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Ca ro li je va bo le zen

Ca�ro�li�Di�sea�se

IZvLEČEK
KLJUČNE BESEDE: Ca ro li je va bo le zen, Ca ro li jev sin drom, žolčni vodi, je tr na fi bro za

Ca�ro�li�je�va�bo�le�zen�je�bila�pr�vič�opi�sa�na�leta�1958.�Za�njo�so�značilne�raz�širi�tve�in�tra�he�-
pa�tičnih�žolčnih�vo�dov.�Ob�sta�ja�ta�dve�raz�ličici�bo�lez�ni:�Ca�ro�li�je�va�bo�le�zen�in�Ca�ro�li�jev�sin�-
drom.�Pri�sled�njem�je�po�leg�raz�širi�tev�vo�dov�pri�sot�na�tudi�kon�ge�ni�tal�na�je�tr�na�fi�bro�za.
Bo�le�zen�je�te�sno�po�ve�za�na�z�av�to�som�no�re�ce�siv�no�po�li�ci�stično�bo�lez�ni�jo�led�vic.�Na�sta�ne
za�ra�di�na�pačnega�re�mo�de�li�ra�nja�duk�tal�ne�plošče.�Simp�to�mi�so�nes�pe�ci�fični�in�se�v�večini
pri�me�rov�po�ja�vi�jo�že�v�otroštvu�oz.�v�mla�do�sti.�Kažejo�se�kot�bo�lečina�v�zgor�njem�de�snem
kva�dran�tu�tre�bu�ha,�vročina,�sr�bečica�in�utru�je�nost.�Za�ti�pa�mo�lah�ko�po�večana�je�tra�in�po�-
večano�vra�ni�co.�Zaradi�za�sta�ja�nja�žolča�pri�de�do�tvor�be�kam�nov,�ho�lan�gi�ti�sov,�sep�se�in
bi�liar�ne�je�tr�ne�ci�ro�ze.�Diag�no�za�bo�lez�ni�se�po�sta�vi�s�po�močjo�sli�kov�ne�diag�no�sti�ke�–�UZ,
en�do�skop�ska�re�tro�grad�na�ho�lan�gio�pan�krea�to�gra�fi�ja,�mag�net�no�re�so�nančna�ho�lan�gio�gra�-
fi�ja,�CT�in�MRI.�Zdrav�lje�nje�je�simp�to�mat�sko,�us�mer�je�no�v�zdrav�lje�nje�in�pre�prečeva�nje
za�ple�tov�bo�lez�ni.�Do�končna�rešitev�je�pre�sa�di�tev�je�ter.�Preživet�je�po�pre�sa�di�tvi�je�vi�so�ko.
Pri�bol�ni�kih�s�Ca�ro�li�je�vo�bo�lez�ni�jo�oz.�Ca�ro�li�je�vim�sin�dro�mom�je�po�večano�tve�ga�nje�za ho�-
lan�giokar�ci�nom,�zato�je�pri�po�ročlji�vo�sprem�lja�ti�tudi�bol�ni�ke�brez�izraženih�simp�to�mov.
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Ca�ro�li�di�sea�se�was�first�des�cri�bed�in�1958.�It�is�cha�rac�te�ri�zed�by�di�la�ta�tion�of�in�tra�hepatic
bile�ducts.�The�re�are�two�va�riants�of�the�di�sea�se:�Ca�ro�li�di�sea�se�and�Ca�ro�li�syndro�me.�In
the�lat�ter,�con�ge�ni�tal�he�pa�tic�fi�bro�sis�is�pre�sent�in�ad�di�tion�to�di�la�ta�tion�of�the�ducts.�The
di�sea�se�is�clo�sely�as�so�cia�ted�with�au�to�so�mal�re�ces�si�ve�polycy�stic�kid�ney�di�sea�se.�The�main
pat�ho�lo�gi�cal�fea�tu�re�is�im�pro�per�re�mo�de�ling�of�the�duc�tal�pla�te.�Symptoms�are�non-spe�-
ci�fic�and�in�most�ca�ses�oc�cur�in�child�hood�or�in�youth.�Pa�tients�have�pain�in�the�up�per
right�qua�drant�of�the�ab�do�men,�fe�ver,�itc�hing�and�fa�ti�gue.�In�cli�ni�cal�exa�mi�na�tion,�en�lar�-
ged�li�ver�and�en�lar�ge�ment�of�the�spleen�are�found.�For�ma�tion�of�bi�liary�sto�nes,�cho�lan�gi�-
tis,�sep�sis,�and�bi�liary�cirr�ho�sis�are�com�mon�com�pli�ca�tions.�Diag�no�sis�of�the�di�sea�se�is
es�tab�lis�hed�with�ima�ging�diag�no�stics–ul�tra�sound,�en�dos�co�pic�re�tro�gra�de�cho�lan�gio�pan�-
crea�to�graphy,�mag�ne�tic�re�so�nan�ce�cho�lan�gio�graphy,�CT,�and�MRI.�Treat�ment�is�sympto�-
ma�tic�with�the�aim�of�trea�ting�and�pre�ven�ting�the�com�pli�ca�tions�of�the�di�sea�se.�The�fi�nal
so�lu�tion�is�li�ver�trans�plan�ta�tion.�Sur�vi�val�rates�af�ter�trans�plan�ta�tion�are�high.�Pa�tients
with�Ca�ro�li�di�sea�se�or�Ca�ro�li�syndro�me�are�at�an�in�crea�sed�risk�of�cho�lan�gio�car�ci�no�ma;
scree�ning�of�asymp�to�ma�tic�pa�tients�is�the�re�fo�re�ad�vi�sib�le.

