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PODMINKY UHRADY
Dupilumab je hrazen dospélym pacienttim s tézkou formou atopické dermatitidy po selhdni
(nedostatecné ticinnosti) alespori jednoho ze zptsobu konvenéni systémové imunosupresivni terapie
(s vyjimkou kortikosteroidii) nebo u pacientd, kteri systémovou terapii nemohou byt léceni z diivodu
intolerance nebo kontraindikace. Dupilumab je ddle hrazen détskym a dospivajicim pacientium od
6 let véku do dosazeni 18 let s téZkou formou atopické dermatitidy, u kterych indikovand
maximalizovand lokdlni terapie a dostupné vyssi typy lécby, jako je fototerapie nebo
balneoterapie, nevedly ke kontrole onemocnéni. Uspésnost terapie détskych a dospivajicich
pacientt od 6 let i dospélych se vyhodnoti po 16 a po 24 tydnech od zahdjeni lécby
a ddle nejméné kaZdych 24 tydnt a bude ukoncena v téchto pripadech:
—nedosazeni nejméné EASI-50 v tydnu 16,
— nedosaZeni nejméné EASI-75 v tydnu 24,
- v pripadé vyskytu nezvlddnutelnych neZddoucich ucinkd,
— prinedostatecné adherenci na terapii,
— pri poklesu ucinnosti pod EASI-50 pri dvou po sobé ndsledujicich
kontroldch.*2
Ujiz lécenych dospivajicich pacientt pokracuje lécba
dupilumabem po dovrseni 18 let véku bez podminky
predchozi konvencni systémové terapie.?

Zkracend informace o pfipravku:

v Tento lécivy piipravek podléhd dalsimu sledovani. To umozni rychlé ziskani novych informaci o bezpeénosti. Zaddme zdravotnické pracovniky, aby hlasili jakékoli podezieni na nezadouci tcinky.

Nazev pripravku: Dupixent 300 mg injekéni roztok v predplnéné injekcni stiikacce/ v pedplnéném peru, Dupixent 200 mg injekéni roztok v piedplnéné injekéni stfikacce/ v pfedpInéném peru. Léciva latka: Dupilumab. Indikace: Atopickd
dermatitida (AD): Dupixent je indikovan k Iéché stfedné tézké az tézké AD u dospélych a dospivajicich ve véku od 12 let a star3ich, ktefi jsou vhodnymi kandidty na systémovou terapii, a k 1é¢hé tézké atopické dermatitidy u déti ve véku
0d 6 do 11 let, které jsou vhodnymi kandidaty na systémovou terapii. Astma: Dupixent je indikovén jako pfidatnd udrZovacilécha u dospélych a dospivajicich od 12 let s téZkym astmatem se zanétem typu 2 charakterizovanym zvy3enym poctem
eozinofildi v krvi a/nebo zvySenim mnoZstvi exhalovaného oxidu dusnatého (FENO), jejichz nemoc neni dostatecné kontrolovana inhalacnimi kortikosteroidy (IKS) ve vysokych davkdch a dal3im lécivym pfipravkem k udrZovaci lé¢bé. Chronickd
rinosinusitida s nosni polypdzou (CRSwNP): Dupixent je indikovan jako piidatna terapie k intranazélnim kortikosteroidiim pro lécbu dospélych s tézkou CRSWNP, u nichz terapie systémovymi kortikosteroidy a/nebo chirurgicky zakrok nezajistuji
dostatecnou kontrolu onemocnéni. Kontraindikace: Hypersenzitivita na lécivou latku nebo na kteroukoliv pomocnou ltku. Davkovani a zptisob podani subkutanni injekce: Atopickd dermatitida: Doporucend Gvodni ddvka dupilumabu
u dospélych pacienti je 600 mg, ndsledovana davkou 300 mg kazdy druhy tyden formou subkutanni injekce. Doporucend dévka dupilumabu u dospivajicich pacienti ve véku od 12 do 17 let s hmotnosti méné nez 60 kg: tvodni dévka 400 mg,
nasledovand ddvkou 200 mg kazdy druhy tyden. U dospivajicich s hmotnosti 60 kg nebo vice: ivodni ddvka 600 mg, ndsledovand davkou 300 mg kazdy druhy tyden. Doporucend dévka dupilumabu u déti ve véku od 6 do 11 let s hmotnosti
15 kg az méné nez 60 kg: tivodni dévka 300 mg v den 1, nésledované dévkou 300 mg v den 15, a nésledovand dévkou 300 mg kazdé 4 tydny (Q4W), pocinaje 4 tydny po ddvce v den 15. Ddvka miize byt u pacient s télesnou hmotnosti 15 kg
az méné nez 60 kg na zakladé posouzeni Iékafem zvy3ena na 200 mg Q2W. U déti ve véku 6 aZ 11 let s hmotnosti 60 kg nebo vice: Gvodni ddvka 600 mg, nésledovand dévkou 300 mg kazdy druhy tyden. Dupilumab v predpInéném peru neni
urcen k pouZiti u déti mlad3ich 12 let. U déti ve véku od 6 do 11 let s atopickou dermatitidou je pro poddvani v této populaci vhodny dupilumab v piedplnéné injekeni stikacce. Dupilumab Ize pouzivat s topickymi kortikosteroidy (TKS) nebo
bez nich. U pacientd, u nichz nebyla po 16 tydnech lécby zaznamendna Zadnd odpovéd, je tfeba zvaZit ukoncenilécby AD. Astma: Doporucend dévka dupilumabu u dospélych a dospivajicich (od 12 let a starsich): U pacienti s tézkym astmatem
uZivajicich perorélni kortikosteroidy nebo u pacienti s tézkym astmatem a komorbidni stfedné tézkou az tézkou AD nebo u dospélych pacientti s komorbidni tézkou CRSWNP je Gvodni dévka 600 mg, nésledovand dévkou 300 mg kazdy druhy
tyden. U viech ostatnich pacientd je tvodni dévka 400 mg, nésledovand dévkou 200 mq kazdy druhy tyden podavanou formou subkuténni injekce. Pacienti uzivajici soucasné perorélni kortikosteroidy mohou snizit dévku steroidd, pokud jiz
lécbou dupilumabem doslo ke klinickému zlepeni. Dupilumab je urcen pro dlouhodobou léchu. Potfeba pokracovani v 1éché mé byt zvazena nejméné jednou rocné na zakladé Iékarského vyhodnoceni zavaznosti pifiznakd astmatu u pacienta.
CRSWNP: Doporudend tivodni ddvka u dospélych pacienti je 300 mg dupilumabu, nésledovand dévkou 300 mg kazdy druhy tyden. Dupilumab je urcen pro dlouhodobou Iécbu. U pacientd, u nichz nebyla po 24 tydnech zaznamendna Zadné
odpovéd, je tfeba zvaZit ukonceni [échy. Zvlastni upozornéni a opatieni pro poutiti: Dupilumab neni urcen k 1éché akutnich piiznaki astmatu ani akutnich exacerbaci. Dupilumab neni urcen k [écbé akutniho bronchospazmu ani status
asthmaticus. Po zahdjeni [é¢by dupilumabem se nesmi néhle vysadit systémové, topické i inhalacni kortikosteroidy. Hypersenzitivita: Pokud dojde k systémové hypersenzitivni reakci (okamdZité nebo opozdéné), musi byt podévani dupilumabu
okamZité preruseno a musf byt zahdjena piislusnd lécba. Eozinofilni stavy: U dospélych pacientd lécenych dupilumabem, kteff se zicastnili programu zaméfeného na vyvoj astmatu, byly hlaseny pfipady eozinofilni pneumonie a pripady
vaskulitidy konzistentni s eozinofilni granulomatdzou s polyangiitidou (EGPA). Parazitdrni infekce (helmintdzy): Pacienti se zndmymi parazitarnimi infekcemi byli vylouceni z tcasti v Klinickych studiich. Pacienti s jiz existujicimi parazitdrmimi
infekcemi maji byt [éceni jesté pred zahdjenim lécby dupilumabem. Pokud se pacienti nakazi béhem lécby dupilumabem a nereaguji na antiparazitarilécbu, musi byt [écba dupilumabem prerusena, dokud infekce neodezni. Prihody souvisejici
s konjunktivitidou a keratitidou: Pacienti léceni dupilumabem, u nichZ dojde k rozvoji konjunktivitidy pretrvavajici i po standardni [éché nebo pacienti se zndmkami a piiznaky naznacujicimi keratitidu, maji v pfipadé potfeby podstoupit
oftalmologické vy3etieni. Komorbidni astma: Pacienti léceni dupilumabem pro stfedné tézkou aZ tézkou AD nebo tézkou CRSWNP, ktefi maji také komorbidni astma, nemaji upravovat nebo prerusovat Iécbu astmatu bez konzultace s lékarem.
Pacienti s komorbidnim astmatem maji byt peclivé sledovani po vysazeni dupilumabu. Ockovdni: Zivé nebo atenuované vakciny se nemaji aplikovat pfi podavani dupilumabu, protoze nebyla stanovena jejich klinickd bezpecnost a tcinnost. Aby
se zlepsila sledovatelnost biologickych Iécivych pFipravkii ma se prehledné zaznamenat nazev podaného pfipravku a éislo Sarze. Interakce: V klinické studii u pacientii s AD byly hodnoceny ticinky dupilumabu na PK substrati CYP. Ucinek
dupilumabu na PK soub&zné podavanyich Iéciv se nepfedpoklada. Fertilita, téhotenstvi a kojeni: Téhotenstvi: Udaje o podavani dupilumabu téhotnym Zenam jsou omezené. Dupilumab Ize v téhotenstvi pouZit pouze tehdy, pokud
potencidlni pfinos prevazi potencidlni riziko pro plod. Kojeni: Neni zndmo, zda se dupilumab vylucuje do lidského matefského mléka nebo zda je systémové absorbovan po perordlnim podani. Je tfeba rozhodnout, zda je vhodné prerusit kojeni
nebo prerusit [é¢bu dupilumabem s prihlédnutim k pfinosu kojent pro dité a pfinosu lécby pro Zenu. Fertilita: Studie na zvitatech neprokazaly zhorseni fertility. Ucinky na schopnost fidit a obsluhovat stroje: Dupilumab nemé 7adny nebo

(vcetné erytému, edému, pruritu, bolesti a zdufeni), konjunktivitida, artralgie, herpes Ust a eozinofilie. Vzécné byly hlaseny pfipady sérové nemoci, reakce podobné sérové nemoci, anafylaktické reakce a ulcerdzni keratitidy. Bezpecnosti profil
pozorovany u dospivajicich ve véku od 12 do 17 let a u déti ve véku od 6 do 11 let v klinickych studiich s atopickou dermatitidou byl podobny jako u dospélych. Bezpecnostni profil u dospivajicich pacienti ve véku od 12 do 17 let s astmatem
byl podobny bezpecnostnimu profilu pozorovanému u dospélych pacientii. Pfedavkovani: Pro predavkovani dupilumabem neexistuje Zddna specifickd lécba. V pfipadé predévkovani sledujte pacienta na vechny pfiznaky a projevy
nezadoucich cinkdi a okamdité zahajte vhodnou symptomatickou lécbu. Doba pouzitelnosti: 3 roky. Zvlastni opatieni pro uchovavani: Uchovavat v chladnicce (2—8°C). Chranit pied mrazem, uchovavat v piivodni krabicce, aby byl
pripravek chranén pred svétlem. Baleni: 2 ml roztoku v predplnéné injekéni stiikacce/ v predplnéném peru. Registracni cisla: EU/1/17/1229/001-008, EU/1/17/1229/017-020. Dritel rozhodnuti o registraci: sanofi-aventis
groupe: 54, rue la Boétie, 75008 Paris, Francie. Datum posledni revize textu: 11. 11. 2021. Pripravek Dupixent je vydavan pouze na lékafsky predpis a je pIné hrazen z prostiedkii vefejného zdravotniho pojisténi dospélym pacienttim,
détskym a dospivajicim pacientlim od 6 let do 18 let. V indikaci astma a chronickd rinosinusitida s nosni polypézou neni dosud hrazen z prosttedka verejného zdravotniho pojisténi. Pred pouzitim pfipravku se seznamte s Gplnou informaci
o pifipravku. Dalsi informace jsou k dispozici na adrese: sanofi-aventis, s.r.0., Eviopské 846/176a, 160 00 Praha 6, tel.: 233 086 111, fax: 233 086 222, nebo na www.sanofi.cz.

