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Abstract

Primary sclerosing cholangitis is a chronic, unknown etiology intra- and/or extrahepatic bile ducts disease
causing the inflammation and fibrosis of them. As the disease progresses, cirrhosis of the liver or
cholangiocarcinoma may develop, thus more than 50% of the patients require a liver transplant within the first
10 to 15 years after the first symptoms occur. Primary sclerosing cholangitis affects men more often, and their
average age at diagnosis ranges from 30 to 40 years. The exact etiology of this disease is still unknown, but a
clear association with inflammatory bowel disease has been established. Up to 80% of patients with primary
sclerosing cholangitis are also diagnosed with inflammatory bowel disease (ulcerative colitis or Crohn‘s
disease). The literature presents various hypotheses that investigate the pathogenetic link between these
diseases: the influence of intestinal wall permeability, microbiota, bile acids, cytokines and genes on the
development of the disease is considered. Magnetic resonance cholangiopancreatography remains the most
accurate diagnostic test, but endoscopic retrograde cholangiopancreatography is also often used. There is no
effective medication treatment yet. Although, the positive effects of biological therapy are observed, but further
studies are needed. Colectomy may be an effective surgical solution in the treatment of inflammatory bowel
disease and in inhibition of primary sclerosing cholangitis course. Liver transplantation is required as the disease
progresses, and cirrhosis or cholangiocarcinoma develops. However, if the course of inflammatory bowel
disease is uncontrolled, the recurrence of primary sclerosing cholangitis may develop even in the transplanted
liver.
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Pirminis sklerozuojantis cholangitas ir rySys su uzdegimine
Zarny liga: literatiiros apZvalga
Dominykas Stankevi¢ius', Raimundas Daraféjus’
"Wilniaus Universitetas, Medicinos Fakultetas

Santrauka

Pirminis sklerozuojantis cholangitas — tai 1étiné, nezinomos etiologijos intra- ir/ arba ekstrahepatiniy tulzies
lataky liga, kurios metu vystosi $iy lataky uzdegimas ir fibrozé. Ligai progresuojant i$sivysto kepeny cirozé
arba cholangiokarcinoma, todel daugiau negu 50% pacienty reikia kepeny transplantacijos per pirmuosius 10 —
15 mety nuo pirmyjy ligos simptomy pasireiskimo. Dauguma serganciyjy yra vyrai, kuriy amziaus vidurkis
diagnozés metu svyruoja nuo 30 iki 40 mety. Sios ligos etiologija néra tiksliai Zinoma, tatiau yra nustatytas
aiskus rySys su uzdegimine Zzarny liga. Iki 80% pacienty, serganc¢iy pirminiu sklerozuojanciu cholangitu, yra
diagnozuojama ir uzdegiminé zarny liga (opinis kolitas arba Krono liga). Literatiiroje pateikiama jvairiy
hipoteziy, nagrin¢janciy $iy ligy patogenezinj rysj: svarstoma zarny sienelés pralaidumo poky¢iy, mikrobiotos,
tulzies rugsciy, citokiny bei geny jtaka ligos i$sivystimui. Tiksliausias diagnostinis tyrimas i§licka magnetinio
rezonanso cholangiopankreatografija, taCiau daznai pasitelkiama ir endoskopiné retrogradiné
cholangiopankreatografija. Efektyvaus medikamentinio gydymo kol kas néra. Visgi, vis dazniau pastebimas
teigiamas biologinés terapijos poveikis, taciau reikalingi tolimesni tyrimai, vertinantys Sio gydymo efektyvuma.
Kolonektomija gali biiti efektyvus chirurginis sprendimas gydant uzdegiming zarny liga ir slopinant pirminio
sklerozuojancio cholangito eiga. Kepeny transplantacija yra reikalinga, kai liga progresuoja ir iSsivysto kepeny
cirozé arba cholangiokarcinoma. Visgi, jeigu uzdegiminés zarny ligos eiga yra nekontroliuojama, pirminis

sklerozuojantis cholangitas gali iSsivystyti ir persodintose kepenyse.

