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ABSTRACT

Primary sclerosing cholangitis (PSC) is a rare progressive liver disease, which ultimately leads to cirrhosis and liver
failure. Patients are often asymptomatic and the disease is diagnosed accidentally after investigating the cause of
elevated liver enzymes. The prevalence of PSC is approximately 1-10/100,000. A peak incidence of the diagnosis is
around 40 years, while male preponderance is around two times higher than female. PSC is closely related to
inflammatory bowel disease (IBD), especially ulcerative colitis (UC). The most important diagnostic method is
magnetic resonance cholangiopancreatography (MRCP). The typical cholangiographic findings include focal
stricturing and saccular dilatation of the bile ducts, which may lead to a "beaded" appearance. At this time, there is
no established medical treatment, which could slow the progression of PSC. However, in those with advanced
disease liver transplantation results in good long-term outcomes.

Keywords: Primary sclerosing cholangitis, Magnetic Resonance Cholangiopancreatography (MRCP), ulcerative
colitis, ursodeoxycholic acid.
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Santrauka

Pirminis sklerozuojantis cholangitas (PSC) yra reta progresuojanti kepeny liga, dél kurios ilgainiui vystosi
kepeny cirozé ir funkcijos nepakankamumas. Gana daznai pacientai nejaucia jokiy simptomy, o liga diagnozuojama
atsitiktinai, tiriant dél besimptomio kepeny fermenty padidéjimo. PSC paplitimas pasaulyje yra apie 1-10/100,000
gyventojy. Liga dazniausiai diagnozuojama apie 40 gyvenimo metus, o vyrai serga apie du kartus dazniau nei
moterys. PSC yra glaudziai susijusi su uzdegiminémis Zarny ligomis (UZL), ypa¢ opiniu kolitu (OK). Svarbiausias
diagnostikos metodas - magenetinio rezonanso cholangiopankreatografija (MRCP). Cholangiogramose jprastai
nustatomos daugiazidininés tulzies lataky striktliros bei maiSiniai i$siplétimai, kurie gali suformuoti ligai biidinga
»Karoliy* vaizda. Gydymo, kuris sustabdyty ligos progresavima, $iuo metu néra, taiau pazengusios ligos atveju,
atlikus kepeny transplantacija, pasiekiama ilgalaikiy gery rezultaty.
Raktiniai ZodZiai: pirminis sklerozuojantis cholangitas (PSC), magnetinio rezonanso cholangiopankreatografija

(MRCP), opinis kolitas, ursodeoksicholio riigstis (UDCA)

Ivadas juos vargina netipiniai simptomai, tokie kaip

Pirminis sklerozuojantis cholangitas (PSC)
yra reta létiné progresuojanti nezinomos etiologijos
kepeny liga, pasireiskianti intrahepatiniy ir/ar
ekstrahepatiniy tulzies lataky uzdegimu, fibroze bei
spindzio susiauréjimu, sukelian¢iu cholestazg [1,2].
Progresuojant koncentrinei obliteruojanéiai fibrozei,
susidaro lataky striktliros, mazéja funkcionuojanciy
tulzies lataky, t.y. vystosi duktopenija [2]. Ligos

pradzioje dauguma pacienty simptomy nejaucia arba

nuovargis, pilvo diskomfortas bei niezulys.

Vélyvose stadijose gali atsirasti splenomegalija bei
gelta, vystosi portiné hipertenzija, o daugeliu atvejy
liga progresuoja iki cirozés ir kepeny funkcijos
nepakankamumo. Cholangiokarcinoma iSsivysto 8-
30proc. pacienty [5]. PSC diagnozé patvirtinama,
esant biidingai klinikai, nustacius cholestazei
budingus  laboratorinius  poky¢ius,  nustacius

