EXOKRINNI PANKREATICKA INSUFICIENCE JAKO PRVNI PRIZNAK CYSTICKE FIBROZY U BATOLETE S NEGATIVNIM NOVOROZENECKYM SCREENINGEM

a hereditarni pankreatitida s autozomalné
dominantni dédi¢nosti. Dalsi pticiny chro-
nické pankreatitidy jsou vrozené anomalie
pankreatickych a zlucovych vyvodu véetné
pankreas divisium (vétsina zlazy je dreno-
vana do akcesorniho ductus Santorini), po-
traumatické léze, hyperlipidemie, hyper-
triglyceridemie, hyperparatyreoza, deficit
alfa-1-antitrypsinu, diabetes mellitus 1. typu
a autoimunitni pankreatitida (2). Relativni
exokrinni insuficience pankreasu se vysky-
tuje u pacientll s vyraznou zalude¢ni hype-
raciditou (Zollinger-Ellisontv syndrom), po
resekcich zaludku, tenkého stfeva a u ce-
liakie (3).

Redukce pankreatickych enzymi vede
k pankreatické maldigesci viech zaklad-
nich Zivin (tukd, cukrd, bilkovin), liposolu-
bilnich vitaminl (A, D, E, K), vapniku a vi-
taminu B,, (nedostatek proteaz). Klinicky
se pankreatickd malabsorpce projevi po-
klesem hmotnosti, steatoreou (objemné
mastovité stolice s nestrdvenymi zbytky),
azotoreou (malabsorpce proteint), ktera
se mUze manifestovat poklesem sérového
albuminu a proteina, perifernimi edémy
(4). U détskych pacientli se mizeme setkat
i se zdcpou. Ostatni projevy malabsorp¢ni-
ho syndromu jako hypokalcemicka tetanie,
stomatitida, makrocytarni anémie, hemo-
ragické projevy a metabolickd osteopenie
jsou méné casté (3).

17mési¢ni dité bylo odeslano na vysetieni
do gastroenterologické ambulance Kliniky
déti a dorostu (GEA KDaD) v Univerzitni
nemocnici v Martiné pro suspektni aler-
gii na bilkovinu kravského mléka (ABKM).
Anamnesticky $lo o dité z II. fyziologické gra-
vidity, porod spontdnni zahlavim, v ukonce-
ném 39. gesta¢nim tydnu, porodni hmotnost/

délka: 3400 gram(i/52 centimetrd, pfimérena
poporodni adaptace, bez ikteru. Vysledky
screeningovych vysetreni, véetné screeningu
na CF byly negativni. O¢kovani probéhlo dle
platného ockovaciho kalendare bez kom-
plikaci. V rodinné anamnéze - otec zdravy,
matka - polinéza, 5lety bratr sledovany
dermatologem pro atopickou dermatitidu.
V osobni anamnéze bylo dité doposud dva-
krat hospitalizovano, a to ve véku 3 mésicu
pro akutni bronchitidu a ve véku 7 mésicu
pro bakteriemii (Escherichia coli) bez jedno-
znacného origa.

Z hlediska vyzivy bylo dité kojeno do 4.
mésice véku, dokrmovano hypoalergenni
umélou mlé¢nou formuli, komplementarni
strava byla zavddéna od ukonceného 4. mé-
sice véku s dobrou toleranci. Dité prospiva-
lo (vdha v pasmu 50. percentilu), bylo bez
gastrointestinalni symptomatologie. Projevy
atopické dermatitidy manifestni od 5. mésice.
Od 6. mésice véku stolice frekventnéjsi 6x
denné, kasovité, bez pfimési. Mlé¢né produk-
ty byly zavedeny do stravy v 11. mésici véku.
Postupné s navysujicim mnozstvim mléénych
produktl od 12. mésice véku matka pozoro-
vala zménény charakter stolice, které byly
objemné s pfitomnosti nestravenych zbytk(,
apetit u ditéte byl ale dobry, dité bylo bez
bolesti bficha, nauzey, zvraceni, hmotnostni
kfivka progresivni, kozni nalez stacionarni,
respiracni symptomatologie nepfitomna,
psychomotoricky vyvoj byl v normé.

