stav, pfi kterém selhdvaji nékteré nebo vétsina jaternich funkci (zejména biotransformacnich a
syntetickych)
velka funkéni rezerva jater — vyraznéjsi projevy az pii rozsahlejSim poskozeni
dasledky se projevi v celém organismu
jednim z nejdiilezitéjSich priznakt je jaterni encefalopatie — miize vyvrcholit
jaternim komatem

patogeneze-jaterni selhani maze zpusobit kterakoliv jaterni choroba
patogeneticky se uplatiuji 2 slozky
poskozeni hepatocytii — zmenSovani celkové funkéni masy jater
kolateralni obéh — zména pratoku krve jatry
etiologie
infekce- virové hepatitidy
toxické poskozeni
1éky (paracetamol, halotan, isoniazid, rifampicin, NSA)
chemikalie (tetrachlormethan, herbicidy, fosfor, anilin, nitrobenzen)
houby (muchomtirka zelena, jarni, bila, uchac obecny)
alkohol
akutni mikrokapénkova steatdza jater t€hotnych, alkoholikti
Reyetiv syndrom
rozsahlé postizeni jater nadory
ischémie — srdecni selhani, Sokové stavy, akutni Buddtiv-Chiariho syndrom

déleni jaterniho selhani podle patogeneze
endogenni-vysledek skute¢ného selhani funkci hepatocytii
obvykle akutni az fulminantni
u osob do té doby zdravych pfi tézkém akutnim postiZzeni nebo termindlni stadium
chronickych jaternich chorob (protrahované;si pribéh)
exogenni-stav zplisobeny néjakym vyvolavajicim faktorem, nejcastéji zevnim (vysoky
prijem bilkovin, krvaceni do GIT, operace, infekce, diuretika, sedativa)
nejcastéji u jaterni cirhdzy
smiSend forma-kombinace rtiznych slozek

pseudokoma-vyvolano t€zsi poruchou iontové rovnovahy nebo ABR
nejcastéji vyvolano hypokalémii

déleni z klinického hlediska
akutni jaterni selhani-hodnoti se ¢asovy interval mezi ikterem a encefalopatii
hyperakutni forma: interval méné nez 7 dnt
akutni forma: 8 — 28 dnti
subakutni forma: 29 dnii — 12 tydnti
¢im je prubéh rychlejsi, tim Castéji vznika edém CNS
zatazeni do prislusné skupiny ma prognosticky vyznam, rozhoduje o urgenci a
vysledku terapie
celosvétove na prvnim miste v pricinach virové hepatitidy

jaterni selhani u chronickych jaternich onemocnéni
hlavné u jaterni cirhdzy s vyraznym kolateralnim obéhem se obc¢as po veétsi

proteinové zatézi objevuje tzv. periodicky stupor — manifestuji se predevsim neuropsychické piiznaky
encefalopatie
postupné zmensovani funk¢ni plochy se projevi postupnym rozvojem dalSich
priznaku jaterni insuficience
Casto n¢jaky vyvolavajici moment:
pretizeni dusikatymi latkami (potrava, krvaceni)
iatrogenni vlivy (diuretika, velka nezajisténa paracentéza, nevhodné 1éky)
iontové nerovnovaha (zvraceni, prijem, zatéz operaci/infekci, alkohol)
nepfiznivé miize ptisobit zména stievni flory pii iporné zacpé

klinicky obraz-zpocatku nespecifické ptfiznaky — tinava, nevolnost
pak se objevuje ikterus a encefalopatie



vpichti apod.

dychani)

ikterus se postupné prohlubuje, jatra se zmensuji
v popfedi neuropsychické znamky — napadna spavost
flapping tremor — na poc¢atku mtze byt piechodny
foetor hepaticus
rozvoj hemoragické diatézy s krvacenim z nosu, sliznic, dasni, do podkozi, kolem injek¢nich

zvratky mohou mit pfimeés krve nebo vzhled kavové sedliny

zvysuje se teplota, tachykardie, pokles TK je Spatnym prognostickym znamenim

pii protrahovanégjSim pritb¢hu retence tekutin s ascitem, otoky

dlouho zachova pupilarni reflex

vyvrcholenim je komatdzni stav

muze se piidruzit obéhové selhani s arytmii nebo poruchy dechu (Cheyenovo-Stokesovo

terminalné pridruzeny hepatorenalni syndrom obvykle zanikne v obrazu jaterniho selhani
u nemocnych s chronickym jaternim onemocnénim obvykle obraz dekompenzované cirhozy

s postupnym chiadnutim, zvétSovanim ascitu, otokti, encefalopatie, projevti krvacivosti

