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Souhrn. Historie transplantaci jater ve svété saha do 60-tych let minulého stoleti, kdy prof. Starzl proved| svou
prvni transplantaci u tfiletého ditéte. Ze zacatku byla jaterni transplantace provadéna v ojedinélych pfipadech
a vysledky prezZiti Stépu i pacient( po transplantaci nebyly povzbudivé. Tuto situaci vyrazné zménilo objeveni
novych imunosupresivnich Iékd, jako je cyklosporin, prednison a pozdéji i takrolimus, a jejich nasledné zavedeni
do klinické praxe. Vyznamnym omezenim pro détské pacienty byl rovnéz nedostatek vahové a skupinové kom-
patibilnich stépu. Postupné byly vypracovany nové chirurgické techniky, kdy se vyuZila redukce $tépu, jeho
rozdéleni dvéma prijemcim ¢&i transplantace od Zivého darce.

Béhem prvnich 10 let existence transplantaéniho programu jater v IKEM bylo mimo jiné provedeno 30 jaternich
transplantaci u 27 déti ¢i adolescentu. NejéastéjSim indikacnim kritériem bylo akutni a chronické jaterni selhani
pri Wilsonové chorobé, deficit alfa-1-antitrypsinu a atrézie a hypoplazie Zlu¢ovych cest. Primérny vék v dobé
transplantace jater byl 12,6 roku, nejmladsi prijemce mél 3 roky. Nejcasteji byl transplantovan cely $tép jater.
V jednorocnim preziti Stépu i samotnych pacientt po elektivnich i urgentnich vykonech jsme dosahovali srov-
natelnych vysledkt s ostatnimi svétovymi centry. Rozdil spocCival ale ve vysokém poctu urgentnich transplantaci
v IKEM a rovnéz nebyly provadeény jaterni transplantace u nejmladsich déti do 3 let véku.
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Abstract. The history of human liver transplantation (OLTx) dates back to 1960’s, when prof. Starzl performed
the first operation on 3-years old child. In the beginning, liver transplantation was used in sporadic cases and the
survival of allografts and patients was rather disappointing. This situation markedly changed with development
and clinical use of new immunosuppressive agents as cyclosporine, prednisone and later tacrolimus. Another
limitation was the number of size-matched and blood type compatible grafts suitable for pediatric patients. New
surgical techniques like reduced-size, split-liver and living donor liver transplantation were developed.

During the first ten years of liver transplantation program in IKEM, as well 30 OLTx were performed in 27 chil-
dren and adolescents. The most common indication was acute or chronic liver failure in Wilson’s disease, next
alpha-1-antitrypsin deficiency and biliary atresia or hypoplasia. The median recipient age was 12.6 years, the
youngest patient was 3 years old boy. With regard to surgical technique used in our center, most commonly full
size grafts were transplanted. The 1-year graft and patients survival rates for both elective and urgent liver trans-
plantations were equal to the results achieved in other transplantation centers. The difference among our and
foreign centers is in high number of urgent OLTx and fact that our program is not concerning the youngest chil-
dren (3 years and less).

Key words: liver transplantation, immunosuppression, reduced size liver transplantation, split liver transplan-
tation, living donor transplantation, graft survival rate, patient survival rate
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Historie transplantaci jater (OLTx) jako takovych se
ve svété zaCala détskou transplantaci. V roce 1963
byl prvnim operovanym pacientem 3-lety chlapec
s biliarni atrézii. Operaci proved| prof. Starzl v Den-
veru, nemocny v8ak zemrel jeSt&¢ bé&hem vykonu.
Prvni uspésna transplantace jater u détského pfijem-
ce se uskutecnila v roce 1967, pfijemkyni bylo 18
mésicl a zdkladnim onemocnénim byl zhoubny
tumor jater. HolCiCka prezila vice nez rok a zemrela na
diseminaci maligniho onemocnéni. V nasledujicich 2
letech byly vysledky transplantaci podobné rozpacité.
V dal8ich 12 letech se jednoro¢ni mortalita pacientl
pohybovala okolo 50 % (1,2). Tak jako u transplantaci
jater u dospélych pacientli doslo k zasadnimu obratu
koncem 70-tych let, kdy byl do klinické praxe zave-
den cyklosporin (3,4). Uziti cyklosporinu v kombinaci
s prednisonem jako zakladniho imunosupresivniho
schématu vyrazné prodlouzilo celkové preZiti pfijem-
cu. Ze Starzlovy sestavy prvnich 12 pacientl, ktefi
byli 1é€eni touto kombinaci, jich 11 preZilo prvni rok
a 7 pacientl vice nez 12 let (5). V roce 1983 schvadlila
konsenzualni konference poradana NIH (National
Institute of Health) transplantaci jater jako rutinni
metodu léCby konecné faze jaterniho selhani pro kli-
nické uziti (6). Dal$im vyznamnym imunosupresivnim
lékem, ktery vyznamnéji ovlivnil OLTx u déti, byl
takrolimus (FK 506, Prograf, 1989) (7). V té dobg jiz
nejlepsi vysledky svétovych center v jednoro¢nim
preziti u pediatrickych transplantaci jater dosahovaly
90 % a 5-leté a 10-leté preziti se zac¢alo pohybovat
okolo 80%.

