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Nékolik slov autora tvodem

Kdyz jsem se v Sedesétych letech jako medik prvniho ro¢niku Iékai'ské fakulty zacal pomalu orientovat
v akademickém prostfedi a zaroven na tzemi vymezeném Vseobecnou fakultni nemocnici v Praze na
Karlové namésti, nemohla mé nezaujmout jedna okolnost. Kdykoli se hovofilo o anatomii, bylo to ,,U Bo-
rovanskyho', o chemii ,U Kacl, o biologii ,U Sekly“ o mikrobiologii ,,U Pato¢ku, ale podobné i u dalsich
teoretickych obort.

Stejné tomu bylo u klinik. Kdyz se hovotilo o psychiatrické klinice, bylo to ,,U Vondracki, o internich
klinikdch bud ,,U Hoenigt, ,U Herlesd", ,U Charvati“ nebo ,,U Prusiki. Ustavy a kliniky ziskaly tato
oznaceni diky svym prednostim, v naprosté prevaze vynikajicim odbornikiim a ¢asto charismatickym
osobnostem. Byl to vyraz ucty pro jejich pfinos oboru, pedagogickému géniovi ¢i jiné ocenéni hodné
vlastnosti.

Béhem studia klinickych obort jsme se také stale ¢astéji dozvidali o priznacich, nemocech ¢i syndro-
mech, které nesly jedno, dvé, vyjimecné tfi jména téch, ktefi se zaslouzili o jejich popis, diagnostiku,
eventualné 1écbu. Také v téchto pripadech $lo o urcité vyjadreni zasluh.

Teprve nyni, v urcitém odstupu po ukonceni klinické kariéry trvajici bezmala 50 let, jsem se zacal
zajimat o curricula téchto bezesporu vynikajicich muzt i Zen. Byla to ¢innost na trovni investigativniho
novindre a zarovenl iizasna exkurze do historie svétové mediciny. Soucasné jsem si uvédomil slozitou cestu
téch, ktef{ ukazovali cestu, jejich zaujeti, pili, a vytrvalost. Jsou to vesmés fascinujici Zivotopisy osobnosti,
které — bohuzel - ¢asto upadli v zapomnéni. Jde o tzv. eponyma.

Pfi hledani podkladi mé zaujal cas, respektive rok, kdy byly nemoci ¢i syndromy popsany. Uvazim-li,
jak skromné vySetiovaci prostfedky, at uz laboratorni nebo piistrojové, méli nasi predchidci v 18. ¢&i 19.
a na pocatku 20. stoleti, je obdivuhodné, jakymi - ptedev§im pozorovacimi - schopnostmi vladli.

Pro uvedené tvrzeni mame jako doklad takika neuvéfitelnou historii syndromu dnes oznacovaného
jako Adamstv-Stokestv. Je s podivem, Ze prvni popis této nemoci publikoval slovinsky lékat Marcus Ger-
bezius na kazuistikiach dvou nemocnych uz v roce 1717. O néco pozdéji v pribéhu 18. stoleti prezentovali
tfi autofi Ctyfi nemocné, nez se ujal aktualni nazev, ktery byl témét soucasné publikovan dvéma autory
ve stoleti devatendctém. Je nezbytné zdiiraznit, Ze v8ichni tito lékafi méli tehdy - na rozdil od nas dnes -
k dispozici jen svoje smysly! Fascinujici jsou v tomto kontextu také Zivotopisy tfi muzu, ktefi se zaslouzili
o poznani podstaty poruch §titné zlazy, totiz Oslera, Webera a Rendua na pomezi 19. a 20. stoleti.

Ze se nejedné o néhody, pfesvédcivé ilustruji pocty objevii/popisii chorobnych stavii v devatenactém,
respektive dvacatém stoleti.

Nemohu nezminit, Ze navzdory tomu, jak ¢asto je fenomén internetu pfedmétem kritiky, pravé pre-
dev$im jemu vdéc¢im za to, Ze jsem mohl shromazdit dostate¢né mnozstvi potiebnych dat k ptipravé této
monografie. Neméné vyznamné mi pomohly také tidaje uvadéné v publikacich orientovanych na déjiny
lékatstvi a dalsi zdroje.

Uvazime-li, Ze soubor eponym této kategorie ¢ita vice nez nékolik tisic hesel, nezbylo nez sousttedit
pozornost na ty, které jsou blizké moji odbornosti, totiz vnitfnimu lékarstvi, nebo ty, které jsou notoricky
etablovany ¢i jinak hodny zfetele. Nicméné uvadim i nékterd, byt vzacna onemocnéni, nebot byla popsana
nékdy az za dramatickych okolnosti a byla provazena ¢asto vzruujicimi ptibéhy a nékdy mnohaletym
tapanim jejich protagonisttL.

Jako obvykle, i v pfipadé eponym nalezneme sympatizanty i odpurce. Proto povaZuji za nutné zminit se
o rezervovaném pristupu nékterych koleg k eponymiim uzivanym v mediciné. Kritizuji napt. jejich bez-
obsaznost. Tato kniha ovSem je, jak uz jsem ostatné naznacil, orientovana predevsim na profesni curricula
téch, ktefi prispéli k pokroku, a tedy v Zddném pripadé nema nahradit jakési repetitorium nozologickych
jednotek.

Kniha je strukturovana do ti{ ¢asti. Nejobsahlejsi shrnuje nemoci, které defiluji zpravidla jako syn-
dromy, véetné nadort, v oblasti vnitiniho 1ékatstvi. Cast druhd je zaméfena na obdobné stavy v dalsich
lékatskych oborech. A kone¢né posledni ¢ast je zaméfena na eponyma osobnosti, které zanechaly stopu
v podobé popisu urcitych jevil, sdruzenych symptomu a charakteristik klinickych stavi, a to véetné téch,
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ktefi se zapsali do historie mediciny jako iniciatofi nejriiznéjsich forem vysetfovacich postupt, technik,
lékarskych pomucek ¢i nastrojiL.

Last but not least, prosim ¢tendre, aby toleroval asymetrii rozsahu informaci mimotddnym osobnos-
tem, jako byli Purkyné, Koch, Wirchov, Kocher ¢i Prusik. Také zna¢ny pocet kardiologt odpovida jejich
mimofadnému piinosu oboru. Jejich zasluhou se zménila kvalita Zivota i jeho délka miliontim kardiaku.

