ZAVAZNA HYPERNATREMIE U KOJENCE S VYVOJOVOU VADOU CENTRALNI NERVOVE SOUSTAVY
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Prezentujeme pfipad kojence s variantou septooptické dysplazie (forma holoprosencefalie) s ndhodné zjisténou zavaznou hy-
pernatremii. Kazuistické sdéleni poukazuje na moznost koincidence hypopituitarismu u pacientl s touto formou malformace
predniho mozku. Dlisledkem kombinovaného primarniho endokrinniho deficitu u novorozenct a kojencd mohou byt riizné
poruchy vnitfniho prostredi. Zadvazna hypernatremie v dUsledku centrdlniho diabetu insipidu patfi mezi potencidlné fatalni
komplikace vyzadujici velmi pozvolnou, pfisné kontrolovanou korekci parametrl vnitiniho prostiedi. Jediné tak je mozné
predejit zdvaznym neurologickym komplikacim v ddsledku rychle se méniciho vnitiniho prostredi.

Kli¢ova slova: hypernatremie, polyurie, diabetes insipidus, holoprosencefalie.

We present acase report of an infant with septooptic dysplasia variant (holoprosencephaly spectrum) with accidentally found
severe hypernatremia. The case report points to the possibility of coincidence of hypopituitarism in patients with this form of
forebrain malformation. Combined primary endocrine deficits in neonates and infants may result in derangement of body internal
environment. Severe hypernatremia due to central diabetes insipidus is one of the potentially fatal complications requiring avery
gradual, strictly controlled correction of the internal environment parameters. This is the only way to prevent serious neurological
complications due to the rapidly changing internal environment.

Key words: hypernatremia, polyuria, diabetes insipidus, holoprosencephaly.

Hypernatremie patfi v détském véku mezi
pomerne vzacné poruchy vnitfniho prostredf.
V robustni retrospektivni analyze skotskych déti
pfijatych na JIP byla hypernatremie prokaza-
na pouze u 0,04 % hospitalizovanych ve veku
2 tydny az 17 let, pficemz nejcastéjsi pficinou
byla dehydratace pfi akutni gastroenteritidé.
Oproti tomu u novorozencl do 2 tydn( véku
byla zjisténa hypernatremie v 0,4 % pfipadd

a prakticky vyhradné provézela vylu¢né kojené
déti s nadmérnym poporodnim hmotnostnim
Ubytkem (1). Nejmladsi déti jsou nejvulnerabil-
néjsi k dlsledkdm chronické hypernatremie, tak
i jeji pffpadné rychlé korekce. Priblizné 1/3 déti se
zjisténou hypernatremii ma jiz diagnostikované
zakladni neurologické onemocnéni. Dlsledkem
rychlé normalizace zavazné hypernatremie ma-
7e byt dalsi zhorseni zakladniho neurologické-
ho postizeni s potencidlné fatalnimi ddsledky.

Adekvatné vedend korekce a nésledné dokon-
Ceni diagnosticko-terapeutického procesu je
proto zcela zésadni pro progndzu takto posti-
zenych déti.

