) PREHLEDOVE CLANKY
AUTOIMUNITNT ONEMOCNENT JATER V DETSKEM VEKU

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
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Obr. 4. Primdrni sklerotizujici cholangitis.
Koncentrickd fibréza kolem septdinich Zlucovodd.
Hematoxylin-eozin, plvodni zvétseni 200X
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