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7 BARRETTUV JiCEN

Jana Kraj¢iovd, Jan Martinek

DEFINICE

Barrettdv jicen (BJ) je makroskopicky viditelna nahrada dlaZdico-
bunécného epitelu jicnu epitelem cylindrickym v minimélni délce
1 cm nad gastroezofagedlni junkci. Diagnéza BJ by méla byt vzdy
potvrzena histologicky ve smyslu pfitomnosti intestindlni metapla-
zie (IM, pohérkové buriky). Pokud délka metaplastickych jazycka
nedosahuje 1 cm, hovofime o nepravidelné Z-line.

K makroskopické charakteristice se pouziva Prazska klasifikace
(C&M Klasifikace), kdy ¢islo za C znaci rozsah cirkularniho seg-
mentu a ¢islo za M pak celkovou délku metaplastického segmentu
(Priklad: C2MS5 znamena cirkularni segment 2cm a délku jazycku
3cm, celkova délka BJ je Scm; obr. 7.1).

EPIDEMIOLOGIE A PATOGENEZE

Barrettlv jicen je disledkem gastroezofagealniho refluxu (10-15 %
pacientt s refluxni chorobou jicnu ma BJ). Dalsi rizikové faktory
vzniku BJ jsou bila rasa, muzské pohlavi, centralni typ obezity, vék
nad 50 let a rodinna zatéz.

K rozvoji BJ dochazi pfi poskozovani jicnového epitelu vcetné
kmenovych bunék agresivnim refluxatem obsahujicim nejenom ky-
selinu, ale i zlu¢, coZ vede k abnormalni diferenciaci téchto bunék
smérem k metaplastickému epitelu a posléze i ke vzniku neoplazie.

KLINICKY VYZNAM

Barrettliv jicen je prekancer6za. Roc¢ni riziko vzniku adenokarci-
nomu jicnu je 0,12-0,2 % u pacientl s BJ bez dysplazie, u pacientd
s potvrzenou dysplazii nizkého stupné (LGD — low grade dysplasia)
je rocni riziko progrese do dysplazie vysokého stupné (HGD — high
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Obr. 7.1 Prazskd (C&M) klasifikace Barrettova jicnu

grade dysplasia) nebo do adenokarcinomu az 13,4% a u HGD je
riziko progrese 10-20 %. Pacienti s BJ bez dysplazie nejsou k te-
rapii indikovéni, u pacienti s LGD a zvlast¢ s HGD je indikovana
endoskopicka lécba.

SLEDOVANI PACIENTD

VSichni pacienti s BJ maji byt endoskopicky sledovani, hlavnim ci-
lem této dispenzarizace je Casna detekce preneoplastickych (dyspla-
zie) a neoplastickych 1ézi, nebot jejich v€asny zachyt ¢asto umoziuje
méné invazivni endoskopické feseni nebo kurativni chirurgické reSeni.

a) Barrettdyv jicen bez dysplazie

Pacienti s BJ do 3 cm jsou po dvou tvodnich endoskopiich (béhem

6—12 mésictl) indikovani k endoskopické kontrole kazdych 3-5 let.
Pacienti se segmentem delS§im neZ 3 cm jsou indikovani k endo-

skopickym kontroldm kazdé 2-3 roky.
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b) Barrettiliv jicen s LGD

Pacienti s LGD jsou indikovani k endoskopické 1é¢bé (radio-
frekvencni ablace — RFA nebo endoskopicka resekce — ER), alterna-
tivné provadime endoskopii kazdych Sest mésict az do ,,vymizeni‘
LGD (v ten okamzik se pacient vraci do systému sledovani jako ,,ne-
dysplasticky* BJ) nebo do progrese v HGD nebo karcinom. Diagné-
za LGD by méla byt vZdy potvrzena druhym patologickym ¢tenim.

