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Martina?

MUDr. Kristina Kubejova, prof. MUDr. Ludmila Podracka, CSc.
1. Klinika deti a dorastu LF UPJS a DFN, Kosice

V kazuistike uvadzame pripad 18-ro¢ného Martina s kvadruparetickou formou DMO a epilepsiou, ktory bol prijaty na kliniku pre poru-
chu vedomia, vzostup kreatinkindzy a aminotransferaz. Martin trpel dlhotrvajuicimi tonicko-klonickymi ki¢mi. Jednym z alternativnych
vysvetleni Martinovho stavu je predpoklad, ze prolongované ki¢e podnietili vznik rabdomyolyzy, ktora nasledne vyvolala vzostup

aminotransferaz, myoglobinu, laktatdehydrogenazy a kreatinkinazy.
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18-ro¢ného Martina s kvadruparetickou for-
mou DMO a epilepsiou preloZili na nasu kliniku
pre poruchu vedomia, vzostup kreatinkindzy
a aminotransferdz. V spddovej nemocnici mal
dlhotrvajuce tonicko-klonické kfce, ktoré timili
vysokymi ddvkami antiepileptik. Dva dni pred
vznikom kf¢ového stavu mal zvysenu teplotu
a diagnostikovanu akutnu tonzillopharyngitidu.
Z liekovej anamnézy sme zistili, Ze Martin dlho-
dobo uzival Timonil a Haloperidol a v minulosti
mal mierny vzostup aminotrasferdz nepresahu-
juci dvojndsobok stanovenej normy.

Pri prijme bol Martin somnolentny, afebril-
ny, hrani¢ne hydratovany a aniktericky. Fyzikalny
nélez bol bez pozoruhodnosti, pecen a slezina
neboli zvacsené, meningedlne priznaky boli
negativne.

V laboratérnom obraze dominovali vy-
soké zapalové parametre (CRP 99 mg/I) a ami-
notrasferdzy (AST 744 pkat/I, ALT 11,6 pkat/I).
Vysledky krvného obrazu, hemokoagulacie,
bilirubinu, albuminu, cholesterolu, urey, krea-
tininu, sodika a chléru boli bez patologickych
posunov. Kalium bolo na hornej hranici normy
(4,8 mmol/l). Infekénu hepatitidu sme sérolo-
gicky vylucili. Po rozsirenf diagnostického pa-
nelu sme s prekvapenim zistili, ze okrem ami-
notrasferdz mal Martin zvyseny aj myoglobin
(409 pg/l), laktdtdehydrogendzu (11,3 pkat/I)
a kreatinkindzu (209 pkat/l) vratane MB frakcie
(16,2 pkat/1). Cholestatické enzymy a troponin T
boli v rozmedzi normy.

Kratko po prijme Martina vysetril detsky
neuroldg, avsak topicky ndlez, EEG a vysetrenie
likvoru nevysvetlili pricinu somnolencie. Preto
sme predpokladali, Ze Martinovu zmenu vedo-
mia opisovanu v spadovej nemocnici mohla
sposobit intenzivna antiepilepticka liecba. To
ale nevysvetlovalo pri¢inu zvysenych amino-
transferdz, myoglobinu, laktdtdehydrogenazy

a kreatinkinazy. V diferencidlno-diagnostickej
Uvahe sme zvazovali choroby srdca, pecene
a obli¢iek. Na USG sa znazornila pecen pri-
meranej velkosti a echogenity, bez zjavnych
loziskovych zmien v parenchyme. Konzultovali
sme gastroenteroldga, ktory sa priklonil k extra-
hepatélnej pricine zvysenych aminotransferaz.
Jasno v diagndze neprinieslo ani kardiologické
vysetrenie, ¢im sa Martinov ,pripad” este viac
zamotal. Auskulta¢ny nélez na srdci a EKG boli
veku primerané. Specifické markery myokardiél-
nej lézie (TnT < 0,01 ug/l opakovane) nepre-
sahovali hranicu normy, ¢o vyltcilo kardidlny
poévod elevacie enzymov a Martinovych taz-
kosti. Pacient nemal opuchy, diuréza kolisala
od 1500 do 1900 ml/den, moc bol ¢&iry, Zltej
farby, v mocovom sedimente sa erytrocyty,
leukocyty ani valce nenasli. Renalne funkcie (GF
urcend podla Schwartza 120 ml/min, TR 98,9 %)
a krvny tlak (121/72 mmHag) boli v referen¢nom
rozpati.

