Primarni biliarni cirhoza

Primarni biliarni cirh6za (PBC) je chronické autoimunitni onemocnéni jater, vétSinou postihuje Zeny.
Rada postiZzenych ma genotyp HLD-DR3 a HLA-DR4. Podstatou choroby je ziejmé kombinace genetické
predispozice s pusobenim zevnich faktord, vysledkem je poskozeni intrahepatdlnich zlucovodi
autoagresivnimi T-lymfocyty.

Projevy

Nemoc se v zdsadé projevuje chronickou cholestazou. Hlavnim klinickym projevem je svédéni kuze,
které je ndsledovédno ikterem. Ndsledné se objevuji dalsi pfiznaky cholestdzy jako je tnava, dyspepsie,
nedostatek vitamint rozpustnych v tucich, dyslipidémie a osteopénie. Stav miZe postupné progredovat do
jaterni cirhézy s portalni hypertenzi a vSemi jejimi komplikacemi.

Nemocni s PBC ¢asto trpi 1 dalSimi autoimunitnimi chorobami véetné Raynaudova syndromu, Sjogrenova
syndromu, celiakie a autoimunitni thyreoditidy. Pomérné€ Casto se rozviji intersticidlni plicni fibréza a
vétsina pacientt trpi v pozdéjsich fazich osetoporézou.

Diagnostika

Kromé klinickych projevu jsou dulezité laboratorni néalezy, vysledky zobrazovacich metod a vysledek
jaterni biopsie. V laboratornich testech je typické zvySeni obstrukénich markert ALP a GGT, bilirubin je
bud’ normdlni, nebo byva zvySend jeho konjugovand forma. Sérologicky byvaji typicky pfitomny
antimitochondrialni protilatky (AMA), coz je velky rozdil oproti jejich absenci pfi autoimunitni
hepatitidé. Kromé toho byvaji pritomny protilatky proti hladkému svalstvu (ASMA).

Ultrazvukové vySetieni mad za ukol vyloucit extrahepatickou cholestdzu pfi utlaku Zlu¢ovodl a miZze
diagnostikovat nepiimé znamky jaterni cirhézy, je-li jiz pritomna. MRCP, ¢i ERCP rovnéz potvrdi
nepritomnost extrahepatalni cholestazy.

Jaterni biopsie prokdze zanétlivy proces s polymorfonukledry a plazmatickymi buiikami v okoli
septalnich a interlobuldrnich ZluCovodu, zanikajici ZluCovody a nekrotické cholangiocyty. U
pokrocilejsich stupiii nemoci je pfitomna fibréza s tvorbou vazivovych sept a nasledné i cirhdza.



Terapie

Vzhledem k cholestaze je hlavni metodou terapie podavani ursodeoxycholové kyseliny. Tato sloucenina
inhibuje apopt6zu cholangiocytu a zlepSuje exkreci slouc¢enin do Zluce, podplrna terapie by méla zajistit
dodavky vitamini rozpustnych v tucich a kalcia. Pfi nefeSitelném pruritu, ¢i pfi progresi do jaterni
cirh6zy s komplikacemi je na zvdZeni transplantace jater.
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