¢) Barrettiv jicen s HGD

Pacienti jsou indikovani k endoskopické 1é¢bé (neni-li z jiného di-
vodu tato 1é¢ba neindikovand nebo nevhodna — vysoky vék, poly-
morbidita). Dfive bylo u HGD doporuc¢eno druhé ¢teni patologem,
avSak v diagnostice HGD je mezi patology vétSinou shoda, proto
druhé Cteni pred endoskopickou terapii neni nezbytné.

Pacienti s IM v oblasti normalni nebo nepravidelné Z-line (15 az
25 % populace) nemaji zvySené riziko vzniku malignity a nejsou
indikovani k endoskopické dispenzarizaci.

Rizikovymi faktory maligniho zvratu jsou vétsi délka segmentu
BJ, pritomnost ulcerace, viditelna 1éze, striktura, muzské pohlavi
a koufeni. Protektivnim faktorem je antisekre¢ni 1écba (IPP).

ENDOSKOPICKE VYSETRENI

Cilem je vCasna detekce dysplazie nebo neoplazie, které mohou, ale
nemusi byt makroskopicky viditelné. Endoskopii je proto nezbytné
provadeét peclivé, pouZzivat kvalitni endoskop s vysokym rozliSenim
a lze doporucit pouziti pfidatnych technik, jako jsou chromoen-
doskopie (1-3% roztok kyseliny octové — sta¢i nafedit béZny ocet
v poméru napft. 2-3 : 7 do 10ml) a/nebo virtudlni chromoendosko-
pie (narrow band imaging apod.) nebo jiné funkce, napf. zvétseni
obrazu. Pfi endoskopickém vySetieni se odebiraji biopsie ze vSech
viditelnych 1ézi (ty jsou vétSinou nezavisle na vysledku biopsie in-
dikovany ke sneseni endoskopickou resekci) a pak ctyrkvadrantové
biopsie kazdych 1-2 cm — tzv. Seattle protokol. V pripad¢ segmentu
dlouhém 10cm by se mélo odebrat minimalné 20 biopsii, coZ vSak
neni vZzdy dodrZovéno.
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LECBA

a) Antirefluxni lécbha

Vsichni pacienti s BJ maji mit i¢innou antirefluxni 1é¢bu (v CR
obvykle IPP nebo fundoplikaci). Je prokazéano, Ze podavani IPP 2x
denné sniZuje riziko vzniku adenokarcinomu, tuto 1é¢bu proto po-
davame i pacientim, ktefi nemaji priznaky refluxu (napf. eso-
meprazol 2x 2040 mg nebo pantoprazol 2x 40 mg). V soucasnosti
fesi fada pacientl mozna rizika plynouci z dlouhodobé 1é¢by IPP.
Je tfeba jim vysvétlit, Ze tato rizika jsou klinicky mnohem méné
vyznamna az téméf nevyznamna (IPP jsou v podstaté jednémi z nej-
bezpecnéjsich 1éka viibec) ve srovnani s rizikem maligniho nadoru
jicnu.

b) Léc¢ba Barrettova jicnu

Endoskopicka 1écba je indikovana u pacientd s dysplazii (LGD
a HGD) nebo ¢asnym karcinomem (jen resekéni techniky, viz kap.
12 Karcinom jicnu). Ezofagektomie se v soucasnosti pro prosty BJ
neprovadi.

Endoskopicka lécba B]J sestava bud' z radiofrekven¢ni ablace
(RFA), nebo endoskopické resekce/disekce v pripadé viditelné
1éze, nebo kombinace obou pristupi. Tato 1é¢ba ma byt soustie-
déna do center, ktera se endoskopické 1é¢bé BJ vénuji. Cilem 1éCby
je radikdln€ odstranit nejenom neoplastickou tkan, ale i zbytek ne-
dysplastického BJ tak, Ze po skonceni 1é¢by je dosaZeno ,.eradikace
BJ, idedlné vcetné histologické remise. Béhem 1€cby i po takové 1é¢-
bé sestdavajici obvykle z nékolika etap je pacient léCen antisekrecni
medikaci nebo je posléze indikovan k antirefluxnimu vykonu. Riziko
recidiv BJ 1 neoplazie neni velké (1-3 %), pfesto neni nulové, proto
pacienti po uspés$né eradikaci BJ podstupuji kontrolni endoskopie,
jejichZ interval zavisi na inicidlni diagndze (nejéastéji u karcinomu,
nejméné ¢asto u LGD). Standardni koagulace argonovym plazma-
tem neni k ablaci BJ vhodna — neni dostate¢né radikalni, moznou
alternativou je pouZiti hybridni argonové koagulace (kombinace ar-
gonu a submuké6zniho podpichu). V klinické praxi se zaCaly pouZivat
1 kryoablac¢ni metody.



