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U déti a adolescentll rozeznavame tfi jaterni poruchy, které jsou asociované s autoimunitni patogenezi: autoimunitni hepatitidu
(AIH), autoimunitni sklerotizujici cholangoitidu (ASC) a de novo AlH vzniklou po transplantaci jater, ktera se nové oznacuje ter-
minem na plazmocyty bohata rejekce. Jedna se o progresivni onemocnéni, které bez |é¢by vede ve vétsiné pfipadl k jaternimu
selhani. VSechny tyto poruchy jsou charakterizovany histologicky zanétlivymi zménami a sérologicky pfitomnosti cirkulujicich
autoprotildtek a hypergamaglobulinemii IgG. Juvenilni AIH se déli na dva typy podle pfitomnosti jednotlivych protildtek: typ 1
a typ 2.Klinické projevy se mohou lisit, od akutnich, chronickych az po bezptiznakovy priibéh. Zdkladem Ié¢by je imunosupresivni
terapie, kterou je tfeba zahajit co nejdfive po stanoveni diagnézy.

Kli¢ova slova: autoimunitni hepatitida, sklerotizujici cholangitida, imunosupresivni 1é¢ba.

Autoimmune liver disease in children can be classified as: autoimmune hepatitis (AIH), autoimmune sclerosing cholangitis (ASC)
and de novo AlH after liver transplantation (plasma cell rich rejection). When left untreated, these disorders are progressive in
nature and can result in cirrhosis and terminal liver failure. They are characterised by presence of circulating autoantibodies, high
levels of IgG class imunoglobulins and inflammatory changes on liver histology. There are two main subtypes of AIH depending
on the type of specific autoantibodies detected: type 1 and type 2. AlH has a very wide spectrum of symptoms ranging from
being asymptomatic to an acute severe fulminant disease. These liver disorders respond well to theimmunospuresive therapy
which must be started as early as possible.

Key words: autoimmune hepatitis, sclerosing cholangitis, immunosupresive therapy.

V pediatrii existuji tfi formy autoimu-
nitniho onemocnéni jater: autoimunitni
hepatitida (AIH), autoimunitni sklerotizujici
cholangoitida (ASC) a de novo vznikla AlH
u pacientl po transplantaci jater. Vyskytuji
se jak u déti, tak u dospélych, nicméné u déti
mivaji zpravidla zavaznéjsi a progresivnéjsi
prubéh. Pfesnd prevalence téchto onemoc-
néni neni znama. Oproti minulosti pfipadd
pfibyva a to nejen diky stoupajicimu vyskytu,
ale i diky zlep3ujicim se diagnostickym me-
todam a osvété (1).

Poprvé byla popsana v 50. letech 20. sto-
mocnéni jater, které bez |é¢by mliZze progre-
dovat do jaterniho selhani. Charakteristicka
je pro ni predominance Zenského pohlavi,
hypergamaglobulinemie, pozitivni cirkulujici
protilatky a asociace s HLA-DR3 a HLA-DR4.

Pfesny mechanismus vzniku AIH neni
znam, nicméné v rozvoji se uplatiuji vlivy

genetické (3), enviromentalni aimunopatolo-

gické, které funguji komplexné (4). U genetic-
ky vnimavého jedince dochézi po inicidlnim
stimulu k aktivaci imunitniho systému (5), pfe-
devsim T lymfocyt(, z nichZ vétsinovy fenotyp
tvofi CD4+, v mensi mife CD8+. Ostatni fady
(B-lymfocyty, makrofagy a NK buriky) se uplat-
fuji minoritné. Naivni CD4+Th (ThO0) lymfocyty
jsou aktivovany prostfednictvim hepatocy-
tarniho peptidu plsobiciho jako self-antigen,
ktery je navazan na antigen prezentujicich
bunkach (APC). Poté dochazi k iniciaci kaska-
dovitych reakci zprostredkovanych cytokiny,
zejména IL-12, IL-2 a IFN-y, v jejichZ pfitomnosti
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dochazi k aktivaci makrofagli a expresi mo-
lekul HLA I. a Il. tfidy na povrchu hepatocyt(,
které je ¢ini vulnerabilné&jsi. Aktivované Th2
buriky podporuji produkci protilatek prostied-
nictvim B-lymfocytd.

