Syndrom kratkého streva (pediatrie)

Syndrom kratkého streva (SBS, short bowel syndrome) je charakterizovan snizenim funk¢ni plochy streva pod
minimum potrebné k traveni a vstrebavani. Absorpcni plocha stfeva je zmensena v dlsledku zkraceni délky streva,
obvykle masivni resekci tenkého streva. Zadvaznost malabsorpce se odviji také od toho, kterd ¢éast streva chybi.
Nejcastéjsi pricinou SBS u déti je nekrotizujici enterokolitida a vrozené vady streva, jako je volvulus, atrézie,
gastroschiza ¢i aganglionéza. Mezi nejCastéjsi pri¢iny u dospélych patfi Crohnova choroba, trauma, malignita,
radiace a mesenterickd ischemie. Mezi negativni disledky SBS patfi nadmérné ztraty tekutin a elektrolytd,
neschopnost vstrebavat dostatek energie, makronutrientd (bilkovin, sacharidd, tukd), vitamind a minerald,
neprospivani hmotnosti a rlistem.!!

Intestinalni selhani je stav, kdy porucha funkce traviciho traktu vede k nedostatku Zivin a k nedostate¢né
hydrataci organismu, proto je nutné poddvat intravendzni ¢i enterdIni suplementaci. SBS je nejcastéjsi pricinou
chronického intestinalniho selhani.l*!

Redukce hydrolaz slizni¢niho kartd¢ového lemu, které jsou zodpovédné za traveni a vstrebavani sacharidl, vede k
malabsorpci sacharidl, energetickym ztratdm stolici a osmotickému prijmu. V dlsledku hypergastrinémie dochéazi
ke zvySené sekreci Zaludecni kyseliny a nasledné ke snizeni pH intraduodendlini tekutiny, ¢imz se inaktivuji
pankreatické enzymy a zhorsuje malabsorpce tukl a bilkovin. Malabsorpce sacharidll, absence ileocekaIni chlopné
a pozménéné motilita stfeva usnadriuje bakterialni prertistani. Resekce urcitych ¢asti stfeva vede k deficitu
nékterych zivin (terminaini ileum - vitami B12, proximalni tenké stfevo - Zzelezo, vapnik a magnézium).[?!

Funkci streva ovliviuji nasledujici faktory:

délka strevni resekce (relativni k véku ¢i velikosti téla);
ztrata ilea a ileocekalni chlopng;

ztrata celého nebo ¢asti tlustého streva;

kontinuita vs. inkontinuita stfeva.[*!

Od délky zbyvajiciho stfeva a jeho funkce (proximaini x distalni tenké strevo) se odviji dalsi klinicky pribéh a
nutri¢ni management SBS.

Patofyziologie

Délka streva

U donoseného novorozence méri tenké stfevo asi 240 cm a colon asi 40 cm. Délka jejuna, ilea a colon se
zdvojndsobuje béhem tretiho trimestru téhotenstvi, proto maji pred¢asné narozeni novorozenci nadéji na lepsi
outcome. V 1 roce véku je délka tenkého stfeva pridmérné 380 cm. Pro nedonosené novorozence jsou sestavené
nomogramy na podkladé prace Walkera-Smitha a Touloukiana: celkova délka tenkého+tlustého streva v 19.-27.
tydnu gestace je 142 + 22 cm a po 35. tydnu gestace 304 + 44 cm.BI4I5] Délka tenkého stieva je asi 70 cm (SE
6,3) \/[2124 az 26 tydnech gestace, 157,4 cm (SE 11,2) v terminu porodu a 423,9 cm (SE 5,9) v 49 az 60 mésicich
véku.

Za dobry klinicky outcome je povazovan stav, kdy enterdlni vyziva pokryva veskeré nutri¢ni a rlistové potreby
ditéte. Toho Ize dosdhnout uz pfi 15 cm jejuna a ilea za pritomnosti ileocekdlni chlopné ¢i pfi 40 cm bez pritomnosti
chlopné. Samoziejmé za predpokladu normalni funkce zbyvajiciho stfeva.l®! Déti se zbyvajicim tenkym stfevem
kratdim nez 75 cm jsou ohrozené rozvojem SBS.!7]

Misto resekce

Zavaznost a rozsah malabsorpce a metabolickych komplikaci syndromu kratkého streva (SBS) také zavisi na misté
resekce. Proximalni 2/5 tenkého streva tvori jejunum a distdini 3/5 ileum. Progndéza jejuno-kolické anastomdzy
(resekce celého ilea, ileocekalni chlopné a ¢éasti kolon) zavisi na délce zachovaného jejuna. Jejuno-ileokolickd
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(resekce celého ilea a kolon) ma nejhorsi progndzu.!

