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Primárna sklerozujúca cholangitída
Gábri‰ V., Honsová E.

Pracovi‰tû klinické a transplantaãní patologie, Transplantcentrum IKEM, Praha

VáÏená redakcia,
uvítali sme v oddiele
“Aká je Va‰a diagnó-
za” súbor biopsií peãe-
ne Dr. B. Rychlého (ãís-
lo 2/2011, pozn.red.).

V príspevku je ako
prvá uvedená primárna
sklerozujúca cholangití-
da (PSC). Legenda pod
obrázkom je veºmi dob-
re zvolená a charakteri-
zuje ãastú skupinu paci-
entov (mlad˘ch muÏov
s ulceróznou kolitídou
a cholestatick˘m labora-
tórnym profilom). âo ale
podºa na‰ich skúseností
nie je úplne charakte-
ristické, je bioptick˘ ob-
rázok. 

V bioptickom materi-
áli hodnotíme peãeÀ s diagnózou PSC v 3 si-
tuáciách:
1. Klinik diagnózu pozná zo zobrazovacích

metód a patológ odpovedá na otázku, ãi
v biopsii nie je e‰te iná patológia napr.
autoimúnna hepatitída (AIH), hemochro-
matóza, deficit α1-antitrypsínu atì. Sú-
ãasne tieÏ stanovuje pokroãilosÈ ochore-
nia, tj. stupeÀ fibrózy.

2. Klinik diagnózu nepozná, nie je známy
dlhodob˘ laboratórny profil alebo je po-
dozrenie na iné ochorenie peãene (obvy-
kle ide o skorú formu PSC alebo o over-
lap syndróm AIH/PSC, kedy pod domi-
nujúcim obrazom AIH zostáva druhé
ochorenie skryté).

3. Ochorenie je pokroãilé a vy‰etrovaná je
celá peãeÀ (explantát pri transplantácii
alebo peãeÀ pri autopsii).

Hodnotenie celej peãene je pre patológa najjednoduch‰ie a mor-
fologick˘ obraz vo vysokom hile peãene odpovedá nálezom, ktoré
sú opakovane popisované v rôznych do‰kolovacích textoch (obr. 1).

Charakteristické je postihnutie (po‰kodenie) veºk˘ch Ïlãovodov v pe-
ãeni alebo extrahepatálne, s de‰trukciou epitelu, rôznym stupÀom jaz-
venia a s chronick˘m zápalom najmä hnisav˘m. Na periférii je v pe-
ãeni morfológia biliárnej cirhózy. Zmeny mal˘ch a stredn˘ch Ïlãovo-
dov sú necharakteristické, vrátane fibroobliteratívnych lézií (ktoré sp-
revádzajú akúkoºvek de‰trukciu alebo uzáver Ïlãovodov) a duktopé-
nie, ktorá je v rôznom stupni súãasÈou väã‰iny cirhóz.

Úplne iná situácia nastáva v prípade, Ïe patológ hodnotí ihlo-
vú biopsiu peãene. Tu samozrejme zmeny na veºk˘ch Ïlãovodoch
nevidí. âo ale môÏe rozpoznaÈ vÏdy, je morfológia protrahova-
nej ob‰trukcie (tzv. poruchy Ïlãovej drenáÏe). Pre tú je charakte-
ristick˘ edém portálnych polí s tzv. florídnou marginálnou duktulár-
nou proliferáciou, ktorá predstavuje reakciu na ob‰trukciu akej-
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Obr. 2. Periferie portálního pole s detailem floridní marginální duktulární
proliferace, doprovázené polynukleáry s pfiímûsí eozinofilÛ. H&E, zvût‰ení
objektiv 20x.

Obr. 3. Schmorlova reakce s modr˘mi granuly aku-
mulovaného metaloproteinu v periportálních hepa-
tocytech, pouÏívaná jako jednoduch˘ a rychl˘ prÛ-
kaz poruchy Ïluãové drenáÏe. Schmorlova reakce,
zvût‰ení objektiv 40x.

Obr. 4. Morfologie chronické cholestázy s jaterní
tkání pfiestavûnou do tzv. cholestatick˘ch rozet (ãást
z nich lemována ãernû). H&E, zvût‰ení objektiv
40x.

