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

imunologicky laboratorni test. Nej¢astéjsim nalezem byvé pozitivita
atypickych perinukledrnich antineutrofilnich protildtek (p-ANCA), které
nalézame u 26-93 % nemocnych. Nejsou vsak specifické pouze pro
diagnézu PSC a nemaiji té2 prognostickou hodnotu. Casty je t7 priikaz
ANA (8-77 %) i anti-SMA (0-83 %) (53).

Asi u 10 % nemocnych mdzeme téz nalézt zvysené hodnoty IgG4,
které jsou jinak specifické pro cholangitidu asociovanou s IgG4 cho-
robou (54). Diferencidlni diagnostika PSC a IgG4 cholangitidy byva
pfitom nékdy pomérné obtizna. U IgG4 cholangitidy nalézame zvyseni
lgG4 > 2,8 g/I. Zvy3eniv Sedé zéné od 1,4 do 2,8 g/l je nediagnostické
a vyzaduje dal3f vysetfeni (55). Dalsim pomocnym ukazatelem pro
IgG4 chorobu maze byt pomér IgG4 a IgG1 > 0,24 (56). V diferencialni
diagnostice IgG4 cholangitidy pomaha i prliikaz postizenf dalSich or-
ganUl (slinné zlazy, pankreas, ledviny), histologicky nalez s prikazem
IgG4 pozitivnich plazmatickych bunék a odpoveéd na Ié¢bu kortikoidy
(HISORt kritéria) (57).

Protildtky proti glykoproteinu 2 ve tfidé IgA (anti GP2 IgA), které
jsou spojeny s tézsim pribéhem Crohnovy choroby, jsou v pomérné
vysokém procentu (46-72 %) nalézany i u nemocnych s PSC. Nékteré
prace je davaji do souvislosti s postizenim velkych Zlu¢ovodU a rizikem
rozvoje cholangiogenniho karcinomu. V pfipadé potvrzen{ téchto dat
by mohly slouzit jako novy ukazatel rizika (58).

V poslednich letech je u nemocnych s PSC popisovéan i priikaz
protildtek proti Zlucovému epitelu (BEC-Ab, Biliary Epithelial Cells). Tyto
protildtky ve tfidé IgA, by mohly mit téZ prognosticky vyznam a néktera
data ukazuji, Ze se uplatiiuji i v rdmci imunopatologického déje (53).

Zobrazovaci vysetreni
Za hlavni diagnostickou metodu je v souc¢asné dobé povazovano
zobrazen( zlu¢ového stromu pomoci magnetické rezonance — MR
cholangiografie (MRC) (Obr. 2a). Pfi tomto vysetfenf nalézame typicky
obraz segmentélnich stendz Zlucovodu a v zavislosti na typu a stadiu
onemocnéni i vice nebo méné vyraznou suprastenotickou dilataci.
Endoskopicka retrogradni cholangiografie (ERCP) se provadi dle
soucasnych doporuceni (EASL/ESGE) jako primédrné diagnostické vy-
Setfeni jen v piipadé, ze MRCP a jaterni biopsie jsou z néjakého dlvodu
kontraindikovany a trva klinické podezfeni na PSC (45) (Obr. 2 b).

Histologie

Vzhledem ke specifickému nalezu na zobrazovacich vysetfenich je
histologické vysetfent jaterni biopsie indikovdno opét spise jen v pri-
padech podezieni na prekryvny syndrom s autoimunitn{ hepatitidou
nebo formu s postizenim pouze malych nitrojaternich zlu¢ovodd (small
duct PSQ), kdy je nalez na MRCP nebo ERCP normalni. | histologicky
nédlez nemusi byt ale jednoznacny. Primérni sklerozujici cholangitida
ma totiz v parenchymu jater znac¢né fokalnf distribuci. U nékterych ne-
mocnych jsou zanétlivé zmény soustfedény v okoli velkych Zlu¢ovodd
v hilu a patolog ve standardni biopsii spatfi jen sekundarni nespecifické
projevy cholestdzy. Typickym histologickym rysem pro PSC je periduk-
talnifibréza s cibulovitym vrstvenim pojivové tkané, déle jsou pritomny
zanétlivé zmény a edém. Zlu¢ovody atrofuji a postupné se jizvi. Stupen
postizenti Ize z hlediska pokrocilosti klasifikovat do 4 stupnl, podobné
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jako u PBC. V diferencidlni diagnostice je histologické vysetieni téz di-
lezité k odliseni IgG4 choroby, pro kterou je typické vysoké zastoupeni
IgG4 pozitivnich plazmatickych bunék.

Diferencialni diagnostika PSC
Diferencidlni diagnostika zahrnuje zejména IgG4 chorobu, cholan-
giogenni karcinom a viechny stavy vedouci k sekundarni sklerozujicf
cholangitidé, zejména obtiznou choledocholitidzu a hepatikolitidzu
a chirurgické zakroky na Zlu¢ovych cestach. MRCP/ERCP obraz podobny
az shodny s primarnf sklerozujici cholangitidou je zndm u cholangiopa-
tie u AIDS, parazitarnich postizeni zlu¢ovodd, imunosuprimovanych
pacientl, po intraarteriaini chemoterapii jater a u ischemickych 1€z,
napf. po transplantaci (Tab. 4).

U mladsich nemocnych musime myslet i na vrozené anomélie
Zlu¢ového stromu. U déti a adolescentd je klinicky obraz primarni skle-
rozujici cholangitidy navic velmi podobny autoimunitni hepatitidé nebo

Obr. 2. Chronické cholestatické jaterni choroby
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