Reference:
1. SPC Dupixent, datum revize textu 11. 11. 2021
2. Viz databaze lécivych pripravki SUKL po zadani vyhleddvaciho kritéria: Dupixent
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KONGRES PEDIATRIE PRO PRAXI V HRADCI KRALOVE / PROGRAM — PATEK 27. KVETNA

— doc. MUDr. Sylva Skélovd, Ph.D.

Pfedcasné propusténi novorozence — Navratilovad M.
Hyperbilirubinemie v ordinaci PLDD - Hanouskové K.
Vitamin D a kalcium-fosfatovy metabolismus po propusténi nezralého novorozence — Matéjek T.

Syndrom vyhofeni - Jasnd B.

Kognitivné-motoricka terapie jako soucast intenzivni neurorehabilitace — Hergeselova A, Rontova D.
Imunomodulécia v kontexte trénovanej imunity — Pincek M.

Prakticky pristup k alergii na bilkovinu kravského mléka - Stanclova M.

11.20-11.50 PRESTAVKA

Déti a zdravotni rizika p¥i cestach do zahranici - Pellantova V.
Nejcastéji importované nakazy prenasené komary — Trojanek M.
Cestovni medicina v pediatrii - pohled mikrobiologa - Fajfr M.

Fulminantni prabéh tropické malarie - Plisek S.

13.00-14.00 OBEDOVA PRESTAVKA

VUR: Konzervativni terapie pohledem urologa - Svobodova Z.

Nase dlouhodobé vysledky endoskopické lIé¢by VUR - ma to smysl? — Toméasek J.

Mozné iatrogenni poranéni u laparoskopického vykonu - Tomasek J.

I Mikrokalcifikace varlete: neobvyklé onemocnéni v détském véku - klinicka pozorovani? - Novak .
A Izolovany lymfom varlete u ditéte: dlouhodoby vysledek varle Setfici operace - Novak I.

Oboustranna ureterolitiaza u ditéte vedouci k akutnimu selhani ledvin - Svobodova Z.

15.20-16.00 PRESTAVKA

Zvyseni hodnoty omega3 indexu velmi dobie koreluje s vysledky psychomotorickych testti mladeze - Suchanek P.
Probiotika jako soucast lécby atopického ekzému a alergické rymy - Vagnerova H.

Pilotni projekt novorozeneckého screeningu a prvni zkusenosti s genovou lé¢bou SMA - Haberlov4 J.
(Predndska sponzorovdna spole¢nosti Novartis, s.r.0.)

Pacientska organizace SMAci, z.s. - Kocova H.

Pripad syndromu periodické horecky bez horecky - Terifajova E.
Hypotonie a hypoglykemie jako hlavni pfiznaky vzacného syndromu — Filipsky T.
Fundoplikace jako jediné feseni?! — Rosinskd S.

Zloutenka kojeného ditéte - Stanclové M.

/ww.pediatriepropraxi.cz 7. kongres Pediatrie pro praxi v Hradci Krdlové / 27.-28. kvétna 2022



} PROGRAM
7. KONGRES PEDIATRIE PRO PRAXI V HRADCI KRALOVE / PROGRAM — SOBOTA 28. KVETNA

PROGRAM - sobota 28. kvétna

9.00-10.00 I PROMORENI COVIDEM - MAME NOVE INFEKCNIi VYZVY? - MUDr. Zuzana Blechové, Ph.D.

Interaktivni pfednaska s hlasovanim publika

10.00-11.20 MEZIOBOROVA SPOLUPRACE

u  Modernilécba atopické dermatitidy - Bartonova J.
(Predndska sponzorovdna spolecnosti Sanofi-aventis, s.r.0.)

m  MEDDI app jako zdroj dalsich p¥ijmu pro vasi ambulanci - Benmammar S.

= Pneumokok a klistovka, co je poji? - Blechové Z.
(Predndska sponzorovdna spole¢nosti Pfizer, s.r.0.)

#  Gaucherova nemoc - tskali diagnostiky — Mazurova S.

(Predndska sponzorovdna spole¢nosti Takeda Pharmaceuticals Czech Republic, s.r.0.)

= Urogenitalni infekce - Emmer J.

11.20-12.00 PRESTAVKA

12.00-13.30 LEKAR A PARAGRAFY
Odborny garant JUDr. Ing. Prudil Lukas, Ph.D.

®  Ochrana osobnich udaji ve zdravotnictvi - praktické otazky a odpovédi - Specianova S.

u  Lékar areverz - Prudil L.
= Miuze si pacient vybirat Iékafe? - Prudil L.

u  Perlicky z pravni praxe - Prudil L.

13.30 ZAKONCENI KONGRESU, LOSOVANI ANKETY, OBED

M interaktivni pfednaska

) TIRAZ
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Probiotika jako soucast lechy
atopickeho ekzému a alergickeé rymy

Bactodermal
—_—

PODPORA ZDRAVE POKOZKY BEHEM VYVOJE DETI
A SPRAVNE FUNKCE KOZNI IMUNITY U DOSPELYCH

Bactodermal je doplnék stravy obsahujici kombinaci patentovaného
probiotika (Lactobacillus paracasei (GMNL-32&GMNL-133)) s vitaminy
zaméfeny na harmonizaci fyziologickych procesii, pro normalni funkci
imunitniho systému a tim i zdravi pokozky béhem vyvoje déti a podporu
spravné funkce kozni imunity u dospélych. Biotin pfispiva k udrzeni

zdravého stavu pokozky a vitamin D prispiva ke spravné funkci imunitniho EErﬁﬁs:?iﬁfigﬁcﬁfﬁﬁﬁ N2 Y
systému. Péce o atopickou pokozku zacina ve streve. K

® Bactodermal pro dospélé a déti od 3 let
® Bactodermal Baby pro déti od 1 roku

® patentovano ve Svycarsku

® klinicky testovano u déti e o e

® vysoka mira prijeti u déti LAC

Bactorhino

PATENTOVANE PROBIOTIKUM RH.N0‘®
SLIZNICE' NOSU'— PYLOVA SEZONA

Bactorhino je unikdtni doplnék stravy obsahujici kombinaci dilezitého
patentovaného probiotika s vitaminem D zaméfeny na harmonizaci
fyziologickych procesd, pro spravnou funkciimunitniho systému a k normélni dophekstawy | iondolnk

e vy . v , . v T ae ev rs . PATENTOVANE PROBIOTIKUM
hladiné vapniku v krvi, coz také podporuje spravnou funkci slizniéni imunity SLIZNICE NOSU

vaere vy PYLOVA SEZONA
déti i dospélych.

Obsahuje probiotika | prebiotika

www.faveaplus.cz f a Vea ‘5’

pro vase zdravi



POZNAMKY )
NEONATOLOGIE

MUDr. Martina Navratilova
Détska klinika, FN Hradec Kralové

Cilem sdélenf je sezndmit pfitomné pediatry s akceptovatelnymi podminkami ¢asného pro-
pusténi novorozence z porodnice, tj. pfed 72. hodinou Zivota. Nejen tlak vefejnosti, ale i vysoka
porodnost zpUsobuijicf IGzkovou tisen na porodnicich a oddélenich pro matky a novorozence, to
jsou v soucasné dobé divody k ¢asnéjsimu propusténi novorozence. Autorka sezndmi posluchace
s praxi na Oddeéleni fyziologickych novorozenctd ve FN Hradec Kralové a je oteviena podnétné
diskusi ze strany praktickych pediatrd k tomuto lehce kontroverznimu tématu.

MUDr. Karolina Hanouskova
Détska klinika, LF UK a FN Hradec Kralové

Fyziologicka hyperbilirubinemie se vyskytuje u vétsiny novorozenct. Klinicky se projevuje
ikterem nastupujicim nejdfive po 24 hodinach Zivota, s maximem okolo druhého az tfetiho dne
Zivota a postupneé spontanné odeznivajicim. Hyperbilirubinemii fyziologickou je tfeba vzdy odlisit
od hyperbilirubinemie patologické s vysokymi hodnotami bilirubinu &i jeho rychlym vzestupem
za pritomnosti hemolyzy ¢i jinych patologickych stavl. Elevace konjugovaného bilirubinu je vzdy
patologicka. Vzhledem k potencidini toxicité bilirubinu je nutné peclivé sledovani ikteru novorozence
na porodnici a nasledné iv ordinaci praktického Iékafe pro déti a dorost k zachytu déti, u kterych je
indikovana terapie. Ve svém sdéleni se budu vénovat postuplm praktikovanym na nasem oddéleni

a doporucenim pro praktické Iékafe, kterym pacienty pfedavame.

MUDr. Tomas Matéjek, Ph.D.
Jednotka intenzivni a resuscitacni péce o novorozence,
Détska klinika, LF UK a FN Hradec Krélové

Prestoze hlavni funkci vitaminu D je jeho Uloha v metabolismu kosti, v poslednich letech pfita-
huji pozornost i jeho dalsi biologické Ucinky, zejména ty imunomodula¢nf. Klinicky vyzkum na poli
vitaminu D byl eskalovan objevem, Ze mnoho typt lidskych bunék nese receptor pro vitamin D
a ten muaze hrét roli v regulaci bunécné proliferace a diferenciace. Hypovitaminédza D u matek bé-
hem téhotenstvi a naslednd nedostatecna hladina v pupecnikové krvi novorozencd je spojovéna
s moznym rozvojem nasledujicich chorob: diabetes mellitus I. typu v détském véku, alergie, vy3si
riziko infekci hornich a dolnich cest dychacich, bronchiolitidy zplsobené respiracnim syncytidlnim
virem (RSV), opakujici se piskani, bronchidlni astma ve véku 6 let, neurokognitivni vyvojové poruchy
(poruchy Feci, poruchy autistického spektra v ¢asném détstvi) a snizend kostni hmota u détf a mla-
dych dospélych s naslednym rizikem vzniku ¢asné osteopordzy. Existuji presvedcivé dikazy, ze nizka
hladina vitaminu D vede u novorozencl k poruse funkce imunitniho systému. Nase studie prokazala
v Ceské republice velmi vysokou prevalenci deficitu vitaminu D u t&hotnych Zen a v pupecnikové
krvi jejich novorozenct s velmi nizkou porodni hmotnosti. Souc¢asné vyzivova doporuceni pro
predcasné narozené déti nemusi byt dostatecné efektivni k dosazeni doporucené cilové hladiny
vitaminu D > 50nmol/l, zejména v situaci tézkého deficitu vitaminu D pfi narozeni. Autor se bude ve
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svém sdéleni zabyvat vhodnou suplementaci slozek kalcium-fosfatového metabolismu u nezralych

novorozencll pred a po popusténi z nemocnice.