znamky rozvinuté portalni hypertenze

laboratorni vySetieni

koncentrace sérového bilirubinu — prognosticky vyznam
albumin postupné klesa — prognosticky vyznam
aktivity sérovych aminotransferaz — mala predpovédni hodnota, jejich nahly prudky pokles

byva nepiiznivym znamenim (stejné pokles protrombinu)

krevni obraz: leukocytdza, trombocyty a erytrocyty klesaji postupné
muze se piidruzit DIC
stoupa koncentrace sérového kreatininu, mocovina u tézkych forem klesa
ABR narusena zpoc¢atku RAL, pozdéji MAC, asi u poloviny rozvoj laktatové acidozy
klesa vylu¢ovani natria moci
méni se spektrum AMK v séru (stoupaji aromatické, klesaji vétvené)
v mo¢i lze zachytit krystaly Leu a Tyr
stoupa koncentrace amoniaku (vice v arterialni krvi)
klesa koncentrace cholesterolu, aktivita cholinesterazy

pomocna vySetieni

USG, CT, MR
EEG, u nemocnych v resuscita¢ni péci i kontinualni méteni nitrolebniho tlaku
opakovan¢ hemokultury

komplikace-Cetné, Casto jsou pti¢inou umrti

terapie

vSichni maji projevy poskozeni CNS — ptedevs§im rozvijejici se edém mozku
terminalné je Casty septicky stav
asi u 1/3 mykotické infekce

dalsi komplikace: hepatorenalni syndrom, hemoragicka diatéza (riziko vykrvaceni)
¢asto hypoglykémie doprovazené hyperinzulinismem
kardialni a respirac¢ni poruchy — byvaji terminalni
vzacnou a nebezpecnou komplikaci je akutni pankreatitida
pozdé&ji se mize vyvinou aplasticka anémie

na JIP, nejlépe s metabolickym zamétenim-i tézké jaterni selhani maze byt reverzibilni
arteficialni podpora jater — snazi se perfuzi pfes pryskyfice nebo albumin odstranit toxiny

vazané na protein

snizeni nitrolebniho tlaku — polohovani (zvySeni hlavy a trupu o 30 stupiti )
edém CNS- glukokortikoidy, osmoticka diuretika

eliminace vSech vyvolavajicich pfi¢in

zajisténi dostate¢ného energetického prisunu

vitaminy — B1, B6, B12, C, K

uprava vodni rovnovahy (nepodévat roztoky s NaCl) a ABR

prevence krvaceni do GIT — antacida, antagonisté H2-receptort

sterilizace stieva — nevstiebatelna ATB, laktuloza



1é¢ba komplikaci — ATB, kardiotonika, antimykotika, sedativa, mannitol i.v., Cerstve
zmrazend plazma, nalevy desticek
Casto se podavaji glukokortikoidy, ale chybi diikazy o jejich pfiznivém celkovém
vlivu, mohou vést ke komplikacim (krvaceni do GIT) — mohou ovlivnit edém CNS
edém CNS ovlivni také osmoticka diuretika
jaterni transplantace — pteziti 60 — 90%

diferencialni diagn6za
vSechny komatozni stavy vyvolané postizenim CNS
akutni alkoholicka hepatitida u chronického alkoholika

prognéza
celkové preziti nemocného, ktery dosahl III. — IV. stupné encefalopatie: 20%
progndza horsi u starSich nemocnych a déti mladsich 10 let
zalezi 1 na etiologii — nebezpecna jsou polékova selhani
nepfizniva prognosticka znameni: zmensovani jater, ascites, pokrocila encefalopatie, zmény
Quickova testu, hyponatrémie
dobra prognosticka znameni: stoupajici AFP — znamka regenerativnich pochodi

