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ΠΠΓΝ ΠΑΣΡΩΝ 

ΙΦΝΕ και ήπαπ 

 

Ππυηοπαθήρ ζκληπςνηική σολαγγειίηιδα και ΙΦΝΕ.  

Ποια η ενδεδειγμένη θεπαπεία - παπακολούθηζη; 



Δήλυζη ζύγκποςζηρ ζςμθεπόνηυν 

Οκηιεηήο, ρξεκαηνδόηεζε έξεπλαο/ζπλεδξίσλ από MSD, Roche, 

Abbvie, Bristol-Myers Squibb, Bayer and Gilead Sciences.  

 



Πεξίγξακκα παξνπζίαζεο 

Αςκενείσ με ΙΦΝΕ και ΠΧ 

• Επιδθμιολογία 

• Διάγνωςθ 

• Θεραπεία 

• Παρακολοφκθςθ 



• The association of primary sclerosing cholangitis (PSC) and ulcerative 
colitis (UC) was first reported by Smith and Loe in 1965 (Smith&Loe, 
1965).  

 

• The association of PSC and Crohn’s disease was first described by 
Atkinson and Carroll in 1964 (Atkinson & Carroll, 1964)  

 

 

ΠΣΧ και ΙΦΝΕ 





• Σε ζεηξέο ζηε Β.Ακεξηθή θαη Β.Δπξώπε ν επηπνιαζκόο ΙΦΝΔ ζε ΠΣΦ, 60%-80%.  

Broome U, Gut 1996, Chapman RW, Gut 1980, Wiesner RH, HEPATOLOGY 1989 

Fausa O, Semin Liver Dis 1991, Karlsen TH, Dig Liver Dis 2010 

 

• Ο πην ζπρλόο ηύπνο ΙΦΝΔ ζε ΠΣΦ είλαη ε ΔΚ 

     13% Crohn disease (CD)  πος ζςνήθυρ πεπιλαμβάνει ηο π.ένηεπο.  

Fausa O, Semin Liver Dis 1991, Loftus EV Jr, Gut 2005, Boonstra K, J Hepatol 2012 

 

• ΠΣΦ , 2.4% - 7.5% αζζελώλ κε EK θαη 3.4% ζε NC αζζελείο  

Rasmussen HH, Scand J Gastroenterol 1997 

 

• Ο πξαγκαηηθόο επηπνιαζκόο ηεο ΠΣΦ ζε ΙΦΝΔ αζζελείο είλαη δύζθνιν λα εθηηκεζεί (ρνιαγγεηνγξαθία) 

ΠΣΧ και ΙΦΝΕ - Επιδημιολογία 



ΠΣΧ και ΙΦΝΕ - Διάγνυζη 



ECCO Statement 7A 

• MRC  ςε ανεξιγθτθ μόνιμθ ι υποτροπιάηουςα χολόςταςθ 
ανεξάρτθτα από τθ ςυμπτωματολογία. Αποκλειςμόσ ΔΧ 

 

ECCO Statement 7B 

• Εαν θ MRC είναι φυςιολογικι ςε αςκενείσ με ΙΦΝΕ και υπάρχει θ 
υποψία ΠΧ, βιοψία για τθ διάγνωςθ small-duct PSC  

ΠΣΧ και ΙΦΝΕ - Διάγνυζη 



• ECCO Statement 7C 

• Βιοψία ιπατοσ ςε αςκενείσ με ΠΧ και χαρακτθριςτικά AIH 
[αυξθμζνεσ τρανςαμινάςεσ και IgG και αυτοαντιςϊματα)  

 

• Αυξθμζνεσ τιμζσ IgG4 ι/και αυξθμζνοσ λόγοσ IgG4/IgG1, IgG4-
associated sclerosing cholangitis 

ΠΣΧ και ΙΦΝΕ - Διάγνυζη 



• Σηηο πεξηζζόηεξεο πεξηπηώζεηο ε δηάγλσζε ΙΦΝΔ πξνεγείηαη ηεο ΠΣΦ αξθεηά έηε 
Aadland Scand J Gastroenterol 1987, Loftus EV Jr. Gut 2005 

