Vazend pani/vazeny pan,

je pre nas velkou ctou, Ze Vam mozeme venovat broziru o primarnej sklerotizujlcej cholangoitide.
Ndjdete v nej informdcie o etiopatogenéze, klinickom priebehu a manazmente pacientov s touto
zriedkavou chorobou.

Dokument je primarne napisany pre praktickych lekdrov a informacie uvedené v brozdrke nemusia
vzdy ludia bez adekvatneho medicinskeho vzdelania pochopit spravne. V pripade akychkolvek
nejasnosti v suvislosti so Studiom tohto materidlu konzultujte, prosim, svojho oSetrujuceho lekara.
Verime, Ze vydanim tohto dokumentu prispejeme k zlepSeniu zdravotnej starostlivosti o pacientov
s primarnou sklerotizujlicou cholangoitidou.

MUDr. Lubomir Skladany, PhD., prezident SHS SLS

MUDr. Sylvia Drazilova, PhD., veduca pracovnej skupiny pre autoimunitné choroby pec¢ene SHS SLS
MUDr. Peter Makarka,MPH., prezident SSVPL

Olga Stefanicka, predsednicka Spravnej rady a Obcianskeho zdruzenia Sanca pre peceri
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Uvod

Zriedkavé, ¢asto chronické ochorenie znamena, ze ¢lovek musi byt v éastom kontakte s (viacerymi)
zdravotnymi odbornikmi, a to poc¢as dlhého obdobia. Lekarski odbornici a vSeobecni lekari maju
kazdy svoju ulohu a ludia trpiaci zriedkavym ochorenim potrebuju od kazdého poskytovatela
zdravotnej starostlivosti rozne veci. Jednou z potrieb, ako pre pacienta, tak aj pre vSeobecného
lekara, je, aby bol vSeobecny lekar oboznameny s ochorenim pacienta. Tato brozura pre vSeobecnych
lekarov sa o to postara.

Preto bola brozura zostavena hlavne pre vSeobecnych lekdrov, ktori su v kontakte s pacientmi
trpiacimi primarnou sklerotizujicou cholangitidou (PSC). Informacie viak mé6zu byt pouzité aj inymi
poskytovatelmi zdravotnej starostlivosti. Tato broZura je siborom relevantnych informdcii a uvadza
explicitné faktory, ktorym musi vSeobecny lekar venovat pozornost. BroZura sa suUstreduje najma na
obdobie po diagnostikovani pacienta.

BroZura bola starostlivo zostavena s pouzitim aktualnych informacii z vedeckej lekarskej literatury a z
odbornych nazorov (pozri ¢ast Oprdvnenie). Odborné centra poznaju aktudlnu situaciu (pozri

Konzultdcia a odporucenie). V pripade pochybnosti a/alebo otazok tykajucich sa pacienta kontaktujte,
prosim, poskytovatela zdravotnej starostlivosti prislusného pacienta alebo jeho dohliadajiceho
lekara."

Tato broZura bola zostavena spolupracou agentury PSC Patients Europe (PSCPE), Slovenskou
hepatologickou spoloénostou 0.z. SLS a Slovenskou spoloénostou vieobecného praktického
lekarstva. Brozura je jednou zo stboru brozur pre vseobecnych lekarov, ktoré sa daju stiahnut
prostrednictvom www.hepatology.sk, www.sancaprepecen.eu a www.vpl.sk

PSC Patients Europe

Agentura PSC Pacients Europe je eurdpsky orientovana platforma pre pacientov s PSC, ktori ju
zéroven aj tvoria. Agentura chce poskytnut dostupné informacie, vzdeldvanie a kontakty dalsim
pacientom. Okrem toho sa agentura PSCPE tieZ stara o zaujmy pacientov s PSC na kaZzdej Urovni,
napriklad v oblasti vyskumu a legislativy. Viac informacii ndjdete v ¢asti Oprdvnenie a na webovej
stranke www.pscpatientseurope.org

Slovenska spoloénost vieobecného praktického lekarstva

je vedecka asocidcia vSeobecnych lekdrov. Viac informacii najdete na webovej stranke www.vpl.sk
Slovenska hepatologicka spoloc¢nost o.z. SLS

je vedecka spoloc¢nost lekarov zaoberajlcich sa ochoreniami pecene. Viac informdcii ndjdete na
www.hepatology.sk.

Originalna verzia broziry vznikla z iniciativy PSC Patients Europe a Holoandskou asociaciou
vSeobecnych lekarov ( NHG). Odkazy:
https://www.pscpatientseurope.org/home.html

Primaire Scleroserende Cholangitis (PSC) | NHG

Tato brozura bola vytvorena Ciastocne za financnej podpory fondu Innovatiefonds Zorgverzekeraars
(Holandsko) (Inovacny fond poistovatelov zdravotnej starostlivosti, Holandsko).

Bratislava, 15.1.2017
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Primarna sklerotizujuca cholangitida

Zhrnutie PSC

Primarna sklerotizujuca cholangitida (PSC) je vzacne progresivne cholestatické ochorenie pecene.
Ochorenie je charakterizované multifokalnymi konstrikciami a dilataciami intrahepatalnych a/alebo
extrahepatdlnych zl¢ovodov.

Incidencia PSC je vy$$ia u muzov nez u Zien (2:1) a ochorenie sa mbze prejavit v akomkolvek veku s
kulminaciou incidencie priblizne okolo 40. roku Zivota. PSC sa mdze vyskytnut aj u deti.

Symptémy ochorenia sa mézu vo velkej miere lisit a miera Umrtnosti je dost vysoka. Beznymi
symptdmami PSC su tazka Unava, ikterus, pruritus a bolest v hornej ¢asti brucha. Priblizne 40 —50 %
pacientov je v dobe diagnostikovania ochorenia asymptomatickych.

U pacientov s PSC sa beZne vyskytuju komorbidné autoimunitné ochorenia. PSC je ochorenie tzko
spojené so zapalovymi ¢revnymi ochoreniami, ako je ulcerézna kolitida (UC) a Crohnova choroba, ako
aj autoimunitna hepatitida.

Etiolégia PSC nie je znama, existuju viak indicie, Ze ochorenie suvisi s genetickymi faktormi.

Priebeh ochorenia sa u jednotlivych pacientov znacne liSi a nie je dostupna Ziadna liecba, ktora by
zastavila progresiu ochorenia. Nakoniec PSC spdsobi cirhdzu pecene a zlyhanie pecene s jedinou
moznostou pre pacienta, ktorou je transplantacia pecene. Okrem toho je u pacientov s PSC zvysené
riziko rozvinutia malignit hrubého creva, ZIcovodov a pecene.

Niekolko faktov

Prevalencia

e Geografické rozloZenie
Udaje o geografickom rozlozeni sa zna¢ne lidia. Zd4 sa, 7e PSC je ochorenim zadpadného sveta.
Moze to byt z dévodu genetickych faktorov, faktorom vSak moze byt aj kvalita a frekvencia
diagnostiky v rozvinutych krajinach.?

e Prevalencia a incidencia
V Holandsku je indicencia PSC 0,5 pacienta na 100 000 obyvatelov rocne a prevalencia 6,0
pacienta na 100 000 obyvatelov. V poslednych rokoch doslo k zvySeniu prevalencie, hlavne z
dovodu zvysenej incidencie, nie z dovodu zniZenia poctu Umrti. 9 % pacientov s PSC trpi PSC
postihujicou malé Zlcovody. VSeobecny lekar obvykle za svoju tridsatrocnt odbornt prax vysetri
priemerne 1 pacienta s PSC. Vzhladom na zvySujlcu sa incidenciu sa tento pocet moéze v blizkej
buducnosti zvysit.?
Incidencia a prevalencia na Slovensku nie je zndma.

e RozloZenie v ramci pohlavi
PSC sa vyskytuje u muZov dvakrat castejSie nez u zien.

o Vek
PSC je diagnostikovana hlavne u dospelych oséb s kulminaciou prevalencie vo veku priblizne 40
rokov. Popisané viak boli aj pripady vyskytu PSC u deti. Pozri ¢ast Deti a PSC.>*
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Etiolégia a dediénost

Etioldgia

Pric¢ina PSC je neznama. Abnormality Zl€ovodov su charakterizované infiltraciou lymfocytmi a
edémom. V neskorsej faze dochddza k periduktalnej fibréze. Fibréza sposobuje striktiry
ZI¢ovodov. Medzi striktirami sa mozu vyskytnat dilatacie. To vedie k typickému vzhladu
pripominajucemu perlovy nahrdelnik alebo Snuru koralikov.