Chlapec se narodil cisafskym fezem pro nepo-
stupujici porod v 42. tydnu gravidity, s normalnimi
antropometrickymi parametry (porodni hmotnost
3800g, délka 54 cm, obvod hlavy 36,5 cm, skére
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dle Apgarové 8,9,9 bodU). Jednalo se o prvni ne-
komplikovanou graviditu 45leté matky vzniklou
embryotransferem po in vitro fertilizaci darované-
ho oocytu. Bezprostiedné po porodu byl chlapec
mirné hypotonicky s rychlou normalizaci stavu pfi
kratkeé stabilizaci v inkubdtoru. V porodnici spado-
vého pracovisté nebyly vysetfeny parametry aci-
dobazické rovnovahy z pupecnikové krve anijejich
pifpadny vyvoj pii poporodni adaptaci. Druhy den
se u chlapce objevil symptomaticky konvulzivni
zachvat pfi hypoglykemii, kterd byla korigovana
kontinualni infuzi s dodavkou glukézy rychlost
5,5mg/kg/min s Upravou glykemie jiz pfi prvni
¢asné kontrole. Chlapec byl ndsledné prelozen
na jednotku intenzivni péce fakultniho pracovi-
sté, kde UZ vysetfeni mozku u ldZka prokazalo
dilataci postrannich komor. Treti den Zivota byla
doplnéna MR mozku s nalezem jednoho z pod-
typd holoprosencefalie — varianta septooptické
dysplazie s obrazem dysplazie septum pellucid-
um, hypoplazii optickych nervd, netplnou fuzi
thalam, stenotizacf Sylviova mokovodu s dilatacf
postrannich komor a opozdénou myelinizaci bilé
hmoty mozkové (Obrazek 1). Viysledky prenatalnich
zobrazovacich vysetfeni na tuto vrozenou vyvojo-
vou vadu CNS nepoukazovaly. EEG i o¢ni vysetreni
vcetné ocniho pozadibylo s normalnim nalezem.
Détsky neurolog konstatoval patologicky hyper-
tonicky syndrom s dominujici flekéni hypertonif
a spastickymi fenomény (pfedevsim na dolnich
koncetinach). Ostatni somaticky nalez byl v norme
vCetné zralého genitdlu a chlapec nemél zadna zie-
telnd geneticka stigmata. Ukoncenfinfuzni terapie
pacient toleroval bez recidivy kiecfa bez hypogly-
kemit. Byla doplnéna screeningové vysetieni's nor-
malnimi nalezy (ortopedické vysetfeni v normé,
OAE bilaterdiné vybavné, BERA nebyla provedena).
ORL vysetteni bylo v normé. Za hospitalizace byly
opakované provedeny krevni odbéry s normalni-
mi parametry vnitfniho prostred, v¢. hematolo-
gickych hodnot (Na 146 mmol/l, osmolalita séra
289 mosmol/kg, hemoglobin 153 g/I, Hct 44 %).
Sérologické vysetieni (TORCHL) bylo negativni,
s prikazem pouze materndlnich anamnestickych
protilatek. Vysledky zakladnich endokrinologickych
vysetfenf svédcily pro centralnf hypotyredzu a chla-
pec byl substituovan levothyroxinem. Vzhledem
k nedostupnosti kritického vzorku z epizody hy-
poglykemie na spadovém pracovisti a absenci
vyskytu dalsich hypoglykemii bylo dalsi endokri-
nologické dosetfeni ponechano na rozhodnutf
specialisty pfi ambulantnim sledovant.
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Po propusténi znemocnice byl pacient pfi-
blizné tfi tydny sledovén praktickym Iékafem pro
déti a dorost a byl bez projevd hypoglykemie ¢i
jinych potiZi. Dle informaci od maminky chla-
pec velmi cile sal a jeho denni pfijem pocatecni
novorozenecké formule byl 120 ml 8x denné
(cca 250 ml/kg/den).

Ve veéku 4 tydn byl pacient opét hospi-
talizovédn na doporuceni endokrinologické
ambulance pro ndhodné zjisténou tézkou hy-
pernatremii.

