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Endokrinni orbitopatie u déti
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Endokrinni orbitopatie je chronické o¢ni onemocnéni sdruzené nejcastéji s autoimunitni reakci proti stitné zlaze charakterizované
zanétem, ktery postihuje viechny struktury v orbité - orbitalni pojivovou a tukovou tkan, slzné zlazy a orbitalni septum. Zvétsujici se
objem v orbité vede k vytlacovani bulbu, k poruse venézniho odtoku z orbity a ke zméné elastickych vlastnosti svalti orbity, které naopak
tahnou bulbus zpét. Nejcastéji se vyskytuje u pacientti s Graves-Basedowovou chorobou, méné casto u chronické autoimunitni tyreoi-
ditidy. Vyskyt endokrinni orbitopatie u déti neni tak ¢asty jako u dospélych, formy nejsou tak zavazné. Pro dal$i progn6zu onemocnéni
je velmi dilezita v€asna a spravna diagnoéza, rychla dprava funkce stitné zlazy, posouzeni aktivity a zavaznosti onemocnéni a spravné
volena lécba s ohledem na détsky vék. Lécba endokrinni orbitopatie vZdy vyzaduje komplexni pfistup. Dle doporuceni evropské skupiny
pro endokrinni orbitopatii by méla byt zajisténa ve specializovanych centrech.
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Thyroid associated orbitopathy in children

Thyroid associated orbitopathy is a chronic eyes disease associated with autoimmune reaction against the thyroid gland. Chronic
inflammation affectes all orbital structures- orbital fat and connective tissue, extraocular muscles, tear glands and orbital septum.
Increasing orbital volume cases eye replacement, disorder of the venous outflow and causes changes of the muscle elastic properties
which in turn start pulling the eyeball backwards. The patients with Graves-Basedow tyreotoxikosis are most often occured, less in
the chronic autoimmune thyroiditis. Incidence of the thyroid associated orbitopathy isn’t so frequent in children as in adults, the
forms aren’t so serious. Prompt and correct diagnosis, quick arrangement of the thyroid gland function, assessment of the activity
and seriousness of Graves orbitopathy and correct therapy is essential for other prognosis in children. A complex approach is for
treating EO necessary. The European Group of Graves” Orbitopathy (EUGOGO) recommends that patiens should be treated in spe-
cialized centres.

Key words: Graves orbitopathy, thyroid associated orbitopathy, Graves hyperthyroidism.
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Uvod

Tyreopatie u détfi u dospélych patff mezijed-
ny z nejcastéjsich endokrinopatil. Pfipady endokrin-
ni orbitopatie vyskytujici se nejcasteji pfi hyperty-
redze Graves-Basedowova typu jsou v détském
veéku na rozdil od dospélych, kde se vyskytuji az
v 70% pffpadd, vzacné.V dospivani a adolescenci
vyskyt endokrinni orbitopatie nardsta. Jeji pficina
dodnes neni jednozna¢né objasnéna, pfestoze je
zndma celd fada cilovych antigent spole¢né sdile-
nych stitnou Zlazou a tkdnémi orbity. Ve Stitné Zlaze
dochazi k lymfocytamni infiltraci, v orbité dochazi
ke zmnoZzeni mukopolysacharidovych mas, tuko-
vé i vazivové tkané a kinfiltraci tkani T-lymfocyty
s pfevahou subpopulace Thi s nizkym zastoupe-
nim cytotoxickych lymfocytd. Zmény postihuji téz
retrobulbarni svaly, mohou vzniknout souc¢asné
s rozvojem hyperfunkce stitné Zlazy, ale i pozdéji
s delsim odstupem od zacatku vzniku tyreopatie.
Zmeény, které v orbité vznikly, mohou pretrvavat
i po zklidnéni imunologické aktivity. Klinicky ob-
raz endokrinni orbitopatie je u déti shodny jako
u dospélych, ale tézké klinické formy pozorované
u dospélych, se u déti nevyskytuji. Ze zobrazova-
cich vysetfeni u déti preferujeme sonografické
vysetfeni svall orbity a magnetickou rezonanci.

PFipady endokrinnich orbitopatif u déti jsou
zavaznéjsi predevsim s ohledem na omezené Ié-
¢ebné moznosti na rozdil od terapie dospélych.
Velmi maly pocet klinickych studii u déti a jejich
nesouroda klasifikace neumozriuji presné urceni
aktivity onemocnéni, ¢imZ je znesnadnéno vza-
jemné porovnavani Ié¢ebnych opatfeni.

