JAKA JE VASE DIAGNOZA?

V poslednich letech ziskdvaji na popularité seminafe, na nichZ jsou prezentovany kazuistické pfipady. Jejich obliba spocivd v tom, Ze je popisovén
konkrétni pfipad, ktery se skutecné udal a ktery se muZe pfihodit v kterékoliv ordinaci, v kterékoliv nemocnici. V rubrice ,Jaké je VaSe diagndza“
bychom radi demonstrovali zajimavé pfipady z praxe. Soucasné bychom chtéli, aby si kazdy ctendf mohl vyzkouSet ,stdt u lizka“ a sam Fesit
naznaceny problém. V odpovédich na poloZené otdzky se potom pokusime komentovat diagnosticky a terapeuticky postup.

Pokud nékdo z Vas fesil ve své praxi, at jiz na lizkovém oddéleni nebo v ordinaci, zajimavy pfipad a chtél by se o néj podélit i s ostatnimi, kon-

taktujte prosim redakci.
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Sedmnactilety chlapec byl pfijat na détské od-
déleni spadové nemocnice pro tfi mésice trvajici
zvraceni a obtizné polykani tuhych soust. Zvracel
témér denné, zpravidla do 15 minut po poziti tuhé
stravy. Tekutiny toleroval dobfe. Zvraceni nestra-
veného jidla se objevovalo i za 1-2 hodiny po jidle.
Béhem trvani potizi zhubnul 14kg. Posledni mésic
si také stézoval na no¢ni suchy kasel, pro ktery byl
lé¢en antibiotiky, ale bez efektu. Na cilené dotazy
pfipustil, ze potize s polykanim trvaly jiz téméf rok.
Tuha sousta musel pokazdé fadné rozkousat a sna-
Zil se je usilovné polknout. V posledni dobé mél ,div-
ny pocit v krku®, ktery jakoby zvraceni vyvolaval.

Rodinna anamnéza je bez pozoruhodnosti, ro-
die i starsi bratr jsou zdravi.

Osobni anamnéza. Chlapec je ze 2. fyziologic-
ké gravidity ukoncené v terminu cisafskym fezem
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pro nepostupujici porod. Porodni hmotnost mél
37509, délku 51cm. Poporodni adaptace probéhla
bez komplikaci. Prospival dobfe. Dosud vaznéji ne-
stonal, nemél zadny uraz, v batolecim véku podstou-
pil operaci pupeéni kyly. Neuziva zadné léky. V po-
slednich dvou letech je sledovan v kardiologické
ambulanci pro ob¢asné stenokardie, bez prokazané
organickeé pficiny.

P¥i prijeti na odd€leni by afebrilni, bez alterace
vitalnich funkci. M&l minimalni mnozstvi podkozniho
tuku a bledsf kolorit kiize. Hrdlo bylo proséklé, stitna
Zlaza nezvétSena. Dychani volné, Cisté. AS pravi-
delnd, ozvy ohranicené. Bficho mékké, volné pro-
hmatné, palpacné nebolestivé, bez organomegalie.
Hmotnost pfi pfijeti byla 48,5kg (-2,4 SDS), vyska
176cm (-0,64 SDS), BMI 15,8kg/m? (-3,22 SDS),
TK 110/75mmHg. Pubertaini znamky mél vyjadieny
pfiméfené véku. Z laboratornich vysledkii pfi pFi-
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jeti: FW 6/11. Krevni obraz: Hb 150¢/l, HTK 0,41,
leukocyty 10,7 x10%1, trombocyty 225x10%?/l, dife-
rencidlni rozpocet v normé. Biochemie: CRP 6 mg/I,
urea 5,9mmol/l, kreatinin 77 pmol/l, Na 140 mmol/l,
K 4,2mmol/l, Mg 0,87 mmol/l, ALT 0,57 pkat/l, AST
0,27 pkat/l, sérova amylaza 1,0pkat/l, glykemie
5,1mmol/l, CB 76 g/l, alb 55 g/I, KM 255 ymol/l, LDH
2,9 pkat/l, CK 1,5 pkat/l. Imunologie: 1gG 8,9g/l, IgA
1,719/, IgM 1,229/l, IgE, EMA a tTGA negativni.
Mo¢ chemicky a sediment negativni. Astrup v nor-
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gickém rozmezi.

1. Jaké mohou byt priciny dysfagie v détském
véku?

2. Jaka dalsi vySetreni navrhujete?

3. Jakou Iécbu byste zvolili?

Odpovédi najdete na str. 199
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1. Jaké mohou byt pfic¢iny dysfagie v détském
véku?

