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UVOD:

na vzniku se uplatnuje rada faktoru:

@ vlastnosti mikroorganismu

@ geneticke dispozice konkretniho cloveka
@ aktualni vyladeni imunitniho systemu

® misto, kde zanétliva reakce probiha

patogeneticky:

® se uplatnuji ruzné spoustéci mechanismy

® molekularni mimikry s tvorbou protilatek
proti vlastnim antigenum

® superantigeny u syndromu toxickeho soku, ...
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UVOD:

® syndrom Guillain-Barre

® Kawasakiho syndrom

® erythema multiforme, Stevens-Johnson syndrom
® erythema nodosum

® HUS

® revmaticka horecka

@ postreptokokova glomerulonefritida
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SYNDROM GUILLAIN-BARRE

® syndrom polyradikuloneuritidy
® je zpusoben zanétlivou demyelinizaci perifernich nerva

casto nasleduje po akutni bakterialni ¢i virove infekci:
@ Campylobacter jejuni (32 %)

® CMV (13 %)

@ EBV (10 %)

® Mycoplasma pneumoniae (5 %)

® byl vsak popsan i v souvislosti s neinfekcnimi chorobami
(SLE, sarkoidoza, Hodgkinova ch.)
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SYNDROM GUILLAIN-BARRE

NIV e ° N A4

® pricinou je zrejme zkrizena bunécna nebo
humoralni imunitni reakce proti infekcnimu agens,
jez je soucasné namirena i proti nervove tkani

® k tomuto jevu dochazi nejspise v dusledku
pritomnosti stejné antigenni determinanty, kterou
sdileji patogen i nervova tkan

® tento mechanismus zkrizené imunitni reakce =
molekularni mimikry

® dale - v dusledku primého poskozeni nervové tkané
infekcnim agens nebo zaneétlivou reakci v okoli -
jsou obnazeny antigenni determinanty, ktere
imunitni systém rozpozna jako cizi
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SYNDROM GUILLAIN-BARRE

® vyskyt - 2/100 000 obyvatel rocne

® castejsi vyskyt v adolescentnim veku

® dale pak u starych jedincu (zrejmé v dusledku
poklesu supresorickych imunitnich funkci

histopatologicky:

@ perivaskularni infiltraty z mononuklearnich bunéek
se segmentalni demyelinizaci perifernich nervu

® muze dojit az k destrukci nervovych axonu
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SYNDROM GUILLAIN-BARRE

klinicky obraz:

® Casto predchazi respiracni ¢i GIT infekce

® vzacné se vyvine po ockovani

® po akutnim infekcnim onemocnéni charakteristicky
nasleduje bezpriznakove obdobi (2-3 tydny) - poté rozvoj
G-Bsy

® prechodné parestezie na prstech nohou

® rychle progredujici slabost DKK - chabé parézy

® hlavni priznak - poruchy chuze

® u Casti pacientu dochazi k progresi - inkontinence moci,
stolice

VvV vNvV/

postizeni hlavovych nervu
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SYNDROM GUILLAIN-BARRE

® dominuje hypoventilace a poruchy polykani

@ pri dalsi progresi a postizeni center v
prodlouzené mise - zavazné poruchy
autonomniho nervstva - vazomotoricka labilita-
nahla smrt

® u vetsiny pacientl dosahuji neurologické
priznaky maxima rozvoje do 14 dnu, poté je
stav dny az tydny stacionarni a pak onemocneéni
ustupuje (cca béhem 6 meésicu)
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SYNDROM GUILLAIN-BARRE

diagnostika:

@ likvor - proteinocytologicka disociace

® vysoka hladina bilkoviny a normalni ¢i jen lehce
zvyseny pocet bunék

@ pri progresi choroby dochazi k zvysovani hladiny
bilkovin v moku (az na nékolik gramu/|)

® EMG - poruchy vedeni nervoveho vzruchu

® EP - snizené hodnoty

dif. dg.:

@ transverzalni myelitida, utlak michy, myasthenia
gravis a dalsi neuropatie
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SYNDROM GUILLAIN-BARRE

terapie:

@ zakladni lécba - plazmafereza

@ popripade - podavani vysokych davek
imunoglobulint (bezpecnéjsi, mnohem drazsi)

@ monitorace dechovych funkci, saturace krve O,,
poruch polykani

prognoza:

® k Upravé paréz dochazi pomalu (6-9 mésicu)
@ az u 90 % se plné obnovi motoricka aktivita
® smrtnost - 5-10 %
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KAWASAKIHO SYNDROM

® mukokutanni lymfonodularni syndrom
@ vaskulitida postihujici prevazne deti do 5ti let
® nejvetsi vyskyt - ve veku 1-2 let

