Hypertextovy atlas patologie: Patologie jater

Josef Feit

1 Uvod

KLASIFIKACE

Poruchy jater 1ze rozdélit do nékolika skupin:
e zanét (viry, jedy, léky)
e cirrhéza (viry, etanol, metabolické poruchy, nékteré autoimunitni
procesy)
e tumory (benigni, primdrn{ jatern{ malignity, metastdzy).

1.1 Anatomické poznamky

Jaterni tkan se skladd z lobull, v jejichz centrech je centralni véna.
Mezi lobuly jsou portobilidrni prostory, obsahujici malé mnozstvi vaziva,
zlucové kandlky, atrerioly a vény.

Krev z vény portae (ze zaludku, stfeva, sleziny, pankreatu) se vétévkami
vény portae dostava az do portobilidrnich prostoru a odtud do jaternich
sinusoid. Vétévky a. hepatis se rovnéz dostavaji do portobiliarnich pros-
torti a jsou napojeny na jaterni sinusoidy. Sinusoidy jaterni jsou tedy
plnény krvi s obsahem metaboliti (které je nutné zpracovat) a krvi ob-
sahujici ziviny a kyslik. Pracovni a rekrea¢ni faze hepatocytu se tak
muze stiidat. Regulace obou fazi mé pro funkci jater zasadni vyznam
a jeji naruSeni pii nékterych patologickych procesech vede k poskozeni
jater.

Zlué je produkovéna hepatocyty a dostéva se do interceluldrnich jaternich
zlucovodu (kandlkl). Tyto kandlky nemaji vlastni sténu a jsou tvoreny
pouze Stérbinami mezi jaternimi bunkami. V optickém mikroskopu jsou
patrné az kdyz dojde z néjakého duvodu ke staze zluci. Tyto kanalky usti
do duktulu (Herringovych kandlku) na hranici portobilidlnich prostortu a
potom do interlobuldrnich zluéovodu v portobilidrnich prostorech. Maji
vlastni sténu a jsou vystlany kubickym epitelem. Sbihaji se postupné do
zlucéovodu vétsiho kalibru.

Hepatocyty jsou usporadany do tramcu, orientovanych smérem k centralni
véné. Sklddaji se z jedné az dvou bunéénych fad. Mezi tramci jsou jaterni
sinusoidy, vystlané endoteliemi. Bazalni membrana chybi. Tato vystelka
je velmi tenkd, s pézy (komunikace hepatocytu s krevnim obéhem). Mezi
endotelem a hepatocyty je za normélnich podminek tzky Disseho pros-
tor. Kromé endotelii jsou piftomny téz cetné Kupflerovy bunky (fago-
cytéza).

Hepatocyty jsou bunky okrouhlého tvaru, s malym mnozstvim jemného
chromatinu. Cytoplasma je hojna, s mnozstvim organel. Nékdy se v cy-
toplasmé hepatocytu nachézeji ruzné inkluse, vakuoly a pigmenty. Za
normdlnich okolnost{ to byva lipofuscin (zejména u starsich osob), dale
mald mnozstvi hemosiderinu a bilirubinu. Za patologickych okolnosti je
metabolismus naru§en a piftomny jsou ruzné materidly (tukové vakuoly,
bilkovinné kondenzaty, viry, pigmenty: bilirubin, lipofuscin, ceroid, hemosiderin).
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Jaterni parenchym ma4 zna¢nou schopnost regenerace. Retikulum jaterni
tkané funguje jako kostra pro regeneraci tkdné. Regenerace po¢ind smérem
z periportdlni oblasti. Proto procesy, které vedou k destrukci kostry
jaterni tkané nebo ty, které poskozuji periportalni oblast, narusuji schop-
nost regenerace tkané a ¢asto maji trvalé nasledky.

1.2 Jaterni biopsie.

Histologické vysetieni je jen ¢asti celkového vysSetieni pacientu pii jaternich
poruchdch (laborator, zobrazovaci metody). Laboratorni metody mo-
hou prokézat jednak poruchu funkce jater (snizend syntéza produktu,
poruchy exkrece) a jednak nekrézy jaternich bunék prukazem uvolnénych
enzymu. Serologicky prukazem protilatek lze detegovat procesy virové
etiologie. Pro diagnostiku a sledovani aktivity nékterych procesu je his-
tologie nenahraditelnd, stejné jako pti diagnostice nddorovych procesu.
Bioptické vysetieni je mozné provést v prubéhu operace (kdyz chirurg
vid{ jaterni zmény) nebo (Castéji) se provede transkutéanni jaterni punkce.
Ziska se tak tenky vélecek jaterni tkané dlouhy nékolik centimetru.
Vyhoda je, ze takto ziskand jaterni tkan pochazi z povrchovych i hlubokych
oblasti jater. Excise jaterni tkéné z luzka zlu¢niku po cholecystektomii
mivd maly diagnosticky piinos (chronické indukované zénétlivé zmeény,
fibréza).

