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UVOD

 Védci prokazali, ze ....... je lepsi bilé vino nez Cervené...a naopak
» Kdva pomaha kognitivnim funkcim, ale zptsobuje halucinace..

* Podle studie z roku 2012, publikované na strankach casopisu
Neuropsychopharmacology, muze popijeni kavy na pracovisti snizovat produktivitu

e VVédci se nemohou dohodnout

* A to platiiv pripadech PNADL/ IFALD/ PNAC a komplikaci DPV...



DPV ...kontraverzni...

Poskozeni jater nastava u naprosté vetsiny nemocnych na DPV (Cavicchi
2000, Chan1999 ) Pironil.: 2016: 19-93% vyssi ,JT”

- Cca 22% dosahne ESLD s vysokou morbiditou a mortalitou (Chan 1999)
- Od diagndzy ESLD je 2-leta mortalita 100 %

- 'IZ'é(z)iOkg)stadium jaterni choroby - az 50% dlouhodobé Iécenych DPV (Cavicchi

- End-stage liver disease je u vice 50% s délkou stfeva pod 50 cm (< 100 cm)
(Cavicchi 2000)

...... Salvino 2006 — ESLD — neni casté u dospéelych na DPV....

VCasné zarazeni do WL tenkeho streva je priznivym prognostickym faktorem
preziti u nemocnych na DPV (Spinuchi 2004).....ale je to sprdvny postup?

NEMOCNI NA DPV MAJI NEJVETSI MORTALITU NA WAITING LISTU ZE
VSECH ORGANOVYCH TRANSPLANTACI (UNOS)

Nejsou data a studie a neni EBM

1/3 nemocnych neni ,,dobre” Zivena ( kvantitativné/ kvalitativné)
1/3 nemocnych ma pravé PNALD..




MoZné hepatdlni Iéze u DPV (PNALD/IFALD/PNAC)

Steatdza

Steatofibroza

Intrahepatalni cholestaza s obstrukci /bez obstrukce

Jaterni selhani

Akalkulozni cholecystitida

Histological abnormalities associated with IFALD include

Biliarni sludge icariocl, |
portal inflammation,
Cholelithiaza portal oedema,

. N ductal reaction, ductopenia,
Kalkulozni ChOleCyStltlda and portal and perivenular fibrosis



Xth International Small Bowel

Transplant Symposium, Santa Lékar ?
Monica, California 2007, categorized nepkitomnost

IFALD in children into enteralni

1. early/mild, VWEivy

2. established/moderate nevyvinuta sekrece
3. late/severe, nutricni deficience

ZluCovych kyselin

Ale neni u dospélych!!!!

bile flow oruchy produkce
Infekce zanét . "3 N y P :
s-bilirubin zlu€ovych kyselin
s-bile acids
slozeni nutri¢ni toxicita zluCovych
smesi SAE
toxické

intermediaty



Nektere otazky....

Za jak dlouho PV k poskozeni jater dochazi ?7?7??

CAVE: zejména u kojencl novorozencu relativhé velmi rychle ( v tydnech)

Jaky je skutecny vyskyt ,hepatopatie” u PV ? ?7??

Za jak dlouho po prvnich znamkach laboratorni
hepatalni |éze dojde k prognosticky vyznamnym

Za jak dlouho dojde k End Stage Liver Disease u DPV ?



Co je pro jatra toxicke

Nemoznost Enteralni vyzivy

Komplikace infuzniho privodu sacharidu
Komplikace infuzniho privodu tuku
Komplikace infuzniho privodu protein
ReZzim PV ( kontinualni vs cyklicka vs trvala)

Nedostatecna davka mikronutrientu
— Nadbytek Zivin (glukéza, tuky, AMK (glycin), vitamin A, Al/Cu/Mn, fytosteroly)

— Deficity Zivin (cholin, taurin, karnitin, esencialni MK) foskor, molybden,

vitamin E, ...
U DPV ....(JPEN 2007).. Normalni hladina Fe a Se, mirna elevace Zn, vyznamné
zvysené hondnoty Cu, Manganu, a Chromu !!!l - zména slozeni standardnich

pripravku stopovych prvku...2015

Zakladni onemocnéni, sepse, opakované anestezie, ATB, antiarytmika
(Cordarone), bakteridlni translokace a overgrowth, porucha sekrece Zluci



znamKky jaterni toxicity 1

Z hlediska doporucené davky energie ESPEN
doporucuje pro nemocné na DPV

a) Je-li podavana (40-60 kcal/kg/den)

ALP 25-60% a bilirubinu ( 12-30%) i selhanim
i i ] 20-35 kcal/kg/den,
b) Aplikovand energie 30-40 kcal/kg/den zatimco ASPEN
ALP 15-25 %. bilirubin 5-10 % 25 kcal/kg/den nebo 2000 kcal za den.

c) Jak je to u poddvani 30-35kcal/kg/den...a u 20-30
kcal/kg/den...?

