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Primaarinen sklerosoiva kolangiitti (PSC) ja sappitieatresia ovat kolestaattisia 

maksasairauksia, jotka harvinaisuudestaan huolimatta lisäävät merkittävästi potilaiden 

sairastavuutta ja kuolleisuutta. PSC diagnosoidaan tyypillisesti nuorella aikuisiällä, kun 

taas sappitieatresia ilmenee ja todetaan yleensä jo ensimmäisten elinviikkojen aikana. 

Molempien sairauksien patogeneesi on edelleen osin tuntematon, mutta niiden taustalla 

uskotaan olevan monitekijäisiä mekanismeja, joissa esimerkiksi genetiikalla ja 

tulehduksellisilla tekijöillä on merkittävä rooli. 

 

Kirjallisuuskatsausta varten hyödynnettiin PubMed- ja Google Scholar-tietokantoja, 

joista suoritettiin haku tammikuussa 2025 käyttäen primaariin sklerosoivaan 

kolangiittiin ja sappitieatresiaan liittyviä hakusanoja. Näihin sisältyivät esimerkiksi 

primary sclerosing cholangitis, biliary atresia, etiology, diagnosis, risk factors, 

treatment, management, guidelines ja outcomes.  Haku rajattiin vertaisarvioituihin, 

englanniksi kirjoitettuihin julkaisuihin (poikkeuksena yksi suomenkielinen artikkeli). 

Julkaisuaikaa ei rajoitettu, sillä harvinaisten sairauksien tutkimustieto on rajallista ja 
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julkaisutiheys matala. Ensisijaisesti valittiin kuitenkin viimeisen 10 vuoden aikana 

julkaistuja artikkeleita.  

 

Artikkelien valinnassa huomioitiin tutkimusasetelma, aineiston koko (ottaen huomioon 

sairauksien harvinaisuuden tuomat rajoitteet), tulosten luotettavuus ja niiden relevanssi 

PSC:n ja sappitieatresian ymmärtämisen kannalta. Katsaukseen hyväksyttiin 

tutkimuksia, jotka käsittelivät monipuolisesti näiden sairauksien eri osa-alueita, kuten 

taustatekijöitä, kliinistä ilmenemistä, diagnostisia menetelmiä, hoitovaihtoehtoja ja 

potilaiden ennustetta. Hakutulokset käytiin läpi otsikko- ja abstraktitasolla, ja 

lopulliseen katsaukseen valitut artikkelit luettiin kokonaisuudessaan. Artikkelit 

arvioitiin noudattaen yleisesti hyväksyttyjä periaatteita, kuten tutkimusmenetelmien 

luotettavuuden, raportoinnin selkeyden ja tulosten johdonmukaisuuden tarkastelua. 

 

Tämän katsauksen tarkoituksena on esitellä kaksi kolestaattista maksasairautta; niiden 

patofysiologiaa, epidemiologiaa, liitännäiskomplikaatioita ja hoitomahdollisuuksia. 

Katsaus pyrkii tarjoamaan tietoa harvinaisista maksasairauksista lääketieteen alan 

ammattilaisille.  
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1 Johdanto  

 

1.1 Primaari sklerosoiva kolangiitti 

 

Primaarinen sklerosoiva kolangiitti (PSC) on krooninen kolestaattinen maksasairaus, 

joka vaurioittaa sekä intra- että ekstrahepaattisia sappiteitä. Sairaus altistaa 

maksakirroosille ja kolangiokarsinoomalle, ja voi johtaa ennenaikaiseen kuolemaan. [1] 

Kyseessä on harvinainen sairaus, jolle on tyypillistä sappiteiden ja maksan krooninen 

tulehdus sekä fibroosi. Fibroosi voi edetä sappiteiden ja maksan toiminnan vakavaan 

häiriöön. PSC liittyy usein tulehduksellisiin suolistosairauksiin, erityisesti haavaiseen 

paksusuolentulehdukseen; jopa yli 70 % PSC-potilaista sairastaa tulehduksellista 

suolistosairautta. [2] Tyypillinen ikä diagnoosivaiheessa on 30–40 vuotta, ja suurin osa 

potilaista on tässä vaiheessa oireettomia. [3] Sairauden yleisyys miehillä suhteessa 

naisiin on 2:1. [4]  

 

Tyypillisiä PSC:n oireita ovat väsymys, kutina, toistuvat kolangiitit, vatsakipu ja 

portahypertensioon assosioituvat oireet (Kuva 1). [1] Loppuvaiheen taudin, kuten 

maksakirroosin tai kolangiokarsinooman, ainoa parantava hoito on oikea-aikainen 

maksansiirto, eikä tautiin ole vielä kehitetty sitä hidastavaa lääkehoitoa. [5] 

Tyypillisessä taudinkulussa päätetapahtuma, kuten kuolema tai maksansiirto, 

saavutetaan noin 12–17 vuoden kuluessa diagnoosista. [6, 7] On kuitenkin 

huomionarvoista, että PSC:n taudinkulku ja vaikeusaste vaihtelevat merkittävästi 

potilaiden välillä. [8]  
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Kuva 1. Primaarin sklerosoivan kolangiitin oireita ja löydöksiä. [9] 

 

1.2 Sappitieatresia 

 

Sappitieatresia (biliary atresia, BA) on esimerkki toisesta kolestaattisesta 

maksasairaudesta, joka johtaa maksan fibrotisoitumisen kautta maksakirroosiin ja 

edelleen maksan toimintahäiriöön. Kyseessä on vastasyntyneiden harvinainen, mutta 

vakava maksasairaus, joka hoitamattomana johtaa kuolemaan keskimäärin kahden 

vuoden iässä. Sappitieatresia jaetaan kolmeen eri tyyppiin sen mukaan, millä tasolla 

proksimaalisin sappiteiden obstruktio sijaitsee. Näistä tyyppi 3 on selvästi yleisin  

(>90 % potilaista), ja tässä tyypissä maksanulkoiset sappitiet ovat korvautuneet 

sidekudoksella maksanportin tasolle asti. Tyypin 1 sappitieatresiassa tukos sijaitsee 

ductus choledochuksen tasolla, ja tyypin 2 tukos puolestaan ductus hepaticuksen 

kohdalla. [10] Tyypit 1–3 on havainnollistettu kuvassa 2, kun taas kuvassa 3 esitetään 

maksan yleinen anatomia. 
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Tyypillisiä oireita ja löydöksiä sappitieatresiassa ovat pitkittynyt keltaisuus, vaaleat 

ulosteet, ja kohonnut seerumin konjugoitunut bilirubiini. [10] Ensivaiheen tehokkain 

hoito on jo pitkään ollut Kasain portoenterostomia, jonka tavoitteena on kolestaasin 

laukaiseminen. Onnistuneesta portoenterostomiasta huolimatta monet potilaat 

tarvitsevat maksansiirron elämänsä myöhemmässä vaiheessa taudin etenemisen vuoksi. 

