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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