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Napomena: na nekim mjestima u tekstu umjesto ( pise m (npr 
mmol umjesto (mol) pa vrijednosti usporedite s onima u knjizi!

RAST I RAZVOJ

1.Rast i razvoj u pojedinim razdobljima djetinjstva 
· Podjela razvojne dobi: prenatalno razdoblje (od začeća do rođenja; prva 3 mj. embrionalno, a dalje fetalno), dojenačka dob (prva godina života; prva 4 tj. su novorođenačka dob), predškolska dob (od početka 2 god. do kraja 6.), školska dob (od početka 7. god. do početka puberteta (u 10., odnosno 12. god.)), pubertet (počinje pojavom prvih sekundarnih spolnih obilježja i traje do spolne zrelosti) i adolescencija (od nastupa spolne zrelosti do završetka rasta i razvoja (16-18 za cure, odnosno 18-20 godina za dečke).
· Novorođenče: Tjelesna težina donošenog novorođenčeta je cca. 3.4 kg s fiziološkim padom od 7-10 % u prva 3 dana )mekonij, dehidracija, nevidljiva perspiracija), (što se prije dijete stavi na prsa pad je manji); duljina tjeme-peta je 50 cm, a opseg glave 33-36 cm. Može se prepoznati 6 stanja: duboko spavanje, REM spavanje, pospanost, budan (miran), budan (aktivan), budan uz plač. Za budno, mirno i opušteno donošeno novorođenče (dalje u tekstu "donošće") karakterističan je položaj totalne fleksije (sl. 2.8). Tek krajem 2. mj. promatra i prati s jasnim interesom lica i predmete i okreće glavu prema izvoru zvuka.
· Dojenče: 

Razvoj motorike - uz dvojben ili graničan nalaz treba ponoviti pregled kroz nekoliko dana. Potrbuške zauzima položaj totalne fleksije (slično kao u maternici) s mogućnošću odizanja brade i okretanja glave na drugu stranu. Na neznatan podražaj (diranje tabana) naizmjence radi pokrete kojima puže po podlozi (refeks puzanja). Tijekom 1. mj. dolazi do kraniokaudalne ekstenzije (ekstenzije glave, trupa i ekstremiteta). S 2 mj. može držati glavu pod 45° na podlogu, a krajem 3. mj 90° podupiruće se laktovima i uz još uvijek flektirane kukove i laktove. Sa 6. mj. odupire se dlanovima uz pružene laktove, kukove i koljena. Ispitivanjem Landauovog refleksa (držanje za trup da potrbuške lebdi) novorođenče je cijelo "svinuto" prema dolje, s 5 mj. glva iznad horizontale, a s 9 potpuna ekstenzija glave vrata, trupa i donjih ekstremiteta iznad vertikale, tj. refleks je pozitivan. U  dojenčeta polegnutog na leđa u prvom tromjesečju vidi se nesimetrično držanje glave i ekstremiteta zbog djelovanja asimetričnog toničkog refleksa vrata na ekstremitete-Magnusov refleks (strana na koju je okrenuto lice ekstremiteti su ekstendirani , a na suprotnoj flektirani), u 4. mj. postaje simetričnije, a u 5. počinje odizati glavu. U pokusu posjedanja povlačenjem za podlaktice u novorođenčeta glava zaostaje za ravninom leđa, a glava se prevali prema napred. U dobi od 3 mj. glava samo na početku prati razinu leđa, dok u dobi od 6. mj u potpunosti prati ravninu leđa. U prva 3 mj. u sjedećem položaju uz pridržavanje postoji totalna kifoza, s 4 mj. kifoza je ograničena samo na donji dio lumbalne kralješnice. Između 6 i 8 mj. sjede čvrsto upirući se rukama na svoja koljena, a s 10-12 mj. sjedi bez ikakve pomoći uz potpuno ekstendirana leđa. Do kraja 2. mj. držanjem u uspravnom položaju uz dodir stopala na podlogu postoji automatski hod i aktivna potporna reakcija. S 3-4 mj. flektira kukove i koljena, a s 5-6 mj. odupire se uz plouflektirane kukove. S 9-10 mjeseci stoji sigurno uz pridržavanje za namještaj, a s 11-12 balansira nekoliko sekundi bez držanja. Prohoda samostalno između 12 i 15 mj. pri čemu su ruke uzdignute (potpomažu ravnoteži), a tek u 2. polovici 2. godine prohoda uz naizmjenične pokrete ruku i nogu.
ŠAKA: U prva 2 mj. refleks hvatanja, s 3-4 mj. prima predmete digitopalmarnim hvatom, s 6-7. mj. radiopalmarnim, a do kraja prve godine pincetni hvat.
Gledanje i okulomotorika- tijekom 2. mj. razvije sposobnost fiksiranja predmeta, a do 5. mj u potpunosti razvije koordinacija očiju

Slušanje: U prvom tromjesečju reagira mimikom i motorikom, plačem, a tek u 4. mj. okreće glavu prema izvoru zvuka.

Glasanje i govor: predjezična (produkcija vokala, u trećem mjesecu gukanje, stvaraju glasove koji ne pripadaju ni jednom jeziku, pri kraju ove faze ostaju samo oni koji se nalaze oko dijeteta) i jezična faza (spajanje vokala u jasne slogove), a prijelaz je u 8. mj. S 12 mj. vezanje slogova u određeno značenje (mama, tata)
Mlađe predškolsko dijete(2. godina života):


Poslije 10. mj. smanjuje se apetit jer dijete istražuje svijet pa nema vremena za jelo. Početkom 2. g. hoda na širokoj osnovi, dok na kraju normalno. S 18. mj penje se po stepenicama korak po korak, a isto se tako spušta s 20 mj. Početkom 3 g. trče. U drugoj godini sve stavlja u usta. U drugoj polovici znaju izraziti potrebu za obavljanjem nužde.
Predškolsko dijete u užem smislu (3.-6.g):


S 2.5 g. izniklo je svih 20 mlječnih zubi, s 3. g. stubama se kreće "naizmjence" i postaje svjesno svoje osobnosti (zna svoje ime i spol)
Rana školska dob: u sedmoj godini niću prvi trajni molari, a godišnje se prosječno izmjene 4 zuba, pa do 12-e g. zamjeni se cijelo zubalo.

Pubertet: u djevojčica oko 10 g. s povećanjem prsa ili pubičnom dlakavosti, a menarhe nekoliko mj. prije 13. g.  U dječaka u 12. g. s povaćanjem testisa.

2. Razvoj mliječnog zubala i pojava prvih trajnih molarnih zuba

Mliječni zubi javljaju se između 5. i 9. mj. i to centralni donji sjekutići, a završava s 24.-26. mj. Pojavom svih 20.
 Između 8.-12 mj. izbijaju dvojke, 12.-16. mj. četvorke, 16.-20. mj. trojke i 20.-30. mj. petice. Prvi trajni molari u 6. ili 7. g. Dentalna formula za procjenu zubala je broj mjeseci manje 6. Druga denticija u 6.-7. godini, 3. molari  13. Treća denticija u 3. desetljeću. 
3. Redoslijed pojave sekundarnih spolnih osobina
Djevojčice (po Tanneru): 1. dojke (kao do puberteta), pubična dlakavost (sitne dlake kao na trbuhu, kao do puberteta); 2. d (stadij pupoljka, dojka i papile kao mali brežuljak s povećanim promjerom areole, to je prvi pokazatelj puberteta) i p.d. (oskudan rast neznatno pigmentiranih dlaka na labijama ili mons pubis); 3. d (dojka i areola još veće i izgledaju kao  mala dojka) i p.d. (dlake su tamnije i grublje, šire se iznad mons pubis i obostrano preko medijane linije); 4. d (areola i papila se još povećaju stvarajući sekundarno uzdignuće koje se projicira iznad obrisa ostatka dojke) i p.d. (dlakavost kao u odraslih, ali se ne širi na unutrašnju stranu bedara); 5. d (razvijena dojka) i p.d. (odrasla dlakavost, širi se na bedra, nikad iznad baze trokuta)

Dječaci (po Tanneru): 1. kao od rođenja, 2. povećanje testisa i skrotuma, pojava crvenila i promjena konzistencije skrotalne kože, 3. povečanje u prvom redu penisa, a i testisa i skrotuma, 4. Penis se značajno povećao, a razvio se i glans, skrotalna koža postaje tamnija i 5. potpuno razvijen genital.
4. Faktori rasta i razvoja

Genski faktori, spol (težina i dužina muške djece veća), sezona (rast u visinu najveća u proljeće, a rast mase u jesen), prehrana (ako pothranjenost nije bila prevelika nadoknadnim rastom se nadoknađuje zaostatak u rastu i razvoju), bolesti (akutne ne djeluju, a kronične usporuju rast), društveno i imovinsko stanje (djeca obitelji s visokim prihodima mogu nakon završetka rasta biti u prosjeku i do 5 cm viša).
NOVOROĐENČE
1. Definicija pojmova
Gestacijska dob se računa od prvog dana posljednje menstruacije i normalno traje 40 tjedana, a donošenim se smatra novorođenče nošeno od puna 37 do puna 42 tjedna. Svako dijete rođeno prije je nedonošeno, a poslije prenošeno. 

Sindrom prenošenog novorođenčeta - u produljenoj gestaciji funkcija placente postaje relativno nedostatna(novorođenčad je mršava za svoju duljinu sa smanjenim potkožnim masnim tkivom(hipotrofična. Hipertrofična novorođenčad potječe često od majki s diabetes mellitusom, a ugrožena su hipoglikemijom nastalom zbog hiperinzulinizma kao odgovor na majčinu hiperglikemiju.

Hipotrofično novorođenče – pojava hipotrofičnog novorođenčeta posljedica je sporijeg intrauterinog rasta. Obilježja ovise o tome kad je nastupio uzrok . U ranoj gestacijskoj fazi kočenje diobe stanica uzrokovat će manji broj stanica, tj. simetrično usporen rast, a u završnoj fazi fetalnog rasta asimetrično usporenje rasta, tj. dijete je normalne duljine, ali je mršavo. 30-40% djece ima simetrično (virusne infekcije, toksično dijelovanje alkohola i lijekova, pothranjenost majke, kongenitalne anomalije), 60-70% asimetrično (uteroplacentarna insuficijencija sa smanjenim uteroplacentarnim protokom krvi zbog pušenja, bolesti majke (kronična arterijska hipertenzija,bolesti bubrega).
2. Prilagodbe disanja novorođenčeta

Tekućina koja ispunja pluća mora biti odstranjena (kompresijom toraksa u porođajnom kanalu i resorpcijom u intersticij (limfom u krv), alveole moraju se trajno ispuniti zrakom (mora se lučiti surfaktant za uspostavljanje trajnog funkcionalnog rezidualnog kapaciteta), a protok krvi kroz pluća mora se povećati 6-10 puta.  Surfaktant se luči u 28. tjednu gestacije, a može se procijeniti njeogova količina u amnionu amniocentezm, gledajući omjer lecitin/sfingomijelin koji mora biti 2. Surfaktatn je dipalmitoil-lecitin.
3. Prilagodbe krvotoka novorođenčeta


Prvim udasima i prekidom placentarnih krvnih žila krvotok se mijenja, a prijelazna faza traje od 4-12 h. Povećava se protok kroz pluća i to zbog povećanja parcijalnog tlaka kisika i smanjenja parcijalnog tlaka CO2 pri čemu dolazi do oslobađanja NO i prostaciklina u plućnim kapilarama, te zbog mehaničkog širenja kapilara zbog otvaranja alveola. Zbog toga dolazi do jakog punjenja lijevog atrija što dovodi do zatvaranja foramena ovale, a Botallijev duktus ostaje otvoren još neko vrijeme. Dolazi i do jakog porasta tlaka u sistemnoj cirkulaciji zbog vazokonstrikcije nakon porasta oksigenacije i zbog podvezivanja umbilikalnih žila. Nakon 24 h zatvara se Botallijev duktus zbog povećanja parcijalnog tlaka kisika u krvi. Foramen ovale se trebao zatvoriti oko 12 h nakon poroda. 
4. Biološke pojave na koži novorođenčeta


Na koži nosa, obraza i čela pojave se u novorođenčadi komedoni koji ako se upale nastanu novorođenačke akne. Često se u novorođenčadi prvih dana života odljušti  površni sloj epidermisa. Može se u području križne kosti vidjeti sivkasto-modrikaste mrlje do veličine dlana, tzv. mongolska pjega. Od trećeg dana može se vidjeti fiziološka žutica.
Pemfigoid: novorođenčeta je najčešća stafilokokna infekcija novorođenčeta koja se očituje ružičastim makulama na kojima se brzo pojave mjehurići ispunjeni bistrim ili zamućenim, gnojnim sekretom (vezikule i pustule). Eflorescence mogu biti razasute  svugdje osim po dlanovima i tabanima. 

Vernix caseosa: je sirasti namaz koji pokriva kožu novorođenčeta  i štiti kožu, a osuši se i otpadne kroz nekoliko dana iako se najčešće odstranjuje iz kozmetičkih razloga. Zna ostati u pregibima pa se odstranjuje uljnim pripravcima. Ponekda se javi prolazni eritem nepoznata uzroka.

5. Fiziološka hiperbilirubinemija

U donošene novorođenčadi konc. nekonj. bilirubina raste do 100 mikromola/L između 48 i 72 h, a  do kraja 2. tj. vraća se u normalu (ispod 35 mikromola/L). Klinički vidljiva žutica vidi se kad konc. pređe 85-120 mikromola/L.
Nastaje zbog povećane ponude bilirubina (zbog povećanog ukupog volumena eritrocita i njihova skraćena životna vijeka) ili zbog smanjenog vezivanja bilirubina za jetrene stanice zbog smanjene količine receptora ili zbog smanjene konjugacije bilirubina (zbog smanjene aktivnosti glukuronil-transferaze ili zbog inhibicije steroidnim hormonima iz majčina seruma). Žutica je patološka ako se vidi u prva 24 h, ako konc. raste više od 85 mikromola/L na dan, kad konc. pređe 205  mikromola/L, kad je konjugirani bilirubin iznad 35 mikromola/L te kad traje poslije kraja prvog tjedna.
6.Fiziološke pojave koje su posljedica majčinih i placentarnih hormona


Hiperplazija mamila palpira se kao zadebljanje žlijezdanog tkiva, a u nekih je i vidljiv otok. Kod nekih je moguće da na pritisak izađe kap žućkaste tekućine («vještičje mlijeko»). Prolazi kroz neko vrijeme. Na koži nosa, obraza i čela pojave se u novorođenčadi komedoni koji ako se upale nastanu novorođenačke akne. U neke ženske novorođenčadi javi se krajem 1. tj. malo sukrvavosluzavog sekreta iz vagine kao posljedica djelovanja majčinih hormona na hiperplastični uterus.
7. Fiziološki pad težine i dehidracijska vručica

Tjelesna težina donošenog novorođenčeta je 3.4 kg s fiziološkim padom od 7-10 % u prva 3 dana (što se prije dijete stavi na prsa pad je manji). Težina se gubi gubitkom tekućine (mokraćom, mekonijem i nevidljivom perspiracijom), a vraća se uspostavom laktacije za najviše 3 tj.

Dehidracija može uzrokovati vrućicu u novorođenčadi što može dovesti do začaranog kruga, tj. zbog vrućice dolazi do velikog gubitka nevidljivom perspiracijom (jer se novorošenče ograničeno znoji)  što pak uzrokuje vrućicu. Dehidracijska vrućica. Liječi se antipireticima i liječenjem dehidracije.

8. Procjena vitalnosti novorođenčeta neposredno nakon rođenja


Pregled djeteta obavlja se 60 sek. nakon rođenja i ponavlja 5 min. nakon rođenja. Ocijenjuje se po tzv. Apgar-skoru: Boja kože ( 2 ružičasta, 1 trup ružičast, a okrajine modre i 0 za modra ili blijedu kožu), disanje (2 grčevit ili snažan plač, 1 grčevito hvatanje zraka ili slab plač i 0 ako ne diše i ne viče), tonus mišića (2 dobra, obilna spontana motorika, 1 oslabljen i usporena motorika i 0 za mlohav, nepokretan), refleksna podražljivost na aspiraciju nosa(2 plač, pokret, 1 grimasa, slab pokret i 0 bez odgovora) i frekvencija pulsa (2 >100 i dobro punjen puls, 1 <100 i slabo punjen  i 0 kad pulsa nema i ne čuju se akcije srca). Djeca koja imaju 8-10 bodova ne trebaju posebne mjere, s 4-7 označavaju se kao umjereno, a s 3 boda ili manje kao teško deprimiranim vitalnim funkcijama.
9. Mjere koje se poduzimaju u rađaoni


Prvo se nježno aspirira usna šupljina, ždrijelo i nos da se spriječi aspiracija tekućine iz porodnog kanala zajedno sa svim popratnim beštijama. Dijete se zatima osuši ugrijanim sterilnim ručnikom. Kada prestanu pulzacije pupkovine treba je stisnuti oko 20 cm od pupka dvijema štipaljkama između kojih se pukovina odreže. Zatim se dijete pregleda zbog mogućih ozljeda pri porodu ili malformacija (sondiranje jednjaka). Nakon toga dijete se opere, a u oko se ukapa 1%-tna otopina srebro nitrata ili 0.5%-tnu otopinu ertiromicina. Djete se obuće i da majci radi prvog podoja.
10. Postupci reanimacije asfiktičnog novorođenčeta

Prvo se radi nježna sukcija orofarinksa i nazofarinksa, te se radi blaga mehanička stimulacija. Ako dijete diše spontano inhalacija O2, a ako disanje nije dostatno mehanička ventilacija 100%-tnim kisiom. Ako je akcija srca <80/min , a ne oporavlja se treba započeti masažu srca 120/min, ako i dalje ne diše intubirati ga, ako ne reagira, umbilikalni ili intravenski kateter. Ako je majka primala anesteziju dati nalokson, a ako nije, adrenalin, natrij hidrogenkarbonat i plazma ekspanderi (puna krv, albumini i izotonična otopina NaCl).
11. Ugroženo novorođenče


Novorođenče može biti ugroženo: genetskim faktorima (kromosomske abnormalnosti, kongenitalne anomalije, mendelski nasljedne bolesti; atrezija hoana, jednjaka, tankog crijeva, anusa,...), socijalno-medicinskim faktorima (težak fizički rad u trudnoći, teške ekonomske prilike), dob, paritet i konstitucija majke (prvorotka <16 i >35 g., trudnoća iznad 38 g., pothranjenost majke, više od 4 poroda), ranije neuspjele trudnoće (prijevremeni porodi i porodi s traumom), bolesti majke (dijabetes, hipertenzija, anemija, neoplastične bolesti, bolesti bubrega), kirurški zahvati na uterusu (carski rez, abortus) i bolesti u sadašnjoj trudnoći. Ugrožena trudnoća je ona u kojoj postoje faktori koji povećavaju vjerojatnost pobačaja, fetalne smrti, prijevremenog porođaja, oboljelog novorođenčeta,...
12. Vanjski znakovi nedonošenosti

Čine 5-10% novorođenčadi. Granica sposobnosti za ekstrauterini život nedonoščeta je oko 27 tj. i rodna težina oko 500-600 g. U odnosu na trup ima neproporcionalno veliku glavu, spontana motorika je neznatna, a glas slab, rijetko plače. Zbog hipotonije muskulature leži opušteno, toraks je mekan, a koža je tanka i mekana, bez lanugo dlačica, ružičasta, prozirna. Potkožno tkivo je otečeno i tjestasto, a uške su mekane i bez reljefa. Bradavice su jedva primjetljive i bez areola. U muške dojenčadi testisi su u ingvinalnom kanalu, a u ženske velike usne ne pokrivaju male usne koje su relativno hiperplastične.
13.Prognoza novorođenčeta

Dobra je ako dijete preživi prvih nekoliko tjedana, dosegne rodnu težinu i počnu dobivati na vagi i visini. Dijete je vrlo ugroženo perinatalnim oštećenjima, intrakranijalnom hemoragijom, porodnom traumom, nedovoljnom prehranom u neposrednom postnatalnom razdoblju.
14. Uzroci konatalne asfikcije novorođenčeta


To je poremećaj izmjene plinova u placenti tijekom poroda ili u plućima novorođenčeta nakon rođenja koji izaziva progresivnu hipoksiju i hiperkarbiju.


Majčinski uzroci mogu biti dijabetes melitus, arterijska hipertenzija, bolest srca, anemija,... Uz to se mogu vezati komplikacije uz sam porođaj kao odljuštenje placente , placenta previja,  porod zatkom,... Fetalni uzroci mogu biti kongenitalne anomalije, intrauterine infekcije, anemija zbog hemolitičke bolesti, hemoragijski šok zbog iskrvarenja . Novorođenački uzroci su grube prirođene anomalije respiratornog sustava (obostrana opstrukcija hoana, opstrukcija i kompresija tumorom, aplazija ili hipoplazija pluća.

15. Osobitosti fiziolgije disanja


Tahipneja je >50/min ,a bradipneja<30/min. Periodično disanje je nepravilno disanje kod kojeg se javljaju pazu kraće od 15 sekundi. Ako je pauza veća od 15 sekundi radi se o epizodi apneje. Dispnoično dojenče uvlači interkostalne prostore. Stenjanje otežava pojavu atelektaza zbog kratkotrajnog povišenja tlaka. Klimanje glavicom pomaže inspiraciji (kontrakcija sternokleidomastoideusa). 

Centralno-nervna regulacija disanja nedonošćeta je nezrela što se očituje periodičkim disanjem sa sklonošću dispneji, a količina surfaktanta je jako malena uz slabo razvijenu respiracijsku muskulaturu
16. Uzroci postnatalnog zatajenja respiracije novorođenčeta


Uzroci poremećaja disanja mogu biti centralni živčani (centralni ili spinalni) ili periferni zbog oštećenja perifernih živaca, slabosti mišića, malformacije toraksa ili dijafragme, opstrukcije dišnih puteva i bolesti pluća

Hijalinomembranska bolest (novorođenačka plućna hiposurfaktoza)- zbog nedovoljne sinteze surfaktanta koje nastaje zbog prijevremenog rođenja. Dolazi do nestabilnosti alveola i mikroatelektaza(hipoksemija, hiperkapnija i acidemija koje izazivaju plućnu vazokonstrikciju( porast tlaka u plućnoj arteriji uzrok je desno-lijevom šantu  kroz arterijski duktus i foramen ovale. Prvi simptom je porast frekvencije preko 60/min (do 100/min), vide se i inspiratorne retrakcije, širenje nosnica, klimanje glavicom i stenjanje. Ubrzo se javlja cijanoza koja se u početku može suzbiti kisikom. Auskultatorno se čuje oslabljeno disanje povećane frekvencije. Kasnije se između epizoda apneje disanje usporava uz maksimalan angažman pomoćne dišne muskulature. Smrt nastupa između 3. i 6. dana života. Hranu i tekućinu davati infuzijom, monitorirati osnovne funkcije i plinove, primjeniti kisik, mehaničku ventilaciju, umjetni surfaktant.

Aspiracijski sindrom- dolazi do aspiracije mekonija iz plodne vode. U pravilu kod donošene novorođenačke. Najčešće je uzrok prenatalna asfiksija koja dovodi do ispuštanja mekonija hiperperistaltikom uz otvaranje sfinktera i grčeviti uzdasi asfiktičnog fetusa. Može se javiti i začepljenja bronha pri ekspiriju, tj. air trapping, a javlja se i plućna hipertenzija s desno-lijevim šantom. Klinička slika je od blage dispneje do teške bolesti sa smrtnim ishodom. Rentgenski se vide razbacan područja zasjenjenja izmješana s područjima pojačane prozračnosti, a može se vidjeti i pleuralni izlijev ili pneumotoraks. Preventivno može se aspirirati dišni putovi pri rođenju. Liječenje se provodi opetovanim aspiraijama, antibioticima (zbog konatalne aspiracijske pneumonije), kisikom i mehaničkom ventilacijom.

Malformacije dišnih putova i pluća (atrzija hoana, dijafragmalna hernija, kongenitalni lobarni emfizem (u bronhima se razvija ventilni sistem koji onemogućava izlaz zraka u ekspiriju))

Pneumotoraks

17. Hijalinomembranska bolest

Hijalinomembranska bolest (novorođenačka plućna hiposurfaktoza)- zbog nedovoljne sinteze surfaktanta koje nastaje zbog prijevremenog rođenja. Dolazi do nestabilnosti alveola i mikroatelektaza(hipoksemija, hiperkapnija i acidemija koje izazivaju plućnu vazokonstrikciju( porast tlaka u plućnoj arteriji uzrok je desno-lijevom šantu  kroz arterijski duktus i foramen ovale. Prvi simptom je porast frekvencije preko 60/min (do 100/min), vide se i inspiratorne retrakcije, širenje nosnica, klimanje glavicom i stenjanje. Ubrzo se javlja cijanoza koja se u početku može suzbiti kisikom. Auskultatorno se čuje oslabljeno disanje povećane frekvencije. Kasnije se između epizoda apneje disanje usporava uz maksimalan angažman pomoćne dišne muskulature. Smrt nastupa između 3. i 6. dana života. Hranu i tekućinu davati infuzijom, monitorirati osnovne funkcije i plinove, primjeniti kisik, mehaničku ventilaciju, umjetni surfaktant.

18. Akutno perinatalno oštećenje mozga


Mogu se očitovati kao edem mozga ili intrakranijalno krvarenje.


Edem mozga- Hipoksija može nastati kao posljedica hipoksemije (asfiksija, česte epizode apneje, teška respiratorna insuficijencija zbog primarne plućne bolesti) ili ishemije mozga (asistolija ili jaka bradikardija, prirođene mane srca, zatajenje cirkulacije kod sepse).

Intrakranijalno krvarenje- uzroci su mehanička ozljeda pri porodu, hipoksija (izaziva vensku kongestiju mozga i oštećuje endotel). Postoje subduralno (najrjeđe, uzrokovano je traumom), primarno subarahnoidalno krvarenje (najčešće, s najboljom prognozom, ¾ djece su nedonoščad, a uzrok je hipoksija), periventrikularno intracerebralno krvarenje (zbog hipoksije i isključivo kod nedonoščadi, najgora prognoza uz najviše smrtnih ishoda, kao posljedicu može imati opstruktivni hidrocefalus) i intraventrikularno krvarenje (hipoksijom, u nedonoščadi)

Simptomi mogu biti opći cerebralni (poremečaj svijesti i ponašanja), poremečaji tonusa muskulature (opsitotonus, mlohavost, refleksi), žarišni neurološki simptomi (hemiplegija, mioza,nistagmus), cerebralni napadi konvulzija i znakovi centralnog zatajivanja vitalnih funkcija (disanja ( bradipneja, zijevanje; zatajenje cirkulacije ( bradikardija, hipotenzija).
19. Porodne ozljede novorođenčeta


Porodna oteklina- oštro ograničeni tjestasti edem mekog oglavka. Liječenje nije potrebno.


Kefalhematom- nastaje krvarenjem između periosta i lubanje, a ograničena je šavovima. Resorpcija traje nekoliko tjedana i mjeseci.


Hematom sternokleidomastoideusa- u obliku otekline veličine šljive. Uzrokuje skračenje mišića ( krivi vrat. Treba ležati sa glavom na bolesnoj strani.

Ozljeda pleksusa brahijalisa- češća je ozljeda 5. i 6. grane ( paraliza mišića ramena i nadlaktice( rame je niže, a ruka visi mlohao uz tijelo uz unutarnju rotaciju i pronaciju. Treba razgibavati. Regeneracija je u pravilu potpuna. Rijetka je ozljeda C7, C8 i T1 (paraliza šake i podlaktice koji ima puno lošiju prognozu oporavka.

Fraktura klavikule- često se previdi sve dok ne zaraste spontano

20. Hemoragijska bolest novorođenčeta


To je prolazno smanjenje aktivnosti faktora II, VII, IX, i X u krvi novorođenčeta između 48 i 72 sata života s postupnom normalizacijom oko 7.-10. dana. Rani oblik javi se već prvog dana u obliku melene, a klasični oblik javi se 3.-7. dana u djece koja po rođenju nisu primila profilaktičku dozu vitamina K. Vidi se melena, hematemeza, krvarenje iz pupčane vrpce, kefalohematom. Kasni oblik javi se u dobi od 4-12 tjedana. Labaratorijski se dokaže sniženo protrombinsko vrijeme i faktori koji nedostaju. 
Preventivno se daje vitamni K. 
	

	


21. Razlike između fiziološke i patološke žutice


Žutica je patološka ako se vidi u prva 24 h, ako konc. raste više od 85 mol/L na dan, kad konc. pređe 205  mol/L, kad je konjugirani bilirubin iznad 35 mol/L te kad traje poslije kraja prvog tjedna.

22. Uzroci i faktori koji pogoduju nastanku bilirubinske encefalopatije


Žuta obojenost bazalnih ganglija mozga i hipokampusa zbog prožetosti bilirubinom. Ovisi o koncentraciji slobodnog bilirubina (nekonjugirani bilirubin koji nije vezan za albumine)( konc. albumina. Neki anioni mogu istisnuti bilirubin (slobodne masne kiseline (gladovanje), žučne soli, lijekovi (lasiks, diazepam)). Nastanak kernikterusa pospješuju acidoza, hipoksija, hipoalbuminemija, hipoglikemija, hipotermija,... Vidi se letargija, hipotonus mišića na što se nadovezuje mišićna hipertonija, opistotonus i cerebralne konvulzije. Letalitet visok zbog centralnog zatajenja respiracije. Ako prežive u kasnijim mjesecima pokazuju sliku cerebralne paralize s gluhoćom i oštećenjima mentalnih funkcija. Nakon rođenja potrebno je mjeriti bilirubin. Ukoliko je povećana koncentracija može se koristiti fototerapija modrom svjetlošću (pretvara bilirubin u fotobilirubine koji se neovisno o glukuronil- transferazi izluče u žuč) i izmjena krvi.
23. Fetomateralna izoimunizacija u Rh i ABO sustavu krvnih grupa


Rh je najčešći uzrok hemolitičke bolesti novorođenčeta, a gotovo sve izoimunizacije potiču od antigena D. Antigen potiče od oca, a majka ga ne posjeduje pa razvija antitjela. Prije prve trudnoće Rh-negativne majke obično nemaju protutjela, pa prvi fetus izbjegne hemolitičkoj bolesti, ali će zato svaki idući fetus biti ugrožen.

