Sklerozujici cholangiitida

Sklerozujici cholangitida je chronické zdnétlivé onemocnéni intrahepatdlnich i extrahepatélnich Zlu¢ovych cest s
postupnou fibrotizaci a stenotizaci zlu¢ovych cest. Jde o onemocnéni progresivni, obvykle vede az k jaterni cirhéze
a jaternimu selhani. Sklerozujici cholangitida se rozdéluje na dvé zakladni skupiny:

= primdrni - neni patrnd zjevna pfricina,
= sekundarni - je patrnd zjevna pricina.

Primarni sklerozujici cholangitida

2 Podrobnéjsi informace naleznete na strance Primarni sklerozujici cholangitida.

Primarni sklerozujici cholangitida je pomalu progredujici onemocnéni nezndmé etiologie, po 10 az 15 letech vede
obvykle k jaterni cirh6ze a k portalni hypertenzi. Prvni popis pochéazi z roku 1924, pavodné byla pokladdana za
mimoradné vzacnou, ale zfejmé je Castéjsi.

Incidence se podle lokality a také podle studie pohybuje od 0,41 do 16,1 na 100.000 obyvatel za rok. Onemocnéni
zacind obvykle mezi 30. a 40. rokem, ¢astéji jsou postizeni muzi. Primarni sklerozujici cholangitida je silné
asociovana s nespecifickymi stfevnimi zanéty, zhruba 30-80 % pacientd s primarni sklerozujici cholangitidou trpf
nespecifickym stfevnim zanétem, obvykle ulcerézni kolitidou. Asociace s nespecifickymi stfevnimi zanéty se
geograficky dosti dramaticky liSi. V zemich severni Evropy dosahuje hodnoty az 80 %, zatimco v zemich jizni Evropy
a Asie asociace mUze klesnout aZ na 30 %. Je zajimavé, Ze koureni je protektivni faktor.

Klinické projevy
Obvyklé projevy v dobé diagndzy jsou (Cetnosti se v rlznych studiich lisi):

asymptomatické onemocnéni: 15-44 % pripadd
Gnava: 43-75 % pripadd

pruritus: 25-59 % pripadd

ikterus: 30-69 % pripadUl
hepatomegalie: 34-62 % pripadd
abdominalni bolesti: 16-37 % pripadl
splenomegalie: 14-30 % pripadd
hyperpigmentace: 25 % pripadl
vahovy Ubytek: 10-34 % pripadd
krvaceni z varixQ: 2-14 % pripadl
ascites: 2-10 % pripadd

Diagnoza

V séru byva elevace alkalické fosfatazy (ALP) na troj- az desetindsobek horniho limitu, aspartdtaminotransferaza
(AST) a alaninaminotransferaza (ALT) byvaji zvySeny dvoj- az trojndsobné. U vice nez poloviny nemocnych byva
normalni bilirubin. U vice nez poloviny nemocnych je vyssi hodnota IgG, hladina je zhruba 1,5 ndsobkem horniho
limitu. Hodnoty jaternich test& mohou byt v préibéhu choroby i normaini.

U primarni sklerozujici cholangitidy byvaji ¢asto prokazatelné autoprotilatky. Nejcastéji jde o ANCA, ANA, protilatky
proti hladké svaloviné, protildtky proti endotelidlnim burikdm, protildtky proti kardiolipinu, protildtky proti
tyreoperoxiddze a revmatoidni faktor. MGze byt zvySena frakce 19gG4.

Zlatym diagnostickym standardem je cholangiografie, prfi kterém je patrnd segmentalini striktura Zlu¢ovych cest s
proximalni dilataci az sakulaci. Postizeny byvaiji prakticky vSechny intrahepatdini ZluCové cesty. Alternativou je
magnetickd rezonancni cholangiografie.

Biopsie a nasledna histopatologicka diagnostika neni pri jasném radiologickém nalezu nutnda pro stanoveni
diagndzy. Mize vSak pomoci vyloudit jiné pric¢iny. Histologicky nalez v pripadé primarni sklerozujici cholangitidy
ukdaze proliferaci duktll, periduktalni zanétlivou infiltraci a obliteraci duktd; charakteristickou zndmkou je
periduktalni fibréza vrstvend kolem duktu jako slupky cibule, ovsem tento nédlez Ize zachytit jen zhruba v 15 %
biopsii a proto jeho nepritomnost rozhodné diagnézu nevylucuje.

Terapie
Primarni sklerozujici cholangitida nenf ovlivnitelnad ve svém priibéhu konzervativni terapii. Zavéry se studii s

kyselinou ursodeoxycholovou v davce 13-30 mg/kg/den jsou rozporné, nejspiSe je tato terapie bez efektu. V
konecném stadiu je pacient indikovan k jaterni transplantaci.