1 Saša Štu par, dr. med., Splošna nuj na me di cin ska po moč, Zdravs tve ni dom Ce lje, Gre gorčičeva uli ca 5, 3000 Ce lje;
stu par.sasa @out look.com

2 Dia na Voz lič, dr. med., Splošna bol nišnica Ce lje, Ob la ko va uli ca 5, 3000 Ce lje
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UvOD
Ca�ro�li�je�va�bo�le�zen�(CB)�je�mot�nja,�za�ka�te�-
ro�so�značilne�neobstruk�tiv�ne�mul�ti�fo�kal�-
ne,�seg�ment�ne�raz�širi�tve�ve�li�kih�in�tra�he�pa�-
tičnih� žolčevo�dov,� ki� vključuje�jo� ce�lot�na
je�tra,�lo�bus�ali�le�en�seg�ment,�med�tem�pa
vodi�os�ta�ja�jo�po�ve�za�ni�z�glav�nim�si�stemom
žolčnih�vo�dov�(1–3).�Prvi�jo�je�opi�sal�Ca�roli
s�so�de�lav�ci�leta�1958�(4).Ob�sta�ja�ta�dve raz�-
ličici�bo�lez�ni�(5, 6):
•� Tip�I�ali�eno�stav�na�Ca�ro�li�je�va�bo�le�zen�je
red�kejša�ob�li�ka.�Za�njo�so�značilne�cistične
raz�širi�tve�in�tra�he�pa�tičnih�žolčnih�vo�dov
brez�dru�gih�očit�nih�ne�nor�mal�no�sti�je�ter.

•� Tip�II�ali�kom�plek�sna�Ca�ro�li�je�va�bo�le�zen,
ime�no�va�na�tudi�Ca�ro�li�jev�sin�drom (CS),�je
po�go�stejša�raz�ličica.�Pri�njej�je�po�leg�raz�-
širi�tve�žolčnih�vo�dov�pri�sot�na�kon�ge�ni�-
tal�na� je�tr�na� fi�bro�za.� Po�leg� he�pa�tične
fi�bro�ze�je�lah�ko�po�ve�za�na�s�ci�ro�zo,�portal�-
no�hi�per�ten�zi�jo�(le-ta�se�raz�vi�je�v�25–50%)
in�vari�ca�mi�požiral�ni�ka.

Ne�kaj�av�tor�jev�ver�ja�me,�da�sta�CB�in�CS�dva
raz�lična�sta�di�ja�iste�bo�lez�ni�(6).