Najblaži je oblik hemolitička anemija (konc. Hb pada od prvog dana uz eritroblastemiju i retikulocitozu), teži je icterus gravis neonatorum (teška hiperbilirubinemija s opasnošću od kernikterusa (javlja se 3.-5 dan), bilirubin brzo raste, prisutna hepatoplenomegalija, teška anemija uz eritroblastemiju i retikulocitozu), a najteži hidrops fetalis (25% fetusa, jaka hemolitička anemija, hipoproteinemija, edemi i hepatosplenomegalija, najčešće završava intrauterinom smrću). Serološki se dokazuje senzibilizacija majke. Prevencija se vrši davanjem majci anti- Rh(D)- imunoglobulina u 28. tj. gestacije i ponovno unutar 72 h poslije poroda. Tijekom trudnoće prati se titar majčinih anti D IgG-globulina, a ultrazvukom se prati dijete i po potrebi daje intrauterina transfuzija  transfuzijom eritrocita u umbilikalnu venu.
24. Infekcije pupka


Vlaženje uz usporenu epitelizaciju pupka koje se otegne na više od nekoliko dana, a osobito ako postoji jasna gnojna sekrecija.

granulom- nastaje kada zbog infekcije (najčešće stafilokok) iz dna pupčane ranice buja granulacijsko tkivo koje priječi epitelizaciju. Obično je dovoljno dodirivanje granuloma štapićem srebrna nitrata uz sterilni zavoj.


omfalitis- upala kože i potkožnog tkiva  oko pupka s jakom sklonošću širenja na još otvorenu umbilikalnu venu( sepsa. Uzrokuje stafilokok ili E. coli. Oblog antiseptičkog sredstva i antistafilokokni antibiotik.

PREHRANA

1.Dnevne potrebe dojenčeta


U prvoj godini bazalni metabolizam je 55kcal/kg (321 kJ) da bi linearno pada do 25 kcal/kg (105 kJ) do adolescencije. Za svaki gram prirasta težine treba 2.5 kcal (10,5 kJ). Prvu godinu ukupna potreba je 100-120 kcal/kg (420-504 kJ). Svake 3 g. opada za 10 kcal/kg (42 kJ) dok ne dođe do potreba odraslih od 40-50 kcal/kg (168-210 kJ).


Novorođenče terba 60 ml/kg vode, dojenče 100-150 ml/kg, predškolsko dijete treba 1000 ml + 50 ml za svaki kg preko 10 kg, školsko dijete treba 1500 ml + 20 ml za svaki kg preko 20 kg. Adolescent 2100-3000 ml.
2. Procjena jel dijete dosta posisalo


Dijete u prvom tromjesečju dobiva oko 175 g na tjedan, u prvom polugodištu mjesečno 700-800 g, a u drugom 500-600 g. S 4-6 mjeseci dijete udvostruči svoju težinu pri rođenju, a s 12 mjeseci je utrostruči.


Ako je dijete živahno, dobro spava, ima 5-6 mokrih pelena u 24 h i svijetao urin, te ako ostvaruje odgovarajući prirast tjelesne mase onda je dobro hranjeno. Ako nije a majka želi dojiti onda treba povećati broj podoja na više od 7 i paziti da doji barem 15-20 min za jednu dojku.

3. Razlike kravljeg i humanog mlijeka


Kravlje mlijeko ima trostruko više proteina i minerala od majčina i za oko trećinu manje šećera, uz to je kravlje mlijeko kontaminirano, a majčino je sterilno. Majčino mlijeko ima brojne imunoprotektivne tvari za protekciju dojenčeta. Kravlje mlijeko ima veći puferski kapacitet, pa je potrebna veća količina kiseline u želucu. Kazein kravljeg mlijeka zgrušava se u želucu u grublje i viskoznije ugruške, pa se teže probavlja o proteina majčina mlijeka kojeg ima manje i finije se flokulira. Zasićene masne kiseline kravljeg mlijeka teže se probavljuju od nezasićenih masnih kiselina majčina mlijeka, a majčino mlijeko sadrži i lipazu koja potpomaže razgradnju masti, dok je kravlje nema. Koncentracija laktoze je u majčinu mlijeku veća, a sadrži bifidus faktor koji potpomaže pojavi i održavanju bifidus flore u crijevu. To karvlje mlijeko nema.
4.Prednosti prirodne prehrane dojenčeta.


Majčino mlijeko je sterilno i sadrži leukocite, antitjela i komponente komplementa, zadovoljava potrebe za vodom i ionima, oligoelementima, te energetske potrebe, pa to 6. mjeseca redovitim dojenjem nije potrebno dijete hranitiničim drugim.

5. Mjere poticanja dojenja


Obrazovanje medicinskog osoblja, obrazovanje trudnica o dobrobiti dojenja, pomoći majkama da počnu dojiti unutar pola sata od poroda
, pokazati im kako se doji, uskratiti novorođenčadi bilo kakvu drugu hranu i piće, poticati majke i uskratiti dudu varalicu.
6. Zapreke dojenju


Apsolutne trajne kontraindikacije- karcinom dojke, aktivna tuberkuloza, psihoza, teške bolesti koje iscrpljuju majku, HIV infekcija. Kod djeteta je galaktozemija, fenilketonurija,...

Apsolutne, ali samo privremene- primjena radioaktivnih tvari u dijagnostici ili terapiji, te uporaba nekih lijekova (tiouracil, amfetamin, citostatici), te infekcije koje mogu biti opasne za dijete (varicella, HSV infekcija).


Bolne i ispucale bradavice- razlog je što dijete nepravilno hvata bradavicu, upala ili gruba manipulacija njima

Uvučene ili jako plosnate bradavice- ispravlja se nošenjem oblikovača bradavica u zadnjem tromjesečju trudnoće. 


Začepljenje mliječnih kanalića


Mastitis- oboljela dojka mora se osloboditi mlijeka izdajanjem ili dojenjem.


Nedostatak mlijeka- agalaktija je rijetka. Plač dijeteta kad je gladno i dojenje su najbolji poticaj za stvaranje mlijeka.


Bolesti dijeteta-Nedonoščad, rascijep usne nepca i/ili ždrijela, Downov sindrom

7. Priprema nativnog kravljeg mlijeka za prehranu dojenčeta

Kuhanjem se ubijaju patogeni mikroorganizmi, denaturiraju proteini koji se takvi lakše probavljaju, a smanjuje im se i alergeni potencijal. Razrijeđenjem smanjuje se opterećenje bubrega. Za novorođenđe razrijeđuje se s vodom 1:1, od 2-6. mj. 2:1. Nakon 6. mj. ne treba razrijeđivati. Mlijeko se zaslađuje s 5% šećera (najčešće saharoza) i 2% polisaharida. Ukuha se joši 1.5% ulja (od kukuruznih klica koje sadržava puno linolne kiseline).
8. Osobitosti industrijskih preparata mlijeka


"Sojino mlijeko"- proteinsku osnovu čine proteini soje, uz dodatak aminokiseline metionina, masti iz smjese biljnih ulja, ugljikohidrati u obliku saharoze (nema laktoze).


hipoalergena tvornička mlijeka- enzimskom hidrolizom proteini kravljeg mlijeka razgrađeni su do peptida i slobodnih aminokiselina(smanjenje antigenosti.

9. Redoslijed uvođenja pojedinih namirnica


Dohrana je potrebna jer nakon 6. mj. mlijeko ne zadovoljava prehrambene potrebe. Ne smije se početi prije 4. mj., a ne nakon 6. mj. Namrinice terba uvoditi jednu po jednu uz razmak od nekoliko dana, da se vidi podnosi li ih dijete. Uvode se ovim redom: voćni sokovi (od jabuke, kruške i drugog necitrusnog voća koje je opterećeno jakim alergenima), voćne kaše, juha ili varivo od povrća i žitne kaše na mlijeku (prvo riža i kukuruzno brašno (nemaju gluten), a pšenicu, zob, raž i ječam (imaju glutena) ne treba davati prije 6. mj.), kosano meso s varivom (nemasno) i ribu (bijelu). Žumanjak isključivo tvrdo kuhan, a bijelanjak tek nakon dojenačke dobi. Treba izbjegavati biljke uz cestu (olovo), umjetn gnojiva (nitrati), prskano,...
10. Jelovnik školskog i predškolskog dijeteta


Krajem prve godine prehrana se sastoji od 3 obroka i 2 međuobroka (koji se mogu dopustiti ukoliko ne smanjuju apetit za glavne obroke). Početkom druge godine dijete se počinje samostalno hraniti i piti. Treba prekinuti noćno hranjenje koje potiče razvoj karijesa. Masti ne smiju prelaziti 30%. Svakodnevno treba jesti mlijeko i mliječne proizvode (1/2 litre) meso, povrće, voće, kruh (2-3 obroka) i masnoće u obliku maslaca ili ulja. Treba ukinuti naviku brze hrane koja je visoko kalorična.
11. Ocijena ishranjenosti dijeteta


Kliničkim pregledom provjeravamo tjelesnu građu, boju i kakvoću kože (blijeda upućuje na anemiju), prokrvljenost sluznica, raspored i količinu masnog tkiva (kod neuhranjenog dijeteta manjak), trofiku mišića i razvoj i građu kostura.  Mjere se i tjelesna težina, opseg nadlaktice, debljina nabora iznad tricepsa ili ispod angulusa skapule. Izmjerene vrijednosti mogu se usporediti s prosječnim vrijednostima.

Laboratorijske pretrage: Hb 1-3 g. <100 g/L, a 4-6 g. <110 g/L. Alkalna fosfataza >150 jed/L. Albumini u serumu <5 g. <30 g/L, a 6-17 g. <35 g/L.
12. Glavni oblici bolesti zbog neprikladne prehrane


Proteinsko-energetska pothranjenost- uzrokovano nedostatkom proteina i/ili energije



Hipotrofija i atrofija- nedostatak energije i proteina kroz dulje vrijeme, a uzrok je opća glad, neuhranjenost trudnica,... Deficit težine mjeri se ovom formulom

relativni deficit u %=(očekivana težina-izmjerena težina)/očekivana težina x 100
U lakšim i srednje teškim deficitima smanjena je količina masnog tkiva. U teškim slučajevima potkožno masno tkivo je iščezlo, koža na gluteusima visi poput prazne vreće, lice lići na lice starca, mišići su također hipotrofični ( mlohava trbušna stijenka kroz koju se vidi reljef crijeva, a gube se i prije usvojene motoričke funkcije. Dijete nema apetita, slabo podnosi hranu, opstipirano je, bazalni metabolizam je nizak, kao i tlak. Postoji sklonost hipotermiji, hipoglikemiji i infekcijama. Ako se ne liječi dijete umire. Liječi se unosom dovoljne količine energije i proteina, te po potrebi antibioticima. 


Kvašiorkor- težak oblik proteinske pothranjenosti uz dostatan energetski unos. U našoj ga zemlji nema. Javlja se kad se dijete odbije od sise, a hrani se žitaricama (koje su siromašne proteinima), a može nastati kao posljedica oštećenjem apsorpcije proteina (kronični proljev) ili abnormalnim gubitkom proteina kod nefroze, opeklina ili krvarenja. Vide se hipoalbuminemične edemi i edem unutrašnjih organa, deficit težine i visine, uz relativno dobro očuvano potkožno masno tkivo postoji i atrofija muskulature. Na koži se nalaze dermatoze sa zatamnjenjem kože, depigmentacija kose. U krvi vidi se hipoproteinemija (hipoalbuminemija), a konc. kolesterola je snižena. Može postojati i anemija. Potrebno je postepeno unositi dovoljne količine proteina uz dodavanje vitamina. Oporavak je spor uz zaostajanje u rastu i vjerojatno mentalnih funkcija.

Pretilost- pojava prekomjernog nagomilavanja masti u organizmu. Dokazuje se mjerenjem tjelesne težine i usporedbom s prosjećnom težinom. Može se mjeriti i BMI (body mass index) koji se dobije dijeljenje tijelesne težine u kg sa visinom u metrima na kvadrat, a za djecu od 10-20 g. iznosi između 23-30 kg/m2. Može se mjeriti debljina potkožnog masnog tkiva instrumentom.

Primarna pretilost je ona koja je vodeći jedini simptom, a nastaje djelovanjem međusobnim djelovanjem genetskih, psihololoških i socijalnih faktora. Tu spada 97% pretile djece. Kod sekundarne pretilosti ono je simptom sekundarne bolesti. To su najčešće nasljedne bolesti ili endokrine bolesti.

Protein leptin djelovanjem na mozak smanjuje uzimanje hrane i povećava potrošnju energije. Bogati su mršavi i vitki.


Pretilost nastaje zbog povećanog unosa, smanjenog trošenja ili boljeg koeficijenta iskoristivosti energije uz odlaganje viška u obliku masnog tkiva. Tjelesna aktivnost najprirodniji je način trošenja viška energije. U perinatalnom razdoblju i adolescenciji povećava se broj adipocita, dok u drugim razdobljima raste njihova veličina. 

Najveće oštećenje koje preživljava pretilo dijete je psihološke prirode.


Liječenje se sastoji u smanjenom unosu energije. U dobi između 1. i 5. g. dijeteski pristup sastoji se u prehrani poluobranim mlijekom, ukidanju slatkiša, masnog mesa i pripremanjem kuhane hrane, a ne pržene. Treba paziti da pad težine ne bude veći od 250 g/dan. Uz dijete trba poticati fizičku aktivnost. Kirurško i medikamentozno liječenje ne dolazi u obzir.
13. Hipovitaminoza A


Primarna hA je vezana za prehranu rižom, a u Hrvatskoj je praktički nema. Sekundarna nastaje kao poslijedica bolesti jetre, gušterače, opstrukcije žučnih vodova.


Javlja se: noćno slijepilo (zbog funkcionalne promjene štapića), kseroza konjuktive (očituje se suhoćom i gubitkom sjaja, zadebljanjem  i nabiranjem spojnica i difuznom pigmentacijom), kseroza rožnice (kod uznapredovale hA, rožnica postaje siva, mutna uz sitne ulceracije), keratomalacija (omekšanje i gubitak supsancije rožnice uz moguće slijepilo). Na koži se hipovitaminoza očituje folikularnom hiperkeratozom (koža je suha i gruba), a epitel respiratornog trakta, vagine, uretre i nakapnice bubrega doživljava keratinizirajuću metaplaziju( suha usta i nos, kašalj.

Dijagnoza se postavlja na temelju anamneze, kliničke slike, mjerenjem konc. vitamina A, te pračenjem reakcije na terapiju vitaminom A. Terapija se provodi davanjem 5000 IJ/dan  kroz 3-6 tjedana.

14. Hipovitaminski rahitis

Ako je dijete izloženo dovoljnom utjecaju UV zraka nutritivna potreba  za vD i ne postoji. Rahitis može nastati zbog nedovoljne izloženosti UV zrakama ili nedostatka vD u hrani ili zbog stečenog poremećaja metabolizma vD (sekundarni rahitis). Postoje i nasljedni vitamin-rezistentni rahitisi. 

Prosječne dnevne potrebe za novorođenče je 400 IJ/dan. Tom dozom provodi se prevencija  do kraja prve godine, a u 2. i 3. g. daju se te doze samo zimi. Uz to potebna i dovoljna količina Ca.


Javlja se kad je rast najbrži. Najvažniji su znakovi na kostima: kraniotabes (omekšanje parijetalne i okcipitalne kosti), zadebljanje metafiza dugih kostiju, rahitična krunica (zadebljanje kosto-hondralnih spojeva), Harrisonova brazda (poprečno udubljenje na prednjoj strani toraksa na mjestu gdje se hvata dijafragma), rahitična kifoza. Kada dijete počne hodati dolazi do deformacija donjih ekstremiteta i zdjelice. Vidi se hipotonija mišića. U krvi razina Ca je normalan, a fosfata je snižena zbog smanjene absorpcije i povečanog izlučivanja bubregom. Aktivnost alkalne fosfataze je povečana. Dijagnoza se postavlja na temelju anamneze, promjena na kostima, povećanoj aktivnosti alkalne fosfataze i smanjene konc. fosfata. Liječenje se provodi sa 5 000 IJ/dan kroz najmanje 3 tjedna.
15. Vitamin-rezistentni rahitis


Nasljedni hipofosfatemični  vitamin-rezistentni rahitis (nasljedni X-vezani dominantni poremećaj resorpcije fosfata u tubulima), Fanconi-Debré-DeTonijev renalni tubularni sindrom (poremećaj resorpcije fosfata u tubulima bubrega u okviru tubulopatije uzrokovane neke nasljedne bolesti, npr. glikogenoza, galaktozemija), onkogeni rahitis (neki tumori produciraju tvari koje ometaju resorpciju fosfata u proksimalnim tubulima), nedovoljan unos fosfata i Pseudodeficitni vitamin-rezistetni rahitis tip I (nedostatak enzima u metabolizmu vD) i tip II (nedostatak receptora za vD).
16. Hipovitaminoza B1

Tzv. beriberi, je javnozdravstveni problem u zemljama gdje je osnova prehrane oljuštena riža. U dojenčadi nastaje zbog hipovitaminoze mlijeka. U dobi od 2-4 mjeseca očituje se kao akutno zatajenje srca s blijedilom, cijanozom, edemima, dispnejom, tahikardijom, hepatomegalijom, laktocidozom. Između 8- i 10. mjesecom dojenče obolijeva od pseudomeningealne forme koja je obilježena apatijom, somnolencijom, opistotonusom. Kod školskog dijeteta vidi se kronična srčana insuficijencija  ili encefalopatija. Dijagnoza se potvrđuje mjerenjem koncentracije tiamina u urinu. Liječi se i majka i dijete i.m. 50-100 mg tiamina.
17. Hipovitaminoza C


Infantilni skorbut, rijedak svugdje u svijetu. Dijete pri najmanjem pokretu jako plače. Bol potječe od subperiostalnih krvarenja u dijafizama i krvarenja u metafizama dugih kostiju koje se mogu palpirati kao bolne otekline iznad ili ispod koljena. Zbog bolnosti je disanje plitko i ubrzano. Na koži mogu postojati petehije, a u mokraći hematurija. To se javlja zbog oštećenog normalnog stvaranja kolagena, pa kapilare postaju krhke. Bolest se liječi sa vC, a prevencija dovoljnim unosom vC.
18. Nasljedne vitaminske ovisnosti


To su mendelski nasljedne bolesti u kojima postoji nasljedni poremećaj u metabolizmu vitamina. Mogu se liječiti nefiziološki velikim dozama odgovarajućeg vitamina koje 10-100 puta veće od fizioloških potreba. Poznati su Vitamin A, B1, B2,D, E,... Postoji ili defekt transporta vitamina u st. ili defektna pretvorba vitamina u aktivni oblik koenzima ili defekt spajanja koenzima s apoenzimom pri stvaranju holoenzima zbog mutacije apoenzima.
19. Sideropenična anemija


Nastaje zbog nedostatka željeza što je najčešći deficit dječje prehrane. Najčešća anemija. Manifestira se kao stomatitis, angularni heilitis, glositis, krvarenje i atrofija  crijevne sluznice, povećana apsorpcija olova tamo gdje je dijete olovu izloženo.  Disfunkcija skeletnih mišičća odraz je disfunkcije oksidativih enzima koji sadrže željezo. Razdražljivost, nedostatak pažnje, smetenost, bljedilo kože i sluznica, poremećaji koncentracije.

a) smanjeni unos Fe hranom

b) gubitak krvlju (npr. krvarenje)
Od 6. mj. kada se isprazne zalihe željeza, a započne intenzivna hematopoeza počinje povećana potreba za željezom, pa se ova anemija javlja tek krajem prve godine. Tako da djeci koja se ne doje nakon 6. mejsec treba dati Fe, nedonoščadi od 2. mjeseca. Očituje se blijedoćom, gubitkom teka, zaostajanjem u rastu. Koža i sluznice su blijede, dijete zaostaje u rastu, bezvoljno je i razdražljivo. Može se napipati splenomegalija. 
Broj eritrocita može biti normalan, ali je hemoglobin uvijek snižen. Eritrociti su mikrocitni i hipokromni. Koncentracija Fe u krvi je ispod 21.5 mmol/L, a TIBC i UIBC (=konc.Fe – TIBC) su povišeni. Hrana animalnog podrijetla ima više Fe i bolje se resorbira. Za liječenje se koriste soli fero-željeza koje se daju per os uz vitamin C koji pospješuje apsorpciju. Za mjesec dana Hb se vraća na normalu, no liječenje se nastavlja da se popune rezerve.
- trimenonska redukcija hemoglobina:
1) konc. kisika u krvi se povećava, što smanjuje količinu eritropoetina, što pak smanjuje proizvodnju eritrocita;

2) fetalni eritrciti imaju manji rok trajanja, 60-70 dana  i onda se razgrađuju

3) volumen krvi se povećava, ali količina eritrocita kaska za njim tako da je konc. HB oko  90-100 g/L i to je relativna anemija;

· pojačava se pri nedostatku vitamina E i folne kiseline; dijete koje se normalno hrani ne treba nadoknadu Fe, nedonoščad i djeca s traumama pri porodu da; 

· Diamond-Blackfanova anemija: prirođena hipoplazija crvene krvne loze, nema eritrocita, punkcijom KS ostale loze su normalne, anemija  s posljedičnim utjecajem na insuficijenciju srca, transfuzija eritrocita i kortikosteroidi kojima se postiže kraća ili duža remisija;  normocitna, normokromna aneija s povišenom konc. Fe jer se ono nigdje ne ugrađuje; 

· stečene eritroblastopenije:  npr. nakon virusne infekcije dolazi do aplazije i hipofunkcije KS što s emanifestira smanjenjem količine eritrocita, najčešće prođu za 10-14 dana; 

· anemija pri kroničnoj infekciji: posebno pri mokračnim, respiratornim, kod bronhiektazija, ostomijelitisa; RA, UC; ? možda zbog blokade Fe u tkivima, tj. makrofagi su zauzeti imunološkom reakcijom i ne mogu predati Fe eritroblastima u KS, a pojačana aktivnost makrofaga smanjuje životni vijek eritrocita; Fe i TIBC su sniženi, no feritin je povišen što nas upućuje na to da željeza ima, samo ga nema tko prebaciti na pravo mjesto => liječiti osnovnu bolest!
20. Jod i fluora


Jod spada u esencijalne elemente jer je potreban za sintezu hormona štitnjače (ubacuje se u folikul konrtra gradjenta, neophodan je za jodiranje T3 i T4). Dnevne potrebe su 100-200 g. Nedostatak izaziva endemsku gušavost ili kretenizam. Jodacija soli, kod nas obavezna! Kretenizam zbog manjak joda danas rijedak. 

Fluor je važan za zdravlje zubi jer se ugrađuje u caklinu i pospješuje mineralizaciju. Prevenciaj kod djece koja žive u državama gdje voda nije dovoljno fluorirana, npr. naša, premazivanje fluorom i korištenje fluornih zubnih pasta. 
21. Akutni proljev


Patofiziološki: proljev je pojava prekomjernog gubitka vode i elektrolita stolicom/ Subjektivno: preveliki broj stolica ili njihov povećani volumen;

Količina stolice u dojenčeta ako je veća od 15g/dan, odnosno veća od 200 g/dana u djeteta do 3 godien starosti;
-> INFEKCIJE, POGREŠKE U PREHRANI, SINDROM MALAPSORPCIJE, NASLJEDNE BOLESTI; 

->  U anamnezi treba ispitati: Početak (naglo?, Kada?, Učestalost?), Kakve su stolice (krv, sluz, gnoj, vodenaste, smrad), prehrana djeteta, pojava istih simptoma kod obitelji (dizenterija, virusni enteritis), neki drugi simptomi (povraćanje, povišena temperatura, bol u trbuhu) i ima li nekih drugih bolesti (tuberkuloza, kolagenoza).
-> U fizikalnoj pretrazi treba pregledati: opće stanje svijesti, uhranjenost,  dehidracija, turgor, uvučena fontanela, acidoza (Kussmaulovo), osjetljivost trbuha na palpaciju i digitorektalni(palpira li se patološka tvorba?).
 U laboratorijskoj pretrazi treba tražiti: pregled stolice (bakt. I paraz.), urina (dehidracija), krvna slika...


Najčešći uzrok u novorođenčadi su infekcije, a rijeđe pogreške u prehrani ili nasljedne bolesti, dok su u dojenčadi česte infekcije, pogreške u prehrani i alergijsko nepodnošljivosti hrane, a rijeđe endokrini poremećaji ili Chron. Najčešće infekcije uzrokuje E. coli, salmonele, šigele, rotavirus,...
Liječenje: treba spriječiti pojavu dehidracije i po potrebi uspostaviti normalnu hidraciju (per os ili i.v. glukozno-elektrolitnom otopinom), što prije omogućiti normalnu prehranu, te po potrebi primjeniti antimikrobnu prehranu (šigela, salmonele i EIEC trimetoprim+sulfametaksazol).
AKUTNI INFEKTIVNI PROLJEVI:
E. Coli (EHEC, EIEC, EPEC...), Campilobacter jejuni, Staphilococcus aureus, Clostridium perfrigens, Yersinia enterocolitica, Rotavirus;

DIFERENCIJALNA DIJAGNOZA AKUTNIH INFEKTIVNIH PROLJEVA: 

Isključiti žarište infekcije van probavnog sustava (npr. pneumonia pa hematogenou probavni), akutni abdmen (napet trbuh, toksični izgled djeteta, RTG za ileus!, invaginacija criejva, UC, Crohn, anafilaktoidna purpura); 

LIJEČENJE PERORALNOM REHIDRACIJOM I SOLIMA: fiziološka koja sadrži glukozu, Na, K, Cl u odgovarajućem omjeru i koncentraciji i temelji se na kotransportu tih tvari i vode kroz lumen sluznice crijeva; 

22. Dojenačka toksikoza


Najteži oblik akutnog infektivnog proljeva dojenčeta obilježenog (dehidracija, šok, acidoza, gubitak svijesti)  jakom dehidracijom, zatajenjem periferne cirkulacije, hiperpnejom zbog acidoze, pomućenjem svijesti s cerebralnim konvulzijama.
Kada pokretač nije proljev obično prevladavaju simptomi pomućenja svijesti i konvulzije(neurotoksikoza. Kliničku sliku mogu izazvati toksični oblik bacilarne dizenterije, fudroajantna meningokokna sepsa, virusni enceflitis. Još uvijek postoje bolesnici sa nepoznatom etiologijom. 


U liječenju treba:

1) suzbiti cirkulacijski šok: 

2) rehidrirati pacijenta

3) uspostaviti acidobaznu ravnotežu

4) sniženje povišene remperature

5) prekinuti cerebralne konvulzije 

6)  gdje je moguće provesti etiološku terapiju.
Metabolizam

1. Izmjena soli i vode te dehidracija
- dehidracija najčešća u dojenačkj dobi: dnevni protok vode kroz organizm računat po jednici tjelesne mase puno je veći u dojenčeta nego u odrasle osobe, dijete si ne može samo uzeti piti, česta su bolesna zbivanja kojima je uzrok gubitak vode: proljevi, povraćanje, znojenje, visoka temperatura; 
UNOS: Hranom se unosi 90 mL/kg, te još 10 mL/kg vode oksidacijom. GUBITAK:  Mokraćom se gubi 50 mL/kg, stolicom 10 mL/kg, plućima 15 ml/kg i kroz kožu 25 ml/kg. 
Dojenče mora dobiti 100 mL/kg na dan.
Isto tako se bilanca elektrolita treba držati na nuli. Pa kod novorođenčeta to iznosi 1 mmol/kg K i Na, dojenčeta 2.5, predškolskog djeteta 2, školskog 1.5, a kod adolescenta ukupno 50 mmol/dan. Ovo su bazalne vrijednosti. Povećane potrebe postoje kod povišene tjelesne temperature (za svaki stupanj iznad 37 treba povećati količinu vode za 12%), povećanje vanjske temp. iznad 30°C (za svaki stupanj povišene temperature treba dodati 30mL po kg tekućine), hiperventilacija (zbog acidoze, povećava nevidljivu prespiraciju), proljevi, u djece s cističnom fibrozom treba dodati još 10-20 mmol/L Na i Cl .


Dehidracija- to je smanjena zaliha vode u organizmu koja nastaje zbog negativne bilance vode. Dehidracija može biti blaga (do 5o mL/kg, podočnjaci, suh jezik, žeđ), umjerena (do 100 ml/kg, ušiljen nos, suha usta i jezik, oslabljen turgor, oligurija) i teška (do 150 ml/kg, hiperpneja, suha usta i jezik, oslabljen turgor, hipovolemički šok, koma, anurija). Točnu dehidraciju moguće je odrediti ako poznamo težinu prije dehidracije. U pravilu je smanjena i zaliha elektrolita. Nastaje bilo zbog premalog unosa (rijetko) ili zbog prevelikog gubitka. 


Izoosmolarna- najčešća, jer dok god je dehidracija blaga ili umjerena funkcioniraju adaptacijski mehanizmi (bubreg i neuroendokrini sustav) koji održavaju homeostazu tjelesnih tekućina. Izgubljena tekućina optječe iz ekstracelularnog prostora. 



Hipernatremijska- osobito kod dojenčadi prvih mjeseci života, jer kod njih često susrećemo visoke tjelesne temperature (>40°C) uz jaku hiperventilaciju što uzrokuje gubitak vode bez gubitka elektrolita, a bubreg još ne može dovoljno koncentrirati urin. Nastaje i zbog davanja tekućine s velikom konc.soli, npr. nerazrijeđeno kravlje mlijeko. U velikoj je mjeri smanjen intracelularni prostor što se osobito vidi na mozgu ( pomućenje svijeti, koma, konvulzije.


Hiponatremijska- najrjeđa. Uzrok je gubitak Na (adrenalna insuficijencija, prekomjerno znojenje kod cistične fibroze) i davanjem tekućine (čaj) djetetu s povećanim gubitkom (proljev, povraćanjem). Povećan je gubitak  u ekstracelularnom prostoru. Vidi se oslabljen turgor, hipovolemijski šok.


Liječenje- treba što prije rehidrirati uz liječenje osnovne bolesti. Može se oralnim putem (kod blagih dehidracija, treba nadoknaditi gubitak od 50 mL/kg plus dnevna poterba od 100-150 mL/kg tekućine gdje na litru vode ide 20 g glukoze, 90 mmol Na, 20 mmol K, 80 mmol Cl i 30 mmol HCO3). Intravenski se daje kod umjerenih, težih i blažih dehidracija gdje djete povraća ili odbija tekućinu. Hitno treba primjeniti 20 ml/kg izotonične otopine NaCl čime se sprečava hipovolemijski šok ( utežim stanjima treba primijeniti plazmu ili dekstran 10 mL/kg). Zatim se u drugoj fazi vrši nadoknada vode i elektrolita (procjena koliko je dehidracija teška pa 50-100-150 mL/kg + normalnih 100-150mL/kg kolike su dnevne potrebe) i uspostava acidobazne ravnoteže (najviše 3 mL/kg 8.4% otopine NaHCO3), a u trećoj fazi se održava hidracija . Dijete u svakom slučaju treba hospitalizirati
2. Metabolička acidoza

To je primarno povećana masa vodikovih iona u ekstracelularnom prostoru zbog povećanog dotoka "nehlapljivih" kiselina ili povećanog gubitka hidrogenkarbonata iz ekstracelularnog prostora. Kod određivanja uzroka potrebno izmjeriti:

anionski procjep= [Na] – ([Cl] + [HCO3])
Obično iznosi oko 15 mmol/L. Ako je promjer povećan ne vide se kiseline koje su uzrok acidozi( normokloremična acidoza. Ako je razlog acidozi gubitak hidrogenkarbonata,   dolazi do povećane resorpcije Cl-(hiperkloremične acidoze. 


