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Souhrn: Primární biliární cholangitida je chronické autoimun ní cholestatické onemocnění. Dia gnóza je založena na nálezu cholestázy, průkazu 
specifických antimitochondriálních protilátek nebo typickém histologickém nálezu. Velká část nemocných je v době dia gnózy asymp tomatická. 
Pokud jsou symp tomy přítomny, nejčastěji se objevuje pruritus a únava. Základní léčbou 1. linie je ursodeoxycholová kyselina. U nemocných, 
kteří na léčbu ursodeoxycholovou kyselinou neodpoví adekvátním ústupem cholestázy, zůstává prognóza nepříznivá. Pro tyto nemocné lze 
zvážit podání léčby 2. linie. Léčbu vyžadují i často přidružené symp tomy nebo komplikace, jako je pruritus a kostní choroba. V pokročilých 
stadiích vyžadují léčbu komplikace asociované portální hypertenze. Ve stadiu jaterní cirhózy je nutno zvážit transplantaci jater.

Klíčová slova: biliární cholangitida –  primární –  dia gnostika –  léčba

Sum mary: Primary biliary cholangitis is a chronic cholestatic disease that is diagnosed based on cholestatic laboratory features, antimitochondrial 
antibody positivity, or a typical histological pattern. Most patients are asymptomatic at the time of diagnosis. Pruritus and fatigue are the most 
common symptoms in symptomatic patients. Ursodeoxycholic acid is the first-line therapy. If this fails, the prognosis is unfavorable and second-
line therapy can be considered. The associated symptoms must be treated. In advanced disease, liver transplantation should be considered and 
the complication of portal hypertension must be treated.
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dominanci žen, v  posledních desetile-
tích ale s mírně větším nárůstem podílu 
choroby i u mužů [2].

Ženy jsou postiženy ve více než 90 % 
případů, a to převážně mladšího a střed-
ního věku. Začátek po 60. roce je spíše 
výjimečný. Zvýšený výskyt onemoc-
nění je popsán v  ně kte rých rodinách 
s  postižením matky a  dcery, avšak ge-
netická podstata této choroby nebyla 
jednoznačně identifikována. U řady ne-
mocných lze prokázat antigeny HLA-B8, 
HLA-DR3 či HLA-DR4, které jsou typické 
i pro jiná autoimunitní onemocnění. Je 

cirhóza i  u  velké skupiny nemocných, 
kteří do stadia jaterní cirhózy dosud ne-
dospěli  [1]. Současně je i  přesnějším 
označením, protože hlavním rysem one-
mocnění je nehnisavá chronická destru-
ující cholangitida.

V současné době neexistují epidemio-
logická data pro incidenci a prevalenci 
PBC v ČR. V Evropě je incidence udávána 
0,3– 5,8 nemocných na 100 000 a rok, pre-
valence pak v širším rozmezí 1,9– 40 na 
100  000. V  posledních letech má inci-
dence i prevalence rostoucí tendenci [2]. 
Epidemiologické studie potvrzují jasnou 

Úvod
Primární biliární cholangitida (PBC) je 
chronické autoimunitní jaterní onemoc-
nění vyznačující se cholestázou přítom-
nou déle než 6 měsíců. Po desetiletí za-
žitý a používaný název, primární biliární 
cirhóza, je na základě dlouholeté dis-
kuze odborných společností s organiza-
cemi nemocných od roku 2014 v Evropě 
a  2015  ve Spojených státech zaměněn 
za název primární biliární cholangitida. 
Zkratka přitom zůstává stejná –  PBC. Dů-
vodem této změny byla potenciální stig-
matizace nemocných použitím termínu 
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Dochází k aktivaci eozinofilů a žírných 
buněk. Výsledkem je progresivní granu-
lomatózní zánět vedoucí k  duktopenii 
a zvýšené aktivitě a transformaci hvěz-
dicovitých buněk s následnou fibropro-
dukcí a rozvojem zvýšeného portálního 
tlaku. Onemocnění se tak svými rysy řadí 
mezi příčiny tzv. syndromu mizejících 
žlučovodů.

Přístup k nemocnému  
a dia gnostika
Klinický obraz a základní vyšetření
Při vyšetření nemocného s cholestázou 
bychom měli postupovat dle určitého 
schématu (schéma 1).

IFN-γ a TNF-α, které působí přímo nebo 
aktivují cytotoxické T buňky. Význam-
nou roli v  aktivaci zánětlivé kaskády 
hraje i  JAK/ Stat a  NFκB signální dráha. 
Dnes je za jeden z  důležitých patofy-
ziologických mechanizmů považováno 
i poškození cholangiocytů s narušením 
sekrece ochran né vrstvy glykokalix a ze-
jména narušení protektivního mecha-
nizmu označovaného jako „bikarboná-
tový deštník“ chránící cholangiocyty 
udržováním zásaditého pH před toxic-
kým efektem žlučových kyselin. Jednou 
z hlavních složek tohoto systému je na 
Na+ nezávislá Cl– / HCO3

–  pumpa (AE2  –  
anion exchanger 2). U nemocných s PBC 
je exprese této pumpy snížena. Důsled-
kem je pak vyšší toxický efekt hydrofob-
ních žlučových kyselin s možným apop-
totickým efektem, další down-regulací 
AE2 pumpy a indukcí tvorby reaktivních 
kyslíkových radikálů [2]. 

vysoce pravděpodobné, že v geneticky 
predisponovaném terénu se uplatňují 
i další faktory ze zevního prostředí.

Etiologie a  patofyziologie není stále 
dostatečně objasněna. Klíčovou roli 
hraje zejména patologická imunitní 
reakce převážně T cytotoxických lymfo-
cytů vedoucí k poškození nitrojaterních, 
převážně interlobulárních a  septálních 
žlučovodů. Proč je zánětlivý děj pri-
márně selektivně směřován do oblasti 
interlobulárního duktu, není zcela jasné, 
zřetelný je však autoimunitní charakter 
celého patologického procesu se zkří-
ženou reaktivitou autoprotilátek k řadě 
mikrobiálních i environmentálních anti-
genů. Aktivované T buňky také produ-
kují cytokiny, které poškozují biliární epi-
telie i  hepatocyty. Velkou úlohu v  této 
reakci hraje řada prozánětlivých cyto-
kinů produkovaných i  monocyto-mak-
rofágovým systémem, jako je IL-23, -12, 

