
Journal of Medical Sciences. April 30, 2020 - Volume 8 | Issue 15.  Electronic-ISSN: 2345-059 

66 
 

 

Medical Sciences 2020 Vol. 8 (15), p. 66-77 

 

Primary sclerosing cholangitis and its relation to inflammatory 
bowel disease: Literature review 

Dominykas Stankevičius1, Raimundas Darafėjus1 

1Faculty of Medicine, Vilnius University 

 

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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Santrauka 

Pirminis sklerozuojantis cholangitas – tai lėtinė, nežinomos etiologijos intra- ir/ arba ekstrahepatinių tulžies 

latakų liga, kurios metu vystosi šių latakų uždegimas ir fibrozė. Ligai progresuojant išsivysto kepenų cirozė 

arba cholangiokarcinoma, todėl daugiau negu 50% pacientų reikia kepenų transplantacijos per pirmuosius 10 – 

15 metų nuo pirmųjų ligos simptomų pasireiškimo. Dauguma sergančiųjų yra vyrai, kurių amžiaus vidurkis 

diagnozės metu svyruoja nuo 30 iki 40 metų. Šios ligos etiologija nėra tiksliai žinoma, tačiau yra nustatytas 

aiškus ryšys su uždegimine žarnų liga. Iki 80% pacientų, sergančių pirminiu sklerozuojančiu cholangitu, yra 

diagnozuojama ir uždegiminė žarnų liga (opinis kolitas arba Krono liga). Literatūroje pateikiama įvairių 

hipotezių, nagrinėjančių šių ligų patogenezinį ryšį: svarstoma žarnų sienelės pralaidumo pokyčių, mikrobiotos, 

tulžies rūgščių, citokinų bei genų įtaka ligos išsivystimui. Tiksliausias diagnostinis tyrimas išlieka magnetinio 

rezonanso cholangiopankreatografija, tačiau dažnai pasitelkiama ir endoskopinė retrogradinė 

cholangiopankreatografija. Efektyvaus medikamentinio gydymo kol kas nėra. Visgi,  vis dažniau pastebimas 

teigiamas biologinės terapijos poveikis, tačiau reikalingi tolimesni tyrimai, vertinantys šio gydymo efektyvumą. 

Kolonektomija gali būti efektyvus chirurginis sprendimas gydant uždegiminę žarnų ligą ir slopinant pirminio 

sklerozuojančio cholangito eigą. Kepenų transplantacija yra reikalinga, kai liga progresuoja ir išsivysto kepenų 

cirozė arba cholangiokarcinoma. Visgi,  jeigu uždegiminės žarnų ligos eiga yra nekontroliuojama, pirminis 

sklerozuojantis cholangitas gali išsivystyti ir persodintose kepenyse. 

Raktažodžiai: pirminis sklerozuojantis cholangitas, uždegiminė žarnų liga, opinis kolitas, Krono liga. 
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1. Įvadas 

Pirminis sklerozuojantis cholangitas (PSC) – tai 
nežinomos etiologijos, reta ir lėtinė intra- ir/ arba 
ekstrahepatinių tulžies latakų liga, kurios metu vystosi 
šių latakų uždegimas, destrukcija bei progresuojanti 
kepenų fibrozė (1). Ligos pradžioje dažniausiai 
simptomų nejaučiama, tačiau ligai progresuojant 
atsiranda nuovargis, dešiniosios pašonės skausmas 
bei niežulys. Eigoje vystosi fibroziniai tulžies latakų 
pakitimai ir stenozė, kuri nulemia cholestazę ir 
mechaninės geltos atsiradimą (stebimi šarminės 
fosfatazės ir gamaglutamiltransferazės pakilimai). 
PSC toliau progresuojant didėja kepenų cirozės, 
cholangiokarcinomos ir kolorektalinio vėžio rizika 
(2). Efektyvaus medikamentinio gydymo, 
sustabdančio ligos progresavimą, kol kas nėra, o 
pasiekus terminalinę kepenų nepakankamumo stadiją 
vienintelis gydymo metodas yra kepenų 
transplantacija. Daugiau negu 50% pacientų 
reikalingas kepenų persodinimas per 10 – 15 metų nuo 
pirmųjų simptomų pasireiškimo (3–5). Pirminio 
sklerozuojančio cholangito etiologija iki šiol nėra 
tiksliai žinoma, tačiau yra nustatytas aiškus ryšys tarp 
PSC bei uždegiminės žarnų ligos (UŽL). PSC yra 
laikoma UŽL ekstraintestinine manifestacija. Šia 
literatūrine apžvalga siekiame išanalizuoti PSC ir 
UŽL patogenezinį ryšį ir paplitimą, bei apžvelgti PSC 
diagnostikos ir gydymo metodus. 