Incidence

Existuje velmi maélo klinickych studif za-
byvajicich se incidenci endokrinni orbitopatie
u déti. U déti pfedskolniho véku je vyskyt veli-

Graf 1. Rundleho kfivka

ce sporadicky. V danské studii zkoumali vyskyt
ve 3 vékovych kategoriich bez ohledu na pohla-
vi: 0-4 roky, 5-9 let a ve veku 10-14 let. Ve vé-
kové kategorii 0-4 roky byl vyskyt 0,1/100000,
ve véku 5-9 let 0,1-0,96/100000 a ve veku
10-14 let 0,48-3,01/100000 (1). V USA Bartley
zkoumal vyskyt endokrinni orbitopatie u divek
a hocht s Graves-Basedowovou tyreotoxikéd-
zou ve 3 vékovych kategoriich. U divek ve vé-
ku 5-9 let byl pfiblizné stejny jako ve véku
15-19let: 3,5/100000, zatimco u chlapct ve veéku
5-9 a 15-19 rokd byl vyskyt prakticky nulovy.

100

aktivita
onemocnéni

75|L

50 -

25

z&vaznost
onemocnéni

B cas

Pediatr. praxi | 2015; 16(1) | www.pediatriepropraxi.cz



U divek a hocht ve véku 10-14 let byl vyskyt
endokrinnf orbitopatie stejny 1,7-1,8/10000 (2).
Dutta publikoval vzacny pfipad teprve 3leté
divky s Graves-Basedowovou tyreotoxikézou
a endokrinni orbitopatii, s hepatosplenomega-
lif, rGstovym urychlenim, kr¢nf lymfadenopatif
a levostrannym selhdvanim s dobrou odpovédi
na spravnou medikaci (3). Narast endokrinni or-
bitopatie stoupd s vékem. S pfichodem puberty
zac¢ind ,dospély zplsob zivota“ véetné kourent,
které je povazovano za jedno z hlavnich zevnich
rizikovych faktor. Dotaznikova evropska studie
zr1.2005 hodnotila vyskyt endokrinni orbitopatie
u 1963 déti s juvenilni Graves-Basedowovou
toxikdzou ve véku 0-18 let. V zemich s preva-
lenci kouteni mezi mladezi >25% byl vyskyt
endokrinni orbitopatie u juvenilni Graves —
Basedowovy tyreotoxikédzy 36,6 % se stejnym
rozlozenim ve 2 vékovych kategoriich do 10 let
a 11-18 let (vék <10 r. 50%, vék 11-18 r. 50%),
zatimco v zemich s prevalenci koufeni mezi
20-25% byl vyskyt nizé 27,3 %. Nejnizsi vyskyt
endokrinni orbitopatie 25,9% byl v zemich s pre-
valencf koufeni <20 %, ale s nejvyssi prevalencf
u détf ve véku 11-18 rokd (<10 1. 209%, 11-18 r.
80%) (4).

Odlisna situace je u dospélych, inciden-
ce uZen je castéjsi 16/100000 nez u muzd
3/100000. U déti se prevazné vyskytuji jen leh¢f
formy endokrinni orbitopatie, u dospélych jsou
leh¢i formy endokrinni orbitopatie ¢astéjsi u Zzen
nez umuzl (9,3:1), sttedné tézké formy (3,2:1).
Tézké formy jsou méné casté (1,4:1), u déti se
s posledné jmenovanymi prakticky neshledame.

Patogeneze

V poslednich nékolika letech doslo k z&-
sadnim poznatklim v patogenezi onemocnént,
presto nenf dosud zcela objasnéna. Vieobecné
jde o autoimunitni onemocnéni s velkou vaz-
bou na Graves — Basedowovu toxikézu. Cilem
autoimunitni reakce je spole¢né sdileny antigen
Stitnou Zlazou a tkanf orbity. Moznymi antigeny
jsou TSH receptor, IGF-1 receptor, 1D protein,
kolagen typu Xlll (novy marker kongestivni EQ),
tyreoglobulin. Nejvice popsané antigeny o¢ni-
ho svalu jsou G2s protein, flavoprotein, calse-
questrin, sarcalumenin. Ve stitné Zlaze dochazf
k lymfocytarniinfiltraci. Patologicky proces v or-
bité zahrnuje infiltraci T-lymfocyty s pfevahou
subpopulace Th1 s nizkym zastoupenim cytoto-
xickych lymfocytl, zmnozeni fibroblastd, muko-
polysacharidovych mas, tukové tkdné v pojivové
tkani svalového endomysia a perimysia a tu-
kové tkané orbity obklopujici okohybné svaly.
Glykosaminoglykany (GAG- chondroitin sulfat B