Jejunum, které mé delsi klky a vétsi absorpcni plochu, méa vysokou koncentraci trédvicich enzym0 a transportnich
proteind (enzyme carrier proteins) a je mistem s nejvétsim vstfebdvanim zivin. Duodenum a jejunum jsou
primarnimi misty pro vstfebavani sacharidl, bilkovin, tukd a minerall. lleum ma sice kratsi klky a mensi celkovou
absorpcni kapacitu nez jejunum, ale je jedinym mistem pro absorpci vitaminu B12 a zluc¢ovych soli pres mistné
specifické receptory. Zatimco ileum je schopno adaptace a kompenzace ztraty jejuna, duodenum a jejunum neni
schopno prevzit vstfebdvaci funkce ilea.l>! Resekce duodena a jejuna vede k hypergastrinémii a gastrické
hypersekreci, dale k deficitlm Zeleza a kyseliny listové. Voda se v tenkém stfevé vstrebava pasivné pri transportu
zivin a elektrolytd. Transport sodiku vytvari elektrochemicky gradient, ktery fidi vstfebavani zivin pres strevni
epitel. V jejunu jsou relativné velka, netésnici (/eaky) spojeni mezi epitelidInimi burikami, coz vede k rychlému
tekutin a Zivin a k neefektivnimu vstrebavani tekutin. Sliznice jejuna neni schopna zahustovat obsah streva a sodik
difunduje volné do stfevniho lumen. Sodik se v jejunu vstfebava proti koncentra¢nimu gradientu a je svazany se
vstfebavanim glukdézy.!
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Resekce ilea vede k malabsorpci vitaminu B12 (vdzany na vnitfni faktor se vstiebava v distalnich 50-60 cm ilea), k
naruseni enterohepatalini cirkulace a ke ztratdm zlucovych kyselin. Snizené mnozstvi zlu¢ovych kyselin narusuje
normalni tvorbu micel a Gc¢innost vstrebavani tukd a v tuku rozpustnych vitamin(. ZvysSend pasaz zlucovych kyselin
navic mlze zplsobovat sekretomotoricky prijem (bilidrni prijem). Malabsorbpce Zluc¢ovych kyselin dale mdze vést
ke zvysenému vstrebavani oxalatl, nasledné hyperoxalurii a tedy ke zvysenému riziku tvorby oxalatovych
rendlnich konkrementl a ke zvysenému riziku cholelitidzy. Navic, resekce ilea narusuje normalni regulaci strevni
motility, protoze v ileu jsou produkovany Gl hormony, zejm. ty, které zpomaluji vyprazdnovani zaludku a ovliviuji
motilitu tenkého streva (glucagon-like peptide-1 [GLP-1], enteroglukagon, peptid YY). Nedostatek téchto hormond v
dlsledku resekce ilea proto vede k rychlejsimu tranzitnimu ¢asu a zhor$enému vstrebavani Zivin v tenkém strevé.
aktivni transport NaCl, coz umoziuje reabsorpci tekutin a zahusténi obsahu ilea. Resekce vyznamné ¢asti ilea vede
ke zhorsené schopnosti vstrebavat tekutiny a elektrolyty, k intoleranci vétsich bolus( stravy a k intoleranci stravy s
vyssi osrg(])[L?ritou (napf. s vy$sim obsahem jednoduchych sacharidd). lleum ma vétsi schopnost adaptace nez
jejunum.

Klinicky outcome ovliviiuje také ne/pritomnost ileocekalni chlopné (IC chlopné) a délka zbyvajiciho tlustého
stfeva. U déti je nepritomnost IC chlopné negativnim prediktorem schopnosti odpojit pacienta od parenteralni
vyzivy. lleocekalni chlopen zpomaluje posun chymu z tenkého stfeva do tlustého, tudiz resekce této chlopné vede
ke zrychlenému vyprazdiovani tenkého streva. Zrychleny tranzitni ¢as vede ke ztratdm tekutin a elektrolytd.
Ileocekalni chlopen také vytvari bariéru, kterd brani refluxu obsahu kolon do tenkého streva. Bakterie mohou
migrovat oraIné do tenkého stfeva, coz vede k bakterialnimu pferdstani (SIBO). Bakterialni kolonizace tenkého
stfeva vede k dekonjugaci zbyvajicich Zlu¢ovych kyselin, coz alteruje tvorbu micel a zhorsuje steatoreu. Bakteridlni
prerdstani mlze vést ke tvorbé D-laktatu, ktery nejsou lidé schopni metabolizovat. D-laktatova acidéza
zplsobuje neurologické obtize, jako je ataxie, dysartrie a zmatenost (D-laktatové encefalopatie).l>1]