2. Epidemiologija 

PSC yra reta liga, tačiau jos paplitimas įvairiuose 
pasaulio regionuose varijuoja. Atliktų sisteminių 
analizių duomenimis, Europoje ir Jungtinėse 
Amerikos Valstijose (JAV) šios ligos paplitimas auga 
ir siekia 1-16 atvejų 100 000 gyventojų (6–8). Visgi, 
Šiaurės Europos šalyse sergama dažniau. 2020 metais 
publikuoto tyrimo duomenimis, PSC paplitimas 
Suomijoje yra kur kas didesnis – net 31,7 atvejų 100 
000 gyventojų (9).  

PSC gali paveikti abiejų lyčių asmenis, tačiau daugiau 
negu 60% sergančiųjų yra vyrai, kurių amžiaus 
vidurkis diagnozės metu varijuoja nuo 30 iki 40 metų 
(1). Nors ligos etiologija iki šių dienų išlieka neaiški, 
yra pastebimas akivaizdus ryšys tarp PSC ir 
uždegiminės žarnų ligos (UŽL). Taip pat pastebima, 
jog šis ryšys priklauso ir nuo uždegiminės žarnų ligos 
tipo (opinio kolito (OK) arba Krono ligos (KL)). 
Didelės apimties Olandų klinikinis tyrimas parodė, 
jog iš 579 tirtų pacientų, sergančių pirminiu 
sklerozuojančiu cholangitu, 380 (66%) taip pat sirgo 
uždegimine žarnų liga (10). Iš šių pacientų 287 (75%) 
sirgo opiniu kolitu, 78 (21%) turėjo Krono ligą, o 15 
pacientų (4%) tiksli gretutinė liga liko neaiški. Taip 
pat pastebėta, jog iš PSC-OK pacientų 83% 
diagnozuotas pankolitas, 13% - kairiosios pusės 
kolitas, o 4% - proktitas (1 Lentelė). 

Pacientai, sergantys pirminiu 
sklerozuojančiu cholangitu ir 
uždegiminė žarnų liga [n, (%)] 

Tiksli uždegiminės žarnų ligos klinikinė išraiška [n, (%)] 

Opinis kolitas,  287 (75%) Pankolitas, 207 (83%) 
Kairiosios pusės kolitas, 32 (13%) 
Proktitas, 9 (4%) 
Neaiški lokalizacija, 39 

Krono liga, 78 (21%) Ileitas, 4 (5%) 
Kolitas, 53 (72%) 
Ileokolitas, 17 (23%) 
Neaiški lokalizacija, 4 
Pankolitas, 12 (86%) 
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Nediferencijuota uždegiminės 
žarnų ligos diagnozė, 15 (4%) 

Kairiosios pusės kolitas, 2 (14%) 
Proktitas, 0 (0%) 
Neaiški lokalizacija, 1 

1 Lentelė: Pacientų, sergančių pirminiu sklerozuojančiu cholangitu ir uždegimine žarnų liga, klinikinė 
išraiška. 

 

 

 

 

 

 

Panašus retrospektyvinis tyrimas buvo atliktas 
Vilniaus Universiteto ligoninės Santaros Klinikose 
(11). Išanalizavus visų PSC sirgusių ir Santaros 
klinikose (nuo 2000 m. iki 2007 m.) gydytų pacientų 
ligos istorijas, pastebėta, jog šia liga sirgo 49 
pacientai. Iš jų 22 (45%) moterys ir 27 (55%) vyrai. 
14-ai (29%) šių pacientų buvo anksčiau diagnozuota 
uždegiminė žarnų liga: 2-iems (14%) – Krono liga, 
12-ai (86%) – opinis kolitas.  