pakitimus radiologiniais tyrimais bei atmetus antrinj
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sklerozuojantj cholangita galincias sukelti priezastis.
Pirmo pasirinkimo radiologinis tyrimas - magnetinio
rezonanso cholangiopankreatografija (MRCP) [3].
PSC biudingos zidininés tulzies latakéliy striktaros,
tarp kuriy stebimi maiSiniai iS$siplétimai, kurie
suformuoja biidingg ligai ,karoliy“ vaizda, stebimag
cholangiogramose  [4,6]. Glaudus rySys su
uzdegiminémis Zarny ligomis (UZL) yra bidingas
PSC bruozas, kadangi apie dviem trecdaliams
sergan¢iyjy PSC diagnozuojama UZL, daZniausiai
opinis kolitas (OK) [3]. Budo i8gydyti PSC $iuo metu
néra. Daugelio klinikiniy tyrimy rezultatai rodo, jog
gydymui naudojant ursodeoksicholio riigsti (UDCR),
buvo stebima teigiama pacienty biocheminiy kraujo
rodikliy bei klinikinés buklés dinamika, taciau
gydymui rekomenduojama skirti ne didesng kaip
28mg/kg per diena vaisto doze [6]. Kepeny
transplantacija yra vienintelis gydymo metodas,
pagerinantis iS§gyvenamuma. Po transplantacijos liga
atsinaujina 14-20 proc. pacienty [7].
Epidemiologija

PSC yra reta liga. Epidemiologiniy studijy
duomenimis, PSC paplitimas Siaurés Europos 3alyse
ir Jungtinése Amerikos Valstijose yra mazdaug
1/10,000 gyventojy, o naujy atvejy kasmet nustatoma
0,4-2/100,000 gyventojy [3]. Tuo tarpu Japonijoje
PSC paplitimas yra apie 10 karty mazesnis -
0,95/100,000 gyventojy [11]. Neseniai Jungtingje
Karalystéje atliktas kohortinis tyrimas parodé, jog
Salyje naujy atvejy 1998-2014 mety laikotarpiu
nustatyta 0,68/100,000 gyventojy per metus, o ligos
paplitimas tuo paciu periodu buvo 5,58/100,000
gyventojy per metus [10]. Daugelio studijy autoriai
nurodo, jog naujy atvejy skaiCiaus kasmet auga
[3,8,10,11]. Liga diagnozuojama apie 40 gyvenimo
metus, apie 70 proc. serganciyjy yra vyrai. PSC yra

glaudziai susijusi su uzdegiminémis zarny ligomis:

UZL nustatoma iki 90 proc. serganéiyjy PSC - apie
80 proc. OK, po 10 proc. atvejy - Krono liga (KL) bei
nedeterminuotas kolitas. Tadiau maziau nei 10 proc.
serganéiy OK issivysto PSC. Manoma, jog rutiniskai
atlickant riestinés ar tiesios zarnos biopsijas, OK
paplitimas serganciyjy PSC tarpe bty apie 90
proc.[13,14].

Etiologija ir patogenezé

PSC sukelianti priezastis néra aiski, taciau
manoma, jog yra keletas mechanizmy, atliekanciy
svarby vaidmenj ligos etiopatogenezéje. Yra pasitilyti
Sie PSC etiologijos variantai:

e Stiprus PSC rys8ys su OK (OK -
autoimuniné liga) rodo, jog PSC
gali buti autoimuninés kilmeés
susirgimas. Kita vertus, tikétina,
kad svarbiis ir kiti mechanizmai,
kadangi tik maza dalis pacienty su
OK serga PSC.

¢ Uzdegiming kepeny ir tulzies
lataky reakcija gali sukelti létinis ar
pasikartojantis Zarnyno bakterijy
patekimas | varty venos (porting)
cirkuliacijg. Kepeny pazaida taip
pat gali biiti toksiniy tulZies rugsciy
kaupimosi  rezultatas,  sukeltas

létinés  virusinés infekcijos ar

zarnyno bakterijy sukeltos
patologinés tulzies rugséiy
produkcijos.

* ISemijos sukelta tulzies lataky
pazaida sukelia panaSius | PSC
klinikinius,  biocheminius  bei
radiologinius pokycius, stebimus
cholangiogramose, todél manoma,
jog peribiliariniy arterioliy bei

kapiliary iSeminis pazeidimas gali
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turéti jtakos PSC patogenezéje. Vis
tik patikimy duomeny, grindzian¢iy

Sig hipotezg, néra.