[11-13] Sappitieatresia onkin yleisin lasten maksansiirron syy Euroopassa. [14]  

 

 

 

Kuva 2. Sappitieatresian kolme eri tyyppiä anatomisen sijainnin mukaan jaoteltuna. [10] 

 

 

 

Kuva 3. Maksan toiminnallinen anatomia. [15] 
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2 Epidemiologia  

 

2.1 PSC:n epidemiologiaa 

 

PSC:n prevalenssi vaihtelee välillä 0–16,2 per 100 000 asukasta, ja se on erityisen 

korkea Pohjois-Euroopassa ja Pohjois-Amerikassa, mutta matala Aasiassa ja Etelä-

Euroopassa. [16-19] Suomessa insidenssi on maailmanlaajuisesti korkea, 1,58 per 

100 000 asukasta. Maailmanlaajuisesti PSC:n insidenssin ja prevalenssin 

maantieteellistä jakautumista on kuitenkin vaikeaa arvioida luotettavasti, sillä monilla 

alueilla taudin esiintyvyyttä ei ole tutkittu kattavasti. Alaskassa vuosina 1984–2000 

tehdyssä tutkimuksessa ei raportoitu yhtäkään PSC-tapausta, mikä poikkeaa Pohjois-

Amerikan yleisestä trendistä ja korostaa alueellisten erojen merkitystä.  Suomessa 

korkea insidenssi saattaa selittyä osittain taudin aktiivisella diagnostiikalla ja 

tulehduksellisten suolistosairauksien suurella esiintyvyydellä. [20, 21] 

 

Kaiken kaikkiaan PSC:n prevalenssi on ollut kasvussa. Tämä kehitys liittynee 

tulehduksellisten suolistosairauksien yleistymiseen, mikä heijastuu myös 

maksansiirtojen määrän kasvuun. Yli 70 % PSC-potilaista sairastaa tulehduksellista 

suolistosairautta, joista valtaosa (noin 80 %) sairastaa haavaista paksusuolentulehdusta. 

Lisäksi 15 %:lla esiintyy Crohnin tautia ja 5 %:lla tulehduksellisen suolistosairauden 

välimuotoa. Tulehduksellista suolistosairautta sairastavista potilaista puolestaan arviolta 

2–8,1 %:lla on samanaikaisesti PSC. [4, 16, 22, 23]  

 

Harvinaissairauden statuksesta huolimatta PSC on tärkein maksansiirron indikaatio 

useissa Euroopan maissa. Taudin yleistyminen tuo mukanaan merkittäviä taloudellisia 

vaikutuksia, sillä hoitokustannukset kasvavat sairastuneiden määrän lisääntyessä. [24]  

 

2.2 Sappitieatresian epidemiologiaa  

 

Kuten PSC, myös sappitieatresia on harvinainen sairaus, jonka insidenssi vaihtelee 

maantieteellisesti. Aasiassa, jossa tauti on yleisin, insidenssi on jopa 1:5000, kun taas 

Suomessa se on 1:18 600. [10, 25, 26] Suomessa syntyy keskimäärin neljä 

sappitieatresiaa sairastavaa lasta vuosittain. [27] Tauti on yleisempi tytöillä kuin pojilla. 
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[25] Vuodenajan vaikutusta taudin ilmaantuvuuteen on tutkittu, mutta tulokset ovat 

antaneet viitteitä sekä hypoteesin puolesta, että sitä vastaan. Japanissa vuonna 2007 

julkaistun tutkimuksen mukaan vuodenajalla ei ollut vaikutusta taudin insidenssiin 20 

vuoden seuranta-aikana. [28] Lisäksi Taiwanissa on raportoitu sappitieatresian 

ilmaantuvuuden vähentyneen vuodesta 2007 lähtien, mikä saattaa liittyä 

rotavirusrokotteen kattavuuden kasvuun.  [29] 

 

3 Tautien riskitekijöistä ja syntymekanismeista  

 

3.1 PSC:n riskitekijät ja syntymekanismit  

 

PSC:n tarkka etiologia ja patogeneesi ovat monelta osin epäselviä ja siten jatkuvan 

tutkimuksen kohteena. Nykykäsityksen mukaan kyseessä on monitekijäinen sairaus, 

jonka syntyyn vaikuttavat useat geneettiset, immunologiset ja ympäristölliset tekijät. 

[30] Vaikka PSC:llä on immunologinen ja inflammatorinen tausta, kyse ei ole 

autoimmuunitaudista, mikä on tärkeää huomioida erityisesti siksi, että 

immunosuppressiivinen hoito ei tehoa sairauteen. [31] 

 

Geneettisellä tasolla on tunnistettu useita HLA-variantteja, jotka altistavat taudin 

synnylle, sekä altistavia geeniä, joiden toiminta liittyy esimerkiksi sappihomeostaasin 

ylläpitoon ja inflammatorisiin reaktioihin. Tarkkoja altistavia geenejä ei kuitenkaan ole 

vielä yksiselitteisesti tunnistettu. Lisäksi on osoitettu, että PSC:a sairastavien potilaiden 

ensimmäisen asteen sukulaisilla on kohonnut riski sairastua samaan sairauteen, mikä 

vahvistaa käsitystä geneettisen alttiuden ja ympäristötekijöiden yhteisvaikutuksesta. [32, 

33]  

 

Geneettisen alttiuden lisäksi on tutkittu muiden mahdollisten riskitekijöiden, kuten 

tupakoinnin, appendektomian, sukuhistorian ja maantieteen, vaikutusta sairauden 

syntyyn. Erään tutkimuksen mukaan tupakointi oli yhteydessä pienempään 

sairastumisriskiin, kun taas appendektomialla, kaupungistumisella tai sukuhistorialla 

(lähisukulaisella diagnosoitu tulehduksellinen suolistosairaus tai 

autoimmuunimaksasairaus) ei havaittu merkittävää vaikutusta PSC:n riskiin. [34] 
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Yksi keskeisistä teorioista PSC:n patogeneesistä keskittyy suolistomikrobistoon ja 

paksusuolen läpäisevyyden merkitykseen. Tämän teorian mukaan paksusuolen epiteelin 

heikentyneen suojatoiminnan seurauksena mikrobiantigeeneja pääsee lisääntyneesti 

enterohepaattisen kierron kautta maksaan ja sappiteihin, käynnistäen inflammatorisen 

reaktion. Tämä voi johtaa kolangiittiin, ja tyypilliseen periduktaaliseen konsentriseen 

fibroosiin. Lisäksi PSC-potilaiden suolistomikrobiston on havaittu eroavan terveiden 

yksilöiden mikrobistosta, mikä voi osaltaan edistää sairauden kehittymistä. On myös 

tutkittu, että kolangiosyytit saattavat reagoida epänormaalisti mikrobialtistukselle, mikä 

voi pahentaa sappiteiden inflammatorista reaktiota ja edistää fibroosin muodostumista. 

Potilaiden sappinesteen koostumuksen on myös ehdotettu poikkeavan terveistä 

yksilöistä, mikä saattaa vaikuttaa sairauden patogeneesiin. [30, 35, 36]  

 

Vaikka mikrobien merkitystä PSC:n synnyssä on pidetty keskeisenä, osa tutkimuksista 

on haastanut tämän hypoteesin. On myös mahdollista, että mikrobien vaikutukset ovat 

episodisia tai vaikeasti havaittavissa, mikä tekee niiden roolin tarkastelusta haastavaa. 

[37] Kuvassa 4 on esitetty yksi teoria sairauden patofysiologisesta taustasta. 

 

3.2 PSC ja tulehdukselliset suolistosairaudet  

 

PSC:n ja tulehduksellisten suolistosairauksien samanaikainen esiintyminen on 

herättänyt tutkijoiden kiinnostusta jo pitkään. On esimerkiksi pohdittu, onko PSC 

ainoastaan tulehduksellisten suolistosairauksien ekstra-intestinaalinen manifestaatio, vai 

onko kyseessä kaksi erillistä sairautta, joilla sattuu olemaan yhteisiä riskitekijöitä, 

patogeneettisiä mekanismeja ja komplikaatioita, kuten kolangiokarsinooma ja 

kolorektaalisyöpä.  

 

PSC:iin liittyvä ulseratiivinen koliitti poikkeaa fenotyypiltään itsenäisestä koliitista. 

PSC:n yhteydessä pankoliitti ja oikeanpuoleinen koliitti ovat yleisempiä, kun taas 

vasemmanpuoleinen koliitti ja proktiitti ovat harvinaisempia (tähän liittyen on käytössä 

termi "rectal sparing", eli peräsuolen tulehduksen puuttuminen tai vähäiset muutokset). 

