eERN RARE-
LIVER

European Reference

Primarni biliarni

cholangitida (PBC)

Co je PBC?

Primarni biliarni cholangitida (PBC), dfive nazyvana primarni biliarni cirhdza, je chronickeé zanétlivé autoimunitni
onemocnéni jater, které postihuje malé nitrojaterni zlu¢ovody. Casem mUze PBC vést k fibréze a v konec¢ném
dUsledku k cirhdze.

Pojem fibréza oznacuje pritomnost zjizvené tkané zjisténé histologickym vysetrenim jaterni biopsie. Mezi dalsi
zpUsoby prikazu fibrézy patfi krevni testy a elastografické vysetrent.

Chronicky zanét jater nici jaterni buniky, coz vede k jaterni fibréze. Tato fibrdzni tkan obklopuje abnormalni uzliky
vznikajici neusporadanou regeneraci zni¢enych jaternich bunék. Nasledkem je postupné zhorSovani funkce jater
souvisejici se zménou fibrozy v cirhdzu. S cirhdzou se da Zit, ale je dllezité prisné a spravné sledovani.

Imunitni systém vytvari protilatky, které chrani lidské télo pred vnéjSimi nepriznivymi vlivy (viry, bakterie).
V pfipade autoimunitniho onemocneni imunitni systém napada slozky vlastniho téla a v pripade PBC jsou
protilatky namifeny proti malym zlu¢ovodim, &¢imz vznikd cholestaza.

Cholestaza znamena, Ze jatra nejsou schopna nalezité vylucovat ZIu¢ do stfeva, coz je hlavni disledek poskozenf
Zlucovodu vyvolany autoimunitni reakci pfi PBC. Hromadéni zluci v jatrech je toxické a vede k pretrvavajicimu
zanétu a rozvoji vazivovych jizev, které pak zhorSuji cholestazu v zaCarovaném kruhu, ktery je znazornén nize.

Napadeni malych zlucovodu
imunitnim systémem

Cholestaza

Toxicita Hromadeéni zlucovych kyselin

Jednim z cilt 1é¢by PBC je zamezit zhorSovani cholestazy a prerusit tak za¢arovany kruh postupného
posSkozovani jater.

VCasna diagnoza je zasadni, aby |éCba dokazala zabranit nebo zpomalit progresi choroby. Pacienti, ktefi jsou
diagnostikovani vCas a dobfe odpovidaji na léCbu, maji nadéji doziti podobnou jako pacienti bez tohoto
onemocneni. Nastésti je tomu tak u vetsSiny pacient.
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Koho postihuje?

Devadesat procent pacientt s PBC jsou Zeny a vétSina pacientl je diagnostikovana ve véku od 35 do 55 let.
Prevalence onemocnéni (pocet pfipadl na celkovy pocet obyvatel dané oblasti) u Zzen nad 40 let véku se pfiblizné
odhaduje na 1 pfipad z tisice. Proto je PBC povazovana za vzacné onemocnéni.

Pro¢ mam PBC?

Pricina tohoto onemocnénijater neni znama. Za autoimunitni dysfunkci spoustéjici rozvoj PBC muze byt
povazovana geneticka predispozice spolu s faktory prostfedi.

Jaké mohou byt pfiznaky onemocnéni?

Rada pacient( je v dobé diagndzy bez priznakd. V priib&hu onemocnéni pacienti ¢asto uvadéji inavu a

sveédéni. Dalsi pfiznaky mohou zahrnovat poruchy soustfedéni, bolesti kloub( a bolesti v pravém hornim bfisnim
kvadrantu. Néktefi pacienti maji suché oli nebo sucho v ustech, coz mize byt nékdy spojeno s jinymi
autoimunitnimi chorobami, ktere PBC doprovazeji.

Priznaky zfidka vedou k diagndze PBC, protoze jsou ¢asto nendpadné a ne vzdy pritomné. Intenzita priznakd,
zejména Unavy, obecné nema vztah k zavaznosti onemocneéni.

V nékterych pfipadech mohou pacienti trpét jinymi autoimunitnimi chorobami a/nebo syndromy, véetné
Sjégrenova syndromu nebo Hashimotovy thyroiditidy. Tyto stavy vyzaduiji lécbu Iékafi jinych odbornosti a Casto je
potifebnd spoluprace mezi nékolika riznymi specialisty.

Jak se PBC diagnostikuje?

PBC se v dnesni dobé vetSinou diagnostikuje beznymi krevnimi testy. Abnormalni jaterni testy, které svedci pro
cholestazu, vedou lékare k dovysetreni jaterni choroby. PBC se obvykle diagnostikuje snadno na zaklade
kombinace chronické cholestdzy a detekovatelnych antimitochondridlnich protilatek (AMA) nebo antinukledrnich
protilatek specifickych pro PBC. AMA protilatky mohou byt odhaleny u vice nez 90 procent pacient(.