Punkéni vélecek je nutné okamzité fixovat. Pti zpracovani se pii hodno-
ceni jaterni biopsie vyuzivé fada metod, barvicich i imunohistochemickych:
hematoxylin eosin, PAS, Gomory, van Gieson, barveni na zelezo; nékdy
také specidlni barveni na zlu¢, tuky, nékteré dalsi pigmenty; imuno-
histochemicky lze prokdzat napf. viry nebo upfesnit puvod nadorové
tkané. Dalsi metody se pouzivaji pfi hodnoceni jater pii metabolickych
onemocnénich. Nékdy se vyuziva také elektronovy mikroskop.

1.3 Patologické zmény jaterni tkané.

1.3.1 Zmény hepatocyta

KLASIFIKACE
e Degenerativni zmény
— naruseni pravidelnosti jaternich tramcua
— nekroéza

* roztrousend, fokdlni nekréza (izolované, nepravidelné ro-
zlozené skupiny hepatocytu)

* zondlni nekréza (centrédlni, periferni, postihujici stfedni
oblast lalucku)

* masivn{ nebo submasivni (pokud je pacient mrtvy, bude
to masivni nekréza, pokud pacient preziva, je to nekroza
submasivni)

* periportdlni (pfi chronické aktivni hepatitide)

* premostujici (nekrézy spojuji rizné oblasti jater)

— balénova degenerace
— acidofiln{ téliska (Councilmanova)
— steatéza (makro- i mikrovakuoldrni)
— Malloryho hyalin
— obroskobunécéna transformace hepatocytu
— hydropickd degenerace jader (u diabetu)
— virové inkluse
e Regenerace hepatocytu
— zvétsend jadra
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— bazofilni cytoplasma
— nepravidelnosti jaterni tkané

1.3.2 Zanétlivy infiltrat v jaternim parenchymu

KLASIFIKACE

neutrofily (akutni procesy)

lymfocyty (chronicky zdnét, virové hepatitidy)
histiocyty (subakutni zdnéty, granulomy)

eosinofily (parazitarni zanét, polékové hepatitidy)
plasmocyty (chronické procesy, ¢asto autoimunitni)

1.3.3 Kupfferovy bunky

KLASIFIKACE
e hyperpldzie, zvétSeni, zmnozeni (u fady procesui)
e fagocytoza
— exogenni materidl (uhlik, pigment pii maldrii)
— endogenni materidl, pigmenty:
* lipofuscin, ceroid
* zelezo ve formé hemosiderinu
* thorotrast (dnes jiz nepouzivany preparat obsahujic{ ra-
dioaktivni izotop thoria, ktery se vychytdval v RES (a tim
jej bylo mozné zobrazit); depozita thorotrastu vedla ke
vzniku angiosarkomu jater (sarkomu Kupfferovych bunék)

1.3.4 Zmeény biliarniho traktu
KLASIFIKACE
»Interceluldrni zluéové kandlky“ se objevuji pti cholestaze (intrahepatalni,

napf. polékové, a extrahepatdlni, obstrukéni). Jsou vyplnény zluéi — tzv.
Zlucové thromby.

(obr. )

Duktuly (které normalné rovnéz nejsou patrné) se objevuji pii poruchdch
limitujici ploténky; pfipominaji ¢inské pismo.

(obr. )

Interlobuldrn? vjvody jsou zménény pii cholestdze (obstrukee), akutni
cholangitidé (neutrofily, hyperplézie epitelu) i chronickém zénétu (primérn{
bilidrn{ cirrhéza s destrukei), primarni sklerozujici cholangitis (PSC) a
nékteré dalsi.

(obr. )

1.3.5 Poruchy metabolismu bilirubinu
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UVOD

Poruchy metabolismu se zpravidla projevi ikterem. Metabolismus biliru-
binu je alterovén pii hepatitidé (sniZzeny vstup bilirubinu do hepatocyti)
a déle existuje skupina kongenitalnich, ruznym zpusobem dédi¢nych
poruch.

(obr.)

ETIOLOGIE

e porucha konjugace bilirubinu: Crigler-Najjar (typy I., I1.)

e nejasné, patrné porucha konjugace, velmi ¢asté, benigni: Gilbertuv
syndrom

e porucha intracelularniho transportu bilirubinu: Dubin Johnson,
podobné Rotor (ten je bez pigmentace jater)

e nejasny puvod: benigni rekurentn{ intrahepatélni cholestdza, cholestéza
v téhotenstvi, familidrni intrahepatdln{ cholestdza Byler (ta progre-
duje do cirrhdzy, Spatnd prognéza: smrt do 2 let veku)

e icterus neonatorum (bézna forma s neuplné rozvinutou konjugaéni
kapacitou)

e ruzné formy poruch transportu zluci

KLINIKA
e celozivotni ikterus, zpravidla mirného stupné
e zvySené hladiny bilirubinu (typ dle poruchy)
e tmavé zbarvend jatra i dalsi organy
e vyvoj organismu neni podstatné ovlivnén, pfezivani dlouhodobé,
nékdy jsou neurologické poruchy

HISTOLOGIE

Obraz je variabilni, histologicky je zpravidla zmnozeny bilirubin. Zmény
jaterni architektoniky jsou zpravidla mirné, u Bylerova syndromu je
cirrhoza.

