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Souhrn

Sklerozujici cholangitidy jsou skupinou chronickych obstrukénich onemocnéni Zlu¢ovych cest, mezi které fadime
primarni sklerozujici cholangitidu (PSC), IgG4 asociovanou sklerozujici cholangitidu (IgG4-SC) a sekundarni sklero-
zujici cholangitidu (SSC). Projevy onemocnéni jsou podobné, casty je viak i jejich asymptomaticky pribéh. 1gG4-SC
se fadi do skupiny IgG4 asociovanych onemocnéni a nej¢astéji je spojena s autoimunitni pankreatitidou 1. typu.
Diagnostika IlgG4-SC je zalozena na typickém histolopatologickém obraze, vzhledu pfi zobrazovacich vysetifenich,
sérologickém vysetfeni, sou¢asném postizeni ostatnich orgdnud a odpovédi na terapii, pticemz IgG4-SC vykazuje ve
vétsiné pfipadd dobrou odpovéd na lécbu kortikoidy, kdezto u zbyvajicich jednotek je jedinou moznosti endosko-
pickd intervence ¢i transplantace jater. Sekundarni sklerozujici cholangitida se mze vyvinout jako nasledek mnoha
rozdilnych inzult plsobicich na Zlu¢ovy strom. Nejcastéji byva popisovana dlouhotrvajici zlu¢ova obstrukce, chi-
rurgické poranéni zlu¢ového stromu, ischemie zlu¢ového stromu v jaternich alotransplantatech nebo rekurujici
pankreatitidy. V diagnostice PSC vyuzivdme sérologicka a zobrazovaci vysetieni, nékdy se musime uchylit k jaterni
biopsii. PSC je ve vyznamné mite provazena pfitomnosti idiopatickych stfevnich zanétd, typicky ulcerézni koliti-
dou. Ve svém dlsledku muze vézt PSC k cirhéze jater a je prekancerézou hned nékolika malignit. Vzhledem k vari-
abilni lokalizaci postizeni Zlu¢ového stromu u vyse uvedenych jednotek je do diferencidlni rozvahy potteba zahr-
nout i nékteré malignity podjaterni krajiny — karcinom pankreatu a cholangiogenni karcinom.

Klicova slova: genetické faktory - IBD - IgG4 cholangitida — jaterni transplantace - karcinom Zlu¢ovych cest - ky-
selina ursodeoxycholova - primarni sklerozujici cholangitida — sekundarni cholangitida - sklerozujici cholangitida

A contribution to the differential diagnostics of sclerosing cholangitides

Summary

Sclerosing cholangitides represent a group of chronic biliary obstructive diseases which include primary scleros-
ing cholangitis (PSC), IgG4 associated sclerosing cholangitis (IgG4-SC) and secondary sclerosing cholangitis (SSC).
The manifestations of the diseases are similar, but their asymptomatic course is also frequent. IgG4-SC belongs to
the group of IgG4 associated diseases and it is the most frequently related to type 1 autoimmune pancreatitis. Dia-
gnosing of IgG4-SC is based on typical histopathological images, shape changes revealed by diagnostic imaging,
serological tests, concurrent impairment of other organs and response to therapy, where IgG4-SC responds well to
treatment with corticoids, whereas the only possibility for the remaining units is endoscopic intervention or liver
transplantation. Secondary sclerosing cholangitis may develop as a result of many different insults affecting the
biliary tree. Among them, the most frequently described include long-lasting biliary obstruction, surgical injury of
the biliary tree, and ischemic cholangitis in liver allotransplants or recurrent pancreatitis. We use serological and im-
aging examination in PSC diagnostics, sometimes we have to resort to liver biopsy. PSC s to a significant degree ac-
companied by the presence of idiopathic bowel disease, typically ulcerative colitis. As a result, PSC may lead to cir-
rhosis of the liver and it is a precancerous condition of several malignancies. With regard to variable locations of the
biliary tree injuries concerning the aforementioned units, also certain malignancies in subhepatic landscape need
to be considered in the differential diagnosis: pancreatic cancer and cholangiogenous carcinoma.

