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Moznosti pozitivniho ovlivnéni kostni hmoty
u deti, soucasny pohled na krivice
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Détstvi predstavuje obdobi tvorby vrcholu kostni hmoty. Primarni prevence osteoporézy se musi zaméfit na zvySovani kostni hmoty pred
koncem dospivani. Obsah kostniho mineralu (BMC) a kosti denzita (BMD) jsou prediktory rizika zZlomeniny. BMC se zvySuje hlavné v prvnich
tfech letech Zivota a béhem pubertalniho rdstového spurtu. Proces ziskavani kostni hmoty je sice geneticky podminén, ale zarover ovlivnén
fadou faktort v zavislosti na Zivotnim stylu. Vrcholu kostni hmoty (PBM) je dosazeno zac¢atkem treti Zivotni dekady, pficemz 26 % dospélé
BMC je ziskano béhem 4letého obdobi kolem vrcholu rychlosti ristu a az 60 % béhem peripubertalnich let. Proto puberta predstavuje kli-
¢ové obdobi pro ovlivnéni kvality a vrcholu kostni hmoty. U divek, kostni tkan vytvorena ve véku mezi 11-13 lety, pfiblizné odpovida ¢asti
ztracené v priibéhu 30 let po menopauze.
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Possibilities of positive influence on bone mass in children, the current view of rickets

Childhood is a period of formation of peak bone mass. Primary prevention of osteoporosis must concentrate on increasing bone mass
before the end of adolescence. Bone mineral content (BMC), and bone mineral density (BMD) are predictors of the risk of fracture. BMC
increases mainly in the first three years of life and during pubertal growth spurt. The process of acquisition of bone mass is indeed ge-
netically determined, but influenced by many factors depending on lifestyle. Peak bone mass (PBM) is achieved early third decade of
life, with 26% of the adult BMC is obtained during 4-year period around the peak growth rate and up to 60% during peripubertal years.
Therefore, puberty is a crucial period for affecting the quality and peak bone mass. In girls, the bone tissue formed in the age between
11-13 years, approximately equal parts lost during the 30 years following menopause.
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Vliv diety, zivotniho stylu
a genetiky na vyvoj skeletu
u mladych lidi

Nékteré faktory Zivotniho stylu, zejména vyzi-
va, fyzicka aktivita a bezpe¢ny pobyt na slunci mo-
hou podstatné ovlivnit zisk kostni hmoty béhem
détstvi a dospivani. Snaha o image do podoby
vyhublého sirotka idealizovaného v moédnich caso-
pisech mdze mit znicujic vliv na zdravi rostouciho
skeletu. Nadmérna stihlost az hubenost v dospiva-
nivede k nizkému vrcholu kostni hmoty. Posedlost
stihlosti vede nejen k poruchdm pfijmu potravy,
jako je anorexie nebo bulimie, ale nasledné plizivé
zhorsuje kvalitu skeletu dospivajicich divek.

Kromé vapniku, hrajf klicovou roli v zfs-
kavani kostni hmoty také bilkoviny a vitamin
D. Podvyziva, vetné nedostate¢ného pfijmu
kalorii a bilkovin, béhem rlstu mize vazné
poskodit vyvoj kosti. Nizky pfijem bilkovin sni-
Zuje produkci a Ucinek rdstového faktoru IGF-1,
ktery zvysuje tvorbu kostni hmoty. Ristovy
faktor IGF-1 zaroven podporuje stfevni ab-
sorpci kostnich minerald (vapniku a fosfatu)
zvysenim rendlni produkce kalcitriolu (hormo-
nélné aktivni formy vitaminu D). Nizky pfijem
bilkovin vede k poruse funkce a Ucinku IGF-1,
coz béhem puberty mize mit za nasledek hor-
i vyvoj skeletu.

Kli¢ova fakta:

B Béhem puberty se rychlost tvorby kostni hmo-
ty patefe a kycle zvysuje zhruba pétindsobné.

m  Béhem rlstu je pfirstek minerdIni hmoty
kosti hlavné v dUsledku zvysenf velikosti
kosti s velmi malou zménou hustoty kosti,
tedy v mnozstvi kostni tkdné v kosti.

B Od narozeni do nastupu pohlavniho do-
spivanf je kostni mineraini hmota v daném
véku stejna u divek jako u chlapca.