Tikétina, jog imuninés kilmeés tulzies lataky
pazaidimas yra pagrindinis mechanizmas, sukeliantis
PSC. Kita vertus, galimas antigenas, kuris sukelia
klaidingg imunin;j atsaka, bei mechanizmas, dél kurio
autoantiklinai ar klaidingai aktyvuotos T lastelés
sukelia ligos pasireiskima, yra nezinomi, todél
labiausiai tikétini paai$kinimai yra Sie: PSC yra
daugiafaktorinis susirgimas, besivystantis genetinj
polinkj turintiems asmenims, paveikus atitinkamam
aplinkos dirgikliui, arba, jog PSC atspindi kelias ligas
su panasia klinikine i$raiska [13].

Nustatyta, jog pacienty, serganéiy PSC ir
UZL, broliai ir seserys turi didesne rizika idsivystyti
PSC (atitinkamai 11 ir 8 kartus), kas jrodo genetinio
polinkio reik§me [3]. Sio polinkio pagrindas néra
aiSkus, taciau yra nustatytas rySys su HLA-B8, DR3,
DRw52a, DR2, DR4 antigenais [4,13].

Sergantiems PSC  bidingi sutrikusios

imunoreguliacijos pozZymiai: limfocity sukelta tulzies
lataky infiltracija bei destrukcija,
hipergamaglobulinemija su neproporcingu IgM
padidéjimu serume, perinukleariniai antineutrofiliniai
citoplazmos antikiinai (p-ANCA) ir kt.[4].
Lastelinio imuniteto sutrikimas ~ pasireiskia
cirkuliuojan¢iy =~ CD4-teigiamyjy T  limfocity
portiniuose traktuose padidéjimu. Siy Iasteliy taikiniu
tampa tulzies latakéliy epitelio Iastelés [4, 15].

Ligos pradzioje uzdegiminis atsakas
kliniSkai nepasireiSkia, uzdegimas vyrauja tik
latakélivose, kurie pamazu fibrozuojasi, atsiranda
segmentiniai  susiauréjimai, besikaitaliojantys su
i$siplétimais. Sutrinka tulzies nutekéjimas, prasideda

cholestaze. Kepeny audinyje progresuoja

uzdegiminiai poky¢iai, atsiranda jo fibrozé, o
galutinémis stadijomis - cirozé ir varty venos

hipertenzija [15].

Klinikinis pasireiSkimas ir diagnostika

I$skiriamos trys PSC formos: pirmoji -
klasiking, kai pazeidziami stambesni intrahepatiniai ir
ekstrahepatiniai tulzies latakai. Antroji - smulkiyjy
lataky PSC (anksCiau vadinta pericholangitu), kai
pazeidziami artimiausi mazi tulzies latakai. Trecioji -
misri forma, kai i§ pradziy pazeidziami smulkieji
latakai, o véliau - stambieji [2,15]. I$tyrus daugiau
nei 100 PSC serganéiy pacienty, nustatyta, jog
dazniausiai (87 proc.) pasireiské klasikine PSC
forma. Tik intrahepatiniy lataky striktliros nustatytos
11 proc. atvejy, o tik ekstrahepatiniy — 2 proc. atvejy.
Poky¢iai tulzies pusléje ir ductus cysticus nustatyti
apie 15 proc. atvejy [4].

Simptomai

Apie pusé serganciyjy PSC iki ligos diagnozavimo
jokiy simptomy nejaucia, nepaisant to, jog kai
kuriems i$ jy liga jau blina pazengusi [1]. Liga gana
daznai nustatoma netikétai, kai ligonis tiriamas dél
besimptomio kepeny fermenty padidéjimo [15].
Atsiradus  simptomams, daZniausiai pasireiskia
nuovargis ir niezulys [1,6]. Nesuvaldomas niezulys
yra viena i$ indikacijy kepeny transplantacijai, net ir
esant mazam MELD (angl. Model for End-stage liver
Disease - kepeny ligos galutinés stadijos jvertinimo
skaiciuokleé, kuria remiantis pacientas jtraukiamas j
laukianciyjy kepeny transplantacijos sarasa) baly
skaiCiui [7]. Progresuojant ligai, dél lataky striktiiry
bei cholestazés gali atsirasti gelta, pilvo skausmas ar
diskomfortas, vitaminy A, D, E, K stokos simptomai
[15]. Vélyvose ligos stadijose vystosi kepeny ciroze,

portiné hipertenzija, dél kurios gali kauptis ascitas,
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pasireiksti hepatosplenomegalija, atsirasti varikozinés
stemplés venos ir kraujavimas i§ jy [1,3,15]. Esant
kepeny funkcijos nepakankamumui, atsiranda
koaguliopatijos pozymiai (poodinés kraujosruvos,
kraujavimas i§ nosies, danteny), hipoproteineminés
edemos, gali vystytis encefalopatija [15].
Laboratoriniai tyrimai