Obr. 1. Jizevnat˘ uzávûr velkého Ïluãovodu s mi-
nimem zánûtlivé celulizace v port. poli (Ïluãovod
ãernû). Úsek marginální duktulární proliferace do-
le vlevo (‰ipka) a typick˘ svûtl˘ lem v oblasti peri-
portálních hepatocytÛ. Na efektu svûtlé peripor-
tální oblasti se z ãásti podílí edém, kter˘ doprová-
zí marginální duktulární proliferaci a z ãásti jde o
zvût‰ené svûtlé cholestatické hepatocyty. H&E, zvût-
‰ení objektiv 10x.



koºvek etiologie (obr. 2). Morfológia je nezápalová, pokiaº sa zá-
palové elementy vyskytujú, ide o polynukleáry, ktoré sprevádzajú
duktulárnu reakciu. V˘znamná guºatobunková celulizácia v portál-
nych poliach s interface aktivitou nepatrí do morfológie PSC, ob-
vykle ide o overlap syndróm AIH/PSC. Jedn˘m z v praxi najprí-
nosnej‰ích znakov, ktor˘ veºmi napomôÏe odlí‰eniu PSC od inej pa-
tológie, je dôkaz metaloproteínu Schmorlovou reakciou alebo or-
ceínom. V normálnej peãeni sú periportálne hepatocyty miestom
zv˘‰eného transportu Ïlãov˘ch kyselín. Pri poruche odtoku Ïlãe sú
periportálne hepatocyty zdurené so svetlou cytoplazmou (choles-
tatické) a ãasto obsahujú meì a metaloproteín (na ktor˘ je meì
viazaná), ktoré nie sú transportované ìalej do Ïlãe. Metaloprote-
ín je polymerizovaná forma metalothioninu, ktor˘ sa hromadí v ly-
zozómoch a je ºahko detekovan˘ Schmorlovou reakciou alebo or-
ceínom (obr. 3). Detekcia metaloproteínu nie je ovplyvnená fixáci-
ou ako u dôkazu medi rhodaninom a je preto ºahká a vyuÏíva sa
ako indikátor chronickej poruchy biliárnej drenáÏe a to i pri ab-
sencii viditeºnej bilirubinostázy. V pokroãilej‰ích ‰tádiách ochore-
nia je menej edému v portálnych poliach, viac periportálnej aÏ por-
toportálnej fibrózy a hepatocyty sú z veºkej ãasti prestavané do
morfológie tzv. cholestatick˘ch roziet (obr. 4), v periportálnych he-
patocytoch sa objavuje Malloryho hyalín (ako v˘sledok toxického
efektu Ïlãov˘ch kyselín a hlavne medi). PretoÏe pacienti s PSC sú
obvykle mladí (vrátane detí), nemajú ikterus a ani zjavn˘ dôvod
pre ob‰trukciu, je PSC na prvnom mieste v diferenciálnej diagnó-
ze. Pokiaº je pacientom star‰í ãlovek, i tu má diagnóza poruchy
Ïlãovej drenáÏe zásadn˘ diagnostick˘ v˘znam a nasmeruje klini-
ka k ìal‰ím vy‰etreniam Ïlãového strómu. 

Je teda moÏné zhrnúÈ, Ïe biopsia je veºmi citlivou metódou umoÏ-
Àujúcou hodnotenie poruchy Ïlãovej drenáÏe, v rukách ‰koleného
patológa má v˘povednú hodnotu i v skor˘ch fázach ochorenia, ke-
dy v˘sledky z MR sú neisté a ERCP na veºk˘ch Ïlãovodoch rozpo-
zná len necharakteristické nerovnosti bez plne vyvinut˘ch stenóz
a dilatácií. Súãasne je treba si uvedomiÈ, Ïe diagnostika v rôz-
nych oblastiach odráÏa meniacu sa úroveÀ znalostí a Ïe kniÏné po-
pisy rôznych stupÀov zápalovej celulizácie v rámci PSC pochád-
zajú z doby, kedy neboli diagnostikované overlap syndrómy. ëal-
‰ím faktom je, Ïe prakticky celá nenádorová patológia a rovnako
tak i PSC, nemá morfologicky absolútne charakteristickú diagnos-
tickú ãrtu, diagnóza je preto interpretaãná, korelovaná s v˘sled-
kami serologick˘ch a zobrazovacích vy‰etrení.