ALGORITMUS 7.1
Barrettiv jicen
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*Pred ER/ESD Ize provést i biopsie, ale nezdvisle na jejim vysledku md byt kazdd makroskopickd léze v terénu BJ endoskapicky
odstranéna, pokud je to mozZné.
BJ — Barrettdv jicen, ER — endoskopickd resekce, ESD — endoskopickd submukdzni disekce, HGD — vysoky stuperi dysplazie,
IPP — inhibitory protonové pumpy, LGD — nizky stuperi dysplazie, RFA — radiofrekvencni ablace
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13 FUNKCNI DYSPEPSIE

Rastislav Hustak

UvoD A DEFINICE

Dyspepsie je souhrnnym pojmem pro rozli¢né stesky plivodu
gastrointestindlniho.
RozliSujeme pojmy:

Dyspepsie sekundarni: pfiznaky jsou zpisobeny organickym

onemocnénim.

Dyspepsie bliZe nevySetiena (,,uninvestigated dyspepsia): dys-

peptické pfiznaky bez dal$iho, zejména endoskopického vyset-

feni. V pfipadé alarmujicich pfiznaki (tab. 13.1) je jednoznacné

indikovano dovysetieni, zvI4sté endoskopie.

Dyspepsie asociovana s infekci H. pylori: pritomny dyspeptic-

ké ptiznaky i infekce; po eradikaci infekce pfiznaky vymizi ¢i

se zlep$i. Eradikace vSak u vétSiny pacientii s funkcni dyspepsii

trvaly tispéch neprinese. Nékteri autori radi tuto jednotku jako

soucdst funkcni dyspepsie (FD).

Dyspepsie funkéni: dle Matatky jde o ptiznaky bez prokazatelné

morfologické nebo biochemické pri¢iny. Podle Rimskych kritérii

¢. IV musi byt pfiznaky vyznamné ruSivé (znemoZiiujici bézné

aktivity) a déli se na:

a. dyspepsii vdzanou na piijem potravy (postprandial distress
syndrome) — pocit ¢asné plnosti a nasyceni

b. syndrom bolesti v epigastriu (epigastric pain syndrome) — po-
tiZe mohou i nemusi byt vazany na konzumaci jidla

c. kombinace obou

PATOGENEZE

Roli hraji visceralni hypersenzitivita, poruchy motility a akomoda-
ce zaludku, vné&jsi faktory (dieta), psychologické, ev. psychiatrické
faktory, poruchy mikrobiomu, infekce H. pylori.



ZALUDEK A DUODENUM

Tabulka 13.1 Alarmujici pfiznaky

- nové vznikla dyspepsie u osob starsich 50 let
- krvdceni do horni ¢asti GIT

- dysfagie, odynofagie

+ recidivujfc zvracenf

«nechtény hmotnostni ibytek

+ anemie

- ikterus

KLINICKY OBRAZ

Mezi dyspeptické pfiznaky fadime nepfijemné pocity plnosti a as-
ného nasyceni, bolest ¢i paleni v epigastriu (n€ktefi autofi bolest
mezi dyspeptické pfiznaky neradi), kruceni bficha, fihani a nady-
mani, nauzea (opakované zvraceni ukazuje na jinou diagnézu nez
FD, napt. gastroparézu). Pyr6za mezi dyspeptické priznaky nepatii.
P1i vySetfeni pacienta je ve zpravé nutné jednotlivé ptiznaky speci-
fikovat.

