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: Section 2. Growth & Development
גדילה תקינה )פרק : (5
"כללי אצבע" לגדילה תקינה :
משקל
-
ימים ראשונים – איבוד של  5-10%ממשקל הלידה
גיל  7-10ימים – חזרה למשקל הלידה  גיל  4-5חודשים הכפלה  גיל שנה – שילוש  גיל שנתיים – פי .4
ממוצע בגיל  20 – 5ק"ג  ,בגיל  30 – 10ק"ג .
עלייה יומית –  20-30גר' ליום ב 3-4-חודשים ראשונים ולאחר מכן  15-20גר' ליום.
גובה
-
לידה –  50ס"מ  גיל שנה –  75ס"מ  גיל  – 4הכפלה.
עד גיל ההתבגרות  5-7ס"מ לשנה.
היקף ראש
-
לידה –  35ס"מ
ב 3-חודשים ראשונים גדילה של  2ס"מ לחודש  ,חודשים  1 – 4-12ס"מ לחודש ומעבר לגיל שנה תוספת של עוד 10
ס"מ סה"כ.
הערכת הגדילה  :נעשית על בסיס עקומות גדילה
 חודשים   0-36הערכה מבוססת על גובה לגיל  ,משקל לגיל ,היקף ראש לגיל ,משקל לאורך.
 גיל שנתיים  20-
 oהערכה מבוססת על בסיס  BMIלגיל  ,גובה לגיל ומשקל לגיל.
 oאם  BMIמעל אחוזון  - 95%מעיד על עודף משקל.
 oאם  BMIבאחוזון  - 85-95%מעיד על סיכון.
פתולוגיות ודגשים :




אם הצריכה הקלורית לא מספיקה הירידה הראשונה היא באחוזון המשקל < גובה < היקף ראש.
ירידה קלורית יכולה להיות מ-
 .1האכלה לא מספקת – non-organic FTT
 .2דרישה קלורית מוגברת – מחלה כרונית כמו  CFאו איס"ל.
עלייה באחוזון במשקל ובמקביל ירידה באחוזון הגובה  היפו תירואיד.
היקף ראש :
 oגדול ביחס למדדים אחרים ב) familial megacephaly -הורים עם ראש גדול גם(  ,הידרוצפלוס או הדבקת קצת גדילה
אצל פג.
 oמיקרוצפלוס – פחות מאחוזון .3%
הפרעות בגדילה )פרק : (6
הקדמה :
 הסיבות השכיחות ביותר להפרעות בגדילה הן טכניות )מדידה לא טובה(  יש לחזור על מדידה.
 יש עקומות גדילה מיוחדות לתינוקות שמשקל הלידה שלהם פחות מ 1500gr -ולילדים עם סינדרומים דיסמורפיים שונים )דאון,
טרנר.(..
מצבים הדורשים הערכה נוספת :
Table 6-1. Specific Growth Patterns Requiring Further Evaluation
Further Evaluation
Midparental heights
Evaluation of pubertal development
Examination of prenatal records
Chromosome analysis
Midparental heights
Thyroid hormone
Growth factors, provocative growth
hormone testing
Evaluation of pubertal development
Complete history and physical
examination
Dietary and social history
Failure to thrive evaluation
Representative Diagnoses to
Consider
Familial short stature
Constitutional short stature
Intrauterine insult
Genetic abnormality
Normal variant (familial or
)constitutional
Endocrine growth failure
Caloric insufficiency
Catch-down growth
Pattern
Weight, length, head circumference all <5th percentile
Discrepant percentiles (e.g., weight 5th, length 5th, head
)circumference 50th, or other discrepancies
Declining percentiles
4
יש להעריך את גובה ההורים כחלק מההערכה :
בנות :
בנים :
דגשים ופתולוגיות :





במצבים של ירידה באחוזונים חשוב לבדוק האם מדובר ב , FTT -חסר קלורי או – "  "Catch down growthמצב נפוץ בו
ילדים יורדים עד כ 2-אחוזונים משמעותיים בשנה הראשונה ואז מתחילים גדילה בהתאם לאחוזון החדש ובהתאם לתורשה )לרוב
מדובר בהתפתחות תקינה ללא צורך בהתערבות(.
ילדים המחלימים ממחלה בתקופת הינקות  /נולדו  SGAאו  pre-termמפתחים –  – Catch up patternמשלימים פער תוך חצי
שנה אבל דורשים תזונה מרובה יותר מתינוק רגיל.
ילד המתחיל את הבגרות בגיל מאוחר וקטן לגילו –  – Constitutional short statureנחשב נורמלי בבנות כל עוד יש סימני מין
שניוניים לפני גיל  14ווסת לפני גיל .16
משקל וגובה נמוכים עם בגרות בגיל נורמלי – .Familial short stature
גיל עצמות נמצא בקורלציה טובה יותר להתבגרות מינית מאשר הגיל הכרונולוגי .נקבע על פי גודל ומספר מרכזי אפיפיזה שעברו
הסתיידויות.
התפתחות תקינה )פרק : (7
אבני דרך בהתפתחות :
מוטוריקה גסה
מזיז את הראש מצד
לצד
גיל
שבועיים
חודשיים
מרים את הכתפיים
בשכיבה על הבטן
 4חודשים
 מתרומם על הידיים מתהפך מהבטן לגב -ה –  had lagנעלם
מוטוריקה עדינה
מביא את הידיים לקו
האמצע
 מושיט ידיים לחפצים -אוחז בחפצים
התנהגות חברתית
שפה
רואה פנים
מגיב לפעמון
חיוך תגובתי
 משמיע קולות מחפש אחר קולותבמבט
 -מסתכל על ידיים
צוחק ומשמיע צווחות
מעביר חפצים מיד ליד
 מכניס חפצים לפה -מחזיק בקבוק
ממלמל
 9חודשים
 מושכים לעמידה -יושבים לבד
 Pincer grasp -מוחא כפיים
 -מנופף לשלום
שנה
 הולך -מתכופף בעמידה
 -שם חפצים בתוך כוס
 שותה מכוס -מחקה אחרים
 15חודשים
 -הולך אחורה
 מגדל של  2קוביות -מקשקש
 18חודשים
 רץ -בועט בכדור
 -מגדל של  4קוביות
 -עולה ויורד במדרגות
 מגדל של  6קוביות -מעתיק קו
 עולה במדרגות רגלאחר רגל
 -קפיצה
 -מגדל של  8קוביות
 משתמש בכף היטב -לובש חולצה
 מעתיק עיגול מצייר אנשיםבשלושה חלקים
 מצחצח שיניים ללאעזרה
 -מתלבש לבד
 6חודשים
שנתיים
3
יושב לבד
4
5
6
-
יכול לעמוד על רגל
אחת
קופץ על רגל אחת
מדלג
הליכת עקב -אגודל
 עומד על רגל אחתלמשך  6שניות
 מעתיק ריבוע מעתיק משולש מצייר אדם ב– 6חלקים
-
משתמש בכף או
מזלג
עוזר לסדר
מאכיל בובה
מתפשט
שוטף ידיים
מצחצח שיניים
מתלבש
שונות
ממלמל הברות אבל לא
ספציפיות 2 ,הברות
 אומר אבא /אמאבמכוון
 אומר עוד מילה -שתיים
 אומר  3-6מילים עוקב אחרי הוראות-
אומר לפחות 6
מילים
הצמדה של  2מילים
מצביע על תמונות
יודע חלקי גוף
יודע לשייך שם
לתמונה
דיבור ברור
משפטים של 3
מילים
מבין את הקונספט של
"היום"
מבין את הקונספט של
"מחר" ו"אתמול"
 שמות צבעים מבין תואר השם סופר מבין הפכיםמתחיל להבין את
המושג ימין ושמאל
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רפלקסים פרימיטיביים :
 –Rooting / Moro נעלם עד גיל  4-6חודשים.
 – Sucking מוחלף בהמשך ע"י מציצה רצונית.
 -Palmar grasp נעלם עד גיל  3-4חודשים
 – Plantar grasp נעלם עד גיל  6-8חודשים
א-סימטריה  /שינויים בטונוס בתנועה פסיבית /היעדר היעלמות רפלקסים – מעלים חשד להפרעת  CNSחמורה
הערכה פסיכו סוציאלית :



 – Bondingזמן קצר לאחר הלידה  ,התפתחות תחושות של ההורים כלפי היילוד.
 – Attachmentרגשות בין היילוד להוריו ולהיפך  ,מתפתח הדרגתית במהלך השנה הראשונה.
חרדת זרים וחרדת נטישה – התפתחות סביב גיל  9-18חודשים.
הפרעות בהתפתחות )פרק : (8
כללי :


 15-18%מהילדים בארה"ב הם בעלי הפרעות התפתחות  /התנהגות.
 – Denver developmental screening test IIבודק –
 .1התנהגות חברתית.
 .2מוטוריקה עדינה.
 .3מוטוריקה גסה.
 .4שפה.
בודק מה ש 90%-מהאוכלוסיה היתה אמורה להשיג .אבנורמלי כשיש  Delays +2ב 2-קטגוריות או יותר.
רגישות וספציפיות של .70-80%

הסקרינינג בתחום השפה הוא בעל החשיבות הרבה ביותר –
 oנמצא בקורלציה הטובה ביותר עם התפתחות קוגנטיבית בשנים הראשונות.
 oהשינויים המשמעותיים ביותר הם בתחום ההבנה והזיהוי.
 oבילד עם איחור בהתפתחות שפה יש לשלול הפרעות שמיעה.
Table 8-2. Rules of Thumb for Speech Screening
Age
Articulation (Amount of Speech
Following
(yr) Speech Production
)Understood by a Stranger
Commands
1
1-3 words
One-step
commands
2
2- to 3-word phrases
½
Two-step
commands
3
Routine use of sentences
¾
4
Routine use of sentence sequences; conversational Almost all
give-and-take
5
Complex sentences; extensive use of modifiers,
Almost all
pronouns, and prepositions
מצבים בעלי סיכון גבוה המלווים בחסך שמיעתי ) :טבלה (8-3
 היעדר שמיעה מולד בבן דוד מדרגה ראשונה או קרבה גבוהה יותר.
 בילירובין < 20mg%
 Congenital rubella או זיהומים לא חיידקיים אחריםן ברחם.
 פגמים ב-אא"ג
 משקל לידה > 1500gr
 אירועי אפניאה מרובים
Exchange transfusion 
 מנינגיטיס
5-min apgar score of <5 
Persistent fetal circulation (primary pulmonary HTN) 
 טיפול בתרופות אוטו טוקסיות ) AGומשתני לולאה(.
גמגום :
תופעה שכיחה בגילאי  3-4אלא אם הגמגום הוא :


חמור
מלווה בטיקים
6
 תנוחה לא טבעית
4  לאחר גיל
.במצבים אלו יש צורך בבירור
:  התפתחות/ פקטורים שיכולים לגרום להפרעות התנהגות
Table 8-4. Context of Behavioral Problems
CHILD FACTORS
Health (past and current)
Developmental status
Temperament (e.g., difficult, slow to warm up)
Coping mechanisms
PARENTAL FACTORS
Misinterpretations of stage-related behaviors
Mismatch of parental expectations and characteristics of child
Parental characteristics (e.g., depression, lack of interest, rejection, overprotectiveness)
Coping mechanisms
ENVIRONMENTAL FACTORS
Stress (e.g., marital discord, unemployment, personal loss)
Support (e.g., emotional, material, informational, child care)
PARENT-CHILD INTERACTIONS
The common pathway through which the listed factors interact to influence the development of a behavior problem
The key to resolving the behavior problem
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: (10  )פרקCP - פיגור שכלי ו- הערכת הילד עם צרכים מיוחדים
: רמזים באנמנזה
Table 10-1. Information to Be Sought During the History Taking of a Child with Suspected Developmental Disabilities
Item
Possible Significance
Parental Concerns
Parents are quite accurate in identifying development problems in
their children
Current Levels of Developmental Functioning
Should be used to monitor child's progress
Temperament
May interact with disability or may be confused with developmental
delay
PRENATAL HISTORY
Alcohol ingestion
Fetal alcohol syndrome; an index of caretaking risk
Exposure to medication, illegal drug, or toxin
Development toxin (e.g., phenytoin); may be an index of caretaking
risk
Radiation exposure
Damage to CNS
Nutrition
Inadequate fetal nutrition
Prenatal care
Index of social situation
Injuries, hyperthermia
Damage to CNS
Smoking
Possible CNS damage
HIV exposure
Congenital HIV infection
Maternal PKU
Maternal PKU effect
Maternal illness
Toxoplasmosis, rubella, cytomegalovirus, herpesvirus infections
PERINATAL HISTORY
Gestational age, birth weight
Biologic risk from prematurity and small for gestational age
Labor and delivery
Hypoxia or index of abnormal prenatal development
Apgar scores
Hypoxia, cardiovascular impairment
Specific perinatal adverse events
Increased risk of CNS damage
NEONATAL HISTORY
Illness-seizures, respiratory distress, hyperbilirubinemia, Increased risk of CNS damage
metabolic disorder
Malformations
May represent syndrome associated with developmental delay
FAMILY HISTORY
Consanguinity
Autosomal recessive condition more likely
Mental functioning
Increased hereditary and environmental risks
Illnesses (e.g., metabolic disease)
Hereditary illness associated with developmental delay
Family member died young or unexpectedly
May suggest inborn error of metabolism or storage disease
Family member requires special education
Hereditary causes of developmental delay
SOCIAL HISTORY
Resources available (e.g., financial, social support)
Necessary to maximize child's potential
Educational level of parents
Family may need help to provide stimulation
Mental health problems
May exacerbate child's conditions
High-risk behaviors (e.g., illicit drugs, sex)
Increased risk for HIV infection; index of caretaking risk
Other stressors (e.g., marital discord)
May exacerbate child's conditions or compromise care
OTHER HISTORY
Gender of child
Important for X-linked conditions
Developmental milestones
Index of developmental delay; regression may indicate progressive
condition
Head injury
Even moderate trauma may be associated with developmental delay
or learning disabilities
Serious infections (e.g., meningitis)
May be associated with developmental delay
Toxic exposure (e.g., lead)
May be associated with developmental delay
Physical growth
May indicate malnutrition; obesity, short stature associated with
some conditions
Recurrent otitis media
Associated with hearing loss and abnormal speech development
Visual and auditory functioning
Sensitive index of impairments in vision and hearing
Nutrition
Malnutrition during infancy may lead to delayed development
Chronic conditions such as renal disease
May be associated with delayed development or anemia
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: רמזים בבדיקה גופנית
Table 10-2. Information to Be Sought During the Physical Examination of a Child with Suspected Developmental Disabilities
Item
Possible Significance
General Appearance
May indicate significant delay in development or obvious syndrome
STATURE
Short stature
Williams syndrome, malnutrition, Turner syndrome; many children with severe
retardation have short stature
Obesity
Prader-Willi syndrome
Large stature
Sotos syndrome
HEAD
Macrocephaly
Alexander syndrome, Sotos syndrome, gangliosidosis, hydrocephalus,
mucopolysaccharidosis, subdural effusion
Microcephaly
Virtually any condition that can retard brain growth (e.g., malnutrition, Angelman
syndrome, de Lange syndrome, fetal alcohol effects)
FACE
Coarse, triangular, round, or flat face; hypotelorism Specific measurements may provide clues to inherited, metabolic, or other diseases such
or hypertelorism, slanted or short palpebral fissure; as fetal alcohol syndrome, cri du chat syndrome (5p- syndrome), or Williams syndrome
unusual nose, maxilla, and mandible
EYES
Prominent
Crouzon syndrome, Seckel syndrome, fragile X syndrome
Cataract
Galactosemia, Lowe syndrome, prenatal rubella, hypothyroidism
Cherry-red spot in macula
Gangliosidosis (GM1), metachromatic leukodystrophy, mucolipidosis, Tay-Sachs disease,
Niemann-Pick disease, Farber lipogranulomatosis, sialidosis III
Chorioretinitis
Congenital infection with cytomegalovirus, toxoplasmosis, or rubella
Corneal cloudiness
Mucopolysaccharidosis I and II, Lowe syndrome, congenital syphilis
EARS
Pinnae, low set or malformed
Trisomies such as 18, Rubinstein-Taybi syndrome, Down syndrome, CHARGE association,
cerebro-oculofacial-skeletal syndrome, fetal phenytoin effects
Hearing
Loss of acuity in mucopolysaccharidosis; hyperacusis in many encephalopathies
HEART
Structural anomaly or hypertrophy
CHARGE association, CATCH-22, velocardiofacial syndrome, glycogenosis II, fetal alcohol
effects, mucopolysaccharidosis I; chromosomal anomalies such as Down syndrome;
maternal phenylketonuria; chronic cyanosis may impair cognitive development
LIVER
Hepatomegaly
Fructose intolerance, galactosemia, glycogenosis types I to IV, mucopolysaccharidosis I
and II, Niemann-Pick disease, Tay-Sachs disease, Zellweger syndrome, Gaucher disease,
ceroid lipofuscinosis, gangliosidosis
GENITALIA
Macro-orchidism
Fragile X syndrome
Hypogenitalism
Prader-Willi syndrome, Klinefelter syndrome, CHARGE association
EXTREMITIES
Hands, feet, dermatoglyphics, and creases
May indicate specific entity such as Rubinstein-Taybi syndrome or be associated with
chromosomal anomaly
Joint contractures
Sign of muscle imbalance around joints (e.g., with meningomyelocele, cerebral palsy,
arthrogryposis, muscular dystrophy; also occurs with cartilaginous problems such as
mucopolysaccharidosis)
SKIN
Café au lait spots
Neurofibromatosis, tuberous sclerosis, Bloom syndrome
Eczema
Phenylketonuria, histiocytosis
Hemangiomas and telangiectasia
Sturge-Weber syndrome, Bloom syndrome, ataxia-telangiectasia
Hypopigmented macules, streaks, adenoma
Tuberous sclerosis, hypomelanosis of Ito
sebaceum
HAIR
Hirsutism
de Lange syndrome, mucopolysaccharidosis, fetal phenytoin effects, cerebro-oculofacialskeletal syndrome, trisomy 18
NEUROLOGIC
Asymmetry of strength and tone
Focal lesion, cerebral palsy
Hypotonia
Prader-Willi syndrome, Down syndrome, Angelman syndrome, gangliosidosis, early
cerebral palsy
Hypertonia
Neurodegenerative conditions involving white matter, cerebral palsy, trisomy 18
Ataxia
Ataxia-telangiectasia, metachromatic leukodystrophy, Angelman syndrome
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פיגור שכלי :
הגדרה :
 תפקוד אינטלקטואלי ירוד ביחס לשלב ההתפתחותי  ,יחד עם ליקויים בהתנהגות האדפטיבית )תקשורת,self care ,
אינטראקציות חברתיות(.
 מבחינה סטטיסטית – תפקוד קוגנטיבי מתחת ל 2-סטיות תקן ביחס לממוצע באוכלוסייה הכללי
 קיימות מספר דרגות של פיגור –
 .1פיגור גבולי ) IQשל  – (68-83ילד זה מתפקד בדרגה נמוכה בכיתה רגילה  ,יכול לדבר ולחיות באופן עצמאי ולא נחשב מפגר
בחברה.
 .2פיגור קל ) IQשל  90% – (52-67מכלל המפגרים  ,מסוגר לתפקד בחברה באופן עצמאי בעתיד וזקוק לכיתה מיוחדת.
 .3פיגור בינוני ) IQשל  – (36-51לומדים בבתי ספר של מפגרים ,חלק יכול לתפקד תחת פיקוח והשגחה חלקית .יכולים לדאוג
לעצמם – להתלבש ולאכול לבד.
 .4פיגור קשה ) IQשל  – (20-35כושר תפקוד מינימלי  ,מתקשים לנהל שיחות ונמצאים במוסד תחת פיקוח מלא.
 .5פגיר עמוק ) IQמתחת ל – (20-פיקוח מלא במוסדות  ,לא מסוגלים לשלוט בצרכים ולא מסוגלים לדבר.
 ההגדרה לא מתחשבת ב IQ -בלבד ,גם אם ה IQ -נמוך אבל הקישורים החברתיים  /שפתיים  /הסתגלותיים טובים יותר  ,אותם
ילדים יכולים להשתלב טוב בחברה ביחס לילדים עם מנת משכל גבוהה יותר ופגיעה קשה יותר בתפקודים.
 ההערכה כוללת לרוב ניתוח כרומוזומלי ו MRI -של המוח.
 ב 1/3-מהמקרים אין סיבה ברורה.
אבחנה מבדלת לפיגור שכלי  :טבלה .8-4
 שינויים בהתפתחות העוברית
 oפגמים כרומוזומליים כמו תסמונת דאון
 oהשפעה  – prenatalשימוש בסמים ,תרופות טרטוגניות ,זיהומים ע"י toxoplasma, others (congenital syphilis ) TORCH
(and viruses), rubella, CMV, HSV
 גורמים לא ידועים – יכול להיות בגלל מספר גורמים במקביל
 בעיות סביבתיות וסוציאליות
 oהזנחה
 oמחלת נפש של ההורים
 oרעלים סביבתיים – הרעלת עופרת משמעותית
 בעיות בהיריון ותחלואה perinatal
 oתת תזונה של העובר ואי ספיקה שלייתית
 oסיבוכים – פגות ,asphyxia ,טראומה בלידה...
 הפרעות תורשתיות – לרוב בעלי מהלך פרוגרסיבי או דגנרטיבי
 oמחלות מטבוליות – PKU ,Hunter disease ,Tay Sachs
 oפגם בגן בודד – tuberous sclerosis ,Neurofibromatosis
 oהפרעות כרומוזומליות – תסמונת ה –  XהשבירPrader- Willi syndrome ,
 oסינדרומים משפחתיים פוליגניים – pervasive developmental disorders
 מחלות נרכשות בילדות
 oזיהומים – בעיקר encephalitis & meningitis
 oטראומה מוחית
 oתאונות – טביעה ,התחשמלות
 oהרעלות – הרעלת עופרת בעיקר
בירור פיגור שכלי :














מיפוי כרומוזומים – במקרים בהם יש מספר רב של מומים או שקיימת אנמנזה של חשיפת עובר לטרטוגנים או אנומליות
בגניטליה.
חומצות אמינו בשתן – במקרים בהם יש פרכוסים בינקות ,ריח מיוחד לשתן ) ,(lovelyילדים עם שיער בהיר ,ילדים עם
מיקרוצפליה או דרמטיטיס.
חומצות אורגניות בשתן – מקרי פרכוס לא מוסברים  ,תנועות לא רצוניות.
חומרים מחזרים בשתן – כשיש – קטקרט ,הפטומגליה ,התכווצויות
מוקופוליסכרידים בשתן – כשיש – פנים גסות ,גפיים קצרות ,גו קצר ,עכירות בקרנית ,הפרעות שמיעה ,גמדות ,נוקדות מפרקים.
אמוניה בדם – במקרים של הקאות וחמצת מטבולית.
חומצות קטו בשתן – בהתכווצויות ובילדים עם שיער קצר ושביר.
עופרת בדם – כשיש  , Picaאנמיה או פיגור לא מוסבר.
אבץ באדם – באקרודרמטיטיס
צילום גולגולת – במיקרוצפליה ,מקרוצפליה וחשד לגידול
 – CTבחשד לטוברוס סקלרוזיס ,מלפורמציות  ,התכווצויות מוקדיות או גדילת ראש
נחושת וצרולופלזמין – בחשד לווילסון
 VMAבשתן
חומצה אורית בדם.
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: CP
הגדרה ואטיולוגיה :
 כל נזק מוטורי מרכזי לא פרוגרסיבי הקשור למאורע בתקופה הטרום לידתית  ,הפרה נטאלית או גיל הינקות.
 מדובר קשת של הפרעות ניורולוגיות ,דרגות חומרה שונות.
 - (0.2%) 2:1000 לידות במדינות מתפתחות.
 50% מהמקרים ללא סיבה מזוהה.
 80% מהמקרים הם תוצעה של בעיה תוך רחמית בהתפתחות המוח.
 פחות מ 10%-מהמקרים נובעים מאספיקציה בלידה.
גורמי סיכון :
 שכיחות גבוהה יותר בפגים – בעיקר במשקל >  1ק"ג עקב  IVHו) PVL -ראה מחלות יילוד(.
 תאומים
 במקרים של זיהום בהריון )מהווה גורם סיכון משמעותי בילדים עם משקל לידה תקין(.
אטיולוגיה :





היפוקסיה  /אנוקסיה צרברלית – הסיבה החשובה.
דימום IVH / SAH
טראומה למוח בעת לידה
קרניקטרוס )פחות שכיח היום(
חסימה וסקולרית – למשל של ה MCA -בתקופה העוברית
Table 10-10. Risk Factors for Cerebral Palsy
PREGNANCY AND BIRTH
Low socioeconomic status
Prematurity
)Low birth weight/fetal growth retardation (<1500 g at birth
Maternal seizures/seizure disorder
Treatment with thyroid hormone, estrogen, or progesterone
Pregnancy complications
Polyhydramnios
Eclampsia
)Third-trimester bleeding (including threatened abortion and placenta previa
Multiple births
Abnormal fetal presentation
Maternal fever
Congenital malformations/syndromes
Newborn hypoxic-ischemic encephalopathy
)Bilirubin (kernicterus
ACQUIRED AFTER THE NEWBORN PERIOD
Meningitis
Head Injury
Car crashes
Child abuse
Stroke
קליניקה :


רוב הילדים מאובחנים בשנה וחצי הראשונות עקב איחור התפתחותי מוטורי או התייצגות אבנורמלית )טונוס שיררים מוגבר ,א-
סימטריה בתפקוד המוטורי(.
יש סיווג על פי ההפרעה המוטורית – כאשר  Spastic CPהוא השכיח ביותר או על פי החלק הפגוע בגוף )המיפרזיס ,דיפלגיה ,
קוואדריפלגיה(.
 65% – Spastic CP oמכלל המקרים
 קיימת ספסטיות במדיה משתנה של שיתוק –
 קוודריפלגיה –  4גפיים עם פיגור שכלי ,מעורבות בולברית ופרכוסים
 פרפלגיה – לא שכיח ,רק הרגליים פגועות
 המיפלגיה –
 oפגיעה בצד אחד בלבד מוטורית וסנסורית עם המיאנופסיה הומונימית
 oלרוב יחד עם צליעה
 oבשלב מוקדם רואים דומיננטיות של אחת הידיים בשנה הראשונה
 oמצב שכלי בהתאם לפגיעה דו"צ והימצאות פרכוסים
 מונו פלגיה – נדיר
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. הסימנים הראשונים שמופיעים הם רפלקסים גידיים ערים והתמדת הרפלקסים של היילוד – טונוס מוגבר
. עם הזמן יש הופעת ספסטיות עד קונטרקט ורות
. – עם הפרעת בליעה ונזילת רוק מהפהpseudopulbar palsy  לפעמים קיים
 מהמקרים22% – Extrapyramidal CP
אטטוטיות ודיסטוניה- היפוטוניה בינקות ובהמשך תנועות כוריאו
 אינטליגנציה שמורה
 – בולט טונוס ירודAtonic CP
Mixed type
o
o
o
Table 10-11. Descriptions of Cerebral Palsy by Site of Involvement
Hemiparesis (hemiplegia)-predominantly unilateral impairment of the arm and leg on the same (e.g., right or left) side
Diplegia-motor impairment primarily of the legs (often with some limited involvement of the arms; some authors challenge this
specific type as not being different from quadriplegia)
Quadriplegia-all four limbs (whole body) are functionally compromised
Table 10-12. Classification of Cerebral Palsy by Type of Motor Disorder
Spastic cerebral palsy: the most common form of cerebral palsy, it accounts for 70%-80% of cases. It results from injury to the
upper motor neurons of the pyramidal tract. It may occasionally be bilateral. It is characterized by at least two of the following:
Abnormal movement pattern
Increased tone
Pathologic reflexes (e.g., Babinski response, hyperreflexia)
Dyskinetic cerebral palsy: occurs in 10%-15% of cases. It is dominated by abnormal patterns of movement and involuntary,
uncontrolled, recurring movements.
Ataxic cerebral palsy: accounts for <5% of cases. This form of the disease results from cerebellar injury and features abnormal
posture or movement and loss of orderly muscle coordination or both.
Dystonic cerebral palsy: also uncommon. It is characterized by reduced activity and stiff movement (hypokinesia) and hypotonia.
Choreoathetotic cerebral palsy: rare now that excessive hyperbilirubinemia is aggressively prevented and treated. This form is
dominated by increased and stormy movements (hyperkinesia) and hypotonia.
Mixed cerebral palsy: accounts for 10%-15% of cases. This term is used when more than one type of motor pattern is present
and when one pattern does not clearly dominate another. It typically is associated with more complications, including sensory
deficits, seizures, and cognitive-perceptual impairments
.** לציין כי מצב של ספסטיק קוודריפלגיה הוא החמור ביותר ויש שכיחות מוגברת של פרכוסים ופיגור שכלי
 )הפרעה קשה שמתבטאת גם בשימוש5  )הפרעה קלה רק בפעולות מוטוריות מורכבות( ועד דרגה1  יש סולם חומרה מדרגה
.(באביזרי עזר
. הפרעות סנסוריות, הפרעות למידה והתנהגות, אפילפסיה: קומורבידיות
. כתלות בהפרעה: טיפול
.פיזיותרפיה וניתוחים אורתופדיים לשיפור יכולת התנועה
.' וכוintratechal baclofen pump , תרופות – בוטוליניום להפרעה ספסטית
. אבל אפשר לשפר תפקודיםCP לא ניתן לרפא
12



: Section 3. Behavioral Disorders
: (11  )פרקCrying & Colic
: הגדרה
 שבועות המתחיל3- ימים בשבוע ובמשך של למעלה מ3- יותר מ,  שעות ביום3- – בכי למעלה מWessel's rule of threes 
.בשבוע השלישי לחיים
. מהמקרים מוצאים סיבה אורגנית5%- בפחות מ
.F=M , 5-19% –  אפידמיולוגיה
: קליניקה ובירור
: colic - יש לנסות להבדיל בין מחלה אוגנית ל- אנמנזה
 הקלה עם, עוצמה, תדירות, תיאור בכי )משךo
.(ההורים
 סימפטומים נלוויםo
 לאורך היממה/  שינוי עם הזמןo
 מחמירים/  גורמים מקליםo
 סקירת מערכותo
 רקע רפואי סביב הלידה )סיכון מוגבר לבכי משניo
(להפרעה ניורולוגית
 חוסר סבילות,GER , בליעת אוויר, תזונה )רעבo
.(למזון
בדיקה גופנית – לא מגלים סיבה אוגגנית לבכי
 סימנים חיונייםo
 היקף ראש )השפעת מחלה/  אורך/  משקלo
(סיסטמית על הגדילה
, hair tourniquet , בדיקה מדוקדקת – נגע עוריo
 התעללות, שברים,זיהום ממוקם
. הדמייה – אם עולה חשד לרקע אורגני/ מעבדה
: Colic מאפיינים של
 שבועות3  התחלה לפני גילo
 דפוס דיורונלי – החמרה בשעות אחה"צo
(FTT  התפתחות תקינה )איןo




: אבחנה מבדלת
Table 11-1. Diagnoses in 56 Infants Presenting to the Denver Children's Hospital Emergency Department with an Episode of
Unexplained, Excessive Crying
Diagnosis
No. with Diagnosis
Idiopathic
10
INFECTIOUS
Otitis media*
10
Viral illness with anorexia, dehydration*
2
Urinary tract infection*
1
Mild prodrome of gastroenteritis
1
Herpangina*
1
Herpes stomatitis*
1
TRAUMA
Corneal abrasion*
3
Foreign body in eye*
1
Foreign body in oropharynx*
1
Tibial fracture (from child abuse)*
1
Clavicular fracture (accidental)*
1
Brown recluse spider bite*
1
Hair tourniquet syndrome (hair wrapped tightly around digit)
1
GASTROINTESTINAL
Constipation
3
Intussusception*
1
Gastroesophageal reflux*
1
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1
1
1
1
1
1
1
2
1
56
CENTRAL NERVOUS SYSTEM
*)Subdural hematoma (bleeding around the brain from child abuse
*Encephalitis
*Pseudotumor cerebri
DRUG REACTION/OVERDOSE
†
DTP reaction
Inadvertent pseudoephedrine (cold medication) overdose
BEHAVIORAL
Night terrors
Overstimulation
CARDIOVASCULAR
*Supraventricular tachycardia
METABOLIC
*Glutaric aciduria type 1
Total
טיפול :
 הרגעה והסבר על המהלך הטבעי – לרוב פוחת משמעותית עד שבוע .12
 פיתוח כלים התנהגותיים להרגעה.
 הימנעות מתרופות מרגיעות.
 הגבלת שימוש ב-תה כדרך התמודדות )מפחית צריכת חלב וקלוריות בדיאטה ויכול להוביל להרעלת עופרת  /בוטוליניום(.
 שינוי דיאטה – לשקול החלפת פורמולה לכזו ללא חלב פרה )בחשד ל – (cow's milk protein intolerance -לרוב לא באמת עוזר
אבל נתפס ככזה עקב המהלך הטבעי.
פרוגנוזה :


אין השלכות משמעותיות לטווח ארוך.
עלייה באלימות נגד הפעוט עד מוות.
 – Temper Tantrumsהתקפי זעם )פרק : (12
הגדרה :
 התקפי זעם הכוללים צעקות ,מכות  ,הטחת ראש  /רגליים  ,נפילות.
 יכול לכלול עצירות נשימה ,הקאות ,נשיכות.
 לרוב נובע עקב כעס  /עצב או חוסר יכולת להתמודד.
 לרוב התקף אחד בשבוע במשך  2-5דקות .תדירות ומשך עולים עם הגיל.
 התקפים שנמשכים מעל  15דק' או יותר מ 3-פעמים ביום מרמזים על בעיה רפואית  /רגשית  /חברתית.
 אם ההתפרםי נמשכים מעבר לגיל  – 5סביר שיימשכו לאורך כל הילדות.
אפידמיולוגיה :
 ייתכן תקין בגילאי  1-3שנים אם ההתקף לא ממושך ולא מניפולטיבי.
 מהווה שלב נורמלי בהתפתחות מגיל שנה וחצי עד ) 4קיים ב 80%-מהילדים בגילאי  -2-4הפרעה התפתחותית השכיחה ביותר(.
 5% מהמקרים מופיע בגיל בי"ס.
.M=F 
הערכה :
 יש להדריך לחפש טריגר )פספוס שנת צהריים ,עצבות ,אכזבה(.
 יש לקחת אנמנזה פרה ופוסט נטאלית מדוקדקת.
 יש לעקוב אחר סדר היום של הילד – מצבי רעב ,עייפות ,פעילות יתר ,אלימות.
 יש לשים לב להימצאות הפרעות נוספות )למידה ,שינה ,סוציאליות(  מכוון להפרעה מורכבת יותר.
 בדיקה גופנית –
 oסימני התעללות על העור
 oבדיקה ניורולוגית
 oדיסמורפיזם כסימן להפרעה גנטית.
קליניקה :



טנטרום יכול להוביל לאיבוד שמיעה ועיכוב שפה.
בעלי הפרעות  CNSיכולים לחוות טנטרום ממושך יותר ,מעבר לגיל הצפוי .למשל פגים ,פרדר ווילי ,סנדרום ,Smith-Magenis
טראומת ראש ,אוטיזם ,הפרעות קוגנטיביות ,בעלי  CAHאו .precocious puberty
סיבוכים – חבלות ,לרוב שטחיות ולא מסוכנות .הסכנה הכי גדולה היא שהתקפי הילד יובילו להתעללות בו.
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טיפול :








הסבר להורה כי מדובר בהפרעה התפתחותית ולא מחלת נפש.
הנחייה על מניעת טנטרום – ע"י הבאת הילד לביצוע רגולציה של תסכול וכעס.
 oילדים קטנים אינם בעלי תפקודי אונה פרונטלית מפותחים ,הורים ומטפלים צריכים לנסות למנוע טריגרים – כגון רעב,
עייפות ,בדידות או היפרסטימולציה.
 oיש להגביל את הילד מבחינת דרישות שאינן תואמות את גילו.
אם מתרחש התקף ,ההורים צריכים לבחון את התמונה במלואה ולחשוב כיצד ניתן להחזיר את הילד לפרופורציה מבלי לדרוש
ממנו יותר מדי לגילו.
יש לבחון את הסדר היום של הילד ולאתר סטרסורים – אם צריך לבצע שינויים בבית.
לא לומר לילד יותר מדי פעמים – "לא".
לשים לב למניפולציות של הילד – ניצול הטנטורום לצורך קבלת תמורה.
טיפול ע"י אנשי מקצוע  /פרמקותרפיה רק לאחר שמוצה נסיון טיפולי בסיפוק צרכים בסיסיים  /התאמת סביבה או אם ההפרעה
מופיעה בגילאים לא אופייניים.
חשוב לבחון את סדר יומו של הילד ולראות שלא מתפספסים צרכים בסיסיים – ילד שחווה התקפים רק בערב בבית יתכן וצריך
תשומת לב מהוריו או אולי עייף וצריך ללכת לישון מוקדם מהרגיל.
Table 12-1. Intervention for Temper Tantrums
Explain age-appropriate norms for tantrum behavior
?Review child's daily routine-adequate sleep, food, nurturing
?Review antecedents to tantrums-pattern
Clarify parental expectations and restrictions
Remedy unmet needs
Eliminate unnecessary antecedents
Consistent age-appropriate expectations
Reinforce desired behavior with parental attention
Behavioral therapy designed to decrease tantrum behavior
)(usually not necessary
מניעה –


חינוך ההורים ומעקב בין גילאי שנה לשנה וחצי.
שמירה על רוטינת שינה ,אכילה ופעילות בבית ובגן חשובה.
) ADHDפרק : (13
הגדרה  :הפרעה ניורוהתנהגותית שמוגדרת ע"י סימפטומים של חוסר קצב ,היפראקטיביות ואימפולסיביות.
קריטריונים לפי ה: DSM -
 .Aלפחות אחד משני הבאים:
 .1לפחות  6מהסימפטומים הבאים של חוסר קשב קיימים במשך לפחות ½ שנה:
 oמתקשה לשים לב לפרטים או מבצע טעויות של חוסר תשומת לב
 oמתקשה להישאר מרוכז במשימות או משחקים
 oנראה כלא מקשיב כאשר מדברים אליו
 oלא מצליח לעקוב אחרי הוראות או לסיים עבודות
 oמתקשה לארגן משימות ופעילויות
 oנמנע ממשימות הדורשות מאמץ מחשבתי קבוע
 oמאבד דברים )צעצועים ,עפרונות ,ספרים(...
 oגירויים חיצוניים מסיחים את דעתו בקלות
 oשוכח לבצע פעילויות יומיומיות
 .2לפחות  6מהסימפטומים הבאים של היפראקטיביות – אימפולסיביות קיימים במשך לפחות ½ שנה:
 oהיפראקטיביות
 oמתנועע בעצבנות או תנועות עצבניות של הידיים והרגליים
 oלא מסוגל לשבת בסיטואציות בהם הוא מצופה לשבת זמן מה
 oרץ ומטפס בסיטואציות בהם לא נהוג
 oמתקשה לשחק בפעילויות פנאי בשקט
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 oכל הזמן זז
 oמדבר הרבה
 oאימפולסיביות
 oפולט תשובות עוד לפני שנשאלה השאלה
 oמתקשה לחכות בתור
 oמתערב ומפריע לאחרים
 .Bסימפטומים של התנהגות היפראקטיבית או חוסר קשב שגרמו להפרעה עוד לפני גיל 7
 .Cחלק מהסימפטומים מופיעים בלפחות שני מצבים שונים )למשל לימודים ובבית(...
 .Dפגיעה משמעותית בתפקוד.
 .Eשלילת  ,PDDהפרעה פסיכוטית ,הפרעה מנטלית אחרת כגורם לסימפטומים.
אטיולוגיה ואפידמיולוגיה :
 לרוב לא מוצאים גורם ל.ADHD -
 גורמי סיכון – רקע משפחתי ,דאון ,נזק מוחי סביב הלידה ,משחקי מחשב.
 8-10% מהילדים בגיל בי"ס בארה"ב.
 פי  2-3בבנים )בבנות יותר שכיח דפוס של .(Inattentive
 60-80% מהמקרים הסימפ' יימשכו גם לבגרות.
קליניקה ובירור :
 יכול לגרום להישגים אקדמאים נמועים  ,קושי ביציאת קשרים בינאישיים והערכה עצמית נמוכה.
 בירור בעיקר ע"י אנמנזה ובדיקה  ,יש לקחת בדיקת תפקודי תריס  /רמות עופרת  /קריוטיפ והדמייה של המוח במסגרת הבירור
אם יש סיבה.
 קומורבידיות :
 oהפרעות שפה  /למידה
 oהפרעה פסיכיאטריות מסויימות – התנהגות ,דכאון ,חרדה
: DD
 היפראקטיביות וחוסר קשב משני להיפרתירואידיזם או הרעלות עופרת.
 אירועי חיים כאוטיים
 ילדים עם סימפ' של  ADHDרק בסיטואציה אחת ייתכן וסובלים מהפרעה משנית לרמה קוגנטיבית /חוסר בבגרות  /קושי רק
באותה סיטואציה.
טיפול :


התנהגותי.
תרופתי –
 oסטימולנטים –
Methylphenidate / Dextroamphetamine 
 ת"ל – דיכוי תאבון והפרעות שינה
 פחות תופעות של התמכרות לסמים בילדים מטופלים לעומת לא מטופלים.
 oנוגדי דכאון )קו שני( – .() Bupropion , TCA
 oקלונידין – אם יש הפרעות שינה במקביל.
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Table 13-2. Medications Used in Attention-Deficit/Hyperactivity Disorder
Generic Medication
Brand Name
Daily Dose (mg/kg)* Common Adverse Effects
Stimulants
All age groups:
Methylphenidate
Ritalin (LA†)
1.0-2.0
 Insomnia, decreased appetite, weight loss, dysphoria
D-Methylphenidate
Concerta†
Metadate (CD†)
MTS (patch)†,‡
Focalin (XR†)
0.5-1.0
0.3-1.5
1.0
1.0

Possible reduction in growth velocity with chronic use
Amphetamines
Dextroamphetamine
Dexedrine
1.0

Rebound phenomena with immediate release
0.5-1.8



GI upset
Hypersomnia and insomnia
Irritability/activation
200-400 mg/day



Insomnia
Appetite suppression
Headache
Lisdexamfetamine
Vyvanse
Amphetamine compound Adderall (XR†)
Noradrenergic agents
Atomoxetine
Strattera
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1.0
1.0
Arousal Agents
Modafinil§
Provigil
Antidepressants
Bupropion§
Wellbutrin (SR, XL) 3.0-6.0
All age groups


Irritability, insomnia, seizure risk
Contraindicated in bulimics
Tricyclics (TCAs)§

Dry mouth, constipation
Imipramine, desipramine Tofranil, Norpramin 2.0-5.0

Weight loss
Nortriptyline
Pamelor
1.0-3.0



Vital sign and ECG changes
Nausea
Sedation
Antihypertensives
Clonidine§
Catapres
3-10 μg/kg
Guanfacine§
Tenex
30-100 μg/kg
Juveniles only:



Sedation, depression, confusion
Rebound hypertension
Dermatitis with patch
Similar to clonidine but less sedation
) Pervasive Developmental Disorder – PDDפרק : (20
אוטיזם – הגדרה :
 כשל באינטראקציה חברתית והגבלה בפעולות ותחומי עניין.
 חוסר הבנה של תקשורת לא ורבאלית )קשר עין( ויש יחס לאנשים כמו לחפצים.
 ייתכן דיבור סטריאוטיפי רפטטיבי )יכול לבלבל עם פסיכוזה .(OCD /
אטיולוגיה ואפידמיולוגיה :
 אטיולוגיה לא ידועה.
 שכיחות גבוהה אצל אחים –  0.5%לעומת האוכ' הכללית – .0.05%
 התאמה בין תאומזים זהים – .80%
 פי  4-5בגברים מנשים )בנשים לרוב יהיה עם פיגור שכלי חמור(.
קליניקה :
 לרוב לפני גיל .3
 20% מהמקרים ידווח על התפתחות תקינה עד גיל שנתיים ואז התדרדרות  /עצירת התפתחות )אם מתחיל לאחר גיל  – 3יש
לשקול מחלות אחרות – כמו תסמונת רט(.
 בתינוקות – העדר חיוך.
 בילדים – משחק עצמאי למשך זמן רב ,חוסר מודעות לנוכחות אחרים בחדרו  /נסיונות תקשורת ,פעילות טקסית רוטינית עם
תגובה זועמת בנסיונות הפסקה.
 מנבאים לתפקוד –  IQאו כישורי שפה  ככל שהשפה מפותחת יותר עד גיל  5-7וה – 70<IQ -הסיכוי לעצמאות גדל.
 קומורבידיות עם פיגור שכלי ברמות שונות.
 פרכוסים ב 25%-מהמקרים שיכולים להתחיל בבגרות המוקדמת.
בירור :
 בדיקת שמיעה – משפיעה על התפתחות דיבור.
 בדיקת אנומליות כרומוזומלית – יכולה לאתר תסמונת רט.
 אבנורמליות לא ספציפית ב.MRI -
אבחנה לפי ה: DSM -
א .לפחות  6פריטים מ 3-הסעיפים הבאים ,כשלפחות שניים מ ,1-אחד מ 2-ואחד מ:3-
 .1פגיעה איכותית ביכולת לאינטראקציה חברתית שמתבטאת בלפחות  2מהבאים:
 פגיעה משמעותית ביכולת לתקשר באופן לא ורבאלי כמו קשר עין ,הבעות פנים ,תנוחות גוף ועוד. חוסר יכולת לפתח קשרים עם בני אותו הגיל בהתאם למצופה. חוסר יכולת לחלוק באופן ספונטאני הנאה ,עניין או הישגים עם הסובבים. חוסר יכולת להדדיות חברתית או רגשית. .2פגיעה איכותית ביכולת לתקשר שמתבטאת באחד או יותר מהבאים:
 חוסר או איחור בהתפתחות שפה מדוברת )ללא ניסיון לתקשר באמצעים אחרים ,כמו תנועות או הבעות פנים(. באילו שפיתחו שפה ,פגיעה קשה ביכולת להתחיל שיחה או לנהלה לאורך זמן. שימוש סטריאוטיפי או רפטיטיבי בשפה או שפה אידיוסינקרטית. חוסר יכולת לשחק בהעמדת פנים או בחיקוי חברתי בהתאם למצופה. .3דפוסי התנהגות ,עניין ופעילויות חוזרים ,מצומצמים וסטריאוטיפיים שמתבטאים באחד או יותר מהבאים:
 עיסוק סטריאוטיפי ומוגבל בתחום עניין אחד או יותר בעצמה או מיקוד אבנורמליים. היצמדות לא גמישה לרוטינות או טקסים ספציפיים ולא פונקציונאליים. מניאריזם מוטורי חוזר וסטריאוטיפי )למשל – תנועות ידיים או אצבעות או תנועות גוף מורכבות(. עיסוק עיקש בחלקי אובייקטים.ב .תפקוד מעוכב או אבנורמלי באחד מהתחומים הבאים שבא לידי ביטוי לפני גיל :3
 .1אינטראקציה חברתית.
 .2שפה המשמשת לתקשורת חברתית או –
 .3למשחק דמיוני או סימבולי.
ג .לא ניתן לשייך את ההפרעה ל.Rett's disorder -
אבחנה מבדלת :

 PDDאחרות )ראה טבלה בהמשך( –
 oאספרגר – יש הפתחות שפה.
 oרט –
 קיים רק בבנות ואוטיזם הוא בעיקר בבנים.
 יש פגם גנטי ספציפי.
 רגרסיה התפתחותית לאחר חודשי חיים ראשונים עם התפתחות תקינה.
 יש ירידה בהיקפי ראש ותנועות סטראוטיפיות בידיים.
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 אבנורמליות התפתחות ב.CNS-
 X שביר.
.TS 
 הפרעות התפתחות שפה שונות.
טיפול –


שני שלישים נשארים עם נכות קשה ותלות בסביבה .לילדים עם איי קיו מעל  70ולכאלו המפתחים שפה עד גיל  5-7יש את
הפרוגנוזה הטובה ביותר.
הטיפול הוא בעיקר פסיכולוגי ) (CBTוסוציאלי ומתן תרופות אנטי פסיכוטיות לטיפול בסימפטומים נלווים )כגון אגרסיות
והיפראקטיביות(.
סוגי  PDDנוספים :
התדרדרות התפתחותית חמורה לאחר התפתחות תקינה במשך לפחות  6חו'.
אבחנה -מחלה נוירודגנרטיבית שמתייצגת לאחר לפחות  6חו' של גדילה ותפקוד תקינים .הסימנים כוללים מיקרוצפליה,
חוסר בתנועות ידיים מכוונות ,תנועות סטריאוטיפיות ,כישורי תקשורת אקספרסיביים ורצפטיביים ירודים ,הליכה
אפרקסית והפרעה קשה בקוארדינציה.
אפידמיולוגיה 6-7 -ל 100,000-נקבות.
Rett's
syndrome
אטיולוגיה -ההתפתחות מתאימה למחלה מטבולית ,התאמה ב.100% -MZ-
אבחנה מבדלת :הפרעה אוטיסטית -לא מאופיינת בהתדרדרות של אבני דרך התפתחותיות ,היקף ראש וגדילה.
מהלך ופרוגנוזה :פרוגרסיבי .חולות שמגיעות לבגרות נשארות במצב קוגניטיבי וחברתי ירוד מאוד.
טיפול :התערבות סימפטומטית -פיזיותרפיה למניעת דילדול שרירים ,טיפול נוגד פירכוס ,טיפול תרופתי והתנהגותי
למניעת פגיעה עצמית ובהסדרת הנשימה.
דיסאינטגרציה של תפקודים אינטלקטואליים ,חברתיים ושפתיים לאחר שנתיים של התפתחות תקינה.
אבחנה -התפתחות נורמלית במשך לפחות שנתיים ,ולאחר מכן ליקויים ביכולת לאינטראקציה חברתית וכישורי תקשורת,
Childhood
disintegrative
disorder
והתנהגות סטריאוטיפית .כמו כן ,הפרעה בהתנהגות אדפטיבית ,משחק ,כישורים מוטוריים ושליטה על הסוגרים .רוב
המקרים מופיעים בגיל .3-4
אפידמיולוגיה 0.005% -מהילדים .פי  4-8בזכרים.
אטיולוגיה -לא ידועה ,עשוי להיות קשור בהפרעות נוירולוגיות) פרכוסים (tuberous sclerosis /או מטבוליות.
אבחנה מבדלת :הפרעה אוטיסטית) אין התדרדרות של אבני דרך התפתחותיות( )Rett’s syn. ,מופיע מוקדם יותר(.
מהלך ופרוגנוזה -ואריאבילי ,בדר"כ מגיע לפלטו .רוב החולים נשארים עם פיגור שיכלי בינוני.
טיפול -דומה לטיפול בהפרעה אוטיסטית ,כולל תרופות אנטי פסיכוטיות.
הפרעות באינטראקציה החברתית ודפוס התנהגות רפטטיבי ומוגבל .ללא עיכוב משמעותי בהתפתחות קוגניטיבית/
שפתית.
אבחנה -לפחות  2מהבאים :מחוות תקשורתיות לא מילוליות פגועות משמעותית ,כישלון בפיתוח יחסים עם בני הגיל,
חוסר הדדיות חברתית /רגשית ,ויכולת מופרעת לבטא הנאה מאושרו של אדם אחר.
Asperger's
disorder
תחומי עניין ודפוסי התנהגות מוגבלים תמיד נוכחים.
אפידמיולוגיה -שכיחות גבוהה יותר מזו של הפרעה אוטיסטית.
אטיולוגיה -הגורם אינו ידוע .יש עדויות לקשר עם הפרעה אוטיסטית במשפחה ,מה שתומך במעורבות של פקטורים
גנטיים ,מטבוליים ,זיהומיים ופרינטליים.
אבחנה מבדלת -הפרעה אוטיסטית -שבה עיכוב בהתפתחות השפה הוא מאפיין ליבה.
מהלך ופרוגנוזה -ואריאבילי .פרוגנוזה טובה קשורה ב IQ-נורמלי ותפקודים חברתיים גבוהים יחסית.
טיפול -תלוי ברמת התפקוד של החולה .במקרים קשים -טיפול אנטי פסיכוטי א-טיפי.
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: Section 5. Psychosocial Issues
) FTTפרק : (21
הגדרה :
 שכיח –  5-10%מהילדים  3-5% ,מהילדים המאושפזים.
 שכיח יותר באיזורי עוני ומשפחות אונות.
 לרוב מדובר בשילוב של גורמים אורגניים עם גורמים סביבתיים )פסיכוסוציאלים(.
אבחנה  :על בסיס עקומות גדילה
קריטריונים :
 .1משקל שצונח או נשאר מתחת לאחוזון  3%בהתאם לגיל.
 .2חצייה של שני אחוזונים.
 .3משקל שהוא נמוך מ 80%-מהמשקל הממוצע בהתאם לגובה הילד.
דגשים באבחנה :
 מרבית הילדים עם נתונים אלו הם נורמליים –  – Short stature of constitutional delay of growthלרוב הילדים הם עם
פרופורציה תקינה.
 אם יש ירידה במשקל מאחוזון גבוה לאחוזון פורפורציונלי בהתאם לגובה  /היקף ראש זה לא מדאיג.
 בפגים – יש לתקן ערכים – משקל עד גיל  24חודשים  ,גובה עד גיל  40חודשים והיקף ראש עד גיל  18חודשים.
 במקרים של תת תזונה – המשקל ייפגע ראשון < גובה < היקף ראש.
 FTT סימטרי )כאשר כל המדדים פרופורציונים( – מעיד על –
 oתת תזונה ממושכת
 oאבנורמליות כרומוזומלית
 oזיהום קונגניטלי
 oחשיפה טרטוגנית
אטיולוגיה :
** על בסיס אנמנזה  /בדיקה פיזיקלית  /אינטראקציות הורה-ילד סביב האכלה הם התורמים לבירור.


 70%מהמקרים אין בעיה אורגנית – אלא בעיה פסיכו סוציאלית –
 oכלכלה לא מתאימה – הכנה לא נכונה של פורמולה
 oדכאון אימהי  /הזנחת ילד
 oעוני
 oטכניקת האכלה כושלת
 oסביבת האכלה לא טובה
 oאמונות תזונתיות מוזרות של ההורים.
 30%מהמקרים מדובר בבעיה אורגנית –
GI
-
 CFוגורמים נוספים לאס"ק לבלבי
צליאק ותסמונות תת ספיגה נוספות
.GER
שלשולים כרוניים  /הקאות
אלרגיה לחלב
קונגניטאלי/אנטומי
-
אבנורמליות כרומוזומאלית
סנדרומים גנטים
מחלת לב קונגניטאלית
אבנורמליות ) GIכמו פילוריק סטנוזיס ,מלרוטציה(
Vascular rings
חסימת דרכי אויר עליונות
עששת
סנדרום חסר חיסוני מולד.
זיהומים
-
 ,TB ,HIVהפטיטיס ,UTI ,סינוסיטיס כרוני ,זיהום פרזיטארי.
מטבולי
-
מחלת תירואיד )היפר והיפו(
אדרנל – אדיסון בעיקר
היפופיזה
מחלות מטבוליות שונות  -אמינואצידוריה ,אורגניק אצידוריה ,גלקטוזמיה.
נוירולוגי
-
CP
גידולי  CNSכולל היפותלמוס
סנדרומי היפוטוניה
מחלות נוירו מוסקולאריות
מחלות דגנרטיביות ואגירה.
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כלייתי
-
) UTI ,RTA ,CRFכרוני או חוזרים(
המטולוגי
-
אנמיה חרמשית ,אנמיה מחסר ברזל
 הגורמים ל – FTT -משתנים בהתאם לגיל :
 – Neonates oהפרעה בהאכלה ,הכנה לא נכונה של מזון ,סינדרומים מולדים ,זיהומים בהריון וחשיפה לחומרים
טרטוגניים.
 – Early infancy oדכאון אימהי ,הכנה לא נכונה של המזון ,GERD ,עוני ,מומי לב מולדים ,CF ,מומים ניורולוגים
והזנחה.
 – Late infancy oצליאק ,אי סבילות למזון ,הזנחה ,חשיפה מאוחרת למזון מתאים לגיל.
 oאחרי ינקות – מחלות נרכשות ,צריכה של מיץ ,מאבקי אוטונומיה ,סביבת אכילה לא מסודרת ,דיאטה לא תואמת.
ביצוע בירור :
 אנמנזה –
 oבדיקת גורמים המשפיעים על הגדילה  ,מחלות אם בהריון ,גודל בלידה.
 oרמזים למחלה אורגנית – הקאות ,שלשול ,חום ,סימפטומים רספירטורים ,עייפות.
 oהיסטוריית תזונה – הנקה ,הכנת פורמולה ,תפריט מדוייק ,אמונות הורים ,תדירות ומיקום ארוחות.
 oהערכה פסיכולוגית של הילד ,סביבתו ומשפחתו )עוני ,בורות.(..
 בדיקה גופנית –
 oהתפתחות
 oהתעללות
 oהפרעות חניכיים  /שיניי
 oסימנים למחלה אורגנית
 oדיסמורפיזם
 oבדיקה ניורולוגית
 oסימנים לתת תזונה  -כיילוזיס ,דרמטיטיס ,הפטומגלי ,בצקת.
 אין המלצה לביצוע בדיקות מעבדה  ,מומלץ לבצע בדיקות סקר לתת תזונה וסיבוכים.
 הבדיקות המומלצות :
 oבדיקת נוגדנים לצליאק.
 oתרבית צואה לפרזיטים )בסיפור של שלשולים כרוניים /צואה מסריחה(.
 oבדיקות סקירה לאנמיה מחסר ברזל והרעלת עופרת.
 oבדיקת שתן כללית ותרבית כולל חומציות שתן ).(UTI
 oבדקת תפקודי כליה )איס"כ(.
 oבדיקת אלקטרוליטים )שולל היפואלדוסטרוניזם(.
 PPD oל.TB -
 HIV oבמקרים נבחרים.
 כדאי לשקול לבצע תצפית על אופן האכלת הילד בביקור בית)יעיל לאיתור האכלה לא יעילה ,הסחות במהלכה ,בחירת מזון,
אינטראקציה לקויה עם הורים ואת הסביבה הבייתית(.
טיפול :
 לרוב אין צורך באשפוז וההורים יכולים לטפל בילד לבדם.
 אינדיקציות לאשפוז :
 oתת תזונה קשה
 oמחלת רקע קשה הדורשת אשפוז.
 oילדים שבסיכון לקבל טיפול בביתם.
 טיפול תזונתי מהווה את עיקר הטיפול – על מנת לאפשר – Catch up growth
 oדורשים פי  1.5מהצריכה הקלורית והחלבונים הדרושים לילדים בריאים.
 oבילדים קטנים יש להעשיר פורמולות  /להכין בצורה סמיכה יותר.
 oבגדולים יותר – להוסיף חמאה ,שמן ,שמנת ,חמאת בוטנים.
 oבכל מקרה יש להוסיף ויטמינים ומינרלים נדרשים.
 oתוצאות – תוך שבועיים של דיאטה עשירה – תחילה שיפור במשקל ובהמשך בקומה.
סיבוכים :



נטייה לדלקות אוזניים וזיהומים של דרכי הנשימה והעיכול )עלול להיווצר מעגל – תת תזונה  זיהום קשה  מחמיר את התת
תזונה(.
ילדים שסבלו מ FTT -בעבר הם בסיכון להפרעות התפתחות ,למידה והתנהגות.
:Refeeding syndrome
 oבזמן רעב הגוף מצליח לשמור על ש"מ וריכוז תקין של אלקטרוליטים  ,אם יש תיקון מהיר מדי תיתכן הפרת האיזון
במשק המים והמינרלים.
 oהשינויים הם במשק ה  K ,Mg ,Ca ,P -עלול לסכן חיים מבחינה לבבית ,ריאתית ,ניורולוגית.
 oבסיכון בעיקר ילדים עם תת תזונה ממושכת –
 אנורקסיה נרבוזה
Marasmus 
.Kwashiokor 
 oמניעה – האכלה איטית וניטור אלקטרוליטי.
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קומה נמוכה פסיכו סוציאלית :





ילדים החיים בסביבה עם חסר פסיכולוגי מפתחים קומה נמוכה עם  /בלי  FTTאו התבגרות מאוחרת.
קליניקה :
 oפוליפאגיה ופולידיפסיה.
 oגניבת אוכל.
 oשתייה מאסלות.
 oהקאות.
 oאופי אופייני – ביישנים ופסיביים ,דכאון.
מאופיינים בפעילות אנדוקרינית לא תקינה וירידה בהפרשת  / GHבעיה בתגובה ל GH -חיצוני.
טיפול – הוצאה של הילד מהסביבה המלחיצה – מוביל לתיקון של הגדילה ושל הפגיעה האנדוקרינית.
פרוגנוזה – בהתאם לגיל האבחנה ומידת הטראומה הפסיכולוגית.
התעללות והזנחה בילדים )פרק : (22
כללי :
 – Abuse כל התנהגות שהיא בעלת פוטנציאל הרסני להתפתחות הפיזית  /רגשית התקינה של הילד.
 – Neglect הצורה השכיחה ביותר להתעללות בילדים  ,מדובר בחוסר המנוע מהילד את צרכיו הבסיסיים )אוכל ,לבוש ,פיקוח,
בית ,דאגה לבריאות ,השכלה(.
התעללות פיזית :
הגדרה ומאפיינים :
 1-2% מהילדים עוברים התעללות פיזית בילדות.
 במרבית המקרים יש קושי באבחנה ,בייחוד ב-
 oמתחת לגיל חצי שנה
 oלבנים
 oפגיעה לא קשה
 10-40% מההורים המכים היו בעצמם ילדים מוכים.
 אמהות הן יותר מתעללות  ,בפגיעות קשות סביר שמדובר בגבר.
רמזים לאבחנה )טבלה :(22-1
 ילד המגיע לטיפול רפואי עם חבלות משמעותיות והכחשה של אירוע טראומה.
 הסיפור האנמנסטי הנמסר ע"י המטפל לא מתאים לפציעות הקיימות
 הסיפור האנמנסטי משתנה עם הזמן
 כאשר הסיפור האנמנסטי כולל חבלה שנגרמה ע"י הילד עצמו ,אבל היכולות ההתפתחותיות של הילד לא מתאימות לסיפור
החבלה.
 עיכוב לא מוסבר או לא הגיוני בזמן מהחבלה ועד הפניה לרופא
 מספר אברים פגועים ופציעות בדרגות החלמה שונות
 חבלות שהן פתוגנומוניות להתעללות
צורות הפגיעה :





חבורות –
 oשכיח גם ללא התעללות
 oיש לשים לב למיקום – צורת סטירה ,גוו  /צוואר  ,חבורות בפעוט לא נייד
כוויות –  10%ממקרי הכוויות הן תוצאה של התעללות
שברים – בייחוד שברים לא מוסברים ,שברים בתינוקות לא ניידים ,שברים מרובים  ,שברים בצלעות  /סקפולות  /חוליות.
טראומת ראש –
 oהסיבה השכיחה ביותר לתחלואה ותמותה.
 oסיבת התמותה העיקרית בפגיעות ראש היא דימום אפידוראלי.
 oהממצא השכיח בהתייצבות – דימום סבדוראלי – לרוב מלווה בבצקת מוחית מתקדמת.
 oמעל  95%מהנזקים האינטרא-קרניאלים הרציניים מתחת לגיל שנה הם בגלל התעללות.
 oהתייצגות קלינית –
 לטרגיה  /איריטביליות  /פרכוסים )סימן לפגיעה חמורה(.
 דימומים רטינליים קיימים ב 85%-ממקרי ה.shaken baby -
 טראומה נלווית לשלד.
 1/3 מהמקרים אינם מאובחנים ו 25% -ייפצעו שוב לפני אבחנה.
 oחשד עולה ב LP -דמי  ,קסנטוכרומי )דמם ישן ,צבעים שונים(.
טראומת בטן –
 oסיבת המוות השנייה כתוצאה מהתעללות גופנית.
 oהאיברים העיקריים שנפגעים הם הכבד והלבלב.
 oגם במקרים של טראומה חמורה לבטן ייתכן ולא יהיו סימנים חיצוניים.
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בירור :
 אם עולה חשד יש בכל מקרה לבדוק  PT / PTTוקרישה.
 לבצע בדיקה רנטגנית :
 oמתחת לגיל שנתיים – סקירה מלאה  +סקירת שלד.
 oמעל גיל שתניים – סקירה רק אם יש בבדיקה רגישות בעצמות  /הגבלה בתנועה.
 oבחשד לפגיעה –  ,CT ,MRIתפקודי כבד /לבלב  ,כליה ודם סמוי בצואה.
אבחנה מבדלת :




חבורות – תאונות ,הפרעות עוריות ) ,(...erythema multiforme ,Mongolian spotsהפרעות המטולוגיות ) ,ITPלאוקמיה,
המופיליה ,חסר ויטמין  ,(DIC ,Kזיהומים )ספסיס או  ,(meningococcemiaמחלות גנטיות ),Ehler- Danlos syndrome
 ,familial dysautonomiaוסקוליטיס(.
כוויות – תאונות ,זיהומים ) ,(impetigo, staph. Scalded skin syndromeהפרעות עוריות )Stevens- ,Phytophotodermatitis
.(...Johnson syndrome
שברים – תאונות ,טראומה בלידה ,מחלות עצם מטבוליות ) ,osteogenic imperfectaחסר נחושת ,רככחת ,זיהומים – סיפיליס
מולד.(...
חבלות ראש – תאונות ,הפרעות המטולוגיות )חסר ויטמין  ,Kהמופיליה ,זיהום (...ומחלות מטבוליות.
התעללות מינית :



ברוב המקרים המתעלל הוא אדם קרוב  /מוכר לילד המשתמש בטכניקות של כפייה ואיומים ללא אלימות פיזית בצורה כרונית.
 80%מהקורבנות – ילדות )יש תת דיווח בילדים(.
חשד גבוה  /גילוי :
 oלרוב עקב דיווח של הילד לאדם שהוא בוטח בו.
 oיש לחשוד בכל המקרים של ילד עם הפרעות התנהגות )דכאון  /אגרסיביות  /התנהגות מינית פרועה(.
 oפצעים גניטליים לא מוסברים באיברי המין  /פי הטבעת.
 oזיהוי של – STD's
 גונוריאה ,סיפיליס ,HIV ,כלמידיה  זיהוי של אחד מהם אבחנתי להתעללות מינית אלא אם יש סיפור של
הדבקה אימהית.
 זיהומים מעלי חשד הדורשים מעקב – טריכומונס )חשד גבוה( ,BV ,קונדילומה ,הרפסHBV/ ,
 oהבדיקה לרוב תקינה – אפשר לחפש עדויות לטראומה  /דימומים  /זרע ב 72-שעות ראשונות לאחר התקיפה.
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: Section 6. Pediatric Nutrition
תזונה של תינוק בריא )פרק : (27
הנקה :
כללי :
 מומלצת כמקור תזונה בלעדי בחצי שנה ראשונה לחיים.
 החלב מכיל נוגדני  IgAופקטורי חיסון לא ספציפיים )מקרופגים  /נוקליאוטידים( המועברים לתינוק ומפחיתים את שיעור
הזיהומים בו.
 לקטופרין בחלב אם גם הוא מקנה הגנה – מעכב צמיחת  E. coliבמעיים וכן מהווה נשא יעיל של ברזל.
 החלב מכיל גם מרכיבים נגד  giardiaואמבה.
 70% מהנשים מתחילות הנקה  33% ,עדיין מניקות שהתינוק בן חצי שנה 15% ,מניקות כשהתינוק בן שנה.
 כשל ראשוני בהנקה הוא נדיר ,אפשר להיעזר במשאבות אם יש קושי סוציאלי.
 בשבועות הראשונים לאחר הלידה כמות הפעמים שהתינוק יונק היא בין  8-12ביום.
יתרונות לעובר :
 מוריד שכיחות של שלשול חמור ,מחלות של דרכי הנשימה ,otitis media ,בקטרמיה ,מנינגיטיס בקטריאלי ו.NEC-
 מוריד שכיחות של אלרגיות למזון ואקזמה.
 מוריד שכיחות של מחלות כרוניות לאורך החיים.
 גורם לפחות בעיות האכלה.
יתרונות לאם :
 מוריד שכיחות של דימום אחרי לידה ).(PPH
 אמנוריה ממושכת.
 הפחתת סיכון לסרטן שחלה ושד פרה-מנופאוזלי.
 מפחית סיכון ל.OP -
מאפייני חלב האם :
 סך החלבון נמוך יותר אבל זמינות ביולוגית גבוהה יותר.
 כמות גדולה של חומצות שומן חיוניות וכן כמות גדולה של חומצות שומן מסוג אומגה 3
 מעט נתרן
 מעט סידן אבל אם זמינות ביולוגית טובה יותר
 מעט ברזל ואבץ אבל עם זמיניות ביולוגית וכמות מספקת לתינוק עד גיל חצי שנה )יש כמות קטנה יותר מפורמולות אבל עם ספיגה
טובה יותר(.
 מכיל פחות ויטמין .K
מהלך ההנקה :
 ה – Colostrum -עשיר בחלבונים ודל בשומן ,מיוצר בימים הראשונים שלאחר הלידה והוא בעל חשיבות אימונולוגית והבשלתית.
 לחלק מהנשים ביום השלישי לאחר הלידה יש גודש של השד לפעמים עם חום סיסטמי – יש לטפל בשאיבה.
 הערכת צריכה – ע"י מעקב מתן שתן וצואה – בתינוק שיונק כמו שצריך :
 oהיילוד מאבד  7%ממשקלו  7%סביב הלידה וחוזר למשקל הלידה בגיל  10ימים.
 oמתן שתן ללא צבע  6-8פעמים ביום.
 oמתן צואה צהובה ורכה  6-8פעמים ביום.
 oלתינוקות יונקים יש יותר יציאות מתינוקות הניזונים מפורמולה .לאחר  6-8שבועות תינוקות יונקים יכולים להיות
מספר ימים ללא יציאות ) 36-48שעות ללא יציאות(.
 בילירובין – ביונקים רמות בילירובין גבוהות יותר וביחס הפוך לתדירות האכלה )בהאכלה מרובה יש עידוד ליציאת מקוניום
והפרשת בילירובין(.
פתולוגיות לעובר סביב הנקה :



– Breast feeding Jaundice
 oתינוקות שלא מקבלים מספיק חלב ולא עולים מספיק במשקל  ,ייתכן ויסבלו מרמות בילירובין בלתי ישיר גבוהות עקב
תפקוד לא תקין של המחזור ה enterohepatic -של הבילירובין.
 oיש לתת תזונה וחלב מתאים לילד.
 oתוספת נוזלים לא משפיעה על רמות הבילירובין.
– Breast milk Jaundice
 oבתינוקות יונקים גדולים יותר.
 oרמות בילירובין גבוהות עקב פקטורים לא ידועים בחלב שמגבירים את ספיגת הבילירובין במעי.
 oיש לשלול גורמים אחרים ולשים לב שהתינוק בריא וגדל ללא סימנים אחרים למעט צהבת.
חסר ויטמינים – תינוקות יונקים צריכים –
 oתוספת ויטמין  Dמגיל חודשיים.
 oתוספת פלואוריד מגיל  6חודשים.
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בעיות הנקה שכיחות –
 הבעיות השכיחות ביותר -רגישות ,גודש ופטמה סדוקה.
 גודש – יש לטפל מיידית ע"י ניקוז )עלול להוביל לעצירת ייצור החלב בשד(.
 סדקים וכאב – מעיד על טכניקת יניקה לא טובה ,אפשר לעבור למשאבות.
– Mastitis 
 oקליניקה – חום ,צמרמורת והרגשת חולי.
 oטיפול -אנטיביוטיקה וניקוזי שד חוזרים מלאים.
 oלא צריך להפסיק הנקה  ,אם מפסיקים עולה סיכון לאבצס.
– Breast abcess 
 oיש לתת אנטיביוטיקה ולנקז באופן חוזר.
 oאפשר להמשיך להניק מהשד אלא אם יש כאב )אז רק מהשד השני(.
 CIלהנקה :
) HIV בפועל אפשר להעביר גם  HSV ,CMV ,HBVואדמת אבל רק  HIVמהווה .(CI
 גלקטוזמיה לתינוק.
 נשים עם  , TBסיפיליס או  VZVיכולות להניק לאחר תחילת טיפול.
 פריחה הרפטית על השד – יש להימנע מלהניק מהשד הפורח.
 ספסיס או טיפוס אצל האם.
 נפריטיס.
 סרטן שד.
 שימוש בסמים.
 מלריה.
שימוש בתרופות אצל האם :
 כל תרופה שניתן לרשום לתינוק אפשר לתת לאם.
 תרופות שאסור לתת בהנקה – רכיבים רדיואקטיבים ,אנטימטבוליטים )כימותרפיה( ,ליתיום ,איזוניאזיד ותרופות אנטי-תירואיד
מסויימות.
 יש להימנע מתרופות ללא מרשם.
 הימנעות מ :אלכוהול ,ניקוטין ,קפאין ,סמים קלים  /קשים.
 נשים הנוטלות מתדון יכולות להניק.
תזונת פורמולות :
פורמולה על בסיס חלב פרה :
 אין צורך להוסיף ויטמינים  /מינרלים פרט לפלאוריד בגיל חצי שנה וכן ברזל.
 מקור השומן הוא לרוב צמחי.
 אין גורמי חיסון ,לקטופרין ,ליזוזים וגורמי גדילה.
 תינוקות הניזונים מפורמולה לרוב עולים במשקל מהר יותר מאשר תינוקות יונקים במיוחד לאורך  3-4חודשים ראשונים.
 יש סיכון מוגבר להשמנה בהמשך החיים.
 הפורמולות יכולות לשמש כתוסף תזונה לתינוקות יונקים בשלב מאוחר יותר בחיים )פגים למשל(.
פורמולות על בסיס סויה :
 בשימוש כאשר – יש אי סבילות לחלבון החלב .מיועד לטיפול בגלקטוזמיה ואי סבילות ללקטוז.
 יש אחוז משמעותי של אלרגיה גם לחלבון חלב וגם לחלבון סויה.
 לא מומלצת בפגים עם משקל לידה > 1800gr
פורמולות טיפוליות :



משמשות לטיפול בתינוקות עם הפרעות עיכול וספיגה ותינוקות עם רגישות יתר לחלבון.
מצבים בהם נעשה בהם שימוש –  , intestinal mucosal atrophy ,short gut syndromeשלשול כרוני ,כולסטזיס.
דוגמאות :
 oאנפמיל – AR
 לתינוקות עם .GER
 מכילה עמילן אורז שעוותי שהופך לג'ל ומונע רפלוקס.
 מהווה פורמולה חלבית שאסור לתת עם קונפלור.
 oנוטרמיגן – פורמולה היפו אלרגנית לרגישים לחלבון חלב פרה ולסויה.
 oפרוג'סטמיל –
 מיועדת לסובלים מבעיית ספיגת שומנים ו.CF -
 פורמולה היפו אלרגנית ללא לקטוז המכילה גם  MCTהנספגים ישירות לדם פורטאלי.
 – Neocate oפורמולה אלמנטלית )ח"א חופשיות(  ,מיועדת לרגישויות קיצוניות ולתת ספיגה קשה.
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המאפיינים והאינדיקציות
הפורמולה
חלב אם
Gold standard
חלב פרה )עם לקטוז(
תחליף סטנדרטי לחלב אם
חלב פרה )ללא לקטוז(
מיועד לחסר לקטאז הפיך או אי סבילות ללקטוז
פורמולות על בסיס סויה /ללא לקטוז
לא מומלץ לפגים
פורמולות לפגים )חלב פרה מופחת לקטוז(
לתינוקות עם משקל לידה נמוך ופגים 50% .מהשומן הוא .MCT
 50% – pregestimil) Predigestedמהשומן
הוא  – Nutramigen ,MCTללא (MCT
יעיל לאלרגיה לחלבון והפרעות של תת ספיגה
(elecare ,Neocate) Elemental
חומצות אמינו חופשיות לאלרגיה קשה לחלבון או תת ספיגה.
(portagen ,Lipisorb) Fat modified
רמות  MCTגבוהות ,יעיל ל –  chylous effusionוהפרעות שונות של תת ספיגה.
(Enafamil AR) Prethickened
לעיתים יעילים לקשיי בליעה ו –  GERקל.
אי סבילות לפחממות
כל המונו /די סכרידים הוצאו ,ניתן להוסיף מינונים קטנים של דקסטרוז או פרוקטוז לסבילות
פורמולה
סטנדרטית
Enfamil/similac
67
67-81
67
חלבונים )(%) (gr
יחס Whey/casein
(6%) 1.1
80/20
(9%) 1.5
18/82 ,60/40
(12%) 2-2.4
60/40
(10%) 1.7
חלבוני סויה,
methionine
שומן )(%) (gr
(%) MCT
(55%) 4
0
(50%) 3.6
0
(45%) 3.4-4.4
40-50
(48%) 3.6
0
פחממות )(%
המקור
(40%) 7.2
לקטוז
(41%) 6.9-7.2
לקטוז
(42%) 8.5-8.9
לקטוז ,סירופ
תירס
(40%) 6.8
סירופ תירס,
סוכרוז
(44%) 7.3
סירופ תירס,
cornstarch
290
140
8
משתנה
253
חסר ויטמין ,K
ייתכן חסר ב –
,Ca ,Na
חלבונים,
ויטמין D
לתינוקות עם
משקל לידה
מאוד נמוך
420-550
280-390
6.5-8.3
400
270
1115-1452
561-806
11-15
1000-1800
230-270
יש סיכון
להתפתחות אי
סבילות לחלבון
החלב – דימום
 ,GITאנמיה,
צפצופים ,אקזמה
מועשר במיוחד
בתוספת
חלבונים,P ,Ca ,
 ,Naויטמין  Dו –
.MCT
700
500
13
400
200-220
מיועד לאי סבילות
ללקטוז וחלבון
החלב ,יכול לגרום
לאי סבילות לחלבון
הסויה .רככת יכולה
להתפתח בתינוקות
עם משקל לידה
מאוד נמוך.
635
420
14
400
290
המרכיב
חלב אם
)(dL
קלוריות )(kcal
67
מינרלים
)(per L
(mg) Ca
(mg) P
(mEq) Na
ויטמין D
mOsm/L
הערות
Premature
formula
פורמולות סויה
Prosbee/Isomil
Nutramigen
67
(11%) 1.9
Casein
+ hydrolysate
+ L-cystine
+ L-tyrosine
L-tryptophan
(45%) 3.3
0
יעיל לחולים עם
אלרגיה ללקטוז
וחלבון החלב.
Pregestimil
67
(11%) 1.9
Casein
+ hydrolysate
+ L-cystine
+ L-tyrosine
L-tryptophan
(48%) 3.8
55
(41%) 6.9
סירופ תירס,
cornstarch
ודקסטרוז
777
500
14
400
290
יעיל למצב של
תת ספיגה
ואלרגיה ללקטוז
וחלבון החלב.
שלבי אכילה ותוספים :
 בגיל  6חודשים מוסיפים תוספות מרוסקות – בשלבים  ,תוספת אחת לשבוע.
 בגיל זה יש להוסיף בתינוקות שיונקים בלבד גם – חלבון ,ברזל ,אבץ.
 יש להימנע ממאכלים עם פוטנציאל אלרגי גבוה – דגים ,בוטנים ,אגוזים ,מוצרי חלב וביצים.
 יש להימנע מדבש עד גיל שנה-שנתיים בגלל הפוטנציאל ל.infant botulism -
 לא מומלץ לתת לתינוק לישון עם בקבוק – סכנה ל.infant bottle tooth decay -
 עד גיל שנה מומלץ להרתיח כל מים שהתינוק מקבל.
 בגילאי  9-12חודשים יש לשלב דגנים  ,מוצרי מאפה  ,קטניות  ,גבינות ומוצרי חלב ,חלמון ביצה ומים.
 מגיל שנה – מוסיפים חלב ניגר ,ביצים שלמות ,דגים ,שומשום ,בוטנים ודבש.
בעיות אכילה בשנת החיים הראשונה :


אכילה לא מספקת :
 oביטוי כ -אי שקט ,בכי ,עצירות ,אי עלייה במשקל.
 oעם הופעת איבוד משקל יופיע עור יבש ,היעלמות רקמה תת עורית ומראה של "עור זקן".
 oיש לחפש בעיות טכניות – אופן האכלה ,מרווחים בין ארוחות ,גודל חור בבקבוק ,סוציאקונומי.
אכילת יתר  :נראה פליטות בסוף ארוחות או הקאות  ,עלייה במשקל  ,ריבוי גזים )מעיד על עודף פחמימות(.
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פליטה :
 oתופעה נורמלית ב 6-חודשים ראשונים.
 oצמצום ע"י הוצאת אוויר והשכבת התינוק על צד ימין לאחר מכן וכן הגבההת הראש.
 oבמידה ויש הקאה )קשתית( יש לבצע בירור.
צואה רכה  /שלשולים :
 oחלב אם – צואה רכה יותר.
 oצואה ראשונה היא מקוניום ולאחר מכן יש צואה נוזלית צהובה ורק לאחר שבוע הצואה הופכת לטיפוסית.
 oשלשול הוא נדיר ונחשב זיהומי כל עוד לא הוכח אחרת.
עצירות :
 oלרוב התינוקות יש מעל יציאה אחת ליום.
 oייתכן גם יציאה בשבוע.
 oקביעת עצירות היא לפי תוכן הצואה ולא לפי התדירות – בכל מקרה יש לבצע  PRלשלילת טונוס מוגבר  ,פיסורה,
הירשפרונג.
 oסיבה נפוצה לעצירות – תזונה דלה בסובין ונוזלים.
: Colic
 oכאבי בטן התקפיים מלווים בבכי רב.
 oלרוב מתחת לגיל  3חודשים וחולף עם הגיל.
 oמלווה בתפיחות בטן קלה ומוקל לאחר העברת צואה  /גזים.
 oמוחמר בשעות הערב.
תת תזונה בילדים )פרק : (30
פתולוגיות שונות :
): Protein energy malnutrition (PEM


הסיבה השכיחה למוות בילדים מתחת לגיל  5שנים.
יכול להיות ראשוני עקב חסר במזון או שניוני בגלל צריכה מטאבולית גבוהה )זיהומים ,טראומה  ,סרטן(.
Table 30-1. Classification Guidelines for Pediatric Undernutrition
Nutrition Status
Weight/Age Height/Age
Weight/Height % IBW
Wasting
Normal or low Normal
<5th percentile <85%-90%
Stunting
<5th percentile <5th percentile Normal
Normal
Mild malnutrition
Normal or low Normal
<5th percentile 81%-90%
Moderate malnutrition
Normal or low Normal
<5th percentile 70%-80%
Kwashiorkor
Normal or low Normal or low Normal (edema) Normal
Marasmus (severe wasting) Low
Normal or low <5th percentile <70%
: Marasmus
 נחשב כ .severe PEM -קשור למחלות כרוניות.
 קליניקה –
 oאיבוד של יות מ 60%-מהמשקל החציוני או לפחות  70%מהשומן.
 oראש גדול אבל פרופורציוני לאורך.
 oמראה –דלדול שרירים ושומן ללא בצקת ,שיער מדולל.
 oסיבוכים – ברדיקרדיה והיפו תרמיה מסכני חיים.
 oאטרופיה של ה filiform papilla -של הלשון
.Monolial stomatitis o
 oשלשול כרוני.
: Kwashiorkor



הפרעת תת תזונה עם בצקת והיפואלבומינמיה הנגרמת בעיקר מחוסר תזונת חלבון.
גורמים אחרים – זיהום ,טוקסינים ,חוסר איזון של ח"א.
קליניקה –
 oהבצקת -
 pitting ומתחילה בגפיים תחתונות.
 תיתכן בצקת בפנים – moon face.
 oמשקל גוף –  60-80%מהצפוי לגיל.
 oבבדיקה –
 דלדול שרירים ורקמת שומן תת עורית.
 שיער מדולל בגוון אדום או צהוב-לבן .הצבע משתפר לאחר תזונה אבל נשארים פסים.
 שינוי עור – מהיפר פיגמנטציה ועד פריחה מקולארית על הגוו והגפיים .ייתכן גם "."flaky paint
.Angular chilosis 
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 של הלשוןfiliform papilla - אטרופיה של ה
.Monolial stomatitis 
. בלוטות פרוטיס מוגדלות
. חרחורים בזילאריים בריאות וקולות מעי היפואקטיביים, ממצאים בבדיקה – כבד מוגדל
.אפטיות וחוסר תאבון – מאוד אופייני
o
Table 30-2. Physical Signs of Nutritional Deficiency Disorders
System
Sign
Deficiency
General appearance Reduced weight for height
Calories
Skin and hair
Pallor
Anemias (iron, vitamin B12, vitamin E, folate, and copper)
Edema
Protein, thiamine
Nasolabial seborrhea
Calories, protein, vitamin B6, niacin, riboflavin
Dermatitis
Riboflavin, essential fatty acids, biotin
Photosensitivity dermatitis
Niacin
Acrodermatitis
Zinc
Follicular hyperkeratosis (sandpaper-like) Vitamin A
Depigmented skin
Calories, protein
Purpura
Vitamins C, K
Scrotal, vulval dermatitis
Riboflavin
Alopecia
Zinc, biotin, protein
Depigmented, dull hair, easily pluckable Protein, calories, copper
Subcutaneous tissue Decreased
Calories
Eye (vision)
Adaptation to dark
Vitamins A, E, zinc
Color discrimination
Vitamin A
Bitot spots, xerophthalmia, keratomalacia Vitamin A
Conjunctival pallor
Nutritional anemias
Fundal capillary microaneurysms
Vitamin C
Face, mouth, and neck Angular stomatitis
Riboflavin, iron
Cheilosis
Vitamins B6, niacin, riboflavin
Bleeding gums
Vitamins C, K
Atrophic papillae
Riboflavin, iron, niacin, folate, vitamin B12
Smooth tongue
Iron
Red tongue (glossitis)
Vitamins B6, B12, niacin, riboflavin, folate
Parotid swelling
Protein
Caries
Fluoride
Anosmia
Vitamins A, B12, zinc
Hypogeusia
Vitamin A, zinc
Goiter
Iodine
Cardiovascular
Heart failure
Thiamine, selenium, nutritional anemias
Genital
Hypogonadism
Zinc
Skeletal
Costochondral beading
Vitamins D, C
Subperiosteal hemorrhage
Vitamin C, copper
Cranial bossing
Vitamin D
Wide fontanel
Vitamin D
Epiphyseal enlargement
Vitamin D
Craniotabes
Vitamin D, calcium
Tender bones
Vitamin C
Tender calves
Thiamine, selenium, vitamin C
Spoon-shaped nails (koilonychia)
Iron
Transverse nail line
Protein
Neurologic
Sensory, motor neuropathy
Thiamine, vitamins E, B6, B12
Ataxia, areflexia
Vitamin E
Ophthalmoplegia
Vitamin E, thiamine
2
2
Tetany
Vitamin D, Ca , Mg
Retardation
Iodine, niacin
Dementia, delirium
Vitamin E, niacin, thiamine
Poor position sense, ataxia
Thiamine, vitamin B12
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טיפול :
 טיפול אישי על מנת למנוע בצקת ,איס"ל ו) re-feeding syndrome -ספיגת נוזלים ,היפופוספטמיה ,היפומגנזמיה והיפוקלמיה(.
 יש לתת  150%מהערך הקלורי היומי של ילד בריא.
 ילדים עד גיל  – 3צריכים לקבל  100-120 kcal/kgביום.
 יש להוסיף מינרלים וויטמינים.
 יש להיזהר מתוספת ברזל בחולי קשיוקור עקב פריטין גבוה כשתוספת הברזל עושה סטרס אוקסידטיבי ושכיחות יתר של
תמותה.
סיבוכים :





זיהומים.
היפוגליקמיה ) מהווה גם סימן לספסיס(.
היפו תרמיה וברדיקרדיה.
חסרים – ויטמין  Aואבץ.
פגיעה קוגנטיבית וסוציאלית.
חסר בויטמינים ומינרלים )פרק : (31
חסר ויטמין  Dורככת :
הגדרה :
 מטבוליזם –  D2מהצמחים ו D3 -מ UV -עוברים מטבוליזם בכבד בעמדה  25ובכליה בעמדה  1ל.1,25 OH D -
 פעילות –
 oהשפעה אנבולית על העצם.
 oעיכוב הפרשת .PTH
 קליניקה של חסר – בילדים רככת ובגיל מבוגר יותר – .osteomalacia
 גורמי סיכון –
 oמיעוט חשיפה לשמש.
 oחסר בדיאטה.
 oתרופות – פנוברביטל ,פניטואין.
 oתת ספיגה.
 oתינוקות יונקים עם עור כהה במיוחד.
 יש מחלה גנטית של רככת –  XL hypophosphatemic ricketsעם פגיעה בגן .PHEX
 פתופיזיולוגיה – חסור יכולת של הסחוס האפיפיזאלי לעבור מינרליזציה  רקמה רחבה רכה  ,לא סדירה וללא תמיכה הנוטה
ליצור דפורמציות שלדיות.
קליניקה :
 – Craniotabes הדדקקות של החלק החיצוני של הגולגולת .במגע מרגיש כמו כדור פינג פונג.
 – Rachitic rosary הגדלה של הצמתים ה – .costochondral
 עיבוי של פרק כף היד והקרסול
 הגדלה של ה –  anterior fontanelועיכוב בסגירה.
 Scoliosis ו –  lordosisמוגזם במצבים מתקדמים.
 Bowlegs או  knock kneesבתינוקות גדולים יותר ושברי "ענף ירוק" בעצמות הארוכות.
 האטה בצמיחת שיניים )ייתכנו גם אבצסים בשיניים(.
FTT 
מעבדה :
 סידן – תקין  ,אבל יכול להיות גם נמוך.
 פוספט – נמוך לרוב .עם הפרשה מוגברת של פוספט בכליה.
 ALP גבוה.
 רמות ויטמין  Dנמוכות )הבדיקה הטובה ביותר היא רמות של .25OH-D
הדמאה  :הרחבה  ,התקערות ושחיקת קצוות של הרדיוס והאולנה הדיסטלית.
טיפול  :תוספת של זרחן  POו-ויטמין  Dמגיל חודשיים עד גיל שנה ) 200יחידות ביום(.
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Table 31-2. Characteristics of Vitamin Deficiencies
Vitamin
Purpose
Deficiency
Thiamine
(B1)
Riboflavin
(B2)
Coenzyme in ketoacid
decarboxylation (e.g.,
pyruvate → acetyl-CoA
transketolase reaction)
FAD coenzyme in oxidationreduction reactions
Niacin (B3)
NAD coenzyme in oxidationreduction reactions
Pyridoxine
(B6)
Cofactor in amino acid
metabolism
Pantothenic CoA in Krebs cycle
acid
Biotin
Cofactor in carboxylase
reactions of amino acids
B12
Folate
Ascorbic
acid (C)
A
D
E
K
WATER SOLUBLE
Beriberi: polyneuropathy, calf
tenderness, heart failure,
edema, ophthalmoplegia
Comments
Source
Inborn errors of lactate
metabolism; boiling milk
destroys B1
Liver, meat, milk,
cereals, nuts,
legumes
Anorexia, mucositis, anemia,
Photosensitizer
cheilosis, nasolabial seborrhea
Milk, cheese, liver,
meat, eggs, whole
grains, green leafy
vegetables
Pellagra: photosensitivity,
Tryptophan is a precursor
Meat, fish, live,
dermatitis, dementia, diarrhea,
whole grains, green
death
leafy vegetables
Seizures, hyperacusis,
Dependency state: deficiency Meat, liver, whole
microcytic anemia, nasolabial secondary to drugs
grains, peanuts,
seborrhea, neuropathy
soybeans
None reported
Meat, vegetables
Alopecia, dermatitis, hypotonia, Bowel resection, inborn error Yeast, meats; made
death
of metabolism,* and
by intestinal flora
ingestion of raw eggs
Coenzyme for 5-methylMegaloblastic anemia,
Vegans; fish tapeworm; short Meat, fish, cheese,
tetrahydrofolate formation; peripheral neuropathy,
gut syndrome;
eggs
DNA synthesis
posterior lateral spinal column transcobalamin or intrinsic
disease, vitiligo
factor deficiencies
DNA synthesis
Megaloblastic anemia; neural Goat milk deficient; drug
Liver, greens,
tube defects
antagonists; heat inactivates vegetables, cereals,
cheese
Reducing agent; collagen
Scurvy: irritability, purpura,
May improve tyrosine
Citrus fruits, green
metabolism
bleeding gums, periosteal
metabolism in preterm
vegetables; cooking
hemorrhage, aching bones
infants
destroys it
FAT SOLUBLE
Epithelial cell integrity; vision Night blindness, xerophthalmia, Common with protein-calorie Liver, milk, eggs,
Bitot spots, follicular
malnutrition; malabsorption green and yellow
hyperkeratosis; immune defects
vegetables, fruits
Maintain serum calcium,
Rickets: reduced bone
Prohormone of 25- and 1,25- Fortified milk,
phosphorus levels
mineralization
vitamin D
cheese, liver; sunlight
Antioxidant
Hemolysis in preterm infants; May benefit patients with
Seeds, vegetables,
areflexia, ataxia,
G6PD deficiency
germ oils, grains
ophthalmoplegia
Post-translation carboxylation Prolonged prothrombin time; Malabsorption; breastfed
Liver, green
of clotting factors II, VII, IX, X hemorrhage; elevated protein infants
vegetables; made by
and proteins C, S
induced in vitamin K absence
intestinal flora
(PIVKA)
: משק הברזל
: סוגי ברזל
– Heme Iron 
. מהברזל בילד25%  מהווה עד,  הנמצא בהמוגלובין ומיוגלובין ומקורו בבשרo
. ספיגה טובה מאוד ללא השפעה של מזונות אחריםo
– Non-Heme Iron 
. העיקרי המסופק לתינוק,  נמצא במלחי ברזלo
. ספיגה מושפעת ממזונות אחריםo
.poulty , דגים, בשר, ספיגה משתפרת עם צריכת – חומצה אסקרוביתo
: ספיגת הברזל
. מהפורמולות4%  מהברזל בחלב אם נספג לעומת50%
.( חודשים )יש צורך במקרים של משקל לידה נמוך – אותם ילדים מפתחים גדילה מואצת4 לרוב אין צורך בתוספת ברזל לפני גיל
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. אנמיה וליקוי התפתחותי ניורוקוגנטיבי: חסר ברזל
. ימים3-7  נראה תגובת רטיקולוציטוזיס תוך,  חודשים עד גיל שנה4  מגילPO  מתן ברזל: טיפול
: חסר באבץ
נשירת שיער
שלשול
חוסר עליה במשקל
פריחה סביב הפה והאנוס
.ניוון צפורניים
Table 31-4. Characteristics of Trace Mineral Deficiencies
Mineral Function
Manifestations of Deficiency
Iron
Heme-containing
Anemia, spoon nails, reduced
macromolecules (e.g.,
muscle and mental performance
hemoglobin, cytochrome, and
myoglobin)
Copper
Redox reactions (e.g.,
Hypochromic anemia, neutropenia,
cytochrome oxidase)
osteoporosis, hypotonia,
hypoproteinemia
Comments
History of pica, cow's milk,
gastrointestinal bleeding





Sources
Meat, liver,
grains, legumes
Inborn error, Menkes kinky hair Liver, nuts,
syndrome
grains,
legumes,
chocolate
Zinc
Metalloenzymes (e.g., alkaline Acrodermatitis enteropathica: poor Protein-calorie malnutrition;
Meat, grains,
phosphatase, carbonic
growth, acro-orificial rash, alopecia, weaning; malabsorption
legumes
anhydrase, DNA polymerase); delayed sexual development,
syndromes
wound healing
hypogeusia, infection
Selenium Antioxidant; glutathione
Keshan cardiomyopathy in China
Endemic areas; long-term TPN Meat,
peroxidase
without Se
vegetables
Chromium Insulin cofactor
Poor weight gain, glucose
Protein-calorie malnutrition,
Yeast, breads
intolerance, neuropathy
long-term TPN without Cr
Fluoride Strengthening of dental
Caries
Supplementation during tooth Seafood,
enamel
growth, narrow therapeutic
fortified water
range, fluorosis may cause
staining of the teeth
Iodine
Thyroxine, triiodothyronine
Simple endemic goiter
Endemic in New Guinea, the
Seafood,
production
Myxedematous cretinism:
Congo; endemic in Great Lakes iodized salt
congenital hypothyroidism
area before use of iodized salt
Neurologic cretinism: mental
retardation, deafness, spasticity,
normal thyroxine level at birth
– לזכור
.pseudotumor cerebri –  יכול לגרום לA עודף ויטמין
acrodermatitis enterpathica – zinc חסר
.myxedematous/neurologic critinisim – חסר יוד
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: Section 7. Fluids & Electrolytes
מאזן הנוזלים )פרק : (32
כללי :
 75% ממשקל הגוף של היילוד הוא מים )בפגים גם יותר(.
 במהלך השנה הראשונה ה TBW -יורד לכ 60%-ונשאר כך עד גיל ההתבגרות.
 בבנות בגיל ההתבגרות ה TBW -יורד לכ 50%-עקב עליית נפח השומן )שומן מכיל פחות מים מאשר שריר(.
 בדהידרציה  TBWיורד TBW .מורכב מ-כ ICF 40%-וכ IS 15% =) ECF 20%-ו 5%-פלסמה(.
פתופיזיולוגיה :
 עלייה באוסמולריות הפלזמה גורמת לצמא ולהפרשת ) ADHהגברת ספיגת מים כלייתית-טובולרית(.
 מאזן הנתרן מווסת כלייתית ע"י מערכת ה.RAAS -
 כאשר יש  – volume expansionגירוי ליצירת  ANPשמגביר הפרשת נתרן.
: Maintenance fluids






התוספת כוללת תמיסת מים ,גלוקוז ,נתרן ,אשלגן וכלור.
הגלוקוז מספק  20%מהצרכים הקלוריים התקינים – מונע .Starvation ketoacidosis
במתן נוזלים אלו הילד מאבדן  0.5-1%ממשקלו כל יום.
ילדים שלא יכולים לאכול מספר ימים יצטרכו לקבל תוספת תזונתית .IV
מתן אלקטרוליטים בשלב האחזקה :
 oגלוקוז – 4-8mg/kg/d
 oנתרן – 3-4meq/kg/d
 oאשלגן – 1-2meq/kg/d
אופן מתן הנוזלים – לפי חוק ה: 100/50/20 -
 oב 10-ק"ג ראשונם – לכל קילו  100ccליום.
 oמ 10-20-ק"ג – לכל קילו נותנים עוד  50ccליום.
 oמעל  20ק"ג – עוד  20ccלקילו ליום.
את הנפח הכללי מחלקים ב 24-שעות וכך נקבע קצת ההזלפה.
משקל גוף )(Kg
0-10
11-20
>20

נפח ליום
100ml/kg
 50ml/kg + 1000mlלכל  kgמעל 10kg
 20ml/kg + 1500mlלכל  kgמעל ) 20kgועד למקסימום
(2400ml
קצב
4ml/kg/hr
)40ml/hr + 2ml/kg/hr X (wt-10
)) 60ml/hr + 1ml/kg/hr X (wt-20ולא יותר מ –
(100ml/hr
מתן התמיסה :
1/4 / 1/2 / NS + 5% Dextrose + 20mEq/L potassium-chloride
o
o
o
o
ילדים עד  20-25ק"ג – נותנים רבע סליין.
ילדים גדולים יותר – נותנים חצי סליין.
ילד גדול  0מקבל .NS
יש לבצע התאמות בהתאם לרקע הילד – למשל באיס"כ יש לתת פחות אשלגן מחשש להיפרקלמיה.
המקור
עור
ריאות
GIT
כליות
שונות
-
סיבות המעלות את
צריכת המים
חימום
Phototherapy
חום
הזעה
כוויות
טכיפניאה
Tracheostomy
שלשול
הקאות
זונדה
ריבוי שתן
ניקוז כירורגי
איבוד למרווח שלישי
סיבות המורידות את צריכת
המים
 Mist tent -אינקובטור
 Humidified ventilatorMist tent -
 Oliguria/ anuria -היפותירואידיזם
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: (33 התייבשות וטיפול תחליפי )פרק
: טיפול תחליפי
.( מכלל איבוד הנוזלים )קריטי יותר ביילודים ופגים1/3- דרך העור והריאות מהווה כInsensible loss 
.38  על כל עלייה של מעלה אחת מעלmaintenance - ב10-15%  חום מצריך הגדלה של
. הנוזלים יוחזרו בדיעבד: איבוד במערכת העיכול
.KCl  של25mEq/L +  ביקרבונט15mEq/L + saline ¼ –  בdextrose 5% –  שלשולo
.KCl  של10mEq/L + saline ½ –  בdextrose 5% –  הקאותo
 במצבים של שינוי בתפוקת השתן יש להתאים את מתן הנוזלים )במצבי מיעוט שתן מתן הנוזלים יוביל לעומס ובמצבי פוליאוריה
– (יוביל להתייבשות
–  אוליגורי/  חולה אנוריo
.( מכמות האחזקה1/3)  בלבדinsensible loss - יש לתת נוזלים לפי ה
.urine output - חצי סליין על פי ה- תוספת מתן תחליפי ב
 מכמות האחזקה והחלפת תפוקת השתן עם תמיסה המבוססת על רמות אלקטורליטים1/3  חולה פוליאורי – נותניםo
.נמדדות בשתן
: התייבשות
: כללי
.(.. שלשולים, )הקאותGE הסיבה הנפוצה ביותר להתייבשות בילדים היא
– סיבות נוספות
 הגבלת נוזלים, אנורקסיה, – תרדמתintake  חסרo
DKA –  דיורזה אוסמוטיתo
DI o
.( וכוויותCF)  נשימה/  איבוד דרך העורo
 בשלב הראשון יש להעריך את מידת ההתייבשות
. צריכת נוזלים מועטה בעבר, ירידה במתן שתן, מעט סימנים בולטים – צמא- 3-5%  מצב קלo
 ירידה במתן שתן,  טאכיקרדיה- 10%  בינוניo
. תת ל"ד וייתכן שוק, ילד נראה רע- 15%  חמורo
קשה
15%
9%
בינוני
10%
6%
קל
5%
3%
תינוקות
מתבגרים



Table 33-5. Assessment of Degree of Dehydration
Mild
5%
3%
youngThirsty;
alert;
restless
Older children
Thirsty;
alert;
restless
Signs and Symptoms
Tachycardia
Absent
Palpable pulses
Present
Blood pressure
Normal
Cutaneous perfusion Normal
Skin turgor
Normal
Fontanel
Normal
Mucous membrane Moist
Tears
Present
Respirations
Normal
Urine output
Normal
Infant
Adolescent
Infants and
children
Moderate
Severe
10%
15%
6%
9%
Thirsty;
restless
orDrowsy; limp, cold, sweaty, cyanotic extremities; may
lethargic but irritable orbe comatose
drowsy
Thirsty; alert (usually) Usually conscious (but at reduced level),
apprehensive; cold, sweaty, cyanotic extremities;
wrinkled skin on fingers and toes; muscle cramps
Present
Present
Present (weak)
Decreased
Orthostatic hypotensionHypotension
Normal
Reduced and mottled
Slight reduction
Reduced
Slightly depressed
Sunken
Dry
Very dry
Present or absent
Absent
Deep, may be rapid
Deep and rapid
Oliguria
Anuria and severe oliguria
: קליניקה
:סימני התייבשות קלאסיים
 מראה כללי רע.1
 עיניים שקועות.2
 היעדר דמעות.3
 ריריות יבשות.4
 טורגור ירוד.5
 נשימה לא תקינה.6
 טכיקרדיה ודופק חלש.7
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 .8מילוי קפילרי < 2sec
 .9מיעוט במתן שתן
 .10מרפס שקוע
 .11פריסטלטיקה ירודה
 ניתן לחלק את ההתייבשות על פי רמות הנתרן בדם – נורמונתרמית ,היפונתרמית )היפואוסמולרית( והיפרנתרמית
)היפראוסמולרית – במקרים אלו הלקיניקה שונה – התא הוא מיובש(.
קליניקה של התייבשות היפר טונית  :לרוב עקב הקאות עם מתן נוזלים המכילים נתרן.
 oאי שקט קיצוני ופרכוסים
 oהיפרטוניות והיפררפלקסיה
 oטורגור תקין
 oילד אדום בפנים )ביתר המקרים הילדים יהיו חוורים  /אפורים(
 oריריות יבשות מאוד
 oאוליגוריה ואנוריה בולטות
 oטאכיקרדיה בולטת
 מעבדה :
 oספירת דם – המטוקריט כמדד להתייבשות.
 oכימיה –
 אלקטרוליטים
 תפקודי כליות )עלייה ב BUN -ללא עלייה ב - (Cr -עליית  BUNתיתכן חסרה בילדים עם צריכת חלבון מועטה
וגבוהה ללא קשר להתייבשות ב UGIB -או סטרואידים.
 אוסמולריות
 oגזים בדם
 oשתן כולל משקע שתן  -נראה גלילים היאלינים וגרנולריים ,מעט תאי דם לבנים ואדומים ופרוטאינוריה בטווח בין 30-
 100מ"ל.
גישה טיפולית :
 .1השלמת החסר הקיים –
 בולוסים של  20cc/kgשל  NSתוך  30-60דק' עד  3מנות. אם לא עוזר )אין שיפור המודינמי  /מתן שתן( נותנים קולואידים בנפחים של .10cc/kg .2טיפול משלים – ניתן ל 24-ש' ונועד להשלים את החסר התוך וחוץ תאי בתוספת אלקטרוליטים.
Water Deficit
Percent dehydration × weight
Sodium Deficit
Water deficit × 80 mEq/L
Potassium Deficit
Water deficit × 30 mEq/L
-
-
מתן הנוזלים יהיה לפי – מתן מחצית מהמחושבים ב 8-שעות והיתר ב 16-שעות.
בדה-הידרציה איזותרמית – מתן חצי או שליש של  + NSגלוקוז  + 5%אשלגן .20meq/L
בדה הידרציה היפונתרמית –
 oכמו איזונתרמית אבל יש להוסיף את חסר הנתרן – נותנים סליין היפרטוני ) (3%בקצב של  1ml/minעד .12ml/kg
 oלא לתקן מהר מדי )מעל  (12mEq/L/24hrעל מנת להימנע מ.central pontine myelinosis -
בדה הידרציה היפרנתרמית –
 oלרוב תוצאה של חוסר יכולת לשתות.
 oנותנים חצי  /רבע סליין  +גלוקוז ) 5%אם יש הופעת פרכוסים יש להזליף סליין היפרטוני במינון של .(3-5cc/Kg
 oגם כאן להקפיד על קצב תיקון – עד ירידה של  12meq/Lבנתרן למניעת כיווץ תאים מהיר ב.CNS -
– ORS
 oתמיסות המכילות גלוקוז ואלקטרוליטים ומיועדות להתייבשות קלה-בינונית בעיקר במצבים משניים לשלשולים.
 oיש לתת על שהילד נראה טוב )בהידרציה מלאה( או עד הופעת בצקת פרי אורבי טלית.
 oקצב מתן –  10-15ml/kgלשעה.
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) Parenteral nutritionפרק : (34
אינדיקציות למתן :



ניתנת כאשר התזונה האנטרלית לא ממלאת את הצרכים התזונתיים.
מצבים חריפים – בעיקר ב ICU -
Ileus o
 oאיסכמיה של המעי
 oחשש לaspiration pneumonia -
מצבים כרוניים – בעיקר  – short bowel syndromeיכול להיות משני להפרעה מולדת או לאחר .NEC
Table 34-1. Indications for Parenteral Nutrition
ACUTE
Prematurity
Trauma
Burns
Bowel surgery
Multiorgan system failure
Bone marrow transplantation
Malignancy
CHRONIC
Short bowel
Intractable diarrhea syndromes
Intestinal pseudo-obstruction
Inflammatory bowel disease
Immunodeficiency
סיבוכים :
 זיהומים
 הפרעות אלקטרוליטיות
 חסרים תזונתיים
 היפוגליקמיה
 אזוטמיה
 מחלת כבד כולסטטית )עד שחמת הכבד(
 במקרים של  – central venous linesסכנה לפנאומוטורקס ,דימום בהכנסה וטרומבוזיס.
טיפול  /מניעת סיבוכים :


מועמדים להשתלת כבד.
שימוש מוקדם במערכת העיכול על מנת להפחית סיכון למחלת כבד )מעבר לתזונה אנטרלית חלקית(.
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הפרעות במשק הנתרן )פרק : (35
Hyponatremia
היפונתרמיה :
אוסמולריות בדם
תקין
גבוה
נמוך
Pseudohyponatremia
Pseudohyponatremia
על רקע היפרגליקמיה
הערכה קלינית של
ה ECFV -
על רקע עודף  TGאו חלבונים
גבוה
נמוך
תקין
רמת UNa
רמת UNa
UNa <10mg%
משתנה
בעיה חוץ כלייתית –
בעיה כלייתית –
Acute/ chronic
renal failure
-
צירוזיס
CHF
Nephrotic syndrome
דליפת קפילרות
היפואלבומינמיה
-
SIADH
Glucocorticoid
deficiency
Hypothyroidism
Water intoxication
UNa >20mg%
איבוד כלייתי –
-
משתנים
Osmotic diuresis
Postobstructive
diuresis
נזק טובולרי
Hypoaldosteronism
UNa <10mg%
איבוד חוץ כלייתי –
 איבוד GI כוויות ,זיעה -מרווח שלישי
אטיולוגיה :



היפונתרמיה היפראוסמולרית  :עקב היפרגליקמיה או עירוי מניטול – יש ירידה ב 1.6-בריכוז הנתרן על כל עלייה ב100mg/dL -
ברייכוז הגלוקוז )חולים אלו לא יהיו סימפ'(.
היפונתרמיה היפוולמית  :תוצאה של איבוד נתרן – יכול להיות כלייתי עם ריכוז נתרן בשתן גבוה או חוץ כלייתי עם ריכוז נתרן
בשתן נמוך.
: SIADH
 oהפרשה אקססיבית של  ADHגורמת ל-
 היפונתרמיה
 רמות נמוכות של חומצה אורית בדם
 שתן מרוכז )מעל .(100mosmol/kg
 עלייה קלה בנפח הפלסמה
 נתרן בשתן תקין עד גבוה.
 oאטיולוגיות  -לרוב נובע ממתן עודף של  ADHכטיפול ב .CDI-יתכן במגוון סיבות נוספות:
 אנצפליטיס.
 אבצס מוחי.
 לאחר פרכוס כללי.
 בחילות ממושכות.
 פנמוניה.
 טראומת ראש.
 מחלה פסיכיאטרית.
 גידול מוחי.
 TB מנינגיטיס.
.AIDS 
 הפרשה אקטופית מגידל
 סיבוך של ניתוח מוחי באזור היפותלמוס-היפופיזה.
 תרופות שמגבירות הפרשת וזופרסין או מחקות את פעולתו oxcarbazepine, carbamazepine, -
.TCA ,chlorpropamide, vinblastine, vincristine
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 oטיפול –
 הגבלת נוזלים ל1000-מ"ל ליממה.
 יכול להוביל להגבלה בגדילה לכן אפשר להשרות מצב של  NDIע"י מתן דמקלוציקלין.
 oסיבות נוספות להיפונתרמיה אאוולמית – חסר  , GCSהיפו תירואיד ,הרעלת מים.
 היפונתרמיה היפרוולמית :
 oעודף נתרן ומים בגוף עם עליית מים יותר מעליית נתרן.
 oמופיעה במצבים של ירידה בנפח הדם האפקטיבי – איס"ל ,שחמת ,תסמונת נפרוטית 3rd spacing ,ואיס"כ.
קליניקה :
 לרוב נובעת מהתנפחות תאי המוח.
 נראה – קומה ,ירידה ברפלקסים ,בלבול ,אגיטציה ,כאבי ראש ,פרכוסים ,אנורקסיה ,בחילות והקאות ,חולשה ותשישות.
 בבדיקה ייתכנו נשימות צ'יין סטוק.
טיפול :


רק בהיפונתרמיה סימפ' עם פרכוסים יש מקום לשימוש בסליין היפרטוני  1ml/kg - 3%של  NaCl 3%מעלה את רמת הנתרן ב-
) 1mEq/Lהמטרה – עד  130mEq/Lולא יותר(.
שיפור נראה כבר אחרי מתן של .4-6ml/kg
היפרנתרמיה :
מנגנונים עיקריים :
 הרעלת נתרן :
 oבמרבית המקרים יאטרוגני עקב תיקון של אצידוזיס מטבולי ע"י תמיסת ) NaHCO3קיים גם בסודה לשתייה ביתית(.
 oקיים גם בהיפראלדוסטרוניזם – אגירת נתרן ע"י הכליות עם יל"ד.
 חסר מים :
 oצריכה לא מתאימה -
 oאוסמולריות שתן נמוכה –  – DIיכול להיות נפרוגני או מרכזי )ראה בהמשך(.
 oאוסמולריות שתן גבוהה –
 – High insensible loss שכיח במיוחד בפגים  /פוטותרפיה וחימום
 צריכה לא מספקת
 היפונתרמיה תתפתח רק אם לחולה אין גישה למים או שהוא לא יכול לשתות.
 הנקה לא יעילה יכולה לגרום להיפרנתרמיה קשה וכרונית עם .FTT
 חסר מים ונתרן :
 oתפוקת שתן נמוכה ושתן מרוכז –
 איבוד בדרכי העיכול – בעיקר בילדים שמקיאים מכיוון שהם לא יכולים לשתות מים )ילדים עם  GEלרוב לא
יפתחו כי שותים תמיסות היפו טוניות(.
 איבוד דרך העור
 oתפוקת שתן גבוהה ושתן לא מרוכז – במחלות כלייתיות  /סוכרת אם החולה לא שותה מספיק מים.
קליניקה :




הילדים מיובשים אבל עם פחות סימפ' של התייבשות )נוטים לשמור על ל"ד ותפוקת שתן(.
סימפ'  – CNSאי שקט ,חולשה ,תשישות ,בכי בטון גבוה ,נשמת ,צמא.
חום
מעבדה – היפוגליקמיה והיפוקלצמיה.
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 סיבוך – דימום מוחי
 oעקב יציאה של נוזלים מתאי המוח  התכווצות רקמות  קרע של וורידים.
 oיכול להיות  , SAHסבדוראלי או פרנכימטי.
 oיכול לגרום לפרכוסים וקומה.
 oב – LP-רמות חלבון גבוהות.
טיפול :
 קצב תיקון – .0.5mEq/L/hr
 אם הילד מפתח פרכוסים תוך כדי טיפול יש להזליף סליין היפרטומי.
 במקרים של התייבשות יש להחזיר תחילה את נפח הנוזלים לפני תיקון ההיפרנתרמיה ללא חשש מעומס נוזלים  /בצקת מוחית –
נעשה ע"י תמיסה ללא נתרן – .5% dextrose
 אם צריך לתת כמות גדולה מאוד של נוזלים אפשר לתת נוזלים ובמקביל לתת משתנים  /דיאליזה.
:Diabetes Insipidus - DI




אטיולוגיה ל– Central -
 oגדולים ) -השכיחים  -קרניופרינגיומה(Optic nerve glioma, Germinoma ,
.(Langerhans cell histiocytosis - LCH =) Histiocytosis X o
 oטראומה לראש DI -לרוב מעיד על פגיעה רצינית  SIADH ,מעיד על פגיעת ראש קלה.
 oסיבה תורשתית - AD
 ,Wolfram syndrome נקראת גם DIDMOAD = Diabetes Insipidus, Diabetes Mellitus, Optic
Atrophy, and Deafness
 - Septo-optic dysplasia = de Morsier syndrome ניסטגמוס והיפופלזיה של ה optic nerve-והseptum -
pellucidum
 oביילוד – לאחר אספיקציה ,IVH ,ספסיס מליסטריה  , GBS /הפרעות קרישה.
 oאנצפליטיס
 oלאחר ניתוח
אטיולוגיה לסיבות כלייתית :
 oהפרעה תורשתית  – XLלרוב מלווה יחד עם .FTT
 oצורה נרכשת משנית ל –
IS nephritis 
 אנמיה חרמשית
 היפרקלצמיה
 היפוקלמיה
 תרופות – ליתיום ampho B ,
אבחנה –
 oחסר  ADHבבדיקות דם.
 oאוסמולריות בסרום מעל  300ובשתן מתחת ל 300-מרמזים לאבחנה.
 oבחשד קליני מבצעים מבחן צמא ומודדים אוסמולריות – אם אין תגובה זה מעיד על .DI
 oעל מנת להבדיל בין סיבה מרכזית לכלייתית נותנים  ADHובודקים תגובה – אם אין תגובה זה מעיד על בעיה כלייתית.
טיפול –
 DI oמרכזי –
 מתן ) ADHדזמופרסין( בזריקות  /דרך האף.
 – Chloropromazine מגביר רמות  ADHנמוכות )ללא פעילות של  ADHבעצמו(.
 DI oכלייתי – מתן משתנים  – K-sparingאמילוריד וספירונולקטון.
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הפרעות במשק האשלגן )פרק : (36
היפוקלמיה :
אטיולוגיה  :שכיח בילדים עקב .GE
 טעות מעבדה עקב ריבוי לויקוציטים במבחנה.
 – Transcellular shift עקב אינסולין ,אלקלוזיסB agonists ,
 ירידה בצריכה – מצב נדיר ,בעיקר באנורקסיה נרבוזה
 איבוד מוגבר חוץ כלייתי – שלשול ושימוש בלקסטיבים  ,בשלשול לרוב מלווה באצידוזיס עקב איבוד הביקרבונט.
 איבוד מוגבר כלייתי –
 oמלווה באצידוזיס מטבולי – .DKA ,RTA
 oללא הפרעה בחומצה בסיס –
 טוקסינים טובולרים – AG ,cisplatin ,ampho B
IS nephritis 
 Diuretic phase של ATN
 היפומגנזמיה
 oמלווה באלקלוזיס מטבולי -
 - ↓ UCl הקאות ,CF ,pyloric stenosis ,פורמולה דלת כלור ,posthypercapnia ,שימוש קודם במשתני לולאה
או .thiazides
הקאות גורמות בעיקר לאיבוד יוני מימן =<  metabolic alkalosisוירידה בנפח =< איבוד אשלגן בשתן.
 ↑ UCl ול.ד .תקין – ) Bartter syndrome ,Gitelman syndromeשניהם אוטוזומליים רצסיביים( ,משתני
לולאה ו.thiazides
 ↑ UCl ול.ד .גבוה – אדנומה באדרנל ,מחלה בכלי הדם הכלייתיים ,גידול מפריש רנין17α/11β hydroxylase ,
) Liddle syndrome ,Cushing syndrome ,deficiencyאוטוזומלי דומיננטי( ,אכילת .licorice
חמצת  שלשול  / RTA ,בססת  הקאות  /זונדה  /עודף אלדוסטרון  /משתנים  /ברטר וגיטלמן
קליניקה :
 שינויי – ECG
 oהשטחת גלי T
 oצניחות ST
 oהופעת גלי U
 VF oאו  – TdPבילדים עם מחלת לב ברקע
 oהעלאת רגישות לדיגוקסין  VT ,SVT וheart block -
 חולשת שרירים והתכווצויות
 שיתוק – ברמות נמוכות מאוד
 רבדומיוליזיס – הסיכון עולה עקב פעילות גופנית
 עצירות ועד  – Ileusהיפוקלמיה מאטה פעילות מעי
 אצירת שתן
 – Polyuria היפוקלמיה גורמת ל NDI -שניוני.
 נזק כלייתי בהיפוקלמיה כרונית –  IS nephritisוציסטות
 פגיעה בצמיחה לגובה במצבים כרוניים
טיפול :




יש להיזהר במתן אשלגן אם יש פגיעה כלייתית עקב חסור יכולת הכליה להפריש אשלגן עודף.
מתן אשלגן –  POולא ) IVבטוח יותר(.
אם איבוד האשלגן הוא כלייתי אפשר לתת – K sparing diuretics
אם יש שילוב של היפוקלמיה עם אלקלוזיס אפשר להחזיר נפח  מפחית הפרשת אשלגן בשתן.
היפרקלמיה :
אטיולוגיה :



טעות מעבדתית עקב המוליזה  ,טרומבוציטוזיס  ,לויקוציטוזיס )שכיח בילדים עקב קושי בלקיחת דם(.
צריכה מוגברת –  PO / IVאו מתן עירוי דם.
– Transcellular shift
 oאצידמיה
 oרבדומיוליזיס , tumor lysis ,נמק רקמות
 oהמוליזה
 oדימום GI
 oהיפר תרמיה
 oחסר באינסולין
 oתרופות –  ,succinylcholineהרעלת דיגוקסין ,הרעלת פלאורידBB ,
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 ירידה בהפרשה –
 oאיס"כ
 oמחלה באדרנל –
Addison 
 – 21 hydroxylase deficiency הסיבה השכיחה בילדים לחסר אלדוסטרון  יתייצג עם היפרקלמיה,
אצידוזיס ,היפונתרמיה וחסר נוזלים .בבנות – .ambiguous genitalia
– Hyporeninemic hypoaldosterinism 
 חסימת דרכי שתן
 אנמיה חרמשית
 השתלת כליה
SLE 
 oמחלות טובולריות – )– pseudohypoaldosteronism (type 1&2
 – Type 1 סובלים מהיפרקלמיה metabolic acidosis ,ואיבוד מלחים המוביל לאיבוד נוזלים ,רמות
האלדוסטרון גבוהות .יש פגיעה בתגובה לאלדוסטרון.
 – (Gordon syndrome =) Type 2 מאופיין ביל"ד משני לאגירת מלחים והפרעה בהפרשת אשלגן וחומצה.
 oתרופות ...TMP ,NSAID’s ,cyclosporine ,K sparing diuretics ,ARB ,ACE I -
קליניקה :
 שינויי – ECG
 oגלי  Tגבוהים
 PR oמוארך
 oהשטחת גלי  Pוקומפלקס  QRSרחב  יכול להתקדם לVF -
 פרסטזיות
 חולשה
 עקצוצים
טיפול :


המטרות העיקריות בטיפול בהיפרקלמיה הן:
 .1למנוע הפרעות קצב מסכנות חיים
 oהכנסת אשלגן לתאים –  ,NaHCO3אינסולין  +גלוקוז β agonists ,בשאיפה
 oייצוב ממברנת הלב – סידן ) IVקלציום גלוקונט(
 .2לסלק עודפי אשלגן מהגוף – משתני לולאה PO) sodium polystyrene ,או רקטלי( ודיאליזה.
הפרעות הנגרמות בגלל חסר אלדוסטרון מגיבות לטיפול ב– .(fludrocortisone=) mineralocorticoid
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הפרעות חומצה – בסיס )פרק : (37
כללי :


רגולציה :
 oריאות – שינוי הלחץ החלקי של  CO2ע"י שינוי בוונטילציה.
 oכליות – הפרשת חומצות אנדוגניות )ילדים מייצרים יותר חומצה ביחס למבוגרים( ,ספיגה מחדש וייצור ביקרבונט.
תגובת הפיצוי :
ההפרעה
Metabolic acidosis
Metabolic alkalosis
Acute
Respiratory
alkalosis
Chronic
Acute
Respiratory acidosis
Chronic
הפיצוי
PCO2 = 1.5 X [HCO3] + 8 ± 2
] <= 10mmol/L ↑[HCO3הפיצוי עליה של  7mmHgב – PCO2
] ↓[HCO3ב –  2mmol/Lעל כל ירידה של  10mmHgב – PaCO2
] ↓[HCO3ב –  4mmol/Lעל כל ירידה של  10mmHgב – PaCO2
] ↑[HCO3ב –  1mmol/Lעל כל עליה של  10mmHgב – PaCO2
] ↑[HCO3ב –  3.5mmol/Lעל כל עליה של  10mmHgב – PaCO2
אצידוזיס מטבולי :
אטיולוגיות :


 AGתקין –
 oשלשול –
 הגורם השכיח ביותר – גורם לאיבוד ביקרבונט.
 במצבי קיצון עלולה להיגרם היפופרפוזיה lactic acidosis 
– RTA o
– Type I (distal) 
 מלווה בהיפוקלמיה  ,היפרקלציאוריה ואבנים בכליות.
.FTT 
 לא יכולים להחמיץ את השתן –  pHבשתן נמוך מ 5.5-למרות החמצת.
 יש צורה  ARקשה המלווה בחירשות.
 יש צורות משניות לתרופות  /מחלת כליות.
– Type II (proximal) 
 רוב המקרים חלק מ  Fanconi syndrome -גליקוזוריה ,אמינואצידוריה ,איבוד פוספט מסיבי ו-
.uric acid
 ה-היפופוספטמיה מובילה לרככת בסופו של דבר.
 יכולים להחמיץ את השתן מתחת ל.5.5-
 לרוב משני להפרעה גנטית אחרת כמו Cystinosis
 יכול להיות משני לתרופות כמו –  ifosfamideו.valporate -
– Type IV (hyperkalemic) 
 תוצאה של חסר אלדוסטרון או תנגודת כלייתית לאלדוסטרון.
 קיים ב CAH -עם  – 21HDיחד עם היפונתמיה ואיבוד נפח.
 oנוספים –
Urinary tract diversions 
Post hypocapnia 
 צריכה של Ammonium chloride
 AGגבוה –
o
o
o
o
– Lactic acidosis
 תוצאה של הפרעה באספקת חמצן לרקמות  מטבוליזם אנאירובי וייצור לקטט.
 גורמים – שוק ,היפוקסמיה ,אנמיה חמורה.
 טיפול –בגורם.
 , DKA – Ketoacidosisאלכוהול  ,רעב
איס"כ – הכליה לא מסוגלת להפריש את עודפי המימן
הרעלות –
– Salycilates 
 פחות שכיח בילדים כי לרוב לא נותנים אספירין להורדת חום.
 נראה חמצת מטבולית עם בססת נשימתית.
 ייתכן – חום ,פרכוסים ,לטרגיה וקומה.
 במצבים כרוניים – טיניטוס ,ורטיגו וליקוי שמיעה
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 אתילן גליקול –
 חמצת מטבולית
 פגיעה בתפקוד כלייתי
 גבישי קלציום-אוקסלט בשתן
 מתנול –
 חמצת מטבולית
 נזק ל – CNS -בייחוד הoptic n -
– Inborn errors of metabolism o
 גורמים לחמצת עקב עלייה בייצור לקטט  /קטואציד  /אניונים אורגנים אחרים.
 בחלק מהמקרים נראה היפראמונמיה.
 לרוב החמצת תופיע במהלך החמרות של מחלת הבסיס עקב צריכת מרכיב תזונתי מסויים )חלבון לרוב(  ,סטרס
של מחלה חריפה או אי הקפדה על טיפול.
קליניקה :
 באצידמיה יש תת תגובה של הלב לקטאכולאמינים  החמרת תת ל"ד בילדים עם הלם.
 בחמצת קשה – הפרעה לקונטרקטיליות של הלב ונטייה להפרעות קצב )בייחוד אם יש מחלת לב במקביל או הפרעה
אלקטרוליטית(.
 במצב כרוני – .FT
 אבחנה – לא להתבסס על  AGבלבד )תקין בילדים .(3-11
 AG oיורד במקרים של ירידה באלבומין בסרום – ירידה באלבומין של  1mg/dlגורמת לירידה ב AG -של .4
 oעליית קטיונים לא מדידים כמו קלציום ,אשלגן ,מגנזיום – מורידים .AG
טיפול :
 תיקון הגורם הראשוני – פרפוזיה בחמצת לקטית ואינסולין ונוזלים ב.DKA -
 ביקבונט – כאשר ההפרעה הראשונית לא ניתנת לתיקון –  CRF / RTAאו במצבים חמורים קשים כמו הרעלת סליצילטים
)ביקרבונט מעלה פינוי כלייתי של התרופה ומפחית כמות בתאי המוח(.
אלקלוזיס מטבולי :
אטיולוגיה :
.chloride responsive -15mEq/L >UCl 
 oאיבוד קיבתי – הקאות או זונדה .הקאות הן הסיבה השכיחה ביותר ל – .metabolic alkalosis
Pyloric stenosis o
 oמשתנים )לולאה או  – (thiazidesבתחילה רמות הכלור בשתן יהיו גבוהות ,אבל אחרי שהשפעת המשתנים פגה ,רמות
הכלור יהיו נמוכות.
 oשלשול הגורם לאיבוד כלור
 oפורמולה דלת כלור
) CF oאיבוד כלור בזיעה(
) Post hypercapnia oאיבוד כלור בגלל (metabolic acidosis
במצבים אלו ,כדי לתקן את ה –  metabolic alkalosisצריך נוזלים עם  NaClאו ) KClתוספת כלור(.
The chloride resistant 20mEq/L <UCl 
 oל.ד .גבוה – מצבים עם רמות גבוהות של אלדוסטרון או פגמים המובילים לעליית  MCאחרים –
 אדנומה באדרנל
 מחלה בכלי הדם הכלייתיים
 גידול מפריש רנין
17α/11β hydroxylase deficiency 
Cushing syndrome 
) Liddle syndrome אוטוזומלי דומיננטי(
 אכילת .licorice
 oל.ד .תקין – פגמים טובולרים הגורמים להפרשת כלור .Bartter syndrome ,Gitelman syndrome -
קליניקה :
 במקרים רבים מלווה בהיפוקלמיה.
 ילדים עם  – chloride responsiveness alkalosisיש סימפ' של חסר בנוזלים.
 אלקלמיה יכולה לגרום להפרעות קצב ,היפוקסיה עקב היפו ונטילציה והפחתת ב.CO -
טיפול :



ילדים במצב קל – ביקבונט מתחת ל – 32-לא צריך להתערב.
ילדים עם  – chloride responsiveness alkalosisיגיבו לתיקון היפוקלמיה והחזר נוזלים.
ילדים עם ברטר  /גיטלמן – יש לתת אשלגן  POו.K sparing diuretics -
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:Respiratory acidosis
יש ירידה בסילוק ה –  CO2מהריאות .הסיבות העיקריות:
 דיכוי  CNSכולל encephalitis
 הפרעות בחוט השדרה ,עצבים פריפריים או נוירומוסקולריים )(Guillain- Barre ,botulism
 חולשת שרירי הנשימה
 מחלה ריאתית – דלקת ריאות או אסטמה
 מחלה של דרכי האוויר העליונות
:Respiratory alkalosis
ירידה ב –  CO2בגלל עליה בדרייב הנשימתי .הסיבות:




היפוקסיה )הרעלת  COאו מחלת לב ציאנוטית(
דלקת ריאות או PE
גירוי מרכזי )חרדה או גידול מוחי(
הנשמה
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: Section 8. The Acutely ill of injured child
החייאה )פרק : (38
אנמנזה ובדיקה גופנית :
 יש לתת דגש על –
 oמהלך הפגיעה – אקוטי  /כרוני
 oמכניזם – פגיעה  /איבוד נוזלים  /לב
 oמחלות רקע
 סימני אזהרה וסימפ' המחשידים על הצורך החייאה –
 oבאופן כללי סימני שוק – חיוורון ,דופק חלש ,מילוי קפילרי איטי ,אוליגוריה וירידה במצב המנטלי
 ,Lethargy – CNS oאי שקט ,דליריום obtundation ,בלבול
 oנשימה –  ,Apneaגניחות ,tachypnea ,nasal flaring ,תנועות אוויר ירודות ,סטרידור ,צפצופים
 oקרדיווסקולר – הפרעות קצב ,brady/ tachy cardia ,דופק חלש ,מילוי קפילרי ירוד ,תת ל.ד.
 oעור וריריות – עור מנוקד ,חיוור ,ציאנוזיס ,הזעת יתר ,טורגור ירוד ,ריריות יבשות
 PP רחב בדופק יכול להיות הסימן הראשון בבדיקה גופנית לשוק.
 חשוב למדוד גלוקוז בכל ילד עם שינוי ברמת הכרה או בסיכון למאגרי גליקוגן ירודים )תינוקות  /ילדים בתת תזונה(.
 יש להעריך סימנים חיוניים ולנטר באופן רציף.
 מעבדה –
 oצילום חזה באי"ס נשימתית
 oתרביות בחשד לספסיס
רסוסיטציה :
 חמצן – אם תחת חמצן אין חמצון מספק של רקמות יש צורך באינטובציה והנשמה מלאכותית.
 נוזלים –
 oנותנים  NSאו ) Ringer lactateקריסטל ואידים איזוטונים( בבולוס – .10-20 ml/kg
 oאם אחרי בולוס ראשון אין תיקון אז נותנים בולוס נוסף.
 oחוסר תגובה או התדרדרות לאחר מתן נוזלים ראשוני מרמז על בעיה קרדיאלית.
 oצריך להימנע ממתן קריסטל ואידים המכילים אשלגן ללא הוכחה לתפקוד כלייתי תקין.
 אם הנוזלים והתמיכה נשימתית לא עזרו יש לתת תרופות לפי סוג השוק –
 oשוק היפוולמי – תרופות המעלות התנגדות סיסטמית – אפינפרין ודופמין.
 oשוק קרדיוגני – תרופות כרונותרופיות חיוביות – אפינפרין ודופמין וחומרים שמפחיתים  – PLדובוטמין ,ניטרופרוסיד
ומילרינון.
: Cardiopulmonary arrest



הישרדות של ילדים מכשל לבבי היא נמוכה  10-15%ועם הרבה מגבלויות.
לרוב הסיבה היא היפוקסיה ויש נזק צפוי בהתאם לאיבר –
 oמוח – פרכוסים ,בצקת מוחית ,אוטם ,הרניאציהDI ,SIADH ,anoxic damage ,
 oקרדיווסקולר – אי ספיקת לב ,MI ,אי ספיקה מיטרלית /טריקוספידלית ,נמק פריפרי
 oריאות –  ,ARDSיל"ד ריאתי
 oכבד – אוטם ,נמקcholestasis ,
 oכליות – acute cortical necrosis ,ATN
 – GIT oכיבים בקיבה ,נזק למוקוזה
 oהמטולוגי – DIC
שלבים :
– Airway .1
 oאבטוח  AWלא ע"י משיכת הראש לאחור עקב חשש לחסימה של הטרכאה אלא ע"י .jaw trust
 oגודל ה) + 4 – AW -גיל חלקי (4
 oיש ללחוץ על הקריקואיד בזמן הכנסת טובוס.
 oבילדים מתחת לגיל  – 8יש לנפח בלונית.
 – Breathing .2מתן  100%חמצן בקצב של  20נשימות לדקה עם  TVשל .10-15 ml/kg
– Circulation .3
 oלפעמים סירקולציה חוזרת לנורמה לאחר שלבים  Aו.B -
 oיש לבצע עיסויים אם לא ניתן למשש דופק או שהדופן מתחת ל 60-עם סימנים לפרפוזיה ירודה.
 oקצב עיסויים עד גיל  – 8לפחות  100לדקה ביחס של  1:5עם הנשמות.
– Drugs .4
– Epinephrine o
 הכי חשובה בהחייאה .אפשר לתת דרך ה.AW -
 יש להיזהר משימוש במינונים גבוהים בילדים עם סיכון לדימום מוחי.
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 oביקרבונט  -שימוש בו יכול לגרום להיפרנתרמיה ,היפוקלמיה ו – ) metabolic alkalosisמזיז את עקומת
ההמוגלובין שמאלה =< מפריע באספקת החמצן לרקמות( ,מפחית את רמות הסידן היוני ופוגע בתפקוד הלבבי.
 oלידוקאין – שימוש בו מומלץ לפני מתן שוק חשמלי .אפשר לתת דרך ה.AW -
 – Amiodarone oלעיתים יעיל בילדים שלא השתפרו אחרי שתי שוקים חשמליים.
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התרופה
Adenosine
Amiodarone
Atropine
ביקרבונט
Ca
Dobutamine
Dopamine
Epinephrine
Isoproterenol
Lidocaine
Nitroprusside
Phenytoin
האינדיקציה
SVT
VF/VT
 Supraventricular/ junctional bradycardia  – Asystoleבוויכוח Metabolic acidosis Hyperkalemia Hypocalcemia Hyperkalemia  QRSרחב – בוויכוחInotropy
Inotropy
 Chronotropy Inotropy תת ל.ד. Chronotropy InotropyVentricular tachycardia
 הורדת התנגודת הסיסטמית Hypertensive crises Ventricular tachycardia -הפרעות קצב בעקבות digitalis
אינדיקציות לדפיברילטור :


רק מעל גיל  8במקרים של  – VFיש לתת לידוקאין לפני כן במידה וזמין.
לאחר  2כשלונות יש לנסות אמיודרון.
) Respiratory failureפרק : (39
הגדרה :
 היפוקסיה – PaO2<60 mmHg
 היפרקפניה – PaCO2>45 mmHg
אפידמיולוגיה :
 הגורמים השכיחים :
 – Bronchiolitis oאי ספיקה נשימתית תהיה ב 3-10%-מהתינוקות עד גיל חצי שנה עם זיהום ב.RSV -
 oאסטמה
 oחסימת דרכי אוויר עליונות – גוף זר ,croup ,היפרטרופיה של השקדים
 oספסיס ARDS /
 במצבים כרוניים הסיבה היא לרוב מחלת ריאות כרונית כמו  CFאו .BPD
 תמותה ב – ARDS -כ.30%-
אטיולוגיה :
(60mmHg >PaO2) Hypoxemic respiratory failure
לרוב נגרם בגלל  ventilation perfusion mismatchו – .shunt
-
Bronchiolitis
דלקת ריאות חיידקית /וירלית /פטרייתית
ספסיס
 Shuntריאתי או לבבי
ARDS
בצקת ריאות על רקע לבבי
Interstitial lung disease
Aspiration pneumonia
(50mmHg <PaCO2) Hypercarbic respiratory failure
הפרעה באוורור האלביאולות משני לירידה ב –  minute ventilationאו
עליה ב – .dead space
-
הפרעה מרכזית בעקבות תרופות )אופיאטים ,ברביטורטים ,תרופות
הרדמה(
הפרעה נוירולוגית או נוירומוסקולרית
פגיעות בבית החזה .סקוליוזיס -לא נפוץ.
לחץ מהבטן )מיימת(
מחלות הגורמות לעליה בתנגודת לזרימת האוויר בנשיפה ),croup
שיתוק מיתרי הקול ,בצקת בעקבות הנשמה(.
** אסתמה – מנגנון משולב  ,שיעורי התמותה מאסתמה עולים ובמחצית מהמקרים הם מחוץ לבית החולים )עדיין שיעורים נמוכים
ביחס ליתר ההפרעות(.
קליניקה :


סימני היפוקסיה – טאכיפניאה וטאכיקרדיה.
עם ההתקדמות –
 oקוצר נשימה
Nasal flaring o
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 oגניחות
 oשימוש בשרירי עזר
 oהזעת יתר
 oציאנוזיס )כאשר יש מעל  5gr/dLשל המוגלובין לא מחומצן( וירידה במצב הכרה )בשלבים מאוחרים(.
 במצבי היפרקפניה תיתכן ואזוקונסטריקציה של כלי דם וכתוצאה מכך יל"ד.
 צילום חזה –
 oתסנינים דיפוזיים פריהילריים
 oרה-דיסטריביוציה של כלי דם ריאתיים
 oתפליט פלאורלי
 במקרים של חסימת דרכי אוויר ייתכן צילום תקין  יש להעריך ע"י צילום לטרלי של הצוואר או  CTצווארי.
 הפרעות דינמיות – יש להעריך עם ברונכוסקופיה גמישה.
טיפול :
 טיפול בהיפוקסיה ע"י העשרת האוויר בחמצן והעלאת לחץ ההנשמה ).(PEEP
 שינוי קצב הנשימה וה TV -מסייעים להורדת .PCO2
 מניעה – חיסון ל RSV -באוכ' בסיכון – פגים .. BPD ,
סיבוכים :
 אי"ס נשימתית היא הסיבה השכיחה ל cardiopulmonary arrest -בילדים.
 ייתכן  – multi organ dys.עם פגיעה של  2ומעלה – לב ,נשימה ,כליה ,כבד ,DIC ,GI ,נזק מוחי.
פרוגנוזה  -תמותה :



אסטמה – נדיר מאוד.
ברונכיוליטיס – פחות מ.1%-
) 30% – ARDSאך רק  15%מאי"ס נשימתית(.
) Shockפרק : (40
כללי :
 בתינוקות קטנים העלאת קונטרקטיליות בתגובה לצורך באספקת חמצן נעשית ע"י הגברת .HR
 בגיל מבוגר יותר העלאת ה CO -נעשית ע"י הגדלת .SV
שוק היפוולמי :
 מהווה את הסיבה השכיחה ביותר לשוק בילדים.
 נראה טאכיקרדיה ו-ואזוקונסטריקציה פריפרית כתגובה לשוק.
 עקב הפיצוי ע"י טאכיקרדיה ייתכן ותהיה פגיעה בזרימת הדם הקורונרית ובמילוי החדרים.
 סיבות שכיחות – דימום ,שלשול ,DI ,סוכרת ,כוויות.capillary leak syndrome ,adrenogenital syndrome ,
 קליניקה – סימני התייבשות ,חוורון.
 פרוגנוזה יחסית טובה עם מעט תמותה > .10%
: Distributive shock
 מדובר בפגיעה בטונוס הווסקולרי  ,ייתכן עם  COגבוה.
 הסיבה השכיחה ביותר היא ) Septic shockתמותה ב 8-9%-מהמקרים(.
 נזק לתאי האנדותל גורם לשחרור מדיאטורים המורידים טונוס ומעלים חדירות כלי דם .כמו כן יש הפעלת מרכיבי משלים
המעודדת אגרגציה של טסיות ולויקוציטים עד חסימה של כלי דם.
 סיבות שכיחות – ספסיס ,אנפילקסיס ,פגיעה ב / CNS -חוט השדרה ,הרעלת תרופות
 קליניקה –
 oטאכיקרדיה
 oבתחילה תפקוד איברים פריפרים הוא תקין warm shock 
 oעם ההתקדמות יש ירידה בתפקוד רקמות – גפיים קרות ,מילוי קפילרי איטי ותת ל"ד.
 oבמקרים של ספסיס – חום ,לטרגיה ,פטכיות  /פורפורה.
שוק קרדיוגני :



ירידה ב CO -עם פרפוזיה נמוכה לרקמות.
יש תגובת פיצוי של :
 oואזוקונסטריקציה המעלה  ALומגבירה עומס על החדרים
 oטאכיקרדיה המפחיתה את זרימת הדם בקורונרים
 oעלייה בנפח עלייה שמאל  בצקת ריאות  אי ספיקה ימנית )הפטומגלי ועליית .(JVP
 oזרימה ירודה לכליה המובילה לאגירת מים ומלח  אוליגוריה ובצקת פריפרית.
סיבות :
 oילדים עם מחלת לב מולדת  /קורארקציה של אאורטה   severe AS /עלול לגרום לאיס"ל.
 oמיוקרדיטיס וירלית
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 oהפרעות קצב
 oהפרעות מטבוליות
 oאחרי פגיעה איסכמית.
 oקרדיומיופתיה
 oהרעלת תרופות
Kawasaki o
: Obstructive shock
 נובע מחוסר יכולת של החולה לייצר מספיק  COלמרות נפח אינטרא-ווסקולרי תקין וקונטרקטיליות תקינה.
 הסיבה לרוב – חסימת מכנית
 oטמפונדה
 oנוספים –  ,tension pneumothrax ,massive PEגידול לבבי.
 קליניקה –
 PP oצר
 oקולות לב עמומים
 oעליית JVP
 oהגדלת לב
Pulsless electrical activity o
 oכבד מוגדל
 אבחנה –
 oאקו לב
 oבמקרים קריטיים – לפעמים יש צורך בפריקרדיוצנטזיס לפני אקו.
: Dissociative shock
 פרפוזיה תקינה לרקמות אבל הרקמות לא יכולות להשתמש בחמצן עקב האפיניות הגבוהה שלו להמוגלובין.
 קיים בהרעלת  COו.methemoglobin -
 קליניקה – טאכיקרדיה  ,טאכיפניאה והתמוטטות  CVבסופו של דבר.
 מעבדה – יש לקחת גזים ורקמת לקטט ,אלקטרוליטים ,תפקודי כליה.
עקרונות טיפול :





אינטובציה עם הנשמה ב 100%-חמצן אם צריך.
נוזלים –
 oיעיל להגברה של  COבכל המקרים למעט שוק קרדיוגני אז הוא גורם לבצקת ריאות.
 oטיפול ראשוני בקריסטלואידים ) NSאו רינגר לקטט( – בולוס של  20 ml/kgלאורך  15-30דק'.
 oאם יש בצקת מוחית יש להיזהר במתן נוזלים.
 oיש לנטר  COותפוקת שתן.
– Cardiotonic & Vasodilator therapy
 oהתרופות העיקריות בשימוש כוללות  isoprterenol ,epinephrine ,dobutamine ,dopamineו – .norepinephrine
 oהטיפול מכוון בתחילה לשיפור הקונטרקטיליות המיוקרדיאלית ואח"כ להורדת ה –  afterloadשל חדר שמאל.
 oהטיפול לרוב מתחיל בדופאמין ,לאחר מכן אפינפרין או .norepinephrine
 oאם נותנים אפינפרין   NE /עלול לגרום לעליה בתנגודת הסיסטמית ולכן יש להשתמש בתרופות ואזודילטטוריות כמו
 nitroglycerin ,nitroprusside ,isoprotrenol ,milrinone ,dobutamineו – .ACE I
 oהשימוש בתרופות האלו נחוץ בעיקר בשלבים מתקדמים של שוק.
תמיכה נשימתית –
 oאינטובציה
 oהנשמה מלאכותית עם  PEEPוהעשרה בחמצן.
הצלת הכליות –
 oתת פרפוזיה גורמת ל ARF -פרה-רנאלי ובהמשך ל.ATN -
 oלרוב מצריך מתן נוזלים אגרסיבי על מנת לתקן את האוליגוריה.
 oלאחר תיקון הנפח יש להוסיף משתני לולאה  /תיאזידים על מנת להגביל את תפוקת השתן.
 oדופמין במינון נמוך – גורם לואזודילטציה של עורקי הכליה יכול לסייע.
 oדיאליזה – כאשר יש היפרקלמיה ,אצידוזיס ,היפר-וולמיה ,אורמיה )ירידה במצב הכרה ,פריקרדיטיס.(..
המדד
 BUN/Crבסרום
UNa
אוסמולריות השתן
FENa
UCr/PCr
Prerenal azotemia
< 20:1
>20
<500
>1%
<40
משקע שתן
לרוב תקין או hyaline/
granular casts
Oliguric ARF
10-15:1
<40
>350
<2%
>20
מלא במרכיבים תאיים ו –
muddy brown granular
casts
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) Near-Drowningפרק : (43
כללי :
 סיבה מספר  3לתמותה בילדים.
 בנים מתים מטביעה פי  10מבנות.
 - Drowning קטלנית מאוד וכוללת בהגדרה גם את אלו שמתו תוך  24שעות מהאירוע.
 – Near-Drowning אם שרד מעל ל 24-שעות.
 פתופיזיולוגיה – פגיעת המים מובילה להרס של הסורפקטנט  ,אלבאוליטיס ופגיעה בשחלוף גזים.
 תינוקות לרוב טובעים באמבטיה.
קליניקה :
 ילדים המגיעים לבית החולים במצב הכרה מעורפל ושורדים בסיכון לנזקים ניורולוגים.
 אין לסמוך על מראה חיצוני – ירד שנראה עירני וחיוני אין זה אומר שאין נזק ניורו' )גם הדמייה תקינה אינה שוללת(.
 היפוקסמיה – עקב לרינגוספרזם ואספירציה.
 מצוקה נשימתית והופעת ) ARDSלרוב מופיע לאחר רסוסיטציה(.
 ייתכן כשל  CVעקב פגיעה היפוקסית איסכמית.
 דיכוי מוחי על רקע פרפוזיה ירודה.
 היפו תרמיה – מסכנת לברדיקרדיה ,תת ל"ד ואריתמיות.
 הקאות נפוצות – יש להיזהר מאספירציות.
בירור וטיפול :
 רסוסיטציה –
 oחמצן  /הנשמה מלאכותית
 oנוזלים ופרסורים לשמירה על פרפוזיה
 oחימום החולה בזהירות
 oאין יתרון במתן אנטיביוטיקה פרופילקטית.
 מעבדה –גזים בדם ,תפקודי כליות וכבד ,אלרטרוליטים )לרוב ללא שינוי(.
 קיבוע צוואר בחשד לחבלה.
פרוגנוזה :


בהתאם לנזק ההיפוקסי  /איסכמי.
פרוגנוזה רעה ) + 3מהבאים( :
 oגיל >  3שנים
 oיותר מ 5-דק' מתחת למים
 oיותר מ 10-דק' עיכוב עד תחילת החייאה
 oתרדמת עם ההגעה למיון
pH<7.1 o
הרעלות בילדים )פרק : (45
כללי :
 גורמי הרעלה עיקריים – תרופות של בני משפחה ,חומרי ניקוי ,צמחים ,קוסמטיקה.
 הסיבות המרכזיות לאשפוז :
 oאצטאמינופן.
 oעופרת.
 oנוגדי דכאון.
 סיבות תמותה עיקריות :
 oהרעלת CO
 oפחם
 oתרופות – הרעלת ברזל ,תרופות TCA ,CV
 oסודה כאוסטית
אפידמיולוגיה :
 הרעלות מהוות  1%מהאשפוזים של ילדים בשנה.
 0.01% מההרעלות הן פטאליות.
 גילאי .1-5
 בקטנים בעיקר בליעת חומרים ללא השגחה ובמתבגרים בעיקר נסיונות התאבדות.
קליניקה :


אבחנה על דרך השלילה.
קומה – נחשוד בהרעלה כל עוד לא הוכח אחרת.
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: רמזים באנמנזה ובבדיקה

– בדיקה גופנית
. פעילות מעי ושלפוחית, פסיקולציות, גודל אישונים, רמת הכרה,  סימנים חיונייםo
. ריח פה, בצקת ריאות, היפו תרמיה, הפרעות קצב, פרכוסים- לשים לב לo

Table 45-1. Historical and Physical Findings in Poisoning
Odor
Bitter almonds Cyanide
Acetone
Isopropyl alcohol, methanol, paraldehyde, salicylate
Alcohol
Ethanol
Wintergreen
Methyl salicylate
Garlic
Arsenic, thallium, organophosphates
Violets
Turpentine
Ocular Signs
Miosis
Narcotics (except meperidine), organophosphates, muscarinic mushrooms, clonidine,
phenothiazines, chloral hydrate, barbiturates (late), PCP
Mydriasis
Atropine, alcohol, cocaine, amphetamines, antihistamines, cyclic antidepressants,
cyanide, carbon monoxide
Nystagmus
Phenytoin, barbiturates, ethanol, carbon monoxide
Lacrimation
Organophosphates, irritant gas or vapors
Retinal
Methanol
hyperemia
Poor vision
Methanol, botulism, carbon monoxide
Cutaneous Signs
Needle tracks Heroin, PCP, amphetamine
Bullae
Carbon monoxide, barbiturates
Dry, hot skin
Anticholinergic agents, botulism
Diaphoresis
Organophosphates, nitrates, muscarinic mushrooms, aspirin, cocaine
Alopecia
Thallium, arsenic, lead, mercury
Erythema
Boric acid, mercury, cyanide, anticholinergics
Oral Signs
Salivation
Organophosphates, salicylate, corrosives, strychnine
Dry mouth
Amphetamine, anticholinergics, antihistamine
Burns
Corrosives, oxalate-containing plants
Gum lines
Lead, mercury, arsenic
Dysphagia
Corrosives, botulism
Intestinal Signs
Cramps
Arsenic, lead, thallium, organophosphates
Diarrhea
Antimicrobials, arsenic, iron, boric acid
Constipation
Lead, narcotics, botulism
Hematemesis Aminophylline, corrosives, iron, salicylates
Cardiac Signs
Tachycardia
Atropine, aspirin, amphetamine, cocaine, cyclic antidepressants, theophylline
Bradycardia
Digitalis, narcotics, mushrooms, clonidine, organophosphates, β-blockers, calcium
channel blockers
Hypertension Amphetamine, LSD, cocaine, PCP
Hypotension
Phenothiazines, barbiturates, cyclic antidepressants, iron, β-blockers, calcium channel
blockers
Respiratory Signs
Depressed
Alcohol, narcotics, barbiturates
respiration
Increased
Amphetamines, aspirin, ethylene glycol, carbon monoxide, cyanide
respiration
Pulmonary
Hydrocarbons, heroin, organophosphates, aspirin
edema
CNS Signs
Ataxia
Alcohol, antidepressants, barbiturates, anticholinergics, phenytoin, narcotics
Coma
Sedatives, narcotics, barbiturates, PCP, organophosphates, salicylate, cyanide, carbon
monoxide, cyclic antidepressants, lead
Hyperpyrexia Anticholinergics, quinine, salicylates, LSD, phenothiazines, amphetamine, cocaine
Muscle
Organophosphates, theophylline
fasciculation
Muscle rigidity Cyclic antidepressants, PCP, phenothiazines, haloperidol
Paresthesia
Cocaine, camphor, PCP, MSG
Peripheral
Lead, arsenic, mercury, organophosphates
neuropathy
Altered
LSD, PCP, amphetamines, cocaine, alcohol, anticholinergics, camphor
behavior
LSD, lysergic acid diethylamide; MSG, monosodium glutamate; PCP, phencyclidine
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סיבוכים :
 oקומה –
 הסיבוך הבולט ביותר של הרעלה.
 קיימת גם כתוצאה מאספיקציה ,טראומה ,פגיעת  CNSאו מנינגיטיס.
 אישוני סיכה מרמזים על אורגנו פוספטים ,פנותיאזינים ,אופיאטים ,כלוראל הידראט.
 אישונים מורחבים מרמז על  TCAאו חומרים דמויי אטרופין.
 oחמצת מטבולית – יש להעריך גם .AG
 oהפרעות קצב –
 הארכת  – QTמרמז על הרעלת פנותיאזינים  /אנטי היסטמינים
 QRS רחב – מרמז ל / TCA -קווינידין
 סינוס ברדיקרדיה – מרמז לדיגוקסין  /ציאניד  /כולינרגי BB /
 – GI oנפוץ מאוד  ,יתבטא כבחילות  /הקאות  /התכווצויות  /שלשול.
 oפרכוס – לרוב מעיד על מצב מסכן חיים המחייב התערבות.
מעבדה :
 oיש לבדוק  , ABGאלקטרוליטים  ,אוסמולריות  ,גלוקוז ,חישוב .AG
 12 ECG oלידים.
 oטוקסיקולוגיה בשתן.
 oמדידת רמות בפלזמה של אצטאמינופן וסליצילטים יכולים להעריך תזמון הנטילה וניבוי נזק.
 oתרופות שניתן לנטר –
 אנטיביוטיקה –  ,AGכלורופניקול ,ונקומיצין
 אימונוסופרסיה –  ,MTXציקלוספורין
 אנטי-פירטיקה – אצטאמינופן וסליצילטים.
 שונות – דיגוקסין ,ליתיום ,תאופילין ,נוגדי פרכוס.SSRI's ,
Table 45-3. Screening Laboratory Clues in Toxicologic Diagnosis
)METABOLIC ACIDOSIS (MNEMONIC = MUDPIES
Methanol,* carbon monoxide
*Uremia
*Diabetes mellitus
Paraldehyde,* phenformin
Isoniazid, iron
*Ethanol,* ethylene glycol
Salicylates, starvation, seizures
HYPOGLYCEMIA
Ethanol
Isoniazid
Insulin
Propranolol
Oral hypoglycemic agents
HYPERGLYCEMIA
Salicylates
Isoniazid
Iron
Phenothiazines
Sympathomimetics
HYPOCALCEMIA
Oxalate
Ethylene glycol
Fluoride
)RADIOPAQUE SUBSTANCE ON KUB (MNEMONIC = CHIPPED
Chloral hydrate, calcium carbonate
)Heavy metals (lead, zinc, barium, arsenic, lithium, bismuth as in Pepto-Bismol
Iron
Phenothiazines
Play-Doh, potassium chloride
Enteric-coated pills
Dental amalgam
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Table 45-5. Drugs Associated with Major Modes of Presentation
Common Toxic Causes of
Causes of Coma
Cardiac Arrhythmia
Amphetamine
Alcohol
Antiarrhythmics
Anticholinergics
Anticholinergics
Antihistamines
Antihistamines
Barbiturates
Arsenic
Carbon monoxide
Carbon monoxide
Clonidine
Chloral hydrate
Cyanide
Cocaine
Cyclic antidepressants
Cyanide
Hypoglycemic agents
Cyclic antidepressants
Lead
Digitalis
Lithium
Freon
Methemoglobinemia*
Phenothiazines
Methyldopa
Physostigmine
Narcotics
Propranolol
Phencyclidine
Quinine, quinidine
Phenothiazines
Theophylline
Salicylates
Common Agents Causing
Seizures (Mnemonic = caps)
Camphor
Carbamazepine
Carbon monoxide
Cocaine
Cyanide
Aminophylline
Amphetamine
Anticholinergics
Antidepressants (cyclic)
Pb (lead) (also lithium)
Pesticide (organophosphate)
Phencyclidine
Phenol
Phenothiazines
Propoxyphene
Salicylates
Strychnine
: גישה כללית לטיפול
.ABC – תומך
– בירידה במצב הכרה יש לתת
IV  גר' לק"ג1  גלוקוזo
 חמצן100% o
IV  נלוקסוןo
– שטיפת קיבה
.( או שטיפה בייחוד במצבים של בליעת חומר בשחרור מושהה או מתכותipecac)  אפשרית ע"י חומר מעורר הקאהo
. בליעת גוף זר, בליעת חומר קאוסטי,AW - היעדר הגנה על ה, הקאות קודמות, – טוקסיות מינימליתCI o
. לרינגוספאזם, אספירציה, סיבוכים – פרפורציית וושטo
– פחם פעיל
. יכול לקשור טוקסין ולמנוע ספיגה שלוo
- לא יעיל בo
. קאוסטים/  חומרים קורוזיבים
.(  הידרוקרבונים )נפט
 ליתיום,  ברזל, כספית, מתכות כבדות – ארסן
 חומרים לא מסיסי מים
 הרעלת אלכוהול
.( יעיל בייחוד בשעה הראשונה )מומלץ בשעה הראשונה לאחר בליעת חומר הידוע שיגיב לפחם פעילo
.משלשלים – לא מומלצים
 – ע"י פוליאתילן גליקולWhole bowel irrigation
. מלאהGI  מדובר בתמיסה אוסמוטית יציבה לשטיפתo
. סמים לא חוקיים, אבץ,  עופרת,  טוקסיות מברזל,  יעיל במקרים של חומרים עם שחרור מושההo
.קונטמינציה קיבתית-טיפול המשך – לאחר רסוסיטציה ודה
. המשך טיפול תומך – לרוב יהיה טיפול הבחירה בילד בריאo
. אנטידוט – יינתן אם קייםo
 מחלת רקע המסכנת/  דיאליזה רק אם יש טוקסין היוצר נזק פעיל/  הוצאת הטוקסין באופן אקטיבי – ע"י המופרפוזיהo
.( כבד/ לנזק )מחלת כליה
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Table 45-6. Emergency Antidotes
Poison
Acetaminophen
Antidote
N-Acetyl cysteine
Dosage
Comments
140 mg/kg PO initial dose,
Most effective within 16 hr of ingestion
then 70 mg/kg PO q4h × 17
doses
Benzodiazepine
Flumazenil
0.01-0.02 mg/kg IV; 0.2 mg
Possible seizures, arrhythmias
max
β-Blocking agents
Atropine
0.01-0.10 mg/kg IV
Minimum dose 0.1 mg
Isoproterenol
0.05-1.5 μg/kg/min IV infusion
Glucagon
0.05-0.1 mg/kg IV
Calcium channel blockers
Glucagon
0.05-0.1 mg/kg IV
Increases cAMP, resulting in positive inotropy and
chronotropy
Carbon monoxide
Oxygen
100%; hyperbaric O2
Half-life of carboxyhemoglobin is 5 hr in room air but
1.5 hr in 100% O2
Cyclic antidepressants
Sodium bicarbonate
0.5-1.0 mEq/kg IV, titrated to produce pH of 7.5-7.55
Iron
Deferoxamine
Initial dose 10-15 mg/kg/hr IV Deferoxamine
Mesylate forms excretable ferrioxamine complex;
hypotension
Lead
Edetate calcium (calcium disodium 50-75 mg/kg/day × 5 days;
versenate [EDTA])
divided q4h to q8h
BAL (British anti-Lewisite
3-5 mg/kg/dose q4h × 4-11
May cause hypertension and sterile abscesses
[dimercaprol])
days;
Penicillamine
20-30 mg/kg/day PO divided Requires weekly monitoring for hepatic and bone
q6h
marrow toxicity; should not be used in the presence
of ongoing ingestion
Succimer (2,3-Dimercaptosuccinic 10 mg/kg/day PO tid × 5 days Few toxic effects, requires lead-free home plus
acid ([DMSA])
then 10 mg/kg/day PO bid × compliant family
14 days
Nitrites/methemoglobinemia* Methylene blue
1-2 mg/kg, repeat in 1-4 hr if Exchange transfusion may be needed for severe
needed; treat for levels >30% methemoglobinemia; methylene blue overdose also
causes methemoglobinemia
Opiates, Darvon, Lomotil
Naloxone
0.10 mg/kg IV, ET, SC, IM For Naloxone causes no respiratory depression
children, up to 2 mg
Organophosphates
Atropine
Initial dose 0.02-0.05 mg/kg IV Physiologic: blocks acetylcholine; up to 5 mg IV every
15 min may be necessary in a critically ill adult
Pralidoxime (2 PAM; Protopam)
Initial dose 25-50 mg/kg IV; 2g Specific: disrupts phosphate-cholinesterase bond; up
max follow with infusion of
to 500 mg/hr may be necessary in a critically ill adult
10-20 mg/kg/hr
Sympathomimetic agents
Blocking agents: phentolamine; βMust be used in a setting in which vital signs can be
blocking agents; other
monitored effectively
antihypertensives
: הרחבה על הרעלות שכיחות
Agent
Acetaminophen
Amphetamine, cocaine,
and sympathomimetics
Anticholinergics
Carbon monoxide
Cyanide
Ethylene glycol
(antifreeze)
Iron
Narcotics
Cholinergics
(organophosphates,
nicotine)
Phenothiazines
Salicylates
Cyclic antidepressants
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Manifestations
Nausea, vomiting, pallor, delayed jaundice-hepatic failure (72-96 hr)
Tachycardia, hypertension, hyperthermia, psychosis and paranoia, seizures, mydriasis, diaphoresis,
piloerection, aggressive behavior
Mania, delirium, fever, red dry skin, dry mouth, tachycardia, mydriasis, urinary retention
Headache, dizziness, coma, skin bullae, other systems affected
Coma, convulsions, hyperpnea, bitter almond odor
Metabolic acidosis, hyperosmolarity, hypocalcemia, oxalate crystalluria
Vomiting (bloody), diarrhea, hypotension, hepatic failure, leukocytosis, hyperglycemia, radiopaque
pills on KUB, late intestinal stricture, Yersinia sepsis
Coma, respiratory depression, hypotension, pinpoint pupils, hyporeflexia
Miosis, salivation, urination, diaphoresis, lacrimation, bronchospasm (bronchorrhea), muscle
weakness and fasciculations, emesis, defecation, coma, confusion, pulmonary edema, bradycardia,
reduced erythrocyte and serum cholinesterase, late peripheral neuropathy
Tachycardia, hypotension, muscle rigidity, coma, ataxia, oculogyric crisis, miosis, radiopaque pills on
KUB
Tachypnea, fever, lethargy, coma, vomiting, diaphoresis, alkalosis (early), acidosis (late)
Coma, convulsions, mydriasis, hyperreflexia, arrhythmia (prolonged Q-T interval), cardiac arrest,
shock
הרעלת אצטאמינופן :






האנלגטיקה והאנטיפירטיקה השכיחה ביותר בילדים )סליצילטים עושים ריי סינדרום(.
הרעלת אקמול היא סיבה שכיחה לכשל כבדי אקוטי במתבגרים ומבוגרים.
פתופיזיולוגיה – מטבוליט  NAPQIשאינו מנוטרל ע"י גלוטטיון  יוצר נזק הפטוצלולרי.
מנה טוקסית -
 oמינון טיפולי הוא  10-15מ"ג לק"ג למנה כל  4-6שעות.
 oעד גיל  12היא מעל  200מ"ג לק"ג במנה חד פעמית או צריכה קבועה במינון של  60מ"ג לק"ג ליום למשך מספר ימים
רצופים.
 oמתבגרים – מנה טוקסית היא  7.5גר'.
גישה והערכת סיכון –
 oמדידת רמות אצטאמינופן בפלזמה
 oהחלטה על קבלת  N-acetyl cysteinבהתאם לנומוגרם – רמה מעל  200לאחר  4שעות ורמה מעל  100לאחר  8שעות יש
לתת.
 oילדים עם מצב תזונתי ירוד או רמות גלוטטיון משוערות נמוכות – הסיכון להרעלה גבוה יותר.
 oצריכה כרונית של אלכוהול מעלה סיכון להרעלה.
 oתמותה > .0.5%
קליניקה –
 oא-סימפ'  החלטה על טיפול בהתאם לנומוגרם.
 oסימפ'  נותנים בכל מקרה.
TABLE 58-9 -- Classic Stages in the Clinical Course of acetaminophen Toxicity
TIME AFTER
CHARACTERISTICS
STAGE
INGESTION
I
0.5–24 hr
הסמפטומים הראשוניים אנם אינם ספציפים אך כן יתכנו קשיםAnorexia, nausea, vomiting, malaise, pallor, diaphoresis .
Resolution of earlier symptoms; right upper quadrant abdominal pain and tenderness; elevated bilirubin,
II
24–48 hr
prothrombin time, hepatic enzymes; oliguria
III
72–96 hr
Peak liver function abnormalities; anorexia, nausea, vomiting, and malaise may reappear
IV
4 days–2 wk Resolution of hepatic dysfunction or complete liver failure
 טיפול –
 PO N-acetyl cystein oיעיל במתן של עד  8שעות אבל בעל ערך גם לאחר  24-36ש' )אפשר לתת  IVאבל עלול לגרום
לאנפילקסיס – יש לתת בקצב איטי(.
 oפחם פעיל – אם נלקח  sus releaseאו בשילוב עם תרופות שמאטות מעבר ב.GI -
הרעלת הידרוקרבונים )נפט( :
 סיבוך מרכזי – פנאומוניטיס כימית על רקע אספירציה )ייתכן על רקע הקאה(.
 קליניקה –
 oדיכוי  CNSזמני
 oחום – יכול לעלות ולהישאר גבוה עד  10ימים.
 oצילום חזה – יכול להיות תקין  ,ייתכן פנאומטוצלה.
 oנזק אפשרי נוסף –
 הפטיטיס
 נזק כלייתי
 AML בהרעלה ממושכת
 אריתמיות לבביות
 מתהמוגלובינמיה.
 oבשימוש כרוני –
 סכנת אטרופיה מוחית
 שינויים ניורופסיכיאטרים
 ניורופתיה פריפרית
.RF 
 אסור לתת – הקאה ,שטיפת קיבה ,פחם פעיל ,סטרואידים ,אנטיביוטיקה
הרעלת חומר קאוסטי :


קליניקה-
 oכוויות אוראליות עם פלאקים לבנים – אדומים
 oכוויות בוושט עד סטריקטורות
 oכאב בבליעה עד סירוב
 oריור  ,הקאה
 oהצטלקויות בקיבה והיצרות בפילורוס.
טיפול –
 oאסור להשרות הקאה  /שטיפת קיבה  /פחם פעיל  /סתירת בסיס.
 , NPO oלבצע אנדוסקופיה להערכת נזק ולתת סטרואידים.
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הרעלת : CO
 מסכנת למוות )יחד עם אופיואידים  ,הידרוקרבון ,כאוסטים(.
 ייתכן סיבוך של כוויות.
 המנגנון – היפוקסיה רקמתית עקב האפיניות הגבוהה של  COלהמוגלובין.
 קליניקה-
 oסימפ' לא ספציפיים – נשמת ,ניסטגמוס ,כאבי ראש ,חולשה ,בחילות ,סחרחורות  ,טשטוש ראייה
 oברמות גבוהות – סינקופה ,קומה ,פרכוסים ,אי יציבות נשימתית ומוות.
 oעור – בולות וסומק בלחיים.
 oסטורציה תקינה
 oחמצת מטבולית עם ריכוז תקין  /נמוך של .CO2
 טיפול –
 oתומך  +חמצן במינון גבוה )אפשר לשקול היפרברי(.
 oהטיפול המוקדם מונע  /מקטין סיכון לניורוטוקסיסיות מאוחרת.
הרעלת סליצילטים :
 קליניקה-
 oבחילות והקאות
 oהיפר-וונטילציה עם היפוקפניה  בססת נשימתית עם חמצת מטבולית.
 oהיפר או היפוגליקמיה
 oאגיטציה  /חוסר שקט
 oבצקת ריאות ודמם ריאתי במקרים קשים
 טיפול –
 oהבססת שתן ע"י IV BC
 oפחם פעיל בשעה ראשונה
 oדיאליזה – אם :
 סליצילטים < 90
 סימנים ניורו' )נובע מתמט (CV
 חמצת מטבולית
 היפרקלמיה קשה
RF 
הרעלת פנותיאזינים :
 הרעלת תרופות ניורולפטיות חוסמות דופמין )למשל כלורופרומזין(.
 קליניקה-
 oתת ל"ד וטאכיקרדיה
 oאריתיות
 oפסאודופרקינסוניזם – ריגידיות שרירים ,טונוס מוגבר ,הפרעות תנועה שונות )אטטוזיס ,דיסקינזיה ,אקטיזיה,
דיסטוניה(.
 oכללי –עצירות ,גודש באף  ,פה יבש  ,מיוזיס ,פרכוסים.
 oאישוני סיכה במצבי קומה.
 oהארכת .QT
הרעלת ברזל :



מנה מעל  60מ"ג לק"ג היא רעילה.
קליניקה –
 6-12 oשעות מהצריכה –
 גירוי  – GIנמק ודימום במקום הגירוי עם בחילות  /שלשולים  /הקאות דמיות  /מלנה עד תת ל"ד ושוק.
 איבוד הכרה
 פרכוסים
 לויקוציטוזיס
 12-36 oשעות – היעלמות סימפ'  GIומתחילה פגיעה סיסטמית
 24-48 oשעות – יכול להימשך עד שבועות ותיתכן תמותה בשלב זה
 התחלת נזק כבדי עם עליית  ASTוPT -
 היפוגליקמיה
 חמצת מטבולית
 oשלב מאוחר – הצטלקויות ויצירת .pyloric stenosis
טיפול  -עד  8שעות מהצריכה ללא קשר לסימפ' –
 oגרימת הקאה ושטיפת קיבה עם  – BCאם בשלב מוקדם )פחם פעיל לא יעיל(.
 oאנטידוט  – IVדפרוקסאמין )אפשר לוודא ע"י נרמול צבע השתן מאדום כתום לנורמלי(.
 oמתי אין צורך בטיפול ?
 אין סימני הרעלה לאחר  6שעות
 אין היפוגליקמיה
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הרעלת ויטמין : A
אין לויקוציטוזיס
רמות ברזל תקינות
 קליניקה  -בחילה ,הקאה ,ישנוניות ,פונטנלה בולטת ,דיפלופיה ,פפילדמה ,שיתוק קרניאלי – ביטויים של פסיאודוטומור צרברי.
 הרעלה כרונית :אנורקסיה ,גרד ,איריטביליות ,הגבלת תנועה ,אלופציה ,נפיחות בעצמות ,סדקים בפינות הפה ,הפטומגליה עד
צירוזיס.
הרעלת אנטי כולינרגים – הרחבת אישונים ,ריריות יבשות ,חום סביב  ,38טכיקרדיה ,אי שקט ,סומק.
הרעלת קלונידין – מיוזיס ,ברדיקרדיה ,ל"ד נמוך בכל קבוצות הגיל ,בילדים :אפניאה ,דיכוי נשימתי וקומה.
עקיצת עקרב צהוב Leiurus quinquestriatus -
 קליניקה –
 oאגיטציה ,איריטביליות.
 oריור
 oטשטוש ראיה
 oיל"ד
 oטכיקרדיה
 oטכיפנאה
 oניסטגמוס
 oפנקריאטיטיס
 oנדיר בילדים – אי"ס נשימתית ,פרכוסים וקומה.
 טיפול –
Antivenom o
 oטיפול תומך -
 שמירה על החולה רגוע כדי להקטין את ספיגת הרעל
 קרח ולחץ כדי להקטין ספיגת הרעל
 אנלגטיקה
 אנטיהיסטמינים
 IV midazolam למניעת אגיטציה ותנועות לא רצוניות
 טיפול ביל"ד ,בבצקת ריאות ,בהפרעות קצב
הרעלת איבוברופן:
 מינון – עד  100מ"ג לק"ג לא גורם הרעלה ,מעל  400לטאלי )פרכוסים וקומה(.
 הסמפטומים בקורולציה לרמה בדם.
 תזמון – מתפתח תוך כ 4-שעות וסמפטומים קשים חולפים כעבור יממה.
 קליניקה שכיחה -
 – GI oבחילות והקאות ,כאב בטן אפיגסטרי.
 – CNS oישנוניות ,לטרגיה ,אטקסיה.
 קליניקה נדירה –
 oכליות – חמצת מטבולית  ,high AGאיס"כ.
 – CNS oקומה ,פרכוסים ,ניסטגמוס ,דיפלופיה ,כאבי ראש ,טיניטוס ,חרשות חולפת.
 oקרדיופולמונרי – אפנאה חולפת ,תת ל"ד.
 טיפול –
 oלאחר מינון גבוה יש לנטר תפקודי כליה וחומצה בסיס.
 oאין אנטידוט .טיפול תמיכתי בלבד .ניתן לתת פחם פעיל ,אין תועלת בהקאה.
הרעלת אלכוהול :



קליניקה-
 oפוליאוריה  -אלכוהול מדכא הפרשת .ADH
 oדיכוי נשימתי )סיבת התמותה( – אם יש רמות גבוהות בסרום.
 – GI oגסטריטיס ארוזיבית ופנקריאטיטיס.
 oדיכוי .CNS
טיפול –
 oבמקרה של דיכוי נשימתי ,יש להנשים את החולה עד שהכבד יפנה את המטבוליטים של האלכוהול )בחולים לא
אלכוהוליסטים לוקח  20שעות לרדת מ 400-לאפס בדם(.
 oברמות מעל  400יש לשקול דיאליזה.
 oאלכוהול גורם תמותה יותר מכל סם אחר.
אין קשר בין צריכת אלכוהול במתגברים לסיכון לאלכוהוליזם בגיל מבוגר יותר.
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בוטוליזם :
 חיידק אנאירובי )קלוסטרידיום בוטולינום(.
 פגיעה ב NMJ-בקרן קדמית )לכן מותר לתת דבש רק בגיל  1-2שנים(.
 טריאדה קלאסית של שיתוק פלסידי סימטרי עם סנסוריום שמור ,ללא חום וללא פרסטזיות.
 מתבטא כאופטלמופתיה )עם טשטוש ראיה( ,חולשת גפים  ,פנים ובולבארית ,עור יבש וחם ,דיספגיה ,עצירות ,חמצת רספירטורית
ומסכן ל.SIDS-
 הערכה ע"י צואה לתרבית וטוקסין.
 טיפול – אימונוגלובולין ספציפי לבוטולינום טוקסין ABX .היא לא חלק מהטיפול.
הרעלת אורגנופוספטים : organophosphate intoxication -


אורגנופוספטים נקשרים ל - choline-esterase-מונעים פירוק של אצטיל כולין ,ולכן גורמים לעליה ברמת .Ach
קליניקה:
 oהזעה ,emesis ,אצירת שתן ,עצירות ,דמעת ,ריור
 bronchorrhea oוברונכוספאזם
 oמיוזיס
 oתת ל"ד
 oברדיקרדיה
 oדיספניאה עם כחלון
דרכים לזכור את הסימנים:
DUMB BELS, which stands for diarrhea/defecation, urination, miosis, bronchorrhea, bradycardia,
.excitation (muscle)/emesis, lacrimation and salivation, and gastrointestinal cramps
או  SLUDGEשמשמעותוsalivation, lacrimation, urination, defecation, GI cramps, emesis :

טיפול:
o
o
o
o
o
o
דקונטמינציה ראשונית  -פחם פעיל.
טיפול תומך  -נוזלים ואלקטרוליטים.
אינטובציה אם יש צורך.
 - Atropineחוסם  ,ACh receptorטוב גם להרעלת אורגנופוספטים וגם להרעלה ע"י  .carbamatesניתן ב.continence-
 - Pralidoxineטוב רק לפני שיש הזדקנות הקשר ,לא עבור .carbamatesבהרעלת אורגנופוספטים משמעותית -
משתמשים ב 2-האנטידוטים!
גם עם טיפול  -לפעמים יהיו סימפטומים נוירולוגיים שיישארו.
: Pica
ׁ







צריכה רפטטיבית של חומרים שלא נועדו לאכילה )גבס ,פחם ,טיט ,צמר ,צבע ,אדמה ,אפר וכו'(.
בקטנטנים זה תקין לדחוף כל מיני דברים לפה אבל מעל גיל שנתיים זה כבר מצריך בירור ועל אף שיכול לחלוף יכול גם להמשיך
לתוך גיל ההתבגרות ובמבוגר.
גורמי סיכון הם –
 oפיגור שכלי
 oחסר אספקת צרכים ע"י ההורים )רגשיים או תזונתיים( – קשר להזנחה
 oבעלי הפרעות מוחיות  -אוטיזם או קליין-לוין.
 oסטטוס סוציו' ירוד.
גאופגיה )אכילת אדמה( קשור בהריון ולא נחשב פתולוגי בתרבויות מסויימות.
טריכוטילומאניה קשורה ב OCD-ועלולה להוביל להווצרות בזואר אפילו עד צורך בניתוח.
ילדים עם פיקה בסיכון להרעלת עופרת IDA ,וזיהומים פרזיטרים.
טיפול – סקרינינג לחיפוש שלושת ההפרעות המצויינות ע"י בדיקות דם.
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: Section 9. Humen Genetics & Dismorphology
: (47 תורשה )פרק
: AD מחלות
Table 47-1. Autosomal Dominant Diseases
Disease
Frequency
Achondroplasia
∼1:12,000
Thanatophoric dysplasia
Crouzon syndrome with acanthosis
nigricans
Nonsyndromic craniosynostosis
Comments
Mutations are in the gene for fibroblast growth factor receptor-3 on
chromosome 4p16.3
40% of cases are new mutations (different mutations in the same gene
cause achondroplasia, thanatophoric dysplasia, Crouzon syndrome with
acanthosis, and nonsyndromic craniosynostosis)
Neurofibromatosis 1
1:3500
About 50% of cases result from new mutations in the gene for
neurofibromin, a tumor suppressor gene located at 17q11.2. Expression is
quite variable
Neurofibromatosis 2 (NF2, bilateral
acoustic neuromas, Merlin)
Genotype at birth,
1:33,000 Phenotype
prevalence, 1:200,000
The NF2 gene is a tumor suppressor gene located at 22q12.2. The protein is
called "Merlin"
Huntington disease (HD)
Variable in populations, The disease is caused by a (CAG) repeat expansion in the "Huntington"
1:5000-1:20,000
protein gene on chromosome 4p16.3
Myotonic dystrophy (DM, Steinert
disease)
1:500 in Quebec
1:25,000 Europeans
The disease is caused by a (CTG) repeat expansion in the DM kinase gene at
chromosome 19q13.2. The condition shows genetic anticipation with
successive generations
Marfan syndrome (FBN-1)
1:10,000
The syndrome is caused by mutations in the fibrillin 1 (FBN 1) gene on
chromosome 15q21.1; there is variable expression
Hereditary angioneurotic edema (HANE) 1:10,000
(C-1 esterase inhibitor that regulates the
C-1 component of complement)
The gene is located on chromosome 11q11-q13.2. The phenotype of
episodic and variable subcutaneous and submucosal swelling and pain is
caused by diminished or altered esterase inhibitor protein, which can result
from any one of many mutations in the gene
: Achondroplasia
AD מחלה
. הכי שכיח בבני אדםskeletal dysplasia – זהו ה
. פנים שטוחות עם מצח בולט וקיצור של הגפיים,macrocephaly ,הפתולוגיה בעצמות גורמת לקומה נמוכה
 יש מוטציה אחת או95%  יותר מ. שהוא מעורב ביצירת העצמות הארוכות.4  שנמצא על כרומוזוםFGFR3 מוטציה בגן
.Hot spot – (1138) שניים באותו אתר




–  וhydrocephalus –  ילדים אלו סובלים במקרים רבים מ,foramen magnum – בגלל צורת הפנים והיצרות ה
.central sleep apnea
.fibula –  והtibia – הקשתה של הרגליים בגלל גדילה לא שווה של ה
Dental malocclusion
.איבוד שמיעה בגלל פגיעה בתפקוד האוזן התיכונה בשלבים מאוחרים בילדות
.(Hip וה,)כאבים פתאומים באזור גב תחתוןSciatica – לחץ על שורשי עצבים בבגרות ו
.המחלה לא מקצרת את החיים ולא פוגעת באינטיליגנציה






. אם לא ניתן לבצע אבחנה על סמך נתונים אלו מבצעים בדיקה גנטית.האבחנה היא קלינית וגם רנטגינית
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מאפיינים
קליניקה
אבחנה
וטיפול
: Neurofibromatosis type 1
מאפיינים



מחלה  ADנפוצה ) (1:4000המערבת את העור וה) CNS -בעיה בהתמיינות האקטודרם(.
מוטציה בגן לניורפיברומין שעל כרומוזום  – 17חדירות .100%
רמת ביטוי משתנה.

 freckeling ,Café au lait spotsבאיזור אקסילרי או במפשעה – מופיעים כמעט בכולם ,מופיעים מהלידה וגודלם /
מספרם גדלים במהלך החיים )בייחוד בשנה הראשונה(.
שומות בבית השחי ובמפשעה )אזורים שחורים(
– Lisch nodules
 oפיגמנטציה )המרטומה( של הIris -
 oקיימות ב 74%-מחולי  NF1והיארעות עולה עם הגיל ) > 5%גיל  42% ,3בגילאי  100% ,3-4מעל גיל .(21
– Neurofibromas
 oגידולים של תאי  Schwannלרוב לאורך עצבים פריפריים אבל ייתכן גם סביב כלי דם ו.GI -
 oלרוב קטנים גומתיים עם עור היפרפיגמנטי סביב הנגע.
עד  20%מהחולים סובלים מסימפטומים קשים יותר הכוללים:
 oגידולי מוח  /מעורבות מוחית –
– optic gliomas 
 קיימת ב 15%-מחולי NF1
 לרוב החולים עם ראייה תקינה )ב 20%-יש הפרעות ראייה והתבגרות מינית מוקדמת עקב
פלישת הגידול להיפותלמוס(.
 ב MRI -אפשר לראות עיבוי דיפוזי של .CN2
 בבדיקה – האישון לא מתכווץ בתגובה להארה בעין הפגועה.
...astrocytomas 
 קליטת סיגנלים מרובה ב MRI -שאינה נראית ב) CT -הקשר בין הקליטה להפרעות למידה  /התנהגות
 /פסיכו סוציאליות שנוי במחלוקת(.
 הפרעות קוגנטיביות –  40-60%מהמקרים.
 פרכוסים
 הידרוצפלוס
 אניוריזמות והיצרויות בכלי דם מוחיים
 oיל"ד – על רקע  RASאו .PCC
 oמעורבות שלדית – ) scoliosisהביטוי הנפוץ ביותר( ,התדקקות עצם קורטיקלית.
Craniofacial disfigurement o
 oהתבגרות מינית מוקדמת


אבחנה – קלינית עקב גודל הגן והמוטציות המרובות – לפחות  2קריטריונים )ראה טבלה בהמשך(.
גישה טיפולית –
 oלחולים סימפ' )למשל פגיעה בראייה( מומלץ לבצע הדמייה.
 oבדיקות תכופות של רופא ילדים ובדיקת רופא עיניים עד גיל .10
 oהורה עם  NFבעל  50%סיכון להעברה בכל הריון )הסוג נקבע בכל דור מחדש(.




