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Onemocneéni urogenitalniho systemu



Zadkladni pojmy v nefroloqii

Diuréza = vylucovani urcitého mnozstvi moce vztazené na casovy usek
Novorozenec: 50-300 ml/den
Kojenec: 350-550 ml/den
5-10 let: 500-1000 ml/den
10-15 let: 700-1500 ml/den

Polyurie = stav, kdy je mnozstvi vyloucené moce vyssi nez norma pro dany vek
(pri¢ina: nadmeérny prijem tekutin, diabetes mellitus, diabetes insipidus, polékové zplsobeno napt. diuretiky, ...)

Polakisurie = opakované vylucovani malého mnozstvi moce v kratkych casovych
intervalech (pricina: cystitida, uretritida, lithiaza, emocni labilita, ...)

Dysurie = paliva, rezava bolest vychazejici z uretry nebo jejiho okoli
Oligurie = vylou¢eni moce pod 1ml/kg/hod
Anurie = pokles denni diurézy na minimum vedouci k uplné zastaveé tvorby moce

(priciny anurie a oligurie: Sokovy stav, akutni selhani ledvin, tézka dehydratace, ...)



Vysetreni moce
Zpusob odbéru moce:
- Spontanni mikci (po dukladném omyti a osuseni genitalu do Cisté vysusené nadoby)

- Suprapubickou mikci mocového méchyre (= sterilni moc)
- Katetrizaci moCového meéchyre

Sbér moce:
ranni moc (predchazi 8hodinova poloha vileze, je koncentrovana, vhodna pro chemicky rozbor)

druha ranni moc (2 — 4hod po pvnim moceni, ovlivhéna pfijatou potravou a tekutinami a
pohybem, vhodna k vysetreni kvantitativnimu a k stanoveni koncentrace kreatininu v moci)

nahodny vzorek moce — pri akutnich stavech kdykoliv

Casovy sbér moce: kratkodoby = sbér za 1-3hodiny, dlouhodoby = sbér za 12-24hod

kapacita mocCového méchyre: do 12let: 30ml + (vék v letech x 30);
nad 12 let: 300-400 ml;



Fyzikalni vysetreni moce
= posouzeni barvy moci, zapachu, pény, zakalu, objem za definovany Casovy usek, pH a hustota
moce, osmolalita (=vysetreni koncentracni schopnosti ledvin)

Chemické vysetreni moce, mocovy sediment
Chemiké vys. = kvantitativni hodnoceni pritomnosti bilkoviny, glukozy, Hb, ketolatek, zluCovych
barviv v modi
Vys. sedimentu = mikroskopické vysetreni moce, lze vysetrit i diagnostickymi prouzky
- soucasti sedimentu: bunécné elementy (krevni, nadorové, epitelie), mikroorganismy
Proteinurie = pfitomnost bilkovin v moci (napf. u Nefrotického syndromu)
norma: pod 100 mg/ m?/den, mikroalbuminurie: pod 250 mg/ m?/den
Bunécné a jiné elementy pritomné v modi
Ery: nad 5 elementt/zorné pole, Leu: nad 10 element(i/zorné pole

Pozitivni bakteriurie: Stfedni proud moce: > 10°, katetrizaci: > 10%, Suprapub. punkce: >0 u G- nebo > 103 u G+



Onemocneéeni ledvin

Vrozené vyvojové vady ledvin
Onemocneéni ledvin

Infekce mocovych cest



Vrozené vyvojove vady

Ageneze ledviny = chybéni ledviny zptsobené chybou vyvojového zékladu ledvin a mocovod

bilateralni - cetnost 1:4000, extrauterinné neni slucitelna se Zivotem
unilateralni - Cetnost 1:1000, castéji u chlapcu
- ¢asto asociovana s vyvojovymi vadami dalSich systému (nejcastéji skeletu, srdce atd
@ - klinicky Casto asymptomaticka, Casto zjisteno prenatalne pri USG vysetreni plodu
- (béhem zivota postupny vyvoj kompenzacni hypertrofie kontralateralni ledviny)
Hypoplazie ledvin = redukce parenchymu jedné ledviny pod 50% nebo pod 30% obou ledvin
- klinicky: u jednoduché formy asymptomaticka
u vetsiho postizeni vyvoj k progredujici chronickeé insuficienci ledvin