 

• Μεξηθέο θνξέο ηαπηόρξνλα  
Schrumpf E, Scand J Gastroenterol 1980 

 

• ΙΦΝΔ κεξηθέο θνξέο αξθεηά έηε κεηά ΠΣΦ θαη de novo ΙΦΝΔ κπνξεί κεηά ηε 
κεηακόζρεπζε ήπαηνο ιόγσ ΠΣΦ 

Verdonk RC, Am J Transplant 2006 

 

• ΠΣΦ κπνξεί λα δηαγλσζζεί ζε νπνηαδήπνηε ρξνληθή ζηηγκή θαηά ηε δηάξθεηα ηεο 
πνξείαο ηεο ΙΦΝΔ θαη κπνξεί λα παξνπζηαζηεί αξθεηά έηε κεηά ηελ 
πξσθηνθνιεθηνκή 

Chapman RW, Gut 1980 

Χπόνορ εμθάνιζηρ ΠΣΧ ζε αζθενείρ με ΙΦΝΕ 



• Η θνιίηηδα ζε αζζελείο κε ΠΣΦ ζπρλά παξνπζηάδεηαη ζε κηθξόηεξε ειηθία ζε ζρέζε κε αζζελείο κε ΙΦΝΔ ρσξίο ΠΣΦ 

Joo M, Am J Surg Pathol 2009 

 

• Η θνιίηηδα ζπρλά έρεη ήπηα πνξεία 

de Vries AB, World J Gastroenterol 2015 

 

• Μεηά θνιεθηνκή νη αζζελείο κπνξεί λα έρνπλ αηκνξξαγία από θηξζνύο ζηελ αλαζηόκσζε ιόγσ ππιαίαο ππέηαζεο 

 

• Απμεκέλνο θίλδπλνο pouchitis  

Lundqvist K, Dis Colon Rectum 1997, Penna C, Gut 1996 

 

• Η πνξεία ηεο θνιίηηδαο κεηά κεηακόζρεπζε γηα ΠΣΦ πνηθίιεη. Σε θάπνηνπο ήπηα ζε άιινπο ζνβαξά ζπκπηώκαηα  

Dvorchik I, Hepatology 2002, Jørgensen KK, Clin Gastroenterol Hepatol 2013, Silverberg MS, Can J Gastroenterol 2005; 19 Suppl A:5A. 

 

Κολίηιδα ζε αζθενείρ με ΙΦΝΕ και ΠΣΧ 



• Απμεκέλεο ηηκέο ALP, ππνςία ΠΣΦ (ΦΤ ζε 10% αζζελελώλ κε ΠΣΦ)  

Balasubramaniam K,. Gastroenterology 1988 

 

• Σπλήζσο ALT/ AST <  300 IU/l.  

• Υπεξγακαζθαηξηλαηκία ζε 30% ΠΣΦ θαη ζέηνπλ ηελ AIH (10% ζε ΠΣΦ) 

     (Δαλ ππνςία AIH - ANA, SMA, LKM) 

• p-ANCA ζε  30–80% ΠΣΦ αιιά επίζεο θαη ζε  AIH θαη ζε ΙΦΝΔ ρσξίο ΠΣΦ 

Hov JR, World J Gastroenterol 2008 

 

• IgG4-associated sclerosing cholangitis (απμεκέλα επίπεδα IgG4). Γηάγλσζε, HISORt [histology, imaging, serology, other organ 
involvement, and response to therapy]  

O'Toole A,. Clin Gastroenterol Hepatol 2012 

• IgG4 [up to 5 g/l] κπνξεί ζε ΠΣΦ πνπ δελ πιεξεί ηα θξηηήξηα γηα  IgG4-associated sclerosing cholangitis.  Απηνί νη αζζελείο 
κπνξεί πην ζνβαξή πάζεζε 