2. Jaka dalSi vySetfeni navrhujete?

3. Jakou Iécbu byste zvolili?

1. Dysfagie je definovéna jako ztizené polykani.
Jde o pfiznak, nikoliv o diagndzu. Podle mista
prekazky se rozliSuje vysoka (orofaryngedini)
a nizka (jicnova) forma. Pfi vysoké dysfagii je
porusen posun soust z Ust do jicnu. Pfi nizké
véazne transport tuhych soust a/nebo tekutin jic-
nem do zaludku.

U vysoké dysfagie pacient obtizné zahajuje
polykani. Starsi déti popisuiji jako mozny zdroj pro-
blém0 kréni oblast. Vedle poruchy polykéni mohou
byt v zavislosti na vyvolavajici pfi¢iné pfitomny dalSi
obtize — nazéini regurgitace, kasel, dusnost, zapach
z ust, diplopie, neurologické pfiznaky (ptéza ocnich
vicek, hemiparézy aj.). U nizké dysfagie pacienti
popisuji problémy v oblasti stfedniho nebo distal-
niho jicnu. Vedle ztizeného polykani mohou starsi
déti udavat bolesti za hrudni kosti nebo v nadbfisku
souvisejici s jidlem nebo bez ndvaznosti na néj. Déle
pyrézu, nauzeu, zvraceni, nechutenstvi, odynofagii,
hmotnostni tbytek, hematemézu. U kojenci a bato-
lat je mozné pozorovat podrazdénost, excesivni plac,
odmitani jidla, regurgitaci, zvraceni, neprospivani.
Komplikacemi vysoké i nizké dysfagie mohou byt
opakované aspirace vedouci k chronickému plicnimu
onemocnéni. Dale zvraceni, jehoz disledkem je ne-
adekvatni pfijem energie, proteinoenergetickd malnu-
trice, imunologicka porucha a svalova slabost.

Prevalence dysfagie s vékem stoupa, ale v po-
slednich letech s rozvojem neonatologie a pfeziva-
nim velmi ¢asné narozenych novorozencU se zvySu-
je podil pacienttl s poruchou polykéani z divodu ne-
zralosti a postizeni CNS v disledku posthypoxické
a/nebo posthemoragické encefalopatie. Spektrum
pficin dysfagie v détstvi je odli$né od dospélé popu-
lace, kde jde nejCastéji o refluxni onemocnéni jicnu
a v pokrocilém véku o karcinom jicnu. Mozné pfici-
ny dysfagie u déti shrnuje tabulka 1. Onemocnéni
jsou usporadana sestupné podle frekvence vyskytu
u détskych pacient(, nékterd z nich jsou pomérné
vzacna.

Pfi¢inami vysoké dysfagie byvaji onemocné-
ni dutiny ustni a orofaryngu (infekce, retrofaryn-
gedini absces, uviznuta cizi télesa, poranéni, roz-
tépové vady, tumory) a neuromuskuldrni poruchy
(trauma CNS, roztrouena skleréza, myastenia gra-
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vis, okulofaryngeéini muskuldrni dystrofie, krikofa-

ryngedlni spazmy, krikofaryngedini achalazie).
PfiCinami nizké dysfagie mohou byt onemocné-

ni sliznice jicnu, ezofagitidy - refluxni, korozivni, in-
fekéni (u imunokompromitovanych déti), eozinofilni,
abrazivni (pfi déletrvajici pfitomnosti nazogastrické
sondy), u Crohnovy choroby. Dale mohou nizkou
dysfagii zplsobit uviznuta cizi télesa v jicnu (min-
ce, soucasti hraCek, baterie, kosti, sousta) nebo strik-
tury po korozivnim poranéni ¢i vzniklé iatrogenné
v dusledku chirurgickych zakrokd na jicnu. Mlze se
jednat i o poruchy motility jicnu (ezofagokardial-
ni achaldzie, difuzni spazmy, izolovand hypertonie
dolniho jicnového svérace, nespecifické poruchy jic-
nové motility, diabeticka neuropatie), vrozené vady
jicnu (tracheoezofagedlni pistél, atrézie, stendza,
duplikatury, divertikly jicnu, Schatzkiho prstenec)

a utlak jicnu z okoli (tumory mediastina, retroster-

nalni struma, cévni prstence, bronchogenni cysty).
Diferencialné diagnosticky je tfeba od dysfagie

odlisit phagophobii (strach z polykani) a globus pha-
ryngeus (hystericus). Jde o pocit sousta v krku, pfi

kterém je ale polykani bez problém0 (5).

