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Wspotdziatanie lekarza POZ

I endokrynologa

w zakresie diagnostyki | leczenia
endokrynopatii u dzieci

Wstep

Z ogromng radoscig oddajemy w Panstwa rece
kolejne opracowanie algorytmoéw z dziedziny
endokrynologii, tym razem poswiecone popu-
lacji dzieciecej. Przygotowalismy 19 algorytméw
dotyczacych zagadnien z zakresu endokrynologii
dzieciecej. Wybralismy te objawy lub nieprawi-
dtowe wyniki badan laboratoryjnych, z ktérymi
rodzice i opiekunowie dzieci najczesciej zgtaszaja
sie do lekarza POZ czy lekarza rodzinnego, a takze
te zagadnienia, ktére sg niezwykle istotne z lekar-
skiego punktu widzenia. Sprébujemy wraz z Pan-
stwem przesledzi¢ mozliwe $ciezki diagnostyczne,
aby jak najszybciej ustali¢ wtasciwe rozpozna-
nie, zaproponowac dalszy sposéb postepowania
i wdrozy¢ ewentualne leczenie. Algorytmy zostaty
przygotowane w taki sposéb, aby rozgraniczy¢
czynnosci diagnostyczne i lecznicze, ktére moga
zostac podjete przez lekarzy POZ (czerwona linia),
od czynnosci diagnostycznych i leczniczych, kté-
rych powinni podja¢ sie lekarze specjalisci na
poziomie ambulatoryjnej opieki specjalistycznej
(AOS), czyli np. w poradniach endokrynologicz-
nych, diabetologicznych i choréb metabolicznych
dla dzieci, oraz w szpitalach na oddziatach dla
dzieci o profilu endokrynologicznym czy diabe-
tologicznym.
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Nalezy podkresli¢, ze przedstawiony przez nas punkt
widzenia na temat rozdziatu czynnosci pomiedzy
poszczegdblnymi poziomami systemu opieki zdro-
wotnej nad dzieckiem jest jedynie wstepnym pro-
jektem, ktéry — mamy nadzieje - bedzie inspiracjg do
dalszych dyskusji i ustalen dla gremiéw opiniotwor-
czych i organizacji skupiajacych lekarzy POZ i lekarzy
rodzinnych (Porozumienie Zielonogdrskie, Kolegium
Lekarzy Rodzinnych w Polsce, Polskie Towarzystwo
Medycyny Rodzinnej). Spodziewamy sig, ze wymier-
nym skutkiem takiej dyskusji bedzie ustalenie opty-
malnego sposobu postepowania w poszczegélnych
jednostkach chorobowych, ktéry zostanie przedsta-
wiony Ministerstwu Zdrowia z prosba o akceptacje,
wdrozenie i wsparcie finansowe. Nalezy podkresli¢,
Ze nasze propozycje maja by¢ pomoca dydaktyczng
i logistyczng w podejmowaniu $wiadomych i racjo-
nalnych dziatan przez lekarzy POZ i lekarzy rodzin-
nych, ale jednoczesnie nie beda ograniczaty w zaden
sposob ich kompetendiji.

Wydaje sig, ze podczas procesu diagnostycznego
przeprowadzanego u dziecka z podejrzeniem cho-
roby endokrynologicznej na poziomie POZ i lekarza
rodzinnego niezwykle cenna bytaby mozliwos¢
wykonania dodatkowych badan laboratoryjnych:
oceny stezenia kortyzolu, BhCG oraz przeciwciat
przeciwko autoantygenom tarczycy i trzustki. Istot-
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na byfaby réwniez mozliwos¢ finansowania w ra-
mach POZ badan ultrasonograficznych miednicy
mniejszej i jader. Z kolei dla lekarzy specjalistow
nalezatoby wnioskowac o korzystniejsza wycene
procedury poradnianej zwigzanej z oznaczeniem
stezenia IGF-1 oraz 25(0OH)D.

Jednym z najwazniejszych celéw opracowania algo-
rytmow jest wskazanie mozliwosci przeprowadze-
nia przez lekarza POZ i lekarza rodzinnego wstepnej
selekcji pacjentéw na tych, ktérzy nie wymagaja
dalszej diagnostyki specjalistycznej, oraz tych, kto-
rzy jej wymagaja w trybie planowym lub w trybie

Niskorostosé

Pierwszym krokiem w diagnostyce tego zaburze-
nia w zakresie POZ jest ocena pozycji centylowej
wzrostu dziecka w odniesieniu do jego wieku i pici
na siatkach centylowych. Obowigzujace w Polsce
siatki centylowe mozna uzyska¢ pod nastepujgcymi
adresami:

«  http://iwp.pl/a/i/szkola2/pdf/siatki_centylowe.pdf;

+  www.czd.pl/index.php?option=com_conten-
t&view=article&id=1717...538;

«  www.who.int/childgrowth/standards/en/.

Nastepnie lekarz POZ powinien okresli¢ wzrost

docelowy (TH)* oraz ustali¢ dotychczasowe tempo

wzrastania (HV)**. Do dalszych badan diagnostycz-
nych kwalifikuje sie tylko te dzieci, ktérych:

«  wzrost pozostaje ponizej 3 centyla;

« wzrost na siatce centylowej jest o ponad dwa
kanaty centylowe nizszy w poréwnaniu ze
wzrostem docelowym;

« tempo wzrastania jest zbyt wolne (na co wska-
zuje pogarszajaca sie pozycja centylowa na
siatkach centylowych).

Nastepnie lekarz POZ powinien zebra¢ wywiad
dotyczacy porannych mdtosci, béléw gtowy czy
zaburzen widzenia sugerujgcych obecnos¢ guza
mozgu — w takim przypadku nalezy dziecko w try-
bie pilnym skierowa¢ na badania obrazowe (MR
przysadki), do okulisty i/lub do neurologa.

Wazna informacja sa réwniez dane okotoporodo-

we. Dzieci urodzone jako zbyt mate w stosunku

do wieku ptodowego (SGA)***, ktére nie wykazaty
zjawiska doganiania (ang. catch up) wzrostu (czyli
uplasowania sie na poziomie co najmniej 3 centy-
la) do ukonczenia 4. roku zycia, moga by¢ leczone
hormonem wzrostu w ramach programu lekowego
Ministerstwa Zdrowia - takie dzieci réwniez nale-
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pilnym. Takie dziatanie jest bardzo korzystne dla
lekarzy i pacjentow. W pewnym stopniu naprawia
to niedoskonatosci systemu powodujgce powsta-
wanie wielomiesiecznych kolejek do specjalistow.
Istotne wydaje sie takze to, aby lekarz POZ i lekarz
rodzinny poprzez analize drugiej (dolnej) czesci
kazdego algorytmu mieli mozliwo$¢ zapoznania sie
z dalszym postepowaniem diagnostycznym i tera-
peutycznym u pacjenta, ktére zaproponuje specja-
lista. W wielu przypadkach pacjent po zakonczonej
diagnostyce i leczeniu specjalistycznym powrdci
bowiem do kontroli na poziomie POZ.

zy skierowac do poradni endokrynologicznej dla

dzieci.

Nastepnie lekarz POZ powinien oceni¢:
wystepowanie cech dysmorfii (do zespotéw
genetycznych przebiegajacych z niskim wzro-
stem nalezg m.in.: trisomia 21, zespét Turnera,
zespot Silvera-Russella, zespdt Noonan, zespot
Seckel, zesp6t Cornelii de Lange, zespét Pra-
dera-Willego) oraz zaburzen proporcji ciata
(achondroplazja i hipochondroplazja) i wéw-
czas skierowac dziecko do genetyka. Nalezy
pamieta¢, ze ptodowy zespét alkoholowy (FAS)
rowniez wigze sie z niskorostoscia i charaktery-
stycznymi cechami dysmorficznymi, jednak za-
zwyczaj niskorostos¢ nie ma wéwczas podtoza
hormonalnego;

« mase ciata w odniesieniu do wieku wzrostowe-
go (HA)****:

» w przypadku wykazania niedozywienia na-
lezy skierowac dziecko do gastroenterologa
(podejrzenie zaburzeh wchtaniania i trawie-
nia) lub innych specjalistéw w zaleznosci od
potrzeb (niska masa ciata wraz z niedoborem
wzrostu charakteryzuje tez dzieci z choroba-
mi przewlektymi nerek, serca, ptuc, watroby
oraz dzieci z przewlektymi zakazeniami),

» nadwaga i otytosc¢ jest obserwowana u dzie-
ci leczonych glikokortykosteroidami oraz
dzieci z zespotem Cushinga - w przypadku
podejrzenia zespotu Cushinga mozna w wa-
runkach POZ wykonac krotki test zdeksame-
tazonem***** jesli wynik testu jest nieprawi-
dtowy, nalezy skierowa¢ dziecko na oddziat
endokrynologii w trybie pilnym.

Sposréd badan dodatkowych istotne znaczenie ma

ocena TSH i FT; - w razie wykazania niedoczynnosci
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tarczycy nalezy skierowac dziecko do poradni en-
dokrynologicznej. Badanie to nalezy wykonac jako
pierwsze w przypadku objawdw niedoczynnosci
tarczycy, nawet przy braku danych dotyczacych
tempa wzrastania czy wzrostu docelowego.

Ocena wieku kostnego (BA)****** jast pomocna
jedynie w przypadku réznicowania przyczyn nie-
doboru wzrostu u dziecka z niskorostoscia i prawi-
dtowym tempem wzrastania (rodzinny niedobér
wzrostu vs konstytucjonalne opéznienie wzrastania
i dojrzewania). W wiekszosci pozostatych przypad-
kow wiek kostny jest opdzniony i na poziomie POZ
nie jest pomocny w podjeciu dalszych decyzji dia-
gnostycznych.

Dziecko z niskorostoscig i wolnym tempem wzra-
stania, po wykluczeniu niedoczynnosci tarczycy,
bez podejrzenia procesu rozrostowego w OUN
ani cech dysmorfii, nalezy skierowac na oddziat
endokrynologii dzieciecej w celu przeprowadzenia
badan diagnostycznych w kierunku niedoboru GH
lub pierwotnego niedoboru IGF-I. Niedobér GH na-
zywany jest réwniez somatotropinowa niedoczyn-
noscia przysadki (SNP) i charakteryzuje sie wtérnym
niedoborem IGF-I. Wiekszos¢ dzieci zaréwno z SNP,
jak i z pierwotnym niedoborem IGF-I ma obnizone
stezenie IGF-I (< -1,0 SD), jednak to badanie rzadko
jest wykonywane w ramach opieki ambulatoryjnej
ze wzgledu na wysoki koszt oznaczen i brak witasci-
wych siatek centylowych do prawidtowej interpre-
tagji wyniku.

Nalezy z catg moca podkredli¢, ze w kazdym z wy-
mienionych przypadkdéw znanej przyczyny nie-
doboru wzrostu (choroba trzewna, zespoty uwa-
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runkowane genetycznie itd.) niedobér GH moze
wspotistnie¢ z wymienionymi chorobami i w pew-
nych przypadkach zachodzi konieczno$¢ diagnozo-
wania dziecka w tym kierunku.

Diagnostyke niedoboru hormonu wzrostu prze-
prowadza sie na oddziatach endokrynologii dziecie-
cej na podstawie dwdch testow wykorzystujacych
dwa rézne bodzce stymulacyjne (np. klonidyne,
glukagon, L-dope). Obecnie w Polsce obowigzuje
dodatkowo przeprowadzenie oceny stezenia GH
po zasnieciu (tzw. nocny profil). Z uwagi na nie-
uwzglednienie tego testu w rekomendacjach Euro-
pejskiego Towarzystwa Endokrynologii Dzieciecej
(ESPE) prawdopodobnie w najblizszej przysztosci
nie bedzie on wymagany w diagnostyce niskorosto-
$ci. Nalezy podkresli¢, ze testy stymulacyjne wyko-
nuje sie po ukonczeniu 2. roku zycia. U mtodszych
dzieci, u ktérych podejrzewa sie niedobér hormonu
wzrostu, kwalifikacja do leczenia nastepuje w przy-
padku stwierdzenia incydentéw hipoglikemii, ob-
nizonego stezenia IGF-1 i obnizonych steze GH
w surowicy oznaczanych kilkukrotnie w ciggu doby,
optymalnie w porze nocnej. Badaniem ukierunko-
wanym na wykrycie pierwotnego niedoboru IGF-I
jest test generacji somatomedyn, polegajacy na
podawaniu GH przez kilka dnii ocenie jego wptywu
na wydzielanie IGF-I.

Pomimo ze zdecydowang wiekszos¢ pacjentow
z niskim wzrostem stanowia dzieci zdrowe, nalezy
zawsze mie¢ na uwadze mozliwo$¢é wystepowania
zaburzen hormonalnych wymagajacych specjali-
stycznej diagnostyki i leczenia.

*Wzrost docelowy (TH) oznacza wzrost, jaki powinno uzyskac ostatecznie dziecko. Oblicza sie go wg wzoru: dla chfopca TH = [(wzrost matki
+ wzrost ojca)/2] + 6,5 cm, dla dziewczynki TH = [(wzrost matki + wzrost ojca)/2] - 6,5 cm. Uzyskang wartos¢ nanosi sie na siatke centylowq

dla wtasciwej ptci dla wieku 18 lat.

**Tempo wzrastania (HV) zmienia sie wraz z wiekiem dziecka. W uproszczeniu mozna przyjq¢ za prawidtowe: w 1. roku zycia 25 cm/rok,
w 2. roku zycia 12-13 cm/rok, w 3. roku zycia 8 cm/rok, w 4. i 5. roku zycia 6-7 cm/rok, od 6. roku zycia do okresu dojrzewania 5-6 cm/rok,

w okresie dojrzewania: dziewczynki 7-9 cm/rok, chtopcy 8-11 cm/rok.

***Niska masa i/lub dtugos¢ urodzeniowa - dziecko uwaza sie za urodzone jako zbyt mate w stosunku do wieku ptodowego (small for
gestational age — SGA), gdy pozycja centylowa urodzeniowej dtugosci i/lub masy ciata jest < 3 centyla (lub < -2,0 SD) w stosunku do normy

dla wieku ptodowego.