Covych projevd, bez dechovych potfZi, obéhove
i tlakové stabilni, s dobrym prokrvenim akrélnich
¢asti viech koncetin. Somaticky nalez byl kromé
hutného, téstovitého podkoZi v normé, bezjinych
klinickych zndmek dehydratace. Viysledky prvnich
krevnich odbér jevily zndmky hemokoncentrace
odpovidajici stfedné té7ké dehydrataci. Chlapci
byl zaveden permanentni mocovy katetr a byla
objektivizovana polyurie 7 ml/kg/hod. Vzhledem
k toleranci perorainiho pfjmu byla ponechana
enterdlni vyziva kojeneckou formulia bylazahéjena
pozvolnd intravendzni korekce tézké hypernatre-
mie se zapocitanim predpoklddané cca 10% de-
hydratace vznikajici postupné v prabéhu prvniho
mésice Zivota. Po Uvodniinfuzi 1/1 fyziologického
roztoku byla dle aktudlnich laboratornich vysledkd
zahdjena korekce vnitfniho prostfedi 2/3 fyzio-
logickym roztokem (Na 102 mmol/l), ndsledné
1/4 fyziologickym roztokem (Na 38,25 mmol/I).
Parametry vnitfniho prostredi byly zpoc¢atku kon-
trolovany v intervalech 2-4 hodin a kontinualné
byl monitorovan chlapcv klinicky stav i vitalnf
funkce. Po celou dobu infuznfi terapie bylo dité
obéhové stabilni a také bez novych abnormalnich
neurologickych pffznakd. P¥iprava podavaného
roztoku probihala formou fedéni dvou infuznich
roztokl v trojcestném kohoutu z 1/1 fyziologic-
kého roztoku a roztoku 5% glukézy s identickym
obsahem kalia. K efektivni rehydrataci a dopInéni
deficitu volné vody za trvajici polyurie bylo nutné
pouZit 1/6-1/7 fyziologicky roztok podavany vys-
3i rychlosti, nez byla vypoctena nize uvedenym
vzorcem. K této Upravé 1é¢by bylo pfistoupeno
az na zakladé znalosti dynamiky zmén vnitfniho
prostiedi béhem prvnich dvou dnli hospitalizace.
Enterdlni prijem kojenecké formule se podafilo
postupneé sniZit na 180 ml/kg/den. Pfesto se hmot-
nost chlapce béhem prvnich tif dnd hospitalizace
zvysila na 4200 g a do konce prvniho tydne na
4400 g. Tyto zmeény hmotnosti odpovidajf pfibliz-
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CentrdlIni nervovy systém v MR obraze
A - Parcidinfageneze septum pellucidum (T2w TSE tra)
B — Hypoplazie optickych nervd (Tiw FFE 3D tra)
C - Stfedocdrova fuze thalamu (T1w FFE 3D tra)

né 8 az 10% korekci extraceluldrniho a nasledné
i intraceluldriho deficitu tekutin. Vyvoj paramet-
rd vnitiniho prostredi, hmotnosti a infuzni léc¢bu
uvadipodrobné Tabulka ¢. 1. Po celou dobu intra-
vendzni korekce vnitiniho prostredi byl chlapec
bez kieci ¢i jinych projevd zhorseni zékladniho
neurologického postizeni. Ani kontrolni MR mozku
neprokézalo progresi nédlezu, nedoslo k rozvoji
hydrocefalu nebo syndromu intrakranidini hyper-

tenze. Postupné byla ukoncena infuzni terapie
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a byla zahdjena substituce antidiuretického hor-
monu formou magistraliter pfipravenych kapsli
s desmopressinem (DES; a 1,5 pg). Perordini lécba
DES probihala za bedlivé monitorace diurézy, vniti-
niho prostredi a klinického stavu pacienta, nebot
terapeutické davky tohoto Iéku jsou velmi indivi-
dudlni. K definitivni stabilizaci vnitiniho prostiedi
a poklesu diurézy pod 5 ml/kg/hod. bylo u naseho
pacienta zapotrebi perordlniho podani 3 ug DES
3x denné. Pro nedostatecnou sekreci ristového
hormonu a kortizolu pfi glukagonovém testu byla
zahdjena substituce hydrokortisonem a indikovana
terapie rlstovym hormonem. Hmotnost chlapce
byla desaty den hospitalizace 4750 g pfi natremii
145 mmol/I a osmolalité moci 192 mosmol/kg se
zvysenim specifické hmotnosti moci nad 1030 g/I.
Pacient byl propustén do doméci péce s diagnd-
zou diabetes insipidus centralis.

