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WPROWADZENIE

e Pierwotne stwardniejgce zapalenie drog zotciowych (PSC)
to przewlekta cholestatyczna choroba watroby, o ztozonej etiologii, pro-
wadzaca do uszkodzenia wewnatrz i zewnatrzwgtrobowych drog zotcio-
wych, a w nastepstwie marskosci oraz niewydolnosci watroby.

e Czestos¢ wystepowania PSC w populacji pediatrycznej okresla sie na
0.2/100000/rok, natomiast u oséb dorostych jestwyzsza0.5-1/100,000/
rok.

e Obraz kliniczny jest niecharakterystyczny. U 40-60% brak jest objawow
klinicznych, a stwierdzone nieprawidtowe badania laboratoryjne nasu-
wajgq podejrzenie PSC. U czesci pacjentow obserwuije sie zazotcenie
skory i biatkowek, swiad skoéry, ostabienie, spadek masy ciata, meczli-
wos¢, bole zlokalizowane w prawym nadbrzuszu i/lub epizody gorgczek.

e Wspotwystepowanie nieswoistych zapalen jelit u dzieci z PSC okresla
sie pomiedzy 60-99%. Z drugiej strony u okoto 12% pacjentow z wrzo-
dziejgcym zapaleniem jelita grubego i u 2-5% z chorobg Lesniowskie-
go- Crohna stwierdza sie pierwotne stwardniejgce zapalenie drog zot-

ciowych.

CEL PRACY

Celem pracy byta analiza obrazu klinicznego pacjen-
tow z rozpoznanym pierwotnym stwardniejacym za-
paleniem drog zotciowych hospitalizowanych w Od-
dziale Gastroenterologii, Kliniki Pediatrii, Slaskiego
Uniwersytetu Medycznego w Katowicach.

PACJENCI I METODYKA

e Analizg objeto 30 pacjentdow z rozpoznanym pierwotnym stwardniejgcym zapaleniem
drdg zétciowych, w wieku 7-18 lat, hospitalizowanych w Oddziale Gastroenterologii, Kli-
niki Pediatrii, Slaskiego Uniwersytetu Medycznego w Katowicach w latach 2009-2019.

e W analizie uwzgledniono wiek, pte¢, objawy kliniczne w chwili postawienia rozpoznania
PSC, wspotwystepowanie nieswoistych zapalen jelit oraz innych choréb autoimmuniza-
cyjnych, wyniki badan laboratoryjnych oraz obrazowych (usg, MRCP), wystepowanie po-
wiktan oraz stosowane leczenie. W analizie nieswoistych zapalen jelit uwzgledniono ro-
dzaj schorzenia (wrzodziejgce zapalenie jelita grubego, choroba Lesniowskiego-Crohna),
wiek w chwili rozpoznania, lokalizacje zmian oraz przebieg schorzenia.

e Badania laboratoryjne (parametry uszkodzenia komorki watrobowej- aktywnos¢ ami-
notransferazy alaninowej/asparaginianowej, parametry cholestazy- stezenie bilirubiny,
aktywnos$¢ GGTP oraz Index APRI) oceniano w momencie postawienia rozpoznania oraz
po 3 letniej obserwacji.

e U wszystkich pacjentéw wykonano badanie ultrasonograficzne jamy brzusznej oraz cho-
langio-MR. Badanie cholangiopankreatografii MR wykonano w sekwencjach FIESTA T2
STIR, 3D.

e Analiza statystyczna obejmowata metody opisowe i standardowe testy asocjacji. Do opi-
sania danych klinicznych wykorzystano wartosci procentowe i $rednie (lub mediany).
Testy korelacji obejmowaty The Wilcoxon Signed-Ranks Test oraz dla analizy wynikow
laboratoryjnych uzyto test chi2 lub Fisher. Analizy statystyczne zostaty przeprowadzone
przy uzyciu oprogramowania Statistica 13.

WYNIKI

e Analizowani pacjenci z rozpoznanym PSC byli w wieku 7-18 lat (Sredni
wiek w chwili postawienia rozpoznania wynosit 13 lat). W badanej grupie
byto 21/30 (70%) chtopcéw oraz 9/30 (30%) dziewczynek. 5/30 (16.6%)
dzieci miato rozpoznane PSC w wieku ponizej 10 lat.

e Tylko u 13/30 (43%) pacjentow stwierdzono objawy kliniczne w chwili
postawienia rozpoznania- wsrdod nich: bole brzucha, spadek masy cia-
ta, zottaczke, meczliwosc i/lub gorgczke. Obraz kliniczny analizowanych
pacjentdow z rozpoznanym pierwotnym stwardniejgcym zapaleniem drog
z0tciowych przedstawiono w tabeli 1.