קליניקה
אבחנה
וטיפול
Table 47-5. Diagnostic Criteria for Neurofibromatosis Type
*1
Café au lait spots
)Prepubertal: ≥5 (>0.5 cm in diameter
)Postpubertal: ≥5 (>1.5 cm in diameter
"Axillary or inguinal "freckling
)Two or more neurofibromas (Schwann cell tumors
Presence of plexiform neuroma
Lisch nodules
Optic glioma
Skeletal manifestations
)Scoliosis (often rapidly progressing
Pseudarthrosis
Bony rarefaction or overgrowth due to presence of plexiform neuroma
)Sphenoid wing dysplasia (5%
Family history of neurofibromatosis type 1 in parent
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: Neurofibromatosis type 2

 NF2מהווה  10%ממקרי  .(1:50,000) NFמאובחן על פי נוכחות אחד מהבאים:
 oמסה ב CN8-קונסיסטנטית עם אקוסטיק נוירומה ,מודגם ב CT-או .MRI
 oאח ,הורה או ילד עם  NF2ומסה ב CN8-או אחד מהבאים :נוירופיברומה ,מנינגיומה ,גליומה ,שוונומה או הצללות
סבקפסולריות לנטיקולאריות פוסטריוריות ג'ובינליות.
 מאפיינים –
 oהמאפיין הבולט – ניורומה בילטרלית אקוסטית.
 oסימפ' במהלך הילדות – איבוד שמיעה ,חוסר יציבות ,חולשת עצב  , 7כאבי ראש.
 oקפה בחלב וניורופיברומות הרבה פחות שכיחים.
 oמיקום המוטציה – כרומוזום .22
אבחנה מבדלת לכתמי קפה בחלב :


 1-3יתכנו תקינים וקיימם ב 10%-מהילדים הבריאים מהלידה או מתפתחים אח"כ.
מקיון אלברייט – כתמים גדולים אסימטרים )דיספלסיית עצם ,התבגרות מינית מוקדמת ואנדוקרינופתיות שונות(.
Neurofibromatosis 1 and 2
McCune-Albright syndrome
Russell-Silver syndrome
Ataxia-telangiectasia
Fanconi anemia
Tuberous sclerosis
Bloom syndrome
Basal cell nevus syndrome
Gaucher disease
Chédiak-Higashi syndrome
Hunter syndrome
Maffucci syndrome
Multiple mucosal neuroma syndrome
Watson syndrome
Proteus syndrome
Turner syndrome
Ring chromosome syndrome
Jaffe-Campanacci syndrome
: Marfan syndrome
מאפיינים
קליניקה



.1:1000 , AD
 25%ממוטציה בפיברילין  (FBN1) 1על כרומוזום .15
סימפ' קליניים מ 3-מערכות – לב  ,שלד ועיניים.

שלד –
 – Dolichostenomelia oילדים גבוהים ורזים.
 – Arachnodactyly oאצבעות ידיים ורגליים כמו עכביש.
 oמומים בבית החזה – Pectus Carinatum & Excavatum
 oקיפוסקוליוזיס
Pes Planus o
 oגמישות יתר של מפרקים
לב – דופן אאורטה חלשה  מוביל לאניוריזמה של שורש האאורטה שיכולה להסתבך ל AR -או דיסקציה.
עיניים –
 Myopia oגבוהה – לא יכולים לראות אובייקטים רחוקים
 oדיסלוקציה של העדשה עקב פגיעה באחד הפיגמנטים –  extopic lentisשלרוב יהיה .upward & outward
 oקטרקט
נוספים – Dural ectasia

 – BBיכול לעצור את הרחבת האאורטה.



טיפול
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: אבחנת מרפן
. אחדminor –  )שתי מערכות( וmajor  צריך לפחות שני, במידה ולא. אחדmajor  מספיק רק קריטריון,במידה ויש משהו חולה משפחה
Minor
 בחומרה בינוניתPectus excavatum
תנועתיות יתר מפרקית
חיך גבוה עם צפיפות של השיניים
...retrognatia מאפיינים בפנים כולל
-
 שטוחהCornea  עליה באורך האקסיאלי של גלגל העיןMR  בלי/  עםMVP PS  הרחבה של העורק הריאתי הראשי ללא(40  קלסיפיקציה של טבעת המסתם המיטרלי )> גיל(50  הרחבה או דיסקציה של האאורטה היורדת או האאורטה הבטנית )עד גילSpontaneous pneumothorax Apical blebs .Strai .סימני מתיכה שלא בעקבות עליה משמעותית במשקל
Major
: מהבאים4 נוכחות של לפחות
Pectus carinatum  הדורש ניתוחPectus excavatum  ירידה ביחס בין אורך הידיים לגובה סימנים בשורש כף היד והאגודל200 <Scoliosis 0
(170 >)  ירידה בפשיטה של המרפקmedial malleolus –  תזוזה מדיאלית של הpes planus – הגורם ל
acetabulum -  בליטה של ה( )דיסלוקציה של העדשהEctopia lentis
המערכת
שלד
AR  בלי/ הרחבה של האאורטה העולה עםsinuses of Valsalva – ומעורבות של ה
 דיסקציה של האאורטה העולה-
לב
עיניים
ריאתי
MRI  אוCT –  בLumbosacral dural ectasia
עור
Dura
: AR מחלות
Table 47-2. Autosomal Recessive Diseases
Disease
Frequency
Adrenal hyperplasia, congenital (CAH, 1:5000
21-hydroxylase deficiency, CA21H,
CYP21, cytochrome P450, subfamily
XXI)
Phenylketonuria (PKU, phenylalanine 1:12,000hydroxylase deficiency, PAH)
1:17,000
Cystic fibrosis (CF)
Friedreich ataxia (FA, frataxin)
Gaucher disease, all types
(glucocerebrosidase deficiency, acid βglucosidase deficiency) (a lysosomal
storage disease)
Sickle cell disease (hemoglobin beta
locus, beta 6 glu → val muta on)
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1:2500
whites
1:25,000
1:2500
Ashkenazi
Jews
Comments
Phenotype variation corresponds roughly to allelic variation. A deficiency causes
virilization in females. The gene is located at 6p21.3 within the HLA complex and within
0.005 centimorgans (cM) of HLA B
There are hundreds of disease-causing mutations in the PAH gene located on
chromosome 12q22-q24.1. The first population-based newborn screening was a test for
PKU because the disease is treatable by diet. Women with elevated phenylalanine have
infants with damage to the CNS because high phenylalanine is neurotoxic and
teratogenic
The gene CF transmembrane conductance regulator (CFTR) is on chromosome 7q31.2
Frataxin is a mitochondrial protein involved with iron metabolism and respiration. The
gene is on chromosome 9q13-q21, and the common mutation is a GAA expanded triplet
repeat located in the first intron of the gene. FA does not show anticipation
The gene is located on chromosome 1q21. There are many mutations; some mutations
lead to neuropathic disease, but most are milder in expression. The phenotypes
correspond to the genotypes, but the latter are difficult to analyze
1:625 African This is the first condition with a defined molecular defect (1959). A single base change
Americans results in an amino acid substitution of valine for glutamic acid at position 6 of the beta
chain of hemoglobin with resulting hemolytic anemia. The gene is on chromosome
11p15.5. Penicillin prophylaxis reduces death from pneumococcal infections in affected
persons, especially in infants
: X-Linked מחלות
Table 47-3. X-Linked Recessive Diseases
Disease
Fragile X syndrome (FRAXA; numerous other
names)
Frequency
1:4000 males
Comments
The gene is located at Xq27.3
The condition is attributable to a CGG triplet expansion that is
associated with localized methylation (inactivation) of distal genes.
Females may have some expression. Instability of the site may lead to
tissue mosaicism; lymphocyte genotype and phenotype may not
correlate
Duchenne muscular dystrophy (DMD,
1:4000 males
The gene is located at Xp21
pseudohypertrophic progressive MD,
The gene is relatively large, with 79 exons, and mutations and deletions
dystrophin, Becker variants)
may occur anywhere. The gene product is called dystrophin. Dystrophin
is absent in DMD but abnormal in Becker MD
Hemophilia A (factor VIII deficiency, classic
1:5000-1:10,000; males The gene is located at Xq28
hemophilia)
Factor VIII is essential for normal blood clotting. Phenotype depends on
genotype and the presence of any residual factor VIII activity
Rett syndrome (RTT, RTS autism, dementia,
1:10,000-1:15,000; girls The gene is located at locus Xq28
ataxia, and loss of purposeful hand use); gene
These diseases are a subset of autism. There is a loss of regulation
MECP2 (methyl-CpG-binding protein 2)
(repression) for other genes, including those in trans positions. The
disease is lethal in males. Cases represent new mutations or parental
gonadal mosaicism
Colorblindness (partial deutan series, green 1:12; males
The gene is located at Xq28 (proximal) for deutan color blindness and
color blindness [75%]; partial protan series,
at Xq28 (distal) for protan color blindness
red color blindness [25%])
Adrenoleukodystrophy (ALD, XL-ALD,
Uncommon
The gene is located at Xq28
Addison disease, and cerebral sclerosis)
The disease involves a defect in peroxisome function relating to very
long-chain fatty acid CoA synthetase with accumulation of C-26 fatty
acids. Phenotype is variable, from rapid childhood progression to later
onset and slow progression
Glucose-6-phosphate dehydrogenase
1:10 African Americans The gene is located at Xq28
deficiency (G6PD)
1:5 Kurdish Jews
There are numerous variants in which oxidants cause hemolysis.
A heteromorphism in Variants can confer partial resistance to severe malaria
these and other
populations
– ** תסמונת רט
. מתפתח מיקרוצפלי,  חודשי התפתחות תקינה הילדות עוברות רגרסיה התפתחותית6-18  לאחרo
. יפתחו פרכוסים50% o
. עד גיל שנתיים יש איבוד של כל תנועות הידיים המכוונותo
: הפרעות מולטיפקטוריאליות
: כללי
. הפרעות גינטיות וסביבתיות
. מהמחלות התורשתיות20% , הם הכי שכיחים
.cleft palate, spina bifida,hypertrophic pyloric stenosis, asthma,Atherosclerosis, diabetes, cancer -  כוללים
. המחלות הללו יותר רואים בנשאי קרובים
– Hypertrophic pyloric stenosis
. יותר שכיח בבנים, התורשה היא של מספר גנים
 השכיחות לתופעה גבוהה בהרבה במשפחות בהם קיימת ההפרעה וכן בילדים של אלו הסובלים ממנה כך ששכיחות,1:300 
. לילדים בנים5-10% החזרות במשפחה היא
. בבנים הסף הזה הוא נמוך יותר. הסטנוזיס צריך לעבור "סף" מסויים בכדי שיבוא לידי ביטוי קליני
– (anencephaly –  וmyelomeningocele) – Neural tube defects
- מאפיינים גנטיים
. יש מספר רב של פקטורים גנטיים ולא גנטיים המשפיעים על התפתחות התופעהo
. רגיש לרמת פולאט באם,(תחילת החורף- לעונת הלידה )יותר בסוף הסתיו, לסביבה, יש גם קשר למוצאo
.( שהילד הבא יהיה עם פגם גם כן )עדות לתרומה הגנטית20-40  יש סיכוי פיo
- קליניקה
.4 לרוב לפני גיל,10-15%  צפויה תמותה של-  ומטופל אגרסיביתMeningomylocele  במי שנולד עםo
. פרט להפרעות למידה או פרכוסים שיותר שכיחים מאשר באוכלוסיה הכללית, תהיה אינטיליגנציה תקינה70%- לo
. ונטריקוליטיס משפיעות לרעה על הסיכון לשייר של פגיעה באינטיליגנציה/  אפיזודות של מנינגיטיסo
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 פרוגנוזה בהתאם לגובה הפגיעה  :ב 75%-מהמקרים הפגיעה היא באיזור הלומברו-סקראלי
 oלזיה ב low sacral-גורמת ל bowel & bladder incontinence-ושלפוחית נוירוגנית ,עם פרסתזיה באיזור הפריאנלי,
ללא בעיה מוטורית.
 oאם הפגם הוא  - midlumbarסימנים מוטוריים בשל בעיה ב.conus medularis-
 oאם הפגם הוא  - cervical / upper thoracicשיירים מינימליים נוירולוגיים ,ולרוב ללא הידרוצפלוס.
 oכמעט כל ילד עם לזיה סקרלית או לומבוסקרלית יוכל לתפקד אמבולטורית.
 50% oמאלה עם פגיעה גבוהה יותר מתפקדים אמבולטורית עם .braces and canes
תורשה מיטוכונדריאלית :
כללי :
 ההעברה היא אמהית ,כך שאמא נשאית מעבירה את הגן לכל הילדים.
 המחלות הללו פוגעות באברים שצריכים אנרגייה כך שאברים שנפגעים ביותר הם – לב ,מוח ,כבד ,שרירים.
(mitochondrial encephalomyopathy with lactic acidosis, and stroke like episodes) :MELAS
 נולדים נורמלים.
 עם הזמן – בין גילאי  5-15מתפתחים התקפי הקאות ,פרכוסים ובעיות מוחיות דמויות .stroke
 80% עם מוטציה ב.mttl1 -
 במשפחות של  MELASרואים הרבה סימפטומים נירולוגים בקורבי משפחה דרגה ראשונה ,כולל progressive external
 ,opthalmplegiaאיבוד שמיעה ,קרדיומיופתיות ,וסכרת.
 הקליניקה יכולה להשתנות בין הילדים – יש יותר מסוג אחד של אוכלוסיית מיטוכונדריה ב.oocyte -
: Uniparental disomy
כללי  :הקריוטיפ הוא נורמלי  ,העובר רוכש  2עותקים של כרומוזום רק מאחד ההורים.
 לתסמונת פרדר-ווילי גנטיקה המבוססת על  - Genomic imprintingמידע גנטי שיכול לעבור רק דרך גן שמורש דווקא מהורה
ממין מסוים .למשל ,הגן הבעייתי הן בפרדר-ווילי והן ב Angelman syndrome-נמצא על כרומוזום .15
 כאשר יש חסר מסיבה כלשהי של הגן האבהי  -הפנוטיפ יהיה  ,Prader-Willi syndromeוכאשר יש חסר מסיבה כלשהי של הגן
האמהי  -הפנוטיפ יהיה  ,Angelman syndromeלמרות שמדובר בדיוק באותו גן חסר.
 ההיפך הוא במקרים של  – UPDכאשר יש  2גנים אימהיים ההופעה תהיה של פרדר ווילי )כי האבהי חסר( וכו'..
: Prader-Willi syndrome
 היפוטוניה המתחילה בתקופה ה – pre-natal -התינוקות מתקשים לאכול ,לאחר השנה הראשונה הטונוס עולה והתאבון מוגבר
)היפרפאגיה(.
 עיכוב בגדילה וקומה נמוכה המגיבים למתן .GH
 השמנה ואכילת יתר מהשנה השנייה.
 מראה אופייני – עיניים בצורת שקדים  ,ילדיים ורגליים קטנות.
 – Hypogonadothrophic hypogonadism מתבטא במיקרוגניטליה.
 איחור התפתחותי שכלי.
 פגיעה בגן  SNRPNבכרומוזום .15
:Angelman syndrome





תווי פנים אופייניים.
פיגור שכלי בינוני עד קשה.
היעדר דיבור.
תנועות אטקסיות של הידיים והרגליים עם הפרעה פרכוסית המתבטאת כצחוק.
פגיעה בגן  UBE3Aבכרומוזום .15
*Table 29-2. Diseases Associated with Childhood Obesity
Manifestations
Hypogonadism, retinal degeneration, deafness, diabetes mellitus
Polydactyly, syndactyly, cranial synostosis, mental retardation
Adrenal hyperplasia or pituitary tumor
Hypothalamic tumor
)Nesidioblastosis, pancreatic adenoma, hypoglycemia, Mauriac syndrome (poor diabetic control
Retinal degeneration, syndactyly, hypogonadism, mental retardation; autosomal recessive
Late onset of obesity
Spina bifida
Neonatal hypotonia, normal growth immediately after birth, small hands and feet, mental
retardation, hypogonadism; some have partial deletion of chromosome 15
Variable hypocalcemia, cutaneous calcifications
Ovarian dysgenesis, lymphedema, web neck; XO chromosome
Syndrome
Alström syndrome
Carpenter syndrome
Cushing syndrome
Fröhlich syndrome
Hyperinsulinism
Laurence-Moon-Bardet-Biedl
syndrome
Muscular dystrophy
Myelodysplasia
Prader-Willi syndrome
Pseudohypoparathyroidism
Turner syndrome
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: Expansion of triple repeat
כוללים פרגל .spinocerebellar ataxias,myotonic dystrophy,Friedreich ataxia ,Huntington , X-כך שהבעיה במחלות אלו היא
עליה במספר החזרות של  3הנקלאוטידים.
:Fragile X syndrome
 זו הסיבה השכיחה ביותר לפיגור שכלי תורשת.
 1:2000 לידות.
 פתופיזיולוגיה –
 oמספר החזרות  CGGבקצה הכרומוזום בחולים הוא מעל ) 230תקין עד  .(45האנשים שנמצאים בין
הטווח התקין והמחלה הם .permutation carriers
 oהבעיה היא שהגן  FMR-1לא משועתק ולכן אין יצור החלבון שאחראי על העברת ה  mRNAבמוח
ובאברים אחרים כמו אשכים .ולכן יש לנו חוסר של ) FMRPהחלבון( .המחלה היא בעצם .Loss-of-function mutation
 oבאמהות נשאיות מספר החזרות עובר הרחבה משמעותית מהאמא לתינוק )למשל לאמא יש  100חזרות ולעובר יהיו ,(500
הסיבה לכך אינה ידועה.
 הפנוטיפ כולל:
 oמבנה פנים אופייני – ראש גדול ,מצח ,לסת ואוזניים בולטים.
 – Macro- orchidism oהאשכים הם פי שתיים מהתקין במבוגר
 oהפרעות של רקמת חיבור – גמישות מפרקיםMVP ,patulous Eustachian tube ,
 oפיגור שכלי – פחות חמור בנשים.
 oהפרעות אוטיזם
Pervasive developmental disorder o
השפעה טרטוגנית :
: Fetal alcohol syndrome
 כנראה הסינדרום הטרטוגני הכי שכיח.
 המאפיינים כוללים -
 oפגיעה בגדילה גם ברחם וגם לאחר הלידה  -מתחת לאחוזון  10של גובה ומשקל.
Microcephaly o
 oפיגור התפתחותי
 oמומי שלד ולב – בלב בעיקר פגמים בספטום  ,בשלד – בעיקר בגפיים.
 oמבנה פנים אופייני – מיקרוגנטיה  ,שפיה עליונה צרה ,היפופלזיה מקסילרית.
 הסינדרום נגרם רק בעקבות שתיה של כמויות אלכוהול גדולות במהלך ההיריון .במידה וצריכת האלכוהול התחילה אחרי שכל
האברים נוצרו ,הילד לא יסבול ממומים ,אבל כן נשאר הסיכון להפרעות התפתחותיות והתנהגותיות) נקרא גם הfetal alchol -
 effectוהוא הרבה יותר נפוץ מהתסמונת המלאה(.
נוספים :


קרינה :מגבירה סיכון להפלות ,מיקרוצפלי ,פיגור התפתחותי ,מלפורמציות שלדיות .קורה ב 25-ראד ומעלה.
כספית :מעלה סיכון להפרעות נוירולוגיות ,עיוורון .סיכון לחשיפה דרך אכילת דגים מזוהמים.
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הפרעות כרומוזומליות )פרק : (49
 – Down Syndromeטריזומיה : 21
מאפיינים


הטריזומיה הנפוצה ביותר –  – 1:800תוצאה של  nin-disjunctionבמיוזה האימהית הראשונה.
שכיחות:
 oגיל 1:2,000 - 20
 oגיל 1:1,200 - 25
 oגיל 1:360 - 35
 oגיל 1:100 - 40
 oגיל 1:12 - 50
הטרנסלוקציה השכיחה היא בין כרומוזומים  14ו.21-
 3%מהילדים סובלים ממוזאיקה
התינוקות נולדים במשקל ואורך תקינים אבל עם היפוטוניה )ללא היפוטוניה – אין דאון(.
הסיכוי לילד נוסף עם דאון לאחר ילד אחד – .1%
סיכון עולה עם גיל האם  ,למרות זאת  75%מהמקרים הם באימהות מתחת לגיל .35
סיכון גבוה אם לאחד ההורים יש טרנסלוקציה מאוזנת ) 35%מהמקרים  ,ביתר המקרים מדובר בטרנסלוקציה דה נובו(
–  10-15%אצל האם ו 2-5%-אצל האב






מראה אופייני –  ,Brachycephalyראש שטוח ,Hypoplastic midface ,גשר אף שטוח ,לשון גדולה ,אוזניים קצרות.
קומה נמוכה
קטרקט
איחור התפתחותי
היפוטוניה מרכזית
מומי לב –
VSD o
 40% oמהמקרים עם AV canal
מומי מעי )– (10%
trachea-esophageal fistula o
imperforated anus o
 – Duodenal atresia oמסתמן כהקאה מרתחת לרוב ביום הראשון של החיים.
annular pancreas o
 oהירשפרונג.
 oסיכון מוגבר לצליאק
סגירה מאוחרת של הפונטנלות
גמישות מפרקים כולל  atlantoaxialב) 10%-עד פריקה של (C2
עור יבש
Smian line
היפותירואידיזם מולד ב 1% -מהמקרים
עלייה בסיכון ללוקמיה – עד פי  20מילדים ללא דאון )מתחת לגיל שנה –  Acute non-lymphoblastic leukemiaומעל
גיל שנה – .(ALL
עלייה בסיכון לאלצהיימר
פוליציטמיה בלידה עם המטוקריט מעל 70%
ייתכן  – leukomoid reactionספירה לבנה גבוהה מ 100000-במהלך החודש הראשון







קליניקה









Screening
יש  4מבחנים שהם  screeningלנשים בסיכון יותר גבוהה שזה ) (maternal serum AFP,Ue3, Inhibin A, HCGואם
המבחנים הראו דרגת סיכון אז יש אינדיקציה למי שפיר.
: Trisomy 18




השנייה מבחינת שכיחות – .1:7500
מעל  95%מהמקרים עוברים הפלה ספונטנית בטרימסטר הראשון.
פחות מ 10%-שורדים את השנה הראשונה.
קליניקה :
SGA o
 oהיפוטוניה
 oמראה אופייני – אוקסיפוט בולט  ,לסת נסוגה ,אוזנייה  low setעם מלפורמציה.
 oסטרנום קצר.
 oרגליים – rocker-bottom
 oצפורניים היפו פלסטיות
 oאצבע שנייה וחמישית עולות של .3-4
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: Trisomy 13



השלישית מבחינת שכיחות – 1:12000
לרוב פטאלית בשנה הראשונה לחיים – רק  8%שורדים מעל גיל שנה.
יש להם מלפורמציות רבות -
 oנולדים SGA
 oמיקרוצפלי
 oדפקטים במיד ליין )כמו ציקלופיה ,צבוצפלי – נחיר בודד ,שפה וחיך שסועים שכיחים ,אנומליות מידליין  - CNSכמו
אלובאר הולופרוזנצפאלי(.
 oהמצח לרוב  ,slopingאוזניים קטנות ומלפורמד ויש מיקרופטלמיה או אנופטלמיה.
 oשכיח לראות פוסט אקסיאל פולידקטילי וכפות רגליים  .clubfeet or rocker-bottom feetב
 oבנים שכיחים היפוספדיאס וקריפטאורכידיזם.
 oבבנות שכיח לראות היפופלסיה של שפתיים קטנות.
 oלרוב יש מום לב קונגניטלי.
 aplasia cutis congenital oתתכן )נגע גולגולת מימין או משמאל( ,כשקיים יחד עם פולידקטילי ויתר המומים המוזכרים
לרוב פתוגנומוני.
 oהיפוטלוריזם אופייני )=מרחק קטן בין איברים ,כמו עיניים או אוזניים(.
Trisomy 13
Trisomy 18
)Head and Scalp defects (e.g., cutis aplasia
Small and premature appearance
face
Microphthalmia, corneal abnormalities
Tight palpebral fissures
Cleft lip and palate in 60%-80% of cases
Narrow nose and hypoplastic nasal alae
Microcephaly
Narrow bifrontal diameter
Sloping forehead
Prominent occiput
)Holoprosencephaly (arrhinencephaly
Micrognathia
Capillary hemangiomas
Cleft lip or palate
Deafness
Chest
)Congenital heart disease (e.g., VSD, PDA, and ASD) in 80% Congenital heart disease (e.g., VSD, PDA, and ASD
of cases
)Thin posterior ribs (missing ribs
Short sternum, small nipples
)ExtremitiesOverlapping of fingers and toes (clinodactyly
Limited hip abduction
Polydactyly
Clinodactyly and overlapping fingers; index over third,
Hypoplastic nails, hyperconvex nails
fifth over fourth
Rocker-bottom feet
Hypoplastic nails
General Severe developmental delays and prenatal and postnatal Severe developmental delays and prenatal and postnatal
growth retardation
growth retardation
Renal abnormalities
Premature birth, polyhydramnios
Nuclear projections in neutrophils
Inguinal or abdominal hernias
Only 5% live >6 mo
Only 5% live >1 yr
: Klinegelter syndrome
מאפיינים



 1:1000בבנים
התסמונת השכיחה ביותר הגורמת להיפוגונדיזם ואי פוריות בגברים.
נובעת מתוספת כרומוזום  (47,XXY) Xכתוצאה מהעדר חלוקה ) (nondisjunctionשל הזרע או הביצית  ככל
שמספר ה X -עולה הפיגור השכלי הוא עמוק יותר.
 15%הם מוזאיקה
נראים נורמליים ואבחנה נעשית בגיל  – 15-16היעדר שיעור באיזורים אקסילרים ומפשעה והיעדר התפתחות האשכים.









מראה אופייני – גבוהים ,ידיים ורגליים ארוכות ,היעדר שיעור עקב חסר בטסטוסטרון )עקב חוסר התפתחות אשכים(.
גניקומסטיה
אשכים קטנים
אין הגברה של הקול ואין ליבידו
אוסטאופניה ו OP -בגיל מבוגר  דורשים טסטוסטרון חיצוני.
חוסר פוריות – אפשר ב) ICSI -יש מעט זרע ויאבילי(
יתכן פיגור שכלי )לרוב לא( והפרעות פסיכוסוציאליות )חרדה ,ביישנות ,מופנמות ,תוקפנות
 IQנמוך בהשוואה לגיל
שכיחות גבוהה של :
 oסרטן שד
 oגונדובלסטומה
 oהיפרליפידמיה )בעיקר היפרכולסטרולמיה(
 oשינויי שלד )קיפוזיס ,סקוליוזיס ,שינויי רדיוס  /אולנה(
 oשכיחות יתר של מחלות ריאה  /סוכרת


קליניקה
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: Turner syndrome
מאפיינים



המונוזומיה היחידה שמאפשרת חיים –  99%מהעוברים שהם  45X0מפילים באופן ספונטני.
אינטליגנציה תקינה ואורך חיים נורמלי.
 1/3מהמקרים מאובחנים אחרי הלידה בעיקר בגלל מומי לב 30% .webbed neck ,Puffy hands .אחרים מאובחנים
בגיל יותר מאוחר תוך כדי בירור קומה נמוכה ו  30%אחרונים בגיל ההתבגרות בגלל חוסר התבגרות מינית.
גיל ההורים לא מהווה גורם סיכון

מראה אופייני -
 Low set ears oוגם קצת מוזרות
 oפנים משולשות
 oגשר אף שטוחepicanthal fold ,
 oעיבוי של הצוואר
 oחזה  shieldlikeעם פטמות מרוחקות
 Puffiness oשל כפות הידיים והרגליים
מומי לב  -ב –  45%מהמקרים-
 oקוארקטציה של האאורטה בעיקר
 oמסתם אאורטלי ביקוספידלי
 oבשלב מאוחר יותר בחיים גם  poststenotic aortic dilatationשבהמשך יכול להתפתח אנוריזמות.
מומים כלייתים כולל כליית פרסה והכפלה של המערכת המאספת ב.40%-
קומה נמוכה
 - GIדיווחים על  ,IBDעיכוב התרוקנות קיבה ודימומי .GI
אוזן  -פגיעת שמיעה סנסורינויראלית OM ,דו"צ חוזרות ).(75%
שלד – מלפורמציות בסטרנום וסקוליוזיס.
היפותירואידיזם  -אוטואימוני ,פי  5מהאוכ' הכללית.10-30% ,
– Gonadal dysgenesis
 oהיעדר התפתחות של סימני מין משניים ו – .amenorrhea
 oרק  10%מהן יהיו פוריות ויפתחו סימני מין משניים .לכן נשים הללו יש להם חוסר אסטרוגן .אך חוסר הפריות
לא יתוקן במתן אסטרוגן חיצוני.
 oבמהלך ההריון צריכים להיות במעקב קפדני כדי לא להיות תופעת לוואי של ההריון שהיא תהיה על האורטה
וגורמת להתפתות אנוריזמות ודיסוקציה.
 oהן יכולות להיכנס להיריון בעקבות תרומת ביצית.
רמות גונדוטרופינים גבוהות בילדות ) FSHיותר מ (LH-ברמה גבוהה מהמתאימות לגיל ,הן יורדות לקראת גיל 6-
 8ועולות בחזרה בגיל .10-11


קליניקה








סינדרומים הנגרמים מחסר כרומוזומים :
: Cri du chay syndrome
 מחיקה בכרומוזום .5
 מאפיינים –
 catlike cry during infancy oבגלל .tracheal hypoplasia
 oמשקל לידה נמוך
FTT o
 oהיפוטוניה
 oאיחור התפתחותי
 oמיקרוציפאלי
ocular hypertelorism, epicanthal folds, downward obliquity of the palebral ) craniofacial dysmorphism o
 ,fissuresואוזניים נומוכות(.
 oחייך ושפה שסועה,
 oמומי לב.
 בד"כ החסר הוא תורשה אבהית.
:Wolf-Hirschhorn syndrome


מחיקה חלקים של כרומוזום  .4אזור קריטי .4p16.3 -
מאפיינים -
 oפיגור בגדילה לפני ואחרי לידה
 oפיגור שכלי קשה
 oפנים לא תקינות )קסדה יוונית – עיבוי פרונטלי ,קו שיער גבוה ,היפרטלוריזם ,פטוזיס ,קפלים אפיקנתליים(
 oמיקרוצפליה
 oסדקים בשיפוע בעפעפיים
 oאוזניים גדולות
 oקולובומה של האיריס.
 oקריפטאורכידיזם
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 oהיפופלזיה סקרוטלית
 oהיפוספדיאס.
 oפרכוסים בגיל שנתיים.
.(wilms turmor,aniridia, genitourinary anomalies, mental retardation) : WAGER syndrome
 נגרם בגלל חסר בכרומוזם .11p13
 האנומאליות כוללות היפוספאדיאס וקריפטכדיזים.
 בד"כ החולים עם קומה נמוכה ומחצית מהם יש להם מיקרוציפאלי.
 הגידול מתפתח ב 50%מהחולים שיש להם אנירדיה ,אנומליות באברי המין ,ופיגור שיכלי.
: Velocardiofacial syndrome
 ב 75%-ניתן למצוא מחיקה ב FISH-של  .22q11.2מחיקה זו לא נמצאת ב , metaphase chromosome analysis-אך יכולה
להימצא ב. high-resolution (prophase) preparations-
 רוב המקרים הם ספוראדיים ,בגלל מחיקה דה-נובו ,יש גם תורשה .AD
 מאפיינים –
 oחיך שסוע עם אי ספיקה ולופרינגיאלית
 oדפקטים לבבים קונוקטורנליים
 oפנים אופייניות – אף גדול ושורש אף רחב.
 oיש הפרעות דיבור ושפה
 oמעט הפרעה אינטלקטואלית.
 oל 70%-יש חסר חיסוני ,שקשור ברובו לחוסר תפקוד של תאי .T
 oיש ספקטרום של הפרעות פסיכיאטריות ,כולל סכיזופרניה ,הפרעה ביפולרית – ביותר מ 33%-מהמבוגרים.
: DiGeorge syndrome





ייתכן ב 2-המינים.
לרוב עקב מיקרודלישן ב .22q11.2, the DiGeorge chromosomal region (DGCR) -ניתן לאיתור ע"י .PCR
מאפיינים ) CATCH22 -קרדיאק ,פנים אבנורמליות ,היפופלסיית תימוס ,חיך שסוע והיפוקלצמיה(.
 oהיפופלזיה של התימוס והפרה-תירואיד )היפוקלצמיה( – תיתכן גם אפלזיה מלאה בפחות מ 1%-מהמקרים.
 oמיקרוגנתיה.
 oחיך שבוע.
 oאוזניים קטנות.
 oהיפרטלוריזם.
 oפיגור שכלי קל.
 oלב – אנומליות קונוטרנקאל = טטרלוגיה ,פולמונרי אטרזיה ,טרונקוס ארטריוזוס ,טרנס פוזיציה.
מעבדה –
 oרמה מופחתת של  IgAועליית .IgE
 oרמות לימפוציטים נמוכות – עקב החסר בתאי ) Tפגיעה בתימוס( יש נטייה לזיהומים כולל זיהומים אופורטוניסטים.
טיפול – החסר החיסוני מתוקן ע"י השתלת רקמת תימוס או .BM
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הגישה לילד הדיסמורפי )פרק : (50
בחצי מהילדים עם מלפורמציה מולדת נוכל למצוא מלפורמציות נוספות.
פרטים אנמנסטיים חשובים:



היריון ולידה
 oמשקל לידה –  SGAיכול להחשיד על הפרעות כרומוזומליות או חשיפה לטרטוגן.
 – LGA oיכולים להיות ילדים לאמהות סכרתיות או יש להם סינדרום של  Overgrowthכמו Beckwith-Wiedemann
.syndrome
 oשבוע לידה –  Post termקשור להפרעות כרומוזומליות כמו טריזומיה  18ו – .anencephaly
 oמנח הלידה – מנח עכוז נוטה להיות קשור למומים מולדים.
 oגיל ההורים – גיל מבוגר של האם קשור בטריזומיות בגלל  ,NDJגיל מבוגר של האב קשור ביצירה של מוטציות חדשות
המובילות למחלות .AD
 oמחלות של האם במהלך ההיריון ותרופות
 oהאם העובר היה פעיל במהלך ההיריון – עובר שלא זז הרבה יכול להחשיד להיפוטוניה.
 oכמות מי השפיר – ריבוי מי שפיר יכול להיות נלווה לחסימת מעיים או מומי  .CNSמיעוט מי שפיר יכול להיות בגלל
מומים בדרכי השתן שגורמים לחוסר ביצרת שתן וכך פחות מי שפיר.
היסטוריה משפחתית – בניית עץ משפחה ,הפלות...
בדיקה פיזיקלית
 oגדילה –
 ילדים קטנים או צמיחה מוגבלת יכולים להחשיד למומים כרומוזומליים skeletal dysplasia ,או חשיפה
לחומרים רעילים /טרטוגניים.
 חשוב גם לבדוק פרופורציה ,אורך הגפיים ביחס לגוף )קטנים מדי =<  ,achondroplasiaארוכים מדי =< פגיעה
בחוליות כמו .spondyloepiphyseal dysplasia
– Craniofacial o
 יש להסתכל על מבנה הראש ,מבנה הפנים כולל סימטריה ו /או מאפיינים חריגים .כך לדוגמא ,חשוב להעריך
את המרחק בין העיניים ובין האישונים – עיניים קרובות מדי אחת לשניה =  hypotelorismאשר יכול להחשיד
על פגם ביצירת המוח בקו האמצע ,או  hypertelorismאשר אופייני למשל ל – Aarskog syndrome
) brachydactyly ,hypertelorismושק אשכים פתולוגי(.
 חשוב גם להסתכל על גשר האף )מושטח בחשיפה לאלוכוהול ,תמונת דאון(
epicanthal fold 
 אוזניים – צורה ,גודל וגובה הלסת;
 oמצח-
 בולט באכונדרופלזיה
" חסר" )נראה מהצד כמו מדרגה( לעיתים במיקרוצפלי.
 oצוואר –
 כולל הארכת גודל בלוטת התריס ,קו השיער מאחור ואורך הצוואר.
 Webbing מרמז לטרנר.noonan ,
 oסנטר -בלידה במבט מהצד הוא נראה מעט מיקרוגנטי .אם זה בולט מאוד ייתכן ומדובר בפייר-רובין.
 oבית החזה ובטן shield like- -בטרנר ו .noonan-סקוליוזיס ,פקטוס אקסקווטום במרפן..
 oגפיים –
 חשוב לבדוק את כל המפרקים ,הימצאות של קונטרקטורות יכולות להחשיד על neuromuscular dysfunction
או בעקבות הגבלת התנועה ברחם.
 – Radioulnar synostosis חוסר יכולת לבצע סופינציה ו /או פרונציה של המרפק יכול להיות בעקבות fetal
 alcohol syndromeאו בסינדרומים של כרומוזום .X
 מספר האצבעות – יכול להיות פגם בודד אבל במקרים רבים מלוה בפתולוגיות נוספות כמו טריזומיה ,13
) fanconi syndromeאנמיה ,טרמבפוציטופניה ,לוקיופניה ,בעיות לבביות ,כלייתיות ושלדיות -לרוב אפלזיה של
הרדיוס ודיספלזיה/אפלזיה של האגודל() Syndactyly .חיבור של  2אצבעות או יותר( נפוץ בהרבה סינדרומים.
 oאברי המין –
 Ambiguous genitalia מלווים בהפרעות אנדוקריניות כמו  congenital adrenal hyperplasiaאו הפרעות
כרומוזומליות כמו מוזאיקה ) (45X/ 46XYוסינדרומים נוספים.
 היפוספדיאס בא לבד אך כשהוא בא עם אנומליות נוספות ,בייחוד קריפטואורכידיזם ,יש לחשוד בתסמונת.
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: Section 10. Metabolic Disorders
: (51 הערכת מחלות מטבוליות )פרק
: כללי
-Inborn errors of metabolism
SIDS , פרכוסים, אבל כקבוצה הן תורמות באופן משמעותי להתפתחות של פיגור שיכלי, כל ההפרעות בקבוצה הזו נדירות
.וליקויים נוירולוגיים
. כאשר יש חשיבות עצומה לאבחנה וטיפול מהירים, הן עשויות לגרום למחלה חריפה ביילוד
 שגורם לסימפטומים וסימנים כתוצאה מהצטברות מטבוליים, ההפרעות הללו נובעות מפגם גנטי באחד המסלולים המטבוליים
. חוסר של מטבוליים אחרים/מסויימים
:סימנים וסימפטומים מחשידים
. אלא לאחר מספר שבועות, בדר"כ ההפרעות האלו לא מתייצגות מייד לאחר הלידה
. סיפור משפחתי של מוות מוקדם
. בחלק גדול מהמקרים יש סיפור של החמרות לסירוגין שביניהן הילד נראה בריא
. מחשידה להפרעה מטבוליתhigh AG metabolic acidosis  כל, באופן כללי
:צורות עיקריות של התייצגות
-Toxicity .1
. וממצאים נוירולוגיים אחרים, לטרגיה, הקאות, חמצת מטבולית, אנצפלופטיהo
.( שתן/ בזמן החמרה הסיכוי להגיע לאבחנה גדול יותר )רמות מוגברות של מטבוליים בדםo
." מופיעה בחלק גדול מההפרעות עם התייצגות "טוקסית- היפראמונמיהo
Table 51-1. Inborn Errors of Metabolism Presenting with Neurologic Signs in Infants <3 Months of Age
Generalized Seizures
Encephalopathic Coma with or without Seizures
All disorders that cause hypoglycemia
Maple syrup urine disease
Most hepatic glycogen storage diseases
Nonketotic hyperglycinemia
Galactosemia, hereditary fructose intolerance Diseases producing extreme hyperammonemia
Fructose-1,6-bisphosphatase deficiency
Disorders of the urea cycle
Disorders of fatty acid beta oxidation
Disorders of the propionate pathway
Disorders of the propionate pathway
HMG-lyase deficiency
Disorders of beta oxidation
Congenital lactic acidosis (PCD)
Pyruvate carboxylase deficiency (PCD)
Maple syrup urine disease
SEIZURES AND/OR POSTURING
Nonketotic hyperglycinemia
Maple syrup urine disease
Table 51-2. Etiologies of Hyperammonemia in Infants
Etiology of Hyperammonemia
Comments
Disorders of the urea cycle
Lethal hyperammonemia is common
Disorders of the propionate pathway
Severe hyperammonemia may precede acidosis
Disorders of fatty acid catabolism and of ketogenesis
Reye-like syndrome possible
Transient neonatal hyperammonemia
Idiopathic, self-limited
Portal-systemic shunting
Thrombosis of portal vein, cirrhosis, hepatitis
Idiopathic Reye syndrome
Rare
Drug intoxication: salicylate, valproic acid, acetaminophen Obtain drug levels
Hyperinsulinism/hyperammonemia syndrome
Clinical hypoglycemia, subclinical hyperammonemia
:  היפראמונמיהo
-Severe neonatal hyperammonemia 
 פגמים/transient neonatal hyperammonemia /urea cycle- יילודים עם פגמים גנטיים ב
.100  יכולים להגיע לרמות אמוניה גדולות מהנורמה פי-במטבוליזם של חומצות אורגניות
 קומה פירכוסים, והקאות ולבסוף, היפו תרמיה, אפניאה, היפוטוניה,poor feeding - קלינית
.בלתי נשלטים ומוות תוך מספר ימים
. והקאותpoor feeding ,CNS- קשורה בדיכוי של ה- היפראמונמיה פחות חמורה
–  ביילודים שאינם מאובחנים בתקופה הניאונטלית
. סטרס קטבולי/ בעיקר על רקע צריכת חלבון מוגברת, ייתכנו החמרות בהמשך החיים
. לטרגיה ולעיתים קומה, הקאות- קלינית
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 מביאים לרזולוציה של הסימפטומים )לכן המצב יכול להיות בלתיIV glucose /הגבלת חלבון
 ואז מפסיק לאכול עד שהסימפטומים, מידי פעם הילד מקיא ולא מרגיש טוב-מזוהה במשך שנים
.(חולפים
. התנהגותיות בילדים יותר גדולים/המצבים האלו יכולים לגרום להפרעות נוירו פסיכיאטריות


: התייצגות ספציפית לאיבר.2
( כבד )נזק הפטוצלולריo
( דיסלוקציה של העדשה, עיניים )קטרקטo
( נוזל פריקרדיאלי, לב )קרדיומיופטיהo
.( אטקסיה, קומה, )פרכוסיםCNS o
- חוסר אנרגיה.3
, קרדיומיופטיה,CNS- פגיעה ב, יכולות להתייצג עם מיופטיה- הפרעות שגורמות להפרעה במטבוליזם האנרגטיo
. ועודRTA
 הפרעות מיטוכונדרי אליות והפרעות במטבוליזם, הפרעות במטבוליזם של חומצות שומן: בין ההפרעות בקבוצה הזוo
.של קרבוהידרטים
 חלק מההפרעות המטבוליות קשורות במאפיינים דיסמורפיים.4
: הערכה ראשונית
 שילוב של/ פתוגנומוני לשום דבר/יש לחשוד בהפרעה מטבולית בילד שמתייצג עם דפוס של סימפטומים וסימנים שאינו ספציפי
.סימפטומים וממצאים ביזאריים בבדיקות מעבדה

Table 51-5. Initial Diagnostic Evaluation for a Suspected Inborn Error of Metabolism*
Blood and Plasma
Urine
Arterial blood gas
Glucose
Electrolytes-anion gap
pH
Glucose
Ketones
Ammonia
Reducing substances
Liver enzymes
Organic acids
†
Complete blood count, differential, and platelet count Acylglycines
Orotic acid
Lactate, pyruvate
Organic acids
Amino acids
Acylcarnitines
Carnitine
. קטוזיס ביילוד אינו מחשיד להפרעה במטבוליזם של חומצות אורגניותo
. קטוזיס מחוץ לפרופורציה של הצום בילד יותר מבוגר מחשיד להפרעה בניצול קטוניםo
. מעלה חשד לפגם בחימצון של חומצות שומן- היעדר קטוזיס בילדים יותר מבוגרים במצב של סטרס מטבוליo
 כתלות. מולקולאריות/ לחלק מההפרעות יש בדיקות גנטיות.DD-בהערכה יש לקחת בחשבון את מנגנון התורשה של ההפרעות ב
. לעיתים עולה צורך לבדוק בני משפחה נוספים,בדפוס התורשה
methyl-malonic , טירוזינמיה,PKU  כולל: ביילודיםscreening-חלק מההפרעות המטבוליות נבדקות באופן שגרתי כחלק מ
. גלקטוזמיה ועוד,academia
 בדיקות ספציפיות שונות על מנת-screening  בילד עם תוצאות פתולוגיות בבדיקות/המשך הבירור בחשד להפרעות מטבוליות
.להגיע לאבחנה הסופית
Table 51-8. Specialized Metabolic Testing
Test
Analytes Measured
Plasma amino acid profile
Amino acids, including alloisoleucine
Plasma total homocysteine Protein-bound and free homocysteine
Urine amino acid profile
Amino acids
Plasma acylcarnitine profile Acylcarnitine derivatives of organic and fatty
acid catabolism
Urine acylglycine profile
Acylglycine derivatives of organic and fatty
acid catabolism
Plasma carnitines
Free, total, and acylated carnitine
Urine organic acid profile
Urine or blood
succinylacetone
Urine oligosaccharide
chromatography


Test Helpful in Identifying Disorders
PKU, tyrosinemias, MSUD, homocystinuria
Homocystinuria, some forms of methylmalonic acidemia
Disorders of amino acid renal transport
Organic acid disorders, fatty acid oxidation disorders
Organic acid disorders, fatty acid oxidation disorders
Organic acids
Succinylacetone
Primary and secondary carnitine deficiency; abnormal in many
organic acid and fatty acid disorders
Organic acid, mitochondrial and fatty acid disorders
Tyrosinemia I
Glycosaminoglycans, mucopolysaccharides
Lysosomal storage disorders
 לאחר מתן חומר כלשהו/ למשל מבחנים בצום-metabolic challenge testing  ניתן לנסות,במקרים שבהם לא מגיעים לאבחנה
 אין, אין לערוך מבחן צום בחשד להפרעה בחימצון חומצות שומן, למשל-)חלק מהמבחנים האלו מסוכנים בסיטואציות מסויימות
.(להעמיס גלוקוז בילדים עם ריכוז מוגבר של לקטט ועוד
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) Carbohydrate disordersפרק : (52
: GSD - Glycogen storage disease
כללי :
 נמצאות באבחנה המבדלת של היפוגליקמיה והפט ומגליה.
 ישנן  11מחלות שונות המתחלקות ל 4-קבוצות עיקריות –
 .1מחלות הפוגעות בעיקר בכבד ובעלות השפעה ישירה על רמות הגלוקוז בסרום –   VIII ,VI ,Iנראה היפוגליקמיה בצום
והפטומגליה )בחלק מהמקרים צירוזיס(.
 .2מחלות הפוגעות בעיקר בשרירים ופוגעות ביכולת לבצע פעילות אנארובית –   VII ,Vנראה קרדיומיופתיה היפרטרופית
וחולשת שרירים ואטרופיה פרוגרסיבית.
 .3מחלות הפוגעות גם בכבד וגם בשרירים ומשפיעות ישירות על רמות הגלוקוז בסרום ועל מטבוליזם השרירים – III
 .4מחלות המשפיעות על מספר אברים ,אבל ללא השפעה ישירה על רמות הגלוקוז בסרום או על היכולת לבצע פעילות אנארובית
– IV ,II
 אישור אבחנה נעשה:
 oבדיקה גנטית
 oביופסיה של שריר  /כבד עם בדיקת רמות אנזימים.
.Metabolic challenge o
פירוט על המחלות השונות :
המחלה
האנזים הפגוע
האברים
הפגועים
von – I
Gierke
Glu-6phosphatase
כבד ,כליות,
 ,GITטסיות
- II
Pompe
Lysosomal α
glucosidase
כולם ,בעיקר
שריר
משורטט
ותאי עצב
הסינדרום הקליני
מאפיינים כלליים :
 הנפוץ ביותר
AR 
קליניקה :
 היפוגליקמיה – ייתכן עם פרכוסים Lactic acidosis Ketosis כבד וכליות מוגדלים היפוטוניה גדילה איטית שלשול דימומים Gout  - ↑ TGעד פנקריאטיטיס Xanthomas אוסטאופניה חולשת שרירים סימטרית משמעותית לב מוגדל אי ספיקת לב PR -קצר
התייצגות בילוד
פרוגנוזה
 היפוגליקמיה Lactic acidemia הכבד יכול להיותתקין
מוות מוקדם בגלל
היפוגליקמיה או lactic
 ,acidosisאבל יכולים
לשרוד טוב עם טיפול
מתאים .סובלים מ –
 hepatomasבילדות
המאוחרת.
לרוב מצריך זונדה לילית
לאספקת גלוקוז בשנה –
שנתיים הראשונות לחיים,
לאחר מכן אפשר למצוא
פתרונות אחרים.
 חולשת שרירים -לב מוגדל
פרוגנוזה גרועה ,לרוב מוות
בשנה הראשונה .ייתכן
טיפול באנזים רקומביננטי
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- III
Forbes
Debranching
enzyme
- IV
Andersen
-V
McArdle
Branching
enzyme
Muscle
phosphorylase
Hers - VI
Liver
phosphorylase
- VII
Tarui
VIII
כבד ושרירים
כבד ורקמות
אחרות
שרירים
כבד
 היפוגליקמיה Ketonuria כבד מוגדל )משתפר עם הגיל( עייפות שרירים  Hepatic cirrhosisבגיל מס' חודשים אי ספיקת כבד מוקדמתחולשת שרירים המופיעה בבגרות
 היפוגליקמיה קלהכבד מוגדלKetonuria -
Muscle phophofructokinase
Phosphorylase
kinase
כבד
לרוב אין
פרוגנוזה טובה להפרעה
הכבדית .במידה ויש
מיופתיה ,היא נוטה להיות
כמו .type V
לרוב אין
פרוגנוזה גרועה ,מוות מאי
ספיקה כבדית עד גיל .4
טובה עם התאמת אורח
החיים
לרוב אין
טובה
אין
כמו type V
 היפוגליקמיה Ketonuria -כבד מוגדל )משתפר עם הגיל(
אין
טובה
 - Glycogen storage disease type Iנקרא גם – von Gierke's disease
 ה GSD-הנפוץ ביותר ,נובע מחסר באנזים .glucose-6-phosphatase
 גנטיקה AR
 קליניקה –
 oהיפוגליקמיה ופרכוסים עקב היפוגליקמיה
 oהגדלת כבד וכליות )תפקודי כבד תקינים(
 oבטן גדולה
 oחמצת לקטית
 oאוסטאופניה
 oהיפרליפידמיה )יכולה לגרום לפנקריאטיטיס(
 oהיפראוריצמיה  -חומצה אורית גבוהה )מתבטא בהתקפי גאוט ,אופייני שמתחיל רק בהתבגרות(
 oדימומים
 oפני בובה
 oהפרעה בגדילה
 oאין פיגור.
 recurrent bacterial infections oבשל לויקופניה עם נויטרופניה וכשל בתפקוד הנויטרופילים.
 oשכיח  Oral and intestinal mucosal ulcerationו.IBD-
 התופעות מופיעות מיד בינקות ובד"כ האבחנה מתבצעת עד גיל שנתיים.
 לזכור – הופעה של הפטומגליה ופרכוסים היפוגליקמיים בגיל  3-4חודשים.
 סיבוכים –
 oאדנומות בכבד בעשור  2-3שעשויות לדמם.
 Portal-HTN oלפעמים.
 זהו ה GSD-היחיד שיש בו חשיבות לאבחנה טרום לידתית!
 טיפול –
 oהאכלה במאכלים עתירי סוכר זמין.
 oמתן  G-CSFלטיפול בזיהומים.
 - Glycogen storage disease type IIנקרא גם  Pompe diseaseאו – acid maltase deficiency
 גנטיקה .AR
 במחלה זו ,בניגוד לאחרות ,מצטבר הגליקוגן בליזוזומים ,ולא בציטופלסמת התאים.
 מתחלק ל 2-סוגים:
 infantile onset oשמתבטא ב  -הגדלת לב מייד בינקות ,היפוטוניה ) ,(floppy infant appearanceהפטומגליה,
קרדיומגליה ) ,(hypertrophic cardiomyopathyמקרוגלוסיה
 late onset oשמתבטא מאוחר יותר ,ללא מעורבות לבבית משמעותית
 אבחנה :בעזרת מבחן אנזימטי ספציפי.
 טיפול:
 enzyme replacement therapy oספציפי  ,Recombinant acid α-glucosidase -שמשפר תפקוד שרירי ולבבי.
 oלחולים בסוג ה late onset-בד"כ מספיק .high-protein diet
 - Glycogen storage disease type IIIנקרא גם – Cori's disease




חסר ב.glycogen debranching enzymes-
גנטיקה  ,ARנדיר.
מתבטא בינקות עם היפוגליקמיה ,FTT ,הפטומגליה ,היפוטוניה ,הגדלת לב.
ההתפתחות תקינה.
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 בד"כ לאחר ההתבגרות כמעט ואין סימפטומים.
 בדיקה אופיינית :אם נותנים גלוקגון אחרי ארוחה נראה עלייה ברמת הגלוקוז ,אך אם ניתן גלוקגון בצום  -אין עליה ברמת
הגלוקוז )בגלל הכשל בגליקוגנוליזיס .(Glycogenolysis -
 טיפול :דיאטה עשירת חלבונים כדי לאפשר גלוקונאוגנזיס.
 - Glycogen storage disease type Vנקרא גם – McArdle's disease
 גנטיקה .AR
 מתבטא בד"כ בילדות ,אך יכול להתבטא גם רק בעשור .3-4
 מתבטא בקושי במאמץ ,מיאלגיה ,חולשה ,מיוגלובינוריה ,התכווצויות שרירים.
: Galactosemia
מאפיינים  :מחלה  ARהנגרמת עקב חסר באנשים .galactose-1-P uridyltransferase
קליניקה :
 אם מואכלים בחלב נראה –
 oכשל כבדי – היפרבילירובינמיה ,הפרעות קרישה והיפוגליקמיה.
 oהפרעות בתפקוד כלייתי טובולרי – ) RTAפנקוני  -אצידוזיס ,גליקוזוריה ,אמינואצידוריה(.
 oקטרקט.
 oהקאות
 oהגדלת לשון
 oייתכנו פרכוסים ולתרגיה
 יש חשיבות לאיתור מוקדם כי ייתכן מוות בשבוע הראשון לחיים אם מואכלים בחלב.
 יש סיכון לספסיס מ E. coli -אצל היילוד.
 סיבוכים –
 oהפגיעה הכבדית  /כלייתית  /עינית היא בשנים ראשונות בלבד.
 oבגיל מאוחר נראה הפרעות למידה.
 oבבנות – .premature ovarian failure
מעבדה :
 עם צריכת גלקטוז נראה עלייה ברמותיו בדם ובשתן )מבחן חיובי עם חומרים מחזרים(.
 אצידוזיס מטבולי היפרכלורמי.
 היפוגליקמיה
 אבחנה – חסר באנזים באריתרוציטים.
 ביופסיה – תסנין שומני בכבד )עד צירוזיס(.
 אסור לעשות בדיקת העמסת גלקטוז )מסוכן(.
טיפול :
 דיאטה דלת לקטוז )=גלוקוז+גלקטוז( וגלקטוז לכל החיים )פורמולה מיוחדת(.
 עדיין יש לפעמים בחלק מהחולים סיבוכים מאוחרים ,למרות הקפדה על הדיאטה.
Hereditary fructose intolerance
 מין אנלוג לגלקטוזמיה.
 בעת צריכת פרוקטוז עקב חסר בפרוקטוז  6פוספאט אלדולאז מצטבר פרוקטוז  6פוספט בתאים ומוביל להקאות ,היפוגליקמיה
וכשל כבדי וכלייתי חמור.
 קליניקה – צהבת  ,HSM ,לטרגיה ,פרכוסים ,הפרעות קרישה.FTT ,
 אלימינציה של פרוקטוז וסוכרוז )=גלוקוז  +פרוקטוז( מהדיאטה מרפא.
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) Aminoacid disordersפרק : (53
): Phenylketonuria (PKU
כללי :
 מחלה  ARהמשפיעה בעיקר על המוח.
.1:10000 
 חוסר יכולת להפוך פנילאלנין לטירוזין.
 בלידה התינוקות תקינים אבל מתפתח פיגור שכלי קשה בשנה הראשונה לחיים.
קליניקה :





ילוד בלונדיני עם עיניים כחולות.
אקזמה.
שתן מסריח.
בגיל  4חודשים  -הפסקה בהתפתחות מוחית .בהמשך  -פיגור .ללא טיפול  IQ -של  50בגיל שנה
במידה ולא מטופל – היפראקטיביות ,הפרעות נפש ונטייה לפרכוסים.
 PKU לא קלאסי-
 oפחות מ 2%-מהמקרים.
 oקשור בפגם בקופקטור של פנילאלנין הידרוקסילאז .משום שהקו פקטור הזה משתתף בפעילות של אנזימים נוספים,
בתת הקבוצה הזו יש נזק מתקדם ל CNS-למרות שמירה על רמות תקינות של פנילאלנין.
אבחנה :
 בדיקת סקר  -מבחן גוטרי מתבצע ע"י דקירה בכף הרגל וספיגת טיפת דם על נייר סופג )ולא במבחנה( והבדיקה היא של פנילאלנין
בלבד  24-48שעות לאחר הלידה )אפשר לקחת כבר אחרי  4שעות אבל בטווח זה התינוק כבר ניזון מחלבון  מגביר .(FN
 אם בדיקת הסקרינינג חיובית יש לבצע בדיקה כמותית של ח"א כולל פנילאלנין וטירוזין  רמות phenylalanine > 360mM
אבחנתיות.
 אישור האבחנה ע"י בדיקה גנטית של הגן – .PAH
טיפול :
 מטרה – שמירה על רמות  phenylalanineשל  120-360לפחות ב 10-השנים הראשונות.
 תוצאות טיפוליות מעולות – דיאטה דלת ) phenylalanineאסור להימנע בכלל כי זו ח"א חיונית שלא נוצרת ע"י הגוף( בעשרת
הימים הראשונים לחיים יכול להוביל לאינטליגנציה תקינה.
 מעל גיל  10שנים – תיתכן פגיעה חמורה הפיכה.
 בצורות לא קלאסיות – בדיאטה מפחיתה רמות של  phenylalanineאבל לא מונעת סימפ'  יש לתת  cofactorהפגוע.
 אישה בהריון עם  – PKUצריכה טיפול הדוק במהלך ההריון על מנת למנוע פגיעה מוחית בעובר ,מחלות לב מולדות ומיקרוצפלי.
טירוזינמיה :
כללי :
 מזוהית בבדיקות .screening
 יש מצבים אחרים שגורמים לעלייה בטירוזין לאחר הלידה )מחלת כבד ,עלייה טרנזיינטית שמגיבה לויטמין .(C
סיווג :
 טירוזינמיה  -1כתוצאה מפגם ב- fumarylacetoacetate hydrolase-
 oגורמת להצטברות מטבוליטים שגורמים לפגיעה בכבד )הפרעת קרישה ,היפוגליקמיה ,היפואלבומינמיה ,עלייה
בטרנסאמינאזות( ,ופגיעה בתפקוד כלייתי טובולרי.
 oסיבוך מאוחר.HCC -
 oאישור האבחנה -רמות  succunylacetoneבשתן .יש בדיקות  DNAלחלק מהמוטציות.
 oטיפול) NTBC -מעכב של יצירת  (SAודיאטה דלת פנילאלנין וטירוזין .החולים מועמדים להשתלת כבד.
 טירוזינמיה -2,3
 oהפרעות יותר שפירות.
 oהפגמים המטבוליים יותר פרוקסימליים ,ואין יצירה של  SAהטוקסי.
 oההשלכות העיקריות :היפרקרטוזיס של כפות הידיים והרגליים והפרעות ראייה.
 oהטיפול -דיאטה דלת פנילאלנין וטירוזין.
: Cystathionine beta synthase deficiency – Homocystinuria
כללי :תורשה .AR
קליניקה :



 FTTואיחור התפתחותי.
מעורבות עינית –
 oלרוב האבחנה אחרי גיל  ,3כשמוצאים ) ectopia lentisסבלוקסציה של העדשה( שגורמת למיופיה.
 oיכולים להיות גם גלאוקומה ,קטרקט ,התנתקות רשתית ואופטיק אטרופיה.
עם הזמן מתפתח פיגור שכלי מתקדם.
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 הפרעות התנהגות במעל  50%מהחולים ,ובעיות נפשיות.
 פרכוסים ב.20%-
 אבנורמליות שלדית שאופיינית לחולי מרפן :גבוהים ,רזים ,גפיים ארוכות ,אצבעות ארוכות ,סקוליוזיס ,פקטוס אקסקבטום,
קרינטום ,פס קבוס.
 החולים בד"כ בהירים עם עיניים כחולות.
 אופיינית פריחה אדמומית סביב הפה.
 ברנטגן  -אוסטאופורוזיס.
 לפעמים אירועים תרומבואמבוליים.
מעבדה:



טיפול:
רמות גבוהות של מתיונין ושל הומוציסטאין בשתן ובדם  -אבחנתי.
ציסטאין נמוך או חסר בפלסמה.
אבחנה :בדיקת נוכחות האנזים ותפקודו בכבד ,בפיברובלסטים או בלימפוציטים.
 B6 במינון גבוה ,בתוספת חומצה פולית אם יש צורך.
 אם אין תגובה לויטמין  - B6יש להגביל צריכת מתיונין ולתת  supplementationשל ציסטאין.
: Maple syrup urine disease
 מחלה  ,ARנובעת מחוסר באנזים שמפרק  ketoacid analoguesל.branched chain amino acids-
 ההתייצבות הקלאסית -תוך  1-4שבועות מהלידה:
 oדיכוי עמוק של ה ,CNS-עם היפוטוניה והיפרטוניה לסירוגין
 oפרכוסים,
 oשתן בניחוח סירופ מייפל.
 מעבדה-
 oהיפוגליקמיה
.high AG metabolic acidosis o
 אישור האבחנה -רמות גבוהות של  ,isoleucrine ,leucrineו.valine-
 טיפול-
 oהגבלת תזונה של  branched amino acidsלרמות שהכרחיות לגדילה.
 oבמצב חריף -לעיתים יש צורך בדיאליזה בעת החמרה חריפה.
 oהשתלת כבד -טיפול קורטיבי.
: Disorders of ammonia disposal
Urea cycle disorder - urea cycle defect

מעגל האוריאה הופך אמוניה ,שהיא תוצר פירוק של חומצות
אמינו ,לאוריאה ,וכך מאפשר את פינויה בכליות.
הבעיה העיקרית כשיש פגם בתהליך הנ"ל היא הצטברות של
אמוניה ,שהיא טוקסית למוח.
ההסתמנות הקלינית יכולה להיות בימים הראשונים אחרי
הלידה ,אך יכולה להתבטא רק בגיל מבוגר.
ישנם כמה פגמים באנזימים שונים שקשורים למעגל האוריאה,
אך הטיפול במצב אקוטי דומה בכולם.
רמזים לאבחנה :
 oהיפראמונמיה  pH +תקין  -מכוון לurea cycle defect-
 oהיפראמונמיה  pH +חומצי  -מכוון לorganic -
acidemia
 oאמוניה תקינה  pH +תקין ,aminoacidopathies -
גלקטוזמיה
גורמים להיפראמונמיה:
 oהפרעות במעגל האוריאה
organic acidemia o
lysinuric protein intolerance o
transient hyperamonemia of the newborn o
congenital hyperinsulinemia with hyperamonemia o

 – Urea cycle abnormalitiesקליניקה משותפת :
 oהיא הסיבה השכיחה ביותר להיפראמונמיה בילודים.
 oמתאפיינת בהיפראמונמיה עם  pHוביקרבונט תקינים.
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 oבתינוק זה נצפה לפרכוסים וכניסה לקומה קשה בתקופה הניאונטלית.
 oהסימפטומים מתרחשים מספר שעות אחרי ההאכלה .היילוד מסרב לאכול ,סובל מהקאות ,טכיפניאה ,לתרגיהdeep ,
 .comaשכיחים פרכוסים ,הפטומגליה ,סימנים נוירולוגיים.
-Ornithine carbamoyltransferase deficiency
 הפרעה  .x-linkedמוטציה חמורה עם היעדר מוחלט של פעילות  OTCבזכר -פטאלית .נקבות הטרוזיגוטיות -רמות שונות של
חוסר האנזים ,תיתכן השפעה קלינית.
 קלינית-
 oאנצפלופטיה ,קומה ומוות בזכרים
 oבנקבות -הקאות חוזרות ,לטרגיה ,פרכוסים ,איחור התפתחותי ,ופיגור שיכלי.
 אבחנה -רמות ח.אמינו בפלזמה -רמות נמוכות של ציטרולין וארגינין.
 יש בדיקות גנטיות.
-Argininosuccinic aciduria
 כתוצאה מחסר ב Argininosuccinic acid lyase-שגורם להצטברות הסובסטרט בדם וברקמות.
 אבחנה-
 oרמות גבוהות של  Argininosuccinic acidבשתן
 oרמות ציטרולין מוגברות בפלזמה.
 קליניקה –
 oהיפראמונמיה
FTT o
 oהפטומגליה
 oאיחור בהתפתחות מוטורית ומנטלית
 oשיער שביר
 oפרכוסים.
טיפול בהיפראמונמיה-




הפסקת צריכת חלבון .ammonia scavenger + IV glucose ,לעיתים -צורך בדיאליזה.
הפרוגנוזה של היפראמונמיה חמורה בתקופה הניאונטלית היא גרועה )גם לאחר טיפול מוצלח במשבר החריף(.
השתלת כבד מוקדמת )בעיקר בזכרים עם חוסר  (OTCהוכחה כמשפרת פרוגנוזה.
לטווח הארוך:
 oהפחתת צריכת חלבון.
 oאספקה של ח .אמינו חיוניות )למשל ,במצבים עם הפרעה בסינתזה של ארגינין -יש לספק ארגינין(.
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) Organic acid disordersפרק: (54
כללי :
 פגמים בשלבים הסופיים של מסלולים של פירוק ח .אמינו ,שגורמים להצטברות של חומצות אורגניות.
 הטיפול בדרך כלל כולל הגבלת תזונה של סובסטרטים במסלול הפגוע ולעיתים מתן קופקטורים מסויימים.
 הפרוגנוזה תלוייה בתדירות ובחומרה של משברים של קטואצידוזיס.
 לעיתים -השתלת כבד יכולה להיות קורטיבית )אם כי אין מספיק נתונים על השפעה לטווח -ארוך(.
: Proprionic academia and methylmalonic academia

תוצאות של פגמים ב ,propionate pathway-שגורמות להיפוגליקמיה וקטוזיס.
-Propionic academia o
 תוצאה של פגם ב.(2)-
 בשורדים לטווח ארוך ייתכנו סימפטומים נוירולוגיים )עשויים להיות תוצאה של  metabolic strokesבזמן
החמרות חריפות(.
-MMA o
 תוצאה של פגם ב.(4)-
 לעיתים יש חסר באנזים עצמו ולעיתים במטבוליזם של קופקטור שלו )שנגזר מ.(vit B12-
 טיפול בכמויות מאסיביות של נגזרת פעילה של  Vit 12מועיל בחלק מהמקרים של .MMA
 סיבוכים לטווח ארוך של  MMAכוללים ) metabolic strokesבעיקר באיזור גרעיני הבסיס( ,אי ספיקת כליות
כרונית ,ואירועים חוזרים של פנקראטיטיס.


ההפרעות האלו ניתנות לזיהוי בבדיקות  screeningלאחר לידה.
קלינית-
 oבתקופה הניאונטלית :טכיפניאה ,הקאות ,לטרגיה ,קומה ,קטואצידוזיס אינטרמיטנטי , ,נויטרופניה ,טרומבוציטופניה,
היפראמונמיה ,היפוגליקמיה והיפרגליצינמיה.
 oאם המחלה לא מזוהה בתקופת היילוד -יש נטייה להתקפים של חמצת מטבולית ,בעיקר בזמן סטרס )זיהום ,הקאות
וכו'( .נוסף על כך -בזמן נויטרופניה יש סיכון מוגבר לזיהומים מסוכנים ,ושכיחים  FTTוהפרעה בהתפתחות.
טיפול:
 oהגבלת חלבון בדיאטה +תוספי מזון שלא מכילים פרקורסורים של .propionyl coA
 oתוספים שמכילים קרניטין.
 oלעיתים -טיפול אנטיביוטי נגד חיידקי המעי )מייצרים .(propionate
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) Fat metabolic disordersפרק :(55
: Carnitine Deficiency







קרניטין הוא קופקטור חשוב בטרנספורט של ) LCFAשרשראות שומן קלות(.
הוא מיוצר בגוף וגם נצרך בבשר אדום ומוצרי חלב.
חסר קרניטין יתכן ראשוני )צריכה ירודה ,כשל בסינטזה או בטרנספורט( או שניוני )משני להפרעה מטבולית מולדת או צריכת
תרופות כמו ח.ולפרואית(.
מצב פריימרי סיסטמי הוא נדיר ונובע מהפרעת ספיגה מחדש בכליה משנית למוטציה בתעלת נתרן תלויית קרניטין )בעל תגובה
טובה למתן קרניטין(
קליניקה של חסר קרניטין :
 oמתבטאת כחוסר יכולת לייצר אצטואצטאט ובטא הידרוקסי בוטיראט
 oהיפוגליקמיה
 oלטרגיה ,עייפות
 oחולשת שרירים
 oקרדיומיופתיה  -הכי שכיח  ,בגיל  2-4שנים.
אבחנה ע"י מדידת רמות קרניטין >  1-2%מהרמה הנורמלית בסרום ובשריר.
טיפול – קרניטין פומי .מתקן את הקרדיומיופתיה וחולשת השרירים ומשפר ייצור קטונים בצום.
) Lysosomal & Peroxisomal Disordersפרק : (56
 - Tay-Sachs diseaseטאי זקס :
הגדרה :
 מחלת אגירה ליזוזומלית  ,ARשבה מצטברים  GM2 gangliosidesבתאי ה CNS-בגלל חוסר ב-β-הקסוז אמינידאז ) Aשייכת
למשפחת ה.(lysosomal lipid storage diseases-
 שכיחה במיוחד ביהודים אשכנזים  -שכיחות הנשאות היא .1:25
 ישנם כמה סוגים ששונים זה מזה בגיל ה onset-של המחלה.infantile-, juvenile-, and adult-onset :
הביטויים הקליניים של הצורה ה:infantile-
 איבוד יכולות מוטוריות.
.increased startle reaction 
.macular pallor and retinal cherry red spots 
.hyperacusis 
 Macrocephaly ללא הידרוצפלוס.
המאפיינים הנ"ל מייצגים הידרדרות נוירולוגית )חירשות ,עיוורון( ,שמתחילה בגיל  6חודשים כאובדן אבני-דרך התפתחותיות ותגובה
חריגה לרעש .היא ממשיכה בשנה השנייה בפירכוסים שמצריכים טיפול אנטי-קונבולסנטי ,ולבסוף מוות בגיל .4-5
: Fabry disease
 Fabry היא מחלת אגירה ליזוזומלית  ,X-linkedשבה מצטברים  glycosphingolipidsבעיקר בתאי האנדותל והשריר החלק של
כלי הדם ,והביטויים הם בעיקר ווסקולריים.
 קליניקה :
 oבגיל צעיר מופיעים נגעים עוריים angiokeratomas
 oירידה בהזעה
 oעם הזמן הם מפתחים אי-ספיקת כליות ,אי-ספיקת לב ומחלה צרברו-ווסקולרית.
 oתופעה ייחודית במחלה היא  – acroparesthesiasהתקפים של כאבים בלתי נסבלים בכפות הידיים והרגליים ובגפיים
הפרוקסימליים ,שנמשכים מדקות ועד ימים.
 oתופעות עיניות הן  opacitiesבקרנית ונגעים בעדשה.
 קיים טיפול בתחליף אנזים.
: Niemann-Pick disease
 ניימן פיק היא מחלת אגירה ליזוזומלית  ,ARשבה חסר האנזים ספינגומיאלינאז ,ומצטברים ספינגומיאלינים בתאים מונוציטיים
)בכל הסוגים( ובתאי מערכת העצבים ) (type Aאו ברקמות אחרות ).(type B
 בסוג  Aישנה מחלה שמתחילה בגיל מספר חודשים ומדרדרת במהירות עם הפטוספלנומגליה ,פגיעה נוירולוגית ומוות בגיל .2-3
 בסוג  Bההסתמנות ווריאבילית.
ציסטינוזיס :



מחלת אגירה ליזוזומאלית הנובעת מדפקט בטרנספורט של ציסטין מהליזוזום לציטופלסמה.
מתבטא קלינית בין גיל חצי שנה לשנה.
קליניקה –
 oפגיעה כלייתי בצורה של פנקוני.
 oפוליאוריה ופולידיפסיה
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 oהפרעת גדילה
 oרככת
 oחום על רקע התייבשות או הזעת יתר
 oפיגמנטציה ירודה המובילה לעור בהיר ובלונדיני
 oפוטופוביה.
 oלרוב מתקדמים ל RF-עד סוף עשור ראשון.
 oביטויים נוספים אפשריים:
 רטינופתי עד אבדן ראיה
 היפותירואיד נרכש על רקע הציסטינוזיס
HSM 
 עיכוב התפתחות מינית.
 oללא השפעה על ה.CNS-
 אבחנה  -מתבטא כעליית ציסטין ב.WBC-
 מטופל ע"י ציסטאמין.
Canavan disease
 גנטיקה  .ARבעיה במטבוליזם של חומצה אספרטית.
 דגנרציה ספוגית בחומר הלבן )לויקודיסטרופי(
 קליניקה –
 oבתחילה נראים תקינים ,סימפטומים בגיל  3-6חודשים.
 oמקרוצפלי פרוגרסיבית ,היפוטוניה חמורה ,headlag ,היפררפלקסיה ,קישיון מפרקים.
 oעם הזמן פרכוסים ,אופטיק אטרופי ,FTT ,רפלוקס ובעיות בליעה.
 oאין .cherry red spot
 שכיחות דומה ל ,Tay Sacks-גם באשכנזים לבנים.
 – Gaucher's diseaseגושה:
הגדרה :
 חסר ב  β-glucosidase = glucocerebrosidase-מתפתחת אגירה של .glucosylceramide
 המחלה הליזוזומאלית השכיחה ביותר.
 גנטיקה  .AR -השכיחות ביהודים אשכנזים  .1:500 -זו המחלה הגנטית השכיחה ביותר ביהודים אשכנזים.
 ישנם  3סוגים ,כשההבדלים ביניהם קשורים בעיקר במאפיינים הנוירולוגיים.
 type 1 אחראי ל 99%-מהמקרים ,שכיחות הנשאות ביהודים אשכנזים  ,1:18 -שכיחות המחלה .1:1,000
סיווג :

גושה – 1
o
o
o
הכי שכיח.
יכול להתחיל בכל גיל – הכיח שכיח זה פרזנטציה בגיל ההתבגרות.
מתבטא כ HSM-עם היפרספלניזם ,יתכנו כאבי עצמות ,נגעים ליטים בעצמות  AVN ,ושברים ,פיגמנטציה צהובה של
אזורים חשופים לאור.
 גושה – 2
 oמתחיל בגיל  0-2שנים.
 oמתבטא קלינית כ ,HSM-ניוון מוחי )בגושה  1אין השפעה על  ,(CNSהפרעות בליעה ,מיקרוצפלי ,מוות בגיל 6-18
חודשים מאספירציות ודלקות ריאה חוזרות.
קלינקיה משותפת :
 בעיות המטולוגיות )(bruising from thrombocytopenia, chronic fatigue secondary to anemia
 הגדלת כבד וטחול
 מעורבות שלדית  -כאבי עצמות ושברים פתולוגיים
פתולוגיה :הימצאות תאי גושה במערכת קליניקה ) – (BMנצבע חיובית ב.PAS -
אבחנה:
 קליניקה
 פוספטזה חומצית גבוהה בדם
 תאי גושה בבדיקת מוח עצם
 אישור לאבחנה  -רמת פעילות האנזים  β-glucosidaseבלויקוציטים או בתרבית פיברובלסטים.
 אפשר לאבחן גם מפיברובלסטים במי שפיר.
טיפול :מתן האנזים החסר .intravenous recombinant glucocerebrosidase – imiglucerase -
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: Lesch-Nyhan disease
הגדרה :
 מחלה נדירה ,תורשה  ,XLRקשורה במטבוליזם פורין ,נובעת מחסר בHPRT - hypoxanthine-guanine -
.phosphoribosyltransferase
 גורם להצטברות חומצה אורית בדם ובשתן ,גאוט ,בעיות כלייתיות ,בעיות שרירים ,פיגור שכלי.
קליניקה :
 התינוקות נולדים בריאים ,ורוב הביטויי הקליניים מופיעים במהלך שנת החיים הראשונה.
 ביטוי קליני -היפוטוניה ,הקאות ,סימנים אקסטרה-פירמידליים ,תנועות דיסטוניות ,ספסטיות ,הפרעה באינטיליגנציה ,הפרעת
דיבור ) ,(dysarthric speechמאוד אופיינית  -התנהגות קומפולסיבית של פגיעה עצמית.
טיפול:



מניעת נזק כלייתי על ידי הידרציה alkali ,ואלופורינול.
טיפול התנהגותי וטיפולים נוספים להגנה על החולה מפני פגיעה בעצמו.
טיפול פסיכיאטרי  -ייצוב מצב רוח.
הפרעות מיטוכונדריאליות )פרק : (57
הביטוי המשותף של ההפרעות הללו –


חמצת לקטית )הפרעה בנתיב החמצון במיטוכונדריות מוביל להצטברות פירובט שהופך ללקטט(
היפוגליקמיה.
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: Section 11. Fetal & Neonatal Medicine
: (58 הערכת היילוד )פרק
: פיזיולוגיה – מעבר מעובר ליילוד
. לחץ החמצן של העובר הוא נמוך – הפיצוי הוא ע"י ריכוז מוגבר של המוגלובין ואפיניות מוגברת לחמצן של ההמוגלובין העוברי
:  מחזור הדם העוברי
 מעבר חלק נכבד מהדם דרך RA  IVC  (ductus venosus)  מעקף על פני הכבד umbilical v - דם מחומצן בo
.LV  LA - לforamen ovale -ה
.( לריאות10%)  לאאורטה ורק חלקו הקטןPDA - דם היוצא מחדר ימין – מרביתו עובר דרך הo
:  מעבר לסירקולציה של יילוד
. הסרת הקשר לשלייהo
. נשימה והפחתת תנגודת במערכת הריאתיתo
. סגירת השאנטים העוברייםo
: טיפול בחדר לידה
. ועיוורוןpanophtalmitis - מסכן ל  כלמידיה/  לעיניים למניעת זיהום ע"י גונוקוקsilver nitrate / erythromycin טיפות של
,E coli , סטאפ,GBS) חומר אנטיספטי על עור היילוד למניעת קולוניזציה וזיהום ע"י חיידקים שנרכשו מתעלת הלידה
.(קלוסטרידיום
.K פרופילקסיס לדימום ע"י מתן ויטמין
– לפני שחרור
.HBV - מתן חיסון לo
. גלקטוזמיה ועוד,PKU , להיפותירואידיזםScreening o




Table 58-8. Abnormal Newborn Screening Results: Possible Implications and Initial Action to Be Taken
Initial Action
Newborn Screening Finding Differential Diagnosis
↑ Phenylalanine
PKU, non-PKU hyperphenylalaninemia, pterin defect,
Repeat blood specimen
galactosemia, transient hyperphenylalaninemia
↓ T4, ↑ TSH
Congenital hypothyroidism, iodine exposure
Repeat blood specimen or thyroid function testing, begin
thyroxine treatment
↓ T4, normal TSH
Maternal hyperthyroidism, thyroxine-binding globulin
Repeat blood specimen
deficiency, secondary hypothyroidism, congenital
hypothyroidism with delayed TSH elevation
↑ Galactose (1-P)
Galactosemia, liver disease, portosystemic shunt,
Clinical evaluation, urine for reducing substance, repeat
transferase deficiency variant (Duarte), transient
blood specimen. If reducing substance positive, begin
lactose-free formula
↓ Galactose-1-phosphate Galactosemia, transferase deficiency variant (Duarte),
Clinical evaluation, urine for reducing substance, repeat
uridyltransferase
transient
blood specimen.
If reducing substance positive, begin lactose-free formula
↑ Methionine
Homocystinuria, isolated hypermethioninemia, liver
Repeat blood and urine specimen
dysfunction, tyrosinemia type I, transient
hypermethioninemia
↑ Leucine
Maple syrup urine disease, transient elevation
Clinical evaluation including urine for ketones, acid-base
status, amino acid studies, immediate neonatal ICU care if
urine ketones positive
↑ Tyrosine
Tyrosinemia type I or type II, transient tyrosinemia, liver Repeat blood specimen
disease
↑ 17αCongenital adrenal hyperplasia, prematurity, transient
Clinical evaluation including genital examination, serum
Hydroxyprogesterone
(residual fetal adrenal cortex), stress in neonatal period, electrolytes, repeat blood specimen
early specimen collection
S-hemoglobin
Sickle cell disease, sickle cell trait
Hemoglobin electrophoresis
↑ Trypsinogen
Cystic fibrosis, transient, intestinal anomalies, perinatal Repeat blood specimen, possible sweat test and DNA
stress, trisomies 13 and 18, renal failure
testing
↑ Crea nine
Duchenne muscular dystrophy, other type of muscular Repeat blood test
phosphokinase
dystrophy, birth trauma, invasive procedure
↓ Bio nidase
Biotinidase deficiency
Serum biotinidase assay, biotin therapy
↓ G6PD
G6PD deficiency
Complete blood count, bilirubin determination
↓ α1-Antitrypsin
α1-Antitrypsin deficiency
Confirmatory test
Toxoplasma antibody (IgM) Congenital toxoplasmosis
Infectious disease consultation
HIV antibody (IgG)
Maternally transmitted HIV, possible AIDS
Infectious disease consultation
↑ Organic acids
Fatty acid oxidation defects (medium chain acyl-CoA
Perform specific assay (tandem mass spectroscopy);
dehydrogenase deficiency)
frequent feeds
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: אספיקציה
: הגדרה
.היפוקסיה ממושכת הגורמת לנזק
. עובר/  שליה/  מצב המשפיע על האם/ יכול לנבוע ממחלה


Table 58-7. Etiology of Birth Asphyxia
Type
Example
INTRAUTERINE
Uteroplacental insufficiency, abruptio placentae, prolapsed cord, maternal hypotension, unknown
Vasa previa, placenta previa, fetomaternal hemorrhage, erythroblastosis
INTRAPARTUM
Birth trauma
Cephalopelvic disproportion, shoulder dystocia, breech presentation, spinal cord transection
Hypoxia-ischemia
Umbilical cord compression, tetanic contraction, abruptio placentae
POSTPARTUM
Central nervous system
Maternal medication, trauma, previous episodes of fetal hypoxia-acidosis
Congenital neuromuscular disease Congenital myasthenia gravis, myopathy, myotonic dystrophy
Infection
Consolidated pneumonia, shock
Airway disorder
Choanal atresia, severe obstructing goiter, laryngeal webs
Pulmonary disorder
Severe immaturity, pneumothorax, pleural effusion, diaphragmatic hernia, pulmonary hypoplasia
Renal disorder
Pulmonary hypoplasia, pneumothorax
Hypoxia-ischemia
Anemia-shock
. הלב והאדרנלים על חשבון איברים אחרים, פתופיזיולוגיה – עם היעדר חמצן תפוקת הלב מופנית בעיקר לעבר המוח
: הנזק האפשרי


Table 58-6. Effects of Asphyxia
System
Effect
Central nervous system Hypoxic-ischemic encephalopathy, IVH, PVL, cerebral edema, seizures, hypotonia, hypertonia
Cardiovascular
Myocardial ischemia, poor contractility, tricuspid insufficiency, hypotension
Pulmonary
Persistent pulmonary hypertension, respiratory distress syndrome
Renal
Acute tubular or cortical necrosis
Adrenal
Adrenal hemorrhage
Gastrointestinal
Perforation, ulceration, necrosis
Metabolic
Inappropriate ADH, hyponatremia, hypoglycemia, hypocalcemia, myoglobinuria
Integument
Subcutaneous fat necrosis
Hematology
Disseminated intravascular coagulation
HIE (Hypoxic ischemic  ביילודים בשלים הנזק המוחי הוא בעיקר בקורטקס הצרברלי ובגרעינים הבזאלים
.(encephalopathy
.IVH – בפגים הנזק הוא בעיקר בהמיספירה
.( )פגיעה בחומר הלבן סביב החדריםPVL בכולם – תיתכן
o
o
o
: קליניקה
 היפוקסיה
 היפרקפניה
 ירידה בתפוקת הלב
 חמצת מטבולית
: אבחנה
 חוסר נשימה ספונטנית ולעיתים, כחלון, היפוטוניה, אפגר נמוך, מי שפיר מקוניאלים, על בסיס קליניקה של האטה בתנועות עובר
 ב.ברדיקרדיה
. גזים מחבל הטבור מופיעה חמצת מטבולית
. אוטמים ודימומים, מוח רואים בצקותCT- ב
: Apgar ציון
.שיטת ניקוד מהירה להערכת מצב היילוד לאחר הלידה
. טונוס שרירים וצבע היילוד, תגובה לגירוי, מאמץ נשימתי, סימנים קליניים – דופק5 כוללת
– 0-2  ולכל סימן ניתן ציון של5  ודקה1 מבוצעת בדקה
 תקין8-9  ציוןo
 מחייב מעקב צמוד 4-7  ציוןo
.CNS ונטילציה או דיכוי- היפו/  ברדיקרדיה חמורה/ cardiopulmonary arrest  מייצג 0-3  ציוןo
 ספירת אפגר נמוכה היא מדד לסבל עוברי ולאבחנת אספיקציה
..  דקות יחד עם5  אפגר נמוך בגילo
 היפוטוניה למספר שעותo
 פרכוסיםo
. יש לבדוק גזים בחבל הטבורo
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הסימן
דופק
נשימה
טונוס שרירים
Reflex irritability
צבע
ניקוד
0
0
אין
אין
אין
כחול
1
<100bpm
בכי חלש
חלק מהגפיים בפלקסציה
תנועה קלה
גוף ורוד ,גפיים כחולות
2
>100bpm
בכי חזק
ידיים ורגליים בפלקסציה טובה
בכי ,נסיגה
תינוק ורוד
טיפול :
 רוב היילודים מגיבים לסיוע בנשימה )אינטובציה  /מסיכה( וברוב
המקרים אין צורך בתרופות.
 אם צריך  החייאה :
 : AW – A oלוודא שהוא נקי מהפרשות של נוזל אמניוטי /
מקוניום.
 – B oרוב החולים מגיבים להנשמה של  100%חמצן בלחץ של
 20-25מ"מ כספית וב RR -של  40-60נשיקות לדקה.
 - C oעיסויים – במצב של ברדיקרדיה  /א-סיסטוליה למרות
הנשמה )לרוב אין צורך( ,בקצב של  90לדקה.
 – D oתרופות -
 אפינפרין – בכשלון של הנשמה ועיסויים במינון של
.0.1-0.3 ml/Kg
 ביקרבונט בחמצת ממושכת
 נוזלים  /עירוי דם בהיפוולמיה
 שלילת פנאומוטורקס – ע"י טרנס אילומינציה של
בית החזה  ,חשוב במצבים של .PEA
 נלוקסון – בחשד לדיכוי נשימתי עקב מתן נרקוטיקה
ליולדת ולא במצב בו חושדים באמא המכורה
לנרקוטיקה  /מתדון.
 מצבים בהם אין צורך החייאה :
 oפג מתחת לשבוע 23
 oמשקל לידה > 400גר'
 oאננצפלוס
 oטריזומיה 13/18
 oהיעדר תגובה להחייאה לאחר  15דקות
מצבים מיוחדים המצריכים רסוסיטציה בחדר לידה :


כחלון –
 oאקרוציאנוזיס = צבע כחול בידיים והרגליים עם צבע ורוד ביתר הגוף .מצב שכיח בלידה ונורמלי.
 oכחלון מרכזי = טראנק ,מוקוזות ,לשון .תמיד מעיד על בעיה רצינית.
 oכחלון בולט כאשר המוגולבין מחוזר )דאוקסיהמוגלובין( < 4-5גרם/ד"ל.
 oיש אבחנה מבדלת לכחלון מרכזי ,המערכת הכי שכיחה היא קרדיו-פולמונרית.
 oסיבות שכיחות לכחלון בילודים בט"נ – מומי לב כחלוניים ,RDS ,ספסיס.
 oלאחר מתן חמצן יש לברר את הגורם.
מלפורמציות קונגניטליות מסכנות חיים -
Table 58-12. Life-Threatening Congenital Anomalies
Name
Manifestations
)Choanal atresia (stenosis
Respiratory distress in delivery room, apnea, unable to pass nasogastric tube
through nares
Pierre Robin syndrome
Micrognathia, cleft palate, airway obstruction
Diaphragmatic hernia
Scaphoid abdomen, bowel sounds present in left chest, heart shifted to right,
respiratory distress, polyhydramnios
Tracheoesophageal fistula
Polyhydramnios, aspiration pneumonia, excessive salivation, unable to place
nasogastric tube in stomach
Intestinal obstruction: volvulus, duodenal
Polyhydramnios, bile-stained emesis, abdominal distention
atresia, ileal atresia
Gastroschisis/omphalocele
Polyhydramnios; intestinal obstruction
Renal agenesis/Potter syndrome
Oligohydramnios, anuria, pulmonary hypoplasia, pneumothorax
Hydronephrosis
Bilateral abdominal masses
Neural tube defects: anencephalus,
Polyhydramnios, elevated α-fetoprotein; decreased fetal activity
meningomyelocele
)Down syndrome (trisomy 21
Hypotonia, congenital heart disease, duodenal atresia
Ductal-dependent congenital heart disease
Cyanosis, murmur, shock
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פציעות בלידה :
– Caput succedaneum
 נפיחות דיפוזית בצקתית בגולגולת החוצה את קו האמצע והסוטורות.
 בילדים שנולדים במצג פנים בצקת של העפעפיים והפנים היא מצב מקביל.
 הקפוט יתכן לאחר לידה ממושכת במועד או בפגים.
 מולדינג של הראש לעיתים קשור ונוצר מלחץ על גבי העצם הפרייטאלית או פרונטאלית כנגד הסוטורות.
 נעלם תוך מספר ימים.
צפלוהמטומה :
 דימום סאב-פריאוסטלי שאינו חוצה קווי אמצע ונמצא מול עצם אחת בלבבד.
 לפעמים )נדיר( שנראה שבר לינארי בגולגולת תחתיו.
 עם הזמן ההמטומה מתארגנת  ,עוברת הסתיידות בשבוע השני ונוצר שקע מרכזי.
 סיבוכים –
 oצהבת  -יכולה לגרום להיפרבילירובינמיה בלתי ישירה עד צורך בפוטותרפיה.
 oאוסטאומיאליטיס
 oשבר קווי
 oאנמיה – )נדיר( – בדימום גדול מאוד  ,יחד עם ירידת ל"ד
 חולף תוך שבועיים עד שלושה חודשים ולא מצריך טיפול.
 יש  CIלניקוז מחשש לזיהום.
פגיעות עמ"ש –
 יתכנו פגיעות כתוצאה מרוטציה ) (C3-4או כוחות לונגיטודינלים ) (C7-T1במהלך מנח ורטקס או עכוז.
 שברי חוליות הם נדירים ועלולים לגרום נזק ישיר לקורד עם סכנת סקוולה קבועה או דמם ובצקת.
 קליניקה –
 oסימנים נוירו'  -שיתוק פלסידי ,העדר רפלקסים גידיים ,העדר תגובה לכאב בגובה מתחת לנגע.
 oאפניאה  /אספיקציה.
 oעם הזמן – בעיות בסוגרים ,ספסטיות והיפר-רפלקסיה.
פגיעות עצבי ברכיאל פלקסוס:
 יתכנו עקב משיכה חזקה של הצוואר ועלולים לגרום פרזיס או שיתוק מלא.
 חלוקת פגעיות עצביות על פי חומרה:
 oקלה – ניורופרקסיה – בצקת
 oבינונית – אקסונוטמזיס – הפרעה בהמשכיות סיבי העצב עם מיאלין שמור.
 oקשה – ניוטמזיס – הפרעה מלאה למשכיות העצב  /שורש כולל פגיעה במיאלין.
 חלוקה על פי מיקום :
– Erb-Duchenne paralysis o
 פגיעה ב  ,C5-6השכיחה ביותר מפגיעות ברכיאל פלקסוס והכי קלה.
 הילוד לא יכול לבצע אבדוקציה של הזרוע והכתף ,אקסטרנל רוטציה וסופינציה.
 הילוד מחזיק את היד באדוקציה לא כואבת ,אינטרנל רוטציה ופרונציה.
 רפלקס מורו חסר ביד הפגועה וגראספינג שמור.
– phrenic nerve palsy o
 פגיעה בC3,4,5-
 יכולה להוביל לשיתוק סרעפת ומצוקה נשימתית.
 עליית הסרעפת צריכה להבדל מכזו הנגרמת מחולשת או העדר סרעפת כמום מולד.
 – Klumpke paralysis oפגיעה ב – C7,8,T1-מוביל לשיתוק יד .אם יש גם פגיעה סימפטטית יהיה הורנר איפסילטראלי.
 oנזק ל – C5-T1-החמור ביותר .יוביל לשיתוק זרוע וכף יד מלא.
 טיפול :
 oתומך כולל מיקום של היד להימנכ מקונטרקטורות.
 oיש לשמור טווח תנועה אקטיבי ופסיבי.
 oאם החסר ממשיך ,ניתן לתקן עם שתל עצב.
פגיעה ב: Facial n (CN7) -


פגיעות של עצב הפנים נובעות מקומפרסיה שלו בין עצמות הפנים לעצמות האגן האמהי או מלקחיים.
סוגי הפגיעות :
 oפגיעה פריפרית מתבטאת כבכי אסימטרי עם פלסידיות של הצד הפגוע ,עין לא נסגרת ,חסר של הנזולביאל פולד וזוית
הפה נוטה כלפי מטה במנוחה.
 oפגיעה מרכזית ל CN7-יש מעורבות של השליש התחתון של הפנים בלבד ,עם מצח שמור.
 oאם הגרעין של  CN7לא נוצר כלל יש שיתוק מרכזי ,אם זה דו"צ ) (Möbius syndromeהפנים חסרי הבעה.
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שברים :
 שברי גולגולת –
 oנדירים  ,לרוב לינארים ולא מצריכים טיפול פרט להשגחה.
 oסיבוכים נדירים מאוד ) 1-3חודשים מאוחר יותר( – ציסטה לפטומנינגיאלית.
 שבר קלויקולה –
 oחד צדדי ולרוב בילוד מאקרוזומי לאחר דיסטוציה של הכתף.
 oנשמע  snapלאחר לידה קשה עם יילוד שמציג מורו אסימטרי וירידה בתנועה.
 oפרוג' מעולה ואין צורך בטיפול למעט חבישה לשמירה על אימוביליזציה.
 שבר פריפרי – נדיר יחסית  ,יותר הומרוס מפמור.
בדיקה גופנית של היילוד :
כללי :
 מתבצעת ב 4-6-שעות לאחר הלידה.
 הבדיקה מאתרת הפרעות במהלך ההריון והלידה )אספיקציה  ,תרופות ,טראומה(  ,מלפורמציות קונגניטליות או דפורמציות.
הסתכלות :
 כחלון  /פלרינג נזאלי  /רטרקציות  /אנחות  עשוי להעיד על בעיה נשימתית.
 יש להעריך – תנוחה ,טונוס ,רעידות ,איכות בכי ,בצקת ,סימני תת תזונה.
סימנים חיוניים :
 – HR תקין  120-160לדקה.
 – RR תקין  30-60לדקה
 טמפ' – תחילה מודדים  PRובהמשך אקסילית.
 ל"ד – לרוב נמדד רק בתינוקות חולים.
 מידות – אורך ,משקל ,היקף ראש )יש לשים על עקומות(.
: Gestational Age
) LGA מעל אחוזון  – (90%סיבוכי תינוק לאם סוכרתית וסיבוכי .posterm
) SGA מתחת לאחוזון  – (105שכיחות יתר של מלפורמציות מולדות ,אספיקציה  ,היפוגליקמיה ,פוליציטמיה ,אי יציבות בוויסות
חום הגוף ועוד.
עור :
 יש להעריך חיוורון  /פלטורה  /צהבת )ביממה הראשונה פתולוגית(  , meconium staining /פטכיות ופריחות.
 בפגים יש נטייה לאי יציבות ואזומוטורית – ייתכן ונראה אקרוציאנוזיס וקוטיס מרמורטה.
 ממצאים שונים בבדיקת עור –
 -Harlequin color change oסימן נוסף של חוסר יציבות וזו מוטורית :חלוקה של גוף היילוד למחצית וורודה ומחצית
חיוורת )יכול להיראות מפחיד ,אבל חסר משמעות וחולף ספונטנית(\ .
 – Vernix caseosa oשכבה לבנה ,קרמית רכה המכסה את עורו של פג נעלמת במועד.
 -Mongolian spots oמקולות כחולות /שחורות בגב התחתון /עכוזים ב 90%-מהיילודים ממוצא חל אפריקאי /אסייתי
)נעלם בהמשך(.
 pink macular hemangiomas -Nevus simplex ("salmon patch") oבעיקר בעורף /מצח -בדר"כ חולפת.
 -Erythema toxicum oפפולות קטנות ולעיתים וזיקולות ,על בסיס אדום ,בעיקר בפנים ,גוו וגפיים ,מופיעות בימים 1-3
מהלידה ,חולפות ספונטנית.
 – (port-wine stain) Nevus flammeus oנראה על הפנים .מחשיד לסטרג' וובר סנדרום )טריג'מינל אנגיומטוזיס,
פרכוסים ,קלציפיקציות " "tram-lineתוך מוחיות איפסילטראליות(.
 – milia oציסטות אפידרמליות צהובות לבנות של פוליקולים של חלב על האף
"=) miliaria oחררה"( – נובעים מחסימה של בלוטות זיעה.
גולגולת :
 היקף תקין – 33-38
 – Craniosynostosis סגירה מוקדמת של הסוטורות  ,ב 25%-זה חלק מתסמונת.
 יש לבדוק – מרפסים ,צפלוהמטומות ,שיער.
 פונטנלה גדולה תתכן בהידרוצפלוס ,היפותירואיד ,רככת ועוד.
פנים :



סימנים דיסמורפיים – יש לבדוק אוזן
א-סימטריה של הפנים )(CN7
בדיקת עיניים –
 oעכירות בקרנית מעל  1ס"מ – מחשידה לגלאוקומה  /מחלות אגירה
 oתגובת אישונים לאור ולred reflex -
) Leukokoria oרפלקס לבן  רטינה לבנה בבדיקת אופתלמוסקופ( –
 קטרקט
 גידול אוקולרי – למשל רטינובלסטומה
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 כוריורטיניטיס
ROP 
Persistent hyperplastic primary vitreous 
cicatricial retinopathy of prematurity 
 היפרדות רשתית retinal detachment -
retinoschisis 
 גרנולומטוזיס בשל לרבות ) Larval granulomatosis -בשל (Toxocara
 בדיקת הפרעות מולדות בחלל הפה – מיקרוגנטיה ,חיך  /שפה שסועים  ,אובולה מפוצלת) Epstein pearls ,ציסטות לבנות שפירות
מבריקות בחיך הקשה(.
 בדיקת אוזן – דיסמורפיה ,ממברנה טימפנית – אפורה ואטומה )יכולה להיות כך עד  4שבועות וזה לא .(AOM
צוואר וחזה :
 צוואר – להתרשם מטורטיקוליס ,שברי קלביקולה ,גויטר ,ציסטות.
– neonatal torticollis 
 oנוצר ע"י התקצרות של שריר  SCMעם "גידול" פיברוטי על גבי השריר ,מתבטא כהטיית ראש.
 oמלפורמציית ארנולד קיארי )דיספלייסמנט של טונסילס הצרבלום דרך הפורמנום מגנום ,עלול לגרום הידרוצפלוס ,יכול
ללוות מנינגומיילוצלה( ונגעים בעמ"ש צווארי גם גורמים טורטיקוליס.
 בצקת ו webbing-צווארי מכוונים לסנדרום טרנר.
 ריבוי פטמות יתכן דו"צ ובאסוציאציה עם אנומליות כלייתיות.
ריאות :





לב
הסתכלות – קצב ,עומק ואופי רטרקציות בינצלעיות או סטרנאליות.
האזנה – צריך להיות שוויון בין הצדדים ,ללא חרחורים לאחר  1-2שעות ראשונות לחיים.
ירידה בכניסת אויר בצד אחד מכוונת לפנאומוטורקס ,תפליט פלאורלי או דיאפרגמטיק הרניה.
אמפיזמה תת עורית בצוואר או בחזה מכוונת לפנאומוטורקס או פנאומומדיאסטינום
קולות מעי בהאזנה בחזה  +בטן סקפואידית מכוונים להרניה סרעפתית.
:




מיקום הלב – בילודים יותר במידליין לעומת ילדים גדולים יותר.
האזנה –
 S1תקין
 S2יתכן לא מפוצל ב
 oיממה הראשונה.
 oב(persistent fetal circulation=) PPHN-
TGA o
 oפולמונרי אטרזיה )זהו מום כחלוני המחייב  ,PDAנשמע אוושת  PDAו S2-יחיד(.
אוושות לבביות בילוד הן שכיחות בלידה ובמהלך היום הראשון .רובן חולפות ונובעות מסגירת דוקטוס ,סטנוזיס של פולמונרי
ארטרי או  VSDקטן.
דפקים – יש למשש ב 4-גפיים.
 – BPלמדוד בגף עליון ותחתון בכל ילוד עם אוושה לבבית או  .HFגרדיינט של מעל  10-20מ"מ כספית בין גף עליון לתחתון מכוון
לקוארקטציית אאורטה.



בטן :
 כבד – נמוש  2-3ס"מ תחת קשת הצלעות.
 טחול – לפעמים נמוש
 כליות – נמושות במישוש עמוק.
 תפיחות בטנית  -מעיד על חסימת מעיים  /פרפורציה
 בטן שקועה – מעיד על בקע סרעפתי.
 מסה בטנית –
 oלרוב הידרונפרוזיס או dysplastic-multicystic kidney disease
 oפחות שכיח ציסטיות שחלתיות ,דופליקציה אינטסטינלית NB ,או מגלובלסטיק נפרומה.
 oבנוכחות מסה יש להעריכה מיד ע"י .US
 אריתמה סביב הטבור = אומפליטיס .יכולה לגרום פורטל ויין טרומבופלביטיס ומכך פורטל  HTNחוץ כבדי.
גניטליה :

בזכרים –
 oהימצאות אשכים בשק
 oהיפו/אפיספדיאס
 oהידרוצלה )לא נדיר וחולף(
 oמיקרופניס )אורך קטן מ 2-ס"מ במתיחה(
 oנפח אשכים –  1-2ס"מ
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 בנקבות –
 oפתח ואגינה וגודל קליטוריס
 oהפרשות –
 ייתכנו עקב ירידה ברמות האסטרוגן מרמות גבוהות ברחם לרמות בילודה.
 שכיחה בשבוע  2-3לאחר לידה וחולפת תוך  3-5ימים.
פריפריה
הערכת אורך ,סימטריה ,המיהיפרטרופי ,אטרופיה ,פולידקטילי ,סינדקטילי ,simian creases ,העדר אצבעות,overlapping fingers ,
 ,congenital bands ,rocker-bottom feetשברים ,אמפוטציות.
עמ"ש
בחינת העמ"ש לחיפוש קווצת שיער סקראלית ,סינוס דרמאלי מעל הגלוטאל פולדס ,סקוליוזיס קונגניטאלי )נובע מהמיורטברה(,
מסות של רקמה רכה )ליפומה ,מנינגומיילוצלה(.
ירכיים
 בדיקת דיסלוקציה ,בחינת סימטריית הקפלים הגלוטאלים ואורך הרגליים כעדות לדיספרסיה
 בארלו ואורטולאני להערכת יציבות המפרק – בארלו יעיד האם ראש הפמור בדיסלוקציה מהאצטבולום ואורטולני יחזיר למקום.
הערכה נוירו' :








טונוס – אקטיבי ופסיבי
רפלקסים פרימיטיביים
 – Moro oמופיע בלידה ונעלם בגיל  5-6חודשים
 – Stepping oמופיע בלידה ונעלם בגיל  6שבועות
 – Sucking (Rooting) oמופיע בלידה ונעלם בגיל  4חודשים
 – Grasping oמופיע בלידה ונעלם בגיל  6חודשים )יד( ו 10-חודשים )רגל(
 – Tonic neck reflex oמופיע בגיל חודשיים ונעלם בגיל  6חודשים
 oרפלקס הצנחן – מופיע בגיל  8-9חודשים ואינו נעלם
רפלקסים עמוקים גידיים
תנועה מוטורית ספונטנית
בדיקת  CNכולל בדיקת רטינה
בדיקת כוח מאסטר ע"י מציצה
בדיקת שמיעה
בדיקת תפקוד לשון
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תחלואה ותמותה בתינוקות :
תחלואה :
גורמים אפשריים
 Hypoxic ischemic encephalopathy פקטורים לא ידועים Periventricular leukomalaciaKernicterus
 Hypoxic ischemic encephalopathy -זיהומים רחמיים )אדמת(CMV ,
התחלואה
Spastic cerebral palsy
CNS
Choreoathetotic cerebral palsy
Microcephaly
Communicating
hydrocephalus
פרכוסים
Encephalopathy
 -דימום בחדרים
 Meningitis היפוגליקמיה-
הפרעות למידה
פיגור שכלי
 Hypoxic ischemic encephalopathyזיהומים מולדים )אדמת(toxoplasmosis ,HIV ,CMV ,
פגות
היפוקסיה
היפוקסיה
היפוגליקמיה
עיוורון
תחושה – עצבים
פריפריים
חירשות
דיבור פגוע
נשימתי
Paresis - paralysis
Bronchopulonary dysplasia
)(BPD
Subglottic stenosis
SIDS
-
לבבי
אי ספיקת לב
Short gut syndrome
GIT
מחלות כבד
FTT
 CP דימום בחדרים Retinopathyשל פגים
 Kernicterus -היפוקסיה  ±היפרוונטילציה
הרעלת תרופות )פוסיד,
(aminoglycosides
חוסר בשלות
 הנשמה ממושכתמחלה כרונית
 כבדות שמיעההיפוקסיה
טראומה בלידה –  ,phrenic nerve ,brachial plexusחוט השדרה
 -הרעלת חמצן
 Ventilator barotraumaפגיעה מהאינטובציה
 פגותBPD -
 ,Choanal stenosisהרס של
המחיצה באף
ציאנוזיס
 -מצב סוציואקונומי נמוך
 תינוק לאמא משתמשת בסמיםאינטובציה nasotracheal
-
מומי לב כחלוניים
 Cor pulmonaleבעקבות BPD
מומי לב מולדים
BPD
Necrotizing enterocolitis
Gastroschisis
Malrotation volvulus
Hyperalimentation toxicity
ספסיס
Short gut syndrome
Cholestasis
BPD
 Reactive airway disease VSD CF Intestinal atresias Short gut syndrome CP -מחלות לב מולדות קשות
סיבות עיקריות לתמותת תינוקות :
* תמותה נאונטלית :מאחריי הלידה ועד ליום  .28תמותה פוסט-נאוטנטלית :מגיל  28יום ועד לגיל שנה .תמותת  infantמאגדת את שני
פרקי זמן אלו )כלומר מהלידה ועד גיל שנה(.

עובר –
o
o
o
o
o
o
o
o
o
o

תינוקות – preterm
NEC o
 oדימום בחדרי המוח
Respiratory distress syndrome/ BPD o
 oפגות קשה
 oמומים מולדים
 oזיהום
מומים מולדים )לב CNS ,וכליות(
Hydrops fetalis
מחלה בסיסית של האם )יל"ד ,מחלה אוטואימונית ,סכרת(
Umbilical cord accident
Intrauterine asphyxia
זיהום תוך רחמי
ריבוי עוברים
אי ספיקה שלייתית
היפרדות שליה
מומים כרומוזומליים
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+ vesicoamniotic shunt – 24-32 בשבועות
amnioinfusion
posterior urethral valve – אבלציה של ה
penicillin ,Ampicillin
 וחומצה פוליתsulfadiazine ,Spiramycin
Penicillin
ceftriaxone ,Penicillin
hydrops – עירוי תוך רחמי ב
Erythromycin
Zidovudine + protease inhibitor
 דרך הוריד הטבוריGancyclovir
 במינון נמוךMethadone
עירוי תאי גזע עובריים
 חוזריםAmniocentesis
 של כלי הדם המשותפיםLaser photocoagulation
Digoxin
Cord occlusion Indomethacin
הפחתה סלקטיבית
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-
 באםPKU
Fetal galactosemia
Methylmalonic acidemia
21 hydroxylase deficiency
סכרת אימהית
Fetal goiter
היפוקסיה
 קרע מוקדם של הקרומים עם האטות משתנות/מיעוט מי שפיר
ריבוי מי שפיר
SVT
Lupus anticoagulant
מים מקוניאלים
Congenital heart block
לידה מוקדמת
חוסר בשלות ריאתית
 – תסנין פלאורליBilateral chylothorax
renal  )עם מיעוט מי שפיר ללאObstructive uropathy
(dysplasia
GBS
Toxoplasmosis
Syphilis
Lyme disease
Parvovirus
Chlamydia trachomatis
HIV
CMV
גמילה מנרקוטיקה
מחלת חסר חיסונית קשה
-
מצוקה עוברית
IUGR
נשימתי
phenyllalanine הגבלת
galactose דיאטה דלת
 במידה ומגיבB12
Dexamethasone
איזון הדוק במהלך ההיריון והלידה
PTU –  אמהיHyperthyroidism Intra amniotic T4 –  עובריHypothyroidism  שינויי תנוחה חמצן לאם חמצן לאם שיפור תזונתי שינוי תנוחהAmnioinfusion
 הפחתת מי שפיר( )במידה וזה בעקבות תפוקת שתן גבוההIndomethacin quinidine ,amiodarone ,procainamide ,flecainide ,Digoxin
 פרדניזון אספיריןAmnioinfusion
 קיצובDexamethasone Sympathomimetics  אנטיביוטיקהMgSO4 Betamethasone
Thoracentesis Pleuroamniotic shunt -
טרומבוציטופניה
מומים
מולדים
 לאםIVIG , – עירוי טסיות תוך רחמיIsoimmune IVIG –  – סטירואידים לאם וAutoimmune -
Twin-Twin transfusion syndrome
Twin reversed arterial perfusion syndrome
ריבוי עוברים
זיהומים
עירוי תוך רחמי
– מטבולי
אנדוקריני
ההפרעה
(erythroblstosis fetalis) hydrops אנמיה עם
שונות
הטיפולים האפשריים
המטולוגי
– term - תינוקות ב
Macrosomia o
Meconium aspiration pneumonia o
 יל"ד ריאתי קבועo
Birth asphyxia o
 מומים מולדיםo
 זיהוםo
 טראומה בלידהo
: סיכום – טיפולים בעובר
מחלות אם המשפיעות על העובר )פרק : (59
יילוד לאם סוכרתית :
כללי :
 קיימת ב 5%-מהנשים.
 סכרת הריונית וסכרת טרום הריונית שתיהן משפיעות על העובר כתלות בחומרת הסוכרת ,גיל ההתחלה ,משך הטיפול באינסולין
ונוכחות מחלה וסקולרית.
פתופיזיולוגיה :
 סכרת הריון לא מאוזנת מובילה להיפרגליקמיה אמהית ועוברית ,מה שמגרה את הלבלב העוברי וגורם היפרפלסיה של איי
לנגרהנס.
 היפראינסולינמיה עוברית משפיעה כהורמון גדילה ב T3-וגורמת לסינטזת שומן וחלבון בעובר  מקרוזומיה ועובר .LGA
 לאחר הלידה היפראינסולינמיה ממשיכה וגורמת להיפוגליקמיה בצום בעובר.
 איזון סכרת קפדני בהריון ומניעת היפרגליקמיה בזמן צירים ולידה מונעת מקרוזומיה והיפוגליקמיה נאונטאלית.
קליניקה :
 אם  -קטואצידוזיס ,היפר/היפוגליקמיה ,נפריטיס ,פרה-אקלמפסיה ,פוליהידראמניון ,רטינופתי ,יל"ד כרוני.
 יילוד –
 oמראה אופייני -גדול  ,שמן  ,פלטורי )כמו לאחר טיפול בסטרואידים(
 oלרוב  , AGAאם הסוכרת היא  mildנראה  LGAעם היפוגליקמיה ,אם הסוכרת היא קשה נראה כבר הגבלה בגדילה.
 oהיפוגליקמיה –
 1-3 שעות לאחר הלידה
 חלקם סימפ' ) – (25%חיוורון ,אפטיה ,אפניטה
 רזולוציה של הסימפ' לאחר  4-6שעות
 הסיכון להיפוגליקמיה הוא ביחס ישר לרמות הסוכר בצום אצל האם.
 קיימת ב 25-50% -לאם חולת  DMו 15-25% -לחולת סוכרת הריונית.
 oפציעות בלידה – עובר מקרוזומי – דיסטוציה
 oהפרעות נשימה –
 אספיקציה לידתית
Transient Tachypnea of the newborn 
) RDS אינסולין הוא אנטגוניסט לסורפקטנט(
 oהיפוקלצמיה והיפומגנזמיה
 oהיפותרלמיה
 oפוליציטמיה
 oבצקת מוחית
 oאורגנו מגלי
 oסיכון ליל"ד
 oבעיות לב –
 איס"ל ב5-10%-
 HOCM ואטרופיה אסימטרית של המחיצה
 oמומים מולדים בשיעור גבוה פי :3
 - מומים לבביים ,ASD, VSD, TGA, trunchus :קוארקטציהdouble outlet Rt ventricle ,
lumbosacral agenesis - 
NTD - 
 - הידרונפרוזיס
renal dysplasia / agenesis - 
duodenal / anorectal atresia - 
situs inversus - 
double ureter - 
holoprosencephaly - 
small Lt. colon syndrome - 
תמותה :



תמותת עוברים גבוהה פי .10
התמותה העוברית גבוהה יותר אצל אמהות שאינן
מאוזנות.
תמותה ניאונטלית גבוהה פי .5
91
טיפול:
 הערכת כל האמהות עם  - DMהערכה ביופיסיקלית ,US ,לידה בבי"ח עם הערכות מתאימה
 בדיקות גלוקוז תוך כדי הלידה מורידות סיכון להיפוגליקמיה ביילוד.
 לבדוק גלוקוז תוך שעה מהלידה ,ואח"כ כל שעה ב 6-8-השעות הבאות .אם הכל בסדר  -להאכיל  /להניק כמה שיותר מהר.
 טיפול בהיפוגליקמיה גם בתינוק אסימפטומטי  -האכלה תכופה או מתן גלוקוז .IV
יילוד לאם עם : SLE


אנטי רו ) (SSAואנטי לה ) (SSBבאמא על רקע לופוס יכולים לעבור דרך השיליה לעובר ולגרום נזק.
קליניקה :
 – Congenital Heart block oלרוב מדרגה  20% , (complete) 3תמותה והשורדים צריכים קוצב.
 oלופוס ניאונטלי –
 המתבטא עורית ע"י פלאקים אריתמטוטים עם שוליים חדים או מקולות עם אטרופיה
מרכזית וקשקשת פריפרית שאוהבים להופיע בעיניים ,גולגולת ופנים.
 טרומבוציטופניה
 אנמיה המוליטית אוטואימונית
 מעורבות כבדית.
 , IUGRפגות וסיבוכי פגות )פרק : (60
: IUGR
הגדרות :
 – LBW מתחת ל 2.5-ק"ג  ,הסיבה הכי נפוצה בארצות מתפתחות –  IUGRובמפותחות – פג.
 – VLBW מתחת ל 1.5-ק"ג  ,סיכון פי  200לתמותה מאשר ילדים במשקל מעל  2.5ק"ג ופי  5מ.LBW -
 – SGA משקל לידה נמוך מאחוזון  10או נמוך בשתי סטיות תקן ממשקל לידה ממוצע לגיל הריון.
 – IUGR מתחת לאחוזון .5
אתיולוגיות ל IUGR-ו:SGA-
 אמהיות – עישון ,גיל )צעיר או מתקדם( ,גנטיקה )קומה נמוכה ,משקל( ,חולי בהריון )סכרת ,PET ,כרוניק  ,HTNמחלת רקמת
חיבור( ,זיהום תוך רחמי ,העדר מעקב תקין ,אוליגוהידראמניון ,תזונה ירודה ,שחורות.
 עובר – אבנורמליות כרו' וסנדרומים אחרים ,זיהומים מולדים ,הריון מרובה עוברים.Inborn errors of metabolism ,
 תרופות אמהיות –  ,MTXמתכות כבדות )עופרת ,כספית( ,הידנטואין ,נרקוטיקה )מורפין ,מטדון( ,פרדניזון ,קוקאין ואלכוהול ,
קומדין.
 הפרעות שילייה ורחם – הפרדות שיליה ,השרשה לא תקינה ,הפרעות בכלי דם השליתיים ,טרומבוזיס בכלי דם עובריים ,קשר
אמיתי בקורד ,הריון מרובה עוברים ועוד ועוד.
קליניקה :
 תינוק קטן עם מיעוט שומן תת עורי.
 ממצאים א-סימטרים )במצבים חמורים( – ראש גדול  ,גפיים דקיקות ,בטן קטנה ,פונטנלה קדמית רחבה ,עור יבש ועודף ,ירידת
במסת שריר.
 יש לשים לב בבדיקה לדיסמורפיזם שירמזו על מלפורמציה מולדת  /דפקט כרומוזומלי  /השפעה טרטוגנית.
 צהבת ,HSM ,פריחה עורית ופתולוגיה עינית )גלאוקומה ,קטרקט,כוריורטיניטיס או ערפול קרנית( מרמזים על זיהום תוך רחמי
או .inborn error of metabolism
 פרוגנוזה –
 oבילודים עם  IUGRאו  SGAמשני לזיהום רחמי ,אבנורמליות כרו' או סנדרום קונסטיטוציונאלי הם ישארו קטנים
לאורך החיים.
 oחולים שצמיחתם ברחם הופרעה על אס"ק שילייה ,תזונה ירודה והגבלות שונות ברחם יעשו  catch upבנוכחות תנאי
סביבה אופטימלים.
 oבכל מקרה סיכון מוגבר ל IDDM -בהתבגרות.
פגות וסיבוכי פגות שכיחים :
הגדרה :
 פג הוא יילוד שנולד לפני שבוע  37להריון.
 ההתייחסות היא לאורך ההריון ולא למשקל הלידה.
 שעיחות פגות היא  7%בלבנים ו 8%-בשחורים.
אטיולוגיה :

עוברי –
o
o
o
o
Nonimmune hydrops fetalis
מומים מולדים
מצוקת עובר
ריבוי עוברים
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Erythroblastosis o
 שליה –
 oהיפרדות שליה
 oשליית פתח
 רחם –
 oצוואר רחם קצר
 oרחם דו קרני
 oאי ספיקה צווארית
 אימהי –
 oזיהומים –  ,HSV ,GBSסיפיליס BV ,וchorioamnionitis -
Preeclampsia o
 oמחלות כרוניות – יל"ד ומום לב כחלוני
 oשימוש בסמים )קוקאין(
 שונות –
 oיאטרוגני
 oטראומה  /ניתוח
 oירידת מים מוקדמת
 oריבוי מי שפיר
סיבוכי פגות שכיחים :













דמם תוך גולגותי – IVH
PDA
RDS
דמם ריאתי
אפניאה חוזרת
דלקת ריאות  /פנאומוטורקס שגורמים מצוקה נשימתית
מומים מולדים
הפרעות מטבוליות – היפוגליקמיה ,היפוקלצמיה ,היפרבילירובינמיה ,היפראמונמיה
אנמיה
היפו תרמיה
ספסיס
NEC
) ROPרטינופתיה של פגים(.
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) Respiratory Disease of the newbornפרק: (61
כללי :
הגדרה  :הופעה של מצוקה נשימתית בדמות טאכיפניאה  ,רטרקציות בין צלעיות ,כחלון grunting ,ו.nasal flaring -
האטיולוגיה העיקרית למצוקה נשימתית :



פגים –
o
o
o
o
– Term
 oיל"ד ריאתי ראשוני ביילוד
Meconium aspiration pneumonia o
 oפוליציטמיה
Amniotic fluid aspiration o
פגים ו– Term -
 oספסיס חיידקי )(GBS
Transient tachypnea o
Spontaneous pneumothorax o
 oמומים מולדים
 oמחלת לב מולדת
Pulmonary hypoplasia o
 oזיהומים וירליים – CMV , HSV
Inborn metabolic error o
RDS
Erythroblastosis fetalis
Nonimmune hydrops
דימום ריאתי
הערכת יילוד עם מצוקה נשימתית :
 .1בדיקת גזים בדם עורקי )הכי נוח דרך עורק הטבור( –
 55-60 – PaO2 oכ 30-דק' מהלידה  – 75 ,כ 4-שעות מהלידה  – 90 ,כ 24-שעות מהלידה
 – pH oתקין בין 7.35-7.4
 .2כחלון –
 oמופיע רק כאשר יש לפחות  5גר' של ) Unsaturated Hbבאנמיה  /צהבת ייתכן מיסוך של כחלון(.
 oכחלון מרכזי – בהכרח מדובר במניפסטציה של מצב חמור ומסוכן.
 DD oלכחלון מרכזי )לזכור( –  ,RDSספסיס ,מומי לב כחלוניים.
 oאבחנה מבדלת לכחלון :
המערכת
ריאות
קרדיווסקולרי
המחלה
Respiratory distress syndrome
ספסיס ,דלקת ריאות
Meconium aspiration pneumonia
Persistent pulmonary
hypertention of the newborn
הרניה דיאפרגמטית
Transient tachypnea
מחלות לב ציאנוטיות עם ירידה
בזרימה הריאתית
מחלות לב ציאנוטיות עם עליה
בזרימה הריאתית
מחלות לב ציאנוטיות עם CHF
אי ספיקת לב לבד
CNS
המטולוגי
מטבולי
המנגנון
חסר סורפקטנט
דלקת ,יל"ד ריאתיARDS ,
חסימה מכנית ,דלקת ,יל"ד ריאתי
יל"ד ריאתי
 ,Pulmonary hypoplasiaיל"ד ריאתי
נוזלים שנשארו בריאה
 Rt. To Lt. shuntכמו tetralogy of Fallot ,pulmonary atresia
חדר יחיד או truncus arteriosus
 Rt. To Lt. shuntעם בצקת ריאות ו  COירוד כמו Hypoplastic Lt.
 heartאו קוארקטציה
בצקת ריאות וקונטרקטיליות ירודה כמו בספסיס ,מיוקרדיטיס,SVT ,
 CO .complete heart blockגבוה כמו ב –  PDAאו ...vein of Galen
היפוונטילציהapnea ,
דיכוי CNS
דיכוי  ,CNSפרכוסים
היפוטוניה ,היפוונטילציהpulmonary hypoplasia ,
שוק
CHF
יל"ד ריאתי
תרופות הרדמה לאם
Asphyxia
דימום תוך מוחי
מחלות נוירומוסקולריות
איבוד דם אקוטי
איבוד דם כרוני
Polycythemia
Methemoglobinemia
אפיניות נמוכה להמוגלובין או פגם אנזימתי בכדורית האדומה
היפוגליקמיה
Adrenogenital syndrome
דיכוי CHF ,CNS
שוק )(Salt wasting
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: (Hyaline membrane disease =) RDS
מאפיינים :
 אחראית על  50%מהתמותה הניאונטלית ,בעיקר בפגים.
 שכיחות –
 60% oמתחת לשבוע 28
 15% oבגיל  32-36שבועות
 5% oבterm -
 מתרחשת לאחר התחלת נשימה בו מתחיל להיות מיוצר סורפקטנט ע"י הריאות )קשור בחסר סורפקטנט(.
פתופיזיולוגיה :




התזמון בו מתחיל להיות מיוצר סורפקנט ע"י הריאות תלוי בעליה בהפרשת קורטיזול ע"י העובר – מתחיל בשבועות .32-34
בין שבועות  34-36יש ייצור מספיק מספיק של חומרים ע"י תאים בריאות  הפרשת החומרים למי השפיר  ניתן למדוד רמות
 Lecitinבמי השפיר כמדד להבשלת הריאות.
המדידה –
 oיחס  – Lecitin / Sphingomyelinאם היחד מעל  2:1זה מעיד על הבשלה ריאתית.
 oאם זה גבולי אפשר למדוד פופטידיל-גליצרול שמעיד על בשלות ריאתית.
חסר בסורפקטנט –
 oיכול להיות ראשוני או משני.
 oחסר בסורפקטנט גורם ל ,atelectasis :ירידה ב  ,FRCהיפוקסיה ו .respiratory distress
 oירידה בייצור הסורפקטנט יכולה להיות כתוצאה מהיפוולמיה ,היפותרמיה ,acidosis ,היפוקסיה והפרעות גנטיות
נדירות.
 oהחסר בסורפקטנט גורם לפרפוזיה תקינה לאלביאולות אבל ללא אוורור =< .pulmonary shunt
 oככל שה –  atelectasisמתפשט ,לריאות קשה יותר להתנפח ויש ירידה בהיענות הריאות =< רטרקציות של בית החזה
)מאחר ובית החזה של יילוד הוא בעל היענות גבוהה(.
 oהתוצאה של הירידה בהיענות מובילה לירידה בשחלוף הגזים ועליה ב –  ,dead spaceהיפוונטילציה אלביאולרית ו –
.hypercapnia
המעגל היפוקסיה =<  acidosis <= hypercapniaמשפיע על תאי האלביאולות ) (type IIוהם מפרישים פחות סורפקטנט
ולעיתים גם גורמים ליל"ד ריאתי.
גורמי סיכון :
 פגות 30-60% :מהפגים בשבועות  28-32סובלים מ – RDS
 יחס  L/Sנמוך
 לידה קודמת של פג עם RDS
 סכרת אמהית
 היפותרמיה
 מצוקה עוברית
Asphyxia 
 זכרים
 לבנים
 התאום השני שנולד
 CS ללא צירים
קליניקה :





הסימנים ל RDS -יכולים להופיע מיד לאחר הלידה במיוחד בפגים ממש קטנים או  3-4שעות לאחר מכן
בפגים גדולים יותר.
תסמינים –
 oציאנוזיס
 oטאכיפניאה
Nasal flaring o
 oרטרקציות בין צלעיות
 – Grunting oנגרם בגלל סגירה של הגלוטיס בזמן נשיפה על מנת לשמור על נפח ריאתי
בבדיקה – כניסת אוויר ירודה לריאה ולפעמים קריפיטציות בבסיסים.
צילום חזה – סימנים לאטלקטזיס –  – Ground glass hazeהצללות המקיפות אלבאולי מלאי אויר )במצב קשה נראה ריאה לבנה
עם טשטוש צל הלב(.
מהלך –
 oהופעת אפניאה  ,בצקת וכשל נשימתית מחייבים הנשמה מלאכותית.
 oשיא הקליניקה הוא לאחר  3ימים ולאחר מכן רזולוציה ספונטנית.
 oללא טיפול המחלה מחמירה – תת ל"ד  ,היפו תרמיה ,נשימה בלתי סדירה ומוות.
 oסיבוכים עיקריים – פנאומוטורקס BPD ,ו.PDA -
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מניעה וטיפול :
 במידה ולא ניתן להימנע מלידה מוקדמת ,יש לתת לאם  betamethasoneכדי לגרות ייצור סורפקטנט ,במשך  48שעות.
 אחרי הלידה ,ניתן לתת דרך הטובוס סורפקטנט ישירות לריאות.
 חמצן –
 oבמהלך הטיפול חשוב לשמור על רמות  60-70mmHg PaO2ו – .7.25 <pH
 oחשוב שהחמצן הניתן יהיה מחומם ולח .ייתכן שמתן החמצן יצליח למנוע את הצורך באינטובציה )בעיקר בפגים היותר
גדולים(.
 oהאינדיקציות להנשמה :אי ספיקה נשימתית
; 60mmHg <PCO2 
; 7.2>pH 
 50mmHg >PaO2 עם  100%חמצן(.
 oאופן ביצוע ההנשמה –
 60-100% חמצן PIP ,של  20-25סנטימטר מים PEEP ,חיובי של  5סנטימטר מים ו 30-50נשימות לדקה.
 בנוכחות היפרקפניה יש להגביר איוורור אלוואולרי ) TVמינוס *DSקצב(.
 בתגובה להיפקוסיה יש להגביר אחוז חמצן או לחץ הנשמה )כך נפח הריאה גדל וישנה התאמה יותר טובה בין
אוורור ודיפוזיה(.
 אנטיביוטיקה רחבת טווח )אמפיצלין-גנטמיצין( – פנאומוניה  /ספסיס יכולות להתייצג עם תמונה דומה ועם קושי להבדיל בין
המצבים.
): Patent ductus arteriosus (PDA
מאפיינים :
 בתינוקות בשלים הדוקטוס נסגר תוך  24-48שעות.
 כתוצאה מההיפוקסיה ב RDS -נמנעת סגירת הדוקטוס.
 עם השיפור ב RDS -והתנגודת הריאתית יורדת  ,הזרימה דרך הדוקטוב מתגברת בכיוון  RLואם היא משמעותית היא עלולה
לגרום לאיס"ל ובצקת ריאות.
 התוצאה – המצב הנשימתי של התינוק מוחמר עקב העלייה בנוזלים בריאות  ,היפוקסיה והיפרקפניה.
קליניקה  :בגיל  2-4ימים
PP↑ 
 דופק פריפרי פועם
 אוושה המשכית בסיסטולה ובדיאסטולה )הרבה פעמים שומעים רק את החלק הסיסטולי(.
 בצילום רואים לב מוגדל ובצקת ריאתית.
 הכבד יכול להיות מוגדל.
טיפול :
 הגבלת נוזלים ומשתנים.
 במידה ואין שיפור תוך  24-48שעות ,יש לתת – indomethacin
 oאופן המתן  -פעם ב 12שעות עד מקס'  3מנות .כל מנה 0.2 -מ"ג/קילו.
– CI o
 טרומבוציטופניה > 50000
 דימום
 קריאטינין < 1.8
Oliguria 
 oתגובה למתן ב , 20-30%-אם לא מגיב אפשר לנסות שוב  /לשקול פתרון כירורגי.
: Pulmonary air leak





יכול להיגרם כתוצאה מהנשמה עם  PIPו PEEP -גבוהים.
חדירת גז לפרנכימת הריאה מקטינה את היענות הריאה ומחמירה את האי"ס הנשימתית.
סיבוכים –
 oקרע של אלבאולה עקב הלחץ ליד הפלאורה יכול לגרום לפניאומוטורקס עד כדי ) tension pneumothoraxעם תת ל"ד ,
היפוקסיה והיפרקפניה(.
 oפנאומומדיאסטינום
 oאמפיזמה תת עורית באיזור הצוואר
אבחנה –
 oקליניקה  +א-סימטריה בטרנס אילומינציה של בית החזה
 oאישור בצילום חזה
טיפול –
 oהכנסת Chest tube
 oשימוש בסורפקטנט הקטין את שכיחות התופעה
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): Bronchopulmonary Dysplasia (BPD
הגדרה ומאפיינים :
 נראית גם מחלה כרונית של היילוד.
 אבחנה קלינית לפי :
 .1תלות בחמצן בשבוע  36יחד עם ממצאים קליניים )מצוקה נשימתית( ורדיוגרפיים )אזורי תמט ,ציסטות ,פיברוזיס(
מתאימים.
 .2היעדר שיפור ב RDS -אחרי שבועיים.
 .3צורך בהנשמה ממושכת.
 .4מעבדה עם  PO2<60ו.PCO2>45 -
 הסיבה היא ההנשמה בלחץ חיובי ומתן החמצן – ריכוז חמצן מעל  40%הוא רעיל לריאות היילוד ויכול לגרום ליצירת רדיקלים
חופשיים.
אטיולוגיה וגורמי סיכון :
 במרבית המקרים – פגים שהונשמו עקב .RDS
 פגים מתחת ל 1000gr -שהונשמו עקב דרייב נשימתי ירוד ללא .RDS
קליניקה :
 החמרה נשימתית בימים  3-4לתחילת הטיפול ב.RDS -
 תלות בחמצן.
 היפרפניה.
 Metabolic alkalosis מפוצה.
 יל"ד ריאתי
 הפרעה בגדילה
 התפתחות אי ספיקת RV
 צילום חזה :
 oלא משתפר – תחילה רואים עכירות כללית וברונכוגרם אוויר )אטלקטזיס( ועם הזמן איזורי שקיפות עגולים היוצרים
מראה ספוגי )ציסטות(.
 oיש גם פיברוזיס אינטרסטיציאלי.
 מהלך –
 oהטבה והבראה עם היעלמות ממצאי רנטגן תוך  6-12חודשים.
 oבמקרים קשים – זיהומי ריאה חוזרית  ,יל"ד ריאתי ואיס"ל ימין עד מוות.
טיפול :
 מתן חמצן  /הנשמה לשמירת –  PO2>55-60וסטורציה מעל .90%
 אם יש הופעת רטרקציות ריאתיות  סכנה ל  cor pulmonale -דורש הגבלת נוזלים ומשתנים )פוסיד  /תיאזיד / KCL +
ספירונולקטון(.
 מרחיבי סמפונות – ) B agonistאפשר גם תיאופילין( – יש מרכיב ריאקטיבי.
 מתן  Dexamethasoneלסיוע בגמילה מהנשמה )סיבוכים –  CPוהפרעות התפתחות ניורומוטוריות( – לא נותנים רוטינית.
 טיפול בזיהומים.
 תזונה עתירת קלוריות.
פרוגנוזה :
 השורדים סובלים מהיפר אינפלציה  ,דרכי אוויר ריאקטיביות ועיכוב התפתחותי
 סכנה לזיהומי  RSVחוזרים – יש צורך בחיסון סביל )כל חודש בעונה במשך  2עונות(.
):Retinopathy of Prematurity (ROP
מאפיינים :
 נגרם עקב השפעה רעילה של חמצן במתן אקוטי  /כרוני על הרטינה בפגים )לא יקרה ב.(term -
 מהווה את הסיבה המובילה לעוורון ב) VLBW -מתחת ל 1.5-ק"ג(.
 השינויים המתרחשים בעיין גם גורמים לתזוזה של העדשה קדימה ו.glaucoma
 לרוב יש מעורבות של שתי העייניים אבל יכול להיות במידת חומרה שונה.
מניעה וטיפול :





ניתן להוריד את השכיחות של  ROPע"י מעקב צמוד אחרי הגזים העורקיים בכל התינוקות המקבלים חמצן ולשמור על רמות
 PaO2בין .50-70mmHg
סקרינינג בשבוע  4לחיים בפגים  VLBWאו לפני שבוע .28
לרוב אין צורך בטיפול ואין הפרעות ראייה בהמשך.
לייזר או קריותרפיה במקרים של דימומים בויטרוס או לואזו-פרוליפרציה חמורה.
ניתוח – אם יש היפרדות רשתית.
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): Transient Tachypnea of the Newborn (TTN
מאפיינים :
 נקראת גם ).Retain lung fluid (RLF
 פתוגנזה – הפרעה בספיגת הנוזל הריאתי לאחר הלידה.
 בסיכון – פגים גדולים או תינוקות שנולדו ב CS -ללא לידה של ממש  ,יילוד לאם סוכרתית או שקיבלה סדציה רבה.
 קליניקה –
 oטאכיפניאה ללא אפניאה
 oרטרקציות קלות
 oהיפוקסיה
 oלפעמים גניחות
 oכחלון מרכזי פרי אורלי )אם קיים מצריך טיפול(.
 בצילום חזה –
 oציור ריאתי מודגש ,נוזלים בסדרי הריאה )הדגשת סדקים בין אונתיים( ולפעמים תפליט.
 oללא ברונכוגראם אוויר )מכוון ל.(RDS -
טיפול :
 תומך ע"י חמצן – היעלמות תוך שעות עד ימים )לרוב תוך  3ימים(.
 / CPAP הנשמה לעיתים נדירות.
: Meconium Aspiration Syndrome
מאפיינים :
 15% מכלל הלידות.
 בסיכון –  post-termולידת עכוז.
 יש להתייחס למים מקוני אלים כסימן למצוקת עובר )מעיד עם אספיקציה עם אצידוזיס( ואם קיימים יש לבצע שאיבה מה-
 URTעם יציאת ראש התינוק .אם התינוק לא נושם יש לבצע אינטובציה ולשאוב.
 שאיפת המקוניום היא בעיקר לאחר הלידה.
: Meconium aspiration pneumonia
 קליניקה – טאכיפניאה ,היפוקסיה  ,היפרקפניה וחסימת דרכי אוויר קטנות הגורמות ללכידת אוויר ואטלקטזות.
 תוך  24-48שעות יכולה להתפתח דלקת ריאות כימית.
 צילום חזה – הסננות מפוזרות וסימני אוורור יתר )השטחת סרעפות(.
 סיבוכים –
 oשכיחות גבוהה של פנאומוטורקס ופנאומומדיאסטינום.
 oעלייה בסיכון ל PPHN -עקב ואזוקונסטריקציה ריאתית.
טיפול :
 תומך – חמצן וסיוע נשימתי מלאכותי )אסור להנשים בלחץ חיובי כי מסכן לאספירציה(.
 בהיפוקסיה קשה שלא משפרת תחת טיפול תומך – סורפקטנט ו.NO -
 Extracorporeal membrane oxygenation (ECMO) גם כן יעיל.
 שאיבה -
 oניתן לנסות ולמנוע את האספירציה ע"י סקשן עמוק של דרכי הנשימה של הילוד עוד לפני יציאת שאר הגוף .ניתן גם
להזליף סליין לתוך מי השפיר כדי להקטין את הסיכוי לשאיפת מקוניום.
 oאם הילוד לא מתאושש יש לשאוב הפרשות מהפה שלו ומתחת למיתרי הקול כדי לשאוף מקוניום מקנה הנשימה .ניתן
לחזור על פעולה זו עד שלוש פעמים לפני שמועדדים את היילוד לנשום או להתחיל בהחייאה נשימתית.
): Primary Pulmonary Hypertension of the Newborn - PPHN (Persistent Fetal Circulation
מאפיינים :




תסמונת קלינית המתבטאת בהתמדת הסירקולציה העוברית מחוץ לרחם.
בייחוד ביילודים בשלים או .post-term
פתופיזיולוגיה –
 oיש זרימת  LRדרך  PFOו.PDA -
 oהיפרטרופיה של שרירי כלי הדם מעיד על התהליך שהחל עוד ברחם עקב אירועי היפוקסיה.
 oברוב המקרים הסיבה היא  – Maladaptationהיצרות פונקציונלית של כלי דם עקב היפוקסמיה  /אספיקציה  /חמצת /
ספסיס ..
גורמי סיכון –
 oאספיקציה
 oחמצת
 oספסיס
 oשאיפות מקוניום
 oדלקת ריאות מולדת
 oפוליציטמיה
 oהרניה דיאפרגמטית
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קליניקה –
Pulmonary hypoplasia
מומי לב כחלוניים
היפוגליקמיה
היפו תרמיה
AV canal
טיפול ב NSAIDs -באמא
מיעט מי שפיר
תפליט פלאורלי
 כחלון וקוצר נשימה מיד לאחר הלידה שאינו מגיב לחמצן
 oב – DD-מום כחלוני  RLאו מחלת ריאות פרנכימטית קשה.
 oעל מנת להבדיל בין מום לב כחלוני ל PPHN -אפשר לתת  PPHN – NOיגיב וישתפר והמום לא.
 התסמינים הקליניים מוחמרים בהיפוקסיה וחמצת.
 מאפיינים חוץ ריאתיים )עקב האספיקציה(–
 oנזק מיוקרדיאלי כולל איס"ל
MR o
MI o
 oטרומבוציטופניה
 oקריש בעלייה ימנית
PE o
 אבחנה – אקו לב המראה לחץ גבוה בעורקי הריאה
טיפול :
 מטרת הטיפול היא לשמור על חמצון עד התפתחות שיפור טבעי תוך מספר ימים.
 תמותה – .10-30%
 טיפולים אפשריים –
 oתומך –
 שמירת נפח )פלזמה  /דם(
 יונו טרופיים )דופמין  /דובוטמין( לשמירה על ל"ד
 BC בחמצת קשה
 oהנשמה – הטיפול החשוב ביותר ,נותנים הנשמה בתדר גבוה אם לא מגיב להנשמה רגילה.
 oואזודילטורים ריאתיים – Tolazoline , NO
 oסורפקטנט במקרים מסויימים
) ECMO oמשמש גם ל -מצב קשה של  , meconium aspiration syndromeבקע סרעפתי RDS ,קשה(.
: Apnea of Prematurity
הגדרה :
 הפסקת נשימה מעל  20שניות המלווה בציאנוזיס או ברדיקרדיה )מתחת ל.(100-
 גורמים לאפניאה )אותם יש לשלול בבירור( –
 – CNS oדימום תוך חדרי ,תרופות ,פרכוסים
 oנשימה – דלקת ריאות ,חסימת דרכי אוויר ,אטלקטזיות ,פגות קשה ,שיתוק העצב הפרני RDS ,קשה ,פניאומוטורקס...
 oזיהומים – ספסיס ,NEC ,מנינגיטיס
 – GIT oהאכלה ,תנועות מעיים ,GER ,פרפורציה
 oמטבולי – גלוקוז↓ ,סידן↓ ,↓PO2 ,אמוניה ↑ ,היפותרמיה...
 oקרדיווסקולרי – תת ל.ד ,.יל"ד ,אי ספיקת לב ,אנמיה ,היפוולמיה...
– Idiopathic apnea o
 מופיעה בפגים ללא גורם ברור
 חולפת בשבוע 36-40
 פגים מגיבים באופן פרדוקסלי להיפוקסיה  ,במקום להגביר נשימות הם מפתחים הפסקות נשימה.
טיפול :




גירויי הייילוד
הנשמה באמבו
מתן ) methylxanthinesקפאין או תיאופילין(.
אם משני – יש לטפל בסיבה.
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-Pulmonary hypoplasia
מאפיינים :
 מתייצג עם מצוקה נשימתית קשה בחדר לידה שמתקדמת לאי ספיקה נשימתית.
 הריאות במצב זה קטנות ,ונוטות לפנאומוטורקסים בעקבות מאמצי החייאה סטנדרטיים.
 רמזים לאבחנה-
 oחזה קטן בCxR-
 oקונטרקטורות במפרקים
 oהתפתחות מוקדמת של פנאומוטורקס )במקרים רבים דו"צ(.
 oאחד הסיבוכים.pulmonary HTN -
גורמים:
 דיסטרופיה של בית החזה
 מיעוט מי שפיר )גורם ללחץ של הרחם על בית החזה המתפתח של העובר(
 בקע דיאפרגמטי .
 הפרעות נוירומוסקולריות שמפריעות לתנועות הנשימה העובריות עשויות גם הן לגרום ל -pulmonary hypoplasia-דוגמא
בולטת.(Werding- Hoffman syndrome -
 Hydrops מכל סיבה שהיא )גורם למיימת ונוזל פלאורלי ש"תופסים" חלק מהנפח הפוטנציאלי של הריאות(.
טיפול  :דומה לטיפול ב+) PPHT-טיפול כירורגי במקרה של בקע דיאפרגמטי(.
דמם ריאתי :





מופיע בדר"כ בילודים במשקל לידה נמוך.
גורמי סיכון –
 oאנוקסיה קשה
 oאיס"ל שמאל
 oהנשמה
 oזיהום ריאתי
 oמחלת נטייה לדמם של היילוד
 oהיפו תרמיה
קליניקה –
 oדומה מאוד לRDS -
 50% oמהמקרים עם המופטיזיס
 oצילום חזה – יכול להיות תקין עד תסנינים וקונסולידציה )מעיד על בצקת ריאות המורגית(.
טיפול – תומך ע"י הנשמה ומתן מוצרי דם.
פרוגנוזה גרועה מאוד.
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אנמיה והיפרבילירובינמיה )פרק : (62
אנמיה :
פתופיזיולוגיה :








המטופויזיס עוברי מתחיל ביום  20ב .yolk sac-באמצע ההיריון -הוא עובר לטחול ולכבד ובשליש האחרון -למח העצם.
בשבוע  40ההמוגלובין הוא ) 18הולך ועולה לאורך ההיריון( .לאחר הלידה -יש עליית המוגלובין )מעבר דם מהטבור והשלייה( ואז
ירידה עד רמות של  11-12בגיל  3-6חודשים.
האנמיה המופיעה בגיל חודשיים – שלושה בתינוקות בשלים ובגיל חודש – חודשיים בפגים היא אנמיה פיזיולוגית ככל הנראה
קשורה לעליה בצריכת החמצן ע"י הרקמות בלידה ,קיצור אורך חיי הכדורית ורמות  EPOנמוכות.
פג מתחת לשבוע  32נולד עם רמות המוגלובין נמוכות וירידה מהירה יותר בהמוגלובין )הנדיר מגיע אחרי  1-2חודשים(.
הכדוריות האדומות העובריות בעלות אורך חיים קצר יותר ) 70-90יום( ו MCVגבוה ) .(110-120בלידה 60-90% ,מההמוגלובין
הוא  HbFוהוא יורד לפחות מ 5%תוך  4חודשים.
נפח הדם של תינוק ב term -הוא .70-90 ml
רק תינוקות בעלי חסר של שלושה גנים של  αהיוצרים  HbHיתייצגו בלידה עם אנמיה והמוליזה בלידה .שאר ההמוגלובינופתיות
יופיעו בגיל מאוחר יותר.
 : Clampingהמועד המושלם הוא  30-45שניות לאחר הלידה
 oמאוחר –
 מעלה את הסיכון לפוליציטמיה
 מעלה תנגודת ריאתית
 עלול לגרום להיפוקסיה
 צהבת
 משפר פילטרציה גלומרולרית.
 oמוקדם –
 אנמיה
 אוושות
 פרפוזיה פריפרית ירידה
 מפחית תנגודת ריאתית וטאכיפניאה
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ירידה בייצור כדוריות :
 מאפיינים –
 oתינוקות אלו חיוורים בלידה
 oספירת רטיקולוציטים נמוכה
 oהיעדר פרקורסורים של השורה האדומה בלשד העצם.
 סיבות אפשריות –
Congenital RBC aplasia (Blackfan-Diamond anemia) o
 oזיהום באדמת parvo /
 oספסיס
 oחסר תזונתי – חלבונים ,ברזל ,חומצה פולית B12 ,
 oלוקמיה מולדת
מחלה המוליטית של היילוד :


יכולה לגרום עוד ברחם ל Eryhroblastosis fetalis -או מחלה המוליטית.
יכול להתרחש על רקע חוסר התאמה ב ABO -או חוסר התאמה של אנטיגן .D
ABO
incomptability
מאפיינים :
 נוגדנים מסוג .IgG מחלה קלה יותר מRh - מהווה את הסיבה הנפוצה ביותר להיפרבילירובינמיה של היילוד ) 20%מהמקרים של צהבת חמורה(. לרוב לאם יש סוג דם  Oוליילוד סוג דם  Aאו B דורש חשיפה מוקדמת של האם )הריון ,הפלה ,עירוי( בניגוד למחלת  – Rhהיא אינה מחמירה מהריון להריוןקליניקה וטיפול :
 רק ב 10%-ממקרי אי ההתאמה נראה מחלה המוליטית )ביתר המקרים אנמיה קלה בלבד(  תתבטא כצהבתוHSM -
 אבחנה – אי התאמת  , ABOספרוציטים במשפח וקומבס ישיר חיובי -טיפול – פוטותרפיה ולפעמים plasma exchange
Rh disease
מאפיינים :
 לרוב לא בהריון ראשון – תגובה מחריפה מהריון להריון רק  10%מהנשים עם  Rh-יש נוגדנים ורק  5%יילדו ילד עם מחלה המוליטית אם יש במקביל אי התאמה ב ABO -זה מהווה גורן מגדןקליניקה :
 המוליזה עד אנמיה קשה ואי"ס לב עם עליית לחץ ורידי פורטלי שמובילה להיפואלבומינמיה  =) Erythroblastosis fetalisמיימץ ,נוזל פלאורלי ופריקרדיאלי ו.(anasarca -
 צהבת בלידה – במקרים קשים בלבד  ,תתפתח ביום הראשון של הלידה היפוגליקמיה דימומיםמעבדה :
 קומבס ישיר חיובי אנמיה עד  HBשל 3-4 לויקוציטוזיס ותרומבוציטופניה במקרים קשים ילירובין בחבל הטבור 3-5mg%אבחנה  (1 :אי התאמה ב (2 Rh -נוגדנים בדם האם  (3קומבס חיובי ביילוד
טיפול :
 יילוד מוקדם – oניתן למדוד את רמות הבילירובין העוברי על בסיס בדיקות צפיפות אופטית של מי השפיר )יחס
ישר לחומרת ההמוליזה(.
 oאם הצפיפות ב zone 3 -והריאות בשלות )לפי יחס  (L:Sיש ליילד.
 oאם ההריון בשבועות  22-33אפשר לנסות עירוי תוך רחמי מונחה  USשל סוג דם O
אינדיקציות לעירוי בעוברים מרוגשים בשבועות :22-33
25-30% > HCT .1
 .2הידרופס פטאליס
 .3מצוקה עוברית בגיל מוקדם מכדי יילוד.
 מניעת ריגוש של אם הנושאת עובר  – Rh+מתן  anti-Dבשבוע  72 / 28שעות מהלידה  /הפלה oהנוגדנים הללו אפקטיבים רק כנגד אנטיגן  .Dקבוצות דם אחרות גם יכולות לגרום הידרופס
ואריתרובלסטוזיס פטאליס )כמו  Rhמסוג  Kell ,E ,Cודאפי(.
 oאלואימוניות אנטי  Kellגורמים רמות בילי' אמניויות נמוכות יותר וספירה רטיקולוציטרית
נמוכה יותר כי בנוסף להמוליזה הוא מעכב אריתרופוייזיס.
 -תומך – עירוי plasma exchange , RBC
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 סיבות לא אימוניות להמוליזה בילוד כוללות -
 oדפקטים אנזימטים ב) RBC-כמו פירובאט קינאז או חסר (G6PD
 oהפרעות בממברנת הכדורית )כמו ספרוציטוזיס מורש –  ARזו הצורה החמורה ו AD-פחות חמורה ,ההפרעה נובעת
מחסר בחלבון ספקטרין(
 oהמוגלובינופתיות )כמו טלסמיה(.
אנמיה כתוצאה מאיבוד דם :
 התייצגות תלויה במהירות אובדן הדם.
 איבוד אקוטי יכול להיות עקב קרע של חבל הטבור  Placenta previa ,או דימום פנימי.
 איבוד כרוני בעקבות .twin to twin transfusion syndrome , fetal-maternal hemorrhage
 מצב אקוטי יתבטא כשוק.
 מצב כרוני –
 oחיוורון
 oאי ספיקת לב
HSM o
 oרמות המוגלובין נמוכות בלידה – היפו כרומי מיקרוציטי
 oירידה ברמות ברזל
 אבחנת  - fetal-maternal hemorrhageבאמצעות ) .Kleihauer- Betke acid testמבחן הבודק האם יש כד"א עובריות בדם
האם;  -FPאנמיה חרמשית של האם ,אם שממשיכה לייצר המוגלובין עוברי;  -FNחוסר התאמה ב.(ABO-
צהבת )היפרבילירובינמיה( :
פתופיזיולוגיה :
 גרם של המוגלובין 35 -מ"ג בילירובין 1 .גרם אלבומין קושר  8.5מ"ג בילירובין.
 ביילוד יש פי  2-3ייצור בילירובין מאחר וישנה מסה יותר גדולה של כד"א עם אורך חיים קצר יותר.
 בילירובין בלתי ישיר הוא זה שרעיל ל CNSוהוא לא מסיס במים.
 הריכוז של ) ligandinקושר את הבילירובין הבלתי ישיר בכבד( ו – ) glucuronosyltransferaseאנזים מגביל הקצב בהפיכת
הבילירובין לישיר( נמוכים יותר בילוד ,במיוחד בפגים.
 בחיים העובריים ,הבילירובין הבלתי ישיר מועבר דרך השליה לאם ושם הוא הופך לבילירובין ישיר .ביילוד -בילירובין מצומד
עובר למרה ומשם למעי הדק .חלקו עובר הידרוליזה למצב לא מצומד ונספג חזרה במחזור האנרטוהפטי .חיידקי מעי הופכים
בילריובין מצומד ליורובילינוגן שמופרש בשתן.
 רק בילירובין לא מצומד עובר דרך השלייה כך שרק בילירובינמיה לא מצומדת אצל האם יכולה להשפיע על העובר .רמות
הבילירובין בעובר עולות רק קצת בתגובה להמוליזה.
אטיולוגיות להיפרבילירובינמיה לא ישירה :
צהבת פיזיולוגית
-
מופיעה בימים  2-3לאחר הלידה – רמות מגיעות עד  15) 12בפגים עם פיק סביב יום  -8מאוחר יותר ועד 17
ביונקים(.
אבחנה ע"י שלילת סיבות אחרות
הגורם הוא מסת  RBCגדולה יותר ביילוד  ,חיי  RBCקצרים יותר וחוסר בשלות של הכבד )בקיצור עודף
בילירובין משהכבד יכול להתמודד איתו(
יכולה להימשך מספר שבועות במצבים כמו היפותירואידיזם או pyloric stenosis
-
ביום הראשון שלאחר הלידה  יש לחשוד ב , Erythroblatosis fetalis -ספסיס ,זיהום תוך רחמי,
דימומים ופוליציטמיה.
קצב עלייה של מעל ל 0.5-לשעה
בילירובין בלתי ישיר מעל 13
רמת בילירובין ישיר מעל 1.5
צהבת שבועיים לאחר הלידה
כאשר יש אנמיה או  HSMבמקביל
-
חסר מולד של האנזים Glucuronosyltransferase
בצורה ה AD -אפשר להשרות יצירה של האנזים ע"י מתן פנוברביטל
הצורה ה AR -לא מגיבה לטיפול וגורמת לעיתים קרובות לקרניקטרוס  ,מטופלת בפוטותרפיה וexchange -
 – Gilbert diseaseמוטציה בגן של האנזים – יכול להפוך המוליזה להמוליזה חמורה  ,שכיח יותר 5-10%
-
צהבת הנקה מופיעה מספר ימים לאחר הלידה ,ולמעשה זוהי צהבת חוסר הנקה.
היא נגרמת כתוצאה מכך שהתינוק אינו יונק די הצורך ,ולכן אינו מרוקן את מעיו ואינו מפנה את
הבילירובין.
-
נדיר יותר.
מופיע במהלך ה 1-2 -שבועות הראשונים
נדיר שנראה רמות גבוהות מ20mg% -
הפסקת הנקה ל 1-2-ימים גורמת ליאידה מהירה של רמות הבילירובין ולאחר חידוש ההנקה לרוב אינן עולות
שוב.
-
צהבת פתולוגית
)סימנים(
Cirgler-Najjar
syndrome
Breast-feeding
Jaundice
Breast milk
jaundice
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קלינית נראה ביטוי בילוד כשרמות בילי' מגיעות ל) 5-10-הרבה פחות מכך דרוש לביטוי קליני במבוגר(.
בנוכחות צהבת ראשית יש למדוד רמות בילי' .אם הן מעל  5ביום ראשון לחיים או מעל  13בהמשך יש להעמיק בירור )בילי' ישיר
ובלתי ישיר ,קומבס ,סוג דם ,משטח דם ,רטיקולוציטים ,ספירת דם(.
יש לבצע בדיקות לפני טיפול.
בהעדר המוליזה או סיבה אחרת להיפרבילי' לא ישיר מדובר בצהבת פסיולוגית או מהנקה.
צהבת מעבר לגיל שבועיים היא פתולוגית ומכוונת להיפרבילי' ישיר.
Hemolysis Absent
Physiologic jaundice, breast milk jaundice, internal hemorrhage, polycythemia,
infant of diabetic mother
Mutations of glucuronyl transferase enzyme (Crigler-Najjar syndrome, Gilbert
disease), pyloric stenosis, hypothyroidism, immune thrombocytopenia
Table 62-1. Etiology of Unconjugated Hyperbilirubinemia
Hemolysis Present
Common Blood group incompatibility: ABO, Rh, Kell, Duffy
Infection
Rare
Red blood cell enzyme defects: glucose-6phosphate dehydrogenase, pyruvate kinase
Red blood cell membrane disorders: spherocytosis,
ovalocytosis
Hemoglobinopathy: thalassemia
 עיתוי צהבת על פי זמן –
 oביום הראשון – אריתרובלסטוזיס פטאליס  /המוליזה ,דימום נסתר ,ספסיס או זיהום תוך רחמי.
 oביום השני – צהבת פיסיולוגית של היילוד )יכולה להופיע עד גיל שבועיים(
 oצהבת בגיל  3-7ימים – ספסיס וזיהום תוך רחמי בעיקר.
 oצהבת לאחר גיל שבוע – ספסיס ,הפטיטיס על סיבותיה ,אטרזיה או מומי מרה אחרים ,גלקאטוזמיה ,ספרוציטוזיס,
אנמיות המוליטיות אחרות ,היפותירואידיזם
 oלאחר  3שבועות – Breastmilk Jaundice
 סיכום – אטיולוגיות :
 oסיבות המוליטיות:
 חוסר התאמה של  Dאו  – ABOכיום רואים זאת פחות כי יש אנטי ) Dניתן בשבוע  28ותוך  72שעות מהלידה(.
לגבי  – ABOמתרחש כשהאימא היא  Oוהתינוק הוא  ;AB/B/Aזוהי מחלה קלה יותר.
כשיש חוסר התאמה גם ב D-וגם ב ,ABO-תתקבל מחלה קלה יותר – כי נוגדני ה Anti A/B -של האם יחסלו
את כדוריות העובר לפני שיהיה ריגוש.
 בעיות בכדורית  -אנזימטיות ) ,(G6PDמורפולוגיות )ספרוציטוזיס( ,המוגלובינופתיות ) ,Sickle cellתלסמיה
אלפא(.
 oסיבות לא המוליטיות:
 זיהום.
 פוליציטמיה.
 דימומים – צפלוהמטומה ואחרים.
 מחלות מטבוליות )בעיה בקוניוגציה(  -קריגלר נז'ר ,ז'ילברט.
 איחור במתן צואה – המקוניום צריך לצאת תוך  24-48שעות – אחרת זה תוקע את המערכת; מתן הצואה מפנה
הרבה מאוד בילירובין.
 סיבות אנטומיות – כגון .Pyloric stenosis
 סינדרומים – דאון ,היפותירודיזם.
אטיולוגיות להיפרבילירובינמיה ישירה :




הגדרה –
 בילי' ישיר < 2מ"ג/ד"ל או מעל 20%מהסה"כ. אף פעם לא פסיולוגי. המצב איננו נוירוטוקסי אך מעיד על מחלה בסיסית משמעותית )כולסטזיס או פגיעה הפטוצלולרית(.לא מגיבים לפוטותרפיה והטיפול הוא בהתאם לאטיולוגיה.
הימצאות צואה אכולית ושתן כהה בשבוע שני לחיים מאוד מרמז לBiliary atresia -
אטיולוגיות בולטות –
א .צהבת אקסטרא-הפטית:
 סיבות אנטומיות של דרכי המרה – אגנזיס/אטרזיה של דרכי המרה ,מומים שלוחצים על דרכי המרה. - Biliary atresia .iמחלה בשכיחות של .1:10,000
 .iiהאבחנה היא ע"י הדמיה )רואים כיס מרה חסר או מכווץ וחוסר מעבר במיפוי( והטיפול הוא ניתוחי –
חיבור דרכי המרה למעי )אם קיימות דרכי מרה( או ניתוח ) Kassiחיבור המעי למוצא הכבד – אם לא
קיימות דרכי מרה( .הטיפול האולטימטיבי הוא השתלת כבד.
ב .צהבת אינטרא-הפטית – פגיעה בדרכי מרה תוך כבדיות:
 תסמונת – Alagil .iאטרזיה מולדת של דרכי המרה התוך כבדיות.
 .iiהילדים נראים סימפטומטיים עם מראה אופייני.
 .iiiיכולה להיות גם פגיעה בעיניים/לב/כליות/חוליות.
 .ivיהיו להם סימפטומים של כולסטזיס בהמשך.
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 .vיכולה גם להיות בעיה נוירולוגית )עקב חוסר ויטמין  .(Eהפרוגנוזה עם טיפול היא בסה"כ די טובה.
ג .צהבת אינטרא-הפטית – פגיעה הפטוצלולרית:
 סיבות זיהומיות :ספסיס )מכל חיידק שהוא( , TORCH ,וירוסים שונים )קוקסקי ,אנטרווירוס(. מחלות גנטיות –  ,Dubin-johnson ,Rotor syndromeהיפותירודיזם )עושה גם צהבת לא ישירה( ,תסמונתדאון.CF ,
 סיבות מטבוליות :כל המחלות המטבוליות יכולות לעשות פגיעה הפטוצלולרית .לדוגמא  -גלקטוזמיה,פרוקטוזמיה ,טירוזינמיה – מחלות אלה מתאפיינות בכולסטזיס אינטרא-הפטי ובפנקוני בכליה.
 תרופות – אספירין ,רוצפין ,TPN ,הרעלת אקמול. הפטיטיס אידיופטי – ב 70%-60% -עובר רזולוציה ספונטאנית.**  – CMVהסיבה השכיחה ביותר להיפרבילי' ישירה.
Table 62-2. Etiology of Conjugated Hyperbilirubinemia
COMMON
Hyperalimentation cholestasis
CMV infection
)Other perinatal congenital infections (TORCH
Inspissated bile from prolonged hemolysis
Neonatal hepatitis
Sepsis
UNCOMMON
Hepatic infarction
)Inborn errors of metabolism (galactosemia, tyrosinemia
Cystic fibrosis
Biliary atresia
Choledochal cyst
α1-Antitrypsin deficiency
Neonatal iron storage disease
)Alagille syndrome (arteriohepatic dysplasia
Byler disease
 במסגרת הבירור יש לבדוק – אנזימי כבד ,תרביות Screening ,מטאבולי ,וירוסים US ,כבדי ,בדיקת כלור בזיעה.
קרניקטרוס :








מצב בו בילירובין לא ישיר שוקע בגרעינים הבזאלים.
 Kernicterusלא מתפתח בתינוקות בשלים כאשר רמות הבילירובין הן עד .20-25mg%
 Kernicterusיכול להיות ברמות נמוכות יותר אם התינוק סובל מ :ספסיס ,meningitis ,המוליזה ,asphyxia ,היפוקסיה,
היפותרמיה ,היפוגליקמיה ופגות.
ביילודים מתחת ל 1000gr-המצב יכול להתפתח אפילו ברמות הנמוכות מ 10בגלל החדירות הגבוהה יותר של ה BBBאצלם
)המחסום פחות מפותח(.
המאפיינים הקליניים הראשונים )לאחר היום הרביעי לחיים( כוללים:
Lethargy o
 oהיפוטוניה
 oאי שקט
 oרפלקס  Moroירוד
 oבעיות בהאכלה
High pitched cry o
 oהקאות
סימנים מאוחרים:
 oבליטה של הפונטנלות
opistotonic posturing o
 oדימום ריאתי
 oחום
 oטונוס מוגבר
 oשיתוק של המבט למעלה
 oפרכוסים.
הסיבוכים בתינוקות ששורדים כוללים :
 oחירשות
choreoathetoid CP o
 oפיגור שכלי
 oשינוי בצבע השיניים...
מניעה – הפחתת רמות בילי' בלתי ישיר ומניעת מצבים או תרופות המשחררים בילי' מאלבומין.
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טיפול מוקדם במהלך סמפטומים מוקדמים יכול למנוע קרניקטרוס.
טיפול בהיפרבילירובינמיה בלתי ישירה :


פוטותרפיה –
 oמומלצת בכל מקרה של צהבת המוליטית ע"ר חוסר התאמה ב ABO -או  Rhוביילודים בשלים עם ערכי בילירובין של
.16-18
 oסיבוכי טיפול –
 יציאות רכות
 פריחות
 התייבשות
 חימום יתר
 דיסקולרציה של העור – יכול למסך ציאנוזיס
 נזק לרשתית אם אין פלסטרים על העיניים
– Exchange transfusion
 oניתן במקביל לפוטותרפיה
 oמיועד לתינוקות בסיכון לקרניקטרוס ורמות בילירובין מעל .20
 oאם אין גורמי סיכון – אין צורך כל עוד הרמות מתחת ל.25-
 oבפגים הרמה ממנה מבצעים היא  1%ממשקל הלידה בגרמים – אם שקל  1500גר' נתחיל שחלוף מ.15 -
 oכמות הנפח המוחלף הוא פעמיים נפח הדם של העובר )משקל 80 xמ"ל לקילו   (2 xנפח זה מסיר  85%מכד"א של
התינוק ,נוגדנים אימהיים ובילירובין לא מצומד.
 oרמות הבילירובין יורדות מיד לחצי ועולות שוב לאחר  6-8שעות.
 oסיבוכי טיפול –
 טרומבוציטופניה
GVHD 
 תת ל"ד
NEC 
 זיהום ואלרגיה למנת הדם
106
Diagnostic Features of the Various Types of Neonatal Jaundice
DIAGNOSIS
NATURE OF
VAN DEN
BERGH
REACTION
JAUNDICE
Appears
CONCENTRATION
Disappears mg/dL
Age
Days
in
BILIRUBIN RATE OF
ACCUMULATION
(mg/dL/day)
“Physiologic jaundice”:
REMARKS
Usually relates to degree of maturity
Full-term
Indirect
2–3 days
4–5 days
10–12
2–3
<5
Premature
Indirect
3–4 days
7–9 days
15
6–8
<5
Hyperbilirubinemia due
to metabolic factors
Metabolic
factors:
respiratory
distress,
carbohydrate
hypoxia,
lack
of
Full-term
Indirect
2–3 days
Variable
>12
1st wk
<5
Hormonal
influences:
cretinism,
hormones, Gilbert syndrome
Premature
Indirect
3–4 days
Variable
>15
1st wk
<5
Genetic
factors:
Crigler-Najjar
syndrome, Gilbert syndrome
Drugs:vitamin K, novobiocin
Hemolytic states and Indirect
hematoma
May appear in Variable
1st 24 hr
Unlimited Variable
Usually >5
Erythroblastosis: Rh, ABO, Kell
Congenital
hemolytic
spherocytic, nonspherocytic
states:
Infantile pyknocytosis
Drugs:vitamin K
Enclosed hemorrhage—hematoma
Mixed hemolytic and Indirect
hepatotoxic factors
direct
and May appear in Variable
1st 24 hr
Unlimited Variable
Usually >5
Infection:bacterial
sepsis,
pyelonephritis,
hepatitis,
toxoplasmosis, cytomegalic inclusion
disease, rubella, syphilis
Drugs:vitamin K
Hepatocellular damage
Indirect
direct
and Usually
2–3 Variable
days,
may
appear by 2nd
wk
Unlimited Variable
Variable, can be >5
Biliary atresia; paucity of bile ducts,
familial cholestasis, galactosemia;
hepatitis and infection
: פוליציטמיה של היילוד
: מאפיינים
 ברמות אלו יש עלייה משמעותית ( )לרוב שעתיים לאחר לידה – הרמה הגבוהה ביותר65%  מוגדרת כהמטוקריט מרכזי מעל
.בצמיגות הדם וסימפ' מתחילים להופיע
. מהתינוקות3-5%- קיימת ב
.(' כמו כן גם הכדוריות פחות גמישות )מוסיף לסימפ,  יש להתייחס גם לצמיגות הדם ולא רק להמטוקריט
: גורמי סיכון
. מעבר דם שלייתי מוגבר – מתאום לתאום )המקבל( או מאם לעובר
 גבוהEPO  נראה,  היפוקסיה תוך רחמית – זה פיצוי על כך
 מומי לב כחלוניים אימהיים, יל"ד, עישון, מחלות אצל האם – סוכרת
–  מחלות אצל העובר
21/ 18 / 13  טריזומיותo
neonatal hypothyroidism o
 סגירה מאוחרת של חבל הטבורo
 תסמונת אדרנוגניטליתo
.( )גדילת יתר של העובר שקשורה לממאירות והיפוגליקמיה לאחר לידהBeckwith-Wiedmann syndrome o
: קליניקה
מראה – אודם ולפעמים אקרוציאנוזיס
 שבץ,  פרכוסים,  – לטרגיהCNS
– לב וריאות
 מצוקה נשימתיתo
 לב מוגדלo
 בצקת ריאותo
( )עקב הואזוקונסטריקציה של כלי דם ריאתייםPPHN o
 אוטמים באשכים, פריאפיזם,NEC – נוספים
 היפרבילירובינמיה,  היפוקלצמיה,מעבדה – היפוגליקמיה
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טיפול :
 Partial exchange transfusion במטרה להוריד את ההמטוקריט ל50%-
 חישוב לפי נוסחה 
הפרעות קרישה:
כללי :
 פקטורי קרישה לא חוצים את השליה ,ולילוד יש מחסור יחסי בפקטורים התלויים בויטמין  IX ,VII ,II) Kו – PTT <= (X
מאורך )יותר בפגים(.
 PT מאורך הוא מדד טוב יותר לחסר ויטמין   Kמתן ויטמין  Kמתקן באופן מהיר את הפגם במערכת הקרישה.
דימומים :
 למרות החסר המולד בויטמין  ,Kדימומים הם מצב נדיר.
 חלב אם הוא מקור גרוע לויטמין  Kולכן תינוקות יונקים נמצאים בסיכון גבוה יותר לדימום בימים  3-7לחיים .הדימומים
העיקריים הם מחבל הטבור ,ברית מילה ,מעי ,גולגולת ,ריריות ועור.
 דימומים ביום הראשון לחיים כתוצאה מחסר פקטורים התלויים בויטמין  Kלרוב נובעים ממתן תרופות לאם אשר משפיעות על
המטבוליזם של הויטמין )קומדין.(phenytoin ,Phenobarbital ,rifampin ,isoniazid ,
 חסר ויטמין  Kביונקים צריך להחשיד גם על תת ספיגה של הויטמין כתוצאה מ ABx ,biliary atresia ,CF:המדכאת את חיידקי
המעיים המייצרים ויטמין ...K
 בלידה נותנים  1מ"ג לשריר של ויטמין  .Kלטיפול בדימום עקב חסר ויטמין  Kנותנים  1מ"ג  .IVבמצב מסכן חיים מוסיפים .FFP
במחלה כבדית או שימוש בתרופות נוגדות פירכוס/וורפרין אצל האם -יהיה צורך במינון גבוה יותר של ויטמין  Kבעת הלידה.
טרומבוציטופניה :



יכולה להיות משנית ל :זיהומים ,organic acidemia ,PPHN ,thrombotic endocarditis ,NEC ,רעלת היריון או ,asphyxia
קאסבך-מריט סינדרום.
בילד בריא ,טרומבוציטופניה יכולה להיות כחלק מ  Fanconi anemia syndromeאו סינדרומים נוספים וכן תרופות שהאם
קיבלה כמו .thiazides ,quinidine ,sulfonamides
הסיבות השכיחות ביותר לטרומבוציטופניה בילוד בריא הן -
) transient isoimmune thrombocytopenia oנגרם בגלל נוגדנים שהאם פתחה כנגד חלבונים של האב המיוצגים על
הטסיות של העובר(
 transient neonatal thrombocytopenia oבילודים לאמהות עם .ITP
 תינוקות אלו נמצאים בסיכון מוגבר לדימום מוחי ולידה וגינאלית יכולה עוד להגביר את הסיכון.
 הסיכון לדימום יורד ע"י ניתוח קיסרי וטיפול באם בסטירואידים.
 הטיפול בתינוק כולל  prednisoneו –  .IVIGהטרומבוציטופניה חולפת ספונטנית תוך חודש בילוד.
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)) Necrotizing Enterocolitis (NECפרק : (63
מאפיינים :
 מצב החירום האינטסטינלי השכיח ביותר בפגים.
 מחלת המעי הנרכשת השכיחה ביותר ביחידת פגים –  1-5%מהמטופלים בט"נ.
 פוגעת בעיקר בפגים לפני שבוע  34במהלך השבוע  1-2לחיים – בייחוד כאלו שהואכלו אנטרלית )קשורה בחוסר בשלות של מערכת
העיכול(.
 יניקה של חלב אם מורידה שכיחות.
 יש קשר לפגיעה בזרימת הדם למעי )לא מוכח(.
 מתבטאת בטריאדה –
 .1תפיחות בטן
 .2דימום GI
 .3אוויר בדופן המעי – .Pneumatosis intestinalis
 גורמי סיכון -
 oפגים
 oהאכלה בקצב מהיר /פורמולה היפר טונית
 oקשר לזיהומים
קליניקה :
 הסימנים הקליניים המוקדמים כוללים נפיחות של הבטן ,אי סבילות להאכלה ,הקאות ,דימום רקטלי ולעיתים גם שלשול.
 עם התקדמות המחלה הסימפטומים כוללים גם הקאות מרתיות ,מיימת ,אודם של דופן הבטן ,lethargy ,חוסר יציבות טמפ',
עליה באירועי  DIC ,apnea/ bradycardiaושוק.
 הבטן יכולה לפתח דיסקולורציה כחולה.
מעבדה :
 לרוב הספירה הלבנה מדוכאת )אבל יכולה להיות גם גבוהה(
 טרומבוציטופניה
 התינוק מפתח גם הפרעות מטבוליות כולל  ,metabolic acidosisהפרעות אלקטרוליטריות והיפו /היפר גליקמיה.
הדמייה :
 רואים התעבות של דופן המעי.
 הממצא הרנטגני הפתוגנומוני –  pneumatosis intestinalisבגלל גז מימן שנוצר ע"י חיידקים ומצטבר בדופן המעי בין הסאב-
סרוזה והשריר.
 גז בווריד פורטלי מעיד על מחלה קשה ומופיע ב 15-30%-מהמקרים.
 ייתכן שנראה אוויר חופשי בחלל הבטן.
 ב :DD-ספסיס ,ולוולוס ,אילאוס של המעיים ,פרפורציה ,הירשפונג )שם גם אולי נראה אוויר בדופן המעי(.
טיפול :
 טיפול תומך –
 oהפסקת הזנה פומית והכנסת זונדה
 ABx oרחבת טווח
 oמרחיבי פלזמה ומוצרי דם
 oניטור אחר אלקטרוליטים  ,תפקודי קרישה ומאזן חומצה-בסיס
 התערבות כירורגית –
 oיש לבצע צילומי בטן  APו left lateral decubitus -כל  4-6שעות על מנת לחפש פרפורציה )ב 30-50%-מהמקרים(.
 oיש לכרות את החלק הנמקי עם השקה קצה לקצה או סטומה.
 oאינדיקציות לניתוח –
 פרפורציה בצילום – היחידה שהיא אינדיקציה מוחלטת
 אריתמה של דופן הבטן
 מישוש גוש בבטן
 הרחבה קבועה של לולאת מעי בצילום
 חוסר תגובה לטיפול שמרני
פרוגנוזה  :תמותה –  20%מהמקרים  30-40% ,במנותחים.