In�ci�den�ca�je�niz�ka�–�1�pri�mer�na�1.000.000
lju�di�(7).�Za�ra�di�red�ko�sti�te�mot�nje�sta�dia�-
gno�za�in�zdrav�lje�nje�po�gosto�za�poz�ne�la.

paTOGENEZa IN paTOLOGIJa
Mo�le�ku�lar�na�pa�to�ge�ne�za�CB�in�CS�ni�po�-
polno�ma�ra�zi�ska�na.�Bo�le�zen�je�po�go�sto�po�-
vezana�z�av�to�som�no�re�ce�siv�no�po�li�ci�stično
bo�lez�ni�jo�led�vic,�30%�bol�ni�kov�z�av�to�som�-
no�re�ce�siv�no�bo�lez�ni�jo�led�vic�ima�CB.�Za�obe
bo�lez�ni�naj�bi�bila�od�go�vor�na�ho�mo�zi�gotna
mu�ta�ci�ja�gena�PKHD1 (angl.�polycy stic kidney
and he pa tic di sea se 1).�Opi�sa�nih�je�tudi�nekaj
pri�me�rov�so�po�jav�no�sti�z�av�to�som�no�do�mi�-
nant�no�po�li�ci�stično�bo�lez�ni�jo�led�vic�(8–17).

Za�CB�in�CD�so�značilne�vrečaste�seg�-
ment�ne�razširi�tve�ve�li�kih�in�tra�he�pa�tičnih
žolčnih�vo�dov,�ki�ko�mu�ni�ci�ra�jo�s�preo�sta�limi
deli�žolčnih�vo�dov. Bo�le�zen�je�lah�ko�omeje�-
na�na�en�je�tr�ni�lo�bus,�naj�po�go�ste�je�je�pri�-
za�det�levi�lo�bus.�Raz�šir�je�ni�vodi�so�pre�kri�ti
z� bi�liar�nim�epi�te�li�jem,� ki� je� lah�ko�hi�per�-

plastičen�in�ul�ce�ri�ran.�Pri�CS�je�pri�sot�na�kon�-
ge�ni�tal�na�je�tr�na�fi�bro�za�(1, 18–20).

CB�in�CS�so�di�ta�v�sku�pi�no�bo�lez�ni,�ime�-
no�va�no�ci�lio�pa�ti�je.�Nji�ho�va�glav�na� je�tr�na
pato�lo�gi�ja� je� ne�nor�mal�no� re�mo�de�li�ra�nje
duk�tal�ne�plošče.�Gle�de�na�stop�njo�re�mo�de�-
li�ra�nja�in�nivo�por�to�bi�li�ra�ne�ga�ve�jev�ja,�ki�je
pri�za�de�to,�ločimo:�kon�ge�ni�tal�no�je�tr�no�fi�-
brozo�(mi�kro�skop�ski�žolčni�vodi),�CS�(mikro�-
skop�ski�in�sred�nje�ve�li�ki�žolčni�vodi),�CB
(sred�nje�ve�li�ki�in�ve�li�ki�žolčni�vodi)�in�poli�-
ci�stično�je�tr�no�bo�le�zen�(naj�ver�jet�ne�je�najbolj
pe�riferni�ko�nec�žolčnega�si�ste�ma)�(13, 20, 21).

KLINIČNE ZNaČILNOSTI
CB�na�vad�no�po�sta�ne�simp�to�mat�ska�v�otro�-
štvu ali�v�ado�les�cen�ci,�v�nekaterih�primerih
pa�tudi�v�odrasli�dobi,�lah�ko�pa�bol�ni�ki�osta�-
ne�jo�brez�simp�to�mov�celo�živ�lje�nje�(6, 22–25).
Več�kot 80%�bol�ni�kov�ima�simpto�me�pred
30.�le�tom�(2, 3). Bol�ni�ki,�ki�ima�jo�simp�to�me
CB� pred� 40.� le�tom,� ima�jo� ver�jet�ne�je� CB
tipa�II�kot�tipa�I.�Gle�de�po�jav�no�sti�tipa�I�ali
tipa�II�ni�raz�li�ke�med�spo�lo�ma�(26, 27).