Z3kladnim postizenim pacienta, diagnostiko-
vanym jiz v ¢asném novorozeneckém obdobi, byla
varianta septooptické dysplazie (SOD), forma ho-
loprosencefalie (HPE). HPE je nejcastéjsi komplexni
kraniofacialni malformaci predniho mozku vznika-
jict do konce 5. embryonalniho tydne v dlsledku
selhanf rozdéleni pfedniho mozku (prosencepha-
lon) na dvé hemisféry (2). Spektrum zavaznosti
projevd holoprosencefalie tvori velmi variabilni
kontinuum malformaci od kyklopie s jednou
centraIni mozkovou komorou a tézkou mentalni
retardaci s infaustni prognézou az po klinicky velmi
subtilni formy (rozstépové vady, solitdrni fezak ve
stfedni ¢asti horni Celisti, hypotelorismus, minimalni
odchylky v mentélnim vyvaji aj.). Porucha vyvoje
struktur stfednf ¢asti obli¢eje svojf zavaznosti do
znacné miry odpovida stupni strukturalniho posti-
zeni mozku (3). Podle rozsahu absence rozstépent
mozkovych struktur se literdrné rozlisuji 3 klasické
formy HPE s klesajici zdvaznosti projevi (@lobarn,
semilobarni a lobarni forma)@). SOD je jednou
zmirnéjsich forem HPE s limitovanou fuzf sttedoca-
rovych struktur, hypoplazif optickych nervl a ¢asto
i postizenim hypothalamo-hypofyzarniosy. | pfes
relativné omezeny rozsah stredocarové flize mivaj
pacienti se SOD neurobehaviordlni a endokrinni
abnormality. Tyto byvaji ¢asto sdruzeny s dalSimi
abnormitami v obli¢ejové ¢asti hlavy, jako jsou
kongenitaIni stendza apertura piriformis a jiz vyse
popisovany solitdrni maxilarnf fezék. Na rozdil od
klasickych forem HPE se motorické funkce u nékte-
rych mirnéjsich forem, resp. inkompletnich SOD,

Vyvoj laboratornich parametrd

Den 1 2 3 4 6 10
fieding 17.00 21.00 | 1.00 700 | 7.00 7.00 7.00 7.00
Na (mmol/l) 166 157 158 157 151 157 145 140
K (mmol/l) 5 5 54 4,4 45 47 46 48
Cl (mmol/l) 127 123 124 125 119 15 12 109
LAl 5 47 46 45 46 56 49 53
(mmol/Il)

GO 345 334 339 343 321 312
(mosmol/l)

urea (mmol/l) 75 6,7 59 56 49 56 46 4
LT 66 65 64 60 55
(umol/l)

el - 335 317 307 196
va (umol/Il)

albumin (g/1) 43 37,
hmotnost (g) 3860 3980 400 | 4270 4330 | 4680
diuréza (ml/kg) 6,2 6,2 73 7 7 6,5 45 4
rychlost infuze

e 6 6 6,5 7 8 6 0 0
Na v infuzi 102 102 102 3825 | 2185 255 0 .
(mmol/l) Q/3FR) | Q/3FR) | Q/3FR) | (/4FR) | (I/7FR) | (/6 FR)

zdajf byt usetieny postizeni (5). Endokrinni dysfunk-
ce hypofyzy se projevuje hypopituitarismem s ab-
normalnitvorbou nékterych, nebo viech hormond
adeno-a/nebo neurohypofyzy. Centralni diabetes
insipidus je zdaleka nejcastéjsi nalez u osob s non-
-chromozomalni, non-syndromickou HPE, ktera
ma jinak extrémné variabilni fenotyp dokonce
i intrafamilidrné (6). U prezentovaného pacienta
pro diagndzu diabetes insipidus svedcila typicka
kombinace laboratornich nélezd — osmolalita sé-
ra nad 300 mosmol/kg pfi osmolalité moci pod
300 mosmol/kg a hypostenurie pfi zndmkach he-
mokoncentrace v dlisledku tézké hypernatremické
dehydratace.

Hypernatremie je definovéna jako hladi-
na sodfku v séru vyssi nez 145-150 mmol/I (3).
Znalost zékladnich mechanismd vzniku hyper-
natremie je dUlezitd pro stanoveni zakladniho
diagnostického-terapeutického postupu u kaz-
dého konkrétniho pacienta. Vétsina pfipadd
hypernatremie vznika v ddsledku kombinované
ztraty tekutin a sodiku, pfi které relativné preva-
Zuje ztrata volnych tekutin nad ztrdtou solutd.
Vzacnéji je hypernatremie dlsledkem ztraty
hypoosmolarnich tekutin a pomérné raritnf
jsou pfipady hypernatremie v souvislosti s nad-
byte¢nym ptijmem sodiku (7). Pfehled pficin
hypernatremie se zékladnimi charakteristikami
uvadi Tabulka ¢. 2.