Tlusté stfevo hraje vyznamnou roli ve vstfebavani vody, elektrolytl a mastnych kyselin s kratkym retézcem. V
vstrebavani vody a sodik(. V kolon dochézi i ke vstfebdvani zivin, napf. nevstfebanych fermentovanych sacharidd.
U pacientd s SBS a stravou bohatou na sacharidy m0ze kolon vstrebat az 50 % potrebné energie. U pacientd bez
kolon mUize strava bohatd na sacharidy naopak diky vysoké osmolarité zplsobovat prljem. Resekce tlustého streva
vede ke ztrdtam tekutin a elektrolytl. Také vSak zrychluje vyprazdinovani Zzaludku a zkracuje intestinalni tranzitni
¢as v dUsledku poklesu sekrece peptidu YY, glukagon-like peptidu (GLP-1) a neurotensinu (negativni regulatory
stfevni motility).[811]

Rozsdhlé resekce tenkého streva vedou k Zaludec¢ni hypergastrinémii a k hypersekreci, pravdépodobné v
dlsledku naruseni negativni zpétné vazby, kterd za normalnich okolnosti inhibuje sekreci gastrinu a snizuje tvorbu
zaludelni kyseliny. Nejvice rizikovou je v tomto kontextu resekce duodena a proximalniho jejuna. V [éCbé se
uplatfiuje rehydratace a H2 blokéatory a inhibitory protonové pumpy, zejména v ¢asné fazi SBS.[1!

Pacienti se SBS a enterostomiemi maiji sklon ztracet vyznamné mnozstvi sodiku stolici, coz vede k sekundarni
hyperaldosteronemii a k vyznamnym ztratdm drasliku mo¢i. Proto je dlezité suplementovat sodik (az 8-10
mmol/kg/den) a monitorovat odpady ze stomie, hladiny elektrolyt(l, strav hydratace a diurézu (aspon 1-2 ml/kg/den
a mnozstvi sodiku v mo¢&i (> 30 mmol/l).t%!

Adaptace streva

Adaptace stfeva zahrnuje makroskopické a mikroskopické zmény, které vedou ke zvétSeni absorpcni schopnosti
stfeva. Soucasti adaptace je zlepsSeni stfevni absorpce, zvyseni sekrece stfevnich hormon(, rozvoj hyperfagie,
zmény strevni mikrofléry. U dospélych probiha v prvnich dvou letech po stfevni resekci, u déti jesté déle. Adaptivni
zmény jsou nejvice patrné v ileu. Jsou ovliviiované celou radou zevnich i vnitfnich stimuld, jako napf. Zivinami,
hormony, réstovymi faktory a dalsimi biochemickymi a genetickymi faktory.

Strukturdlni adaptivni zmény zahrnuji prodlouzeni délky zbyvajiciho stfeva, prodlouzeni vill, zmnozeni mikrovild,
prohloubeni krypt a navyseni poc¢tu enterocytll, zmnozZeni stfevni svaloviny. Funkéni adaptace zahrnuje zmény
aktivity enzym( karta¢ového lemu, fluidity a propustnosti, up- ¢i downregulace nosi¢i zprostredkovaného
transportu (upregulace Na+/glukézovych kotransporter(, Na+/H+ vymény atd.) a zpomalovani tranzitniho c¢asu.

Strevni adaptace je nejefektivnéji stimulovana pritomnosti zivin ve stfevnim lumen (disacharidy, tuky s dlouhym
fetézcem stimuluji Iépe nez monosacharidy a tuky se stfednim retézcem). Stfevni adaptaci naopak inhibuje napfr.
oktreotid ¢i inhibitory syntézy prostaglandin (aspirin, NSAID, kortikosteroidy).*!

Nutri¢ni management
Casna faze

V prvnich mésicich po resekci je hlavnim cilem udrzet dobry nutri¢ni stav s pomoci parenterdini vyzivy a
pfedchéazet ztratdm tekutin a elektrolyt(l. (191 Casné zahajeni enterdini vyZivy podporuje stfevni adaptaci. PFi
dlouhodobém podavani parenteralni vyzivy je vhodné snizit intravendzni prijem lipidd ke snizeni rizika onemocnéni
jater asociovaného se selhdnim stieva (intestinal failure-associated liver disease, IFALD).

V Casné fazi po resekci jsou Casté velké ztraty tekutin (zejm. ze zaludku a proximalniho tenkého streva), proto tyto
pacienti potrebuji hrazeni ztrat tekutin, sodiku, drasliku, chloridl a magnézia. Hrazeni je mozné parenteralné i
enteralné (ordInimi rehydrataénimi roztoky). Ztraty tekutin a elektrolytl enterostomiemi ¢i stolici je vhodné méfit.
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U pacientl se SBS je ¢asta hypersekrece Zaludelni kyseliny, coz vede ke snizeni pH v dalSich etdzich stfeva a k
malabsorpci tukd, naruseni enterdlniho vstrebavani 1€kl a ke ztratdm tekutin. V ¢asné fazi po resekci je proto
vhodné i.v. podavat Iéky potlacujici tvorbu Zalude¢ni kyseliny (antagonisty H2-receptord, inhibitory protonové
pumpy) a v této 1é¢bé pokracovat nékolik mésicl, pri zndmkach gastroesofagealniho refluxu/refluxni choroby jicnu
¢i peptického viedu déle. 1]

