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Kas yra PSC?

PSC yra reta, létiné progresuojanti kepeny liga, pasireiskianti intrahepatiniy ir/ar
ekstrahepatiniy tulzies lataky uzdegimu (cholangitu). Tai reiskia, kad tulZis, paprastai
tekanti tulZies latakais j Zarnyna, negali tinkamai nutekéti ir susikaupia kepenyse. Kai
kuriems Zmonéms tai gali sukelti infekcijg ir tolesnj kepeny pazeidima.

Zr. 1 paveiksla.
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1 paveikslas. Kepeny ir tulZies lataky diagrama

TulZies latakai yra maZy vamzdeliy sistema isdéstyta, kaip medis, kuriame tulZis nuteka is
maZiausiy tulZies lataky virsuje (Sakeliy), Zemyn per didelius tulZies latakus (Sakas) ir galiausiai
per kamieng (bendras tulZies latakas) tulZis patenka j Zarnynq.

PSC atveju imuniné sistema ,puola” tulZies latakus, sukeldama lataky sukietéjimgq ir
susiauréjimg, todél tulZiai sunku nutekéti.

Kas serga?
PSC gali bUti diagnozuojamas bet kuriame amZiuje. DaZzniausiai 30 - 50 mety amZiaus
asmenims. Taciau gali Sia liga sirgti ir vaikai. Dazniau serga vyrai negu moterys.
Dauguma zmoniy, serganciy PSC, gali sirgti ir kitomis imuninémis ligomis, daZzniau
opiniu kolitu.
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Kodél as sergu PSC?
PSC prieZastys kol kas neaiSkios. Manoma, kad svarby vaidmenj vaidina genetiniai,
imuniniai ir infekciniai veiksniai (bakterijos, virusai). Zr. 2 paveiksla.

Genetiniai
veiksniai Aplinkos
veiksniai~

i)

Komunikavimas
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sistemos

2 paveikslas. Veiksniai, susije su PSC iSsivystimu

1 Genetinis polinkis ir aplinkos veiksniai

2 Kepenyse atsiranda Zarnyne aktyvuotos imuninés Igstelés

3 Apsauginio mechanizmo nuo toksiniy tulZies komponenty praradimas

4 Pakites imuninés sistemos aktyvumas sukelia uZdegimq aplink tulZies latakus

5 Dél tulZies lataky paZeidimo atsiranda ssuiauréjimai.

6. Komplikacijos, tokios kaip tulZies lataky susiauréjimas, fibrozinio audinio kaupimasis (ciroze)
padidina véZio issivystymo rizikq.

Dékojame profesoriui Tomui Hemmingui Karlsenui iS Oslo universiteto ligoninés uZ leidimg
pasinaudoti Siuo grafiku.
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Kaip diagnozuojamas PSC?

PSC gali buti sunku diagnozuoti. Diagnozé daznai nustatoma netikétai, atlikus kraujo
tyrimus. Kitais atvejais, Zmonés jaucia nuovargj, vargina odos niezulys, ar pagelsta
akys/oda.

Jei gydytojas jtaria PSC, JUsy bus paprasyta atlikti magnetinio rezonanso tyrimg
(MRT), vadinamg magnetinio rezonanso cholangiopankreatografija (MRCP). Sio
tyrimo metu bus jvertinti JUsy tulZies latakai.

Kai MRCP parodo tipiSkus tulZisies lataky pakitimus, kurie badingi PSC, kiti tyrimai
retai reikalingi. Taciau, retkarciais, kai jtariamos kitos kepeny ligos ar jtariamas labai
smulkiy tulZies latakéliy PSC, gali tekti atlikti kepeny biopsijg. Tik retais atvejais
diagnozei nustatyti atliekama endoskopiné cholangiopankreatografija (ERCP).

K3 gali padaryti mano gydytojas?

Nors Siuo metu néra PSC gydymo, kuris isgydyty ligg, gydytojas Jums skirs vaistus
pagal dabartines klinikinés praktikos gaires. Tai vaistai niezéjimui gydyti, antibiotikai
infekcijoms gydyti.