B Béhem puberty se kostni hmota naopak
zvysuje vice u chlapct nez u divek, a to prede-
vsim z ddvodu delsiho obdobi zrychleného
rGstu u muzl, coz vede k SirSimu zvétsenf
prameéru kosti a tloustky kortikéIniho plasté
kosti.

m Déti, které se 40 minut denné vénuji fyzické
aktivité, maji podstatné silnéjsi kosti nez je-
jich méné aktivni vrstevnici.

Krivice (rachitida) historicky oznacovana ja-
ko ,anglickd nemoc”, se stale vyskytuje po celém
sveté. Hlavni pfi¢inou je porucha mineralizace
rostouci kosti s nedostate¢nym uklddanim kalcia
fosfatu zptsobend deficitem vitaminu D nebo vép-
niku. Souc¢asna doporuceni o podavanf vitaminu
D urostoucich détf je tfeba objasnit a revidovat.
Stavajici pravidla jsou nelplna a ¢asto rozporuplna,

Pediatr. praxi 2014; 15(5): 287-290

a nepomohou proto eradikaci choroby. Nejcastéjsf
formou kfivice je rachitida deficitni. Jiné typy rachi-
tid, vitamin D dependentni nebo hypofosfatemic-
ké vitamin D rezistentnf, jsou pomeérné vzacné.

Denni potieba vitaminu D je 800-10001U
bez rozdilu véku, od novorozeneckého obdobi
az do dospélosti. Biologicky aktivnf je metabolit
kalcitriolu - 1,25(0H), cholekalciferol. Pro potfe-
by rychle rostouciho skeletu kojence je koncentra-
ce vitaminu D v matefském mléce i kojeneckych
formulich nedostatecnd. Proto je u kojenct nutné
vitamin D substituovat. Nej¢asteji se pouziva cho-
lekalciferol v davce 500-10001U denné do véku
18 mésicl u déti narozenych na podzima v zimé
ado 1 roku u détf narozenych na jafe a v lété.
V nasi zemépisné sifce by méla substituce probi-
hat v pribéhu celého ristu a dospivani alespor
v podzimnich a zimnich mésicich, nejlépe od fijna
do dubna. Nezbytnou podminkou sprédvného
Ucinku vitaminu D je soucasna dostatecna do-
davka vapniku ve stravé.

Nejpresnéjsim u kazatelem saturace orga-
nismu vitaminem D je plazmatickd koncent-
race kalcidiolu - 25(0OH) cholekalciferolu.
Optimalni hodnota kalcidiolu je udavana
v rozmezi 30-50ng/ml ¢&i 75-125 nmol/I
(tabulka 1) Pouziva se konverze jednotek:
I'ng/ml=25nmol/l, 1 nmol/l = 0,4ng/ml.
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Obrdzek 1. Caput quadratum
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Tabulka 1. Hodnoceni saturace organismu vitaminem D dle plazmatické koncentrace kalcidiolu (25-OH-D)

25-OH-D (ng/ml) 25-OH-D (nmol/l) Hodnoceni
<12 <30 Deficit
12-30 30-75 Insuficience
30-50 75-125 Optimum
50-80 125-200 Nadbytek
>80 >200 Intoxikace

Obrdzek 3. Rachiticky rliZzenec a Harrisonovaryha ~ Obrdzek 4. Harrisonova ryha a zabi bficho

Obrdzek 2. Rachiticky rizenec

Rachitida z nedostatku vitaminu D

Definice — porucha mineralizace rostouci

kosti s nedostate¢nym ukladanim kalcium

fosfatu zplsobend nedostatkem vitaminu D.

Etiologie

= SniZzena expozice slunecnimu zareni
nebo nedostate¢né tvorba vitaminu D
v kizi (jedinci tmavé pleti, zahalovani téla,
opalovaci krémy s vysokym ochrannym
pollm — nad 40° severni a pod 40° jizni
zemepisné sitky).

= Alimentarni nedostatek vitaminu D pfi
vyhradné vegetaridnské strave.

= Snizené zasoby vitaminu D u predcasné
narozenych novorozencd.

= Vylu¢né kojené déti (matefské mléko ob-
sahuje asi jen 501U/ vitaminu D).