 Burak KW, Am J Gastroenterol 2003 

 

Αζθενείρ με ΙΦΝΕ και ΠΣΧ - Επγαζηηπιακά εςπήμαηα 



• Δθηεηακέλε θνιίηηδα, 55–95%  

• Backwash ileitis, 20–51%,  

• Rectal sparing,18–65%,  

• Kαξθίλνο π.εληέξνπ 10–15%. 
Loftus EV, Jr., Gut 2005 

        Joo M, Am J Surg Pathol 2009 

Jorgensen KK, Inflamm Bowel Dis 2012 

 

 

• Φσξίο ηελ ηππηθή ‘distal-to-proximal’ θαηαλνκή θαζώο θιεγκνλή ΓΔ θαη εηιεό.  

• Καξθίλνο π.εληέξνπ θπξίσο ΓΔ  
Broome U, Semin Liver Dis 2006 

Claessen MM,  Inflamm Bowel Dis 2009 

 

 

 

ΠΣΧ και ΙΦΝΕ – Ενδοζκοπικά εςπήμαηα 



• Η αληηκεηώπηζε ησλ αζζελώλ κε ΙΦΝΔ θαη ΠΣΦ ίδηα όπσο ζε αζζελείο κε 
ΙΦΝΔ  

AASLD, Chapman R Hepatology 2010 

 

• Αζζελείο πνπ ζα ππνβιεζνύλ ζε θνιεθηνκή πξέπεη λα ελεκεξσζνύλ γηα 
πςειόηεξν θίλδπλν pouchitis θαη θηξζώλ ζηελ αλαζηόκσζε 

 

• Απαηηείηαη ζηελή παξαθνινύζεζε ηεο επαηηθήο ιεηηνπξγίαο κεηά ην 
ρεηξνπξγείν  

 

Ανηιμεηώπιζη 



Meta-analysis: ursodeoxycholic acid και ΠΣΧ 

Triantos C, APT 2011 



Meta-analysis: ursodeoxycholic acid και ΠΣΧ 

Triantos C, APT 2011 



Θεπαπεία αζθενών με ΠΣΧ και ΙΦΝΕ 

ECCO Statement 7D 

• Κακκία θαξκαθεπηηθή αγσγή δελ κεηώλεη ην ρξόλν κέρξη ηε κεηακόζρεπζε, ην 
ρνιαγγεηνθαξθίλσκα ή ην ζάλαην ζε αζζελείο κε ΠΣΦ ή small-duct PSC  

 

•  Παξόιν πνπ ην ursodeoxycholic acid [15–20 mg/kg/d] βειηηώλεη ηελ επαηηθή βηνρεκεία 
πςειόηεξεο δόζεηο πξέπεη αλ απνθεύγνληαη  

 

• Κνξηηθνζηεξνεηδή ή/θαη αλνζνθαηαζηαιηηθά ζε αζζελείο κε ραξαθηεξηζηηθά AIH 



• Prophylactic antibiotics reduce bacteriaemia and seem to 
prevent cholangitis and septicaemia in patients undergoing 
elective ERCP  

Brand M, Cochrane Database Syst Rev 2010:CD007345. 

 

• Metzger J, Negm AA, Plentz RR, et al. Urine proteomic analysis 
differentiates cholangiocarcinoma from primary sclerosing 
cholangitis and other benign biliary disorders. Gut 2013;62:122-
30. 

Θεπαπεία αζθενών με ΠΣΧ και ΙΦΝΕ 



ECCO Statement 7E 

• ε αςκενείσ με κλινικι ι ακτινολογικι υποψία ςτζνωςθσ χολθφόρων 
ι χολαγγειοκαρκινϊματοσ, ERC και ενδοςκοπικι διαςτολι (με ι 
χωρίσ ενδοπρόςκεςθ) και κυτταρολογικι  

 

