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Cholestatické syndromy
Malnutrice a onemocnéni jater
Cholelithiaza

Virovy zanet jater

Jaterni cirhoza

Selhani jater

Wilsonova choroba



Chronicka onemocnéni jater-spojena s malnutrici
proteino-energetickou

Napr. jaterni cirhoza: snizeny pocit chuti k jidlu +
predCasny pocit nasyceni

Alkoholicka jaterni cirhoza-k malnutrici prispiva i
chronicka pankreatitida

Chronicka cholestaza vede ke stfevni malabsorpci



Cholestatické syndromy

Cholestaza-snizeni tvorby a toku zluCi+porucha
vyluCovani vody a organickych aniontd, tj. bilirubinu a
Zlu€. kyselin, nedostatecna lipolyza TGL

Vysledek: retence latek, které se vyluCuji do ZIuéi + jejich
nedostatek ve strevé

Deleni: extrahepatalni cholestaza-prekazka mimo zIuc.
cesty a intrahepatalni cholestaza-prekazka ve zlucovych
cestach

U déti nejCasteji stenoza Ci atresie extrahepatalnich Ci
intrahepatalnich zlu€ovych cest



Cholestatické syndromy

ikterus
svédéni kuze - pruritus (z retence Zlu€ovych kyselin)

maldigesce, malabsorbce, Unava, steatorea (objemna fidka
pachnouci stolice), karence vitaminu rozpustnych v tucich: AE, D,K

jaterni osteodystrofie-osteoporoza (spiSe dospéli)
porusené vyluCovani manganu a medi

sekundarni hyperlipidémie-xantomy (spiSe dospéli)



([j)ostatek bilkovin 2-3 g/ kg/den, pfi jaternim selhani naopak 1g/kg/
en

Hydrolyzaty bilkovin: Nutrilon digestive care (bézné dostupny,
registrovany preparat)

Specialni klinicka vyziva: Heparon, Generaid, Generaid plus,
Hepatamine

Pouziti MCT tuku, které nepotrebuji k resorbci ZluCové kyseliny

Vitaminy — substituce A (5000-25000 1U/den),D (3-5ug/kg/den),E
(15-25 IU/kg/den),K (2,5-5 mg/ den), mnozstvi vitaminu rozpustnych
ve vode by melo byt asi 2x vysSsi nez doporuCovana bézna davka

Mineralni latky — suplementace Ca (25-100 mg/ kg/den), P (25-50
mg/kg/den), pfi ascitu dieta se snizenym obsahem Na (1-2
mmol/kg/den), Zn-zincum sulphuricum 1 mg/ kg/ den, suplementace
selenu 10-20mg/ den, zelezo-muze byt deficit, jindy v séru zvySeno



Generaid: od naro_zenl' d(_) 1 _roku vé_ku, obohacen o
vetvene AMK (valin, leucin, izoleucin)

Generaid plus: od 1 roku veku, predevsim pro atresii
zluC. cest (vétvené AMK, vSechny esencialni AMK,
sa(;haridy, tuky, vitaminy, stopove prvky a snizeny obsah
Na

Heparon junior. od narozeni po cele detstvi pro akutni a
chronicke selhani jater, zvySene mnozstvi vetvenych
AMK + zinku, snizeny obsah sodiku

Hepatamine: pro tézke postizeni jater, snizeny obsah
aromatickych AMK (Phe, Tyr), zvyseny obsah vetvenych
AMK (valin, leucin, izoleucin)



Cholelithiaza

u deti vzacneé

v dieté individualni pfistup, dieta jen zmirni potize, reSenim je
cholecystektomie, litotrypse, po operaci se dieta drzi kratce — 3
meésice

klinicky nemé zluCnikové kameny - bez diety

Akutni cholecystitida, biliarni kolika

zklidnéni obtizi, neni velky daraz na nutricni a energetickou hodnotu
diety

zcela vynechat tuk

doplnit tekutiny-Caj, infuze

po vymizeni bolesti-suchar, staré pecivo, pak jidla lehce stravitelna,

omezujeme tuk 40-50g/den u starSich déti, protektivné plusobi
omega-3 mastné kyseliny



Chronicka cholecystitida

dodrzuji dietu dlouhodobg, tuk 50-60g/den (pro starsSi déti), bohaty
obsah omega-3 a 6 mastnych kyselin, omezit zivoCiSné tuky

Olej olivovy, slunecCnicovy, rostlinné maslo

Mnozstvi bilkovin jako v racionalni vyzive, nékdy nesnaseji mléko,
ale toleruji zakysané mlécneé vyrobky

Postupné zvysujeme podil rostlinnych bilkovin-cerealie
Jist pravideln€, mensi porce

Kombinace nejCastéji s obezitou a DM 2. typu (dospéli)



Virova onemocneni jater

Casto spojeny s poruchami Zluéniku a slinivky bfisni

Priznaky: nausea, nechutenstvi, zvraceni zvl. po jidlech s vyssim
obsahem tuku

Postacuje omezeni tuku v diete, pro deti do 4 let veku tuk
neomezujeme, postacuje racionalni vyziva

podavaji se infuze vétvenych aminokyselin (valin, leucin, izoleucin)

Chronické stadium virové hepatitidy: pocit plnosti, nadymani, tlak v
pravem podzebri, postaCuje racionalni vyziva

zakaz alkoholu (max. 0,3 | piva, vinny stfik - dospéli)