Hlavni abnormalitou krevnich testl v pfipadé PBC jsou zvySené aktivity alkalické fosfatazy (ALP) a/nebo
gama-glutamyltransferazy (GGT), které jsou spojeny se zanétem zlucovodd, a zvySena koncentrace
imunoglobulinu M (IgM). Alaninaminotransferaza (ALT) a aspartataminotransferaza (AST) jsou také ¢asto nad
horni hranici normy, coz nemusi nutné znamenat soubéznou pfitomnost autoimunni hepatitidy (AlH).

Jaterni biopsie se zvazuje pouze v urcitych pfipadech. Jaterni biopsie neni soucasti beézného stanoveni diagnozy
PBC, ale mlze byt uzitecna, pokud existuje podezfeni na PBC, ale autoprotilatky nejsou detekovatelné. Navic
mUze byt jaterni biopsie uzite¢na ke stanoveni rozsahu poskozeni zlu¢ovodl nebo potrebna k vylouceni jinych
souvisejicich jaternich chorob, jako je AIH nebo nealkoholicka tukova choroba jater (z anglického nonalcoholic
fatty liver disease, NAFLD).

Po stanoveni diagndzy PBC musi oSetfujici Iékar posoudit stadium onemocnéni (stupen jaterni fibrézy nebo
cirhdzu). Pro tyto ucely mUze byt vyuzita jaterni elastografie. Kone¢né urceni faze onemocnéni obvykle vychazi z
kombinovaného vySetfeni pomoci jaternich testd, elastografie, zobrazovacich metod a posouzeni

klinickych pfiznaka.
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Co muze délat vas Iékar (hepatolog)?

Pro stanoveni vhodné |é¢by je nutna rychld a pfesna diagndza. Protoze PBC je vzacna jaterni choroba, je dulezité
jeji sledovani hepatology (odborniky na nemoci jater).

Vas lékar zhodnoti vas pfipad a pfedepiSe vam potfebny lék nebo léky, jejichZ Ucinek se nasledné hodnoti krevnimi
testy. Kromé toho bude posuzovat pfipadné problémy, které mohou v pribéhu onemocnéni nastat, véetné
soubéznych onemocnéni k PBC pfidruzenych.

Standardnf lécbu prvni linie v pfipade PBC predstavuje kyselina ursodeoxycholova (UDCA), ktera je obvykle

velmi dobre snasena. Doporucené davkovani je 13-15 mg na kg telesné hmotnosti za den. Spravnou davku vam
vypocita vas hepatolog a tato davka se mize v prabéhu ¢asu ménit v pripadé vyznamnych zmén télesné
hmotnosti. Adekvatni davky UDCA jsou spojeny s prodlouzenim Zivota a mensSim pocCtem transplantaci jater u
pacientl s PBC, proto je Ize povazovat za zasadni zpUsob ochrany vasich jater. U vétSiny pacientll UDCA skute¢né
dokaze Ucinne zastavit nebo zpomalit postupné poskozovani jater.

Pokud lécba pomoci UDCA nestaci ke stabilizaci stavu pacienta, je pro zlepseni progndzy potreba nasadit jeSte
dalsi lé¢bu. Jako Ié¢ba druhé linie se obvykle zvazuje bezafibrat nebo fenofibrat, ale dostupnost téchto [ékl se v
riznych zemich lisi. Se svym hepatologem mUZete probrat, zda potrebujete dalsi 1é¢bu jako doplnék k UDCA, a
take, jaka lécba druhé linie je dostupna a ve vasem konkrétnim pfipadé nejvhodnéjsi. Ve sveté také probiha nekolik
klinickych studii hodnoticich ucinnost a bezpecnost novych Iékd na PBC.

Pokud jde o hlavni pfiznaky PBC, vas lékaf ma nekolik moznosti, jak éCit svedéni. Bohuzel vSak zatim neexistuje
lék, ktery by snizoval Unavu. Doporucuje se proto Uprava faktord, které mohou Unavu zhorSovat, jako je nezddouci
naruseni spanku, anémie nebo nedostatek fyzické aktivity.

Co muzete délat vy
Vas hepatolog je odpovedny za lécbu PBC, koordinaci s ostatnimi specialisty a vasim praktickym lekafem.

Vy jako pacient mate take své povinnosti:
1. Dodrzovat predepsanou lé¢bu, protoze bez toho nemuze byt Uspésna
2. Pripravovat se na navstévy lékare, aby s nim byl snazsi rozhovor a abyste stale Iépe rozuméli svému
zdravotnimu stavu

V pfipadé chronickych onemocnéni, jako je PBC, vznika mezi lékafem a pacientem dlouhodoby vztah. Tento vztah
je tfeba budovat a udrzovat od pocatku.

Méli byste se predem poradit s [ékarem, pokud se rozhodujete uZivat alternativni éky nebo preparaty, které vam
lékar nepfedepsal. Z jejich uziti by totiz mohly vzniknout nezadouci Ucinky.

Jak se PBC sleduje?

Sledovani PBC zavisi na zavaznosti onemocnéni. PBC se obvykle sleduje vyhodnocovanim priznakd,
krevnimi testy, jaterni elastografii a v nékterych pfipadech ultrazvukem bficha a endoskopickym vysetfenim
traviciho traktu.