Key words: genetic factors — IBD - 1gG4 cholangitis - liver transplantation - bile duct cancer — ursodeoxycholic acid
- primary sclerosing cholangitis — secondary cholangitis — sclerosing cholangitis
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Uvod

Sklerozujici cholangitidy jsou skupinou chronickych
obstruk¢nich onemocnéni zlu¢ovych cest, kam fadime
primarni sklerozujici cholangitidu (PSC), IgG4 asoci-
ovanou sklerozujici cholangitidu (IgG4-SC) a sekun-
darni sklerozujici cholangitidu (SSC). Jejich presné roz-
lieni je dulezité nejen vzhledem k odlisné prognodze,
ale zejména kvli odlisnému terapeutickému pfistupu,
kdy 1gG4-SC vykazuje ve vétsiné pfipadd dobrou od-
povéd na lécbu kortikoidy, kdezto u zbyvajicich jed-
notek je jedinou moznosti endoskopicka intervence ¢i
transplantace jater. Vzhledem k variabilni lokalizaci po-
stizeni Zlu¢ového stromu je do diferencidlni rozvahy
potieba zahrnout i nékteré malignity podjaterni krajiny
- karcinom pankreatu a cholangiogenni karcinom.

Primarni sklerozujici cholangitida
PSC patii mezi chronickd cholestatickd onemocnéni
s chronickou inflamaci bilidrniho epitelu, coz je pficinou
vzniku multifokalnich stenotickych procest na extrahe-
patickém i intrahepatickém biliarnim stromu.
Prevalence onemocnéni byla popsana v Evropé a v USA
v rozmezi 6-16 osob na 100 000 obyvatel [1,2]. Pfitom inci-
dence nemodi, tj. pocet nové diagnostikovanych osob na
100 000 obyvatel za kalendar rok, ¢ini pouze 1 osobu na
100 000 obyvatel a je prakticky stejna v Evropé i v USA [3].
Studie Tanaky [4] sledujici demografickd data u ja-
ponské populace, tj. data nikoliv absolutné aplikova-
telnd na evropskou populaci, prokazala, ze u IgG4 cho-
langitidy jednoznac¢né prevladaji muzi — pomér muzi vs
zeny 77 % vs 23 %, u PSC je tento pomér 54 vs 46 %.
Primérny vék je u skupiny IgG4 cholangitidy 69,3 roku,
osoby s PSC byly mladsi — 48,1 roku. Vékova distribuce
PSC se ale vyznacuje dvéma vrcholy - prvy vrchol dia-
gnostikovani nemoci se pohybuje v rozmezi 35-40 let
véku a druhy v rozmezi 65-70 let véku.

IgG4 asociovana sklerozujici cholangitida

Je to onemocnéni, které je soucdsti postizeni rady
organ(, pro néz jsou spole¢nym znakem histomorfo-
logické znaky, pozitivita imunoglobulinu G4 v krevnim
séru a nalez pozitivity plazmatickych bunék s imuno-
globulinem G4 v tkani pfislusného orgdnu (pankreas,
plice, zaludek, lymfaticky systém a dalsi).

Klinické symptomy jsou u obou chorob podobné - ik-
terus u IgG4 cholangitidy v 24 %, u PSC v 22 %, cholan-
gitida u 20 % vs 17 %, asymptomatickd forma v 54 % vs
55 %. Je evidentni, Ze obé nemoci, které si jsou sice kli-
nickou symptomatologii z¢asti podobné, jsou viak dvé
etiopatogeneticky, klinicky i vyskytem komplikaci od-
lisnd onemocnéni, a proto je zésadné tieba je spravné
diagnostikovat a odlisit. Pfedevsim z pohledu kompli-
kaci je tfeba diagnostikovat nemoci spravné, protoze
v asi 10 % se u PSC vyskytuje cholangiokarcinom, coz
neplati pro IgG4 cholangitidu. Zatimco PSC byva az
v 60-80 % provazena pritomnosti idiopatickych stiev-
nich zanétd, IgG4 cholangitida, jako soucast skupiny
chorob oznacenych IgG4 asociované nemoci, je prede-

vsim spojena s autoimunitni pankreatitidou, sialoade-
nitidou, retroperitonealni fibrézou apod. [5].