(obr. )

2 Poruchy obéhu krve v jatrech

KLINIKA
e akutni a chronicka kongesce jater pii selhavani pravé komory srdecni
e kongesce pti tromboze jaternich zil
e infarkt jaterni
— vzacny vzhledem ke dvojimu krevnimu zasobeni jater
— vznikd po ndhlém uzdvéru a. hepatis (embolizace, vaskulitis,
chybny podvaz arterie pii chirurgickém zdkroku)
e tromboza portalni vény

Akutni uzavér intrahepatdlni vétve vede v jatrech k lokalnimu piekrveni
(Zahniv infarkt).

(obr. )

Peliosis hepatis je stav, kdy se v jaterni tkani nachézeji krevni jezirka
(nejsou vystléna endotelem).

(obr. )
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3 Traumatické zmény jater
Zpravidla ruptury s krvacenim; téz bodné rany po bioptickych odbérech.
(obr. )

4 Hepatitis
Uvobp

Proces, charakterizovany probihajicim poskozenim hepatocytu a zpravidla
téz reaktivnich a zanétlivych zmén.

(obr. )

ETIOLOGIE
e hepatotropni viry (HAV, HBV, HCV, HEV)
e 1éky, alkohol
e jiné viry (cytomegalovirus, EV virus), kdy dochédzi k postizeni i
jinych systému
e autoimunitni procesy (napi. lupus erythematodes)
KLINIKA
anamnéza (hygiena, drogy, 1écba, rodina a okolf atd.)
anorexie, celkova nevule, anorexie
zvysend teplota
ikterus (nemusi byt vzdy)
bolestivost v oblasti jater
ztrata chuti na jidlo, cigarety, alkohol, kdvu
bolesti kloubi, urtikaridlni projevy
laboratof: zmény jaternich enzymu, sérologicky prukaz vira a pro-
tilatek proti nim

MAKROSKOPICKY NALEZ

Jatra jsou zdureld, zlutd (ikterus), konsistence je nékdy snizend (zndmka
nekrézy).

(obr.)
HISTOLOGIE

Existuje rada forem:

(obr.)

e cholestaticka hepatitis

e relabujici hepatitis (znovu objeveni se choroby v prubéhu 3 mésicu
po uzdraveni)
hepatitis s fokdlnimi nekrézami
hepatitis s piemostujicimi nekrézami
fulminantni hepatitis se submasivni nebo masivni nekrézou
chronickd hepatitis (probifha roky, ruzné aktivita procesu), muze
progredovat do cirrhézy

Pti hodnoceni biopsie s hepatitidou si v§imame:
(obr. )
e rozsahu postizen{ jater (rozsahu, charakteru a distribuce nekréz)
ptritomnosti steatdzy, zvysené mnozstvi hemosiderinu
stavu Kupfferovych bunék
hodnocen{ stavu vaziva (zvySené nebo normélni, pfemostovani, ro-
zlozen{ vaziva)
prechod do cirrhézy, tvorba nodularit
e rozsahu a formy cholestazy

e stavu portobilii (zmnozené vazivo, granulomy) a stavu zlu¢ovych
kanalka
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Dulezité je korelace s klinickym a laboratornim nélezem.
(obr. )

4.1 Virova hepatitis zptusobena
hepatotropnimi viry

KLASIFIKACE

Virova hepatitis je nejc¢astéji zpusobena hepatotropnimi viry A — E. Pro

podrobnosti o typech viru, inkubac¢nich dobach a dalsich podrobnostech
odkazujeme na ucebnice.

(obr. )
MAKROSKOPICKY NALEZ

Jatra jsou zdufteld, konzistence muze byt snizend, barva dozluta az doze-
lena (zejména u cholestatickych forem).

(obr. )
HISTOLOGIE
Histologicky obraz sdm o sobé neumozinuje spolehlivé odliSeni jednotlivych
typu viru, nicméné:
(obr. )
e HAV: hepatocyty jsou postizeny piredevs§sim v periportdlni oblasti
e HBYV: lymfocytarni infiltrace lobult a hepatocyty s eosinofilni mat-
nicovou cytoplasmou
e HC'V: steatéza, granularni cytoplasma hepatocytu
Histologicky prukaz nékterych virovych antigent v histologickych fezech
je mozny, nicméné sérologickd diagnéza je spolehlivéjsi a levnéjsi.
(obr. )

4.2 Hepatitis u jinych infekénich chorob
ETIOLOGIE
Hepatitis se vyskytuje i u jinych infekénich chorob, zejména se jedna o:
(obr. )

e infekén{ mononukledzu (20 % pacientti mé postizena jatra)
herpetickou hepatitis

cytomegalovirovou infekci
Weilovu chorobu (leptospiréza)

HISTOLOGIE

Hepatitis pfi cytomegalové hepatitidé s cholestdzou, pozitivni prukaz
CMYV protilatkou:

(obr. )

4.3 Toxicka, chemicka, polékova,
alkoholova hepatitis
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KLINIKA
e vznikd pii ruznych otravich (tetrachlormetan, fosfor, arzén)
e postizeni zpravidla zavisi na dévce
e nekrézy jater ruzného rozsahu, steatéza
e pokud pacient piezije, stav jaterni tkané se zpravidla upravi k normé