Prakticky postup

1. parenterdIni vyZiva cestou centrdlniho zilniho katetru

= inicidlni hydratace a management elektrolyt k dosazeni hemodynamické stability (1-3 tydny)

= piisun glukdézy inicidlné 5-7 mg/kg/min., navysovan o 1-3 mg/kg/min. az na 12-14 mg/kg/min. (umoznuje
postupnou odezvu endogenniho inzulinu, slouzi k prevenci hyperglykémie a glykosurie, predchazi
imunitni dysfunkci, jaterni steatéze a nadbytecné produkci CO2)

= |ipidy inicidlné 1 mg/kg/den, postupné navysovany o 1 mg/kg/den az na 3 mg/kg/den; lipidy by nemély
poskytovat vice nez 30-40% celkové energie, aby nedochézelo k imunitni dysfunkci a hyperlipidémii;

= aminokyseliny inicidlné 1,5-2 mg/kg/den a navysit na cilovou hodnotu béhem dalsiho 1-2 dn(

1. kontinudlni enteralni vyZziva a snizovani parenterdini vyzivy (fddové mésice)

= pokud ma pacient na parenteralni vyzivé stabilni elektrolytové a vodni hospodarstvi a roste, mlze byt
zahdjena enteralni vyZiva k podporeni stfevni adaptace a rlstu streva

= adaptace stfeva = bunéc¢na hyperplazie, hypertrofie klkd, prodlouzeni stfeva, zlepseni hormonalini
odpovédi -> zvétSend vstiebavaci plocha

= zadind uz 24-48 hodin po resekci streva, ale mize trvat i déle nez rok v zavislosti na celé radé
faktort

= nejvhodnéjsi je kontinualni poddvani s postupnym navysovanim rychlosti podavani - kontinudini vyziva
byva |épe tolerovdna a umoznuje lepsi vstifebavani Zivin

= zvySeny objem stolice o vice nez 50 % i signifikantné pozitivni pritomnost redukujicich substanci ve
stolici je kontraindikaci navysovani stravy;

= pii dobré toleranci kontinudIni stravy je mozné prejit na cyklické krmeni s postupnym odpojovanim
parenterdlni vyziva (odpojeni prodluzovano o 2-4 hodiny) s ponechanim 8-12 hodinového no¢niho krmeni

= komplexni ziviny pravdépodobné |épe stimuluji stfevni adaptaci nez jednoduché Ziviny (aminokyseliny,
peptidy, monosacharidy), ale obvykle se enteralni vyziva zahajuje bilkovinnym hydrolyzatem i
aminokyselinovou formuli s vysokym zastoupeni tukd prevazné ve formé mastnych kyselin s dlouhym
retézcem, nékteré déti mohou byt krmeny i standardni polymerni kojeneckou formuli; Ize podavat také
materské mléko (adaptaci stfeva podporuji imunoglobuliny a rlstové faktory, jako je rlstovy hormon a
epidermalni rlistovy faktor)

= mastné kyseliny s dlouhym fetézcem nejvice podporuji adaptaci stfeva, zatimco triglyceridy se stfedné
dlouhym retézcem (MCT) jsou lépe rozpustné vodé, |épe vstrebatelné u déti se SBS, maji vyssi osmoticky
efekt a nizsi troficky efekt pro strevo;

= nadmérny prisun jednoduchych sacharidll m@ze mit vyznamny osmoticky efekt a zhorsovat préjem;

= sacahridy by mély poskytovat maximalné 40 % celkové energie

= monitorace tolerance stravy, odpad{ ze stomie a rlstovych parametr(

1. obdobi kompletni adaptace streva
= enterdlni vyZiva je dobfe tolerovéna, zahajuje se perordlni vyzival®!

Rust a energetické potieby

Klidova energeticka potieba (resting energy expenditure) je u déti s SBS obdobné jako o zdravych détil*2], nicméné
v dlsledku malabsorpce potfebuji pfi enteraini vyZzivé obvykle o 30-70 % vice kalorii neZ na parenteralni vyzivé.[3
Selhani rlstu je ¢astym problémem déti se SBS, zejm. u déti po katetrovych sepsich ¢i po nekrotizujici
enterokolitidé, dale u déti [é¢enych kortikosteroidy a déti velmi rychle odpojenych od parenterdini vyzivy (ze
strachu z chronickych komplikaci).[*

Enteralni vyziva

Enteralni vyziva by méla byt zahdjena ¢asné, navySovana opatrné, ale postupné tak rychle, jako jak to pacient
toleruje. Vhodnym dopliikem enterdini vyzivy jsou oralni rehydratacni roztoky, které doplini potfebné tekutiny a
elektrolyty zejm. u déti s vyzivovymi sondami a velkymi ztrdtami tekutin.