V praxi je pficina hypernatremie obvykle
zfejma jiz z anamnézy a fyzikalniho vysetrent. Pii

nejasné povaze zakladniho onemocnéni je pfi-
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nosné zejména porovnani osmolality séra a moci
a stanoveni natriurézy. V naprosté vétsiné pfipadl
je osmolalita modi vyssi, nez je osmolalita séra.
Tento nalez poukazuje na neporusenou sekreci
ADH a spravnou koncentracni schopnost ledvin.
Pricinou hypernatremie byva v téchto pfipadech
nejspide ztrata tekutin gastrointestindlnim traktem
nebo kizi pfi soucasném nedostatecném prijmu
vody/tekutin. Méné casto je vyvoldvajici pficinou
osmotickd diuréza nebo nadmeérny prijem soli
(iatrogenni pficiny nebo otrava solf). Témto néle-
zUm odpovida i vysledek stanoveni obsahu sodiku
v jednorazovém vzorku moci < 25 mmol/l a ndlez
frakeni exkrece sodiku (FENa) < 1 %. Tyto nélezy
svédci pro hypernatremickou dehydrataci a pre-
renalnf typ akutniho poskozenf ledvin vznikajici
nejcastéji prave v disledku ztrat hypoosmolarnich
tekutin gastrointestindlnim traktem. Naopak hy-
pernatremie s FENa > 2 % je alarmujicim nalezem
a obvykle provazi zadvaznou solnou otravu (8).

V novorozeneckém véku je vetsina pfipad
hypernatremie dlsledkem nedostatecné laktace
(9). Hypernatremie u pIné kojenych kojencdt je
¢asto provazend neprospivanim a zpravidla je
provéazena zévaznou dehydrataci (10).

Samotna hypernatremie se mZe projevo-
vat pouze nespecifickymi pfiznaky, jakymi jsou
nespavost, ziznivost, nauzea a svalova slabost.
U kojencl se projevuje neklidem a vysoce la-
dénym kikem. AZ zavazna hypernatremie se
projevuje tachypnof anebo hyperpnoi, letargif
a kdmatem. Intermitentni horecka mudze byt

www.pediatriepropraxi.cz
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Mozné piiciny vzniku hypernatremie (10, 20)

Kombinovany deficit tekutin a sodiku

A) Extrarenalni ztraty

snizena frakéni exkrece sodiku pod 1 %
moc¢ je maximdalné koncentrovana
natriuréza pod 20 mmol/I

Gastrointestinalnf ztraty

* prijem

* zvraceni

* osmoticka laxativa (laktuldza)

* gastrointestinaIni pistéle, stomie

Kozni ztraty

* popaleniny

*nadmérné pocent

B) Renalni ztraty

Osmoticka diuretika (mannitol)

neadekvatné nesnizend diuréza
moc neni maximalné koncentrovana
mUzZe byt neadekvatné zvysend natriuréza

Diabetes mellitus

Chronické onemocnéni ledvin (napf. obstruktivni
uropatie a postobstrukéni diuréza)

Polyurickd faze akutni tubuldrmi nekrézy

Predominantni deficit bezsolutovych tekutin

snizena frakéni exkrece sodiku pod 1 %
neadekvatné nesnizend diuréza
hypostenurie, hypoosmolarni moc

Nefrogenni diabetes insipidus

* ziskany

* X-vdzany (OMIM 304800)

* autosomalné recesivni (OMIM 222000)

* autosomalné dominantni (OMIM 125800)

Centralni diabetes insipidus

* ziskany

* autosomalné recesivni (OMIM 125700)

* autosomalné dominantni (OMIM 125700)

* Wolframav syndrom (OMIM 222300/598500)

Zvysenfinsenzibilnich ztrat

* nezraly novorozenec

*vyhrevné lGzko

* fototerapie

* hypogalakcie nebo neefektivni kojeni
(prvorozenost!)

* syndrom zneuzivaného a tyraného ditéte (CAN)

* adipsie (absence pocitu zizné) (trauma,
hydrocefalus, tumor aj.)