a chondroitin sulfat C) produkované orbitalnimi
fibroblasty na sebe vézou vodu a bobtnaji. Toto
vie pfispivé ke zvétseni objemu v orbité, zvyseni
tlaku a vytlacovani bulbu z orbity s naslednymi
projevy exoftalmu. Zvyseny tlak v orbité vede
dale ke snizeni venozniho odtoku a k ischémii
tkdné. Zmény téz postihuji i okohybné svaly.
Dalsim moznym mechanizmem vzniku a udr-
Zovani endokrinni orbitopatie je vazba auto-
protildtek na tyreoglobulin, ktery je vychytavan
glykosaminoglykany z periferni krve (5).

Klinicky obraz

Podle klinického obrazu, vzhledu orbitaIni
tkédné pfi zobrazovacim vysetieni a podle sé-
rologického nalezu rozlisujeme dva subtypy
endokrinni orbitopatie: formu kongestivni (u détf
nejcastéjsi) a formu myopatickou (oftalmople-
gickou). Kongestivni orbitopatie se vyznacuje
exoftalmem (protruzi bulb®), chemdzou (oto-
kem) spojivek, injekcf (zarudnutim) spojivek, oto-
kem karunkuly (nartzovélého hrbolku ve vniti-
nim koutku oka), lagoftalmem (o¢ni Stérbinou
vzniklou nedoviranim vicek pfi pokusu zavfit
oci v dusledku retrakce a preseptalnich otokd
vicek). U této formy je postizeni svall minimalni.
Vysledkem muze byt expozi¢ni konjunktivitida
nebo poskozeni rohovky.

U prepubertalnich déti jsou nejvice posti-
zeny mékkeé tkané orbity, v klinickém obraze se
projevi dominujicim exoftalmem, otoky a za-
rudnutim spojivek. Déti mohou trpét fotofobif,
pocitem paleni a fezani v ocich, pocitem pis-
ku v ocich a rozmazanym vidénim v ddsledku
zvyseného slzeni. | kdyz jsou tyto o¢ni pfiznaky
endokrinnf orbitopatie vnimany détmi velmi ne-
pfijemné, nejsou tak zavazné jako u dospélych.
Tézké formy endokrinni oftalmopatie prakticky
u déti neprokazujeme. Se stoupajicim vékem
se klinicky obraz endokrinni orbitopatie za¢ina
stale vice podobat klinickému obrazu dospélych,
u nichz se objevuje i svalové postizeni vedouci
k omezené pohyblivosti bulbl az k optické dys-
funkci. Nezélezi, zda je onemocnéni spojeno
s hypofunkci nebo hyperfunkci stitné zlazy.

Klinicky obraz hyperfunkce stitné zlazy
u prepubertélnich déti mdze zac¢inat netypicky:
poruchami soustfedéni, spanku, bolestmi bfi-
cha, zvracenim, proto onemocnéni nemusf byt
hned diagnostikovano. Soucasny vyskyt retrakce
hornich vicek zplsobeny aktivaci sympatické
stimulace m. tarsalis Mlleri a kontrakturou m. le-
vator palpebrae superior u Graves-Basedovowy
toxikdzy vede k podezieni na endokrinni or-
bitopatii a nasledné na hyperfunkci stitné zIa-
zy. Zatimco pediatfi diagnostikuji endokrinni
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Obrdzek 1. Endokrinni orbitopatie u 6letého
chlapce - Kocherovo znameni

