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PRIPAD
« Dvojce A z dizygotnich dvojcat, dvojce B
sestra.

« 38. tyden, 38cm, 3000g, APGAR skore 10-10-
10.

« Nekomplikovana gravidita, rodice a sestra (7
let) zdravi

« Vék 2 meésice: snizena pohyblivost, hypotonie,
skolioza, ,,bell-shaped” chest wall, pedes
calcaneovalgi

geneticky potvrzena Werdnig - Hoffmannova
nemoc



T2 vazené MR

* tenky pruh neexpanzivni
tukove tkané

- Sife 1,8cm, délka 7cm
v derzalnim epidurdlnim
prostoru



V¢Ek 6 mésicu:
infekce dychacich cest — UPV, endotrachealni intubace

endotrachedlni kanyla — 3x vyména v prubchu 3.5 mésici,
prevence edému sliznice pi1 vymeéne kanyly —
3x Dexamethazone 1.v. 0,6g/kg.




SMRT VE VEKU 10 MESICU

« Rozsahla bronchopneumonie oboustranné

« VySetirenim m. kvadriceps femoris - spinalni muskularni
atrofie

« Paterni kanal - hrudni micha v délce 7cm
circumferencialné obklopena nesouvislou hnédavou
meékkou tkani Sire 4mm
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Délka postiZzené hrudni michy — 7cm, Sife tkanoveé masy 4mm
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Tukova tkan










SPINALNI EPIDURALNI
LIPOMATOZA / HIBERNOM
(SEL/H)



« Vzacny, dobre zdokumentovany chorobny stav

« Zbytnéni mypertrofie) fyziologicky existujici tukové tkané
v paternim kanalu epiduralné s utlakem michy a
misnich korent a neurologickymi projevy v disledku
(nejeastéji) chronicke lecby kortikoidy

« VétSina pacientt s anamnezou dlouhodobe lécby
(5-11let) korticosteroidy

 Pricina: vysoka hladina steroidi exo/endogenniho
puvodu

« 1. popsany pripad 1975 (kortikoidni lécba, 14lety chlapec po Tx
ledviny)

« Lipomatoza x hibernom



VYSKYT SEL/H

Do r. 2005 - 104 pripadu + soubory déti po lécbé
kortikoidy, prevazné muzi

Hrudni oblast - 45,8%
Bederni + cauda equina - 43,6%

Cervikalni - nikdy

75% - exogenni privod kortikosteroidu - lécba, Cushingiv
Sy -

nemoc
KULTURISTE - anabolické steroidy!!!

25% - endogenni nadprodukce, obezita (BMI index),
pituitarni prolactinom, hypothyreoza

Vzacné - idiopaticka



MR



- Nezavislost na velikosti davek, zpusobu aplikace a
dobé podavani:

p.o., i.m., intraduralné

Vysoka hladina kortikoidi neznamena
automaticky SEL/H



LECBA SEL/H

- A) Konzervativnl - redukce hmotnosti, analgetika,
rehabilitace,

snizeni davek - hladiny kortikoidu

« B) Chirurgicka - laminektomie s odstranénim tukové
tkané

vyjmuta tukova tkan velmi ¢asto neni odesilana k
bioptickemu vysetieni

lipom, lipomatodza, hibernom, hibernomatoza




g L SCANDINAVIAN JOURNAL OF
1997 @ MEDICINE & SCIENCE IN SPORTS

« Dansko, kulturista, 29 let

« 8 let vysoke davky: testosteron, substanone 4
(testosteron, ery)

parabolan, deca-durabolin
(nandrolon)

« 2X 2-4meésicni kary /rok

« Hmotnost 130kg

« Bolesti dolni ¢asti zad a parestézie PDK, svérace * i

« CT - v lumbosakralni oblasti circumferencialni f
epidurdlni tukova tkan se ztzenim pateiniho ke

« MRI - nelze

e Konzervativni lécba. no 8 meésicich uleva



PROC JE NAS PRIPAD
ZAJIMAVY?

Nejmladsi dité se SEL/H - v literatuie 6 let

L] Y

Nejnizsi davky kortikosteroidu

Nikdy nebyl popsana SEL/H jako pitevni pripad

Nikdy jako nahodny nalez

(v nasem pripadé neurologicke projevy prekryty
zakladnim

onemocnénim - spinalni muskularni atrofie)
Cas? Nas pripad - 3,5 - 4 mésice, nejkratsi c¢as -
literatura:

3 tydny (chlapec, 12 let, artritis)






MADELUNGOVA CHOROBA

U STARSICH MUZU PRI ALKOHOLISMU, NIKDY NEPOPSANA SEL

Symetrické zbytnéni tukove tkané krku, ramen, klavikularni oblasti
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