שליש מהמקרים )במקום אחר נרשם  (10%יש היצרות במעי המחלים –
 oתתבטא ב –  ,FTTאי סבילות להזנה ,שלשול ,תפיחות בטנית ,עצירות וסימני חסימת מעיים.
 oלפעמים דורש ניתוח
סיבוכים מאוחרים –
 oתסמונת המעי הקצר
 oמורסות בבטן
 oסיבוכי  TPNממושך וצנתרים )צהבת כולסטטית וזיהומים(.
הישנות בחלק מהמקרים.
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) hypoxic- ischemic encephalopathy, intracranial hemorrhage and seizuresפרק : (64
כללי :
 מערכת העצבים של היילוד אינה בשלה אנטומית ופונקציונלית.
 גורמים שמשפיעים לרעה על המוח המתפתח:
 oלפני הלידה -היפוקסיה ,זיהומים ,מלפורמציות ,תרופות שניטלות ע"י האם ועוד.
 oלאחר הלידה -טראומה ,היפוקסיה-איסכמיה ,הפרעות מטבוליות ,היפוגליקמיה ,היפותירואידיזם ,פוליציטמיה ,דימום,
זיהומים.
פרכוסים :
אטיולוגיה :
-Seizures caused by hypoxic-ischemic encephalopathy (postasphyxial seizures) 
 oהגורם השכיח לפרכוס ב.full term infants-
 oבדר"כ מופיעים תוך  12-24שעות לאחר לידה עם אספיקציה
 oבמקרים רבים רפרקטוריים למינונים הסטנדרטיים של תרופות נוגדות פרכוס.
-IVH 
 oגורם שכיח לפרכוס בפגים.
 oהפרכוסים בדר"כ מופיעים  1-3ימים מהלידה.
 oממצאים קשורים:מרפסים בולטים ,hemorrhagic spinal cord ,אנמיה ,לטרגיה וקומה.
 אלקטרוליטים  :היפוגליקמיה ,היפוקלצמיה ,היפומגנזמיה.
 פרכוסים בחדר לידה-בעקבות הזרקת חומר הרדמה ישירות לקרקפת העובר ,אנוקסיה או מלפורמציה מוחית מולדת.
 פרכוסים לאחר  5הימים הראשונים לחיים -זיהומים.drug withdrawl /
 פרכוסים+לטרגיה+חמצת+רקע משפחתי של מוות מוקדם -מחשידים להפרעה מטבולית.
 -Benign familial seizures ילדים להורים עם סיפור של פרכוס לאחר הלידה נמצאים גם הם בסיכון ל.BFS-
 התחלה פתאומית של פרכוס ביום  1-3מהלידה ביילוד שעד אז נראה בריא -מחשידה ל.SAH-
 פרכוסים פוקליים -בעיקר מחשידים לאוטם מוחי מקומי.
*במקרים רבים קשה להבדיל בין תנועות פרכוסיות עדינות לרעד ביילודים EEG .מסייע בניטור וזיהוי של פרכוסים.
ניהול מקרה של פרכוס ביילוד:
 .1בדיקת רמת גלוקוז בדם.
 .2כימיה של הדם )אלקטרוליטים ,גלוקוז ,בילירובין(.
 .3בבדיקה -חיפוש סימני  ICPמוגבר ,מחלה סיסטמית ומלפורמציות מולדות.
 .4דגימות דם ו CSF-בחשד לזיהום.
 .5אם עדיין לא נעשתה אבחנה US /MRI /CT -של המוח  +פאנל מטבולי )בעיקר חשוב בחולים עם לטרגיה ,קומה ,חמצת,
קטונוריה או אלקלוזיס נשימתית(.
טיפול -טיפול ספציפי לגורם  +תרופות נוגדות פרכוס )פנוברביטול /פניטואין.(diazepam /
פרוגנוזה -תלוייה בעיקר בגורם לפרכוס.
: Intracranial hemorrhage
-Subdural hemorrhage
 בעיקר תוצאה של טראומה בלידה ,LGA ,chephalo-pelvic disproportion ,שברים בגולגולת או טראומה לאחר הלידה.
 לעיתים עובר זמן רב עד שמתפתחים סימפטומים )ייתכן נגע שהולך וגדל ,אנמיה ,הקאות ,פרכוס ועוד(.
 הטיפול.surgical evacuation -
-SAH
 יכול להיות ספונטני /קשור להיפוקסיה.AVM /
 אחת המניפסטציות העיקריות -פרכוסים.
 אחד הסיבוכים העיקריים -הידרוצפלוס.
-Periventricular hemorrhage/ IVH


כללי –
 oמתחיל כדימום סאב-אפנדימלי סביב חדרי המוח.
 oשכיחות גוברת עם ירידת גיל ההריון –  60-70%במשקל לידה של  500-750גר' לעומת  10-20%במשקל של  1000-1500גר'.
 90% oמהמקרים מתרחשים בין הלידה ליום השלישי לחיים ) 50%מתרחשים ביום הראשון 10-15% ,מאוחר יותר  ,נדיר
לאחר החודש הראשון(.
גורמי סיכון –
 oטראומה לידתית
 oאספיקציה  /אנוקסיה
 oעלייה או ירידה בזרימת הדם למוח
 oיל"ד ורידי
 oהיפר-וולמיה
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 oיל"ד
 סיווג לדרגות :
 .1מוגבל לאזור הסאב-אפנדימלי או דימום חדרי התופס עד  10%מנפח החדרים.
 .2דימום תוך חדרי התופס  10-50%מנפח החדרים.
 .3מעל  50%מנפח החדרים  ,מלווה בהרחבה של חדרי המוח.
 .4כמו דרגה  – 3יחד עם דימום בפרנכימת המוח  נוצר נמק משני המורגי של החומר הלבן הסמוך לחדרים ,לרוב מדובר
בפגיעה א-סימטרית נרחבת.
 קליניקה –
 oמיידית לאחר הדימום נראה ירידת המטוקריט ומרפס בולט.
 oבהמשך )ימים  2-3לחיים( – לתרגיה ,ישנוניות  ,ירידה בפעילות  ,טונוס ירוד moro ,חלש או חסר  ,נשימה לא סדירה.
 oבפגים – התדרדרות קשה יותר – כחלון  ,אפניאה ,הקאה ,חוסר מנוחה ,בכי בטון גבוה ,שוק עם אצידוזיס מטבולי,
פרכוסים.
 פרוגנוזה –
 oמרבית התינוקות ימותו בתקופה ניאונטלית
 oהידרופס פוסט-המורגי ב 10%-מהפגים יחד עם  IVHוהרחבה של חדרי המוח.
 50% oיפתחו סימני  ICPמוגבר ויזדקקו לשאנט מנקז.
 oדרגות   3-4סיכון לפיגור מוטורי  ,המיפרזיס  /קוודריפרזיס ספסטי ופיגור שכלי.
 מניעה וטיפול –
 oמניעה – מתן ויטמין ) Kאו פנוברביטל( לאם לפני לידה ומתן אינדומד לאחר הלידה.
 oטיפול – ניורוכירורגי אם מתפתח הידרוצפלוס הולך ומחמיר.
Hypoxic- ischemic encephalopathy
כללי :
 בעקבות מצבים שמפחיתים את זרימת הדם השלייתית /מפריעים לנשימות ספונטניות של היילוד וגורמים ל,perinatal hypoxia-
חמצת לקטית ובמצבים חמורים הפחתת תפוקת הלב /דום לב /איסכמיה.
 השילוב של היפוקסיה )הורדת אספקת החמצן למוח( ואיסכמיה )מהפחתת פרפוזיה מוחית( מובילים להפחתת רמות גלוקוז
והצטברות לקטאט שגורם לאצידוזיס רקמתי מקומי.
 לאחר רה פרפוזיה פגיעה היפוקסית איסכמית יכולה להסתבך ע"י נמק תאי ובצקת וסקולרית אנדותליאלית שמפחיתה זרימת דם
לאזור המסופק ע"י כלי הדם הבצקתי.
קליניקה :



ההתבטאות ב :term infants-בצקת מוחית ,נמק קורטיקלי ,ומעורבות של גרעיני הבסיס.
בפגים.PVL -
שתי הצורות הנ"ל יכולות לגרום ל –
 oפרכוסים )סיבה שכיחה(
 oאטרופיה קורטיקלית
 oפיגור שכלי
spastic diplegia/ quadriplegia o
Stage 3
Stuporous
Flaccid
Absent
Absent
Unequal, poor light reflex
Decerebration
Burst suppression to
isoelectric
Days to weeks
Stage 2
Lethargic
Hypotonic
Hyperactive
Weak
Miosis
Common
Low voltage changing to seizure
activity
24 hr to 14 days
Table 64-2. Hypoxic-Ischemic Encephalopathy in Term Infants
Signs
Stage 1
Level of consciousness Hyperalert
Muscle tone
Normal
Tendon reflexes/clonus Hyperactive
Moro reflex
Strong
Pupils
Mydriasis
Seizures
None
Electroencephalographic Normal
>24 hr if progresses, otherwise may remain
normal
Duration
**ב : severe stage 3-בדר"כ יש היפוטוניה .עם התפתחות של בצקת מוחית ,תפקוד המוח מושפע בהדרגה ,בסדר יורד :דיכוי
קורטיקלי מוביל לקומה ,ודיכוי גזע המוח מוביל לאפניאה .פרכוסים רפרקטוריים מופיעים  12-24שעות לאחר הלידה .ביילודים
ששורדים -שכיחות מוגברת של פרכוסים ונכויות נוירו התפתחותיות .הפרוגנוזה של אפסיקציה חמורה קשורה גם לחומרת הפגיעה
באיברים נוספים.
פרוגנוזה  :פרוג' גרועה מוערכת גם ע"י התחלת נשימה ספונטנית )עפ"י אפגר(.


אפגר  0לאחר  3-10דק' 20% :תמותה.cerebral palsy 5% ,
אפגר  0לאחר  20דק' 60% :תמותה.cerebral palsy 57% ,
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: PVL - Periventricular leukomalacia
כללי :
 נזק היפוקסי איסכמי לחומר הלבן עקב פגיעה באספקת דם עורקית ,ובעקבותיו נמק מפושט וסימטרי.
 בד"כ  PVLאסימפטומטי עד שבאה לידי ביטוי הפגיעה בחומר הלבן כפגיעה ספסטית .spastic diplegia -
 פחות שכיח מ ,IVH-שיא השכיחות ביילודים בשבוע .27-29
 בד"כ רואים לראשונה בגיל  2-4שבועות.
 קשר הדוק עם .CP
 גורמי סיכון ל:PVL-
IVH o
ventriculomegaly o
לזיות ה CNS-הכי שכיחות בפגים  IVH -ו.PVL-
סימנים פרוגנוסטיים רעים:



דו-צדדי
קדימה ואחורה
מתחת לקורטקס
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) Neonatal Sepsis & Meningitisפרק : (65
כללי :
 רכישתם תתכן דרך השיליה או טרנס צרויקלית או במהלך או לאחר הלידה .זהום עולה דרך הצרויקס עם או ללא פקיעת קרומים
יכול לגרום אמיוניטיס ,זיהום של האומביליקל קורד ,פנמוניה וספסיס.
 החיידקים האחראים הם הפלורה הטבעית של האם הגניטואורינרית ) ,HI ,E.coli ,GBSקלבסיילה(.
 לעיתים קשה להבדיל זיהומי הרפס ) HSV2בעיקר אך גם  (HSV1מבקטריאל ספסיס.
 היעדר בשלות חיסונית ב LBW -מהווה גורם סיכון משמעותי לספסיס ניאונטלי.
 הארעות ספסיס בילוד  full termהיא  1:1500ופי  (1:250) 6ב – preterm-על רקע חוסר בשלות אימונולוגית ותקופת אשפוז
ממושכת ,מה שמעלה סיכון לרכישת זיהומים נוזוקומיאלים.
 ב 0.5%-מהמקרים הספסיס הוא על רקע מנינגיטיס )הפתוגנים זהים(.
 ילודים זכרים מועדים יותר לספסיס מנקבות וככל שהלידה בגיל הריון צעיר יותר כך עולה הסיכון.
– Early onset sepsis







מוגדר כ -לידה עד יום  - 7פעמים רבות מתחיל ברחם.
לרוב נובע מחיידק גניטואורינרי של האם ,E.coli ,GBS :קלבסיילה ,ליסטריה ו.non typable HI-
לרוב הילוד הוא  prematureומבטא סמפטומים קרדיו-רספירטורים לא ספציפים בלידה )אנחות ,טכיפנאה ,ציאנוזיס(.
גורמי סיכון לספסיס מוקדם:
 oקולוניזציה וגינלית עם ) GBSקשור לספסיס ,פנאומוניה ומנינגיטיס ניאונטלים(.
 oפקיעת קרומים ממושכת )<  24שעות(
 oאמיוניטיס
 oחום אמהי ולויקוציטוזיס
 oטכיקרדיה עוברית
 oלידה .preterm
 oגורמים נוספים לספסיס שאינם מובנים הם אפרו-אמריקאי וזכר.
קליניקה  :ספסיס מוקדם הוא רב מערכתי ומתבטא כ –
 oכשל נשימתי
 oשוק
 oמנינגיטיס )(30%
DIC o
ATN o
 oנמק סיסטמי פריפרי.
 oביטוי מוקדם לא ספציפי יתכן כאנחות ,קשיי האכלה ,חוורון ,אפנאה ,לטרגיה ,היפותרמיה ובכי אבנורמלי.
 oנויטרופניה ,היפוקסיה והיפוטנשן יתכנו רפרקטורים לטיפול עם  ABXרחבת טווח ,הנשמה מלאכותית ווזופרסורים
)דופמין ,דובוטמין(.
 oבשלבי הערכה מוקדמים של ספסיס בילוד לעיתים קשה להבדילו מ RDS-ולכן  prematureעם  RDSמקבלים ABX
רחבת טווח.
אבחנה :
 oבספסיס מוקדם יש להעריך ע"י בדיקות דם ו) CSF-תרבית ,גראם ,ספירת תאים ,חלבון וגלוקוז(.
 oיש לבצע  CBCלשלילת נויטרופניה ,באנדים )נויטרפילים לא בשלים( וטרומבוציטופניה.
 CRP oיתכן מוגבר בבעלי ספסיס חיידקי.
 – CXR oמבוצע שלילת פנמוניה.
 – ABG oיש לנטרו לאיתור היפוקסמיה ומטבוליק אצידוזיס שיתכנו עקב היפוקסיה ,שוק או שניהם.
 oיש לנטר  ,BPתפוקת שתן ,פרפוזיה פריפרית על מנת להחליט האם לטפל בשוק ספטי עם נוזלים ווזופרסורים.
טיפול :
 oתמיכה –  CVונשימתית
 – ABX oמתחילים טיפול אמפירי  ,אם תרביות שליליות מפסיקים ואם חיוביות מטפלים לפי תרבית
 טיפול אמפירי –
 אמפיצלין ואמינוגליקוזיד )לרוב גנטמיצין( ל 10-14-ימים
 אלטרנטיבה תתכן אמפיצלין וצפוטקסים.
 בנוכחות מנינגיטיס הטיפול ינתן ל 21-ימים )או  14ימים לאחר תרבית  CSFשלילית(.
 בנוכחות גראם נגטיב יש שממשיכים עם אותו פרוטוקול טיפולי אך הרוב משנים לצפלו'.3
 פניצלין מינון גבוה יעיל ל.GBS-
 PUL-HTN oבעקבות ספסיס יטופל ע"י  NOו/או .ECMO
 oסורפקטנט טרכאלי יכול לתקן כשל רספירטורי.
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o
פניצלין פרופילקטי נגד  GBSתוך כדי הלידה באמהות עם קולוניזציה או אמהות בסיכון )זיהום ילוד עם GBS
 מניעה –
 oסקר  GBSלאמא הוא בשבוע  35-37להריון אלא אם היתה בקטרוריה עם  GBSבהריון הנוכחי או ילוד קודם שנפגע מ-
.GBS
 oמי תקבל פרופילקסיס ל GBS-בלידה?
 אם שנמצאה נשאית בבדיקות הסקר.
 ילד קודם עם .GBS
 GBS בקטרוריה בהריון הנוכחי.
 סטטוס  GBSלא ידוע  +לידה בשבוע >  37או פקיעת קרומים <  18שעות או חום < .38
 oאם מתוכנן ניתוח קיסרי ,אין צורך בטיפול ב.GBS-
 8-28 – Late onset sepsisימים –
 לרוב מתרחש בילוד בריא שנולד במועד ושוחרר כבר לביתו.
 קליניקה – לטרגיה ,קשיי האכלה ,היפוטוניה ,אפטיה ,פרכוסים ,פונטנלה בולטת ,חום ,היפרבילי' ישיר.
 בנוסף לבקטרמיה תתכן זריעה כזיהום מקומי:
 oמנינגיטיס  -קיים ב 75%-מהמקרים.
 OM oע"י  GBSאו אראוס.
 oארטריטיס ע"י גונוקוק ,אראוס ,קנדידה אלביקנס ,גראם נגטיב.
 UTI oע"י גראם נגטיב.
 הערכה של ספסיס מאוחר בילוד דומה לספסיס מוקדם עם תשומת לב מיוחדת לבדיקה פיסיקלית של עצמות )תתכן
פסאודופרלזיס בילודים עם  (OMולקיחת תרבית שתן סופרה פובית או ע"י קטטר.
 פתוגנים של ספסיס מאוחר הם כמו של מוקדם ויתכנו גם פתוגנים של תינוקות מבוגרים יותר )כמו  ,HIפנאומוקוק ,מנינגוקוק(.
וירוסים יכולים לתת תמונה של ) sepsis likeכמו למשל  ,CMV ,HSVאנטרו-וירוסים(.
 בגלל שיעור עמידות נכבד של  HIופנאומוקוק לפניצלין יש המטפלים בספסיס מאוחר בשבוע האחרון של החודש עם אמפיצלין +
צפלו'+) 3ונקו' אם יש מנינגיטיס( .הטיפול הבסיסי לספסיס מאוחר ומנינגיטיס הוא כמו ספסיס מוקדם.
ספסיס נרכש נוזוקומיאלי )גיל  8ימים עד שחרור מבי"ח(-





קורה בעיקר בילודים  prematureבט"נ .יכול לנבוע מחיידק עמיד.
הסיכון עולה בעת שימוש ב ABX-רחבת טווח כטיפול לספסיס או משימוש בקטטרים שונים.
הזיהומים הנוזוקומיאלים האפשריים )בין אם ט"נ או תינוקיה בתינוקות במועד( כוללים :
 oספסיס חיידקי ) ,CONSפטריות ,חיידקי מעי( וויראלי
 oמנינגיטיס בקטריאלי ואספטי
 oזיהומי עור עם סטאפ'  /צלוליטיס
 oפנמוניה )חיידקית ,אדנווירוס(RSV ,
 oאומפליטיס )אראוס או גראם נגטיב(
 oשלשול )סטאפ' ,אנטרווירוסים ,רוטה e.coli ,אנטרופתוגני(.
קליניקה –
 oב premature-תתכן קלה כולל אפנאה וברדיקרדיה ,אי יציבות טמפרטורה ,נפיחות בטנית וקשיי האכלה.
 oבשלבים מאוחרים יותר יתכנו שוק ,DIC ,התדרדרות נשימתית ,תגובות מקומיות )אומפליטיס ,הפרשה עינית ,שלשול,
בולוס אימפטיגו(.
טיפול –
 oתלוי בפלורה בבי"ח מסויים ובעמידויות.
 oזיהומים שכיחים יתכנו אראוס או אפידרמידיס )שניהם יתכנו מטיצלין רסיסטנט( או גראם נגטיב ולכן טיפול מקובל
הוא שילוב ונקו'/אוקסצילין/נפצילין עם אמינוגליקוזיד )כמו גנטמיצין(.
 oסימני זיהום על אף טיפול מרמזים על ספסיס פטרייתי או ויראלי.
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) Congenital infectionsפרק : (66
כללי :
 המזהמים העיקרייםtoxoplasmosis, rubella, CMV, HSV, varicella-zoster, congenital syphilis, parvovirus, HIV, :
HBV, Neisseria gonorrhoeae, Chlamydia, TB
 ביטויים קליניים של זיהומים קונגנטלים רבים הם זהים וכוללים , IUGR-הידרופס ,אנמיה ,TCP ,צהבת ,הפטוספלנומגלי,
כוריורטיניטיס ומלפורמציות מולדות
 הגישה לזיהוי – תרביות  ,PCR ,נוגדי  IgMבדם או עלייה בטיטר של .IgG
פירוט על המזהמים השונים :
: Toxoplasmosis
מאפיינים
-
העברה לאחר זיהום חריף של האם ב 30-40% -מהמקרים.
הסיכון לזיהום עולה במהלך ההריון ומגיע לעד  90%סביב הלידה וחומרת המחלה היא ביחס הפוך לגיל ההריון
נדיר – רה-אקטיבציה באם מדוכאת חיסון
גורמי סיכון – חשיפה לחתולים ,מזון נא ודיכוי חיסוני
-
לרוב מחלה תת קלינית
ממצאים ייחודיים –
 oהידרוצפלוס
 oכוריורטיניטיס
 oהסתיידויות מוחיות קורטיקליות )ב CMV -הן פריוונטריקולריות(
 oנוזל שדרה פתולוגי
 oפריחה מקולופפולרית כללית
 oפרכוסים
בנוסף – צהבת ,SGA ,HSM ,חום
אבחנה – סרולוגיה  / IgMבהמייה נראה הסתיידויות מוחיות.
-
 + Sulfasalazine + Pyrimethamineחומצה פולית לשנה
יש לבצע מעקב של  :בדיקה ניורולוגית ,שמיעה ,ראייה CT ,ו) CSF -יש סיכון לעיכוב ניורולוגי והתפתחותי(
קליניקה
טיפול
: Rubella
מאפיינים
קליניקה
טיפול
-
נדיר בארצות מפותחות עקב החיסון
שכיחות המומים יורדת ככל שההדבקה נעשית בגיל הריון מאוחר יותר –
 oב 4-החודשים הראשונים יש  85%סיכון למומים מולדים וב 40%-מהמקרים תהיה הפלה  /לידת מת
 oהדבקה לאחר החודש הרביעי לא גורמת למחלה בעובר
-
עיניים – קטנות ,קטרקט ,גלאוקומהchorioretinitis ,
לב –  PDAוהיצרות של הpulmonary a -
ניורולוגי – מנינגואנצפליטיס ,מיקרוצפלי ,פיגור ,חירשות ,הפרעות התנהגות
דם – אנמיה ,טרומבוציטופניה ,לויקופניה ,חסר בתאי  BוT-
כללי –  ,HSM ,IUGRצהבת  ,פריחה פורפורית סגולה
יכול להיות א-סימפ'
אבחנה – נוגדני  IgMמהדם  /שתן  / CSF /משטח גרון
-
הזיהום הוא כרוני – התינוקות מפרישים את הוירוס למשך כל השנה הראשונה לחייהם ויש לבודד אותם ולהרחיקם
מנשים הרות.
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: CMV
מאפיינים
קליניקה
טיפול
-
הזיהום המולד הנפוץ ביותר – שכיחות של 0.5-1.5%
הגורם השכיח ביותר לחרשות סנסוניורלית ,פיגור שכלי )אחרי תסמונת דאון(  ,מחלה רטינלית וCP -
בזיהום ראשוני של האם יש  35%סיכון העברה ליילוד ללא קשר לגיל ההריון  ,יכול להיות מועבר לילד גם אם האם
נדבקה לפני ההריון
ככל שההדבקה מוקדמת יותר כך התינוק יותר סימפ'.
שכיח פי  3-7בתינוקות של מתבגרות
הדבקה במגע מיני ובמגע עם ילדים
הדבקה בלידה  /הנקה לא גורמת למחלה קלינית
-
 90%מהמקרים עם זיהום קליני  10%,סימפ' מהלידה
הסתיידויות מוחיות פרי-וונטריקולריות
פריחת Blueberry muffin
 10%מהמקרים יתבטאו מאוחר עם חרשות והפרעות התפתחות
דלקת ריאות
נוספים –  ,IUGRכוריורטיניטיס ,מיקרוצפלי ,HSM ,צהבת
דם – אנמיה  ,טרומבוציטופניה ולויקופניה
אבחנה –
 oמציאת הוירוס בשתן או ברוק ע"י תרבית או PCR
 oאבחון ב 3-שבועות ראשונים הוא הוכחה לזיהום מולד ולא נרכש
-
תמותה מזיהום סימפ' – 10-15%
 – Gancyclovirמעכב את הופעת החירשות  ,יינתן רק במחלה סימפ' קשה )הפטיטיס ,אנצפליטיס  /מנינגיטיס(
יכולים להפריש את הוירוס עד גיל 6
-
: HSV
מאפיינים
-
 75-80%מדובר בHSV2 -
הדבקה לרוב סמוך ללידה או במהלכה
 40%מהמקרים הם בפגים לפני שבוע 36
סיכון מוגבר ללידה מוקדמת
הסיכון להידבקות כשהם חולה לראשונה הוא  30-50%במעבר בתעלת הלידה ובר-אקטיבציה סביב 5%
סימפ' מתחילים  5-10ימים לאחר הלידה
-
המחלה יכולה להיות –
 oמפושטת )כבד וריאות יחד עם ספסיס וחום ב 4-שבועות הראשונים(  יש לחשוד בזיהום בכל תינוק
המופיע עם חום  ,אי שקט  ,ממצאים ב CSF -ופרכוסים
 oממוקמת לאיבר אחד ) – CNSאנצפליטיס ,עור – פריחה שלפוחייתית ,עיניים ,keratoconjuctivitis -
פה(
יכול להופיע בכל שלב – המצבים החמורים הם בשבוע הראשון לחיים
אבחנה – תרבית משלפוחית ,לוע ,עיניים ,שתן ,דם ,צואהCSF ,
-
יש להתחיל טיפול לפני אבחנה ע"י אצחיקלוביר
קליניקה
טיפול
: VZV
-
יופיע ב 2%-מהנשים שהיה להן זיהום ב-וריצלה ב 20-השבועות הראשונים להריון )(T1
מחלה המתפתחת אצל האם סמוך ללידה ) 5ימים לפני ויומיים אחרי( תהיה מחלה מפושטת אצל העובר עם 20-30%
תמותה
קליניקה
-
ממצאים ייחודיים –
Zigzag skin scarring o
 oאטרופיה של הגפיים
נוספים – עיניים קטנות ,קטרקט ,הידרוצפלוס
במחלה קשה סביב הלידה – פריחה ,דלקת ריאות ,הפטיטיס ומוות
אבחנה –  PCRמהפרשות מה-ווזיקולרות  3-4ימים מתחילת ההתפרצות )לא ממקומות אחרים(
טיפול
-
מניעה ע"י –  VZIgביילוד  ,טיפול בילד חולה ע"י אציקלוביר
מאפיינים
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: Congenital Syphilis
מאפיינים
-
הדבקה הכי שכיחה דרך השלייה
פניצילין מונע הדבקת עובר
ההדבקה יכולה להיות רחמית )מגע עם דם  /דרך השלייה( או מגע עם  Chancreבזמן הלידה
ככל שההדבקה מוקדמת הסיכון להופעה קשה קטן יותר
גורם סיכון ללידה מוקדמת  /לידת מת
התסמינים הבולטים ביותר  -עור ושלד
-
זיהום תוך רחמי )יתייצג בלידה( – פגות  ,הידרופס ,אנמיה המוליטית  ,ניוטרופניה ,טרומבוציטופניה  ,דלקת ריאות ,
HSM
ביילודים – תוך  5שבועות -
) Rhinitis oדמית לרוב(
 oפריחה סביב הפה  /כפות ידיים ורגליים ואנוס יכולה להתקדם ל-וזיקולות או בולות
 HSM oוהפטיטיס
 oאוסטאוכונדריטיס ומטאפיזיטיס
Keratitis o
 oלימפוציטוזיס עם ריבוי תאים גם בCSF -
Condyloma lata o
בגיל שנתיים )תינוקות לא מטופלים( – טריאדת - Hutchinson
 .1קרטיטיס IS
 .2חירשות ע"ר פגיעה בCN8 -
 .3מראה שיניים אופייני
אבחנה – בדיקת ) VDRLלכל אם שהיא סרופוזיטיבית( וכן בדיקת  LPלחלבון ותאים לבנים
-
קליניקה
-
טיפול
-
פניצילין  Gבמתן  IVלמשך  14ימים
יש לבדוק טיטר נוגדנים בחודשים  3/6/12לאחר הלידה
אם יש ניורוסיפיליס יש לבדוק גם  CSFכל  6חודשים במשך  3שנים או עד שמתנרמל
: Parvovirus B19
מאפיינים
-
 30-60%מהאוכ' הבוגרת הם חיוביים לB19 -
-
הכי שכיחה –  Eerythema infectiosumהמתבטא כחום ופריחת ""slapped cheek
ביטויים קשים –
 oפאנציטופניה  /אנמיה קשה
 oהידרופס עד מוות
אבחנה –  IgMמעיד על זיהום ב 4-חודשים אחרונים
-
במידה ויש אנמיה אפשר לתת דם )גם בעירוי רחמי(
קליניקה
טיפול
: Neisseria Gonorrhoea
מאפיינים
-
לרוב הדבקה בזמן מעבר בתעלת הלידה
יש לשלול זיהום ב STD's -אחרים
-
ביטוי תוך  5ימים המתחיל עם הפרשה בילטרלית מימית מהעיניים שהופכת למוגלתית )עלולה לגרום לעוורון –
התפשטות פנימה(
תסמינים נוספים – אבצסים בקרקפת ,וגיניטיס ,מחלה מפושטת
-
שטיפות וצפטריאקסון IM
מניעה – מתן טיפות עיניים  / silver nitrateאריתרומיצין לכל התינוקות הנולדים
קליניקה
טיפול
: Chlamydia Trachomatis
מאפיינים
-
ה STD -השכיח ביילוד –  6-12%מהנשים ההרות עם העברה ב 50%-מהמקרים
קליניקה
-
קונג'קטיביטיס ) – (25-50%כמו זה של גונוריאה
דלקת ריאות ) – (5-20%בשבועות  2-19לרוב ללא חום
אבחנה – צביעת גימזה או  PCRמהפרשות
טיפול
-
אריתרומיצין לשבועיים )טיפול מקומי לא יעיל(
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: Section 12. Adolecent Medicine
: (67 התבגרות תקינה )פרק
: ריאיון עם מתבגר
: תמותה ומחלות כרוניות
Table 67-1. Leading Causes of Death in Adolescents
Rank
Cause
Rate (per 100,000)
1
Unintentional injuries
35.0
2
Assault (homicide)
9.3
3
Suicide
7.4
4
Malignant neoplasms
3.5
5
Diseases of the heart
2.0
6
Congenital anomalies
1.2
7
Chronic respiratory disease
0.5
All others Pulmonary disease, pneumonia, cerebrovascular disease
8.9
Table 67-2. Prevalence of Common Chronic Illnesses of Children and Adolescents
Illness
Prevalence
PULMONARY
Asthma
8%-12 %
Cystic fibrosis
1:2500 white, 1:17,000 black
NEUROMUSCULAR
Cerebral palsy
2-3:1000
Mental retardation
1%-2%
Seizure disorder
3.5:1000
Any seizure
3%-5%
Auditory-visual defects 2%-3%
Traumatic paralysis
2:1000
Scoliosis
3% males, 5% females
Migraine
6%-27% (↑ with increasing age)
ENDOCRINE/NUTRITION
Diabetes mellitus
1.8:1000
Obesity
25%-30%
Anorexia nervosa
0.5%-1%
Bulimia
1% (young adolescence), 5%-10% (19-20 yr)
Dysmenorrhea
20%
Acne
65%
: דברים שחשוב לשאול בריאיון
.על הריאיון להתבצע בפרטיות ולהבטיח חשאיות
 כוונות אובדניות,HIV ,הפרת חשאיות אם – התעללות
Table 67-5. Interviewing the Adolescent Alone: Discussion of HEADDSS Topics*
HOME/friends
Family, relationships, and activities. "What do you do for fun?"
EDUCATION
"What do you like best at school?" "How's school going?"
ALCOHOL
"Are any of your friends drinking?" "Are you drinking?"
DRUGS
Cigarettes, marijuana, street drugs. "Have you ever smoked?" "Many adolescents experiment with
different drugs and substances…. have you tried anything?"
DIET*
Weight, diet/eating habits. "Many adolescents worry about their weight and try dieting. Have you ever
done this?"
SEX
Sexual activity, contraception. "Are you going out with anybody?" "Have you dated in the past?"
SUICIDE/DEPRESSION Mood swings, depression, suicide attempts or thoughts, self-image. "Feeling down or depressed is
common for everyone. Have you ever felt so bad that you wanted to harm yourself?"
118


התפתחות פסיכולוגית :
Table 67-3. Adolescent Psychological Development
Stage
Age Thinking
↓ Early teens 10-14 Concrete
Characteristics
"?Appearance-"Am I normal
Invincible
Peer group
No tomorrow
Middle teens 15-17
Risk-taking increased
Limit testing
"?"Who am I
Experiment with ideas
Late teens 18-21 Formal Operational Future
Planning
Partner
Separation
התפתחות פיזית :






טלרך -התחלת הנצת השדיים .יחד עם הופעת שיעור בפוביס )אדרנרך( -מסמנים את תחילת ההתבגרות המינית ),(tanner 2
בסביבות גיל  .11השלמת תהליך ההתפתחות -תוך  4-5שנים.
 -Peak growth sproutבדר"כ מופיע כשנה לאחר הטלרך )בשלב  ,3-4לפני המנרך(.
המנרך )המחזור הראשון( -אירוע יחסית מאוחר .אחרי המנרך ,נשים גדלות רק ב 2-5-ס"מ.
הגיל הממוצע של הטלרך בארה"ב ,9-10 -מנרך.12-13 -
 -Precocious pubertyהתחלת שינויים פוברטליים לפני גיל .7
ואריאנטים נורמליים בגיל ההתבגרות
 oא-סימטריה של השדיים -קיימת בכל הנשים במידה מסויימת.
 oמאסות בשד-
 ממאירות בנערה מתבגרת -נדיר מאוד.
 רוב הגושים -פיברואדנומות.
 US עדיף להערכה בנשים צעירות.
 oגניקומסטיה-
 בדר"כ תהליך שפיר ,וחולף.
 בדר"כ על רקע אידיופטי ,אך עשוי להיות משני להיפוגונדיזם ,מחלת כבד ,תרופות ,סמים ,ממאירויות ועוד.
 במצב חמור /השלכות פסיכולוגיות קשות -ניתן לטפל בברומוקריפטין /לשקול טיפול כירורגי.
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: (70 הפרעות אכילה )פרק
Table 70-1. Normal Adolescent Milestones
Psychological Stages
Issues That Can Trigger Eating Disorders
Early adolescence-increased body awareness Fear of growing up
Middle adolescence-increased self-awareness Rebelliousness
Competition and achievement
Late adolescence-identity
Anxiety and worry for the future
Need for control
: Anorexia Nervosa
: מאפיינים והגדרה
.( בנשים20  מהנערות המתבגרות )פי1.5%
 הפרעה בדימוי, הכחשת הבעיה וחומרתה, פחת מעלייה במשקל, מהמשקל הרצוי עם סירוב לעלות במשקל85%-הגדרה – פחות מ
. אמנוריאה בבנות בגיל ההתבגרות,גוף


Table 70-2. Diagnostic Criteria for Anorexia Nervosa

Refusal to maintain body weight at or above a minimally normal weight for age and height (e.g., weight loss leading to body weight
<85% of ideal)*

Intense fear of gaining weight or becoming fat, even though underweight

Denial of the seriousness of the low body weight-a disturbance in the way in which one's body weight or shape is experienced

Amenorrhea in postmenarche females
. יש בכל מקרה לבצע את הריאיון לבד,  לרוב הסובלות ימעיטו בבעיה
–  גורמי סיכון
 משפחתיo
 סוגי אישיות מסויימיםo
 השמנה בעברo
 מחלה פסיכיאטריות/  הפרעה אפקטיביתo
 אימפולסיביותo
: קליניקה
–  מאפיינים פסיכיאטרים
 אובססיה לאוכלo
 שינויי מצב רוחo
 תפיסה מוטעית של דימוי הגוף – לבישת בגדים גדולים מדי על מנת להסתיר את המראהo
 פעילות גופנית מרובהo
 לימודית/  הצלחה אקדמיתo
–  מאפיינים בבדיקה
( בפנים ובגווlanugo  שיער עדין )דמויo
 ברדיקרדיהo
 היפו תרמיהo
BMI  ירידתo
( ארוזיות בשיניים )עקב הקאותo
 עור קשקשי וקשהo
 של כפות הידיים והרגלייםAcrocyanosis o
:  באבחנה המבדלת יש לשלול
 עלייה בצריכה האנרגתיתo
Addison , סוכרת, היפרתירואידיזם, אנדוקריני – נגע היפותלמיo
IBD , תת ספיגה, שלשול כרוני, ממאירות, כיב פפטי,GERD – GI o
OCD , שימוש בחומרים, הפרעות פסיכיאטריות – דכאוןo
: טיפול
.לפעמים צורך באשפוז )ראה טבלה( – יש לשלב טיפול פסיכולוגי וגופני
. מהמשקל הרצוי80% – המטרה
20%- אנורקסיה פרסיסטנטית ב, 30%- אירועי בולמיה ב, 3-5%-פרוגנוזה – תמותה ב
Table 70-3. When to Hospitalize an Anorexic Patient
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Weight loss >25% ideal body weight*
Risk of suicide
Bradycardia, hypothermia
Dehydration, hypokalemia, dysrhythmias
Outpatient treatment fails



: Bulemia Nervosa
מאפיינים כלליים :
 בולמיה קיימת בכ 5%מהסטודנטיות בקולג'ים.
 ה Binge eating episodesכוללים במקרים רבים אכילה של כמויות גדולות של אוכל אסור ו /או שאריות בזמן קצר ולאחר מכן
הקאה.
 החולים סובלים מהפרעות מטבוליות כתוצאה מההקאות והשימוש ב –  laxativeאו משתנים כדי למנוע עליה במשקל.
 ההפרעה הזו שכיחה יותר בנערות שהן מעט  overweightעם היסטוריה של דיאטות.
אבחנה:






אפיזודות חוזרות של הילולות אכילה
בסתר
ללא תחושת שליטה על האכילה
עם שימוש מאוחר במשלשלים/הקאות )"התנהגות מפצה"(
לפחות פעמיים בשבוע במשך  3חודשים
ללא אנורקסיה נרבוזה.
Table 70-4. Diagnostic Criteria for Bulimia Nervosa

Recurrent episodes of binge eating, at least twice a week for 3 months, characterized by the following:

Eating in a discrete period an amount of food that is definitely larger than most people would eat during a similar period

A sense of lack of control over eating during the episode (e.g., a feeling that one cannot stop eating or control what or how much one
)is eating

)Compensatory behavior to prevent weight gain (i.e., self-induced vomiting, misuse of laxatives or diuretics, excessive exercise

Self-evaluation unduly influenced by body shape and weight

Disturbance does not occur exclusively during episodes of anorexia nervosa
טיפול :


חולות אלו נוטות להגיב לטיפול אנטי דיכאוני בגלל שהן במקרים רבים סובלות מהפרעות אישיות ,קושי בשליטה על דחפים
והיסטוריה משפחתית של .affective disorders
יש נטייה אובדנית.
שימוש בסמים )פרק : (71
הסם
אלכוהול
ניקוטין
מריחואנה
Stimulants
)קוקאין )קראק( ,אמפטמינים(
השפעות
חוסר עכבות ,ataxia ,דיבור לא ברור ,דיכוי נשימתי וCNS
הרגעה ,תלות של ה ,CNSיל"ד ,דופק מהיר ,טמפ'↓
אופוריה ,הרפיה ,בתיאבון ,ירידה בזמן תגובה
עירנות ,אאופריה ,נדודי שינה ,ירידה בתיאבון
(...PCP ,LSD) Hallucinogens
הזיות ,חרדה ,פסיכוזה ,אישונים מורחבים,dysphoria ,
נקודות קטנות בהרבה צבעים ,יכול לגרום לנסיונות אובדניים
Ecstasy
)שילוב של הלוצינוגנים ואמפטמינים(
אופיאטים )הרואין(oxycontin ,
חומרי הרגעה ) ,(roofies) Rohypnolברביטורטים(
אאופריה ,miosis ,ataxia ,דיבור לא ברור
זיהוי
דם ושתן
שתן עד חודש אחרי
שתן עד  48שעות
אחרי
EMIT
לא ניתן לזיהוי
בשתן
שתן תוך  1-24שעות
התופעות לוואי השכיחות והטיפול בהן:





פרנויה =< haloperidol
פרכוסים =< diazepam
 <= Hyperthermiaקירור איטי
יל"ד =< β blockers
מינון יתר של אופיאטים =< Naloxone
כלי לסינון CRAFFT -






CAR
RELAX
ALONE
FORGETTING
FAMILY/FRINDES
.TROUBLE
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: Section 13. Immunology
הערכה אימונולוגית )פרק : (72
המאפיינים הקליניים של חסרים אימונולוגיים :
פגם בתאי : B
 תחילת הביטוי בגיל של מספר חודשים ,עם הפסקת ההגנה של הנוגדנים האימהיים
 זיהומים חוזרים ע"י פתוגנים חוץ תאיים  encapsulatedכמו  H. influenza ,pneumococciו –  .strep.וגם סטאפ.
 רמות אימונוגלובולינים נמוכות
 הזיהומים השונים :
 ,sinusitis ,Otitis oדלקות ריאה חוזרות Bronchiectasis ,ו – .conjunctivitis
 oשלשול בתדירות גבוהה ,במיוחד משני לזיהום ע"י Giardia lamblia
 שמונה אירועים של  ,otitis mediaשני אירועים של  sinusitisקשה או שני אירועים של דלקת ריאות בשנה אחת צריכים
להחשיד על חסר נוגדנים.
 שכיחות תופעות אוטואימוניות -אנמיה המוליטית ,טרומבוציט ופניה.
 מאפשר הישרדות והגעה לבגרות אלא אם יש סיבוכים.
פגם בתאי : T
 זיהומים חוזרים ע"י :
 oוירוסים – VZV , CMV ,EBV
 oחיידקים תוך תאיים
 oפטריות
 oמיקובקטריה
 oפרוטוזואה
 קליניקה –
 oפיגור התפתחותי ,תת ספיגה ,שלשולים וFTT
Anergy o
 oעליה בשכיחות של  GVHDבתגובה למנות דם לא מוקרנות
 oתגובה קטלנית בעקבות חיסון  BCGאו ע"י וירוס חי
 oשכיחות גבוהה של ממאירויות
 ההישרדות גרועה מעבר לילדות.
פגם בניוטרופילים :
 זיהומים עוריים )דרמטיטיס ,impetigo ,צלוליטיס( חוזרים עם חיידקים ופטריות כמו  E.coli ,pseudomonas ,Staph.ו –
.aspergillus
 קליניקה –
 oאבצסים תת עוריים ,בקשריות לימפה ,ריאות וכבד
 oזיהומים ריאתיים כולל יצירה של אבצסים ו – Pneumatocele
 oזיהומים של עצמות ומפרקים
פגם במערכת המשלים :
 זיהומים בקטריאליים חוזרים עם חיידקי בעלי קפסולה כמו  pneumococciוH. influenza
 אירועים חוזרים של זיהומים גונוקוקליים ומנינגוקוקליים
 הקליניקה היא בעיקר של מנינגיטיס  /פנאומוניה  /ארתריטיס.
 עליה בשכיחות של מחלות אוטואימוניות כמו SLE
 זיהומים חוזרים ו /או קשים של מערכת הנשימה והעור
גורמים שמחשידים לחסר חיסוני:








זיהומים חוזרים בדרכי הנשימה
זיהומים בקטריאליים קשים
זיהום מתמשך עם חוסר תגובה לטיפול
 /FTTפיגור בגדילה
מזהמים לא רגילים
סינוסיטיס /מסטואידיטיס חוזר
תופעות אוטואימוניות
הפרעות המטולוגיות -אנמיה אפלסטית /אנמיה המוליטית ועוד
היעדר שקדים מחשיד ל X linked agammaglobulinemia -או SCID
רקמה לימפתית מפותחת מחשידה ל Chronic granulomatous disease , CVID -או HIV
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הפרעות בלימפוציטים )פרק : (73
כללי :
 הפרעות הפוגעות בתפקוד הלימפוציטים גורמות לחסר חיסוני משמעותי.
 פגיעה מבודדת בתאי  Bגורמת למחלות של חסר נוגדנים בעוד שהפרעות בתאי  Tגורמות לחסר חיסוני משולב בגלל שהם דרושים
ל –  ,cell mediated immunityחיסוניות כנגד פתוגנים תוך תאיים ולסינטזת הנוגדנים ע"י תאי .B
 תאי  NKהם גם חלק ממע' החיסון ה) innateהורגים תאים המודבקים בוירוסים ותאי סרטן( וגם נוגדנים מגבירים את תפקודם
ע"י .antibody-mediated cellular cytotoxicity
מחלות של חסר נוגדנים :
גישה כללית :
 נוגדנים דרושים לטפל בחיידקים  Encapsulatedבגלל העמידות של אותם חיידקים לפעילות פגוציטים .הנוגדנים עובדים עם
מערכת המשלים לצורך סילוק אותם חיידיקים.
 בירור במצבי חסר נוגדנים –
 oבדיקת רמות אימונוגלובולינים באלקטרו פורזה – יכול להיות א-גמאגלובולינמיה )חסר מוחלט( או היפו )מתחת ל2-
סטיות תקן ביחס לנורמה ולגיל(.
 oבדיקת תגובה לאנטיגנים פוליסכרידיים )סוג דם(
 oבדיקת אוכלוסיות של תאי (FACS) B
פירוט על הפרעות חסר נוגדנים :
היפוגמאגלובולינמיה
נרכשת
-
תסמונת נפרוטית
protein-losing enteropathy
ממאירות המטולוגית  -לימפומהCLL ,multiple myeloma ,
זיהומים )(EBV ,rubella ,HIV
תרופות )ריטוקסימב ,סטרואידים ועוד(.
מאפיינים :
 היעדר תאי  – Bחסר חלבון האחראי להבשלת התאים  ,הם נעצרים בשלב הpre-B cell -
 כתוצאה מכך יש פגיעה ביצירת  3תת קבוצות – IgM , IgG, IgA
 X linked לרוב )יכול להיות  ARאו ספורדי(
קליניקה :
Agammaglobulinemia
)(Bruton
 מגיעים לרוב בגיל  6-12לחיים )כשאין נוגדנים אימהיים( עם סיפור של זיהומים חוזרים בפנאומוקוק /
סטרפ' HI /
 הזיהומים )חיידקים  /אנטרו-וירוסים( – מנינגיטיס ,אוטיטיס ,סינוסיטיס )בהתבגרות( ,פנאומוניה BE /
ופיברוזיס ריאתי)במבוגרים(
 תגובה קשה לחיסון חי מוחלש
 תופעות עוריות – אקזמה חוזרת ודרמטומיוזיטיס
 עלייה בתופעות  AIוממאירות
 בבדיקה – אין בלוטות לימפה  ,שקדים מצומקים  ,דלקות אוזניות כרוניות.
 מעבדה – רמות אפסיות של כל התת קבוצות של האימונוגלובולינים  ,תאי  Tתקינים.
טיפול :


מתן  IV Igכל  4שבועות לשמירה על רמת  IgGמעל 500
טיפול אנטיביוטי אגרסיבי בעת זיהום  ,מעקב תכוף של תפקודי נשימה
מאפיינים :
 התפתחות היפוגמאגלובולינמיה לאחר תקופה של תפקוד חיסוני תקין.
 15-20% עם סיפור משפחתי.
 שכיחה במשפחות עם IgA deficiency
 לרוב בשנות ה 20 -לחיים.
קליניקה  :בעיקר זיהומים חוזרים בדרכי הנשימה העליונות עם שלשולים
CVID
 זיהומים חוזרים נשימתיים – פנאומוניה ) (lymphocystic IS pneumoniaוסינוסיטיס כרונית
 – GI שלשול  IBD ,בשכיחות גבוהה ,תת ספיגה
 מחלות  AIהמטולוגיות –  ,ITP ,AIHAניוטרופניה
 מחלות  AIבאופן כללי –  ,SLEתירואידיטיסsjorgen ,
 עלייה בשכיחות של ממאירות )לימפומות( ומחלות גרנולומטוטיות
 בדיקה – הגדלת טחול  ,הגדלת השקדים
מעבדה –



 IgG<500ו  IgA<10 -יש תאי  Bבסירקולציה )אבל מעט מאוד(
טיטר נוגדנים נגד אנטיגנים חלבונייים )טטנוס ודיפתריה( ופוליסכרידים )פנמוקוק( אפסיים
תיתכן ירידה בתאי  Tעם רמוות  CD4נמוכות
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מאפיינים :
 שכיחה – 1:500
 חלק מהמקרים הם  ADאו .AR
מעבדה  :חסר סלקטיבי של  IgA<5-10ללא פגיעה באימונוגלובולינים אחרים
קליניקה :
 א-סימפ' לרוב
 אם יש הופעת סימפ' נראה זיהומים חוזרים בדרכי הנשימה  /סינוסיטיס ושלשול כרוני
 שכיחות מוגברת של  – AIצליאקRA ,SLE ,
 שכיחות מוגברת של אלרגיה למזון
מהלך וטיפול :
Selective IgA
deficiency


לפעמים הבראה ספונטנית תוך  3-5שנים
אין לתת מוצרי דם המכילים .IgA

רמות  total IgGתקינות אומעט נמוכות אבל עם חסר באחת מ 4-תתי הקבוצות של IgG
 oהכי נפוץ ב– IgG2 -
 קשר לחסר IgA
 אטקסיה טלנגיאקטזיה
 ירידה ביכולת ייצור נוגדנים נגד אנטיגנים פוליסחרידים
 – IgG1 oיכול להסתמן כהיפוגמאגלובולינמיה
 – IgG3 oקשור לזיהומים חוזרים
 – IgG4 oמשמעות לא ברורה
יכול להיות א-סימפ' או סיפור של זיהומים חוזרים


סיבה לא ידועה.
יש עיכוב בייצור האימונוגלובולינים .יש תאי  Tו –  Bוהם מסוגלים לסנטז נוגדנים כנגד אנטיגנים חלבוניים
כמו טטנוס ודיפטריה.
הנדיר ארוך יותר מהצפוי ,עם רמות אימונוגלובולינים מתחת ל .200-רמות האימונוגלובולינים מגיעות
לרמה התקינה סביב גיל שנתיים –  4אך יכול לקחת עוד יותר זמן.
יש זיהומים סינופולמונריים בחלקם בתקופת הנדיר.
האבחנה -רמות נמוכות של אימונוגלובולינים עם טיטר נוגדנים תקין לאנטיגנים חלבוניים.

זיהומים חוזרים עם רמות אימונוגלובולינים תקינות ,ספירת לימפוציטים תקינה ,אך חוסר יכולת לסנתז
נוגדנים ספציפיים לאנטיגנים פוליסכרידיים ,כמו חיסון  23לפנמוקוק.
הפתוגנזה איננה ידועה.
IgG subclass
deficiency

Transient hypogammaglobulinemia
of infancy



A B deficiency
syndrome

: Combined immunodeficiency disease
מאפיינים :
Hyper IgM
syndrome
 הצורה השכיחה היא ) X linkedיש גם צורה .(AR
 מאופיין בחוסר יכולת לעבור מ –  IgMל –  IgA ,IgGאו  IgEוהיעדר תגובת זיכרון.
 בחולים אלו יהיו רמות  IgMגבוהות וללא שאר האימונוגלובולינים.
קליניקה :


לחולים אלו יש קשריות לימפה קטנות ללא ) germinal centersצורה אחרת של המחלה – פגם שונה ,גורמת
ל lymphadenopathyעם  germinal centersמפותחים(.
כל החולים רגישים לזיהומים בסינוסים ובריאות ,אבל אלו עם הפגם ב CD40סובלים גם מזיהומים
אופורטוניסטיים כמו .PCP
מאפיינים :
SCID
 קבוצת מחלות הפוגעות במספר ותפקוד תאי  Tוכן בתאי ) Bיצירת נוגדנים( .כל פגם בהתפתחות תאי T
בתימוס או תפקוד תאי  Tבפריפריה יוביל לSCID -
 50% מהמקרים הם תורשה ) XLייתכן גם (AR
 אין תאי  Tאו  NK cellsבדם פריפרי אבל עם מספר תקין של ) Bעם פגם בייצור נוגדנים – רמות
אימונוגלובולינים נמוכות(.
קליניקה :
 זיהומים חוזרים מלידה – חיידקים ,פטריות ) ,(PCPנגיפים ,פרוטוזואה
 בנוסף – שלשול כרוני FTT ,ותמותה בגיל צעיר אם לא מטופל בBMT -
 עור – אקזמה כרונית  ,פריחות
 דם – לימפופניה קשה עם אאוזינופיליה )לפעמים(
 רגישים מאוד ל GVHD -מלימפוציטים בעירוי דם – צריכים לקבל מנות שטופות
טיפול BMT :
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Omenn syndrome
Bare lymphocyte
syndrome


וריאנט של  SCIDעקב פגיעה ב RAG1/2 -שהם האיזורים הוריאבילים על הרצפטורים של תאי T
קליניקה –  , HSMלימפאדנופתיה ,אאוזינופיליה , exfoliative erythroderma ,רמות  IgEמוגברות ובעיה
בתפקוד תאי .T

יש רקמה לימפטית ותאי  Bבכמות תקינה ,אבל רמות ) CD4בפגם ב –  (MHC IIאו ) CD8בפגם ב – (MHC I
נמוכות מאוד.
לחלק מהחולים יש רמות  CD4/ CD8תקינות ,אבל הם לא תפקודיים בגלל שהפפטידים לא יכולים להיות
מיוצגים לתאי .T


פגם ביצירת ה –  <= 3rd & 4th pharyngeal pouchesהיפופלזיה של הטימוס.
יכול להיות חלק מ – CATCH 22 (Cardiac anomalies, Abnormal facies, Thymic hypoplasia, Cleft
.(palate & Hypocalcemia
מאובחן ע"י בדיקת דנ"א למחיקה כרומוזומלית .22q11.2
בעיות חיוסוניות עם רמת תאי  Tנמוכה עקב הפגיעה בתימוס – יכול להוביל ל.SCID -

DiGeorge syndrome


מאפיינים :
 – XL בה נפגע חלבון המהווה רגולטור לפעילות לימפוציטים וטסיות
 רמות  IgAו IgE -מוגברות מאוד  IgM ,ירוד ,לימפופניה וטרומבוציטופניה
קליניקה :
Wiskott-Aldrich
syndrome
 דלקות אוזניות כרוניות
 אקזמה קשה
 דימום לאחר ברית  /שלשול דמי
 גידולים לימפתיים
פרוגנוזה וטיפול :


 1/3מהחולים מתים מדימומים והשאר מתים מהזיהומים החוזרים.
טיפולים נסיוניים תומכים –
BMT o
 oכריתת אחול עם אנטיביוטיקה מונעת
IV Ig o
מאפיינים :
Ataxia
Telangiectasia
Chronic
mucocutaneous
candidiasis
 יש תפקוד חלקי של תאי ) Tבשונה מ(SCID -
 נראה חסר ) IgAב , (50-80%-חסר  IgE ,IgG2נמוך ותפקוד משתנה של תאי ) Tתימוס היפו פלסטי(
 AR עם מוטציה בכרומוזום  , 11הפגם הוא בחלבון הקשור לתיקון הDNA -
קליניקה :
 Telangiectasia על העור והלחמית החל מגיל 3-6
 Cerebellar ataxia פרוגרסיבית עם התנוונות של תאי פורקנייה
 זיהומים סינופולמונלרים חוזרים
 שכיחות גבוהה של ממאירות – בייחוד לימפורטיקולרית אבל גם אדנוקרצינומה
 רמה גבוהה של  α-fetoproteinב 100%-מהמקרים
טיפול  :תומך ע"י אנטיביוטיקה IV Ig +



יש ייצור נוגדנים תקין אך פרוליפרציה לימפוציטית נמוכה או לא קיימת ועיכוב בתגובה לקנדידה.
החולים לרוב לא מגיבים לטיפול מקומי במשחות אנטי פטרייתיות.
בחולים רבים מתפתחות מחלות אוטואימוניות אנדוקריניות ) hypoparathyroidismאו  (Addisonבבגרות
המוקדמת.
עקרונות טיפול :






יש להימנע מעירוי מוצרי דם לא מוקרנים ולא בדוקים ל – CMV
יש להימנע מחיסונים ע"י וירוסים חיים גם לחולים וגם לבני המשפחה
לעקוב אחר תפקודי ריאות בחולים עם דלקות ריאה חוזרות
טיפול אנטיביוטי פרופילקטי –  TMP-SMXאו  ,amoxicillinבמיוחד אם אין חסר קשה .שינוי הא' הפרופילקטית כל חודש יכול
לעזור במנעת עמידויות.
חיפוש בצואה אחר  Giardia lmbliaו .clostridium difficile
שימוש באימונוגלובולינים  IVלחסר נוגדנים קשה –
 oמיועד לחולים עם  agammaglobulinemia ,hyper IgM syndromeולחולים עם combined immunodeficiency
 ,diseasesלחולים שלא הסתדרו על א' פרופילקטית.
 oמנטרים את הטיפול ע"י בדיקת רמות  IGGוטיטרים של הנוגדנים ל HIB-והכי חשוב -הקליניקה.
 oאם יש זיהומים חוזרים או זיהומים בשבוע שלפני קבלת ה ,IVIG-יש להגביר את המינון או להוסיף טיפול אנטיביוטי.
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 oסיבוכי -IVIG
 חום
 חולשה)ניתן אנטי-היסטמין או אנטי-פירטיים לפני ונוריד קצב העירוי(
 כאבי ראש ממנינגיטיס א-ספטית )נטפל באיבופרופן(
 העברת זיהומים.
 תגובה אלרגית יכולה להתפתח בחולים עם חסר  IgAבמידה והם פתחו  IgEכנגד ה –  IgAשקיים ב – .IVIG
השתלת מח עצם זהו הטיפול היחיד הקיים ל –  SCIDובלעדיו הם לא שורדים מעבר לגיל שנה – שנתיים.
ההפרעה
Agammaglobulinemia
מחלות חסר נוגדנים
Common variable
immunodeficiency
)(CVID
IgA deficiency
IgG subclass deficiency
Transient hypo
gammaglobulinemia of
infancy
גנטיקה
X
linked
)AR
פחות
שכיח(
,AR
AD
X,linked
AR
AR
Combined immunodeficiency diseases
common gamma ) SCID
(chain
X
,linked
AR
(ADA deficiency) SCID
AR
(PNP deficiency) SCID
AR
reticular ) SCID
(dysgenesis
AR
Omenn syndrome
AR
Bare lymphocyte
)syndrome (MHC I
Bare lymphocyte
)syndrome (MHC II
AR
AR
התחלה
ינקות
)6-9
חודשים(
התייצגות
זיהומים חוזרים – סינוסיטיס ,דלקת
ריאות ,מנינגיטיס.
המחוללים השכיחים – ,S. pneumonia
 S. aureus ,H. influenzaופסאודומונס
וזיהומים וירליים.
Lymphoid hypoplasia
עשור שני
– שלישי
לחיים
סינוסיטיס ,ברונכיטיס ,דלקת ריאות,
שלשולים כרוניים
מחלות אוטואימוניות ),SLE ,RA
 ,(ITP ,Grave’sממאירויות )בעיקר
לימפומה( ,מחלות  GITכולל תת ספיגה.
שקדים מוגדלים וטחול מוגדל.
משתנה
זיהומים של הסינוסים והריאות
מחלות אוטואימוניות ,CVID ,אלרגיה
למזון ,צליאק...
משתנה
תינוקות
3-7
חודשים
זיהומי  ,GITייתכן גם א -סימפטומטי
ataxia- telangiectasia ,IgA deficiency
זיהומים וירליים וחיידקיים חוזרים.
לרוב במשפחות עם חסרים חיסוניים
תגובת  GVHDקשה בעקבות maternal-
.fetal transfusion
1-3
חודשים
עשור
ראשון
ינקות
מוקדמת
כל סוגי הזיהומים כולל ,PCP
 ,FTT ,Candidiasisמחלת עור דומה
לאקזמה )ככל הנראה בגלל  GVHDשל
לימפוציטים מהאם(.
ריבוי מומים שלדייםchondro- osseous ,
dysplasia
הפרעות נוירולוגיות ,תגובת  GVHDקשה
לעירוי
,Agammaglobulinemia
agranulocytosis ,alymphocytosis
אאוזינופיליה,↑IgE ,
 ,lymphadenopathyכבד וטחול מוגדלים.
Sinopulmonary infections
Chronic lung inflammation
זיהומים של דרכי הנשימה ,שלשול
כרוני ,זיהומי  CNSוירליים
מחלות אוטואימוניות
ינקות
מוקדמת
זיהומים חוזרים ),otitis media
סינוסיטיס ,tonsillitis ,דלקת ריאות(.
יש שיפור בתפקוד תאי  Tעם הגיל.
Wiskott- Aldrich
syndrome
X
linked
ינקות
מוקדמת
זיהומים חוזרים
Ataxia – telangiectasia
AR
 2-5שנים
אירועים חוזרים של ,otitis media
דלקת ריאות ,מנינגיטיס עם חיידקים
.encapsulated
Digeorge syndrome
מאפיינים נלווים
hypocalcemic ) Hypoparathyroidism
 ,(tetanyמומים של קשת האאורטה,
,micrognathia ,tetralogy of Fallot
hypertelorism
 ,Atopic dermatitisפגם בתפקוד הטסיות,
טרומבוציטופניה
פגם בתפקוד נוירולוגי ואנדוקריני )סכרת(,
ממאירויות )לאוקמיה ולימפומה(,
 ,telangiectasisרגישות לקרינה.
הפרעות בניוטרופילים )פרק : (74
כללי :


חולים עם הפרעות בנויטרופילים מועדים לזיהומים ע"י  ,Staph. Aureusפטריות וחיידקים .gram neg
הם יכולים להופיע עם:
 oזיהומים של ממברנות ריריות – gingivitis
 oאבצסים בעור ואברים שונים
Lymphadenitis o
 oפגיעה בריפוי פצעים
 oעיכוב בהיפרדות חבל הטבור
 oהיעדר מוגלה
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הפרעות במספר הנויטרופילים:
הגדרה :
 נויטרופניה יכולה להיות תוצאה של ירידה בייצור במח העצם או הרס מוגבר בפריפריה.
 ההגדרה של נויטרופניה – ספירת נויטרופילים > .1500/mm3
 מרבית החולים מסתדרים עם ספירות <  500/mm3ומעל  1000הסיכון לזיהום נדיר.
 ברמות אלו -סביר יותר שנראה זיהומים מקומיים מאשר בקטרמיה  צלוליטיס ,פרנגיטיס ,דלקת בחניכיים ,אבססים
קוטנאיים או פריפריים ,אנטריטיס ודלקת ריאות.
הגורמים העיקריים לנויטרופניה:
 תרופות –  ,chloramphenicolפניצילין...cimetidine ,indomethacin ,phenytoin ,carbamazepine ,TMP-SMX ,
 קרינה
benzene ,DDT 
 תורשתי
 זיהומים
 חיידקיים – ...TB ,meningococcemia ,neonatal sepsis ,brucellosis ,typhoid
 וירליים – חזרת ,HIV ,HBV ,אדמתEBV ,CMV ,
 ריקציה
 תהליכים תופסי מקום בלשד העצם – גידולים או מחלות אגירה
 פגיעה בהבשלה של הנויטרופילים – חסר ח .פולית ,B12 ,מחלות אגירת גליקוגן
מחלות הקשורות להפרעה במספר הניוטרופילים :
מאפיינים :
Kostmann
syndrome
 ניוטרופניה קשה ומולדת AR
 בעיה בהבשלה במח העצם בשלה הpromyelocyte -
 נראה רמות  G-CSFגבוהות )עדיין מתן חיצוני של  G-CSFיכול להעלות את רמת הניוטרופילים(
קליניקה וטיפול :


שכיחות מוגברת של  AMLבחולים שהגיעו לבגרות
טיפול – BMT
מאפיינים :
 AR הגורמת לאי ספיקת לבלב אקזו קריני )הסיבה השנייה בשכיחות אחרי  (CFהמלווה בפגיעה בתפקוד לשד
העצם.
 ההפרעה היא פאן-מיאלואידית אבל הניוטרופניה היא הבולטת ביותר
קליניקה :
Shwachman
Diamond syndrome
 זיהומים כמו ג'ינג'יביטיס עד סכנת הרס עצם וחסר בשיניים בגיל צעיר
 אוסיפיקציה פגומה – אבנורמליות שלד
 גמדות
 חירשות
 שלשולים על רקע תת ספיגה
 מעבדה – פאנציטופניה – ניוטרופניה ,טרומבוציטופניה ואנמיה
טיפול G-CSF :
מאפיינים :
 הפרעה של כל שורות התאים במח העצם )יכול להיות  AR ,ADאו ספורדי(.
 פגם בגן שמייצר neutrophil elastase
קליניקה :
Cyclic neutropenia
AI neutropenia
 ירידה במספר הניוטרופילים מתחת ל 200-במשך  3-6ימים כל  3שבועות
 ההתקף מלווה ב –  ,lymphadenopathy ,pharyngitis ,stomatitisחום וצלוליטיס.
 כאב עצמות חמור הוא נפוץ.
 ייתכן זיהום חמור וספסיס )בהופעת כאב בטן נחשוד בספסיס מקלוסטרידיום – מסכן חיים(
 בגיל מבוגר ההתקפים נהיים ברורים פחות ויש מעבר לצורה כרונית.
טיפול G-CSF :




לרוב מתפתח בגיל מספר חודשים ) (5-24ולרוב חולף בגיל ½ שנה עד  4שנים.
הנוגדנים -מסוג  IgG,A,Mאו שילוב.
הטיפול המועדף כיום הוא .G-CSF
הרוב לא מתקדמים למחלות אוטואימוניות כלליות .זה יכול באופו נדיר להיות הסימפטום הראשוני של לופוס
או .RA
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הפרעות בנדידת ניוטרופילים :
כללי :
 הנוטרופילים נצמדים לאנדותל באיזורי דלקת ונקשרים ע"י אינטרקציה עם חלבונים בשם אינטגרינים וסלקטינים.
 סימן מזהה לבעיה בנדידה הוא היעדר מוגלה.
 נוכחות נויטרופילים באיזור שוללת בעיה כמוטקטית.
)–Leukocyte adhesion deficiency (LAD
 חסר באינטרגין-בטא  2-פגיעה באדהזיה .
 המאפיינים כוללים -
 oהיעדר נפילה של חבל הטבור )לרוב חודשיים אחרי הלידה( ,אומפאליטיס וספסיס.
 oספירת הנויטרופילים לרוב מאוד גבוהה ).(20,000
 oזיהומים חוזרים של העור  ,ריריות ותת עור עם הפחתה ביצירת מוגלה והפרעה בריפוי פצעים.
 oשכיחות גבוהה של זיהומים נשימתיים.
 oספסיס לרוב מוביל למוות בילדות המוקדמת.
 הטיפול היחידי – השתלת מח עצם.
 פרוגנוזה –
 oפגם מלא –  75%תמותה עד גיל 5
 oפגם חלקי –  50%תמותה בגילאי 12-32
הפרעה בתפקוד ניוטרופילים :
כללי :
 הפרעות נדירות לרוב.
 פגיעה ביכולת ההתמודדות עם חיידקים ופטריות  -חוסר יכולת להרוג פתוגנים המכילים  catalaseכולל ,Salmonella ,S.aureus
 ,E.coli ,Klebsiella ,Proteusופטריות כולל ...candida ,aspergillus
): Chronic Granulomatous disease (CGD




מאפיינים –
 oנטייה לזיהומים חיידקיים ופטרייתיים חוזרים עקב הפרעה בפאגוציטוזיס )פגם ביצירת רדיקלים של חמצן(.
 oפי  4בבנים
) XL oבחלק מהמקרים גם (AR
קליניקה -
 oזיהומים חמורים ע"י חיידקים גרם  +בחודשים ראשונים לחיים )סטאפ' וקלבסיאלה( ואספרגילוס.
 oפנאומוניטיס ממושכת
 oאבצסים סטאפילוקוקלים בכבד )נראה (HSM
 FTT oואנמיה
Osteomyelitis o
 oעור – אקזמה סביב הפה והאף עם אדניטיס פורולנטית
 oלימפאדנופתיה
אבחנה – מבחן  NBTליכולת הלויקוציטים לייצר .H2O2
טיפול –
 oמונע ברספרים ואינטרפרון גמא
 oהימנעות מאיזורים לחים )פטריות(
 oעירוי גרנולוציטים במרים של זיהומים מסכני חיים
 oנבדקת יעילות BMT
הפרעות בתפקוד מערכת המשלים )פרק :(75
מאפיינים :
 כל אחד ממרכיבי המערכת המשלים הקלאסית יכול להיות חסר.
 שכיח ב ,JRA ,SLE -ווסקוליטיס ,זיהומים חוזרים בגונוקוק ומנינגוקוק
קליניקה :
 חסר של  – C2-3חושף את החולה לזיהומי  – encapsulatedבייחוד פנמוקוק.
 חסר של  – C5-8חושף את החולה לזיהומי מנינגוקוק וגונוקוק.
אבחנה  :בדיקת  – CH50הרס  RBCמצופי נוגדנים.
טיפול :


אין טיפול ספציפי – נמצא שקורסים אנטיביוטיים ארוכים ומתן פלזמה יכולים לסייע.
חיסון לחיידקי  Encapsulatedומנינגוקוק
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: Section 14. Allergy
אסתמה )פרק : (78
כללי :
 מחלה דלקתית המאופיינת בחסימה של דרכי אוויר קטנות והגבלת זרימת האוויר בפאזה האקספירטורית.
 טריגרים אפשריים – זיהום ויראלי ,חשיפה לאלרגנים ,עישון ,מאמץ גופני ,רגשות ,שינויי מזג אוויר.
 המחלה הכרונית השכיחה ביותר בילדים.
 שיא אבחנה – גיל .3
 GERD ,Rhinosinusitis ו ) NSAID’sבמיוחד אספירין( יכולים להחמיר אסטמה.
 הסיכוי לפתח אסטמה בילד עד גיל  3עם צפצופים תלויה בקריטריון  majorאחד :minor 2 +
 – Major oאסטמה של אחד ההורים ,אקזמה
 – Minor oנזלת אלרגית ,צפצופים ללא קשר לקור ,אאוזינופיליה < 4%
קליניקה :
 הסימפטומים בשלבים מתקדמים של ההתקף כוללים ציאנוזיס ,ירידה בכניסת אוויר ,רטרקציות ,אגיטציה ,חוסר יכולת לדבר,
תנוחת  ,tripodהזעת יתר ו.pulsus paradoxus
 כחלק מהערכה הקלינית החולה צריך לעבור ספירומטריה )< גיל  (5לניטור ה peak expiratory flow rateכמדד לשליטה
במחלה .המבחן נערך  3פעמים ומתחשבים בתוצאה הטובה ביותר )הנורמה -תלויית גיל( וטסטים עוריים לאלרגנים שונים.
צריכים לעבור צילום כדי לשלול בעיה אנטומית.
אבחנה:
 חשד קליני – כאשר יש סימפ' משתנים של חסימה אינטרמיטנטית בדרכי האוויר.
 בדיקת תפקודי נשימה :
 oירידה בFEV1/FVC ,FEV1 -
 oהפיכות של החסימה לאחר מתן  – SABAעלייה ב 12%-או ב 200-מ"ל ב FEV1 -כרבע שעה לאחר מתן  SABAאו
לאחר שבועיים של נסיון טיפול בסטרואידים .PO
 oירידה ב – PEF -מאפשרת הגדרת חומרה :
  80-100% המשך טיפול רגיל.
  50-80% ניטור קפדני  ,יש צורך בתוספת תרופתית  /התייעצות .לרוב מוסיפים .SABA
 מתחת ל  50%-שימוש במשאף מיידי  ,יכול להצביע על חסימה חמורה וצורך באשפוז.
 -Flow-volume loop oירידה ב peak flow -ובmaximal expiratory flow -
 oנפחי ריאה – ירידה ב RV -וב) TLC -אין צורך בבדיקה זו לצורך אבחנה(.
 הוכחה של תגובתיות יתר של דרכי האוויר ע"י תגר מטאכולין והיסטמין.
 בדיקות דם – לרוב לא תורמות
 oאפשר לקחת גזים עורקיים במצב נשימתי ירוד מחשש לכשל נשימתי  PCO2 מעל , 40היפוקסיה  PO2מתחת ל.70-
 oאפשר לראות עליית IgE
 תבחין עורי  זיהוי אלרגן יאפשר הימנעות או טיפול בדה-סנסטיזציה אימונית.
 צילום רנטגן לשלילת פתולוגיות אחרות
 אינדיקציות  :טאכיפניאה ,טאכיקרדיה ,חרחורים מוקדמים ,כניסת אוויר מופחתת ,ציאנוזיס.
 בצילום נראה  :היפר אינפלציה ואטלקטזיס.
 לפעמים נמצא  – Right middle lobe syndromeתמט של  RMLעקב מוקוס פלאק חוסים.
 – HRCT במחלה חמורה אפשר לראות  BEוייתכן עיבוי דופן הסימפונות )שינויים לא ספציפיים(.
אבחנה מבדלת :
Table 78-1. Differential Diagnosis of Cough and Wheeze in Infants and Children
Upper Respiratory Tract
Middle Respiratory Tract
Lower Respiratory Tract
Allergic rhinitis
Bronchial stenosis
Asthma
Adenoid/tonsillar hypertrophy Enlarged lymph nodes
Bronchiectasis
Foreign body
Epiglottitis
Bronchopulmonary dysplasia
Infectious rhinitis
Foreign body
Chlamydia trachomatis
Sinusitis
Laryngeal webs
Chronic aspiration
Laryngomalacia
Cystic fibrosis
Laryngotracheobronchitis
Foreign body
Mediastinal lymphadenopathy Gastroesophageal reflux
Pertussis
Hyperventilation syndrome
Toxic inhalation
Obliterative bronchiolitis
Tracheoesophageal fistula
Pulmonary hemosiderosis
Tracheal stenosis
Toxic inhalation, including smoke
Tracheomalacia
Tumor
Tumor
Viral bronchiolitis
Vascular rings
Vocal cord dysfunction
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תינוקות קטנים עד גיל חודש – צפצופים ושיעול צריכים להחשיד לגורמים אחרים שיש לשלול לפני אבחנת אסטמה – CRADLE
–
Table 78-2. Mnemonic of Causes of Cough in the First Months of Life
C-Cystic fibrosis
R-Respiratory tract infections
)A-Aspiration (swallowing dysfunction, gastroesophageal reflux, tracheoesophageal fistula, foreign body
D-Dyskinetic cilia
)L-Lung and airway malformations (laryngeal webs, laryngotracheomalacia, tracheal stenosis, vascular rings and slings
)E-Edema (heart failure, congenital heart disease
-
טיפול :
ברונכודילטורים :
SABA
התרופות  Terbutaline (Brethine) , Albuterol (Ventolin) :כמשאפים  גורם להרפיית שריר חלק תוך 5-10
דקות למשל  4-6שעות.
אינדיקציה :
 במידת הצורך ובמינונים משתנים להקלה בברונכוספאזם אקוטי ומניעתי ע"ר ספורט השפעה תוך  3-6שעות עלייה בתדירות השימוש מעידה על מחלה שאינה נשלטתת"ל  :לא יותר מדי )מעל  200לחיצות בחודש(  טאכיקרדיה ,עצבנות ,רעד ,כאב כאש ,היפוקלמיה ,היפרגליקמיה
LABA
התרופות   Formeterol (foradil) , Salmeterol (seravent) :מרפים את השריר החלק למשך  12שעות ללא
השפעה אנטי דלקתית.
אינדיקציות :
 טיפול אחזקה )לא משמש לאסטמה אקוטית( מגיל  6ומעלה  ,פעולה תוך  15-30דקות למעל  12שעות. -הוספה שלהם על סטרואידים עדיפה מהעלאת מינון הסטרואידים
Ipratropium
bromide
)(Aerovent
נגזרת של אטרופין  -אנטי כולינרגי  ,לרוב עובד יחד עם  , SABAפועל מאוחר יותר ופחות יעיל
מנגנון  :מונעים ברונכוקונסטריקציה  ,מפחית הפרשת ריר ומפחית שיעור
אינדיקציות  :תוספת ל LABA -במחלה לא נשלטת )נונתים יחד כי לוקח להם זמן לפעול(.
ת"ל  :כמעט ואין – יובש בפה
Theophylline
ברונכודילטור  ,קו שני כתוספת ל LABA -באסתמה קשה ,רמות בדם בין  5-15מיקרוגרם למ"ל
מנגנון  :מעכב  PDEבתאי שריר חלק
אינדיקציות :
 תוספת ל LABA -באסתמה לא נשלטת במינון גבוה תוספת ל -סטרואידים בשאיפה אקססרבציות עמידות ל SABA -במינון גבוהת"ל  :כמו של קפאין – עצבנות ,בחילה ,הקאות ,אינסומניה  ,הפרעות התנהגות ,בהרעלה קיצונית – אריתמיות /
בחילות והקאות  /פרכוסים ועד מוות
טווח תרפואטי צר  :מחלות חום ,דיאטה ,תרופות אחרות כמו מקלוידים וסימטידין  יש לנטר רמות בדם.
– Controller therapy
קורטיקוסטרואידים
סיסטמיים
מפחיתים תגובה דלקתית ומעלים תגובתיות שריר חלק ל  B agonists -ניתן כקורס של  3-10ימים להחמרה
באסטמה אקוטית או במחלה חמורה ובלתי נשלטת כטיפול  1%) maintenanceמהחולים(.
מינון  :פרדניזון  /פרדניזולון  /מתיל-פרדניזול –  1-2מ"ג לקילו ליום והפחתה מדורגת לאורך  3שבועות.
ת"ל :
 ילדים – עיכוב גדילה והשפעות על ציר היפותלמוס-היפופיזה-אדרנל ,אקנה מבוגרים – ירידה בצפיפות עצם ,קטרקט ,דימום  ,GIפסיכיאטריה  ,מראה אופייני  ,מיופתיהפרוקסימלית ,יל"ד...
** בת"ל משמעותיות יש לשקול טיפול סטרואיד ספרינג .יש לנטר צפיפות עצם ולתת ביספוספונטים  /אסטרוגן
במקרה הצורך.
קורטיקוסטרואידים
בשאיפה
התרופות  (Flixotide) Fluticasone ,(Budicort) Budesonide :אלו הן החדשות שהן  :פוטנטיות יותר ,פחות
ספיגת  GIופחות ת"ל.
אינדיקציות  :קו ראשון  ,יחד עם משאפי  B agonistלאסתמה פרסיסטנטית  ,יעילים במניעת התקפים ליליים ו-
 ,EIAיעילים גם במקרה של אקססרבציות אקוטיות  ,אם המחלה לא נשלטת בעזרתם מוסיפים LABA
ת"ל  (1 :ירידה בקצב הגדילה לגובה  (2דיספוניה ושכיחות גבוהה של קנדידיאזיס )מופחת בשימוש בשטיפות פה ו-
(Spacers
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Leukotriene
modifiers
התרופות   Zafirlukast , montelukast (singulair) :מפחיתות אפקט דלקתי  ,פחות יעילות מסטרואידים
נשאפים
אינדיקציות  :אסתמה קלה-בינונית )בחלק מהחולים יש תגובה מעולה( ואסטמה כתוצאה ממאמץ.
ת"ל  :רעילות כבדית וChurg-Strauss -
Omalizumab
)(Xolair
חוסם  – IgEניתן  SCכל  2-4שבועות  ,מעל גיל  , 12מאפשר להוריד מינוני סטרואידים באסתמה קשה  ,יקר
להחריד.
הגישה הטיפולית :




"חוק ה :"2באופן כללי ,סימפטומים במהלך היום < 2בשבוע או סימפטומים מעירים ליליים < 2בחודש מצריכים טיפול קבוע
אנטי דלקתי.
בתינוקות או ילדים קטנים אשר סבלו משלוש אפיזודות של צפצופים בשנה החולפת עם גורמי סיכון לפתח אסטמה או סבלו
מהתקפים קשים במרווח של > 6שבועות ביניהם צריכים טיפול.
הקו הטיפולי הראשון לשליטה באסטמה קבועה בילדים בכל הגילאים הם סטירואידים באינהלציה.
חשוב לעקוב אחרי הילדים כל  1-6חודשים.
סימפטומים סימפטומים
ליליים
יומיים
תפקודי ריאות
Mild
intermittent
עד  2בשבוע
עד  2בחודש
 PEFRעד 80%
מהנורמה ותקין
בין התקפים
Mild
persistent
עד  3בשבוע
ועד  1ביום
עד  3בחודש
 PEFRעד 80%
מהנורמה
Moderate
persistent
מעל 2
בשבוע
מעל 1
בשבוע
FEV1/PEFR
60-80%
Severe
persistent
מתמשכים
ופעילות
מוגבלת
שכיחים
< FEV1/PEFR
60%
חומרה
טיפול


עד  2התקפים אקוטיים בשבוע עם מרווחים א-סימפטומים.
 SOSב SABA -לפי הצורך

יותר מפעמיים בשבוע אך לא כל יום ,יש השפעה על פעילות
יומיומית.
קורטיקוסטרואידים נשאפים או נוגדי לויקטוריאנים PO
לטיפול מניעתי במינון בינוי והפחתה לאחר  3חודשים אם
בשליטה.
 SABAלהתקף אקוטי


סימפטומים יומיומיים עם התקפים לפחחות פעמיים בשבוע
קורטיקוסטרואידים נשאפים ) LABA +אפשר במקום
 LABAגם תיאופילין או מעכבי לויקוטריאינים(
 SABAלהתקף אקוטי


סימפטומים מתמשכים  ,הגבלת פעילות
קורטיקוסטוריאידים נשאפים במינון גבוה + LABA +
סטרואידים סיסטמיים  /תיאופילין  /אנטי כולינרגי.
אפשר לשקול מתן omalizumab
 SABAלהתקף אקוטי





: Status asthmaticus



אקססרבציה מסכנת חיים – התלקחות אקוטית שלא מגיבה לטיפולים המקובלי
קליניקה :
 oלחץ בחזה ,צפצופים וקוצר נשימה -שאינם מוקלים ע"י ה.usual inhaler-
 oבבדיקה גופנית.-
 ייתכנו מצוקה נשימתית משמעותית ,כיחלון ,טכיפניאה ,היפראינפלציה וטכיקרדיה.
 לעיתים.pulsus paradoxus -
 גזים בדם )חובה לקחת !(  -בדר"כ ירידה ב PaO2-וב) PaCO2-היפרונטילציה( .רמות "תקינות" או מוגברות
של  -PaCO2עדות לכשל נשימתי מתקרב.
 Pulsus paradoxusוחמצת מטאבולית מעידים על חומרת ההתקף.
טיפול-
 מסיכת חמצן )במטרה להגיע לסטורציה < .(90% עיקר הטיפול 2 agonists -באינהלציה /ולעיתים ) IVבמחלה קשה מאוד /בחולים לקראת כשל נשימתי(. סטרואידים ) IV / POלרוב .(IV במקרים רפרקטוריים -עירוי של אמינופילין  magnesium- sulfate /דורשים ניטור. אינטובציה בחשש לכשל נשימתי קרב עם אנסטטיקה )לא נותנים סדציה – מדכא נשימה( במצבים של אסטמה קשה עם אנפילקסיס או ללא תגובה לטיפולים קודמים  לשקול  IM epinephrineאו SC.terbutaline
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) Allergic rhinitisפרק : (79
ישנם  2סוגים עיקריים :
– Seasonal (hay fever) .1
 בילדים הרגישים לאבקנים. מופיע ב 5-9%-מהילדים לרוב לאחר גיל ) 4בעיקר באביב(. - Perennial .2במשך כל השנה עקב חשיפה לאלרגנים כמו אבק  ,נוצות ,טחב.
קליניקה :
 רינוריאה מימית  ,צלולה מרובה
 עיטוש )פרוקסיזמלי(
 גרד באף  /לוע  /חיך  /אוזניים
 עיניים  -לפעמים אודם  /גרד ודמעות  ,דיסקולורציה כחולה מתחת לעיניים.
 אופייני חסימת נחיריים דו"צ ונשימת פה
 פוליפ נזאלי לפעמים –
 oשק אפרפר דו"צ שמקורו מהאטמואיד סינוס ויכול להוביל להפרשה צלולה או פורולנטית.
 oפוליפים נדירים בילדים >  10שנים ואם נוכחים יש לחפש מחלה בבסיס )כמו  CFאו סנדרום פריימרי סיליארי
דיסקינזיה(.
אבחנה  :אאוזינופילים מרובים מהפרשות אף.
טיפול :





מניעת חשיפה לטריגר
סטרואידים בתרסיס )הכי יעיל(
אנטי היסטמינים )לסוג העונתי(
סודיום כרומגילט )טיפול מונע(
אימונו תרפיה – עוזרת בחלק מהמקרים.
) Atopic Dermatitisפרק : (80
כללי :
 מחלת עור דלקתית המאופיינת ברי אקטיביות מוגברת של עור.
 טריגרים אפשריים – חרדה ומתח ,טמפ' קיצוניות ,לחות ,איריטנטים ,אלרגנים וזיהומים.
 35-40% מהילדים יש במקביל גם אלרגיה למזון )בעיקר אלרגיה לביצים(.
 50% מהילדים שיפתחו את המחלה יפתחו אותה לפני גיל שנה ו 80%-לפני גיל .5
 80% מהילדים יפתחו במקביל גם אסתמה או נזלת אלרגית.
קליניקה :
 בתינוקות –
 oמתחיל בינקות )גיל חודשיים-שלושה(.
 oהאיזורים המעורבים – מוקדים אדומים מפרישים על  :לחיים ,סנטר ,צוואר ,ידיים ואיזורים אקסטנסורים של הגפיים.
 oאין מעורבות של איזור החיתול.
 במבוגרים – יותר בשקעי הברך והמרפק ואיזורים פלקסוריים.
 גרד – סימן אופייני
מהלך :





הופעה אקוטית – פריחה צפופה  ,פלאקים אדומים קשקשיים עם הפרשה של נוזל סרוטי.
באופן כרוני – עור יבש כללי  lichenification ,ופפולות פיברוטיות )עם העלייה בגיל יש נטייה ליובש והתעבות העור באיזורים
המעורבים(.
 - 40-60%חווים רמיסיה בגיל  3-5שנים ,נטייה לריפוי מוחלט בעשור .4-5
בחלק מהמקרים המחלה הופכת לאקזמה קלה
גורמי סיכון למחלה גם בבגרות :
 oמחלה מפושטת בילדות
 oהימצאות נזלת אלרגית או אסטמה במקביל
 oהיסטוריה משפחתית
 oהתחלה בגיל צעיר
 oרמות  IgEגבוהות
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אבחנה :
קריטריונים לאבחנה :
 מאפיינים עיקריים )צריך לפחות שלושה(
Pruritus o
 oמורפולוגיה ופיזור אופייניים – מעורבות של הפנים והאקסטנסורים בתינוקות וילדים צעירים או flexural
 lichenificationבמבוגרים יותר.
Chronic or chronically relapsing dermatitis o
 oהיסטוריה אישית או משפחתית של atopy
 מאפיינים משניים ,פחות ספציפיים
Xerosis o
 oפיסורות סביב המפרקים
 hyperlinear palm ,Ichthyosis oאו keratosis pilaris
IgE reactivity o
) Cheilitis oדלקת בשפתיים(
 Dermatitis oשל כפות הידיים או הרגליים
Scalp dermatitis o
Perifollicular accentuation o
 oחשד לזיהום עורי בעיקר  Staph. Aureusאו HSV
מעבדה :
 80% נראה  IgEגבוה ואאוזינופיליה.
 יש לבצע תבחיני עור ו RAST -לשלילת מאכלים מחמירים.
אבחנה מבדלת :
 הפרעות מולדות – familial keratosis pilaris
 הפרעות עוריות כרוניות – psoriasis ,contact dermatitis ,Seborrheic dermatitis
 זיהומים – HIV ,Scabias
 ממאירות )היסטיוציטוזיס ,לימפומות(
 מחלות אוטואימוניות – .dermatomyositis ,GVHD ,Dermatitis hepiformis
 חסרים אימונולוגיים – hyper IgE syndrome ,SCID ,Wiskott- Aldrich syndrome
 הפרעות מטבוליות – חסר אבץ ,PKU ,B6 & niacin deficiency ,חסר קרבוקסילאז
תינוקות המופיעים בשנה הראשונה לחיים עם  ,FTTזיהומים עוריים וסיסטמיים חוזרים ופריחה אדומה וקשקשית ,צריכים לעבור
הערכה אימונולוגית בשאלה של חסר אימונולוגי.
סיבוכים :
 זיהומים עוריים ע"י סטאפ' וסטרפ' –
 oנראה כמו נגע  impetigoעם הפרשה אקסודטיבית בצבע דבש.
 oאפשר לטפל אנטיביוטית.
 Kaposi varicelliform eruptions ,HSV או – eczema herpeticum
 oיכולים לגרום לנגעים עם דימומים .אפשר לטעות ולחשוב שמדובר בזיהום חיידקי.
 oיש לחשוד אם אנטיביוטיקה לא עזרה.
 בילדים עם  ,atopic dermatitisחיסון לאבעבועות רוח או חשיפה למישהו שחוסן יכולים לגרום ל  eczema vaccinatumאשר
יכול להתפשט ממקום הזריקה עד לכדי מצב מסכן חיים במקרה של דיכוי חיסוני.
טיפול :





אמבטיות חמות במשך  15-20דקות ולאחריהן מריחה של הגוף בקרם על מנת לשמור על לחות העור )משחה שאינה על בסיס מים
או אלכוהול(.
משחות אנטי דלקתיות – סטרואידים ואימונודולטורים )טאכרולימוס( –
 oהסטרואידים מפחיתים את הדלקת והגרד.
 oמשחות אימונודולטוריות מטרתן בין היתר גם להפחית את האטרופיה העורית שהסטרואידים גורמים.
 oת"ל – עיכוב ציר היפותלמוס-היפופיזה-אדרנל ועיכוב גדילה בייחוד במשחות הפוטנטיות יותר.
 oיש למרוח את המשחות עד כשבוע לאחר היעלמות הנגעים.
אנטי-היסטמינים לטיפול סימפ' בגרד לפני השינה.
סטרואידים  – POאם הכל כשל.
הימנעות מ –
 oחשיפה לטמפ' קיצוניות
 oלחות גבוהה
 oהזעה
 oצמר
 oמאכלים מחמירים
 oסבונים  /דטרגנטים
 oבדים – להשתמש ב 100%-כותנה
133
) Urticaria, Angioedema & Anaphylaxisפרק : (81
: Urticaria & angioedema
כללי :
 נגרמים בעקבות תגובה אלרגית מתווכת  IgEהגורמת להפעלה של תאי  mastבעור ושחרור של מדיאטורים כמו היסטמין,
לאוקוטריאנים PG ,platelet activating factor ,וציטוקינים.
 תגובה אנפילקטית היא מצב מסכן חיים הנגרם בגלל שחרור מסיבי של מדיאטורים דלקתיים.
 תגובה אנאפילקטואידית -הפעלת תאי מאסט שלא דרך ) IGEלמשל הפעה של  C3,5ב.(Serum sickness -
:Acute urticaria & angioedema
 נמשכים פחות מ 6-שבועות.
 לרוב מדובר בהפעלה של תאי מאסט דרך ) IgEולא דרך משלים או אנפילוטוקסינים אחרים(.
 יותר בילדים.
 האטיולוגיות השכיחות –
 oמזון – ביצים ,חלב ,חיטה ,בוטנים ,סויה ,דגים ,תות שדה
 oתרופות
 oחרקים – בעיקר דבורים
 oזיהומים –  ,Strep. Pharyngitisמיקופלסמה,echinococcus ,ascaris ,Coxsackie virus A & B ,EBV ,
 ,Schistosomaקנדידה...
 oאלרגיה למגע – לטקס ,אבקנים ,רוק של חיות ,פרחים ,זחלים
 oתגובה לעירוי דם ומוצריו
 oאידיופטי
: Chronic urticaria & angioedema
 מעל שישה שבועות.
 יותר שכיח במבוגרים.
 במרבית המקרים אידיופטי )(75-90%
 יכולה להיות גם בעקבות רגישות ל:
 oגירויים פיזיקלים שונים )חשיפה לקור ,שמש(
 oמחלות hyper/ hypothyroidism ,JRA ,SLE - AI
 oלימפומה ,לאוקמיה.
 oחסר של מעכב  C1אסטראז
ACEI o
פירוט על חלק מהאתיולוגיות:
-Physical urticaria and angioedema 
 oהצורה הכי שכיחה זה  Dermatographismשקיים ב –  2-5%מהאוכלוסיה הכללית
 oמאופיין בתגובה של אודם מקומי באזור של טראומה קלה לעור.
– Cholinergic urticaria 
 oמאופיין בהופעה של כתמים בגודל 1-3מ"מ מוקפים באזור אדום אחרי עליה בטמפ' הגוף למשל בעקבות פעילות גופנית,
אחרי אמבטיה חמה או סטרס אמוציונלי.
 oשכיח במבוגרים צעירים.
– Cold urticaria 
 oשתיה של משקאות קרים יכולה לגרום להתנפחות של השפתיים.
 oתגובה קשה יכולה לגרום למוות בעקבות שחייה או צלילה במים קרים.
 oחולים אלו צריכים להימנע מלשחות לבד ולדאוג למזרק אפינפרין זמין.
-Hereditary angioedema 
 oסוג נדיר אך בר טיפול של אנגיואדמה.
 oכאמור חסר )כמותי או איכותי( של מעכב  C1אסטראז שגורם לאקטיבציה ספונטנית של המשלים.
 oרקע משפחתי והופעת אנג'יואדמה ללא גרד  /אורטיקריה.
 oייתכנו התקפים חוזרים של  GI colicואירועי בצקת בלרינגס )רבע נפטרים מהבצקת(.
 oבמעבדה –
 חסר  C1INHאו חלבון לא תקין )בחלק מהם(  לכן לא נסמוך על רמות  C1אלא נבדוק סובסטרטים – C2/4
שיכולים להיות נמוכים )יורדים אף יותר במהלך התקפים(.
 ברדיקינין מוגבר.
 oהטיפול הוא מתן אקסוגני של החסר
אבחנה מבדלת :
ישנם מספר מצבים דרמטולוגיים שיכולים לחקות :urticaria


 – Erythema multiformeנגעים בצורת מטרה ,אדומים מקולרים או פפולריים .הנגעים האלו קבועים ונמשכים מספר ימים ולא
מגיבים ל .SC epinephrine
Dermatitis herpiformis
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 -Mastocytosis הסננת תאי מאסט לאיברים שונים ולעור.
 – Muckle- Wells syndrome הפרעה  ADנדירה ,המאופיינת באפיזודות של פריחה בתינוקות עם חירשות ,sensorineural
עמילואידוזיס ,כאבי פרקים ומומים שלדיים.
 – Urticarial vasculitis הנגעים נמשכים מעל  24שעות ,רגישים ומשאירים אחריהם פיגמנטציה של העור .צריך ביופסיה
עורית לצורך האבחנה.
טיפול :
 פרט להימנעות מהגורמים ,הטיפול העיקרי הוא ) H1 antihistaminesדור  '2גורמים לפחות סדציה והם קו ('1
 תרופות נופסות -חוסמי ) H2סימטידין( ותרופות טריציקליות.
 סטירואידים יעילים ,אבל יש לתת רק לזמן קצר.
 ב –  urticariaעמידה לטיפול ניתן להשתמש בתרופות אימונומודולטוריות כמו  hydroxychloroquine ,cyclosporineו – IVIG
: Acute Anaphylaxis
הגדרה :
 תגובה מסכנת חיים במנגנון חיסוני מתווך  IgEהמופיעה דקות לאחר חשיפה לאנטיגן לו בוצע ריגוש בעבר ומתאפיינת במצוקה
נשימתית  ,בצקת בלרינגס ו/או ברונכוספאזם  ,לעיתים מלווה ע"י שוק.
 התמוטטות וסקולרית ללא מצוקה נשימתית מקדימה והיפו קסמיה – ככל הנראה מגודש איברים ויסצרליים ואיבוד נפח תוך כלי.
 נפוצה גם תגובה עורית של גרד ואורטיקריה עם  /בלי אנג'יואדמה )יכולה להיות מסכנת חיים אם נוצרת באזור הלרינגס /
אפיגלוטיס(.
 ביטויי  GIכוללים בחילה ,הקאות ,כאבי בטן ושלשול.
הסיבות השכיחות לתגובה אנפילקטית בילדים :









מזון – בוטנים ,אגוזים ,חלב ,ביצים ,דגים ,פירות ,דגנים
תרופות – פניצילין ,NSAID’s ,cephalosporins ,אופיאטים ,B12 ,thiamine ,vancomycin ,אינסולין ,טיאופנטל.
 – Hymenoptera venumדבורים ,צרעות ונמלים טורפות
Latex
טיפול אימונולוגי באלרגנים
פעילות גופנית לאחר אכילה
חיסונים – טטנוס ,חזרת ,חצבת ,שפעת
שונות – חומרי ניגוד ,אימונוגלובולינים ,קור ,מוצרי דם ,כימותרפיות
אידיופטי
קליניקה :


המנפסטציות )חלקן( מתחילות שניות עד דקות לאחר חשיפה )לרוב הזרקה  ,לפעמים דרך מערכת העיכול(.
הביטויים כוללים )לפחות  2מערכות( :
 חסימת דרכי אוויר עליונות )בצקת גרון  /סטרידור  /צרידות( ו/או תחתונות )ברונכוספאזם -צפצופים(.
דרכי אוויר
 -במקרים קשים יש היפר אינפלציה של הריאות  /אספיקציה בקטנים
עור
שוק אנפילקטי
GI
ניורולוגי
 90%מהמקרים יש התייצגות עורית של פריחה בצקת אודם וחום -
 אורטיקריה – הסמקה ואריתמה מפושטת מלווה בגרד ,יכולה להיות מקומית או מפושטת  ,לרובחולפת תוך  48שעות
  – Angioedemaתהליך בצקתי ממוקם ,לא גומתי  ,עמוק ומערב גם את הרקמה התת עורית  ,יכוללהיות גם בלרינגס  ,מגרד וכואב ,נמשך לרוב מעל  24שעות.
 מניפסט ציות עוריות הן מתווכות היסטמיןיכול להיות מלווה עם איסכמיה קרדיאלית )ראשונית  /משנית לשוק( עם שינויי ECG
בחילות ,הקאות ,כאבי בטן ושלשול
עלפון  ,פרכוסים ,סחרחורות
אבחנה :





בעיקר על בסיס אנמנזה – תגובה דקות לאחר חשיפה.
אם רק חלק מהספקטרום מופיע )אורטיקריה מבודדת ,ברונכוספאזם פתאומי  ,שוק( יש לחשוב על מנגנונים אימוניים אחרים
)משלים ,אידיוסינקראטי ל NSAIDs -או השפעה ישירה של תרופה על תאי מאסט(.
ניתן לאתר רגישות ע"י תגובה עורית לאנטיגן ספציפי מוזרק )מכונה תגובת  ,prausnitz kustnerמתווכת הפרשת היסטמין(.
בסרום אפשר למצוא עליית  IgEספציפית ועלייה של ביטא-טריפטאז והיסטמין )מעיד על אקטיבציית תאי מאסט(.
יש לקחת בדיקות מעבדה על מנת לשלול מחלות בסיסיות –  ,ESR ,CBCכימיה קצרה ,בדיקת שתן  ,תפקודי כבד  ,תפקודי תריס
 ANA ,וביופסיה של העור )אם עולה חשד לוסקוליטיס(
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טיפול :
 זיהוי מהיר – הוא בעל חשיבות קריטית – אנאפילקסיס יכול להוביל למוות תוך דקות-שעות.
 בתסמיני גרד  /אורטיקריה קלים  אדרנלין ) (0.3-0.5 ml of 1:1000 SC/IMבמנות חוזרות – כל  20דקות.
 אם ניתן – יש להפחית את קצב הספיגה של האנטיגן ע"י חוסם עורקים באיזור ההזרקה  /הזרקת אפינפרין מקומית  /הוצאת
ארס.
 במקרים קשים יותר  אדרנלין  (2.5 ml of 1:10000) IVכל  5-10דקות  ,יחד עם ) NSעד מספר ליטרים  -יש תת ל"ד( ודופמין
)וזופרסורים נוסיף אם השוק לא מתוקן ע"י נוזלים בלבד(.
 כשאדרנלין לא שולט בתגובה האנפיקלטית יש לשקול היפוקסיה )לחפש אותה( ולתת חמצן דרך משקפיים או  BPAPיחד עם
 Albuterolבאינהלציה )אם מדובר בהיפוקסיה פרוגרסיבית יש לשקול אינטובציה  /טרכאוסטומי(.
 אנטי היסטמינים )  (diphenhydramine 50-100 mg IM/IV / aminophyline 0.25-0.5 gr IVיעילים לאורטיקריה /
אנג'יואדמה וברונכוספאזם.
 סטרואידים  – IVלא יועילו בשלב החריף אבל עשויים להפחית הישנות של ברונכוספאזם ,תת ל"ד ואורטיקריה.
: Biphasic rection 
 5-20% oמהחולים יסבלו מתגובה שכזו – הסימפ' חוזרים תוך  4-6שעות.
 oאם אין תגובה בי פאזית אפשר לשחרר לאחר  72שעות.
מניעה :
 – BB הם  C/Iיחסית באנשים בסיכון לאנפילקסיס )בייחוד במקבלי טיפול אימוני לאלרגיה רספירטורית או הרגישים לארס(.
 יש לבצע תבחין עור )בדקירה( לפני מתן חומרים העלולים לעורר אנפילקסיס )כמו אנטיביוטיקה  /כימותרפיה( או שאופי התגובה
בעבר אינו ידוע )יש לקחת בחשבון קרוס-ריאקטיביות כמו למשל צפלוספורין עם פניצילין(
 דה-סנסטיזציה – בעזרת חשיפה למינונים הולגים וגדלים של האנטיגן הבעייתי  ,יש סיכון לאנפילקסיס לכן יש לבצע בתנאים
מתאימים )ציוד החייאה זמין .(IV line ,
 הימנעות מהגורם – במקרים של עקיצות יש לשנות שעות פעילות מחוץ לבית  ,צמיד זיהוי ,מזרק אפינפרין.
 – Venom immunotherapy ניתן למשך  5שנים ע"י שימוש בנוגדני  IgGנגד האנטיגן הבעייתי )במקרה של חשיפה – רק חלק
ממנו יגיע לתאי המאסט המרוגשים( .בילדים עם תגובה מקומית עורית יש להימנע מאימונותרפיה.
– VIT - Venom Immunotherapy
כללי :
 זהו טיפול אפקטיבי ביותר בהפחתת הסיכון לאנפילקסיס חמור .הוא אינו נצרך לחולים עם תגובה מקומית ,אלא רק לחולים
שסבלו מתגובה סיסטמית.
 בטיפול זה מבצעים הזרקה של כמות קטנה של האלרגן .ההזרקה גורמת ליצירת נוגדנים מסוג  IgGופחות מסוג  ,IgEומפחיתה
את רגישות התאים ל.IgE-
אימונותרפיה טובה ל) :אסתמה ,נזלת ,חרקים  -אנח(
 אסתמה אלרגית  -יש הוכחות ליעילות נגד קרדית אבק הבית  /אבקת עשבים
 - allergic rhinitis קיימת הטבה בחלק מהחולים
 אלרגיה לעקיצות דבורים )שגורמות לתגובה אנפילקטית(
אין עדות ליעילות ב) :אטופיק ,אוכל ,אוריטקריה ,לטקס(
atopic dermatitis 
food allergy 
 אלרגיה ללטקס
 אורטיקריה כרונית  /אקוטית
התוויות נגד לטיפול באימונותרפיה כוללות:








ילדים מתחת לגיל 5
ילדים המקבלים B-blockers
אסטמה לא יציבה
מחלות אוטואימוניות
ABPA
hypersensitivity pneumonitis
הפרעות פסיכיאטריות קשות
כל מצב רפואי שמקטין את הסבילות לשוק אנפילקטי
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) Serum sicknessפרק : (82
תגובת  HSהשונות :
Table 77-1. Gell and Coombs Classification of Hypersensitivity Disorders
Examples
Examples of Mediators
Interval Between Effector
Cell or
Target or Antigen
Exposure and
Antibody
Reaction
Histamine, tryptase, leukotrienes, Anaphylaxis, urticaria (penicillin),
prostaglandins, platelet-activating allergic rhinitis, allergic asthma
factor
Pollens, food,
venom, drugs
Complement
Red blood cells,
platelets
II-Cytotoxic Variable (minutes IgG, IgM,
antibody
)to hours
IgA
Blood vessels, liver, Complement, anaphylatoxin
spleen, kidney,
lung
Antigen
with
antibody
4-8 hr
III-Immune
complex
reactions
Lymphocyte Mycobacterium
s
tuberculosis,
chemicals
24-48 hr
IV-Delayed
type
Rh hemolytic anemia,
thrombocytopenia, hemolysis
(quinidine), Goodpasture syndrome
Serum sickness (cefaclor),
hypersensitivity pneumonitis
Cytokines (IFN-γ, TNF-α, GM-CSF) TB skin test reactions, contact
dermatitis (neomycin), graft-versushost disease
IgE
Type
IAnaphylactic <30 min
Immediate 2-12 hr
Late phase
מאפיינים :
 סינדרום אימולוגי המתפתח לאחר מתן אנטיגן זר במנגנון של ) HS type IIIשקיעת קומפלקסים אימוניים שמפעילה מערכת
המשלים(.
 פתופיזיולוגיה  -מתווכת קומפלקסים אימונים אשר נכנסים למחזור הדם ומגיעים לרקמות וגורמים נזק ע"י הפעלת קסקדת
משלים ונויטרופילים ,מה שמעלה חדירות של כלי דם ,משחרר מדיאטורים טוקסים ובסופו של דבר גורם נזק לרקמה.
אטיולוגיה :
 תרופות – פניצילין ,הידנטואין ,תיאזידים ,סולפנאמידים.
 מתן IV Ig
 עקיצות חרקים.
 בעקבות מתן מוצרי דם  /חלבונים זרים )כמו אנטי ונום או אנטי טימוציטיק גלובולין(.
קליניקה :
 הסימפ' מתחילים  7-12ימים לאחר חשיפה לגוף זר  /זיהום /תרופה או  12-36שעות במרוגשים )חשיפה קודמת לפניצילין למשל(.
 איזור ההזרקה לרוב נפוח ואדום  1-3ימים לפני הסימנים הכלליים.
 הסימפ' –
 oאורטיקריה – הכי שכיח  ,לרוב מפושטת
 oבצקת סביב הפנים והצוואר
 oחום ומיאלגיה
 oלימפאדנופתיה
 oארתרלגיה ופוליארתריטיס
 oגרד
 oתופעות נדירות – קרדיטיס ,GBS ,GN ,ניוריטיס
 מעבדה :
 oשקיעה מוחשת
 oמשלים נמוך ) C3ו(C4 -
 oטרומבוציטופניה
 oשתן – פרוטאינוריה והמטוריה
 oנוכחות של קומפלקסים אימונים בסירקולציה )נבחן ע"י (125I-C1q binding assay
 oביופסיית עור תדגים משקעי  IgA, IgE, IgMאו .C3
 אבחנה :
 oע"י אנמנזה של חשיפה לגורם  +קליניקה  +מעבדה המדגימה קומפלקסים ומשלים נמוך.
 oתבחיני אלרגיה לא מנבאים תגובת .serum sickness
מהלך וטיפול :


המחלה מוגבלת וההחלמה היא תוך  7-10ימים.
טיפול תומך –
 oאנטיהיסטמינים לגרד
 oאספירין  NSAID's /לחום ולכאבי המפרקים.
 oבמקרים קשים – סטרואידים
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) Insect Allergiesפרק : (83
מאפיינים :
 התופעה משפיעה על  0.3-3%מהאוכ'.
 חמור יותר במבוגרים –  0.4%יפתחו אנפילקסיס.
 מתווך במנגנון של .IgE
קליניקה :
 יכולה להתבטא ב 2-צורות :
 .1תגובה נורמלית ) 90%מהילדים(  -רגישות מקומית באיזור העקיצה עם אריתמה  ,תגובה של פחות מ 24-שעות.
 .2תגובה מקומית גדולה ) 10%מהילדים( – מזכיר תגובת  – Hyper IgEנפיחות מוגבלת לאתר למשך  2-7ימים.
 .3תגובה סיסטמית)– (1%
 oמוגבלת לעור  -אורטיקריה ,אנג'יואדמה
 oאינה מוגבלת  -צפצופים וירידת ל"ד.
 .4תגובה טוקסית –
 oלאחר ריבוי עקיצות )כמו חשיפה לקן דבורים( עקב אמינים ואזואקטיבים.
 oיתבטא כחולשה ,בחילות והקאות.
 תופעות מאוחרות –
 oסינדרום נפרוטי
Serum sickness o
 oוסקוליטיס
 oניוריטיס
 oאנצפליטיס
 מעבדה -
 oתבחין עורי – מבוצע רק לצורך אינדיקציה לאימונו תרפיה ולכן מבוצע רק אם יש תגובה סיסטמית .
 המדוייק ביותר – עם הארס של החרק המדובר.
 תבחין חיובי מעיד על ארס ספציפי מתווך .IgE
 חוזק התגובה בתבחין לא מעיד על חוזק התגובה לטיפול.
 oתבחין  - RASTמאפשר לבחון נוגדנים ספציפיים לIgE -
 סיבוכים – אנפילקסיס וזיהום משני
טיפול :




טיפול מקומי –
 oניקוי האתר ושימוש בקומפרסים קרים
 oאנלגטיקה PO
 oאנטי היסטמינים  -לתגובה מקומית בלבד
טיפול סיסטמי – אפינפרין )לפעמים יחד עם אנטי היסטמינים ,חמצן ותמיכה נשימתית(.
מניעה – הימנעות מחשיפה ,בגדים ארוכים ..
אימונו תרפיה –
 oלילדים שחוו תגובה מסכנת חיים ונמצאו חיוביים בתבחין עורי  RAST /או בעלי נוגדני IgEספציפיים לארס.
 oמעל גיל  16הסיכון לאנפילקסיס גבוה ולכן אימונו תרפיה הינה חובה.
 oאם יש תגובה עורית בלבד לא מבוצע אימונו תרפיה.
 oמפחיתה סיכון לאנפילקסיס מעקיצות חרקים ב.97% -
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אלרגיה למזון )פרק : (84
מאפיינים :
 תגובה לא רצויה לחלבוני מזון המתווכת ע"י מנגנון אימונולוגי.
 המנגנון יכול להיות טוקסי )הרעלת מזון( או שאינו טוקסי ומתחלק לאימוני ולא אימוני )כמו אי סבילות ללקטוז( .הצורה
האימונית מחולקת ל) IgE -תגובה מהירה( ו) non-IgE -שעות עד ימים ולרוב מדובר ב.(GI -
 שכיחות כללית –  .3-5%ב 6-8%-מהילדים ובמבוגרים .1-2%
 מזונות עיקריים )- (90%
 oחלב פרה ,ביצים ,בוטנים ,פולי סויה ,חיטה ,אגוזים ,דגים ,צדפות ושומשום.
 oבילדים גדולים יותר ומבוגרים רוב התגובות קשורות בדגים ,צדפות ,בוטנים ואגוזים.
קליניקה :


 – IgE mediatedתגובה מיידית הכוללת הקאות ,אורטיקריה ,אנג'יואדמה ,צפצופים ,ירידת ל"ד  תוך דקות.
– Food protein induced enterocolitis syndrome
 oמתבטא כ -הקאות חוזרות ,שלשול דמי ,התייבשות ,חמצת מטבולית ,FTT ,תת ל"ד
 oתוך  2-6שעות
 oלרוב מדובר במוצרי חלב  /סויה ) 50%מהמקרים(  ,אבל גם גרעינים ועוף.
 oלרוב חולף עד גיל 3
 פרוקטיטיס /פרוקטוקוליטיס -
 oלרוב בגיל  2-8שבועות ,לרוב נובע מחלב פרה ,ביצים או סויה המתקבלים דרך חלב האם
 oלא מלווה ב ,FTT-לא מלווה בשלשול ,בחילות ,הקאות או תת ל"ד ,יש דם בצואה
 oבמהלך יש טולרנס עד גיל שנה.
 אנטרופתיה –
 oילדות עד גיל  24חודשים
 oלרוב נובע מחשיפה לחלב פרה ,סויה ,דגנים ,ביצים ודגים
 oמלווה בתת ספיגה ,בצקת ו ,FTT-מתבטא כשלשול והקאות קלות ,ללא תת ל"ד ,ללא דם בצואה.
 oרזולוציה עד גיל  2-3שנים.
אבחנה :
 בתגובה מתווכת  IgEתבחין עורי ובדיקת סרום ) (IgEלמזונות ספציפים יכולה לאשר חשד למזון מסויים.
 תבחין עורי עם  - food chalangeרגישות של  100%מעל גיל .3
 – Gold standart מבחן תגר במתן מזון .PO
טיפול :
 מניעה –
o
o
o
 טיפול –
 oהוצאת מזון חשוד מהכלכלה
 oבתינוקות – פורמולה היפו אלרגנית
 oבתגובה אנפילקטית יש לצייד עם מזרק אפינפרין.
 מהלך –
 80% oמהילדים עם אלרגיה לחלב  /סויה  /ביציה לרוב יפתחו סבילות למזון עד גיל .3
 oאלרגיה לבוטנים  /אגוזים  /דגים לרוב מתמידה.
אלרגיה לחלב  -אי סבילות לחלבון החלב  -רגישות לחלבון חלב :
מאפיינים :
הנקה ממושכת
מתן פורמולות היפו אלרגניות
דחיית מתן מזונות אלרגניים )ביצים  /בוטנים  /שומשום( מעבר לגיל שנה-שנתיים אם יש סיפור משפחתי.
 קיים בכ 30%-מהילדים.
 קומורבידיות עם רגישות לחלבון סויה  /אסתמה ואקזמה במשפחה.
 oאם הרגישות היא על רקע  - IgEרק ב 10%-תהיה גם רגישות לחלבון סויה.
 oאם הרגישות היא בשל תגובה במערכת העיכול  20-60% -יהיו רגישים גם לחלבון סויה.
 לרוב מדובר ברגישות לחלבון פרה.
קליניקה :




הקאות ושלשולים  -בעיקר בתינוקות ובילדים קטנים .שלשול מימי ,דמי ,עם ריבוי אאוזינופילים ,ריבוי  ,RBCלפעמים שוק
אנפילקטי.
שלשול כרוני  +תת-ספיגה  -בילדים גדולים יותר .בביופסיה ממצאים דומים לשל צליאק .ממבחנים  ,FTTנפיחות ,שובע מוקדם.
איבוד דם וחלבון בצואה  -בילדים גדולים יותר ,בצקות ,אנמיה מחוסר ברזל .חשוב לבדוק דם סמוי בצואה.
 - pancolitisשלשול דמי ,אופייני בתינוקות קטנים.
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אבחנה:
 תגובה קלינית להפסקת מתן החלבון – תוך  48שעות התסמינים החריפים חולפים )הכרוניים תוך  1-2שבועות(.
 Challenge עם חלב –  Gold standartלאבחנה.
 תבחיני עור  /בדיקת נוגדנים ורכיבי משלים – מסייעים לאבחנה.
 ביופסיית מעי – לרוב לא צריך  ,אם כן רק במקרים כרוניים.
מניעה :הנקה ממושכת ,במיוחד במשפחות בעלות נטייה לאטופיה.
טיפול:




הפסקת מתן חלב פרה ,מעבר לתכשירים על בסיס חלבון אחר )סויה  /הידרוליזטים כמו pregestimil, nutramigen, alimentum,
.(Isomil, Prosobee
הנטיה היום היא לא להמליץ על תזונה על בסיס חלבון סויה בחולים אלה ,אלא על פורמולות מפורקות ) protein hydrolysate
 ,(formulaבשל האחוזים הגבוהים שיימצאו רגישים גם לחלבון הסויה.
בפחות מ 5%-תהיה רגישות גם ל ,protein hydrolysate formula-ואז יש להמליץ על שימוש בamino acid-based formulas-
כמו .neocate
ברוב התינוקות מדובר ברגישות זמנית ,ב 50%-היא תחלוף עד גיל שנה ,ובשאר תוך שנתיים ) 85%מבעלי רגישות נון  IgEיחלפו עד
גיל .(3
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Table 84-1. Gastrointestinal Food Allergic Disorders
Disorder
Age Group
Characteristics
Diagnosis
Prognosis/Course
IGE-MEDIATED
Acute
gastrointestinal
hypersensitivity
Any
Onset: minutes to 2 hr
History, positive PST, and/or
Nausea, abdominal pain, emesis,
serum food-IgE
diarrhea
Confirmatory OFC
Typically in conjunction with cutaneous
and/or respiratory symptoms
Variable, food-dependent
Milk, soy, egg, and wheat
typically outgrown
Peanut, tree nuts, seeds,
and shellfish typically
persist
Pollen-food allergy
syndrome (oral
allergy syndrome)
Any
Most common in
young adults (50%
of birch pollen
adults)
Immediate symptoms on contact of
raw fruit with oral mucosa
Pruritus, tingling, erythema or
angioedema of the lips, tongue,
oropharynx, throat pruritus/tightness
Severity of symptoms may
vary with pollen season
Symptoms may improve
with pollen
immunotherapy in subset
of patients
History, positive PST with raw
fruits or vegetables; OFCpositive with raw fruit, negative
with cooked
IGE- AND/OR NON-IGE-MEDIATED
Allergic eosinophilic Any, but especially Children: chronic/intermittent
esophagitis
infants, children, symptoms of gastroesophageal reflux,
adolescents
emesis, dysphagia, abdominal pain,
irritability
Adults: abdominal pain, dysphagia,
food impaction
History, positive PST, and/or
food-IgE in 50%, but poor
correlation with clinical
symptoms
Patch testing may be of value
Elimination diet and OFC
Endoscopy, biopsy provides
conclusive diagnosis and
response to treatment
information
Variable, not well
established, improvement
with elimination diet
within 6-8 wk
Elemental diet may be
required
Often responds to
swallowed topical steroids
Allergic eosinophilic Any
gastroenteritis
History, positive PST, and/or
food-IgE in 50%, but poor
correlation with clinical
symptoms, elimination diet, and
OFC
Endoscopy, biopsy provides
conclusive diagnosis and
response to treatment
information
Variable, not well
established, improvement
with elimination diet
within 6-8 wk
Elemental diet may be
required
Chronic/intermittent abdominal pain,
emesis, irritability, poor appetite,
failure to thrive, weight loss, anemia,
protein-losing gastroenteropathy
NON-IGE-MEDIATED
Allergic proctocolitis Young infants (<6 Blood-streaked or hemepositive stools, History, prompt response
Majority able to tolerate
mo), frequently
otherwise healthy-appearing
(resolution of gross blood in 48 milk/soy by 1 yr of age
breast-fed
hr) to allergen elimination
Biopsy conclusive but not
necessary in vast majority
Food proteinYoung infants
induced enterocolitis
syndrome
Chronic emesis, diarrhea, failure to
thrive on chronic exposure
On reexposure following a period of
elimination, subacute, repetitive
emesis, dehydration (15% shock),
diarrhea
Breastfeeding protective
Dietary proteinYoung infants
induced enteropathy
Protracted diarrhea, (steatorrhea),
History, endoscopy, and biopsy Most resolve in 1-2 yr
emesis, failure to thrive, anemia in 40% Response to dietary restriction
Celiac disease
(gluten-sensitive
enteropathy)
Chronic diarrhea, malabsorption,
abdominal distention, flatulence,
failure to thrive or weight loss,
May be associated with oral ulcers
and/or dermatitis herpetiformis
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Any
History, response to dietary
restriction
OFC
Most resolve in 1-3 yr
Biopsy diagnostic: villus atrophy Lifelong
Screening with serum IgA
antitissue transglutaminase and
antigliadin
Resolution of symptoms with
gluten elimination and relapse
on oral challenge
) Erythema Multiforme, Stevens-Johnson Syndrome, Toxic Epidermal Necrolysisפרק : (194
כללי :
 מדובר בתגובות  ,HSמתווכת תאי  ,Tעל רקע גורם מקדים )לרוב זיהום או תרופה( ,המתבטאות כנמק עור וריריות.
 יתכן ומדובר בספקטרום )מנגע ממוקם –  EMועד נמק מסכן חיים – .(TEN
 זיהום מתקשר יותר להופעת  EMמיינור ו SJS-בעוד תרופות מרמזות לתגובה רצינית יותר ).(TEN
 תגובות וסיקולריות אחרות כוללות וריצלה ו HSV-ובאופן נדיר אפידרמוליזיס בולוזה ופמפיגוס.
אפידרמוליזיס בולוזה :
 היא קבוצת מחלות נדירה תורשתית של שלפוחיות המאופיינות ביצירת שלפוחית על רקע טראומה מינורית.
 יש שלוש רמות בהתבסס על רמת הפרדות העור ,צורת התורשה והצטלקות :
 oאפידרמוליזיס בולוזה סימפלקס  -ללא הצטלקות AD ,הנגרמת מדפקט בקרטין.
 ,AR – Junctional epidermolysis bullosa oשלפוחיות סב אפידרמליות בדרמו-אפידרמאל .jun
 ,AR ,AD – Dystrophic epidermolysis bullosa oשלפוחיות מתחת ל jun-בדרמיס הפפילרי .תתכן מעורבות סיסטמית
חמורה )הכי שכיחיים סיבוכי .(GI
 טיפול :
 oתומך  -כולל טיפול בפצע ,מניעת טראומה וטיפול בזיהום משני.
 oבנוכחות בולה שלמה יש לנקזה כי יקל על הילד וימנע מהתרחבות של הבולה אם יש עליה לחץ.
פמפיגוס –
 מחלה נדירה אוטואימונית הנגרמת ע"י נוגדנים נגד דזמוגלאין  1ו) 3-חלבונים תאיים שמתווכים הצמתה של תאי האפיתל
התאיים(.
 נגרמת הפרדה של תאי האפיתל והווצרות שלפוחיות.
 המחלה רצינית אך הפרוג' בילדים די טובה עם טיפול נכון )קורטיקו' לטווח ארוך(.
: ERYTHEMA MULTIFORME MINOR
 סנדרום  HSנפוץ ומוגבל מעצמו.
 מאפייני הנגע העורי :
 oהתחלה פתאומית של מקולה עגולה או אובאלית בקוטר  1-3ס"מ ,בצבע אדום-בורדו ,מוגבלת היטב,
שטוחה עם מרכז אפור כהה או בלוטי.
 oלעיתים מראה ) whealאודם מתחת(.
 oבניגוד לאורטיקריה EM ,הם נגעים קבועים שמייצגים נמק תאי אפידרמיס )בניגוד לבצקת רקמתית
חולפת של אורטיקריה(.
 oקלאסית הנגע בצורת מטרה ומורכב משלוש טבעות קונצנטריות ,החלק החיצוני אדום ,האמצעי לבן
והפנימי אדום כהה או כחול.
 אם מופיעות שלפוחיות ,הן לרוב קלות ומערבות פחות מ 10%-משטח הגוף.
 מעורבות ממברנות מוקוזאליות מינימלית ומשפיעות על לא יותר ממשטח מוקוזאלי יחיד.
 הנגעים העוריים הם סימטרים ומערבים גפיים עליונות ,גב כפות הידיים ,כפות ידיים ומשטחים אקסטנסורים.
 EM מיינור פחות חמורה מסטיבן ג'ונסון ומהווה כ 80%-ממקרי  .EMרוב מקרי  EMבילדים נגרמים מזיהום מקדים בHSV-
ותתכן הישנות בכל זיהום של הרפס .אנמנזה של הרפס לביאליס קיימת בחצי מהמקרים.
 טיפול – סמפטומטי.
 oאנטי היסטמינים פומיים יעזרו לדכא את הגרד ואת תחושת השריפה והעקצוץ.
 oסטרואידים סיסטמים במחלוקת ואינם אינדיקטיבים.
 oבהישנות עם זיהומי  HSVמתועדים ברקע החולים יתכנו מועמדים לאציקלוויר פומי פרופילקטי.
 פרוג' – מעולה .הנגעים הכי עקשנים נשארים מקס' שבועיים וההחלמה ללא הצטלקות.
סיכום – אפידרמיס ומקס' משטח רירי אחד ,אתיולוגיה  ,HSVחולף לבד כעבור שבועיים ,טיפול – היסטמין לגרד ,בחזרות מרובות
לשקול פרופילקסיס עם אציקלוויר פומי.
)– STEVENS-JOHNSON SYNDROME (ERYTHEMA MULTIFORME MAJOR





תגובת  HSשלפוחתית חמורה ומסכנת חיים.
לרוב יש  URTIמקדים ) 1-14ימים לפני הפריחה(.
גיל אופייני  2-18שנים.
אטיולוגיה :
 oתרופות –  , NSAID'sסולפונאמידים ,אנטיקונוולסנטים ,פניצלינים ,טטרציקלינים.
 oמיקופלזמה פנאומוניה
קליניקה סיסטמית :
 oמעורבות של לפחות שתי ממברנות מוקוזאליות הכרחית לאבחנה )ומבדילה מ EM-מיינור(.
 oהילד איריטבילי ,סובל מחום ואנורקסיה.
 oיש נפיחות בשפתיים וארוזיות אדומות עם גלדים המורגים.
 oבנוסף יתכנו ארוזיות בלשון ,חנכיים ורירית הפה .לרוב יש נפיחות עפעפיים.
 oבשלב מוקדם יש קונג'קטיביטיס דו"צ ובהמשך מתקדם לארוזיות בלחמית.
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 oיתכנו ארוזיות בוגינה ומוקוזה פריאנאלית.
 oתתכן מעורבות אורוגניטאלית ,ושטית וטרכאלית במקרים החמורים.
מעורבות עורית  :נגעי מטרה ולאחר מכן פריחה שלפוחיתית.
 oנרחבות המעורבות העורית משתנה .תתכן מעורבות ריריות בלבד או שילוב עור וריריות.
 oמקולות גדולות אדומות בצורת מטרה מופיעות בפתאומיות ונוטות להתאחד לנגעים גדולים,
בעיקר בפנים והטראנק .נגעי העור הופכים במהרה לבולות ואזורי נמק.
 oהפרדות האפידרמיס יכולה להגיע עד  10-20%משטח פני הגוף .ממבחנים תחילה מופיעים
נגעי מטרה ותוך כיומיים פריחה שלפוחיתית.
 – DDמחלות מתווכות טוקסין כמו קווסאקי ,סקרלט פיברstaphylococcal scalded skin ,TSS ,
והפרעות ראומטולוגיות )בכצ'ט(.
 oבקווסאקי יש מעורבות לחמיות והיפרמיה בריריות אך אין נמק ריריות ,שלפוחיות ,ארוזיות.
 oהמעורבות בריריות של  staphylococcal scalded skin syndromeהיא מינורית ואין ארוזיות.
 oהפרעות ראומטולוגיות הן כרוניות ,פחות פתאומיות בהופעתן.
תמותה – .5-15%
טיפול –
 oהפסקת הגורם.
 oטיפול תומך – משככי כאב ,הזנה )ע"י זונדה לפעמים( ,נוזלים  ,ניטור אלקטרוליטים.
 oתרביות עור ומתן אנטיביוטיקה בהתאם לתוצאות.
 oעיניים – דרוש מעקב צמוד של רופא עיניים )עלול להגיע עד עיוורון(.
: TOXIC EPIDERMAL NECROLYSIS






 TENהוא תגובה עורית נרחבת מסכנת חיים שוות ערך לכוויה דרגה שניה.
נבדלת מהשניים הקודמים במעורבות עורית נרחבת )<  ,30%לרוב כחצי מפני השטח מעורבים( והפשטת עור
מאסיבית .בנוכחות נגעים בודדים יכול לבלבל עם  EMאך המהלך מהיר יותר להופעה ולרזולוציה.
אטיולוגיה :
 oתרופות –  – NSAID'sבעיקר איבופרופן ונפרוקסן ,עוד  -סולפונאמידים ,אנטיקונוולסנטים ,פניצלינים ,טטרציקלינים.
 oאין קשר לגורם זיהומי.
קליניקה :
 1-3 oימים לפני הפריחה יתכן פרודרום  .URTהילד מתייצג עם חום גבוה ,איריטביליות קשה והתחלה פתאומית של
דיסקולורציה דיפוסית בצבע אדום כהה של העור.
 oשלפוחיות תוך אפידרמליות מודגמות ע"י סימן ניקולסקי שקיים בעת העדר איחוד בין הקרטנוציטים של האפידרמיס
השטחי כך שהשכבות נפרדות בקלות לצדדים בהפעלת לחץ קל.
 oהילד יכול לחוות כאב חזק עורי ונראה טוקסי .האודם העורי מתפשט במהרה וגורם לקילוף של כל האפידרמיס ומותיר
ארוזיות עמוקות .ממברנות מוקוזאליות לרוב פחות מעורבות בהשוואה ל) SJS-יתכן  overlapבין שני הסנדרומים הללו(.
תמותה – ) !30-50%גורמי המוות – זיהום משני חיידקי וכשל נשימתי(.
טיפול –
 oתומך :נוזלים ואלקטרוליטים ,טיפול בפצע ,שיכוך כאב.
 oבמקרים חמורים יש מקום לטיפול ביחידת כוויות.
 oסטרואידים סיסטמים במחלוקת )מעלים סיבוכי פצע וסיכון לזיהום(.
 – EMנגע מטרה ,HSV ,עור ומשטח רירי אחד ,טיפול סמפטומטי )אנטי היסטמינים( ,חולף תוך  ,2wבחזרות פרופילקסיס – אציקלויר.
 – SJSריריות/עור וריריות ,מיקופלסמה+תרופות 5-15% ,תמותה ,סיבוך עיקרי עיני ,טיפול – תומך ,הזנה ABX ,לאחר ביופסיה עורית.
 – TENמעורבות עורית נרחבת ,תרופות בלבד ,ניקולסקי 30-50% ,תמותה )זיהום משני ,כשל נשימתי( ,טיפול תומך.
גורמים לאאוזנופיליה :
Neoplasia 
Addison Disease 
 – Allergy/Asthma כמו אלרגיה לחלב פרה.
Collagen Vascular diseases 
Cholesterol emboli 
 – parasites כמו טוקסוקארה קניס ,אסקריס ,אוקסיוריס ,אמביאזיס ,מלריה ,טוקסופלזמוזיס וכו' .לא אופייני בג'ארדיה
למבליה או אנטרוביוס ורמיקולאריס.
 זיהומים נוספים –  ,PCPברונכופולמונרי אספרגילוזיס.
 – SCID אאוזנויפיליה אפשרית.
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: Section 15. Rheumatic diseases of childhood
: (86 הערכה של מחלות ריאומטולוגיות )פרק
:האבחנה המבדלת בין המחלות העיקריות
Kawasakie
disease
שווה
5>

מפושטת
maculopapular


Conjunctivitis,
uveitis
↑
-
Gonococcemia
לאוקמיה
Lyme disease
M<F
12<

-פפולות
פוסטולות בכפות
הידיים והרגליים
-
שווה
2-10

-
שווה
5<

-
Rheumatic
fever
שווה
5-15

-
-
Erythema
migrans
Erythema
magrinatum

-
-
-
-
Iridocyclitis
↑
-
 בלסטים± ↑
-
נדיר
Conjunctivitis,
keratitis
N
-
1-16


מקולות
salmonpink


↑  אוN
-
-
-
-
-
↑
(50%) +
(10%) +
בפולי
ASLO↑ anti
Dnase B
GAS


,טרומבוציטוזיס
קומפלקסים
↑ אימוניים
תרביות
לשד עצם
,↑cryoglobulin
קומפלקסים
↑אימוניים
Borrelia
burgdorferi
לא

-
נדיר
נדיר
, נגעים בפה,חום
,לימפאדנופטיה
נפיחות של הידיים
והרגליים
N.gonoreehoeae
טרומבוציטופניה
ALL
,Carditis
,נוירופתיה
meningitis
IVIG ,אספירין
Ceftriaxone
,סטירואידים
כימותרפיה
,פניצילין
,doxycyline
ceftriaxone
,Carditis
,קשריות
chorea
פניצילין
,פרופילקטי
,אספירין
סטירואידים
JRA
SLE
M<F
10-20


מין
גיל
כאבי פרקים
קשיון בוקר
,דיסקואידית
butterfly
פריחה


Uveitis/
retinitis
↓
+
Polyarticular
פרקים קטנים
+
RF
,↓משלים
↑antidsDNA
בדיקות נוספות

נדיר
Erosive
arthritis
,חום
serositis
,פרוטאינוריה
serositis
התייצגות קלינית
,NSAID’s
,etanercept
MTX
,NSAID’s
,סטירואידים
טיפול
עיניים
WBC
ANA
 גונוקוק,JRA : מפרקים ארוסיביים
JRA ,SLE : דלקתי
SLE : לויקופניה
: נוגדנים
.האבחנה הינה בעיקרה קלינית ומתבססת על האנמנזה והבדיקה הפיזיקלית
. ובדיקות שלהם הינה חלק מהאבחנה,ישנם נוגדנים עצמיים רבים אשר חלקם ספציפיים למחלות שונות
Table 86-2. Manifestations of Autoantibodies

Coombs-positive hemolytic anemia

Immune neutropenia

Immune thrombocytopenia

Thrombosis (anticardiolipin, antiphospholipid, lupus anti-coagulant)

Immune lymphopenia

Antimitochondrial (primary biliary cirrhosis, SLE)

Antimicrosomal (chronic active hepatitis, SLE)

Antithyroid (thyroiditis, SLE)

Antineutrophil cytoplasmic antibody (ANCA-cytoplasmic) (Wegener granulomatosis)

ANCA-perinuclear (microscopic polyangiitis)
ANTINUCLEAR ANTIBODIES TO SPECIFIC NUCLEAR ANTIGENS AND ASSOCIATED MANIFESTATIONS

Single-stranded DNA (nonspecific, indicates inflammation)

Double-stranded DNA (SLE, renal disease)

DNA-histone (drug-induced SLE)

Sm (Smith) (SLE, renal, CNS)

RNP (ribonucleoprotein) (SLE, Sjögren syndrome, scleroderma, polymyositis, MCTD)

Ro (Robert: SSA) (SLE, neonatal lupus-congenital heart block, Sjögren syndrome)

La (Lane: SSB) (SLE, neonatal lupus (congenital heart block), Sjögren syndrome)

Jo-1 (polymyositis, dermatomyositis)

Scl-70 (scleroderma)

Centromere (CREST syndrome variant of scleroderma)

PM-Scl (scleroderma, UCTD)
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) Henoch-Schonlein Purpura – HSPפרק : (87
מאפיינים :
 מחלת וסקוליטיס אידיופתית של כלי דם קטנים עם מניפסטציות עוריות וסיסטמיות )פרקים GI ,וכליות(.
 מהווה את הסיבה השכיחה ל.non-thrombocytopenic purpura -
 התגובה האימונית מתווכת  IgAוהיא לרוב פוסט ויראלית או פוסט ) GASב 50%-מהמקרים פוסט זיהומית(.
 הוסקוליטיס הסיסטמית השכיחה בילדים.
 גיל  , 3-10יותר בבנים.
 ההופעה יכולה להיות חריפה  /הדרגתית עם חום נמוך והרגשה כללית רעה.
קליניקה :
 פריחה :
 oדלקת של כלי דם קטנים ויציאת דם מהם לרקמות )ייתכנו גם משקעי  IgAבכלי הדם(.
 oהפריחה היא  palpable purpuraהמופיעה בגלים .לרוב מתחילה כ) wheal -דומה לאורטיקריה(.
 oמיקום  -בעיקר מתחת למותניים  ,באיזור העכוז והגפיים התחתונות.
 oלפעמים בצקת לא גומתית יכולה להקדים את הפריה בכפות הילדיים והרגליים ,הקרקפת ובשק האשכים.
 מעורבות מפרקים :
 80% oמהילדים נראה ארתריטיס בעיקר בגפיים תחתונות.
 oלרוב מופיע לאחר הפריחה )אבל לא תמיד(.
 oהארתריטיס כואבת ומפריעה לשאת משקל  -שכיחה בקרסול ובברך – סיבה לצליעה.
 oלרוב חולפת תוך מספר ימים ללא נזק או דפורמציות.
 מעורבות : GI
 oקיימת ב 50%-מהחולים ומופיעה לרוב לאחר הפריחה )לפעמים חלק מהמהלך האקוטי(.
 oביטוי – כאב בטן קוליקי קל עד בינוני עם בחילות  /הקאות  /שלשולים או עצירות.
 oבמקרים קשים – התפשלות ) RLQריק בבדיקה וצואה  ,(current jellyהקאות דמיות וצואה דמית.
 מעורבות כלייתית :
 oקיימת בשליש מהילדים.
 oכוללת –  GNאקוטי  ,המטוריה  ,יל"ד ו.ARF -
 oבחלק קטן מהמקרים תהיה התקדמות לאיס"כ.
 סיבוכים )פחות שכיחים( :
 oבצקת בשק האשכים – acute scrotum
 oמעורבות  – CNSפרכוסים  /קומה  /שיתוקים  /אנצפלופתיה
 oמעורבות ריאתית – דימום  /קשריות ריאומטיות
 oפנקריטיטיס
HSM o
מעבדה :
 CRP , ESR ו WBC -גבוהים ללא טרומבוציטופניה )שולל  , ITPלוקמיה(AI thrombocytopenia , SLE ,
 תיתכן אנמיה )איבוד דם כרוני  /חריף(
 – IgM / IgA מוגברים ב 50%-מהמקרים
 במעורבות כלייתית – המטוריה ,פיוריה ,גלילים  ,אלבומין בשתן וירידה בתפקודי כליה
 דם סמוי בצואה
 ביופסיה )אבחנה סופית( – Leukocytoclastic angiitis
אבחנה – קלינית  :הימצאות  2מתוך  4קריטריונים ) 87%רגישות וספציפיות(.
 –Palpable purpura .1נגעים עוריים מורמים המורגים נימושים והעדר טרומבוציטופניה.
 – Bowel angina .2כאבי בטן דיפוזיים או אבחנה של איסכמיה של המעי
 .3ביופסיה אבחנתית – הסטולוגיה המראה גרנולוציטים בדפנות עורקים וורידים.
 .4גיל נמוך או שווה ל 20-שנים בהופעת הסמפטומים.
- DD






פורפורה טרומבוציט ופנית –  ,SLE ,ITPלוקמיה
זיהומים שונים – מנינגוקוקסמיה IE ,
ווסקוליטיסים אחרים –  ANCAחיוביים Churg- Strauss syndrome ,polyarteritis nodosa ,Wegener granulomatosis -
Kawasaki disease
 – JRAנפיחות לא חורגת מאיזורי המפרקים והפריחה היא מקולופפולרית.
)-Acute hemorrhagic edema (AHE
 oצורה חריפה של וסקוליטיס לויקוציטוקלסטית עורית שפירה ,שמופיעה בילדים עד גיל שנתיים.
 oהפריחה מופיעה עם חום ,בצקת בפנים ,שק האשכים ,ידיים וכפות רגליים ,ומלוות באכימוזות בפנים ובגפיים .הגוו אינו
מעורב.
 oהבחנה מ -HSP-גיל צעיר ,נגעים שונים ,היעדר מעורבות איברים נוספים ,ממצאים בביופסיה.
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טיפול :
 לרוב אין צורך לאשפז והטיפול תומך בלבד.
 NSAIDs לארטריטיס
 סטרואידים )מינון של  1mg/kg/dאם יש מעורבות  GIאו כליה למשך שבוע-שבועיים
 אימונוסופרסיה למעורבות כלייתית קשה
פרוגנוזה :



מרבית המקרים נמשכים  3-4שבועות ונעלמים לחלוטין.
כל חולה שעבר  HSPומופיע עם כאבי בטן אקוטיים  ,חסימה  ,שלשול )לאחר המחלה יש פריסטלטיקה לא תקינה וזה מסכן
להתפשלות(  חובה לשלול intussusceptions
סיכון של  1%לפתח מחלה כלייתית פרוגרסיבית בעתיד )יש לפעמים חזרה בכליה מושתלת(.
) Kawasaki diseaseפרק : (88
מאפיינים :
 וסקוליטיס חריפה של כלי דם קטנים עד בינוניים עם יצירת אניוריזמות.
 הסיבוך העיקרי – פגיעה בעורקים קור ונריים.
 מאפיינת ילדים מתחת לגיל  5עם פיק בגילאי ) 2-3נדירה מעל גיל  .(7יותר בבנים.
קליניקה  :מהלך המחלה מחולק לשלושה שלבים:
 1-2 – Acute phase .1שבועות
 oהתחלה פתאומית של חום גבוה )≥ (400ללא מקור ברור לפחות  5ימים.
 oאודם של הלחמית – דו"צ ,ללא הפרשה
 oשינויים במוקוזה כולל יובש ,חתכים בשפתיים
" oלשון תות"
 Cervical lymphadenopathy oלרוב חד צדדית
 oנפיחות של כפות הידיים והרגליים
 oפריחה במיוחד במפשעה ועל החזה
 oאי שקט קיצוני במיוחד בתינוקות
 oכאבי בטן ו hydropsשל כיס המרה
CSF pleocytosis o
 Arthritis oבמיוחד של פרקים גדולים ובינוניים
 / Carditis oפריקרדיטיס – מופיעה כטכיקרדיה ,קוצר נשימה או CHF
 – Giant coronary aneurysm oנדיר ,אבל קורה בעיקר בילדים קטנים
 oתיתכן התפתחות Macrophage activating syndrome – MAS
 – Subacute phase .2שבועות  - 2-4מלווה בירידה הדרגתית בחום ושאר הסימפטומים.
 oקילוף העור בעיקר של האצבעות בידיים והרגליים סביב הציפורניים.
 oטרומבוציטוזיס < 100000
 25%) Coronary artery aneurysm oמהמקרים( –
 יותר אופייני לשלב הזה ול.convalescent phase
 יכול לגרום למוות פתאומי – אם מדובר באניוריזמות גדולות )סיכון לקרע ,טרומבוזיס.(MI ,
 גורמי סיכון כוללים  -חום ממושך ,עליה ממושכת ב ,ESRגיל מתחת לשנה וגברים.
 – Convalescent phase .3מרגע היעלמות הסימפטומים הקליניים ונמשך עד ש ESRחוזר לנורמה ,לרוב תוך  6-8שבועות.
מעבדה :
 בשלב האקוטי – פרמטרים דלקתיים מוגבריםCRP / ESR / WBC -
 טרומבוציטוזיס –  2-3שבועות לאחר תחילת המחלה
 עליית טרנסאמינזות
 ASLO שלילי ותרביות דם שליליות
 בשתן יש תאים ביזאריים – Epithelial multinucleated
** בשלב החריף יש לבצע ספירת דם  /צילום חזה  /תרביות דם ושתן  – LP /על מנת לשלול זיהום חריף
** אקו לב – יש לבצע  2-3שבועות לאחר הופעת המחלה ושוב לאחר  6-8שבועות.
אבחנה  :קלינית –