Navzdory tomu, Ze toto svédectvi bude zajimavé piedev$im pro lékate a odborniky pfibuznych obort
¢i pro mediky, nevylucuji, ze mize zaujmout i zvidavého laika.
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Eponyma — fenomén sui generis

Akademicky slovnik cizich slov uvadi, ze ,,eponym* nebo také ,eponymos“ je osoba, podle niz jsou
pojmenovany riizné jevy, véci, mista apod. Tento vyraz pochdzi z feckého pfidavného jména ,,eponymos*
(emwvopog), coz v souc¢asném piekladu znamend ,znackovy“ Vyznam ma slovo eponymos také histo-
ricky. Pochdzi z dob, kdy byl v Aténdch funkéni tzv. systém deviti archontd, jinak také vladcd. Nejvyssi
z nich, Archén Eponymos, byl ve své podstaté hlavou aténského statu a staral se o civilni spravu mésta. Po
¢lovéku, ktery zastaval funkci Archonta Eponyma, se pak pojmenovaval dany rok. Odtud tedy prameni
samotny vyznam - jménem vyznamné osobnosti se pojmenovava dany jev, osoba ¢i véc.

V mediciné jsou pak eponyma neméné diilezitou soucdsti pojmenovavani raznych nemoci, syndromd,
anatomickych struktur, postupt terapeutickych, ale i operaénich, priznakd nebo i mist, ptistrojii apod.
Rada eponym vznikla zpravidla na pocest viznamnych védcti a lékaid, ktefi se zasadili o vyznamné obje-
vy, vynalezy ¢i vyzkum.

Neni bez zajimavosti, Ze jednim z velmi zastoupenych jmen na poli ¢eskych eponymul je Jan Evangelista
Purkyné. Védec, ktery je diky svym piinosim mediciné - a nejen té — hvézdou prvni velikosti na ¢eském
védeckém nebi. Po dlouhych letech badatelské prace se jeho jméno promitlo do termind, jako jsou napifi-
klad ,,Purkyriova vlakna®, ,Purkynav jev", ,Purkynovy bunky“ a dalsi. Kdyby se v jeho dobé udélovala
Nobelova cena, neni pochyb o tom, Ze by ji jisté obdrzel opakované.
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Abercrombieho syndrom
Abercrombie, John (1780-1844)

Abercrombie byl skotsky 1ékat, spisovatel, filozof a filantrop. Narodil se v Aberde-
enu, kde navstévoval zédkladni Skolu a kde téz vystudoval v 15 letech s titulem MA
na Marischal College University of Aberdeen. Déle pokracoval ve studiu mediciny na
University of Edinburgh, kde v roce 1803 promoval.

Postgradudlni studium absolvoval v St. George‘s Hospital v Londyné a po navratu do
Edinburghu zahajil privatni praxi. Jeho v§eobecna praxe se rychle stala populdrni a jednou z nejuspésnéj-
$ich ve Skotsku. The Chambers Biographical Dictionary uvadi, ze po smrti Jamese Gregoryho byl ,,uznan
jako prvni konzultujici 1ékar ve Skotsku®. Jako chirurg v Royal Public Dispensary poskytoval bezplatnou
lékatskou péci pro chudd mésta a vyucoval studenty mediciny.

S ohledem na jeho rozsahlé publikaéni aktivity i pfednaskovou ¢innost je z dne$niho hlediska nepo-
chopitelné, ze nikdy neziskal zkuSenost nemocni¢niho 1ékate. Jeho ¢etnd a pou¢nd pozorovani nemoci
tak pochdzeji vyhradné z jeho soukromé praxe. Byl velkym zastdncem mediciny zalozené na zku$enos-
tech. Nicméné navzdory absenci klinické a experimentalni zkuSenosti se stal autorem fady ocenovanych
monografii, které byly prelozeny minimélné do francouzstiny. Oceilovana byla zvlasté prvni ucebnice
neuropatologie.

Zna¢nym prispévkem pro obor vnitiniho lékarstvi byla dalsi jeho dila, jednak ,,Pathological and practi-
cal researches on disease of the stomach, the intestinal canal, the liver, and other viscera of the abdomen®,
jednak i ,,Diseases of the abdominal viscera®“.

Pojmenovani amyloiddzy jeho jménem bylo vyrazem dobové ucty muzi s mimoradnymi odbornymi
ilidskymi vlastnostmi. Abercrombie ziskal cestny titul MD na Oxfordské univerzité, byl zvolen rektorem
Marischal College and University v Aberdeenu a byl také jmenovén osobnim lékafem krale ve Skotsku.
Od roku 1829 byl ¢tyti roky prezidentem Edinburgské lékaisko-chirurgické spole¢nosti. V roce 1831 byl
zvolen ¢lenem Krélovské spole¢nosti v Edinburghu — mezi lety 1835 a 1844 zde pisobil jako viceprezident.
Oxfordska univerzita mu udélila ¢estny titul MD, coz byla vzacna pocta, nebot jedinym dal$im ocenénym
v predchozich 50 letech byl Edward Jenner. Stal se ¢lenem francouzské Académie Nationale de Médecine.
Zemtel nahle v roce 1844. Nésledna pitva ukazala, Ze pri¢inou smrti byla praskld korondrni tepna.

Abercrombieho syndrom

Charakteristickym znakem pro toto onemocnéni, které je spiSe znimé pod pojmem amyloido-
za, je hromadéni a ukladdni amyloidu (nerozpustného degrada¢niho produktu nékterych abnor-
malnich proteind, tzv. amyloidnich fibril) do mezibunééného prostoru a okoli cév riiznych organt
a tkani, jako jsou srdce, ledviny, rektum aj., pfi¢emz se na postiZenych organech projevuje tento
proces v riizné mife. LoZiska depozitniho amyloidu pak mohou poskodit funkci organt natolik, Ze
nasledné dochazi k jejich selhani - napf. renalni selhani. Samotny vznik amyloidovych fibril je prilis
mélo prostudovanou oblasti, nebot podrobnd analyza struktury amyloidu je pomérné komplikova-
ny proces.

Syndrom nese jméno po uznavaném skotském lékati Johnu Abercrombiem, ktery svou publika-
ci ,Patologické a praktické vyzkumy onemocnéni mozku a michy* polozil zaklady neurochirurgii,
a ktery toto onemocnéni v ramci své dlouholeté praxe jako prvni komplexnéji popsal.