RaktaZodZiai: pirminis sklerozuojantis cholangitas, uzdegiminé zarny liga, opinis kolitas, Krono liga.
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1. TJvadas

Pirminis sklerozuojantis cholangitas (PSC) — tai
nezinomos etiologijos, reta ir létiné intra- ir/ arba
ekstrahepatiniy tulzies lataky liga, kurios metu vystosi
Siy lataky uzdegimas, destrukcija bei progresuojanti
kepeny fibrozé (1). Ligos pradzioje dazniausiai
simptomy nejauciama, taciau ligai progresuojant
atsiranda nuovargis, deSiniosios paSonés skausmas
bei niezulys. Eigoje vystosi fibroziniai tulzies lataky
pakitimai ir stenozé, kuri nulemia cholestaze ir
mechaninés geltos atsiradimg (stebimi Sarminés
fosfatazés ir gamaglutamiltransferazés pakilimai).
PSC toliau progresuojant did¢ja kepeny cirozes,
cholangiokarcinomos ir kolorektalinio vézio rizika
(2). Efektyvaus medikamentinio gydymo,
sustabdancio ligos progresavima, kol kas néra, o
pasiekus terminaling kepeny nepakankamumo stadija
vienintelis  gydymo  metodas yra  kepeny
transplantacija. Daugiau negu 50% pacienty
reikalingas kepeny persodinimas per 10 — 15 mety nuo
pirmyjy simptomy pasireiskimo (3-5). Pirminio
sklerozuojancio cholangito etiologija iki Siol néra
tiksliai zinoma, taciau yra nustatytas aiSkus rySys tarp
PSC bei uzdegimings zarny ligos (UZL). PSC yra
laikoma UZL ekstraintestinine manifestacija. Sia
literatlirine apZzvalga siekiame iSanalizuoti PSC ir
UZL patogenezinj rysj ir paplitima, bei apzvelgti PSC
diagnostikos ir gydymo metodus.

2. Epidemiologija

PSC yra reta liga, taciau jos paplitimas jvairiuose
pasaulio regionuose varijuoja. Atlikty sisteminiy
analiziy duomenimis, FEuropoje ir Jungtinése
Amerikos Valstijose (JAV) Sios ligos paplitimas auga
ir siekia 1-16 atvejy 100 000 gyventojy (6-8). Visgi,
Siaurés Europos $alyse sergama dazniau. 2020 metais
publikuoto tyrimo duomenimis, PSC paplitimas
Suomijoje yra kur kas didesnis — net 31,7 atvejy 100
000 gyventojy (9).

PSC gali paveikti abiejy ly¢iy asmenis, taciau daugiau
negu 60% serganCiyjy yra vyrai, kuriy amziaus
vidurkis diagnozés metu varijuoja nuo 30 iki 40 mety
(1). Nors ligos etiologija iki $iy dieny islieka neaiski,
yra pastebimas akivaizdus rySys tarp PSC ir
uzdegiminés zarny ligos (UZL). Taip pat pastebima,
jog §is rySys priklauso ir nuo uzdegiminés Zarny ligos
tipo (opinio kolito (OK) arba Krono ligos (KL)).
Didelés apimties Olandy klinikinis tyrimas parode,
jog i§ 579 tirty pacienty, serganciy pirminiu
sklerozuojanciu cholangitu, 380 (66%) taip pat sirgo
uzdegimine zarny liga (10). IS Siy pacienty 287 (75%)
sirgo opiniu kolitu, 78 (21%) turéjo Krono liga, o 15
pacienty (4%) tiksli gretutiné liga liko neaiski. Taip
pat pastebéta, jog i§ PSC-OK pacienty 83%
diagnozuotas pankolitas, 13% - kairiosios pusés
kolitas, 0 4% - proktitas (1 Lentelé).