Obrdzek 3. Zklidnéni endokrinni orbitopatie ve
12 letech (po 6 letech po totélni thyreoidectomii)

orbitopatii nespravné uz pfi retrakci hornich
vicek, i kdyz se o endokrinni orbitopatii jesté
nejednd, endokrinologové ji diagnostikuji az pfi

zavaznosti o¢nich zmén dle klasifikace NOSPEC
(pfi hodnoté 2 a vice). Potvrzeni hyperfunkce
stitné ZIazy (nizké TSH, vysoky free T4, pozitivita
protildtek proti tyreoidaini peroxidaze a proti
tyreoglobulinu, zvyseny TRAK) a v¢asnym za-
hajenim tyreostatické 1écby mUze byt retrakce
vicek v urcitém procentu piipadd reverzibilni.
O retrakci horniho vicka mluvime tehdy, pokud
pii pohledu vpfed okraj horniho vicka nepfekryva
limbus rohovky 0 0-2mm a okraj doIniho vicka
se nedotykd limbu rohovky. Mezi limbem rohov-
ky a hornim vickem je viditelny prouzek skléry,
tzv. Dalrymplav pfiznak. U kazdého détského
pacienta s podezienim na endokrinni orbitopatii
vysetiime téZ pohyb bulbu i pfi pohledu dold.
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Tabulka 1. Klasifikace zadvaznosti o¢nich zmén u endokrinni orbitopatie dle Wernera

Trida Popis

Pfiznaky a symptomy

Pricina

Stanoveni

0 Z&dné piiznaky

1 Vitkové priznaky bez potizi  Retrakce vicek Vliv sympatiku Vickova Stérbina v mm
2 Postizeni mékkych tkani Otok a zarudnuti vicek, spojivky a karunkuly. Foto-  Porucha venozniho odtoku. Herniace  Fotografie s odstupem
fobie, slzeni, pocit pisku v ocich, orbitani bolest tukové tkdné pres orbitdIni septum  ¢asu-dynamika zmén
3 Protruze bulbl >22 mm Exoftalmus Vzestup retrobulbarniho tlaku HertelGv exoftalmometr v mm
vytlacujici bulbus dopredu
4 Diplopie-postizeni zevnich  Omezend pohyblivost bulbu Otok sval narusujici Rozsah pohybu v rliznych pozicich

oc¢nich sval(

Diplopie (intermitentni, nekonstantni, konstantnf)

svalovou relaxaci

pohledu. Pole jednoduchého
binokularniho vidéni

5 Postizeni rohovky Keratitida, ulcerace PFilisna expozice rohovky Vysetfeni s bengalskou cerveni
nebo fluoresceinem
6 Postizeni o¢niho nervu Snizeni zrakové ostrosti. Narusené Tlak na opticky nerv Zrakova ostrost, barevné vidéni, zorné

barevné vidéni. Defekty zorného pole

pole, pupildmi reflex, fundoskopie

Tabulka 2. Klasifikace zdvaznosti o¢nich zmén u endokrinnf orbitopatie (NOSPECS)

N (no signs or symptoms)

zadné pfiznaky ¢i subjektivni obtize

O (only signs, no symptoms)

vickové priznaky bez subjektivnich obtizi

S (soft tissue involvement) postizeni mekkych tkani 0 nenf
1 minimalni
2mirné
3 vyrazné
P (proptosis) protruze bulbd 0 nenf

1 narust o0 3-4 mm nad normal
2 nérust 0 5-7 mm nad normadl
3 ndrust 0 8mm a vice

E (extraocular muscle
involvement)

postizenf zevnich o¢nich svalt

0 nenf

1 omezeni bulbu pfi extremnim pohledu
2 zjevné omezeni pohybu bulbu
3 fixace bulbu

C (corneal involvement)

postizeni rohovky

0 nenf

1 infiltrace
2 ulcerace

3 nekroza, perforace

S (sight loss)

postizeni o¢niho nervu

0 nenf

1 vyblednuti nebo utlak ZN, ¢i vypadek ZP, ZO 20/20-20/60
2 stejné priznaky jako u 1, ZO 20/70-20/200
3 slepota, ZO mensi nez 20/200

Vysvétlivky: ZN — zrakovy nerv, ZO - zrakova ostrost, ZP — zorné pole

Pokud se hornf vicko pfi pohledu doll opozduje
za bulbem, chybi jeho souhyb s bulbem, nazyva
se tento jev Graefeho piiznak. Pfi pfimém pohle-
du, kdy je bulbus fixovan, napr. u fotografovani,
dochézi ke zvyraznéni retrakce horniho vicka, tzv.
Kocherovo znameni. Na fotografiich maji jedinci
Vytfestény pohled”. Dalsi vickové” pifznaky en-
dokrinnf orbitopatie mohou byt u déti piftomny,
ale nejsou tak casté: Stellwaglv pfiznak — casté
mrkanf, Bostondv priznak — sakadovany pohyb
horniho vicka pfi pohledu dolt, Rosebachlv pfi-
znak — jemné chvéni pfivienych vicek, Jellinekdv
ptiznak — abnorméini hnédé pigmentace vicek,
Enrothlv pfiznak — preseptalni edém vicek.

