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L-karnitin je kvarterni amin, latka
blizka aminokyselindm. Vyskytuje se
jako L a D forma, ale jen forma L je
biologicky aktivni. Vyznamné se po-
dili na transportu mastnych kyselin
s dlouhym fetézem (LCT) do mito-
chondrii, mista jejich B-oxidace.
Denni potieba karnitinu u dospé-
lého ¢lovéka je odhadovidna na 150 az
500 mg. Karnitin je ¢astecné synte-
tizovan v téle ze dvou esencidlnich
aminokyselin, lyzinu a metioninu za
Gcasti multienzymového systému
a vétsi cast je doddvana potravou.
K jeho tvorbé je zapotiebi i vitami-
nu C, vitaminu B, niacinu a zeleza.
V poslednim stupni pfemeény se mé-
ni deoxykarnitin na koneény pro-
duket karnitin, coz se uskutecriuje jen
v ledvinach, mozku a jatrech.
Nejsou-li pfi nedostatku karnitinu
volné mastné kyseliny odbouravany,
zvysuje se jejich koncentrace v cyto-
solu, coz puisobi toxicky, snizuje se
hladina kalia a zvySuje se intracelu-
larni koncentrace natria a kalcia.
Energie se pak ziskava alternativnim
pochodem z glykogenu nebo gluké-
zy. Podavani karnitinu zvySuje téz
oxidaci glukézy zvySenim aktivity
pyruvatdehydrogenazového komple-

1068

xu. Karnitin je absorbovan v duode-
nu a jejunu, méné v ileu, a to aktiv-
nim procesem pomoci specidlniho
bilkovinného nosice (fatty acid-bin-
ding protein), méné vyznamny je pa-
sivni pfenos. Je vylu¢ovan ve formé
acylkarnitintt moci, 90 % je ho reab-
sorbovano. Vylucovani je zavislé na
dieté, pohlavi, véku, télesné aktivite,
hladovéni, traumatech: zvlasté u po-
palenin dochdzi k velkym ztratam.
Vylucovani karnitinu se déje prevaz-
né mo¢i v davce 100-300 pmol/den,
stolici odchazi asi jen 1 % mocovych
Ztrat.

Vegetarianskd dieta je evidentné
chuda na obsah karnitinu. K tézké
karnitinové deficienci nedochdzi jen
pro zvySenou endogenni tvorbu
a pravdépodobné i pro Setrnéjsi te-
pelné zpracovani potravin. Endogen-
ni tvorba karnitinu u zdravého ¢lo-
véka obndsi asi 25 % z celkového nut-
ného mnozstvi, zbylych 75 % musi
byt dodavano stravou; jde o exogen-
ni karnitin.

Karnitin je ve vodé dobfe rozpust-
nd, snadno v ledvinach filtrovatelna
latka. U nékterych tubulopatii (cysti-
nurie, Barttertiv syndrom, fosfaturie,
lyzinurie, proximalni tubularni aci-

