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Bolesti bficha jsou jednim z nejéastéjSich steski, které privadéji rodice s ditétem do ordinace PLDD. Trpét jimi mohou i pacienti s here-
ditarni sférocytézou. Je zndmo, Zze symptomatologie tohoto onemocnéni je velmi r(iznoroda. Autor formou kazuistiky pfipomina vyznam
anamnézy v diagnostickém rozhodovani. Spravna interpretace pfiznakii v kontextu s anamnestickymi tdaji vede vySetfujiciho Iékare

Zadoucim smérem.
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Uvod

Na bolesti bficha si mali pacienti stéZuji velmi
Casto, a proto feSeni téchto problémd patfi k bézné
praxi pediatra. Pfi prvnim kontaktu s ditétem a bé-
hem jeho vySetfeni maloktery lékaf hned bere v po-
taz celé Siroké pficinné spektrum potizi, od psycho-
somatickych az po stavy ohrozujici Zivot pacienta.
Pro¢ také, kdyz vétsinou byvaiji tyto bolesti banalniho
charakteru a obvykle spontanné odeznéji? V rutin-
nim pfistupu se ov8em skryva nebezpedi opomenuti
podstatného, zasadniho problému a soustfedéni se
jen na povrchni nadstavbu.

Kazuistika

V obdobi jarnich viroinfektd pfichdzi ke své-
mu praktickému lékafi Sestileta divka sledovana
pro dédiénou sférocytozu. Klinické projevy této
choroby byly u ni dosud minimalni. K Iékafi ji pfi-
vadéji bolesti bficha, které se objevily pfedchaze-
jici den. Ma i mirné bolesti hlavy, jednou zvracela.
Télesna teplota je normalni, mo¢i bez potizi, stoli-
ci normalni konzistence méla v¢era. Dietni chyba
se zda vylou€ena. V dokumentaci PLDD je dne 1.
4. poznamenano: bolesti bficha, hlavy, zvraceni,
afebrilni, stolice norm., obj.: bledsi, unavend, kar-
diopulmonalné norm., bficho klidné, res.: poina-
jici viroinfekt?

Protoze divCiny potize pfetrvavaly, dostavili se
rodiCe s ditétem dal$i den do nemocnice.

Pediatrickd ambulance 2. 4.: unavena, apaticka,
dehydratovana, subikterus, hrdlo klidné, kardiopulm.
norm., bficho mékké, prohmatné, hepar-lien 0, TK
neméfen, res.: bolesti bficha, gastritis v. s., doporu-
¢eno jesté chirurgické vySetieni.

Chirurgicka ambulance 2. 4.: nezvraci, bficho
mékké, nebolestivé, bez rezistence i peritonedl-
niho drazdéni, bledd, dehydrovana, Trect. 37,1 TK
nemeéfen, res.: jako NPB se t. €. nejevi, virosis susp.
Tekutiny, kontrola d.p.

Ke kontrolnimu vySetieni se divka dostavila od-
poledne téhoz dne. Chirurgicka ambulance 2. 4.: po-
bledla, naZloutly kolorit?, skléry bilé, jazyk poviekly,
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bficho mékké, lehce dif. citlivé, bez perit. drazdéni,
res.: sledovana pro sférocytdzu, suspektni viroza,
doporuéeni: hospitalizace, infuzni terapie, krevni
odbéry. Mo¢: B-1, C-0, Ac-2, urobil-2, bil-0, sed.: oj.
ery, 4-6 leu, oj. epitelie, néco soli.

Prestoze dité bylo dle vSech vy3etfujicich ble-
dé &i ikterické, pfestoze fada chirurgli neséhne na
bficho ditéte bez vysetfeni krevniho obrazu a moce,
teprve v této fazi byly doporuceny odbéry. Pii pijeti
na JIP détského oddéleni je divka vyrazné bleda, ma
subikterus sklér i kiize, axilarni teplota je 37,1°C. TK
85/50, pocet pulzdl 120/min., po€et dechli 22/min., je
zfejmy systolicky Selest 2/6 v celém prekordiu. Bfi-
cho je mékké, s mirou palpaéni citlivosti, jatra ne-
zvétSena, slezina +2 cm. Krevni obraz: HTK 0,11, he-
moglobin 44 g/l, pocet erytrocytd 1,55 x 10'/l, leuko-
cyty 4,3x10%1, trombocyty 238 x 10° /I, MCV 73,2 f,
MCH 28,5 pg, MCHC 38,9 g/dl. Celkovy bilirubin
50,7 umol/l, konjugovany 5,2 umol/l, ALT 0,30 pkat/
I, AST 0,38 pkat/l, GMT 0,14 pkat/l, ALP 3,24 pkat/I,
urea 10,5 mmol/l, glykémie 5,8 mmol/l, CRP 1,5 mg/
I, natrium 138 mmol/l, kalium 4,47 mmol/l, chloridy
103 mmol/l.

Uvédomime-li si klasickou symptomatologii
sférocytdzy a jejich komplikaci, mame pred sebou
typicky pfiklad hemolytické — aplastické (?) krize
(podrobnéjsi vySetfeni nebylo provedeno). Dodate¢-
né byla nalezena i parvovirova infekce, ktera byva
Casto oznacovana za vyvolavatele potizi. V kolektivu
matefské Skoly, kterou dité navstévovalo, bylo v té
dobé zaznamenano nékolik pfipadd onemocnéni
Megalerythema infectiosum. Po transfuzich erytro-
cytového koncentratu se parametry Cervené krevni

fady upravuji a i naslednd kontrola krevniho obrazu
je uspokojiva.