****|\/iek wzrostowy (HA) oznacza wiek, dla ktérego pozycja centylowa aktualnego wzrostu dziecka osiqga wartosc¢ 50 centyla.
*****Krotki test z deksametazonem stuzy do oceny porannego (w godzinach 8:00-9:00) stezenia kortyzolu w surowicy po zahamowaniu
czynnosci osi przysadka-nadnercza poprzez podanie doustnie deksametazonu (Pabi-Dexamethazon: tabl. a 1 mg i 0,5 mg; w dawce

20 mg/kg, maksymalnie 1 mg), ktdry jest silnie dziatajgcym glikokortykosteroidem. W prawidtowych warunkach, po jego jednorazowym
podaniu na noc (w godzinach 23:00-24:00) nastepuje zahamowanie wydzielania ACTH, a co za tym idzie — kortyzolu do wartosci ponizej
50 nmol/l (< 1,8 mg/dl). Brak hamowania budzi podejrzenie autonomicznej czynnosci przysadki lub nadnerczy w zakresie wydzielania
odpowiednich hormonéw (ACTH i kortyzolu) i wskazuje na koniecznos¢ dalszej diagnostyki.

**xx*¥*|Wiek kostny (BA) okresla sie na podstawie rentgenogramu kos¢ca nadgarstka i reki niedominujqcej wedtug standardéw zawartych

w atlasie Greulicha i Pyle.
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Wzrost wysoki

Wzrost wysoki definiowany jest jako wysokos¢
ciata powyzej 97 centyla dla ptci i wieku, a zatem
pierwszym krokiem w diagnostyce tego zaburze-
nia w zakresie POZ jest ocena pozycji centylowej
wzrostu dziecka w odniesieniu do jego wieku
i ptci na siatkach centylowych oraz wykreslenie
krzywej wzrastania. Obowigzujace w Polsce siatki
centylowe mozna uzyska¢ pod nastepujacymi

adresami:
«  http://iwp.pl/a/i/szkola2/pdf/siatki_centylowe.
pdf;

+  www.czd.pl/index.php?option=com_conten-
t&view=article&id=1717...538;
«  www.who.int/childgrowth/standards/en/.
Nastepnie lekarz POZ powinien okresli¢ wzrost
docelowy (TH)* oraz ustali¢ dotychczasowe tempo
wzrastania (HV)**,
Kolejnym krokiem lekarza POZ jest zebranie wywia-
du dotyczacego porannych nudnosci, bélow glowy
czy zaburzen widzenia sugerujgcych obecnos¢
guza przysadki. W przypadku wywiadu dodatniego
nalezy dziecko w trybie pilnym skierowa¢ do okuli-
sty lub neurologa i/lub na badania MR gtowy.
W badaniu przedmiotowym lekarz POZ powinien
zwroci¢ szczegdlng uwage na ocene propordji ciata
i obecnos¢ cech dysmorfii, a takze okresli¢ stadium
dojrzewania ptciowego wedtug skali Tannera. Jesli
wystepujg cechy dysmorfii, nalezy skierowac dziec-
ko do genetyka.
Kolejnym waznym badaniem jest ocena wieku kost-
nego***:
+ znaczace przyspieszenie wieku kostnego
wzgledem wieku kalendarzowego wystepuje
w przypadku przedwczesnego dojrzewania
ptciowego, wrodzonego przerostu nadnerczy
oraz nowotwordw nadnerczy i gonad, nato-
miast nieznaczne przyspieszenie wieku kost-

nego stwierdzane jest w przypadku konsty-
tucjonalnie wysokiego wzrostu, gigantyzmu,
zespotéw Sotosa i Beckwitha-Wiedemanna,

« opOznienie wieku kostnego wystepuje w przy-
padku hipogonadyzmu i deficytu aromatazy
testosteronu.

Nalezy réwniez oznaczy¢ stezenia TSH i FT, w celu
wykluczenia nadczynnosci tarczycy. Badania te
mozna wykonac jako pierwsze, jesli u dziecka wy-
stepuja objawy kliniczne tyreotoksykozy, szcze-
golnie gdy catos¢ obrazu klinicznego nie wskazuje
na obecnos¢ procesu rozrostowego w OUN i nie
stwierdza sie objawéw przedwczesnego dojrzewa-
nia ptciowego.

Szczegdtowa diagnostyka endokrynologiczna obej-

Mmuje ocene czynnosci osi somatotropinowej (o0zna-

czenie stezenia IGF-1 i ewentualnie IGFBP-3 oraz

wykonanie testu hamowania wydzielania hormonu
wzrostu po glukozie). W przypadku rozpoznania
gigantyzmu przysadkowego konieczna jest roz-
szerzona ocena czynnosci hormonalnej przysadki

i wykonanie badania MR okolicy podwzgérzowo-

-przysadkowej oraz konsultacja okulistyczna z oceng

pola widzenia. Obecnos¢ objawéw przedwczesnego

dojrzewania nakazuje ocene wydzielania gonadotro-
pin (stezenia LH i FSH w warunkach podstawowych,
test z gonadoliberyng) oraz steroidéw ptciowych

(stezenia estradiolu i testosteronu) i steroidéw nad-

nerczowych (stezenia androgenéw nadnerczowych,

ewentualnie profil steroidéw w dobowej zbidrce
moczu), a nastepnie wykonanie badan obrazowych

w zaleznosci od stwierdzonych zaburzen (badanie

MR przysadki, badania ultrasonograficzne).

Pomimo ze zdecydowang wiekszo$¢ pacjentéow
z wysokim wzrostem stanowia dzieci zdrowe,
nalezy zawsze mie¢ na uwadze mozliwo$¢ wyste-
powania zaburzen hormonalnych wymagajacych
specjalistycznej diagnostyki i leczenia.

*Wzrost docelowy (TH) oznacza wzrost, jaki powinno uzyskac ostatecznie dziecko. Oblicza sie go wg wzoru: dla chfopca TH = [(wzrost matki
+ wzrost ojca)/2] + 6,5 cm, dla dziewczynki TH = [(wzrost matki + wzrost ojca)/2] - 6,5 cm. Uzyskang wartos¢ nanosi sie na siatke centylowq

dla wtasciwej pfci dla wieku 18 lat.

**Tempo wzrastania (HV) zmienia sie wraz z wiekiem dziecka. W uproszczeniu mozna przyjq¢ za prawidtowe: w 1. roku zycia 25 cm/rok,
w 2. roku zycia 12-13 cm/rok, w 3. roku zZycia 8 cm/rok, w 4. i 5. roku Zycia 6-7 cm/rok, od 6. roku zycia do okresu dojrzewania 5-6 cm/rok,

w okresie dojrzewania: dziewczynki 7-9 cm/rok, chtopcy 8-11 cm/rok.

*** Wiek kostny (BA) okresla sie na podstawie rentgenogramu koscca nadgarstka i reki niedominujqcej wg standarddw zawartych w atlasie

Greulicha i Pyle.

LEKARZ POZ 3-4/2019
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Przedwczesne dojrzewanie piciowe

Na wstepie nalezy przypomnie¢, ze proces dojrze-
wania ptciowego jest uwarunkowany przez dwa
niezalezne od siebie procesy:

- aktywacje osi podwzgdrze—przysadka—gonady
(pod wptywem pulséw LH i FSH nastepuje wy-
dzielanie estrogendw z jajnikéw i testosteronu
z jader), co skutkuje powiekszeniem gruczotow
piersiowych (thelarche), rozrostem endome-
trium i pojawieniem sie pecherzykéw > 8 mm
w jajnikach u dziewczat oraz powiekszeniem sie
jader u chtopcéw;

« rozrost i dojrzewanie warstwy siatkowate;j
kory nadnerczy, co powoduje zwiekszone wy-
dzielanie DHEA-SO, i skutkuje wystapieniem
owtosienia tonowego (pubarche), pachowego
(axilarche) oraz zwiekszong aktywnoscia gru-
czotow potowych i tojowych (zapach potu,
przettuszczanie sie wtoséw, zmiany tragdzikowe
na twarzy).

Procesom tym towarzyszy przyspieszenie tempa

wzrastania i dojrzewania koséca.

W przypadku wystapienia przedwczesnego dojrze-

wania ptciowego lekarz POZ moze podja¢ prébe

ustalenia, czy ma do czynienia z tagodnymi wa-
riantami dojrzewania ptciowego (thelarche praecox,
pubarche praecox lub menarche praecox). W tych
przypadkach poza takimi objawami, jak powiek-
szenie gruczotéw piersiowych czy wystapienie
krwawienia miesiecznego (u dziewczat) lub rozwéj
owtosienia fonowego (u obu pfci), nie stwierdza
sie innych cech dojrzewania: przyspieszenia tem-
pa wzrastania ani zaawansowania wieku kostne-
go. tagodne warianty dojrzewania nie wymagaja
leczenia, a jedynie obserwacji. Na tym etapie dia-

gnostyki nalezy tez zebra¢ doktadny wywiad doty-
czacy mozliwego zaaplikowania dziecku steroidéw
podanych egzogennie (masci steroidowe, przypad-
kowy kontakt z testosteronem w zelu, przypadkowe
zazycie tabletek antykoncepcyjnych).

Lekarz POZ powinien réwniez wykluczy¢ pierwotna
niedoczynnos¢ tarczycy (oznaczy¢ TSH i FTy), ktéra
moze niekiedy by¢ przyczyna przedwczesnego
dojrzewania ptciowego (jakkolwiek czesciej wigze
sie z opdznieniem dojrzewania).

W przypadku powiekszenia tylko jednego jadra
oraz wystapienia boélu jadra czy zaczerwienienia
skéry moszny nalezy dziecko w trybie pilnym skie-
rowac na oddziat chirurgii dzieciecej z podejrze-
niem skretu jadra lub na oddziat onkologii dziecie-
cej z podejrzeniem guza jadra.

W przypadku przedwczesnego izolowanego wysta-
pienia krwawienia z drég rodnych lekarz POZ powi-
nien sie upewnic co do Zrédta krwawienia (wykluczy¢
krwawienie z przewodu pokarmowego i krwinko-
mocz), a nastepnie w trybie pilnym skierowa¢ dziec-
ko do endokrynologa lub ginekologa, pamietajac, ze
krwawienie to moze by¢ wywotane przez obecnos¢
ciata obcego w pochwie, uraz (podejrzenie przemocy
seksualnej?), ale takze guz typu rhabdomyosarcoma.
W innych przypadkach nalezy okresli¢ przyczyne
dojrzewania ptciowego w ramach opieki specja-
listycznej. Nalezy ustali¢, czy mamy do czynie-
nia z centralnym dojrzewaniem ptciowym (GnRH-
-zaleznym) czy zobwodowym (GnRH-niezaleznym).
W pierwszym przypadku nalezy wykluczy¢ obec-
nos$¢ zmian organicznych w OUN, za$ w drugim
zidentyfikowac zrédto wydzielania steroidéw ptcio-

wiednie leczenie.

*Powiekszenie gruczotéw piersiowych moze byc¢ poczqtkowo jednostronne (nawet przez kilka miesiecy). Rozwijajqce sie gruczoty piersiowe

sq tkliwe.

**Powiekszenie jqder to wzrost ich objetosci powyzej 4 ml, co odpowiada ok. 2,5 cm w najdtuzszym wymiarze jgdra. W celu oceny objetosci
Jjgder mozna postugiwac sie orchidometrem — zestawem wzorcéw jqder o odpowiedniej objetosci.

***Tempo wzrastania (HV) zmienia sie wraz z wiekiem dziecka. W uproszczeniu mozna przyjqc za prawidtowe: w 1. roku Zycia 25 cm/rok,

w 2. roku zycia 12-13 cm/rok, w 3. roku zycia 8 cm/rok, w 4. i 5. roku Zycia 6-7 cm/rok, od 6. roku zycia do okresu dojrzewania 5-6 cm/rok,

w okresie dojrzewania: dziewczynki 7-9 cm/rok, chtopcy 8-11 cm/rok.

**** |\fiek kostny (BA) okresla sie na podstawie rentgenogramu kos¢ca nadgarstka i reki niedominujqcej wg standardéw zawartych w atlasie

Greulicha i Pyle.

***¥¥*¥Ocena wyniku testu z GnRH nie zostata dotychczas jasno sprecyzowana, wg réznych Zrédet stezenie LH w tescie wyzsze niz 5-15 IU/I
uznaje sie za nieprawidtowe, istotne jest stwierdzenie przewagi wydzielania LH nad FSH pod wptywem zastosowanej stymulacji.
***¥**¥*Drobne pecherzyki (< 8 mm) mogq byc¢ obserwowane w USG jajnikéw w okresie przedpokwitaniowym i nie Swiadczq o rozpoczeciu

dojrzewania pfciowego.
**xx¥***Torbiel jajnika definiuje sie jako zmiane wiekszq niz 20 mm.

LEKARZ POZ 3-4/2018 ——
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Opoznione dojrzewanie pfciowe

Brak rozwoju gruczotéw piersiowych u dziewczat po
ukonczeniu 13. roku zycia oraz brak rozwoju jader
u chfopcéw po ukoriczeniu 14. roku zycia definiowane
s jako opdznione dojrzewanie ptciowe i budza niepo-
kéj w zwiagzku z podejrzeniem pierwotnego uszkodze-
nia gonad lub przysadki. Lekarz POZ powinien zebra¢
wywiad dotyczacy przesztosci onkologicznej i chirur-
gicznej pacjenta, gdyz radioterapia i chemioterapia
moga by¢ przyczyna uszkodzenia gonad. Zdarzaja sie
rowniez sytuacje, w ktérych gonady zostaty usuniete
(skret jajnikdéw, jader, guzy gonad) lub zanikty w okre-
sie pfodowym (wrodzona anorchia).