déza) je reabsopce normélni. U Fan-
coniho syndromu je reabsopce snize-
nd a jsou zvySené ztraty karnitinu
modi. Pfi chronické renalni insuficien-
ci je pfednostné reabsorbovan volny
karnitin proti acyl-karnitinu, ale
ani ten neni v dostatecné mife vylu-
dovan, coz vede ke zvySeni krevni
koncentrace karnitin esterti. Proto
nemocni s rendlni insuficienci a se-
lhanim bez dialyzy mohou mit plaz-
matické koncentrace karnitinu i zvy-
Seny. Po dialyze jsou pozorovany vy-
razné snizené hladiny tkanového
a krevniho karnitinu. To vede k defi-
citu karnitinu v plazmé a ve svalech.
Nemocni mohou trpét svalovou sla-
bosti, ev. arytmiemi i ¢astou hyper-
triacylglycerolemii. Plazmaticky kar-
nitin mtize klesnout o vice nez 50 %
po jedné hemodialyze, je vSak dopl-
niovan béhem nékolika hodin z télo-
vych zasob. To mtize ukazovat na vy-
znamnou roli karnitinu pfi vzniku
kardiomyopatie. Suplementace kar-
nitinem upravuje vyskyt a tizi kar-
didlnich arytmii béhem dialyzy a sni-
zuje hladiny volnych mastnych kyse-
lin. Také nékteré obtize, objevujici se
béhem dialyzy, mohou souviset s po-
ruSenym metabolizmem karnitinu.
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Jsou to svalové krece, arytmie a hy-
potenze. Doporucuje se po dialyze
aplikovat davku az 20 mg karniti-
nu/kgi.v. Nema byt vSak prekrocena
dévka 1-3 g. Progresivni rendlni se-
lhéani je spojeno s abnormnim profi-
lem karnitinu. Zvy$uje se acyl-karni-
tin a snizuje volny karnitin. Presné
hodnoty a typy esterti karnitinu bé-
hem dialyzy vsak nejsou zndmé. Jejich
znalost by umoznila Gcelnéjsi a pres-
néjsi davkovani acyl-karnitinu béhem
dialyzy. Pri davce karnitinu kolem
2 g/den bylo zjiSténo snizeni sérové-
ho myoglobinu a zlepseni svalovych
symptomu (kfece, inava a slabost).
Anémie u dialyzovanych nemoc-
nych ma multifakeoridlni etiologii,
v niz hraje vyznamnou roli vedle sni-
zené produkce erytropoetinu i piezi-
vani erytrocytl. Lécba karnitinem
muize vyznamné ovlivnit fosfolipido-
vou ¢ast membrany erytrocytu. Prii
dlouhodobém podavani karnitinu
(6-9 mésictl) je mozné tak snizit dav-
ku erytropoetinu nutnou ke korekei
anémie. A¢ jsou urcité teoretické pred-
poklady pro pouziti karnitinu pii
dialyza¢ni demenci, pifi funkénich
nervovych a duSevnich poruchdch,
jejich lécebné ovlivnéni je dosud mi-
nimalni. Vliv podavani karnitinu na
ovliviiovani lipidového metabolizmu
u hemodialyzovanych neni zcela jed-
noznacny a spise se uvazuje o ovlivné-
ni faktort postupujici arterioskleré-
zy. Mdlo je dosud zndmo o vyznamu
karnitinu po transplantaci ledviny.
Hladiny karnitinu jsou normalni,
ale pouze pfi normalni funkeci. Pfi
zvySeni kreatininu stoupd i plazma-
ticky karnitin jako pfi rendlnim se-
lhani. Imunosuprese muize ovliviio-
vat metabolizmus mastnych kyselin
(hlavné kalcineurinové preparaty).

Soucasné doporuceni pro podava-
ni L-karnitinu vychazi z doporuceni
American Kidney Foundation (Carni-
tine Consensus Conference) publiko-
vané v Am ] Kidney Dis v roce 2003.
Je zde definovan DCD syndrom (dia-
lysis-related carnitine disorder), ktery
se muize klinicky projevovat 4 hlavni-
mi pfiznaky: 1. svalovou slabosti, nad-
mérnou Gnavnosti, ev. i kifecemi pfi
dialyze, 2. intradialyza¢ni hypotenzi
$patné ovlivnitelnou Gpravou ultra-
filtrace ev. koncentraci Na v dialy-
zacnim roztoku, 3. progresivni kar-
diomyopatii s pokracujicimi projevy
srde¢niho selhani, 4. anémii Spatné
ovlivnitelnou podavinim rekombi-
nantniho erytropoetinu (pfi vylouce-
ni ostatnich pricin, pfedevs$im chro-
nické infekce, malnutrice a aluminio-
vé intoxikace). Za téchto podminek
je indikovano podéavani L-karnitinu
v parenteralni formé alespon 15 mg/kg
iv. v malé infuzi po kazdé dialyze,
a to minimalné 3 mésice, kdyz je prv-
ni zhodnoceni pozadovaného ucin-
ku. Celkova doba lécby by vsak méla
byt 9-12 mésicti.

Peroralni podani L-karnitinu, tak
jak je ¢asto doporucovano jako spor-
tovni svalové roborans, bohuzel neza-
rucuje adekvatni rovnomérny piijem
karnitinu pro rtiznou resorpci v GIT
a neni u pacienttt doporucovano.

Vyznamnym poznatkem u nemoc-
nych v pokro¢ilé rendlni insuficienci
uzivajicich ketoanaloga esencialnich
aminokyselin je vliv na oxidace o-ke-
tokyselin valinu, leucinu a izoleucinu,
stimulace glukoneogeneze a ovlivnéni
degradace proteint.

Je tedy zfejmé, Ze je jeSté fada té-
mat, kterd cekaji na zpracovani. Pra-
ce autort R. Cibulky, J. Racka a E. Ve-
selé je toho velmi dobrym prikladem,
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nebot shrnuje vse podstatné v da-
né problematice a ukazuje vlastni
zkuSenosti autort u dialyzovanych
nemocnych.
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