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Autofi uvadéji kazuistiku 2 pacienti s malo diagnostikovanym onemocnénim v détském véku - komplexnim regionalnim bolestivym syn-

dromem typu I. Z literarnich udaji a vlastnich zkuSenosti predkladaji prehled pficin, diagnostiku a moznosti Ié¢by tohoto onemocnéni.
Soucasné upozoriuji na skuteénost, ze véasna diagnostika a zahajeni spravné terapie miize zabranit jeho nepfiznivému vyvoiji.

Pediatr. pro Praxi, 2006; 3: 163-166

Uvod

Komplexni regionalni bolestivy syndrom (KRBS)
je termin oznaduijici rizné bolestivé stavy, které vzni-
kaji pfevazné jako nasledek drazu, jsou regionalné
lokalizovany a vyznaduji se klinickymi zménami zpo-
¢atku s maximem distalné od prvotni noxy. Klinic-
ké projevy pfesahuiji svoji intenzitou i trvanim oce-
kavany pribéh zékladniho postizeni, mohou vyustit
do vyrazné poruchy pohybovych funkci a jevi rlz-
nou progresi v ¢ase (3, 9, 12, 13). Prvni klinické po-
pisy uvedli v roce 1864 Weir Mitchell a nasledné v ro-
ce 1900 Paul Sudeck. Vzhledem k tomu, Ze pfi¢ina
téchto stavli nebyla jasna, byla pro tyto bolestivé sta-
vy v minulosti uzivana nejrlznéjsi oznaceni — reflexni
sympaticka dystrofie, reflexni neurovaskularni dys-
trofie, kauzalgie, sympatikem udrzovana bolest, al-
godystrofie, Sudeckiv syndrom (9, 12). V roce 1971
bylo popséno prvni dité s ,reflexni neurovaskularni
dystrofii“ a v dalSich publikovanych ¢lancich jsou
popisovany bud jednotlivé pfipady, nebo malé sou-
bory nemocnych (1). Ve svétové literatufe v Medline
bylo v letech 1970-1999 popsano celkem 331 pii-
padU tohoto onemocnéni (10). V roce 1993 se usku-
tecnila v Orlandu na Floridé zvla$tni dohodovaci ko-
mise (pod zastitou IASP - International Association
for Study of Pain), kde se G¢astnici shodli na tom, ze
patogeneticky podklad onemocnéni z(istava nadale
neobjasnén, a byla navrzena klasifikace, ktera by
byla orientovana popisné a nikoliv patofyziologicky.
Jako zastfeSujici pojem bylo pfijato oznaéeni kom-
plexni regionalni bolestivy syndrom a sou¢asné by-
ly stanoveny 2 typy tohoto onemocnéni — KRBS I.
a Il. typu. Klinické projevy jsou u obou typQ stejné
a z klasifikaéniho hlediska je jedinym rozliSujicim
znakem jednoznacéné poranéni nervu u typu Il. (ta-
bulka1a2) (3,9, 12, 13).

Hlavnim klinickym diagnostickym kritériem je
bolest, kterd vznikd a nékdy trva i bez evidentni ze-
vni pficiny. Jednd se bud o alodynii, kdy bolest vzni-
k& po nebolestivém podnétu, nebo o hyperalgezii,
kdy vznika na maly bolestivy podnét. Nemocni bo-
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lest popisuji ¢asto jako pal€ivou, pulzujici, stlaCujici,
zhavou €i bodavou. Ta se €asto rozSifuje druhotné
z mist po¢éatecniho, mnohdy i drobného poranéni
nejCastéji doini koncetiny smérem proximalné. Ty-
pickym objektivnim nalezem mohou byt barevné
zmény (zarudnuti, cyandza, mramorovani), zmény
lokalni teploty (teplo nebo naopak chlad) a znaéné
poceni. Tyto klinické zmény jsou pfipisovany zmé-
nam v aktivité sympatiku. DalSimi klinickymi projevy
jsou otoky a ztuhlost v kloubni oblasti, svalova sla-
bost a drzeni konetiny ve vynucené pozici (1, 3, 4,
9, 12, 13). Onemocnéni je u déti vzacné, vyskytuje
se nejcastéji ve véku 5-17 let se zna€nou prevahou
obtizi u dévéat (11). U pfevazné vétSiny déti (96 %)
vznikaji obtize z malého traumatu a postupné se
rozSifuji do systémového problému (3). Bolest v po-
stizené ¢asti téla mlze trvat nékolik dni, tydnd i mé-
sicl a mlze byt i rekurentni (9, 12).