Pacientai, sergantys pirminiu
sklerozuojanciu cholangitu ir
uzdegiminé zarny liga [n, (%)]

Tiksli uzdegiminés zarny ligos klinikiné israiska [n, (%)]

Opinis kolitas, 287 (75%)

Pankolitas, 207 (83%)

Kairiosios pusés kolitas, 32 (13%)

Proktitas, 9 (4%)

Neaiski lokalizacija, 39

Krono liga, 78 (21%)

Ileitas, 4 (5%)

Kolitas, 53 (72%)

Ileokolitas, 17 (23%)

Neaiski lokalizacija, 4

Pankolitas, 12 (86%)
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Nediferencijuota uzdegiminés

Kairiosios pusés kolitas, 2 (14%)

zarny ligos diagnozeé, 15 (4%)

Proktitas, 0 (0%)

Neaiski lokalizacija, 1

1 Lentelé: Pacienty, serganciy pirminiu sklerozuojanciu cholangitu ir uzdegimine zarny liga, klinikiné

israiska.

PanaSus retrospektyvinis tyrimas buvo atliktas
Vilniaus Universiteto ligoninés Santaros Klinikose
(11). ISanalizavus visy PSC sirgusiy ir Santaros
klinikose (nuo 2000 m. iki 2007 m.) gydyty pacienty
ligos istorijas, pastebéta, jog S$ia liga sirgo 49
pacientai. IS jy 22 (45%) moterys ir 27 (55%) vyrai.
14-ai (29%) Siy pacienty buvo anksc¢iau diagnozuota
uzdegimineé zarny liga: 2-iems (14%) — Krono liga,
12-ai (86%) — opinis kolitas.

Siaurés Europos regione net 60 — 80% serganiyjy
PSC yra diagnozuota gretutiné uzdegiminé zarny liga,
kai tuo tarpu Piety Europos bei Azijos regionuose
skaiciai kuklesni: 30 — 50% (1). Nors ir pastebimas
akivaizdus PSC-UZL rysys, ekstraintestininés UZL
manifestacijos tikimybé islieka maza. Manoma, jog
tikimybé i8sivystyti PSC sergant OK yra 0,8 — 8%, o
sergant KL 04 — 9% (12). Cilgje atliktame
kohortiniame tyrime, kuriame dalyvavo 716 pacienty
su UZL, buvo pastebéta, jog PSC issivysté 8-iems
pacientams su OK (2%) ir tik 2-iems pacientams,
kurie sirgo KL (1%) (13). Kitame 2018 metais
publikuotame Danijos mokslininky
retrospektyviniame tyrime buvo uZzfiksuoti panasiis
skai¢iai (14). Tyrime dalyvavo net 8321 UZL
sergantis pacientas, i§ kuriy 222-iems (2,7%) buvo
diagnozuota PSC. 58% 1i§ jy buvo intra- ir
ekstrahepatiniy lataky pazeidimas, 40% - tik
intrahepatiniy lataky pazeidimas, 8% turéjo tik

smulkiyjy lataky pazeidimg ir vos 2% pacienty buvo
izoliuotas ekstrahepatiniy lataky pazeidimas.

Manoma, jog PSC paplitimas gali dar labiau iSaugti
naudojant jautresnius diagnostiniy tyrimy metodus.
A. K. Lunder ir kolegy atliktame tyrime padaryta
iSvada, jog PSC diagnozé nustatoma tris kartus
dazniau naudojant magnetinio rezonanso
cholangiopankreatografija (MRCP) negu
pasikliaunant vien klinikiniais simptomais ir
laboratoriniais tyrimais (15). 7,5% pacienty su UZL,
PSC buvo nustatytas remiantis MRCP, kai tuo tarpu
ta pati diagnoz¢ patvirtinta vos 2,2% pacienty,
rezultatais  bei

pasitelkus laboratoriniy

klinikiniais simptomais.

tyrimy

3. Patogenezé

Nors PSC priezastis néra tiksliai Zinoma, taciau
moksliskai patvirtintas rySys su uzdegimine zarny liga
skatina atidziau paanalizuoti Sias sgsajas. Literatiiroje
pateikiama jvairiy hipoteziy, susijusiy su UZL-PSC
patogeneziniu rySiu. Viena i§ hipoteziy — padidéjes
zarny sienelés pralaidumas (16-18). Persistuojant
létiniam  Zzarny uzdegimui, sutrinka enterocity
barjeriné funkcija ir did¢ja sienelés pralaidumas. Tai
lemia suaktyvéjusj bakteriniy produkty patekimg is
7armos spindzio j hepatoporting sistema. Sie
produktai, reaguodami su cholangiocitais, sukelia
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imuninj atsaka, o tai, savo ruoztu, gali nulemti tulzies
lataky uzdegima ir destrukcija.