encefalopatie
vSechny neurologické a psychiatrické zmény, které mohou komplikovat jakékoliv jaterni
onemocnéni
obvykle reverzibilni
vznikaji pfi akutni jaternim selhani, u pokrocilych chorob jater s rozvinutym kolateralnim obéhem
s portosystémovymi zkraty
zavazny stav, miize vyustit v jaterni koma
nejcastéji u nemocnych s pokrocilou jaterni cirh6zou
patogeneze
latky vznikajici ve stfeveé vyvolavaji svymi neurotoxickymi a neuromodula¢nimi ucinky
zmény prenosu v CNS
patogeneze se Ucastni 2 slozky: vlastni nedostate¢nost metabolické funkce jater a rozvoj
kolateralniho ob¢hu (latky ze stieva jim obchazeji jatra a bez detoxikace se dostavaji do CNS)
za nejdilezitéjsi byl dlouho povazovan amoniak (v jatrech normaln¢ detoxikovan na
ureu a glutamin)
na vzniku encefalopatie se podili merkaptany, fenoly, MK o kratkych a stiednich
fetézcich a dalsi
predevsim vliv na funkci GABA — je pozménén postsynapticky receptorovy
komplex GABA
zmény také na bzd receptorech
cirkulujici toxiny zptisobuji poruchu hematoencefalické bariéry, selhani Na+/
K+ATPazy
pfi edému mozku se zvySuje nitrolebni tlak —> zhorSeni perfuze mozku
akutni encefalopatie
vysledek skutecného endogenniho selhani jater
provazi fulminantni jaterni selhani
na konec¢ném stadiu encefalopatie se mtze podilet také vodni a iontova nerovnovaha,
poruchy ABR, pfidruzeny hepatorenalni sy
chronické encefalopatie
vzdy spojeny s vyraznym kolateralnim ob&hem
Casto se zhors$i terapeutickymi zasahy (vysoky pfisun bilkovin, diuretika, sedativa),
krvacenim do GIT, Sokem, zacpou, operaci, infekci
muze se pii zvladnuti vyvolavajiciho momentu zlepsi, jindy se nezadrzitelné rozviji

demence
u chronickych jaternich 1ézi (zejména u cirhotikil) se mohou tyto stavy epizodicky opakovat
pseudokomatézni stavy-vyvolany tézkymi zménami iontové rovnovahy (hlavné hypokalémii),
poruchami ABR nebo obéhovymi zménami s poklesem cirkulujiciho volumu
klinicky obraz-projevy mohou byt vysledkem poruchy kterékoliv ¢asti mozku
napadna je proménlivost klinického obrazu
manifestni encefalopatie — s klinickymi projevy




latentni encefalopatie — subklinicka — abnormalni vysledky psychometrického nebo
neurofyziologického vySetfeni
priznaky nej¢astéji nastupuji nenapadné
¢asto poruchy spanku — zejména inverze
zmény psychiky — apatie, zmény nalad
snizeni reaktivity, prodlouzeni latence odpovédi i na jednoduché podnéty
pomald, monoténni fec¢
pozdé&ji dezorientace, zmatenost
vyvrcholenim je bezvédomi rtizné hloubky az komatdzni stav

encefalopatie se déli do 4 stadii:

stadiu |vedomi intelekt chovani neurologické
m zmény
L poruchy spanku  |poruchy zjistitelné |euforie, vznétlivost, |tremor, asterixis
jen testy deprese
II. zpomaleni, klesa zmeény osobnosti, tremor, zmény
letargie, chvilkové inadekvatni reakce feci, ataxie
poruchy orientace
I11. somnolence, chybi obvykle klidné, nystagmus, hyper-
stupor paranoidni, ev. nebo hyporeflexie
zufivost
Iv. koma chybi chybi koma,
opistotonus,
mydriaza,
areflexie

na zacatku nékdy agresivita, nekoordinované pohyby
zvySeny hluboké slachové reflexy, nékdy zvysen svalovy tonus
v terminalni fazi nemocni ochabli, bez reflext

vvvvvv

nékdy foetor hepaticus
diagnostika
Casna stadia — jednoduché testy: konstrukeni apraxie, Reitantiv numericky test, zmény pisma
(roztfesenost, zmensovani)
EEG: vinova frekvence synchronn¢ oboustranné zpomalena se zvySenou amplitudou od
normalniho a- rytmu az do rozsahu d-rytmu
typicky, ale nespecifickych nalezem jsou tzv. trifazické viny
u chronickych poskozeni je EEG kiivka pomald, nebo rychla a plocha
latentni formy Ize poznat jen citlivymi testy — evokované potencialy
laboratorni vySetieni
odpovida zavazné jaterni 1ézi
pomgéry iontové, vodni a AB rovnovahy
stanoveni amoniaku (nejlépe v arterialni nebo arteriolizované krvi)
diferencialni diagn6za
obtizna u chronickych alkoholikti — mozna zamény s delirium tremens nebo s abstinen¢nimi
ptiznaky
delirium tremens — trvala motoricka a automaticka hyperaktivita, nespavost, strasidelné
halucinace, jemnéjsi rychly ties
Wilsonova choroba — hruby ties, choreatické pohyby, prstenec na rohovce
nahla manifestace do t¢ doby latentni psychozy
terapie
vzdy vysadit diuretika a sedativa
uprava vnitiniho prostiedi (hlavné hypokalémie)
sniZeni tvorby a vstfebavani amoniaku a jinych toxickych produktd ze stfeva
omezeni ptrijmu bilkovin (30g/den), stievni vyplachy, potlaceni tvorby amoniaku
vznikajiciho ve stfevé ¢innosti bakterii (nevstiebatelna ATB)
pri dlouhodobém podavani ATB nebezpeci prijmovych komplikaci nebo enterokolitid
z rezistentnich kmend nebo prerdstani mykotickych infekei
podavani nestravitelnych disacharidi (laktul6za) — prochazeji sttevem nezménény, klesa pH
ve stfeve, urychluje se stfevni pasaz a zrychluje inkorporace amoniaku do bakterialnich proteint