Histologisesti tulehdus on usein lievempää, mutta kolorektaalisyövän riski on 

huomattavasti suurempi verrattuna itsenäiseen PSC:iin. Kaiken kaikkiaan 

yhdistelmätauti on keskimääräistä ulseratiivista koliittia laaja-alaisempi.   
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Niin kutsuttu backwash-ileiitti, joka tarkoittaa endoskooppista tai histologista tulehdusta 

distaalisessa ileumissa, on myös yleinen löydös potilailla, joilla on sekä PSC että IBD. 

Lisäksi PSC:n uusiutuminen maksansiirron jälkeen on todennäköisempää, jos potilaalla 

on samanaikaisesti IBD. [38, 39] 

 

 

 

Kuva 4. PSC:n mahdollinen patogeneesi. Taustalla on mahdollisesti yhdistelmä 

geneettisiä tekijöitä, sekä ympäristötekijöitä.  [1] 

 

3.3 Sappitieatresian riskitekijät ja syntymekanismit 

  

Myöskään sappitieatresian etiologiaa ja patofysiologiaa ei edelleenkään tunneta tarkasti. 

Nykykäsityksen mukaan kyseessä on monitekijäinen ja heterogeeninen sairaus, jonka 

taustalla vaikuttavat erilaiset geneettiset ja kehitykselliset tekijät sekä ympäristöaltisteet, 

kuten virusinfektiot. Lisäksi immuunijärjestelmän säätelyhäiriön on raportoitu liittyvän 

sairauden patofysiologiaan. [10] 

 

Klassista geneettistä periytymistä ei ole voitu osoittaa, eikä sairaus näin ollen 

tyypillisesti esiinny suvuittain. [10, 25] Poikkeuksia kuitenkin löytyy: Vuonna 1991 
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julkaistu tapausselostus raportoi amerikkalaisesta perheestä, jossa ditsygoottiset 

kaksoset ja heidän kolmas sisarensa sairastuivat sappitieatresiaan. [40] 

 

Koska sappitieatresia on harvinainen sairaus, riskitekijöiden tunnistaminen on ollut 

haastavaa. Yhdysvalloissa vuosina 1997–2002 diagnosoitujen isoloitunutta 

sappitieatresiaa sairastavien potilaiden joukossa tutkittiin taudin syntyyn vaikuttavia 

riskitekijöitä vuonna 2007 julkaistussa tutkimuksessa. Tutkimustulosten mukaan 

sappitieatresia ei ollut yhteydessä äidin ikään, tupakointiin, koulutukseen, foolihapon 

käyttöön, graviditeettiin, pariteettiin, tulotasoon, vauvan sukupuoleen, ennenaikaiseen 

synnytykseen, syntymäpainoon, monisikiöraskauteen, eikä äidin raskaudenaikaiseen 

alkoholinkäyttöön. Sen sijaan etnisellä taustalla havaittiin riskivaikutus: tutkimuksessa 

tummaihoisten äitien lapsilla oli 2,5-kertainen riski sairastua. Lisäksi tutkimuksessa 

tarkasteltiin eri ravintoaineiden merkitystä. Tulokset olivat pääosin raja-arvoisia, ja 

sairastuneiden lasten äideillä havaittiin matalampi E-vitamiinin, kuparin, raudan, 

fosforin ja betatokoferolin saanti. Nämä tulokset eivät kuitenkaan olleet tilastollisesti 

merkitseviä, kun monimuuttuja-analyyseissä huomioitiin äidin etninen tausta, BMI, ikä 

ja perheen tulotaso. Ravintoaineiden yhteyttä sappitieatresian kehittymiseen on tutkittu 

toistaiseksi vähän. [41]  

 

Merkittävä osa sappitieatresiaan sairastuneista lapsista ovat muilta osin terveitä, mutta 

noin 20 %:lla potilaista on jokin muu synnynnäinen rakennepoikkeavuus. Näistä yleisin 

on ”biliary atresia splenic malformation (BASM)”, synnynnäseksi tai kongenitaaliseksi 

sappitieatresiaksi kutsuttu muoto, joka kehittyy jo ensimmäisen raskauskolmanneksen 

aikana ja on selvästi yleisempi tytöillä. Sukupuolen lisäksi äidin diabeteksen on 

osoitettu olevan riskitekijä kyseiselle tautimuodolle. BASM:n lisäksi tunnetaan myös 

muita synnynnäisiä sappitieatresian muotoja, joiden ajatellaan kehittyvän 

sikiövaiheessa. Suurin osa (80–90 %) potilaista sairastaa kuitenkin niin sanottua 

isoloitunutta sappitieatresiaa, jonka kehityksen uskotaan tapahtuvan vasta 

myöhemmässä vaiheessa, mahdollisesti perinataalisesti. Tätä kutsutaan myös non-

syndromiseksi muodoksi, ja potilaat ovat yleensä muilta osin terveitä. [10, 42]  

 

Sappitieatresian kehittymisen osalta tutkimukset viittaavat moniin eri taudin 

taustatekijöihin. Yhden teorian mukaan geneettinen alttius voi tehdä potilaat 

alttiimmiksi maksan fibrotisoitumiselle ja inflammatorisille muutoksille, jotka jokin 
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laukaiseva tekijä, kuten virusinfektio, aktivoi. Esimerkiksi ICAM1-geenin, joka 

vaikuttaa inflammatorisiin reaktioihin, sekä MIF-geenin, jonka tuottamalla proteiinilla 

on merkitystä makrofagien migraatiossa, on osoitettu liittyvän sappitieatresian syntyyn. 

[43, 44]  

 

Kuten mainittu, erilaisilla virusinfektioilla, kuten rotavirus- ja 

sytomegalovirusinfektioilla, arvellaan olevan osuutensa taudin patofysiologiassa. 

Hiirimalleissa on mallinnettu histologisesti sappitieatresiaa muistuttava tila, jossa 

rotavirusinfektio laukaisee tulehdusreaktion ja johtaa sappiteiden fibroosiin. [45] 

Samankaltaisia tuloksia on saatu sytomegaloviruksen osalta. Infektion on osoitettu 

aiheuttavan autoinflammatorisen tilan, joka vaurioittaa maksanulkoisia sappiteitä. 

Lisäksi sytomegaloviruksen on raportoitu liittyvän vakavampaan taudinkuvaan, johon 

sisältyy voimakkaampi histopatologinen inflammaatio ja laajempi fibrotisoituminen. 

Kliinisesti sytomegaloviruspositiivisilla potilailla keltaisuus pitkittyy keskimääräistä 

enemmän, ja postoperatiiviset refluksikolangiitit ovat yleisempiä. [46, 47]  

 

Edellä mainittuja patofysiologisia mekanismeja on havainnollistettu kaavamaisesti 

kuvassa 5. Kuvassa 6 esitellään sappitieatresian eri tyypit ja niihin liittyvät kliiniset 

piirteet.  
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Kuva 5. Sappitieatresian patofysiologisia mekanismeja eri sappitieatresiatyyppien 

taustalla (BASM ja isoloitunut sappitieatresian muoto). [10] 

 

 

 

Kuva 6. Sappitieatresian eri tyyppejä ja niihin assosioituvia kliinisiä piirteitä. [48] 
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4 Ennustetekijät  

 

4.1 PSC:n ennustetekijät 

 