MUDr. Barbora Jasna
Jednotka intenzivni a resuscitacni péce o novorozence,
Détska klinika, LF UK a FN Hradec Kralové

Syndrom vyhofteni je v poslednich letech stale aktudlnéjsi téma, a to nejen v oblasti zdravotnictvi.
Jak rozpoznat pfiznaky? Kdo je ohrozen? Pfednaska se pokousi zdbavné poucnou formou pfiblizit
danou problematiku — definici pojmu, pficiny a osobnostni dispozice vedouci k vyhofeni, mozZnosti
prevence jak primarni, tak sekundarni (samopomoc, psychosocialni intervencni péce, supervize).
V neposlednitadé se posluchac dozvi o rizicich dlouhodobého stresu (tzv. teorii ,medvéda”) a teorii
,préazdné baterie”.

Bc. Anna Hergeselova, Mgr. Dajana Rontova
Sarema Liberec, s.r.0, pobocka Brno

Sarema Liberec je rehabilitacni zafizeni, které se zabyva terapiemi déti a dospélych s neuro-
logickym postizenim. Vyuzivdame komplexni neurorehabilitacni program, ktery je sestaven dle
individualnich potfeb kazdého klienta. Pracujeme s metodou TheraSuit Method, ktera je vysoce
specializovana zejména pro déti s détskou mozkovou obrnou, vyvojovym opozdénim ¢i jinym
neurologickym hendikepem. Metoda je také vhodnd pro dospélé klienty po traumatickém poranénf
mozku nebo po cévni mozkové prihodé.

Efektivni a kvalitni prace s détmi s kombinovanym postizenim spociva ve velmi intenzivnich
rehabilitacich, které probihaji kazdy den od 1,5-3 hodin po dobu az jednoho mésice. Nasim cilem
je sestavit terapie pfimo na miru kazdému klientovi tak, abychom oslovili viechny potfebné oblasti.
Tzn. nejen oblast motorickou, ale klademe velky dliraz na stranku kognitivni, kterd je Gzce propojend
s fyzickou ¢asti. Tuto informaci se snazime predat déle rodicdim, aby neopomijeli rozvijet kognitivni
funkce, které jsou nedilnou soucasti komplexniho rozvoje klienta nejenom s kombinovanym pos-
tizenim. To, jak se ndm podafi oslovit kognitivni funkce, se promitne do motorickych dovednosti
a naopak. Proto jsme se rozhodli propojit dva obory, fyzioterapii a specidlni pedagogiku, a vytvofit
kognitivné-motorickou terapii, kterou jsme zaradili do intenzivnich neurorehabilitaci. Kognitivné-
motorickd terapie spocivé ve stimulaci oslabenych kognitivnich funkci, jakymijsou pamét, porozumé-
ni, prostorova orientace, funkéni komunikace, predstavivost, pozornost, sluchova a zrakova percepce,
a v nadvaznosti na to stimuluje i oslabené motorické funkce, mezi které patfi jemna motorika, hruba
motorika, grafomotorika, vizuomotorickd koordinace a motorické planovéani. Kombinace této terapie
s neurorehabilitaci zintenziviiuje, posiluje a prohlubuje samotny vysledek terapie.

| pres to, Ze s touto kombinaci pracujeme zatim kratkou dobu, citime, Ze jdeme spravnou cestou.
Nase poznatky vychdzeji z metod pozorovani v terapiich, z dialogU s rodici a z reakci nasich klientd,
které jsou velmi kladné.
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novorozeneckého
screeeningu

noveé zahrnuje také dobrovolné vySetieni
na spinalni svalovou atrofii (SMA)
a kombinované tézké imunodeficience (SCID) | ]

B

Program se zavadi plo$né&, ucast v programu je dobrovolna, rodi¢e vyjadfuji souhlas
podepsanim informovaného souhlasu a nabizi moznost odhaleni téchto vzacnych
geneticky podminénych onemocnéni v€asné po narozeni ditéte. Diky tomu je mozné
zahajit u€innou lIé€bu dostupnou pro obé nemoci drive, nez se projevi pfipadné
obtizné Iécitelné komplikace nebo rozvine nevratné poskozeni. V€asna |éCba dokaze
nejen chranit zdravi, ale také sniZit naklady na pozdgjsi terapii.”

Provadi se mezi Odebira se kapka Krve z paticky novorozence®
48. a 72. hod. v ramci odbéru vzorkd pro potfeby stavajiciho
po narozeni ditéte’ novorozeneckého laboratorniho screeningu

Negativni vysledek laboratore aktivné nesdéluji;

Vzorky se analyzuji pozitivni vysledek je komunikovan obvykle do 14 dni
ve screeningovych laboratofich od odebrani krve. Pokud nejsou rodi¢e nebo oSetfujici
specializujicich se na vyS$etfeni détsky Iékar informovani do dvou mésicli = zadna
vrozenych nemoci® vy$etiovana nemoc nebyla odhalena.’

** Pilotni projekt screeningového vysetfeni dvou vzacnych onemacnéni (SMA a SCID) je prozatim ustanoven na dva roky. V gesci ho mé Narodniho scresningové centrum UZIS
a KoordinaGni centrum pro novorozenecky screening.

TDROJE: 1. HRADILEK, Vaclava STOLINOVA, Barbora. Novorozenecky screening na SMAuz od 1. 1. 2022. In: Smaci.cz [online]. 8. 6. 2021 [Cit. 2021-10-22]. Dostupné z: https:/ / smaci.cz/ aktuality/ na-seminari-v-senaru-byl-oznamen-
datum-zahajeni-plosneho-novorozeneckeho-screeningu-na-sma. 2. Go je novorozenecky screening? In: Novorozeneckyscreening.cz [onling]. [Cit. 2022-01-10]. Dostupné z: https:/ /www.novorozeneckyscreening.cz/ co-e-
novorozenecky- screening. 3. Tiskova zprava SMA Europe ke spusténi Evropské aliance pro novorozenecky screening. In: Smaci.cz [onling]. [Cit. 2021-8-4]. Dostupné z: https:/ /smaci.cz/aktuality/tiskova-zprava-sma-gurope-ke-
spusteni-evropske-aliance-pro-novorozenecky-screening. 4. Souhmné vysledky. In: Novorozeneckyscreening. cz [online]. [Cit. 2022-01-10]. Dostupné z: https./ /www.novorozeneckyscreening. cz/souhrne-vysledky. 5. Jak se
novorozenecky screening provadi? In: Novorozeneckyscreening.cz [online]. [Cit. 2022-01-10]. Dostupné z: https:// vorozeneckyscreening.cz/ jak-se-novorozenecky-screening-provadi. 6. Go je novorozenecky screening? In
Novorozeneckyscreening.cz [online]. [Cit. 2022-01-10]. Dostupné z: https://www.novorozeneckyscreening.cz/ co-je-novorozenecky-screening. 7. Jak se dozvim vysledek novorozeneckého screeningu? In:
Novorozeneckyscreening.cz [online]. [Git. 2022-01-10]. Dostupné z: https:// ovorozeneckyscreening.cz/ jak-se-dozvim-vysledek-ns. 8. Narodni screeningové centrum. [onling]. [Cit. 2022-01-10]. Uvod - Casny zéchyt spindlni
svalové atrofie (SMA) a tézkych kombinovanych imunodsficienci (SCID) u novorozenci (uzis.cz). 9. Populacni pilotni program screeningu spinélni svalové atrofie (SMA) a t87ke kombinované imunodeficience (SCID) u novorozenci
(onling]. [Cit. 2022-01-10]. https:/ /nsc.uzis.cz/ sma-scid/index.php
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Mgr. Martin Pinc¢ek
Imunoglukan, s.r.o., Bratislava

Fungujuci imunitny systém udrZiava organizmus v rovnovahe a chrani ho pred vonkajsimi aj
vnutornymi ¢inite/mi. Imunomodulacia je vhodna metdda, ktord dokéze regulovat neprimerané
aktivity imunitného systému vznikajuce z réznych dévodov, akymi su nedostatok spanku, psychicky
afyzicky stres, chronické choroby a iné. Biologicky aktivne polysacharidy (BAP — napr. beta-glu-
kdn) predstavuju v sicasnosti prvud skupinu prirodnych imunomodulancif s dokédzanou schopnostou
Jtrénovat” bunky vrodenej imunity. Najnovsie poznatky v oblasti imunoldgie totiz potvrdili, Ze aj
vrodend imunita mé schopnost istej formy pamate, nazyvanej terminom ,trénovana imunita”.
Tento ,imunitny tréning” vedie k rychlejsej a intenzivnejsej obrane organizmu pri naslednej infekcii
spdsobenej roznymi patogénmi. Medzi BAP s klinicky preukdzanym imunomodula¢nym tcinkom
patri aj IMG® (komplex BAP na béze (-(1,3/1,6)-D-glukénu pleuran) izolovany patentovanou tech-
noldgiou z Pleurotus ostreatus, ktory zabezpecuje komplexnd imunomoduléciu celého organizmu.

Respiracné infekcie predstavuju najcastejsiu formu infekcif v kazdej vekovej kategorii, pricom
dévodom pre ich manifestaciu byva zvycajne oslabeny imunitny systém. Vacsina tychto infekcif,
nie je zavazna a vyzaduje iba domacu starostlivost bez pouzitia antibiotik. DoleZité je spravne
a vcas nastavit symptomatickud a komplementarnu imunomodulacnt lie¢bu. Pediater, ktory pozna
najlepsie svojho pacienta, vie teda sprdvne zhodnotit zdvaznost a frekvenciu infekcif a na zaklade
toho pripadne navrhnut aj vhodnd imunomoduléciu.

Otvorené aj dvojito zaslepené, placebom kontrolované studie u deti s opakovanymi respiracnymi
infekciami potvrdili preventivny ucinok pleuranu na vyskyt a intenzitu recidivujucich virusovych
a bakteridlnych infekcif u deti od 1 roka. Vysledky pozorovani v réznych eurépskych krajinach preuka-
zali znizenie celkového poctu infekcif a nizsiu frekvenciu vyskytu réznych podtypov infekcii hornych
a dolnych dychacich ciest (napr. prechladnutie, laryngitida, otitida). Taktiez v $tudiach s vrcholovymi
Sportovcami bolo potvrdené, Ze uZfvanie pleuranu prispieva k vyznamnému zlepseniu imunitnych
parametrov a k znizeniu vyskytu respiracnych infekcif aj u zdravych jedincov s imunitou oslabenou
vplyvom fyzického stresu. Publikované klinické tudie potvrdili, Ze pleuran splia kritéria G¢inného
a bezpe¢ného imunomodula¢ného pripravku na prirodnej baze.