Sekundarni sklerozujici cholangitida

Toto chronické cholestatické onemocnéni se mize vyvi-
nout jako nasledek mnoha rozdilnych inzultd plsobicich na
Zlu¢ovy strom. Ackoliv se vétsinou podaifi identifikovat pii-
¢inu, presna patogeneze zUstava casto spekulativni. Etio-
logicky byva nejcastéji popisovana dlouhotrvajici Zlucova
obstrukce, chirurgické poranéni Zlu¢ového stromu (hlavné
pfi cholecystektomiich), ischemie Zlu¢ového stromu v ja-
ternich alotransplantédtech ¢i rekurujici pankreatitidy.

1gG4 asociovana sklerozujici cholangitida
IgG4 asociovana sklerozujici cholangitida (IgG4-SC) se fadi
do teprve nedavno presnéji definované skupiny IgG4 aso-
ciovanych onemocnéni. Ta se vyznacuji zanétem a pozdéji
novotvorbou vaziva v postizenych tkdanich, charakteris-
tickym histologickym obrazem s infiltraci plazmatickymi
burikami tvoficimi protilatky ve tfidé IgG4, zvysenymi hla-
dinami vyse uvedenych protilatek v krvi a dobrou odpo-
védi na lécbu kortikoidy. Z dalSich zastupcl této skupiny
jmenujme napf. autoimunitni pankreatitidu typu 1, retro-
peritonealni fibrézu, sklerozujici sialoadenitidu ¢i Riede-
lovu tyreoiditidu. Onemocnéni v3ak jiz bylo popséno prak-
ticky ve viech organech.

IgG4-SC nejcastéji postihuje starsi muze ve véku mezi
50-60 lety, ¢asto manudlné pracujici s vice nez rok trva-
jici expozici rozpoustédldim, ropnym produktdim ¢i pra-
myslovym plynim. Manifestuje se obstruk¢nim ikterem
pfi koncentrické stenéze zluc¢ovodd, vahovym tGbytkem,
bfisnim diskomfortem. Dalsi pfiznaky mohou vychéazet
z postizeni ostatnich organ(l — napf. diabetes a steatorea
pfi postizeni sekre¢ni slozky slinivky bfisni, hydronefréza
s poskozenim funkce ledvin pfi retroperitonealni fibroze.

Pfesny patogeneticky mechanizmus neni znam. Cir-
kuldrni a symetrické ztlusténi stény zZlu¢ovodu posti-
huje jak stenotické useky, tak Useky bez stendzy, které
se cholangiograficky jevi normalné.

IgG4-SC charakteristicky postihuje predevsim velké
biliarni vyvody, a to jak extrahepatalni, tak hildrni. Sténa
téchto vyvod je difuzné zesilena. Histologicky zanétlivé
elementy jsou lokalizovany transmuralné, lymfoplazma-
tickd infiltrace je, jak je typické pro ostatni IgG4 asocio-
vané nemoci, masivni. Casta je i pfitomnost eozinofild.
Bilidrni epitel je na rozdil od PSC zachovan. Vyznamna je
abundantni pfitomnost imunoglobulinu G4. Jaterni bi-
opsie muize u osob s IgG4 cholangitidou prokazovat peri-
portalni fibrézu a pozitivitu zanétlivych element( veetné
plazmatickych bunék, pfitomny jsou zndmky cholestazy.
U priblizné 20 % nemocnych je dolozen pozitivni nalez
zvyseného obsahu bunék s pozitivitou IgG4. V diferenci-
alni diagnostice mezi IgG4 cholangitidou a PSC je nékdy
definitivni rozlieni velmi obtizné.

Diagnostika - HISORt kritéria
Diagnostika se doposud nejcastéji zaklada na tzv. HISORt
kritériich [6]. Na obzoru jsou ovsem nové diagnostické
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testy vyuzivajici poznatky ziskané modernimi metodami
sekvenovani DNA (next-generation sequencing). Slibné
je stanoveni mRNA IgG a IgG4 z krve [7,8].

Diagnosticka kritéria HISORt jsou zaloZena na vy-
hodnoceni raznych typl vysetfeni, postizeni dalsich
organu a odpovédi na lécbu - Histologické vysetieni,
Imaging (zobrazovaci metody), Sérologické vysetieni,
Other organ involvement (postizeni ostatnich organu),
Response to therapy (odpovéd na terapii).