Onemocnéni se mize manifestovat v ja-
kémkoliv véku, prevazné viak jde o onemoc-
néni mladych osob s jednim vrcholem v détstvi
a adolescenci a dalsim v dospélosti ve véku
kolem 40 let. AIH 2. typu postihuje Castéji
mladsi déti, AIH 1. typu byva ¢astéjsi u ado-
lescentl. Az ve tiech Ctvrtinach pfipadl se
jedna o pacientky Zenského pohlavi. Z velkych
evropskych studii (6) vyplyva, ze ptiznaky jsou
velmi variabilni - od ndhodné zjisténych zvy-
$enych abnormalit v biochemickych jaternich
testech, pfes zndmky pokrocilého chronické-
ho jaterniho poskozeni, az po obraz akutniho
jaterniho selhani. Akutni projevy pfipominaji
virovou hepatitidu se symptomy, jako je Unava,
nauzea, zvraceni, hubnuti a bolest bficha. Pfi
pokrocilejsim nalezu se mUize objevit ikterus,
tmaveé zbarvend moc a svétla stolice. U &asti
pacientt se AlH prezentuje pod obrazem akut-
niho jaterniho selhani véetné encefalopatie (7),
ve vétsiné piipadu se jednd o pacienty s AlH 2.
typu. Néktefi nemocni se manifestuji az kompli-
kacemi vzniklymi pfi pokrocilém onemocnéni
a rozvinuté portalni hypertenzi, jako je ascites
nebo krvaceni z jicnovych varixd. Uvadi se, ze
az jedna tretina pacientt s AIH ma jiz v dobé
diagnézy jaterni cirhézu (8). U asymptomatic-
kych pacientl se zvy$enymi hodnotami ALT,
AST je tfeba vzdy dbat na zvySenou opatrnost
a pfi pretrvavajicich patologickych hodnotach
cilené patrat po pfitomnosti AlH. Stejné tak je
potieba na tuto diagnézu pomyslet u pacientd,
ktefi prodélali EBV ¢i CMV infekci a hodnoty
transaminaz u nich nepoklesly do normalnich
hodnot do ¢tyf tydnd od prodélané infekce.
Nékdy téZ mize alternovat obdobi akutni de-
kompenzace s klidovym obdobim spontanni
remise s Upravou klinickych i laboratornich pa-
rametrd, coz mGze vést k oddaleni diagndzy
nebo jiné mylné interpretaci. Z tohoto dlivodu
je vhodné pacienty s jinak nevysvétlenou ele-
vaci transamindaz i po spontanni Upravé znovu
vysetfit. Podobné jako jina chronicka onemoc-
néniv détstvise mlze i AIH projevit opozdénim

rdstu a puberty.
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Onemocnéni asociovand s castéjsim vyskytem AlH

Diabetes mellitus 1. typu

Glomerulonefritidy

Behcetova nemoc

Idiopatickd trombocytopenickd purpura

Graves-Basedowa nemoc

Urticaria pigmentosa

Celiakie

Autoimunni thyreoiditis

Nespecifické stfevni zanéty

Hypoparathyroidismus

Sjégrendv syndrom

Addisonova nemoc

Autoimunni hemolytickd anémie

Vitiligo

AlH neni onemocnéni omezené pouze na
jatra, je Casto asociovana s jinymi autoimu-
nitnimi poruchami (Tab. 1), a to zejména tam,
kde je jejich rodinny vyskyt. Napadné casty
(10-20%) je vyskyt u pacientd s autoimunit-
nim polyglanduldrnim syndromem 1. typu
(APECED), kde je tfeba po pfitomnosti AIH
cilené patrat. Vzhledem k variabilni klinické
prezentaci AlH je potfeba v diferencialni dia-
gnostice myslet na fadu onemocnéni, které

jsou shrnuty v tabulce 2.

