Steatoza

Steatéza je abnormalni hromadéni lipidt v burikdch parenchymovych organ. Vznika poruchou metabolismu s
intracelularni akumulaci abnorméliniho mnozstvi lipidd.

Projevy steatdzy

Mikroskopicky mlzeme v burice vidét tukové kapénky volné v cytoplazmé nebo obalené membranou. Kapének
mdze byt prfitomno mnoho (malokapénkové steatéza) nebo jedna velkd kapénka (velkokapénkové steat6za), kterd
utlacuje organely bunky na periferii.

Makroskopicky byvaji organy zluté (prokrvené az do oranzova), na fezu mastné. Nejcastéji jsou postizeny burky
parenchymatickych organd - jatra, ledviny, srdce a kosterni svaly. Pri¢cinami vzniku steatdzy jsou predevsim
obezita, alkohol, diabetes mellitus, ale také toxiny, hypoxie a proteinkalorickd malnutrice.

Déleni steatdézy dle mechanismu vzniku

Steatdza muze vzniknout poruchou funkce nékterych bunéénych organel - endoplazmatického retikula,
mitochondrii nebo lysozomd.

Porucha syntézy a sekrece lipoproteinu

Porucha endoplazmatického retikula, které neni schopno produkovat apoprotein B nebo MTP (protein
prendsSejici triacylglyceroly). Postihuje tedy bunky, které lipoproteiny vytvari - hepatocyty (VLDL, Apo-B-100) a
enterocyty (chylomikra, Apo-B-48). Porucha endoplazmatického retikula mize byt budto dédi¢néd nebo ziskana
(napf. pfi otravé CCly).

Steatdzu mize zpUsobit hladovéni, predevsim u diabetikd. Nedostate¢na utilizace glukdzy zplsobi zvy$enou
mobilizaci mastnych kyselin. Télo diabetika neni schopno vytvorit dostate¢né mnozstvi lipoprotein(, coz zplsobfi
hromadéni mastnych kyselin.

Mitochondrialni insuficience

Steatdza nastdva tehdy, kdy se neutilizované MK v cytoplasmé
reesterifikuji na TAG. Ty pak tvofi v cytoplasmé tukové kapénky, které
jsou vazany na mitochondrie.

K mitochondridini insuficienci dochazi pri poruse karnitinového
pFenasede, kdy se mastna kyselina nem{ze dostat do mitochondrie.
Porucha karnitinového prenasece mize byt dédi¢na (vrozeny deficit
karnitinu) nebo ziskana (difterotoxin).

Dalsi pric¢inou snizené utilizace mastnych kyselin je porucha beta- Steatdza jater - mikroskopie
oxidace v mitochondriich. Nej¢astéjsim ddvodem je ischemie a hypoxie,

toxické vlivy (alkohol), pfipadné dédi¢né choroby. Dochazi k ni v

energeticky naro¢nych burikdch - kosterni svalovina, myokard, hepatocyty, buiiky renalnich tubuld.

V jatrech nastava steatdza napriklad pfi hladovéni. Jak jiz bylo zminéno, dojde ke zvySené mobilizaci mastnych
kyselin. Mitochondrie hepatocytl nejsou schopny dostate¢né rychle mobilizovat mastné kyseliny a zaroven nenf
dostate¢na tvorba lipoproteind. Jatra se steatézou maji typicky makroskopicky vzhled a nazyvaji se muskatova
jatra (na fezu pripominaji muskatovy ofiSek - centroacinézni steatéza).

Pro myokard je typickd hypoxicka steatéza myokardu (predevsim pri tézkych anémiich). Tuk se ukldda podél
vendznich Gsekl kapilarni sité, coz zpUlsobi typické Zlutavé Zihani srdce - tygFi (nebo drozdi) srdce.