Nastepnie lekarz POZ powinien oceni¢ wystepo-
wanie cech dysmorficznych charakterystycznych
dla zespotu Turnera u dziewczat i zespotu Kline-
feltera u chtopcéw, pamietajac, ze sg to jedne
z najczestszych wad genetycznych (odpowiednio
1:2500 zywo urodzonych dziewczat i 1: 1000 zywo
urodzonych chiopcéw). W przypadku ich podejrze-
nia dziecko nalezy skierowa¢ do genetyka. Warto
réwniez zebra¢ wywiad dotyczacy powonienia, gdyz
jego brak charakteryzuje zespét Kallmanna, wtedy
réwniez nalezy dziecko skierowac do genetyka.
Niska masa ciafa i/lub utrata masy ciata budzi podej-
rzenie jadtowstretu psychicznego, wéwczas wska-
zana jest pilna konsultacja psychologa/psychiatry.
Sposréd badan dodatkowych lekarz POZ w pierw-
szej kolejnosci powinien zleci¢ ocene stezenia TSH
i FT4 w celu wykluczenia niedoczynnosci tarczycy.
W przypadku niewystepowania ww. nieprawidto-
wosci lekarz POZ powinien rozwazy¢ wystepowanie
konstytucjonalnego opd6znienia wzrastania i doj-
rzewania (KOWD). W takich przypadkach dziecko
jest niskie, wiek kostny (BA)* opdzniony, jednak
tempo wzrastania (HV)** prawidtowe. Nie wyste-
puje réwniez owtosienie tonowe. Dzieci z KOWD nie

wymagaja leczenia, a jedynie obserwacji w POZ.
Ostatecznie osiggajg prawidtowy wzrost.

Kolejna czesta przyczyna opdzniajacego sie doj-
rzewania ptciowego, mozliwg do zdiagnozowania
przez lekarza POZ, jest hipogonadyzm hipogona-
dotropowy czynnos$ciowy zwigzany z niedoborami
energetycznymi u dziecka - najczesciej niedozy-
wieniem lub intensywnym wysitkiem fizycznym.
Dotyczy to dzieci uprawiajacych wyczynowo sport,
chorujacych na jadtowstret psychiczny lub niedozy-
wionych z powodu zaburzen trawienia i/lub wchta-
niania. Zebranie doktadnego wywiadu umozliwia
wiasciwe ukierunkowanie diagnostyki. U dzieci tych
obserwuje sie podobne cechy jak w KOWD: nisko-
rostos¢ z prawidtowym tempem wzrastania i opdz-
nionym wiekiem kostnym. Pacjenci ci wymagaja
konsultacji psychologicznej lub gastrologicznej.

W pozostatych przypadkach nalezy dziecko skierowa¢
do dalszej diagnostyki endokrynologicznej, gdzie na
podstawie oceny wydzielania gonadotropin zostanie
ustalona przyczyna hipogonadyzmu: hipergonado-
tropowy — z podwyzszonym wydzielaniem LH i FSH,
$wiadczacym o pierwotnym uszkodzeniu gonad, lub
hipogonadotropowym — z niskimi stezeniami LH i FSH
wskazujacymi na niedoczynnos¢ przysadki. W tym
drugim przypadku konieczna jest réwniez ocena
wydzielania pozostatych hormonéw przysadkowych,
w tym prolaktyny**** bo hiperprolaktynemia*****
jest przyczyna zahamowania wydzielania GnRH i go-
nadotropin i moze skutkowac¢ opdzniajacym sie doj-
rzewaniem ptciowym. Hiperprolaktynemie moga wy-
wotywac niektore leki****** — nalezy zebra¢ wywiad
dotyczacy ich stosowania, a w przypadku potwier-
dzenia dazy¢ do zmiany lub optymalizacji leczenia.
Nalezy réwniez wykona¢ badania obrazowe okolicy
podwzgoérzowo-przysadkowej (najlepiej badanie MR).

*Wiek kostny (BA) okresla sie na podstawie rentgenogramu kos¢ca nadgarstka i reki niedominujqcej wg standardéw zawartych w atlasie

Greulicha i Pyle.

**Tempo wzrastania (HV) zmienia sie wraz z wiekiem dziecka. W uproszczeniu mozna przyjqé¢ za prawidtowe: w 1. roku zycia 25 cm/rok,
w 2. roku zycia 12-13 cm/rok, w 3. roku zycia 8 cm/rok, w 4. i 5. roku Zycia 6-7 cm/rok, od 6. roku zycia do okresu dojrzewania 5-6 cm/rok,

w okresie dojrzewania: dziewczynki 7-9 cm/rok, chtopcy 8-11 cm/rok.

***Test z GnRH polega na ocenie wydzielania LH i FSH przed oraz po 30 min i po 60 min od dozylnego podania GnRH w dawce 50 ug/m?
powierzchni ciata. W prawidtowych warunkach stezenie FSH wzrasta 2-3-krotnie, a LH 3-4-krotnie w stosunku do stezeri podstawowych.
****Podstawowq metodq oceny wydzielania Prl jest ocena jej stezenia w surowicy w pojedynczej porannej prébce krwi. Zaleca sie, aby

pobranie krwi wykonac w péznych godzinach porannych, badania nie poprzedza¢ positkiem ani wysitkiem fizycznym oraz - o ile to mozliwe —
zminimalizowac stres zwigzany z naktuciem zyty, gdyz wymienione bodZce powodujq zwiekszenie wydzielania Prl. Jesli poranne stezenie Prl jest
nieznacznie podwyzszone, badanie nalezy powtérzyc innego dnia lub oznaczyc¢ Prl dwukrotnie w odstepie 20 min. W warunkach hospitalizacji
najkorzystniejsze jest przeprowadzenie badania profilu dobowego Prl (oznaczenia co 3 godziny przez catq dobe) w celu weryfikacji rozpoznania.
*****Hiperprolaktynemia istotna z punktu widzenia klinicznego to podwyzszenie porannego stezenia Prl do wartosci 40-50 ng/ml. Za
gruczolakiem przysadki wydzielajgcym prolaktyne przemawiajq wartosci wyzsze niz 100 ng/ml. Zakres norm jest podawany w ng/ml (ug/I)
lub miU/I. Jesli w metodzie jest uzywany standard WHO 84/500, to przelicznik wynosi 1 ng/ml = 22,1 mIU/I.

*****¥*Do lekow, ktorych stosowanie moze wywotac hiperprolaktynemie, nalezg m.in. leki stosowane w leczeniu padaczki i zaburzeri
depresyjnych u dzieci: leki przeciwpsychotyczne typowe (chlorpromazyna, haloperidol, flufenazyna, tiorydazyna, flupentiksol, klopentiksol)
i atypowe (klozapina, risperidon, sulpiryd, aripiprazol, kwetiapina, olanzapina) oraz leki przeciwwymiotne i pobudzajqce perystaltyke
(metoklopramid, domperidon, cyzapryd, tietyloperazyna), ktére blokujq receptory dopaminowe, oraz tréjcykliczne leki przeciwdepresyjne
(imipramina, amitryptylina), ktére hamujq wychwyt noradrenaliny, serotoniny i - cho¢ stabiej — dopaminy.
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WYTYCZNE dla POZ

Zaburzenia miesigczkowania -
pierwotny i wtérny brak miesiagczki

Diagnostyke wg algorytmu ,Pierwotny brak miesigcz-
ki" nalezy przeprowadzi¢ wéwczas, gdy u pacjentki,
ktora ukonczyta 16. rok zycia, a u ktdrej stwierdza sie
rozwdj gruczotéw piersiowych i/lub owtosienia to-
nowego, nie wystapito jeszcze pierwsze krwawienie
miesieczne. Jesli u pacjentki nie rozwinety sie dotad
cechy pfciowe, nalezy przeprowadzi¢ diagnostyke wg
algorytmu ,Op6znione dojrzewanie ptciowe”.

Wtdrny brak miesigczki definiuje sie jako niewystepo-
wanie 3 kolejnych krwawien miesiecznych lub 6-mie-
sieczna przerwa w miesigczkowaniu u pacjentki, ktéra
wczesniej miesigczkowata regularnie, przy czym nale-
zy wzia¢ pod uwage, ze prawidtowy cykl miesieczny
u dziewczat moze trwac od 21 do 45 dni.

Zaréwno u dziewczynki z pierwotnym, jak i wtérnym
brakiem miesigczki nalezy w pierwszej kolejnosci wy-
kluczy¢ cigze.

Zaréwno w przypadku pierwotnego, jak i wtérnego
braku miesigczki niezbedne jest zebranie wywiadu
dotyczacego utraty masy ciata lub braku adekwatne-
go przyrostu masy ciata. Jesli nasuwa sie podejrzenie
jadtowstretu psychicznego, konieczna jest pilna kon-
sultacja psychologa i psychiatry.

U dziewczynki z dodatnim wywiadem w kierunku
choréb przewlektych czy intensywnego uprawiania
sportu moze réwniez doj$¢ do hipogonadyzmu czyn-
nosciowego. Jest on zwigzany z niedojrzatoscig osi
podwzgorze—przysadka—jajniki na skutek zbyt mto-
dego wieku biologicznego dziecka (w tym KOWD) lub
czynnosciowa dysfunkcjg podwzgérza wynikajaca ze
stresu, niedozywienia, utraty masy ciafa, infekgcji. Oba
te stany sa przejsciowe, ale wymagaja réznicowania
z trwatym hipogonadyzmem hipogonadotropowym.
W przypadku wystepowania czynnikéw ryzyka hipo-
gonadyzmu czynnosciowego dziewczynke mozna na-
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Rycina 1. Skala Ferrimana i Gallweya. Zmodyfikowano na podstawie: J Clin Endocrinol Metab 1961; 21: 1440-1447.
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dal obserwowac w POZ, a w przypadkach watpliwych
skierowac do poradni endokrynologiczne;j.

Pilnej konsultacji endokrynologicznej/ginekologicznej
wymagaja dziewczynki z nieprawidtowym wygla-
dem narzadéw piciowych.

Pilnej diagnostyki endokrynologicznej wymagaja
réwniez dziewczynki z narastajagcymi cechami hiper-
androgenizacji (maskulinizacji). Do tych ostatnich
zalicza sie hirsutyzm, tradzik, fojotok, tysienie typu
androgennego, przerost techtaczki czy obnizenie tonu
gtosu. Najczesciej s3 one zwigzane z wystepowaniem
zespotu policystycznych jajnikéw (PCOS), wrodzo-
nego przerostu nadnerczy - postaci nieklasycznej
(WPN-NK), ale réwniez moga by¢ klinicznym objawem
nowotwordw jajnika lub nadnercza wydzielajacych
androgeny lub zespotu Cushinga.

Hirsutyzm to wystepowanie grubych, pigmentowa-
nych koricowych wtoséw u kobiety w miejscach ty-
powych dla mezczyzn, tzw. polach wrazliwych na
androgeny (gérna warga, broda, bokobrody, klat-
ka piersiowa, dolna czes¢ brzucha, okolica miedzy-
posladkowa i uda). A zatem wzmozone owtosienie
podudzi czy przedramion nie powinno by¢ mylone

WYTYCZNE dla POZ

z hirsutyzmem. W celu oceny nasilenia hirsutyzmu
stosuje sie skale Ferrimana i Gallweya (ryc. 1). Ocena
powyzej 4-6 punktéw wskazuje na hirsutyzm. Hir-
sutyzm nalezy réwniez odrézni¢ od hipertrichozy,
ktérym to mianem okresla sie wzrost wtoséw mesz-
kowych - niezalezny od androgendéw. Wobec obecnie
panujacego trendu na usuwanie owtosienia ze skory
u nawet najmtodszych dziewczat nalezy przepro-
wadzi¢ z rodzicami wyjasniajagca rozmowe na temat
réznicowania hirsutyzmu od innych wymienionych
postaci nadmiernego owtosienia.

W ramach POZ u dziewczynki z pierwotnym lub wtér-
nym brakiem miesigczki nalezy oznaczy¢ stezenie TSH
i FT4 w celu wykluczenia niedoczynnosci tarczycy.
Dalsza diagnostyka zaréwno pierwotnego, jak i wtér-
nego braku miesigczki odbywa sie na poziomie
specjalistycznymi obejmuje ocene stezenia prolaktyny,
funkcji podwzgorze osi przysadka—jajniki oraz wy-
dzielania androgenéw. Dodatkowo przeprowadza
sie badania obrazowe: MR przysadki, USG miednicy
mniejszej i jamy brzusznej z oceng nadnerczy, TK lub
MR nadnerczy.

*Diagnostyke w kierunku zespotu policystycznych jajnikow (PCOS) u dziewczqt zaleca sie rozpoczqc dopiero 2 lata od menarche.
U nastolatek do rozpoznania PCOS niezbedne jest spetnienie wszystkich trzech kryteriéw rotterdamskich tqcznie: 1) zaburzenia
miesiqgczkowania/wtérny brak miesigczki; 2) hiperandrogenizm/hiperandrogenemia; 3) obraz PCOS w badaniu USG (objetosc jajnika ponad

12cmd).

**Podstawowq metodq oceny stezenia Prl jest ocena jej stezenia w surowicy w pojedynczej porannej prébce krwi. Zaleca sie, aby pobranie
krwi wykonac w péznych godzinach porannych, badania nie poprzedzac positkiem ani wysitkiem fizycznym oraz - o ile to mozliwe -
zminimalizowac stres zwigzany z naktuciem zyty, gdyz wymienione bodZzce powodujq zwiekszenie wydzielania Prl. Jesli poranne stezenie
Prl jest nieznacznie podwyzszone, badanie nalezy powtdrzyc innego dnia lub oznaczy¢ Prl dwukrotnie w odstepie 20 min. W warunkach
hospitalizacji najkorzystniejsze jest przeprowadzenie badania profilu dobowego Prl (oznaczenia co 3 godziny przez catq dobe) w celu

weryfikacji rozpoznania.

***Hiperprolaktynemia istotna z klinicznego punktu widzenia to podwyzszenie porannego stezenia Prl do wartosci 40-50 ng/ml.

Za gruczolakiem przysadki wydzielajgcym prolaktyne przemawiajq wartosci wyzsze niz 100 ng/ml. Zakres norm jest podawany

w ng/ml (ug/l) lub miU/I. Jesli w metodzie jest uzywany standard WHO 84/500, to przelicznik wynosi 1 ng/ml = 22,1 mIU/I.

****Do lekow, ktorych stosowanie moze wywotac hiperprolaktynemie, nalezqg m.in. leki stosowane w leczeniu padaczki i zaburzer
depresyjnych u dzieci: leki przeciwpsychotyczne typowe (chlorpromazyna, haloperidol, flufenazyna, tiorydazyna, flupentiksol, klopentiksol)
i atypowe (klozapina, risperidon, sulpiryd, aripiprazol, kwetiapina, olanzapina) oraz leki przeciwwymiotne i pobudzajqce perystaltyke
(metoklopramid, domperidon, cyzapryd, tietyloperazyna), ktdre blokujq receptory dopaminowe, oraz tréjcykliczne leki przeciwdepresyjne
(imipramina, amitryptylina), ktére hamujq wychwyt noradrenaliny, serotoniny i — choc stabiej — dopaminy.