Diagnostika je zalozena na spole¢né in-
terpretaci klinickych a laboratornich nélez(,
pficemz klicovymi znamkami je elevace séro-
vych aminotransferaz, zvyseni IgG a pfitom-
nost specifickych autoprotilatek: ANA (proti
neutrofildm), ASMA (proti hladkému svalu),
anti-LC-1(proti jaternimu cytosolu) ¢i anti-L-
KM (proti mikrosomu jater a ledvin), spolu
s charakteristickymi zménami v histologickém
obraze.

Biochemické abnormality, zejména eleva-
ce ALT, AST jsou pfitomny témér ve vétsiné pfi-
padu, nicméné se jednd o nespecificky nalez,
ktery je potfeba vyhodnotit v kontextu dal3ich
biochemickych, hematologickych, sérologic-
kych, imunologickych a molekularné-gene-

Diferencidlni diagnéza AIH

Primdrni sklerotizujici cholangoitida

Chronické virové hepatitidy

Akutnfinfekéni hepatitidy

Léky indukované onemocnéni jater

Metabolickd onemocnéni

Cysticka fibréza

Deficit alfa 1 antitrypsinu

Wilsonova nemoc

tickych vysetrfeni. Hladina sérové ALP a GGT
byva vétSinou v normé nebo pouze mirné
zvysend, hladina bilirubinu je variabilni od
normalnich hodnot po vyrazné patologické
ndlezy. Soucasné pozorujeme poruchu tvorbu
koagulac¢nich faktorG a albuminu.

Vétsina (az 80 %) pacientldl ma zvysenou
hladinu IgG, coz patfi mezi typické zndmky
onemocnéni, nicméné jeho normalni hodnota
diagnézu AlH nevylucuje. AlH (vice 2. typu)
je téz castéji spojena s parcialnim deficitem
IgA (9).

Pritomnost cirkulujicich autoprotilatek je
detekovana metodou nepfimé imunofluores-
cence. Je kli¢ova pro diagnostiku AlH a dovo-
luje jeji rozdéleni do dvou typd: AlH 1. typu,
pro kterou je typicka pozitivita ANA a ASMA
a AlH 2. typu, kterou charakterizuji protilat-
ky anti-LC-1 nebo anti-LKM (10). V pfipadé, ze
jsou pfitomny oba typy autoprotilatek, je AIH
klasifikovana jako 2. typu. Dalsi autoprotilatky,

Srovndni autoimunni hepatitidy 1. typu (AlH-1), 2. typu (AIH-2), autoimunni sklerotizujici cholan-
goitidy (ASC) a primdrni sklerotizujici cholangoitidy (PSC)

AlH-1 AlH-2 ASC PSC
Pohlavi F (80%) F (80%) F (70%) F:M(50%)
ANA/ASMA ++ +/- ++
Anti-LKM-1 - ++ +/-
Anti-LC-1 - T+t
Anti-SLA + + +
I9G ++ ++
Abnormalni cholangiogram - + +
Odpovéd k imunosupresivni terapii + + +

ANA — anti-nuclear antibody; anti-LG1 — anti-liver cytosol typ 1, anti-LKM-1 — anti-liver kidney microso-
mal antibody typ 1; anti-SLA — anti-soluble liver antigen; IgG —imunoglobulin G; ASMA — anti-smooth

