Primarni bilidrni cholangitida

Primarni bilidrni cholangitida (PBC) (téz cholangoitida) je
autoimunitni onemocnéni primdarné postihujici jatra chronickym Primarni biliarni
destruujicim zanétem zluc¢ovodl. Nemoc je téz znama pod nadzvem cholanaitida
primarni biliarni cirhéza, ktery byl nahrazen nynéjsim v roce 2014, 9
protoZze nemoc nemusi k cirhéze nutné vést.

Zeny v mlad$im az stfednim véku jsou postizeny nej¢astéji, celkové 9x
Castéji nez muzi. Incidence v Evropé je priblizné 5/100 000 obyvatel za
rok. V etiologii nemoci hraje roli geneticka predispozice v kombinaci s
vnejsimi faktory. Nasledné dochazi k napadeni malych intrahepatalnich
(interlobularnich a septélnich) zlu¢ovodl cytotoxickymi T-lymfocyty, coz
vede k jejich postupné destrukci.

Klinicky obraz

jaterni biopsie s

Pfi diagnéze v po¢inajicim stadiu byvé PBC asymptomaticka. Pozdéji se Charakteristickymi
typicky vyskytuje pruritus, tinava, nékdy bolest v pravém hypochondriu. intraepitelialnimi lymfocyty ve
Castou subjektivni stiznosti je sucho v Ustech. Zlucovych kanélcich

Y S vy . , » p v Rizikové Zzenské pohlavi,
Beéhem fyzikalniho vySetrfeni mohou byt zpocatku napadné kozni faktory stiedni vek,

exkoriace zapficinéné pruritem. Dale se vyskytuji bézné znamky jaterniho

poskozeni zahrnujici ikterus, hepatomegalii az pfiznaky rozvinuté jaterni FERIAg L

cirhdézy (napfr. ascites nebo pavouckovité névy). Pri pokrocilych stadiich je Klinicky Unava, pruritus,
pozorovatelna suché klze ¢i xantelezmata. obraz jaterni selhani
Diagnostika laboratorni,
Diag nostika imunologicka,
biopsie
PBC se diagnostikuje kombinaci laboratorniho vysetrfeni markert Lééba UDCA

cholestazy (sérova ALP a GGT) a imunologickym stanovenim

antimitochondridlnich protilatek AMA (pozitivni vysledek je vysoce Komplikace metabolicka kostni

senzitivni i specificky). V pfipadé diagnostickych rozpakd Ize doplinit choroba
histologickou verifikaci z biopsie jater (ke stanoveni diagnézy vSak neni Klasifikace a odkazy
nutna). MKN K74.3 (https://mkn
. , sz o R . sy, 10.uzis.cz/prohlize
Primarni sklerozujici cholangitida jako diferencialni c/K74.3)

diagnoza

Primarni sklerozujici cholangitida (PSC) se po zméné nazvu PBC jevi jako
pribuzna nosologicka jednotka, klinicky obraz pruritu a dnavy je téz velmi podobny, ale je tfeba zminit zdsadni
odliSnosti:

. PSC je na rozdil od PBC ¢asto asociovana s nespecifickymi stfevnimi zanéty, hlavné ulcerézni kolitidou.
. MuzZi jsou PSC postizeni Castéji nez zeny.

. PSC se diagnostikuje hlavné pomoci MRCP.

. Prognéza PBC pfi dobré odpovédi na 1é¢bu UDCA je lepsi nez u PSC.[!

. PSC je spojena s jinymi protildtkami (ANCA).
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Lécba

Kauzalni terapie 1. linie je ursodeoxycholova kyselina (UDCA). Prognéza pacientl je velmi dobrd, pokud dojde
ke zmirnéni nebo vymizeni symptomda a sniZzeni sérové ALP. Ve druhé linii v pripadé nedostate¢né odpovédi se
pouziva obeticholova kyselina (OCA).

Zaroven je dllezitd symptomaticka terapie pruritu a prevence kostni choroby. V pripadé terminalnich stadif
progredujicich do jaterni cirhézy nebo pfri refraktérnim pruritu, je Ié¢bou volby transplantace jater.

Komplikace

Castou komplikaci zvy$ujici nemocnost pacient(l s PBC je metabolicka kostni choroba. Zahrnuje osteoporézu a
osteomalacii z dGvodu narusené enterohepatalni cirkulace zlu¢ovych kyselin, ¢asto v kombinaci s jaterni
insuficienci narudujici metabolismus vitaminu D.[2! Kromé substituce vitaminem D je doporu¢ené pravidelné
sledovani denzitometrii.
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s autoimunitni hepatitidou.


https://www.wikiskripta.eu/w/Soubor:Primary_biliary_cirrhosis_intermed_mag_much_cropping.jpg
https://mkn10.uzis.cz/prohlizec/K74.3
https://www.wikiskripta.eu/w/Cirh%C3%B3za
https://www.wikiskripta.eu/w/Incidence
https://www.wikiskripta.eu/w/Ikterus
https://www.wikiskripta.eu/w/Hepatomegalie
https://www.wikiskripta.eu/w/Ascites
https://www.wikiskripta.eu/w/Prim%C3%A1rn%C3%AD_sklerozuj%C3%ADc%C3%AD_cholangitida
https://www.wikiskripta.eu/w/Nosologick%C3%A1_jednotka
https://www.wikiskripta.eu/w/Nespecifick%C3%A9_st%C5%99evn%C3%AD_z%C3%A1n%C4%9Bty
https://www.wikiskripta.eu/index.php?title=MRCP&action=edit&redlink=1
https://www.wikiskripta.eu/index.php?curid=80657&useskin=printer#cite_note-1
https://www.wikiskripta.eu/w/Pruritus
https://www.wikiskripta.eu/w/Osteopor%C3%B3za
https://www.wikiskripta.eu/w/Osteomalacie
https://www.wikiskripta.eu/index.php?curid=80657&useskin=printer#cite_note-2
https://www.wikiskripta.eu/w/Autoimunitn%C3%AD_hepatitida

Progndza

PBC bez Ié¢by zvolna progreduje a vede k jaternimu selhani v priibéhu cca 10 let. Podavani ursodeoxycholové
kyseliny vyznamné zpomaluje progresi choroby a prodluzuje ¢as do provedeni hepatalni transplantace.
Transplantac¢ni [é¢ba mé& dobré vysledky, lleté prezivani je vétSi nez 90 %, 5leté preziti se uddva pres 80 %.

Odkazy
Souvisejici ¢clanky
= Primarni sklerozujici cholangitida
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