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Kostni systém

* 15-20 % telesné hmotnosti

* Dynamicky organ — remodelacni cyklus cca 6 mesicu
» Kostni resorpce (osteoklasty)

» Kostni formace (osteoblasty)

» Détstvi a dospivani — kostni formace > resorpce

* Dospelost - formace a resorpce v rovhovaze

» Peak bone mass — 20. — 30. rok
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Kalcium

« Kalcium a fosfat — krystaly hydroxyapatitu (65% hmotnosti
kosti)

* Funkce — zajisténi mechanické pevnosti a odolnosti vuci
zatizeni

« Kalcium

* 99% deponovano v kostni hmoté

* 1% vnitfni prostredi organizmu

oooooooooo

https://www.bing.com/images/Diagrammatic-
illustration-of-structure-of-hydroxyapatite-
originally-described-by-Kay-et.png
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Kalcium - funkce

« Zakladni stavebni prvek kosti

* Modulace intracelularni komunikace

 Stabilita membran (soucast fosfolipidu a proteinu)
* Nervosvalovy prenos

* Ovlivnéni syntézy a sekrece nekterych endokrinnich a
exokrinnich faktoru (inzulin, aldosteron, neurotransmitery)

* Ovlivnéni aktivity enzymu
« Soucast hemokoagulacni kaskady
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-FGF23

Regulace kalcémie

* Requlace
* Vitamin D (vitD)
« Parathormon (PTH) —pristitna téliska

 Kalcitonin — podstatné méne (C-bb.,
parafolikularni bb. st. zlazy)

* Misto pusobeni
« Strevo

* Ledviny

« Kost

Zdroj: Sperling. Pediatric Endocrinology. 3rd edition



U¢inky vitaminu D a PTH

-

Ledviny T reabsorpce Ca2+ T reabsorpce Ca2+
T exkrece fosforu
1 aktivace 1a-hydroxylazy v
ledvinach — 1 syntézy kalcitriolu

Strevo 1 vstfebavani Ca2+ (aktivni Sekundarni efekt (1 aktivace 1a-
transport) hydroxylazy— 1 syntézy vitD
1T vstfebavani P

Kost T ukladani Ca2+ do kosti (formace) 1 kostni resorpce (uvolnéni Ca2+)
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Metabollsmus vitaminu D

* Vitamin D = skupina hormonalnich prekurzort —

Kalciferoly

1. Ergokalciferol (vitamin D2)
2. Cholekalciferol (vitamin D3)

Zdroje
Exogenni — strava

Endogenni — 7-dehydrocholestrol
(vlivem UV v kuzi — cholekalciferol)

Jatra — 25 hydroxylaza — 25 —hydroxycholekalciferol
(kalcidiol, 25 OHDg/

Ledviny - 1la-hydroxylaza — 1,25 dihydrocholekalciferol
(kalcitriol)

Metabolismus vitaminu D

— .
25-hydroxylaza
\ 1-hydroxyldza

vitamin D Kalcitriol 24,25-(0OH),-D

/' 1,25-(OH),-D
GIT

cholekalciferol

15 teplo
KUZ E UVzareni
cholekalc fe ol

7-dehydro-cholesterol

ergokalc ifer ol

Zdroj:https://pfyziolklin.upol.cz/?p=8255

24-hydroxyldza
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Vitamin D

* PoloCas 25 — OHD 2-3 tydny
 Hladina vitD v materském mléku i formulich nizka
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. ,V souladu s Doporuéenim Pracovni skupiny détské gastroenterologie a vyZivy CPS
(PSDG) pro vyzivu kojencu a batolat (PSDG 2014) a doporu¢enim ESPGHAN (Braegger
2013) podavame jak détem kojenym, tak kojencim Zivenym nahradni kojeneckou
mléénou vyzivou (kojeneckou formuli) od druhého tydne Zivota v prubéhu celého
prvniho roku vitamin D3 (cholekalciferol) v davce 400-500 IU denné p.0.“ (zdroj: Doporuseny

postup Ceské pediatrické spolecnosti a Odborné spolecnosti praktickych détskych lékarti CLS JEP pro suplementaci déti a dospivajicich vitaminem D)
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Rachitis - klinické priznaky

Kraniotabes (mékké zahlavi)

Caput quadratum (okcipitalni oplosteni,
prominujici Celo)

Rachiticky razenec (prominujici zdureni v
gblbastl prechodu chrupavcité a kostni Casti
zeber

Harrisonova ryha (vtazeni hrudniku v misté
uponu branice)

Pectus carinatum (prominujici hrudni kost)
Kyfoza
Genua valga, genua vara

Opozdéna dentice, defekty skloviny, vysSi
kazivost zubu

Hypotonie (nejasné etiologie)

Large Head

Protruding Forehead

Curved Humerus
Pigeon Chest

Kyphosis
Depressad Ribs

Enlarged Epphys:s
al

t Wnst Curved Radius & Uina

Protruding Abdomen

Curved Femur

Curved Tia & Fibula
Enlarged Epiphysis
at Ankle

Zdroj:
https://femedicine.medscape.com/articl
e/985510-overview
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Rachitis - RTG zmeény