Predominantni nadbytek sodiku

Nespravna pfiprava formule

zvysena frakéni exkrece sodiku
oligurie koncentrované moci

Predavkovani bikarbondtem sodnym

Otrava mofskou vodou nebo roztokem chloridu
sodného

UmysInd otrava soli (CAN nebo Munchausen
syndrome by proxy)

Nitrozilni aplikace hypertonického FR (iatrogenni
hypernatremie u hospitalizovanych)

Hyperaldosteronismus

*OMIM - ¢islo v databdzi z Online Mendelian Inheritance in Man (http://www.ncbi.nlm.nih.gov/omim).

*FR — fyziologicky roztok

disledkem hypernatremické dehydratace, ale
i projevem jiného zakladniho onemocnént.
Hypernatremie vede k pfesunu intraceluldrni
tekutiny do extraceluldrniho prostoru. V pribé-
hu hypernatremické dehydratace je proto zpra-
vidla déle zachovan cirkulujici intravaskuldrni
objem tekutin, normalni krevnf tlak i vydej moci.
Dominantné intracelulami deficit tekutin maskuje
typické symptomy dehydratace a hypernatremie
se poté manifestuje az pifmym a nepiiznivym vli-
vem na centralni nervovou soustavu. Mira vyjadfe-
ni neurologickych priznakl odpovida nejen stupni,
aleirychlosti vzniku hypernatremie. Zdvazné neu-
rologické projevy intrakranialnich komplikacf, jako
je letargie, kdma a krece, vznikajf pfi akutni hyper-
natremii nebo natremii > 160 mmol/l a mohou byt

i prvnim zaznamenanym projevem hypernatremie
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s ¢asto jiz nevratnym neurologickym poskozenim.
V dasledku pfechodného smrsténi bunék a snizent
celkového objemu nervové tkdné mozku dochdzi
k jeho oddaleni od lebky a mozkovych obald, coz
s sebou nese riziko ruptury zejména pfemostu-
jicich zil. Hyperkoagula¢ni stav v dUsledku dehy-
dratace na druhou stranu vede k trombotickym
komplikacim nejrlznéjsi lokalizace, veetné trom-
bdzy mozkovych splavd. Pri déletrvajici hyperna-
tremii (vice nez 1-3 dny) dochdzf v cytoplazmeé
neuront k postupné produkci osmoticky aktivnich
latek (tzv. idiogennich osmold), které omezuiji ne-
zadouci objemové zmény nervové tkané mozku.
Chronicka hypernatremie byvé ¢asto asociovana
se zékladnim neurologickym onemocnénim. Tito
pacienti maji obvykle velmidiskrétni nebo i zadné
klinické pfiznaky hypernatremie, a je proto u nich

velmi obtizné hodnoceni zmén neurologického
nalezu. U pacientd s hypernatremii md opakované,
podrobné neurologické vysetreni béhem infuzni
korekce velky vyznam zejména proto, aby byly v¢as
diagnostikovany a léceny pfipadné neurologické
komplikace lécby (11).

Lécbha hypernatremie zahrnuje tfi postupné
navazujici faze. Prvni je objemova resuscitace
obéhu v pffpadech, kdy je to nutné. Nasleduje
pozvolné, kontrolované doplnént relativniho ne-
dostatku tekutin. Treti fazf je definitivni diagno-
7a a lécba zékladniho onemocnéni. U pacient(
s hypernatremii je pfi objemové resuscitaci nutné
velmi peclivé monitorovat stav cirkulace a védomf

k zamezeni pretizeni krevniho obéhu tekutinami,
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které by mohlo pfispét k rozvoji otoku mozku (12).
1/1 fyziologicky roztok (09 % NaCl) je pro paci-
enty s normalni natremif mimé hypertonicky, ale
pro pacienty s hypernatremif je plny fyziologicky
roztok relativné hypotonicky, a proto je s vyho-
dou pouzivan k objemové resuscitaci a Uvodnf
rehydrataci zejména pro déti s hypernatremickou
dehydrataci (13).

