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Biliarni atrézie je nejcastéjsi indikaci k transplantaci jater u déti. Jaterni selhani vede k zdvaznému neprospivani a Spatny nutri¢ni stav
negativné ovliviiuje ispésnost transplantace. Zajisténi dobrého stavu vyzivy ditéte s uvedenou diagnézou je zdkladem jeho terapie,

situace je obvykle komplikovana rozvojem ascitu. Kazuistika uvadi zplsob feseni tohoto pfipadu podanim vhodnych dietetik uré¢enych

pro kojenecky vék.
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Management of failure to thrive with special infant formula

Biliary atresia is the most common indication for liver transplantation in children. Liver failure results in a serious failure to thrive and
a poor nutrition status negatively affects the success rate of transplantation. Providing a good nutrition status in a child with the above
diagnosis is the mainstay of therapy; the situation is usually complicated by the development of ascites. The case report describes the
management of this case by administering suitable dietetic products for infants.
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Uvod

Cirhotickd pfestavba jaterniho parenchy-
mu je provézena rozvojem portalni hypertenze
s jejimi ddsledky — splenomegalii veetné hyper-
splenizmu, pfitomnosti ascitu a moznostf krva-
cenf do gastrointestindIniho traktu z jicnovych
varix nebo z prekrveni sliznic pfi koagulopatii
a trombocytopenii. Redukce poctu funkenich
hepatocytl vede k poruse syntetickych funkcf
jater, cirhotické procesy dané obstrukci Zluc¢o-
vych cest zpUsobuji poruchu odtoku Zluce. Ta
se potom podili zna¢nou mérou na zévazné
formé sekundarniho malabsorpcniho syndromu,
prezentovaného predevsim neprospivanim.

ViyZiva takového ditéte v kojeneckém véku,
kdy na jedné strané je potreba hyperalimentace
pro malabsorp¢ni syndrom a na druhé strané
nutnost restrikce tekutin a natria k [é¢bé ascitu,
je velmi komplikovana.

Vlastni pripad

Jednd se o divku z 1. fyziologické gravidi-
ty, porozenou sekci pro nepostupujici porod
v 38.tydnu téhotenstvi, porodni hmotnost byla
2900 g, porodni délka 44 cm bez poporodnich
komplikaci, s fyziologickym ikterem nevyzadu-
jicim fototerapii. V prvnich 3 tydnech byl ikterus
stale zfejmy, ale s tendenci Ustupu. Nasledné
progredoval a stolice zacaly byt hypocholické. Ty
v 6 tydnech véku jiz byly acholické a poprvé byl
proveden odbér krve s prikazem konjugované
hyperbilirubinemie (celkovy bilirubin 142 umol/I
a konjugovany bilirubin 112 umol/l), aminotrans-

feradzy se pohybovaly mezi 1-2 pkat/I. Zvysena
byla hodnota GMT — 25,6 pkat/I. Nasledné by-
lo dité hospitalizovano ve spadové nemocnici
pro zfejmou neonatalni cholestdzu — béhem
nékolika dnt byla vyloucena infekéni, metabo-
lickd, imunologickd i endokrinni pficina tohoto
stavu. Na sonografii nebyl prokazan zlu¢nik. Pro
podezfeni na bilidrni atrézii byla prelozena na
Pediatrickou kliniku 2. LF UK a FN Motol k dal-
simu vysetfeni. Zde byla provedena endosko-
pickd retrogradni cholangiopankreatikografie
(ERCP) - byla nalezena Vaterské papila, kontrastni
latkou se plnily jen pankreatické vyvody, Zluco-
vy strom se nezobrazil. Byla potvrzena atrézie
Zlucovych cest |. typu a byla indikovana revize.
Ta byla realizovéna na Klinice détské chirurgie
2.LF UK a FN Motol Praha v nasledujicim dnu —
resp. v 8 tydnech véku ditéte, operacni nélez
byl shodny s endoskopickym a byla zaloZzena
portoenteroanastoméza dle Kasaie. Soucasné
provedena biopsie jater diagndzu potvrdila nale-
zem proliferace zlu¢ovych kandlkd s pfitomnymi
Zlu¢ovymi tromby, ojedinélou obrovskobunéc-
nou transformaci hepatocytd s jiz pfitomnymi
vazivovymi septy.