Hereditarni sférocytdza je nejcastéjsi vroze-
nou hemolytickou anemii. Piblizné 80 % pfipadl je
autosomalné dominantné dédicnych, zbyvajici ¢ast
jsou nové mutace s autosomalné recesivni dédic-
nosti. Podstatou choroby jsou molekularni defekty
membranovych protein{, které vedou k tvorbé vad-
nych erytrocytd. Nésleduje selektivni vychytavani
zménénych krvinek ve sleziné a jejich urychlend
destrukce.

Nemocni tvofi klinicky nesourodou skupinu
s rliznou intenzitou projevd. PfestoZe u postizenych
jedinct probihd hemolyza trvale, mnoho z nich je
bez obtizi a pfiznaky nemoci — subikterus sklér,
ikterus, splenomegalie — mohou byt patrné jen pfi
zatézi/infekei. Jedinym projevem zvySené destrukce
a novotvorby erytrocytl pak mize byt retikulocytd-
za. Bledost, zvySenou Unavnost, bolesti hlavy, bfi-
cha a neprospivani mizeme pozorovat u pacientd
s chronickou anémii. Na druhé strané klinickych poti-
Zi stoji tézka anémie a hyperbilirubinémie vyzaduijici
IéEbu jiz v novorozeneckém véku. Obcas se vyskyt-
nou i vyvojové anomalie, jako je turicefalie, gotické
patro, vyjime¢né bradydaktylie. Casté je cholelitia-
za. Priibéh nemoci komplikuiji krize z hyperhemolyzy
anebo z pfechodného Utlumu az zéstavy krvetvorby.
Pfi hemolytické krizi dojde ke zvyraznéni Zloutenky,
déti maji teplotu, bolesti bficha, mohou zvracet, jsou
unavené, po namaze az dyspnoické, vyrazné se
zvetsi slezina. Méné Casté, ale zavaznéjsi pfihody
aplastické jsou Casto zplisobeny infekci parvovirem
B 19. V popiedi stoji tézka anémie, vymizeni retiku-

Tabulka 1.

2.4, 3.4.
HTK 0,11 0,25
Hb 44 80
ery 1,55 314
leu 43 4,0
trom 238 187
ret 2
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4.4, 15. 4. 25.7.
0,36 0,36 0,29
117 117 98
4,19 417 3,38
5,0 71 4,4
292 403 326
8 32 10
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Sférocytéza

sférocyty, polychromazie, retikulocytéza
hyperbilirubinémie, urobilinogen v modi a stolici
subikterus sklér, mirna splenomegalie

Hemolyticka krize

zvyraznéni zloutenky, teplota, bolesti bficha, zvra-
ceni, inava, malatnost, ponamahova dyspnoe,
zvétSeni sleziny

Aplasticka krize

zastaveni erytropoézy, vyrazny pokles erytrocytt
a retikulocytu, prudky pokles Hb

locytl v periferii a erytroblastl ve dfeni. Zdanlivé
paradoxné klesa hladina sérového bilirubinu a uro-
bilinogenu v mogi.

Laboratorni ndlezy: charakteristickou burikou
v krevnim obraze je sférocyt, mensi tmava sféricka
krvinka bez centralniho projasnéni. Mlze ale tvorit
jen nepatrné procento vSech erytrocytd. Stfedni ob-
jem erytrocytu je na dolni hranici normy ¢&i snizeny,
prdméma koncentrace hemoglobinu v erytrocytu
je obvykle vyssi. Osmoticka resistence a prezivani

znadenych erytrocytl jsou zfetelné snizeny. Pfimy
CoombsUv test je negativni.

Lécba je dana stupném anémie. Profylakticky,
pfi uspokojivych hodnotach krevniho obrazu, je
mozno poddvat kyselinu listovou s problematickym
efektem. V pfipadé hemolytickych a aplastickych
krizi jsou na misté transfuze erytrocytovych koncen-
tratl. Splenektomie jako suverénni Iéebnd meto-
da odstrani vSechny pfiznaky onemocnéni, ale ne
sféricky tvar erytrocytli a snizenou osmotickou re-
sistenci. Je indikovana pfi zdvaznych opakovanych
krizich. Vzhledem k riziku OPSI syndromu (Over-
whelming Postsplenectomy Infection) je vykon od-
kladan po Sestém roce véku a pied jeho provedenim
je zadouci profylaxe pneumokokovych, pfipadné
meningokokovych a hemofilovych infekci vakcinaci.
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Zavér

Popisovany pfipad patfi do skupiny pfihod, jejiz
Ucastnici se nechali svést na faleSnou stopu, proto-
Ze byli limitovani uzkym uhlem pohledu. Z anamnézy
bylo véem zndmo, Ze Sestiletd pacientka je sledova-
na klinickym pracovistém kvli dédiéné sférocytéze
(stejné postizeni jsou i jeji matka a dédecek, oba po
splenektomii). Kazdy z Iékafu si vSiml nékterého ze
zékladnich symptomd komplikujicich pfihodu, ale
ani jeden ji nedokdazal spravné vyhodnotit.
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