Histologické vysetieni - fibroinflamatornimi zmé-
nami je postizena zejména submukéza Zlu¢ovodu,
kdezto epitel zlstava intaktni [5], lymfoplazmocytarni
infiltrdt bohaty na IlgG4+ plazmatické buriky (> 10/zorné
pole), storiformni fibréza (svym uspoiradanim pfipomi-
najici rohoz) a obliterativni flebitida - dulezité je vsak
hodnotit material ziskany klasickou biopsii, kartackova
cytologie je nedostacujici.

Imaging - zobrazovaci metody, zmény jsou viditelné
pfi ERCP ¢i MRPC, na zakladé typu postizeni zlu¢ovych
cest Ize detailnéji klasifikovat do 4 podskupin.

Sérologické vysetieni —hladiny imunoglobulini ve
tfidé 1lgG4 jsou zvyseny.

Other organ involvement - postizeni ostatnich organ(
- diagndza je podporena vyskytem nékteré z jinych mani-
festaci lgG4 asociovanych onemocnéni, nejcastéjsi je spo-
jenis AIP typu 1.

Response to therapy — odpovéd na lécbu - na rozdil
od PSC a SSCH vykazuje 1gG4-SC vybornou odpovéd na
imunosupresivni l1écbu kortikoidy. K udrzeni remise vy-
zaduje vétsina pacientll malou davku kortikoid(i a/nebo
azatioprinu. Pfinos biologické lé¢by rituximabem — mono-
klonalni protildtkou namifenou proti CD20* lymfocytlim,
je dosud zvazovan.

Primarni sklerozujici cholangitida

Primarni sklerozujici cholangitida (PSC) je charakterizo-
véna chronickym zénétem epitelu Zlucovych cest. Ten
vede k vice¢etnym strikturam, které mohou postihnout
cely Zlucovy strom. Postizeni jsou spiSe mladsi jedinci
muzského pohlavi, medidn véku pfi diagnéze je 41 let
[9] a vyznamna je jeji asociace s nespecifickymi stfev-
nimi zanéty (IBD). V diagnostice vyuzivame sérologicka
a zobrazovaci vysetieni, nékdy se musime uchylit k ja-
terni biopsii. Terapie je svizelna. Pozitivni vliv nékdy po-
davané ursodeoxycholové kyseliny nebyl nikdy potvr-
zen, naopak nékteré studie hovofi o jeji Skodlivosti. Ve
svém dusledku maze vézt PSC k cirhédze jater a je pre-
kancerézou. Nepriichodnost zluc¢ovych cest |ze fesit en-
doskopickou dilataci ¢i zavadénim stentl do Zlucovych
cest, jedinou U¢innou lé¢bou je viak jen transplantace
jater, i kdyz recidivy PSC ve stépech nejsou vzacné.

Klinicka manifestace

Mezi symptomy pacientl s PSC patfi Unava, ikterus, bo-
lesti bicha, teploty. Az 50 % pacient( je viak v dobé dia-
gnozy asymptomatickych. Prognéza pacientl vykazuji-
cich symptomy v dobé diagnézy je horsi. Primérna doba
preziti ¢i doba potfebnd k transplantaci jater je u nich
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kratsi v porovnani se véemi pacienty s PSC — 9 oproti
12-18 roktim [10,11].

Vztah k zanétlivé chorobé stfeva

Pfitomnost nespecifického stievniho zanétu (IBD) je
hlavni rizikovy faktor rozvoje PCS. IBD (typicky ulcerézni
kolitidou — UC) trpi totiz zarover s PSC 60-80 % pacient(.
Oproti tomu jen 4 % pacientd s UC maji PSC [12]. Pacienti
trpici PSC a UC zdroven maji vyssi riziko rozvoje kolorek-
talniho karcinomu, pouchitidy a peristomalnich varixtd
po proktokolektomii nez pacienti s UC samotnou [13-15].

Pacienti s diagnostikovanou PSC by i pfes absenci pfi-
znak IBD méli podstoupit koloskopii a pfi negativnim
ndlezu by tato méla byt za 5 let zopakovana [16].

Bylo zjisténo, ze kolektomie nezabrani eventudlnimu
rozvoji PSC a naopak, ze i po transplantaci jater pro po-
krocilou PSC se muze rozvinout UC [17].

