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Souhrn: Cil prdce: Familidrni forma idiopatickych stfevnich zanétd vykazuje urcité odlidnosti ve srovnani se sporadickou formou. Cilem nasi
prace je porovnat vybrana klinickd data mezi sporadickou a familiarni formou idiopatickych stfevnich zanétli. Materidl a metody: V praci byla
vyhodnocena data od 248 pacient( s idiopatickym stfevnim zanétem, s Crohnovou chorobou (CD) 167 pacientdl a s ulcerézni kolitidou
(UC) 81 pacientd, sledovanych v letech 1994-2004 na gastroenterologickém pracovisti II. interni kliniky FN Hradec Krélové. Jednalo se
0 222 pacient( (89,5%) se sporadickou formou idiopatického strevniho zanétu (89% CD, 91% UC) a 26 pacient(l (10,5%) s familidrn{
formou (11% CD, 9% UC). Data klinickych ukazatel(i byla ziskana jednak z dotazniku, jednak ze zdravotnické dokumentace. Veskerd data
byla zpracovéna bez identifika¢nich tidaji pacientd, v souladu se zajisténim plné ochrany osobnich tdajti vySetfenych nemocnych. Vyisledky:
Nebyl nalezen signifikantni rozdil ve véku stanoveni diagnézy. Muzské pohlavi se vyskytovalo ¢astéji u familiarni formy Crohnovy choroby.
Nebyly nalezeny signifikantni rozdily v distribuci onemocnéni v rodiné. Pacienti s Crohnovou chorobou méli ¢astéji lokalizované onemoc-
néni do tenkého stieva (47 % vs 20%, p = 0,007 F). Nebyl nalezen rozdil v rychlosti ani prvnich p¥iznacich onemocnénti, v extraintestinalnich
ptiznacich, ptidruzenych chorobdch ¢i alergii. Pacienti po appendektomii provedené pred stanovenim diagndézy stievniho onemocnéni méli
¢astéji Crohnovu chorobu. Nebyl nalezen rozdil pfi sledovani zdvaznosti onemocnéni hodnocenim nutnosti nutri¢ni terapie, imunosupre-
sivni, biologické ¢&i chirurgické 1écby. Zdvér: V nasem souboru jsme neprokazali ve vét3iné zkoumanych znaki vyznamné rozdily mezi spora-
dickou a familiarni formou idiopatickych stfevnich zanétd. Pacienti s familidrni formou méli ¢astéji lokalizované onemocnéni do tenkého
stieva. Z nasi prace viak vyplyva, ze by muzské pohlavi mohlo byt rizikovym faktorem u familidrni formy Crohnovy choroby.

Kli¢ova slova: Crohnova choroba - ulcerézni kolitida - p¥iznaky - familidrni forma - sporadickd forma

Inflammatory bowel disease - familial and sporadic form

Summary: The aim: The aim of this thesis was to elucidate more differences between a familial and sporadic inflammatory bowel disease by com-
paring certain clinical data. Methods: We assessed 248 patients with inflammatory bowel disease (IBD) observed in 1994-2004 in the Academic
Department of Gastroenterology at the Medical Faculty in Hradec Kralové. To get information about the defined characters we obtained from
the questionary and the hospital data. Results: We did not identify any relationship between the onset of the disease and a certain age group,
yet males seem to be more prone to familial Crohn’s disease. The more frequent familial form of Crohn’s disease was the fibro-stenotic one.
There were no differences in the onset of the disease. We did not prove the differences in extraintestinal signs, alergy and comorbidities. We did
not find any differences in therapy response in relation to the type of nutrition (enteral, parenteral) and the administration of immunosupresive
drugs. The biological therapy in sporadic and familial Crohn’s disease did not differ either. Surgical intervention was more frequent in Crohn’s
patients compared to the patients with ulcerative colitis; yet no difference was identified between familial and sporadic cases. Appendectomy
carried out before the onset of the disease was later diagnosed as Crohn’s disease in more instances than ulcerative colitis. Conclusion: We did
not prove significant differences comparing certain clinical data in familial and sporadic form of inflammatory bowel disease, yet males seem
to be more prone to familial Crohn’s disease. Small bowel was involved more often in familial form of Crohn’s disease than in sporadic form.

Key words: Crohn’s disease - ulcerative colitis - familial - sporadic

Uvod

Idiopatické stievni zanéty, mezi které
fadime Crohnovu chorobu a ulcerézni
kolitidu, predstavuji zdvaznd onemoc-
néni travici trubice. Ackoliv bylo do-
sazeno mnoha Uspéchd v diagnostice
a lécbé, neni beze zbytku objasnéna eti-
ologie a patogeneze. Priibéh onemoc-
néni zdstava stale neurcity, chronicky,
s obtizné predikovatelnymi relapsy.
Predpoklada se, Ze u geneticky pre-
disponovanych jedincl dojde vlivem
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zevnich faktort k imunopatologické
reakci organizmu, jejimz vysledkem je
zanét travici trubice. Obé onemocnénf
vykazuji rozdilnou prevalenci a inci-
denci v rGiznych ¢dstech svéta [1].
Familidrni vyskyt idiopatickych stiev-
nich zanétd je uddvan zhrubav 10-20%
a je zatim nejddlezitéjsim zjisténym ri-
zikovym faktorem idiopatickych sttev-
nich zdnétd. PostiZzeni ¢lenové rodiny
maji v 70-85% pripadt shodné one-
mocnéni. Naopak v nékterych, tzv.