• υςτινεται προφυλακτικι κεραπεία με αντιβιοτικά  

Θεπαπεία αζθενών με ΠΣΧ και ΙΦΝΕ 



• Mεηακόζρεπζε γηα ΠΣΦ. 5εηεο επηβίσζε 85%. 
Bjoro K, Semin Liver Dis 2006 

Sinakos E, Expert Rev Gastroenterol Hepatol 2010 

Θεπαπεία αζθενών με ΠΣΧ και ΙΦΝΕ 



Rectal NSAIDs and post-ERCP pancreatitis 

Hou YC, Sci Rep 2017  



• ECCO Statement 7F 

• Αζζελείο κε επαηνπάζεηα ηειηθνύ ζηαδίνπ ή ζνβαξά ζπκπηώκαηα ρνιόζηαζεο ζα πξέπεη 
λα ζεσξνύληαη ππνςήθηνη γηα επαηηθή κεηακόζρεπζε 

 

• Μεηακόζρεπζε ήπαηνο πηζαλώο ζε επηιεγκέλνπο αζζελείο κε δπζπιαζία ζε 
θπηηαξνινγηθή ρνιεθόξσλ 

Θεπαπεία αζθενών με ΠΣΧ και ΙΦΝΕ 

• Σε αζζελείο κε ΠΣΦ indomethacin πηζαλώο ζαλ πξνθύιαμε γηα post-ERCP παγθξεαηίηηδα  

ECCO 2016  



ΠΣΧ και ΙΦΝΕ - Παπακολούθηζη 

4 φορζσ αυξθμζνοσ κίνδυνοσ  νεοπλαςίασ π.εντζρου 
(δυςπλαςία/καρκίνοσ) ςε αςκενείσ με ΙΦΝΕ, πριν και μετά τθ 
μεταμόςχευςθ 

Jorgensen KK, Scand J Gastroenterol 2012 

• Επιπλοκζσ χολθφόρων 

 

 



ΠΣΧ και ΙΦΝΕ 

Loftus E, Gut 2005 



Η ΠΣΧ είναι παπάγονηαρ κινδύνος ανάπηςξηρ νεοπλαζίαρ π.ενηέπος ζε αζθενείρ με ΙΦΝΕ 
 

Tsaitas C, WJH 2014 



ΠΣΧ και Νεοπλαζία ηος π.ενηέπος ζε αζθενείρ με ΙΦΝΕ 

Sheng H, EJGH 2016 



Καπκίνορ π.ενηέπος μεηά μεηαμόζσεςζη ήπαηορ ζε αζθενείρ με ΠΣΧ και ΙΦΝΕ  

Sing S, Liver Transplantation 2013 



 

 

 



Αζθενείρ με ΠΣΧ και ΙΦΝΕ 
Ολική κολονοζκόπηζη με πολλαπλέρ βιοτίερ 

Loftus E, Gut 2005 



Σσεηικόρ κίνδςνορ καπκίνος π.ενηέπος ή δςζπλαζίαρ ζε αζθενείρ με ΠΣΧ και ΙΦΝΕ  
Ο πόλορ ηος UDCA - Forest plot (random effects model) 

Hansen J, Dig Dis Sci 2013 



ΠΣΧ και Νεοπλάζμαηα σοληδόσος κύζηηρ 

Νενπιάζκαηα ρνι.θύζηεο  ζε ΠΣΦ  

N=286, πνιύπνδαο ρ.θ κε κέζν κέγεζνο (+/-9) mm (S.D.) ζε 18 
(6%). 

ζε 56% (10/18) θαξθίλνο ρνιεδόρνπ θύζηεο 
Said K, J Hepatol 2008;48:598-605. 

 

εηεζίσο u/s έρεη πξνηαζεί  
Chapman R, Hepatology 2010;51:660-78. 