Zajimavy je rovnéz pohled do historie onemocnéni, nebot Abercrombie nebyl zdaleka jedinym
lékafem nebo védcem, ktery k vyzkumu toho onemocnéni ptispél. Jiz v roce 1639 Nicolaus Fontanus
pitval mladého muze, ktery mél ascites, zloutenku, jaterni absces a splenomegalii. Pravé jeho zprava
byla prvnim popisem amyloid6zy. Poprvé termin amyloid pouzil botanik Matthias Schleiden pro po-
pis zcela bézné slozky rostlinného pletiva. Zaveden byl ovéem az v roce 1854 Rudolphem Virchowem




(ktery se domnival, Ze jde o skute¢nd depozita $krobu, nebot pfi svém pozorovani zjistil, Ze se po-
dobné jako $krob tato latka barvi jddem) jako oznaceni pro makroskopickou abnormalitu v nékte-
rych tkénich. Carl Friedreich a August Kekulé ov§em zahy prokazali, ze amyloid m4 slozeni odpo-
vidajici proteintim. Popis struktury amyloidu a objev, Ze amyloid miiZe vznikat z nékolika raznych
hen a Calkins pomoci elektronového mikroskopického vysetteni popsali amyloid jako nevétvici se
vlaknitou strukturu.

Mezi nejvyraznéjsi symptomy tohoto progresivniho metabolického onemocnéni patii unava, pe-
riferni edém, ibytek hmotnosti, dusnost, buseni srdce ¢i pocit na omdleni pti vstavani. Existuje asi
36 riznych typl amyloidézy a lze ji rozdélit dle miry postihu na formu lokalizovanou, pfi niz se
loziska amyloidu vyskytuji pouze v jednom organu a nesiti se ddle mimo néj (napft. pii Alzheimerové
chorobé ¢i pti dlouhodobém diabetes mellitus, kdy jsou zasazeny Langerhansovy ostrivky), a systé-
movou, kdy onemocnéni postihuje nékolik systémil zaroverl.

Nejcastéjsi formou systémové amyloidézy je AL amyloiddza, kterou zpuisobuje monoklonalni
proliferace plazmatickych bunék s nadprodukci lehkych fetézcii. Depozita amyloidu se mohou na-
chazet kdekoli v téle a nejcastéji jsou postizeny ledviny, periferni nervy, srdce a cévy. Jako reakce
na chronické zanétlivé onemocnéni nebo nddorového onemocnéni pak vznika AA amyloidéza, jiz
zpusobuje predeviim dlouhodobé zvy$ovani hladiny proteint akutni faze, zejména sérového amy-
loidu A.

Dalsi formou tohoto onemocnéni je zévazna komplikace pfi chronické hemodialyze, tzv. ,M
amyloidoza, kterd je charakterizovana akumulaci amyloidnich fibril, které se skladaji predevs$im
z mikroglobulint . Béhem dialyzy zfejmé dochazi k uvoliiovani cytokint, které stimuluji syntézu
a B,M makrofégy a zvySuji tak expresi lidskych leukocytérnich antigenti. Rozvoj této formy amy-
loiddzy je pozvolny a prvni projevy jako syndrom karpalniho tunelu ¢i subchondridlni kostni cysty,
aj. se mohou projevit aZ po nékolika letech.

Diagnéza amyloidozy se potvrzuje tkanovou biopsii, ale vzhledem k variabilité projevu, které
zavisi na misté hromadéni amyloidu, ¢asto trva, nez se k samotné diagnéze vibec dojde. Pro dia-
gnostiku bylo zavedeno Hermannem Bennholdem barveni amyloidu kongo ¢ervent, které zistava
zlatym standardem pro diagnostiku dodnes.

Lécba se nésledné zaméfuje na sniZeni nebo odbouravini mnozZstvi proteinu, zélezi viak na typu
amyloidozy. Lécba vysokymi davkami chemoterapeutika melfalanu a transplantaci kmenovych bu-
nék se ukdzala v ranych studiich jako slibnd a je doporu¢ovana pro stadium I a II AL amyloidozy.
Transplantace kmenovych bunék je ovéem vhodna pouze u 20-25 % pacientd. Pro pacienty s AL
amyloidézou, ktefi nejsou zpusobili k transplantaci, je doporucena lé¢ba chemoterapii zahrnujici
cyklofosfamid-bortezomib-dexametazon.

Amyloidéza ma kombinovanou odhadovanou prevalenci 30 na 100 000 osob. Stfedni vék v dobé
diagndzy je 64 let. Nejvyssi vyskyt md toto onemocnéni v EU a v USA, a to v po¢tu priblizné 12 pri-
padti na milion osob za rok. Odhadovana prevalence je 30 000 az 45 000 ptipadil ro¢né.




Ackermaniiv nador
Ackerman, Lauren Vedder (1905-1993)

Americky lékart a patolog, ktery v poloviné 20. stoleti prosazoval podobor chirur-
gické patologie. Studoval na University of Rochester School of Medicine. Po ziskani
titulu MD v roce 1932 ptisobil jako stdZista a rezident interniho lékarstvi na Univer-
sity of California, San Francisco (UCSF) pod vedenim Williama Kerra.

Po dokonceni lékatského pobytu pokracoval ve specidlnim vycviku v patologii.
Vratil se na University of Rochester. Po roce se prestéhoval do Bostonu a pracoval hlavné v Pondville
State Cancer Hospital. Studia tam dokonc¢il v roce 1938.

V roce 1940 bylo Ackermanovi nabidnuto misto na patologickém oddeéleni v Ellis Fischel Cancer
Hospital (EFCH) v Kolumbii, statnim stfedisku pro chudé pacienty s malignitami. Po nékolika letech
zkuSenosti napsal svou prvni monografii'.

V roce 1948 bylo Ackermanovi nabidnuto misto hlavniho chirurgického patologa a docenta chirur-
gie v nemocnici Barnes (tehdy bylo béznou praxi pro chirurgické patology byt soucasti chirurgickych
fakult).

Ackerman ziskaval zkuSenosti v chirurgické patologii béhem nékolika nasledujicich let. Na pocatku
50. let se rozhodl tyto poznatky aplikovat pti formulaci u¢ebnice, kterd byla vydana v roce 1953 pod
nazvem ,,Chirurgicka patologie se zaméfenim na diferencialni diagnostiku a klinicky vyznam morfo-
logickych nalezai“. Ackerman psal recenzované publikace o chirurgickych patologickych predmétech
na pocétku a v poloviné 50. let.