Wszy stkie Bole Spad(::-k Z6ttaczka | Meczliwo$é | Gorgczka
objawy brzucha masy ciata
Liczba 13/30 6/30 3/30 2/30 2/30 1/30
pacjentow 43% 20% 10% 7% 7% 3%

Tabela 1. Objawy kliniczne u analizowanych pacjentéow z PSC
w chwili postawienia rozpoznania

e Pierwotne stardniejgce zapalenie drog zétciowych zostato rozpoznane jako
pierwsze - przed ujawnieniem nieswoistego zapalenia jelit u 6/30 (20%)
chorych. U jednego chorego byt to zespot naktadania PSC/AIH.

e Nieswoiste zapalenie jelit rozpoznano u 28/30 (93.3%) chorych z PSC
(u 22/30-73% wrzodziejgce zapalenie jelita grubego, u 4/30-13.3% cho-
robe Lesniowskiego-Crohna, u 2/30-6.66% eozynofilowe zapalenie jelita
grubego). Sredni wiek rozpoznania IBD wynosit 12 lat. U 2/30 (6.66%)
pacjentow nie stwierdzono wspotwystepujgcego IBD. Zajecie zapalne ca-
tego jelita grubego obserwowano u 19/28 (67.8%) chorych z IBD, u 1/2
pacjenta z chorobg Lesniowskiego-Crohna zmiany zlokalizowane byty
w obrebie ileum terminale. U 3/30 (10%) pacjentdéw z rozpoznanym nie-
swoistym zapaleniem jelit nie wykazano zmian w obrebie odbytnicy (tzw.
wolna odbytnica). Lokalizacje zmian w obrebie jelita grubego u pacjentéw
z rozpoznanym PSC przedstawiono w tabeli 2.

LOKALIZACIA
e ucC (e]») CEC Wszyscy (n=30)
. 16 2 1 19
Cate jelito grube 72.7% 50% 50% 63.3%
. . 3 0 0 3
Esica + odbytnica 13.8% 0% 0% 10%
Od zagiecia 2 0 0 2
wqtrobowc?go 9% 0% 0% 6.7%
do odbytnicy
Inne 1 2 1 2
4.5% 50% 50% 13.3%
Brak zmian 0 0 0 2
0% 0% 0% 6.7%

Tabela 2. Lokalizacja zmian w obrebie jelita u pacjentow z rozpoznanym PSC.

Skroty: UC - wrzodziejace zapalenie jelita grubego, CD - choroba LesSniowskiego-Crohna,
CEC - eozynofilowe zapalenie jelita grubego, IBD - nieswoiste zapalenia jelit

e Zespot naktadania PSC/AIH obserwowano u 7/30 (23%) pacjentow.
1 chory miat dodatkowo rozpoznane autoimmunizacyjne zapalenie trzust-
ki. Nie obserwowano innych schorzen o podtozu autoimmunizacyjnym
w obserwowanej grupie pacjentow.

e Zapalenie btony sSluzowej zotgdka i/lub dwunastnicy zostato stwierdzo-
ne u 10/30 (33%) chorych. 4/30 (13.3%) pacjentow miato rozpozna-
ng nietolerancje laktozy, 3/30 (10%) alergie pokarmowgq. Jeden chory
z PSC/AIH/IBD miat nasilong osteoporoze prawdopodobnie w nastep-
stwie chorob podstawowych oraz stosowanego leczenia.

e Podwyzszong aktywnos¢ GGTP obserwowano u wszystkich pacjentow
z rozpoznanym PSC (Srednia aktywnosc¢ wynosita 73 U/l). Podwyzszong
aktywnosc¢ aminotransferazy alaninowej wykazano u 21/30 (70%), na-
tomiast aminotransferazy asparaginianowej u 23/30 (76.6%). Niepra-
widtowy wskaznik APRI stwierdzono u 6/30 (16.6%) chorych.