Spravne zvolend a nac¢asovana imunomodulacia je teda vhodnou prevenciou opakovanych
respiracnych infekcif ale aj celkovo oslabeného organizmu z dévodu réznych rizikovych faktorov
(alergie, psychicky a fyzicky stres a pod.)
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MUDr. Markéta Stanclova
Détska klinika, Fakultni nemocnice Hradec Kralové
Lékarska fakulta, Univerzita Karlova v Hradci Kralové

Alergie na bilkovinu kravského mléka (ABKM) patfi mezi nej¢astéjsi potravinového alergie
détského veku, se kterymi se setkdvaji ve svych praxich jak prakticti [ékafi, tak gastroenterologové
nebo alergologové. Vzhledem k absenci specifického diagnostického markeru castéjsi non IgE
mediované reakce milze byt v nékterych pfipadech stanoveni ABKM obtizné. | nadéle zlstava
zlatym standardem eliminac¢né reexpozi¢ni test, ktery pomdze odhalit nékdy velmi nespecifické
pfiznaky onemocnéni.

Jednoducha praktickd doporuceni [épe pomahaji v kazdodenni praxi tuto diagnézu odhalit
a nastavit spravna dietni doporuceni tak, aby pfispéla ke spravnému rlistu a vyvoji ditéte.

MUDr. Véra Pellantova, Ph.D.
Klinika infek¢nich nemoci, Fakultni nemocnice Hradec Kralové

PYi cestovani s détmi je dulezité sniZit rizika spojend s pobytem v cizich zemich. V prvé fadé
je tfeba, aby déti absolvovaly zékladni a eventudlné i doporucend oc¢kovéni. V dalsi fazi je nutné
zvladnout obtiZe spojené s vlastni cestou. V misté pobytu pak klademe diiraz na prevenci infekénich
chorob, v&etné sniZzenf pravdépodobnosti zakusu hmyzu nebo poranéni zvifetem. Po névratu se
soustiedime na dokonceni vakcina¢nich schémat a feSeni pripadnych zdravotnich obtizi vzniklych

v souvislosti s probéhlou zahrani¢ni cestou.

MUDr. Miroslav Fajfr, Ph.D.
Ustav klinické mikrobiologie, Fakultni nemocnice Hradec Kralové

Podle Udajl Mezindrodnf turistické organizace ro¢né vycestuje pres 1,2 miliardy lidi a nékolik
miliond z toho tvofi déti. Podle Udajl z publikaci az 34 % pacientl s cestovatelskou anamnézou ma
néjaké ptiznaky bézné infekeni choroby, z nichz 63 % tvori febrilni stavy a 29,8-50% pak gastrointesti-
nalni symptomy. Ze vsech téchto stavl Ize povazovat az 30 % za stfedné zavazné az zavazné. Z téchto
ddvodu je u symptomatickych pacientll nezbytné provést po navratu spravna vysetfeni, kterd urci
pifpadného plvodce téchto obtizi. Aby byla diagnostika Uspésnd, je nezbytny spravny odbér a spravny
vybér pozadovaného vysetrenti. Prednéska se bude zabyvat souhrnem informaci o spravném odbéru
a moznostech laboratornf diagnostiky rutinni mikrobiologické laboratofe.

www.pediatriepropraxi.cz 7. kongres Pediatrie pro praxi v Hradci Kralové /

POZNAMKY

peor RAXI A

ZA VYPLNENOU ANKETU
MUOZETE VYHRAT

1. Dérkovs kazeta

Byl pro vas program pfinosny?

Jaka dal3i témata by vas zajimala?

Chybi vdm néco na kongrese?
Vyuzivéte on-line vzdélavani od Solenu?

VypInénim nasi ankety miZete ovlivnit podobu
dalsich rocnikti kongresu a casopisu.

Anketu najdete na nasem stanku Solen
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DETSKA UROLOGIE

MUDr. Zuzana Svobodova', MUDr. Ivo Novak, Ph.D.', MUDr. Jan Tomasek’,
doc. MUDr. Sylva Skalova, Ph.D.2

'Oddéleni détské urologie, Urologicka klinika, FN Hradec Kralové

?Détska klinika, Fakultni nemocnice a LF UK Hradec Kralové

Cil: PribliZit problematiku VUR se zaméfenim na konzervativni [é¢bu v praxi détského urologa.

Uvod: Primérni VUR je pomérné casta vrozend anomélie uropoetického traktu. Incidence VUR
mezi détmije 1 %. Vzhledem na nedostatek kvalitnich studif je management VUR stale kontroverzni
téma. Pristupy v lécbé VUR se déli na konzervativni a operacni. Vybér vhodného pfistupu a jeho
sprdvné nacasovani predchdzi vzniku rendlniho jizveni a dalsich komplikacich s nim spojenych.
Selekce pacientd, ktefi budou profitovat z konzervativniho pristupu, pfipadné dobre nacasovana
zména strategie 1é¢by, je zakladem dobfe vedeného managementu VUR.

Konzervativnilé¢ba refluxu: Konzervativni1é¢ba zahrnuje sledovani, ATB profylaxi, ev. rehabilitaci
mocového méchyfe u pacientl s dysfunkci dolnich mocovych cest (LUTS).

Vychézi z faktu, ze vétsina refluxd (témér 80 %) nizkého stupné (I-1) a 30-50% refluxd vyssiho
stupné (IlI-V) u malych déti vymizi spontdnné béhem 4-5letého sledovanti. Cilem je prevence febrilni
infekce mocovych cest (fIMC) v rdmci prevence renalniho jizveni a v¢asné odhaleni nutnosti zmény
managementu s indikacf k opera¢nf [é¢bé. Pfi sledovan( se vyuZivaji zobrazovaci metody s cflem
v¢asného odhaleni zhorseni anatomickych nebo funkénich parametr ledvin. ATB profylaxe je
doporucena u véech déti s VUR do 1 roku jako prevence renalniho jizveni. Nacasovani diskontinuity
ATB profylaxe neni jednoznacné ur¢eno. Vychazi z odbornych doporuceni na zékladé odhadu rizika
rendlniho poskozeni a ze zkusenosti [ékare.

Zavér: Management VUR je stéle kontroverzni téma. Cilem konzervativniho pfistupu je zabra-
nit rendlnimu poskozeni v rdmci sledovani, a tim pfedchazet overtreatmentu, ktery pfedstavuje
operacni lé¢ba v indikovanych pfipadech. Konzervativni pfistup vychdzi z faktu, ze vetsina refluxd
vymizi spontanné do veku 4-5 let. Zména strategie k operacni lébé musi byt spravné nacasovana,
fidi se odbornimi doporuc¢enimi, zkusenostmi lékafe a v neposlednim fadé preferencemi rodicd.

MUDr. Jan Tomasek, MUDr. Ivo Novak, Ph.D., MUDr. Zuzana Svobodova
Oddéleni détské urologie, FN a LK UK Hradec Krélové

Cilem préace bylo zhodnoceni dlouhodobych vysledkl [é¢by vezikoureterdIniho reflexu endo-
skopickym podslizni¢nim podpichem.

Uvod: Endoskopickd 1é¢ba vezikoureteralniho refluxu se stala obecné uznavanou operacnf
technikou pfi netspéchu konzervativni terapie. Jejim principem je vytvorteni arteficialni zaklopky
a zabranéni tak refluxu moce z méchyre do mocovodu.

Metodika a material: V obdobf 2002-2005 bylo lé¢eno na Détském oddéleni Urologické kliniky
FN a LF UK Hradec Kralové 66 nemocnych s 101RJ endoskopickou injekci Dx/HA. Retrospektivné
zhodnoceno 61 nemocnych s 96RJ (déti zkontrolované MCUG po 1é¢bé). Hodnocen byl stupen
refluxd pred a po 1é¢bé, pocet vylécenych (bez refluxu), perzistenci sledovanych konzervativné
a reoperovanych (endoskopicky nebo UCNA). Indikaci 1é¢by refluxd st. I a Il bylo soucasné léceni

druhostranného refluxu st. [lI-V.
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POKROK V RESENI ALERGIE NA BILKOVINU
KRAVSKEHO MLEKA

NOVE véechny formule s obsahem unikatnich oligosacharidd matetského miéka HMO

(2’FL a LNnNT) pro podporu imunitniho systému kojenct a sniZeni rizika infekci.
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DULEZITA UPOZORNENI: Kojeni je béhem prvnich mésic Zivota ditéte nejlepsi zplisob vyZivy, proto mu davame prednost pred vyrobky nahradni
kojenecké vyZivy. Musi byt podavano na zakladé doporuéeni Iékafe nebo kvalifikovaného pracovnika v oblasti klinické vyZivy.

Althéra HMO, Alfaré HMO a Alfamino HMO/Junior jsou potraviny pro zvlastni lékafské ucely (PZLU), uréené pro Fizenou dietni vyZivu pfi alergii na
bilkovinu kravského mléka. Pfipravky jsou hrazeny z prostfedk( vefejného zdravotniho pojisténi.

Vy$e uvedené pripravky jsou kompletni potraviny. Jsou vhodné jako jediny zdroj vyZivy od narozeni nebo jako sou¢ast smigené stravy od ukongeného
6. mésice. Pokud bude pfijato rozhodnuti o pouZiti specialni formule uréené pro kojence ¢i batole, je dllezité postupovat podle pokyni na etiketé.

Uréeno vyhradné pro odborné pracovniky ve zdravotnictvi. —
LITERATURA: Puccio Get al. J Pediatr Gastroenterol Nutr 2017;64(4):624-631.; Nestle Health Science, data on file. CINNAMON study;

Vandenplas Y et al. Abstract presented at PAAM. Florence, Italy, October 19, 2019.

© 2021 Nestlé. Vechna prava vyhrazena. .

Pokud neni uvedeno jinak, véechny obchodni znacky jsou vlastnictvim spolecnosti Société des Produits Nestlé SA, Avenue Nestlé 55, 1800 Vevey, I I lt hS H

Svycarsko — 11/2021.
www.nestlehealthscience.cz
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Vysledky: Stupné VUR pred lé¢bou - 1./2,11./10, 11./53,IV./28 a V./3, po 1é¢bé - 1./20, 11./21,111./11,
IV./10, V./0. Bez refluxu, tedy vyléceno, bylo po instilaci 19 déti (31%). U 42 déti (69 %) perzistoval
reflux do Ill. st. Z téchto pacientd podstoupilo 12 opakovani endoskopické 1é¢by, 26 déti bylo bez
lé¢by pouze dispenzarizovano, u 4 déti byla pro pretrvavani vysokého symptomatického refluxu
(st. IV a V) indikovana UCNA. Z 38 endoskopicky Ié¢enych nebo jen sledovanych v hodnoceném
obdobi doslo u 18 z nich k dalsimu poklesu refluxu o 1-2 stupné, u zbylych 20 déti nedoslo k pod-
statnému ovlivnéni refluxu, vsichni tito sledovani jsou trvale asymptomaticti.

