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Uber diesen Ratgeber

Die European Association for the Study of the Liver (EASL) ist ein groBer europaischer
Verband mit internationalem Einflussbereich, welcher sich dem Studium der Leber und ihrer
Erkrankungen verschrieben hat. EASL unterstlUtzt die Zusammenarbeit in der Forschung,
um Patienten weltweit zu helfen.

Wir haben diesen Ratgeber entwickelt, damit Patientinnen und Patienten mit primar biliarer
Cholangitis (PBC) die medizinischen EASL-Leilinien flr diese Erkrankung besser verstehen
und um zu zeigen, wie wichtig eine strukturierte, lebenslange und personalisierte Betreuung
dieser Erkrankung ist.

Wie wir wissen, erhalten Patienten oft unterschiedliche und widersprichliche Gesundheits-
informationen aus verschiedenen Quellen. Mit diesem Ratgeber mdchten wir die Bedeu-
tung, die Hintergrinde und das Verstandnis der PBC-Leitlinien erklaren und aus Patienten-
sicht darstellen. Je nachdem, in welchem Land Sie leben, fallt Ihnen ggf. auf, dass die Leit-
linien bei Ihnen vor Ort anders umgesetzt werden als in anderen Landern. Dies liegt daran,
dass die nationalen Leitlinien an die ortlichen Verhaltnisse in der Gesundheitsversorgung
angepasst sind.

Dieser Ratgeber beschaftigt sich ausschlieBlich mit den verschiedenen Aspekten der PBC.
Falls Sie Informationen zu anderen, »Uberlappenden« Erkrankungen bendétigen wie

z.B. der autoimmunen Hepatitis, kdnnen Sie sich gerne an die Deutsche Leberhilfe e.V.
wenden (info@leberhilfe.org, www.leberhilfe.org, Tel.: 0221/2829980).

Aufgrund der Fulle der Informationen ist dies nicht nur ein Faltblatt fUr Patienten. Vielmehr
hoffen wir, dass dieser Ratgeber Ihnen als Nachschlagewerk dient und auf lhrem Weg mit
der PBC hilft, mehr Uber die Betreuung und das Leben mit Ihrer Erkrankung zu entdecken.
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Zusammen-
fassung

Primar biliare Cholangitis (PBC) ist eine Lebererkran-
kung, die hauptsachlich Frauen uber 40 betrifft. Ohne
eine geeignete Therapie kann PBC zum Endstadium
einer biliaren Zirrhose voranschreiten (Vernarbung des

Lebergewebes).

Die PBC-Diagnose wird in der Regel nach
einer arztlichen Untersuchung gestellt, wenn
Ihr Gallefluss reduziert oder blockiert ist
(Cholestase) und sich in Ihrem Blut ein spezi-
fischer Autoanitkérper messen lasst: Antimi-
tochondriale Antikdrper (AMA).

PBC ist nicht heilbar. Die Behandlung und
Begleitung von Patienten hat daher das

Ziel, das Endstadium einer Leberzirrhose zu
vermeiden und problematische Symptome
zu lindern. PBC ist von Mensch zu Mensch
unterschiedlich. Daher sollte |hre individuelle
Situation und Risikoprofil facharztlich ein-
geschatzt und ein personalisierter Behand-
lungsplan erstellt werden.

Es gibt Medikamente, welche das Voran-
schreiten der PBC verlangsamen oder stop-
pen kénnen. Hierzu zugelassen sind die
Ursodeoxycholsdure (UDCA oder »Urso«)
und Obeticholsaure (OCA). Als sogenannte
Off-Label-Therapien gibt es Fibrate und
Corticosteroide (Budesonid), welche derzeit
in klinischen Studien untersucht werden.