Kitoje teorijoje nagriné¢jama Zzarny mikrobiotos ir
tulzies rugsciy tarpusavio saveika (16,19). Nustatyta,
jog tulzies rugstys, besijungdamos su kepeny ir Zarny
lastelése esanciais farnesoido X receptoriais (FXR),
aktyvuoja antimikrobiniy produkty sintez¢ ir taip
kontroliuoja Zarnyno mikroorganizmy dauginimasi.
Dél cholestezés sutrinka tulzies riigs§¢iy patekimas i
zarny spindj, o tai lemia minétyjy produkty sintezés
slopinima, Zarnyno bakterijy populiacijos augima ir
disbakterioze. 2014 metais pasirodziusiame JAV
mokslininky tyrime buvo analizuojamas
patogenezinis rySys tarp Zzarnyno mikrofloros ir
cholangiocity pazeidimo (20). PaaisSkéjo, jog intra-
ir ekstrahepatiniy tulZies lataky cholangiocitai
per NOD ir TLR receptorius reaguoja j Zzarnyno
mikrofloros endo- ir egzotoksinus (pvz.: PAMP —

pathogen-associated molecular  paterns),

atkeliavusius per enterohepatine kraujotaka. Siy

molekuliy ir receptoriy susijungimas lemia

transkripcijos faktoriy aktyvacijg (NFkB, IRF3) ir
uzdegimo mediatoriy sinteze (IL-6, IL-8, IL-1B). |

mediatoriy iSsiskyrimg reaguoja imuniné

sistemos Igstelés, todél cholangiocituose vystosi
uzdegimas ir fibrozé.

Citokiny ir adhezijos molekuliy sukelto uzdegimo
teorija nagrinéjama 2017 mety tyrime (21). Siy
mokslininky iSvadose teigiama, jog Zarnos gleivinés
uzdegimas skatina limfocity aktyvacijg ir patekimg j
enterohepating cirkuliacija. Citokinai ir adhezijos
molekulés, iSsiskirdamos i§ zarny gleivings, veikia
kaip atminties lgstelés ir palaiko nuolatinj uzdegimo
procesa enterohepatingje kraujotakoje. Kitame ty
paciy mety tyrime nurodomas vienas i§ svarbiausiy
PSC patogenez¢je dalyvaujanciy citokiny — IL2 (22).
Manoma, jog Sis citokinas, aktyvuodamas T
limfocitus palaiko nuolatinj uzdegimga storzarnéje bei
tulzies latakuose.

Literatiiroje nagrin¢jama ir tam tikry geny bei jy
koduojamy produkty jtaka tulzies riig§¢iy sukeltam

lataky pazeidimui (23). Vienas i§ tiriamy geny yra
GPBARI1 (G protein-coupled bile acid receptor 1),
kuris koduoja tulzies rugsciy receptoriaus sintezg
cholangiocituose. Sio receptoriaus yra cholangiocity
membrany pavirSiuje ir jis, susijunges su tulzies
druskomis, slopina imuninj atsaka bei palaiko tulzies
rugsciy sintezés homeostazg. Kitas genas FUT2
koduoja fermento fukoziltransferazés 2 sintezg, o
pastarasis  stabilizuoja  cholangiocituose esantj
perilastelinj matriksg ir taip apsaugo tulzies lataky
epitelines lasteles nuo tulzies rigsciy poveikio.
Manoma, jog sutrikus §iy geny ekspresijai bei jy
koduojamy baltymy sintezei, vystosi tulzies riig§¢iy
sukeltas cholangiocity pazeidimas.