Viastni pozorovani
Pripad ¢. 1

Jedna se o chlapce, jehoz rodi¢e a sourozenec
jsou zdrdvi. V rodiné nejsou onemocnéni pojivové
tkané. Pacient prodélal ve véku 1,5 roku erythema
nodosum pfi salmoneldze. Od 2 let byl sledovan pro
artralgie v ramci hypermobilniho syndromu a od 2,5
let nosil viozky do bot pro pedes plani.

V Unoru roku 2005 ve véku 11 let byl pfijat na
détské oddéleni pro nékolik dni trvajici bolesti levé
dolni koncetiny, které lokalizuje od kolene distainé.
Bolesti jej vyznamné omezuji v chlzi. V anamnéze
pfi prijeti udava, ze v lété roku 2004 uklouznul na
skakacim prkné a zvrtnul si levé hlezno. Kratce po
tomto drobném Urazu si skfipnul levy bérec a hlez-
no na houpacce. Bolest trvala jen nékolik dni a po
klidu ustoupila, pficemz lékafem vySetfen nebyl. Od
té doby problémy s levou dolni kon¢etinou neuda-
val. P pfijeti jde o chlapce s nadmérnou hmotnosti
(BMI 24) spontanné udavajiciho neohraniéenou bo-
lest v oblasti levého bérce a hlezenného kloubu.
V objektivnim nalezu nachéazime hyperalgezii v pod-
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koleni, v oblasti bérce a hlezna, kde je rovnéz pii-
tomno tuzsi proséknuti. Teplota postizené koncetiny
je Klinicky v normé. KiZe je bez patologického na-
lezu. Ve vysledcich laboratorniho vySetfeni je nor-
malni FW, normalini hodnoty krevniho obrazu, nizké
zénétlivé markery (CRP), autoprotilatky a revmato-
idni faktor jsou rovnéz negativni. Rentgenovy nélez
skeletu levé dolni konCetiny a ultrazvukové vySetfeni
cévniho systému dolnich koncetin jsou s normalnim
nalezem. Rovnéz denzitometrie DEXA oblasti L1-L4
je v normé se Z score -0,3 az -0,5. Vzhledem k ne-
jasnému klinickému i laboratornimu nalezu byla pro-
vedena s odstupem 3 tydni 3-fazova scintigrafie
skeletu pomoci 99mTc-MDP s vysledkem: pozdéjsi
ziavblood poolu v levém bérci a noze a déle difuzné
niz8i uptake radiofarmaka (RF) v kostni fazi ve stej-
né lokalizaci. Nejsou patrnd loZiska patologické kost-
ni pfestavby ve skeletu levé dolni konCetiny. Vzhle-
ni pfestavbé v oblasti levého bérce a nohy je tfeba
uvazovat o diagnoze reflexni sympatické dystrofie
(star$i ndzev pro komplexni regionalni bolestivy syn-
drom I. typu) (obr. 1).

Pro diagndzu KRBS . typu byla zahajena terapie
D vitaminem, suplementace kalcia a rehabilitatni pé-
¢e. Provyznamnou subjektivni bolest a poruchu stere-
otypu chlize byla zahéjena rovnéz terapie osteokalci-
nem. S touto terapii byl chlapec pfelozen do lazenské
IéCebny, kde byla provadéna intenzivni rehabilitace po
dobu 6 tydnd. Zpodatku bylo patrné prosaknuti mék-
kych tkani levé dolni kongetiny, které v ¢ase ustoupilo.
Postupné doslo k stupu bolesti a stereotyp chlize se
normalizoval. Koncem kvétna 2005 bylo provedeno
kontrolni scintigrafické vySetfeni se zavérem: proti vy-
Setfeni pfed 3 mésici doSlo k Upravé prokrvenia kost-
ni pfestavby na levém bérci a noze. Pfi posledni kon-
trole v revmatologické ambulanci v Cervenci 2005 byl
klinicky stav uspokojivy, subjektivni bolest pacient ne-
udava, chlize je zcela symetrickd a v pofadku. Obtize
pacienta trvaly 5 mésica.
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Obrazek 1. Scintigraficky nalez u pacienta ¢islo 1 s postizenim levé dolni koncetiny
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Obrazek 2. Scintigraficky ndlez u pacienta ¢islo 2 s postizenim levé ruky
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V dalSim sledovani byl chlapec z hlediska mus-
kuloskeletalniho systému v pofadku. V listopadu
2005 byl pfijat pro opakované bolesti lokalizované
do bficha a bisni stény. Zadné z provedenych vy-
Setfeni neprokazalo pficinu obtizi, a proto byla pro-
vedena i laparoskopie dutiny bfini s normainim na-
lezem. Bolest bficha postupné ustoupila bez spe-
cifické terapie.

