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Streszczenie:

Pierwotne stwardniajgce zapalenie drég zétciowych (ang. Primary sclerosing cholangitis, PSC)
jest chorobg o prawdopodobnie autoimmunologicznej etiologii, ktéra u dorostych relatywnie
czesto wspdtistnieje z chorobami zapalnymi jelit (ang. Inflammatory bowel disease, IBD),
zwtaszczaz wrzodziejgcym zapaleniem jelit (ang. Ulcerative colitis, UC). U dzieci takie zjawisko
jest obserwowane rzadziej. PSC prowadzi do uszkodzenia zaréwno wewnatrz - jak i
zewnatrzwatrobowych drég zétciowych w wyniku ich postepujgcego wtdknienia. Po 12-18 latach
trwania choroby moga rozwing¢ sie nowotwory drég zétciowych (cholangiocarcinoma). Pacjenci
ze wspotistniejgcym zapaleniem jelit s szczegdlnie narazeni na rozwéj raka jelita grubego.
Powszechnie stosowany w terapii PSC kwas ursodeoksycholowy (UDCA),mimo intensywnych
badan, nie ma udowodnionego dziatania zatrzymujgcego postep choroby. Duze nadzieje poktada
sie obecnie w kwasie nor-ursodeoksycholowym (norUDCA) testowanym na modelach

zwierzecych.

Abstract:

Primary sclerosing cholangitis (PSC) is often regarded as autoimmune disorder and occurs
frequently in relation to inflammatory bowel disease (IBD), notably ulcerative colitis (UC) in
adults. PSC with IBD has been rarely reported in children. The ongoing fibro-obliterative process
of the biliary tree ensues in liver failure or cholangiocarcinoma in 12-18 years. PSC patients with

concurrent IBD are at increased risk of developing colorectal carcinoma. Ursodeoxycholic acid,



which is widely prescribed in IBD, is despite intensive clinical research still not proven to halt

disease progression. Norursodeoxycholic acid seems promising in animal models of cholestasis.