הימצאות חום <  5ימים ללא מקור בולט לחום  4 +מ –
Bilateral nonsuppurative conjunctivitis .1
 .2שינוי אחד לפחות בריריות של דרכי הנשימה העליונות כולל  ,pharyngeal injectionשפתיים יבשות ופצועותinjected lips ,
ו"לשון תות".
 .3שינוי אחד לפחות בגפיים כולל אודם פריפרי ,בצקת פריפרית periungual desquamation ,וקילוף כללי.
 Polymorphous rash .4בעיקר בחזה
1.5cm < Cervical lymphadenopathy .5
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 כמו כן ,המחלה לא יכולה להיות מוסברת ע"י תהליך ידוע אחר.
 במידה ויש  ,coronary aneurysmמספיק  3קריטריונים.
– DD

זיהומים –
 oשנית )פריחה ולשון תותית(
) EBV oדלקת לחמית ,בלוטות  ,חום(
 oוירוסים שונים –  , adenoחצבת ,אדמת ,רוזאולה
 oמנינגוקוקסמיה
 oטוקסופלזמה
 oריקציה
TSS o
 דלקתי –
 JRA oסיסטמי –  , Still diseaseלפעמים אין מעורבות פרקים ויש פריחה מרשימה
PAN o
 oבכצ'ט
 רגישות יתר – תגובה לתרופות או SJS
טיפול :
 – IV Ig משפר תסמינים ומוריד סיכון לאניוריזמה קורונרית.
 אספירין –
 oבתחילה – עד יום  14ניתן במינון גבוה )אנטי אינפלמטורי –  100מ"ג לקילו ליום( ואם אין חום במשך  48שעות ניתן
להוריד את המינון לרמות אנטי טרומבוטיות ) 3-5מ"ג לקילו לעיום( עד להחלמה.
 oבמקרים של אניוריזמות גדולות או רבות יש להוסיף דיפירידמול  /קומדין.
 סטרואידים – כמעט ללא שימוש  ,רק במקרים אקוטיים עם קרדיטיס עם חום מתמשך שלא הגיב לאחר  2מנות של IV Ig
סיבוכים ופרוגנוזה :





הישנות נדירה 1-3% -
תמותה > 0.1%
סיבוכים – חסימת עורקים קור ונריים ) ,(MIמיופריקרדיטיס , aseptic meningitis , CHF ,שלשולים  ,אורטריטיס )פייוריה
סטרילית(.
פקטורים פרוגנוסטיים רעים )מעידים על אניוריזמות( :
 oזכרים
 oמתחת לגיל שנה
 oחום ממושך
 oאנמיה  /טרומבוציטופניה בהתייצבות
 oספירת ניוטרופילים  /באנדים גבוהה
 oהיפונתרמיה
 oהיפואלבומינמיה
אניוריזמות גדולות לרוב לא צפויות להתרפא ספונטנית והן בעלות נטייה מוגברת לטרומבוזיס  /סטנוזיס.
) Juvenile Rheumatoid Arthritis – JRAפרק : (89
מאפיינים :
 ההתייצגות הבסיסית והשכיחה של המחלה היא  – chronic synovitisהסינוביום הופך למעובה והיפר-ווסקולרי עם הסננת
לימפוציטים.
 התהליך יכול לגרום להרס רקמות – בייחוד הסחוס הארטיקולרי.
 בנות יותר מבנים.
 שכיח בגילאי  1-3ובגיל .8-12
אבחנה :
 .1גיל התחלה מתחת ל.16-
 .2ארתריטיס במפרק אחד או יותר – נפיחות או שניים מ  :הגבלה בטווח התנועה ,רגישות ,כאב בתנועה ,חום מקומי.
 .3משך המחלה –  6שבועות או יותר.
 .4סוג – מוגדר לפי צורת התחלת המחלה במשך  6חודשים ראשונים  :פוליארתריטיס ,אוליגוארתריטיס וצורה סיסטמית.
 .5שלילת סוגים אחרים של ארתריטיס בילדים.
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קליניקה :
מאפייני הפגיעה המפרקית :
 קשיון בוקר – מעיד על תגובה טובה לטיפול
 נפיחות המתפתחת בהדרגה
 קושי באבחון – נדיר שילד יתנגד להשתמש במפרק למרות הכאב והקושי בתנועה לכן מאובחן לרוב לאחר מקרי טראומה
 ייתכנו קונטרקטורות מהיעדר שימוש
 תיתכן א-סימטריה באורך הגפיים )בייחוד תחתונות( אם יש דלקת חד צדדית.
מאפייני פגיעה עינית – : Uveitis
 בסיכון – בייחוד  ANAחיובי
 בקורלציה לHLA DR-5/6/8 -
 בנות צעירות עם  pauciarticularיחד עם  ANAחיובי בסיכון של 80%
 עלולה להיות א-סימפ' עד עיוורון פתאומי – יש צורך במעקב תכוף של רופא עיניים
צורות ההופעה השונות :
Pauciarticular
Polyarticular
)Systemic onset(Still disease
<5
≥5
משתנה ,לרוב ≥5
סוג הפרקים
בינוניים וגדולים
)הברך הוא המעורבות הכי
שכיחה ,לאחר מכן קרסול
ושורש כף היד( .נדיר
לראות מעורבות של של
מפרקים קטנים כמו מפרק
האצבעות
קטנים ובינוניים
)בעיקר הפרקים הקטנים של כפות הידיים
והרגליים ,קרסול ,שורש כף היד והברך(.
יכולה להיות מעורבות של חוליות
צוואריות אשר עם הזמן עוברות איחוי.
בינוניים וקטנים
)לרוב מופיעה כ] 6שבועות 6-חודשים[ אחרי
הסימנים הסיסטמיים!!(
מין
יותר בנות .פיק בגיל 1-3
וגם .8-12
יותר בנות .בכל גיל .פיק בילדות
המוקדמת .פיק נוסף בגיל ההתבגרות
יופיע עם  RFחיובי.
שכיחות זהה בנים -בנות
מאפיינים
סיסטמיים
Uveitis
ANA
-
לעיתים כלליים
תמיד
+++
++
RF
-
+
+
+
)בילדים מבוגרים עם התחלה מוקדמת
של  (RAזה מבדיל לנו בין הצורה הזו של
מחלה לבין שאר המחלות
+
-
תוצאה
מצויינת 90%< ,הפוגה
מלאה
טובה 50%< ,הפוגה מלאה
הערות
הצורה השכיחה ביותר
,50%
נדיר לראות מעורבות של
הצוואר והירך,
אין עדות מעבדתית
לדלקת סיסטמית כמו
 WBCו –  ESRגבוהים.
)אין חום ,איבוד משקל או
(FTT
 40%מהמקרים.
הדלקת במפרקים נוטה להיות סימטרית,
יכולים להיות סימנים סיסטמיים בניגוד
לצורה ה pauciכמו חולשה ,חום,פיגור
התפתחותי ,אנמיה ועליה במרקים
הדלקתיים .ילדים שהופיעו בגיל מבוגר
יחסית לרוב יהיו עם  RFחיובי והם
מייצגים תת קבוצה של ילדים שייתקדמו
ל RA-במבוגרים.
מאפיינים
מספר
הפרקים

שכיחות .10%
משתנה ,תלוי במידת ה.arthritis
בד"כ התגובה לטיפול היא חלשה ולכן ילדים
אלו צריכים מעקב יותר ארוך.
הכי פחות שכיח ,התופעות הראשונות הן
סיסטמיות שהארטריטיס ימופיעה בד"כ אחרי
 6שבועות ל  6חודשים .מאופיין בקפיצות
) (spikingשל חום ,לרוב פעם – פעמיים ביום
במשך מספר שבועות וחודשים .מלווה בפריחה
בצבע ורוד )סלמון(או  – morbillifromיכולה
להופיע רק בזמן החום ואחרי ירדת החום היא
נעלמת.
מלווה ב – (pleuritis, pericarditis) serositis
ב.50%
ובמקרים נדירים גם טמפונדה.
הגדלת כבד וטחול גם שכיחה ב.70%
הילדים נראים חולים עם חולשה...FTT ,
 WBC ,CRP ,ESRו –  PLTמוגברים,
אנמיה.
- (pauci = few, some) – Pauciarticular JRA
 oארטריטיס בפחות מ 5-מפרקים בחצי שנה מהאבחנה.
 oזו הצורה הכי שכיחה של המחלה ).(50%
 oבעיקר בבנות לרוב בגיל  1-2שנים.
 oהארטריטיס פוגעת במפרקים בינוניים-גדולים )לפי שכיחות :ברך < קרסול < .(wrist
 oנדיר לראות מעורבות מפרקים קטנים )כמו אצבעות( אך אפשרי.
 oמעורבות צוואר וירך אינה שכיחה.
 oהסיבוך העיקרי –  – Uveitisלרוב מופיע עם ) ANA+יש לעקוב אחת ל 3-חודשים עם מנורת סדק(.
 oהחולים יכולים להיות ללא ביטוי סיסטמי כלל )ירידה במשקל ,FTT ,חום( או עדות מעבדתית לדלקת סיסטמית
)לוקוציטוזיס ,שקיעה מוחשת(.
148
– Polyarticular JRA 
 5 oומעלה מפרקים תוך חצי שנה מהאבחנה.
 40% oמהמקרים.
 oשתי צורות עיקריות-
 -RF+ בעיקר בבנות לקראת סוף הילדות ,מאופיינת בארתריטיס קשה הגורמת לנזק קבוע ,ובנודולים
ראומטיים) דומה ל Rheumatoid arthritis-במבוגרים(.
 -RF - שכיחה יותר ,מופיעה בכל גיל בילדות ,ארתריטיס יותר קלה בדר"כ.
 oאחד הסיבוכים.atlantoaxial subluxation -
 oהמחלה עלולה לגרום להפרעה כללית בגדילה ובהתפתחות ,וכן להפרעה מקומית בגדילה) למשל ,מיקרוגנטיה עקב
מעורבות .(TMJ
 oתופעות חוץ מפרקיות ייתכנו )בניגוד לאוליגו( במחלה פעילה ,אך לרוב הן אינן מרשימות) בניגוד לצורה הסיסטמית(.
 -Uveitis oנדירה.
– Systemic onset JRA 
 10% oמהמקרים.
 oמופיעה לאורך כל שנות הילדות.m=f ,
 oמאופיינת בביטויים חוץ מפרקיים בולטים :חום גבוה ,פריחה ,הפטוספלנומגליה ,לימפאדנופטיה ,סרוזיטיס )50%
פלאוריטיס ,פריקרדיטיס( ,(70%) HSM ,אנמיה ,לויקוציטוזיס ,טרומבוציטוזיס ,ועלייה ב.APR-
 oהחום-
 אינטרמיטנטי ,עולה לערכים סביב  39.5פעם -פעמיים ביום ויורד במהירות.
 נפוצה עליית חום בערב ,ותיתכן צמרמורת.
 כשהחום יורד הילד אינו נראה חולה.
 oהפריחה-
 מקולות קטנות בצבע אדום -ורוד) צבע סלמון( -בדר"כ בגו ובחלק הפרוקסימלי של הגפיים.
 נפוצה פריחה שמופיעה בעת עליית חום /ניתנת לעירור ע"י טראומה מינימלית -ונעלמת לאחר מכן.
 תופעת קובנר -רגישות יתר של העור לטראומה מינימלית -סוגסטיבית ,אך לא אבחנתית למחלה.
 oהפגיעה המפרקית-
 עשויה להופיע יחד עם הסימנים הסיסטמיים ,או  6שבועות עד  6חודשים לאחר ביטוי סיסטמי .היא עשויה
להיות פוליארטיקולרית או אוליגוארטיקולרית.
 oלרוב  RFו ANA-שליליים.
מעבדה :
 Pauci לרוב ללא ממצאים מעבדתיים.
 ESR מוחש במחלה פעילה
 אנמיה של מחלה כרונית
 נוזל סינוביאלי – עכור ,חלבון מוגבר ,גלוקוז ירוד ,משלים תקין או נמוך  20,000 ,תאים לממ"ק רובם לימפוציטים ,תרבית
שלילית.
 רנטגן –
 oבשלב ראשון – תפיחות של רקמות רכות
 oשלב מאוחר – היצרות חלל המפרק ,ארוזיות  ,סובלוקסציה ואנקילוזיס.
 הבירור שיש לבצע –
 oעל מנת לשלול לוקמיה )כאבי פרקים  /עצמות( יש לקחת  – LDHבמקרים אלו נצפה לספירה לבנה נמוכה ,
טרומבוציטופניה ואנמיה קיצונית יותר מזו של מחלה כרונית.
 oבדיקת  – ANAעל מנת להעריך סיכון לאובאיטיס )בייחוד ב.(pauci -
 oבדיקת  – RFבייחוד בילדים בגיל ההתבגרות עם .polyarthritis
- DD








מחלות רקמת חיבור –  ,JDM ,SLE ,JRAסקלרודרמה עם ארטריטיס.
סרונגטיב ספונדילוארתרופתיות –  ,JASפסוריאטיק ארטריטיס ,רייטר ,ארטריטיס הקשורה בSeronegative ,IBD-
.enthesopathy/arthropathy syndrome
זיהומי – חיידקי ,ויראלי ,פטרייתי ,ליים.
ראקטיב – פוסט סטרפ' ,ראומטיק פיבר ,טוקסיק סינוביטיס.HSP ,
אורתופדי – טראומטיק ארטריטיס ,פרטס ) ,(Legg-Calvé -Perthes diseaseסקפה ),(slipped capital femoral epiphysis synd
 ,Osteochondritis dissecansכונדרומלציה פטלה.
סנדרומי כאב מוסקולוסקלטאלי – כאבי גדילה ,היפרמוביליטי סנדרום ,פיברומיאלגיה ,Myofascial pain syndromes/רפלקס
סימפטטיק דיסטרופי.
המטואונקולוגיה – לוקמיה ,לימפומה ,אנמיה חרמשית ,טלסמיה ,גידולי עצם /סחוס /סינוביום ממאירים /שפירים ,גרורות
לעצמות.
שונות – רככת/מחלת עצם מטבולית ,מחלות אגירה ליזוזומליות ,מחלות קולגן מורשות.
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Table 89-3. Comparison of Juvenile Rheumatoid Arthritis and Spondyloarthropathies
Clinical Manifestations
JRA
JAS
PsA
IBD
Gender predominance
F
M
Equal
Equal
Peripheral arthritis
+++
+
++
+
Back symptoms
+++
+
++
Family history
++
++
+
ANA positivity
++
HLA-B27 positivity
++
+
RF positivity
)+ (in early-onset JRA
Extra-articular manifestations Systemic symptoms (systemic-onset JRA) Enthesopathy Psoriasis, nail changes Bowel symptoms
Eye disease
Anterior uveitis
Iritis
Posterior uveitis
Anterior uveitis
טיפול :
טיפול תרופתי :
– NSAID's 
 oרוב הילדים עם  pauciמגיבים .בצורות אחרות – ניתנת בנוסף לטיפולים אחרים.
 oת"ל – כאבי בטן ,גסטריטיס ,כיבי קיבה ותריסריון
– MTX 
 oבעיקר בפוליארתריטיס כתוספת לNSAID's -
 oת"ל – כיבים בפה ,הפרעה בתפקודי כבד ,לויקופניה.
 סטרואידים – אינדיקציות –
 oמחלה סיסטמית לדיכוי חום
 oטיפול באובאיטיס קשה
 oהזרקה תוך מפרקית לשיפור סימפטומטי מהיר
 oתופעות סיסטמיות )פריקרדיטיס(
– Sulfasalazine (5-ASA) 
 oניתנת במחלה פולי  /אוליגו עם תרופות אחרות
 oמשמשת גם לIBD -
 oת"ל – פריחה ,גירוי של מערכת העיכול
 הידרוכלורוקווין –
 oתרופה אנטי מלריה  ,לרוב ניתנת עם תרופות אחרות
 oת"ל – פגיעה ברטינה )דורש בדיקות עיניים סדרתיות(
 תרופות נוגדות  Etanercept (Embrel) – TNFאו ) – Infliximab (Remicadeבמקרים של מחלה פוליארטריקולרית שלא מגיבה
לתרופות אחרות.
 ציקלופוספמיד – ניתנת במקרים קיצוניים שלא הגיבו לטיפולים אחרים.
טיפולים אחרים :
 פיזיותרפיה וריפוי בעיסוק
 כירורגי – במקרים קשים – סינבקטומי ואף החלפת מפרק.
פרוגנוזה –



מעולה! .CR 85%
 Pauciטוב יותר ,פולי וסיסטמי יותר נוטים לדיסאביליות.
וריאנט סיסטמי עם  RFחיובי ,ארוזיות בצילום והעדר תגובה לטיפול נושא פרוג' גרועה.
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) Systemic Lupus Erythematosis – SLEפרק : (90
כללי :
 5% מחולי  SLEמפתחים את המחלה בילדות  ,לרוב סביב גיל ההתבגרות.
 יותר בנשים.
 נגרמת עקב איבוד בקרה של תאי לימפוציטים מסוג  Tעל ה  B -היפראקטיביות של תאי  Bויצירת נוגדנים עצמיים
בסירקולציה.
 SLE נדיר בילדים מתחת ל 9-שנים.
 גורמי סיכון –
 oחוסר במערכת המשלים
 oהשפעת הורמוני מין
 oקורלציה לHLA B7 / DR2 / DR3 -
 – Drug induced oלאחר חשיפה לתרופות כמו נוגדי פרכוס  ,סולפונמידים  ,מאופיין בנוגדנים .anti histone
אבחנה :
יש צורך ב 4-מתוך : 11
 – Malar rash .1אודם קבוע ,שטוח או מורם על גבי הלחיים
 – Discoid rash .2אזורים אדומים עגולים מורמים עם  , keratotic scalingמשאירה צלקת ואם זה באזור הקרקפת אז יש נשירת
שיער.
 – Photosensitivity .3אודם באזורים החשופים לאור
 .4כיבים בפה
 – Arthritis .5לפחות שני פרקים פריפריים ,מלווה ברגישות ,נפיחות והסננה ,בעיקר במפרקים הקטנים של היד .לרוב לא ארוזיבי.
 pleuritis – Serositis .6או  pericarditisלפי  ,ECGעדות להסננה או האזנה
 .7הפרעה כלייתית – החשובה ביותר 50-70% ,מהילדים ,פרוטאינוריה <  ,0.5gr/dayאו נוכחות  .cellular castsמאוד שכיח
בילדים .המחלה הכלייתית יכולה להיות עם טווח גדול מהמטוריה מקרוסקופית  ,תסמונת נפרוטית .הופעת יתר לחץ דם צריך
לערר החשד ללופוס בכליות.
 .8הפרעות נוירולוגיות – פרכוסים או פסיכוזה ללא גורמים אחרים
 .9הפרעות המטולוגיות – אנמיה המוליטית או לויקופניה או לימפופניה או טרומבוציטופניה.
 .10הפרעות אימונולוגיות –  ant Sm ,Anti dsDNAו /או antiphospholipid
(ANA) Antinuclear antibody .11
מאפיינים נוספים ,אשר לא דרושים כדי להגיע לאבחנה:
 סיסטמיים – חום ,חולשה ,ירידה במשקל
 CPK) Myositis– Musculoskeletal גבוהה( כאבי שרירים או פרקים
 עוריים – ...alopecia ,Raynaud’s phenomenon
 נוירופסיכיטריים – הפרעות אישיות ,שבץ ,נוירופתיה פריפרית ,chorea ,מיגרנה ,דיכאון
 – Cardiopulmonary אנדוקרדיטיס ,מיוקרדיטיסpneumonitis ,
 עיניים – Sicca syndrome ,Episcleritis
 – GIT פנקריאטיטיס ,כבד /טחול מוגדל...hepatitis ,
 כלייתי –  ,nephritisאורמיה ,יל"ד
 פוריות – הפלות חוזרותcongenital heart block ,neonatal lupus erythematosus ,
*  lymphodenopathyוספינומיגאלי שכיחים ב  ,SLEבמיוחד  axillary lyphodenopathyיכולה להיות מאוד רגישה ומצביעה על
מחלה פעילה.
מעבדה :
 – ANA יופיע בכל המקרים של מחלה פעילה  ,דרוש לאבחנה אבל לא ספציפי ,רגיש מאוד )אם אין  ANAאין .(SLE
 – Anti dsDNA ספציפי מאוד  ,נמצא במרבית החולים  ,משקף את דרגת הפעילות של המחלה.
 – Anti Sm ספציפי מאוד  ,נמצא רק ב 30%-מהחולים  ,משקף מעורבות CNS
 רמות משלים נמוכה – משקף את פעילות המחלה  ,בקורלציה לנפריטיס.
 – Anti histone ב 95%-מהמקרים של drug induced lupus
 שתן – המטוריה וחלבון )בהתאם לדרגת הנפריטיס(
 – AIHA נראה שכיסטוציטים במשטח פריפרי ושברי תאים
 CPK גבוה מעיד על מיוזיטיס
 – LP עליית חלבון ועלייה ביחס של  IgGלאלבומין  ,מעיד על מעורבות .CNS
טיפול :


סטרואידים – במחלה סיסטמית – פריקרדיטיס ,פלאוריטיס  ,פגיעה ניורולוגית  ,נפריטיס )דרגות  2-3בעיקר(.
 – NSAID'sלארתריטיס וארתרלגיה
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 – Hydroxychloroquine בייחוד למחלה עורית  ,יעיל גם לתחזוקה במקרים של ארתריטיס ונפריטיס דרגה .2
 ציקלופוספמיד – יעיל לנפריטיס בדרגות ) 3-4מעכב התקדמות לאיס"כ( וכן למחלת CNS
 – Steroid sparing לחולים שלא מסתדרים  /לא יכולים לקבל סטרואידים נותנים –  azathioprine , MTXאו mycophenolate
) mofetilיעיל לדרגות  2-3של נפריטיס(.
 הימנעות משמש
פרוגנוזה וסיבוכים :
 – AVN בגלל השימוש בסטרואידים
 תמותה נדירה – זיהומים , MI ,נפריטיס ,סיבוכי  , CNSדמם ריאתי
 SLEביילוד :


עקב מעבר נוגדני  IgGמהאם .סימנים קליניים -פריחה ,טרומבוציטופניה ,לויקופניה.
הפגיעה המסוכנת )heart block -נוגדני אנטי  -(La /Roדורש הכנסת קוצב .קרדיומיופטיה -נדיר )אבל יכולה להיות חמורה ולחייב
השתלת לב(.
) Juvenile Dermatomyositis – JDMפרק : (91
מאפיינים :
 וסקוליטיס של כלי דם קטנים המספקים שרירים ושקיעת קומפלקסים אימוניים עם דלקת בכלי דם
ושרירים.
 מופיע לפעמים לאחר זיהום  /תגובה אלרגית  /חשיפה לשמש.
 נדירה מאוד  ,יותר בבנות  ,עם פיק בגילאי .4-10
 קשר ל.HLA-DQA1 -
קליניקה :
 הופעה איטית ופרוגרסיבית המתחילה בסימפנים לא ספציפיים – חום ,ארתרלגיה ,חולשה גוברת ,כיבים בפה ,פריחה עורית.
 מאפייני הפריחה –
 oב 50%-מופיעה יחד עם חולשת שרירים וב 25%-מקדימה אותה.
 oבעיקר על הפנים ,כתפיים ,אקסטנסורים של הידיים וגב –   Shawl signנוטה לערב בעיקר איזורים חשופים לשמש.
 oאופיינית פריחה פריאורביטלית בגוון אדום-סגול עם במצקת –  Heliotropeשיכולה לחצות את גשר האף.
 – Gottron papules oפלאקים אדומים על הפרקים ,סביב הצוואר או על שטח הפנים האקסטנסורי של הגפיים.
 מאפייני פגיעה שרירית ומפרקית –
 oבעיקר שרירים פרוקסימלים  ,במיוחד חגורת הכתפיים והירכיים וכן שרירי הבטן והצוואר )קושי בטיפוס מדרגות /
לקום מהכיסא(.
 oבמקרים קשים – מעורבות שרירי הנשימה העליונות והפרינגס – קול נזאלי והוא יתקשה בבליעה.
 – Gower sign oצריכים להישען על הרגליים כאשר קמים מהרצפה.
 oארתריטיס – בחלק קטן מהחולים ) , (15%בעיקר מפרקים קטנים.
 מניפסטציות נוספות –
Reynaud's phenomenon o
HSM o
 oרטיניטיס
 oמעורבות  – CNSפרכוסים  /דכאון
 oפגיעה בתפקוד כלייתי
 אין סיכון מוגבר לממאירות ! )בניגוד להופעה במבוגרים(.
מעבדה :
 סימני דלקת לא מוגברים
 עלייה של אנזימי שרירLDH ,CPK ,ALT , AST -
 ANA חיובי ב 60%-מהמקרים.
 Anti dsDNA ו RF -שליליים
 רמות מדידות של vWF
 – MRI כלי עזר לאיתור איזורי דלקת בשרירים.
 ביופסיה  -אבחנה סופית ) Myositis ,ניתן לתמיכה גם ע"י .(EMG
אבחנה  :צריך  4מתוך  5קריטריונים -
 .1פריחה אופיינית.
 .2חולשת שרירים פרוקס' סימטרית.
 .3עליית אנזימי שריר.
 EMG .4אופייני ).(fasciculations, needle insertion irritability, and high-frequency discharges
 .5ביופסיית שריר עם דלקת כרונית.
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 - DDלמיוזיטיס ופריחה – לעיתים תתכן מיוזיטיס ללא פריחה .פולימיוזיטיס נדירה בילדים ויש לבצע ביופסיית שריר לאיתור
הפרעות שריר אחרות כמו מסקולאר דיסטרופי )בעיקר בבנים( ,מיוזיטיס פוסט זיהומי ומיופתיות אחרות.
טיפול :
 סטרואידים  – IV / POניתנים בהתחלה במינון גבוה.
 – MTX על מנת להוריד את רמות הסטרואידים.
 ציקלוספורין  /ציקלופוספמיד – במקרים קשים רפרקטורים.
 – IV Ig לרוב כתוספת לטיפול.
 Hydrochloroquine או  Dapsoneלהתייצגות העורית.
 הימנעות משמש – מחמירה את הביאוי העורי והשרירי ועלולה להוביל להתלקחות.
סיבוכים :
– Calcinosis 
 oהסיבוך הקשה ביותר ,מופיע בעור ורקמות רכות בכל מקום בגוף.
 oבצורה המפושטת נקרא .calcinosis universalis
 oיותר נפוץ בילדים שיש לה וסקוליטיס עורי ,פעילות ממושכת של המחלה או עיכוב בתחילת הטיפול.
 oחולים אשר פיתחו קלקינוזיס נמצאים בסכנה לאובדן כרוני של המוביליות ,כתלות בחומרת המצב.
 פרפורציה של דרכי העיכול ודימום – בחולים אשר פתחו וסקוליטיס
 תנגודת לאינסולין עד כדי .DM-2
פרוגנוזה :
תלויה בנרחבות הביטוי השרירי והזמן עד להתחלת טיפול :
 .1מהלך יוניפאזי – טיפול ושיפור ללא סקוולה.
 .2מהלך של הישנות כרונית.
 .3מהלך כרוני פרוגרסיבי – תגובה ירודה לטיפול וירידה בתפקוד.
מי שמפתח קלצינוזיס גם בסיכון לאיבוד מוביליות כתלות בנרחבות משקעי הסידן.
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) Musculoskeletal Pain syndromesפרק : (92
כאבי גדילה:
מאפיינים:
 מופיעים ב 10-20%מהילדים בגיל בי"ס.
 הפיק הוא בגילאי  ,3-7יותר בבנים.
קליניקה :
 הילדים מתלוננים עם כאבים עמוקים בירכיים ובשוקיים ,יותר בערב או בלילה )מעירים את הילד משינה(.
 הכאבים יותר שכיחים בילדים שהם מאוד פעילים.
 בבדיקה פיזיקלית אין עדות לדלקת פרקים או רגישות /חולשת שרירים .וגם צילומים וכל הבדיקות תקינות.
 האבחנה נעשית על סמך האנמנזה והבדיקה הפיזיקלית התקינה  Hypermobility .שוללת את האבחנה של כאבי גדילה.
 חשוב לשלול לאוקמיה כגורם לכאבים ליליים .לכן לכל ילד חובה לערוך בדיקת דם.
טיפול :
 מתיחות והרפיה לפני השינה ,ולעיתים אקמול או  NSAID’sבמינון נמוך.
 בגלל שתקופת העירנות משינה נמשכת קצת אז הילד יסבול מבעיות התנגותיות ולכן צריך לדאוג שהילד ישן טוב ,המחלה חולפת
עם הזמן ואין לה משמעות קלינית אחרת.
:Benign hypermobility







הפרעות עם אתיולוגיה לא ידועה הגורמות לכאבים מוסקולוסקלטליים בעקבות תנועתיות יתר של המפרקים )מפריקים מאוד
גמישים(.
לרוב סביב גילאי  ,3-10יותר בבנות.
תנועתיות היתר יכולה להיות של מספר מפרקים בודדים או כללית.
קליניקה -
 oהכאבים יכולים להופיע במהלך היום או הלילה ,לעיתים מוחמרים אחרי פעילות גופנית ,אבל לרוב לא מפריעים לפעילות
גופנית.
 oהילדים יכולים להתלונן עם כאבי גב כרוניים.
 oבבדיקה פיזיקלית אין רגישות מפרקים ,בדיקות מעבדה וצילום רנטגן תקינים.
 oנוטה להשתפר עם הגיל ולא מלווה בסיבוכים ארוכי טווח.
 oהיפרמוביליות של כף הרגל מתבטאת בקשת גבוהה שמשתטחת כשנושאים משקל ויכולה להיות קשורה לדיג אכילס
קצר.
 - Ehler- Danlos syndrome or Marfan syndromeאלסטיות מוגברת של העור או  MVPבמקביל לתנועתיות היתר של
המפרקים.
הטיפול :
 oמתיחות לפני השינה ו –  NSAID’sבמידת הצורך.
 oתמיכה בקשת אם יש  pes planusבעת נשיאת משקל.
האבחון -בודקים גמישות במפרקים שונים מעל שש נקודות -יש אבחנה.
*Table 92-1. Criteria for Diagnosis of Benign Hypermobility
Touch thumb to flexor aspect of the forearm
1 point each for right and left
Extend fifth metacarpophalangeal joint to 90 degrees 1 point each for right and left
>10 degrees hyperextension of elbow
1 point each for right and left
>10 degrees hyperextension of knee
1 point each for right and left
Touch palms to floor with knees straight
1 point
:Myofacial pain syndrome & fibromyalgia







ה  myofacial pain syndromeיותר אופייני למבוגרים ,אבל יכול להופיע אחרי גיל  ,12יותר בבנות.
החולים מתלוננים על כאבים מפושטים וממושכים של שרירים ורקמות רכות מסביב למפרקים שיכולים להופיע בכל שעות היום,
מעירים משינה ומפריעים בפעילות השגרתית.
הבדיקה הפיזיקלית תקינה פרט לנוכחות של  trigger pointsכואבים במגע קל ,לרוב בצוואר ,גבgreater ,lateral epicondyl ,
 trochanterוברכיים.
כל בדיקות המעבדה תקינות .לעיתים יהיה ) false positive ANAקיים ב  20%מהילדים הבריאים( .השכיחות של פיברומיגאליה
היא  6%בילדים.
החולים מתלוננים על בעיות שינה ולכן הם נראים עייפים .נעדרים מבית הספר אך ההשגים יהיו סבירים.
כדי להגיע לאבחנה של  fibromyalgiaהחולה צריך לסבול מכאבים מפושטים לפחות  3חודשים ונוכחות של  11מתוך  18נקודות
רגישות .חשוב לשלול מחלות כמו  .EBV ,SLEוכן הפרעות פסיכיאטריות.
הטיפול כולל  ,NSAID’sפיזיוטרפיה ,הרפיה וחינוך לשינה נכונה.
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: Familial Mediterranean Fever – FMF
מבוא :
 אב הטיפוס של מחלות מורשות עם אפיזודות חוזרות של חום ודלקת סינוביאלית  /סרוזיאלית  /עורית ובחלק מהמקרים
התפתחות של אמילואידוזיס סיסטמי .AA
 זו מחלה שמורשת  ARובחצי מהחולים נמצא רקע משפחתי של .FMF
 נפוצה ב :ארמנים  ,ערבים ,טורקים ויהודים לא אשכנזים.
 במרבית המקרים ההתקף הראשון של המחלה הוא לפני גיל .20
 מאופיינת בהתקפים חוזרים ובלתי סדירים של חום  /כאבי בטן  /כאבי חזה ודלקות פרקים.
 גורמים להחמרה – הריון ,סטרס ,מאמץ פיזי  ,טראומה למפרקים ,תזונה עשירה בשומנים.
קליניקה :
מאפייני ההתקף האקוטי :






נמשך  24-72שעות ללא סימפ' מקדימים.
חום –
 oכמעט תמיד נוכח  ,בילדים יכול להיות חמור עד פרכוס חום וכן לפעמים הוא הסימפ' היחידי.
 oלרוב נמשף  12-36שעות.
כאבי בטן )– (95%
 oברוב המקרים
 oנע מעמום עם נפיחות ועד דיפוזי וחמור
 oבמקרים קשים עד כדי היעדר קולות מעיים  ,נוקשות וריבאונד.
 oבצילום  -פלסי אוויר-נוזל.
 – CT oמדגים מעט נוזל בבטן .הנוזל הוא אקסודטיבי עשיר בניוטרופילים וייתכנו הידבקויות מהתקפים קודמים.
 oמיימת – נדיר !
כאב פלאורלי – פלאוריטיס ) – (50%חד צדדיים  ,דוקרים  ,לפעמים בצילום יהיה תסנין .בטורקוצנטזיס עשיר בניוטרופיםי.
ארטריטיס )– (75%
 oשכיחה מאוד בבעלי מוטציה  – M694Vיהודים לא אשכנזים )ביתר – יותר ארטרלגיה ולא ארטריטיס(
 oברוב המקרים מדובר במונוארטריטיס של מפרק גדול )ברך ,קרסול ,ירך(.
 oיכולה להיות חריפה וקצרה או כרונית )מספר שבועות(.
 oהפרק לא אדום  /חם.
 oתפליט – סטרילי עשיר בניוטרופילים.
 oב 5%-אפשר לראות שינויים כרוניים של ירך  /ברך
 – Sacroiliitits oאפשרי  ,ללא קשר ל) HLA B27 -גם תחת טיפול(
עור –
 oהביטוי השכיח –  – Erysipelas like erythemaפריחה אריתמטוטית מורמת בכפות הרגליים ,עקב  ,שוק.
 oיותר בהומוזיגוטים למוטציה .M694V
מאפיינים נוספים:





תדירות ההתקפים משתנה בין חולים )מהתקף כל מספר ימים ועד למספר שנים ופחות שכיח לראות תבנית תדירות קבועה אצל
חולה(.
חלק מהחולים תסנין פריקרדיאלי קל כממצא אקראי ולא סימפ'.
בבנים לפני התבגרות  דלקת חד צדדית של שק האשכים.
 – Aseptic meningitisתוארה עם קשר לא ברור
 -Vasculitisסיכון גבוה יותר ל HSP -או .PAN
: Amyloidosis




סיבוך שכיח ב FMF-לא מטופל  מהווה את סיבת התמותה ב 98%-מהמקרים )בעיקר מעורבות של הכליה(.
נובע משקיעה של ) AAשהוא  (APRברקמות שונות )ריאה ,כליה ,טחול ,מעי ,אשכים ,אדרנל(.
יש לחשוד בחולים עם פרוטאינוריה בין התקפים.
האבחנה בעיקר ע"י ביופסיה כלייתית ורקטאלית.
גורמי סיכון כוללים הומוזיגוטים למוטציית  ,M694Vהסטוריה משפחתית של  ,FMFגנוטיפ  ,SAA1זכר ,העדר היענות לטיפול
בקלכיצין וחולים מהמזה"ת.
מעבדה :





 CRP / ESRמוגברים
לויקוציטוזיס
טרומבציטוזיס )בילדים(
 - APRפיברינוגן  Haptoglobin / Ig /מוגברים.
ייתכנו אלבומינוריה  /המטוריה
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אבחנה :
מאפיינים :

בעיקרה קלינית אבל ישנן גם בדיקות גנטיות שיכולות לסייע במקרים לא חד משמעיים.

למשל מוטציית  M694Vנמצאה קשורה בהתחלת מחלה מוקדמת יותר ושכיחות גבוהה יותר של ביטוי מפרקי ,עורי
ועמילואידוזיס.
 לעיתים אבחנה מבוצעת ע"י טריאל טיפולי עם קולכיצין.
קריטריונים לאבחנה  :דרוש  1מ 2-הראשונים יחד עם 3ו.4-
 .1התקפי חום קצרים ) 24-48שעות( החוזרים על עצמם לאחר תקופה שקטה )בצורה בלתי סדירה(.
 .2החום מלווה בכאבי בטן  /כאבי חזה  /מעורבות פרקים ותופעות עוריות.
 .3סימנים מעבדתיים תומכים –
 עליית פיברינוגן בהתקף חריף )מבדיל אטיולוגיות כירורגיות(  WBC / CRP / ESRבהתקף חריף בדיקת שתן – המטוריה /פרוטאינוריה חולפות בהתקף רנטגן אופייני – תפליט פלאורלי  ,התרחבות מעי דק  ,נוזל במפרק .4היעדר כל גורם אטיולוגי אחר שיכול להסביר את הממצאים
 .5הופעת עמילואידוזיס פרה-רטיקולרית – לרוב ביופסיה מהרקטום  /תוספתן או חניכיים
 .6קיום המחלה בבני משפחה אחרים
 .7קיום המחה ביהודים ספרדים  /ארמנים  /ערבים
טיפול
 PO – Colchicine חד יומי  מוריד את תדירות ועוצמת ההתקפים וכן מונע התפתחות אמילואידוזיס.
 תחת הטיפול –  2/3חווים הטבה משמעותית ו 90%-הטבה כלשהיא.
 יש להפחית מינון בילדים
 ת"ל :
 oבטן תפוחה
 oאי ספילות ללקטוז ושלשול
 oמעלה את השכיחות של תסמונת דאון )אם נלקח ע"י אחד ההורים בזמן התעברות(.
 oחולשת שרירים פרוקסימלית ועליית  – CPKבייחוד במבוגרים עם RF
 oסכנה לטוקסיות בחולים שעברו השתלת כליה עקב טיפול בציקלוספורין שמפחית מטבוליזם כבדי.
 אין טיפול תחליפי למי שלא מגיב.
תסמונות חום אחרות :
TNF receptor associated
periodic syndrome
)(TRAPS
Hyperimmunoglobulinemia D
with periodic fever syndrome
)(HIDS
Periodic Fever, Apthous
& stomatitis, Pharyngitis
)adenitis (PFAPA
-
מחלה AD
ההתקפים יכולים להימשך בין יום למספר שבועות.
ההתקפים דומים לאלו של  ,FMFאבל בנוסף  ) ocular inflammationקונג'קטיביטיס ובצקת
פריאורביטלית( וכאבי שרירים נודדים עם אזור אדום וכואב.
הטיפול – גלוקוקורטיקואידים ואנטי ) TNFקולכיצין לא מועיל ולא מפחית עמילואידוזיס(
חלקם גם כן יפתחו עמילואידוזיס – 25%
אבחנה – גנטית.
-
תורשה  ,ARבעיקר בצפון אירופה.
ההתקפים לרוב מתחילים בינקות )שנה ראשונה לחיים( ונמשכים  3-7ימים.
המאפיינים הקליניים – לימפאדנופתיה צווארית כואבת maculopapular rash ,מפושטת וכיבים
בפה ,יחד עם כאבי בטן  ,בחילות  ,הקאות ושלשולים וכן ארטריטיס וארטרלגיה.
מעבדה – עליית במדדי דלקת ועליית IgD
שכיחות עמילואידוזיס משנית אפסית
אין טיפול למחלה ,אפשר להקל סימפ' ע"י קולכיצין  / NSAIDs /סטרואידים
-
מחלה ספורדית ללא קשר לקבוצות אתניות ספציפיות
סימפ' מתחילים בגיל 2-6
כוללים – חום ,מלזיה ,טונסיליטיס אקסודטיבית עם תרביות שליליות ,לימפאדנופתיה צווארית
ואפטות.
לפעמים – כאבי ראש  ,בטן וארטרלגיה
משך ההתקף –  4-6ימים  ,כ 8-12-התקפים בשנה כשעם הזמן התדירות יורדת
טיפול – סטרואידים  ,יש יעילות לtonsillectomy -
-
-
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: Section 16. Infectious Diseases
חיסונים ומניעה )פרק : (94
טבלת החיסונים המומלצת בישראל :
חיסון חי מוחלש :
 החיסונים .(MMR, Varicella, BCG, Vaccinia (smallpox), Yellow Fever, OPV) -
– CI 
 oהריון
 oאין לתת אצל מדוכאי חיסון או משפחותיהם
 oמטופלים בסטרואידים )במינונים מדכאי חיסון בלבד(
 oילדים עם היסטוריה של טרומבוציטופניה.
 oאין לתת בזמן מחלת חום חריפה )יש לחכות להחלמה(
פגים – פגים יחוסנו לפי הגיל הכרונולוגי ,פרט לחיסון נגד .HBV
 פג ממשקל  2kgומעלה – יחוסן נגד  HBVבלידה
 פג מתחת למשקל  – 2kgיחוסן נגד  HBVכשיעבור משקל זה ומצבו הבריאותי יאפשר זאת או בעת שחרורו מבי"ח
 פג מתחת למשקל  2kgעם אם  HBsAgחיובי – יקבל  HBIGמוקדם לאחר הלידה ויחוסן נגד  HBVבהקדם )כשמצבו הבריאותי
יאפשר זאת ,כשיעבור  2kgאו בעת שחרורו מבי"ח(
דגשים :





 MMRוחיסון אבעבועות רוח צריכים להינתן במקביל או הפרשת של לפחות  30ימים ביניהם.
 CIבאופן כללי לחיסון –
 oתגובה אלרגית לאותו חיסון במתן קודם
 oתגובה מיידית אנפילקטית )לא כל תגובה אלרגית( לאחד ממרכיבי החיסון )כולל חלבון ביצה בחיסונים המתאימים –
חצבת ,חזרת(.
 oתגובה חמורה לאחר מתן מנה קודמת.
 CIלחיסון ע"י וירוס חי –
 oדיכוי חיסוני כתוצאה מתרופות
HIV o
 oגידולים
 oטיפול ממושך בסטרואידים – מעל  2מ"ג  /קילו  /יום מעל שבועיים
היסטוריה של תגובה אנפיקטואידית לביצים מהווה  CIלחיסון ב -שפעת או .Yellow fever
לזכור שהמצבים הבאים לא מהווים  CIלחיסון –
 oמחלה אקוטית קלה עם  /בלי חום
 oהחלמה ממחלה
 oחשיפה למחלה זיהומית לאחרונה
 oטיפול אנטיביוטי נוכחי
 oהנקה
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 oתגובה קלה ומקומית לחיסון קודם
חומר החיסון
דרך מתן
מחולל/מחלה
נגיף מומת
IM
דלקת כבד HAV – A
דלקת כבד HBV – B
מיוצר בהנדסה גנטית
IM
אסכרה – C. Diphtheria
טוקסואידים
IM - DTaP
פלצת – צפדת Tetanus -
שעלת – B. Pertussis
שיתוק ילדים – Poliomyelitis
SC - IPV
טוקסואידים
אנטיגנים מבודדים
מחיידק מומת
נגיף מומת
PO – OPV
לא בשימוש
נגיף חי מוחלש
המופילוס HIB - B
IM - Hib
פנוימוקוק – Strep
Pneumoniae
IM - PCV7
חצבת – Measles
חזרת – Mumps
אדמת – Rubella
אבעבועות רוח Varicella -
 oאלרגיה לפניצילין
גיל
דלקת כבד B
בלידה )בבי"ח(
 1חודש
 2חודשים
 4חודשים
HBV
HBV
 6חודשים
מנת דחף – HBV
חיידק מומת
 7אנטיגנים קפסולריים
מנוקים )(purified
מצומדים לחלבון
)וריאנט של דיפטריה
טוקסין(
SC
נגיף חי מוחלש
SC
נגיף חי מוחלש
דלקת כבד A
• סיבוך נדיר – – VAPP – 1:3,000,000
Vaccine Associated Paralytic Poliomyelitis
•  Contraindicationבמדוכאי חיסון ובמשפחתם
• חיסון משני אצל הבאים במגע עם התינוק
פרופילקסיס מומלץ למי שהיה במגע הדוק מ 7 -ימים לפני
האבחנה:
אנטיביוטיקה מומלצת לטיפול מונע –  4 Rifampinימים פעם
ביום PO
 שגרת החיסונים לילד בריא הינה  3חיסונים – 2M,4M,12M
 ילדים בסיכון גבוה )= אספלניה אנטומית עקב כריתה או
חוסר מולד ,אנמיה פונקציונלית כגון  ,Sicle cell dis.מחלת
לב/ריאות כרונית ,סוכרת ,מושתלים ,ליקוי חיסוני ,דליפת
 (CSFיקבלו חיסון נוסף ב ,6M-והשלמת חיסון בין גיל
שנתיים לחמש הכוללת ) PPV23 + PCV7תרכיב המכסה 23
זנים נוספים ויעיל רק מגיל שנתיים(.
אין לתת אצל מדוכאי חיסון או משפחותיהם ,מטופלים
בסטרואידים או ילדים עם היסטוריה של טרומבוציטופניה.
במהלך  72שעות לאחר מגע עם חולה בחצבת – אם לא מחוסן ,יש
לקבל חיסון .MMR
שיתוק
ילדים
המופילוס B
מחומש Hib ,IPV ,DTaP -
מחומש Hib ,IPV ,DTaP -
HAV1
 24-30חודשים
מנת דחף – HAV2
כתה ח'
לילוד לאם חיובית ל HBsAg -יינתן גם ) HBIGחיסון סביל( 12
שעות לאחר הלידה – .IM
פרופילקסיס מומלץ למי שהיה במגע הדוק מ 7 -ימים לפני
האבחנה:
 .1חיסון/השלמת חיסון/מנת דחף )אם לא קיבלו מנת דחף בשנה
האחרונה(
 .2לקיחת משטח גרון
 .3טיפול מונע )ע"י  7 erythromycinימים  4מנות ביום  POאו
אופציה פחות טובה –  Benzathine penecillinבזריקה  IMחד
פעמית(
 .4מעקב אחר מצב המגע –  7ימים מהמגע האחרון עם החולה
לאחר חולי במחלה יש לחסן.
מחומש Hib ,IPV ,DTaP -
מחומש Hib ,IPV ,DTaP -
 12חודשים
 18חודשים
כתה א'
כתה ב'
אסכרה,
פלצת,
שעלת
הערות
פנוימוקוק
PCV7
PCV7
 PCV7נוסף
לקבוצת סיכון*
PCV7
חצבת,
חזרת,
אדמת
MMR
אבעבועות
רוח
Var
 PCV7נוסף
לקבוצת סיכון
*PPV23 +
MMR
Var
מנת דחף IPV ,dTap -
מנת דחף dTap -
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: Prophylaxis
מניגוקוק:
 פרופילקסיס ל –
 oבני משפחה שחיו באותו בית ,בייחודצעירים;
 oמגע עם ילדים אחרים בגן ואחיות  7ימים טרם ההגעה לבית החולים;
 oחשיפה להפרשות החולה דרך נשיקות ,אכילה מאותם כלים;
 oהנשמה מפה לפה או מגע לא מוגן בעת צנרור  7ימים טרם התחלת המחלה;
 אין צורך בעובדי בית החולים שלא באו במגע ישיר עם הילד והפרשותיו.
 הטיפול -ריפמפין במשך יומיים ,צפטריאקסון או ציפרו )גיל  18ומעלה( פעם אחת.
טטנוס:
 לאחר חשיפה -יש לנקות את הפצע עם סבון ומים ,הסרת גופים זרים.
 אם החולה לא בטוח בכמה חיסונים קיבל או שידוע שקיבל פחות משלושה :תמיד נחסן.
 אם הפצע נראה "לא טוב" ניתן גם אימונוגלובולינים.
 אם החולה קיבל  3חיסונים ומעלה :נחסן במידה והפצע נראה טוב ועברו  10שנים מהחיסון האחרון או במידה והפצע נראה לא
טוב ועברו  5שנים מהחיסון האחרון .בכל מקרה ,אין צורך באימונוגלובולינים.
כלבת:
 ניקוי הפצע ומתן פרופילקסיס לפי סיכון בחיה מסויימת )בואשים ,רקונים ,שועלים ,עטלפים – בגדול מרבית הקרניבורים(. אם הכלב מחוסן  יש לעקוב אחר הכלב בהסגר ל 10-ימים – אם הוא חולה הוא יפתח מחלה או ימות תוך  10ימים) .אם הכלבמת – יש לשלוח את הראש שלו למעבדה(
 הפרופילקסיס כולל - 5 oמנות חיסון בימים 0,3,7,14,28
 oמנה אחת של  RIGבאיזור הנשיכה והשאר  IMבאתר אחר )אפשר לתת עד יום  7לחשיפה ובמקביל לתת חיסונים(.
סיכום טיפול : pre/post exposure

















נשיכה של בעלי חיים =< Augmentin
היעדר טחול =<  Penicilline, amoxicillinו –  Tetracycline/ erythromycin/ azythromycinכנגד .Chlamydia trachomatis
דיפטריה =<  erythromycin ,penicillineוחיסון
אנדוקרדיטיס )בחולים בסיכון( =< Amoxicillin
 penicillin/ ampicillin <= (neonatal sepsis) GBSלאם לפני הלידה
 <= HBV ,HAVאימונוגלובולינים וחיסון
 rifampin <= H. influenza bלתינוקות בני חודש –  48חודשים או מדוכאי חיסון
rifampin, ceftriaxone, sulfadiazine, ciprofloxacin <= N. meningitides
 <= (N. gonorrhea) Ophthalmia neonatorumמשחת .tetracycline ,erythromycin ,silver nitrate
Amoxicillin <= Recurrent otitis media
 Erythromycin <= (Bordetella pertussis) Pertussisוחיסון
 PCPבמדוכאי חיסון =< TMP-SMX
Palivizumab <= RSV
penicillin <= Syphilis
 <= (Clostridium tetani) Tetanusאימונוגלובולינים וחיסון
TMP-SMX, nitrofurantoin, amoxicillin <= Recurrent UTI
 ,Acyclovir <= VZVחיסון ,אימונוגלובולינים
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: (95 טיפול אנטיביוטי )פרק
,Staph. coagulase Neg. לא יעילים כנגד
.מיקופלסמה או קלמידיה
חלק מהחיידקים כבר פתחו עמידות
חיידקים רבים כבר פתחו עמידות
Clavulanic acid, sulbactam &
β lactamase  מעכביםtazobactam
 עמידיםstaph. Coagulase neg מרבית ה
פתוגנים עיקריים
Strep. Pneumonia, N. meningitides, ,Strep. Group A
,actynomyces , חיידקים אנארוביים,N. gonorrhea
syphilis
H. influenza, Listeria, E.coli, salmonella, shigella,
proteus, Enterococcus
HIB, Staph. Aureus, anaerobes, + ampicillin כמו
Moraxella cataralis ,Bacterioides fragilis
טווח פעילות
הקבוצה
Penicillin G, V
β lactamase
susceptible
G(+)(-)
 חיידקים אנארוביים+ amoxicillin- clavulanic acid כמו
enterococcus  ללא,gram neg. + כנ"ל
Pseudomonas, klebsiella, acinetobacter, Staph.
 אנארובייםAureus, enterococcus,
 או אנארובייםenterococcus  לא,strep. ,Staph. Aureus
האנטיביוטיקה
Ampicillin,
amoxicillin
Amoxicillinclavulanic acid
Ampicillinsulbactam
Ticarcillinclavulanic acid
Piperacillintazobactam
רק חיידקים
gram pos.
Oxacillin/
nafcillin
Cefazolin, ) I דור
(cephalexin
II דור
(Cefuroxime)
Cephamycins
Cefoxitine, )
(cefotetan
III דור
,Cefotaxime)
,ceftriaxone
(ceftazidime
Penicillins
הערות
לזיהומים בטניים וגניטליים
Gonococcus ,E.coli ,B. fragilis ,פסאודומונס
יעילים כנגד
חיידקים
אנארוביים
CNS - חודר טוב ל
N. ,Strep. Pneumonia ,H. influenza ,N. gonorrhea
 )פחותStaph.aureus ,Klebsiella ,E.coli ,meningitides
. יעיל כנגד פסאודומונסCeftazidime .(I טוב מדור
כיסוי טוב
יותר כנגד
Gram neg.
. עמידיםenterococcus –  וMRSA
,listeria ,gram neg. –  וGram pos. מרבית החיידקים
 מרבית החיידקים,acinetobacter ,bacillus ,פסאודומונס
האנארוביים
טווח מאוד
רחב
ללא פעילות על חיידקים אנארוביים או
.gram pos.
.β lactams סינרגיסטי עם
. עמידEnterococc
במקרים רבים משמש כתחליף לפניצילין
. בתינוקותpyloric stenosis –  קשור ל.G
שימוש ממושך יכול לגרום לאיבוד שמיעה
. עמידיםenterococcusפסאודומונס ו
, נויטרופניה, אנמיה,SJSיכול לגרום ל
.G6PD המוליזה בעקבות
encephalopathy ,יכול לגרום לפרכוסים
.וטעם מתכתי
gram neg. – מרבית החיים ה
, כולל פסאודומונסenterobacteria ,Gram neg. חיידקים
brucellosis
TB
B. , קלמידיה, מיקופלסמה,Strep. ,Pneumococcus
Staph. aureus ,campylobacter , לגיונלה,pertussis
.Strep ,pneumococcus ,Staph. Aureus פחות יעיל כנגד
Gram , קלמידיה, מיקופלסמה,H. influenza יותר יעיל כנגד
M. catarrhalis, Chlamydia  יעיל כנגד.neg. bacilli
.N. gonorrhea ,Borrelia , ליגיונלה,pneumonia
Strep. וStaph. Aureus  כנגדerythromycinיותר יעיל מ
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Erythromycin
Azithromycin
Clarithromycin
Metronidazole
N. meningitides ,H. influenza ,TB ,Staph. Aureus
לא מאושר לשימוש בילדים מתחת לגיל
 ומניעהcomplicated UTI –  פרט ל,18
 אחריםFluoroquinolones .anthrax של
Streptomycin
,Giardia lamblia , חיידקים אנארוביים,C. difficile
Entamoeba histolytica
 מעלה מטבוליזם של,הפרשות אדומות
.תרופות
שמור לעמידות לאנטיביוטיקות
Gentamicin
TMP- SMX
,Actinomyces ,N. gonorrhea , מיקופלסמה,קלמידיה
Rocky mountain spotted , זיהומים באגן,Lime disease
Brucella ,fever
 במידה והוזרקRed man syndrome
VRE  יש זנים של. נפרוטוקסי,מהר מדי
(Aztreonam )Monobactam
,H. influenza ,Salmonella, shigella ,proteus ,E.coli
nocardia ,PCP ,Staph. Aureus
.8  לילדים מתחת לגילC/I ,פוגע בשיניים
[!β lactam ]אנטאגוניסם עם
Pseudomembranous colitis
Carbapenems
(Imipenem/ meropenem)
, מרבית החיידקים האנארוביים,Strep. ,Staph. Aureus
( )לחולים אלרגים לפניציליןactinomyces
,C. difficile ,Staph. Coagulase neg. ,MRSA
Enterococcus
Staph. ,staph. Aureus ,VRE  כוללGram pos. חיידקים
Coagulase neg.
,Klebsiella ,E.coli ,salmonella ,shigella ,פסאודומונס
,N. gonorrhea ,h. influenza ,Staph. Aureus ,Proteus
 לגיונלה,קלמידיה
Doxycyline
Rifampin
Clindamycin
Vancomycin
Linezolid
Daptomycin
Ciprofloxacin
אנטיביוטיקות
E.coli ,Klebsiella ,Staph. Aureus ,H. influenza
Amin
oglyc
oside
CSF – לא חודר טוב ל
Macrolides
Klebsiella ,E.coli ,Staph. Aureus
Tetracyclin
e
 עמידHib ,.S. aureusטוב ל
Cephalosporins
 אוlisteria ללא פעילות כנגד
enterococcus
,Cryptococcus ,Coccidiodes ,Candida, aspergillus
...Histoplasma
Cryptococcus ,Candida, coccidiodes
Cryptococcus, ,Coccidides ,Candida, aspergillus
...histoplasma
toxic – יכול לגרום לפגיעה כלייתית ו
encephalopathy
 הישנות עם הפסקת התרופה,נוטרופניה
פגיעה כלייתית
.צריך להימנע מחשיפה בהיריון
טווח פעילות
האנטיביוטיקה
Amphotericin B
Fluconazole
Itraconazole
VZV ,HSV 1& 2
Actclovir
HSV 1&2 ,CMV
/HSV  אוgancyclovir –  עמיד לCMV ,CMV retinitis
acyclovir -  עמידים לVZV
RSV  ובויכוח לגביlassa virus ,שפעת
Gancyclovir
.influenza A  רק כנגדamantidine ,כנגד וריסוי השפעת
הקבוצה
Azoles
Foscarnet
Ribavirin
Amantadine, oseltamivir,
zanamivir
: טיפולים אמפיריים לזיהומים שכיחים
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אנטי פטרייתי
פתוגנים עיקריים
אנטי וירליים
הערות
.לא נמצאים כמעט בשימוש בילדים
התרופה האנטי פטרייתית הכי רחבת
,.ד. תת ל, יכול לגרום לחום.טווח
.היפוקלמיה ואי ספיקת כליות
חום ללא מקור )פרק : (96
כללי :
 מדידת חום מעל  PR 38מעידה על חום.
 יילודים יכולים לפתח זיהום משמעותי ללא עליית חום.
 תינוקות וילדים עד גיל  5יכולים לפתח חום מאוד גבוה גם בתגובה לזיהום וירלי קל.
 חום ממקור לא ידוע – בעיקר מתחת לגיל  , 3מוגדר כ –
 oחום הנמשך מעל  14ימים ללא זיהוי אטיולוגי לאחר לקיחת אנמנזה  ,בדיקה פיזיקלית ובדיקות מעבדה.
 oחום לאחר שבוע של אשפוז והערכה.
חום בתינוקות מתחת לגיל  3חודשים :
מאפיינים :
 בעלת סיכון גבוה לזיהום בקטריאלי קשה.
 הסימפ' בקבוצת הגיל הזו הן בעיקר של חום ואכילה מועטה ללא סימפ' מקומיים.
אטיולוגיה :
 מרבית הזיהומים הם ויראליים.
 – Bacteremia ע"י  GBS ,nontyphoidal salmonella ,Hib ,strep. Pneumoniaו.(N. meningitides
) UTI אי.קולי(
 דלקת ריאות )פנמוקוק ,סטאפ ארוס(GBS ,
 מנינגיטיס – ע"י  HSV ,meningococcus ,GBS ,Hib ,S. pneumoniaו.enteroviruses
Bacterial diarrhea 
 Osteomyelitis או  – septic arthritisע"י  Staph. AureusוGBS
גישה לחום עד גיל חודש :
 לא סומכים על בדיקה פיזיקלית  יש פחד מבקטרמיה  /מנינגיטיס.
 נותנים טיפול אמפירי ללא קשר לתוצאות המעבדה ועוברים בירור ספסיס מלא – בדיקות דם ,CSF ,שתן )קטטר או .(SPA
 חיידקים שכיחים ביילוד –  ,GBSליסטריה וגרם שלילי ) E coliוקלבסיאלה(.
 טיפול אמפירי – אמפיצלין  +גנטמיצין או צפלו ספורין דור .3
גישה לחום מגיל חודש עד  3חודשים :

תינוקות מעל גיל חודש ומתחת ל 3-חודשים שנראים חולים )לא מקיימים את הקריטריונים של רוצ'סטר( דורשים בירור מלא
)דם ,שתן (CSF ,וטיפול אמפירי רוחב טווח.
הקריטריונים של רוצ'סטר –
 .1הילד נראה טוב באופן כללי
 .2הילד היה בריא עד כה –
 oנולד ב) term -שבוע  37ומעלה(
 oלא היה טיפול אנטיביוטי פרי נטאלי
 oלא טופל בהיפרבילירובינמיה לא מוסברת
 oללא טיפול אנטיביוטי קודם
 oללא אשפוז קודם
 oללא מחלות רקע  /כרוניות
 oללא אשפוז לזמן ממושך יותר מהאם
 .3הילד ללא עדות של זיהום עור  /רקמה רכה  /עצם  /מפרק או אוזן
 .4לילד יש את ערכי המעבדה הבאים –
 oספירה לבנה של 5000-15000
 oספירת  bandsאבסולוטית של פחות מ1500 -
 10 oאו פחות לויקוציטים בשדה גבוה של שתן
 5 oאו פחות לויקוציטים בשדה גבוה של צואה בילד משלשל
 oצילום חזה תקין בילד עם סימנים רספירטורים.
אם הקריטריונים של רוצ'סטר לשלילת זיהום חיידקי רציני מתקיימים  ,ניתן לעקוב בקהילה למשך לפחות של  72שעות כולל
הערה חוזרת לאחר יממה או טפל אמפירית ברוצפין .IM
אם הקריטריונים לא מתקיימים – נשלים בירור ספסיס מלא.

כל ה]תינוקות >גיל  4שבועות[ ] +תינוקות>גיל  3חודשים שנראים חולים[ -מאושפזים להמשך בירור וטיפול  ABxאמפירי .אחרי
לקיחת תרביות דם ,שתן ו  ,CSFהטיפול הוא רחב טווח – .ampicillin+cefotaxime
תינוקות <גיל  4שבועות ,שנראים יחסית בסדר ,הורים "בסדר" ,ללא היסטוריה של פגות או טיפול  ABxקודם ו WBCבין 5000-
 WBC <10 ,15,000בבדיקת שתן ו WBC<5בצואה) בתינוקות משלשלים( וצילום חזה תקין ,יכולים להשתחרר הביתה ללא טיפול
אמפירי או מתן  ceftriaxone IMחד פעמי .תינוקות אלו צריכים להגיע למעקב כעבור  24שעות.
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חום בילדים בגיל  3חודשים עד  3שנים :
כללי :
 מרבית הילדים בגיל זה סובלים מזיהום ויראלי חולף.
 קבוצת הגיל הזו היא בסיכון לזיהומים חיידקים עם קפסולות פוליסחרידים – פנמוקוק ,HI ,מנינגוקוק וnon-typhoidal -
.salmonella
 הזיהום החיידקי השכיח ביותר הוא .UTI
 החשש הגדול – ) Occult bacteremiaבקטרמיה למרות בדיקה פיזיקלית תקינה(  8% מהילדים עם חום מעל  , 39ספירה מעל
 15אלף עם סטייה שמאלה ו ESR -יש בקטרמיה עם סכנת פיזור לאיברים מרוחקים )פנאומוניה ,מנינגיטיס ,ארתריטיס,
פריקרדיטיס(.
גורמים המעלים את הסיכון ל: Occult bacteremia -
 .1חום מעל 39
WBC>15,000 .2
 .3עליית ניוטרופילים או הימצאות בנדים
 CRP / ESR .4מוגברים
** מצב סוציאקונומי  /מין  /גיל  /גזע לא משפיעים על הסיכון לOB -
גישה :




כל ילד עם חום ללא סימנים ממוקמים יש לשלוח תרבית דם ושתן.
ילדים המקיימים את גורמי הסיכון ל - OB -יש לאשפז ולטפל ברוצפין  IMאו מוקסיפן במינון גבוה.
ילדים שלא מקיימים את גורמי הסיכון – יש לעקוב לביקורת תוך  72שעות .
אם יש תרבית חיובית  הערכה מחודשת ע"י תרבית חוזרת ולשקול .LP
חום ו: Sickle cell anemia -




נמצאים בסיכון מוגבר לבקטרמיה במיוחד עד גיל  5עקב תפקוד טחול פגום.
אינדיקציות לאשפוז וטיפול אמפירי :
 oילדים אלו שנראים מאוד חולים
 oחום < 40
 5000 >WBC oאו < 30,000
לשאר הילדים עם אנמיה חרמשית עם חום צריך לקחת תרבית דם ,טיפול אמפירי ב ceftriaxoneומעקב בקהילה.
אוסטאומייליטיס מסלמונלה וסטאפ ארוס יותר נפוצה בילדים אלו; תרבית הדם במקרים אלו לא תמיד תהיה חיובית
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 FUOבילדים:
הגדרה :
 מוגדר כחום מעל  38למשך שבועיים לאחר בירור מקיף או לאחר שבוע בבית החולים.
 הערכה של ילד עם  FUOצריכה לכלול אנמנזה ובדיקה פיזיקלית מקיפות וכן בדיקות מעבדה.
 הסיבות השכיחות ל FUO -בילדים הן זיהומים  ,מחלות דלקתיות וריאומטיות .ברוב המקרים  FUOהוא התייצגות לא טיפוסית
של מחלה שכיחה.
 ב 25%-מהמקרים לא מזהים סיבה.
אטיולוגיה :
 .1זיהומים )הכי שכיח( –
 oחיידקים –
 אבצסים )שן  ,כבד ,אגן ,סביב הכליה ,מתחת לדיאפרגמה(.
IE 
 ברוצלה  /לפטוספירה  /סלמונלה  /טולרמיה  /כלמידיה  /ריקציות
TB 
OM 
 מסטואידיטיס  /סינוסיטיס
 oוירוסים –  , CMV ,EBVהפטיטיס
 oפטריות – קנדידה  ,בלסטומיקוזיס ,היסטופלזמוזיס
 oטפילים – מלריה  ,טוקסופלזמה
 .2מחלות קולגן –  ,PAN ,SLE ,RAקווסקי RF ,
 .3ממאירויות – לימפומות  ,ניורובלסטומה ,Ewing sarcoma ,לוקמיה HD ,
 .4שונות –  ,FMFתרופות  ,דיס אוטונומיה משפחתית  ,תירוטוקסיקוזיס , IBD ,חום מדומה
 .5נדיר – סרקואידוזיס ,פנקריאטיטיס ,חום פריודי Cyclic neutropenia ,PE , Serum sickness ,DI ,
דגשים באנמנזה :
 חשיפה לחיות – חיות בית  ,שפנים  ,pica ,נסיעה לחו"ל )מלריה  /פטריות(
 סיפור משפחתי –  , FMFדיס אוטונומיה
 תרופות
דגשים בבדיקה :
 חוסר זיעה – התייבשות ,דיס אוטונומיה )תהיה גם לשון
חלקה וחוסר בדמעות( ,חשיפה לאטרופין
 עין אדומה וכואבת – מחלות קולגן
 חוסר כיווץ אישונים – הפרעות במרכז וויסות החום
והטמפ'
 רגישות ע"פ סינוסים – סינוסיטיס OM /
 צמרמורת – ספסיס מכל סיבה שהיא
 אודם בלוע
 רגישות בשרירים –  ,PAN , JDMזיהומים ויראליים
 החזרים ערים – תירוטוקסיקוזיס
מעבדה :
 ספירת דם – לויקוציטים מעל  10000מכוון לחיידקי
 שתן לכללי
 – ESR>30 מרמז למחלה משמעותית
 תרביות דם ושתן
 בחשד – צילום חזה  /צילום סינוסים  /הדגמת GI
 ניקור מח עצם – אם ה FUO -ממושך
 סורולוגיה ל –  ,EBVטוקסו ,סלמונלה ,ברוצלה,
לפטוספירה ,היסטופלזמה
ANA 
 אקו לב – לשלילת  IEבייחוד בילדים עם מומי לב
 מיפוי גליום לאבצסים או טכניציום לOM -
טיפול  :לא מטפלים אמפירית  -למעט בחולה קשה החשוד ל TB -מפושט.
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זיהומים המאופיינים בחום ופריחה )פרק : (97
כללי :
 פתוגנים ומצבים רבים גורמים לפריחה וחום ,ניתן להבדיל ביניהם בין היתר בעקבות סוג הפריחה שהם יוצרים.
 הפתוגנים והמצבים העיקריים:
 oוירוסים – חצבת ,אדמת...coxsackie virus ,VZV ,HSV ,HIV ,HBV ,EBV ,parvovirus B19 ,roseola ,
 oחיידקים –  Scarlet fever ,Rheumatic feverו) erysipelasשניהם lyme ,salmonella typhi ,Meningococcus ,(GAS
...cat scratch disease ,Staph. Scaled skin syndrome , ,disease
 oריקציה – Rocky mountain spotted fever
 oפטריות – ...coccidiomycosis ,aspergillus ,Candida albicans
 oשונות –  ,Rheumatoid arthritis ,Kawasakie diseaseתגובה לתרופות ,Erythema multiforme ,וסקוליטיס,HSP ,
 ,thrombocytopeniaסרקואידוזיס...SLE ,IBD ,
 – Measlesחצבת :
מאפיינים :
 המאפיין ההיסטולוגי הוא  multinucleated giant cellsויצירת  syncytiumבאפיתל דרכי הנשימה.
 החולים מדבקים כיום – יומיים לפני הופעת הסימפטומים )וכ –  5ימים לפני הופעת הפריחה( ועד כ –  4ימים אחרי הופעת
הפריחה.
 מרבית התינוקות מוגנים בגלל מעבר נוגדנים דרך השליה ,אבל הם מתחילים להיות חשופים למחלה בגיל שנה בערך.
 תקופת הדגירה נמשכת כ –  8-12ימים מהחשיפה.
 הדבקה טיפתית  ,דורש מגע קרוב.
 אנדמי באיזורים ללא חיסון.
 הוירוס קיים בהפרשות מערכת הנשימה  ,דם ושתן.
קליניקה :
 הפרודרום של המחלה כולל –
 oשיעול
 oנזלת
conjunctivitis o
) koplik spots oנקודות אפורות – לבנות על ה –  buccal mucosaבמשך  12-24שעות(.
 הפאזה של הפריחה -
 oלרוב מלווה בחום מאוד גבוה ) ,(40מתחילה בראש ומתפשטת לכל הגוף תוך  24שעות.
 oיכולה להיות פטכיאלית או המורגית.
 oכשהפריחה דוהה יש דיסקולורציה לצבע חום והתכהות של העור.
 מעורבות סיסטמית –
 oהגדלת קשריות לימפה צוואריות
 oהגדלת טחול ו –  mesenteric lymphadenopathyאשר גורמת לכאבי בטן.
 oבתינוקות שכיח לראות במקביל  ,otitis mediaדלקת ריאות או שלשול לעומת מעורבות כבדית במבוגרים.
 – Acute encephalitis oמופיע בחלק קטן מהמקרים  2-5 ,ימים לאחר הפריחה.
 מעבדה –
 oבדיקות מעבדה לרוב לא עוזרות לאבחנה
 oלעיתים ניתן לראות לאוקופניה.
 oבחולים עם  acute encephalitisיש רמות חלבון מוגברות ,ריבוי לימפוציטים וגלוקוז תקין ב – .CSF
טיפול :
 במקרים הקשים ניתן לטפל באמצעות  ,ribavirinאבל לרוב דרוש רק טיפול תמיכתי.
 מתן ויטמין  Aבמינון גבוה יכול לשפר את התוצאה הסופית בתינוקות בתת תזונה.
 מניעה בחשיפה לחולה – חיסון תוך  72שעות או  IV Igתוך  6ימים.
סיבוכים:
 דלקת ריאות –
 oיכולה להיות עקב הוירוס או  super-infectionחיידקי.
 oילדים עם הפרעה במערכת החיסון התאית יכולים לפתח  giant cell pneumoniaשלרוב היא קטלנית.
 – Subacute sclerosing panencephalitis סיבוך נוירולוגי מאוחר במקרים נדירים והוא מתפתח כ –  8-10שנים אחרי המחלה
=< מוביל למוות בסופו של דבר.
 שפעול  TBלטנטי.
פרוגנוזה  :מוות לרוב עקב ברונכופנאומוניה או אנצפליטיס .באנצפליטיס פרוגנוזה גרועה עם  15%תמותה ושארית ניורו'.
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 – Rubellaאדמת :
מאפיינים :
 זיהום תוך רחמי גורם לתחלואה גבוהה בעקבות  ,IUGR – congenital rubella syndromeקטרקט ,חירשות ו.PDA -
 הוירוס חדור לאפיתל דרכי הנשימה ומתפשט דרך וירמיה  ,לאחר התרבות ב RES -יש וירמיה שנייה ואפשר לבודדו ממונוציטים
בדם  /שתן .CSF /
 המחלה הכי מדבקת בטווח שבין יומיים לפני ועד  5-7ימים אחרי הופעת הפריחה.
 תינוקות עם אדמת מולדת יכולים להפריש את הוירוס עד גיל שנה.
 הנוגדנים של האם מגנים על התינוק עד גיל ½ שנה.
 תקופת הדגירה היא  14-21יום.
קליניקה :
 פרודרום קל מאוד.
 לימפאדנופתיה מאחורי האוזניים ובעורף.
 פריחה אדומה  – maculopapularמתחילה בפנים ומתפשטת לכל הגוף ונמשכת כשלושה ימים.
 20% – Forschheimer spots מהחולים  ,נקודות אדומות על החיך הרך ,לעיתים מופיעות לפני הפריחה.
 סימפטומים נוספים כוללים –  ,conjunctivitis ,pharyngitisאנורקסיה ,כאבי ראש ,חולשה ,פרסטזיות וטנדיניטס.
 חום.
 לפעמים פוליארתריטיס – יותר בידיים ,יותר בנשים מבוגרות  ,לרוב חולף ללא טיפול.
 לעיתים במעבדה – טרומבוציטופניה.
 אבחנה –  IgMאו עליית  IgGספציפי פי  4ויותר בסרום אקוטי לעומת בריא.
טיפול  :תומך
חיסון – : MMR
 ניתן ב 2-מנות – חודשים  12-15וגיל .4-6
 אחרי החיסון ,הוירוס מופרש מדרכי האוויר במשך מספר שבועות ,אבל הוא לא מדבק .יש להימנע מהיריון כ –  28יום אחרי
החיסון.
 ת"ל – ארתרלגיה ב 25%-וארתריטיס  likeב.10%-
 CI לחיסון –
 oחסר חיסוני/HIV /לוקמיה-לימפומה
 oטיפול לסרטן
 oסטרואידים )מינון מעל  2מ"ג לק"ג ליום למשך יותר משבועיים ,כלומר מינון אימונוספרסיבי(
 oהריון
 oמתן אימונוגלובולין רסנטי ) 3-11חודשים ,תלוי במינון(.
:ROSEOLA infantum
מאפיינים :
 נקרא גם  , Sixth disease = exanthema subitumנגרם ע"י  HHV-6ובמקרים פחות שכיחים ) (10-30%ע"י .HHV-7
 הנוגדנים שעוברים בשליה מגנים על העובר עד גיל ½ שנה בערך.
 HHV6 הוא גורם חשוב למחלות חום אקוטיות בתינוקות ואחראי על  20%מהביקורים בחדר מיון בגיל חצי שנה-שנה וחצי.
 בגיל  2-3שנים ,כל הילדים הם  seropositiveכנגד הוירוס  סביר שנרכש ממבוגרים א-סימפטומטים שמפרישים במחזורים את
הוירוס.
קליניקה :
 במדוכאי חיסון ,הוירוסים האלו יכולים לגרום ל .encephalitis
 חום גבוה )<  (400המופיע באופן פתאומי ולמשך  3-5ימים ולאחר מכן פריחה אדומה  maculopapularהמופיעה עם ירידת
החום .הפריחה לא מופיעה בכל המקרים.
 לעיתים המחלה מלווה בסימפטומים  ,upper respiratoryגודש באף ,אודם של עור התוף ושיעול וסימפטומים של .GI
 Roseola אחראית על כ  1/3ממקרי פרכוסי החום.
 במדוכאי חיסון –
 oמחלה אקוטית יכולה להתבטא כאנצפליטיס
 oרה-אקטיבציה של  HHVיכול לגרום ל  -דיכוי מוח
 אבחנה – סרולוגיה עם עלייה פי .4
טיפול ופרוגנוזה :


לא נחוץ טיפול.
תוארו מספר מקרי מוות שיוחסו ל ,HHV6-לרוב קשורים באנצפליטיס או .virus-associated hemophagocytosis syndrome
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:Erythema infectiosum
מאפיינים :
 נקראת גם המחלה החמישית ,נגרמת ע"י .parvovirus B19
 זו מחלה שכיחה ) 2-9%מהילדים הצעירים מגיל  15-35% ,5בגילאים  30-60% ,5-18מהמבוגרים(.
 בגלל האפיניות של הוירוס לפרקורסורים של השורה האדומה ,הוא גורם חשוב ל –  aplastic crisisבחולים עם אנמיה המוליטית,
כולל אנמיה חרמשית spherocytosis ,וטלסמיה.
 הוא גם יכול לגרום ל –  hydrops fetalisבהדבקה בזמן ההיריון.
 הוירוס מועבר ע"י הפרשות דרכי הנשימה וע"י מוצרי דם.
 תקופת הדגירה היא  4-14יום.
קליניקה :
 לרוב מתחילה עם סימפטומים לא ספציפיים הכוללים חום ,חולשה ,כאבי שרירים וכאבי ראש.
 בחלק מהמקרים 7-10 ,ימים לאחר מכן מופיעה פריחה.
 הפריחה מופיעה בשלושה שלבים –
) “slapped cheek” rash oפריחה אדומה על הלחיים המוקפת בחיוורון(.
 1-4 oימים לאחר מכן מופיעה פריחה סימטרית .maculopapular
 oבשלב האחרון  lacy reticulated rashהנמשכת בין יומיים ל –  40יום – הפריחה הזו יכולה להיות מגרדת ,לא מתקלפת
ויכולה לחזור בעקבות פעילות גופנית ,אמבטיה או מתח.
 ילדים המפתחים  SCA) aplastic crisisהוא גורם סיכון( סובלים מסימפטומים רבים כולל חום ,תשישות ,חיוורון ,כאבי ראש,
סימפטומים  GITונשימתיים.
 במדוכאי חיסון – מהלך כרוני יותר עם סכנה לאנמיה קשה.
 בהריון –
 oהוירוס אינו טרטוגני ,אך הדבקה מגבירה הסיכון ל ,HF-הידרופס פאטאליס ומוות עוברי.
 oבמקרה חשיפה 30% -מהנשים בהיריון יידבקו 25% ,יידביקו את העובר ו 10%-מההדבקות האלו ייגמרו במוות עוברי.
 מעבדה – ירידת ספירות במשך  7-10ימים
 oספירת הרטיקולוציטים מאוד נמוכה ועד אפסית
 oההמוגלובין נמוך.
 oנויטרופניה וטרומבוציטופניה גם כן יכולים להופיע במקביל.
טיפול :
 אין טיפול ספציפי למחלה והפרוגנוזה מצויינת.
 לעיתים יש צורך במנות דם
 - IV Ig במדוכאי חיסון
: Varicella Zoster Virus – VZV
דרכי הדבקה :
 חודר דרך לחמיות ומערכת הנשימה ,מתרבה בנאזופרינקס ומערכת נשימה עליונה ומשם לכל הגוף להדבקת בלוטות לימפה ,כבד,
טחול ואיברים נוספים.
 וירמיה שנייה באה לאחר מכן ,המביאה לזיהום עורי עם הפריחה האופיינית .לאחר מכן הוירוס קיים בצורה הלטנטית ב.DRG-
 התפרצות שנייה ) (shinglesיכולה לקרות בהמשך החיים ותלויה ב-
 oהדבקה בגיל צעיר
 oדיכוי חיסוני
 oחשיפה תוך רחמית – מהווה גורם סיכון
 המחלה מדבקת בטווח שבין יומיים לפני ושבעה ימים אחרי תחילת הפריחה.
 תקופת הדגירה היא כ 14-16יום.
קליניקה :




פרודרום קל של מספר ימים – חולשה ,חום ,כאבי בטן וכאבי ראש.
הופעת פריחה –
 oהחום יורד אחרי שהפריחה מתחילה.
 oהפריחה מתחילה במרכז הגוף ועוברת לגפיים  /אורופרינגס  /ואגינה.
 oהופעת הפריחה היא בגלים  ,בצורת פפולו-וזיקולות  -פפולות -וזיקולות ,מנוזל צלול לעכור -כיב -קורסטה-ריפוי100- .
 500פצעים
 oהשלב המדבק הוא  48שעות לפני הופעת השלפוחיות ועד שלב הקרוסטות.
לימפאדנופתיה כללית
- zoster
 oמתחיל ככאבים חזקים לאורך דרמטום  -בעקבותיהם מופיעים הנגעים ,בדרמטום או שניים ,במשך יום 7-ימים.
 oחד צדדי לרוב ומלווה בלימפאדנופתיה איזורית.
 oבשליש -וזיקולות בודדות יופיעו מחוץ לדרמטום המקורי .
 oהדרמטומים השכיחים הם הדורזליים והלומבריים אבל גם בראש והסקרום.
 -Ramsy hunt syn oמעורבות של  CN7שמביאה לשיתוק פנים ולוזיקולות בתעלת השמע.
 oמדוכאי חיסון יכולה להיות גם מעורבות של איברים פנימיים.
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 -Post herpetic neuralgia oכאבים שנמשכים מעל לחודש ,לא נפוץ בילדים.
 מעבדה -גופיפים תוך תאיים .קשה לתרבות בניגוד ל.HSV-
טיפול:
 בחולים עם מערכת חיסון תקינה לא צריך לטפל מלבד אמבטיות והימנעות מגירדוים.
 בחולים עם דיכוי חיסוני חוששים מדלקת ריאות ,אנצפליטיס ומוות; הטיפול כולל  acyclovirכדי להוריד את שכיחות הסיבוכים.
 ב– zoster
 oיותר מקובל לטפל באמצעות  famciclovirאו  .valacyclovirאציקולויר מומלץ לילדים ולמבגורים כקו .'2
 oסטרואידים מומלצים לבני חמישים ומעלה עם כאב בינוני-חמור.
 – (VZ Ig) IV Ig יש לתת אותו עד  96שעות מחשיפה בחולה רגיש בסיכון גבוה למחלה חמורה.
 oמוחלשים חיסונית
 oילודים לאמהות חולות בטווח של  5ימים לפני הלידה או עד יומיים אחרי
 oפגים >  28שבועות או שנולדו לאמהות עם הסטוריה של אבעבועות רוח
 oלשקול בילדים מבוגרים מ 15-או מבוגרים עם חשיפה קרובה לוריצלה.
סיבוכים )בייחוד בקבוצות הסיכון(:
 זיהומים חיידקיים של הפצעים –  , Impetigoצלוליטיס  ,אבצסים  necrotizing fasciitis ,ו.TSS -
 – CNS אנצפליטיס ,מנינגיטיס ,צרבריטיס )הכי שכיח – מתבטא כאטקסיה חולפת  ,פרוג' טובה יותר ממנינגיטיס /
אנצפליטיס(.
 דלקת ריאות –
 oיכול להיות חיידקי או ראשוני של וריצלה )נדיר בילדים(.
 oלרוב מתבגרים ומבוגרים צעירים ) 20%מהמבוגרים שחלו(  ,לכן למניעה נותנים טיפול מעל גיל .14
 טרומבוציטופניה ולזיות המורגיות
 אסור לטפל באספירין במהלך המחלה בגלל שיש עליה בשכיחות של .Reye syndrome
 בחולים מדוכאי חיסון ,אבעבועות רוח יכולה להיות מחלה קטלנית בגלל  ,encephalitisמחלה מפושטת ודלקת ריאות.
קבוצות סיכון :
 .1מדוכאי חיסון – יסבלו ממחלה קשה יותר  ,אחוזי תמותה של  $7-14בילדים ו 50%-במבוגרים .יש מעורבות של איברים פנימיים.
 .2יילודים )סביב הלידה( – מסוכן לתינוק כי עדיין אין נוגדנים.
 .3קונגניטלי – ב , T1 -הידבקות בשבועות  6-12תגרום למומי גפיים  – 12-20 ,פגיעה עינית ו.CNS -
חיסון ל-וריצלה :



נגיף מוחלש המנוע מחלה ב 85%ןמחלה קשה ב.97%
לילדים מתחת לגיל  13נותנים מנה אחת של החיסון ב 12-18-חודשים )רצוי מעל  15חודשים כי אז היעילות גבוהה יותר( ומעל גיל
 13נותנים  2מנות בהפרש של  6שבועות.
ת"ל –
 oפריחה – ב , 5%-מקולופפולרית )ללא שלפוחיות( ולא מדביקה )אם יש שלפוחיות היא מדביקה(.
 – Breakthrough disease oהילד מפתח מחלה למרות שחוסן  ,המחלה תהיה קלה.
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זיהומי עור )פרק : (98
:Impetigo
מאפיינים וקליניקה :
 הגורם העיקרי הוא  Staph. Aureusולעיתים גם .GAS
 Nonbullous or crusted impetigo מתחיל כנגע בודד  papulovesicularהמתקדם לנגעים רבים בצבע דבש ועם נוזל בתוכם .יש
גם וריאנט "בולוס" שאינו נפוץ שמגיע עם בולות בגודל חצי-שלוש סנטימטרים ,עם שוליים אדומים ונראה ככוויה דרגה שנייה,
קשור לסטאפ ארוס .71 type
 Impetigo לרוב מופיע בפנים ,סביב הפה והנחיריים ועל הגפיים ,לרוב ללא בחום.
 האבחנה היא קלינית ללא צורך בתרבית בד"כ.
טיפול :
 מקומי עם  mupirocinאו אנטיביוטיקה סיסטמית כמו .cephalexin
 Streptococcal impetigo הוא בעל סיכון מוגבר לפתח ) poststreptococcal GNשלא יורד כתגובה לטיפול אנטיביוטי( אבל לא
.acute rheumatic fever
 עליהם להישאר בבית עד  24שעות לאחר תום הטיפול האנטיביוטי.
:Cellulitis
כללי :
 זיהום המערב את התת עור והדרמיס.
 הגורמים השכיחים – .Strep. Pneumonia ,GAS ,Staph. Aureus
 הצלוליטיס הוא לרוב אזור מורם ,אדום ללא גבולות ברורים שמתפשט במהירות.
 ממצאים נוספים כוללים חום lymphadenitis ,lymphangitis ,אזורית ובמקרים פחות שכיחים גם בקטרמיה שעלולה להתפתח
לספסיס.
: Erysipelas
 זו צורה שטחית יותר של צלוליטיס הנגרמת לרוב ע"י .GAS
 הנגע רגיש ,אדום מבריק ,גבולות ברורים ובעל מירקם של קליפת תפוז.
 מומלץ לקחת תרבית דם ולהתחיל טיפול אמפירי ב –  cephalosporinsדור .(cefazolin, cephalexin) I
 במידה והצלוליטיס הופיעה בפנים ,ידיים ,כפות הרגליים או הפרינאום ,רצוי לאשפז לטיפול ) IVוגם במקרים של .(lymphangitis
: Ecthyema
 גם כן לרוב נגרם ע"י  GASכסיבוך של .impetigo
 הנגע מכוסה בקליפה אשר במידה ונסיר אותה נגלה כיב.
 בחולים מדוכאי חיסון יכולה להתפתח  ecthyma gangrenosumהנגרמת בגלל פיזור המטוגני של  septic emboliלעור .לרוב נגרם
בגלל פסאודומונס או חיידק ) G(-אחר ולעיתים גם .aspergillus
 הנגע מתחיל כמקולה סגולה שעוברת נמק מרכזי =< יצירת כיב בגודל 2-3ס"מ עם בסיס נמקי כהה ,גבולות אדומים מורמים .לרוב
מלווה בחום.
: Necrotizing fasciitis




הצורה המפושטת ביותר של צלוליטיס ויכולה אף לגרום ל – .myonecrosis
לרוב נגרם ע"י  Staph. Aureusו GASלבד או בשילוב של חיידקים אנארוביים כמו .clostridium perfingens
יש יצירה של גז בתת עור במידה ויש מעורבות של חיידקים אנארוביים.
הטיפול כולל הטריה כירורגית ואנטיביוטיקה  IVכמו  clindamycin + cefotaxime or ceftriaxoneעם /בלי .aminoglycosides
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:Toxic Shock Syndrome
כללי :
 מחלה סיסטמית עם בחילות ,הקאות ,חום גבוה ,מיאלגיה ,אבנורמליות נוירו' לא פוקאליות ,היפרמיה בלחמית ,לשון תותית
ופריחה אריתמטוטית עם דסקוומציה בהמשך של הידיים והרגליים.
 זנים שונים של  SAשיכולים לעשות קולוניזציה בנרתיק או לזהם פוקאלית אתרים שונים.
 לרוב מתרחש בבנות מווסתות בגילאי  15-25המשתמשות בטמפון/אביזר נרתיקי אחר )דיאפרגמה ,ספוג(.
 בהעדר וסת כגורם ,יתכן על רקע זיהומי אראוס בדרכי הנשימה העליונות  /פצעים  /סינוסים  /פנאומוניה  /כוויות / OM /
בקטרמיה
 פתוגנזה – על רקע טוקסינים של אראוס ,הגורמים איבוד נוזלים מחלל תוך וסקולרי.
קליניקה –

התחלה אקוטית של חום גבוה ,הקאות ושלשולים ביחד עם כאב גרון ,כאב ראש ומיאלגיה.
 פריחה מקולרית מפושטת )כמו כויית שמש או סקרלטיניפורמית( מופיעה תוך יממה ותתכן קשורה בהיפרמיה של הפרינקס,
לחמיות ווגינה.
)MAJOR CRITERIA (ALL REQUIRED
 לשון תותית שכיחה.
Acute fever; temperature >38.8°C
 יתכנו שינויים במצב הכרה ,אוליגוריה ,תת ל"ד )במקרים חמורים יכול
Hypotension (orthostatic, shock; below age-appropriate
להתדרדר לשוק ו.(DIC-
)norms
 יתכנו סיבוכים כתלות בדרגת השוק ).(RF ,ARDS ,HF
)Rash (erythroderma with late desquamation
 התאוששות תוך  7-10ימים ויחד עמה יש דסקוומציה ,בעיקר של כפות
)MINOR CRITERIA (ANY 3
ידיים ורגליים .תוארו גם איבוד שיער וצפורניים לאחר  1-2חודשים.
1
Mucous membrane inflammation
 הטוקסין יכול ליצור גם מצבים דמויי סקרלט פיבר ללא שוק.
2
Vomiting, diarrhea
אבחנה :קריטריונים קליניים – ראה טבלה 
3
Liver abnormalities
– DD
4
Renal abnormalities
 GAS גורם תמונה דומה )מכונה סטרפ'  ,(TSSשלעיתים קשור בסטרפ'
ספסיס או זיהום מקומי עם סטרפ' )כמו פנמוניה או צלוליטיס(.
 קווסאקי –
 oדמיון קליני אך לא חמור ולא מתקדם מהר.
 oבשניהם יש חום שלא מגיב ל ,ABX-היפרמיה של ריריות
ופריחה אריתמטוטית עם דסקוומציה.
 oאולם מאפיינים קלינים רבים שיש ב TSS-לא קיימים
בקווסאקי :מיאלגיה ,הקאות ,AP ,שלשול ,אזוטמיה,
היפוטנשן ,ARDS ,שוק.
 oקווסאקי מאפיינת גיל > .5
 שונות  -סקרלט פיבר ,RMSF ,לפטוספירוזיס ,טוקסיק אפידרמאל נקרוליזיס ,ספסיס וחצבת.
טיפול –
Muscle abnormalities
Central nervous system abnormalities
7
Thrombocytopenia
EXCLUSIONARY CRITERIA
Absence of another explanation
Negative blood cultures (except occasionally for S.
)aureus
5
6
 אנטיביוטיקה אנטי  – SAאוקסצילין או צפלוספורין דור  1או ונקומיצין אם עולה חשד ל.CA-MRSA -
 במקרים קשים לא מגיבים לטיפול אפשר להוסיף קלינדמיצין.
 טיפול תומך – נוזלים  ,מעקב אלקטרוליטים ,יונו טרופים חיוביים אם יש שוק  ,סטרואידים ו IV Ig -במצבים קשים.
מניעה  :נשים מווסתות עם טמפון והופעה של חום  /פריחה  /סחרחורות – להסיר ולפנות מיד לרופא.
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: Superficial fungal infections
: tinea capitis
. אך יכול להיגרם גם על ידי זנים רבים אחרים,Trichophyton tonsurans  נגרם בד"כ ע"י,זיהום פטרייתי של הקרקפת
 שכיחה גם. אך יש וריאביליות רבה בין הסוגים השונים והביטויים המגוונים,alopecia מתבטא באזורים שונים של
.לימפאדנופתיה
.KOH  בעזרת:אבחנה
, ויש להפסיק טיפול רק אם התרבית שלילית, שבועות8-12  למשךgriseofulvin microcrystalline PO  נלסון ממליץ על:טיפול
.ועדיף להמשיך חודש נוסף אחרי התרבית השלילית למניעת חזרה
Table 98-1. Superficial Fungal Infections
Name
Etiology


Diagnosis
Therapy
DERMATOPHYTES
Tinea capitis
Microsporum
Prepubertal infection of scalp, hairM. audouinii fluorescence: blue- Griseofulvin;
(ringworm)
audouinii, Trichophyton shafts; black dot alopecia; T. tonsurans green with Wood lamp*; +KOH,
terbinafine,
tonsurans,
common in blacks
culture
itraconazole
Microsporum canis
Kerion
Inflammatory reaction Swollen, boggy, crusted, purulent, tender As above
As above, plus
to tinea capitis
mass with lymphadenopathy; secondary
steroids for id
distal id reaction common
reactions
Tinea corporis
M. canis, Trichophyton Slightly pruritic ringlike, erythematous
+KOH, culture; M. canis
Topical miconazole,
(ringworm)
rubrum, others
papules, plaques with scaling and slow fluorescence: blue-green with
clotrimazole,
outward expansion of the border; check Wood lamp; differential diagnosis: terbinafine,
cat or dog for M. canis
granuloma annulare, pityriasis
econazole,
rosea, nummular eczema, psoriasis ketoconazole, or
tolnaftate
Tinea cruris (jock Epidermophyton
Symmetrical, pruritic, scrotal sparing,
+KOH, culture; differential
See Tinea corporis,
itch)
floccosum,
scaling plaques
diagnosis: erythrasma
Therapy; wear loose
Trichophyton
(Corynebacterium minutissimum) cotton underwear
mentagrophytes, T.
rubrum
Tinea pedis
T. rubrum, T.
Moccasin or interdigital distribution, dry +KOH, culture; differential
Medications as above;
(athlete's foot)
mentagrophytes
scales, interdigital maceration with
diagnosis: C. minutissimum
wear cotton socks
secondary bacterial infection
erythrasma
Tinea unguium
T. mentagrophytes, T. Uncommon before puberty; peeling of +KOH, culture
Oral terbinafine or
(onychomycosis) rubrum, Candida
distal nail plate; thickening, splitting of
itraconazole
albicans
nails
Tinea versicolor Malassezia furfur
Tropical climates, steroids or
+KOH; orange-gold fluorescence Topical selenium
immunosuppressive drugs; uncommon with Wood lamp; differential
sulfide, oral
before puberty; chest, back, arms; oval diagnosis: pityriasis alba
ketoconazole
hypopigmented or hyperpigmented in
blacks, red-brown in whites; scaling
patches
YEAST
Candidiasis
Candida albicans
Diaper area, intense erythematous
+KOH, culture
Topical nystatin; oral
plaques or pustules, isolated or confluent
nystatin treats
concomitant oral
thrush
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Manifestations


: SCABIES
אתיולוגיה –
 שכיח בעולם!
 הקרציה  Sarcoptes scabieiהנקבה חודרת לאפידרמיס ומטילה ביצים ,שמתבגרות תוף  10-14ימים.
 המחלה מדבקת מאוד כי אין סמפטומים עד אחרי  3-4שבועות מההדבקה.
קליניקה –
 כתלות בגיל ,משך הדגירה והמצב האימוני.
 ההולמרק הוא גרד חמור והתקפי ,חמור יותר ממה שנראית הפריחה.
 הפריחה היא אדומה פפולרית ונודולארית .קלאסית יש נגע לינארי גומתי אך הוא לא תמיד קל לאיתור.
 הממצא האבחנתי ביותר הוא פיזור הנגעים:
 oבאופן נורמלי  -אקסילה ,טבור ,מפשעה ,פין instep ,כף הרגל ואזורי  webשל אצבעות ידיים ורגליים.
 oילודים ידגימו אריתמה דיפוסית ,קשקשית ופפולות פינפוינט.
 oפוסטולות ווסיקולות שכיחות ב infants-ונמצאות באקסילה ,מפשעה וכפות ידיים וסוליות.
 oיש ספרינג של פנים וגולגולת במבוגרים וילדים גדולים יותר אך הם כן מעורבים בקטנים.
 oנגעים כרונים יכולים לפתח קראסט מסריח.
 מוחלשים חיסונית או בעלי הפרעות נוירו' יכולים לפתח צורה חמורה המכונה " " Norwegian or crusted scabiesעם מליוני
קרציות בבת אחת.
אבחנה :
 האבחנה מיקרוסקופית ע"י הדגמת הנגעים ,ביצים ,לראווה או הצואה שלהם מדגימה מהפפולות או הנגעים האופיניים תחת שמן.
 נדיר שצריך ביופסיה עורית אך היא תתכן יעילה אם הנגעים הופכים נודולארים.
 יש לחשוד בסקביאס בכל ילד עם גרד חמור ויש לחפש מגעים מהם עלול להדבק.
טיפול –
 טיפול מרפא הוא מריחה לאורך  12שעות של קרם  permethrin 5%על כל הגוף.
 יש להמנע מ Gamma benzene hexachloride -עקב סכנה קלה לטוקסיות ל.CNS-
 יש לטפל סימולטנית בחולה ובמטפלים בו.
 גרד ממשיך  7-14ימים לאחר הרג הקרציות .י
 ש לכבס כל בגד ומצעים שנלבשו ביומיים טרם הטיפול ולייבש בחום גבוה )חום הוא אמצעי הנקיון העיקרי( .ביגוד שלא ניתן לכס
אפשר לנקות בניקוי יבש או לשים בשקית פלסטיק אטומה ל 24-שעות.
 מניעה – להסביר למשפחה על אופן העברת הקרציה .הקרציה יודעת לחיות רק זמן קצר כשאינה על הגוף ולכן חיטוי אקסטנסיבי
אינו נדרש.
סיבוכים –


זיהום חיידקי משני יתכן אך אינו שכיח .המחלה חמורה בהרבה במוחלשים חיסונית .בניגוד לכינים ,סקביאס הוא לא וקטור
לזיהום.
פרוג' – הגרד ממשיך  7-14ימים לאחר טיפול מוצלח עקב תגובת  HSממושכת ,אך זה לא אומר שהטיפול נכשל .אם נגעים חדשים
מופיעים לאחר הטיפול יש לחשוד בטיפול לא טוב או בזיהום מחדש.
) Lymphadenopathyפרק : (99
כללי :
 יכולה להיות מקומית או  – generalizedהגדלה של  LN 2לא המשכיות.
 גודל תקין –  10מ"מ לרוב  ,אינגווינליות  , 15אפיטרוכלאריות  , 5סופרא-קלביקולריות – .2
 לימפאדניטיס –
 oדלקת ב LN -המתבטאת בהגדלתן ולרוב נובעת מהחיידקים  /הטוקסינים שלהם.
 oלימפאדנטיסי צרוויקלית היא הכי שכיחה לרוב עקב פרינגיטיס מ GAS -או ) EBVפחות שכיחים – Cat- ,Non-TB
.(scratch
 לימפאנגיטיס – דלקת לימפטית תת עורית לרוב מזיהום חיידקי –  GASאו .SA
אטיולוגיה :




וירוסים –  ,Adenovirus ,varicella ,HCV ,HBV ,(acute retroviral syndrome) HIV ,CMV ,EBVחצבת ואדמת.
חיידקים – אנדוקרדיטיס...secondary syphilis ,TB ,Brucellosis ,
פטריות – histoplasmosis ,Coccidiomycosis
פרוטוזואה – Toxoplasmosis
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): Epstein-Barr Virus Infections – Infectious mononucleosis (EBV
  EBVבעיקר  ,מחלה של מבוגרים צעירים סיבות נוספות ל– IMN - – CMV oפחות מעורבות של הלוע ,חום בולט יותר  ,טחול מוגדל יותר
 oטוקסופלזמה – לימפאדנופתיה צוווארית לא כואבת
 HIV oבשלב האקוטי
HCV / HBV o
Adenovirus o
המחולל
 העברה דרך הרוק חולים עם  – XL lymphoproliferative diseaseיתייצגו עם  EBVפולמיננטי סיבוכים נוספים של ) EBVלמעט  – (Infectious monבטווח הארוךNasopharyngeal Ca. o
Burkitt's lymphoma o
HL o
B cell lymphoma o
 פרודרום של  1-2שבועות הכולל – עייפות ,חולשה ומיאלגיה ולאחריו . ..
 בילדים – לרוב א-סימפ'  ,לרוב המחלה נמשכת  2-4שבועות
 טריאדה -
א .חום
בTonsillar pharyngitis .
ג .לימפאדנופתיה
 סימפ' נוספים – כאב ראש ,כאב בטן  ,כאב גרון  ,בחילות  /הקאות ,צמרמורות ,פטכיות בפארינגס
 לימפאדנופתיה – בעיקר בצוואר קדמי ואחורי וכן .submandibular
 בבדיקה גופנית – לימפאדנופתיה ) ,(95%חום ) ,(93%פרינגיטיס  /טונסיליטיס ) ,(82%הגדלת טחול ) ,(51%הגדלת כבד
קליניקה
) ,(11%פריחה מקולופפולרית ) ,(10%בצקת פריאורביטלית ,אננתמה ,צהבת.
 סיבוכים –
 oקרע של הטחול  -מסכן חיים
 oחסימת  – URTעקב הגדלת שקדים  ,מגיב לסטרואידים
 oמעורבות ) CNSבעיקר בשבועיים הראשונים(  -מנינגיטיס  /אנצפליטיס לרוב עוברים ללא שייר  ,GBS ,שיתוק
 acute transverse myelitis ,CNאו  ,peripheral neuritisהמיפלגיה. MS ,
 (2%) AI hemolytic anemia oאו טרומבוציטופניה.
 oזיהום חיידקי superinfection
 oנדירים – פנאומוניה ,IS nephritis ,הפטיטיס ,מיוקרדיטיס  /פריקרדיטיס ,וסקוליטיס
אבחנה

ספירה –
 oלימפוציטוזיס עם לימפוציטים א-טיפיים
 oלויקוציטוזיס ,תרומבוציטופניה ,אנמיה ,נויטרופניה
 oשכיחה עליה קלה בתפקודי כבד שהיא בד"כ הפיכה ,קיימת ב 90%-מהחולים.
 oלפעמים אפשר למצוא בדם –  ,SMA ,ANA ,RFקריוגלובולינים
משטח דם פריפרי – מעל  60%לימפוציטים ומעל ) atypical lymphocytes 10%לא פתוגנומוני(.
אבחנה ע"י  – Heterophilic testהימצאות נוגדנים הטרופילים  IgMבבדיקות חוזרות – פחות אמין בילדים
 oהנוגדנים גורמים לאגלוטינציה של דם החולה עם דם כבש
 oטיטר פי  40של הנוגדנים האלה בנוכחות סימפטומים של אינפקשס מונו אבחנתי ל ,acute EBV-ואמור
להישאר חיובי למשך  3חודשים.
 oהבדיקה חיובית ב 40%-מהחולים בשבוע הראשון ,וב 80-90%-בשבוע השלישי.
סרולוגיה –  anti EBNAיופיע בד"כ רק בהחלמה ) 3-6חודשים אחרי הזיהום הראשוני( ולא בשלב האקוטי.
-
מנוחה והימנעות מפעילות גופנית קשה על מנת למנוע קריעה של הטחול – למשך חודש שלם  +אנלגזיה
סטרואידים  -אין לתת בחולים רגילים .יש לתת רק למניעת  airway obstructionבחולים עם היפרטרופיה חמורה של
השקדים ,ב ,AIHA-ובתרומבוציטופניה חמורה.
קרע בטחול  ספלנקטומי
אציקלוביר – במצבי  Hairy leukoplakiaובמחלה כרונית פעילה של ) EBVלא יעיל ב.(Infectious mon -
טיפול באמפיצילין  -גורם לפריחה מקולרית שאינה מנבאת רגישות לפניצילין(.



טיפול
-
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): Cat-Scratch Disease (B. Henselae
המחולל

 - Bartonella Henselaeבצילי גראם שליליים תוך תאיים ,בעבר נחשבו לחלק מהריקציות.
שלושה מינים – henselae ,הגורם ל  baciliformis ,cat scratchהגורם ל  Oroya feverו  quinataהגורם ל Trench
.fever
נגרם ע"י שריטת חתול )גם נשיכה וליקוק( – לרוב צעיר ומוכה פרעושים .באופן נדיר מועבר גם ע"י כלבים.
ביטויים נוספים שלא קשורים ל: CSD -
 – Bacillary angiomatosis/Peliosis hepatitis oלרוב בחולים  HIVעם ספירה של  CD4מתחת ל .100-הופעה
של נגע עורי כיבי בודד או מרובה .יכול להיות ב DD-עם  ,Kaposi Sarcomaבצילום נראה אזור ליטי של העצם
מתחת לנגע .דורש טיפול ממושך במקרולידים
 – IE oגורם עיקרי ל IE -עם תרבית שלילית .טיפול אמפירי – גנטמיצין  +רוצפין )עם  /בלי דוקסילין(


פפולה מקומית עורית המתפתחת לפוסטולה או  Conjuctival granulomaהנשארות כמספר שבועות.
לימפאדנופתיה מקומית במעל  90%מהחולים –
 oרגישה וכואבת  ,ייתכן זיהום משני של הבלוטה לרוב ע"י .SA
 oיכולות להישאר מוגדלות  1-4חודשים ללא טיפול
 oמלווה ב , Eryhema nodosum -אנצפליטיס ,IE ,גרנולומות בטחול  /כבד
סימנים סיסטמיים לא ספציפיים – חום )לרוב אין(  ,ירידה בתאבון ,כאבי ראש ,כאבי בטן
Conjuctival granuloma – Parinaud's oculoglandular syndrome
 oבעקבות חדירה של החידק ל ,Conjuctiva/eyelidלרוב חד צדדי.
 oלרוב יחלוף מעצמו ללא שייר ,במקרים נדירים תהיה השפעה על שדה ראייה
אבחנה



בידוד החיידק מהדם  /קשריות לימפה ותרבית בדם ארנבת )?!( – לרוב לא צומח
ביופסיה מקשרית לימפה בצביעה כסף )אבחנה(
טסט סרולוגי
טיפול
לרוב חולף מעצמו ללא צורך בטיפול  ,במדוכאי חיסון –  Azithromycinל 5-ימים.
קליניקה


לימפאדנטיס אקוטי סופורטיבי :
 בעיקר ע"י  SAו.GAS -
 הטיפול – מוקסיפן או צפלוספורין דור
 אם אין תגובה לטיפול אנטיביוטי תוך  48-72שעות יש אינדיקציה לביוספיה והוצאה.
: Non-TB




בלוטות לרוב חדר צדדיות לא כואבות.
בהתחלה קשות ועם הזמן נהיות רכות.
ללא חום  ,אריתמה באיזור הבלוטה וללא סימנים סיסטמיים
טיפול – חיתוך מלא של הבלוטה
אספירציה מהבלוטה – אם היא מעל  3ס"מ
ביופסיה  /הוצאה –  ,Non-TBהיעדר תגובה לטיפול אנטיביוטי ,חשד ללימפומה עקב בלוטה קשה ולא רגישה
סיבות לא זיהומיות להגדלת קשריות לימפה :







aquired cysts
Kawasakie disease ,SLE ,JRA
סרקואידוזיס
גידול שפיר ,ממאירות
) serum sicknessבעיקר בעקבות  ,isoniazide ,allopurinol ,phenytoinתרופות אנטי תירואיד.(...
 Periodic Feverיכול להיות סיבה לאירועים חוזרים של חום וקשריות לימפה צוואריות מוגדלות.
Aphtous stomatitis
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מחלות ויראליות )ומחלות פריחה( – סיכום :
סיבוכים
פריחה
קליניקה
הדבקה
שם מחולל
לרב סימפטומתי .פרודרום של חום  URTIמקולות אדומות המתחילה בצוואר המופיעות דלקת ריאות ראשונית
Droplet
עם ירידת החום מקולופפולות בגו ובגפיים .או משנית ,ביטויים
סיכוי הדבקה ,90%
ובעיקר koplink spot ,conjectevitis
עד הגעה להיקף ) (2-3dהנגעים בצוואר נעלמים .נוירולוגיים:
Measles.
הדבקה  -3עד  +5לאחר
פריחה ,בלוטות לימפה מוגדלות ,תסנינים
encephalitis, uillain
הפריחה
:
יעד
קהילת
.
Rubeola
לעיתים יש דיסקולוריזציה
 .interstitialזיהומים משניים בריאות
barre, SSPE,
) (measles virusתינוקות לא מחוסנים
ובמח.
)hemorrhagic (Black
measles
פריחה מקולופפולרית עדינה המתחילה בפנים ,מלפורמציות כאשר
 .Dropletסיכוי הדבקה  66%מהמיקרים הם תת קליניים .שלב
מדביק אשה בהריון,
פרודרום קצר פריחה עם הגדלת בלוטות מתפשטת מהר וכאשר היא מגיעה לגפיים
 .60% Rubella rubellaנמצא
ב nasopharynxמ -7ועד לימפה ,חום polyarthritis ,conjuctevitis ,הפריחה בפנים נעלמת  .פיגמנטציה למשך
progressive
virus
מס' ימים.
panencephalitis
 +7ביחס להופעת הפריחה.
אין
Meningoencephaliti
 Dropletמאוד מדבק 60-40% -6 .תת קליני .נדיר פרודרום 
נפיחות פרוטיס אסימטרית ,חום,
s, orchitis,
עד  +9ביחס לנפיחות
 Mumps mumpsבפרוטיס
pancreatitis,
virus
myocarditis,
deffness
פריחה מקולופפולרית המתפשטת מהגו להיקף
העברה בהפרשות בעיקר חום פתאומי וגבוה אך הילד לא נראה
Exanthem
ברוק
חולפת תוך 24-48h
חולה לאחר 3-4dהחום יורד ומופיעה
/ Subitum
פריחה ,הגדלת בלוטות לימפה
roseola
infantum HHV6
 Dropletהדבקה של  15-אודם בסנטר ובלחיים)  (slapped cheekמקולופפולרית המתפשטת לגו הנמשכץ Interstitial .2-40d
Erythema
מתגברת בחשיפה לשמש ,אמבטיה ,שפשוף
פריחה
pneumonia,
30% Infectiosum / 50
encephalitis
disease
parvovirus B19
 90%הדבקה ע"י מגע עם פרודרום של יום אחד עם חום קל  חום ,פפולות קטנות  לוסיקולות פוסטולות ,Varicella bullosa 
עור יום לפני הפריחה עד  6-פריחה מגרדת ,שלפוחיות גם בריריות
הדבקת עובר לקראת
גלד .ההופעה היא למשך  3-4dכך שבכל שיש
הלידה ,זיהום משני של
 7dלאחר מכן  Droplet +אחרות כולל cinjuctivitis
מס' נגעים בשלבים שונים.
נגדים עוריים,
thrombocytopenia
עד כדי דימומים
Varicella VZV
לאדרנל ולעור,
reye ,pneumonia
post ,syndrome
infectious
 ,encephalitisפגיעות
נוירולוגיות.
נזקים נוירולוגיים עד
 90%אסימפטומתיים .מס' רמות חומרה
Fecal oral
Entero
כדי שיתוק תמידי ונזק
שונות של קליניקה .החל ממחלת חום קצרה
viruses.polio
לבקרת שרירי הנשימה
עם גירוי  GIועד  paralytic polioבו עיקר
viruses
הקליניקה משנית לנזק העצבי.
Fecal oral
 50%אסימפטומתיים .צורה קלה של מחלת  – herpangina .1כיבים על השקדים והחיך
חום ,conjectevitis ,אודם בלוע והגדלת
 – lymphonodular pharyngitis .2פריחה
בלוטות לימפה .יתכן גם גירוי ,GI
אדומה ברירית הלוע ,בהמשך הפפולות מקבלות
Non polio
 conjectivitis, myocarditis, ,pleudyniaצבע לבן צהוב.
enteroviruses
 – Hand foot & mouth . .3כיבים בפה +
pericarditis, orchitis, arthritis,
coxsackie, echo
שלפוחיות בעור בעיקר בצד הגבי של הידיים
lymphonodular pharyngitis,
 encephalitis ,meningitis ,herpanginaוהרגליים.
 .4פריחה דמויית אדמת
)(mild
 petechia .1בקו הגבול בין החיך הרך לקשה .קרע של הטחול בשל
הפרשות אורליות
במבוגרים מעל  50%מהמקרים יבטאו
טראומה יחסית קלה,
המועברות במגע קרוב
 .2פריחה מקולופפולרית ב 3-15%מהחולים
טריאדה של pharingitis,
חסימת דרכי אויר,
כדוגמת נשיקות או רוק
שעובר בין תינוקות במעון lymphadenopathy .וחולשה .כמו כן ניתן  80% – ampicillin rash .3מהחולים יפתחו
הפרעות נוירולוגיות:
Infectious
למצוא חום ,כאבי ראש ,כאבי בטן ושרירים,
פריחה  ""vasculiticבתגובה למתן alice in ,meningitis amp/ amox
 mononucleosisמופרש ברוק  6moלאחר
הגדלת טחול וכבד ולעיתיםhepatitis
הדבקה
the wonderland
EBV
 – syndromeעיוות
גדליםAplastic .
anemia
  Tonsillitisפריחה ,הקאות כאבי בטן ,פפילרית "פריחה נמושה יותר מאשר נראית"
מופיעה תחילה במפשעות ,בית השחי ,הצוואר
לשון בצקתית ואדומה ,חיפוי על הלשון,
ואזורי לחץ לרב בתור אזורי אודם .בקדמת
Scarlet fever
בצקת בחלל הפה יחד עם  petechia
המפרק ובבית השחי יכולים להופיע אזורי
קילוף של העור המתחיל בפנים וממשיך
Strep group A,
פיגמנטציה .לעיתים יש שלפוחיות על הידיים
בידיים וברגליים.
S.Aureus
ב staphובחלק ממקרי  strepאין  tonsillitisוהרגלייםmilitary sudamina :
מלווה.
impetigo Strep
זיהום שטחי על העור .אופייני לרגליים ,פה   pustules  Vesiclesמתפוצצות .מגרדות
אף וקרקפת .מלווה בפריחה מגרדת.
group A,
S.Aureus
זיהום עורי עמוק יותר מהקודם .אזור כואב שוליים מורמים ובולטים .גבולות הנגע מאוד
Necrotizing fasciitis
erysipelas Strep
מוגדרים.
ואדום ,חום והגדלת בלוטות לימפה
group A,
אזוריות ,הקאות
S.Aureus
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מנינגיטיס )פרק : (100
אטיולוגיה וגורמי סיכון:
 מנינגיטיס חיידקית –
 oילודים –  Klebsiella ,E.coli ,GBSו – .enterobacter
 oמעל גיל חודש –  Strep. Pneumoniaו – .N. meningitides
 oהשכיחות של מנינגיטיס חיידקית הכי גבוהה בתינוקות עד גיל שנה.
 oדליפה של  CSFכתוצאה מפגם מולד או משבר בבסיס הגולגולת מעלה את הסיכוי למנינגיטיס ,בעיקר ע"י strep.
.Pneumonia
 oגורמי סיכון :חוסר אימונולוגי ,תנאי מחייה ירודים ,חוסר טחול ,המולוגבינופתיות...
 מנינגיטיס וירלית -
 oמתרחשת בעיקר בעקבות  Enterovirusesכולל  echoviruses ,Coxsackievirusesופוליו באנשים לא מחוסנים.
 Enteroviruses oיחד עם  arbovirusesהם הגורמים העיקריים ל.meningoencephalitis
 oהפרשה פקלית והדבקה נמשכים במשך מספר שבועות.
קליניקה :
 סימפטומים של דרכי הנשימה העליונות במקרים רבים מקדימים את המחלה.
 התחלה מהירה של המחלה שכיחה ב Strep. Pneumoniaו.N. meningitides
 הסימפטומים האופייניים למחלה המנינגיאלית כוללים חום ,כאבי ראש ,אי שקט ,בחילות ,קשיון עורף ,פוטופוביה והקאות.
 Kernig & Brudzinski חיוביים לרוב בילדים מעל גיל שנה.
 לעיתים יכולים להיות גם סימנים פוקליים כמו פרכוסים ,כאבי פרקים ושרירים ,פטכיות ,ספסיס....
 סימנים ל ICPמוגבר עם הרניאציה:
Ptosis o
 oשיתוק של עצב VI
Anisocoria o
 bradycardia oויל"ד
 oהפסקות נשימה.
 Papilledema oזהו ממצא לא שכיח אלא אם יש חסימה של הסינוס הורידי subdural empyema ,או אבצס מוחי.
 נימנע מ  LP -אם יש אי יציבות קרדיו-ווסקולרית או סימנים לעליית .ICP
מעבדה :

ערכי  CSFאופייניים לזיהומים השונים:
תקין
50-180
לויקוציטים
 ,<4בעיקר לימפוציטים1- ,
 3%נויטרופילים
לחץ
Acute bacterial
meningitis
↑
 ,100-60,000בעיקר PMN
Partially treated
bacterial meningitis
תקין או ↑
TB meningitis
לרוב ↑
פטריות
לרוב ↑
 Viral meningitisאו
meningoencephalitis
תקין או
מעט ↑
אבצס
תקין או ↑
 ,1-10,000בד"כ  PMNאבל
יכולים להיות גם יותר
מונונוקליארים
 ,10-500בשלב מוקדם בעיקר
 ,PMNאבל לאחר מכן יותר
לימפוציטים
 ,25-500בשלב מוקדם ,PMN
לאחר מכן מונונוקליארים
 PMNבשלב מוקדם ,לאחר
מכן מונונוקליארים .לא יותר
מ 1000תאים לרוב
 PMN 0-100אלא אם יש קרע
לתוך הCSF
חלבון
20-45
גלוקוז
< 50או  75%מערך
הגלוקוז בדם
הערות
100-500
↓ ,לרוב <40
>100
↓ או תקין
לעיתים ניתן לראות חיידקים
בצביעת גרם
ייתכן ונראה חיידקים ,תרבית יכולה
להיות שלילית ,אבל ניתן למצוא
אנטיגנים
100-500
לרוב <50
צביעת  ,PPD ,Acid- fastצילום חזה
20-500
<50
ב cryptococcal diseaseצביעת
 Indian inkחיובית
20-100
לרוב תקין
לעיתים ניתן לבודד ,enteroviruses
 HSVבPCR
20-200
תקין
הפרופיל יכול להיות תקין לגמרי
 תרבית מה CSFתהיה חיובית ב 90%ממקרי הזיהום החיידקי.
 EEG יראה אם יש מרכיב של אנצפליטיס.
טיפול:

הטיפול האמפירי משתנה בהתאם לגיל:
 oילודים
Cefotaxime or ceftriaxone + Ampicillin ± Gentamicin 
Genta+Ampi 
Ceftazidime+Ampi 
 oחודש –  4שנים ])Ceftriaxone or cefotaxime +[Vancomycin (or Rifampin
 5-13 oשנים ומבוגרים
Ceftriaxone or cefotaxime + Vancomycin 
.Cefepime or ceftazidime + Vancomycin 
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 Cefotaximeיעיל ככיסוי ל) Strep. Pneumoniaאלא אם יש עמידות( N. meningitides ,ו) H. influenzaכל הזנים(.
 Ampicillinבילודים נועד לכיסוי של ליסטריה.E.coli+
 0.6-0.8] Dexamethasonמג\קג\יום ב2מנות ליומיים[ כתוספת רגע לפני או יחד עם מנת  ABxראשונה .מפחית משמעותית איבוד
שמיעהוהפרעות נוירו' עקב .HIB
משך הטיפול:
 5-7 oימים – N.meningitis
 7-10 oימים – HIB
 10-14 oימים – S.pneumonia
Table 100-3. Initial Antimicrobial Therapy by Age for Presumed Bacterial Meningitis
Alternative Treatments
Gentamicin plus ampicillin
Ceftazidime plus ampicillin
Cefotaxime or ceftriaxone plus
rifampin
Cefepime or ceftazidime plus
vancomycin
Recommended Treatment
Cefotaxime or ceftriaxone plus ampicillin with or without
gentamicin
Ceftriaxone or cefotaxime plus vancomycin
Ceftriaxone or cefotaxime plus vancomycin
Age
)Newborns (0-28 days
)Infants and toddlers (1 mo-4 yr
Children and adolescents (5-13 yr) and
adults
סיבוכים :
 סיבוכים אקוטיים –
 oהתייבשות
 oשוק
DIC o
SIADH o
 oפרכוסים
IICP o
 oאפנאה
 oאריתמיות
 oקומה
 oבצקת מוחית)לשמור על זילוח מוחי!!(.
 חום עקבי –
 oדבר נפוץ בזמן הטיפול אך ייתכן והוא מרמז על  effusionלבבי ,מפרקי ,חום מתרופות ,תרומבופלביטיס או זיהום
נוזוקומיאלי.
 oאין צורך ב LP-חוזר בהיעדר סימנים נוספים של זיהום מוחי.
 למרות הטיפולים ,עדיין יש אחוזי תמותה לא מבוטלים במנינגיטיס חיידקית 25% .מפנמוקוק 15% ,ממינגוקוק ו 8%מ.HIB
 נזקים לטווח ארוך )בייחוד בפנאומוקוק – – (35%
 oחירשות  -כל אלו שסבלו ממנינגיטיס צריכים לעבור בדיקת שמיעה לפני השחרור הביתה.
 oפרכוסים
 oהפרעות למידה
 oעיוורון
 oחולשת גפיים
ataxia o
.hydrocephalus o
 oהישנות  -מחשידה לפגם אימונולוגי או אנטומי.
 פרוגנוזה רעה קשורה ל –
 oגיל צעיר
 oמשך זמן ארוך עד לתחילת טיפול
 oשוק/תרדמת בעת הגעה
 oספירה נמוכה של  WBCב CSF-בנוכחות תרבית/צביעה חיובית
 oדיכוי חיסוני.
מניעה:


 :'1חיסון ילדים מעל גיל חודשיים ל .Pneumoccoc+HIBלמנינגוקוק :למי שבסיכון )מבוגרים צעירים ,פנימיות ,צבא ,אזור
אנדמי(.
 :'2לכל הקרובים לחולה עם  Meningoccocאו  ,HIBע"י .rifampin/csftriaxone/cipro
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אנצפליטיס )פרק : (101
הגדרה ואטיולוגיה :


הפגיעה בפרנכימת המוח יכולה להיות בעקבות זיהום ישיר של המוח או בעקבות התגובה החיסונית שמתחילה מספר ימיים לאחר
הופעת תסמינים חוץ-נוירולוגיים של הזיהום .משפיע על תפקוד המוח.
הגורמים העיקריים אלו הוירוסים ,ביניהם:
Table 101-1. Viral Causes of Acute Encephalitis
Acute
*Frequency
Adenoviruses
Infrequent
Arboviruses
Frequent
In North America
Eastern equine encephalitis
Western equine encephalitis
St. Louis encephalitis
California encephalitis
West Nile encephalitis
Colorado tick fever
Outside North America
Venezuelan equine encephalitis
Japanese encephalitis
Tick-borne encephalitis
Murray Valley encephalitis
Enteroviruses
Infrequent
Herpesviruses
Herpes simplex viruses
Frequent
Epstein-Barr virus
Infrequent
)Cytomegalovirus (congenital
Rare
Varicella-zoster virus
Infrequent
Human herpesvirus-6
Infrequent
Human herpesvirus-7
Rare
Influenza viruses
Infrequent
Lymphocytic choriomeningitis virus Infrequent
Measles virus (native or vaccine) Infrequent
)Mumps virus (native or vaccine
Frequent
Rabies virus
Frequent
Rubella virus
Infrequent
:Acute disseminated encephalomyelitis (ADEM) 
 oיכול להיות בעקבות זיהום וירלי בילדים כמו חזרת או אבעבועות רוח או חיסונים.
 ADEM oמחקה .MS
מאפיינים קליניים:
 המחלה לרוב מופיעה אחרי פרודרום של מספר ימים עם סימפטומים לא ספציפיים כמו שיעל ,כאב גרון ,חום ,כאבי ראש ותלונות
בטניות.
 לאחר מכן מופיעים הסימפטומים האופייניים הכוללים:
Lethargy o
 oשינויים בהתנהגות
 oחסרים נוירולוגיים
 oפרכוסים – שכיח בהתייצגות
 oפריחה maculopapular
 המחלה יכולה להיות מלווה גם בסיבוכים קשים כמו ) anterior horn cell disease ,transverse myelitis ,comaדמוי פוליו(
ונוירופתיה פריפרית.
- West Nile encephalitis 
 oהוקטור הוא יתושי ה Culex -והרזרבואר הוא בציפורים.
 oיכולה להיות מחלה א -סימפטומטית ועד מחלה המובילה למוות.
 oהסימפטומים לרוב קלים ולא ספציפיים כמו חום ,פריחה ,כאבי פרקים ,קשריות לימפה מוגדלות ,תלונות GIT
ו.conjunctivitis
בדיקות המעבדה:




 – CSFלימפוציטוזיס ,עליה קלה בחלבון ורמות גלוקוז תקינות .ב –  HSVיכולה להיות עליה בחלבון ונוכחות של כדוריות
אדומות .עליה קיצונית בחלבון וירידה בגלוקוז צריכה להחשיד על  ,TBפטריות או ממאירות .ה CSFיכול גם להיות תקין.
 – EEGהבדיקה הדפיניטיבית – האטה דיפוזית בפעילות ולעיתים גם שינויים פוקליים.
הדמיה
פוקוס באונה הטמפורלית ב EEGאו מאפיינים בהדמיה צריכים להחשיד ל.HSV
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 בדיקות סרולוגיות
 PCR ל enteroviruses ,HSVועוד
 ביופסיה מוחית – במידה ואין שיפור ואין אבחנה ]ממצאים אפשריים :כלבת ,prions ,לא-זיהומי[...
 הגורם נשאר לא ידוע בשליש מהמקרים
טיפול:
 פרט ל HSVו ,HIVאין טיפול ספציפי.
 טיפול לפירכוסים ,לחוסר איזון אלקטרוליטרי
Acyclovir <= HSV 
 ...erythromycin ,doxycyline <= M. pneumonia למרות שהערך של כך אינו ברור
 הפחתת ICP
 <= ADEM סטירואידים
סיבוכים ופרוגנוזה:
 הסימפטומים לרוב נעלמים תוך מספר ימים ועד שבועיים – שלושה.
 1/3 מהחולים בערך יכולים להישאר עם חסרים נוירולוגיים ,כולל הפרעות קוגניטיביות ,פרכוסים ,חולשה ,הפרעות בהליכה...
 הישנות של  ADEMיכולה לייצג  MSשל הילדות.
: Acute cerebellar ataxia
הגדרה :
 סיבוך נוירולוגי של מספר מחלות ויראליות.
 התחלה הדרגתית של הפרעה בהליכה ,ניסטגמוס ודיבור לא ברור.
 בד"כ  2-6ימים אחרי התחלת הפריחה ,אך יכול להיות בזמן האינקובציה או אחרי הרזולוציה.
 בעיקר בגיל  1-3שנים.
 אבחנה בשלילה
 אחרי מחלה ויראלית  -וריצלה ) ,(Varicella zoster virusקוקסאקי ,echo V ,אחרי  2-3שבועות.
 כנראה נובע מתגובה אוטו-אימונית.
קליניקה:
 בשלילה.
 התחלה פתאומית.
 אטקסיה חמורה.
 הקאות יכולות להיות ,אך ללא חום וללא קשיון עורף.
 ניסטגמוס הוריזונטלי ב.50%-
 דיסארתריה.
 - CSF בהתחלה נורמלי ,פליאוציטוזיס קל ) (10-30לא נדיר.
פרוגנוזה :



פרוגנוזה מצויינת.
במעט חולים  :sequella -שינויים התנהגותיים ,הפרעות דיבור ,אטקסיה ודיסקואורדינציה.
אם מתפתחת  Acute cerebellar ataxiaלאחר זיהום ב - VZV-ההחלמה איטית ולא שלמה.
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) Pharingitisפרק : (103
Estimated Proportion of All Pharyngitis
)(%
Syndrome or Disease
Agent
15-30
BACTERIAL
Pharyngitis, tonsillitis
1-5
Pharyngitis, tonsillitis
0.5-3
<5
Pharyngitis
Pharyngitis, laryngitis
VIRAL
Arcanobacterium haemolyticum
)Other (e.g., Corynebacterium diphtheriae
20
≥5
5
Common cold
Common cold
Pharyngoconjunctival fever, acute respiratory
disease
Gingivitis, stomatitis, pharyngitis
)Rhinoviruses (>100 types
)Coronaviruses (>4 types
)Adenoviruses (types 3, 4, 7, 14, 21
)Herpes simplex viruses (types 1 and 2
2
2
Common cold, croup
Influenza
)Parainfluenza viruses (types 1-4
)Influenza viruses (types A and B
Unknown
40
Mononucleosis
Epstein-Barr virus
UNKNOWN
4
Group A streptococcus (Streptococcus
)pyogenes
Group C streptococcus
 סטרפ' לא שכיח לפני גיל  2-3שנים.
 10% מהילדים נשאים של  GASבגרון.
 התדירות עולה בגיל בי"ס והשכיחות פוחתת בהתבגרות מאוחרת ובמבוגר.
 זיהום ויראלי וחיידקי מתפשט לסביבה הקרובה ובעל פיקים בעונת החורף והאביב.
פרינגיטיס חיידקית  -קליניקה :
 התחלה פתאומית
 הסימפטומים השכיחים כוללים שיעול ,כאבי גרון ,קשיים בבליעה וחום.
 מלווה ב -כאבי ראש ,בחילות והקאות
 בדיקה גופנית –
 oהלוע אדום והשקדים מוגדלים עם נקודות מוגלתיות ,ניתן גם לראות פטכיות על החיך הרך והלוע האחורית.
 oה uvulaיכולה להיות נפוחה ואדומה.
 oקשריות הלימפה הצוואריות מוגדלות ורגישות.
 סטרפטוקוקוזיס – תינוקות > חצי שנה עם תמונת הצטננות לאורך חודש או נזופרינגיטיס  +לימפאדנופתי  +הפרשה אפית
מוגלתית בגילאי חצי שנה עד  3שנים )ללא טונסיליטיס(.
 – Scarlet fever בנוסף לדלקת בגרון מלווה ב –
" oלשון תות" )בהתחלה יש ציפוי לבן וכשהוא מתקלף נותרת לשון אדומה(
 oפריחה מפושטת  maculopapularוצפופה )שחי ,מפשעה ,צוואר ,בולטת באזורי לחץ ,יכולה להתחיל כאודם ,במקרים
קשים שלפוחיות על בטן ,ידיים ורגליים .לאחר שבוע קילוף מהפנים ובהמשך ידיים ורגליים ,עד  6שבועות(.
פרינגיטיס ויראלית – קליניקה :


בהשוואה לדלקת הסטרפטוקוקלית ,הדלקת הוירלית מתחילה באופן הדרגתי והסימפטומים כוללים נזלת ,צרידות ,שיעול
ושלשול.
– Gingivostomatitis
 oאופייני ל HSV1בעיקר בילדים בני שנה עד חמש.
 oמועבר ממגע באנשים א-סימטומפטיים שמפרישים את הוירוס.
 oאינקובציה של  7ימים בממוצע.
 oההתפרצות הראשונה חמורה יותר מהחזרות של הוירוס.
 oבמוחלשים חיסונית ייתכן זיהום מפושט.
 oהמאפיינים של המחלה הראשונית כוללים -
 חום גבוה
 מיעוט אכילה ושתיה עד התייבשות
 חולשה
 ריור
 נגעים בפה  -לרוב מחלימים תוך  5-10ימים ,לפעמים  3שבועות .בהופעה ראשונה יהיו עם חום והגדלת קשריות
לימפה )בחוזרות פחות(.
 הגדלת קשריות לימפה.
 oיש לטפל מוקדם באציקלויר פומית .במפושט  /לא מגיב גם IV
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– Herpangina
 oזיהום ע"י  enterovirusאשר מופיע באופן פתאומי וכולל חום גבוה ,הקאות ,כאבי ראש ,חולשה ,כאבי שרירים ,כאבי גב,
 ,conjunctivitisאכילה מועטה ,ריור ,כאב גרון וכאבים בבליעה.
 oלרוב יש מספר נגעים קטנים ורגישים בחיך הרך uvula ,ובלשון ,בגודל מספר מ"מ  לאחר מספר ימים מתפוצצים
ומותירים כיבים שנשארים למספר ימים.
- adenovirus - Pharyngoconjunctival fever
 oקשור לאדנו-וירוס מסוג .3
 oחום גבוה למשך  4-5ימים.
 oפרינגיטיס.
 oקונג'ונקטיביטיס ב - (non-purulent) 75%-יכולה להימשך אחרי ששאר המאפיינים חולפים.
 oלימפאדנופתיה צווארית ופרהאוריקולרית.
.Rhinitis o
 Adenovirusיכול לגרום ל – מחלה נשימתית אקוטית )הכי שכיח(  ,AOM ,פרינגיטיס ,דלקת ריאות ) 7-9%מהמאושפזים עם
דלקת ריאות(  ,rhinitis ,pharyngoconjuctival fever ,pertussis like ,מיוקדרדיטיס ,קונג'קטיביטיסHemorrhagic ,GI ,
.Reye's syndrome ,cystitis
אבחנה  :נבדיל בין חיידקי לוירלי
 ניתן להשתמש בבדיקת אנטיגן סטרפטוקוקלי מהירה ו/או תרבית מהגרון .ספציפיות של בדיקה מהירה .95%-רגישות -משתנה.
 תרבית גרון )=משטח לוע( -
 oהגולד סטנדרט לאבחנה.
 FP oיתכן כשפתוגנים אחרים מזוהים כ.GAS-
 oחלק מהנבדקים חיוביים כי נשאים אך  GASאינו בהכרח הגורם לפרינגיטיס אצלם.
 לא מומלץ על ב.דם שגרתיות שלא יכולות להבדיל באופן חד משמעי.
- DD
בעיקר -
Neutropenia mucositis 
Retropharyngeal abcess / Peritonsillar abcess 
 דיפתריה
 אפיגלוסיטיס
 מחלות  AIהגורמות לכיבים –  SLEובכצ'ט
 קווסקי )לשון תותית(
(IMN ) EBV 
צורות נוספות )פחות שכיחות( –
– Vincent infection 
 oצורה פולמיננטית של  acute necrotizing ulcerative gingivitisבעקבות זיהום סינרגיסטי ב – treponema vincentii
עם חיידקים אנארוביים ) selenomonasו .(fusobacterium -
 oרואים  pseudomembraneאפורה על השקדים =< .false difteria
 – Noma מתחיל כנגע מקומי בחניכיים המתקדם במהירות לנמק והרס של העצמות ,השיניים והרקמות הרכות עם תמותה
גבוהה.
– Ludwig angina 
 oצלוליטיס של האזורים ה submandibularוה sublingualהנגרמת ע"י חיידקים אנארוביים.
 oלרוב מתחיל מאבצס של אחת מהשיניים הטוחנות או בעקבות  piercingשל הלשון.
– PFAPA 
 oסיבה נדירה לאירועי חום חוזרים בילדים ,האירועים נמשכים כ 5ימים ומתקצרים בטיפול בפרדניזון.
 oלרוב חולף עם השנים.
טיפול :




אנטיביוטיקה לא מקצרת את מהלך המחלה )מאיץ החלמה ב 12-24-שעות( אבל מונעת  Acute RFאם ניתנת תוך  9ימים
מתחילת המחלה )מתן לאחר  9ימים לא ימנע אבל מוריד סיכון(.
הטיפול – פניצילין ל 10-ימים או בזריקה ) IMלרגישים – אריתרומיצין(.
רמזים לזיהום ב) GAS -נתחיל טיפול מיד( :
 oבן משפחה חולה סטרפ' מוכח
Scarlet fever o
 oמבחן אנטיגן מהיר חיובי
 oאבחנה של  RFבעבר או אבחנה כזו בבן משפחה
 oאפידמיה לPSGN , RF -
סיבוכים – .AOM ,PSGN ,parapharyngeal abcess ,ARF
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דלקות חוזרות :
 oלרוב המחלות החוזרות הן קלות ולא מתאימות קלינית לGAS -
 oנשאות  -יש להשתמש באנטיביוטיקה אחרת על מנת להיפטר מפלורת הפרינגס  -אמוקסיצילין קלוולונאט )=אוגמנטין(
או קלינדמיצין יעילים.
 oכשיש מעל  7דלקות בשנה ,או  5דלקות בשנה בשנתיים האחרונות )מדובר על דלקות חמורות שמוכחות ע"י תרבית(
אפשר לשקול טונסילקטומי.
מניעה – פניצלין  POפרופילקטי יומי מיועד למניעת זיהומי סטרפ' רק במי שהיה לו  5) RFשנים עד כל החיים ,תלוי אם יש או אין
קרדיטיס(.
) Sinusitisפרק : (104
מאפיינים :
 זיהום של הסינוסים הוא לרוב סיבוך של שפעת וריניטיס אלרגית.
 התפתחות הסינוסים :
 oהסינוס המקסילרי והאתמואידלי כבר קיימים בלידה ,אך רק האתמואידלי מלא באוויר .המקסילרי מתמלא באויר בגיל
.4
 oהסינוסים הספנואידלים מופיעים בגיל .5
 oהסינוס הפרונטלי מתחיל להתפתח מגיל  7עד לבגרות.
 oהפתחים שמנקזים את הסינוסים הם ברוחב  1-3מ"מ ונפתחים ל middle meatus-ב. ostiomeatal complex-
 oהמערכת המוקוסיליארית שומרת על הסינוסים סטרילים.
 oחסימה של הזרימה מבצקת שנובעת למשל מנזלת וירלית ,פוגעת בניקוז ,ועלולה להסתבך עם זיהום וירלי.
אטיולוגיה :
 המזהמים העיקריים S. pneumoniae, H. influenzae, Moraxella catarrhalis -
 מזהמים חיידקיים נוספים )פחות נפוצים( –
 – SA oיש לשים לב לטיפול אנטיביוטי קודם שיכול להוות גורם סיכון לחיידקים עמידים.
 oגרם שליליים )עקב זונדה למשל – קלבסיאלה ופסאודומונס(.
 במדוכאי חיסון – אספרגילוס וmucur -
גורמי סיכון :
 – Common cold העיקרי בכל הגילאים
CF 
 חסר חיסוני
 זונדה
Immotile cilia syndrome 
Nasal polyps 
 גוף זר באף
 ילדים לאחר השתלות
קליניקה :
 נזלת מוגלתית חד /דו צדדית ממושכת
) nasal stuffiness אף סתום(
 שיעול במיוחד לילי.
 סימפטומים פחות שכיחים כוללים נפיחות של הפנים ,קול נזאלי ,רגישות וכאבים בפנים וכאבי ראש.
 סינוסיטיס יכולה לגרום להתלקחות של אסטמה.
אבחנה :
 לרוב -אבחנה קלינית.
 תרבית נזאלית – לא יעילה
 תרבית מאספירציה של סינוס – הכי אבחנתי אבל לא פרקטי.
 בהדמייה נראה ) cloudingעכירות סינוסים עם עיבוי מוקזה( ופלס אוויר-נוזל ,אך זה לא בהכרח אומר שיש סינוסיטיס )או
שהאדם פשוט א-סימטומפטי( וזה לא מבדיל מזיהום ואלרגיה .ממצאים תקינים בהדמייה שוללים סינוסיטיס.
 משך מחלה יותר מ 10-14-ימים ללא הטבה במקרה של שפעת -מחשידים לסינוסיטיס.
טיפול:


) Amoxicillinמוקסיפן( -
 oלמשך  7ימים אחרי היעלמות הסימפטומים.
 oתחת טיפול נזלת וחום אמורים לחלוף תוך  48שעות )אם לא נחשוד באבחנה אחרת(.
אוגמנטין במינון גבוה  -אם יש סיכון מוגבר לעמידות –
 oטיפול אנטיביטי ב 3-חודשים האחרונים
 oנוכחות במעון יום
 oתחת לשנתיים
182
 oבילדים שלא הגיבו לטיפול תוך 72שעות
 אם הטיפול באוגמנטין נכשל  הפנייה לרופא אא"ג.
 רגישים  צפורוקסים או קלריטרומיצין.
סיבוכים :
:Orbital cellulitis
 סיבוך חמור ,שכיח יותר במתבגרים – מדובר בהתפשטות של הזיהום לחלל העין.
 בדר"כ מתחיל כסינוסיטיס אתמואידלי ,שחודרת את ה lamina papyracea-שזו העצם הדקה המפרידה.
 פתוגנים –  ,HIאראוס ,GAS ,פנאומוקוק ,אנאירובים.
 קליניקה –
 oכאב אורביטלי
 oפרופטוזיס )בליטה של גלגל העין(
 oכימוזיס )בצקת של הלחמית(
 oאופטלמופלגיה
 oדיפלופיה
 oירידה בחדות הראייה
 יכול להסתבך ב-
subperiosteal abscess o
Proptosis o
ophthalmoplegia o
cavernous sinus thrombosis o
 oמנינגיטיס
 oאיבוד ראייה.
 אבחנה –
 oחשוב להבדיל מצב זה מצלוליטיס פריאורביטלי )שמיקומו (anterior to the palpebral fascia
 oאישור האבחנה של  orbital cellulitesהיא ב ,CT-שקובע גם את מידת המעורבות של הזיהום והצורך בניקוז.
 oבאבחנה מבדלת של  -orbital cellulitesזיגומיקוזיס ,אספרגילוזיסrhabdomyosarcoma, neuroblastoma, Wegener ,
 ,granulomatosisפסאודוטומור דלקתי ,טריכינוזיס.
 טיפול –
 oא"ב רחבת טווח כמו צפטריאקסון או  ampicillin/sulbactamבאשפוז IV
 oניקוז של הסינוס אם אין שיפור.
)-Preseptal cellulitis (periorbital cellulitis
 דלקת של העפעפיים והרקמה סביב העין ללא מעורבות של האורביט עצמו.
 מופיע בדר"כ בילדים קטנים מגיל .3
 במצב זה אין פרופטוזיס ואין אופטלמופלגיה )הגבלה בתנועות העיניים(.
 מצב זה קשור בדר"כ לטראומה ליד העין.
 המזהמים הם  SAאו .GAS
 יכול להתקדם לאורביטל צלוליטיס  דרוש טיפול אנטיביוטי מהיר וניטור לספסיס.
נוספים :




Epidural / Subdural empyema
Brain abscess
מנינגיטיס
 OM – Pott puffy tumorשל החלק הפנימי של הסינוס הפרונטלי .מטופל בניקוז של הסינוס עם אנטיביוטיקה.
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) Otitis Mediaפרק : ( 105
אפידמיולוגיה :
 מחלה שכיחה מאוד – בייחוד בחורף .מהווה שליש מהפניות לרופא.
 לרוב בילדים קטנים מאוד – פיק בגילאי  6-12חודשים )עד גיל שנה ל 62%-היה מאורע של .(AOM
 יותר בבנים ובמצב סוציו אקונומי נמוך
 גורמי סיכון:
 oגיל > שנה
 oאכילה מבקבוק בשכיבה
 oסיפור משפחתי
 oאחים בבית  /חדר משותף
 oעישון פסיבי
 oמעון
HIV o
 oחיך שסוע
 oתסמונת דאון
 -Reccurent otitis media שש או יותר בשש שנים הראשונות .נחשבים למועדים לאוטיטיס .אנומליות אנטומיות ודיכוי חיסוני
קשורים לכך.
אטיולוגיה :
 חיידקים מגיעים עקב פגיעב בניקוז כמו בחסימת ה ) Eustachian tube -זיהום ,פרינגיטיס ,הגדלת אדנואיד(  אוויר נתקע ,
נספג ויוצר לחץ שלילי  מאפשר רפלוקס של חיידקים.
 החיידקים השכיחים :
 – S. pneumonia (40%) oבילדים צעירים במעונות יש עלייה בשכיחות של פנמוקוק עמיד לפניצילין.
H. influenza (25-30%) o
Moraxella catarrhalis (10-15%) o
) oנדיר יותר.(GAS -
 וירוסים –  RSVו Rhinovirus -יכולים להיות מזהם עצמאי או  co-infectionב 20-25%-מהמקרים.
קליניקה :
 בתינוקות הסימפטומים לא ספציפיים וכוללים חום ,אי שקט ומיעוט אכילה ,כאבים באיזור האוזן.
 בילדים גדולים יותר – חום וכאב באוזן )אופייני לבולה באספקט הלטרלי של האוזן(
 המחלה יכולה גם להופיע עם  otorrheaבגלל קרע ספונטני של עור התוף וניקוז המוגלה.
 לעיתים קרובות יש סימני  URTIכפרה-דיספוזיה להופעת ה.AOM -
מעבדה :

אוטו סקופיה –
 oעור תוך היפרמי  -גוון אדום )לעומת גוון אפור תקין( אך תתכן גם צהובה/לבנה/ורדרדה ,תפוחה או בולטת )(buldging
 oאיבוד רפלקס אור
 oהיעלמות מבנים
 oעור תוף אופקי  /בלט
 oפגיעה בניידות
 טימפנומטריה –
 oמדידות אקוסטיות אובייקטיביות של הממבנה הטימפנית.
 oבקורלציה טובה להימצאות תפליט באוזן התיכונה.
 – Pneumatic otoscopy מאשפר אבחנה של הונטילציה של האוזן התיכונה.
 אין לקחת תרבית מהטימפנוצנטזיס )ניקור( למעט ב -ילודים  ,מדוכאי חיסון ומטופלים שלא מגיבים לטיפול.
 אין קורלציה לחיידקים שמקורם בנאזופרינגס.
אבחנה חד משמעית של  AOMעונה על  3הקריטריונים הבאים:
 .1הופעה פתאומית
 .2סימנים לנוזל באוזן התיכונה -ממברנה בולטת ,לא מובילית ,פלס אוויר נוזל ,הפרשות ,היפרהמיה ,צבע אדום ולא אפור ,אובדן
של רפלקס האור ,קושי באבחנה במבנים.
 .3סימנים וסימפטומים לדלקת של האוזן התיכונה – כאב חזק עמוק המפריע לשינה  ,איריטביליות ,חום גבוה.
**  -Otitis media w/ effusionאותו דבר ,רק עם תפליט וללא סימנים סיסטמיים.
טיפול :

החלטה האם לטפל ?
 עד גיל חודשיים  אשפוז וטיפול בכל מקרה.  2-6חודשים  טיפול בכל מקרה  ,לרוב טיפול קהילה.  6חודשים עד שנתיים  טיפול אם האבחנה וודאית )כאב ,פלס ,חריף ,ממצאים באוטו סקופיה( ואם המחלה קשה .אםהמחלה לא קשה נשגיח.
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מחלה קשה :
 .1חום מעל .39
 .2כאב אוזנים קשה.
 .3סימפטומים ממושכים.
 מעל גיל שנתיים  גם אם האבחנה וודאית נטפל רק אם המחלה קשה  ,ביתר המקרים נשגיח. הטיפול :
 oאם האבחנה חד משמעית מתחת לגיל לשנתיים או אם המחלה חד משמעית וקשה מעל גיל שנתיים
 oבחירת הטיפול –
 אמוקסיצילין –  80-90 mg/kgפעמיים ביום
 אם אין תגובה לטיפול לאחר  3ימים  זיהום עמיד  אוגמנטין  /צפורוקסים  /צפטריאקסון )ניתן IM
בילדים שמקיאים(.
 oטימפנוצנטזיס – אינדיקציות
 אם לא הגיב לקו שני.
 ילד עם אוטוטיס שנראה טוקסי )אפור ,גונח ,זרוק(
Neonates 
 מסטואידיטיס – לפעמים צריך גם מסטואידקטומיה
 פציאליס
 סיבוכים אינטרא-קרניאלים
 oלהורדת החום  /כאב – אקמול  /איבופרופן
 oמניעה – חולים עם אירועים חוזרים של  AOMאפשר לתת אמוקסיצילין מניעתי ל 3-6-חודשים.
סיבוכים :
– OM with effusion
 הסיבוך הנפוץ ביותר  -מדובר למעשה במעבר לדלקת כרונית
 לרוב בשנתיים הראשונות לחיים
 יכול להיות מס' שבועות עד חודשים ומלווה באיבוד שמיעה הולכתי חולף  ,ורטיגו וצפצופים.
 טיפול – אנטיביוטיקה ,כפתורים – אם יש ירידה בשמיעה
 תפליט הקיים מעל  3חודשים מחייב בירור ל –
 oהיפרטרופיה של האדנואיד
 oאלרגיה בדרכי הנשימה
 oהפרעה אימונולוגית
 oחיך שסוע סאב מוקוזי.
– Mastoiditis
 זהו סיבוך מוגלתי עם פוטנציאל להרס של המסטואיד  הסיבוך מתקדם מפריאוסטיטיס לאוסטאיטיס ועד להיווצרות אבצס
בתוך המסטואיד.
 מופיעים רגישות אאוליקולרית אחורית עם נפיחות ואריתמה ביחד עם סימנים של AOM
 האפרכסת מזדקרת כלפי מטה והחוצה
 מעורבות נלווית של  AOMומאסטואידיטיס –
 oגירוי עיני על רקע פגיעת סעיף אופטלמי של  CN5או פגיעה ב.CN6-
 – Gradenigo's syndrome oמעורבות של עצם הפטרוסל טמפוראל המתאפיין ב OM-סופורטיבית ,שיתוק של שריר
הרקטוס וכאב אורביט באותו הצד.
 oהתפשטות לשרירי הצוואר שקשורים לקצה המסטואיד – נדיר .מתפתח אבצס צווארי ובשריר) SCMמכונה Bezold's
 (abscessעקב נדידת מוגלה מהמסטואיד.
 ב CT-רואים עכירות של חללי האוויר ,דמינרליזציה והרס עצם
 המזהמים הם אותם אלו שגורמים לAOM-
 טיפול כולל א"ב סיסטמית וניקוז אם המחלה מתקדמת ליצירת אבצס
נוספים –





פרפורציה של עור התוך – אם אינה נסגרת ספונטנית דרוש ניתוח
פציאליס
 – Glue earהפרשות צמיגיות כרוניות סמיכות באוזן  ,מדובר למעשה בייצור עודף של מוקוז עם פגיעה בסילוקו.
 – Cholesteatomaשכבת אפיתל וקרטין ממסכת  ,דורש ניתוח
סיבוכים תוך גולגולתיים – ממנינטיס ,אבצסSinus vein thrombosis ,
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) Otitis externaפרק : (106
כללי :
 זיהום של תעלת האוזן החיצונית ללא מעורבות של אוזן תיכונה או מסטואידיטיס.
 הפתוגן העיקרי הוא פסאודומונס במיוחד בהקשר של בריכות.
 פתוגנים נוספים קשורים בטימפנוסטומי טיוב ) 20%מבעלי הטיוב ,אראוס ,פנאומוקוק ,מורקסלה ,קלבסיילה ,פרוטאוס ולפעמים
אנאירובים( CONS .וקורניבקטריום מהווים פלורה טבעית בתעלה החיצונית.
 בניגוד ל –  otitis externa ,AOMשכיחה יותר בקיץ ולא בחורף.
קליניקה :
 המאפיינים הקליניים כוללים כאבים ,רגישות והפרשה ,לרוב ללא חום או פגיעה בשמיעה.
 בבדיקה של אוטיטיס אקסטרנה נמצא דלקת באזור ,עם אודם ובצקת במידות שונות ,הפרשה בכמויות שונות שיכולה להסתיר
את הממברנה.
 הכאבים מוחמרים בלעיסה.
 לעיתים המחלה יכולה להיות מלווה בשיתוק של עצב הפנים.
טיפול :
 טיפות אוזניים המכילות שילוב של  aminoglycosideכמו  neomycinאו  polymyxin Bוסטירואידים )אסורים לשימוש במידה
ויש פרפורציה של עור התוף כי אמינוגליקוזידים הם .(ototoxicity
 יש גם טיפות המכילות ) quinoloneמכסה  ,Staph. Aureusמרבית ה –  gram neg.ופסאודומונס(.
 אפשר גם לנסות לטפל עם טיפות המכילות  acetic acidהמיועדות לשמור על ה –  pHשל התעלה.
 מניעה –
 oנקיון אובססיבי בחולים אסמפטומטים הוא מיותר.
 oבשחיינים ניתן למנוע ע"י יבוש התעלה עם ח.אצטית או אלכוהול.
 oיש להמנע מציוד מתחת למים )אטמים ,ציוד צלילה( כדי למנוע הישנות.
 oאין מקום ל ABX-פרופילקטית בטיפות.
: Malignant OE





אטיולוגיה  :פסאודומונס במדוכאי חיסון ובמבוגרים עם סוכרת.
קליניקה :
 oכאב עז
 oהתנפחות וגרנולציה של הרקמה בתעלה מלווה בהפרשה לרוב.
 ESR oגבוה.
אבחנה  -יש צורך בהדמייה לקבוע את היקף הנזק.תרביות.
טיפול  -אנטיביוטיקה  IVשמכסה פסאודומונס כמו צפלוספורין דור 3ב' פלוס .AG
כאן דווקא יש סיבוכים -חדירה לעצמות ,שיתוק עצבים קרניאליים ,תמותה.
הפרוטיס נפוח ,כואב ורגיש .לרוב
סופורטיב פרוטיטיס – זיהום פרטיס ,לרוב חד צדדי ,הפתוגן העיקרי הוא אראוס ,יתכן מלווה בחום.
מגיב ל ABX-ונדיר שצריך ניקוז כירורגי.
ריקרנט פרוטיטיס – אדיופטי ,לרוב באביב בילדים בריאים ברקע ,לרוב חד צדדי אך יתכן דו"צ .יש מעט כאב ונפיחות המוגבלת לפרוטיס.
רזולוציה תוך  2-3שבועות.
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) Croup - Laryngotracheobronchitisפרק : (107
כללי :
 הכי נפוץ בגילאי  6חודשים 3-שנים.
 לרוב אחרי הצטננות ולרוב בעונת הסתיו ותחילת החורף.
 הגורמים השכיחים ביותר ל croupהם  parainfluenzaו.RSV
 במהלך שאיפה ,הדפנות של ה subglottic spaceמתמוטטים וגורמים לחסימה ולסטרידור האופייני.
קליניקה :
 שיעול – הנשמע כנביחות.
 צרידות
 סטרידור בשאיפה
 oנוצר מהזרימה המערבולתית של אוויר; קול חד שיכול להיות גם בי-פאזי.
 oמסמל שיש בעיה במערכת הנשימה העליונה
 oאבחנה מבדלת של סטרידור –
Croup 
Epiglottitis 
Pharyngitis 
Parapharyngeal abscess 
Laryngopharyngeal diphtheria 
 שאיפה של גוף זר
 בצקת אנגיומטוטית
Spasmodic croup 
 שתיה של נוזל חם או סודה קאוסטית
 טראומה
Congenital subglottic stenosis 
 מסה לוחצת
HypoCalcemia 
 שיתוק של מיתרי הקול
 חום
 מצוקה נשימתית – הנשימה מלווה ברטרקציות בין צלעיות ו .suprasternalייתכנו צפצופים אם יש מעורבות תחתונה יותר.
מעבדה :
 בצילום צוואר לעיתים ניתן לראות את ההיצרות בקנה )נקרא .(steeple sign
 לויקוציטוזיס אינו נפוץ ומעיד על אפיגלוטיטיס או טרכאיטיס בקטריאלי.
אבחנה מבדלת:
סטרידור בתינוק > 4חודשים או הנמשך למעלה משבוע צריכים להחשיד לאבחנה אחרת ולרוב דורש .larongoscopy




– Epiglottitis
 oמאפיין ילדים בני שנה עד חמש ומהווה מצב חירום רפואי )יכול לגרום לחסימה פתאומית של דרכי האוויר(.
 oהגורם העיקרי הוא .Hib
 oגילאי 4-7
 Epiglottitis oבניגוד ל  croupמופיע יותר בפתאומיות ,חום גבוה ,הקול לא צרוד אלא עמום ,יש קשיים בבליעה ,ריור,
הילדים מסרבים לאכול ,לשתות ולישון.
 oמעדיפים לשבת עם הראש לרוב מכופף קדימה ,הפה פתוח והלסת שמוטה  תנוחת חצובה.
 oבצילום לטרלי רואים עיבוי של האפיגלוטיס )סימן אגודל( ונפיחות של הקפלים ובהסתכלות ישירה רואים גם נפיחות,
אודם.
 oאפיגלוטיטיס מצריך אינטובציה כדי לשמור על נתיב אוויר חופשי וטיפול אנטיביוטי.
 oההחלמה הקלינית מהירה ,ומרבית הילדים יכולים לעבור אקסטובציה תוך  48-72שעות.
– Bacterial tracheitis
 oמצב נדיר אבל קשה.
 oזיהום של הקנה שיכול להיות בעקבות  viral croupולרוב נגרם ע"י .staph. Aureus
 oהסימפטומים כוללים חום גבוה עם שיעול וסטרידור.
 oלצורך אבחנה צריך הסתכלות ישירה ומשטח.
 oהטיפול כולל אינטובציה ואנטיביוטיקה.
– Spasmodic croup
 oהופעה פתאומית של סימפטומים של  ,croupלרוב בלילה אבל ללא פרודרום של מחלה של דרכי נשימה עליונות.
 oיכולים להיות אפיזודות חוזרות וקשות אבל קצרות.
 Spasmodic croup oמגיב לחשיפה לאוויר קר ולח.
 oהאתיולוגיה לא ברורה.
דיפתריה –
 oכמעט ולא רואים עקב החיסון.
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. מקומית והפרשת טוקסין  מנגנונים2- פועלת בo
. ופיבריןWBC ,RBC - מיתרי הקול המורכב מ2  מאופיינת ביצירת קרום ביןo
: Congenital Stridor 
 לרוב לא גורם למצוקה, מבנה סחוסי לא תקין בלרינגס הגורם לתמט בשאיפה, – הסיבה השכיחהLaringomalacia o
.נשימתית ומסתדר תוך שנה
 מסתדר עם הגיל,  – תמט של הטרכאהTracheomalacia o
CT angio - מוחמר בפלקציה של הצוואר ומאובחן ב,  – לחץ של כלי דם על הטרכיאה והלרינגסVascular rings o
גלוטית- המנגיומה סאבo
:טיפול
– אפינפרין באינהלציה
. דקות10-30  שיא ההשפעה תוך,subglottic –  מוריד את הבצקת הo
. אחרי שהשפעת האינהלציה חלפה עם סימפטומים חמורים יותרrebound  יכול להיותo
.dexamethasone ניתן גם לטפל באמצעות
. הוא דלקת ריאות וירליתcroup הסיבוך השכיח ביותר של
Table 107-1. Clinical Features of Laryngotracheal Respiratory Tract Infections
Feature
Viral Laryngotracheobronchitis
Epiglottitis
Bacterial Tracheitis Spasmodic Croup
Viral prodromal illness
++
+
+
Mean age
6-36 mo (60% <24 mo)
3-4 yr (25% <2 yr)
4-5 yr
6-36 mo (60% <24 mo)
Onset of illness
Gradual (2-3 days)
Acute (6-24 hr) Acute (1-2 days)
Sudden (at night)
Fever
±
+
+
Toxicity
+
++
Quality of stridor
Harsh
Mild
Harsh
Harsh
Drooling, neck hyperextension
++
+
Cough
++
++
++
Sore throat
±
++
±
Positive blood culture
+
±
Leukocytosis
+
+
Recurrence
+
++
Hospitalization and endotracheal intubation
Rare
Frequent
Frequent
Rare
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) Pertussis syndromeפרק : (108
כללי :
 מחלה רספירטורית הנגרמת ע"י מתג גרם שלילי – .Bordetella Pertussis
 בעל מס' אלמנטים פעילים ביולוגית – ) PTטוקסין( ,המגלוטינין ,אגלוטינינים ,אדנילט ציקלז  כולם נכללים בחיסון.
 הרזרבואר של המחלה הוא הומני בלבד )ברת הכחדה(.
 העברה ע"י  Dropletsוההדבקה היא בעיקר בשלב הקטרלי )נזלת(.
 תקופת הדגירה היא  5-10ימים והמחלה נמשכת  100ימים – "מחלת  100הימים".
 שכיחות המחלה כיום היא בעיקר בילדים מתחת לגיל  4חודשים )לא מחוסנים לגמרי(.
קליניקה ) :הופעה קלאסית – עד גיל בי"ס(



שלבים :
– Catarrhal stage .1
 oסימנים לא ספציפיים –  URTIקל עם הפרשות אף וחום נמוך.
 oנמשך  1-2שבועות.
– Paroxysmal stage .2
 oייחודי לשעלת.
 oהתקפי שיעול במהלך אקפיריום הגורמים לקוצר נשימה ו) Whooping -שיעול נגד גלוטיס מוצר(.
 oנגרם עקב הצורך לפלוט רקמת ברונכוס נמקית ומוקוז.
 oבמהלך ההתקף הילד נעשה אדום  ,לפעמים ציאנוטי עד הפסקת נשימה .לעיתים הקאה.
 oנמשך  2-4שבועות.
– Convalescent stage .3
 oהיחלשות הדרגתית של התסמינים במשך  1-2שבועות.
 oהתקפי השיעול נעשים פחות חמורים והם נעלמים בהדרגה.
 oשיירי שיעול יכולים להשאר למספר חודשים נוספים.
תינוקות קטנים – הסימפ' הראשון הוא  Apneaעם נטייה רבה יותר לנזק ל) CNS -עקב היפוקסיה ודלקת ריאות חיידקית
משנית(.
מתבגרים ומבוגרים – הופעה של ברונכיטיס ממושכת שלרוב התחילה כ.URTI -
 DD לשיעול מתמשך :
 oזיהומים ויראליים שונים ) RSVבעיקר(.
 oחיידקים )(TB
 oגורמים לא זיהומיים –  , CFאסתמה שיעולית ,גוף זר.GERD ,PND ,
מעבדה :
 אבחנה על פי תרבית או  PCRלאחר בידוד מהנזופרינגס.
 לויקוציטוזיס ניכר <  20000עם לימפוציטוזיס ניכרת ב 80%-מהחולים.
 צילום חזה – תסנינים פרי-הילאריים )כמו בדלקת ריאות נגיפית(  ,לפעמים תמט ואמפיזמה.
טיפול :
) Erythromycin מקרוליד(–
 oמכחיד את החיידקים תוך  3-4ימים.
 oלא יעיל בParoxysmal stage -
 oבתינוקות מתחת לגיל  4שבועות – עדיף לתת אזניל )אזיתרומיצין( כי אריתרומיצין קשור ל.Pyloric stenosis -
 oלא מקצר את משך המחלה אבל מקצר את משך הפרשת החיידק.
 זריקת דחף של אימונוגלובולינים – הפחתת סימפ' בשלב ה.paroxysmal stage -
 חשיפה –
 oילדים מתחת לגיל  7אשר באו במגע קרוב עם חולה ,צריכים לקבל  boosterשל  DTaPובמקביל גם .macrolide
 oמעל גיל  ,7האנשים שנחשפו צריכים לקבל רק  macrolideלמשך  10-14יום.
סיבוכים :