Tab. 1. Diferenciální diagnostika PBC.
Tab. 1. PBC differential diagnosis.
Hepatocelulární cholestáza

alkoholová a nealkoholová  
steatohepatitida

benigní infiltrativní postižení jater  
(amyloidóza, sarkoidóza)

polékové postižení (DILI)

genetické vady (BRIC 1-3, PFIC 1-3, ICP, 
erytropoetická protoporfyrie)

maligní infiltrace

nodulární regenerativní hyperplazie

paraneoplatická cholestáza  
(lymfom, karcinom ledviny)

sepse

totální parenterální nutrice

vaskulární choroby jater (Budd-Chiariho 
syndrom, syndrom sinusoidální obstrukce, 
kongestivní hepatopatie)

virová hepatitida

 
Cholangiocelulární/biliární cholestáza

primární biliární cholangitida (PBC)

primární sklerozující cholangitida

IgG4 asociovaná cholangitida 

sekundární sklerozující cholangitida

cystická fibróza

polékové postižení (DILI)

malformace duktální ploténky  
(von Meyenburgův komplex, Caroliho 
syndrom, kongenitální jaterní fibróza)

graft vs. host disease

idiopatická duktopenie

histiocytóza z Langerhansových buněk

Schéma 1. Vyšetřovací schéma. Upraveno dle EASL [2].
Scheme 1. Diagnostic algorithm. Adaptation according to EASL [2].

cholestatický obraz
elevace ALP, GGT a/nebo Bil

(negativní sérologie virových hepatitid)

PBC

anamnéza (léková), fyzikální vyšetření, břišní UZ

AMA, ANA (sp100, gp210)

jaterní biopsie 

EASL – Evropská asociace pro studium jater, ALP – alkalická fosfatáza, GGT – γ-glutamyl 
transferáza, Bil – bilirubin, UZ – ultrazvuk, AMA – antimitochondriální protilátky,  
ANA – antinukleární protilátky, MRCP – magnetická rezonanční cholangiopankreatografie,  
EUS – endosonografie, PBC – primární biliární cholangitida

MRCP (EUS)

genetické vyšetření

sledování/opakování algoritmu

–

–

–

–

–
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případě uváděno 14– 15% v  horizontu 
5 let [6]. Evropská asociace pro studium 
jater (EASL  –  European As sociation for 
the Study of the Liver) v tomto případě 
doporučuje kontroly 1× ročně [2].

U části nemocných (30 %) s PBC mů-
žeme prokázat přítomnost i  antinuk-
leárních protilátek (ANA). Senzitivita 
je nízká, ale specificita u podtypů anti-
-sp100 a anti-gp210 je vysoká (> 95 %) 
a lze je využít v případech AMA negati-
vity [4,5,7]. Nespecifickým, ale poměrně 
častým nálezem je i polyklonální zvýšení 
IgM protilátek. Je třeba zmínit, že část 
nemocných, zejména s negativitou AMA 
protilátek, může vykazovat znaky pře-
kryvného syndromu s dalšími autoimu-
nitními cholestatickými nemocemi.

Histologie
Pro PBC je v jaterní histologii charakteri-
stický nález nehnisavé cholangitidy s de-
strukcí malých interlobulárních a septál-
ních žlučovodů. Zánětlivá, převážně 
lymfocytární infiltrace je lokalizována 
kolem malých žlučovodů a  je tvořena 
převážně T lymfocyty a menšinovou po-
pulací B lymfocytů, makrofágů a  eozi-
nofilů. Typický epiteloidní granulom se 
podaří prokázat v menším procentu pří-
padů. V závislosti na stadiu onemocnění 
je dále přítomna duktopenie, depozice 
kolagenu až do obrazu cholestatické ja-
terní cirhózy. V histologii by se měl hod-
notit zejména stupeň fibrózy, duktope-
nie a množství orcein-pozitivních granul. 
Toto hodnocení lépe koreluje s prognó-
zou než dříve používané hodnocení dle 
Ludwiga a Scheuera [8]. Ne vždy jsou ale 
všechny typické změny jasně vyjádřeny 
a diferenciální dia gnostika je poměrně 
velmi široká (tab. 2).

Vzhledem k vysoké specificitě AMA je 
pro dia gnózu v  současné době dosta-
tečné splnění 2 ze 3 kritérií, mezi která 
patří cholestatický laboratorní obraz, 
pozitivita AMA a typický nález v jaterní 
bio psii. Z tohoto pohledu je jaterní bio p - 
sie dnes indikována spíše jen v  nejas-
ných případech AMA a  ANA negativní 
PBC nebo při podezření na překryvný 
syndrom s AIH.

trombinového času. Chronický cho-
lestatický obraz je zpravidla provázen 
hypercholesterolemií.

Zobrazovací vyšetření
V dalším kroku k  vyloučení obstrukce 
žlučových cest a vaskulárních onemoc-
nění jater vždy provádíme ultrazvuk 
(UZ) břicha s  dopplerovským mapová-
ním. Vlastní PBC nemá na UZ žádný spe-
cifický obraz. Pouze ve vyšším procentu 
nemocných bývá popisována hilová 
lymfadenopatie benigního charakteru. 
V případě nejasného nálezu k vyloučení 
obstrukční příčiny provádíme magne-
tickou rezonanční cholangiopankreato-
grafii –  MRCP a/ nebo endosonografii –   
EUS.

Provedení jaterní elastografie dokáže 
přispět k určení stadia onemocnění, ni-
koli vlastní dia gnóze. V případě nálezu 
hodnot nad 9,6 kPa (při tranzientní elas-
tografii –  TE) považujeme onemocnění 
v případě PBC za pokročilé [2].

Imunologické vyšetření
Základním a vysoce senzitivním a spe-
cifickým vyšetřením (senzitivita ≥ 90 %, 
specificita ≥ 95 %) při podezření na PBC 
je vyšetření antimitochondriálních pro-
tilátek (AMA –  anti-mitochondrial anti-
body) [3]. Nepřímou imunofluorescencí 
lze rozlišit devět typů AMA, pro PBC je 
charakteristická pozitivita anti-M2 AMA. 
Tyto protilátky jsou namířeny proti 
E2 podjednotce pyruvát dehydrogená-
zového komplexu (PDC-E2) mitochon-
drií. Vyskytují se u více než 90 % nemoc-
ných s PBC [4]. Negativní nález bývá asi 
u 5 % nemocných s dia gnózou PBC. Na 
druhou stranu izolované zvýšení AMA 
bez přítomné cholestázy neznamená 
dia gnózu PBC a v určitém procentu jej 
můžeme nalézt i  u  zdravých jedinců. 
V  běžné populaci je výskyt AMA uvá-
děn 1 na 1 000 [2]. Existují ale i populace, 
jako např. indiánské kmeny ve Spoje-
ných státech, kde je výskyt AMA popi-
sován až v 15 % [5]. V případě, že máme 
nemocného s AMA pozitivitou, bez vyjá-
dřené cholestázy, měli bychom ho dále 
sledovat. Riziko rozvoje PBC je v tomto 

Jednou z  nejčastějších příčin cho-
lestázy bývá polékové postižení. Far-
makologická anamnéza je v  rámci di-
ferenciální dia gnostiky (tab.  1) zásadní 
součástí vyšetření. V  rodin né a  osobní 
anamnéze pátráme kromě metabo-
lických poruch též po autoimunitních 
chorobách (Hashimotova thyreoiditida, 
idiopatické střevní záněty, celiakie, Sjö-
grenův syndrom, revmatoidní artritida, 
systémová skleróza).