Nakupljanje nehlapljivih kiselina – anionski procjep je povećan. Zbog nepotpune oksidacije ugljikohidrata zbog kronične hipoksemije (kongenitalne greške srca s kroničnom hipoksemijom), nepotpuna oksidacija masti (ketoacidoza gladovanja i dijabetička ketoacidoza), nakupljanje anorganskih kis. (uremična renalna acidoza), nakupljanje "patoloških" organskih kiselina zbog prirođenih grešaka metabolizma (ketotična, hipoglikemija, kongenitalna laktacidoza) i nakupljanje kiselina kod otrovanja (salicilat uz otrovanje aspirinom!).


Gubitak hidrogenkarbonata iz ekstracelularnog prostora ili dodavanje klorida- anionski procjep normalan. Gubitak putem probavnog trakta (proljevna acidoza, povraćanje alkalnog duodenalnog sadržaja), nedovoljnom resorpcijom u proksimalnom tubulu (proksimalna renalna tubularna acidoza), nedovoljna regeneracija hidrokarbonata u distalnom tubulu (distalna tubularna acidoza) i unos klorida izvana (infuzija veće količine NaCl).


U liječenju poterbno je subiti osnovnu bolest (dijabetes, bubreg), potpomagati fiziološku kompenzaciju, te unos pufera izvana.
3. Fenilketonurija


Skupina nasljednih bolesti koje nastaju zbog poremećaja u oksidaciji aminokiseline fenilalanina u tirozin. Naime, veći dio fenilalanina mora se uz pomoć fenilalanin-hidroksilaze u jetri oksidirati u tirozin, a kod fenilketonurije dolazi do mutacije  gena koji kodira fenilalanin-hidroksilazu. Posljedica je nemogućnost oksidacije fenilalanina u tirozin s povećanjem koncentracije fenilalanina u stanicama i tjelesnim tekućinama. Fenilalanin i njegovi metaboliti u velikim koncentracijama oštećuju mozak, a njihovo održavanje u normalnim granicama  dijetnim režimom sprečava to oštećenje. Tek nakon nekog vremena vide se znakovi usporena psihičkog razvoja: dijete ne nauči sjediti, stajati i hodati u pravo vrijeme, razvijaju se epileptički napadi, hipotonija muskulature, mikrocefalija, zaostajanje u tjelesnom razvoju, hipopigmentacija kože i kose, te karakterističan miris znoja i mokraće na miševe. Dijagnosticira se nalazom povećane konc. fenilalanina u krvi i mokraći i nalazom normalne konc. tirozina u krvi. Hranom od prvih dana života unosi se samo onoliko fenilalanina koliko je potrebno za ugradnju u vlastite proteine. Dijetno hranjenje traje doživotno uz stalno praćenje konc. fenilalanina koja u dojenčadi ne smije preći 4 mg%, a odraslih 6 mg%. Kod odraslih spriječava se pojav smetnje koncentracije, pamćenja, Kod rođenja provodi se skrining iz nekoliko kapi krvi koje se uzimaju iz pete, stavlja se na filtririni papir i šalje u centralni laboratorij gdje se pomoću Guthryjevog testa (bacilus suptilis!)  dokazuje fenilketonurija. U majki koje tijekom trudnoće ili 3 mjeseca prije ne kontroliraju fenilketonuriju, a imaju konc. oko 20 mg/dL, gotovo sigurno će roditi moždano oštećeno dijete. Treba tijekom cijele trudnoće održavati razinu ispod 5mg/dL!
4. Galaktozemija


Bolest uzrokuju 2 metabolita: galaktitol i galaktoza-1-fosfat. Svi poremećaji su autosomno-recesivni i mogu se spriječiti izbjegavanjem galaktoze.

Klasična galaktozemija- nastaje nedostatkom galaktoza-1-fosfat-uridiltransferaze. Prvi simptomi se javljaju već u prvom tjednu, ubrzo nakon prvih obroka mlijeka. Ne dobivaju na težini, odbija hranu, povraćaju, ubrzo se javlja hepatosplenomegalija, konjugirana žutica, sepsa, ascites i durgi znakovi zatajenja jetre i bubrega, a neliječeni mogu umrijeti u nekoliko dana. Vrlo su skloni sepsi uzrokovanoj s E. coli. Katarakta se počinje formirati nekoliko dana nakon rođenja, a nakon par tjedana postaje ireverzibilna. U blažim slučajevima simptomi se javljaju postupno. Češći je parcijalni manjak aktivnosti enzima, tzv. Duarte varijanta. Bolest se dokazuje mjerenjem enzimske aktivnosti u eritrocitima. Za novorođenački skrining prikladan je Beutlerov test gdje se mjeri galaktoza-1-fosfat-uridiltransferaza u kapi krvi. Liječenje se temelji na dijeti bez galaktoze.

Nedostatak galaktokinaze- očituje se samo kataraktom. Bolesnici imaju povišene koncentracije galaktoze u serumu i urinu, a dokazuje se mjerenjem aktivnosti galaktokinaze u stanicama krvi. Liječenje se temelji na dijeti bez mlijeka, a po potrebi i drugih izvora galaktoze.

Nedostatak uridin difosfat galaktoza 4-epimeraze:  imamo oblik djelomičnog i potpunog nedostatka enzima. Ovaj prvi je bez značajnijih kliničkih posljedica, dok je potpuni nedostatak nalik  na klasični oblik galaktozemije sa svim simptomima. 
5. Cistinurija


Spada u aminoacidurije (poajava aminokiselina u urinu), a posrijedi je defekt transporta cistina i triju dibazičnih AK lizina, arginina i ornitina u bubrežnim tubulima i crijevu. Autosomno-recesivni poremećaj. U bubrezima se stvaraju cistinski kamenci (dijagnoza) koji su posljedica slabe topljivosti cistina u kiselom urinu. Liječenje se sastoji u sprečavanju kristalizacije povećanjem volumena mokraće i istodobnim davanjem hidrogenkarbonata čime se stvara alkalični urin u kojem se cistin bolje topi. Ako ne, onda penicilamin.
6. Lizosomne bolesti


Gaucherova bolest- javlja se u tri oblika kojima je zajednički manjak lizosomne glukocebrozidaze i nakupljanje glukocerebrozida u visceralnim organima. 


tip I (kronični)- čest u Aškenazi Židova, započinje u školsko doba sa hepatosplenomegalijom, anemijom, trombocitopenijom, sklonost krvarenju i promjene na kostima (aseptičke nekroze glave femura, infarkti kosti,...), bez primarnih neuroloških ispada.



tip II (akutni)-hepatosplenomegalija i neurološki simptomi (psihomotoričko zaostajanje, spastična kvadriplegija i bulbarna paraliza). Javlja se u dojenačko doba sa smrtnim ishodom do kraja prve godine.


tip III (juvenilni)- hepatosplenomegalija i neurološki simptomi (horizontalna paraliza bulbomotora, epilepsija) koji napreduje sporije.



Dijagnosticira se dokazom smanjene aktivnosti glukocerebrozidaze u leukocitima, pronalaskom Gaucherovih st. u koštanoj srži, te pojačana aktivnost kisele fosfataze. Periodično intravensko davanje glukocerebrozidaze uklanja ili bitno reducira sve simptome u tipu I. Kod druga dva tipa preostaje samo simptomatsko liječenje.

Nieman-Pickova bolest- postoje 3 tipa. Tipovi A i B uzrokovani su manjkom sfingomijelinaze, a tip C poremećenim unutarstaničnim transportom egzogenog kolesterola s posljedičnim nakupljanjem neesterificiranog kolesterola.


Tip A- počinje u prvim tjednima povraćanjem, proljevom, nenapredovanjem. Nakon 3-4 mjeseca razvija se progresivna hepatosplenomegalija. Na plućima se može vidjeti difuzna intersticijska mrežasta infiltracija. Neurološki znakovi, gubitak stečenih vještina, usporena provodljivost perifernih živaca javljaju se u drugoj polovici prve godine, a kasnije se javljaju i propadanje mentalnih funkcija, pirmidni znakoni i smetnje gutanja. Na očnom dnu vidi se pjega boje višnje. Smrt nastupa obično do kraja 3. godine.



Tip B- hepatosplenomegalija s početkom dojenačke dobi. Nema neuroloških znakova i ne skračuje život.



Tip C- može početi već intrauterino kao hidrops fetalis. U petine djece počinje u novorođenačko doba kao kolestatska  žutica s progresivnom  hepatosplenomegalijom i smrću od zatajenja jetre unutar 6 mj. U dojenačko doba počinje kao hepatosplenomegalija na koju se nadovezuju  motoričko i mentalno propadanje. Smrt nastupa do 5. g. Najčešće počinje u dječje doba. Hepatosplenomegaliji prethode neurološki simptomi, smetnje ponašanja, poremećena motorika, s učestalom epilepsijom, a kasnije se razvijaju spastičnost i disfagija. Bolest završava smrtno u pubertetu ili adolescenciji.


Kod svih oblika može se naći Niemann-Pickove st. (makrofazi ispunjeni pjenušavim lipidnim sadržajem). Dijagnoza tipova A i B potvrđuje se mjerenjem enzimske aktivnosti u leukocitima, a tipa C bojenjem fibroblasta filipinom.


Tay-Sachsova bolest- to je najčešća varijanta GM2-gangliozidoza, a uzrokovana je manjkom heksozaminidaze A, a javlja se pretežito u Aškenazi Židova. Počinje obično u drugom tromjesečju života gubitkom motoričkih funkcija i karakterističnom prejakom reakcijom na zvuk (hiperakuzija). Postupno slabi i vid, javlja se spastičnost mišića, teškoće gutanja, konvulzije. Na očnom dnu uz makulu vidi se karakteristična pjega boje višnje. Smrt nastupa između 2. i 4. godine.
IMUNOST
1. Osobitosti imunosnih reakcija novorođenčeta i dojenčeta


Fetus oko 12. tjedna gestacije transplacentarno prima majčine IgG, koja nakon rođenja postupno nestaju, a u potpunosti nestaju između 6. i 8. mj. života. Tek između 7. i 8. godine vlastiti imunoglobulini dosežu konc. odraslih, pa je dojenče između 4. i 6. mjeseca prolazi kroz fiziološku hipogamaglobulinemiju. Majčina IgG dobro štite novorođenče od infekcija i gram-pozitivnih bakterija, a slabo od G- jer nema IgM, a osim toga kroz placentu slabije prolazi IgG2 koji je najvažnije antitjelo protiv polisaharidnih kapsulnih antigena (pneumokok). Kod novorođenčeta najbrže raste konc. IgM zbog invazije novorođenčeta mikroorganizmima iz vanjskog svijeta.
2. Patogenetska klasifikacija sindroma imunodeficijencije


Mogu biti nasljedne (primarne) ili stečene (sekundarne). Sekundarnu uzrokuju teška pothranjenost, ozljeda (teške opekline, splenektomija), infekcija (HIV) ili primjena lijekova (steroidi, zračenje, citostatici)

Nedostatnosti B limfocita- X-vezana agamaglobulinemija , Opća varijabilna imunodeficijencija i Samostalni nedostatak  IgA.


Nedostatak T limfocita- DiGeorgeov sindrom hipoplazije timusa s hipoparatireozom


Nedostatak T i B limfocita – Wiskott-Aldrichev sindrom (nedostatna funkcija T-limfocita i trombocita), Složene teške imunodeficijencije (Autosomno-recesivna s.t.i. i X-vezana s.t.i.)
TUBERKULOZA

1. Odnos alergije i imunosti na tuberkulozu i tuberkulinski test

Kod tuberkuloze humoralna protutijela nemaju većeg praktičnog značenja, već je bitna celularna imunosna reakcija koja se očituje kao alergijska reakcija kasnog tipa.  Tuberkulinska alergija očituje se od 3 do 8 tjedana nakon infekcije, a dokazuje se pozitivnim tuberkulinskim testom. Prijelaz negativne u pozitivnu reakciju naziva se tuberkulinska konverzija. 3 Ij tuberkulina se injiciraju intrakutano na dorzalnu stranu podlaktice,  a reakcija se očitava nakon 72 h. a mjeri se samo infiltrat, a ne i crvenilo. 

U dijece koja nisu cijepljena: Ako je promjer induracije <=5mm reakcija je negativna, a ukoliko je dijete bilo u kontaktu s bolesnikom zahtjeva kontrolu. Ako je promjer induracije 6-10 mm kod dijeteta koje nije bilo u kontaktu s bolesnikom zahtjeva kontrolu, a ako je promjer induracije vća od 11 mm onda je sigurno pozitivna.


U djece cijepljene BCGom- Ako je promjer induracije <=5mm reakcija je negativna. Ako je promjer induracije 6-10 mm  dijete zahtjeva kontrolu. Ako je promjer induracije 11-14 mm  dijete zahtjeva kontrolu ukoliko nije bilo u kontaktu s bolesnikom, a ako je bio  onda je pozitivna. Ako je promjer induracije veći od 15 mm  reakcija je pozitivna.


Negativna reakcija znači da dijete nije inficirano osim: U vrijeme inkubacije, osim za vrijeme i neko vrijeme nakon nekih bolesti (ospice), osim u teškim, diseminiranim tuberkuloznim procesima zbog iscrpljenja imunosne reaktivnosti, osim u djece sa sarkoidozom, osim kad je prošlo više godina nakon cijepljenja pa se reakcija više ne može izazvati i kod svih stanja koja oslabljuju staničnu imunost.
2. Patogeneza tuberkuloze u djece


Primarna tuberkuloza- nastaje nakon prvog susreta s uzročnikom, a vide se promjene na ulaznim "vratima" (primarna tuberkuloza pluća, tuberkuloza plućnih limfnih ččvorova s komplikacijama, primarna tuberkuloza tonzile i vratnih limfnih čvorova i primarna tuberkuloza crijeva) i lokalnim lmfnim čvorovima. 

Postprimarna tuberkuloza- događa se nakon rasapa tuberkuloznih bacila iz primarnog žarišta. 


Rana postprimarna tuberkuloza- (sekundarna tuberkuloza), Nastaje u fazi jake alergijske senzibilizacije organizma uz još slabu specifičnu imunost. Od primarne se razlikuje po tome što lokalizacija (meninge, pleura, peritoneum, generalizirani rasap, kosti, zglobovi) isključuje mogućnost "ulaznih vrata", nego nastaje najčešće hematogenim rasapom. Nema više otoka limfnih čvorova. Najvažniji su tuberkulozni meningitis, tuberkulozni serofibrinozni pleuritis, tuberkulozni peritonitis i milijarna tuberkuloza


Negjde između rane i kasne nalazi se tuberkuloza kosti i zglobova koja također nastaje hematogeno.



Kasna postprimarna tuberkuloza- (tercijarna tuberkuloza). Obilježena je kroničnim produktivnim patološkim procesom koji zahvaća pojedine organe, s izrazitom sklonošću širenju i destrukciji organa pre kontinuitatem. Primjer su kronična tuberkuloza pluća, urogenitalna tuberkuloza i kožna bolest lupus vulgaris. Latencija za očitovanje tuberkuloze bubrega je 5-15 g.
3. Primarna tuberkuloza


Infekcija u školske djece i adolescenata protječe asimptomatski, a jedini dokaz je konverzija tuberkulinske reakcije. Opći simptomi su povišena temperatura u trajanju od 2-3 tj., uz malaksalost, gubitak apetita,... Sedimentacija je ubrzana uz prisutnu leukocitozu, ali je najvažnija tuberkulinska konverzija. 

Primarna tuberkuloza pluća- to su najčešća ulazna vrata, a obično prolazi asimptomatski. Javljaju se simptomi  kao posljedica pritiska limfnog čvora na traheju u obliku kašlja sa visokotonskim prizvukom (prolaz zraka kroz suženje). Fizikalni nalaz je negativan, a na rentgenu se vide povećani limfni čvorovi koji traju tjednim i mjesecima. Uz adekvatno liječenje opći simptomi nestaju , a na rentgenu mogu ostati kalcifikacije. Uz djelomičnoj opstrukciji bronha nastaji emfizem u određenom području pluća, a pri potpunoj opstrukciji atelektaze (na toj strani dijafragma je opvišena, a medijastinum prema tu pomaknut). Iz limfnog čvora kazeozni sadržaj može prodrijeti (bronhogeni rasap. Kod opstrukcije bronha radi se bronhoskopija koja potvrđuje dijagnozu i omogućuje odstranjenje limfnog čvora. U najgorem slučaju dolazi do nastanka kaverni.

Izvanplućna primarna tuberkuloza- na tonzili ili gingivi, lokalno neprimjetni, sa jednostrano povečanim i bezbolnim limfnim čvorovima vrata, a skloni su kolikvaciji sa stvaranjem tvrdokorne fistule. U crijevu kliničku sliku stvara tuberkuloza mezenterijalnih limfnih čvorova ( može potpuno zaustaviti resorpciju masti, pa dijete ima steatoreju, što može dovesti do kaheksije što pogoduje razvoju tuberkuloze.
Može se javiti i tuberkuloza koža inokulacijom infektivnog tuberkuloznog materijala pri očevidno nehigijenskim uvjetima, a vide se tvrdokorne ulceracije na koži uz otok regionalnih limfnih čvorova.
4. Rana postprimarna tuberkuloza


Tuberkulozni meningitis- 2/3 slučajeva nastaje u 6 mjeseci nakon primoinfekcije. Počinje sa bezvoljnošću, fotofobijom, anoreksijom , opstipacijom. Nakon tjedan dana počinje meningitična faza s temperaturom, povraćanjem i glavoboljom. Klasični znakovi meningitisa u prvim danima mogu nedostajati. U kasnijoj fazi dolazi do gubitka svijesti, delirij, koma. Dolazi i do poremećaja centralne regulacije vegetativnih funkcija ( poremečaji disanja i frekvencije srca. Dolazi i do porasta intrakranijalnog tlaka. Smrt nastupa poslije 3 tjedna. Dijagnoza se postavlja na temelju trijasa temperatura, povračanje i glavobolja, rentgenogramu koji pokazuje primarno tuberkulozno žarište u plućima odnosno rasap, a nalaz likvora će dati: po izgledu kao da je virusni, a biokemijski kao da bakterijski. Definitivna dijagnoza daje se nalazom bacila tuberkuloze u likvoru.

Milijarna tuberkuloza- najčešće se nadovezuje na primarnu tuberkulozu pluća. Nastaje hematogenim rasapom iz primarnog žarišta ili limfnog čvora. Simptomi su temperatura koja traje tjednima, malaksalost, blijedilo, gubitak težine. Ako se ne liječi dijete brzo pada u kaheksiju. Fizikalni nalaz na plućima je normalan, aslezena je palpabilna. Dijagnoza se temelji na rentgenogramu na kojem se vide sitna okrugla, oštro ograničena zasjenjenja. Bez liječenja završava smrtno

Tuberkulozni serofibrozni pleuritis- Razvija se unutar pola godine od primoinfekcije i to na istoj strani (limfogeni rasap). Počinje naglo s vručicom, bolima u prsima, kašljem i ubrzanim disanjem. Zbog eksudata perkutorni je zvuk skraćen do mukline, a auskultatorno se čuje oslabljen šum disanja. Na rentgenogramu u uspravnom položaju vidi se eksudat koji se skuplja frenikokostalnom sinusu. Treba učiniti punkciju i evakuaciju eksudata, te uz tuberkulostatike bolest se povlači za 3-4 tjedna. Rijetko prelazi u kroničnu fazu  sa nastankom debelih fibroznih naslaga i vezivnih kožura sa skvrčavanjem prsišta i nastankom deformacije prsnog koša.

Tuberkulozni peritonitis- nastaje u okviru primarne tuberkuloze crijeva. Vidi se temperatura, osjećaj pritiska u trbuhu, ascites. To je eksudativni tuberkulozni peritonitis koji se lako liječi. Za razliku od njega tuberkuloza peritoneuma nema dobru prognozu zbog nastanka konglomerata kazeozno promjenjenih tuberkuloznih mezenterijalnih l.č.

5. Kasna postprimarna tuberkuloza


Kronična tuberkuloza pluća- rijetka je prije puberteta. Nastaje zbog reaktivacije starih žarišta primarne infekcije uslijed jakog smanjenja opće otpornosti. Hilusni l.č. nisu zahvaćeni i ne postoji sklonost hematogenom širenju. Prevladavju kronični proliferativni procesi skloni kazeificiranju i kolikvaciji i sa stvaranjem tuberkuloznih kaverna. Obično počinje podmuklo s općom slabošću, subfebrilnim temperaturama, kašljucanjem. Fizikalni nalaz na plućima nije patološki. Odlučna je rentgenska slika pluća. Tuberkulinska reakcija je pozitivna, a pozitivan je i nalaz Kochova bacila u iskašljaju.

Tuberkuloza kosti i zglobova- najčešće torakalna kralješnika,zglob kuka ili koljena i falangi (benigna). 



Tuberkulozni spondilitis- u trupu u torkalnoj k. Očituje se ograničenom pokretljivošću, te refleksnim spazmom paravertbralne muskulature koji imobilizira zhavaćeni dio , pa dijete hoda ukočeno. U početku su značajni nočni bolovi zbog pokreta dok dijete spava. Bol se pojačava uzdužnim pritiskom , a ne pritiskom na nastavke jer oni nisu zahvaćeni. Završava destrukcijom kralješka s kompresijom leđne moždine (ispadi), deformacijom kralješnice i stvaranjem gibusa. Osim tuberkulostaticima ova se djeca liječe ležanjem u sadrenom krevetu u hiperekstenziji kroz dulje vrijeme.



Tuberkulotni koksitis- u djece predškolske i mlađe školske dobi 1-3 g. nakon primoinfekcije. Rani je simptom bol pri hodu nakon ustajanja ili fizičkog napora. Katkad kuk otekne zbog stvaranja hladnog apscessa koji probije na prednju stranu bedra. Pokretljivost je ograničena tek kasnije. 


Tuberkuloza bubrega- javlja se 5-15 godina nakon primoinfekcije, a očituje se kroničnom piurijom, a kod popratnog cistitisa može postojati i učestao nagon za mokrenjem. Mokraća je pozitivna bacile tuberkuloze, a može se naći i mikrohematurija. 

6. Liječenje tuberkuloze


Izonijazid PO, IM, ITH (intratekalno) 10-15 mg/kgdan, Rifampicin PO, IV 10-20 mg/kgdan, Pirazinamid PO 20-40 mg/kgdan, Etambutol PO 15-25 mg/kgdan, Streptomicin IM 15-25 mg/kgdan


Treba potpuno mirovanje i izdvajanje od aktivno oboljelih. 

Djeca koja su doživjela konverziju, nisu cijepljena i nemaju simptome primaju izonijazid 6 mjeseci 10 mg/kgdan. Na isti se način vrši profilaktička terapija tuberkuloze kod djece koja žive sa aktivnim bolesnikom, imaju jaku reakciju, a nemaju simptome. Kemoprofilaksa tuberkuloze je davanje izonijazida tuberkulin-negativnoj djeci koja su bila eksponirana. 


Primarna tuberkuloza pluća, traheobronhalnih l.č. te kasna postprimarna tuberkuloza pluća liječe se 6 mjeseci, a teži slučajevi najmanje 12 mjeseci. Terapija se radi 2 mjeseca s 4 tuberkulotika na što se nadovezuje još 4 (odnosno 8) mjeseca s 2 tuberkulotika. Kortikosteroidi olakšavaju prodiranje antituberkulotika u leziju i ubrzavaju resorpciju seroznog eksudata, a daju se kod milijarne tub. ili meningitisa.

7. Profilaksa tuberkuloze


Izolacija oboljelih i cijepljenje BCGom. Novorođenčad se obavezno cijepi između 3. i 6. dana, odnosno do kraja 2. mjeseca života. Tuberkulinski test se izvodi u 2. godini života, u 2. i 7. razredu te ako je reakcija negativna cjepi se intrakutano BCG. Rezultat je tuberkulinska konverzija. 
MEDICINSKA GENETIKA
1. Monogensko i poligensko nasljeđivanje

Monogensko nasljeđivanje- nasljeđivanje preko samo jednog gena. To su npr. hemofilija, cistična fibroza, Duchenneova mišićna distrofija,... Većina se nasljeđuje Mendelovim zakonima, ali ima i onih koji se ne nasljeđuju tako. To su mutacije mitohondrijskih gena npr. Leberova atrofija optikusa. 

Poligensko nasljeđivanje- Bolesti koje nastaju zbog većeg broja mutacija. Iako se svaki gen koji sudjeluje u nastanku bolesti nasljeđuje po Mendelovim zakonima sama bolest se tako ne nasljeđuje. To su bolesti bronhalna astma, shizofrenija...U većine poligenskih bolesti važnu ulogu imaju i okolinski čimbenici, npr. izloženost alergenima, prehrana, stil života, psihička opterećenja,...

2. Interakcija i preplitanje genskih i okolinskih faktora


Svaka je bolest i nasljedna i stečena, tj. kombinacija genetskih i okolinskih faktora. Primjer je fenilketonurija kod koje mutacija gena uzrokuje poremećaj fenilalanina što za rezultat ima teško oštećenje mozak, međutim okolinskim faktorima tj. uvođenjem dijete s malo fenilalanina sprečavaju se nastanak oštećenja mozga i dijeca se razvijaju normalno. Dakle iako je bolest isključivo genetska, ali na razvoj bolesti djeluju i okolinski faktori. 

Na drugoj su strani bolesti koje djeluju isključivo okolinski. Naprimjer razbijeni nos ne ovisi samo o jačini primljenog udarca, već i o kvaliteti kosti, funkcioniranju homeostatskog hehanizma za zaustavljanje krvarenja i o reakciji tkiva o čemu ovisi koliki će ostati ožiljak. 
3. Penetracija i ekspresivnost gena


Stupanj kojim se neki dominantni gen očituje u fenotipu pojedinih nositelja zove ekspresivnost. Npr. osoba koji nosi gen za Marfanov sindrom može imati samo malo dulje ekstremitete i prste, tj. ekspresivnost je ovdje slaba, a druga će osoba imati sve najteže oblike (ektopiju leće, aortnu manu srca, vrlo duge i tanke ekstremitete), tj. ovdje je ekspresija gena jaka.


Ako neki dominantni gen nije eksprimiran u svakog nositelja, nego u nekih nosilaca ne proizvodi nikakakav vidljiv učinak posrijedi je nepotpuna ili smanjena penetrantnost. Teoretski se penetrantnost može izračunati dijeljenjem klinički eksprimiranih osoba s ukupnim brojem nosilaca, pa dominantna polidaktilija ima penetrantnost 65%. 


Ekspresivnost je obilježje pojedinog nostielja gena, a penetrantnost obilježje neke populacije.  
4. Nabrojiti nekoliko spolnovezanih nasljednih bolesti

X-vezane nasljedne bolesti nastaju zbog mutacije nekog gena na X-kromosomu. Muškarci su za te bolesti hemizigoti. Kod žena se javlja lajonizacija, tj. nasumična inaktivacija jednog X-kromosoma. Ekspresija gena ovisi o tome koji X-gen prevladava. Većina X-vezanih bolesti nisu eksprimirane kod žena, a to je recesivno X-vezano obilježje (hemofilija A, Duchenova mišićna distrofija). One bolesti koje se očituju i kod heterozigotnih žena je dominantno X-vezano nasljedno obilježje (X-vezana porodična hipofosfatemija). 

X-vezano recesivno nasljeđivanje- Najčešće iz braka između žene nositeljice i zdravog muškarca, a 50% muške djece će oboliti. Otac na svoje sinove nikad ne može prenijeti X-vezanu bolest, dok će sve kćeri biti nositeljice. 

X-vezano dominantno nasljeđivanje- Prijenos od oca na sina ne postoji, a sve kćeri su bolesne. Ako je majka bolesna 50% djece je bolesno. 


Sindrom fragilnog X-kromosoma- nakon Downova sindroma najčešći uzrok umne zaostalosti u muškaraca, a rjeđe blaže zaostalosti u žena. Klinički se vidi umna zaostalost s teškoćama u razvoju govora, hiperaktivnim ponašanjem, natprosječna završna tjelesna visina, te nakon 10.godine makroorhija. Dijelomično se nasljeđuje dominantno što ovisi o broju istovjetnih trinukleotida na dugom kraku X-kromosoma, pa se kod dijela heterozigotnih žena vidi umna zaostalost. Uzrok su dinamičke mutacije, iz generacije u generaciju se produžuje određeni slijed nukelotida. 
5. Nabrojiti nekoliko autosomno-dominantnih bolesti


Bolest se prenosi vertikalno s generacije na generaciju, pa za svako dijete postoji 50% šansa da će oboliti. Postoje i iznimke. Jedna je kad dođe do nove mutacije, npr. hondrodisplazija kod koje 80% bolesnika ima zdrave roditelje. Druga je mogućnost da gen nema 10%-tnu penetrantnost ili kad je oslabljena ekspresivnost fenotipa do te mjere da se klinički previdi, npr. neurofibromatoza u kojoj neki članovi obitelji mogu imati samo poneku pjegu boje bijele kave. Iduća je mogućnost da se bolest očituje u kasnijoj dobi pa nositelj bolesti umre prije pojave simptoma, npr. Huntingtonova koreja. A može biti i u slučaju kada otac nije i biološki otac.
Von Willebrandova bolest.
Huntingtonova koreja.
6.  Autosomno-recesivne bolesti


Bolest koja se pokazuje kod osobe kod koje oba alela nisu normalna, pri čemu mutacije mogu biti jednake ili različite, pa je posrijedi složeni heterozigot. Bolest se najčešće pojavljuje kod zdravih roditelja koji su nosioci mutiranog gena, gdje postoji 25%-tna šansa za pojavu oboljelog dijeteta. Vjerojatnost da se nađu dva nosioca ovisi o učestalosti tog gena u populaciji. Veća je mogućnost kod krvnog srodstva.
 Kongenitalna adrenalna hiperplazija, cistična fibroza.
7. Downov sindrom


U pitanju je kromosomska anomalija kod koje se vidi trisomija 21. To je najčešća klinički važna kromosomopatija. Postoje regularni tip i translokacijski tip. Klinički se očituje mentalnom zaostalošću uz znatno intrautreino i postnatalno zaostajanje u tjelesnom rastu i razvoju. Glava je manjeg opsega, zatiljak je spljošten, a oči su koso ("mongoloidno") položene sa hipertelorizmom uz nabor (epikantus) na medijalnom očnom kutu. Muskulatura je hipotonična, šake su široke i kratke s kratkim prstima. 40% djece ima srčanu manu (defekt septuma), a mogu se javiti i stenoze i atrezije probavnog trakta, te leukemija, te smanjena aktivnost prema infekcijama. Ako prežive prvu godinu obično dosegnu odraslu dob. Dijete nikad ne dosegne mentalnu zrelost običnog djeteta, a najviše nedostaje sposobnost apstraktnog mišljenja. Dječaci su neplodni, a djevojčice mogu i zanijeti i roditi.