Zaveér: Nase retrospektivni hodnoceni podslizni¢ni injekce Dx/HA potvrzuje vysoké procento
Uspéchu vymizeni nebo snizeni refluxu (>709%) bez nutnosti oteviené operace.

MUDr. Jan Tomasek, MUDr. Ivo Novak, Ph.D., MUDr. Zuzana Svobodova
Oddéleni détské urologie, Urologicka klinika FN a LF UK, Hradec Kralové

Cil: Cilem této prace je predlozit ptiklady dvou kazuistik pacientl s poranénim mocového
méchyfe pfi laparoskopii.

Uvod: Laparoskopické metody jsou obecné povazovany za miniivazivni. Za jejich hlavni vyhodu
je povazovana kratsi doba hospitalizace, rychlejsi hojeni, mensijizvy a lepsi kosmeticky efekt. Jsou-li
nekomplikované, jisté byvaji pro pacienta pfinosem. Jednim z rizik vak m0ze byt poranéni orgdnt
dutiny brisni ¢i okolnich struktur pfi zaklddani kapnoperitonea nebo zavadéni portl. Predkladame
pfiklady dvou chlapctd s poskozenim mocového méchyfe pfi laparoskopické apendektomii.
reoiditidou) podstoupil v misté svého bydlisté planovanou laparoskopickou apendektomii. Vykon
proveden bez perioperacnich komplikaci s minimaln{ krevni ztratou. Béhem vykonu bez odchylky
od standardniho prlibéhu apendektomie. Nasledné po vykonu se u chlapce rozvijely zndmky
peritonitidy. Urologem v tamni nemocnici byla indikovana cystografie s prdkazem urinézniho
leaku intraperitonediné a pacient byl pfeloZzen na nase pracovisté. Zde byla indikovana oteviena
revize dutiny bfisni a mocového méchyre s perioperacnim nalezem perforace méchyre trokarem
pii zavadéni portu, kterd byla osetfena suturou. Ldzko po apendektomii bylo klidné, bez uvolnéni
podvazu. Derivace moce po vykonu zajisténa cestou permanentniho mocového katetru po dobu
7 dni. Po operacni revizi a ATB terapii se stav pacienta zlepsil a ved! k uzdraveni ad integrum.

Kazuistika €. 2: 11lety chlapec bez jinych komorbidit byl akutné pfijat pro akutni flegmondzni
apendicitidu a indikovan k akutni laparoskopické apendektomii. Perioperacné bez vétsich odchylek
od standardniho prlbéhu. V ¢astém poopera¢nim pribéhu se viak nové objevila makroskopicka
hematurie a bolesti bficha. UZ bficha prokazal volnou tekutinu v dutiné bfisni. Pro vyse uvedené
byl pacient indikovéan k operacni revizi, kde byla na zac¢atku vykonu provedena cystografie s jasnym
prikazem Uniku kontrastni latky intraperitonealné. Pi revizi byla nalezena perforace mocového
méchyfe pfi zavadéni pracovniho portu, kterd byla osetfena suturou ve dvou vrstvach. Po vykonu
byl pacient opét zajistén mocovou cévkou a antibiotiky na tyden. Pacient se zhojil ad integrum.

Zavér: Laparoskopické techniky jsou miniinvazivni metody s mnoha benefity pfi nekompliko-
vaném prabéhu. Je vsak nutnd zru¢nost a zkusenost pfi zakladani kapnoperitonea a tyto vykony
nejsou bezrizik. Prevenci poranéni okolnich orgdnt mdze byt vhodné rozloZeni port, pfisnd kontrola
zrakem pfi jejich zavadéni a stran prevence poranéni mocového méchyre napfiklad vyprazdnéni

mocového meéchyfe pred zacatkem vykonu (bud vymocenim, nebo vycévkovanim).
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MUDr. lvo Novak, Ph.D.!, MUDr. Jana Leskova?
'Oddéleni détské urologie, Urologicka klinika, FN a LF UK, Hradec Kralové
20ddéleni détské chirurgie a traumatologie, FN a LF UK, Hradec Kralové

Uvod: Mikrokalcifikace varlete (TM) v détské populaci je vzacnym onemocnénim, prvné ve
vzorcich pitev popsanym Oiyem v roce 1928, na rentgenovém snimku Priebem a Garretem v roce
1970 a konec¢né sonograficky Dohertym v roce 1987. S ohledem na popisovanou moznou spojitost
TM a nadory varlat (TC) je nutno vénovat tomuto onemocnéni odpovidajici pozornost.

Cilem prdace bylo shrnout dosavadn{ znalosti a doporuceni o TM, prezentovat vlastni zkusenosti
s timto onemocnénim.

Metodika a material: Proved|i jsme literarni reersi soucasnych védomosti o tomto onemocnéni
a kazuisticky zhodnotili soubor 5 nemocnych.

Onemocnéni Ize definovat ultrasonograficky (USG) jako pfitomnost nestinujicich mikrolitd ve
varleti. Mikroskopicky byly popsény dva typy TM: hematoxylinova téliska a lamelovana kalcifikace.
Pficina TM dle soucasnych znalosti neni zndma. Onemocnéni je obvykle oboustranné, mdze ale
postihovat jen jedno varle. U dospélych se prevalence pohybuje od 0,6% do 9% u dospélych
se symptomy a od 2,4% do 5,6% u dospélych bez priznakl. V détské bezpfiznakové populaci je
prevalence TM 2,4 % ve véku 0-19 let s tendenci ke zvydeni se s vékem. Kromé vztahu pozitivni
anamnézy TC a TM se pozoruje spojitost s neplodnosti, atrofif varlat, kryptorchismem, plicnf alve-
oldrni mikrolitidzou, hypogonadismem, Kleinfelterovym syndromem, Downovym syndromem,
syndromem fragilniho chromozému X, zanétem varlete nebo slepého steva, stavy po orchiopexi,
muzskym hermafroditismem, neurofibromatézou, AIDS aj. stavy. Dle soucasnych nézord se ale zd3,
Ze neexistuje jednoducha souvislost mezi TM a TC. Shora uvedené stavy predstavuji zvysené riziko
pfechodu TM v TC. Proto sledovani TM z hlediska rozvoje TC by mélo vychazet hlavné z pfitom-
nosti rizikovych faktord nez pouhého diagnostikovani TM. Pokud tyto nejsou pfitomny, mélo by
stacit autopalpacni vysetreni. Vysetieni specialistou pak vzdy ihned pfi palpacni zméné na varleti.
Naopak v pfitomnosti rizikovych faktorl je kromé autopalpace vzdy doporuc¢eno pravidelné USG,
pfi suspekci s indikaci biopsie, nebo orchiektomie.

Na nasem pracovisti jsme v letech 2010-2020 pozorovali 5 nemocnych s TM. Chlapci v dobé
diagnodzy byli ve véku 18-155 mésicl (prdmér 98 meésicd). U viech $lo o oboustranné postizen.
U vSech jsou prokazatelné rizikové faktory: pozitivni anamnéza TC (seminom po orchiektomie)
otce 2x (bratfi, jeden po operaci varikokély vlevo), stav po oboustranné orchiopexi 1x, vrozend
hydrokéla 2x (1x po operaci, 1x spontdnniregrese). Diagndza u vsech zaloZzena na USG pfi zakladnf{
onemocnéni/anamnéze.

Vysledky: Vichni jsou pravidelné sledovéni 12-72 mésicd (prdimér 50 mésicl). Rodice a starsi
chlapci pouceni stran nutnosti mési¢né autopalpace varlat, objektivné sledovani opakované 1x
rocné USG. U viech zatim bez zmén palpace varlat, bez USG nalezu solidni masy mluvici pro mozny
rozvoj TC. Bez zatim indikace biopsie nebo orchiektomie.

Zavér: Nepozorovali jsme zadné nerizikové pfipady tohoto onemocnéni. Dle obecnych dopo-
ru¢enf vsichni nasi nemocni jsou dispenzarizovani autopalpaci a USG. Dva, s pozitivni TC rodinou
anamnézou otce, dosahli dospélého véku. Oba byli predani do tranzitni péce dospélé urologie
naseho pracovisté.
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MUDr. lvo Novak, Ph.D.', MUDr. Jifi Hak?
'Urologicka klinika, Fakultni nemocnice a LF UK, Hradec Kralové
2Détska klinika, Fakultni nemocnice a LF UK, Hradec Kralové

Uvod: Non-Hodgkinsky lymfom varlat je v dospélosti i u déti pomérné ¢asty. Zcela vyjimecné
vsak jde o izolované onemocnéni varlete. V nasem sdéleni popisujeme izolovany maligni lymfom
u 2letého chlapce lé¢eného ve spolupraci urologa a hematoonkologa.

Kazuistika: Chlapec (nar. 1997) se dostavil na urologickou ambulanci (1999) z pIného zdravi na
doporuceni pediatra pro rodici zjisténou, tuhou, nebolestivou expanzi levého varlete. Na urologické
ambulanci palpa¢nim vysetfenim a poté sonograficky byl potvrzen expanzivni proces na levém
varleti. Odebrané tumor markery (AFP, BHCG) byly negativni. Nalez indikovén k akutni chirurgické
revizi. BEhem operace, vedené z tfiselného pfistupu s klampovanym semennym provazcem, byl
odeslan vzorek loziska nddorové tkdné na rychlé bioptické vysetieni, které patolog uzavfel jako
maligni lymfom. Peroperacné nélez konzultovan operujicim s hematoonkologem. Na jeho do-
poruceni, po enkapsulaci nddorového loziska, bylo varle ponechéano in situ. Definitivni biopticka
diagnostika klasifikovala nddor jako non-Hodgkinsky lymfom vychazejici z ¢asné B bunécné linie.
Bioptickd histopatologické diagndza byla potvrzena jesté doplnénym flow-cytometrickym vyse-
tfenim vzorku. Bezprostfedné pooperané nasledovalo podrobné doplnénf standardnich vysetfeni
u nemocnych s lymfomy (vysetfeni punktéatu kostni dfené, CT hrudniku, bficha a retroperitonea).
Tato neobjevila jind systémova loziska nddoru. Onemocnéni bylo uzavieno jako izolované postizeni
varlete. Po zhojeni rany byla zahdjena dvouleta (1999-2000) cytostaticka Ié¢ba podle protokolu
NHL-NB-BFM-95. V soucasné dobé je chlapec (dospély muz) 21 let po vysazenfi cytostatické |écby
v trvajici pIné remisi onemocnéni.V pravidelnych intervalech kontrolovan hematologem a urologem.
Vroce 2015 prodélal virovou parotitidu se sou¢asnym postizenim levého varle, plivodné postizené-
ho lymfomem, parotitickou orchitidou. Do té doby palpacné i ultrasonograficky sice mimé mensf,
v Case ale dordstajici resekované levé varle s normélni echo strukturou, zacalo postupné atrofovat
ve srovnani s neoperovanym, virovym zanétem nepostizenym pravym varletem.