הסיבוכים העיקריים יותר שכיחים בתינוקות וילדים קטנים וכוללים היפוקסיה ,apnea ,דלקת ריאות ,פרכוסים,
 encephalopathyותת תזונה.
הדלקת ריאות יכולה להיגרם ע"י ה –  B. pertussisעצמו או ע"י זיהום משני ב –  Hib ,strep. Pneumoniaו – .staph. Aureus
אפקטים של לחץ מוגבר בעת שיעול  -לגרום לקרע של אלביאולים ול –  ,pneumomediastinumפניאומוטורקס ,אמפיזמה תת
עורית ,epistaxis ,הרניה Rectal prolapse ,ו – .retinal and subconjuctival hemorrhages
מוות ב 1%-מהמקרים.
מרבית הילדים מחלימים לגמרי ללא סיבוכים נלווים.
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) Bronchiolitisפרק : (109
מאפיינים כלליים :
 ברונכיוליטיס וירלית היא מאוד מדבקת )ארוסולים בשיעול  /שטיפת ידיים  -בעיקר  /חשיפה לחולים(.
 זו גם הסיבה הכי שכיחה לאשפוזים בתינוקות )יכולה להיות מסכנת חיים(.
 הפיק בשכיחות הוא גילאי חודשיים – ½ שנה והשכיחות נופלת בצורה דרסטית בגילאי  1-5שנים.
 יותר בבנים.
 פתוגנזה – חסימת דרכי אוויר קטנות ע"ר נפיחות של הברונכיולות  הפרעה לזרימה האקספירטורית.
אטיולוגיה :
 הגורם העיקרי למחלה הוא .RSV
 גורמים נוספים כוללים  rhinoviruses ,adenovirus ,influenza ,parainfluenzaובמקרים פחות שכיחים גם .M. pneumonia
קליניקה :
 הסימפטומים הראשונים של ברונכיוליטיס דומים לאלו של  common coldעם שיעול ונזלת.
 תוך  3-7ימים זה מתקדם לנשימות רעשניות וצפצופים ,לרוב מלווה בחום קל ואי שקט.
 בילדים קטנים ייתכן  Apneaוכשל נשימתי בשלב ראשון.
 בבדיקה פיזיקלית –
 oשאיפה מאורכת
 oרטרקציות בין צלעיות והתנפחות יתר של הריאות
 oצפצופים ו cracklesדיפוזים מפושטים על פני הריאות.
 oבשלבים יותר קשים של המחלה יכולים להיות גם גניחות וציאנוזיס.
 oחשוב לעקוב מבחינה קלינית אחר התפקוד הנשימתי של התינוקות כיוון שהם יכולים להגיע לאי ספיקה נשימתית
בגלל התעייפות.
 אבחנה מבדלת לילד מצפצף :
 oאסטמה – לא ניתן להבדיל בין שני המצבים על סמך בדיקה פיזיקלית ,אבל הגיל ,נוכחות חום והיעדר סיפור משפחתי/
אישי של אסטמה מחשידים יותר לכיוון של ברונכיוליטיס.
 oגוף זר
 – CF oגדילה ירודה ,שלשול כרוני ,הסטוריה משפחתית.
 oהחמרה של BPD
 oדלקת ריאות חיידקית או וירלית
 – Cardiogenic asthma oגודש ריאתי כתוצאה מא"ס שמאלית
 – GER oהצפצופים לרוב נוטים להיות כרוניים או אירועים חוזרים ויש היסטוריה של הקאות.
מעבדה :
 המחלה לרוב מלווה בלויקוציטוזיס קלה
 – ABG מדד לכשל נשימתי
 במקרים הקשים חשוב לעקוב אחר רמות החמצון באמצעות .pulse oximetry
 הבדיקה הרגישה היא  ELISAלאנטיגנים של הוירוסים מהפרשות נזופריגאליות.
 צילום חזה –
 hyperinflation oשל הריאות עם השטחה של הסרעפת.
 oאטלקטזיס.
 oתסנינים דו"צ.
טיפול:
 הטיפול הוא בעיקרו תמיכתי וכולל  ,NPOהשכבה ב 30-מעלות ,שאיבה של הפרשות ,הידרציה וחמצן )במשקפיים ואם יש כשל
נשימתי או אפניאה לשקול אינטובציה(.
 תרופתי )לא מוכח(–
 oברונכודילטורים – כמו ונטולין .יכולים לשפר צפצופים ומצוקה נשימתית בקהילה )אך הם לא נמצאו מפחיתי אשפוז(.
 oאינהלציות אדרנלין.
 oהליום
 oאנטיביוטיקה – רק אם יש סימן לזיהום חיידקי משני.
 oלא עוזרים ולמרות זאת נותנים -
 ריבוירין – במחלות ריאה כרוניות  /מומי לב.
 סטרואידים באינהלציה – בתינוק בריא לא נותנים.
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 האינדיקציות לאשפוז:
 oתינוקות קטנים )> ½ שנה(
 oמצוקה נשימתית )  60-50נשימות בדקה בזמן שינה(
 oהיפוקסיה )סטורציה >  %92באוויר חדר או (PO2<60 mmHg
Apnea o
 oחוסר יכולת לאכול
 oהיעדר טיפול ראוי בבית
 oילדים בסיכון מוגבר )מחלת ריאות כרונית ,מום לב משמעותי ,חולשת שרירים וחסר חיסוני(.
 מרבית הילדים משתפרים תוך יומיים –  5ימים עם טיפול תמיכתי בלבד.
סיבוכים-
 היפוקסיה עד א"ס נשימתית וצורך בהנשמה.
 הסיבוך החשוב ביותר בילודים זה הופעת .apnea
פרוגנוזה:
 מרבית הילדים מבריאים לחלוטין אבל לעיתים ניתן לראות ירידה קלה בתפקודי הריאה במשך מספר שנים.
 30% מהתינוקות ימשיכו לסבול בילדות מצפצופים.
 תמותה –  ,1-2%בעיקר בבעלי הפרעות קרדיו-ריאתיות או אימונולוגיות.
 לרוב האירועים החוזרים קלים יותר מהאפיזודה הראשונה.
 כנראה שיש שכיחות מעט יותר גבוהה של אסטמה בחולים עם ברונכיוליטיס שנזקקו לאשפוז.
 מניעה –
 oע"י זריקות אחת לחודש של ) palivizumabנוגדן ספציפי ל –  (RSVלפני התחלת העונה האופיינית למחלה.
 oאינדיקציות –
 תינוקות מתחת לגיל שנתיים עם מחלת ריאה כרונית )(BPD
 משקל לידה מאוד נמוך – ) VLBWמתחת ל 1.5-ק"ג(
 מום לב שגורם להפרעה המודינמית משמעותית
 פגות –
 oפג שנולדו בשבוע  29-32רק עד גיל חצי שנה ורק בעונת הברונכיוליטיס.
 oפגים שנולדו בשבוע >  28עד גיל שנה בתחילת העונה.
 oפגים בשבועות  32-35עד גיל חצי שנה בתחילת העונה רק אם סובלים מ +2-גורמי סיכון.
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) Pneumoniaפרק : (110
הגדרה ואטיולוגיה :
 זיהום חריף המערב את פרנכימת הריאה עם סימפ' של מחלה ריאתית חריפה בליווי ממצאים רנטגנים או האזנתיים.
 רוב דלקות הריאה בילדים )מתחת לגיל  (5הן ויראליות Adeno , Parainfluenza, Influenza, RSV 
 מעל גיל  – 5הסיבות השכיחות הן פנמוקוק ומיקופלזמה.
 דלקת ריאות חיידקית –  30%מהמקרים :
 oפנמוקוק –
 הנפוץ ביותר
 בייחוד עד גיל  – 8בגיל מוקדם יותר גורם לברונכופנאומוניה.
 30% עמידות בישראל.
– HI o
 גורם ל) lobar pneumonia -טיפית( לפעמים עם אמפיאמה.
 מהלך איטי וממושך ביחס לפתוגנים אחרים.
 סיבוכים – בקטרמיה ) ,(70%פריקרדיטיס ,צלוליטיס ,אמפיאמה ,מנינגיטיס ,ארתריטיס
 שכיחות יורדת בגלל החיסון
 30% עמידות לפניצלין  ,רגיש לאוגמנטין
– SA o
 פנאומוניה פולמיננטית תוך שעות עד אמפיאמה )דלקת ריאות מאוד נמקית(
 הסיבות השכיחות לאמפיאמה –  , SAפנמוקוק ו.GAS -
 ייתכן פיופנאומוטורקס עקב פתיחת סמפון לפלאורה
 70% תמותה לפני גיל שנה
 נדיר ללא חסר חיסוני או מחלת רקע
 oמיקופלזמה –
 שכיחות עולה עם הגיל – הכי שכיח בגילאי בי"ס
 גורם ל) atypical pneumonia -מיקופלזמה  /כלמידה  /לגיונלה( שיעול עם ציור מוגבר בצל"ח בשערים דו"צ
ותסנינים דיפוזיים.
 oכלמידיה -
 הכי שכיח בילדים עד גיל חצי שנה במהלך של Afebrile pneumonia
 אופייני – שיעול  ,טאכיפניאה ,חרחורים והיפר אינפלציה.
 לזכור –  Chlamidial conjunctivitisו -אאוזינופיליה
 לרוב מדובר בפתוגנים שמועברים מהאם בתעלת הלידה – כלמידיה ) CMV , mycoplasma hominis ,לא
מועבר(.
 oנוספים –
 גרם שלילי – מדוכאי חיסון
 – GAS לרוב אחרי זיהומים ויראלים  ,עושה מחלה סוערת ובקטרמיה ,גיל  , 3-5נוזל פלאורלי
 פסאודומונס – ) CFב CF -אופייני גם .(SA
 גורמי סיכון  , GER :חסרים ניורולוגיים )אספירציה(  ,דיכוי חיסוני ומומים אנטומיים.
קליניקה :
 יילודים – ייתכן ללא קליניקה למעט חום.
 ילדים גדולים – מחלה חיידקית –
 oחום גבוה  ,צמרמורת ,עייפות
 oמצוקה נשימתית )דיספניאה( – שיעולים  ,אנחות ,כחלון  ,היפוקסיה ,שימוש בשרירי עזר ,נשימות שטחיות ,טאכיפניאה,
כאב פלאוריטי.
 oצילום חזה –
Lobar pneumonia 
 תפליט ב10-30%-
 רצוי לבצע צל"ח חוזר חודש לאחר ההחלמה לוודא היעלמות סימנים.
 oספירה לבנה מוכברת מאוד – מעל  20000עם סטייה שמאלה )אם > 5000פרוגנוזה גרועה(
 מחלה ויראלית –
 oשיעול
 oצפצופים  /סטרידור
 oחום – פחות בולט
 oצילום חזה – הסננה דיפוזית יותר של ברונכופנאומוניה  ISאו פרי-הילריים
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ספירה לבנה תקינה או מעט מוגברת עם לימפוציטוזיס
o
: מעבדה
. תרבית כיח – ילדים לא מייצרים כיח לכן זה לא מועיל
. בלבד במקרים חיידקיים10-20%  תרבית דם – רגישות של
( לגיונלה – אנטיגן בשתן )לא שכיח בילדים
.PCR - וIgM  אישור האבחנה ע"י,  מחשיד למיקופלזמה  בזרם הדםCold agglutinins 
–  נדרשות אם דרושה אבחנה של הפתוגן,  ביופסיית ריאה – בדיקות פולשניות/ BAL 
 חולים הזקוקים לאשפוזo
 מדוכאי חיסוןo
 אירועים חוזריםo
 דלקת ריאות שלא מגיבה לטיפול אמפיריo
 וירוסים/  פטריות/ TB - אמפיאמה – יש לנקר ולתרבת ל/  במצבים בהם יש נוזל פלאורלי
: DD – דלקות ריאה חוזרות
–  פנאומוניה חוזרת באותו צד
 גוף זרo
 מומים מולדיםo
 קומפרסיה חיצונית של דרכי האווירo
–  פנאומוניה חוזרת בילטרלית
 אסתמה – השכיחה ביותר לדלקות ריאה חוזרתo
(GERD)  אספירציהo
 חסר חיסוני ראשוניo
CF o
 משמאל לימיןShunt o
: טיפול
:  גורמי המעלים צורך באשפוז
. גיל מתחת לחצי שנה.1
. נוזל פלאורלי/  סיבוכים – אמפיאמה.2
 דיכוי חיסוני.3
 מראה טוקסי.4
 מצוקה נשימתית חמורה.5
92%- הזדקקות לחמצן – סטורציה נמוכה מ.6
 התייבשות.7
 הקאות.8
 חוסר תגובה לאנטיביוטיקה פומית.9
. או חוסר יכולת לקחת תרופהNon compliant parents .10
. ההמלצה היא טיפול אנטיביוטי אמפירי.( לדלקת ריאות נרכשת בקהילהRSV וירוסים הם הגורם השכיח )בעיקר- למרות ש
. – לתת אריתרומיציןChlamydia  הגורם השכיח הואafebrile pneumonia  עם4-18  ילדים בגיל
:  טיפול ספציפי בהתאם לחיידק
Table 110-4. Antimicrobial Therapy for Pneumonia Caused by Specific Pathogens*
Pathogen
Recommended Treatment
Streptococcus pneumoniae†
Ceftriaxone, cefotaxime, penicillin G, or
penicillin V
Group A streptococci
Penicillin G
Group B streptococci
Penicillin G
Haemophilus influenzae type b
Ceftriaxone, cefotaxime, ampicillin-sulbactam,
or ampicillin
Mycoplasma pneumoniae
Erythromycin, azithromycin, or clarithromycin
Alternative Treatment
Cefuroxime axetil, erythromycin, clindamycin, or vancomycin
Cefuroxime, cefuroxime axetil, or erythromycin
Cefuroxime, cefuroxime axetil
Doxycycline (in patients older than 9 years of age)‡ Fluoroquinolone (in
patients older than 18 years)
Gram-negative aerobic bacilli (except P. Cefotaxime (or ceftriaxone) with or without an Piperacillin-tazobactam plus an aminoglycoside§
aeruginosa)
aminoglycoside
P. aeruginosa
Ceftazidime with or without an
Piperacillin-tazobactam plus an aminoglycoside§
§
aminoglycoside
Staphylococcus aureus
Nafcillin, cephazolin, clindamycin (for MRSA) Vancomycin (for MRSA)
Chlamydophila pneumoniae
Erythromycin, azithromycin, or clarithromycin Doxycycline (in patients older than 9 years of age)‡ Fluoroquinolone (in
patients older than 18 years)
Chlamydia trachomatis (afebrile
Erythromycin, azithromycin, or clarithromycin
pneumonia in infants)
Herpes simplex virus
Acyclovir
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ICU - חולים הזקוקים ל
10-) טיפול באשפוז
( ימי טיפול14
7-10) טיפול בקהילה
(ימי טיפול
Ampicillin + cefotaxime  במידה וישAminoglycoside + anti staph. staph. aureus – חשד ל
לא מומלץ
 אבל,כמו באשפוז רגיל
 הוא לאcefotaxime
.אופציה
Cefuroxime/
cefotaxime/
ceftriaxone +
nafcillin/ oxacillin
לא מומלץ
Erythromycin/
azithromycin/
+ clarithromycin
Cefotaxime/ ceftriaxone
nafcillin/ oxacillin +
Erythromycin/
azithromycin/
clarithromycin
Erythromycin/
azithromycin/
.clarithromycin
ומעקב צמוד
Cefuroxime/ ceftriaxone
Erythromycin/ +
clarithromycin
Cefuroxime/ ceftriaxone
erythromycin/ +
clarithromycin
Ampicillin Cefuroxime -
Erythromycin/
Azithromycin/
± Clarithromycin
Cefuroxime/
ampicillin
Fluoroquinolone (moxifloxacin, gatifloxacin,
levofloxacin & gemifloxacin)/ azithromycin/
Cefotaxime/ ceftriaxone/ + clarithromycin
ampicillin – sulbactam
קבוצת הגיל
GBS E.coli Strep. Pneumonia H. influenza RSV adenovirus ,influenza ,Parainfluenza Strep. Pneumonia H. influenza Chlamydia trachomatis M. hominis CMV -
Amoxicillin Erythromycin Azithromycin Clarithromycin -
Erythromycin Azithromycin Clarithromycin Erythromycin
Azithromycin
Clarithromycin
Doxycycline
Fluoroquinolones
הפתוגנים השכיחים
-
RSV
adenovirus ,influenza ,Parainfluenza
Strep. Pneumonia
H. influenza
C. trachomatis
M. pneumonia
GAS
adenovirus ,influenza ,Parainfluenza
Strep. Pneumonia
H. influenza
M. pneumonia
C. pneumonia
Staph. Aureus
GAS
-
ילודים
–  חודשים1-3
febrile
pneumonia
–  חודשים1-3
afebrile
pneumonia
 חודשים3-12
 שנים2-5
H. influenza Influenza Adenovirus -
M. pneumonia Strep. Pneumonia
C. pneumonia -
5-18
Influenza Adenovirus Legionella -
M. pneumonia
Strep.
Pneumonia
C. pneumonia
H. influenza
≥18
-
: (112  )פרקAcute Gastroententeritis – GE
: כללי
. שלשולים מהווים את גורם התחלואה השני בארה"ב )ראשון בעולם( והראשון בתמותה בילדים
. מרבית המחוללים הם וירוסים
: פירוט על המחוללים השונים
:מאפיינים
. יותר בסתיו ובחורף. הסיבה השכיחה ביותר לשלשול והתייבשות
.( סביר שהמחולל הוא אחר,  )לכן אם ילד חולה בגילאים אלוRota  – כל הילדים הם נשאים של4-5  בגיל
:קליניקה
. ימים עם מהלך של עליות וירידות10  ממושך הנמשך עדGE  עושה
 ימים3-4  הקאות למשך
. ימים – מימי ללא דם או ריר7-10  השלשול למשך
Rota-virus
. בייחוד במדוכאי חיסון,  יכול לגרום גם למחלה נשימתית – שיעול ואודם בלוע
. רגישות וספציפיות90%  מבדיקת צואה – מעלELISA  קלינית אבל אפשר: אבחנה
: טיפול
. מניעת התייבשות והזנה
. ייתכן יתרון לדיאטה דלת לקטוז
. חומרה יורדת בזיהום חוזר באותו ילד
.2,4,6  מנות בגילאי3- ניתן ב,  תת זנים5- חיסון – וירוס חי המורכב מ
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מאפיינים :
 נגרם ע"י סלמונלה טיפי ופרה-טיפי.
 תקופת תגירה של  3-21ימים.
קליניקה :
Typhoid fever
Non-typhoidal
salmonella
Campylobacter
 חום ממושך עם כאבי ראש  ,הזעות  ,ארטרלגיה
 – GI שלשול  ,הקאות  ,אנורקסיה ,כאבי בטן ב30-40%-
 בבדיקה –  – Rose spotsפריחה אופיינית  , HSM ,אפיסטקסיס וברדיקרדיה יחסית
 סיבוכים – פרפורציה ודימום .GI
אבחנה  :תרביות דם וצואה – תרביות דם חיוביות בתחילת המחלה וצואה רק אחרי הבקטרמיה השנייה
טיפול  :צפוטקסים  /פלאורוקווינולון )מעל  ((18או צפלוספורין דור  3ל 10-14-ימים
מאפיינים :
 מועברת דרך בע"ח  ,מזון מזוהם )חלב  /ביצים(
 זמן דגירה של מספר שעות
קליניקה :
 GE מהיר – תוך יומיים מחשיפה – השלשול ללא דם  ,ללא חום.
 5% מהמקרים עם סיכון לבקטרמיה  -אניוריזמות באאורטה וזיהומים מקומיים )אבצס  ,מנינגיטיס,
פנאומוניה ,UTI ,אוסטאומיאליטיס(
 נשאים בעלי סיכון לאבנים בדרכי מרה
טיפול  :אין צורך בטיפול אנטיביוטי למעט – תינוקות  ,מדוכאי חיסון  HIV ,ובעלי מחלות כלי דם  /לב
מאפיינים :
 גורם ל 15%-ממקרי הזיהומים החיידקיים.
 מועבר מאדם לאדם  ,דרך מים  /מזון מזוהם )עוף  /חלב /גבינות(
קליניקה :
 שלשול דמי לרוב חולף לבד
 סיבוכים – מחלה קשה ב ,HIV -כולציסטיטיס ) GBS ,מהווה גורם ב(20-40%-
אבחנה  :תרביות דם  /צואה ב 42-מעלות
טיפול  :לא נותנים אנטיביוטיקה למעט חום גבוה או שלשול דמי קשה יותר משבוע ע"י אריתרומיצין או ציפרו
מאפיינים :מדבק מאוד  ,בעל ביטוי זהה ל) EIEC -דיזנטריה(
קליניקה :
Shigella
 כאבי בטן חריפים ,חום גבוה ,בחילות ,אנורקסיה ,טוקסיותpainfull defecation, urgency ,
 אופייני שלשול מימי ובנפח גדול בהתחלה ,ואח"כ שלשול בנפח קטן עם דם וריר.
 כאבי בטן והתכווצויות ב12%-
 ביטויים ניורולוגים )ב – (40%-פרכוסים )גם ללא חום( ,כאבי ראש ,לתרגיה ,בלבול ,קשיון עורף ,הלוצינציות
 יכול לגרום ל HUS / TTP -דרך שיגה טוקסין
 מתחת לגיל  – 5זיהום קשה
 סיבוכים – התייבשות )שכיח(  , SIADH ,היפוגליקמיה , HUS ,כולסטזיס .. Reiter's ,
אבחנה  :תרבית צואה –  WBCגבוה מאוד בצואה )גם בדם(
טיפול  :מטפלים בגלל שמדבקת מאוד  צפטריאקסון או אזיטרומיצין
קליניקה :
Yersinia
 שלשולים למשך של עד שבועיים  ,כאבי בטן וmesenteric lymphadenitis -
 יכול לדמות אפנדיציטיס
 ביטוי חוץ  – GIדלקת פרקים  ,פריחה  ,ספונדילופאתי
 סיבוכים – אנמיה המוליטית וReiter's -
טיפול  :לא נותנים אנטיביוטיקה אלא במקרים של ספטסמיה או זיהום חוץ   GIטטראציקלין או רספרים

E coli


– ETEC
 oהגורם העיקרי ל 40-60%) traveler’s diarrheaמהמקרים(;
 oיש לו אנטרוטוקסין הדומה לזה של הכולרה )(heat liable
 - EHECמפריש  shiga like toxinואחראי למקרי ה – ) hemorrhagic colitisשלשול דמי( ומרבית מקרי
ה ,microangiopathic hemolytic anemia) HUSטרומבוציטופניה ואי ספיקת כליות(.
 EPECאחראי להרבה ממקרי השלשול בפגיות ובמעונות.
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מאפיינים :
 מעכב פעילות מעי דק
 מספיקות  10ציסטות להדבקה
 דגירה של  3-5ימים
קליניקה :
Giardia
 לרוב א-סימפ'
 יכול להיות שלשול פולמיננטי עם  WBCמלווה בתת ספיגה
 אבחנה ע"י אנטיגן בצואה או  3בדיקות צואה
טיפול  :מטרונידזול
מאפיינים :
 זיהום פרזיטרי השלישי בעולם
 במעונות – מועבר ע"י עיכול ציסטות )שורדות שבועות בסביבה לחה( במגע  /מזון  /מים
קליניקה :
 90% מהמקרים הם א-סימפ'
 הופעת קוליטיס  2-6שבועות לאחר הדגירה עם סימפ'  GIוירידה במשקל
Amebiasis
 חום בפחות מ40%-
 התפתחות אמבות במעי במחלה כרונית  הביטוי החוץ  GIהשכיח ביותר הוא אבצס בכבד
 סיבוך – toxic megacolon
 מחלה חמורה יותר בנוטלי סטרואידים
טיפול  :יידוקווינול או פרומוציצין
** בארה"ב החיידקים השכיחים במזון מזוהם   non-typhoidal salmonella :קמפילובקטר  שיגלה   E coli  ירסיניה 
ליסטריה  כולרה.
קליניקה :
דגשים בסימפ'  /בדיקה :
 לעיתים תסמינים סיסטמיים – חום  ,לתרגיה  ,כאב בטן
 GE ויראלי – שלשול מימי ללא דם או ריר  ,לפעמים הקאות והתייבשות .חום – אם יש יהיה נמוך.
 – Typhoid בקטרמיה ,חום גבוה  ,כאב ראש ,כאב בטן שנהיה גרוע עם הבחילות  ,חוסר תאבון ועצירות  נשמכת  2-3שבועות עד
איבוד משקל משמעותי וצואה דמית )המטוכזיה  /מלנה(
 דיזנטריה – שלשול המערב קולון ורקטום עם חום .קיים ב -שיגלה .ETEC / EIEC ,
 – ETEC שלשול דרך אנטר וטוקסינים  ,קיים גם בעולרה  ,מימי הנמשך  3-4ימים עם  4-5שלשולים ביום.
סוגי השלשול השונים :
 שלשול סקרטורי –
 oכאשר מוקוזת המעי מפרישה נוזלים ואלקטרוליטים לצואה
 oסיבות –
 דלקת – IBD
 גירוי כימי
 כולרה  – ETEC /ע"י אנטר וטוקסינים
 גירוי הורמונלי  -למשל VIP
 שלשול אוסמוטי –
 oנובע מתת ספיגה של סובסטרטים הסופחים מעם ללומן המעי
 oמאפיין בריח מסריח  ,ייצור גז  ,התכווצויות וצואה חומצית
 oסיבות –
 אי סבילות ללקטוז
 תת ספיגה ע"ר אי"ס לבלב או פגיעה במעי
 משלשלים שלא נספגים – פוליאתילן גליקול או מגנזיום הידרוקסיד
 צואה תקינה היא איזואוסמוטית עם אוסמולריות זהה לנוזלי הגוף )כלומר  .(290לצורך קביעה האם השלשול אוסמוטי או
סקרטורי יש לחשב אוסמוטיק גאפ:

 oהמכפלה פי  2מייצגת נוכחות אניונים.
 oשלשול סקרטורי הוא עם אוסמוטיק גאפ >  50כי רוב הסובסטראטים בצואה הם אלקטרוליטים.
 oאוסמוטיק גאפ <  50מייצג שלשול אוסמוטי ,כלומר יש סובסטרטים שאינם אלקטרוליטים שמאכלסים את הצואה.
דרך נוספת להבדיל בין סוגי השלשול היא להפסיק האכלה ולצפות )רצוי בבי"ח תחת הידרציה  IVכדי להמנע מהתייבשות( .אם
השלשול מפסיק לגמרי תחת  NPOזהו שלשול אוסמוטי.
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Table 112-1. Mechanisms of Diarrhea
Primary
Mechanism Defect
Secretory
Decreased absorption,
increased secretion:
electrolyte transport
Osmotic
Motility
Increased
motility
Stool Examination
Watery, normal
osmolality; osmoles = 2 ×
+
+
(Na + K )
Examples
Cholera, toxigenic Escherichia coli;
carcinoid, VIP, neuroblastoma,
congenital chloride diarrhea,
Clostridium difficile, cryptosporidiosis
(in AIDS)
Comments
Persists during fasting; bile salt
malabsorption also may
increase intestinal water
secretion; no stool leukocytes
Maldigestion, transport
defects, ingestion of
unabsorbable solute
Watery, acidic, +
reducing substances;
increased osmolality;
+
+
osmoles > 2 × (Na + K )
Lactase deficiency, glucose-galactose
malabsorption, lactulose, laxative
abuse
Stops with fasting, increased
breath hydrogen with
carbohydrate malabsorption, no
stool leukocytes
Decreased transit time
Loose to normalappearing stool,
stimulated by gastrocolic
reflex
Loose to normalappearing stool
Irritable bowel syndrome,
Infection also may contribute to
thyrotoxicosis, postvagotomy dumping increased motility
syndrome
Decreased
motility
Defect in neuromuscular
unit(s); stasis (bacterial
overgrowth)
Mucosal
invasion
Inflammation, decreased
Blood and increased
mucosal surface area and/or WBCs in stool
colonic reabsorption,
increased motility
Pseudo-obstruction, blind loop
Possible bacterial overgrowth
Celiac disease, Salmonella infection,
shigellosis, amebiasis, yersiniosis,
Campylobacter infection, rotavirus
enteritis
Dysentery (blood, mucus, and
WBCs)
: מעבדה
. קריטינין ושתן,BUN , אלקטרוליטים,  במקרים של שלול בינוי – קשה יש לבדוק ספירת דם
E coli - קמפילובקטר ו, סלמונלה, הימצאות לויקוציטים בצואה – מעיד על חדירת החיידק לרירית המעי הגס – שיגלה
rota - לRapid test 
HUS  התייבשות או, שלשול משמעותי,  צואה לתרבית – נשלח במקרים של חום
: סיבוכים
 התייבשות
 היפונתרמיה
 חמצת לקטית/  חמצת מטבולית
: טיפול
. מרבית הזיהומים חולפים לבד והטיפול הוא תמיכתי
.S. typhi –  דרוש רק במידה ומדובר בsalmonella –  טיפול אנטיביוטי ב
E.coli  לא מומלץ טיפול אנטיביוטי במקרה של. חודשים3  מומלץ לתינוקות מתחת לגילE.coli  טיפול בשלשול הנגרם ע"י
.HUS –  בגלל שהטיפול יכול לגרום לשחרור של טוקסינים ולהחמיר את הHUS  אוO157;H7
 והוא מומלץ למטיילים לאזורים אנדמייםS. typhi  חיסונים קיימים רק כנגד
הערות
טיפול
הפתוגן
Cefotaxime ,TMP-SMX ,chloramphenicol ,Ampicillin
(18  )מעל גילCiprofloxacin או
Salmonella typhi
, חודשים3 > הטיפול מיועד לתינוקות
HIV , אנמיה חרמשית,ממאירות
Ampicillin, cefotaxime, ciprofloxacin
Nontyphoid salmonella
הטיפול מוריד את יכולת ההדבקה
fluoroquinolone  אוTMP-SMX ,III  דורCephalosporins
Shigella
TMP-SMX
E.coli
 אוsepticemia מצריך טיפול רק במידה ויש
mesenteric lymphadenopathy
 למחלה מחוץ למעיcefotaxime ,gentamicin ,TMP-SMX
Y. enterocolitica
חשוב לעקוב אחר מאזן נוזלים
TMP-SMX ,Doxycycline
Vibrio cholera
Metronidazole, vancomycin
Clostridium difficile
iodoquinol  ואח"כMetronidazole
Entamoeba histolytica
Metronidazole
Giardia lamblia
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) Viral hepatitisפרק : (113
בילדים בארה"ב –  70-80%ממקרי ההפטיטיס הויראלית החדשים הם תוצאה של .HAV
קליניקה :
 מהלך וריאבילי מצורה א-סימפ' עד מחלה דוהרת פולמיננטית ומוות תוך מספר ימים
 – Prodromal symptoms סימפטומים סיסטמיים למשך שעות עד ימים )לרוב שבוע( :
 oאנורקסיה
 oבחילות והקאות
 oחולשה
 oכאבי מפרקים
כאבי ראש
photophobia o
pharyngitis o
 oשיעול...
 oרתיעה מעישון
 oייתכן שלשול  /עצירות  /סטאטוריאה
 oחום יותר שכיח ב –  HAVו –  HEVונעלם עם הופעת צהבת )אם לא נעלם – מחשיד ל / EBV / CBV -זיהום חיידקי
או הפטיטיס עם נמק כבדי נרחב(.
 oעד  5ימים לפני הופעת הצהבת ,הצואה יכולה להיות בהירה ושתן כהה.
 צהבת קלינית –
 oכבד מוגדל ורגיש לעיתים מלווה בכאבים .RUQ
 oסימפ' של בחילות  ,הקאות וחוסר תיאבון )איבוד משקל קל(.
 oבחלק מהמקרים גם תהיה הגדלת טחול ולימפאדנופתיה צווארית ב.10-20%-
 oאנזימי כבד מוגברים
 oבילדים קטנים )בעיקר( – יכולה להיות מחלה קלה ולא ספציפית ללא צהבת בשלושת הזנים.
 oביטויים חוץ כבדיים – אופייני לHCV / HBV -
– Recovery phase 
 oהסימפטומים הכלליים נעלמים ,הכבד המוגדל נשאר ותפקודי הכבד עדיין מופרעים  רזולוציה של
ההיפרבילירובינמיה והמנרמלות אנזימי הכבד יכולה לקחת  6-8שבועות.
 oהשלב הזה נמשך שבועיים –  12שבועות.
 החלמה –
 oהחלמה קלינית וביוכימית תהיה כחודש – חודשיים בכל מקרי  HAVו – .HEV
 3-4 oחודשים אחרי הופעת הצהבת ב – ¾ במקרי  HBVו – .HCV
מעבדה:
 רמת העליה האקוטית ב –  ASTו –  ALTלא נמצאת בקורלציה עם רימת הפגיעה הכבדית.
 Alk. Phos. יכול להיות תקין או מעט מוגבר
 רמות בילירובין יכולות להמשיך לעלות גם אחרי שרמות האמינוטרנספרזות ירדו .לרוב הבילירובין מורכב ½  ½ -מישיר ובלתי
ישיר.
 נויטרופניה ולימפופניה הם מצב זמני אשר אחריו יש לימפוציטוזיס ).(A-typical
 נדיר – אגרנולוציטוזיס ודיכוי מח עצם
 עלייה בגמא-גלובולינים.
 PT מאורך מעל  3שניות  /היפוגליקמיה מעיד על פגיעה משמעותית ביכולת הסינטזה של הכבד ונמק נרחב =< פרוגנוזה רעה.
 אבחנה מבדלת :
 oזיהומים אחרים – adenovirus ,VZV ,CMV ,EBV
 oאבניםב דרכי מרה  /כולציסטיטיס
 oתרופות – אקמול ,VA ,carbamazepine ,פניטומין ,איזוני אזיד
 oרעלים – אלכוהול
Wilson's disease o
GVHD o
סיבוכים:


דלקת כבד כולסטטית :
 oקליניקה – גרד ,צואה בהירה ,צהבת חמורה ,ירידה בטרנס אמינזות ועליית .ALP
 oאופייני יותר ל.HAV -
– Fulminant hepatitis
 0.5% oמהחולים – מאופיין בנמק נרחב ותמונה קלינית של הפטיטיס דוהרת.
 oבמיוחד בהדבקה משולבת של  HBV +HDVוגם ב – .HEV
 oהחולים מתייצגים עם  encephalopathyעד כדי  comaעמוקה ,הכבד לרוב קטן PT ,מאוד מאורך ,בילירובין גבוה,
מיימת...
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, אי ספיקה כלייתית, אי ספיקה נשימתית, ספסיס,GI  דימום, לחץ על גזע המוח, המצב מלווה בבצקת מוחית:  סיבוכיםo
.80% <  התמותה  ניורופתיה פרירפית,  אנמיה אפלסטית,atypical pneumonia , מיוקרדיטיס,פנקריאטיטיס
. חולים שיצאו מהמצב יכולים להבריא לגמרי ביוכימית והיסטולוגיתo
:  מהלך ממושך
. במבוגניםHAV - ממקרי ה10-15%- – מהלך ממושך עם רילפס מופיע בHAV o
 בילד90%  אם ההדבקה במבוגר לעומת10%- – זיהום פרסיסטנטי בHBV o
HCC  מהם יפתחו25%- יפתחו צירוזיס ו20% – HCV o
: אבחנה
: הערכה ראשונית תכלול
Anti HAV IgM o
.antii HDV  אם הוא חיובי נבדוק גם HBsAg o
Anti HBc IgM o
Annti HCV o
CMV - וEBV - סרולוגיה לo
: DD -אם הבדיקות הנ"ל שליליות – ה
adenovirus ,VZV ,CMV ,EBV –  זיהומים אחריםo
 כולציסטיטיס/  אבניםב דרכי מרהo
 איזוני אזיד, פניטומין,VA ,carbamazepine , תרופות – אקמולo
 רעלים – אלכוהולo
Wilson's disease o
AIH  התלקחות שלo
GVHD o
Commonly Encountered Serologic Patterns of Hepatitis B Infection
HBsAg
AntiHBs
AntiHBc
HBeAg
AntiHBe
+
–
IgM
+
–
Acute hepatitis B, high infectivity
+
–
IgG
+
–
Chronic hepatitis B, high infectivity
+
–
IgG
–
+
Late acute or chronic hepatitis B, low infectivityHBeAg–negative ("precore–mutant") hepatitis B
(chronic or, rarely, acute)
+
+
+
+/–
+/–
1.
2.
HBsAg of one subtype and heterotypic anti–HBs (common)
Process of seroconversion from HBsAg to anti– HBs (rare)
–
–
IgM
+/–
+/–
1.
2.
Acute hepatitis B
Anti–HBc "window"
–
–
IgG
–
+/–
1.
2.
Low–level hepatitis B carrier
Hepatitis B in remote past
–
+
IgG
–
+/–
–
+
–
–
–
199
Interpretation
Recovery from hepatitis B
1.
2.
3.
Immunization with HBsAg (after vaccination)
Hepatitis B in the remote past (?)
False–positive


:טיפול
.לרוב יש החלמה ספונטנית
 מחלה קשה ( בילירובין גבוה מאוד, היפוגליקמיה, ירידת אלבומין, PT  הארכת,  אנצפלופתיה,במקרה של מחלה קשה )בצקות
. דורש אשפוז ופורגנוזה גרועה
: לרוב מדובר בטיפול תומך
 מנוחהo
 דיאטה עתירת קלוריותo
. טיפול סימפטומטי – למשל כולסטרימין לגרדo
 מתן סטרואידים/  הימנעות מתרופות הפט וטוקסיותo
 הקפדה על כפפות במגע עם הפרשות החולהo
: בהפטיטיס פולמיננטית – אשפוז בט"נ
 הגבלת חלבוןo
PO  ניאומיצין/  מתן לקטולוזo
 טיפול תומךo
: מניעה
HAV Ig ( ילדים וגננות במעון ופטנרים( צריכים לקבל בהקדם )ועד שבועיים, )בני ביתHAV- לאחר חשיפה לo
 לאחר חשיפה מומלצת לבני בית שהיו במגע קרוב עם הפרשות ופטנרים ולאחר דקירות מחולים חיובייםHBV- מניעה לo
. וחיסוןHBIG  נותנים.HbS-Ag-ל
. בהמשך3* בלידה וחיסוןHBIG  ואם יש אם חיובית נותנים ליילוד, מבוצע לכל הנשים בהריוןHBS-Ag- סקרינינג לo
. במניעת העברה ורטיקלית99%-השילוב הזה יעיל ב





Table 113-1. Characteristics of Agents Causing Acute Viral Hepatitis
Hepatitis Viruses
†
Feature
Viral structure
HAV*
27-nm ssRNA
virus
HBV
42-nm dsDNA virus
HCV
30- to 60-nm
ssRNA virus
Family
Transmission
Picornavirus
Fecal-oral,
rarely
parenteral
Hepadnavirus
Transfusion, sexual,
inoculation,
perinatal
Flavivirus
Parenteral,
transfusion,
perinatal
Incubation period
15-30 days
60-180 days
30-60 days
Serum markers
Anti-HAV
Fulminant liver
failure
Persistent infection
Rare
Increased risk of
hepatocellular
carcinoma
No
Prophylaxis
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No
HDV
36-nm circular
ssRNA hybrid
particle with
HBsAg coat
Satellite
Similar to HBV
Co-infection
with HBV
HBsAg, HBcAg,
Anti-HCV (IgG,
Anti-HDV, RNA
HBeAg, anti-HBs,
IgM), RIBA, PCR
anti-HBc
assay for HCV RNA
<1% unless coUncommon
2-20%
infection with HDV
5-10% (90% with
85%
2-70%
perinatal infection)
Yes
Vaccine:
Vaccine: hepatitis B
immune serum immunoglobulin
globulin
(HBIG)
Yes
No
‡
HEV
27-34 nm
ssRNA virus
HGV
50- to 100-nm
ssRNA virus
TTV, SEN-V
30- to 50-nm
ssDNA virus
Flavivirus
Fecal-oral
(endemic and
epidemic)
Flavivirus
Parenteral,
transfusion
Circovirus
Parenteral,
perinatal
35-60 days
Unknown
Unknown
Anti-HEV
RNA by RT-PCR
assay
20%
Probably no
No
Persistent
infection
common; chronic
disease rare
Unknown
No
) Urinary Tract Infection – UTIפרק : (114
כללי :
 הזיהום החיידקי השכיח בילדים.
 שכיחות –
 6.5% oבבנות ו 3.3%-בבנים לפני גיל שנה
 8.15 oבבנות ו 1.9%-בבנים לאחר גיל שנה
 oיותר בבנות למעט בחודשי החיים הראשונים )סביב הברית( .
 oעד גיל  5% – 11מהבנות ו 1%-מהבנים היה UTI
 האטיולוגיה העיקרית לזיהום –  90%) E. coliמהמקרים בזיהום ראשוני ו 75%-בחוזר(.
 פתוגנים נוספים  -קלבסיילה ,פרוטאוס ,אנטרוקוק ,פסאודומונאס .סטאפ ספרופיטיקוס יתכן בילדים או בנות מתבגרות פעילות
מינית.
גורמי סיכון :
 הגורמים –
 oגיל צעיר
 oמומים אנטומיים
 oהיעדר ברית מילה
Diaper rash o
Labial adhesions o
 oשלשולים קשים  /עצירות  /soiling /הרטבה
 oתולעים
 oטיפול ממושך באנטיביוטיקה רחבת טווח
 ככל שהילד הנדבק קטן יותר כך הסיכון למל פורמציה ברקע החושפת את הילד לזיהום היא גדולה יותר )למשל .(VUR
 בילדים קטנים הסיכון להצטלקות גדול יותר  דלקות חוזרות בילדות יכולים להוביל להצטלקות הכליה  ,יל"ד עד 10%) ESRD
מחולי הדיאליזה(.
קליניקה :
 ילודים –
 , (75%) FTT oצהבת לא ישירה ,הקאות ,שלשולים ,חום ) (50%ו) Urosepsis -כולל פרכוסים( הם הסימפטומים
האופייניים.
 oאין כלל סימנים במתן שתן.
 1-24 חודשים –
 oחום ,FTT ,הקאות ,שלשולים ,אי שקט ,שינויים בשתן ,פרכוסים ,המטוריה ותכיפות וצריבה הם הסימפטומים
האופייניים.
 oלא ניתן להבדיל בין ציסטיטיס לפיאלונפריטיס על פי הקליניקה.
 2-5 שנים – חום ,תכיפות וצריבה ,בריחת שתן ,כאבי בטן ,המטוריה ,הקאות ,שינויים בשתן ,פרכוסים FTT ,ואי שקט הם
הסימפטומים האופייניים.
 5-12 שנים – חום ,תכיפות וצריבה ,בריחת שתן ,המטוריה ,פרכוסים ,הקאות ושלשולים אלו הסימפטומים המובילים.
** פיאלונפריטיס – שכיחות של  4-5%בבנות ו 1%-בבנים  ,מצריכה אשפוז ומרמזת על מום אנטומי.
מעבדה :



תרבית שתן –
Gold standart o
 oלא מבדילה בין זיהום תחתון לעליון.
 oעד גיל שנתיים האיסוף יתבצע ב  SPA -צמיחת חיידקים בכל מספר תעיד על זיהום.
 oקטטריזציה – מעל  CFU 105ללא סימפ' ספציפי לזיהום ב.95%-
 oאיסוף משקית – מצריך מעל  105מושבות  +סימפ' לצורך אבחנה.
שתן לכללית –
 oמדד שמעלה חשד ל ,UTI-אך מחייב לקחת תרבית .הרמזים הם לויקוציטוריה )רגיש( ,ניטריטים )ספציפי( וכו'.
שקיעת דם ו) CRP-כולל  Acute phase reactantsאחרים כגון פרו-קלציטונין( –
 oמכווינים לכיוון של פיאלונפריטיס ביחס לציסטיטיס.
 oבפיאלונפריטיס יש גם חום גבוה ,כאבים במותניים וכו' – וכן נצפה לשקיעת דם של  60ומעלה ו CRP-גבוה ) CRPעולה
מהר מאוד ביחס לשקיעה – כבר  4שעות לאחר תחילת הדלקת(.
סימנים המחשידים לזיהום עליון כוללים חום מאוד גבוה ,רגישות במותניים ,ESR↑ ,לויקוציטוזיס ובקטרמיה .כמו כן ,ממצאים
פתולוגיים בשתן כמו  ,WBC castsחוסר יכולת לרכז את השתן והפרשה של  β2 microglobulinגם כן מעידים על זיהום גבוה.
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הדמיה :
– US 
 oב US-מחפשים ) Renal scaringהצטלקות של רקמת הכליה עקב רפלוקס( או בעיה אנטומית )שתעיד על – (Reflux
הגדלת הכליה ,המערכת המאספת והשופכן.
 US oגם יכול להדגים מחלה חריפה )פיאלונפריטיס(.
 מיפוי ) DMSAטקנציום(– טוב יותר מ US-להדגמת הצטלקות כליה ,וכן יכול להדגים פיאלונפריטיס בעת השלב החריף של
המחלה.
– VCUG/Urethral cystography 
 oהבדיקה הטובה ביותר לרפלוקס.
 oנכון להיום ,כל ילד מתחת לגיל  3עם  UTIמוכח עובר בדיקה זו בנוסף ל) US-מעל גיל  US – 4בלבד(.
 oגם במקרים של זיהומים חוזרים עושים .Urethral cystography
 oאינדיקציות -
 UTI מתחת לגיל 5
 כל ילד עם  UTIוחום,
 בנות בגיל בי"ס עם  UTIשני ומעלה,
 כל בן עם .UTI
 oהממצא הכי שכיח הוא  - VURרפלוקס בכליות מתחלק ל 5-דרגות; בדרגה  3יש כבר הרחבת יורטר ,בדרגה  4יש פגיעה
באגן הכליה ובדרגה  5פרנכימת הכליה הרוסה.
 VCUG oלא ניתן לעשות כשיש זיהום )בעת מחלה חריפה(.
 oהסיכוי למום בדרכי השתן בתינוקת בת שנה לאחר  UTIבבירור הדמייתי הוא .30%
טיפול :

אינדיקציות לטיפול :
 oסימפטומטי
 oתרבית חיובית ללא קשר למראה
 oילד טוקסי
 oמצבי התייבשות  /חוסר יכולת לשתות.
 אופן הטיפול :
 oילודים צריכים לקבל טיפול  IVממושך ) 10-14יום( בגלל הסיכוי הגבוה לבקטרמיה.
 oבאחרים טיפול  7-14יום PO
 oילדים עם התייצגות של  acute pyelonephritisאו שנראים טוקסיים צריכים טיפול gentamycin +) IV cefotaxime
אם הם נראים טוקסיים(.
סיבוכים:
 בקטרמיה מופיעה ב 2-5%-מהמקרים של פיילונפריטיס.
 התפתחות אבצסים נדירה.
פרוגנוזה:
 % ההישנות של  UTIגבוה ) ,(25-40%רוב ההשנויות ב 2-3-שבועות הראשונים לאחר הטיפול.
 יש לחזור על תרביות  1-2ש' לאחר סיום הטיפול כדי לודא סטריליות .ויש הממליצים לעקוב במשך  2-3שנים.
 יש להמשיך א"ב מניעתית ) TMPוניטרופורנטואין אחת ליום( עד שה VCUG-מושלם ושוללים ריפלקס.
 ההיעלמות של ריפלקס 13% :בשנה בדרגות  5% ,1-3בשנה בדרגות .4-5
 – Sexually transmitted disease – STDעל קצה המזלג :
כללי :
 כמעט כל ה STDs-יכולים להיות ללא כל סימפטומים.
 במתבגרים ובמבוגרים צעירים מתחת לגיל  - 25שכיחות גבוהה ביותר של גונוריאה וקלמידיה.
 כלמידיה הכי שכיחה.
גורמי סיכון:
 התחלת קיום יחסי מין בגיל יותר צעיר
 שימוש באלכוהול ובסמים
 הומוסקסואליזם
 ביסקסואליזם
 זנות
 קיום יחסים עם יותר מפרטנר אחד במשך -6חודשים
 אי שימוש בקונדום
נגעים אופיניים:


קלימטובקטריום גרנולומטיס – גורם לדונובאנוזיס ,המאופיינת בכיבים לא כואבים בגניטליה
הדומים לאלו של סיפליס אך ללא לימפאדנופתי מפשעתית .מופיעים  10-40ימים לאחר ההדבקה .ללא הפרשות.
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המופילוס דוקריי – גורם לשנקרואיד ,כיבים כואבים בגניטליה 1-14 ,ימים מההדבקה.
 HSVגניטליס – שלפוחיות ופפולות כואבות שבוע לאחר הדבקה.
סיפליס ראשוני – בליטה עורית לרוב בגניטליה 10-90 ,ימים מההדבקה.
כלמידיה טריכומטיס – הפרשה  /דימומים וגינלים ללא כאבים לאחר יחסי מין.
) Osteomyelitisפרק : (117
כללי :
 בילדים מעבר לחודש הראשון לחייהם וללא המוגלובינופתיות ,זיהומים של העצם מתרחשים כמעט תמיד ב .metaphysis
 טראומה היא גורם סיכון מקדים – התפשטות המטוגנית.
 באנמיה חרמשית הזיהום הוא בדיאפיזה.
 בתינוקות >שנה הקפילרות חודרות לאפיפיזה מה שמאפשר התפשטות הזיהום למפרק הסמוך.
 הכי שכיח בגילאי  ,3-12יותר בבנים.
אטיולוגיה :






 Staph. Aureusאחראי למרבית הזיהומים השלדיים.
בילודים הגורמים השכיחים הם  GBSו.Staph. Aureus
בחולי אנמיה חרמשית ושאר ההמוגלובינופתיות ,יש סיכוי מוגבר לזיהום ע"י  salmonellaו.Staph. Aureus
פסטורלה מוולטוקידה בנשיכות בע"ח.
זיהום ע"י פסאודומונס שכיח בעקבות פצע חודר דרך נעלי ספורט כיוון שהן מכילות  <= pseudomonasיכול לגרום ל –
.chondritis
 -Multifocal reccurant O.לא מובן כ"כ .מאופיין ע"י התקפים חוזרים של חום ,כאב בעצמות ומאפיינים רדיולוגיים של
אוסטאומייליטיס.
Table 117-1. Pathogenic Organisms Identified in Culture-Positive Acute Osteomyelitis in Children Beyond the Neonatal Period
Organism
)Frequency (%
Staphylococcus aureus
25-60
Haemophilus influenzae type b
4-12
Streptococcus pneumoniae
2-5
Group A streptococci
2-4
Mycobacterium tuberculosis
<1
Neisseria meningitidis
<1
*Salmonella
<1
None identified
10-15
קליניקה :
 כאבים מקומיים
 חוסר רצון להשתמש במפרק )(pseudo-paralysis
 סימני דלקת  -חום ,אודם ונפיחות.
 סימנים סיסטמיים  -חום ,אנורקסיה ,אי שקט וישנוניות.
 בילדים צעירים יכולה להיות מעורבות של הפרק הסמוך.
 לרוב יש מעורבות של עצם אחת והעצמות השכיחות כוללות את הירך.humerus ,tibia ,
 במידה ויש מעורבות של האגן ,הסימפטומים הבולטים הם צליעה ,כאבי בטן ,ירך ובמפשעה.
 מעורבות של ידיים ורגליים 15% -מהמקרים .בעמ"ש -סימנים לא ברורים ,יותר איטי ,לרוב אין חום או זיהום סיסטמי ,לעיתים
לחץ על החוט שדרה.
ממצאים מעבדתיים:





 Acute phase reactantמוגברים –  ESRו CRPאינם ספציפיים אבל עוזרים לעקוב אחר מהלך המחלה והתגובה לטיפול.
 Subperiostal or metaphyseal needle aspirationהכי אבחנתי .לעיתים נצטרך ניתוח אחרי.
צילום רנטגן –
 oיעיל כבדיקה התחלתית
 oהממצאים המוקדמים מופיעים בערך אחרי  9ימים וכוללים איבוד ה.periosteal fat line
 oמאוחר יותר מופיעים גם  perioteal elevationוהרס שלו.
 oאבסס ע"ש ברודי -אבסס אינטראוסוס שממוקם לרוב בטיביה הדיסטלית.
 -Sequestra oחלקים מעצם נקורטית ,המכוסים לרוב ב ,involucrum-והם סמנים לדלקת כרונית.
 – MRIרגיש לשינויים הדלקתיים כבר בשלבים מוקדמים ועדיף ממיפוי עצמות כי רגיש יותר לשינויים דלקתיים.
מיפוי טכניציום – יעיל להערכה של מחלה מולטי פוקלית.
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טיפול:
Table 117-2. Recommended Antibiotic Therapy for Osteomyelitis in Children
Common Pathogen
*Recommended Treatment
ACUTE HEMATOGENOUS OSTEOMYELITIS
Staphylococcus aureus
Methicillin-sensitive
Nafcillin (or oxacillin) or cephazolin
Methicillin-resistant
Clindamycin or vancomycin or linezolid
Streptococcus pneumoniae
Penicillin G or ceftriaxone/cefotaxime or vancomycin
Streptococcus pyogenes (group A streptococci) Penicillin G
SUBACUTE FOCAL OSTEOMYELITIS
Pseudomonas aeruginosa
Ceftazidime or piperacillin-tazobactam plus an aminoglycoside
Kingella kingae
Penicillin G or oxacillin
 בחולי אנמיה חרמשית צריך להתחיל טיפול ב –  cefotaximeאו  ceftriaxoneלכיסוי סלמונלה.
 תגובה לאנטיביוטיקה  IVמתחילה אחרי  48שעות ,במידה ולא  -לשקול ניקוז כירורגי .משך טיפול  4-6שבועות
 ניקוז כירורגי אפשרי גם ב –
 oחוסר תגובה לאנטיביוטיקה לאחר  48שעות
 oמצב של Sequestrum
 oמחלה כרונית
 oפתוגן א-טיפי
 oמעורבות של הירך
Spinal cord compression o
 סיבוכים :ארתריטיס בילדים קטנים
פרוגנוזה:
 התוצאה הכי פחות טובה -ביילודים ובילדים עם מעורבות הירך והכתפיים.
 זיהום חוזר ב.4%-
 רבע מהמקרים האלו לא יגיבו לטיפול כירורגי ואנטיביוטקה והדבר יביא להרס עצם ,יצירת סינוס מנקז עד כדי כריתה .פגיעה
בגדילה יותר נפוצה ביילודים.
הימנעות:


חיסונים  -חיסון ל HIBחיסל היארעות זיהום זה ,חיסון לפנמוקוק גם הוריד היארעות.
בפצע חודר -ניקיון ומניעת טטנוס.
) Infectious Arthritisפרק : (118
אטיולוגיה :
 לרוב המטוגני ,התפשטות מאוסטאומייליטיס גם שכיחה בקטנים
 פחות שכיח :חדירה מרקמות סמוכות או מטראומה חודרת
 הפתוגנים דומים לאלו הגורמים לאוסטאומייליטיס ,ובנוסף .Lyme disease
 הכי שכיחה בילדים מתחת לגיל  5ומתבגרים.
קליניקה :
: Septic arthritis
 המאפיינים הטיפוסיים כוללים אודם ,חום ,נפיחות ורגישות במפרק הפגוע עם נוזל במפרק וירידה בתנועתיות המפרק.
 מבחינה קלינית לרוב תהיה צליעה או .pseudoparalysis
 ב septic arthritisשל הירך ,הגפה יכולה להיות מונחת ב external rotationו flexionשזה ממזער הכאב על הקפסולה .באופן דומה
הברך וה.elbow
 המפרקים של גפיים תחתונות בד"כ מערבים ב  20%  knee 40%הירך  14% ה .anklesבד"כ יש מעורבות של הגפיים
התחתונות בעיקר של הברך.
: Gonococcal arthritis




סיפור של מחלת חום שקדמה לכך מרמז על ארתריטיס גונוקוקקלית.
הדלקת המפרקית של  Disseminted gonococcal infectionמכילה צורות של  reactiveב .Septic
כאשר לא מטפלים יכול להתפתח  gonococcemiaשמתאפיינת בחום עם  symtric arthritis , Polyarticularופריחה שזה
נקרא – .Arthritis-dermatitis syndrome
תרביות חידקים מהסינוביום סטירליות בשלב זה למרות הבקטירימיה .בהמשך נראה ארתריטיס בודד עם תרביות חיוביות.
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: Reactive arthritis = Reiter's syndrome
 מדובר על ) acute nonpurulent arthritisאו ארתריטיס ,urethritis ,קונג'ונקטיביטיס( שמופיעה כסיבוך של זיהום באתר
כלשהו בגוף.
 בד"כ מדובר על תופעות של  spondyloarthritisבהקשר של .enteric or urogenital infections
 הזיהומים השכיחים ברקע של המחלה:
 oזיהומי מעיים ע"יShigella, Salmonella, Yersinia, Campylobacter :
 oזיהום גניטלי ע"יChlamydia trachomatis :
 יש קשר מוצק לפרהדיספוזיציה גנטית שקשורה ב.HLA-B27-
 הכי נפוץ בגילאי  ,18-40אך יכול להיות בכל גיל.
 קליניקה –
 oהארתריטיס הוא לרוב אוליגוארטיקולרי חמור )מעורבות סימטרית של מספר פרקים – לרוב ירך( ,עם ,swelling
אריתמה ,יותר בגפיים התחתונות.
 oייתכן .Sacroileiitis
מעבדה


לרוב נראה לויקוציטוזיס ועליית מדדי דלקת.
בדיקת הבחירה – שאיבת נוזל מפרק.
Mucin
clot
תקין
ההפרש ברמות הגלוקוז בין
הנוזל הסינוביאלי והדם
אין הבדל
<30
תקין
אין הבדל
שכיח בהמופיליה
<20
תקין או
סביר
אין הבדל
משלים נמוך
>70
ירוד
30
משלים נמוך
>90
ירוד
50-90
תרבית חיובית ,צביעת גרם
חיובית
>60
ירוד
40-70
תרבית חיוביתPPD ,
>60
ירוד
70
היסטוריה של עקיצת קרציה או
erythema chronicum migrans
המצב
מראה
WBC
PMN%
תקין
צלול ,צהוב
צלול ,דמי,
עכור
צלול או מעט
עכור
0-200
50-4000
)(600
0-9000
)(3k
<10
reactive ,RA
arthritis
)(ritter, IBD
עכור
0.25-80K
)(19k
זיהום מוגלתי
עכור
TB
עכור
Lyme arthritis
עכור
טראומה
SLE
10-250k
)(80k
2.5-100k
)(20k
0.5-100K
)(20k
הערות
 מתבגרים – יש לקחת תרביות לגונוקוק מהשופכה ,צוואר הרחם ,רקטום וגרון.
 בתרבית דם  /נוזל – חיובית ב 70-85% -מהמקרים )מראה מוגלתי של הנוזל מקטין את הסיכוי לתרבית חיובית(.
 בתרבית שלילית – לפעמים אפשר לקבל תשובה חיובית ב -צביעת גראם.KOH ,acid fast ,
 עוד באבחנה המבדלת )שלא בטבלה( –
 oאבצס בפסואס – חום  ,כאב בפלקסיה  /רוטציה של הירך
 oבורסיטיס סופורוטיבי – יש סיפור של טראומה  /בקטרמיה בגברים צעירים עם .SA
הדמייה :
 רנטגן – נפיחות של קפסולת המפרק והרחבה של המרווח הבין מפרקי.
 – US זיהוי נוזל מפרקי )בדיקת הבחירה בפרק הירך(.
 – MRI מבדיל בין זיהום לצלוליטיס .deep abscess /
טיפול :


 Suppurative arthritisשל מפרק הירך והכתף לרוב מצריכים התערבות כירורגית והפרוגנוזה שלהם היא הפחות טובה .הלחץ
בתוך הקפסולה של המפרקים האלו יכול לפגוע באספקת הדם לראש הפמור או ה.humerus
טיפול אנטיביוטי -
 oילודים –
 לרוב הטיפול כולל  nafcillinו.cefotaxime
 במיוחד צריכים לכסות.aerobic G(-) rods ,GBS ,S.aurues :
 oילדים בני  3חודשים  5 -שנים –
 cefotaxime או .ampicillin-sulbactam
 במיוחד לכסות  S.aurusו .HiB
 oבמידה וידוע על – MSSA
 ניתן לטפל ב ,Oxacilline/nafcillinאך ב.Clindamycin/vancomycin :MRSA
 oטיפול ב Staph. Aureusלרוב נמשך  21יום .נ
 oיתן לעבור לטיפול  POבתנאים מסוימים ואז תרופות הבחירה הן ,amoxicillin- clavulanate ,cephalexin
 clindamycinו)ciprofloxacinלילדים מעל גיל .(18
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Table 118-3. Recommended Antibiotic Therapy for Infectious Arthritis in Children
Common Pathogens
Recommended Treatment
)Infants (<2 mo
GBS
Ampicillin plus aminoglycoside
Escherichia coli
Cefotaxime (or ceftriaxone) plus aminoglycoside
Klebsiella pneumoniae
Cefotaxime (or ceftriaxone) plus aminoglycoside
Staphylococcus aureus
Nafcillin (or oxacillin), vancomycin
Older infants and children
S. aureus
Nafcillin (or oxacillin), vancomycin
)Streptococcus pneumoniae Penicillin G or cefotaxime (or ceftriaxone) or vancomycin (based on susceptibilities
GAS
Penicillin G
Kingella kingae
)Penicillin G or nafcillin (or oxacillin
HIB
)Cefuroxime (or cefotaxime or ceftriaxone
Disseminated gonococcal infection Neisseria gonorrhoeae
Ceftriaxone
סיבוכים:



הסיבוך המשמעותי ביותר הוא איבוד היכולת התפקודית של המפרק ,במיוחד כשמדובר במפרק הירך.
לילודים עם אוסטיאומייליטיס במקביל ,הזיהום יכול לגרום לפגיעה בגדילה של העצם וקיצור הגפה.
הפרוגנוזה הכי פחות טובה בירך ובכתף .ביילודים  40-50%-סיכוי לפגיעה בגדילה.
זיהומים במדוכאי חיסון )פרק : (120
ניוטרופניה – הגדרה  :חומרה על פי ספירת ה– PMN's -
 – Mild .1מתחת ל1500-
 – Moderate .2מתחת ל1000-
 – Severe .3מתחת ל  500-סכנה לזיהומים מסכני חיים
אטיולוגיה :
 חיידקים -
 oהגורמים העיקריים לזיהומים בחולים מדוכאי חיסון
 oבעיקר  ,E.coli ,Staph. Aureusפסאודומונס Klebsiella pneumonia ,ו – .Coagulase neg. staph.
 פטריות –
 oגורמות לכ –  10%מהזיהומים ,בעיקר  candidaואח"כ .aspergillus
 PCP oגורם בעיקר לדלקת ריאות בחולי לאוקמיה ,לימפומה או  HIVהנמצאים על טיפול ממושך בסטירואידים.
 זיהומים וירליים לרוב מייצגים ריאקטיבציה של זיהום לטנטי -
 CMV oיכול לגרום להפטיטיס ,דלקת ריאות esophagitis ,ו –  enteritisעם התכייבויות.
 VZV oיכול לגרום לזיהום ראשוני קשה המלווה ב –  hepatitis ,encephalitisוהכי גרוע  Zoster .pneumonitisגם יכול
להתפרץ ולגרום למחלה מפושטת.
קליניקה :
 האתרים העיקריים המועדים לזיהומים הם דרכי הנשימה< זרם הדם < פצעים ניתוחיים< דרכי השתן.
 חום זהו הסימפטום השכיח ביותר ולעיתים גם היחידי.
 ההערכה של חולה עם חום ונויטרופניה דורשת תרביות דם לחיידקים ופטריות וגם תרביות מכל קטטר קיים.
טיפול :
טיפול ראשוני ומניעה :
 אפיזודה של חום בחולים נויטרופניים ללא מקור נראה לעין דורשת טיפול באנטיביוטיקה רחבת טווח עד חלוף הנויטרופניה.
 oהטיפול רחב הטווח כולל -
 β lactams פעיל כנגד פסאודומונס כמו  imipenem ,cefepime ,ceftazidimeאו .meropenem
Aminoglycoside 
nafcillin/ oxacillin – Anti staph penicillin 
 oבחולה עם קטטר וסקולרי ,צריך להוסיף טיפול גם ב –  vancomycinבגלל השכיחות הגבוהה של  ,MRSAאבל אפשר
להפסיק את ה –  vancomycinבמידה ולא בודד חיידק תוך  48-72שעות.
 טיפול מניעתי ב –  TMP-SMXלמניעה של  PCPזהו טיפול שגרתי בחולי לאוקמיה או לימפומה .הטיפול מתחיל מהתחלת
הטיפול הכימותרפי ועד ½ שנה אחרי הפסקת הכימותרפיה.
 חולים מדוכאי חיסון שנחשפו לחולה עם אבעבועות רוח יומיים לפני הופעת הפריחה ועד  5ימים אחרי הופעתה צריכים לקבל
.VZIG
הערכה כעבור  7ימי טיפול :




אם החום חלף ויש נויטרופניה מתחת ל 200-ממשיכים -כעבור  14יום צריך להפסיק טיפול ולהשגיח היטב עד לעלייה של הספירות
אם הספירות בין  200ל 500-ואין חום -להפסיק טיפול מיד ולהשגיח
אם החום נמשך והנויטרופניה חלפה -הערכה מחדש והפסקת טיפול במידה ואין מקור
אם החום נמשך והנויטרופניה גם כן -נוסיף טיפול ב – amphotericin B
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זיהומים זואונוטיים )פרק : (122
)- Brucellosis (B. melitensis
המחולל




אינקובציה לאורך שבוע עד מספר חודשים.
חום – תבנית אופיינית – גבוה ביום ונמוך בלילה ,יכולה להימשך שבועות
משך המחלה  2-4שבועות  בילדים טריאדה – חום ,ארתרייטיס וHSM -
סימפ' מוסקולוסקלטלים –
 oמונוארתריטיס לרוב – ברך  ,ירך ,כתף ,סטרנוקלוויקולר
 oמעורבות עמ"ש – לומבארי וטוראקלי Sacro-iliac ,
 oבילדים שכיח לרוב מונוארתריטיס ובמבוגרים חום וכאב גם תחתון
סימפ' נוספים – ב DD -של CMV ,EBV ,TB
 oהזעות לילה
 oאפטיות ועייפות
 oאיבוד תאבון ומשקל
 oדמויי שפעת  -מיאלגיה  ,כאבי ראש  ,צמרמורות
 oהפטוספלנומגאלי .25%
 oלימפאדנופתי משמעותית .10-20%
מעורבות איברים :
 oאפידידימו-אורכיטיס – עד  10%מהגברים ,נפיחות ורגישות באשך ואפידידימיס -DD ,מאמפס torsion /
 oמעורבות ריאתית – שיעול יבש
 oניורולוגי – דכאון  ,לטרגיה ,מנינגואנצפליטיס )נדיר(
 1% – IE oמהמקרים  ,בעיקר במסתם אורטלי
 oתסחיפים מזוהמים לכל אתר בגוף )שד ,תירואיד(





מעבדה – עליית אנזימי כבד ,לויקוציטים תקינים עם עליית לימפוציטים ,אנמיה קלה  ,עלייה קלה של מדדי דלקת
קרישה – יכולה להתפתח טרומבוציטופניה DIC /
 CSFונוזל מפרקי – לימפוציטוזיס וגלוקוז נמוך ,עליית ADA
ביופסיה מקשריות לימפה  /כבד – non necrotizing granuloma
תרבית – ע"י בידוד הפתוגן מהדם  / CSF /נוזל מפרקי  – BM /בידוד מוצלח ב , 50-70%-לרוב צומח תוך  10ימים )יש
לחכות עד  6שבועות(
 PCRיעיל מדם פריפרי
-
יש לשלול ! TB
אנטיביוטיקה -
 Streptomycin/ gentamycin + doxycycline oלמשך  6שבועות בזיהום אקוטי ו 3-חודשים בזיהום פוקאלי /
מסובך
 oבנשים בהריון  /ילדים אפשר לטפל ברספרים במקום דוקסילין
 oבעמידות ל – AG -אפשר rifampin + doxycycline
 oאם יש ביטוי ניורולוגי יש לטפל  3-6חודשים ולהוסיף רוצפין
 oאם יש  – IEיש לטפל ב 3-תרופות )אחת מהן ריפמפין( ולטפל  6חודשים
ניתוח – בזיהום קשה של מפרק  /מסתם
פרוגנוזה –
 oמעקב של שנתיים ע"י הרגשה סובייקטיבית ומשקל גוף.
 oתמותה פחות מ1%-
 oאין חיסוניות לטווח ארוך וחולה יכול להדבק שוב לאחר חשיפה חוזרת.
 oעל אף אחוזי תמותה נמוכים ,ההתאוששות איטית עם חזרה איטית לתפקוד.
 oניתן למנוע את הזיהום ע"י פסטור חלב )ודיווח לרשויות במקרה של זיהום(.

קליניקה

אבחנה
בצילי גרם שלילי תוך תאי
מועבר ע"י בע"ח ומתחלק למס' תת סוגים ) B. melitensis -כבשים ,עזים ,גמלים() B. suis ,חזירים() B. abortus ,צאן/
באפלו() B. canis ,כלבים(.
יש לחשוד בו בכל חולה עם מחלת חום ממושכת וקושי בהליכה.
מחשיד – צריכה של מוצרי חלב לא מפוסטרים והיסטוריה של חולי במשפחה
ההדבקה תתכן ישירות דרך פצע או לחמית ,מדרכי האויר או מעיכול מוצרי מזון .תחלואה תלויה במצב החיסוני של
הנדבק ,בדרך ההדבקה ובזן .הפתוגן שורד ומתרבה במונוציטים ומקרופגים ב.RES-

טיפול
-
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): Rockey Mountain Spotted Fever (R. Rickettsii) / Mediterranian Spotted Fever (R. Conorii
המחולל
קליניקה
אבחנה
טיפול
-
קוק בצילוס גרם שלילי תוך תאי המועבר בעקיצת קרציה.
החיידק ריקציה ריקצי מועבר ע"י עקיצת קרציה ) - (tickקרציית כלבים שנקראת Dermacentor variabilis
המחלה הריקטציאלית החמורה ביותר



אינקובציה –  5-7ימים
סימפ' לא ספציפיים ב 3-ימים ראשונים – חום גבוה ,כאב ראש ,בחילות ,הקאות ,אנורקסיה ,מיאלגיה
לאחר  3ימים – ל 50%-מהחולים יש פריחה ולאחר  6ימים ל 75%-יש -
 oהפריחה היא מקולרית  /מקולופפולרית הכוללת גם פטכיות
 oמופיעה הדרגתית על פני הגוף מהזרועות והקרסוליים אל יתר הגפיים והגוף.
 oיכולה להופיע לאחר שבוע או כלל לא
 oמעורבות כפות ידיים ורגליים מאוד ספציפית
 oתת ל"ד
HSM o
 – Tache noireגלד שחור ונקרוטי במקום העקיצה )אופייני יותר ל(Conorii -
מאפיינים סיסטמיים  /סיבוכים -
 oבצקת ריאות שאינה קרדיוגנית ע"ר מעורבות כלי דם קטנים בריאה
 oהיפוולמיה )עד תת ל"ד( וpre-renal azotemia -
 oמעורבות לבבית עם אריתמיות
 oמעורבות  – CNSעם פרוגנוזה רעה )מנינגיטיס  /אנצפליטיס(
 oמעורבות כבד – עליית אנזימים ובילירובין
 oדימומים ואנמיה
 oמיוזיטיס
 oפגיעה עינית




קושי באבחון ב 3-ימים ראשוים – רק ל 3%-תהיה טריאדה  :פריחה  +חום +חשיפה לקרציה
בדיקה אימונוהיסטולוגית של ביופסיה עורית או PCR
סרולוגיה חיובית רק לאחר  7-10ימים
מעבדה – ספירה לבנה תקינה עם סטייה שמאלה ,טרומבוציטופניה CRP ,גבוה ,היפואלבומינמיה ,היפונתרמיה ,עליית
) CPKלא תמיד(
-
 – Doxycycline IV/POיש להתחיל מיד בטיפול עם חשד.
נשים בהריון – כלורופניקול
משך – עד שהחולה ללא חום למשך  2-3ימים
ללא טיפול – תמותה ב 25%-מהמקרים


):Lyme Borreliosis (B. Burgdorfri
המחולל
 המחלה נגרמת ע"י הספירוכטה  ,Borrelia burgdorfriומהווה את המחלה המועברת ע"י וקטור ) (ticksהשכיחהבארה"ב.
 מינים שונים גורמים למחלה באיזורים שונים בעולם.שלב מוקדם-
 זיהום ממוקם.
 לאחר אינקובציה של  3-32יום ,מתפתחת  erythema migransבאתר ההדבקה ב 80%-מהמקרים.
 הנגע הקלאסי -מקולה אדומה שמתפשטת ליצירת נגע אנולרי עם גבולות אדומים והתבהרות מרכזית.
שלב .disseminated infection -2
קליניקה
 התפשטות המטוגנית תוך ימים -שבועות.
 בדר"כ יש כאב ראש ,קשיון עורף קל ,חום ,צמרמורות ,כאב מוסקולוסקלטלי ,ארטרלגיה ועייפות .הסימפטומים האלו
חולפים תוך מספר שבועות גם בהיעדר טיפול.
 -meningial irritation תוך מספר שבועות 15% -מהחולים מפתחים הפרעות נוירולוגיות משמעותיות :מנינגיטיס/
אנצפליטיס -cranial neuritis /כולל  /bilateral facial palsyרדיקולופטיות /נוירוטיות סנסוריות /מוטוריות/
 ,mononeuritis multiplexאטקסיה /מיאליטיס.
 מעורבות לבבית -ב .8%-הצורה השכיחה .AVB -ייתכן -מיופריקרדיטיס.
שלב מאוחר-


אבחנה
 -arthritisב 60%-מהחולים הלא -מטופלים .בדר"כ התקפים של אוליגוארטריטיס בעיקר במפרקים גדולים.
מעורבות נוירולוגית כרונית -פחות שכיחה .ייתכנו הפרעות במצב רוח ,זיכרון ,ושינה .לעיתים מלווה בפולינוירופטיה
אקסונלית.
 .1תרביות מנגעים עוריים -בשלב מוקדם.
 -PCR .2בעיקר של נוזל מפרקי.
 .3סרולוגיה -בחולים עם .intermediate pretest probability
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טיפול
-
אנטיביוטיקה
 oמלבד במחלה נוירולוגית /לבבית -ניתן לטפל .POS
 -Doxycycline oטיפול הבחירה בגברים ונשים לא -הרות.
 oקו שני.erythromycin ,cefuroxime ,amoxicillin -
.IV ceftriaxone -Neuroborreliosis/ AVB o
 oארטריטיס -טיפול  POSממושך IV ceftriaxone /בחולים שלא מגיבים.
פרוגנוזה  -עם טיפול  ,טובה בלמעלה מ 90%-מהחולים במחלה מוקדמת )זיהום עורי ממוקם.(disseminated disease /
טבלת סיכום :
המחלה
מחלות חיידקיות
Spirochetal
diseases
Rickettsial
diseases
מחלות
וירליות
הגורם
דרך ההדבקה
הרזרבואר
בקר ,עזים ,כבשים,
חתולים ,חיות פרא
בקר ,כבשים ,עזים,
סוסים ,כלבים
מכרסמים ,כלבים,
חתולים ,תרנגולות
חתולים וכלבים
בקר ,עופות ,עזים
וכבשים
עופות ,כלבים,
חתולים ,זוחלים
מכרסמים ,בקר,
עזים ,כבשים,
עופות ,כלבים
מגע ישיר ,מגע עם מים או קרקע מזוהמים
בשתן של בע"ח נגוע
עקיצת קרציות
Protozoa
Anthrax
Bacillus anthracis
Brucellosis
Brucella
Campylobacteriosis
Campylobacter jejuni
Cat scratch disease
Bartonella henselae
Listeriosis
Listeria monocytogenes
Salmonelosis
Nontyphoidal salmonella
Yersiniosis
Yersinia enterocolitica or
pseudotuberculosis
Leptospirosis
Leptospira
כלבים ,מכרסמים,
מאגר חי
Lyme disease
Borrelia burgdoferi
Relapsing fever
Borrelia
צבאים ,מכרסמים
מכרסמים,
פרעושים
עקיצה ,עובר דרך השליה
Rocky mountain
spotted fever
Mediterrean spotted
fever
Ehrlichiosis ewingii
Rickettsia rickettsi
כלבים ,מכרסמים
עקיצת קרציה
Rickettsia conorii
כלבים ,מכרסמים
עקיצת קרציה
Ehrlichia ewingii
Q fever
Coxiella burnetii
כלבים
בקר ,כבשים ,עזים,
חתולים ,שפנים
עקיצת קרציה
שאיפה של ארוסול ,אכילה של מוצרי חלב
נגועים
Dengue fever
Dengue viruses
בני אדם
יתושים
Sleep sickness
Trypanosoma
Leishmaniasis
Leishmania
Malaria
Plasmodium
בעלי חיים פרא
ומבוייתים
בעלי חיים פרא
ומבוייתים
בני אדם
עקיצת חרק )(tsetse fly
Toxoplasmosis
Toxoplasma gondii
חתולים ,חזירים
שאיפה של ספורות ,מגע ישיר
שאיפה של אירוסול ,מגע ישיר ,אכילה של
מוצרי חלב נגועים
מגע ישיר ,אכילה ושתיה של מזון ומים נגועים
נשיכה או שריטה
אכילה של מזון נגוע ,מוצרי חלב לא
מפוסטרים
מגע ישיר ,אכילה של מזון נגוע או מים
מגע ישיר ,אכילה של מזון נגוע או מים
Sandfly bite
עקיצת יתוש )(anopheles
אכילה של חומרים נגועים בצואה של בעלי
חיים עם  ,oocystsאו אכילה של בשר נא
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זיהומים פרזיטריים )פרק : (123
:Malaria
-
הזיהום הפרזיטרי המשמעותי ביותר בבני אדם –  1-3מיליון מיתות בשנה.
נגרמת ע"י טפילים ממשפחת ה ,Plasmodium-שמועברים ע"י .Anopheles mosquitoes
 falciparum, malariaeשאינם גורמים למצב של נשאות ו  vivax , ovaleפחות מסוכנים מ  falciparumאך גורמים
לחזרת מחלה לעיתים קרובות.
 Falciparumנפוץ בכל העולם ,בעיקר באפריקה ואסיה vivax ,משמעותי יותר בהודו ומרכז אמריקה Malariae .נמצא
בעיקר אפריקה ו  ovaleנדיר מאד ומצוי רק באפריקה.
באזורים עם הארעות מעל  50%יש מחזורי הדבקה חוזרים ,והתמותה בקרב ילדים גבוהה .בגיל המבוגר לרוב המחלה
כבר לא סימפטומטית ומכונה .stable transmission
פתוגנזה :
 oנקבות של יתושי אנופלס מחדירות  sporozitesלבני האדם בזמן ארוחה ,שמועברים לכבד ,שם הם מתרבים
ויוצרים  merozoitesשפולשים ל RBCs-והופכים ל -trophozoites-שפוגעים בחלבוני ה RBC-ובסופו של דבר
גורמים ל) rupture-ואז המחזור מתחיל מחדש(.
 oבזיהום ע"י  -hypnozoites -P.vivax/ ovaleצורה דורמנטית שנשארת בתאי הכבד ויכולה לגרום למחלה גם
לאחר מספר שבועות ואפילו למעלה משנה.

בהופעה הראשונית – סימפטומים לא ספציפיים – חום ,כאב ראש ,חולשה ,עייפות ,כאבי שרירים ,אי נוחות ) GIייתכנו
בחילות הקאות( ,אורתוסטזיס ,צהבת  ,הגדלת טחול וכבד ,פרכוסים.
החום יכול להיות פרוקסיזמלי – בעיקר בvivax / ovale -
במעבדה – טרמבוציטופניה והיפוגליקמיה
זיהום חמור של ) P. falcifarumמעל  3%מהכדוריות נגועות(  כשל רב מערכתי :
 – Cerebral malaria oקומה  ,דליריום ,אנצפלופתיה ,פרכוסים )בעיקר בילדים( CSF .תקין עם מעט חלבון
 oגורמים פרוגנוסטיים רעים – היפוגליקמיה )מעיד על נזק כבדי( ,אצידוזיס ,בצקת ריאות ,איס"כ  ,אנמיה
חמורה ,הפרעות קרישה כולל  ,DICצהבת חמורה  /הפרעה בתפקודי כבד.
 oבהריון – מחלה חמורה ונטייה ללידה מוקדמת  /לידת מת  / IUGR /מצוקה עוברית
 oבילדים – מרבית מקרי המוות ממלריה ,נטייה מוגברת לפרכוסים  /היפוגליקמיה  /חמצת ואנמיה חמורה.
 oסיבוכים ארוכי טווח – נפרופטיה אימונית ו.Burkitt's lymphoma -
המחולל
-
קליניקה
אבחנה



הדגמת הפרזיט בדם פריפרי )טיפה דקה ועבה( עם צביעת  , giemsaיש קיטים לבדיקת נוגדנים – בעיקר ל.P. falciparum -


טיפול

במחלה השפירה יחסית שנגרמת על ידי  - P. vivax, P. ovale, and P. malariaeטיפול הבחירה הוא Chloroquine
)ונשים לב לא לתת אנטי מלריה לחסרי  .(G6PDתחליפים – מלרון ).(Atovaquone-proguanil
ב- P. falciparum-
 oטיפול הבחירה הוא  artemisinin-based combinationsכמו ) Artesunate+sulfadoxineשהוכחו כיעילות
ביותר( ועוד אפשרויות .הבעיה היא שבארה"ב ובעוד מקומות התרופות האלה לא קיימות.
 oלכן תרופות הקו השני שאותן בפועל נותנים הןartesunate/quinine + :
 .Tetracycline/Doxycycline/Clindamycinאו בקיצור דוקסילין  +קווינין.
 – Quinidine oיכול לגרום להארכת ) QTאם  QTמעל  0.6שניות או הרחבת  QRSמעל  25%יש להאט את קצב
המתן( .יש להפחית מינון ב.ARF -
 – Primaquine oלארדיקציה של מחלה שארית בכבד ב.P. vivax / ovale -
 oמתן פניטואין  /הפארין ופנוברביטול מחמיר פרוגנוזה.
 – Blood exchange oבחולים קשים עם רמת פרזיטים מעל .15%
טיפול מניעתי  :מלרון ) (Atovaquone-proguanilאו פרימקווין.
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) Tuberculosisפרק : (124
כללי :
 ללא טיפול  5-10%מהאנשים שנדבקו בשחפת יפתחו מחלה.
 ילדים לרוב נדבקים ממבוגרים שחלו ונדיר שילדים עם שחפת ריאתית ראשונית ידביקו מבוגרים אחרים )ילדים נוטים לא לייצר
כיח  /לא משתעלים חזק מספיק על מנת ליצור פיזור לאוויר(.
 רוב הילדים לא מדבקים לאחר שבועיים של מחלה.
גורמי סיכון לתחלואה בשחפת :
 .1ילדים בתת תזונה.
 .2ילדים בגיל הינקות  /התבגרות.
 .3ילדות מתבגרות יותר מילדים מתבגרים.
 .4ילדים הסובלים משעלת  /אדמה  /חצבת.
 .5מחלות רקע – סוכרת ,SCA ,ממאירות )לימפומה(  ,נטילת סטרואידים.HIV ,
קליניקה :
שחפת של הריאות – : Primary pulmonary TB
 בתינוקות גדולים וילדים עובר כזיהום א -סימפטומטי.
 המחלה לרוב מתייצגת עם  PPDחיובי ושינויים מינימליים בצילום חזה כמו הסננה ולימפאדנופתיה בשערי הריאה.
 אחרי התפתחות  delayed hypersensitivityיכולים להופיע חולשה ,חום קל erythema nodosum ,או סימפטומים קלים הנובעים
מהגדלת קשריות לימפה.
– Progressive primary disease 
 oדלקת ריאות המתפתחת זמן קצר אחרי ההדבקה.
 oהתקדמות המחלה הריאתית ,או המחלה המפושטת או התקדמות הגרנולומות ב CNSלמנינגיטיס מתרחשים בעיקר
בתינוקות עד גיל שנה.
 oאדנופתיה הילרית יכולה לפגוע בדרכי האוויר.
– Tuberculous pleural effusion 
 oמייצג את התגובה החיסונית לזיהום.
 oבנוזל הפלאורלי לרוב לא נמצא חיידקים.
 oבביופסיה מהפלאורה ניתן למצוא גרנולומות אופייניות וחיידקים.
– Reactivation pulmonary TB 
 oשכיח במתבגרים ואופייני במבוגרים ,יותר בסגמנטים העליונים של הריאה ,לרוב עם הגדלה קלה של קשריות הלימפה
וללא זיהום חוץ ריאתי.
 oהסימפטומים כוללים חום ,הזעות לילה ,חולשה ,ירידה במשקל ,שיעול פרודוקטיבי ודמי.
שחפת חוץ ריאתית :
 נובעת מפיזור המטוגני של המוקד הראשוני.
 רוב הצורות מופיעות כשנה לאחר הפיזור הראשוני וכמעט תמיד לפני גיל ההתבגרות.
– URT 
 oזיהום בשקדים  /אדנו אידים  /לחי פנימית  /לרינגס  /מסטואיד  /אוזן תיכונה
 oלפעמים יש הופעת אבצס עם הגדלת בלוטות בצוואר
– Miliary TB 
 oבעיקר בתינוקות בגילאי  2-6חודשים.
 oאופייני – חום גבוה ,חולשה ,ירידה במשקל.
 oתוך שבועיים יש הופעת קוצר נשימה ניכר וסימנים בצל"ח.
 oעם הזמן מופיעים סימנים של מעורבות איברים שונים.
 oמעבדה – לויקוציטוזיס עד  40אלף PPD ,חיובי ב.90%-
 oללא טיפול תמותה גדולה תוך  3חודשים.
– (TB meningitis) CNS 
 oאופייני לגיל  6חודשים עד שנתיים )בעיקר לפני גיל  (5ומופיע  6חודשים לאחר הדבקה ראשונית.
 oסיבת המוות העיקרית משחפת.
 oקליניקה –
 התחלה הדרגתית של חום קל  ,כאבי ראש ושינויי אישיות.
 בשלב מאוחר יותר – סימני גירוי מנינגיאלי ,עליית  ,ICPירידה במצב הכרה וקומה.
 ,WBC 50-500 – LP oירידת גלוקוז ,עליית חלבון .יש לטפל בכל  4התרופות ל TB -עם סטרואידים.
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 מערכת השתן –
 oבעיקר במתבגרות.
 oקליניקה – פיאוריה ,צריבה ,המטוריה ,פרוטאינוריה.
 oלפעמים מעורבות של אפידידימיס  /פרוסטטה  /חצוצרות  /אנדומטריום  /פריטוניאום.
 oסיבוכים – נטייה להצטלקויות בכליה ,חסימת אורטרים ,הידרונפרוזיס בשלבים מאוחרים.
 נוספים –
 oעור – לרוב כיב חסר כאב
 oעין – דלקת בלחמית )ייתכן מעורבות כורואיד ב(Miliary -
 oאיברי בטן – תמונה דמויית ) CDכאבי בטן ואיבוד משקל(  ,ייתכן חסימת מעי.
 oלב – פריקרדיטיס דמי עם הידבקויות )נדיר( עד .Constructive pericarditis
 oמעורבות בלוטות –  5-15שנים לאחר הדבקת האיברים  ,בעיקר – דמעות  ,רוק ושד.
 oעצמות – מעורבות חוליות ) (Pott's diseaseהכי שכיח ולאחר מכן ירך ואצבעות.
שחפת ביילוד – :Perinatal TB
 הדבקה בחודשים האחרונים של ההריון וקיים פיזור המטוגני עוד לפני הלידה.
 דלקת בעיקר ב  :כבד ,טחול ,בלוטות לימפה וריאות.
 מעבדה –
 oטרומבוציטופניה ודימומים.
 PPD oיכול להיות שלילי ב 3-חודשים ראשונים לחיים.
 אבחנה – בדיקת שלייה או ביופסיית כבד  /ריאה.
 טיפול – איזוני אזיד  , BCG +יש נטייה להישארות הסתיידויות.
 – PPDמנטו :
 מתי  PPDיכול להיות שלילי :
 oדיכוי חיסוני
 oגיל צעיר מאוד
 oתת-תזונה
 oזיהום ויראלי  -חצבתmumps, varicella, influenza ,
 oחיסון עם חי מוחלש
 – overwellming TB oשלבים מוקדמים של המחלה.
 oסטרואידים יכולים להוריד תגובה ,אך זה אפקט וריאבילי
 צריך לבצע בדיקת מנטו לפני התחלת טיפול אימונוסופרסיבי כולל טיפול ממושך בסטירואידים.
 ההגדרה של  PPDחיובי:
5mm≤ o
 ילדים שבאו במגע קרוב עם משהו ידוע או חשוד כחולה ב – TB
 ילדים החשודים כחולים ב– ) TBממצאים מחשידים בצילום חזה או בבדיקה פיזיקלית(.
 ילדים המקבלים טיפול אימונוסופרסיבי או מדוכאי חיסון כולל HIV
10mm≤ o
 ילדים בסיכון גבוה למחלה מפושטת
 ילדים >  4שנים
 מחלה אחרת כולל  ,Hodgkin’sלימפומה ,סכרת CRF ,או תת תזונה
 ילדים עם חשיפה מוגברת לשחפת
 נולדו ,או שהוריהם נולדו באזור עם שכיחות גבוהה
 ילדים שנחשפים הרבה למבוגרים עם  ,HIVמחוסרי בית ,משתמשים בסמים..
 טיול למדינות עם שכיחות גבוהה של TB
 - 15mm≤ oילדים ≤  4שנים ללא גורמי סיכון
מעבדה :
 תרבית – ילדים לא משתעלים בצורה יעילה  ,יש לדגום נוזל קיבה ע"י זונדה )צריך מוקדם בבוקר לאחר צום לילה  ,לחזור 3
פעמים(.
 במעבדה – טרומבוציטופניה ,אנמיה ,היפר-גאמאגלובולינמיה ,עלייה באלפא 2גלובולינים )מדד לאקטיביות המחלה(.
הדמייה :
 סימן ההיכר של המחלה הריאתית בילדים הוא  hilar lymphadenitis – Ghon complexובלוטות מוגדלות )עם  /בלי
הסתיידויות של הבלוטות(.
 הבלוטות יכולות לגרום ללחץ וחסימה חלקית של הברונכוסים =<  hyperinflationולכידת אוויר ו – .lobar emphysema
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 צילום רנטגן CT ,או  MRIיכולים להראות תמט או הרס של גוף החוליה עם היצרות של המרווח הבין חולייתי כאשר מדובר
בשחפת של עמוד השדרה.
 בשלבים מוקדמים CT ,של המוח יכול להיות תקין בחולים עם  .TB meningitisעם התקדמות המחלה ,ניתן לראות
 ,hydrocephalusסימנים לבצקת מוחית או איסכמיה.
טיפול :
 אשפוז :
 oפיזור נרחב של המחלה
 oמקרים מסוכנים – מנינגיטיס
 oתינוקות
 oלצורך ביופסיה  /ניתוח
 oטעמים סוציאלים )חוסר היענות של המשפחה(.
 טיפול אנטי שחפתי :
 oהפרוטוקול המקובל הוא  -חודשיים  isoniazid + rifampin + pyrazinamideולאחר מכן עוד  4חודשים של
 isoniazid + rifampinפעמיים בשבוע.
 oטיפול ממושך )שנה-שנה וחצי( – במקרים של מנינגיטיס ,טוברקולומה ,אוסטאומיאליטיס ,Miliary ,מעורבות בלוטות
אנדוקרינות  ,מעורבות עיניים ,מעורביות של מערכת השתן )טיפול של שנתיים(.
 oת"ל של התרופות –
 איזוניאזיד – ת"ל יחסית נפוצות בילדים  ,אין צורך במעקב תפקודי כבד ולא צריך להוסיף פירידוקסין.
 ריפמפין – בילדים – לויקופניה ,טרומבוציטופניה ,כאבי בטן ,ירידת מצב רוח וצביעות הפרשות.
 פירזינמיד – יש להשתמש רק בשילוב תרופות אחרות  ,הפט וטוקסית.
 אתמבוטול – אסור מתחת לגיל  , 6ת"ל כמו במבוגרים – .optic neuritis
 סטרפטומיצין –
 מוסיפים למחלה קשה –  Miliaryו -מנינגיטיס ל 4-שבועות.
 ת"ל – סחרחורת  ,אטקסיה ,הפרעות נשימה ,ירידה בשמיעה.
 oתוספת סטרואידים לטיפול –
 תפליט פלאורלי  /פריקרדיאלי
 מעורבות ריאתית מסיבית עם קוצר נשימה כבד
 מנינגיטיס
 פיזור מיליארי
 טיפול מניעתי  -איזוניאזיד :
 PPD oשלילי – אם קיים מגע הדוק עם החולה  ,יש לטפל למשך  3חודשים.
 PPD oחיובי –
 אם המבחן היה שלילי והפך לחיובי – טיפול של  9חודשים
 במתן תרופות מדכאות חיסון – ניתן למשך זמן הטיפול
 במתן חיסון לחצבת – חודש טיפול
 בהופעת המחלות – חצבת  /שעלת  /שפעת – חודש טיפול
 לקראת ניתוח ואחריו – חודש טיפול.
 oיילוד לאם עם שחפת פעילה ) 50%סיכון להדבקה( – איזוניאזיד .BCG +
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Table 124-3. Recommended Treatment Regimens for Drug-Susceptible Tuberculosis in Infants, Children, and Adolescents
Infection or Disease
Category
Regimen
Comments
Latent tuberculosis infection (positive TST result, no disease)
Isoniazid-susceptible
9 months of isoniazid, once a day
If daily therapy is not possible, DOT twice a week can be
used for 9 months.
Isoniazid-resistant
6 months of rifampin, once a day
Isoniazid-rifampinresistant
Consult a tuberculosis specialist.
Pulmonary and
2 months of isoniazid, rifampin, and pyrazinamide daily,
extrapulmonary (except followed by 4 months of isoniazid and rifampin twice
meningitis)
weekly under DOT
If possible drug resistance is a concern, another drug
(ethambutol or an aminoglycoside) is added to the initial
three-drug therapy until drug susceptibilities are
determined. DOT is highly desirable.
If hilar lymphadenopathy only, a 6-month course of
isoniazid and rifampin is sufficient.
Drugs can be given 2 or 3 times per week under DOT in the
initial phase if nonadherence is likely.
Meningitis
2 months of isoniazid, rifampin, pyrazinamide, and an
aminoglycoside or ethionamide, once a day, followed by
7-10 months of isoniazid and rifampin, once a day or
twice a week (9-12 months total)
A fourth drug, usually an aminoglycoside, is given with
initial therapy until drug susceptibility is known.
For patients who may have acquired tuberculosis in
geographic areas where resistance to streptomycin is
common, capreomycin, kanamycin, or amikacin may be
used instead of streptomycin.
: (125  )פרקHIV & AIDS
: כללי
:perinatal  גורמי סיכון להדבקה
 פגותo
 שעות4 –  ירידת מים במשך יותר מo
. רמות גבוהות של הוירוס אצל האםo
. וגם ניתוח קיסרי. טיפול אנטי וירלי באם לפני ובמהלך הלידה מוריד את סיכויי ההדבקה וכך גם טיפול בילוד
. הנקה מעלה את הסיכון להדבקה בעשרות אחוזים
. חודשים5  תקופת הדגירה בתינוקות קצרה בהרבה מאשר במבוגרים והיא בממוצע רק
:מאפיינים קליניים
 שבועות אחרי ההדבקה6 –  המתרחש כשבועייםacute retroviral syndrome –  הזיהום הראשוני מלווה ב, במתבגרים ומבוגרים
.maculopapular  ולרוב גם פריחהlymphadenopathy ,pharyngitis , ירידה במשקל, חולשה,וכולל חום
, עיכוב בהתפתחות הנוירולוגית,FTT  הסימפטומים ההתחלתיים בהדבקה ורטיקלית משתנים ויכולים לכלול
.oral thrush  אוinterstitial pneumonia , שלשול כרוני או חוזר, הגדלת כבד וטחול,lymphadenopathy
.PCP  התייצגות ריאתית שכיחה בילדים וכוללת
: חלוקה לקטגוריות על סמך ההתייצגות הקלינית
.A  או סימפטום אחד מקטיגוריה, – ילדים ללא סימנים או סימפטומיםNot symptomatic – N o
.C  אוB –  אבל ללא אף קריטריון מ, – שניים או יותר מהמצבים הבאיםMildly symptomatic – A o
Lymphadenopathy 
 הגדלת כבד
 הגדלת טחול
Dermatitis 
Parotitis 
otitis media  אוsinusitis , זיהומים חוזרים או ממושכים של דרכי הנשימה העליונות
:( )רק דוגמאותModerately symptomatic – B o
 יום30 –  במשך יותר מ100,000 >  או טרומבוציטופניה1000 >  נויטרופניה,8 >  אנמיה
 דלקת ריאות או ספסיס – אירוע בודד,Bacterial meningitis 
 בלוע במשך יותר מחודשיים בילדים מעל גיל ½ שנהCandidiasis 
Cardiomyopathy 
 שהופיע לפני גיל חודשCMV 
 שלשולים כרוניים וחוזרים
Hepatitis 
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 HSV stomatitis יותר משני אירועים בשנה
 HSV bronchitis, pneumonitis, esophagitis לפני גיל חודש
Leiomyosarcoma 
Nephropathy 
 חום במשך למעלה מחודש
 Toxoplasmosis לפני גיל חודש
 – Severely symptomatic – C oזיהום חיידקי חמור – מנינגיטיס  /פנאומוניה  /ספטיסמיה  /עצם  /מפרק  /אבצס .
שילוב של רמת הדיכוי החיסוני ושל הקטגוריה הסימפטומטית מחלק את החולים לקטגוריות נוספות.
רמת הדיכוי
החיסוני
אין דיכוי
דיכוי בינוני
דיכוי חמור
מס' תאי CD4
1-5
עד גיל שנה
≥1000
≥1500
500-999 750-1499
<500
<750
6-12
≥500
200-499
<200
בדיקות מעבדה:
 זיהום בילוד ניתן לזהות כבר בגיל חודש ובכל המקרים עד גיל ½ שנה.
 נוגדנים אימהיים יהיו אצל התינוק עד גיל  12-15חודשים ולכן הבדיקה הסרולוגית לא נחשבת כאבחנתית עד גיל  18חודשים.
 בדיקת ה –  DNAהוירלי זו בדיקת הבחירה אשר מזהה כמעט מחצית מהתינוקות שנדבקו בגיל יומיים וכמעט את כל התינוקות
שנדבקו עד גיל  28יום.
 בדיקת ה –  RNAהוירלי פחות מדוייקת בשלבים האלו של החיים.
 האישור להדבקה של התינוק נעשה בעקבות שתי בדיקות חיוביות.
 אפשר להניח שהתינוק שלילי אם :אינו יונק+ ,
 oשני בדיקות וירולוגיות שליליות מעל גיל חודש ,כשאחת בוצעה כשהיה מעל  4חודשים
 oלפחות שתי בדיקות נוגדנים שליליות שבוצעו מעל גיל חצי שנה בהפרש <חודש ביניהן.
טיפול:
 בגלל שהסיכון להתקדמות המחלה גבוהה יותר בתינוקות וילדים צעירים ,ההמלצות הטיפוליות לילדים יותר אגרסיביות מאשר
למבוגרים .כל קבוצות הגיל מראות עליה בסיכון כאשר רמות ה –  CD4יורדות מתחת ל –  15%מהתקין )דיכוי חמור(.
 התחלת טיפול מומלצת במצבים הבאים:
 oתינוקות עד גיל שנה עם סימפטומים קליניים או אימונולוגיים של  HIV diseaseללא קשר לרמות ה – .HIV RNA
 oילדים מעל גיל שנה עם –
) AIDS קטגוריה קלינית  (Cאו
 דיכוי חיסוני חמור ). (CD4<25%
 oיש לשקול טיפול בילדים מעל גיל שנה עם סימפטומים קליניים קלים עד בינוניים )קטגוריה  (B ,Aאו דיכוי חיסוני בינוני
או רמות .100,000 <HIV RNA
 oמתבגרים ומבוגרים עם רמות  200<CD4<350או רמות 55,000 < HIV RNA
Table 125-3. Indications for Initiation of Antiretroviral Therapy in Children Infected with HIV
Recommendation
Treat
Treat
Treat
Consider
4
Age
Criteria
<12 months • Regardless of clinical symptoms, immune status, or viral load
1
1<5 years • AIDS or significant HIV-related symptoms
2
• CD4 <25%, regardless of symptoms or HIV RNA level
3
Asymptomatic or mild symptoms and
o CD4 ≥25% and
o HIV RNA ≥100,000 copies/mL

Asymptomatic or mild symptoms and
o CD4 ≥25% and
o HIV RNA <100,000 copies/mL

Defer
3
Treat
1
Treat
Consider
• AIDS or significant HIV-related symptoms
≥5 years
35
• CD4 <350 cells/mm ,
3
Asymptomatic or mild symptoms and
o CD4 ≥350 cells/mm3 and
o HIV RNA ≥100,000 copies/mL
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4
Defer





3
Asymptomatic or mild symptoms and
o CD4 ≥350 cells/mm3 and
o HIV RNA <100,000 copies/mL

הטיפול ההתחלתי המקובל בילדים כולל שתי תרופות Zidovudine-) nucleoside reverse transcriptase inhibitors
 lamivudine, zidovudine- didanosineאו .protease inhibitor + (stavudine- lamivudine
חיסונים :
 oבמקביל חשוב להמשיך בתוכנית החיסונים המקובלת בהתאם לגיל התינוק ,אבל התגובה החיסונית יכולה להיות נמוכה
מהמקובל.
 oבנוסף לחיסונים המקובלים נהוג להוסיף גם חיסון כנגד פניאומוקוק בגיל שנתיים או במתבגרים ומבוגרים עם
.200<CD4
 oילדים ללא דיכוי חיסוני קשה צריכים לקבל את הזריקה הראשונה של  MMRבגיל שנה ואת המנה השניה כחודש לאחר
מכן.
 VZV oמיועד רק לתינוקות ללא דיכוי חיסוני וסימפטומים בגיל שנה בשתי מנות בהפרש של שלושה חודשים ביניהן.
 oתינוקות נשאים ל –  HIVצריכים לקבל אימונוגלובולינים בחשיפה לחצבת או אבעבועות רוח.
האינדיקציות העיקריות לטיפול פרופילקטי:
 – PCP oהטיפול הוא  .TMP-SMXומיועד ל:
 תינוקות בגילאי  1-12חודשים
 ילדים בני  1-5שנים עם  500>CD4או 15%>CD4
 ילדים בני  6-12עם  200>CD4או 15%>CD4
 – TB oהטיפול הוא  Isoniazidבחולים עם  5mm <PPDאו מגע עם חולה שחפת.
 – Mycobacterium avium oהטיפול הוא  clarithromycinאו azithromycin
 עד גיל שנה – CD4<750
 גיל שנה-שנתיים – CD4>500
 גיל CD4<75 – 2-6
 מעל גיל .CD4<50 – 6
הגידולים השכיחים בילדים עם  HIVכוללים  non Hodgkin’s lymphomaבעיקר ב – Kaposi .Leiomyosarcomas ,GIT
 sarcomaנדיר בילדים עם .HIV
כחלק מהמניעה של המחלה ,יש לטפל בתינוקות שנולדו לאם חולה במשך  6שבועות בתרופות אנטי וירליות .כמו כן ניתוח קיסרי
מקטין את הסיכוי להדבקה של הילוד.
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: Section 17. The Digestive System
הערכה של מערכת העיכול )פרק : (126
כאב בטן :
אפיון הכאב :
 על פי מיקום –
 oפריאומביליקלי –  GEאו תחילת אפנדיציטיס.
 oאפיגסטרי –  PUDאו פנקריאטיטיס
 – RUQ oכיס מרה
 oכאב מותני – כליות
 – RLQ oאפנדיציטיס )מיקום קלאסי(
 oבטן תחתונה – ציסטיטיס  ,הרניה ,גונדות.
 הקרנת כאב –
 oכיס המרה – קורן לאיזור שמתחת לסקפולה הימנית.
 oמעי דק – סביב הטבור
 oמעי גס – מתחת לטבור
 על פי הופעה –
 oפתאומי – תנועת אבן  /פרפורציה  /אוטם
 oהדרגתי –  / IBDאפנדיציטיס
אבחנה מבדלת :
 .1מחלות זיהומיות –  ,GEאבצס ,PID ,UTI ,דלקת ריאות.
 .2מחלות סיסטמיות – .IBS ,HSP ,JRA ,IBD ,FMF
 .3בעיות אנטומיות/דלקתיות:
א .במעיים – התפשלות ,חסימת מעי ,פרפורציה ,אפנדיציט ,עצירות.
ב .מחוץ למעיים – כיס מרה ,פנקראטיטיס ,PepticUD ,נפרוליתיאזיס ,בעיות בגונדות.
 .4גידולים.
 .5מצבים אנדוקריניים – .DKA
** בילדים צעירים  , malrotation בקע כלוא ,הפרעות מולדות והתפשלות.
** בילדים גדולים  /מתבגרים  החשד הגדול הוא אפנדיציטיס.
המחלה
התחלה
מיקום
הקרנה
IBS
אירועים חוזרים
סביב הטבור
אין
סוג הכאב
כאב עמום ,עוויתי,
לסירוגין ,נמשך כשעתיים
הערות
לחפש באנמנזה מצבי מתח ,שלשולים
ועצירות
Esophageal
reflux
Duodenal ulcer
אירועים חוזרים,
אחרי האוכל ובלילה
אירועים חוזרים ,לפני
הארוחות ובלילה
Substernal
חזה
שורף
טעם חמוץ בפהSandifer syndrome ,
Epigastric
גב
שורף מאודgnawing ,
מוקל ע"י אוכל ,חלב ,סותרי חומצה.
ייתכן דימום GI
Pancreatitis
אקוטי
גב
קבוע ,חד
בחילות ,הקאות ,רגישות משמעותית
חסימת מעיים
אקוטי או מתגבר
גב
משתנה ,קוליקי ותקופות
ללא כאב
נפיחות של הבטן ,הקאות מרתיות ,עליה
בקולות מעיים
Appendicitis
אקוטי
גב \מפשעה
במידה וה
appendix
אחורי
חד ,קבוע
בחילות ,הקאות ,רגישות מקומית ±
חום ,הימנעות מתנועה
Meckel
diverticulum
אירועים חוזרים
סביב הטבור
ובטן תחתונה
אין
חד
צואה דמית ,ללא כאבים אלא אם יש
 diverticulitis ,intussusceptionאו
פרפורציה
IBD
אירועים חוזרים
Intussusception
אקוטי
תלוי באזור
המעורב
סביב הטבור
ובטן תחתונה
עמום ,עוויתיtenesmus ,
חום ,ירידה במשקל  ±דם בצואה
אין
עוויתי עם הפוגות
 Guarded positionכולל כיפוף
ברכיים ,currant jelly stools ,ישנוניות
אי סבילות
ללקטוז
אבנים בדרכי
השתן
אירועים חוזרים
בעקבות מוצרי חלב
בטן תחתונה
אין
עוויתיים
נפיחות של הבטן ,גזים ,שלשולים
אקוטי ,פתאומי
גב
מפשעה
כאבים קוליקיים ומאוד
כואבים
המטוריה
Pyelonephritis
אקוטי ,פתאומי
גב
אין
עמום ועד חד
חום ,רגישות  ,costochondralצריבה
במתן שתן ,דכיפות ,הקאות
Cholecystitis
ואבנים בדרכי
מרה
אקוטי
RUQ
כתף ימנית
כאבים קוליקיים ומאוד
כואבים
המוליזה  ±צהבת ,בחילות והקאות
Epigastrichypogastric
סביב הטבור
ובטן תחתונה
סביב הטבור או
אפיגסטריים,
ממוקמים ל -
RLQ
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: Acute abdominal pain
 יכול להוות סימן לתהליך מסכן חיים – כמו אפנדיציטיס  /חסימת מעייים.
 לפעמים נובע מתהליך חוץ  GIכמו .Lower lobe pneumonia
 בשלב ראשון – שלילת בטן כירורגית – היעדר  :רגישות  ,בטן קשה ,guarding ,ירידה בקולות מעי.
 מעבדה מיידית –
 – CBC oנחפש לויקוציטוזיס
 oכימיה – תפקודי כבד ,בילירובין ,עמילז )הקאות  /ריור יתר יכולים לשבש תוצאות( ,תפקודי כליות ,ליפז )מכוון
לפנקריאטיטיס(.
 oגזים – במקרה של מעי סובל – התפשלות  ,ווסקוליטיס   HSP ,עליית לקטז
 oשקיעת דם.
 הדמייה מיידית –
 oצילום בטן –נעשה בכל מקרה  ,יכול לאתר פרפורציה )אוויר חופשי( או חסימות )פלס אוויר נוזל והתרחבות לולאות(.
 oחשד לאפנדיציטיס CT 
 oחשד ל  Intussusception -חוקן בריום  /אוויר מהווים הדמייה וטיפול.
כאבי בטן חוזרים  /כרוניים :
כללי :
 הגדרה – כאבי בטן חוזרים במשך לפחות  3חודשים  ,מספיק חמורים על מנת לגרום להגבלה בפעילות.
 תלונה שכיחה –  10%מהילדים.
 עיקר ההופעה – גיל .7-12
 ברוב המקרים לא מוצאים מחלה ממשמעותית.
אבחנה מבדלת :
 כאבים פונקציונליים –
 oהסיבה הכי שכיחה.
 oהכאבים מופיעים כמעט כל יום ,לא קשורים לאכול או יציאות ,ופוגעים משמעותית בתפקוד.
 oאבחנה – ילד עם כאב התקפי מעל שישה חודשים ,ללא ירידה במשקל ,לא מעיר משינה ,ללא דם בצואה ,ללא הקאה,
ללא סמפטומי פרקים
 oאלו ילדים שנוטים לאישיות פרפקציוניסטית וחרדתית  ,שגם רואים אותם בבית ספר לחוצים ואישיות חרדתית.
 oהכאבים בעיקר כאשר מתחיל היום הלימוד שלהם בבית ספר או אחרי שהם חוזרים לבית ספר .ההורים דווקא אומרים
שהם נהנים מבית ספר.
 – IBS מלווה גם בשינוי ביציאות בתדירות ובמרקם והכאב מוקל אחרי יציאות .זה שמבדיל אותו מכאב פונקציונאלי.
 אי סבילות ללקטוז
IBD 
 עצירות
 צליאק
 פחות שכיחים –  ,chronic pancreatitisאבנים בדרכי מרה ,מחלה פפטית.malrotation, , fructose malabsorbation ,
גישה :
 יש לשים לב לסימני אזהרה  -הקאות ,חום ,הקאות מרתיות ,פגיעה בגדילה ,כאב שמעיר משינה ,איבוד משקל ,מיקום הכאבים
רחוק מהטבור ,דם בצואה\בהקאות ,התבגרות מינית מאוחרת ,גיל מתחת ל 6-שנים ,כאבי פרקים  ,פיסורה אנאלית.
 יש להימנע מעודף בדיקות.
 oאם סותרי חומצה עוזרים להקלה על הכאבים ,יש מקום לבצע אנדוסקופיה.
 oאם הילד מאבד משקל  -בדיקת בריום או  CTהם טובה לשלול .CD
 – 3 d lactose free diet oעל מנת לשלול אי ספילות ללקטוז.
טיפול :
 כאב פונקציונאלי – חזרה לפעילות מהירה על מנת לשבור את המעגל הפסיכולוגי המזיק.
 תזונה עשירה בסיבים עוזרת להקלת הסימפטומים של  .IBSבמקרים קשים .amitryptyline \SSRI
הקאות :
: Neonates


צריך להבדיל בין הקאה לבין רגורגיטציה.
האבחנה המבדלת העיקרית –
 oהאכלת יתר – הסיבה השכיחה ביותר.
 oבעיות אנטומיות:
– Pyloric stenosis 
 במקום הראשון.
 מופיע בבנים ,בכורים ,בד"כ באביב.
 אריתרומיצין מהווה גורם סיכון .באנמנזה יש הקאות גבינתיות ,שמתחילות בד"כ בגיל  4-6שבועות.
 בבדיקה גופנית אפשר למשש גוש ב ,olive sign RUQ-וניתן לראות זאת ב.US-
 במעבדה – בססת היפוקלמית היפוכלורמית .הטיפול הוא ניתוחי.
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. חסימות שונות
. התפשלות – נדיר בילוד אך אפשרי
.GERD 
: מחלות זיהומיותo
.GE 
Strep.  חודשים כל מחלה זיהומית יכולה לגרום להקאות – בייחוד3  זיהומים פראנטרליים – עד גיל
.AOM - וUTI , Pharyngitis
. אלרגיה לחלב – יכולה להתבטא בהקאותo
.CAH  מחלות מטבוליות – צריך לחשוב תמיד עלo
.( הידרוקסילז )יש שני חסרים נוספים הרבה יותר נדירים21  בה חסר האנזיםAR  זוהי מחלה בתורשה
 ואם זו בת – נותנים,HLA  וכך ניתן לאתר זאת בהיריון ע"י בדיקת,HLA  בין גנים של6  הגן יושב על כרומוזום
.(לאם סטרואידים במהלך ההיריון )כדי למנוע ויריליזציה
 בבת- ( ועל הגניטליהACTH  שבא עםMSH  עקב, בבדיקה גופנית נביט על צבע הפטמות )נראה היפרפיגמנטציה
.(נקבל ויריליזציה ואברי מין לא ברורים )אפילו פין בנקבה ללא אשכים
. לכן יש לחפש מרפס בולט. מוגבר – במצב של הידרוצפלוס למשלICP o
( חבלה – )לברר גם האם הילד היה לא בהשגחת ההורים ולא סופר על החבלהo
: תינוקות וילדים
:האבחנה המבדלת העיקרית
 היעדר כאבים או כאב ראש, התחלה פתאומית, שלשול, – מלווה בחוםViral gastroenteritis o
 כרוניות,( לא מלוות קודם לכן בבחילות )הקאות מלוות בבחילות, – "ההקאות" הן ללא מאמץGER o
 אנמנזה של חשיפה, – צהבתHepatitis o
 דלקת ריאות, otitis media ,UTI – סימפטומים האופייניים לGIT זיהום מחוץ לo
 אלרגיה למזון – לעיתים יהיה דם בצואהo
. הכאב מוקל ע"י סותרי חומצה, בהקאהcoffee ground\ דם, כיב פפטי – כאבים אפיגסטרייםo
 רגישות,RLQ כאבי בטן נודדים ל, – חוםAppendicitis o
 חסימה אנטומיתo
polyhydramnios , לרוב הקאות מרתיות,(neonates)  – ילודיםIntestinal atresia 
 שוק,GI  דימום, הקאות מרתיות, – כאביםMidgut malrotation 
 מישוש מסה,currant jelly stool , הקאות, ישנוניות, – כאב קוליקיIntussusception 
 מישוש מסה, – כאבים קוליקייםDuplication cysts 
 רעבים, חודשים4>  תינוקות, אחרי האוכל, – הקאות לא מרתיותPyloric stenosis 
 לרוב שלשול דמי, – חוםBacterial gastroenteritis o
CNS o
 שינוי במצב ההכרה, – ראש גדולHydrocephalus 
 קשיון עורף, – חוםMeningitis 
.()ראיה כפולהdiplopia , כאבי ראש, מחמיר עם הזמן, גידול מוחי – הקאות בוקר
. חשיפה לסובסטרט מסויים/  החמרה בעת סטרס קטבולי,  מחלות מטבוליות – התייצגות בשלב מוקדם בחייםo
Table 126-7. Differential Diagnosis of Vomiting by Historical Features
Potential Diagnosis
Historical Clues
Viral gastroenteritis
Fever, diarrhea, sudden onset, absence of pain
Gastroesophageal reflux
Effortless, not preceded by nausea, chronic
Hepatitis
Jaundice, history of exposure
Extragastrointestinal infections
Otitis media
Fever, ear pain
Urinary tract infection
Dysuria, unusual urine odor, frequency, incontinence
Pneumonia
Cough, fever, chest discomfort
Allergic
Milk or soy protein intolerance (infants) Associated with particular formula or food, blood in stools
Other food allergy (older children)
Peptic ulcer or gastritis
Epigastric pain, blood or coffee-ground material in emesis, pain relieved by acid blockade
Appendicitis
Fever, abdominal pain migrating to the right lower quadrant, tenderness
Anatomic obstruction
Intestinal atresia
Neonate, usually bilious, polyhydramnios
Midgut malrotation
Pain, bilious vomiting, gastrointestinal bleeding, shock
Intussusception
Colicky pain, lethargy, vomiting, currant jelly stools, mass occasionally
Duplication cysts
Colic, mass
Pyloric stenosis
Nonbilious vomiting, postprandial, <4 mo old, hunger
Bacterial gastroenteritis
Fever, often with bloody diarrhea
Central nervous system
Hydrocephalus
Large head, altered mental status
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Meningitis
Migraine syndrome
Cyclic vomiting syndrome
Brain tumor
Motion sickness
Labyrinthitis
Metabolic disease
Pregnancy
Drug reaction or side effect
Cancer chemotherapy
Fever, stiff neck
Attacks scattered in time, relieved by sleep; headache
Similar to migraine, usually no headache
Morning vomiting, accelerating over time, headache, diplopia
Associated with travel in vehicle
Vertigo
Presentation early in life, worsens when catabolic or with exposure to substrate
Morning, sexually active, cessation of menses
Associated with increased dose or new medication
Temporally related to administration of chemotherapeutic drugs
מעבדה :
 בב.פיזיקלית -להעריך התייבשות ,להקשיב לריאות )מקור ריאתי אולי( ,קולות מעיים.
 בבדיקות המעבדה חשוב לבדוק גם אלקטרוליטים ומצב הנוזלים ,ולכן הבדיקות הראשניות ששולחים היא אלקטרוליטים בסרום
 ,תפקודי כליות ,CBC ,אמילאז וליפאז ותפקודי כבד.
 אחרי הבדיקה הפיזיקאלית יש למקם את הבדיקות לברור -
 ,Pylroic stenosis – US oאבנים בכליות ,הידרוניפרוזיס ,מאלרוטטציה ,חסימות מרתיות ,התפשלות.
 CT oיש לשלוח בחשד לדלקת תוספתן.
 oבריום – בחשד לחסימה או ליזיה דלקתית כמו למשל בהתפשלות  -גם טיפולי.
טיפול –
 הידרציה ותיקון הפרעות אלקטרוליטיות.
 טיפול בגורם להקאות.
 רצוי להימנע משימוש בתרופות נוגדות הקאה אלא רק בסימפ' חמורים
 Phenothiazines oיעילים להפחתת הסימפטומים בהרעלת מזון או מחלת ים "." motion sickness
 oתרופות  \ anticholinergicאנטיהסטמיניות יעילות למניעת מחלת הים.
 oתרופות כמו מעכבי רצפטורים לסרטונין  5HTלא יעילות לטיפול ב viral gastrointertisאך כן להקאות עקב טיפול כימו'.
תרופות הללו מאוד יעילות בעיקר כאשר נותן ביחד עם .dexamathsone
שלשול אקוטי וכרוני :
הגדרות :
 מרבית השלשולים האקוטיים הם תוצאה של  Viral GEהחולפים מעצמם.
 חשד לזיהום חיידקי – סימפ' חמורים או דיזנטריה.
 שלשול כרוני מוגדר מעל שבועיים.
אטיולוגיה :
תינוקות
אקוטי
כרוני
-
Gastroenteritis
זיהום סיסטמי
טיפול ABx
Over feeding
Primary disaccharides deficiency
Hirschprung toxic colitis
Adrenogenital syndrome
 Postinfectiousמשני לחסר לקטאז
אי סבילות לחלבון חלב פרה /סויה
שלשול כרוני לא ספציפי )(Toddler’s diarrhea
צליאק
CF
AIDS
Short bowel syndrome
Factitious
-
ילדים
Gastroenteritis
הרעלת מזון
זיהום סיסטמי
טיפול ABx
עיכול של רעלים
-
 Postinfectiousמשני לחסר לקטאז
IBS
צליאק
אי סבילות ללקטוז
Giardiasis
IBD
AIDS
Factitious
-
מתבגרים
Gastroenteritis
הרעלת מזון
טיפול ABx
HyperThyroidism
-
IBS
IBD
אי סבילות ללקטוז
Giardiasis
שימוש בlaxative
AIDS
 -Toddler's diarrheaהגורם השכיח לשלשול בילדות המוקדמת .קלינית -שלשולים מימיים בילד שגדל ומתפתח באופן נורמלי .השלשול
משני לצריכה מופרזת של מיצי פירות שמכילים סוכרים שלא מתפרקים.
קליניקה – סקרטורי אל מול אוסמוטי :


שלשול :secretory
 oכתוצאה מדלקת כמו ב.IBD
 oכולירה )מפריש טוקסין שמעלה  cAMPבאנטרוציטים(.
 oהורמונים שונים כמו  vasoactive intestinal peptideשמופרש מגידול נירואנדוקריני כמו ב.neuroblastoma
שלשול אוסמוטי:
 oחוסר לקטוז.
 oאי ספיקת לבלב
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Interstitial injury o
 oמשלשלים שלא נספגו כמו מגניזיום.
 oהסימנים הקלינים יהיו גזים ,התכווציות וצואה חומצית!
– Osmolar gap 
 oצואה תקינה היא איזואוסמוטית לנוזלי הגוף .ה – )].Osmotic gap = 290 – 2([Na]+ [K
 oשלשול  secretoryנחשב לכזה כאשר ההפרש > ) 50בגלל שהמרכיב העיקרי בצואה הוא אלקטרוליטים(.
 oשלשול שמפסיק לאחר הפסקת הכלכלה לגמרי osmotic gap /גבוה =< .osmotic diarrhea
מעבדה –
 בדיקות המעבדה צריכות לכלול גם תרבית צואה וגם  CBCבחשד לזיהום חיידקי.
 אם השלשול התחיל אחרי מתן אנטיביוטיקה צריכים לשלוח בדיקות לCDI -
 צריכים גם לשלוח  serum antibody testלמחלת ציליאק.
 תזונה דלת לקטוז היא טובה כדי לשלול חוסר לקטוז או מבחן ספיציפי.lactose breath hydrogen analysis :
עצירות – :Encopresis
כללי :
 הגדרה –  2יציאות או פחות בשבוע או צואה קשה  Pellet likeבמשך לפחות שבועיים.
 בעיה נפוצה בילדי -מהווה  3%מהביקורים אצל רופא.
 יכולה להתחיל בכל גיל ולרוב אין פתולוגיה ברקע.
גיל הילד ירמז על העצירות :
 – Early infancy .1מכווין לבעיה אנטומית )הירשפרונג ,דיסלוקציה של רקטום וכו'(.
 – Infancy .2כנ"ל ,וכן התייבשות כרונית וסוגי אלרגיות שונים )כולל לחלב(.
 – Toddlers .3ילדים שלא נגמלו טוב מחיתול ,ולכן מתאפקים.
 – School age .4הילד מתאפק בגלל שירותים מגעילים בבית הספר; זוהי עצירות לא קלה לטיפול ,וכן היא מאובחנת מאוחר.
 .5ילדים גדולים ומתבגרים – לעתים משני למחלות ,משני לבעיות התנהגותיות/חברתיות.
 -Functional constipationהגורם הכי שכיח :
 באנמנזה – אין סיפור של עצירות משמעותית בחודש הראשון לחיים ,התחלה של אימוני גמילה ,צואה בקוטר רחב ,תנוחה של
התאפקות soiling ,שכיח ,כאבים בעת דפקציה
 בבדיקה – טונוס הספינקטר תקין או ירוד ,רקטום מורחב ,גושי צואה ,מישוש של גוש צואה ב  .LLQ -בחוקן בריום לעיתים נראה
מעי דיסטלי מורחב.
 הטיפול + stool softener -טיפול התנהגותי
סיבות נוספות לעצירות :
.. imperforated anus , anal stenosis – Anorectal & colonic malformation 
 מחלות רב מערכתיות –
 oאנדוקריני  -היפו תירואיד
 oאלקטרוליטים – היפוקלמיה ,היפרקלצמיה ,אורמיה
 oעצבי – בוטוליזם ,muscular dystrophy ,פיגור התפתחותי meningomyelocele ,
 oמקרים קשים – חסימת מעי ,CF ,CD ,צליאק
 oדכאון
RTA o
DI o
 oתרופות – אופיאתים  ,אנטי כולינרגים  ,בריום  ,ברזל
דימום : GI
כללי :
 דימום  GIמתחלק ל) Upper -מעל ה (Traits ligament -ו.Lower -
 דימום עליון יכול להתבטא בהמטמזיס או מלנה )או המטוכזיה – אם הוא מאסיבי(.
 דימום תחתון יתבטא כהמטוכזיה או כדם סמוי.
סיבות שכיחות:
 .1סיבות זיהומיות – דיזנטריה )סלמונלה ,שיגלה ,קמפילובקטר ו – (ETEC-דם רירי ומעורב בצואה .בישראל שכיח שיגלה .אנו
מטפלים בשיגלה ,ובסלמונלה )זה לא משפר מהלך מחלה אך מונע הדבקות( .טיפול ב E.coli -יכול להזיק )עושה .(HUS
גם קלוסטרידיום יכול להתבטא בשלשול דמי )באחוזים נמוכים(.
 – Necrotizing enterocolitis .2מחלה של פגים וילודים שמתבטאת בדם בצואה.
 .3אלרגיה – לחלבון חלב .לכ 1%-מהילדים יש רגישות לחלבון חלב פרה .חלבון הפרה יכול גם לעבור בחלב האם .האלרגיה
תתבטא בדימומים ,פריחה ,שלשולים ,הקאות .האבחנה היא ע"י מבחן תגר )עוברים לפורמולות מפורקות) נוטרמיגן(( .לרוב
אלרגיה זו עוברת בגיל שנה.
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 .4התפשלות מעי.
 .5פיסורה – הדם יהיה כפסים על הצואה ולא מעורב בצואה .רוב הפיסורות הן בשעה  6ברקטום.
 .6סיבה יאטרוגנית – חוקן או זונדה שפצעו את הילד.
 .7בליעת דם – בלידה או בהנקה.
 .8היפרפלזיה לימפופרוליפרטיבית – באיליום או בקולון .זה יכול לבוא עם חסר חיסוני או עם זיהומים אך גם לבד.
סיבות נדירות יותר:
 .1בעיות קרישה.
 – Meckels diverticulum .2זהו קטע של  50-75ס"מ מעל ה Ileocecal valve -שיכול להכיל רירית רגילה ,או רירית קיבה או
רירית לבלב – ואז כן יהיו בעיות )כמו  PUDשיגרום לדימום( .האבחנה היא ע"י מיפוי.
 .3כיב קיבה – נדיר מאוד.
 – Vulvulus .4נדיר.
מאפיינים
סוג הדימום
המחלה
הגיל
ילודים
תינוקות
עד גיל
שנתיים
ילדים <
שנתיים
Ingested maternal blood
Allergic colitis
מחלה פפטית
Necrotizing enterocolitis
Volvulus
Intussusception
Meckel diverticulum
Bacterial enteritis
כיב פפטי
NSAID’s injury
Bacterial enteritis
Meckel diverticulum
Mallory Weiss syndrome
כיב פפטי
IBD
הקאה דמית
פסי ריר דמי בצואה
הקאה דמית ,הכמות משתנה
דימום רקטלי ,פסי דם
הקאה דמית ,צואה דמית
דימום רקטלי
דימום רקטלי
דימום רקטלי
לרוב הקאה דמית
לרוב הקאה דמית
דימום רקטלי
זיהוי של המוגלובין מבוגר בדם
נוכחות של אאוזינופילים בצואה וברירית הרקטום
נמצא דם בקיבה בשטיפה
תינוק חולה עם בטן תפוחה ורגישה
בטן תפוחה ורגישה אקוטית
כאבי בטן עוויתיים ,תפיחות הבטן ,מסה
דימום מסיבי של דם צלול ,ללא כאבים
שלשול דמי ,חום
כאבים אפיגסטרייםcoffee ground ,
כאבים אפיגסטרייםcoffee ground ,
חום
הקאה דמית
דם צלול או coffee ground
לרוב רקטלי
כאבי בטן עוויתיים ,היעדר עליה במשקל ,שלשולים
גישה :





אנמנזה – להעריך את כמות הדם.
בדיקה גופנית – סמנים ובדיקה רקטלית.
מעבדה – המוגלובין.
כאשר חושדים בדימום ממערכת העיכול העליונה עם צואה דמית  זונדה  +שאיפת תוכן הקיבה )מסייע לזהות דימום
פרוקסימלי(.
טיפול –  ABCתחילה  ,לאחר ייצוב המודינמי יש לבצע אנדוסקופיה.
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וושט וקיבה )פרק : (128
: GER
כללי :
 תנועה רטרוגרדית של תוכן קיבה לוושט  /אורופרינגס.
 בינקות – – Physiologic GER
 oגיל  8-12חודשים.
 oתופעה שכיחה לאחר אכילה ,כשהילד עולה במשקל  ,לא משתנק  ,לא באי בשקט ולא יורק דם – זו אינה מחלה.
 oלרוב דועך תוך מספר חודשים.
 גורמי סיכון – דיאטה נוזלית  ,שכיבה ,וושט צר וקצר ,קיבה עם היענות ירודה ,האכלה בכמויות גדולות ו LES -לא בשל.
 כשתינוקות גדלים הם נמצאים יותר בתנוחה זקופה  ,אוכלים מזון יותר מוצק  ,הוושט מתארך ומתרחב והיענות הקיבה עולה –
לכן לרוב מפסיקים פליטות סביב גיל שנה.
קליניקה :
 סימפ' מחשידים ל – GER -צרבת ,שיעול ,קושי בבליעיה  ,צפצופים ,aspiration pneumonia ,קול צרוד  ,FTT ,אירועים חוזרים
של  AOMאו סינוסיטיס.
 – Pathologic GER רפלוקס לאחר גיל שנה וחצי או הופעת סיבועים כמו אסופגיטיס ,סימפ' ריאתיים ו.FTT -
 - Sandifer synd ביטוי של  GERDבו הילד מגיב עם מעין עווית צווארית שכזו )הקשתה וסיבוב הראש(.
- Eosinophilic esophagitis 
 oנמצא באבחנה המבדלת ל , GER -זוהי תגובה אלרגית )כנראה למזון(.
 oאין רפלוקס ואין תגובה ל.PPI's -
 oטיפול –
 הימנעות מאלרגנים ומתן ) elemental dietפרוג'סטמיל  /נוטרמיגן(.
 לעמים – סטרואידים.
אבחנה :
 בירור אבחנתי נדרש אם יש סימפ' פרסיסטנטים או בהיעדר רגורגיטציה אבל עם סימפ' מכוונים – פנאומוניה חוזרת  ,שיעול
כרוני Apneic Spells ,ללא הקאות בולטות.
 הבדיקות –
 oבליעת בריום – שולל מומים אנטומים נוספים – חסימת מעי  ,אכלזיה ,הרניה סרעפתית.
 oניטור  pHל 24-שעות
 oמנומטירה – בדיקה להיצרות של הוושט אבל לא לרפלוקס
 – Impedance oמכיל סנסור הבודק תנועה ולכן מאבחן רפלוקס בסיסי.
 oאנדוסקופיה – לשלילת אסופגיטיס  ,סטריקטורות בוושט ואבנורמליות אנטומית.
טיפול :
 .1ב) Phase 1 GERD -תינוק קטן שקצת פולט( – מסמיכים חלב או נותנים פורמולה  ARעם אורז ,ונותנים מנות קטנות של
אוכל.
 .2ב) Phase 2 GERD -ילד יותר איריטבילי ,עם פגיעה בחיי היום יום( – נותנים תרופות פרוקינטיות –פרמין ,מוטיליום,
) Cisaprideשעלול לגרום  Long QTו – (SCD-תרופות אלה מעלות את הטונוס של  LESומשפרות את קצב פינוי הקיבה; יש
להן ת"ל אקסטרה-פירמידליות.
 .3ב – Phase 3 GERD -בתינוק כזה משכיבים ב) 30%-תינוק קטן משכיבים על הצד(.
 .4ב – Phase 4 GERD -נותנים חוסמי  H2או .PPI
 .5ב– Phase 5 GERD -
 הטיפול הוא ניתוח ע"ש .Nissen האינדיקציות לניתוח הן:א .דום נשימה חוזר
ב .דלקות ריאה חוזרות )ילדים עם בעיות נוירו-התפתחותיות(
ג .אסופגיטיס קשה שלא מגיבה לטיפול רגיל
ד .בעיה אנטומית.
): Esophageal atresia & Tracheo-esophageal fistule (TEF
כללי :
 האנומליה הוושטית השכיחה ביותר – .1:4000
 הצורה השכיחה של  esophageal atresiaמופיעה יחד עם .(87%) TEF
 מומים קשורים ב 50%-מהמקרים – (vertebral, anal atresia, cardiac anomalies, TEF, renal anomalies, - VACTREL
.(limb anomalies
קליניקה :


עורק טבורי אחד – מחשיד לאבחנה.
רקע של ריבוי מי שפיר וריור.
223




נמצאים בסיכון לaspiration pneumonia -
תינוקות מריירים עם בועיות מהף והפה.
אם עולה החשד יש להמתין עם האלה ראשונה עד ביצוע אבחנה.
בעלי תת סוג  TEF – H typeללא אטרזיה  ,יתייצגו לרוב מאוחר בחיים עם הפרעות נשימתיות.
אבחנה :
 .1זונדה לקיבה.
 .2אישור אבחנה – צילום חזה בו רואים את הצינור חסום ע"י וושט חסומה.
 .3אסור בריום ! סכנה לאספירציה.
 .4איתור פיסטולה – אנדוסקופיה עם הזרקת מתילן בלו דרך הטובוס.
טיפול :
 שמירה על  AWופינוי הפרשות )כדאי להימנע מאינטובציה(.
 תיקון ניתוחי – גם לאחר תיקון  ,חולים אלו מועדים לפגיעה בתנועתיות של הוושט  ,GER ,סטריקטורות באיזור ההשקה,
 recurrent fistuleודליפה וטרכאומלציה.
 בפגים  /מקרים מסובכים לפעמים מבצעים ליגציה של הפיסטולה.
גוף זר בוושט :
כללי :
 גיל שכיח – חצי שנה עד  3שנים.
 בסיכון – ילדים קטנים עם איחור התפתחותי או הפרעות פסיכיאטריות.
 לרוב מדובר במטבעות או צעצועים קטנים  ,מזון רק במקרים של אנומליות מבניות.
 לרוב הגוף ייתקע בגובה ה / LES / UES -קשת האאורטה.
קליניקה :
- 30% א-סימפ'.
 מרביתם יתייצגו עם ריור  /סירוב לאכול  /חוסר נוחות בבית החזה  /הקאה.
 לרוב ללא סימפ' רספירטורים )סטרידור  /צפצופים  /צאנוזיס  /דיספניאה( – ייתכנו אם יש לחץ על הלרינגס או הקיר האחורי של
הטרכאה.
 סימנים לפרפורציה – נפיחות צווארית ,אריתמה וקריפיטציות תת עורות.
אבחנה :
 צילום חזה
 אם יש קושי בהדגמה  אנדוסקופיה.
טיפול  :הוצאה אנדוסקופיה



הוצאה מיידית – גופים חדים  ,בטריות )נזק למוקוזה תוך שעה ולכל שכבות הוושט תוך  4שעות(  ,נוכחות סימפ' רספירטורים.
גוף קהה וילד א-סימפ' יכול להישאר להשגחה של  24שעות למעקב מ(עבר לקיבה )להורות להורים שאם המטבע לא יוצא לאחר 3
שבועות יש צורך בצילום ואם הוא עדיין בקיבה  גסטר.
גלוקגון – להרפיית  LESלסייע למעבר בולוס מזון ) – CIנתוחי וושט(.
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:Caustic injuries and pill ulcers
 כוויה קאוסטית גורמת לכאבים מיידיים וקשים בפה ומייד ניתן לראות סימני כוויה על הלשון והשפתיים .בכל סיפור של בליעה
של חומר קאוסטי צריך לבצע אנדוסקופיה.
 פגיעה מבליעת כדורים שלא מתמוססים טוב )כמו  (doxycyclineלרוב גורמת לכאבים קשים בחזה וכאבים וקושי בבליעה.
 חשוב לשלוח לצילום חזה כדי לשלול אספירציה לריאות ולחפש אוויר חופשי במדיאסטינום.
 מידת הפגיעה לרוב לא תראה באנדוסקופיה מיידית ,אבל עיכוב האנדוסקופיה יכול להגדיל את הסיכון לפרפורציה.
 הטיפול כולל -
 oזונדה שמוכנסת בזמן האנדוסקופיה ומטרתה היא גם האכלה וגם שמירה על הושט פתוחה.
 oבמידה ויש חשש לזיהום יש מקום לטיפול אנטיביוטי רחב טווח.
 סטריקטורות בושט מתפתחות תוך חודש  -חודשיים מהבליעה ומטופלות בהרחבות ע"י בלון .יש סיכון משמעותי לפרפורציה תו"כ
תהליך ההרחבה.
: Pyloric stenosis
כללי :
 מצב נרכש הנגרם עקב היפרטרופיה וספאזם של שריר הפילורוס וגורם לחסימה של מוצא הקיבה.
 סיבה לא ידועה.
 הסיבה השכיחה ביותר לחסימת  GIבתינוקות –  6-8:1000לידות.
 גורמי סיכון –
 oיותר בבנים.
 oיותר בילד ראשון.
 oקשר למתן אריתרומיצין
קליניקה :
 הקאות -
 oבחודש הראשון לחיים
 oמתגברות בתדירות ובעוצמה.
 oחזקה וקשתית
 oללא מרה  מבדיל  PSמשאר ה DD -להקאות
 בתחילה רעבים ועם הזמן ישנוניים עם תת תזונה והתייבשות.
 הקיבה עם הזמן הופכת למוגדלת עם שאריות מזון והפרשות.
 לפעמים אפשר לראות גל פריסטלטי ב LUQ -ולפעמים למשש את הפילורוס המעובה – .Olive sign
מעבדה :
 Hypochloremic hypokalemic metabolic alkalosis ו BUN -גבוה עקב ההתייבשות.
 צהבת עם בילירובין בלתי ישיר
 רנטגן – קיבה ענקית וללא אוויר במעי.
 – US פילורוס מעובה.
 בריום – String sign
טיפול  :נוזלים ואלקטרוליטים ולאחר מכן .pylorotomy
: Peptic ulcer disease – PUD
גורמי סיכון :
 – H. pylori אחראי לפחות מקרים לעומת מבוגרים.
 תרופות –  – NSAID'sכולל אספירין ,ביספופנטים ,טבק ,אשלגן.
 היסטוריה משפחתית
 ספסיס
 חבלת ראש
 כוויות
 תת ל"ד .
קליניקה :




– Esophagitis
 oכאבים שורפים  retrosternalואפיגסטריים ,תחושה של רגורגיטציה ,קשיים וכאבים בבליעה.
 oהאבחנה – אנדוסקופיה ,נסיון טיפול בסותרי חומצה או .pH probe study
– Non ulcer dyspepsia
 oהכאבים ממוקמים בבטן העליונה ,מלאות ,נפיחות ,בחילות.
 oהאבחנה – אנדוסקופיה ,נסיון טיפול בסותרי חומצה ,ESR ,עמילאז ,ליפאז US ,בטן...
כיב פפטי ,סימנים מדאיגים– ירידה במשקל ,הקאה דמית ,מלנה או דם סמוי חיובי בצואה ,הקאות כרוניות ,אנמיה
מיקרוציטית ,כאבים ליליים וסיפטומים כמו ב esophagitisוצרבת.
כיב בתריסריון לרוב מופיע מספר שעות אחרי האוכל ומעירים משינה ,אוכל מיקל על הכאב.
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. הכאבים בכיב בקיבה לרוב מוחמרים בעקבות אוכל וגורמים לירידה במשקל
: אבחנה
. אנדוסקופיה כאשר הסימפ' ממוקמים בבטן עליונה או רטרוסטרנאלית
. פחות מקובל בילדיםPPI's - טיפולי בTrial
. מחלה ביליארית, פנקריאטיטיס, מלרוטציה, IBD – לשלול אבחנה מבדלת
– HP אבחנת
. ביופסיה מאנדוסקופיהo
 אנטיגן בצואה/  נוגדנים/  אם לא נעשתה אנדוסקופיה – מבחן נשיפהo
. מבחנים לא פולשניות הם עם רגישות וסגוליות נמוכים בילדים לכן לא מתחילים טיפול על פיהם בלבדo




Table 128-3. Peptic Disorders, Symptoms, and Clinical Investigation
Syndrome and Associated Symptoms Clinical Investigation
ESOPHAGITIS
Retrosternal and epigastric location Endoscopy
Burning pain
Therapeutic trial of acid-blocker therapy
Sensation of regurgitation
pH probe study
Dysphagia, odynophagia
NONULCER DYSPEPSIA
Upper abdominal location
Endoscopy
Fullness
Therapeutic trial of acid-blocker therapy
Bloating
Upper GI series to ligament of Treitz: rule out malrotation
Nausea
CBC, ESR, amylase, lipase, abdominal ultrasound
PEPTIC ULCER DISEASE
Alarm symptoms
Endoscopy-mandatory with alarm symptoms
Weight loss
Test for Helicobacter pylori
Hematemesis
CBC, ESR, amylase, lipase, abdominal ultrasound
Melena, heme-positive stools
Same as for esophagitis and nonulcer dyspepsia
Chronic vomiting
Microcytic anemia
Nocturnal pain
Other symptoms
: טיפול
  לחודשPPI - עם כיב – טיפול משולש לשבועיים כשHP אם יש
omeprazole- clarithromycin- metronidazole o
omeprazole- amoxicillin- clarithromycin o
omeprazole- amoxicillin- metronidazole o
. בלבדPPI's - טיפול ב HP אם אין
– פרוגנוזה
 מהחולים80%- שבועות ב4-8  כיבים מחלימים תוךo
.PPI's - חודשים בטיפול ב4-5  אספוג יטיס מחלים תוךo
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המעי )פרק : (129
: Midgut malrotation
 הגדרה – סיבוב לא מלא של מערכת העיכול במהלך שבוע  10להריון הגורם לכך שה Cecum -ימוקם ב RUQ -והדואדנום יהיה
קדמי ל  SMA -מוגבר הלחץ – סכנה ל , volvulus -חסימה ואיסכמיה.
 קליניקה –
 60% oמהילדים – הקאה מרתית )ירוקה( בחודש הראשון ) 40%לאחר מכן(
 Volvulus oגורם לחסימה של הניקוז הוורידי – איסכמיה  ,כאב ,רגישות  ,הקאה דמית ויציאות דמיות עד ספסיס.
 מעבדה –
 – US oעדות למל רוטציה
 oסדרת צילומים עם חומר ניגוד – מאבחן מיקום לא נכון של הצקום והיעדר  C loopטיפוסי לתריסריון.
 oטרומבוציטופניה – מדד לאיסכמיה
 טיפול – ניתוח  ,סיבוך לאחר ניתוח – .Short bowel
:Intestinal atresia



 , 1:1500חלק אחד או יותר יכולים להיות חסרים ,חסימה בדרגות שונות ,סטנוזיס וכו'...
התוצאה היא חסימה עם הרחבה מעל החסימה עם הקאות בילריות.
קליניקה:
 oמופיעה עם היסטוריה של ריבוי מי שפיר ואי נחות בבטן והקאה בילארית בתקופה הילדות.
 oאם יש נוכחות של פרפורציה אז יש לנו פריטוניטיס וספסיס .במקרים של  websולא חסימה מלאה ,הסימפטומים עדינים
יותר.
 מעבדה וצילום:
 oאטרזיה בדואודנום  -סימן אופייני של ) double bubble signגזים בקיבה והדיאודנום הפרוקסימאלי מורחב וללא גזים
דיסטלי לחסימה(.
 oאוויר חופשי בבטן ,הסתיידויות נפוצות במקוניום פריטוניטיס.
 oהאטרזיה יכולה להסתבך ל  meconium ileusשקשורה ב  CFולכן יש צורך בבירור  CFכאשר יש לנו אטרזיות.
 טיפול :ניתוחי אך קודם מייצבים הימודינאמית ע"י נוזלים  IVוטיפול אנטיביוטי רחב טווח.
:Gastroschisis
 דפקט בקיר הבטן שלא מערב את הטבור וממנו יוצא המעי כהרניה.
 בניגוד ל omphaloceleהמעי לא מכוסה בפריטונאום או בממברנה  .amonioticכתוצאה מכך ,בגלל שהנוזל האמיונטי עצמו סביב
למעי  -מתפתח כיסוי עבה מעל המעי "."peel
 התסמונת אינה קשורה באנומליות חוץ , intestinial-אך  intestinal atresiaשכיחה.
 טיפול :צריך הזנה  IVאחרי ניתוח החזרת המעי למקום .ישנה חזרה איטית לתפקוד.
:Omphalocele
 דפקט בקיר הבטן אך מסביב לטבור בגלל כשלון המעי לכנס לבטן במהלך ההריון .ולכן המעי נשאר בתוך חבל הטבור ולכן הוא
מכוסה בפריטונאום ובממברנה אמוניט.
 קשור לאנומליות אחרות בעיקר Somatic overgrowth, ) Beckwith-Wiedmann syndrome ,Cardiac defect
 (hyperinsulinemic hypoglycemia, Risk for Wilms tumorו.intestinal defect
 החזרה ניתוחית ,לעיתים בשלבים כי לא תמיד יש מקום להחזרה בבתאחת.
: Hirschprung disease




הגדרה  -הפרעה בנדידת תאי גנגליון למעי הדיסטלי ,שגורמת לחסימה פונקציונלית ) 75%רק ה recto—sigmoid -מעורב וב8%-
כל המעי(.
באנמנזה-
 oהיעדר צואה ב  24-שעות הראשונות לחיים )ב 95%-מהחולים ,לעומת  5%מהילדים הבריאים(
 oנפיחות של הבטן
 oהקאות
 oסימפטומים של ) enterocolitisכולל חום ,שלשול מסריח.(megacolon ,
 oלא מלווה בצואה בקוטר רחב.
 oייתכן FTT
בבדיקה –
Snug anal sphincter o
 oרקטום ריק ומכווץ עם אמפולה ריקה.
 oייתכן ויהיה  explosive releaseשל צואה כשהבודק מוציא את האצבע.
במעבדה-
 oהיעדר גנגליונים בביופסיה רקטלית
 oהיעדר רלקסיה של ה internal sphincter-
 oמעי דיסטלי צר לעומת מעי פרוקסימלי מורחב )בבריום(.
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 טיפול – כירורגי  ,אם נתקלים במעי מורחב מאוד או מודלק יש להשאיר  Colostomyמעל הסגמנט הא-גנגליוני ומספר שבועות
לאחר מכן לבצע ניתוח תיקון דפנטיבי.
:Meckel's Diverticulum





שכיחות באוכלוסייה  - 1-2%שריד עוברי של ה.omphalomesenteric duct -
הסימפ' לרוב מופיעים לפני גיל ) 10בעיקר סביב גיל שנתיים(.
קליניקה –
 oרובם א-סימפ'.
 oדימום  GIמאסיבי ללא כאב )רקמת הקיבה האטרופית יכולה לגרום לכיב במוקוזת האיליום(.
 oהתפשלות – יש leading point
Valvulus o
 oדיברטיקוליטיס )מחקה אפנדיציטיס( – כאב פריאומביליקלי  /בטן תחתונה ללא הקרנה  ,חד  ,עם המטוכזיה.
אבחנה –
 oמיפוי טכניציום – – Meckel's scan
 מסמן את רירית הקיבה המייצרת חומצה )רגישות  85%וספציפיות של .(95%
 אפשר לפני המיפוי לתת  – PPI'sמגביר את הרגישות.
 oאפשר גם ב / US -בליעת בריום
 oברמת חשד גבוהה אפשר גם אבחנה בלפרוטומיה.
 oאין ערך לצילום בטן ריק  /ביצוע חוקן עם חומר ניגוד.
טיפול – ניתוח.
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UC

לרוב
נדיר

נדיר
backwash ileitis פרט ל,לא
לא שכיח
מאוד נדיר
לרוב
נדיר
CD

לפעמים







לרוב
משתנה

מוגבר מאוד
מוגבר
פחות שכיח
נדיר





נדיר
נדיר
המאפיין
 חום וירידה במשקל,חולשה
דימום רקטלי
מסה בטנית
כאבי בטן
Perianal disease
ileumמעורבות של ה
סטריקטורות
פיסטולה
Skip lesions
Transmural involvement
Crypt abscess
גרנולומות במעי
Colonic cancer, הסיכון לסרטן
Cholangiocarcinoma
Erythema nodosum
כיבים בפה
 בהופעהOsteopenia
Autoimmune hepatitis
Sclerosing cholangitis
: IBD
: מאפיינים
. שכיח ביהודים,  שכיחות עולה בייחוד במדינות מפותחות
.20  גיל – בעיקר סביב גיל
.UC - ומוריד סיכון לCD - עישון מגביר סיכון ל
.30  – סיכון פיI  אם יש אצל קרוב דרגה
: קליניקה
 תכיפות,  דם וריר,(גורם לשלשולים )ייתכן גם לילי
.וטנזמוס
, אובאיטיס, ארטריטיס, PSC – GI חוץ
pyoderma gangrenosum
– Toxic megacolon
 נפיחות,  מאופיין בחום,  מסכן חיים
.בטנית וכאבים
. מעי גס מורחב מאוד
. אנמיה ורמות אלבומין נמוכות בסרום
.אם יש מעורבות מעי דק – ירידה במשקל והופעת חום
. ישנוניות,  אנמיה, התבגרות מינית מאוחרת, האטה בגדילה,קליניקה – כאב עוויתי לאחר אוכל
.תיתכן חסימת מעי דק
.PBC - וerythema nodosum , אובאיטיס, – דלקת פרקיםGI חוץ
– UC
o

o
o
– CD 
o
o
o
o
: מעבדה
. אנמיה ושקיעת דם מוחשת
.UC  ובחלק קטן מחוליCD  חיובי ברוב חוליASCA 
.CD  ובחלק קטן מחוליUC  מחולי66%- חיובי בpANCA 
. אנדוסקופיה וביופסייה- אבחנה דפיניטיבית
:טיפול
.5ASA הטיפול העיקרי הוא
.( יש מקום להוספה של סטירואידים )אבל לא מיועדים לטיפול ארוך טווח,כאשר הוא לא מצליח לבד לגרום להפוגה
.steroid sparing treatments- כazathioprine  או6- mercaptopurine -  ניתןלהשתמש ב,במקרים קשים
. טקרולימוס/ ניתן לנסות טיפול בציקלוספורין-בחולים שלא מגיבים
:colectomy-אינדיקציות ל
 מחלה קשה
 סיבוכים משמעותיים
 סיכון לממאירות
. חוסר תגובה לטיפולים אחרים
. ולרוב דורש סטירואידים כדי להגיע להפוגה5ASA – לרוב מגיב פחות טוב ל
 מותחל זמן קצר אחריazathioprine  או6 mercaptopurine –  טיפול ב,כדי להימנע מטיפול ממושך בסטירואידים
.האבחנה
.(anti TNF) infliximab  אוMTX –  ניתן להשתמש גם ב,במידה והוא לא מגיב לטיפול
 הניתוח הוא לא, במקרה הזה. אבצס או סימפטומים שלא משתפרים,ניתוח לרוב דרוש בעקבות סימפטומים של חסימה
.מרפא
Table 129-2. Diagnostic Studies for Inflammatory Bowel Disease
Study
Interpretation
BLOOD TESTS
CBC with WBC differential Anemia, elevated platelets suggest IBD
ESR
Elevated in many, but not all, IBD patients
C-reactive protein
Elevated in many, but not all, IBD patients
ASCA
Found in most CD patients and few UC patients
Atypical p-ANCA
Found in most UC patients and few CD patients
Anti-OmpC
Found in some UC and CD patients, rare in non-IBD
IMAGING STUDIES
Upper GI series with SBFT Essential to rule out ileal and jejunal CD
CT scan
Used to detect abscess, small bowel involvement
Tagged WBC scan
Sometimes helpful in determining extent of disease
ENDOSCOPY
Upper endoscopy
Evaluate for CD of esophagus, stomach, and duodenum; obtain tissue for histologic diagnosis
Colonoscopy
Show presence or absence of colitis and terminal ileal CD; obtain tissue for histology
Capsule endoscopy
Emerging role in diagnosis of small bowel CD, more sensitive than upper GI series with SBFT
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– UC
o
o
o
o
o

– CD
o
o

o
o
הפרעות ספיגה :
מצבי תת ספיגה נחלקים למספר קבוצות:
 .1עיכול אינטרה-לומינלי לקוי:
א – CF .בעיה בהפרשת אנזימי לבלב.
ב .בעיות באנזימי לבלב – חוסר סלקטיבי של ליפז/קוליפז )חסרים נדירים(.
ג .בעיות בכבד ובדרכי המרה – הפרעות בסינטזה והפרשה של מרה.
ד .מחלות הפוגעות בפעילות אנטרוקינז.
ה – ZES .גורם ל PH-חומצי במעי.
 .2בעיה מוקוזלית:
א .צליאק.
ב .אלרגיות -למשל אלרגיה לחלב פרה )האלרגנים הם בד"כ הלקטוגלובולינים ולא הקזאין( ,סויה ,אורז ,דגנים.
ג.Giardia lamblia .
ד .מצבי אנטריטיס )בעיקר זיהומים ויראליים(.
ה .מדוכאי חיסון.
ו – Acrodermatitis enteropathica .מחלה נדירה של חסר באבץ.
ז.Bacterial overgrowth .
ח .מחלת כרון.
ט .תסמונת המעי הקצר.
י – Intestinal lymphangiectasia .חסימה לימפטית; יכול להיות גם מולד.
יא .אנתרופתיה א"א – נדיר.
יב – Congenital microvillous atrophy .בד"כ מצריך השתלת מעי.
יג.selective transport defects .
 :Fermentation .3חסרים בדיסכרידזות; הכי שכיח חסר בלקטז – אולם חסר בלקטז ,שהוא המצב הרווח בעולם לא בהכרח
בא עם אי סבילות ללקטוז .חסר בלקטז יכול להיות:
א .א-לקטזיה – חסר מולד ,נדיר מאוד.
ב .חסר לקטז שמתפתח פיזיולוגית – רמת האנזים יורדת עם הגיל.
ג .חסר משני – יש פגיעה ברירית וב.Microvilli -
יש גם מצבים של  – Monosachride malabsorbtionבעיקר פרוקטוז וסורביטול.
קליניקה:
הסימפטומים העיקריים של תת ספיגה הם:
 .1שלשול כרוני )מעל שבועיים( – שלשול בינקות מחשיד לפגם מולד.
 .2צבירת משקל איטית או ירידת משקל.
 .3נפיחות בבטן.
 .4סיבוכים – מחלת עצם מטבולית ,הפרעות קרישה ,היפואלבומינמיה ,בצקות ,אנמיה.
אבחנה ובדיקות מעבדה:
 .1אפיון הצואה – בסטאוטוריאה הצואה יותר בהירה )עד אכולית( ומסריחה .ב Fermentation -הצואה יותר מימית ויש לה PH
נמוך )כי החיידקים מפרקים סוכר לחומצה( וכן יש  Osmotic gapבצואה.
 .2מבחן נשיפה של העמסת לקטוז – בחסר לקטז; מחפשים מימן נשאף.
 .3תבחין נשיפה עם טריגליצריד – בודק ספיגת שומנים )מודד  CO2מסומן(.
 .4קסילוז לא מסומן – מבחן גס לבדיקת תקינות רירית המעי.
 .5בדיקת הלבלב – מבחן ) PABAבודק את כימוטריפסין; לא מבוצע כיום(; בדיקת אלסטז בצואה כביטוי לפעילות לבלב;
בדיקת אלפא-1אנטיטריפסין בצואה )מאפיין ( .proteinlosing enteropathy
 .6בדיקת צואה לטפילים ,וירוסים וחיידקים )אולם חיידקים לרוב יתנו קליניקה אקוטית(.
 .7ביופסיות ,אספירציות – בדיקות פולשניות יותר שעושים.
–
–
–
–
–
בדיקות לתת ספיגה של קרבוהידרטים :חומרים מחזרים בצואה ,breath hydrogen test ,ביופסיית מעי דק.
בדיקות לתת ספיגה של שומנים :איסוף צואה לשומנים ,רמות  ADEKבסרום.
בדיקות לתת ספיגה של חלבונים :אלבומין בסרום )שלילת פרוטאינוריה ומחלת כבד( alpha 1 AT ,בצואה.
הפרעות בתפקוד לבלב -אקזו קריני -אלסטאז בצואה ,דגימה של .duodenal aspirate
*הכלי האבחנתי הדפניטיבי )ברוב המקרים( -ביופסיית מעי דק.
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פירוט על הפרעות הספיגה השונות :
מאפיינים :
 נזק לרירית המעי עקב חשיפה לגלוטן.
 קשר למחלות אחרות – סוכרת ,דאון.
 סימפ' יכולים להופיע בכל גיל – מרגע הכנסת גלוטן לדיאטה.
קליניקה :
Celiac disease
 סימפ' –  , (36) FTTשלשול ) , (30איריטביליות ) , (30הקאות ) , (24אנורקסיה ) , (24צואה מסריחה ),[(21
כאבי בטן ) , (8תאבון מוגבר )(3) rectal prolapsed , (6
 סימנים בבדיקה – גובה מתחת לאחוזון  , (30) 25%משקל גוף מתחת לאחוזון  , (37) 25%איבוד מסת שריר
) , (33) abdominal distention , (40בצקות ) , (14קלאביניג ).(11
 תיתכן מיימת עקב החסר באלבומין.
 הפרעות נוספות -
– Ataxia o
 המניפסטציה הנוירולוגית השכיחה ביותר בצליאק.
 אטקסיה של  gaitו limb-נצפתה באוכלוסיית המבוגרים )מעורבות צרבלום -
 .(Cerebellar ataxiaהרקע כנראה אימוני.
 לפעמים רזולוציה אחרי דיאטת .gluten free
 התופעה לא נצפתה בילדים ,אך יש להתייחס לצליאק ב DD-של אטקסיה.
 oמיקרוצפליה ,עיכוב התפתחותי ,ארפלקסיה.
 oפרכוסים.
 oדרמטיטיס הרפטיפורמיס  - Dermatitis herpetiformis -פריחה מקולופפולרית על הגפיים,
עכוזים ,פנים ,צוואר ו.trunk-
 oקומה נמוכה  -עד  10%מהפונים לאנדוקרינולוג בשל קומה נמוכה  -סובלים מצליאק
 הפרעות שכיחות באסוסיאציה לצליאק -
IgA deficiency - o
DM - o
chronic RA - o
thyroiditis - o
alopecia - o
Down syndrome - o
מעבדה :
 המרקרים הסרולוגיים כוללים  IgA antiendomysial antibodyו – IgA tissue transglutaminase
.antibody
 בגלל ש –  IgA deficiencyגם כן שכיח בחולי צליאק ,צריך למדוד רמות  IgAבסרום כדי לוודא את רמת
הדיוק של בדיקת הנוגדנים האלו )בחולים ללא  -IgA deficiencyהרגישות והספציפיות של הבדיקות הסר
ולוגיות האלו מגיעה ל.(95%-
 כדי לאשר את האבחנה צריך ביופסיה של המעי הדק בזמן שהחולה עדיין אוכל .gluten
 oבביופסיה רואים אטרופיה של הרירית ,דלקת ברירית crypt hyperplasia ,ועליה במספר
הלימפוציטים באפיתל.
 - 2> oנדרשות  3ביופסיות :לפני דיאטה ,אחרי דיאטה ,ואחרי מבחן תגר חוזר בגלוטן.
 - 2< oמספיקה ביופסיה חיובית לפני דיאטה ,ושיפור קליני וסרולוגי בעקבות הדיאטה.
 עלייה מבודדת של טרנסאמינזות יכולה להוות רמז לצליאק חבוי.
טיפול:
AI enteropathy



הטיפול הוא הימנעות מוחלטת מצריכת מוצרים המכילים גלוטן.
בין המאכלים המותרים – אורז ,סויה ,טופו ,buckwheat ,תפוחי אדמה ושיבולת שועל.
סיבוכים -לימפומה של המעי ,אדנוקרצינומה של המעי הדק ,ועוד.



בדר"כ מתייצגת בגיל  1-6חו'.
במקרים רבים החולים מאובחנים בטעות כחולי צליאק )אבל לא מגיבים לדיאטה נטולת גלוטן( .ב
פחות מ 50%-מהחולים ניתן למצוא נוגדנים ספציפיים נגד אנטרוציטים )בצביעה אימונופלורסנטית של
דגימות מהכלייה /מעי דק(.
ייתכנו מניפסטציות אוטואימוניות מחוץ למעי -כולל ארטריטיס ,גלומרולונפריטיס ,סכרת סוג ,AIH ,1
היפותירואידיזם ואנמיה המוליטית.
טיפול -פרדניזון ,אזאתיופרין וחבריהם .לעיתים.BMT -

מחלה שמופיעה באנשים שמתגוררים /מטיילים באיזורים אנדמיים מסויימים .מניחים שיש קשר
אטיולוגי לזיהום.
קלינית -חום ,שלשול מימי .בהמשך -תת ספיגה כרונית ,שלשול ,אנורקסיה .השלכות אפשריות:
גלוסיטיס ,עיוורון לילה ,בצקות ,אנמיה מגלובלסטית ועוד.
בביופסיה -השטחה של ווילים ,ותסנין דלקתי כרוני.
טיפול -טטרקציקלין + sulfonamiede /ח.פולית.B12 ,


Tropical sprue
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Microvillous inclusion
disease (congenital
)microvilous atrophy
Acrodermatitis
enterohepatica
Intestinal
lymphangiectasia




תורשה .AR
מהווה את הסיבה השכיחה ביותר לשלשול קבוע ב.neonate -
קליניקה – מיד לאחר הלידה כשלשול סקרטורי מימי ותת ספיגה קשה.
אבחנה -
 – EM oהשטחת ווילי והימצאות גופיפי הסגר בתוך אנטרוציטים.
 US oפרה נטאלי – חסימת מעי – לולאות מרובות מלאות נוזל וריבוי מי שפיר.
טיפול –
 oפרוגנוזה גרועה – רובם מתחים בינקות ,
 oתלויים ב - TPN -יכולים לפתח hepatic adenoma
 oהשתלת מעי )יעילות חלקית בהורדת נפח השלשול ל -אוקטראוטייד ו.(epidermal GF -

מתייצגת בשלב מוקדם בחיים עם פריחה באיזורי מפגש מוקו-קוטנאיים ובגפיים ,אלופקיה ,שלשול כרוני.
חסר נרכש של אבץ מתייצג באותו אופן )האבחנה -בחסר נרכש רמות אבץ בחלב האם נמוכות(.
מעבדה -ריכוז נמוך של אבץ בסרום ,בביופסיה) paneth cell onclusions -נעלמים לאחר טיפול(.
הטיפול -אבץ.


נדיר – נמצא באבחנה המבדלת של שלשול בילדים.
חסימת הניקוז הלימפטי של המעי יכולה לנבוע מפגם מולד או משנית למספר גורמים )אי ספיקת לב,
מלרוטציה ,TB ,סרקואידוזיס ,לימפומה ועוד רבים וטובים(.
קשר לתסמונת טרנר ו.Nonan -
קלינית-
 oמהווה סוג של  protein losing enteropathyעם פגיעה בספיגה של שומנים ארוכי שרשרת.
 oהרחבת דרכי לימפה במעי )בטן גדולה – מיימת כיילוטית( ולימפאדמה של היד.
 oמעבדה – היפואלבומינמיה ,לימפופניה ,היפוגאמא גלובולינמיה.
אבחנה -נתמכת ע"י רמות מוגברות של  alpha 1 ATבצואה .אישור האבחנה –בביופסיה.
טיפול -תזונה של  .MCTsלעיתים יש צורך בתזונה פראנטרלית.

הפרעה נדירה AR ,כתוצאה מפגם בגן ל) MTP-חלבון שאחראי להרכבת  VLDLוכילומיקרונים בדופן
המעי(.
קלינית-
 oמתבטאת ב FTT-בשנה הראשונה לחיים ,עם צואה חיוורת ומסריחה.
 oממצאים נלווים -נוירופטיה פריפרית עם רפלקסים ירודים )משני לחוסר ויטמין  ,(Eהפרעה
בהתפתחות אינטלקטואלית .לאחר גיל  ,10הסימפטומים האינטסטינליים נעשים פחות חמורים,
אבל מתפתחים אטקסיה ופגיעה בתחושת מיקום וויברציה )פגיעה ב ,dorsal collums-מוחון
וגרעיני הבסיס( .במתבגרים.retinitis pigmentosa -
 oתיתכן רככת.
אבחנה -רמות נמוכות באופן חריג של טריגליצרידים וכולסטרול בסרום ,אקנטוציטים במשטח דם
פריפרי .בביופסיה -הצטברות טריגליצרידים בווילים.
טיפול -מינונים גבוהים של  ,ADEKהפחתת  LCTsבתזונה ומתן .MCTs




בעיקר במזרח התיכון ,המזרח הרחוק ואפריקה ,גילאים.10-30 -
מדובר בהפרעה לימפופרוליפרטיבית של  IgAשיכולה להתפתח ל.B cell lymphoma-
גורמי סיכון -עוני ,אירועים חוזרים של גסטרואנטריטיס.
קלינית -שלשול לסירוגין ,כאבי בטן .בהמשך -שלשול כרוני ,תת -ספיגה,protein- losing enteropathy ,
 ,clubbingפיגור בגדילה.
אבחנה -ביופסייה .סמן בסרום נוכח ברוב המקרים ).(alpha heavy chain paraprotein of IgA
טיפול -טטרציקלין /מטרונידזול .לעיתים יש צורך בכימותרפיה.








Abetalipoproteinemia


Mediterranean
lymphoma


אי סבילות לחלב וסויה ): (Allergic colitis
כללי :
 גורם שכיח לדלקת אינטסטינלית עם דימום רקטלי בפעוטות.
 הסימפטומים יכולים להופיע כבר בגיל שבוע – שבועיים.
קליניקה :
 מרבית התינוקות נראים בריאים ,למרות נוכחות פסי דם בצואה.
 לרוב אין נפיחות בטנית או רגישות וללא הקאות.
 בין הסיבוכים האפשריים :אנמיה protein-losing enteropathyh ,ובצקות.
אבחנה :


מעבדה -אין ממצאים ספציפיים .רוב הילדים מאובחנים ומטופלים אמפירית.
במקרים שבהם דרושה אבחנה מוחלטת -ניתן לקחת ביופסייה רקטלית )דלקת איאוזינופילית במוקוזה(.
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טיפול:
 תינוקות שאוכלים מבקבוק צריכים לעבור לפורמולה עם חלבונים מפורקים ) pregestamil ,Nutramigenאו .(alimentum
תינוקות יונקים יכולים להמשיך לינוק ,אבל האם צריכה להימנע ממוצרי חלב וסויה.
 מרבית התינוקות מאבדים את הרגישות שלהם בגיל שנה .האכילה הראשונה של מוצרי חלב צריכה להתבצע תחת השגחה בגלל
הסיכון הקטן לתגובה אנפילקטית.
התפשלות מעי – : Intussusception
 התפשלות מעי היא סוג של חסימת מעיים ,בו מעי פרוקסימלי נכנס למעי דיסטאלי בצורת טלסקופ.
 רוב המקרים של התפשלות הם מתחת לגיל שנתיים והם אידיופטיים – סוברים כי יש זיהום ויראלי ) (Adenoשמגדיל בלוטות
לימפה מזנטריאליות וזה מהווה טריגר.
 מעל גיל שנתיים ייתכנו גם סיבות אורגניות – מהווים – leading point
Meckels diverticulum o
Blunt abdominal trauma o
HSP o
 oלימפומה או viral induced lymphoid hyperplasia
.CF o
 כ 12-20%-ממקרי התפשלות יכולים לעשות הישנות ,בעיקר כשיש גורם רקע )כגון .(Meckels
 המיקום השכיח – צקום.
 הקליניקה של התפשלות:
 oהילד יהיה איריטבילי ,מקיא ,חיוור;
 oבמישוש נגלה גוש אבדומינלי לרוב בבטן ימין )הגוש מכיל את חלקי המעי הכלואים( .לילד אין מעבר גזים ואין יציאות
כמקובל )עצירות(.
 oבבדיקה רקטאלית מוצאים על הכפפה ריר דמי בשם  .Currant jellyלעתים יש גם דימום רקטאלי בשלב מאוחר יותר.
זוהי הפרזנטציה של  80%מהמקרים.
 oב 20%-מהמקרים הילד יופיע עם אפתיה עם או בלי הקאות ,חיוורון ,כמעט תרדמת.
 oמתחת לגיל שנתיים התמונה הקלינית היא קלאסית והאבחנה מהירה.
 oמעל גיל שנתיים ,התמונה היא פחות קלאסית ויכולה להיות חסימה  – On and offלכן מתחת לגיל שנתיים האבחנה
היא תוך  12-24שעות ,ומעל גיל שנתיים בממוצע תוך  36שעות.
 הגישה לילד עם חשד להתפשלות:
 oלאחר בדיקה גופנית ,מפנים את הילד ל US-בטן.
 oאם ה US -תקין – מפנים להשגחה.
 oאם ב US-יש חשש ,אפילו קטן – מעבירים את הילד לרנטגן ומבצעים לו חוקן אוויר תחת שיקוף )זה גם אבחנתי וגם
טיפולי(.
 oאם יש דימום רקטאלי מאסיבי או סיפור מעל  24שעות ,יש סכנה לפרפורציה של מעי – ולכן באבחנה מאוחרת )מעבר
לגיל שנתיים( אחוז הלפרוטומיות גדול בהרבה .לעתים יש גם צורך בניתוח.
אפנדיציטיס :







 5%מהמקרים מתחת לגיל ) 5השי שכיח במתבגרים(.
הזמן מהופעת הסימפ' ועד קרע של התוספתן –  48שעות.
 DDלכאב בטן ימנית תחתונה:
 oאפנדיציטיס.
 oשחלה ).(Torsion
 oתהליכים במעי – .GE
 – UTI oמאופיין בצמרמורות ,חום ,צריבה במתן שתן.
 oלימפאדניטיס )אחרי מחלה ויראלית(.
 oמחלות גנטיות –  ,Sickle cellפורפיריה.
 oממאירויות – לוקמיה.
 oמחלות אינפלמטוריות – כרון.FMF ,
 oפרינגיטיס.
קליניקה:
 oכאב פרי-אומביליקלי שהתמקם ב.RLQ-
 oחום.
 oחוסר תאבון.
 oעצירות.
בבדיקה גופנית :סימני גירוי צפקי )רבאונד ,דפנס ,סימן רופסי.(Obturator sign ,Psoas sign ,
במעבדה :לויקוציטוזיס מעל .10000
הדמיה:
 oניתן לבצע  CTבמבוגרים ,ובילדים אם יש צורך – מבצעים .US
 oאם יש קליניקה מובהקת אין צורך בהדמיה ומייד פונים לניתוח.
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מחלות כבד )פרק : (130
: Cholestasis
הגדרה :
 הפרעה בזרימת המרה הגורמת לעלייה בבילירובין ישיר בדם )בניגוד לעליית בילירובין לא ישיר בצהבת ניאונטלית שיכולה להיות
ממערכת הפרשה לא בוגרת או המוליזה(.
 עליית בילירובין ישיר תמיד מבשרת על פתולוגיה וישנם מספר סיבוכים מסכני ליים –  , Biliary atresiaגלקטוזמיה
וטירוזינמיה הדורשים טיפולי מיידי.
צהבת אקסטרא-הפטית:
 .1סיבות אנטומיות של דרכי המרה – אגנזיס/אטרזיה של דרכי המרה
 .2מומים שלוחצים על דרכי המרה – Choledochal cyst
 .3גידולים  /הגדלת קשריות לימפה חוץ כבדיות שלוחצות.
Biliary atresia


דרכי המרה החוץ כבדיות תקינות בלידה אבל הן נהרסות עקב תהליך דלקתי אידיופתי.
קליניקה –
 oצהבת בשבועות הראשונים לחיים
 oעם הזמן – שחמת הכבד עם ) portal HTNספלנומגליה ,מיימת ,דלדול שרירים.(FTT ,
טיפול –
 oאם יש דרכי מרה – חיבורן למעי.
 oניתוח  – Kassiחיבור המעי למצוא הכבד  ,נעשה אם אין דרכי מרה  ,יש לבצע לפני גיל 3
חודשים.
 oהשתלת כבד – הטיפול האולטימטיבי )האטיולוגיה השכיחה ביותר להשתלת כבד בילדים(
פרוגנוזה – לאחר ניתוח הישרדות של  40-50%ל 5-שנים  ,ללא התערבות – מוות תוך שנה-שנתיים.