Je mozné, 7e ide o autoimunitné ochorenie.”>

Dedicnost

PSC sa povazuje za komplexné dedi¢né ochorenie. To znamen3, Ze sa ochorenie nededi
mendelovskym spdsobom, ale Ze faktormi, ktoré k ochoreniu prispievaju, su polymorfizmus v
réznych génoch v kombinacii s environmentalnymi faktormi. Prvy vyskum vztahov genémového
rozsahu preukazal Uzky vztah PSC so zdpalovymi ¢revnymi ochoreniami a polymorfizmami
systému ludského leukocytového antigénu (HLA). To viedlo k hypotéze, Zze PSC by mohla byt
extraintestindlnou manifestaciou IBD. Tato hypotéza je eSte stdle v Stadiu skiimania. Pribuzni
pacientov s PSC maju desatnasobne vyssie riziko rozvoja PSC.>>

Spustace

Epidemiologickd Studia ukdazala, Ze priblizne 70 % vSetkych pacientov s PSC tieZ trpi ulceréznou
kolitidou (UC) alebo Crohnovou chorobou, pricom iba 4 % pacientov s UC alebo Crohnovou
chorobou maju tiez PSC. Fakt, Ze aktivované T-lymfocyty tenkého €reva hraju dlohu v patogenéze
PSC, by mohol naznacovat, Ze ide o autoimunitné ochorenie. Tieto T-lymfocyty migruja k
portalnym poliam pecene, kde poskodzuju cholangiocyty, ¢o vedie k fibréze. Zda sa, Ze fajcenie
mé ochranny efekt, nezavisle od ochrany, ktort poskytuje proti ulceréznej kolitide.>*

Diagnodza

PSC sa Casto diagnostikuje relativne neskoro u ludi, ktorych jedinym symptémom je tazka dnava.
Podozrenie na PSC u asymptomatickych pacientov ¢asto vznika po rutinnych krvnych testoch,
napriklad pri prehliadke pacientov so zapalovym ¢revnym ochorenim. Tieto testy mozu preukazat
zvysené hladiny alkalickej fosfatdazy (ALP), gama-glutamyl transferazy (y-GT) alebo bilirubinu.
Nasledne sa vykondvaju dalSie testy za Gcelom zistenia priciny zvySenej hladiny pecefiovych enzymov.

Diferencidlna diagndza

Pred diagnostikovanim PSC sa vylucuju sekundarne dévody sklerotizujlcej cholangitidy, ako
napriklad predchadzajica operdcia ZzIcovodov, primdrna cholelitidza, primarny cholangiokarciném
a bilidarna pankreatitida. Diferencidlna diagndza PSC je délezita hlavne u muZov starsich nez 60
rokov s cholangitidou spojenou s IgG4 chorobou.’

Klinickd diagndza

40 - 50 % pacientov s PSC je v momente ich diagnostikovania asymptomatickych. Priblizne 50 %
pacientov s PSC navstivi lekara s nasledujldcimi symptédmami:

e Unava,

e svrbenie,

e bolest v pravej hornej ¢asti brucha,
e horucka,

e ikterus.

Mensia Cast pacientov trpi tymito symptomami:

e hepatomegalia,

e splenomegalia.
V neskorSom stadiu sa vyskytuju znamky chronického ochorenia pecene (prejavy portalnej
hypertenzie s pavickovymi névami, palmarny erytém, gynekomastia, atropia semennikov a
ascites), ktoré su zriedkavo viditelné v dobe, ked' pacient navstivi so svojimi symptémami
véeobecného alebo odborného lekara po prvykrat.”>
Zobrazovacie metddy
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Viacsie intrahepatické a extrahepatické Zl¢ovody sa daju vySetrit pomocou zobrazovacich technik,
napriklad MRI-cholangiopankreatikografie (MRCP) a endoskopicke] retrogradnej
cholangiopankreatikografie (ERCP). Multifokalne striktury ZICovodov a dilatacie medzi nimi
sposobuju typicky vzhlad pripominajuci perlovy nahrdelnik. Nevyhodou ERCP je zvySené riziko
pankreatitidy alebo cholangitidy z dévodu retrogradneho injikovania zl¢ovodov a pankreatickych
vyvodov.”>
Histologické vysetrenie
Biopsia pe¢ene ma pre diagnostikovanie a uréenie Stadia ochorenia iba obmedzené pouZitie,
pretoze velmi ¢asto su viditelné iba nespecifické zmeny mikroskopickych zléovodov a riziko chyby
pri odbere vzorky je vysoké. Biopsia prispieva k diagnostikovaniu v pripade, ak existuju indikacie
PSC postihujucej malé Zlcovody alebo prekryvného syndrému (tzv. ,,overlap” syndrom) s
autoimunitnou hepatitidou (AIH). Pozri samostatny rdmec Overlap syndrém PSC-AIH. Ak
peceniové enzymy indikuju cholestdzu a histologicky obraz ukazuje koncentricku fibrézu okolo
ZIéovodov, ¢o zodpoveda PSC, neexistuju vsak typické indikacie PSC na cholangiografii, pacient je
diagnostikovany ako PSC postihujtica malé 7l¢ovody.”>
Stddium ochorenia
Az do neddvnej doby bol jedinym spésobom uréenia Stadia ochorenia histologické vySetrenie.
Novym spdsobom urcenia Stadia cholestatickych peceriovych ochoreni je elastografia. Tato
technoldgia meria elastickost peceriového tkaniva pomocou rychlosti Sirenia tlakovej viny, ¢o
umoznuje vykonat hrubé rozliSenie medzi pokrodilou fibrézou alebo cirhézou a nepokrocilym
poskodenim pecene. K dispozicii vSak nie su Ziadne dobré prediktivhe metddy, ktoré dokazu
indikovat prognézu PSC.?
Laboratdrne testy
Pre laboratérny nélez cholestazy svedgi® °:
e Mierne zvySend koncentracia alkalickej fosfatazy (ALP) a gama-glutamyl transferazy (y-
GT);
e 0 Cosiviac nez 50 % pacientov ma tiez zvySenu hodnotu koncentracie 1gG;
e zvySena moze byt aj hodnota IgM.
e Zvysené hladiny IgG4 mb6zu sveddit pre PSC, ale aj cholangitidu spojenu s 18G4, ¢o je
odlisné ochorenie.
e U 70% pacientov v dobe diagnostikovania nie je koncentracia bilirubinu v sére zvysena.
e S PSC su spajané atypické perinukleadrne anti-neutrofilné cytoplazmatické protilatky
(PANCA), antinuklearne protilatky (ANA) a protilatky proti hladkému svalstvu, nie su vsak
Specifické pre toto ochorenie.