Zavér: Nase pozorovani potvrzuje moznost opera¢ni varle setfici operace u maligniho lymfomu
v kombinaci s protokoldrné vedenou néslednou cytostatickou lé¢bou.

MUDr. Zuzana Svobodova', MUDr. lvo Novak, Ph.D.", MUDr. Josef KosSina',
doc. MUDr. Sylva Skalova, Ph.D.2

'Oddéleni détské urologie, Urologicka klinika FN Hradec Kralové

2Détska klinika, FN a LF UK Hradec Kralové

Cil: Prezentovat bilateraIni metabolicky podminénou ureterolitidzu u malého ditéte jako pficinu
akutnf renalni insuficience (ARI), na kterou je potfebné myslet v rdmci diferencidlni diagnostiky.

Uvod: BilateraInf ureterolitidza jako pFicina (ARI) u déti se vyskytuje vyjimeené.

Kazuistika: 10mési¢ni holcicka s piiznaky nechutenstvi, 12 hodin trvajici anurii v celkové zhorse-
ném stavu byla pfelozena ze spadového détského oddéleni na Détskou kliniku FN v Hradci Kralové.
Anamnéza ditéte byla bez pozoruhodnosti. Fyzikalni vysetfeni odhalilo hypertenzi. Laboratorni
nalezy potvrdily elevaci duskatych latek (urea 9,4 mmol/I, kreatinin 269 umol/I), leukocyturii bez
bakteriurie a mikrohematurii. Ostatni parametry byly v normé. UZ vysetfeni odhalilo bilateraini ure-
terohydronefrézu mimého stupné se suspekci na bilaterdIni ureterolitidzu. Vzhledem na podezreni
na subrendini pficinu ARI byl konzultovan détsky urolog. Specialista indikuje akutni endoskopii,
kde byla potvrzena pfitomnost bilaterdInf ureterolitidzy. Ditéti byly zavedeny stenty bilaterdlné. Po
vykonu doslo k obnoveni diurézy a normalizaci laboratornich parametr( (urea 3,9 mmol/I, kreatinin

27-28. kvétna 2022 / 7. kongres Pediatrie pro praxi v Hradci Kralové www.pediatriepropraxi.cz
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DULEZITE UPOZORNENI: Kojeni je pro dité to nejlepsi a zdrava a vyvazend strava matky je pfi kojeni velmi dileZit. Rozhodnuti nekojit i prestat kojit miize byt nevratné. Pocatecni kojenecka vyziva je uréena
détem od narozeni, pokud nemohou byt kojeny. Kojeneckd vyZziva by méla byt pouzivana na zakladé doporuceni lékafe nebo osoby kvalifikované v oblasti vyZivy lidi, farmacie nebo péce o matku a dité
a mély by byt zvazeny i jeji financni dopady. Pro zdravi kojence je dllezité disledné dodrzovat doporuceny postup pfipravy a davkovani a pouziti kojenecké vyZivy uvedeny na obale. Zplsob pouziti
a dalsf informace na obalech. Potravina pro zvIdstni vyzivu. MATERIAL JE URCENY POUZE PRO ODBORNOU VEREJNOST - NENi URCEN PRO PACIENTY ANI SIROKOU VEREINOST. 03/2022. BF312735
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63 umol/I). Metabolické vysetieni potvrdilo cystinurii. Jesté béhem hospitalizace byla zahdjena
specifickd metafylaxe Scholovym roztokem a po stabilizaci stavu ditéte zrealizovéna ureteroreno-
skopie s laserlitotrypsf a extrakci konkrementu na jedné strané. Ve druhé dobé byla zrealizovana
miniperkutanni extrakce konkrementu na strané druhé vlevo. V ramci ambulantniho sledovani byla
na UZ zjisténa asymptomaticka rezidudini ureterolitidza vlevo, kterd byla odstranéna ureteroreno-
skopicky pldnované. Aktuédiné je dité v dispenzarizaci détskym urologem a nefrologem. Metafylaxe
Scholovym roztokem a zvyseny prijem tekutin je dostacujici k udrzenf uspokojivych hladin cystinu
v moci a dité je aktualné bez znamek recidivy litidzy.

Zaveér: Urolitidza jako pficina ARl u tak malého ditéte se ve svétové literatufe popisuje v jedno-
tkach pfipadl. Navzdory tak vzacné incidenci je nutné na tuto pficinu ARl myslet v rdmci diferencidlni
diagnostiky. Détska litidza je vzdy indikaci k metabolickému vy3etieni. U déti se v diagnostice dava
pfednost UZ pfed RTG metodami z divodu nezddoucich Ucinkd ionizujiciho zafeni na vyvijejici
se organismus. V operativé dominuji miniinvazivni metody (LERV, PEK, URS). Nezbytna je disledna
celozivotni metafylaxe jako prevence recidivy litidzy. Dispenzarizace urologem a nefrologem je
trvald, s pfechodovou péci do dospélosti.

RNDr. Pavel Suchanek
IKEM, Praha

Tuky z motskych ryb EPA a DHA jsou nezastupitelnou slozkou vyzivy. Jejich pfinos neni pouze
ve vztahu k srde¢né cévnim onemocnénim, nebo k ochrané a snizovéani bolestivosti kloub(, ale dle
soucasnych poznatkd je zasadni i jejich vliv na vyvoj mozku nenarozeného a Cerstvé narozeného
ditéte. Stejné tak se prokdzal vliv téchto mastnych kyselin na kognitivni schopnosti dospivajicich
a dospélych a maji vliv i na zpomalovanf starnuti mozku v pfipadé seniord.

Vhodné, pfipadné nevhodné zastoupeni rliznych druhd tukd, resp. mastnych kyselin ve stravé
détf a dospivajicich ma tedy zasadni vliv nejen na riziko kardiovaskularnich onemocnéni nebo
imunitu, ale tuky z mofskych ryb (EPA a DHA) ovliviuji schopnost ucit se a zapamatovat si, pfipadné
maji vliv na vyvoj a zlepsovani i psychomotorickych schopnosti.

Soucasna vyzivova doporuceni zdlraziuji z vyse zminénych ddvodd nutnost omezeni ve
stravé nasycenych a transmastnych kyselin a naopak doporucuji navysit omega3 mastné kyseliny,
zejména pak dlouhoretézcové, oznacované jako tuky z morskych ryb (EPA a DHA). EPA ma vyrazny
protizanétlivy Ucinek, je tedy dulezitd z pohledu imunity, DHA je zdsadni z hlediska dusevniho
vyvoje novorozencd, dospivajicich, dospélych i senior(.

Soucasné vyzkumy SZU prokazaly vyrazny nedostatek zejména DHA v matefském mléce, pficemz
nedostatek tukl z mofskych ryb (EPA a DHA) ve stravé se ukazuje jako velmi ddlezity prfedevsim ve
vztahu k psychomotorickym schopnostem déti, dospivajicich, pfipadné i seniord.

Jednim z parametr(, kterym mzeme méfit kvalitu stravy a mnozstvi EPA a DHA ve stravé,
je omega3 index. Omega3 index stanovovany z kapky kapilarni krve je parametrem, ktery pfimo
koreluje s pffjmem a vyuzitim téchto dtlezitych mastnych kyselin.

V rdmci dlouhodobého projektu jsme se zaméfili na korelaci omega3 indexu se schopnostf
ucit se a zapamatovat si u sportujicich détf na druhém stupni zakladnich skol. Sledovali jsme, jak
se projevila zména v omega3 indexu na vysledcich psychomotorickych testl a potvrdili jsme
jednoznacnou korelaci mezi sledovanymi parametry. Vy3$si omega3 index znamend lepsi vysledky
v psychomotorickych testech. Prokazali jsme, Zze hodnota omega3 indexu ma pozitivni vliv na
schopnost ucit se a zapamatovat a pozitivné ovliviuje i psychomotorické schopnosti déti.
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OMEGA-3 RYBi OLEJ Z NORSKA
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MOLLER..

OMEGA-

Ryl chey
E Modila

DHA a vitamin A
prispivaji k udrzeni
normalniho stavu zraku*

MOZEK

DHA prispiva
k udrzeni normalni
c¢innosti mozku*

Bohaty zdroj Omega-3
mastnych kyselin EPA a DHA

Zdroj vitamini A,D a E

Lze poddavat uz od 1 roku véku'

Doporucena denni davka
5 ml/denné

"Mollers Omega-3 MUj prvni rybi olej,
ostatni oleje jsou od 3 let véku

IMUNITA

Vitaminy A a D prispivaji
k normalni funkci
imunitniho systému

1-3 roky 3-6 let

MDLLER,

OMEGA-3 G2

Doplniky stravy

SRDCE
EPA a DHA
prispivaji k normalni
c¢innosti srdce**

KOSTI

Vitamin D je potrebny
k normalnimu rlstu
a vyvoji kosti déti

6-18 let dospéli

Moller’s Omega-3 rybi olej
.. i Bez prichuté
Muj prvni
rybi olej
bez
prichuté

S citronovou prichuti
D+ s citronovou pfFichuti
Double kapsle
S ovocnou prichuti
Zelé rybicky

* ** PFiznivého Uc¢inku se dosdhne pfi privodu 250 mg *DHA / **EPA a DHA denné.

MOLLER’S. Ranni ddvka zdravi pro celou rodinu.
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DOBRA RADA DO VAS[ ORDINACE

Hana Vagnerova
Spolec¢nost Favea Plus, a.s., Praha

Uloha stfevniho mikrobiomu v patogenezi onemocnéni kiZze je novou oblasti vyzkumu, ve
které teprve zac¢iname ziskdvat informace. V kratké prezentaci uvedeme kazuistiky z ambulancf,
které souviseji s Ié¢bou atopické dermatitidy.

Sponzorovand predndska spolecnosti Favea Plus, a.s.

MUDr. Jana Haberlova, Ph.D.
Neuromuskularni centrum Kliniky détské neurologie, 2. LF UK a FN Motol, Praha

Od prvniho ledna 2022 byl spustén celorepublikovy pilotni projekt novorozeneckého screeningu
SMA a SCID. Projekt bude probihat 2 roky. Cilem projektu je optimalizace metodiky a organizace
pécle a nasledné zafazeni screeningu SMA a SCID do jiz probihajiciho programu novorozeneckého
screeningu. Podminkou v Ucasti je podepsani extra informovaného souhlasu rodici, v projektu jsou
castny viechny porodnice v CR. Ddvodem pilotu je zésadni zména v progndze lécby presympto-
matickych versus symptomatickych SMA i SCID pacientd. Lé¢ba presymptomatickych SMA pacient(
zachovava samostatnou chiz, lécba jiz symptomatickych pacientl ve vétsiné pfipadd umoznuje
pouze pohyb na voziku. Aktudng jsou v CR pro presymptomatické SMA novorozence dostupné
dva kauzalnf léky. Lécba injekénim preparatem nusinersenem, u které je nutnost opakovaného
celoZivotniho podavani, a jednordzova |é¢ba onasemnogen abeparvovek (OA) — genova lé¢ba na
principu prenosu syntetického humanniho genu SMN1 pomoci virového vektoru. OA je naprosto
prevratna lé¢ba v medicing, jedna se o prvni pfiklad systémové genové 1écby. Do dneSni doby jsme
v nasem centru OA podali u 16 SMA pacientd typu 1, 2 i 3 ve véku do 2+ let. Viyskyt neZddoucich
Ucink (NU) u OA je velmi casty, vyskytujf se i zdvazné nezédouci Ucinky, napriklad hepatopatie
s nutnostf kortikoterapie ¢i poruchy srazent. Pfesto v nasem souboru Zadny pacient nema po lécbé
trvalé NU, vsichni pacienti z 1é¢by vyznamné profituji — maji zlepseni motorickych i dechovych funkcf.