Subtypy

Primarni sklerozujici cholangitida m@ze mit tfi pripadné subtypy:
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= Primarni sklerozujici cholangitida malych dukta: PostiZzeny jsou predevsim malé dukty, takze
radiograficky nalez je prakticky normalni. Nemoc je prokdzana histologicky. Onemocnéni nékdy prejde i do
poruchy velkych duktl. Onemocnéni zfejmé progreduje pomaleji nez typicka primarni sklerozujici cholangitida.

= Overlap syndrom s autoimunitni hepatitidou: Pacienti maji radiologické znamky primarni sklerozujici
cholangitidy a biochemické i histologické zndmky autoimunitni hepatitidy. U této skupiny Ize mozna pribéh
onemocnéni ovlivnit imunosupresivni terapii.

= IgG4 asociovana primatni sklerozujici cholangitida: Jde o pomérné nové popsanou skupinu s odpovédi
onemocnéni na terapii kortikoidy. Tato forma primarni sklerozujici cholangitidy byva asociovdna s autoimunitni
pankreatitidou. Radiologicky obraz je podobny konvenéni primérni sklerozujici cholangitidé. Protoze jde o
konzervativni terapii ovlivnitelnou a potencidlné reverzibilni poruchu, je rozliSeni od konvencni primarni
sklerozujici cholangitidy mimoradné ddlezité.

Sekundarni sklerozujici cholangitida

£ Podrobnéjsi informace naleznete na strance Sekundarni sklerozujici cholangitida.

Sekundarni sklerozujici cholangitida se vyviji jako nasledek zndmého patologického procesu. Inicidlni projevy nejsou
dramatické, obvykle jde pouze o zvySeni hodnot jaternich testl. S progresi onemocnéni se zacinaji objevovat dalsi
priznaky jako pruritus, ikterus a abdominalni dyskomfort v pravém hornim kvadrantu. Pomérné ¢asté jsou
ascendentni bakteriadIni infekce Zlucovych cest. Radiologicky nalez je podobny primarni sklerozujici cholangitidé,
ovéem ultrazvukové vysetfeni mize poukazat na moznou pfic¢inu. Cetnost onemocnéni neni zndma, hlasena je
velmi mald incidence, ale pravdépodobnd je poddiagnostikovanost. Zda se, Ze progrese sekundarni sklerozujici
cholangitidy je ponékud rychlejsi ve srovnani s primarni sklerozujici cholangitidou.

Patogenetickym podkladem sekundarni sklerozujici cholangitidy je indukce proliferace cholangiocytll, porucha
periduktalni cirkulace, alterace transportnich i sekrec¢nich funkci epitelidlnich bunék a fibroprodukce.

PFiciny

Primérnich poruch odpovédnych za sekundarni sklerozujici cholangitidu je cela rada, Ize je rozdélit do nékolika
skupin:

= Chronicka obstrukce: cholelitidza, cholecystitida, zanétlivy polyp, nddor, onemocnéni pankreatu, aneurysma
priléhajicich tepen, striktura ZluCovych cest po transplantaci nebo po chirurgickém vykonu. Bezprostredni
pricinou je nejspiSe opakovana supurativni cholangitida.

= Infekce: Parazitarni infekce u imunokompromitovanych pacientl v¢. pacientd s AIDS (napf. kryptosporidioza).
Bezprostredni pricinou je pravdépodobné chronicky zanét.

= Pasobeni toxickych latek: Obvykle iatrogenni instilace alkoholu nebo formaldehydu s pfimym poskozenim
duktd.

= Imunitni poruchy: Autoimunitni poruchy lokalizované do oblasti ZluCovych cest. napf. IgG4 asociovana
sklerozujici cholangitida je nékterymi autory fazena jako subtyp primarni sklerozujici cholangitidy.

= Ischemicka cholangiopatie: Porucha krevniho zdsobeni napf. pfi posttransplanta¢ni trombdze, rejekci stépu,
systémovych vaskulitiddch nebo poskozeni stény tepen pfi intraarteridinim poddvani chemoterapie.

= Sekundarni sklerozujici cholangitida kritickych pacientti: Pomérné novd jednotka, jedna se o postizeni
pacientd, ktefi byli zachranéni z kritického stavu cestou agresivni intenzivni terapie. Popisovana je predevsim
u pacientd, kteri prodélali rozsdhlé trauma, popéaleniny nebo rozsahly chirurgicky zdkrok z interni indikace. Tito
pacienti byli plvodné bez preexistujici primarni sklerozujici cholangitidy i bez zndmého podkladu pro
sekundarni sklerozujici cholangitidu. Pfi¢ina neni zndma, uvazuje se napf. o ischemickém nebo toxickém
postizeni u pacientl s geneticky podminénou vyssi vnimavosti. Onemocnéni velmi rychle progreduje.

Terapie

Terapeutické moznosti jsou i u sekundarni sklerozujici cholangitidy omezené.
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Souvisejici clanky
= Primarni sklerozujici cholangitida

= Sekundarni sklerozujici cholangitida
= Autoimunitni sklerézujici cholangitida
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