Taudinkulkuun vaikuttavia ennustetekijöitä on tutkittu PSC:n osalta, ja myös kliinisiä 

pisteytysjärjestelmiä on pyritty kehittämään potilaiden jaottelemiseksi, mutta niiden 

käyttö kliinisessä työssä ei ole vakiintunut. Child-Pugh-luokittelua, alunperin 

maksakirroosipotilaiden luokittelemiseksi kehitetty järjestelmä, on tutkittu myös PSC-

potilaiden ennusteen arviointiin. Tutkimuksessa Child-Pugh-luokille A, B ja C saatiin 

selvästi toisistaan eroavat ennusteet 7-vuoden seuranta-ajalle: 90 %, 68 % ja 25 %, 

vastaavasti. [49] 

 

PSC on yleisempi miehillä, ja miessukupuoli on tutkimuksissa yhdistetty vaikeampaan 

taudinkulkuun; esimerkiksi maksansiirron, kuoleman ja maligniteetin riski on 

miespotilailla naisia suurempi. Miessukupuolen lisäksi huonompaan ennusteeseen 

yhdistyy korkea ikä diagnoosivaiheessa, merkittävät intra- tai ekstrahepaattiset 

sappiteiden striktuurat, dominantit striktuurat, toistuvat kolangiitit, haavainen koliitti 

(suurempi riski verrattuna Crohnin tautiin), maksan synteettisen toiminnan 

heikkeneminen, kirroosi tai portaalinen hypertensio.  [1, 4, 50, 51] Toisaalta taas 

nuorempi ikä diagnoosivaiheessa, naissukupuoli, alhainen AFOS-taso, pienten 

sappiteiden tauti (small duct disease), tai PSC, jossa on autoimmuunihepatiitin piirteitä, 

on yhdistetty suotuisampaan ennusteeseen. [1, 4, 52, 53] 

 

4.2 Sappitieatresian ennustetekijät 

 

Sappitieatresiapotilaiden taudinkulku vaihtelee merkittävästi yksilöiden välillä, kuten 

PSC:n kohdalla. Tutkimuksissa on kuitenkin tunnistettu ennustetekijöitä, jotka 

vaikuttavat esimerkiksi keltaisuuden poistumaan (clearance of jaundice, COJ), omalla 

maksalla selviytymiseen (native liver survival, NLS) ja Kasain operaation 

onnistumiseen. 

 

Kasain portoenterostomian tulokseen vaikuttaa lapsen ikä toimenpidehetkellä. Tulokset 

heikkenevät selvästi, jos lapsi on yli 90 päivän ikäinen, mutta myös leikkaus ennen 30 
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päivän ikää on yhdistetty huonompaan ennusteeseen. Nykyisten suositusten mukaan 

parhaat tulokset saavutetaan, kun operaatio tehdään alle 50 päivän iässä. [54-56] 

Ennuste on myös parempi, jos atresia rajoittuu ductus choledochukseen tai jos operaatio 

suoritetaan kokeneessa keskuksessa. Suomessa sappitieatresian hoito on keskitetty 

Helsingin Uuteen lastensairaalaan, mikä on parantanut hoitotuloksia. [26, 57]  

 

CMV-positiivisuus ja BASM-tyyppinen sappitieatresia ovat ennustetta heikentäviä 

tekijöitä. [46] Lisäksi erilaisia biomarkkereita on tutkittu ennusteen arvioimiseksi. 

APRI-indeksi, fibroosin epäsuora mittari, on osoittautunut hyödylliseksi, ja esimerkiksi 

CMV-positiivisilla potilailla APRI-arvo on ollut CMV-negatiivisia korkeampi. [58] 

Myös seerumin MMP7-arvoa on hyödynnetty paitsi sappitieatresian 

varhaisdiagnostiikassa, myös ennusteen arvioinnissa. [59] Uudempi löydös on seerumin 

FGF19-pitoisuuden käyttö ennusteellisena tekijänä; pitoisuuden ylittäessä 109 pg/ml 

riski huonommalle selviytymiselle omalla maksalla kasvaa. [60] Ki67-pitoisuuden 

lisääntyminen on myös yhdistetty heikompaan ennusteeseen. [61] 

 

Histologisten löydösten osalta tulokset ovat olleet rajallisia. Tutkimuksessa, jossa 

tarkasteltiin 316 maksabiopsiaa, fibroosin ja portaaliedeeman vaikeusasteella ei havaittu 

yhteyttä keltaisuuden poistumaan (COJ). Vaikea fibroosi (vaihe 3–4) oli kuitenkin 

heikko ennustetekijä maksansiirron tarpeelle; näillä potilailla riski maksansiirtoon oli 

1,73-kertainen (95 % luottamusväli 1,21–2,48) verrattuna lievempää fibroosia  

(vaihe 0–2) sairastaviin (Scheuer-luokitus). [25, 62] 

 

Keskosuus voi viivästyttää sappitieatresian diagnosointia, ja keskosilla syndromiset 

taudin muodot ovat yleisempiä. Viivästyksestä huolimatta keskosilla omalla maksalla 

selviytyminen (native liver survival) ja kokonaisennuste eivät eronneet täysiaikaisista 

vastasyntyneistä. [63] 
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5 Diagnostiikka 

 

5.1 PSC:n diagnostiikka 

 

PSC:n diagnoosiprosessi alkaa kuten monissa muissakin sairauksissa: kliinikon epäily 

herää potilaan oireiden, löydösten tai riskitekijöiden perusteella. PSC:n kohdalla 

tutkimukset aloitetaan yleensä laboratoriokokeilla, joissa voidaan havaita kolestaasiin 

viittaavat löydökset, kuten kohonnut P-AFOS, P-GGT ja/tai bilirubiini. Anamneesin ja 

statuksen perusteella tutkimuksia jatketaan usein ultraäänellä, jolla voidaan havaita 

esimerkiksi sappikiviä, dilatoituneita sappitiehyeitä, maksan tuumoreita tai kirroosi. 

Mikäli ultraäänilöydökset ovat normaalit, lisälaboratoriokokeilla, kuten AMA- ja ANA-

vasta-aineilla, suljetaan pois primaarinen biliaarinen kolangiitti, huomioiden tämän 

taudin suurempi yleisyys verrattuna PSC:hen. [16, 64] 

 

Jos edellä mainitut vasta-ainetestit eivät viittaa primaariseen biliaariseen kolangiittiin, 

diagnostiikkaa jatketaan magneettikolangiopankreatikografialla (MRCP). MRCP:llä 

voidaan nähdä PSC:lle tyypillisiä löydöksiä, kuten multifokaaliset striktuurat, 

dilataatiot,ektasiat sekä intra- ja ekstrahepaattisten sappiteiden seinämien 

paksuuntuminen. Näiden löydösten perusteella voidaan usein asettaa PSC-diagnoosi. 

[64] 

 

Vaikka MRCP on diagnostiikan kulmakivi, endoskooppista retrogradista 

kolangiopankreatikografiaa (ERCP) hyödynnetään edelleen. ERCP on invasiivisempi, 

altistaa ionisoivalle säteilylle, ja siihen liittyy riskejä kuten kolangiitti, pankreatiitti, 

verenvuoto ja perforaatio. [65] ERCP:n etuna on mahdollisuus ottaa harjasolunäytteitä, 

joilla voidaan arvioida sappiteiden inflammaatiota ja havaita esimerkiksi 

biliaaridysplasia tai kolangiokarsinooma. [66] Lisäksi ERCP:n yhteydessä voidaan 

laajentaa striktuuroita, mikä voi parantaa potilaan ennustetta. [64] 

 

Mikäli sekä MRCP että ERCP ovat normaaleja, maksabiopsiaa voidaan käyttää PSC-

diagnoosin tukena. Histologisissa näytteissä voidaan nähdä periduktaalista fibroosia, 

mutta monet löydökset, kuten duktulaarinen reaktio, portaalinen inflammaatio ja 

duktopenia, eivät ole spesifisiä PSC:lle. [67] Lisäksi PSC on läiskittäinen tauti, joten 
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normaali biopsialöydös ei sulje pois tautia. [68] Maksabiopsiaan liittyy myös 

komplikaatioiden, kuten verenvuodon, riski. [69] 

 

PSC:n diagnostiikassa on tärkeää poissulkea sekundaarisen kolangiitin aiheuttajat. Näitä 

ovat esimerkiksi AIDS-assosioitu kolangiopatia, iatrogeeniset syyt (kuten leikkausten 

aiheuttama trauma), iskeemiset syyt, sappitiekivitauti, syöttösolukolangiopatia sekä 

esimerkiksi perinnöllisiin tekijöihin liittyvät kolangiopatiat. [64] Kansainvälisen EASL-

suosituksen mukainen PSC:n diagnostinen kaavio on esitetty kuvassa 7. 