LEKARZ POZ 3-4/2018
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Ginekomastia

Ginekomastia okotopokwitaniowa jest zwigzana
z podwyzszonym stosunkiem wolnego estradiolu
do wolnego testosteronu. Zjawisko to wystepuje
przede wszystkim u chtopcéw otytych, bo wzmo-
zona konwersja obwodowa androgenéw do estra-
diolu zachodzi pod wptywem aromatazy — enzymu
obecnego zwtaszcza w tkance ttuszczowej.

Moze tez by¢ skutkiem niepetnej dojrzatosci enzy-
matycznej szlaku metabolizmu testosteronu (m.in.
niewystarczajaca aktywnos$¢ reduktazy 17-ketoste-
roidowej przy dobrej aktywnosci aromatazy, co daje
wzgledna przewage konwersji androstendionu do
estronu, a nie testosteronu) w poczatkowym okresie
dojrzewania. Jednak wymaga ona diagnostyki réz-
nicowej na etapie POZ, poniewaz moze réwniez by¢
objawem zaburzen réznicowania pfci, guzéw produ-
kujacych BhCG (guzy zarodkowe mdzgu, jader, ptuc,
watroby), a jednostronna - raka gruczotu piersiowego.
Pierwszym krokiem w diagnostyce tego zaburzenia
w zakresie POZ powinno by¢ badanie przedmio-
towe gruczotéw piersiowych. Na tej podstawie
u chfopcéw z oczywistg steatomastig nalezy zaleci¢
redukcje masy ciata i konsultacje dietetyczna, a cho-
rych z ewidentnie wyczuwalnym guzem gruczotu
piersiowego skierowac na pilng diagnostyke i lecze-
nie chirurgiczne.

U pozostatych chtopcéw z ginekomastia lekarz POZ
powinien wykluczy¢ wptyw stosowanych lekéw
czy uzywek (marihuana) oraz przeprowadzi¢ ba-
danie palpacyjne jader. Chorych z wyczuwalnym
guzem jadra nalezy w trybie pilnym skierowac na
badanie USG i do onkologa dzieciecego/chirurga
dzieciecego.

Jesdli w badaniu palpacyjnym jadra maja pra-
widtowa strukture, nalezy skierowac pacjenta
na badania laboratoryjne obejmujace TSH, FTy,
AspAT, AIAT, kreatynine. Jesli wyniki sg prawidto-
we, a chiopiec jest w trakcie dojrzewania pftcio-
wego (obecne owlosienie tonowe i powiekszone
jadra), mozna prowadzi¢ obserwacje w warunkach
POZ (ginekomastia dotyczy ok. 50% chtopcéw
w okresie pokwitania, jest przejsciowa, ustepuje
samoistnie w ciggu 2 lat). Jesli natomiast gineko-
mastia wystapita przed okresem pokwitania albo
wystepuje u chtopca z owtosieniem tonowym, ale
przeddojrzewaniowg objetoscia jader*, pacjenta
nalezy skierowa¢ do poradni endokrynologicznej
w trybie planowym.

Podwyzszone stezenie Prl nie powoduje ginekoma-
stii per se, natomiast wptywa na zahamowanie wy-
dzielania GnRH i gonadotropin, co z kolei wywotuje
zmniejszone wydzielanie testosteronu przez jadra.

*Powiekszenie jgder swiadczqce o rozpoczetym okresie pokwitania to wzrost ich objetosci powyzej 4 ml, co odpowiada ok. 2,5 cm
w najdtuzszym wymiarze jgdra. W celu oceny objetosci jgder mozna postugiwac sie orchidometrem — zestawem wzorcow jqder

o odpowiedniej objetosci.
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Niedoczynnos$é tarczycy

Lekarz POZ powinien wzig¢ pod uwage wystepowa-
nie niedoczynnosci tarczycy w przypadku zwolnie-
nia tempa wzrastania, op6znienia wyrzynania sie
zebéw, zaburzen dojrzewania ptciowego (przed-
wczesnego i opdznionego), sennosci, zmeczenia,
ostabienia, nadmiernego przyrostu masy ciata, nie-
tolerancji zimna, suchej skory, bradykardii. Nalezy
oznaczy¢ wéwczas zaréwno stezenie TSH, jak i FTy.
W przypadku niedoczynnosci tarczycy wyrdézniamy:
« postac pierwotna z zaburzona czynnoscia tar-
czycy, w tym:
» postac subkliniczng (TSH podwyzszone, FT,
prawidtowe),
» postac¢ jawnga (TSH podwyzszone, FT4 obni-
zone);

+ posta¢ wtdrng z zaburzona czynnoscia przy-
sadki w zakresie wydzielania TSH (TSH obnizo-
ne lub prawidtowe niskie, FT; obnizone).

Zakres wartosci prawidtowych stezenia TSH u dzieci jest

inny niz u dorostych i zalezy od wieku. Nalezy domaga¢

sie od pracowni wykonujacej oznaczenia dostarczenia
zakresu norm uwzgledniajacych wiek dziecka w celu

wihasciwej interpretacji wynikow wynikéw (tabela 1).

U dzieci do 3. roku zycia niedoczynnos¢ tarczycy

nalezy wyréwnac jak najszybciej!

Leczenie subklinicznej niedoczynnosci tarczycy

nalezy wprowadzi¢ w nastepujacych przypadkach:

«  TSH>10 mIU/l,

+ wystepuje dodatnie miano przeciwciat prze-
ciwtarczycowych anty-TPO przy braku podwyz-
szonych przeciwciata anty-TSHR,

«  wystepuja objawy kliniczne,

+ udziecido 3.roku zycia.

W innych przypadkach mozna przyja¢ postawe

wyczekujaca i powtoérzy¢ oznaczenia po 3-6 mie-

sigcach, pamietajac o mozliwosci fatszywie pod-
wyzszonego wyniku TSH w przypadku oznaczenia
wykonanego podczas goraczki. Zakres wartosci
prawidtowych stezenia TSH u dzieci jest inny niz

u dorostych i zalezy od wieku dziecka. Nalezy do-

magac sie od pracowni wykonujacej oznaczenia

dostarczenia zakresu norm uwzgledniajacych wiek
dziecka w celu wtasciwej interpretacji wynikow.

Przy towarzyszacych objawach sugerujacych nie-

doczynnos¢ kory nadnerczy NIE nalezy podawac

L-tyroksyny przed wtaczeniem hydrokortyzonu

lub wykluczeniem niedoczynnosci kory nadnerczy.

Lekarz POZ moze prowadzi¢ leczenie niedoczynnosci

tarczycy u dziecka, pamietajac, ze badania kontrolne

(TSH i FT4) nalezy wykonywac po 6 tygodniach od

zmiany dawki leku i raz na 3-6 miesiecy w innych przy-

padkach. Ocena stezenia FT, powinna by¢ wykonana
przed podaniem tabletki lub 4 godziny po jej podaniu.

Leczenie polega na podawaniu L-tyroksyny (L-T,)**
raz dziennie rano na ,pusty zotadek”, czyli na czczo na
co najmniej 30 minut przed positkiem lub na godzine
przed obiadem czy kolacja, a nawet przed snem, jesli
zachowana jest odpowiednia przerwa po positku
(lek nie powinien by¢ podawany z positkiem). Dawki
zalezg od wieku, masy ciafa, stopnia niedoboru hor-
mondw tarczycy oraz wysokosci stezenia TSH przy
rozpoznaniu i musza by¢ dobierane indywidualnie,
mozna rozpoczac leczenie od podawania dawki 0,75-
1 ug/kg na dawke. Wchtanianie leku zmniejszaja: pre-
paraty zelaza, wapnia, dieta oparta na preparatach
sojowych, leki zmniejszajace kwasnosc¢ soku zotadko-
wego, pochodne simetikonu. Zwiekszenie dawki leku
czesto jest konieczne w przypadku zastosowania nie-
ktorych lekéw przeciwpadaczkowych i barbituranéw.
Wystepowanie u dziecka z niedoczynnoscia tar-
czycy przeciwciat anty-TPO, anty-Tg i anty-TSHR
wiaze sie z koniecznoscig wykonania badania USG
tarczycy raz narok.

Wszystkie noworodki w Polsce podlegaja diagnosty-
ce w kierunku wrodzonej niedoczynnosci tarczycy
(WNT) w ramach badania przesiewowego wykony-
wanego w 3. dobie zycia. W przypadku jej stwier-
dzenia konieczne jest wtaczenie leczenia przed
ukoriczeniem 2. tygodnia zycia. We wrodzonej nie-
doczynnosci tarczycy stosuje sie znacznie wyzsze
dawki L-T4 (przedstawione w tabeli 2). Stezenie FT,
podczas leczenia powinno utrzymywac sie w gornej
potowie zakresu normy.

Tabela 1. Orientacyjny zakres norm dla TSH i FT,
w zaleznosci od wieku dziecka

Wiek TSH (mlU/I) FT,4 (pmol/l (ng/dl))
bezposrednio po urodzeniu 1,3-19 10-22(0,8-1,9)
(pordd o czasie)

3 dni 1,1-17 22-49(1,8-4,1)
10 tygodni 0,6-10 9-21(0,8-1,7)
14 miesiecy 0,4-7,0 8-17 (0,6-1,4)

5 lat 0,4-6,0 9-20(0,8-1,7)
14 lat 0,4-5,0 8-17 (0,6-1,4)
dorosty 0,4-4,0 9-22(0,8-1,8)

Tabela 2. Dawkowanie L-T; we wrodzonej
niedoczynnosci tarczycy w zaleznosci od wieku dziecka

Wiek Dawka Dawka
(ng/kg m.c. /dobe) (ng/dobe)
0-3 miesiecy 10-15 25-50
3-6 miesiecy 8-10 50-75
6-12 miesiecy 6-8 50-75
1-5 lat 5-6 75-100
6-12 lat 4-5 100-150
> 12 lat w okresie 2-3 100-200
dojrzewania
> 12 po zakonczeniu 1,7 88-150
dojrzewania
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Nadczynnosé tarczycy

U matych dzieci podstawowym objawem nadczyn-
nosci tarczycy moze by¢ bezsennos¢, ptaczliwosé,
brak przyrostu masy ciata. U dzieci starszych moga
dominowac trudnosci szkolne — zaburzenia kon-
centracji, ale najczesciej obserwowane to uczucie
goraca, nadmierne pocenie sie, ostabienie mies-
niowe, meczliwos¢, rozdraznienie czy zaburzenia
snu, ktérym towarzyszy tachykardia i powiekszenie
tarczycy.

Farmakoterapia powinna obejmowac stosowanie
tiamazolu (MMI)*, Poczatkowa dawka leku to 0,5-1,0
mg/kg m.c./dobe, cho¢ obecnie zaleca sie dawki
mniejsze, nawet 0,3-0,6 mg/kg/dobe, maksymalnie
do 30 mg dziennie. Lek mozna podawa¢ w jednej
lub dwéch dawkach na dobe. Jednoczesnie mozna
zastosowac propranolol w dawce 0,5-1,0 mg/kg
m.c./dobe w celu zmniejszenia pobudzenia uktadu
sercowo-naczyniowego. Po uzyskaniu normalizacji
FT4 i FT3 (po ok. 3-6 tygodniach leczenia) dawke
leku przeciwtarczycowego zmniejsza sie o0 30-50%,

a po kolejnych 3-6 tygodniach leczenia stosuje sie
dawke podtrzymujaca (5-10 mg/dobe), ktdra nalezy
stosowac przez co najmniej 2-3 lata.

Powiktaniem MMI moze by¢ agranulocytoza, dla-
tego w przypadku wystapienia goraczki, béléw
stawowych, bélu gardta, zapalenia jamy ustnej,
zwlaszcza w poczatkowym okresie leczenia, nalezy
w trybie pilnym wykona¢ morfologie krwi, a w razie
potwierdzenia tego rozpoznania natychmiast za-
przestac terapii MMl i skierowac dziecko do osrodka
specjalistycznego w trybie pilnym.

U dzieci nie zaleca sie leczenia propylotiouracylem
z uwagi na ryzyko wystapienia ciezkiego uszkodze-
nia watroby wymagajgcego przeszczepu i zagra-
zajacego zyciu. Wieksze jest u nich rowniez ryzyko
wystapienia zapalenia naczyn zaleznego od prze-
ciwciat ANCA.

W przypadku nawrotéw choroby mozna rozwazy¢
leczenie jodem radioaktywnym, ktére jednak nie
jest zalecane u dzieci ponizej 5. roku zycia.

218

LEKARZ POZ 3-4/2018 ——



WYTYCZNE dla POZ

HLY niuazafopod Azad
auzdA1auasd aluepeq 3|z

ewo-Hs1 hiuazifapod
Azad pypesAzid YA 9]z

»

»

A_v__c__v_\z.m_Nt_uO ‘Sov) _ Sy150upalpod-b z2eUz0 ‘HY1 Z 1591 29)Z _

euzdAjsijefdads eyaido

A

AAzoae)

Jvd dlujenjuam3

P

HHS1-Awue ‘OdLl-Aue ‘8]1-Ajue zoeuzo
‘AdAzaae) HSN 29)Z

1-19d1H Ame[qo auzesAm s audaqo Iisaf ‘3INTId

VOOTONAUIOANI Op rNY3IS
039Mo0dAza1eIMID924d BIUDZID| [ezokm BIN

€14 Y14 ‘HSL1 29)Z

dokISaIW € ez

€14 14 ‘HSL
3

Amelqo sudaqo gny/i
A 31U303SI HSL

mome[qo yeuq
‘N 31UzdeUZAIU HSL

= =
=

218

LEKARZ POZ 3-4/2018



WYTYCZNE dla POZ

Guzek lub zmiana ogniskowa
w tarczycy

Ryzyko raka w guzkach tarczycy u dzieci wynosi
22-26% i jest znacznie wyzsze niz u dorostych (do
5-10%). Dlatego kazde dziecko ze zmiang ognisko-
wa lub guzkiem w tarczycy wymaga diagnostyki
specjalistycznej. Nie wolno obserwowac zmiany
ogniskowej lub guzka w tarczycy u dziecka w ra-
mach POZ. Nie wolno podejmowac préb leczenia
takich zmian L-tyroksyna przy prawidtowych wyni-
kach badan hormonalnych.