ALT/AST nebo ALP > 1.5 ndsobek normy po dobu 6 mésicti (u déti
6 tydnu) ....ale mohou byt i normalni hodnoty pri PNALD

( Buchman. 2009, Fitzgibbons 2010)



z - 1 oy Casna elevace ALT 1,5 -2.5 -3x od
znamky Jaterm tOXICIty 2 normy béhem 0-3 tydnu (cytokiny,

Y zakladni choroba, infekce, ATB,
* Mirny vzestup ALP a GMT 2= AST, ALT poruchy obé&hu...)

* + vzestup konjugovaného bilirubinu Elevace bilirubinu >10 tydnd......je to
pravda ??
Elevace ALP — nejcastéjsi nalez..
Dny a# Mésice Kostni ALP - pri dlouhodobe PN (mesice-
roky)
l Cholestaza vs elevace
aminotransferaz / Steatoza vs elevace
Histologické zmény (i do 30 aminotransferaz
dnul!l) Neni jasna studie, ktera by hodnotila
Vysoka dependence na TPN, nemoznost morfologické znamky poskozeni jater
EN, SBS < 30-40 cm, rec. sepse..... v kratkodobem horizontu po zahajeni

PN



ESPEN Guidelines HPN - Clinical Nutrition 9/2009

Liver disease in HPN HPN-associated liver disease is related to the composition of the
HPN and to the underlying disease or coexisting liver disease.

The fat/glucose energy ratio should not exceed 40:60 and lipids should comprise no
more than 1 g/kg per day.

All forms of over-feeding should be avoided.

Glucose administration in excess of 7 mg/kg per min, and continuous HPN are also
considered risk factors.

Prevention of chronic cholestasis is of utmost importance.

Infections, in particular line sepsis must be promptly controlled to help prevent
deterioration of any liver abnormalities.

Vsechny body: jako B ( tedy nejsou zaveérem na podkladé ,, tvrdych dat“- tedy nebyla
dosud provedena jednoznacna randomizovana studie hodnotici hepatopatii pri
DPV) Jedna studie byla prospektivni...2000 Cavicchi

* Doporuceny postup nezahrnuje — kontinutitu v kontextu progrese jaterni léze +
moznosti timingu transplantace ....

Tx lécba neni doporucena jako rutinni postup — individualni pristup (case to case) pro
vysoce rizikové pacienty ????? - chybi kritéria....



Pironi L. : Clin Nutr. 2016 CIF guidelines

* Prevention/treatment of intestinal failure-associated liver disease
We recommend for prevention of intestinal failure-associated liver disease that:
» sepsis is prevented and/or managed, if present

attﬁmpts are made to preserve small intestinal length and retain the colon in continuity
wit

small bowel;

oral/enteral intake is maintained;

PN is cycled;

PN overfeeding is avoided;

the dose of soybean-oil based lipid is limited to less than 1 g/kg/day

We suggest for treatment of intestinal failure-associated liver disease:

* tore-consider all the measures to prevent intestinal failure-associated liver disease

* to revise the lipid component of the PN admixture, in order to decrease the total
amount and/or to decrease the u6/u3 PUFA ratio

* to revise any potential inflammatory/infective foci



Popis pripadu 2011.....

* Pacientka prelozena z nemocnice Most.
Vstupné hospitalizovana na plicnim odd. pro oboustrannou bronchopneumonii.
Od 3.5.2011 prujmy, zvraceni.
8.5. zhorseni stavu, kolaps, hematemesa, masivni enterorhagie, pocinajici
sokovy stav pri nahlé krevni ztrate. Domluven preklad na ARO. Prijata z TRN v
sokovém stavu, pro masivni enterorhagii provedena urgentni gastroskopie s
nalezem jiz nekrvacejiciho prepylorickeho vredu.
Pro kompartment syndrom urgentni laparotomie, rozvoj trombocytopenie.
9.5. Relaparotomie
15.5. revize DB, resekce tenkého streva
17.5 revize dutiny brisni pro gangrénu tenkeho streva
23.5. odpojena od ventilatoru. Pravidelna dechova rehabilitace,
29.5. hematologické konzilium. Opak. konzil hematologu pro podezreni na
poruchu srazlivosti-trobmofilii.— nakonec neprokazana
2.6. splenectomie pro abscesy sleziny
Pro syndrom kratkého streva, laparostomii, stav po splenektomii, SIRS prijata k
dalsimu chir. reseni.




V dobé propusténi (09.06.2011 do 11.7.2011.)

Ponechan pouze T dren : zaveden do duodena (slepé zasito — GIT bez kontinuity),
ktery nelze odtranit a je urCen pro drenaz GIT sekretu.

2011 - Po dohodé s chirurgem je dalsi dlouhodobou moznosti jen elektivni transplantace

Nemocna propusténa do domaci péce s T drénem + centralnim katerem (zaveden10.7.2011) k aplikaci doma
ci parenteralni vyzivy v klinicky stabilizovaném stavu.

