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poskozeni je pravidlem
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poskozeni jater
AKUTNI )
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ALKOHOL
biotransformace v jatrech
3 systémy
alkoholdehydrogenaza méni alkohol na acetyladehyd, ktery je konvertovan
aldehyddehysrogenazou na konecny acetat, ten je dale metabolizovan na acetyl-CoA
MEQOS-uplatiiuje se pouze pfi vySSich koncentracich alkoholu
jaterni katalaza

dale spojeno se zvySenou pfeménou pyruvatu na laktat —> hyperurikémie, acidoza,
hypoglykemie (zpomaleni glukoneogeneze a pokles zasoby glykogenu v jatrech)
. zvySena tvorba lipoproteinu a cholesterolu
STEATOZA- zvysené ukladani tukd v jatrech
pfi dlouhodobém abuzu alkoholu stoupa syntéza mastnych kyselin a TAG
zvySené se uvolfiuji tuky z perifernich tkani a zvySena syntéza v jatrech
) reverzibilni
LEKY
ovlivnéni transportu, exkrece a konjugace bilirubinu
rifampicin, antituberkulotikum
cytotoxické poskozeni-paracetamol
jaterni poSkozeni pfimym toxickym ucinkem
jaterni poSkozeni sekundarni toxicitou

toxicka hepatitida s hepatocelularnim poskozenim
PARACETAMOL
bezpedny v davce do 3g/den
predavkovani
1.12 hodin nauzea, zvraceni, bolest bficha
antidotum-N-acetylcystein
cholestaticky typ
CHLORPROMAZIN
steroidni hormony
steatohepatitida
AMIODARON

METABOLICKE POSKOZENI JATER
PORFYRIE- poruchy biosyntézy hemu na rdznych stupnich
hromadéni porfyrin nebo jejich prekurzor v nékterych tkanich
AKUTNI INTERMITENTNI PORFYRIE-AD
v kostni dfeni je syntéza hemu neporusena, prekurzory hemu se hromadi pouze v
jatrech
abdominalni forma-bolest bficha kolikoviteho charakteru, zvraceni, zacpa
forma s neurologickymi pfiznaky-bolest hlavy, parezy az plegie, polyneuropatie,
parestezie
forma s psychickymi pfiznaky-zmény osobnosti, deprese, dezorientovanost,
halucinace, agresivita, somnolence az koma, nespavost
akutni zachvaty mohou byt vyvolany fadou Iék(l — barbituraty, sulfonamidy,
griseofulvin, meprobamat, antikonvulziva, methyldopa, estrogeny, nitrofurantoin, néktera anestetika
zachvat maze byt zpUisoben také infekéni chorobou, estrogeny, hladovénim,
stresem, alkoholem ) )
CHRONICKA JATERNI PORFYRIE- PORFYRIA CUTANEA TARDA
snizena aktivita uroporfyrinogendekarboxylazy (UROD) v jaterni tkani
ke snizeni aktivity dochazi u nejcastéjSi sporadické formy exogennim
vlivem-alkohol, drogy, toxiny, infekce HCV (vzacnéji HBV)
nejcastéjsi porfyrie, vyskyt 1:1000, ¢astéji u muzd
klinicky obraz
typické kozni pfiznaky
u vétdiny nemocnych nejvyraznéjsi hyperpigmentace na mistech
vystavenych slune¢nimu ozareni (ruce, oblicej, krk, ve vystfihu)-kGize nej¢astéji zbarvena do Cervena,
u nékterych nemocnych je zbarveni tmavohnédé
hyperpigmentace se postupné sdruzuje s hypertrich6zou
typickym projevem jsou puchyfie s Cirym nebo bé&lavym obsahem —
na dorzech rukou, v obli€eji, za krkem
puchyfe praskaji a méni se v mélké ulcerace — pomalu se hoji, mohou se sekundarné infikovat
kone¢nym obrazem je atroficka klize s jizvami rizné velikosti
kozni fotosenzitivita