= Malabsorp¢ni syndromy jako celiakie,
cysticka fibréza, steatorea, pankreatitida.

= Atrézie extrahepatélnich Zlu¢ovych cest
a tézké jaterni onemocnénti.

= Antikonvulzivni terapie fenytoinem,
fenobarbitalem.

Patogeneze

Pfi nedostatku vitaminu D se omezuje tvorba

1,25-(OH), vitaminu D, v ledvinach. Tim se sni-

Zuje resorpce vapniku, coz vede k snizené

nabidce minerald pro skelet. Nasledkem jsou

poruchy enchondréIni a periostalni osifika-

ce s porusenou kalcifikaci rdstovych stérbin.

Dochazi k hyperplazii nekalcifikovanych os-

teoidll s exostézami, coZ je dano zvysenou

aktivitou osteoblastl. Kostni matrix zlstava

nekalcifikovéna.

Pokud inadale pretrvava nedostatecna

dodavka vitaminu D, zastavuje se stfevni

resorpce vapniku a vysledkem je hypokal-

cemie a rozvoj sekunddrniho hyperpara-

thyreoidizmu, objevuje se zastava ristu,

deformace kosti a patologické fraktury.

Klinicky pribéh

Casto se symptomy manifestuji ve 3. mésici

zivota neklidem, drazdivosti, rozladénosti,

pocenim v zahlavi, omezenim pohyblivosti

a svalovou hypotonii. Rachitida zptdsobena

nedostatkem vitaminu D vede navic k fadé

daldich charakteristickych symptomd,

predevsim na skeletu:

= Kraniotabes: zméknuti zéhlavi, opozdény
uzaver velké fontanely.

= Caput quadratum: oplostént lebky okcipi-
talné, vyklenuti bifrontalné (obrazek 1).

= Rachiticky rGZzenec: nadmérna tvorba os-
teoidu v prechodu chrupavcité a kosténé
Casti Zeber (obrazek 2, 3).

= Harrisonova ryha: vtazeni hrudniku a ryha
v oblasti Uponu brénice (obrazek 3, 4).

= Pectus carinatum: stranové oplosténi
hrudniku s vyklenutim hrudni kosti.
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=, Zabi biicho™ hypotonie biigni svaloviny (4).
= Kyféza pfi sedu: zakfiveni patefe pfi
dosedani, ddno ochablymi svaly a vazy.

= Marfanovo znamentf: kyjovité zdurenf
koncU kosti podminéné zmnozenim os-
teoidu (obrazek 5).

= Kloubnizmény: genua valga, genua vara,
deformace a zUzeni panevniho vchodu
(obrézek 6).

= Zubni zmény: opozdéné profezavani
chrupu, defekty skloviny, zubnf kaz.

= Spazmofilie: laryngospasmus, karpalni
spazmy, hypokalcemické kiece.

= Rachitickd tetanie zplsobend hypokal-
cemi.

= Obstipace.

= Zvysend nachylnost k infekcim.

Komplikace

Nasledkem rachitidy mUze dochdzet k respi-

ra¢nim infektdim — bronchitiddm a broncho-

pneumonii, ale ik plicnim atelektdzdm pfi

tézkych deformitach hrudniku. U rachitidy

podminéné nespravnou vyzivou je Casta

koincidence s nedostatkem Zeleza a z toho

plynouci anémie.

B Diagnostika

= RTG: projasnénia nepravidelné ohranicenf
metafyz predevsim v oblasti rukou a ko-
len, zdufeni, poharkovité deformity
metafyz, rozsiteni epifyz, subperiostalni



projasnéni nebo ztlusténiv oblasti diafyz

(Looserovy prestavbové zény)

Osteopordza

Zlomeniny vrbového proutku, patolo-

gické fraktury, zvIasté zeber

Znédmky sekundarniho hyperparathyreoi-

dizmu - subperiostélni eroze falangd prstd.