2. Kazdou poruchu polykani je tfeba peclivé ana-
mnesticky zhodnotit. Je tfeba védét, jak dlouho
potize trvaji, zda progreduiji, nebo jsou intermi-
tentni, jsou-li provazeny nauzeou, zvracenim
nestraveného jidla, hmotnostnim Ubytkem,
dechovymi potizemi, jakou stravu je nemocny
schopen tolerovat, tedy zda jde o poruchu poly-

kani tuhych soust a/nebo tekutin. Obtizné poly-

kani soucasné tuhych soust a tekutin byva zpd-

sobeno poruchami jicnové motility a mdze byt
intermitentni. Dysfagie, kterd postihuje nejprve
tuha sousta a az nasledné tekutiny, je podezfeld

z mechanické obstrukce jicnu (5). Z anamnes-

tickych udajli se pokusime stanovit pfedbéznou

diagndzu a zvolime dal$i vySetfovaci postup (9).

Zpravidla je nutny interdisciplinarni pfistup (11)

(tabulka 2).

U vysoke dysfagie je zlatym standardem vySet-
feni polykaciho aktu rentgenkontrastni latkou (6).
Déle m0ze byt pfinosné neurologické a ORL vy-
Setfeni, sonografie Stitné zlazy, elektromyografie
(EMG), zobrazeni CNS.

U nizké dysfagie je vhodné provést rentgenovy
snimek srdce a plic (rtg S +P), pasaz kontrastni latky
(k.1) jicnem, ezofagogastroduodenoskopii (EGD),
pfipadné dalsi vySetfeni jako endosonografii, mano-
metrii jicnu, 24hodinovou pHmetrii jicnu, scintigrafii,
EMG (9). Na rentgenovém snimku srdce a plic Ize
nalézt chybéjici Zalude¢ni bublinu, v mediastinu
mize byt patrny dilatovany jicen s hydroaerickym fe-
noménem (hladinka vzduch tekutina ze stagnujiciho
obsahu). Pasaz k. 1. jicnem ve vzpfimené i horizontal-
ni poloze v pfedozadni i boéni projekci zobrazi napf.
nepravidelnosti lumen, identifikuje stenézy a napo-
maha v detekci poruch motility jicnu (5). EGD slouzi
k vizualizaci horniho zazivaciho traktu, k upfesnéni
diagndzy patologickych 1ézi na sliznici jicnu véetné

Tabulka 1. Mozné pfic¢iny dysfagie u déti (volné podle 11)
Vysoka (orofaryngealni) dysfagie Nizka (jicnova) dysfagie
nezralost cizi télesa v jicnu
onemocnéni dutiny Ustni a orofaryngu ezofagitida

— infekce, poranéni, tumory, uviznuta cizi té-
lesa

— roz§tép rtu, patra, stendza hypofaryngu

onemocnéni CNS

— trauma hlavy, hypoxické poskozeni mozku,
mikrocefalie, infekce, myelomeningokéla,
Chiariho malformace aj.

neuromuskularni onemocnéni

- roztrouSena skleréza, myastenia gravis

— krikofaryngealni achaldzie, spazmy

- refluxni, infekéni, korozivni, u Crohnovy choroby, eozinofilni aj.

vrozené vady trachey, jicnu
- tracheoezofagedlni pistél, atrézie jicnu
- stendza, divertikly, duplikatury jicnu, Schatzkiho prstenec

(tlak jicnu z okoli
- anomalie cév (aberantni prava podklickova tepna, dvojity aortaini
oblouk)

— retrosterndini struma, tumory mediastina, bronchogenni cysta

poranéni jicnu

- zevni nebo iatrogenni (NGS, EGD)

neuromuskularni onemocnéni

- idiopaticka achalazie, difuzni jicnové spazmy, svalova dystrofie,
myastenia gravis, Guillain Barré syndrom

jiné

— tumory jicnu (leiomyom, leiomyosarkom)
- sklerodermie
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Tabulka 2. Algoritmus vySetfovani pacienti s dysfagii (volné podle 11)
Anamnéza, fyzikalni vySetfeni

Dysfagie pfi polknuti

anatomicka orofaryngedlini neurologické

abnormalita dyskoordinace onemocnéni
polykaci akt neurologické
ORL, EMG vySetieni