»smiSenych rodindch“ se vyskytuje jak
ulcerézni kolitida, tak Crohnova cho-
roba. Onemocnéni v postizenych rodi-
ndch vykazuji uréitou shodu (konkor-
danci), nejvice u jednovaje¢nych, tedy
geneticky identickych dvojcat. U pa-
cientd s Crohnovou chorobou je ve
srovnani s pacienty s ulcerézni koliti-
dou tato shoda vyjdd¥ena vice. Vzhle-
dem k tomu, Ze tato shoda neni 100%,
je ovlivnén fenotyp onemocnéni i ji-
nymi, zevnimi faktory. Konkordance
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Familiarni

muzin=18
Zenyn=38

17 (65%)
11(61%)
6 (75%)

10 (38%)
8 (44%)
2 (25%)

2 (8%)
1(6%)
1(13%)

nekontrolovatelné 1(4%)
unikani plynd a stolice 0
1(13%)

2 (8%)
2 (11%)
0

1(4%)
1(6%)
0

2 (8%)
0
2 (25%)

5 (19%)
1(6%)
4 (50%)

18 (69%)
12 (67%)
6 (75%)

4 (15%)
2 (11%)
2 (25%)

15 (58%)

10 (56 %)

5 (63%)

1(4%)

1(6%)
0

prdjem

hlen ve stolici

zacpa

piseel

poruchy pasaze

horec¢ka

krev ve stolici

bolesti, kifece bficha

nutkavy pocit na stolici

hubnutf

hnis ve stolici

Tab. 1. Pfiznaky na pocatku onemocnéni, idiopatické stievni zanéty.

celkem n =26

Sporadicka Hodnota p
celkem n =222
muzi n =117
Zeny n =105
142 (64%) 0,89y
66 (56%) 0,8F
76 (73%) 1F
60 (27 %) 0,37 F
22 (19%) 0,03 F
38 (36%) 0,71 F
16 (7%) 1F
7 (6%) 1F
9 (9%) 0,54 F
23 (10%) 0,48 F
7 (6%) NA
16 (15%) 1F
17 (8%) 1F
8 (7%) 0,63 F
9 (9%) NA
4(2%) 0,43 F
3 (3%) 0,44 F
1(1%) NA
50 (23 %) 0,12 F
22 (19%) NA
28 (27 %) 1F
103 (46 %) 0,01 F
53 (45%) 0,001 F
50 (48%) 1F
134 (60%) 0,52 F
61 (52%) 0,31 F
73 (70%) 1F
81 (36%) 0,31 F
38 (32%) 0,09 F
43 (41%) 0,47 F
96 (43%) 0,161
39 (33%) 0,07 %
57 (54%) 0,73 F
10 (5%) 1F
4 (3%) 0,43 F
6 (6%) NA

byla zjisténa ve véku stanoveni dia-
gndzy, v lokalizaci a typu postiZen{
streva [2]. U familidrni formy Crohnovy
choroby byla nalezena i shoda ve vy-
skytu extraintestinalnich projevl one-
mocnéni [3]. Familiarni forma idiopa-
tickych stfevnich zanétd vykazuje urcité
pohlavnf rozdily. Pomér Zeny/muZzi je
popsan u familiarni formy Crohnovy
choroby od 1,23 do 1,68/1 [4], u pa-
cientek s familiarni formou ulcerdézni
kolitidy je také ptevaha Zen v poméru
zeny/muzi 1,3-1,5/1 [4].

Vnit¥ Lék 2009; 55(11): 1022-1029

Hlavni rozdil p¥i srovnavani fami-
liarni a sporadické formy idiopatic-
kych stfevnich zanétd byl nalezen ve
véku stanoveni diagndzy v neprospéch
familiarni formy [5,6]. V praci Carbo-
nela [7] méli pacienti s familidrni for-
mou Crohnovy choroby ¢astéji posti-
Zeno spole¢né tenké a tlusté stfevo.
Nebyly nalezeny vyznamné rozdily v po-
tfebé imunosupresivnich 1éka, gluko-
kortikosteroidnich hormon(, nutri¢ni
terapie a v ¢ase prvni resekce stfeva.
Pacienti s familidrnim vyskytem Cro-
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hnovy choroby byli ¢astéji operovani
na perforujici komplikace a také u nich
onemocnéni trvalo del$i dobu. Henrik-
sen popisuje signifikantné vice relapsd
u pacientli s familidrni formou ulce-
rézni kolitidy v Sletém sledovani [5].

U pacientd s familiarnim vyskytem
Crohnovy choroby byly prokazany ra-
sové rozdily v neprospéch bilé rasy
(28,6%) ve srovnani s africkymi Ameri-
¢any (18 %) a Hispanci (17 %) [8].