muscle antigen
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které jsou testovany méné casto, ale maji téz
diagnosticky vyznam, jsou napt. anti-solubilni
liver antigen (anti-SLA) a perinuklearni pro-
tilatka proti cytoplazmé neutrofild (pANCA).
Velmi vzacné mUze byt i u déti zachycena pfi-
tomnost protilatky proti mitochondriim (AMA),
ktera je jinak diagnostickym markerem pro
onemocnéni primarni biliarni cholangoitida
(PBQ), vyskytujici se téméf vzdy pouze u do-
spélych pacientu. Déti s pozitivni AMA protilat-
kou by mély byt do budoucna zvlasté peclivé
sledovany, protoze se u nich mohou vyvinout
znadmky PBC az do 30 let od prvniho zachytu
pozitivity AMA (11). U dospélych pacientt jsou
autoprotilatky zhodnoceny jako pozitivni pfi
fedéni > 1:40. Naproti tomu u déti, které jsou
zfidkakdy pozitivnimi nositeli autoprotilatek,
pokud jsou zdravé, je jako signifikantni hodno-
cenojizfedéni>1:20 u ANA a ASMA, u LKM-1
dokonce > 1:10. Pri interpretaci autoprotilatek
je treba dat si pozor zejména na falesnou nega-
tivitu, danou ¢asto rozdilnou kvalitou komer¢-
né dostupnych setd, napf. pridanim fixativ jako
je aceton, ethanol ¢ methanol, které mohou
vysledky zkreslit. Stejné tak je tfeba myslet na
kolisavou pfitomnost autoprotilatek, které se
mohou manifestovat az pozdéji v pribéhu
trvani onemocnéni. Tam, kde mdme klinické
podezieni na pfitomnost AlH, je tedy lépe vy-
Setfeni's casovym odstupem zopakovat, nebo
pro srovnani pouzit jinou laboratof.

Histologické nalezy
Histopatologické vysetfeni je nedilnou

soucasti diagnostického algoritmu AlH. Jaterni

biopsie by méla byt optimalné provedena
pred zahajenim lécby, s vyjimkou pacientd

s pokrocilou chorobou a zjevnou koagulopa-

tii, kde pro rizikovost je Iépe odlozit vykon az

po stabilizaci stavu. Podobné jako u dalsich
dil¢ich vysetieni, i pfi hodnoceni histologie
je tfeba davat nalezy do kontextu s dalSimi
klinickymi a laboratornimi nalezy, protoze
z4dna z popisovanych zmén neni pfizna¢na
jediné a pouze pro diagnézu AlH. Mezi typické

histologické znaky patfi (12):

W zanétliva celulizace portélnich poli s pre-
vahou lymfocytd a s variabilnim, obvykle
vyznamnym zastoupenim plazmatickych
bunék

W zanétliva interface aktivita (dfive piece-
meal nekréza) s pronikdnim zanétlivych

element(i z portalniho pole do periportal-
niho jaterniho parenchymu

W vyznamnd zénétliva aktivita v jaternim
lallicku, casto s pritomnosti pfemostujicich
(bridging) centro-portalnich nekréz

M emperipoléza s pronikdnim zanétlivych
elementtl do cytoplazmy hepatocyt

W zndmky regenerace jaterni tkdné s rozeto-
vitym usporadanim hepatocytl

Vyznam histologie nespocivd pouze
v potvrzeni diagndzy, ale i v urceni po-
krocilosti onemocnéni (stupen fibrozy) ¢i
pritomnosti prekryvu s dalsi pfidruzenou
patologii, jako je napt. ASC nebo nealkoho-
lickd steatéza jater.

Lécba

AlH je dobfe citlivd k imunosupresni te-
rapii. Rychlost odpovédi na [é¢bu a jeji ucin-
nost souvisi se zdvaznosti onemocnéni v dobé

manifestace.

Obr. 1. Autoimunnihepatitida. Zdnétlivd celuliza-
ce v portdlnich polich. Hematoxylin-eozin, pavodni
zvétseni 100x

Obr. 3. Primdrni sklerotizujici cholangitis.
Jizevnaty zdnik Zlucovodu (Sipka). Hematoxylin-
eozin, puvodni zvétseni 40x
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Standardni terapie

