difuzni, chronicky, obvykle progredujici proces se zanétlivymi a nekrotickymi zménami s naslednou
fibrézou a tvorbou regenera¢nich uzli (UZLOVITA piestavba jater)
vysledkem je uplna dezorganizace lobularni a vaskularni architektury
zmény cévniho fecisté s naslednou portalni hypertenzi mohou mit pro osud nemocného vétsi vyznam
nez zmeény parenchymat6zni

epidemiologie-znac¢né geografické rozdily
nejvyssi umrtnost ve Francii, v CR asi 15/100 000 obyvatel
do konec¢ného stadia u nas dospéje asi 1500 — 2000 nemocnych rocné
postihuje hlavné dospélé v produktivnim véku - ekonomicka zatéz

etiologie

pfi vzniku se uplatiuji vlivy metabolické, genetické, toxické, infekeni, zplisob vyzivy, socidlni
prostiedi, tirovenl hygieny, Skodliviny v zevnim prostredi

ve stfedni Evropé dominuji virové infekce jater a abuzus alkoholu-80%

dalsi ptri¢inou mtze byt obstrukce zluCovych cest -biliarni cirhdza

u nemocnych s chronickym srde¢nim méstnanim muze vzniknout kardialni cirh6za

autoimunitni

metabolické poruchy-Wilsonova choroba, hemochromatéza, porfyrie, NASH

patogeneze
ruzna podle etiologie-vlivy virti, alkoholu, metabolickych poruch
3 pochody- nekréza jaternich bunék- nekrotické ¢asti nahrazovany vazivem
proliferace vaziva
nodularni prestavba zachovalé jaterni tkan¢

slozita struktura cévniho zasobeni se chaoticky piestavuje
vznika komunikace mezi portalnim systémem a vendznim odtokem - vyfazeni i dosud
funk¢nich jaternich bunék z ¢innosti
tvofi se vazivova septa a uzly stlacuji cévy v nich probihajici
rozvoj portalni hypertenze

hyperkineticka cirkulace
provazi portalni hypertenzi
systémova vazidilatace- zvySen NO
zvysen SV, tachykardie, hypotenze

morfologicka klasifikace

mikronodularni cirhéza — uniformni vzhled malych uzlti (do 3 mm) — nejcastéjsi projev
alkoholismu nebo metabolickych zmén

makroskopicka cirh6za — uzly riizné velikosti (az nékolik cm) — postnekroticka forma vznikla
z fulminantné probihajici akutni hepatitidy nebo pozdni stadium mikronodularni formy

smiSeny typ — uzly rizné velikosti — pfic¢ina: ndhla zména aktivity procesu (napf. u alkoholik
probehla akutni alkoholicka hepatitida)

klinicky obraz-muze probihat dlouhodobé asymptomaticky (asi 20%)

NESPECIFICKY- tnava hubnuti, nechutenstvi, plynatost, svédéni klize, porucha Menzes

pokrocilé- CHVOSTKUYV habitus- velké bticho, tenké koncetiny

podle charakteru ptfiznakt se rozliSuje kompenzovana a dekompenzovana forma

kompenzovana cirhéza-latentni, subklinicka-pfipomina chronickou hepatitidu

nespecifické priznaky: dyspepsie, pocity plnosti po jidle, zmény stolice
u Zen poruchy menstruace — nejcastéji hypomenorea az amenorea
hepatomegalie, slezina se zvétSuje postupné s rostouci portalni hypertenzi
kozni ptiznaky chybi nebo jsou ojedinélé (pavouckové névy, projevy krvacivosti)
nekdy lehké perimaleolarni otoky, nykturie
muze se manifestovat i ikterem
prvnim piiznakem mize byt i nahla hematemeze
neékdy retence tekutin s rostouci Zizni
zvolna ptechazi do obdobi dekompenzace
laboratorni vySetfeni u kompenzované cirhdzy




v mo¢i urobilinogen
vys$i aktivita sérovych aminotransferaz, AST vyssi nez ALT
pokles koncentrace sérového albuminu, stoupaji g-globuliny
prodluzuje se protrombinovy ¢as
lehce stoupa koncentrace sérového bilirubinu
dekompenzovand (pokrocild) cirhdza
pestra symptomatologie
priznaky parenchymat6zni poruchy jater (metabolickda dekompenzace): ikterus,
hemoragické diatézy, hypoalbuminémie s retenci tekutin s ascitem a otoky
priznaky z rozvinuté portalni hypertenze (vaskuldrni dekompenzace):ascites, jicnové
varixy, portosystémova encefalopatie
unava, slabost, vyCerpanost, nechutenstvi, hubnuti, zvétSovani bficha, otoky
u Zen poruchy menstruace az amenorea
u muzt pokles libida a potence, gynekomastie
Casto artralgie a bolesti patete
zpomalené reakce (encefalopatie)
subfebrilie nebo naopak hypotermie nebo izotermie
ktize bleda, Casto iktericka, s Cetnymi pavouckovymi névy
priusni zlIazy mohou byt zvétSené
rty a jazyk ¢ervené, na rukou palmarni erytém