Odhad deficitu volné vody stanovime podle
veku, hmotnosti pacienta a pozadované zme-
ny natremie. Tento vypocet je pouze jednou
z efektivnich strategif pro vypocet mnozstvi
tekutiny potfebné pro korekci hypernatremie.
Lze jej vypocitat podle nize uvedené rovnice:

Deficit volné vody (v litrech) = [1- (145 mmol/I
+ aktudlnf natremie v mmol/1)] x 0,6 X hmotnost
(vkg)

U déti tvori celkova télesna voda 60 % cisté
hmotnosti, proto v rovnici zohlediiujeme in-
dex hmotnosti 0,6. U pacientd do 1 roku veku
vzhledem k vy$simu podilu celkové télesné vody
pocitdme s indexem hmotnosti 0,8.

K Uhradé deficitu volné tekutiny, zajisténi den-
nich potreb a pribéznému hrazeni ztrat tekutin
je mozné vyuzit i enterdiné podané tekutiny (14).
Pokud ale pfi korekci vyuzivame i enterdlné priji-
mané tekutiny, musi byt priibézné zapocitavany
do dodévky volné vody, o kterou se snizi dodavka
tekutin nitrozilné. Kojenecké formule vzhledem
k nizkému obsahu sodiku maji vysoky obsah volné
tekutiny a zejména pifi jejich daldim nekontrolo-
vaném podavani mohou v kombinaci s aplikact
hypotonickych infuznich roztokd vést k prilis rych-
lému poklesu natremie (3). Je nutné pamatovat
na to, Ze jakékoliv vypocty jsou pouze odhadem
pro Uvodni nastaventi infuzni lécby, kterd musi byt
nasledné opakované korelovana s laboratornimi
vysledky a vyvojem klinického stavu konkrétniho
pacienta. Osmolalita infuzni tekutiny pouzité ke
korekci deficitu volné vody by méla byt upravena
podle zavaznosti hypernatremie. Na Uvod korek-
ce je vhodné vyuZit roztok s koncentracf sodiku
nejvyse 0 60 mmol/I nizsi, nez je hodnota aktudlnf
natremie (15). Oproti tomuto pomérné konzerva-
tivnimu pravidlu stojf doporucent, ve kterém se
jiz jako Uvodni roztok ke korekci hypernatremické
dehydratace pfi absenci deplece intravaskuldrniho
objemu doporucuje Y2 fyziologicky roztok s 5%
glukézou a rychlost podant je udavana jako pfibliz-
ny 1,25-1,5ndsobek rychlosti potfebné k zajistént
dennf potfeby tekutin (3). MoZnosti pro vypocet
rychlosti a slozenf infuznich roztokd se tedy razni

a nemame k dispozici univerzalni postup. O to
dulezitéjsi je, zejména u malych déti, peclivd mo-
nitorace vyvoje klinického stavu a na Uvod lécby
velmi ¢asté laboratorni kontroly.

V praxi realizujeme infuzni korekci vnitfniho
prostfed( s vyuzitim trojcestného ventilu, pro-
stfednictvim kterého se misi kompatibilni infuzni
roztoky (napf. roztok 5% glukoézy a 1/1 fyziologic-
ky roztok) s identickym obsahem kalia. Upravou
rychlosti aplikace jednotlivych roztokl ménime
slozeni vysledného infuzniho roztoku a rychlost
jeho podant.

Pfi nelmeérné rychlém podavani vyrazné hy-
potonickych tekutin by mohlo dojit k pfilis rychlé
korekci hypernatremie. V disledku neschopnosti
rychlé degradace idiogennich osmoll z cytoplaz-
my neuron( by nésledné doslo kintraceluldrimu
presunu intersticidlnf tekutiny. Viysledkem by byl
otok mozku jako zavazna komplikace Ié¢by hyper-
natremie (16). Zhorseni stavu védomi a rozvoj kieci
pii korekci hypernatremie musi vést k podezienf
na mozny otoku mozku, nebot nasledna mozko-
va herniace mize byt fataini komplikaci rychlych
zmeén vnitfniho prostiedi. V této situaci je indiko-
vano okamZzité ukonceni podavéani hypotonickych
roztokd a urgentni podani 4 ml/kg 3% roztoku NaCl
nitrozilng, ktery v nasich podminkach nejsnaze
pfipravime zfedenim 10% roztoku NaCl. Tato davka
vétsinou vede k odeznéni pfiznakd otoku mozku
(rychle podany 1 mi/kg 3% NaCl zvysi natremii
piiblizné o 1 mmol/l) 3).