Po 25letém funkénim obdobi odesel Ackerman v roce 1973 do duchodu jako profesor 1ékarské
fakulty Washingtonské univerzity. Po odchodu do diichodu pfijal misto mimotddného profesora na
State University of New York. I nadéle pokracoval v aktivnim pfedndseni na mezindrodni drovni,
ale byl i editorem vlastni ucebnice patologické chirurgie ,Rosai & Ackerman's Surgical Pathology*
s kolegou J. Rosaiem, ktery byl po mnoho dal$ich vydani jejim editorem. Vyznam prof. Ackermanna
pro obor byl ocenén fadou uznani (obdrzel Janewayovou medaili od American Radium Society; Cenu
Freda W. Stewarta od Memorial Sloan-Kettering Cancer Center v New Yorku; cenu Gold Headed
Cane od Americké asociace patologli; ocenéni Distinguished Service Award od Washingtonské uni-
verzity; cenu Prix de Paris od Institutu Gustava Roussyho ve Villejuif, a City of Paris Award).

Ackermantiv nador

Pojmenovani nadoru bylo vyrazem ocenéni prof. Laurena Veddera Ackermana za vse, ¢im
ptispél k mimorddnému rozvoji oboru naddorové patologie. Ackermantiv, nebo jinak také ve-
rukozni karcinom, je nepfili§ obvykla varianta skvamézniho spinocelularniho karcinomu. Po-
stihuje oblast hlavy a obliceje, a to zejména v dutiné stni - gingiva, bukalni sliznice, alveolarni
sliznice, tvrdé patro, hrtan, jicen. Tato forma nadorového onemocnéni se velmi ¢asto vyskytuje
u osob, které zvykaly nebo $iupaly tabak, nebo u téch, které zvykaly betelové ofechy — nékteré
slozky obsazené v betelovych ofesich jsou pro ¢clovéka kancerogenni a vlivem jejich pozivani
dochazi ke zménam v ustni sliznici. Mezi rizikové faktory se fadi také uzivani cigaret anebo al-
koholu. Mimo obli¢ejovou a kréni oblast se miize verukézni karcinom vyskytnout také v oblasti
genitalii — v pochvé a na skrotu — nebo chodidel.

Tento typ nadoru se projevuje jako pomalu rostouci, difuzni, exofyticka léze, kterd je Casto
pokryta leukoplakickymi skvrnami. Léze invazivné prorustaji do okolnich tkani, v dutiné ust-
ni se muze uchytit pod periostem a postupné pak destruuje celistni kosti. Dal$im z pfiznaki

! Ackerman LV, Regato JA. ,Cancer: diagnosis, treatment, and prognosis‘, (1947).



nadorového onemocnéni je zdufeni lokdlnich regiondlnich uzlin, které jsou na pohled zvétsené
a pti pohmatu bolestivé.

Histopatologicka diagnostika se provadi biopsii.

Obvykle postihuje spi$e muze nez zeny, a to zejména ve véku 60 let a vice. Lé¢ba probiha zejmé-
na chirurgicky. Prognéza u tohoto typu onkologického onemocnéni je ve vétsiné ptipadii dobra,
nebot metastazy v dalsich ¢astech téla jsou spiSe ojedinélé a lokalni recidiva rovnéZ neni obvykld.

Adamsiiv—Stokestiv syndrom
Adams, Robert (1791-1875)

Narodil se v Dublinu, kde v letech 1810 az 1814 studoval na Trinity College; tam také
ziskal bakaldfsky titul. Své 1ékarské vzdélani ziskal postupné u znamych dublinskych chi-
rurgli Williama Hartigana a George Stewarta. V roce 1818 byl zvolen ¢lenem Royal College
of Surgeons of Ireland (RCSI) a poté odesel do zahranici, aby dokoncil sviij lékarsky a chi-
rurgicky vycvik. V roce 1861 ziskal nové zavedenou kvalifikaci magistra chirurgie.

Vétsi ¢ast Adamsovych anatomickych studii byla provedena v RCSI ve spolupraci s Abrahamem Collesem.
V roce 1816 ziskal osvédcent a 2. listopadu 1818 byl povysen na ¢lena kolegia. Byl zvolen hlavnim chirur-
gem Jervis Street Hospital a Richmond Hospital. Podilel se na zaloZeni Richmond Hospital Medical School,
pozdéji Carmichael School of Medicine, kde piisobil jako profesor chirurgie fadu let. Adams se pozdéji stal
tfikrat prezidentem Royal College of Surgeons of Ireland (1840, 1860 a 1867) a v roce 1861 se stal osobnim
chirurgem kralovny Viktorie a ve stejné dobé byl ustanoven profesorem chirurgie na Dublinské univerzité.
Jeho prace se soustredila na kardiovaskularni, plicni a kloubni onemocnéni a kladla diiraz na pitevni zavéry.

Jeho proslulost spociva predevsim v jeho dile ,Treatise on Rheumatic Gout, or Chronic Rheumatic Ar-
thritis of all the Joints® Tato préce, a¢ popisuje nemoc viceméné znidmou po staleti, obsahuje tolik novych
a dulezitych vyzkumd, Ze se stala klasickou pilotni praci na toto téma. Publikoval v§ak i fadu cennych pozo-
rovéani vztahujicich se k srdci.

Adams zemfel 13. ledna 1875 a byl pohiben na hrbitové Mount Jerome v Dublinu.

Stokes, William (1804-1878)

Stokes byl irsky lékat a profesor fyziky na univerzité v Dublinu. Vystudoval lékafskou
fakultu University of Edinburgh s titulem MD v roce 1825 a pozdéji se vratil k praxi do
Dublinu v Meath Hospital. Zacal s psanim dvou dulezitych dél o srde¢nich a plicnich
chorobach ,,A Treatise on the Diagnosis and Treatment of Diseases of the Chest“ a ,,The
Diseases of the Heart and Aorta“ a také jednoho z prvnich pojednéni o pouziti stetosko-
pu. Zdaraznil vyznam klinického vy3etfeni pii vyuce studentii na 1ékaiské fakulté.

Je po ném pojmenovana fada chorobnych stavil. Vedle Adamsova-Stokesova syndro-
mu jsou to Cheyneho-Stokesovo dychéni ¢i Stokestv zakon.