Standardni terapie AlH spociva v podéni
prednisonu v davce 2 mg/kg/den s maximem
60 mg/denné. Optimalné se tato dévka po-
stupné vysazuje v priibéhu 4-8 tydn(, pokud
to umoziuje pacientdv klinicky stav a uspo-
kojiva laboratorni odpovéd. BEhem snizo-
vani [écby je tfeba monitorovat hladiny ALT
a AST. Ve chvili, kdy hodnoty jaternich funkci
dosdhnou normalnich hodnot, se pacient
ponechava na udrzovaci terapii minimalni
davkou prednisonu, ktera je schopna udrzet
normalni hladiny transamindz, coz je vétsi-
nou 2,5-5mg prednisonu denné (13). Malé
udrzovaci mnozstvi kortikosteroidi denné je
pro dlouhodobé udrzeni remise efektivnéjsi,
nez napf. podavani obden, které vede k ¢as-
téjsim relapsdm. Primarnim cilem je snaha
o alespon 80% pokles vstupnich hodnot ALT
a AST béhem prvnich 8 tydna lé¢by. Pokud
je k dosazeni normalnich hodnot jaternich
testl vyzadovano pfilis vysoké mnozstvi

Obr. 2. Autoimunni hepatitida. Detail portdiniho
pole s plazmoceluldrni zdnétlivou interface aktivi-
tou. Hematoxylin-eozin, pivodni zvétseni 600X

0 o s *x3

Obr. 4. Primdrni sklerotizujici cholangitis.
Koncentrickd fibréza kolem septdinich Zlucovodd.
Hematoxylin-eozin, plvodni zvétseni 200X
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kortikosteroidli anebo se i s jejich pouzitim
nedafi dostat laboratorni nalezy pod kontro-
lu v poZzadovaném ¢asovém rozmezi, pfidava
se do terapie azathioprin v inicidlni davce
0,5mg/kg/den, ktery se pii dobré toleranci
a nepiitomnosti deficitu enzymatické ak-
tivity da navysit az na davku 2mg/kg/den.
Jednotliva centra se v pfistupu k |é¢bé mo-
hou lisit. Nékdy je azathioprin pfidavan jiz
inicialné v dobé stanoveni diagnézy. Obecné
se doporucuje jej pouzit az jako druhou linii
|é¢by pro jeho hepatotoxicitu a myelotoxicitu
atozejména u pacientl s ikterem. V prabéhu
|é¢by je vhodné monitorovat téz hladinu IgG
a protilatek, které koresponduiji s aktivitou
onemocnéni. Vysazeni [é¢by je teoreticky
mozné po alespon tfech letech terapie, pfi-
¢emz podminkou je normalizace ALT, AST,
hladiny IgG a negativita autoprotildtek po do-
bu alesporn 12 mésicd. Optimalné by se pred
planovanym vysazenim |é¢by méla doplnit
i jaterni biopsie k ovéreni remise zanétlivého
procesu. Nedoporucuje se vysazeni lécby
v obdobi puberty, kdy je riziko relapsu vyssi.
V tomto vékovém obdobi je tfeba peclivé
monitorace z dlivodu ¢astéjsiho rizika non-
-compliance. Nejcastéjsi nezadouci ucinky
terapie prednisonem jsou psychické kom-
plikace, cushingoidni vzhled a pfechodny
vzestup apetitu s rizikem obezity. K nezadou-
cim uc¢inkdim AZA patfi akutni pankreatitida,
leukopenie a jiz zminovana hepatotoxicita.
Bé&hem lécby azathioprinem jsou na misté
pravidelné kontroly krevniho obrazu.