Pritomnost zivin ve stfevnim lumen podporuje adaptaci stfeva (staci "trofické ddvky"), naopak absence enteralni
vyZivy vede k atrofii stfevni sliznice. Postupné navysSovani enterdlni vyzivy umozriuje snizovat parenteralni vyZzivu a
predejit rozvoji IFALD, metabolické kostni nemoci a bakteridlniho prerQistani. U starsich déti je pak oralni vyziva
dllezitad k prevenci averze vi¢i krmeni.

Enterdini vyziva by méla byt zahdjena ihned, jakmile se dité stabilizuje, obvykle nékolik dni po stfevni resekci.
Predpokladem je slySitelnd peristaltika a absence kontraindikaci (ileus, krvava stolice, radiologické zmény s
podezienim na stfevni ischémii).l11!

Optimalni je zahdjit vyzivu materskym mlékem, které ma optimalni sloZzeni makronutrientd, trofické faktory
podporujici stfevni adaptaci, imunoglobulin a dalsi imunitni faktory podporujici funkci slizni¢ni bariéry, je pomérné
hypoalergenni a nizkoosmolarni (v porovnéni s hypoalergenni umélou vyzivou). Pokud materské mléko neni
dostupné nebo dobre tolerované, je vhodné podavat elementarni vyzivu (aminokyselinovou formuli), protoze je
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Iépe vstfebatelna a hypoalergenni (déti s EBE maji vy3si riziko proteinovych alergif ¢i intolerancil14115116] pj SBS y
starsich déti je mozné zahajit vyzivu mlé¢nou formuli s intaktnim proteinem, protoze je u nich intolerance proteind
méné ¢astd neZ u malych déti. Komplexni Ziviny navic podporuji adaptaci stfeva.ll”!

EnterdIni vyziva by méla byt u vSech nejprve poddvdna kontinudlné skrze nasogastrickou ¢i gastrostomickou
sondu. Kontinualni podavani maximalizuje toleranci stravy pfi narusené funkeni stfevni kapacité.[*® Dale umoziuje
trvale saturovat transportni proteiny (carrier transport proteins), plné vyuzivat dostupnou absorpcni plochu a
podporovat adaptaci stfeva. U pacientl se Spatnym vyprazdiovanim Zaludku a strevni dysmotilitou mlze byt
vyhodné post-pylorické krmeni nasojejunaini sondou.

Bez ohledu na zavaznost SBS je nutné podavat malé mnozstvi stravy oralné (s ohledem na vék ditéte) a tim
umoznit rozvoj sani a polykani, predejit averzi ke krmeni.

Enterdini vyZzivu je potfeba navySovat pomalu a plynule, adekvatné snizovat parenterdini vyZzivu a kompenzovat
ztraty tekutin. Rychlost navysovani je individualni. Je ddleZité monitorovat vydej ze stomie/pocet ¢i hmotnost
stolice, diurézu a stav hydratace, ev. stav kliZze perinea. Pri uspokojivych parametrech je mozné navysovat stravu o
10-20 ml/kg/den.[1%]

Kritéria hranice enterdlni tolerance:

= enterdlni ztraty tekutin: 2-3 ml/kg/den stomii, 10-20 g/kg/den stolici. Nizsi ztraty tekutin znadi dobrou toleranci
stravy a indikaci k jejimu navySovani, naopak vySsi ztraty tekutin ukazuji, ze prah tolerance byl prekonan.
= redukujici substance: 1 % ve stolici ¢i v odpadech ze stomie.

Alfa-1-antitrypsin ve stolici, fekdlni elastdza a spot tests for fecal fat nejsou vhodnymi markery tolerance stravy,
protoze jsou u déti s SBS ¢asto abnormalni i pri dobré toleranci stravy. Mohou vSak napomoci Gpravé enterdini
vyZivy, napf. pfi steatoree podavat formuli s MCT olejem apod.

Pfechod na bolusové krmeni. Obvykle je zvykem zahdjit bolusové krmeni pfi toleranci stravy pokryvajici alespon
polovinu celkovych energetickych pozadavkd, pficemz zbytek je hrazen parenterdlni vyZivou. Je mozné napfriklad
bolusové krmit pres den a kontinudlné pres noc. Lépe byvaji tolerovany mensi davky podavané Castéji. Bolusové
krmeni umoznuje cyklické uvolfiovani gastrointestinalnich hormond.

