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SOUHRN

Adamcova M., Bayer M., Adamek S.: Neobvykla porucha fosfokalciového metabolizmu u dorostenky — kazuistika

Autofi predkladaji kazuistiku sedmnactileté divky s nékolikamési¢ni anamnézou - atak obtizi s klinickym i laboratornim obrazem recidivujici pan-
kreatitidy. Pacientka byla opakované hospitalizovana a lé¢ena, dodrzovala dietni opatieni. Pfesto i nadale trpéla sviravymi bolestmi bticha. Po pfijeti
na nase pracovisté klinicky nalez v€etné ekzematoznich lozisek na kuzi v 3irsi diferencialni diagnoze nevylucoval chronické zanétlivé onemocnéni stiev-
ni ani celiakdlni syndrom. Opakované zjisténd hyperkalcémie a nasledny priikaz vyznamné zvy3ené koncentrace parathormonu vedl k dalsim vySetie-
nim s nalezem adenomu pravého dolniho pfidtitného téliska. Endokrinologické vysetieni neprokazalo zmény dalsich 7laz ve smyslu mnohocetné en-
dokrinni hyperplazie. Situace byla posléze definitivné vyfeSena chirurgicky. Kazuistiku pfedkladame jako neobvykly pfipad sporadické primarni
hyperparatyreozy u dorostenky, manifestujici se klinickymi projevy recidivujici pankreatitidy.
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SUMMARY

Adamcova M., Bayer M., Adamek S.: Unusual disorder of calcium and phosphorus metabolism in an adolescent girl — a case report

A case report of seventeen-years-old girl with clinical and laboratory manifestation of repeated attacks of pancreatitis is documented. She suffered from
twinges of pain in spite of the fact that she was on treatment and she kept dietary regime carefully. Clinical finding after admission covered wide dif-
ferential diagnosis including inflammatory bowel disease and celiac syndrome. Persistent hypercalcaemia and increased concentration of parathormo-
ne made us to perform parathyroid scintigraphy which revealed adenoma of right low parathyroid gland. The problem was completely solved by sur-

gery. Repeated attacs of pancreatitis represent an unusual clinical manifestation of primary hyperparathyroidism in a young girl.
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Popis piipadu

Sedmndctiletd divka byla doporucena k hospitalizaci na nasi kli-
niku pro opakované bolesti bficha v epigastriu sviravého charakte-
ru. ObtiZe intermitentné trvaly nékolik mésicu a pacientka pro né
byla dvakrat hospitalizovdna v mimoprazské nemocnici. Bolesti
byly provazeny vzestupy aktivity pankreatického izoenzymu amy-
lazy a zvySenou koncentraci sérové lipazy. Stav si vyzadal i pre-
chodnou parenterdlni vyzivu. Divka byla vedena s diagn6zou reci-
divujici pankreatitidy a dodrZovala pfislusny dietni reZim. ProtoZe
obtize pretrvavaly a byl zaznamendn hmotnostni tbytek tii kilo-
gramy b€hem ¢&tvrt roku, piijali jsme nemocnou na lazko k dalsi-
mu feSeni.

Vysetfeni pfi pfijmu popisuje divku s télesnou vyskou mezi
10.-25. percentilem vici kalendainimu véku, zcela eutrofickou
(body mass index na 50. percentilu k véku), s normalnim internim
fyzikalnim nédlezem az na lozisko olupujici se suché kize na tfetim
prstu pravé ruky a mirnou kloubni hypermobilitu. Pacientka po-
chdzi z prvé fyziologické gravidity s normalnim postnatalnim pra-
béhem, byla pul roku plné kojena, fddné ockovina. Prodélala pou-
ze varicellu a ve Ctyfech letech véku ji byla provedena adenotomie.
Jinak nestonala, neni nikde dispenzarizovdna a nebere Zadné 1éky.
V rodinné anamnéze je zminka o hypercholesterolemii a diabetu
u babicky ze strany matky. Z otcovy strany je popisovano umrti na
karcinom plic a nefropatie.