U 92% radi se o regularnom tipu gdje je u svim stanicama prisutna trisomija 21, koja nastaje zbog nerazdvajanja kromosoma 21 u mejozi zametnih prastanica majke, a samo 10% u očeva. U 3% djece postoji mozaik koji je nastao nerazdvajanjem kromosoma  tijekom razmnažanjem stanica zigote. Klinička slika je blaža.
U 5% djece javlja se translokacijski tip. Ovdje je broj kromosoma normalan, ali postoji višak kromosomske mase, zbog nebalansirane translokacije. Ako je slučaj nove translokacije u gametama tada je obično u pitanju translokacija 21/22, a ako je dijete naslijedilo od roditelja (koji je miran i fenotipski normalan nosilac) kromosom s viškom kromosomskog materijala radi se o translokaciji 14/21, a postoji i opasnost od pojave bolesti kod braće i sestara.
8. Najčešće numeričke anomalije gonosoma


Turnerov sindrom- prisutan je kariotip 45,X0, tj. dijete ima samo jedan spolni hormon. Fenotipski se radi o ženskoj djeci niskog rasta uz primarnu amenoreju, sterilnost i izostanak pojave sekundarnih spolnih oznaka, a umjesto ovarija postoje samo fibrozni tračci, a spolnih stanica nema. Postoji mikrognatija, visoko nepce, kratak vrat uz kožne nabore na lateralnoj strani vrata od uha do ramena (pterigij). Na ruci se vidi skraćenje 4. metakarpalne kosti i hipoplazija nokata. Često postoje anomalije srca (koarktacija aorte) i anomalije mokraćnih organa. Mentalni razvoj je normalan. U 80% postojeći kromosom je majčina podrijetla. U polovice se radi o totalnoj monosomiji. Ukoliko nema malformacija srca i bubrega životni vijek je normalan.

Klinefelterov sindrom- sindrom XXY. Kod bolesnika se nađe 2 ili više i jedan ili više Y kromosoma. Označen je visokim rastom, atrofijom testisa, ginekomastijom, oskudnom ili odsutnom spermiogenezom, infertilnošću uz  povećanu sekreciju FSH. Rijetko postoji mentalna zaostalost, a obično prođe neprimjećen do puberteta. To je inače jedan od češćih uzroka sterilnosti muškaraca.
9. Prenatalna dijagnoza

Neinvazivne metode- ne diraju plod, plodovne ovojnice ni uterus. Na prvom mjestu ultrazvuk i MRI. Pretrage majčine krvi: Alfa-fetoprotein (visoka konc. na otvoreni rascijep neuralne cijevi, a niska na Downa), na Downa upućuju još i smanjena konc. nekonjugiranih estradiola i povećana konc. korionskog gonadotropina ( tripl-test=niski alfa-feto, sniženi nekonjugirani estradiol i povišeni HCG; 

Invazivne metode- to su metode kojima se transabdominalno ili transcervikalno dobivaju fetalne stanice, amnijska tekućina ili fetalna krv.


Amniocenteza- uz UZV najčešća metoda. Transabdominalna punkcija kroz trbušnu stijenku. Uzima se 10-20 mL amnijske tekućine. Rezultati se dobiju za 2-3 tj. jer toliko traje rast kulture stanica. Rana između 15. i 17. tjedna, a kasna u zadnjem tromjesečju.



Biopsija korionskih resica- između 10. i 12. tj. a rezultati su gotovi kroz nekoliko dana. Najčešće se primjenjuje transcervikalna aspiracijska biopsija koriona frondozuma pod kontrolom ultrazvuka.


Indikacije- >35 g., već rođeno jedno s poremećajem, roditelj s kromosomskom anomalijom, obiteljska anamneza, pozitivan tripl-test, sumnja na temelju UZV.

10. Teratogene nokse

Najveća osjetljivost je između 4. i 8. tj. gestacije. Nakon 12 tjedna više ne mogu izazvati grublje morfološke malformacije, nego samo poremetnje histološke diferencijacije tkiva i stanice (displazije).


Ionizirajuće zračenje- malena je vjerojatnost oštećenja ploda korektnom dijagnostikom primjenom rentgenskih zraka u današnjim uvjetima.


Lijekovi- u prosjeku trudnica tjekom trudnoće uzme 4 različita lijeka. teratogeni su npr. Talidomid, citostatici, fenitoin, valproat, tetraciklini, retinoidi, alkohol, duhan, kokain, amfetamin,...


Metabolički poremećaj- Diabetes mellitus, pothranjenost, fenilketonurija,...


Infekcije- rubeola, CMV, varicela zoster sigurno , a pojedini opisi postoje za HIV, parotitis, influenza

ENDOKRINOLOGIJA
1. Razlika endokrinih i neendokrinih uzroka smanjenog rasta

Neendokrini uzroci- porodični zaostao rast, konstitucionalno usporen rast sa zakašnjelim pubertetom (prosječna visina odraslog bude dosegnuta kasnije), primordijalno zaostao rast (insuficijencije placente, intrauterine infekcije; zaostajanje već intrauterino), pothranjenost, kromosomne anomalije, bolesti pojedinih organa (bubrega, srce, pluća, probavnog sustava, CNSa)

Endokrini- manjak hormona rasta, hipotireoza, inzulina, spolnih hormona i hiperprodukcija glukokortikoida.

2. Konatalna hipotireoza


Jedna od najčešćih endokrinoloških bolesti, a nastaje zbog manjka tiroidnih hormona. Konatalna tireoza je slučaj kad manjak hormona postoji već intrauterino i očituje se pri rođenju, a može se javljati sporadično ili familijarno, sa strumom ili bez nje te postoji i  juvenilni oblik koji se javlja u prethodno zdravog djeteta.
 
Hipotireoza može biti primarna (poremećaj u štitnoj žlijezdi), sekundarna (nedostatak TSH) i tercijarna (nedostatak TRH). Najčešće uzrok je defekt u anatomskom razvoju: aplazija, hipoplazija i ektopija. Pri tome se scintigrafijom obično nađe ektopično tkivo štitne žlijezde i to obično u medijalnoj liniji od baze jezika do prave lokacije (ductus tyreoglossus).
-poremećaji u sintezi, djelovanju  i sekreciji tiroidnih hormona  autosomno-recesivno-nasljedne prirode.


Patogeneze: Nereaktivnost štitnjače na TSH (nemogućnost vezanja TSH za receptore), nemogućnost akumulacije joda u štitnoj žlijezdi (jodna pumpa ne može raditi protiv gradijenta), defekt organifikacije (nedostatak tiroidne peroksidaze( jod se ne veže za tirozine u tireoglobulinu), defekt spajanja (nema enzima koji veže monojodtirozin i dijodtirozin u T3 ili 2 dijotirozina u T4), stvaranje abnormalnog tireoglobulina, nemogućnost izlučivanja tiroidnih hormona i periferna neosjetljivost na tiroidne hormone. 

U slučaju konatalne atireoze simtomi se vide već prvog dana, a u drugim slučajevima se vidi tek u 2. mjesecu. Javljaju se znakovi dispneje, praćene kongestijom nosne sluznice, grubim plačem i cijanozom, a uzrokovana je miksedemom jezika, epiglotisa, farinksa i larinksa što izaziva teškoću gutanja i povraćanje. Uz to javlja se još i slabo sisanje, opstipacija, pospanost. Tipične su još veliki jezik, blijeda i suha koža, bradikardija, izbočen trbuh, umbilikalna hernija i subnormalna temperatura. Ako se dijagnoza ne postavi na vrijeme javlja se i zaostalost u psihosomatskom razvoju. Granica za mentalnu retardaciju (nedostatan razvoj CNS-a jer fale hormoni štitnjače) jesu 3 mjeseca i obično se prekasno dijagnosticira. Ako se bolest pojavi nakon 2. godine, neće doći do značajnije mentalne zaostalosti.

 Ako se hipotireoza javi kasnije, simptomi se javljaju kasnije i blaži su. 
U krvi T3, T4 , FT4 su sniženi, a kolesterol je povišen. Kod primarne TSH je povišen, a u sekundarnoj i tercijarnoj snižen. U terapiji se peroralno nadomještavaju hormoni davanjem sintetskog T4 (periferno se pretvara u T3) s održavanjem konc. T3 i T4 na gornjoj ganici normale, prvo se daje polovina doze, a zatim puna doza, osima kod hipotiroidne novorođenčadi i dojenčadi koja se odmah liječe punom dozom. 
3. Strume

Endemska gušavost - nastaje zbog premale količine joda u svakodnevnoj prehrani što dovodi do smanjene sinteze tiroidnih hormona, a pod utjecajem hipersekrecije TSH dolazi do hipertrofije i hiperplazije štitne žlijezde koja pojačanim radom nastoji stvoriti dovoljne količine hormona.
a) NERVNI oblik – ataksija, spastičnost, gluhonijemost i mentalna retardacija – rast je normalan (nedostatak joda u prvim mjesecima fetalnog života utječe na nedostatan razvoj CNS-a, neovisno o produkciji tiroidnih hormona koji se onda još ne stvaraju). 

b)  MIKSEDEMSKI oblik – poremečaj rasta, spolnog razvoja, mentalna retardacija, miksedem, dok drugih neuroloških poremećaja kao i gluhoće, nema. Osim nedostatka joda, vjerojatno i neke druge strumogene tvari u hrani koje utječu na embrionalni i fetalni život. 
Jednostavna koloidna struma - kada iz nepoznatih razloga padne konc. 
tiroidnih hormona, dolazi do kompenzatorne stimulacije stanica tiroidne žlijezde sa TSH što dovodi do povećanja štitne žlijezde. Ako je tiroidna žlijezda veća, indicirana je terapija malim dozama tiroidnih hormona, može regredirati sama od sebe, djeca su eutiroidna, kod nekih u odrasloj dobi može doći do prelaska u nodularnu strumu.
Hashimotov tiroiditis - limfocitni autoimuni tiroiditis, najčešći uzrok juvenilne hipotireoze u  adolescenata. Štitna je žlijezda neravnomjerno povećana. Limfocitna infiltracija žlijezde i abnormalne epitelne stanice. Rast je spor uz dugotrajno eutiroidno stanje, no nakon dužeg razdoblja dolazi do hipotireoze. U krvi se nađe blago povišena konc. TSH, snižen T4, te nalaz povišenog titra tiroidnih autoantitjela. Terapija se kreće s hormonima štitne žljezde da se spriječi nastanak strume i razvoj hipotireoze. 

4. Hipofizarna nanosomija


Radi se o smanjenom izlučivanju hormona rasta zbog poremećaja u hipotalamusu ili hipofizi što za posljedicu ima zaostalost u rastu koja se primjećuje krajem 1. g. Uglavnom su rastom ispod 3. centile i brzina rasta im je usporena.

· Idiopatska najčešća

· Razvojni poremećaji hipotalamusa, hipofize ili mozga

· Kraniofaringeom

· Laronov sindrom

· Psihosocijalna nanosomija

Pošto je 70% imalo probleme pri porodu, smatra se da asfiksija i produženi porod dovode do disfunkcije hipotalamusa i smanjenog izlučivanja rilizing hormona za hormon rasta. Drugi dio otpada na razvojne poremećaje hipotalamusa, hipofize i mozga, a samostalni manjak hormona rasta može se javiti i familijarno. Kraniofaringeom je najčešći među tumorima koji uzrokuju hipopituitarizam, a razvija se od ostatka Rathkeove vreće iz embrionalnog farinksa i napreduje supraselarno.

Djeca su normalne težine i visine pri rođenju, no mogu se javiti znakovi hipoglikemije. Znakovi zaostala rasta vide se krajem prve godine. Kod nekih se bolesnika vidi sekundarni i/ili tercijarni hipogonadizam (izostanak puberteta), niže konc. tiroksina (hipotireoza), adrenalna insuficijencija. 

Pri sumnji treba napraviti temeljni pregled tuskog sedla i CT i MRI snimke hipotalamo-hipofiznog područja. Mjeri se razina hormona rasta. 


Laronov sindrom- radi se o defektu receptora za hormon rasta, pa je razina hormona rasta normalna, čak povećana, a IGF 1 je smanjen.
LIJEČENJE:


Kad je organska lezija uzrok onda treba liječiti osnovnu bolest. Zatim se daje  supstitucijska terapija u obliku potkožnih terapija. 0.5-1 IJ /kg/dan. Ovisno o ishodu drugih testova, uvodi se supstitucijska terapija tiroksinom, kortizolom, spolnim hormonima i ADH. Terapija hormonima štitne žlijezde ne smije nikada započeti dok se ne uvede rezerve ACTH, jer mogu isprovocirati adrenalnu insuficijenciju, u slučaju manjka ACTH potrebna je i supstitucijska terapija glukokortikoidima. Ako je potrebna i supstitucijska terapija spolnim hormonima, onda je treba započeti u dobi od oko 15 godina najranije. 
5. Kongenitalna adrenalna hiperplazija

To je monogenetski  nasljedna bolest koja nastaje zbog enzimskog defekta koji se nasljeđuje autosomno-recesivno. Sinteza kortizola je smanjena zbog čega je povećana konc. ACTH što dovodi do hiperplazije kore nadbubrežne žlijezde i  do nakupljanja intermedijarnih steroida koji se stvaraju prije specifičnog enzimskog bloka. Npr. 21-hidroksilaza ne sudjeluje u sintezi adrenalnih spolnih hormona, pa se u slučaju defekta 21-hidroksilaze oni izlučuju u povećanim količinama. 1:10 000 djece.

Defekt 21-hidroksilaze - najčešći oblik KAHa. Postoje 2 oblika: potpuni defekt sa sindromom gubitka soli i nepotpuni bez gubitka soli. 
         U oba oblika se u djevojčica javlja dvosmisleno vanjsko spolovilo zbog viriliziranog genitala što je rezultat hipersekrecije androgena u fetalnoj dobi sa povećanjem klitorisa, fuzijom labija i urogenitalnim sinusom. Unutrašnji genitali su ženski, a nakon rođenja dolazi do progresije maskulinizacije i do preuranjenog razvoja pubične i aksilarne dlakavosti, pojave akni. U pubertetu nema razvoja dojki niti nastupa menarhe.

U dječaka se pri rođenju vidi samo malo tamnije pigmentiran skrotum. Već u ranom djetinjstvu uočava se povećanje penisa, skrotuma i prostate, pojava pubične dlakavosti akne, muskuloznost, ubrzan rast i ubrzano dozrijevanje kostiju. Testisi ostaju maleni bez razvoja spermatogoeneze.


U potpunom nedostatku  enzima 21-hidroksilaze uz znakove virilizacije javljaju se već u neonatalno doba teške adrenalne krize jer je blok u sintezi kortizola i aldosterona. Adrenalne krize praćene su dehidracijom zbog gubitka soli i vode mokraćom, blijedilom, hipotenzijom, cijanozom. Uz pad Na+ i rast K+ razvija se acidoza, periferni kolaps i šok, pa takva djeca nerijetko umru.


U nalazima se nađe ponekad čak i normalna razina kortizola uz izrazito visoku konc. ACTH. Dijagnoza se postavlja na temelju povećane konc. 17-hidroksiprogesterona (glavni supstrat za enzim 21-hidroksilazu) u krvi i pregnantriola-njegova metabolita u urinu te povišene razine adrenalnih  androgena i 17-ketosteroida u urinu. U kompletnom obliku povišen je i K+, a snižen Na+.

Ostali poremećaji- defekt 11-hidroksilaze i defekt 3-ß-hidroksisteroid-dehidrogenaze


Tipizacijom u HLA sustavu fetalnih stanica iz amnijske tekućine dobivene ranom amniocentezom omogućuje prenatalnu dijagnostiku i prenatalnu terapiju dekasmetazonom radi sprečavanja intrauterine virilizacije ženskog fetusa. 

Terapija se provodi peroralnom supstitucijom hidrokortizonom, a u djevojčica između 1. i .3 g. treba izvesti kiruršku korekciju genitala.


Akutna adrenalna insuficijencija- zahtjeva urgentnu i.v. terapiju. Gubitak soli i hipoglikemija korigiraju se 5%-tnom otopinom glukoze i izotoničnom otopinom NaCl, a istodobno se svakih 6 h daje 20-30 mg hidrokortizona. Daje se i deoksikortikosteron-acetat (DOCA) 1-5 mg/dan i.m.
6. Hermafrodizam, pseudohermafrodizam i uzroci pojave dvosmislenog genitala


Hermafrodizam- osobe koje imaju ovarij i testis ili ovotestis, bez obzira na vanjski genital i sekundarne spolne oznake. Kod ljudi je rijedak i nefunkcionalan.

Pseudhermafrodizam- ženski- osobe sa kariotipom 46, XX, koji imaju ovarije i uredno razvijene strukture što potječu iz Müllerovih kanala, a vanjski genitali pokazuju maskulinizaciju. KAH, adrenalni tumor.




-muški- uz kariogram 46,XY i dvosmislene vanjske genitale nalaze se različito dobro diferencirane struktur koje potječu od Wolffovih kanala, a usto se mogu naći i strukture koje potječu od Müllerovih kanala. Fenotip varira od osoba s normalnim ženskim genitalom do muškaraca s blago izraženom hipospadijom. Defekt u perifernom metabolizmu testosterona, manjak nekog od enzima u sintezi testosterona i nereaktivnost Leydigovih st.
7. Pravi, preuranjeni i izoseksualni, lažni preuranjeni pubertet


Pravi preuranjeni pubertet- pubertas praecox vera . Prije 8. godine u djevojčica i prije 9. godine u dječaka. Potpuno imitira fiziološki pubertet. Vidi se razvoj sekundarnih spolnih oznaka, povećanje spolnih žlijezda, a isključivo je izoseksualan. Razvoj sekundarnih spolnih osobina brža je nego u običnog puberteta. Kod dječaka uspostavlja se spermatogeneza, a kod djevojaka ciklusi, pa su bolesnici fertilni. Ne dovodi do ranije menopauze. U djevojčica se vidi razvoj grudi, velikih labija, pubična dlakavost i menstruacija. U dječaka se vidi povećanje testisa i penisa, pubična dlakavost, mišićavost, dubok glas. Kod oba spola vidi se ubrzanje rasta i koštanog dozrijevanja. Najčešće se radi o idiopatskom preuranjenom pubertetu. Drugi uzrok mogu biti tumori živčanog sustava koji su obično teško dostupni pa se liječe zračenjem i kemoterapijom. Treće je tumori koji luče gonadotropine. Obično su smješteni ekstrapituitarno, a korionski gonadotropin koji ovi tumori luče stimulira Leydigove stanice. Zatim dugotrajna virilizacija u djece u pretpubertetu, jer prestanak hiperprodukcije androgena otkočit će do tada inhibiranu H-H-G os i uzrokovati pravi preuranjeni pubertet. 

U terapiji daju se agonisti GnRH koji dovode do reverzibilne farmakološke gonadektomije (medikamentna kastracija). Regresija sekundarnih spolnih oznaka uočava se unutar 6 mj, a već u prvoj godini usporavaju se rast i koštano dozrijevanje. Što se prije počne konačna visina bit će bolja.

Lažni preuranjeni pubertet- pubertas praecox spuria. Preuranjeno se razvijaju samo sekundarno spolne oznake, a nema povećanja spolnih žlijezda.


Djevojčice- Izoseksualni razvoj- tumori ovarija, adrenokortikalni tumori koji luče estrogene i uzmanje estrogena.



     -heteroseksualni razvoj- virilizirajuće forme KAH, adrenokortikalni tumori koji luče androgene i uzimanje androgena.



Dječaci- izoseksualni- virilizirajuće forme KAH, adrenokortikalni tumori koji luče androgene, tumori Leydigovih stanica, liječenje androgenima





  - heteroseksualni- adrenokortikalni tumori koji luče estrogene i uzimanje estrogena.

8. Pruranjena telarha i pubarha


Preuranjena telarha- radi se o preuranjenom razvoju dojki bez drugih sekundarnih spolnih oznaka, najčešće u dobi od 1-3 g. Uzrok je nepoznat


Preuranjena pubarha- Preuranjena pojava pubične dlakavosti bez razvoja drugih sekundarnih spolnih osobina, a nastaje zbog pojačane sekrecije adrenalnih andreogena, a ne zahtjeva terapiju.

9. Zakašnjeli pubertet

Najčešći je konstitucionalno zakasnjeli pubertet, kada djeca jednostavno kasnije ulaze u pubertet, ali sve je fiziološki i normalno. Koštana dob im kasni za kronološkom. Djeca su pri rođenju obično normalne dužine i težine, oko 6-9. mjeseca počnu kasniti za vršnjacima, a do puberteta rastu usporedo ili ispod 5. centile. 

PREOSTALI UZROCI:

· Kronične bolesti  i emocionalna opterećenja

· Hipopituaritizam

· Samostalan manjak gonadotropina(Kallmanov sindrom)

· Debljina

· Kongenitalni manjak Mullerovih kanala

· Obostrano oštećenje gonada

 U odnosu na primarni hipogonadizam nakon davanja rilizing gonadotropina dolazi do porasta testosterona u plazmi, dok kod p.h. toga nema.
10. Kriptorhizam


Jedna od češćih kongenitalnih anomalija. Testisi se spuštaju u skrotum tijekom posljednjeg tromjesečja trudnoće, a ne spuštaju se iz nepoznatih razloga (anatomska opstrukcija, poremećaj HHG osi?). Nespušteni testisi su obično manji, često su kombinirani s ingvinalnom hernijom i skloni malignoj alteraciji. Prije druge godine života nema razlike u histološkoj strukturi normalnog i kriptorhičnog testisa. Terapiju treba dovršiti prije početka 3. g. Liječenje se provodi rilizing-hormonom za gonadotropine (ušmrkava se intranazalno), intramuskularnim injekcijama korionskog gonadotropina ili se kriptorhični testis operativnim putem spusti u skrotum. Apsoultne indikacije za operaciju: ektopični testis, kriptorhizam kombiniran s hernijom, kriptorhizam u pubertetu i dva puta neuspješna terapija s hCG.
11. Razlika između diabetes melitusa tip I i II.


Tip I- početak je brz i jasan, debljina nema utjecaja, počinje između 12. i 14. godine, ovisnost o inzulinu je apsolutna, dijetno liječenje je nedovoljno, postoji sklonost ketoacidozi i hipoglikemiji, broj ß-stanica je manji od 10%, dokazana povezanost s HLA-sustavom.


Tip II- početak je spor i podmukao uz debljinu kao predispozicijski faktor, javlja se nakon 50. g., ovisnost o inzulinu tek u kasnijem stadiju, u oko 50% liječenje uspješno liječenje dijetom, rijetka je sklonost ketoacidozi i hipoglikemiji, postoji sklonost hiperosmolarnoj komi, broj ß-st. blaže je reduciran i ne postoji povezanost s HLA-sustavom. 
12. Dijabetes melitus tip I


Inzulin potreban za preživljenje. Kada razina glukoze pređe renalni prag izlučivanja javlja se uz hiperglikemiju i glukozurija koja vodi ka poliuriji i polidipsiji. Ukoliko se ne nadoknadi gubitak dolazi do dehidracije. Zbog nemogućnosti ulaska glukoze u st. energija se dobiva iz masti pa se stvaraju velke količine acetona, acetoctene kis i beta-hidroksimaslačne kiseline. Njihovim nagomilavanjem nastaje ketoacidoza. Isto tako doći će do katabolizma proteina koji se koriste za glukoneogenezu. Zbog toga dolazi do usporenja rasta.

Sumnja se na dijabetes ako se javi gubitak na težini, polifgija,poliurija. Stalna diureza dovodi do dehidracije (suhoća kože i sluznice). U slučaju teške ketoacidoze javi se hiperpneja (Kussmaulovo disanje), a bolest napreduje tako brzo da dijete zna doći doktoru u komi. Nalaz glukoze natašte iznad 6.6 mmol/L. Liječenje se provodi dijetom, inzulinom, tjelesnom aktivnošću i zdravstvenim odgojem. Inzulin se daje konvencionalnom (2X dnevno 0.6-0.8 jed/kg od čega je 1/3 brzodjelujući, a 2/3 dugogdjelovanja, a u pubertetu prelazi 1 jed/kg) i intenziviranom terapijom (daje se jedna inekcija dugo djelujućeg inzulina i prije svakog većeg obroka kratkodjelujući). Konvencionalna terapija traži precizni proračun vremena obroka, dok intenzivirajuća terapija omogučava veću slobodu. Dijeta se provodi sa 1000 kcal+(100xdob u godinama) sa 15% bjelančevina, 50-55% ugljikohidrati i 30-35% masti. Najpouzdanija metoda je određivanje glikoziliranog Hb.
13. Hipoglikemija


To je najčešća komplikacija, a javlja se kad se provodi što striktnija terapija inzulinom. 4-5 g nakon početka bolesti bolesnici počinju slabije lučiti glukagon, a nakon još duže vremena slabi odgovor adrenalina, pa oni gube prirodnu obranu od jače hipoglikemije. Hipoglikemija je najjača nakon fizičkog napora. Znakove i simptomi djele se na 

Adrenergičke: drhtanje, nemir, nervoza, tahikardija, glad i znojenje


Neuroglikopenične: glavobolja, smetnje vida, smušenost, otežan govor, letargija, konvulzije, koma i smrt


Svaki dijabetičar sa sobom mora nositi dijabetičku iskaznicu  i izvor šećera
14. Dijabetes insipidus


To je djelomičan ili potpuni nedostatak ADH. Glavni simptomi su poliurija i polidipsija, povišena temperatura nepoznate etiologije, povraćanje, opstipacija, kronična dehidracija, intenzivni plač. Jaka žeđ ometa dijete.  U starije djece pojava enureze je prvi simptom. 

Centralni dijabetes insipidus - uzrok simptoma je niska konc. ADH. Razlog niskoj konc. najčešće je stečena organska lezija hipotalamo-hipofiznog područja. Količina urina je 4-10 L na dan, svijetle je boje, specifična težina kreće se od 1.001 do 1.005, osmolalnost je obično ispod 150mOsm/kg. Osmolalnost plazme uz dobru hidraciju je normalna (285-295 mOsm/kg). Dokazuje se testom koncentracije mokraće (dijete normalno doručkuje u 8 AM, a od onda ne pije i ne jede 6 h, a u međuvremenu se mjeri osmolalnost krvi i urina oko 9 AM i oko 13-14 PM). Da se razlikuje renalni od centralnog oblika, daje se pitresin i.m (pitresinski test) što dovodi do naglog smanjenja izlučivanja urina. Terapija se provodi sintetskim preparatom vazopresina DDAVP čije antidiuretsko tijelovanje djeluje 10-12h, pa je potrebno ušmrkavanje 2X dnevno. Postoji opasnost od intoksikacije vodom. Drugi preparati su lizin-vazopresin intranazalnog djelovanja od 4-5 sati  i pitresin - tanat djelovanja 24-72 h pa se ne preporuča dojenčadi poradi intoksikacije vodom. Djeca s psihogenom polidipsijom lako ponose test koncentracije.

Renalni dijabetes insipidus- isključivo u muške djece. Nedostatak receptora za vazopresin u stanicama bubrežnih tubula. Bolest se očituje ubro nakon rođenja teškom polidipsijom i poliurijom, pohlepnim sisanjem koje dijete često povrati. Količina ADH je povišena, a pitresinski test je negativan. Treba davati dovoljnu količinu tekućine.
RENALNI DIABETES INSIPIDUS: isključivo u muške djece se javlja (recesivno spolno vezano?). Karakteristično za njega jest normalna koncentracija ADH u plazmi, no bez efekta. Vjerojatno je posrijedi enzimatski defekt cAMP ili receptora za ADH na stanicama distalnih tubula koje su zaslužne za propuštanje vode iz nefrona u cirkulaciju. ADH se iz neurohipofize pušta u cirkulaciju, veže za neurofizin,dolazi do stanica distalnih tubula, veže na receptor, putem 2. glasnika cAMP djeluje na propusnost nefrona za vodu. Djeca su odmah po rođenju razdražljiva, uočava se poliurija i polidipija, pohlepno sišu mlijeko, nerijetko potom povraćaju, opsipirani su, teško su dehidrirana i hiperpireksična nerazjašnjene etiologije. 
Urin je svijetao, niske osmolalnosti, u uz dehidraciju nađe se hiperelektrolitemija i azotemija, u tioku pokusa koncentracije osmolalnost urina raste do max 150 mOsm/kg dok je pitresinski test negativan.

TH: voda, smanjiti proteine i sol u hrani – klortiazid  0.1 g/m2 (diuretik!) koji paradoksalno smanjuje poliuriju. 

Sy. neprikladne sekrecije ADH – hipersekrecija koja uzrokuje retenciju vode i hiponatremijsku diluciju.
Smanjeno punjenje lijevoga trija iz nekog razloga podrazuje volumne receptore da povišenje lučen ja ADH. To se događa u bolesnika s cističnom fibrozom,  emfizemom, pneumonijom, KOBP i bolesnika na umjetnoj ventilaciji, lezija hipotalamusa i bu bolesnika s limfomom ili karcinomom pluća koji smai sintetiziraju ADH.