 

Suomessa PSC diagnosoidaan usein varhain, ja jopa 80 % potilaista on oireettomia 

diagnoosihetkellä. Tämä johtuu osittain siitä, että IBD-potilaiden seuranta on tiivistä ja 

aktiivista. Mikäli IBD-potilaalla havaitaan kolestaasiin viittaavia laboratoriokoearvoja, 

PSC-epäily herää jo varhaisessa vaiheessa, ja potilaat ohjataan jatkotutkimuksiin. 

Näihin diagnostisiin tutkimuksiin sisältyy Suomessa usein endoskooppinen 

retrogradinen kolangiografia (ERC), jonka yhteydessä otetaan harjasolunäytteitä. 

Näiden näytteiden avulla PSC voidaan diagnosoida varhain, mikä tehostaa hoidon 

aloitusta ja seurannan suunnittelua. [66] PSC:n kansallinen seulonta- ja diagnoosikaavio 

on esitetty kuvassa 8. 

 

 

 

Kuva 7. Diagnostinen algoritmi kolestaasipotilaalle EASL ohjeistuksen mukaisesti. [64] 
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Kuva 8. PSC:n seulonta- ja diagnoosikaavio suomalaisten käytäntöjen mukaisesti. 

Erityisesti huomioitava ERC- ja harjasolunäytteiden osuus, joita tehdään Suomessa 

MRCP:n jälkeen kaikille potilaille, joiden MRCP-tutkimus ei ole normaali. [21] 

 

5.2 Sappitieatresian diagnostiikka 

 

Sappitieatresiaa tulee epäillä jokaisella vastasyntyneellä, jolla ilmenee yli kaksi viikkoa 

jatkunutta keltaisuutta, vaaleat ulosteet, tai tummavirtsaisuutta. Sappitieatresia on 

yleisin syy vastasyntyneen pitkittyneen keltaisuuden taustalla. [25, 70] Tärkeimpiä 

diagnostisia välineitä sappitieatresian tunnistamisessa ovat ultraäänitutkimus, maksan 

biokemialliset kokeet, virusserologia, ja maksabiopsia. Mikään näistä ei kuitenkaan ole 

taudille spesifinen. Ensisijaisena diagnostisena testinä käytetään konjugoituneen 

bilirubiinin pitoisuuden mittausta, sillä sappitieatresiassa juuri konjugoituneen 

bilirubiinin pitoisuus on suurentunut. Jos pitoisuus ylittää 20 µmol/l, potilas tulee ohjata 

jatkotutkimuksiin yliopistosairaalaan. [27] 

 

Ultraääni, jonka ehdoton etu on sen noninvasiivisuus, voi auttaa sappitieatresian 

diagnostiikassa osoittamalla esimerkiksi hypoplastisen tai aplastisen sappirakon, mikä 

viittaa vahvasti sappitieatresiaan. Myös suurentunut maksa ja puuttuvat maksanulkoiset 
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sappitiet voivat ohjata diagnoosin suuntaan. Maksabiopsialla voidaan todeta lisääntynyt 

portaalinen tulehdus, kolestaasi, duktulaarinen reaktio, sappiteiden proliferaatio ja 

fibroosi. Maksabiopsian diagnostinen tarkkuus sappitieatresian suhteen on hyvä, noin 

90 %, mutta alle 30 päivän ikäisillä lapsilla väärien negatiivisten tulosten riski on 

suurempi kehittymättömän maksan poikkeavan histologian vuoksi. Lopullinen 

diagnoosi voidaan varmistaa laparotomian tai laparoskopian yhteydessä, johon voidaan 

liittää intraoperatiivinen kolangiografia. Mikäli leikkauksessa todetaan maksanulkoisten 

sappiteiden tuhoutuminen tai puuttuminen, diagnoosi voidaan vahvistaa. Sapen 

puuttuminen sappirakosta tukee vahvasti sappitieatresian diagnoosia. [25, 27, 62] 

 

Muita noninvasiivisia diagnostisia apuvälineitä ovat esimerkiksi transientti elastografia 

(TE), jolla voidaan mitata maksan fibroosia epäsuorasti. TE:sta on hyötyä erityisesti 

tilanteissa, joissa pyritään erottamaan sappitieatresiaan liittyvä kolestaasi muista 

kolestaasin syistä. [71] Verinäytteistä on myös saatu arvokkaita vihjeitä diagnostiikkaan: 

esimerkiksi seerumin MMP7- ja plasman Aβ-pitoisuudet ovat osoittautuneet 

hyödyllisiksi. [59, 72] 

 

Sappitieatresian erotusdiagnostiikassa huomioidaan useita harvinaisia sairauksia, kuten 

alfa1-antitrypsiinin puutos, Alagillen syndrooma, kystinen fibroosi, tyrosinemia, 

choledochus-kystat, idiopaattinen neonataalinen hepatiitti sekä parenteraaliseen 

ravitsemukseen liittyvä kolestaasi. [25] Sappitieatresian diagnostinen hoitokaavio on 

esitelty kuvassa 9.  
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Kuva 9. Sappitieatresian diagnostinen hoitokaavio. [10] 

6 Komplikaatiot 

 

6.1 PSC:n komplikaatiot  

 

Harvinaissairauden statuksesta huolimatta PSC:iin liittyy merkittävä sairastavuuden ja 

kuolleisuuden lisääntyminen. Suomessa tyypillinen aika diagnoosista kuolemaan on 

noin 21,9 vuotta. [21] Taudin edetessä maksa fibrotisoituu, mikä johtaa maksakirroosiin 

ja loppuvaiheen maksatautiin. Tällöin potilailla esiintyy usein portahypertensioon 

liittyviä oireita. Ainoa parantava hoito loppuvaiheen maksataudissa on maksansiirto, 

mutta on tärkeää huomioida, että PSC voi uusiutua maksansiirteessä. [6, 73] 

 

Erityisen korkea riski PSC-potilailla liittyy kolangiokarsinoomaan, jonka riski on jopa 

900-kertainen muuhun väestöön verrattuna. Kolangiokarsinooma on maligniteettina 
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aggressiivinen, ja sen ennuste on erittäin heikko; 5 vuoden elossaololuku on vain noin 9 

%. Usein tauti on varhaisvaiheessa oireeton, ja spesifisten ja sensitiivisten 

tuumorimarkkereiden puute vaikeuttaa varhaista diagnostiikkaa. Suurin osa tapauksista 

diagnosoidaan edenneissä vaiheissa, ja vain noin kolmasosa potilaista on kuratiivisen 

hoidon piirissä. Toisinaan PSC ja kolangiokarsinooma diagnosoidaan samanaikaisesti. 

[74-76] 

 

Sekä PSC että tulehdukselliset suolistosairaudet ovat yhteydessä kolorektaalisyövän 

riskiin. Tutkimuksissa on todettu, että potilailla, joilla on sekä PSC että tulehduksellinen 

suolistosairaus, kolorektaalisyövän riski on suurempi verrattuna potilaisiin, joilla on 

vain toinen näistä sairauksista. Muita PSC:iin liittyviä syöpiä ovat esimerkiksi 

peräsuolisyöpä, haimasyöpä, sappirakon syöpä, ja hepatosellulaarikarsinooma. 