u segmentarni hypoplazie (= hypoplazie celého jednoho segmentu ledviny) nalez

@ % arteridlni hypertenze

Hypoplasia/dysplasia



(nejcastéji spojeny dolni poly ledvin)
- klinicky: vétSinou asymptomaticka

Ektopie ledviny = uloZeni ledviny v atypickém misté (nejéastéji lumbalné)
- klinicky: nejcastéji asymptomaticka, prilezitostnée
doprovazena recidivujicimi

infekcemi mocovych cest




Dalsi z typl vrozenych vad urogenitalniho systému:

ren renculisatus

podkovovitd ledvina
horseshoe kidey



Cystické onemocnéni ledvin

cetnost

postizeni

Dalsi postizeni

klinicky

Normal kidney

Ureter

Polycystic kidney

Autozomalné recesivni polycyst.
onem. ledvin

1:20 000

Bilateralni postizeni ledvin

postiZzeny intra/extrahepatalni
zlucové cesty

oligohydramnion + hypoplasie
plic + arterialni hypertenze +
polyurie -> chronické renalni
selhani a porucha rustu
(+anémie)

- 50% déti ve 12m veku ma
jaterni postizeni - fibrozu

Autozomalné dominantni
polycyst. onem. ledvin

1: 1000

Bilateralni postizeni ledvin

u 2/3 pripadua se objevuiji
cysty v jaternim
parenchymu

pouze 2% pripadl se projevi
v détském véku (mirnéjsi
projevy jako u ARPKD)

- 1/3 déti ma arterialni
hypertenzi s
proteinuriiirnéjsi projevy
jako

1: 4 500, castéji chlapci

Vétsinou unilateralni postizeni ledviny

Bolesti v zadech, hmatna rezistence v
dutiné brisni, zvraceni, hematurie,
arterialni hypertenze, recidivujici infekce
moc.cest

- Objevuje se kompenzacni hypertrofie
kontralateralniledviny (nutno
zkontrolovat jeji funkci!)



Onemocnéni ledvin

*HYDRONEFROZA = dilatace kalichopanvi¢kového systému ledviny se zdZenim aZ destrukci
parenchymu ledviny
PRIMARNI (vrozend) — etiologie: vezikoureteralni reflux, vysoky odstup mocovodu z panvicky,
ektopicky mocovod, obstrukce pyeloureteralni Ci ureterovezikalni junkce
SEKUNDARNI — etiologie: ureterolithiasa, striktura ureteru, fimdza, atd Healthy Kidney Hydronephrosis

P 3. Thereis a build up
fluid in the kidney

o) ( WL et A
- klinicky: Fell bfsdasr g
primarni hydronefr. - vétSinou asymptomaticky, o o it
- zfidka se projevuje akutni pyelonefritidou + abdominalgii + neprospivanim
sekundarni hydronefr. - vychazi z priciny, ktera vyvolala hydronefrozu

- ledvinova kolika, akutni pyelonefritida, recidivujici IMC, hematurie

- pri prekazce nad mocovym méchyrem -> jednostranna hydronefroza Kidney
pri poruse mocového meéchyre a pod nim -> oboustranna hydronefréza

- pokud je pouze solitarni ledvina -> oligurie az anurie
-> hrozi vyvoj arterialni hypertenze, polydipsie, chronické selhani ledvin



* VEZIKOURETERALNI REFLUX (VUR)

= navrat moci z mocového méchyre do ureteru ¢i az do ledvinné panvicky

- Casto se vyskytuje u pacientl s IMC (u pyelonefritid je pfitomen az v 50 %), dale u vrozenych vyvojovych vad

(ureter duplex, ektopie ureteralnich usti,...) pa—

- klinicky: Casté recidivujici IMC, bolesti zad Ci bricha, enuréza

o 7 v 7 . «s 7 7 Ve 7 . 'y U i ﬂ
- r8izné stupné VUR (a s tim souvisejici naleZita intervence): ¢ back nlo &
kidney

Grade |l

Grade |

Normal
vaive

Bladder

Grade 11l Grade IV



* NEFROTICKY SYNDROM (NS)

= klinicky syndrom s hlavnim priznakem proteinurie a hypoalbuminemie, spojen s otoky a hyperlipidémii

- epidemiologie: 3: 100 tis déti pod 16 let véku

- etiopatogeneze: 5-20 % pripadu NS je zpusobeno monogenné dédicnymi onemocnénimi
(Mutace nékterych proteint plazmatické membrdny (nefrin, podocin) nebo cytoskeletu podocytu (alfa-aktinin) zplsobuji
kongenitalni i familiarni nefroticky syndrom)

*onemocnéni, kterd mohou vést k vzniku NS a vznikaji tzv. SEKUNDARNI GLOMERULOPATIE: imunologicky podminénd
systémovd onem. (SLE, Henoch-Schonlein purpura, revmatickd horecka, ...), mtb onem. (DM, amyloidoza, ...), Hemolyticko —
uremicky syndrom, infekce (EBV, CMV, varicella, morbili, ...), alergie, léky (nesteroidni antiflogistika, ..)