Z nékterych pozorovani vyplyva obraceny prognos-
ticky vztah mezi PSCa IBD. To znameng, Ze pacientis leh¢i
formou PSC maji vyssi riziko rozvoje kolorektélniho kar-
cinomu jako komplikace UC, histologicky je u nich zanét
streva aktivnéjsi a ve vétsim procentu dospéji ke kolekto-
mii. Oproti tomu u pacientl s progresivni PSC vyzaduiji-
cich transplantaci Ize o¢ekavat mirnéjsi formu UC [18,19].

PSC jako prekancer6za

PSC Ize povazovat za prekancerézu hned nékolika malig-
nit. Vzhledem k mozné progresi PSC do stadia fibrézy az
cirhézy jater je nutno pocitat s rizikem rozvoje hepatoce-
luldrniho karcinomu (HCC) v cirhotickém terénu. 5-10 %
pacientl ma v pribéhu Zivota riziko rozvoje cholangio-
genniho karcinomu, ¢asté&jsi jsou také malignity Zlu¢niku
[20]. Komorbidita PSC a IBD je spojena s vétsim rizikem
rozvoje kolorektalniho karcinomu v porovnani s pfitom-
nosti UC nebo Crohnovy choroby samotné [13,21].

Geneticka predispozice

Pacienti s ptibuznymi prvniho stupné trpicimi PSC maji
9-39krat vyssi riziko rozvoje onemocnéni [22]. Byly iden-
tifikovany specifické HLA molekuly asociované s PSC.
Nejsilné;jsi genetické vazby PSC byly identifikovany pravé
v hlavnim histokompatibilnim komplexu [23]. Z dalSich
genl se ve zvysené mife uplatriuji ty , které ovliviuiji zis-
kanou imunitu a rozpoznavani vlastnich tkani [24].

Role bakterialni mikroflory

Ve zvitecich modelech zplsobuje pfrerlstani bakterii
v tenkém stfevé s naslednym prestupem do portalniho
fecisté pericholangitidu [25]. Jedna z hypotéz mechanizmu
rozvoje PSC je translokace bakterii zanicenym stievem
s naslednou aktivaci imunitniho systému a zanétem Zlu-
¢ového stromu [26]. U lidi ale bakteremie ve vendzni por-
taIni krvi neni bézna. Role lidského mikrobiomu v rozvoji
onemocnéni je predmétem mnoha studii [7,27].

Adhezivni molekuly
Zanétlivé ptsobky v rozvoji PSC stimuluji tvorbu adheziv-
nich molekul. Ty se pak podileji na prechodu lymfocytd
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do jater [28]. Napft. adhezivni molekula MAACAM-1 je za
normalnich okolnosti exprimovana ve stfevni slizni¢ni
sténé, pii zanétu ji ale Ize zastihnout v jaternim endotelu
[29]. Nékteré z hypotéz patogeneze PSC zminuji abe-

Schéma 1. Schematické porovnani cholangiogra-
fickych nalezi u PSC a IgG4-ACH.
Upraveno podle [44]

/¥~ 7

PSC: kratké stenézy 1-2 mm (1) pfipominajici koralky na niti — kratké
prstencité stenozy se stidaji s normalnimi ¢i minimalné dilatovanymi
useky (2), nékteré oblasti mohou omezenou arborizaci nitrojaternich
Zlu¢ovod(i pfipominat profezany strom (3), mezi pfilehlymi stenézami
Ize nékdy zastihnout vychlipky pfipominajici divertikly (4)

1gG4-ACH: segmentalni (5) a dlouhé stendzy s prestenotickou dilataci
(6), stendza spodni ¢asti spole¢ného zlu¢ovodu (7)

rantni homing lymfocytd, v némz hraji nezastupitelnou
roli pravé adhezivni molekuly [30].

Diagnostika
Diagndézu stanovime na zakladé sérologickych vyset-
feni, zobrazovacich metod a histologického vysetreni.

Biochemickym vysetienim nemusime zaznamenat
zadnou patologii. Z patologickych vysledkd byva nej-
Castéji zvySena hodnota alkalické fosfatazy. Bilirubin
byva zvysen jen u pacientd s vyznamnymi strikturami.
Hodnoty jaternich transamindz byvaji v normé, ¢i do-
konce snizené [12], p¥i jejich elevaci je potfeba pojmout
podezieni na akutni bilidrni obstrukci ¢i overlap syn-
drom s autoimunitni hepatitidou (AIH). Hodnoty albu-
minu, INR a pocet desti¢ek se odchyluji od normy vétsi-
nou az pfi rozvoji cirhdzy a portélni hypertenze.

