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PŘEDMLUVA 

Se vznikem České neonatologické společnosti ČLS JEP je v naší zemi od roku 1990 
neonatologie uznaným specializovaným oborem dětského lékařství zaměřeným na 
péči o fyziologické a patologické novorozence. Během těchto posledních 30 let došlo 
díky lepšímu poznání patofyziologických procesů, technickému pokroku, zlepšené 
kvalitě intenzivní péče, léčebným a ošetřovatelským postupům k výraznému zlepše-
ní z hlediska neonatální mortality a morbidity. Na tyto ukazatele můžeme být pyšní 
a v posledních 10 letech se stále drží na světové špičce. Bohužel ne každé dítě se na-
rodí zdravé nebo v termínu porodu. Spektrum novorozeneckých onemocnění je velmi 
široké, zahrnuje běžné i velmi vzácné choroby, onemocnění související s nezralostí, 
vrozené vývojové vady, infekce, hypoxická postižení i různé typy dědičných poruch 
metabolismu.

Pro zvýšení osvěty v tomto oboru pořádá prim. Milena Dokoupilová od roku 2016 
každoročně odborné konference „Dny novorozeneckých kazuistik“, jež se zabývají 
širokou problematikou novorozenců od 30. týdne těhotenství. Tato akce, která se tra-
dičně koná v krásném a příjemném prostředí zámku Zbiroh, má vysokou úroveň a je 
odbornou veřejností velmi kladně hodnocena. Z proběhlých konferencí jsme do první-
ho dílu knižní publikace vybrali kazuistiky týkající se jak lehce a středně nezralých, tak 
i donošených novorozenců. Zahrnují diagnózy, se kterými se setkáváme běžně, a také 
vzácné případy, jejichž diagnostika je velmi složitá a vyžaduje multidisciplinární pří-
stup. Kazuistiky vždy doplňuje teoretická část s diferenciálně diagnostickou rozvahou, 
dále obsahují obrazovou dokumentaci, schémata, tabulky i krátkou diskusi a v závěru 
jsou samozřejmě uvedeny literární odkazy.

Věříme, že předkládaná kniha bude dobrým pomocníkem v postgraduálním vzdě-
lávání mladých lékařů a v praxi pomůže k včasnému stanovení diagnózy i zahájení 
léčby. V případě pozitivního ohlasu na tuto publikaci je v plánu vydání dalšího dílu.

autoři
červen 2020
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1	 NOVOROZENEC S ICHTYÓZOU  
– NAŠE PRAKTICKÉ ZKUŠENOSTI
Hana Tobrmanová, Milena Dokoupilová

   KA ZUISTIKA

Chlapec se narodil jako druhé dítě 41leté mamince. Gravidita probíhala fyziologicky, 
z věkové indikace bylo provedeno neinvazivní prenatální genetické vyšetření (Prena-
scan) s normálním nálezem. Ve 35. týdnu těhotenství byla matka hospitalizována pro 
odtok čiré plodové vody. Po odebrání kultivací byla zahájena ATB profylaxe klinda-
mycinem (pro alergii na penicilin), vzhledem k leukocytóze a zvýšeným teplotám byl 
později přidán gentamicin. 46 hodin po odtoku plodové vody byla gravidita ukončena 
císařským řezem pro suspektní CTG záznam a tachykardii plodu. 

Bezprostřední poporodní adaptace chlapečka byla fyziologická (Apgar skóre 
9-10-10, pupečníkové pH 7,40), porodní hmotnost i délka odpovídaly 35. gestačnímu 
týdnu (2900 g, 48 cm). Od prvního okamžiku bylo patrné, že nejde o běžného nezra-
lého novorozence. Chlapec měl jasné známky kongenitální ichtyózy (zbytky koloidní 
membrány na obličeji, dlaních a ploskách, kapří ústa, mírnou everzi víček) (viz obr. 
1.1 a 1.2).