*PRIMARNI GLOMERULOPATIE, které jsou provdzeny NS: Hereditdrni nefropatie, Membranozni nefropatie,
Fokalné segmentdini glomeruloskleroza, Nefroticky syndrom s minimadlnimi zménami glomeruld
- patogeneze: poskozeni kapilarni stény glomerulu -> zvysena propustnost bilk. makromolekul
- klinicky: prvni pfiznaky v 1. -5. roce veku — otok vicek po ranu, pozdeéji i otoky DK, trupu, HK a
skrota u chlapcUl, vahovy prirustek, pocit Zizné, oligurie, ascites, pleuralni vypotky,
celkova alterace stavu a Unava, moc s vysokym obsahem bilkoviny napadné péni

-> stav muze byt komplikovadn infekci (napr. Streptococcus pneum.), trombozou, sokem, protein. malnutrici,...



* WILMSUV TUMOR

= zhoubny nador ledviny (unilaterdlni ¢i bilaterdlni) charakterizovany shluky bunék embryonalniho nefrogenniho
blastému

- tvori 6 % nadorl détského véku, maximum vyskytu je 3. rok véku
- Sesty nejcastéjsi nador u déti, v 7 % pripadl je bilateralni
- Etiopatogeneze: - hereditarni forma (1% pripadd) — mutace genu WT1

- naprosta vétsina vznika sporadicky

- klinicky: rezistence v brise, ktera neboli

nechutenstvi, zacpa, zvraceni, teploty, abdominalgie, hematurie

Gerota's Vena fo other Iyvmph
fascia Cava organs nodes



* ENUREZA

= nedobrovolny unik moci v noci u déti starsSich 5 let, a to Castéji nez dvakrat za mésic, pokud nebyl prokazan vrozeny
ani ziskany defekt CNS a mocového traktu

- epidemiologie: pri nastupu do skoly v 6 letech se jesté pomocuje okolo 10 % déti,
v 10 letech 5 %, ve 20 letech 1-3 % osob, prilezitostné se pomocuje asi 0,5-1 % dospélych
- etiopatogeneze: multifaktorialni, mozna geneticka predispozice
dale anomalie vyvodnych mocovych cest, neurogenni mocovy méchyr, ...
PRIMARNI - dité nikdy nekontrolovalo mikéni akt
Inkontinence moci = dité neni nikdy schopné kontrolovat unik moci a jeho pleny/pradlo jsou trvale vihké

(pric¢ina: napf.hyperaktivni detrusor mocového méchyfre)

SEKUNDARNI - dité se po predchozim suchém intervalu (alespoft 6 més) zaéne znovu pomocovat; )
- z dGvodu psychického stresu, rozvodu rodicd, ... —— = H )

I pomocovani v noci i ve dne — IMC, urolithiasa! |

mikcni karta — zapisovani presného mnozstvi prijmu tekutin, pocet mikci, E —EEe cav— o
|

mnozstvi moci v jednotlivych porcich (vdzeni suchych a mokrych plen);



Infekce mocovych cest (IMC)

= osidleni mocového traktu mikroorganismy, v moci se objevuje velké mnozstvi bakterii, leukocytu

2 formy: CYSTITIDA = infekce mocového méchyre
PYELONEFRITIDA = infekce parenchymu ledvin
obé mohou byt ne/komplikované, a/symptomatické

epidemiologie: - do pul roku véku Castéji postizeni chlapci, poté az 20x Castéji divky

- do 3 let veku prodéla IMC vice nez % déti

etiologie: nejcasteji E.Coli, méneée Casto klebsiella, enterococcus, stafylokoky, atd

predispozice — stagnace moce, vezikour. reflux, fimdza, obstipace, deficit IgA, u divek stav po ATB lécbé (pro zmény vaginalni flory), ...

klinicky: - ¢im nizsi vék, tim jsou priznaky vice nespecifické
novorozenci: riziko vzniku sepse! (pfiznaky — slabost pfi sani, Sedy kolorit klze, ...)
kojenci: febrilie, neklid, prujem, zvraceni; casto vyvoj stavu v urosepsi! (->Sokovy stav)
mensi déeti: u cystitidy bolest pri moceni, u pyelonefritidy febrilie a abdominalgie

skolni déti: polakisurie, nuceni na moceni, pri pyelonefritide zejména febrilie a bolest zad