Material a metody
V letech 1994-2004 bylo na gastroen-
terologickém pracovisti Il. internf kli-
niky Fakultni nemocnice Hradec Kra-
lové vysetfovano celkem 248 pacientl
s idiopatickym stfevnim zdnétem -
s Crohnovou chorobou 167 pacientd
a s ulcerdzni kolitidou 81 pacientd.
Pacienti s indeterminovanou koliti-
dou byli z dal3i analyzy vyrazeni. Data
pacientl byla ziskdna jednak z dotaz-
niku (zjisténi familidrniho vyskytu, aler-
gie, appendektomie, pfidruzené cho-
roby, prvni p¥iznaky, rychlost vzniku
prvnich pfiznakd - rychle - do mésice,
pozvolna), jednak z nemocniéniho in-
formaéniho systému (vék, pohlavi, dia-
gnéza idiopatického stfevniho zadnétu,
informace o provedené operaci, far-
makoterapie, nutri¢ni 1é¢ba, extrain-
testindlni ptiznaky). Do skupiny fami-
lidrni formy idiopatickych stfevnich
zanétl byli zaFazeni pacienti s nejméné
jednim postizenym ¢lenem |. Fadu.
Sledovali jsme ovlivnéni nemoci tera-
peutickymi postupy (nutnost nutri¢nf
intervence jako lécebné - enterdlni,
parenteralni vyZiva), nutnost poddni
imunosupresivn{ terapie (azathioprin,
metotrexdt, cyklosporin) a nutnost
chirurgického zakroku. U pacientd
s Crohnovou chorobou jsme zjisto-
vali nutnost biologické terapie inflixi-
mabem. Chirurgicky zdkrok byl defi-
novan jako resekénf vykon na stievu
nebo strikturoplastika indikovana
z dlivodu zdkladniho onemocnéni. Ne-
pattila sem chirurgicka lé¢ba pistéli.
Hodnocen byl pocet chirurgickych vy-
kont. Hodnocenf zdvaZznosti onemoc-
néni bylo vztazeno na sledovaci ob-
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dobi 10 let (1994-2004) s ohledem na
délku trvani onemocnéni. Byla pouZita
kontingenéni tabulka (? test nezavis-
losti - 5, Fisher(iv pFesny test - F), dale
Mann-Whitney test (MW). Veskera
data byla zpracovana bez identifika¢-
nich udaj pacientd, v souladu se zajis-
ténim plné ochrany osobnich tdajd vy-
Setfenych nemocnych.

Vysledky

Vék stanoveni diagnézy

Nebyl nalezen signifikantni rozdil ve
véku stanoveni diagndzy pfi srovnan{
familiarni a sporadické formy. Pacienti
a konkrétné Zeny se sporadickym vy-
skytem idiopatického stfevniho za-
nétu byly diagnostikovany d¥ive (27. vs
29. rok, resp. 26. vs 30. rok Zivota).
Konkrétné u Crohnovy choroby bez
rozdilu pohlavi a u Zen byla diagnéza
stanovena dtive u familidrni formy
(vobou pFipadech 23. vs 26. rok). Muzi
s familidrni formou Crohnovy choroby
byli diagnostikovani pozdéji (31. rok vs
26. rok). V ptipadé ulcerézni kolitidy
byla u sporadické formy diagnéza sta-
novena dfive u pacientd bez rozdilu po-
hlavi a konkrétné u Zen (29. vs 34. rok,
resp. 28. vs 37. rok). Muzi s familiarni
formou ulcerdznf kolitidy byli diagnos-
tikovéni dfive (27. vs 32. rok).

Pohlavi

Pomér muzi/zeny byl u sporadického
vyskytu idiopatickych stfevnich za-
nétt 1,1/1, pro Crohnovu chorobu
1,02/1, pro ulcerézni kolitidu 1,3/1.
Pomér muzi/Zeny byl u familidrniho vy-
skytu idiopatickych stfevnich zdnétd
2,25/1, konkrétné u Crohnovy choroby
3,75/1 a u ulcerézni kolitidy 0,75/1.

Distribuce v rodiné

Pacient s familiarni formou Cro-
hnovy choroby bylo statisticky nevy-
znamné vice v porovndni s pacienty
s familidrni formou ulcerézni kolitidy
(19/167 vs 7/81, p > 0,05 y). Nejvétsi
pocet pacientl tvotily pary souroze-
necké (14 osob). Neslo o dvojcata. Dé-
di¢nost po matefské linii byla celkem
u 5/26 (19%) pacientd. Nenalezli jsme
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Familidrni

muzin=15
Zenyn=4

4 (74 %)
11 (73 %)
3(75%)

1(5 %)
0
1(25%)

2 (11 %)
1(7 %)
1(25%)

nekontrolovatelné 1(5%)
unikani plynd a stolice 0
1(25%)

2 (11 %)
2 (13 %)
0

1(5%)
1(7 %)
0

2 (11 %)
0
2 (50 %)

3 (16 %)
1(7 %)
2 (50 %)

16 (84 %)
12 (80 %)
4 (100 %)

3 (16 %)
2 (13 %)
1(25%)

4 (74 %)
10 (67 %)
4 (100 %)

1(5%)

1(7 %)

0

prijem

hlen ve stolici

zacpa

piseel

poruchy pasaze

horecka

krev ve stolici

bolesti, kiece bficha

nutkavy pocit na stolici

hubnutf

hnis ve stolici

Tab. 2. Pfiznaky na poéatku onemocnéni, Crohnova choroba.