Stebimi  cholestazei biidingi kepeny fermenty
poky¢iai - nustatomos padidéjusios Sarminé fosfatazé
(SF) ir  gamagliutamiltranspeptidazé ~ (GGT).
Aminotransferaziy kiekiai dazniausiai padidéja
nezymiai [6]. Bilirubino koncentracijos padidéjimas
biudingas jau susidarius striktirai arba esant
cholangitui [15]. Serumo SF ir bilirubino
koncentracija gali svyruoti - laikini koncentracijy
padidéjimai leidzia jtarti praeinancia tulzies latakeéliy
obstrukcija [1].
Imunologiniai tyrimai

Yra apraSyta nemazai humoralinio imuniteto
sutrikimy serganciyjy PSC tarpe:

1. Iki 50 proc. atvejy randamas padidéjes IgM
kiekis [1];

2. Pastaraisiais metais apie 10 proc.
sergan¢iyjy PSC nustatoma padidéjusi 1gG4
koncentracija. Tokiu atveju diagnozuojama
su IgG4 padidéjimu susijusi sklerozuojanéio
cholangito forma. Negydant, tokiems
pacientams  bldingas greitesnis  ligos
progresavimas, taciau, skirtingai nei tipiniais
PSC atvejais, stebimas teigiamas atsakas |
gydyma kortikosteroidais [6];

3. PSC atveju daznai nustatomi autoantikiinai:
75 proc. pacienty nustatomi antinukleariniai
antikiinai  (ANA) bei antik@inai prie§
lygiuosius raumenis (ASMA) [1].
Perinukleariniai antineutrofiliniai

citoplazmos antikiinai (p-ANCA) nustatomi

iki 80 proc. atvejy [13,15]. Studijoje, kurioje
buvo tirti 73 PSC sergantys asmenys,
aprasoma, jog 71 pacientui (97 proc.) buvo
nustatytas bent vienas autoantikiinas. Tuo
tarpu 81 proc. tiriamyjy nustatyti daugiau
nei trys autoantikiinai [16];
Instrumentiniai/radiologiniai tyrimai
Geriausias PSC  diagnostikos  metodas  yra
cholangiografija. Jos metu nustatomi klasikiniai PSC
blidingi pozymiai: zidininiai intrahepatiniy ir/ar
ekstrahepatiniy lataky susiauré¢jimai,
besikaitaliojantys su normaliais ar kiek prasiplétusiais
segmentais  (,,karoliy“ vaizdas). Sis procesas
dazniausiai biina difuzinis [12]. Pirmo pasirinkimo
radiologinis tyrimas - magnetinio rezonanso
cholangiopankreatografija =~ (MRCP)  [3, 12].
JAV atliktos meta-analizés
duomenimis (2010 metais), MRCP pasizymi aukstu
(86 proc.) jautrumu bei labai auk$tu (94 proc.)
specifiskumu, diagnozuojant PSC. Daugeliu jtariamo
PSC atvejy MRCP tyrimo pakako diagnozei
nustatyti, taip iSvengiant rizikos, susijusios su ERCP
procediira. Autoriai teigia, jog pirmo pasirinkimo
tyrimas, jtariant PSC, turéty biiti MRCP, kadangi Sis
tyrimas yra pigesnis, jo metu yra gaunami tikslis
cholangiografiniai vaizdai, nenaudojama jonizuojanti
spindulivoté bei jvyksta maziau komplikacijy.
Diagnoze patvirtinanti ERCP turéty biti atlikta tais
atvejais, kada duomeny PSC diagnozei nepakanka:
esant kepeny cirozei (dél galimos klaidingai
teigiamos diagnozés MRCP tyrimo atveju); atvejais,
kada yra gana didelis klinikinis ligos jtarimas (>50
proc., remiantis prie$ tai atliktais tyrimais); atvejais,
kada gaunami neigiami MRCP rezultatai, ir/ar
atvejais, kada néra galimybés atlikti ar tinkamai
ivertinti MRCP [17].

