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

U nemocnych s PSGIBD je dale doporu¢ovano provadéni dispen-
zarnich koloskopii jednou ro¢né. V pfipadé, ze kolitida neni v Uvodu
u nemocného s PSC diagnostikovana, autority se v soucasné dobé
shoduji na dispenzarnich koloskopiich v intervalech 5 let nebo dfive
v piipadé klinickych zndmek kolitidy (44). Soucasna doporuceni pro
sledovani nemocnych shrnuje Tab. 7 (104).

Lécba komplikaci spojenych

s chronickou cholestazou

Pro PBC i PSC stejné jako pro fadu dal3ich chronickych cholestatickych
chorob je typicky vyskyt pruritu, kostni choroby, Unavy a nékterych hy-
povitamindz. Lé¢ba téchto komplikaci je u obou onemocnéni obdobna.

Pruritus se mdze se objevit v kterémkoli stadiu jaterni choroby
aofadu letipredchdazet laboratornim projeviim onemocnéni. Zna¢né
ovliviuje kvalitu zivota a v pfipadech rezistentnich ke standardni terapii
mUZe byt zejména u nemocnych s PSC indikaci k transplantaci jater.
Efekt UDCA na pruritus neni zcela dokumentovan, i kdyz nékterd data
pozitivni efekt ukazuji (105). U nemocnych s PSC v pfipadé rozvoje
nebo zhordeni pruritu musime vyloucit i rozvoj dominantni stendzy
a v pfipadé pozitivniho nalezu na MRCP indikovat terapeutické ERCP.

Jinak v prvni linii nemocnému nabizime lokélné chladici emolen-
tia. K1ékdm prvni volby patfi zejména sekvestranty Zlu¢ovych kyselin.
Nejcastéji je s dobrym efektem pouzivan cholestyramin (2, 3, 106).
Podani cholestyraminu musf byt oddéleno od ostatni medikace, ze-
jména UDCA, o 2-4 hod. Problémem mUze byt horsi tolerance Iéku.
V piipadé nelcinnosti této lécby by dalsi volbou mohlo byt podani
Rifampicinu (107, 108). Jako treti linii Ize pouzit Iéky ze skupiny pe-
roralnich opiodnich antagonistd (naltrexon, nalmefen) (2, 109, 110).
Dlouhodobé podavani mize byt ale komplikovéno projevy syndromu
odnéti nebo snizenim tolerance bolesti.

Spolu s psychoterapif Ize empiricky pouZit i inhibitory zpétného
vychytavani serotoninu (SSRI) nebo gabapentin. V pfipadé refrakterniho
pruritu je tfeba zvazit i moznost transplantace jater, kterd maze byt
indikovéna i bez vyznamné jaterni dysfunkce.

Zvysend Unava se zejména u nemocnych s PBC objevuje u vice
nez 1/2 pacientd a ve vysoké mife mdze vést k signifikantnimu snizenf
kvality Zivota (2). V pfipadé vyskytu vyrazné Unavy je nutné se zamefit
zejména na cilené vyhledavani unavu zhorsujicich faktord, prevazné
anémii, hypotyredzu a poruchy spanku. V nékterych pfipadech je tfeba
nemocnému poskytnou i psychologickou nebo psychiatrickou lé¢bu.

Metabolicka kostni choroba je u nemocnych s chronickou cho-
lestdzou velmi Castou komplikaci. Jeji vyskyt je u PBC/PSC v zavislosti
na pokrocilosti zakladni choroby uvadén v rozmezi 13-60 % (111). Riziko
roste s pokrocilosti choroby a stupném cholestazy. U méné pokrocilych
nemocnych jsou rizikovymi faktory koureni, mald fyzickd aktivita, nizsi
télesnd hmotnost, pozitivni rodinna anamnéza, Zenské pohlavi a vy3si
vek. U kazdého nemocného je v dobé stanoveni diagndzy doporuceno
vysSetfeni duaini RTG absorpciometrif (DEXA) s ndslednymi kontrolami
v intervalech 1-5 let v zavislosti na vstupnim nalezu a individudlnich
rizikovych faktorech. Lé¢ba mize byt velmi problematicka, naprosto
zasadn( je jeji v&asné zahdjenl. V prvnf linii suplementujeme vapnik