Indikaci k pokracovani v parenterdlni vyzivé je neprospivani ¢i nadmérné ztraty tekutin a elektrolytd, které nelze
uhradit enterdlné. V hranic¢nich pripadech je mozné podévat doplhkovou parenterdlni vyZzivu v noci (cyklické
podavani), ¢imz se poskytuje pacientovi pres den vétsi svoboda, podporuje se zdjem o oralni vyzivu a snizuje
hepatotoxicky efekt parenteralni vyzivy (IFALD).I*Y

Tuky

Malé déti profituji ze stravy bohaté na tuky, kdy tuky zajistuji 40-50 % celkového denniho energetického prijmu
(tomu odpovida i slozeni materského mléka kojeneckych formuli). Tuk ma relativné nizkou osmolaritu a vysoky
energeticky obsah. Podporuje stfevni adaptaci a zlepSuje toleranci stravy. LCT stimuluji stfevni adaptaci, MCT se
Iépe vstrebavaiji, protoze primo prochazi pres membranu enterocytl. U kojencd s SBS pokryva jejich potrebu tukl
matefské mléko ¢&i kojeneckd mlécna formule.[11]

Sacharidy

Vétsina déti s SBS, zejména ti bez tlustého streva, netoleruji vysoké koncentrace sacharidd, a to diky jejich vyssi
osmolarité v porovndni s tuky a proteiny. Komplexni sacharidy maiji nizsi osmolaritu, proto jsou Iépe tolerovdny nez
jednoduché cukry. .ttt

Suplementace stravy

U déti s SBS je riziko nedostatku nékterych zivin, a to zejména pfi vysazovani parenterdini vyzivy a po jejim
ukoncenli, kdy je nepredikovatelna Uroven adaptace stfeva a vstfebdvani zivin. Druh nutri¢niho deficitu se odviji od
rozsahu a lokalizace stfevni resekce. Nejc¢astéjsi je deficit vitamind rozpustnych v tucich, (A, D, E, K), vapniku,
Zeleza a vitaminu B12. Déle deficit médi, selenu a zinku. Deficity mikronutrientd se mohou objevit i pfi adekvatnim
pfjmu energie a somatickém rdstu, proto je dllezité pravidelné laboratorni monitorovani.l2%1

Ztrata funkce terminalniho ilea je spojena s nedostatkem vitamind rozpustnych v tucich (A, D, E, K), vitaminu B12 a
zinku. Nedostatek se obvykle za¢ne projevovat nékolik mésict po vysazeni parenteraini vyzivy (ve které jsou tyto
vitaminy a mineraly obsazené). Dité se SBS na plné enteralni vyzivé by mélo mit vySetreni sérové hladiny vitaminu
A, 25-OH D3, E, B12 a zinku 1 a 3 mésice po vysazeni parenteralni vyzivy (pozn. sérova hladina zinku odrazi pouze
zinek vazany na albumin, nikoli celkové télesné zasoby zinku!*).

Vitaminy rozpustné v tucich

= riziko deficitu pfi resekci terminéliniho ilea;

= Vitamin K je produkovan stfevnimi bakteriemi, proto se jeho deficit rozviji jen zfidka, a to pfi dlouhodobé 1é¢bé
sirokospektrymi antibiotiky. Vysetreni koagulaci (PT, PTT a INR) nepfimo ukazuje stav vitaminu K. Pokud
nedojde k Gpravé PT, PTT a INR po injekci vitaminu K, m&zZe byt pfi¢inou IFALD.[21]

= vitaminy A, D a E by mély byt suplementovany; doporucuje se monitorovani hladiny téchto vitamind (1x
ro¢né) pro jejich potencialni toxicitu.!!

Vitamin B12
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m riziko deficitu pfi resekci termindlniho ilea
= riziko deficitu pfi supresi kyseliny - naruseni sekrece vnitiniho faktoru (intrinsic factor) nezbytného pro

vstiebavani vitaminu B12 v ileu

elevace sérové hladiny kyseliny methylmalonové (MMA) je citlivym ukazatelem stavu vitaminu B12, nicméné
hladina MMA mUze byt zvySena pri bakteridlnim prerlstani (SIBO) aniz by byl pritomen deficit B12, proto se
nejednd a spolehlivy ukazatel deficitu vitaminu B12[22123]

u pacientl se SBS s bakteridlnim prerlstdnim muUze byt hladina vitaminu B12 falesné normalni, proto bakterie
mohou produkovat jeho biologicky inaktivni analog. Presnéjsi zhodnoceni deficitu vitaminu B12 umoziuje
sérovéa hladina kyseliny metylmalonové a homocysteinu.!?!]

supI[en?entace: kyanokobalamin (vitamin B12) i.m. 1x mési¢né (0,5 mg u déti < 10 let, 1 mg u déti > 10
let).[11

Sodik

u déti s vysokymi odpady ze stomie/stolici je vhodné monitorovat hladinu sodiku v moci;
nizké celkové mnozstvi sodiku v téle se podili na neprospivéni (navzdory dostate¢nému prisunu kalorif) a
nekoreluje se sérovou hladinou sodiku, protoze tu udrzuje v normalnim rozmezi renin a aldosteron;

= kojenci mohou potfebovat az 4-8 mmol Na/kg/den k dosazeni uspokojivého rlistu;!
= suplementace stravy sodikem (ordinim rehydrata¢nim roztokem) k udrzeni sodiku v mo¢i nad 20 mmol/L;?4
= interpretace sodiku v moci je obtizna pfi cirhézou indukovaném hyperaldosteronismu a/nebo pouzivani

klickovych diuretik.[*t

Zinek

ztraty zinku jsou vyraznéjsi pri prdjmu a nadmérnych odpadech ze stomie. Nedostatek zinku se projevuje
neprospivanim, prijmem, zhordenym hojenim ran, perinanalnim a periordlnim exanémem a alopecii.[2>1126]
zdvazny deficit zinku se projevuje jako acrodermatitis enteropathica, charakterizovand exantémem v obliceji,
na rukou, nohou a genitalu.[2!!