Dysfagie po polknuti
tuhych soust tuhych soust a tekutin
anatomické/sliznicni léze
pasaz kontrastni latky
jicnem
EGD

poruchy motility
pasaz kontrastni latky
jicnem

EGD

manometrie jicnu

Obrazek 1. Pasaz kontrastni latky jicnem. Patrna dilatace téla jicnu a ztiizeni DJS zobakovitého vzhledu,
ktery se pfi polknuti neotvira. Chybi peristaltika téla jicnu.

moznosti odbéru biopsii s naslednym histologickym
vySetfenim. Manometrie jicnu umoziuje posoudit
poruchy jicnové motility. Endosonografie ma vyznam
pro posouzeni rozsahu postizeni stény jicnu a media-
stinélnich uzlin (napf. u nadord v této oblasti) (9).

U naseho pacienta bylo neurologické i ORL
vySetfeni, sonografie stitné Zlazy a rtg S+ P bez
patologického nalezu. Polykaci akt byl obvykly,
hypofarynx beze zmén. Pfi pasézi k.I. velmi po-
malu postupovala dilatovanym jicnem a vytvarela
hladinu v jeho abordlni ¢asti. Peristaltické viny byly
oblenéné a mélké, zobakovité protazend kardie se
jen mélo otevirala (obrazek 1). Zaludek, duodenum
a prvni klicky jejuna byly beze zmén. Pfi kontrole za
120 minut se nachézely zbytky k.I. v dilatovaném
jicnu a vytvarely hladinku v hornim mediastinu. Ten-
to ndlez byl suspekini z achalazie kardie s dila-
taci jicnu ve stiedni a aboralni tietiné. Nasledné
provedend EGD v celkové anestezii, endotrachealni
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intubaci, zobrazila jicen dilatovany od proximalni tfe-
tiny s vinutym pribéhem a intaktni sliznici. Kardie se
nerozvijela a byla jen tésné prostupna pro gastro-
skop GIF Q180. V Zaludku byl na sliznici antra obraz
nodularit, ve dvanactniku nalez normalni. V biop-
tickych vzorcich z distélniho jicnu byla histologicky
popsana mirna kulatobunééna zanétliva celulizace.
Diagnézu ezofagokardidlni achalazie definitivné po-
tvrdila manometrie jicnu. V 51-49 ¢cm od fezaki se
nachazela zéna hypertonu DJS dosahujici misty az
70mmHg (fyziologicka hodnota je do 36 mmHg). Pfi
polknuti chybéla relaxace DJS a byla patrna terciarni
aktivita jicnu. Pfidatnym nalezem u chlapce byla He-
licobacter pylori pozitivni gastritida (pozitivni rychly
uredzovy test a prikaz H. pylori ve speciélnim bar-
veni v bioptickych vzorcich antra a téla zaludku).

Idiopatickd ezofagokardidlni achalazie je
primarni neuromotorické onemocnéni jicnu (11).
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Obrazek 2. Pasaz kontrastni latky jicnem desaty
pooperacniden. K.I. volné prochazi mirné dilatova-
nym jicnem se zvinénou predni sténou a hladkymi
konturami pres Sirokou kardii do zaludku.

Poprvé byla popsana Thomasem Willisem v roce
1674 (7). Etiologie je nezndméd. Predpokladany
patofyziologicky mechanizmus spo¢ivd v tom,
Ze pocatecni inzult - virova infekce (nebo jiny
spoustéc z prostredi) vede u geneticky predispo-
novanych jedinct (pozitivni alely HLA DQA1*0103
a DQB1*0603) k zanétu inhibi¢nich oxid dusnaty
mediujicich neurond myenterického plexu a ke
spusténi autoimunitniho procesu. Dlsledkem je
jejich postupna degenerace a vazivova prestavba
(10). Achalazie mlze byt soucésti nékterych syn-
dromd, napt. triple A syndromu (achalézie, adrenal-
ni insuficience a alakrimie) a Downova syndromu.
Incidence onemocnéni je 1/200000, prevalence
v populaci 8/100000. Manifestuje se v kterémkoliv
véku, obé pohlavi jsou postizena stejné &asto (10).
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Méné jak 5 % pacientli s achaldzii ma pfiznaky pfed
15. rokem véku (10, 11). U mladSich déti k nim patfi
hmotnostni ubytek, odmitani jidla, nauzea, zvrace-
ni, rekurentni pneumonie a no¢ni kasel. U starsich
déti se podobaji pfiznakdm u dospélych - dysfagie
(v dobé stanoveni diagndzy pfitomna prakticky
u v8ech pacient), regurgitace, zvraceni, retroster-
nalni bolest zhorujici se pfi jidle nebo vznikajici
mezi jidly. ZpoCatku je postizeno polykéani tuhych
soust, ale s progresi onemocnéni dojde i k poruse
polykani tekutin. U 60% pacientl Ize pfi polykani
pozorovat stereotypni pohyby krku a ramen, po-
pfipadé prochazeni se pfi jidle. Prdmérmy vék déti
v dobé stanoveni diagndzy je 8,8 let a délka trvani
pfiznakd do stanoveni diagndzy je v prliméru 23
mésicl. Podezfeni na achalazii Ize vyslovit jiz z kli-
nickych pfiznakl, vzhledu a chovani jicnu béhem
pasaze k.. jicnem a nalezu pfi EGD. Pro diagndzu
onemocnéni je rozhodujici jicnova manometrie. Ty-
pickymi nalezy jsou aperistaltika téla jicnu a chybé-
jici relaxace DJS pii polykani (1). Pseudoachalazie
napodobuje achalézii, ale je zplsobena infekénimi
nemocemi jicnu (infekce parazitem Trypanosoma
cruzi, tzv. Chagasova nemoc vyskytujici se hlavné
v oblastech Jizni Ameriky) nebo nadorovymi one-
mocnénimi (u déti vzécné leiomyom, popfipadé
leiomyosarkom).