Onemocnéni nervového systemu



Vrozené vyvojové vady nervové soustavy
Hydrocefalus
Epilepsie
Bolest hlavy
Détska mozkova obrna
Encefalitida/meningitida

Neuromuskularni nemocnéeni



Vybrané vrozené vyvojové vady nervové soustavy

Defekt neuralni trubice = porucha uzavéru neurdlni trubice v obdobi mezi 3. — 4.tydnem
na rostralnim ¢i kaudalnim konci neuralni trubice
-> vede ke vzniku ANENCEFALIE, MENINGOMYELOKELY, SPINY BIFIDY

- cetnost: 20: 10tis zivé narozenych ( AT
7 fi A ’l"
‘,

\Gr
f _\_.\/(

Spina Binda Anencephaly

- etiologie: nedostatek kyseliny listové u matky, nékteré Ieky Ci chemikalie, ionizujici zareni

geneticke faktory

- lokalizace: nejcastéji lumbosakralneé (50%), dale lumbalné (20%), thorakolumbalné (20%), ...

- klinika: zavisi na typu vady a jeho likalizaci
(mUze se objevit paréza, inkontinence moci/stolice, porucha Citi atd.)

lu otevrené vady (napr. meningomyelokély) je vysokeé riziko infekce!



Prehledovy obrdzek vrozenych vyvojovych vad neurdlni trubice (pro zajimavost):

Anencephaly Craniorachischisis Open spina bifida

-~

Caudal neuropore

Iniencephaly Encephalocele Closed spina bifida



Mikrocefalie = obvod hlavy je pod 3. percentilem pfi zfetelném nepoméru mezi mozkovnou a
oblicejovou casti lebky
- primarni geneticka (napr. v ramci riznych komplexnich genetickych syndromu)
- sekundarné vznika nasledkem pusobeni nepfiznivych faktort vnéjsiho prostredi (nékteré
kongenitdlni infekce, alkohol, perinatalni hypoxie, ...)v prlbéhu vyvoje (pre/postnatdlné)
- klinicky: vyrazny rozdil mezi mozkovou a oblicejovou casti hlavy, -2

opozdény psychomotoricky vyvoj, porucha hybnosti, epilepsie

CIRCUNFERENCIR CRANIANA HORMAL MICROCEFALIA MICROCEFALIR GRAVE

Kraniosynostozy = deformity lebky vzniklé nasledkem pred&asného uzévéru lebeénich vl

¢

- etiologie:
mutace jednotlivych genu, sekundarné jako nasledek poruchy rustu,
ve 20% pripadU je soucdasti komplexniho genetického syndromu

- klinicky: deformita lebky (zavisi na postizeném lebecnim sSvu)

srust vice Svu vede ke zvySenému nitrolebnimu tlaku



HYDROCEFALUS

= zmnozeni mozkomisniho moku v komorach ¢i v subarachnoidalnim prostoru vlivem zvyseneé

sekrece, snizeni resorpce moku nebo obstrukci likvorovych cest
-> Utlak a redukce mozkového parenchymu
- Cetnost cca 3:1 000 zivé narozenych déti (25% jsou vrozené)
- klinicky: symptomy nitrolebni hypertenze
(nechutenstvi, zvraceni, zvysena citlivost na dotek,

zvysena drazdivost, vysoce ladény pronikavy plac),
vyklenuti €ela, zvyraznéna zilni kresba a ztenceni lebecnich kosti, strabismus,
priznak zapadajiciho slunce
kojenci - pro dosud neuzavrené lebecni Svy vyrazné roste obvod hlavy, fontanely jsou napjaté
starsi déti — symptomy nitrolebni hypertenze (zmény chovani, cefalea, zvraceni, méstnava
papila) -> hrozi utlak mozkové tkané (-> protrahované krece Ci vegetat. dysregulace)



EPILEPTICKE ZACHVATY A EPILEPSIE

Epilepticky zachvat = nahle vznikla ¢asové ohrani¢ena porucha mozkovych funkci provazena

poruchou védomi, abnormalni motorickou aktivitou, napadnym chovanim

Epilepsie = chronické recidivujici epileptické zachvaty vznikajici nasledkem abnormalni elektrické

aktivity mozkovych drah
- celkova prevalence epilepsie v pediatrii je 4%
- 75% epilepsii se rozvine pred 18. rokem veku