V roce 1858 byl zvolen zahrani¢nim ¢lenem Krélovské §védské akademie véd a v roce 1861 ¢lenem Kra-
lovské spolecnosti jako autor praci ,The Diseases of the Lungs® a ,,Diseases of the Heart and Aorta®

V roce 1875 byl na podnét anglického velvyslance vyznamenan cisafem Vilémem I. pruskym fadem Pour
le Mérite za zasluhy v oboru lékafstvi.

Zemfel ve véku 74 let.




Gerbezius, Marcus (1658-1718)

Lékar a prikopnik slovinské védecké mediciny. Byl také mimoradné nadanym
pozorovatelem a badatelem, ktery publikoval 78 svych ,Observationes“ v Acade-
miae Caesareo-Leopoldinae. Po studiu filozofie v Lublani navstévoval lékatskou
fakultu ve Vidni a pozdéji na univerzité v Padové, kde je umistén jeho portrét jako
jeden ze 40 podobizen vyznamnych lékatt, anatomt a patologt té doby v ,,Sala dei
Quaranta® Ve studiu lékarstvi pokrac¢oval v Bologni, kde mj. nav§tévoval prednasky
proslulého anatoma Marcella Malpighiho. V letech 1685-1718 pusobil jako zemsky
lékat v Lublani. V roce 1688 byl pfijat na Academia Naturae Curiosorum v Halle s akademickym
jménem Agesilaus.

Mezi jeho vyznamné prace patii kazuistiky dvou pripadii bezvédomi. Oba pacienti trpéli poma-
lymi, ale pravidelnymi pulzy, zavratémi, synkopami a ob¢asnymi epileptickymi zachvaty. Takto tedy
jako viibec prvni popsal uz v roce 1717 syndrom dnes nazyvany Adamstv-Stokestiv.

Zemfel 9. bfezna 1718 v Lublani.

Adamsiiv—Stokesiiv syndrom

Adamstv-Stokestv (jindy také Stokestiv—-Adamstiv syndrom ¢i kardialni synkopa) je one-
mocnéni charakterizované jako ndhla ztrata védomi, kterd vznika v dusledku abnormalniho sr-
de¢niho rytmu, pfi¢emz u nemocného dochazi k vyraznému poklesu srde¢niho vydeje a mohou
Tento syndrom je spojen s paroxyzmalnim ¢i chronickym atrioventrikularnim blokem nebo se
sinoatridlnim blokem, paroxyzmalni tachykardii ¢i fibrilaci.

Prvnim lékarem, ktery o tomto onemocnéni poprvé publikoval a popsal jeho typické piizna-
ky, byl Marcus Gerbezius jiz v roce 1717. V roce 1761 - tedy zhruba po 44 letech - jej citoval
Giovanni Battista Morgagni pfi prezentaci pfipadu s podobnymi pfiznaky u svého pacienta.
Dal$imi, kteti v ramci své prace prispéli k vyzkumu syndromu a publikovali o ném, byli napti-
klad T. Spens (v roce 1792) nebo W. Burnett (v roce 1824). Teprve pak v roce 1827, resp. 1845,
o syndromu nezavisle na sobé publikovali s jiZ 0 néco vice véde¢téjsim a systemati¢téj$im popi-
sem Robert Adams (v roce 1827) a Wiliam Stokes (v roce 1854), jejichZ jména toto onemocnéni
nakonec nese.

S ptihlédnutim k dnesnim moznostem diagnostiky v oboru kardiologie je obdivuhodné, jaké
museli uvedeni l1ékati vynalozit sousttedéné usili, aby byli schopni prokazat souvztaznost ztraty
védomi s poruchami srde¢niho rytmu. Z ¢etnych pramend, které jsou v radé pripadi uvedeny
kazuistikami, je mozné rovnéz odvodit miru peclivosti, s jakou diagnostikovali a 1é¢ili své pa-
cienty. Jde vesmés o vyjimecné osobnosti, které ve své dobé pattily k 1ékarské elité. Proto také
zminujeme i lékare, jehoZ pozornosti neunikl tento syndrom ani o sto let dfive, nez jej do $irsiho
védeckého povédomi zanesli ti, po nichz se samotné onemocnéni jmenuje.




Addisonova nemoc
Addison, Thomas (1793-1860)

Tento anglicky lékart a védec byl tradi¢né povazovan za jednoho z tfi ,velkych
muzi“ Guy's Hospital v Londyné. Studoval na Royal Free Grammar School
v Newcastlu nad Tynem. Latinsky se naucil tak dobre, Ze si v latiné nejen délal
poznamky, ale latinsky i plynule hovoril.

V roce 1812 vstoupil na lékarskou fakultu University of Edinburgh. Stal se
¢lenem Royal College of Physicians, ktera existuje dodnes. V roce 1815 ziskal hodnost doktora
mediciny. Jeho zévére¢na prace ,,Dissertatio medica inauguralis quaedam de syphilide et hyd-
rargyro complectens® byla zamérena na prijici a jeji 1écbu rtuti. Pozdéji presel z Edinburghu do
Londyna, kde pisobil jako chirurg v Lock Hospital a pozdéji v nemocnici na Carey Street.

Addison diky vlivu svych uditelti vénoval zna¢nou pozornost koznim chorobdm. Jeho zdjem
v tomto kontextu byl celoZivotni, trval po zbytek jeho Zivota, a pfivedl ho k tomu, Ze jako prv-
ni popsal zmény v pigmentaci kiize typické pro to, co se dnes nazyva insuficienci nadledvin.
Okruh jeho profesnich z4jmi byl obdivuhodny a jeho stopa v dé¢jinach mediciny je mimotadna.
S jeho jménem jsou spojeny mimo insuficience nadledvin a nadledvinové krize i addisonismus,
Addisonova-Biermerova choroba (nyni synonymum pro perniciézni anemii), a kone¢né Addiso-
nuv-Schildertiv syndrom (metabolickd porucha kombinujici vlastnosti Addisonovy choroby
a mozkové sklerdzy, také znadmé jako adrenoleukodystrofie). Vyznamné také prispél k poznani
a pochopeni mnoha dal$ich nemoci, véetné Allgrovova syndromu i Rayerovy choroby (porucha
charakterizovana depigmentovanymi skvrnami na kazi, Zloutenkou a zvétSenim jater a sleziny).
Podal jednu z prvnich adekvatnich zprav o apendicitidé. V roce 1829 publikoval cennou studii
o pusobeni jedi.