Predndska je sponzorovdna spole¢nosti Novartis.
(CZ2201182681/01/2022

Mgr. Helena Kocova, Ph.D.
SMACI, z.s., Praha

Predmétem prezentace je ¢innost pacientské organizace (PO) SMAci, z.s., které se dlou-
hodobé podili na zajisténi kvalitniho Zivota, péce, podpory a ucinné lécby pacientd se spinaini
svalovou atrofif v Ceské republice - jednoho ze vzacnych progresivnich nervosvalovych a zivot
limitujicich onemocnéni.

PO Smaci, z.s., pomaha se zlepsenim péce neuromuskularnim centriim a jejich odborni-
kim, také vzdélavé pacienty i lékafe ohledné mezinarodnich Standardi péce a Ié¢by SMA,
pofada mezioborové semindre, zprostfedkovava odborné konzultace v oblasti mezioborové péce
a multidisciplindrniho pfistupu a v krizové intervenci poskytuje psychosocidIni podporu pacien-
tdm a jejich rodindm. Poméaha také v oblasti orientace v socialni systému, v ptipadé nutnych
odvolani pfi nepfiznani Prispévku na péci a dalSich moznych podpor také nabizi aktivni
pomoc.V oblasti inkluzivniho vzdélavani se snazi o kooperaci MS, Z5 a S5 a podplrna opatfeni
v Doporuceni Specialné pedagogického centra. Vzhledem k progresi onemocnéni je také
velmi dulezité spravné pouzivani kompenzacnich a také didaktickych pomticek, pomaha
také s jejich financ¢nim zajisténim prostrednictvim darct, nadaci a nada¢nich fond.

xi v Hradci Kralové www.pediatriepropraxi.cz
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Bunécna a genova terapie:
nova éra v lécbé rady onemocnéni

Nové terapie byly vyvinuty s cilem nemoci lé¢it,
predchazet jim nebo je potencialné zcela vylécit

Zpusob, jakym funguji, se ale lisi.

QO
Q
@@

Bunécna terapie |6¢i onemocnéni tak, ze obnovi Genova terapie I1éCi onemocnéni tak, Ze pfenese
nebo pozmeni urcité soubory bunék. Pfipadné jsou funkcni geny do bunék pacienta. Tam nahradi nefunkeni
burky vyuZity k roznaseni lécby po téle.” geny nebo zablokuje aktivitu vadnych gend.’

Nékteré zplisoby 1éEby jsou povazovany za bunéénou i genovou terapii zaroven.”

Pro pfenos gen( do bunék jsou vyuzivany specialni pfenasece zvané vektory. Ty zajisti, Zze se pfepravovany
material dostane ke spravnym bunkam a nedojde k jeho zni¢eni napf. imunitnim systémem.

Funkéni gen

Funkcni gen
R uvnit¥ vektoru,
v ktery jej dopravi
Vektor do bunék
(schranka
prenéasejici gen
do bunék)

. Podle raznych odbornych odhad( trpi miliony lidi
' na celém svété nékterym z az
vzacnych onemocnéni, z nichz 80 %
je geneticky podminéno.*®’
Pro tyto pacienty znamenaji bunééna a genova terapie
obtizné lécitelnych, drive
nelééitelnych a nevylééitelnych onemocnéni.’

REFERENGE: 1. American Society of Gene & Cell Therapy. Different approaches. [cit. 21. 10. 2021] Dostupné z: https:/ /www.asgct.org/ education/ different-approaches. 2. Friedman T. A brief history of gene therapy. Nat
Genet. 1992; 2: 93-98. 3. American Society of Gene & Cell Therapy. Different approaches. [cit. 21. 10. 2021] Dostupné z: https/ /www.asgct.org/ education/different-approaches. 4. https:/ /www.nature.com/ article-
s/d41573-019-00180-y?linkld=76707460 (cit. 21.10. 2021). 5. American Society of Gene & Cell Therapy. Different approaches. [cit. 21. 10. 2021] Dostupné z: https:// patienteducation.asgct.org/ gene-therapy-
101/vectors-101. 6. https://medicine.iu.edu; blogs, rare-disease-research, rare-disease-common-uncommon; datum pfistupu fijen 2021; (cit. 21.10. 2021). 7. https:/ /innovation.org/ about-us/ commitment, research-
discovery, rare-disease-numbers; (cit. 21.10. 2021).

Novartis s. r. 0., Na Pankraci 1724/129, 140 00 Praha 4 ' . .. ..
tel.: +420 225 775 111, www.novartis.cz, info.cz@novartis.com L NOVARTIS | Reimagining Medicine
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VYBRANE KAZUISTIKY Z KLINICKE PRAXE

Organizuje také psychorehabilita¢ni pobyty pro déti a dospivajici s SMA. V neposledni fadé
nabizi také moznou pomoc a podporu ohledné novorozeneckého screeningu u nové diagnos-
tikovanych rodin, propojuje je s kolegynémi v rané péci a nabizi psychosocialni podporu.

V soucasné dobé sdruzuje pacientskd organizace vice nez 100 pacientd s timto onemocnénim,
spolu s jejich rodinnymi pfislusniky a dal$imi zdjemci o problematiku SMA mame témér 200 ¢lend.
Pacientska organizace SMAci, z.s., je ¢clenem organizace SMA Europe, kterd sdruzuje evropské paci-
entské organizace vénujici se SMA. Jsme také ¢lenem CAVO (Ceské asociace pro vzacna onemocnéni).

WWW.smaci.cz

MUDr. Eva Terifajova, MUDr. Lenka Minxova, MUDr. Hubert Vanicek, Ph.D.,
MUDr. Jan Melek

Détska klinika, Fakultni nemocnice Hradec Krélové a Lékatska fakulta v Hradci Kralové,
Univerzita Karlova

Autofi pfedkladaji kazuistiku 3leté, plvodné lehce nezralé holcicky, kterd byla od 6 mésicd
véku sledovéna détskym alergologem pro polyvalentni alergii a pro chronicky nesvedivy exantém
charakteru kopfivky. BEhem alergologického vysetfeni byla ndhodné zjisténa pretrvavajici elevace
CRP nejasné etiologie.

Pro neprospivani a pretrvavajici zanétlivou aktivitu s obrazem enteritidy a mezenteridIni lymfa-
denopatie podle ultrazvuku bficha byla holcicka ve stafi 2 let opakované hospitalizovana ve spadové
nemocnici, kde byl stav uzavfen jako protrahovana infekce gastrointestinainiho traktu. Holci¢ka byla
prelécena dvojkombinaci ATB (cefotaxim + metronidazol) s pfechodné dobrym efektem, nicméné
po mésici od ukonceni ATB terapie doslo opét k progresi zanétlivych parametr(. Hol¢icka byla po
celou dobu obtiZi afebrilni i pfes pretrvavajici elevaci zanétlivych markerd.

K objasnéni etiologie obtiZi byla pacientka odeslana na nase pracovisté, kde bylo po pomérné ex-
tenzivnim vysetfovani vyjadieno podezfeni na vzacny syndrom periodickych horecek — kryopyrinopatii.
Divka byla nasledné odeslana do VFN Praha k dal$imu genetickému dovysetenf, které potvrdilo diagnézu
a holcicce byla po roce od zahdjeni vysetiovani podana cilend biologickd 1é¢ba s vybornym efektem.

MUDr. Tomas Filipsky, MUDr. Jana Zemankov4, Ph.D.,
MUDr. David Neumann, Ph.D.
Détska klinika, LF UK a FN Hradec Kralové

Syndrom Schaafa a Yangové je pomérné recentné popsané geneticky vazané onemocnént,
v soucasné dobé je udavana celosvétova incidence 1 pffpad/1 000000 obyvatel. Jednd se o syndrom,
ktery je blizky Prader-Williho syndromu, svému nositeli mimo jiné zpUsobuje poruchy psychomo-
torického vyvoje a taktéz variabilnf stuperi poruchy intelektu.

Prezentovana kazuistika se tykd donoseného eutrofického novorozence s mirné prodlouzenou
poporodni adaptaci, u kterého byly pozorovany symptomy typické pro vyse uvedeny syndrom,
a proto byl druhy den Zivota preloZzen z regionalni nemocnice na Oddéleni intermedidrni péce
Détské kliniky LF UK a FN Hradec Kralové, kde probéhla dalsf vysetfeni. V klinickém obraze domi-
noval stfedné tézky centraini hypotonicky syndrom, poruchy krmeni, opakované hypoglykemie
s Upravou po zkraceni intervall podavéani enterdini vyzivy a pridani fortifikace do mléka. Dvacaty
den hospitalizace byla divka propusténa do domaci péce.
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Cilem tohoto sdélenf je sezndmit posluchace s typickymi symptomy a komorbiditami Schaaf-
Yangové syndromu, o jeho dopadech na dité, jakoZ i o soucasnych moznostech terapie. V neposledni
fadé bude tento syndrom zafazen do $irsf diferencidini diagnostiky hypotonie a hypoglykemie
v novorozeneckém obdob.

MUDr. Stanislava Rosinska, MUDr. Markéta Stanclova, MUDr. Jan Melek
Détska klinika, LF UK a FN Hradec Kralové

Refluxni epizody jsou u novorozenct velmi ¢astym jevem a jejich projevy mohou byt riizné
a nespecifické. U vétsiny pfipadl refluxnich epizod jsou rezimova opatfeni dostacujici a specificka
terapie neni nutna.

Chlapecek se narodil ve Velké Britanii z prvniho fyziologického téhotenstvi s normalni porodni
hmotnosti i délkou, poporodni adaptace byla nekomplikovana a propustén doma byl po 12 ho-
dindch od porodu.

