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

kolitidy a studovanad i v terapii IBD, je u nemocnych s PSC téz v malych
studiich zkousena, zatim s pozitivnim efektem na zlep3eni cholestatic-
kého laboratorniho obrazu. Dalsi studie v tomto duchu probihaji (87).

Obeticholové kyselina je sice primarné testovana u nonrespondérd
na lé¢bu UDCA u nemocnych s PBC, ale jeji anticholestatické, protiza-
nétlivé a antifibrézni plsobeni se ukdzalo ve studii AESOP potencidlné
slibné i v terapii PSC (88).

V neposledni fadé jsou testovany i PPAR agonisté — fibrdty, které
se uplatiuji nejen v metabolickych pochodech, ale i na Urovni reakcl
monocyto-makrofadgového systému. Fenofibrét a zejména bezafibrat majici
Sirst spektrum Ucinku jak na a, tak y a & receptory byly testovany s pozitivni
odpovédi na hladinu ALP, i kdyZ zatim jen v mensich studiich (89, 90).

Riziko vzniku malignit u nemocnych s PSC

U nemocnych s PSC v prlibéhu Zivota narlsta riziko vzniku malignich
nadord. Nejvyssi riziko je pro vznik cholangiogenniho karcinomu,
karcinomu zlu¢niku, pankreatu a u nemocnych s PSGIBD i karcinomu
tra¢niku. V rozsahlé studii ze Svédska bylo riziko hepatobilarnich malig-
nit zvyseno 161x, kolorektalniho karcinomu 10X proti béZné populaci
a celkovy vyskyt malignich onemocnéni v souboru ¢inil 13 %. Maligni
nadory, jako pficina umrtf u nemocnych s PSC, tvofi v nékterych sou-
borech az 40 % (91, 92).

Cholangiogenni karcinom (CCA)

Zivotni riziko vzniku CCA je uvadéno 10-20 % (44, 91). Podle nékterych
studif riziko narlistd prevazné ve vyssim véku, u muzd, s vysokym
Mayo risk skére (MRS > 4), se zvy3enou hladinou sérového bilirubiny,
anamnézou varikézniho krvaceni a dobou trvani asociované IBD koli-
tidy (93, 94). Riziko zvysuje i konzumace alkoholu a kourenf (95). Pfitom
nejvyznamnéjsim rizikovym faktorem je vék v dobé diagndzy, muzské
pohlavi a asociace s ulcerdzni kolitidou (96).

Z klinického pohledu je duleZité, Ze az 1/3 CCA u nemocnych
s dominantni stendzou je diagnostikovana do 1 roku od diagnézy
PSC. Proto je nutno na tuto diagnézu intenzivné pomyslet jiz v dobé
diagndzy a v¢asné spolu MR/MRCP indikovat i ERCP s odbérem biolo-
gického materidlu. Dosud bohuzel nemamé spolehlivy biomarker. Siroce
uzivany CA 19-9 (carbohydrate antigen) nemé bohuzel dostate¢nou
senzitivitu a specificitu pro zachyt ¢asnych lézi. Pro cut-off hodnoty
121 U/ml je uvadéna senzitivita 78 % a specificita 98 % (97). V pfipadé
nizsich cut-off hodnot pak ziskdvédme vysoké procento falesné pozi-
tivnich vysledkd. Problematicka je i ¢asté elevace CA 19-9 u samotné
cholestézy. Zvysené hodnoty nalézdme az u 1/3 nemocnych s PSC bez
maligniho onemocnéni (98).

I kdyZ soucasnd doporuceni pro dispenzarizaci nejsou zcela jedno-
znacna, doporucuje se kombinovat vysetfeni CA 19-9 s UZ vySetfenim
1x za pll roku nebo ro¢ni provadéni MR/MRCP (44, 99). U nemocnych
s elevaci CA 19-9 bez ziejmé dominantni stendzy pak provadéni MR/
MRCP ¢&astéjsi.