celkemn=19

Sporadicka Hodnota p
celkem n = 148
muzin =75
ieny n=73
96 (65 %) 0,61F
43 (57 %) 0,39 F
53 (73 %) 1F
28 (19 %) 0,2F
0 (13 %) NA
8 (25 %) 1F
13 (9 %) 0,68 F
6 (8 %) 1F
7 (10 %) 0,36 F
12 (8 %) 1F
4(5%) NA
8 (11 %) 0,4F
17 (11 %) 1F
7 (9 %) 0,64 F
9(12%) NA
(2%) 0,37 F
2 (3 %) 0,43F
(1%) NA
2 (28 %) 0,16 F
17 (23 %) NA
25 (34 %) 0,61F
46 (31 %) 0,19F
23 (31 %) 0,06 F
23 (32 %) 0,59 F
97 (66 %) 0,12 F
42 (56 %) 0,15F
5(75%) NA
7 (32 %) 0,19 F
2 (29 %) 0,34 F
5(34%) 1F
72 (49 %) 0,051 F
28 (37 %) 0,0467 F
44 (60 %) NA
4(3%) 0,46 F
2 (3 %) 0,43 F
2 (3 %) NA

rozdil v ,matetské predominanci“ p¥i
srovndni pacientl s familidrni formou
Crohnovy choroby a ulcerdzni kolitidy
(4/19vs 1/7,p =1 F). Linie otec-syn se
vyskytovala celkem v 5/26 (19 %) pt¥i-
padech (4 Crohnova choroba, 1 ulce-
rézni kolitida), p > 0,05 F. Sedm pa-
cientll (37%) s Crohnovou chorobou
a 3/7 pacienti (43%) s ulcerézni ko-
litidou patfili do smiSené formy (tzv.
diskordantnf).
pacientdl nesmiSené a smiSené formy

PF¥i porovnani poctu

familiarni Crohnovy choroby a ul-

cerézni kolitidy nebyl nalezen rozdil
(p>0,05F).

Porovnani lokalizace a formy

onemocnéni u sporadické a familidrni
formy idiopatickych stfevnich zanétt
Signifikantné vice pacientd s fami-
lidrni formou Crohnovy choroby mélo
stendzujici formu onemocnénf ve srov-
nani se sporadickou formou (47 % vs
20%, p = 0,007 F). Pacienti se spo-
radickou formou Crohnovy choroby
méli onemocnéni lokalizovdno pouze
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Tab. 3. Ptiznaky na po¢atku onemocnéni, ulcerézni kolitida.
Familidrni Sporadicka Hodnota p
celkemn=7 celkem n =74
muzin =3 muzin =42
Zenyn =4 Zeny n =32
pritjem 3 (43 %) 46 (61 %) 0,43 F
0 23 (55 %) NA
3 (75 %) 23 (72 %) 1F
hlen ve stolici 2 (29 %) 28 (38 %) 1F
0 11 (26 %) NA
2 (50 %) 17 (53 %) 1F
zacpa 0 8 (11 %) NA

3(7 %)

5(16 %)
nekontrolovatelné 0 11 (15 %) NA
unikani plynd a stolice 3(7 %)

8 (25 %)
poruchy pasaze 0 1(1%) NA

1(2%)

0
horecka 0 8 (11 %) NA

5(12 %)

3(9%)
krev ve stolici 2 (29 %) 59 (80 %) 0,009 F

0 30 (71 %) NA
2 (50 %) 29 (91 %) 0,08 F
bolesti, kiece b¥icha 2 (29 %) 37 (50 %) 0,43 F
0 19 (45 %) NA
2 (50 %) 18 (56 %) 1F
nutkavy pocit na stolici 0 34 (46 %) NA

16 (38 %)

18 (56 %)
hubnutf 1(14 %) 24 (32 %) 0,43 F

0 11 (26 %) NA
1(25%) 13 (41 %) 0,63 F
hnis ve stolici 0 6 (8 %) NA

2(5%)

4(13 %)

do tenkého stfeva ve 4%, u familiarni
formy v 16 % (p = 0,07 F). Postizen{
tenkého stfeva (bez ohledu na sou-
¢asné postizeni tlustého stieva ¢i ordl-
nich &asti travici trubice) bylo u fami-
liarni formy 95% (18/19), u sporadické
formy 80% (119/148), p > 0,05 1. U fa-
milidrni formy Crohnovy choroby bylo
postizeno pouze tlusté stievo u 3,3%
pacientd. Familidarni forma ulceréznf
kolitidy byla nejéastéji lokalizovana
pouze do rekta (57 %), coZ ve srovnani
se sporadickou formou ulcerézni koli-
tidy (24 %) bylo na hranici statistické
vyznamnosti (p = 0,08 F).
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Rychlost ndstupu prvnich pfiznak,

prvni pfiznaky onemocnéni

Nebyl nalezen signifikantni rozdil p¥i
srovnani rychlosti ndstupu prvnich pii-
znak(. Nastup prvnich pfiznakd stiev-
niho onemocnéni byl pozvolnéjsi u pa-
cientd s familiarni formou ve srovnani
se sporadickou [hodnoceno subjektivné
pacienty - rychle (do mésice), pozvolna].
Vyskyt enteroragie byl vy33i u pacient se
sporadickou formou idiopatickych strev-
nich zanétli ve srovnani s familiarni for-
mou. Signifikantni rozdil byl u familiarni
formy Crohnovy choroby nalezen pouze
u muzd, konkrétné u hubnutf (tab. 1-3).