לרוב גורמת לחסימה אינטרמיטנטית עם כאבים )לפעמים חום והקאות(.
מסה נמושה ב RUQ -בבדיקה.
 50%מהחולים מאובחנים לפני גיל  10ע"י  / USכולנגיוגרפיה או CT
טיפול – כריתת הציסטה


Choledochal cyst
צהבת אינטרא-הפטית – פגיעה בדרכי מרה תוך כבדיות:
 .1תסמונת – Alagil
 oאטרזיה מולדת של דרכי המרה התוך כבדיות – נראה מיעוט דרכי מרה בטריאדה הפורטלית.
 oתורשה .AD
 oקליניקה – כולסטזיס כרוני מלווה בהיפרכולסטרולמיה וגרד חמור.
 oלא שכיח – התקדמות למחלת כבד סופנית.
 oסיסטמי – מומי לב בעיקר  , pulmonary stenosisהיפרטלוריזם ,פנים דיסמורפיות.
 .2התרחבות ציסטית של דרכי המרהCaroli disease -
צהבת אינטרא-הפטית – פגיעה הפטוצלולרית:







סיבות זיהומיות :ספסיס )מכל חיידק שהוא( , TORCH ,וירוסים שונים )קוקסקי ,אנטרווירוס(.
מחלות גנטיות –
Rotor syndrome o
Dubin-johnson o
 oהיפותירודיזם )עושה גם צהבת לא ישירה(
 oתסמונת דאון
 – CF oמעורבות כבדית ב 20-40%-לרוב  focal biliary chirrhosisמשני לחסימת דרכי מרה ע"י הפרשות צמיגות
היפואדרנליזם – לרוב מלווה בהיפוגליקמיה  ,צהבת חולפת תחת טיפול בסטרואידים.
– TPN
 oב 80%-יש הפרעה באנזימים וב 50%-צהבת קלינית.
 oגורמי סיכון לצהבת – פגות ,הזנה ממושכת ,סך קלוריות או ח"א מעל הדרוש ,היעדר תזונה אנטרלית ,ספסיס,
אנטרוקוליטיס.
סיבות מטבוליות :כל המחלות המטבוליות יכולות לעשות פגיעה הפטוצלולרית .לדוגמא  -גלקטוזמיה ,פרוקטוזמיה ,טירוזינמיה
ונימן פיק– מחלות אלה מתאפיינות בכולסטזיס אינטרא-הפטי ובפנקוני בכליה.
תרופות – אספירין ,רוצפין ,הרעלת אקמול.
-Alpha 1 AT deficiency
 oקלינית -מתייצג כמו .neonatal hepatitis
 20% oמהסובלים מהמחלה מתייצגים בינקות עם צהבת כולסטטית 30% ,מתוכם מתקדמים למחלת כבד כרונית )שחמת,
אי ספיקת כבד(.
 oאבחנה -רמות האנזים נמוכות מהנורמה.
 oאבחנה דפיניטיבית -ביופסיית כבד.
 oהפרוגנוזה גרועה בהיעדר השתלת כבד )שחמת תוך מספר שנים ,נטייה לקרצינומות(.
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 הפטיטיס אידיופטי – ב 70%-60% -עובר רזולוציה ספונטאנית.
-congenital hepatic fibrosis o
 מחלה תורשתית ,AR ,עם המרטומות מרובות בצינוריות המרה בכבד.
 בדר"כ אין הפרעה משמעותית ב ,LFT-אבל יש  portal HTNמשמעותי על סיבוכיו.
 המחלה בדר"כ מתבטאת בסביבות גיל  5שנים עם דימום מדליות.
 ב 70%-יש הפרעה בתפקוד הכלייתי .יש קשר ל.PKD-
familial intrahepatic cholestasis o
: Fulminant liver failure
הגדרה :
 מחלת כבד קשה עם התחלה של אנצפלופתיה תוך  8שבועות מהופעת הסימפ' ובהיעדר מחלת כבד כרונית.
 אטיולוגיה – הפטיטיס ויראלית ,הפרעות מטבוליות ,איסכמיה ,גדיולים  ,טוקסינים –
 oמטבולי – ,Disorders of fatty acid oxidation ,electron chain transport defects,Neonatal hemochromatosis
.Wilson disease ,Hereditary fructose intolerance,galactosemia
 – Cardiovascular oשוקBudd- Chiari syndrome ,CHF ,Hypotension ,
 oזיהומים – HSV ,CMV ,parvovirus ,Adenovirus ,Coxsackie virus ,Echovirus
 oגידולים –  ,Acute leukemiaמחלה לימפופרוליפרטיבית.
 oרעלים – אקמולhalothane ,isoniazid ,phenytoin ,valproic acid ,
הדרגות של :hepatic encephalopathy
Stage I
-
ער
אי שקט
רפלקסים תקינים
רעד ,כתב יד גרוע
מבצע פעולות
בהתאם לגיל
Stage II
 מבולבלב וישנוני לוחמני או באופוריה רפלקסים ערים Asterixis -תנועות ללא מטרה
Stag III
Stage IV
Stage V
  Stuporאבל ניתן להעיר דיבור לא ברור תגובה מוטורית לכאב רפלקסים מוגברים HyperventilationAsterixis -
 מחוסר הכרה לא מגיב או מגיב בצורה לאמכוונת לכאב
 רפלקסים ערים נשימה לא סדירה -ירידה בתגובת האישונים
 מחוסר הכרה רפלקסים ירודים טונוס שרירים פלסידי Apneic -אישונים קבועים
קלניקה – פגיעה רב מערכתית :
 אנצפלופטיה בדרגות שונות
 אי ספיקה נשימתית
 היפוגליקמיה
 הפרעה בתפקוד הכליות ,עד כדי ) Hepato-renal syndromeשתן נמוך ,אזוטימיה Na ,בשתן נמוך .יש לעקוב אחר תפקודי כלייה(
 מיימת
 היפרספלניזם וטרומבוציטופניה
 דליות בוושט -יכולות לגרום לדימום מסכן חיים
טיפול:






חשוב לטפל בחולים אלו גם בויטמין  Kכדי להגדיל את יכולת הכבד לסנטז את הפקטורים  IX ,VII ,IIו .Xפקטור  -5מדד
ליכולות סנתוז הכבד )כי הוא לא תלוי בויטמין .(K
טיפול ב – – encephalopathy
 oלהימנע מתרופות מרדימות
 oמתן lactulose
 oחוקן במידת הצורך
 oהנשמה בדרגות  IIIו – .IV
טיפול בהפרעות הקרישה –  FFPרק בדימום פעיל ,עירוי טסיות
מיימת – הגבלת נוזלים ל 50-60%מהתחזוקה השוטפת ,הגבלת נתרן ,מעקב  CVPלשמירה על נפח תוך-כלי כדי למנוע אי ספיקה
כלייתית.
אי ספיקת כליות – שמירה על נפח נוזלים בכלי הדם ,מתן אלבומין במידת הצורך ,משתנים ,vasoconstrictors ,דיאליזה ,עירוי
חליפין ,השתלת כבד.
טיפול בהיפוגליקימיה –  IVגלוקוז עם יותר מ dextrose 10%עם אלקטרוליטים.
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Table 130-4. Treatment of Fulminant Liver Failure
Problem
–
Hepatic encephalopathy
Coagulopathy
Hypoglycemia
Ascites
Renal failure
–
–
–
–
–
–
–
–
–
–
–
–
–
–
Management
Avoid sedatives
Lactulose via nasogastric tube: start with 1-2 mL/kg/day; adjust dose to yield several loose stools per
day
Enemas if constipated
Mechanical ventilation if stage III or IV
Fresh frozen plasma only if active bleeding, monitor coagulation studies frequently
Platelet transfusions as required
Intravenous glucose supplied with ≥10% dextrose solution, electrolytes as appropriate
Restrict fluid intake to 50%-60% maintenance
Restrict sodium intake to 0.5-1 mEq/kg/day
Monitor central venous pressure to maintain adequate intravascular volume (avoid renal failure)
Maintain adequate intravascular volume, give albumin if low
Diuretics
Vasoconstrictors
Dialysis or hemofiltration
Exchange transfusion
Liver transplantation
: מחלות כבד כרוניות
: אטיולוגיה
.alpha 1 AT def. , טירוזינמיה, גלקטוזמיה,biliary atresia : הפרעות מולדות עיקריות שגורמות למחלת כבד כרונית
. וחסימה ביליארית משנית לציסטה,CF ,PSC ,WD ,AIH ,HCV ,HBV - בילדים יותר גדולים
: קליניקה
 רירית קיבה גדושה, אבל הם יכולים גם לדמם מטחורים, בחוליםGIT  – דליות בושט הן המקור העיקרי לדימוםGI  דימום
.ודליות בקיבה
–  מיימת
. המיימת הופכת למשמעותית וגורמת לאי נוחות ומפריעה לנשימה. בגלל דליפה של נוזלים משטח פני האבריםo
. ולכן ניקור נוזל ותרבית הוא חשוב למעקבSBP  מעלה סיכון לo
. =< החולה חשוף לדימומים וזיהומיםWBC+ הגדלת טחול – משנית להפרעה בזרימה הורידית =< אגירת טסיות
.↑  אמוניה,↓ אלבומין,K  הפרעה בתפקודי הכבד – קואגולופתיה לא מגיבה למתן ויטמין
. – הזרימה של הדם דרך קולטרלים מחמירה את התהליךHepatic encephalopathy 
– Chronic cholestasis 
. גורם לגרד וצהבת שהולכת ומחמירהo
. הירידה בהפרשת מלחי מרה מפריעה לספיגה של שומן וויטמינים מסיסים בשומן, בנוסףo
 מוביל להפרעותE  חסר ויטמין, מחמירה עוד יותר את הבעיה בייצור פקטורי קרישהK  הפגיעה בספיגת ויטמיןo
.המטולוגיות ונוירולוגיות
:טיפול
. סותרי חומצה, להפחתת הלחץ הפורטליpropranolol , קשירת דליות,Somatostatin  =< עירויGI bleeding
.central portosystemic shunt  לעיתים יהיה צורך ב. ניטור אחר תפקודי כליה,נוזלים+מיימת =< הגבלת נתרן
.( בתמיסה מסיסה במיםADEK) חסר תזונתי =< מתן ויטמינים מסיסי שומן
. השתלת כבד, להימנע מתרופות נרקוטיות וסדטיביות,Lactulose <= Hepatic encephalopathy
.hepatic encephalopathy רק כטיפול פליאטיבי וכגשר להשתלה והוא מעלה את הסיכוי לportosystemic shunt הכנסה של





Table 130-6. Management of Chronic Liver Disease
Problem
Clinical Manifestations
Diagnostic Testing
Treatment
Gastrointestinal
Hematemesis, rectal bleeding,
variceal bleeding* melena, anemia
CBC, coagulation tests, Doppler ultrasound, Somatostatin (octreotide) infusion, variceal band
magnetic resonance angiography,
ligation or sclerotherapy, propranolol to reduce
endoscopy
portal pressure, acid-blocker therapy, TIPSS or
surgical portosystemic shunt if transplant not
possible
Ascites
Abdominal distention, shifting
dullness and fluid wave,
respiratory compromise,
spontaneous bacterial peritonitis
Abdominal ultrasound, diagnostic
paracentesis; measure ascites fluid albumin
(and serum albumin), cell count, WBC
differential, culture fluid in blood culture
bottles
Restrict sodium intake to 0.5-1 mEq/kg/day,
restrict fluids, monitor renal function, treat
peritonitis and portal hypertension
Central portosystemic shunt may be required
Nutritional
compromise
Muscle wasting, fat-soluble
vitamin deficiencies, poor or
absent weight gain, fatigue
Coagulation studies, serum albumin, 25hydroxyvitamin D level, vitamin E level,
vitamin A level
Fat-soluble vitamin supplements: vitamins A, D, E,
and K; use water-soluble form of vitamins
Supplemental feedings-nasogastric or parenteral if
necessary
Hepatic
encephalopathy
Irritability, confusion, lethargy,
somnolence, coma
Serum ammonia
Lactulose orally or via nasogastric tube, avoid
narcotics and sedatives, liver transplantation
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: Wilson disease
 מאופיין באגירה פתולוגית של נחושת בכבד  ,נזק ל CNS -ואנמיה המוליטית.
 מוטצייה  ARבגן .ATP7B
 אבחנה –
 oרמות נמוכות של צרולופלזמין בסרום
 oהפרשת נחושת מוגברת באיסוף שתן ל 24-שעות.
 oהימצאות  Kayser-Fleishcer ringsבiris -
 oהמוליזה
 oתכולת נחושת גבוהה בכבד בביופסיה
 קליניקה )לרוב לאחר גיל – (3
 oהפרעות ניורולוגיות – רעד ,ירידה בלימודים ,החמרה בכתב היד והפרעות פסיכיאטריות )דכאון  ,חרדה ,פסיכוזה(.
 oאנמיה המוליטית )קומבס שלילי( – יכולה להיות סימפ' ראשן
 oכבד – צהבת  , spider angiomas ,יל"ד פורטלי ועד אי ספיקת כבד פולמיננטית.
 oנוספים –  fanconi syndromeבכליה  ,ארתריטיס ,קרדיומיופתיה  ,אנדוקרינופתיות )היפו-פרא'(.
 טיפול –
 oמתן קושרי נחושת –  penicillimineאו trientine
 oאבץ – לאחר שרמות הנחושת בשתן יורדת.
Autoimmune hepatitis
 פגיעה אוטואימונית בכבד יכולה להיות ראשונית /משנית ל SLE /IBD-ועוד.
 האבחנה נשענת על רמות מוגברות של  ,IgGונוכחות של נוגדנים ) .(anti LKM ,anti smooth- muscle ,ANAבביופסיות כבד-
תסנין עשיר בתאי פלסמה ו.piecmeal necrosis-
 טיפול -סטרואידים )לאחר השגת רמיסיה -בדר"כ מוסף טיפול אימונוסופרסיבי ומינון סטרואידים מופחת בהדרגה(.
): Primary Sclerosing cholangitis (PSC





בד"כ קשורה ב .UC
יכולה להיות מעורבות דלקת נגיפית+אוטואמיונית וכאשר זה מופיע אז האבחנה היא .overlapping syndrome
 ANCAחיובי ברוב המקרים.
אבחנה :ביופסיה ו (ERCP) cholangiographyשמראה היצריות דרכי מרה חוץ  ,ותוך כבדיות.
הטיפול:
 Ursodiol oשמשפר תפקוד כבדי ומאיט מהלך המחלה.
 oפתיחת דרכי מרה ב .ERCP
 oסופי :השתלת כבד.
מחלות לבלב )פרק : (131
אי ספיקת לבלב :
מאפיינים :
 95% מהמקרים הסיבה היא ) CFלרוב הלבלב נהרס עוד לפני הלידה(.
 סיבות פחות שכיחות  ,Shwachchman- Diamond syndrome, pearson syndrome -תת תזונה חמורה.
קליניקה :
 צואה שומנית עם ריח מסריח
 תאבון מוגבר עקב תת תזונה קלורית
 FTT המשתפר לאט תחת טיפול
אבחנה :
 מדידת רמות שומן בצואה – איכותית ) (fecal sudan stainאו כמותית )איסוף צואה לשומן(.
 מדידת רמות אלסטז בצואה – רמות נמוכות בקורלציה עם אי"ס לבלב.
טיפול  :השלמת אנזימים פנקריטיים  ,סכנה – .Colonic fibrosis
: Acute pancreatitis
מאפיינים :


נזק משני להפעלה של אנזימי הלבלב הפרוטאוליטיים בתוך הלבלב.
הגורמים בילדים שונים מהגורמים העיקריים במבוגרים )במבוגרים – אלכוהול ואבני מרה( :
 oאידיופטי )רוב המקרים(
 oתרופות VA -
 oהיפרטריגליצרידמיה
biliary microlithiasis o
 oטראומה – חבלה קהה לבטן
 oזיהום ויראלי Mums -
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o
o
קליניקה :
מחלות קולגן
פרזיטים.
 כאב אפיגסטרי ,לעיתים מקרין לגב ,מוחמר ע"י אכילה  /מנוחה )נראה חולה תמיד בתזוזה( .מלווה בבחילות ,הקאות.
 במצב חמור -ייתכנו אכימוזות במותניים ) (Grey turner signוסביב הטבור ).(Cullen sign
 סיבוכים -ציסטות ,נמק ,זיהום ,וספסיס.
מעבדה :
 עלייה בליפאז ועמילאז  ככל שהמחלה מתקדמת רמות עמילאז יורדות מהר יותר ולכן ליפאז הוא מדד טוב יותר לאבחון מאוחר
של המחלה.
 ניטור של  ,CRP ,CBCאלקטרוליטים ,BUN ,קראטינין ,גלוקוז ,סידן ,ופוספט.
 ניטור טמפ' – מסכן לספסיס.
 הדמייה ע"י  - US / CTלעיתים נחוצה לאבחנה /זיהוי של ציסטות ,בירור אטיולוגי )זיהוי אבני מרה(.
טיפול-
 טיפול ספציפי לגורמים ספציפיים.
 תומך  ,NPO -נוזלים ,זונדה ,שיכוך כאב )בעיקר  .meperidineאין להשתמש במורפין שיכול לגרום לספזם של הספינקטר ע"ש
.(oddi
 טיפול אנטיביוטי ע"י  - Imipenemבמקרה של חום ,נמק פנקראטי נרחב ,או עדות מעבדתית לזיהום.
: Chronic pancreatitis
הגדרה ומאפיינים :
 התקפים חוזרים של דלקת לבלב הגורמים לשינוי במבנה שאינו הפיך )פיברוזיס(.
 יכול להתקדם לאי ספיקת לבלב אקזוקרינית ולפעמים סוכרת.
 אטיולוגיה – ) Hereditary pancreatitis ,CFבדיקות גנטיות לטריפסינוגן(.
קליניקה :
 אירועים חוזרים של פנקריטיטיס חריפה.
 כאב כרוני.
 חסימת צינוריות לבלב ע"י הפרשות או יצירת אבנים.
 עם הזמן – הפרעה בתפקוד הלבלב.
מעבדה :
 – ERCP / MRCP אבחנתי וטיפולי )פתיחת צינוריות לבלב  /סילוק אבנים(.
 צילום בטן – מעיד על הסתיידויות בלבלב.
 בדיקות גנטיות.
טיפול  :תומך בעיקר



סומטוסטטין להקלה על התקפים
אוכל דל שומן ו) PPI's -לא מוכח(
טיפול בחסימה ע"י –  ERCPאו ניתוח )ניקוז מרה לג'ג'ונום(.
) Peritonitisפרק : (132
מאפיינים :
 הדלקת בעיקר נגרמת מזיהום  ,אך יכולה להגרם ממחוללים חיצוניים בעיקר כאשר יש פצעי חדירה או טיפול ניתוחי ,הקרנות או
מחוללים פנימיים כמו .meconium
 בילדים<גיל  appendicitis :5היא הסיבה השכיחה ביותר.
 פריטוניטיס זיהומית יכולה להיות:
 oסיבוך אקוטי של דלקת במעי או פרפורציה כמו במקרה דלקת תוספתן.
 oשניונית לזיהום ממיימת שקשורה למחלה כלייתית ,לבבית ,או כבדית .אם אין מקור תוך בטני ידוע  -נקרא .SBP
 :SBP oבעיקר ע"י  ,pneumocococcusואחריו .E.coli
קליניקה:
 רגישות בטנית גבוהה .Rebound tenderness .החולה בד"כ ללא תזוזה.
 חום – לא תמיד.
 הדרך הכי טובה לאבחנת פריטוניטיס  -ניקור ע"י מחט לדגימת הנוזל הפריטוניאלי  .Neut>250 :SBP דלקת תוספתן :ע"י
.US \ CT
טיפול :ניתוחי .appendicitis -


ceftoaxime :SBP
פרפורציה metronidazole :לכיסוי אנאירובי ,ואם צריך  -ניתוח.
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: Section 18. The Respiratoy System
הערכה של מערכת הנשימה )פרק : (133
כללי :
 שינויים בהיענות הריאה אשר מובילים לירידה ב FRC -כוללים חסר  ARDS ,surfactantומחלות ריאה רסטריקטיביות.
 מחלות ריאה חסימתיות כמו אסמה ו CF -גורמות לירידה ב flow rates-ועליה ב FRC-ו RV-משנית ללכידת אוויר בריאות.
 מחלות ריאה רסטרקטיביות -
 oפחות שכיחות ומאופיינות ב RV ,FRC -תקינים או ↓ TLC ,ו  ,↓VC -ירידה בהיענות הריאה ו flow rate -תקין יחסית.
 oמחלה רסטריקטיבית יכולה להיגרם בעקבות חולשה נוירומוסקולרית ,מחלה שממלאת את נפח הריאה ) lobar
 ,pneumoniaהסננה פלאורלית או מסה( ,מבנה פתולוגי של בית החזה או נפיחות בטנית.
 - Hyperpnea עליה בעומק הנשימות .יכול להיות בעקבות חום ,salicylism ,metabolic acidosis ,מחלה ריאתית או לבבית או
חרדה קיצונית.
 -Grunting נשיפה מאומצת כנגד  glottisסגור חלקית .צריך להחשיד להיפוקסיה ,atelectasis ,דלקת ריאות או בצקת ריאות.
גורמים להיפוקסיה :
הסיבה
Hypoventilation
Extrapulmonary pure shunt
Intrapulmonary pure shunt
↓ FIO2
פגם בדיפוזיה )נדיר(
↓
↓ ↑ ,או
תקין
כן
↓
↑
כן
↓
תקין או ↑
לא
↓
↓
↓
תקין או ↑
↓
תקין
לא
כן
כן
PaO2
דוגמאות
Ventilation- perfusion
mismatch
PaCO2
שיפור ה  PaO2בעקבות מתן
חמצן
 אסטמה BPD CF דלקת ריאות Apnea מינון יתר של נרקוטיקה Neuromuscular diseaseמומי לב כחלוניים )כמו tetralogy og
(Fallot
Pulmonary arteriovenous malformation
טיפוס הרים
Scleroderma
ממצאים בבדיקה פיזיקלית במחלות ריאה :
המחלה
סטייה של
המדיאסטינום
תנועת בית החזה
פרמיטוס
ניקוש
Consolidation
לא
מופחתים
מוגבר
עמום
Bronchospasm
לא
Hyperexpansion
עם תנועה מוגבלת
תקין או
מופחת
hyperresonant
Atelectasis
סטייה לכיוון
הצד הפגוע
סטייה של הקנה
לצד הבריא
מופחתת
מופחת
עמום
ירודים
מופחתת
אין
Resonant
אין
Pneumothorax
Pleural effusion
תהליך
אינטרסטיציאלי
סטיה לצד הנגדי
מופחתת
אין
מופחתת
אין או
מופחת
תקין או
מוגבר
קולות נשימה
קולות נוספים
Voice signs
ברונכיאלית
או מופחתים
תקין או
מופחתים
אין או
חרחורים
צפצופים,
חרחורים
אין או
חרחורים
egophony
אין
אין
עמום
אין
שפשוף
פלאורלי
אין
תקין
תקין
חרחורים
אין
תקין
אין
** גורמים ל ,chronic pulmonary disease ,CF :clubbing-מום לב ציאנוטי ,אנדוקרדיטיס ,צליאק ,הפטיטיס כרוניתbiliary ,
 ,cirrhosisתלסמיה ומחלת הודג'קין .לעיתים -תכונה משפחתית שפירה.
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) Control of Breathingפרק : (134
): Acute Life threatening event (ALTE
מאפיינים :
 שינוי אקוטי בהתנהגות  /מצב התינוק הגורם לפחד אצל ההורים -חיוורון ,כחלון ,היפוטוניה ,דום נשימה.
 שכיחות – .0.05-1%
 ברום המקרים לא מזוהה גורם ואם כן -
 oבעיה נשימתית – בליעת גוף זר ,מום מבני ,זיהום בדרכי הנשימה ).(Apnea
 oבעיה נוירולוגית – מום או תהליך מרכזי ,זיהומי  ,CNSגידולים ,פרכוס.
 oבעיה קרדיאלית – מום לב מולד או הפרעות קצב.
 oבעיה מטבולית – היפוגליקמיה ,היפוקלצמיה ,מחלות מטבוליות שונות.
 oבעיות  – GIרפלוקס – הסיבה המזוהה השכיחה ביותר.
 oהרעלות למיניהן.
.Child abuse o
הערכה וטיפול :
 הבדיקות -
 oבדיקות דם –  , CBCכימיה ,גזים  ,תרביות
 – ECG oל 24-שעות מעקב
 oצילום חזה
 – EEG oאם עולה החשד
 oחיפוש אחר ) GERבליעת בריום (pH monitor /
 גישה –
 oהשגחה ל 24-שעות עם השגחה לבבית ונשימתית )מעקב אחרי אפניאה מעל  15שניות – ייתכן וחוזה סיכון(.
 oמוניטור ביתי ל 1-3-חודשים.
 oיש ללמד את ההורים לבצע החייאה
): Sudden infant death syndrome (SIDS
מאפיינים :
 מוות פתאומי של תינוק ללא הסבר בעת ניתה ובעת חקירת האירוע.
 לרוב עד שנה ראשונה ונדיר בחודש הראשון ) 90%מהמקרים הם עד גיל חצי שנה  ,בייחוד גילאי  2-4חודשים(.
 סיבת המוות השלישית לתמותת תינוקות )לאחר מומים ופגות(.
 ניתן לייחס חלק מהמקרים ל , long QT -הפרעה במרכז השליטה על הנשימה ,שינה על הפנים )נשימה של  (CO2ולחץ על ה-
.vertebral aa
גורמי סיכון :
 .1שכיבה על הבטן
 .2טמפרטורת החדר – חימום יתר בסתיו  /חורף.
 .3מצע רך – אסור להשכיב תינוק על מצע רך כמו כרית
 .4עישון אימהי.
 .5אלכוהול וסמים אצל האם.
 .6הזנחה הורית.
 .7אם צעירה במיוחד.
 .8פגות ו.SGA-
 – ALTE .9מעלה סיכון במעט – בתינוק שעבר  AIהסיכון הוא פי  10-20מהאוכ' הכללית.
 .10אחים לתינוקות שנפטרו מSIDS -
 .11מין זכר
מתי לא משכיבים על הגב? מיקרוגנטיה ,מאקרוגלוזיה.GERD ,
: Apnea
כללי :


הפסקות נשימה של עד  10שניות קיימות בתינוקות בריאים .אבל הפסקות נשימה מעל  15שניות נחשבות לפתולוגיות.
מנגנוני הגנה שמופעלים בתגובה לחסימה בדרכי האוויר:
 oהגברת מאמץ נשימתי
 -arousal impulse oגורם לשינוי בתנוחת הראש /הגוף במטרה להפחית את החסימה
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)אם שני המנגנונים נכשלים -הילד ימות(.
דום נשימה בתינוקות – : Apnea of infancy




הגדרה –
 oאירוע בלתי מוסבר למשך  15שניות או יותר או קצר יותר המלווה בהאטת דופק  /כחלון  /חיוורון  /היפוטוניה
 oאירוע הדומה ל ALTE -ללא סיבה לאחר בירור מקיף וניתן להניח שנגרם מדום נשימה.
אבחנה  -על דרך השלילה ,אפשר להיעזר בפוליסומונוגרפיה לאפיון דום הנשימה )מרכזי  /חסימתי(.
בעיקר בשינה  ,דום הנשימה יכול להיות מרכזי  /חסימתי  /מעורב.
טיפול ומניעה –
 oתרופות מעוררות נשימה – קסנתינים )תיאופילין  /קפאין(  ,לא מקובל מעבר לגיל היילוד.
 oניטור ביתי –
 המקובל היום ,לא מוכח כמונע מוות.
 יעיל באפניאה מרכזית בלבד ולא חסימתית.
 יעיל באירועים חוזרים של  ALTEאבל לא כטיפול מונע למוות בעריסה.
 לא מיועד לתינוקות בריאים
 מקובל להפסיק ניטור ביתי אם –
 .1לא נפצה אירוע של  apneaבמשך  3חודשים רצופים
 .2לא היתה אזעקת מכשיר אמיתית במשך חודשיים
 .3במשך התקופה חסרת התסמינים עבר התינוק לפחות אירוע סטרס אחד – חום  /זיהום  / URTIחיסון ללא
אירוע של  apneaלאחריו.
: Obstructive sleep apnea – OSA
 קיים בכ  1-2% -מהילדים ומתייצג כנחירות ומצוקה במהלך השינה בגלל חסימת דרכי אוויר עלינות.
 אטיולוגיה –
 – Adenoid hypertrophy oהגורם הכי שכיח  ,חומרת ה OSA -היא לא ביחס ישר להגדלת האדנואיד.
 oמיקרוגרנטיה
 oהפרעות התפתחות בעצמות הפנים  -אכונדרופלסיה ,Pier-Rubin ,דאון ,קרוזין ,מוקופוליסכרידזות ,פרדר-ווילי
 oלשון גדולה
 oהשמנת יתר
 oמחלה ניורומוסקולרית
 קליניקה –
 oאפיזודות של הפסקת נשימה gasping ,והיפוקסיה יכולים להוביל ל  FTT ,cor pulmonale -וירידה בהישגים בבי"ס.
 oבשינה – שכיח יותר חסימה חלקית בלי התעוררות.
 אבחנה –
 oהאבחנה נשענת על פוליסומנוגרפיה )בדיקת הבחירה(.
 oבבדיקות דם – פוליציטמיה  ,אופייני לראות metabolic alkalosis + respiratory acidosis
 – ECG oהגדלת חדר ימין –  + RVHירידה בתפקוד חדר ימין
 oצילום רנטגן צדדי – הגדלת אדנואיד
 oאקו לב –  PAHו.cor-pulmonale -
 גורמי סיכון – השמנה craniofacial malformation ,adenoid hypertrophy ,ומחלה נוירומוסקולרית.
 טיפול –  / CPAPלשקול adenotonsillectomy
– Central alveolar hypoventilation
 מוביל ל  apnea -ו  ,respiratory arrest -לרוב תו"כ שינה.
 הצורה המולדת .ondin's curse -גורמים משניים כוללים תרופות נרקוטיות ,↑ ICP ,dysautonomia ,גידולים שונים והפרעות
מיטוכונדריאליות ועוד.
: Breath holding spells



תינוק הופך חסר תגובה עקב אנוקסיה מוחית בזמן התקף.
– Cyanotic spells
 oלרוב צפוי ומתחיל מאירוע דאגה  /נזיפה ולאחר מכן בכי קצר  /אקספיריום מוארך ואפניאה.
 oמתחיל ככחלון כללי מהיר ואיבוד הכרה.
 oייתכנו  , clonic jerksאופיסטוטונוס וברדיקרדיה.
 oגיל – נדיר לפני חצי שנה ,פיק בגיל שנתיים ,נעלם לאחר גיל .5
 oטיפול – הרגעת הורים וללמד תגובה הגיונית להרגעת הילד.
– Pallid spells
 oהרבה פחות שכיח מהציאנוטי.
 oמתחיל לאחר חוויה כואבת )נפילה  /מכה בראש(  ,הילד מפסיק לנשום  ,מאבד הכרה במהירות והופך לחיוור והיפוטוני.
 oייתכן פרכוס טוני EEG .תקין.
 oתיתכן ברדיקרדיה עם א-סיסטולה מעל  2שניות.
241
.קרדיאק רפלקס-אבחנה – עירור ההתקף והפרכוס ע"י לחץ עיני – אוקולו
– טיפול
.(PO  תגובה טובה לטיפול שמרני ובמקרים רפרקטורים אפשר לתת טיפול אנטי כולינרגי )אטרופין סולפאט
.היפרפירקסיה- לא נותנים אטרופין במזג אוויר חם מאוד מחשש ל
Table 134-2. Categories of Apnea
Disease
Example
Apnea of
prematurity
Disorders of
respiratory
control
Obesity
hypoventilation
Obstructive sleep
apnea
Mechanism
Signs
Treatment
Premature (<36 wk)
Central control, upper airway
obstruction
Apnea, bradycardia
Theophylline, caffeine, nasal
CPAP, intubation
Congenital central
hypoventilation syndrome
(CCHS)
Morbid obesity, PraderWilli syndrome
Adenotonsillar
hypertrophy, Pierre Robin
syndrome, Down syndrome
Abnormal central control
Apnea
Mechanical ventilation
Airway obstruction, blunted
central control
Airway obstruction by enlarged
tonsils or adenoids, large
tongue, micrognathia, mid-face
hypoplasia
Prolonged expiratory apnea;
cerebral anoxia
Somnolence, cor pulmonale
Theophylline, weight loss
Daytime sleepiness, snoring,
restless sleep, enuresis, poor
school performance, behavior
problems, mouth breathing
Cyanosis, syncope, brief tonicclonic movements
Tonsillectomy,
adenoidectomy, nasal
trumpets, CPAP,
uvuloveloplasty
Reassurance that the
condition is self-limiting;
must exclude seizure
disorder
Cyanotic breath- Breath holder <3 yr old
holding spells
Pallid breathholding spells
SIDS
o
o
Breath holder
Asystole; reflex anoxic seizures Rapid onset, with or without
crying; pallor; bradycardia;
seizures
Previously normal infant;
Central respiratory control;
2- to 4-mo-old child found
increased incidence with
cardiac arrhythmia unknown; cyanotic, apneic, and pulseless in
prematurity, SIDS in sibling, proposed: suffocation; central bed
maternal drug abuse,
cardiac control problems(?)
cigarette smoking, males; Overheating Chemoreceptor
may have preceding minor dysfunction Child abuse
URI
Must exclude seizure
disorder
No treatment Prevention
with home apnea
monitoring is unproved
Supine sleep position (back
to sleep) reduces risk
: (135  )פרקUpper airway obstruction
: כללי
.thoracic inlet - הגדרה – חסימה של דרכי האוויר מעל ה
.sub-glotic - נחלק להפרעות סופרה ו
. – מסוכן בילדים הנושמים דרך האףnasal obstruction  יש לקחת בחשבון גם
: קליניקה משותפת
.חסימה בדרכי האוויר המתבטאת באינספיריום
.supra-glotic  אם משתנה עם תנוחת הילד מחשיד לאטיולוגיה,סטרידור – ממצא אופייני
.סטרנליות לרוב מעיד על חסימה בדרכי האוויר-רטרקציות סופרא
– הערכה
.  צילום צוואר באקסטנציה+  צילום חזהo
. מסה/ סימטריה של הגלוטיס זה מעיד על חסימה- אם יש א-  ברונכוסקופיה על מנת לדעת את מיקום החסימהo
CT o
Subglottic
 גוף,Croup, angioedema
tracheitis ,זר
חזק
צרוד
לא
כן
(38-390) קל
לא
לא
angioedema פרט ל,לא
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Supraglottic
peritonsillar/ ,Epiglottitis
retropharyngeal abscess
שקט
Muffled
כן
לא
(400) גבוה
כן
כן
לא
דוגמאות
סטרידור
קול
קשים בבליעה
שיעול נבחני
חום
Trismus
ריור
בצקת בפנים




אטיולוגיה לחסימת דרכי אוויר עליונות :
 ילודים oחומר זר –  \ meconiumמי שפיר
Choanal atresia o
( Pierre Robin syndrome, Treacher Collins synd, DiGeorge syn)Micrognathia o
(Beckwith wiedmann, hypothyrodism, Pompe disease, tirsomy 21, hemangioma) Macroglossia o
Laryngospasm o
 oשיתוק מיתרי הקול )בכי חלש ,עקב  \ Arnold-Chiary malformationמלפורמציה אחרת ב(CNS
 oהיצרות של הקנה
 apnea) Phryngeal collapse oבפגים(
Dislocated nasal cartilage o
Nasal piriform aperature stenosis o
Nasal encephalocele o
 תינוקות) Laryngiomalacia oהכי שכיח( ]הפרעות בבליעה[GER ,
] Subglottic stenosis oמולד\ יאטרוגני[
Hemangioma o
 oגידולים בלשון
Vascular rings o
 oנזלת
 פעוטות – Viral croup oהכי שכיח מגיל ½ שנה ועד .4
] Bacterial tracheitis oחום גבוה ,ספטי[
 oגוף זר
Spasmodic croup o
Retropharyngeal abscess o
 oשקדים מוגדלים או adenoid
 מעל גיל 2-3] Epiglottitis oלא שכיח[
 oחבלות שאיפה
 oגוף זר
Angioedema o
Anaphylaxis o
 oטראומה
] Peritonsillar abscess oמתבגרים[
EBV o
.Ludwing angina o
מצבים נבחרים מהאבחנה המבדלת :
– Adenoidal & tonsillar hypertrophy
 הגורם הכי שכיח לחסימה כרונית – האדנואיד מכיל רקמת לימפה שיכולה לעבור היפרפלזיה עקב זיהומים חוזרים  /אלרגיה.
 קליניקה –
 oנשימה דרך הפה ממושכת ,נחירות
.OSA o
 oהגדלה של האדנויד גם חוסמת את פתח תעלת השמיעה ולכן גורם לדלקות  otitis mediaחוזרות.
 אבחנה – צילום לטראלי של הנזופרינקס.
 טיפול – הורדה בניתוח )אינדיקציות –  , OSAרטרקציות.(cor pulmonale ,
:Choanal Stenosis / atresia






אנומליה מולדת הכי שכיחה באף.
נובע מספטום ממברנוטי  /גרמי בין האף לנזופריגנס שיכול להיות חד או דו"צ.
מהווה סיבה נדירה למצוקה נשימתית – בדו"צ ייתכן כחלון ציקלי )יילודים נושמים מהאף( .הכחלון מוקל בפתיחת הפה.
כחצי בעלי מומים נוספים כחלק מcoloboma, congenital heart disease, choanal atresia, retardation, ) CHARGE-
.(genitourinary defects, ear anomalies
אבחנה –
 oחוסר יכולת להעברת קטטר דרך הנחיר.
 CT oאו ברונכוסקופיה – לאבחני סופית.
טיפול – ניתוח
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-Croup
 נגרם בעיקר ע"י .RSV ,influenza ,parainfluenza
 בעיקר בגיל  6חו' 3 -שנים .מיקום החסימה.subglottic -
 מתייצג עם  ,stridorשיעול נבחני ,רטרקציות.
 ברנטגן.steeple sign -
 טיפול -אפינפרין ,סטרואידים.
אפיגלוטיטיס-
 מופיע בגיל  2-6שנים ,החסימה סופרה -גלוטית.
 הגורם העיקרי -המופילוס.
 קלינית -סטרידור ,רטרקציות ,muffled voice ,צנוחת  ,tripodהישענות קדימה ,ריור .בדר"כ יש חום גבוה ,לויקוציטוזיס.
 צילום -thumb sign -אפיגלוטיס מעובה.
 טיפול -אינטובציה +צפטריאקסון.
-Bacterial tracheitis
 בגיל  3-10שנים.
 חסימה -בטרכיאה.
 קלינית -סטרידור ,רטרקציות ,מראה טוקסי ,חום גבוה ,לויקוציטוזיס.
 טיפול -אנטיביוטיקה  +לעיתים צורך באינטובציה.
:Laryngomalacia
 stridor שמתחיל בלידה או זמן קצר לאחר מכן .בדר"כ תהליך שפיר ו.self limiting-
 מהווה את הסיבה השנייה בשכיחותה לסטרידור.
 הגורם השכיח – סחוס אריתרואידי גדול הצונח על הגלוטיס.
 ב 15-60%-יש מומים נוספים  -טרכאומלציה.subglotic stenosis, vocal cord paralysis ,
 קלינית-
 stridor oאינסיפרטורי.
 ה stridor-נחלש בשינה ,על הבטן ובעת בכי.
 תיתכן הופעת סטרידור כ"-גלגל שיניים" – מקוטע.
 מוחמר בעת זיהום ויראלי.
 oהסימפטומים בדר"כ חולפים עד גיל שנתיים )במקרים שניוניים – יכול להיות גם יותר(.
 אבחנה -ברונכוסקופיה בחסימה קשה  /לרינגוסקופיה בחסימות קלות יותר.
 טיפול -בדר"כ אין צורך בטיפול .ניתוח בפעוטות עם היפוקסמיה /פיגור בגדילה.
:Subglottic stenosis
 הגורם הכי שכיח זה  iatrogenicע"י אינטאובציה לילדים .premature
 ילדים עם דאון יש להם לארינקס מוצר יותר ולכן הם יותר בסיכון.
 קליניקה – ) Biphasic stridorבנשיפה ושאיפה( .הסטרידור מוחמר בזמן מאמץ נשימתי כמו בכי .גם זיהום ויראלי מחמיר.
 אבחנה – דפינטיבית ע"י .endoscopy
 טיפול – יש מקרים שעוברים עם הזמן ,אך לעיתים צריך ניתוח .tracheostomy
– Mass lesions
 הגורמים העיקריים – ) laryngeal hemangiomaב 50%-יש גם המנגיומות עוריות  ,טיפול בניתוח( או laryngeal papilomatosis
)משני ל HPV -אימהי  ,טיפול בלייזר(.
 רוב הילדים >גיל  6חודשים.
 אבחנה דפנטיבית :אנדוסקופיה.
 חסימת דרכי האוויר בד"כ מוחמרת בבכי ועד כדי כך שהיא יכולה לגרום ליתר לחץ דם ריאתי ו.cor pulmonale
-Vocal cord paralysis




בד"כ בגלל פגיעה בעצב הלרינגיאלי ,בעיקר ה  leftבגלל שהוא מסתובב סביב האורטה.
גורמים שכיחים –
 oטראומה
 neck traction oבמהלך הלידה
 oגידולים במדיאסטינום.
 oגורמים מרכזיים – Arnold chiari malformation,hydrocephalus, Intracranial hemorrhage
קליניקה – סטרידור ,בכי חלש ,צרידות .Aphonia ,לעיתים נדירות הוא מתקבע באבדוקציה  סכנה לאספירציה.
טיפול –
 oחסימה חמורה  -מצריכה טרכאוסטומיה.
 oהפרוגנוזה לחזרת התפקוד תלויה בסיבת השיתוק .ייתכן שיפור עם הזמן ,בעיקר עקב פיצוי מהמיתר השני.
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Table 135-2. Differential Diagnosis of Acute Upper Airway Obstruction
Clinical/Historical
Feature
Laryngotracheobronchitis (Croup)
Laryngitis
Spasmodic Croup
Epiglottitis
Age
6 mo-3 yr
5 yr-teens
3 mo-3 yr
2-6 yr
Any age (3-10 yr)
Location
Etiologic agent(s)
Subglottic
Parainfluenza virus, influenza virus,
RSV; rarely Mycoplasma, measles,
adenovirus
Subglottic
As per croup
Subglottic
Noninfectious Haemophilus
influenzae type b inflammation
Supraglottic
Respiratory virus
Trachea with secondary bacterial
infection (Staphylococcus aureus,
Moraxella catarrhalis)
Prodrome/onset
Fever, URI
URI, sore throat at Sudden onset, short prodrome,
night
prior episodes
Rapid onset
High fever
High fever with rapid
deterioration
Stridor
Yes
None
Yes
Rarely
Yes
Retractions
Yes
None
Yes
Yes
Yes
Voice
Hoarse
Hoarse
Hoarse
Muffled
Normal or hoarse
Body positioning
Normal
Normal
Normal
Tripod sitting; leaning Normal
forward
Appearance
Normal to anxious
Normal
Anxious
Agitated; toxic
Anxious; toxic
Swallowing
Normal
Normal
Normal
Drooling
Normal
Barking cough
Yes
Rare
Yes
No
Sometimes
Toxicity
Rare
No
No
Severe
Severe
Fever
Body temperature usually <38.5°C
Body temperature None
usually <38.5°C
Body temperature
usually >39°C
Body temperature usually >39°C
Radiographic
appearance
Subglottic narrowing; steeple sign
Normal
Subglottic narrowing of the
epiglottis
Thumb sign of
thickened epiglottis
Ragged irregular tracheal border;
steeple sign
WBC count
Normal
Normal
Normal
Leukocytosis with
Leukocytosis with elevated %
elevated band count bands
Therapy
Racemic epinephrine aerosol, systemic None
steroids, aerosolized steroids, cold mist
Same as for viral croup
Endotracheal
intubation;
antibiotics
Antibiotics; intubation if needed
Prevention
None
None
None
H. influenzae type b
conjugated vaccine
None
Age
<6 yr
6 mo-5 yr
All ages
>10 yr
3 mo-3 yr
Location
Posterior pharynx
Supra- or
subglottic,
variable
Variable
Oropharynx
Larynx, vocal cords, trachea
Etiology
Streptoccus aureus anaerobes
Small objects,
vegetables, toys,
coins
C1-esterase deficiency;
anaphylaxis
Group A streptococci HPV
anaerobes
Prodrome/onset
Insidious or sudden
Sudden
Sudden
Biphasic with sudden Chronic
worsening
Stridor
None
Yes
Yes
No
Possible
Retractions
Yes
Yes-variable
Yes
No
No
Voice
Muffled
Complete
obstructionaphonic
Hoarse, may be normal
Hot potato, muffled
Hoarse
Body positioning
Arching of neck or normal
Normal
Normal; may have facial edema,
anxiety
Normal
Normal
Appearance
Drooling
Variable, usually
normal
Normal
Drooling, trismus
Normal
Cough
None
Variable; brassy if Possible
tracheal
None
Variable
Toxicity
Moderate-severe
None, but
dyspneic
None, unless anaphylactic shock
or severe anoxia is present
Dyspnea
None
Fever
Body temperature usually >38.5°C
None
None
Body temperature
usually >38.5°C
None
Radiographic
appearance
Thickened retropharyngeal space
Radiopaque
object may be
seen
Same as for viral croup
None needed
May be normal
WBC count
Leukocytosis with increased band
count
Normal
Normal
Leukocytosis with
increased % bands
Normal
Therapy
Antibiotics; surgical drainage of
abscess
Endoscopic
removal
Anaphylaxis: epinephrine, IV
fluids, steroids; C1-esterase
deficiency: danazol, C1 esterase
infusion
Antibiotics;
aspiration
Laser therapy, repeated excision,
interferon
Prevention
None
Avoid small
objects;
supervision
Avoid allergens; FFP for
congenital angioedema
Treat group A
streptococcal
infections promptly
Treat maternal genitourinary
lesions; possible cesarean
section?
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Membranous Croup (Bacterial
Tracheitis)
) Lower airway, parenchymal and pulmonary vascular diseaseפרק : (136
כללי :
 חסימה בדרכי האוויר התחתונות גורמת בעיקר להפרעה אקספירטורית המתבטאת בצפצופים.
 צפצופים בשבועות הראשונים לחחים  /שלא מגיבים לברונכודילטורים – מצריכים בירור מעמיק.
 צפצופים ממוקמים – מחשידים לגוף זר  /קשריות לימפה לוחצות.
 הסיבה הנפוצה ביותר לצפצופים בילדים – אסתמה.
 אבחנה – צילום חזה ולפעמים הערכה של מנגנון הבליעה לאספירציות חוזרות או בריום ל.GERD -
אבחנה מבדלת :
טרכאומלציה :
 האנומליה השכיחה ביותר בטרכאה.
 חולשה של הטרכיאה שגורמת ל collapse-בזמן אקספיריום.
 מופיעה בילדים עם .TEF & esophageal atresia
 קליניקה –  collapseבזמן שעיפה  /שיעול יחד עם סטרידור  /צפצופים.
 טיפול -רק מקרים קשים דורשים טיפול )שכולל טרכאוסטומיה ותמיכה נשימתית(.
: Tracheal compression
 גורמים:
anomalous inominate artery o
) vascular ring oבדר"כ רואים  right- sided aortic archב(x ray-
.pulmonary sling o
 oקשריות לימפה מדיאסטינליות
 oמאסות
.cystic hygromas o
 קליניקה –
 oיכול לגרום ל /stridor-צפצופים /שיעול /קוצר נשימה.
 oהקאות  /דיספגיה עקב לחץ על הוושט
 אבחנה – בליעת בריום.
טרכאומלציה :
 אופיינית לגיאלי  85%) 0.5-3מהמקרים הם מתחת לגיל .(5
 מתחת לגיל חצי שנה – מחשיד שמישהו נתן לילד לבלוע.
 לרוב נתקעים בוושט ) 70%בחלק העליון( ובמיעוט המקרים בדרכי הנשימה – ריאה ימנית.
 קליניקה –
– GI o
 אי שקט והקאות
 במקום נמוך יותר – חסימת מעי  ,דימום ,פרפורציה
 oנשימה –
 בחלק מהילדים יש סיפור ברור של השתנקות וחנק /או .witnessed aspiration
 ממצאים בבדיקה -שיעול ,localized wheezing ,הפחתה חד צדדית בכניסת אוויר ,stridor ,ולעיתים נדירות-
כיח דמי.
 יש לחשוד בגוף זר גם בילדים עם התייצגות של צפצופים ממושכים שאינם מגיבים לברונכודילטורים,
אטלקטזיס ,פנאומוניות חוזרות ,או שיעול כרוני.
 אבחנה – רנטגן או ברונכוסקופיה גמישה
 טיפול – ברונכוסקופיה ריגידית לצורך הוצאה )נדיר – צורך בתורקוטומיה  /לובקטומיה(.
-Cilliary dyskinesia




הפרעה תורשתית .AR -
קלינית -יכול להיות חלק מ ,situs inversus) Kartagener syndrome-סינוסיטיס וברונכיאקטזיות ,,חוסר פוריות בגברים(.
אבחנה -מיקרוסקופיה אלקטרונית של  .ciliaיש לשלול .CF
טיפול-
 oכמו ב -CFפינוי המוקוס שנצבר ע"י פיזיותרפיה
 oאימונופרופילקסיס -זיהומים וויראלים
 oטיפול מיידי בכל זיהום חיידקי
 oמחלה פרוגרסיבית איטית.
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:Pulmonary edema
 אטיולוגיה :
 oלחץ שלילי בבית החזה פתאומי – חסימת דרכי אוויר עליונות )למשל מהיפרטרופיה של השקדים(.
 oירידה בלחץ האונקוטי וקבלת נוזלים מרובים )למשל לאחר שאיפת עשן(.
 HF oשמאלי
 oגבהים
 oפגיעה ב.CNS -
.Acute GN o
 קליניקה :דיספנאה ,שיעול )לעיתים עם כיח קצפי( ,טכיפנאה ,סימני מאמץ נשימתי וחרחורים מפושטים בהאזנה.
 אבחנה –
 oתסינינם פרי-הילארים.
 – Curly B lines oסימנים לבצקת  , ISבעיקר בבסיסים.
 טיפול –
 oתנוחה מורמת ,מתן חמצן ,טיפול בבעיה הבסיסית.
 oמורפין יכול להקל על הדיספנאה ע"י הרחבת ורידים מרכזית ולהפחית חזרה ורידית ללב.
 oדיורטיקה )פוסיד( ויונוטרופים מהירי פעולה  IVיכולים להועיל.
 oבמקרים חמורים CPAP ,או אינטובציה עם  PEEPדרושים.
Pulmonary HTN & cor pulmonale
 גורמים :הגורמים האטיולוגיים השכיחים בילדים :מחלת ריאות כרונית דיפוזית דוגמת .BPD /CF
 oמחלה ריאתית
 oחסימת דרכי אוויר עליונות )למשל ,היפרטרופיה של אדנואידים /שקדים(
PE o
high altitude o
Left to right cardiac shunt o
 oמחלת קולגן )סקלרודרמה(
 oמחלה תורשתית ,או .primary pulmonary HTN
 קלינית -קוצר נשימה ,היפוקסמיה ,הדגשה של  P2בהאזנה ללב ,הגדלת חדר ימין ו TR-באקו -לב.
 אבחנה דפיניטיבית -צנתור לבבי.
 טיפול-
 oטיפול בגורם )אם ניתן( .מתן חמצן.
 oחלק מהחולים מרוויחים מטיפול בפרוסטציקלין.sildenafil /
 oב -end stage-השתלת לב /ריאות.
דימום ריאתי




נדיר בילדים אבל מסכן חיים .בילד שמתייצג עם המופטיזיס יש לשלול מקורות דימום אחרים )נזופרינקס /הקאה דמית( משום
שהם שכיחים יותר.
 -Pulmonary hemosiderosisהצטברות המוסידרין בריאות כתוצאה מדימום )בכיח /BAL /ביופסייה -מאקרופאגים שזללו
המוסידרין(.
בירור ,CT , CxR:ברונכוסקופיה ,אקו -לב ,משקע שתן וקראטי נין )נפריטיס +דימום ריאתי,(SLE ,goodpasture's ,Wegener -
בדיקות סרולוגיות ).(anti GBM ,ANCA ,ANA
טיפול-
 oמתן חמצן ,עירויי דם בעת הצורך ,לעיתים הנשמה בלחץ חיובי .בחלק מהמקרים יש צורך בביופסיות ריאה.
 -Idiopathic pulmonary hemosiderosis oמגיב לטיפול בסטרואידים ותרופות אימונוסופרסיביות אחרות.
-PE
נדיר בילדים .יכול להופיע בקונטקסט של  /vascular catetherגלולות למניעת הריון ,טראומה ,ממאירות ,או מצבים של קרישיות יתר.
Table 136-2. Differential Diagnosis of Hemoptysis-Pulmonary Hemorrhage
CARDIOVASCULAR DISORDERS
Heart failure
Eisenmenger syndrome
Mitral stenosis
Veno-occlusive disease
)Arteriovenous malformation (Osler-Weber-Rendu syndrome
Pulmonary embolism
PULMONARY DISORDERS
Respiratory distress syndrome
Bronchogenic cyst
Sequestration
)Pneumonia (bacterial, mycobacterial, fungal, or parasitic
Cystic fibrosis
Tracheobronchitis
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Bronchiectasis
Lung abscess
)Tumor (adenoma, carcinoid, hemangioma, metastasis
Foreign body retention
Contusion-trauma
IMMUNE DISORDERS
Henoch-Schonlein purpura
Idiopathic pulmonary hemosiderosis
Goodpasture syndrome
Wegener granulomatosis
Systemic lupus erythematosus
Polyarteritis nodosa
OTHER CONDITIONS/FACTORS
Hyperammonemia
Kernicterus
)Intracranial hemorrhage (in preterm infant
Toxins
)Diffuse alveolar injury (smoke inhalation
Post-bone marrow transplantation
הרניה סרעפתית : CDH - Congenital Diaphragmatic Hernia -
מאפיינים וקליניקה :
 רוב המקרים מאובחנים פרה-נטלית ,ורוב הסובלים מ CDH-יסבלו ממצוקה נשימתית קשה בשעות הראשונות לחיים.
 חלקם יהנו מ honeymoon-של עד  48שעות של יציבות ,ואחר כך יתחילו הסימפטומים החמורים של המצוקה הנשימתית.
 חוסר קולות נשימה ,הסטת קולות הלב )משותף ל CDH-ולפנאומותורקס( ,עם בטן סקפואידית )מלשון סירה ,בטן קעורה( שהיא
ייחודית ל .CDH-בהאזנה לריאות נשמע גלי פריסטלטיקה.
 יכולה להיות היפופלזיה ריאתית ,היפוקסיה ,יל"ד ריאתי.
 יש קשר בין  CDHבצד ימין לבין זיהום היילוד ב.GBS-
אבחנה:
 יש להימנע מתורקוצנטזיס ,או תורקוסטומיה בכל חשד ל.CDH-
 CXR אבחנתי " -בועות ציסטיות" או "חלת דבש" בצילום הריאה.
 ב - DD-נגעים ציסטיים של הריאה )כמו pulmonary sequestration, cystic adenomatoid
 ,(malformationשיציגו את אותו מראה רדיוגראפי.
מיקום ההרניאציה:
) Bochdalek hernia בוחדלק/בוכדלק(  -בצד אחורי-צדדי של בית החזה ,חוסר סגירה של ה.pleuro-peritoneal membrane-
 - Morgagni's hernia צד קדמי ,ליקוי בחיבור  2חלקי הדיאפרגמה ימין+שמאל .ייתכנו בסוג זה ליקויים בטבור ,הרניה של הלב
לפריטונאום ,הרניה של אברי הבטן לשק הלב ,הרניה של כבד לחלל החזה הימני.
פרוגנוזה :אם לא מאובחן ב 24-השעות הראשונות  -תמותה ותחלואה רבה.
: pulmonary sequestration
מאפיינים :
 מום ריאתי מולד .מדובר בקטע ריאה שלא מחובר לברונכוס ומקבל אספקת דם סיסטמית.
 מתפקד כ ,SOL-לא משתתף בשחלוף גזים .לא יוצר שאנט או  .dead spaceיכול להקרע לתוך דרכי האויר אם מזדהם .בנוסף
יתכן קשר דרך  .pores of kohnיכול להווצר דרך אותה דרך פתופזיולוגית כמו דיברטיקולה בושט.
 יש שסוברים שהנגע נגרם על רקע התרחבויות ציסטיות הנוצרות בעת זיהום או דלקת.
קליניקה :
 פעמים רבות אסמפטומטים ואיתור מקרי בצילום
 ירידה בכניסת אויר ועמימות בניקוש על פני הנגע ,אוושה המשכית נשמעת על פני המקום בגב.
 אם מאותר בצילום יש להעמיק בירור ע"י  CTשידגים את הנע ואת הוסקולריזציה או .MRA
 US יכול לשלול הרניה סרעפתית.
 הנגע לרוב מופיע באונות תחתונות ואין לו העדפת צד.
טיפול – תוך פולמונרית תוצא כירורגית ,לעיתים יצריך הוצאת אונה שלמה .בממצא חוץ ריאתי יש להוציא את כל האזור המעורב.
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) Cystic Fibrosis – CFפרק : (137
מאפיינים :
 הפרעה רב מערכתית המאופיינת בהפרעה נשימתית-חסימתית כרונית  ,זיהומים בדרכי הנשימה והפרעות ספיגה.
 מהווה את הסיבה השכיחה ביותר למחלות ריאה חמורות וכרוניות בילדים וכן הסיבה העיקרית לאי ספיקת לבלב בגילאים
צעירים.
 מחלה גנטית  , ARבישראל  , 1:5000הגן מקודד לחלבון בשם ) CFTRכרומוזום  , 7רמות כלור גבוהות בזיעה(.
 המוטציה השכיחה  – dF508מעל  70%מהמקרים  ,ביהודים אשכנזים – .w1282x
 הפגם – הפרשת מלח  /מים בדרכי הנשימה וכתוצאה מכך צמיגות יתר.
 גיל מוות ממוצע – .30
קליניקה :
מחלה ריאתית-
 שיעול ,כיח ,זיהומים חוזרים /כרוניים )בעיקר  ,HI ,Staph aureusובשלבים מתקדמים פסאודומונאס(.
 בהמשך -אטלקטזיס ,המופטיזיס ,אבצסים ,ברונכיאקטזיות ולבסוף אי ספיקה נשימתית.
 בחלק מהמקרים -מחלה דמויית אסטמה )מחלה חסימתית עם תגובה לברונכודילטורים(.
 אחד הסיבוכים -ABPA -שמצריך טיפול בסטרואידים  +אנטי -פונגאליים.
 בבדיקה -אוורור יתר ,הגדלת קוטר  A-Pשל החזה ,חרחורים מפוזרים .clubbing ,בשלבים מתקדמים -כיחלון.
 סינוסיטיס כרונית ,פוליפים באף
מערכת העיכול
 ב meconium ileus -15-20%-לאחר הלידה.
 oמתבטא בנפיחות של הבטן ,הקאות והיעדר יציאות ב 48-השעות הראשונות לחיים.
 oבצילום בטן -לולאות מעי רחבות עם פלסי אוויר -נוזל.
 oלעיתים נדירות meconium peritonitis -שנובע מקרעים בדופן המעי בתקופה העוברית ומתבטא בהסתיידויות פרי
טונאליות.
 בגילאים יותר מבוגרים - DIOS -חסימת מעי )תפיחות וכאבי בטן(.
 ברוב החולים -תת ספיגה כתוצאה מאי ספיקה פנקראטית )הפרעה בעלייה במשקל ,בטן תפוחה ,יציאות גדולות ומסריחות(.
 היפואלבומינמיה ,חסרים בויטמינים מסיסי שומן )למשל ,חוסר ויטמין  Eשיכול להתבטא בדימנציה ונוירופטיה פריפרית(.
 נטייה לעצירות ,fecal impaction ,התפשלות ו.rectal prolapse-
דרכי מרה
 -2-3%* שחמת ביליארית.
* שכיחות מוגברת של אבנים בדרכי המרה.
לבלב
 נטייה להיפוגליקמיה 18% ,מפתחים סכרת בגיל  .18-24בדר"כ אין סיבוכים חריפים של סכרת ,אבל בחולים שחיים מספיק זמן
יכולים להתפתח סיבוכים וסקולריים.
 אי ספיקת לבלב – תת ספיגה.
מע' גניטואורינרית
 איחור בהתפתחות המינית
 אזוספרמיה בגברים – ב.95%-
 אמנוריאה משנית .צרביסיטיס.
בלוטות זיעה -נטייה לאובדן מלח ,היפונתרמיה ,אלקלוזיס היפוכלורמית.
סיבוכים :
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אבחנה :
 .1מבחן זיעה –
 חיובי עם רמות כלור <  60meq/Lבתוספת אחד מ -מחלת ריאות חסימתית כרונית ,אי"ס לבלב או סיפור משפחתי. רמות בין  – 40-60גבוליות. יש לוודא כמות זיעה של מעל ) 50ccרצוי מעל .(100cc לצורך אבחנה יש צורך בלפחות  2מבחנים חיוביים. .2אנליזת  – DNAלמוטציות ספציפיות
 .3בדיקת הפרש פוטנציאלים דרך אפיתל האף – מיועד למקרים גבוליים או כשיש חשד קליני עם בדיקת זיעה תקינה.
 .4בדיקת תפקודי לבלב –
 רמות טריפסין וכימוטריפסין בצואה )בדיקת סקר( בדיקת טריפסינוגן בסרום < 7 .5הדמיה – בצילום חזה – אוורור יתר ,התעבות ברונכיאלית ,BE ,תסנינים מפושטים ,תמטים ,עורקי ריאה רחבים.
 .6תפקודי ריאה – בשלב ראשוני מחלה חסימתית ובשלב מתקדם גם רסטריקטיבית.
 .7מיקרוביולוגיה – סטאפ'  /פסאודומונס  Burkholderia cepacia /בדרכי אוויר תחתונות – חשד גבוה ל.CF -
טיפול :
כללי :
 אין טיפול ספציפי ,הטיפול כולל אמצעים של טיפול תומך והתערבות מוקדמת בסיבוכים.
 מעקב 1 -ל 2/3-חו' ,כולל הערכת תזונה וגדילה ,קליניקה ,תפקודי נשימה ,ולקיחת תרביות כיח.
 קריטי -חיסונים )שעלת ,חצבת ,שפעת(.
טיפול במחלה הריאתית:
 פיזיותרפיה נשימתית
 אינהלציות )מרחיבי סימפונות  +סטרואידים -recombinant DNAase ,אפקט מוקוליטי(
 טיפול אנטיביוטי -בתגובה להופעת סימנים קליניים של זיהום /זיהוי חיידק בתרבית .רצוי לטפל לפי רגישות .בחוסר תגובה
לטיפול פומי—ניתן לתת טיפול  /IVבאינהלציה.
טיפול בסיבוכים ריאתיים:
 אטלקטזיס ,IV Abx -פיזיותרפיה אינטנסיבית .בחוסר תגובה -ברונכוסקופיה ,לעיתים יש צורך לכרות את האיזור המעורב.
 המופטיזיס -בדר"כ משני לזיהום .טיפול .Abx -בדימום מאסיבי -אמבוליזציה של העורקים הברונכיאליים.
 פנאומוטורקס -מעל  -10%נקז.
 אי ספיקה נשימתית חריפה -תמיכה נשימתית )החל בחמצן וכלה בהנשמה מלאכותית(.
טיפול במחלה במערכת העיכול
 תזונה עשירה בקלוריות ,מתן .ADEK ,pancreatic enzyme replacement
 -Meconium ileus* חוקן גסטרוגרפין .בחוסר תגובה –ניתוח.
 -DIOS* במקרה של סימפטומים אינטרמיטנטיים -הגדלת מינון של אנזימים פנקראטיים ,stool softners ,והידרציה .בחסימה
מלאה -שטיפות של המעי /חוקנים.
* סכרת -לעיתים דורשת טיפול באינסולין
* מחלת כבדursolit -
פרוגנוזה-
 תוחלת חיים ממוצעת 30 -שנים.
 הפרוגנוזה תלוייה בעיקר במהלך המחלה הריאתית
ברונכיאקטזיות :
כללי :
 הרחבה לא הפיכה של דרכי אויר ,על רקע מספר מצבים ומחלות.
 במדינות מתפתחות נגרם במקום הראשון על רקע .CF
 מצבים אפשריים נוספים :סיליארי דיסקינזיה ,חסרים חיסוניים )כמו  ,CVIDחסרים בתאי  Bוכו'( ,זיהומים )בעיקר פרטוזיס,
מיסלס = חצבת.(TB ,
 מצבים מולדים:
 – Marnier-Kuhn syndrome oטרכאוברונכומגאלי מולד.
 – Williams-Campbell syndromeחסר בסחוס אנולרי ברונכיאלי.
 – right middle lobe syndrome oלחץ כרוני על המידל לוב ע"י  LNהילאריות מוגדלות.
 – yellow nail syndrome oתפליט פלאורלי ,לימפאדמה ,דיסקולורציית צפורניים.
קליניקה –




שיעול ,כיח פורולנטי )קטנים יותר בולעים אותו( ,המופטיזיס אפשרי ,באקססרבציה זיהומית יתכן חום.
עם הזמן יתכנו אנורקסיה והעדר עליה במשקל.
בבדיקה קריפיטציות באזור ,צפצופים ,קלאבינג ,במקרים חמורים יתכנו דיספנאה והיפוקסמיה.
תפקודי ריאה – חסימתי ,רסטרקטיבי ,שניהם .הפרעה בדיפוסיה היא ממצא מאוחר.
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אבחנה :
 צל"ח אינו ספציפי )יתכן ציור ריאתי מוגבר ולא מוגדר ,ירידה בנפח הריאה ,במקרים חמורין יתכנו חללים ציסטים לפעמים עם
פלס אויר נוזל והוניקומבינג ,תתכן היפראינפלציה קומפנסטורית של אזורים בריאים(.
 – HRCT בדיקת הבחירה ,רגישות וסגוליות מצויינים ,מספק מידע אודות נרחבות המחלה ,גושים אם קיימים ומיקום מדוייק.
שאיפת גז רדיואקטיבי מסומן יגביר את דיוק הבדיקה .הבדיקה תדגים הרחבות צילינדריות )“ tram lines,” “signet ring
 (appearanceו/או ציסטות .לרוב האונות התחתונות מעורבות.
טיפול –





מטרתו להפחית חסימת דרכי אויר וזיהומים באמצעות פזיותרפיה נשימתית ,מרחיבי סמפונות ו.ABX-
באקססרבציות זיהומיות לעיתים יש צורך ב ABX-פראנטראלית לאורך  2-4שבועות ,סוג ה ABX-נבחר לפי הדגמה מכיח
)ספונטני או אינדוקציה( או .BAL
יש יעילות לפרופילקטיקה )מקרולידים פומיים או נבולייזר(.
יש לטפל בהפרעות ברקע שעלולות להוות גורם – חסר חיסוני ,אספירציות.
במקרים רפרקטורים לטיפול תרופתי יתכן ויהיה צורך בניתוח לכריתת האזור המעורב ואף השתלת ריאה.
) Chest wall & Pleuraפרק : (138
:Scoliosis
 עקמת חמורה גורמת להפרעה בהתפשטות של בית החזה )מחלה רסטריקטיבית(.
 במצב מאוד מתקדם יכול להיות לחץ על הברונכים שנלחצים ע"י ה.great vessles-
 סיבוכים ,pulmonary HTN :זיהומים חוזרים ,אטלקטזיס ואי ספיקה נשימתית.
-Pectus excavatum/ pectus carinatumדפורמציות של בית החזה.
 יכול להיות משני למחלה ריאתית.
 בפני עצמו -בדר"כ חסר משמעותי קלינית.
 במקרים חמורים -יש צורך בהערכה של תפקודי נשימה וסיבולת למאמצים.
 תיקון כירורגי -בדר"כ מסיבות קוסמטיות.
:Pneumothorax
 ספונטאני – יכול להופיע בצעירים ,יותר שכיח בגבוהים ,רזים ,זכרים ומעשנים.
 גורמים :טראומה ,הנשמה מלאכותית ,CF ,אסטמה ,מחלות קולגן ) ,valsava maneuver ,(Marfan syndromeבולות
אדיופאטיות סאבפולאריות.
 קליניקה –
 oכאב ,קוצר נשימה ,וכחלון פתאומי.
 oלעיתים -אמפיזמה תת עורית.
 oפנאומוטורקס קטן יכול להיות א-סימפטומטי.
 oבדיקה פיזקאלית -ירידה בכניסת אוויר ,ניקוש היפרטימפני ,הסטה של המדיסטינום.subcutaneous creptius ,
 אישור האבחנה  -ע"י צילום חזה )בפעוטות -טרנס-אילומינציה של החזה(.
 טיפול –
 oאם כמות האוויר מתחת ל 20%אז זה יעבור לבד.
 oנותנים  12-24שעות חמצן כי זה מגביר את ספיגת האוויר.
 oכמות גדולה יותר -tension pneumothorax /ניקור מיידי.chest tube +
נוזל פלאורלי :




אטיולוגיה -זיהום )הגורם המוביל בילדים( ,CHF ,היפופרוטאינמיה ,חסימת ניקוז לימפטי ,ממאירות ,ומחלות קולגן.
קלינית-
 oכאב ,קוצר נשימה ,סימני אי ספיקה נשימתית.
 oבבדיקה -טכיפניאה ,עמימות בניקוש ,ירידה בכניסת אוויר ,ופרמיטוס מופחת.
 oאישור האבחנה -צילום חזה.
 US ,CT oוצילום חזה בשכיבה -מסייעים בהגדרה של גודל ומיקום התהליך.
 - Thoracocentesisאקסודט specific gravity -מעל  ,1.015חלבון מעל  LDH ,3מעל  pH ,250מתחת ל ,7.2-גלוקוז נמוך )מתחת
ל ,(40-לעיתים -ריבוי .PMNs
טיפול-
 oטיפול במחלה הבסיסית.
 oניקוז של נוזל פלאורלי -כאשר הכמות גדולה /בנוכחות אמפיימה.
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: Section 19. The Cardiovascular System
הערכה של המערכת הקרדיו-ווסקולרית )פרק : (139
אנמנזה :
 יש לתת דגש על :
 oמחלות לב במשפחה.
 oמחלות של האם בתקופת ההריון ונטילת תרופות.
 oקושי באכילה והתעייפות בזמן אכילה  /עלייה איטית במשקל – סימנים לאיס"ל בתינוק.
 oכחלון בריריות )שפתיים  /לשון( – סימנים למומי לב כחלוניים )לעיתים קיים רק בבכי(.
 מניפסטציות קרדיואליות של מחלות סיסטמיות ומחלות מולדות –
 <= hunter hurler syndrome oאי ספיקת מסתימים ,אי ספיקת לב ,יתר לחץ דם.
 MI ,MR – Fabry disease oובעיות קורנארים.
 – Pompe disease oמרווח  PRקצר ,קרדיומיגאלי ,אי ספיקת לב ,אריתמיות.
 ,Cardiomyopathy <= Friedreich ataxia oהפרעות קצב
 ,CArdiomyopathy <= Duchenne dystrophy oאי ספיקת לב
pericarditis <= JRA o
congenital AV block ,Libman- Sacks endocarditis ,pericarditis <= SLE o
 <= Marfan syndrome oאי ספיקה מיטרלית /אאורטלית ,דיסקציה של אנאוריזמה
myocarditis ,MI ,coronary artery aneurysm <= Kawasakie disease o
 <= Lyme disease oהפרעות קצב ,מיוקרדיטיס ,אי ספיקת לב
 <= Grave’s disease oטכיקרדיה ,הפרעות קצב ,אי ספיקת לב
 ,pulmonic stenosis <= Neurofibromatosis oקוארקטציה של האאורטה
 oתסמונת דאון =< PDA ,ASD ,VSD
 oטריזומיה PS ,PDA ,ASD ,VSD <= 18
 oטריזומיה  PDA ,ASD ,VSD <= 13ו – dextrocardia
 <= Turner syndrome oקוארקטציה של האאורטהAS ,
 aortic arch ,TOF - CHARGE oו מומים (TGA,TA ,Pulmonary atresia,TOF) conoturncal
VSD - VACTERL o
 oאדמת מולדת =< MR ,PDA
 oתינוק לאם סכרתית =<  (TGA) transposition of great arteries ,tetralogy of Fallot ,VSD ,HOCMומומים נוספים
.ASD ,VSD – Fetal alcohol syndrome o
ASD,PDA,VSD – Zellweger syndrome o
בדיקה גופנית :




גדילה והתפתחות – מומי לב רבים גורמים ל.FTT -
סימני איס"ל –
 oטאכיפניאה ,טאכיקרדיה )מעל  180ביילוד  150 ,ביונק ו 120-בילד מבוגר( ,הגדלת כבד.
 oקריפיטציות או בצקת פריפרית הם נדירים בתינוקות אבל מופיעים בילדים גדולים יותר.
 – Clubbing oבסוף שנה ראשונה לחיים.
– Pulse pressure
 oנורמלי >  50mmHgאו חצי סיסטולי.
 oרחב ב ,AR ,AVM , PDA -אנמיה  ,ספסיס
 oצר בטמפונדה CHF ,AS ,
קולות הלב -
 S2 oלא מפוצל – יל"ד ריאתי קשה ,מסתם עם עלה אחד ),TGA ,(truncus arteriosus ,aortic/ pulmonary atresia
.severe AS
 S2 oעם פיצול רחב – עליה בזרימה דרך המסתם ) ,(...ASDזרימה ממושכת דרך המסתם ),(pulmonary stenosis
 ,RBBBסגירה מוקדמת של המסתם האאורטלי ).(severe MR
 oפיצול פרדוקסלי – severe AS
 P2 oחלש – .severe Pulmonary stenosis, TOF
 – P2 oחזק – יתר לחץ דם ריאתי.
 S3 oיכול להיות תקין ,אבל במידה והוא חזק הוא יכול להיות במצב בו החדרים מורחבים
 S4 oמעיד על ירידה בהיענות החדרים ,תמיד פתולוגי.
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– אוושות
–  אוושה סיסטוליתo
– Ejection murmur 
. וקוארקטציה של האאורטהASD , PS , AS 
. נשמעת הכי טוב בבסיס הלב
. הקורנת לצווארAS - קורנת לאקסילה ולגב ובPS - ב
– S1 - – מתחילות מיד בHolosystolic 
TR , MR , VSD 
. ובאפקסLSB - נשמעת הכי טוב ב
–  אוושה דיאסטוליתo
PR , AR – Early 
TS , MS , ASD , VSD – Mid 
–  אוושות המשכיותo
 חזקה יותר בעמידה ומשתנה, )נשמעת בין הקלוויקולות יותר מימיןvenous hum נחשבות לפתולוגיות פרט ל
.( או סיבוב הראשjugular vein – עם לחץ על ה
–  אוושות פתולוגיות
 – השכיחה ביותרPDA 
 קוארקטציה של אאורטה כאשר יש קולטרלים
-  אוושה פונקציונליתo
 מהתינוקות והילדים הבריאים ניתן לשמוע80% ב
Normal ) אוושה בשלב כלשהו בחיים
.(Innocent  אוphysiological
 גילאי, מרביתן נשמעות ב½ שנה הראשונה לחיים
. ובמתבגרים צעירים3-6
 המאפיינים של האוושות האלו כוללים עוצמה
 היעדר הקרנה ושינוי בעוצמת האוושה, נמוכה
.בשינויי תנוחה
. גבוהCO  מצבי,  חרדה, מוגברת במחלות חום
 ובדיקהCV  הכי חשוב כאן זה שהיסטוריה
.פיזיקאלית הם תקינות
 או סימנים אחרים צריך לחשודFTT  כאשר יש
.באוושה פתולוגית
Carotid bruit , Venours hum , adolescent ejection , Still murmur : הסוגים הפיזיולוגים כוללים
.murmur, peripheral pulmonic stenosis
Table 139-5. Normal or Innocent Heart Murmurs
Murmur
Timing/Location/Quality
Usual Age at Diagnosis
Still's murmur/vibratory murmur Systolic ejection murmur
3-6 yr
LLSB or between LLSB and apex
Grades I-III/VI
Vibratory, musical quality
Intensity decreases in upright position
Venous hum
Continuous murmur
3-6 yr
Infraclavicular region (right > left)
Grades I-III/VI
Louder with patient in upright position
Changes with compression of jugular vein or turning head
Carotid bruit
Systolic ejection murmur
Any age
Neck, over carotid artery
Grade Is-III/VI
Adolescent ejection murmur
Systolic ejection murmur
8-14 yr
LUSB
Grades I-III/VI
Usually softer in upright position
Does not radiate to back
Peripheral pulmonary stenosis Systolic ejection murmur
Newborn-6 mo
Axilla and back, LUSB/RUSB
Grades I-II/VI
Harsh, short, high-frequency
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בדיקות עזר :
Pulse oximetry 
-ECG 
 oהערכת  ,rate ,rhythmציר ,סימני הגדלת עליות /חדרים ,ואינטרוולים.
 -QTc oתקין מתחת ל.0.45 sec.-
 oגורמים שמאריכים  -QTהיפוקלצמיה ,היפוקלמיה ,LQTS ,תרופות )אריתרומיצין ,קווינידין(.
 צילום חזה-
 oלב בגודל תקין – די שולל CHF
 – TOF oלב בצורה של Boot shape
 – TGA oצורת הלב דומה לegg on a string -
 אקו לב
 צינטור לב
) Syncopeפרק : (140
-Typical
 בדר"כ בעמידה /בקשר לשינוי תנוחה.
 בדר"כ לאחר פרודרום של "סחרחורת" ,בחילות ,חיוורון" ,שחור בעיניים".
 בדר"כ ללא חבלה משמעותית.
 חזרה להכרה -תוך פחות מדקה.
 רוב האירועים האלו נובעים מרפלקס וזו-וגאלי /נוירוקרדיוגני.
-Atypical syncope
 מופיעה במאמץ ,ללא פרודרום ,או שיש פרודרום של פלפיטציות /כאבים בחזה.
 תיתכן חבלה משמעותית.
 סיפור משפחתי של מוות פתאומי /ממצאים בבדיקה גופנית מחייבים הערכה מעמיקה.
 פעילות פרכוסית /אובדן שליטה על סוגרים מצריכים הערכה נוירולוגית.
כלים אבחנתיים.tilt-table testing ,ECG -
postsyncope
חיוורון ,הזעה,
חום ,יכול לחזור
אם הילד עומד
חיוורון ,יכול לחזור
אם הילד עומד
האבחנה
אנמנזה
סימפטומים
תיאור
דופק /ל.ד
משך
נוירוקרדיוגני
במנוחה
חיוורון ,בחילה,
שינויים בראיה
קצר  ±פרכוסים
↓ ↓/
>דקה
Vasovagal
דקירת מחט
חיוורון ,בחילה
קצר ±
פרכוסים
↓ ↓/
>דקה
חיוורון ,בחילה
קצר ,נדיר פרכוסים
↓ ↓/
>דקה
שיעול
Paroxysmal
cough
שיעול
הופעה פתאומית
יכול לא להשתנות
>  5דקות
חולשה או תקין
Carotid sinus
צווארון צמוד,
סיבוב של הראש
שינויים בראיה
הופעה פתאומית,
חיוורון
יכול להיות ↓↓/
>  5דקות
חולשה או תקין
היפוגליקמיה
צום ,שימוש
באינסולין
רעב
חיוורון ,הזעה,
איבוד הכרה – נדיר
אין שינוי או
טכיקרדיה קלה
משתנה
מוקל ע"י אכילה
היפרוונטילציה
חרדה
קוצר נשימה ,פחד,
קלאסטרופוביה
אגיטציה
↓ ↓/קל
> 5דקות
חולשה או תקין
aura ±
פרכוסים  ±אי
שליטה
אין שינוי או
טכיקרדיה
חולשה postictal
ובלבול
היסטריה
תמיד כאשר יש
"קהל"
מתח נפשי
נפילה עדינה
אין שינוי
תקין
עצירת נשימה
)היפוקסיה(
אגיטציה או אי
שקט
בכי
ציאנוזיס  ±פרכוס
קצר
↓ ,↓/לפעמים
asystole
Lt. ventricular
outflow
obstruction
מאמץ גופני
כאבים בחזה ±
קוצר נשימה
הופע פתאומית
אחר או במהלך
פעילות גופנית,
חיוורון
↑ ↓/
חולשה ,חיוורון
והזעה
יל"ד ריאתי
בכל זמן ,במיוחד
בזמן מאמץ
קוצר נשימה
ציאנוזיס וחיוורון
↑ ↓/
חולשה וכיחלון
Myocarditis
מאמץ גופני אחרי
זיהום וירלי
קוצר נשימה,
כאבים בחזה,
פלפיטציות
חיוורון
↑ ↓/
הפרעות קצב
בכל זמן
פלפיטציות ±
כאבים בחזה
חיוורון
↑ ↓/או ↑
Micturation
פרכוסים
> 10דקות
עייפות ,חיוורון
חולשה
לרוב >  10דקות
חולשה או תקין
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הפרעות קצב )פרק : (142
אטיולוגיה :
בין הגורמים :זיהומים ,תהליכים דלקתיים ,הפרעות מבניות ,הפרעות מטבוליות ותרופות.
-
-
-
-
-
תרופות
 oהרעלה – קוקאין...TCA ,
 oתרופות antiarrhythmic
) Sympatomimetic agents oקפאין(...ephedrine ,theophylline ,
Digoxin o
זיהומים ו – postinfection
 oאנדוקרדיטיס
Lyme disease o
 oדיפטריה
Myocarditis o
Guillain Barre syndrome o
Rheumatic fever o
הפרעות מטבוליות – אנדוקריניות
 oהפרעות אלקטרוליטריות )(↓Mg ,Ca ,K
 oאורמיה
Thyrotoxicosis o
Pheochromocytoma o
מבני
Cardiomyopathy o
MVP o
 oגידול חדרי
Ventriculotomy o
WPW o
 oפגם לבבי מולד
Arrhythmogenic Rt. Ventricle (dysplasia) o
שונות
 QT oמאורך
 SLE oבאם
 oאידיופטי
 oקטטר ורידי מרכזי
הפרעות קצב שאינן פתולוגיות שכיחות בילדים :
סינוס אריתמיה –
 אי סדירות בקצב הסינוס.
 שכיח יותר בפגים.
 השינויים בקצב סינוס יתרחשו בזמן נשימה )הגברה באינספיריום והאטה באקספיריום( ,מחלת חום ,משנית למאמץ ,אנמיה
והיפרתירואידיזם.
 הקצב הוא לרוב מתחת ל.240-
 לא דורש טיפול ולא מעקב למעט הורדת חום  /תרופות שגרמו.
– Wandering atrial pacemaker
 שינוי מורפולוגי בגלי  Pעם מרווח  PRמשתנה וקומפלקס  QRSתקין.
 שפיר ולא דורש טיפול  /בדיקות
– Premature atrial contraction
 שכיחות יחסית בפעוטות.
 פעימות עם גלי  Pמוקדמים ,עם ציר לא תקין שמעיד על מקורם האקטופי.
 הפעימה העלייתית המוקדמת לעיתים חסומה )אין  QRSאחריה( ,מולכת באופן תקין ) QRSתקין אחריה( או אברנטי ) QRSרחב
עם מורפולוגיה שונה(.
 רק פעימות חדריות מרובות דורשות מעקב.
טאכיאריתמיות :
-Atrial flutter/ fibrillation
 הפרעות לא שכיחות בילדים.
 יכולות להופיע לאחר תיקון ניתוחי של מום לבבי.
 לעיתים מופיעות בילדים עם מיוקרדיטיס /בעקבות רעילות של תרופה.
-SVT



הפרעת הקצב הסימפטומטית השכיחה בילדים.
מדובר בקצב מהיר ,סדיר ,עם  QRSצר.
בפעוטות -הקצב יכול להגיע ל 280-300-לדק'.
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 במקרה של מחלת לב מבנית ברקע /אריתמיה ממושכת -תיתכן התפתחות סימפטומים של .HF
 לרוב א-סימפ'.
 בחלק מהמקרים SVT -מופיעה על רקע של .WPW
 טיפול-
 oגירוי וגאלי /אדנוזין /דיגוקסיןsotalol /
 oהיפוך במקרה של חוסר יציבות המודינמית .לטווח ארוך -ניתן לשקול אבלציה.
– Ventricular arrhythmias

-VPCs
o
o
o
o
o
o
פחות שכיחים מ APBs-בפעוטות ,יותר שכיחים בילדים יותר גדולים ובמתבגרים.
אין גל  Pלפני פעימה חדרית מוקדמת ,וה QRS-ביזארי ורחב.
אם הלב תקין מבנית ,ה VPCs-הם סינגלטונים ואחידים ,ונעלמים בעליית  -HRבדר"כ מדובר במצב שפיר.
כל סטייה מהאמור לעיל /רקע של סינקופה /היסטוריה משפחתית של מוות פתאומי -דורשים בירור ושקילת טיפול
אנטיאריתמי.
לסיכום מתי נברר ונשקול טיפול -
 VPB's לא אחידים
 לא נעלמים בעליית HR
 רקע של סינקופה
 היסטוריה משפחתית של מוות פתאומי
טיפול )במידת הצורך( –
 לידוקאין או פרוקאינמיד
BB 
 אמיודארון  /היפוך
- VT 
 oלפחות  VPCs 3ברצף.
 oנדיר בילדים ,ומעיד על הפרעה /פתולוגיה לבבית משמעותית.
 oטיפול cardioversion -בחולה סימפטומטי .טיפול בלידוקאין /אמיודרון -בחולים בהכרה ,א-סימפטומטיים.
 – VF גלי  QRSנעלמים  ,הטיפול -היפוך חשמלי לא מסונכרן.
בראדיאריתמיות :
כללי :
 קצב לב איטי )מתחת לאחוזון  (3יכול להיגרם עקב האטת הסינוס או הפרעת הולכה.
 הסיבה השכיחה לסינוס ברדיקרדיה – טונוס וגאלי מוגבר -בילד אתלט או משנית למצבי היפוקסמיה  ,חמצת ,היפו תרמיה,
היפותירואידיזם ,היפופיטואיטריזם ICP ,מוגבר  ,תרופות ) (BBאו טוקסינים.typhoid ,
ההפרעות השונות :



 PR – 1st AVBמוארך
 oהסיבות –
 מיוקרדיטיס
IE 
 עליית טונוס וגאלי
 תרופות – שמעכבות הולכה בAVN -
 נזק כירורגי
 הרחבת עלייה משנית למחלת לב
 oמצב א-סימפ' בילד  ,לא דורש טיפול לרוב )אם כן – דיגוקסין(.
– 2nd AVB
 oאותן סיבות כמו דרגה ראשונה.
 (Wenckebach =) Mobitz type I oמאופיין בהתארכות פרוגרסיבית של מרווח  PRעד שאחד גלי ה  Pלא גורם ל.QRS
לרוב לא מתקדם לצורה אחרת של  heart blockולא דורש הערכה נוספת או טיפול בילד בריא פרט לכך.
 Mobitz type II oמאופיין בכך שהמקטע  PRלא מתארך ,אבל אחת לכמה פעימות QRS ,אחד נופל .צורה זו יכולה
להתקדם ל –  complete heart blockולכן מצריכה השתלת קוצב בילד סימפ'.
– Complete AVB
 oיכול להיות מולד \ נרכש )לרוב לאחר ניתוח לב(  ,אין קשר בין הפעילות העלייתית לפעילות החדרית.
– Congenital complete heart block o
 מלווה מחלת קולגן וסקולרית באם )כמו  (SLEאו מחלת לב מולדת.
 לרוב יכול להופיע אחרי ניתוח לב ,אבל יכול להיות גם משני לזיהום ,דלקת או תרופות.
 במידה וזהו מצב מולד ,אז ה"קוצב" החדרי נמצא ב.AVN
 קצב > 55בילודים או > 40במתבגרים או אי יציבות המודינמית ,מצריכים השתלת קוצב.
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Table 142-2. Dysrhythmias in Children
Type
ECG Characteristics
Treatment
Supraventricular
tachycardia
Rate usually >200 beats/min (range, 180-320 beats/min); abnormal
atrial rate for age; ventricular rate may be slower because of AV
block; P waves usually present and are related to QRS complex;
normal QRS complexes unless aberrant conduction is present
Increase vagal tone (bag of ice water to face,
Valsalva maneuver); adenosine; digoxin;
sotalol; electrical cardioversion if acutely ill;
catheter ablation
Atrial flutter
Atrial rate usually 300 beats/min, with varying degrees of block;
sawtooth flutter waves
Digoxin, sotalol, cardioversion
Premature ventricular
contraction
Premature, wide, unusually shaped QRS complex, with large inverted None if normal heart and if premature
T wave
ventricular contractions disappear on exercise;
lidocaine, procainamide
≥3 Premature ventricular beats; AV dissociation; fusion beats,
Lidocaine, procainamide, propranolol,
blocked retrograde AV conduction; sustained if > 30 sec; rate 120amiodarone, cardioversion
240 beats/min
Ventricular tachycardia
Ventricular fibrillation
No distinct QRS complex or T waves; irregular undulations with
varied amplitude and contour, no conducted pulse
Complete heart block
Atria and ventricles have independent pacemakers; AV dissociation;
escape-pacemaker is at atrioventricular junction if congenital
Nonsynchronized cardioversion
Awake rate < 55 beats/min in neonate or < 40
beats/min in adolescent or hemodynamic
instability requires permanent pacemaker
First-degree heart block Prolonged PR interval for age
Observe, obtain digoxin level if on therapy
Mobitz type I
Progressive lengthening of PR interval until P wave is not followed by Observe, correct underlying electrolyte or
(Wenckebach) second- conducted QRS complex
other abnormalities
degree heart block
Mobitz type II secondSudden nonconduction of P wave with loss of QRS complex without Consider pacemaker
degree heart block
progressive PR interval lengthening
Sinus tachycardia
Rate < 240 beats/min
Treat fever, remove sympathomimetic drugs
: (143 מומי לב לא כחלוניים )פרק
: כללי
. מהלידות וחמישית מהם תסמיניים בשנה הראשונה לחיים0.8% שכיחות של
. בשלושת המצבים הללו יש סטורציה סיסטמית תקינה עם זרימת דם ריאתית מוגברת-ASD - וVSD ,PDA – השכיחים
 גורמים טרטוגניים הקשורים למומי לב/  בילד שני מאותה משפחה וקשר לאנומליות כרומוזומליות2-3 קיים קשר משפחתי –פי
.( קומדין/  קרבמזפין/  הידנטואין/  ותרופות כמו ליתיוםSLE , אימהיPKU , סוכרת אימהית,)אדמת מולדת
:מומים לא כחלוניים כוללים
PDA ,ASD , VSD   מומים עם שאנט משמאל לימין – זרימה ריאתית מוגברת וסטורציה תקינהo
. מומים חסימתיים – כל עוד יש זרימה ריאתית תקינהo
מומים
()שונים
מומים חסימתיים של צד ימין
(Shunt RL)
במומים אלה יש מעבר מהזרימה
.הסיסטמית לזרימה הראתית
VSD ,ASD מומים אלה דורשים
.ודוקטוס פתוח כדי לחיות
צל"ח יהיה שחור )אין זרימה
.(ראתית
מומים חסימתיים של צד שמאל
()סטנוטיים
מומים אלה יכולים להיות כחלוניים
.במצב קריטי
 נדרש דוקטוס,בכל מומים אלה
.פתוח כדי לאפשר חיים
.צל"ח יהיה נורמלי עד גודש וורידי
מומי לב לא כחלוניים
(Shunt LR)
.בצילום חזה נראה גודש ריאתי
 – בצל"ח נראה תמונה שלTGA
""ביצה על חוט
 בצל"ח נראה- Pulmonic atresia
.pulmonary nob -חוסר של ה
.(0-90) באק"ג נראה ציר של מבוגר
Pulmonary stenosis
-Tricuspid atresia
.באק"ג נראה ציר שמאלי
Coarctation of aoorta
- – גורם לאוושה סיסטולית בASD
(; לא תמידPA- )עקב מעבר בLSB
.קיימת אוושה
VSD
. – אוושה מכאנית מתמשכתPDA
Mixing
-ל
שגורמים
Truncus
 – מום בו וורידי הריאהTAPVR
.נכנסים לצד ימין
" או8" בצל"ח נראה תמונה של
."Snow man"
 אאורטה,VSD  – מום שכוללTOF
.RVH- סטנוזיס פולמוני ו,""רוכבת
בצל"ח נראה הגדלת חדר ימין
."בצורה של "מגף הולנדי
באק"ג נראה ציר נורמלי לילוד
.()ימני
 מום שכולל- Epstein anomaly
אנומליה של המסתם הטריקוספידי
.RV בה אין התפתחות של
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AS
Hypoplastic LV
Mitral  – מום שכוללAV canal
VSD  פלוסvalve defect
.ASD מינוס/פלוס
.באק"ג נראה ציר שמאלי




מומים עם דלף משמאל לימין :
כללי :
 מוגברת בקבוצת מומים אלה  ,הזרימה הריאתית מוגברת עקב מעבר דם משמאל לימין בגובה הפרוזדורים ,החדרים או העורקים
הראשיים.
 הדלף יכול להתבטא מיד לאחר הלידה או בהמשל עקב ירידה הדרגתית בתנגודת הריאתית לאחר הלידה.
 כשהדלף גדול – יופיעו סימני איס"ל  ,עם הזמן הפגם יכול לסגת או שתתפתח מחדש תנגודת ריאתית שתקטין את הדלף.
: VSD
מאפיינים



המום השכיח ביותר –  25%מהמקרים.
 67%מהמומים הם .Perimembranous VSD
חומרת הסימפ' קשורה למיקום  /גודל  /תנגודת ריאתית )לרוב לא בא לידי ביטוי בלידה עקב תנגודת ריאתית גבוהה(-
בא לידי ביטוי כעבר  6-8שבועות.


 VSDקטנים – לרוב א-סימפ' למעט אוושה
 VSDגדול עם שאנט משמעותי – סירקולציה ריאתית מוגברת ואיס"ל – עייפות והזעה בזמן
אכילה.FTT ,
סיבוכים –
 oהתפתחות היצרות סב-פולמונלית
 oממברנה תת אורטלית
 1% – SBE oמהחולים
בבדיקה :
 oאוושה פנסיסטולית מקסימלית בLSB -
 oבמומים גדולים גם אוושה מיד דיאסטולית באפקס )זרימה מוגברת דרך המסתם
המיטרלי(
 oפיצול קול שני בהתאם למידת הלחץ בעורק הריאתי
 – ECGב VSD -גדול – סימני הגדלה של  LVו , LA -היל"ד הריאתי יכול לגרום עם הזמן גם לLVH -
רנטגן – קרדיו מגלי ועלייה בצל בעורק הריאתי ובזרימה הריאתית.


 35%נסגרים ספונטנית
טיפול תרופתי –
 oאנטיביוטיקה פרופילקטית למניעת  – SBEבכל הגדלים
 oבינוני-גדול – צריך משתנים ודיגוקסין
ניתוח –
 oאינדיקציה לתיקון בגיל שנה  סימני איס"ל
 oאינדיקציות לתיקון בגיל  FTT – 6פרסיסטנטי ו PAH -תחת טיפול
 oלרוב צריך ניתוח פתוח למעט  VSDבשריר שאפשר בקטטריזציה

קליניקה



טיפול

: ASD
מאפיינים





 10%ממומי הלב המולדים.
השכיח –  – Secundum defectחור בפורמן אובלה.
 – Primum defectממוקם ליד המסתם החדרי ויכול להיות חלק מ , AV canal defect -יכול לגרום לMR -
 – Sinus venosus defectיכול להיות חלק מאנומליות פולמונריות
משפיעים על החומרה – מיקום החור לא משפיע  ,גודל והיענות החדרים כן )יש זרימה מוגברת במערכת הימנית(



גם ב ASD -גדול לרוב א-סימפ' ומתגלה באקראי
בדלף גדול – דלקות ריאה חוזרות וקוצר נשימה במאמץ
בבדיקה :
 oאוושה סיסטולית באיזור ה RV outflow -ובמקרי קיצון איוושה מיד
דיאסטולית ב LSB -עקב זרימה מוגברת דרך הTCV -
 oפיצול קבוע של קול 2
 RVH – ECGוהרחבת עלייה ימין
צילום – הגדלת לב עם עלייה ימין מוגדלת וציור ריאתי מוגבר


פרופילקסיס ל SBE -במקרים שהם לא secundum
ניתוח –
 oאם בגיל  3עדיין קיים שאנט משמעותי – מומלץ על סגירה )סקונדום אפשר בקטטריזציה ומומים אחרים
בניתוח(.
 oבמקרים של  primumאם יש  – MRמומלץ להקדים את הניתוח
קליניקה
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: PDA
מאפיינים


מהווה  5-10%מהמומים המולדים )אם לא כולל פגים  ,בפגים שכיח מאוד(.
סימפ' תלויים בגודל זרימת הדם לריאות – נקבע על פי גודל ה PDA -והתנגדות הריאתית.




קטן – יהיה א-סימפ'
בינוני-גדול – יהיה כמו  – VSDאיס"ל ויל"ד ריאתי ומופיע גם הוא בשבועות 6-8
סיבוכים –  SBEותסמונת אייזנמנגר
בבדיקה –
 PP oרחב
 oאוושה רצפה עם צליל מכני ומקסימלית תחת הקלביקולה משמאל הנחלשת
בדיאסטולי
 oאוושה מיד דיאסטולית אם יש זרימת דם מוגברת במסתם המיטרלי
 oככל שהלחץ העורקי הריאתי גדול יותר  P2מוקדם מיותר וחזק יותר
צילום חזה – הגדלת  LA / LVוציור ריאתי מוגבר
 – ECGבמצב חמור יהיו LVH - RVH




פגים – ניסגר ספונטנית
תינוקות שנולדו במועד – סגירה ספונטנית מס' שבועות לאחר הלידה היא נדירה
תרופתי – משתנים ודיגוקסין
סגירה בצנתור – לרוב יש צורך בסגירה )גם בקטן מאוד  ,אינדיקציה מיידית – איס"ל ( בגלל הסכנה לSBE -
קליניקה


טיפול
): Endocardial cushion defect (AV canal defect




מום הכולל  VSD , ASDומסתם משותף ל 2-החדרים.
שכיח בתסמונת דאון.
קיים דלף גדול משמאל לימין בגובה העליות והחדרים ויל"ד ריאתי מתפתח במהירות.
תיתכן אי ספיקה של המסתמים – מיטרלי וטריקוספידלי
קליניקה





כמו הקודמים – איס"ל ו FTT -בשבועות 6-8
 PAHיהיה מוקדם יותר )בבדיקה  P2חזק(
בבדיקה – אם הדינמיקה מתייצבת כמות השאנט בין החללים נמוכה ואין אוושות
צילום חזה – הגדלת צל הלב.
 LVH – ECGו ,LAD -ציר שמאלי )ייתכן גם בצד ימים(
טיפול

דיגוקסין ומשתנים עד תיקון כירורגי הכרחי סביב גיל  6חודשים
מאפיינים
מומים נוספים :
: Pulmonary Stenosis
מאפיינים
קליניקה




מהווה  10%ממומי הלב.
יכול להיות מעל  /מתחת או בגובה המסתם .יתפתח דלף מימין לשמאל בגובה העליות.
מהווה את הסיבה השכיחה לחסימת חדר ימין.
הסימפ' תלויים בדרגת החסימה ולא במיקום.





חסימה קלה – א-סימפ'.
חסימה בינונית-קשה – קוצר נשימה במאמץ והתעייפות מוקדמת.
כחלון עקב השאנט מימין לשמאל.
עם השנים יצירת  TCRוהפרעות קצב.
בבדיקה –
 oאוושה סיסטולית באיזור פולמונלי הקורנת לגב
 S2 oמפוצל עם  P2חלש
צילום חזה – צל לב תקין
RVH – ECG


 – Baloon valvuloplastyטיפול הבחירה אם יש סימפ' או מפל לחצים מעל 40mmHg
ניתוח – בכשלון של וולוולופלסטיה  /היצרות תת מסתמית )שרירית(


טיפול
259
: Aortic Stenosis
מאפיינים




מהווה  5%מהמומים המולדים וזהו המום השכיח המבוגרים
המסתום הו Bicuspid
יותר בבנים
קליניקה תלויה במידת ההיצרות



לרוב א-סימפ'
רק בהיצרות קשה – עייפות ,לחצים בחזה וסינקופה )בהיצרות קשה – עולה הסיכון למוות פתאומי(
בבדיקה –
 oבהיצרות חמורה – דפקים חלשים Parvus tardus
 oאם ההיצרות בגובה המסתם – systolic ejection click
 oירידה בעוצמה של  , A2פיצול  S2פרדוקסלי ולפעמים הופעת S3
LVH – ECG



הגבלה גופנית ומניעת ספורט תחרותי.
פרופילקסיס ל SBE -אצל כולם
ניתוח מומלץ אם – תסמיני  /איסכמיה של  LVב / ECG -מפל לחצים מעל ) 50mmHgאפשר בוולוופלסטיה(.
קליניקה

טיפול
מתי אסור להשתתף בפעילות גופנית?
 מחלת חום
 קרדיטיס
 שלשול שאינו קל
 אייזנמגר – מצב בו מום מולד משמאל לימין גורם ל PAH -המעלה את הלחץ הריאתי עד היפוך השאנט לימין לשמאל וכחלון.
 AS מולד
 בדאוון אסורה פעילות אינטנסיבית על רקע אי יציבות  C1-2וסיכון לאייזנמגר.
: Coarctation of the Aorta
מאפיינים





 10%ממומי הלב המולדים
ההיצרות ממוקמת באאורטה לרוב מיד אחרי ה subclavian -שמאלי מול הדוקטוס
יותר בבנים ובתסמונת טרנר
לרוב יחד עם מומים נוספים ) VSD , hypolastic aortic arch – (50%ומסתם אורטלי פגום (70%) Bicuspid
מפתחים תלות ב – PDA -סימפ' יופיעו כאשר ה PDA -ייסגר – עד גיל שבועיים

ביילוד – האכלה ירודה  ,מצוקה נשימתית עד איס"ל  ,היפופרפוזיה לגוף התחתון ,
אצידוזיס ושוק.
ילדים גדולים המופיעים עם קוארטציה – לרוב א-סימפ'  ,יכולה להיות היסטוריה של אי
נוחות ברגליים בזמן מאמץ ,כאבי ראש או  epistaxisוכן יל"ד.
בבדיקה –
 oדופק פמורלי חלש ומעוקב
 oל"ד בגפיים תחתונות נמוך יותר מעליונות )היעדר הבדל – שולל(.
 S3 oוללא אוושות
 oאם ההופעה היא קלה בגיל מבוגר תיתכן אוושה הקורנת אל בין השכמות
צילום – לב מורחב עם גודש ורידי עד בצקת ריאות  ,במבוגר – סימני איס"ל וRib -
) notchingסימן לקולטרלים אינטרקוסטלים(
LVH / RVH – ECG




יילוד – מתן  PGEלהחזקת דוקטוס פתוח עם יונו טרופים ומשתנים ומיד לאחר מכן תיקון ניתוחי
ילד גדול – תיקון בצנתור שמועדף לאחר גיל 3-4
אם מתוקן לאחר גיל  10לפעמים נשאר יל"ד פרסיסטנטי
סיבוך –  Postcoarctectomy syndromeלאחר תיקון – כאבי בטן  ,לויקוציטוזיס – הטיפול הוא הורדת ל"ד
והימנעות ממזון דרך הפה.


קליניקה
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מומי לב כחלוניים )פרק : (144
כללי :
 המשותף למומים – שאנט מימין לשמאל.
 דרוש לפחות  5gr%המוגלובין לא מחומצן בדם פריפרי על מנת שיופיע כחלון.
 אנמיה ורמה גבוה של המוגלובין עוברי יכולים להוביל להופעה מאוחרת יותר של כחלון מרכזי.
 על מנת שייגרם כחלון צריך להתקיים ערבוב מלא של דם ריאתי עם סיסטמי וירידה בזרימה הריאתית.
 האבחנה המבדלת לכחלון ביילוד :
 – CNS oמלפורמציות ,ICH ,מנינגיטיס  /אנצפליטיס
 oמומי לב מולדים – עם דלף ימין לשמאל או איס"ל
 oמחלות ריאה
 oהפרעות מטבוליות – היפוגליקמיה  ,היפוקלצמיה
 oהפרעות המטולוגיות – פוליציטמיה ומטהמוגלובינמיה
 oספסיס
 oשוק
– Hyperoxic test 
 oקובע אם מדובר במום לב כחלוני או לא ע"י מדידת לחץ חמצן בדם עורקי לאחר מתן  100%חמצן.
 oאי עליית  PO2מעל  100mmHgמעידה על מום כחלוני עם דלף מימין לשמאל )לחץ של  100-150הוא גבולי אבל עדיין
ייתכן מום לבבי(.
 oאבחנה סופית – אקו
 המומים הציאנוטיים השכיחים הם – : 5 T's
tetralogy of Fallot o
transposition of the great arteries o
tricuspid atresia o
truncus arteriosus o
total anomalous pulmonary venous return o
פירוט על המומים השונים :
): Tetralogy of Fallot (TOF
מאפיינים


המום הציאנוטי השכיח ביותר –  10%מכלל המומים
מורכב מ 4-פגמים  VSD :גדול  , PS ,אאורטה רוכבת וRVH -


לפעמים כחלון לא קיים בלידה ומתפתח המלך השנה הראשונה
דרגת הציאנוזיס תלויה בדרגת ה – PS -אם חמור יותר השאנט ב VSD -גדול יותר
והכחלון חמור.
 – Hypoxic spellsהתקפים פרוגרסיבים –
 oחוסר שקט  ,בכי ,קושי בעמידה ואם כן אז רק בסקווטינג
 oהיפרפניאה
 oציאנוזיס מוחמר עד פרכוסים ואיבוד הכרה  ,המיפרזיס ומוות.
 oהיעלמות האוושה בזמן ההתקף
תסמינים נוספים –
Clubbing o
 oקוצר נשימה במאמץ
 oהפרעת גדילה
סיבוכים – פוליציתמיה ,טרומבוזיס מוחי לפני גיל שנתים  ,אבצס מוחי מעל גיל שנתיים  , SBE ,פגיעה קורונרית ב-
 LCAעקב הסמיכות למוצא חדרימין )(5%
בבדיקה – קול  S2יחיד ואוושה סיסטולית חזקה של ) PSהאוושה נחלשת ומתקצרת ככל שההיצרות קשה יותר(
 RVH – ECGוRAD -
צילום חזה –  – Boot shaped heartאפקס פונה מעלה עקב ה RVH -וציור ריאתי ירוד )עוני בכלי דם(

טיפול בהתקפים –
 oחמצן  ,סקווטינג )מעלה החזר וורידי(  ,מורפין )מרפה עורק פולמונרי( ,ביקרבונט ) IVבהתקף חמור עם
 (PO2<40והעלאת תנגודת סיסטמית )לא תמיד ע"י פנילאפרין(.
 oאם יש התקפים בתדירות גבוהה אפשר לתת BB
טיפול תומך בינקות – מניעת התייבשות  ,ברזל למניעת אנמיה  ,הקזת דם אם HCT>65
טיפול ניתוחי –
 oתיקון סופי בגיל חצי שנה-שנה יכלול סגירת ה VSD -והסרה של האיזור המוצר בPS -
 oביילוד עם סימפ' קשים אפשר לבצע שאנט זמני  (Blalock-Taussig) BT shuntע"י החדרת צינור שיחברבין
ה subclavian -לעורק הריאתי ולתת PGE
 oסיבוכים לאחר ניתוח – הפרעות הולכה ,הפרעות קצב חדריות ) SBE ,יש לתת פרופילקסיס(.

קליניקה
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):Transposition of great arteries (TGA
מאפיינים
קליניקה
טיפול




 5%מהמומים המולדים אבל הוא השכיח ביותר שמתייצג כבר ביילוד.
מדובר בהחלפה בין האאורטה בעורק הריאתי מבחינת החדר ממנו הם יוצאים.
מחייב הימצאות מומים נלווים על מנת לאפשר חיים היוצרים ערבוב דם סיסטמי עם ריאתי )(PDA / ASD / VSD
יותר בבנים






כחלון כבר ביילוד
בנוכחות  PDA / ASD / VSDיכולה להתפתח איס"ל עם קוצר נשימה
נטייה להתפתחות מהירה של ) PAHאייזנמנגר(
בבדיקה – טאכיפניאה  ,היעדר פיצול קול שני  ,ללא  VSDאין אוושה
 RVH – ECGו –  , RADביילוד הוא תקין
צילום – וסקולריות ריאתית מוגברת ולב בצורת ביצה – Egg on a string


ראשוני –  PGEלשמר  PDAובהיעדר  ASDיש לבצע צנתור דחוף עם ספטוטומיה עלייתית )ע"ש רשקינד(
טיפול דפנטיבי  Atrerial switch -בגיל שבועיים )אפשר גם היפוך פרוזדורים(
:Tricuspid atresia
מאפיינים
קליניקה
טיפול


שכיחות של 2%
היעדר מסתם טריקוספידלי גורם לחדר ימני היפו פלסטי – כל הדם הוורידי הסיסטמי חייב לחצות דרך מחיצה בין
עלייתית לעליה לשמאל  הכרחי  PFO /VSDלצורך פרפורזיה ריאתית


כחלון חמור ואיס"ל עקב זרימה ריאתית מוגברת )אם יש  PSאז פחות איס"ל ויותר כחלון(
בדיקה –
 oהיעדר פיצול של S2
 oאוושה של  VSDאם קיים או של PS
 , RAD, LVH – ECGציר שמאלי
צילום – אין הגדלה משמעותית של הלב  ,ציור ריאתי מופחת


בכחלון קשה – יש צורך ביצירת דךף )אם ה VSD -צר מדי( – נותנים  PGEובהמשך ניתוח )כמו של (TOF
תיקון סופי – ניתוח– הסטת דם ורידי סיסטמי לעורק הריאה המבוצע ב 2-שלבים – & Fontan procedure
.bidirectional Glenn
סיבוכים לאחר ניתוח – תפליט פלאורלי  /פריקרדיאלי  ,מיימת ,אנטרופתיה ע"ר אובדן חלבוןSVT ,



:Truncus Arteriosus
מאפיינים



 1%מהמומים המולדים
נוצר מכשלון בהיווצרות המחיצה בין האאורטה ל  PA -יש טראנק אחד היוצא מהלב מעל  VSDגדול
לפעמים קשור לDiGeorge -


כחלון – תלוי בתנגודת הריאתית – בתנגודת נמוכה כחלון קל ובגבוהה קשה
סימני איס"ל )קוצר נשימה ושיעול( עקב זרימה ריאתית מוגברת בתחילה ועם הזמן
והתפתחות תנגודת ריאתית יש כחלון ופוליציתמיה
בדיקה –
 oדופק בעל אופי מכה עקב בריחת דם בדיאסטולי למערכת הריאתית
 oאוושה סיסטולית בLSB -
 oהיעדר פיצול S2
 , RVH / LVH – ECGצילום – הדגשה של כלי דם ריאתיים עם לב מוגדל



תרופות להורדת גודש ריאתי
תיקון מלא של הפגם כולל סגירה של ה VSD -והכנסת צינור שיחבר בין ה RV -לPA -
פרוגנוזה גרועה

קליניקה
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): Total anomalous pulmonary venous return (TAPVR


 1%מהמומים המולדים
מצב בו ורידי הריאה מתנקזים ללב ימין )במקום שמאל(  ,לרוב ע"י חיבורם לכלי משותף המתנקז ל SVC) RA -או
.(IVC
דורש  ASDאו  PFOעל מנת לחיות
הגורם המשמעותי ביותר לחומרה הוא הימצאות  /היעדר חסימה של הניקוז הוורידי הירתית


תינוקות ללא חסימה  כחלון מינימלי וסימני איס"ל קלים )ייתכן א-סימפ'(
עם חסימה וורידית – תמונת בצקת ריאות דמויית  RDSעם כחלון קשה ,
טאכיקרדיה ,סימני איס"ל ימין ולרוב ללא אוושות.
ב 2-הצורות יש FTT
בבדיקה –
 oהרמה של RV
 oפיצול רחב של קול שני
 oאם אין חסימה – אוושה סיסטולית ב LSB -קורנת לריאות ומיד
דיאסטולית TC
צילום חזה – לב מורחב עם סימני בצקת ריאות )דומה ל(RDS -


ניתוח תיקון – העברת ה pulmonary v -לעליה שמאל
פרוגנוזה טובה
מאפיינים


קליניקה



טיפול
:Hypoplastic left heart syndrome
מאפיינים



 1%ממומי הלב
הכי שכיח שגורם לתמותה בחודש הראשון
חוסר התפתחות של לב שמאל )לרוב עם קוארקטציה( – נובע מחוסר התפתחות של המסתמים מיטרלי  /אורטלי או של
קשת האאורטה )בכולם  LVקטן(.
הדם עובר דרך  PFOל RA -ובהמשך דרך  PDAלאאורטה – סגירת הדוקטוס מובילה למות התינוק




איס"ל לב בימים הראשונים לחיים
עם היצרות הדוקטוס – דפקים היקפיים נחלשים ויש חמצת מטבולית עד שוק ומוות
ציאנוזיס לרוב קל אבל ה CO -נמוך גורם לצבע עור אפור
בבדיקה –
 oדפקים חלשים מאוד או לא קיימים
 S2 oבודד וחזק
 oללא אוושות לבביות
צילום חזה – הגדלת הלב עם סימני גודש בוורידי הריאה ובצקת ריאות



פרוגנוזה גרועה מאוד
תומך –  PGEליצירת  , PDAתיקון חמצת ותמיכה נשימתית
ניתוח מוקדם –  Norwoodובהמשך  – Fontanמשאירים את חדר ימין ככזה המספק דם למחזור הסיסטמי

קליניקה

טיפול
סיבוכים חוץ לבביים של מומי לב כחלוניים :
הבעיה
Polycythemia
אנמיה יחסית
אבצס בCNS
CNS thromboembolic
stroke
Gout
clubbing.Arthritis
היריון
אתיולוגיה
היפוקסיה ממושכת
חסר תזונתי
Rt.Lt. shunting
טיפול
הקזת דם phlebtomy
מתן ברזל
 ,ABxניקוז
 Rt.Lt. shuntאו polycythemia
הקזת דם
 ,Polycythemiaשימוש במשתנים
Hypoxic arthropathy
פרפוזיה ירידה לשליה ,יכולת מועטה להעלות
CO
allopurinol
אין
מחלות זהומיות
Asplenia, DiGeorge, RSV
גדילה
FTT
מנוחה
 ,ABxלRSV
)(ribavirin,Ig
פסיכולוגי
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: Bacterial Endocarditis
גורמי סיכון :
 מחלת לב מולדת  /ריאומטית קודמת
 פרוצדורה דנטלית  /דרכי שתן  /דרכי עיכול
 שימוש בסמים IV
 קטטרים ורידיים מרכזיים
 מסתם תותב
קליניקה :
 חום וצמרמורת
 טאכיקרדיה
 כאבים בחזה
 אי ספיקת לב
 הפרעות קצב
 קוצר נשימה
 כאבי פרקים ושרירים
 חולשה
 תופעות אמבוליות –  , Roth spotsפטכיות , Ostler nodes ,פגיעות CNS
Janway lesions 
 אוושה חדשה או שינוי באוושה קודמת
 טחול מוגדל
גישה :
 בכל חשד לאנדוקרדיטיס צריך לסמן את תרביות הדם ולעקוב אחריהם לאורך זמן מומשך בגלל שיש חיידקים מפונקים וצריכים
זמן לתרבת.
 למרות זאת  5-10%מהמקרים הם .culture negative
 Culture positiveכוללים –  .Enteroccocus .Strep viridans , staph aureusו ).HACEKהמופיליוס ,אצינובקטר,

.(Kingella ,Eikenella ,cardiobactirum
טיפול:







 ABxלחודש-חודשיים
טיפול כירורגי דרוש כאשר הטיפול האנטיביוטי כשל ,פתוגן מוזר ,אבצס מיוקרדיאלי ,אי ספיקת לב שלא מגיבה לטיפול ,סיבוכים
אמבוליים קשים או .refractory prosthetic valve disease
טיפול פרופילקטי מיועד לכל החולים עם מומי לב מבניים מולדים מנותחים או לא ,rheumatic valve lesions ,מסתם תותב,
 MVPעם רגורגיטציה idiopathic hypertrophic subaorticstenosis ,או אנדוקרדיטיס קודם.tranvenous pacemaker leads ,
טיפול פרופילקטי לא דרוש ב –  ,secundum ASDאו  VSDו –  ASDשתוקנו לפני למעלה מ – ½ שנה או  PDAשתוקן לפני יותר
מ – ½ שנה.
הטיפול המניעתי לטיפולי שיניים ודרכי הנשימה כולל .amoxicillin PO
במפולציות  - GIכולל  amoxicillinאו .IV ampicillin + gentamicin
חולים אלרגים לפניצילין יכולים לקבל .clindamycin
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אי ספיקת לב בילדים )פרק : (145
כללי :
 גורמים שמשפיעים על תפוקת הלב ,afterload ,preload :קונטרקטיליות.HR ,
 -CHF מצב שבו תפוקת הלב לא עונה על הצרכים המטבוליים של הגוף.
 יכולה לנבוע מ:
 .1מצבים שגורמים לירידה בקונטרקטיליות
 -abnormal loading conditions .2עלייה ב -afterload-למשל ב /AS-קוארקטציה ,או  -volume overload) preloadלמשל
ב ,PDA ,VSD-ואי ספיקה מסתמית(.
 -Volume overload הגורם העיקרי ל CHF-בילדים.
אבחנה מבדלת:



בשבועות הראשונים לחיים CHF ,נובעת בעיקר מ afterload-מוגבר.
 CHFשמופיעה בגיל  -~2 monthsבדר"כ תוצאה של מצבים עם  ,Left to rhight shuntשמקבלים ביטוי קליני עם הירידה
בתנגודת במערכת הריאתית.
אבחנה מבדלת על פי גיל :
 oעוברים
 אנמיה קשה
SVT 
VT 
Complete heart block 
TR /MR 
(teratoma ,AV malformations) High output cardiac failure 
 oפגים
 עומס נוזלים
PDA 
VSD 
(BPD) Cor pulmonale 
 oילודים ב – term
Asphyxial CMP 
AV malformations 
 חסימות של צד שמאל )קוארקטציה AS ,קשה(...
TGA 
) Large mixing cardiac defects חדר יחיד(truncus arteriosus ,
 מיוקרדיטיס וירלית
Cardiomyopathy 
 אנמיה
SVT 
Complete heart block 
 oתינוקות
(VSD) Lt. => Rt. Shunts 
Hemangioma 
Metabolic cardiomyopathy 
 יל"ד אקוטי )למשל (HUS
SVT 
Kawasakie disease 
 oילדים ומתבגרים
Rheumatic fever 
 יל"ד אקוטי )למשל (GN
 מיוקרדיטית וירלי
Thyrotoxicosis 
Hemochromatosis 
 טיפול בסרטן
 אנמיה חרמשית
 אנדוקרדיטיס
) Cor pulmonale למשל בחולי (CF
 הפרעות קצב
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: גישה
: קליניקה
. חיוורון בעת האכלה, טכיפניאה,FTT ,poor feeding - בפעוטות
. ובצקות, עייפות, קוצר נשימה במאמץ- בגילאים יותר מבוגרים
. גודש וורידי צוואר, בצקות, הפטומגליה- אי ספיקת לב ימין
. גודש ריאתי,wheezing , אורטופניאה, טכיפניאה- אי ספיקת לב שמאל
 בוודאות רבהHF  שולל- לב בגודל תקין-צילום חזה
. הפרעות מסתמיות/ ואבחנה של פגמים מולדים, הערכת תפקוד הלב, הערכה של גודל מדורי הלב-אקו לב
:טיפול
. חמצן והגבלת נתרן ומים,CO  תמיכה כללית – מנוחה כדי להוריד. במידה ויש שיפור ביל"דafterload - וגם את הpreload -  מפחית את ה- Fusid - משתניםInotropic agents . משפר את הקונטרקטיליות ומעלה את צריכת החמצן המיוקרדיאלית- Digitalis o
 במינונים..ד. יכול לגרום לעליית ל, רצפטוריםβ –  במיוקרד והשפעה ישירה על הnorepinephrine משחרר- Dopamine o
.נמוכים מרחיב את עורקי הכליה ומגביר את פעילות המשתנים
Dobutamine o
afterload –  הפחתת ה ואזודילטציה של העורקים- Hydralazine o
.preload  ואזודילטציה של העורקים והורידים =< הפחתת- Nitroprusside o
ACE I - Captopril o
 השתלת לב/ ECMO -  שונות.β blockers הטיפול ארוך הטווח לרוב כולל דיגוקסין ומשתנים ולעיתים גם תוספת של
Table 145-3. Treatment of Heart Failure
Therapy
Mechanism
Rest
Oxygen
Sodium, fluid restrictions
Reduces cardiac output
Improves oxygenation in presence of pulmonary edema
Decreases vascular congestion; decreases preload
GENERAL CARE
Furosemide
Combination of distal tubule and
loop diuretics
Digitalis
Dopamine
Dobutamine
Amrinone/milrinone
DIURETICS
Salt excretion by way of ascending loop of Henle; reduces preload; afterload reduced with control of
hypertension; may also cause venodilation
Greater sodium excretion
INOTROPIC AGENTS
+ +
2+
Inhibits membrane Na ,K -ATPase and increases intracellular Ca , improves cardiac contractility, increases
myocardial oxygen consumption
Releases myocardial norepinephrine plus direct effect on β-receptor, may increase systemic blood
pressure; at low infusion rates, dilates renal artery, facilitating diuresis
β1-Receptor agent; often combined with dopamine
Hydralazine
Nonsympathomimetic, noncardiac glycosides with inotropic effects; may cause vasodilation
AFTERLOAD REDUCTION
Arteriolar vasodilator
Nitroprusside
Captopril/enalapril
Arterial and venous relaxation; venodilation reduces preload
Inhibition of angiotensin-converting enzyme; reduces angiotensin II production
Mechanical counterpulsation
Transplantation
OTHER MEASURES
Improves coronary flow, afterload
Removes diseased heart
Extracorporeal membrane
oxygenation
Bypasses heart
Carvedilol
β-Blocking agent
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) Rheumatic Fever – RFפרק : (146
מאפיינים :
 תגובה אימונולוגית שמהווה סיבוך מאוחר של זיהום גרון ע"י זנים מסוימים )ריאומטוגנים( של .GAS
 מהווה סיבה חשובה למחלת לב בילדים.
 לרוב הזיהום יהיה  2-6שבועות לפני התפרצות .RF
 שכיחות – .0.3-3%
 בעיקר בגילאי .M=F .5-15
 גורמי סיכון – מעמד סוציו אקונומי נמוך וסיפור משפחתי.
 פתוגנזה – נוגדנים שנוצרים נגד החיידק משמשים נוגדנים עצמיים )יש דמיון בין פוליסחרידים בדופן החיידק לגליקופרוטאינים
במסתמי הלב  caudate n /במוח במקרה של כוריאה(.
קליניקה  /אבחנה – : Jones Criteria
** דרושים  2קריטריונים מג'וריים או אחד מג'ורי  2 +מינוריים  +עדות להדבקה לאחרונה ע"י .GAS
 .1עדות להדבקה לאחרונה ב: GAS -
 חובה לקביעת אבחנה. ע"י  , Scarlet fever :תרבית גרון חיובית)ASLO ,חיובי ב.anti DNAse B , (80%- .2קריטריונים מג'וריים :
א .פוליארתריטיס מיגרטורית :
 oהכי שכיח – מעל  75%מהמקרים.
 oארתריטיס נודדת סימטרית המערבת מפרקים גדולים )השכיחים – ברכיים ,קרסוליים ,מרפקים( לרוב ורק לעיתים
נדירות מפרקים קטנים או לא שגרתיים.
 oהמפרקים רגישים מאוד למגע  ,נפוחים ,אדומים וכואבים.
 oהתלונות חולפות תוך  3-4שבועות ללא נזק לטווח ארוך.
 oתחת טיפול התלונות חולפות תוך  12-24שעות )בניגוד ל.(JRA -
ב .קרדיטיס :
 oמופיעה ב 50%-מהחולים  4-6שבועות לאחר זיהום )יותר מאוחר מהארתריטיס(.
 oיכולה להתבטא כפנקרדיטיס –
 טאכיקרדיה
 אנדוקרדיטיס עם פגיעה במסתם  אוושה חדשה – לרוב  MRבהתחלה ועם השנים גם ) MSייתכן גם
אורטלי(.
 פריקרדיטיס
 קרדיומגליה ואיס"ל )עקב מיוקרדיטיס(.
 oאם יש קרדיטיס בהתקף הראשון סביר שיהיו גם בהתקפים הבאים.
ג: Sydenham chorea .
 oלא שכיח –  10-15%מחולי ) RFיותר בבנות(.
 oלפעמים הסימן היחיד למחלה ולרוב מופיע זמן רב לאחר הזיהום.
 oלרוב לפני הכוריאה נבחין בלביליות רגשית  ,התדרדות בלימודים וליקוי בקואורדינציה.
 oתוך  1-2שבועות מופיעה כוריאה –
 תנועות לא רצוניות  ,מהירות וחסרות מטרה.
 לרוב מערבות שרירי פנים בידיים )יכול להיות כל שריר ,חד או דו"צ(.
 השרירים המעורבים חלשים.
 מוחמרת בלחץ ונעלמת בשינה.
 נעלמת תוך  3חודשים אבל עשוייה להימשך שנתיים.
 oבזמן הופעת הכוריאה כבר אין טיטר נוגדנים גבוה נגד סטרפטוקוק.
ד: Erythema marginatum .
 oפחות מ 3%-מהמקרים.
 oפריחה – מקולה אדומה  ,לא מגרדת המתפשטת תוך יצירת מעגלים עם גבולות חדים בתגובה לחום.
 oלרוב על הגו ועל המשטחים הפנימיים של הזרועות והרגליים.
ה .נודולים תת עוריים :
 oכ 1%-מהחולים.
 oבעיקר במחלה כרונית  /חוזרת.
 oנודולים נוקשים  ,לא כואבים  ,לא מגרדים ,ניידים בעיקר במשטחים אקסטנסוריים של המפרקים גדולים וקטנים
)מרפק ,ברך ,פרקי אצבעות ,קרסול( וכן בקרקרפת ובעמוד השדרה.
 oלרוב מופיעות בנוכחות קרדיטיס קשה – מס' שבועות לאחר הופעת המחלה.
 .3קריטריונים מינוריים :
א .חום –  – 38.2-38.9לרוב בהתקף חריף.
ב .כאבי פרקים )ארתרלגיה(
ג RF .בעבר
ד .לויקוציטוזיס
ה ESR .מוגבר או CRP
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ו PR .מוארך – בשליש מהחולים
מעבדה )לא בקריטריונים( :
 משטח גרון לתרבית – לרוב שלילי
 אנמיה – לרוב נורמוציטית קלה.
 צילום חזה – תיתכן הגדלת צל הלב.
 – ECG סימני פריקרדיטיס  /מיוקרדיטיס.
 אקו – להערכת מסתמים.
טיפול :
 טיפול ראשוני :
 .1פניצילין )גם אם משטח לוע שלילי( ל 10-ימים.
 .2אספירין במינון נוגד דלקת  -יעיל לארתריטיס  /קרדיטיס
 .3מנוחה
 מצבים מיוחדים :
 oקרדיטיס עם סימני איס"ל  /קרדיומגליה  סטרואידים – פרדניזון  2מ"ג  /ק"ג ליום למשך שבועיים עם ירידה
הדרגתית תוך כדי הוספת סטרואידים )הוכח כמפחית תחלוטה ותמותה(.
 oאיס"ל קשה – דיגוקסין  /משתנים.
 oנזק מסתמי קשה  ניתוח תיקון.
 oכוריאה  טיפול ב , chloropromazine -ברביטורטים ,הלידול או לאחרונה יעילות בקרבמזפין .VA /
פרוגנוזה :
 נוטה לחזור באלו שחלו בעבר עם תופעות דומות להתקף ראשון.
 אין נזק קבוע למפרקים אבל יש נזק קבוע ללב )אם אין קרדיטיס בהתקף ראשון אפשר לצפות לריפוי מלא(.
 70% מהחולים עם קרדיטיס בהתקף ראשון יחלימו לחלוטין  ,מי שיש התקף חוזר לרוב הקרדיטיס קשה יותר.
 הישנות  50% :בשנה ראשונה לאחר התקף ראשון ו 10%-לאחר  4-5שנים.
 סיבוכים ארוכי טווח :
 – MR oשכיח במחלה חריפה  ,יכול להשתפר עם הזמן ולעיתים דורש ניתוח.
– MS o
 מופיע לפחות  5שנים לאחר המחלה
 יכולה להיות קלה )א-סימפ'( עד קשה )התקפי קוצר נשימה ובצקת ריאות(.
 במקרים קשים דורש ניתוח  /לרוב מספיק ולובוטומיה.
 – AR oקלניקה רק באיס"ל שמאלית ניכרת .פגיעה קשה דורשת .AVR
 oפגיעה במסתם טריקוספידלי  /ריאתי – נדיר מאוד.
מניעה :


ראשונית  :מתן טיפול אנטיביוטי )פניצילין  /אריתרומיצין( בזיהום סטרפ' של הלוע לפני היום ה 9-לסימפ' למשך  10ימים מקטין
ל) 0-כמעט( את הסיכון ל.RF -
שניונית :
 oנותנים טיפול קבוע בפניצילין פעמיים ביום לאחר התקף.
 oאפשר גם לתת פניצילין  IM Gכל  3-4שבועות או ברגישים – אריתרומיצין.
 oמשך –
 עד גיל  20ולאחר  5שנים לפחות מההתקף האחרון בחולים ללא קרדיטיס
 עד גיל  40בחולים עם קרדיטיס
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) Cardiomyopathyפרק : (147
כללי :




מחלה אינטרינזית של שרירי הלב 3 .סוגים.restrictive ,hyperthrophic ,dilated :
 -DCMהסוג השכיח .בדר"כ אידיופטיות ,אבל יכולולת להיות משניות לזיהום ),post-infectious ,(echovirus/ coxackie B
 ,familialאו משנית למחלה סיסטמית /תרופות.
 -HCMבדר"כ משפחתיות ,תורשה .AD
 -Restrictiveנדירות .יכולות להיות משניות למחלה סיסטמית או אידיופטיות.
Dilated
Hypertrophic
אתיולוגיה
זיהומים ,מטבולי ,טוקסינים או אידיופטי
ספורדי או תורשתי )(AD
המודינמיקה
ירידה בתפקוד סיסטולי
טיפול
-
אינוטרופים חיוביים
משתנים
הורדת afterload
β blockers
 antiarrhythmics אנטי קואגולציה -השתלת לב
הפרעה דיאסטולית )הפרעה במילוי
החדר(
 β blockersCa channel blockers -
Restrictive
 ,Infiltrativeהיפרטרופיה או
פיברוזיס של המיוקרד ,אידיופטי
הפרעה דיאסטולית
-
משתנים
אנטי קואגולציה
סטרואידים
השתלת לב
אטיולוגיות )חלקי(:
 תורשתי – משפחתי – Familial ,Pompe disease ,hemochromatosis ,Friedreich ataxia ,Duchenne muscular dystrophy.restrictive/ hypertrophic/ dilated cardiomyopathy
 זיהומים – וירלי ) ,Coxsackievirusחזרת ,EBV ,שפעת ,parapinfluenza ,חצבת ,אבעבועות רוח ,(HIV ,ריקציה ,חיידקי)מנינגוקוק (...Lyme disease ,ופרזיטים )כולל .(toxoplasmosis
 מטבולי – אנדוקריני –  ,Beriberiהיפו /היפר תירואידיזם..pheochromocytoma ,carcinoid , מחלות רקמת חיבור וגרנולומטוטיות –  ,sarcoidosis ,rheumatic fever ,scleroderma ,SLEעמילואידוזיס,...dermatomyositis
 תרופות –  ,Doxorubicinעומס ברזל ,הקרנות ,קוקאין ,אמפטמינים... שונות –  ,Kawasakie diseaseאנמיה חרמשית ,Rt. Ventricular dysplasia ,אידיופטי...קליניקה :



– DCM
 oמופיעים עם סימנים וסימפטומים של  COירוד ואי ספיקת לב ,כולל טכיקרדיה וטכיפניאה ,PP↓ ,לעיתים יהיו חרחורים
ריאתיים ,קולות הלב עמומים ולרוב יש .S3
 oמחלה זיהומית בחולים אלו יכולה לגרום לקריסה קרדיווסקולרית.
 oבא.ק.ג – שינויים לא ספציפיים במקטע  ST-Tו) LVH -ובחלק מהמקרים גם .(RVH
- HOCM
 oבתחילה קשה לאבחנה.
 oתינוקות לרוב מופיעים עם סימנים של אי ספיקת לב.
 oילדים גדולים יותר יכולים להיות א -סימפטומטיים כשהסימפטום היחידי הוא מוות פתאומי.
 oלעיתים יכולים להיות קוצר נשימה ,חולשה ,כאבים בחזה ,עילפון או  near syncopeופלפיטציות.
 oביותר ממחצית מהילדים ניתן לשמוע אוושה.
 oהשינויים בא.ק.ג לא ספציפיים ,לעיתים יכול להיות הארכת .QT
– RCM
 oהסימנים הראשונים לרוב כוללים קוצר נשימה המוחמר במחלה ריאתית ,עילפון ,כבד מוגדל ו – .S3
 oבא.ק.ג לעיתים ניתן לראות מאפיינים של הגדלת העליות.
 oבצילום חזה לרוב נראה צל לב מוגדל.
269
) Pericarditisפרק : (148
אטיולוגיה :
 הגורם השכיח הוא וירלי ,זיהום חיידקי הרבה יותר נדיר אבל גם גורם לנזק יותר קשה )בעיקר  Staph. Aureusאו strep.
.(Pneumonia
 האתיולוגיות לפריקרדיטיס הן רבות וכוללות:
 זיהומים – בעיקר וירליים ,אבל גם חיידקים ,פטריות ופרזיטים. מחלות קולגן וגרנולומטוטיות – ,Wegener ,IBD ,Kawasakie ,rheumatoid arthritis ,SLE ,rheumatic feverFMF ,dermatomyositis
 טראומטי – קונטוזיות לבביות ,טראומה חודרת ,אחרי ניתוח ,הקרנות מטבולי – היפותירואידיזם ,אורמיה.Gaucher disease , גידולים – גידול ראשוני ,לימפומה ,גרורות ,לאוקמיה. שונות – תגובה לתרופות ,pancreatitis ,אחרי  ,MIטלסמיה ,דימום.קליניקה :

הסימפטומים תלויים בכמות הנוזל הפריקרדיאלי ובמהירות הצטברותו :
 כאבים בחזה המוחמרים בשכיבה או בשאיפה קוצר נשימה חולשה  – Nonconstrictiveחום ,טכיקרדיה ,שפשוף פריקרדיאלי המוחמר בשאיפה ,לב מוגדל וקולות לב מרוחקים. טמפונדה – כל הנ"ל אבל בנוסף ורידי צוואר מורחבים ,כבד מוגדל ,PP↓ ,pulsus paradoxus ,דופק חלש ופרפוזיה פריפריתירודה.
  – Constrictive pericarditisגודש ורידי צוואר ,Kussmaul sign ,קולות לב מרוחקים ,pericardial knock ,כבד מוגדל,מיימת ,בצקות וטכיקרדיה.
 אקו לב הכי יעיל באבחנה של פריקרדיטיס ונוזל פלאורלי.
 בצילום חזה ניתן לראות צל לב מוגדל ועגול.
 –ECG הרמות  ,STהיפוך גל ) Tבשלבים מאוחרים( ,אמפליטודה נמוכה של  QRSו– pulsus alternans
טיפול:


 Pericardiocentesisדרוש לא רק כצעד טיפולי אלא גם לצורך בירור אטיולוגי.
אין טיפול ספציפי ל  viral pericarditis-פרט לתרופות אנטי דלקתיות.
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: Section 20. Hematology
אנמיה )פרק : (150
כללי :


ילוד בריא מסתובב עם ערכי המוגלובין של  17gr%אשר יורד תוך חודשיים ל 11gr%ועולה שוב בהדרגה ל 12.7-בממוצע בגיל
שנה .עולה עוד כשהילד מתקרב לגיל ההתבגרות ,בו לבנים רמה גבוהה יותר מבנות ב 1.5-2-בגלל האנדרוגנים 15.5) .מול .(14
אנמיה באופן עקרוני מוגדרת כרמות המוגלובין נמוכות מהמקובל בהתאם לגיל ,אבל במצבים מסוימים אנמיה יכולה להיות כבר
בטווח הנורמלי ,כך במומי לב כחלוניים ומחלות ריאתיות או המוגלובין עם אפיניות גבוהה מהתקין לחמצן.
אנמיה
RPI>3
)לשלול איבוד דם(
RPI<2
הפרעה המוליטית
-
-
המוגלובינופתיות )אנמיה
חרמשית(
G6PD deficiency
Hereditary
spherocytosis
Elliptocytosis
TTP ,HUS ,DIC
A-β-lipoproteinemia
כוויות
Wilson disease
חסר ויטמין E
אנמיה המוליטית –
אוטואימונית ,תרופות...
Normochromic
normocytic
Macrocytic
-
-
-
-
חסר ויטמין B12
Pernicious anemia o
Ileal rescection o
 oצמחוניים
חסר ח .פולית
 oתת תזונה
 oתת ספיגה
 oתרופות )(TMP-SMX ,phenytoin
 oהמוליזה כרונית
היפותירואידיזם
מחלת כבד כרונית
Lesch- Nyhan syndrome
תסמונת דאון
אי ספיקה לשדית
MDS o
Fanconi anemia o
Aplastic anemia o
תרופות  -אלכוהולZidovudine ,
-
-
מחלה דלקתית כרונית
 oזיהום
 oמחלת קולגן
IBD o
איבוד דם לאחרונה
ממאירות או הסננה
של לשד העצם
CRF
Transient
erythroblastopeni
a of childhood
HIV infection
Hypochromic
microcytic
-
-
חסר ברזל
 oאיבוד דם כרוני
 oחסר בדיאטה
 oאי סבילות לחלבון החלב
 oוסת
טלסמיה
מחלה דלקתית כרונית
Copper deficiency
Sideroblastic anemia
הרעלת אלומיניום ועופרת
Hereditary poikilocytoses
Hemoglobin CC
מאפיינים קליניים משותפים :




הופעה פתאומית של אנמיה לרוב לא מפוצה טוב ולכן גורמת לדופק מהיר ,אוושה לבבית ,ירידה ביכולת לבצע מאמצים ,כאבי
ראש ,שינה מוגברת )במיוחד בתינוקות( ועילפון.
הדחיפות האבחנתית והטיפולית )כולל מתן דם( תלויה בהפרעה הקרדיווסקולרית והתפקודית יותר מאשר על רמת ההמוגלובין
האבסולוטית.
אנמיה בכל גיל דורשת בירור איבוד דם.
באנמנזה ובבדיקה הפיזיקלית יכולים להיות רמזים המכוונים לגורם:
 oגיל – חסר ברזל נדיר בהיעדר איבוד דם לפני גיל ½ שנה או לפני הכפלת משקל הלידה בפגים .אנמיה חרמשית וטלסמיה
מופיעי כאשר ההמוגלובין העוברי נעלם )סביב גיל  4-8חודשים(.
 oתזונה – דיאטה המבוססת על חלב פרה יכולה לגרום לחסר ברזל עקב דימום  ,GIחלב עיזים – חסר חומצה פולית,
צמחוניים – חסר ....B12
 oתרופות –  Immune mediated hemolysisבעקבות פניצילין G6PD ,וטיפול ב ,oxidantsדיכוי  BMלאחר כימותרפיה...
 oשלשולים – תת ספיגה של ויטמין  B12ו IBD ,Eיכול לגרום לאיבוד דם כרוני או אנמיה של מחלה כרונית ,אי סבילות
לחלבון החלב יכול לגרום לאיבוד דם...
 oזיהומים –  Giardiaגורם לתת ספיגה של ברזל bacterial overgrowth ,גורם לחסר ויטמין ,CMV ,EBV .B12
 ...parvovirusיכולים לגרום לדיכוי לשד העצם ,מיקופלזמה גורמת להמוליזה ,מלריה.....
 oצהבת = המוליזה .פטכיה ופורפורה =נטיות לדמם HSM .ואדנופתיה = מחלה אינפלרטיבית כשל בגדילה אנמיה
כרונית .חובה בכל חולה לעשות בדיקה לדם סמוי בצואה.
 ,CBC oמשטח דם ,ספירת רטיקולוציטים.
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רמות רטיקולוציטים מתוקננות )– (RPI
מעל  -3ייצור מוגבר .מתחת ל 2-רמות נמוכות מעידות על אנמיה שהופיעה בצורה אקוטית בגלל איבוד דם ואז מח העצם לא
הספיק להגיב ,הרס הרטיקולוציטים בלשד העצם בגלל נוגדנים או מחלה של לשד העצם* .או* על ירידה בייצור ,או ייצור לא תקין.
עור
ראש
עיניים
פה
בטן
גפיים
עצבים

הפתולוגיה
Hyperpigmentation
Café au lait spots
Vitiligo
צהבת
פטכיות ,פורפורות
פריחה אריתמטוטית
Frontal bossing
Microcephaly
Microphthalmia
Retinopathy
Kayser Fleischer ring
סקלרה כחולה
Glossitis
Angular stomatitis
כבד מוגדל
טחול מוגדל
היעדר כליה /כליות מוגדלות
היעדר אגודלים
Spoon nails
אי שקט ,אפטיה
נוירופתיה פריפרית
דמנציה
Ataxia
שבץ
המחלות החשודות
Fanconi anemia, Dyskeratosis congenita
Fanconi anemia
חסר B12
המוליזה
הסננת לשד העצם...HUS ,Evans syndrome ,
Parvovirus, EBV
טלסמיה ,חסר ברזל קשהchronic subdural hematoma ,
Fanconi anemia
Fanconi anemia
אנמיה חרמשית
Wilson disease
חסר ברזל
חסר  ,B12חסר ברזל
חסר ברזל
המוליזה ,הסננה ע"י גידול ,מחלה כרוניתextramedullary hematopoiesis ,hemangioma ,
המוליזה ,אנמיה חרמשית ,טלסמיה ,מלריה ,לימפומהEBV ,
Fanconi anemia
Fanconi anemia
חסר ברזל
חסר ברזל
חסר  ,E ,B12 ,B1הרעלת עופרת
חסר ויטמין  B12או E
חסר ויטמין ) B12סימני עמודה אחורית(
אנמיה חרמשיתPNH ,
משטחי דם :
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Table 150-1. Historical Clues in Evaluation of Anemia
Variable
Comments
Age
Iron deficiency rare in the absence of blood loss before 6 mo or in term infants or before doubling of birth
weight in preterm infants
Neonatal anemia with reticulocytosis suggests hemolysis or blood loss; with reticulocytopenia, suggests bone
marrow failure
Sickle cell anemia and β-thalassemia appear as fetal hemoglobin disappears (4-8 mo of age)
Family history and genetic
X-linked: G6PD deficiency
considerations
Autosomal dominant: spherocytosis
Autosomal recessive: sickle cell anemia, Fanconi anemia
Family member with history of cholecystectomy (for bilirubin stones) or splenectomy at an early age
Ethnicity (thalassemia in persons of Mediterranean origin; G6PD deficiency in blacks, Greeks, and people of
Middle Eastern origin)
Race (β-thalassemia in persons of Mediterranean, African, or Asian descent; α-thalassemia in those of African
and Asian descent; SC and SS in African descent)
Nutrition
Cow's milk diet: iron deficiency
Strict vegetarian: vitamin B12 deficiency
Goat's milk diet: folate deficiency
Pica: plumbism, iron deficiency
Cholestasis, malabsorption: vitamin E deficiency
Drugs
G6PD: oxidants (e.g., nitrofurantoin, antimalarials)
Immune-mediated hemolysis (e.g., penicillin)
Bone marrow suppression (e.g., chemotherapy)
Phenytoin, increasing folate requirements
Diarrhea
Malabsorption of vitamin B12 or E or iron
Inflammatory bowel disease and anemia of inflammation (chronic disease) with or without blood loss
Milk protein intolerance-induced blood loss
Intestinal resection: vitamin B12 deficiency
Infection
Giardia lamblia infection: iron malabsorption
Intestinal bacterial overgrowth (blind loop): vitamin B12 deficiency
Fish tapeworm: vitamin B12 deficiency
Epstein-Barr virus, cytomegalovirus infection: bone marrow suppression, hemophagocytic syndromes
Mycoplasma infection: hemolysis
Parvovirus infection: bone marrow suppression
HIV infection
Chronic infection
Endocarditis
Malaria: hemolysis
Hepatitis: aplastic anemia
:  עם ייצור לא מספיק של כדוריות אדומותHypochromic microcytic anemia
מחלה כרונית
↓
N ↓ או
↑  אוN
↑  אוN
↑  אוN
↑
↑  אוN
minor טלסמיה
N
תקין
↑  אוN
↑  אוN
↑  אוN
 או ↑ מעטN
N
חסר ברזל
↓
↑
↓
↓ או אין
↓ או אין
↑
↑
הבדיקה
ברזל בסרום
Iron binding capacity
Ferritin
מאגרי ברזל בלשד
 בלשדSideroblasts
 חופשיProtoporphyrin
RDW
(10%~) :חסר ברזל
- מאפיינים
. הסיבה השכיחה ביותר בעולם לאנמיהo
 אומנם בחלב אם יש פחות ברזל אך נספג. חסר ברזל בדיאטה שכיח בתינוקות הניזונים מפורמולות על בסיס חלב פרהo
.בצורה יותר יעילה מברזל הקיים בפורמולות על בסיס חלב פרה ולכן פחות נפוץ למצוא אצלם חוסר ברזל
. חסר ברזל ניתן למצוא גם אצל ילדים עם מחלה דלקתית כרונית גם ללא עדות לאיבוד דם כרוניo
. במתבגרים1%- במתבגרות לעומת פחות מ10% , מילדים9% - השכיחותo
– קליניקה
. אי שקט וירידה בריכוז, מאפיינים נוספים ויותר ספציפיים לאנמיה מחסר ברזל כוללים אפטיהo
. חסר ברזל בינקות יכול לגרום להפרעות קוגניטיביות בהמשךo
.T  ותאיWBC  נראה פגיעה בתפקודo
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טיפול:
 oאם ההיסטוריה והבדיקות מתאימיות  טיפול ניסיוני כמבחן אבחון .התגובה לטיפול פומי מלווה בשיפור סובייקטיבי,
במיוחד בתפקוד הנוירולוגי תוך  24-48שעות ו reticulocytosisתוך  48-72שעות המלווה בעליה בהמוגלובין תוך 4-30
יום.
 oמאגרי הברזל ימולאו תוך  1-3חודשים .במינון רגיל נראה עלייה של  1%המטוקריט ביום.
 oאם רמות  Hbלא עולות תוך שבועיים מתחילת הטיפול :צריך להעריך מחדש ולחשוד באיבוד דם ,התפתחות זיהום,
היענות ירודה וכו'.
מניעה:
 oתינוקות הניזונים מבקבוק צריכים לקבל פורמולה המכילה תוספת ברזל עד גיל שנה.
 oתינוקות יונקים צריכים לקבל תוספת ברזל מגיל ½ שנה.
Table 150-3. Stages in Development of Iron Deficiency Anemia
)Serum Ferritin (ng/mL
Male: 40-340
Female: 40-150
Hemoglobin (g/dL) Peripheral Smear Serum Iron (μg/dL) Bone Marrow Iron
2+
)13+ (normal
nc/nc
50/150
Fe
2+
Fe absent, erythroid hyperplasia <12
2+
Fe absent, erythroid hyperplasia <12
2+
Fe absent, erythroid hyperplasia <12
↓
↓
↓
nc/nc
hypo/nc
*hypo/micro
10-12
8-10
<8
:α -Talassemia minor
 באיזורינו ביתא תלסמיה נפוץ יותר.
 משטח הדם של  α thalassemia traitתקין פרט למיקרוציטוזיס .אלקטרופורזה של ההמוגלובין בנשאים ל α thalassemiaתהיה
תקינה לעומת עליה ב HbA2ו HbFשיהיו מוגברים בנשאים ל.β thalassemia
 תסלמיה מינור -אנמיה היפוכרומית מיקורציטית בינונית ,עם ספירת רטיקולציטים נמוכה.
 תסלמיה מיג'ור -נראה במשטח תאי מטרה basophilic stippled RBC ,בגלל הטטרמרים שיוצרות שרשראות אלפא.
הרעלת עופרת:



למרבית החולים יש במקביל גם חסר ברזל.
החשד צריך לעלות בילדים החיים בבתים ישנים שייתכן ונצבעו בצבעים המכילים עופרת ,הסובלים מ pica-או שיש בסביבתם
אבק של עופרת.
הממצא השכיח במשטח דם – .basophilic stippling
 Normocytic anemiaעם ייצור לא מספיק של כדוריות אדומות :
אנמיה של מחלה כרונית :
 אנמיה בעקבות מחלה דלקתית כרונית היא גם כן סיבה שכיחה לאנמיה בילדים ,בד"כ מדובר באנמיה  normocyticאבל היא
יכולה להיות גם .microcytic
 בילד עם  IBDקשה לדעת אם מדובר באנמיה בגלל מחלה כרונית או בגלל איבוד דם.
 המבחן האבחנתי היחידי בספק שכזה :בדיקת לשד עצם )חשש להסננה( .רמות פריטין נמוכות מכוונות לחוסר ברזל.
 נסיון טיפול בברזל לא מומלץ ללא אבחנה בילדים שנראים חולים.
הסננה של מח העצם ע"י תאים ממאירים :
 ספירת הרטיקולוציטים תהיה נמוכה.
 במשטח דם פריפרי ניתן לראות צורות צעירות מהשורה המיילואידית במידה ולא מדובר בגידולים סולידיים שהסתננו לעצם.
ייתכנו תאי דמעה.
– (Diamond Blackfan syndrome =) Congenital pure RBC aplasia
 מחלה המופיעה כבר בחודשים הראשונים.
 המחלה מלווה גם במומים מולדים כולל קומה נמוכה ,web neck ,שפה שסועה והופעה מאוחרת של לאוקמיה.
 קצת יותר ממחצית מהילדים מגיבים לסטירואידים ,אבל צריכים לקבל את הטיפול לכל החיים.
 החולים שלא מגיבים לסטירואידים תלויים בעירויי דם ,עם כל הסיבוכים הנלווים.
– Transient erythroblastopenia of childhood
 אנמיה נורמוציטת הנגרמת בגלל דיכוי סינטזת ה .RBC
 לרוב מופיע אחרי גיל ½ שנה.
 ההנחה היא שזיהום וירלי מהווה את הטריגר להופעת המחלה .ההתחלה הדרגתית אך האנמיה יכולה להיות חמורה.
 ההחלמה לרוב ספונטנית ,אך ייתכן שיהיו זקוקים תוך כדי לעירויי דם.
 חשוב להבחין בין מצב זה לבין .Diamond Blackfan syndrome
– Aplastic crisis


יכול לסבך  chronic hemolytic anemiaומלווה בתקופות של  reticulocytopeniaבמקביל להרס מוגבר של כדוריות בזרם הדם
=< החמרה של האנמיה.
- Parvovirus B19
 oפוגע בפרקורסורים של השורה האדומה ועוצר את ה – .erythropoiesis
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.ההחלמה מהזיהום המלווה באנמיה המוליטית היא ספונטנית
.ייתכן שהחולים יזדקקו לעירויי דם
Table 150-6. Differentiation of Red Blood Cell Aplasias and Aplastic Anemias
Disorder
Age at Onset
Characteristics
CONGENITAL
Diamond-Blackfan
Newborn-1 mo; Pure red blood cell aplasia, autosomal recessive trait,
syndrome (congenital
90% of patients elevated fetal hemoglobin, fetal i antigen present,
hypoplastic anemia)
are <1 yr of age macrocytic, short stature, webbed neck, cleft lip,
triphalangeal thumb; late-onset leukemia
ACQUIRED
Transient
6 mo-5 yr of age; Pure red blood cell defect; no anomalies, fetal hemoglobin,
erythroblastopenia
85% of patients or i antigen; spontaneous recovery, normal MCV
are >1 yr of age
Idiopathic aplastic anemia All ages
All cell lines involved; exposure to felbamate,
(status post hepatitis,
chloramphenicol, radiation
drugs, unknown)
Fanconi anemia
Paroxysmal nocturnal
hemoglobinuria
FAMILIAL
Before 10 yr of All cell lines; microcephaly, absent thumbs, café au lait
age; mean is 8 yr spots, cutaneous hyperpigmentation, short stature;
chromosomal breaks, high MCV and hemoglobin F;
horseshoe or absent kidney; leukemic transformation;
autosomal recessive trait
After 5 yr
Initial hemolysis followed by aplastic anemia; increased
complement-mediated hemolysis; thrombosis; iron
deficiency; CD59 low
o
o
Treatment
Prednisone, transfusion
Expectant transfusion for
symptomatic anemia
Hematopoietic stem cell
transplantation,
antithymocyte globulin,
cyclosporine, androgens
Androgens, corticosteroids,
hematopoietic stem cell
transplantation
Iron, hematopoietic stem
cell transplantation,
androgens, steroids,
eculizumab
Dyskeratosis congenita
Mean is 10 yr for Pancytopenia; hyperpigmentation, dystrophic nails,
Androgens, splenectomy,
skin; mean is 17 leukoplakia; X-linked recessive; lacrimal duct stenosis; high bone marrow
yr for anemia
MCV and fetal hemoglobin
transplantation
Familial hemophagocytic
Before 2 yr
Pancytopenia; fever, hepatosplenomegaly,
Transfusion; often lethal; VPlymphohistiocytosis
hypertriglyceridemia, CSF pleocytosis
16, bone marrow
transplantation, IVIG,
cyclosporine
INFECTIOUS
Parvovirus
Any age
Any chronic hemolytic anemia, typically sickle cell; newTransfusion
onset reticulocytopenia
Epstein-Barr virus (EBV)
Any age; usually X-linked immunodeficiency syndrome, pancytopenia
Transfusion, bone marrow
< 5 yr of age
transplantation
Virus-associated
Any age
Pancytopenia; hemophagocytosis in marrow, fever,
Transfusion, antiviral
hemophagocytic syndrome
hepatosplenomegaly
therapy, IVIG
(CMV, HHV-6, EBV)
. רטיקולוציטוזיס. ספלנומגליה, צהבת אנמיה המוליטית
: RBCאנמיה המוליטית הנגרמת בגלל הפרעות ב
: Hereditary spherocytosis/ elliptocytosis - הפרעות בממברנה
– מאפיינים
. נגרמים בגלל פגם בחלבון ממברנלי הגורם לאי יציבות של הממברנה =< איבוד חלקי ממברנה ושינוי צורת הכדוריתo
. אבל יכולות להיות מוטציות ספורדיות,AD  התורשה של שתי המחלות היאo
– קליניקה
 סימפטומטית ואנמיה המוליטית קלה- משתנה בחומרתו ממחלה אHereditary spherocytosis  ההתייצגות הקלינית שלo
. טחול מוגדל וצורך בעירויי דם באופן קבוע,ועד לאנמיה המוליטית קשה עם פגיעה בגדילה
. היא מחלה ללא משמעות קלינית וללא קיצור חיי הכדוריות האדומותhereditary elliptocytosis  הצורה השכיחה שלo
 חוסר. שברי תאים, רואים צורות מוזרות ביותר במשטח.spectrin  הפרעה מבנית של-Hereditary pyropoikilocytosis o
. יותר משמעותי מאשר במחלות האחרות- הביטוי. מעלות45-יציבות ב
– אבחנה
. ולכן יש לחשוד במחלה גם בחולים עם מעט ספרוציטים במשטחspherocytes –  הטחול הורס את הo
.osmotic fragility test  האישור לאבחנה נעשה באמצעותo
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 טיפול:
 oכריתת טחול מתקנת את האנמיה ואת אורך חיי הכדוריות.
 oיש לשקול כריתת טחול בכל ילד עם סימפטומים שניתן לקשר אותם לאנמיה או פגיעה בגדילה ,אבל יש לדחות את
הכריתה עד גיל ) 5כדי להגביר את התגובה לחיסון כנגד פניאומוקוק(.
– G6PD deficiency
 מאפיינים –
 oחולה עם החסר האנזימתי הנחשף לסטרס חמצוני ,ההמוגלובין עובר חמצון =< יצירת .Heinz bodies
 oעקב החוסר באנזים יש רמות נמוכות של   NADPHחוסר יכולת למחזור גלוטטיון שאמור להגן מנזק חימצוני.
 oבמרבית הצורות של המחלה האנזים הפגוע הופך ללא יציב עם גיל הכדורית ולכן הפגיעה היא רק בכדוריות הזקנות.
 oבוריאנטים אחרים האנזמים פגוע מתחילת חיי הכדורית.
 oהמחלה היא  X linkedאבל גם בנות הטרוזיגוטיות יכולות לעיתים להיות סימפטומטיות.
 קליניקה –
 oהתפתחות של אפיזודות אקוטיות של המוליזה בעקבות זיהום קשה )חיידקי( או עיכול של תרופות אוקסידנטיות.
 oה RBCנראים כאילו "ננשכו" )תאי עוגייה( – פאגוציטוזה של גופיפי היינז ע"י הטחול.
 oמבחינה קלינית המחלה מלווה בצהבת ,שתן כהה ,המוגלובינוריה במידה וההמוליזה היא  intravascularוירידה
ברמות .haptoglobin
 oספירת הרטיקולוציטים לרוב נמוכה בשלושת – ארבעת הימים הראשונים כי ההרס הוא מהיר מדי עבור המוח עצם.
 האבחנה -
 oנעשית ע"י בדיקת רמות  NADPHהמיוצרות )נמוכות(.
 oרמות  G6PDיכולות להיות תקינות בזמן ההתקף בגלל שכל הכדוריות הזקנות עם החסר נהרסו .ויש לחזור על המבחן
בהמשך.
 הטיפול –
 oתמיכתי כולל נוזלים והבססת השתן כדי להגן על הכליות.
 oניתן להימנע מהמוליזה ע"י הימנעות מאוקסידנטים ידועים בעיקר  ,primaquine ,nitrofurantoin ,sulfonamidesפול .
– Pyruvate kinase deficiency





הרבה פחות שכיח ,קשור ביצירת  ATPבגליקוליזה =< ירידה בייצור  <= ATPקיצור חיי הכדורית.
יש כאלו עם חוסר באנזים ויש כאלו עם פגיעה בתפקודו.
המוליזה לא מוחמרת ע"י סטרס חמצוני בגלל שלחולים האלו יש .reticulocytosis
יכול להיות  aplastic crisisהמסכן את חייהם .לרוב החולים יש הטרוזיגוטיות כפולה )שני אנזימים אבנורמליי(.
כריתת טחול לרוב מורידה את הצורך בעירויים מאחר וכאן ההרס הוא חוץ-וסקולרי.
: Hemoglobinopathies
כללי :
 המוגלובינופתיות הנובעות מפגיעה בכמות שרשראות  βיותר שכיחות ,בין היתר בגלל שהן לא סימפטומטיות ברחם.
 ההמוגלובינופתיות הקשורות לפגם בשרשראות  βכוללות  hemoglobin S, C, E & Dו.β thalassemia
 תלסמיה בטא -מתבטאת קלינית רק בחודשים  4-12לחיים בגלל שעד אז יש גם המוגלובין עוברי.
:β thalassemia major



מאפיינים –
 oעודף שרשראות  βאו  γלא פוגעות בכדוריות האדומות ,אבל עודף שרשראות  αשוקעות בכדוריות והן טוקסיות =<
הכדוריות נהרסות במח העצם או בטחול.
 oהסימנים והסימפטומים של המחלה הם כתוצאה משילוב של מחלה המוליטית כרונית ,ירידה בייצור של המוגלובין  Aו
– .ineffective erythropoiesis
קליניקה –
 oהאנמיה קשה ומובילה לפגיעה בגדילה ואי ספיקת לב .high output
 Ineffective erythropoiesis oגורם להרחבת לשד העצם בכל העצמות =<  ,osteopeniaשברים פתולוגיים,
 extramedullary erythropoiesisועליה בספיגה של ברזל.
 oהחולים לרוב תלויים בעירויי דם עוד לפני גיל שנה.
 oמתבגרים חשופים לסיבוכים הנובעים מעירויי הדם ועומס הברזל כולל סכרת ,צירוזיס ,אי ספיקת לב ,עור בצבע נחושת
וריבוי הפרעות אנדוקריניות.
הטיפול הבסיסי כולל -
 oעירויי דם שמטרתם לתקן את האנמיה ולדכא את ה <= ineffective erythropoiesisהעצמות מחלימות ,עליה בקצב
הגדילה והגבלת הספיגה של ברזל מהדיאטה.
 oכריתת טחול יכולה להפחית במעט את הצורך בעירויים ,אבל מעלה את הסיכון לזיהומים.
 oטיפול בקלטורים לברזל נחוץ כדי להקטין את עומס הברזל .כל מיליליטר של  RBCבעירוי דם מכיל  1מ"ג ברזל.
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: Sickle Cell Anemia – SCA


מאפיינים –
 oהצורות השכיחות כוללות  hemoglobin S-C disease ,Hemoglobin SS diseaseו – .hemoglobin S-β thalassemia
 oההתחרמשות מתרחשת כאשר יש ברמות החמצון =< בעיקר חסימות ב <= microvascular systemאוטם של
הרקמות מסביב .ההתחרמשות מוחמרת בהיפוקסיה ,אצידוזיס ,עליה /ירידה בטמפ' והתייבשות.
 oילדים עם אנמיה חרמשית חשופים לזיהומים מסכני חיים כבר בגיל  4חודשים בגלל פגיעה בתפקוד הטחול עקב אוטמים
קטנים אשר בסופו של דבר גורמים לאוטם של הטחול סביב גיל שנתיים – .4
 oחולה אנמיה חרמשית  +חום <  - 38.50טיפול מיידי!!.
 oהאנמיה של חולי  SSהיא לרוב בינונית עד קשה ומפוצה  -לא תלויה באופן שגרתי בעירויי דם.
מאפיינים קליניים עיקריים:
 oמגיל  4חודשים -בעיה בתפקוד הטחול -
 בגיל  2-4שנים כבר סביר שהתרחש אוטם והטחול לא מתפקד.
 כך שגם מגיל  4חודשים הילדים בסיכון מוגבר לזיהום מסכן חיים עקב חוסר היכולת של הטחול לסנן
מיקרואורגניזמים.
 חום <  38.5דורש בירור מיידי.
 חיסונים :חשוב!  -פנמוקוק ,מנינגוקוק HIB ,HBV ,ואולי גם  ABxמניעתית עם .PCN
 – Aplastic crisis oעקב זיהום ע"י  parvovirusו ,reticulocytopeniaהפיך.
 oהאנמיה כרונית ,לא תלויה בעירויים לרוב .חומרת המחלה תלויה בפנוטיפ החולה.
– Sequestration crisis o
 טחול מאוד מוגדל ,לעיתים גם הכבד ,שוק.
 זהו מצב מסכן חיים ,מלווה בירידה חדה ברמות ההמוגלובין בגלל אגירת הכדוריות בטחול .וברטיקולוציטוזיס.
 oמשבר היפרהמוליטי -ירידה חדה ברמות המוגלובים עקב תרופות או זיהום .לחולים אלו לרוב יש גם חוסר ב.G6PD-
– Painful crisis o
 אוטמים  vaso- occlusiveכואבים של שרירים ,עצמות ,לשד העצם ,ריאות ,מעי ...הכי נפוץ.
 לרוב בעצמות ארוכות ,לעיתים גם בידיים ורגליים ) .(hand foot syn.נמשך  2-7ימים.
 – Cerebrovascular oחסימה של כלי דם קטנים או גדולים =< שבץ
– Acute chest syndrome o
 זיהום ,אטלקטזות ,אוטם ,fat emboli ,היפוקסיה קשה ,קוצר נשימה ,היעדר קולות נשימה.
 התלונה הראשונה של החולה היא לרוב כאבים ,אבל תוך מספר שעות יתפתח שיעול ,עליה בקצב הנשימה
והדופק ,היפוקסיה ועליה במצוקה הנשימתית.
 טיפול :זיהוי מוקדם ,חמצן ,נוזלים ומשככי כאבים .ברונכודילטורים ועירוי דם.
 – Chronic lung disease oפיברוזיס ריאתי ,מחלת ריאות רסטרקטיביות ,cor pulmonale ,יל"ד ריאתי...
 – Priapism oעד לאימפוטנציה .הטיפול כולל עירוי ,חמצן ...בעיקר בבנים בגילאי .6-20
 – Ocular oרטינופתיה
 oדרכי מרה – אבני בילירוביןcholecystitis ,
 oכליות – המטוריה ,papillary necrosis ,נפרופתיה
 – Cardiomyopathy oאי ספיקת לב
 oשלד –  Avascular necrosisשל ראש הפמור או ההומרוס.
 oזיהומים – בהיעדר הטחול
 oאנדוקריני  -פגיעה בגדילה ,התבגרות מינית מאוחרת
טחול
רטינה
  Repeated microinfarctionהמובילים להרס טחול ב 18-36-חודשים ראשונים לחיים  חושף אתהחולה לזיהומים של  encapsulatedלרוב פנמוקוק.
 חסימה ורידית אקוטית של הטחול ) (splenic sequestration crisisמופיע נדירות בילדות מוקדמת ,דורשעירוי חירום ו/או ספלנקוטמי למניעת כליאה של כל ה outputהעורקי בטחול החסום.
דימומים  ,ניאו-ווסקולריזציה  ,היפרדות רשתית
-
 – Renal papillary necrosisעלול לגרום לאיזוסטנוריה )הפרשת שתן עם מאפיינים זהים לדם( – הכליה
לא מדללת ולר מרכזת.
נמק כלייתי רחב מסכן ל RF-שהיא סיבת המוות הנפוצה במבוגר מאנמיה חרמשית.
עצם
-
יכולה להוביל ל) aseptic necrosis-בעיקר של ראש ה(femur/ humerus-
chronic arthropathy
נטייה לאוסטיאומיאליטיס
 – Hand-foot syndromeאוטמים באצבעות וdactylitis -
CNS
-
שבץ – בילדים  ,בחלקם אפיזודות חוזרות
במבוגר – פחות נפוץ ויותר המורגי
מין
-
פריאפיזם בזכרים ע"ר אוטם מחסימת הוריד המנקז את הפין
עלולה להוביל לאימפוטנציה בלתי הפיכה
לב
-
 -acute chest syndromeכאבים בחזה ,טכיפניאה ,חום ,שיעול ודה-סטורציה.
מאמינים שנובע מהתחרמשות של  RBScבסירקולציה הריאתית )למשל ,על רקע דלקת /אוטם ריאתי(.
אירועים חוזרים תורמים להתפתחות  ,pulmonary HTNו.cor pulmonale-
כליות
-
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 צורות הופעה נוספות :
 – Sickle HbE / Sickle thalassemia oמחלה דומה  ,פחות חמורה
– Hemoglobin SC disease o
 שכיח יחסית
 נטייה לפחות אנמיה המוליטית
 נטייה מוגברת לרטינותיה וaseptic bone necrosis -
) Sickle cell trait oנשא( –
 לרוב א-סימפ'
 נדיר – אנמיה וpainful crisis -
 לעיתים – . Painless hematuria
 תיאורים של התחרמשות מסיבית של  RBCsעד מוות פתאומי ) (SCDעקב שהות בגבהים ,פעילות גופנית
קיצונית והתייבשות.
 טיפול :
 oמניעתי  /בין התקפים כולל :
 מעקב סדיר )כולל בדיקת עיניים(
 הידרציה טובה – בעיקר לפני פעילות גופנית  /סטרס  /זיהום
 חיסונים לפנמוקוק  /המופילוס
: Painful crisis o
 כולל  :הידרציה מסיבית ,חיפוש אחר טריגר )זיהום ,(..אנלגטיקה ).(NSAIDs
 במצבים חמורים – אשפוז ולפעמים עירויי דם )לא מקצר את המשך(.
 משך המשבר –  1-7ימים.
 : Acute chest syndrome oמצב חירום רפואי  ט"נ
 הידרציה זהירה )סכנה לבצקת ריאות(
 חמצן
 הערכה אבחנתית בשאלה של דלקת ריאות PE /
 עירוי דם על מנת לשמור על המטוקריט מעל 30
 Emergency exchange transfusion אם הסטורציה יורדת מתחת ל90%-
 – Hydroxyurea oמעלה את כמות ההמוגלובין העוברי  ,ניתן לחולים עם אירועים חוזרים של  / ACSמעל  3אשפוזים
בשנה.
 oהשתלת מח עצם – קורטיבית  ,מיועדת לילדים עם משברים חוזרים בתחילת החיים  ,ספירת ניוטרופילים גבוהה או
.hand-foot syndrome
 oניתן לאתר ילדים מועדים לשבץ ע"י  USדופלר ולעשות  exchange transfusionפרופילקטי )בעיקר בילדים שכבר עברו
שבץ כי אצלם סיכון ההישנות גבוה(.
:Methemoglobinemia







ה (Fe+2) ferrousמחומצן ל (Fe+3) ferricויכול להיות נרכש או מולד.
תורשתי  -הצורה ההומוזיגוטית  -קטלנית .הטרוזיגוטיים עם  - methemoglobin 20-30%ציאנוטיים בפנים עם רמות PaO2
תקינות.
הפגיעים ביותר  -תינוקות עד גיל  3חודשים ,אשר המנגנונים האנטי חמצוניים שלהם לא מפותחים.
הצורה הנרכשת  -עקב עיכול אוקסידנטים ספציפיים כמו ניטריטים וניטרטים.
לחשוד במחלה בכל תינוק מאוד כחול ללא מחלה  cardiopulmonaryעם +PaO2↑+metabolic acidosisהמוגלובין לא מחומצן.
הדם לרוב בצבע שוקולד.
טיפול :כולל  methylene blueאו .ascorbate
 Hemolytic anemiaהנגרמת בעקבות הפרעות חיצוניות ל: RBC
– Isoimmune hemolysis
 נוגדני האם כנגד הדם העוברי ,מאופיין ב.(+) direct coombs
 יכול להיות שלא יהיו מאפיינים קליניים כלל ,אבל יכולה להיות צהבת ,אנמיה קשה ועד .hydrops fetalis
– Autoimmune hemolytic anemia

אטילוגיה –
 oלרוב מדובר בתהליך אקוטי  self limitedהמתפתח אחרי זיהום )מיקופלסמה EBV ,וזיהומים וירליים נוספים(.
 oאנמיה המוליטית יכולה להיות גם ה presenting symptomeשל מחלה אוטואימונית כמו .SLE
 oגם תרופות שונות )פניצילין (quinidine ,יכולות לגרום לאנמיה המוליטית .התרופות יוצרות קומפלקסים אימוניים
שנקשרים לכדורית/יוצרות הפטן על ממברנת הכרודרית/משנות את ממברנת הכדורית ויוצרות אנטיגנים חדשים
שמעוררים את המערכת החיסונית .בכל מקרה ,הכדורית היא "עובר אורח תמים".
 oייתכן גם אנמיה המוליטית שאינה מתווכת ע"י נוגדנים ,לדוגמא -לחץ מכני– Thrombotic microangiopathy .
הכדוריות עוברות דרך סיבי פיברין ,נתקעות ונהרסות כפי שקורה ב ,TTP ,DIC ,HUS -יל"ד ממאיר ,דחייה אקוטית של
שתל כלייה .הטסיות  -גדולות )=צעירות( ,עם אורך חיים קצר יותר ,גם אם מספרם תקין.
 oהרס מכני יכול להתרחש גם במסתם תותב ,או כוח קריעה גדולים ,לדוגמא ב.kasabach—merritt syndrome-
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o
o
o
שינויים ברמות הליפידים בפלזמה ,בעיקר כולסטרול ,יכול להוביל לנזק לממברנת הכדוריות האדומות וקיצור חיי
הכדורית .יש ש"מ בין הכולסטרול בדם ובממברנה .יותר כולסטרול בדם  יותר בממברנה .נוצרים  spur cellsשנראים
לדוגמא במחלות כבד .המוליזה -בטחול.
טוקסינים בזרם הדם כמו ארס נחש ומתכות כבדות גם כן יכולים לגרום לנזק לממברנת הכדורית האדומה.
חסר ויטמין  Eגם כן יכול לגרום לאנמיה המוליטית נרכשת עקב רגישות יתר של השומנים בממברנה לסטרס חמצוני.
חסר ויטמין  Eיכול להיות בפגים ,תת תזונה קשה ותינוקות עם עומס ברזל בעקבות עירויי דם.