Šiaurės Europos regione net 60 – 80% sergančiųjų 
PSC yra diagnozuota gretutinė uždegiminė žarnų liga, 
kai tuo tarpu Pietų Europos bei Azijos regionuose 
skaičiai kuklesni: 30 – 50% (1). Nors ir pastebimas 
akivaizdus PSC-UŽL ryšys, ekstraintestininės UŽL 
manifestacijos tikimybė išlieka maža. Manoma, jog 
tikimybė išsivystyti PSC sergant OK yra 0,8 – 8%, o 
sergant KL 0,4 – 9% (12).  Čilėje atliktame 
kohortiniame tyrime, kuriame dalyvavo 716 pacientų 
su UŽL, buvo pastebėta, jog PSC išsivystė 8-iems 
pacientams su OK (2%) ir tik 2-iems pacientams, 
kurie sirgo KL (1%) (13). Kitame 2018 metais 
publikuotame Danijos mokslininkų 
retrospektyviniame tyrime buvo užfiksuoti panašūs 
skaičiai (14). Tyrime dalyvavo net 8321 UŽL 
sergantis pacientas, iš kurių 222-iems (2,7%) buvo 
diagnozuota PSC. 58% iš jų buvo intra- ir 
ekstrahepatinių latakų pažeidimas, 40% - tik 
intrahepatinių latakų pažeidimas, 8% turėjo tik 

smulkiųjų latakų pažeidimą ir vos 2% pacientų buvo 
izoliuotas ekstrahepatinių latakų pažeidimas. 

Manoma, jog PSC paplitimas gali dar labiau išaugti 
naudojant jautresnius diagnostinių tyrimų metodus. 
A. K. Lunder ir kolegų atliktame tyrime padaryta 
išvada, jog PSC diagnozė nustatoma tris kartus 
dažniau naudojant magnetinio rezonanso 
cholangiopankreatografiją (MRCP) negu 
pasikliaunant vien klinikiniais simptomais ir 
laboratoriniais tyrimais (15). 7,5% pacientų su UŽL, 
PSC buvo nustatytas remiantis MRCP, kai tuo tarpu 
ta pati diagnozė patvirtinta vos 2,2% pacientų, 
pasitelkus laboratorinių tyrimų rezultatais bei 
klinikiniais simptomais. 

3. Patogenezė 

Nors PSC priežastis nėra tiksliai žinoma, tačiau 
moksliškai patvirtintas ryšys su uždegimine žarnų liga 
skatina atidžiau paanalizuoti šias sąsajas. Literatūroje 
pateikiama įvairių hipotezių, susijusių su UŽL-PSC 
patogeneziniu ryšiu. Viena iš hipotezių – padidėjęs 
žarnų sienelės pralaidumas (16–18). Persistuojant 
lėtiniam žarnų uždegimui, sutrinka enterocitų 
barjerinė funkcija ir didėja sienelės pralaidumas. Tai 
lemia suaktyvėjusį bakterinių produktų patekimą iš 
žarnos spindžio į hepatoportinę sistemą. Šie 
produktai, reaguodami su cholangiocitais, sukelia 
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imuninį atsaką, o tai, savo ruožtu, gali nulemti tulžies 
latakų uždegimą ir destrukciją.  

