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DULEZITE UPOZORNENI jent dravé né ma(ky je pn ch Imi Rozhodnull nekout & pfestal ko jit mdze byt nevratné. Poéaleém kojenecka vyziva je urcena détem od narozeni,
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zdravi. kmen::= dol Gsledné dod " kovani a pouZiti kojenecké vyzivy uvedeny naobale. Zpusob pouzm adal3iinformace na obalech. Potravina pro zvl&stni vyzivu. Nutrilon 1 Profutura

je pocatecni mlécna ko;enecké vyziva. Dalsi uvedené phpvavky ;sou pmrawny pro zvIastni vyzivu - potraviny pro zvIstni lékafské ucely. Nutrilon Nenatal je uréen pro fizenou dietni vyzivu pri vyzivé predasné narozenych déti a
déti s nizkou porodni hmotnostf. Infatrini je uréeno pro fizenou dietni vyZivu pfi podvyZivé souvisejict s nemoci a poruchami rfistu u kojencd. Fortini Compact Multi Flbre aNutrini Pepnsorb jsou uréeny pro fizenou dietni vyzwu pn
podvyZzivé souvisejici s nemoci a poruchami ristu u déti. Nutrilon Comfort&Colics je urceny pro fizenou dietni vizZivu pfi zacpé a kolikach. Nutrilon AR je urceny pro fi dietni vyZivu pfi vyZivé kojencd s Eastym ublinké

Tento produkt by nemél byt uzivan predéasné narozenymi détmi. Neocate Syneo a Neocate junior jsou uréené pro fizenou dietni viiZivu pi alergii na bilkovinu kravského miéka, vicenasobné intoleranci bilkovin v potravinach
& jinych indikacich vyZadujicich elementarn stravy, jsou uréeny pro fizenou dietni vyzivu pii alergii na bilkovinu kravského miéka. Nutrilon HA Prosyneo je uréeny pro fizenou dietni vyzivu u déti s alergii v rodinné anamnéze.
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Vénuje se zejména détské gastroenterologii.

Kazuistika Neocate Syneo

PACIENT C. 1

Uvod do problematiky

V nésledujicich radcich bude fec o chlapci, ktery
se narodil spontanné zahlavim. Z matciny strany
je rodina zatizena cetnymi alergiemi. Uvodni
dva tydny svého Zivota bylo dit¢ plné kojeno,
posléze viak pro nedostatecnou laktaci matka
zavedla vyzivu béznou kojeneckou formuli.
Zahy nato doslo k rozvoji vyrazného neklidy,
kojeneckych kolik, zacpy, zvraceni a seborey.
Matka ditéte z tohoto divodu piesla na jinou
znactku umélé formule, coz vedlo pouze ke
zméné charakteru stolice (fidka konzistence,
v poctu 3-4x denné s primési hlenu a ojedinéle
i krve). Zbylé symptomy byly neménné. Dité bylo
v tento moment vy3etfeno praktickym lékafem,
jenz vylougil infekéni etiologii a pro podezieni
na alergii na bilkovinu kravského mléka (ABKM)
doporucil extenzivné hydrolyzovanou mlécnou
formuli. Ta méla pouze parciélni efekt.

Zlep$en byl nélez seborey a zcela ustalo zvracent.
Doslo k mirnému poklesu cetnosti stolic na
2 az 3 denné. Neklid, konzistence stolice i pfimés
hlenu ve stolici pretrvavaly nadale. Navic se nové
objevily problémy s vyprazdriovanim.

Probéh péce po prevzeti
pacienta specialistou

Ve 35 mésicich véku dité prevzal do péce
détsky gastroenterolog. Provedl komplexni
laboratorni  diagnostiku (zakladni biochemie
séra, krevni obraz, specifické IgE protilatky proti
bilkoviné kravského mléka a jeho komponentdm
a ultrasonografie bficha). Byla zjisténa pouze
slabé pozitivita specifickych IgE protilatek proti
alfa-laktalbuminu. Pro nedostate¢ny efekt
extenzivné hydrolyzované mlécné formule byla
zahéjena terapie aminokyselinovou formuli se



synbiotiky Neocate Syneo. Do tydne od zavedeni Neocate Syneo doslo k Ulevé od viech symptomd.
V souladu s platnym doporucenim Evropské spolecnosti pro détskou gastroenterologii, hepatologii a
vyzivu (ESPGHAN) z roku 2012 [1] byl za 4 tydny proveden expozi¢ni test s nativni bilkovinou kravského
mléka, ktery byl hodnocen jako pozitivni. Timto byla diagnéza ABKM definitivné potvrzena a pacient
nasledné pokracoval v zavedené terapii.

Diskuse

| pfes slabou pozitivitu IgE protilatek proti jedné z komponent bilkoviny kravského mléka lze reakci
pacienta hodnotit jako non-IgE mediovanou. Pacient vykazoval typickou gastrointestinalni a kozni
symptomatologii, kterd vsak nereagovala na extenzivné hydrolyzovanou mléénou formuli (eHF),
proto bylo nutné pristoupit k vyzivé aminokyselinovou formuli. Teprve ta byla dostate¢né efektivni
a vedla k Ulevé od symptom0. Ddvodem nedostatecné odpovédi na eHF byla pravdépodobné zbytkova
antigenicita formule [2].

1 Koletzko, S, et al.,Diagnostic approach and management of cow's-milk protein allergy in infants
and children: ESPGHAN GI Committee practical guidelines.” Journal of pediatric gastroenterology
and nutrition 552 (2012): 221-229

2 Restani, P, et al ,Evaluation by SDS-PAGE and immunoblotting of residual antigenicity in
hydrolysed protein formulas.” Clinical & Experimental Allergy 257 (1995): 651-658
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(‘ ALERGIE NA BILKOVINU KRAVSKEHO MLEKA
NUTRICIA

JAK MUZEME ULEVIT MALEMU PACIENTOVI
PRI PODEZRENi NA ABKM?