Ze zobrazovacich metod je na prvnim misté cholan-
giografie — MRCP a ERCP. PSC se vyznacuje pfitomnosti
UsekUd s multifokalnimi anularnimi zdzenimi intrahepatal-
nich a/nebo extrahepatélnich Zlu¢ovody, které se stfidaji
s Useky normalnimi ¢i lehce dilatovanymi (schéma 1, 2)
[31]. Typické je difuzni postizeni zZlu¢ovodd, ale az u 25 %
jedinct je jen intrahepatélni forma. MRCP vykazuje v dia-
gnostice lepsi vysledky nez ERCP [32]. Je neinvazivni, bez
radia¢ni zatéze a cenové vyhodnéjsi. Senzitivita diagnos-
tiky intrahepatdlnich forem onemocnéni je diky moz-
nosti vizualizace Zlu¢ovodt 3. a 4. fadu rovnéz vyssi [33].

Bioptické vysetieni jater vétsinou neni k urceni dia-
gnoézy PSC nutné a uchylujeme se k nému zejména v pii-
padé podezieni na PSC postihujici jen zlu¢ovody vyssiho
radu Spatné vizualizovatelné zobrazovacimi vysetfenimi
[12] ¢&i v pFipadé podezieni na overlap syndrom s AlH.
Histologicky nélez ukaze periduktalni fibrézu vrstvenou
kolem duktu jako slupky cibule. Vzhledem k heterogen-
nimu postizeni zlu¢ového stromu viak nemusi byt zachy-
cena [34]. Bioptické vysetfeni muize byt vyuzito k posou-
zeni stupné fibrézy a prechodu do cirhézy. Do praxe viak
v téchto pfipadech zacinaji vstupovat moderni neinva-
zivni metody jako je elastografie [35].

Tranzientni elastografie je neinvazivni metoda vyset-
feni stupné tuhosti jater. Je tedy uzite¢nd ke sledovani

Schéma 2. Rozdéleni IgG4-ACH dle nalezi pfi zobrazovacich vysetfenich. Upraveno podle [44]

Typ 1 - stendza pouze ve spodni ¢asti spole¢ného zlu¢ovodu

Typ 2 - stendzy postihuji difuzné intrahepatalni i extrahepatalni zlu¢ovody, u typu 2a zastihneme intrahepatalni stenézy s prestenotickymi
roz$ifenimi a u typu 2b intrahepatalni stendzy bez prestenotickych dilataci a snizenou arborizaci zZlu¢ového stromu

Typ 3 - stendzy v oblasti jaterniho hilu a spodni ¢asti spole¢ného zlucovodu

Typ 4 - stendzy Zlu¢ovodil pouze v oblasti jaterniho hilu

typ 1 typ 2

XA

typ 3 typ 4
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postizeni jaterni tkdné a prechodu ve fibrézu ¢i cirhézu
pfi jiz prokdzané diagnéze PSC. Pristroj se sondou vysila
do tkdné vibrace. Ty vyvolavaji elastické viny, jejichZ rych-
lost Sifeni koreluje se stupném elasticity ¢i tuhosti jaterni
tkané. S narlstajici tuhosti jater stoupd rychlost Siteni vin.
Elastografie zastihne asi stondsobné vétsi objem tkéné
nez jaterni biopsie. Riziko zatizeni chybou vybéru vzorku
tkané je tedy podstatné niz3i [36]. Mezi dali vyhody této
metody patfi rychlost vysetieni, jeji neinvazivni charak-
ter a moznost snadného opakovani. Elastografie mlze
slouzit jako dostate¢né pfesna nahrada jaterni biopsie
pfi ur¢ovani stupné jaterni fibrozy [37].

Lécba

Nejvétsi pocet studii se vénuje kyseliné ursodeoxycho-
lové (UDCHK) jako moznému lécivu zpomalujicimu pro-
gresi onemocnéni. Metaanalyza 8 studii ale ukazala, ze
UDCHK nezpomaluje progresi PSC [38]. Vysoké davky
UDCHK (28-30 mg/kg/den) dokonce progresi podpo-
ruji a zvysuji i riziko rozvoje kolorektalniho karcinomu
[39]. Evropska asociace pro studium jater (European
Association for the Study of the Liver — EASL) podavani
UDCHK ani nedoporucuje ani nezakazuje, kdezto ame-
rickd (American Association for the Study of Liver Disea-
ses — AASLD) podavani nedoporucuje [12,40].