Kokonaisuudessaan PSC-potilailla on kaksinkertainen syöpäriski muuhun väestöön 

verrattuna ja 40-kertainen riski hepatobiliaarisiin syöpiin. [77] Eri syöpien aiheuttamaa 

riskisuhdetta kuvataan taulukossa 1.  

 

 

 

Taulukko 1. PSC ja sihen assosioituva syöpäriski: standardoitu ilmaantuvuussuhde eri 

syöpätyypeittäin PSC-potilailla verrattuna muuhun väestöön.  [21] 
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6.2 Sappitieatresian komplikaatiot  

 

Sappitieatresian komplikaatioista puhuttaessa viitataan usein erityisesti Kasain 

portoenterostomian jälkeisiin ongelmiin, mukaan lukien tilanteet, joissa itse operaatio 

katsotaan epäonnistuneeksi (bilirubiinitaso ei normalisoidu 6 kuukauden kuluessa 

leikkauksesta). [10] Näitä komplikaatioita ovat esimerkiksi ruokatorvivariksit, toistuvat 

kolangiitit, maksasolusyöpä, kutina sekä maksan vajaatoimintaan liittyvät 

aineenvaihduntaongelmat, kuten luusto-ongelmat ja kehitysviiveet. [27]  

 

Onnistuneenkin portoenterostomian jälkeen maksan arpeutuminen voi jatkua, mikä 

johtaa portaalihypertensioon liittyviin oireisiin, kuten ruokatorvivariksien ja 

splenomegalian kehittymiseen. Ruokatorvivariksien vuoksi potilaille suositellaan 

endoskooppista seulontaa, variksien hoitoa verenvuotojen ehkäisemiseksi sekä 

propranololi-lääkitystä. Ruokatorvivariksien kehittymistä ennustavat splenomegalian 

lisäksi suurentunut bilirubiiniarvo, trombosytopenia ja maksan lisääntynyt jäykkyys 

elastografiassa. [27, 78]  

 

Kolangiitit lisäävät merkittävästi monen sappitieatresiapotilaan sairastavuutta, erityisesti 

portoenterostomiaa seuraavan vuoden aikana. Erityisen riskialtista aikaa ovat 

ensimmäiset kuukaudet leikkauksen jälkeen, ja jopa 40–60 % potilaista sairastaa yhden 

tai useamman kolangiitin ensimmäisen vuoden aikana. [27, 79] Kolangiitin oireita ovat 

esimerkiksi kuume, keltaisuus, vatsakipu, vaaleat (akoliset) ulosteet ja maksa-arvojen 

kohoaminen. Vakavissa tapauksissa kolangiitti voi johtaa septiseen tulehdukseen ja 

vaatia intensiivihoitoa.  

 

Kolangiitin diagnostiikassa otetaan tulehdus- ja maksakokeet sekä tehdään maksan 

ultraäänitutkimus, jota täydennetään tarvittaessa magneettitutkimuksella. Veriviljely 

kuuluu myös diagnostiikkaan, vaikka se usein jää negatiiviseksi. Kolangiittipotilaita 

hoidetaan laajakirjoisilla suonensisäisillä antibiooteilla, kuten piperasilliini-

tatsobaktaami-yhdistelmällä. Infektioprofylaksiassa käytetään esimerkiksi 

amoksisilliini-klavulaanihappoa, trimetopriimi-sulfadiatsiinia tai kefaleksiinia. 
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Osalla potilaista todetaan sappiteiden kystisiä laajentumia (biliary lake), jotka altistavat 

toistuville kolangiiteille portoenterostomian jälkeen. Näitä laajentumia suositellaan 

dreneerattavaksi toistuvien kolangiittien ehkäisemiseksi ja potilaan selviytymisen 

omalla maksalla (native liver survival) pidentämiseksi. [10, 27, 79] 

 

Sappitieatresia lisää maksakirroosin kautta natiivimaksan maligniteettien, kuten 

hepatoblastooman, hepatosellulaarikarsinooman ja kolangiokarsinooman, riskiä. Vaikka 

näiden maligniteettien prevalenssista ei ole tarkkaa tutkimustietoa, suositellaan 

sappitieatresiapotilaille maksan ultraäänitutkimusta ja seerumin alfa-fetoproteiinin 

(AFP) mittausta 6–12 kuukauden välein. Mikäli ultraäänitutkimuksessa havaitaan 

pesäkemuutos, diagnoosia tarkennetaan tietokonetomografialla ja tarvittaessa 

kudosbiopsialla. Maksaan rajoittuneen kasvaimen hoitona on maksansiirto. [10, 27] 

 

Kutina (pruritus) on yleinen ja vaikea ongelma, joka liittyy moniin kolestaattisiin 

maksasairauksiin. Sappitieatresiapotilailla kutinan hoitoon käytetään useita lääkkeitä, 

jotka ovat tuttuja myös aikuisten kolestaattisten sairauksien hoidosta. Näitä ovat 

esimerkiksi ursodeoksikoolihappo (UDCA), naltreksoni, rifampisiini ja antihistamiinit. 

[80] 

 

Maksan vajaatoiminta ja D-vitamiinin puutos aiheuttavat sappitieatresiapotilailla 

luuston aineenvaihdunnan ongelmia, jotka ilmenevät esimerkiksi luunmurtumina, 

riisitautina ja pituuskasvun hidastumana. Lisäksi sappitieatresiaan liittyy henkisen ja 

motorisen kehityksen viiveitä. Näiden tekijöiden ohella potilaiden ja heidän läheistensä 

elämänlaatu on keskimääräistä heikompi. [81] 
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7 Hoito 

 

7.1 PSC:n hoito 

 

Intensiivisesti tutkimuksesta huolimatta PSC:lle ei ole onnistuttu kehittämään 

lääkehoitoa, joka hidastaisi taudin etenemistä. Tutkimustyötä vaikeuttaa 

käyttökelpoisten korvaavien päätemuuttujien (surrogate endpoint markers) puute, jotka 

mahdollistaisivat taudin etenemisen ja käyttäytymisen luotettavan arvioinnin, erityisesti 

lyhyellä aikavälillä. Taudin kulku vaihtelee merkittävästi potilaiden välillä, eikä 

nykyisin pystytä luotettavasti erottamaan lievemmin etenevän taudin potilaita niistä, 

joilla tauti etenee aggressiivisemmin, ja jotka vaativat aktiivisempaa seurantaa ja hoitoa. 

Tämä johtaa siihen, että osa potilaista altistuu tarpeettomille toimenpiteille ja 

interventioille. Näistä ei ole välttämättä potilaalle hyötyä, mutta ne voivat aiheuttaa 

pahimmillaan vakavia haittoja.  Samalla aggressiivisemmin etenevän taudin potilaat 

saattavat jäädä ilman riittävän intensiivistä seurantaa ja hoitoa. Näiden ongelmien 

ratkaisemiseksi on kriittistä kehittää uusia ennustemittareita, jotka mahdollistavat 

yksilöllisemmän hoidon ja seurannan. Tällaiset mittarit voisivat auttaa tunnistamaan ne 

potilaat, joille hoito tuo selkeää hyötyä, vähentää tarpeettomia komplikaatioita ja 

optimoida resurssien käyttöä terveydenhuollossa. [82] 

 

Tautia hidastavan hoidon puutteesta huolimatta PSC-potilaiden oireita voidaan lievittää 

lääkehoidon avulla. Kutinan hoidoksi suositellaan betsafibraattia tai rifampisiinia, ja 

operatiivisessa hoidossa merkittävien sappiteiden striktuurien dilataatiolla tai 

stenttauksella voidaan myös helpottaa kutinaoireita. Lisäksi lääkkeettömiä keinoja, 

kuten viilentäviä ihogeelejä ja ihon kosteutusta, suositellaan kuivuuden välttämiseksi. 