Velká část nemocných s PBC je v době 
dia gnózy asymp tomatická. Pokud jsou 
klinické projevy přítomny, je onemoc-
nění nejčastěji spojeno s pruritem a pro-
gredující, někdy velmi výraznou únavou. 
V  menším procentu je provázeno bo-
lestmi v pravém podžebří.

Při fyzikálním vyšetření cílíme na pří-
tomnost xantalesmat, exkoriací při pru-
ritu nebo známky již pokročilého ja-
terního onemocnění (hepatomegalie, 
splenomegalie, ikterus) a  portální hy-
pertenze (palmární erytém, pavoučko-
vité névy, hyperdynamická cirkulace, 
ascites). V  časných stadiích onemoc-
nění však bývá fyzikální nález zcela  
normální. 

Laboratorní vyšetření
V základním laboratorním vyšetření na-
lézáme různý stupeň cholestázy. Hlav-
ním znakem je zvýšení sérové aktivity 
alkalické fosfatázy (ALP). Při posuzo-
vání nálezu musíme mít ale na paměti 
možnost elevace hodnot ALP danou 
zvýšením střevní, kostní či placentární 
frakce. Hodnoty jsou tedy zcela fyzio-
logicky zvýšené v  těhotenství a  bý-
vají vyšší i u dětí v období růstu. Elevaci 
ALP obvykle doprovází zvýšení γ-gluta-
myl transferázy (GGT). U dětí je specifič-
tější. Hodnoty aktivit aminotransferáz 
(alaninamonotransferáza  –  ALT, aspar-
tátaminotrasferáza  –  AST) nemusí být 
zvýšeny. Při jejich elevaci musíme vždy 
myslet i  na možnost překryvného syn-
dromu s autoimunitní hepatitidou (AIH). 
Zvýšení bilirubinu se přidává až v  po-
kročilejších stadiích onemocnění, kdy 
často nalézáme i  pokles hodnot albu-
minu, trombocytů a  prodloužení pro-
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odhadu rizika je používáno Mayo risk 
skóre (MRS), které je dále spolu s MELD 
skóre používáno i  v  rozhodování o  in-
dikaci k  transplantaci jater  [2,10]. 
Pro výpočet obou skóre jsou stan-
dardně používány webové kalkulátory  
(www.mayoclinic.org).

Mayo risk skóre [10]
MRS = 0,871 × ln (bilirubin (mg/ dl)) –  
2,53 × ln (albumin (g/ dl)) + 0,039 × věk 
(roky)  +  2,38  (protrombinový čas 
(s))  +  0,859  edém (0  –  žádné otoky, 
žádná diuretika; 0,5  –  otoky, žádná 
diuretika nebo žádné otoky, diure-
tika; 1 –  otoky + diuretika).

Dalším důležitým prognostickým uka-
zatelem v průběhu léčby je odpověď na 
terapii ursodeoxycholovou kyselinou 
(UDCA). Na základě vývoje základních 
laboratorních parametrů se u  léčených 
nemocných provádí stanovení odpovědi 
na léčbu po 12 měsících terapie (tab. 3) 
(v  závislosti na zvolených kritériích lze 
i  po 6 nebo 24  měsících). Odpověď na 
léčbu je podle řady retrospektivních 

•  podezření na overlap syndrom s AIH 
(sérové aminotrasferázy  >  5× ULN, 
IgG > 2 ULN, ANA + (> 1 : 320), ASMA 
+ (> 1  : 80)) nebo potřeba vyloučit 
jiné chronické jaterní onemocnění.

Samotná pozitivita AMA není dosta-
tečná pro dia gnózu PBC. U  nemoc-
ných s AMA pozitivitou bez přítomné 
cholestázy se doporučuje klinická 
a laboratorní kontrola 1× ročně [2].

Prognostické ukazatele
PBC je progresivním onemocněním s vy-
sokým rizikem rozvoje jaterní cirhózy, 
portální hypertenze a všech komplikací 
jako u  ostatních nemocných s  jaterní 
cirhózou. 

Prognóza nemocných v  době dia-
gnózy je určována na základě demo-
grafických parametrů (věk, pohlaví),  
základních parametrů laboratorních 
(zejména hodnoty sérového biliru-
binu a albuminu), pokročilosti jaterního 
onemocnění (histologické vyšetření 
a/ nebo neinvazivní metody stanovení 
stupně jaterní fibrózy) [2,9]. Ke kalkulaci  

Dia gnostická kritéria pro PBC 
(EASL, AASLD), postačující je 
1 a 2 nebo 1 a 3
1.  trvající (> 6 měsíců) zvýšení sérové 

aktivity ALP jaterního původu při 
UZ nebo EUS nebo MRCP normál-
ním nálezu na biliárním  
stromu;

2.  pozitivita AMA (titr > 1  : 40) nebo 
pozitivita anti-sp100  a anti-gp210 
subtypů ANA;

3.  histologický nález postižení inter-
lobulárních žlučovodů nehnisa-
vou (nonsupurativní) obstruktivní 
cholangitidou.