CB�nima�kli�nično�no�be�nih�spe�ci�fičnih
simp�to�mov�ali�zna�kov,�prav�tako�ni�raz�li�ke
med�simp�to�mi�in�zna�ki�med�bol�ni�ki,�ki�ima�-
jo�tip�I�in�tip�II,�ven�dar�so�ime�li�bol�ni�ki�s�CB
tipa� I� simptome�redkeje�kot�bol�ni�ki� s� ti�-
pom II.�Naj�po�go�stejši�simp�to�mi�so�bo�lečina
v�zgor�njem�de�snem�kva�dran�tu�tre�bu�ha,�ki
je�lah�ko�le�občasna,�vročina�in�sr�bečica.�Bol�-
ni�ki� lah�ko� tudi� iz�gu�bi�jo� ape�tit� in� so�bolj
utru�je�ni,�po�ja�vi�se�lah�ko�zla�te�ni�ca.�Raz�šir�-
je�nje�žolčnih�vo�dov�v�je�trih�je�pre�dis�po�zi�-
ci�ja�za�za�sta�ja�nje�žolča,�kar�lah�ko�vodi�do
tvor�be�kam�nov,�po�nav�lja�jočih�se�ho�lan�gi�ti�-
sov,�abs�ce�sov,�sep�se�in�pankrea�ti�ti�sov.�Zara�-
di�kro�nične�ob�struk�ci�je�žolčnih�vo�dov�lah�ko
pri�de�do�bi�liar�ne�je�tr�ne�ci�ro�ze�(7, 23, 27, 28).
Za�ra�di� za�sta�ja�nja� žolča� pri�de� do� ma�lab�-
sorp�ci�je�vi�ta�mi�na�K,�kar�pov�zroči�koa�gu�lo�-
pa�ti�jo�(29).

Pri�bol�ni�kih�s�CS�se�za�ra�di�kon�ge�ni�tal�-
ne�je�tr�ne�fibroze�raz�vi�je�por�tal�na�hi�per�ten�-
zi�ja,�ki�ima�za�po�sle�di�co�na�sta�nek�as�ci�te�sa,
va�ric�in�po�večanje�vra�ni�ce. Po�go�ste�so�krva�-
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vi�tve�iz�požiral�ni�ka,me�le�na�in�he�ma�te�me�-
za�(6, 19, 27).

V�kli�ničnem�pre�gle�du� lah�ko�naj�de�mo
po�večana�je�tra,�ob�raz�vi�ti�por�tal�ni�hi�per�ten�-
ziji�pa�tudi�po�večano�vra�ni�co (29).

60–80%�bol�ni�kov�s�CB�ima�pri�družene
led�vične�le�zi�je,�ki�ob�se�ga�jo�raz�širi�tev�tu�bu�-
lov�do�mul�ti�ci�stične�ali�po�li�ci�stične�bo�lez�-
ni�led�vic�(30).

DIaGNOZa
Diag�no�za�CB�in�CS�se�po�sta�vi�s�po�močjo�sli�-
kov�ne�diag�no�sti�ke.�Značilnosti�bo�lez�ni�lah�-
ko�od�kri�je�mo�z�UZ-pre�gle�dom,�en�do�skop�sko
re�tro�grad�no�ho�lan�gio�pan�krea�to�gra�fi�jo,�mag�-
net�no�re�so�načno�ho�lan�gio�gra�fi�jo,�CT�in�MRI
(31–34).

Na�UZ�se�bo�lez�ni�po�kažeta�kot�in�tra�-
hepa�tična�ci�stična�ane�ho�ge�na�po�dročja,�ki
lah�ko�vključuje�jo�fi�bro�va�skular�ne�voz�ličke,
kam�ne�in�li�near�ne�po�ve�za�ve�ali�sep�tu�me.
Fi�bro�va�sku�lar�ni�voz�lički�so�se�stav�lje�ni�iz
por�tal�nih�ven�in�he�pa�tal�nih�ar�te�rij�(22, 27).
Kljub�temu�da�si�lah�ko�z�UZ�pri�kažemo�je�-
tr�ne�ci�ste,�in�tra�he�pa�tično�li�tia�zo�in�skup�-
ni�žolčni�vod,�je�še�ved�no�težko�raz�li�ko�va�-
ti�med�ci�sta�mi�za�ra�di�CB�in�ci�sta�mi�za�ra�di
dru�gih�vzro�kov�–�npr.�po�li�ci�stične�je�tr�ne�bo�-
lez�ni (35).