Es gibt eine Reihe von Organisationen, wel-
che sich mit dem Umgang mit und der Be-
handlung von Lebererkrankungen befassen,
ebenso wie Gruppen, die auf PBC speziali-
siert sind. Diese bieten detaillierte Informa-
tionen zum Leben mit PBC, verflgbaren
Therapien und dem Management von Symp-
tomen. Die Organisationen kdnnen lhnen
wertvolle Unterstltzung und Orientierung
bieten und wir empfehlen, so bald wie még-
lich zu einer solchen Kontakt aufzunehmen.

Weitere Informationen und
Beratung zu PBC:
Deutsche Leberhilfe e.V.
Krieler Str. 100

50935 Koln

Tel.: 0221/ 2829980

Fax: 0221/ 2829981

E-Mail: info@leberhilfe.org
www.leberhilfe.org



2 Einleitung

Primar bilidare Cholangitis (PBC), die fruher als »Primar
biliare Zirrhose« bezeichnet wurde, betrifft hauptsach-
lich Frauen. PBC tritt bei Erwachsenen auf - der jungste
bekannte Fall ereignete sich im Alter von 15 Jahren - und
ist eine lebenslange Erkrankung, die sich oft im Laufe

der Zeit verschlechtert.

Wenn Sie PBC haben, hat |hr Arzt oder lhre
Arztin vermutlich einige oder alle der folgen-
den Veranderungen in lhrem Korper fest-
gestellt:

¢ weniger oder blockierter Gallefluss (Galle-
stau, Cholestase)

e bestimmte Antikdrper (AMA oder ANA)
sind in IThrem Blut messbar

¢ Entzindung der kleinen Gallengange
in der Leber.

Es ist nicht eindeutig geklart, warum Men-
schen PBC bekommen. Vermutet wird, dass
dabei menschliche Gene und Umweltfakto-
ren eine Rolle spielen.

In Europa haben bis zu zwei von 100.000
Menschen im Jahr das Risiko, an einer PBC
zu erkranken. Derzeit leben schatzungsweise
zwischen 1,9 bis 40,2 von 100.000 Menschen
mit dieser Erkrankung.

Derzeit kann PBC nicht geheilt werden. Es
gibt jedoch Medikamente, um das Fort-
schreiten der Erkrankung zu stoppen. Zudem
gibt es Behandlungsmoglichkeiten gegen
Symptome, welche lhre Lebensqualitat ein-
schranken kénnen.

Folgende Symptome sind bei PBC
besonders haufig:

e Juckreiz (Pruritus)
» Mudigkeit/Erschopfung (Fatigue)
e trockene Schleimhaute (Sicca-Komplex)

¢ Schmerzen im Bauchraum

Weitere mégliche Symptome umfassen Rest-
less Legs (unruhige Beine beim Liegen),
Schlafstérungen, Depressionen und ein
benebeltes Geflhl im Kopf (englisch: »Brain
Fog«).

Wenn bei Ihnen PBC diagnostiziert wurde, ist
es sehr wichtig, dass diese korrekt therapiert
wird. Dies hat groBBen Einfluss auf den Krank-
heitsverlauf, sodass dieser deutlich verlang-
samt und die Lebenserwartung erheblich
verbessert wird.
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Jeder Mensch spricht anders auf eine Thera- Eine personalisierte, auf |hre BedUrfnisse an-
pie an. Dabei spielen besonders folgende gepasste, lebenslange Strategie ist der beste
Faktoren eine Rolle: Ansatz flr eine erfolgreiche Behandlung.

¢ in welchem Alter die Erkrankung bei Ihnen
erstmals aufgetreten ist
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¢ in welchem Krankheitsstadium |hre PBC
diagnostiziert wurde

e mannliches oder weibliches Geschlecht

* Wie hoch zwei Laborwerte in |hrem Blut
nach zwolf Monaten Therapie mit UDCA
sind: die GPT (englisch: ALT) und die alka-
lische Phosphatase (AP)




Diagnose
Gallestau

Vor der PBC-Diagnose wurde bei lhnen vermutlich
zunachst ein allgemeines Leberproblem festgestelit:

ein Gallestau (Cholestase)

Ilhre Leber stellt Galle her, einen Verdauungs-
saft, welcher durch die Gallengange in lhrer
Leber in den DUnndarm flieBt. Dort zerlegt
die Galle Giftstoffe und ermoglicht es lhrer
Verdauung, richtig zu funktionieren.

