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SDĚLENÍ Z PRAXE
Na co upozornila bolest dolních končetin aneb „nemoc noha-střevo-játra“

žlučovodů a následně ke zvýšené migraci 

střevních lymfocytů do žlučových cest (11).

Diagnostika 
Projevy PSC u  dětí a  adolescentů jsou 

často odlišné od dospělých (12). Jak již bylo 

zmíněno, ani podrobná anamnéza a fyzikální 

vyšetření nemusí být nápadné. Prvním upo-

zorněním na PSC je často náhodný laboratorní 

nebo sonografický nález (mírná hepatome-

galie, zvýšená echogenita jater). Rozšířený 

biochemický screening by měl obsahovat ALT, 

AST, bilirubin, GGT, ALP, LDH, amylázu, lipázu, 

celkovou bílkovinu, albumin (1). Dále vyšet-

řujeme koagulační screening, třídy imuno

globulinů, pátráme po přítomnosti dalších 

autoimunit, vaskulitid (FW, ANCA, ASCA, 

fekální kalprotektin, TSH, anti-TG, anti-TPO, 

tTGA, EMA, RF). Je nutné vyloučit jinou příčinu 

hepatopatie: sérologie hepatitid, EBV, CMV, 

enteroviry, parvovirus B19, RSV, HIV, bakteriální 

infekce (Mycoplasma pneumoniae, Chlamydia 

spp., Salmonella spp., Brucella, Bartonella hense-

lae při kontaktu se zvířaty; Clostridium difficile), 

toxikologie, hladina paracetamolu, ceruloplas-

min, α1-antitrypsin, onkomarkery AFP, CEA, 

CA 19-9 a další (13, 14). 

Přestože podezření na PSC lze vyslovit 

již na základě laboratoře, diagnóza může být 

stanovena pouze kombinací biochemického 

nálezu a průkazu typických změn žlučového 

stromu pomocí MRCP a/nebo histopatolo-

gicky. Jaterní biopsie objasní stav drobných 

žlučovodů a stadium PSC dle Ludwiga. K vi-

zualizaci extrahepatálních žlučovodů prefe-

rujeme MRCP, endoskopickou retrográdní 

cholangiopankreatografii (ERCP) pouze při 

nutnosti endoskopické intervence, např. di-

latace stenóz žlučovodů či řešení cholelitiázy 

(15). Endoskopii horního i dolního GIT pro-

vádíme vždy u dětí s elevací (i mírnou) fekál-

ního kalprotektinu, což je převážná většina 

pacientů. U ostatních pacientů markery IBD 

pravidelně sledujeme. 

Diagnostiku může doplnit HLA typizace 

a genetické vyšetření kandidátních genů (7), 

které se zatím rutinně neprovádí.

Léčba a prognóza
Kurativní léčba PSC neexistuje. Imuno

supresiva ani biologická léčba nebývají efek-

tivní, léčíme jimi pouze přidružená onemoc-

nění (IBD), pokud jsou přítomna. Kromě reži-

mových opatření (omezení sportu, racionální 

strava – od striktní jaterní diety se ustupuje) 

můžeme nabídnout pouze symptomatické 

postupy. Substituujeme vitaminy a minerály 

(K, Cl, Ca, vitamin D). UDCA je považována za 

imunomodulans, které chrání stěnu žlučo-

vých cest. Kůra antibiotik (vankomycin) může 

napomoci ovlivnění střevního mikrobiomu. 

Přínos obou zmíněných modalit je však spor-

ný (15, 16). Při progresi do cirhózy a jaterního 

selhání (end-stage liver diasease, ESLD), re-

cidivujících cholangitidách a nesnesitelném 

pruritu je východiskem až transplantace jater, 

která může být nutná i opakovaně z důvodu 

rekurence PSC ve štěpu (až 30 %). 

PSC, stejně jako IBD, mívá intermitentní 

průběh s remisemi a exacerbacemi, které jsou 

u obou chorob na sobě nezávislé. U dětí s PSC 

je obvykle prognóza lepší než u dospělých 

(17). Pacienti s přidruženou IBD mají kupodivu 

často mírnější průběh IBD i méně jaterních  

komplikací. Přesto se udává, že k ESLD po 10 le-

tech dospěje až 30 % pacientů s PSC. Průběžná 

data dětí léčených na DK FN Olomouc jsou 

však optimističtější (pouze 1 ze 25 pacientů 

zemřel na karcinom kolorekta, 1 transplan-

tován) (1). Dalším závažným rizikem je rozvoj 

cholangiokarcinomu (18). 

Závěr
	� Primární sklerozující cholangitida (PSC) je 

nevyléčitelné onemocnění jater se závaž-

nou prognózou a složitou multifaktoriální 

etiologií, často se sdružuje s dalšími au-

toimunitami (IBD). 

	� Manifestace PSC u dětí a adolescentů je 

často odlišná od dospělých a nenápadná. 

	� Laboratorní markery –  především GGT – 

jsou klíčové pro diagnostiku, sledování 

průběhu a prognózu PSC. V prezentova-

ném případě třináctiletého pacienta bez 

obtíží typických pro hepatopatii a s pouze 

mírnou elevací transamináz mohlo one-

mocnění bez vstupního „rozšířeného“ bio-

chemického panelu, alespoň na nějakou 

dobu, uniknout pozornosti. U dětí s IBD je 

pravidelný screening GGT nutný k detekci 

event. jaterního postižení. 

	� Pacienty s podezřením na PSC a/nebo IBD 

je nutné odeslat na specializované praco-

viště po vyloučení infekční a toxické hepa-

topatie (EBV, hepatitidy, paracetamol aj.).
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