Priebeh
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Priebeh
PSC je chronické, progresivne ochorenie Zlcovodov. Typickymi charakteristikami ochorenia su
cholestaza sprevadzana Unavou, silné svrbenie, bolest v pravej hornej ¢asti brucha, ikterus a
cholangitida. ZhromaZzdovanie skodlivych ZI¢ovych kyselin moZze spdsobit dlhodobé poskodenie
tkaniva peéene, ¢o mbze viest k cirhdze pecene a k zlyhaniu pecene. Ak k tomu déjde, indikovana
je transplantdcia pecene, a u 20 % os6b, ktori tuto transplantdciu podstupia, dochadza k recidive
PSC. Strednd doba prezitia od diagnostikovania ochorenia az po Umrtie spojené s PSC alebo po
transplantaciu pe¢ene je 21,3 roka.” *>
Komorbidita
Zdpalové ¢revné ochorenia (IBD)
Rozsiahla $tudia z roku 2013° dokazala, ze priblizne 70 % vietkych pacientov s PSC malo jedno
alebo viac zapalovych ¢revnych ochoreni, napriklad:

e ulcerdznu kolitidu (80 %),

e Crohnovu chorobu (10 %),

e nedefinovanu kolitidu (10 %),



e izolované iledlne ochorenia alebo ich kombinaciu (6 %).

Malignity
U pacientov s PSC existuje riziko rozvoja hepatobiliarnych malignit (hlavne cholangiokarcinomu
(CCA)), ktoré je 400-nasobne vyssie nez u vSeobecnej populacie. Okrem toho u pacientov s PSC je
riziko rozvoja kolorektalnych malignit (CRC) desatnasobne vyssie. Tieto malignity sa najcastejsie
vyskytuju u PSC postihujucej velké zl¢ovody. U pacientov s PSC, ktori trpia aj zapalovym ¢revnym
ochorenim, je riziko rozvoja malignit mierne vy$ie neZ u pacientov, ktori trpia iba PSC.?
Overlap syndréom PSC-AIH
Prekrytie (,,overlap”) s autoimunitnou hepatitidou sa vyskytuje u 6,2 % pacientov s PSC. Pozri ¢ast
Overlap syndrém PSC-AIH
Autoimunitné ochorenia
Neddvny vyskum u 241 pacientov s PSC popisal vztah s niekolkymi autoimunitnymi ochoreniami.®
Tento vyskum ukdzal, Ze 71,4 % vySetrenych pacientov s PSC trpelo tieZ inym ochorenim
spojenym s imunitou, napriklad IBD (61,8 %), autoimunitnou hepatitidou (6,2 %) a inymi
ochoreniami spojenymi s imunitou (19,5 %). 22,7 % pacientov s PSC malo okrem PSC viac nez
jedno ochorenie spojené s imunitou, napriklad:

e sarkoiddzu,

e autoimunitné ochorenia stitnej Zlazy,

e cukrovku typu 1,

e psoridzu,

e lichen ruber planus,

e reumatoidnu artritidu,

e noddzny erytém,

e celiakiu,
e pyodermu gangrenosum,
e vitiligo,

e Wegenerovu granulomatdézu,
e ankylozujlcu spondylitidu,
e episkleritidu.

Symptémy

Symptémy PSC sa medzi jednotlivymi pacientmi a v ¢asovom priebehu ochorenia liSia. Nie kazdy
pacient ma symptomy a nie u kazdého su symptémy rovnako vyrazné. V mnohych pripadoch je
ochorenie na zaciatku asymptomatické, okrem zvysenych hodnot alkalickej fosfatazy, GGT alebo
bilirubinu. V neskorsom stadiu sa mo6zu rozvinit sekundarne symptéomy z dévodu poskodenia pecene
a cirhdzy pecene. > %>
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Primarne

Unava Mnoho pacientov s PSC trpi Gnavou. Nezda sa, Ze by tnava stvisela so zavaznostou
poskodenia pecene alebo Zlcovodov. Skor nez je Ginava pripisand PSC, musia sa vylucit iné priciny.
Pacienti s PSC mdzu trpiet depresiou.’

Svrbenie Svrbenie je symptdmom mnohych chronickych ochoreni pecene a cholangitidy, vratane
PSC. Zavaznost svrbenia mbze pocas dna alebo v priebehu ochorenia vo velkej miere kolisat a ¢asto
sa riadi biorytmom, v ktorom je obvykle svrbenie najhorsie v noci. Svrbenie je najvyraznejsie na
konéatinach, a to hlavne na dlaniach a chodidlach. Svrbenie moze byt velmi zavazné a mdze mat
negativny vplyv na kvalitu Zivota. Svrbenie sa mbzZe v zaverecnej faze ochorenia zmiernit.

Biliarna kolika Cholestaza moze zriedkavo spdsobovat biliarnu koliku a niekedy horuaéku. Kolikovud
bolest spdsobuje silnd kontrakcia zZl¢énika a ZzIéovodov. Kfce st premenlivé. Bolest ¢asto vystreluje do
chrbta a niekedy je sprevadzand nauzeou a vracanim. Pacienti su obvykle nepokojni, chcu sa
pohybovat, pretoze pohyb bolest zmierfiuje. Moze déjst k atakom cholangitidy spojene;j s triaskou a
horuckou, hoci pri uréeni diagndzy su tieto symptémy dost zriedkavé a obvykle k nim nedochadza,
pokial pacient predtym nepodstupil operaciu zl¢ovodov alebo cholangiografiu.”’

Hepatomegalia a splenomegalia Pri prvej prezentacii ochorenia moze byt zistené zvicsenie pecene
(hepatomegalia) alebo sleziny (splenomegalia).

Ikterus V dosledku zniZzenej sekrécie Zl¢e nemoze byt vylucovany bilirubin, ¢o spésobuje
hyperbilirubinémiu a ikterus.

V pripade progresie ochorenia sa mozu vyskytnut nasledujice symptomy:
Steatorea KedZe sa do dvanastnika nedostane dostato¢né mnozstvo zl¢e, mézu sa vyskytnat
problémy so vstrebdvanim tukov. To sposobuje steatoreu a pripadnu deficienciu vitaminov
rozpustnych v tukoch—A, D, E a K.>’
Hepatalna encefalopatia Hepatalna encefalopatia je vratny syndrom neurologickych priznakov,
ktory sa vyskytuje u pacientov so zlyhanim pecene. Hlavné priznaky su:
e bolest hlavy,
e zmeny spravania,
e zmatenost,
e porucha vedomia a
e motorické symptémy, ako je asterixis. Asterixis je neschopnost udrzat polohu (,,sterixis” v
gréctine znamena ,,pevna poloha“) a vnima sa ako nahla strata tonusu svalov ruky a
zapastia pri vystreti ramena. Asterixis sa tieZ nazyva , trepotavy tremor*.”®
Ascites/ Pazerakové varixy Cirhdza peéene moze spbsobit portalnu hypertenziu, ktora sa klinicky
manifestuje ako ascites a pazerakové varixy. >’
Osteopordza Chronické ochorenie pecene mobze spdsobit hepatalnu osteodystrofiu spdsobend
malabsorpciou vitaminu D a kalcia. To spésobuje muskuloskeletarnu bolest, hlavne u pacientov s
overlap syndrémom PSC-AIH.? Pozri ¢ast Overlap syndrém PSC-AIH.
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Zasady

Vseobecné

— Koordinacia starostlivosti O pacientov s PSC by sa mal starat a liecit ich hepatolég alebo
gastroenterolog.

— Nasledné sledovanie Pacienti s PSC podstupuju pravidelne testovanie pecenovych enzymov, aby
bola sledovana progresia ochorenia. Na sledovanie mnoZstva zjazveného tkaniva (fibrézy) pecene sa
da pouzit tzv. fibrosken. KedZe u pacientov s PSC je zvy$ené riziko zapalovych érevnych ochoreni a
kolorektalnych alebo hepatobiliarnych malignit, beZznou praxou je aktivne vyhladdvanie zapalovych
¢revnych ochoreni. Odporuca sa kolonoskopické vysSetrenie raz za jeden alebo dva roky. Okrem toho
je beznou praxou vykonavat kazdorocné ultrazvukové vysetrenie Zl¢nika a Zl¢ovodov. KedZe pacienti
s cholestatickym ochorenim pecene a zapalovymi €revnymi ochoreniami maju zvysené riziko
osteopordzy, odporuca sa vykonanie denzitometrie raz za dva roky.’