Indikace jaterní bio psie  
(histologické vyšetření)
•  pa cienti s  trvající zvýšenou aktivi-

tou ALP jaterního původu a negati-
vitou AMA, anti-M2 nebo PBC-speci-
fických ANA (sp100, gp210);

Tab. 2. Diferenciální diagnostika 
PBC, histologická.
Tab. 2. Histology – PBC differential 
diagnosis.
Nehnisavá cholangitida

primární biliární cholangitida (PBC)

primární sklerozující cholangitida

autoimunitní hepatitida

polékové postižení (DILI)

sarkoidóza

ABCB4 deficit

Fibrózní obliterativní cholangitida

primární sklerozující cholangitida

sekundární sklerozující cholangitida

IgG4 asociovaná cholangitida

sarkoidóza

ABCB4 deficit

 
Další cholangiopatie

malignity

lymfom

eozinofilní cholangitida

neutrofilní cholangitida

systémová matocytóza

histiocytóza z Langerhansových buněk

Tab. 3. Vyhodnocení odpovědi na léčbu UDCA u nemocných s PBC. 
Tab. 3. Assessing response to UDCA treatment in PBC.
Kritéria  Parametry odpovědi Doba vyhodnocení 

(měsíce)

Kvalitativní skóre

Rochester ALP < 2násobek normy nebo Mayo skóre < 4,5 6

Barcelona pokles ALP > 40 % nebo k normě 12

Paříž I ALP < 3násobek normy
AST < 2násobek normy

Bil = norma

12

Paříž II ALP < 1,5násobek normy
AST < 1,5násobek normy

Bil = norma

12

Toronto ALP ≤ 1,67násobek normy 12 a 24

Rotterdam Bil = norma a alb = norma 12

Ehime pokles GGT > 70 % nebo GGT = norma 6

Spojitá (kontinuální) skóre

UK – PBC Bil, ALP, AST (nebo ALT) ve 12. měsíci
alb a Plt vstupně Bil, ALP, alb, Plt ve 12. měsíci

12

Global PBC věk vstupně
Bil, ALP, alb, Plt ve 12. měsíci

12

Bil – bilirubin, ALT – alaninaminotransferáza, ALP – alkalická fosfatáza, AST – aspartátamino-
transferáza, alb – albumin, Plt – trombocyty, GGT – γ-glutamyltransferáza, UDCA – ursodeo-
xycholová kyselina, PBC – primární biliární cholangitida
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Následná metaanalýza více než tisíce ne-
mocných ze sedmi randomizovaných 
kontrolních studií. z roku 2006 tyto vý-
sledky potvrdila. Ukázala signifikantní 
snížení potřeby jaterní transplantace 
(odds ratio 0,65), rizika úmrtí, a  navíc 
ukázala větší profit u nemocných s niž-
ším stadiem jaterní fibrózy (stadium 
I a II) [29].

Nejvýznamnější data pochází z  re-
trospektivní analýzy Global PBC study 
group z roku 2014 (4 845 nemocných), 
kdy v horizontu 5, 10 a 15  let v porov-
nání s neléčenou skupinou opět ukázala 
signifikantní rozdíl (90  vs. 78  %, 66  vs. 
79 % a 59 vs. 32 %) v prodloužení doby 
do transplantace i přežívání [22,30].

Obecně platí, že léčba UDCA je velmi 
bezpečná. V  ně kte rých případech byl 
popsán vzestup hmotnosti, dyspep-
tické potíže a průjmy. Procento nemoc-
ných, u  kterých je však nutno léčbu 
pro nežádoucí účinky přerušit, je malé 
(3– 20 %) [31]. Dle posledních expertních 
názorů (EASL) je UDCA považována za 
bezpečný lék v těhotenství i v poporod-
ním období, a v těhotenství je tak možné 
v léčbě pokračovat [2].

Za validní ukazatele adekvátní odpo-
vědi na léčbu jsou dnes považovány zá-
kladní laboratorní hodnoty, zejména 
aktivita ALP a koncentrace sérového bi-
lirubinu. Podle ně kte rých kritérií i akti-
vita AST, koncentrace sérového albu-
minu a hodnoty trombocytů (tab. 3). Do 
budoucna se jako perspektivní jeví i ne-
invazivní metody vyšetřování jaterní 
fibrózy [32].

Ne všichni nemocní bohužel na te-
rapii UDCA odpoví adekvátním pokle-
sem nebo normalizací těchto laborator-
ních hodnot (viz dále). Hůře odpovídají 
nemocní mladší 45 let, muži a nemocní 
v pokročilejším stadiu jaterního onemoc-
nění s vyšší hodnotou bilirubinu. V histo-
logickém nálezu je negativním predik-
tivním ukazatelem pokročilejší stadium 
jaterní fibrózy a vyšší stupeň lymfocytár-
ního periportálního infiltrátu a  dukto-
penie. Ně kte ré práce ukazují i horší od-
pověď u nemocných s AMA negativitou 
a ANA pozitivitou (sp100, gp210).

je u  člověka terciální žlučovou kyseli-
nou a v lidské žluči je obsažena v 1– 3 %. 
Jedná se o 7β-epimer chenodeoxycho-
lové kyseliny (CDCA). Je hydrofilnější než 
její strukturní analog. Jak naznačuje její 
název, UDCA je primární žlučovou kyse-
linou medvědů (Ursidae). Z  jejich žluči 
byla v minulosti také získávána. Obecně 
využití medvědí žluči v terapii jaterních 
onemocnění má velmi dlouhou tradici 
a první zmínky o jejím využití se objevují 
v Číně již v 7. st. n. l. [23]. V evropské me-
dicíně se objevuje již jako chemicky čás-
tečně syntetizovaná molekula od 70.  let 
minulého století. První prospektivní ran-
domizovaná studie s UDCA u nemocných 
s PBC byla publikována v roce 1989 [24]. 

Efekt UDCA je velmi široký a všechny 
úrovně, na kterých UDCA působí, nejsou 
dosud rozpoznány. V  experimentu byl 
prokázán efekt UDCA na snížení reab-
sorbce hydrofobních žlučových kyse-
lin v terminálním ileu (kompetice), zvý-
šení pólu hydrofilních žlučových kyselin 
ve žluči, stabilizaci membrán i  imuno-
modulační efekty. V  hepatocytu zvy-
šuje expresi BSEP (bile satl export 
pump), snižuje permeabilitu mitochon-
driální membrány a  má efekt antiapo-
ptotický  [25]. Na úrovni cholangiocytu 
zvyšuje expresi AE2, choleresu, a  tím 
sekreci HCO3  a  ochranu cholangiocytu 
s  antiapoptotickým a  protizánětlivým 
efektem. Při léčbě podíl UDCA ve žluči 
značně stoupá a  v  závislosti na dávce 
se stává nejvíce zastoupenou žlučovou 
kyselinou [25]. V klinické praxi byl efekt 
UDCA na průběh PBC pozitivně testován 
v  různých dávkách (5– 25 mg/ kg/ den) 
a  jako optimální se jeví podávání 
13– 15 mg/ kg/ den. Tři velké prospektivní 
randomizované studie (548  pa cientů) 
u nemocných se středně až více pokro-
čilým onemocněním s  touto dávkou 
UDCA ukázaly snížení potřeby transplan-
tace jater a letality v porovnání s place-
bem o 1/ 3 (RR 1,9 CI (1,3– 2,8)) [2,26,27]. 
Podobný efekt UDCA v porovnání s pla-
cebem na snížení progrese onemocnění 
do významné fibrózy nebo cirhózy (7 vs. 
34  %) a  udržení časného stadia (76  vs. 
29 %) ukázala i studie francouzská [28]. 

a  prospektivních dat vysoce validním 
ukazatelem míry rizika další progrese 
onemocnění [11– 22].