RYCHLA ULEVA UCINNA ULEVA

V réamci eliminaéné expoziéniho testu po dobu 2-4 tydn mbze PED*,
ekaci doba u GIT, GIT* nebo ALG* pfedepsat az 8 baleni AA formule. Pfi prokazané
§ predep: p
ALG m0ze bw delsi néz 4-6 t)’/dnﬁ ABKM mize PED*, GIT* nebo ALG* predepsat eHP & AA formuli.

*PED: pediat, prakicky lékaf pro détia dorost, GIT: astroenterolog, ALG: alergolog

P¥i vybéru vhodné formule lze
postupovat dle zadvaznosti symptomd.’

Provedeni eliminaéné expozi¢niho testu pomGze
zkrétit €ekani ditéte na potfebny dietni rezim.

REDUKCE RIZIKA

e e RYCHLE A EFEKTIVNi RESENi SYMPTOMU

pHP™
ALERGIE V RODINE PRI PODEZRENI NA ABKM _ KREVVESTOLICI (enteroragie)
) A - A TEZS| FORMY ATOPICKEHO EKZEMU (mokvani, vétsf plochy)
(Faktory, které mohou ovlivnit zvysent PRI DIAGNOSTIKOVANE ABKM NEPROSPIVANI
rizika rozvoje alergif:*® porod cisafskym S MIRNYMI PRIZNAKY MNOHOCETNE POTRAVINOVE ALERGIE
fezem, uzivani antibiotik atd.) RIZIKO ANAFYLAXE
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od narozeni, od uk. 6. mésice, od narozeni do 1 roku,
0217249 0217250 0217253
eHP”
5 . P PLNOHODNOTNA SPECIALNE UPRAVENO PRO
PRIABKM A PORUCHACH TRAVENI ALTERNATIVA PRO DETI NUTRICNi POTREBY DETI
NEBO VSTREBAVANI TUKU S KONTRAINDIKOVANYMI S ABKM OD 1ROKU ZIVOTA
PROBIOTIKY
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od ukonceného od ukonceného e &=
6. mésice 12. mésice l”; &”/
od narozeni, od narozeni do 1 roku, od 1do 3 let,
0217271 0217254 0217449

*pHP- parcialné hydrolyzovany protein, eHP- extenzivné hydrolyzovany protein, AA- aminokyselinové formule

REFERENCE: 1. Lifschitz C, et al. Eur J Pediatr. 2014; 174(2):141-50. 2. Candy DCA, et al. Pediatr Res. 2018,83(3):677-686. 3. Chua MC, et al. J Pediatr
Gastroenterol Nutr. 2017;65(1):102-106. 4. Van Der Aa LB, et al. Clin Exp Allergy. 2010;(40):795-804. 5. Burks AW, et al. Pediatr Allergy Immunol.
2015;26(4):316-322. 6. Fox AT, et al. Clin Transl Allergy. 2019,9(1):5. 7. Harmsen HJ et al. J Pediatr Gastroenterol Nutr. 2000;30(1):61-67. 8. Scholtens
PAMJ, et al. J. Annu Rev Food Sci Technol. 2012;3(1):425-447.

DULEZITE UPOZORNENI: Kojeni je nejpiirozenéjsim zpisobem vyzivy kojenct. Uvedené pripravky jsou potraviny pro zvlastni vyzivu - potraviny pro
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Kazuistika Neocate Junior

PACIENT C. 2

Uvod do problematiky

Tato kazuistika pojednavé o divce, kterd je
z prvniho nekomplikovaného téhotenstvi po
fyziologickém porodu. Matka pacientky trpéla
v détstvi alergii na bilkovinu kravského mléka
(ABKM) do svych 3 let véku, a proto se rozhodla
dité od narozeni této bilkoviné nevystavovat. Dité
bylo plné kojeno a matka dodrzovala pfisnou
bezmlécnou dietu. V 10 mésicich véku zkusila
ditéti podat malou lzicku bézného jogurtu, coz
vedlo k promptni reakci v podobé otoky rtd
a perioralniho erytému. Podobny pokus poté
jesté jedenkrat zopakovala a vysledkem byla
identickéa alergicka reakce.

Probéh péce po prevzeti
pacienta specialistou

V. 11 meésicich dité prebird  détsky
gastroenterolog. Objektivné byla pacientka ve
velmi dobrém klinickém stavu, prospivajici, bez
alergickych projevld. Byla provedena zékladni
laboratorni  diagnostika  v&etné  stanoveni
specifickych IgE  protilatek proti  bilkoving
kravského mléka a komponentam, které byly
pozitivni (semikvantitativng - kasein: +++, beta-
laktoglobulin +++, alfa-laktalbumin +, kravské
mléko +++). Byla tedy stanovena diagnéza IgE
mediované formy alergie na bilkovinu kravského
mléka. Po ukonceni laktace byla doporucena
aminokyselinové formule Neocate Junior a
bezmlécné prikrmy. Ve s dobrou toleranci a bez
alergickych obitizi.