NasSe laboratorni vysSetfeni dokumentovalo opakované zvysené
aktivity pankreatického izoenzymu amyldzy s maximem 14,10
pkat/l (norma 0,22-0,88) a sérové lipdzy s maximem 21,86 pkat/l
(norma 0,0-1,0) (graf I). Jaterni transamindzy zistdvaly v nor-
malnim rozmezi. Sonografické ani CT vySetfeni neprokdzalo pa-
tologii v oblasti pankreatu, Zlu¢niku ani jater (prim. Friithauf;
dr. Leiskd). Opakovany zdchyt vyznamné zvySené plazmatické
koncentrace celkového kalcia (2,99-3,19 mmol/l; hodnoty
2,92-3,05 mmol/l figurovaly jiZ ve zpravé z prfedchozi hospitaliza-
ce) a niz8i plazmatické koncetrace fosforu (0,66—-0,99 mmol/l) nds
vedly k podezfeni na poruchu funkce pristitnych télisek. Koncen-
trace intaktniho parathormonu dosahla 11,84 pmol/l pfi normalnim
rozmezi 1,6-6,9 pmol/l. Néslednd scintigrafie pfistitnych télisek
(poddno 650 MBq 99m Tc-MIBI) zobrazuje zvySenou akumulaci
radiofarmaka pii bazi dolniho pélu pravého laloku Stitné Zlazy
s podezienim na zvétSené pravé dolni pristitné télisko (dr. Kiizo-
vd). Sirsf endokrinologické vy3etieni, zam&fené na hormony §titné
Zlazy, kalcitonin a prolaktin neprokazuje Zadnou patologii, kterd
by svédcila pro mnohocetnou endokrinni neoplazii I. typu (MEN

I). Kozni ndlez byl konzilidfem klasifikovan jako atopicky ekzém.

S nédlezy jsme se obrdtili na pracovniky III. chirurgické kliniky
FN Motol, kam byla posléze divka pieddna k operacnimu feSeni.
Operatér extirpoval udtvar velikosti 15 x 9 x 8 mm, jehoZ histolo-
gické vysetfeni potvrdilo diagnézu adenomu z hlavnich bunék.
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Po vykonu dochdzi promptné k tpravé kalcémie (graf 2), fosfa-
témie, zcela k normé klesd téz aktivita pankreatického izoenzymu
amylazy (graf 3) a koncentrace sérové lipazy (graf 4). Opakované
vySetfeni koncentrace parathormonu jiz nevybocuje z bézného roz-
mezi.

Divka se velmi rychle zotavuje, nepotiebuje Zadné dietni opatie-
ni a citf se dobie.

Diagnézu uzavirdme jako:
Primdrn{ hyperparatyreéza — adenom pifistitného téliska.
Recidivujici pankreatitida indukovand hyperkalcémif.

Vedlejsim nédlezem je opakované vys§i koncentrace chloridu
v potu (35-38 mmol/l), na jejimz podkladé jsme indikovali mole-
kuldrné genetické vySetfeni mutaci CFTR genu, jeZ u nasi nemoc-
né prokdzalo stav heterozygotni mutace F-delta 508. Na doporuce-
ni Centra CF FN Motol bude genetické vysetfeni rozsifeno na
¢leny rodiny a také budouctho partnera divky k zajisténi primarni
prevence cystické fibrézy u jejich déti.

Diskuze

Nejcastéjsi afekei slinivky bfisni u déti je akutni pankreatitida.
Hlavni klinickou manifestaci byvaji bolesti biicha. Casté rekuren-
ce nejsou vyjimkou — vice nez 40 % postizenych déti mivd obtize
opakované [1, 2]. Pak je nutné pomyslet i na genetickou hereditar-
ni pankreatitidu. Ta byla u nasi nemocné molekuldrné genetickym
vySetfenim vyloucena.