Farmakologicka liecba

Neexistuje Ziadna kurativna liecba PSC. Liecba ma za ciel zlepSenie funkcie pecene a udrzanie
poskodenia Zl¢ovodov a pecene pod kontrolou, aby sa oslabili symptémy ochorenia a zlepsila sa
kvalita Zivota.

— Kyselina ursodeoxycholova (UDCA) Hoci sa UDCA preukazala ako ucinna pri liecbe primarnej
biliarnej cholangitidy, doposial nebol preukazany jasny priaznivy efekt na progresiu PSC a na prezitie
pacienta. Pri davke 15-20 mg/kg denne sa zlepsi funkcia pecene a histopatologicka prezentacia a
¢asto sa zmiernia symptémy, nie je tomu tak vidy. V sti¢asnosti neodporucame davky vyssie nez 30
mg/kg denne, pretoze neprinasaju vadsi prinos, a dokonca mézu mat nepriaznivé Gcinky. Placebom
kontrolovana Studia preukazala, Ze pacienti s PSC, ktori dostavaju davku UDCA 30 mg/kg denne, mali
v porovnani s kontrolnou skupinou horsi priebeh ochorenia po piatich rokoch.” >’ Délezitym
vedlajsim ucinkom UDCA je hnacka. Pozri tiez ,,Vedlajsie ucinky“ v ¢asti Klucové body pre
vSeobecnych lekdrov.

— Imunosupresiva a protizapalové lieciva Napriek dzkemu prepojeniu medzi PSC a inymi zapalovymi
¢revnymi ochoreniami a tomu, Ze samotné ochorenie je autoimunitného charakteru, zda sa, Ze
imunosupresivna liecba mala pozitivny efekt iba pri overlap syndrome PSC-AIH. Pozri ¢ast Overlap
syndrom PSC-AIH. Tieto lieCiva nemaju Ziadny preukazany efekt na priebeh alebo symptémy spojené
s klasickou formou PSC.*>’

— Lieky proti svrbeniu Mo6zu sa podat lieciva na zmiernenie pruritu (svrbenia),

e rifampicin,

e vankomycin potlaca svrbenie, ale nie je registrovany na Slovensku pre tuto indikaciu.

e naloxdn je antagonista dpioidnych receptorov a tvrdi sa, Ze ma tiez priaznivy efekt v
pripadoch cholestazy a svrbenia neznameho pbévodu. DIhodoba Géinnost naloxdnu vsak
doposial nebola dostatocne preukazana.

e UVB tiez dokazZe potlacit svrbenie spojené s cholestazou.

e svrbenie tiez moZe byt potlacené znizenim mnoistva soli ZIcovych kyselin a inych
pruritogenickych faktorov v krvi pomocou cholestyraminu, kolestipolu alebo plazmaferézou
pouzitim aktivneho Zivo¢isneho uhlia.” *°

Nové vyskumy

— U zvieracieho modelu sklerotizujlcej cholangitidy (Mdr2 -/- mys) a biliarnej fibrézy indukuje
norUDCA silnejsiu hypersekréciu ZI¢e bohatej na bikarbonat ako UDCA. Tak mézZe déjst k zriedeniu
toxickych komponentov v ZI¢i a ich zneSkodneniu. To by mohlo vysvetlit protizapalovy a protifibrézny
ucinok norUDCA v zvieracom modeli. NorUDCA je dobre tolerovana, vratane ludskych pacientov.
Coskoro budu publikované vysledky $tudie o pouZiti norUDCA u pacientov s PSC.”
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— 6-etyl-chenodeoxycholicka kyselina (6E-CDCA) mdze mat u niektorych cholestatickych ochoreni
pecene priaznivy Ucinok na sekréciu zl¢e a integritu peceniovych buniek. Produkt je skimany u
pacientov s primarnou bilidrnou cholangitidou, existuje vSak obava, ze 6E-CDCA by mohla mat
nepriaznivé ucinky u pacientov s obstrukciou Zl¢ovodov, ktora sa méze vyskytnut v neskorom stadiu
PSC. T4to téma sa bude edte skimat.’

—Vedolizumab je Specificka protilatka blokujuca integrin selektivny pre ¢reva, ktord sa predpisuje v
pripade zapalovych ¢revnych ochoreni. Ide o zaujimavy produkt, beric do Gvahy hypotézu, ze PSC by
mobhla byt extraintestindlnym prejavom zapalového ¢érevného ochorenia. Protilatka sa v si¢asnosti
skima v multicentrickej $tudii na pacientoch so zapalovym érevnym ochorenim.?

Nefarmakologicka liecba

— Endoskopicka lie€ba stendzy Symptdmy pruritu, ikteru, Unavy, hortcky so zimnicou a bolesti v
pravej hornej ¢asti brucha, ktoré nahle vznikaju alebo sa zhorsuju a ktoré nevymiznu do niekolkych
dni, indikujd tzv. ,,dominantnu stendzu”. Pred chirurgickym zakrokom sa uprednostriuje
endoskopicka retrogradna cholangiopankreatikografia (ERCP). Pocas tohto zakroku sa Zl¢ovody
otvoria pouzitim baldnika alebo vloZzenim stentu. To zmierfiuje symptomy a zlepSuje funkciu pecene.
O dizke ponechania stentu rozhodne endoskopista. Je potrebné poznamenat, ze pri ponechanom
stente mbze dobjst k jeho obstrukcii so zhorSenim priznakov cholestézy.

— Transplantacia pecene Ked je predpokladana diZka Zivota alebo predpokladana kvalita Zivota
pacienta po 1 roku bez transplantacie pecene horsia nez s transplantaciou pecene, indikuje sa
transplantacia pecene. Pacient je zaradeny na ¢akaciu listinu pri priznakoch zlyhavania pecene,
obvykle s Child Pugh skére>8 alebo MELD>12. Poziciu pacienta na ¢akacej listine urcuje okrem skdre
aj subor neovplyvnitelnych priznakov / refraktérny pruritus, refraktérny ascites, opakované krvacanie
z pazerakovych varixov a pod./ Dévodom na transplantédciu pe¢ene mozu byt aj ataky akutnej
cholangitidy, v ¢ase akutnej ataky ale pacient neméze byt transplantovany™,'2.

Po transplantacii pe¢ene Pacienti sa ¢asto citia ovela lepSie uz 1 alebo 2 tyZdne po operécii. Uplna
rekonvalescencia pacienta ¢asto trva rok. Po transplantdcii je pacient sledovany spadovym
hepatolégom a v transplantacnom centre, kde bola transplantécia vykonana.

80 % pacientov, ktorym bola transplantovand pecen, Zije este aspon 10 rokov po transplantacii. U 20
— 25 % pacientov dochadza po transplantacii k recidive PSC. Symptomy PSC su vsak tazko odliSitelné
od symptémov trombdzy hepatickej artérie, chronickej rejekcie a infekcie.

Zda sa, ze nepritomnost ulcerdznej kolitidy a kolektdmia pred transplantaciou chrania pred recidivou
PSC.?