Kitoje teorijoje nagrinėjama žarnų mikrobiotos ir 
tulžies rūgščių tarpusavio sąveiką (16,19). Nustatyta, 
jog tulžies rūgštys, besijungdamos su kepenų ir žarnų 
ląstelėse esančiais farnesoido X receptoriais (FXR), 
aktyvuoja antimikrobinių produktų sintezę ir taip 
kontroliuoja žarnyno mikroorganizmų dauginimąsi. 
Dėl cholestezės sutrinka tulžies rūgščių patekimas į 
žarnų spindį, o tai lemia minėtųjų produktų sintezės 
slopinimą, žarnyno bakterijų populiacijos augimą ir 
disbakteriozę. 2014 metais pasirodžiusiame JAV 
mokslininkų tyrime buvo analizuojamas 
patogenezinis ryšys tarp žarnyno mikrofloros ir 
cholangiocitų pažeidimo (20). Paaiškėjo, jog intra- 
ir ekstrahepatinių tulžies latakų cholangiocitai 
per NOD ir TLR receptorius reaguoja į žarnyno 
mikrofloros endo- ir egzotoksinus (pvz.: PAMP – 
pathogen-associated molecular paterns), 
atkeliavusius per enterohepatinę kraujotaką. Šių 
molekulių ir receptorių susijungimas lemia 
transkripcijos faktorių aktyvaciją (NFκB, IRF3) ir 
uždegimo mediatorių sintezę (IL-6, IL-8, IL-1β). Į 
mediatorių išsiskyrimą reaguoja imuninė 
sistemos ląstelės, todėl cholangiocituose vystosi 
uždegimas ir fibrozė. 

Citokinų ir adhezijos molekulių sukelto uždegimo 
teorija nagrinėjama 2017 metų tyrime (21). Šių 
mokslininkų išvadose teigiama, jog žarnos gleivinės 
uždegimas skatina limfocitų aktyvaciją ir patekimą į 
enterohepatinę cirkuliaciją. Citokinai ir adhezijos 
molekulės, išsiskirdamos iš žarnų gleivinės, veikia 
kaip atminties ląstelės ir palaiko nuolatinį uždegimo 
procesą enterohepatinėje kraujotakoje. Kitame tų 
pačių metų tyrime nurodomas vienas iš svarbiausių 
PSC patogenezėje dalyvaujančių citokinų – IL2 (22). 
Manoma, jog šis citokinas, aktyvuodamas T 
limfocitus palaiko nuolatinį uždegimą storžarnėje bei 
tulžies latakuose. 

Literatūroje nagrinėjama ir tam tikrų genų bei jų 
koduojamų produktų įtaka tulžies rūgščių sukeltam 

latakų pažeidimui (23). Vienas iš tiriamų genų yra 
GPBAR1 (G protein-coupled bile acid receptor 1), 
kuris koduoja tulžies rūgščių receptoriaus sintezę 
cholangiocituose. Šio receptoriaus yra cholangiocitų 
membranų paviršiuje ir jis, susijungęs su tulžies 
druskomis, slopina imuninį atsaką bei palaiko tulžies 
rūgščių sintezės homeostazę. Kitas genas FUT2 
koduoja fermento fukoziltransferazės 2 sintezę, o 
pastarasis stabilizuoja cholangiocituose esantį 
periląstelinį matriksą ir taip apsaugo tulžies latakų 
epitelines ląsteles nuo tulžies rūgščių poveikio. 
Manoma, jog sutrikus šių genų ekspresijai bei jų 
koduojamų baltymų sintezei, vystosi tulžies rūgščių 
sukeltas cholangiocitų pažeidimas. 

 

4. Diagnostika 
PSC gali pasireikšti trimis formomis: 

• Pirmoji (klasikinė) – vyrauja ekstrahepatinių 
tulžies latakų ir stambesnių intrahepatinių 
tulžies latakų pažeidimas. 

• Antroji (smulkiųjų latakų) – pažeidžiami 
artimiausi, smulkieji tulžies latakai. 

• Trečioji (mišri) – pažeidžiami tiek smulkieji, 
tiek stambieji tulžies latakai.  