4. Diagnostika

PSC gali pasireiksti trimis formomis:

® Pirmoji (klasikiné) — vyrauja ekstrahepatiniy
tulzies lataky ir stambesniy intrahepatiniy
tulzies lataky pazeidimas.
® Antroji (smulkiyjy lataky) — pazeidziami
artimiausi, smulkieji tulzies latakai.
® Trecioji (misri) — pazeidziami tiek smulkieji,
tiek stambieji tulzies latakai.
Pacientai, sergantys PSC, pradinése ligos stadijose
dazniausiai neturi jokiy simptomy. Nezymis
pakitimai gali buti randami tik laboratoriniuose
tyrimuose, kuriuose stebimas kepeny fermenty,
rodanciy cholestazg, padidéjimas (Sarminés fosfatazé
ir gamagliutamiltransferaz¢). Aminotransferaziy
(AST, ALT) rodikliai padidéja neZymiai, nebent yra
pazenges kepeny pazeidimas. Esant cholangitui,
kepeny cirozei ar susidarius tulzies piislés strikturai,
fiksuojamas ir bilirubino koncentracijos padidéjimas
kraujo plazmoje, taip pat gali biiti sumazgjusi ir
albumino koncentracija. PasireiSkus tulzies lataky
obstrukcijai, i$sivysto mechaniné gelta, o pacientas
ima jausti niezulj, pasireiskia pilvo
skausmai, gelta bei karS¢iavimas. Kai PSC issivysto
sergant uzdegimine zarny liga, be minétyjy
simptomy, kartu pasireiSkia ir suaktyvéjusi zarnyno

nuovargj,
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peristaltika, pilvo skausmai bei stebimi kraujavimai i§
virs§kinamojo trakto (24).

Sergant PSC galima aptikti ir imunologiniy Zymeny
pakitimus ~ (24).  Netipiniai  perinukleariniai
antineutrofiliniai citoplazminiai antiktinai (pANCA)
yra teigiami mazdaug 26 — 94% atvejy. Be to, gali biti
padidéjusi bendra imunoglobuliny koncentracija
(IgM gali padideti apie 50%), o teigiami
antinukleariniai antik@inai, lygiyjy raumeny antiktinai
galéty perspéti apie autoimuninj hepatita. IgG4
normos virsijimas daugiau nei 4 kartus rodo su IgG4
susijusi PSC. Visgi, $ie rodikliai néra laikomi
specifiskais §ios ligos diagnostikoje.

tariant PSC, diagnostikai
radiologinius  tyrimus.
pradedamas nuo ultragarsinio tyrimo, o dazniausias
radinys yra prasipléte tulzies latakai. Tiksliausias
tyrimas, patvirtinantis PSC diagnozg, yra magnetinio
rezonanso cholangiopankreatografija (MRCP) (25).
Sis  tyrimas patikimesnis, nei endoskopiné
retrogradiné  cholangiopankreatografija  (ERCP),
i8skyrus tuos atvejus, kai liga yra ankstyvos stadijos ir
apsiribojusi tik intrahepatiniais tulzies latakais, arba

geriausia  pasitelkti

IStyrimas  dazniausiai

yra kontraindikacijy atlikti MRCP tyrima. Vertinant
cholangiogramas dazniausiai matomas ,karoliy®
vaizdas intrahepatiniuose ir ekstrahepatiniuose tulzies
kanaléliuose. JAV metanalizés duomenimis, MRCP
tyrimo jautrumas diagnozuojant PSC yra 0,86, o
specifiSkumas 0,94 (26). Visgi, Lietuvoje ERCP vis
dar yra dazniau atliekamas diagnostinis tyrimas.

ERCP turi ir gydomajj privaluma, kadangi procediiros
metu galima iSplésti ir stentuoti tulzies latako
susiaur¢jimg. Taip pat galima paimti biopsinés
medziagos ir atmesti arba patvirtinti
cholangiokarcinomos diagnoze. Visgi, §is invazinis
tyrimas pasizymi gana dideliu komplikacijy dazniu,
kuris jvairiy tyrimy duomenimis gali svyruoti nuo 5%
iki 9,8% (27). Dazniausiai fiksuojamas pankreatitas,
kraujavimai bei infekcijos, kuriy rizikg ypac padidina
pakartotine ERCP. Visgi, ERCP reikalingas tiems
pacientams, kuriems MRCP metu nebuvo
diagnozuotas PSC arba yra reikalinga papildoma
intervencija tulzies latakuose. Kad MRCP tyrimu biity
patvirtintas PSC, reikia bent vieno i§ trijy didziyjy
kriterijy ir dviejy mazyjy kriterijy (28) (2 Lentelé).