Kai kuriems Zmonéms, sergantiems PSC, skiriama ursodeoksicholio rigstis (UDCA)
(nuo 15 iki 20 mg/kg kino svorio per parg). UDCA pagerina kraujo tyrimus ir gali
padéti pagerinti tulZies tekéjimg, taciau kol kas néra pakankamai moksliniy jrodymuy,
kad tai létina PSC progresavima.

PSC sergantiems Zmonéms kyla didesné rizika sirgti gaubtinés Zarnos, tulZies lataky
véziu. Gydantis gydytojas Jus atidZiai stebés ir reguliariai atliks reikiamus tyrimus.

JUsy gydytojas gali Jums pasillyti dalyvauti moksliniuose tyrimuose, kad galétuméte
gauti potencialiai naujy vaisty PSC gydyti.

Kokius tyrimus ir procediras man reikés atlikti?
Ultragarso tyrimas kas 6-12 ménesiy, kad jvertinti Jusy kepenis, tulZies latakus,
tulZies pusle.

Kolonoskopija dél galimos uZdegiminés Zarnyno ligos (opiniuo kolito) net jei Jas
neturite jokiy simptomuy.

Kolonoskopija kasmet, jei Jis sergate opiniu kolitu.
Kauly tankio tyrimas, nes sergant PSC, yra padidéjusi osteoporozés rizika.

Kartais gali bati atliekamas endoskopinis tyrimas (ERCP) susiauréjusiy tulZies lataky
iSplétimui ir tulzies nutekéjimo pagerinimui.

Reguliards kraujo tyrimai kepeny fermeny stebéjimui.

Fibroscan® tyrimas kiekvienais metais kepeny fibozés jvertinimui.
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MRT tyrimas Jasy tulZies lataky jvertinimuis (MRCP) atliekamas, jeigu atsiranda
naujy simptomy ar pokyciy kituose tyrimuose.

Ar man reikia specialios dietos?
Specialios dietos, gydant PSC, néra. Mes rekomenduojame valgyti sveikg, gerai
subalansuotg maistg. Venkite papildy pries tai nepasitare su gydytoju.

Ar galiu gerti alkoholj?
Jei sergate PSC, neturétumeéte vartoti alkoholio, nes tai gali pagreitinti esama kepeny
pazeidima.

Ar galiu rukyti?

Labai rekomenduojama nerukyti. Rikymas kenkia jusy sveikatai.

Ar galiu turéti Seimg?

Jei Jusy kepeny liga néra pazengusi, komplikacijy rizika néstumo metu nesiskiria nuo
sveiky asmeny. Pasitarkite su gydytoju, jei planuojate néStuma, ypac jei sergate
ciroze.

Kas man gali nutikti?

Daugelis PSC serganciy Zmoniy gyvena normaly gyvenima. Kitus gali varginti tokie
simptomai kaip: nuovargis, niezulys ir pilvo skausmas, o kai kuriems, bet ne visiems,
liga gali progresuoti iki pazengusios kepeny ligos stadijos - cirozés. Siems pacientams
kartais reikalinga kepeny transplantacija.

Svarbu nepamirsti, kad PSC eiga kiekvienam Zmogui gali bGti skirtinga.

Pastebéje staigius buklés pokycius, kreipkités j gydytojq.

Uminis cholangitas

Kas yra Uminis cholangitas?

Uminis cholangitas (dar vadinamas bakteriniu cholangitu arba cholangito
priepuoliu arba patdmeéjimu) gali pasireiksti pacientams, sergantiems PSC, net ir
tiems, kuriy kepeny funkcija yra gera. Tiksli priezastis neZinoma, ta¢iau manoma,
kad striktdros palengvina tulZies lataky kolonizacijg bakterijomis, kurios sukelia
tulZies lataky infekcijg kepenyse. Uminio cholangito priepuolis nereiskia, kad jasy
PSC progresuoja.
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Ar turiu cholangito priepuolj/paiiméjimg?

Kartais PSC sergantiems pacientams pasireiskia tulZies lataky bakteriné infekcija
(Gminis cholangitis, cholangito priepuolis, paiméjimas), dél kurio reikia skubios
medicininés pagalbos. Simptomai gali bati labai jvairls, klasikiniy infekcijos
pozymiy gali neblti. Tai reiSkia, kad cholangito priepuolius gali buti sunku
atpazinti.