AZu40% pacientl se v prabéhu lé¢by ob-
jevirelaps onemocnéni. U takovychto pacientt
je prvnim krokem zvyseni terapie prednisonem
ve stejnych davkach, jako pfi zahajeni Iécby.
Tam, kde neni mozné udrzet remisi pomoci
standardni terapie, nebo pacient netoleruje
azathioprin, Ize jako Ié¢bu druhé volby pouzit
mykofenolat mofetil (MMF) v ddvce 20 mg/
kg 2x denné v kombinaci s kortikosteroidy.
Efekt MMF spociva ve snizeni proliferace T-
i B-lymfocytd. Nezadouci u¢inky MMF jsou
bolesti hlavy, priijmy, nauzea a zvraceni, ne-
utropenie a vypadavani vlasd. Opatrnost je na
misté pii podavani MMF u pacientek ve fertil-
nim véku z dlivodu teratogenity. Pokud ani
tato [é¢ba neni G¢inna anebo neni tolerovéana,
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je ke zvadzeni nasazeni kalcineurinovych inhi-
bitord, jako je cyklosporin A nebo tacrolimus.
Terapie cyklosporinem ma stejnou ucinnost
jako terapie azathioprinem, ale neni prefero-
vana pro vedlejsi ucinky cyklosporinu A, jako je
nefrotoxicita, hyperplazie gingiv a hirsutismus.
Zkusenosti s pouzitim tacrolimu zindikace AlH
jsou limitované, stejné jako uziti rituximabu.
Alternativné se misto prednisonu zkousel vy-
uzivat budesonid, kde se ocekaval dobry efekt
diky jeho - ,first pass” efektu jaterni tkani pfi
ordlnim podavania mensim nezadoucim ucin-
kdm, nicméné provedené studie nesvédcily
pro jeho lepsi t¢innost. Budesonid predstavuje
alternativni terapii u non-cirhotickych pacien-
td, u kterych nebylo dosazeno remise pomoci
standardni |écby (14).

Prestoze u vétsiny pacientd v¢asné na-
sazeni imunosupresivni terapie vede k dlou-
hodobé remisi AlH, ¢ast pacient(i (10-20 %)
v pribéhu onemocnéni dospéje k nutnosti
jaterni transplantace. Zavazny terapeuticky
problém predstavuji pacienti manifestujici se
pod obrazem akutniho jaterniho selhani, kdy
odpovéd'vici imunosupresivni terapii nemusi
byt dostatecna. U pacientd s encefalopatii mu-
Ze navic nasazeni kortikosteroid( predstavo-
vat riziko sepse a zhorsit celkovy stav. U téchto
pacientd je nezfidka nutna jaterni transplan-
tace, stejné tak jako u pacientd s pokrocilym
nalezem ve stadiu cirhézy a chronického
jaterniho selhani. Dalsim dlvodem selhani
konzervativni terapie s nutnosti transplantace
jater je non-compliance pacienta anebo nedo-
state¢na odpovéd k imunosupresivni terapii.

Terapeuticky pfistup u AIH je shrnut

v piiloze.

V pripadé sklerotizujici cholangoitidy se
setkdvdme s pojmy autoimunitni sklerotizujici
cholangoitida (ASC) a primarni sklerotizujici
cholangoitida (PSC). V klinické praxi je nékdy
obtizné tyto jednotky mezi sebou jednoznac-
né odlidit, nicméné léCebny pfistup je odlisny.

ASC je chronické zanétlivé onemocnéni
jater, které muze postihnout jak intrahepa-
tické, tak extrahepatické Zlucovody a mize
vést k jejich fibrotizaci. Autoimunitni profil
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je stejny jako u AlIH 1. typu. Diagnostika je
zalozena na zobrazeni Zlu¢ovych cest, kde
jsou popisovany typické zmény, a to od
nepravidelnosti lumen az k obrazu striktur
a dilataci. K diagnostice v pediatrii uzivame
nejcasteji MRCP vzhledem k tomu, Ze je Se-
trnéjsi metodou, alternativou je ERCP. Pokud
jsou zaroven pfitomny znamky AlH, mluvime
o prekryvném syndromu AIH/ASC. U paci-
entl s ASC je také castéjsi pozitivita pANCA.
Lécba ASC je stejna jako u AlH, pouze ke
standardni terapii navic pfidavame kyselinu
ursodeoxycholovou.

