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

predpokldddme prospéch pro nemocného zinvazivniho vykonu nebo
je zaddouci odbér cytologického nebo histologického materidlu k vy-
louceni neoplastickych zmén.

Podle retrospektivnich dat spravné provadénd endoskopicka 1é¢-
ba zlepsuje prezivani nemocnych a prodluzuje interval bez potreby
transplantace. Prospektivn{ data vsak chybi (75, 76). Podle soucasnych
EASL/ESGE doporucent je tfeba ERCP jednoznacné zvazit v pfipadé
stanovené diagndzy PSC a klinicky vyznamného zhorsenf ikteru, pru-
ritu, projevd cholangitidy nebo vzestupu cholestatickych enzymd.
Nebo v pfipadé rozvoje nové dominantni stendzy nebo zhorsenf
zndmé stendzy podle MRCP vysetreni v kontextu s klinickym stavem.
Dominantni striktura je nyni pfitom definovana jako zdzeni prdméru
na < 1,5 mm v pfipadé choledochu a spole¢ného ductus hepaticus
nebo na < 1,0 mm u pravého a levého ductus hepaticus v rozsahu do
2 cm od junkce. Pfed terapeutickym ERCP bychom méli vzdy zvazit
provedeni MRC. V pfipadé prikazu dominantni stendzy ma byt vykon
spojen vzdy soucasné s kartdckovou cytologii nebo biopsif k vyloucent
cholangiogenniho karcinomu (44, 45).

Terapeuticky k feSenf dominantni stendzy mlzeme pfestupovat bud
pomoci kratkodobého stentovani nebo balénové dilatace. Rozhodnuti
mezi kratkodobym zavedenim stentu nebo balénovou dilataci dle
EASL/ESGE doporuceni zaleZi na rozhodnutf vykon provadéjiciho en-
doskopisty. V pfipadé pouziti stentu se doporucuje ponechani stentd
maximalné na dobu 1-2 tydnd. Prdmér stentd je nutno volit vzdy podle
individualni situace stejné jako pramér dilata¢niho baldnu v pfipadé
dilatace. V doporucenich v USA je pro vyssi vyskyt komplikaci doku-
mentovany v nékterych studiich doporucovana preferenc¢né balénova
dilatace (77). Nedilnou soucasti ERCP vykonu u nemocnych s diagné-
zou PSC je profylaktické podani ATB pfed vykonem. Volba ATB je na
jednotlivych centrech, dle aktudlniho vyskytu rezistenci. Jako prevence
pankreatitidy po vykonu je doporucovano podani diklofenaku nebo
indometacinu 100 mg rektalné tésné pfed nebo po vykonu. V pfipadé
obtiznéjsf kanylace spolu s provedenim biliarni papilotomie je u ne-
mocnych ve vyssim riziku vhodné i krdtkodobé profylaktické zavedent
pankreatického stentu (45).

Pfi podezfeni na vyskyt cholangiogenniho karcinomu je spolu
s odbérem cytologie a histologie ze stendzy vhodné zvazit i provedeni
cholangioskopie. Provedeni FISH (fluorescen¢ni in situ hydridizace),
kterd zvysuje senzitivitu i specificitu vysetfeni je vhodné. V bézné
praxi je viak jeji dostupnost omezena. V pfipadé nedostupnosti ERCP
je alternativou i PTC/PTD.

Transplantace jater

Jedinou U¢innou kauzalni 1é¢bou primarni sklerozujici cholangitidy
zUstava transplantace jater. Stejné jako v pfipadé jinych jaternich cho-
rob v kone¢ném stadiu je tfeba nemocné odeslat k vyhodnoceni na
transplanta¢ni pracovisté s dostate¢nym predstihem pred rozvojem
komplikaci snizujicich Uspésnost 1écby. Spolu s MELD skoére je stale
vyuzivéna i Childova-Pughova klasifikace v modifikaci podle Mayo
kliniky. Udavané kratkodobé i dlouhodobé prezivani nemocnych po
transplantaci jater pro PSC je dle dat v Evropském transplantacnim re-
gistru velmidobré (91 % v 1 roce, 82 % v 5 letech a 74 % v 10 letech) (44).
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Vedle pokrocilé jaterni insuficience je indikaci k transplantaci jater
u nemocnych s PSC i farmakologicky nezvladatelny pruritus, zdvazné
recidivujici cholangitidy nebo jinak nefesitelné komplikace portalnf
hypertenze a progresivni kostni nemoc.