Bohuzel jeho zivot byl poznamendn epizodami deprese, které nakonec vedly k sebevrazdé. Bylo
mu 72 let. Nemocnice mu pozdéji nechala vyrobit bustu a pojmenovala po ném sal nové &asti
nemocnice.

Addisonova nemoc

Vyzkum Addisonovy nemoci se od samého pocatku tzce vazal k nadledvindam. Péivodné
v8ak, z diivodu neptili§ roz$ifeného povédomi o samotné funkci nadledvin, bylo toto one-
mocnéni povazovano za jistou formu anemie. Tento stav uplné poprvé ve svém ¢lanku ,,Ke
konstituénimu a lokalnimu pusobeni onemocnéni nadledvin® popsal pod pojmenovanim
»melasma suprarenale 1ékat Thomas Addison. Monografie popisovala vySetfovani zvlastni
formy anemie. Problematiku onemocnéni, které Addison ve svém ¢lanku zkoumal, zpocatku
rozporoval lékat John Hughes Bennet. Pozdéji viak tyto vyzkumné teze potvrdil francouzsky
lékai Armand Trousseau a jako ocenéni za Addisonovo vyznamné prispéni k vyzkumu tohoto
onemocnéni stvoril termin ,,Addisonova nemoc®

Addisonova monografie tak byla dilezitym lékafskym prispévkem a klasickym prikladem
peclivého lékatského pozorovani.

Dnes je tato nemoc definovana jako vzacna endokrinni porucha, pro niz je charakteristic-
ka nedostate¢na produkce adrenokortikalnich hormoni kortizolu, aldosteronu a androgent,
v ramci které dochdzi k bilateralni destrukci kiry nadledvin. Tento stav miize byt v dusledku
nim i iatrogennim procesem nebo i vrozenou pti¢inou. Dfive byvala hlavni pfi¢inou Addiso-
novy choroby a akutniho selhani nadledvin tuberkul6za, ktera v nékterych rozvojovych ze-
mich stéle ziistava jednim z primdrnich spoustécu tohoto onemocnéni.




Mezi ptiznaky, které se obvykle za¢nou projevovat ponékud nendpadné a pomalu, patii
bolesti bricha ¢i jakékoli gastrointestinalni abnormality, slabost a hubnuti. Na nékterych mis-
tech kiize, typicky v oblasti kloubi, zjizvené tkané nebo v koznich zdhybech, mize dojit ke
ztmavnuti pokozky. V nékterych piipadech mohou nastat zmény nélad.

Zavaznou komplikaci je tzv. adrendlni (nebo také Addisonskd) krize, kterda mize velice
rychle pacienta ohrozit na zivoté. Rychly nastup symptomu naznacuje akutni selhani nadled-
vin, coZ je vazny a naléhavy stav. Vyvolavajicimi faktory nadledvinové krize mohou byt stres,
infekce nebo traz, ale také muze vzniknout v dtisledku operace.

Addisonova choroba postihuje priblizné 0,9 az 1,4 na 10 000 lidi. Nejcastéji se vyskytuje
u zen stfednfho véku. Sekundarni adrenalni insuficience je ¢astéjsi. Dlouhodobé vysledky lé¢-
by jsou obvykle ptiznivé.

Lécba spociva v nahradé chybéjicich hormont - syntetického kortikosteroidu ve formé
hydrokortizonu. Ta je vyZadovana celoZivotné a kontinualné, s naslednou pravidelnou lé¢bou
a sledovanim dal$ich zdravotnich problémi. Bez 1é¢by miize adrendlni krize skondit smrti.

Alagilleiiv syndrom
Alagille, Daniel (1925-2005)

Lékatskou fakultu absolvoval v Patizi, kde poté pracoval na Université Paris-Sud
avroce 1971 se stal fadnym profesorem.

Alagille ridil détskou hepatologickou jednotku v nemocnici Bicétre v Pafizi po
mnoho let, neZ v roce 1990 odesel do dichodu.

Alagilletiv syndrom je po ném pojmenovan, nebot tento stav jako prvni v roce 1969
popsal. Poznal, Ze jeho pacienti s problémy se zlucovymi cestami méli postizené i jiné ¢asti téla, véetné
srdce a obliceje. Stanovil jako prvni kritéria pro diagnostiku syndromu.

Pusobil jako $éfredaktor Revue internationale d’hépatologie a Archives francaises de pédiatrie.

V roce 1967 byl prijat do Ordre national du Mérite a v roce 1988 se stal za zasluhy ¢lenem Ordre Na-
tional de la Légion d'Honneur.

Se svym byvalym kolegou Michelem Odiévrem napsali uc¢ebnici détské hepatologie ,,Maladies du Foie
et des Voies Biliaires chez 'Enfant®, ktera byla pfelozena do $esti jazyki a byla prvni u¢ebnici vénujici se
onemocnéni jater u déti.

Profesor Alagille inicioval velmi osobni pohled na détskou hepatologii. Ve skute¢nosti to byl z velké
¢asti souhrn vyzkumu provedeného na jeho jednotce INSERM, ktery shrnoval jeho mimoradné klinické
zku$enosti ziskané studiem a péci o détské pacienty na pétatticetiltizkovém oddéleni a ve velkém ambu-
lantnim zafizeni specializovaném na onemocnéni jater u déti.

Alagille mél komplexni pfistup k nemocnym détem, které miloval. Jedno z jeho oblibenych prislovi
znélo: ,, Lékat, ktery se stard o dospélé, nemusi své pacienty milovat, zatimco détsky 1ékar se o své pa-
cienty nemuze starat, aniz by je miloval.“ Védom si dopadu chronickych nemoci na zivoty déti, vytvoril
Maison de 'Enfance - celé patro nemocnice pfeménil na obytny prostor uréeny pro vyuku i pro hrani,
kde déti mohly na chvili zapomenout, Ze Ziji v nemocnici.

Alagille byl presvédcen, Ze psychicka a fyzicka pohoda rodin hraje dstfedni roli v procesu lé¢eni. Ctyti
roky poté, co v roce 1986 zahajil svlij program transplantace jater, ktery ma na svém konté vice nez 500
transplantaci, vytvoril i Maison des Parents. Zemfel v roce 2005 na komplikace po operaci srdce.




