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VODNI HOSPODARSTVI ORGANISMU

ZMENSENIi OBJEMU ECT

a

HYPEROSMOLALITA PLASMY

a
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ZVYSENI PRIJMU SNIZENi DIUREZY
TEKUTIN  Qy Q
RETENCE VODY

NORMALIZACE PLASMATICKE OSMOLALITY



HYPERTONICITA HYPOVOLEMIE
Psychické
a socialni faktory
OSMORECEPTORY BARORECEPTORY

(siné, sinus caroticus, aortalni oblouk)

x ANGIOTENZIN II

HYPOTALAMUS




e Otupeni pocitu zizneé:

poskozeni diencefala, snizeny nebo
zmeéneény stav vedomi

> DEHYDRATACE



ADH

Cyklicky oktapeptid
Systetizovan v n. supraopticus a paraventricularis
Vazba na transportni bilkovinu neurofyzin Il

Transportovan infundibulem do zadniho laloku
hypofyzy — vyplavovan

Cirkadialni rytmus — v noci vyssi hladiny



Fyziologie ucinku ADH
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Obr. 23.1. Schéma fyziologie G¢inku ADH na buriku sbérného kanalku




Fyziologie ucinku ADH

e Maximalni koncentracni schopnost ledvin:

Novorozenec 400 mosm/kg
1 rok 800-900 mosm/kg
Od 4 let 1200 mosm/kg



REGULACE SEKRECE ADH

Psychickeé faktory
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POLYURIE — DEFINICE

(polydipsie vétsinou sekundarni)

= dlouhodobé zvyseni diurézy nad 150% obvyklych
fyziologickych hodnot

Tj.:  ukojencu >4 ml/kg/hod.
u batolat a starsich > 3 ml/kg/hod.

Jinak (spise u dospéelych):
> 2000-2500 ml / 1.73 m2 / den



POLYURIE/POLYDIPSIE — DIF.DG.

Diabetes mellitus

Diabetes insipidus centralis
Diabetes insipidus renalis
Psychogenni polydipsie

CRI

Hyperparatyredza

Hyperkaliurie (Barteruv syndrom, M. Addison)



POLYURIE — POLYDIPSIE
vysetreni

Anamnéza je %2 diagndzy — a
nékdy (vetsinou) cela !




POLYURIE — POLYDIPSIE
vysetreni

1. linie

2. linie

3. linie

4. linie

: zakladni laborator

: koncentracni test s odnétim tekutin

: koncentracni test DDAVP

: cilené patrani po etiologii DI



VYSETRENI 1. LINIE

e Moc chemicky, glykémie

e Kalémie
- chronicka hypokaliurie (rizné etiologie,
napr. Barteruv syndrom) — refrakternost V2
receptoru na ADH — ztrata koncentracni
schopnosti ledvin

e Kalcémie
- chronicka hyperkalciurie
(hyperparatyreoza, sarkoidéza, malignity) — viz
vyse



VYSETRENI 1. LINIE

e Urea, kreatinin

e Ev. sonografie ledvin a vyvodnych cest mocovych

- renalni funkce, morfologie urotraktu



VYSETRENI 1. LINIE

e Osmolalita séra a moci
— nativné, oba vzorky ve stejném case (rano)



INTERPRETACE VYSLEDKU OSM

S-OSMOLALITA FYZIOLOGICKA
(280-295 MOSM/KG)

a

U-OSMOLALITA

@ a

HYPO(izo)STENURIE Vyssi, ale nevylucuje VYSOKA
(< s-osm) poruchu koncentrace (> 750 mosm/kg)

(296-500, 600, resp. 750)

o

Psyc.ho.gennl' Psychogenni polydipsie
polydipsie, vs. DI vs. parcialni DI

Psychogenni
polydipsie

a

Koncentracni Koncentraéni
test ziznénim test Ziznénim



INTERPRETACE VYSLEDKU OSM Il

S-OSMOLALITA VYSOKA
(> 295 MOSM/KG)

a

U-OSMOLALITA

HYPO(izo)STENURIE
(<'s-osm)
DIABETES
INSIPIDUS

Koncentracni
test pomoci ADH



INTERPRETACE VYSLEDKU OSM I

S-OSMOLALITA NizZKA
(< 280 MOSM/KG)

o

U-OSMOLALITA

HYPO(izo)STENURIE

(< s-osm)

PSYCHOGENNI
POLYDIPSIE

I@I@



VYSETRENI 2. LINIE

e Koncentracni test s odnétim tekutin

Protokol

e 14 hodinovy test
e zacatek typicky v 18 hod., konec v 8.00 hod.