Karcinom Zlucniku a hepatocelularni karcinom
Vyskyt karcinomu zlu¢niku je u nemocnych s PSC uvadén kolem 3,5 %,

coz je ptiblizné 10x vice nez v bézné populaci (100). | vyskyt cholecysto-
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litidzy, cholecystitidy a polypt Zlu¢niku je u nemocnych s PSC zvysen.
Screening pro karcinom zlu¢niku probihd stejnym zptsobem jako pro
cholangiogennf karcinom. V sou¢asné dobé AASLD i EASL doporucuje
u vSech nemocnych s ndlezem léze v oblasti Zlu¢niku provedeni cho-
lecystektomie (44, 69, 74).

Podle soucasného konsenzu Iéze Zlu¢niku nad 8 mm jsou u nemoc-
nych s PSC s vysokou pravdépodobnosti neoplastické. Obtiznéjsf situace
je unemocnych s pokrocilejsim jaternim onemocnénim, u kterych je
i cholecystektomie spojena s vysokym operacnim rizikem. Nékteré
autority u nemocnych Child-Pugh nad 7 bodt a 1ézi do 8 mm doporu-
Cuji pouze ultrazvukové sledovani v intervalech 3 mésicd a chirurgicky
zakrok indikovat az pfi progresi.

Vyskyt hepatoceluldrniho karcinomu (HCC) je u nemocnych
s PSC téz zvysen. Ro¢ni incidence je v prdmeéru uvadeéna kolem 1,5 %.
Doporucené sledovani je viak shodné jako v pfipadé cholangiogen-
niho karcinomu.

Kolorektalni karcinom

Nemocni s PSC asociovanou kolitidou jsou ve vysokém riziku vzniku
kolorektalniho karcinomu. Desetileté a dvacetileté riziko je uvddéno
14 % a 31 %, tedy vyrazné vys3si nez u nemocnych s PSC bez kolitidy,
kde je 20leté riziko uvadéno kolem 2 % (101).

Ve Svédské studii z roku 1995 bylo dokumentovano absolutni riziko
vzniku kolorektalniho karcinomu 9 % po 10 letech, 31 % po 20 letech
a 50 % po 25 letech v porovnani se skupinou nemocnych s ulcerézni
kolitidou bez PSC (2 %, 5 %, 10 %) (102). Z toho plyne potreba disledné
diagnostiky IBD u viech nemocnych s PSC. Koloskopické vysetienf je
indikovano u viech nemocnych s PSC v dobé diagnézy. Vznik karcinomu
byva pfitom 2x ¢astejsi v pravém tra¢niku nez v levém a klinické projevy
proto byvaji velmi chudé (103).

Tab. 7. Souhrn doporuceni pro vysetieni u nemocnych s PSC pfi diagnostice
asledovdni (82)

Doporuceni vysetieni u nemocnych s PSC v dobé diagnézy

Laboratornf vysetfeni pro diagnostiku chronickych jaternich lézf veetné IgG4

MRCP, zvazeni ERCP dle nalezu (dominantni stendza — cytologie, histologie)
Jaterni biopsie pii podezieni na prekryvny syndrom s AIH nebo small duct PSC

ViySetfeni jaternf elasticity

VySetfeni osteopenie/osteopordzy (DEXA)

Koloskopie k vyloucenf idiopatického stfevniho zanétu

Zvazeni podani ursodeoxycholové kyseliny v ddvce do 17-20 mg/kg/den

U nemocnych s jaterni cirhdzou vysetieni na pfitomnost varixt

Doporucena vysetieni v pribéhu sledovani

Sledovant jaternich funkci

Viyhledavéni deficitu vitamind rozpustnych v tucich

VySetfeni osteopenie/osteopordzy
Vyhledévéani CCA: CA 199 + UZ jater a 6 mésicl + nebo MR/MRCP 1x ro¢né

U nemocnych s PSGIBD koloskopie 1x ro¢né (dale Uprava intervalu dle
aktudiniho nalezu) U nemocnych bez PSGIBD 1x za 5 let

U nemocnych s jaternf cirhdzou: vyhledavani HCC (UZ jater a 6 mésict —
shodné s CCA), endoskopické kontroly jicnovych a zalude¢nich varix( dle
aktuélnich doporucent

PSC — primdrni sklerozujici cholangitida, AIH — autoimunitni hepatitida, CCA —
cholangiogenni karcinom, MRCP — cholangiopankreatografie

pomoci magnetické rezonance, CA — carbohydrate antigen , DEXA — dual ener-
gy X-ray absorptiometrie
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