Diskuse

V posledni dobé fada rodicd z obav pred
alergickym onemocnénim zavadi svym détem
rizné profylaktické diety. Z pohledu mediciny

zalozené na dokazech to v3ak nemda své
opodstatnéni. Védecka data ukazuji, ze oddalené
zavedeni urcitych potravin nesnizuje riziko
nésledného rozvoje potravinové alergie, a to
jak u rizikové i nerizikové populace [1]. Nékteré
studie dokonce naznacuji, Ze by tento postup
mohl riziko naopak zvySovat [2]. Nicméné
pribéh onemocnéni u této pacientky ukazal, Ze
se matka ,trefila do ¢erného* a zvolila vhodnou
dietu pro své dité. Nasledng, a¢ nevédomky,
tak postupovala téméf v souladu s ESPGHAN
doporucenim z roku 2002 [3]. S nékolikameésieni
latenci oproti platnym doporuéenim provedla
expozi¢ni test, kterym potvrdila diagnozu ABKM.
Nésledné pozitivita specifickych IgE protilatek
proti bilkoviné kravského mléka a komponentdm
v3ak naznaCuje, Ze matka pacientky méla
i notnou davku Stésti, neb u IgE mediované
formy alergickych reakci je popisovéno zvysené
riziko rozvoje reakce anafylaktické. V nasem
piipadé v3ak k takto zvazné reakci nedoslo.

1 Muraro, Antonella, et al EAACI
food allergy and anaphylaxis guidelines

Primary prevention of food allergy”
Allergy 695 (2014): 590-601

2 Nwary, Bright |, et al ,Age at the
introduction of solid foods during the
first year and allergic sensitization at age
5 years " Pediatrics 1251 (2010): 50-59

3 Koletzko, S, et al. ,Diagnostic approach
and management of cow's-milk protein
allergy in infants and children: ESPGHAN
Gl Committee  practical — guidelines "
Journal of pediatric gastroenterology and
nutrition 552 (2012): 221-229

Kazuistika Neocate Syneo

PACIENT C. 3

Uvod do problematiky

Néasledujici text hovofi o chlapci, jenz byl
rozen cisaisky fezem zcela zdravym rodicOm.
Do svych 3 mésicd véku byl plné kojen
a sledovan kardiologem pro hemodynamicky
nevyznamny defekt komorového septa. Jinak byl
zcela zdrav. Od 4. mésice véku dochéazi k rozvoji
atopické dermatitidy. Zprvu jsou pozorovana
loziska v obliceji, posléze dochazi k progresi
kozniho nélezu na hrudnik a ramena. Praktickym
lékafem je doporucena lokalni terapie, ktera
méla pouze castecny efekt. Nasledné dochazi
k rozvoji generalizované atopické dermatitidy
a postupné se objevuji prdjmovité stolice
s hlenem. Matce je doporutena bezmlécna
dieta, kterad v3ak nepfinasi kyzeny efekt a dité
naopak prestavéa prospivat.

Probéh péce po prevzeti
pacienta specialistou

V 6 meésicich véku je dité predano do
kombinované péce ambulance détského
gastroenterologa a alergologa. Oba zjistuji
propad hmotnosti v percentilovém  grafu
0 2 pasma a stagnaci v psychomotorickém
vyvoji. Je doplnéna laboratorni diagnostika,
kterd zjistuje multiproteinovou potravinovou
senzibilizaci.

Vedle bilkoviny kravského mléka jsou
zachyceny specifické IgE protilatky proti
vaje¢nému  bilku, sbje, sezamu, psenici
a arasiddm. Oba odbornici shodné doporucuji
aminokyselinovu formuli se synbiotiky Neocate
Syneo. Diky tomuto dietnimu opatieni dochazi
k pozvolné normalizaci klinického stavy, dité se
zacina opét spravné vyvijet a prospivat.

Diskuse

Vedle  gastrointestinalnich ~ projevd  se
s podobnou mirou ¢etnosti setkdvame u pacientd
s alergii na bilkovinu kravského mléka (ABKM)
i se symptomy koznimi. Dle rdznych literarnich
zdrojU se pohybuje zastoupeni téchto symptomd
kolem 50-60 % [1, 2]. Nejcast&ji v podobé
atopické dermatitidy [3], pro kterou je typicka
¢etna potravinova senzibilizace. Z klinické praxe
je dobie zndmé, ze ne u viech pacientd vedou
dietni opatteni ke kompletni Upravé klinického
stavu jako tomu bylo u naseho pacienta.
Rada z téchto pacientd vyzaduje multioborovy
pristup a péci nékolika erudovanych odbornikd.

1 Petrg, Vit Detskd alergologie. Praha:
Mladd fronta, 2012. Print. Aeskulap

2 De Greef Elisabeth, et al ,Diagnosis
and management of cows milk protein
allergy in infants” World Journal of
Pediatrics 81 (2012): 19-24

3 Koletzko, S, et al. ,Diagnostic approach
and management of cow's-milk protein
allergy in infants and children: ESPGHAN
Gl Committee  practical — guidelines”
Journal of pediatric gastroenterology and
nutrition 552 (2012): 221-229
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PRODUKTU SE SYNBIOTIKY V CR

Parcialné hydrolyzovana formule
PRO DETI S RIZIKEM
ROZVOJE ALERGIE "45
- alergie v rodiné

Extenzivné hydrolyzovanéa formule
PRO DETI S MiRNOU
A STREDNE TEZKOU ABKM 267

Dalsi faktory, které mohou vést
k zvy$eni rizika rozvoje alergii:
- porod cisafskym fezem
- uzivani antibiotik