Chirurgické techniky u détskych transplantaci jater
se lisi od dospélych prijemct minimalné ve dvou pod-
statnych rysech. Choledochus je bud velmi gracilni,
nebo atroficky, coZz znamend, Ze nelze provést kla-
sickou biliarni anastomézu a pro vhodnou biliarni
drenaz je pak nutné provést hepatiko- nebo choledo-
cho-jejunoanastomdzu. Za druhé velka cast prijemct
je malych, vazi pod 30 kg, a tudiz je velky nedostatek
vahové kompatibilnich darcu. Celosvétovy nedo-
statek vhodnych détskych $tépa vedl k vypracovani
komplikovanych chirurgickych technik. V roce 1984
prof. Bismuth v Pafizi poprvé redukoval velikost jater-
niho $tépu (8). Naslednym krokem bylo vyuziti jedno-
ho dospélého 3Stépu dvéma détskymi pfijemci
(tzv. split liver transplantation, SLT). V roce 1988
publikoval prof. Pichlmayr prvni klinickou zku3enost
se ,split liver transplantation® (9). Nasledné
prof. Broelsch proved| sérii 30 SLT u 25 déti a 5

Vybér kandidatd transplantace jater

dospélych (10,11). Vyhodou téchto technik je, Ze
zvySuji pocCet §tépl vhodnych pro détské pacienty,
ale stale jsou zavislé na celkovém poctu kada-
verdznich organt dostupnych pro danou populaci. Je
nutné zminit i vy38i vyskyt peri- a pooperacnich kom-
plikaci (11,12,13). DalSim krokem tedy bylo oddéleni
Casti jater zdravému Zijicimu darci, nejCastégji
pfibuznému, a jeji transplantace détskému pfijemci.
Jednad se o tzv. living (related) transplantation (LRLT).
Prvni uspésnou LRLT provedI prof. Strong v Australii
v r. 1990 (14, 15).

V roce 2002 za¢al UNOS (United Network of Organ
Sharing) klinicky vyuzivat skérovaci metody MELD
(model for end stage liver disease) a PELD (pediatric
end stage liver disease model). Cilem bylo zajistit
alokaci organu podle statistickych vzorcu, které by
byly presnéji schopny predpovédét, ktery pacient je
vice ohrozen umrtim na jaterni selhani. Skére PELD
se pouziva pro pacienty mladsi 12-ti let. Cim vy$si
hodnota, tim vyssi je riziko umrti na jaterni chorobu.
PELD se vypocitava z hodnot bilirubinu, INR, albu-
minu, rustové retardace a véku nemocného v dobé
zafazeni na Cekaci listinu.

Program transplantace jater v IKEM, ktery odstarto-
val v dubnu roku 1995, také velmi brzy zahdjil trans-
plantace u détskych pacientl. Prvni OLTx u ditéte
byla v IKEM provedena dne 20. 9. 1995. Pfijemcem
byla 16-letd pacientka s fulminantnim jaternim sel-
hanim pfi Wilsonové chorobé&. Béhem 10 let progra-
mu transplantace jater v IKEM byl jaterni Stép trans-
plantovan dohromady 27 détem (z celkového poctu
400 transplantaci). Zaroveri 1 pfijemce podstoupil
retransplantaci 1x a jeden 2x, takze celkovy pocet
transplantaci u pfijemct do 18-ti let véku je nyni 30.
Prvni redukovany S§tép v IKEM byl pouZit dne

Tab. 1/ Table 1

Tab. &. 1: Pfehled diagnéz u déti transplantovanych v IKEM
v letech 1995-2005

Tab. No. 1: Primary indications for liver transplantation of
children treated in IKEM in 1995- 2005

Indikaéni diagnéza pocet zemrelo
® Morbus Wilson 9 3
e Deficit alfa-1 antitrypsinu (1x s HCV) 4 0
* Hypoplasie Zlu¢ovych cest 3 2
e Atrézie ZluCovych cest 2 0
e Autoimunni cirh6za 2 0
e Primarni sklerotizujici cirhdza 2 0
e Cysticka fibroza 1 0
e Morbus Byler 1 0
e Jaterni selhani nejasné etiologie 3 1
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11.6.1998. Zatim jedinou a UspéSnou transplantaci
jater od zivého darce (LRLT) provedl tym IKEM dne
9.6.2008.

Celkem 57% vsech détskych transplantaci prove-
denych pro pfijemce z Ceské republiky bylo provede-
no v IKEM. V brnénském centru transplantovali za
stejné obdobi 7 déti, ve FN Motol jedno a celkem 12
déti bylo transplantovano v zahrani¢i. Prameérny vék
détskych pfijemct v IKEM v dobé operace byl 12,6
rokd, z toho nejmladSimu prijemci byly 3 roky.