2011/7-2012/5 - nemocnd zcela bez prijmu per os jen 200 ml tekutiny + minimdlné enterdlini vyZivy formou
sippingu

5/2012 - Pacientka s ultrakratkym stfevem- zaslepenou D4, s pojistnou duodenostomii, cholecytolithiasou
indikovana k zruseni duodenostomie a obnoveni GIT

%5. provedena okluze duodenalni pistele, duodenotransverzoanastomoza, cholecystektomie a peroperacni
iopsie jater

..... 5/2012 - DPV cestou broviacova katetru + SBS Il. Typu v adaptacni fazi + biopticky prokdzanou jaterni |ézi

Zanétliva celulizace a cholestaza jako soucast postizeni jater pri sepsi. Interpretace centrolobularnich zmén s
krvacenim a prekrvenim vyzaduje dalsi klinickou korelaci

............. 2012- 2017 : prakticky nemocna zcela stabilizovana pracuijici...nevyzadujici zadnou hospitalizaci pro
komplikace



Nemocna neprodelala za 6 let CRBSI

zanét CRP <0-5> mg/I




Laboratorni vyvoj JT testu

VYSSI KOSTNI kALP




Postupné snizeni energie vs hladina Beta-hydroxybutratu — cilena
redukce energie pri sledovani hladiny Beta-hydroxybutyratu ???

Energie DPV za tyden REE 8061 BetaHXB
kcal/tyden
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Zmény la¢ného RQ od 2014-2016 e
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Vzestup lacné oxidace tukl spolu s poklesem
miRNA 122 svédci pro zlepSeni metabolickeé

situace hepatopatie
»jako u DM 2. typu a DM 1 typu“ — zlepseni

zmény la¢né oxidace substratt
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AST vs RQ ALT vs RQ ALP vs RQ
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/lepseni nalezu biopsie i elastografie ‘

Biopsie + elastrografie jater

NAFLD score: 5 2 (2012-2015)

steatoza lobuldrni zanét elastografie

2012 m 2015




Kde je hranice lécby PNALD a ostatnich
komplikaci intestinalniho selhani !!!

Denzitometrie kostni metabolismus

BMD femur BMBMID prediokti BMBIDN prediokti

osteocalcin BETA Cross-laps
14 0,621
17 0,8
13 0,5
7,8 0,3

2015 m 2016 2015 m 2016




Ale ....DEXA 2017 !l

* BMD L patere je v pasmu osteopenie se 1,2% vzestupem od minulého
vysetreni.

* Proximalni femury jsou v pasmu osteopenie s 1,6% vzestupem od
minulého vysetreni (4/2016).

* Distalni predlokti je v norme s 2% vzestupem BMD,

e UD radius je jiz osteopenicky.




Vylouceni

Vzevstup.J.T po vylouceni intraa Dysfunkce | Jaterni
vsech jinych pfiéinu  — extrahepatalni _~ jater necilena
nemocného na DPV cholestazy biopsie

s/bez T \’ |
obstrukce | Obraz hepatitidy (AST,
ALT) nebo cholestazy
kombinace
Stabilni mirna Kontrola s progresi (2-4-8-12 v
elevace JT bez tole;snce )
znamek
\
dysfunkce \ : T
l Lipidy
l / L B —
) I:Ieprlma w3'w6 Redukce tukti catoldtk
onitorace alorimetrie Netukové dny.. ctolatky
\ Kontrola davky
glukdzy a -
protemu \ Redukce
sepse Lécba N
Lécba ] translokace Ultrakratké strevo
sepse Ciprinol + pseudoobstrukce

metronidazol




/aver
* Lze zhodnotit, ze prechodna redukce vyzivy vedla k vyznamnému zlepseni
hepatopatie pri DPV, ktera predstavuje zivot ohrozujici komplikaci DPV

* Neprimou kalorimetrii navigovana DPV energie muze hrat roli v problému
hepatopatie.....

* Problémem je — jaka je cilova hranice redukce energie s ohledem na kostni
hmotu !! A PNALD !!

. I?k?d?\gi....posledm’ DEXA 2017 je mirné lepsi i bez navyseni podilu energie

* Dle literatury je 1/3 nemocnych na DPV neoptimdlné Zivena a 1/3
nemocnych ma hepatopatii — zde k budoucim postupum v DPV

* Nemocna presla z statickeho rezimu DPV na mobilni DPV v 2014 !!, zde se
jisté navysil podil energie pri zvysené fyzické namaze

* Nasim cilem bylo zkusit se podivat na konkretni pripad nemocne a dalSim
krokem je definovat jednotlive faktory, ktereé mohou dat do rovnovahy
jednotlivé aspekty nemocnych s intestinalnim selhanim



Dékuji za pozornost