Obr. 1.1  Klinický obraz kůže po narození – obličej Obr. 1.2  Klinický obraz kůže po narození – ruce  

www.vygon.cz

Neutrální tlak

Použitelnost na 7 dní

Splňuje globální standardy

 

 
  

  
 

 

 
  

  

bionector ®

U
za

v ř
en

ý 
be

zj
eh

lo
vý systém pro cévní přístupy

IV
 T

E R
A

P I E



KAZUISTIKY Z NEONATOLOGIE

16

Po přijetí na oddělení intermediární péče se u chlapečka začala rozvíjet dyspnoe, 
která vyžadovala zahájení distenzní terapie nCPAP (FiO2 0,21). Vzhledem k nutnosti 
zajistit dostatečnou hydrataci při zvýšené propustnosti kůže u novorozenců s ichtyózou 
byla kanylována umbilikální žíla. Periferní kanyla nebyla vzhledem k postižení kůže 
zaváděna. Zjištěná hypoglykemie 0,8 mmol/l byla korigována bolusem 10% glukózy 
s následnou infuzí. Pro elevaci zánětlivých parametrů u matky a současně poruchu 
kožního krytu jsme chlapce zajistili dle epidemiologické situace na oddělení dvojkom-
binací antibiotik (oxacilin, gentamicin). Laboratorně byl v krevním obrazu přítomen 
mírný posun doleva a hraniční hodnota CRP; PCT byl negativní. 

Během 7 hodin došlo k ústupu dechových obtíží a bylo možno ukončit distenzní 
podporu, dále byl chlapec ventilačně i oběhově stabilní, glykemie se stabilizovala. Pa-
cienta jsme se snažili přeložit na vyšší pracoviště vzhledem k charakteru onemocnění 
a omezené dostupnosti prostředků k péči o kůži v nemocnici během prodlouženého 
víkendu. Z důvodu plné kapacity okolních perinatologických center se však překlad 
nepodařilo zrealizovat. 

Kůži jsme pravidelně promazávali (Infadolan) a balili do mastného tylu k zamezení 
vysychání. Současně jsme pátrali, jak chlapečkovi co nejlépe pomoci. 3. den života 
bylo konzultováno dětské kožní oddělení ve FN Brno. Byla doporučena změna ošet-
řovatelské strategie: ošetřování dítěte nikoli ve výhřevném lůžku, ale v inkubátoru 
se 60% vlhkostí, promazávání kůže za sterilních podmínek bez následného krytí 
a ošetřování eventuálních ragád Hydrosorbem. Při projevech bolesti byl podáván 
paracetamol a chlapeček byl dle potřeby tlumen chloralhydrátem (p.o. nebo gastrickou 
sondou), aby při neklidu nedošlo k dalšímu poškození kůže. 

Důležité bylo sledování tekutinové bilance, přechodná oligurie bez hypernatremie 
se upravila po navýšení přívodu tekutin. Současně byl navyšován perorální příjem, 

Obr. 1.3  Klinický obraz před překladem na specializované pracoviště 5. den života
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který chlapeček dobře toleroval. Ve výtěrech byl u dítěte i u matky kultivačně proká-
zán Streptococcus agalactiae, k rozvoji sepse u dítěte nedošlo. Zpětně bychom jako 
antibiotikum první volby vzhledem k podezření na chorioamnionitidu volili zajištění 
kombinací ampicilin + gentamicin. 5. den života byl chlapec v celkově dobrém stavu 
s již částečně odloučenými krustami přeložen do FN Brno (viz obr. 1.3). 

Maminka zatím zůstávala hospitalizována na oddělení šestinedělí, kde byla léčena 
pro puerperální sepsi. Později byla v Brně zacvičena v ošetřování problematické kůže 
a po 14 dnech byl chlapeček propuštěn do domácí péče. Molekulárně genetickým vy-
šetřením byla u chlapce diagnostikována lamelární ichtyóza, zatímco u matky a bratra 
ichthyosis vulgaris. Oba rodiče jsou přenašeči genu pro lamelární ichtyózu. 