v

¢ast¢jsi je 1 Dupuytrenova kontraktury, zmény na nehtech (bilé nehty), palickovité

prsty
projevy hemoragické diatézy: petechie, hematomy, krvaceni z dasni, nosu,
gynekologické ap.
u muzt mizi ochlupeni hrudniku, ¢asto gynekomastie
na bfiSe se vytvari kolateralni obéh — spise po stranach
btficho vzedmuté meteorismem a ascitem
brisni sténa chaba, ¢asto rozestup biisnich svalli, snadno se tvoii kyly
jatra Casto zvétSena (vice levy lalok), tuha, okraj ostry
s rostouci portalni hypertenzi se zvétsuje slezina
u muzi atrofie varlat
otoky DKK
TK spiSe nizsi, cirkulace hyperkinetického typu
laboratorni vySetfeni u dekompenzované cirhdzy
v mo¢i urobilinogen a urobilin, pfi ikteru bilirubin
klesa vyluCovani natria, sttedn¢ zvysena FW
¢asto anémie (obvykle makrocytarni)
pozdé&ji znamky hypersplenismu: trombocytopenie, leukopenie
pti pravidelnych kontrolach sledovat: {c sérového bilirubinu, pokles albuminu v séru pod 40%,
zvySeni g-globulinti nad 35%, pokles koncentrace protrombinu pod 50%
pomocna vysetieni: USG, CT, ezofagogastroskopie, jaterni biopsie, scinti jater a sleziny

vySetient nalez zhodnoceni

aminotransferazy AST vyssi nez ALT zvyseni nemusi byt ndpadné

sérovy bilirubin zvyseni nevyrazné muze byt prvnim ptiznakem
dekompenzace

ALP, GMT zvySovani dle ptitomnych znamek cholestazy

sérovy albumin snizovani pokles syntetické ¢innosti jater

Quickuv test postupny pokles pokles syntetické Cinnosti jater

g-globuliny vzestup zvySovani tvorby protilatek

IgG vzestup u v8ech forem cirhdzy

IgA vzestup zejména u alkoholickych forem

IegM vzestup zejména u prim. bilidrni cirhozy




markery virovych urceni virove etiologie

hepatitid

autoprotilatky pozitivni u autoimunitnich forem

kalium v séru ¢asto pokles ¢astéji u pokrocilych forem

cholesterol pokles az v pozdnich stadiich cirhozy

krevni obraz makrocyt6za, znamky zejména alkoholické formy
hypersplenismu

kreatinin v séru vzestup pridruzené selhani ledvin

specialni vysSetieni

AFP vzestup hepatocelularni ca

ceruloplazmin pokles Wilsonova choroba

ferritin v séru vzestup hemochromatéza

diagnostika
podrobna anamnéza, objektivni vysetieni, biochemicka vySetfeni
USG, doppler
necilena perkutanni jaterni biopsie
gastroskopie- vysetfeni jicnu a zaludku k prikazu varixd

diferencialni diagn6za

kompenzovana jaterni cirhdza: onemocnéni jicnu, Zaludku, Zluéniku, pankreatu, funkéni dyspepsie
problémem muze byt odliSeni jaterni steatozy, steatohepatitidy, steatofibrozy

dekompenzovana cirh6za: metastaticky rozsev do jater a na peritoneum

vzdy vySetfenim ascitu vyloucit tbc nebo bakterialni peritonitidu

komplikace

portalni hypertenze a jeji dusledky: kolateralni ob&h, hypersplenismus, ascites, hepatorenalni
syndrom, encefalopatie, zvySeni plazmatického volumu, hyperkineticka cirkulace, nizky TK
hepatocelularni carcinom v cirhdze

zvysena nachylnost k infekci — spontanni bakterialni peritonitida, infekce urologické, respirac¢ni, tbc,
septikémie, mykozy

choroby GIT: pepticky vied, gastritida, pankreatitida, refluxni choroba jicnu, cholelithidza, chronicka
cholecystitida

projevy hemoragické diatézy

kardiomyopatie

snadna tvorba kyl

osteopenie (hlavn¢ u forem biliarnich)

poruchy glc tolerance, ¢astéjsi DM

jaterni selhani

cirhotici inklinuji méné k rozvoji aterosklerdzy — nizsi vyskyt IM, hypertenze je vyjime¢na

terapie

v obdobi kompenzace — rozumna zivotosprava, dieta, abstinence u alkoholikd. Gprava stavu vyzivy
(nadvahy, malnutrice)