snadna zranitelnost kize
jaterni poSkozeni rizného stupné
ocni zmény-konjunktivitida — velice Easto
fotofobie, epifora, blefarospazmus, flyktenulézni konjunktivitida,
scleromalacia perforans
terapie-neni kauzalni [éCba
v soucasnosti 2 zpUsoby efektivni terapie
opakované venepunkce
terapie malymi davkami nékterych antimalarik (chlorochin)
chlorochin — ovliviiuje metabolismus porfyrin( na nékolika
urovnich, tvofi s porfyriny komplex, zvySuje propustnost membrany hepatocytd pro porfyriny —> vyplavovani
do plazmy a vylu¢ovani moci
ovliviiuje i vazbu uroporfyrinu na jaterni
intracelularni proteiny a je inhibitorem syntézy porfyrin(
u pacientll se vzacnymi komplikacemi terapie chlorochinem
se podava trimethoprim
jaterni dieta a zdkaz alkoholu
ochrana klze i pfed drobnymi poranénimi a pfed pfimym slune¢nim
zarenim
WILSONOVA CHOROBA- AR (13. a 3. chromozom)
hepatolentikularni degenerace
etiologie-metabolicka porucha médi s postizenim jater a CNS
mutace genu kdédujiciho transport médi —> snizené vylu€ovani médi do Zlugi
zakladnim defektem je porucha uvoliiovani Cu z lyzosomu pfi
enzymatickem efektu
porucha inkorporace médi do ceruloplazminu
méd se hromadi v organismu
po pfekroleni stfadaci schopnosti jater je méd vychytavana dal8imi organy
(pfedevsim CNS, ledviny)
gen pro Wilsonovu chorobu na 13. chromozomu, pro poruchu ceruloplazminu na 3.
chromozomu — popsano vice nez 200 mutaci
patogeneze
toxické poskozeni organl nakupenou médi
poskozeni jater —>cirh6za
meéd se kumuluje v jatrech od narozeni, ale manifestace je nejcastéji mez 5.
a 50. rokem zivota, s maximem v druhém desetileti
poskozeni CNS —> bilateralni degenerace a rozpad BG
zacina nahle tfesem, dysartrii, poruchami psani
pozdé&ji dominuje porucha Feci, dystonie, rigidita, hyperkineze
v terminalnim stadiu neschopnost pohybu, nemocny leZi v opistotonu, neni
schopny feci ani polykani
poskozeni periferie rohovky —> Kayser(v-Fleischerlv prstenec (viditelny jen
Stérbinovou lampou)
terapie
v dieté vynechat potraviny bohaté na méd: jatra, ludténiny, ¢okolada, kakao, kokos,
ofechy, mofrskeé ryby, €aj, kava, petrzel, ovesné vliocky
zakladem je medikamentozni 1é¢ba
penicillamin — chelat zvySujici vylu¢ovani moci médi, obtize ustupuji az po
nékolikamésicni l1é¢bé
podavat vzdy s pyridoxinem (zvySené se spotfebovava)
IéCba je celoZivotni, nesmi byt pferuSovana )
alternativni Iék volby: trientin (triethylentetramin — TETA) — méné NU
(Casné: drefiovy utlum, proteinurie; pozdni: autoimunitni poruchy — SLE)
nové;Si terapii je podavani zinku — zabranuje resorpci médi ze stfeva, jeji negativni
bilance pak dosahuje az 1 mg/den
uc€inek zinku nastupuje opoZzdéné& —> neni vhodny jako vstupni 1€k
zinek Ize kombinovat s chelaty
transplantace jater — u fulminantnich forem mladych nemocnych s cirhézou a
tézkym jaternim selhanim nebo v pozdéjsich stadiich s jaternim selhanim (akutni forma m. Wilson)
HEMOCHROMATOZA-AR (6.chromozom)
nadmérné ukladani zeleza do tkani ve formeé ferritinu a hemosiderinu
nasledné toxické poskozeni tkani
etiologie
zakladni poruchou je porucha resorpce zeleza ze stieva

patogeneze



Zelezo se postupné hromadi v parenchymatdznich organech — hlavné v jatrech,
pankreatu, myokardu, endokrinnich Zldzach
manifestuje se az ve stfednim véku
klinicky obraz
vstupni pfiznaky nespecifické: hubnuti az kachektizace, slabost
zakladni charakteristicky obraz tvofi triada
hepatomegalie
kozni hyperpigmentace
DM (bronzovy)
terapie
dostatek kvalitnich bilkovin v potravé
terapie pravidelnymi krevnimi odbéry — tydné odbér 500 — 1000 ml pIné krve,
bézné odebrano 50 — 70 | krve
odbérem 500 ml krve se odstrani 250 mg zeleza