a vitamin D v davce 1500 mg a 1000 IU denné. Doporucujeme Upra-
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vu pohybového rezimu a u postmenopauzalnich Zzen ve spolupraci
s gynekologem hormonalini substitu¢ni 1é¢bu. Hormonalni substituce
androgeny u muzd neni vhodné pro riziko hepatocelularniho karcino-
(2,112, 113). U nemocnych po transplantaci jater je pfipadné variantou
zoledronét (114, 115). Zvy$ené opatrnosti a zvazeni benefitu peroralni
|é¢by je tfeba u nemocnych s jicnovymi varixy.

Dle aktudlniho stavu fesime i deficit dalsich v tucich rozpustnych

vitamind.

Dalsi symptomy

Projevy sicca-syndromu, pokud jsou pfitomny, Ié¢ime symptomaticky.
LokaIné se u xeroftalmie aplikuji umélé slzy. U xerostomie umélé sliny
s peclivou Ustni hygienou a zvlh¢ovanim dutiny Ustni. V zahranicf je
pouzfvan a registrovan muskarinovy agonista cevimelin (2). Vaginalnf

projevy nutno fesit ve spolupraci s gynekologem.

PFekryvny (overlap) syndrom

s autoimunitni hepatitidou (AIH)

PBC i PSC jsou onemocnéni s autoimunitni etiologif. U nékterych ne-
mocnych proto mizeme nalez rysy charakteristické pro PBC nebo PSC
a soucasné pro autoimunitni hepatitidu (AIH). Stejné tak se mizeme
setkat s nemocnymi s typickym obrazem PBC a soucasné primarni
sklerozujici cholangoitidou. Tyto pfipady se nazyvaji pfekryvnym syn-
dromem. Prevalence téchto syndrom( ¢ini asi 10 % ze vsech pfipadl
autoimunitnich jaternich chorob (2). Klasifikace nenf ale zcela jednotna.
drom PBC nebo PSC s AIH. V tomto pfipadé se neobejdeme bez jaternf
biopsie a histologického vysetten.

V pfipadé PBC je lymfocytarnf infiltrace lokalizovana periduktalné
a pouze minimalné nalézdme obraz lobuldrniho zanétu nebo interfa-
ce hepatitidy. U 8-10 % nemocnych se vsak mohou zanétlivé zmény
v histologickém obraze blizit ndlezu autoimunitni hepatitidy s obrazem
lobuldmi a interface hepatitidy. Podezieni na prekryvny syndrom s AIH
musime mit u nemocnych, kdy v laboratornim obraze nalézdme krom
cholestatickych rys( i vyraznéjsi elevaci aminotransferaz a IgG. Dle
Pafizskych kritérif (2) majf byt pro diagnézu naplnéna diagnosticka
kritéria jak pro PBC (ALP > 2ndsobek normy nebo GGT > 5 nédsobek
normy, AMA 1 : 40, duktalni Iéze v histologii), tak alespon 2 znaky
7 nésledujicich: ALT > 5ndsobek normalnich hodnot, IgG > 2ndsobek
normaélnich laboratornich hodnot nebo pozitivita ASMA, tézka nebo
stfedné tézkd interface hepatitida v histologickém nalezu.

V pfipadé PSC se prekryvny syndrom s AlH typicky vyskytuje ze-
jména u mladsich nemocnych ve véku do 25 let. V laboratofi opét
spolu s cholestazou nalézame typické znaky autoimunitni hepatitidy
s hypergamaglobulinemif, kterd do obrazu PSC nepatfi. Opét je na misté
jaternf biopsie. Prognéza nemocnych s asociovanou AlH i s ohledem
k véku v dobé diagndzy byva spise lepsi nez u nemocnych s izolovanou
PSC. Obracené u mladsich nemocnych s diagnézu AlH a elevaci ALP >
2 ULN je vhodné doplnit MRCP k vylouceni PSC (44).

V terapii pfekryvného syndromu PBC/PSC s AlH je indikovéna kor-
tikoterapie nebo dalsi imunosupresivni 1é¢ba jako u samotné AlH (2).
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