u dekompenzovanych forem — symptomaticka 1é¢ba

v pokroc¢ilych stadiich zvazit transplantaci jater

prognéza

cirh6za podstatné zkracuje vék nemocného

prognoza zalezi na spolupraci, etiologii onemocnéni, pokroc€ilost jaterniho postizeni

nejvice pouzivané je hodnoceni dal§iho osudu podle Childa a Pugha — bere v tivahu jen nejbéznéjsi
klinické a laboratorni ukazatele: ascites, encefalopatie, stav vyzivy, bilirubin v séru, albumin v séru, Quicktv
test



nove¢jsi hodnoceni MELD (model end-stage liver disease) — hodnoti i koncentraci sérového
kreatininu, piihlizi k etiologii onemocnéni

pricinou umrti jsou Castéji komplikace nez vlastni jaterni insuficience: krvaceni z varixa,
hepatocelularni ca, zanétlivé komplikace (hlavné plicni), hepatorenalni sy

prevence: boj proti hepatotropnim virim a proti alkoholismu

primarni biliarni cirh6za
zavazné, obvykle pomalu progredujici onemocnéni jater charakterizované chronickou cholestazou
postihuje Castéji zeny mladsiho a stiedniho véku
Casna stadia nespliuji kritéria jaterni cirh6zy -navrzen termin chronickd nehnisava destruktivni
cholangitida (nazev se nevzil)
etiologie a patogeneze
autoimunitni postizeni zlu¢ovych kanalki
muze se vyskytovat i familiarné — mozna genetické faktory
dale se hledaji faktory endokrinni, zevniho prostfedi, mozny je podil atypickych
bakteridlnich kmenti

klinicky obraz
zacatek velice nenapadny a zavadéjici — prvnim ptiznakem je svédéni

ikterus se objevuje az za delsi dobu, zvolna nartsta

typicka jsou xantelazmata o¢nich vi¢ek

pridruzuje se unava, slabost

Casto bolesti v kostech, v zadech, nékdy i spontanni fraktury obratlovych tél

jatra zvétSena, tuha, mize byt hmatna slezina

pozdnimi piiznaky jsou znamky portalni hypertenze a splenomegalie

¢asto soucasna cholecystolithiaza

neékdy se pfidruzi dalsi autoimunitni onemocnéni — sicca syndrom
laboratorni vySetieni

zvysSeni ALP a GMT, eventualné i bilirubinu

zvysena koncentrace IgM

¢asto pfitomnost rtiznych autoprotilatek (zejména antimitochondrialni)
diagnostika

Zvyseni ALP, prikaz autoprotilatek, zvySeni IgM

ERCEP, jaterni biopsie
diferencidlni diagn6za

extrahepatalni cholestaza, cholestatické poskozeni jater 1éky, alkohol, jaterni loziskové

procesy
nekdy obtizné odliSeni od chronické hepatitidy
u nemocnych po transplantaci jater obtizné odliSeni od rejekcni reakce
terapie
uprava malabsorpce a hypovitamindz
energeticky bohata dieta s vysokym obsahem kvalitnich bilkovin
privod tukt snizit na 40 g/den
pravidelny ptijem vit. rozpustnych v tucich
prevence kostnich zmén: kalcium, vit. D
u Zen jsou vhodné estrogeny (stimulace tvorby kosti)
dostatecny pohyb a cviceni
v pocatecnich stadiich malé davky glukokortikoidii
problematicka je 1é¢ba svédéni — cholestyramin, enzymové induktory (phenobarbital,
rifampicin), antihistaminika, anabolika (ty prohlubuji ikterus)
kys. ursodeoxycholova — méni vlastnosti zluci (je tekutéjsi, klesa nasyceni cholesterolem) —

existuji formy provazené vysokymi koncentracemi cholesterolu v séru -hypolipidemika
podéavani S-adenyl-L-methioninu

transplantace jater — indikovana pfti Spatné kvalité zivota, neztiSitelném svédéni, znamkach
jaterni insuficience (ikterus, encefalopatie, ascites) a pii krvaceni z jicnovych varixti

progndza
asymptomati¢ti nemocni piezivaji kolem 10 let
po objeveni ikteru preziti asi 7 let
hepatocelularni carcinom v biliarni cirhéze je vzacny
1 pfes 1écbu progrese a vyusténi v jaterni selhani



terminalni stadium trva obvykle rok — signalizovano nartstanim bilirubinu, poklesem
albuminu a protrombinu, mizenim xantelazmat i xantomd, zmirilovanim pruritu
v pozdnich stadiich retence tekutin, portalni hypertenze
terminalné jsou Casté infekcni komplikace
po transplantaci je 1leté preziti asi 85 — 90%, Sleté 60 — 70%
Casto recidiva onemocnéni v transplantovanych jatrech — asi u 21% nutna
retransplantace