- 50% epileptikt je mladsSich 16 let



Primarni epilepsie: - idiopaticka, pozitivni rodinna anamnéza

- normalni psychomotoricky vyvoj i neurologicky nalez i intelekt

Sekundadrni epilepsie: - zplsobena patologickym Utvarem v mozkové tkani -> méni jeji elektrické
vlastnosti -> vznikla epilepsie je tedy pouze symptomem
- u vrozenych vad mozku, perinatalniho poskozeni, u nadoru, zanétd, urazu, atd
- opozdény psychomotoricky vyvoj, snizeny intelekt, znamky mozkové |léze na

zobrazovacich metodach

Neepileptické zdchvaty - prvni zachvaty kreci u ditéte mohou byt kromé prvnich projevi epilepsie
(spusténych napt. horeckou) také zplsobeny jinym onemocnénim (Casto
provazenym/vyvolanym také horeckou)

- priciny kreci: jednoduché febrilni krecCe, infekce CNS, tfesavka pri horecce,
migréna, psychogenni neepileptické zachvaty, afektivni zachvaty, tiky, synkopy,

srdecni arytmie, hyperventilacni tetanie, emocni tres, atd



Priklady nékterych epileptickych syndrom( u déti

Benigni novorozenecké krece = idiopaticka epilepsie s manifestaci v prvnim tydnu po narozeni;

Juvenilni myoklonicka epilepsie = idiopaticka epilepsie s manifestaci ve 12—-19 letech,
- nékolikavterinové myoklonie hornich koncetin do 90 minut po probuzeni (napf. ¢isténi zubi atd.),
obcasné absence, pozdéji spisSe generalizované tonicko-klonické kfece po ranu ¢i vecer provokované
fotostimulaci, nedostatkem spanku a konzumaci alkoholu;

Westlv syndrom (infantilni spazmy) = symptomatickd epilepsie s manifestaci vétSinou ve véku 3m - 1 rok
- nenapadné nékolikavterinové kontrakce svalll krku, trupu a hornich koncetin v pribéhu dne

- vétSina déti ma mentalni retardaci (stupen zavisi na ¢asnosti a Uspésnosti lécby)

Lennox-Gastauttliv syndrom = symptomaticka epilepsie na podkladé mozkového poranéni ¢i malformaci s
manifestaci do 5 let;

- pomalu progredujici mentalni retardace a zmény osobnosti

Benigni fokalni epilepsie - manifestace v 5-10 letech, velmi ¢asta (21:100 000, 16 % afebrilnich kreci u déti do 15 let)
- fokalni motorické krfece obliceje a paze, mizi kolem 15 let véku

Détské a juvenilni absence - manifestace détskych absenci ve véku 4-12 let
juvenilnich absenci ve véku 10-17 let
- s moznou kombinaci tonicko-klonickych kreci
- obvykle s normalnim psychomotorickym vyvojem



BOLEST HLAVY

= komplexni smyslovy vjem vznikajici podrazdénim receptoru bolesti

Akutni bolest — prvni, nahla ataka intenzivni bolesti hlavy
- nejéastéjsi pricinou je horecka (zejména infekce HCD), dale intra/extrakranidlni infekce, trauma hlavy, atd
rekurentni bolest — opakovana ataka intenzivni bolesti hlavy
- napf. pro migrénu (az u 5% déti) a tenzni bolesti hlavy (bolest celé hlavy, bez nauzey, vomitu, foto/fonofobie)
Chronicka bolest - dlouhodoba bolest riizného charakteru
- u nadorul hlavy, hydrocefalu, chronické meningitidy, mozkového abscesu, atd
progresivni bolest — dlouhodoba bolest hlavy se zvysujici se frekvenci atak a intenzitou
neprogresivni bolest — dlouhoba bolest hlavy se stale stejnym charakterem

»denni“ bolest — bolest hlavy delsSi nez 4 més a vice nez 15 epizodami za mésic trvajici nad 4 hodiny

Primarni bolest hlavy = bolesti hlavy bez znamého patologického nalezu (migréna, tenzni bolest hlavy atd)
Sekundarni bolest hlavy = bolest hlavy na podkladé zndmé patologie, je jednim ze symptomu urcité primarni poruchy

(dédi¢né mtb vady, trauma lebky, infekce, nadory, atd)



DETSKA MOZKOVA OBRNA

= trvala neprogredujici porucha hybnosti provazena abnormalnim svalovym napétim a abnormalni posturou