Krvné testy Ked sa u pacienta vyskytne ikterus, daju sa vysetrit hladiny bilirubinu a dalSie testy
funkcnosti pecene (alkalicka fosfataza (ALP) a y-glutamyl transferaza (y-GT)). Testy funkcnosti pecene
sa vSak nedaju pouZit na urcenie $tadia ochorenia ani na stanovenie progndzy. V sucasnosti dochddza
k rozsiahlemu vyskumu za Ucelom ndjdenia lepSieho modelu urcovania stadia ochorenia a
stanovovania progndzy.” >’
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Dediénost a gravidita

— Dediénost PSC sa povaZzuje za komplexné dedi¢né ochorenie. To znamend, Ze ochorenie sa nededi
mendelovskym sp6sobom, ale to, ¢i pacient toto ochorenie dostane, urcuju polymorfizmy v réznych
génoch a environmentalne faktory. Ochorenie sa méze vyskytnut priblizne 10-nasobne ¢astejsie v
ramci rodiny.>*

— Gravidita Existuje iba malo Udajov o suvislosti s PSC a graviditou. Kazuistiky preukazuju, Ze gravidita
nema Ziadny vplyv na funkciu pecene, a to ako pocas gravidity, tak aj po jej uplynuti. Gravidita ale
mbze ovplyvriovat priebeh zapalového ochorenia éreva asociovaného s PSC.

Gravidné Zeny s PSC su monitorované a podstupuju pravidelné krvné testy a klinické hodnotenia. V
prvom trimestri gravidity sa neodporuca vysetrenie MRI a odbornici sa tiez snazia vyhybat vySetreniu
ERCP. Nezda sa, Ze by lietba pomocou kyseliny UDCA (15-20 mg/kg denne) mala vplyv na graviditu
alebo na nenarodené dieta, je viak potrebny dalsi vyskum. Zavazné svrbenie alebo zdvaina
cholestdza mdzu byt pri¢inami indukovania pérodu.’

Klucové body pre vseobecného lekara

VSeobecné informacie

Prieskum vykonany medzi vSeobecnymi lekarmi pacientov so zriedkavymi svalovymi poruchami
predstavil isté doleZité prvky, ktoré sa vztahuju aj na primarnu starostlivost o pacientov s PSC."* KedZe
sa priebeh a prezentécia ochorenia mézu lisit a kedZe transplantacia peéene moze byt kone¢nym
rieSenim, poradenstvo a podpora tychto pacientov a ich pribuznych si mimoriadne doleZité. Tuto
starostlivost poskytuje hlavne osetrujici odborny lekar, otazky o prezentacii ochorenia, o
vysporiadavani sa so symptdmami a o transplantécii pe¢ene mozu byt kladené aj véeobecnému
lekarovi.

Odportcania ihned' po diagnostikovani

Po diagnostikovani pacienta moze byt pre neho prospesné, aby ho kratko po diagnostikovani
kontaktoval vSeobecny lekar.

Aby sa prisp6sobilo nasledné sledovanie vseobecnym lekdarom, je dolezité zistit, ako pacient vnimal
pristup vieobecného lekara vo faze predchadzajucej diagnostikovaniu. Okrem toho je dolezité zistit,
ako vplyv mal pristup vSeobecného lekara na vztah medzi pacientom a vseobecnym lekdrom.
Pravidelnym rozhovorom o tom, ako pacient a jeho pribuzni preZivaju proces a prijimaju diagnoézu,
moZe vSeobecny lekar sledovat dopad ochorenia na pacienta a jeho rodinu.

Aby sa pomohlo pacientovi zvladat priebeh ochorenia, odporuica sa hovorit s pacientmi, ¢o bolo
dohodnuté s hlavnym oSetrujidcim odbornym lekdrom, ¢o sa tyka rozdelenia Uloh medzi r6znymi
poskytovatelmi zdravotnej starostlivosti a ¢o sa tyka koordinacie starostlivosti.

Neistota pri symptodmoch KedZe mnohé symptémy spojené s PSC nie su Specifické a ¢asto sa
vyskytuje komorbidita s IBD a/alebo AlH, niekedy je tazké zistit, ¢i s symptomy spojené s PSC, alebo
nie. Pacienti tieZ uvadzaju, Ze uz nedbveruju vlastnému telu a svojej schopnosti zhodnotit, ktoré z ich
tazkosti st opodstatnené a ktoré nie. To mbze spOsobit, Ze sa pacienti citia neisti a nepokojni. Preto
je velmi délezité, aby mali pacienti pocit, Ze ich otazky a hlasenia symptémov st vitané.™

Zdielanie poznatkov Mnohi pacienti vedia o svojom ochoreni vela. Existuje niekolko for a

pacientskych organizacii, kde pacienti m6zu nachadzat informacie a zdielat svoje poznatky. Pacienti si
cenia fakt, Ze su ich poznatky uznavané, a nevadi im, ked vSeobecny lekar naznadi, Ze nevie o ich
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ochoreni vsetko. Pacienti sa so vSeobecnym lekdrom radi rozprdvaju o tom, aky pristup im najviac
vyhovuje.

Lekarske aspekty

Varovné znamenia

Poskodenie peéene vo velmi pokrodilych stadidach PSC moze viest k epizédam hepatalnej
encefalopatie, o je symptdm akutneho zlyhania pecene. Tento symptédm je spojeny s pohybovymi
problémami, ako su tremory a asterixis (neschopnost zachovania pevnej polohy, napr. ramien a ruk),
zmétenost alebo strata vedomia. U pacientov s podozrenim na zlyhanie pecene je indikovana
hospitalizacia na JIS oddeleni/ klinik vnitorného lekarstva. V pociatoénom stadiu moze byt zlozité
ochorenie diagnostikovat, pretoze symptémy st velmi nespecifické.?

Ak pacient trpi rekurentnou silnou bolestou v hornej ¢asti brucha, ku ktorej je pridruZeny ikterus,
nepokojnost, zimnica s horuckou alebo bez nej, je potrebné mysliet na primarnu stendzu zl¢ovodov.
Musi byt konzultovany o$etrujici lekér.” >

Po transplantécii pe¢ene musi vieobecny lekar davat pozor na vyskyt znamok rejekcie transplantatu:
bolest brucha, Unava a strata svalového tonusu. Ak sa u pacienta vyskytnu tieto symptdémy, okamizite
musia kontaktovat transplantaéné centrum.™

Oslabeny imunitny systém Z dlhodobého hladiska moze dojst k oslabeniu imunitnému systému, ¢o
sa moze prejavit roznymi symptomami.

Skrining malignit Odborny lekar bude koordinovat skrining malignit. Ak pacient v ordinacii
vseobecného lekara preukazuje S$pecifické tazkosti, vSeobecny lekar musi poznat zvy$ené riziko
kolorektdlneho karcindmu a karcindmu Zl¢ovodov. Dostatocne skoro odoslite pacientov na dalsi
skrining.

Unava U pacientov s ochoreniami pecene sa ¢asto vyskytuje tazkd unava. Unavu mézu zhorsit
problémy so spanim z dévodu psychologického a emociondlneho stresu po diagnostikovani
ochorenia. Tazkd Unavu méze sposobit aj vitaminova alebo nutriéna deficiencia z dévodu
malabsorpcie.

Vitaminy rozpustné v tukoch Z dévodu cholestazy, poskodenia pecene a v pokrocilom stadiu
malabsorpcie mozu pacienti trpiet deficienciou vitaminov rozpustnych v tukoch - A, E, D a K. Mdze
byt potrebné ich dopifianie, pripadne roziirené o doplnenie bifosfonatu a kalcia.'” To moze byt
obzvlast potrebné u pacientov s overlap syndrémom PSC-AIH, ktory sa lieci kortikosteroidmi. Medzi
problémy, ktoré spésobuje vitaminova deficiencia, patria:

Osteopordza/svalova slabost VSeobecny lekdr musi davat pozor na vyskyt osteopordzy alebo

svalovej slabosti z dévodu zniZenej absorpcie vitaminu D (a kalcia).

