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Kongenitalna ichtyoza

= Je to geneticky podmienenad porucha keratinizacie (rohovatenia) koze, sprevadzana
abnormalnou epidermalnou diferenciaciou a deskvamaciou (odlupovanim).

= Prejavuje sa suchou, hrubou kozou a viditelnym olupovanim v supinach, ktoré
pripominaju casto az rybie Supiny (gr. ichthys — ryba).

Bliznowate &
powieki

= Novorodenci s kongenitalnou ichtyozou

® Zvycajne sa rodia predcasne, obaleni v zhrubnutom, tvrdom stratum corneum pripominajucom
pancier

® Mala pruznost koZe sposobuje ¢asto deformaciu konéatin a tvare (tzv. ektropium — vyvratenie
ocnych viecok, eklabium — roztiahnuté pery do strnulého Sirokého uskrnu)

® Trpia opakujucimi sa koznymi infekciami, metabolickymi abnormalitami, vyvojovou
retardaciou a pl'ucnymi problémami

-----




Retinoidy (acitretin)

najefektivnejsia terapia ichtyoziformnych stavov ( 1 prezitie novorodencov s ichtyézou)

ucinnost retinoidov u pediatrickych pacientov je zaloZzena na ojedinelych kazuistikach a
ich pediatricky bezpecnostny profil nie je dobre stanoveny

Vcasné poutzitie (Co najskor po porode) — podpora zrychleného olupovania
hyperkeratotickych platov a nasledné zlepsenie prognozy

z roznych vedlajsich ucinkov je jednym z najzavaznejSich TERATOGENITA

= hoci to nemusi mat vplyv na novorodencov, vystavenie sa zdravotnickych pracovnikov v
reprodukénej vekovej skupine ¢asticiam lieku mézZe predstavovat vazne riziko;

™ acitretin - dostupny iba vo forme cps dur 10 alebo 25 mg (Neotigason) — pouzitie u
novorodencov vyzaduje formulaciu podla telesnej hmotnosti a podavanie spésobom, ktory
vystavuje zdravotnickych pracovnikov lieku;

= acitretin nie je dostupny ako farmaceuticka surovina na pripravu IPL — jediny pristup k ucinnej
latke pre pripravu liekovej formy s nizkou davkou pre novorodenca je off-label postup
otvarania a vysypavania kapsul;

® S teratogénnou latkou by mal manipulovat, ak je to mozné, muzsky zdravotnicky personal, aby
sa tak znizil neziaduci ucinok acitretinu na minimum.



Kazvistika

Predc¢asne narodeny novorodenec

= Ordindcia: acitretin 0,5mg 1-0-1
» Cesta podania: nazogastrickd sonda

= Dostupny liek: Neotigason cps dur 10mg, 25mg



Kapsule s acitretinom 0,5mg

= 11l Priprava so zretelom na teratorénnu povahu ucinnej latky !!!

= Priprava prebiehala v nemocnicnej lekarni v priestoroch vyhradenych na pripravu
cytostatik (resp. nebezpecnych latok), v laminarnom boxe s vertikalnym pridenim
vzduchu.

= Personal vybaveny OOPP!

1. Priprava Acitretin cps 0,5mg

* 1cpc 25mg sa zmiesala s plnivom, dokladne zhomogenizovala a praskova zmes sa rozdelila do
50 kapsul

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

* Aby sa eliminovalo vystavenie personalu na Klinike neonatoldgie teratogénnej latke —
dispergovanie obsahu kapsule vo vode v lekarni — Liek expedovany z lekarne pripraveny na
pouzitie v podobe suspenzie natiahnutej do injekcnej striekacky a zataveny do félie. Priprava
prebiehala 2-krat za den kvoli nizkej stabilite lieCiva vo vode (suspenzny zaklad vhodny na
pripravu suspenzie s acitretinom s dlhsou stabilitou nebol k dispozicii)




Capiky s acitretinom 0,5mg

= Na druhy deri zmena klinického stavu novorodenca, dieta zvracalo — podanie do sondy
uz nebolo efektivne.

® Posledna mozZnost — podanie lieCiva v ¢apikovej forme (Ziadne dostupné data, ktoré by
podporovali biologicku dostupnost acitretinu po rektalnom podani — zvaZzenim prinos
vs. riziko sme pristupili k priprave capikov.

= Priprava prebiehala podobne ako priprava kapsul v cytostatickom boxe

= Dekontamindcia pracovnych pomdcok podla KBU (forma na ¢apiky, strojéek na pripravu
kapsul, roztieracky, roztieradla, stierky a pod.) — 3% roztok hypochloridu sodného (Savo)

= Personal neonatologickej kliniky bol upozorneny na manipulaciu s pripravenymi liekovymi
formami a vyzvany k striktnému pouzivaniu OOPP.




Dobré spravy na zaver ©

;. 7/

®» Dijetatu sa pocas lie€by acitretinom zdravotny stav vyrazne zlepsSoval, po 2 tyzdrioch
intenzivnej starostlivosti na Neonatologickej klinike bolo prepustené do domacej
starostlivosti a do dispenzarizacie na koznej ambulancii

®» Dijetatko nadalej prosperuje.

= Napriek off-label postupu a priprave liekovej formy bez dostupnych udajov o
farmakokinetike lieciva, bol tento postup pre dieta Zivot zachranuijtci.




Dakujem za pozornosf...