Z doterajsich idajov o Martinovom pripade
mobzeme zhrnlt, ze akutna infekcia u pacien-
ta s detskou mozgovou obrnou a epilepsiou
vyprovokovala v rizikovom ,teréne” preexis-
tujuceho poskodenia pecene prolongované,
intenzivnou intravendznou antiepileptickou
terapiou tazko zvladnutelné kice. Nasledne sa
u Martina zjavila porucha vedomia sprevadza-
né vyraznou elevaciou aminotransferdz, krea-
tinkindzy a myoglobinu. Infekénd, hepatalna,
kardidlna a nefrogénna pri¢ina daného stavu
sa vylucila. Patrali sme dalej, ¢o sa mohlo skry-
vat za Martinovym pripadom. I3lo o chorobu,
klinicky syndrém alebo kombinéciu viacerych
patologickych stavov? Mohli cely obraz spo-
sobit dlhotrvajuce kice, lieky ¢i doteraz nepo-
znané metabolické ochorenie, kedZe Martin od
utleho detstva trpel zdvaznym neurologickym
postihnutim?
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Klinicka interpretacia Martinovho stavu
nuka viaceré alternativne vysvetlenia. Jednym
znich je logicky predpoklad, Zze prolongované
kite podnietili vznik rabdomyolyzy, ktord na-
sledne vyvolala vzostup aminotransferaz, myo-
globinu, laktétdehydrogendzy i kreatinkinazy.

Rabdomyolyza je klinicky a biochemicky
syndrém charakterizovany nekrézou buniek
prie¢ne pruhovaného svalstva s uvolnenim
tzv. ,vnutrosvalovych komponentov” do cirku-
lacie. Ide najma o myoglobin, draslik, puriny,
fosfor, tromboplastin a kreatin. Na druhej stra-
ne, do poskodenej svalovej bunky vstupuje
voda a NaCl, ¢o moéze viest k hypovolémii az
Sokovému stavu. Influx kalcia do myocytov
ma za nasledok hypokalciémiu. Zavaznost
syndromu kolise od asymptomatickej elevacie
svalovych enzymov v sére az po zivot ohrozu-
juce pripady rabdomyolyzy, ktoré st spojené
s extrémnym zvysenim svalovych enzymov,
zavaznou elektrolytovou dysbalanciou a akut-
nym zlyhanim obliciek (4).

Priciny vzniku ako i rozsah rabdomyolyzy su
znacne variabilné, v rdmci diferencidlnej diag-
nostiky je nutné zohladnit vek pacienta (tabulky
1 a 2). Rabdomyolyza mdze byt traumaticka
alebo netraumatickd. Najcastejsou je trauma-
tickd rabdomyolyza u starsich deti vyvolana
kompresiou prie¢ne pruhovaného svalu. V pred-
skolskom veku rabdomyolyzu ¢asto vyvolavaju
infekcie virusového pévodu. Medzi dalsie priciny
netraumatickej rabdomyolyzy patria metabolic-
ké a zépalové myopatie, prolongované kice,
hyper-resp. hypotermia, lieky, toxiny, elektrolyto-
vé abnormality, endokrinopatie a velka skupina
metabolickych choréb (1, 7).

Vychadzajuc zo Sirokého spektra horeuvede-
nych etiologickych faktorov mozno predpokla-
dat, Ze u n&sho pacienta spustajucim faktorom
rabdomyolyzy boli prolongované epileptické
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Tabulka 1. Priciny rabdomyolyzy

Ischémia koncatiny

Hypoxia

Trauma

crush syndrom

zésah elektrickym prddom
masivne popéleniny
prolongovana imobilizacia

Tepelné poranenia

hypertermia

hypotermia

maligna hypertermia
neurolepticky maligny syndrom

Nadmerna svalova praca

naméahavé cvicenie (napr. maratén)
prolongované kice — status epilepticus

Infekcie

virusové - influenza, HIV, CMV, EBV, HSV
bakteridine-legionella, salmonella, streptococcus

Endokrinopatie

ochorenia $titnej zlazy
diabetické ketoacidéza

Elektrolytové abnormality

hyponatriémia
hypernatriémia
hypokaliémia
hypofosfatémia

Lieky a toxiny

Poruchy metabolizmu svalov

Systémové ochorenia spojiva

polymyozitida
dermatomyozitida

Iné

krée. Dokumentuje to klinicky priebeh, ked par
dni po Ustupe kfcov sérové koncentracie enzy-
mov poklesli. Virusovd myopatiu vylucil neurolo-
gicky nélez a vysoké hodnoty CRP (2, 8).