Zvysena tendencia ku krvacaniu ZniZzena absorpcia vitaminu K méze spbsobit poruchy

zrazanlivosti a zvySenu tendenciu ku krvacaniu.

Anémia, neurologické symptédmy a/alebo svalova slabost V zriedkavych pripadoch mézu

byt tieto symptdmy sposobené deficienciou vitaminu E.

Problémy s videnim a pokozkou Tie mozu byt sposobené deficienciou vitaminu A.
Transplantacia pecene Vseobecny lekar musi vediet o tom, Ze rekurentna cholangitida moze byt
pri¢inou vy$sieho umiestnenia na zozname ¢akatelov na transplantaciu ne? iba MELD skére.*?

Po transplantacii pecene je dblezité ndsledné sledovanie pacientov a ak je to mozné, aj ich
pribuznych. V mnohych pripadoch bude vSeobecny lekar prvou osobou, ktord sa dozvie o pripadnych
problémoch, ktorej budu kladené otazky a ktorej budu hlasené psychosocialne tazkosti.
Rekonvalescencia sa u jednotlivych pacientov liSi. Pacienti sa Casto citia ovela lepsSie do 1 az 2 tyZdnov
po operacii. Niekedy vsak moZe u pacientov rekonvalescencia trvat dlhsie. Pacienti, ktori podstupili
transplantaciu pecene, maju vyssiu nachylnost na infekcie, pretoZe uzivaju imunosupresiva.
Vseobecny lekdr musi davat pozor na znamky rejekcie transplantatu (bolest brucha, Unava a strata
svalového tonusu, pozri varovné znamenia a pravidla transplantacie pecene. Ak sa u pacienta
vyskytne ktorykolvek z tychto symptémov, ihned kontaktujte transplantacné centrum.).
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Pazerakové varixy a ascites Portdlna hypertenzia mdze sposobit pazerakové varixy a ascites.>’
Pazerdkové varixy moézu byt pri¢inou Zivot ohrozujiceho krvacania, ktoré sa prejavi melenou alebo
hematemézou.

Iné ochorenia ochorenie spojené s autoimunitou U pacientov s PSC sa niekedy vyskytuju iné
ochorenia spojené s autoimunitou.® Vieobecny lekar musi vediet o moznosti tychto kombinacii a o
ich liecbe. Pozri tiez Casti Priebeh/Komorbidita.

Vakcinacie U pacienta ma vyznam vakcindcia proti chripke, hlavne po transplantacii pecene. V
niektorych pripadoch mdoze byt indikovana vakcinacia proti hepatitide. VSeobecny lekar méze
konzultovat s o$etrujucim odbornikom.

Multimedikacia Pacienti s PSC si po dlhd dobu zachovavaju dobri funkénost peéene a ériev. V
pokrocilom stadiu sa vSak funkcia pecene moéze zhorsit. Je dblezité davat aj nadalej pozor na vedlajsie
ucinky Specifickych lieciv.

Lie€iva na spavost Niektoré webové stranky odporuacaju lie¢iva na spavost, ako napriklad modafinil
alebo iné stimulanty. Ide v3ak o lieciva, ktoré sa ¢asto predpisuju na klasicku narkolepsiu. KedZe u
pacientov s PSC o tento problém nejde, odbornici tieto lieCiva neodporucaju.

Cvicenie Chbdza a cvicenie vo vSeobecnosti prispievaju k pocitu pohody, hlavne u pacientov s
chronickymi stavmi. Podpora zo strany (odborného) trénera im méze pomact najst svoje hranice, a aj
napriek nim zacat a pokracovat v cviceni.

Poradenstvo o stravovani

Pre pacientov s chronickymi ochoreniami sa odporuéa zdravé stravovanie.™® Neexistuje Ziadny
vedecky dokaz o tom, Ze Specifické stravovanie ma vplyv na progndzu alebo priebeh PSC. Pre
pacientov s PSC viak mdze byt prospesné nasledujdce:

e (asté jedla v malych davkach,

e diéta s nizkym obsahom nevhodnych tukov

e abstinencia od alkoholu,

Vedlajsie Gcinky Ak sa u pacienta vyskytnu vedlajsie ucinky, kontaktujte lekara, ktory ho lieci, alebo
lekdrnika. Tyka sa to aj vedlajsich Ucinkov, ktoré nie su uvedené v pisomnej informacii pre
pouZivatela prislusného lieCiva. Ak sa z dévodu iného ochorenia uzivaju dalSie lieciva, odporuca sa
konzultacia s oSetrujlucim lekdrom pacienta a s lekarnikom za Ucelom revizie nasledkov
multimedikacie.
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Psychosocialne aspekty

Nedostatok porozumenia Vo vSeobecnosti pacienti s PSC nemaju Ziadne viditelné symptéomy.
Priebeh ochorenia je nepredvidatelny a u jednotlivych pacientov sa liSi. Medzi symptémy ¢asto patri
Unava, bolest a svrbenie, ¢o mdze byt niekedy pre pacienta velmi zneschopniujlce. To znamena, ze
pacienti st niekedy zneschopneni a ze k tomu dochadza ¢astejsie s postupom ochorenia, ¢o pocituje
rodina a priatelia, ale aj zamestnavatelia, lekdri zamestndavatela a lekari certifikovani pre dané
ochorenie. Vieobecny lekar moze hrat v tomto procese podpornu tlohu.*

Bolest U pacientov s PSC sa pri zintenzivneni ochorenia prejavuje velka bolest a Gnava. Vieobecny
lekar mbze predpisat lieky proti bolesti a podporit pacienta, aby zostal aktivny, pokial je to mozné.
Dennd rutina, zaluby a socialne kontakty poskytuju rozptylenie, ktoré potlaci bolest pacienta do
uzadia.

Depresia a strach Diagnéza PSC méze privodit pocity strachu, hnevu a depresie, hlavne vtedy, ked'
ochorenie napreduje a moze byt potrebna transplantacia pe¢ene. Mbze ist aj o hnev z nedostatku
darcovskych organov. Strach z priebehu ochorenia alebo z malignit tiez méze mat vplyv na naladu
pacienta a jeho pribuznych. Mnoho pacientov uvddza zarmutok po svojom diagnostikovani. Po
transplantacii pecene sa méze pacient bat odmietnutia organu alebo recidivy ochorenia. Pre
véeobecného lekara je dolezité sledovat tieto pocity a hovorit o nich s pacientom.**

Situacia v rodine Pacienti uvadzaju, Ze sa niekedy necitia byt vo svojom partnerskom vztahu
rovnocennym partnerom. Uvadzaju tiez pocit viny za to, Ze su obmedzujucim faktorom v dynamike
rodiny. Vieobecny lekdr méze podporit pacienta pri akychkolvek tazkostiach."

Biorytmus U mnohych pacientov s PSC sa moze vyskytnut prevratenie rezimu spanku a bdenia. Je to
spbsobené zhorsenim svrbenia pocas noci, ¢o mdze zapricinit nespavost, ktord potom vedie k
spankovému deficitu. Pacient sa mozZe snazit deficit dospat cez der. Vieobecny lekdr méze pomdct
pacientovi vratit jeho biorytmus spat do normalu.'®

Kurzy Pacienti s chronickym ochorenim pecene mozu tazit z uréitej pomoci s ich ochorenim.
Vseobecny lekar ich m6zZe nasmerovat na rézne kurzy organizované pacientskymi organizaciami a
nemocnicami. Napriklad moze ist o kurzy ,,Praca s ochorenim pecene®, ,,Ochorenie pecene a skola“
alebo ,,Dieta s chronickym ochorenim®.
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Sociadlne aspekty

Kontakt s inymi pacientmi Kontakt s inymi pacientmi méze byt nadviazany prostrednictvom agentury
PSC Patients Europe, pacientskych organizacii a uzavretych skupin na Facebooku.

