky, ...
- hauzea, zvraceni, teplota, ubytek hmotnosti, ...



Virové hepatitidy-A,B,C, D, E

A: - RNA virus, prenos fekalné oralni cestou
- vétSinou asymptomaticky (nebo nevolnost, zvraceni, prujem, teplota, abdominalgie),
-> po prodeélané infekci nedochazi k rozvoji chronické infekce Ci pasivniho nosicstvi

! Ize nepovinné ockovat nezivou vakcinou!

B: - DNA virus, prenos infikovanymi tél. tekutinami (krev, jeji derivaty, sperma, sliny, mater.mléko)
- teploty, zvraceni, prljem, ikterus, pruritus, acholické stolice, tmava mo¢
-> riziko prechodu do chronicity (vysoce zavislé na véku: ¢im mladsi, tim riziko vyssi; u
novorozence riziko 95%, do 5 let veku 40%, Skolaci a dospéli riziko 5%)
- > jaterni cirhéza (u 50% pripadd chronické formy) a hepatocelularni karcinom

I'v CR zavedeno ockovdni v ramci pravidelného povinného o¢kovaciho pldnu déti !



C: - RNA virus, prenos krvi a krevnimi derivaty
- vétSinou asymptomaticka, Casta kombinace s hepatitidou B nebo HIV infekci
-> prechod do chronicity v 60-80% pripadu (i pri asymptomat. pribéhu) -> jaterni cirhdza ->
hepatocelularni karcinom
I Ockovani neni k dispozici!
D: - RNA virus, infekce se vyviji pri soucasné hepatitide B
- vyskyt v epidemiich v Italii, Africe, J. Americe, na Blizkém vychodé
- prenos jako u hepatitidy B, ale Ize také horizontalné (zejména v rodinach)
- akutni Ci chronicka tézka forma neni vzacna, soucasné asympt. nosi¢stvi HBV muze vyvinout
chronickou hepatitidu a jaterni cirhdzu
I ockovani proti hepatitide B chrani také pred hepatitidou D!
E: - RNA virus, fekalneé-oralni prenos
- zejména v rozvojovych zemich, epidemie v Indii, JV Asii, stf. Americe, centralni Africe
- klinicky prabéh podobny hepatitidé A, chronické formy nebyly nikdy pozorovany

I Ockovani neni k dispozici!



Dekuji za pozornost!