Obévanou a trvalou komplikaci neadekvatné
vedené korekce hyponatremie, ale i hyperna-
tremie, je osmoticky demyeliniza¢ni syndrom.
V dlsledku rychlych zmén osmolality interstici-
alnf tekutiny dochazf k destrukci myelinové po-
chvy neurontd zejména v pons cerebri (centraini
pontinni myelinolyza) nebo mnohem vzacnéji
mimo oblast pontu (extrapontinni myelinolyza)
(17). Doposud nebyla stanovena zadna efektivni
|é¢ba osmotického demyeliniza¢niho syndro-
mu, a proto je zcela zasadnf zabranit jeho vzniku
(opakované pfipominanymi) astymi klinickymi
i laboratornimi kontrolami béhem pocétecnich
fazi 1é¢by hypernatremie. U pacientl s hyper-
natremif, kterd se vyvinula v delsim ¢asovém
obdobi, by proto méla byt natremie korigovana
rychlosti nejvyse 0,5 mmol/I/hod, s poklesem
nejvyse o 10-12 mmol/I za kazdych 24 hodin
lécby. Cilova natremie by méla byt 145 mmol/!
ajeji dosazeni obvykle vyZaduje 2-4denniinfuzni
lé¢bu (3). Kritickd revize 771 publikaci zabyvajicich
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se Uspésnosti riznych strategii korekce hypernat-
remie z roku 2017 prokdzala velkou heterogenitu
publikovanych dat, nicméné poukdzala na fakt,
Ze pozvolna korekce vnitfniho prosttedi za bed-
livé monitorace parametr( vnitfniho prostredi
(a 4-6 hod) je pro bezpecnost Iécby hyperna-
tremie zcela zasadni (18). Autofi tohoto sdélenf
povazuiji za vhodné zminit vyznam pravidelného
zaznamenavani hmotnosti pacienta i nékolikrat
denné béhem celé faze rehydratace. Specifické
priciny hypernatremie mohou vyzadovat urcitou
modifikaci strategie rehydratace. Pfi predavkovani
sodikem nebo poruse koncentra¢ni schopnosti
ledvin byva zapotrebi vétsiho mnozstvi teku-
tin s nizsi osmolalitou nez u typickych pripadd
s depleci intravaskuldrniho objemu a normaln{
koncentra¢ni schopnostfledvin (3, 19). Tento fakt
se potvrdil u chlapce v nasi kazuistice, u kterého
k efektivni normalizaci natremie a hydratace bylo
zapottebi vyssi nez vypoctené mnozstvi vyrazné
hypotonickych roztokd.

U prezentovaného pacienta vzhledem
k vrozené vyvojové vadé CNS a anamnéze pa-
novalo od pocétku siiné podezieni na centralni
diabetes insipidus v pozadi hypernatremic-
ké dehydratace. U téZ3ich vrozenych vyvojo-
vych vad CNS je také nutno vzdy pomyslet
na pfidruzené poruchy funkce hypothalamo-
-hypofyzarni osy. Pfestoze je v novorozenec-
kém a c¢asném kojeneckém obdobi centralni
diabetes insipidus relativné neobvyklou pfici-
nou hypernatremie, u pacienta pfftomna kom-
binace obtizné korigovatelné hypernatremie,
vysoké osmolality séra pfi polyurii a hyposte-
nurii byla pro tuto diagnézu typicka. Po pero-
ralnim podéni desmopressinu doslo postupné
ke stabilizaci natremie na hornf hranici normy,
k poklesu diurézy a zvyseni specifické hmot-
nosti i osmolality moci. Tyto nélezy prakticky
vyloucily vzacnou periferni (nefrogennf) formu
diabetes insipidus. Diky pozvolné, kontrolované
korekci tézké hypernatremické dehydratace
nedoslo k rozvoji neurologickych komplikaci,
které by mély vliv na pacientdyv jiz tak ohrozeny
psychomotoricky vyvoj.
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