= Laboratorni vysetrent:

- sniZzend hladina sérového kalcidiolu -
25(0OH) cholekalciferolu

—inicidlné snizena hladina sérového
vapniku, nasledné subnormdlni nebo
normalni, v pozdnim stadiu nizka

— inicidlné vysokd nebo normalni hladina
fosfatu v séru, pozdéji snizend

— zvysena sérova hladina alkalické fosfatazy

- hyperaminoacidurie

— parathormonv séru zvyseny (sekundarnf
hyperparatyreoidizmus)

m Diferencidlni diagnostika

= Kraniotabes pfi hydrocefalu nebo pfi
osteogenesis imperfekta

= Skorbut

= Chondrodystrofie

= Vitamin D dependentnirachitidatyplall

= Vitamin D resistentni rachitida

= Fosfatovy diabetes

Lécba

Primanifestnirachitidé se podava vitamin D,

50001U/d po dobu 3 tydnd. Pfi tetanii je

potfeba aplikovat 10000 IU/den. Soucasné

se musi substituovat v dostate¢ném

mnozstvi vapnik, napt. kalcium glukonat

5-10g/den. Pii manifestni tetanii je prvni po-

moci velmi pomaldi.v. injekce 10% Calcium

gluconicum v dévce 1ml/kg v priibéhu 15

minut.

V ndvaznosti na lécbu se doporucuje pro-

fylaxe vitaminem D, ze zacatku ve vy3sich

davkéch. Podavéni vitaminu D mdze vést

ve stadiu hojeni k rychlému uklddani va-

pniku do skeletu s néslednou téZkou hypo-

kalcemif. Souc¢asna substituce vapniku je

proto pfi [é¢bé rachitidy bezpodminecné

nutna.

Profylaxe

Vsichni kojenci dostdvaji v prvnim roce Zivo-

ta 5001U/den, pfedcasné narozeni novorozenci
10001U/den vitaminu D (cholekalciferolu).
B Progndza

Nejdfive se béhem 1-2 tydnd normalizuji
sérové hladiny vapniku, fosfatu a parathor-
monu. Aktivita sérové alkalické fosfatazy
muze byt docasné zvysend, radiologické
zmeény skeletu ustupuji po tydnech
aZz mésicich.

Vitamin D-dependentni rachitida

typul (VDDRI)

®m  Definice — geneticky podminény, AR defekt
rendini 25-OH-D-1 a-hydroxyldzy, ¢im je blo-
kovéna syntéza kalcitriolu, nejuc¢innéjsino
metabolitu vitaminu D.

m  Klinicky pribéh — klinické symptomy rachiti-
dy z nedostatku vitaminu D zacinaji ve 3.-6.
mésici zivota i pres fadné provadénou pro-
fylaxi. Také rentgenové a laboratorni zmeény
odpovidaji rachitidé z nedostatku vitaminu D.
Objeveni se dalsiho pfipadu rachitidy v rodiné,
svédci pro mozny geneticky podklad.

m  Diagnostika - laboratorni
= 1,25-(OH), - vitamin D v séru snizeny
= 25(OH) - vitamin D v séru normaln{
= CaaPvsérusnizené
= PTHv séru zvyseny

B [écba - vzhledem k rezistenci na vitaminu D
je nutna celozivotni substituce fyziologicky
aktivnim 1,25-(OH), vitaminem D (kalcitri-
olem) v ddvce 1-2ug/den. Soucasné je nutné
dbét na dostatecny piisun vapniku ve stravé.

Vitamin D-dependentni rachitida
typull (VDDRII)
B Definice — dédi¢n3, AR rezistence cilovych
tkdni - stfevo a skelet — na kalcitriol
- je podminénd receptorovym defektem
a doprovéazena velmi vysokymi hladinami
kalcitriolu v séru, hladiny kalcidiolu v séru
byvaji normalnt.
®m  Klinicky pribéh — hlavnimi pfiznaky jsou
tézkd kalcipenickd rachitida s malym vzrlstem
a ¢asnou Uplnou alopecii ¢i dalsimi poruchami
ektodermu (epidermalni cysty, oligodoncie)
®  Diagnostika:
= 1,25 -(OH), - vitamin D v séru zvyseny
= vysetfenireceptorl v koZnich fibroblastech
B [écba - onemocnéni se lé¢i kalcitriolem
v ddvce az 50ug/den nebo vysokymi dav-
kami vitaminu D. Pfi selhani této |éCby je
mozné provést pokus se substituci vapnikem
ve vysokych davkach.