U nemocných ve stadiu jaterní cir-
hózy je indikováno standardní sledo-
vání jako u  ostatních nemocných s  ja-
terní cirhózou jiné etiologie, a to jak UZ 
screeningové kontroly k vyhledávání he-
patocelulárního karcinomu, tak i pravi-
delné gastroskopické kontroly k zjištění 
klinicky významné portální hypertenze 
podle daných doporučení [2].

Nemocné bez jaterní cirhózy v  závis-
losti na výše uvedených rizikových fak-
torech sledujeme obvykle v  intervalech 
6  měsíců. Vždy monitorujeme základní 
laboratorní hodnoty pokročilosti a  akti-
vity choroby (sérový bilirubin, ALP, AST, 
albumin, trombocyty)  [2]. Dle možností 
je vhodné k časné dia gnostice progrese 
onemocnění v ročních intervalech prová-
dět jaterní elastografii. Názory na prová-
dění dispenzárních UZ kontrol u nemoc-
ných v  pokročilejším stadiu bez cirhózy 
nejsou jednoznačné. U nemocných s po-
kročilejším onemocněním (tuhost jater 
vyšetřená pomocí TE  ≥  9,6  kPa nebo III. 
stadium dle jaterní histologie) a přítom-
ností rizikových faktorů provádíme UZ sle-
dování obvykle 1× za 6– 12 měsíců.

Léčba
Z pohledu testování a  hodnocení vý-
sledků léčby v randomizovaných studiích 
je u PBC problematická jak pomalá pro-
grese onemocnění, tak povětšinou velký 
rozdíl v pokročilosti choroby u  jednotli-
vých nemocných v době dia gnózy. Proto 
v řadě studií není adekvátně hodnocena 
doba přežívání nebo doba do potřeby 
transplantace jater. Převážně jsou hodno-
ceny již dříve verifikované a obecně přijí-
mané jak laboratorní, neinvazivní, tak his-
tologické ukazatele rizika progrese (ALP, 
bilirubin, albumin, výsledky hodnocení 
tuhosti jater pomocí jaterní elastografie, 
stupeň jaterní fibrózy) [11,13– 20].

Léčba 1. linie
Ursodeoxycholová kyselina
UDCA dnes jednoznačně léčbou první 
volby u všech nemocných s PBC. UDCA 
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Ze známých dat lze očekávat pozitivní 
odpověď na léčbu u  40– 50  % nemoc-
ných [35,36]. Léčba dle doporučení EASL 
má být u kompenzovaných nemocných 
zahájena dávkou 5 mg/ den s  možností 
navýšení dle efektu po 6 měsících. V pří-
padě zahájení terapie je z dat studie POISE 
zřejmé, že k poklesu hodnot ALP dochází 
zejména v úvodu léčby, a pokud není ani 
částečný pokles patrný po 3 měsících, pak 
není další léčba s vysokou pravděpodob-
ností již účin ná [35]. V případě zvažování 
této terapie je třeba také zohlednit celko-
vou prognózu nemocného, pokročilost 
jaterního onemocnění hodnocenou po-
mocí jaterní histologie nebo jaterní elas-
tografie, věk nemocného a další rizikové 
faktory progrese. V ČR i v Evropě zůstává 
stále otázkou nákladová efektivita této 
terapie. Nákladová studie byla zatím pro-
vedena pouze ve Spojených státech [37].

Pokud léčbu OCA zahájíme, je nemoc-
ného třeba bedlivě sledovat alespoň 
v  3měsíčních intervalech k  hodnocení 
efektu léčby a  hodnocení případných 
nežádoucích účinků, zejména možného 
zhoršení pruritu a dekompenzaci jater-
ního onemocnění. Pokud dojde k  po-
klesu sérové aktivity ALP pod 1,67× ULN 
a sérové koncentrace celkového biliru-
binu ≤ ULN, je dle současných dat indi-
kace k dalšímu pokračování terapie [2].

Kritéria pro zvážení zahájení  
terapie OCA (postačuje naplnění 
kritéria 1 nebo 2)
1.  sérová aktivita ALP  >  1,67× ULN 

a/ nebo zvýšená sérová koncentrace 
celkového bilirubinu do < 2× ULN, 
a to při min. 12 měsíců trvající léčbě 
UDCA v terapeutických dávkách;

2.  v  dokumentaci je doložena into-
lerance UDCA (tj. zejména jde-li 
o možné nežádoucí účinky).

Kritéria pro ukončení léčby  
(postačuje naplnění vždy jediného 
kritéria)
Ukončení ve 3. měsíci terapie OCA
•  ve 3. měsíci léčby nedošlo k poklesu 

> 10 % výchozí sérové aktivity ALP.

popisována zvýšená exprese ASBT (api-
cal sodium bile acid transporter), která 
vede ke zvýšené reabsorbci žlučových 
kyselin s  možným vlivem na apoptózu 
hepatocytů. Aktivace FXR receptoru je 
spojena i s řadou metabolických účinků, 
jako jsou snížení jaterní glukoneoge-
neze, zvýšení β-oxidace mastných kyse-
lin, zlepšení periferní inzulinové senziti-
vity a protizánětlivé účinky.