Alagilletiv syndrom

V roce 1969 popsal francouzsky lékai Daniel Alagille onemocnéni, jenz jevilo znamky syn-
dromu. Piivodné jej oznacil jako syndromickou nedostate¢nost zlu¢ovych cest. Popsal pétadva-
cet piipada déti se stejnymi specifickymi rendlnimi, srde¢nimi, obli¢ejovymi a kostnimi ab-
normalitami véetné hepatologické dysfunkce a domnival se, Ze véechny tyto ptipady se stejnou
charakteristickou kombinaci ptiznaki maji i stejnou pri¢inu vzniku. Podobné na tom byli i brit-
§ti lékati Geoftrey H. Watson a V. Miller, kdyZ o sedm let pozdéji v roce 1973 se stejnymi pfizna-
ky popsali devét dalsich pfipadi kojenctl. Vyzkum této nemoci je prisuzovan spiSe Alagilleovi
a Watsonovi s Millerem, ur¢ité zasluhy na popisu syndromu ma ale i americky pediatr David W.
Smith se svym popisem dvou sourozenct se stejnymi symptomy.

Pozorovani vSech vyse zminénych podnitilo dalsi vyzkum zpasobu dédi¢nosti Alagilleova
syndromu, a proto je dnes znamo, Ze jde o autozomalné dominantni vzor dédi¢nosti, kvtili ce-
muZz muze mit onemocnéni variabilni projevy, a to i ve stejné rodové linii.

Tato genetickd porucha postihuje predeviim jatra a srdce. Pfiznaky onemocnéni se obvykle
projevuji jiz v kojeneckém véku nebo raném détstvi. Zavaznost se mize v ramci stejné rodiny
lisit, pfi¢emz priznaky se pohybuji od tak mirnych, Ze zistavaji bez povsimnuti, az po zavaz-
na srde¢ni a/nebo jaterni onemocnéni, kterd vyzaduji transplantaci. Mezi pfiznaky poskozeni
funkce jater patti subikterus, ikterus, pruritus, acholie, hepatomegalie, splenomegalie a xantomy
kize. Cirhoza a pripadné selhdni jater jsou u pacienti s ALGS pomérné casté a 15 % pacienti
s téZkymi jaternimi projevy vyzaduje transplantaci jater.

Neméné bézné je strukturalni postiZeni srdce, ¢asté jsou vrozené srde¢ni vady jako Fallotova
tetralogie, plicni stendza, defekt komorového septa ¢i koarktace aorty, event. hypertrofie pravé
komory. Odhadovand prevalence je 1 : 30 000 az 40 000 Zivé narozenych déti.

Diagndza je velmi obtizna a do jisté miry zavisld na zdvaznosti postizeni. Zna¢ny vyznam ma
genetické testovani.

Kvili velkému poctu variaci v genech JAGI a NOTCH2, které Alagilletiv syndrom zptsobuji,
byl vyvoj t¢inného zptsobu 1é¢by ponékud pomaly. Dnes se 1é¢ba zahajuje, jakmile je nemoc
diagnostikovéna, a jejim cilem je zmirnit pfiznaky onemocnéni. Soustredi se zejména na sni-
zeni bolesti a zlep$eni nutri¢nich deficiti. Rovnéz je v zavaznéjsich pripadech béznd chirurgie.
Transplantace jater muze byt bud uplna od zemfelého dérce, nebo ¢aste¢na od zijiciho darce
organu. Operace je viak zatiZena rizikem, nebot jsou béznd srde¢ni selhdni spole¢né se selhanim
jater, coz samozfejmeé predstavuje zna¢nou zatéz pro kardiaky z hlediska jak stresové zatéze, tak
i délky celkové anestezie. Snizeni pruritu, ikteru a xantomu v dasledku obtizného odtoku Zlu¢i
miize ovlivnit ¢aste¢nd biliarni diverze. Dalsi potencidlni 1é¢ba se pak zamétuje na genovou
terapii.

10




Alportiiv syndrom
Alport, Arthur Cecil (1880-1959)

Alport se po absolvovani mediciny na 1ékarské fakulté University of Edinburgh
s titulem MB ChB v roce 1905 vratil do Jizni Afriky, aby vykonaval lékafskou praxi
v Johannesburgu.

Béhem prvni svétové vilky slouzil u Royal Army Medical Corps v jihozapad-
ni Africe, Makedonii a Soluni. Po véalce v roce 1919 ziskal doktorat na lékaiské
fakulté University of Edinburgh. Pracoval jako specialista na tropickou medicinu na ministerstvu
v Londyné. Od roku 1922 ptisobil ¢trnact let pod vedenim profesora Fredericka Samuela Langmeada
(1879-1969) jako asistent feditele nové zfizené lékarské jednotky v nemocnici St. Mary's Hospital
v Paddingtonu.

Alport v roce 1927 popsal tfi generace rodiny s kombinaci progresivni dédi¢né nefritidy a hlu-
choty. Zjistil také, Ze hematurie je nej¢astéj$im priznakem tohoto syndromu a ze muzi byli postiZzeni
zavaznéji nez zeny. Nasledné bylo popsano mnoho dal$ich rodin s timto onemocnénim, které bylo
nakonec pojmenovéno jako Alportiv syndrom v roce 1961.

Na radu sira Alexandra Fleminga nastoupil Alport v roce 1937 na pozici profesora klinické medi-
ciny v nemocnici krale Fahada I. na univerzité v Kahite. Tam bojoval proti tehdej$im poméram, kte-
ré se vyznacovaly korupci a §patnym zachazenim s chuds$imi pacienty. Tyto stiznosti byly diavodem
jeho brzkého vypuzeni z tohoto postu a zékladem jeho knihy ,,One Hour of Justice: The Black Book
of the Egyptian Hospitals®. Tu zpocatku vydal vlastnim nakladem, ale nakonec vedla k pozadované-
mu uspéchu - reformé egyptského systému zdravotni péce. V roce 1947 rezignoval na post v Royal
College of Physicians v reakci na to, Ze mél od svych kolegii malou podporu ve spravedlivém tazeni
za zlepSeni poméra v kdhirskych nemocnicich.