Pacientai, sergantys PSC, pradinėse ligos stadijose 
dažniausiai neturi jokių simptomų. Nežymūs 
pakitimai gali būti randami tik laboratoriniuose 
tyrimuose, kuriuose stebimas kepenų fermentų, 
rodančių cholestazę, padidėjimas (šarminės fosfatazė 
ir gamagliutamiltransferazė). Aminotransferazių 
(AST, ALT) rodikliai padidėja nežymiai, nebent yra 
pažengęs kepenų pažeidimas. Esant cholangitui, 
kepenų cirozei ar susidarius tulžies pūslės striktūrai, 
fiksuojamas ir bilirubino koncentracijos padidėjimas 
kraujo plazmoje, taip pat gali būti sumažėjusi ir 
albumino koncentracija. Pasireiškus tulžies latakų 
obstrukcijai, išsivysto mechaninė gelta, o pacientas 
ima jausti nuovargį, niežulį, pasireiškia pilvo 
skausmai, gelta bei karščiavimas. Kai PSC išsivysto 
sergant uždegimine žarnų liga, be minėtųjų 
simptomų, kartu pasireiškia ir suaktyvėjusi žarnyno 
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peristaltika, pilvo skausmai bei stebimi kraujavimai iš 
virškinamojo trakto (24). 
Sergant PSC galima aptikti ir imunologinių žymenų 
pakitimus (24). Netipiniai perinukleariniai 
antineutrofiliniai citoplazminiai antikūnai (pANCA) 
yra teigiami maždaug 26 – 94% atvejų. Be to, gali būti 
padidėjusi bendra imunoglobulinų koncentracija 
(IgM gali padidėti apie 50%), o teigiami 
antinukleariniai antikūnai, lygiųjų raumenų antikūnai 
galėtų perspėti apie autoimuninį hepatitą. IgG4 
normos viršijimas daugiau nei 4 kartus rodo su IgG4 
susijusį PSC. Visgi, šie rodikliai nėra laikomi 
specifiškais šios ligos diagnostikoje. 
Įtariant PSC, diagnostikai geriausia pasitelkti 
radiologinius tyrimus. Ištyrimas dažniausiai 
pradedamas nuo ultragarsinio tyrimo, o dažniausias 
radinys yra prasiplėtę tulžies latakai.  Tiksliausias 
tyrimas, patvirtinantis PSC diagnozę, yra magnetinio 
rezonanso cholangiopankreatografija (MRCP) (25). 
Šis tyrimas patikimesnis, nei endoskopinė 
retrogradinė cholangiopankreatografija (ERCP), 
išskyrus tuos atvejus, kai liga yra ankstyvos stadijos ir 
apsiribojusi tik intrahepatiniais tulžies latakais, arba 

yra kontraindikacijų atlikti MRCP tyrimą. Vertinant 
cholangiogramas dažniausiai matomas ,,karolių“ 
vaizdas intrahepatiniuose ir ekstrahepatiniuose tulžies 
kanalėliuose. JAV metanalizės duomenimis, MRCP 
tyrimo jautrumas diagnozuojant PSC yra 0,86, o 
specifiškumas  0,94 (26). Visgi, Lietuvoje ERCP vis 
dar yra dažniau atliekamas diagnostinis tyrimas.  
ERCP turi ir gydomąjį privalumą, kadangi procedūros 
metu galima išplėsti ir stentuoti tulžies latako 
susiaurėjimą. Taip pat galima paimti biopsinės 
medžiagos ir atmesti arba patvirtinti 
cholangiokarcinomos diagnozę. Visgi, šis invazinis 
tyrimas pasižymi gana dideliu komplikacijų dažniu, 
kuris įvairių tyrimų duomenimis gali svyruoti nuo 5% 
iki 9,8% (27). Dažniausiai fiksuojamas pankreatitas, 
kraujavimai bei infekcijos, kurių riziką ypač padidina 
pakartotinė ERCP. Visgi, ERCP reikalingas tiems 
pacientams, kuriems MRCP metu nebuvo 
diagnozuotas PSC arba yra reikalinga papildoma 
intervencija tulžies latakuose. Kad MRCP tyrimu būtų 
patvirtintas PSC, reikia bent vieno iš trijų didžiųjų 
kriterijų ir dviejų mažųjų kriterijų (28) (2 Lentelė). 

