Rachitis

Rachitida (k7ivice, anglickda nemoc) je jednim z nejcastéjSich ziskanych onemocnéni pohybového aparatu
postihujici déti.
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Algoritmus pro diagnostiku dit&te s kfivici, upraveno podlel!!

Etiopatogeneze a patologicka anatomie
Onemocnéni odpovida osteomalacii v dospélostil?!,

Kalcipenicka rachitida

Pri¢inou tohoto druhu rachitidy je nedostatek Ca nebo vitaminu D, ktery mdze byt zplisoben poruchami resorpce
vitaminQ ve strevé, jejich nedostate¢nym privodem, ¢i niz§im plsobenim slunec¢niho zareni. Nasledkem je
nedostate¢nd mineralizace osteoidu. Déle jsou kostni trdmce lemovany pruhy neosifikované matrix, kost je v
krajiné rlstové chrupavky rozsifena, je mékka a mlze se ohybat. Z toho vyplyvaji charakteristické zmény
rostouciho skeletul?’,

Geneticky vazané formy jsou:

= Vitamin D-dependentni rachitida typu I - AR dédi¢ny defekt syntézy 25(0OH)D v jatrech (VDDR1B) nebo
rendlni 25(0OH)D a-hydroxyldzy (VDDR1A) — blokovéna syntéza kalcitriolu (1,25(0H)2D) — klinické projevy
rachitidy ve 2. trimenonu - celozivotni substituce kalcitriolu;

= Vitamin D-dependentni rachitida typu Il - AR dédi¢ny defekt signalizace receptoru (VDDR2A/B), ktery
zpUsobuje rezistenci cilovych organl (stfeva a skeletu) na kalcitriol —» celoZivotni substituce velmi vysokych
davek kalcitriolu, obtizné lé¢itelna.[3!

Fosfopenicka rachitida

Pricinou fosfopenické rachitidy je nedostatek fosfatl, ktery je zplsoben napt. jejich zvysenymi ztratami v
ledvinachl?,

Geneticky vazana forma je napfr.:

= Familiarni hypofosfatemicka vitamin D-rezistentni rachitida (XLH) - X-vdzand porucha zpétné resorpce
fosfatl v proximalnich tubulech ledvin v dlsledku zvySené exprese FGF23 v kostech — vysoké ztraty fosfatl
modi (,fosfatovy diabetes”) » manifestace po zac¢atku chlize: deformace dolnich koncetin, rlistovéa retardace -
substituce fosfatd a kalcitriolu.!l*!

Klinicky obraz

Dité byvé apatické, spavé, bledé, podrazdéné, také méa zvétéené brisko!?l. Nedostate¢nd mineralizace skeletu vede
ke snizeni odolnosti kosti vici zatizenil*!,

Typické deformity rostouciho skeletu
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Kraniotabes rachitica
U této deformity dochdazi k pozdnimu uzavirani fontanel. Kalva v zdhlavi je zmékla. Nékdy dochdzi k deformaci
tlakem rostouciho mozku do podoby caput quadratum, coz se projevuje prominenci hrboll ¢elnich a parietalnich

Rachiticky ruZenec

Deformita projevujici se symetrickym sférickym rozsifenim prechodu kosténé a
chrupavcité ¢asti zeberl#!,

Harrisonova ryha

Jinym ndzvem snérovaci ryha je cirkularni ryha deformuijici distaIni ¢ast L d
hrudnikut®!. Sourozenci s rachitidou

Sitzbuckel

Jedna se o deformity obratll, pfi kterych dochézi k nedostatec¢né mineralizaci obratlovych tél. V tézkych pripadech
zpGsobuje gibbus!4,

Crura vara rachitica

Projevem jsou typické varézni deformity bércal®.
Deformity panve

Panev je oplostéla, tvaru tfirohého klobouku!.
Zlomeniny

Casto dochazi ke zlomenindm dlouhych kostil4l,

Laboratorni nalez

1. Alkalicka fosfataza (ALP) je zvy$ena (dlsledek kostni prestavby)!,
2. Kalcium (Ca) v séru je lehce snizené,nebo normalnit*..

3. Hladina fosfatu (P) v séru je snizenal*..

Rentgenovy obraz

Na RTG snimku nalezneme pohérkovité metafyzy, rozsifené epifyzarni chrupavky nebo Ghlové deformity kostil?!,
Rentgenovy obraz je typicky. Diferencujeme 4 rtg stadia:

1. stadium (akutni)

Epifyza a kontura metafyzy je nepravidelnd. Obsahuje-li jiz epifyza osifika¢ni jadro, pak je nezretelné a
nepravidelnél*!,

2. stadium

Epifyza je nepravidelna. Metafyza je Sirsi nez normalné v disledku ,roztla¢ovani“ do stran zatizenim, také nabyva
kalichovitého tvaru. Dochdzi ke ztraté ztlusténi periostu, dale se objevuje zakfiveni kompakty postizenych kosti. V
konkavité zakfiveni dochdzi ke kondenzaci kortikalis!*!.

3. stadium

Dochazi k zahustovani stinu metafyzy a objevuji se charakteristické Looserovy zény, coz jsou kondenzacni linie,
které jdou pFi¢né koncem metafyz. Dale miZeme pozorovat rozdil $ife metafyzy a epifyzy!*.

4. stadium

V poslednim stadiu dochéazi k reparaci a postupné obnové normalni kostni struktury, déle také k jeji kalcifikacit*..
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Typicky rtg obraz floridni rachitidy - Rachiticky rlzenec na rtg Rentgenovy obraz rachitidy DK
rachitické pohdrky = poharkovité (rozsifené zakonceni zeber)
rozsifeni na distalnich koncich ulny
a radia
Lécba

Podavaji se vysoké davky vitaminu D, dale je doporucovan dostatek slunecniho zafeni rostoucimu ditéti
(helioterapie). V CR se podava vitamin D od 2. tydne v pribéhu celého prvniho roku a v zimnich mésicich druhého
roku Zivota (profylaxe u nas povinnd). V¢as zapocatd terapie vede ke spontanni Upravé mirnych deformit.

Tézké deformity nereagujici na Ié¢bu korigujeme u dlouhych kosti osteoklazii nebo osteotomii, v pripadé
hrudniku a patere cvi¢enim, korzetem nebo sadrovym lGzkem!4!,

Diferencidlni diagnostika

Diferencialni diagnostika je vétSinou bezproblémova. V zacatcich je onemocnéni podobné kongenitalni syfilis,
avitamindze C (kurd&jim) a rendIni osteomalaciil*!.

Odkazy

Souvisejici clanky
= Vitamin D

Externi odkazy

= Rachitis (Ceskd wikipedie)
= Rickets (anglicka wikipedie)
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