Fyziologicky se retrakce vicek vyskytuje
u novorozencd.

Kromé retrakce vicek Ize u déti v pocatku
endokrinni orbitopatie pozorovat edémy vicek

a periokuldrnf oblasti. Jsou zplsobeny zénétli-
vym prosaknutim a zmnozenim objemu tuko-
vé tkdné, jsou polotuhé az tuhé a objevuji se
zpocatku po ranu. Otok je omezen pouze na
orbitalni ¢ast vicek a charakteristicky koncf pfi
dponu septa — Enrothovo znamen.

Vysetfovaci metody

Protruze bulbd se zjistuje Hertelovym exoftal-
mometrem, ktery méfi pozici bulbd ve vztahu
k lateralnfmu okraji orbity (asymetrie do 2 mm je
vnormé) a pohyblivost bulbt. U détf se nesetka-
vame s omezenim pohyblivosti o¢nich bulb, ani
s tézkym strabismem a neuropatii optiku.

Zobrazovaci metody
Ultrasonografie oc¢nich svald jako neinva-
zivni vysetfeni umozni posoudit jejich Sifi
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(norma do 5 mm), ohrani¢eni, echogenitu,
a tim aktivitu postizeni svall v¢etné fibrozni
prestavby. Oftalmomyopaticky syndrom u déti
neni tak ¢asty, ale presto se mlze vyskytovat.
Je prevazné zplsoben prosdknutim okohyb-
nych svall. Nejcastéji je postizen dolni pfimy
sval, druhym pfednostné postizenym svalem
je vnitfni pfimy sval. Mimo nich mdze byt
postizen kterykoli o¢nf sval nebo vsechny
svaly a mdzeme pozorovat neobvyklé formy
strabismu.

Vyhodné je dopplerometrické vysetfeni
rychlosti prdtoku krve a. ophthalmica, a. centralis
retinae, a. cilliares breves a dle toho posoudit
klinickou aktivitu onemocnéni a jeji dynamiku.
Z dalsich vysetfovacich metod je pro malou
radia¢ni zatéz vhodnéjsi magnetickd rezonance
s pfesnym rozlisenim mékkych tkdnfa posouze-
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Tabulka 3. Hodnoceni zavaznosti endokrinni orbitopatie podle Evropské skupiny pro Gravesovu orbitopatii (EUGOGO)

Lehka EO retrakce vicek <2mm

lehké postizeni mékkych tkani

exoftalmus < 3mm pro danou rasu a pohlavi (pro vétsinu evropské populace plati exoftalmus <3-24 mm)

diplopie zadna ¢&i intermitentni (obcasnd, pfi Unave)

Stiedné tézka EO

Je-li pfitomny aspori jeden z piiznakd:

retrakce vicek =2 mm

stfedni nebo tézké postizeni mékkych tkani

exoftalmus >3 mm pro danou rasu a pohlavf

diplopie nekonstantni (mimo primdrni postaveni bulbu) nebo konstantni (v priméarni ¢i ¢teci poloze bulbu)

Velmi tézka EO

neuropatie optiku a/nebo postizeni rohovky (expozi¢ni keratopatie)

nim zanétlivych zmén neZ pocitacova tomogra-
fie (CT scan orbit a paranasalnich dutin).

Laboratorni metody

Novym laboratornim markerem konges-
tivni formy endokrinni orbitopatie se zdaji byt
autoprotilatky proti kolagenu typu Xlll, které
mohou mit vyznam pfi monitoraci lécby (za-
tim se rutinné neuzivaji) a autoprotilatky proti
TSH receptoru (TRAK), korelujici pfimo umérné
s aktivitou nemoci.

Oftalmolog vysetiuje zrakovou ostrost, o¢nf
pozadi, nitroocni tlak, zorné pole.

Pacienty zveme na kontroly 1x za 3 mésice
k posouzeni dynamiky o¢nich zmén. Donesent
starsich fotografif a pribézné pofizované foto-
grafie v ordinaci béhem sledovani a lé¢by do-
kumentuji, zda lécebna opatfen( jsou Uspésna.
Vdechna tato vysetienf mohou byt ovlivnéna
subjektivni chybou, proto by je mél provadét
vzdy stejny lékaf — endokrinolog.