Didieji kriterijai Mažieji kriterijai 
,,Karoliukai“ – intrahepatinių ir ekstrahepatinių 
tulžies latakų susiaurėjimai ir dilatacijos 

Sienelės sustorėjimas – išsiplėtęs latako diametras 
(>2mm) 

,,Apgenėjimas“ – susiaurėję proksimaliniai tulžies 
latakai 

Sienelės sluoksniavimasis  

Divertikulas – maišelio formos išsiplėtimas Akmuo 
 Intrahepatinių tulžies latakų pažeidimas 
 Ekstrahepatinių tulžies latakų pažeidimas 
 Ekstrahepatinių ir intrahepatinių tulžies latakų 

pažeidimas 
2 Lentelė. MRCP pirminio sklerozuojančio cholangito diagnostikos kriterijai 
MRCP – magnetinio rezonanso cholangiopankreatografija 
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Kadangi PSC yra neretai susijęs su uždegimine žarnų 
liga, reikia pasitelkti klinikinius, endoskopinius, 
radiologinius ir histologinius virškinamojo trakto 
tyrimus, siekiant atmesti opinio kolito arba Krono 
ligos diagnozę (29). Vos patvirtinus PSC diagnozę yra 
rekomenduojama atlikti kolonoskopiją su 
chromoendoskopija ir atsitiktinę biopsiją. Jei 
procedūros metu pakitimų nerandama, procedūrą 
reikėtų kartoti po 5 metų arba remtis kolorektalinio 
vėžio rizikos veiksniais (30). 
PSC diferencijuojamas su antriniu sklerozuojančiu 
cholangitu, cholangitu dėl imunoglobulino G4, 
autoimuniniu hepatitu, išemine cholangiopatija, 
papiliariniais navikais, cholangiolitiaze, 
cholangiokarcinoma ir ŽIV cholangiopatija.  

5. Gydymas 
5.1 Ursodeoksicholio rūgštis 
Šiuo metu patvirtinto medikamentinio PSC 
modifikuojančio gydymo nėra. Išsamiausiai ištirtas 
vaistas šiai ligai gydyti yra ursodeoksicholio rūgštis 
(UDCR) – 7-β-epimeras iš chenodeoksicholio 
rūgšties, kuris pagerina kepenų tulžies sekreciją, turi 
hepatoprotekcinį poveikį, pasižymi 
imunomoduliacinėmis savybėmis ir yra labai 
efektyvus valdant ligos simptomus. Placebu 
kontroliuojamas atsitiktinių imčių tyrimas parodė, 
kad standartinė UDCR dozė (13 – 15 mg/kg per parą) 
neturėjo jokio pranašumo prieš placebą ir nesumažino 
mirties rizikos ar kepenų transplantacijos poreikio, 
lyginant su placebu, tačiau reikšmingai pagerino 
kepenų rodiklius (31). Kiti tyrimai teigia, jog UDCR 
gali turėti poveikį gaubtinės ir tiesiosios žarnos 
neoplazijos rizikos mažinimui, tačiau tuomet 
gydymas turėtų būti skirtas standartinėmis dozėmis, 
kadangi didelės dozės neoplazijos riziką didina (32). 
Remiantis 8 studijų metanalize, į kurią buvo įtraukti 
763 pacientai, sergantys UŽL-PSC, iš kurių 177 
atvejai buvo su kolorektaline neoplazija, UDCR 
neturėjo teigiamo poveikio jau esamiems neoplazijos 
atvejams, tačiau turėjo hepatoprotekcinį poveikį 
pacientams, kuriems neoplaziniai pakitimai dar 
nebuvo išsivystę (33). 