DIAGNOSTIKA
Byt diagnéza FD spocivd mimo jiné ve vylouceni organickych
pricin, dobry 1ékai by mél diagnézu FD stanovit ve smyslu pozi-
tivnim, ne aZ po vylouc€eni jinych moZnosti. Pecliva a cilena ana-
mnéza s konkrétnim popisem pfiznaka i peclivé fyzikalni vySetieni
jsou proto nezbytné, byt (bohuzel) v dne$ni zrychlené dobé Casto
opomijené. Nelze kazdého pacienta s FD odeslat k nepifebernému
mnozstvi testll a vysetfeni, ta indikujeme uvazlivé a postupné. Endo-
skopii indikujeme zejména u pacientd s alarmujicimi pfiznaky (viz
tab. 13.1), s dlouhodobymi a refrakternimi pfiznaky, u pacientd
s rodinnou anamnézou malignit horni ¢asti GIT apod. I ,,negativni*
gastroskopie v§ak miZe mit terapeuticky efekt. Vhodnym minimem
je ultrazvukové vySetfeni bficha, zdkladni laboratorni vySetfeni
a laboratorni vylouceni celiakie. Strategie testu na H. pylori (a jeho
automatickd 1écba) se u nas nedoporucuje, test a ev. eradikace maji
své misto u refrakternich pfipada.

U refrakternich pfipadd téz vylucujeme rizné potravinové intole-
rance Ci alergie a dalsi, i vzacnéjSi onemocnéni.
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LECBA

Na rozdil od mnohych organickych onemocnéni je u pacient s FD

mozné velkd variabilita 1écebnych opatfeni a kazdy pacient bude

nejspise lécen jinak u riznych lékart. Z praktického hlediska je
spiSe neZ podrobné patrani v definicich nezastupitelny empaticky
piistup k pacientim s FD. Léky nejsou uinné vZdy, v ambulanci

s témito pacienty je mnohdy nutné stravit mnohem vice Casu nez

s pacienty s jinymi onemocnénimi. Gastroenterolog-specialista by

mél byt schopen trpélivé i dlouhodobé prace s t€mito pacienty. Mél

by do urcité miry byt i psychoterapeutem a nutricnim poradcem.
Principy lécby FD:

a) dietni opatfeni: napt. low FODMAP dieta (omezeni fermento-
vanych oligosacharidu, disacharidd, monosacharidi a polyolu),
omezeni konzumace Cerveného masa, alkoholu, kofeinu aj.

b) 1éky:
~ IPP ev. H2 blokéatory (syndrom epigastrické bolesti)
~ prokinetika (pocity plnosti ¢i casného nasyceni)
~ pankreatické enzymy
~ psychotropni 1€ky (antidepresiva aj.)

¢) eradikace H. pylori — viz vyse

d) dalgi alternativni zpasoby: fytoterapie (napf. Rikkunshito — ja-
ponské plodina), psychoterapie, hypnoza, akupunktura, rehabi-
litace aj.
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ALGORITMUS 13.1 Potraviny a ndpoje casto spojené s exacerbaci FD
Funkéni dyspepsie mastnd jidla (25-80 %),
mléko a mlécné vyrobky (30—80 %)
alkohol (57-80 %)
kofein (32-72 %)

Cervené maso (25—64 %)

sladké népoje (35-63 %)

funkéni dyspepsie vybrand zelenina

_ (24-54%)
 / pikantni jidla
(32-54 %)
rezimova a dietni opattenf (nap. —
low FODMAP dieta nebo jiné) (3753 %)
bez efekiu J l bez efekiu citrusy
30-46%
pocit casné plnosti syndrom bolesti
a nasyceni v epigastriu
\ 4 v
prokinetika inhibitory sekrece (IPP
(domperidon, itoprid, nebo H2 blokatory)

metoklopramid aj.)

