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ro koho je uréen tento informacni letak?

Pro mladé adolescenty s PSC (od 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.

- Tva jatra jsou organ v briSe, umistény vpravo pod hrudnim kosem.

Maiji Cerveno-hnedou barvu a jsou celkem velika (1-1,8 kg).
Tva jatra jsou velmi dllezitym organem, jejich prace je udrzet té
zdravym/zdravou.

- Ve skutecnosti, maji vice nez 500 funkci! Napfiklad, tva jatra

pomahaji pfeménovat jidlo na energii a ostatni dUlezité produkty,
které muaze tvé télo pouzit pozdéji nebo je uskladnit.

Také Cisti krev od nékterych skodlivin, ¢imz télo chrani. Tyto
Skodlivé latky by ti mohly ublizit.

- Uvnitr tvych jater je mnoho Uzkych trubicek nazyvanych zlucové

cesty. Tyto ZluCoveé cesty se postupné spojuji do vetsich (podobné
jako vetve stromu do kmene). Pomoci téchto zlu€ovych cest je
transportovana Zluc (zeleno-Zluta tekutina) do strev.

Lidé s onemocnénim zvané PSC maji problém s tokem zluci, ta
tecCe zluCovymi cesty pomalu a cesty se mohou ucpat. Zaroven

se pfi tomto onemocnéni zlucové cesty zuzuji, coz také nasledné
zhorsuje tok zluci. Hromadéni Zlugi zplUsobuje problémy a to je
hlavni dlvod, 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 mtzes od nékoho chytnout.
Je to zpUsobené chybou vimunitnim systému.

> Zaroven to neni nakazlivé onemocneéni. Nektefi lidé maji spojené
zeZloutnuti kiize 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 zpusoby, jak ti lékal mize
pomoci citit se lépe. V nékterych pfipadech budes muset
podstoupit specialni vySetfeni jako napr. endoskopii
nebo operaci.

> V porovnani's dospélymi pacienty s PSC, pfiznaky PSC u déti a
adolescentl se mohou zdat mirngjsi. Nicméné, varianta PSC u
déti ma vétsi autoimunitni a zanétlivou slozku nez u dospélych.
A proto se u déti vyuzivaji [éky ovliviujici imunitni systém.

V tomto pfipadé je nutné provedenf jaterni biopsie, coZ je zakrok,
kdy se vezme jehlou malinkaty vzorek jater a nasledné se zkouma
pod mikroskopem.
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- Budes pravidelné chodit na odbéry krve, ale to viibec neznamen3, ze je néco Spatné. Tvij Iékaf potrebuje
vedet, jak vSe funguje v tvém téle.

> V nékterych pfipadech je doporucena suplementace vitaminy rozpustnych v tucich (vitamin A, D, E, K).

> BohuzZel, lidé s PSC maji v dospélosti vySsi riziko rakoviny, proto je nutné nekteré testy nebo nepfijemna
vySetfeni pravidelné opakovat, abychom rakovinu zachytili co nejdfive. U déti je ale toto riziko minimalni.

Co muze byt pfiznakem PSC?

> Unava, svédéni kiize a Zloutenka jsou nej¢astéjsi priznaky PSC, ale nemusi to tak byt vzdy, nékdo maze mit jen
minimalni projevy onemocnéni. Zloutenka je stav, kdy dojde ke zezloutnuti kiize nebo jenom bélma oéi.
Vzdy je dUlezité dat védét tvému lékafi, kdyz zpozoruje$§ na sobé tyto priznaky. Tvlj oSetfujici Iékal bude chtit
tuto informaci védét a mUze ti s tim pomoci.

> Svédéni kiize maze byt velmi nepfijemny pfiznak tohoto onemocnéni. Nepodcenuj ho, obzvlast pokud
té svédéni téla budi ze spani a fekni o tom svym rodic¢im a oSetfujicimu lékarovi.