4.3.1 Polékova hepatitis

KLINIKA
e klinicky patrnd zloutenka jen mélokdy (5 %)
e muze vyvolat masivni nekrézu jater (az 25 % ptipadi masivni nekrézy
vznikaji v souvislosti s 1éky)
e nékteré pifpady zdvisi na ddvce (u masivniho preddvkovani, se-
bevrazd)
e nékteré piipady souvisi se zvysenou citlivosti pacienta (a daji se u
pacienta reprodukovat)
HISTOLOGIE
Histologicky obraz je variabilni:
(obr. )
e cholestdza s minimalnim postizenim hepatocyttu (anabolické steroidy,
antikoncepéni prepardty)
e cholestdza s fokdlni nekrézou hepatocytu (sulfomanidy, phenoth-
iazin, thiouracil)
e nekréza hepatocytt variabilniho rozsahu (halothan, isoniazid, PAS,

methyldopa, acetaminophen)
e steatdza s variabiln{ nekrézou (napf. tetracyklin)

4.3.2 Postizeni jater ethanolem

PATOGENEZA
e pifmé toxické pusobeni ethanolu a jeho metabolittu (acetaldehyd)
e poruchy vyzivy

MAKROSKOPICKY NALEZ

Akutni alkoholickd hepatitis:

(obr. )
Steatéza jater zpusobend alkoholem:
(obr. )

HISTOLOGIE
e hepatomegalie bez steatézy (mirnd hypertrofie)
e steatdza
— mikro- a posléze i makrovesikularni
— prechodnd zména, zmizi béhem nékolika tydna abstinence
e alkoholicka hepatitis
— balénovéa nekréza hepatocytu
— Malloryho hyalin
cholestaza
— steatoza
— zmnozeni vaziva, prechod do cirrhézy
e alkoholicka cirrhéza
— mikronodulérni cirrhéza
— steatoza
— prechod v hepatoceluldrn{ karcinom v 5 — 15 % pifpadu
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4.3.3 Jiné formy zanétu jater

L I d L
5 Cirrhéza jater
Uvop
Zména jater charakterizovana nekrozou a regeneraci jaterni tkané, fibrézou
a prestavbou jaterni tkané. Regresivni i regenerativni zmény probihaji
zpravidla soucasné. Piestavba narusi anatomické poméry ve tkani a vede
k poruchdm funkce a vyvoldva dalsi regresivn{ zmény (spolu s primérné

pusobici noxou). Proces zpravidla progreduje, a to i bez zavislosti na
primarni noxe.

(obr.)

KLINIKA

e portalni hypertenze

e ascites, zpusobeny

— portalni hypertenzi

— hypoalbuminémii

— zvysenou produkei lymfy v jatrech

— hyperaldosteronismem
jaterni selhani

— metabolicka encephalopatie

— zloutenka

— anomalni hladiny enzymu, zmény jaternich testiu

— poruchy jaterni konjugace estrogenu (gynekomastie)
postizen{ jicnu, zaludku (ulcerace, sy. Mallory-Weiss)
citlivost na infekce
postizeni ledvin
zvysend incidence hepatocelularniho karcinomu
poruchy syntetickych jaternich funkci

5.1 Mikronodularni, alkoholicka,

Laénnecova cirrhdza

ETI0LOGIE
e vétsina piipadu je zpusobena alkoholem
e jiné pripady vznikaji z chronické aktivni hepatitidy
KLINIKA
e subklinické piipady jsou objeveny pfii pitve
e klinicky patrné ptipady se projevuji riznymi poruchami jaternich
funkei a portalni hypertenzi
e mozny prechod v hepatocelularni karcinom

MAKROSKOPICKY NALEZ

Okem patrnd noduldrni transformace jaterni tkané; noduly jsou typ-
icky kolem 2 —5 mm velké a postihuji difuzné celd jatra. Casto byva
doprovodny ikterus.

(obr. )

HISTOLOGIE

Pseudonoduly jaterni tkané s narusenou mikrostrukturou jaterni tkané
(poruchy napojeni na cévy, poruchy krevniho zdsobeni a poruchy reg-
ulace pracovn{ a rekreacni féze, nesprdvné napojeni na zluc¢ovy strom).
Velikost je typicky kolem 2 mm, zpravidla jsou vSak noduly vétsi.

(obr. )

Zmnozené vazivo, rozdélujici pseudonoduly, spojujici zprvu portobilia
a oblast centrdlni vény (alkoholickd cirrhéza) nebo portobilia navzijem
(cirrhéza pii aktivni chronické hepatitidé).
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(obr. )

Variabilni steatéza, cholestaza, Malloryho téliska, depozita hemosider-
inu.