Pripad ¢. 2

Jednad se o 13leté dévce, jejiz rodice jsou zdra-
vi. V rodiné nejsou onemocnéni pojivové tkané. Pa-
cientka méla v pfedSkolnim a ¢asném Skolnim véku
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opakované respiracni infekty, které ustoupily po pro-
vedeni adenotomie. Vaznéji nestonala.

V kvétnu 2002 ve véku 11 let upadla na levou ru-
ku, bolest ustoupila, stav se upravil, a proto nebyla
vySetiena lékafem. Za 14 dni si zaCala stézovat na
bolesti levého predlokti a zapésti. Popisuje ménlivé
otoky a proséknuti mékkych tkani a napadné tep-
lejSi pokozku v oblasti bolestivosti. Byla opakované
vySetiena ortopedem s provedenim rentgenového
snimku dané oblasti s normalnim nalezem. V Ié¢-
bé byla podavéna nesteroidni antirevmatika s ma-
lym uspéchem, sadrova fixace koncetiny rovnéz ne-
méla pfiznivou klinickou odezvu. Pacientka byla vy-
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Kostni faze

Setfena v revmatologické ambulanci v unoru 2003
(tedy 9 mésicl od pocatku obtizi), kdy hlavnim pro-
blémem je bolest v oblasti levého zapésti a intermi-
tentni otoky. P¥i klinickém vySetfeni udava obtize ty-
pu hyperalgezie, motorické zmény nejsou napadné,
ale sama ruku $etfi. Stranovy rozdil teploty neni pfi-
tomen. Klouby jsou s normalnim nalezem, prosaknu-
ti neni patrné. Ve vysledcich laboratornich vySetfeni
jsou nizkd FW, normdlni krevni obraz a nejsou zvy-
Seny zanétlivé markery (CRP). Laboratorni vySetieni
autoprotilatek a revmatoidniho faktoru je negativni.
Vzhledem k dlouhodobosti obtizi a nejasnému kli-
nickému a laboratornimu nalezu je provedena 3-fa-
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Tabulka 1
Komplexni regionalni bolestivy syndrom I. typu

1. Jedna se o syndrom, ktery se objevuje po U¢inku vyvolavajici/poskozujici pficiny (noxy).

2. Je pfitomna spontanni bolest nebo alodynie/hyperalgezie, kterd neni omezena na oblast izolovaného periferniho

nervu a neni Umérna vyvolavajici pficing.

3. V priibéhu onemocnéni jsou nebo byly zaznamenany edematdzni zmény, poruchy prokrveni nebo potivosti kiize

v bolestivé oblasti.

4. Diagndzu KRBS | vylucuiji okolnosti, jimiZ Ize vysvétlit intenzitu bolesti i stupei poruchy.

Tabulka 2
Komplexni regionalni bolestivy syndrom II. typu

1. Jedna se o syndrom, ktery se objevuje po poranéni nervu.

2. Je piitomna spontanni bolest nebo alodynie/hyperalgezie, ktera nemusi byt ohranicena jen na oblast postizené-

ho nervu.

3. V priibéhu onemocnéni jsou nebo byly zaznamenany edematdzni zmény, poruchy prokrveni nebo potivosti kiize

v bolestivé oblasti.