(Paréza = omezeni volni hybnosti, spasticita = abnormadlné zvyseny svalovy tonus, dystonie = abnormalni setrvalé
svalové kontraktury -> abnormalni drzeni trupu a abnormdlini pohyby)
- jedna se o nedédi¢né, nenakazlivé onemocnéni!!!
- incidence 2:1000 Zivé narozenych déti (u porodni hmotnosti pod 1500gr je Cetnost 60:1000 Zivé narozenych déti)
- etiologie: obecné vznika na podkladé jednordzového poskozeni mozkové tkané (intraventrikuldrni krvdceni, hypoxie,
asfyxie, Sok, jadrovym ikterem u nedonosencdu, léze mozku, atd
prenatalni etiol. - intrauterinni infekce, Iéky, placentarni dysfunkce
perinatalni etiol. - hypoxie, hemoragie, meningitida atd
postnatdlni etiol. — trauma, encefalitida/lopatie atd
-> porucha vyvoje motorickych oblasti mozku nebo jejich jinym poskozenim v raném stadiu vyvoje.
- rzné formy (bilat. spastickd paréza, vrozend spastickd hemiparéza, dyskinetickd forma DMO, ataktickd forma DMO)
- klinicky: - zavisi na postizené oblasti mozku a etiologii
- hodnotime spasticitu, dystrofii, atetozu, ataxii
- abnormalné zvyseny svalovy tonus/pohyby/drzeni, postupné vznik kontraktur jednotlivych
sval(, paréza koncetin, ataxie chlize a stoje, opozdény motoricky vyvoj

- Casto pridruzena epilepsie, mentalni retardace, smyslové vady




MENINGITIDA

Bakterialni: - etiologie do 6 tydnu véku E.coli, beta hemolyt.streptokok sk.B, listerie, stafylokok, klebsiela

od 7.tydne véku Haemophilus infl. typ B, Neisseria meningitis, Streptococcus pneumoniae
- klinicky: do 6.tydne véku nespecifické projevy, nahla porucha dychani, sedy kolorit klize, potize s
krmenim, zvraceni, vysoce ladény plac, napjata fontanela, hyperexcitabilita, poruchy
védomi, krece, atd
od 7.tydne v popredi horecka a zvraceni, neklid Ci letargie, apatie, krecCe, vyklenuti fontanely
po 12.més.veku v popredi horecka a cefalea, ztuhla Sije, zvraceni, porucha védomi, krece
I Nejhorsi progndzu ma pneumokokova meningitida (letalita 6—-20 %)!
Virové: - etiologie zejména enteroviry (az 85% pfipadul), virus pfiusnic, EBV,
meéné Casto adeno, parainfluenza, virus kliStové encefalitidy, ...
- nejbéznéjSi virova infekce CNS
- zfejmé postihuje 1 ze 3000 pacientu s virozou

- klinicky 2 faze — chfipkova do 7.dne : teplota, myalgie, bolest v krku, prijmy, exantém, unava,
malatnost

- neuroinfekce: fotofobie, cefalea, nauzea, zvraceni, zavraté, spavost, vaznuti
Sije, ...

- 117drava do 14 dne



ENCEFALITIDA

PRIMARNI — zpGsobena neurotropnimi viry (pfenasené zvifaty na ¢lovéka)

SEKUNDARNI — je komplikaci zakladniho onemocnéni
- zpUsobena viry (enetro, herpes,...), rickettsiemi, parazity (toxoplazmadza...),

bakteriemi, spirochétami

Nékteré typy encefalitid:
Herpeticka encefalitida — etiologie virus herpes simplex typ 1, 2
- klinicky: cefalea, horecka -> progrese v nékolika dnech do zadchvat( s
poruchou védomi, epi zachvaty, afazie, poruchy paméti, mlze
vyustit ve smrt
Stredoevropska klistova encefalitida
- rezervoar je maly hlodavec - > prenos klistétem (vyjimecné infikovanym masem ¢i mlékem)
- klinicky: prvni neurcité chripkovité priznaky -> po nékolika dnech zlepSeni stavu -> uzdrava
-> prohloubeni téchto priznaku, cefalea -> Uzdrava,

postencefalicky syndrom ¢i smrt



NEUROMUSKULARNI ONEMOCNENI

- rozviji se v dusledku poruchy nékteré ze struktur tzv. motorické jednotky

(motoricka jednotka: motoneuron v prednich rozich misnich, periferni nerv, nervosvalova ploténka, sval)

Receptor - Golgho
sz haowe tdin ko
Receplor -
reMevd slfetdabo-
e lraSo M
Svalaeved HA a3

