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

mUZe jit az o prekryvny syndrom se zndmkami jak hepatoceluldrnfho,
tak cholestatického postizent.

Charakteristika MRCP/ERCP nalezu byva voditkem pouze ¢aste¢nym
(Tab. 5) a spektrum nutnych vysetfenf k vyloucenijiné etiologie je dale

velmi siroké.

Urceni progndzy onemocnéni
Nemocni s PSC tvoii znacné heterogenni skupinu s riznym prébéhem
onemocnéni a rozdilnou prognézou. Mirnéjsi priibéh mivaji zejména
nemocnf s postiZzenim pouze malych nitrojaternich Zlu¢ovodd (small
duct PSC), nemocni se zacatkem onemocnéni v mladsim véku a zeny
(59-61) (Tab. 6). Lepsi pridbéh onemocnéni je popisovén i u nemoc-
nych s poklesem ALP v prébéhu choroby nebo v souvislosti s terapif
ursodeoxycholovou kyselinou. Tato asociace nenf ale zdaleka tak silné
dokladovana jako u nemocnych s PBC (62-65).
dardné pouzivana Childova-Pughova klasifikace v modifikaci podle
Mayo kliniky (viz vyse).

Novéjsi Mayo risk skére (MRS) mlze mit lepsi prognosticky pfinos
v piipadé méné pokrocilého onemocnéni. Je vhodné ke stanoveni
progndézy v dobé diagndzy i v dalsim pribéhu sledovani nemocného
(66). Vypocet je mozny na fadé webovych kalkulatorl (http://www.
psc-literature.org/mrscalc.htm)

Lécba

V soucasné dobé neni pro farmakoterapii PSC jednoznac¢né doporu-
¢eni, i kdyz UDCA je stale jednim z hlavnich 1ékd chronickych jaternich
onemocneéni s cholestazou.

Obtizné je hodnoceni efektu terapie. Na rozdil od PBC, u které
existujf jednoznacnd data prokazujici korelaci mezi hladinou ALP a sé-
rového bilirubinu a jejich poklesem pfi terapii UDCA a prognézou
nemocného, u PSC jasny sérovy ukazatel zatim nemame. | u PSC sice
existuji prace ukazujici pokles ALP jako jeden z ukazatell progndézy, pro
jednoznacna doporucenf ale nejsou tato data zatim dostatecné silna
(62-65). Hodnoceni nalez{ pfi zobrazovacich vysetfenich MRCP/ERCP
je v prospektivnich studiich také pomérné obtizné.

Ursodeoxycholova kyselina (UDCA)je v soucasné dobeé Iékem volby
u fady cholestatickych jaternich onemocnéni, zejména u nemocnych
s primarni bilidrni cholangitidou (PBC) (2, 3). Pro svij lé¢ebny potencidl
u cholestatickych stavd byla dlouhd Iéta uZivana i v terapii PSC. Jejf
misto v terapii PSC je ale v soucasné dobé stale kontroverzni, coz se
odrazi i v doporucenich jednotlivych hepatologickych a endoskopic-
kych spole¢nosti. U nemocnych s PSC byla UDCA v minulosti zkousena
v rizném davkovani.

Vyznamny zlom v pohledu na uziti UDCA pfinesla data ze studie
Lindora prokazujici negativni efekt 1é¢by vysoko davkovanou UDCA
(> 28 mg/kg/den) (67, 68). Lécba vysokou davkou byla spojena s vys-
$im rizikem dekompenzace jaterniho onemocnéni, vy3si potfebou
transplantace i umrtnosti. Signifikantné negativni efekt byl sice za-
znamenan pouze u nemocnych s nizkym stupném pokrocilosti podle
histologie nebo normélni hladinou celkového sérového bilirubinu (68),
ale vyznamné ovlivnil ndsledna doporucen.
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Na zékladé téchto vysledkd Americkd asociace pro studium jater
(AASLD) lé¢bu UDCA u nemocnych s PSC nedoporucuje (69).

Na druhou stranu existuji data prokazujici pozitivni efekt UDCA
v nizém a stfednim déavkovéni. Metaanalyza studif s nizsim davkova-
nim (13-15 mg/kg/den) ukazuje zlepSeni biochemickych parametr(
a analyza pracf se stfednf davkou (13-17 mg/kg/den) zlepSeni jak bio-
chemického tak histologického nélezu (70, 71).

Na rozdil od PBC, kde je jasné dokumentovand korelace poklesu
ALP s terapif UDCA a lepdiho pfezivani, u nemocnych s PSC nejsou tato
data zcela jednoznacna. Nékteré studie tento vztah ale ukazuji (62, 63,
65, 72). Z tohoto pohledu je pak zajimavéa mensi prace dokumentujici
naopak negativni vliv ukonceni dlouhodobé terapie UDCA u dosud
léCenych nemocnych s vyznamnym zhorsenim laboratorniho nalezu,
vzestupem Mayo Risk Skére a zhorsenim kvality Zivota dané zejména
zhorSenim pruritu (73).

Americka kolej gastroenterologt nynf stejné jako AASLD nedopo-
rucuje poddvat vysoké davky UDCA, ale podani stfedni davky povazuje
za mozné se sledovanim efektu na hladiny ALP. Evropské asociace
v tomto duchu jasné doporuceni neddva a povazuje otazku stale za
otevienou (45, 74).

Obecné |ze fici, Ze studie jsou zatizeny znacnou heterogenitou
vyplyvajici z charakteru onemocnéni a u nemocnych s méné pokrocilou
formou Ize ocekdvat zpomaleni progrese, naopak u nemocnych s jiz
vyvinutou cirhézou je tézko ocekavat jednoznacné zlepsSeni. Vhodna
je patrné indikace i u nemocnych u kterych je pfitomna souc¢asna
cholelitidza.

UDCA byla téz zkouSena v kombinaci s dalSimi 1éky, a to systé-
movymi kortikoidy, budesonidem, azathioprinem, methotrexatem,
cyklosporinem, takrolimem, D-penicilaminem, kolchicinem a pentoxi-
fyllinem bez jasné prokdzaného pozitivniho efektu (44).

Endoskopicka lécba
Z diagnostiky je v soucasné dobé ERCP vytlaceno neinvazivnim MRCP.
V terapii PSC ma ale své dominantni misto. ERCP je indikovano, pokud

Tab. 5. Charakteristiky cholangiografickych ndlezi u jednotlivych cho-
langiopati (45)

Diagnéza Hlavni charakteristiky

PSC multifokdIni intra i exrahepataini stendzy,
dilatace (obraz rGizence), az obraz redukce
bilidrniho stromu

Ascendentni cholangitida | mnohocetné intrahepatélni stendzy,

hepatikolitidza, tvorba absces(

Ischemicka cholangitida stendzy proximalnich vétvi, tvorba biliomd,

abscest

AIDS stendzy distalni ¢asti choledochu,

papilitida, akalkulézni cholecystitida

Kaustické postizeni intrahepatalni stendzy, nepravidelnosti

stény Zlucovodu

9G4 multifokaIni stendzy Zlu¢ovodl centraing,
ztlusténi stény Zlucovod(l, zmény na

pankreatu

Portalni biliopatie centralné (Castéjsi postizeni v oblasti levého
hepatiku) a extrahepatélné lokalizované

nepravidelnosti Zlu¢ovodu

PSC — primdrni sklerozujici cholangitida, AIDS — ziskany syndrom imunitni nedo-
statecnosti

www.casopisvnitrnilekarstvi.cz