Kompiuterinés tomografijos (KT)
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ir echoskopijos (UG) vaizduose gerai matomi lataky
i§siplétimai, sieny sustoréjimai, bet S$iy radiniy
nepakanka PSC diagnozei pagrjsti. Taciau dél
pigumo ir didelio prieinamumo UG atliekama
rutiniSkai ekskliuduojant kitas priezastis, sukeliancias
obstrukcija (akmenis, piktybinius auglius) bei
atrenkant  ligonius  kitiems  tyrimams  arba

intervencinéms procediiroms [2].

Kepenuy biopsija
Paprastai  kepeny  biopsija néra reikalinga
diagnozuoti PSC, nebent cholangiografija yra
neinformatyvi ar jtariama smulkiyjy lataky PSC arba
kartu  esantis  autoimuninis  hepatitas  [12].
Specifiskiausias PSC histologinis pozymis yra
smulkiyjy lataky obliteraciné fibrozé, aplink kurig
koncentriskai i$sidésto  jungiamojo audinio
sluoksniai, taip suformuodami vadinamg ,,svogiino
luksto** vaizda. Taciau $ie radiniai nustatomi maZziau
nei 25 proc. atvejy.

Anksciausiai poky€iai randami portinése
triadose, taciau progresuojant ligai, plinta | kepeny
parenchima, todél kepeny biopsija yra geras metodas
ligos stadijai nustatyti [1]. Placiausiai vartojama
klasifikacija pagal Ludwiga [15]:

* [ stadija (portiné): portiniy trakty edema ir
uzdegiminé infiltracija, tarpskilteliniy
tulzies latakéliy uzdegimas.

e II  stadija  (periportiné):  periportiné
uzdegiminj infiltracija ir fibroze, laiptiné
nekrozé ir fibrozé, smulkiy latakeéliy
proliferacija, fibrozinis cholangitas, varty
venos lauky padidéjimas.

e Il stadija (septaliné): septaliné fibroze,
tiltiné nekroze, tarpskilteliniy latakeéliy
nykimas, jy vietas uzpildo jungiamasis

audinys.

* IV stadija (cirozé): regeneraciniai mazgai,

pertvarélés, iSnyke tulzies latakéliai.

Kepeny fibrozés aktyvumui bei laipsniui
nustatyti klinikinéje

METAVIR klasifikacija [24]:

praktikoje naudojama

* Aktyvumo balai skirstomi atsizvelgiant j
nekrozinio  bei  uzdegiminio  proceso
intensyvuma (A0 = aktyvumo néra, Al =
lengvas aktyvumas, A2 = vidutinis
aktyvumas, A3 = sunkus aktyvumas).

* Fibrozés laipsnis nustatomas naudojant
penkiy baly skale (FO = fibrozés néra, F1 =
portiné fibrozé be pertvaréliy, F2 = nedaug
pertvareliy, F3 = gausu pertvaréliy, cirozés
néra, F4 = cirozé).

Elastografija

Elastografijos (Fibroscan) tyrimo metu
galima neinvaziniu biidy jvertinti kepeny fibrozg
pacientams, sergantiems cholestazinémis kepeny
ligomis, jskaitant ir PSC [1].

PSC diagnozuojama, esant cholestazei
budingiems poky¢iams biocheminiuose tyrimuose,
cholangiogramose nustacius buidingus tulzies lataky
pakitimus bei atmetus antrinj sklerozuojantj
cholangita galinéias sukelti priezastis. Esant bidingai
klinikai,  biocheminiams  bei  histologiniams
pokyciams, taciau nenustacius pokyc¢iy
cholangiogramose, diagnozuojamas smulkiyjy lataky

PSC [18].