Farmakoterapie

Déti s SBS maji ¢asto abnormalni farmakokinetiku enterainé podéavanych lé¢iv v disledku strevni malabsorpce.

Antisekretorika

antagonisté H2 receptord (famotidin) a inhibitory protonové pumpy (omeprazol, lansoprazol, pantoprazol,
esomeprazol) k inhibici nadmérné sekrece zaludecnich kyselin, mezi nezadouci Uc¢inky dlouhodobého podavani
patri bakteridIni prerlstani a deficit vitaminu B12 a u H2RA tachyfylaxe.

sekvestranty Zlu¢ovych kyselin (cholestyramin, kolesevelam) u pacientd s prjmem v ddsledku pritomnosti
Zlu€ovych kyselin v tlustém stfevé (po resekci ilea a porusSe vstrebavani zlucovych kyselin), mezi nezadouci
ucinky patri porucha vstrebavani vitaminl rozpustnych v tucich a iritace traviciho traktu.

Antimotilika

loperamid ke zmirnéni chronického prdjmu s vysokymi odpady ze stomie/stolici, mezi nezadouci Gcinky patri
bakterialni prertstani a kontraindikaci je akutni gastrointestinaini infekce (zejm. Clostridium difficile) pro riziko
toxického megakolon.

Adaptivni agens

teduglutid (analog glukagon-like peptidu 2) se pouziva v nékterych pripadech u dospélych se SBS zavislych na
PN k podpore strevni adaptace; vzhledem k tomu, ze podporuje proliferaci sliznice, je vhodné nejprve
podstoupit kolonoskopii k vylou¢eni pfitomnosti polypd; kontraindikaci jsou neoplasmata traviciho traktu.[*1!

Chirurgické moznosti

Pri selhani konzervativnich postupl k vysazeni parenteralni vyzivy a Ize v individudlnich pripadech uvazovat o
chirurgickych reSenich.

autologni strevni rekonstrukéni chirurgie - chirurgické prodlouzeni streva, zUzeni ¢i zfaseni dilatovaného streva
ke zlepseni motility;

= Bianchiho procedura (longitudinal intestinal lengthening and tailoring, LILT);

= STEP procedura (serial transverse enteroplasty procedure, STEP);
transplantace tenkého stfeva - pfi SBS s Zivot ohrozujicimi komplikacemi.[*!!

Akutni komplikace

Vodnaty prijem

Elektrolytové dysbalance

Dehydratace

Obstrukce

Komplikace asociované s centralnim zilnim katetrem
Infekce asociované s centralnim zilnim katetrem
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Vodnaty prujem

Casto se objevuje pri nadmérné osmotické zatézi streva - pfi prekroceni absorpcni kapacity
na rozvoji se podili o objem tekutiny ve stfevnim lumen
obcasné pri malabsorpci zlucovych kyselin
vede k nadmérnym ztratdm tekutin a elektrolyt
[éCba:
= hrazeni ztrat tekutin - parenterdiné/enteralné (ordlni rehydratacni roztoky; i.v. fyziologicky roztok, Ringer
laktat)
= snizeni osmotické ndloZe ve stfevé - zpomaleni rychlosti podavani enterdini vyzivy, pfechod na
nizkosacharidovou/vysoce tu¢nou enteralni vyzivu, pfechod z bolusového krmeni na kontinudini.
= antimotilika (loperamid 0,8 mg/kg/den rozdélené do 3 davek) ke zpomaleni tranzitu a umoznéni
vstrebavani, kontraindikovana pri akutnim infekénim prdjmu a pfi zacpé
= antisekretorika (inhibitory protonové pumpy) zlepsuji funkci pankreatickych enzyma a vstrebavani zivin;
chronické uzivani vede k elektrolytovym a kostnim abnormalitdm, vyssi incidenci respirac¢ni a
gastrointestinalnich infektl, méni zalude¢ni mikrobiom a predisponuji k bakteridInimu prerdstani.