® pricina neni presné znama

@ predpoklada se, ze vyznamnou ulohu hraji
bakterialni toxiny

® vyskyt - 10/100 000 deti do 5ti let rocne

® histopatologie - maximum zmeén na koronarnich
artériich - postizeni rizného rozsahu
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KAWASAKIHO SYNDROM

klinicky obraz:

® horecka, neklid, drazdivost

® rudy exanthem na rukou a nohou (,,rukavice a
ponozky“) + bolestivost a otoky

® bledé ruzovy makulézni exantém na trupu

® postizeni sliznic - malinovy jazyk, rudy enantém
v DU, rudé rty, fissury Ustnich koutk

® bilateralni konjunktivitida

® za 1-2 tydny od zacatku onemocneéni -
dominujici krcni lymfadenitida, pretrvava
konjunktivitida, drazdivost a anorexie
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KAWASAKIHO SYNDROM

klinicky obraz:

® dale - olupovani kuze, artralgie a artritidy

® na nehtech mohou byt pricne ryhy (Beauovy linie)

® ve 2-3 tydny - mohou rozvijet - arteritidy
koronarnich tepen s nasledné vzniklymi
aneuryzmaty - casto vedou k ischemii myokardu

@ dalsi komplikaci - asepticka meningitida, hydrops
zlucniku, mukokela MM, hepatitidy, myokarditida,
perikarditida

® rekonvalescentni stadium - 6-10 tydnu
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KAWASAKIHO SYNDROM

zakladni kritéria:

® horecka > 5 dni
@ polymorfni makulopapuldzni exantém

® akralni zmény - edém, zarudnuti dlani, plosek (na
zacatku), deskvamace (rekonvalescence)

® serozni konjunktivitida bilateralni

® zmeny v dutiné Ustni - rudé sliznice, malinovy jazyk,
ragady rtu

® krcni lymfadenitida
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KAWASAKIHO SYNDROM

diagnostika:

® na zakladé predchozich klinickych priznaku

® TFW, stredni leukocytoza, normochromni anémie,
, JT, 1 ALP

® u 75 % déti - sterilni pyurie

® ve 2. tydnu - trombocytoza

® ECHO, EKG

dif.dg.:

® streptokokova angina, spala, sepse, rubeola,
spalnicky, meningokokcémie,, STS, lékova alergie,
Stevens-Johnson syndrom,...
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KAWASAKIHO SYNDROM

terapie:

® imunoglobuliny
@® ASA - dlouhodobé

prognoza:

® smrtnost 1-2 %, pokud neni |é¢ba zahdjena véas (do 1 tydne) je
mnohonasobné vyssi

® nejcastéji infarkt myokardu zplGsobeny trombdzou korondarni
artérie

® k umrti dochazi vétSinou v ranné rekonvalescenci

® ovSem treba i za nékolik mésict dokonce let po onemocnéni

® naprosta vétsina aneuryzmat vzniklych v akutni fazi se upravi
ad integrum
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ERYTHEMA MULTIFORME, STEVENS-JOHNSON
SYNDROM, LYELLUY SYNDROM

Erythema multiforme:

® kozni onemocnéni
@ postihuje predevsim déeti a dospivajici

@ vetsinou predchazi infekce - mykoplazmova, herpeticka nebo
streptokokova

® u dospélych - prevazne polékova reakce - aminoPNC

Stevens-Johnson syndrom:

@ postihuje navic sliznice
® ectodermolysis pluriorificialis

Lyelluv syndrom:

® nejzavaznéjsi varianta - toxicka epidermalni nekrolyza (TEN)
® postizeni kuze > 30 % télesného povrchu
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ERYTHEMA MULTIFORME, STEVENS-
JOHINSON SYNDROM, LYELLUY SYNDROM

patogeneze:

® neprimeéerena imunitni reakce aktivovana infekci nebo
lecbou

® dochazi k ukladani imunoglobulinu a slozek
komplementu na BM pod lamina densa epidermis

kozni léze jsou charakteristicke:

® edémem

® nekrozou epidermis

@ dilataci a zanetlivou infiltraci subepidermalnich cév
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ERYTHEMA MULTIFORME, STEVENS-JOHNSON
SYNDROM, LYELLUY SYNDROM

klinicky obraz:

@ zacatek nahly - horecka

® EM - makulo-papulozni exantém s edematoznim stredem a
zarudlym lemem (irisovité formy) - nejprve trup, oblicej -
koncetiny, artralgie
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ERYTHEMA MULTIFORME, STEVENS-JOHNSON
SYNDROM, LYELLUY SYNDROM

klinicky obraz:
® pri S-Jsy - postizeni sliznic, vyskyt puchyrd, i hemoragické
zmeény - NEJ - rty, genital, analni otvor, spojivky