Idiopatické st¥evni zanéty - familidrni a sporadicka forma

Extraintestindlni manifestace
onemocnéni

Celkem 13/148 (9%) pacient( se spo-
radickou formou Crohnovy choroby
mélo v dobé aktivniho onemocnéni
erythema nodosum, 9/148 (6%) pa-
cientli mélo postizené klouby (artritidy
velkych kloubl ramenniho, kolenniho,
kyc¢elniho a sakroiliakalni skloubenf).
Celkem 6/74 (8%) pacientl se spo-
radickym vyskytem ulcerézni kolitidy
mélo primarn{ sklerézujici cholan-
goitidu (sporadickd forma Crohnovy
choroby vs sporadickd forma ulce-
rézni kolitidy, 2% vs 8%, p = 0,02 F),
2/74 (3%) pacienti méli erythema no-
dosum (sporadickd forma Crohnovy
choroby vs sporadicka forma ulce-
rézni kolitidy, 9% vs 3%, p = 0,07 F).
Celkem 3/19 (16 %) pacienti s fami-
lidrnfim vyskytem Crohnovy choroby
méli postizené klouby. Zadny pacient
s familidrnim vyskytem ulcerézni koli-
tidy nemél extraintestinalni p¥iznaky.
Mezi pacienty s familidrni a sporadic-
kou formou Crohnovy choroby byl po-
rovnan vyskyt erythema nodosum, po-
stizeni velkych kloub@ a SI skloubeni
a ocnf postizeni, signifikantni rozdil
viak nalezen nebyl.

Pf¥idruzené choroby

Hodnotili jsme p¥idruzend onemoc-
nénf u pacientd s idiopatickym strevnim
zanétem u obou forem onemocnéni
(grafy 1 a 2). Nejvétsi skupinu u spora-
dické i familidrni formy tvofili pacienti,
ktefi prodélali v minulosti spalnic¢ky
(72%, resp. 76 %) a u pacientd se spora-
dickou formou atopickou dermatitidu
(14%). Nenasli jsme rozdily p¥i srovnani
familiarni a sporadické formy idiopatic-
kych strevnich zanétd a zvlast Crohnovy
choroby a ulceréznf kolitidy.

Alergie

Celkem 55/222 (25%) pacientd se
sporadickym vyskytem a 9/26 (54 %)
pacient( s familidrnim vyskytem idio-
patickych stfevnich zanétd mélo aler-
gickou anamnézu (p = 0,28 y). Jed-
nalo se o alergii na léky (44 % vs 33 %,
p = 0,72 F), alergii na prach, pyl, seno

1025




Idiopatické st¥evni zanéty - familidrni a sporadicka forma

(54% vs 67 %, p = 0,72 F). Potravinova
alergie byla u 2 pacient(i se sporadic-
kym vyskytem idiopatickych stfevnich
zanétd (2/55, 4%). Nenasli jsme signi-
fikantnf rozdil p¥i srovnani familidrnf
a sporadické formy.

Appendektomie

Z 25 appendektomii provedenych pred
stanovenim diagndzy idiopatického
strevniho zdnétu byla pozdéji diagnos-
tikovana ve 24/167 ptipadech Cro-
hnova choroba a v 1/81 ptipadé ulce-
rézni kolitida (p < 0,001 F).

Celkem 20/61 (33%) pacientll s bu-
douci sporadickou formou a 4/19 (21 %)
pacienti s budouci familidarni formou
Crohnovy choroby méli provedenou
appendektomii pfed stanovenim di-
agnézy. Appendektomie provedend
pted stanovenim diagndzy v obou sku-
pinach neméla vliv na lokalizaci, formu
ani vék stanoveni diagnézy. Neproka-
zali jsme vyznamny rozdil mezi spora-
dickou a familidrni formou Crohnovy
choroby ve véku provedeni appen-
dektomie a nasledné véku propuknutf
onemocnéni, lokalizaci ani formé.

Zavaznost onemocnéni

Nutnost nutriéni [écby

Dévodem podani umélé vyzivy u pa-
cientd s Crohnovou chorobou byla [é-
¢ebna intervence a korekce malnut-
rice (94/167, 56%), v 89 % sporadické
a 11 % familidrni formy. U ulcerézni ko-
litidy byla uméla vyziva podana z di-
vodu malnutrice (15/81, 19%). Zad-
nému pacientovi s familidrni formou
ulcerézni kolitidy nebyla podana nu-
tri¢ni 1é¢ba. Signifikantni rozdily mezi
sporadickou a familidrni formou ne-
byly nalezeny.

Nutnost terapie

imunosupresivnimi léky

Celkem 55% (83/145) pacientd se
sporadickou formou Crohnovy cho-
roby uzivalo imunosupresivni [éky
(99% azathioprin, 1% metotrexat).
Celkem 58% (11/19) pacient(i s fami-
lidrni formou Crohnovy choroby uZi-
valo azathioprin jako imunosupre-
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atopickd dermatitida (14 %)

spalnicky (72 %)

Graf 1. PfidruZzena onemocnéni - sporadickd forma idiopatickych stfevnich za-

nétd, n = 130.

TBC infekce (6 %) —

atopicka dermatitida (6 %)

chronicka myeloidni leukemie (6 %)
psoridza (6 %)

N

spalnicky (76 %)

Graf 2. Pfidruzend onemocnéni - familiarni forma idiopatickych sttevnich za-

néta, n = 17.

sivni 1ék prvni volby. P¥i srovnani poctu
pacient(l rozdélenych dle formy a lo-
kalizace onemocnéni nebyl nalezen
statisticky vyznamny rozdil mezi spo-
radickou a familiarni formou Cro-
hnovy choroby. Celkem 25/74 (34 %)
pacientll se sporadickou formou ulce-
rézni kolitidy uzivalo imunosupresivn(
terapii. Azathioprin uzivalo celkem
22/25 pacientd (88%), metotrexat
2/25 pacienti (8%). Cyklosporinem byl
lécen 1/25 (4%) pacient, ktery pozdéji
zacal uzivat azathioprin. Zadny pacient
s familiarni formou ulcerdzni kolitidy
nebyl [é¢en imunosupresivy.

