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Pro koho je urcen tento informacni letak?
Pro déti s PSC (okolo 10-15 let).

Kouknéte se na webové stranky ERN RARE-LIVER, kde se dozvite
vice informaci o tomto vzacném onemocnént: https:/rare-livereu a

Co je primarni sklerotizujci cholangitida?

> Pokud ma nékdo onemocnéni nazyvané primarni sklerotizujici
cholangitida (zkratka PSC), ma nemocna jatra. VSichni lidé majf
jatra. Jatra jsou organ v bfiSe, vpravo pod tvym hrudnim koSem.
Maji Cerveno-hnédou barvu a jsou celkem velika. Jatra jsou velmi
dllezitym organem, protoze udrzuji tvé télo zdraveé.

- Ve skutecnosti, maji vice nez 500 funkci! Napfiklad, tva jatra
pomahaji premeénovat jidlo na energii a ostatni dulezité produkty,
které mUze tvé télo pouzit pozdéji nebo je uskladnit. Také Cisti
krev od nekterych Skodlivin, ¢imz telo chrani. Tyto Skodlive latky
by ti mohly ublizit.

- Uvnitf tvych jater je mnoho uzkych trubicek nazyvanych zlucové
cesty. Tyto trubicky se postupné spojuji do vétsich (podobné jako
strom a jeho vetve). Pomoci tohoto potrubf je transportovana
zlu¢ (zeleno-zluta tekutina) do strev.

Lidé s onemocnénim zvané PSC maji problém s tokem Zluci, ta
teCe ZluCovymi cesty pomalu a ty se mohou ucpat. Zaroven se pfi
tomto onemocnéni zlucoveé cesty zuzuji, to také nasledné
zhorsuje tok zluci. Hromadéni Zlugi zplsobuje problémy a to je
hlavni davod, proc se lidé s PSC nékdy citi hire.
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Pro¢ mam PSC?

> Lidé s PSC neudélali nic Spatného, co by vedlo ke vzniku
tohoto onemocnéni.

> Duvod proc se ZluCoveé cesty zuzuji, neni zatim jasny. Zanét a tvUj
imunitni system muze byt Castécné za to zodpovedny. Normalng,
tvlj imunitni system (“vnitini policie”) pomaha télu bojovat
proti virdm a bakteriim, které ti mohou ublizit. Kdyz mas PSC, tv(j
imunitni system je zvySené aktivni a utoci proti tvym Zlu€¢ovym
cestam, které si plete s bakteriemi a viry. To vSe vede k tomu, Ze
tva jatra a ZluCové cesty nefunguji spravné a ty se neciti§ dobre.

Muzes chytit PSC od nékoho jiného? Je to nakazlivé?

> PSC neni onemocnéni, které muzes od nékoho chytnout. Je to
zpUsobené chybou vimunitnim systému.

> Zaroven to neni nakazlivé onemocneéni. Nektefi lidé maji spojené
zeZloutnuti kize s infekénimi onemocnénimi, které se prenasi z
jedné osoby na druhou. Ale to viibec neni tvdj pfipad!

Jak mi pomuize miij Iékai?

> Bohuzel neexistuje tabletka, ktera by té zbavila tohoto
onemocnéni. Ale pfesto jsou zplsoby, jak ti lékaf mize
pomoci citit se lépe. V nékterych pfipadech budes
muset podstoupit specialni vysetfeni napt. endoskopii
nebo operaci.

o -
Christiane Konietzney, MHH

- V porovnanis dospélymi pacienty s PSC, pfiznaky PSC u déti a adolescentl se mohou zdat mirnégjsi.
Nicméné, varianta PSC u déti ma vétsi autoimunitni a zanétlivou slozku nez u dospélych. A proto se u
deéti vyuzivaji Iéky ovlivaujici imunitni systém. V tomto pfipadé je nutné provedenijaterni biopsie, coz? je
zakrok, kdy se vezme jehlou malinkaty vzorek jater a nasledné se zkouma pod mikroskopem.

-> Budes pravidelné chodit na odbéry krve, ale to viibec neznamen3, ze je néco Spatné. Tvij lékaf
potrebuje védét, jak vSe funguje v tvém téle.

> V nékterych pfipadech je doporucena suplementace vitaminy rozpustnych v tucich (vitamin A, D, E, K).
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Co muze byt pfiznakem PSC?

> Unava, svédéni kiize a Zloutenka jsou nej¢astéjsi pfiznaky PSC, ale nemusi to tak byt vzdy, nékdo mdze mit jen
minimaln{ projevy onemocnéni. Zloutenka je stav, kdy dojde ke zeZloutnuti kiize nebo jenom bélma o¢f. Vzdy
je dUlezité dat védét tvému lékafi, kdyz zpozorujes na sobé tyto priznaky. Tvlj oSetfujici Iékar bude chtit tuto
informaci védét a mlze ti s tim pomoci.

> Svédeéni kiize maze byt velmi nepfijemny priznak tohoto onemocnéni. Nepodcenuj ho, obzvlast pokud té
svédéni téla budi ze spani a fekni o tom svym rodic¢lm a oSetfujicimu Iékarovi.

> Nyni si pojdme fict néco o hovinkach! Vétsina lidi s PSC maji soucasné také zanétlivé stifevni onemocnéni

nazyvané v anglic¢tiné inflammatory bowel disease (IBD). To znamena, Ze se té tvlj Iékar bude pravidelné ptat
na bolesti bricha a charakter tvého hovinka. Je mozné, Ze budeS muset podstoupit vySetfeni v nemocnici tzv.
koloskopii (vySetfeni tlustého stfeva pomoci pfistroje s kamerou). Nestyd se mluvit se svym lékafem o prajmu
nebo dalSich pfiznacich. Je dalezité, aby pripadné zanétlivé stfevni onemocnéni bylo pod kontrolou, protoze
nelécené IBD mlze mit negativni dopad na tva jatra a dennodenni ¢innosti. Nastésti existuje velké mnozstvi
ucinnych lékd, které mohou drzet IBD pod kontrolou, a proto je dulezité nebat se o téchto pfiznacich s tvym
lékarem mluvit.

Muzu chodit do Skoly a sportovat?
> Ano, muzes$ délat cokoli, co délaji | tvi spoluzaci.

> Obecné muzes délat jakykoli sport chces. Nejsou Zadna omezeni, pokud nemas zvétSenou slezinu. V pfipadé
zvetSené sleziny se porad se svym oSetfujicim lékarem, které sportovni aktivity jsou pro tebe vhodné.

Musim drzet specialni dietu?

2> Ne, muzes jist vSechno. DUlezité je dodrzovat zasady zdravého stravovani (dostatek ovoce, zeleniny a masa @),
stejné jako ostatni déti.
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