Samostatnou problematikou je PSC v onkologickej patológii (PSC
predstavuje pre svojho nositeºa zv˘‰ené riziko vzniku cholangiocelu-
lárneho karcinómu i vo veºmi mladom veku). âasÈ pacientov môÏe
maÈ chirurgickú revíziu z dôvodov vylúãenia malignity alebo diag-
nóza PSC nie je známa a sú operovaní pre ob‰trukciu s plánovanou
hepatikojejunoanastomózou. Chirurg vidí belavé tuhé tkanivo (väzi-
vo) a je presvedãen˘, Ïe ide o nádor a indikuje peroperaãnú biop-
siu. Diagnóza karcinómu z peroperaãnej biopsie v tejto lokalite pat-
rí medzi najobtiaÏnej‰ie a ãasto sa nedá z tohoto typu biopsie jed-
noznaãne rozhodnúÈ. Chronick˘ zápal totiÏ zniãí peribiliárne plexy
a súãasne vedie k akumulácii lymfoidného tkaniva vrátane tvorby neo-
folikulov. Z malej vzorky hrozí riziko posúdenia neofolikulov ako sú-
ãasti lymfatickej uzliny a fragmentov peribiliárnych plexov (Ïliazok)
ako metastázy. 
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■ UROPATOLOGIE ◗

... pfiípady acinárních karcinomÛ prostaty s duktální komponen-
tou mají obvykle vy‰‰í stage neÏ klasické acinární prostatické kar-
cinomy 

Tzv. duktální karcinomy prostaty nejsou bûÏné a navíc obvykle
pfiipraví tûÏké chvilky kaÏdému patologovi. V ãisté podobû se vy-
skytují velmi vzácnû, obvykle se vyskytují ve spojitosti s klasick˘m
acinárním adenokarcinomem.

Amin s Epsteinem sledovali mimo jiné vliv duktální komponenty na
celkov˘ stage nádorÛ v materiálech z radikálních prostatektomií (1).
Autofii zjistili, Ïe nádory s duktální komponentou a bez duktální kom-
ponenty se neli‰í ve své rasové distribuci, nemají vliv na vûkové roz-
mezí pacientÛ ani v˘znamnû neovlivÀují v˘‰ku sérové hladiny PSA.
RovnûÏ Gleasonovo skóre se neli‰ilo od ãist˘ch acinárních prostatic-
k˘ch adenokarcinomÛ. V˘znamn˘m nálezem je v‰ak v˘raznû vy‰‰í
stage nádoru s ãast˘m postiÏením semenn˘ch váãkÛ, coÏ automa-
ticky posunuje dan˘ nádor do vysoké pT kategorie. 

Autofii se dále zab˘vali vztahem mezi Gleasonov˘m skóre, ob-
jemem duktálního karcinomu a rozsahem nádorového postiÏení
prostaty. Zjistili, Ïe:
- pacienti se smí‰en˘m tumorem (acinární a duktální) pfii Gleasono-

vû skóre 7 a pfii duktální komponentû stejné ãi vût‰í neÏ 10 %, bu-
dou mít v˘znamnû vy‰‰í ‰anci na extraprostatické ‰ífiení nádoru

- u pacientÛ s Gleasonov˘m skóre 7, av‰ak s duktální komponen-
tou men‰í neÏ 10 %, v˘‰e uvedené rozdíly neplatí

- u nádorÛ s Gleasonov˘m skóre 8–10 nebyl prokázán zásadní
rozdíl mezi tumory smí‰en˘mi (acinární s duktální komponentou)
a ãistû acinárními.
Souhrnem tedy lze zdÛraznit, Ïe rozpoznávání duktální kom-

ponenty v karcinomech prostaty hraje svoji v˘znamnou roli, jelikoÏ
u statisticky podstatné skupiny pacientÛ (Gleason skóre 7) lze oãe-
kávat agresivnûj‰í rÛst nádoru a moÏné extraprostatické ‰ífiení. Na
závûr je nutno poznamenat, Ïe GleasonÛv sytém byl aplikován
v modifikované podobû z roku 2005 (2).
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