5.2 Biologinė terapija 
Neretai gydant UŽL ligą naudojama biologinė 
terapija. Medikų bendruomenė deda vilčių, jog 
biologinė terapija galėtų turėti įtakos ir PSC gydymui, 
pasiekus UŽL remisiją. Ankstyvas anti-TNF-alfa 
preparatų ir vedolizumabo vartojimas suteikia 
optimizmo ir PSC gydyme: Numalšinus uždegiminius 
procesus virškinamajame trakte, buvo stebimas 
kepenų fermentų normalizavimasis (34). Yra keletas 
užuominų, jog adalimumabas ir vedolizumabas gali 
būti naudingas PSC ligos eigai UŽL gydymo metu 
(35).  Manoma, jog būtent vedolizumabas gali 
inhibuoti α4β7 receptorius ir stabdyti PSC 
progresavimą, tačiau jis neturi teigiamo poveikio 
tulžies latakų fibrozei ir stenozei (36). Kiti tyrimai, 
nagrinėję infliksimabo ir adalimumabo veikimą, 
neparodė teigiamo poveikio tulžies latakų uždegimui, 
o vartojant adalimumabą buvo stebimas tik šarminės 
fosfatazės sumažėjimas (37). Deja, panašiems 
tyrimams, kuriuose būtų aprašoma biologinės 
terapijos nauda PSC, trūksta tikslumo ir aiškumo dėl 
ribotų galimybių juos atlikti prospektyviai. 

5.3 Tulžies latakų stentavimas ir balioninė 
dilatacija 

PSC simptomų gydyme labai svarbi intervencija yra 
stentavimas. Latakų obstrukcija gali atsirasti bet 
kurioje kanalėlių sistemos dalyje, tačiau ERCP 
atliekama tik esant reikšmingai klinikai ir stebint 
striktūras ekstrahepatiniuose ar stambiuosiuose 
intrahepatiniuose kanalėliuose. ERCP procedūra 
naudojama, kai randama stenozė, kurios diametras 
mažesnis nei 1,5 mm bendrajame tulžies latake arba 
siauresnė nei 1 mm hepatiniuose latakuose (38). 128 
pacientų studija patvirtino, jog striktūrų išsivystymo 
tikimybė PSC ligos eigoje svyruoja nuo 36% iki 57%, 
o tai lemia blogesnę prognozę ir didina 
cholangiokarcinomos riziką (39). Taip pat pacientai, 
turėję striktūrų, išgyveno žymiai trumpiau, lyginant 
su pacientais, kuriems striktūrų nebuvo (13,7 metai 
prieš 23 metus). Pastebėta, jog po procedūros išauga 
cholangito rizika, todėl yra rekomenduojama 3 – 5 
dienas vartoti chinolonų arba cefalosporinų grupės 
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antibiotikus (30). Visgi, 2014 metų prospektyviniame 
tyrime, kuriame dalyvavo 138 pacientai, nebuvo 
fiksuota teigiama antibiotikų profilaktikos įtaka 
mirtingumui, hospitalizacijos trukmei arba tulžies 
aspiratų bakteriniam profiliui (40). 2017 metais 
atliktoje studijoje pastebima, jog lokalių antibiotikų 
naudojimas ERCP procedūros metu turi teigiamos 
įtakos septinių komplikacijų prevencijai (41).  

5.4 Kolonektomija 
Indikacijos kolonektomijai gali būti įvairios, tačiau 
dažniausiai ši operacija atliekama, kai ligos eigos 
nepavyksta suvaldyti biologine terapija arba išsivysto 
storžarnės vėžys. Pašalinus dalį storosios žarnos yra 
suformuojama ileoanalinė maišo anastomozė arba 
ileostoma. 2016 metais išspausdintoje sisteminėje 
apžvalgoje pastebėta, jog kolonektomija, atlikta prieš 
arba po kepenų persodinimo PSC-UŽL pacientams, 
lėtina PSC progresavimą (42). Kiti autoriai pastebi, 
jog kolonektomija su ileostomos suformavimu turi 
mažesnę kepenų transplantato atmetimo riziką PSC-
UŽL pacientams, lyginant su ileoanalinio maišo 
suformavimu (43). Retrospektyviniame tyrime, 
kuriame dalyvavo 2594 UŽL sergantys pacientai, 
nustatyta, jog po kolonektomijos iki PSC nustatymo, 
jie turėjo 29% tikimybę numirti dėl išsivysčiusio 
kepenų nepakankamumo (44). Kita analizė parodė, 
jog atlikus kolonektomiją PSC-UŽL pacientams, 25% 
iš jų prireikė kepenų transplantacijos 10 metų 
laikotarpyje (45). Tuo tarpu kitoje grupėje, kurioje 
operacija nebuvo atlikta, šis skaičius siekė 33%. 
Dažniausia kepenų transplantato atmetimo priežastis 
yra kepenų arterijos trombozė ir tulžies latakų 
stenozė.  Visgi, reikalingi tolimesni tyrimai, 
vertinantys kolonektomijos naudą bei riziką 
pacientams, sergantiems PSC-UŽL. 