® TEN - rozsahlé postizeni, kuze - vzhled popalenin,
odlucovani velkych ploch,

@ celkova alterace stavu - védomi

® tézka konjunktivitida

@ glomerulonefritida

@ pneumonie i hepatitida
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ERYTHEMA MULTIFORME, STEVENS-
JOHINSON SYNDROM, LYELLUY SYNDROM

diagnostika:
@ klinické priznaky
® detekce herpetickych vird ze stéru

dif.dg.:
@ alergické reakce, STS, Kawasakiho syndrom,...

terapie:
@ u herpeticke infekce -aciclovir

® zavazné prubéhy - kortikoidy, imunoglobuliny, symptomaticka terapie
@ CAVE - bakterialni superinfekce

prognoza:
® EM - vétSinou spontanné ustoupi do 2-6 tydnu
® S-Jsy - smrtnost 1-5; TEN - 30-40 % - riziko sekundarni sepse
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ERY THEMA NODOSUM

@ bolestivé onemocnéni postihujici podkozni tuk
@ idiopaticka nemoc objevujici se nejcastéji po
infekcnim onemocneéni

infekce priklady

virové VHB, VHC, HIV, HSV, EBY, varicela, spalnicky

bakterialni| salmonela, yersinie, TBC, streptokoky, kampylobacter

mykoticke | aspergilus, kryptokok, blastomykoza, histoplazmoza

parazitarni askarioza, giardioza, toxoplasmoza

@ patologicka imunitni odpovéd’ charakteru opozdéné
precitlivélosti (hypersensitivni reakce IV. stupné)
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ERY THEMA NODOSUM

klinicky obraz:

@ tvorba bolestivych, tuhych
nodularnich uzlu v podkozi +
nad uzly zarudla kuze

@ velikost nejcastéji - 2-5cm

® nejcasteji - symetricky nad
extenzory DK - bérce, stehna,
méne casto - predlokti

@ celkova alterace nebyva
pritomna
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ERY THEMA NODOSUM

diagnostika:

@ anamnéeza + klinika - streptokokova infekce,
salmoneloza, yersinioza, lues, TBC

terapie:

@ dle vyvolavajici priciny - pri dosud probihajici
streptokokove Ci salmonelovée infekci - ATB

® jinak lokalné antiflogistika, klidovy rezim

prognoza:
® vétsinou spontanni ustup béhem nékolika tydnu
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HEMOLYTICKO-UREMICKY SYNDROM

® vyskyt - prevazneé v detskem veku
® navaznost na prujmovéeé onemocnéeni
® pricina - mikroangiopatie - predevsim cévy ledvin
® toxiny - E.coli nebo Shigella dysenterie -
verotoxin (VT) - (shigatoxin)
® VTEC (sérotyp 0157:H7) - onemocni jen 5 % déti
® hlavnim podkladem - hemolyza + mikroangiopatie
- trombozy drobnych cév - ischemie - ledviny,
tracnik, mozek, oko, ...
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HEMOLYTICKO-UREMICKY SYNDROM

klinicky obraz:

® nejcastéji - déeti 3-9 mesicu

® vzacneji deti do 5ti let, seniori

® rozvoj - 2-14 dnu po zacatku onemocnéni
hemoragicke gastroenteritidy

® u kojencu - nahly zacatek (1-3 dny), patrné
znamky iritace CNS (krece), priznaky anémie
(bledost, tachykardie), hypertenze, anurie

@ otoky - oblicej, koncetiny

® horecka mnohdy neni vyjadrena
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HEMOLYTICKO-UREMICKY SYNDROM

diagnostika:

® T urea, kreatinin, nekonjugovany bilirubin

® znamky MAC, hemolytické anemie,
trombocytopenie, anizocytoza,...