U chlapecka se v prvnich dnech Zivota objevila epizoda promodrani v domécim prostredi pfi
kojeni s naslednym zvracenim, ktera vedla k hospitalizaci v tercidrnim centru. Za pomoci panelu
vysetfovacich metod byla vyloucena fada diferencidlné diagnosticky zvazovanych onemocnén.
Béhem hospitalizace se objevily dalsi epizody promodrani s poklesy saturace kysliku. Pro podezieni
na souvislost s krmenim byla vyZziva podavand vylu¢né nasogastrickou sondou a nasledné pro jeji
netolerovan( bylo zahdjeno podavani vyZivy nasojejundlni sondou. Stav byl uzaviran jako zavazna
forma nemoci z gastroesofageainiho refluxu a bylo ponechdno vylu¢né krmeni nasojejundini
sondou. Po pétitydenni hospitalizaci bylo dité pfevedeno do ambulantni péce. Vysledkem dalsiho
vysetfovaciho procesu veetné normalniho gastroduodenoskopického vysetienia normalniho nalezu
na 24hodinové jicnové pHmetrii bylo navrzeno gastroenterologem provedeni fundoplikace. Ve véku
7 mésicl byl chlapecek poprvé hospitalizovan v CR ke zhodnocenf celkového stavu. PFi pfijeti byl
chlapec v celkové dobrém stavu, bez poruchy trofiky, ¢ily, hravy se zajmem o okoli, krmen vylu¢né
nasojejunalni sondou pomoci odstrikaného matefského mléka. Byla provedena série vysetfeni, kterd
neodhalila organickou ani funkeni patologii v oblasti polykéni, nebyly shledany klinické znamky
refluxniho onemocnént. Proto byl zahajen peroraini piijem s velice pozvolnym navysovanim davek
a s pfitomnosti fady pfidatnych faktor( nutnych k fesent.

Touto kazuistikou jsme chtéli poukazat na mozna rizika diagnézy v ¢asném novorozeneckém
veku bez jejiho prehodnocovaniv ¢ase, déle ndvaznost vicecetné dispenzarni péce a v neposledni
fadé na alternativni pfistupy rodicd.

MUDr. Markéta Stanclova
Détska klinika, LF UK a Fakultni nemocnice Hradec Kralové

Hyperbilirubinemie u novorozenct patii mezi velmi ¢asté nalezy, a prestoze prevazna vétsina
pfipadl zahrnuje fyziologickou Zloutenku, kterd obvykle odeznivd béhem 1. tydne Zivota, u ¢asti
détskych pacientl se setkdvdme s prolongovanym ikterem kojeného ditéte, nebo Zloutenkou jako
projevem zdvazného onemocnéni. Prakticky détsky Iékar je obvykle tim, kdo musi umét rozlisit,
jestli jde o fyziologicky stav nebo pfiznak onemocnéni, a piipadné dité odeslat k dalSimu vysetient,
kterd pomohou stanovit findlni diagndzu a nasledné adekvatni 1écbu.

V sérii nékolika kazuistik demonstrujeme pripady rliznych pficin hyperbilirubinemie v ¢asném
kojeneckém véku.

.
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zolgensmas

(onasemnogene
abeparvovec)

Kontinualni a setrvala

exprese proteinu SMN
. . /7 / *

oo jediné davce™

ZOLGENSMA je genova terapie urcena
v v e s vrve *1

k feSeni hlavni pficiny SMA

e Vyznamné zvysené preziti bez piihod
vs. pFirozeny vyvoj '’

* Rychlé zlepseni motorickych funkci
po 1 mésici po infuzi vs. pfirozeny vyvoj°****

e Dosazeni milnikii ve vyvoji motoriky
do 18 mésicti po infuzi*"

ZOLGENSMA je indikovana k lécbé

e pacientl s 5q spinalni muskularni atrofii (SMA) s bialelickou
mutaci genu SMNT a klinicky stanovenou SMA 1. typu, nebo

pacientll s 5g SMA s bialelickou mutaci genu SMNT a az 3 kopiemi genu SMN2.

v Tento lécivy pripravek podléhd dalsimu sledovani. To umazni rychlg ziskani novjch informaci o bezpegnosti. Zadéme zdravotnicks pracovniky, aby hldsili jakakoli podezFeni na nezadouci
(icinky. Podrobnosti o hiaseni nezadoucich dtinki viz Souhrn tdaji o pripravku, bod 4.8.

Tkracend informace o pripravku  Zolgensma 2 x 10" genom vektoru/m infuzni roztok « SloZeni: Jeden ml obsahuje onasemnogenum abeparvovecum s nomindlni koncentraci 2 x 10" genomi vektoru (vg). Indikace: Pripravek Zolgensma je indikovan k 168b& pacient
s 5q spindlni muskularni atrofif (SMA) s bialelickou mutaci genu S/A/7 aklinicky stanovenou SMA 1. typu, nebo pacient s 5g SMA s bialelickou mutaci genu SN/ a aZ 3 kopiemi genu SA//2. Dévkovani: Pouze k jednorézové intravendzni infuzi. Pacienti dostanou dévku
v nominalni vy 1.1 = 10" vg/ kg onasemnagen abeparvoveku. Celkovy objem je dan télesnou hmotnosti pacienta. Kontraindikace: Hypersenzitiita na légivou latku nebo na kteroukoli pomocnou létku. ZvlgStni upozornéni/varovni: Pred infuzi onasemnogen abeparvoveku je
tfeba provést test na pritomnost protilatek proti AAVS. Pokud bude jejich titr nad 1:50, testovaniIze opakovat. Zatim neni zndmo, zda a za jakych podminek Ize onasemnogen abeparvovek bezpené a Gcinné podavat za pritomnosti protilatek proti AAVI s titrem nad 1:50. *Po
uvedeni natrh byly hiéseny pripady trombotické mikroangiopatie (TMAY), kter€ se objevily priblizné jeden tyden po infuzi. TMA je akutni a Zivot ohrozujici stav charakterizovany trombocytopenit a mikroangiopatickou hemolytickou anemif. Soucasné bylo take pozorovéno akutni
poskozenf ledvin. V nékterych pripadech byla hlaSena soubgznd aktivace imunitniho systému. Trombocytopenie je Kligovym projevem TMA, proto je tfeba peglivé sledovat potity trombocytd v tydnu po infuzi a pravideln poté. V/ pfipads trombocytopenie je tfeba provést dalsi
vySetfeni, véetné diagnostiky hemolytické anemie a rendini dysfunkce. Pokud pacienti vykazuji klinické zndmky, piznaky nebo laboratorni ndlezy shodné s TMA, je nezbytné se okamZité poradit s odbornikem, aby byla TMA Iécena podle klinické indikace. Pecovatelé majf byt
informovani o zndmkdch a pfiznacich TMA a majf byt pouceni, aby vyhledali neodkladnou Iékaskou péci, pokud se takove priznaky objevi.”™ Interakce: Nebyly provedeny Zidné studie interaker. ZkuSenosti s pouZivanim onasemnogen abeparvoveku u pacientdl uzivajicich
hepatotoxické IECive pripravky nebo hepatotoxické litky jsou omezené. Bezpetnost onasemnogen abeparvoveku u téchto pacient nebyla dosud stanovena. ZkuSenosti se soub&zngm podavanim pipravkd cilenjch na 5q SMA jsou omezené. Tehotenstvi a kojeni: Huménni data
0 pouziti bshem tehotenstvi a kojeni nejsou k dispozici a studie fertility a reprodukéni studie u zvifat nebyly provedeny. NeZadouci dginky: *Velmi asté: ZvjSeni hladiny jaternich enzymi. Casté: Trombocytopenie, zvraceni, hepatotoxicita, pyrexie, zvySend hladina troponinu,
troponinu T, snizeny pocet trombocytl. ™ Dalss neZddouci icinky - viz tpind informace o pripravku. Doba pouZitelnosti: 1 rok. Po rozmrazeni se nesmi pripravek znovu zmrazovat a mize se uchovavatv chladu pfi teploté 2 az 8 °C v pivodnim obalu po dobu 14 dndi. Po
natazeni objemu davky do injekéni stfikacky je nutné béhem 8 hodin provést aplikaci infuze. ZvlStni podminky pro uchavavéni: Uchovavejte a transportujte zmrazené (< -60 °C). Uchovavejte v chladnicce (2-8 °C) okamité po pFijeti. Uchovavejte v pivodnim obalu. Pred
ulozenim pripravku do chladnitky je tfebana pivodnikrabitce vyznatit datum prjmu. ZvléStni opatfeni pro likvidaci pripravku a pro zachazeni's nim: Tento légivy pFipravek obsahuje geneticky modifikované organismy. Je tFeba dodrZovat prislusnd opatfent pro zachdzen, likvidaci
nebo ndhodnou expozici. Velikost baleni: Pripravek se dodavé ve dvou riiznjch velikostech objemu injekéni lahvicky, 5,5 ml nebo 8,3 ml. Davka onasemnogen abeparvoveku a presny pocet injekcnich lahvitek se vypogitd die t8lesné hmotnosti pacienta. DrZitel rozhodnuti
o registraci: Novartis Gene Therapies EU Limited, Dublin, Irsko. Registratni Eislo: EU/1/20/1443/001-037. Datum registrace/ prodlouZeni registrace: 18.5.2020,18.5.2021. Datum posledni revize textu SPC: 14.10.2021, Poznamka: Drive neZ 16k predepiSete, prectste si
peclivé dpinou informaci o pripravku. Prfpravek je poskytovén pii istavini péci (hospitalizace) a je piné hrazen ze zdravotniho payisténi *Nsimnéte si prosim zmény (zmén) vinformacich o l6givém pripravku.

*Z0LGENSMA je l6givy pripravek pro genovou terapil, ktery expnmuie protein motorického neuronu pro preZiti lovka (SMN), jehoZ exprese je konstitutivnim promotorem. Poskytnutim alternativniho zdroje exprese proteinu SMN v motorickych neuronech s ocekava
podpora preiti a funkee transdukovanych motarickych neurond.’ e ' Pripravek ZOLGENSMA byl podavan v 18mésiéni Klinické studii faze 3 SMA AVXS-101-CL-303 jako jedna intravendzni infuze 22 pacienttm ve viku 0,5-6.9 mésice.” o * 90.9% (n = 20/22) pacient
bylo bez piihod ve véku 14 mésic, u 2/22 pacientd se vyskytla piihoda (smrt nebo trvald ventilace). Ve srovnani s pfirozenym vivojem: pouze 25 % pacienti (n = 23) bylo bez piihody ve studii SMA (SMN2 = 2 kopie) provedené Pediatric Neuromuscular Clinical Research
(PNCR) Network.' « * ZOLGENSMA byla poddvana v Klinicke studii faze 1 SMA AVXS-101-CL-101 jako jedna intravendzni infuze u 12 pacienti od 2,6-8.5 kg (0,9-7,9 mésice vaku). Pacienti byl sledovani po dobu 24 mésicd.”” « ** Pacienti (n = 12) dosahli statisticky
vjznamného zlepseni motarickych funkei 1 mésic po infuzi, méfeno pramérmym zvysenim skere CHOP INTEND oproti vichozi hodnoté o 9.8 bodu (P <0,001) « " PFi hodnoceni po po 18. mésicich bylo 14 pacients schapna sedét bez podpory po dobu 10 sekund,
14 pacient sedélo bez podpory po dobu 30 sekund a 1 pacient byl schopen chodit s asistenci.

Reference: 1. Souhrn tdaj(i o pripravku ZOLGENSMA (onasemnogene abeparvovec). 2. Mendell JR et al. N Engl J Med. 2017,377:1713-1722.
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