\ bez efektu )

test H. pylori
aev. eradikace

bez efektu

- psychoterapie

« hypnéza

bez efektu |- akupunktura

" |+ psychotropni léky
(antidepresiva)

- fytoterapie aj.

low FODMAP — omezeni fermentovanych oligosacharidd, disacharidi, monosacharidd a polyolt, IPP— inhibitory protonové
pumpy
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Jan Martinek

DEFINICE A KLINICKY OBRAZ

Zacpa predstavuje soubor priznakl ve smyslu obtiZzného vyprazdiio-
véni stolice nebo sniZené schopnosti aZ nemoZnosti spontanni defe-
kace. RozliSujeme zacpu priméarni a sekundérni.

Priméarni zacpa je zpusobena bud poruchou motility tlustého
stfeva (syndrom liného stfeva), nebo poruchou defeka¢niho mecha-
nismu:

e anatomicka obstrukce — obstruk¢éni defekacni syndrom (ODS)
e funkCni obstrukce — tzv. dyssynergie panevniho dna (dfive ani-
smus)

Je-1i zacpa zpisobena konkrétni chorobou (napf. nador, divertikly
apod.) nebo je vyvolana zjevnou pfic¢inou (Iéky), jedna se o zacpu
sekundarni.

Zicpa ,funkéni® je definovana podle Rimskych kritérii pii ab-
senci organické abnormality. Vyskytuji se alespoil dva z nésleduji-
cich ptiznaki, jsou pfitomny alespoii tfi posledni mésice a prvni pfi-
znaky musely byt pfitomny Sest mésicll pfed stanovenim diagnézy:
a) komplikované ,tlaceni* ve > 25 % defekaci
b) hrudkovita nebo tuha stolice ve > 25 % defekaci
¢) pocit nedplného vyprazdnéni ve > 25 % defekaci
d) pocit obstrukce v oblasti kone¢niku ve > 25 % defekaci
e) pomoc prsty ¢i rukou ve > 25 % defekaci
f) <3 spontanni stolice/tyden

Samostatnou jednotkou podle Rimské klasifikace je funkéni
zacpa zpusobena opioidy, kdy plati stejna kritéria jako pro funkéni
zéacpu s tim, Ze pfiznaky jsou spojeny se zahijenim lécby ¢i zvySenim
davky opioidil. Ve smyslu vySe uvedeného lze vSak zacpu zpisobe-
nou opioidy povaZovat spiSe za zacpu sekundarni s jednoznacnou
pfi¢inou.
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Je dilezité zdaraznit, Ze za pfiznaky zacpy povaZujeme vSech-
ny priznaky uvedené vyse, proto se pacient se zacpou muze klidné
vyprazdiiovat kazdy den, problémem je pak komplikované vyprazd-
fovani.

EPIDEMIOLOGIE

Kumulativni incidence primarni zacpy je v populaci cca 14 % bé-
hem 12 let a jeji celkova prevalence je 20-25 %, coZ znamena, Ze
primarni zacpou trpi pétina aZ ¢tvrtina populace v zapadnich zemich.
V zéapadnich zemich naristd vyskyt zacpy zplisobené opioidy — jen
v USA se ro¢né predepiSe vice nez 215 miliont receptt k 1é¢bé opio-
idy a zacpa pritom postihuje vice nez 80 % pacientll, ktefi tyto 1éky
uzivaji dlouhodobé.

DIAGNOSTIKA

Nejprve je nutné vyloucit priciny sekundarni zacpy (koloskopie,

laboratorni vySetieni apod.). V pfipadé primarni zacpy jsou zasadni:

a) defekografie (odhali anatomické abnormality v oblasti kone¢niku,
napf. rektokélu)

b) vySetfeni Casu stfevniho tranzitu (RTG nebo scintigrafie), norma
je do 72 hodin, v ptipadé prodlouzeni se jedna o syndrom liného
stfeva

c¢) anorektalni manometrie odhali ev. dyssynergii panevniho dna
(drive anismus) a ev. absenci rektoandlniho inhibi¢niho reflexu
(Hirschsprungova choroba)