Nutnost biologické terapie

u pacientti s Crohnovou chorobou
Biologicka terapie infliximabem byla
podana 13 pacientlim se sporadickou

formou Crohnovy choroby a 3 pacien-
tam s familiarni formou Crohnovy cho-
roby, p = 0,4 F. Obé skupiny pacientdl
se vzdjemné neliSily ve formé ¢i lokali-
zaci onemocnéni.

Nutnost chirurgického zakroku

Celkem 82/148 (55%) pacientd se
sporadickou formou Crohnovy cho-
roby prodélalo alespori jeden chi-
rurgicky vykon na stfevu. Perforujici
forma a spole¢né postizeni tenkého
a tlustého stfeva byly signifikantné nej-
¢astéjsi indikaci k chirurgickému vy-
konu (p = 0,0003 F, p = 0,0001 F).
Celkem 14/19 (74%) pacient( s fami-
liarni formou Crohnovy choroby pro-
délalo alespori 1 chirurgicky vykon na
stfevu. Lokalizace onemocnén{ neo-
vlivnila nutnost chirurgického zédkroku.
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Celkem 4/74 (5%) pacienti se spora-
dickou formou ulcerézni kolitidy byli
nuceni podstoupit resekéni vykon na
stevu. Zadny pacient s familidrni for-
mou ulcerézni kolitidy operovan nebyl.
Pocet operovanych pacientdl se spo-
radickou formou idiopatického strev-
niho zanétu se vyznamné nelisil od pa-
cientd s familidrni formou (39% vs
58%, p = 0,07 F). Pacienti s familidarn{
stenézujici formou Crohnovy choroby
byli operovani statisticky nevyznamné
¢astéji nez pacienti se stendzujici spo-
radickou formou Crohnovy choroby
(p = 0,11 F). Chirurgicky zakrok byl
¢astéjsi u pacientd s Crohnovou cho-
robou ve srovnani's ulcerézni kolitidou
(57% vs 5%, p < 0,0001 F).

Diskuze
Idiopatické stfevni zdnéty patfi v sou-
¢asné dobé do popredi zajmu. Tento
zadjem je dan jisté i rozvojem moder-
nich vySettovacich metod a lécebnych
postuptl v mediciné. Cilem nasi prace
bylo porovnat vybrané klinické a labo-
ratorni znaky mezi sporadickou a fami-
liarni formu idiopatickych stfevnich za-
nétd na konkrétnim vzorku pacientd.

Familiarni vyskyt Crohnovy choroby
(11%) a ulcerézni kolitidy (9%) v nasem
souboru je priimérny ve srovndni s lite-
raturou. Halme udava postiZeni pfibuz-
nych I. Fadu u Crohnovy choroby 10,9 %,
u ulcerézni kolitidy 11,3% [9], Yang
u Crohnovy choroby 7,4%, u ulcerézni
kolitidy 7,1% [6], Peeters u Crohnovy
choroby 13,6 % [4]. V nasem souboru
pFevaZovali spiSe muzi (pomér muzi/Zeny
1,19/1). Jen v ptipadé familidrni formy
ulcerézni kolitidy byl pomér ve prospéch
Zen, ale pocet pacient( byl v této skupiné
nizky. Vy38i vyskyt muzd v pripadé fami-
lidrni formy idiopatického stfevniho za-
nétu a konkrétné v ptipadé familidrnf
formy Crohnovy choroby nebyl vyrazné
ovlivnén vy$§im vyskytem muzd v sou-
boru, proto usuzujeme, Ze muzské po-
hlavi by mohlo byt rizikovéjsi k rozvoji
familiarniho idiopatického stfevniho za-
nétu, resp. Crohnovy choroby.

Jednim ze znakd, které definuji fami-
lidrni onemocnéni, je vék rozvoje one-

mocnéni. Nékteré price uvadéji, Ze fa-
milidrni formy idiopatickych stfevnich
zanétl jsou diagnostikovdny v divéj-
$im véku [5,6]. Pacienti s familidarnf
formou sttevniho zadnétu maji jinou,

v

pro nemoc ,nachylnéjsi“ genetickou
vybavu, kterd by mohla vést ve vhodné
kombinaci zevnich faktord k ¢asnéjsi
aktivaci onemocnéni. V nasem sou-
boru jsme nenalezli vyznamny rozdil
mezi pohlavim p¥i srovnani véku sta-
noveni diagnézy sporadické a fami-
liarni formy idiopatickych stfevnich
zanétl. Postizeni potomci pacientd
s familidrnim vyskytem idiopatickych
stievnich zadnétd nebyli diagnostiko-
vani v naSem souboru vyznamné v dFi-
véj$im véku nez jejich rodice.

Pacient s familiarni formou Cro-
hnovy choroby bylo statisticky nevy-
znamné vice v porovndni s pacienty
s familidrni formou ulcerézni kolitidy.

Pacienti, kteff méli postizeného souro-
zence, tvofili nejvétsi skupinu (14 osob).
Dédi¢nost po matetské linii (matka-po-
tomek) byla u 27% pacientt. Nenalezli
jsme rozdil v ,matetské predominanci“
pii srovnani pacientd s familiarni Cro-
hnovou chorobou a ulcerdzni kolitidou.
Linie otec-syn se vyskytovala celkem ve
23 % ptipadech. SmiSend forma se vy-
skytovala u ulcerézni kolitidy ve 43 %,
u pacient s Crohnovou chorobou ve
34%, rozdil nesignifikantni. Shoda typu
onemocnén( je dle ddaji v literatufe az
82% u pacientd s Crohnovou choro-
bou, u pacientdl s ulcerézni kolitidou
70% [5].