Konzultacie a odporucenie

¢ Diagnostika a lie€ba prebieha ambulantne na hepatologickych a gastroenterologickych
ambulanciach, transplantacia pecene sa na Slovensku vykonava v dvoch transplantaénych centrach
Fakultnd nemocnica FDR Banska Bystrica a Univerzitnd nemocnica Bratislava.

¢ Pacientska organizacia PSC Patients Europe je agentura pre pacientov s PSC a overlap syndrémom
PSC a PSC-AIH a ich pribuznych. M3 dve uzavreté skupiny na Facebooku, kde si pacienti a rodicia deti
s tymito ochoreniami mo6zu vymienat informacie a klast otazky. Okrem toho mézu pacienti na
Slovensku kontaktovat pacientsku organizaciu Sanca pre peceri a pacientsku organizaciu HEP HELP
KLUB . Tieto organizacie poskytuju informdcie, kontakt s inymi pacientmi a chrania zaujmy pacientov.
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Relevantné webové stranky

- PSC Patients Europe www.pscpatientseurope.org/

- Uzavreté skupiny na Facebooku pre pacientov:
www.facebook.com/groups/PSCenAlHoverlapNederlandstalig/
www.facebook.com/groups/ouderskinderenPSC.AlIH/

-Slovenska hepatologicka spolo¢nost o.z. SLS www.hepatology.sk
- pacientska organizacia Sanca pre peéeri www.sancaprepecen.eu
- pacientska organizacia HEP HELP KLUB www.hephelpklub.com

- Eurordis (Eurdpska pacientska organizacia pre vzacne ochorenia) www.eurordis.org/
- EASL (Eurdpska asocidcia pre vyskum pecene) www.easl.eu/research/our-contributions/clinical-
practice-guidelines/detail/management-of-cholestatic-liver-diseases/report/5
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[Samostatny ramec 1] Overlap syndrém PSC-AIH > > 71240

Prevalencia Overlap syndrom PSC-AIH je nejasne definovany ako ochorenie spojené s imunitou, ktoré
sa najcastejsie vyskytuje u deti, dospievajucich a mladych dospelych. Priblizne 6 % pacientov s PSC
trpi tiez autoimunitnou hepatitidou (AlH).
Charakteristika Ochorenie je charakterizované cholangiografickymi abnormalitami spojenymi s PSC a
biochemickymi a histologickymi vysledkami spojenymi s AlH. Konkrétnejsie:

e charakteristické dilatacie a striktury Zlcovodov,
zvysené IgG v sére,
pritomnost antinukledrnych protilatok (ANA) a protilatok proti hladkému svalstvu,
histologicka prezentdcia so stratou peceniovych buniek (,, piecemeal” nekréza),
stredna az zavazna periportalna alebo periseptalna infiltracia lymfoplazmocytmi (,interface
hepatitis”).
Su vedené isté debaty o tom, Ci ide skutocne o overlap syndréom, alebo iba o variant PSC alebo AlH.
Pre pacientov s PSC je déleZité, aby boli spravne diagnostikovani a aby bolo ochorenie PSC odliSené
od overlap syndrému PSC-AIH, aby sa predislo zbytoénému vystaveniu sa kortikoidom.
Deti Overlap syndrédm je relativne Castejsi u deti. Anglicky vyskum ukazuje, Ze 50 % deti a
dospievajucich trpiacich AIH ma tiez PSC (autoimunitnu sklerotizujicu cholangitidu (ASC)). Pokial
existuju biochemické indikacie cholestazy u deti so zdpalovymi ¢revnymi ochoreniami alebo s AlH,
odporuca sa skrining na ochorenie PSC pouzitim vySetrenia MRCP.
Priebeh Overlap syndrom PSC-AIH sa zda mat menej zavazny priebeh v porovnani s PSC. Dochadza k
mensiemu poctu cholestatickych zachvatov, miera prezitia je vSak rovnaka. Overlap syndrom ma
zavaznejsi priebeh v porovnani s izolovanym ochorenim AlH.
Symptémy U pacientov s overlap syndrémom PSC-AIG sa obvykle prejavuju rovnako r6znorodé
symptémy ako u pacientov s PSC. Dal$im moznym symptémom je bolest vo viacerych kiboch.
Diagndza Ak su hladiny aminotransferaz a IgG u pacientov s PSC zvySené alebo sa zvysuju, je
potrebné uvazovat o overlap syndréme. Pritomnost autoprotilatok moze podporit diagndzu overlap
syndromu, nie je vSak konkluzivna. Podstatne zlepSené vysledky peceriovych testov v reakcii na
imunosupresiva favorizuju diagnézu overlap syndrdmu u pacientov s cholangiografickym obrazom,
ktory zodpoveda PSC. Abnomalna biopsia pecene s , piecemeal” nekrézou a ,interface hepatitis“ u
pacientov s PSC je konkluzivna pre overlap syndrém PSC-AIH. U vSetkych pacientov je pozitivhe
vySetrenie MRCP s charakteristickymi dilataciami a striktirami ZzIcovodov konkluzivnym pre overlap
syndréom PSC-AIH.
Komorbidita Rovnaka ako u pacientov s PSC, pozri ¢ast Priebeh/Komorbidita.
Liecba Pacienti s overlap syndromom su lieceni kombinaciou kyseliny UDCA (15-20 mg/kg denne),
prednizénu (0,5 mg/kg denne) a azatioprinu (1-3 mg/kg denne). Biochemické hodnoty sa obvykle
zlepsia a symptdémy sa zmiernia. Pri progresii ochorenia je vsak jedinou moznostou transplantacia
pecene.
Klacéové body pre vseobecného lekara Na vseobecného lekara sa vztahuju rovnaké klticové body,
ako su popisané na inych miestach v tejto brozure. PreStudujte si klucové body. Okrem toho musi
vseobecny lekar sledovat pripadné vedlajsie ucinky lieciva! Hlavne liecba kortikoidmi ma neziaduce
ucinky. UCDA moze vyvolat hnacku.
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[Samostatny ramec 2] Detia PSC ** 7" *°

Prevalencia

Ochorenim PSC mozu trpiet aj deti. Prevalencia PSC u deti je 1,5 na 100 000 deti. Pacienti m6zu byt
asymptomaticki. U deti sa symptdémy prejavia vo veku priemerne 13,8 roku (rozptyl 1,5 roku — 19,6
roku). Overlap syndrém PSC-AIH ma vyssiu prevalenciu u deti nez u dospelych. Pozri tiez ¢ast Overlap
syndrém PSC-AIH. Z toho dévodu sa toto ochorenie nazyva tiez autoimunitnd sklerotizujica
cholangitida (ASC) u deti.

Priebeh

Priebeh ochorenia je podobny ako priebeh u dospelych. V $tudii s 52 detmi (jedno z nich umrelo
pocas nasledného sledovania) bola vypocitana stredna hodnota prezitia po umrtie alebo po
transplantaciu pecene u deti na 12,7 roku. Transplantacia pe¢ene ma za nasledok 5-rocné prezitie u
80 % pacientov s transplantovanou pecerniou. U 20-25 % pacientov sa 10 rokov po transplantacii
pecene dostavi recidiva PSC. [3]

Symptomy

U deti sa prejavuju rovnaké symptomy ako u dospelych, tzn. bolest v pravom hornom kvadrante,
zachvaty s horuckou a bolestou, ikterus, strata hmotnosti a hepatomegalia. U deti s PSC sa tieZ ¢asto
vyskytuju priznaky autoimunitnej hepatitidy (AIH), ako je bolest kibov, Unava, amenorea a
makulopapuldzna vyrazka.