5.5 Kepenų transplantacija 
Kepenų transplantacija yra indikuotina esant 
progresuojančiam kepenų nepakankamumui, 
pasikartojančiam cholangitui su nepraeinančiu 
niežuliu, bei išsivysčius cholangiokarcinomai (46,47). 
Vis dėlto, mokslinėje literatūroje kyla daug diskusijų 
dėl UŽL paūmėjimo po kepenų transplantacijos, bei 
PSC recidyvo persodintose kepenyse. Kai kuriose 

atliktose studijose pastebima, jog net iki 30% PSC-
UŽL pacientų po kepenų transplantacijos, UŽL 
simptomai paūmėja (48,49). Kitų mokslininkų 
rezultatuose pateikiamos priešingos išvados. Fattahi ir 
kolegų atliktame tyrime pastebėta, jog iš 152 PSC-
UŽL sergančių pacientų, kuriems buvo atlikta kepenų 
transplantacija, 24-iems (15,8%) uždegiminių žarnų 
pokyčių nepastebėta, 119-ai (78,3%) uždegimas 
susilpnėjo ir tik 9-iems (5,9%) pacientams uždegimas 
suaktyvėjo (50). Kitas Anglijos mokslininkų tyrimas, 
trukęs 20 metų, konstatavo, jog PSC dažnai 
recidyvuoja net persodintose kepenyse (51). Tyrime 
dalyvavo 347 pacientai, kuriems atlikta kepenų 
transplantacija dėl PSC ir kurie taip pat sirgo opiniu 
kolitu. 81-am (14,3%) pacientui PSC vėl pasireiškė 
persodintose kepenyse, o 37-iems (48,7%) iš jų 
išsivystė kepenų nepakankamumas ir reikėjo 
pakartotinės transplantacijos. Skandinavų atliktame 
tyrime pastebėta, jog kolonektomija, atlikta prieš 
kepenų transplantaciją, gali sumažinti PSC recidyvo 
riziką persodintose kepenyse net iki 20% (52). 

6. Išvados 
Pirminio sklerozuojančio cholangito etiologija iki šių 
dienų nėra visiškai žinoma. 30-80% pacientų, 
sergančių pirminiu sklerozuojančių cholangitu, 
diagnozuojama ir uždegiminė žarnų liga, o didžiają 
dalį sudaro opinis kolitas.  Literatūroje keliama daug 
hipotezių, kuriomis bandoma išaiškinti šių ligų 
patogenezinį ryšį: svarstoma žarnų sienelės 
pralaidumo pokyčių, mikrobiotos, tulžies rūgščių, 
citokinų bei genų įtaka ligos išsivystymui. Kiekvienas 
pacientas, sergantis pirminiu sklerozuojančiu 
cholangitu, turi būti rutiniškai tiriamas dėl 
uždegiminės žarnų ligos. Tiksliausias tyrimas 
diagnozuojant pirminį sklerozuojantį cholangitą yra 
magnetinio rezonanso cholangiopankreatografija. 
Efektyvaus medikamentinio gydymo visiškai 
išgydančio šią ligą nėra, tačiau pastebima vis 
akivaizdesnė biologinės terapijos nauda. 
Kolonektomija gali turėti teigiamos įtakos tiek 
uždegiminės žarnų ligos eigai, tiek ir pirminio 
sklerozuojančio cholangito progresavimui. Kepenų 
transplantacija yra būtina, kai vystosi progresuojantis 
kepenų nepakankamumas arba cholangiokarcinoma. 
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Visgi, jeigu uždegiminės žarnų ligos eiga yra 
nekontroliuojama, pirminis sklerozuojantis 
cholangitas gali išsivystiti net ir persodintose 
kepenyse. 
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