4. Diagn6zu KRBS Il vyluéuiji okolnosti, jimiz Ize vysvétlit intenzitu bolesti i stuper poruchy.

zové scintigrafie skeletu pomoci 99mTc-MDP v od-
stupu 10 mésich od pocétku obtizi s vysledkem:
V arteridini fazi, v blood-poolu i v kostni fazi vyset-
feni je patrna difuzné lehce nizsi aktivita v distaini
¢asti predlokti a v levé ruce (obr. 2). Na dolnich kon-
Cetindch je zcela normalni nalez. Je nutno uvazovat
o diagndze reflexni sympatické dystrofie (KRBS I. ty-
pu) v oblasti levé horni koncetiny. Pacientka byla Ié-
¢ena D vitaminem, suplementaci kalcia a byla za-
hajena pravidelna rehabilitatni péce. V dalsim pri-
béhu postupné ustupoval subjektivni pocit bolesti,
pfestava se objevovat prosaknuti v oblasti levé horni
koncetiny. V dubnu 2004 je mozno stav hodnotit jako
pfiznivy, pacientka je bez subjektivnich obtizi s nor-
malnim klinickym nalezem. Vzhledem k normalnimu
nalezu jiz scintigrafie nebyla opakovana. Obtize pa-
cientky trvaly 22 mésic.