Diagnodza

Pre diagnostikovanie PSC u deti platia rovnaké kritéria ako u dospelych. KedZe je u deti viac
prevalentny overlap syndrom PSC-AIH, odporuca sa skrining deti s IBD alebo AIH na ochorenie PSC
pouzitim vySetrenia MRCP. Naopak, u deti s PSC sa odporuca vySetrenie titru IgG, ANA a ASMA .
Vykonanie biopsie pe¢ene moéze prispiet k uréeniu diagnozy.

Komorbidita

Deti s PSC musia podstupit jednorazovu kolonoskopiu za G¢elom diagnostikovania alebo vyliéenia
IBD. KedZe je u deti ovela nizsie riziko malignit, kolonoskopia kaZzdy rok nie je nutna. Karcindmy
ZIcovodov su u deti tieZ zriedkaveé.

Stadia

Modely, ktoré sa pouzivaju na klasifikaciu zavaznosti poSkodenia pecene u dospelych, neboli
validované na poutZitie u deti.

Liecba

Deti s PSC alebo overlap syndrémom PSC-AIH su sledovani pediatrickym gastroenterolégom-
hepatoldgom. Neexistuju dostato¢né udaje o pouziti UDCA u deti, aby sa mohli robit uzavery o jej
davkovani a pouziti. Lekarski odbornici nie prilis ochotne pouzivaju kyselinu UDCA u deti a ak ju
pouziju, nesmie sa podat viac nez 20 mg/kg denne. U deti s chronickou cholestazou hrozi riziko
hepatalnej osteodystrofie. Mozné je doplfianie vitaminov D, E,K a A, ak dochadza k pravidelnym
krvnym testom. U deti s overlap syndrémom PSC-AIH sa da uvaZovat o poufZiti kortikosteroidov a
inych imunosupresivnych lieciv. Nakoniec je v pripade tazkého poskodenia pecenie jedinym rieSenim
transplantacia pecene.

Klacéové body pre vseobecného lekara Deti a dospievajuci s PSC m6Zu mat pocit ohrozenia svojho
vyvoja. Ciasto¢ne z dévodu nachylnosti k infekcidm a meniacim sa schopnostiam nie vidy deti mézu
ist do skoly, na skolenia alebo sa stretavat s priatelmi. Hrozi riziko ich izolacie. Dopad na rodinu je tiez
znacny. VSeobecny lekar musi sledovat pripadné znamky ohrozenia vyvoja dietata alebo toho, zZe je
na rodinu alebo inych pribuznych kladena prilis velka zataz. Na vseobecného lekara sa vztahuju aj
dalsie klticové body, ako su popisané na inych miestach v tejto brozure. Prestudujte si kfucové body.
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Opravnenie

P6vodna holandska broZira vznikla vdaka spolupraci medzi agentirou PSC Patients Europe (PSCPE),
zdruZenia The Association of Collaborating Parents and Patient organizations (VSOP) ako
projektového lidra a hovorcu a Nederlands Huisartsen Genootschap (NHG) za vseobecnych lekarov.
Brozury pre vSeobecnych lekdrov su k dispozicii aj prostrednictvom webovych stranok
www.PSCPatientsEurope.org, www.nhg.org, www.zichtopzeldzaam.nl a www.vsop.nl.

Agentura PSC Patients Europe
Agentura PSC Patients Europe bola zalozend v novembri 2014.
Cielmi agentury PSCPE su, okrem iného:
e Uzka spolupraca so vSetkymi zic¢astnenymi stranami za ucelom
- poskytovania zrozumitelnych (viacjazyénych) informacii a poradenstva o témach
spojenych s PSC a umozZnenie kontaktu s inymi pacientmi,
- nadvazovania a udrZiavania kontaktov s podobnymi organizdciami a narodnej aj
medzindrodnej Urovni,
- zbieranie potrebnych finanénych prostriedkov na tento ucel, ich spravovanie a
vynakladanie.
e zbieranie finan¢nych prostriedkov a ich poskytnutie k dispozicii na vyskum liecby a zlepsenia
kvality Zivota pacientov s PSC a na propagaciu a podporu vedeckého vyskumu.

Agentura PSC Patients Europe
Postbus 55

2120 AB Bennebroek
Holandsko
E-mail: info@PSCPatientsEurope.org

www.pscpatientseurope.org

Vereniging Samenwerkende Ouder- en Patiéntenorganisaties (VSOP)

VSOP podporuje priblizne 70 pacientskych organizacii — pre ochorenia vzacnej, dedi¢nej alebo
vrodenej povahy — a stara sa o zaujmy tykajuce sa starostlivosti, diagnostikovania a prevencie,
lekarskeho vedeckého vyskumu, dedi¢nosti a gravidity.

VSoP

Koninginnelaan 23

3762 DA SOEST

Telefon: 0031 35 603 40 40
Holandsko

E-mail: vsop@vsop.nl
www.vsop.n!

KONCEPT-BroZura pre vSeobecnych lekarov o primarnej sklerotizujlcej cholangitide 23


http://www.pscpatientseurope.org/
http://www.vsop.nl/
http://www.nhg.org/
file:///C:/Users/Dewachter/AppData/Local/Microsoft/Windows/Temporary%20Internet%20Files/Content.IE5/S8YSEQLY/www.PSCPatientsEurope.org
http://www.nhg.org/
http://www.zichtopzeldzaam.nl/
http://www.vsop.nl/
mailto:info@PSCPatientsEurope.org
http://www.pscpatientseurope.org/
mailto:vsop@vsop.nl
http://www.vsop.nl/

Nederlands huisartsen genootschap. (Holandska asociacia vSeobecnych lekarov) (NHG)

NHFG je vedecka asociacia vseobecnych lekarov. Cielom NHG je podpora vedecky podlozeného
vykonadvania profesie vSeobecného lekara. Prevedenim vedy do praxi vieobecného lekdra, NHG
prispieva k profesionalizacii tejto odbornej skupiny. Zakladné ¢innosti NHG su rozvoj smernic NHG a
inych zdsad, Skolenie a vyvoj produktov na podporu vSeobecnych lekdrov v ich lekdrskej praxi, ako
napriklad informacie pre pacientov.

Nederlands Huisartsen Genootschap
Postbus 3231

3502 GE UTRECHT

Holandsko

Teleféon: 0031 30 282 35 00

E-mail: info@nhg.org

www.nhg.org

Editori

Dr. L.E. van Gaalen, DVM/autorka, VSOP

Dr. I. Roelofs, projektova spolupracovnicka, VSOP

Pani M.M. Kaatee, zakladatelka a prezidentka agentury PSC Patients Europe

Dr. H.M.C. Nijboer, dobrovolnicka, agenttra PSC Patients Europe

Dr. L. te Hennepe, vedecka spolupracovnicka pre prevenciu a informacie pre pacientov, NHG
Dr. H. Woutersen-Koch, lekarka/vedecka asistentka na oddeleni vyvoja zdsad a vedy a
implementacie, NHG

Tato brozura vznikla za podpory a poradenstva tychto oséb:

Dr. C.lJ. Ponsioen, gastroenteroldg a hepatolég, AMC v Amsterdame

Dr. K. Boonstra, lekarka internej kliniky v nemocnici Tergooi Hospital v Hilversume
Dr. H. Kneefel, vSeobecny lekdr v Amersfoorte

V mene organizacie PSC Patients Europe, pani M.M. Kaatee, Eupati Fellow; pani K. van der Meer-
Kuiper; pan R.J. Smit; pani T van der Weele- van Herk a pani I.N. de Groot-Howell sa vyjadrovali z

pohladu pacientov.

Tato brozura vznikla vdaka finanénej podpore fondu Innovatiefonds Zorgverzekeraars (Inovacny fond
poistovatelov zdravotnej starostlivosti).
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Korekciu textu na slovenské pomery zabezpecila Slovenska hepatologicka spoloénost o.z. SLS.
Internetova adresa www.hepatology.sk.
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