Po operaci se stolice ponékud vybarvily,
ale byly hypocholické, rozvinul se ascites. Dité
bylo za 10 dnl po operaci preklddano zpét na
Pediatrickou kliniku s hmotnosti 4130 g vcet-
né ascitu — obvod bficha se pohyboval kolem
52 cm. Dité bylo Ziveno Nutrilonem Allergy
Digestive Care. Pozadavek zvyseného kalorické-
ho pfjmu byl hrazen Fantomaltem a Protifarem.

Pediatr. pro Praxi 2009; 10(4): 257-258

Bylo zahdjeno podanf ursodeoxycholové kyse-
liny a substituce vitaminG A, D, E, Ka vapniku
s fosforem.

V dalsim prlbéehu klesla hladina celkového
bilirubinu na 32 pmol/Il, aminotransferdzy byly
zvysené na troj — az ¢tyfnasobek, hodnoty GMT
zUstaly zvysené — kolem 10-11 pkat/I. Hladina
albuminu byla na dolInf hranici normy 35,1 g/I,
hodnoty INR a CRP se pohybovaly v mezich nor-
my. Byla zfejma hepatosplenomegalie (svédcici
jiz pro cirhotickou pfestavbu jaterniho parenchy-
mu) a vyrazny ascites, bricho bylo velké, obvod
kolem pupku az 53 cm. To pfispivalo k neklidu
ditéte, nechutenstvi, zvraceni, nékdy i pocina-
jici dyspnoi. BEhem 4 tydnu se nedafilo fesit
ascites podanim spironolaktonu nejprve v dav-
ce 1 mg, nasledné 2 mg/kg/den. Intermitentnf
podavani furosemidu 1 mg/kg priblizné 2-3x
tydné po infuzi albuminu v davce 1g/kg vedlo
vzdy ke kratkodobému zmenseni obvodu bficha
0 1-3 cm, do druhého dne se objem bficha do-
plhoval a dale zvétsoval. Obtize ditéte zUstavaly.
Odmitalo stravu — na davku tolerovalo maximdl-
né 60 ml, rozvinula se hyponatremie 132 umol/I.
Hmotnost kolisala s mirou ascitu, podkozni tuk
ubyval. Zlepseni nutricniho stavu ditéte v této
situaci nemohlo byt feSeno parenterdlni vyzivou
pro nutnou restrikci tekutin jako zakladni opatie-
ni pro lé¢bu ascitu. V situaci, kdy byla zvazovéna
paracentéza ascitu — ve véku 4 mésict (hmot-
nost4400 g, délka 51 cm), byl upraven jidelnicek
ditéte — tfi az Ctyfi mlécné davky byly nahrazeny
pfipravkem specidini kojenecké vyzivy — Infatrini
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Obrdzek 1. Percentilovy graf délky ditéte
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(50 ml na porci). To umoznilo ponékud snizit
celkovy objem vyzivy a zvednout jeji kaloric-
kou hodnotu (¢aj nikdy nebyl podavan). Dité
tento typ vyZivy pilo s velkou chutf a nezvracelo
ji. Pfiblizné po tydnu se obvod bficha prestal
zvétsovat, v nasledném tydnu nebylo potfebné
podavat furosemid.

V' 5 mésicich sice ascites trval, ale obvod bfi-
cha se stabilizoval na 48-49 cm, k udrzeni stavu
stacila davka spironolaktonu 1 mg/kg/den pfi
vy$e uvedeném dietnim opatfeni. Hladina natria
se upravila na hodnoty 136-137 mmol/I, odpa-
dy natria v moc¢i se normalizovaly. Opakované
monitorovany amoniak se drzel pfi horni hranici
normy, hodnoty albuminu, prealbuminu, cho-
lesterolu a dalsich nutri¢nich parametrd byly
ve fyziologickych mezich. Hmotnost zpocat-
ku stagnovala, ale v 6. mésici jiz byla 5550 g,
v 8. mésici 7350 g pfi délce 67 cm.