Diskuze

Hlavnim piiznakem KRBS je bolest, kterou md-
Zeme oznaCit jako idiopatickou (trva 1 tyden s ci-
lenou terapii nebo trvd 1 mésic bez cilené terapie,
chybi pfedchozi Uraz, ktery by jasné vysvétlil pfi-
tomné obtize, a je vylouceno jiné onemocnéni, kte-
ré by vysvétlilo pfitomné obtize) (1). Patogeneticky
podklad onemocnéni ziistava neobjasnén (1, 3, 4, 6,
9,10, 12, 13). Dnes je opusténa teorie, Ze podkladem
téchto stavl je dysfunkce sympatiku. Pfipousti se
moznost genetické podminénosti Ci genetické pre-
dispozice. Pfedpoklada se, ze jeden nebo vice ge-
nt mdze ovlivnit vnimavost k zacétku onemocnéni
nebo progresi obtizi (3). Nemame k dispozici spe-
cificky test pro diagnostiku KRBS. Diagnéza je po-
stavena na anamnestickych Udajich, klinickém vy-
Setfeni, laboratornich vySetfenich s normainimi vy-
sledky a na pomocnych zobrazovacich metodéch.
Nejcastéjsi pfic¢inou onemocnéni je trauma, pficemz
zévaznost neni rozhodujici, a ¢astou pficinou maze
byt pouhd kontuze jako u naSich pacientt, & opa-
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kované mikrotraumata. Jinymi pfi¢inami mohou byt
lehky uraz pfi sportu — fotbal, bowling (11), oCkovani
proti hepatitidé B (6) a u dospélych jsou to zanétliva
onemocnéni, nadorova onemocnéni, infarkt myokar-
du, mnohocetnd poranéni perifernich nerva, cévni
mozkova pfihoda, plicni fibréza, polymyalgia rheu-
matica, vaskulitidy, immobilizace nebo naopak pfe-
tizeni koncetiny (9). Bolesti vétSinou postihuiji kon-
Cetiny jako u naSich pacientl, zfidka se vyskytuiji
na trupu, obliCeji, ale mohou se $ifit i do jinych ob-
lasti. Samotné onemocnéni mlZze probihat ve 3 fa-
zich. V akutni fazi byva v postizené oblasti zvySené
prokrveni, zvySena teplota, zvySena potivost, mist-
ni edém a snizeny rozsah pohybd. V nasledné dru-
hé fazi je naopak snizené prokrveni a snizena tep-
lota kiize, omezeni rozsahu pohyb(, na RTG snimku
skeletu je skvrnita osteopordza. V posledni atrofické
fazi se tkanové zmény prohlubuiji, postizeni svall
a pojiva vede k trvalé poruSe konfigurace a posta-
veni v kloubu a toto posledni stadium je irreverzibilni
(3,9, 12, 13). U nasich dvou pacientl se projevily kli-
nické znamky prvniho stadia pouze bez v literatufe
popisovanych sudomotorickych zmén. Z dalSich kli-
nickych zmén jsme u chlapce pozorovali vyraznou
motorickou poruchu narusujici stereotyp chiize. Ji-
nymi literarné uddvanymi klinickymi pfiznaky jsou
rychlej$i rGst ochlupeni na postizené koncetiné
a rychleji rist nehtd v prvni fazi nebo naopak vétsi
lomivost nehtli v druhé fazi, které jsme u nasich pa-
cientli nepozorovali. Byly diskutovany také psycho-
genni aspekty tohoto onemocnéni. V sou¢asné do-
bé je vSeobecny souhlas s tim, Zze onemocnéni ne-
ni psychogenné podminéné, stres ¢i deprese mohou
exacerbovat bolestivé epizody. Lankford (1984) uva-
di, Ze u vétiny pacientl s KRBS jsou podobné osob-
nostni charakteristiky véetné nejistoty, bazlivosti, po-
deziravosti a niz8iho prahu bolesti (3). Z naich pa-
cientll jsme mohli vSechny tyto charakteristiky pro-
kéazat u 11letého chlapce (hypermobilni syndrom, idi-
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opatické bolest bficha, psycholog popisuje moznou
psychosomatickou podminénost obtizi), ale i u dru-
hé pacientky, 11letého dévcete, které je tiché, ne-
prlibojné a introvertni. Vysledky laboratornich vySet-
feni, sedimentace ¢ervenych krvinek, krevni obraz,
biochemické vySetfeni a ,revmatologické testy” jsou
normalni u nasich pacient(, stejné tak, jak je uva-
déno v literatufe (4, 13). Rovnéz jsme neprokazali
pfitomnost infekce i revmatologického onemocné-
ni. K podpofe diagnostiky tohoto onemocnéni jsou
vyuzivany i dalsi metody. Infradervend termografie,
kterd muze prokazat signifikantni rozdil teploty po-
stizené a nepostizené koncetiny (13). U testu poceni
je mozno porovnat kvantitativni produkci potu po
iontoforéze s acetylcholinem nebo metacholinem na
postizené a nepostizené strané (13). Tato vySetfeni
jsme neméli moznost u nasich pacientd provést. Na
rentgenovém snimku mdzeme v ¢asné fazi zhruba 2
tydny od zadatku najit skvrnitou osteoporézu v po-
stizené oblasti (13). U nasich pacientd jsme tento
rentgenovy ndlez snimkem nepotvrdili. Dalsi zob-
razovaci metodou, které Ize vyuzit k diagnostice
KRBS, je 3-fazové kostni scintigrafie. Pozitivni ndlez
je pro KRBS vysoce senzitivni pfi zachovani stano-
venych scintigrafickych kritérii (5), ale bohuzel méné
specificky (7, 8, 9, 12, 13), a normalni nalez na kost-
nim skenu nemize diagnézu KRBS vylouéit. Scin-
tigraficky obraz je zavisly na stadiu onemocnéni,
ve kterém je pacient vySetfovan (8), ale sém o so-
bé nem(iZe ur€it klinické stadium onemocnéni. Scin-
tigraficka stadia se od klinickych mohou lisit. V prv-
nim scintigrafickém stadiu (cca 0-20 tydnd) je kla-
sickym obrazem difuzné zvySena arteridini faze
a blood pool postizené oblasti koncetiny a dale zvy-
8end kostni pfestavba ve vSech kloubech postizené
Casti koncetiny, resp. zvySena aktivita ve vSech 3 fa-
zich vySetfeni. Naopak snizend aktivita ve vSech 3
fazich byvé patrna u cca 1-8% pfipadl, zejména
u déti a hemiplegikl (2). Ve druhém scintigrafickém
stadiu (cca 20.-60. tyden) se postupné upravuje pro-
krveni, ale pfetrvava zvySend kostni pfestavba. Ve
tfetim scintigrafickém stadiu (cca 60.-100. tyden) je
u vétSiny pacientl prokrveni normalini, ale mize byt
i lehce snizené (1/3 pacientt). Kostni pfestavba je
rovnéz bud normalini, nebo snizend, nékdy vSak ma-
Ze byt i zvySend (2). U déti je v prvnim scintigrafic-
kém stadiu zvySena aktivita ve vSech 3 fazich vy-
Setfeni jen asi u 20% pfipadd. Mnohem &astéj$im
az typickym ndlezem je u nich snizena aktivita ve
v8ech 3 fazich vySetfeni (14), kam patfi i uvedené
pozorované pfipady.

V [é¢bé tohoto onemocnéni je nutna co nejrych-
lejsi a spravna diagnéza KRBS. U nadeho chlapce
byla stanovena diagnéza 6 mésicl po drobném po-
ranéni a 1 mésic od po&atku klinickych obtizi. U dév-
Cete byla stanovena diagnéza 10 mésictl po za¢éatku

165