Diagnostika

Diagnostika rabdomyolyzy sa opiera o nalez
zvysenych svalovych enzymov a myoglobinurie,
pretoZe samotné svalové poskodenie méze byt
klinicky nemé, rovnako ako to bolo v pripade
nasho pacienta Martina. Klasicka tridda priznakov
(svalova slabost, myalgia a tmavy moc) sa vysky-
tuje u menej ako polovici pacientov (3).

V laboratérnom obraze dominuje zvyseny
myoglobin, kreatinkindza, laktdtdehydrogendza,
aminotransferdzy a aldolaza v krvi. Plazmaticka
koncentrdcia myoglobinu rapidne stUpa uz
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pocas svalového poskodenia. Myoglobin zo séra
vsak pomerne rychlo mizne a do 3est hodin
po ataku sa méze jeho plazmatickd koncent-
racia Uplne upravit. Pre myoglobinuriu je ty-
picky cerveno sfarbeny mocovy supernatant
(nie sediment!), ktory sa zjavf az po prekrocent
reabsorbc¢nej kapacity proximalneho tubulu
pre myoglobin, t. pri sérovych koncentracidch
myoglobinu nad 1500 ug/I (8). Relativne ,nizka”
myoglobinémia u ndsho pacienta (409 ug/l)
vysvetluje, preco Martinov moc bol svetly a nie
Cerveny, ako je charakteristické pre plne rozvi-
nuty obraz rabdomyolyzy, a tieZ skuto¢nost, Ze
mocovy sediment bol ,prazdny”, bez myoglo-
binovych valcov.

Rovnako kreatinkindza stupa kratko po
svalovom inzulte a v priebehu 3 az 5 dnf klesa.
U Martina sme zachytili hladinu kreatinkina-
zy zrejme uz v $tadiu jej pozvolného poklesu
(209 pkat/l), kedZe pacienta sme prijali na kliniku
2 dni po rozvoji prolongovanych epileptickych
kf¢ov. Vo vseobecnosti sa vysoka kreatinkina-
za povazuje za hlavné riziko vzniku akutneho
zlyhania obliciek. Niektori autori uvadzajy, ze
u viac ako polovici pacientov s kreatinkindzou
nad 250 pkat/lI sa rozvinulo akutneho zlyhanie
oblic¢iek (5). Tuto klinickd skisenost potvrdzuje
aj pripad Martina, u ktorého sme pri hodnote
kreatinkindzy 209 pkat/| nezaznamenali poru-
chu rendlnych funkcif.

Liecba

Lie¢ba rabdomyolyzy sa opiera o kauzalne
opatrenia zamerané na odstranenie vyvolavaju-
cej priciny a urgentné doplnenie plazmatického
objemu, ktoré méze predist akdtnemu zlyha-
niu obliciek. Kazdy pacient s rabdomyolyzou
si vyzaduje intenzivne klinické a laboratdrne
monitorovanie zahrnujuce EKG, pravidelné
meranie krvného tlaku, event. podla stavu aj
meranie centralneho Zilového tlaku, zavedenie
mocového katétra a meranie hodinovej diurézy.
V krvi je potrebné kontrolovat ureu, kreatinin,
kyselinu mocovuy, ionogram (Na, K, Cl, P, Ca),
glukdzu, svalové enzymy, krvny obraz a koa-
gula¢né parametre. Zakladnym terapeutickym
postupom pri rabdomyolyze, ak dieta moci,
je dostatoéna hydratacia (3 I/m?%/24 hod.),
forsirovana alkalicka diuréza (pH mocu nad
6,5 mbZe vyrazne zniZit toxicitu myoglobinu na
obli¢ky) a lie¢ba pridruzenych komplikacii.

Tabulka 2. Lieky a toxiny vyvoldvajuce
rabdomyolyzu

Alkohol Intibitori HMG-CoA reduktazy
Amfetamin Izopropranolol

Amfotericin B Kofein

Anestetika Kokain

Antihistaminikd Kortikosteroidy

Antidepresiva LSD
Barbituraty Metanol
Otrava CO Neuroleptika
Cyklosporin Salicylaty
Extdza Statiny
Erytromycin Teofylin
Fibraty Toluén
Heroin Zidovudin

U pacientov s rozvinutym akutnym zlyhanim
obliciek je indikovana dialyza do obnovenia
rendlnych funkcii. Progresia do termindlneho
stadia chronickej oblickovej choroby je vzacna
(3,4, 06).

Rabdomyolyza u detf nie je zriedkava, vzdy
na nu treba mysliet pri cervenom mocia zvyse-
nych svalovych enzymoch! MéZe viak prebiehat
aj subklinicky s tranzientnou elevaciou enzymov,
ako to bolo v pripade n&sho pacienta.
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