LECBA

Lécba sekundarni zacpy zavisi na pfic¢iné. Lécba syndromu liného

stfeva zahrnuje dietni opatieni (vldknina), dostatek tekutin, fyzickou

aktivitu, laxativa (véetné laxativ stimulacnich, kterd jsou bezpecna,

a neni-li jiné mozZnosti, jak pacientovi pomoci, pak neni divodu je

nepodavat i v dlouhodobém horizontu), prokinetika, endoskopickou

cékostomii, stimulaci sakralnich nervi a v refrakternich pripadech 1ze
zvazit subtotalni kolektomii. Lécba syndromu ODS zahrnuje fyzio-
terapii (biofeedback) a chirurgické vykony (napf. staplerova resekce —

STARR, stapled transanal rectal resection) v oblasti kone¢niku. Lécba

panevni dyssynergie spociva hlavné v rehabilitaci.
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Lécba zacpy

v v

primarni sekundarni
- vldknina - |écha dle priciny
- tekutiny (divertikuléza, stendzy,
- fyzickd aktivita nadory, amyloidéza, zécpa
- behavioralni terapie zplsobena léky atd.)
bez elfektu
defekografie

vyseteni stfevniho tranzitu
anorektalni manometrie

- 0

syndrom liného stfeva

Iéky stimulujici stfevni
motilitu
(lubiproston,
prukaloprid)

bez elfektu

termindIni zcpa

: :
obstrukeni defekacni dyssynergie

osmoticka ¢i stimulacni
laxativa (Guttalax® aj.)

syndrom
\ 4 \ A
- fyzioterapie fyzioterapie
- chirurgie v oblasti (biofeedback)
konecniku

bez elfektu

- endoskopickd
cékostomie

- elektrostimulace
sakralnich nervii

bez efektu

subtotalni

kolektomie

zacpa zpiisobena opioidy

je 1écha opioidy nutnd?

ne

v

‘ vysazeni |écby opioidy ’
¢ bez efektu

osmoticka laxativa
stimulacni laxativa
lubiproston, prukaloprid
PAMORA*

* PAMORA — periferni antagonisté p-opioidnich receptord,
napi. methylnaltrexon, naldemedin, naloxegol
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Fyzioterapie typu biofeedback je standardni lécebnou metodou
u pacientll s pfiznaky zacpy a manometricky prokazanou panevni
dyssynergii. Jeji podstatou je paradoxni kontrakce svérace a pubo-
rektalniho svalu pfi defekaci, takZe stolice je tlacena proti odporu.
Cilem fyzioterapie je tuto paradoxni kontrakci odstranit, tj. naudit
pacienta opét relaxovat.
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80  PRIMARNI BILIARNI CHOLANGITIDA

Klara Chmelova, Pavel Trunecka

uvoD

Primérni biliarni cholangitida (PBC) je chronické cholestatické au-
toimunitni onemocnéni charakterizované progresivni destrukci ma-
lych intrahepatélnich Zlu¢ovodi. Onemocnéni je 10x Castéjsi u Zen
a obvykle nastupuje kolem 5. dekady Zivota. Prevalence onemocnéni
se pohybuje v Sirokém rozmezi 5-40/100 000 obyvatel. Patogeneze
neni uspokojiveé vysvétlena, predpokladaji se vlivy genetické, epige-
netické i faktory prostiedi.

KLINICKY OBRAZ

Onemocnéni zacind vétSinou plizivé v mladSim stfednim véku. Mezi
typické pfiznaky patii inava, slabost a pruritus. Ikterus je spiSe pozd-
nim pfiznakem. S PBC jsou ¢asto asociovana dalsi autoimunitni one-
mocnéni jako sicca/Sjogreniv syndrom, celiakie ¢i Hashimotova
tyreoiditida a jejich pfiznaky mohou predchizet manifestaci jaterni-
ho onemocnéni. Dlouhotrvajici cholestazu komplikuje osteopordza
¢i osteopenie. Bez 1écby onemocnéni progreduje do jaterni cirhdzy
se v§emi jejimi komplikacemi.