Diferenciné diagnostika Pirminis sklerozuojantis
cholangitas turi biiti diferencijuojamas su antrinémis
priezastimis, galinCiomis sukelti sklerozuojantj
cholangita, bei su I1gG4 asocijuotu
cholangitu/pankreatitu. Taip pat reikéty jvertinti, ar

néra PSC/autoimuninio hepatito  persidengimo
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sindromo. Antrinés sklerozuojanc¢io cholangito
priezastys: létinis bakterinis cholangitas, infekciné ar
iSeminé cholangiopatija, cholangiokarcinoma, tulzies
lataky akmenligé, difuzinés intrahepatiniy lataky
metastazés, eozinofilinis cholangitas, intraarteinj
chemoterapija, putliyjy lasteliy cholangiopatija,
portinés hipertenzijos sukelta biliopatija,
pasikartojantis pankreatitas, pasikartojantis piilingas
cholangitas, traumai/jatrogeniniai lataky pazeidimai
[1].

Gydymas

Isskiriami du pagrindiniai PSC gydymo
tikslai - ligos progresavimo sustabdymas arba
létinimas  bei jsisenéjusios ligos simptomy ir
komplikacijy gydymas [15]. Taikomi
medikamentinio, endoskopinio bei  chirurginio
gydymo metodai. Gydymo, kuris sustabdyty ligos
progresavima, kol kas néra. Taciau pazengusios ligos

atveju  puikiy rezultaty pasiekiama  kepeny

transplantacijos pagalba.

Medikamentinis gydymas
Atlikta daugybé studijy su jvairiais medikamentais,
gydant PSC (gliukokortikoidai, ciklosporinas,
metotreksatas, vankomicinas, azatioprinas bei 6-
merkaptopurinas, takrolimuzas, D-penicilaminas,
etanerceptas), deja, nei vieno i§ vaisty ar jy deriniy
veiksmingumas nebuvo jrodytas [7].
UDCR yra labiausiai istirtas medikamentas,
naudojamas gydant PSC. ISnagringjus tris meta-
analizes nustatyta, jog UDCR reikSmingai pagerina
biocheminiy rodikliy reikSmes, ta¢iau nesumazina
mirties rizikos ar kepeny transplantacijos poreikio
[18-20]. Vienoje i$ studijy stebima teigiama dinamika
histologiniuose vaizduose bei cholangiogramose [18],

taciau kitose dvejose - teigiamy histologiniy pokyciy

nestebima [19,20]. Taip pat nepastebéta teigiamo
poveikio | klinikinius simptomus (niezulys,
nuovargis) bei cholangiokarcinomos vystymuisi [20].
Yra duomeny, jog UDCR nutraukimas sukelia
biocheminiy rodikliy bei niezulio blogéjima.
Remiantis atlikty pilotiniy tyrimy, naudojant dideles
(28-30mg/kd/d) UDCR dozes, duomenimis, manyta,
jog tokios terapinés dozés gali biuti efektyvesnés,
gydant PSC [7]. Vis tik, atlikus placebu
kontroliuojama tyrima, kuriame dalyvavo 150
pacienty, jis buvo nutrauktas, kadangi pacientams,
gydytiems UDCR, nustatyta zymiai didesné rizika
i§sivystyti sunkiems nepageidaujamiems reiskiniams
(mirtis, kepeny transplantacija, varikoziniy veny
formavimasis) [21]. Idomu tai, jog 2010 mety
Amerikos kepeny ligy tyrimy asociacijos (angl.
American Assocation for the Study of Liver Diseases)
suformuotos gairés PSC gydymui naudoti UDCR
nerekomenduoja, tafiau 2015 mety Amerikos
Gastroenterology kolegijos (angl. American College
of Gastroenterology) gairés tokiy rekomendacijy
nenurodo, tadiau pastebi, jog UDCR dozé neturéty
virSyti 28mg/kg/d [7].

Vieningos nuomonés dél PSC gydymo
UDCR néra. Remiantis Uptodate publikuotu
staipsniu apie PSC gydyma, autoriai rekomenduoja
pacienty, serganc¢iy PSC, nepradéti gydyti UDCR.
Jau vartojantiems UDCR rekomenduojama preparata
nutraukti ir pratesti vartojima (13-15mg/kg/d) tik tais
atvejais, jei:

e Didéja bilirubino ar SF reikimés.