מעבדה:
o
o

טיפול:
 oמעבר לעירויי דם )שיכול להיות בעייתי כי הנוגדנים -גם נגד הכדוריות שעברו הצלבה( ,הטיפול כולל סטרואידים וIVIG
במידת הצורך.
 oהסטרואידים מפחיתים את פינוי הכדוריות המרוגשות בטחול.
 oמרבית הילדים עם אנמיה המוליטית אוטואימונית מחלים ספונטנית.
משטח דם באנמיה המוליטית אוטואימונית לרוב נראה  spherocytesו RBCמגורענים.
לחלק מהחולים יהיה גם מספר נמוך יחסית של רטיקולוציטים עקב תגובת נוגדנים גם לפרקורסורים של השורה
האדומה.
: Pancytopenia
כללי :
 החולים מתייצגים יותר עם דימומים וזיהומים מאשר אנמיה בגלל אורך החיים הארוך יחסית של ה RBCלעומת אורך חיי
הטסיות וה.WBC
 מאפיינים אשר מחשידים לאי ספיקה לשדית כוללים -
 oספירת רטיקולוציטים נמוכה
 oתאי טיפה
 oנוכחות של צורות פתולוגיות של לויקוציטים או צורות לא בשלות של השורה המייל ואידית
 oטסיות קטנות
 oעליה ב MCVלמרות מספר רטיקולוציטים נמוך.
 המאפיינים המחשידים לעליה בהרס התאים הם -
 oרטיקולוציטוזיס
 oצהבת
 oצורות צעירות של השורה האדומה והמיילואידית במשטח דם
 oטסיות גדולות
 oעלייה בבילירובין וה.LDH
:Aplastic anemia
 מאפיינים –
 oרקמת לשד העצם מוחלפת בשומן.
 oהמחלה יכולה להיות אידיופטית )לרוב( או בעקבות תרופות ) ,benzene ,(chloramphenicolזיהום ) hepatitisאו
.(infectious mononucleosis
 oבמקרים הקשים :ההישרדות היא רק  20%בערך עם טיפול תמיכתי בלבד.
 Severe aplastic anemia מוגדרת כ –
1% >RI o
 oנויטרופניה >500
 oטסיות > 20,000
 oפחות מ 10%צלולריות של לשד העצם.
 טיפול -
 oהבחירה - HSCT :האם נעשית מוקדם לפני שהחולה הופך למרוגש למוצרי דם -הישרדות <.80%
 oבמידה ואין תורם מתאים ,הטיפול יכול להיות אימונוסופרסיבי ATG -וציקלוספורין.
 oחזרה עם הפסקת הטיפול לרוב.
:Fanconi anemia


מאפיינים –
 oמחלה .AR
 oאבחון -הדגמה של שבירות כרומוזומלית לאחר חשיפה לחומרים שפוגעים בדנ"א .בעיה בתיקון 
ממאירות בהמשך החיים.
 oהפגם במחלה הוא במערכת ה.DNA repair
קליניקה-
 oמופיע >גיל 10
 oאפלזיה של כל השורות
 ,microcephaly oהיעדר אגודלים ,café au lait spots ,היפרפיגמנטציה עורית ,קומה נמוכה MCV ,גבוה,
היעדר כליה או כליה בצורת פרסה ,טרנספורמציה ללאוקמיה.AA ,
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טיפול:
o
o
o
אנדרוגנים )סכנה לפגיעה כבדתית ,גידולים בכבד; האנדרוגנים מגבירים סינתזת כד"א ומורידים את הצורך בעירויים;
השפעה על שאר השורות -פחות מרשימה(
סטירואידים
.HSCT
שבירות כרומוזומלית ) (chromosome fragility
– נובע מדפקט ב .DNA repair-קיים במספר תסמונות:
–  - Bloom syndromeקומה נמוכה ,פריחה טלנגיאקטטית פוטוסנסיטיבית.
–  - Fanconi syndromeקומה נמוכה ,הפרעות שלד וכליה ,פנציטופניה.
–  - Ataxia telangiectasiaאטקסיה מילדות ,דגנרציה נוירומוטורית פרוגרסיבית ,נטייה לזיהומים.
סיבות נוספות ל:Pancytopenia


פאנציטופניה יכול לבוא ע"ר החלפת מוח עתם בגידול סולידי )בייחוד נוירובלסטומה( ,לוקמיה ,מחלת אגירה ,אוסטאופרוזיס,
מיילופיברוזיס )נדיר בילדות( .יש צורך ב Bxלאבחנה.
פאנציטופניה עקב הרס תאים -הרס תוך מדולרי )מחלות מיילופרוליפרטיביות ,חסר ויטמין בי 12וח.פולית( או הרס פריפרי -לרוב
בטחול .גם היפרספלינזם יכול לגרום לירידה בספירות .כריתת טחול -רק כשהירידה משמעותית.
) Hemostatic Disordersפרק : (151
כללי :



זיהומים אחרי הלידה ותגובה לתרופות לרוב גורמים לטרומבוציטופניה זמנית.
לעומת זאת ,זיהומים מולדים )כמו  (TORCHיכולים לגרום לדיכוי ממושך של לשד העצם שאינו חולף מהר כמו זיהום ויראלי
נרכש.
טרומבוציטופניה הנובעת מהרס פריפרי  בילד שנראה בריא ,הסיבה השכיחה לכך היא .immune mediated
סיבות לדימום
המטולוגי
וסקולרי – לא
Coagulopathy
-
טראומה
כיבים
גידולים
וכו'
 ראשוניvWF disease o
 oהמופיליה
 oפגם בתפקוד הטסיות
 שניוניDIC o
 oאנטי קואגולנטים
 oחסר ויטמין K
 oאי ספיקה כבדית
 oאי ספיקת כליות
Thrombocytopenia
 ראשוניITP o
Neonatal isoimmune o
 שניוני oממאירות
Aplastic aneimia o
DIC o
 oספסיס
 oתרופות
HUS o
Hypersplenism o
 oמכני
 oאוטואימוני
HIV o
): Neonatal alloimmune thrombocytopenic purpura (NATP
מאפיינים -





מתרחש כתוצאה מריגוש של האם לאנטיגנים הקיימים על הטסיות של העובר.
אמהות עם  ITPאו  ITPבעבר יכולות להעביר בצורה פסיבית את הנוגדנים לעובר =< טרומבוציטופניה של הילוד.
מספר הטסיות של האם  פרדיקטור לסיכוי שהילד הושפע )אלא אם כן לאם אין טחול ואז זה לא מדד טוב; הספירה יכולה
להיות תקינה הרי( .הסיכון הכי גדול -בעת המעבר דרך תעלת הלידה  סיכון לדימום מוחי.
ילוד עם  (NAIT=) NATPנמצא בסיכון לדימום תוך מוחי ברחם ובמהלך הלידה.
ניתן למדוד את מספר הטסיות של העובר בחבל הטבור או בדגימה מהקרקפת.
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הטיפול :




כולל  IVIGלפני הלידה.
ההמלצה היא לידה בניתוח קיסרי כדי למנוע דימום מוחי.
טרומבוציטופניה קשה ) (20,000 >PLTבילוד תטופל ע"י סטירואידים  IVIG+עד לעליה בספירות.
אם יש צורך -יכולים לקבל טסיות שטופות של האם )כי הרי הבעיה היא נוגדנים שהאם ייצרה(.
): Immune thrombocytopenic purpura (ITP
הגדרה :
 הפרעה נרכשת המובילה להרס טסיות המתווך ע"י מערכת החיסון.
 בילדים – מחלה אקוטית לרוב לאחר זיהום ולרוב  .self limitedבמבוגרים כרונית.
 יכולה להיות משנית למחלת רקע .HP ,HCV ,HIV , SLE :
קליניקה :
 דימומים :
 oבעור -אכימוזות ופטכיות
 oבריריות – wet purpura
 oנוספים )חלקם מסכני חיים( – רטינה ,GI ,מנורגיה) CNS ,נדיר(.
 oלזכור –  Wet purpuraו -דימום רטינלי עשויים להעיד על דימום מסכן חיים
 ספירת טסיות נמוכה מאוד כאשר יתר המדדים בספירה ובמשטח תקינים.
אבחנה :




סרולוגיה לא יעילה לרוב אבל אפשר לבצע – SLE ,HCV , HIV
אלקטרופורזה של חלבוני הסרום  +רמות Ig
בדיקת קומבס – לאיתור המוליזה במקביל )  – EVANS syndromeהמוליזה אוטואימונית .(ITP +
בדיקת מח עצם – ניתן לראות ריבוי מגה-קריוציטים עם יתר השורות תקינות )ב – DD-לוקמיה ואנמיה אפלסטית(.
טיפול :






מטרות הטיפול – הפחתת הרס הטסיות והפחתת יצירת נוגדנים.
 80%יחלימו ספונטנית תוך חצי שנה.
אינדיקציה לטיפול – כאשר מספר הטסיות מתחת ל.30,000 /uL -
הטיפול בצורה קלה :
 .1פרדניזון –
 oכאשר אין טרומבוציטופניה קשה )מתחת ל(5000-
 oאין סימנן לדימום מסכן חיים ) wet purpuraאו דימום רטינלי(
 oמהווה טיפול התחלתי ואפשר לבצע אותו מחוץ לבית החולים
 .2אנטי – RhD
 oיכול להחליף פרדניזון כטיפול התחלתי
 oניתן לבעלי Rh+
 oהנוגדנים שניתנים תופסים את האריתרוציטים וגורמים המוליזה ובכך הרצפטור של המקרופגים בטחול תפוסים ,מה
שמוריד את אור הזרקורים מהטסיות.
 oההמוגלובין יורד במעט על רקע ההמוליזה הזו )עד  1.7גרם/ד"ל( ,המוליזה תוך כלית קשה היא נדירה .באנמים יש
להפחית מינון.
– IV Ig .3
 oיעיל יותר מאחרים – "מעסיק" את הרצפטורים של המקרופאגים ב.RES -
 oת"ל – נדיר – RF ,aseptic meningitis
בדימום קשה או מחלה קשה :
 oכאשר יש טרומבוציטופניה משמעותית  /דימום  /סמנים לסיכון לדימום משמעותי  דורש אשפוז
 oהטיפול יהיה ב -סטרואידים  IV Ig +או  anti RhDולפעמים תרופות אימונוסופרסיות אחרות.
 oבמקרים רפלקטורים אפשר להוסיף . (anti CD20) Rituximab
ספלנקטומי :
 oאם לא חולף לאחר טיפול תרופתי.
 oאם מבוצע יש לחסן לחיידקי קפסולה )פנאומוקוק ,מנינגוקוק ,המופילוס(.
 oסימנים במשטח דם לאחר : Spleenectomy
 Howell-Jolly body שינוי בגודל ובצורת ) RBCאניסוציטוזיס ,פויקילוציטוזיס( Heinz body - denatured hemoglobin Basophilic stippling RBC -עם גרעין
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:Hemophilia
מאפיינים :
 המופיליה  Aו ,Bשתיהן מועברות בתורשה  x linkedואין ביניהם הבדל פרט לטיפול.
 סיווג לרמות :
 oחולים עם > 1%של פקטור  VIIIאו  IXיכולים לסבול מדימומים ספונטניים או מטראומה קלה.
 oרמות <  5%של הפקטורים האלו גורמות לכך שצריך טראומה משמעותית כדי לגרום לדימום.
 oהצורה הקלה יכולה להיות מאובחנת רק בגיל מבוגר יחסית ,אבל הצורה הקשה מתייצגת כבר בתינוקות .הדימומים
הספונטניים מתרחשים בשרירים או בפרקים ).(hemarthroses
 האבחנה של המופיליה מסתמכת על  PTTמאורך  -מתוקן בהוספת פלזמה מאדם בריא.
טיפול:


בדימום מסכן חיים  -להעלות את רמות הפקטור הפגום ל 80-100%מהרמה התקינה.
בדימום קל ,כולל דימום לפרקים –
 oלהעלות הרמות ל 30-40%מהנורמה.
 oיש נוסחא לחישוב מספר היחידות של הפקטור הדרושות כדי להעלות את הפקטור לרמה הדרושה 


 Desmopressin acetateמשלש את רמות פקטור  VIIIבחולה בהמופיליה  Aקלה עד בינונית.
חלק מהחולים מפתחים נוגדנים כנגד הפקטורים הרקומביננטיים )בעיקר כנגד פקטור – (VIII
 oבמידה וטיטר הנוגדנים הוא נמוך ,ניתן להמשיך את הטיפול בפקטור או מתן פקטור מחזיר.
 oבטיטר נוגדנים גבוה ,צריך לתת פקטור שעוקף את המסלול ,לרוב מתן פקטור .VIIa
חומצה אמינוקפרואית -יעילה למניעת דימומים מוקוקוטאנאיים.
 PPCדווקא מגביר את הסיכון לטרומבוזיס ולכן אינו בשימוש.


:von Willebrand disease
מאפיינים :
 הפרעה שכיחה יחסית.
 הדימומים בד"כ בריריות ,epistaxis ,דימום מהחניכיים ,חבורות עוריות ודימום וסתי מוגבר.
 במחלה מאוד קשה  -עד לחסר של פקטור  vWF) VIIIמונע סילוק פקטור  VIIIמזרם הדם( וההתייצגות דומה להמופיליה .A
 האבחנה נעשית באמצעות מדידת  vWF antigenו.vWF activity
טיפול :



 Desmopressinהוא טיפול הבחירה במרבית אירועי הדימומים בחולים עם  type 1ובחלק מהחולים עם .type 2
כאשר צריך רמות גבוהות של  vWFוהטיפול ב desmopressinלא מספיק ,צריך טיפול בתרכיז של .vWF
יש להימנע משימוש באספירין בחולים אלו .בנוסף -לא נותנים קריו כי א"א לנטרל אותו ויראלית ,וכדאי לתת חיסון ל.HBV
Table 151-3. Comparison of Hemophilia A, Hemophilia B, and von Willebrand Disease
Feature
Hemophilia A
Hemophilia B
von Willebrand Disease
Inheritance
X-linked
X-linked
Autosomal dominant
Factor deficiency
Factor 8
Factor 9
von Willebrand factor, factor 8
)Bleeding site(s
Muscle, joint, surgical
Muscle, joint,
Mucous membranes, skin, surgical, menstrual
surgical
Prothrombin time
Normal
Normal
Normal
Activated partial thromboplastin time Prolonged
Prolonged
Prolonged or normal
Bleeding time/PFA-100
Normal
Normal
Prolonged or normal
Factor 8 coagulant activity
Low
Normal
Low or normal
von Willebrand factor antigen
Normal
Normal
Low
von Willebrand factor activity
Normal
Normal
Low
Factor 9
Normal
Low
Normal
Ristocetin-induced platelet
Normal
Normal
Normal, low, or increased at low-dose
agglutination
ristocetin
Platelet aggregation
Normal
Normal
Normal
Treatment
DDAVP* or recombinant factor Recombinant factor 9 DDAVP* or vWF concentrate
8
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:DIC
: מאפיינים
,antithrombin III  וכך גם החלבונים האנטי קואגולנטיים במיוחדVIII וV ,II  יש צריכה מוגברת של פקטורי הקרישה במיוחד
. ופלסמינוגןprotein C
. משופעל ע"י ארס נחש-  לעתים נדירות
: הגורמים העיקריים
... פטריות, מלריה,CMV , ריקציה,salmonella ,Meningococcemia –  זיהומיםo
 כוויות, היפותרמיה או היפרתרמיה, תסמונת מעיכה,fat emboli  ריבוי שברים עם,CNS נזק לרקמות – טראומה לo
מסיביות
 ממאירויות מפושטות,AML ,APL –  ממאירותo
 רעלים – הכשת נחש או עקיצת חרקיםo
HUS  קשה אוTTP – Microangiopathic disorders o
Reye syndrome , קשהIBD ,Fulminant hepatitis – GIT  הפרעותo
protein C  חסר הומוזיגוטי של,Antithrombin III deficiency –  הפרעות קרישה תורשתיותo
...NEC , קשהRDS , היפרדות שליה,GBS ,Maternal toxemia –  ילודיםo
...HIT ,Kawasakie disease , תגובה המוליטית למנת דם, שונות – דחיית שתל אקוטית קשהo
:טיפול
: ההנחיות הכלליות כוללות
 במידת האפשרDIC טיפול קודם כל בגורם ל
 היפוקסיה או פרפוזיה ירודה, תיקון אצידוזיס
. טסיות וחלבונים אנטי קואגולנטים, תחליפים לפקטורים החסרים – פקטורי קרישה
 הפרין במידה ויש קרישים עורקיים או ורידיים משמעותיים
. וספסיסDIC  רקומביננטי( – מפחית תמותה במבוגרים עםactivated protein C) Drotrecogin alfa 
:אבחנה מבדלת בין הקואגולופתיות השונות
רמזים
קליניים
שוק
צהבת
,תת ספיגה
מחלת כבד
חום
Fibrinogen
degradation products
↑
↑
טסיות
Fibrinogen
PTT
PT
↓
↓תקין או
↓
↓
↑
↑
↑
↑
DIC
אי ספיקת כבד
N
N
N
↑
↑
K חסר ויטמין
N ↑ או
N
N
↑
↑
ספסיס ללא שוק
Table 151-2. Screening Tests for Bleeding Disorders
Test
Mechanism Tested Normal Values
Prothrombin time
Extrinsic and common <12 sec beyond neonate;
pathway
12-18 sec in term
neonate
Disorder
Defect in vitamin K-dependent factors; hemorrhagic disease of
newborn, malabsorption, liver disease, DIC, oral anticoagulants,
ingestion of rat poison
Activated partial
thromboplastin time
Hemophilia; von Willebrand disease, heparin; DIC; deficient factors 12
and 11; lupus anticoagulant
Thrombin time
Intrinsic and common 25-40 sec beyond
pathway
neonate; 70 sec in term
neonate
Fibrinogen to fibrin 10-15 sec beyond
conversion
neonate; 12-17 sec in
term neonate
Fibrin split products, DIC, hypofibrinogenemia, heparin, uremia
Bleeding time
Hemostasis, capillary 3-7 min beyond neonate Platelet dysfunction, thrombocytopenia, von Willebrand disease,
and platelet function
aspirin
Platelet count
PFA
Platelet number
Closure time
Blood smear
Platelet number and size; RBC morphology
150,000-450,000/mL
Thrombocytopenia differential diagnosis (Fig. 151-4)
Large platelets suggest peripheral destruction; fragmented, bizarre
RBC morphology suggests microangiopathic process (e.g., hemolytic
uremic syndrome, hemangioma, DIC)
:קרישיות יתר
. או ורידים גדולים/ של עורקים וthrombosis  אוpurpura fulminans  מופיעים עםprotein Cילודים עם חסר הומוזיגוטי ב
. הוא הצורה התורשתית השכיחה ביותר שמעלה את הסיכון לקרישיות יתרFactor V Leiden
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: Section 21. Oncology
) Leukemiaפרק : (155
כללי :
 ישנם מספר סינדרומים מולדים שהם בסיכון ללוקמיה :
 oתסמונת דאון
Fanconi anemia o
Bloom syndrome o
Ataxia telangiectasia o
Wiskott–Aldrich syndrome o
Neurofibromatosis o
 קרבה משפחתית לילד עם לוקמיה מעלה סיכון פי  25% .2-4בתאומים מונוזיגוטיים.
 טיפול כימותרפי בייחוד במעכבי טופואיזומרז  3מעלים סיכון.
 אפידמיולוגיה :
  ALL - 75% oבגילאי  2-5ויותר בבנים )במיוחד של תאי (T
  AML - 15-20% oבעיקר ביילודים  ,מתבגרים ומעל גיל .55
CML - 5% o
 DD ללוקמיה :
 .1תפיסת מח העצם ע"י ממאירות אחרת – ניורובלסטומה ,רבדיומיוסרקומה) Ewing sarcoma ,תאי גידול קטנים עגולים
וכחולים( ,רטינובלסטומה ,לימפומה.
 – Transient myeloproliferative disorder .2ילודים עם תסמונת דאון .יכול להתייצג עם ↑ WBCובלסטים בדם פריפרי,
אנמיה וטרומבוציטופניה .לרוב נעלם עם טיפול תמיכתי בלבד ,אבל ילדים אלו נמצאים בסיכון מוגבר ) (30%לפתח לאוקמיה
אמיתית בחודשים /שנים שלאחר מכן.
 – Histiocytosis .3פרוליפרציה והצטברות של  Langerhans cell histiocytosis .histiocytesמתייצג עם מעורבות של עצמות,
עור ,ריאות ,כבד ולשד העצם ).(pancytopenia
 .4מחלות ריאומטריותRF ,SLE ,JRA -
 – IMN .5קליניקה דומה עם לימפוציטים א-טיפיים.
ITP .6
 – Aplastic anemia .7יהיה דיכוי מח עצם אבל לא יהיו בלסטים.
: ALL
פתופיזיולוגיה :
 חלוקה לתת קבוצות –
 – (15%) T cell ALL .1ילדים גדולים  ,תיתכן מסה מדיאסטינלית בפרזנטציה
B cell ALL .2
 – (85%) Common ALL .3השכיח ביותר  ,תאים מסוג  , pre-Bפרוגנוזה טובה יחסית.
 – Undifferentiated ALL .4תאים ממוצא לא ברור
 30-40% מהמקרים יש גם טרנסלוקציות כרומוזומליות – למשל פילדלפיה ) – (BCR-ABL 9:22פרוגנוזה רעה ב.ALL -
קליניקה :







התסמינים והסימפ' קשורים להסננת תאי לוקמיה לרקמות או ללשן העצם.
תסמינים ראשוניים – לא ספציפיים – חום ,כאבי עצמות  /פרקים ,הרגשה רעה ,חולשה ,אנורקסיה ,איריטביליות  דמוי זיהום
ויראלי אבל הילד לא מחלים.
סימנים לכשל מח עצם –
 oאנמיה – תתבטא כחיוורון וחולשה
 oטרובמוציטופניה – דמם
 oלויקופניה – זיהומים קשים וממושכים
מעורבות ) CNSפחות מ – (5%-כאבי ראש
אשכים – אתר שכיח ל – extramedullary ALL -נראה הגדלה לא כואבת של אשך אחד  /שניים
חולים עם – T cell leukemia
HSM o
 oלימפאדנופתיה
 oקוצר נשימה הקשור למסה מדיאסטינלית
 oנוטה לשמור על ספירה לבנה גבוהה ומערב יותר CNS
בבדיקה –
 oחוורון ותופעות דמם )(50%
 oהגדלת טחול )(66%
 oהגדלת כבד )פחות שכיח(
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o
o
o
לימפאדנופתיה – ברוב החולים
רגישות בעצמות )(33%
פטכיות  /אכימוזות
אבחנה :
 הוכחות לוקמיה –
 oמבוססת על הימצאות בלסטים לא בשלים בדם פריפרי  /מח עצם.
 oסיווג ראשוני על פי מראה התאים במשטח  /אספירציה.
 oלא מבצעים אספירציה של גידול רקמתי דחוף לצורך אבחנה למעט גידול שלוחץ על קנה הנשימה.
 ספירת דם – נראה – אנמיה נורמו נורמו  ,טרומבוציטוניה  ,רטיקולוציטופניה ,ספירה לבנה בדרגות שונות )ב 20%-יש ספירה לבנה
מעל  50אלף(.
 – Flow cytometry אבחנה דפנטיבית לפי אימונו פנוטיפ.
 הערכה ציטוגנטית – יש לבצע בכל המקרים של לוקמיה חריפה –
 – t(12:21) oהשכיחה ביותר –  , 20%פרוגנוזה טובה
 5% – t(9:22) oמהמקרים  ,פרוגנוזה גרועה
 – LP לצורך הערכת מעורבות CNS
 צילום חזה – למעורבות מדיאסטינלית.
טיפול :
 אינדוקציה  -כוללת  3-4תרופות ,כתלות בהערכת הסיכון.
 oסיכון סטנדרטי :וינקרסטין ,פרדניזון ,אספאראגינז ל 4שבועות  ב 95%-מגיעים לרמיסיה.
 oבסיכון גבוה+ :אנטאראציקלין )דאנורובצין(.
 oאם יש מעורבות  CNSבהתייצגות או שמדובר ב – T cell leukemia -קרינה פרופילקטית למוח
 פרופילקסיס ל – CNS -מתן תוך-תקלי של שילוב תרופות דוג' ,MTX :ציטאריבין והידרוקורטיזון.
 קונסולידציה  -בסיכון גבוה נותנים כימותרפיה אינטנסיבית – ציקלופוספמיד  ,ציטרבין 6-MP ,
 אחזקה  -למשל של  2-3שנים כולל  MTX + 6-MPכל שבוע ו -וינקריסטין אחת לחודש.
 השתלת מח עצם – בחולים עם הישנות במהלך הטיפול.
 תגובה טובה לטיפול אם –
 .1פחות מ 1000-בלסטים בדם פריפרי ביום 8
 .2פחות מ 25%-בלסטים במח העצם ביום 15
 .3פחות מ 5%-בלסטים במח העצם ביום 33
סיבוכים :
 הסיבוכים קצרי הטווח נובעים מהטיפול וכוללים –
 oחשיפה לזיהומים –  PCPלמשל לכן מקובל לתת טיפול מניעתי ב TMP-SMXאו aerosolized pentamidine
 oאנמיה – לפעמים מתן מנות דם
 oדימומים
 הסיבוכים ארוכי הטווח  -מהטיפולים הכימותרפיים ,ביניהם :הפרעות נוירוקוגניטיביות ,קומה נמוכה ,השמנה ,פגיעה בתפקוד
הלבבי ,עקרות ,ממאירות שניונית...
פרוגנוזה :

אחוזי ריפוי כ.80%-
הפקטור
גיל
 WBCבאבחנה
מעורבות  CNSבאבחנה
ציטוגנטיקה
תגובה לטיפול
 אם יש רמיסיה ל 6-שנים לפחות ההישנות היא נדירה.
 הישנות לרוב ל BM -אבל גם אפשרי ל / CNS -אשכים )נדיר – עין ושחלות(.
 הישנות תוך כדי טיפול היא פרוגנוזה גרועה ביחס להישנות אחריו )מטופלת
בהשתלת מח עצם(.
 פקטורים פרוגנוסטיים –
לזכור – סיכון גבוה – ) , (9:22אינדקס  DNAאפלואידי ,ללא רמיסיה לאחר  4שבועות
: AML
מאפיינים :
סיכון נמוך
 1-10שנים
<50,000
אין
)T(12;21
מהירה
סיכון גבוה
 <1או ≥10
>50,000
יש
)T(4;11), t(9;22
איטית
 מהווה  11%מהלוקמיות.
 שכיחה במצבים כמו  Fanconi anemiaו) Bloom syndrome -שבירות כרומוזומלית(.
 יש חלוקה לתת סוגים לפי .M1-7 – FAB
קליניקה :
 דומה מאוד ל.ALL -
 בסוגים מסויימים יש הסננה של החניכיים.
 לעיתים מופיעות כלורומות תת עוריות  /איברים פנימיים .CNS /
טיפול :


תת סוג  – t(15:17) APLהצלחות טיפוליות עם ) ATRAמעודדת הבשלה של תאים ודיפרנציאציה תקינה(.
 – DICחלק מהסוגים נוטים ל , DIC -יש לטפל עם הפרין.
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 תרופות לאינדוקציה הינן שונות מ– ALL -
 oמיאלוסופרסיביות – Cytrabine, Daunomycin, Etoposide
 oנותנים  2מחזורים אינטנסיביים על מנת להוביל לריפוי ללא קשר לספירות הדם.
 בכל חולי ה AML -עם תורם מתאים יש לעבור השתלת מח עצם מיד לאחר טיפול קונסולידציה.
סיבוכים ופרוגנוזה :
 סיבוך – תקופות ממושכות יותר של ניוטרופניה -
 oחשיפה רבה יותר לזיהומים.
 oיש לתת להם  IVIGאם יש הדבקה ב.VZV -
 oמניעתי אפשרי – פניצילין ופלוקונאזול.
 פרוגנוזה – פחות טובה מ 50% – ALL -הישרדות )גבוהים יותר אם עוברים השתלה(.
 – t(4:11) ביילודים ובגידולי שניוני – פרוגנוזה גרועה.
: CML
כללי :
 מהווה  3%מהלוקמיות בילדים.
 90% מהמקרים עם כרומוזום פילדלפיה.
: Juvenile CML
 מופיע לרוב בגיל שנה-שנתיים.
 הופעה מאופיינת בפריחה אקזמטואידית בפנים ,לימפאדנופתיה  ,זיהומים חוזרים ותמונה דמויית הפרעה אימונולוגית.
 בזמן הבדיקה – חיוורון ,פורפורה ו.HSM -
 מעבדה – אנמיה  ,טרומבוציטופניה  ,ספירה לבנה ממוצעת של  50אלף ומונוציטוזיס בולט.
 משטח דם – בלסטים ותאים מיאלואידים בדרגות בשלות שונות.
 בסוג זה אין כרומוזום פילדלפיה.
 טיפול –
 oלרוב לא עוזר ומוות תוך  6-9חודשים מרגע שיש כשל מח עצם.
 oסיכוי לריפוי ע"י .SCT
: Adult type CML




בילדים גדולים יותר – מעל .5
הופעה הדרגתית של –
 oהגדלת טחול ולימפאדנופתיה )לא שכיח(
 oאנמיה קלה  /תרובוציטוזיס  /אאוזינופיליה ובאז ופיליה
בדם פריפרי – ספירה לבמנה מעל  100אלף עם תאים מהשורה המיאלואידים בכל השלבים.
טיפול –
 – Imatinib oתגובה טובה
 oאם לא מגיב אפשר לתת – הידרוקסיטוריה ואינטרפרון.
 SCT oאפשרי בכרוניות
לנגרהנס היסטיוציטוזיס : X


סוג של ממאירות בה יש הצטברות מונוציטים-מקרופגים ממקור .BM
מערכות מעורבות:
 oשלד – .80%
 יכול להיות האתר היחיד שמעורב ,בעיקר בילדים מעל גיל .5
 הכי נפוץ מעורבות גולגולת.
 יתכן אסמטומטי או קשור לכאב או נפיחות מקומית.
 יתכנו שברים פתולוגים על רקע לזיות בעצמות נושאות משקל.
 תתכן מעורבות מסטואיד.
 oעור – .50%
 לרוב סבוראיק דרמטיטיס בקרקפת או באזור חיתול.
 יתכנו פטכיות )גם בהעדר טרומבוציטופניה(.
 יתכנו נגעי מוקוזה אוראלית שדומים לקנדידה.
 oלימפאדנופתי מקומית או מפושטת – שליש מהחולים.
 .20% – HSM oדרגות שונות של פגיעה כבדית.
 oעיניים – אקסופטלמוס ,לרוב דו"צ.
 oריאות –  10-15%תסניני בצל"ח .פנוי' אפשרי ונדיר.
 oפיגור גדילה.
 oהיפותירואידיזם.
 – BM oאנמיה ,טרומבוציטופניה.
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) Lymphomaפרק : (156
כללי :


הממאירות השלישית בשכיחותה בילדים – מהווה  13%מכלל הגידולים.
 NHLבילדים -
 oלרוב מפושט מאוד וממאיר עם התמיינות נמוכה.
 oלרוב בגיל צעיר יותר
 oקשר לחסר אימונולוגי מולד או נרכש )השתלת  BMלמשל(.
 EBV oבעל תפקיד אטיולוגי חשוב בBurkitt -
קטגוריה היסטולוגית
Small noncleaved
)(Burkitt
Lymphoblastic
Large cell

– HD
o
o
o
o
Immunophenotype
תאי  Bבשלים
תאי T
תאי  B ,Tאו לא ברור
האתרים הראשוניים
בטן )הצורה הספורדית( או ראש וצוואר )הצורה האנדמית-
קשור ל (EBV -
צוואר ו /או מדיאסטינום קדמי
 ,LNעור ,רקמות רכות ,עצמות
טרנסלוקציות
שכיחות
)T(8;14
)T(2;5
שכיח יותר במתבגרים  /מבוגרים צעירים ) (15-35ולאחר גיל .50
קשר ל EBV -ונטילת הידנטואין.
תא אופייני למחלה –  – Reed-Sternbergתא גדול עם  2גרעינים וגרעינונים בולטים.
חלוקה לסוגים –
 – (10-20%) Lymphocytic predominance .1פרוגנוזה טובה  ,פחות מפושט
 – (50%) Nodular sclerosis .2פרוגנוזה טובה  ,לרוב במדיאסטינום
) Lymphocytic depletion .3מתחת ל – (10%-פרוגנוזה פחות טובה
 – Mixed cellularity .4השנייה השכיחות  ,בעיקר איזורים אקסטרא נודליים
קליניקה :
: HD
 לימפאדנופתיה קשה ולא כואבת -
 oלרוב בצוואר או  / supraclavicularאקסילה  /מפשעות.
 oאם יש הגדלת קשריות במדיאסטינום יהיה שיעול לא יצרני.
 סימפטומי – B
 oחום מעל 38
 oהזעות לילה
 oירידה במשקל – מעל  10%בחצי שנה אחרונה
 התפשטות חוץ לימפתית – ריאות )טאכיפניאה ודיספניאה(  ,כבד )צהבת חסימתית(  ,מח עצם )פנציטופניה(.GI ,
: NHL
 בורקיט – בצורה הספורדית שכיחה התייצגות בטנית כואבת  ,בצורה האנדמית – גוש בלסת.
 – T-cell lymphoma מדיאסטינום קדמי – חסימת  SVCS , AWונוזל פלאורלי.
 מעורבות חוץ לימפתית -כאבי עצמות) CNS ,סימני  ICPמוגבר ומעורבות  (CN7ומעורבות ) BMפנציטופניה(.
אבחנה :




ביופסיה של הבלוטה או בדיקה של נוזל פריטוניאלי  /פלאורלי.
אספירציית  – BMכאשר יש מעל  25%בלסטים במח העצם מוגדרת .Acute leukemia
הערכה סיסטמית –
 oבדיקות מעבדה –  ESRמוחש ,אנמיה  ,תרומבוציטופניה
 oצילום חזה
 oמיפוי עצמות
 oמיפוי גליום – ב HD -בלבד
 Stagingשל :Hodgkin’s lymphoma
 – I oמעורבות של אזור אחד של בלוטות לימפה או איבר /אתר אחד .(IE) extralymphatic
 – II oמעורבות של  ≥ 2אזורים של קשריות לימפה מאותו צד של הסרעפת ,או מעורבות מקומית של איבר
 extralymphaticאחד ו –  ≥ 1אזורים של קשריות לימפה מאותו צד של הסרעפת )(IIE
 – III oמעורבות של קשריות לימפה משני צדי הסרעפת .יכולים להיות מלווים במעורבות מקומית של איבר
 extralymphaticאחד ) ,(IIIEמעורבות של הטחול ) (IIISאו שניהם ).(IIISE
 – IV oמעורבות מפושטת של יותר מאיבר  extralymphaticאחד עם /בלי הגדלת קשריות לימפה.
**כל אחד מה –  stagesמחולק ל –  Aו –  Bבהתאם לנוכחות .B symptoms
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- DD 
מצבים )לרוב זיהומיים( שגורמים ללימפאדנופתיה וממאירויות שיכולות לדמות צבר לימפתי –
 לאוקמיה Rhabdomyosarcoma Nasopharyngeal carcinoma Germ cell tumor Thymomas EBV Branchial cleft & thyroglossal duct cysts Cat scratch disease Bacterial/ viral lymphadenitis זיהום מיקובקטריאלי Toxoplasmosis**בורקייט יכול לדמות אפנדיציטיס
טיפול :
 – HD כימותרפיה  +קרינה במינון נמוך לאיזור המעורב )אם הסיכון נמוך – אין צורך בהקרנות(.
 -ABVD: Doxorubicin, Bleomycin, Vinblastine, Decarbazine oזהו הסוג הנפוץ בילדים.
.MOPP: mechlorethamine, vincristine, procarbazine, prednisone o
 – NHL כימותרפיה סיסטמית )אין צורך בקרינה  /כירורגיה  ,יש רגישות גבוהה לכימותרפיה(
( cyclophosphamid, vincristine, prednisone) CVP o
 (cyclophosphamid, doxorubicin, vincristine, prednisone) CHOP oעם .Rituximad
סיבוכים :
 קצרי טווח – דיכוי  , CMבחילות ,הקאות ואלופסיה.
 ארוכי טווח – ממאירות שניונית ) ,AMLתירואיד ושד(  ,היפותירואידיזם ,פגיעה בגדילה ,MDS ,פגיעה לבבית  ,פיברוזיס ריאתי.
פרוגנוזה :


 – HDמצויינת ) 90% – 5YS ,בסיכון נמוך –  , 100%בסיכון בינוני-גבוה – .(70-90%
 – NHLשרידות כוללת ב 3-שנים היא  70-90%בהתאם ל.stage -
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גידולי מוח )פרק : (157
כללי :
 מרבית הגידולים בילדים הם גידורים ראשוניים ולא גרורות.
 שניים בשכיחות אחרי לוקמיות )הם הגידול הסולידי השכיח ביותר(.
 בעיקר בגיל צעיר )גיל ממוצע .(10-
 בעיקר מדובר באסטרוציטומה וגידולים אמבריונלים – מדולובלסטומה  /אפנדי מומה .germ cell tumor /
 מיקום הגידולים – גידולי צרבלום ) , (40%גומה אחורית ) (15%ו.(15%) supra-cellar -
 ילדים עם סינדרומים תורשתיים מסויימים נמצאים בסיכון מוגברvon- Hippel- ,tuberous sclerosis ,neurofibromatosis :
.Li-Fraumeni syndrome ,Turcot syndrome ,Lindau
 רוב המקרים מופיעים בילדים ללא הפרעה /גורם סיכון.
קליניקה :
 רוב הגידולים הם בגומה אחורית ובקו האמצע ולכן גורמים להידרוצפלוס ול ICP -מוגבר.
 סימני  ICPמוגבר :
 oבאופן כללי  -ישנוניות ,כאבי ראש והקאות בעיקר בבוקר.
 oבילדים קטנים עם סוטורות פתוחות  -גדילה בהיקף הראש.
 oעצבנות ,אנורקסיה ,אובדן של אבני דרך בהתפתחות ,תפקוד לקוי.
 oסימן שכיח :חוסר יכולת להסתכל לצדדים בגלל שיתוק .CN6
 מעורבות  CNאחרים פרט ל – CN6חשד למעורבות של גזע המוח.
 גידולים צרבלריים :הפרעות בהליכה וירידה בקואורדינציה.
 גידולים היפופיזריים – השפעות ניורואנדוקריניות – גלקטוריאה ,גדילה מואצת עקב הפרשת  GHו.precocious puberty -
 פרכוסים – מופיעים ב 50%-מהגידולים הסופרא-טנטוריאלים.
 סימנים פוקליים מוטורים  /סנסוריים.
אבחנה :
 בדיקת הבחירה – .MRI
 – LP עוזרת בקביעת מחלה גרורתית בגידולי ניורואקטודרם פרימיטיים  germ cell /וגידולים ב.pineal region -
 בחשד לגידול עם פוטנציאל גרורתי כמו מדולובלסטומה – יש לבצע  MRIלכל עמוד השדרה לפני הניתוח.
 - DD גידול שפיר ,AVM ,אנויריזמה ,אבצס ,TB ,cysticercosis ,סרקואידוזיס ,וסקוליטיס ,pseudotumor cerebri ,גידול
מטסטטי.
טיפול :
 .1הורדת בצקת ע"י .High dose Dexamethasone
 .2כימותרפיה :
 גידולים ניורואקטודרמלים פרימיטיביים ו germ cell -רגישים מאוד. גליומות – פחות רגישות. בעלת תפקיד משמעותי בפעוטות בגלל שאצלם טיפול קרינתי מסכן לפגיעה בהתפתחות הניורוקוגנטיבית )לרוב דוחים טיפולקרינתי בגילאים צעירים(.
סיבוכים :
* ת"ל קצרות טווח של הטיפול :בחילות ,הקאות ,אנורקסיה ,עייפות ,דיכוי חיסוני ,ומאפיינים קושינגואידים.
* ת"ל לטווח ארוך :הפרעות נוירו קוגניטיביות ,הפרעות אנדוקריניות ,הפרעה בגדילת עצמות ,אוטו טוקסיות ,אי ספיקת כליות,
קטרקט ,פגיעה בפוריות ,וממאירויות משניות )בעיקר מיילודיספלזיה(.
* חסרים נוירו קוגניטיביים -יכולים להיות משמעותיים מאוד .בעיקר בפעוטות שקיבלו טיפול קרינתי.
-Cerebellar mutism syndrome 
 oמופיע ב 25%-מהילדים לאחר כריתת גידול בגומה האחורית.
 oמאופיין בירידה בדיבור )עד כדי אילמות( ,שינויים התנהגותיים )איריטביליות /אפאטיה( ,ופגיעה בתפקודי מוחון.
 oבדר"כ חולף כעבור מספר שבועות -חודשים )אבל חלק מהילדים נשארים עם אטקסיה ודיסמטריה(.
-Somnolence syndrome 
 oתשישות וישנוניות יתר מספר חודשים לאחר טיפול קרינתי.
.Self limited o
 -Posterior fossa syndrome כאב ראש ו aseptic meningitis-מספר ימים -שבועות לאחר ניתוח.
פרוגנוזה :



הישרדות ל 5-שנים.50-60% -
פרוגנוזה טובה.cerebellar astrocytomas -
לעומת זאת -intrinsic brainstem gliomas ,פטאליות ברוב המוחלט של המקרים.
289
Table 157-1. Location, Incidence, and Prognosis of CNS Tumors in Children
Location
Incidence (%)
Infratentorial (posterior fossa)
55-60
5-Year Survival (%)
Astrocytoma (cerebellum)
20
90
Medulloblastoma
20
50-80
Glioma (brainstem)
15
High grade: 0-5; low grade: 30
Ependymoma
5
50-60
Supratentorial (cerebal hemispheres) 40-55
Astrocytoma
15
50-75
Glioblastoma multiforme
10
0-5
Ependymoma
2.5
50-75
Choroid plexus papilloma
1.5
95
Craniopharyngioma
6
70-90
Pineal (germinoma)
1
65-75
Optic nerve glioma
3
90
Midline
הערות
טיפול
התייצגות
סוג הגידול ומיקומו
+ adjuvant XRT + ניתוח
.סטרואידים להורדת הבצקת
,nystagmus ,ataxia ,ICP↑ ,5-8 גילאי
.intension tremor וhead tilt
Cerebellar
astrocytoma
 כימותרפיה+ XRT + ניתוח
 סטרואידים להורדת+ adjuvant
.הבצקת
 הטיפול.אין אפשרות לכריתה
, פליאטיביXRT הוא
סטרואידים להורדת בצקת
.ונסיונות בכימותרפיה
obstructive ,ICP↑ ,3-5 גילאי
CSF גרורות ב,ataxia ,hydrocephalus
.spinal cord compressionו
,X ,IX ,VII) CN : טריאדה.5-7 גילאי
 וסימניםpyramidal tract ,(VI , V
ICP↑ .skip lesions  שכיח.צרבלריים
.זהו סימן מאוחר
, אאופוריה, גורמים לעירנות.2-5 גילאי
.nystagmus ,optic atrophy ,הקאות
Medulloblastoma
cerebellar vermis)ב
(4וברצפת החדר ה
Diencephalic glioma
hypothalamus
.XRT המיקום יקבע ניתוח או רק
במקביל סטרואידים ונגד
. כימותרפיה,פרכוסים
 כאבי, שינויים באישיות,5-10 גילאי
ICP↑ , פרכוסים, חולשה מוטורית,ראש
.בשלב מאוחר יותר
Astrocytoma/ gliomacerebral cortex
.NF¼ מהחולים סובלים מ
.90% :5YS
,XRT כריתה כירורגית או
.כימותרפיה
, ירידה באיכות הראיה.>גיל שנתיים
,ICP↑ ,nystagmus ,exophthalmos
strabismus ,optic atrophy
Optic glioma
DI אחרי הניתוח שכיח
.70-90%:YS5
יש להתחיל טיפול בקורטיזול עוד
, כריתה מלאה.לפני הניתוח
– במידה והגידול מפושטת
.adjuvant XRT
Bitemporal ,ICP↑ ,7-12 גילאי
 פיגור בהתפתחות המינית,hemianopia
. וגונדוטרופיניםGH  חסר,והגדילה
Craniopharyngioma
(pituitary fossa)
הסימפטומים מופיעים במשך
Cystic . חודשים7 – חודשיים
. בעלי תוצאות טובות יותרtumors
.90% :YS5
הסימפטומים מופיעים בצורה
.אקוטית
. 50-80% :YS5
 אבל,אומנם הגידולים קטנים
.מיקומם הופך אותם לקטלניים
הילדים יכולים להפוך לשמנים
.אחרי הטיפול
,האבחנה המבדלת כוללת אבצס
,HSV encephalitis ,hydatid cyst
AV , המטומה,(TB) גרנולומה
. לימפומה,malformation
.50-75%:5YS
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XRT
Brainstem glioma
) Neuroblastomaפרק : (158
כללי :
 הגידול הרביעי בשכיחותו בילדים )שני בסולידיים אחרי גידולי מוח(.
 הגידול השכיח ב.infants -
 זהו גידול של מערכת העצבים הסימפטטית הפריפרית ממקור עובי .Neural crest
 גיל ממוצע באבחנה –  20חודשים –  25%מהחולים הם עד גיל שנה  50% ,עד שנתיים ו 90%-עד גיל .10
 יותר בבנים.
 1-2% יש סיפור משפחתי.
קליניקה :
 ספקטרום רחב -בחלק מהמקרים יש רגרסיה ספונטנית ,ובאחרים התקדמות מהירה ,גרורות ומוות.
 oילדים עם מחלה ממוקמת -במקרים רבים אינם סימפטומטיים.
 oילדים עם מחלה מפושטת -בדר"כ מתייצגים עם חום ,אובדן משקל וכאבים.
 ההתייצגות השכיחה ביותר -כאב /מאסה בטנית )קשה ,חלקה ,לא רגישה(.
 מיקום -
 45% oמהגידולים מתפתחים בבלוטת האדרנל
 25% oבגנגליונים סימפטיים רטרופריטונאליים
 oאתרים אחרים :גנגליונים פרא-ורטברליים בחזה /צוואר.
 סיבוכים אפשריים כתוצאה מהתפשטות מקומית.spinal cord compression ,horner syndrome :
 סינדרומים פאראניאופלסטיים:
 .1שלשול סקרטורי
 .2הזעה מאסיבית
(dancing eyes & feet) opsomyoclonus .3
 אתרים להתפשטות גרורתית :כבד ,עצמות ,לשד עצם ,קשריות לימפה.
אבחנה :
 – CBC תיתכן אנמיה ותרומבוציט ופניה קלה  ,בניגוד ללוקמיות הספירה הלבנה תקינה.
 כימיה –  LDHמוגבר וייתכן גם פריטין בגידול מפושט.
 איסוף שתן  90% -מפרישים קטכולאמינים )(homovanillic acid ,VMA
 / CT צילום בטן – הסתיידויות בתוך הגידול
 US בטן ואגן – מסה גידולית
 – MIBG מיפוי רגיש וספציפי לניורובלסטומה  ,עוזר ב Staging -ורגיש לזיהוי גרורות
 ביופסיה –
 oאבחנה סופית
 oההיסטולוגיה חשובה לפרוגנוזה ,והיא מתחלקת ל Favorable -ו.Non favorable -
 (N-mic) MYCN oהוא פקטור פרוגנוסטי חשוב – זהו פרוטואונקוגן ,ואמפליפיקציה שלו מהווה סמן פרוגנוסטי רע.
אבחנה מבדלת:
 חשוב להבדיל בין  neuroblatomaלבין  Wilms tumorאשר גם כן מתייצג כמסה מותנית US .או  CTלרוב יכולים להבדיל בין שני
הגידולים.
 Periorbital ecchymoses הנובעות מגרורות ל - orbital bonesיכולות להטעות ולהעלות חשד להתעללות.
 לויקמיה – בילדים עם מעורבות של לשד העצם יכולה להיות אנמיה ,טרומבוציטופניה או נויטרופניה.
: Staging
Stage
מאפיינים
I
גידול מקומי עם כריתה מלאה עם /בלי שאריות מחלה מיקרוסקופיות LN .שליליות.
IIA
מחלה ממוקמת עם כריתה לא מלאה אבל  LNשליליות.
IIB
גידול מקומי עם /בלי כריתה מלאה עם  LNחיוביות איפסילטרליות ,אבל  LNבצד הנגדי שליליות.
III
גידול שלא ניתן לכריתה  -חוצה את קו האמצע ,עם  /בלי  LNחיוביות .או גידול חד צדדי ממוקם עם
מעורבות של  LNבצד הנגדי .או גידול בקו האמצע עם התפשטות דו"צ אבל הגידול נתיח.
IV
IVS
כל גידול ראשוני עם התפשטות ל LNמרוחקות ,עצמות ,לשד עצם ,כבד ,עור...
תינוקות >שנה  +גידול ראשוני קטן וגרורות המוגבלות לעור ,כבד ולשד העצם
הישרדות ל 5-שנים
ההישרדות < .90%
הישרדות – 70-80%
ההישרדות.40-70% :
ההישרדות 85-90% :במידה
והילד >  18חודשים ,או 30-
 40%אם הילד<  18חודשים.
ההישרדות <.80%
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טיפול:




טיפול הבחירה הראשוני – כריתה מלאה )עד כמה שניתן( .כריתה מלאה עם מרקרים ביולוגיים "מועדפים" :לא צריכים טיפול
נוסף.
מחלה מתקדמת :לרוב צריך להוסיף טיפול כימותרפי אחרי הניתוח.
טיפול  XRTלרוב ניתן למיטת הגידול הראשוני אחרי שנכרת ולאזורים עם מחלה גרורתית.
טיפול בחומצה רטינואית בחולים  high riskאחרי טיפול מקסימלי הכולל ניתוח ,כימותרפיה וקרינה ,שיפר את ההישרדות.
החומצה מאפשרת דיפרנציציאה ומורידה את הביטוי של .N-MYC
טיפול:
 .1בסיכון נמוך – מנתחים אם אפשר.
 .2בשלב  – 4sמעקב בלבד )אם הגידול לא פוגע במערכות(.
 .3בסיכון בינוני )שלב  – (2bניתוח וכימותרפיה ,עם או בלי הקרנות.
 .4בסיכון גבוה )שלב  – (3-4כימותרפיה והשתלה אוטולוגית.
סיבוכים:
 Spinal cord compression יכול לגרום לחסרים נוירולוגיים בלתי הפיכים.
 ילדים עם  opsomyoclonus syndromeיכולים לסבול מפיגור התפתחותי ופיגור שכלי.
 הכימו וההקרנה יכולים לעשות נזק לשמיעה ,כלייה ,בעיות בגדילה וגידול שניוני.
פרוגנוזה-

תלוי בגיל ,stage ,פרזנטציה ,מיקום ראשוני ,נוכוחות גרורות ,ציטוגנטיקה ,אמפליפיקציה של  MYCוהיסטופתולוגיה - .שתי
קבוצות :ביולוגיה מועדפת או לא.
:Favorable biologic factors
 oהתמיינות תאים ,ללא אמפליפיקציה של MYC oncogen
triploid cytogenetic karyotype o
 oללא איבוד של חומר גנטי מהזרוע הקצרה של כרומוזום .1
הפרוגנוזה טובה בגידולים ש –
 Stage oנמוך
 oבאיזור הצוואר והחזה
 oדרגת התמיינות גבוהה יותר )יחס  VMA:HVAגבוה בשתן(.
 oבנות
 oתינוקות > שנה בעלי פרוגנוזה טובה יותר ללא קשר ל stagingאו פקטורים ביולוגיים.
לרוב מדובר בחולים צעירים יותר ועם מחלה מקומית.

הישרדות ל 3-שנים היא ) 23%בילדים מעל גיל שנה – מעל – (50%
 oסיכון נמוך ושלב  90-100% – 4Sסיכויי הישרדות
 oסיכון בינוני –  75%הישרדות
 oסיכון גבוה –  20-60%הישרדות
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) Wilms tumorפרק : (159
כללי :
 הגידול העיקרי של הכליות בילדים והסרטן החמישי בשכיחותו בילדים.
 גידול ממקור עוברי  ,לרוב מתגלה בגילאי  80%) 2-5מהמקרים לפני גיל .(5
 צורה תורשתית – קשורה לגידול דו"צ והתייצגות בגיל צעיר יותר –
– WAGR syndrome o
 נובע מ deletion -בכרומוזום .Willm's tumor, Aniridia, GU malformation, mental Retardation :11
 קשר למומים גניטו-אורינריים ) ,cryptorchidism ,hypospadiasכליית פרסה או איחוי הכליותureteral ,
(PKD ,duplication
-Beckwith- Wiedmann syndrome o
macroglosia ,omphlocele ,hemihyperthrophy 
 ב 3-5%-מופיע גם .Wilms tumor
קליניקה :
 מרבית הילדים ) (80%מופיעים עם מסה בטנית שמתגלה ע"י ההורים.
 סימפטומים נלווים – חום ,כאבי בטן ,הקאות והמטוריה.
 יל"ד – ב 25%-עקב רמת רנין גבוהה הנובעת מאיסכמיה כלייתית עקב הגידול.
 AV fistula בתוך הגידול יכולה לגרום ל-איס"ל.
 סינדרומים פרא-ניאופלסטים –
 oהפרשת  – EPOפוליציטמיה
 oהפרשת ACTH
 oהיפוגליקמיה
 גרורות – התפשטות מקומית ולבלוטות סמוכות )הכי שכיח – פיזור המטוגני לריאות  /כבד .(CNS / BM /
אבחנה :
 – US לבדוק התפשטות של הגידול ל.Vena Cava -
 בדיקות דם )ספירה ,כימיה ,תפקודי כבד  /כליות( וצילום חזה  התפשטות גרורתית
 לרוב מבצעים  CTחזה  +בטן  +אגן.
 אישור אבחנה ע"י ביופסיה –  Anaplasiaבביופסיה = פרוגנוזה גרועה.
– DD 
 oהידרונפרוזיס
PKD o
 oגידולים שפירים – המרטומה mesoblastic nephroma /
 oגידולים ממאירים –  , RCCניורובלסטומה ,לימפומה ,רבדומיוסרקומה
: Staging
 – Stage 1 .1גידול מוגבל לכליה הניתן לכריתה בשלמותו
 – Stage 2 .2גידול שהתפשט מחוץ לכיה אך ניתן לכריתה בשלמותו
 – Stage 3 .3פיזור מקומי של הגידול לבטן
 – Stage 4 .4גרורות המטוגנות רחוקות
 – Stage 5 .5הגידול קיים ב 2-הכליות
טיפול :
 נסיון לכריתה מלאה של הגידול עוד לפני טיפול כימותרפי עם /בלי קרינה.
 באירופה נהוג לתת טיפול כימותרפיה – וינקריסטין  +אקטינומיצין ואם יש גרורות אז גם דוקסורובצין לפני הניתוח כדי לנסות
ולכווץ את הגידול ולאפשר כריתה יותר שלמה שלו.
 קרינה – ב.Stage 3-4 -
סיבוכים:
 בגידול דו"צ -לעיתים לאחר הטיפולים החולים נשארים עם .RF
 קרינה יכולה לגרום למותניים קצרות ,אגן קטן.
 בנשים שעברו קרינות בילדותן יש סיכוי לתינוקות קטנים ועליה בצורך בניתוח קיסרי.
 במידה והגידול התפשט ל  IVC -הוא יכול לשלוח אמבוליות ולגרום ל  PE -מסכן חיים.
פרוגנוזה:




הפרוגנוזה בסה"כ טובה.
ריפוי מלא בחולים עם היסטולוגיה "טובה" ומחלה מקומית היא מעל .85%
פרוגנוזה טובה בגיל צעיר בהתמיינות אפיתליאלית )לעומת סרקומה(.
בהישנות פרוגנוזה רעה ויש לטפל ע"י .SCT
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) Sarcomasפרק : (160
: Osteosarcoma = osteogenic sarcoma







זהו גידול העצם הראשוני השני בשכיחותו אחרי .MM
הוא הגידול ה 6-בשכיחותו בילדים.
הכי שכיח בתקופת ההתבגרות ,שמתאפיינת בגדילה מהירה של העצמות.
הדמיה :שינוי סקלרוטי עם  ,sunburst patternבניגוד לשינוי ליטי שאופייני ל) Ewing tumor-שמתואר onion -
.(skinning
קשר לתסמונות נוספות:
hereditary retinoblastoma - o
Li-Fraumeni syndrome - o
Rothmund-Thomson syndrome - o
גרורות :לריאות ולעצם.
טיפול :שילוב ניתוח וכמותרפיה .בד"כ נותנים כמותרפיה פרה-אופרטיבית כדי לאפשר ניתוח משמר גפה.
: Ewing sarcoma
מאפיינים :
 קבוצת גידולים של  ,small, round cell, undifferentiated tumorsממקור .neural crest
 בקבוצה נכללים  Ewing sarcoma of bone and soft tissueו.primitive neuroectodermal tumor-
 הגידולים יכולים להיות בגפיים או ב) central axis-אגן spine ,ו .(chest wall-גידולים ב chest wall-נקראים .Askin tumors
 בפתולוגיה הגידולים נראים  small round blue cell tumorsבדיוק כמו  ,lymphoma, rhabdomyosarcomaו-
.neuroblastoma
 טרנסלוקציה ) t(11;22שכיחה בגידולים האלה ועוזרת באבחנה.
קליניקה:



 Pain, swelling, limitation of motion, and tendernessסביב העצם או הרקמה הרכה המעורבת.
אם הגידול הוא באיזור חוט השדרה יכול להיות  ,cord compressionואם באזור ה chest wall-יכול להיות .respiratory distress
סימנים סיסטמיים אופייניים :חום וירידה במשקל.
אבחנה:
 מבוססת על שילוב קליניקה של כאב ונפיחות בעצם  -/+סימנים סיסטמיים +
 מראה רדיוגרפי של ) lytic bone lesionבניגוד ל ,Osteosarcoma-שם מדובר על שינוי סקלרוטי!!( עם תגובה פריאוסטאלית ו-
 onion-skinningאופייני.
טיפול:



) Multiagent chemotherapyשכוללת  vincristine, doxorubicin, and cyclophosphamideבתוספת  ifosfamideאו
 (etoposideגורמת מהר לכיווץ דרמטי של הגידול והקלה בכאבים.
בשלב הבא אפשר לבצע ריסקציה כירורגית.
כמו כן ,הגידול הוא  radiosensitiveולכן גם טיפול קרינתי מועיל ,אך יש לשקול את הסיכון של radiation-induced second
) malignanciesבמיוחד  (osteosarcomaואת הפגיעה העתידית האפשרית בגדילה.
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: Section 22. Nephrology & Urology
: (261 הערכה של התפקוד הכלייתי )פרק
: אי תפקוד כלייתי הוא תופעה נפוצה אצל ילדים- האטיולוגיה
: ראשוני – בעיה בכליות או במערכת השתן כמו.1
פיילונפריטיס

Wilms tumor

דיספלסיה

minimal change nephrotic syndrome 
: שניוני – כחלק ממחלה סיסטמית.2
SLE

(ATN התייבשות )כמו

(רנלית-אי ספיקת לב )אזוטמיה פרה

(המוליזה )כשיש המוגלובינוריה

(אבנים בכליות )כמו בהיפרפאראטיראודיזם

Table 161-2. Primary and Systemic Causes of Renal Disease in Children
Primary
Secondary (Systemic)
Minimal change nephrotic syndrome
Postinfectious glomerulonephritis
Focal segmental glomerulosclerosis
IgA nephropathy
Membranoproliferative glomerulonephritis Schönlein-Henoch purpura-related nephritis
Lupus nephritis
Membranous nephropathy
Wegener granulomatosis and other vasculitides
Congenital nephrotic syndrome
Tubular toxins
Alport syndrome
Antibiotics
Intrinsic tubular disorders
Chemotherapeutic agents
Structural renal disorders
Hemoglobin/myoglobin
Congenital urinary tract abnormalities
Tubular disorders
Cystinosis, oxalosis
Polycystic kidney disease
Galactosemia, hereditary fructose intolerance
Renal/urinary tract tumor
Stones
Sickle disease/trait
Trauma
Extrarenal malignancy (leukemia, lymphoma)
:הפתוגנזה – כדוגמאות למנגנונים ניתן לקחת את
. או גלקטוזמיהHUS –  ביטוי של תסמונת סיסטמית.1
Post-strep. GN –  פגיעה אימונית.2
ביטויים
:ביטויים לדוגמא של בעיה נפרולוגית יכולים להיות
שינויים בכמות או במראה של השתן

הפרעות במאזן אלקטרוליטים

הפרעות במאזן חומצה בסיס

 גוש במותניים או בבטן בגידול
 אך לעיתים זה דווקא יכול להתבטא כעודף מי שפיר,בעובר תהיה ירידה במי שפיר כי השתן הוא חלק מהנוזל
יכולת ריכוז השתן
:היכולת ריכוז המקסימלית של היילוד היא שונה לפי שלבי ההתפתחות של הילד
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. מיליאוסמולר400 פג – עד

. מיליאוסמולר800-600 – יילוד

. מיליאוסמולר1200- יותר מ-ילדים גדולים משנה

Table 161-1. Common Manifestations of Renal Disease by Age
Finding
Significance
NEONATE
Flank mass
Hematuria
Multicystic dysplasia, urinary tract obstruction (hydronephrosis), polycystic disease, tumor
Acute tubular/cortical necrosis, urinary tract malformation, trauma, renal vein thrombosis
Anuria and
oliguria
Renal agenesis, obstruction, acute tubular necrosis, vascular thrombosis
CHILD/ADOLESCENT
Cola red-colored Hemoglobinuria (hemolysis); myoglobinuria (rhabdomyolysis); pigmenturia (porphyria, urate, beets, drugs); hematuria
urine
(infection, glomerulonephritis, Schönlein-Henoch purpura, hypercalciuria, stones)
Gross hematuria Infection, glomerulonephritis, trauma, benign hematuria, nephrolithiasis, tumor
Edema
Nephrotic syndrome, glomerulonephritis, acute/chronic renal failure, cardiac/liver disease
Hypertension
Oliguria
Acute glomerulonephritis, acute/chronic renal failure, obstruction, cysts, dysplasia, coarctation of the aorta, renal artery
stenosis
Diabetes mellitus, central and nephrogenic diabetes insipidus, obstruction, dysplasia, hypokalemia, hypercalcemia,
psychogenic polydipsia, sickle disease/trait, polyuric renal failure, diuretic abuse
Dehydration, acute tubular necrosis, acute glomerulonephritis, interstitial nephritis, hemolytic uremic syndrome
Urgency
Urinary tract infection, vaginitis, hypercalciuria, foreign body
Polyuria
: GFR – הערכת תפקוד כלייתי
GFR(ml/min/1.73) = K * L(cm)/Pcr (mg/dL)
.(adolescents boys) 0.7 , ( בנותadolecents )ב0.55 , (full-term) 0.45 , (preterm )ל0.33 = K
: (162  )פרקNephrotic syndrome & Proteinuria
: כללי
.MCD  אוGN  האטיולוגיה לתסמונת נפרוטית בגיל הילדות היא בעיקר עקב
:  פרוטאינוריה – הגדרה
. מ"ג למ"ר לשעה40  בילדים מוגדר כהפרשת חלבון מעלo
. הוא פרוטאינוריה נפרוטית3<  קריאטינין – יחס/  בתינוקות קטנים משתמשים ביחס חלבון בשתןo
:  קליניקה של תסמונת נפרוטית
. – פעמים רבות בעפעפיים שמתפתחת תוך מספר שבועותAnasarca –  בצקת מפושטת.1
. מ"ג לשעה40  הפרשת חלבון מעל.2
.1g% - ולפעמים גם מ2.5g% - היפופרוטאינמיה בדם – אלבומין קטן מ.3
.(TG  )לפעמים יש גם עליית275mg%  היפרליפידמיה – כולסטרול מעל.4
:  ממצאים קליניים נוספים
. מיימת/  הופעה פתאומית של בצקת גומתית עם עלייה במשקלo
. ל"ד לרוב תקיןo
. נוזל פלאורלי/  לפעמים שלשול עקב בצקת של המעי או מצוקה נשימתית עקב בצקת ריאותo
:  ממצאי מעבדה
 בדיקות3  מתוך2- ב1+ -  חוזרותStick - פרוטאינוריה בo
, כולסטרול, אלבומין,total protein ,  יש גם לבדוק – אלקטרוליטים0.5  הוא מעלProtein / creatinine  אם היחסo
. כליותUS ,ANA ,משלים
. לרוב דורש ביופסיה לפני התחלת טיפול, MCD  מחשיד שזה לא  משלים נמוךo
: אטיולוגיה לתסמונת נפרוטית
: (90%) מחלות כליה ראשוניות
80% – MCD .1
10-15% – FSGS / Mesangial proliferative .2
MPGN .3
MGN .4
 אקוטיPSGN .5
Congenital nephritic syndrome .6
: (10%) תסמונת נפרוטית משנית
HIV ,HCV ,HBV , מלריה,  זיהומים – סיפיליס.1
NSAID's , פמידרונט, ליתיום, קפטופריל,  תרופות – פניצילין.2
 מחלות לימפופרוליפרטיביות.3
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 .4מחלות סיסטמיות HSP / SLE
פירוט על האטיולוגיות השונות :
מאפיינים :
 70-80% מהמקרים בילדים ,יותר בבנים
 לרוב יש רקע אטופי.
 הופעה לאחר זיהום ויראלי –  , RSVשפעת parainfluenza ,
קליניקה :
MCD
 סימפ' – בצקת בפנים  ,עפעפיים ,לפעמים אשכים ושפתיים גדולות .בצקת גומתית בגפיים.
 לרוב אין יל"ד.
 ב 20%-מהמקרים יש מיקרוהמטוריה שאינה קבועה
 לזכור שאין – המטוריה קבועה ,איס"כ ,יל"ד hypocomplemantemia ,
אבחנה  :קלינית  ,אם הביטוי יוצא דופן  /אין תגובה לסטרואים  אינדיקציה לביופסיה.
טיפול :


הגבלת מלח ובמקרי בצקת חמורים גם טיפול במשתנים  +אלבומין.
סטרואידים –  2מ"ג לקילו ליום גם ללא ביופסיה
אופי התגובה :
– Primary responders oרמיסיה מלאה לאחר קורס אחד של פרדניזון.
 -Steroid- dependent oחולים עם הישנויות לאחר הפסקת טיפול בסטרואידים.
 -Frequent relapsers oלפחות  2הישנויות בחצי שנה.
 -Steroid resistant oלא מגיבים לטיפול בסטרואידים .חלקם מתגלים כסובלים מ FSGS-בביופסיות בהמשך.
 90-95%מהילדים יגיבו לטיפול לאחר  4שבועות טיפול בסטרואידים
אם יש עמידות  ביופסיה ולשקול טיפול אימונוסופרסיבי )ציקלוספורין  /טקרולימוס(.
פרוגנוזה – שכיחות גבוהה של הישנויות בילדים אבל מחלה קלה.




 10%מהתסמונת הנפרוטית בילדים  ,יכול להיות ראשוני  /משני לVUR / HIV -
קליניקה דומה ל MCD -עם פחות פרוטאינוריה ,יותר יל"ד ומיקרוהמטוריה.
ברוב החולים תתפתח איס"כ כרונית וב.ESRD 1/3-
טיפול – אין טיפול יעיל  20% ,ייכנסו לרמיסיה אחרי טיפול בסטרואידים במינון גבוה.



FSGS
(mesangial
)proliferation
מאפיינים :ו
MPGN
 הצורה השכיחה של נפריטיס כרונית בילדים – גורמת לאיס"כ.
 לרוב סביב גיל ההתבגרות .נדיר לפני גיל .5
קליניקה :
 תסמונת נפרוטית  +נפריטית )אירועים חוזרים של המטוריה(.
 ירידה ב C3 / C4 -לרוב )ב.(type 1-
טיפול  :סטרואידים  50% ,יפתחו  ESRDתוך  10שנים ו 90%-תוך  20שנים.
מאפיינים :
Membranous
nephropathy
 עיקרי במבוגרים  ,נדיר בילדים –  1%ממקרי התסמונת הנפרוטית
 יכול להיות ראשוני או משני ל / SLE -סיפיליס  /טוקסופלזמה  / SCA / HBV /מלריה  /נטילת פניצילאמין
או זהב
קליניקה :
 לרוב תסמונת נפרוטית אבל המטוריה שכיחה
 ייתכן יל"ד CRF /
 רמת משלים תקינה
טיפול  30% :עובר רמיסיה ספונטנית  ,מטפלים בסטרואידים וציטוטוקסיקה  ESRD 10% ,תוך  10שנים.
מאפיינים :
Finish type of
congenital
nephritic
syndrome
 מתחת לגיל שנה  ,לרוב בגיל חודשיים.
 הצורה התורשתית –  – ARנקראת  ,Finish typeיכולה להיות שניונית לזיהומים מולדים )סיפיליס /
טוקסופלזמה  / CMV /אדמת  /הפטיטיס  / HIV /מלריה(
קליניקה :
 פרוטאינוריה מסיבית מלידה עם בצקת קשה
 ניתן לאבחנה טרום לידתית ע"י בדיקה גנטית – רמה גבוהה של  αFPבנוזל ובמי השפיר
טיפול :


נפרקטומיה דו צדדית עם דיאליזה ותמיכה תזונתית עד השתלת כליות
ללא טיפול תמותה סביב  100%סביב גיל שנתיים – תת תזונה וזיהומים קשים
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אבחנה מבדלת לפרוטאינוריה :
  - Transient proteinuriaלאחר מאמץ גופני /חום והתייבשות .הפרוטאינוריה קלה ולא מעידה על מחלה כלייתית.  - Postural (orthostatic) proteinuriaמצב שפיר של פרוטאינוריה בעמידה .אם הפרוטאינוריה פרסיסטנטית ,יש לשלולמחלה כלייתית.
 -Glomerular proteinuria2
 oפרוטאינוריה קלה )>  (0.5gr/m /24hrניתן לראות ב –  ,pyelonephritisמחלת כליות ציסטית ,חסימה ו  GN -קלה.
 oב pyelonephritis ,Henoch- Schonlein nephritis ,acute poststreptococcal GN -קשה chronic GN ,או HUS
ניתן לראות פרוטאינוריה בינונית ).(0.5-1gr/m2/24hr
 פרוטאינוריה מעל  1גר' קשורה בתסמונת נפרוטית.סיבוכי המצב הנפרוטי:
 .1זיהום – הסיבוך המשמעותי ביותר .הזיהום השכיח הוא  primary peritonitisובעיקר ע"י פנאומוקוק ) – (90%הקליניקה
תהיה כאב בטן וחום נמוך והאבחנה ע"י ניקור צפקי .חשוב לאבחן מהר ולטפל )עוד לפני האבחנה( כי יש סכנת ספטיסמיה
ומוות .זוהי סיבת המוות המובילה בסינדרום נפרוטי.
 .2אנמיה – במצב מתמשך ,עקב אבדן של טרנספרין ו APO-בשתן.
 .3רככת – עקב אבדן ויטמין  Dשקשור לגלובולינים.
 .4דילול מסת שריר – עקב אבדן חלבון.
 .5תופעות תרומבואמבוליות – מצב היפרקואגולבילי עקב איבוד חלבון .בילדים יהיו יותר תופעות עורקיות )במבוגרים –
וורידיות( .אחד המקומות השכיחים לתרומבוס הוא  .Renal veinתסמונת נפרוטית היא קונטרה-אינדיקציה מוחלטת לדקור
עורק בילד )זה יכול לגרום לאיבוד של גפה(.
 .6היפוולמיה )יאטרוגנית בד"כ(.
.ARF .7
) Glumerulonephritis & Hematuriaפרק : (163
המטוריה :
כללי :
 מוגדרת כהימצאות לפחות  5כדוריות אדומות בשתן ב.HPF -
 שכיחות – .0.5-2%
 המטוריה מיקרוסקופית לא דורשת בירור לעומת  Gross hemauriaשכן –
 oשתן אדום ללא דם ב – dipstick -אכילת מזון  /תרופות בפעוטות.
 oשתן אדום  ,דם ב dipstick -אבל לא במיקרוסקופ 
 המוגלובינוריה – המוליזה תוך כלית או DIC
 מיוגלובינוריה – רבדומיוליזיס
 oשתן אדום  ,דם ב dipstick -ובמיקרוסקופ ללא  - castsדימום בדרכי השתן )קיים גם בחולי אנמיה
חרמשית ולאחר מאמץ גופני אצל חלק מהילדים(  -סיבות נוספות ראה אבחנה מבדלת.
 / RBC casts oדיסמורפים  רמז לפגיעה גלומרולרית
אבחנה מבדלת של המטוריה :
**  UTIהיא הסיבה השכיחה ביותר ל -המטוריה בילדים.
** היפרקלציאוריה מהווה  30%מהמקרים של  isolated hemturiaבילדים.
 .1מחלות גלומרולריות ):(10%
 .1מחלה גלומרולרית מוגבלת לכליה );Thin GBM disease ;Alport syndrome ;IgA nephropathy - (Isolated
 PSGNועוד.
 .2מחלה גלומרולרית כחלק ממחלה רב מערכתית ;Goodpasture syndrome ;PAN ;Wegener ;HSP ;SLE -
 ;HUSועוד.
 .2סיבות אקסטרה-גלומרולריות:
א.Papillary necrosis ;ATN ;Interstitial nephritis :Tubulointerstitial .
ב .סיבות ווסקולריות :קריש עורקי או וורידי; מלפורמציות )המנגיומה.(AVM ,
ג .גבישים Nephrolithiasis :או  Urolithiasisוכן .Idiopatic hypercalciuria
ד .המוגלובינופתיות.Sickle cell :
ה .סיבות אנטומיות :הידרונפרוזיס PKD ,Cystic kidney disease ,ועוד.
ו .גידולים של הכליה ,Wilms :רבדומיוסרקומה ,אנגיומיוליפומה ,נוירובלסטומה.
ז .טראומה :בכליה או במערכת השתן.
ח .סיבות זיהומיות ) :(UTIפיאלונפריטיס ,ציסטיטיס ,אורתריטיס.
ט .קואגולופתיה או תרומבוציטופניה.
י .אימון גופני כבד.
יא .תסמונת מינכאהוזן  /מינכאהוזן ע"י שליח.
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דגשים לאנמנזה:
 .1צבע השתן – שתן בצבע חום-קולה יעיד על מחלה גלומרולרית .במחלה אורולוגית – צבע השתן יהיה אדום ,לעתים עם קרישי
דם ,לעתים עם .Terminal hematuria
 .2תסמינים מלווים – בצקת בפנים/גוף ,יתר לחץ דם ואוליגוריה מעידים על סינדרום נפריטי חריף )כמו  ,PSGNמחלת ברז'ה,
 SLE ,HSP ,MPGNועוד(.
 .3סיפור של מחלה קודמת ) ,URTעור או  – (GIמציע  HUS ,Acute GNאו .HSP
 .4פריחה ותלונות מפרקים – מכוון ל.HSP ,SLE-
 .5חום לא מוסבר ושינויים בהרגלי ההשתנה – מכוון ל.UTI-
 .6סיפור של כאב – מאפיין מקור דלקתי ,טראומה או אבנים .במחלה גלומרולרית אין סיפור של כאב Renal colic .מכוון ל-
.Nephrolithiasis
 .7סיפור של טראומה )בהמטוריה עם חבלה לא מוסברת – יש לשלול .(Child abuse
 .8סיפור משפחתי – .Sickle cell ,Urolithiasis ,PKD ,IgA nephropathy ,SLE ,Thin BM disease ,Alport
 .9נטייה לדמם )סיפור אישי או משפחתי( – מכוון להפרעות קרישה.
 .10פעילות גופנית.
דגשים לבדיקה פיסיקלית:
 .1חיפוש סימנים של  – Acute GNיל"ד ,בצקת HSM ,וסימני .CHF
 .2חיפוש אנומליות במערכות אחרות – למשל בסינדרום .(Renal dysplasia) VATER
 .3מישוש מסה בבטן – באנומליות מסוימות )כמו  (PKDאו .Wilms tumor
 .4חיפוש אבנורמליות עצבית או עורית – יכול להתקשר ל Cystic disease -או לגידולים שקשורים לסינדרומים שונים.
 .5חיפוש אנומליות של מערכת המין החיצונית – יכול להעיד על מחלת כליה.
הדמיה:
 – US .1לשלילת פתולוגיות מבניות כגון גידול ,מחלה ציסטית ,הידרונפרוזיס או  US .Urolithiasisהיא הבדיקה
האינפורמטיבית ביותר.
 Voiding cystourethrogram .2או  –Cystographyנועד לגילוי רפלוקס; דרוש בחולים עם  ,UTIהצטלקות כליה,
 Hydroureterאו .Pyelocaliectasis
 – Cystoscopy .3בדיקה ששמורה רק להערכת מסה בשלפוחית )שאובחנה ב ,(US-אבנורמליות ב Urether -שנגרמו ע"י
טראומה Posterior urethral valves ,או גידול.
זוהי בדיקת הבחירה במבוגרים עם המטוריה )כי אצלם צריך לחפש סרטן( – בילדים סרטן בשלפוחית הוא נדיר ,לכן בדיקה זו היא
אמצעי אחרון )ביחד עם ביופסיה(.
 – CT .4יכול לשמש בפרוטוקול אבנים.
בירור מעבדתי:
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 DDשל המטוריה:
 .1ווסת.
 – Urethrorrhagia .2דימום מהשופכה.
 .3צביעת שתן ע"י תרופות וחומרים אחרים.
 .4המוגלובינוריה או מיוגלובינוריה.
: Glumerolonephritis
הגדרה :
 דרגות שונות של המטוריה ופרוטאינוריה.
 הפרעה חדה בתפקוד הכלייתי – .ARF
 צבירת נוזלים – בצקות ויל"ד.
 הימצאות  Castsבשתן.
פירוט על האטיולוגיות השונות :
מאפיינים :
 לאחר זיהום בלוע )עד שבועיים( /עור )עד  6שבועות(.
 יותר שכיח בגילאי  , 2-12יותר בבנים.
קליניקה :
Post Infectious
GN
 ספקטרום רחב – מהמטוריה מיקרוסקופית ועד .ARF
 ממצאי שתן – המטוריה )מאקרו חולפת תוך שבועות ומיקרו תוך שנה(  ,גלילי ,Granular casts , RBC
פרוטאינוריה קלה
 – ARF אוליגוריה  ,ייתכן – היפרקלמיה  /חמצת  /היפרפופספטמיה  /היפונתרמיה
 בצקת פריפרית – במקרים קשים גם בצקת ריאות
 יל"ד – עד מצב של אנצפלופתיה  ,חולף עם השיפור הכלייתי )תוך שבועיים(.
אבחנה :
 משלים נמוך ב 90% -מהמקרים +
 סיפור של דלקת גרון  /עור עם תקופה לטנטית מתאימה
 עלייה בנוגדני אנטי סטרפ' – .. Anti DNAse
טיפול  :אשפוז  +טיפול תומך לכליות  +אנטיביוטיקה


הגבלת נתרן בדיאטה  ,משתנים ותרופות ליל"ד – לרוב  – ACE-Iתגובה תוך  5-10ימים
אנטיביוטיקה
מאפייינים  :ילדים ומבוגרים צעירים  ,יותר בבנים
קליניקה :
 אירועים חוזרים של המטוריה המופיעה יום-יומיים לאחר זיהום או לאחר מאמץ גופני.
 לרוב ההמטוריה חולפת תוך  3-4ימים ללא כאב
 לפעמים פרוטאינוריה קלה ונדיר התייצגרות כRPGN -
מעבדה :
IgA
nephropathy
 RBC דיסמורפיים  /גלילים המטיים בשתן
 - 15% רמת IgAגבוהה בדם
פרוגנוזה :
 עד  40%יגיעו ל ESRD -תוך  20שנים
 סימנים רעים – פרוטאינוריה ממושכת  /מסיבית ,יל"ד ,הפרעה בתפקוד כלייתי  דורש ביופסיה.
טיפול :
HSP



 ACE-Iואימונוסופרסיה )אם יש תסמונת נפרוטית ללא סקלרוזיס או )(RPGN
לשקול tonsillectomy
הישרדות טובה לאחר השתלת כליה


מעורבות כלייתית קיימת ב 40-50%-מהחולים.
לרוב ביטוי כמיקרוהמטוריה עם פרוטאינוריה קלה היכולה להופיע עד  3חודשים ממחלה סיסטמית – לרוב
מספר ימים לאחר זיהום )חולף תוך מספר חודשים(.
בחלק קטן מהחולים – מחלה כלייתיתקשה – תסמונת נפרוטית  RPGN / GN /עם סיכון לESRD -
טיפול  :רק במחלה קשה למשל RPGN
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: מאפיינים
. ומלווה בחירשות והפרעות ראייהCRF - משפחתית המגיעה לGN 
.4  – פגיעה בשרשראות של קולגןXL  העברה- 85% 
: קליניקה
–  כלייה
. המטוריה מיקרוסקופית המתקדמת למאקרו ועם הזמן פרוטאינוריה במרבית החוליםo
.(2-3 שורG) CRF  הולך ויורד ומופיע יל"ד וסימניGFR o
. החומרה וקצב ההתדרדרות קשורים לסוג המוטציהo
–  חירשות
. פגיעה עצבת דו"צ הדרגתיתo
. מתחילה בעשור הראשון לחיים עם פגיעה בתדרים גבוהים ועוברת לנמוכים עד חירשות מוחלטתo
.( )נדירה בבנותXL  מהבנים בתורשת90%- מופיעה בo
. שינויי מקולה וארוזיות בקרנית,( מהחולים – דפורמציה בעדשה )לנטיקוס30-40% –  עיניים
 חירשות והפרעות, של המטוריה פרסיסטנטית וכוללת טריאדה של נפריטיס פרוגרסיביתDD - נמצא ב: אבחנה
.( ביופסייה אופיינית+) ראייה
: טיפול
Alport
syndrome
ACE-I – טיפול תומך
 יפתחו5%  לאחר השתלה המחלה לא חוזרת אבל, 30  מהגברים יפתחו איס"כ לפני גיל75% – XL במוטציה
.anti-GBM nephritis


.( שפירה קבועה ללא פגיעה כליתית אחרת וללא פגיעה בתפקוד כלייתיAD) המטוריה משפחתית
thin GBM  – נראהEM
.(Alport - וIgA neph. – DD -יש צורך במעקב ולוודא שאין פגיעות נוספות )ב
אין טיפול




Benign
familial
hematuria
 התדרדרות מהירה לאיס"כ מהלך קליני פוטנציאלי של מספר מחלות גלומרולריות
יותר במתבגרים
ARF - יל"ד ו, gross hematuria , קליניקה – בצקות
Crescent– בביופסיה
. ציקלופוספמיד ופלזמה פרזיס/ טיפול – סטרואידים





RPGN
IDIOPATHIC RAPIDLY
PROGRESSIVE
GLOMERULONEPHRITIS (RPGN)
POSTSTREPTOCOCCAL
GLOMERULONEPHRITIS
IGA NEPHROPATHY
GOODPASTURE SYNDROME
Clinical manifestations
Age and sex
Acute nephritic syndrome
Asymptomatic hematuria
Nephrotic syndrome
Hypertension
Acute renal failure
All ages, mean 7 yr, 2 : 1 male
90%
Occasionally
10–20%
70%
50% (transient)
10–35 yr, 2 : 1 male
50%
50%
Rare
30–50%
Very rare
Other
Latent period of 1–3 wk
Follows viral syndromes
Laboratory findings
↑ ASO ters (70%)
Positive streptozyme (95%)
↓C3–C9;normal C1, C4
HLA-B12, D “EN” (9)[*]
↑ Serum IgA (50%)
IgA in dermal capillaries
15–30 yr, 6 : 1 male
90%
Rare
Rare
Rare
50%
Pulmonary hemorrhage;
iron deficiency anemia
Positive anti-GBM antibody
Positive ANCA in some
HLA-DR2 (16)[*]
None established
Light microscopy
Diffuse proliferation
Focal proliferation
Immunofluorescence
Electron microscopy
Granular IgG, C3
Subepithelial humps
Diffuse mesangial IgA
Mesangial deposits
Prognosis
95% resolve spontaneously
Slow progression in 25–50%
DISEASES
Immunogenetics
Renal pathology
HLA-Bw 35, DR4 (4)[*]
Focal ➙ diffuse
proliferation with crescents
Linear IgG, C3
No deposits
75% stabilize or improve if
treated early
Adults, 2 : 1 male
90%
Rare
10–20%
25%
60%
None
Crescentic GN
No immune deposits
No deposits
75% stabilize or improve if
treated early
5% RPGN or slowly progressive
Treatment
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Supportive
Uncertain (options include
steroids, fish oil, and ACE
inhibitors)
Plasma exchange, steroids,
cyclophosphamide
Steroid pulse therapy
) Hemolytic Uremic Syndrome – HUSפרק : (164
מאפיינים :
 מחלה חריפה המאופיינת ב , ARF -אנמיה המוליטית מיקרואנגיופתית וטרומבוציט ופניה.
 לאחר שלשול :
 90% oמהמקרים בילדים הם לאחר שלשול
 oבייחוד בגילאי  1/2שנה ועד  4שנים.
 oהגורם העיקרי –  shiga like toxinשל .(O157:H7) E. coli
 oלרוב מתחיל כ GE -עם שלשול דמי
 ללא קשר לשלשול :
 10% oמהמקרים
 oיכול להיות בכל גיל וייתכן מרכיב גנטי AR
 oייתכן לאחר זיהומים  /תרופות )ציקלוספורין  /מיטומיצין(  /הריון  /לאחר  / BMTמחלות ממאירות  /מחלות קולגן /
אידיופתי.
קליניקה :
 לפני המחלה הכלייתית )עד שבועיים( יש פרודרום של שלול דמי  ,כאבי בטן עזים  ,הקאות ורגישות בבדיקת בטן.
 טריאדה בהופעה :
– ARF .1
 oיתבטא לרוב כ-אנוריה למשך של  3ימים לפחות.
 oנראה פגיעה בתפקוד הכלייתי עם ירידת .GFR
 oיש דרגות שונות של פרוטאינוריה  /המטוריה  /בצקות  /יל"ד.
 .2תרומבוציטופניה – נמשכת  7-14ימים ללא קורלציה בליטויי מחלה אחרים.
 .3אנמיה המולטית –
 oלא אימונית )עם קומבס שלילי(
 oיש ירידה דרסטית בהמוגלובין )עד ערכים של  , (4ירידה בהפטוגלובין ,עליית בילירובין  / LDH /רטיקולוציטים.
 oבמשטח דם שברי תאים.
 .4מעורבות  – CNSב 20%-מהמקרים יתבטא כפרכוסים ושינויים במצב הכרה עד קומה )מהווה סיבה חשובה למוות ופיגור(.
 .5פגיעה כבדית עם עליית אנזימים –  40%מהמקרים.
 ב DD -של  HUSיש את  – RVTאם יש קליניקה זהה יש לבצע  USדופלר על מנת לשלול  RVTשיכול להתייצג בצורה זהה
כולל פרודרום .GE
טיפול :
 תומך – בעיקר  ,שמירה על מאזן נוזלים ואלקטרוליטים ,לעיתים צורך בדיאליזה.
 עירוי  – RBCבאנמיה תסמינית או 18%>HCT
 עירוי תרומבוציטים – רק בדימום קשה או בחולים המיועדים לפעולה פולשנית
 פלזמה פרזיס – ב) typical HUS -עם השלשול( לא הוכח כמועיל אבל ב) HUS / TTP -אינו טיפי( או בכזה עם מעורבות CNS
חמורה – יש יעילות.
פרוגנוזה :




 90%מהילדים שורדים את המהלך האקוטי 50% .מחלימים מפגיעה כלייתית.
 5-10%נשארים עם  30-50% , ESRDעם נזק כלייתי המתבטא כפרוטאינוריה ויל"ד )המנבא העיקרי לנזק כלייתי כרוני הוא
משך האנוריה בשלב החריף – מעל  7ימים של אנוריה או  14ימים של אוליגוריה(.
פרוגנוזה טובה – קשר לשלשול
פרוגנוזה רעה – מקרים ספורדים  /משפחתיים שלא קשורים לשלשול
): Renal Vein Thrombosis (RVT
אטיולוגיה  :ניתן לקשרו לשתי קבוצות גיל ואתיולוגיות תואמות:
 בילוד ותינוק – על רקע אספיקציה ,ספסיס ,שוק ,מצבים היפרקואגולבילים מולדים ,תינוק לאמא סכרתית ודהידרציה.
 בילדים גדולים יותר – תסמונת נפרוטית ,ח"נ ,היפרקואגולביליות תורשתית ,מומי לב כחלוניים.
פתופזיולוגיה –
 מתחיל בורידים תוך כליתיים ויכול להתפשט לרנל ויין ול .IVC-ח"נ ,אנדוטוקסינים או היפוקסיה מתווכים נזק לאנדותל המוביל
ליצירת קריש.
 מצבים התורמים להווצרות הקריש כוללים:
 oהיפרקואגולביליות – כמו תסמונת נפרוטית או הפרעות גנטיות בפקטורי קרישה )כמו 5ליידינג(.
 oהיפרויסקוזיות של הדם – כמו פוליציטמיה.
 oירידה בנפח הדם – דהידרציה ,תסמונת נפרוטית ,שוק ספטי.
קליניקה –


מסה מותנית חד או דו"צ והמטוריה מאקרו פתאומית.
יתכנו גם כאב מותני ,המטוריה מיקרו HTN ,או אוליגוריה.
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 לרוב המצב חד צדדי .אם דו"צ מוביל ל.ARF-
אבחנה –
 המטוריה פתאומית וגוש מותני בנוכחות פרה דיספוזיציה.
 יתכנו גם מיקרואנגיופטיק המוליטיק אנמיה וטרומבוציטופניה.
 US מראה הגדלה ,רנטגן מדגים מיעוט או העדר תפקוד בכליה הפגועה.
 דופלר של רנל ויין או  IVCיאמת אבחנה .יש להמנע מח"נ כדי לא להוסיף לנזק הוסקולרי.
 – DDהמטוריה אחרת המובילה למיקרואנגיופטיק המוליטיק אנמיה .כולל  ,HUSווילמס טומור ,PKD ,הידרונפרוזיס ,אבצס,
המטומה.
טיפול –
 תומך )תיקון נוזלים ואלקטרוליטים וטיפול באס"ק כליות(.
 אנטיקואגולציה או טרומבוליזה )אורוקינאז/סטרפטוקינאז – (tPA/בשימוש אך במחלוקת.
 טרומבולקטומי ניתוחי – בנוכחות טרומבוזיס של .IVC
 HTN חמור רפרקטורי לתרופות יכול להצריך נפרקטומי.
פרוגנוזה –


שעורי תמותה מעטים מאוד אך כן יש סיכון לאטרופיה כלייתית חלקית או מלאה עם סיכון לאס"ק כלייתי ,דיספונקציה
טובולארית ו HTN-סיסטמי.
בילדים מבוגרים יותר גם יתכנו כאלו סיבוכים אך שכיח לראות התאוששות כלייתית של ילדים עם  RVTעל רקע תסמונת
נפרוטית או מום כחלוני.
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: (165  )פרקAcute & Chronic Renal Failure
: ARF
: כללי
.non oliguric ARF - בשאר( ו0.5ml/kg/hr>  בילודים ותינוקות או1ml/kg/her >) Oliguric – מתחלק בגדול לשתי צורות
: חלוקה כללית
. צירוזיס, מיימת,peritonitis , כוויות, דימום, אי ספיקת לב,septic shock , התייבשות-  הפיך, 40%  – מהווהPre-renal .1
.ATN , (RVT / HUS)  מחלות וסקולריות, GN  – כוללIntrinsic (renal) .2
. קרישי דם ומומים מולדים, כולל אבנים- 5%- – מהווה פחות מPost renal .3


Table 165-1. Causes of Acute Renal Failure
PRERENAL
Dehydration
Septic shock
Heart failure
Hemorrhage
Burns
Peritonitis, ascites, cirrhosis
POSTRENAL (OBSTRUCTION)
Urethral obstruction (stricture, posterior urethral valves, diverticulum)
Ureteral obstruction (calculi/crystals, clot)
Ureterocele
Extrinsic tumor compressing bladder outlet
Neurogenic bladder
Tumor lysis syndrome
INTRINSIC
Acute tubular necrosis
Nephrotoxins (drugs)
Acute cortical necrosis
Glomerulonephritis/interstitial nephritis
Vascular (renal vein thrombosis, arterial emboli-umbilical artery catheter)
Disseminated intravascular coagulation
Vasculitis (Schönlein-Henoch purpura, lupus, Wegener granulomatosis)
Hemoglobinuria/myoglobinuria
:  הסיבות השכיחות בילדים
. בהיעדר טיפולATN - מובילים ל Pre-renal  מצבי.1
HUS .2
Acute GN .3
 הפרעות מולדות בכליות ובמערכת השתן.4
 ספסיס.5
 נזק טובולרי מסיבות שונות.6
: קליניקה
אוליגוריה
בצקת
יל"ד
Renal
ילודים
>40
>2-5
≈300
ילדים
>40
>2
≈300
≥ 10
≈10
WBC ,גלילים המטיים
 פרוטאינוריה,casts
 חשיפה,anoxia ,.ד.תת ל
, יל"ד,nephrotoxinsל
בצקות
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Prerenal
ילודים
ילדים
<20-30
<20
<2-5
<1
>300-500 >500
≥ 10
>20
UNa
FENa
UOSM
BUN/Creat
()בסרום
תקינה
בדיקת שתן
, הקאות,שלשולים
. משתנים,דימום
Volume depletion
הערות



 אורמיה/ HUS /  חריףGN  גודש ריאתי – במקרים מסויימים כמו
, חמצת מטבולית, הפרעות אלקטרוליטיות – היפרקלמיה
 היפונתרמיה, היפרפוספטמיה,היפוקלצמיה
: אבחנה
.בדיקת שתן ומשקע שתן לצורך קביעת אטיולוגיה
 ומיפוי כליות לשלילתUS  מסיבה לא ברורה יש לבצעARF -ב
– חסימה
ATN –  אקוגניות מוגברתo
 כליות מוגדלות – נפריטיסo
.מיפוי ודופלר לשלילת בעיות ווסקולריות
 קליניקה מוזרה – יש לבצע/ בפגיעה כלייתית על רקע לא ברור
.ביופסיה




טיפול :
 מעקב הדוק אחר מאזן נוזלים –
 oהיפוולמיה – מתן נוזלים –  NSעם בולוס
 oהיפרוולמיה – מתן משתנים  ,עומס נוזלים חמורים בנוכחות אוליגוריה משמעותית או אנוריה הוא אינדיקציה
לדיאליזה.
 תזונה מספקת
 טיפול בהפרעות אלקטרוליטיות –
 oחמצת – יש לתקן היפוקלצמיה לפני מתן ביקרבונת )למניעת טטניות(
 oהיפונתרמיה – הגבלת נוזלים  ,במקרים קשים סליין 3%
 oהיפרקלמיה – כמקובל
 oהיפוקלצמיה – מתן קלציום קרבונט שמונע ספיגת פוספט במעי ואם יש סימפ' אז סידן ) IVיכול להיקשר לפוספט חופשי
ולשקוע(.
 טיפול ביל"ד –
 oאם יש אנצפלופתיה היפרטנסיבית יש לתת .Nifedipine / Duazoxide / Hydralazine
 oאם אלו לא עוזרים נותנים – לבטלול או ניטרופרוסיד.
 דיאליזה – אינדיקציות – נעדיף פריטוניאלית
 .1היפרקלמיה  /חמצת  /בצקת ריאות שלא נשלטות תחת טיפול תרופתי
 .2אורמיה )פריקרדיטיס וכו'(
BUN>150 .3
: CRF
כללי :
 הפרעות מולדות חסימתיות הן הסיבות השכיחות ל CRF -מהלידה ועד גיל .10
 בגיל זה הפרעות כמו  HUS , FSGSו chronic GN -הופכות להיות הסיבות העיקריות )גם סיבות תורשתיות –  PKDואלפורט(.
קליניקה :
 כללי – עייפות  ,חולשה ,תאבון ירוד  ,כאב ראש
 בצקת – עקב צבירת מים ונתרן  ,לרוב בשלבים סופניים
 הפרעות אלקטרוליטים – היפרקלמיה וחמצת מטבולית – אם ה.(GFR<20-30 -
 אנמיה – עקב חסר בEPO -
 מחלת עצמות – = Renal osteodystrophy
 oעם התפתחות  osteitis fibrosaעקב  HPTמשני  ,אוסטאומלציה או ) adynamic bone diseaseקשר לדיכוי .(PTH
 oהביטוי – פיגור גדילה ,דפורמציות שלד )  , (Genu varumהטיה אולנרית של כף היד עם התעבות שורשי כפות הידיים,
כאבי עצמות  ,חולשת שרירים והפרעות בהתפתחות שיניים.
 הפרעות גדילה –
 60% oמהילדים תחת אחוזון .3%
 oביחס ישר לחומרת המחלה )הכי קשה עם ילדים עם איס"כ מולד(.
 oטיפול בדיאליזה לא משפר את קצב הגדילה והשתלה משפרת חלקית בלבד.
 oיש לשפר קליטת קלוריות וחלבון בייחוד מתחת לגיל שנתיים .
 oמתן  GHיכול לשפר דרמטית.
 יל"ד – עקב צבירת מלחים ונוזלים ושפעול .RAAS
טיפול :

התאמת מינון טיפול תרופתי –

טיפול בסיבוכים –
 oהפרעות גדילה – דיאליזה משפרת  intakeחלבון ) GH ,רק בילדים עם צריכה קלורית מספקת  ,לאחר טיפול בחמצת ו-
.(osteodystrophy
 oאלקטרוליטים – הגבלת נתרן בחלק מהאטיולוגיות  ,אשלגן ופוספט
 oמחלת עצם – הגבלת פוספט  /טיפול בVit.D. -
 oאנמיה – מתן  EPOוברזל
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דיאליזה – בעיקר פריטוניאלית –
 oאם ה GFR -יורד מ 10-15-או  BUNמ100-150-
 oמעדיפים דיאליזה פריטוניאלית אבל הסיבוך – זיהומים – פריטוניטיס חיידקי.
Table 165-3. Classification of the Stages of Chronic Kidney Disease
2
Stage GFR (mL/min/1.73 m )* Description
1
≥90
Minimal kidney damage

Kidney damage with mild reduction of GFR
Moderate reduction of GFR
Severe reduction of GFR
60-89
30-59
15-29
2
3
4
Kidney failure
)<15 (or dialysis
5
השתלת כליה –
 oמאפשרת את איכות החיים הטובה ביותר
 oסיבוכים – יל"ד  ,זיהומים )אופורטוניסטיים( ,בעיות גדילה )עקב טיפול כרוני בסטרואידים( ,ממאירויות )עקב
ציטוטוקסיקה(
יתר ל"ד בילדים )פרק : (166
כללי :
 מופיע בכ 1-3%-מהילדים וב 20%-מהמבוגרים.
 יל"ד מעלה סיכון ל CVA , IHD -ומחלות כליה.
 HTN בילדים מוגדר מעל אחוזון  95%לגיל  ,מין וגובה.
אטיולוגיה  :ברוב המקרים מדובר בסיבה משנית
 בילדים עד גיל ההתבגרות –  90%סיבה משנית  ,בגיל ההתבגרות והלאה  50-60%מדובר ביל"ד ראשונ
 סיבות חשובות ליל"ד בילדים :
 .1מחלות כליה חריפות וכרוניות ) , HUS , Acute GN – (78%תסמונת נפרוטית מסוג  FSGSאו  CRF ,MPGNע"ר מומים
מולדים או מחלות גלומרולריות  ,פיאלונפריטיס כרונית )נפרופתיה של .(VUR
 .2הפרעות בעורק הכליה ) - RAS – (12%דיספלזיה פיברומוסקולרית ,טרומבוזיס ,NF ,וסקוליטיס 75%  .מהמקרים ביילוד
הם תוצאה של טרומבוזיס של עורק הכליה בעקבות צנתור של כלי דם טבוריים.
 .3קוארקטציה של אאורטה )(2%
 .4ניורובלסטומה (0.5%) PCC /
 .5מחלות אדרנל )נדיר( – קושינג ,היפראלדו ראשוני ,סינדרום אדרנוגניטלי
 .6שונות –  15%) OCPמהנוטלות( ,יתר , ICPדיס אוטונומיה משפחתית.
קליניקה :
 תסמינים יהיו בעלייה מהירה או ערכים גובהים ויכללו – כאבי ראש ,סחרחורות ,בחילה ,הפרעות ראיה.
 סימפ' בגיל הינקות – איריטביליות  FTT ,וסימני איס"ל.
 בבדיקה –
 oלשים לב למדידת ל"ד בכל  4גפיים ובדיקת איברי מטרה  ,האזנה לאוושה מעל עורק הכליה.
 oדוגמאות לממצאים בבדיקה גופנית –
 בדיקות עזר :
 oשתן לכללי ותרבית
 oתפקיד כליות
 US oכליות או מיפי ) DMSAבשאלה של רפלוקס(  ,אם יש שאלה של  RASאז מיפי קפוטן ובהמשך אנג'יוגרפיה.
 oרמת אלדוסטרון וקורטיזון בדם.
 oשתן לקטאכולאמינים
 oהערכת איברי מטרה – פונדוס ,אקו לב
טיפול :



שמרני – ירידה במשקל  ,הגבלת מלח  ,פעילות גפנית  ,עישון במתבגרים
תרופתי – בילדים מומלץ  CCBאו ACE-I
טיפל בגורם
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) Vesico Ureteral Reflux – VURפרק : (167
כללי :
 מופיע כאשר תעלת האורטר בתוך כיס השתן קצרה מהרגיל ומאפשרת חזרה של שתן למערכת המאספת תוך מילוי והתרוקנות
כיס השתן.
 שכיחות –  1%עם נטייה משפחתית ברורה ) 30%באחים של ילד עם רפלוקס(.
אטיולוגיה :
 גנטיקה – משפחתי – AD
 oאם יש סיפור משפחתי של  VURיבוצע לכל ילד ציסטוגרם עד גיל .3
 oאם אין – ויש סיפור של  UTIחוזרים – לרוב מבצעים  USכליות ואז ציסטוגרם.
 משני לחסימת מוצא השלפוחית עקב ציסטיטיס או ניתוח שבוצע או posterior urethral valve
 – Neurogenic Bladder קשר ל – myelomeningocele -יש רפלוקס ב 50%-מהמקרים.
קליניקה :
 – Reflux nephropathy התפתחות צלקת פרוגרסיבית בייחוד אם הרפלוקס קשור בזיהומים חוזרים או חסימה )בייחוד בצוואר
השלפוחית או .(pos. urethral valve
 ילדים עם  UTIבדרכי השתן התחתונות – הרפלוקס יכול לגרום לחזרה של שתן מזוהם ולפיאלונפריטיס חוזרים.
 הנזק הכלייתי – הצלקת הוא ע"ר הזיהומים החוזרים.
דרגות:
 – 1רפלוקס לאורטר לא מורחב.
 – 2רפלוקס עד לאגן הכליה ,ללא הרחבה.
בשתי הדרגות הללו  80-90%חולף ,לרוב עד גיל .6-7
 – 3הרחבת אורטר או התקהות של הגביעים .חולף עצמונית ב.40-50%-
 – 4רפלוקס לתוך אורטר מורחב .חולף עצמונית ב.30-40%-
 – 5רפלוקס מסיבי לאורטר מורחב משמעותית ואיבוד .papillary impression
** בדרגות  1-2הרזולוציה של הרפלוקס לא תלויה בגיל או אם הוא חד/דו"צ ,בדרגה  3הסיכוי שיחלוף גבוה יותר בגיל צעיר ורפלוקס
יונילטראלי ,דרגה  4דו"צ פחות סיכוי שיחלוף לעומת יונילטראלי ,דרגה  5נדיר שחולף ספונטנית.
אבחנה :
 לרוב מתגלה עקב בירור רדיולוגי של  UTIב – US -הידרונפרוזיס.
 יש לבצע בירור ב) VCUG -ציסטוגרם( לכל ילד מתחת לגיל  6עם אירוע אחד של ) UTIאם ה UTI -בגיל צעיר יותר הסיכון
לרפלוקס עולה(.
 – DMSA מדגים מצויין את הצלקות ואת האנטומיה פחות טוב.
טיפול :





טיפול אנטיביוטי פרופילקטי – ע"י רספרים )  TMP-SMXאו   (nitrofurantoinאם אין זיהומים חוזרים במשך לפחות שנה
אפשר להפסיק טיפול.
סיבוכים – יל"ד ESRD ,
ביצוע  USכליות על  1-2שנים לצורך מעקב על התפתחות הכליות.
אם הזיהומים נשלטים – אין צורך בהתערבות כירורגית.
טיפול כירורגי – אינדיקציות :
 UTI oתחת טיפול מונע
 oרפלוקס קשה  /כזה שלא עובר עד גיל ההתבגרות
 oהופעת הצטלקות חדשה על פני הכליה תחת טיפול
 oחוסר היענות  /אלרגיה לתרופות  /תופעות לוואי של תרופות – אינדיקציות חלקיות
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) Congenital & Developmental abnormalities if Urinary tractפרק : (168
** שכיחות האנומליות במערכת השתן היא .3-4%
: Bilateral Renal agenesis
 שכיחות – .1:4000
 היא מרכיב מ flat facies, clubfoot, pulmonary hypoplasia resulting from olgiohydroaminos with ) Potter syndrome
.(fetal compression by the uterus
 ההיפופלזיה של הריאות היא קטלנית.
 הקליניקה של  BRAהיא אי התפתחות ריאות בגלל חוסר מי שפיר ,פנאומוטוראקס שכיח.
– Unilateral renal agenesis
 יותר שכיח בילדים לאמהות סכרתיות ואפריקניות.
 מלווה בד"כ עם נומליות אחרות של מערכת הגינטליות ,האוזניים ,שלד ולב.
 היא חלק מהווה חלק מ  VACTERLשרואים ב .Turner syndrome and Poland syndrome
 הקליניקה בד"כ אסמפטומאטי בגלל שיש כלייה שניה תקינה מפצה.
– Renal hypoplasia/dysplasia
 בד"כ עם פיברוזיס נכיר היא בעצם כלייה קטנה מולדת או מעוותת.
 עם הזמן מתקדמים לאי ספיקה כליתית בגלל חוסר הנפרונים.
 בד"כ יש כשלון לספיגת נתרן ומים ולכן צריך אספקת מים ונתרן לצורך גדילה.
 חסימה של מערכת השתן יכולה להתרחש בכל מקום .בשלב מוקדם ,מניחים שזה קשור לדיספלסיה כלייתית.
- Multicyctic renal dysplasia
 הכלייה בכלל לא מתפקדת ,היא  unilateralכי  Bilateralהיא לטאלית US .1:4000 .עוברי הוא פתגנומוני.
 יש קשר ל VURבכליה הקונטרהלטרלית .בד"כ הבעיה מתגלה בשנים הראשונות לחיים ,ונדיר שגורמת ל HTNאו .UTI
 לרוב אין צורך להוציא את הכליה.
: AD PKD
כללי :
 שכיחות  1:400-1:1000בעולם.
 נוצרת מוטציה בה נוצרות ציסטות ומופרש לתוכן נוזל ,יצירת הציסטות מחילה כבר ברחם.
 ככל שהציסטות צוברות נוזלים )בתיווך  (ADHהן לוחצות על פרנכימת הכליה וגורמות לפגיעה הדרגתית בתפקוד הכלייתי.
קליניקה :
 וריאביליות בביטוי הקליני.
 לרוב החולה א-סימפ' עד עשור .4-5
 התייצגות –
 oכאבי בטן
 oהמטוריה
 UTI oחוזרים
 oיל"ד – יכול להקדים ביטוי כלייתי
 oמסה בטנית בבדיקה – יכולה ליצור אפקט מסה עם כאב מותני עמום ושובע מוקדםGERD /
 oעלייה בקריאטינין
 – US oכליות ציסטיות
 oייתכן – פרוטאינוריה קלה והפרעות בריכוז השתן )פוליאוריה ונוקטוריה(.
 תוך  10-20שנים יש ירדה בתפקוד הכלייתי  60% מהחולים יפתחו  ESKDעד גיל .70
 גורמי סיכון למחלה פרוגרסיבית –
 oגיל צעיר באבחנה
 oגזע )שחורים(
 oגברים
 oמוטציה ב) PKD1 -המוטציה יכולה להיות ב PKD1-או (PKD2
 oיל"ד
סיבוכים :
 קרע של הציסטה  /דימום – כאב חריף במותניים וסימני פריטוניטיס.
 – Nephrolithiasis ב 20%-מהחולים
 UTI כולל פיילונפריטיס בשכיחות גבוהה – תרביות דם לרוב חיוביות ושתן שליליות )קשה לאבחן בין זיהום לקרע של ציסטה(.
ביטוי סיסטמי :

דימום מוחי – SAH /
 oכתוצאה מקרע של אניוריזמות שיכולות להיקרע )רובן קטנות וא-סימפ'(.
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 oדימום מוחי יופיע מוקדם )לפני עשור  (5אם יש סיפור משפחתי של דימום  ,דימום בעבר או אניוריזמיה מעל  1ס"מ עם
יל"ד לא מאוזן.
 התרחבות שורש האאורטה והאנולוס.
 הפרעות מסתמיות – ב 25%-מהחולים – בעיקר  MVPו) AR -רובם א-סימפ'  ,דורשים החלפה עם הזמן(.
 ציסטות בכבד -
 40% oמהחולים עד גיל 60
 oלרוב א-סימפ ללא הפרעה בתפקודי הכבד.
 oיכולות להזדהם  /להיקרע  /לדמם  /לכאוב.
 oקשות ומסובכות יותר בנשים.
 דיברטיקולים בקולון – עם היארעות גבוהה של פרפורציות
 הרניות בדופן בטן או אינגווינליות – יותר מאוכ' כללית.
אבחנה :
 מעל גיל – 30
 oבנוכחות סיפור משפחתי  USרגיש ב 100%-מהמקרים.
 oיש צורך בשתי ציסטות באחת הכליות ולפחות אחת בכליה הנגדית .בפועל יש הרבה יותר מזה ואף ציסטות בכבד.
 מעל גיל  – 60צריך מעל  4ציסטות )כי שכיחות של ציסטות פשוטות עולה(.
 לפני גיל  CT – 30או  MRIרגישים יותר )  USפחות(.
 אנליזה גנטית  -במקרים שאינם חד משמעיים.
 Screening לאנוריזמות תוך מוחיות –
 oבחולי  ADPKDעם רקע אישי  /משפחתי של דימום מוחי
 oהתערבות אם האניוריזמיה היא מעל  1ס"מ.
טיפול :
 תומך -שליטה ב ,HTN-לרוב ע"י .ACEi/ ARBs
 במקרה של זיהום בציסטה בכליה  /כבד – שימוש באנטיביוטיות מסיסות בשומן trimethoprom- sulfamethoxazole/ -
.quinolones
 טיפול בכאב -ניקוז מילעורי ,לעיתים סקלרוזיס ע"י אלכוהול ונדיר ניקוז כירורגי.
 חולי  ADPKDתחת טיפול בדיאליזה -פרוגנוזה טובה יותר ביחס לחולים עם  ESRDמסיבה אחרת.
 השתלת כליה – לעיתים צריך דו"צ אם הכליות מאוד גדולות  /מזוהמות .הישרדות כמו אינדיקציות אחרות )עדיין יש תחלואה
חוץ כלייתית שלא משתפרת עם ההשתלה(.
: AR PKD
כללי :
 בעיקר מחלה של פעוטות וילדים – שכיחות .1:20000
 מאופיינת בכליות מוגדלות ,עם ציסטות קטנות )מתחת ל 5-מ"מ( ,מוגבלות ל.collecting tubules-
 הגן הפגוע –  – PKHD1שילוב המוטציות קובע פרוגנוזה – תיתכן תמותה מיד לאחר לידה.
מהלך :
 ביטוי וריאבילי.
 עד  50%מהחולים מתים לאחר הלידה כתוצאה מ) pulmonary hypoplasia-תוצאה של .(oligohydroamnios
 80% מהילדים ששורדים את התקופה הניאונטלית -עדיין חיים בגיל  1/3) 10מהם -עם .(ESRD
קליניקה :
 הגדלה של הכליות -מישוש שתי מאסות בטניות לאחר הלידה.
 הפרעה ביכולת לרכז את השתן ,וחמצת מטבולית.
 HTN בשנים הראשונות לחיים.
 התפקוד הכלייתי מתדרדר בהדרגה.
 בחולים ששורדים לטווח ארוך ,portal HTN -דליות בוושט ,והיפרספלניזם ,כתוצאה מ.periportal fibrosis-
אבחנה :
 -US כליות גדולות ,אקוגניות .במקרים קשים ניתן לעשות את האבחנה בשבוע ה 24-להריון.
 בדיקות גנטיות -הערך מוגבל משום שיש הרבה מוטציות שונות ,אבל ניתן לעשות אבחנה טרום לידתית על פי מוטציה ידועה
במשפחה ספציפית.
 העדר ציסטות בהורים יבדיל  ADPKDמ.ARPKD-
טיפול :


אין טיפול ספציפי.
שיפור בטיפולים תומכים )הנשמה מלאכותית ,דיאליזה וכ'ו( -הביא לשיפור הסיכוי לשרוד עד לבגרות .לעיתים יש צורך בהשתלת
כבד על רקע .hepatic fibrosis
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: Posterior urethral valve





הסיבה הכי שכיחה לחסימת מוצא השלפוחית בבנים – שכיחות של .1:50000
מאובחן רבות ב US -טרום לידתי.
קליניקה –
 oזרם שתן חלש לפעמים מלווה בהקאות  /שלשולים.
 oמתחיל כהידרונפרוזיס א-סימפ' ועם הזמן כאב בטן  /מותן והמטוריה.
 oתיגרם הרחבה של האורטרה הפרוסטטית  ,היפרטרופיה של שרירי הדטרוזור ו.VUR -
 oחסימה חמורה בעובר יכולה לגרום למיעוט מי שפיר ולהיפופלזיה ריאתית קטלנית.
 oקרע אגן הכליה יכול להוביל למיימת )הסיבה הכי שכיחה למיימת ב.(NB -
 oתיתכן מסה בטנית עקב חסימת ureteropelvic junc.
 oתיתכן איס"כ – עם היפרקלמיה  BC /נמוך.
אבחנה –  USרחמי
טיפול – אבלציה או פיצול )סיבוכים –  UTIואינקונטיננס(.
) Other Urinary tract & Genital disordersפרק : (169
אבנים בדרכי השתן :
כללי :
 פחות שכיחה בילדים ביחס למבוגרים.
 לרוב בנויות מקלציום אוקסלט ) , (30%קלציום פוספט ) (10-20%והן רדיואופקיות  ,אבני  (5%) UAואבני ציסטין ).(5%
 רוב האבנים –  90%מקורם בדרכי השתן והופכים לסימפ' אם הן חוסמות את ה UPJ -או ה.UVJ -
 בשליש מהמקרים יש אנומליות מולדות בדרכי השתן )אשר גורמות לסטזיס וזיהום המביאים להופעת אבנים(.
קליניקה :
 כאב מותני – פחות שכיח בילדים )יש שלבים בהתפתחות – כמו .(pos. urethral valve
 המטוריה – יכולה להופיע גם אם יש היפרקלציאוריה  /היפראוריקוזוריה  /היפראוקסלוריה גם ללא אבנים.
 דיסאוריה ותכיפות במתן שתן – אופייני לאבני כיס השתן  /שופכה.
 זיהומים
אבחנה  US:יעיל לאבני כליה אבל לא לדרכי השתן  לכן .CT
טיפול :


ניתוח ומשככי כאבים.
אם מדובר באבני סידן – אפשר לתת תיאזידים.
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– Voiding dysfunction
 עקב בשלות מאוחרת של השלפוחית ודרכי ההשתנה.
 ראשוני :לעולם לא הייתה תקופה "יבשה"< 3חודשים 10%> .מהילדים בני ה 5סובלים מכך 15% .פותרים זאת ספונטנית כל שנה.
יותר בבנים ,דפוס משפחתי.
 שניוני :לאחר תקופת יובש ארוכה)< 3חודשים(=מצריך בירור.
 במהלך הבירור יש לחפש סימני הימנעות )למשל :רגליים שלובות( ,בריחה במאמץ .הפרעות נוירו כולל קפה-או-להsacral ,
 .dimpleיש לשלול  UTIאו סמני כשל כלייתי.
 טיפול:
 oהשתנה יזומה ,אנטיכולינרגי ,אלפא-בלוקר ,ביופידבק ,קתטריזציה לסירוגין.
 oבהפרעה ראשונית :אזעקת-רטיבות-במיטה יעילה<.70%
 oטיפול תרופתי :אנטיכולינרגי ,אימיפרמין או  dDVAPיינתן לחולים נבחרים.
– Hypospadias
 שכיחות  .1:500היפוספאדיאז קשה עם אשכים שלא ירדו.
 בין האטיולוגיות.CAH with masculinization of females or an androgen insensitivity syndrome :
 בד"כ עם =chordeeעקמימות ונטרלית של הפין.
 הרניות  - Inguinalשכיחות 10% ,מהילדים יש להם אשכים שלא ירדו.
– (cryptorchidism) Undescended testes
 זו התסמונת השכיחה ביותר של  sexual differentiationבבנים.
 מדובר על  4.5%מהבנים בלידה 30% ,מהפגים 3.4% ,ב ,term-ו 0.8%-בגיל  6חודשים.
 ב 10%-מהמקרים מדובר על  Cryptorchidismבילטרלי.
 סיבוכים:
 - oאי-פוריות
 - oממאירות באשכים
hernia - o
 torsion - oשל האשך הגבוה
 possible psychologic effects - oשל שק האשכים הריק
 טיפול:
 oיש לנתח לא יאוחר מגיל  9-15חודשים.
 oמומלץ לחכות לאשך שירד עד גיל  4חודשים ,ואחרי גיל  4חודשים נדיר מאוד שאשך יורד .הגיל המתאים ביותר לתיקון
לפי נלסון הוא  6חודשים.
 oישנה גישה של טיפול הורמונלי ,אך נלסון לא מצדד בה כי לא הוכחה.
: Testicular torsion
 הסיבה השכיחה ביותר לכאב באשך בנערים מעל גיל  .12לא שכיח בילדים מתחת לגיל .10
 קלאסית מתייצג כילד עם כאבים עזים באשך ובבדיקה אשך רגיש למגע ונפוח.
 טיפול :ניתוח דחוף ביותר .אם הניתוח מבוצע עד  6שעות מרגע ה - torsion-עד  60%ישרדו ללא נזק .מעל  6שעות  -הנזק הולך
ומחמיר בהדרגה עם הזמן.
– Retractile testes


היא בעצם חזרת האשכים לאזור  ingunal canalבגלל רפלקס מוגזם של ה.cremastric
סיפור מכוון של ההורים  -רואים את האשך במקלחת ,נעלם כשהילד מתקרר.
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: Section 23. Endocrinology
הערכה אנדוקרינית )פרק : (170
כללי :

ההיפופיזה הקדמית מייצרת  6הורמונים עיקריים  :פרולקטין FSH ,LH ,ACTH ,GH ,ו.TSH -
 ההפרשה היא פולסטילית בהתאם לשחרור מההיפותלמוס.
מחלות אנדוקריניות מתחלקות ל  4קבוצות:
 (1עודף הרמונים )כמו בקושינג שיש בו עודף קורטיזול ולכן  ACTHיהיה מדוכא כאשר ההפרשה היא מהאדרנל(  (2חוסר הרמונים (3 ,
אין תגובה להרמון באיבר היעד ) כמו ב  psuedohypoparathyrodismשיש בו תנגודת ל (4 (PTHהגדלת הבלוטה.
 prolactin הוא ההרמון ההיפופיזארי היחיד שמדוכא ע"י היפותלמוס ) (dopamine is the inhibtor factorולכן hypothalamic
 deficiencyגורם לדיכוי כל ההרמונים שמופרשים מהיפופיזה חוץ מהפרולקטין שרמתו תעלה.
 בילדים –  increased pituitary secretionכתוצאה מ  adenomaהיא נדירה .פגיעות בהיפותלמוס והיפופיזה הן יותר שכיחות
בילדים.
 Craniopharyngioma גידול של  Rathke pouchשיכול לרדת לאוכף הטורקי וגורם להרס העצם בנוסף להרס ההיפופיזה
והיפוטלמוס .ה  hypopituitarismנגרם כתוצאה מירידת השפעול מהיפותלמוס .הסתיידות הגידול  -מאוד שכיחה.
 – Acquired hypopituitraism ייתכן מזיהום בהיפופיזה כמו ב , ( Histiocytosis X ) langerhans cell histiocytosisלימפומה,
סרקיודוזיס ,לאחר  ,XRTטראומה של ה CNSאו כתוצאה מתהליך  AIשפוגע בבלוטה.
 Congental hypopituitarism בד"כ נגרם כתוצאה מהעדר הפרשות מההיפותלמוס ולא מחוסר אנטומי של בלוטת ההיפופיזה.
אבחנה :
ההופעה הקלינית תלויה בהורמון החסר :
 חסר  – GHבעיות גדילה בילדים ובעיות בהרכב הגוף במבוגרים. חסר גונדוטרופינים – בעיות מחזור ופוריות בנשים וירידה בפוריות  /פעילות  /סימני מין משניים בגברים. חסר  TSHגורם לפיגור בגדילה בילדים ובגיל מאוחר יותר להיפותירואידיזם. חסר  ACTHגורם ל –  hypocortisolismעם ייצור תקין של .mineralocorticoids חסר פרולקטין גורם בעיקר לבעיות בהנקה. כאשר יש עירוב של ההיפופיזה האחורית גורמים ל –  polyuriaו –  polydipsiaהמשקפים היעדר הפרשה של .vasopressinמבחנים הורמונאליים  :באופן כללי רמה נמוכה של הורמון טרופי עם רמה נמוכה של הורמון המטרה.
Table 170-1. Diagnostic Evaluation of Hypopituitarism
Manifestation
Cause
*Tests
Growth failure,
GH deficiency, TRH/TSH
Provocative GH tests, free T4, bone age, IGF-1, IGF-BP3
hypothyroidism, or both deficiency, or both
Hypoglycemia
GH deficiency, ACTH
Provocative GH tests, test of ACTH secretion, IGF-1, IGF-BP3
insufficiency, or both
Micropenis, pubertal
Hypogonadotropic
Sex steroids (E2, testosterone), basal LH and FSH (analyzed by
delay or arrest
hypogonadism or GH deficiency ultrasensitive assays) or after GnRH administration, provocative GH
tests, IGF-1, IGF-BP3
Polyuria, polydipsia
ADH deficiency
Urine analysis (specific gravity), serum electrolytes, urine and serum
osmolality, water deprivation test
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(פענוח )תגובות תקינות
.3μg/L < GH <= 40mg% > גלוקוז
3μg/L < GH – תגובה תקינה
דגימות דם
(-30), -  בGH – בדיקת גלוקוז ו
0, 30, 60, 120 min
0, 15, 30, 45, –  בGH בדיקת
60, 120 min
0, 30, 60, 120 –  בGH בדיקת
min
200% <  ועליה של2μg/L < תגובה תקינה – פרולקטין
baseline – מה
 אלא אם רמות הורמון5mU/L <  צריך לעלותTSH
התירואיד מוגברות
0, 20, –  בPRL –  וTSH בדיקת
60 min
TSH - רמות הורמוני תריס נמוכות ללא עליה תואמת ב
רמות בסיסיות
 =< קורטיזול צריך לעלות בלפחות40mg% > גלוקוז
.20μg/dL <  או לערך7μg/dL
 מהרמה הבסיסית2-4  צריך לעלות פיACTH – ה
20-100pg/ml והשיא
- בדיקת גלוקוז וקורטיזול ב
(-30), 0, 30, 60, 120 min
0, –  וקורטיזול בACTH בדיקת
15, 30, 60, 90, 120 min
11 deoxycortisol בדיקת
–  בבוקר ו8 – וקורטיזול ב
.ACTH
0, בדיקת קורטיזול ואלדוסטרון
30, 60 min
11- , כדי להבטיח תגובה מתאימה4μg/dL > קורטיזול
75pg/ml < ACTH  או7.5μg/dL < deoxycortisol
–  מעל ה4ng/dL <  ואלדוסטרון21μg/dL < קורטיזול
baseline
.2IU/L –  בFSH –  ו10IU/L –  אמור לעלות בLH
הבדיקה
– סבילות לאינסולין
הזרקה של אינסולין
ההורמון
GHRH
GH
L-Arginine
L- dopa
TRH
Prolactin
TRH
בדיקת תפקודי תריס
(TSH –  וT4, T3) בסיסיים
TSH
סבילות לאינסולין
CRH test
ACTH
( )בלילהMetyrapone test
Standard ACTH test
בדיקת רמות בסיסיות
,FSH ,LH בדיקת
אסטרוגן וטסטוסטרון
0,30, –  בFSH –  וLH בדיקת
60 min
GnRH test
Table 170-2. Anterior Pituitary Hormone Function Testing
Random Hormone Measurements
Provocative Stimulation Test
GH (useless as a random determination except in
Arginine (a weak stimulus)
newborns, and in GH resistance or in pituitary
L-Dopa (useful clinically)
gigantism)
Insulin-induced hypoglycemia (a dangerous
but accurate test)
Clonidine (useful clinically)
GRH
12- to 24-hr integrated GH levels (of
questionable utility)
ACTH (early AM sample useful only if in high-normal Cortisol after insulin-induced hypoglycemia (a
range)
dangerous test)
11-Desoxycortisol after metyrapone
CRH
ACTH stimulation test (may differentiate ACTH
deficiency from primary adrenal insufficiency)
TSH*
TRH
LH, FSH*
GnRH (difficult to interpret in prepubertal
subjects)
Prolactin (elevated in hypothalamic disease and
TRH
decreased in pituitary disease)
FSH ,LH
Target Hormone Measurement
IGF-1, IGF-BP3 (affected by
malnutrition as well as GH excess)
AM cortisol
24-hr urinary free cortisol
FT4
Testosterone
Estradiol
None
: טיפול
. בפרוטוקולים המחקים כמה שאפשר את הפיזיולוגיה הנורמלית של ההורמוןHRT
.( אשפוז, טראומה, טיפול שיניים,קורטיקואידים יש להתאים מינון באירועי סטרס )מחלה-אם ניתן טיפול חלופי בגלוקו
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) Diabetes Mellitus – DMפרק : (171
סיווג – סוגי סוכרת :
** הצורה השכיחה בילדים היא  ,DM type 1אבל בשנים האחרונות יש עליה בשכיחות של .DM type 2
:Type I – insuline dependent
– Transient neonatal 
 oמופיע מיד עם הלידה ונמשך  1-3חודשים.
 oשכיחה במיוחד בתינוקות שהם .SGA
 oרמת האינסולין הבזאלית היא תקינה אבל לא עולה עקב גלוקוז  -נובעת מהבשלה מאוחרת של תאי ביתא בלבלב.
 oשכיחה אבנורמליות בכרומוזום .6
 oטיפול – הכרחי באינסולין
– Permanent neonatal 
 oפגם מולד בלבלב
 50% oמהמקרים של סוכרת ביילוד הם קבועים
 oקשר לשיתוק והתפתחות מאוחרת
 ,ketonuria ,Glycosuria – Classic type 1 היפרגליקמיה ,נוגדנים כנגד  glutamic acid dexarboxylaseב –  ,islet cellמרכיב
גנטי.
:Type 2 – Non insulin dependent
 משני –  ,hemochromatosis ,CFתרופות ,אנדוקרינופטיות.
 – Classic (adult) מלווה בהשמנה ,תנגודת לאינסולין ,מרכיב גנטי
 ,AD – Maturity onset diabetes of youth (MODY) התחלה לפני גיל  ,25לא קשור להשמנה או מחלה אוטואימונית ,לרוב
בעקבות פגם בגן אחד.
 – Mitochondrial diabetes מלווה בחירשות והפרעות נוירולוגיות אחרות ,העברה דרך האם.
 שונות.gestational diabetes :
אבחנה :

קריטריונים לאבחנה :
 oסמפטומים )פוליאוריה ,פולידיפסיה וירידה במשקל(  +גלוקוז בבדיקת דם אקראית מעל 200מ"ג/ד"ל או
 oגלוקוז <  200לאחר שעתיים מהעמסת סוכר או
 oגלוקוז בצום <  126או
HbA1C>6.5% o
 גלוקוז בצום הוא תקין >  ,100-125 IFG ,100סכרת < .126
) OGTT שעתיים לאחר העמסת סוכר של 75גרם( –  ,140-200 IGTסכרת <  .200בדיקה בהעמסה מקובלת אך אינה רוטינה.
 כאשר ההיפרגליקמיה קשורה בצורה ברורה למחלה האקוטית ,הסיכוי לפתח סכרת הוא נמוך ,אבל במידה ואין מצב פיזיולוגי
ברור שיכול היה לגרום להיפרגליקמיה ,אז הסיכוי לפתח סכרת הוא כ – .30%
: Insulin dependent DM
כללי :
 נוגדנים כנגד תאי  βבלבלב ניתן לראות מספר חודשים ועד  10שנים לפני התחלת הסכרת.
 הסיכון לפתח סכרת עולה ככל שיש יותר סוגי נוגדנים עצמיים כנגד התאים.
 לחולים רבים יש נוגדנים עצמיים נוספים כנגד אברים נוספים כמו אלו הגורמים ל –  ,Hashimoto thyroiditisצליאק ו –
.Addison
מאפיינים קליניים:
 השלב הראשון המאפיין חסר אינסולין הוא היפרגליקמיה לאחר האוכל ולאחר מכן היפרגליקמיה גם בצום.
 היעדר דיכוי ה –  glycogenolysis ,gluconeogenesisוחמצון חומצות שומן תורם להיפרגליקמיה וגורם ליצירת קטונים,
 acetoacetateואצטון.
 מאגרי החלבונים בשריר וברקמת השומן מפורקים לאספקת סובסטרטים ל –  gluconeogenesisוחמצון חומצות השומן.
 כאשר רמות הגלוקוז בסרום <  180mg%הכליה מתחילה להפריש גלוקוז בשתן =<  osmotic diuresisואיבוד נתרן ,אשלגן
ושאר אלקטרוליטים =< התייבשות.
 סימפטומים נוספים כוללים שתייה מרובה ,ירידה במשקל ואכילה מרובה.
:Diabetic ketacidosis


יכול להיות ההופעה הראשונה של המחלה ,חולה שלא מזריק אינסולין או בעקבות מחלה חריפה )יש עליה ברמות הגלוקגון,
קורטיזול וקטכולאמינים אשר מעלים את רמות הגלוקוז בסרום(.
האבחנה של :DKA
  pH<7.25 .1יש  Ketoacidosisעם  AGגבוה ובנוסף  lactic acidosisעקב התייבשות.
 .2קטונים בסרום ובשתן
 .3רמות .BC<15mEq/L
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 קליניקה –
 oריבוי שתן  ,שתייה מרובה
 oבחילות והקאות
 oכאבי בטן קשים
 – Kussmaul respiration oפיצוי נשימתי
 oריח אצטון מהפה
 oבטן נפוחה – משנית לparalytic ileus -
 oשינוי במצב הכרה – עקב בצקת מוחית והרניאציה
 מעבדה –
 oרמות גלוקוז גבוהות – 200-1000 mg%
 oחמצת קשה עם  AGגבוה
 oהיפרקלמיה בסרום למרות שבפועל בתאים יש חסר
 oהיפונתרמיה – אמיתית או pseudo
 oלויקוציטוזיס עם סטייה שמאלה ללא חום וללא עדות לזיהום
 טיפול –
 oהתייבשות –
 ההנחה היא שהחולה איבד כ –  10%מנפח הנוזלים.
 בתחילה ההחזר הוא של  10-20ml/kgשל סליין .את שאר החסר יש לתת במשך  36-48שעות.
 ב –  4-6שעות הראשונות משתמשים ב –  ,normal salineאח"כ אפשר לעבור ל – ½ סליין.
 oהיפרגליקמיה –
 מתן אינסולין רצוף .יש להוריד את רמות הגלוקוז בקצב שלא עולה על .100mg%/hr
 כאשר רמות הגלוקוז יורד מקו ה –  ,250-300mg%יש להוסיף גלוקוז לנוזלים.
 oאצידוזיס –
 האינסולין גורם להפסקת ייצור חומצות שומן חופשיות ופירוק חלבונים וגורם לניצול הגלוקוז שבדם =< תיקון
האצידוזיס.
 יש להימנע מטיפול בביקרבונט אלא אם החמצת חמורה עם  7>pHאו נוכחות של היפרקלמיה סימפטומטית.
עם התיקון בחמצת יכולה להיות עליה בהפרשת הקטונים בשתן.
 oאלקטרוליטים –
 רמות האשלגן יכולות לצנוח בזמן השימוש באינסולין .כאשר תפוקת השתן טובה ,יש להוסיף אשלגן בעירוי –
 50%בתור  KClו –  50%בתור אשלגן פוספט.
 אין להוסיף אשלגן כל עוד רמתו בדם מעל .6mEq/L
 oאחזקה – לאחר שהחולה החל לאכול אפשר להפסיק עירוי אינסולין ולעבור ל 2/3 – SC -בבוקר ו 1/3-בערב.
 סיבוכים –
 oבצקת מוחית -
 הסיבוך הכי קשה של  DKAעם אחוזי תמותה לא מבוטלים.
 הבצקת המוחית לרוב מופיעה כ –  6-12שעות אחרי התחלת הטיפול ב – .DKA
 הסימנים המעידים על בצקת מוחית כוללים ירידה במצב ההכרה ,papilledema ,הרחבת אישונים או
אישונים לא שווים ,יל"ד ,ברדיקרדיה ו – .apnea
 הטיפול כולל מניטול ,הנשמה והיפרוונטילציה.
 Intracranial thrombosis oאו אוטם
ATN o
 oפנקריאטיטיס
 oבצקת ריאות
 oאיסכמיה של המעי
 oהפרעות קצב
 oבצקת פריפרית –  24-48שעות אחרי תחילת טיפול וקשורה לעלייה ברמות  ADHואלדוסטרון.
: Honeymoon period



בחולים חדשים עם  DM1שלא סבלו מ –  ,DKAתאי  βלא נהרסו לחלוטין.
התאים שנשארו מתאוששים עם התחלת הטיפול
באינסולין והם מפרישים אינסולין =< דרישות
האינסולין האקסוגני יורדות.
תקופה זו נמשכת מספר חודשים בד"כ.
315
הטיפול בקהילה:



ערכי מטרה –
 oבילדים מתחת לגיל  ,5ערכי המטרה הם .100-200mg%
 oבילדים בגיל בי"ס ערכי מטרה 80-180mg%
 oמתבגרים   70-150mg%בגיל ההתבגרות כאשר רמות  GHעולות נוצר תנגודת יחסית לאינסולין ולכן יש צורך
להעלות את מינוני האינסולין הניתנים.
הדיאטה המומלצת :
 oפחממות –  50-65%מהצריכה הקלורית
 oחלבונים 12-20%
 oשומן – פחות מ –  30%כאשר שומן רווי פחות מ – .10%
 oצריכת כולסטרול > 300mg/24hr
 oדיאטה עשירה בסיבים
 oהחולים לרוב צריכים שלוש ארוחות עיקריות ביום ושלוש .snacks
שליטה גליצמית -
 oיש למדוד ערכי גלוקוז לפני כל ארוחה .חולים אשר מפתחים היפוגליקמיה בלילה או ערכים משתנים בבוקר צריכים
מדידה נוספת ב –  2-3לפנות בוקר.
 HbA1C oצריך להימדד  4פעמים בשנה )רמותיו לא מהוות מדד טוב לערכי הגלוקוז בחולים עם המוגלובינופתיות =<
בדיקה של .(glycosylated albumin
Table 171-3. Biochemical Indices of Glycemic Control
Poor Control
Average Control
Intensive Control
HgbA1c > 10%
HgbA1c > 8-10%
HgbA1c 6-8%
Average blood glucose > 240 mg/dL Average blood glucose 180-240 mg/dL Average blood glucose 120-180 mg/dL
 מעקב :
 oחולי סכרת  type 1למעלה מ –  3-5שנים צריכים לעבור בדיקת רופא עיניים שנתית.
 oבדיקת שתן יש לבצע פעם בשנה להערכה של  microalbuminuriaהמעידה על פגיעה כלייתית.
 oכמו כן ,חשוב לעקוב גם אחרי רמות כולסטרול ול.ד כיוון שהתערבות מוקדמת יכולה להוריד את הסיכון למחלה
קורונרית.
סיבוכים :
– Chronic lymphocytic thyroiditis 
 oשכיחה ויכולה לגרום להיפותירואידיזם.
 oלא תמיד הסימפטומים בולטים ולכן יש מקום לבדיקה שנתית של תפקודי בלוטת התריס.
 מחלות אחרות שנמצאות בשכיחות גבוהה בילדים עם  – DM 1צליאק Addison disease ,IgA deficiency ,וכיב פפטי.
 – Somogyi phenomenon היפוגליקמיה המתרחשת בלילה גורמת לעליה בהפרשה של הורמונים כמו גלוקגון הגורמים ל –
.rebound hyperglycemia
 – Dawn phenomenon בשעות הבוקר המוקדמות יש עליה בהפרשת  ,GHבמיוחד במתבגרים אשר יכולה גם כן לגרום
להיפרגליקמיה בבוקר.
 עדות לפגיעה באברי מטרה -
 oנדירה בחולי סכרת עם פחות מ –  5-10שנים של מחלה.
 oרמה מסוימת של  retinopathyמתרחשת בסופו של דבר בכל חולי הסכרת .type 1
 Nephropathy oו –  neuropathyמופיעים בכ –  30-40%מהחולים כל אחד.
 oטיפול הדוק בסכרת מוריד בצורה משמעותית את הסיכוי לסיבוכים האלו.
: Non insulin dependent DM


לא תמיד קל להבדיל בין  DM 1לבין  DM 2בילדים –
 oיש לחשוד ב –  DM 2בילדים שמנים ,סיפור משפחתי ,מאפיינים אחרים של  ,metabolic syndromeהיעדר נוגדנים
כנגד תאי  βבזמן האבחנה ו – .acanthosis nigricans
 oהאבחנה של  DM 2יכולה להתבסס על בדיקה של רמות אינסולין ו –  C- peptideבסרום בתגובה לפחממות.
הטיפול -
 oההתחלתי בחולים קלים יכול להיות שינוי אורח חיים כולל תזונה ופעילות גופנית.
 oבמידה ומתחילים טיפול תרופתי ,לרוב מתחילים עם  insulin secretagoguesו – ) insulin sensitizersאו metformin
או Metformin .(thiazolidinediones
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היפוגליקמיה בילדים )פרק : (172
כללי  :הגדרה – ערך גלוקוז מתחת ל.40mg% -
 בעיקר בתקופה הניאונטלית המוקדמת כתוצאה מחוסר מאגרי אנרגיה מספקים.
 בימים הראשונים )עד יום  (3לחיים ההיפוגליקמיה אינה מדאיגה ודי שכיחה .לאחר יום  – 3היפוגליקמיה מחשידה לבעיה
אנדוקרינית או מטבולית.
אטיולוגיה :
 .1היפוגליקמיה קטוטית – תוצאה של רעב
 .2היפוגליקמיה לא קטוטית:
א .היפראינסולינמיה –)בעבר נקרא נזידיובלסטומה( ,ילדים שנולדו לאימהות עם סוכרת היריון ,מחלות מולדות
תורשתיות ,אינסולינומה ועוד.
ב .חסרים אנזימטיים בכבד )מחלות מטבוליות( – מחלות אגירת גליקוגן ,מחלות של פגמים ב ,GNG-פגמים בחמצון
חומצות שומן ואחרות .הביטוי הוא היפוגליקמיה והפטומגליה .דוגמאות – גלקטוזמיה ,פרוקטוזמיה ועוד.
ג .בעיות אנדוקריניות )חוסר של ) Panhypopituitarism – (Counter regulatory hormonesהיפופיזה לא מתפקדת(,
מחלת אדיסון ,חסר מבודד של  ,GHחסר  ,ACTHחסר גלוקגון ,חסר אפינפרין.
ד .תרופות – סולפניל אוריאה ,אינסולין ,אלכוהול ,סליצילטים ועוד.
ה .אחרים – נזק כבדי קשה  ,תת ספיגה  ,תת תזונה
קליניקה :
 הסימפטומים של היפוגליקמיה נובעים מדיכוי  CNSעקב חוסר גלוקוז והתגובה של הפרשת קטכול-אמינים עקב הגלוקוז הנמוך.
 הסימפטומים בתינוקות קטנים ) (Infantsאינם ספציפיים וכוללים חוסר שקט ,קשיי האכלה ,חיוורון ,היפוטוניה ,אפיזודות של
דום נשימה וברדיקרדיה ,ירידת מצב ההכרה ופרכוסים.
 בילדים גדולים יותר ,הסימפטומים כוללים בלבול ,איריטביליות ,כאבי ראש ,הפרעות ראייה ,רעד ,חיוורון ,הזעה ,טכיקרדיה,
חולשה ,נימולים ,אטקסיה ,פרכוסים ותרדמת.
 כישלון לזהות ולטפל בהיפוגליקמיה יכול להסתיים במורבידיות – כולל פיגור שכלי.
אבחנה :
 .1בדיקת דם – גלוקוז  ,אינסולין  ,קורטיזול ,GH ,גלוקגון ,גופיפי קטו .FFA ,
 .2מבחני העמסה ספציפיים :
 oמתן גלוקגון  חוסר תגובה יעיד על חסר גליקוגן בכבד או מחלת כבד
 oמבחן סבילות לליאוצין  לא ספציפי וכמעט ולא מבוצע  ,בהיפראינסולינמיה תהיה תגובת יתר
 oמבחן סבילות טולבוטמין  תגובת יתר במקרי היפראינסוליניזם
 oנוספים – גלקטוז ,פרוקטוזL-alanine ,
טיפול חירום :
 מתן בולוס  IVגלוקוז –  2מ"ג לק"ג של  .Glucose 10%לאחר מכן ממשיכים לספק בעירוי.
 מתן גלוקגון  – IMיעיל בחלק ממקרי ההיפוגליקמיה  ,לא טוב – בהפרעות גליקוגן ,מחלות כבד וקטוטית(.
 האכלה – בייחוד בהיפוגליקמיה קטוטית.
 – Diazoxide מדכא הפרשת אינסולין ויעיל בחלק ממקרי ההיפראינסוליניזם.
 – GC יעיל באטיולוגיות עקב אי ספיקת אדרנל.
פירוט על האטיולוגיות השונות :
מאפיינים  :חוסר יכולת לדכא הפרשת אינסולין בתגובה לרמות גלוקוז נמוכות .לא שכיחה אחרי התקופה
הניאונטלית.
אטיולוגיה :
Hyperinsulineima
 נזידיובלסטוזיס – שגשוג דיפוזי של תאים אנדוקריניים בלבלב
 היפרפלזיה של תאי ביתא מולדת –
 oילדים לאימהות עם סוכרת הריון – המצב לרוב זמני וחולף תוך מספר שעות עד ימים ואם לא
אז זה ) persistantבדומה למקרים הגנטיים(.
 oסינדרום  – Beckwith-Wiedmannמתאפיין כnenonatal somatic gigantism -
)מקרוזומיה ,מאקרוגלוסיה.omphalocele, viscermegaly, ear lobe creases ,
 oאריתרולבסטוזיס פטאליס
 אדנומה של תאי הלבלב – הסיבה היחידה בילדים )לא ילודים( – נראה ילד עם תאבון בריא  ,השמנה
וגדילה לינארית מואצת .טיפול – ניתוח כריתה
אבחנה  :קלינית – יילוד שהוא  LGAעם תצרוכת גלוקוז גבוהה.
 רמות אינסולין גבוהות בסרום – מעל 5microU/ml
 היעדר קטונים בשתן בזמן ההיפוגליקמיה )מבדיל אל מול פגיעה בהורמונים ה(CR -
טיפול :



מינון גבוה של גלוקוז ו –  diazoxideכדי לעכב הפרשת אינסולין.
אם לא הגיבו אפשר לנסות טיפול ב.somatostatin
במקרים שלא מגיבים לטיפול ולא חולפים תוך מספר ימים ,לעיתים צריך כריתה של  90%מהלבלב.
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Factitous
Hyperinsulinemia


צורה של התעללות בילדים ע"י מתן תרופה שמורידה סוכר וזה נקרא minchausen syndrome by
proxy
האבחנה היא ע"י גילוי רמות מאוד גבוהות של אינסולין <  ,100microU/mlורמות  C-peptideנמוכות
)אפסיות( שזה מאשר שהמקור הוא חיצוני.
מאפיינים :
פגיעה בהורמונים הCR -
 לרוב פגם בהפרשת  GHו /או קורטיזול שנובעים מ  .hypopituitarism -פגמים בהפרשת גלוקגון או
אפינפרין נדירים.
 ביילודים – היפוגליקמיה ומומי קו אמצע -
 oכולל שפה /חיך שסוע ,היעדר  microcephalus ,pendular nystagmus ,corpus callosumו –
 cryptorchidismבבנים )בגלל חסר גונדוטרופינים(.
 oצהבת והגלדת כבד גם תתכן.
 oלמרות החסר ב –  ,GHתינוקות אלו נולדים בגודל תקין ,אבל כשהם גדולים הם לרוב נמוכים עם
קצב גדילה איטי.
 בתינוקות – בעיקר עקב primary adrenal insufficiency
 oצריכים לחשוד כאשר יש היפרפיגמינטציה של העור ,היסטוריה של  ,salt cravingהיפונטרימיה,
היפרקלימיה.
 oסיבות -
CAH 
Addison disease 
adrenoleukodystrophy 
אבחנה  :בהשוואה ל ,hyperinsulinism -בהיפוגליקמיה ע"ר הורמונלי רמות הקטונים בסרום ובשתן חיוביות
בזמן היפוגליקמיה ורמות  FFAגבוהות.
מאפיינים :
Ketotic hypoglycemia
 לרוב מופיע בילדים בגילאי שנה וחצי עד חמש.
 זוהי הסיבה הכי שכיחה ל  new-onset hypoglycemiaבילדים מעל גיל שנתיים.
 לילדים יש סימפטומים של היפוגליקמיה אחרי צום ממושך ,לרוב במקביל למחלה חריפה עם אכילה
מועטה.
 לרוב מדובר בילדים רזים וקטנים ולרוב גם נולדו SGA
 הסיבה היא פגיעה ביכולת המובילזציה של אלנין מהשריר לגילקוגיניזה.
 האבחנה הזו נעשית ע"י שלילה של סיבות אחרות.
טיפול :


הימנעות מצום ואכילה לעיתים קרובות של דיאטה עשירה בחלבונים ופחממות.
התופעה לרוב חולפת ספונטנית סביב גיל .7-8
)המטבוליזים דרוש כדי לבצע גלוקוניאוגנזה וגליקוליזה לשמירה על ערכי הסוכר בגוף(.
) lactase deficiencyלא עושה היפוגליקימיה(.
:Glycogenolysis
 מחלות אגירת גליקוגן מתחלקות לסוגים רבים.
 מבין הסוגים שגורמים להיפוגליקמיה Glu-6-phosphatase deficiency ,הוא הכי קשה.
 מחלה זו מאופיינת בהיפוגליקמיה קשה ,כבד מאוד מוגדל ,פיגור בגדילה ,פרכוסים ו – .lactic acidosis
 האבחנה של  glycogen storage diseaseהיא ע"י -
 oהמצאות  hepatomegalyללא  ketosis ,spleenomegalyמתרחש במהלך ההיפוגילקימיה.
 oכדי לאשר האבחנה צריכים ביופסת כבד) .רק  Von Gierkiעושה היפוגליקימיה מבין ה .(GSD
 הטיפול כולל דיאטה עשירה בפחממות לעיתים קרובות וגם הזנה במהלך הלילה באמצעות זונדה.
:Gluconeogenesis
היפוגליקמיה עקב
הפרעות במטבוליזם
 לא שכיח ,כולל .fru-1,6- diphosphatase deficiency
 החולים סובלים מהיפוגליקמיה בצום ,כבד מוגדל בגלל הסננה של שומן lactic acidosis ,ו –
 FAA .hyperuricemiaו alaninמאוד גבוהים.
 הטיפול כולל ארוחות בתדירות גבוהה של מזון עשיר בפחממות ודל חלבונים.
:Fatty acid oxidation







כולל בין היתר  long/ medium/ short chain acyl CoA dehydrogenase deficienciesועוד...
הצורה השכיחה בקבוצה זו היא ה – .medium chain… deficiency
האפיזודה הראשונה של היפוגליקמיה לרוב מופיעה סביב גיל שנתיים או מאוחר יותר ולרוב בעקבות צום
ממושך או בעקבות מחלה אקוטית.
לעיתים הכבד יהיה מעט מוגדל hyperuricemia ,hyperammonemia ,ועליה קלה בטרנסאמינזות.
רמות הקטונים נמוכות או לא נמדדות
האבחנה מאושרת ע"י מציאת רמות גבוהות של  dicarboxylic acidsבשתן.
הטיפול כולל הימנעות מצום.
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Reactive
hypoglycemia


היפוגליקמיה המופיעה שעתיים – שלוש אחרי האוכל ,למשל בחולים עם  dumping syndromeכתוצאה
מניתוח בקיבה.
ריקון מהיר של הקיבה גורם לעליה מהירה ברמות הגלוקוז בסרום והגברת הפרשת האינסולין.
התופעה ככל הנראה נגרמת בגלל עיכוב בהפרשת האינסולין כתגובה לעליה ברמות הגלוקוז בסרום.באופן
נדיר יכולה להתרחש בחולי .DM1
קומה נמוכה )פרק : (173
כללי :
 גדילה תקינה מושפעת מגורמים רבים ,והיא סימן לבריאות כוללת של הילד
 לחסר\עודף של הורמונים שונים יש השפעות שונות על גיל העצמות ,קצב הגדילה והגובה הסופי )חסר קורטיזול לא משפיע על אף
אחד ממאפייני הגדילה(.
 – GHפיזיולוגיה :

יש קשר ישיר בין הפרשת  GHלבין רמות  IGF-1
 oבתת תזונה ,יש ירידה בייצור  IGF-1ובאופן פרדוקסלי יש עליה בהפרשת .GH
 oבהשמנה מתרחש תהליך הפוך – רמות  GHמופחתות אבל רמות  IGF-1נשארות תקינות.
 oל –  IGF-1ואינסולין יש מבנה דומה והן יכולים להפעיל את הרצפטורים האחד של השני  לכן ,רמות גבוהות של אחד
מהם מפעיל את המסלולים התלויים בשני.
ההורמון
עודף אנדרוגנים
חסר אנדורגנים
עודף thyroxine
חסר thyroxine
עודף GH
חסר GH
עודף קורטיזול
חסר קורטיזול
גיל עצמות
מתקדם
תקין או מעוכב
מתקדם
בפיגור
תקין או מתקדם
בפיגור
בפיגור
תקין
קצב גדילה
מוגבר
תקין או נמוך
מוגבר
מופחת
מוגבר
מופחת
מופחת
תקין
גובה במבוגר
מופחת
מוגבר מעט או תקין
תקין או נמוך
נמוך
גבוה מאוד
נמוך
נמוך
תקין
 ,גובה
 ,גובה
 ,גובה




normal
 רגולציה על : GH
 oההפרשה של  GHמוגברת בעקבות גירוי  ,α adrenergicהיפוגליקמיה ,רעב ,פעילות גופנית ,שלבי מוקדמים של שינה
ומתח.
 oהפרשתו מעוכבת בעקבות גירוי  ,β adrenergicהיפרגליקמיה וטיפול ב–.GH
 קביעה של חסר  GHלא יכולה להתבצע על סמך בדיקה אקראית בודדת ,אלא על מבחני גירוי .אפשרות אחרת היא מדידה לא
ישירה של  GHע"י מדידה של רמות .IGF1
 הורמון התירואיד הכרחי להפרשת  .GHילדים עם היפותירואידיזם יכולים להיחשב בטעות כסובלים מחסר  ,GHאבל תיקון של
רמות הורמון התירואיד יתקן גם את רמות ה – .GH
הפרעות גדילה:


 -Short statureההגדרה של קומה נמוכה פתולוגית היא  3.5סטיות תקן מתחת לממוצע לאותו גיל ,שזה הרבה פחות מאחוזון 3
לגיל
-Growth failure
 oקצב גדילה איטי ,גדילה שחוצה אחוזונים ומלווה במהירות גדילה מתחת לאחוזון  5בהתאם לגיל.
 oכחלק מהערכה יש לחשב גובה צפוי -מחשבים את הגובה הממוצע של ההורים )מוסיפים  6.5ס"מ בבנים או מחסירים
 6.5ס"מ בבנות( .הגובה התקין הוא בטווח  10 -\+ס"מ מהערך שחושב.
 oבירור של חוסר גדילה יתבצע במצבים הבאים:
 גובה שהוא יותר מ –  3.5סטיות תקן מתחת לממוצע בהתאם לגיל קצב גדילה מתחת לאחוזון 5 -גובה צפוי מתחת לגובה המטרה בהתאם להורים
 -Malnutrition הגורם העיקרי לבעיית גדילה בעולם הוא תת-תזונה
 -deprivation dwarfism גורמים פסיכוסוציאלים גם יכולים לפגוע בגדילה .הם עלולים לגרום לחסר פונקציונלי חולף של .GH
כאשר משנים את הסביבה של הילד הוא חוזר לגדול.
 -constitutional delay in growth or puberty or both מדובר בוריאציה תקינה של גדילה שבה היא חלה מאוחר יותר .בדר"כ יש
סיפור משפחתי של גדילה מאוחרת .יש להם גם התבגרות מינית מאוחרת.
 -Genetic or familial short stature ילד להורים נמוכים )בתנאי שההורים לא סבלו מרעב או סטרס בילדותם(
גורמים אורגניים לקומה נמוכה:
 הפרעות אנדוקריניות – חסר  ,pituitary agenesis ,GHגידול היפופיזרי ,זיהום ב –  ,CNSטראומה מוחית )בלידה\ אחרי(,הקרנות ,pygmies ,Laron dwarfism ,hydrocephalus ,היפותירואידיזם ,עודף גלוקוקורטיקואידים ,סכרת לא מאוזנת,DI ,
) congenital adrenal hyperplasiaכילדים הם גבוהים ובבגרות הם נמוכים(
osteochondroplasias ,Osteogenic imperfecta – Skeletal dysplasias -
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-
סינדרומים המלווים בקומה נמוכה –  ,Noonan syndrome ,Turner syndromeטריזומיות  18 ,13ו – Prader Willi ,21
 ,MPS ,syndromeפסאודוהיפו.PT
מחלות כרוניות – הפרעות לבביות ) Lt. to Rt. Shuntאו  ,CF ,(CHFאסטמה ,תת ספיגה ,צליאק ,IBD ,אנמיה חרמשית,
טלסמיה ,RTA ,אורמיה כרונית ,AIDS ,JRA ,א"ס לפרוקטוז
תת תזונה –  ,marasmus ,Kawashiorkorחסר ברזל ,חסר אבץ ,אנורקסיה לאחר טיפולים כימותרפיים
חסר : GH
אטיולוגיה :
 אידיופתי )קלאסית( -
1:4000 o
 oמדובר בהפרעה היפותלמית בהפרשת  GRFהמובילה לכשל בהפרשת  GHמההיפופיזה שיכולה לייצר  GHאך לא
מפרישה אותו עקב העדר גירוי טרופי.
 גנטי – לרוב עם הורמונים אחרים ,יחד עם פגמי מידליין ,אגנזיס של ההיפופיזה והפרעות גנטיות אחרות.
 נרכש  -על רקע גידול היפותלמוס או היפופיזה ,היסטיוציטוזיס ) Xלנגרהנס( ,זיהומים וגרנולומות ב ,CNS-טראומת ראש בלידה
או אח"כ ,הקרנה למוח )וגם כימותרפיה ,בעיקר ל ,ALL-מתפתח  5שנים לאחר הקרנות( ,הידרוצפלוס ,אוטואימוני ,טראומה,
גמדות פסיכוסוציאלית )מכונה חסר  GHפונקציונאלי( ,על רקע טיפול באמפטמינים להיפראקטיביות )רק בנוכחות חסר קלורי
משמעותי( והפרעות אנדוקריניות נוספות
קליניקה :
 הילדים לרוב נולדים עם אורך תקין ומשקל תקין אבל קצב הגדילה הוא איטי.
 oהכי בולט – הופעת פיגור בגדילה סביב גיל  2-3שנים
 oקצב תקין –  5ס"מ בשנה כאשר קצב נמוך מחשיד.
 oיחס משקל:גובה גבוה – שמנמוך
 קול  high pitchedע"ר לרינגס לא בשל.
 דיבור ומשכל תקינים לגיל )אלא אם יש בנוסף היפוגליקמיה חמורה או הפרעות  CNSומומי מידליין כולל הפרעה בהתפתחות
השיניים(.
 מיקרופאלוס )פין מתוח קטן מ 2-ס"מ כשהתקין בין (3-5
 בבעלי חסר  ACTHבנוסף יהיו בעלי היפוגליקמיה משמעותית על רקע חסר קרטיזול
אבחנה :

מצבים שיש לשלול:
 תת-תזונה )רמות קרוטן וח.פולית( צליאק ) RTAת.כליות ,בדיקת שתן( היפוטירואידיזם בבנות כאשר אין סיבה אחרת -לשלול טרנר )קריוטיפ( -מחלת כבד
 אם כל הבירור תקין והילד מתחת לאחוזון  5בגובה או בקצב הגדילה 
 oיש לבצע  2בדיקות סטימולטוריות של רמות ) GHהגירוי מתבצע ע"י מתן  L-dopaאו קלונידין(
 FN oבמבחן גירוי –  20%ויש מחקר הטוען כי יש  FNגם בשתי בדיקות ושיש לתת אסטרוגן מספר ימים טרם מבחן הגירוי
על מנת למקסם דיוק.
 פירוש התוצאות :
 בחסר מולד ב (Classic GH-deficient) GH-תהיה עליה ברמות  GHבתגובה לסטימולציה מדידת רמות  IGF1או  IGF BP3גם עוזרות לאבחנה )רמות נמוכות בחסר  ,GHרמות נמוכות יהיו גם בתת-תזונה( חשוב לציין כי שני המבחנים הנ"ל לא כ"כ רגישים באבחנה של חסר  ,GHובמקרים שנויים במחלוקת האבחנה היאאופרטיבית )ניתן טיפול נסיוני ב (GH-והיא תלויה באם מתן ה GH-מגדיל משמעותית את קצב הגדילה של הילד
טיפול:


הטיפול הוא מתן  GHרקומביננטי ,במינון שמותאם לקצב הגדילה הרצוי.
סיבוכים של הטיפול:
 slipped capital femoral epiphysis oבמיוחד במתבגרים
pseudotumor cerebri o
 oלוקמיה – סיכון כפול ביחס לאוכ'
 oגניקומסטיה
 oהחמרת סקוליוזיס
 oהגברת סיכון לOP -
 oסוכרת – נדיר
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 אינדיקציות נוספות למתן :GH
 משפר קצב גדילה וגובה סופי בטרנר ומחלת כליות כרונית Prader-Willi syndrome תינוק  SGAשלא מצליח לעשות  catch upעד גיל שנתיים קומה נמוכה אידיופטית מתחת ל 2.25-סטיות תקן מתחת לממוצע-Laron syndrome
 תורשה  .ARמדובר בעמידות של הרצפטורים ל.GH-
 נולדים קטנים )בניגוד לחסר  GHמולד בו התינוקות נולדים בגודל תקין(
 הילדים בעלי מצח בולט ,כחלון בלובן העין ,הנצת שיניים מאוחרת והבשלת עצמות מאוחרת
 במעבדה -היפוגליקמיה ,רמות  GHגבוהות ,ורמות  IGF1ו IGFBP3-נמוכות
 ילדים אלו לא מגיבים למתן ) GHלא מבחינת גדילה ולא מבחינת רמות (IGF1
 לטיפול נסיוני ב IGF1-רקומביננטי נרשמה הצלחה מסוימת
– Constitutional growth delay





וריאנט של צמיחה נורמלית עם תבנית משפחתית.
הילוד עם גובה ומשקל תקינים וגדל תקין עד גיל שנה ואז יורד לעקומה .3
בגיל  2-3חוזר לקצב צמיחה תקין )שהוא  5ס"מ בשנה( ולבסוף לקראת גיל ההתבגרות יגיע לגובה תקין.
גיל העצמות בפיגור כי תואם לגובה ולא לגיל הכרונולוגי.
יש עיכוב גם בהתפתחות המינית.
היסטוריה
משפחתית
מין
Hypopituitarism
GH deficiency
Constitutional
delay
קומה
נמוכה
משפחתית
Deprivational
dwarfism
Turner
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תמיד
לא
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משתנה
בעיקר בנים
בנות
נורמלי או
אופייני ל -
Turner
פנים
 Immatureאו עם
מומים בקו האמצע
Immature
נורמלי
נורמלי
התפתחות
מינית
מעוכבת
מעוכבת
תקינה
לעיתים מעוכבת
אין
התפתחות
גיל עצמות
יציאת
שיניים
היפוגליקמי
ה
מעוכב
מעוכב
תקין
לרוב מעוכב
מעוכב
מעוכב
תקין
תקין
משתנה
תקין
מעוכב
משתנה
לא
לא
לא
לא
לא
לא
Free T4
נמוך אם יש חסר
 TRHאו תקין
תקין
תקין
תקין או נמוך
תקין
נמוך
תקין
Stimulate
d GH
נמוך
תקין לגיל עצמות
תקין
ייתכן נמוך או
גבוה אם יש תת
תזונה
לרוב תקין
נמוך
לרוב תקין
IGF-1
נמוך
תקין או נמוך
לגיל הכרונולוגי
תקין
נמוך
תקין
נמוך
נמוך או
תקין
)תלוי
במצב
התזונתי(
טיפול
תחליפים להורמונים
החסרים
הורמוני מין
להתחלת
התפתחות סימני
מין משניים
בחלק מהמקרים.
אין
הורמוני
מיןGH ,
T4
שינוי או שיפור
הסביבה
) Coarseגסות(
לרוב מעוכבת,
יכולה להיות
 precociousאם
ההיפותירואידיזם
קשה
מעוכב
נורמלי
מעוכבת
מעוכב
תקין או
מעוכב
לטפל
בתת
תזונה
ובמחלה
הבסיסית
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: (174 הפרעות בהתבגרות )פרק
.gonadarche וPubarche  ההתחלה של התבגרות מתחילה ב: התבגרות – כללי
– Pubarche 
oiliness of adrenache  כתוצאה מבשלות האדרנל )אדרינאשי( שמופיע כשיעור באזור הגנטליה )סימנים אחרים שלo
.(hair and skin, acne, axillary hair, body odor
. האדרנאשי לא כולל התפתחות החזה בבנות או הגדלת האשכים בבניםo
DHEA  יוכלים לזהות את זה ע"י עלייה ב.Gondarche מתרחשת הרבה יותר מוקדם מAdrenache o
- Gonadarche 
 טסטוסטרון מופרש,גונדאלי-היפופיזארי- עקב בשלות הציר ההיפוטאלמיgondal sex steroid  מתאפיינת ע"י הפרשותo
. ופרוגסטרון מהשחלותestradiol  ו,מאשכים
 )שמשפיעים על האיברים וגורמים להפרשת. מהיפופיזהFSH  וLH  הפרשת GnRH  מהיפותלמוס מופרש הo
.(ההורמונים הגונדאלים
. ההפרשות הן בצורת פולסיםo
. בהתחלה בעיקר בלילה ואחר כך כל היום, עולהgondotropins  כאשר מתחילה ההתבגרות המינית האמפליטודה שלo
:DELAYED PUBERTY
.14  ובבנים בגיל13 ** ההתבגרות נחשבת למעוכבת כאשר אין סימנים להתבגרות בבנות בגיל
Table 174-1. Classification of Delayed Puberty and Sexual Infantilism
Constitutional delay in growth and puberty
Hypogonadotropic hypogonadism
– CNS disorders
– Tumors (craniopharyngioma, germinoma, glioma, prolactinoma)
– Congenital malformations
– Radiation therapy
– Other causes
– Isolated gonadotropin deficiency
– Kallmann syndrome (anosmia-hyposmia)
– Other disorders
– Idiopathic and genetic forms of multiple pituitary hormone deficiencies
– Miscellaneous disorders
– Prader-Willi syndrome
– Laurence-Moon-Bardet-Biedl syndrome
– Functional gonadotropin deficiency
– Chronic systemic disease and malnutrition
– Hypothyroidism
– Cushing disease
– Diabetes mellitus
– Hyperprolactinemia
– Anorexia nervosa
– Psychogenic amenorrhea
– Impaired puberty and delayed menarche in female athletes and ballet dancers (exercise amenorrhea)
Hypergonadotropic hypogonadism
– Klinefelter syndrome (syndrome of seminiferous tubular dysgenesis) and its variants
– Other forms of primary testicular failure
– Anorchia and cryptorchidism
– Syndrome of gonadal dysgenesis and its variants (Turner syndrome)
– Other forms of primary ovarian failure
– XX and XY gonadal dysgenesis
– Familial and sporadic XX gonadal dysgenesis and its variants
– Familial and sporadic XY gonadal dysgenesis and its variants
– Noonan syndrome
– Galactosemia
:Constitutional delay in growth and adolescence
. שנים פחות מהממוצע לגילם עם קומה נמוכה1.5-2 –  כ,לילדים אלו יש גיל עצמות מעוכב
.במקרים רבים יש סיפור של התבגרות מאוחרת אצל אחד ההורים או האחים
.constitutional delay חשוב לשלול סיבות אחרות לעיכוב בהתפתחות לפני מתן האבחנה של
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 ההתבגרות מתחילה באופן ספונטני בילדים אלו כאשר גיל העצמות שלהם מגיע ל –  12בבנים או  11בבנות.
 הטיפול -
 oכולל מעקב בלבד .בד"כ מגיעים לגובה הגנטי שלהם.
 oבחלק מהמקרים ,בנים מטופלים למשך מספר חודשים במינון נמוך של טסטוסטרון במידה וגיל העצמות הוא לפחות .12
 oאין טיפול כזה לבנות.
:Hypogonadotropic hypogonadism




) Adrenarchהופעת שיעור באברי המין( בד"כ מתרחש במידה מסויימת בילדים אלו ,אבל ) gonadarcheהפרשת הורמוני מין
מהגונדות( לא.
לאורך הילדות והשלבים הראשונים של ההתבגרות ,לילדים אלו יש גדילה תקינה .כשהם מגיעים לבגרות הפרופורציות שלהם מעט
שונות מהנורמה בגלל שהעצמות הארוכות גדלו במשך זמן ממושך יותר מהנורמלי =< הפרופורציה  upper-to-lowerמתחת לסף
התחתון של הנורמה ) (0.9ואורך הידיים גדול יותר מגובהם.
אם יש לחולה בנוסף גם חוסר  GHהקומה תהיה בצורה יוצאת דופן נמוכה מאוד ואפשר להבחין בזה כאשר התינוק הוא
.microphallus
הפרעות שיכולות לגרום להיפוגונדיזם כוללות  ,congenital hypopituitarismגידול ,הסננה )למשל (hemochromatosis
וסינדרומים כמו  Prader Willi ,Lawrence- Moon- Bardelו – .Kallmann
Isolated gonadotropin
deficiency
Kallmann syndrome



חסר גונדוטרופינים לבד הוא כמעט תמיד בגלל חסר .GnRH
אין בעייה בהפרשות אחרות מההיפופיזה.
הילדים גדלים בצורה נורמאלית עד התחלת הבגרות המינית.