Didieji kriterijai

Mazieji kriterijai

,,Karoliukai“ —
tulzies lataky susiauréjimai ir dilatacijos

intrahepatiniy ir ekstrahepatiniy

Sienelés sustor¢jimas — iSsiplétes latako diametras
(>2mm)

,»Apgenéjimas“ — susiaur¢j¢ proksimaliniai tulzies
latakai

Sienelés sluoksniavimasis

Divertikulas — maiSelio formos iSsiplétimas

Akmuo

Intrahepatiniy tulzies lataky pazeidimas

Ekstrahepatiniy tulzies lataky pazeidimas

Ekstrahepatiniy ir intrahepatiniy tulzies lataky

pazeidimas

2 Lentelé. MRCP pirminio sklerozuojancio cholangito diagnostikos kriterijai
MRCP — magnetinio rezonanso cholangiopankreatografija
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Kadangi PSC yra neretai susij¢s su uzdegimine zarny
liga, reikia pasitelkti klinikinius, endoskopinius,
radiologinius ir histologinius virSkinamojo trakto
tyrimus, siekiant atmesti opinio kolito arba Krono
ligos diagnoze (29). Vos patvirtinus PSC diagnozg yra
rekomenduojama atlikti kolonoskopija su
chromoendoskopija ir atsitikting biopsijg. Jei
procediiros metu pakitimy nerandama, procediira
reikéty kartoti po 5 mety arba remtis kolorektalinio
vézio rizikos veiksniais (30).

PSC diferencijuojamas su antriniu sklerozuojanciu

cholangitu, cholangitu dél imunoglobulino G4,
autoimuniniu  hepatitu, iSemine cholangiopatija,
papiliariniais navikais, cholangiolitiaze,

cholangiokarcinoma ir ZIV cholangiopatija.

5. Gydymas
5.1 Ursodeoksicholio ragstis

PSC
modifikuojancio gydymo néra. ISsamiausiai istirtas
vaistas Siai ligai gydyti yra ursodeoksicholio rugstis
(UDCR) - 7-B-epimeras i§ chenodeoksicholio
rugsties, kuris pagerina kepeny tulzies sekrecija, turi
hepatoprotekcinj poveiki, pasizymi
imunomoduliacinémis savybémis ir yra labai
efektyvus valdant ligos simptomus. Placebu
kontroliuojamas atsitiktiniy imciy tyrimas parode,
kad standartiné UDCR doz¢ (13 — 15 mg/kg per para)
netur¢jo jokio pranasumo pries placebg ir nesumazino

Siuo metu patvirtinto medikamentinio

mirties rizikos ar kepeny transplantacijos poreikio,
lyginant su placebu, taCiau reikSmingai pagerino
kepeny rodiklius (31). Kiti tyrimai teigia, jog UDCR
gali turéti poveikj gaubtinés ir tiesiosios Zarnos
neoplazijos rizikos mazinimui, taciau tuomet
gydymas turéty biiti skirtas standartinémis dozémis,
kadangi didelés dozés neoplazijos rizika didina (32).
Remiantis 8 studijy metanalize, j kuria buvo jtraukti
763 pacientai, sergantys UZL-PSC, i§ kuriy 177
atvejai buvo su kolorektaline neoplazija, UDCR
netur¢jo teigiamo poveikio jau esamiems neoplazijos
atvejams, taciau turéjo hepatoprotekcini poveikj
pacientams, kuriems neoplaziniai pakitimai dar
nebuvo issivyste (33).