Literatura

3. Lécha achalazie jicnu nezvrati degenerativni
poskozeni inhibi¢nich nervi. Déli se na farma-
kologickou a nefarmakologickou. Farmakolo-
gicka je zvazovana tam, kde jde o ¢asnou dia-
gndzu achalazie bez dilatace jicnu nebo kde je
kontraindikovana lécba nefarmakologicka. Ma
omezené a kratkodobé dcinky na zlepSeni pfi-
znakU. Patfi k ni opakované intrasfinkterické
injekce botulotoxinu, peroralni podani bloka-
tori kalciového kanalu (nifedipin) nebo kratce
Ucinkujicich nitrati (sublingudiné, perordiné).
Opakované injekce botulotoxinu jsou oblibené
zvlasté u dospélych pacientl pro jejich jedno-
duchou aplikaci a nizkd rizika. Informace o uziti
botulotoxinu u déti jsou omezeny na kazuisticka
sdéleni.

K nefarmakologické 1é¢bé se fadi balonkové
dilatace jicnu a myotomie. Podobné jako u dospé-
lych i u déti jsou nutné opakované dilatace. HiaSena
Uspésnost se pohybuje mezi 35-100%. K perforaci
jicnu dochazi v 1-12% piipadd (2). Pokud pfiznaky
pretrvavaji po 4-6 dilatacnich sezenich, je indikova-
no chirurgické feSeni. V souc¢asné dobé je prefero-
vana minimalné invazivni laparoskopické Hellerova
myotomie, pfipadné doplnénd o hemifundoplikaci
dle Dora k zabranéni gastroezofagedlniho refluxu.
U déti pfedstavuje myotomie definitivni chirurgické
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feSeni achalazie s vynikajicimi poopera¢nimi vysled-
ky. Néktefi autofi zastavaji nazor, ze primarni [é¢ba
achalazie u déti ma byt chirurgicka (3, 8). Pfic¢inou
selhani chirurgické IéCby s rozvojem rekurentni dys-
fagie m0Ze byt nelpind myotomie a jizveni v misté
myotomie. V takovych pfipadech je vhodné pokraco-
vat balonkovou dilataci a naslednou remyotomii.

U chlapce byla provedena laparoskopicka ezo-
fagokardiomyotomie s hemifundoplikaci dle Dora.
Byl profylakticky zajiStén antibiotiky. Od druhého
pooperacniho dne byl postupné zatéZovan tekutina-
mi, nasledné kaSovitou a tuhou stravou. Pfi kontrolni
pasazi 10. pooperaéni den k.l. volné prochazela
mirné dilatovanym jicnem s hladkymi konturami pfes
Sirokou kardii do zaludku (obrazek 2). Déle byla za-
hajena tydenni eradika¢ni 1é¢ba Helicobacter pylori
pozitivni gastritidy trojkombinaci omeprazol, amoxi-
cilin a klaritromycin.

Prognosticky je dlouhotrvajici achaldzie spoje-
na se zvySenym rizikem vzniku squamoézniho karci-
nomu jicnu. Pfi onemocnéni trvajicim 15-20 let by
pacienti méli byt pravidelné endoskopovani (10).
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