Gallestau (Cholestase) ist ein Leberproblem,
bei dem der Gallefluss reduziert bzw. die
Zusammensetzung der Galle verandert ist.
Die GallenflUssigkeit kann dadurch nicht
richtig von lhrer Leber in den DUnndarm
abflieBen und sammelt sich in der Leber an.
Hierdurch kbnnen Entziindungen und Ver-
narbungen entstehen.

Mébgliche Symptome einer Cholestase sind
Mudigkeit, Juckreiz, Schmerzen im rechten
Oberbauch und Gelbsucht. Manche Patien-
ten haben Uberhaupt keine Symtome. Wenn
eine Cholestase nach sechs Monaten noch
besteht, gilt sie als chronisch. Hierbei ist es
wichtig zu unterscheiden, ob der Gallestau
innerhalb der Leber besteht (intrahepatische
Cholestase) oder auBerhalb der Leber (extra-
hepatische Cholestase).

Dies hat damit zu tun, dass es unterschied-
liche Arten von Gallengdngen in lhrer Leber
gibt. PBC fuhrt zu einer intrahepatischen
Cholestase. Eine extrahepatische Cholestase
findet sich bei anderen Erkrankungen, von
denen eine als Primar sklerosierende Cholan-
gitis (PSC) bezeichnet wird.

Da viele Menschen mit chronischer Cholesta-
se monate- oder jahrelang keine Symptome
haben, wird die Diagnose oft zufallig gestellt,
z.B. wenn bei Routineuntersuchungen eine
erhdhte alkalische Phosphatase (AP) im Blut
festgestellt wird. Wenn lhr Arzt oder Arztin
nach einer Blutuntersuchung einen Gallestau
vermutet, empfiehlt die europaische Leber-
gesellschaft, systematisch wie folgt abzukla-
ren, ob dies durch eine PBC oder eine andere
Lebererkrankung bedingt ist.

1. Grundliche Anamnese und
korperliche Untersuchungen

lhre Krankengeschichte

Ihr Arzt oder Arztin sollte detailliert lhre
Geschichte abfragen, sowohl bezltglich Ihrer
Person, Ihrem sozialen Umfeld, Ihrer Reise-
und Familiengeschichte. All diese Faktoren
kdnnen entscheidende Hinweise liefern,
wenn die Ursache einer cholestatischen Er-
krankung abgeklart werden soll.

Auch andere Erkrankungen gehen haufiger
mit einer PBC einher:

e autoimmune Hashimotothyroiditis (Schild-
drUsenentzindung)

» Sjogren-Syndrom/Sicca-Syndrom
(trockene Augen, Mund oder Intimbereich)
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« Zoliakie/Sprue (Unvertraglichkeit
gegen Gluten)

e Systemische Sklerose (Autoimmunkrank-
heit des Bindegewebes).

Vorgeschichte

Bitte informieren Sie Ihren Arzt oder Arztin,
ob Sie Erfahrungen mit folgenden Substan-
zen oder Ereignisssen haben:

e aktuell oder friher eingenomme-
ne Arzneimittel

* Naturheilmittel
¢ Alkohol und Rauchen

« jeglicher Gebrauch von Drogen oder
anderen Substanzen (auch Steroide
oder Abfuhrmittel)

* Langzeitkontakt mit Farben, Diesel, ande-
ren Olprodukten oder Industriegasen

e chirurgische Eingriffe oder
Bluttransfusionen

* Aufenthalte auf Intensivstation oder mehre-
re schwere Verletzungen

Korperliche Untersuchungen

Ilhre Leber und Ihre Milz sollten untersucht
und es sollte nach Symptomen gefragt
werden, die auf eine fortgeschrittene Leber-
erkrankung hinweisen ké&nnen, z.B.:

e Gelbfarbung der Haut, Augen
oder Schleimhaute

 kleine gelbe oder rote Fetteinlagerungen
um die Augen (Xanthelasmen)

e gerbdtete Handinnenflachen oder FuBsohlen
¢ Nagelveranderungen

e Kratzspuren insbesondere an Armen
und Beinen, welche auf Juckreiz hin-
weisen kénnen.