Tabulka 1. Slozeni pripravkl kojenecké vyzivy

Nyniv jidelnicku zGstavé jedna davka Infatrini
(100 ml denné), Nutrilon Allergy Digestive Care,
jsou zavadény pfikrmy dle véku, nadale nenf
podavan ¢aj a ovocné stavy. Laboratorni ndlez
jiz ale signalizuje incipientni chronické jaternf
selhani dané zékladni diagndzou. Dalsi postup
bude vyzadovat transplantaci jater, dobry stav
vyzivy ditéte zlepsi jejf Uspésnost.

Diskuze

Na vyZivu kojence se zdvaznou cholesta-
tickou jaternf 1ézf — resp. cirhdzou jsou kladeny
pozadavky, které se mohou dostat do rozporu.

Pro zédvazny sekundarni malabsorpéni syn-
drom a zajisténi uspokojivého nutri¢niho stavu
je vyzadovana hyperalimentace se suplemen-
tacf vitamindG rozpustnych v tucich a minerald.
Obvykle je podédvéano dietetikum s vysokym ob-
sahem MCT (Nutrilon Allergy Digestive Care),

Obsah ve 100 ml p¥ipravku

bilkovina sacharidy tuky natrium kal. hodnota
(9) (9) (g9) (mg) (keal)
Nutrilon 1 13 73 3,5 17 66
Nutrilon Allergy 35
Digestive Care 18 68 +1,8 MCT 18 66
Infatrini 2,6 10,3 54 25 100

které jsou resorbovany bez pfiftomnosti Zluco-
vych kyselin v zaZivacim traktu. ProtoZe u malych
kojenct je vyZivu mozné fesit jen tekutou stra-
vou, hyperalimentace vede bud k zvétseni ob-
jemu, nebo k zahustovani stravy maltodextriny
¢i mlé¢nou bilkovinou. Zvétseni objemu vyzivy
v pfipadé jiz rozvinuté portaIni hypertenze ve-
douci k ascitu se dostava do rozporu s nutnostf
restrikce tekutin jako zakladniho opatfeni v Ié¢bé
ascitu. Restrikce natria u déti nenf obvykle dopo-
rucovéna pro nasledné snizeni chuti k neslanému
jidlu a snizenému pifjmu stravy. U kojenct je vse
dané obsahem natria v dostupnych kojeneckych
mlécich. Matefské mléko obsahuje 17 mg natria
ve 100 ml, Nutrilon Allergy Digestive Care 18 mg,
Infatrini 25 mg ve 100 ml pfipravku. Kaloricka
hodnota kojeneckych mlék se pohybuje mezi
66-70 kcal ve 100 ml, pfipravek Infatrini dosahuje
100 kcal ve 100 ml navysenim proteind a hlavné
sacharidl (tabulka 1). V Infatrini je vy3si obsah
natria nez v Nutrilon Allergy Digestive Care, ale
celkovy prijem natria se vyrovna pfi prepoctu
na celkovy pfijem kalorif v téchto dvou srovna-
vanych pfipravcich.

Dalsim krokem v lé¢bé ascitu je podavani diu-
retik s preferencf spironolaktonu. Zvysovanijeho
ddvek a zvl. pridani furosemidu pfispiva k rozvoji
hyponatremie a rozvoji hepatorendlniho syn-
dromu. Infuze albuminu s ndslednym podanim
furosemidu jsou indikovéany u hypoalbuminemif
pfi poruse syntetickych funkcf jater.

Paracentéza je krajni feseni, pokud jiz ascites
vede k dyspnoi. M4 byt provadéna jednorazové,
bez ponechéni katetru.

Zaveér

Vhodné zvolend vyZiva je soucasti terapie
jakéhokoliv onemocnéni. V uvedené kazuistice
se vyziva stala zdkladem komplexni lé¢by ascitu
a neprospivani ditéte s bilidrni atrézif pfipravo-
vaného k transplantaci jater. Infatrini s vysokym
obsahem kalorii v malém objemu splnilo po-
tfebné pozadavky.
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