(u mladsich déti a pri vyrazné polyurii kratsi test,
zaCatek ve 24.00 nebo pozdéji)

e Bezjidlai piti
e Dulezita compliance — nékdy pomala Ki



Koncentracni test s odnétim tekutin

Sledovani

e Klinicky stav — dehydratace?

e Diuréza — minimalné a 3 hodiny

e Hmotnost pacienta

e Osmolalita moci z kazdé porce

e Osmolalita séra — frekvence dle prubéhu



Koncentracni test s odnétim tekutin

Ukonceni testu

e Klinické znamky dehydratace

e Ubytek na vaze vy3si nez 5% t.hm.

e Nesnesitelna zizen

e Hyperosmolalita séra (> 295 mosm/kg)
e \/ysoka osmolalita moce



Koncentracni test s odnétim tekutin

- interpretace

1. S-OSMOLALITA FYZIOLOGICKA
(280-295 MOSM/KG)

a

U-OSMOLALITA

@Q &

VYSOKA Vy33i, ale nevyluduje

(> 750, resp. 500,600 mosm/kg) poruchu koncentrace
D (296-500, 600, resp. 750)

Psychogenni @
polydipsie V.s. nespoluprace,
event. parcialni DI

a

Psychologické vysetreni Opakovat test,

Uprava rezimu event. prodlouzit

a



Koncentracni test s odnetim tekutin
- interpretace

2. S-OSMOLALITA VYSOKA
(> 295 MOSM/KG)

a

HYPO(izo)STENURIE
(<'s-osm)

a

DIABETES
INSIPIDUS

a

Koncentracni
test pomoci ADH



VYSETRENI 3. LINIE

e Koncentracni test s ADH (DDAVP)
Cil: rozliseni DI neurohumoralis a renalis

Protokol

e RuUzné protokoly, stejna interpretace

e Provadime pres den (cave edém mozku)

e Minirin Melt tbl. — davka ne zcela standardizovana
e Orientacné 60 mg / 10-20 kg



Koncentracni test s ADH (DDAVP)

Sledovani

e Klinicky stav pacienta — edém mozku

e Diuréza

e Osmolalita moci z kazdé porce

e Osmolalita séra — nejpozdéji za 4 hodiny



Koncentracni test s DDAVP

- interpretace

S-OSMOLALITA

@

FYZIOLOGICKA

nebo NiZKA

(< 295 mosm/kg)

-+

U-osmolalita vysoka

(> 750, resp. 500,600 mosm/kg)

a

Diabetes insipidus centralis

&

VYSOKA
(> 295 mosm/kg)

-+

HYPO(izo)STENURIE
(<s-osm)

a

Diabetes insipidus renalis



VYSETRENI 4. LINIE

(patrani po etiologii DI)

e Diabetes insipidus centralis

Vzdy:
e MRI mozku

e Posouzeni ostatnich endokrinnich funkci osy
hypotalamus-hypofyza (ADH v CR nelze)

Event.

e Dalsi cilena vysSetreni (scintigrafie skeletu, LP)

Pri negativité:

e idiopaticky” DI — pravidelné sledovani alespon po dobu
5 let



Normalni neurohypofyza
(,,bild skvrna“)

Diabetes insipidus centralis




Etiologie diabetes insipidus centralis

e Vrozeny DI centralis (vzicn¢)

1. Mutace genu pro ADH a/nebo neurofyzin

e geny lokalizovany ve stejném lokusu na 20.
chromozomu

e Dédicnost AD, manifestace v rizném veku

2. Septo-opticka dysplazie

= ageneze septum pellucidum + uni(bi)lateralni
hypoplazie optickych nervu

e ¢asto deficity i jinych hypofyzarnich hormonu
(hypopituitarismus)