Pfi prvovysetieni v GEA KDaD, vék 17
mésicd, hmotnost 11900 gramU (50.-75.
percentil), atopicky kolorit klize s loZisky
atopické dermatitidy na trupu, nalez na
srdci, plicich a abdomenu fyziologicky, pe-
rianalni oblast v normé. Stav hodnoceny
jako suspektni vyvoj ABKM, atopicka der-
matitida, zahdjen byl elimina¢ni test - bez-
mlécnd dieta u ditéte, které bylo pfevedeno
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na vyzivu aminokyselinovym preparatem.
V prlibéhu nasledujicich 2 tydntd bylo di-
té léc¢eno cefalosporinem Il. generace pro
1 ataku akutni pyelonefritidy (etiologicky
Escherichia coli). Prvni kontrola v GEA
KDaD nasledovala po 4 tydnech, vék 18 mé-
sicd. Tolerance bezmléc¢né diety a aminoky-
selinové formule dobra, frekvence stolice
snizena na 3-4x denng, stolice méné ob-
jemné, pretrvavala ale pfitomnost nestra-
venych zbytk(l stravy, stagnace hmotnosti,
kozni nalez stacionarni. Ultrasonografické
vysetfeni parenchymatdznich organd dutiny
bfisni bylo s fyziologickym nalezem. V la-
boratornich vysetfenich v krevnim obraze
reaktivni trombocytéza, hemoglobin pfi
dolni hranici normy, nespecifickad zanétli-
va aktivita nizka, hypogamalobulinemie
IgA, vs. transientni, mirnd hyperglykemie
aizolovana elevace AST, hypovitaminéza D.
Mineralogram, hladiny sérovych protein,
albuminu, kreatinkindzy, hladina vitaminu
B,,, funkce 3titné Zlazy byly ve fyziologic-
kych rozmezich (Tabulka 1). Sérologicky
skrining na celiakii (protildtky proti tkanové
transglutaminaze v tfidé IgA, 1gG, endo-
mysialni protilatky) byli negativni, znamky
senzibilizace na bilkovinu kravského mléka
(alfa laktalbumin), vaje¢ny bilek a lepek (hla-
diny specifickych IgE v pasmu 1.-2. tfidy).
Mikrobiologické a parazitologické vysetieni
stolice s negativnim vysledkem. Zjisténa
byla nizkd hladina elastazy-1 ve stolici: mé-
né nez 15,0 ug/gr. Dité bylo ponechdno na
elimina¢ni bezmlécné dieté, vyziva amino-
kyselinovou formuli (AKF), suplementace
vitaminu D. Druha kontrola v GEA KDaD
probéhla s odtupem 3 tydnd, bylo zrealizo-
vano kontrolni vysetfeni elastazy-1 ve stoli-
ci, které prokazalo opakované nizkou hladi-
nu, méné nez 15,0 ug/gr stolice. V klinickém
obraze hmotnost 129009 (+800 g/3 tydny),

Hemoglobin | 113g/I Glykemie 5,7mmol/I Cholesterol | 399mmol/l | Natrium 138mmol/l | CRP 2,5mg/I
Leukocyty 10,7 tis. Kreatinin 22 umol/I AST 0,78 pkat/I Kalium 50mmol/I IgA 0,180¢/I
Trombocyty | 960 tis. Celk. bilkovina 64,79/ ALT 0,58 pkat/I Chloridy 105mmol/l | 1gG 59749/
Neutrofily 36% Albumin 329/l ALP 5,25 pkat/I Véapnik 2,58mmol/I | IgM 0,639/l
Lymfoycyty | 62% Celk. bilirubin 44umol/| GMT 0,25 pkat/I Fosfor 192mmol/I | IgE 10,09/I
Eozinofily 1% Konjugovany bilirubin | 0,7 pmol/I CK 1,23 pkat/I Zelezo 11,4mmol/lI | VitD 21,69/1

celk. bilkovina — celkovd bilkovina, celk. bilirubin - celkovy bilirubin, AST — aspartdtaminotransferdza, ALT — alaninaminotransferdza, ALP — alkalickd fosfatdza, GMT — gama-
glutamyltransferdza, CK - kreatinkindza, CRP — CG-reaktivni protein, IgA — imunoglobulin tfidy A, IgG —imunoglobulin tfidy G, IgM — imunoglubulin tfidy M, IgE — imunoglobu-

lin tfidy E, vitD — vitamin D
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