V nasem souboru byla stendzujici
forma onemocnéni a postizeni pouze
tenkého stieva signifikantné castéjsi
u pacientd s familidarni formou Cro-
hnovy choroby (47 % vs 36 %, resp. 16 %
vs 4%). V praci Polita se popisuje zavis-
lost lokalizace postiZeni stfeva na véku
rozvoje onemocnéni. Konkrétné se zvy-
Sujicim se vékem rozvoje onemocnénf{
(40 let nebo starsi) se popisuje ¢astéjsi
postizeni tlustého stfeva [10]. Podle
tohoto vzoru jsme pacienty rozdélili na
2 skupiny (pod 40 let, 40 let a vy3e),
ale pocet pacientt u sporadické formy
Crohnovy choroby s postizenim pouze
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tlustého stfeva nebyl statisticky od-
lisny (17 % vs 30%). U familidarni formy
Crohnovy choroby nemél zddny pa-
cient diagnostikovany nad 40 let véku
pouze postizeni tlustého stieva. U fa-
milidrni formy Crohnovy choroby bylo
pouze tlusté stfevo postizeno u 3,3%
pacientl. Nebylo v3ak postizeno vy-
znamné méné, jak popisuje studie Co-
lombela [11]. V této praci je také ano-
perinedlni postizeni signifikantné vy3si
u familiarni formy (22% vs 1%), coz se
ndm prokdzat nepodarilo. Neproka-
zali jsme, Ze by byla familidarni forma
Crohnovy choroby méné castd pfi lo-
kalizaci onemocnénfv tlustém strevé ve
srovndni se soucasnym postizenim ten-
kého a tlustého streva (3,3% vs 11 %),
jak popisuje Cotton (2,4% vs 9,7 %)
[12]. Soucasné postiZzeni tlustého
a tenkého stfeva nebylo v nasem sou-
boru statisticky vyznamné vy$si u fami-
liarni formy (13 % vs 3 %). Vétsi rozsah
postizeni u familidrni formy Crohnovy
choroby je vysvétlovan ¢asnéjsim roz-
vojem a celkové deldim plsobenim za-
nétu na stfevo. Pocet pacientl s fa-
milidrni formou ulcerézni kolitidy,
rozdélenych dle lokalizace postizeni, se
vyznamné nelisil od sporadické formy.
Ndstup prvnich pfiznakd stfevniho
onemocnéni byl pozvolnéjsi u pacient(
s familiarni formou ve srovnanf se spo-
radickou, rozdil v8ak nebyl signifikantni.
Familiarni forma se zda byt rizikovéjsi
stran zdvaznosti onemocnénf, a proto
jsme pravé u této formy onemocnénf{
ocekavali rychlost ndstupu prvnich p#i-
znakd a vlastni pfiznaky stfevniho one-
mocnéni vice a bouFlivéji vyjadiené.
Nase hypotéza se nepotvrdila, dokonce
byl vyskyt enteroragie vy33i u pacientl
se sporadickou formou idiopatickych
stfevnich zanétl. Signifikantni rozdil
byl nalezen u muzd s familiarni formou
Crohnovy choroby ve srovnéni se spora-
dickou formou pouze pro hubnuti.
Extraintestinalni p¥iznaky byly frek-
ventni a pfiblizné ve shodném poctu
u Crohnovy choroby a ulcerézni koli-
tidy. Jsou ov8em zavislé na lokalizaci
onemocnéni, s vy38im vyskytem u ko-
lického postizeni. Role genetickych fak-
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torll je podporovana genetickymi stu-
diemi s HLA geny [13]. Nap¥. zvySend
tvorba autoprotildtek, napt. pANCA,
je typickd pro primarni sklerézujict
cholangoitidu. Primdrné se snad jedna
o poruchu funkce bariéry stfeva. Ak-
tivita stfevniho onemocnéni a roz-
sah postiZen{ jsou dalsi faktory, které
ovliviiuji vyskyt extraintestindlnich pfi-
znakd. V nasem souboru jsme nepro-
kazali rozdily ve vyskytu extraintestindl-
nich ptiznakd p¥i srovndni sporadické
a familidrni formy idiopatickych stiev-
nich zanétl podobné jako Ricart [14].
V této préci byl vyskyt extraintestindl-
nich ptiznakd u 44% pacientt. Laka-
tos udava 21% s castéjsim vyskytem
u Crohnovy choroby [15], Hajek 29%
u Crohnovy choroby, 27 % u ulcerézni
kolitidy [16]. V nasem souboru to bylo
pouze 16 % (Crohnova choroba 21 %,
ulcerézni kolitida 11 %).

Idiopatické stfevni zdnéty jsou aso-
ciovany s fadou onemocnéni. V nasem
souboru jsme neprokdzali odlisnosti
pfi srovnani sporadické a familidrni
formy v ptidruzenych chorobéch.