(obr. )

5.1.1 Portalni hypertenze u jaternich cirrhoz

ETIOLOGIE
e anomalni spojky mezi systémovym a portdlnim fecistém
e redukce intrahepatalniho cévniho rec¢isté
e ttlak cév jaternimi noduly
o fibréza

KLINIKA

e otevirani portokavalnich anastoméz (jicnové varixy, krev proudi téz
umbilikalni vénou v lig. falciforme hepatis a komunikuje s epigas-
trickymi vénami (Caput medusae), hemoroidalni plexus rektalnf)
ascites
portalni encephalopatie
splenomegalie
stfevni venostaza

5.1.1.1 Jicnové varixy

KLINIKA
e dilatované vény jsou zdrojem krvéceni, které muze byt fatalni
e situaci zhorsuje hemokoagula¢ni porucha (jatra)
e krev v travicim traktu zaplavi organismus dusikatymi metabolity
(+ selhdvéni jater)

MAKROSKOPICKY NALEZ
e dilatované vény v jicnu jsou patrné zejména endoskopicky
e na pitevné jsou zpravidla kolabované, malo napadné
e v zaludku a stfevé byva krev

5.2 Makronodularni cirrhdéza

ETIOLOGIE

e postinfekéni (po rozsahlych nekrézach)

e 1éky, otravy

e kryptogenni

e do makrouzlové cirrh6zy muze piejit ispésné 1écéend cirrhéza mikro-

noduldrni (coz je provézeno upravou jaternich funkei)

KLINIKA

e fada piipadi je asymptomatickd, jaterni funkce jsou zachovany
muze v8ak dojit k dalsim nekrézam jaterni tkané
miuze dojit k rozvoji portalni hypertenze
je riziko prechodu v hepatoceluldrni karcinom (jesté vyssi nez u
alkoholické cirrhézy Laénnecovy)
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MAKROSKOPICKY NALEZ

Jaterni parenchym s noduldrni transformaci; noduly maji raznou ve-
likost, od malych po vétsi; oddéleny jsou vazivovymi pruhy. Casto do-
provodny ikterus.

(obr. )
HISTOLOGIE

Velké uzly jaterni tkané, ve kterych je viceméné normadalni struktura
jaterni tkdné, oddélené oblastmi jizveni.

(obr. )

5.3 Primarni biliarni cirrhoéza
ETIOLOGIE

e autoimunitné zpusobena destrukce intrerlobularnich zlu¢ovodu
e zvyseny titr sérovych antimitochondridlnich protildtek (AMA)

KLINTKA

e postihuje predevsim zeny, typicky vék 40 — 60 let

e velmi silné svédéni (muze vést az k sebevrazde), nekdy i pred rozv-
inutim ikteru

e postupné se zhorsujici zloutenka

e zvysend hladina sérové alkalické fosfatazy

e zvysSena hladina sérového cholesterolu, kozni xanthomy, akcelerovana
atheroskleréza

e malabsorpce (vitamin K, D, malabsorpce tuku)

e portdlni hypertenze v 50 % pripadu

e nékdy i dalsf choroby (sicca syndrom, revmatoidn{ arthritis, lupus
erythematodes)

e muZze vést ke vzniku hepatocelularniho karcinomu

MAKROSKOPICKY NALEZ

Jatra jsou jemné granularni, zelené zbarvend, mirné zmensena.
(obr. )

HISTOLOGIE

e chronické progredujici destruktivni cholangitis interlobularnich vyvodu

(plasmocyty, lymfocyty)
e v Casnych fazich tvorba granulomu
e pozdéji vymizeni zlu¢ovych vyvodu
e jizveni portobilidrnich prostoru, periportalni nekrézy hepatocytu
e kanalikuldrni cholestéza na periferii jaternich lobulu

5.4 Sekundarni cirrhéza pri biliarni
obstrukci extrahepatalnich zlucovych
vyvodi

ETIOLOGIE

e tumory (benigni, maligni) zlucovych vyvoda, hlavy pankreatu, duo-
dena

e lithiaza spoleé¢ného zluc¢ového vyvodu

e posttraumaticka striktura spoleéného zlu¢ového vyvodu

e ascendentni infekce bilidrniho traktu
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KLINIKA
e casna zloutenka obstrukéniho typu, laboratorni nédlez
e symptomy pochdzejici z primarni poruchy (lithidza, kameny, tu-
mor)
e nékdy portdlni hypertenze, deficience vitaminu
e acholickd stolice

HISTOLOGIE
e cholestaza, dilatace interlobuldrnich zlu¢ovodi a kanalikult; zZlucova
jezirka
e fokalni degenerace hepatocytu
e fibréza, vzacné se miZe vyvinout cirrhéza (pacient je bud vylécen
z primarnfho onemocnéni nebo zemie)
e ascendentni hnisava cholangitis, chronicky zanét, jaterni abscesy

5.4.1 Kongenitalni atresie zlucovych cest

KLINIKA

intrahepatélni zlucové cesty
extrahepatélni zlucové cesty
ikterus obstrukénino typu
cirhoéza

lécba: transplantace

MAKROSKOPICKY NALEZ

Jatra s malouzlovou cirhdézou jsou zluta nebo olivové zelend. U extra-
hepatalni atresie se neprokédze luminizovany choledochus.

(obr.)
HISTOLOGIE

Rychle vznikajici cirhdza; Sirokd vazivova septa s proliferaci pakanalku,
cholestéza.