Znalost o¢nich priznakd, v¢asné urceni dia-
gndzy endokrinni orbitopatie a spradvné zhod-
noceni jeji aktivity a zdvaznosti jsou dllezitym
predpokladem k optimalnimu zahajeni terapie
a zlepSeni progndzy ocniho postizent.

Zavaznost endokrinni orbitopatie se popisu-
je fadou klasifikaci dle L. Bartalena, dle Wernera
(tabulka 1), dle NOSPECS klasifikace (tabulka 2),
dle Evropské skupiny pro Gravesovu orbitopatii
(EUGOGO) (tabulka 3) se uvadi déleni zadvaznosti
endokrinnf orbitopatie do tfi kategorii — na leh-
kou, stredné tézkou a velmi tézkou.

Kromé zavaznosti onemocnénije nezbytné téz
stanoven( skére klinické aktivity onemocnéni (CAS)
dle Mouritse. Tento systém hodnoti v nové upra-
vené formulaci celkem 7 bodd (tabulka 4). Prvni
2 body hodnoti pacient, dalsf jiz Iékaf. Pfftomnost
kazdého pfiznaku je hodnocena 1 bodem. Aktivni
endokrinni orbitopatie je hodnocena pfi skore CAS
>4 a je indikacl k nasazenf terapie (6).

Endokrinni orbitopatie probiha v nékolika
fazich, jejichz znalost je nezbytna ke stanove-

ni 1é¢ebného postupu. V Gvodni fazi docha-
zi k manifestaci klinickych pfiznakd, pozdéji
ve fazi platé dojde ke stabilizaci a v kone¢né
fazi spontdnniho zlepseni dojde k vyhasnuti
aktivity onemocnéni. Vzéjemny vztah zavaznosti
onemocnén( a aktivity onemocnéniznazormuje
tzv. Rundleho kfivka (graf 1). | kdyz je aktivita
onemocnéni vyhasla, pfesto se mdze vyskytovat
o¢ni postizeni réizného stupné. Cim dFive se po
objeveni prvnich pfiznakd aktivity zahdji terapie,
tim je riziko trvalych nésledkd mensi.

Terapie

Lécba endokrinniorbitopatie je vzdy komplex-
ni. Na prvnim misté je tyreostaticka lé¢ba Graves-
Basedowovy tyreotoxikdzy (Thyrozol tbl) vedena
détskym endokrinologem s cilem co nejdfive znor-
malizovat hladiny tyreoidainich hormon( (norma-
lizace fT4 nastavé nejdrive, TSH pozdéji). Dllezitym
ukazatelem aktivity onemocnéni i aktivity endo-
krinnf orbitopatie je hladina protildtek proti TSH
receptoru (TRAK). Dlouhodobé uzivani tyreostatik
ma fadu nezddoucich Ucinkl (hepatopatie, leuko-
penie). Jestlize se nedaff hladiny hormon( zkom-
penzovat nebo dojde pfi postupném snizovani
davky tyreostatika k relapsu tyreotoxikézy, definitiv-
ni feSeni spociva v chirurgickém odstranénf stitné
Zldzy-totdIni tyreoidektomii, a to ve fazi zklidnéni
bez ohledu na vék ditéte. Co se tyka pfimo Iécby
endokrinni orbitopatie, vétsina lékar preferuje
metodu ,wait-and-see”. Po nasazeni tyreostatika
a docileni eutyredzy dochdzi ke zlepseniendokrin-
ni orbitopatie. Neni dosud jasné, zda jde o pfimy
ucinek tyreostatik nebo jde o normalini prlibéh
endokrinni orbitopatie. U dospivajicich v obdobf
ristového spurtu dochézi k zvétdeni orbity a en-
dokrinni orbitopatie se zdanlive zlepsi v dUsledku
jeji fyziologické dekomprese. Kortikoidy bézné
uzivané v 1é¢bé endokrinni orbitopatie u dospé-
lych ve formé perordiniho podavani prednisonu
nebo intravendznich pulzd methylprednisolonu
neindikujeme u prepubertélnich a pubertalnich
déti s ohledem na fadu neziddoucich ucinkd (na-

Tabulka 4. Skore klinické aktivity dle Mouritse
(CAS)

Upravena formulace

spontanni retrobulbarni bolest
bolestivost pfi pohybu o¢i
zarudnutf vicek

injekce spojivek

chemoza spojivky

otok karunkuly

otoky vicek

rdst hmotnosti, imunosuprese, rlistova retardace).
Pouze v ojedinélych pfipadech, kdy pacient je jiz
euthyreoidnf a nedojde ke zlep3eni endokrinni
orbitopatie nebo dojde k zhorseni ocnich zmén,
kortikoterapii zvazujeme (7). U adolescentl se ma-
nagement lécby endokrinni orbitopatie jiz velmi
blizi dospélym (8).