DIAGNOSTIKA

Vzdy je nezbytnd peclivd anamnéza vcéetné 1ékové a epidemiolo-
gické. Pro onemocnéni je typicky obraz cholestdzy, zejm. zvySena
aktivita alkalické fosfatdzy (ALP), v pozd¢€jsi fazi i konjugovana
hyperbilirubinemie. Velmi typicka je hypercholesterolemie, ¢asto
vznikaji xantelasmata. U asi 95 % pacientl nachazime antimitochon-
dridlni protilatky (AMA), v titru nad 1 : 40 pfi imunofluorescen¢nim
vySetieni nebo pripadné > 25 U pii metodé EIA jsou diagnostické.
Pro PBC jsou typické téZ specifické antinuklearni protilatky (ANA;
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sp-100 a/nebo gp-210). Existuje vS§ak i AMA a ANA negativni PBC.
Pokud trvaji pochybnosti, je nutné provedeni jaterni biopsie. His-
tologie se opird o Ludwigovu klasifikaci (stadium I-1V). Charak-
teristicky je nehnisavy zanét destruujici interlobuldrni Zlucovody,
byva pfitomna smiSend zanétliva celulizace, epiteloidni granulomy,
progresivni zanik Zlu¢ovodl vede k duktopenii, progreduje fibroza.
Biopsie ma zdsadni vyznam pro diagnostiku variantniho syndromu
PBC/autoimunitni hepatitida (AIH), na ktery myslime pfi vySSich
aktivitich AST, ALT a zvySené koncentraci IgG. V diferencidlni
diagnostice cholestatickych onemocnéni je nutné vyloudit obstruk-
ci extrahepatélnich Zlucovoda (napt. konkrementem ¢i malignitou),
primarni sklerozujici cholangitidu (zejména ,,small bile duct PSC*),
IgG4 asociovanou nemoc, sarkoidézu jater ¢i 1ékové poskozeni jater.
Ze zobrazovacich metod je namisté ultrazvuk bficha a ¢asto MRCP.
Hranice stupnili fibrozy pfi elastografickém vySetreni jsou v literature
uvadény nejednotné, nejbéZnéjsi hranice tlakd pfi transientni elas-
tografii jsou pro F1 > 7,1, F2 > 8,8, F3 > 10,7, F4 > 16,9 kPa. Dle
recentniho doporuceni EASL jsou u pacientli s PBC hodnoty tlaku
nad 9,6 kPa spojeny s pétindsobnym rizikem jaterni dekompenzace,
nutnosti transplantace a imrtim.

LECBA

Cilem 1écby je zabranit progresi onemocnéni do stadia jaterni cirho-
zy. Lécba je zahdjena dlouhodobym poddvanim ursodeoxycholové
kyseliny (UDCA) v davce 13—15 mg/kg/den. Ma minimum neZadou-
cich Gc¢inku (pruritus, prijem). V piipadé nedostatecného efektu ¢i
intoleranci UDCA je moZné 1é¢it kyselinou obeticholovou (OCA),
u nemocnych s normalni jaterni funkci v ddvce 5-10 mg/kg/den.
U nemocnych s jaternich cirh6zou nutno davku podstatné sniZzit. Po-
¢ateCni davku tak miiZe Cinit jen Smg tydné. U pacienti s variantnim
syndromem PBC/AIH spociva t¢innd 1é¢ba v kombinaci UDCA
s imunosupresi obdobnou jako u autoimunitni hepatitidy (prednison,
azathioprin). U ¢asti nemocnych je zapotiebi 1éCit pruritus. Substi-
tuovat v tucich rozpustné vitaminy (A, D, E, K) je nutné u vSech
pacientl s cholestdzou, stejné€ jako indikovat vysetfeni kostni denzity
a zajistit v€asnou prevenci a 1é¢bu pripadné kostni choroby. U pa-
cientll s jaterni cirh6zou je tfeba primarni prevence varik6ézniho
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Primarni biliarni cholangitida