*ABKM = alergie na bilkovinu kravského miéka. REFERENCE: 1. Chua M, et al. JPGN, 2017,65:102-6. 2. Van der Aa LB, et al. Clin Exp Allergy,
2010;40:795-804. 3. Candy, DCA et al. Pediatr Res, 201,83(3):677-86. 4. Tang M, et al. Abstract at EAACI17-21 June 2017; Helsinki, Finland. 5. Wopereis
H,etal JACI 2018;141(4):1332. 6. Giampetro PG, et al. Pediatr Allergy Immunol, 2001;12:83-6. 7. Van der Aa LB, et al. Allergy, 2011,66:170-7. 8. DeBoissieu
D, Dupont C. J Pediatr 2002141(2):271-3. 9. De Boissieu D, et al. J Pediatr, 1997;131(5):744-7. DULEZITE UPOZORNEN: Kojeni je nejpfirozengjsim
zplisobem vyzivy kojencd. Nutrilon 1 HA PROSYNEO™ je uréeny pro fizenou dietni vyzivu pfi snizovani rizika vzniku alergie na bilkovinu kravského
miéka. Nutrilon 1Allergy Care SYNEQ™ je urceny pro fizenou dietni vyZivu pfi alergii na bilkovinu kravského miéka. Neocate® SYNEQ je uréeny pro fizenou
dietni vyZivu pfi alergii na bilkovinu kravského mléka, mnohogetnych potravinovych alergiich a jinych indikacich vyZadujicich viiZivu na bazi aminokyselin.

Potraviny pro zvIstni vyZivu - potraviny pro zviastni lékafské Gcely. Tyto potraviny musf byt pouzivény pod dohledem |ékate. Zpisob poutiti a dalsi
informace na wwwinutriklub.cz, wwwneocatecz a na infolince 800 110 000.

Formule s aminokyselinami
PRO DETI S TEZKYMI PROJEVY
ABKM'389 A MNOHACETNYMI
POTRAVINOVYMI ALERGIEMI

Kazuistika Neocate Syneo

PACIENT C. 4

Uvod do problematiky

Tato  kazuistika  pfinadsi  pfibéh  divenky
z fyziologické gravidity rozené spontanné
zéhlavim.  Rodinnd anamnéza  pacientky
naznaCovala znacné riziko rozvoje alergického
onemocnéni. Oba rodice ditéte jsou alergici.
V matciné rodové linii je vyskyt potravinovych
alergii a astmatu. Po narozeni bylo dité plné
kojeno a do svych 35 meésicd véku bylo
prakticky bez vétsich zdravotnich obtizi. V tomto
obdobi viak dochéazi pozvolna k rozvoji bolesti
bficha a prOjmovitych stolic s nitkami krve
a hlenem. Praktickym lékafem je matce
pacientky doporucena bezmlécné dieta. Ta viak
nepfinasi zadnou Ulevu od symptomd.

Probéh péce po prevzeti
pacienta specialistou

Ve 4,5 mésicich véku je dité prijato na spadové
détské oddéleni pro trvajici gastrointestinalni
symptomatologii, projevy atopické dermatitidy
na trupu a stagnaci hmotnostnich pfirdstkd. Dité
je vysetteno détskym gastroenterologem, ktery
indikuje rutinni krevni odbéry, kde je zachycena
pouze eozinofilie. Specifické IgE protilatky
proti bilkoving kravského mléka jsou negativni.
Gastroenterolog doporucuje extenzivné
hydrolyzovanou formuli, kterd v3ak nepfinasi
ocekavané zlepseni klinického stavu, proto je
posléze zavedena vyziva aminokyselinovou
formuli se  synbiotiky Neocate syneo.
Do dvou tydnU od zavedeni této formule dochazi
ke kompletnimu Ustupu gastrointestinalnich
obtizi. Za daldi dva tydny poté odezniva
atopickd dermatitida a dité zacind pozvolna
prospivat na véze.

Diskuse

Uvedend kazuistika pacientky pFinasi typickou
symptomatologii non-IgE mediované formy
alergie na bilkovinu kravského mléka (ABKM)
tedy tzv. alergickou proktokolitidu. Ta se
v 60 % ptipadd manifestuje béhem prvnich
3 mesicO zivota ditéte [1]. U vétSiny téchto
pacientd je terapeuticky dostacujici eliminace
kravské bilkoviny z matefské stravy ev. zavedeni
extenzivné hydrolyzované mlécéné formule.
Ve vyjimecnych pripadech je nutnd formule
na bazi volnych aminokyselin, dle literatury asi
v 5-10 % [2]. Progndza této formy ABKM
je veskrze pfizniva.

1 Fuchs, Martin.  Potravinovd alergie
Jjak na ni. Praha: Mladd fronta, 2019 Print

2 Petr, Vit Detska alergologie Praha:
Mladd fronta, 2012 Print. Aeskulap



Kazuistika Neocate Infant

PACIENT C. 5

Uvod do problematiky

V nésledujicich Fadcich se sezndmime s divkou,
kterd prisla na svét fyziologickym porodem
zcela zdravym rodi¢dm. V Uvodnich dnech
svého Zivota byla kojena. Zahy v3ak dochazi
k nedostateéné laktaci u matky. Dit¢ je
postupné Ziveno vyhradné umeélou mlécnou
formuli, na které dochézi k rozvoji Uporné
zacpy s ptimési hlenu a krve ve stolici, neklidu
a ublinkavani.

Matka pacientky zkousi meénit rdzné znacky
kojeneckych mlék, to vsak nevede k odeznéni
klinickych obtizi.

Chirurgem je vzneseno podezfeni na stendzu
anu. Jeji lécba v3ak nevede k Upravé zdravotniho
stavu.