Zmiana ogniskowa podejrzana ultrasonograficznie
u dziecka moze by¢ odszczepem grasicy - takie
podejrzenie réwniez wymaga weryfikacji przez
specjaliste.

220

Kazda zmiana ogniskowa lub guzek w tarczycy
dziecka, poza czysta torbielg, powinna by¢ podda-
na biopsji aspiracyjnej cienkoigtowej (BACC) pod
kontrolg USG.

W ramach POZ mozna wykonywac badania prze-
siewowe w grupach ryzyka raka tarczycy. Przesie-
wowe badanie USG powinno by¢ wykonywane co
najmniej raz na 12 miesiecy u dzieci:

«  po ekspozycji na promieniowanie jonizujace,

«  zchoroba autoimmunizacyjna tarczycy.
Pacjenci ze zwiekszonym ryzykiem rozwoju raka
tarczycy w przebiegu zespotdw genetycznych
powinni by¢ kierowani do osrodkéw referen-
cyjnych w celu wtasciwej oceny, monitorowania
i poradnictwa genetycznego.
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Niedoczynnosé kory nadnerczy

U dzieci podstawowymi objawami niedoczynnosci
kory nadnerczy moga by¢ sennosc¢ i béle brzucha/
nudnosci oraz utrata masy ciata, poranna nieche¢
do wstania z t6zka i spozycia pokarmow, gtod soli.
Przy objawach sugerujacych niedoczynnos¢ kory
nadnerczy zawsze nalezy oznaczy¢ stezenie sodu
(ktére moze by¢ obnizone) i potasu (ktére moze by¢
podwyzszone). Jednak prawidtowe wyniki jonogra-
mu nie wykluczaja tego zaburzenia.

W celu szybkiego wykluczenia lub potwierdzenia
tego rozpoznania najlepszym rozwigzaniem byta-
by ocena stezenia kortyzolu w surowicy (jednak
oznaczenie to nie znajduje sie w wykazie badan
diagnostycznych w POZ refundowanych przez NFZ).
U starszych dzieci zuwagi na rytm dobowy kortyzo-
lu badanie to wykonuje sie w godzinach porannych
(8:00-9:00). Trzeba jednak podkresli¢, ze u dzieci do
3. miesigca zycia rytm dobowy kortyzolu nie jest
wyksztatcony i badanie to nalezy wykona¢ w okre-
sie pobudzenia (stresu, gtodu), najlepiej pobierajac
krew bezposrednio z zyty.

Trzeba pamietacd, ze mozliwe jest wspotistnienie
niedoczynnosci kory nadnerczy i niedoczynnosci
tarczycy. Przy objawach sugerujacych niedoczyn-
nosci kory nadnerczy i podwyzszonym stezeniu
TSH NIGDY nie nalezy podawac L-tyroksyny przed
wiaczeniem hydrokortyzonu lub wykluczeniem
niedoczynnosci kory nadnerczy - na skutek przy-

spieszenia metabolizmu kortyzolu poprzez poda-
nie FT4 dotychczas stabilnemu dziecku moze dojs¢
do przetomu nadnerczowego.

Jesli sa watpliwosci badz stezenie kortyzolu
u dziecka jest niskie, nalezy wtaczy¢ hydrokorty-
zon* w dawce 6 mg/m? p.c. u matych dzieci albo
8-9 mg/m? p.c. u starszych na dobe w 3 dawkach
podzielonych, w schemacie 2:1: 1.

U dzieci z pierwotng NKN nalezy stosowac¢ dodatko-
wo fludrokortyzon** (Cortineff) w dawce 50-100 pg/
dobe. U niemowlat do 12. miesigca zycia nalezy sto-
sowac suplementacje NaCl.

W przypadku podejrzenia przelomu nadnerczo-
wego u dziecka nalezy natychmiast poda¢ hydro-
kortyzon i.v. 50 mg/m2 p.c., a nastepnie 50-100 mg/
m? p.c./dobe we wlewie ciggtym lub bolusach co
6 godzin. Jednoczesnie nalezy natychmiast poda¢
bolus 0,9% NaCl 20 ml/kg m.c. i powtarza¢ do dawki
tacznej 60 ml/kg m.c. w ciaggu 1 godziny. W przypad-
ku hipoglikemii podaje sie glukoze 0,5-1 g/kg m.c.
(np. 10% glukoza 5-10 ml/kg m.c.). Nawodnienie
dziecka jest tak samo konieczne jak podanie hydro-
kortyzonu!

Do testu z "2*ACTH (Synacthen®)** nalezy zastoso-
wac dawki: 250 pg dla dzieci = 2. roku zycia, 15 pg/kg
dla niemowlat i 125 pg dla dzieci w 2. roku zycia.
Leczenie substytucyjne niedoczynnosci kory nad-
nerczy hydrokortyzonem nie stanowi przeciw-
wskazania do prowadzenia szczepier ochronnych.

*hydrokortyzon w leczeniu przewlektym u dzieci podaje sie doustnie w dawce 6-8 mg/m2 powierzchni ciata na dobe (u matych dzieci)
i 7-9 mg/m? powierzchni ciata na dobe (u starszych dzieci) w 3 dawkach podzielonych, w schemacie 2:1:1.

**fludrokortyzon (Cortineff) u dzieci podaje sie doustnie w dawce 50-100 ug/dobe w jednej dawce pod kontrolg jonogramu.

**¥do testu z 1,24ACTH (Synacthen®)** nalezy zastosowac dawki: 15 ug/kg dla niemowlqt, 125 ug dla dzieci do 2 roku zycia i 250 ug dla

dzieci=2r.z.
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Zespot utraty soli

Objawami sugerujacymi wystapienie zespotu utra-
ty soli moga by¢ sennos$¢, béle brzucha, nudnosci
i wymioty, u najmtodszych dzieci problemy z kar-
mieniem i brak przyrostu lub spadek masy ciata.
Objawy te moga swiadczy¢ o niedoczynnosci kory
nadnerczy w zakresie sekrecji mineralokortykoste-
roidéw (aldosteronu), zazwyczaj réwniez glikokor-
tykosteroidow (kortyzolu).

Zespot utraty soli jest stanem zagrozenia zycia,
wymaga pilnego skierowania dziecka do szpitala.
Jezeli nie jest mozliwe przekazanie dziecka od razu
do osrodka referencyjnego, leczenie powinno by¢
rozpoczete na oddziale pediatrycznym.

W przypadku podejrzenia przetomu nadnerczo-
wego u dziecka nalezy natychmiast poda¢ hydro-
kortyzon iv. 25-50 mg/m? p.c., a nastepnie 50-100
mg/m?2 p.c./dobe we wlewie ciggtym lub bolusach
podawanych co 6 godzin (hydrokortyzon w duzych
dawkach wykazuje réwniez dziatanie mineralokor-
tykoidowe, w zwigzku z czym na tym etapie nie jest
konieczne dodatkowe podawanie fludrokortyzo-
nu). Jednoczesnie natychmiast nalezy podac¢ bolus

224

0,9% NaCl 20 ml/kg m.c., a nastepnie podtaczy¢
wlew kroplowy 0,9% NaCl w ilosci 50-150 ml/kg
m.c./dobe. W przypadku towarzyszacej hipoglike-
mii podaje sie dodatkowo glukoze 0,5-1 g/kg m.c.
(np. 10% roztwér glukozy 5-10 ml/kg m.c.). Nawod-
nienie dziecka jest tak samo konieczne jak podanie
hydrokortyzonu! Brak mozliwosci oznaczenia steze-
nia kortyzolu nie usprawiedliwia op6znienia rozpo-
czecia leczenia (celowe jest zabezpieczenie prébki
krwi przed podaniem dziecku hydrokortyzonu).
Diagnostyka w osrodku referencyjnym obejmuje
ocene czynnosci kory nadnerczy z uwzglednieniem
testéw dynamicznych i badania profilu steroidéw
w dobowej zbiérce moczu. Dalsze leczenie powin-
no by¢ prowadzone w osrodku referencyjnym.
Nalezy pamieta¢, ze przerwanie leczenia lub nie-
adekwatne dawkowanie lekéw moze prowadzi¢
do ponownego wystapienia zespotu utraty soli.
Istotna jest rowniez znajomos¢ sytuacji, w ktérych
konieczne jest zwiekszenie dawki hydrokortyzonu
(np. uraz, zabiegi chirurgiczne, goraczka) i/lub po-
danie leku droga pozajelitowa (np. wymioty, chory
nieprzytomny, po zabiegu chirurgicznym).

LEKARZ POZ 3-4/2018 ——



N
[=]
o
o
©
L
z
N
&
VI
—
>
=

_ anjosAm

auoziuqo

7y

amojpimeld _Al_ nuoJ3)sop|e 31uazdIS _

(amojpimead

qnj) auoziuqo | eposim |

*

%

(wauayrdeuAs z 3591 ‘o3amoqop
nwjAi dluepeq) njozA10y| eluazdls

INZa m mopioials Aljoqelaw
‘(dHOLT) YsAmozasaupeu mouasSoipue eluazdls

(pruip/Areizppo ‘sov)
euzdAjsijelads eyaido

:z0eUZQ _

7'y

jeluazoa| ejuazoeim geiuzodo
azow alu Aysoubelp foujad

BlUBUOYAM 19SOMI[ZOW HYRIg

iANZVM

elwaijeysadiy z ejwasjeuodiy

20d

_ Amoppimesd wesSouor _

X

7}

AufAi0ojes0qe| peiq | 9zijoway zonpiAm ‘nwesSouo( duado z10ymod _

7y

ejeld Asew yapeds ‘aiuaiupompo ‘AroiwAm
‘08au|080 nuejs a1uazsiosod

elUdIUPOMPO YI3J zaq ‘dlnjoiwAm a1u
‘wAujo8o aiuels wAiqop m oydvIzq

je19Az eluazoibez

wauejs )saf 1jos Ajenn jodssaz

iIANZVM

7y

7y

elwaijeysadiy z ejwasjeuodiy

225

LEKARZ POZ 3-4/2018



— 226

WYTYCZNE dla POZ

Hipoglikemia
Lekarz POZ moze zetkngac sie z sytuacja, gdy incydent
hipoglikemii dotyczy dziecka chorujacego na cukrzy-
ce. W tym przypadku hipoglikemie definiuje sie jako
poziom glikemii ponizej 70 mg/dl. Konieczne jest
wowczas postepowanie zgodnie z wytycznymi Pol-
skiego Towarzystwa Diabetologicznego i pilna kon-
sultacja z prowadzacym diabetologiem dzieciecym.
Ponizszy algorytm dotyczy wystapienia hipoglikemii
u dziecka niechorujgcego na cukrzyce.
Lekarz POZ powinien wysuna¢ przypuszczenie
hipoglikemii, gdy rodzice zgtosza sie z dzieckiem,
u ktérego wystapity objawy wskazujace na hipogli-
kemie lub udokumentowano (np. na glukometrze)
hipoglikemieg, tj. stezenie glukozy w surowicy byto
nizsze niz 45 mg/dl.
Objawy hipoglikemii: niepokdj, drzenie rak, po-
cenie, blado$¢, tachykardia, rozszerzenie zrenic,
uczucie gtodu, zaburzenia koncentracji, splatanie,
zaburzenia koordynacji ruchowej, sennos¢, $piacz-
ka. U dziecka z podejrzeniem hipoglikemii lekarz
POZ powinien zwréci¢ uwage na wystepowanie
triady Whipple’a: objawy pojawiaja sie w trakcie
gtodzenia, towarzyszy im spadek poziomu glukozy,
ustepuja po przyjeciu weglowodanéw. Wystepowa-
nie triady Whipple’a sugeruje hiperinsulinizm.
Lekarz POZ w trakcie badania podmiotowego
i przedmiotowego pacjenta z podejrzeniem hipo-
glikemii powinien zwréci¢ uwage na:
« przyjmowane leki, w tym mozliwos¢ przyje-

cia insuliny, oraz na ewentualne zazycie przez

dziecko alkoholu,

«  wystapienie powiekszenia watroby (zaburzenia
syntezy glikogenu, defekty glukoneogenezy),

« nadmierna pigmentacje skéry i gtdéd soli (obja-
wy niedoboru kortyzolu),

« niski wzrost i zwolnienie tempa wzrastania (ob-
jawy niedoboru hormonu wzrostu),

« wystepowanie wad linii posrodkowej mézgu:
zdiagnozowanej wczesniej dysplazji przegro-
dowo-ocznej, rozszczepu podniebienia, oczo-
plasu oraz u chtopcéw wnetrostwa i mikro-
pracia (objawy zwigzane z wielohormonalna
niedoczynnoscia przysadki),

+  bdle glowy, poranne nudnosci i wymioty — na-
lezy wzig¢ pod uwage, ze niedoczynnosc przy-
sadki moze sie rozwija¢ w wyniku powiekszania
sie guza okolicy podwzgérzowo-przysadkowe;j.

Jedli jest to mozliwe, lekarz POZ powinien stara¢
sie zabezpieczy¢ prébke krwi z okresu hipoglikemii
i prébke moczu oddanego przez dziecko w krétkim
okresie po incydencie hipoglikemii. Jesli nie jest to
mozliwe, w wiekszosci przypadkéw lekarz specjali-
sta bedzie w trakcie dalszej diagnostyki prébowat
wywotac hipoglikemie kontrolowang w warunkach
szpitalnych w celu przeprowadzenia réznicowania
przyczyn hipoglikemii.

W kazdym przypadku dziecko z podejrzeniem hi-

poglikemii nalezy skierowac do specjalisty w trybie

pilnym.

Przelicznik stezenia glukozy w surowicy:

1 mmol/I = 18 mg/dl; 10 mg/dl = 0,55 mmol/I.