Pozymiai ir simptomai gali skirtis priklausomai nuo asmens ir apima, bet
neapsiriboja:

® naujas ar paimeéjes skausmas desinéje virsutinéje pilvo dalyje
e sumaZéjes apetitas/pykinimas

e naujas ar suintensyvéjes niezulys (ypac delny ar kojy pady);

e gelta (odos ir (arba) akiy baltymy pageltimas)*

e karsc¢iavimas, drebulys, Saltkrétis*

e auksta temperatira*®

e Slapimo patamséjimas*

e Sviesios iSmatos*

e staigus kepeny kraujo tyrimy rezultaty pokytis

* bet kurie is Siy poZymiy ar simptomy gali rodyti sunky cholangito priepuolj

Ar man reikia medicininés pagalbos?

Taip. Jei manote, kad Jums yra cholangito priepuolis, reikia skubios medicininés
pagalbos. Kreipkités j Seimos gydytojg ar artimiausiag medicinos jstaigg, kur bus
jvertintas galimas cholangito priepuolis (tulZies lataky infekcijg). Gydymas gali bati
reikalingas, net jei JUs neturite sunkiy poZymiy ir simptomuy.

JEI KYLA ABEJONIY, KREIPKITES | GYDYTOJA

Jei pasireiSkia kuris nors iS Siy sunkaus cholangito pozymiy ar simptomuy,
rekomenduojama nedelsiant kreiptis j skubios pagalbos skyriy:

e staigus geltos atsiradimas

e stiprus skausmas desinéje virSutinéje pilvo dalyje

e karsc¢iavimas,nemazeéjantis vartojant paracetamolj

e kritinés skausmas

e sgmonés netekimas

Jeigu sergate sunkiu cholangitu, gali tekti gydyti ir stebéti ligoninéje.
Neatidéliotinas gydymas antibiotikais yra svarbus atsizvelgiant j ligos sunkumag,
vietinj atsparuma antibiotikams ir galimg Salutinj poveikj.
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Tolesni veiksmai

Rekomenduojame informuoti Jsy ligg (PSC) gydantj gydytoja, kad jis kuo greiciau
suzinoty apie cholangito priepuolj ir numatyty, pagal individualias aplinkybes, dél
MRCP ir/ar endoskopinio tyrimo (ERCP) atlikimo.

Skiepai
Rekomenduojama vakcinuotis nuo hepatito A ir B (virusy) ir pneumokokiniy infekcijy
(bakterijy). Kiekvieng rudenj rekomenduojame vakcinuotis nuo gripo.

Kaip rasti kontaktinio centro gydytojg?

PSC yra sudétinga liga, kuri daro skirtingg poveikj kiekvienam Zmogui. Idealiu atveju
Jus tureéty prizitréti gydytojas, turintis patirties gydant ir diagnozuojant PSC.

PSC yra reta liga ir ne kiekvienas gydytojas turi patirties diagnozuojant ir gydant Sig
ligq. Taciau kai kurios ligoninés yra Europos rety kepeny ligy tinklo ERN RARE-LIVER
dalis. Tai reiskia, kad tinklo ligoninése pacientai gali pasinaudoti specialisty patirtimi.
Daugiau informacijos apie ERN RARE-LIVER rasite puslapio virSuje esancioje
nuorodoje.

Moksliniai tyrimai

Atliekant klinikinius tyrimus visoje Europoje tiriami keli galimi PSC gydymo budai.
Norédami suZinoti daugiau ir suzinoti, ar galite bati tinkami dalyvauti klinikiniame
tyrime, pasikalbékite su Jus gydanciu gydytoju ar ,eikite” j Clinicaltrials.gov ir
iegkokite ,,pirminio sklerozuojancio cholangito”. Cia galite perzidréti interaktyvy
Zzemélapj, kuriame rodomi atliekami moksliniai tyrimai.

Atsakomybés ribojimo pareiskimas

Musy svetainéje nemokamai surinkta ir pateikta mums Zinoma informacija, kad
susidomeéje skaitytojai galéty susipazinti su liga ir gydymo galimybémis. Ji skirta tik
informuoti ir jokiu badu nepakeicia gydancio gydytojo asmeniniy patarimy, tyrimy ar
diagnozés.
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