Familiarni hypofosfatemicka

vitamin D-rezistentni rachitida

m  Definice - X- chromozomalné, dominantné
dédi¢ny defekt zpétné resorpce fosfatd
v proximalnich tubulech ledvin s vysokou
ztratou fosfatlh moci se sou¢asnym defek-
tem konverze kalcidiolu na kalcitriolu

m  Etiologie — zvysend koncentrace rdstového
faktoru fibroblast( 23 (FGF-23), ktery stimu-
luje fosfaturii. Nejde o tubulolopatii.

m  Klinicky pribéh:
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Obrdzek 5. Rachitické poharky

Obrdzek 6. Rachitické zmény DK

= piiznaky se objevuji az po prvni fyzické
z4téZi (chdze), tedy po prvnim roce Zivota,
= dochazi k tézké pozdni formé rachitidy
s deformaci dolnich koncetin (coxa vara,
genu varum, genu valgum) a k retardaci
rlstu, vedoucim k vyznamné malé postave,
= obecné, systémové priznaky rachitidy
chybéji.
Diagnostika
= RTG - jako u rachitidy z nedostatku vita-
minu D, pozdéjsi zatdtek zmén
= Laboratorni vysetfeni:
- normalni sérové hladina vépniku
- hypofosfatemie, zvysené vylucovani
fosfatd
- zvysend hladina alkalické fosfatdzy
v séru
- bez sekundarniho hyperparatyreoidizmu
- 7adné hyperaminoacidurie
Diferencidlni diagnostika
= tubulopatie
= rachitida z nedostatku vitaminu D
= hyperparatyreoidizmus
= malabsorpce
Lécba
U této formy rachitidy je zékladem lécby
substituce fosfatd (1-4 g/den), navic se sub-
stituuje kalcitriol v dévce 0,5-1ug/den.
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Tabulka 2. Piehled riznych forem rachitidy a podobnych poruch

Onemocnéni Dédic¢nost

Defekt Lécba

Rachitida z nedostatku vitaminu D

Alimentarni
Malabsorpce
Hepatocelularni
Antikonvulziva

Vitamin D,

D-vitamin dependentni rachitidatyp| AR Porucha syntézy kalcitriolu  Kalcitriol, vapnik
D-vitamin dependentni rachitidatyp Il AR Rezistence cilovych orgdnd  Vysoko dévkovany
kalcitriol i vapnik
Fosfatovy diabetes XD Porucha zpétné Fosfaty p.o.
resorpce fosfatl Kalcitriol

Tabulka 3. Diferencidlni diagnostika pficiny osteopatii dle laboratornich nalezd v séru

Pfic¢ina kfivice Kalcium Fosfaty  Kalcidiol Kalcitriol Parathormon
Kalcium deficitni kfivice il | N ! f
Vitamin D deficitni kfivice N/ | 71 N/L t
Vitamin D dependentni kfivice typ | ! | N 1 1
Vitamin D dependentni kfivice typ Il | | N 1 1
X vazana hypofosmatemickd kfivice N | N N/ N
Primarni hyperparatyreéza ! | N ! 1
RenélIni osteodystrofie N/| 1 N | t

Zavér

Kfivice patfi mezi preventabiln{ onemoc-
nénf a prevence by méla zacit jiz v téhotenstvi.
Nejjednodussim opatifenim je dostatecnd ex-
pozice slunec¢nimu zafeni. Nicméné v popula-
cich, kde to neni mozné ¢i pravdépodobné, by
méla byt zahdjena dostatecnd suplementace

vitaminu D. Nezbytnou podminkou Gc¢innosti
vitaminu D je soucasné dostatecny pffjem vap-
niku ve strave.

Dalsimi klicovymi hréci ve vyvoji rostouciho
skeletu jsou adekvatni mnozstvi kvalitnich bilko-
vin a pravidelnd fyzicka aktivita. Rozvojem dob-
rych stravovacich a pohybovych ndvykd ma-
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Zeme pomoci détem vybudovat silné a zdravé
kosti po cely Zivot. Fakticky se odhaduje, Ze na-
rist vrcholové kostnihmoty o 10% u viech déti
snizuje riziko osteoporotickych zlomenin v pra-
béhu dospélého zivota az 0 50%. Na druhou
stranu, $patné stravovaci navyky a nedostatek
pohybu, a to zejména ve véku od 10 do 18 let,
muze vést k oslabeni skeletu v dospélosti.
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