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Osteomalacie

Za cilovou, tj. minimalni hodnotu i u pacientl se zjisténymi poru-
chami mineralizace osteoidu, Ize povazovat hladinu 250HD 75 nmol/I.
Ucinnost podavané davky je vhodné zkontrolovat stanovenim hladiny
250HD za 1-1,5 mésice po zahdjeni [éCby. Po dosaZenf cilové hladiny
je vhodny pfechod na udrzovaci davky. Terapeutické okno vitaminu
D je velice Siroké. O riziku intoxikace Ize spekulovat az po dlouhodobé
aplikaci vitaminu D v davkach 4000-10000 IU denné nebo pfi hladinach
250HD > 375 nmol/I (40), k cemuz mUze dochézet i za bizarnich okol-
nosti, napt. po nekontrolovaném uziti vyzivovych doplhkd s obsahem
vitaminu D ur€enych jinym Zivocisnym druhdm (v dobé siteni covidu-19
a zdUraznovani nezbytnosti saturace vitaminem D) (41). Schémata
aplikace vitaminu D podle rlznych vstupnich podminek Ize dohledat
v recentni publikaci (40).

V indikovanych pfipadech (selhani pfirozeného vitaminu D, poru-
cha jeho konverze na aktivni metabolity) Ize zvolit aplikaci aktivnich
metabolitl vitaminu D (alfakalcidiolu pfi narusené konverzi v ledvinach
azachované konverzi v jatrech ¢i kalcitriolu u tézsich hepatdlnich lézi).

Aplikaci vitaminu D musf vzdy doprovézet podavani vapniku. Ve
vétsiné pripadd postacuje aplikace 1000 mg elementarniho vapniku
denné rozdélend do 2 davek (stfevni absorpce vapniku je linedrni az
do jednorazové davky 500 mg, pfi podani vyssich davek se transportn{
mechanismus saturuje a Ucinnost absorpce klesa). Vyssi denni davky
vapniku (2000-3000 mg) ovsem mohou byt nezbytné u pacientl
s malabsorpci a po bariatrickych zakrocich (24). V pfipadé tézkych
malasimilaci mUZe stav nékdy vyZzadovat parenteraini vyZivu.

Dosavadniécba hereditarnich hypofosfatemii zahrnovala aplikaci
kalcitriolu a frekventni suplementaci fosfaty, jez klinicky stav pacientd
vylep3ovala, oviem za cenu Cetnych nezadoucich Gcinkd. Od r. 2018
je pro lé¢bu X-vazané hypofosfatemie registrovana (24) monoklonalni
protilatka proti FGF-23 burosumab (Crysvita®). Jde o pfelomovou lé¢bu,
kterd zasahuje prvni metabolicky krok rozvoje tohoto onemocnénf
a prakticky normalizuje klinicky i laboratorni obraz postizenych.
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Podafi-li se lokalizace mezenchymalniho tumoru jako zdroje TIO,
je indikovano jeho chirurgické odstranéni. Neni-Ii tumor prokazan/
lokalizovan nebo je-li tumor inoperabilni, Ié¢ba se nelisi od pfistupu
u hereditarnich hypofosfatemii, spocivajici v aplikaci fosfatd a aktivniho
metabolitu vitaminu D. Registrace burosumabu zahrnuje i TIO s tézkou
hypofosfatemif, kterou nelze fesit chirurgicky.

Na pouzitl burosumabu u dospélych se v CR momentéalné bohuzel
nevztahuje Uhrada zdravotnimi pojistovnami.

Klasické lé¢ba hypofosfatézie je zatizena rizikem rozvoje hyperpa-
ratyredzy a ektopickych kalcifikaci. Proto je nezbytné k suplementaci
vapnikem a vitaminem D pfistupovat opatrné. Priznivych vysledkd Ize
dosahnout off-label aplikaci teriparatidu (42, 43). Zasadni zménu v 1é¢bé
hypofosfatazie pfinesla az dostupnost substitu¢ni lécby chybéjiciho
enzymu: asfotdza a (Strensig®) (44) aplikovana v injekéni formé 3x tyd-
né, kterd je v EU registrovana pro pouziti u pacientd, u nichz se prvni
pfiznaky onemocnénf objevily do 18 let véku.

Zaver

Poruchy kostni mineralizace pfedstavuji velmi heterogenni skupinu
onemocnén.

Na vzacnéjsi poruchy mize nékdy upozornit kombinace anamné-
zy, klinického obrazu, odchylek v laboratornim vysetfeni. Rentgenové
vysetfeni mlze vést k definitivni diagndze.

Nespecifické obtize a — ¢asto nahodné - zjisténa odchylka v labora-
tornim vysetfeni mUZe umoznit odhalenf nejen osteomalacie, ale i za-
kladniho onemocnént, které k rozvoji poruchy kostni mineralizace vedlo.

Deficit vépniku a vitaminu D, pfedevsim u seniord, mize mit za

nasledek poruchu kostni mineralizace. Ta je nepochybné pficinou
vyznamného podilu nevertebralnich zlomenin. U viech pacientl se
zfejmou osteoporézou, at uz dle DXA vysetteni, nebo na zakladé bézné-
ho radiogramu, je vZdy nezbytné vyloucit jiné metabolické osteopatie,

v¢. porusené mineralizace osteoidu.
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