Jaterni selhani (pediatrie)

Fulminantni jaterni selhani (F)S) je u déti vzacné. Nejcastéjsi pricinou je hepatitida A, ¢asto vSak etiologie nenfi
zjisténa.

Definice

Definujeme jako akutni jaterni onemocnéni s ndstupem encefalopatie do 8 tydn( od klinické manifestace ikteru,
bez anamnézy chronického jaterniho onemocnéni. V pediatrii - akutni jaterni onemocnéni, u kterého se od prvnich
priznakt do 8 tydnl vyvine (kromé standardnich biochemickych parametrd jaterniho poskozeni) koagulopatie
nereagujici na vitamin K, kdy INR je > 1,5 a soucasné se vyskytuje encefalopatie nebo je INR > 2 bez
encefalopatie.)

Patogeneze

Vyvolavajici agens poskozuje hepatocyty — nekréza jaternich bunék — jaterni selhani. Dochazi k poruse syntetické,
exkrecni a detoxifikalni funkce jater — jaterni encefalopatie. Vysoké hladiny amoniaku a glutamatu vedou k edému
mozku a zhrouceni krevniho obé&hu v CNS.IH

Etiologie
Nejcastéji se jednd o infekce a intoxikace:

PFi¢iny FJS u novorozencu

= infekce: HSV, echoviry, adenoviry, CMV, EBV, HBV;

= metabolické choroby: galaktosémie, tyrozinémie, neonatéini hemochromatéza, Niemannova-Pickova choroba
typ C, mitochondriopatie;

= jschemie: vrozené srdecni vady, operace srdce, myokarditida, asfyxie.

PFi¢iny FJS u kojenctl a batolat

= infekce: HAV, HBV, HCV, HSV, sepse;
= intoxikace: paracetamol, toxin amanitin (muchomdrka zelend), valproat, isoniasid, halotan;
= metabolické choroby: hereditarni fruktézova intolerance, deficit antitrypsinu, galaktosémie.

Priciny FJS u starsich déti

= stejné jako u kojencl a batolat, navic Wilsonova choroba.!?!
Klinicky obraz

Klinicky obraz je rozmanity a zahrnuje progredujici /|| ikterus, Il anorexii, || zvraceni, |l horecku, || pobolivani
bricha, hepatomegaliei, foetor hepaticus, ascites, zmensujici se velikost jater na podkladé rozsahlych nekréz. Mezi
priznaky jaterni encefalopatie patfi: neklid, iraciondlni hyperreaktivita, || zmatenost, letargie, || zastfené védomi,

apatie, stupor, kéma. Jako hepatorenalni syndrom oznacujeme renalini selhani vyvijejici se v rdmci FJS, zplsoben
systémovymi cirkula¢nimi zmé&nami pfi portalni hypertenzi. M{ze nastat multiorgdnové selhani.2It!]

Diagnostika

Pozorujeme hyperbilirubinémii, zvySené aminotransferdzy (az na 50-100nasobek, AST/ALT > 1), zvyseni LDH a
GGT, poté aminotransferazy klesaji (prognosticky nepfiznivy ukazatel). Kvili porusené synteticka funkci jater
detekujeme hypoalbuminemiei, nizkou aktivita cholinesterazy. Detekujeme také napfr. koagula¢ni poruchu, bez
odpovédi na vitamin K, stoupajici hladinu amoniaku a laktatu a hypoglykemii.[112]

Komplikace

Jedné se napf. o ascites, zivot ohrozujici krvaceni, hypoglykemické koma, rendlini selhdani, elektrolytovy rozvrat,
hypoxie, kardiaIni dekompenzace, $ok, edém mozku.!?!

Lécba

Poskozeni jaternich bunék je ireverzibilni, Ié¢ba obtizna. Podplrnéa opatreni: snizeny prisun bilkovin, dekontaminace
stfeva neomycinem a laktul6zou k redukci produkce amoniaku, substituce elektrolytd a tekutin, podavani vysokych
davek glukdzy, korigovani acidézy, uméla plicni ventilace, podavani vitaminu K, koagulac¢nich faktord a
trombocyfzé]rm’ch koncentratl, antibiotika, hemodialyza. Lé¢ebnou moznosti je i transplantace jater (,King's College
kritéria").
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Velmi vazna, bez transplantace je mortalita 85 %.?

Odkazy

7 va s

Souvisejici ¢lanky
= Jaterni selhani

Reference

1. LEBL, J, ] JANDA a P POHUNEK, et al. Klinicka pediatrie. 1. vydani. Galén, 2012. 698 s. s. 370-371. ISBN 978-
80-7262-772-1.

2. MUNTAU, Ania Carolina. Pediatrie. 4. vydani. Praha : Grada, 2009. s. 399-401. ISBN 978-80-247-2525-3.


https://www.wikiskripta.eu/index.php?curid=72758&useskin=printer#cite_note-muntau-2
https://www.wikiskripta.eu/w/Jatern%C3%AD_selh%C3%A1n%C3%AD
https://www.wikiskripta.eu/w/Speci%C3%A1ln%C3%AD:Zdroje_knih/978-80-7262-772-1
https://www.wikiskripta.eu/w/Speci%C3%A1ln%C3%AD:Zdroje_knih/978-80-247-2525-3