Probéh péce po prevzeti
pacienta specialistou

Ve 2 meésicich véku je dité hospitalizované
na lokalnim détském oddéleni. Zde je
vysetfeno détskym gastroenterologem, ktery
provedl zékladni laboratorni a sonografickou
diagnostiky, kterd je kompletné negativni. Na
zékladé klinickych obtiZi je vzneseno podezieni
na alergii na bilkovinu kravského mléka (ABKM)
a doporucena vyziva extenzivné hydrolyzovanou
mlécnou formuli.

Po 4 tydnech téchto opatfeni, kdy zUstéva
klinickda  symptomatologie ~ beze = zmén,
je indikovan prechod na formuli na bazi
volnych ~ aminokyselin ~ Neocate  Infant.
Po zavedeni tohoto terapeutického postupu
klinické obtize pacientky kompletn& odeznivaji.

Diskuse

Vyse uvedena kazuistika prezentuje jedenz méné
Castych projevd ABKM a to zacpu. Hovofime o
tzv. food protein induced constipation. Dle studie
Loening-Baucke et al z roku 2005 je prevalence
potravinové alergie u déti se zacpou pouze 2
% [1]. Moznym patofyziologickym podkladem
tohoto stavu by mohl byt eosinofilni zanét rekta
[2]. V ramci diferencialni diagnostiky je vzdy
nutné pomyslet napf. na Hirsprungovu chorobu.
Zejména v situacich, kdy elimina¢ni dieta nevede
k Upravé klinickych obitizi.

1 Loening-Baucke, Vera. ,Prevalence,
symptoms and outcome of constipation
in infants and toddlers” The Journal of
pediatrics 146.3 (2005): 359-363

2 lacono, Giuseppe, et al ,Intolerance
of cow's milk and chronic constipation
in children. New England Journal of
Medicine 33916 (1998): 1100-1104.
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MUDr. Renata Pribikova

Détské oddéleni
Nemocnice Dé&¢in

MUDr. Renata Pribikova pracuje jako priméarka pediatrie na
Détském oddéleni v nemocnici v Déciné. Soucasné pracuje jako
antibioticky konzultant a klinicky mikrobiolog v nemocnici v D&¢ing,

v Litoméficich a v nemocnici v Ceské Lipé. Na 1. LF UK slozila atestaci

| stupné z mikrobiologie, déle atestaci z |ékafské mikrobiologie,
atestaci z infekéniho |ékafstvi a atestaci z détského |ékafstvi. Je vedouci ATB stfediska v nemocnici

v Litoméficich a v Déciné. Pravidelné prednasi praktickym détskym (ékafdm a praktickym ékafdm pro

dospélé o infekénich nemocech a antibiotické terapii komunitnich infekci. Od pocatku roku 2020 je

MUDr. Renata Pribikova drzitelem licence FO16. Ve své nutri¢ni ambulanci se vénuje vyhradné diagnéze

a terapii neprospivani.

Kazuistika
PACIENT C. 1

Jedna se o divku S. H. narozenou 8. 9. 2015 ze
Il. fyziologické gravidity. Porodni hmotnost
méla 2 480 g, porodni délku 46 cm, poporodni
adaptace byla dobra. Divka neméla zadné
perinatalni riziko, z porodnice byla propusténa
jako fyziologicky novorozenec. Kojenéd byla
9 meésicy, piikrmy netolerovala, stravu zvracela,
obtizné prospivala. V 10. mésici byla vy3etfena
pro opozdéni vyvoje. Mikrodele¢ni syndrom byl
divce diagnostikovan ve véku 2,5 roku.

Do nutri¢ni ambulance byla divka doporucena
détskym neurologem pro neprospivani  pfi
mikrodelecnim syndromu  3q13. Jednd se
0 vzacnou chromozomélnianomélii s variabilnim
fenotypem  charakterizovanym  vyznamnym
vyvojovym opozdénim, svalovou hypotonii
a facialni  dysmorfii. Novorozenci mivaji

problémy s pfijmem stravy, mivaji problémy
s krmenim, castéji maji gastroesofagealni
reflux (ublinkavani a zvraceni) a problémy
s vyluCovanim - obstipaci. Psychomotoricky
vyvoj byva opozdény, z organovych vad
jsou uvadény vady srdecni, poruchy ledvin
a mocového systému, skoliéza patere, vrozené
vady mozku, poruchy zraku.

Divka pfisla do nutriéni ambulance ve véku
3 let. Ze vstupnich diagnéz méla divka pri
antropometrickém  vy3etieni poruchu r0stu
s familiarni komponentou, tézkou podvahu =
-64 SD, bylo zvazovano zavedeni PEG, ktery
rodice odmitli. Z dalsich diagnéz méla divka
centralni  hypotonicky  syndrom, = tézkou
mentalni retardaci, o¢ni vadu, mikrocefalii
a nerovnomérny vyvoj feci. Laboratorné byla

divce diagnostikovana anémie a deficit vitaminu
D, byla zahéjena substituce.

Divce byl vypocitin  denni  energeticky
piijem na 120 % optimalniho energetického
prijmu vzhledem k véku a hmotnosti, bylo
zahéjeno podavéani nutricnich doplikd Fortini.
Antropometrické parametry byly po 3 mésicich
pravidelné kontrolovény.

Po roce sledovani v nutriéni ambulanci v roce
2019 ve véku 3 let a 8 mésicO byl u divky pfi
antropometrickém vy3etieni ve FN Motol
konstatovan vyznamny véhovy prirdstek, i kdyz
celkovy rdst i hmotnost byly pod normou.

Po dalsim roce sledovani pocatkem roku 2021
byl u divky stav vyZzivy hodnocen jako normalni,
podvéha byla téméf vyhradné zapficinéna
deficitem svalstva v dosledku hypotonie.
Svalova hypotrofie byla vyznamnégjsi na dolnich
koncetinach.