OCA je primárně vyvíjena a  zkou-
šena u nonrespondentů na léčbu UDCA 
s PBC [34]. Ve studii fáze III byla proká-
zána bio chemická účin nost OCA u  ne-
mocných, kteří neodpověděli adekvátně 
na terapii UDCA podle Torontských kri-
térií (ALP > 1,67 ULN a/ nebo nadhraniční 
koncentrace sérového bilirubinu do 
dvojnásobku normy). V  podskupinách 
léčených 5  a  10 mg OCA v  kombinaci 
s  UDCA byl zaznamenán signifikantní 
pokles ALP a bilirubinu pod cílovou hra-
nici u 46 a 47 % nemocných [35]. Na zá-
kladě těchto dat byla OCA v květnu 2016 
Úřadem pro kontrolu léčiv  FDA a  pro-
sinci 2016 Evropskou lékovou agenturou 
podmínečně v kombinační léčbě s UDCA 
schválena jako možná terapie u nemoc-
ných s nedostatečnou odpovědí na te-
rapii UDCA. Pozitivní efekt na hlavní 
laboratorní ukazatele cholestázy byl po-
tvrzen přitom i v monoterapii [36]. Na zá-
kladě těchto dat EASL od roku 2017 na-
vrhuje zvážit podání OCA jako léčbu 
2. linie u  nemocných s  neadekvátní 
odpovědí na 12měsíční léčbu UDCA 
(ALP > 1,67× ULN a/ nebo zvýšená sérová 
koncentrace celkového sérového biliru-
binu do dvojnásobku normy) nebo u ne-
mocných, kteří nemohou UDCA užívat 
pro intoleranci nebo hypersenzitivitu. 
Uvedená horní hranice bilirubinu při-
tom tvoří bezpečnostní bariéru. Dosud 
totiž nejsou dostupná data o  efektu 
a bezpečnosti léčby u nemocných v po-
kročilejších stadiích jaterního onemoc-
nění (jaterní cirhóza ve stadiu B nebo C 
dle Childa a  Pugha). Při hodnocení sé-
rových koncentrací bilirubinu je třeba 
též zvažovat, zda se nejedná o  jedince 
se současným Gilbertovým syndromem  
(5– 7 % populace).

Procento nemocných, kteří na léčbu 
neodpoví, je uváděno v  poměrně ši-
rokém rozmezí (5– 25  %). V  posledních 
10  letech vzniklo několik skórovacích 
prediktivních systémů založených pře-
devším na laboratorních datech pro vy-
hodnocení odpovědi či neodpovědi na 
léčbu (tab.  3). Kromě Torontských kri-
térií [15,16], která byla vytvořena z pro-
spektivních dat k hodnocení histologic-
kého stadia onemocnění, se u ostatních 
kritérií jedná o  data z  retrospektivních 
kohort  [11– 14,17– 22]. Společné však 
zůstává, že u nemocných v časném sta-
diu jaterní choroby a s dobrou odpovědí 
hodnocenou dle poklesu základních la-
boratorních parametrů (ALP < 1,5náso-
bek normy, normální sérový bilirubin) se 
přežívání blíží obecné srovnatelné po-
pulaci [2]. U nemocných s pokročilejším 
stadiem onemocnění v době dia gnózy 
a dobrou odpovědí na léčbu UDCA tato 
léčba prodlužuje přežívání a snižuje po-
třebu transplantace jater  [33]. Naopak 
ve skupině bez adekvátní odpovědi (po-
kles ALP a bilirubinu) je přežívání signifi-
kantně kratší.

Pro tuto podskupinu nemocných se 
stále hledá adekvátní léčba. První data 
ukazují možnou efektivitu několika léko-
vých skupin.

UDCA v  dávce 13– 15 mg/ kg/ den je 
lékem první volby u  všech nemoc-
ných s PBC. Léčba je celoživotní [2].

Potenciální léčba 2. linie
Obeticholová kyselina
Obeticholová kyselina (OCA) je derivá-
tem CDCA. Na rozdíl od UDCA má však 
afinitu k FXR receptoru, kde působí jako 
agonista. Tento receptor hraje zásadní 
roli v řízení metabolizmu žlučových ky-
selin i v celé řadě dalších metabolických 
procesů. Aktivace nukleárního FXR re-
ceptoru v  enterocytech terminálního 
ilea vede k produkci FGF-19, který zpět-
novazebně snížením aktivity choleste-
rol7α-hydroxylázy redukuje syntézu žlu-
čových kyselin v  játrech. Působí i  jako 
růstový faktor cholangiocytů a hepato-
cytů. Naopak při snížené aktivitě FXR je 
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randomizovaných studií III. fáze klinic-
kého zkoušení s budesonidem (u necir-
hotiků) a bezafibrátem, obojí v kombi-
naci s UDCA, nejsou dosud kompletně 
publikována. V  současnosti proto není 
možné vydat jednoznačné doporučení 
pro použití obou léků. Do budoucna se 
zdá být použití těchto léků 2. linie velmi 
nadějné.

U ostatních preparátů, které byly 
zkoušeny, se efekt na zpomalení pro-
grese PBC neprokázal (azathioprin, me-
totrexát, D-penicilamin, kolchicin).

V současně době nejsou dostatečná 
data pro jednoznačné doporučení 
pro podání nebo nepodání budeso-
nidu nebo fibrátů (bezafibrátu) jako 
léků 2. linie u nemocných s PBC.

Další významné  
klinické projevy
Pruritus
Pruritus patří mezi nejčastější příznaky 
provázející PBC. Značně ovlivňuje kva-
litu života a  v  případech rezistentních 
ke standardní terapii může být i  indi-
kací k transplantaci jater. Může se obje-
vit v  kterémkoli stadiu jaterní choroby 
i o řadu let předcházet laboratorním pro-
jevům onemocnění. Efekt UDCA na pru-
ritus není jasně prokázán, i když ně kte rá 
data pozitivní efekt dokumentují  [45]. 
OCA pruritus dokonce u 30– 35 % léče-
ných významně zhoršuje. 

V 1. linii nemocnému nabízíme lo-
kálně chladicí emolentia. K lékům první 
volby patří hlavně sekvestranty žlu-
čových kyselin. Nejčastěji je s  dobrým 
efektem používán cholestyramin. Po-
žití cholestyraminu musí být odděleno 
od ostatní medikace, zejména UDCA, 
o 2– 4 hod. Problémem může být horší 
snášenlivost. V případě neúčin nosti této 
léčby by další volbou mohlo být podání 
rifampicinu, jehož efektivita je doku-
mentována v několika studiích [46] i me-
taanalýzách [47,48]. Vzhledem k celkové 
strategii indikace antibio tik není ale jeho 
podání u nás v současné době v  léčbě 
pruritu možné. Jako 3. linii lze použít 
léky ze skupiny perorálních opoidních 

Fibráty
Fibráty jsou léky užívané běžně v terapii 
dyslipidemií. Jejich účinek je dán agoni-
stickým působením na PPARα recepto-
rech, které se uplatňují nejen v metabo-
lických pochodech, ale i na úrovni reakcí 
monocyto-makrofágového systému 
i  metabolizmu samotného hepatocytu 
a cholangiocytu. Nepřímo ovlivňují i pro-
dukci žlučových kyselin [2]. Z tohoto dů-
vodu je tato léková skupina v posledních 
letech testována jako možná terapie PBC. 
V menších studiích vedlo přidání bezafib-
rátu (400 mg/ den) v kombinaci s UDCA 
v  porovnání s  placebem k  normalizaci 
ALP (45 vs. 18 % pa cientů) [41]. Ve studii 
probíhající 100– 120 měsíců bylo spojeno 
i s trendem k lepšímu přežití  [42]. U ur-
čitého procenta nemocných je popiso-
váno i zlepšení pruritu [43]. V metaana-
lýze byla celková bio chemická odpověď 
u předchozích nonrespondentů uváděna 
v 69 % [44].