¢ Stipréja niezulys.

* Pacientas susiripings dél kepeny rodikliy
blog¢jimo ir pageidauja testi  vaisto

vartojima.

Atsizvelgiant | tai, jog preparato nauda néra iki galo

aiski, alternatyva yra pradéti/tgsti vaisto vartojima
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pacientams, kurie to nori, nepaisant neaiskaus efekto.
Jei po SeSiy ménesiy nustatoma normali ar
sumazéjusi bent 40 proc. SF reikimeé, vaistas gali bati
tesiamas. Kitu atveju vartojima rekomenduojama
nutraukti [7].

Anks¢iau  manyta, jog  pacientams,
sergantiems PSC bei UZL, UDCR gali turéti
chemoprotekcinj  poveikj  kolorektalinio  véZzio
vystymuisi, taiau nei vieno klinikinio tyrimo
rezultatai mazesnés rizikos nenustaté, todél PSC
sergantiems pacientams UDCR kolorektalinio vézio
chemoprevencijai nerekomenduojama [14].
Endoskopinis gydymas
Lataky obstrukcija gali iSsivystyti bet kurioje
biliarinio medzio dalyje, taciau ERCP atlickama
esant kliniskai reik§mingoms (dominuojanéioms)
striktliroms  ekstrahepatiniuose  ar  stambiuose
intrahepatiniuose latakuose. Dominuojanti striktiira
apibiidinama kaip siauresné nei 1,5 mm bendrajame
tulzies latake (BTL) arba siauresné nei 1,0 mm
hepatiniuose latakuose. Jei pacientg vargina niezulys
ir/ar  cholangitas, =~ ERCP  metu  atlickama
dominuojancios striktiiros balioniné dilatacija ir/ar
stentavimas, taip pat bitina pagalvoti apie
cholangiokarcinomos galimybe, todél ERCP metu
rekomenduojama paimti medziagos citologiniam bei
histologiniam  iStyrimui. Sergantiems PSC yra
didesné cholangito iSsivystymo rizika po ERCP, todél
rekomenduojama prie§ procediirg ir 3-5 dienas po jos
taikyti antibiotikoterapija chinolony ar cefalosporiny
grupés antibiotikais [6].

Chirurginis gydymas
Aprasomos jvairios tulzies lataky rekonstrukcinés
operacijos, taciau teigiama, jog PSC atveju operacijy,
neskaitant kepeny transplantacijos, reikéty vengti.
Vienintele iSimtis - histologiSkai pavirtintos

ankstyvos stadijos izoliuotos ekstrahepatiniy lataky

striktiiros [7].
Kepeny transplantacija yra pirmo pasirinkimo
gydymas pacientams, esant vélyvai kepeny pazaidos
del PSC stadijai. | laukianCiyjy  kepeny
transplantacijos sarasa tokie pacientai turéty biuti
jtraukti, esant >15 baly pagal MELD. Galimos
iSimtys yra Sios:

* Pasikartojantis  cholangitas (>2
bakteriemijos ar >1  sepsio
epizodas).

e <3cm diametro
cholangiokarcinoma be metastaziy.

*  Sunkiai suvaldomas niezulys.

Vidutiné trukmé nuo ligos pradzios iki
mirties ar kepeny transplantacijos yra 10-12 mety [6].
Kepeny transplantacijy dél PSC rezultatai yra
geriausi, lyginant su kepeny transplantacijomis dél
kity indikacijy - penkiy mety iSgyvenamumas siekia
85 proc [7]. 2015 metais publikuoto tyrimo, kuriame
istirti 565 pacientai, kuriems dél PSC buvo atlikta
sékminga kepeny transplantacija, rezultatai parode,
jog PSC atsinaujino 14 proc. pacienty po vidutiniskai
devyniy mety stebéjimo [22]. Kitoje studijoje, kurioje
dalyvavo 130 pacienty, vertintas ligos atsinaujinimo
daznis po 1,5 bei 10 mety. Nustatyta, jog liga

atsinaujino atitinkamai 2, 12 bei 20 proc. atvejy [23].
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