NA CO UPOZORNILA BOLEST DOLNICH KONCETIN ANEB ,NEMOC NOHA-STREVO-JATRA"

Jaterni biopsie pacienta s PSC, stage 2-3 dle Ludwigovy klasifikace (3). Zvétseni 100x (A) a 200X
(B). PortdlIni pole jsou rozsitena mirnou aZ stredni fibrézou, retikulinovd kostra je akcentovdna. Neni pIné
vyjddren ,onion-like” obraz, pouze nékolik dukt(i lemovdno fibrézou (Sipka), s mdlo aZ stfredné denzni smi-
Senou zdnétlivou celulizaci v¢. neutrofild, bez dilatace Zlucovodd, vystelka cdsti Zlucovodu s regresivnimi
zmeénami a zdnikem. Navazujici lobuly hepatocytd s mirnym stupném mikrovesikuldrni steatczy (foto a popis

Gastroenterology, Hepatology and Nutrition
(ESPGHAN) pro PSC (5): kortikosteroidy (predni-
son 1 mg/kg/den s postupnou redukci, aktudlné

0,2mg/kg/den), kyselinu ursodeoxycholovou
(UDCA), blokatory protonové pumpy, substi-
tuci vitaminG a minerala (KCl, Calcii carbonici
tbl,, Vigantol). Po 11 dnech byl propustén do
ambulantni péce, citi se dobre, bolesti nohou
se neopakovaly. Dodrzuje omezeni télesné vy-
chovy a sportu a raciondlni dietu. Po 4 tydnech
byl do farmakoterapie pfidan azathioprin (1,5...
2mg/kg/den). Podle guidelines ESPGHAN je lé¢-
bou prvni volby u stfedné a vysoce aktivni UC
v kombinaci s prednisonem také mesalazin (ky-
selina 5-aminosalicylova, 5-ASA) (6). S odstupem
byla doplnéna denzitometrie s ndlezem kostni
denzity na dolni hranici normy. Pfi denzitomet-
rickém vysetfeni pfekvapil nadlez kontrastniho
Utvaru paravertebralné v oblasti L2 tvaru fazole.
Chlapec negoval poziti ciziho télesa, které ani
vzhledem k jeho véku a psychické kompozici ne-
bylo pravdépodobné. ,Detektivnim” patrdnim
bylo zjisténo, ze se jedna o rentgen-kontrastni
tabletu pravidelné medikace KCl, nikoli o kovovy
predmét (Obr. 3). Neni tedy kontraindikovano
vysetfeni MR cholangiopankreatografie (MRCP).
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MRCP nésledovala s normalnim nalezem na

intra- i extrahepatickych Zlu¢ovodech (Obr. 4).

V soucasné dobé, 15 mésicl od diagndzy,
pokracuje chlapec v 1é¢bé ambulantné v kli-
nické i laboratorni remisi s dobrou kvalitou
zZivota. Vyrovnal plivodni véhovy Ubytek 7 kg
(aktudlni BMI je 19), normalizovaly se transa-
minazy i zanétlivé markery v¢. kalprotektinu.

PSC je progresivni nevylécitelné one-
mocnéni, zpUsobujici zanét a fibrotizaci in-
tra- i extrahepatalnich zlu¢ovod( a nasled-
nou poruchu exkrece Zluci. Manifestuje se
pfevazné u mladych dospélych, na rozdil od
autoimunitni hepatititidy (AIH) ¢astéji u muzd
azvpoméru 2:1.Na stoupajici incidenci u déti
ma podil i zlepSend diagnostika (7).

Pfestoze se onemocnéni oznacuje jako
imunitné podminéné a je asociovano nejen
s IBD, ale i se zvySenym rizikem dalSich au-
toimunit (diabetes mellitus 1. typu, celiakie,
tyreoiditida) (8), u klasické PSC nejsou pfi-
tomny autoprotilatky a [é¢ba imunosupresivy

neni efektivni. Pokud jsou u PSC pfitomny
klinické, laboratorni a/nebo histologické
zndmky typické pro AlH (napf. elevace IgG,
pfitomnost autoprotilatek, histologicky na-
lez, vyloucena infekéni hepatitida), jedna se
o tzv. prekryvny (overlap) syndrom PSCa AlH,
oznacovany také jako autoimunitni sklero-
zujici cholangitida (ASC) (9). Je nutné odlisit
sekundarni cholangitidu jako nasledek malig-
nit, autoimunit nebo imunodeficitd, bilidrni
atrézie a autozomalné recesivné dédi¢nou
neonatalni cholangitidu (10). Etiologie PSC
je multifaktorialni s environmentalni (> 50 %)
i genetickou slozkou: je zndma asociace s HLA
antigeny B8 a DR3, nové jsou popisovany
daldi kandidéatni geny, ovliviujici nachylnost
k onemocnéni, napt. ABCB4 (MDR3), MANBA
a IRF5 (7). Z externich vliva je prokazan vliv
imunitni dysregulace (zvySend aktivita T-,
NK-bunék a tvorba cytokind), oslabeni pro-
tektivnich mechanismu, metabolismu zluci
(toxické pusobeni zlucovych kyselin) a stiev-
niho mikrobiomu: syndrom zvysené strevni
propustnosti (,leaky gut”) vede k vystaveni
bakterialnich lipopolysacharidd bunkam

MRCP pacienta s PSC. Intra- i extrahepatické
Zlucovody jsou normdini site, bez defektd v ndplini
(tj. bez striktur a sekunddrnich dilataci), jdtra jsou
mimé zvétsend (foto MUDr. J. Civrny, ©FN Olomouc)

,Cizi téleso” v GIT ovoidniho tvaru, vel. 9x4 mm. Opakovanym RTG vysetfenim byla kontrolovdna jeho poloha a s odstupem 9 hodin po uZiti KCl jiz
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nebylo viditelné. K ovéfeni byla snimkovdna samotnd tableta KCl na RTG kazeté (kontrastni-vpravo). Foto MUDr. J. Vasickovd, ©Nemocnice Agel Jesenik, a.s.
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