Poruchy kalciofosfatového metabolismu

Poruchy kalciofosfatového metabolismu jsou provdzené abnormdlnimi hladinami vapniku a/nebo fosforu a
zahrnuji poruchy vstrebavani, transportu, skladovani a utilizace téchto minerald.

Kalciofosfatovy metabolismus

Hormonalni requlace kaleia

Kalcium je z 99 % uloZeno v mineralizované kostni hmoté a 1 % je ve formé fea®
kalciovych iontd soucasti vnitrniho prostredi organismu. Kalcémii reguluje 1
predevsim vitamin D a parathormon, v mensi mire také kalcitonin.

Exogennim zdrojem vitaminu D jsou predevsim ryby a endogennim zdrojem je 7- “
dehydrocholesterol, ktery je v k@zi t¢inkem UV zareni pfeménén na i

cholekalciferol (vitamin D3) = v jatrech na kalcidiol (25(0H)D3) — v ledvinach na

kalcitriol (1,25(0OH),D3), nejucinnéjsi metabolit. Kaleitonin

v 4N
Parathormon (PTH) je peptidovy hormon tvoreny pristitnymi télisky. Syntéza a
sekrece je fizena jednoduchou zpétnou vazbou - pfi hypokalcemii stoupa
vydej PTH do krve.

Kalcitonin (tyreokalcitonin) je peptidovy hormon tvoreny parafolikularnimi (C- e SAMGTN. Bhi
bunkami) stitné Zlazy; koncentrace kalcitoninu stoupd pfi hyperkalcemii, ma
tedy hypokalcemizujici G¢inek.t?] Hormonalni up-regulace vapniku

Vliv jednotlivych hormond na hladinu Ca2* a fosfatd v krvif2Il!

Vitamin D Parathormon Kalcitonin Hormondlni requlace kaleis
. . .o | T resorpci CaZ* a exkreci fosfat, |1 vylu¢ovani Ca2*
ledviny |1 r rpci Ca2* a fosfat . ! . o ’ . fro :
edviny eabsorpci Ca“™ a fosfatu stimuluje produkci kalcitriolu T vyluCovani fosfatl &e&’.
mineralizace kosti; resorpce kosti (aktivace inhibice osteoklastd,
kost |vysoké hladiny naopak osteoklast(), ukladdani Ca2* do
odvapnuji kalcemie a fosfatemie stoupa kosti
stievo stimuluje resorpci Ca?* a stimuluje produkci kalcitriolu _
fosfatl - stimuluje resorpci Ca2* a fosfatd
.y Calcium reguiation
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£ Podrobnéjsi informace naleznete na strance Kalciofosfatovy metabolismus.

Poruchy kalciofosfatového metabolismu u déti

Hypokalcémie
= sérové kalcium < 2,0 mmol/l.[1

Klinické projevy

= akutni: apnoe u novorozence, tetanie, zachvaty kreci (pripominaji epilepsii), svalové spasmy,
laryngospasmus, dysartrie ze spasmu maseter(, karpopedalni spasmy, na EKG prodlouzeny QT interval

= latentni tetanie: Chvostklv priznak (poklep na tvar pred Celistni kloub v misté nervus facialis vede k zaskubu
ve tvari), Trousseauolv priznak (nafouknutd manzeta tonometru na pazi vyvola béhem nékolika minut priznak
porodnické ruky)

= chronicka: poruchy ristu vlasl a nehtll, event. ukladani kalcia do mékkych tkani - katarakta, kalcifikace
bazalnich ganglii, nefrokalcindza, kalcifikace podkozi v mistech hematom( a drobnych traumat.

Diferencialni diagnostika

= sniZzena sekrece nebo snizené Uc¢inky PTH: hypoparatyreéza (DiGeorgeliv syndrom, aktivaéni mutace calcium
sensing receptoru, autoimunitni destrukce - autoimunitni polyglanduldrni syndrom I. typu, iatrogenni
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poskozeni pri operaci $titné Zlazy), pseudohypoparatyredéza (rezistence cilovych orgadnt k PTH),
hypomagnezémie;

= deficit nebo porucha Gcinku vitaminu D: rachitida z nedostatku vitaminu D, vitamin D-dependentni rachitida
typul all;

= hyperfosfatémie: chronicka renaini insuficience, 1é¢ba cytostatiky, excesivni prisun fosfatl;

= malabsorpéni syndrom.!!!

Hyperkalcémie
= sérové kalcium > 2,6 mmol/L.[!
Klinické projevy

= snizena motilita gastrointestinalniho traktu, zdcpa, nechutenstvi, nevolnost, zvraceni,
= neurologické priznaky: svalové slabost, somnolence, zmatenost, halucinace, kéma,
= kardiovaskularni priznaky: hypertenze, tachykardie, zmény na EKG.

Diferencidlni diagnostika

= hyperparatyreéza: adenom pristitného téliska (nejcastéjsi pric¢ina hyperkalcémie), inaktivaéni mutace
calcium sensing receptoru;

= zvy$end resorpce kalcia stfevem a/nebo ledvinami: deficit fosfatd (nedonosené déti), Ié¢ba thiazidovymi
diuretiky, intoxikace vitaminem D, A, sarkoiddza;

= zvysSena resorpce kalcia z kosti: tyreotoxikdza, imobilizace, malignity, kostni metastazy, paraneoplasticka
sekrece PTH nebo PTH-related proteinu.!!!