*Nalezy podkresli¢, ze cho¢ najczestszq postaciq hipoglikemii u dzieci jest hipoglikemia ketotyczna, ktdra pojawia sie w okresie miedzy

18. miesigcem zycia a 5. rokiem zycia i ustepuje samoistnie ok. 8.-9. roku zycia, to jednak u kazdego dziecka z hipoglikemiq konieczna jest
precyzyjna diagnostyka réznicowa. W przypadku hipoglikemii ketotycznej epizody hipoglikemii wystepujq najczesciej w okresie infekcji,
gdy dochodzi do ograniczenia spozycia pokarméw lub pominiecia positku (hipoglikemia z ograniczenia substratéw). Dzieci z hipoglikemiq
ketotycznq sq zazwyczaj mniejsze niz réwiesnicy i szczuplejsze. W momencie wystqpienia hipoglikemii stwierdza sie u nich ketonurie

i ketonemie, co odzwierciedla prébe przetqczenia sie metabolizmu w kierunku wykorzystania alternatywnego Zrédta energii, jakim jest
lipoliza. Samoistna remisja w 8.-9. roku zycia jest zazwyczaj zwiqgzana ze wzrostem masy miesni i zmniejszonym zapotrzebowaniem na
glukoze w przeliczeniu na mase ciata u starszego juz dziecka. W oczekiwaniu na samoistng remisje leczenie polega na czestym podawaniu
positkéw bogatych w biatko i weglowodany. W czasie infekcji nalezy sprawdzac mocz dziecka na zawartosc ketonéw, gdyz pojawienie sie

ketonurii wyprzedza o kilka godzin wystqpienie hipoglikemii.

**0d 2012 r. w Polsce powadzone sq badania przesiewowe noworodkéw w kierunku wykrycia takich choréb metabolicznych, jak m.in.:
galaktozemia, fenyloketonuria, zaburzenia -oksydacji kwaséw tluszczowych, kwasice organiczne czy aminoacidurie. Dzieci, ktére urodzity
sie w tym czasie, a u ktérych stwierdzono wymienione zaburzenia metabolizmu, sq obecnie diagnozowane na etapie przedobjawowym

ileczone w poradniach choréb metabolicznych.

***Wrodzony hiperinsulinizm — najczesciej ujawnia sie pomiedzy 1. a 18. miesiqgcem zycia. U noworodka wystepuje zazwyczaj

makrosomia zwiqzana z anabolicznym wptywem insuliny na ptdd; w tych przypadkach u matki nie stwierdza sie cukrzycy. W momencie
udokumentowanej hipoglikemii stezenie insuliny jest podwyzszone — wg réznych autoréw od powyzej 2 do powyzej 6 IU/ml, zas

stezenie ketondéw i FFA w surowicy jest niskie, nie ma réwniez ketonurii (nadmierne wydzielanie insuliny hamuje proces lipolizy). Fakt, ze
hipoglikemia nie ujawnia sie bezposrednio po urodzeniu, a dopiero po kilku miesiqcach zycia, jest zwigzany ze zmniejszeniem czestosci
karmien. Objawy hiperinsulinizmu moggq by¢ bardzo ciezkie, obejmujq ciggte uczucie gtodu, okresowe incydenty braku kontaktu

z dzieckiem, drzenia, nadpobudliwos¢ ruchowgq z nieskoordynowanymi ruchami, jawne drgawki. Hipoglikemie w tych przypadkach zawsze
mozna wywotac przerwaniem karmienia na kilka godzin. Wszystkie dzieci z podejrzeniem hiperinsulinizmu muszq by¢ diagnozowane

ileczone w osrodku specjalistycznym.
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Hiperglikemia

W przypadku stwierdzenia przez lekarza POZ ob-
jawow charakterystycznych dla cukrzycy* nalezy
zaleci¢ oznaczenie stezenia glikemii przygodnej lub
glikemii na czczo we krwi zylnej. Jesli glikemia przy-
godna jest > 200 mg/dl, nalezy rozpozna¢ cukrzyce
i skierowa¢ dziecko w trybie pilnym na oddziat dia-
betologii dzieciecej. Jesli glikemia przygodna jest
< 200 mg/dl, nalezy oznaczy¢ dwukrotnie glikemie
na czczo (kazdy pomiar innego dnia). Jesli glikemia
w obu przypadkach jest > 126 mg/d|, nalezy rozpo-
znac cukrzyce i skierowac pacjenta w trybie pilnym
na oddziat diabetologii dzieciecej. Jesli glikemia
na czczo wynosi 100-125 mg/dl, nalezy wykona¢
OGTT. Jesli glikemia w 120. minucie testu jest > 200
mg/d|, nalezy réwniez rozpozna¢ cukrzyce i skiero-
wac pacjenta w trybie pilnym na oddziat diabetolo-
gii dzieciecej.

Jesli lekarz POZ stwierdzi nieprawidtowa glikemie
na czczo (100-125 mg/dl) u dziecka, u ktérego nie
stwierdza sie objawoéw cukrzycy, nalezy rozpo-
znac stan przedcukrzycowy i skierowac dziecko do

poradni diabetologiczne;j. Jesli u dziecka z grupy ry-

zyka wykonano OGTT i stwierdzono nieprawidtowa

tolerancje glukozy (glikemia w 120. minucie OGTT

140-200 mg/dl), nalezy rowniez rozpoznad stan

przedcukrzycowy i lekarz POZ powinien skierowac

dziecko do poradni diabetologiczne;j.

Nalezy podkresli¢, ze oznaczanie stezenia hemo-

globiny glikowanej nie jest zalecane w diagnostyce

cukrzycy u dzieci.

Grupy ryzyka wystapienia cukrzycy w populacji

pediatrycznej:

« zaleca sie wykonanie OGTT z oceng insulino-
opornosci u kazdego dziecka z BMI > 95 centy-
la, ktdére ukonczyto 10. rok zycia (lub wczesniej,
jesli rozpoczat sie juz okres dojrzewania) - co
2 lata,

«  zaleca sie wykonanie OGTT z oznaczeniem gli-
kemii na czczo oraz w 30., 60., 90. i 120. minucie
testu u kazdego dziecka z mukowiscydoza,
ktdre ukonczyto 10. rok zycia.

Przelicznik glukozy:

1 mmol/l =18 mg/dl; 10 mg/dl = 0,55 mmol/I.

*Objawy charakterystyczne dla cukrzycy to: niezamierzona redukcja masy ciata, wzmozone pragnienie, wielomocz, ostabienie i wzmozona
sennos¢, pojawienie sie zmian ropnych na skdrze i stanéw zapalnych narzgdéw moczowo-piciowych.

**Glikemia przygodna - stezenie glukozy w prébce krwi pobranej o dowolnej porze dnia niezaleznie od ostatnio spozytego positku.
***Glikemia na czczo - stezenie glukozy w prébce krwi pobranej 8-14 godzin od ostatniego positku.

****OGTT po doustnym podaniu glukozy w dawce 1,75 g/kg m.c. (maksymalnie 75 g) nalezy wykonac bez wczesniejszego ograniczenia
spozycia weglowodandw u osoby bedqcej na czczo, wypoczetej, po przespanej nocy; dwugodzinny okres pomiedzy wypiciem roztworu
glukozy a pobraniem prébki krwi badane dziecko powinno spedzi¢ w miejscu wykonania testu w spoczynku. Stezenie glukozy oznacza sie

we krwi zylnej (nie na glukometrze).

*****Djagnostyka w kierunku cukrzycy monogenowej zalecana jest w przypadku: wystepowania cukrzycy przed 9. miesiqgcem zycia;
wystepowania tagodnej hiperglikemii niewymagajqcej leczenia farmakologicznego, u dziecka z cukrzycg, u ktérego nie stwierdzono
wystepowania przeciwciat GADA, ICA, IA2A, IAA, ZnT8; u dziecka z cukrzycq, u ktérego wspotwystepujq zaburzenia w strukturze lub rozwoju
nerek, wqtroby, trzustki, mézgu lub wspétwystepujq schorzenia charakterystyczne dla zespotéw genetycznych zwiqzanych z cukrzycg;

u dziecka z cukrzycq, u ktérego krewnych pierwszego stopnia wystepuje cukrzyca lub schorzenia charakterystyczne dla zespotow

genetycznych zwiqzanych z cukrzycq.

**¥¥*¥*QObecnie opisano ponad 40 réznych typow cukrzycy monogenowej u dzieci, wszystkie o charakterystycznym obrazie klinicznym
i okreslonym sposobie dziedziczenia, na schemacie przedstawiono jedynie wybrane.
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Otytosé

W zwiazku z epidemig otytosci u dzieci i mtodziezy
lekarz POZ powinien znac i stosowac zasady profi-
laktyki otytosci. Naleza do nich: profilaktyka pier-
wotna - skierowana do dzieci > 2. roku zycia z BMI
w przedziale 85-90 centyla, polegajaca na ksztat-
towaniu prawidtowych zachowan zywieniowych
i zwigzanych z aktywnoscia fizycznga, co ma na
celu zapobieganie rozwojowi nadwagi i otytosci
u dzieci. Zaleca sie stosowanie przez dzieci re-
guty 5-2-2-1-0, co oznacza: 5 matych positkéw,
kazdy z dodatkiem warzyw i owocdédw; 2 godziny
(maksymalnie) przed telewizorem i komputerem
(tzw. screen time); 2 litry wody mineralnej kazdego
dnia; 1 godzina aktywnosci fizycznej codziennie;
0 chipsoéw, stonych paluszkéw, stodyczy, napojéw
gazowanych, smazonych potraw. Kontrola lekarska
powinna sie odbywac co 1-3 miesiace.

Kolejnym etapem, ktéry powinien wdrozy¢ lekarz
POZ, jest zastosowanie profilaktyki wtornej — skie-
rowanej do dzieci z nadwaga (> 2. roku zycia z BMI
w przedziale 90-97 centyla) oraz dzieci otytych
rodzicow. Profilaktyka wtérna polega na wczesnym
rozpoznaniu nadwagi u dziecka oraz wprowadzeniu
dziatan zapobiegajgcych przyrostowi masy ciata
prowadzacemu do otylosci. Konieczne jest zaanga-
zowanie rodziny w leczenie (zapobieganie rozwojo-
wi otytosci), wyznaczenie celu (brak przyrostu masy
ciata), prowadzenie dzienniczkéw spozywanych po-
sitkéw, ograniczenie czasu spedzanego przed moni-
torem i telewizorem (tzw. screen time), zwiekszenie
aktywnosci fizycznej (minimum 1 godzina dziennie),
propagowanie wspdlnej (rodzinnej) aktywnosci
fizycznej, wspieranie zachowan prozdrowotnych:
wspolne $niadania, ograniczenie spozywania sto-
dyczy, regularne positki, odpowiednie nawodnienie
organizmu (spozywanie wody zamiast napojéw
i sokéw), zmniejszenie kalorycznosci positkow.
Ostatecznie, w przypadku niepowodzenia pierw-
szych dwoch etapow oraz w sytuacji, gdy zgtosito
sie dziecko z juz wystepujaca otytoscia, lekarz POZ
powinien wdrozy¢ zasady profilaktyki trzeciorze-

dowej - leczenie otytosci i jej powiktan. Dotyczy
ona dzieci > 2. roku zycia z BMI > 97 centyla. Polega
na zwiekszonej czestosci wizyt lekarskich w POZ,
zastosowaniu interwencji behawioralnej u dzieci
w wieku 6-18 lat (nagrody za pozadane zachowa-
nie), zaplanowaniu aktywnosci fizycznej. Zalecana
jest wéwczas konsultacja dietetyka i psychologa.
Konieczne jest wyznaczenie celu dtugotermino-
wego - redukgji masy ciata < 85 centyla, a w przy-
padku najmtodszych dzieci utrzymanie statej masy
ciata. U nastolatkow zaleca sie redukcje masy ciata
0 0,5-1 kg na miesigc. W ramach tej profilaktyki
lekarz POZ powinien oceni¢ wystepujace powikia-
nia otytosci i skierowac dziecko do odpowiednich
poradni specjalistycznych w celu leczenia farma-
kologicznego powikfan (nadcisnienia tetniczego,
cukrzycy typu 2, zaburzen lipidowych, ewentualnie
leczenie bariatrycznego).

W przypadku wystepowania uposledzenia umy-
stowego u dziecka z otytoscia lekarz POZ powinien
skierowac je do poradni genetycznej.

W celu poszukiwania zaburzeh endokrynologicz-
nych bedacych mozliwa przyczyna otytosci u dziec-
ka nalezy wzig¢ pod uwage niedoczynnos¢ tarczycy
i hiperkortyzolemie. W obu przypadkach obserwuje
sie wolne tempo wzrastania, a zatem wazna jest
ocena tego parametru przez lekarza POZ przed
rozpoczeciem diagnostyki w tym kierunku. W razie
potwierdzenia niedoczynnosci tarczycy lub hiper-
kortyzolemii dziecko nalezy skierowa¢ do poradni
endokrynologicznej. Lekarz POZ powinien réwniez
zwroci¢ uwage na wystepowanie na skoérze dziecka
z otytoscia przebarwien typu rogowacenie ciemne
(acanthosis nigricans), co moze $wiadczy¢ o insu-
linoopornosci. Jest to wskazanie do przekazania
dziecka do poradni endokrynologicznej lub diabe-
tologicznej dla dzieci.

Opieka nad dzieckiem z otytoscia powinna by¢
prowadzona w POZ ze wzgledu na konieczno$¢ cze-
stych wizyt lekarskich elastycznie dopasowanych
do stanu dziecka oraz scistej wspdtpracy z dietety-
kiem i psychologiem.
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Podejrzenie hiperkalcemii

W gabinecie lekarza POZ podejrzenie hiperkalcemii
u dziecka powinny wzbudzi¢ objawy bedace wy-
nikiem hiperpolaryzacji bton komérkowych badz
tworzenia i odktadania depozytéw soli wapnia
w tkankach. Dotycza one przede wszystkim uktadu
nerwowo-miesniowego (ostabienie, sennos¢, spla-
tanie, zaburzenia koncentracji i pamieci, zmiany
osobowosci, depresja, spiaczka, zmniejszenie sity
miesniowej, kalcyfikacja rogéwki), przewodu pokar-
mowego (nudnosci, wymioty, jadtowstret, zaparcia,
objawy dyspeptyczne, bdle brzucha, zapalenie
trzustki, choroba wrzodowa, uposledzenie wzrasta-
nia), uktadu krazenia (nadcisnienie tetnicze, zabu-
rzenia rytmu serca, skrécenie odstepu QT w bada-
niu EKG, kalcyfikacja naczyn), uktadu moczowego
(poliuria z wtdrng polidypsja, hiperkalciuria, kami-
ca, nefrokalcynoza) i skéry (sucho$¢, rogowacenie
i Swiad). Objawy ze strony kosci (resorpcja pod-
okostnowa — objaw patognomoniczny pierwotne;j
nadczynnosci przytarczyc, guzy olbrzymiokomor-
kowe, torbiele kosci, osteomalacja, krzywica, ubytek
masy kostnej (osteopenia, osteoporoza) zapalenie
stawoéw) u dzieci s3 mniej charakterystyczne, gdyz
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pierwotna nadczynnos¢ przytarczyc i hiperkalce-
mia spowodowana chorobami nowotworowymi
(ktore stanowa 90% przypadkéw hiperkalcemii
w populacji oséb dorostych) sa w populacji dziecie-
cej rzadkoscia.
Po stwierdzeniu hiperkalcemii i jej potwierdzeniu
w pierwszej kolejnosci nalezy wykluczy¢ przedaw-
kowanie witaminy D (dane z wywiadu i ewentualnie
oznaczenie 25(0OH)D). Gdy nie ma przestanek w kie-
runku ewentualnego przedawkowania preparatéow
zawierajacych cholekalcyferol lub stezenie witami-
ny D jest prawidtowe, nalezy skierowac dziecko do
poradni endokrynologicznej.
Uzytecznym narzedziem diagnostycznym jest frak-
cjonowane wydalanie wapnia (fractional excretion of
calcium - FE¢,), obliczane wedtug wzoru:
FEca = [Uca/Scal/lUcr/Sci] = [Uca/Scal X [Scr /Uc,
na podstawie wartosci:
- stezenia wapnia catkowitego w moczu (Uc,),
stezenia wapnia catkowitego w surowicy (Sc,),
«  stezenia kreatyniny w moczu (U¢,),
«  stezenia kreatyniny w surowicy (Sc,).
Interpretacja wyniku badania: < 0,01 — wartosci pra-
widtowe, > 0,01 - hiperkalciuria.

