Autoimunitni onemocnéni jater

Autoimunitni onemocnéni jater jsou charakterizovana histologicky zadnétlivou infiltraci portalnich poli lymfocyty
a plazmatickymi burikami, sérologicky pritomnosti organové nespecifickych protilatek, vysokymi hodnotami IgG a
zvySenymi hodnotami aminotransferaz.

= autoimunitni hepatitida (AlH),
= autoimunitni sklerézujici cholangitida (ASC),
= de novo autoimunitni hepatitida po transplantaci jater pro jiné jaterni onemocnéni.t*!

Autoimunitni hepatitida

2 typy dle spektra autoprotilatek:

= 1. typ AIH: antinukledrni protildtky (ANA) a/nebo protildtky proti hladkému svalu (ASMA), event. protilatky proti
cytoplazmatickym komponentdm neutrofilnich leukocytd (p-ANCA);
= Castéjsi typ, zacind v puberté nebo adolescenci;
= 2. typ AIH: protiladtky proti cytochromu P450 1. typu jater a ledvin (LKM), event. soucasné protilatky proti
antigenu jaterniho cytosolu typu 1 (LC-1);
® projevuje se jiz u malych déti, je agresivnéjsi;
= U obou typd mohou byt protilatky proti liposolubilnimu jaternimu antigenu (anti-SLA), obvykle zhorsuji prabéh;

AlH postihuje prevazné Zeny (75-85 %). Patogeneze neni objasnénd. Asi 20 % pacientl ma pridruzené dalsi
autoimunitni onemocnéni.

Klinicky obraz

¢asto nahly rozvoj - obraz virové hepatitidy: Unava, nechutenstvi, bolesti bficha, rozvoj ikteru;

u 2. typu az obraz fulminantniho jaterniho selhani s rozvojem encefalopatie;

nékdy dlouhodobé priznaky: Unava, bolesti hlavy, nechutenstvi, Ubytek hmotnosti, intermitentni subikterus;
pribéh kolisavy, bez terapie se rychle rozviji cirhdza.

Diagnostika
= zvySené aminotransferdzy, IgG (vySsi nez 16 g/l) a nékteré autoprotilatky;
= ALP a GGT obvykle v normé nebo lehce zvySené; snizena hladina komplementu C4;
= jaterni biopsie - typicky obraz (interface hepatitidy), ¢asto jiz i cirhoticka prestavba.
Terapie

= imunosupresiva: prednison, azathioprin.[!!
Autoimunitni sklerézujici cholangitida

U déti se ¢astecné prekryva s primarni sklerézujici cholangitidou (PSC) popisovanou prevédzné u dospélych.
Postihuje Castéji divky. Témér polovina déti ma soucasné chronické zdnétlivé stfevni onemocnéni. Byvaji pritomny
autoprotildtky ANA a/nebo ASMA, p-ANCA. Pomér ALP/AST byva vy3si neZ u AlH. Casto jde obtizné odlisit od AlH.
Terapie je stejna jako u AlH.

Histologie
= obraz interface hepatitidy (zanétliva infiltrace portalnich poli lymfocyty a plazmatickymi burikami s prinikem

do lal&c¢kl, nekrézy hepatocytl na okraji lal@icku, destrukce limitujici membrany) a zanét Zzlu¢ovodd s fokalnimi
dilatacemi a svrasténim (méné vyrazné zmeény nez u PSC).

[1]

Odkazy

7 v

Souvisejici ¢lanky
= Hepatitidy ¢ Neinfekni chronicka jaterni onemocnéni
Reference

1. LEBL, J, J JANDA a P POHUNEK, et al. Klinickd pediatrie. 1. vydani. Galén, 2012. 698 s. s. 362-363. ISBN 978-
80-7262-772-1.


https://www.wikiskripta.eu/index.php?curid=72754&useskin=printer#cite_note-KlinPed2012-1
https://www.wikiskripta.eu/index.php?curid=72754&useskin=printer#cite_note-KlinPed2012-1
https://www.wikiskripta.eu/w/Prim%C3%A1rn%C3%AD_sklerozuj%C3%ADc%C3%AD_cholangitida
https://www.wikiskripta.eu/index.php?curid=72754&useskin=printer#cite_note-KlinPed2012-1
https://www.wikiskripta.eu/w/Hepatitidy
https://www.wikiskripta.eu/w/Neinfek%C4%8Dn%C3%AD_chronick%C3%A1_jatern%C3%AD_onemocn%C4%9Bn%C3%AD
https://www.wikiskripta.eu/w/Speci%C3%A1ln%C3%AD:Zdroje_knih/978-80-7262-772-1