Reumatizam

1. Reumatska vrućica


Akutna je sistemna bolest vezivnog tkiva koja nastaje dva ili više tjedana poslije infekcije sa BHS-A, a zahvaća prvenstveno srce i zglobove. 
· samo 3% djece oboli od RV, a koja su bila inficirana s BHS-A, tako da vjerojatno postoje i predispozicijski faktori;

Uvjet za nastanak bolesti je infekcija ždrijela s BHS-A, tj streptokokna angina ili skarlatina. Mehanizam nastanka vezan je za protutijela protiv M-proteina antigena streptokokne ovojnice. Protein sarkoleme miokarda ima analognu strukturu M-proteinu streptokoka, pa antitijela reagiraju križno i na vlastite antigene miokarda, zbog čega dolazi do oštećenja tkiva. Najčešće se javlja između 5. i 15. g. kada su i najčešće infekcije streptokokima. 
· Postoji anamnestički podatak o preboljeloj angini. Nakon latentnog razdoblja od 10 ili više dana, pojavljuju se prvi znakovi u obliku vrućice, blijedila i tahikardije (tahikardija - ukazuje na zahvaćenost srca!). 
· Pojave se dijele na male i velike po tzv. Jonesovim kriterijima. Velike su karditis, poliartritis, koreja, reumatski čvorići, marginirani eritem, a male vrućica, artralgije, ubrzana sedimentacija, povišen CRP i produljen PQ interval. Ako je nedvojbeno dokazana preboljela streptokokna infekcija, postojanje 2 velike ili jedne velike i dve male pojave upućuje s velikom vjerojatnošću na reumatsku vrućicu.
Poliartritis- oko 90% bolesnika ima eksudativni poliartritis, s tim da je obično zahvaćeno više velikih zglobova i to asimetrično, a upala se seli sa zgloba na zglob (migratorni artritis). Artritis se očituje oteklinom, bolnošću, lokalnom toplinom, crvenilom i ometenom funkcijom zbog boli. Bez liječenja prođe za 3-7 dana, a uz acetilsalicilnu kiselinu za 12-24h.
Karditis- što je dijete mlađe, karditis je češći. Najblaža pojava je samostalna tahikardija,ckoja nje u korelaciji s povišenjem emperature, a najteža je zastojno zatajenje srca koje je danas rijetko. Pouzdan je znak pojava šuma kojeg do tada nije bilo, a najčešće se radi o šumu mitralne insuficijencije (apikalni sistolički šum koji se širi u aksilu – sistolički krešendo), a drugi najčešći (dijastolički dekrešendo šum koji se čuje najbolje uz lijevi rub sternuma). Treći koji se može čuti zove se Carey-Coombsov, kratak je i mezodijastolički (ubrzani protok kroz mitralno ušće sa zadebljalim zaliscima.  Trajne posljedice mogu biti: mitralna insuficijencija, mitralna stenoza, to dvoje zajedno, aortna insuficijencija ili aortna insuficijencija sa stenozom. Ne postoji samostalna aortna stenoza! Trikuspidalni su zalisci rijetko zahvaćeni, a plućni gotovo nikada! Produljenje PQ intervala, značajno je ako se intenzitet AV blok, tj. PQ intervalproduljuje iz sata usat. 
Koreja minor, Sydenhamova koreja- cerebralna je pojava reumatske vrućice, a javlja se u manje od 15% slučajeva, češće u starijih djevojčica nego u dječaka. Može i mjesecimanakon pšreboljele infekcije s BHS-A. Glavna su obilježja nehotične kretnje, opća mišićna hipotonija i emocionalna nestabilnost. Simptomi počnu tek kao nespretnost u izvođenju inače uobičajenih radnji (rukopis). Bolest ne ostavlja nikakve posljedice.  Pri pokušajima ispružavanja, drži ruku poput žlice, Gordonov refleks: 
Marginirani eritem- rijetka, ali specifična pojava. Vidi se blijedoružičasti eritem koji blijedi u središtu pa nastaju prstenaste tvorbe, na koži ili kao neznatno uzdignuti plakovi. Slika se eritema mijenja iz sata u sat. Reumatski čvorići- vrlo specifični. To su tvrdoelastični, bezbolni, pomični potkožni čvorići smješteni na ekstenzornim stranama velikih zglobova (koljena, lakta) te uzduž kralješnice. Slični se nadju u nekim oblicima juvenilnog roničnog artritisa. 

Male pojave- temperatura je povišena do 38.5°C. Govorimo o artralgiji kad se javlja bol ili nelagoda u zglobovima ali bez drugih znakova upale. Ako je prisutan i artritis ne brojimo to kao mali znak. 

Liječenje se provodi penicilinom (uklanjanje streptokoka iz ždrijela) ili u slučaju alergije eritromicin. Reumatska upala suzbija se acetilsalicilnom kis. (blagi i srednji oblik) ili kortikosteroidima (teški oblici bolesti). Kod dijeteta s korejom prvo ide penicilin, a zatim dijete treba mirovati i dati mu diazepam. Mirovanje je u artritisa potrebno dok traje akutna bolest, a u karditisa dok stanje srca više ne pokazuje progresiju.

Profilaksa se provodi liječenjem streptokokne angine. Najmanje do kraja adolescencije treba uzimati penicilin; sa sršanom manom do kraja života, dodatna zaštita penicilinom dan prije i 2-3 dana poslije ekstrakcije zuba ili tonzilektomije.
PENICILIN: 1 mil jedinica dnevno u 2 davanja npr. Ospen peroralno ili 1,2 mil. jedinica dnevno intramuskularno, svekroz 10 dana. ERITROMICIN: 40 mg/kg peroralno na dan podijeljeno u 3-4 doze, tijekom 10 dana. e
2. Juvenilni kronični artritis


Bolest je obilježena kroničnim artritisom. Bolest počinje prije 16.g. a upala jednog ili više zglobova traje najmanje 3 mjeseca. Etiologija bolesti nije poznata. Postoje više tipova: poliartritični sa ili bez reumatoidnog faktora, oligoartritični koji može biti rani dječji ili juvenilni oblik i sistemni oblik. U pitanju je sistemni oblik ako je oblik počeo visokom remitentnom vrućicom koja traje najmanje 2 tjedna i osipom koji se javlja i blijedi  s vrućicom. Uz to postoje limfadenopatija, hepatosplenomegalija, mialgije.  Svi ostali počinju s upalom zglobova. Oligoartikularni tip je kad nakon 6 mjeseci trajanja bolesti zahvaćeno manje od 5 zglobova, dok je u poliartikularnom zahvaćeno pet i više zglobova.

Ukoliko je prisutan reumatoidni faktor (protutijela koja reagiraju s Fc-odlomkom imunoglobulina, dakle posrijedi je reakcija stvaranja novih imunoglobulina protiv komponente vlastitih imunoglobulina) to nije specifičan nalaz, ali može poslužiti kod razvrstavanja bolesnika. Promjene CRPa i sedimentacije služe za praćenje bolesti. 


Poliartritični oblik- počinje sa 1 ili više zglobova, ali unutar 6 mj. zahvati više od 5 zglobova. Tipična je jutarnja ukočenost koja popusti nakon razgibavanja tijekom dana. U djece je znatno češće tip bez reumatoidnog faktora, koji je blaži i ne ostavlja tragove dok tip s r.f. počinje kasnije i teži je zbog trajnog oštećenja zglobova.


Oligoartritični oblik- rani oblik javlja se između 1. i 6. g. . 60-80% ima pozitivna ANA, a trećina oboli od kroničnog iridociklitisa, blažeg je tijeka, a trajna je invalidnost je rijetka. Najčešće su zahvaćeni koljeno, gležanj ili lakat. Juvenilni oblik poćinje poslije 8. godine, a nema ANA ni RF. Uz koljena i gležnjeve često su zahvaćeni kukovi. Ovdje se javlja akutni iridociklitis s crvenilom oka i smanjenom oštrinom vida.

Sistemni oblik- naziva se još i Stillova bolest, a započinje teškim općim i izvanzglobnim simptomima. Počinje s visokom intermitentnom vrućicom koja traje najmanje 2 tj. i redovito se javlja makulozni generalizirani osip koji ne svrbi, a mijenja se s vrućicom. Uz to se redovito vide hepatosplenomegalija i limfadenopatija te serozitis (pleuritis, perikarditis,peritonitis), a artritis se javi nakon nekoliko tjedana


Reiterov sindrom- spada u spondiloartropatije. Trijas je artritis, konjuktivitis i (sterilni) uretritis. Katkad se javi sakroileitis i spondilitis, a liječi se nesteroidnim antireumaticima.

Liječenje: Potrebno je suzbiti akutnu upalu i spriječiti trajno oštećenje zglobova. Lijekovi prvog reda su nesteroidni protuupalni lijekovi (acetilsalicilna kiselina, diklofenak), drugo su lijekovi usporena djelovanja (soli zlata, penicilamin, imunosupresivi poput azatioprin i metotreksat), a treći kortikosteroidi. Lijekovi usporena dijelovanja daju se kad dugotrajna terapija acetilsalicilnom kis. ne djeluje. Kortikosteroidi se daju kad je artritis praćen poliserozitisom, teški sistemni oblici bolesti koji ne reagiraju na prve dve skupine lijekova i na bolesnike s iridociklitisom koji se ne popravlja na lokalno davanje kortikosteroida. Potrebna je i fizikalna terapija zglobova i mišića.
3. Kolagenoze


Sistemni eritemski lupus- očituje se kroničnim upalnim pojavama na koži, općim simptomima kao što su vrućica, slabost, gubitak težine te hematološkim poremećajima uz pojave na zglobovima, seroznim opnama, bubrezima, srcu i krvnim žilama, plućima i živčanom sustavu. Postoji genetska dispozicija, a pojavljuju se autoantitjela protiv elemenata stanične jezgre (anti-DNA-A). Elementi DNA i anti-DNA-A međusobno tvore cirkulirajuće imunokomplekse koji se talože u tkivima, vežu i troše komplement i time izazivaju upalni odgovor i oštećenje organa. Najčešće započinje artritisom ili samo artralgijom uz pojave na koži, vrućicu,... Bubrežna je bolest obilježena proteinurijom, hematurijom, a za dijagnozu potrebna je biopsija. Srce može biti zahvaćeno osim perikarditisom i miokarditisom ili endokarditisom, a pluća intersticijskim upalnim promjenama. U većina bolesnika nađe se hemolitička anemija i leukopenija, SE je ubrzana, pozitivna je ANA. Specifičn nalaz je Anti-DNA protutjela i snižena hemolitička aktivnost ukupnog komplementa.


Artritis i blaži opći simptomi se suzbijaju aspirinom, kožne promjene se čuvaju od sunca, a sa zahvaćenim vitalnim organima (bubreg, srce, pluća, mozak) dugotrajno sistemno davanje kortikosteroida.


Juvenilni dermatomiozitis- rijetka bolest sa vaskulitisom u koži i potkožnom tkivu, mišićima i gastrointestinalnom traktu. Zbog sitnih, jedva vidljivih teleangiektazija vjeđe i jagodice poprime karakterističnu crvenoljubičastu boju, što uz periorbitalni edem daje preoznatljivu sliku. Javlja se i simetrična mišićna slabost u proksimalnim mišićima okrajina koja se razvija vrlo postupno i pritajeno. Dosta specifična pojava za ovu bolest je kalcinoza koja se pojavi tek nakon godinu dana. Kalcij se odlaže u potkožnom tkivu, fascijama i mišićima, a kalcifikati se katkad mogu palpirati i dobro se vide na rentgenogramu. Nađe se povečana konc CPK i LDH (laktat-dehidrogenaza). Biopsija mišića pokaže žarišta perifascikularne atrofije mišićnih vlakana sa znakovima degeneracije, intersticijskim edemom i proliferacijom veziva. Liječi se sistemnom primjenom kortikosteroida, a većina se oporavi nakon liječenja od 2-3 g.

Sklerodermija- progresivna upala veziva kože i unutrašnjih organa, 



lokalizirana- upala ograničena na ograničeno područje kože. U početku postoji tvrdokorni topli eritem s edemom kože i laganom bolnošću na što se nadoveže otvrdnuće i skleroza, da bi završilo atrofijom kože i potkožnog tkiva. Bolest se može zaustaviti. Prognoza je dobra ukoliko se ne proširi i na unutarnje organe


progresivna sistemna skleroza- (sistemna sklerodermija) na koži i unutrašnjim organima. Koža bude tvrda i edematozna i izgubi kožne adnekse. Dolazi do kronične fibroze unutrašnjih organa što se očituje teškom pokretljivošću jednjaka i crijeva, restriktivnim poremečajima disanja zbog fibroze pluća. Nema specifinog nalaza za dokaz sklerodermije. Liječenje antagonistima Ca (verapamil), kortikosteroidima, imunosupresivima može usporiti napredovanje.
HEMATOLOGIJA

1. Promjene Hb


Fetalni oblik Hb dominira oko 6. mjeseca intrauterinog života, a zatim se postepeno zamjenjuje adultnim. U novorođenčeta je oko 2/3 HbF, a 1/3 HbA. HbA postaje dominantni sredinom ili krajem 1.g. 

Trimenonska redukcija Hb- tzv fiziološka anemija dojenčadi. To je fiziološka pojava koja se očituje u prvim mjesecima života, a najjače u 2. ili 3. mjesecu kad se konc. Hb smanji na 110 g/L i niže. Krv nakon rođenja sadržava više kisika nego u fetalno doba kad se oksigenirala kroz placentu pa se izlučivanje eritropoetina smanji i dozrijevanje crvene loze uspori. Eritrociti nastali u fetusu imaju kraći vijek (60-70 dana). U prvim mjesecima volumen krvi se brzo povečava zbog rasta dijeteta, ali prirast eritrocitne mase zaostaje. Ova se anemija povečava u neodstatku folne kis. ili vE. 
2. Sideropenična anemija


Nastaje zbog nedostatka željeza i najčešća je anemija dječje dobi. Nedostatak željeza najčešći je deficit dječje prehrane. Druga mogućnost je gubitak željeza zbog krvarenja. Tek od 6. mjeseca se uspijeva iscrpiti rezerva, a tada počinje i intenzivna hematopoeza, pa se očituje tek krajem 1. ili početkom 2. godine. Anemija se očituje blijedilom, gubitkom teka, zaostajanjem u rastu. Koža sluznice su blijede, a nokti i kosa krhki. Može se napipati splenomegalija. Broj eritrocita može biti i normalan, ali je uvijek smanjena količina Hb. Eritrociti su mikrocitni i hipokromni zbog manje Hb. Konc. željeza je ispod 21.5 mmol/L, a povišeni su UIBC i TIBC. Uzrok prikrivenog krvarenja iz probavnog trakta može biti i alergija na kravlje mlijeko, a u adolescentnih djevojaka jake i produžene menstruacije. Mlijeko je najprikladnija hrana, ali po potrebi teba provoditi profilaksu, ako su zalihe majke snižene. Hrana animalnog podrijetla ima više željeza i bolje se resorbira. Za liječenj koriste se razne fero-soli per os uz koje se daje vC koji pospješuje resorpciju željeza. Za mjesec dana terapije 5 mg /kg Fe u tri dnevne doze količina Hb vrati se u normalu, no terapija se nastavlja još nekoliko tjedana da se popune rezerve. Profilaksa je indicirana u novorođenčadi s niskom porođajnom težinom, nedonoščadi, blizanaca i djece koja su krvarila u perinatalnom razdoblju.


3. Megaloblastične anemije


Nedostatak folne kiseline i vitamina B12 poremećuje sintezu RNA u stanicama, a očituje se padom broja eritrocita i konc. Hb, pri čemu je više smanjen broj E., a eritrocitni je volumen povečan (MCV>100 fL). 

Nedostatak folne kis.- Može nastati zbog prehrane kozjim mlijekom. Obično se očituje u dojenačko doba između 4. i 7. mj., a može se javiti u djece na dugotrajnoj antikonvulzivnoj antikonvulzivnoj terapiji fenitoinom, fenobarbitalom, zbog interferencije tih lijekova s apsorpcijom folne kis. u crijevu. Nedostatk folne kis. javlja se i u sklopu malarpsorpcijskog sindroma. Vide se veliki, hiperkromatični eritrociti, broj retikulocita je smanjen, razina folata je niska, a razina  Fe je visoka jer se ono ne ugrađuje. Liječi se folnom kis., a teba se liječiti i osnovna bolest kod malarpsorpcije.


Nedostatak vitamina B12- U hrani se nalazi u dovoljnoj količini, ali se apsorbira samo ako je vezan za intrinsic faktor, pa njegov nedostatak nastaje kad se ne luči dovoljno intrinsic faktora ili se komplex vitamin intrinsic faktor raspada ili nema dovoljno receptora. Megaloblastična anemija koja nastaje zbog atrofije sluznice i nedovoljnog izlučivanja i.f. naziva se perniciozna anemija. Manjak i.f. dokazuje se na temelju oslabljene apsorpcije radioaktivno obilježenog vitamina danog per os (Schillingov test). Uzrok megaloblastične  anemije može biti i smanjena resorpcija vitamina B12 zbog opsežne resekcije tankog crijeva. Obilna crijevna flora u crijevnim duplikaturama ili divertikulima te pri kroničnim crijevnim bolestima razgrađuje vitamin B12 ili njegov kompleks. Liječi se primjenom vitamina per os i primjena antibiotika koji reducira crijevnu floru.
4. Hiporegenerativne anemije dijeteta


Fanconijeva aplastična anemija- dio su Fanconijeva sindroma, a javljaju se zajedno s drugim prirođenim malformacijama (nizak rast, srčane mane, bubrežne nepravilnosti). Bolest je autosomno-recesivna. Dolazi do zatajivanja hematopoeze koja počinje u ranoj dobi. Počinje sa potkožnim krvarenjima zbog trombocitopenije čemu se pridružuje anemija i leukocitopenija. Punkcijom koštane srži nađe se hipocelularnost s hipoplazijom svih triju loza. Bolest završava smrću. Po potrebi daju se transfuzije eritrocitnih i trombocitnih koncentrata te antibiotici, a dobri se rezultati dobijaju i koštanom transplantacijom.

Blackfan-Diamondova anemija- to je prirođena hipoplazija crvene loze, a očituje se između 2. i 6. mjeseca i progredira. Nalazimo normokromnu i normocitnu anemiju bez retikulocita, a u punktatu koštane srži ima veoma malo stanica crvene loze. Potrebne su povremene transfuzije, ali zbog taloženja željeza koje se ne ugrađuje nastaje hemosideroza. Remisije se mogu postići kortikosteroidima.

Stečene aplastične anemije- koštanu srž oštećuju lijekovi (kloramfenikol, kemoterapeutici), kemikalije (benzen snifanjem) ili virusne infekcije (HCV, inf. mononukleoza), te visoka doza zračenje. Prvi simptomi su krvarenja, petehije, infekciozne komplikacije u obliku septičkih stanja kojima je uzrok stafilokoki. Poterbno je dijete izolirati i davati kortikosteroide ili presaditi koštanu srž.
5. Hemolitičke anemije


Prolazeći kroz kapilare i međust. procjepe eritrociti sko nisu dovoljno gipki i otporni oštete se i popucaju. Od hemoglobina raspalih eritrocita preradbom u jetri nastaju nekonjugirani i konjugirani  bilirubin. Pri obilnijoj hemolizi jetra ne uspijeva izlučiti u žuč sav stvoreni bilirubin te nastaje žutica različitog stupnja. Budući da je vijek eritrocita skraćen, koštana se srž aktivira i pojačava proizvodnju. U blažim oblicima pojačana proizvodnja kompenzira ubrzanu razgradnju eritrocita. Razina je nekonjugiranog bilirubina u plazmi povišena zbog pojačane razgradnje eritrocita, a broj retikulocita je povečan jer se aktivira eritropoeza. Ukoliko je prehrana dobra željezo je normalno. Skraćen život eritrocita dokazuje se obilježavanjem bolesnikovih eritrocita radioaktivnim izotopom praćenjem koliko će opstati. 

Sferocitoza- eritrociti su kuglasti zbog poremećaju u sintezi spektrina (membranski protein). Defektni i istrošeni sferociti fagocitiraju se i razgrađuju u slezeni te se ona povećava, pa se splenektomijom anemija smanjuje. Vidi se mikrocitna anemija s povišenim MCHC, retikulocitozom i nalazom sferocita u krvnom razmazu. Karakteristični je laboratorijski nalaz smanjena osmotska rezistencija eritrocita. 

Enzimski defekti- Najčešći nasljedni poremećaj je nedostatak glukoza-6-fosfat-dehidrogenaze (G6PD), a znatno je rijeđi nedostatak piruvat-kinaze (PK).



G6PD- među mediteranskim narodima i crncima. Oksidira glukozu i time sprečava oštećenje eritrocitne membrane i Hb oksidativnim tvarima. Nedostatkom G6PD eritrociti postaju osjetljivi na oksidativne tvari poput sulfonamida, antimalarika i antipiretika, a može se javiti i u hrani. Bolest se ne primjeti dok se ne uzme lijek ili hrana u kojima ima štetnih činitelja. Dijete iznenada požuti, mokraća potamni, a opće stanje se pogorša. padne broj eritrocita, a poraste konc bilirubina. Točna se dijagnoza postavlja na temelju snižene razine G6PD u eritrocitima. Po poterbi u liječenje se uključuje transfuzija, a liječenje je uglavnom preventivno, tj dijetom (osobito grahorice).

Poremećaji strukture ili sinteze Hb- Hemoglobinopatije su strukturni poremećaji Hb, a talasemije su količinski poremečaji sinteze normalnih globinskih lanaca. 



Sindrom srpolikih stanica- umjesto normalnog Hb (HbA) eritrociti sadržavaju strukturno promjenjen Hb (HbS). Te se promjene ne očituju u heterozigotnom stanju. Pri deoksigenaciji HbS-a njegove se globinske molekule skvrčavaju i nižu jedna do druge u niti nalik krunicama. Snopići precipitiranog Hb izobliče eritrocite koji liče poput srpa, pri tome nastaju oštećenja eritrocitne membrane i eritrociti izgube gipkost i začepljuju krvne žilice i izazivaju mikroinfarkte u kostima šake i stopala te u parenhimnim organima i mozgu. Eritrociti koji sadržavaju abnormalne Hb žive kraće, a uklanjaju se djelatnošću makrofaga. Nasljeđivanje je autosomno-dominantno. Bolest se očituje povremenim ishemijama u različitim dijelovima tijela i hemolitičkim krizama uz hemolitičku anemiju. U dojenačko doba najčešće se očituje oteklinom prstiju i stopala zbog mikroinfarkta. Veća djeca žale se na glavoboljei bolove u trbuhu, prstima i kostima. U razmazu periferne krvi vidi se srpoliki eritrociti i eritrociti u obliku streljačke mete,a konc. Hb je niska. Metodom elektroforeze dokazuje se abnormalni Hb. U liječenju koriste se analgetici i transfuzija, a u novije vrijeme i transplantacija koštane srži. Heterozigoti za HbS nemaju smetnje osim u ekstremnim uvjetima (jako smanjenj tlaka pri općoj anesteziji).



Talasemije- su nasljedni poremećaji sinteze globinskih lanaca. Najčešće se vide poremećaji ß-lanaca (ß-talasemije). Zbog nedostatka ß-lanaca ne može se sintetizirati adultni Hb (HbA), a umjeto njega se sintetizira HbF i HbA2. Zbog toga što sintezom ß-lanca upravljaju dva alela klinička slika varira u rasponu od teške hemolitičke anemije tzv., thalassemia major do blagih ili neupadljivih oblika tzv. thalassemia minor. Kod težeg oblika anemija se očituje već u ranom dojenačkom razdoblju. Dijete zaostaje u rastu, povečavju se slezena i jetra, a dolazi i do bujanja koštane srži. Opterećenja željezom zbog hemolize i transfuzija izaziva hemosiderozu (endokrini poremečaji). Usporen je rast, zbog anemije, žutice i hemosideroze koža je blijeda i zlatnosmeđa. U razmazu eritrociti su izobličeni i razmrvljeni, a dijagnoza se temelji na utvrđivanju velike konc. HbF u krvi. Liječenje se provodi primjenom eritrocitnih koncentrata i kelirajućih spojeva koji vežu željezo i omogućavaju njegovo lučenje urinom. Moguča i transplantacija. 

Izvaneritrocitni uzroci- razni otrovi, npr. bakterijski toksini, otrovi životinja i gljiva. 



Fetalna eritroblastoza- zbog inkompatibilnosti trudnice i ploda glede natigena Rh ili ABO-sustava



Imunohemolitičke anemije s "toplim"antitjelima. pri uporabi nekih lijekova (penicilin ili cefalosporin). Mikroorganizam, lijek ili njihovi razgradni produkti vežu se na eritrocitnu membranu i promjene njenu antigeničnost. Liječenje transfuzijom eritrocita i kortikosteroidi.
6. Poremećaji hemostaze


Hemofilije- nastaju zbog nedostarka ili smanjene aktivnosti koagulacijskih faktora. 



Hemofilija A- najčešći prirođeni poremećaj koagulacije, a uzrok je nedostatak faktora VIII. Nasljeđuje se recesivno i vezano uz X-kromosom. Smanjena je učinkovitost faktora VIII ispod 30%, pa konc. može biti i normalna. Faktor VIII ne prolazi kroz placentu pa se prva krvarenja očituju već u novorođenačkoj dobi (porodne traume). Kad dijete počne puzati, stajati i hodati javljaju se modrice i oteknuća zglobova. Krvarenja u zglobove su vrlo bolna. Ozlijeđeni je zglob nekoliko dana otečen, topao i ograničeno pokretljiv. Rijetko se jave krvarenja u mozak, hematurija i opdlijevi u crijevnu stijenku. Za liječenje se koriste pripravi plazme ili pročišćeni faktor VIII. Mogu se razviti i protutjela na faktor VIII pa su potebne više doze. Potrebno je izbjegavati ozlijede.


Hemofilija B- nasljedni nedostatak faktora IX koji se nasljeđuje recesivno vezano uz X-kromosom, a klinički liči hemofiliji A. 



Hemofilija C- manjak faktora XII.



Von Willebrandova bolest- autosomno-dominantna bolest kod koje postoji manjak ili funkcionalni deficit von Willebrandova faktora (pomaže adherenciju trombocita na oštećeni endotel i služi kao nosioc faktora VIII). Vidi se umjerena sklonost krvarenjima. Vidi se snižena aktivnost faktora VIII, smanjena agregacijska moće trombocita t snižena razina i aktivnost von W. faktora. Prije kirurškog zahvata i vađenja zuba daje se svježa smrznuta plazma.

Stečene koagulopatije- nedostatak vitamina K vidi se kao jača ili slabija sklonost krvarenjima (melena, iz pupka) čemu je uzrok nedovoljna sinteza faktora zgrušavanja (protrombin ,faktori V, VII i X) za čiju je sintezu potreban vK. Da bi se to spriječilo preventivno se novorođenčadi daje vitamin K i.m (1mg). 


Potrošne koagulopatije- Kad u krv dođe materijal (bakterijski toksini, zmijski otrovi, raspadni produkti nekroze) koji ubrzava proces koagulacije, krv se počne zgrušavati u sitnim krvnim žilicama ( DIK. Istovremeno jača aktivnost mehanizama fibrinolize, a konc. fibrinogena, faktora koagulacije i trombocita postaje niža jer se oni neprekidno troše. Krv postupno gubi sposobnost zgrušavanja. Treba riješiti osnovnu bolest, suzbiti šok, nadoknaditi faktore koagulacije infuzijama preparata plazme te trombocite i eritrocite transfuzijama njihovih koncentrata. Pri stanjima anurije potrebna je hemodijaliza. 

Trombocitopenije i trombocitopatije- smanjenje broja trombocita naziva se trombocitopenija, a poremećaj funkcije trombocitopatije. Taj se oblik hemoragijske dijateze očituje točkastim krvarenjima  u kožu i sluznice (purpura), a uobičajni je znak krvarenje iz nosa. 



Novorođenačke trombocitopenije- popratna je pojava mnogih konatalnih infekcija (septička stanja, virusne infekcije). Zbog poremećenog dozrijevanja megakariocita u koštanoj srži i trošenje trombocita pri stvaranju mikrotromba u oštećenim krvnim žilicama.



Idiopatska trombocitopenijska purpura- najčešća trombocitopenija dječje dobi. Obično joj prethodi respiratorna virusna infekcija, a u mnogih se bolesnika mogu nači antitrombocitna antitjela. Bolest se očituje točkastim krvarenjima u koži i sluznici koja izbiju iznenada "preko noći". Često se vidi krvarenje iz nosa koje se teško zaustavlja. Krvarenja nisu teška, broj trombocita je nizak, prisutna su antitrombocitna antitjela, a u punktatu koštane srži  vide se brojni, ali nezreli megakariociti. Sklonost krvarenju traje oko 2 tjedna, zatim se povlači iako nizak broj trombocita ostaje još neko vrijeme. Liječenje nije potrebno.
7. Leukocitna krvna slika


U novorođenčeta postoji leukocitoza (koja se smanjuje do puberteta) s prevagom granulocita, ali to traje nekoliko dana. Djeca do 4. ili 5. g. imaju više limfocita nego granulocita. Bakterijske infekcije uzrokuju u pravilu granulocitozu. Jaka eozinofilija već u početku bolesti upućuje na skarlatinu iako eozinofiliju vidimo kod infestaciju parazitima i alergijske reakcije. Većinu virusnih infekcija prati leukopenija s relativnom limfocitozom.
8. Akutne leukemije


Akutna limfoblastična leukemija- za razliku od odraslih prognoza je dobra. Počinje nejasnim febrilnim stanjem koje se ne popravlja. Ko polovice se pojavljuju petehije ili krvarenje iz nosa. Povečana je slezena, povremeno l.č. i jetra. Mogu se javiti bolovi u kostima. U krvi se vidi trombocitopenija te normocitna anemija s konc. Hb ispod 100 g/L. U punktatu koštane srži udio blasta je veći nego u perifernoj krvi. Liječi se antineoplastičnom kemoterapijom. Za vrijeme terapija izolacija uz velike količine antibiotika. Obično se koristi kombinacija vinkristina i asparaginaze s pronisonom. To liječenje traje 4-6 tjedana. Postignuta je remisija ako je dobro opće stanje, ako je broj granulocita u perifernoj krvi iznad 0.5 x 109 /L i broj trombocita iznad 75 x 109 /L te ako punktat sadržava manje od 5% blasta.  Na to se nadovezuje terapija održavanja koja traje 3 g. a koriste se metotreksat i 6-merkaptopurin čime se nastoji spriječiti relaps. Kod relapsa i u rezistentnim oblicima koristi se visoka doza zračenja i presađivanje koštane srži. 

Akutne nelimfoblastične leukemije- nepovoljniji tok. Potrebna agresivna kemoterapija. Klinička se slika ne razlikuje od ALL osim što je tok teži i nepovoljniji. Povoljni se rezultati dobivaju presađivanjem srži u razdoblju remisije.
9. Limfomi


Hodgkinovi limfomi- poslije 5. g. Uzrok bi mogla biti infekcija virusom na koju organizam reagira neprimjerenom imunoreakcijom (to bi mogao biti Epstein.Barrov virus). Počinje kao povećanje l.č. (obično vratni ili supraklavikularni). Napredovanjem bolest se širi na druge l.č. Limfni čvorovi su povećani, tvrdi, pomični i nisu bolni. Pritom mogu biti izraženi opći simptomi: gubitak težine, brzo umaranje djeteta, periodična povišenja temp., noćno znojenje. Povečanjem medijastinlanih l.č. koji pritišću dišne putove nastaje uporni kašalj i li smetnje ventilacije. Patognomoničan su nalaz Reed-Sternbergerove st. Postoje 4 histološka tipa: nodularna skleroza, miješani tip, limfocitna dominacija i limfocitna deplecija. Najčešće se vide prva dva tipa. Prognoza je najbolja kod limfocitne dominacije, a najnepovoljnija kod limfocitne deplecije. Dijagnoza se postavlja na temelju biopsije l.č. a terba provjeriti i s Ctom ili MRI. Stupnjevi bolesti: I. jednoj regiji, II. u 2 regije s iste strane dijafragme, III. s obje strane ali samo u čvorovima i IV. l.č. i visceralni organi. A = bez simptoma i B=opći simptomi. Kod I i IIA primjenjuje se zračenje, a kod ostalih kemoterapija u ciklusima. Primjenom intenzivne kemoterapije postiže se preživljavanje do 50% bolesnika u IV. stadiju Hodgkina. 