5.2 Biologiné terapija

Neretai gydant UZL liga naudojama biologiné
terapija. Mediky bendruomené deda vilCiy, jog
biologiné terapija galéty turéti jtakos ir PSC gydymui,
pasickus UZL remisijg. Ankstyvas anti-TNF-alfa
preparaty ir vedolizumabo vartojimas suteikia
optimizmo ir PSC gydyme: NumalSinus uzdegiminius
procesus virSkinamajame trakte, buvo stebimas
kepeny fermenty normalizavimasis (34). Yra keletas
uzuominy, jog adalimumabas ir vedolizumabas gali
biti naudingas PSC ligos eigai UZL gydymo metu
(35). Manoma, jog biitent vedolizumabas gali
inhibuoti  a4p7 receptorius ir stabdyti PSC
progresavima, taCiau jis neturi teigiamo poveikio
tulzies lataky fibrozei ir stenozei (36). Kiti tyrimai,
nagringj¢ infliksimabo ir adalimumabo veikima,
neparodé teigiamo poveikio tulzies lataky uzdegimui,
o vartojant adalimumaba buvo stebimas tik Sarminés
fosfatazés sumaz¢jimas (37). Deja, panaSiems
tyrimams, kuriuose bty apraSoma biologinés
terapijos nauda PSC, triksta tikslumo ir aiSkumo dél
riboty galimybiy juos atlikti prospektyviai.

5.3 Tulzies
dilatacija

lataky stentavimas ir balioniné

PSC simptomy gydyme labai svarbi intervencija yra
stentavimas. Lataky obstrukcija gali atsirasti bet
kurioje kanaléliy sistemos dalyje, tac¢iau ERCP
atlickama tik esant reikSmingai klinikai ir stebint
striktiiras ~ ekstrahepatiniuose ar stambiuosiuose
intrahepatiniuose kanaléliuose. ERCP procediira
naudojama, kai randama stenozé, kurios diametras
mazesnis nei 1,5 mm bendrajame tulzies latake arba
siauresné nei 1 mm hepatiniuose latakuose (38). 128
pacienty studija patvirtino, jog striktiiry iSsivystymo
tikimybé PSC ligos eigoje svyruoja nuo 36% iki 57%,
o tai lemia blogesng prognoze ir didina
cholangiokarcinomos rizika (39). Taip pat pacientai,
tur¢je striktiiry, iSgyveno Zymiai trumpiau, lyginant
su pacientais, kuriems striktiiry nebuvo (13,7 metai
pries 23 metus). Pastebéta, jog po procediiros iSauga
cholangito rizika, todél yra rekomenduojama 3 — 5
dienas vartoti chinolony arba cefalosporiny grupés
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antibiotikus (30). Visgi, 2014 mety prospektyviniame
tyrime, kuriame dalyvavo 138 pacientai, nebuvo
fiksuota teigiama antibiotiky profilaktikos jtaka
mirtingumui, hospitalizacijos trukmei arba tulzies
aspiraty bakteriniam profiliui (40). 2017 metais
atliktoje studijoje pastebima, jog lokaliy antibiotiky
naudojimas ERCP procediiros metu turi teigiamos
jtakos septiniy komplikacijy prevencijai (41).

5.4 Kolonektomija

Indikacijos kolonektomijai gali biti jvairios, taciau
dazniausiai S§i operacija atlickama, kai ligos eigos
nepavyksta suvaldyti biologine terapija arba iSsivysto
storZzarnés vézys. Pasalinus dalj storosios Zzarnos yra
suformuojama ileoanaliné maiSo anastomozé arba
ileostoma. 2016 metais iSspausdintoje sisteminéje
apzvalgoje pastebéta, jog kolonektomija, atlikta pries
arba po kepeny persodinimo PSC-UZL pacientams,
létina PSC progresavima (42). Kiti autoriai pastebi,
jog kolonektomija su ileostomos suformavimu turi
mazesn¢ kepeny transplantato atmetimo rizikag PSC-
UZL pacientams, lyginant su ileoanalinio mai$o
suformavimu (43). Retrospektyviniame tyrime,
kuriame dalyvavo 2594 UZL sergantys pacientai,
nustatyta, jog po kolonektomijos iki PSC nustatymo,
jie turéjo 29% tikimybe numirti dél iSsivysciusio
kepeny nepakankamumo (44). Kita analizé parode,
jog atlikus kolonektomijg PSC-UZL pacientams, 25%
i§ jy prireiké kepeny transplantacijos 10 mety
laikotarpyje (45). Tuo tarpu kitoje grupéje, kurioje
operacija nebuvo atlikta, Sis skaicius sieké 33%.
Dazniausia kepeny transplantato atmetimo priezastis
yra kepeny arterijos tromboz¢ ir tulzies lataky

stenozé. Visgi, reikalingi tolimesni tyrimai,
vertinantys ~ kolonektomijos nauda bei rizika
pacientams, sergantiems PSC-UZL.