(obr. )

5.5 Primarni sklerozujici cholangitis

ETIOLOGIE

e neni znama

e Castd asociace s chronickym zanétlivym stfevnim onemocnénim,

nejcastéji colitis ulcerosa, nékdy Crohnova choroba

KLINIKA

e postihuje pfedevsim muze, 25 — 55 let

e zvysSené riziko vzniku cholangioceluldrniho karicnomu
HiSTOLOGIE

Progresivni segmentdalni stenézy a dilatace extrahepatdlnich (a také in-
trahepatdlnich) vyvodi. Zlucovody maji ndpadnou, koncentrickou (cibulovi-
tou) stendzujici fibrézu stény. Fibréza jater, chronicky zénét v porto-
bilidrnich prostordch, ztréta zlu¢ovodu.

(obr. )



Hypertextovy atlas patologie: Patologie jater

12

5.6 Hemochromatoza

ETIOLOGIE

e geneticky podminénd zvysend absorpce Zeleza stifevem spojena se
zvySenym uklddanim zeleza

e podobné muze vypadat hemosideréza po krevnich transfuzich pfi
nékterych anemiich

e nékdy vede ke zvySenému stfadani zeleza i chronicky alkoholismus

e (neexistuje zpusob, jak se normdlnim zpisobem zbavit nadbytecného
zeleza)

KLINIKA
e protrahovany prubéh
— jatra: portalni hypertenze, jaterni cirrhéza
— pankreas: zmnozeni vaziva, malabsorpce, diabetes
— kuize: pigmentace
srdce: kardiomyopatie, srde¢ni selhani, depozice zeleza
— endokrinn{ orgdny: snizend funkce adenohypofyzy (atrofie testes)
— klouby (zejména prsty rukou): artritis
jaterni cirrhéza a koma
gastrointestinalni krvaceni
nékdy (15 %) rozvoj hepatoceluldrniho karcinomu
laboratof: maximalni saturace transferinu

MAKROSKOPICKY NALEZ

Neékteré organy jsou zvétsené (myokard), povsechné je zvySend pigmen-
tace orgdnu (pfedevsim kvuli hemosiderinu). Perlsovu reakci na zelezo
(s tvorbou berlinské modii) 1ze provést i makroskopicky.

(obr. )

HISTOLOGIE

e jdtra: portalni hypertenze, jaterni cirrhéza, depozita hemosiderinu
v hepatocytech, zlucovodech i Kupfferovych burnkéach

e pankreas: zmnozeni vaziva (fibréza), postizeni parenchymu i Langer-
hansovych ostruvki

e fiZe: pigmentace (melanin, ceroid), téz hemosiderin (potni zlazky)

e srdce: kardiomyopatie, kardiomegalie, fibréza, depozita hemosider-
inu

5.7 Deficience alfa-1-antitrypsinu

ETIOLOGIE
e autosomalné recesivné podminény defekt protedzového inhibitoru
alfa-1-antitrypsinu
e v jatrech se tvori nefunkéni alfa-1-antitrypsin
KLINIKA
e postizeni pankreatu a plic (emfyzém)
e variabilni hepatitis, nékdy i cirhéza jater
e mozny prechod do hepatoceluldrniho karcinomu
HISTOLOGIE

Svétle eosinofilni, PAS pozitivni, okrouhlé, intracytoplasmatické inkluse
v hepatocytech.

(obr. )

Cholestatickd zloutenka a mikro- i makronodularni jaterni cirrhdza se
vyviji brzy (u déti).

(obr. )



Hypertextovy atlas patologie: Patologie jater

13

5.8 Hepatolentikularni degenerace,

Wilsonova choroba

ETIOLOGIE
e vrozend, autosomdlné recesivni metabolickd porucha (chromosom 13)
e chronickd akumulace médi
e depozice médi vede k poskozeni jater, mozku, ledvin, oka a jinych
organu
KLINIKA
e postizeni jater u poloviny pacientu, zpravidla ve formé nespecifické
hepatitidy
e neurologické piiznaky (tremor, dysfagie, demence)
e nékdy se vyvine akutni hemolytickd anemie
e diagndza se zpravidla udéld do 30 roku, nékdy ale pozdéji, az ve
stari
e oko: Kayser-Fleischertuv prstenec (depozita médi v rohovcee), patog-
nomonicky nélez
e laboratof: zvysené hladiny médi v sru, moci a jatrech
e 1écba cheldty (penicilamin) vede zpravidla ke zlepseni stavu i ipravé
histologického obrazu jaterni tkané

HISTOLOGIE

Obraz je variabilni: fokalni nekrézy, cholestaza, steatdza, glykogenové
pseudoinkluze v jddrech (jako u diabetu), Malloryho hyalin. Pfechod
do cirrhézy. Bez klinické korelace lez diagnézu z histologického obrazu
udélat jen obtizné. P#i podezieni je mozné zkusit specidlni barveni na
méd.

(obr. )

5.9 Jaterni venostaza

ETIOLOGIE

Vznikd pii akutnim i chronickém selhavani pravé komory srdecni.
(obr. )

KLINIKA
e stav pacienta je ovlivnén spiSe primarnim onemocnénim
e vliv venostazy na jaterni funkce je pomérné maly

MAKROSKOPICKY NALEZ

Jatra jsou zvétSend, prekrvend, jaterni sinusy jsou dilatované, s mirnou
steatézou. Stiid4n{ svétlych a tmavych (piekrvenych) oblasti pfipomind
muskatovy offsek (proto muskdtova jétra).

(obr.)