LEKARZ POZ 3-4/2018 ——



N
(=]
o
e
°
L
=z
>
—
>

T

S

ewloN

T _ 10°0 > — BWION _ _ 100<- 4 _
a“(Ho)sT'T SN__mcmmNa _
©34 29190

yY
{ a(Holsz _ N qn| 4 a(Ho)sz _ AN _ ¢a(HO)ST 41990paIN

(puipy/Ayerzppo — diH1d ‘G%(HO)ST'T ‘a(HO)sT A

| _v_\ {eizpp _ a(Ho)se [nzijeueszid ‘wesdoulaold ‘ulunge aluazals ‘|INZa M gnj/i nzoow 33qoud || m a(Ho)sz nzijeueaziqd

.WO<V eujuAeasy| ‘S| 40yso4 ‘e) ‘eujuAleasy ‘zauSew Uoysoy ‘Auemoziuolfz e)
m:Nu>um__m_.uwn_m :(08auzolulp| Nnzeaqo po 19s0uUzalez M ‘DUMAIRYNYBY) BIUBPEC SMOY1RPOP
e a1usazooupal Adimouns m Hid | 91moyed e) :zoeuzQ
_ eyaido 7Y
nwadiey 1 a(Ho)sz \ [epeu €3 oje
efoez|jewloN a(Ho)st
m_.umN__mE‘_OZ (o8auemoziuolz e) eluazals aluepeqz auzasiuoy Adimopesez gn| Adisemy (3142310 M)

Qg uiweym
1bejuswa|dns
eloenuAjuoy|
[ Jakossz | [~ akost |
< -
Aaimouns m a(HO)se

zoeuzo ‘amijzow 03 3saf Ijsaf

o8auemoziuo(z e) njuazaoeuzo wAuposAieim
qn| uiwngje wapd|3zm o03a3Modjjed B BIUAZDIS NiueMoSAI0)s od ZpJaIMiod .,

JIN

@ Aulweym ejuemodmepazid
/ennuiez 3somijzow o fejAdez

*

,auozszAmpod _ _ amojpImeld

_ Adimouns m Alimodjjed ej zaeuzQ _

233

LEKARZ POZ 3-4/2018



WYTYCZNE dla POZ

Podejrzenie hipokalcemii

Objawy hipokalcemii réznia sie w zaleznosci od

czasu jej narastania i wieku dziecka. W gabinecie

lekarza POZ podejrzenie hipokalcemii u dziecka
powinny wzbudzi¢ nastepujace objawy:

« tezyczka - wzmozona pobudliwos$¢ nerwowo-
-miesniowa: parestezje w obrebie ust, palcow
rak i stop, skurcze i drzenia miesniowe, ognisko-
we lub uogdlnione drgawki az po skurcz krtani,
a niekiedy takze oskrzeli - objawy te wystepuja
zwykle podczas nagtego zmniejszenia stezenia
Ca?+ (zazwyczaj przy stezeniach wapnia catko-
witego < 7,5 mg/dl, czyli < 1,88 mmol/I);

«  rozwoj za¢my podtorebkowej, hipoplazja szkli-
wa zebdw, zwapnienia w obrebie zwojéw pod-
stawnych mézgu i objawy pozapiramidowe
- objawy te wystepuja w przypadku stopniowe-
go przewleklego obnizonego stezenia wapnia;

+  tezyczka utajona - przy nieznacznym niedobo-
rze wapnia - wowczas dodatni objaw Chvostka
(skurcz mieénia okreznego ust podczas opu-
kiwania nerwu twarzowego) i Trousseau (bez-
wiedne utozenie reki w tzw. pozycji potoznika
po zaci$nieciu na 3 minuty na ramieniu man-
kietu sfigmomanometru napompowanego do
20 mm Hg powyzej cisnienia skurczowego);
mozliwos¢ wywotania napadu tezyczkowego
hiperwentylacja;

« unoworodkéw i niemowlat objawy hipokalce-
mii sa niecharakterystyczne i oprécz drzenia,
skurczéw miesniowych, drgawek oraz napadéw
bezdechu obejmuja spadek aktywnosci, trud-
nosci w karmieniu, wymioty i wzdecia brzucha.

Po potwierdzeniu hipokalcemii w dalszym toku

diagnostycznym nalezy uwzglednic fakt, ze w pra-

widtowych warunkach stezenie wapnia w suro-
wicy zalezy od podazy wapnia z pokarmem, jego
wchfaniania z przewodu pokarmowego, wydalania

z moczem i odkfadania w kosciach, a jego przemia-

ny zaleza od stezenia metabolizowanej w watrobie

i nerkach witaminy D (patrz nizej) — i w pierwszej ko-

lejnosci rozwazy¢ wystepowanie choréb przewodu

pokarmowego, watroby i nerek. W przypadku po-
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dejrzenia tych schorzen dziecko nalezy skierowa¢
do odpowiedniego specjalisty.

Jesli dziecko jest po operacji gruczotu tarczowego,
nalezy wzig¢ pod uwage mozliwos¢ wystapienia
pooperacyjnej niedoczynnosci przytarczyc, ktéra
moze by¢ zaréwno przejsciowa, jak i trwata.
Kolejnym krokiem jest ocena stezenia magnezu
w surowicy, bo jego prawidtowe wartosci umozli-
wiaja wilasciwe dziatanie PTH - gtéwnego regula-
tora kalcemii w organizmie. W przypadku stwier-
dzenia nieprawidtowego stezenia magnezu nalezy
uzupetni¢ niedob6r i ponownie oceni¢ stezenie
wapnia w surowicy, a jesli stezenie magnezu jest
prawidtowe, dziecko nalezy skierowac do poradni
specjalistycznej w celu przeprowadzenia dalszej
diagnostyki.

Diagnostyka hipokalcemii w osrodku specjalistycz-
nym obejmuje ocene stezenia wapnia, fosforanéw
i magnezu w surowicy i w moczu oraz stezenie
PTH i aktywnych metabolitéw witaminy D. Nalezy
przypomnie¢, ze oba hormony nasilaja wchtanianie
wapnia z przewodu pokarmowego, pobudzaja
mobilizacje wapnia z kosci a PTH hamuje wyda-
lanie wapnia z moczem. Takie samo dziatanie ma
witamina D, ale tylko w przypadku normokalcemii.
Witamina D powstaje w skorze (przewazajaca czesc
cholekalcyferolu — witaminy Dj3) lub jest przyjmo-
wana z pokarmami (pozostata czes¢ cholekalcy-
ferolu i ergokalcyferol — witamina D,). Zwigzki te
ulegajag 25-hydroksylacji w watrobie, gdzie po-
wstajg 25(0OH)D, i 25(0H)Ds, ktére nastepnie ule-
gaja 1-a-hydroksylacji w nerkach, gdzie powstaje
1,25(0H),D; i 1,25(0H),D5. Postaci te to aktywne
metabolity. W celach diagnostycznych ocenia sie
faczne stezenie 25(0OH)D, i 25(0OH)D;s, czyli stezenie
25(0OH)D (kalcyfediolu) oraz stezenie 1,25(0H),D3
(kalcytriolu) w surowicy.

W leczeniu hipokalcemii stosuje sie preparaty
wapnia i preparaty witaminy D (cholekalcyferolu),
a w przypadku niedoboru PTH lub opornosci na
PTH réwniez preparaty alfakalcydolu, czyli 1(OH)D,
bo w przypadku niedoboru tego hormonu nie za-
chodzi 1-a-hydroksylacja 25(OH)D w nerkach.

LEKARZ POZ 3-4/2018 ——
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Tabela 3. Referencyjne stezenia wapnia w surowicy
krwi [mg/dl] w poszczegdlnych grupach wiekowych
w zaleznosci od stezenia 25(0OH)D w surowicy —
zaproponowane przez Roizen i wsp. (zmodyfikowane)

Wiek dziecka Stezenie wapnia catkowitego
[mg/dl]
Stezenie Subkliniczny
25(0OH)D niedobdr
prawidtowe 25(0OH)D
(30-80 ng/ml) | (20-30 ng/ml)
od urodzenia 8,0-11,3 7,5-11,1
do 90. dnia zycia
91.-180. dzien zycia 8,9-11,2 8,6-10,9
181.-364. dzien 9,0-11,3 8,1-11,3
zycia
1-3 lat 8,9-11,1 8,5-11,0
4-11 lat 8,7-10,7 8,6-10,7
12-19 lat 8,5-10,7 8,5-10,5
> 19 lat 8,5-10,5 8,4-10,4
0-19 lat 8,6-10,9 8,5-10,7
wszyscy 8,6-10,9 8,5-10,7

Przelicznik jednostek: stezenie wapnia w surowicy moze by¢
oznaczane w trzech rodzajach jednostek (mmol/l, mEq/l, mg/dl),
ktore mozna przeliczy¢ w nastepujqcy sposob: a) [mEq/I] = 2 x
[mmol/l]; b) [mg/dl] = 2 X [mEq/I] = 4 X [mmol/I].

Przy podejrzeniu hipokalcemii w poradni POZ nalezy ocenic stezenia wapnia catkowitego w surowicy. Warunki dobrze wykonanego

badania:

= pobranie prébkina czczo (wystepuje rytm dobowy stezenia wapnia catkowitego w surowicy, zwiqzany z przemieszczaniem sie ptynéw
z przestrzeni wewnqtrznaczyniowej i przestrzeni pozanaczyniowej);

« pobranie prébki w pozycji siedzqcej (w pozycji stojqcej stezenie wapnia moze by¢ wyzsze o 0,2-0,8 mg/dl);

- ucisk stazy nie moze byc¢ zbyt dtugi;

« hemoliza prébki, zéttaczka, dyslipidemia, paraproteinemia oraz hipermagnezemia moggq interferowa¢ w metodach fotometrycznych
oznaczania wapnia,

« hemoliza prébki moze dodatkowo obnizac stezenie wapnia, gdyz wewngqtrz erytrocytow jest ono mate.

Nieprawidtowy wynik nalezy potwierdzi¢ po skorygowaniu stezenia Ca catkowitego wzgledem albumin lub wiarygodnym

oznaczeniu Ca zjonizowanego.

« Nalezy przypomnie¢, ze w surowicy krwi wapn wystepuje w trzech frakcjach: wapn zjonizowany (ok. 48% - frakcja aktywna
metabolicznie), wapn zwiqzany z albuminami (ok. 40%), wapri zawarty w kompleksach (ok. 12%) - zwiqzany z matymi poliwalentnymi
anionami (m.in. fosforanami, wodoroweglanami, siarczanami, cytrynianami). W warunkach POZ oznaczenie wapnia zjonizowanego jest
utrudnione, poniewaz prébka do badania musi by¢ zabezpieczona z zachowaniem wtasciwej temperatury, w warunkach beztlenowych,
a przekazanie do oceny powinno by¢ niezwtoczne.

« Wprzypadku hipo- lub hiperalbuminemii catkowite stezenie wapnia moze by¢ nieprawidfowe, natomiast stezenie wapnia
zjonizowanego moze pozostawa¢ w granicach wartosci referencyjnych. Wzrost albuminemii o kazde 10 g/| powyzej 40 g/l zwieksza
stezenie wapnia catkowitego o 0,2 mmol/l, a zmniejszenie albuminemii o kazde 10 g/l ponizej 40 ng/l zmniejsza kalcemie o 0,2 mmol/I.
A zatem w celu upewnienia sie, czy rzeczywiscie mamy do czynienia z hipokalcemiq nalezy oznaczy¢ stezenie albumin i skorzystac ze
wzoru:

wapri catkowity skorygowany [mmol/l] = stezenie oznaczonego wapnia catkowitego [mmol/I]
+ (40 - stezenie albumin w surowicy [g/l]) X 0,02.

- Jak wspomniano, w prawidtowych warunkach ok. 48% wapnia w surowicy wystepuje w postaci zjonizowanej. Kwasica zwieksza,
natomiast zasadowica zmniejsza stezenie wapnia zjonizowanego. Ma to istotne znaczenie w przypadku objawdw wywotanych
hiperwentylacja, np. w wyniku leku (dos¢ czesta przyczyna napaddw tezyczki u nastolatek). W interpretacji wyniku nalezy wzigc pod
uwage rezultat badania réwnowagi kwasowo-zasadowej.

- Stezenie wapnia catkowitego oraz wapnia zjonizowanego zalezy od wieku oraz od stezenia witaminy D, a zatem do prawidfowej
interpretacji wyniku wapnia wskazana jest znajomos¢ stezenia witaminy D.

« Stezenie wapnia zjonizowanego jest wieksze w krwi pepowinowej, nastepnie zmniejsza sie po porodzie, osiggajqc minimum
24 godz. po porodzie. Nastepnie zwieksza sie w pierwszych dniach zycia, czego wyrazem jest obserwowane wieksze stezenie wapnia
zjonizowanego (pomiedzy 3. a 14. dniem Zycia) niz u 0s6b dorostych.