5.5 Kepeny transplantacija

Kepeny transplantacija yra indikuotina esant
progresuojanciam kepeny nepakankamumui,
pasikartojan¢iam cholangitui su nepraeinanciu

niezuliu, bei i§sivyscius cholangiokarcinomai (46,47).
Vis délto, mokslingje literatiiroje kyla daug diskusijy
dél UZL patiméjimo po kepeny transplantacijos, bei
PSC recidyvo persodintose kepenyse. Kai kuriose

atliktose studijose pastebima, jog net iki 30% PSC-
UZL pacienty po kepeny transplantacijos, UZL
simptomai patiméja (48,49). Kity mokslininky
rezultatuose pateikiamos prieSingos iSvados. Fattahi ir
kolegy atliktame tyrime pastebéta, jog i§ 152 PSC-
UZL serganéiy pacienty, kuriems buvo atlikta kepeny
transplantacija, 24-iems (15,8%) uzdegiminiy zarny
poky¢iy nepastebéta, 119-ai (78,3%) uzdegimas
susilpngjo ir tik 9-iems (5,9%) pacientams uzdegimas
suaktyvejo (50). Kitas Anglijos mokslininky tyrimas,
trukes 20 mety, konstatavo, jog PSC daznai
recidyvuoja net persodintose kepenyse (51). Tyrime
dalyvavo 347 pacientai, kuriems atlikta kepeny
transplantacija dél PSC ir kurie taip pat sirgo opiniu
kolitu. 81-am (14,3%) pacientui PSC vel pasireiske
persodintose kepenyse, o 37-iems (48,7%) i§ jy
iSsivyst¢  kepeny nepakankamumas ir reikéjo
pakartotinés transplantacijos. Skandinavy atliktame
tyrime pastebéta, jog kolonektomija, atlikta pries
kepeny transplantacija, gali sumazinti PSC recidyvo
rizika persodintose kepenyse net iki 20% (52).

6. Isvados
Pirminio sklerozuojancio cholangito etiologija iki $iy
dieny néra visiSkai Zzinoma. 30-80% pacienty,
serganciy pirminiu  sklerozuojanCiy cholangitu,
diagnozuojama ir uzdegiminé zarny liga, o didziaja
dalj sudaro opinis kolitas. Literatiiroje keliama daug
hipoteziy, kuriomis bandoma iSaiskinti S$iy ligy
patogenezinj ry$j: svarstoma zarny sienelés
pralaidumo poky¢iy, mikrobiotos, tulzies rigsciy,
citokiny bei geny jtaka ligos i$sivystymui. Kiekvienas

pacientas, sergantis pirminiu  sklerozuojanciu
cholangitu, turi bati rutiniSkai tiriamas dél
uzdegiminés zarny ligos. Tiksliausias tyrimas

diagnozuojant pirminj sklerozuojantj cholangita yra
magnetinio rezonanso cholangiopankreatografija.
Efektyvaus medikamentinio gydymo  visiSkai
iSgydancio Sig liga néra, taCiau pastebima vis
akivaizdesné biologinés terapijos nauda.
Kolonektomija gali turéti teigiamos jtakos tiek
uzdegiminés zarny ligos eigai, tiek ir pirminio
sklerozuojanc¢io cholangito progresavimui. Kepeny
transplantacija yra biitina, kai vystosi progresuojantis
kepeny nepakankamumas arba cholangiokarcinoma.
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Visgi, jeigu uzdegiminés zarny ligos eiga yra

nekontroliuojama,
cholangitas gali

pirminis
iSsivystiti net

sklerozuojantis
ir persodintose

kepenyse.
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