Pozitivni efekt imunosupresiv (kortikoidy, azatioprin,
etanercept, takrolimus, cyklosporin, metotrexat, inflixi-
mab) nebyl potvrzen a jejich podavani neni doporu-
ceno [12,41].

Endoskopickd intervence muze zmirnit pfiznaky a slou-
Zit jako prevence a lé¢ba cholangitidy, jeji vliv na progresi
onemocnéni véak zndm neni. K ERCP se uchylujeme v pfi-
padé novych nebo zhorsujicich se pfiznakd onemocnéni
k vylouceni vyznamné stenézy Zluc¢ovych cest. Ta je defi-
novana prisvitem lumen < 1,5 mm v hlavnim Zlu¢ovodu
a < 1 mm ve spole¢ném jaternim Zlu¢ovodu [12]. Zuzeni
muizZeme dilatovat balénkem, stentem ¢&i kombinaci obou
metod. Endoskopicky Ize rovnéz odebrat vzorek k biop-
tickému vysetfeni pfi podezieni na cholangiokarcinom,
ktery je u pacientli s PSC ¢astéjsi nez u zbytku populace
a v pfipadé vyskytu vyznamné stendzy definované vyse
bychom na né&j méli vzdy pomyslet [12].

Indikace k transplantaci jater jsou podobné jako u ostat-
nich chronickych onemocnéni jater a zahrnuji dlouhotr-
vajici zavazny ikterus, recidivujici cholangitidy nekont-
rolované antibiotiky, prechod do stadia jaterni cirhézy
s komplikacemi vyplyvajicimi z portalni hypertenze nebo
z jeji dekompenzace a jaterni selhani [42]. U 20-25 % paci-
entld dochazido 10letod transplantace k recidivé onemoc-
néni [12]. Specifickym pfipadem je indikace k transplan-
taci jater v pripadé cholangiogenniho karcinomu, jehoz
prekancerdzou je pravé PSC. Za dodrzeni velmi pfisnych
kritérii po ndro¢né neoadjuvantni pfipravé mohou mit tito
pacienti z transplantace uzitek [12,43].

Zaver
Soucasti heterogenni skupiny sklerozujicich cholangi-
tid je kromé primarni sklerozujici cholangitidy a sekun-

darni sklerozujici cholangitidy i IgG4 asociovana sklerozu-
jici cholangitida. IgG4 asociovana sklerozujici cholangitida
je soucasti skupiny chorob oznacovanych jako 1gG4 aso-
ciovana onemocnéni. IgG4 asociovana sklerozujici cho-
langitida je velmi ¢asto spojena se soucasné diagnosti-
kovanou autoimunitni pankreatitidou 1. typu, pficemz je
kromé histomorfologickych zmén v parenchymu Zlazy ty-
pickd pozitivita IgG4 v krevnim séru a masivni infiltrace
parenchymu lymfatickymi a plazmatickymi burikami ob-
sahujicimi G4 imunoglobulin.

Diferencidlni diagnostika mezi primarni sklerozujici
cholangitidou a IgG4 sklerozuijici cholangitidou je neoby-
Cejné dllezita. Zatimco PSC je onemocnénim s potencia-
lem indukce cholangiokarcinomu, u autoimunitni formy
tento vyvoj nebyl popsén. Opakované byl pozorovan
vztah mezi PSC a nespecifickym stfevnim zanétem, ni-
koliv ale mezi sttevnim onemocnénim a IgG4 cholangiti-
dou. Medikamentézni terapie PSC je v naprosté vétsiné
pripadd nelspésna a nemoc je efektivné [écena az jaterni
transplantaci, IgG4 cholangitida je ve vysokém procentu
piipadl pozitivné ovlivnéna podanim kortikosteroidd.

Jiz tyto uvedené odlisnosti v klinice, priibéhu one-
mocnéni a moznostech terapie obou chorob jsou do-
state¢nym dlvodem, pro¢ je tfeba na rlizné formy cho-
langitid pomyslet, spravné diagnostikovat, optimalné
|é¢it a nemocné systematicky dispenzarizovat.
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