O PSC mluvime, pokud nejsou pfitomny
autoprotilatky ani dalsi diagnostické znamky
AlH a jednd se o izolované postizeni zlu¢o-
vodu. Jeji etiologie je multifaktorialni a neni
presvédcivé objasnéna. Uplatiuji se zde jiné
nez typicky autoimunitni mechanismy, a tak
u tohoto onemocnéni nema imunosupre-
sivni terapie efekt. Jedna se o progresivni,
fibrotizujici onemocnéni Zlu¢ovoda, které
casto vede k jaterni cirhoze (15). Postizeny
mohou byt jak malé, tak vétsi zlu¢ovody. Na
rozdil od AlH je ¢astéjsi u muzské popula-
ce. Laboratorné neprokazujeme pozitivitu
autoprotilatek ani IgG a také histologicky
obraz je odlisny, typickd je periduktalni
fibrotizace, oznacovana jako ,onion skin”
s postupnym jizevnatym zdnikem zlu¢ovodu
(tzv. fibroobliterativni 1éze) a vice ¢i méné
rozvinuté znamky protrahované cholestazy.
Také 1é¢ba se u této diagndzy lisi, nenasa-
zujeme imunosupresivni terapii, ale pouziva
se kyselina ursodeoxycholovd, alternativné
vankomycin. Recentni studie nicméné pro-
kazaly, ze ani kyselina ursodeoxycholové ani
vankomycin nejsou v [é¢bé PSC dostatecné
efektivni a pfirozeny prabéh nemoci se od-
viji spise od rizikového fenotypu, ktery je
dén vicero faktory (16). Pacienti s chronic-
kym jaternim selhanim na podkladé PSC
jsou indikovani k transplantaci jater. Bohuzel
az u 30% pacientd maze dojit k rekurenci
onemocnéni ve $tépu. PSC je také castéji
néz AlH asociovana s rozvojem nespecific-
kych stfevnich zdnétl, zejména s ulcerézni
kolitidou. Jak pacienti s AlH, tak pacienti se
sklerotizujici cholangoitidou by méli mit
pravidelné monitorovan fekalni kalprotek-
tin. V pfipadé jeho (i mirného) zvyseni je na
misté doplnéni endoskopie.
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AUTOIMUNITNT ONEMOCNENT JATER V DETSKEM VEKU

Jedna se o nové vzniklou AIH u pacientd,
ktefi podstoupili jaterni transplantaci z jinych
nez autoimunitnich dGvodd. Diagnostikovana
je na zékladé pfitomnosti kteréhokoli typu
vyse zminénych cirkulujicich autoprotilatek
a histologického obrazu, kde byva ¢asto po-
pisovana zavazna lymfocytarni cholangoiti-
da. V 1écbé je efektivni stejna terapie, jako
se uziva u AlH. U vétsiny pripadd vede k re-
misi onemocnéni a dobrému pfreziti graftu.
Alternativné se k [é¢bé de novo vzniklé AlH
u pacientd po transplantaci pouziva sirolimus.
Je zajimavé, Ze pacienti ktefi podstoupili jater-
ni transplantaci v détském véku, maji castéji
tendenci k rozvoji progresivniho jaterniho
poskozeni s autoimunitnimi rysy v priibéhu
10 let od provedené transplantace. Vzhledem
k tomu, Ze v rozvoji de novo vzniklé AlH se
uplatiuji i vlivy bunééné a humordlné zpro-
stredkované rejekce, bylo navrzeno skupi-
nou autor® zabyvajicich se touto problema-
tikou oznacovat ji nazvem rejekce bohatd na
plazmatické bunky (17).

Autoimunitni onemocnéni jsou stale cas-
t&jsi problematikou jaternich poruch u déti. Ve
vétsiné pfipadd maji pii nasazeniimunosupre-
sivni terapie dobrou prognézu. Je potfeba na
né pamatovat a v¢asné diagnostikovat, proto-
Ze opozdéné nasazeni terapie muze vést kiirre-
verzibilnim zménam, jako je cirh6za, chronické
jaterni selhdni a nutnost transplantace jater.
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