Defektem B-oxidace (deficit dehydrogendzy) je také vysvétlovan Reylv syndrom, pri némz ¢asto dochazi k ndhlym
amrtim déti (napfr. pri respira¢ni infekci dojde k uvolnéni MK z tukové tkané a z dlivodu mitochondriéini insuficience
k nakupeni MK a jejich derivatd zvlasté v jatrech (masivni steatéza - akutni jaterni selhani) a mozku (mozkovy
edém).

Lysozomalni dysfunkce
Zvysena endocytéza lipidu
Zavisi na funkci histiocytu (lipofagy nebo pénité buriky) s intenzivni endocytdzou lipoprotein nebo jinych struktur

bohatych na lipidy (krevni desticky, erytrocyty, myelin). Lipidy se nejprve deponuji intralyzosomalné (kapénky
obalené membranou), pozdéji v cytoplasmé.
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Vétsinou jde o cholesterol, ktery je v cytoplasmé esterifikovan a poté odstrariovan HDL. Sekundarné se mize
zmnozit lipopigment ceroid. Pénité bunky nachdzime v malatickych oblastech mozku, ve sliznici zlu¢niku
(cholesteroléza - jahodovy zlu€nik), v chronickych abscesech, aterosklerotickych platech, xantomech
nebo v zaludec¢ni sliznici.

Lipidézy
Lipid6zy jsou steatdzy z divodu vrozené poruchy enzym lipidového metabolismu. Jde predevsim o
lysozomalni hydrolazy, které plsobi rozkladani sloZzenych lipidl (hromadéni lipid¥ v lysozomalnim aparatu).

Nasledkem toho lysozomalni aparat hypertrofuje a ziskava typicky vostinovity tvar.

2 Podrobnéjsi informace naleznete na strance Lipiddzy.
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Hyperlipémie

Heterogenni skupina metabolickych onemocnéni, kdy dochézi ke zvy$ené hladiné lipidt a lipoproteint v
plazmé. Mizeme ji povazovat za extraceluldrni steatozu.

LDL ¢éstice jsou v téle transportovany do hepatocytl, ale také do monocytd, které maji receptor i pro chemicky
poskozené LDL. Pfi hypercholesterolémii se transport LDL do histiocytd a do cévni stény zvysuje (mensi molekuly
snaze projdou endotelem). Dalsi pricinou mlze byt zvysend syntéza lipoproteinl, chybéni enzymu, ktery
hydrolyzuje transportovany lipid (na povrchu endotelu ¢i hepatocytd), nebo chybéni receptord pro LDL na
perifernich bunkach. Zvysena hladina lipoproteinl v krvi mlze urychlovat aterosklerézu.

Hyperlipémie mohou byt budto primarni - geneticky podminéné nebo
sekundarni, kdy doprovazi jind onemocnéni.

Familiarni hypercholesterolémie (primarni HLP)

Mutace genu pro LDL receptor (transport a metabolismus cholesterolu),
kterd zpUsobi zvy$enou hladinu plazmatického cholesterolu. Jedinci
postizeni touto chorobou mivaji po narozeni trikrat (i vice) zvySenou
hladinu cholesterolu.

Dlsledkem tohoto onemocnéni je pfedéasna ateroskleréza
koronarnich, mozkovych i perifernich arterii, kterd mize vést ke
kardiovaskularnimu onemocnéni. U heterozygotl nastavaji velké
komplikace jiz kolem 40. roku, které mohou konc¢it imrtim. U homozygotU Xantom s krystalky cholesterolu
mdze vést k umrti jedince jiz kolem 20. roku.

Dalsi projevy mohou byt mnohocetné xantomy, eruptivni xanthomy klze nebo $lach, arcus corneae et myringis
(intersticialni steatdza rohovky nebo bubinku).

& Podrobnéjsi informace naleznete na strance Primarni hypercholesterolemie.

Diagnostika steatézy

= Laboratorni testy - sérové transamindzy, feritin.
= Ultrazvuk - hyperechogenni tkan, obtizna diagnostika u obéznich lidi.
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