snizeni tvorby amoniaku, usnadnéni jeho metabolismu — aplikace specialnich forem AMK,
ornitinu, argininaspartatu
primétena dieta s omezenim piijmu bilkovin na 30 g/den, dostatek vldkniny
1éCebné postupy ovlivilujici nervovy pienos: antagonisté bzd receptorti (flumazenil)- jen
kratkodobé vysledky
progndza
encefalopatie u akutniho jaterniho selhani je Spatnych prognostickym faktorem
pii opakovani stavil riziko postupné se vyvijejici demence
zv1ast nepiiznivou progndézu ma encefalopatie provazena ascitem, ikterem, nizkou hladinou
albuminu, prodlouzenym Quickovym testem

hepatorenalni syndrom

kombinace anatomicky definovaného onemocnéni jater s funk¢ni poruchou ledvin, ve kterych jsou
minimalni nebo zadné morfologické zmény

vyskytuje se u 2/3 — % nemocnych s chronickym terminalnim selhdnim, vzacnéji u akutniho selhdni

jater
patogeneze-diisledek cirkula¢nich zmén
| efektivni pratok krve ledvinami hlavné v korové oblasti, roste preglomerularni rezistence,
klesa GF

pokles perfuze ledvin —>hypoxie — mize poskodit tubularni funkce
v periferii se prohlubuje vazodilatace, klesa periferni rezistence
srde¢ni vydej je zvySen, kontraktilita myokardu klesa, efektivni plazmaticky objem je nizky
—> hemodynamicka nestabilita
divodem vazokonstrikce zejména v ledvindch je nerovnovaha mezi vazokonstrikénimi a
vazodilata¢nimi faktory
v mo¢i stoupa metabolit TXA2 (vazokonstriktor), snizuje se vylucovani PGE (vazodilatator)
v plazm¢ zvysen endotelin 1 a 2
stoupa citlivost na vazokonstrikéni ti¢inek endogenniho adenosinu, miize byt porusena
syntéza NO
vysledkem vystupiiované vazokonstrikce a vyCerpani vazodilatacnich faktort je
hepatorenalni sy
klinicky obraz
obraz dekompenzovaného jaterniho onemocnéni
obvykle ascites a otoky
hyperkineticka cirkulace se snizenym TK, periferni vazodilataci
palmarni erytém, pavouckové névy
apatie, slabost
znamky dehydratace- velka zizen, suchy, povlekly jazyk, kiize sucha
vznika dehydratace, ale soucasné¢ je ascites a otoky DKK rtizného rozsahu
nékdy difuzni bolesti biicha
1. typ- progresivni rendlni selhani
vysledek extrémni aktivity endotelidlnich vazokonstriktor
rychle probihajici progresivni renalni dysfunkce
rychlé zvySovani sérového kreatininu (nad 250 mmol/l), progresivni snizovani clearance
kreatininu az na 0,3 ml/s
vysoka retence natria — stoupa TR, vyluCovani nizké i po diureticich
ascites se stava refrakterni na 1é¢bu
v séru hyponatrémie
prognoza Spatnd — 80% umira do 2 tydnt
2. typ — mirni renalni selhani
mirny, postupny pokles rendlnich funkci
u pokrocilych fazi cirhdzy pii zhorSovani cirkulace
ascites vlekly, nékdy refrakterni
pokud se pridruzi né¢jaky vyvolavajici faktor, méni se na typ 1
prognodza vazna — asi 50% prezije 5 mésict, 1 rok jen 20%
zvazit transplantaci jater
diagnosticka kritéria
oligurie
vzestup sérového kreatininu (nad 150 mmol/l)
pokles clearance kreatininu



metabolickd acidoza
vysoky kvocient koncentrace kreatininu moc¢/plazma
retence sodiku a vody
natrium v moci velice nizké (pod 10 mmol/l)
osmolalita moci vyssi nez plazmy
clearance ¢isté vody sniZzena
hyponatrémie
chudy mocovy sediment (mirné zvyseni erytrocytt, valcti)
terapie
expanze plazmatického volumu (infuze albuminu)
podavani vazoaktivnich latek, hlavné vazopresinovych analog (terlipressin, orlipressin)
dopamin, noradrenalin
tenzni ascites punktovat a mikrobiologicky vysetfit
hemodialyza neni G¢inna