T adre RO wrry
welre
Sedn ezl .
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Sedove
vikxro

- postihuje vSechny veékové skupiny

- zpravidla se jedna o vzacna onemocnéni



PostiZzeni motoneuront prednich roht misnich
napf. Spindlni svalova atrofie = postupna ztrata alfa motoneuront v prednich misnich rozich

- 7 typq, ruzna klinika

PostiZeni perifernich nervu
napl. Charcot-Marie-Tooth = hereditarni motoricka a senzitivni neuropatie
- pomaly nastup progrese svalové slabosti a atrofizace distalnich svall DK,
poté i HK
Gullain-Barré syndrom = autoimunitni postizeni perifernich nervi a misnich korent ->segmentalni

demyelinizace/axondlni degenerace

- po insultu (infekce — GIT, respir., zavazny uraz,...) se aktivuje imunitni
systém -> ten Utoci na nervovy systém -> rozvoj neuro priznaku

(parestezie, bolesti dolnich koncetin Ci zad, svalova slabost
az pareza

nejprve dolnich koncCetin, ktera postupuje vzestupné), v radu
meésicu



Postizeni nervosvalového prenosu
Napr. Kongenitalni myastenické syndromy — mutace genu kodujici bilkoviny nervosvalové ploténky
- v CR nej¢ast8ji u romského etnika

- klinicky: porucha sani a polykani, slaby plac, ptdéza, oftalmoplegie, hypotonie, svalova
slabost,

opozdéeni motorickeho vyvoje, ...

Myastenia gravis = zvySend Unava svalll pri opakované/trvajici aktivité

- 10:100tis, zeny postizeny az 4x Castéji

- blok acetylcholin. receptort protilatkami -> porucha nervosvalového prenosu

- klinicky: zacina v jakémkoli véku, v 10% se projevi jiz v détském veku
rozviji se nahle ci pliziveé
ocCni priznaky (Casté): ptoza, oftalmoplegie, dvojité vidéni
slabost Zvykacich sval( a jazyka (setrela rec), porucha polykani
asymetricka svalova slabost

-> zhorSovani priznakl v pribéhu dne a po namaze,
lohrozeni zivota moznym postizenim dychacich svalu!



Nemoci kosterniho svalstva
Svaloveé dystrofie: Duchennova — nejcastejsi dedicné svalové onem., postihuje chlapce
klinicky — do 3-5let asymptomaticka, poté poruchy chlize, hypertrofie
lytkovych svalu, nékdy snizeny intelekt, kolem 10.roku ztrata
schopnosti samostatné chuze
Beckerova — méne Casta, mirnéjsi projevy
Zanétlivé myopatie = onemocnéni svalstva se zanétlivym procesem v popredi
- etiologie: infekéni agens (viry, baterie, paraziti, protozoa), autoimunitni mechanismy
napr. Juvenilni dermatomyositida a polymyositida
Nedystrofické myotonie = onemocnéni iontovych kanalu s postizenim svalu -> sval. hypertrofie
Maligni hypertermie = zivot ohrozujici komplikace celkové anestezie
- etiologie: mutace v genech kodujici iontové kanaly Ci receptory svalu
spoustécem inhalacni anestetikum Ci jiné farmaka
- klinicky: horecka, tachykardie, nekrdza svalu a rhabdomyolyza -> postizeni srdce -> poruch

srdecniho rytmu -> ¢asto kon¢i smrti



Vybrana onemocnéni kuZe
Vybrana exantéemova infekcni onemocnéni



ATOPICKY EKZEM = chronické recidivujici svédivé kozni onemocnéni

L
- postihuje az 30% déti (80% pripadu béhem prvnich 5 let Zivota) @
- etiologie: multifaktorialni K ..

podil genetické slozky, vliv zevniho prostredi, imunologické odpo M di, nfekcn

spousteci faktory: emocionalni stres, alergeny, zména diety, mikr@org., teplo

\“i:d""

- klinicky: svédéni, postizené ¢asti kuze jsou lichenifikované, zhrubélé, olupujici se, erytematozni,

- vyskyt epizodicky — stridaji se obdobi exacerbace a remise

s vezikulami Ci papulami

Kojeneckd fdze (do 24 mésicu véku)

- v oblasti tvari, ¢ela, vlasu, okolo uSi a na krku, muze se rozsSifit na celou hlavicku, télo a
koncetiny