podezieni na PBC

vysetient k vyloucenf bilidrnf obstrukce,

PSC, DIL, BRIC aj.
' | v
ALP T, AMA + ALP T, AMA —, ALP 1, AMA —, ANA +
‘ histologie + (sp-100, gp-210)
i o
ANA+,1gG T, ALTT,
UDCA 1315 mg/kg/d AST1

|

[ pokles ALP a bilirubinu? ] antfsd
variantni syndromy

J L = PBCiANA

- UDCA 13—15 mg/kg/den

- prednison 20 (40) mg/den
aredukce

- azathioprin 1-2 mg/kg/den

UDCA trvale

dlouhodobé sledovani:
- substituce vit. A, D, E, K, 1é¢ba pruritu
——»| . screening HCC, varixd, kostni choroby

- primarni profylaxe varicedlniho krvaceni
a kostni choroby

Y

funkce uspokojiva J l progrese dysfunkce, HCC

—[ konzervativni lécba ]H—CC>[zvéienitransplantacejater|

ALP — alkalickd fosfatdza, ALT — alaninaminotransferdza, AMA — protildtky proti mitochondriim, ANA — antinukledrni
protildtky, AST— aspartdtaminotransferdza, BRIC— benigni rekurentni intrahepatdlni cholestdza, DILI — lékové poskozeni jater,
HCC— hepatoceluldrni karcinom, lgG — imunoglobuliny G, OCA — kyselina obeticholovd, PBC — primdrni bilidrni cholangitida,
PSC — primdrmni sklerozujici cholangitida, UDCA — kyselina ursodeoxycholovd
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krvaceni a screening hepatoceluldrniho karcinomu dle platnych
doporuceni. Pokrocild jaterni cirh6za a farmakologicky neztiSitelny
pruritus jsou indikaci k transplantaci jater.

PROGNOZA

Onemocnéni je nevyléCitelné a progredientni, nicméné 1é¢ba pomo-
ci UDCA a/nebo UDCA + OCA podstatné oddaluje vznik cirhézy.
Prognosticky vyznamna je vySe aktivity ALP, ma vztah k rychlosti
progrese onemocnéni a je ukazatelem ucinnosti 1é¢by. K posouzeni
pokrocilosti onemocnéni mohou poslouzit bézné skére (Childovo-
-Pughovo modifikované pro PBC), MELD-Na, Mayo model pro
PBC, nicméné v soucasnosti se jako nejpresnéjsi jevi model GLOBE
(Lammers W1J), ktery jiZ pocita s dlouhodobym podavanim UDCA.
Vsechny tyto modely jsou platné a doporucené ke stanoveni progno-
zy, zejména ve vztahu k transplantacni 16¢bé.

Pacienti s PBC tvofti skupinu pfijemci jater s nejlepSim dlou-
hodobym pfeZitim, a to pfes to, Ze az u 20 % dochazi k rekurenci
onemocnéni.

U pacientl s variantnim syndromem vede sprdvnd imunosupre-
sivni 1é¢ba k vyznamnému zlepSeni progndzy.

LITERATURA

1. EASL Clinical Practice Guidelines. The diagnosis and management of patients
with primary biliary cholangitis. J Hepatol. 2017;67:145-72.

2. Lammers WJ, Hirschfield GM, Corpechot C, Nevens F, et al. Development and
Validation of a Scoring System to Predict Outcomes of Patients With Primary
Biliary Cirrhosis Receiving Ursodeoxycholic Acid Therapy. Gastroenterology.
2015;149(7):1804-12.

3. Lleo A. Primary biliary cholangitis: a comprehensive overview. Hepatol Int.
2017;11:485.

4. Onofrio FQ, Hirschfield GM, Gulamhusein AF. A Practical Review of Primary Bili-
ary Cholangitis for the Gastroenterologist. Gastroenterol Hepatol. 2019;15(3):145—
54.

5. Younossi ZM, Bernstein D, Shiffman ML, Kwo P, et al. Diagnosis and Manage-
ment of Primary Biliary Cholangitis. Am J Gastroenterol. 2019;114(1):48-63.