Prehled diagnéz a preziti udavéa tabulka &. 1. Ve
vétsiné svétovych centrech je zakladni a nejCastéjsi
indikaci hypoplazie a atrézie Zlu¢ovych cest. V naSem
centru ale naopak prevazuji urgentni vykony pro ful-
minantni selhani jater zpUsobené Wilsonovou
chorobou (celkem 9 nemocnych). Druhou nej¢asté;si
indikaci byl deficit alfa-1-antitrypsinu, cholangiopatie
byly az tfeti v poradi. Na tomto statistickém vysledku
se nepochybné podilela skute¢nost, Ze fada nej-
mensich déti s hypoplazii nebo atrézii zZlu¢ovych cest
byla transplantovana v zahrani¢i (Hamburk, Kanada).
Urgentnich transplantaci u déti bylo v IKEM celkem
11 s prdmérnou ¢ekaci dobou 1,8 dne (0-5), tj. 37%
vSech transplantaci. Primérna ¢ekaci doba u 19 elek-
tivnich ( neurgentnich ) transplantaci byla 122 dni (15-
459 dni).

Podle typu pouzité chirurgické techniky prevazo-
vala transplantace celych, ale malych jater dospélého
darce. Pouze ve C&tyfech pfipadech byl pouzit stép
détsky. St&p se redukoval v péti pfipadech, technika
splitu byla pouzita u dvou détskych pfijemcl a jak
zminéno LRLT v jednom pfipadé.

Jednoro¢ni preZiti $tépu u v3ech 30 transplantaci
bylo 73 %. Celkové dosud preziva 21 $tépd, tj. 70 %.
Jednoroéni preziti pfijemce ( N= 27) je 82 %, do této
doby pak zije 21 pacientu tj. 78 %. Napadné jsou
rozdily mezi urgentnimi a elektivnimi vykony. Pfijemce
jater do 18 ti let véku pfi fulminantnim selhani jater
preziva v IKEM prvni rok v 56 %. OvSem jedna- li se
o elektivni vykon pfi chronickém selhani, pak jed-
noro¢ni preziti dosahuje celych 94%. Tento trend je
plné v souladu s vysledky svétovych center
(16,17,18).

V imunosupresi jsme pouzivali do roku 2001 stan-
dardni &tyfkombinaci cyklosporinu A spolu s kor-
tikoidy, antitymocytarni protilatkou nebo daclizumab
a azatioprin. v roce 2002 jsme cyklosporin nahradili
takrolimem a v roce 2003 pfidali do kombinace
mykofenolat.
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Graf 1 / Figure 1

Prezivani pacientti po urgentnich a elektivnich jaternich
transplantacich v IKEM v letech 1995-2005.

Patient survival after urgent and elective liver transplantations
in IKEM during the years 1995-2005.

PFi sledovani dlouhodobych vysledkd détskych
transplantaci je dulezité sledovat mozné zdravotni
nasledky a psychomotoricky vyvoj déti. Bez omezeni
Zije celkem 17 déti. S urcitym, ale tolerovatelnym
omezenim ziji 3 pacienti. Trvalé poSkozeni je zfetelné
u jednoho nemocného. Jednalo se o chlapce se
zavaznym krvacenim do CNS v ¢asném potransplan-
tacnim obdobi. V souvislosti s transplantaci zemrelo
celkem 6 déti. Pfiméfeny psychomotoricky vyvoj
probiha u 12 déti, u 4 nemocnych pfetrvavaji nasled-
ky rastové retardace zpusobené chronickym onemoc-
nénim jater v obdobi pfed transplantaci. Stag-
naci pfi Spatném socialnim zazemi jsme pozorovali
u jednoho chlapce, ktery nakonec zemfel na selhani
Stépu na podkladé chronické rejekce pfi neuzivani
imunosuprese. Opozdény psychomotoricky vyvoj
pozorujeme u 2 déti, pficemz oba tito pacienti maji



prokadzanou vice &i méné& vyznamnou psychomo-
torickou retardaci jiz predtransplantacné. V téchto
statistickych datech nejsou zahrnuti 2 adolescenti,
ktefi jsou dlouhodobé sledovani na Slovensku.
Shrnuti a vyhledy do budoucnosti. V prabéhu
prvnich deseti let Cinnosti programu transplantace
jater v IKEM doslo velmi zahy k rozvoji détskych trans-
plantaci. Vysledky prezivani pfijemcu indikovanych
pro chronicka jaterni onemocnéni odpovidaji svétoveé-
mu standardu. PocCty transplantaci jater u détskych
pfijemct v8ak po celych 10 let zUstavaji velmi malé,
a to pfedevsim z dlvodu nizkého poctu détskych kan-
didatd. Zadny kandidat do 18-ti let véku, s vyjimkou
pacientt s fulminantnim selhanim jater, nezemrel na
Cekaci listiné. Teprve se zvySenim nabidky vhodnych
détskych kandidatd by mohl nastat problém
s nedostatkem malych jaternich $tépu, ktery by bylo
nutno alespori Castec¢né reSit redukEnimi vykony.
PrestoZze pfi novych chirurgickych technikach jsou
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