Non-Hodgkinovi limfomi- T (od limfoblasta) ili B-stanični oblici (limfoidne st. i histiociti). Radna podjela je na one niskog, srednjeg i visokog stupnja malignosti. Posebni oblik je Burkittov limfom (nediferencirani B-stanični limfom). Pripisuje se infekciji Epstein-Barrovim virusom na koju imuno sustav ne može adekvatno odgovoriti zbog malarije. 


Počinju kao povećanje jednog ili više l.č. obično u područu glave i vrata. Čvorovi su dosta tvrdi, bezbolni, brzorastući i stapaju se u paket. L.č. koji perzistira unatoč terapiji treba punktirati, a točna se idjagnoza postavlja na temelju biopsije. Proširenost se temlji na Ctu i MRIu. U liječenju se provodi ciklička kemoterapija. Prognoza T-staničnih je bolja od B. 


Histiocitoze- lokalizirano ili diseminirano bujanje st. sa svojstvima histiocita odnosno makrofaga. Većina ima destruktivne lezije kostiju a obično nastaju u kostima glave.  Kože se histiocitoze očituju kao makulopapulozni egzantem. Pri lokaliziranim lezijama izlječenje se postiže kirurškim uklanjanjem granulomatoznog tkiva, a sistemni se oblici tretiraju antineoplastičnom kemoterapijom.

ONKOLOGIJA
1. Glavni tumori dječje dobi

1. Akutne leukemije, 2. Tumori CNSa, 3. Neuroblastom, 4. Wilmsov tumor, tumori kosti

2. Tumori mozga


Najčešći su između 5. i 10. godine života. Za razliku od odraslih najčešće su infratentorijalni (50-70%) od kojih najveći broj potiče iz malog mozga. Infratentorijalni  tumori su tumori moždanog debla, mezencefalona, ponsa, medule oblongate i malog mozga. Vrlo brzo dovode do povećanja intrakranijalnog tlaka s opstrukcijom cirkulacije likvoram kompresijom vitalnih centara. Supratentorijalni tumori uzrokuju simptome prema regiji koja je zahvaćena, a do povišenja intrakranijalnog tlaka dolazi sporije nego kod infraten. Ovdje su česti epileptički napadi. U dojenačko doba mogu davati sliku hidrocefalusa, a kasnije kad se glava više ne povećava nastaju simptomi pritiska na mozak. Početni simptom može biti glavobolja koja je subokcipitalna kod tumora stražnje jame, a kod velikog mozga je na strani tumora. Jedan od simptoma može biti  i pojava dvoslika, pomućenje svijesti,... Dijagnosticiraju se Ctom i NMRom. Najbrojniji tumori podrijetlom su od glija st., gliomi (astrocitomi, oligodendrogliomi, ependimomi) i oni podrijetlom od primitivnih neuroektodermalnih st (meduloblastom) i od zrelijih (neuroblastom).

Infratentorijalni- cerebelarni astrocitom najčešći je tumor dječje dobi i češće su benigni, a mogu se odstraniti kompletno s kapsulom. Maligniji oblici se zrače. Meduloblastom raste brzo i infiltrativno, a metastazira putem likvora i liječi se operativno i zračenjem.

Supratentorijalni- Astrocitom najčešći je tumor hemisfera velikog mozga. Ako je u temporalnom režnju česte su konvulzije. Obično je nešto maligniji. 


Tumori srednje crte su podskupina, a najčešći je kraniofaringeom (raste iz Rathkeove vreće) uz simptome zaostajanja u rastu, smetnji vida, hidrocefalusa,... Potrebna što ranija operacija,


Arahnoidalne ciste- beigne cistične tvorbe ispunjene likvorom. Različite lokacije i simptomi. Po poterbi uvesti kateter jer odstranjenje nije moguće. 

3. Nefroblastom (Wilmsov tumor)


90% očituje se sporadično, a 10% familijarno s autosomno-dominantnim oblikom nasljeđivanja koji su obično bilateralni. Manifestira se obično oko 3. godine. U tumoru se mogu naći krvarenja i nekroze. Dugo raste u čahuri potiskujući bubrežno tkivo, a zatim urasta u okolinu, metastazira krvlju u pluća i jetru. Ne stvara smetnje pa ga se oično slučajno napipa kao oveća masa u trbuhu. Može se pojaviti hipertenzija zbog kompresije bubrežnih krvnih žila i ishemije bubrega. Tumor se svrstava u I. stadij ako je još inkapsuliran i ograničen na bubreg te se može ukloniti. U II. stadiju je probio čahuru i urastao u okolinu, ali se još može ukloniti, u III. se ne može ukloniti, a IV. prisutne su hematogene metastaze. UZV i CT, scintigrafija kod metastaza. Kiruško liječenje se u II. i III. stadiju potpomogne zračenjem.
4. Neuroblastom


Nastaju od primitivnih  st. simpatičkog živčanog sustava te zahvaćaju srž nadbubrežne žlijezde ili ganglije simpatičkog lanca u retroperitoneumu ili medijastinumu. Te stanice sadržavaju sekrecijske granule s kateholaminima pa većina neuroblastoma izlučuje kateholaminske neurotransmitere i hormone.  To su mekani tumori s dosta krvarenja, nekroza i ovapnjenja. Rastu brzo, infiltriraju okolinu i šire se u lokalne l.č. Krvlju metastaziraju u jetru, koštanu srž i kosti. Prosječna je dob 2 godine. Trbušni tumori budući da rastu retroperitonealno ne rade smetnje pa se napipaju slučajno. Lučenje kateholamina može izazivati simptome pojačane adrenergičke aktivnosti, npr znojenje i crvenilo. Dijagnosticiraju se povećanom konc. kateholamina u mokraći koja sadržava dopamin, adrenalin , noradrenalin i njihove metabolite. Konačna i točna dijagnoza postavlja se na temelju biopsije tumora. Detalji se mogu saznati iz Cta, NMRa, UZVa i scintigrafije. I. stadij ako je ograničen na ishodište te se kirurškim putem može odstraniti, u II. je probio čahuru  i eventualno zahvatio l.č. ali nije preša središnju crtu, III. stadij zahvaća l.č. obje strane, a IV. i udaljene metastaze. U liječenju se koristi kirurgija, antineoplastična kemoterapija i po potrebi zračenje. 
RESPIRATORNI SUSTAV

1. Dispneja


To je subjektivni simptom otežanog disanja, a kod dojenčeta se vide neki objektivni znakovi: Tahipneja (povećanje frekvencije disanja), inspiratorne retrakcije (uvlačenje interkostalnih prostora, juguluma, supraklavikularne jame i ksifoidnog područja na vrhuncu inspirija), stenjanje u ritmu disanja (otežava pojavu atelektaza u plućima zbog kratkotrajnog povišenja tlaka u dišnim putevima), klimanje glavicom u ritmu disanja (aktivnost pomoćne dišne muskulature koja kad ne može ekspandirati prsni koš flektira glavicu) i širenje nosnica 

Opstruktivna dispneja- nastaje zbog otežanog strujanja zraka u dišnim putovima. Uz opstrukciju gornjih dišnih putova od nosa do ulaska traheje u toraks dispneja je pretežito inspiratorna s otežanim i produljenim inspirijem praćenim inspiratornim stridorom. Uz opstrukciju donjih dišnih putova postoji relativno produljenje ekspirija u odnosu prema inspiriju, uz auskultatorni nalaz sipnje (wheezing)

Restriktivna dispneja- zbog smanjenja rastegljivosti pluća ili toraksa. Smanjuje se amplituda pojedinog udaha, ali se povećava frekvencija disanja radi održavanja normalnog minutnog volumena disanja.
2. Subglotični laringitis


Aka pseudokrup aka akutni spastički laringitis. Akutna je upala larinksa i subglotičkih struktua posebno karakterističnog kliničkog tijeka s perakutnim, dramatičnim početkom zbog popratnog spazma laringalne muskulature, ali inače benigna toka. Uzročnici su respiratorni virusi s malo većom zastupljenošću virusa parainfluence. Počinje naglo iz potpunog zdravlja. Dijete naglo postaje nemirno zbog glasnog, otežanog inspiratornog stridora i dispneje uz promukli laringalni kašalj "poput laveža psa". Kad se napokon probudi, dijete je zaplašeno, promuklo, hvata zrak uz naporan kašalj. Uz to se nađe samo slaba hunjavica ili neznatno povišena temperatura. Liječenje prvenstveno zahtijeva smirivanje okoline, zatim se bolesniku radi sedacije daje fenobarbiton, a u težim slučajevima povišenu koncentraciju kisika. Dijete mora neko vrijeme ostati pod nadzorom uz odličnu prognozu brzog oporavka. 
3. Akutni bronhiolitis i akutni opstruktivni bronhitis


Akutni opstruktivni bronhitis- A.o.b je svaka upala bronha uz koju postoje znakovi bronhoopstrukcije (produljen ekspirij s masom viokotonskih, polifonih zvižduka pretežno u ekspiriju te u težim slučajevima jasni znakovi opstruktivne, ekspiratorne dispneje). Velika većina a.o.b. izazvana je neposredno akutnom infekcijom nekim od respiratornih virusa. Znakovima bronhoopstrukcije prethodi hunjavica, suh i podražajni kašalj i povišena temperatura. U svakom recidivu uzrok je novi respiratorni virus. Djeca s recidivnim opstruktivnim bronhitisom imaju određenu, prirođenu ili vrlo rano stečenu dispoziciju za pojavu bronhoopstruktivnog sindroma. Ta djeca već prije opjave prve epizode imaju usporen protok zraka kroz bronhe zbog njihova manjeg promjera. Djeca koja su bila izložena duhanskom dimu zbog pušenja majki imaju veću predispoziciju. U većine djece postupno se manjuje broj i težina recidiva bronhoopstrukcije do potpunog nestanka tijekom 3. g. , a kod manjeg broja djece nastavljaju se napadi akutne bronhoopstrukcije bez respiratorne infekcije dok napadi ne poprime sva obilježja bronhalne astme. Počinje sa hunjavicom, suhim i podražajnim kašljem i povišenom temperaturom na što se nadovezuje tahipneja, ekspiratorna dispneja (vidljivo uvlačenje toraksa i glasno ekspiratorno zviždanje). Auskultatorno se čuje skraćen inspirij i produljen ekspirij, uz difuzno oslabljen normalan dišni šum zbog hiperinflacije pluća, uz masu bronhalinih visokotonskih polifonih zvižduka, pretežno u ekspiriju. Liječenje ne postoji u knjizi.

Akutni bronhiolitis- bronhiolitis je teška klinička slika akutne opstruktivne dispneje dojenčeta uzrokovane infekcijom RS-virusom, a rijeđe adenovirusom ili virusima parainfluence. RS-virus je najčešći uzročnik respiratornih infekcija u djece, a nastala protutjela ne štite od ponovne infekcije. Bolest počinje obično hunjavicom i suhim kašljem na koji se tijekom dva-tri dana nadoveže opstruktivna dispneja znatnog stupnja (tahipneja izna 60 /min s klasičnim znakovima bronhoopstrukcije). Kašalj je suh i tvrdokoran. Temp. može biti povišena.  Naže se hipersonaran perkutorni plućni zvuk zbog hiperinflacije pluća. Auskultatorno se nađe ubrzano i površno disanje, kratkog oslabljenog inspirija i relativno produljenog, otežanog ekspirija s masom visokotonskih polifonih zvižduka u ekspiriju i mnogim sitnim krepitacijama u inspiriju. To je gotovo jedina bolest pluća dječje dobi u kojoj se mogu jasno čuti krepitacije na velikom području toraksa obostrano. Na rentgenu se vide znakovi hiperinflacije pluća sa spuštenim dijafragmama (palapabilne jetra i slezena). Riječ  je o samoizlječivoj infekciji. Svakom dojenčetu iole težom dispnejom treba davati kisik, a uz temp. iznad 38°C antipiretsku terapiju. 
4. Etiologije i kliničke slike pneumonija

Etiologija-Virusna upala iz gornjih dišnih puteva, traheje i bronha pojačanjem  sekrecije u dišnim putevima, oštećenjem epitela otvori put za razvoj bakterijske infekcije. Do 6. mjeseca prevladavaju virusni uzročnici (RSV), a važne su još i bakterije poput stafilokoka, pneumokoka i HIB. U starijeg dojenčeta i predškolskog dijeteta sve više prevladavaju resširatorni virusi, a uz RSV tu su još i virusi parainfluence, adenovirusi. Bakterije uzrokuju oko 1/3 pneumonija, a vodeći je pneumokok.  U školske djece i adolescenata najčešći uzročnici su mikoplazma pneumonije, adenovirusi i drugi respiratorni virusi, a među bakterijskim uzročnicima u prethodno zdrave djece  gotovo isključivo pneumokok. U imunodeficijentne djece uzročnici pneumonije su pneumocistis carinii, kandida, HSV. U odjelima intenzivne skrbi prijete nozokomijalne infekcije pseudomonas, klepsijela, stafilokokom aureusom i stafilokokom epidermidisom. Nikad se ne smije zaboraviti tuberkuloza.

Klinička slika- počinje sa kataralnim simptomima (hunjavica, kašalj, uz eventualno povišenu temp.) u trajanju  od nekoliko dana. Dispneja ukazuje na zahvaćenost plućnog parenhima. i jača je što je dojenče manje i što je zahvaćeni dio pluća veći. Difuzne i diseminiran obostrane promjene u plućima dojenčadi puno više ometaju mehaniku disanja. Intersticijska pneumonija ne daje neke posebne fizikalne znakove, nego se može otkriti samo rentgenom. Zbog malih dimenzija dječjeg toraksa i malih dimenzija brojnih dismeniranih infiltrata okruženih još ventiliranim alveolama, auskultatorni fenomeni su u pneumoniji djece manje izraziti i teže čujni nego kod odraslih. Auskultacijom se obično čuje pooštreni šum disanja difuzno po plućima zbog popratnog bronhitisa. Kod još većih infiltrata šum disanja postaje bronhalnog karaktera uz pojačanu bronhofoniju. Bronhitis daje niskotonske i visokotonske zvižduke, difuzno po plućima, dok se na mjestu pneumonije mogu čuti sitni hropčići i krepitacije. Unatoč opsežnim promjenama auskultatori nalaz može biti i normalan, što se osobito čuje kod intersticijske pneumonije koju prepoznajemo po dispneji, a dokazujemo rentgenom. 


Krvna slika: bakterijske pneumonije očituju se luekocitozom uz neutrofiliju i pojavu nesegmentiranih leukocita u perifernoj krvi (pomak ulijevo). U virusnoj infekciji respiratornim virusima u pravilu nema jače leukocitoza, ali teže infekcije mogu imati. Povišenje CRPa upućuje na bakterijsku etiologiju bolesti, a slično je i sedimentacijom eritrocita.

5. Intersticijska plazmacelularna pneumonija

Uzrokuje ju pneumocistis karinii i to samo kod osoba s oslabljenom otpornošću prema infekciji (prirođene i stečene imunodeficijencije i imunosupresivna terapija). Infekcija nikad ne prelazi na druge organe. Izaziva intesticijsku pneumonije s limfocitnom i plazmocitnom infiltracijom interalveolarnih septa. U alveolama se nađe pjenušav eozinofilni eksudat s pojedinim tjelešcima uzročnika. Počinje sa nespecifičnim simptomima slabog sisanja i nemira sa tahipnejom >60/min. Kasnije se javlja teška dispneja s cijanozom i gušenjem. Nema kataralnih simptoma, a u početku ni kašlja. Auskultacijom se čuje ubrzano, površno i oslabljeno disanje bez dodatnih auskultatornih fenomena. Neliječena bolest traje 4-6 tj. uz mortalitet od 25-50%. Rentgenska slika pokazuje povećan volumen toraksa sa spuštenim dijafragmama s nježnim zasjenjenjem koje se širi od hilusa prema periferiji gdje nestaje. Uzročnici se mogu naći mikroskopski u bronhalnom inspiratu ili plućnom punktatu.
6. Pneumonija s empiemom.


Pneumonija s empiemom obilježena je popratnom gnojnom upalom pleure (empiemom) te često pojavom kolikvacije pluća koja stvara apscesne šupljine ispunjene zrakom i gnojem. Na temelju kliničkog tijeka i bakteriološke analize punktata pleuralne šupljine: može se utvrditi uzročnik koji je najčešće stafilokok aureus, a rjeđe pneumokok, HIB, BHS-A. Ima nagli početak s teškim oćim simptomima (visoka temp, jaka malaksalost i zatajenje perifernog sustava. Osim kašlja i teške restriktivne dispneje  sa kašljem javlja se često i jak meteorizam i proljev. Od prvog dana razvija se i empiem koji ravnomjerno oblaže plućno krilo i daje karakterističnu sliku na rentgenogramu (rubna sjena). Nađe se i skraćenje perkutornog zvuka na toj strani uz auskultatorno oslabljen šum disanja. Kako se sloj empiema deblja tako postepeno šum disanja postaje tiši. Bez liječenja empiem zasjeni cijelo plćno krilo s pomakom medijastinuma na zdravu stranu. U toj fazi obično nastane bronhopleuralna fistula zbog kolikvacije pluća. Tako nastane piopneumotoraks. Ako fistula djeluje kao ventil propuštajući zrak u šupljinu, a nedopuštajući njegov izlaz nastaje tenzijski piopneumtoraks koji zahtjeva hitnu punkciju, što ionako treba napraviti. Primjenom antibiotika i drenažom stanje se brzo popravlja.
7. Cistična fibroza


Ili mukoviscidoza je autosomno recesivno nasljedna multisistemska bolest. Najvažnije pojave vide se u sluznici bronha i u plućima, pankreasu, žučnim vodovima, crijevu, žlijezdama slinovnicama, žlijezdama znojnicama i sjemenovodima. Trijas ćine kronična bolest pluća, pankreasna insuficijencija i povećan konc. klorida u znoju.  Osnovni je poremećaj nemogućnost zadržavanja dovljnih količina kloridnih iona u lumenu bronha, uz povećanu resorpciju Na i vode iz lumena kroz stanice. Posljedica je zgusnut, žilav sekret na respiracijskoj sluznici koji se teško odstranjuje i opstruira limen bronhiola, a odlična je podloga za razvoj patogenih mikroorganizama. U izvodnim kanalićima pankreasa, u žučnim vodovima i u sjmenovodu pregust sekret izaziva opstrukciju, proksimalno cistično proširenje, reaktivnu upalu i fibrozu tih organa. Funkcija izvodnih kanalića žlijezda znojnica je resorpcija soli i vode izlučene u primarnom znoju, pa se zatajenje funkcije ovdje očituje povećanom konc. soli u znoju, pa je povećana konc. klorida u znoju postala glavni laboratorijski kriterij za dijagnozu. U CF javlja ju se kronična plućna bolest, insuficijencija pankreasa, mekonijski ileus, distalna crijevna opstrukcija, bilijarna opstrukcija s progresijom u cirozu i  sterilnost muškaraca samostalno ili u kombinaciji. 

Mekonijski ileus- digestija je nepotpuna zbog insuficijencije pankreasa, a sekrecija mukoznih žlijezda je abnormalna, pa mekonij nije mekane i žitke konzistencije, nego je zgusnut, žilav i ljepljiv, pa se zalijepi za stijenku crijeva i tako ga začepi. Srednji je lumen upadljivo proširen i ispunjen masom ljepljiva zamnozelena mekonija. Distalni je ileum sužen i ispunjen kuglicama sasušena mekonija poput brabonjaka. I kolon je malen i nerazvijen. Povraćanje tamnozelene tekućine od prvog dana života vodeći je simptom, a trbuh je distendiran. Treći simptom je opstipacija, a većina djece uopće ne izbacuje mekonij. Digitorektalni pregled otrkiva prazan i malen anus i rektum. Rentgenski se vide multiple dilatirane vijuge crijeva bez nivoa tekućine. Ukoliko dođe do perforacije crijeva i mekonijskog peritonitisa vide se rasute kalcifikacije po trbušnoj šupljini. Kod lakših oblika dovoljne su klizme gastrografinom, a kod težih laparatomija i resekcija crijeva.

Kronična plućna bolest- u gotovo svih bolesnika, a prvi simptom je suh, naporan kašalj, osobito noću. Kasnije su sve očitiji znakovi kronične bronhoopstrukcije sa slikom kroničnog bronhitisa i trajnom hiperinflacijom pluća. Progresijom bolesti vidi se peribronhalna fibroza, atelektaze i bronhiektazije uz obilje žilava gnojnog sekreta. Konačna faza očituje se kao kronična insuficijencija pluća i cor pulmonale. Česte su pneumonije. Pojava pneumotoraksa zbog pucanja plućnih bula očituje se kao nagla bol u prsima i dispneja, a znak je uznapredovale plućne boelsti. 

Kronična insuficijencija pankreasa- zbog nedostatka pankreasnih i crijevnih enzima postoji maldigestija, sa sekundarnom malapsorpcijom, steatorejom, povećanim gubitkom dušučnih spojeva i sekundarnih nedostatkom liposolubilnih vitamina. Endokrina funkcija pankreasa očuvana je do kasnije adolescencije kada se pojavljuje nedostatak inzulina s hiperglikemijom


Jetreni simptomi- bilijarna opstrukcija se može već pri rođenju javiti kao kolestatska žutica produljena trajanja, a kod starije djece može se javiti kronična bolest jetre zbog bilijarne ciroze.


Pubertet je obično odgođen 2 godine. Više od 95% muškaraca je sterilno zbog nerazvijenosti sjemenovoda, a to može biti i jedini simptom. U žena je smanjena fertilnost.

Dobiveni znoj se testira na kloride ili se mjeri električna vodljivost.


Liječenje se provodi doživotno, a kod egzacerbacije plućne bolesti potrebna je hospitalizacija. Plućna se bolest liječi fizikalnom terapijom kojoj je cilj odstranjivanje žilavog sekreta. Primjenjuje se vibrator na što se nadovezuje poticanje kašlja i vježbe forsiranog disanja. Inhalacijom aerosola se razrjeđuje sekret. Pankreasni enzimi se nadomještaju, a liposolubilni vitamini se daju u dvostrukoj dozi. Uz parcijalnu opstrukciju crijeva daju se veće količine tekućine. Bolesti hepatobilijarnog trakta liječe se konzervativno i kirurški. Medijana dob preživljavanja u SAD je 29 godina.
8. Bronhalna astma


Obilježena je napadimareverzibilne bronhoopstrukcije koja se klinički očituje ekspiracijskom dispnejom, sipnjom (zviždanjem) i osjećajem stezanja u prsima te kašljem. Uzrok tome je prekomjerna reaktivnost bronha na alergijske, fizičke, kemijske, infektivne i druge podražaje, što je posljedica kronične upale bronha. To je najčešća kronična bolest školske dobi. Za astmu postoje genetska dispozicija. 

Ponovni dodir s istim alergenom pokreće u bronhalnoj sluznici senzibiliziranog djeteta reakciju alergijske preosjetljivosti tipa I koja ima svoju ranu i kasnu fazu. Rana faza traje 10-30 minuta a očituje se vazodilatacijom, edemom zbog povečanja propusnosti krvnih žila, kontrakcijom glatkih mišića bronha i izlučivanjem sluzi. Ova je faza reverzibilna, jer se senzibilizirane st. ne raspadaju, a djelovanje kemijskih medijatora je kratkotrajno. Kasna faza može trajati danima i tjednima, a očituje se nastankom upalnog infiltrata (uz hiperemiju i edeme postoji infiltracija upalnih st.). U ranoj fazi nastaju medijatori koji privlače upalne st. Upala je osnova za hiperreaktivnost bronha djece s bronhalnom astmom. Ova se faza više ne može liječiti ni antihistaminicima ni stabilizatorima membrane mastocita, nego protuupalnim lijekovima (npr. kortikosteroidi). 

U velike većine djece uzrok astme je alergijski (alergeni potiču pojavu napada). U druge djece uzrok je nealergijski, tj. otponci  za pojavu napada su okolinska kemijska i fizička opterećenja (dimovi, pare, mirisi, hladan zrak, fizički napor, hiperventilacija). Postoje i intrauterino stečeni faktori poput štetnog učinka pušenja trudnice. U alergijski senzibiliziranog djeteta otponac može biti i virusna ili bakterijska infekcija.

Bronhoopstrukcija se javlja zbog spazma bronhalne muskulature, edema i upale sluznice i hipersekrecije guste, žilave sluzi. Vidi se produljen ekpirij uz zviždanje. Kao posljedica otežanog izdaha zraka pluća se postepeno napuhavaju zbog zaglavljivanja zraka (air-trapping) distalno od mjesta opstrukcije. Bronhoopstrukcija je difuzna i neravnomjerna što ima za posljedicu regionalnu neusklađenost ventilacije i perfuzije. U početku se učinci slabije ventilacije kompenziraju hiperventilacijom, a kasnije kad to više nije moguće nastaje hiperkapnija, tj. respiratorna acidoza.

Napad počne suhim podražajnim kašljem, na što se brzo nadoveže sipnja, dispneja i osjećaj stezanja u prsima. Fizikalni nalaz upućuje na napuhnuti prsni koša uz hipersonaran perkutorni zvuk. Može se čuti ekspiratorno zviždanje i bez slušalice. U teškom napadu dijete izbjegava svaku tjelesnu aktivnost, te čak zbog kratkog daha ne govori. Može biti i blijedo, oznojeno i cijanotično. Na srcu se čuje tahikardija  i paradoksalni puls (u inspiriju su pulsni valovi oslabljeni, a u ekspiriju pojačani umjesto da bude obrnuto). O astmatskom statusu govorimo kada napad ne popušta na liječenja i traje dulje od 24 h. 
U iskašljaju su prisutni eozinofili. Povišenje konc. ukupnih IgE u serumu upućuje s velikom vjerojatnošću na postojanje neke od atopijskih bolesti. Dijete treba poslati na kožne testove alergijske senzibilizacije kako bi se dokazala alergija na pojedine alergene. Kad je dijete u stanju surađivati izvodi se provokacija bronhoopstrukcije metakolinom ili histaminom uz mjerenje plućne funkcije prije i poslije pokusa ili pokus primjene bronhodilatatora (porast forsiranog ekspiriranog volumena u prvoj sekundi za 10% ili više nakon primjene bronhodilatatora upućuje na prisutnost reverzibilne bronhoopstrukcije(bronhalna astma).Svakom djetetu s dokazanom astmom treba učiniti rengenogram kako bi se isključili  drugi uzroci bronhoopstrukcije i komplikacije (pneumotoraks, atelektaze)

Treba izbjegavati otponce i suzbiti upalu uz fizikalne vježbe, te educirati dijete i roditelje. Astma s rijetkim napadima (jednom u 4-6 tj) liječi se farmakološki primjenom bet-2-agonistima brza djelovanja (inhalacija salbutamola). Ako se napadi događaju češće treba preporučiti neprekidnu topičku primjenu dinatrijeva kromoglikata. Lijek treba inhalirati 3-4/dan po 10 mg. Ako je lijek uspješan može se smanjiti na 2/dan. Ako  dinatrijev kromoglikat ne djeluje treba ga zamjeniti topičkim kortikosteroidom za inhalaciju (beklometazon, flutikazon) 2-4/dan. Ako ni to ne djeluje može se primjeniti trajno peroralno liječenje teofilinom produljena djelovanja ili trajno davanje beta-2-adrenergičkih agonista (salmeterol) ili inhalacija antikolinergika ipratropijum bromida.
Posljednjih se godina preporuča primjena teofilina u nižim dozama kao trajno liječenje teže astme. Ako se teška astma ne može kontrolirati potrebno je davati velike količine kortikosteroida peroralno. Nakon smirivanja bolesti treba polako smanjiti dozu. Specifična hiposenzibilizacija dolazi u obzir samo kad je dokazan jedan alergen koji je uzrok astme.

liječenje astmatskog napada- daje se salbutamol u dozi od 100 g koji djeluje nakon 15-30 minuta a traje 3-4 h. Kad se ne može primjeniti inhalacija daje se subkutano adrenalin, ako to ne djeluje daje se intravenski kortikosteroidi i prima se dijete u bolnicu. Kod još težih napada treba intravenski svakih 4-6h prvog dana dati aminofilin i to samo ako dijete prethodnih dana nije primilo aminofilin ili teofilin, a u tom slučaju treba uzeti krv i izmjeriti  konc. teofilina. U svakom napadu poželjno je upotrijebiti inhalaciju kisika.
9. Strano tijelo


Može se zaglaviti u larinksu  i ugoriziti život ili negdje u bronhalnom stablu.
Dojenče treba položiti na podlakticu spasioca glavom i licem koso prema dolje pod kutem od oko 60°, udariti proksimalnim krajem dlana četiri puta čvrsto među lopatice. Ako to ne pomogne treba dojenče poleći na tvrdu podlogu na leđa  i pritisnuti s dva prsta čvrsto na donji kraj sternuma četiri puta za redom. Ako disanje nije uspostavljeno treba otvoriti usta i pogledati vidi li se strano tijelo. Ako ga se ne vidi treba napraviti umjetno disanje. Heimlichov zahvat radi se kod dijeteta nakon prve godine.  

SRCE I KRVOTOK
1. Frekvencije disanja, srca i tlaka

U novorođenčeta prosječan puls je 120, a gornja granica je 170, u dojenčeta 120/160, predškolskog dijeteta 110/130, školskog 90/110, a adolescenti 80/90.


Tlak kod dječaka raste od 87/68 kod rođenja do 136/84 u 18 godini, a kod djevojčica sa 76/68 do 127/80.


Gornja granica normalne frekvencije disanja u prvih 6 mjeseci je oko 60/min, u dojenčadi 52/min, u drugoj godini 42/min, a u predškolske i školske djece oko 20/min.
2. Hemodinamska podjela prirođenih srčanih mana

Srčane mane bez patološkog spoja između sistemnog i plućnog optoka (šanta)- pulmonalna stenoza, koarktacija aorte i aortna stenoza


Srčane mane s lijevo-desnim šantom- Defekt ventrikularnog septuma, Defekt atrijskog septuma, Otvoreni duktus Botalli


Srčane mane s desno-lijevim ili dvosmjernim šantom- Tetralogija Fallot, Trikuspidalna atrezija, Transpozicija velikih arterija i Arterijski trunkus

3. Obilježja srčanih mana bez šanta

Koarktacija aorte- suženje je lumena aorte a može biti locirano od polazišta lijeve supklavije do bifurkacije aorte. 



Postduktalna koarktacija aorte- simptomi se javljaju tek u kasnijoj školskoj dobi i adolescenciji, a stenoza je locirana distalno od duktusa Botalli. Javlja se hipertenzija proksimalno od stenoze (glava i gornji ekstremiteti) i relativnom hipotenzijom donjih ekstremiteta. U djetinjstvu razvijaju se kolaterale od arterije supklavije, preko arterija mamarija do interkostalnih  arterija, trbušne aorte i epigastričnih ogranaka femoralnih arterija. Od simptoma javljaju se glavobolje, epistakse, CVI zbog krvarenja u mozak ili nagla pojava insuficijencije lijevog srca s edemom pluća. Noge su hladne uz pojavu intermitentnih klaudikacija. Čuje se pojačan drugi ton nad aortom i ejekcijski sistolički šum. Na rentgenogramu i EKGu se u početku ne vidi ništa, a tek se u školsko doba razviju znakovi hipertrofije lijevog ventrikula. UZVom se može vidjeti mjesto stenoze i hipertrofično srce. Liječenje je operacijsko uz resekciju koarktacije, a optimalna dob je 3-6 g. 


