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Chronické cholestatické jaterni choroby, primarni bilidrni cholangitida a primarni sklerozujici cholangitida

Vzhledem k vysokému vyskytu polékového postizeniv zapadnich
zemich je v rdmci diferencidlni diagnostiky na prvnim misté farma-
kologickd anamnéza. Cilime zejména na hormonalni Iécbu, NSAID,
betalaktamova a makrolidova antibiotika (ATB), metyldopu, chlor-
promazin, izoniazid, LMWH a nékterd antikonvulziva, hypolipidemika
a antidiabetika (Tab. 2).

Primarni bilidrni cholangitida (PBC) a primarni sklerozujici cho-
langitida (PSC) patif v dospélosti k nej¢astéjsim chorobdm vedoucim
k chronické progresivni cholestaze s rizikem rozvoje jaterni cirhozy
s potfebou jaternf transplantace. Vzhledem k imunitné podminéné
etiologii obou onemocnéni (PBC, PSC) u osob s cholestdzou v osobni
i rodinné anamnéze patrame tedy kromé metabolickych poruch téz
po chorobdch autoimunitnich (Hashimotova tyreoiditida, IBD, celia-
kie, Sjogrendv syndrom, revmatoidni artritida, systémova sklerdza).
Obzvlasté asociace s IBD je u nemocnych s PSC velmi silnd a typicka.

V klinickém obraze se nejcastéji setkdvame s pruritem a zejména
v pfipadé PBC s progredujici, nékdy velmi vyraznou Unavou. V mensim
procentu se objevuji bolesti v pravém podzebfi. U nemocnych s PSC
mUZe byt prvnim projevem akutnf bakteridlnf cholangoitida. Velka ¢ast
nemocnych je ale v dobé diagndzy asymptomatickd a k diagndze vede
zjisténi abnormaélnich laboratornich parametr( ¢asto indikovanych
z jinych ddvodu.

Pii fyzikdlnim vysetfeni patrdme po pfftomnosti xantalasmat, ex-
koriacf spojenych s pruritem nebo znamkach jiz pokrocilého jaterni-
ho onemocnéni (hepatomegalie, splenomegalie, ikterus) a portalnf
hypertenze (palmarni erytém, pavouckovité névy, hyperdynamicka
cirkulace, ascites). V ¢asnych stadiich onemocnéni vsak fyzikalnf nalez
byvéd u obou onemocnénfi zcela normélni. Kromé zminéného pruritu
jsou obé onemocnéni velmi ¢asto asociovana i s poruchou kostniho
metabolismu, kam po stanoven{ diagndzy musime cilit dalsi vysetfen.

Typickym nalezem pfi zékladnim laboratornim vysetfeni je u obou
chorob pfftomnost rlzného stupné cholestazy. Hlavnim znakem je
zvyseni sérové aktivity alkalické fosfatazy (ALP). Pfi posuzovéani nalezu
je ale nutné mit na paméti moznost elevace hodnot ALP zplsobenou
zvysenim stfevni, kostni ¢i placentarni frakce. Hodnoty jsou tedy zcela
fyziologicky zvysené v téhotenstvi a byvaji vyssii u déti v obdobi rdstu.
Zvyseni gamaglutamyltransferdzy (GGT) obvykle elevaci ALP doprovézi.
U détije specifi¢téjsi. Hodnoty aktivit aminotransferaz (ALT, AST) nemusf
byt zvyseny. Pfi jejich elevaci musime vzdy myslet i na moznost prekryv-
ného syndromu s autoimunitni hepatitidou, ktery se mdze vyskytovat
u PBC i PSC. Zvyseni bilirubinu se pfidava az v pokrocilejsich stadiich
onemocneéni, kdy ¢asto nalézame i pokles hodnot albuminu, trombo-
cytl a prodlouzenf protrombinového ¢asu. Chronicky cholestaticky
obraz je zpravidla provadzen hypercholesterolemif.

V rdmci diferencidini diagnostiky vzdy provadime ultrazvukové vy-
Setfenti bficha s dopplerovskym mapovénim k vyloucenf extrahepataini
obstrukce zlu¢ovych cest a vaskuldrnich onemocnénti jater. PBC nema
na ultrazvukovém zobrazenf zadny specificky obraz. Pouze ve vyssim
procentu nemocnych byva popisovéna hilova lymfadenopatie benig-
niho charakteru. PSC nemd také jasny specificky obraz. Jen v pfipadé

talni dilatace intrahepatalnich Zlu¢ovodl nebo signifikantni zesileni
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stény Zlu¢ovodU, obzvlasté v pribeéhu extrahepatalnich Zlucovych cest.
Zndmky jaterni prestavby a portaIni hypertenze nalézame v obou pfi-
padech az u pokrocilého onemocnénti. Elastografie jater dokaze pfispét
k ¢asnéjsimu odhaleni vyznamné jaterni fibrézy i naslednému stagingu
onemocnéni (2, 3), nikoli pfispét k rozliseni etiologie.

Jiz specifickym vysetifenim, které provadime v piipadech nejasné
cholestazy jesté pfed indikacf jaterni biopsie, je zobrazeni Zlu¢ového
stromu pomoci magnetické rezonance - MR cholangiografie (MRC)

(viz nize).
Obr. 1. Visetiovaci schéma. Upraveno dle EASL (2)
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Tab. 2. Nejcastejsi priciny polékové cholestdzy dle EASL (2)

Hormonalni lécba Allopurinol

Carbamazepin Amoxicillin/klavulanové kyselina

Chlorpromazin Azathioprin
Amoxicillin/klavulanova kyselina Barbituraty
Trimethroprim-sulfamethoxazol Captopril

Erytromycin, klarithromycin Carbamazepin

Nitrofurantoin Chlorpropamid

Chlorpropamid Clindamycin

Azathioprin Phenytoin

Cyclosporin Sulpiride

Propafenon Trimethroprim-sulfamethoxazol
Nifedipin Lécivé byliny

NSAID

Lécivé byliny

http.//www.easl.eu/research/our-contributions/clinical-practice-guidelines/de-
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