Na� CT� lah�ko� vi�di�mo� t.� i.� cen tral-dot
sign,�to�je�znak,�ki�je�spe�ci�fičen�in�ključen�–
pri�ka�zu�je�fi�bro�va�sku�lar�ne�voz�ličke,�ki�vse�-
bu�je�jo�por�tal�no�veno�in�vejo�je�tr�ne�ar�te�ri�-
je,�ki�pre�mošča�ci�sto�(35).�Cen tral-dot sign ni
ved�no�pri�so�ten,�zato�je�na�tančnost�CT71,4%.
MRI�s�77%�na�tančnost�jo�nima�pred�no�sti
pred�CT-sli�ka�njem.�Naj�višji�nivo�sen�zi�tiv�-
no�sti�pri�diag�no�sti�ki�CB�ima�en�do�skop�ska
re�tro�grad�na�holan�gio�pan�krea�to�gra�fi�ja�(angl.
en dos co pic re tro gra de cho lan gio pan crea to -
graphy,�ERCP)�(27, 34, 36).�Mag�net�no�reso�-
načna�ho�lan�gio�gra�fi�ja�lah�ko�po�kaže�povezave
med�ci�stičnimi�raz�širi�tva�mi�in�nor�mal�nim
žolčnim�vo�dom,�s�tem�po�sta�vi�diag�no�zo�CB
in�iz�ključi�dru�ge�bo�lez�ni,�kot�so�npr.�mul�-
ti�pli�abs�ce�si�je�ter�in�po�li�cistična�bo�le�zen�je�-
ter�(35).

La�bo�ra�to�rij�ski�ka�zal�ci�so�nes�pe�ci�fični.
Pan�ci�to�pe�ni�ja,�ane�mi�ja,�lev�ko�pe�ni�ja�in�trom�-
bo�ci�to�pe�ni�ja� so� po�go�stejše� pri� bol�ni�kih
s�CB�tipa�II�(CS)�–�tako�lah�ko�z�la�bo�ra�to�rij�-
ski�mi�ka�zal�ci�raz�li�ku�je�mo�med�ti�pom�I�in
ti�pom�II�(27).�V�ko�li�kor�je�bol�nik�že�raz�vil
ci�ro�zo,�lah�ko�tudi�s�sli�kov�ni�mi�prei�ska�va�-
mi�raz�li�ku�je�mo�tip�II�(ci�ro�za�se�lah�ko�raz�-
vi�je)�od�tipa�I�(ci�ro�za�se�ne�raz�vi�je)�(27).

Funk�ci�ja�je�tr�nih�ce�lic�je�v�začet�nih�sta�-
di�jih�re�la�tiv�no�do�bro�ohra�nje�na,�je�tr�ni�en�-
ci�mi�so�nor�mal�ni�ali�bla�go�po�višani.�Lah�ko
opa�zi�mo�po�višanje�se�rum�ske�al�kal�ne�fos�-
fata�ze� in�di�rekt�ne�ga�bi�li�ru�bi�na.�Po�višana
hitrost�se�di�men�ta�ci�je�eri�tro�ci�tov,�po�višane
vred�no�sti�C-reak�tiv�ne�be�lja�ko�vi�ne�in�lev�ko�-
ci�to�za�lahko�kažejo�na�ho�lan�gi�tis�(6, 21, 29).
V�pri�me�ru�po�ve�za�ve�z�bo�lez�ni�jo�led�vic�lah�-
ko�naj�de�mo�tudi�po�višane�led�vične�re�ten�-
te�(6, 37).

Za�po�sta�vi�tev�diag�no�ze�je�biop�si�ja�je�ter
red�ko�po�treb�na.