Zatím největší prospektivní randomi-
zovaná studie (BEZURSO) s dobou tera-
pie v trvání 2  let byla ukončena v roce 
2017. Studie BEZURSO (NCT01654731) 
sledovala efekt bezafibrátu v  dávce 
400 mg/ den v kombinaci s UDCA u ne-
mocných s  neadekvátní odpovědí na 
monoterapii UDCA dle kritérií Paříž II. Na 
100  zařazených pa cientech dokumen-
tovala normalizaci aktivity ALP u  67  % 
nemocných spolu se signifikantní re-
dukcí únavy a pruritu (částečný pokles 
LS a ELF skóre). U léčených nemocných 
nebyl přitom zaznamenán zvýšený vý-
skyt závažných nežádoucích účinků.  
Výsledky této studie je nutné zatím brát 
jen jako předběžné, byly prezentovány 
na konferenci EASL v  dubnu 2017, ne-
byly ale dosud publikovány.

Z pohledu potenciální léčby fib-
ráty je třeba velké pozornosti na sou-
časné podávání nesteroidních antiflo-
gistik vedoucí k výrazně vyššímu riziku 
nežádoucích účinků, zejména jaterního 
a renálního poškození [2].

Všechna data o  této potenciální lé-
čebné možnosti v současné době pochá-
zejí jen z menších studií a data z větších 

Ukončení ve 12. měsíci terapie OCA
•  ve 12. měsíci léčby OCA je sérová 

aktivita ALP  >  1,67× ULN a/ nebo 
sérová koncentrace celkového bi-
lirubinu > ULN (za předpokladu ne-
přerušované léčby OCA).

Kdykoli v průběhu léčby
•  jakékoli závažné nežádoucí účinky 

léčby, především ve smyslu dekom-
penzace chronického jaterního one-
mocnění, rozvoj farmakoterapií ne- 
kontrolovatelného pruritu nebo zá- 
važné dyslipidemie.

Pokud došlo k poklesu sérové aktivity 
ALP pod 1,67× ULN a sérová koncen-
trace celkového bilirubinu je ≤ ULN, 
je indikace k  dalšímu pokračování 
terapie.

Budesonid
Budesonid je syntetický kortikosteroid 
s vysokým first-pass metabolizmem v ját-
rech a nízkými systémovými nežádoucími 
účinky. Pozitivní efekt systémových korti-
koidů kromě overlap syndromu PBC s AIH 
na průběh onemocnění nebyl dosud do-
kumentován. V  případě budesonidu je 
však známo, kromě jeho protizánětli-
vých účinků, i  jeho synergické působení 
s UDCA na expresi AE2 jako jednoho z pro-
tektivních faktorů cholangiocytu [38].

Z tohoto pohledu byl proto budesonid 
zkoumán v  několika menších prospek-
tivních studiích. V roce 1999 byla publi-
kována práce dokumentující na 39 ne-
mocných v horizontu 2 let pozitivní efekt 
užívání 9 mg budesonidu den ně  [39].  
Podobně pozitivní výsledky přinesla 
i 3letá studie finských autorů, kteří uká-
zali zlepšení histologického nálezu 
u 25 % nemocných s kombinovanou léč-
bou [40]. Další práce ale tento pozitivní 
efekt již nepotvrdily. Pro definitivní dopo-
ručení se stále jedná o data z malých sou-
borů. V současné době probíhá rozsáhlá 
mezinárodní multicentrická studie po-
rovnávající UDCA v kombinaci s budeso-
nidem proti UDCA s placebem na 144 ne-
mocných (Eudra CT No 2007-004040-70). 
Její výsledky nebyly dosud publikovány.
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bezpečnou, i když data nejsou příliš bo-
hatá  [2,54,55]. Velmi pečlivé sledování 
vyžaduje skupina s pokročilým jaterním 
onemocněním ve stadiu jaterní cirhózy 
s portální hypertenzí.

Překryvný (overlap) syndrom 
s AIH
PBC je autoimunitní chorobou. U ně kte-
rých nemocných můžeme nalézt labora-
torní znaky PBC i AIH současně. Stejně 
tak se můžeme setkat s nemocnými s ty-
pickým obrazem PBC a  současně PSC. 
Tyto případy se nazývají překryvným 
syndromem. Prevalence těchto syn-
dromů činí asi 10 % ze všech případů au-
toimunitních jaterních chorob. Nomen-
klatura ale není zcela jednotná.

Z pohledu terapie je důležité odlišit 
zejména překryvný syndrom PBC s AIH. 
V tomto případě se ale neobejdeme bez 
jaterní bio psie a histologického vyšetření.

I PBC je provázena v histologickém ná-
lezu různým stupněm lymfocytární infil-
trace. Klasicky je ale lokalizována peri-
duktálně a pouze minimálně nalézáme 
obraz lobulárního zánětu nebo inter-
face hepatitidy. U  8– 10  % nemocných 
se však mohou zánětlivé změny v histo-
logickém obraze blížit nálezu AIH s ob-
razem lobulární a  interface hepatitidy. 
Důležité je, že tento nález může být jak 
v době dia gnózy, tak se může rozvinout 
i v průběhu dalších let. Podezření na pře-
kryvný syndrom s AIH musíme mít u ne-
mocných, u kterých v laboratorním ob-
raze nalézáme krom cholestatických 
rysů i výraznější elevaci aminotransferáz 
a IgG. Dle pařížských kritérií [2] mají být 
pro dia gnózu naplněna dia gnostická kri-
téria jak pro PBC (ALP > 2násobek normy 
nebo GGT  >  5násobek normy, AMA  
1  : 40, duktální léze v  histologii), tak 
alespoň dva znaky z  následujících: 
ALT  >  5násobek normálních hodnot, 
IgG  >  2násobek normálních laborator-
ních hodnot nebo pozitivita ASMA, těžká 
nebo středně těžká interface hepatitida 
v histologickém nálezu. U těchto nemoc-
ných je současně s  UDCA indikována 
i kortikoterapie nebo další imunosupre-
sivní léčba jako u AIH [2]. U nemocných 

spolupráci s gynekologem hormonální 
substituční léčbu. Hormonální substi-
tuce androgeny u  mužů není vhodná 
pro riziko hepatocelulárního karcinomu. 
S ohledem na mechanizmus účinku lze 
u  nich preferovat denosumab ovlivňu-
jící receptor RANKL (receptor activator 
for nuclear factor kappa B ligand), který 
se nemetabolizuje v játrech. U závažněj-
ších stavů je indikována léčba bisfosfo-
náty (zejména alendronát), které jsou 
i u nemocných s PBC bezpečné [2,49,50]. 
U  nemocných po transplantaci jater je 
případně variantou zoledronát  [51,52]. 
Zvýšené opatrnosti a  zvážení benefitu 
perorální léčby je ale třeba u nemocných 
s jícnovými varixy.