Perordlné se podava prednison v inicialni dav-
ce 1 mg/kg/den a postupné se vysazuje béhem
nasledujicich tydnt dle klinické odpovedi (pravi-
delné kontroly). Bezpecny je pokles o 5-10mg/
tydné. U aktivnich a tézsich orbitopatif je meto-
dou prvnf volby pulzni Ié¢ba glukokortikoidy —
metylprednisolonu jednak pro vy3si U¢innost,
rychly protizanétlivy a intenzivniimunosupresivn{
efekt a téZ pro mensi vyskyt nezadoucich ucinkd.
Pro intravenozni podavani glukokortikoid( existujf
rliznd davkovaci schémata, presto se shodujiv do-
porucované kumulativni davce, kterd nepfekracu-
je 6. Podavé se 1g Metylprednisolonu v infuzi
500ml fyziologického roztoku béhem 2 hodin
po dobu 3 dnd. Cely cyklus se mize opakovat.
V obdobi mezi cykly pulzni terapie glukokorti-
koidy a kratce po poslednim cyklu se na nékolik
mésict podava perordlné Prednison v udrzovaci
davce 10-30mg.

Pfed zahdjenim terapie se doporucuje
vysetfenf jaternich funkci a markerd virovych
hepatitid, pred aplikaci pulzni terapie a po ni je
nezbytné pravidelné sledovéni pacienta, kont-
roly mineralogramu, glykémie a EKG.

Z podpurnych lé¢ebnych opatfent je na prv-
nim misté zékaz koureni v domacim prostfedi
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s ohledem na vék ditéte (déti rodic-kurakd jsou
coby pasivni kufaci vystaveni velkému riziku).
Dospivajici jedinci, ktefi zacinajf koufit, maji vel-
kou tendenci riziko koureni podceriovat, proto
je nutné détské pacienty ddrazné upozornit na
negativni vliv koufenf na rozvoj a udrzovani en-
dokrinnf orbitopatie a doporucit jim naprostou
abstinenci koufeni. Vyznam ma podavani anti-
oxidantl (pentoxyfilin, selen, vitamin E) (9, 10).
V piipadé lagoftalmu doporucujeme lokdlné na
noc nasadit plavecké bryle k vytvoreni ,vihké
komdarky" zabrarujici vysychani rohovky.
Pokrok v 1é¢bé endokrinni orbitopatie spo-
¢iva v ndvrhu novych Ié¢ebnych moznosti diky
zésadnim poznatklm o patogenezi onemocnénti.
U déti mize byt jednou z moznosti perspektivni
lé¢by endokrinni orbitopatie terapie intravendzni-
mi imunoglobuliny bez rizika nezddoucich Ucin-
kU. Lé¢ba analogy somatostatind a retrobulbarnf
iradiace jsou indikovany u tézkych a aktivnich fo-
rem endokrinni orbitopatie dospélych. U starsich
déti byla somatostatinovd analoga vyzkousena
jen vramci malé klinické studie bez vyrazného
efektu a nejsou proto indikovana. U déti je kon-
traindikovana radioterapie orbit, orbitaIni dekom-
prese nebo chirurgie na ocnich svalech (11).

Uspésna lécba je vzdy zavisla na komplexni
spolupraci détského endokrinologa fidiciho 1é¢bu,
détského oftalmologa a otorinolaryngologa za
soucasné podpUrné psychoterapie rodicli a ditéte.
Vizhledem k zavaznosti onemocnéni by méla byt
|é¢ba endokrinni orbitopatie vedena v Centrech
pro lé¢bu endokrinnf orbitopatie navrzené v r. 2008
Evropskou skupinou pro 1é¢bu endokrinnf orbito-
patie (EUGOGO). S tim souvisf i snaha vytvorit tato
centra pro détskou populaci (8).
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