Chronické komplikace

Poskozeni jater (/ntestinal failure-associated liver disease, IFALD) neboli parenteral nutrition-
associated liver disease, PNALD) s rizikem progrese do cirhézy, portalni hypertenze a jaterniho selhani
Komplikace asociované s centralnim zilnim katetrem

Dysmotilita

Prijem

Elektrolytové dysbalance

Bakterialni pfertistani v tenkém stfevé

Nutri¢ni deficity

Opozdéni rustu

Metabolické kostni onemocnéni

Entericka hyperoxalurie

Eosinofilni gastrointestinalni potize

Krvaceni z traviciho traktu

Kozni komplikace

Oralni averze

Oralni komplikace

Adheze/obstrukce

Zlucéové kameny!?’]

Bakterialni prerustani (SIBO)

Bakterialni prerlistani (SIBO) je tradi¢né& chapano jako nadmérné mnozstvi bakterii v tenkém stfevé (> 10° CFU/ml).
Soucasti SIBO je vsak také pritomnost nevhodnych mikrobidlnich druh( v urcitych ¢astech tenkého streva. Jedna se
tedy o kvantitativni i kvalitativni zménu mikrofléry tenkého stfeva. Za normélnich okolnosti jsou v proximalnim
tenkém strevé predevsim Gram-pozitivni aerobni bakterie, zatimco v distaInim tenkém strevé zejména fakultativni
anaeorby a v kolon témér exkluzivné anaerobni bakterie. Potize mlze zpUsobovat také prerlstani hub (SIFO, small
intestinal fungal overgrowth).!?8!

AZ u 60 % déti se SBS se objevuje bakterialni prertistani (SIBO). Porucha motility stfeva a dilatace stfeva vytvari
idedIni podminky pro abnormalni bakteriaini Sifeni. Mezi negativni disledky bakteridlniho prerlstani patri: bolesti
bricha, zhorseni stfevni motility, ulcerace sliznice a krvaceni, dekonjugace Zlucovych kyselin a tvorba toxickych
produktd, jako je D-laktat. Zda se, Zze bakteridIni pferlistani usnadriuje translokaci a tudiz septikémii.[21!

Pacienti s SBS maiji sklon k premnozeni bakterii v tenkém strevé, zejm. anaerobnich. Excesivni populace bakterii v
tenkém strevé mlze vést k bakteridlnimu prerlstani v tenkém strevé (small intestine bacterial overgrowth, SIBO),
¢imz se zhorsuje malabsorpce, meteorismus a intolerance stravy. Nadbytek bakterii zplsobuje dekonjugaci
Zlu¢ovych kyselin, ¢imz zhorsuje vstrebavani monoglyceridl a mastnych kyselin ve strevé. Zanétliva odpovéd
vyvoladna bakteridlnim prerfistanim poskozuje absorpéni plochu a prohlubuje malabsorpci porusenym vstrbavanim
sacharidd a bilkovin Bakterie v lumen tenkého stfeva soutézi o vitamin B12.[!!

Za timto Gc¢elem lze kvantitativné vySetfit kultivaci stolice ze stomie.?!]

Zlatym standardem v diagnostice je kvatitativni kultivace aspiratu z tenkého stfeva (ma vsSak radu limitaci).
Dalsi Siroce vyuzivanou moznosti je dechovy test po snézeni definovaného mnozstvi sacharidd (i toto vysSetreni
ma radu limitaci). Pro omezenou vypovédni hodnotu vyse zminénych testl se nékdy zvazuje empirickd antibioticka
IéCba (diagnostika se provadi na zakladé efektu 1é¢by), nevyhodou je vSak ¢asto neindikovand Iéc¢ba, riziko selekce
C. difficile a rozvoj rezistence bakterii.[?8!

s v

Suspektni bakteridlni prerstani se 1é¢i empiricky enterdiné podavanymi antibiotiky (cilenymi na anaeroby ¢i Gram-
pozitivni organismy).[?1! Preferuje se napf. rifaximin, popf. kombinace neomycin a rifaximin. Déle je vhodné
optimalizovat hladinu glykémie (strava s nizkym obsahem FODMAP, fermentovatelnych oligo-, di- a monosacharidd
a polyoll), vysadit farmaka zpomalujici peristaltiku a potlacujici sekreci Zalude¢ni kyseliny. V 1é¢bé se déale pouZzivaji
probiotika (Lactobacillus, Bifidobacterium, Saccharomyces boulardii).[?8!
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U SBS s bakteridlnim prerlstanim se mdze rozvinout D-laktatova acidéza. Pfi normalnim anaerobnim metabolismu
savcl vznika L-laktat, ktery je snadno konvertovan na pyruvat a dale zpracovan. D-laktat produkuji bakterie a lidé
jej nedokdazi dobre zpracovat, proto se hromadi v organismu. D-laktatovd aciddza se u novorozence projevuje
acidézou s anion gapem a kreCemi. U starSich déti navic zmatenosti, setfelou rec¢i a zpomalenymi kognitivnimi
funkcemi. Diagndzu Ize potvrdit prikazem D-laktatu v séru. LéCi se rehydrataci a eradikaci bakteridlniho prerQstani
enterainimi antibiotiky.?!]
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