Di fe ren cial ne diag no ze
Di�fe�ren�cial�no�diag�no�stično�pri�de�jo�v�poštev
vse�bo�lez�ni,�ki�pov�zročajo�raz�širi�tev�žolčnih
vo�dov.�Raz�li�ko�va�nje�med�ho�lan�gio�kar�ci�no�-
mom�in�lo�ka�li�zi�ra�no�CB�je�težko.�V�prid�ho�-
lan�gio�kar�ci�no�mu�go�vo�ri�ta�iz�gu�ba�teže�in
viso�ki�ni�vo�ji�se�rum�ske�ga�Ca19-9.�Glav�na
za raz�li�ko�va�nje�je�pri�sot�nost�ko�mu�ni�ka�ci�-
je�med�in�tra�he�pa�tičnimi�ci�stičnimi�le�zi�ja�-
mi�in�le�vim�ali�de�snim�je�tr�nim�vo�dom�s�po�-
močjo� ERCP� –� pri� ho�lan�gio�kar�ci�no�mu
komu�ni�ka�ci�je�sko�raj�ni�(ob�struk�tiv�na�raz�-
širitev�žolčnih�vo�dov),�med�tem�ko�je�pri�CB
ko�mu�ni�ka�ci�ja�ohra�nje�na�(2, 3, 38).�Di�rekt�-
na�ko�mu�ni�ka�ci�ja�je�pa�tog�no�mo�nična�za CB
in� jo�raz�li�ku�je�od�dru�gih� je�tr�nih�bo�lez�ni
s� po�dob�ni�mi� značil�nost�mi� na� sli�kov�nih
prei�ska�vah,�kot�so�pri�mar�ni�skle�ro�zant�ni
ho�lan�gi�tis,�he�pa�tične�ci�ste�pri�av�to�som�no
do�mi�nat�ni�po�li�ci�stični�bo�lez�ni�led�vic,�bi�-
liarni�ha�mar�to�mi�in�tip�V�hole�do�hu�snih�cist
(8, 39, 40).�Ne�sme�mo�po�za�bi�ti�na�dejs�tvo,
da�se�v�10%�pri�me�rov�CB�raz�vi�je�v�ho�lan�-
gio�kar�ci�nom�(38).
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ZDRavLJENJE
Zdrav�lje�nje� te�me�lji� na� kli�nični� sli�ki� bo�-
lezni�in�lo�ka�ci�ji�spre�memb�žolčnih�vo�dov.
Asimp�to�mat�ski�bol�ni�ki�po�tre�bu�je�jo�red�ne
kon�tro�le,�da�se�pra�vočasno�diag�no�sti�ci�ra�po�-
slabšanje�bo�lez�ni�ali�ma�lig�no�trans�for�ma�-
ci�jo�(41).

Ho�lan�gi�tis� in� sep�so� zdra�vi�mo� z� us�-
trezni�mi�an�ti�bio�ti�ki�in�od�stra�ni�tvi�jo�žolčnih
kam�nov,�da�iz�boljšamo�dre�nažo�žolča.�Za�-
ra�di�bi�liar�ne�sta�ze�in�pri�sot�no�sti�in�tra�hepa�-
tične�li�tia�ze�je�okužbe�težko�era�di�ci�ra�ti�in
so�lah�ko�po�ve�za�ne�s�pro�gre�siv�nim�slabšan�-
jem� je�tr�ne� funk�ci�je.� Bol�ni�ki� lah�ko� po�tre�-
bujejo�po�daljšano�zdrav�lje�nje�z�an�ti�bio�ti�ki,
sčaso�ma�pa�kon�zer�va�tiv�no�zdrav�lje�nje�za�-
ra�di� na�pre�do�va�nja� bo�lez�ni� lah�ko� po�sta�ne
neučin�ko�vi�to�(41, 42).

Por�tal�na�hi�per�ten�zi�ja�je�po�ve�za�na�z�akut�-
no�kr�va�vi�tvi�jo�iz�va�ric,�bol�ni�ki�po�tre�bu�je�jo
pro�fi�lak�so�z�ne�se�lek�tiv�nim�za�vi�ral�cem�re�-
cep�tor�jev�β in/ali�en�do�skop�sko�zdrav�ljenje.
Por�tal�no� hi�per�ten�zi�jo� omi�li� por�to�ka�val�ni
spoj�(12).

Bol�ni�ki�s�kro�nično�ho�le�sta�zo�po�tre�buje�-
jo�na�do�meščanje�vi�ta�mi�nov,�top�nih�v�maš�-
čobi�(42).

Ur�so�dek�si�hol�na� ki�sli�na� je� učin�ko�vi�ta
tako�za�pre�ven�ti�vo�kot�za�zdrav�lje�nje�in�tra�-
he�pa�tičnih� žolčnih� kam�nov.� Ur�so�deok�si�-
hol�na�ki�sli�na�naj�ver�jet�ne�je�po�veča�pre�tok
žolča�in�zmanjša�žolčno�sta�zo,�ne�de�lu�je�pa
z�raz�to�pi�tvi�jo�kam�nov,�saj�je�večina�kam�nov
pig�men�ti�ra�nih (43).