Preduktalna koarktacija aorte- obično je kombinirana s otvorenim d. B., pa desno srce opskrbljuje donje ekstremitete preko plućne arterije i duktusa, pa može postojati cijanoza donjih ekstremiteta uz normalne pulzacije i hipertrofiju desnog ventrikula. Često dolazi do ranog zatajenja srca i smrću već u novorođenačko doba.  Hitno se operira.

Stenoza aorte- 



valvularna- najčešća. Dolazi do povećanja otpora prolazu krvi u sistoli, što dovodi do porasta tlaka u lijevoj klijetki što s vremenom izaziva hipertrofiju. U mirovanju minutni volumen je normalan, ali se ne može dovoljno povećati pri fizičkom naporu što može izazvati kratkotrajnu ishemiju mozga sa sinkopom. Auskultacijom se čuje grub sistolički ejekcijski šum nad aortnim ušćem, a širi se u vrat. Prvi ton je naglašen, a drugi stišan ili patološki pocijepan jer aortna komponenta drugog tona zaostaje za pulmonalnom. Rentgen je obično normalan ili u težim slučajevima može poakzivati hipertrofiju desnog ventrikula (patkasto srce). EKG pokazuje znakove hipertrofije lijevog ventrikula, a ergometrija pokazuje značajnu depresiju ST-spojnica i inverziju T-valova u odvodima aVF i u lijevim prekordijalnim odvodima. UZV pokazuje detaljno stenozu i hipertrofiju miokarda. Kateterizacijom se može izmjeriti gradijent tlaka. Treba izbjegavati fizičke napore. Operacija se vrši dilatacijom balonom ili ugradnjom umjetne valvule. 


Supravalvularna stenoza- rijetka



Subvalvularna stenoza aorte- uzrokovana je suženjem istisnog trakta lijeve klijetke. Stenoza je progredijentna i indicirana kod manjeg gradijenta tlakova nego kod valvularne (9.3 kPa).


Stenoza pulmonalne arterije- 



valvularna- 80%. Nastaje zbog prirođenog sraštenja komisura između pulmonalnih zalistaka, tako da valvula izgleda poput kupole koja se izbočuje prema plućnoj arteriji s manjim ili većim otvorom u sredini. Zbog toga raste tlak u desnom ventrikulu uz hipertrofiju desnog atrija i ventrikula. Klinički kod blažih stenoza simptoma nema, a uz jaču nastaje dispneja i cijanoza pri naporu. U vrlo teškoj stenozi već se pri rođenju javlja cijanoza i dispneja uz insuficijenciju desnog srca. Katkad se vide i pulsacije jugularnih vena. Auskultacijom se čuje grub sistolički šum krešendo-dekrešendo tipa uz maksimum nad pulmonalnim ušćem sa širenjem supklavikularno i u lijevu aksilu, a drugi je ton pocijepan. Rentgen je normalan, a može pokazivati hipertrofiju  desnog ventrikula. EKG pokazuje desnu devijaciju električne osi uz  znakove hipertrofije desnog ventrikula. UZVom se pokaže sve, a doplerom i gradijent tlaka. Blaga stenoza ne zahtjeva liječenje, a teža dilatacija balonom. 


infundibularna- ometa prolaz krvi i izaziva hipertrofiju desnog ventrikula. Sistolički šum se čuje niže (3. ili 4. interkostalni prostor). Kirurškim zahvatom na otvorenom srcu ekscidira se zapreka na izlazu desnog ventrikula. 
4. Obilježja prirođenih mana s lijevo-desnim šantom


VSD- najčešća je prirođena mana srca. Oko 80% defekata smješteno je u membranskom dijelu, a ostatak na stražnjem ulaznom dijelu. Određeni volumen krvi cirkulira beskorisno kroz pluća opterečujući nepotrebno miokard i plućne krvne žile. Veličina šanta ovisi o veličini defekta i o otporu u plućnim žilama. Tijekom godina u djece s velikim šantom nastaju promjene i na intimi krvnih žila(povećan otpor( porast tlaka u desnom ventrikulu koji može prerasti tlak u lijevom ventrikulu i okrenuti šant u desno-lijevi. To se zove Eisenmengerov sindrom. Tada je VSD inoperabilan jer bi njegovo zatvaranje uzrokovalo preopterćenje i zatajenje miokarda desnog ventrikula. Kod malih defekata nema simptoma. Defekti srednje veličine imaju velik lijevo-desni šant uz umjereno povećanje plućnog tlaka.  U dojenačko doba simptomi su sporo napredovanje, tahipneja i dispneja,... Čuje se vrlo oštar i glasan holosistolički šum iz područja lijevog ruba sternuma. Rentgenski se vidi globalno povećano srce uz jasno povećanu vaskularizaciju pluća (izgled poput stabla u ljetu). EKG pokazuje hipertrofiju lijevog ventrikula. Veliki defekti daju slične simptome. Rentgenogram pokazuje povećano srce, proširen trunkus pulmonalne arterije, krupne vaskularne hiluse i dobro vidljiv krvožilni sustav pluća na periferiji plućnih polja. Na EKGu hipertrofije ventrikula i lijevog atrija. Kod Eisenmengerova sindroma na rentgenogramu srce je manje povećano i plućna je periferija prazna (stablo u zimi) . U EKGu dominira desna hipertrofija. Cijanoza se javlja i uz minimalnu aktivnost. UZVom i doplerom se mogu vidjeti mali defekti i prati ih se te se bira tretman. Većina se defekata spontano zatvore, dio ne stvara simptome, a dio ode u plućnu hipertenziju. Tamo gdje treba septum se kirurški zatvara. 

ASD- druga najčešća prirođena mana, a najčešće je smještena u području fose ovalis. Krv teće iz lijevog u desni atrij. Razvoj Eisenmengerovog sindroma je puno rjeđe nego kod VSDa. Auskultacijom čuje se sistolički šum nad pulmonalnim ušćem (šum i nastaje zbog povećanog protoka kroz pulmonalno ušće), a drugi ton široko je procijepan. Rentgenski se vide povećani desni V i A  te jako proširene hilusne krvne žile. EKG pokazuje devijaciju električne osi udesno uz hipertrofiju desnog ventrikula, a gotovo uvijek postoji nepotpuni blok desne grane. UZV pokazuje defekt, a pulmonalna arterija je šira od aorte. Liječenje se provodi kirurškim zatvaranjem defekta.

Otvoren duktus Botalli- krv struji obratno od smjera u fetalno doba, tj. iz aorte u plućnu arteriju. Obično su tlakovi u desnom A i V i plućnoj arteriji normalni. Može se razviti plućna hipertrofija uz razvoj desno-lijevog šanta, ali ne preije 3. desetljeća, iako je to rijetko. Većina djece nema simptoma, a iznimno se može javiti dispneja pri naporu. Auskultacijom čuje se snažni "nabijajući" puls (pulsus celer et altus) i sistoličko-dijastolički šum koji je najjači pri kraju sistole i početkom dijastole. Dijastolički je tlak snižen, a sistolički je normalan. EKG je normalan, a rentgenogram pokazuje pojačanu vaskularizaciju pluća. UZV pokazuje povećan lijevi atrij i povećan i hiperkontraktilan lijevi ventrikul. UZV i dopler omogučavaju prikaz duktusa i veličinu šanta. Sama dijagnoza otvorenog duktusa indikacija je kirurške operacije kojom se podvezuje duktus na aortnom i pulmonalnom kraju.
5. Desno-lijevi šant

Tetralogija Fallot- je kombinacija pulmonalne stenoze, VSD, dekstropozicija aorte i hipertrofija ventrikula. Aorta je pomaknuta udesno i "jaše" iznad defekta septuma ventrikula tako da dio krvi ulazi izravno iz desnog V u aortu. Najčešća malformacija s D-L šantom. Ako postoji ASD onda se zove pentalogija. Stenotično pulmonalno ušće zbog kojeg tlak u desnom ventrikulu doseže i prelazi tlak u lijevom ventrikulu, uzrokujući D-L šant. Zbog šanta smanjena je saturacija kisikom i oksigenacija tkiva. Zbog pulmonalne stenoze kojoj se ne može suprotstaviti dovoljno visok tlak u desnom V ne postoji mogućnost povećanja protoka krvi kroz pluća u naporu. Posljedica toga je dispneja u naporu, ali se nikad ne razvije slika zastojne insuficijencije.  Klinički se bolest očitujeprvenstveno cijanozom (centralnog tipa). U dobi poslije prve godine života pojavljuju se batićasti prsti s hiperplazijom korijena noktiju i oblikom noktiju poput stakalca sata. Nakon što prohodaju nekoliko desetaka metara djeca osjete zamor i otežano disanje. Javljaju se anoksične krize (pojačani napadi cijanoze i dispneje). Anoksične krize traju nekoliko minuta ili sati, a dijete može izgubiti svijest ili dobiti cerebralne konvulzije, pa čak i umrijeti. Pri tome je glavni pokretač zbivanja je jaka kontrakcija izlaznog dijela desnog V s gotovo potpunom opstrukcijom prolaska krvi u pluća i značajnim povećanjem D-L šanta. Dijete je umjereno zaostalo u rastu. Auskultacijom se čuje sistolički šum ejekcijskog tipa uz lijevi rub sternuma 2.-4. interkostalni prostor. Na rentgenogramu srce ima oblik cokule (zaobljeni srčani vršak  odignut je hipertrofičnim desnim V iznad dijafragme). EKG pokazuje devijaciju osi udesno i znakove hipertrofije desnog V. UZV pokazuju izgled malformacije, a dopler smjer krvi i tlakove. Potrebna je kirurška terapija.

Trikuspidalna atrezija- obilježena je neprolaznom, atretičnom trikuspidalnom valvulom i hipoplastičnim desnim ventrikulom. Sistemna krv koja dolazi u desni A ne odlazi u V, nego u lijevi atrij. Uz to postoji i VSD pa krv iz lijevog ventrikula odlazi u desni, pa se ovdje radi o dvosmjernom šantu. Postoji duboka cijanoza, a javljaju se anoksične krize s dubokom cijanozom i hiperventilacijom. Auskultacijom se ne mora čuti nikakav šum, a na rentgenogramu se vidi normalno srce. EKG ukazuje na devijaciju osi ulijevo i križanu hipertrofiju LV i DA. UZV i dopler detaljno prikazuju grešku. Neoperirana djeca dožive nekoliko mjeseci, a cilj operacije je povećanje dotoka krvi u pluća proširenjem atrijske komunikacije balonskom atrioseptostomijom. 

Transpozicija velikih krvnih žila- aorta izlazi iz desnog ventrikula sprijeda i vodi vensku krv u sistemni optok, a pulmonalna arterija izlazi iz LV i straga i vodi arterijsku krv u pluća. Bez dodatnih spojeva između dva optoka život ne bi bio moguć. 


Potpuna, D-transpozicija aorte i pulmonalne a.- aorta izlazi iz desnog ventrikula sprijeda i vodi vensku krv u sistemni optok, a pulmonalna arterija izlazi iz LV i straga i vodi arterijsku krv u pluća. Dok god je otvoren ductus Botalli i foramen ovale krv se dovoljno miješa i dijete je živo, a boljem mješanju krvi može pridonijeti i VSD. Prisutna je teška cijanoza, a dijetetu prijeti insuficijencija srca zbog preopterećenja miokarda povećanim minutnim volumenom, slabe oksigenacije miokarda i povećanog sistemskog tlaka pod kojim V rade.  Čuje se pojačan prvi ton , a šum se ne mora čuti. Na rentgenogramu srce je normalno ili znatno povećano. EKG pokazuje samo fiziološku hipertrofiju DV. Na UZVu se sve vidi. Ako se postavi sumnja hitno se radi kateterizacija srca kojom se dijagnoza potvrđuje ali se radi i balonska atrioseptostomija kako bi se omugučilo što bolje miješanje krvi.



Korigirana L-transpozicija- dolazi do inverzije ventrikula. Sistemska krv ulazi u normalni desni atrij, odatle kroz ušće s 2(!) zaliska u V koji po strukturi odgovara LV. Iz pluća krv dolazi u normalni lijevi atrij , pa kroz ušće s 3 (!) u ventrikul koji odgovara DV. 
6. Kardiomegalije


Fibroelastoza- dolazi do zadebljanja endokarda LA i LV zbog proliferacije fibroznih i elastičnih vlakana što u velikoj mjeri mehanički ometa sistolu i dijastolu lijevog srca s hipertrofijom miokarda. Etiologija je nepoznata. Klinički se očituje u prvih 6-12 mjeseci. Djeca su dispnoična, s podražajnim kašljem zbog početnog edema pluća, cijanotična, s hepatomegalijom i proširenim venama vrata. Srce je povećano s tahikardijom. Na plućima se čuju hropci i krepitacije. Na rentgenu se vidi povećano srce. EKG pokazuje znakove hipertrofije LV. Digitalisom i diureticima se suzbiju znakovi insuficijencije srca.

Glikogenoze- postoje više tipova, ovisno o tome koje enzime bolest zahvaća. Radi se o mutaciji gena za enzime koji sudjeluju u razgradnji glikogena do glukoze, pa se suvišni glikogen nakuplja u lizosomima zahvaćenih organa koji onda polako gube svoju funkciju. Ukoliko je zahvaćeno srce nastaje kardiomegalija uz njegovo postepeno zakazivanje. Dokazuju se dokazom nataloženog glikogena u lizosomima i mjerenjem aktivnosti pojedinih enzima. Liječenje je simptomatsko.


Miokarditis- upala miokarda najčešće uzrokovana virusima, a može biti uzrokovan i cirkulirajućim toksinima bekterija (difterija) i udružen s autoimunim bolestima (Kawasakijeva bolest). Najčešći virusni uzročnici su Coxsackie B, rubela-virus, virus influence, ECHO-virusi, CMV,... Klinički se prepoznaje pojavom akutne insuficijencije srca (malaksalost, blijedilo, dispneja, periferna cijanoza, podražajni kašalj) kod dijeteta koje je do tada bilo zdravo. Auskultacijom se čuju tihi, prigušeni srčani tonovi, a na plućima sitni hropci i krepitacije. U krvi je ubrzana SE, povišene transaminaze i kreatin-fosfokinaza. Liječi se mirovanjem, vazodilatatorima, intravenski inotropni lijekovi (ne digitalis).

Perikarditis- najčešće je to sekundarna bolest. Zbog pojave perikardijalnog izljeva ograničen je udarni volumen srca( srčana tamponada, što se može desiti i pri promjenama rastezljivosti perikarda (konstriktivna perikardijalna bolest. Dolazi do povećanja frekvencije srca i pada sistoličkog, a rasta dijastoličkog tlaka. Mogu se javiti plućni edem, a vratne vene su distendirane. Auskultatorno se može čuti samo perikardijalno trenje jednako u sistoli i dijastoli i više je tipično za perikarditis bez izljeva. Čuje se i paradoksalni puls. Rentgenski eksudat postaje vidljiva. UZV služi kao glavna dijagnostička metoda kojom se dokazuje perikarditis i pod čijom se kontrolom radi perikardiocenteza kojom se uvakuira eksudat kojim se pronalazi etiološki čimbenik prema kojem se onda određuje terapija. 
7. Terapija paroksizmalne tahikardije


Nastaje zbog ektopičnih izbijanja u atriju ili nodusu (supraventrikularna) ili ventrikulu s frekvencijom od 180-300/min.


Supraventrikularna- u djece je češća od ventrikularne. Traje od nekoliko sekundi do nekoliko dana. Većina djece nemaju simptoma osim osjećaja ubrzanog rada srca. Većina djece opisuje uz napad osjećaj straha. EKG pokazuje frekvenciju između 180 i 300/min, normalno oblikovane QRS-komplekse koji nsu dulji od 0.1 sec., P valovi su stopljeni s T valom prethodnog ciklusa. Liječenje: rijetko uspijevaju masža sinusa karotikusa, gutanje hladne vode, zadržavanje daha. Daje se adenozin, digoksin, Verapamil, Propafenon i Amjodaron. Ako ništa ne funkcionira treba pribjeći strujnom udaru. Nakon prekida napada daje se i dalje lijek koji je prekinuo napad. 


Ventrikularna- rijetka je u djece. Nastaje za vrijeme miokarditisa, a većini se ne može naći nikakav uzrok. Ventrikularnom tahikardijom se smatra niz od najmanje 3 ili više  uzastopnih  ventrikularnih  ekstrasistola čija je frekvencija viša od 120/min. Može prijeći u ventrikularnu fibrilaciju. Digitalis je kontraindiciran jer pojačava podražljivost , pa može izazvati pojavu ventrikularne fibrilacije. Kod lakšeg oblika daje se lidokain, a u težim propranolol koji može zaustaviti ventrikularnu tahikardiju. Po potebi provesti elektrokonverziju. 
8. Srčana insuficijencija


To je kad srce više ne obavlja svoju funkciju crpke zbog prevelikog radnog opterećenja ili slabosti miokarda. U novorođenčeta zbgo strukturne mane ili kao sekundarna posljedica asfiksije, sepse, hipoglikemije. U dojenčadi je uzrokovana strukturnim anomalijama. U dječjoj dobi poslije 3. g. reumatskom vrućicom s reumatskim karditisom. U dojenčadi se vide teškoće sisanja zbog kombiniranog napora sisanja i zadržavanja inače ubrzane respiracije, dispneja, hladne okrajine, niski tlak i slabe periferne pulzacija, hepatomegalija. Ultrazvukom se može procijeniti funkcija srca. U dijece poslije dojenačke dobi vide se dispneja, zamaranje, ortopneja, edem pluća, blijedoća, hladnoća i cijanoza okrajina, hepatomegalija , periferni edemi, čuje se treći srčani ton (označava smanjenu dijastoličku funkciju LV).


liječenje- terba ukloniti uzrok, dijete treba mirovati, ograničiti unos soli, u djece s plućnim edemom primjena kisika, digtialis (digoksin), diuretici (furosemid), vazodilatatori kojima se smanjuje sistoličko opterečenje (nitroprusid, hidralazin),...

PROBAVA
1. Uzroci povraćanja novorođenčeta i dojenčeta


U novorođenčeta češći su uzroci akutni infektivni gastroenteritis i druge infekcije, a rijeđe meningitis i prirođena opstrukcija crijeva. 

U dojenčeta uzrok su akutne respiratorne i crijevne infekcije, distenzija želuca uzrokovana aerofagijom, arijeđi Meckelov divertikul i invaginacija crijeva.

2. Etiološka podjela proljeva u djece

Uzroci: infekcije (Bakterije:E. coli, Salmonella, Shigellae, Campylobacter jejuni; Virusi: rotavirusi (zimi), adenovirusi (ljeti) i enterovirusi (ljeti); Candida, paraziti), pogreške u prehrani, nasljedne bolesti (glutenska enteropatija), gastrointestinalna alergija, Ulcerozni kolitis i Chronova bolest.
3. Uzroci boli u trbuhu


Dojenče: česte su funkcionalne kolike (aerofagija, pogreške u prehrani), infektivni gastroenteritis, hipertrofična stenoza pilorusa. Rijetka je Hirschprungova bolest. 


Predškolsko i školsko dijete: Česte su koliko nepoznata uzroka, infektivni gastroenterokolitis, Akutne mokraćne infekcije. Rijetke su peptički ulkus, pneumonija i kronična upala crijeva (UC ili Crohn).

4. Uzroci opstipacije i mogućnosti liječenja


Pogrešna prehrana- Kada se daje nerazmjerno mnogo bjelančevina, a malo ugljikohidrata (mliječna mješavina koja nije došečerena). Hrana bez celuloze i polisaharida (nema mehaničkog stimulansa peristaltike), te nedovoljan unos tekućine ili prevelik gubitak tekućine (formiraju se tvrde i suhe stolice).


Fisura anusa- defekacija je bolna pa izazvani spazam vanjskog analnog sfinktera sprečava normalnu defekaciju

Dugotrajna primjena  klizme, čepića i laksancija- crijevo postane neosjetljivo na fiziološke podražaje.


Anatomske anomalije- stenoze crijeva, Hirschprungova boelst


Psihogeni uzroci


Liječenje- prehranu treba korigirati, kod Hirschprunga terba resecirati aganglionarni dio. Uglavnom je liječenje etiološko.

5. Pristup anorektičnom dijetetu


Prvo treba dijete hospitalizirati kako bi se normaliziralo tjelesno zdravlje, zatim teba normalizirati prehrambene navike i psihoterapijski otkloniti uzroke u radu s pacijentom i obitelji.

6. Konatalna atrezija ezofagusa

U 80-90% postoji i traheoezofagealna fistula. Atrezija jednjaka onemogučuje gutanje hrane i sline i pogoduje aspiraciji u dišne putove. Velika je i opasnost od pneumonija. Prekomjerna salivacija je prvi simptom  zbog kojeg se javlja trijas: kašalj, gušenje i cijanoza koji se javljaju pri prvom podoju. Dijete požudno prima hranu, ali nakon prvog gutljaja počne se gušiti i regurgitirati hranu kroz nos i usta. Ako postoji fistula želudac i crijeva su meteoristični, a ako je nema prazni su. Za dijagnozu je bitno sondiranje jednjaka. Ako postoji samo fistula bez atrezije tada samo tekuća hrana stvara simptome. Liječenje se provodi kirurški.
7. Hipertrofična stenoza pilorusa


Radi se o hipertrofiji cirkularnog mišića koja se progresicno povećava i sve više suzuje lumen piloričkog kanala. Inicijalni simptom je povraćanje, a javlja se najčešće od 2.-4. tj. života. U povračanom sadržaju nema žući, ali može biti krvi i sluzi zbog iritacije želuca. Povraćanje je eksplozivno, u mlazu do 1 m u daljinu. Hipertrofični se pilorus gotovo uvijek palpira u obliku tumora veličine masline uz lateralni rub desnog mišića rektusa na sredini između pupka i rebrenog luka. Kako bolest traje javljaju se dehidracija, pothranjenost,... Zbog povračanja u gubitka vodikovih iona, klorida i kalija ubrzano nastaje metabolička alkaloza. Neliječena djeca umiru u komi. UZVom se može vidjeti hipertrofična muskulatura, a rentgenski se vidi usporen izlaz kontrasta. Riješava se kirurškim zasijecanjem do mukoze koja se onda prošiti u novonastao otvor u muskulaturi.
8. Ulkusna bolest


Nastaje zbog poremećaja ravnoteže između faktora zaštite želučane sluznice i napadačkog djelovanja želučanog soka. Najvažniji uzrok je infekcija bakterijom Helicobacter pylori. Dio peptičkih ulkusa razvije se sekundarno, akutno u vrijeme stresa (stresni ulkus), obično za vrijeme težeg stanja (sepse) i boravka na odjelu intenzivnog liječenja. Iskorijenjivanje helikobaktera vodi izlječenju.

U novorođenačko doba česti su stresni ulkusi zbog intrakranijalnih ozljeda u porodu ili u tijeku neonatalne sepse. Hematemeza i melena su najčešće prvi i jedini simptomi. Perforacija je česta, a tada se stanje brzo pogoršava i smrtnost je velika.


U dojenčeta glavni je simptom povraćanje odmah nakon jela, a mogu se javiti hematemeza i melena. Perforacija je je rjeđa i lokalizacija je češća u duodenumu.


U preškolskoj i školskoj dobi glavni je simptom recidivne boli u trbuhu, većinom paraumbilikalno, a rjeđe u epigastriju. Česta je mučnina

U dobi puberteta i adolescenciji vidi se tipična slika: bol u epigastriju, javlja se natašte, a nestaje na uzimanje hrane ili antacida. Patognomonična je noćna bol, a česte su i mučnine. Lokalizacija je većinom u duodenumu. 

Za dijagnozu potrebna endoskopija s biopsijom kojom se dijagnoza potvrđuje i provjerava izlječenje. Infekcija s H.p. može se dokazati serološki i testom izdisanja ureje. Ukoliko je dokazana daju se 2 antomikrobna lijeka (npr. azitromicin +metronidazol)+inhibitor protonske pumpe (omeprazol). Ukoliko bakterija nije dokazana daje se samo klasična antiulkusna terapija: antacidi u obliku soli aluminija i magnezija, inhibitori H2-receptora (cimetidin, ranitidin), inhibitori protonske pumpe (omeprazol) i zaštitnici sluznice (sukralfat)
9. Invaginacija crijeva


Invaginacija ili intususcepcija uvlačenje je jednog dijela crijeva u susjedni distalni dio crijeva. Dio crijeva koji je uvučen zove se intususceptum, a dio koji prima zove se intususcipiens. Najčešća je  je ileocekokolična invaginacija  u kojoj terminalni ileum ulazi u cekum i peristaltikom biva potiskivan u kolon. Najveća incidencija invaginacije je između 3.i 11. mjeseca života. Etiologija je nepoznata, ali može biti neka anatomska anomalija, poput polipa ili invertirani Meckelov divertikul, koja gurana peristaltikom povuče za sobom i stijenku crijeva. 

Invaginirani dio crijeva vuče za sobom i mezenterij s krvnim žilama koje se uklješte što dovodi do venskog zastoja zbog čega invaginirano crijevo jako nabrekne, otekne i pomodri. Kongestija invaginatuma uzrok je krvave sluzi koja se izbacuje stolicom. 


Počinje naglo sa žestokim abdominalnim kolikama koje se ponavljaju u kratkim razmacima od nekoliko minuta, a između napada dijete je iscrpljeno, malaksalo. Stolicom se izbacuje krvava sluz nekoliko sati nakon početka abdominalnih kolika. Palpacijom se može naći kobasičasta tvorba koja odgovara invaginatu, a defansa nema. Irigografijom vidi se na mjestu vrha invaginata nagli prekid tijeka kontrasnog sredstva u obliku konkavnog defekta punjenja. U terapija se može hidrostatskim tlakom ispraviti invaginacija. Kirurški se laparatomijom manualno ispravi invaginacija i odstrane eventualno prisutni gangrenozni dijelovi. Neliječeni slučajevi završe letalno.
10. Malapsorpcije


U malapsorpciji stolice su obilne (normalne 50-150 g, a ovdje 500-1500 g), pjenušave zbog fermentacije neprobavljenih ugljikohidrata, masne zbog steatoreje, blijede poput vapna zbog obilja kalcijevih sapuna te jako smrdljive zbog raspadanja neprobaljivih bjelančevina i užegle masti. 


Mikroskopski će se u malapsorpcije naći neprobavljene kapljice masti i neprobavljena mišićna vlakanca. A mogu se naći i paraziti. Ukoliko se sumnja na malapsorpciju masti stolica se skuplja 3 dana i tada se provjeravaju količine izbačene masti. Pokus opterećenja ksilozom koja se apsorbira bez utjecaja enzima služi za procjenu apsorpcijske površine crijeva, a mjeri se konc. ksiloze u krvi. Test opterećenja laktozom provjerava funkcionalnost laktaze koja cijepa laktozu na glukozu i galaktozu a nalazi se na vrhu crijevnih resica, pa ukoliko je došlo do njihove atrofije nema resorpcije laktoze. Mjeri se porast GUKa.  Rentgenom se ispituju anatomske anomalije, opstrukcije i upale. Može se načiniti i biopsija sluznice.

Funkcija pankreasa: izoamilaza u serumu i tripsin i himotripsin u stolici


apsorpcija šećera: test opterećenja laktozom i ksilozom


funkcija jetre: serumske transaminaze, bilirubin, alkalna fosfataza


sinteza i metabolizam proteina: konc. serumskih proteina, dušik u stolici.

Uzroci: Celijakija (glutenska enteropatija), cistična fibroza, alergijska nepodnošljivost proteina kravljeg mlijeka, nedostatk crijevnih disaharidaza,...

11. Celijakija (glutenska enteropatija)

Kronična bolest tankog crijeva zbog trajne nepodnošljivosti glutena. Klinički je obilježena malapsorpcijom uz histološki vidljivu atrofiju crijevnih resica. Odstranjenje glutena dovodi do potpune remisije, a ponovno izlaganje glutenu recidiv. Počinje kad se dijetetu počnu davati žitarice (pšenica, raž i ječam, ali ne u zobi , kukuruzu i riži), a traje cijelog života. 


Razvoj bolesti je postepen. Počinje sa učestalijim, mekšim i vodenastijim stolicama. Dijete polako zaostaje ili gubi na težini. Glavni simptom je kronični proljev uz pothranjenost i opću slabost. U biopsiji sluznice tankog crijeva vidi se da je sluznica rvna ,tj. atrofija crijevnih resica sa limfocitnom infiltracijom lamine proprije. Dijagnoza se potvrđuje oporavkom nakon uvođenja bezglutenske dijete. Bitan je i senzitivan serološki test kojim se dokazuju endomizijska protutjela klase IgA. Potrebno je ponekad potpuni prekid enteralne prehrane i prelazak na parenteralnu dok se stanje ne normalizira.
12. Kongenitalni aganglionarni megakolon (Hirschprungova bolest)

Obilježena je naizmjeničnom pojavom epizoda opstipacije i proljeva od rođenja. Dolazi do nerazvijanja ganglijskih stanica u submukoznom i mienteričkom. Aganglionarni segment crijeva nalazi se u 80% u rektosigmoidu, a rijetko je cijeli kolon aganglionaran. Aganglionarni segment ne može prenositi peristaltičke valove te djeluje kao funkcionalna opstrukcija. Proksimalnije crijevo se napreže, pa hipertrofira i dilatira, a aganglionarni segment ostane uzak i kontrahiran. 

U novorođenčadi i dojenčadi glavni simptom je opstipacija koja može dovesti do intestinalne opstrukcije koja zahtijeva hitnu operaciju. Obično se opstipacija izmjenjuje s proljevom. Stolica ima miris na trulež  zbog dugotrajne stagnacije crijevnog sadržaja u fazi opstipacije. Opasna je mogućnost nastanka toksičnog megakolona. Može se javiti i povraćanje u kojem je uvijek prisutna i žuč. Trijas čine: opstipacija, proljev i distenzija trbuha. Pri digitorektalnom pregledu  rektum je uzak i prazan, a kad se izvlači prst iz proksimalnih dijelova štrcne masa plinova i smrdljive fekalne tekućine.


U starijeg dijeteta opstipacija postaje kronična i sve progresivnija, a distenzija trbuha upada u oči. Na irigografiji vidi se uski rektum koji prelazi u široki kolon. Biopsijom se u tkivu ne nađu gangliji. 

Kirurški se aganglionarni segment resecira i spoje se zdravi krajevi. 