> Nynisi pojdme Fict néco o hovinkach! Vétsina lidi s PSC maji soucasné takeé zanétlivé stfevni onemocneni
nazyvané v angli¢tiné inflammatory bowel disease (IBD). To znamena, ze se té tvlj Iékar bude pravidelné ptat
na bolesti bficha a charakter tvého hovinka/stolice. Je mozné, ze budes muset podstoupit vySetfeni v
nemocnici tzv. koloskopie (vySetreni tlustého stfeva pomoci pfistroje s kamerou). Nestyd se mluvit se svym
lékarem o prijmu nebo dalSich pfiznacich. Je dUlezité, aby pfipadné zanétlivé stfevni onemocnéni bylo pod
kontrolou, protoze nelécené IBD muze mit negativni dopad na tva jatra a dennodenni Cinnosti.
Nastésti existuje velké mnozstvi ucinnych lekd, které mohou drzet IBD pod kontrolou, a proto je duleZité nebat
se o téchto pfiznacich s tvym lékafem mluvit.

> V pfipadég, Ze zpozorujes na sobé nahle vzniklou zloutenku nebo dojde k jejimu zhorSeni a zaroven muazes
pocitovat i sveédéni klize, horecku, bolest bficha v oblasti pravého podzebfi a svétlé stolice, musi$ urgentné
vyhledat lékafskou pohotovost, protoze se mize jednat o akutni cholangitidu, kterd vyzaduje 1é¢bu
nitrozilnimi antibiotiky.
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Zivot s PSC...
Mazu 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 pripadé
zvetSeneé sleziny se porad se svym osetfujicim lékarem, které sportovni aktivity jsou pro tebe vhodné.

Musim drzet specialni dietu?

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

A co napriklad lIéky proti bolesti, mohu si je brat?

> Zkus se vyhnout pravidelnému uzivani aspirinu nebo ibuprofenu, protoze mohou zvysit riziko
gastrointestinalniho krvaceni a zanéetu. Paracetamol (ne vice nez 10 mg na kg tvé vahy nebo maximalné
500 mg kazdych 6 hodin) nebo metamizol je bezpecnéjsi variantou. Vzdy je lepsi poradit se s tvym lékafem,
hlavné pokud jsi nejisty.

Muzu brat antikoncepci?

- Pokud chces brat hormonalni antikoncepci, porad se se svym hepatologem/gastroenterologem.
Bude zdleZet na mite poskozeni tvych jater (pokud néjaké mas).

Muzu koufit?
> Koufeni by se méli vyhybat vSichni lidé, nehledé na diagndzu PSC, protoze koufeni je zdravi Skodlivé.
Neni prokazan primy efekt koureni na aktivitu PSC.

Muzu pit alkohol?

- Vsichni lidé s onemocnénim jater by méli byt obezretni co se tyce konzumace alkoholu. | pfes to,
Ze alkohol nema pfimou souvislost ve vznikem PSC, jatra jsou organem, ktery zpracovava alkohol v téle,
a proto jeho konzumace zvySene zatézuje jatra. Jak riskantni je pro tebe alkohol, zalezi na aktivité a mite
jaterniho onemocnéni. Obecné je lepsi jeho konzumaci omezit na minimum. Vétsina lidi s PSC konzumuje
alkohol jen pfi zvlastnich prilezitostech (jeden nebo dva drinky), aby méli stav pod kontrolou a nezatézovali
zbytelné sva jatra.
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Muzu cestovat?

2> Samozrejmeé! Mnoho mladych lidi's PSC cestuje po sveéte a zaziva zajimava dobrodruzstvi. Nenech se PSC
zastavit! DoporucCujeme probrat cestu a destinaci s tvym oSetfujicim gastroenterologem/hepatologem,
aby jsi mél pfistup ke spravné 1écbé a mél dostatek své medikace, kamkoli pojedes.

Muzu mit rodinu?

- Riziko vzniku komplikaci béhem téhotenstvi se nelisi od zdravé populace, ale pokud mas pokrocilé jaterni
onemocneni musi se vzit v potaz néktere rizikove aspekty téhotenstvi. Urcité by jsi mél planovani rodiny
probrat se svym oSetfujicim lékafem, obzvlast pokud mas jaterni cirhdzu.

> PSC neni dédi¢nou chorobou, a proto ji nepfeneses na své budouci deti.
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