Lo�ka�li�zi�ra�ne�ob�li�ke,�ki�vključuje�jo�levo
ali�de�sno�po�lo�vi�co�je�ter,�se�lah�ko�zdra�vi�s�he�-
mi�he�pa�tek�to�mi�jo.�Di�fuz�na�pri�za�de�tost�obeh
lo�bu�sov� se� zdra�vi� kon�zer�va�tiv�no� (27, 35,
44–46).�Možnost�zdrav�lje�nja�pri�teh�bol�ni�-
kih�je�tudi�pre�sa�di�tev�je�ter,�kljub�temu�da
so�lah�ko�asimp�to�mat�ski�(11).

Bol�ni�ki,� ki� ima�jo� po�nav�lja�joče� se� iz�-
bru�he�okužb�žolčnega�si�ste�ma,�pred�vsem�ti�-
sti,�ki�ima�jo�še�za�ple�te,�po�ve�za�ne�s�por�tal�no
hi�per�tenzijo,� po�tre�bu�je�jo� pre�sa�di�tev� je�ter
(35, 47–49).�V�pri�me�rih�po�ve�za�ve�CB�z�led�-
vično�po�li�ci�stično�bo�lez�ni�jo�je�učin�ko�vi�ta

kom�bi�ni�ra�na�pre�sa�di�tev�je�ter�in�led�vic�(50).
Od�ložitev�pre�sa�di�tve�ima�za�po�sle�di�co�težje
ki�rurške�teh�ni�ke,�po�večano�po�jav�nost�poo�-
pe�ra�tivnih�za�ple�tov�ter�oteženo�op�ti�mal�no
pre�sa�di�tev�za�ra�di�slabše�preo�pe�ra�tiv�ne�kon�-
di�ci�je�bol�ni�kov�(41).

pROGNOZa
Prog�no�za�je�od�vi�sna�od�stop�nje�bo�lez�ni�in
pri�družene�pri�za�de�to�sti�led�vic.�Po�nav�lja�joče
se�okužbe�in�po�jav�za�ple�tov�so�po�ve�za�ni�z�vi�-
so�ko�smrt�nostjo�(51).

Za�ra�di�kro�ničnega�za�sto�ja�žolča v�žolčnih
vo�dih�in�vi�so�kih�kon�cen�tra�cij�ne�ko�nju�gi�ra�-
nih�se�kun�dar�nih�žolčnih�soli�je�po�večano
tve�ga�nje�za�ho�lan�gio�kar�ci�nom�(2,5–25%)
(28, 35, 41, 42, 52–55). Bol�ni�ki�s�CB�ima�jo
tako�sto�krat�višje�tve�ga�nje�za�raz�voj�ho�lan�-
gio�kar�ci�no�ma� kot� ljud�je� z� nor�mal�ni�mi
žolčnimi�vodi�in�de�set�krat�višje�kot�bol�ni�-
ki�s�kam�ni�v�žolčnih�iz�vo�di�lih�(22).

Kot�po�sle�di�ca�vnet�ja�za�ra�di�kro�ničnega
ali�re�ku�rent�ne�ga�ho�lan�gi�ti�sa�je�bila�opi�sa�-
na�tudi�ami�loi�do�za�(51, 56).