Rodina se s celoživotním onemocněním dítěte těžko smiřovala. Protože starší bratr 
chlapečka měl v prvních měsících života velké problémy s atopickým ekzémem, které 
při pravidelné péči postupně téměř vymizely, zpočátku doufali v podobný průběh. 
Velkou podporu rodičům v prvních týdnech a měsících života syna poskytl Spolek 
Ichtyóza. Jde o sdružení založené rodiči chlapce s těžkou ichtyózou, které zkušenost-
mi i materiálně pomáhá rodinám ve stejné situaci. Po propuštění z nemocnice rodiče 
vzhledem k velké dojezdové vzdálenosti a náročnosti cestování s nemocným dítětem 
velmi oceňovali možnost konzultace problémů s ošetřující lékařkou elektronickou ces-
tou (viz obr. 1.4).

Obr. 1.4  Potřeba dermatologik v následné péči
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T E O R I E

Ichtyóza patří mezi genodermatózy, tedy geneticky podmíněná kožní onemocnění. 
Rozlišuje se několik forem tohoto onemocnění s různě vyjádřenými příznaky. Klinické 
projevy ichtyóz jsou pestré, mění se s věkem pacienta i s ročním obdobím. Některé vro-
zené ichtyózy se projeví hned po narození (typicky obraz collodion baby), u jiných se 
příznaky objeví později. Jednotlivé formy se liší i typem dědičnosti a prognózou. Nej-
větším přínosem k přesnému zařazení ichtyóz je diagnostika na molekulární úrovni1.

1. Ichthyosis vulgaris (IV)
Má prevalenci 1 : 250 a je nejčastějším typem ichtyózy. Jedná se o autosomálně do-
minantně dědičné onemocnění, při postižení obou rodičů je klinický stav horší než při 
postižení jednoho z rodičů. Podkladem je mutace genu pro filaggrin, riziko se zvyšuje 
při současném výskytu atopické dermatitidy. IV se může projevit již u novorozenců 
zvýšenou suchostí kůže a jemným, bělavým olupováním, ale klasické klinické pří-
znaky se objeví většinou ve věku 4–6 měsíců. Predilekčními místy jsou především 
bérce a břicho, obličej a flexorové strany končetin jsou ušetřeny. U 80–90 % pacientů 
nacházíme zvýšené rýhování dlaní. Suchost kůže je výraznější v zimě. Pacienti neu-
dávají jiné subjektivní potíže. Asi ve 40 % případů je IV asociována s atopickou der-
matitidou. Nejdůležitější je terapie emoliencii. V lokální terapii používáme většinou 
lehčí, hydrofilní základy, aby nedošlo k okluzivnímu efektu. Vhodné jsou preparáty 
s glycerolem, při větším šupení i preparáty s ureou v 5% koncentraci (kromě kojenců). 
Celková terapie retinoidy u IV indikovaná není.

2. X-chromosomálně recesivně vázaná ichtyóza (XLI)
Má prevalenci 1 : 2000 až 1 : 4000 u chlapců (ženy jsou přenašečky) a je druhým 
nejčastějším typem. Vzniká na základě defektu enzymu steroid-sulfatázy. Jsou pro 
ni typické kožní projevy, potvrzuje se histologickým vyšetřením, důležité jsou anam-
nestické údaje o protrahovaném porodu. Někdy se manifestuje při porodu, ale zřídka 
ve formě collodion baby. Častěji se projeví v prvních 2–3 měsících života. Zpočátku 
dominuje generalizované olupování drobnými bělavými šupinkami, které vynechávají 
kubitální a popliteální jamky. Ve věku 4–6 měsíců jsou šupiny polygonální, hrubší, 
šedohnědé barvy a pevně lpí. Ve starším věku jsou zejména v oblasti šíje a za ušima, 
ale také na extenzorových stranách končetin a bocích trupu. Kožní projevy se typicky 
zlepšují v létě. Onemocnění je u poloviny nemocných a 25 % přenašeček spojeno se 
ztluštěním rohovky, proto je indikované i oftalmologické vyšetření. Pro matky přena-
šečky jsou typické slabé porodní bolesti a protrahovaný porod, který je často indikací 
k provedení císařského řezu. V rámci lokální terapie se aplikují hydrofilní preparáty, na 
hyperkeratózy na šíji vodné preparáty s ureou, na menší plochy s koncentrací 5–10 %.