Krevni testy se obecné doporucuji jednou za 6-12 mésicU, v zavislosti na zavaznosti a stavu onemocnéni.
Zvlastni pozornost, véetné pravidelnych ultrazvukovych vysetfeni bficha, mohou vyzadovat mladsi zeny,
pacienti muzského pohlavi a pacienti, u nichZ se vyvinula cirhdza.
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Pacienti s PBC mohou mit zvysené riziko osteoporodzy (fidnuti kosti). VySetfeni hustoty kostf (kostni
denzitometrie) a preventivni opatreni proto mohou byt nezbytné.

Pro monitorovani pokrocilosti onemocnéni je také uzite¢na jaterni elastografie, kterou Ize pravidelné opakovat
(podle klinického kontextu napfiklad kazdy rok nebo jednou za dva roky).

Velmivzacné potfebuje pacient s PBC transplantaci jater. Pokud ji podstoupi, tak ma dobré dlouhodobé vysledky.

Potrebuiji specialni dietu?

Pro PBC neexistuje Zadna specialni dieta. Doporucuje se zdrava a vyvazena strava, stejné jako v pfipadé obecné
populace. Je zndmo, ze jatra mize poSkozovat strava s vysokym obsahem cukr( a/nebo tukl(ktera vede ke
steatdze neboli nadmérnému ztuénénijater). Pacientlm je doporuceno nekourit a vyvarovat se nadmérné
konzumace alkoholu.

Neuzivejte zadné doplnky stravy, aniz byste se predem poradili se svym Iékarem.

Kromeé téchto obecnych rad mize mit vas lékar pro vas zvlastni doporuceni pfimo pro vas.

Mohu mit rodinu?

Ano. Pokud jste zena v reprodukénim veéku, proberte své prani otéhotnét se svym lékafem. Podle stadia vaseho on-
emocnéni vam poskytne potfebna doporuceni. VeétsSina pacientek zenského pohlavi zvladne téhotenstvi i kojeni.

Mladé Zeny se Casto ptaji, jestli mohou PBC prenést na své dité. PBC nenf dédi¢né onemocnénia neni zpisobeno

konkrétni genetickou vadou, ktera by se pfenesla z rodi¢l na jejich déti. Zda se vsak, ze existuje jista geneticky
podminéna nachylnost k tomuto onemocnént.

Ockovani

Doporucuje se ockovani proti viru hepatitidy A i B a proti pneumokokovym infekcim (bakteridlnim), a déle proti
nemoci COVID-19. V zavislosti na doporucenich vasi zeme lze na podzim zvazit oCkovani proti chfipce. Obecné se
pravidelné ockovani proti chfipce doporucuje vSem pacienttim nad 65 let véku a pacientdm s cirhézou. Pokud se
rozhodnete nechat se ockovat proti jinym chorobam, poradte se se svym Iékarem, zda je to ve vasem konkrétnim
pfipadé mozné.

Je PBC infekéni onemocnéni?

Ne. Onemocnéni PBC neni ani infekéni, ani nakazlivé.
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Jak najdu vhodného specialistu?

PBC je vzacné onemocneéni, proto ne kazdy lékaf ma dostatek zkuSenosti, aby mohl pacienty s PBC lecit.
Videalnim pripadé pacienty s PBC sleduje a |é¢i specialista v nemocnici, ktery ma s [é¢bou PBC zkuSenosti.

Nekteré nemocnice jsou Clenem narodni a/nebo celoevropské sité pro lé¢bu vzacnych onemocnéni jater
ERN RARE-LIVER. To znamena, Ze pacienti [é¢eni v nemocnicich, které jsou ¢leny téchto siti, mohou tézit z

odbornych znalosti specialistl pracujicich v jinych nemocnicich v ramci této sité. Diskuse o pfipadech, které v siti
probihaji, mohou pomoci fesit i velmi vzacné a neobvyklé pripady.

Dalsiinformace o siti ERN RARE-LIVER naleznete na webovych strankach na této adrese: https:/rare-livereu/

Najdéte informace a podporu

Aby bylo mozno Iépe se vyrovnat s dopadem diagndzy PBC, seznamit se se zazitky jinych pacientl a snaze
komunikovat s poskytovateli zdravotni péce, jsou tu pacientské organizace. V pfipade vzacneho onemocnéni je
dllezité pochopit, co se s vasim zdravotnim stavem déje. Kromé toho vam organizace pacientd mohou
poskytnout podporu a pocit, ze se svou nemoci nejste sami. Kontakty na pacientské organizace ve vasi zemi
naleznete na webovych strankach ERN RARE-LIVER (https://rare-livereu/patients/patient-organisations).

Pravni informace

Udaje, které jsou bezplatné k dispozici na nasich webovych strankdch, byly shromazdé&ny na zakladé nasich
nejlepsich aktudlnich znalosti' s cilem poskytnout zajemctm prvni pfehledné informace o onemocnénich a

moznostech jejich Ié¢by. Jsou uréeny pouze pro informativni tc¢ely a nemohou nahradit osobni poradenstvi,
vySetreni nebo diagndzu odborného lékare.
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