 RTG distalniho predlokti a zapésti
« Metafyzy: Projasnéni a nepravidelné ohraniceni
. Poharkovité deformity

« Epifyzy: RozsSireni epifyz

» Diafyzy: subperiostalni projasneni nebo ztlusteni v oblasti
diafyz (Looserovy prestavbové zony)




Hypokalcémie

Definice

Laboratorni a klinicky pfiznak

celkové kalcium nizsi < 2 mmol/l (ionizované Ca < 1,1 mmol/l)

Nezrali novorozenci (PH < 1500 g) <1,75 mmol/l

Priciny hypokalcémie

J sekrece nebo uc¢inek PTH

Hypoparatyredza
Pseudohypoparatyredza
Hypomagnezémie

J' hladina nebo ucinek vitaminuD

Rachitida z nedostatku vitaminu D
Vitamin D dependentni rachitis

Hyperfostatémie

Chronicka renalni insuficience
Medikace (napf. bisfosfonaty)
1t

Malabsorpcni syndrom

Zdroj: upraveno dle Lebl J. a kol. Détska endokrinologie a diabetologie, 2016
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Akutni pfiznaky hypokalcémie

Novorozenci

Apnoe

Krece, drazdivost

Starsi déti — priznaky podobné jako dospéli
Tetanie - P nervova drazdivost

Svaloveé spasmy Zdroj:http://www.angisrevue.cz/revue/archiv/cislo/detail /51/

Laryngospasmus - vzacné
Dysartrie (spasmy mm. Maseteri a dalsi oralni svaly)
Karpopedalni spasmy, ,, porodnicka ruka“

Trousseauliv pfiznak — ,porodnicka ruka“ nékolik sekund po omezeni pfitoku krve do horni
koncetiny (nafouknuti manzety tonometru)

Chvostkuv pfiznak - poklep na vétveni licniho nervu v oblasti tvare nékolik centimetrd pfed usnim
boltcem = zaskub horniho rtu na odpovidajici strané tvare.

Abdomindlni distenze
EKG — prodlouzeni QT intervalu
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Chromcke priznaky hypokalcémie

* Ukladani depozit Ca do mekkych tkani
» Katarakta

» Kalcifikace bazalnich ganglii CNS

* Nefrokalcinoza

* Porucha rustu vlasu a nehtu



Hypoparatyredza

Tranzientni (novorozenecké obdobi)

Genetickeé pfriciny

Ziskané priciny

PredCasné narozené deéti
Déti diabetickych matek
Déti matek s hyperparatyredzou

DiGeorge syndrom
XR, AR, AD hypoparatyreoza
Pseudohypoparatyredza

Autoimunitni polyglandularni syndrom
Totalni thyreodektomie (vzacné)



Hyperkalcémie

* Hladina celkového Ca > 2,6 mmol/l

* Priciny

Hyperparatyreodza Adenom pristitného teliska
Inaktivacni mutace Ca-sensing
receptoru

1 resorpce Ca stfrevem a/nebo Intoxikace vitaminem D

ledvinami Lécba thiazidovymi diuretiky
Deficit fosfatd

‘ resorpce Ca z kosti Imobilizace

Kostni metastazy Tu
Hypofosfatazémie
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Priznaky hyperkalcémie

* Snizena motilita GIT (zacpa, nechutenstvi, nevolnost,
zvraceni)

* Neurologickeé priznaky (svalova slabost, alterace vedomi)

« Kardiologické priznaky (hypertenze, tachykardie, zmeny na
EKG)

* Hyperkalciurie — polyurie a polydypsie



= vék probandky 24 roku

B vyska probandky 155 cm

B Madelungova
deformita predlokti

Z archivu doc. MUDr. A. Baxové



RTG predlokti

Madelungova deformita



Madelungova deformita: zaklinené
zapeéstni kosti, subluxace
radio-ulnarniho kloubu

Prohnuti radia




Dyschondrosteosis
(Lerri — Weillilv syndrom)

delece nebo mutace SHOX genu (Short
stature homeo box ) na distalnim konci
kratkého rameénka v PAR1 oblasti
pseudoautozomalni oblasti pohlavnich

chromozomu
X(Xp22.3) a Y(Ypl11.3)

Prvy dikaz, ze SHOX gen je zodpovédny za rlst, byl v rodiné s
idiopatickym malym vzristem!!

Rao E, Weiss B, Fukami M, Rump A, Niesler B, Mertz A, Muroya K, Binder G, Kirsch S, Winkelmann
M, Nordsiek G, Heinrich U, Breuning MH, Ranke MB, Rosenthal A, Ogata T, Rappold GA.
Pseudoautosomal deletions encompassing a novel homeobox gene cause growth failure in idiopathic
short stature and Turner syndrome. Nat Genet 1997;16:54-63

PAR1

PAR1

5

N\

PAR2
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Klinickeé a rtg priznaky

* Bez kraniofacialni dysmorfie
* Primereny psychomotoricky vyvoj
» Porucha rustu, zkraceni koncetin

« Zkraceni predlokti, ohnuti radia a dorzalni dyslokace distalni ulny —
Madelungova deformita

« Omezena hybnost v loktech a predlokti

* Atleticky habitus diky svalove hypertrofii
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