3. Autosomálně recesivní kongenitální ichtyózy (ARCI)
Jedná se o spektrum ichtyóz s autosomálně recesivní dědičností a incidencí 1 : 100 000  
až 1 : 500 000. Tato skupina je velmi různorodá, nejčastěji se jedná o mutace v ALOXE3, 
ALOX12 a TGM1 vedoucí k výrazné poruše bariérové funkce kůže a velkým ztrátám 
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vody kůží. U 80–90 % novorozenců je přítomen obraz collodion baby. Povrch těla 
novorozence je kryt koloidní membránou, kterou lze přirovnat k tlustému celofánu. 
V průběhu 2–3 týdnů se membrána zcela uvolní a sloupne. U 5–6 % případů collodion 
baby se následně nevyvíjí žádná forma ichtyózy. Diagnostika se opírá o kožní proje-
vy, histologické a imunohistochemické vyšetření kůže (aktivita TGM1) a molekulární 
analýzu DNA. ARCI zahrnuje 3 hlavní podtypy.
a)	Lamelární ichtyóza (LI): Incidence činí cca 1 : 100 000, s autosomálně recesivní 

dědičností. Nejčastější mutace jsou TGM1 a NIPAL4. Kožní projevy jsou velmi 
pestré, v 80–90 % případů collodion baby. Po sloupnutí membrány je kůže na rozdíl 
od níže popsané CIE méně zarudlá a vykazuje větší, hrubší šupiny. 

b)	Kongenitální ichtyoziformní erytrodermie (CIE): Převážně autosomálně re-
cesivní dědičné onemocnění kůže, mírně převažují mutace v genech ALOXE3 
a ALOX12B, ostatní jsou jako u LI. V 80–90 % případů pozorujeme collodion baby. 
Později je hlavním symptomem zarudlá kůže s generalizovaným šupením.
Terapie LI a CIE se řídí podle klinického obrazu – čím zarudlejší je kůže, tím 
jemnější a více hydratující masti. U novorozence se doporučuje ošetřování v in-
kubátoru, používají se masti s hydrofilními základy. Koupele se využívají indi-
viduálně, podle kožního nálezu, celkového stavu a věku. Většinou jsou efektivní 
každodenně, částečně s přídavkem olejů. Později můžeme použít olejové koupele 
střídavě s koupelemi s hydrogenuhličitanem sodným (jedlou sodou) ke snadnějšímu 
odšupení. Někdy je prospěšná mechanická keratolýza prováděná 1–7× týdně. Po 
10–20 minutách změkčení hyperkeratóz ve vaně je možno jemným mechanickým 
třením šupiny odstranit. Odstraňování musí být prováděno ve vlhku, při namočené 
kůži, za použití brusných kamenů či houby. U těžkých forem LI či CIE lze nasadit 
celkovou terapii retinoidy, které mají keratolytické účinky, usnadňují odlupování 
šupin z povrchu a zabraňují nadměrné hyperkeratóze.

c)	Harlequin ichthyosis (HI): Jedná se o velmi závažnou vystupňovanou formu la-
melární ichtyózy vznikající na základě recesivně získané mutace genu pro enzym 
ABCA12. Šupiny jsou velké a silné. Vzhledem ke kožnímu nálezu se rozvíjejí ohy-
bové kontraktury, prsty rukou a nohou splývají pod nánosem šupin. Kvůli častým 
předčasným porodům a kožním nálezům jsou děti ohroženy hlavně vznikem infekcí. 
Terapií jsou především externa s obsahem 5–10 % glycerolu, nikdy ne vazelínové 
základy pro svůj okluzivní charakter. Dále se doporučují dezinfekční koupele, např. 
s obsahem oktenidinu, probíhá dezinfekce hlubokých ragád, aplikace epitelizačních 
a dezinfekčních gelů (např. Hemagel), eventuálně podávání lokálních antibiotik.

