Obr. &. Klinické pivoty thiaminové deficience

beri-beri) pak vznika pfi selhdvani kompenzacnich mechanismd hy-
perdynamickeé cirkulace s ndslednym Zzivot ohrozujicim kardiogennim
Sokem (29).

Relativné novou jednotkou je gastrointestinalni varianta beri-beri,
kterd se projevuje anorexii, nauzeou, konstipaci a obecné dyspeptickymi
syndromy (30). Ackoliv se ¢asto jedna o symptomatologii doprovazejici
neurologické postizeni, nékteré kazuistiky ukazujf, Ze mirny chronicky
deficit thiaminu mze mit pouze gastrointestinalni projevy se zcela nor-
malnim neurologickym nalezem. Kombinace bfisni symptomatologie
s elevacf laktatu pak mdze byt myIné interpretovéna jako mezenteridIni
ischemie (31).

Wernickeho encefalopatie (WE) je potenciadlné zZivot ohrozujici
forma akutni encefalopatie spojend s hlubokym deficitem thiaminu.
Pokud neni adekvétné lé¢ena, mize vést k ireverzibilnimu poskozeni
mozku nebo smrti (32). Jejim neuroanatomickym podkladem je fokaIni
poskozeni nekterych ¢asti mozku s vysokym narokem na dodavku
thiaminu, kam patif zejména oblast kolem tfeti a ¢tvrté komory mozko-
vé, mamilarni téliska, thalamus, hypothalamus, periakveduktalni sed
a mozecek (33). Typickou klinickou triddu o¢nich pfiznakd (zejména
horizontalniho nystagmu, konjugovanych obrn pohledu a snizeného
vizu), ataxie (kombinace polyneuropatie, vestibuldrni a cerebeldrni
dysfunkce) a deliria nachdzime plné vyjadienou jen u mensiny paci-
entd. Castéjsi je tento klasicky obraz u chronickych alkoholikd, zatimco
u pacientl bez chronického abuzu alkoholu se onemocnéni zdaleka
nejcastéji prezentuje jako nespecifické delirium (34). Méné typickymi
projevy jsou poruchy sluchu, epileptické paroxysmy nebo hypotermie
pfi postizeni hypothalamickych termoregulacnich center. Asi u 80 %
pacientl se jako chronicky projev deficitu vyviji Korsakovova psychéza
charakterizovand poruchou recentni paméti s anterogradni amnézif
a tendenci ke konfabulacim. Jejim podkladem je zejména ireverzibilni
poskozeni mamildrnich télisek.
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Syndromy deficience thiaminu - kazuistika a prehled

Diagnostika

Diagnoéza vychazi z anamnestického kontextu, klinického obrazu,
nékterych pomocnych laboratornich marker( a nélez na zobrazova-
cich metodach. Klinické pivoty, jejichZ pfitomnost nuti pomyslet na
syndromy thiaminové deficience, ukazuje obrazek 4.

Laboratorné Ize deficit thiaminu ovérfit pfimym méfenim hladiny
thiamin pyrofosfatu v krvi ¢i erytrocytech. Stanoveni ma ale fadu limitacf,
od nédro¢né pre-analytické faze (thiamin je vysoce termolabilni a foto-
labilni) aZ po nejasnou senzitivitu a specificitu. Navic hodnoty nemusf
nutné korelovat s intracerebralnimi koncentracemi a tizi encefalopatie
(35). Funkeni méfenf vyuziva stanoveni aktivity erytrocytarni transke-
toldzy pred a po podani thiamin-pyrofosfatu. Ani jeden z téchto test(
neni zcela rutinné dostupny, jejich vysledek je ¢asto opozdény a nenf
podminkou diagndzy ani lécby.

Nepfimym ale cennym ukazatelem je hyperlaktatemie, ktera perzis-
tuje i pfes Uvodnf tekutinovou optimalizaci a nema jiné jasné vysvétlenf.
Tento laboratorni fenomén odrézi typ B laktatové aciddzy zplsobeny
nikoliv hypoxif ¢i Sokovym stavem, ale inhibici pyruvat-dehydrogendzy.
Vyse hladiny laktatu mze byt az extrémni, zejména u chronickych
alkoholikl, kde se na jeji genezi podili také samotny metabolismsu
ethanolu. Podobné jako v jinych klinickych situacich je ale i nadéle
nezbytné hyperlaktatemii vnimat jako signal zdvazného bunécného
stresu a vyloudit jeji jiné potencidlné Zivot ohrozujici pficiny.

Dulezité diagnostické voditko mdze poskytnout magneticka rezo-
nance mozku. Typickym nalezem jsou symetrické hyperintenzity v T2
vazeném obraze v oblastech periakveduktalni sedi, mozecku, thalamu
a hypothalamu. Tento relativné specificky (93 %), i kdyZ malo senzitivni
(53 %) nalez ma prognosticky vyznam, kdy extenze zachycenych zmén
ajejich rozlozeni koreluje s dalsim vyvojem onemocnéni (36). Analogicky
obraz na zobrazovacich metodach ale mohou vyvolavat také jiné pficiny,
zejména toxicko-metabolické etiologie, jako je osmoticky demyelinizac-
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