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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.
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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.
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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

MUDr. Lucie Gonsor¢ikova, Ph.D.

Pediatricka klinika 1. LF UK a Fakultnf Thomayerovy nemocnice, Praha

lucie.gonsorcikova@ftn.cz

Cit. zkr: Pediatr. praxi. 2023,24(3):158-162
Clanek pfijat redakcf: 9. 3. 2023
Clanek piijat k publikaci: 13. 4. 2023

PEDIATRIE PRO PRAXI / Pediatr. praxi. 2023;24(3):158-162 /

www.pediatriepropraxi.cz