MAKROSKOPICKY NALEZ

Dilatované sinusy navzgjem spojuji centrilobuldrn{ oblasti (drdhy méstnani).

P#i akutnim selhdn{ pravého srdce vznikaji centrilobularni nekrézy. Pti
chronickém prubéhu je mnozstvi vaziva zvysené (jaterni fibréza), k cir-
rhotické prestavbé jater vsak nedochézi.

(obr. )
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5.9.1 Kongesce jater pii trombodze jaternich zil
(Budd-Chiariho syndrom)

UVOD
Okluze hepatickych vén (extra- i intrahepatalnich) vede k vyrazné venostéze
jater, atrofii a fibréze jaterniho parenchymu.

(obr. )

KLINIKA
e akutni kompletni trombdza jaternich zil:
— bolest, zvétSeni jater, ascites, mirnd zloutenka
— muze nastat smrt selhdnim jater
e inkompletni trombdza mé protrahovany prubéh:
— ascites
— splenomegalie
— laboratorni zmény byvaji nevyrazné
Chronickd jaterni venookluzivni choroba je charakterizovana uzéveéry centralnich
venul. Etiologie je toxicka.

(obr.)

HISTOLOGIE

Tromby v jaternich zildch v ruzném stiddiu organizace a rekanalizace,
dilatace sinusu, atrofie hepatocytu.

(obr.)

U chronické venookluzivni choroby dochéazi k tézké venostaze centrilobuldrni
oblasti s nekrézami, atrofii a centrilobuldrni fibrézou.

(obr.)

6 Nekroza jater

ETIOLOGIE
e fulminantni hepatitis (B4+D)
e otravy hepatotoxickymi jedy (muchomurka, tetrachlormetan aj.)
e polékové nekrézy
MAKROSKOPICKY NALEZ
Jatra jsou zprvu mirné zvétsend, zdufeld, rychle se vSak jejich konzis-
tence snizuje, méknou, velikost se zmensuje. Vzhledem k soucasnému
jaternimu selhdn{ a ikteru je jejich barva zluta (zlutd fize).
(obr. )
Pozdéji (pokud pacient prezivd) dochdzi k tklidové reakci, nekrotické
hepatocyty miz{ a sinusy jatern se dilatujf a jsou vyplnény krvi (¢ervené
stddium).
(obr.)
Pozdéji rozsdhlé oblasti nekréz fibrotizuji (Sedd barva) a vznikd makrou-
zlova jaterni cirhéza s regeneraci prezivajich tiseki jaterni tkané.
(obr.)
HI1STOLOGIE
Nekréza jaterni tkédné se ztrétou struktury (zvysend eosinofilie, nezfetelnd
aZz vymizeld jadra), cholestdza, misty zdnét. Ruzné velké oblasti tkdné
mohou byt zachovény.
(obr. )
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7 Nadory jater

KLASIFIKACE

Tumory jater se déli na benigni (ty jsou primdrn{) a na maligni. Ma-
lign{ tumory jater jsou nejcastéji metastatického ptvodu (sekundérni),
maligni primarni tumory jater jsou hepatocelularni karcinomy, cholan-
giocelularni karcinomy a vzacné nékteré dalsi.

(obr. )

7.1 Benigni tumory jater

7.1.1 Fokalni nodularni hyperplazie
ETIOLOGIE

Neni znama

(obr. )

MAKROSKOPICKY NALEZ

e lozisko velikosti 5 — 15 cm

e na fezu ma centrdlni jizvu, od které vychazi radialné orientovans

septa

HISTOLOGIE
Noduldrni uspofadani s narusenim architektoniky tkané, zmnozenym
vazivem a zmnozenymi kanalky v rozsitenych septech. V nodulech nejsou
pritomna normalné uspotadand portobilia.

(obr. )

7.1.2 Adenom jater
ETIOLOGIE

Hormonélni kontraceptiva.
(obr. )

KLINIKA
e krviceni do bfisn{ dutiny (ndhld piihoda, vyzaduje chirurgicky
zékrok)
MAKROSKOPICKY NALEZ
e opouzdiené, bledé lozisko, velikost az 30 cm
e muze byt i viceGetné
e v centru muze byt nekréza a krvaceni
HISTOLOGIE

Jaterni tkan bez lobuldrniho uspotrddéani (nejsou piitomna portobilia),
cholestédza. Jemné pouzdro. Nékdy je pfitomna variabilni steatéza.

(obr. )
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7.1.3 Hemangiom jater

KLINIKA
e pomérné castd, asymptomatickd 1éze
e muZe vyvolat krvdceni do peritonedlni dutiny
HISTOLOGIE
Kavernézni typ hemangiomu s Sirokymi cévnimi prostorami oddélenymi
vazivovymi septy.

(obr. )

7.1.3.1 Infantilni hemangioendoteliom
KLINIKA

Vzécny tumor postihujici déti do 2 let véku. Rozsahlé cévni zkraty v tu-
moru vedou k zatizeni krevniho obéhu a trombdzy v tumoru vedou ke
konsumpéni koagulopatii (syndrom Kassabach-Merritova).