Vychozi antropometrické parametry byly ve
véku 3 let néasledujici: hmotnostné-vyskovy
pomér pod 0.1 percentilem (-4.68 SD), vyska
k véku 88 cm=1.2 percentil (-2.26 SD),hmotnost
k véku 83 kg = hluboko pod 0.1 percentil,
obvod hlavy 46 cm = 17 percentil (-2.12 SD),
rGstové rychlost hluboko pod 0.1 percentil.

Stévajici antropometrické parametry jsou ve
véku 5 let a 8 mésicd: hmotnostné-vyskovy
pomér 4.1 percentil (-175 SD), vyska k véku
107 cm = 4.1 percentil (-173 SD = v normé dle
predikované vysky dle vysky rodicd), hmotnost
14,9 kg = 3. percentil, obvod hlavy 485 cm =
6. percentl (161 SD), rdstova rychlost
94. percentil (151 SD), obvod paze 165 cm =
20. percentil (-0.84 SD).

Zaver:

Po zavedeni nutri¢ni podpory se vyznamné
zlepsily antropometrické parametry. Zlepsil se
hmotnostné-vyskovy pomér z pasma tézké
dystrofie do pasma hranice hypotrofie.

Télesné vyska zlstala v predikovaném pasmu,
télesnd hmotnost, kterd byla plvodné hluboko
pod 0.1 percentilem, vzrostla na 3. percentil.

Divce zacal rist obvod hlavy jako doklad
pokracujiciho rdstu mozku. Soucasné se
zlepsenim nutriénich  parametrd se divka
zlepsila i neurologicky. Divka se s dopomoci
posadi, zlepsil se divin celkovy tonus, prodlouzil
se o¢ni kontakt.



Kazuistika
PACIENT C. 2

Jedné se o chlapce J. H. narozeného 4. 7. 2014
z | rizikové gravidity. V gravidité méla matka
hypertenzi, chlapec byl porozen akutnim
cisaiskym fezem ve 29+1 gesta¢nim tydny,
Apgar mél 6-7-7, porodni hmotnost byla
766 g, porodni délka 32 cm. Na porodnim séle
byl chlapci aplikovan surfaktant, pro syndrom
dechové tisné byl ponechan na umélé plicni
ventilaci. Stav se déale komplikoval bakterialni
sepsi nezjisténé etiologie, u chlapce se rozvinula
primérni  spankovd apnoe, konjunktivitida
a dakryocystitida, hyperbilirubinémie, anémie,
hypoglykémie a porucha Ca/P metabolismu,
dale  porucha rovnovéhy Na, chlapci
perzistovala fetalni cirkulace, hospitalizovan byl
v perinatologickém centru celkem 70 dno.
Kojeny byl kratce odstiikanym matefskym
mlékem, nasledné dostéval kojeneckou formuli.
Mél opozdény psychomotoricky vyvoj, plazil se
ve 12 mésicich, sedél v 18 mésicich, samostatné
zacal chodit az ve 2,5 letech. Psychologem byla
konstatovana porucha p¥ijmu potravy, syndrom
ADHD a expresivni vyvojové dysfazie.

Do nutri¢ni ambulance byl chlapec doporucen
détskym neurologem pro neprospivani ve véku
4 roky a 9 mésicd s diagndzou cerebelérniho
syndromu, nerovnomeérného vyvoje, dyspraxie,
expresivni vyvojové dysfazie, poruchou prijmu
potravy a leh¢i formou ADHD.

Pfi prvnim vysetieni v nutriéni ambulanci byl
zjistén systolicky srdecni Selest, byla doporucena
kontrola kardiologem. Ze vstupnich odbérd
byl diagnostikovan deficit vitaminu D, byla
zahdjena substituce. Celkovy denni energeticky
prijem byl chlapci vypocitan na 120 % idealniho
energetického prijmu dle véku a hmotnosti.
Individuélni jidelnicek byl obohacen o nutricni
preparaty Fortini.

Vstupné byl chlapec dystroficky s hmotnostné
-vyskovym pomeérem = 05 percentil (-2.57
SD), vyskou 110 cm = 40. percentil (-0.22 SD) =
v normé podle predikované vysky, hmotnosti
14,8 kg = 3. percentil, obvodem hlavy 48 cm =
11 percentil (-2.28 SD).

PFi sledovani v nutricni ambulanci a trvalé
nutriéni  podpofe jsou aktualni  chlapcovy
nutriéni parametry ve véku 6 let a 10 mésicd:
hmotnostné-vyskovy pomér na 60. percentilu
(019 SD), vyska 124 cm = 40. percentil
(-013 SD), hmotnosti 24,6 kg = 50. percentil,
obvod hlavy 50 cm = 6. percentil (-151 SD),
rdstova rychlost = 40. percentil (-0.25 SD),
obvod paze 20 cm = 80. percentil (0.86 SD).

Zaver:

Pfi nutricni podpofe doslo k vyznamnému
zlepseni nutricnich parametrd chlapce. Chlapec
se posunul svym  hmotnostné-vyskovym

pomérem z pasma tézké dystrofie do pasma
eutrofie.

Télesnou vyskou se chlapec drzi kolem
50. percentily, chlapci opét zacal rdst obvod
lbi, coz je znamka rdstu mozku. Soucasné
se zlepsenim antropometrickych parametrd
se chlapec zlepsil neurologicky, cerebelarni
syndrom je nyni jen frustni, trvé hyperreflexie
na dolnich koncetinach, neobratnost jemné
motoriky a grafomotoriky, ostatni topicky
neurologicky nalez je normalni.