Toissijaisina lääkehoitoina voidaan käyttää naltreksonia ja kolestyramiinia. Kolangiitin 

hoidossa käytetään antibiootteja, ja toistuvissa kolangiiteissa dilatoiva hoito voi olla 

hyödyllinen. Osteoporoosin riski on lisääntynyt PSC-potilailla, minkä vuoksi D-

vitamiinilisä on monille suositeltava. [64]  

 

Ursodeoksikoolihappoa (UDCA) on pitkään käytetty PSC:n hoidossa, mutta 

tutkimukset eivät ole osoittaneet sen parantavan ennustetta. [83] EASL antaa heikon 

suosituksen 15–20 mg/kg päiväannokselle, mutta UDCA:n rutiinikäyttöä ei suositella, ja 
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suurempien annosten käyttöä tulee välttää. UDCA:n on havaittu parantavan maksan 

seerumiarvoja, mutta sen vaikutusta kuolleisuuteen tai maksansiirron tarpeeseen ei ole 

luotettavasti osoitettu. [64] 

 

Kortikosteroit eivät kuulu PSC:n hoitoon, mutta ne voivat olla hyödyllisiä 

autoimmuunihepatiittifenotyypin yhteydessä. Vaikka PSC:n immunologinen tausta 

viittaa mahdollisuuteen käyttää immunomoduloivia tai immunosuppressiivisia 

lääkkeitä, esimerkiksi prednisolonin, budesonidin, atsatiopriinin, syklosporiinin, 

metotreksaatin tai TNF-alfa-antagonistien ei ole osoitettu olevan tehokkaita PSC:n 

hoidossa. [64] 

 

Antibioottihoitoja on käytetty erityisesti oireisille PSC-potilaille, mutta pitkäaikaista 

profylaktista antibioottihoitoa ei suositella ilman toistuvia kolangiitteja. [64] 

Viimeaikainen systemaattinen katsaus osoitti, että antibiootit, erityisesti vankomysiini ja 

vähäisemmässä määrin metronidatsoli, voivat parantaa P-AFOS-tasoja, Mayo PSC risk 

scorea ja kokonaisbilirubiinitasoa. Vaikutus saattaa johtua antibioottien vaikutuksesta 

mikrobiomiin, mutta myös muut mekanismit ovat mahdollisia. [64, 84] Suomessa 

metronidatsolin ja UDCA:n yhdistelmähoitoa on tutkittu, mutta sillä ei todettu olevan 

vaikutusta kolangiografisiin löydöksiin, ja lumeryhmään verrattuna esiintyi enemmän 

haittavaikutuksia. [85] 

 

Operatiivisista hoidoista maksansiirto on keskeinen PSC:n hoidossa, ja PSC on yksi 

merkittävimmistä maksansiirron indikaatioista Euroopassa. Indikaatioita 

maksansiirrolle ovat maksakirroosi, hepatosellulaarinen karsinooma, toistuvat 

kolangiitit sekä biliaaridysplasia harjasolututkimuksessa. Myös hankalat oireet, kuten 

kutina, väsymys ja keltaisuus, voivat olla perusteita maksansiirrolle. [64] PSC voi 

kuitenkin uusiutua maksansiirteessä, mikä tapahtuu noin 20–30 %:lla potilaista. [86] 

Hyljintäreaktioiden vuoksi potilaat tarvitsevat elinikäisen immunosuppressiivisen 

hoidon. [64]  

 

On huomionarvoista, että Suomessa maksansiirtoja tehdään myös ennaltaehkäisevänä 

toimenpiteenä. Biliaarisen dysplasian toteaminen on indikaatio maksansiirrolle 

tilanteissa, joissa kolangiokarsinooma ei ole vielä kehittynyt. Mikäli 

harjasolututkimuksessa todetaan varhaisvaiheen kolangiokarsinooma, se voidaan myös 
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hoitaa maksansiirrolla. Biliaarisen dysplasian toteaminen edellyttää ERC-tutkimuksessa 

otettua harjasolunäytettä, mikä korostaa PSC-potilaiden aktiivisen ERC-seurannan 

merkitystä. [66, 87] Taulukossa 2 on esitelty PSC:n eri hoitovaihtoehtoja.  
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Taulukko 2. PSC:n hoitomahdollisuuksia jaoteltuna: oirelääkitys, taudinkulkuun 

vaikuttava lääkitys, tulehduksellisten suolistosairauksien lääkitys, dominanttien 

striktuuroiden lääkitys, maksakirurgia ja maksansiirto. [88] 
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7.2 Sappitieatresian hoito 

 

Sappitieatresiapotilaiden hoidossa leikkaushoidolla on keskeinen rooli, ja useimpien 

potilaiden ensihoitona on Kasain portoenterostomia. Suurella osalla potilaista 

maksansiirto on kuitenkin tarpeen taudin etenemisen seurauksena. Operatiivisen hoidon 

ohella lääkehoidoilla pyritään tukemaan potilaiden selviytymistä omalla maksallaan 

portoenterostomian jälkeen. 

 

Kasain portoenterostomia (Kuva 10) on 1950-luvulla kehitetty toimenpide, jossa 

maksan ulkoiset sappitiet korvataan Roux-en-Y-menetelmällä ohutsuolilenkillä, jotta 

sapen virtaus palautuisi. Maksanportin mikroskooppiset sappitiet yhdistetään 

ohutsuoleen mahdollisimman laajasti sapen virtauksen maksimoimiseksi. [10, 27] 

Leikkauksen onnistuminen voidaan arvioida vasta 6 kuukauden kuluttua, mikäli 

bilirubiinitaso on normalisoitunut ja keltaisuus poistunut. Onnistumiseen vaikuttavat 

muun muassa ikä leikkaushetkellä, maksavaurion aste ja operoivan yksikön kokemus 

toimenpiteestä. [10]  

 

Kasain portoenterostomian jälkeen noin 50 % potilaista tarvitsee maksansiirron 10 

vuoden kuluessa, ja vain 25 % selviää aikuisuuteen omalla maksallaan Euroopassa. [81] 

Maksansiirtoa harkitaan, jos potilaalla uusiutuu ikterus, maksan synteettinen toiminta 

pettää tai ilmenee muita komplikaatioita, kuten toistuvia kolangiitteja, hankalaa kutinaa, 

ruokatorvivariksien komplikaatioita, askitesmuodostusta tai kasvun hidastumaa. [27] 

 

Suuriannoksista kortikosteroidihoitoa on tutkittu sappitieatresian adjuvanttihoitona 

välittömästi portoenterostomian jälkeen, mutta näytöt sen hyödyistä ovat ristiriitaisia. 

Vuonna 2015 julkaistun systemaattisen katsauksen mukaan suuriannoksinen 

kortikosteroidihoito voi parantaa keltaisuuden poistumaa (clearance of jaundice, COJ) 

erityisesti, jos operaatio on tehty ennen 70 vuorokauden ikää. [89] Satunnaistetut 

kontrollitutkimukset eivät kuitenkaan ole osoittaneet kortikosteroidien hyötyä 

alkuperäisen maksan säilymisen suhteen (native liver survival). [90] Ristiriitaisesta 

näytöstä huolimatta kortikosteroidihoitoa käytetään monissa Euroopan hoitoyksiköissä, 

koska hoidosta ei ole raportoitu merkittäviä haittoja ja keltaisuuden poistuma on 

havaittu tehokkaammaksi. [91] Yhdessä tutkimuksessa kortikosteroidien on kuitenkin 
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raportoitu aikaistavan leikkauksen jälkeisiä komplikaatioita verrattuna lumeryhmään. 