Dalsi moZnou zdkladni chorobou mohou byt chronickd z4nétli-
va onemocnéni stfev, kterd pro postiZeného znamenaji zvysené ri-
ziko choroby pankreatu jako takové. Castd je pfi nich pfitomnost
chronické pankreatitidy se subklinickym pribéhem. U déti s chro-

Graf 1
Koncentrace pankreatického izoenzymu amylazy A
(norma 0,22-0,88 ukat/Il) a sérové lipazy [
(norma 0,0-1,0 ukat/l) po prijeti
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Graf 3

Zmeény koncentrace pankreatického izoenzymu amylazy po operaci.
Normaini rozmezi 0,22-0,88 pkat/|

nickym zanétlivym onemocnénim stfev se nachazi pankreatitida
v 9,6-14,5 % pripada [3, 4, 5, 6]. Klinické ani laboratorni vysetie-
ni, véetné ASCA protildtek, v naSem piipadé Zadné podezieni na
chronicky stfevni zdnét neprokdzalo.

V neposledni fadé je tieba pomyslet také na celiakii, kterd je ze-
jména ve své silentni formé v populaci velmi Castd a mize se nety-
picky manifestovat také pankreatitidou [7, 8, 9]. NaSe divka méla
normdlni plazmatické koncentrace celkového IgA a soucasné velmi
nizké protilatky proti tkdriové transglutamindze v téze tridé
(0,9 TU/L; normalni rozmezi 0,0-12,0 IU/I). Tim Ize v dorostovém
véku celiakii prakticky vyloucit.

Primdrn{ hyperparatyredza u déti neni ¢astd. Proto byva jeji dia-
gnéza obvykle pozdni pres vyrazné klinické pfiznaky, jeZ s sebou
choroba pfindsi. Na Mayo Clinic v Rochesteru zachytili v letech
1970 az 2000 celkem 52 takto nemocnych mladSich devatendcti
let. Prevladaly divky v poméru 3 : 2. V 65 % §lo o solitdrni ade-
nom pristitnych télisek, ve 27 % o jejich hyperplazii. Vice nez po-
lovinu déti s hyperplazii predstavovali jedinci s MEN 1. Chirurgic-
k4 1éc¢ba resekef tkané piistitnych télisek je metodou volby [10].

Objevuje-li se primdrni hyperparatyredza u déti pomérné vzic-
né, pak jeji manifestace ve formé pankreatitidy je velmi raritni. Ve
velké skupiné némeckych pacientt s primarni hyperparatyre6zou
(n = 234; vékové rozpéti 2-83 let) byla pankreatitida zastiZena jen
u 13 osob (5,6 %), a to prevazné u dospélych [11]. Také v naSem
pisemnictvi jiz byl vyznam screeningu primarni hyperparatyredzy
u nemocnych s pankreatitidou zmitiovan [12]. Pokud bychom se
vSak omezili na patrdni v oblasti pediatrie, pak v souboru 33 déti
s primdrni hyperparatyre6zou, 1é¢enych v letech 1976-1998, byly
jeji projevy formou pankreatitidy popsdny pouze jednou [13].

Zavérem bychom chtéli konstatovat, Ze opakované bolesti bficha
byvaji u déti Skolntho véku a dospivajicich velmi Castou piicinou

Graf 2
Zmény koncentrace plazmatického kalcia béhem hospitalizace
a po operaci. Normalni rozmezi 2,0-2,75 mmol/I
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Graf 4
Zmény koncentrace sérové lipazy po operaci.
Normalni rozmezi 0,0-1,0 pkat/|
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navstévy lékate, pobytu na lizku i fady vySetfeni. Jejich etiologie
je velmi rozmanitd. Pfi ndlezu svéd¢icim pro izolovanou iritaci
pankreatu u ditéte s negativni osobni i rodinnou anamnézou je tie-
ba v diferencidlni diagnostice myslet také na mozny postih pristit-
nych télisek.
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