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Kongenitálna ichtyóza 

 Je to geneticky podmienená porucha keratinizácie (rohovatenia) kože, sprevádzaná 

abnormálnou epidermálnou diferenciáciou a deskvamáciou (odlupovaním). 

 Prejavuje sa suchou, hrubou kožou a viditeľným olupovaním v šupinách, ktoré 

pripomínajú často až rybie šupiny (gr. ichthys – ryba).  

 Novorodenci s kongenitálnou ichtyózou  

 Zvyčajne sa rodia predčasne, obalení v zhrubnutom, tvrdom stratum corneum pripomínajúcom 

pancier  

 Malá pružnosť kože spôsobuje často deformáciu končatín a tváre (tzv. ektropium – vyvrátenie 

očných viečok, eklabium – roztiahnuté pery do strnulého širokého úškrnu) 

 Trpia opakujúcimi sa kožnými infekciami, metabolickými abnormalitami, vývojovou 

retardáciou a pľúcnymi problémami 

 často neprežívajú, čo je pripisované väčšinou respiračnému zlyhaniu alebo sepse 

 

 



Retinoidy (acitretin) 

 najefektívnejšia terapia ichtyoziformných stavov ( ↑ prežitie novorodencov s ichtyózou) 

 účinnosť retinoidov u pediatrických pacientov je založená na ojedinelých kazuistikách a 
ich pediatrický bezpečnostný profil nie je dobre stanovený 

 Včasné použitie (čo najskôr po pôrode) → podpora zrýchleného olupovania 
hyperkeratotických plátov a následné zlepšenie prognózy 

 z rôznych vedľajších účinkov je jedným z najzávažnejších TERATOGENITA 

 hoci to nemusí mať vplyv na novorodencov, vystavenie sa zdravotníckych pracovníkov v 
reprodukčnej vekovej skupine časticiam lieku môže predstavovať vážne riziko;  

 acitretin - dostupný iba vo forme cps dur 10 alebo 25 mg (Neotigason) → použitie u 

novorodencov vyžaduje formuláciu podľa telesnej hmotnosti a podávanie spôsobom, ktorý 
vystavuje zdravotníckych pracovníkov lieku; 

 acitretin nie je dostupný ako farmaceutická surovina na prípravu IPL → jediný prístup k účinnej 

látke pre prípravu liekovej formy s nízkou dávkou pre novorodenca je off-label postup 
otvárania a vysypávania kapsúl; 

 S teratogénnou látkou by mal manipulovať, ak je to možné, mužský zdravotnícky personál, aby 
sa tak znížil nežiaduci účinok acitretinu na minimum. 

 



Kazuistika 

Predčasne narodený novorodenec 

 

 Ordinácia: acitretin 0,5mg 1-0-1 

 Cesta podania: nazogastrická sonda 

 Dostupný liek: Neotigason cps dur 10mg, 25mg 



Kapsule s acitretinom 0,5mg 

 !!! Príprava so zreteľom na teratorénnu povahu účinnej látky !!! 

 Príprava prebiehala v nemocničnej lekárni v priestoroch vyhradených na prípravu 
cytostatík (resp. nebezpečných látok), v laminárnom boxe s vertikálnym prúdením 
vzduchu. 

 Personál vybavený OOPP! 

 

1. Príprava Acitretin cps 0,5mg 

• 1cpc 25mg sa zmiešala s plnivom, dôkladne zhomogenizovala a prášková zmes sa rozdelila do 
50 kapsúl 

2. Príprava Acitretin susp 0,5mg/0,5ml  

• Aby sa eliminovalo vystavenie personálu na Klinike neonatológie teratogénnej látke → 
dispergovanie obsahu kapsule vo vode v lekárni →  Liek expedovaný z lekárne pripravený na 
použitie v podobe suspenzie natiahnutej do injekčnej striekačky a zatavený do fólie. Príprava 
prebiehala 2-krát za deň kvôli nízkej stabilite liečiva vo vode (suspenzný základ vhodný na 
prípravu suspenzie s acitretinom s dlhšou stabilitou nebol k dispozícii) 

 



Čapíky s acitretinom 0,5mg 

 Dekontaminácia pracovných pomôcok podľa KBÚ (forma na čapíky, strojček na prípravu 

kapsúl, roztieračky, roztieradlá, stierky a pod.) → 3% roztok hypochloridu sodného (Savo) 

 Personál neonatologickej kliniky bol upozornený na manipuláciu s pripravenými liekovými 

formami a vyzvaný k striktnému používaniu OOPP. 

 Na druhý deň zmena klinického stavu novorodenca, dieťa zvracalo → podanie do sondy 
už nebolo efektívne.  

 Posledná možnosť → podanie liečiva v čapíkovej forme (žiadne dostupné dáta, ktoré by 
podporovali biologickú dostupnosť acitretinu po rektálnom podaní → zvážením prínos 

vs. riziko sme pristúpili k príprave čapíkov. 

 Príprava prebiehala podobne ako príprava kapsúl v cytostatickom boxe 

 



Dobré správy na záver  

 Dieťaťu sa počas liečby acitretinom zdravotný stav výrazne zlepšoval, po 2 týždňoch 
intenzívnej starostlivosti na Neonatologickej klinike bolo prepustené do domácej 
starostlivosti a do dispenzarizácie na kožnej ambulancii 

 

 Dieťatko naďalej prosperuje. 

 

 Napriek off-label postupu a príprave liekovej formy bez dostupných údajov o 
farmakokinetike liečiva, bol tento postup pre dieťa život zachraňujúci. 



Ďakujem za pozornosť... 