« Stezenia wapnia catkowitego zmniejszajq sie wraz z wiekiem (szczegdlnie po 1. roku zycia). W tabeli 3 przedstawiono wartosci
referencyjne stezenia wapnia w surowicy krwi w poszczegdlnych grupach wiekowych w zaleznosci od stezenia 25(0H)D w surowicy.
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Poliuria i polidypsja

U dziecka z poliurig i polidypsja podstawowe zna-
czenie ma réznicowanie pomiedzy moczéwka pro-
sta, polidypsja psychogenng i cukrzyca. Lekarz
rodzinny powinien w pierwszej kolejnosci oceni¢
stan ogdlny dziecka i oznaczy¢ glikemie w celu
wykluczenia cukrzycy. Dziecko z hiperglikemia i/lub
w ciezkim stanie ogdlnym, z cechami odwodnienia,
powinno w trybie pilnym zosta¢ skierowane do
szpitala, najlepiej do osrodka referencyjnego. Jezeli
nie jest to mozliwe, leczenie powinno by¢ rozpocze-
te na oddziale pediatrycznym.

U dzieci w dobrym stanie ogélnym nalezy zebrac
wywiad dotyczacy porannych nudnosci, béléw gto-
wy czy zaburzen widzenia sugerujacych obecnos¢
guza przysadki — woéwczas nalezy dziecko w trybie
pilnym skierowac na oddziat endokrynologii.

U pozostatych dzieci nalezy oceni¢ ciezar wiasciwy
moczu i bilans ptynéw. W celu obiektywnej oceny
zapotrzebowania na ptyny i zdolnosci zageszczania
moczu nalezy podczas wykonywania tych badan
podawac dziecku czysta wode, a nie stodzone pty-
ny, ktére dziecko lubi. U matych dzieci, zbierajac
wywiad, trzeba zwréci¢ uwage na pojenie stodkimi
ptynami w celu uspokojenia dziecka.

LEKARZ POZ 3-4/2018
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U dziecka z rozpoznang moczéwka prostg szczegol-
nie istotne jest zapewnienie dowolnego dostepu do
ptynéw, natomiast u matych dzieci, chorych w ciez-
kim stanie ogélnym, nieprzytomnych, z zaburze-
niami pragnienia nalezy bezwzglednie kontrolowac¢
bilans ptynéw.

Lekiem z wyboru w terapii moczéwki prostej osrod-
kowej jest desmopresyna. Dawkowanie leku usta-
la sie indywidualnie, przy czym dawki zalecane
w charakterystyce produktu leczniczego preparatu
dostepnego w Polsce moga by¢ zbyt wysokie dla
noworodkéw, niemowlat i matych dzieci ze wzgle-
du na ryzyko zatrzymania ptynéw i zatrucia wod-
nego. Terapia powinna by¢ prowadzona w osrodku
referencyjnym.

Kazde dziecko z moczéwka prostg osrodkowa wy-
maga szczego6towej diagnostyki w kierunku obec-
nosci zmian organicznych w okolicy podwzgé-
rzowo-przysadkowej oraz zaburzen czynnosci
przedniego ptata przysadki. U dzieci z rozpoznang
moczéwka idiopatyczng badania obrazowe nalezy
powtarzac z uwagi na mozliwo$¢ opdznionego
ujawnienia sie zmian organicznych w OUN.
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Zalecenia dotyczace podawania
witaminy D u dzieci

Obecnie w Polsce rekomendowane jest profilak-
tyczne stosowanie preparatéw zawierajacych wita-
mine D (cholekalcyferol). Dawkowanie tej witaminy
w populacji ogélnej powinno by¢ zindywidualizo-
wane w zaleznosci od wieku, masy ciata, nastonecz-
nienia (pory roku), diety i trybu zycia. Algorytm ,Su-
plementacja witaming D — schemat 1” przedstawia
zasady suplementacji u dzieci.

Wyznacznikiem zaopatrzenia organizmu w wita-
mine D jest stezenie metabolitu watrobowego
tej witaminy w surowicy — 25(0OH)D. W zwigzku
z obowiazujaca profilaktyka niedoboru witaminy D
lekarz POZ nie ma istotnych wskazan, a tym sa-
mym obowiagzku oznaczania stezenia 25(0H)D
w surowicy w populacji ogélnej, a jedynie w gru-
pach ryzyka niedoboru tej witaminy wymienio-
nych w tabeli 4. W tych grupach pacjentéw sposéb
postepowania jest uzalezniony od uzyskanego
stezenia 25(0OH)D w surowicy z uwzglednieniem
dotychczasowego dawkowania preparatéw zawie-
rajacych cholekalcyferol (algorytm ,Suplementacja
witaming D - schemat 2").

Tabela 4. Grupy ryzyka niedoboru witaminy D,
w ktoérych wskazane jest oznaczanie 25(0OH)D
w surowicy

« zaburzenia ukfadu ruchu (krzywica, osteomalacja,
osteoporoza, béle kostne, deformacje kosci, wady
postawy, nawracajace niskoenergetyczne ztamania
i aseptyczna martwica kosci)

- zaburzenia metabolizmu wapnia i fosforu
(zaburzenia kalcemii, kalciuria, fosfatemia,
fosfaturia, hipofosfatazja i hiperfosfatazja)

+ przewlekte leczenie niektérymilekami (przewlekfa
kortykosteroidoterapia, leczenie ketokonazolem,
leczenie antyretrowirusowe i przeciwpadaczkowe)

- zaburzenia trawienia, zaburzenia wchtaniania
(mukowiscydoza i przewlekte zapalne choroby jelit)

+ choroby watroby (w tym cholestaza, stan po
przeszczepie watroby i niealkoholowe sttuszczenie
watroby)

» choroby nerek (niewydolnos¢ nerek, stan po
przeszczepie nerek, nefrokalcynoza)

« zaburzenia endokrynologiczne (nadczynnos¢
i niedoczynnos¢ przytarczyc, nadczynnosé
i niedoczynnos¢ tarczycy, cukrzyca typu 1,
niedobdr hormonu wzrostu, jadtowstret psychiczny
i autoimmunologiczne zespoty wielogruczotowe)

« zaburzenia rozwoju somatycznego (bardzo niski
wzrost, bardzo wysoki wzrost, otyto$¢)

+ opO&znienie rozwoju

+ choroby ukfadu nerwowego (porazenie mézgowe,
przewlekte unieruchomienie, autyzm, stwardnienie
rozsiane, epilepsja, napady o nieznanej etiologii,
miopatia i dystrofia miesniowa)

+ astma alergiczna, atopowe zapalenie skéry

+ choroby autoimmunologiczne (zaburzenia
kolagenowe, reumatoidalne zapalenie stawodw,
choroby autoimmunologiczne skéry, cukrzyca
typu 1, choroba Hashimoto)

« zaburzenia immunologiczne (nawracajace
infekcje drég oddechowych, astma, nawracajace
i przewlekte stany zapalne innych uktadéw)

« nowotwory (guzy i stany po leczeniu
onkologicznym)

+ choroby sercowo-naczyniowe (nadcisnienie
tetnicze, choroba niedokrwienna serca)

+ choroby metaboliczne (cukrzyca typu 2, zaburzenia
lipidowe, otytos¢ i zesp6t metaboliczny)

LEKARZ POZ 3-4/2019



TYCZNE dla POZ

- — Add1sa1w Z1-9 )2a1IM

wiaJl|ly Z Mowauy zaq
‘00:5T—00:0T Yoeuizpo3 m ulw GT < lweizpnpod |
Iweuolwespazid [WAIAPO Z Nduo}s
eu ejuemAgazid yauniem 3saf Auoluyads ApS
‘euzdaidzaq | euedajez zedm aje ‘emoyzéimoqo
1s3[ a1u efdejuawa|dns elusazim op efew po Addisaiw 9—0 DM

8 00ST > eMoludZpo.N eSew

ezejsajoyd

amoymeSipmidazid nja|

1upo3A3 Z < |0zeuoy 033y

1upo3A3 Z < amoyyjafezod ajuaimAz

:e)AzA1 dnu8 z 1231zp n @(HO)ST
kjoajuoy pod eejuawajdng

.

*

Aaimouns m a(HO)sT
eluezoeuzo o8amouAini
Op UezeysM ew 3IN

[sulAioleInquie
2231do M | (njeadzs m)
1beuswa|dns yaeluposAy  od
Adimouns m
a(HO)SZ el1uazd3s e|0JUOY

e e [ S|

*

241

LEKARZ POZ 3-4/2018



|
Jw/8u 0s 5 A(HO)ST
e|uazals ejueysAzn
op dkisalw 03 a(HO)SsT
91uazd1s [niojuow
zeJo dunjey
‘Blwad|ey Ul

-

euozpemoud ejAq aiu ePejusawad|dng

1deusl yoeoseisaiw ¢— od
Adimouns m a(HO)sT
B]UDZD]S 3|UZIBUZO SU|OJIUOY

afejuawajdns

[imiazad d1upd|8zmzag

yosAuemopuawoyads po YysAzszAm jamep
nAzn Azad euozpemoud ejAq efoejuswajdng
I | I
a Auiweym Azepod gosods ‘niesedsud uoqop ‘exmep
‘e1uemosols Jsouse|ndas — Apja.oy feuoyjop | ejupaimodpo
ejAq efdejuawajdns emosezaysAiop Azd ‘dis llumadn

|/

1 -
jw/8u 00T < Jw/Su 00T-SL < || Jw/8u §/—0S < jw/Su 05-0€ < jw/8u 0g-0T < Jw/3u 0Z-0T < w/3u 0T-0
da(Ho)se a(Ho)se a(Ho)se a(Ho)se a(Ho)se a(Ho)sz a(Ho)sz
| |
0>>o%;>m._n euozpemoud ejAq m—umu:me_n_sm. /
\4

ill

yoeskisaiw ¢ od yaeakisaiw 9 od

yaeseisaiw ¢ od

LEKARZ POZ 3-4/2019

WYTYCZNE dla POZ

Adimouns m Q(HO)Sz eluazails
91U3ZIBUZO JU|0JIUOY ZEMZOY

Adimouns m Q(HO)SZ eluazals
91U3ZJBUZO JU|0JIUOY ZBMZOY

Adimouns m g(HO)S¢ eluazals
91U922BUZO 3U|0JIUOY

Adimoans m a(HO)gz e1uazals po 1psouzajez m g euiwelm efdejuswa|dng g Jewayds

242



WYTYCZNE dla POZ

Wykaz skrotow

170HP - 17 hydroksyprogesteron

ACTH - hormon kortykotropowy

anty-Tg — przeciwciata przeciw tyreoglobulinie

anty-TPO - przeciwciata przeciw tyreoperoksydazie

anty-TSHR - przeciwciata przeciw receptorowi dla TSH

APS1 - autoimmunologiczny zesp6t niedoczynnosci wielogruczotowej typu 1 (autoimmune polyendocrine syndrome type 1)

a-ZnT8 - przeciwciata przeciw transporterowi cynku 8

BA — wiek kostny (bone age)

BAC - biopsja aspiracyjna cienkoigtowa

BhCG - podjednostka beta ludzkiej gonadotropiny tozyskowej

BMI - wskaznik masy ciata (body mass index)

DHEA-SO, - siarczan dehydroepiandrosteronu

DZM - dobowa zbiérka moczu

E2 - estradiol

FEc, - frakcjonowane wydalanie wapnia

FFA — wolne kwasy ttuszczowe (free fatty acids)

FHH - rodzinna hiperkalcemia hipokalciuryczna (familial hypocalciuric hypercalcemia)

FIHP - rodzinna izolowana nadczynno$¢ przytarczyc (familial isolated hyperparathyroidism)

FSH - hormon folikulotropowy

FT3 - wolna trijodotyronina

FT4 — wolna tyroksyna

GADA - przeciwciata przeciwko dekarboksylazie kwasu glutaminowego

GH - hormon wzrostu (growth hormone)

GnRH - gonadoliberyna, hormon uwalniajacy gonadotropiny

HA - wiek wzrostowy (height age)

HC - hydrokortyzon

hiper-T - nadczynno$¢ tarczycy

hipo-T - niedoczynnos¢ tarczycy

HPT-JT - zesp6t nadczynnosci przytarczyc i guza szczeki (hyperparathyroid jaw-tumor syndrome)

HV - tempo wzrastania (height velocity)

IA-2A - przeciwciata przeciwko fosfatazom tyrozyny

IAA - przeciwciata przeciwko insulinie

ICA - przeciwciata przeciwwyspowe

IGFBP3 - biatko wigzace insulinopodobne czynniki wzrostowe typu 3 (insulin-like growth factor binding protein type 3)

IGF-I - insulinopodobny czynnik wzrostowy typu | (insulin-like growth factor type I)

IUGR - wewnatrzmaciczne zahamowanie wzrastania (intrauterine growth retardation)

KOWD - konstytucjonalne opdznienie wzrastania i dojrzewania

LH - hormon luteotropowy

L-T4 - L-tyroksyna

MEN1/MEN2A/MEN4 - zespét mnogiej gruczolakowatosci wewnatrzwydzielniczej typu 1, 2A, 4 (multiple endocrine neoplasma
types 1,2A, 4)

MMI - tiamazol

MODY - maturity-onset diabetes of the young

MR - rezonans magnetyczny

NKN - niewydolnos¢ kory nadnerczy

NSHPT - ciezka pierwotna nadczynnos¢ przytarczyc noworodkdw (neonatal severe primary hyperparathyroidism)

OGTT - doustny test tolerancji glukozy (oral glucose tolerance test)

OUN - oérodkowy uktad nerwowy

PCOS - zespét policystycznych jajnikéw (policystic ovary syndrome)

Prl - prolaktyna

RTH - zespdt opornosci na hormony tarczycy

SGA - niska masa/dtugos¢ urodzeniowa (small for gestational age)

SNP - somatotropinowa niedoczynnos¢ przysadki

T - testosteron

TBSRTC - The Bethesda System for Reporting Thyroid Cytopathology

TH - wzrost docelowy (target height)

TK - tomografia komputerowa

TSH - hormon tyreotropowy

TRH - tyreoliberyna

USG - ultrasonografia

WPN - wrodzony przerost nadnerczy

WPN-NK - wrodzony przerost nadnerczy — postac nieklasyczna
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