@ proteinurie, hematurie

® prukaz VTEC - kultivace + sérotypizace

dif.dg.:
® poskozeni ledvin z dehydratace pri prujmu,
sepsi, intoxikaci, SLE, tromboza renalnich zil
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HEMOLYTICKO-UREMICKY SYNDROM

terapie:

® ARO, JIP - podpora renalnich funkci - hemodialyza,
peritonealni dialyza
® CAVE - nepouzivat antimotilika (prodluzuji pusobeni
toxinu ve streve)
® ATB nejsou indikovana

prognoza:

® pri ucinné symptomaticke terapii - dobra - az 90 %
deti se zcela uzdravi

® umrti - nejcastéji na komplikace CNS

® trvalé nasledky ma az 25 % pacientu
(hypertenze, proteinurie, renalni insuficience)
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STREPTOKOKOVE POZDNI KOMPLIKACE

® revmaticka horecka x akutni glomerulonefritida

RH akutni GN
opouzdrené kmeny S. nefritogenni kmeny S.
puvodce pvogenes sk. A pyogenes
vyvolavajici infekce farynx farynx + kuze
patogeneze molekularni mimikry imunokomplexy
hlavni klinické horecka, artralgie, slabost,
projevy dusnost, chorea hematurie, otoky
rozvoj priznaku 2-4 tydny 2-4 tydny
hlavni laboratorni
ukazatel ASLO C3, hematurie
hlavni nebezpeci kardialni selhani renalni selhani
dlouhodoba ATB
profylaxe ANO NE
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REVMATICKA HORECKA

systéemové onemocnéni postihujici predevsim:

@ srdecni sval, klouby a CNS

® pricina - zkrizena imunitni odpoved’ proti
nékterym antigenim pyogenniho streptokoka
(M protein), které maji antigeny shodne s
nekterymi lidskymi - molekularni mimikry

® recidivujici infekce streptokoky A (C,G)

@ incidence - v rozvinutych zemi - <5/1milion/rok

® v rozvojovych zemi - 100/100.000/rok

® v postizenych tkani - perivaskularni granulomy
(Aschoffova téliska) + fibrinoidne-nekroticky
rozpad vaziva
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REVMATICKA HORECKA

klinicky obraz:

@ nejcastéji - onemocnéni deti 5-9 let

® 2-3 tydny po streptokokoveé infekci HCD

® vysoka horecka, zchvacenost, bolesti a otoky
kloubu (60 % pacientu), dusnost, palpitace (50 %)

® migrujici artritida - postizeni velkych kloubu

® revmaticka karditida - myo-endo-peri-karditida

® podkozni uzliky

® chorea minor - trhave, nekoordinované pohyby
obliceje a trupu

® exanthema marginatum - prchava, ruzova vyrazka
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REVMATICKA HORECKA

Jonesova kritéria:
® pritomnost 2 velkych a 2 malych priznaku

velké priznaky malé priznaky
karditida horecka
polyartritida artralgie
podkozni uzliky prodlouzeni PR intervalu na EKG
Sydenhamova chorea zvysena FW a/nebo CRP
erythema marginatum RH v anamnéze
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REVMATICKA HORECKA

diagnostika:

o FW, CRP, leukocytoza, ASLO
® kultivace - vyter z krku

® EKG, ECHO, punktat z kolene

terapie:

® ASA

® kortikosteroidy (karditida)

® pri potvrzeni aktivni streptokokove infekce - ATB
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REVMATICKA HORECKA

profylaxe:

@ primarni - terapie kazde streptokokove infekce
- ATB alespon 10 dnu
® sekundarni - po prodelané RH - pendeponizace

prognoza:

® vetsinou prizniva prognoza

® trvani cca 3 mésice

@ umrti - myokarditida + srdecni selhani
® komplikace - chlopenni vady
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POSTREPTOKOKOVA GLOMERULONEFRITIDA

® imunokomplexové poskozeni glomerulu -
zpusobuje porucha funkce ledvin

® nefritogenni kmeny streptokoky sk. A
® infekce HDC nebo kozni infekce

@ znamky proliferace endotelovych,
mesangialnich i epitelovych bunék
® neutrofilni infiltrace a IK v BM glomerulu
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POSTREPTOKOKOVA GLOMERULONEFRITIDA

klinicky obraz:

® nejcastéeji deti 1-5 let

@ vetsinou 10-14 dni po streptokokove infekci

® nahly zacatek

® makroskopicka hematurie, otoky vicek, tvari,
nohou, hypertenze

diagnostika:

@ pokles C3 slozky komplementu v krvi
@ erytrocyturie, proteinurie, valce
® renalni insuficience - Iurea, kreatinin, oligurie
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POSTREPTOKOKOVA GLOMERULONEFRITIDA

terapie:

® dusledna eradikace streptokokové infekce - ATB 10 dnul

® neni nutna sekundarni profylaxe

@ pravdépodobnost reinfekce nefritogennim kmenem - je
mnohem mensi nez pravdépodobnost NU z ATB terapie

® symptomaticka terapie - otoky, hypertenze,...

prognoza:

® dobra prognoza - mUzou pretrvavat dlouhodobé ¢i trvalé
poskozeni ledvin - nutna dispenzarizace u nefrologa
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DEKUJI ZA POZORNOST
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