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,

www.pediatriepropraxi.cz

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

AUTOIMUNITNT ONEMOCNENI JATER V DETSKEM VEKU

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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