חסר גונדוטרופינים ופגיעה בחוש הריח.
ה –  GnRH neuronsלא נדדו מה –  primitive nasal areaלמיקומם ב – .medial basal hypothalamus
הסינדרום הזה היא פגיעה בכרומוזום  .Xב  MRIרואים שאין olfactory bulbs and sulci
הפרעות נוספות נלוות כוללות הפרעות של הידיים )יד אחת מעתיקה את התנועות של היד השניה( ,עצם
 metacarpalרביעית קצרה והיעדר כליות.

גידולים של מערכת העצבים המרכזית כולל prolactinoma ,glioma ,germinoma ,pituitary adenoma
או  craniopharyngiomaהם גורמים חשובים לחסר גונדוטרופינים.
- Craniopharyngioma
 oמופיע בעיקר בגיל העשרה ויכול לגרום לחסר של כל אחד מהורמוני ההיפופיזה.
 oהגידולים האלו לרוב מסויידים ,חודרים ל –  sella turcicaואף ל – ) optic chiasmגורמים ל
–  bitemporal hemianopsiaו – .(optic atrophy
- Germinomas
 oאלו גידולים לא מסויידים בהיפותלמוס או ב –  pineal glandאשר מפרישים HCG
 oיכולים לגרום להתבגרות מינית מוקדמת בבנים לפני גיל ההתבגרות ) HCGמפעיל את
הרצפטור ל .(LH

ירידה במשקל בעקבות דיאטה ,מחלה ,תת תזונה ...גורם לירידה בתפקוד הגונדוטרופינים כאשר המשקל
הוא פחות מ –  80%מהמשקל האידיאלי.
באנורקסיה נרבוזה ניתן למצוא  ) primary/ secondary amenorrheaהעדר ווסת( והתפתחות מינית
מינימלית או כלל לא ,כתלות בגיל בו החלה האנורקסיה .עליה מחדש במשקל לא הופכת באופן מיידי את
המצב.
 - Athletic amenorrheaעליה בפעילות הגופנית ,גם ללא איבוד משקל גם כן יכולה לגרום לירידה
בתדירות הוסתות וחסר גונדוטרופינים.
היפותירואידיזם – מעכב את התחלת ההתבגרות והופעת המחזורים .לעומת זאתsevere primary ,
 hypothyroidismיכול לגרום להתבגרות מוקדמת.


פגמים בCNS -

Syndromes of
hypogonadotropic
hypogonadism



:Hypergonadotropic hypogonadism




מאופיין ברמות גבוהות של גונדוטרופינים עם רמות נמוכות של הורמוני מין כתוצאה מ – .primary gonadal failure
לרוב מאובחן בעקבות היעדר .gonadarche
:Ovarian failure
 oסיבות שכיחות ביותר למצב זה הן  (XO45) Turner syndromeו –  syndrome of gonadal dysgenesisוהם
מלווים בקומה נמוכה.
 oסיבות נוספות כוללות  galactosemiaוהקרנות או טיפול כימותרפי בעבר.
:Testicular failure
 oהצורה השכיחה ביותר היא  (47XXY) Klinefelter syndromeרמות הטסטוסטרון יכולות להיות קרובות לנורמה,
לפחות עד .mid puberty
 oבגלל ה –  ,seminiferous tubular dysgenesisחולים אלו עקרים.
 oרמות  LHתקינות או אפילו גבוהות ,ורמות  FSHגבוהות.
 oגיל תחילת ההתבגרות לרוב נורמלי ,אבל ייתכן ולא תהיה התפתחות מינית בגלל תפקוד פגוע של תאי .Leydig
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:טיפול
  הטיפול כולל הורמוני מין,במידה וקיים מצב קבוע
 עד להופעת דימום ואז מתחילים בטיפול ע"י גלולות )פרוגסטרון( למניעת היריוןestradiol  בבנות נותנים מינון נמוך שלo
.אשר מחקות את המצב הטבעי
 מעלים את המינונים בהדרגה עד למינון של גבר.( בגלל רעילות לכבדPO  שבועות )לא4  כלIM  בבנים נותנים טסטוסטרוןo
.בוגר
.hypogondotropic or hypergonadotropic hypogondism טיפולים אלו טובים לo
 ניתן לתת טיפול הורמונלי במינון נמוך למשך שלושה חודשים ואז לראות אם תתחיל,constitutional delay לחולים עם
.ההתבגרות המינית
- פוריות
. כל הילדים עם עיכוב בהתבגרות נמצאים בסיכון לירידה בצפיפות העצמות ולכן צריכים להקפיד על צריכת סידן גבוההo
 במתןGnRH  יכולים להיות פוריים ע"י מתן גונדוטרופינים אוhypogonadotropic hypogonadism  חולים עםo
.פולסטילי
. בלי טיפול/ הם עקרים עםKlinefelter  אוTurner  ילדים עםo
 נשים עם טרניר גם. יכולות להחזיק היריון אחרי הפריה עם תרומת ביצית ותמיכה אנדוקריניתTurner  נשים עםo
.GH מקבלות
Table 174-2. Differential Diagnostic Features of Delayed Puberty and Sexual Infantilism
Plasma
Causative
Plasma
GnRH Test: LH
Gonadal
Condition/Disorder
Stature
Gonadotropins
Response
Steroids
Constitutional delay in Short for
Prepubertal,
Prepubertal,
Prepubertal,
growth and
chronologic age, later pubertal
later pubertal
later normal
adolescence
usually
appropriate for
bone age
HYPOGONADOTROPIC HYPOGONADISM
Isolated gonadotropin Normal, absent
Low
Prepubertal or Low
deficiency
pubertal growth
no response
spurt
Kallmann syndrome
Normal, absent
Low
Prepubertal or Low
pubertal growth
no response
spurt
Idiopathic multiple
Short stature and Low
Prepubertal or Low
pituitary hormone
poor growth since
no response
deficiencies
early childhood
Hypothalamic-pituitary Decrease in
Low
Prepubertal or Low
tumors
growth velocity of
no response
late onset
PRIMARY GONADAL FAILURE
Syndrome of gonadal Short stature
High
Hyperresponse Low
dysgenesis and variants since early
for age
childhood
Klinefelter syndrome
Normal to tall
High
Hyperresponse Low or
and variants
at puberty
normal
Familial XX or XY
Normal
High
Hyperresponse Low
gonadal dysgenesis
for age



Plasma DHEAS Karyotype Olfaction
Low for
Normal
Normal
chronologic age,
appropriate for
bone age
Appropriate for
chronologic age
Normal
Normal
Appropriate for
chronologic age
Normal
Anosmia or
hyposmia
Usually low
Normal
Normal
Normal or low
for chronologic
age
Normal
Normal
Normal for
chronologic age
XO or
variant
Normal
Normal for
chronologic age
Normal for
chronologic age
XXY or
variant
XX or XY
Normal
Normal
:( )התפתחות מוקדמתSexual precocity
: כללי
pubarche  ( )גדילת חזה בבנותthelarche  ההתפתחות היא. בבנות8  בבנים או9 מוגדר כהתפתחות מינית המופיעה לפני גיל
.menarche  אחרי שנתיים ()שיעור
:  קבוצות2 ישנן
– Complete (true) Precocious Puberty .1
 מבחינה פיזיולוגית מופעל הציר האנדוקריני הרגיל ומבינה מורפולוגית מהלך,  התבגרות מופיעה מוקדם מהרגילo
.ההתבגרות הוא זהה להתבגרות רגילה
.Central PP –  מהמקרים בקבוצה זו הם קונסטיטיונלים90% o
– Incomplete (pseudo) Precocious Puberty .2
. מופיעים סימני מין משניים ברצף לא רגיל והשינויים האנדוקריניים המתרחשים אינם תקיניםo
. לעיתים קרובות תיתכן פוריותo
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GnRH =  צריך להבדיל בין התבגרות מינית מוקדמת מרכזית )הפעלה מוקדמת של הציר היפותלמוס – היפופיזה –גונדות
.(GnRH independent) ( לבין התבגרות מינית מוקדמת פריפריתdependent
 )הופעתheterosexual  )הופעה מוקדמת של סימנים גבריים בבנים או נשיים בבנות( לביןisosexual  חשוב להבדיל בין, כמו כן
.(סימני מין נשיים בבנים וסימני מין גבריים בבנות
 בעקבות הפרשה אוטונומית של טסטוסטרון ואנדרוגנים אחריםisosexual precocious puberty  לבנים יכולה להיותo
( LH )פועל כמוHCG מהאשכים או האדרנל או כתוצאה מגידול המפריש
 כתוצאה מהפרשה אוטונומית של אסטרוגן ע"י השחלות אוisosexual precocious puberty -  בנות יכולות לסבול מo
. כתוצאה מהפרשת אנדרוגנים מבלוטת האדרנלheterosexual puberty
: אטיולוגיה
 אידיופתי.1
: PP - סיבות שניוניות ל.2
–  חבלת ראש והקרנות יכול לגרום ל, אנצפליטיס, מנינגיטיס,hydrocephalus  כוללCNS –  כמעט כל מצב המשפיע על ה.precocious puberty
.precocious puberty –  ילדים עם אפילפסיה או פיגור שכלי גם כן סובלים בשכיחות גבוהה יותר מ.idiopathic  בכל הילדים לפני קביעת אבחנה שלCNS TUMORS  חשוב לשים לב לאבחנה שלTable 174-3. Classification of Sexual Precocity
TRUE PRECOCIOUS PUBERTY OR COMPLETE ISOSEXUAL PRECOCITY
– Idiopathic true precocious puberty
– CNS tumors
– Hamartomas (ectopic GnRH pulse generator)
– Other tumors
– Other CNS disorders
– True precocious puberty after late treatment of congenital virilizing adrenal hyperplasia
INCOMPLETE ISOSEXUAL PRECOCITY (GNRH-INDEPENDENT SEXUAL PRECOCITY)
Males
– Chorionic gonadotropin-secreting tumors (hCG-dependent sexual precocity)
– CNS tumors (e.g., germinoma, chorioepithelioma, teratoma)
– Tumors in locations outside the CNS (hepatoblastoma)
– LH-secreting pituitary adenoma
– Increased androgen secretion by adrenal or testis
– Congenital adrenal hyperplasia (21-hydroxylase deficiency, 11-hydroxylase deficiency)
– Virilizing adrenal neoplasm
– Leydig cell adenoma
– Familial testotoxicosis (familial premature gonadotropin-independent Leydig cell and germ cell maturation)
Females
– Estrogen-secreting ovarian or adrenal neoplasms
– Ovarian cysts
– Males and females
– McCune-Albright syndrome
– Primary hypothyroidism
– Peutz-Jeghers syndrome
– Iatrogenic sexual precocity
VARIATIONS OF PUBERTAL DEVELOPMENT
– Premature thelarche
– Premature menarche
– Premature adrenarche
– Adolescent gynecomastia
CONTRASEXUAL PRECOCITY
– Males (feminization)
– Adrenal neoplasm
– Increased extraglandular conversion of circulating steroids to estrogen
– Females (virilization)
– (Congenital adrenal hyperplasia, P-450c21 deficiency, P-450c11 deficiency, 3β-Hydroxysteroid dehydrogenase deficiency)
– Virilizing adrenal neoplasms
– Virilizing ovarian neoplasms (e.g., arrhenoblastomas)
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Central precocious
puberty(constitutional
of familial precocouis
)puberty



כל האספקטים האנדוקריניים והפיזיקליים של ההתבגרות קיימים ותקינים אבל מוקדם מדי.
פי  9בבנות.
כולל קומה גבוה ,גיל עצמות מתקדם ,הפרשה מוגברת של הורמוני המין והפרשה פולסטילית מוגברת של
הגונדוטרופינים ועליה בתגובה של  LHל – .GnRH
בנים עם  precocious pubertyסובלים הרבה יותר מהפרעות ב –  CNSכמו גידולים ו – .hamartomas
סדר ההתבגרות –
 oבנות – ניצני שדיים  שיעור מיני  גניטליה חיצונית  שיער באקסילה והופעת בווסת.
 oבנים – הגדלת אשכים ופין  שיעור מיני  אקנה  הפרשת זרע  שינוי קול.
ב 2-המקרים נראה אפיפיזות שנסגרות מוקדם מהרגיל וגובה סופי נמוך מהמצופה.



בעלי מראה אופייני ב –  CTאו .MRI
זוהי המסה של נוירונים המפרישים  .GnRHמתפקדים כהיפותלמוס אקטופי ולא מבוקר המפריש .GnRH
אלו לא גידולים אמיתיים והם אינם גדלים ,אבל לעיתים כן צריך לטפל בהם כירורגית במידה והם גורמים
לעליה ב – .ICP
ה –  precocious pubertyמגיב לטיפול באמצעות  .GnRH agonistsאשר גורם לשליטה בהתפתחות והאטה
בקצב הגדילה.

– McCune- Albright syndrome
 oהצורה השכיחה ביותר שלא תלויה ב –  ,GnRHיותר בבנות מאשר בנים.
 oכולל  ,precocious gonadarcheהפרעות בעצמות עם  polyostotic fibrous dysplasiaוהיפר
פיגמנטציה עורית ).(Café au lait spots
 oה –  gonadarchנובע מפעילות יתר של השחלות ולעיתים יצירת ציסטות שגורם ל episodic
.estrogen secretion
 oגורמת לפעילות אוטונומית של השחלות ואברים אנדוקריניים נוספים – יכול לגרום
להיפרתירואידיזם hyperadrenalism ,או .acromegaly
קרצינומות באדרנל  -בד"כ מפרישים הורמונים אדרנרגים כמו .DHEA
אדנומות באדרנל – יכול לגרום ל – ) virilizmסימני גבריות בנשים( או  feminismבהתאם להורמון
המופרש.



Hamartomas

GnRH independent
precocious puberty


הערכה של :sexual precocity


קליניקה – מסייע להבחין בין  trueל.pseudo -
 oחשוב לבדוק בבנים גם גדילה של האשכים אם גדלו יותר מ  2.5ס"מ זה מצביע על .gonadarche
 oבמידה והאשכים לא גדלו אבל יש התקדמות ב –  ,virilizationמקור האנדרוגנים הוא בבלוטת האדרנל או מקור
אקסוגני.
 oאם האשכים מוגדלים מעט אבל לא בשלב מתאים לשאר ההתפתחות המינית ,צריך לחשוד בהפרשה אקטופית של HCG
או .familial Leydig & germ cell maturation
בסיבות מרכזיות ) – (trueיש רמות גונדוטרופינים גבוהים יחסית לגיל אבל שונות בהפרשה.
כדי להבדיל בין שני המצבים צריך לראות את התגובה של הגונדוטרופינים לגירוי ב –  .GnRHהתגובה ל –  GnRHלפני גיל ההתבגרות
היא בעיקר עליה ב –  FSHלעומת עליה מוגברת ב –  LHבגיל ההתבגרות.
 רמות  LHגבוהות – נחשוד בגידול המפריש .HCG
 הדמייה –
 US oשל השחלות והאדרנלים
 MRI / CT oשל הגולגולת לשלילת גידולים
 יש לבצע בדיקת עיניים – קרקעית ושדות ראייה
טיפול:



טיפול הבחירה בבעיה מרכזית הוא – GnRH analogues
 oהם מדכאים הפרשה של גונדוטרופינים ע"י  down regulationשל הרצפטור ל –  GnRHבהיפופיזה.
 oאחרי  2-3ימים הפרשת גונדוטרופינים עולה ,ולעתים הילדות מדממות ,אחר כך הערכים מתנרמילים.
בנים עם  GnRH independent premature Leydig cell & germ cell maturationלא מגיבים לטיפול ב – GnRH analogues
וצריכים טיפול עם מעכבי סינטזת טסטוסטרון כמו ) anti androgen ,ketoconazoleכמו  (spironolactoneאו aromatase
) inhibitorכמו .(testolactone
- McCune – Albright syndrome
 oלא תלוי ב –  GnRHוגם לא מגיב לטיפול באנלוגים ל – .GnRH
 oהטיפול כולל  testolactoneואנטי אנדרוגנים או אנטי אסטרוגנים כמו .tamoxifen
 oאחרי טיפול מוצלח central precocoious puberty ,עלולה להתפתח באופן משני ,ולכן אפשר לתת .GnRH agonist
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Table 174-5. Pharmacologic Therapy of Sexual Precocity
Disorder
Treatment
GnRH-dependent true or central
GnRH agonists
precocious puberty
GnRH-independent incomplete sexual precocity
Girls
Autonomous ovarian cysts
Medroxyprogesterone acetate
McCune-Albright syndrome
Boys
Familial testotoxicosis
Action and Rationale
Desensitization of gonadotropes; blocks action of
endogenous GnRH
Testolactone* or fadrozole
Inhibition of ovarian steroidogenesis; regression of cyst
(inhibition of FSH release)
Inhibition of ovarian steroidogenesis; regression of cyst
(inhibition of FSH release)
Inhibition of P-450 aromatase; blocks estrogen synthesis
Ketoconazole*
Spironolactone* or flutamide and
testolactone or fadrozole
Medroxyprogesterone acetate*
Inhibition of P-450c17 (mainly 17,20-lyase activity)
Antiandrogen Inhibition of aromatase; blocks estrogen
synthesis
Inhibition of testicular steroidogenesis
Medroxyprogesterone acetate*
: וריאציות בהתפתחות המינית
:Isolated premature thelarche
.3  הופעה של ניצני שדיים דו"צ או חד צדדי בבנות בגילאי ½ שנה עד
 עליה בקצב הגדילה לגובה או, פרט לניצני השדיים אין סימנים נוספים להתבגרות וללא עדות לעודף אסטרוגן כמו דימום וגינלי
.התקדמות בגיל העצמות
. תופעה זו לרוב שפירה ולא דורשת המשך בירור אבל כן דורשת מעקב כל ½ שנה עד שנה
:Gynecomastia
. מהבנים המתבגרים45-75% –  רמה מסוימת של גניקומסטיה יכולה להופיע ב
 בשלבים הראשונים של ההתבגרות נוצרות רק כמויות קטנות של אנדרוגן וההשפעה של אסטרוגן לעיתים גוברת על השפעת
.האנדרוגן
. רמות האנדרוגן מספיק גבוהות כך שהאסטרוגן לא משפיע, בשלבים מאוחרים יותר של ההתבגרות
. עם התקדמות ההתבגרותKlinfelter syndrome –  גניקומסטיה יכולה גם להחשיד ל
 יכול להחשיד למקור לא רגיל לאסטרוגנים או מקור חיצוני )כמו כדורים או מזון( או ממקור אנדוגניPrepubertal gynecomastia 
...כמו הפרעה בתפקוד האדרנל
:Isolated premature adrenarche (pubarche)
.adrenache  בבנים רוב המקרים זה בגלל9  בבנות ולפני גיל6-7 הופעה רק של שיעור מיני לפני גיל
( או סימנים אחרים כמו... גיל עצמות מתקדם, )הגדלה של הפניסvirilization אם השיעור מופיע במקביל למאפיינים נוספים של
.adrenocortical carcinoma  יש לבצע בירור מקיף כדי לשלול מצב מסכן חיים כמו  שינוי בקול, גדילה מהירה,אקנה
 מיועדים לחוליםACTH  ברמה הבזאלית ואחרי גירויDHEA -  ו17 hydroxyprogesterone ,מדידה של רמות טסטוסטרון
.CAH  כדי לחקור את האפשרות שלheavily virilized
. ניתן לראות היפרפלזיה של האדרנל או גידול שחלתיUS – ב
 כתוצאהpremature adrenarche –  לא סובלים מכל המחלות הנ"ל ופשוט סובלים מisolated pubic hair מרבית הילדים עם
. מהאדרנליםDHEA מהפרשה מוקדמת של
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Table 174-4. Differential Diagnosis of Sexual Precocity
Serum
Gonadotropin LH Response Serum Sex Steroid
Causative Disorder
Concentration*
to GnRH
Concentrations
True precocious
Pubertal values Pubertal
Pubertal values of
puberty
testosterone or
estradiol
Incomplete sexual
precocity (pituitary
gonadotropinindependent)
Males
Chorionic
gonadotropinsecreting tumor in
males
Gonadal Size
Normal pubertal testicular
enlargement or ovarian
and uterine enlargement
(by sonography)
Miscellaneous
MRI scan of brain to rule
out CNS tumor or other
abnormality; bone scan for
McCune-Albright syndrome
High hCG (low LH) Prepubertal Pubertal values of
(suppressed) testosterone
Leydig cell tumor in
males
Familial
testotoxicosis
Suppressed
Suppressed
Suppressed
Suppressed
Premature
adrenarche
Prepubertal
Prepubertal
Females
Granulosa cell tumor Suppressed
(presentation may be
similar to that with
follicular cysts)
Follicular cyst
Suppressed
Slight to moderate uniform Hepatomegaly suggests
enlargement of testes
hepatoblastoma; MRI scan
of brain if chorionic
gonadotropin-secreting CNS
tumor suspected
Very high
Irregular asymmetrical
testosterone
enlargement of testes
Pubertal values of
Testes symmetrical and
Familial; probably sextestosterone
>2.5 cm but smaller than linked, autosomal dominant
expected for pubertal
trait
development;
spermatogenesis may
occur
Prepubertal
Testes prepubertal
Onset usually after 6 yr of
testosterone; DHEAS
age; more frequent in
values appropriate for
brain-injured children
pubic hair stage 2
Suppressed
Very high estradiol
Ovarian enlargement on
Tumor often palpable on
physical examination, MRI, abdominal examination
CT, or sonography
Suppressed
Prepubertal to very
high estradiol values
Feminizing adrenal Suppressed
tumor
Premature thelarche Prepubertal
Suppressed
Ovarian enlargement on
Single or repetitive
physical examination, MRI, episodes; exclude McCuneCT, or sonography
Albright syndrome (e.g.,
perform skeletal survey and
inspect skin)
Ovaries prepubertal
Unilateral adrenal mass
Premature
adrenarche
Prepubertal
High estradiol and
DHEAS values
Prepubertal or early Ovaries prepubertal
pubertal estradiol
Prepubertal estradiol; Ovaries prepubertal
DHEAS values
appropriate for pubic
hair Tanner stage 2
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Prepubertal
Prepubertal
Onset usually before 3 yr of
age
Onset usually after 6 yr of
age; more frequent in
brain-injured children
מחלות תירואיד בילדים )פרק : (175
כללי :
 הציר ההיפותלמי-היפופיזארי-תראוידי מתחיל לפעול בטרמיסטר השני .מטבוליזם פריפרי של הרמוני התרואיד מתחיל
בטרימסטר השלישי.
 T3/4 TSH לא חוצים את השלייה ברמות גבוהות ולכן מקור ההורמון בילוד הוא ברובו מייצור עצמי.
 , Antithyorid antibodes, thyroid stimulating immunoglobulins (TSI), Iodides (radioactive iodide), גם טיפולים
להיפרטירואידיזם ) , PPUמיטמיזול( כולם חוצים שלייה ומשפיעים על העובר.
 רוב כמות ה ) T3שני שליש( שנמצאים בסירקולציה הם תוצאה של דייודיניזציה של  reverse T3 .T4ההשפעה הביולוגית שלו היא
מזערית .רק הרמות החופשיות הן פעילות.
 בדיקת  Free T4היא  Test of choiceלבדיקה אם יש היפו או היפרתרואדיזם בעת הלידה.
: Hypothyroidism
*Table 175-1. Laboratory Test Results in Various Types of Thyroid Function Abnormalities in Children
Serum
Abnormality
Total T4 Free T4 Serum TSH Serum TBG
Primary hypothyroidism
↓
↓
↑
N
↓ Hypothalamic (TRH) tertiary hypothyroidism
↓
↓
N
Pituitary (TSH) secondary hypothyroidism
↓
↓
↓
N
TBG deficiency
↓
N
N
↓
TBG excess
↑
N
N
↑
: Congenital Hypothyroidism


שכיחות .1:4000
אטיולוגיה –
) Thyroid dysgenesis .1אפלזיה ,אקטופיה ,אגנזיס( –
 oבלוטה לרוב לא ניתנת למישוש.
 oיותר שכיח מהיפותירואידיזם עם גויטר.
 oישנן בדיקות סקרינינג לחבל הטבור וכן לוקחים בסטיק גם   TSHאם חיובי –  T4נמוך ו TSH -גבוה יש לבצע
בירור מלא.
– Isolated secondary / tertiary hypothyroidism .2
 oמצב נדיר בו רמות  T4תקינות או נמוכות.
 oאם יש חסר של  TRH / TSHיש לבדוק הורמונים היפופיזריים אחרים וכן בדיקת מבנה אנטומיה של ההיפופיזה /
היפותלמוס ב.MRI -
 – Congenital TBG deff. .3רמות  total T4נמוכות  TSH ,ו free T4 -תקינים ומצב אאותירואיד .לא דורש טיפול .לרוב .XL
גיל
התייצגות
ילודים
ללא Goiter
Goiter
ללא Goiter
ילדים
Goiter
סיבות
Thyroid gland dysgenesis
חשיפה ליוד
חסר TSH
חסר TRH
פגם מולד בסינטזת ההורמון או השפעתו
תרופות  goitrogenשל האם ) ,propylthiouracilיוד(...
 חסר יוד קשה Thyroid gland dysgenesisCystinosis
 Hypothalamic- pituitary insufficiency ניתוח Hashimoto thyroiditis פגם מולד בסינטזת ההורמונים Goitrogenic drugs -הסננה – לימפומה ,סרקואידוזיס
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קליניקה -לרוב לא ברורה אבל בשבועות והחודשים לאחר מכן הסימפ' בולטים אבל אז כבר יש נזק בלתי הפיך לכן יש בדיקת
סקר )יש להתחיל טיפול עד גיל חודש למניעת נזקים(.
ממצאים מחשידים אצל היילוד –

















לידה אחרי שבוע 42
משקל לידה <  4ק"ג
היפותרמיה
Acrocyanosis
מצוקה נשימתית
פונטנלה אחורית גדולה
נפיחות בטנית
ישנוניות
אכילה מועטה
צהבת יותר משלושה ימים
בצקות
Umbilical hernia
עור מנוקד
עצירות
לשון גדולה
עור יבש
בכי צרוד

























ממצאים מחשידים להיפותירואיד בגיל מבוגר יותר –
גדילה איטית
שפתיים דקות ,לשון גדולה ,בצקת periorbital
עור יבש ומתקלף
מיעוט זיעה
Vitiligo
heart block/Sinus bradycardia
גפיים קרות
חיוורון
קומפלקס  QRSעם אמפליטודה נמוכה
חולשת שרירים
היפוטוניה כולל עצירות
Umbilical hernia
Myxedema
כאבי שרירים ופרקים
עיכוב התפתחותי
עיכוב בהרפית הרפלקסים
Cerebellar ataxia
עיכוב בגיל העצמות
Epiphyseal dysgenesis
קול צרוד
עליה במשקל
 CPKמוגבר
Macrocytic anemia
Hypercholesterolemia
Hyperprolactinemia
 אבחנה – יש לבצע בדיקות  FT4ו , TSH -תגובת  TSHלגירוי עם  TRHוכן בדיקות הדמיה  US /ומיפוי של הבלוטה .ברוב
המקרים מדובר בבעיה ראשונית )דיסגנזיה(.
 טיפול –
 oאלטרוקסין –  10-15 mcg/kgלמשך שנתיים לפחות
 oיש לטפל מוקדם ככל הניתן למניעת נזק התפתחותי )לפני חודש(
היפו תירואיד נרכש :
 צריך לחשוד בכל ילד עם ירידה בקצב הגדילה ,במיוחד אם היא לא מלווה בירידה במשקל.
 הסיבה השכיחה ביותר היא . Hashimoto thyroiditis
 במקומות אחרים בעולם האתיולוגיה של ) endemic goiterאנדמיק קרטיניזם( היא חוסר יוד.
 סיבות נוספות –
 oבלוטת תריס היפו פלסטית – זה למעשה היפו תירואיד מולד שכמות ההורמון הספיקה בשלבים הראשונים אבל בשלב
הגדילה המואצת לא.
 oיאטרוגני – לאחר תירואיד קטומי
 oהקרנות לאיזור הראש והצוואר
 oתרופות המכילות יוד וקובלט
 oתירואיד יטיס
 oציסטינוזיס
 בניגוד להיפותירואידיזם מולד ,היפותירואידיזם נרכש לא גורם לעיכוב התפתחותי קבוע.
:Hashimoto thyroiditis






נקראת גם autoimmune/ lymphocytic thyroiditis
היא הסיבה שכיחה לגויטר בילדים מבוגרים ומתבגרים.
ב – ¼ מהמקרים ואף יותר יש סיפור משפחתי  ,האטיולוגיה היא תקיפה אוטואמיונית לבלוטה עם הססנת לימפוציטים.
לרוב מתחילה לאחר גיל  6ויותר בבנות.
לעיתים יש מחלות אוטואימוניות נוספות –
DM1 o
 oאי ספיקה אדרנלית)(Schmidt syndrome
 oהיפופאראתירואידיזם.
 oיכול להיות כחלק מ –  - type 1:autoimmune polyglandular syndromeמכיל היפופאראטירודיזם ,אדיסון,
מוקוקוטאניוס קנדידיאזיס ולעתים היפותראודיזם.
תסמונת דאון או טרנר נוטים יותר להשימוטו.
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 ההתייצגות הקלינית –
 oבלוטה קשה )כמו חלוק אבן( ולא רגישה.
 oקליניקה ומעבדה של היפו תירואיד )נדיר – התייצגות עם היפר(
 הפגיעה בהתפתחות פסיכומוטורית תהיה פחותה ככל שהגיל ההופעה מאוחר יותר
 שינוי בעור  /עצירות  /ישנוניות ופגיעה שכלית – ייתכנו בכל גיל
 האבחנה -
 oמתבססת על נוכחות נוגדני  (anti thyroid peroxidase) TPOו – .anti thyroglobulin
 oאין צריך בבדיקות אחרות לאשור האבחנה ,גם לא ביופסיה.
 הטיפול -
 oתחליפי תירואיד שמספיקים לדיכוי  TSHלרמות נורמאליות
 oגויטר עם  TSHנורמאלי לא צריכים טיפול  ,למעט מעקב כל ½ שנה עד שנה.
:Hyperthyroidism
:Graves disease





רוב הילדים עם היפרתראודיזם סובלים ממחלת גריבס.
פי  5בבנות עם פיק בגיל ההתבגרות
ההפעלה האוטונומית של הבלוטה נגרמת בעקבות נוגדנים עצמיים המפעילים אותה ).(TSI
יש חפיפה אימונולוגית בין  Hashimotoלבין   Gravesגם ב –  thyrotoxicosisניתן למצוא  anti thyroglobulinו – anti TPO
אבל לרוב ברמות נמוכות יותר ,לכן רמות גבוהות שלהם צריכות לרמז על הפאזה ה –  thyrotoxicשל Hashimoto
).(hashitoxicosis
קליניקה –
 oמהלך המחלה פחות סוער מזה של מבוגרים  ,לפעמים הסימן הראשון בילדים הוא בעיה אמוציונאלית.
 oבנערות שכיחה הפרעה בסדירות המחזור.
 oמלבד התסמינים הרגילים – ילדים גבוהים עם גיל עצמות מתקדם.
 oהתבגרות מינית לא נפגעת.
 oבבדיקה –  Goiterהומוגני וקשה
ממצאים מחשידים להיפרתירואידיזם
-


עצבנות
פלפיטציות
טכיקרדיה
יל"ד סיסטולי
רעד
רפלקסים מהירים
הזעה מוגברת
עור חלק ובוהק
אי סבילות לחום
חולשה
ירידה במשקל ותיאבון מוגבר
פעולת מעיים מוגברת
אי ספיקת לב
...lid lag ,exophthalmos ,Proptosis
נשירת שיער
הפרעות ריכוז
שינויים באישיות
Goiter
אבחנה –  T4/3גבוהים ו TSH -מדוכא
טיפול – כמו במבוגרים למעט יוד רדיואקטיבי )חשש לקרצינומה בעתיד(.
– PTU o
 יכול לגרום ל –  ,lupus like syndromeפריחה) granulocytopenia ,לרוב מופיע בתחילת הטיפול ומחייב
הפסקתו( וצהבת.
 הטיפול ב  PTUמומשך ל  1-2שנים כי שיעור החזרות הוא .25%
 – Methimazole oיותר קל לניטור ולטיפול.
 - Propranolol oמיועד לשליטה בסימפטומים האדרנרגים.
 oטיפול  – Iodineיכול לדכא פעולת הבלוטה אך רק לכמה שבועות .ניתן לעיתים כהכנה לניתוח.
 oניתוח – כריתה חלקית או מלאה של הבלוטה .מרבית החולים יהפכו להיפותירואידיזם תוך  10שנים.
 oיוד רדיואקטיבי – לרוב גורם להיפותירואידיזם קבוע .אסור לתת בנשים בהריון בגלל סכנה של היפוטראודיזים של
העובר.
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סיבות אחרות להיפרתירואידיזם :
Toxic MNG 
Toxic adenoma carcinoma 
 שלבים ראשונים של תירואיד יטיס תת חריפה או ) AIהשימוטו(
 היפרתירואידיזם מלווה אקרומגליה – למשל בMcCune-Albright -
 גידול היפופיזרי המפריש TSH
 – Trophoblastic hyperthyroidism למשל בכוריוקרצינומה
 נטילת אלטרוקסין
:Thyroid storm
 זהו מצב חירום רפואי נדיר.
 מלווה ב –  ,hyperthermiaטכיקרדיה high output heart failure ,coma ,ושוק.
 הטיפול –
 oכולל קירור ,מתן  propranololכדי לשלוט בטכיקרדיה ,ל.ד .והסימפטומים האוטונומיים.
 oאפשר לתת יוד כדי לחסום את שחרור ההורמונים.
 oיש לטפל גם באי ספיקת הלב במשתנים ודיגוקסין.
:Congenital hyperthyroidism
 נגרם בעקבות מעבר של  TSIמהאם לעובר.
 המאפיינים הקליניים יכולים להיות ממוסכים מספר ימים עד אשר התרופה שעברה מהאם תפונה )בהנחה שהאם קבלה טיפול(.
 המאפיינים כוללים אי שקט ,טכיקרדיה לרוב עם סימנים של אי ספיקת לב ,craniosynostosis ,polycythemia ,גיל עצמות
מתקדם ,אכילה מועטה ו.FTT-
 הטיפול כולל –
 propranolol oו .PTU
 oה –  t1/2של הנוגדנים הוא מספר שבועות ,ולאחר מכן תהיה החלמה ספונטנית תוך חודשיים שלושה.
 oבתינוקות ללא תופעות משמעותיות אין צורך בטיפול ומספיק רק לעקוב.
גידולים של התירואיד


– Papillary & follicular carcinomas
 oמהווים  90%מגידולי בלוטת התריס בילדים ,אבל עדיין נדירים בילדים.
 oלעיתים ניתן לראות גדילה מהירה ,צרידות )מעורבות  (laryngeal nוגרורות ריאתיות
 oאם הקשרית היא סולידית ב –  “Cold” ,USבמיפוי הבלוטה וקשה למגע ,הסיכוי לקרצינומה גבוה.
 oלאבחנה  FNAאו Excisional biopsy
 oהטיפול כולל כריתה מלאה של הבלוטה ו –  .radioablationהפרוגנוזה לרוב טובה.
– Medullary Carcinoma of the thyroid
 oיכול להיות אסימפטומטי למעט הימצאות מסה.
 oהדיאגנוזה היא לפי רמות הגבוהות של  calcitoninברמות הבזאליות וגם במתן .pentagastrin
 oבד"כ הוא קשור עם  A) MEN 2או .pheochromocytoma ,(B
 oיכול להיות משפחתי .המוטציה היא ב  RETפרוטואנקוגן.
 oיש לבדוק את שאר בני המשפחה למוטציה ,במידה וקיימת צריך לכרות את הבלוטה.
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) Disorders of the parathyroid, Bone & Mineralsפרק : (176
: Hypocalcemia
הגדרה  :רמות  Ca<8.5 mg/dLאו ionized Ca<4.5 mg/dL
קליניקה :
 התכווצויות שרירים ,tetani ,חולשה ,פראסתזיה ,לרינגוספזם ,פעילות דמויית פרכוסים.
 -Trousseau /chvostek sign* מבחנים לזיהוי .latent tetani
* בניתוח של ריכוז סידן בסרום יש לקחת בחשבון את ריכוז האלבומין ,ואת ה) pH-אלקלוזיס גורם להפחתת הפרקציה של ה-
 ionized calciumבלי לשנות את ריכוז ה.(total calcium-
* היפופרוטאינמיה יכולה לגרום לרושם שגוי של היפוקלצמיה )רמות  total calciumנמוכות ,אבל  ionized calciumתקין(.
* במצבים של היפו/היפרקלצמיה כדאי למדוד את הפרקציה היונית של הסידן.
אטיולוגיה :
 .1חוסר – PTH
 oהיפופרהתירואידיזם חולפת של היילוד – פיזיולוגי – ב 6-ימים רמת ההורמון מגיעה לרמה תקינה.
 oהיפופרהתירואידיזם מטרנלי – רמות סידן גבוהות מהאם עוברות לעובר ומדכאות הפרשת ) PTHיכול להימשך
חודשים(.
 oאפלזיה של הבלוטה – – DiGeorge
 הפרעה מולדת שנובעת מהפרעה בהתפתחות קשתות ברונכיאליות .3-4
 נראה – היפותירואידיזם  ,היפופלזמיה של המנדיבולה ,היפרטלוריזם ,מלפורמציה באוזניים ,מומי לב
 oיאטרוגני – עקב פרוצדורה כירורגית
AI o
 PTH .2לא אפקטיבי  3 – Pseudohypo-PTH -צורות
 oבכולן נראה היפוקלצמיה עם היפרפוספטמיה.
 oפגיעה ב.PTH-R -
 oיכול להופיע עם  -Albright hereditary osteodystrophy -קומה נמוכה ,מבנה גוצי ,פנים עגולות ,הסתיידויות
בגרעיני הבסיס ,הסתיידויות תת-עוריות ואיחור התפתחותי.
 .3חוסר ויטמין  Dפעיל – חוסר בדיאטה ,תת ספיגה לשומנים ,היעדר חשיפה לשמש ,מחלת כליה ,טיפול בפניטואין או לומינל.
 .4חוסר במגנזיום  -משפחתי או תת ספיגה
 .5עודף פוספט –  – Neonatal tetaniצריכה מוגברת של פוספט  ,גיל שבוע עד חודש בפעוט שצורך חלב פרה.
בירור היפוקלצמיה :



יש לקחת סידן ,ויטמין  ,PTH , Dזרחן.
ברנטגן – צפיפות עצם מוגברת  ,בעיקר באיזור המטפיזה.
Long QT – ECG
המצב
Primary hypopara
Pseudohypopara
Vit. D deficiency
Familial hypophosphatemic
rickets
Hyperparathyroidism
אימוביליזציה
טיפול :
Ca
↓
↓
(↓ ) N
P
↑
↑
↓
N
↓
↑
↑
↓
↑
PTH
↓
↑
↑
N
)מעט↑(
↑
↓
25(OH)D
N
N
↓
N
N
N
 במקרים דחופים – קלציום גלוקונט  IVבמתן איטי תוך  10דק' תו"כ ניטור .ECG
 לטווח ארוך – ויטמין  Dותוספי סידן.
: Rickets
הגדרה :
 קבוצת מחלות בהן יש מינרליזציה מופחתת של הרקמה האוסטאידית בתקופת הגדילה.
 בתקופה שלאחר הגדילה )מבוגרים( נראה .Osteomalacia
 החלק היחסי של ה) Osteoid -מרכיב אורגני בעצם( מופרש – העצמות נעשות רכות והמטפיזה מתרחבת עם פגיעה בגדילה לגובה.
אטיולוגיה :
 .1חוסר ויטמין  Dפעיל –
 אי חשיפה לשמש חסר ויטמין  Dבמזון מחלות כליה  /כבד כרוניות – הפרעות בהיפוך ויטמין  Dלפעיל תרופות – נוגדות פרכוס )אנטגוניסטים ל (D -וסטרואידים מחלות מעי כרוניות – צליאק CF ,Type 1 Vit. D dependant Rickets -
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 .2חוסר ראשוני של פוספט –
 היפופוספטמיה משפחתית – Vit. D resistant Rickets פנקוני ציסטינוזיס  /טירוזינוזיס Lowe syndrome RTA מחלות גידוליות צריכה נמוכה של פוספט  TPNללא פוספט תיקון של סוכרת ללא מתן פוספט אלכוהוליזם .3תנגודת פריפרית לType 2 Rickets – Vit. D -
 .4מצבים המחקרים רככת – היפופוספטזיה Mataphyseal dysplasia ,
קליניקה :
 עיוותים במבנה הרגליים )רגלי .(O
 התרחבות איזורי החיבור עצם-סחוס בחזה
 דפורמציות בחוליות
 חולשת שרירים
 קומה נמוכה
 שיניים לא תקינות הבוקעות מאוחר
אבחנה :
 בירור רמות ויטמין  Dומינרלים
 צילום – התרחבות ו cupping -של קצות המטפיזה בעצמות ארוכות.
טיפול  :ויטמין  + Dסידן ואם יש היפופוסטמיה אז פוספט במקום הסידן.
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) Disorders of Sexual Differentiationפרק : (177
כללי :
 מין נקבע לפי קריוטיפ ,גניטליה חיצונית ותפיסה עצמית.
 תינוק עם  ambiguous genitaliaיכול להיות עם קריוטיפ נקבי או זכרי .כאשר הקריוטיפ הוא  46XXהגונדות הן שחלות אבל
אברי המין החיצוניים הם זכריים.
 הפרשה אנדוגנית מוגברת של אנדרוגנים )כמו ב (CAHבעובריות בין השבועות  9-13יכולה להוביל ל.ambiguous genitalia
 חשיפה בשלב מאוחר יותר לאנדרוגנים תגרום לכך שהנרתיק יהיה פתוח ולא יהיה איחוי של השפתיים ,אבל הקליטוריס מוגדל
ללא איחוי של ה.ventral urethra
):Virilization of 46XX (female pseudohermaphroditism
 רמת ה"גבריות" משקפת את רמת ומשך החשיפה לאנדרוגנים ויכולה להיות מקליטוריס מוגדל ועד לפניס שלם עם שק אשכים.
 Congenital adrenal hyperplasia הוא הסיבה השכיחה ביותר לכך ונגרם ע"י פגם אנזימתי באדרנל הפוגע בייצור אלדוסטרון
וקורטיזול ,אבל לא משפיע על ייצור אנדרוגנים.
 החסר בקורטיזול גורם להפרשה מוגברת של  ACTHאשר גורם להיפרפלזיה של קורטקס האדרנל וייצור מוגבר של אנדרוגנים.
):Inadequate masculinization of 46XY (male pseudohermaphroditism
כללי :
 נגרם בגלל חסר יחסי בייצור ופעילות טסטוסטרון.
 הפין קטן עם רמות שונות של  ,hypospadiasלעיתים גם ) cryptorchidismחד צדדי אבל לרוב -דו"צ(.
 לעיתים נדירות מה שנמצא הוא שחלה אקטופית מכיוון שמדובר ב XX-עם .ambigous genitale
 יש לחפש אחר האשכים בתעלה האינגווינלית או ב labiosacral foldsבאמצעות מישוש או .US
 חסר טסטוסטרון יכול להיגרם או בעקבות פגם באנזימים הדרושים לייצורו או בעקבות  dysplasiaשל הגונדות.
 במידה ויש פגיעה בהתפתחות הגונדות ויש בעקבות כך גם ירידה בהפרשת ה <= mullerian inhibiting substanceיצירה של רחם
וחצוצרות.
 Hypopituitarism עם חסר - LH
 oלא גורם ל - ambiguous genitaliaבגלל שה HCGהמופרש מהשליה גורם ליצירת טסטוסטרון בשבועות הקריטיים.
 oבשלבים מאוחרים יותר LH ,עוברי דרוש כדי לגרום לאשכים לייצר רמה מספקת של אנדרוגן כדי לגרום לצמיחה של
הפין.
: Congenital gonadotropin deficiency
 יכול לגרום ליצירת פין שלם אבל קטן ) microcephallusללא .(hypospadias
 מצב זה לרוב מלווה בחסר של .Neonatal Hypoglycemia <= ACTH + GH
 מגיב לטוסטוסטרון חיצוני המביא לגדילת איבר המין.
– Androgen resistance/ androgen insensitivity syndrome
\
 משפיע על עוברים שהם  46XYעם אשכים תקינים ב –  inguinal canalאבל עם אברי מין חיצוניים נשיים עם נרתיק קצר ,אבל
ללא אברים מולריאניים פנימיים.
 בזמן ההתבגרות המינית רמות הטסטוסטרון עולות ,חלק ממנו הופך ל estradiolברקמות פריפריות =< התפתחות שדיים בלבד -
ללא התפתחות של שיעור מיני וללא וסת.
– 5α reductase deficiency
 מופיע בלידה עם פנוטיפ נשי או  ambiguous genitaliaכולל .perineosacral hypospadias
 הפגם מונע הפיכת טסטוסטרון ל .DHTבגיל ההתבגרות יש התפתחות של אברי מין זכריים )למרות שעד אותו השלב הוא גדל
כבת(.
 Gender role יכול להשתנות גם אחרי גיל  2-4בניגוד למה שחשבו בעבר.
הגישה לתינוק עם ambiguous genitalia




המטרה העיקרית הראשונה היא לזהות הפרעות מסכנות חיים כמו איבוד מלח או שוק בגלל הצורה ה salt lostingשל .CAH
בשלב השני חשוב לזהות את מין הילוד ,ולא בהכרח להחליט על המין על סמך הקריוטיפ ,אלא על סמך מידת התפתחות אברי
המין ,הסיכוי לפוריות בעתיד....
באופן סטטיסטי ,מרבית ה virilized femalesסובלות מ CAHו 90%מהמקרים הם  .21- hydroxylase deficiencyהאבחנה
נעשית ע"י מדידה של רמות  17-OHPבסרום )רמתו גבוהה מאוד(.
האבחנה של הבעיה יותר קשה בזכרים עם בעיות התפתחות .ייתכן ונצטרך לבדוק רמות טוסטוסטרון והפרקוסרים שלו -רמות
באזליות ולאחר גירוי ע"י  .HCGרמות תקינות של טוסטוסטרון  פירוש הדבר שהבעיה היא שיש עמידות או מורפוגנסיס של
הגניטליה.
טיפול:


החלפת ההורמונים החסרים )קורטיזול ב ,CAH-טוסטוסטרון אם יש בעיה בסינתזה שלו,(..
תיקון ניתוחי >גיל ) 2יש שטוענים שצריכים לחכות עד שהילד יחליט מהו(..
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) Adrenal Gland dysfunctionפרק : (178
מבנה ופעילות בלוטת האדרנל :






בלוטת האדרנל מרוכבת מקורטקס שמייצר סטרואידים ומדולה שמיצרת קטכולאמינים.
הקורטקס מורכב משלושה חלקים:
 .1גלומירוזה – מייצרת  .mineralcorticoid aldestroneשמבקר מאזן נתרן ואשלגן.
 .2פסיקולאטה – שמייצר .cortisol
 .3רטיקולאריס )שכבה פנימית( – מייצר .sex steroid
 ACTHאחראי על סינטזת והפרשת קורטיזול ואנדרוגנים אדרנליים.
 Primary adrenal insufficiencyאו חסר קורטיזול גורם להפרשה עודפת של  .ACTHלעומת זאת ,סטירואידים אקסוגניים
גורמים לדיכוי הפרשת  .ACTHל –  ACTHיש השפעה קטנה על הפרשת אלדוסטרון פרט לעודף  ACTHואז הוא יכול להעלות
הפרשת אלדוסטרון.
חסר בסינטזת קורטיזול בעובר גורם להפרשה בעודף של  .ACTHבמידה ויש פגם באנזים כמו ,21 hydroxylase deficiency
האדרנל העוברי מפריש אנדרוגנים בעודף =< .virilizing
רמות ה ACTH-והקורטיזול בבוקר בלילה .מחזוריות זו מתבססת רק בגיל .1-4
: Adrenal Insufficiency
קליניקה  :נובעים מהפרשה נמוכה של סטרואידים  /מינרלוקורטיקואידים או שניהם.





חדר קורטיזול –
 oהיפוגליקמיה
 oחוסר יכולת לסבול סטרס
Vasomotor collapse o
 oהיפר פיגמנטציה באי ספיקה ראשונית ועודף .ACTH
 oחולשת שרירים ועייפות.
חסר אלדוסטרון –
 oהיפונתרמיה  5-7 -ימים לאחר הלידה ולא מיידית
 oהיפרקלמיה
 oהקאות
 oאיבוד נתרן בשתן
 oרעב למלח
Acidosis o
FTT o
 oחסר נוזלים
 oתת ל"ד
 oשוק ומוות – אם לא מאובחן
 oשלשולים
ביילודים עיקר הביטוי יהיה חסר מינרלוקורטיקואידי -
 oבבדיקות הדם לא נראה היפונתרמיה  /היפרקלמיה עם הלידה וזהו מצב חירום )יכול להוביל לשוק  /מוות(.
 oבכל מקרה של בת עם  – Ambiguous genitaliaיש לבדוק מינרלוקורטיקואידים
 oבבנים – פחות בולט יש לשים לב ל -היפר פיגמנטציה של שק האשכים.
 oבדיקת הבחירה לבירור היא .17OHP -
 – Pyloric stenosis – DDגם כאן יש הקאות – תינוקות יהיו היפוכלורמים והיפוקלמים עם אלקלוזיס.
צורות קלות יותר של אי"ס אדרנל יכולות להתבטא בגיל ההתבגרות כעודף אנדרוגנים עם שיעור יתר.
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: Congenital Adrenal Hyperplasia – CAH
כללי :
 קבוצה של הפרעות גנטיות בתורשה  ARהפוגעות בסטרואיד וגנזה באדרנל וכתוצאה גורמות להפרשת יתר של   ACTHלכן
נגרמת היפרפלזיה של האדרנלים.
 הביטוי הקליני הוא של עודף או חסר באנדרוגנים המלווה בעודף או חסר של .MC
21 hydroxylase def. .1





הפגם האנזימטי השכיח )כ 95%-ממקרי .(CAH
כ 50%-מהמקרים ה"קלאסיים" )הופעה מהלידה( מתייצגים עם  ,salt wastingהיתר מופיעים כ.simple virilizing type-
צורה לא קלאסית-
 oעשויה להופיע בכל גיל )בדר"כ בגיל ההתבגרות(
 oללא דפורמציות של איברי המין החיצוניים
 oלעיתים א-סימפטומטית /מתבטאת באקנה ,הירסוטיזם ,הפרעות בווסת בבנות /הפרעה בספרמטוגנזה בבנים.
 oהופעה מוקדמת של שיעור מיני ,תיתכן הגדלת קליטוריס ואי סדירות של הווסת בבנות .האצת גדילה וקידום גיל
העצמות.
צורה קלאסית – - Salt wasting
 oהסימנים מתפתחים בשבועיים הראשונים לחיים וכוללים :דהידרציה ,ירידה במשקל ,הקאות ,כיחלון
 oבבנות -סימני ויריליזציה.
 oללא טיפול -הלם ומוות.
הצורה הקלאסית ללא אובדן מלח -
 oמתבטאת בבנים בהגדלת איברי המין
 oהופעה מוקדמת של שיעור מיני .האשכים בדר"כ נשארים בשלב פרה -פוברטלי )משוב שלילי על גונדוטרופינים בשל עודף
אנדרוגנים(.
 oבבנות הסימנים העיקריים הם של  pseudohermaphroditismבדרגות חומרה שונות :החל בהגדלת הקליטוריס וכלה
בויריליזציה מלאה של איברי המין החיצוניים )עד כדי התפתחות שק אשכים -ריק(.
 oבשני המקרים מופיעה האצה בגדילה עם קידום גיל העצמות ,בהיעדר טיפול -סגירה מוקדמת של פלטות הגדילה וקומה
נמוכה בסופו של דבר.
 CAHיתבטא כהתבגרות מוקדמת בבנים עם שיעור ,התארכות פין אך אשכים קטנים .גיל העצמות מתקדם לעומת הגיל
הכרונולוגי וקצב הצמיחה מוגבר.
11 beta hydroxylase def. .2
 אין הפיכה של  11 desoxycortisolלקורטיזול ,ויש הצטברות שלו ,יחד עם הצטברות של אנדרוגנים וdesoxycorticosterone -
).(DOC
 התוצאה -ויריליזציה ,אגירת מלח ,היפוקלמיה ואלקלוזיס.
 קליניקה-
 oבבנות ambiguous genitalia -ויל"ד.
 oבבנים -שיעור מיני מוקדם ,הגדלת איברי המין ,יל"ד .האצת גדילה וקידום גיל העצמות.
3 beta hydroxysteroid dehydrogenase def. .3
 היעדר ייצור קורטיזול ומינרלוקורטיקואידים ,הצטברות אנדרוגן חלש ) (DHAבליווי ייצור מופחת של יתר הורמוני המין.
 קליניקה-
 oבבנות -פנוטיפ נקבי /ויריליזציה קלה
 oבבנים -דרגות שונות של .male pseudohermaphroditism
 oבשני המינים ייתכן  salt wastingקשה.
-17 alpha hydroxylase def. .4
 הפרעה בסינתזת סטרואידים בשורת הגלוקו ומינרלוקורטיקואידים ובהורמוני המין .כתוצאה מהצטברות  DOCמעל החסימה
האנזימטית יכולה להופיע אגירת מלח.
 קליניקה-
 oבבנות -פנוטיפ נקבי נורמלי ,עם חוסר בסימני מין משניים או איחור או איחור בהופעתם ואל וסת.
 oבבנים pseudo hermaph. -עם  .amb. Genitaliaבשני המינים ייתכן יל"ד.
אבחנה מבדלת :
 בעיקר  Virillizing tumorבאדרנל או בגונדה  יכולים להוביל גם להפרשת יתר של  MCו GC-לכן נקבל יל"ד וקושינג.
 במצבים אלו רמות האנדרוגנים בדם גבוהיות יותר ואינן מדוכאות ע"י מתן קורטיזול.
 טיפול –כריתת הגידלים.
טיפול :


דיכוי הפרשת - ACTH
 oנעשה בכל צורות ה CAH -ע"י קורטיזול  – 15-20 mg/m /dשליש בבוקר ו 2/3-מאוחר בלילה.
 oבתינוקות מאבדי מלח יש צורך בטיפול ע"י עירוי גלוקוז-סליין ומתן הידרוקורטיזון  IVוכן  DOCAבזריקה יומית
לשריר.
לאחר איזון  -תוספת מלח לדיאטה ,מינרלוקורטיקואידים וקורטיזול לטווח הארוך.
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 במצבי סטרס – יש להוסיף ) GCכמו באדיסון(.
 תיקון כירורגי להפרעות בהתפתחות הגניטליה החיצונית.
: Addison disease
כללי :
 מצב נדיר בילדים – לרוב מלווה הרס  AIשל קורטקס האדרנל.
 נראה חסר של .MC + GC
 Addison יכול להיות כחלק מ – ) autoimmue polyglandular syndrome typr Iכולל גם ,hypoparathyroidism
 mucocutaneous candidiasisוהיפותירואידיזם(.
 הפרעות אוטואימוניות שלעיתים נלוות כוללות  pernicious anemiaותת ספיגה vitiligo ,chronic hepatitis ,ו – .alopecia
קליניקה :
 היפר פיגמנטציה
 רעב למלח
 תת ל"ד אורתוסטטי
 היפוגליקמיה בצום
 אירועי שוק בזמן מחלה קשה
מעבדה  /אבחנה :
 רמות בסיסיות ונמוכות של קורטיזול לפני ואחרי גירוי של .ACTH
 היפונתרמיה
 היפרקלמיה
 רנין גבוה
טיפול  :סטרואידים  MC +כאשר בזמן מחלה חריפה יש לתת פי  3מהמנה הרגילה
: Cushing syndrome
אטיולוגיה:
 -Bilateral adrenal hyperplasia (Cushing disease) .1בדר"כ נובעת ממיקרואדנומה בהיפופיזה .בילדים מעל גיל  7אחראית
ל 50-70%-ממקרי תסמונת קושינג.
 .2גידול פונקציונלי של האדרנל ,קרצינומה /אדנומה שמפרישה קורטיזול .למעלה מ 50%-מהמקרים הללו מופיעים לפני גיל  3שנים.
לרוב מוגברת גם הפרשת אלדוסטרון ,אנדרוגנים ואסטרוגנים.
 -Ectopic ACTH .3נוירובלסטומה /גנגליובלסטומה.Wilms tumor /
.Nodular dysplasia/ hyperplasia .4
קליניקה :
 מראה קליני אופייני -השמנה מרכזית ,פנים עגולות ,buffalo hump ,moon face ,סטריאה בעור.
 בעודף אנדרוגנים -שיעור יתר ,אקנה ,הגדלת קליטוריס בבנות.
 בעודף  -ACTHהיפרפיגמנטציה.
 האטה בגדילה )בדר"כ גיל העצמות "מאחר"(.
 יל"ד ,נטייה לזיהומים ,תופעות אמוציונליות ופסיכיאטריות.
בדיקות עזר :
 -CBC* פוליציטמיה ,לויקוציטוזיס עם נויטרופיליה.
* היפוקלמיה .בהעמסת גלוקוז -עקומה סכרתית.
* רמות קורטיזול בשתן מוגברות.
* בדיקה אקראית של רמות קורטיזול בדם אינה אבחנתית .השוואה בין הרמות בבוקר לרמות בערב מאפשרת זיהוי של אובדן
הריתמוס היומי של הפרשת קורטיזול .רמות  17קטו -סטירואידים בדר"כ מוגברות )גבוהות במיוחד בקרצינומה(.
* איחור בגיל העצמות ,לעיתים אוסטיאופורוזיס.
 -dexamethasone suppression test* מסייע בהבחנה בין היפרפלזיה לגידול .מתן של  5מק"ג /ק"ג כל  6שעות למשך יומיים
תדכא הפרשת קורטיזול בבריאים ,אך לא בלוקים בת.קושינג .מתן מנה גבוהה ) 2מ"ג למנה( תדכא את ההפרשה במקרי
היפרפלזיה ,אך לא בגידול אדרנלי.
* במקרים של הפרשת יתר של  -ACTHיש לבצע  MRIעל מנת לאתר מיקרואדנומה היפופיזרית.
טיפול :


-Cushing disease
 oכריתת מיקרואדנומה היפופיזרית בגישה טרנס-ספינואידלית.
 oלעיתים יש צורך בכריתה /הקרנות להיפופיזה או כריתה דו"צ של האדרנלים )ס.נלסון -בעקבות כריתה דו"צ של
האדרנלים ,היווצרות אדנומה היפופיזרית שמפרישה  -ACTHמתבטא בכאבי ראש ,הפרעה בשדות ראייה,
היפרפיגמנטציה והיפופיטואיטריזם(.
 -Cushing syn.טיפול כירורגי .בממאירות -טיפול אגרסיבי.
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: Section 24. Neurology
הערכה ניורולוגית )פרק : (179
כללי :
 בגלל שהמוח והעור הם שניהם ממקור אקטודרמלי ,פתולוגיות בשיער ,עור ,שיניים וציפורניים במקרים רבים מלווים במומים
מולדים של המוח.
 Microcephaly מוגדר כהיקף ראש פחות מ –  2סטיות תקן מתחת לממוצע.
 פונטנלה קדמית בולטת יכולה להעיד על  ICPמוגבר אבל גם ייתכן בתינוק בוכה או בתינוק עם חום.
 – Craniosynostosis סגירה מוקדמת של לפחות סוטורה אחת =< גורם לצורה מוזרה של הראש .מופיעה בסינדרומים שונים.
בדיקה נוירולוגית של הילוד:
רפלקסים בילוד והתינוק:
הרפלקס
Moro
Grasp
Rooting
Trunk
incurvation
Placing
Crossed
extension
Tonic neck
Parachute
Landau
תיאור
ליטוף העור לאורך החוליות גורם להתעקלות של עמוד השדרה כשהאפקס הוא
בכיוון הנגדי לליטוף
רגל אחת מוחזקת במתיחה .גירוי של כף הרגל או השוק של הרגל המוחזקת
יגרום לפלקסיה ,אקסטנציה ואדוקציה והזזת האצבעות של הרגל השניה.
כשהתינוק שוכב על הגב ,סיבוב הראש גורם למתיחה של הזרוע והרגל באותו צד
כשהתינוק יושב ,טלטול לאחד הצדדים גורם למתיחה של הזרוע באותו צד ב –
protective fasion
כשהתינוק מוחזק מעל המותניים ,מתיחה של הצוואר גורמת למתיחה של
הזרועות והרגליים
גיל
הופעה
לידה
לידה
לידה
גיל היעלמות
מקור ב CNS -
 4-6חודשים
 4-6חודשים
 4-6חודשים
גזע המוח
גזע המוח
גזע המוח
לידה
 4-6חודשים
חוט השדרה
לידה
 4-6חודשים
Cerebral cortex
לידה
 4-6חודשים
חוט השדרה
לידה
6-8
חודשים
6-8
חודשים
 4-6חודשים
גזע המוח
לא נעלם
גזע המוח
 15חודשים –
שנתיים
גזע המוח
 ה –  graspingוה –  rootingמעוכבים ע"י הבשלה של מבנים באונות הפרונטליות ויכולים להופיע בשלבים מאוחרים יותר בחיים
בעקבות הפרעות פרונטליות.
 – Recoil כאשר מותחים יד או רגל ומשחררים הם יחזרו לתנוחה המקורית ,לא קיים בפגים קטנים.
תנוחה:
 תינוק בשבוע  28כשהוא מושכב על הגב יהיה מתוח.
 בשבוע  ,32יש עליה קלה בטונוס של הגפיים התחתונות ויש יותר פלקסציה שלהם.
 בשבוע  ,34הגפיים התחתונות מכופפות והגפיים העליונות מתוחות.
 תינוק ב –  termגם הגפיים התחתונות וגם העליונות נמצאות בפלקסציה.
דיבור :
 – Broca aphasia דיבור לא שוטף
 – Wernicke aphasia חוסר יכולת להבין שפה
עצבים קרניאליים:
  – IIתינוק ב –  termערני יכול לעקוב אחרי פני אדם ,אור בחדר חשוך.  IV ,IIIו –  – VIבגלל שלעצב  VIיש מסלול ארוך ב –  ,subarachnoid spaceחוסר יכולת לבצע  abductionשל אחת או שתיהעיניים יכול להיות סימן ל –  ICPמוגבר.
  – VIIה –  1/3העליון של הפנים מקבל עצבוב קורטיקלי דו"צ ,ולכן פגיעה רק בשרירים ב –  2/3התחתונים של הפנים מעידים עלנגע איפסילטרלי ב – .upper motor neurons
  – VIIIתינוק ער ממצמץ בתגובה לפעמון ,בגיל  4-6חודשים הוא גם מסובב את הראש והעיניים לכיוון הרעש. – Rinne testingבאופן עקרוני הולכת אוויר טובה יותר מאשר הולכת עצם .במידה והולכת עצם גורמת לאיכות קול טובה יותר
=< בעיה באוזן התיכונה.
 – Weber testingהנחה של הקולן במרכז הראש והקול אמור להיות זהה בשתי האוזניים .במידה והרעש נשמע טוב יותר באוזן
אחת ,אז או שיש בעיה  sensorineuralבאוזן השנייה או הפרעת הולכה בצד שבו נשמע טוב יותר.
נגעים במרכיב הוסטיבולרי של עצב  VIIIיגרמו ל –  ,vertigoבחילות והקאות ,הזעה ו – .nystagmus
  – XIIאטרופיה ופסיקולציות של הלשון לרוב מעידות על נגע בקרן הקדמית כמו  .spinal muscular atrophyניתן לראות אותםהכי טוב כשהתינוק ישן.
בדיקה מוטורית:


 – Pronator driftהושטת הידיים קדימה עם עיניים עצומות .אם יש חולשה של אחד הצדדים אז היד באותו צד מתחיל
להסתובב לאט לאט.
מחלות של  lower motor neuronמאובחנות ע"י חולשה בעוד שמחלות של ה –  upper motor neuronמתייצגות כקשיון.
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 מסת שרירים –
 oחשוב בין היתר לראות סימטריה בין הצדדים.
 oבמחלות רבות שהן  lower motor neuronכמו נוירופתיות או  SMAמסת השריר ירודה או אטרופית.
 oלעומת זאת מסת שריר מופרזת ניתן לראות ב –  (baby Hercules) myotonia congenitalו – Duchenne muscular
) dystrophyרקמת השריר מוחלפת ברקמה פיברוטית(.
אבחנה מבדלת של ה – :CSF
 ↑ PMNו – :↓ Glu
 זיהום חיידקי Partially treated bacterial meningitis אבצס מוחי או parameningeal זיהום פרזיטרי דליפה של dermoid contentsלימפוציטים↑ ו – :↓ Glu
 זיהום מיקובקטריאלי )(TB זיהום פטרייתי Carcinomatosis meningitis סרקואידוזיסלימפוציטים ↑ ו –  Gluתקין:
 מנינגיטיס וירלית (ADEM) Postinfectious disease וסקוליטיסחלבונים ↑:
 זיהום Venous thrombosis יל"ד Spinal block Guillain Barre syndrome Meningeal carcinomatosisריבוי תאים קל:
 גידול אוטם MS Subacute bacterial endocarditis CSFדמי:
 דימום subarachnoid דימום subdural דימום פרנכימטי טראומה (HSV ,GBS) Hemorrhagic meningoencephalitis Vascular malformation -קואגולופתי
ערכים תקינים
ילודים
מעל גיל חודש
מס' תאים
10-25
5
חלבון
<65-150mg%
<40mg%
גלוקוז
<  2/3מהגלוקוז בדם
או <40mg%
< 2/3מהגלוקוז בדם או
<60mg%
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כאב ראש בילדים )פרק : (180
 DDשל כאב ראש בילדים:
 .1כאב ראש עם  ICPמוגבר – כאבי הראש יהיו בעיקר בבוקר )בגלל שכיבה(:
א .מחלות זיהומיות – מנינגיטיס.
ב .גידולים – גידולי מוח בילדים מתחלקים ל) Infra-tentorial -שכיח בגיל (2-12
ו) Supra-tentorial -שכיח בשאר הגילאים(:
 – (Posterior fossa) Infra tentorialיתבטא ב ICP-מוגבר ,ניסטגמוס,
אטקסיה ,דיפלופיה.
 – Supra tentorialיתבטא בחסרים נוירולוגיים פוקאליים ופרכוסים.
ג – Pseudotumor cerebri .כאב ראש עם  ICPמוגבר שמוכח ב ,LP-עם  CTראש תקין לחלוטין .ה CSF-יהיה
נורמלי.
זהו מצב בו יש ייצור יתר של  CSFאו חוסר ספיגה של  ,CSFמסיבות שונות:
סיבות מטבוליות – היפותירודיזם ,קושינג ,טיפול ב ,GH-חוסר/עודף
ויטמין  ,Aהשמנה.
תרופות – גלולות ,טטרציקלינים ,רואקוטן IVIG
המטולוגית – פוליציטמיה ,אנמיה של חסר ברזל.
ווסקולרי – תרומבוסים ,האטה בזרימה.
הטיפול הוא אצטזולמיד )מעכב קרבוניק אנהידרז()דיאמוקס( ו LP-חוזר להורדת לחץ.
ד .חבלה )עם דימום(.
 .2כאב ראש עם  ICPנורמלי:
א.AVM .
ב .אניוריזמות.
ג.CVA .
ד .ווסקוליטיס.
ה .מיגרנה.
ו.HTN .
 .3גורמים מחוץ לראש – מחלות סיסטמיות ,מחלות זיהומיות )אא"ג( ,בעיות ראייה.
דגשים בבדיקה גופנית:
 .1מדדים חיוניים) חום דופק ל"ד(
 .2בדיקה נוירולוגית.
 .3בדיקת אא"ג – אוזניים ,סינוסים ,שקדים.
 .4בדיקת עיניים – כולל פונדוס )לחיפוש פפילדמה(.
דגשים בבירור מעבדתי והדמייתי:
 .1ספירת דם – לחיפוש לויקמיה.
 .2המוגלובין – סיבה אפשרית ל.Pseudotumor cerebri -
 .3שקיעת דם – CRP/מכווין למחלה סיסטמית.
 .4כימיה – תפקודי כליה )בהקשר ליל"ד( ,אלקטרוליטים )שינויים בהם ,בעיקר היפונתרמיה ,יכולים לגרום לPseudotumor -
.(cerebri
 – LP .5נבצע רק לאחר  ,CTבדגש על לחץ הפתיחה.
 .6הדמיה – ) USבתינוקות( CT ,ראש.MRI ,
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) Seizures – Paroxysmal disordersפרק : (181
כללי :
 פרכוסים הם שינוי התקפי פתאומי וחולף בפעילות המוטורית או ההתנהגותית ונובעים מפעילות חשמלית חריגה במוח.
 שכיח בגיל הילדות – בייחוד בשנתיים ראשונות.
ה DD-העיקרי של פרכוסים כולל:
 .1סינקופה:
א .וזווגלי – מאופיין בפרה-סינקופה )חולשה ,הזעה ,דופק מהיר( שלאחריו יש איבוד הכרה .כמו כן יש חזרה מהירה
להכרה )אין שלב פוסט-איקטלי( .אירועים כאלה קורים בבית לרוב בשירותים .מרב המקרים בילדים שייכים
לקבוצה זו.
ב .קרדיאלי –  - Prolonged QT syndromeנגרם עקב תרופות אנטי אריתמיות ,אריתרומיצין ,תרופות פסיכיאטריות
ועוד .יש גם סיבות נוספות לסינקופה קרדיאלי – חסימה של מוצא חדר שמאל ,יל"ד ריאתי ,מיוקרדיטיס ,בעיה
קורונרית ועוד.
ג .שונות – שיעול חזק ,הפרעות אלקטרוליטים )היפוגליקמיה( ועוד.
 – Complicated migrane .2מיגרנות מתחלקות למספר קבוצות – קלאסית ,מסובכת ועוד .כשאין סיפור של מיגרנה במשפחה,
סביר להניח )ב (90%-שאין מיגרנה.
ה Complicated migrane -יכולה לעשות הכל ,ללא כאבי ראש – המיפרזיס ,עיוורון חד עיני ,בלבול ,פרכוסים ועוד.
.Paroxysmal vertigo .3
 – Reflux .4תנועות התמתחות ,אבדן הכרה ווזווגלי.
**  – EEGמסייע ב DD -בין פרכוס לשאר האבחנות .יש לפרש את תוצאות ה EEG -בהתאם לקליניקה )לילדים רבים יש EEG
המתאים לאפילפסיה ללא קליניקה(.
אתיולוגיה של פרכוס בילדים:
 .1פרכוס חום  -הסיבה השכיחה לפרכוס בגיל צעיר.
 .2זיהומי  - CNSמנינגיטיס ,אנצפליטיס ,רוזאולה ועוד.
 .3אפילפסיה.
 .4הפרעות אלקטרוליטים )היפוגליקמיה ,היפונתרמיה ,היפוקלצמיה(.
 .5תרופות או הרעלות.
 .6טראומה )מוחית(.
 .7גידול מוח.
אפילפסיה :
כללי :



הגדרה – פרכוסים חוזרים ללא גירוי חיצוני.
-Partial seizures
 oמהווים כמחצית מהאפילפסיה בילדים.
 oיכולים לנבוע מנגע פוקלי )גידול ,אוטם ,דיסגנזיה( ,אך רובם בעלי סיבה גנטית.rolandic seizures -
פרכוסים טונים-קלונים -
 oנפוצים מהווים כמחצית מהאפילפסיה בילדים .חשוב להבחין בין ראשוניים לשניוניים.
 oלרוב בילדים עם התקפים טונים-קלונים הסיבה היא גנטית .אאורה מכוונת לפרכוסים מוקדיים.
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 - 6-20% פרכוסים כלליים מסוג – (petit mal epilepsy) absence
 oעם  75%התאמה בין תאומים זהים(.
 oלמחצית מהילדים עם אבסנס יהיו גם פרכוסים כלליים.
 שאר הסוגים מהווים  10-15%מהאפילפסיות בילדים :מיוקלוניק ,טוניק ,אטוניק ואטיפיקל אבסנס .אפילפסיות אלו לעיתים
קרובות קשורות למחלה מוחית מבנית.
 מיוקלוניק אבסנס ב 77%-מהמקרים מתייצג עם סטטוס אפילפטיקוס
מניפסטציות קליניות :

:Partial seizures
 oנובעים ממקור פוקלי.
 oביטוי :תופעות מוטוריות ,סנסוריות ,פסיכוגניות או אוטונומיות ,ללא איבוד הכרה.
 oב -complex PS-יש גם הפרעה בהכרה .יכולים להתפשט לפרכוס כללי.
 oדוגמאות לפרכוסים :ריח ,צחוק ,תנועות פה ושפתיים ,ורטיגו ,מצבים דמויי חלום ,תופעות אוטונומיות.
 oהסוגים השונים :
 - Simple partial seizures הסימפטומים יכולים להיות מוטוריים ,סנסוריים ,פסיכיאטריים או אוטונומיים,
אבל ההכרה נשמרת.
 – Complex partial seizures דומים אבל בנוסף יש הפרעה במצב ההכרה.
 – Jacksonian seizures כאשר פרכוס חלקי מתפשט וגורם לפרכוס כללי .tonic- clonic
 סוגים מוזרים של פרכוסים:
  – Uncinate seizureמקורו באונה הטמפורלית והוא גורם ל –  olfactory hallucinationשל ריח קיצוניולא נעים.
  – Gelastic seizuresמקורו בגידול בהיפותלמוס וגורם לצחוק לא נשלט.  – Lip smacking seizuresמקורו באונה הטמפורלית הקדמית וגורם ל –  ,macro/ micropsiaשינויבתפיסת עומק ו – .vertigo
 התקפים שמקורם המער' הלימבית גורמים למצבים דמויי-חלום )תחושת דה זה וו וכו') לעיתים נדירות התקפים ממקור טמפורלי יביאו לשינויים אוטונומיים כמו חום ,רעידות ,עלייהבמוטיליות  GIוטכיקרדיה.

פרכוסים כלליים:
 oטונים ,קלונים וטונים-קלונים.
 oמתחיל במצב טוני ,אח"כ קפיצות קלוניות –  myoclonic jerksוחוזר למצב טוני .אח"כ פלסידיות עם איבוד שליטה על
סוגרים.
 oבמהלך ההתקף ה EEG-מראה :ספייקים חוזרים ומסונכרנים ולאחר מכן .periodic paroxysmal discharge
 oכאשר מעל  20דקות זה נחשב לסטטוס.
-Absence
 oיכולים להיות מלווים בעיניים בוהות ו/או תנועות אוטומטיות.
 oמתחיל לרוב בגילאי .4-6
 oב synchronous 3-Hz spike-and-wave activity :EEG-עם הגברה פרונטלית.
 oאין תקופה פוסט-איקטלית.
 oיכולים להתעורר בעקבות היפרונטילציה .ייתכנו התקפים רבים ביום .נמשכים בדר"כ מספר שניות.
:Myoclonic, Tonic, Atonic, and Atypical Absence Seizures
 oמלווים בירידה בהכרה ,אוטומטיזם ותופעות אוטונומיות
 oבזמן מיוקלונוס צריך שיהיה ב EEG-תמונה אופיינית )אז זה נקרא  ,(jerkבמידה וזה לא כך זה יכול להצביע על
פתולוגיה חמורה ב BG ,BS-או ח"ש.
:Epileptic Syndromes



Benign focal epilepsy
Benign neonatal
convulsions
Juvenile myoclonic
(of janz) epilepsy







נקרא גם .rolandic epilepcy
 -Onsetגילאי .5-10
מהווה  16%מהאפילפסיה בילדים.
היסטוריה משפחתית ב13% -
פרכוסים מוטורים מוקדיים של הפנים והזרוע – ריור ,הזעה ,קולות חוזרים ,הפרעות בליעה.
מופיעים בעיקר בשינה ובהתעוררות.
יש תגובה טובה לטיפול ,נעלם מעצמו לאחר הבגרות ואינו מלווה בפגיעות נוספות )אין הפרעה
אינטלקטואלית(.



הפרעה  ADהקשורה לכרומוזום .20
פרכוסים קלוניים כלליים מופיעים סביב סוף השבוע הראשון לחיים.
התגובה לטיפול משתנה ,אבל התוצאה הסופית טובה.




הפרעה  ADהקשורה לכרומוזם  ,6עם חדירות משתנה .מופיעה במתבגרים.
החולים יכולים לסבול מ –  ,absenceפרכוס כללי טוני או קלוני או .myoclonic
הביטוי הבולט הוא פרכוס  myoclonusבבוקר המופיע כ –  90דקות אחרי ההתעוררות.
הפרכוסים מגיבים ל –  valproic acidאבל דורשים טיפול לכל החיים.
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מאפיינים :
Infantile spasm
)(West syndrome
 התכווצויות קצרות של הצוואר ,הגב והזרועות המופיעות בקבוצות עם הרפייה ביניהן .פלקסיה
ואקסטנציה .מופיעים בעיקר בהרדמות/השכמה .הרבה התקפים ביום.
 :EEG בהתעוררות מאוד פתולוגי.
 התחלת התופעה שכיחה סביב גיל  3-8חודשים ומרבית המקרים מתחילים לפני גיל שנה.
 לתופעה זו יש פרוגנוזה גרועה ובמקרים רבים האתיולוגיה לא ברורה  80-90% סיכון לפיגור שכלי
 -40% אדיופטי -פרוגנוזה יותר טובה ו 40%סיכוי לאינטליגנציה שמורה.
 מקרים בהם האתיולוגיה לא ברורה והתפתחות תקינה קודם לכן ,לרוב מגיבים טוב יותר לטיפול וחלקם אף
יצאו עם אינטיליגנציה שמורה.
האתיולוגיות הידועות:
 הפרעה מטבולית – ,nonketotic hyperglycemia ,Maple syrup urine disease ,Phenylketonuria
היפוגליקמיה...lipidosis ,
 הפרעות התפתחותיות – כולל הפרעות כרומוזומליות
Organoid nerve syndrome 
) Tuberous sclerosis – Neurocutaneous syndromes הכי שכיח(...
 זיהומים מולדים –  ,CMV ,toxoplasmosisסיפיליס
 – Encephalopathy אחרי טראומה ,post asphyxia ,אחרי דימום או זיהום
 קבוצה זו לא מגיבה טוב לטיפול אנטי פרכוסי ופרוגנוזה אינטלקטואלית גרועה.
טיפול  :כולל  ,ACTHסטירואידים benzodiazepine ,ו – .valproic acid
Lennox-GastautSyndrome



בד"כ מופיע לפני גיל  .5הרבה סוגי פרכוסים.
הרבה פעמים עקב טראומה או מלפורמציה מוחית.
תגובה לא טובה לתרופות.
Astatic
akinetic/atonic
seizures




 1-3 -onsetשנים.
איבוד טונוס שריר הגוף למשך שניות אחדות.
מלווה בפגיעות ראש .יותר בהרדמות והתעוררות .כ 50-התקפים ביממה.
לרוב מצוי בילדים עם פיגור או מלפורמציה מוחית ,במיוחד .tuberous sclerosis
Acquired epileptic
Landau-) -aphasia
(Kleffner-Syndrome



איבוד פתאומי של השפה שהתפתחה כבר בילד ) .(auditory agnosia
מלווה בחלק מהמקרים בפרכוסים אחרים.
ככל הנראה על רקע תהליך דלקתי באונה הטמפורלית  .EEGמאוד אפילפטיפורמי בשינה.


דלקת מוחית אידיופטית מקומית ופרוגרסיבית 6-10 .שנים.
מתחיל כפרכוס פוקאלי .בהמשך הילד מפתח המיפלגיה והידרדרות קוגניטיבית עם אטרופיה באיזורים
המעורבים.
הטיפול היחידי הקיים למניעת ההידרדרות הקוגניטיבית הוא  ,hemispherctomyהגורם גם להמיפרזיס.
Rasmussen
Encephalitis

הערכה ואבחנה של פרכוסים )לא כולל פרכוסי חום(:
 ,CBC כימיה כולל סידן ,כלוריד ,ביקרבונט ,מגנזיום ופוספט ,טוקסיקולוגיה בדם ובשתן) LP ,כשיש חום ,סימנים המכוונים
למנינגיטיס או דימום תת-עכבישי( EEG ,ו.MRI-
 בילודים צריך לבדוק גם :אמוניה ,גליצין ב ,CSF-לקטאט ,herpes simplex PCR ,וירוסים בדם ובשתן ) CMVואנטרווירוס(,
טיפול אבחנתי עם פירידוקסין.
 MRI עדיף על  ,CTאך לעיתים יש צורך בתשובה מהירה המתאפשרת ע"י  CTבלבד.
טיפול מונע:




אחרי התקף פרכוסים ראשון :צריך להעריך בין הסיכון להתקפים נוספים והסיכון של הטיפול באמצעות אנמנזה ומבחנים
נויורודיאגנוסטים.
יש צורך לתת טיפול אחרי התקף ראשון ב atypical absence seizures ,infantile spasm ,absence :וastatic-akinetic -
.seizures
אחרי התקף ראשון מסוג טוני-קלוני כללי יש  50%סיכוי להתקפים חוזרים .אחרי  .25% partial seizureכאשר יש פגיעה
נוירולוגית ידועה או ממצאים ב.75% -EEG-
בחירת הטיפול תלויה בסוג הפרכוס -
 oרצוי טיפול בתרופה יחידה 50% .מסתדרים עם התרופה הראשונה.
 oיש לתת טיפול למשך  2-4שנים ב :התקפים כלליים טונים ,קלונים וטונים-קלונים absence ,ו partial-מסוימים.
 oטיפול  for-lifeנחוץ בatypical absence ,progressive myoclonic epilepsy ,juvenile myoclonic epilepsy :
 seizuresו.Lennox-Gastaut syndrome-
 oצריך הנחיות להזהר בגבהים ,שחייה ,פגיעות ראש ונהיגה.
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פרכוס חום :
כללי :
 שכיחים –  3-5%מהאוכלוסייה.
 יש קשר משפחתי – סיכון של  30%אם לאח היה פרכוס )יש משפחות המדגימות תורשה .(AD
 הגילאים הנפוצים הם  6חודשים עד  5שנים וכמעט תמיד עד גיל .3
 יותר בבנים.
 נזק קודם למערכת העצבים – מגביר סיכון.
 מופיעים בשכיחות יתר במחלות מסויימות – שיגלה  /טיפוס  /מלריה.
קליניקה –
 פרכוס חום פשוט -
 oמקיים את התנאים הבאים –
א .עד  15דקות
ב .ילד בריא בדר"כ
גGeneralized .
ד .פרכוס אחד ב 24-שעות
ה .בדיקה ניורולוגית לאחר הפרכוס תקינה – תקופה פוסט איקטלית קצרה של ישנוניות.
 oלרוב מתרחב בתחילת המחלה ולא לאחר מספר ימי חום
 פרכוס מורכב -
 .1משך מעל  15דק'.
 .2חוזר על עצמו יותר מפעם ביממה.
 .3ממצאים פוקאלים בתקופה הפוסט איקטאלית.
אבחנה מבדלת :
 יש ילדים עם מחלת פרכוסים שנוטים להעלות תכיפות בזמן חום .אלו לא פרכוסי חום אלא פרכוסים בזמן חום.
 סטטוס אפילפטיקוס )פרכוס בודד מעל חצי שעה או מספר פרכוסים לאורך חצי שעה ללא חזרה להכרה( יתכן על רקע זיהום CNS
)מנינגיטיס ויראלי או חיידקי(.
מהלך :

 30-50%מהילדים חווים פרכוסים חוזרים עם אפיזודות מאוחרות של חום ,מעט סובלים ממספר פרכוסי חום.
ג"ס להישנות:
 .1גיל > שנה.
 .2טמפרטורת גוף נמוכה לפני התחלת הפרכוס.
 .3הסטוריה משפחתית של פרכוסי חום.
 .4פרכוס קומפלקס.
 30%עושים פרכוס שני ו 10%-עושים פרכוס שלישי ומעלה

פרכוס חום לא מוביל לפגיעה אינטלקטואלית בהמשך ולרוב הסיכון לאפילפסיה מוגבר ממש במעט לעומת אוכ' כללית.
 oג"ס לאפילפסיה בעתיד:
 .1מאפינים קומפלקס במהלך הפרכוס או פוסט איקטאלי.
 .2הסטוריה משפחתית של אפילפסיה.
 .3פרכוס חום ראשון לפני גיל שנה )באחד המבחנים מצויין לפני גיל  9חודשים(.
 .4עיכוב התפתחותי.
 .5הפרעה נוירלוגית בבסיס.
נציין כי גובה החום אינו משפיע.
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o
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הסיכון לאפילפסיה גבוה בהרבה מהאוכ' הכללית אם יש פרכוס קומפלקס אחד ומעלה ,בעיקר אם יש הפרעה נוירו'
ברקע.
הסיכון לאפילפסיה הוא מעל  9%כשיש מספר גורמי סיכון לעומת  1%בבעלי פרכוס חום ללא גורמי סיכון.
גישה :
 במהלך ההערכה הכי חשוב לאתר את הגורם ולשלול מנינגיטיס או אנצפליטיס.
 אם יש ספק לבצע – LP
 oמומלץ במיוחד בילדים > גיל שנה )ולשקול בגילאי שנה עד שנה וחצי
 oבעיקר בנוכחות פרכוס קומפלקס או שהכרה נותרת מעורפלת לאחר תקופה פוסט איקטאלית קצרה(.
 מעבדה – נבחן גלוקוז ,אלקטרוליטים ,טוקסיקולוגיה.
 בפרכוס  Simpleאין אינדיקציה לבצע  ,EEGואם כבר רוצים לבצעו – עושים זאת לאחר  4-6שבועות )כדי להבדיל בין פרכוס חום
לאפילפסיה( .בפרכוס  Complexלעתים יש אינדיקציה ל.EEG-
 EEG לא נדרש לאחר פרכוס חום פשוט אך יכול לסייע בפרכוס קומפלקס או אטיפיקלי או כשיש גורמי סיכון אחרים לאפילפסיה
בעתיד.
 הדמיה מוחית לא תסייע בפרכוס פשוט אך יש לשקולה עם מאפיינים אטיפיקלים כולל סימנים פוקאלים או הפרעה נוירו' ברקע.
טיפול –
 נוזלים )אם יש צורך( ,אנטי פירטיקה )אקמול או נורופן( ,א"ב )אם יש צורך(.
 אם ילד מפרכס שוב במהלך האשפוז –
 oלא מטפלים בפרכוס שנמשך עד  5דקות; ראשית מחכים.
 oאחרי  5דקות נותנים דורמיקום ) PR/IVאו לאף( כדי לעצור את הפרכוס; לאחר מכן מבצעים הערכה מחדש.
 עם שחרור הילד ,יש להרגיע את ההורים ולהדגיש שזו תופעה שכיחה וחד פעמית ב .70%-אם הפרכוס חוזר – על ההורים לפנות
לרופא; יש להזהיר אותם ממתן אנטי פירטיקה בעודף.
 אין אינדיקציה למתן תרופות אנטי אפילפטיות.
 בילדים שעושים הרבה מאוד פרכוסי חום – ניתן לצייד את ההורים בווליום /PRריבוטריל.
 בזמן שהילד מפרכס – דואגים לסביבה רכה של הילד ,מרחיקים חפצים חדים ,אין לדחוף אצבעות לפה ואסור לתת לו לשתות
בזמן פוסט איקטלי.
-Status epilepticus
מאפיינים :
 פרכוס מעבר ל 20-דקות או פרכוסים חוזרים ללא חזרה להכרה במשך יותר מ 30-דקות.
 הסכנה נובעת מההיפוקסיה.
 אטיולוגיה -
 oל 25%-מהילדים שעושים  status epilepticusיש פגיעה מוחית חריפה כגון זיהום ,הפרעה אלקטרוליטית או אנוקסיה
חריפה.
 oל 20%-מוקד פוקאלי כתוצאה מפציעה או מלפורמציה,
ל 50%-חום.
 oסיבה נוספת -הפסקה פתאומית של תרופות אנטי
פרכוסיות.
 oב 50%-מהמקרים לא מוצאים סיבה למצב.
 התמותה מסטטוס היא פחות מ.10%-
טיפול מיידי:



טיפול תומך  .ABCמתן חמצן והנשמה ע"פ המצב.
מתן סדציה ורלקסנטים כשיש צורך בהנשמה והיא לא
מתאפשרת .עירוי נוזלים ,הערכת מצב אלקטרוליטים וגלוקוז.
שלבי הטיפול :
 .1טיפול התחלתי בבנזודיאזפינים ,אופציות :לורזפם,
דיאזפם )מגיע למוח מהר אך מחצית לחיים קצרה( או
מידזולם.
 .2אופציה נוספת  /במקביל :פניטואין או פוספניטין
)מתפזרים לאט אך מחצית חיים ארוכה(.
 .3אם לא עזר :העמסה של פנוברביטול או .IV VA
 .4אם לא עזר :הכנה להרדמה כללית.
 .5עם היציאה מהסטטוס צריך להמשיך בטיפול מניעתי.
-Pseudosiezures



בילדים עם היסטריה או מלינגרינג.
קיים גם בילדים שיש להם אפילפסיה.
מתאפיין בכך שהתנועות פחות טיפוסיות ,יש שליטה על סוגרים ולא נפצעים .ניתן לשלול ע"י  EEGבזמן ה"פרכוס".
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חולשה והיפוטוניה )פרק : (182
כללי :



הרס של ה – - upper motor neuron
 oגורם לאיבוד השליטה הרצונית ,אבל לא איבוד כללי של התנועה.
 oלגרעינים המוטוריים של ה –  thalamus ,basal gangliaוגזע המוח יש מסילות נפרדות המעצבבות את הקרן הקדמית
אשר גורמים לתנועות סטריאוטיפיות קלות או מורכבות.
 oהתנוחה האופיינית למחלה של ה –  corticospinal tractהיא כיפוף במרפק ושורש כף היד וקרוב לבית החזה.
הרס של חוט השדרה  -משאיר רק תנועות של רפלקסים סטריאוטיפים המתואמות ע"י רפלקסים מקומיים של חוט השדרה
מתחת לנקודת הפגיעה.
הרס של ה – - lower motor neuron
 oגורם לאיבוד מוחלט של יכולת התנועה.
 oהיפוטוניה ללא תנוחה פתולוגית.
הסימן הקליני
טונוס
רפלקסים
Babinski reflex
אטרופיה
פסיקולציות
(corticospinal) UMN
מוגבר )ספסטי(
מוגברים
יש
אין
אין
(neuromuscular) LMN
ירוד
ירודים
אין
ייתכן
יש
מחלות של ה: UMN-
 גידולים ,טראומה ,זיהומים ,מחלות דמיאלינטיביות ,אוטמים ,מחלות מטבוליות והפרעות דגנרטיביות-כל אלו יכולים לפגוע ב-
.corticospinal tract
 הפגיעה מתבטאת בחולשה עם רפלקסים מוגברים ,ספסטיות ו) extensor plantar response-בבינסקי(.
 קלינית -הדיסטריביוציה של החולשה נקבעת על פי מיקום הנגע:
 oגידול באיזור הקורטקס המוטורי משמאל יכול לגרום ל.right hemiparesis-
 oגליומה בגזע המוח יכולה לגרום ל.slowly progressive quadriparesis-
 oלחץ על חוט השידרה באיזור טורקלי ע"י גידול )למשל ,נוירובלסטומה /לימפומה( יגרום ל.spastic paraparesis-
 oהפרעה בסינתזת מיאלין )למשל.progressive symmetric quadriparesis -(leukodystrophy ,
מחלות של חוט השידרה :
 נגעים חריפים דוגמת אוטם -compression /גורמים לשיתוק פלסידי ,ללא רפלקסים )מחקה תמונה של .(LMN
 ילד עם תמונה של  -acute/ subacute flaccid paraparesisהאבחנה המבדלת העיקרית היא בין  acute cord syndromeל-
.Guilian- Bare syndrome
 גורמים ל ,transverse myelitis :acute cord syndrome-גידול ,אוטם ,דמיאלינציה ,וטראומה.
 ה hallmarks-של מחלה בחוט השידרה ,motor level ,sensory level -הפרעות בתפקוד המעי /שלפוחית השתן.
מחלות של תאי הקרן הקדמית בחוט השידרה:
-Spinal muscular atrophy



מאפיינים –
 oמחלה גנטית שמאופיינת בניוון פרוגרסיבי של תאי הקרן הקדמית בחוט השידרה .ככל שהתהליך מתחיל מוקדם,
התקדמותו מהירה יותר.
 oגנטית SMA -זו אחת המחלות האוטוזומליות רציסיביות השכיחות ביותר )שכיחות נשאים .(1/50 -הגן.SMN1 -
צורות משפחתיות –
-Werding- Hoffman disease o
 חולשה בלידה או בחודשים הראשונים לחיים.
 מתקדמים ל flaccid quadriplegia-עם  ,bulbar palsyכשל נשימתי ,ומוות בשנה הראשונה לחיים.
-Kugelberg- Welander syndrome o
 צורה קלה יותר של  ,SMAשמתחילה בילדות המאוחרת /גיל ההתבגרות
 מאופיינת בחולשת שרירים פרוקסימלית שמתקדמת באיטיות במשך שנים.
** יש ואיראנטים רבים בין שתי צורות הקיצון האלו.
קליניקה –
 oהמחלה בדר"כ מתייצגת בין גיל  6חו' 6 -שנים ,ומתקדמת באופן ואריאבילי )מהיר או איטי( עד להתייצבות.
 oחולשת שרירים פרוקסימלית פרוגרסיבית -
 ירידה בתנועה הספונטנית ,ריפיון ,אטרופיה ,אובדן שליטה על הראש.
 בהמשך -חוסר יכולת מוחלט להניע את הרגליים ,ירידה בטווח של הבעות הפנים ,ריור.
 החולשה פלסידית ,עם אובדן מוקדם של רפלקסים.
 oהעיניים נשארות פתוחות ,ניידות ,ותקשורתיות.
 oייתכנו פסיקולציות בלשון בזמן שינה.
 oההתפתחות מבחינה מנטלית ,חברתית ושפתית היא תקינה ,ואין הפרעות סנסוריות.
 oעם הזמן -נשימה מהירה ושיטחית ,נטייה לזיהומים ריאתיים ואטלקטזיס ולבסוף מוות.
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 מעבדה-
 oרמות  CPKיכולות להיות מעט מוגברות.
 -EMG oפסיקולציות ,גלים חיוביים וחדים ,יחידות מוטוריות.high amplitude, long duration -
 oביופסית שריר.grouped atrophy -
 oאבחנה –.DNA probe for SMA
 טיפול -תומך בלבד .הנשמה כן\לא
Poliomyelitis


מחלה חריפה שנגרמת ע"י אנטרו-וירוס ,עם פרודרום של הקאות ושלשולים
בהמשך תמונה של  aseptic meningitisשבמהלכה מתפתחת חולשה א-סימטרית פלסידית.
ניורופתיה פריפרית :
: Guilian- Barre syndrome

מאפיינים -
 GBS oהוא מצב חריף אידיופטי ,אחרי זיהום ,מונופאזי ,פולינאורופתי – שמערב בד"כ עצבים מוטוריים ולעתים גם
סנסוריים ואוטונומיים.
 oהסינדרום מופיע בכל הגילאים ,פי  1.5בגברים.
 oלמחלה ישנן מספר צורות;  AIDPזו הצורה הקלאסית ,שמהווה  90%מהמקרים במערב.
 -Miller Fischer variant oמתייצג עם אטקסיה ,אופתלמופלגיה חלקית וארפלקסיה.
 oלצורך אבחנת המחלה ,קיימים קריטריונים אבחנתיים.
אתיולוגיה:
 oזהו מצב א"א אידיופטי בו יש הרס של מיאלין או אקסונים;
 oבשני שליש מהמקרים יש סיפור של זיהום קודם נשימתי או  ;GIקלאסי – זיהום בקמפילובקטר ג'ג'וני ).(30%
קליניקה:
 oמתפתחת בד"כ  2-4שבועות לאחר הזיהום .התסמינים:
 .1נימול דיסטאלי באצבעות שמתקדם פרוקסימלית.
 .2תחושת כבדות בגפיים ,רגישות במגע וכאב.
 .3איבוד סנסורי – זניח מול חולשת השרירים הדרמטית.
 .4חולשת שרירים סימטרית בגפיים תחתונות שתוך שעות מתפשטת גם לגפיים עליונות ,גו ,צוואר ופנים.
 .5עירוב עצבים קרניאליים – ב.30-40%-
 .6עשויה להיות גם פגיעה אוטונומית )כולל שינויי ל"ד ,שינויי שליטה בסוגרים ,הסמקה וכו'(.
 .7הקליניקה יכולה להתקדם תוך שעות ,ימים ,או במהלך איטי של שבועות .לאחר המחלה החריפה ,באה
התאוששות בדרך כלל.
 oבבדיקה פיסיקלית:
א .חולשת שרירים סימטרית.
ב.Areflexia .
ג .רפיון שרירים.
ד .לעתים סימני גירוי מנינגיאלי.

ממצאי מעבדה:
 .1מבחן הולכה עצבית – סגולי ורגיש .רואים  Conduction blockאו הולכה מואטת.
 .2ממצאי  EMGמתאימים – בד"כ מופיעים לאחר  2-3שבועות.
 – (LP) CSF .3הכל תקין פרט לחלבון גבוה )< ;(45mg%ממצאים אלה יכולים להתבטא רק אחרי  1-2שבועות )לכן יש
לבצע  LPנוסף בעת הצורך(.
 – CPK .4נורמלי או מעט גבוה.


-DD
* -acue spinal cord syndromeההבחנה בין המצבים יכולה להיות קשה .ממצאים שתומכים באבחנה של גיליאן ברה כוללים :שימור
של תפקוד השלפוחית והמעי ,היעדר פלס סנסורי ,היעדר רגישות בעמוד השידרה.
*פורפיריה
*tick paralysis
*גורמים אחרים לנוירופטיה פריפרית -וסקוליטיס ,נוירופטיה תורשתית ,חסר תזונתי )ויטמין  ,(B1, B12, Eהפרעות אנדוקריניות,
זיהומים )כולל  (Lyme, diphtheriaוטוקסינים )עופרת ,אורגנו פוספטים(.

טיפול:
 .1ניטור ל"ד  +דופק .בחולים על כשל נשימתי – יש לאשפז ב.ICU-
 .2טיפול תומך – הנשמה ,תזונה ,שינוי תנוחה )מניעת פצעי לחץ( ,מתן הפרין פרופילקטי למניעת  ,DVT/PEמתן נוזלים.
 – IVIG .3בחולים עם  GBSחמור בלבד; מועדף על פלסמפרזיס.
 .4החלפת פלסמה – ב GBS-חמור או בחולים שלא הגיבו ל .IVIG-זוהי פרוצדורה מסובכת אך אפקטיבית יותר מ.IVIG-
 .5סטרואידים – חסר יעילות .אינטרפרון בטא -שנוי במחלוקת.
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 פרוגנוזה-
 oב 75%-יש חזרה לתפקוד נורמלי תוך  1-12חודשים.
 oב 20%-יש חולשה רזידואלית ברגליים.
 oסימנים פרוגנוסטיים גרועים – מעורבות עצבים קרניאלים ,אינטובציה ,נכות מקס'.
 תמותה ,5% -בעיקר כתוצאה מחוסר יציבות אוטונומית ,כשל נשימתי ,סיבוכי הנשמה ,ותסחיף ריאתי.
)Hereditary motor- sensory neuropathy (Charcot- Marie- Tooth disease
 פולינוירופטיה גנטית כרונית שמאופיינת בחולשה ודלדול שרירים דיסטליים.
 קלינית-
 oבדר"כ ההתייצגות לפני גיל בי"ס ,עם  ,pes cavus deformityחולשה של הקרסוליים ,ומעידות תכופות.
 oבבדיקה -קשת גבוהה של כפות הרגליים ,חולשה בילטרלית של דוסיפלקסורים בפות הרגליים ,ותחושה נורמלית.
 oההתקדמות איטית ,לאורך שנים ועשורים ,כשלבסוף עשויים להתפתח חולשה ואטרופיה ברגליים והידיים וחסר סנסורי
בכפות הידיים והרגליים.
 אין טיפול ספציפי.
-Tick paralysis



קרציות נקבות שנדבקות לעור יכולות לשחרר טוקסין דמוי  botulinium toxinמבלוטות הרוק שלהן ,שיוצר תמונה קלינית של
חולשה חריפה בדגם של  ,LMNשדומה לתמונה של  .GBSאין פה גורם זיהומי מתווך.
החולים מתייצגים עם חולשה פלסידית כללית חמורה ,כולל עיניים ולוע .יש לחפש באופן שיטתי קרציות על העור בכל ילד עם
חולשה חריפה.
הסרה של הקרציה גורמת לחזרה מהירה של התפקוד המוטורי.
: Neuromuscular junction
Myasthenia gravis
 הפרעה אוטואימונית עם נוגדנים נגד הרצפטור ל.ACh-
 קלינית-
 oבדר"כ מתייצג בגיל העשרה עם פטוזיס ,דיפלופיה ,אופתלמופלגיה ,וחולשה של הגפיים ,הצוואר ,הפנים והלסת.
 oהסימפטומים מחמירים לאורך היום ובעקבות פעילות גופנית.
 oבחלק מהחולים המחלה מוגבלת לעיניים ) ,(ocular myastheniaובאחרים יש מחלה סיסטמית מסוכנת שמערבת את כל
מערכות השרירים )כולל נשימה ובליעה(.
 אבחנה-
 -IV edrophonium (tensilon test) oשמשפר באופן זמני את הכוח ומפחית .fatigability
 oבחלק מהחולים ניתן לזהות נוגדנים נגד  Ach-Rבסרום.
 -repetitive nerve stimulation* oירידה בתגובתיות.
 טיפול-
 oכולל ) ,Ach esterase inhibitor (Meastinoneפרדניזון ,פלזמפרזיס ,וטיפולים אימונוסופרסיביים .בהתדרדרות
נשימתית -אינטובציה ואישפוז ב.ICU-
 oלעיתים.thymectomy -
Neonatal transitory MG
 סינדרום מיאסטני חולף שמופיע ב 10-20%-מהיילודים לאימהות עם .MG
 הסימפטומים נמשכים בממוצע כ 3-שבועות ,וכוללים פטוזיס ,אופתלמופלגיה ,חולשה בפנים ,הפרעה במציצה ואכילה ,היפוטוניה
ודרגות ואריאביליות של חולשה בגפיים.
 אישור האבחנה -שיפור בעקבות מתן .neostigmine
 טיפול) pyridostigmine -מסטינון( או  30 neostigmineדק' לפני האכילה )עד להחלמה(.
Congenital myasthenic syndrome



שורה של הפרעות נדירות ב NMJ-שאינן אוטו-אימוניות.
פגמים שונים לפני\אחרי או ברמת הסינפסה עצמה.
ההתייצגות -היפוטוניה ,הפרעות באכילה ,ודרגות משתנות של חולשה.
מחלות שריר :
Duchene dystrophy



תורשה  -DMD .X-linkedפגם בגן לדיסטרופין ,שגורם להיעדר החלבון.
קלינית-
 oבגיל  2-3הילדים מפתחים הפרעות בהליכה /ריצה .בחלק מהמקרים יש אנמנזה של איחור בהתפתחות המוטורית.
 oבבדיקה -היפרטרופיה של ה ,calf-חולשה פרוקסימלית ברגליים ).(waddling gait, gower sign
 oעד גיל  6מופיעה חולשה בזרועות ,ועד גיל  12רוב הילדים מוגבלים לכיסא גלגלים .בהמשך -הפרעה נשימתית.
 oבהמשך -התדרדרות פרוגרסיבית ומוות כתוצאה מזיהום ריאתי) CHF /משנית למעורבות של שריר הלב(.
מעבדה-
 oרמות  CPKמוגברות משמעותית.
 oביופסיית שריר -דגנרציה של סיבי שריר  +איזורי רגנרציה עם ריבוי רקמת חיבור.
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 אישור האבחנה.DNA probe for DMD -
 טיפול -תומך בלבד.
-Becker muscular dystrophy
 הפרעה באותו גן ,שגורמת להיווצרות של חלבון דיסטרופין אבנורמלי מבחינה כמותית /איכותית.
 הסימפטומים דומים ,אבל ה onset-מאוחר יותר ,וההתקדמות איטית יותר.
-Limb- girdle dystrophy
 מחלה  ,ARשמתייצגת עם חולשה פרוקסימלית ברגליים ובזרועות.
 ה onset-וההתקדמות איטייים יותר ביחס ל.DMD-
 השרירים העיקריים שנפגעים הם שרירי הירך והכתף .מספר חלבונים יכולים להיות פגומים.
– Facioscapulohymeral dystrophy
 לרוב  ADהמופיע במתבגרים עם חולשה של הפנים והזרועות הפרוקסימליות.
 הילדים סובלים מ –  ptosisקל ,ירידה בהבעות הפנים ,חוסר יכולת לכווץ את השפתיים ,חולשת צוואר ,קושי בהרמה מלאה של
הידיים.
 ההתקדמות היא איטית ומרבית החולים שומרים על תפקוד טוב במשך מספר עשורים.
:Myotonic dystrophy
 מחלה גנטית שמועברת בתורשה  ,ADונגרמת מ progressive expansion of a triplet repeat, GCT on chr. 19q-בגן MP-
.PK
 קלינית-
 oהפרעה ברלקסציה של שרירים .קלאסית -לחיצת יד "חזקה" )קשה לשחרר את היד(.
 oהמחלה יכולה להתייצג בלידה עם היפוטוניה וחולשה כללית חמורות ,או בגיל ההתבגרות עם חולשה ומיוטוניה
פרוגרסיביות ואיטיות של הפנים והחלק הדיסטלי של הגפיים )יותר שכיח(.
* oה adolescent type-קשורה בהפרעות קצב ,קטרקט ,התקרחות "גברית" ,אי פוריות בגברים ,ומראה אופייני של הפנים
)פטוזיס ,שפה תחתונה שמוטה ,חולשה בפנים ועוד( ,קול נזאלי ומעט דיסארטרי.
* oבמקרים המולדים התינוק חסר תנועה והיפוטוני ,ללא הבעות פנים ,שפה עליונה  ,ptosis ,tentedהיעדר רפלקס מציצה ו
–  moroוהפרעה בבליעה ובנשימה.
: Congenital myopaties
 קבוצה של הפרעות מולדות ,בדר"כ גנטיות.
 קלינית-
 oהיפטוניה קשה ,חולשה בגפיים ובפנים.
 oבחלק מהיילודים יש סימנים משניים לחולשה בתוך הרחם )דיסלקציה של הירכיים ,clubfoot ,קונטרקטורות ועוד(.
 מעבדה-
 CPK oיכול להיות מעט מוגבר.
 -EMG oדפוס מיופטי בלתי ספציפי.
 oהאבחנה הדפיניטיבית -ביופסיית שריר )בין הממצאים fiber- type disproportion ,nemaline rods :ועוד(.
דרמטומיוזיטיס-
 חולשת שרירים פרוקסימלית -פרוגרסיבית ,פריחה אופיינית סביב העיניים )הליוטרופ( ו.Gottron nodules-
 לעיתים -קלצינוזיס ברקמות תת עוריות.
מיופטיות מטבוליות




מחלות אגירת גליקוגן )(type 2- pompe disease
חסר קרניטין
מיופטיות מיטוכונדריאליות -בביופסיות שריר .ragged red fibers -קלינית -היפוטוניה ,אופתלמופלגיה ,חולשה פרוגרסיבית.
מיופטיות אנדוקריניות -היפרתירואידיזם ,היפותירואידיזם ,Cushing’s syndrome ,היפרפאראתירואידיזם -חולשה
פרוקסימלית.
באופן כללי ,חלק מרכזי בטיפול בהפרעות נוירומוסקולריות קשור במניעה /טיפול בסיבוכים כולל קונטרקטורות ,עקמת וזיהומים
ריאתיים.
-Malignant hyperthermia




מטבוליזים אוקסידטיבי בלתי נשלט בשריר.
חולים עם  central core myopathy ,Duchenneועוד מועדים לפתח  – malignant hyperthermiaעליה מהירה בטמפ' ו – ,PCO2
ריגידיות של השרירים ,ציאנוזיס ,תת ל.ד ,.הפרעות קצב ופרכוסים.
הסינדרום יכול להיות בעקבות מתן חומרי הרדמה המכילים  succinylcholineאו  .halothaneהתופעה יכולה להופיע גם
בילדים בריאים ,אבל לרוב יש סיפור משפחתי.
הטיפול כולל מתן  NaHCO3 ,IV dantroleneוקירור.
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: Neonatal & infantile hypotonia
 ההבחנה בין הפרעות  UMNל LMN-בפעוטות מטושטשת ,משום שהמיאליניזציה במערכת העצבים אינה מושלמת ,מה שמגביל
הופעה של סימנים קרדינליים דוגמת ספסטיות.
 שני המרכיבים העיקריים בהערכה הקלינית :חולשה ורפלקסים:
 oבילד היפוטוני עם חולשה ורפלקסים חלשים /חסרים -סביר להניח שמדובר במחלה נוירומוסקולרית ).(LMN
 oילד יותר חזק עם רפלקסים ערים -סביר שמדובר בפגיעה מסוג .UMN
היפוטוניה ללא חולשה משמעותית ): (central hypotonia
 – Prader Willi syndrome סובלים מהיפוטוניה קשה בתור ילודים ,הפרעות אכילה קשות המובילות ל  ,FTT -כפות ידיים
ורגליים קטנות ,פין ואשכים קטנים בבנים...
 תינוקות עם  Marfan syndromeאו גמישות יתר של המפרקים והרצועות יכולים להיראות עם  passive hypotoniaואלסטיות
מוגברת של העור .יש להם כוח וקוגניציה שמורים ומשיגים את אבני הדרך המוטוריות והמנטליות כמקובל.
– Benign congenital hypotonia 
 oלרוב מופיע בגיל ½ שנה עד שנה עם עיכוב בהתפתחות המוטורית.
 oהתינוקות לא מסוגלים לשבת ,לזחול ...אבל בעלי כישורים חברתיים ,ורבליים ואינטיליגנציה טובים.
 oהכוח נראה תקין והתינוק יכול לבעוט בידיים וברגליים.
 oלילדים יש .head lag
 oלעיתים ההורים נזכרים שהם היו כך מאז הלידה.
 oהאבחנה המבדלת כוללת מחלות  UMNומחלות של רקמת חיבור.
 oחשוב לבצע בדיקות מקיפות כולל אנזימי כבד ,CPK ,תפקוד בלוטת התריס ,בדיקות שתן ,אלקטרוליטים...
 oמרבית הילדים האלו משיגים את בני גילם ונראים נורמליים עד גיל .3
שבץ בילדים:


אוטמים מוחיים ודימומים מוחיים בילדים הם תופעה לא שכיחה.
הגורמים השכיחים לכך הם מומי לב כחלוניים ,אנמיה חרמשית ,מנינגיטיס וקרישיות יתר.
Table 182-2. Topography of Neuromuscular Diseases
Location
Clinical Syndromes/Disorders
Proximal muscle weakness
– Muscular dystrophy
Duchenne
– Limb-girdle
– Dermatomyositis; polymyositis
)– Kugelberg-Welander disease (late-onset spinal muscular atrophy
Distal limb weakness
)– Polyneuropathy (Guillain-Barré syndrome
– Hereditary motor sensory neuropathy I
– Hereditary motor sensory neuropathy II
– Myotonic dystrophy
– Distal myopathy
Ophthalmoplegia and limb weakness
– Myasthenia gravis
Botulism
– Myotonic dystrophy
– Congenital myotubular myopathy
– Miller Fisher variant of Guillain-Barré syndrome
Facial and bulbar weakness
– Myasthenia gravis
Botulism
– Polio
– Miller Fisher variant of Guillain-Barré syndrome
– Myotonic dystrophy
– Congenital myopathy
– Facioscapulohumeral dystrophy
351
) Ataxiaפרק : (183
כללי :
 אטקסיה היא חוסר קורדינציה בהליכה או בתנועות אחרות; המראה הוא כשל הליכת שיכור.
 בד"כ אטקסיה מייצגת פגיעה בפעילות הצרבלום .הסיבות השכיחות של אטקסיה חריפה בילדים הן Post infectious
והרעלות/תרופות.
הסיבות השונות לאטקסיה כוללות:
 .1סיבות מולדות:
א .מחלות תורשתיות – כגון  .ATזוהי מחלה בהורשה  ,ARשמתפתחת החל מגיל שנה ומתבטאת ברגרסיה באבני דרך.
הילדים הללו מועדים גם לממאירויות והם מתים מזיהום או ממאירות .מחלה נוספת היא "פרידריך אטקסיה" –
היא מתבטאת בגיל מעט יותר מאוחר; גם זו מחלה רצסיבית והילדים החולים בה מתים מ.HCM-
ישנן מחלות תורשתיות נוספות בתורשה  ,AD ,XLוכן מחלות מיטוכונדריאליות.
ב .מומים מולדים – Arnold-chiari ,Hydrocephalus ,Dandy walker ,Vermal aplasia ,Cerebellar hypoplasia
ועוד.
ג .במחלות מטבוליות שונות –  ,Hartnup ,Maple syrup urine disease ,ALDמחלת וילסון ועוד.
 .2סיבות נרכשות:
א .גידולים – שלוחצים על הצרבלום .הגידול הקלאסי הוא מדולובלסטומה.
הגידול נוירובלסטומה ,שגורם לאטקסיה במנגנון פארא-נאופלסטי ,מתבטא באטקסיה ,מיוקלונוס ואופסוקלונוס )עיניים
שקופצות לכל הכיוונים( .ישנם גם גידולים פרונטאליים שגורמים לאטקסיה.
ב .זיהומים – אנצפליטיס ,מנינגיטיס ,אבצס במוח.
ג .פוסט זיהומי ) post varicela -כשבועיים לאחר אבעבועות רוח ,והאטקסיה נמשכת עד חודשיים( ,קוקסאקי .לעתים
גם ב GBS-יש אטקסיה.
ד .תרופות והרעלות – הרעלת אלכוהול ,פניטואין ,אנטי-היסטמין.
ה .טראומה – שפוגעת בצרבלום.
ו .תהליכים אחרים ב - Posterior fossa -טרשת נפוצה ,שבץ.
) Increased Intracranial Pressureפרק : (184
כללי  80-85% :מהנפח זה המוח ו 10-15%זה .CSF
 המוח מפצה בהתחלה על העלייה בלחץ ע"י "הברחת" דם ו CSF-למרווח התת-אראכנואידי.
 כאשר מנגנונים אלו לא הצליחו להוביל לפיצוי והפחתת הלחץ מתרחשת הרניאציה של חלקים מהמוח =< מצב מסכן חיים.
 ההרניאציה גורמת בין היתר ללחץ על כלי דם =< ירידה באספקת הדם =< אוטמים של מבנים חיוניים כמו גזע המוח.
 באופן כללי ניתן לחלק את הגורמים ל –  ICPמוגבר לשלוש קטגוריות :מסה hydrocephalus ,ונפיחות של המוח.
הגורמים העיקריים :
 Hydrocephalus אוטם עם בצקת דימום גידול אבצס טראומה זיהום יל"ד היפונתרמיה DKA Reye syndrome הרעלת עופרת Pseudotumor cerebri תרופות Addison diseaseHigh altitude -
- Reye syndrome
 מחלה אידיופטית )ייתכן שקשורה לשימוש באספירין בילדים או לאחר מחלה וירלית(. מתבטאת בכבד שומני )יכולה לגרום להיפוגליקמיה( ואנצפלופתיה קשה עם בצקת מוחית. -רוב הילדים מחלימים עם טיפול תומך אך יש סכנה לפגיעה מוחית קשה ומוות.
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קליניקה :

סימפטומים וסימנים של  ICPמוגבר:
 oכאב ראש
 oהקאות
 oלתרגיות
 oאי שקט
 oשיתוק של עצב VI
 oפזילה
 oכפל ראייה
 oפפילואדמה.

בתינוקות עם מרפס פתוח לא נראה פפילואדמה ו - abducens palsy-נראה :מרפס בולט ,הפרדה של הסוטורות ,ורידי קרקפת
מורחבים ,סטיית גלגלי העיניים כלפי מטה ) (sunsettingועלייה מהירה בהיקף הראש.

סימנים ספציפים ל ICP-מוגבר במדור האינפראטנטוריאלי ) :(posterior fossaקישיון עורף ,נטייה של הראש.

סימנים פוקלים אחרים יכולים לכוון למוקד הגורם ל ICP-המוגבר.

הסימן הספציפי ביותר ל ICP-מוגבר :הרחבה וחוסר תגובה של אישון אחד או שניהם.
 :Cushing triad יל"ד ,בראדיקרדיה ,נשימה בלתי סדירה .סימן מאוחר ל ICP-מוגבר.
בדיקות עזר:

) CTיתרונות :זמין ,יכול לאבחן דימום חריף( או  MRIלבירור הסיבה.

קשה לזהות התנפחות של המוח על רקע ,hypoxic-ischemic injury :מנינגיטיס ,אנצפליטיס ,הפרעות מטבוליות.
 הסימן הטוב ביותר ל ICP-מוגבר מאוד ב CT-הוא מחיקה של הציסטרנות ה.dorsal perimesencephalic-
טיפול:

טיפול תומך קפדני ע"פ הסימנים החיוניים.

אינטובציה והיפרונטילציה מיידית) .הדרך הטובה ביותר לגרום לירידה מהירה ב ICP-ע"י כיווץ כ"ד מוחיים(.

מניטול )(0.25-1.0 g/kg

הכנסת קתטר ונטריקולרי לניקוז  CSFוניטור ה.ICP-

השראת קומה ע"י  .pentobarbituralגורם להורדת המטבוליזם המוחי ← הורדת זרימת הדם המוחית.

 Acetazolamideו furosamide-להפחתה זמנית של ייצור ה.CSF-

כל המוזכרים לעיל נועדו למנוע הרניאציה עד לטיפול בסיבה ל.ICP-

שיקום נוירולוגי מלא יתכן גם לאחר שהופיעו סימנים ברורים להרניאציה.
 שיקום אינו אפשרי עם הופיעו כבר אישונים מורחבים ולא מגיבים דו"צ ,היעדר תנועות עיניים ו.flaccid quadriplegia-
פירוט על האטיולוגיות השונות :
 ICPמוגבר עם נגע פוקלי ע"פ הדמייה:
 אבצס מוח או מסה אחרת –
 oיכולים לגרום ל ICP-מוגבר ע"י תפיסת מקום ,חסימת ניקוז ה ,CSF-חסימת הניקוז הורידי או יצירת בצקת ע"י פגיעה
ב BBB-ו leakage-של חלבונים ופלזמה.
 oאבצס מוחי לרוב גורם גם לסימנים פוקלים.
 oסימני זיהום )חום ,malaise ,קשיון עורף ,אנורקסיה( יכולים/לא להיות.
 oלרוב ישנה בצקת משמעותית סביב אבצס.
 oיש לחשוד באבצס בנוכחות מחלה לבבית או ריאתית כרונית עקב אמבוליה מזוהמת.
 oסיכון גבוה ל-טרנסטנטוריאל הרניה ב.LP -
:Hydrocephalus 
 oייקח זמן לפתח  ,IICPשבועות או חודשים .הסיבות העיקריות נובעות מחסימות לאורך מסלול הזרימה של ה – ,CSF
ייצור מוגבר של  CSFאו פגיעה בספיגה שלו.
 oאחד הטיפולים ב hydrocephalusהוא החדרת  shuntמהחדרים הלטרליים לפריטוניאום.
 oסיכון ב :shuntזיהום ע"י  Staph. Epidermidisאו  Corynebacteriumוחסימה פתאומית שתתבטא בסימנים
וסימפטומים של .acute hydrocephalus
 ICPמוגבר ללא נגע פוקלי ע"פ הדמייה:

עם הפרעה במצב ההכרה:
 oהתנפחות דיפוזית חריפה של המוח בילד לרוב נובעת מ  ,(HII) hypoxic-ischemic injury-טראומה ,זיהום ,הפרעה
מטבולית או הרעלה.
 HII oגורמת לבצקת ציטוטוקסית המורכבת מהתנפחות של נוירונים ,גלייה ותאי אנדותל.
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o
מנינגיטיס חיידקית:
 יכולה לגרום ל ICP-מוגבר ע"י חסימת ניקוז ה ,CSF-בצקת מוחית טוקסית ,עלייה בזרימת הדם המוחית או
אוטמים צרבראלים מולטי-פוקאלים.
 בד"כ ניתן לבצע  LPבבטחה ,כיוון שהתנפחות המוח וחוט השידרה דיפוזית.
 מספר קטן של מטופלים עם מנינגיטיס עושים הרניאציה טראנסטנטוריאלית מספר שעות לאחרי .LP
 יש לבצע מעקב צמוד אחר ילד עם הפרעה בהכרה במשך  12שעות לאחר .LP
התוויות נגד ל LP-בילד עם חשד למנינגיטיס חיידקית :סימנים פוקאלים ,תגובה ירודה של האישונים ,מרפס
מתוח.

ללא הפרעה במצב ההכרה:Idiopathic intracranial hypertension (pseudotumor cerebri) :
 oסיבה שפירה ושכיחה לICP -מוגבר ,לא גורמת להרניאציה.
 oכאב ראש יומי עם דיפלופיה ,שיתוק האבדוסנס ופפילואדמה.
 oבהדמייה לא נראה כלום בד"כ.
 oיש קשר לתרופות מסוימות )טטראציקלינים ,ויטמין  ,Aגלולות למניעת הריון( ,הפרעות אנדוקריניות )תריס ,אדיסון(
מחלה סינופולמונרית כרונית ,ו .intracranial venous sinus thrombosis-קשור להשמנה.
 oאבחנה :הדמייה מוחית ומדידת ה ICP-ב.LP-
 oטיפול :אצטזולאמידLP ,חוזרים ,קורטיקוסטרואידים.
 oלעיתים רחוקות יש פגיעה בראייה כתוצאה מפפילואדמה כרונית.
) Neurodegenerative Disorders – Childhood Dementiaפרק : (185
מחלות נרכשות המחקות מחלות דגנרטיביות:
 ילדים עם אפילפסיה לא נשלטת יכולים לסבול ממצב  ictalאו  postictalמתמשך .התרופות האנטי אפילפטיות יכולות לתרוםלפגיעה ההתפתחותית.
 שימוש כרוני או בעודף של תרופות אחרות כמו סדטיביות ,מרגיעות...יכולות לגרום לבלבול ישנוניות ו.ataxia הרעלת מתכות כמו עופרת יכולה לגרום לאי שקט ,הפרעות למידה ועד כדי .fulminant encephalopathy חסר ויטמינים כמו  B12 ,niacin ,thiamineו –  – Eיכולים לגרום ל ,encephalopathyנוירופתיה פריפרית ו.ataxia היפותירואידיזם מחלות מבניות של המוח כמו  hydrocephalusאו גידול שגדל לאט יכולים לחקות דמנציה. חצבת הגורמת ל – subacute sclerosing panencephalitis מחלת פריונים  HIVמולד יכול לגרום לפגיעה בהתפתחות או רגרסיה; סיפיליס. -הפרעות פסיכולוגיות כולל דיכאון ואוטיזם) PPD ,יכולים לאבד אבני דרך גיל  12-18חודש(
מחלות דגנרטיביות תורשתיות ומטבוליות – כללי :
 פגיעה בחומר אפור  הפרעות נוירודגנרטיביות oמתאפיינת בדמנציה ופרכוסים עם מהלך איטי פרוגרסיבי.
 oמתחלקת למחלות עם ובלי ויסצרומגלי
 oרובן  ,ARלמעט  Hunterשהוא  X-linkedרצסיבי ו Rett-שהוא  X-linkedדומיננטי ,והמחלות המיטוכונדריאליות
 פגיעה בחומר לבן  לויקודיסטרופיס oהביטויים העיקריים הם ספסטיות ,אטאקסיה ,אופטיק אטרופי וPNP-
 oבהמשך -דמנציה ופרכוסים
 oתוחלת חיים -ממספר חודשים עד כמה שנים
 ההתייצגות של אותה מחלה יכולות להיות מאוד וריאביליות ולהופיע בגילאים שוניםדגנרציה של החומר האפור עם ויסצרומגלי :
– Mucopolysaccharidoses
 פגם ליזוזומלי
 MPS הוא מרכיב חשוב ברקמות חיבור ,עצמות ,עור וקרנית
 הביטוי כולל) :שימפנזה אלכוהוליסט עיוור(  גמדות ,קיפוסקוליאוזיס ,פנים גסות ,HSM ,מומים לבביים ,עכירות בקרנית
 oטייפ -1הרלר ,הכי חמור ,מופיע בגיל  6חודשים
 oטייפ -2הנטר
**ביטויים נוספים בהרלר :ספסטיות ,חרשות ,הידרוצפלוס
– Niemann- Pick disease



נגרם בגלל חסר  <= sphingomyelinaseהצטברות של  sphingomyelinבתאי קצף בכבד ,טחול ,ריאות ולשד העצם.
הוא גם מנפח נוירונים במוח.
כבר בשנה הראשונה לחיים מופיעים פיגור שכלי ורגרסיה ,פרכוסים מיוקלוניים ,היפוטוניה ,כבד וטחול מוגדלים ,צהבת ו Cherry
 red spotsבעיניים.
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 האבחנה מאושרת ע"י מציאת תאי קצף בלשד העצם וחסר של האנזים בלויקוציטים ופיברובלסטיים עוריים.
– Gaucher disease



הצורה השכיחה של המחלה יחסית אינדולנטית .אבל יש גם צורה קטלנית בתינוקות המלווה במעורבות נוירולוגית קשה.
הפגם הוא באנזים  Glucoceramide .glucocerebrosidaseמצטבר בכבד ,טחול ולשד העצם.
המאפיינים הנוירולוגיים כוללים רטרקציה של הצוואר ,שיתוק של תנועות עיניים ,trismus ,קשיי בליעה ,אפטיה וספסטיות.
מוצאים את התאים במוח העצם ,ורמות חומצת פוספט בסרום מהנורמה.
דגנרציה של החומר האפור בלי ויסצרומגלי :
– Tay Sachs disease
 לרוב ביהודים אירופאיים.
 נגרם בגלל פגם ב –  hexosaminidase Aהגורם להצטברות של  GM2 gangliosideבחומר האפור במוח וב – .cerebellum
 התינוקות בריאים עד גיל ½ שנה ואז יש עצירה בהתפתחות ,אי שקט ,פגיר אינטלקטואלי ו –  cherry red spotsבעיניים.
 הסיבה לכך -תאי הגנגליון אוגרים בתוכם את החומר ומתנפחים ונראים לבנים .הנק' האדומה fovea -שאינה מכוסה בתאי
גנגליון.
 תוך חודשים מתפתחים עיוורון ,פרכוסים ,ספסטיות ו – .opistotonus
– Rett syndrome
 פוגע רק בבנות ומופיע סביב גיל שנה.
 מאופיין באיבוד היכולת לבצע תנועות מכוונות של הידיים ופגיעה בקישורי התקשורת ,social withdrawal ,הפרעות בהליכה,
תנועות סטריאוטיפיות של הידיים ו.acquired microcephaly
 המחלה נעצרת הרבה שנים לפני שמתפתחים פרכוסים ,ספסטיות ו – .kyphoscoliosis
– Neuronal ceroid lipofuscinosis




משפחה של מחלות גנטיות המאופיינות בהצטברות של חומר הידרופובי המכיל חלבונים הידרופוביים ושומנים בליזוזומים.
המאפיינים הקליניים כוללים דמנציה ,דגנרציה של הרשתית ואפילפסיה מיוקלונית קשה.
לרוב אין סימפטומים באברים אחרים.
המחלה יכולה להופיע בכל גיל.
מחלות דגנרטיביות של החומר הלבן:
-Metachromatic leukodystrophy
 ,AR ליפודוזיס מחסר באנזים ארילסולפטאז.
 יש דמייליניזציה מרכזית ופריפרית -סימני  UMNוLMN-
 מופיע בגיל  1-2שנים עם אטאקסיה ,ספסטיות ,אופטיק אטרופי ,התדרדרות אינטלקטואלית ,היעדר רפלקסים ,בהונות פונות
כלפי מעלה,עלייה בחלבון ב CSF-והאטה ברכיב מוטורי של NCV
-Krabbe disease
 גם  ARליפודוזיס
 חסר בgalactocerebrosidase-
 מופיע בגיל  6ח' עם פרכוסים ,איריטביליות קשה ,מאקרוצפלי ,היפראקוזיס.
 גם כאן יש דמייליניזציה מרכזית ופריפרית
-Adrenoleukodystrophy






תלוי כרומוזום  Xרצסיבי
דמייליניזציה מרכזית  +א"ס של קורטקס האדרנל )ב.(20-40%-
הפגם קשור לפרוקסיזום ,הכי שכיח בבנים בגיל הבי"ס.
ההתייצגות כוללת –
 oשינויי אישיות קלים ,והתדרדרות אינטלקטואלית.
 oבהמשך הפרעות ראייה ושמיעה והליכה נוקשת
 oלבסוף קוודריפרזיס ספסטי ,קומה ופרכוסים
*התייצגות אחרת של המחלה היא -פראפלגיה פרוגרסיבית במבוגרים צעירים )(adreno-myeloleukodystrophy
אבחנה -רמות גבוהות של  hexacosanoateבשומנים בדם וממצאים הדמייתיים אופיניים בחומר הלבן
מחלות דגנרטיביות עם ביטוי מקומי
 אטקסיה היא סימן למחלה בצרבלום או המסלולים הספינו-צרבלריים. אבנורמליות של תנועות אקסטרא-אוקולריות או נשימתיות מעידה על מחלה של גזע המוח. דיסטוניה או כוראו-אטאטוזיס מעידים על מחלה בבאזל גנגליה. -פרפלגיה -פגיעה בחוט שדרה.
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מחלות דגנרטיביות עם ביטוי מקומי – מסלולים צרברליים :
:Friedreich ataxia
 מחלה פרוגרסיבית .AR
 מופיעה במתבגרים צעירים עם אטקסיה ,דיסמטריה ,דיסארטריה ,פס קבוס ,hammer toes ,ירידה בתחושת ויברציה
ופרופריורצפטיבה ,היעדר רפלקסים ,קיפוסקוליאוזיס ,ניסטגמוס וHOCM-
 הפגם הוא חזרות של  GAAבכרומוזום 9
 מספר החזרות קובע את החומרה )סיכוי ל HOCM-והיעלמות רפלקסים(.
:Ataxia-telangiectasia
 ,AR פגם בתיקון ה.DNA-
 ביטויים:
 oחסר חיסוני ,ממאירות לימפואידית ,גונדל דיסגנזיס ותסמינים נוירולוגים.
 oמגיעים לכיסא גלגלים בגיל צעיר )לימפוציט שיושב בכיסא גלגלים(
 oהסימפט' הנוירולוגים מופיעים בגיל ) 1-2אטקסיה ,דיסטוניה ,כוראה ,הפרעות בליעה(
 oהאינטלקט שמור
 -oculomotor apraxia oתנועות של הראש המפצות על חוסר היכולת לעשות סקדות
 -conjunctival telangiectasia oמופיעים מגיל  ,5ומאוד אופייניים .יש טלנגאקטזיות בעוד מקומות בגוף.
 יש זיהומים ריאתיים חוזרים
 30% מפתחים ממאירויות לימפורטיקולריות.
 מעבדה -עליה ב alpha-fetoprotein-וירידה ברמות IgA
 אין טיפול
) :Lesch-Nyhan syndromeתינוק עם גאוט(
X-linked 
 חסר של  hypoxanthine-guanine phosphoribosyltransferaseשגורם לעודף ח.אורית
 מופיעה בגיל שנה עם עיכוב פסיכומוטורי ,כוראואטטוזיס ,ספסטיות ופגיעה עצמית קשה
 לא זוכים ללכת
* נילווים ארטריטיס גאוטית ,וא"ס כליות בעקבות נפרוליטיאזיס  צריך לטפל באלופורינול
 אין טיפול לתסמינים הנוירולוגים
:Wilson disease




 .ARביטויים של פגיעה בסרבלום וב.BG-
סימנים נוירולוגים מופיעים בדר"כ בהתגרות המוקדמת
ב MRI-יש ממצאים בBG-
טיפול בילדים -קלטורים של נחושת כמו פניצילאמין
מחלות דגנרטיביות עם ביטוי מקומי – גזע המוח :
:Subacute necrotizing encephalomyelopathy





נקרא גם Leigh disease
מערב איזורים פריאקוודוקטלים ב BS-וBG-
סימפט' מופיעים לפני גיל  2וכוללים -היפוטוניה ,קושי באכילה ונשימה ,חולשה ואטקסיה.
אבחנה -פירובאט ולקטאט ב CSF-גבוהים
יש טיפול נסיוני בויטמינים )מוצלח במיוחד כאשר לחולים יש חסר של ביוטינידאז(.
הערות כלליות לגבי מחלות נוירודגנרטיביות:
–  -Leukodystrophyניתן בדר"כ לאבחן על סמך שינויים בחומר הלבן בCT\MRI-
– את שאר המצבים יותר מאתגר לאבחן כי לרוב הבירור הראשוני תקין
– ביופסית מוח לא עוזרת למעט מקרים שנראה נגע ספציפי בהדמייה
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) Neurocutaneous Disordersפרק : (186
:NEUROFIBROMATOSIS
: Neurofibromatosis type 1
מאפיינים



מחלה  ADנפוצה ) (1:4000המערבת את העור וה) CNS -בעיה בהתמיינות האקטודרם(.
מוטציה בגן לניורפיברומין שעל כרומוזום  – 17חדירות .100%
רמת ביטוי משתנה.

 freckeling ,Café au lait spotsבאיזור אקסילרי או במפשעה – מופיעים כמעט בכולם ,מופיעים מהלידה וגודלם /
מספרם גדלים במהלך החיים )בייחוד בשנה הראשונה(.
שומות בבית השחי ובמפשעה )אזורים שחורים(
– Lisch nodules
 oפיגמנטציה )המרטומה( של הIris -
 oקיימות ב 74%-מחולי  NF1והיארעות עולה עם הגיל ) > 5%גיל  42% ,3בגילאי  100% ,3-4מעל גיל .(21
– Neurofibromas
 oגידולים של תאי  Schwannלרוב לאורך עצבים פריפריים אבל ייתכן גם סביב כלי דם ו.GI -
 oלרוב קטנים גומתיים עם עור היפרפיגמנטי סביב הנגע.
עד  20%מהחולים סובלים מסימפטומים קשים יותר הכוללים:
 oגידולי מוח  /מעורבות מוחית –
– optic gliomas 
 קיימת ב 15%-מחולי NF1
 לרוב החולים עם ראייה תקינה )ב 20%-יש הפרעות ראייה והתבגרות מינית מוקדמת עקב
פלישת הגידול להיפותלמוס(.
 ב MRI -אפשר לראות עיבוי דיפוזי של .CN2
 בבדיקה – האישון לא מתכווץ בתגובה להארה בעין הפגועה.
...astrocytomas 
 קליטת סיגנלים מרובה ב MRI -שאינה נראית ב) CT -הקשר בין הקליטה להפרעות למידה  /התנהגות
 /פסיכו סוציאליות שנוי במחלוקת(.
 הפרעות קוגנטיביות –  40-60%מהמקרים.
 פרכוסים
 הידרוצפלוס
 אניוריזמות והיצרויות בכלי דם מוחיים
 oיל"ד – על רקע  RASאו .PCC
 oמעורבות שלדית – ) scoliosisהביטוי הנפוץ ביותר( ,התדקקות עצם קורטיקלית.
Craniofacial disfigurement o
 oהתבגרות מינית מוקדמת


אבחנה – קלינית עקב גודל הגן והמוטציות המרובות – לפחות  2קריטריונים )ראה טבלה בהמשך(.
גישה טיפולית –
 oלחולים סימפ' )למשל פגיעה בראייה( מומלץ לבצע הדמייה.
 oבדיקות תכופות של רופא ילדים ובדיקת רופא עיניים עד גיל .10
 oהורה עם  NFבעל  50%סיכון להעברה בכל הריון )הסוג נקבע בכל דור מחדש(.




קליניקה
אבחנה
וטיפול
Table 47-5. Diagnostic Criteria for Neurofibromatosis Type
*1
Café au lait spots
)Prepubertal: ≥5 (>0.5 cm in diameter
)Postpubertal: ≥5 (>1.5 cm in diameter
"Axillary or inguinal "freckling
)Two or more neurofibromas (Schwann cell tumors
Presence of plexiform neuroma
Lisch nodules
Optic glioma
Skeletal manifestations
)Scoliosis (often rapidly progressing
Pseudarthrosis
Bony rarefaction or overgrowth due to presence of plexiform neuroma
)Sphenoid wing dysplasia (5%
Family history of neurofibromatosis type 1 in parent
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: Neurofibromatosis type 2

 NF2מהווה  10%ממקרי  .(1:50,000) NFמאובחן על פי נוכחות אחד מהבאים:
 oמסה ב CN8-קונסיסטנטית עם אקוסטיק נוירומה ,מודגם ב CT-או .MRI
 oאח ,הורה או ילד עם  NF2ומסה ב CN8-או אחד מהבאים :נוירופיברומה ,מנינגיומה ,גליומה ,שוונומה או הצללות
סבקפסולריות לנטיקולאריות פוסטריוריות ג'ובינליות.

מאפיינים –
 oהמאפיין הבולט – ניורומה בילטרלית אקוסטית.
 oסימפ' במהלך הילדות – איבוד שמיעה ,חוסר יציבות ,חולשת עצב  , 7כאבי ראש.
 oקפה בחלב וניורופיברומות הרבה פחות שכיחים.
 oמיקום המוטציה – כרומוזום .22
:TUBEROUS SCLEROSIS




 1 ,ADל 2/3 ,10,000-מהמקרים ספורדים
מתאפיינת בריבוי המרטומות באיברים שונים
הגן הפגוע הוא כנראה (TSC1/2) tumor suppressor gene
ביטויים קליניים:
 oאנגיופיברומות בפנים ) ,adenoma sebaceumמופיעות רק מגיל שנתיים( ,פגיעה מנטלית ,אפילפסיה חמורה) .בפחות מ-
 50%מהחולים יש את כל ה(3-
 oמאפיינים נוספים :פיברומות בציפורניים ,המרטומות ברטינה ,מקולות היפופיגמנטריות ,אנגיוליפומות בכליה,
רבדומיומות בלב )לרוב אסימפט'( ,גידולים במוח ).(subependymal nodules and astrocytomas ,brain tubers
 -ash-leaf spots oקיימות כבר בלידה )מקולות היפרמלנוטיות(.
o



 -Shagreen patchesמתפתחים בסוף הילדות באיזורים לומבריים וגלוטאלים
*גורם התמותה השכיח ביותר במבוגרים הוא אנגיומיוליפומות בכליה שעברו התמרה סרטנית
* Subependymal nodulesיכולות לגרום להידרוצפלוס.
* TSזה אחד הגורמים השכיחים ל) infantile spasms-פרכוסים קשים ופיגור(
:STURGE-WEBER SYNDROME

מתאפיין באנגיומות בקרומי המוח port-wine nevus ,בפנים איפסילטרילית )אקטזיה של ונולות שטחיות( ופגיעה עיינית
)גלאוקומה ,המנגיומות בכורואיד(.






הסינדרום הוא ספורדי לחלוטין
הביטוי הנוירולוגי השכיח הוא פרכוסים )מנזק איסכמי סביב האנגיומות(.
האיסכמיה בהמשך יכולה לגרום לסימנים פוקאלים ודמנציה.
בהדמיה קלציפיקציות מוחיות בצורת פסי רכבת ב60%-
רבים מהילדים נורמלים אינטלקטואלית
בפרכוסים קשים אפשר לשקול המיספרקטומי
לנגע בעור -טיפול בלייזר.
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) Congenital Malformations of the Central Nervous Systemפרק : (187
מומים מולדים בחה"ש:
סוגים :
 -spina bifida חוסר סגירה ה NT-בשבוע .4
-Meningomyelocele 
 oהסוג הכי חמור .גורם לשיתוק וחוסר תחושה ברגליים ואי-שליטה על סוגרים.
* oבדר"כ יש מום נילווה ב Arnold-Chiari malformation  BS-שיכול לגרום להידרוצפלוס ונפיחות בפנים
 -Meningocele כולל את המנינגים .אך חה"ש מתפקד באופן תקין
 -spina bifida occulta העור שלם ויש מומים מוסתרים ,בין האפשרויות:
tethering of the cord to a thick filum terminale, a lipoma or dermoid cyst o
 oאו פיסטולה קטנה בין המנינגים לעור )בסיכון למנינגיטיס(.
 oלעיתים סובלים מהפרעה בסוגרים ,רדימות בכפות הרגליים עם התכייבויות.
אבחנה-
 -Meningomyelocele רמות אלפא-פטו גבוהות בדם האם מרמז על האבחנה.
 מוודאים אבחנה באמצעות  USואלפא-פטו במי שפיר
טיפול-
 בילודים -סגירה בניתוח .במקרה של הידרוצפלוס -שאנט
 מניעה -ח.פולית לאם.
-Diastematomyelia



במום יש חלוקה של חה"ש לשניים לאורך.
יכול להתבטא בחולשה ורדימות ברגליים וא"ש על סוגרים.
ניתוח מונע המשך התדרדרות.
:CRANIAL DEFECTS


חוסר סגירה של ה NT-עלול לגרום לאננצפלי )מצב פטלי( או לאנצפלוצל )מנינגים עם\בלי רקמת מוח(.
הסיכוי להישנות בהריונות הבאים לאחר לידת תינוק עם  NTDהוא 10%
מומים מולדים של המוח:
: Macrocephaly
 מוגדר כהיקף ראש מעל אחוזון  97ויכול להיות כתוצאה מעיבוי עצמות הגולגולת ) Hydrocephalus ,(macrocraniaאו
) megalencephalyהגדלה של המוח(.
 המחלות במטבוליזם העצם או היפרטרופיה של לשד העצם בגלל אנמיה המוליטית גורמות ל – .macrocrania
 Megalencephaly יכול להיות כתוצאה מהפרעות הגורמות לפרוליפרציה לא תקינה של תאי המוח ),neurofibromatosis
 (...tuberous sclerosisאו הצטברות של מטבוליטים כמו ...Tay- Sachs ,Canavan disease ,Alexander disease
: Microcephaly



מוגדר כהיקף ראש מתחת לאחוזון .3
 oבין הגורמים העיקריים:
 oהפרעות כרומוזומליות – 21 ,18 ,13
Angelman syndrome o
Prader Willi syndrome o
Encephalocele o
 Agenesis oשל ה – corpus callosum
Cornelia de Lange syndrome o
 oזיהומים לא מולדים – מנינגיטיס ,אנצפליטיס
 oזיהומים מולדים – אדמת ,toxoplasmosis ,CMV ,סיפיליסHIV ,
 oשבץ
 oהקרנות לעובר
Fetal alcohol syndrome o
 oמחלות סיסטמיות – כמו מחלות לב /ריאה כרוניות או כלייתיות ,תת תזונה
רק במקרים נדירים  microcephalyנובע מסגירה מוקדמת של המרפסים )=  (craniosynostosisואז נראה לרוב צורה מוזרה של
הראש.
 – Microcephaly veraהפרעה  ARשגורמת להיפופלזיה קשה של החלק הקדמי של המוח והגולגולת .ילדים אלו סובלים מפיגור
שכלי קשה.
באופן כללי ,אסור להשתמש רק בהיקף הראש כמדד פרוגנוסטי להתפתחות האינטלקטואלית.
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– Hydrocephalus
 בכל המקרים המולדים ,דרגת ההגדלה של החדרים נמצאת בקורלציה עם התוצאה.
 אבל יש מקרים בהם הכנסת  shuntגורמת להתפתחות תקינה.
 ילדים עם  hydrocephalusמולד לרוב סובלים גם מפגמים בסגירת ה – .neural tube
– Hydranencephaly
 מצב בו המוח מתפתח כביכול בסדר ,אבל אז הוא נהרס בעקבות ככל הנראה פגיעה וסקולרית.
 התוצאה היא היעדר מוח גדול עם גולגולת תקינה.
 ה –  ,thalamusגזע המוח וחלק מהקורטקס האוקסיפיטלי קיימים.
 הילד יכול להיראות בסדר ,אבל קיים פיגור התפתחותי.
-Schizencephaly
 מאופיין בשסע סימטרי ודו"צ בהמיספרות שנמשכות משטח הפנים הקורטיקלי ועד לחללי החדרים.
 המאפיינים הקליניים כוללים פיגור שכלי ומוטורי קשים.
 במידה והפגם הוא חד צדדי ,אז הילדים יכולים לסבול מ –  hemiparesisוהפרעה מנטלית קלה.
– Lissencephaly
 מוח חלק ללא חריצים ,אין התפתחות של הקורטקס התקין הבנוי משש שכבות.
 ילדים אלו סובלים מפרכוסים ופיגור התפתחותי .הפגם הזה הוא לרוב תוצאה של פגם גנטי או כרומוזומלי.
– Dandy Walker malformation

מאופיין בטריאדה קלאסית הכוללת:
).complete or partial agenesis of vermis (1
) (2הרחבה ציסטית של החדר הרביעי.
) (3הגדלה של ה – .posterior fossa
 לעיתים התופעה מלווה ב –  ,hydrocephalusחסר  corpus callosumופגמים בנדידת הנוירונים.
 האינטליגנציה יכולה להיות שמורה או פגועה תלוי ברמת הפגמים הנלווים.
– Megalencephaly



מוח גדול מאובחן בעקבות תמונה רדיוגרפית המראה תכולה תוך גולגולתית תקינה.
לרוב מדובר בתופעה משפחתית ללא משמעות קלינית .לעיתים היא מלווה בפגיעה בנדידת נוירונים ופיגור התפתחותי.
סינדרומים המלווים בתופעה זו כוללים  neurofibromatosisו –  (cerebral giangism =) Sotos syndromeולעיתים מלווים גם
בפיגור שכלי.
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: Section 26. Orthopedics
: DEVELOPMENTAL DYSPLASIA OF THE HIP – DDH
כללי :
 אחרי הלידה מפרק הירך הוא בר-פריקה
 2 סוגים ל) typical :DDH-בתינוק בריא( או טרטוגניק )על רקע מחלה נוירומוסקולרית או סינדרום(
אטיולוגיה:
 סיפור משפחתי )ב 20%-מהמקרים(
 גמישות יתר כללית
 אסטרוגנים אימהיים
 פי  9בבנות
 ילד ראשון )(60%
 מצג עכוז )גורם לאובר-פלקסיה ברחם ונוצר סחוס אצטבולום לא תקין,(30-50% ,
 טורטיקוליס ) (14-20%ו(1-10%) metatarsus adductus-
 -Postnatal factors אקסטנציה ואדוקציה של המפרק גורמים לפריקה
ביטוי קליני:
 צליעה או הליכת ברווז כאשר דו-צדדי
 לורדוזיס מוגבר
 הליכה על הבהונות
 קליקים הם לא פתולוגיים ולא מרמזים על DDH
בדיקה גופנית:
 מבחן  -Barlowנסיון פריקה של מפרק הירך באדוקציה עם הפעלת לחץ )חיובי ב 1-ל ,100-משמעותי ב 1-ל(800-
 מבחן  -Ortolaniנסיון החזרה של פריקה במפרק הירך באבדוקציה ופלקסיה )חיובי כאשר יש כבר פריקה מלאה -זאת אומרת
בגיל  1-2ח' ,אחרי גיל חודשיים אין אפשרות החזרה בגלל היווצרות קונטרקטורות ברקמות הרכות מסביב(
 הגבלה באדוקציה מרמזת על DDH
 סימנים נוספים ל :DDH-אסימטריה של כפלי העור בירך ,וקיצור של אחת הרגליים )גובה ברכיים לא שווה = ,Galeazzi sign
מופיע כשכבר בלתי הפיך(
הדמייה:
 US להערכה ראשונית ומעקב בטיפול שמרני )כשמדובר בילודים עד גיל  3חודשים(
 צילום רדיוגרפי יעיל מעל גיל  3חודשים ) APו(frog-leg-
טיפול:
 הטיפול תלוי בגיל האבחנה
 בלידה קיבוע בפלקסיה ואבדוקציה למשך  1-2ח' )בדר"כ מספיק ע"י חיתול משולש(
 בגילאים  1-6חודשים נחוצה רתמת ) Pavlikגורם לפלקסיה של מעל ל 90-מעלות עם אבדוקציה קלה( .בפריקה אמיתית מצליח ב-
 ,80%האופציה הבאה זה ניתוח.
 הניתוח מורכב מ ,skin traction-חיתוך גיד וגיבוס
 במידה ולא מצליח יש צורך בopen reduction-
 אחרי גיל  18ח' יש צורך ב open reduction-הכוללת חיתוך של הפמור או עצמות האגן
סיבוכים:


הסיבוך הקשה iatrogenic avascular necrosis (osteonecrosis) -של ה ,CFE-כתוצאה מהלחץ שנוצר ב .reduction -למרות
שיש אח"כ חידוש של הספקת הדם אך עלולה להיווצר גדילה לא תקינה .הגיל בסיכון לסיבוך זה הוא  4-6חודשים.
סיבוכים נוספים שכיחים :פריקה מחדש וresidual acetabular dysplasia-
361
: TRANSIENT MONARTICULAR SYNOVITIS – TS
כללי :
 התייצגות -כאב אקוטי ,צליעה והגבלה בתנועת מפרק הירך
 האבחנה היא על דרך השלילה
 אטיולוגיה -לא ידועה 70% ,אחרי זיהום  URIוירלי  7-14יום קודם לכן
אבחנה:
 בביופסיה )לא הכרחית לאבחנה( -היפרטרופיה סינוביאלית בתגובה לדלקת
 באספירציה של נוזל המפרק -לעיתים יש מעט נוזל
 ,JRA -DD שברים ,אבצס בפסואס ,ממאירות )בעיקר לויקמיה( ,אוסטאונקרוזיס
ביטוי קליני:
 גיל הופעה ממוצע (3-8) 6
 בנים פי 2
 הכאב החריף לרוב במפשעה ,ירך קדמי וברך
 בדר"כ יכולים ללכת
 בדר"כ אין חום ,אין לויקוציטוזיס ואין עלייה בESR-
הדמייה:
 AP ו frog-leg-בדר"כ תקינים
 US יעיל כדי להדגים את ה) effusion-אספירציה של הנוזל יכולה לשפר סימפטומים(
 מיפוי עצם עוזר להבדיל מתהליך ספטי
טיפול:



מנוחה עד שהכאב חולף ,והגבלת תנועה ל 1-2-שבועות
NSAIDs
אם אין שיפור יש להעריך מחדש ,אולי מדובר בסיבה חמורה יותר
: LEGG-CALVÉ -PERTHES DISEASE – LCPD
כללי :
 זהו ) idiopathic avascular necrosis (osteonecrosisשל ה.capital femoral epiphysis (CFE)-
 נגרם מהפרעה באספקת דם לCFE-
 שכיח פי  4-5בבנים
 דו-צדדי ב20%-
 לילדים עם  LCPDיש גיל עצמות מאוחר ,גדילה לא תקינה ומבנה נמוך
 לעיתים נילווה מצב של קרישיות יתר ,צמיגות יתר או סינוביטיס
ביטוי קליני:
 מופיע בגילאי 2-12
 יכול להתבטא בכאבים קלים-בינונים בקדמת הירך אך לרוב בצליעה ללא כאבים
 יש התכווצות שרירים מסביב והגבלה בתנועה ,אטרופיה של החלק הפרוקסימלי של הירך וקומה נמוכה
הדמייה:
 להערכת מידת מעורבות הCFE-
 מיפוי עצמות ו MRI-טובים לגילוי מוקדם של  ,LCPDאך לא למעקב או להערכת מעורבות הCFE-
פרוגנוזה:
 בטווח הקצר הסכנה זה דפורמציה בתום שלב הריפוי
 בטווח הרחוק הסכנה זה אוסטאוארטרוזיס בבגרות
 RF למחלה דגנרטיבית בבגרות :היווצרות דפורמציה ,הופעה בגיל מאוחר ) 100%כשמעל גיל  ,(10הגבלה בתנועה ,סגירה מוקדמת
של הCFE-
טיפול:
self-healing disorder 
 אך הטיפול נועד למנוע את הדפורמציה והאוסטאוארטרוזיס
 מטרות הטיפול:
- Elimination of hip irritability
- Restoration and maintenance of a good range of hip motion
- Prevention of CFE collapse, extrusion, or subluxation
- Attainment of a spherical femoral head at healing
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השיטה :הכלה ) -(containmentשימוש באצטבולום לעיצוב ה .CFE-טיפול זה ניתן מגיל  ,5/6כאשר יש מעורבות של למעלה
ממחצית ה.CFE-
 2שיטות :ללא ניתוח -יישור ע"י גבס ,עם ניתוח -חיתוך פרוקסימלי של הפמור כדי לאפשר הכלה .ההצלחה של הניתוח היא 85-
.90%
: SLIPPED CAPITAL FEMORAL EPIPHYSIS – SCFE
אתיולוגיה:
 הפרעת הירך הכי שכיחה במתבגרים משערים שההפרעה נגרמת מסיבות אנדוקריניות )מכיוון שיותר שכיחה ב -שמנים עם הבשלת עצמות מאוחרת או רזיםוגבוהים בזמן שלאחר  ,growth spurtהסיבה -כמות נמוכה של הורמוני מין וכמות גבוהה של  ,GHבהתאמה(
  2ההורמונים הנ"ל מווסתים את קצב הגדילה  SCFEיכול להופיע על רקע של מחלה אנדוקרינית )היפוטירואיד ,הפרעות בהיפופיזה PHPT ,וטיפול ב GH-רקומביננטי( למרות כל הנ"ל בהיסטופתולוגיה רואים רק פגיעה מכניתהדמייה:
 משתמשים בצילומי  APוfrog leg- הסימן המוקדם זה הרחבה של ה physis-ללא  ,slippageזה נחשב למצב preslip במצב של  slippageה CFE-נותר באצטבולום .וצוואר הפמור מסתובב קדימה ולמעלה זה גורם למצב של ראש וצוואר אחוריים ובvarus- ישנן  3דרגות של  slippageע"פ צילום רנטגן  SCFEכתוצאה מ valgus-נדיר פרט לבמחלות מטבוליות ,כמו רנל אוסטאודיסטרופי ומרפן ,ולאחר הקרנותסיווג SCFE :מתחלק ליציב ולא יציב ,תלוי בהמשכיות בין ה CFE-לצוואר
 SCFEיציב:
 יש יציבות והמשכיות בין ה CFE-וצוואר בהתחלה יש החלקה איטית דרך ה ,physis-זה שלב ה ,preslip-הבדיקה הפיזיקלית תקינה כשה slippage-מתרחש הסימפטומים מתגברים ,זה מצב של  .chronic SCFEשהוא הכי שכיח למטופל עם  SCFEיציב יש בדר"כ סיפור של סימפטומים שנמשכו בחודשים האחרונים .אך בגלל ההמשכיות בין הצוואר ל- CFEהם לא חמורים ,והילד מסוגל ללכת הליכה שהיא.mildly antalgic externally rotated gait
 SCFEלא יציב:
 יש פגיעה ברציפות בין ה CFE-ל-צוואר זה גורם לחוסר יציבות וסימפטומים חריפים בדר"כ הסימפטומים המקדימים הם חסרים או קלים ,כמו כאב או צליעה פחות מ 3-שבועות ה slippage-מתרחש בפתאומיות ,וללא טראומה משמעותית הכאב הוא כ"כ חמור שהילד בדר"כ לא מסוגל לעמוד או לשאת משקל על הרגל ייתכן גם  SCFEלא יציב שמופיע ע"ר של  SCFEכרוני ,מצבים אלו מופיעים בדר"כ אחרי טראומהביטוי קליני:
 תלוי בדרגת ה slippage -והיציבות של הCFE- בלא יציב -הבדיקה מוגבלת בגלל כאב שמתעורר בכל ניסיון להניע את המפרק ביציב -יש  ,antalgic gaitואקסטרנל רוטשיין של הגפה הפגועה .טווח התנועה מראה הגבלה באינטרנל רוטשיין ,והגדלהבטווח באקסטרנל רוטשיין .במצב של פלקסיה מופיע גם אקסטרנל רוטשיין .תתכן גם הגבלה בפלקסיה ואבדוקציה.
טיפול:
 מטרות הטיפול הן מניעת  slippageנוסף ומניעת סיבוכים משיגים זאת ע"י  epiphysiodesisשל הCFE- הטכניקה הנבחרת תלויה ביציבות ה ,CFE-ובחומרת הslippage- דרכים בשימוש -אינטרנל פיקסשיין )עם ברגים( ,open or closed bone graft epiphysiodesis ,אוסטאוטומי של הצוואר אוהאיזור הסב-טרוכנטרי כדי לאפשר חיבור מחדש של הפמור ,גיבוס
סיבוכים:
  2הסיבוכים הקשים הם אוסקולר נקרוזיס וכונדרוליזיס. אוסקולר נקרוזיס מתרחש כתוצאה מפגיעה בכ"ד רטינקולרים .למשל ממניפולציה עם שימוש בכוח על מפרק לא יציב או מלחץשל המטומה אינטראקפסולרית או פגיעה ישירה במהלך ניתוח.
 ייתכן גם אוסקולר נקרוזיס חלקי לאחר אינטרנל פיקסשיין כונדרוליזיס-הרס של סחוס מפרק הירך .המנגנון לא ברור .אך נמצא קשר ל slip-חמור ,גזע שחור ,ברגים בראש הפמור ומיןנקבה.
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הגישה לבירור צליעה בילד :
האתיולוגיות השונות של צליעה הן:
 .1גורמים זיהומיים-אימוניים – מהווים  90%מהגורמים:
א - Transient synovitis .נמצא במקום הראשון.
ב – Septic arthritis .במקום השני.
ג .אוסטאומיאליטיס.
ד .דיסקיטיס.
ה.Rheumatoid fever .
 .2גורמים ראומטולוגיים – למשל .JRA
 .3גידולים – למשל לוקמיה ,Ewing ,גידולי חוט שדרה.
 .4טראומה.
 .5גורמים נוירומסקולריים –  ,CPפוליו.
 .6גורמים התפתחותיים – .Leg length discrepancy ,DDH
 .7גורמים נרכשים – כמו ) LCPDמחלה של גיל הילדות בה יש  AVNשל מפרק
הירך(.
הדגשים לאנמנזה:
 .1גיל הילד – יכוון אותנו לסיבות השכיחות לצליעה )טבלה(.
 .2נוכחות חום.
 .3האם כואב או לא.
 .4נוכחות סיפור של טראומה.
 .5נוכחות מחלה ויראלית לאחרונה ).(Transient synovitis
 .6מספר המפרקים המעורבים ).(JRA
 .7היסטוריה משפחתית.
 .8אשפוזים קודמים.
 .9סיפור של טונסיליטיס ).(RF
הדגשים לבדיקה הגופנית:
 .1האם יש חום.
 – Uveitis .2מחשיד ל) JRA-בדיקה עם .(Slit lamp
 .3בדיקת גרון.
 .4בדיקת בלוטות – .Reactive arthritis ,ALL
 .5בדיקת לב – יכוון ל) RF-נחפש גם  PRמוארך ונשלח לאקו(.
 .6בטן – .HSM ,IBD
 .7עור – פריחה ויראלית ,פריחה של  RFוכו'.
 .8בדיקת המפרק.
בדיקת המעבדה וההדמיה:
.CBC .1
 .2שקיעת דם.
 .3תרבית דם.
) LDH – SMAC .4לשלול ממאירות(.
 – ASLO .5לשלול .RF
 US .6של המפרק – לאתר נוזל )מנקרים בעת הצורך(.
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הגישה לבירור טורטיקוליס :
טורטיקוליס ,באופן כללי ,מתחלק למולד ונרכש:
 .1טורטיקוליס מולד  -תופעה נפוצה ,שנגרמת ע"י מספר אתיולוגיות:
א .הסיבה השכיחה היא תנוחתיות )ברחם( .זוהי תופעה בניגנית שבד"כ חולפת לבד או עם פיזיותרפיה .סיבות
נוספות:
ב.SCM muscle compartment syndrome .
ג .אבנורמליות של עמ"ש צווארי – למשל  hemivertebraבצוואר.
ד .טראומה בלידה )דימום ל.(SCM-
 .2טורטיקוליס נרכש:
א .בעיה נוירולוגית  -פזילה או חולשה של שרירי עיניים ,דיסטוניה )ע"י תרופות פסיכיאטריות ,סמים ,פרמין(.
ב .מחלות זיהומיות – זיהום ב RUL-בריאה ,טונסיליטיס קשה ,לימפאדנופתיה צווארית.
ג .טראומה – נזק עצבי או שרירי.
ד .גידולים – ב ,Posterior fossa -או בחוט השדרה הצווארי .גידולים יוצרים טורטיקוליס ללא כאב ומהם
אנו הכי מפחדים.
הסיבות השכיחות לטורטיקוליס נרכש הן טראומה וזיהומים.
דגשים לאנמנזה:
יש לברר על כל הגורמים האתיולוגיים בדגש על טראומה וזיהומים )סימפטומים נלווים שקשורים לזיהום(.
דגשים לבדיקה הגופנית:
 .1יש לבצע בדיקה יסודית לאיתור מקור זיהום – אוזניים ,לוע ריאות וכו'.
 .2בדיקה נוירולוגית מקיפה לאיתור גורם נוירולוגי.
 .3חשוב להגיד לאם ללכת לצד השני כדי לראות אם הילד מזיז את הראש לצד שני.
בירור מעבדתי:
 .1בדיקות דם – כימיה ,ספירה.
 .2צל"ח – בשאלה של פנומוניה ,וכן צילום של עמוד השדרה הצווארי.
 – CT .3לאיתור טראומה CT .ראש אינו רוטיני.
 – MRI .4לאיתור גידולים.
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