4. Epidermolytická ichtyóza (EI), dříve kongenitální bulózní ichtyoziformní 
erytrodermie
Má autosomálně dominantní dědičnost a mutaci genu pro keratin 1, popř. keratin 10. 
Ihned po porodu se objevují puchýře a zarudlá kůže. Během 2.–3. roku života dochází 
ke zmírnění tvorby puchýřů a postupně se tvoří lamelární šupiny. Terapie závisí na 
věku a rozsahu projevů, nesmějí se užívat preparáty s vysokým obsahem urey. Vhodné 
jsou dezinfekční koupele v hypermanganu či naředěném Cytealu. Kůže se zvláčňu-
je hydrofilními krémy, lze je kombinovat se zinkovými nebo taninovými preparáty. 
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Systémová terapie s acitretinem může být použita pouze u velmi závažných případů. 
Důležitý je zpočátku inkubátor se zvýšenou vlhkostí (60–80%), další postupy zahr-
nují sledování tekutinové bilance, ošetřování kůže hydrofilními krémy, obklady ragád 
dezinfekčními roztoky a ošetřování externy podporujícími epitelizaci v kombinaci se 
zinkovými preparáty. Dále probíhá zvláčňování zevního zvukovodu hydrofilními ex-
terny nebo olivovým olejem a pravidelná péče o oči, aby nedocházelo k poškození 
rohovky (aplikace umělých slz).

Z Á V Ě R

Novorozenci s vrozenou ichtyózou vyžadují specifický přístup a péče o ně by měla 
být soustředěna do specializovaných center s dostatkem zkušeností. Před překladem 
do takového zařízení je třeba zajistit dítěti vhodné podmínky: inkubátor s vysokou 
vlhkostí, dostatečný příjem tekutin, ošetřování kůže za sterilních podmínek (např. bílou 
vazelínou), tlumení bolesti a neklidu dítěte. Rodičům by měla být nabídnuta pomoc 
psychologa. Praktické rady pro každodenní život a psychickou i materiální podporu 
může poskytnout Spolek Ichtyóza, který sdružuje rodiny nemocných dětí. Každodenní 
péče o dítě s ichtyózou je finančně a zejména časově velmi náročná. 
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2	 KONGENITÁLNÍ KOŽNÍ KANDIDÓZA 
U NOVOROZENCE
Veronika Karádyová, Štěpánka Čapková, Miloš Černý

   KA ZUISTIKA

Donošený eutrofický chlapec se narodil ze III. těhotenství. Matka měla během gravi-
dity gestační diabetes na dietě, překonala virový infekt, opakovaně měla výsev herpes 
labialis a 2× přeléčenou vaginální kandidózu. Prenatální screeningová vyšetření na 
lues, HIV, HBsAg a GBS byla negativní. Čirá plodová voda odtekla 3 hodiny před po-
rodem. Chlapec se narodil spontánně, záhlavím, ve 40. gestačním týdnu, vážil 4060 g 
a měřil 50 cm. Poporodní adaptace byla bezproblémová. 

Již při narození byly difuzně na kůži přítomné mnohočetné eroze různé velikosti, 
od několika milimetrů až po 1 cm v průměru. Na oddělení byl pacient kardiopulmo-
nálně stabilní. Glykemie měl opakovaně v normě. Vzhledem k nejasnému exantému 
byl k dalšímu vyšetření přeložen na naše oddělení. Chlapce jsme přijali na JIRP ve 
věku 6 hodin. Na kůži celého těla mimo dlaně, plosky a sliznice měl makulopapulózní 

Obr. 2.1  Makulopapulózní exantém Obr. 2.2  Puchýřky vyplněné žlutavou tekutinou