Kot�je�bilo�ome�njeno�zgo�raj,�je�pre�sa�di�-
tev�je�ter�edi�na�možnost�iz�boljšanja�sta�nja
pri�bol�ni�kih�z�re�frak�tor�no�bo�lez�ni�jo.�Bol�ni�-
ki�s�CB�ima�jo�po�dob�no�ali�večjo�možnost
preživet�ja�v�pri�mer�ja�vi�s�sku�pi�na�mi�bol�ni�-
kov,�ki�ima�jo�bo�lez�ni,�pri�ka�te�rih�se�pre�sadi�-
tev�je�ter�iz�va�ja�rutin�sko.�Bol�ni�ki�s�CB�ima�-
jo�iz�boljšano�preživet�je�tako�bol�ni�kov�kot
tudi�pre�sad�ka�v�pri�mer�ja�vi�s�pre�sa�di�tvi�jo�je�-
ter�pri�bol�ni�kih�s�se�kun�dar�no�bi�liar�no�ci�ro�-
zo.�V�pri�mer�ja�vi�s�pre�sa�di�tvi�jo�pri�bol�ni�kih
s�pri�marno�bi�liar�no�je�tr�no�ci�ro�zo�in�pri�mar�-
nim�sklero�zant�nim�ho�lan�gi�ti�som�pa�ima�jo
ena�ko�preživet�je�(49).�V�re�tros�pek�tiv�ni,multi�-
cen�trični štu�di�ji�niso�našli�ope�ra�tiv�ne�umr�-
lji�vo�sti�pri�re�sek�ci�jah�je�ter�za�ra�di�CB�ali�CS,
pet�let�no�preživetje�je�bilo�89%,�de�set�let�no
preživet�je�pa�82% (57).�Do�bro�preživet�je�po
pre�sa�di�tvi�je�ter�go�vo�ri�pro�ti�temu,�da�je�po
pre�sa�di�tvi�po�večano�tve�ga�nje�za�raz�voj�ho�-
lan�gio�kar�ci�no�ma.�Z�vzpo�sta�vi�tvi�jo�nor�mal�-
ne�ga�žolčnega�toka�in�dre�naže�s�pre�sa�di�tvi�-
jo�je�ter�se�pri�CB�ne�po�jav�lja�jo�več�vnet�je,
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poškod�ba�in�žolčna�sta�za,�s�tem�pa�se�pre�-
preči�raz�voj�ho�lan�gio�kar�ci�no�ma�(49).

Av�tor�ji�si�niso�enot�ni�gle�de�časa�pre�sa�-
di�tve�je�ter�–�večina�pred�la�ga,�da�bi�mo�ra�li
simp�to�mat�ske�bol�ni�ke�naj�prej�zdra�vi�ti�ne�-
ope�ra�tiv�no�(41).�Ne�ka�te�ri�pa�me�ni�jo,�da�bi
mora�li�pre�sa�di�tev�opra�viti�v�zgod�nji�fazi�bo�-
lez�ni,�na�račun�tve�ga�nja�za�raz�voj�kar�cino�-
ma,�saj�je�le-ta�v�zgodnjih�fa�zah�težko�pre�-
poz�na�ven�(46).�Pri�tem�je�tre�ba�raz�li�ko�va�ti
tudi�med�CB�in�CS,�saj�so�pri�sot�nost�je�tr�ne
fi�bro�ze,�višja�sta�rost�pre�jem�ni�ka�in�po�novna
pre�sa�di�tev�neod�visni�na�po�ved�ni�de�jav�ni�ki
sla�be�ga�preživet�ja�po�pre�sa�di�tvi�je�ter�(48).

Asimp�to�mat�ske�bol�ni�ke�s�CB� je� tre�ba
red�no�sprem�lja�ti/pre�se�ja�ti,�da�se�pre�pričamo,

da�simp�to�mi�ne�na�pre�du�je�jo�in�da�je�tr�na�fi�-
bro�za� ne� pov�zroča� por�tal�ne� hi�per�ten�zi�je,
zmanjševa�nja� funk�ci�je� je�ter� ali� ma�lig�ne
trans�for�ma�ci�je�(35, 41).

ZaKLJUČEK
CB�je�red�ka�bo�le�zen,�ki�je�lah�ko�vzrok�živ�-
lje�nje�ogrožajočemu�ho�lan�gi�ti�su�ali�he�pa�-
to�bi�liar�ni�de�ge�ne�ra�ci�ji�ter�raku.�Kljub�red�ki
in�ci�den�ci�pa�se�di�fe�ren�cialno diag�no�stično
na�njo�ne�sme�po�za�bi�ti�pri bol�ni�kih�z�re�ku�-
rent�ni�mi�ho�lan�gi�ti�si.�Po�trebno�je�ge�net�sko
sve�to�va�nje,�pre�se�ja�nje�in�sprem�lja�nje družin�-
skih�čla�nov�obo�le�le�ga,�saj�ima�bo�le�zen�av�-
to�som�no�re�ce�siv�no�de�do�va�nje.
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