Jaterni cirhoza

« PricCiny: v dospelosti nejCasteji alkohol, u deti virové
hepatitidy, autoimunitni a cholestaticka onemocnéni
(ALGS), dédi¢né poruchy metabolizmu (napf. HT1), 5-
10% kryptogenni priCina

« Forma latentni a klinicky manifestni

« Jaterni insuficience: nedostateCna funkce jaterniho
parenchymu-predevsim proteosynteticka funkce
(krvaceni, otoky)




Jaterni cirhoza

Dekompenzovana jaterni cirhoza: znamky hypersplenismu, rozvoj
portokavalnich anastomoz, jaterni encefalopatie, otoky, ascites+
metabolicka dekompenzace, tj. nedostatecna vyziva, negativni
dusikova bilance + karence vitaminu a stopovych prvkl (Zn, Se)+
zhorSuje se vyuziti glukozy (muze se projevit jako DM Il.typu),
imunodeficience, porucha exkrecni funkce jater, poruchy
biotransformace (Ieky)

Skorovaci systém: Child-Pugh B,C
vhodna vysokoenergeticka dieta

doporucuje se vyssi prisun bilkovin, 4-7 mensich porci, posledni
jidlo pozdgji vecCer



Parametry Child-Pughova skore

celkovy bilirubin (umol/I)
albumin g/l

INR

ascites

jaterni encefalopatie

Hodnoceni Child-Pughova skére

skore pocet bodu

A 5-6
B 7-9

C 10-15

1 bod
<34
>35
<1,7
neni

neni

roCni preziti %

100
81
45

2 body

34-50

28-35

1,7-2,2
potlaceny IéCbou

1.-2.stupen

85
57
35

3 body
>50

<28

>2,2
refrakterni

3.-4.stupen

dvouleté preziti %



Jaterni selhani

Intoxikace zpusobena nekrozou hepatocytl s tézkou poruchou
jaterni funkce, s jaterni encefalopatii,poruchami hemokoagulace,

vnitrniho prostredi, hypoglykemii, edémem mozku a hepatorenalnim
syndromem

PriCiny: hepatotoxicke latky, napf. amatoxin Amanita phalloides, N-

acetyl-p-benzochenoniminem u paracetamolu, ethylalkohol, méd a
dalsi

Laboratorne: zvyseni jaternich transaminaz, prodlouzeni INR,

metabolicka acidoza, hypoglykémie, krvaceni, jaterni encefalopatie
s komatem



Jaterni selhani

Omezeni bilkovin na 0,5 - 1,29/ kg (nejcastéji 1g/kg/den)
Aplikace vétvenych aminokyselin (valin, leucin, isoleucin)
zvySena energeticka potreba, infuze glukozy

Pri krvaceni — mrazena plazma, trombocytarni naplav atd.
Laktuloza pri jaterni encefalopatii
Podavani specifickych antidot

Transplantace jater



Nutriéni doporuceni pro déti s chronickym postiZzenim jater

energie/nutrient doporuceni

energie navyseni na cca 130% denniho doporuceni pro vék

tuky 30-50% doporuceného kalorického
denniho pfijmu

proteiny navyseni na cca 130-150% denniho doporuceni pro vék

sacharidy 40-60% doporuceného kalorického
denniho pfijmu

Vitamin A <10kg: 5 0001U/den

>10kg: 10 0001U/den

Vitamin D 2 000-5 000 IU/den

Vitamin E 15-201U/kg/den

Vitamin K 3-5mg/den

Vapnik a zelezo bézna doporu¢ena denni davka

Sodik 1-2mmol/kg/den, omezeni pfi ascitu

Draslik 2mmol/kg/den, zména dle aktualnich laboratornich vysledku
zinek 1mg/kg/den

selen 10-20 mg/den



Wilsonova choroba (WD)

Onemocnéni je podminéno mutaci genu ATP7B na
13. chromosomu (13914.3—qg21.1).

Tento gen koduje ATPazu transportujici méd.
Dédicnost autosomalne recesivni.

Porucha transportu a utilizace medi v organismu, | ceruloplasmin v krvi, 1
akumulace Cu v organismu, 1 odpady médi do moce.

Forma hepatalni (typicka pro détsky vék), neurologicka a psychiatricka
(vzacne u déti)

NejcCastejsi u déti: nahodny nalez zvyseni jaternich transaminaz, napr. pred
operaci, vysetreni bolesti bricha, vzacné jaterni selhani s akutni
hemalytickou anémii


https://www.wikiskripta.eu/w/Gen_ATP7B
https://www.wikiskripta.eu/w/Chromosom

V bezné strave 3-5mg Cu za 24 hodin, WD 1-1,5 mg
Vysetrit zdroj vody na Cu (max. 0,2ppm)

Zakazano: jatra, houby, Cokolada, kakao, orechy, madle,
ryby, silny Caj a kava — celozivotne

Prisna dieta s omezenim jinych potravin bohatych na Cu
max. 6 mésicu



— podporuji vyluCovani médi z organizmu,
nezadouci ucinky na KD a ledviny

. — shizuje vstrebavani medi ve streve, zinek acetat
- Wilzin nebo zincum sulphuricum, nezadouci ucCinek —
podrazdeni slinivky brisni, bolest bricha

« Konecneé reseni: transplantace jater