(obr. )

7.1.4 Cysty, biliArni hamartomy, kongenitalni
jaterni fibréza
KLINIKA
e bez klinickych piiznaki, pfi ndhodném objevu byvaji biopsovany
(podezieni na metastdzy)
MAKROSKOPICKY NALEZ
e solitarni i vicec¢etna loziska v jaterni tkani
e velikost je zpravidla do 1 cm

e mnohocetnd loziska pii kongenitalni jarni fibréze vede k rozvoji
portalni hypertenze.

HISTOLOGIE

Cysty nebo dilatované zlucové vyvody, vystlané cylindrickym epitelem.
Vazivové stroma, dobré ohraniceni.

(obr.)

7.1.4.1 Echinokkova parazitarni cysta jater
KLINIKA

Pti infekci tasemnici rodu Echinococcus dochézi k postizeni jater. Larvy
se dostavaji pres stfevni sténu do portalni cirkulace a usadi se v jatrech.
Vznikd pomalu se zvétsujici cysta obsahujici mnozstvi skolexu (budoucich
tasemnic). Cysta se zpravidla chovd jako expandujici masa, muze dojit
k alergické reakci nebo k infekci.

(obr.)

HisToLoGIE

Vazivova sténa cysty, v lumen cysty jsou zarodky tasemnice.
(obr. )
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7.2 Maligni primarni tumory jater

7.2.1 Hepatocelularni karcinom

ETIOLOGIE

e hepatitis B a C

e jaterni cirrhéza (60 — 90 % hepatoceluldrnich karcinomu je v cir-
rhotickych jatrech)

e otrava aflatoxinem

e steroidy, anabolika

e fibrolamelarni hepatocelularni karcinom postihuje mladsi jedince,
nesouvisi s cirrhézou

KLINIKA

bolestiva, zvétsujici se tumordzni hmota v jatrech

ascites, trombdza portdlni vény, jicnové varixy

paraneoplastické syndromy: polycytémie, hypoglykémie, hyperkalcémie
laboratoi: zvysené hladiny alfa-fetoproteinu

frekvence vyskytu: v nasi zemi vzécny, v nékterych zemich nejcastéjsi
tumor vibec

e prognéza: velmi Spatna

MAKROSKOPICKY NALEZ

Meékké hmoty nahrazujici jaterni parenchym, nékdy Spatné ohranic¢ené.
Casto byva cholestéaza.

(obr. )

HISTOLOGIE

Trabekuldrni nebo pseudoglanduldrni rast, nékdy hojné vazivo (scir-
rhus). Tumor nékdy postupné nahrazuje jaterni parenchym nebo je pfitomen
multifokalné. Zpravidla jsou hepatocelularni karcinomy dobfe diferen-
cované, napodobuji trabekularni stavbu jaterni tkané. Nékteré hepato-
celuldrni karcinomy vykazuji zna¢nou polymorfii a trabekuldrni rist ne-
musi byt patrny. V cytoplasmé hepatocyti mohou byt kapénky zludci,
steatéza nebo Malloryho hyalin.

(obr. )

Fibrolamelarni varianta hepatoceluldarniho karcinomu ma odlisny vzh-
led: skupiny velkych hepatocytu s eosinofilni cytoplasmou, obklopené
jemnym vazivem.

(obr. )

7.2.2 Cholangiocelularni karcinom

KLINIKA
e cirrhéza jen u cca 30 % pacientu
e jaterni paraziti
e progndza je velmi Spatna

HISTOLOGIE

Adenokarcinom, nékdy s hlenotvorbou.

(obr.)
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7.2.3 Hepatoblastom

KLINIKA

vzacny, maligni tumor

postihuje déti do 3 let

zvétseni bticha

zvy$end hladina alfa-fetoproteinu

prubéh nelééeného tumoru je smrtelny, chirurgickd resekce muze
mit ispéch

MAKROSKOPICKY NALEZ

Rozsdhly tumor (az 20 cm), prokrvaceny, nekroticky.

(obr. )

HiSTOLOGIE

Smeés nezralych epitelidlnich a mesenchymélnich komponent.
(obr. )

7.3 Metastazy do jater

KLINIKA
e do jater metastdzuje fada tumort, nejcastéji mamma, plice, tlusté
strevo
e 40-50% pacientu umirajicich na malignitu m4 metastdzy v jatrech
e vétSina pacientil s metastdzami do jater umirda do jednoho roku
(vyjimky: karcinoid, neuroblastom)
e diagnostika: zobrazovaci metody, pohmat, punkéni biopsie
HISTOLOGIE

Ruzné diferenovany tumor, typ odpovidd primarnimu lozisku. Histo-
logicky nélez ¢asto neumoznuje jednozna¢né stanoveni origa tumoru,
v nékterych piipadech vSak mohou pomoci tkanové specifické antigeny
(napf. prostata).

(obr.)

7.3.1 Infiltrace jaterni tkané u leukemii

Uvop

Jaterni tkan je zpravidla infiltrovana pii leukemii, at lymfatické nebo
myeloické.

(obr. )

HISTOLOGIE

Pfi leukemii lymfatické se nadorovy infiltrat koncentruje zpravidla v por-
tobiliich, u myeloické leukemie jsou nadorové bunky spiSe v jaternich
sinusech.

(obr. )