Pocet pacientdl s familidrnim vysky-
tem idiopatickych stfevnich zanétd
s alergickou anamnézou byl nesigni-
fikantné vy38i nez u pacientl se spo-
radickou formou (35% vs 25%). Pre-
vazovaly alergie na bézné alergeny
(prach, pyl, travy), dale se ¢asto obje-
vovaly alergie na léky. Potravinové aler-
gie byly vzacné. Alergeny, zejména po-
travinové, byly a jsou povaZovany za
jeden z moznych etiologickych faktor
vzniku idiopatického stfevniho zanétu.

V¢asné provedenou appendekto-
mii jako ochranny faktor proti roz-
voji ulcerézni kolitidy popisuji Firouzi
a Reif [17,18]. Naopak appendekto-
mie je v nékterych pracich povazovéna
za rizikovy faktor Crohnovy choroby
[19], v nékterych publikacich je uva-
déna jako castéjsi, ale ne rizikovy fak-
tor [18]. Z poctu pacientd v nasi préci
s provedenou appendektomii pred sta-
novenim diagnézy idiopatického stiev-
niho zanétu bylo pozdéji diagnosti-
kovdno signifikantné vice pacient
s Crohnovou chorobou neZ s ulceréznf
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kolitidou. Appendektomie provedena
pred stanovenim diagndzy v nasem
souboru neovlivnila lokalizaci a formu
u sporadické ani familiarni formy Cro-
hnovy choroby. Appendektomie prove-
dend pred stanovenim diagndzy idio-
patického stfevniho zanétu neovlivnila
ndsledujici vznik a pribéh stfevniho
onemocnéni.

Ve sledovaném obdobi nds zaji-
mala zdvaZnost onemocnén{ z pohledu
ovlivnéni terapeutickymi postupy, kon-
krétné nutnosti nutriéni intervence
jako lé¢ebné - enterdlni, parenterdlni
vyZivy, nutnosti poddni imunosupre-
sivni terapie (azathioprin, metotrexat,
cyklosporin) a nutnosti chirurgického
zédkroku. Nutri¢n{ stav pacient( s idio-
patickym stfevnim zdnétem patfi mezi
zakladnf vySetfovaci parametry. Moz-
nosti, jak pacienta nutri¢né podpofit,
jsou dvé, vyziva peroralni (pFirozend
¢i uméld) a parenteralni. U Crohnovy
choroby ma ucinky nejen nutriéni, ale
i |é¢ebné [20]. Enteralni vyZiva vede
k dapravé klinickych i laboratornich
hodnot CRP a prealbuminu. Terapie
glukokortikosteroidy je viak Gcinnéjsi
[20]. U sporadické formy Crohnovy
choroby byla v nasi sestavé nutri¢nf
podpora (enterdlni a parenteralni) ve
srovndni s familidrni formou nesignifi-
kantné vyssi. Podobny nesignifikantnf
vysledek, ale celkové s mensi nutnosti
nutriéni 1é¢by, popisuje Carbonel (26 %
vs 23%) [7]. Indikace k terapii imuno-
supresivnimi l[éky jsou kortikodepen-
dence (relaps do 3 mésict po ukon-
Ceni kortikoterapie, 2 a vice periody
kortikoidnf{ terapie do roka), kortiko-
rezistence (relaps pt¥i snizeni davky pod
15mg prednisolonu), zdvazny relaps
onemocnéni, postoperaéni profylaxe
(u fistulujici formy Crohnovy choroby
nebo rozsédhlého postizeni). Pocet pa-
cientl uzivajicich imunosupresivni léky
u familidrni formy idiopatického strev-
niho zanétu se nelisil od poctu pa-
cientd se sporadickou formou. Pocet
pacientd uZivajicich imunosupresivn{
léky v nasi sestavé byl vy3si p¥i porov-
nani s Carbonelem (32% vs 27 %) [7].
Indikacemi pro biologickou lé¢bu Cro-

hnovy choroby jsou zavazny pribéh
s vysokou aktivitou, fistulujici forma,
refrakterni nebo intolerantni priibéh
vidi jiné terapii (aminosalicyldty, kor-
tikosteroidy, imunosupresiva, ente-
ralni vyZiva), dale extraintestinalni ma-
nifestace nemoci, kortikorezistence,
kortikodependence [21]. Vhodné je
soucasné poddvani imunosupresiv-
nich Iéka (azathioprin, 6-merkapto-
purin, metotrexdt). V nasem souboru
se pocet pacientl s biologickou tera-
pii pfi srovnani sporadické a familidarni
formy nelidil. Pocet pacientl se spo-
radickou formou idiopatického stfev-
nitho zanétu vyzadujicich chirurgickou
[é¢bu se vyznamné nelisil od pacientl
s familidrni formou (39% vs 58 %).
Chirurgicky zakrok byl v nasem sou-
boru oc¢ekdvané vyznamné vy3si u pa-
cientt s Crohnovou chorobou ve srov-
nani s ulcerézni kolitidou. Pro srovnanf{
v praci Carbonela [7] nebyl také nale-
zen signifikantni rozdil (33 % vs 31 %).

Zavér

V nagem souboru jsme neprokézali ve
vétsiné zkoumanych znakd vyznamné
rozdily mezi sporadickou a familidrni
formou idiopatickych stfevnich za-
néth. Pacienti s familidrni formou méli
¢astéji lokalizované onemocnéni do
tenkého stfeva. Z nasi prace viak vy-
plyva, Ze by muzské pohlavi mohlo byt
rizikovym faktorem u familidrni formy
Crohnovy choroby.

Prace byla feSena v ramci vyzkumného
zaméru MZO 00179906.
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