NUTRICIA
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Kazuistika
PACIENT C. 3

Jedna se o divku E. V. narozenou 11. 8 2017
z |. rizikové gravidity. Pro pokrocily porodnicky
nélez probéhltransport in utero ve 25. gestac¢nim
tydnu z okresni nemocnice do perinatologického
centra, kde se divka narodila po indukci plicni
zralosti kortikoidy ve 26+0 gestac¢nim tydnu.
Pfi porodu méla porodni hmotnost 850 g,
po porodu byla divce diagnostikovana adnatni
infekce, etiologicky Escherichia colj, divka byla
pies dva mésice na umélé plicni ventilaci,
rozvinula bronchopulmonalni  dysplézii, dale
méla divka anémii s nutnosti opakovanych
krevnich pfevody, stav se komplikoval pozdni
sepsi s purulentni meningitidou, etiologicky
Enterococcus faecalis.

Jako nésledek purulentni  meningitidy se
u divky rozvinul ¢tyrkomorovy hydrocefalus,
divce byla provedena nejdfive aqeduktoplastika,
dale zaveden ventrikuloperitoneélni shunt.
Od zavedeni shuntu do prvniho vysetfeni
v nutriéni ambulanci prodélala divka celkem
8 neurochirurgickych  operaci  a  revizi
ventrikuloperitonealniho shuntu.

Divka se dostavila do nutriéni ambulance na
doporuceni  détského neurologa prvné ve
véku 19 meésicO. Neurologicky méla Urover
napfimeni kvantitou na Il trimenonu, EEG
méla bez specifickych grafoelementd, byly
popisovany neepileptické stavy s otfesenim
ve spojeni s emoci, fixovala dlouze, méla
strabismus a diagnézu orofaryngeélni dysfagie
s hypersenzitivitou dutiny Ustni.

Vstupni auxologické parametry byly nasledujici:
hmotnostné-vyskovy pomér 04 percentil
(-2.65 SD), délka 75 cm = 16 percentil (-2.14
SD), hmotnost 12,8 kg = pod 0.1 percentil, obvod
hlavy 44 cm = 15 percentil (-2.18 SD).

Divce byl rozpocitdn denni energeticky pfijem
na 120 % optimélniho energetického pFijmu
k véku a hmotnosti, individualni jidelni¢ek byl
obohacen podavanim nutriGnich preparatd
Fortini. Pokracovali jsme v orofaciélni stimulaci
a logopedické péci, fyzioterapii, ergoterapii.

Aktualni rdstové parametry jsou ve veéku
4 let: hmotnostné-délkovy pomér 25. percentil
(-074 SD), délka 95 cm = 25 percentil
(-074 SD), hmotnost k véku 128 kg =
13. percentil (-111 SD), obvod hlavy 46 cm =
15 percentil (-219 SD), r0stova rychlost
se zlepsila ze 70. percentilu (0.39 SD) na
85. percentil (0.96 SD).

Zaver:

Se zlep3enim auxologickych parametrd, kdy se
divka svym hmotnostné-délkovym pomérem
dostala z pasma tézké dystrofie do pasma dolni
hranice eutrofie,déle se télesnou délkou posunula
z 16 percentilu (-4.88 SD) na 25. percentil

(-0.74 SD), obvod hlavy stagnuje na 1.5 percentilu
(-2.19 SD).

Zlepseni antropometrickych parametrd vedlo
ke zlepseni neurologického stavy, u divky
se vyvinula spastickd diparéza pii détské
mozkové obrng, Urover napiimeni se zlepsila
na konec Il trimenonu. Nové se na EEG
objevily generalizované z&chvaty, bylo zahéjeno
podavani antiepileptik.

Do véku 4 let méla divka dalsi dvé
neurochirurgické operace s revizi ventrikulo-
peritonealniho shuntu. Pro diparézu ortoped
indikoval nasazeni vysoké kotnickové obuvi
S pevnou patou.

Kazuistika
PACIENT C. 4

Pojednavé o divce K. Z. narozené 21. 12. 2015
ze |l rizikové gravidity pfi dvojcetném
tehotenstvi. Divka se jako dvojce B narodila
akutnim cisafskym fezem pro krvaceni matky
v perinatologickém centru po nedokoncené
indukci  plicni  zralosti  kortikoidy ~ ve
27+4. gestacnim tydnu s porodni hmotnosti
800 g, porodni délkou 32 cm, Apgar skére
3-8-9. Po porodu byla divka intubovana
a ponechana na umélé plicni ventilaci, poté méla
nasalni distan¢ni dechovou podporu. Po porodu
méla divka asymptomatickou hypoglykémii.
V dalsim probéhu meéla divka pozdni sepsi,
etiologicky koaguléza-negativni stafylokok, méla
anémii, hyponatrémii, hypofosfatémii, rozvinula
bronchopulmonalni dysplazii. Z porodnice byla
propusténa 76. den Zzivota. Kojené byla kréatce, od
6. mésice dostévala pfikrmy soucasné s Infatrini.
Neprospivala, méla casté respiracni infekty
[écené mij. cetnymi antibiotiky. Byla sledovana
plicnim  lékatem pro  bronchopulmonélni
dysplézii, v [écbé uzivala inhalaéni kortikoidy do
15. mésice véku. Pro oteviené foramen ovale je
sledovéana kardiologem.

Do nutriéni ambulance byla doporucena
détskym neurologem ve véku 35 roku pro
neprospivani. Neurologicky méla divka normalni
topicky neurologicky néalez, vyvojové v Sirsi
normeé k véku.