Etiologie diabetes insipidus centralis

3. Jiné malformace CNS

e Syndrom empty sella

4. WolframUv syndrom

e DIDMOAD = diabetes insipidus, diabetes mellitus,
atrofie optikl, hluchota

e Dédicnost AR, jednotlivé symptomy se manifestuji v
rizném véku



Etiologie diabetes insipidus centralis

e Ziskany DI centralis

1. Tumory

e Kraniopharyngeom, gliom optiku, (dys)germinom

2. Histiocytdza z Langerhansovych bunék

e osteolyticka loziska

3. Traumata

4. Infekce




Etiologie diabetes insipidus centralis

e Ziskany DI centralis

5. Granulomatdzni proces
e Sarkoiddza, TBC

6. Infiltrace

e l[eukémie

7. Krvaceni

e Cévni anomalie (anurysmata, AV malformace)

8. Autoimunitni / idiopaticky




Symptomy diabetes insipidus

Polyurie/polydipsie
Enuresis nocturna

Nykturie

Hmotnostni ubytek
Neprospivani

Teploty ,,nejasné etiologie”



Terapie diabetes insipidus centralis




DIABETES INSIPIDUS — ciLe TeraPIE

e NORMALNI OBRAT TEKUTIN

e ZAMEZIT VYKYVUM OSMOLALITY SERA

e VYLOUCIT STAVY DEHYDRATACE A
HYPERHYDRATACE



EFFECT OF A SYNTHETIC ANALOGUE OF
VASOPRESSIN IN ANIMALS AND IN PATIENTS
WITH DIABETES INSIPIDUS
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Summary : : : e
which the L-arginine in position 8 has been

replaced by p-arginine and the free amino group in
position 1 has been removed by replacing the hemicystine

E ‘”‘"\:’l:”””“‘lj‘: . component at position 1 by f-mercuptopropionic acid, has
R R A S AT o S L been tested in rats and dogs, and in patients with diabetes
insipidus. Compared with the natural hormone, the
antidiuretic potency of the analogue is higher, but pressor
acuvity 18 decreased, so that the compound is more
specifically a *

Wi A synthetic analogue of vasopressin, in

e

water hormone ” than is the saskas




STRU KTU RA D DAVP (DES-AMINO-D-ARGININ VASOPRESIN)

NH, NH, NH,
cYs — cYs — cYs —
YR PHE ¢ YR
ILE ILE ILE
GLN GLN GLN

S S S
ASN ASN ASN
CYS J CYs J CYS J
PRO PRO PRO
LEU ARG
GLY GLY GLY

OXYTOCIN VASOPRESIN DDAVP



PREPARATY DDAVP - tablety

Minirin Melt Ferring-LécCiva

tbl. a 60 a 120 ug

Biologicka dostupnost 10 — 16%
Davkovani: individualni, 2-3x denné

M‘|NIRIN Melt 120 meg




DOMACI TERAPIE DI

ZASADY:

e Stabilni davkovani ADH

e Prevence predavkovani —vynechani jedné davky tydnée
e Orientacné bilance tekutin — dle stavu a stability

e Barva moci

e Kontroly iontogramu

e Edukace pacienta a rodiny



SIADH

e Etiologie:

- dysfunkce negativni zpétné vazby baroreceptory

- u déti: infekce CNS, ischémie, po traumatu CNS,
farmakoterapie (vinkristin)

- u dospélych: + ektopicka sekrece ADHu  tumoru
- terapie:
zvyseni osmolality — koncentrované roztoky
restrikce tekutin
event. Furosemid
u chronickych — tolvaptan (inhibitor ADH)




Diabetes insipidus renalis

e Diagnostika

e Molekularni genetika (gen pro ADH V2 receptor, geny
pro akvaporiny)

e AR dédicnost

e Nefrologické vysetreni — vylouceni chronickych renalnich
onemocnéni (polycystické ledviny, chronicka
pyelonefritida, sarkoiddza, obstrukcni uropatie)




Diabetes insipidus renalis

e Terapie

e Kauzalni neni k dispozici

e Dusledné bilancovani tekutin

e Hydrochlorothiazid (1 mg/kg/den)
e Uinkompletnich: kombinace s ADH