Rachitida

= porucha mineralizace kosti v dlsledku nedostatku vitaminu D ¢i kalcia nebo

poruch jejich metabolismu: o r& e
= rachitida z nedostatku vitaminu D (déti) / osteomalacie (dospéli) i > g
= vznikd pfi nedostatku vitaminu D a/nebo kalcia;
= rizikové skupiny: plné kojené déti tmavé pleti, kterym rodice
nepodavaji vitamin D, tmava plet, prisnd vegetaridnska (veganska)
dieta, malabsorpéni syndromy s poruchou vstrebavani tukd, cysticka
fibréza, jiné poruchy zevni sekrece pankreatu, poruchy sekrece zludi,
nelécend celiakie; .
1. faze: | kalcémie —» T parathormon — normalizace kalcémie, % A A
fosfaturie, stimulace tvorby kalcitriolu -» 1T aktivita osteoklastl —» 1 Sourozenci s rachitidou
alkalickd fosfataza;
2. faze: resorpce kosti (parathormon+kalcitriol) — klasické klinické
priznaky rachitidy a typicky RTG obraz na skeletu (kraniotabes,
opozdény uzavér velké fontanely, caput quadratum, rachiticky
rdzenec, Harrisonova ryha, pectus carinatum, genua valga, genua
vara, opozdénd erupce mlécné dentice, defekty skloviny, kazivost
zubl);
3. faze: vycerpani zasob kalcitriolu, bez kterého PTH nedokaze
odbouravat kost —» | kalcémie i pfes vyraznou hyperparathyredézu -
klinické priznaky hypokalcémie (spasmofilie, tetanie, laryngospasmus,
krece) a deficitu vitaminu D (Casté a vaznéji probihajici respiracni
infekty);
= laboratorni nalez: Ca2™ pfi dolni hranici, poté snizeny, fosfat zvyseny -
normalni - snizeny, ALP vysoka, parathormon zvyseny, 25-OH-vitamin
D, vsmzer_‘y; . . . , ; . . , poharkovité rozsireni na distalnich
= |écba: vitamin D (cholekaciferol i.m. event. p.o.), vapnik; pfi manifestni  \;,cich uiny a radia (,rachitické
tetanii 10 % calcium gluconicum i.v. poharky")
= vitamin D-dependentni rachitida typu I - AR dédi¢ny defekt renalni 25-
OH-D a-hydroxyldzy — blokovéna syntéza kalcitriolu — klinické projevy
rachitidy ve 2. trimenonu — celozivotni substituce kalcitriolu;
= vitamin D-dependentni rachitida typu Il - AR dédi¢ny defekt receptoru, ktery zplsobuje rezistenci
cilovych organd (strfeva a skeletu) na kalcitriol = celozivotni substituce velmi vysokych davek kalcitriolu,
obtizné lécitelna;
= familidarni hypofosfatemicka vitamin D-rezistentni rachitida - X-vdzand porucha zpétné resorpce
fosfatl v proximalnich tubulech ledvin - vysoké ztraty fosfatd moci (,,fosfatovy diabetes”) - manifestace po
zatatku chlize: deformace dolnich koncetin, rlistova retardace — substituce fosfatl a kalcitriolu.!]

.Typicky rtg obraz floridni rachitidy -

0 Podrobnéjsi informace naleznete na strance Rachitida.

Osteoporodza

= systémové metabolické onemocnéni skeletu, charakterizované poruchou mechanické odolnosti kosti zvysujici
riziko zlomenin;

= diagnosticka kritéria u déti: klinicky vyznamna anamnéza zlomenin a abnormni denzitometrie (dvoufotonova
RTG absorpciometrie, periferni kvantitativni vypocetni tomografie);
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= primarni osteoporéza (u déti vzacnd): osteogenesis imperfecta, idiopatickd juvenilni osteoporéza aj.;
= sekundarni osteopordza pri onkologickych onem. (leukemie I1é¢end chemoterapii), systémovych onem. s

vysokodavkovanou Ié¢bou kortikosteroidy (JIA), pri endogenni nadprodukci kortizolu (Cushinglv syndrom,
Cushingova nemoc) a neuromuskularnich onemocnénich (spina bifida, svalové dystrofie), prfi mentalni
anorexii, neléc¢ené celiakii ¢i imobilizaci;

= terapie: bisfosfonaty;
= prevence: adekvatni fyzickd aktivita a vyziva, vitamin D a kalcium.!t!

0 Podrobnéjsi informace naleznete na strance Osteoporoza.

Familidrni poruchy kalciofosfatového metabolismu

Familiarni hypokalciurickad hyperkalcemie (FHH) - mutace v receptoru pro kalcium,
novorozeneckd hyperparatyredza,

hyperkalciurickd hypokalcemie,

hereditarni hypofosfatemicka kfivice.[3!

Odkazy

Souvisejici clanky

= Osteopetréza (morbus Albers-Schénberg) ¢« McCunelv-Albrightlv syndrom ¢ Osteogenesis imperfecta

= Rachitis ¢ Osteoporéza ¢ Osteomalacie « Hypoparatyredza

= Kalciofosfatovy metabolismus ¢ Indikatory kostni prestavby, markery kostni resorpce

= Metabolické kostni onemocnéni z nezralosti
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Clanek neobsahuje vse, co by mél.

y Mizete se pridat k jeho autorim (https://www.wikiskripta.eu/index.php?title=Poruchy k
7 alciofosf%C3%A1tov%C3%A9ho _metabolismu&action=history) a jej.

O vhodnych zménéch se Ize poradit v diskusi.
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