I kdyz je PSC spojena s vysokym rizikem rozvoje cholangiogenniho
karcinomu, nenf samotna diagnéza PSC indikaci k ¢asnéjsi transplantaci.
Nejednoznacny je pfistup k nemocnym s prokdzanou dysplazii epitelu,
kterd je v nékterych zemich argumentem pro ¢asnéjsi transplantacni
lécbu (44).

Prestoze v nékterych studiich v podskupiné vysoce selektovanych
nemocnych s hilovym postizenim transplanta¢ni 1é¢ba v kombinaci
s neoadjuvantni chemoradioterapif pfinesla uspokojivé vysledky (78),
je ve vétsiné transplantacnich center diagndza cholangiogenniho kar-
cinomu dosud pro transplantaci jater naopak kontraindikaci.

Mozna perspektivni farmakoterapie PSC
Na poli vyzkumu novych preparét a postupt v terapii PSC dochazi
k velkému pokroku. Nejnadéjnéjsi se v soucasné dobé jevi zejména
nor-UDCA, modifikace stfevniho mikrobiomu pomoci ATB Ié¢by nebo
terapie kyselinou obetichlovou.

24-nor-ursodeoxycholova kyselina diky svym chemickym vlastnos-
tem v porovnani s kyselinou cholovou zvysuje vice cholerézu a méné
sekreci fosfolipidd a cholesterolu. Zvysuje sekreci Zlu¢ovych kyselin
a diky cholehepatalnimu zkratu cestou periduktalniho kapilarnfho plexu
a vyssi osmotické aktivité zvysuje vice produkci bikarbonatu (bikarbo-
tifibrotické a antiproliferativni ic¢inky jako silngjsi (80). V probéhlé studii
faze Il byla lé¢ba touto molekulou spojena se signifikantnim zlepsenim
laboratorniho nélezu bez zvyseného vyskytu nezddoucich ucinkd (81).

Modifikace stfevniho mikrobiomu jako faktoru ovliviiujictho me-
tabolismus Zlu¢ovych kyselin i dalsi metabolické cesty je dalsi poten-
cidlni lé¢ebnou variantou (82). Z tohoto ddvodu byla v poslednich
letech testovana néktera bézné uzivana antibiotika, jako vankomycin,
metronidazol, rifaximin a minocyklin (83). Nejvice slibny se prozatim
jevi efekt podani vankomycinu nebo metronidazolu (84-86). Fekalni
bakterioterapie, jako metoda pouzivana v terapii rekurentnf klostridiové

Tab. 6. Prognostické ukazatele u nemocnych s primdrni sklerozujici cho-
langitidou (52)

Ptiznivé prognostické faktory

Mladsi vék v dobé diagndzy

Zenské pohlavi

Pokles nebo normalizace hodnot ALP (s nebo bez terapie UDCA)

Nemoc s postizenim malych Zlucovodu

PSC s rysy autoimunitni hepatitidy (horsi pribéh nez AlH)

Nepfiznivé rizikové faktory

Extenzivniintra i extrahepatalni stenotické postizeni

Vznik dominantni stendzy

Rekurentni cholangitidy
Asociace s PSCIBD kolitidou
Projevy syntetické jaternf insuficience

Jaterni cirhoza s portalni hypertenzi

ALP - alkalickd fosfatdza, UDCA — ursodeoxycholovd kyselina, AIH — autoimunit-
ni hepatitida, PSC — primdrni sklerozujici cholangitida
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