Hypovitaminózy
Dle aktuálního stavu řešíme i deficit dal-
ších v tucích rozpustných vitaminů.

Další symp tomy
Projevy sicca-syndromu, pokud jsou 
přítomny, léčíme symp tomaticky. Lo-
kálně se u  xeroftalmie aplikují umělé 
slzy. U xerostomie umělé sliny s pečlivou 
ústní hygienou a  zvlhčováním dutiny 
ústní. V zahraničí je používán a registro-
ván muskarinový agonista cevimelin [2].  
Vaginální projevy nutno řešit ve spolu-
práci s gynekologem.

Projevy Raynaudova fenoménu jsou 
v  různých sériích popisovány kolem 
8 %. Základním doporučením je přestat 
kouřit a  chránit končetiny před vlivem 
chladu. Ve farmakoterapii je možné pou-
žít blokátory kalciového kanálu.

Těhotenství
Těhotenství může být komplikováno 
zhoršením pruritu. Choroba není ale 
kontraindikací těhotenství. Dia gnostika 
PBC v  době těhotenství zahrnuje ze-
jména diferenciální dia gnostiku s intra-
hepatální cholestázou těhotných, se 
kterou má společný laboratorní obraz 
i  častý výskyt pruritu. Léčba UDCA je 
považována za bezpečnou během po-
četí, těhotenství i šestinedělí [2,53]. Cho-
lestyramin i rifampicin jsou v léčbě pru-
ritu od 3. trimestru považovány za léčbu 

antagonistů (naltrexon, nalmefen). Pro-
blematická může být jejich dlouhodobá 
snášenlivost. Mohou se objevit projevy 
syndromu odnětí nebo snížení tolerance 
bolesti. 

Spolu s  psychoterapií lze empiricky 
použít i  inhibitory zpětného vychy-
távání serotoninu nebo gabapentin.  
Ně kte ré práce jako účin nou, ale tech-
nicky ne vždy proveditelnou a nemoc-
ným tolerovanou, shledaly možnost de-
rivace žluči pomocí nazobiliární drenáže.

V případě refrakterního pruritu je 
třeba zvážit i  možnost transplantace 
jater, která může být indikována i bez vý-
znamné jaterní dysfunkce.

Únava
Zvýšená únava je s  PBC asociována ve 
vysokém procentu (nad 50 %) a ve vy-
soké míře může vést až k  signifikant-
nímu snížení kvality života nemocných 
(20  %)  [2]. V  případě výskytu výrazné 
únavy je nutné se zaměřit zejména na 
cílené vyhledávání únavu zhoršujících 
faktorů, převážně anémii, hypotyreózu 
a  poruchy spánku. V  ně kte rých přípa-
dech je třeba nemocnému poskytnout 
i  psychologickou nebo psychiatrickou 
léčbu.

Metabolická kostní choroba
U nemocných s  PBC je osteoporóza 
velmi častou komplikací a  je nutné na 
ni vždy myslet. Vysoké riziko je zvláště 
u nemocných s pokročilou jaterní cho-
robou a výraznou cholestázou. U méně 
pokročilých nemocných jsou riziko-
vými faktory kouření, malá fyzická akti-
vita, nižší tělesná hmotnost, pozitivní ro-
din ná anamnéza, ženské pohlaví a vyšší 
věk. U každého nemocného je doporu-
čeno vyšetření duální rentgenovou ab-
sorpciometrií v době dia gnózy a dále dle 
vstupního nálezu a individuálních riziko-
vých faktorů v 1– 5letých intervalech.

Léčba může být velmi problematická, 
ale včasné zahájení je naprosto zásadní. 
V 1. linii suplementujeme vápník v dávce 
1 500 mg a vitamin D (1 000 IU den ně). 
Doporučujeme úpravu pohybového re-
žimu a  u  postmenopauzálních žen ve 
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Závěr
PBC je chronické cholestatické autoimu-
nitní jaterní onemocnění, u neléčených 
nemocných s vysokým rizikem progrese 
do jaterní cirhózy. Dia gnóza je založena 
na přítomnosti cholestatického labora-
torního obrazu, průkazu AMA nebo ty-
pickém histologickém nálezu. Léčebně 
je indikováno podávání UDCA, léčba 
symp tomů, zejména pruritu, a  pre-
vence nebo léčba kostní choroby. V pří-
padě adekvátní odpovědi na léčbu 
UDCA je prognóza nemocných dále 
dobrá. U pa cientů, kteří na léčbu neod-
poví, lze zvážit možnost podání léčby  
2. linie. U nemocných s pokročilou jaterní 
chorobou vždy musíme zvážit možnosti 
transplantační léčby a nemocné sledo-
vat dle standardů pro nemocné s jaterní 
cirhózou, zejména s ohledem k asocio-
vané portální hypertenzi.

Použité zkratky
AASLD –  Americká asociace pro studium jater-
ních chorob
AIH –  autoimunitní hepatitida
ALP –  alkalická fosfatáza
AST –  aspatrátaminotrasferáza
ALT –  alaninamonotransferáza
AMA –  antimitochondriální protilátky
ANA –  antinukleární protilátky
ASMA –  protilátky proti hladkému svalu
CDCA – chenodeoxycholová kyselina
CI –  interval spolehlivosti
EASL –  Evropská asociace pro studium jater
EUS –  endosonografie
GGT –  γ-glutamyltransferáza
IgG – imunoglobulin G
MRCP –  magnetická rezonanční 
cholangiopankreatografie
MRS –  Mayo risk skóre
OCA –  obeticholová kyselina
PBC –  primární biliární cholangitida
RR –  relativní riziko
TE –  tranzientní elastografie
UDCA –  ursodeoxycholová kyselina
ULN –  horní hranice normy
UZ –  ultrazvuk
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