-> typicka je fluktuace a nahlé vzplanuti -> nespavost, neklid, pla¢, muze generalizovat
Détska faze (od 2. do 12. roku)
- postizeni loketnich a podkolennich jamek. Dale byva postizen krk, Sije, zapesti a prsty

Adolescentni a dospéla faze (nad 12 let véku)
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SEBOROICKA DERMATITIDA (SD) = papuloskvamdzni onemocnéni
- Postihuje az 2/3 kojencu
- Etiopatogeneze: - vliv hormonalnich zmeén, zvys. ¢innosti mazovych zlazek, pomnozeni lipofilnich
kvasinek, zevni aplikace olejl, snizend bunécna imunita, diabetes mellitus, hypovit. B..
- klinicky: - olupovani mastnych zlutavych Supin a zarudnuti
- postihuje zejména tzv. seboroické lokalizace (= mista klize s vysokou koncentraci
mazovych zlaz, vlasaté ¢asti hlavy, horni ¢ast trupu, intertrigindzni oblasti)
Kojenecka forma SD — uz od 3.tydne
| - typicky ve kstici zejména v oblasti velké fontanely -> muze se Sifit do oboci a

vV eV /

'&A | \ stredni Casti obliceje, castou komplikaci je kvasinkova infekce

SD skolnich déti — nezanétlivé olupuijici loziska ve kstici

SD dospivajicich — ostfe ohraniceny erytém se Supinami v nasolabialnich a nasofacialnich ryhach

SD dospélych — zejména v seboroickych mistech, nékolik forem



PATA NEMOC
= virové infekéni onemocnéni zpusobené Parvovirem B19
- nejCasteji na jare a v zimé, prenasena kapénkami
- klinicky: febrilie, cefalea, myalgie
po 7.dnu se objevuje vyrazka:
makulopapulozni exantém na tvari -> trupu -> koncetiny

-> komplikace: artritida, myokarditida, neuropatie, encefalopatie, ....

SESTA NEMOC
= virové infekéni onemocnéni zplisobené lidskym herpesvirem 6 (HHV 6)

- postizeny nejcastéji déti do 3 let veku, casto prenos slinami

- klinicky:
nahlé febrilie trvajici nékolik dnt -> po jejich odeznéni se objevi
generalizovany makulopapulozni exantém na trupu a proximalnich

castech koncetin, ne na obliCeji



PLANE NESTOVICE
= nejcasteéjsi détské infekéni exantémové onemocnéni zptisobené virem varicella-zoster

-prenos primym kontaktem, nejcastéji ve veku 1- 6 let, Castéji v zimeé a na jare
-klinicky: vyrazka zacind na hlavé a trupu -> Sifi se po celém téle (soucasny vyskyt raznych stupnt!)
vyvoj vyrazky: makuly-> papuly-> vezikuly-> pustuly -> krusty
- vyrazka i ve kstici, sliznici ust, dale cefalea, infekce HCD, febrilie, pruritus, ...
-> komplikace (zejména u starsSich déti ¢i s imunokompromitovanych a u dospélych):

impetiginizace eflorescenci, hepatitida, pneumonie, encefalitida, ...



SYNDROM RUKA, NOHA, USTA
= vysoce infek¢ni onemocnéni
- kapénkovy prenos a oralné fekalni, zejména v lété
- plivodce: enteroviry
- klinicky: aftézni stomatitida
exantém na distalnich ¢astech koncetin, dlanich, ploskach, dorsech rukou a nohou

(puchyrky -> krusty -> eroze s rudym lemem)

febrilie trvajici cca 2 dny




SPALNICKY

= vysoce nakazlivé infekcni exantémové onemocnéni
- RNA virus Morbillivirus

- Prenos kapénkami

- Klinicky:

prodromalni obdobi — febrilie, konjunktivitida, ryma, kasel,

slabost, myalgie, nechutenstvi atd
exantémové obdobi — erytematozni makulopapularni exantém (syté cerveny, nepravid.)
vyrazka se Sifi od hlavy na télo nasledovné: nad usnimi boltci->zahlavi->oblicej->krk->trup->DK,
- celkem trva 8 dnu, kuze po vymizeni exantému se olupuje
- béhem exantému febrilie bez reakce na antipyretika, trva ryma a suchy drazdivy kasel,
oboustranna konjunktivitida s vyraznou sekreci
-> komplikace: postinfekéni encefalitida (1 na 1500 pripadl, uUmrtnost 10%)

subakutni sklerozujici panencefalitida (u déti, které prodélaly spalnicky do 2 let véku



Dekuji za pozornost!