 ή έρεη ζπδεηεζεί  
EASL Clinical Practice Guidelines 2009 

Not validated 



Παπακολούθηζη – Χολαγγειοκαπκίνυμα 
Πποηεινόμενορ αλγόπιθμορ 

Charatcharoenwitthaya P, Hepatology 2008 



ΠΣΧ και ΙΦΝΕ - Παπακολούθηζη 

Ενδοζκόπηζη 

• Σπληζηάηαη θνινλνζθόπεζε κε βηνςίεο ζε αζζελείο κε λέα δηάγλσζε ΠΣΦ θαη ρσξίο πξνεγνύκελν ηζηνξηθό ή ζπκπηώκαηα ΙΦΝΔ   

AASLD, ESGE/EASL  

 

• Κνινλνζθόπεζε εηεζίσο. Αληηκεηώπηζε δπζπιαζίαο όπσο ζπλήζσο ζε αζζελείο κε ΙΦΝΔ 

    ESGE/EASL  

 

• Σε αζζελείο κε ΙΦΝΔ θαη ΠΣΦ ζπζηήλεηαη ελδoθνπηθή επηηήξεζε κε θνινλνζθόπεζε  κε  βηνςίεο θάζε 1-2 έηε από ηε δηάγλσζε ηεο ΠΣΦ 
γηα ην απνθιεηζκό λενπιαζίαο π.εληέξνπ 

 AASLD, ECCO Statement 7G 

 

• Σπζηήλεηαη ρξσκνελδνζθόπεζε κε ζηνρεπκέλεο βηνςίεο 

ECCO Statement 7G 

 

• ΠΣΦ ρσξίο ΙΦΝΔ. Κνινλνζθόπεζε θάζε 5 έηε  

    ASG, ACG, BSG, ECCO, ESGE/EASL  

 

 

 

 

 



• Εφρεςθ δυςπλαςίασ, ειλεοκολονοςκόπθςθ (χρωμοενδοςκόπθςθ με ςτοχευμζνεσ βιοψίεσ) 

 

• Ενδοςκοπικι αφαίρεςθ όλων των ορατϊν βλαβϊν και εκτίμθςθ του παρακείμενου βλεννογόνου  

 

• Χειρουργικι αντιμετϊπιςθ ςε περίπτωςθ δυςπλαςίασ του παρακείμενου βλεννογόνου  όταν θ 
βλάβθ δεν μπορεί να εξαιρεκεί πλιρωσ. Αλλιϊσ επανάλθψθ τθσ ενδοςκόπθςθσ και ςτενι 
παρακολοφκθςθ 

 

• ε περίπτωςθ μθ ορατισ και υψθλοφ βακμοφ δυςπλαςία  επιβεβαιωμζνθσ από δφο 
εξειδικευμζνουσ πακολογοανατόμουσ, χειρουργικι αντιμετϊπιςθ 

 

• ε περίπτωςθ μθ ορατισ βλάβθσ και χαμθλοφ βακμοφ δυςπλαςία επιβεβαιωμζνθσ από δφο 
εξειδικευμζνουσ πακολογοανατόμουσ, κολονοςκόπθςθ μετα 3 μινεσ με χρωμοενδοςκόπθςθ. 

 

 

ΠΣΧ και ΙΦΝΕ - Παπακολούθηζη 

ESGE/EASL, J Hepatology 2017 



• Δεν ζςζηήνεηαι η σοπήγηζη UDCA ζαν σημειοπποθύλαξη για  καπκίνο π.ενηέπος 
ζε αζθενείρ με ελκώδη κολίηιδα και ΠΣΧ 

ASG, ACG, BSG, AASLD 

(AASLD ζπζηήλεη θαηά, EASL δελ ζπζηήλεη ππέξ ή θαηά) 

 

ECCO Statement 7H 

• Γελ ππάξρεη κέζνδνο πξώηκεο αλίρλεπζεο λενπιαζίαο ρνιεθόξσλ ζε ΠΣΦ. Δηεζίσο u/s 
γηα ηελ αλίρλεπζε λενπιάζκαηνο ρνιεδόρνπ θύζηεο.  

• MRI/MRC, CT, ERC εάλ ππνςία ρνιαγγεηνθαξθηλώκαηνο 

 

 

ΠΣΧ και ΙΦΝΕ - Παπακολούθηζη 