Alportiiv syndrom (AS)

Dédi¢né onemocnéni postihujici pfedevsim ledviny, kde je limitovana funkce glomeruld nésled-
kem ztenceni bazalnich membrdan, k ¢emuz dochdzi vlivem Spatné syntézy a-fetézcti kolagenu IV.
Klasicky AS postihuje typicky funkci ledvin, plné rozvinuty AS muze také oboustranné negativné
ovliviiovat i vnitfni ucho (konkrétné kochleu) a oko. Jde o vzidcné onemocnéni, u néhoz se odhadu-
je, Ze postihuje priblizné 1 : 5 000 az 10 000 lidi v obecné populaci.

Zminény kolagen IV hraje v tomto onemocnéni podstatnou roli. Je hlavni soucasti bazélnich
membran - tenkych extraceluldrnich vrstev, které oddéluji buriky epitelové tkané od pojivové a které
jsou pfitomny ve vSech tkanich, véetné ledvin, vnitfniho ucha a oka. Genetické mutace, které zpa-
sobuji AS, ovliviiuji pravé skupiny proteint kolagenu tohoto typu (tedy typu IV) - nejc¢astéji v genu
pro a5 fetézec kolagenu IV, méné ¢asto pak mutace genu pro a3 nebo a4 retézec kolagenu IV. Mu-
tace dale vytvari defektni retézce, vlivem ¢ehoz dochazi k vétsi nachylnosti bazalni membrany (kde
nedochazi k vytvareni komplexu a3, 4, 5) k proteolyze.

Primdrnim piiznakem AS je krev v modi, kterd je obvykle mikroskopicka - coz znamena, Ze ji lze
detekovat pouze pti laboratornim vySetfeni pod mikroskopem. Déti s AS mohou mit nékolik dni
hnédou, rizovou nebo ¢ervenou mo¢ (hrubou hematurii), spojenou s nachlazenim nebo chripkou.
Tato hruba hematurie se nakonec zastavi, kdyz se dité zotavi, ale mtze byt velmi désiva. S postu-
pujicim onemocnénim se za¢inaji projevovat dalsi znamky onemocnéni ledvin, jako je proteinurie
a vysoky krevni tlak.

Dal$im ptiznakem Alportova syndromu je ztrata sluchu. Ta vSak neni nikdy pfitomna pfi naroze-
ni, ale je zfejmd aZ v pozdnim détstvi nebo v raném dospivani, obvykle pred nastupem selhani led-
vin. U pacientii s autozomalné dominantnim AS dochazi k poskozeni sluchu spise pozdéji v zivoté.




Priblizné 50 % muza vyzaduje dialyza¢ni lé¢bu nebo transplantaci ledviny ve véku 25 let, a pri-
blizné u 90 % se rozvine termindlni rendlni selhani pred 40. rokem véku. U pacientek s X-véza-
nym AS je progrese do rendlniho selhani povazovana za vzacnou.

Pro Alportiv syndrom neexistuje jen jedind lécba, nebot kazdy ze symptomi a naslednych
komplikaci jsou lé¢eny individualné. Ke kontrole a zpomaleni progrese onemocnéni ledvin se vy-
uzivaji inhibitory angiotenzin konvertujictho enzymu (ACE) nebo blokatory angiotenzinového
receptoru ke sniZeni krevniho tlaku a potencialné i ke snizeni bilkoviny v mo¢i, omezuje se davka
soli, navozeni zvySené diurézy zajistuji diuretika. Neméné dulezita je nizkoproteinové dieta. Po-
kud se postizeni ledvin dostane do stadia insuficience, je na misté dialyza a event. transplantace.

Alstromiiv syndrom o
Alstrom, Carl-Henry (1907-1993) .

Alstrom vystudoval medicinu ve Stockholmu a svou védeckou kariéru zahajil
v roce 1938. V roce 1942 ziskal doktordt za praci ,Umrtnost v psychiatrickych
lé¢ebnach se zvlastnim zietelem na tuberkulézu® o spojeni tuberkulézy a schi-
zofrenie. V letech 1940-42 byl zastupcem reditele Institutu pro lidskou genetiku
v Uppsale, kde provadél geneticky vyzkum. V roce 1945 pusobil na neurologické
klinice v nemocnici Serafimerlasarettet. V roce 1948 se Alstrém stal mimofadnym profesorem ex-
perimentalni psychiatrie a feditelem klinické laboratofe experimentdlni psychiatrie na Karolinska
Institutet. Béhem nésledujiciho desetileti provedl rozsahlé studium znasilnéni, incestu a alkoholismu,
stejné jako klinickych, socidlnich a genetickych aspektii epilepsie. Carl Henry Asltrom se nasledné stal
prednostou Psychiatrického oddéleni Karolinska Institutet v nemocnici St. Gorans ve Stockholmu,
kde pracoval od roku 1961 az do svého odchodu do dichodu v roce 1973.

Alstromiiv syndrom

Tento syndrom je vzacna autozomalné recesivni genetickd porucha, ktera postihuje mnoho téles-
nych systémd. Je pro néj proto charakteristickd dysfunkce vice organt. Jeho pti¢inou jsou mutace
genu ALMS]I, které pravdépodobné vedou k produkei abnormalni verze proteinu ALMSI, jenZ se
bézné vyskytuje ve vétsiné tkani v téle v nizkych hladindch. Symptomy zahrnuji ¢asny nastup dia-
betu 2. typu, ktery vede ke slepoté, senzorineuralni ztraté sluchu a dilata¢ni kardiomyopatii, obezité
a steatdze. Ne vsichni postiZeni jedinci prokazuji charakteristické znaky, které tento syndrom dopro-
vazeji. Mezi dal$imi symptomy se vyskytuji i endokrinni poruchy, jako hypergonadotropni hypo-
gonadismus, hypotyreoza, stejné jako kozni onemocnéni acanthosis nigricans vyplyvajici z hyper-
inzulinemie. U téméf poloviny lidi s Alstromovym syndromem je pozorovana mentdlni retardace.

Alstrdomuv syndrom nelze vylécit. Symptomaticka 1éc¢ba se zamétuje na jednotlivé ptiznaky
a muze zahrnovat dietu, noSeni sluchadel, 1é¢bu poruch glycidového metabolismu ¢i srde¢nich ne-
moci, dialyzu ¢i transplantaci v pfipadé selhani ledvin nebo jater. Prognoza se 1isi v zavislosti na
konkrétni kombinaci symptomt, ale jedinci s Alstromovym syndromem se zfidka doZivaji vice
nez 50 let. Prevalence v obecné populaci je méné nez 1 : 1 000 000 jedinc.
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