[81, 92] 

 

Ursodeoksikoolihappo (UDCA) kuuluu monen sappitieatresiapotilaan lääkehoitoon sen 

edulliseksi katsotun vaikutuksen vuoksi sapen virtaukseen. [10] Useat tutkimukset ovat 

osoittaneet UDCA:n parantavan keltaisuuden poistumaa, erityisesti yhdistettynä 

glukokortikoidihoitoon. [93]  

 

Kuten aiemmin katsauksessa mainittu, profylaktista antibioottihoitoa käytetään monissa 

Euroopan keskuksissa kolangiittien ehkäisemiseksi, mutta tämän hoidon tulokset ovat 

ristiriitaisia. On näyttöä siitä, että se voi pidentää alkuperäisen maksan säilymistä 

(native liver survival), mutta toisaalta yhden systemaattisen katsauksen mukaan 

antibioottihoidon tehoa ei voitu vahvistaa yksiselitteisesti. [91, 94, 95]  

 

 

 

Kuva 10. Kasain portoenterostomia. Maksan ulkoiset sappitiet korvataan 

ohutsuolilenkillä, jotta sappinesteen virtaus voidaan palauttaa. [25] 
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8 Tulevaisuuden näkymiä 

Teknologian kehitys etenee vauhdilla, ja lääketiede pyrkii pysymään mukana 

hyödyntämällä uusia innovaatioita. Erityisesti tekoälyavusteiset ratkaisut ovat ottaneet 

suuria harppauksia monilla lääketieteen erikoisaloilla, kuten radiologiassa ja 

patologiassa, joissa tekoälyn rooli esimerkiksi diagnostiikan ja ennustemallien tukena 

on kasvanut merkittävästi. [96] Myös maksasairauksien tutkimuksessa tekoäly on 

osoittanut potentiaalia monilla osa-alueilla. Tekoälymalleja on kehitetty muun muassa 

maksasairauksien diagnostiikkaan, histologisten löydösten analysointiin ja taudin kulun 

ennustamiseen. 

Ei-alkoholiperäistä rasvamaksasairautta koskevassa tutkimuksessa kehitettiin 

tekoälymalli, joka tunnisti histologisia piirteitä, kuten steatoosia, lobulaarista 

inflammaatiota, hepatosyyttien "ballooning"-muutoksia ja fibroosia. Mallin avulla oli 

mahdollista ennustaa taudin etenemistä, kuten maksakirroosin kehittymistä ja muita 

maksasairauksiin liittyviä päätetapahtumia. [97]  

PSC:n kohdalla on kehitetty tekoälymalli, joka arvioi kollageenipitoisen pinta-alan 

suhdetta (collagen proportionate area). Tämä malli korreloi hyvin histologisen asteen 

kanssa ja pystyi ennakoimaan merkittäviä päätetapahtumia PSC:ssä. [98] Lisäksi 

suomalainen tutkimusryhmä on kehittänyt tekoälymallin, joka koulutettiin tunnistamaan 

K7-positiiviset hepatosyytit kroonisen kolestaasin arvioimiseksi sekä analysoimaan 

portaalialuetta ja duktulaarista reaktiota. Mallin tulokset olivat erinomaisia, ja ne 

korreloivat merkittävien kliinisten päätemuuttujien kanssa, kuten maksansiirron, 

maksasairauksiin liittyvän kuolleisuuden ja kolangiokarsinooman kanssa. [99] 

Sappitieatresiaa käsittelevässä tutkimuksessa omalla maksalla selviytymistä pystyttiin 

ennustamaan kvantifioimalla duktulaarinen reaktio (DR) kuva-analyysiin perustuvalla 

neuroverkkopohjaisella mallilla. [100] Lisäksi toinen syväoppimismalli koulutettiin 

sappitieatresian diagnosointiin analysoimalla ultraäänikuvia sappirakosta. Tämä malli 

osoittautui tehokkaammaksi kuin yli 10 vuoden kokemuksen omaavat lasten ultraääniin 

erikoistuneet diagnostiikan ammattilaiset. [101] 
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Monet tekoälysovellukset maksasairauksien diagnostiikassa ja ennustamisessa ovat 

lupaavia, mutta niiden käyttöönotto kliinisessä työssä on edelleen hidasta. Tämä johtuu 

tarpeesta validoida mallit kattavasti, ja vaatimuksesta täyttää lainsäädännölliset kriteerit. 

Esitetyt tekoälymallit ovat osoittaneet erinomaisia tuloksia tutkimusympäristössä, mutta 

niiden luotettavuus ja sovellettavuus tulee varmistaa laajoissa kansainvälisissä 

kohorteissa. Tämä prosessi on monimutkainen ja aikaa vievä, mutta sen onnistuminen 

voi mahdollistaa tekoälyn laajemman käytön maksasairauksien diagnostiikassa, 

ennustamisessa ja seurannassa tulevaisuudessa. 

9 Yhteenveto 

 

PSC ja sappitieatresia ovat harvinaisia kolestaattisia maksasairauksia. Molempien 

sairauksien patogeneesi ja etiologia ovat edelleen osittain tuntemattomia, mutta 

immunologisilla mekanismeilla uskotaan olevan merkittävä rooli niiden kehittymisessä. 

Sairaudet ilmentävät laajaa taudinkirjoa, mikä korostaa yksilöllistetyn seurannan ja 

hoidon tarvetta.  

 

Molemmat sairaudet lisäävät merkittävästi potilaiden sairastavuutta ja kuolleisuutta. 

Harvinaisuudestaan huolimatta ne ovat merkittäviä maksansiirron indikaatioita, ja 

niiden eteneminen ja komplikaatiot vaativat intensiivistä seurantaa ja hoitoa. Hoito on 

keskitetty osaaviin yksiköihin, usein yliopistosairaaloihin, joissa yhteistyö eri 

erikoisalojen, kuten patologien, radiologien, lastenkirurgien, elinsiirtokirurgien ja 

gastroenterologien, välillä on keskeisessä roolissa. Sappitieatresia diagnosoidaan jo 

vastasyntyneillä, ja PSC keskimäärin 30–40 vuoden iässä, mikä tarkoittaa, että nämä 

sairaudet vaikuttavat potilaiden elämään jo varhain. Ne aiheuttavat lääketieteellisten 

riskien lisäksi myös huomattavaa inhimillistä kärsimystä, joka alkaa usein jo 

lapsuudessa. 

 

Hoitovaihtoehtojen tutkimus on molempien sairauksien osalta intensiivistä, ja 

tehokkaita keinoja etsitään jatkuvasti. On mahdollista, että PSC ja sappitieatresia 

hyötyvät tulevaisuudessa samoista uusista lääkeaineista tai -ryhmistä, jotka on alunperin 

kehitetty toisen sairauden hoitoon. Lisäksi on täysin mahdollista, että jonkin muun 

sairauden hoitoon kehitetty lääke voisi tarjota uusia mahdollisuuksia näiden sairauksien 

hoidossa. Samoin tutkimuksen edistysaskeleet muiden maksasairauksien parissa voivat 
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vauhdittaa myös PSC:n ja sappitieatresian tutkimusta. Teknologiset innovaatiot, kuten 

tekoäly, voivat tulevaisuudessa tarjota uusia ratkaisuja potilaiden diagnostiikan ja 

hoidon kehittämiseksi. 

 

Molemmat sairaudet ansaitsevat huomiota maksasairauksien tutkimuksen kentällä. 

Kansainvälinen yhteistyö ja intensiivinen tutkimus voivat mahdollistaa uusien 

ennustetekijöiden ja hoitovaihtoehtojen kehittämisen, jotta potilaat saavat tarvitsemansa 

avun tulevaisuudessa.  
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