Funkcionalni megakolon nastaje iz psihičkih razloga jer dijete defekaciju smatra kao neugodu i reagira zaržavanjem stolice. Trbuh nije distendiran, a ampula je puna.
13.  Akutni apendicitis

To je najčešći  uzrok hitne kirurške intervencije u trbuhu djeteta, ali je vrlo rijetka u prve 2 godine, a najčešća je između 12. i 17. g. Postoje 2 patogenetska faktora: opstrukcija lumena i infekcija. Kod opstrukcije nakupljanje sekreta uzrokuje porast intraluminlanog tlaka, distenziju stijenke i poremećaj cirkulacije, a bakterije se brzo namnože u stagniranom sekretu. 

Glavni simptom je grčevita i interminentna, paraumbilikalna ili difuzna bol u trbuhu. Kada upala prodre do seroze i zahvati susjedni parijetalni peritoneum, trbušna je bol rezultat lokalnog peritonitisa, a lokalizirana u desnoj ilijačnoj jami. 


Drugi simptom je povraćanje koji uz povišenu temperaturu čini trijas.


Trijas:bol, povraćanje i povišena temperatura.

Temperatura raste do 39°C. Dijete obično miruje jer pokreti pojačavaju bol, te su zato i dišni pokreti ograničeni. Desna noga je lagano flektirana u kuku jer se relaksacijom psoasa postigne olakšanje. Kod palpacije prisutan je defans. Povišen je broj leukocita (12-20)

Rowsingov znak: jačanje boli  u desnoj ilijačnoj jami nakon dubokog pritiska na silazni kolon zbog potiskivanja plinova.


Blumbergov znak: kad prekinemo pritisak na silazni kolon, javlja se bol u desnom donjem trbuhu.

Dif. Dg: desnostrana pneumonija, enterokolitis, pijelonefritis, Meckelov divertikulitis, Schonlein-Henochova anafilaktoidna purpura; mezenterijalni limfadenitis
14. Prirođena atrezija žučnih vodova i neonatalni hepatitis



Neonatalni hepatitis- u to ulaze svi uzroci kolestaze osim atrezije. To mogu biti upalna oštećenja, toksična oštećenja (lijekovi), nasljedne bolesti koje oštećuju hepatocite i nepoznata etiologija. Prvi simptomi mogu se nadovezati na fiziološku žuticu, ali i nemoraju. Javlja se blaga ili umjerena žutica kože i sluznica s karakterističnom primjesom zelenkaste boje. Stolica bude blijedosive boje, a mokraća boji pelene intenzivnom žutom bojom zbog konjugiranog bilirubina koji se može dokazati. Uvijek će se naći bezbolna, povećana jetra, a slezena s vremenom postaje palpabilna. Često se razvije i ascites. 


Konc. bilirubina 170-200 mol/L od kojih je 60-100 mol/L konjugirani. Reakcija na bilirubin u urinu je pozitivna. Bakteriološke kulture dokazat će bakterijske infekcije ili sepsu. Serološke infekcije nekim virusima. Konc. klorida u znoju isključuje cističnu fibrozu. 

Atrezija žučnih vodova- može biti prirođena malformacija ili završna faza u razvoju prenatalno stečenog kolangiohepatitisa u kojem zbog upalnog procesa nastaje sekundarna obliteracija velikih žučnih vodova. Klinička slika odgovara slici novorođenačke kolestaze. UZV može otkriti cistu koledohusa, a odsutnost žučnog mjehura pojačava sumnju na ekstrahepatičnu atreziju. Može se raditi provjeru prolaznosti velikih žučnih vodova s pomoću HIDA (spoja obilježenim tehnecijem, a luči se preko jetre). Ako se radioizotop nađe u crijevu ne postoji potpuna opstrukcija žučnih vodova. Biopsija jetre je najpouzdanija metoda.
15. Hepatomegalija


U dojenčadi jetra normalno može "viriti" i do 3 cm ispod DRL. 


Povećanje mase hepatocita zbog taloženja određenih tvari (tezaurizmoze): nakupljanje masti (dijabetes melitus I), pretilost, glikogenoze, Wilsonova bolest

Upale: virusni hepatitis, bakterijska upala (sepsa, apsces), toksičko oštećenje (lijekovi, produkti poremećaja metabolizma), autoimuni hepatitis


Infiltracija neoplastičkim i drugim st.: primarni tumori jetre, ciste jetre i metastaze.

Tu su još i srčana insuficijencija, tamponada srca, cista koledohusa, atrezija ekstrahepatalnih žučnih vodova i idiopatska hepatomegalija.

16. Akutni virusni hepatitis


Obično ga uzrokuju hepatitis virusi, a mogu i CMV, EBV, rubela, HSV,...


Hepatitis A- samoizljećiva benigna bolest koja rijetko prelazi u kronični oblik. Virus izaziva pojavu anti-HAV-protutjela. Virus se prenosi feko-oralno, a česte su epidemije preko vode za piće kontaminirane ljudskim fekalijama. Što je dijete mlađe bolest je asimptomatskija i češće anikterična.


Anikterični oblik očituje se gubitkom apetita, umorom, mučninom i povraćanjem, temperatura može biti subfebrilna. Katkad postoji bol pod DRL. Jetra je obično povećana. Bolest se često klinički ne prepoznaje osim po labaratorijskim nalazima.



Ikterični oblik- rijeđi je. Počinje sa temp. do 39°C bolnošću u mišićima i zglobovima, mučninom i povraćanjem. Žutica se prvo zapazi na bjeloočnicama. S vremenom žutica se pojačava, mokraća postaje tamnija, a stolica svijetlija.

          Jetra je povećana, a u serumu je povišena aktivnost transaminaza (AST i ALT) i konc. bilirubina. Bilirubin u mokraći je pozitivan i prije vidljive žutice. Najbitniji nalaz je pojava porast titra anti-HAV-protutjela. Liječenje zahtjeva mirovanje uz dijetu s manje masnoća.
Hepatitis B- uzročnik je HBV (DNA virus). Prenosi se parenteralno krvlju i kvnim pripravcima, slinom, nazofaingealnim sekretom i spolnim putem, transplacentarno. Dojenje ne donosi dodatam rizik. Slika hepatitisa B se ne razlikuje od A osim što hepatitis B ima teži tijek, traje dulje i ima češće komplikacije. U hepatitisu B se u preikteričnoj fazi jave kožni osip i artralgije.


Fulminantni oblik- stanje se brzo pogoršava, a žutica je jako izražena. Jave se poremećaji koagulacije: kožna krvarenja, hematemeza i melena. Stanje ide prema hepatalnoj komi. Jetra se smanjuje i smekšava, javlja se ascites. Gotovo uvijek završi smrću.



Aplastična anemija- rijetka. Razvija se nakon početka bolesti. 



Velik je rizik od prelaska u kroničnu progresivnu bolest jetre koja završava cirozom ili HCCom kasnije u životu. 


Nalaz HBsAg u serumu dokaz je infekcije HBVom. HBsAg nakon 3 tjedna nestaje, a javlja se HBs-protutjela. Virusna DNA-polimeraza i HBe-Ag znače množenje virusa. 



Liječenje odraslih se provodi -interferonom, a kod djece nema informacija o pozitivnom učinku. 



Dojenče majke koja je HBs-Ag-pozitivna treba aktivno i pasivno imunizirati.
MOKRAĆNI ORGANI
1. Infekcije


Uglavnom su to bakterijske infekcije. Ako se javi u normalnom mokraćnom sustavu onda je primarna, a ako ne onda sekundarna. Asimptomatska je prisutnost bakterijurije bez upale. Kad zahvati bubreg i njegov kanalni sustav to je pijelonefritis, mokraćni mjehur cititis, a uretru uretritis. Ako infekcija zahvati cijeli mokraćni sustav to je cistopijelonefritis. Relaps je ponovna infekcija istim uzročnikom, a reinfekcija drugim uzročnikom.

To su najčešće infekcije nakon infekcija dišnog sustava s vrhuncem učestalosti u prvoj godini. Više od 90% uzročnika su G- bakterije iz crijevne flore (E. coli, Klebsiella, Enterobacter,...). Više od 80% slučajeva prve, nekomplicirane uroinfekcije uzrokovano je s E. coli. Najčešći put nastanka uroinfekcije je ascendentni. Dispozicija za nastanak infekcija je poremećaj normalne urodinamike, npr. kongenitalne opstruktivne anomalije. 

Infekcija može nastati i hematogeno, a to je najčešći način kod novorođenčadi, osobito kod G- septikemija. To je moguće i u starije djece prilikom sistemnih infekcija, posebno stafilokoknih.


Kad je sijelo uroinfekcije donji dio mokraćnog sustava, tipični su simptomi disurija i polakisurija, a temperatura obično nije povišena. Upala gornjeg dijela očituje se naglim porastom temperature uz zimicu i tresavicu. Simptomi su osobito izraženi kod infekcija s E. coli, dok su kod drugih uzročnika simptomi slabiji.

Kod novorođenčeta klinička slika je atipična. Teškoće u hranjenju i slabo napredovanje,a temp. ne mora biti povišena.


Od 1.meseca do 3. g. uroinfekcija popraćena je visokom temperaturom. S porastom dobi javljaju se tipični znakovi: disurija, polakisurija, enureza i bol u trbuhu.

Virusne infekcije u pravilu izazivaju cistitis i uretritis. Uz cistisi javlja se makrohematurija s krvnim ugrušcima u urinu.


Prva infekcija ima najteže simptome, a ponavljanim infekcijama simptomi su sve blaži. 


Dijagnoza se postavlja na temelju bekteriurije, te moguće leukociturije i hematurije, te povišenje temperature >39°C, ubrzanje SE i povećanje CRPa. Nakon izlječenja treba potražiti anomalije UZVom i mikcijskom cistoureterografijom. 


Od antibiotika daju se oni koji djeluju na G- bakterije(amoksicilin+klavulinska kiselina, trimetoprim+sulfmetaksazol).

Djeca trebaju puno piti i mokriti.

2. Način uzimanja mokraće


U dojenčadi može se koristiti sterilna plastična vrećica koja se zalijepi oko spolovila koje je dezinficirano. U teže bolesne dojenčadi upotrbljava se suprapubična punkcija mokraćnog mjehura. 


U starije djece mokraća se najčešće dobiva spontanim mokrenjem na zahtjev, a hvata se srednji mlaz, a može se načiniti i kateterizacija mjehura. 


Najbolji je prvi jutarnji urin.

3. Akutni glomerulonefritis


Nagli je nastup hematurije, proteinurije, oligurije, edema, hipertenzije i smanjene glomerularne filtracije. Pokretački mehanizam je oštećenje stijenke glomerularnih kapilara, a najčešće je vezan uz prethodnu sterptokoknu infekciju.

U djece je to najčešća bolest glomerula. Bolest nastaje 1-3 tjedna nakon infekcije gornjih dišnih putev ili kože s BHS-A koji se u vrijeme pojave bubrežne bolesti više ne može izolirati iz brisa ždrijela ili s kože. žvjeruje se da se radi o bolesti imunokompleksa. Dolazi do infiltracije glomerula upalnim st., a imunohistološki se otkriva odlaganje imunoglobulina i komplementa duž membrane u mezangiju. 


Bolest može biti vrlo blaga, ali i vrlo teška i opasna po život. Uz opću slabost, blijedilo, glavobolju, mokrenje postaje oskudno, mokraća je crvenkastosmeđa, javlja se edem, krvni tlak je povišen, može se javiti i bol u trbuhu. Dolazi i do redukcije glomerularne filtracije. U laboratorijskim nalazima vidimo hematuriju, proteinurija i cilindrurija (eritrocitni cilindri). Titar protutjela na različite antigene streptokoka je povišem. Biopsija nije potrebna

Preporuča se mirovanje dok traju makrohematurija, hipertenzija i edemi. Dok se ne popravi bubrežna funkcija treba ograničiti unos proteina i soli. Valja davati diuretike (furosemid) i antihipertenzive (hidralazin). Kod teških oblika potrebna je i dijaliza. Potebno je provesti i 10-odnevnu penicilinsku terapiju. 

4. Kronični progresivni glomerulonefritis


Definira se kao progresija izvornog patološkog procesa. Karakteriziran je lagano progredijentnom bubrežnom insuficijencijom popraćenom proteinurijom, hematurijom i hipertenzijom. Većinom ima neprimjetan tok s povremenim akutnim pogoršanjima, a s vremenom završava u ireverzibilnom bubrežnom zatajenju. Za točnu dijagnozu potrebna biopsija. Terapija je simptomatska (antihipertenzivi, diuretici) i ublažavanje imune reakcije (kortikosteroidi, odstranjivanje imunokompleksa plazmaferezom). 
5. Nefrotski sindrom


Postoji genetska dispozicija bolesti. U odgovoru na infektivni ili alergični podražaj T-limfociti izlučuju neku tvar (limfokin) koja dovodi do neutralizacije glomerularne bazalne membrane i time njezine povećane propusnosti. Tako nastaje proteinurija. Imuno histološki nalaz u pravilu je negativan. Obolijevaju djeca od 2-6 godina. Osnovno obilježje je generalizirani edem, a često postoji i ascites i pleuralni izljev. Dolazi i do smanjenja tlaka, pa je smanjena diureza. Najopasnija komplikacija je hipovolemički šok i zatajenje bubrega. Može se javiti i tromboza znog hiperkoagulabilna stanja sa mogučnošću tromboembolije. 

Glavni je nalaz masivna proteinurija, a uz to i mikrohematurija, voštani cilindri, porast SE, hipoproteinemija uz izraženu hipoalbuminemiju, a uvijek je prisutna hiperlipidemija


U liječenju edema primjenjuju se diuretici u kombinaciji s albuminima. Specifično se liječenje sastoji u uporabi kortikosteroida koji suprimiraju djelovanje T-limfocita i smanjuju izlučivanje limfokina. Povratak bolesti je čest.
6. Prirođene tubulopatije


Renalna glukozurija- povećano lučenje glukoze pri normalnoj konc. glukoze u krvi. Bezazlena je i bez simptoma. U obzir dolazi dijabetes melitus. Liječenje nije potrebno.

Fanconijev sindrom- to je poremećaj resorpcije u proksimalnom tubulu koji se očituje prekomjernim izlučivanjem aminokiselina, glukoze, fosfata, hidrogenkarbonata, Na, K, proteina,... Primarni je oblik X-vezano nasljedan, a sekundarni oblici nastaju zbog prirođenih grešaka metabolizma (glikogenoza), stečenih bolesti (transplantacija) i intoksikacija (teški metali).


Gubitak hidrogenkarbonata razlogom je razvoja proksimalne tubularne acidoze, dok gubitak fosfata i acidoza vode pojavi rahitisa. Gubitak soli i vode uzrokuje dehidraciju. Gubitak kalija uzrokuje povremene paralize. Terapija se sastoji u nadoknadi izgubljenih tvari.

Cistinurija- posrijedi je defekt transporta cistina i triju dibazičnih  aminokiselina lizina, arginina i ornitina u bubrežnim tubulima i crijevu. Nasljeđuje se autosomno-recesivno. Dolazi do stvaranje cistinskih mokraćnih kamenaca jer je slabije topljiv u kiselom urinu. Dijagnoza se temelji na pronalaženju cistinskih kamenaca. Terapija se provodi povećanjem volumena mokraće povečanim pijenjem, te alkalizacijom urina davanjem hidrogenkarbonata.


Renalni dijabetes insipidus- nema dovoljno receptora za vazopresin. Bolest se nakon rođenja teškom poliurijom i polidipsijom sa hiperpireksijom. Urin je niske osmolarnosti i specifične težine. Pitresinski test je negativan. Treba smanjiti unos soli i proteina, te davati dovoljnu količinu vode.

Renalna tubularna acidoza- posrijedi je poremećaj zakiseljavanja mokraće. Postoji i renalni gubitak Na i K, a zbog acidoze povećana je mobilizacija kalcijevih soli iz skeleta, izlučivanje Ca i fosfata urinom. Posljedice su nefrokalcinoza i nefrolitijaza. Terapija se provodi davanjem hidrogebkarbonata.
Živčani sustav

1. Hipertenzivni hidrocefalus


Tlak likvora povišen je zbog neusklađenosti između produkcije, cirkulacije i resorpcije likvora.  Nastaje zbog zapreke protjecanju likvora iz ventrikularnog sustava ili otežane resorpcije u subarahnoidalnim prostorima ili rijetko zbog povećane produkcije likvora npr. kod papiloma koroidnog pleksusa. Može biti prirođen ili stečen. Etiologija prirođenog su anomalije u razvoju mozga pout stenoze ili ostrukcije akvedukta. Uzroci stečenog su najčešće priraslice poslije subarahnoidalnog i intraventrikularnog krvarenja, intrapartalno subduralno krvarenje u stražnjoj jami ili poslije gnojnog meningitisa. Klinički se očituje tvrdokornim glavoboljama i povraćanjem. Ako suture još nisu srasle povećava se neurokranij. Rani simptom je obostrana pareza abducensa. Dijagnoza se potvrđuje Ctom ili NMRom. Liječi se kirurški postavljanjem trajnog spoja između moždanih komora i peritonealne šupljine.
2. Subduralni hematom

Kronični- krvarenje je vensko i postupno nakon čega slijedi stvaranje ugruška, otapanje ugruška, stvaranje zadebljane membrane, osmotsko navlačenje tekućine iz cirkulacije i povišenje intrakranijalnog tlaka(higrom. Javljaju se napeta fontanela, rast glave i konvulzije. U starijeg dijeteta javljaju se najčešće motorički ispadi, a prvi znak je midrijaza na strani hematoma. U dijagnozi se koristi CT i punkcija hematoma. Terapija se odvija ponavljanjem punkcije uz evakuciju sadržaja, kirurška evakuacija s odstranjenjem membrane ili operacija analogna operaciji kod hidrocefalusa.

Akutni- javlja se poslije traume i brzo se povećava. Potrebna je hitna operacija.

3. Cerebralna dječja klijenut

To je neprogresivan poremećaj motorike koji nastaje zbog oštećenja mozga. Prenatalni uzroci su kongenitalne malformacije mozga, intrauterina ishemija dijelova mozga i prenatalne infekcije. Najvažniji perinatalni uzrok je cerebralna hipoksija zbog komplikacija pri porodu ili u ranoj novorođenačkoj dobi. Postnatalni uzroci su novorođenačka hipoglikemija, encefalitis, a u dojenčadi ozljede te traumatska i netraumatska krvarenja. Bolest počinje postepeno, pa tek u dobi od 3-6 mjeseci postaje jasno da nešto nije normalno. Često se javlja i umna zaostalost. U dojenčadi se vidi zastoj u razvoju motorike, tj. ne vide se primitivni refleksi koji bi trebali biti prisutni i njihova prisutnost kad bi trbali biti prisutni. 

Spastična paraliza- najčešći je oblik. Može biti tetraplegija, diplegiji (ruke), paraplegiji (ruke), hemiplegiji i monoplegiji. Uz paralizu aktivne motorike postoji i povišen tonus, a kasnije se javljaju i kontrakture.


Hipotonička cerebralna  paraliza- u obliku diplegije i kvadriplegije. Tetivni refleksi su očuvani . Uzrokovana je oštećenjima u području bulboretikularnog facilitirajućeg centra za tonus u moždanom deblu.

Diskinetički sindrom- uzrokovan je oštećenjem ekstrapiramidnog sustava, bazalnih ganglija i malog mozga. Ovdje nije oštećena aktivna motorika nego postoji povišen tonus rigidnog tipa i oštećenje koordinacije.


U liječenju se provodi fizikalna terapija kojoj je cilj poticanje stjecanja fizioloških funkcija koje se nisu razvile ponavljanim induciranjem normalnih pokreta smišljenim vježbama. Najveći dio pada na roditelje. 
4. Nasljedne degenerativne bolesti mozga

Siva moždana tvar- simptomi su progresivno propadanje viših moždanih funkcija, hipotonija, teškoće vida i epileptički napadi. 



Neuronalne ceroidne lipofuscinoze- dolazi do taloženja lipopigmenta. U infantilnom i kasnom infantilnom obliku prevladavaju psihomotoričko zaostajanje, gubitak vida i epileptički napadi, a u juvenilnom slabljenje vida i intelektualnih funkcija te hiperkineza tipa mišićne distonije.


Bijela moždana tvar- početni su simptomi oštećenje aktivne motorike, hiperrefleksija, razvoj slijepoće i kasnije intelektualno propadanje. Laboratorijski se često u likvoru nađu povišeni proteini, a na fundusu se vidi atrofija papile.


Pelizaeus-Merzbacherova bolest- spastičnost, ataksija, nistagmus uz psihomotoričko zaostajanje. Posrijedi je defekt u sintezi mijelina. Slikovna dijagnostika pokazuje otočiće demijelinizacije unutar očuvane bijele moždane tvari u malom i velikom mozgu.


Spongiformna degeneracija mozga- nastaje vakuolizacija supkortikalne bijele tvari. Dolazi do potpunog zastoja  psihomotoričkog razvoja, povećanja opsega glave, hipotonijom mišića trupa i spastičnošću okrajina, gubitkom vida. Bolest progredira do smrti. Prepoznaje se slikovnim metodama prikaza mozga.

Ekstrapiramidne- 



Friedrichova spinocerebelarna ataksija- nakon 5. g. Ataksija sporo progredira. Javlja se disartričan govor i nistagmus, senzibilitet je oštećen, osobito duboki. Umno napredovanje je dobro.



Distonija muskulorum deformans- ishodište u patologiji bazalnih ganglija. Javlja se obično poslije 10. godine u obliku bizarnih distonih torzijskih izvijanja cijelog tijela. S vremenom lakše umno zaostaju. Distonija nestaje u spavanju. 


Huntingtonova koreja- dominantno nasljedna bolest koja zahvaća nukleus kaudatus i putamen. Javlja se pretežno u odraslih. Simptomi su progresivna demencija, rigiditet i konvulzije

5. Konvulzije

To su različiti oblici grčeva i najčešći su pojavni oblik cerebralnih napada. Ako se javljaju u visokoj temperaturi  to su febrilne konvulzije, koje se najčešće javljaju u obliku generaliziranih toničko-kloničkih grčeva s gubitkom svijesti i prije nego su roditelji primjetili temperaturu. Po svojoj patogenezi, napadi febrilnih konvulzija pravi su epileptički napadi. Bitno je punktirati likvor i isključiti antibiotikom prikriven bakterijski meningoencefalitis.

Prekid napada: dijazepam i.v. ili u obliku mikroklizme. A može se dati i fenobarbiton i.m.


U 5% djece koja su imale konvulzije javlja se kasnije epilepsija.

6. Glavni oblici epilepsije


Epilepsije su kronične bolesti mozga obilježene ponavljanjem epileptičkih napada i encefalografskim abnormalnostima. Dolazi do opsežne depolarizacije skupine neurona

Žarišne epilepsije-motoričke- u obliku toničko-klonički grčevi polovice ili dijela tijela koji nisu praćeni gubitkom svijesti uz pojavu pjene iz usta na strani trzanja,a bolesnik se može i pomokriti. 




Rolandska epilepsija- to je najčešća epilepsija dječje dobi, a napadi se javljaju u spavanju u obliku motoričkih napada. Liječi se karbamazepinom ili valproatom. 



senzorne- znatno rjeđe jer je senzorni korteks manje sklon epileptičkom izbijanju. Teže primjetno jer dijete teško opisuje simptome u obliku parestezija poput svrbeža, žarenja, pečenja, utrnulosti. Simptomi mogu biti vidni, slušni , vertigiozni, njušni i okusni.


vegetativne- u obliku iznenadnih boli u trbuhu ili kao blijedilo ili kao napad poput sinkope, povraćanje, tahikardije.



psihomotoričke epilepsije- obilježena pomičenjem svijesti kod kojeg je pacijent djelomično ili potpuno nekontaktibilan, pojavom dismnezije do amnezije, iluzija, halucinacija, nesvrhovite motoričke radnje. Često se javljaju noću. Izbijanja imaju ishodište u limbičkom sustavu. Lijek izbora su fenitoin  ili karbamazepin.


sekundarno generalizirane- jedna od žarišnih na koje se nadovezuje generalizirana epilepsija, a najčešće grand-mal. Ako se žarišni dio javi u obliku fragmenata psihomotoričkog napada onda govorimo o auri (opaža ju samo pacijent).

Generalizirane- ishodište je u centrencefalonu.



primarni grand-mal- rijeđa je kao samostalna epilepsija, a češće u sklopu drugih generaliziranih epilepsija. Dijete ima napade toničko-kloničkih konvulzija s gubitkom svijesti, pjenom na ustima, cijanozom, nekontroliranim mokrenjem. Poslije napada javlja se pomućenje svijesti. EEG izvan napada može biti normalan.


epilepsija s apsansima- kod jednostavnog oblika javlja se kratkotrajan gubitak svijesti, prestanak disanja, motoričkih aktivnosti, okretanje jabučica prema gore, a mogu se ponavljati i 10 puta dnevno i lako izazvati hiperventilacijom. Liječenje se provodi etosuksamidom i valproatom.


Westov sindrom- relativno čest maligni epileptički sindromkoji se javlja u dojenačko doba. Čine ga trijas: infantilni spazmi, psihomotoričko zaostajanje i hipsaritmija (visoka aritmija). Postoji pirmarno i sekundarno generalizirani napadi. Napadi obično zahvate ekstremitete i glavu u munjevitu trenutnu antefleksiju, a obično se javlja više takvih napada s razmacima od 5-10 sekundi. U 2. ili 3. godini prelaze u neki drugi oblik napada. 



Lennox-Gastautov sindrom- mješani jer postoje generalizirana i žarišna epileptička izbijanja. Počinje između 3. i 5. godine. Dominiraju mioklonizmi i atonički napadi, složeni apsansi, grand mal i parcijalni napadi. Liječenje se provodi valproatom.


Fotosenzitivne – reagiraju na fotostimulaciju, a klinički se javljau serije mioklonizama i grandmal napadi. Liječi se valproatom.


Status epileptikus- to je epileptički napad koji traje 20-30 minuta, a može biti različitog tipa. U djece su najčešći grand-mal i parcijalni motorički. Može doći do trajnih neuroloških oštećenja. 


liječenje: diazepam i.v. ili fenobarbiton i.m., tiopental (barbiturat kratkog djelovanja), piridoksin, antiedemska teraoija hipertoničnom otopinom manitola i po potrebi hiperventilacijom.
7. Gnojni meningitis


Radi se o akutnoj gnojnoj upali mekih opni uzrokovanih bakterijama. Osim u novorođenačko doba glavni je uzročnik meningokok koji se najčešće javlja u rano proljeće. Može nastati u tijeku bakterijemije, per continuitatem (empijem paranazalnih sinusa), ulaskom kroz defekte dure nastale ozlijedom. Najčešće nastane u tijeku bakterijemije, a ulazna vrata mu je nazofarinks. 


U starije djec počinje naglo s povišenom temp., glavoboljom i povraćanjem te često fotofobijom. Svijest je često pomućena čak do kome. Pozitivni meningitični znakovi.


U dojenčadi i mlađe djece javi se povišena temp., povraćanje, nemir ili somnolencija, konvulzije, a meningitički znakovi su često negativni. Ako je fontanela otvorena onda je izbočena i napeta. 


U meningokoknoj sepsi izraženi su znakovi sepse: osip, krvarenja ili znakovi šoka.  Likvor je zamučen uz jako povećanja broja st. od kojih si preko 90% neutrofili, povišeni su proteini, glukoza je snižena, a u obojenim razmazima likvora vide se uzročnici. Terapija se vrši cefalosporinima 3. generacije (ceftriakson ili cefotaksim).

8. Akutni encefalitis


 Najčešći uzročnici su virusi (enterovirusi, arbovirusi, v. parotitisa, HSV, varicele, ospica). Obično postoje znakovi podražaja meninga. Počinje naglo ili postupno s povišenom temperaturom, povraćanjem, glavoboljom i ukočenošću šije. Bolesnik može biti nemiran , razdražljiv, delirantan, može imati tremor, trzaje mišića ili hiperesteziju. U drugim slučajevima jače je izražena apatija, pospanost, koma. Smrt može nastupiti brzo. U likvoru koji je bistar povećan je broj mononukleara, šećer je povišen, a i preoteini ali malo. Iz likvor a se može izolirati uzročnik, a u krvi odrediti porast titra specifičnih protutjela. EEG je uvijek patološki promjenjen, aliječenje je simptomatsko.
9. Poliomijelitis


Uzročnik je skupina poliovirusa. Počne s povišenom temp, malaksalošću umorom koji traju 1-3 dana, nakon čega slijedi interval dobrog stanja do 1-7 dana. Tada se javljaju meningealni simptomi , a poslije i klijenut mišića. Često pauze nema. 

Spinalni- nastaju mlohave klijenuti mišića koje inerviraju spinalni mišići uz zadržan senzibilitet. Mogu biti zahvaćeni i respiratorni mišići. Može doći do spontanog oporavka funkcije mišića.


Bulbarni- zahvaćeni su vitalni centri u produljenoj moždini. Ako bolesnik preživi dolazi do potpunog oporavka. Ako su zahvaćeni vagus i glosofaringeus bolesnik ne govori, ima problema sa gutanje(gušenje. Može doći i do poremećaja tonusa krvnih žila ( kolebanje tlaka.


U likvoru i stolici može se izolirati polivirus i porasti titar neutralizirajućih protutjela u parnim serumima. Terapija je simptomatska.

10. Progresivne mišićne distrofije


Duchenova mišićna distrofija- naslijeđuje se X-vezano recesivno. Greška je u sintezi distrofina koji je važan za funkciju stanične membrane poprečnoprugastih mišića. Klinička slika vidi se između 2. i 3. g. Dijete se gega, a razvija se Gowersov znak (podupiranje rukama o nadkoljenice pri ustajanju iz sjedećeg ili ležečeg položaja). Listovi na nogama su zadebljani radi nakupljanja masti. Postepeno se gube tetivni refleksi. Poslije 10. g. djeca su u kolicima, a umiru oko 20. Imunoflorescencijom se može dokazati nedostatak distrofina. Terapija je potporno.

Beckerova mišična distrofija- varijanta Duchenove s kasnijim početkom, sporijim napretkom i duljim životom.

CIJEPLJENJA
Novorođenčad BCG. 
S navršena 3 mjeseca DTP+Polio, nakon 6 tjedana DTP+Polio i nakon 6 tjedana DTP+Polio. 
S navršenom 1 godinom MoPaRu, nakon više od 21 dan tuberkulinski test i BCG-cijepljenje nereaktora i nakon 6 tjedana DTP+Polio. 

S navršenom 4. g. DTP+Polio. 

U prvom razredu DT-pro adultis+Polio. 

U 2. razredu tuberkulinski test i BCG nereaktora. 

6. razred MoPaRu. 

7. razred tuberkulinski test i BCG nereaktora. 

8. razred DT-pro adultis+Polio
9. Završni razred srednje škole DT-pro adultis