Vychozi  antropometrické  parametry  byly
hmotnostné-vyskovy pomér = 5. percentil
(-161 SD), vyska 89 cm = 02 percentil
(-2.87 SD), hmotnost 109 kg = hluboko pod
01 percentilem, obvod hlavy 465 cm =
25 percentil (-197 SD), rGstova rychlost
2.3 percentil (-2 SD), predikované ristové
pasmo 10. - 90. percentil.

Po pfichodu do nutricni ambulance byla
individualni strava divce vypocitdna na 120 %
ideélniho denniho energetického pfijmu, bylo
zahéjeno podavani Fortini.

Po nutri¢éni intervenci se rdstové parametry
zlepsily, postupné stoupl hmotnostné-vyskovy
pomér na 13. percentil (-1.15 SD), vyska 102 cm =
na 12 percentil (-2.25 SD), hmotnost 14,5 kg =
na 3. percentil, obvod hlavy 48 cm = stagnuje
kolem 3.6 percentilu (-181 SD), obvod paze je
16 cm = 14. percentil (-1.08 SD).

Zaver:

Pfi  nastaveni vyzivy doslo ke zlepseni
antropometrickych parametr0 tak, Zze se divka
hmotnostné-vyskovym pomérem presunula
z pasma tézké dystrofie do pasma hranice
hypotrofie. Neurologicky se divka rovnéz zlepsila,
zlep3uje se v jemné motorice a grafomotorice,
zlepsuje se v feci. Aktualné stagnuje rdstova
rychlost. Z ddvodu nepfitomnosti tzv. catch up

rOstu do dvou let véku bude divka odeslana ke
konzultaci na endokrinologii.
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Kazuistika
PACIENT C. 5

V uvedené kazuistice jde o divku Ch. O. narozenou
9. 12. 2020 z |. fyziologické gravidity, u matky
v gravidité diagnostikovan gestaéni DM na
dieté, UZ ve 21. gestacnim tydnu s atypickym
drzenim prstd rukou. Matka byla geneticky
vy3etfena, amniocentéza nebyla indikovéna.
Porod divky byl v terminu, spontanni, porodni
hmotnost 3 700 g, porodni délka 52 cm,
Apgar 7-8-8, divka méla asymetrii obliceje,
hypertelorismus, velké dysplatické usni boltce,
mikromandibuly, vysoké patro. Méla flekeni
kontraktury v loketnim a zapéstnim kloubu,
flekéni kontraktury prst0 a zapésti, nestabilni
pravou kycel, kongenitalni equinovarus vlevo
a oboustranné nevybavné otoakustické emise.
Kojené byla s dokrmem kojeneckou formuli.

Pro tézkou hypotonii byla po porodu vy3etiena
détskym neurologem s nélezem tézkého
periferniho hypotonického syndromu, areflexie,
suspektni  dysfagie, vyraznym zahlenénim.
Prvni  genetické vy3etieni vyloucilo spinalni
muskulérni  atrofii, soucasné byla vyslovena
suspekce na artrogrypézu.

Divka  meéla v mésici véku  tézkou
bronchopneumonii s nutnosti umélé plicni
ventilace.

Do nutriéni ambulance byla divka doporucena
détskym neurologem ve véku 4 mésicO
s nésledujicimi antropometrickymi parametry:
hmotnostné-délkovym pomérem 05 percentil
(-26 SD), délkou 64 cm = 75 percentil
(0.6 SD), hmotnosti 5 kg = 6. percentil (-152 SD),
obvodem hlavy 395 cm = 20. percentil
(-0.79 SD) a rdstovou rychlosti na 30. percentilu
(-0.48 SD), obvodem paze 12,5 cm = 6. percentil
(-152 SD). Predikovanou vysku méla divka
v pasmu 30. - 90. percentil.

Divce byl rozpocitan idealni energeticky prijem
a zahédjeno podavéani Infatrini jako jediného
zdroje vyzivy. Déle bylo zapocato s podavanim
piikrmy ve fazi tzv. imunologické tolerance.

Néasledné byla diagnoza artrogrypdzy potvrzena.
Genetickym vy3etfenim byly prokazany dvé
patogenni sekvencni varianty gend pro TNN.
DNA analyza gend rodi¢0 prokazala tyto varianty
gend u rodicd v heterozygotnim stavu.

Gen TNN kaoduje protein titin, ktery je dolezity pro
vyvoj, strukturu a elasticitu pficné pruhovaného
svalstva,jak svald kosternich, tak svalu srde¢niho.
Patogenni varianty gend pro TNN jsou spojeny
se Sirokym spektrem  klinickych  projevd
v disledku postizeni kosternich svald a/nebo
myokardu. Fenotyp divky (kongenitalni myopatie,
svalova slabost, artrogryp6za) je suspektni pro
moznost rozvoje dilatacni kardiomyopatie mezi
5.-12. rokem véku. Nasledné echokardiografické
vysetteni bylo v normé.

Aktualni antropometrické parametry se zlepsily.
Hmotnostné-délkovym pomérem je divka
na 12. percentilu (-119 SD), délkou 69 cm =
40. percentil (-032 SD) - v normé dle
predikované vysky, hmotnosti 7 kg = 8. percentil
(-1.4 SD), obvodem hlavy 44 cm = 50. percentil
(0.05 SD), rostovou rychlosti 60. percentil
(0.38 SD), obvodem paze 13,5 cm = 10. percentil.

Zaver:

Casné zahajena nutriéni intervence zlepsila
antropometrické parametry. Tim se zlepsil
stav pacientky, zejména neurologicky, zlepsil se
celkovy tonus, zmirnilo se pocéatecni vyrazné

zahlenéni. Dal3i prObéh tohoto genetického
onemocnéni je nejisty.
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