e Dodatnie przeciwciata ANCA w surowicy krwi byty obserwowane u 8/28
(28.5%) pacjentow, natomiast dodatnie przeciwciata ASCA u 4/28
(14.25%)- u 3 z chorobg Lesniowskiego-Crohna oraz u 1 z wrzodziejq-
cym zapaleniem jelita grubego.

e Badanie ultrasonograficzne jamy brzusznej wykonano u wszystkich pa-
cjentow, ale tylko u 9/30 (32%) wykazano nieprawidtowosci w obrebie
watroby i drog zotciowych. Natomiast zmiany odpowiadajgce PSC wy-
kazano w badaniu cholangio-MR u wszystkich chorych.

e Biopsja watroby zostata wykonana u 13/30 pacjentow. U 7/13 (54%)
na podstawie badania histopatologicznego rozpoznano zespodt nakta-
dania PSC/AIH, natomiast u 5/13 nie wykazano nieprawidtowosci.
U 1 chorego biopsja watroby byta niediagnostyczna.

e Powiktania PSC obserwowano u 8/30 (27%) pacjentdw- nadcisnienie
wrotne - 2/30 (6.6%), marskos¢ watroby - 2/30 (6.6%), krytyczne
zwezenia w obrebie drog zotciowych wymagajace zatozenia protezy
5/30 (16.6%). Nie stwierdziliSmy zmian o charakterze cholangiocarci-
noma lub zgonu w grupie pacjentow z PSC. 1 chory wymagat zabiegu
przeszczepienia watroby.

e U pacjentow, u ktérych PSC byto rozpoznane przed IBD znamiennie
statystycznie czesciej wystepowaty powikfania watrobowe niz w gru-
pie chorych gdzie jednostki chorobowe byty rozpoznane rownoczasowo
(p<0.005). Dodatkowo w tej grupie chorych w pierwszym usg jamy
brzusznej znamiennie statystycznie czesciej stwierdzono nieprawidto-
wosci w obrebie watroby i drog zotciowych.

e U wszystkich chorych z PSC w leczeniu zastosowano kwas ursodezoksy-
cholowy. 27/30 (90%) dzieci otrzymywato preparaty 5-ASA w zwigzku
z rozpoznanym IBD. 11/30 (37%) pacjentow byto leczonych azatiopryng
z powodu AIH i/lub IBD.1/30 chory byt leczony biologicznie- inflixima-
bem. W obserwacji 3-letniej wykazano obnizenie sredniej aktywnosci
GGTP z 73 U/l do 37 U/l (p<0.05). Nie obserwowano takiej zaleznosci
w odniesieniu do ALT, AST, bilirubiny oraz APRI. Wyniki badan laborato-
ryjnych przedstawiono w tabeli 3.

W momencie
.. Follow-up
postawienia p
. 3 letni
rozpoznania
ALT [U/I 38 23
; [/l 0.12
Srednia aktywnos¢ [9-412] [9-179]
AST [U/I] 35.5 30 S
$rednia aktywnosé [16-285] [17-254] '
GGT [U/]] 73 37 i
Srednia aktywno$¢ [13-778] [12-235] '
BLB [umol/I] 8.95 10.8 0.08
Srednie stezenie [4.08-140.7] [4.8-45.6] '
0.33 0.273
APRI index 0.28
[0.112-2.679] [0.079-2.759]

Tabela 3. Wyniki badan laboratoryjnych w badanej grupie pacjentow.

Skroty: ALT - aminotransferaza alaninowa,; AST — aminotransferaza asparaginianowa;
GGTP - gamma-glutamylo-transferaza; BLB — bilirubina catkowita,
APRI- AST/ptytki krwi Index

PODSUMOWANIE

Pacjenci z rozpoznanym pierwotnym stward-
niejgcym zapaleniem drog zotciowych przed
nieswoistym zapaleniem jelit charakteryzowali
sie bardziej agresywnym przebiegiem PSC.

Wykonywanie rutynowych badan oceniajgcych
cholestaze oraz uszkodzenie komorki watro-
bowej u pacjentow z nieswoistymi zapalenia-
mi jelit odgrywa kluczowaq role w rozpoznaniu
pierwotnego stwardniejgcego zapalenia drog
zotciowych, gdyz u wiekszosci chorych prze-
bieg PSC jest bezobjawowy.
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