2. Ultraschalluntersuchung

Ihr Arzt oder Arztin wird Ihren Bauchraum
mit Ultraschall untersuchen, um andere Ursa-
chen wie z.B. eine Blockade der Gallengange,
Raumforderungen oder Veranderungen der
Gallenblase auszuschlieBen. Diese Untersu-
chung hilft auch, zwischen intra- und extra-
hepatischem Gallestau zu unterscheiden.

3.Spezifische Blutunter-
suchungen

Ihr Arzt oder lhre Arztin wird auBerdem lhre
alkalische Phosphatase (AP), Ihre Gamma-
Glutamyl-Transferase (Gamma-GT), lhr Bili-
rubin sowie weitere Leberwerte wie z.B. die
Transaminasen (GOT, GPT) und antinukleare
Antikorper (ANA) untersuchen.

4.Weitere bildgebende
Untersuchungen

Weitere bildgebende Untersuchungen (Mag-
netresonanz-Cholangiopankreatikographie
oder MRCP) kénnen gemacht werden,
entweder um andere Erkrankungen auszu-
schlieBen oder um Ilhre PBC-Erkrankung
nach der Diagnose noch weiter zu unter-
suchen.

5.Leberpunktion

Falls Blutuntersuchungen und Bildgebung zu
keinem eindeutigen Ergebnis fuhren, kann |hr
Arzt oder Arztin eine Leberpunktion (Leber-
biopsie) vorschlagen, um lhre Diagnose zu
Uberprifen. Hierbei wird mit einer Hohlnadel
ein kleines Stlck Lebergewebe entnommen
und untersucht.

6.Genetische Untersuchungen

Wenn alle anderen Diagnosen ausgeschlos-
sen wurden, kann lhr Arzt oder Arztin einen
Gentest bei einem spezialisierten Labor
anfordern. Damit soll sichergestellt werden,
dass Sie keine anderen, sehr seltenen Leber-
erkrankungen haben, die dhnlich wie eine
PBC aussehen kdénnen.



4 PBC-Diagnose

Wahrscheinlich hat Ihr Arzt oder Arztin bei lhnen eine
Reihe von Hinweisen auf eine PBC gefunden, sowohl
durch das Gesprach mit lhnen, kérperliche Unter-
suchungen und lhre Laborwerte.

Risikofaktoren

Wenn Sie Infektionen der Schleimhaute
haben (insbesondere wiederholte Harnwegs-
infekte) oder rauchen, erhéht dies |hr Risiko
einer PBC. Méglicherweise empfiehlt Ihr
Arzt oder lhre Arztin Ihnen eine Blutunter-
suchung, um lhr PBC-Risiko zu Uberprifen,
wenn bei lhnen diese Risikofaktoren und
andere Hinweise auf eine PBC vorliegen.

Spiurbare Symptome

Symptome wie Juckreiz oder Mudigkeit/
Erschopfung kénnen ebenfalls zum arzt-
lichen Verdacht auf eine PBC flhren.

Blutuntersuchungen

Ihr Arzt oder lhre Arztin wird |hnen Blut
abnehmen, um lhre Diagnose genauer stellen
zu kdnnen. Falls Sie PBC haben, werden sehr
wahrscheinlich folgende Dinge bei lhrem
Ergebnis auffallig sein:

* AMA (antimitochondriale Antikdrper) sind
bei Uber 90% der Betroffenen positiv

e erhdhte alkalische Phosphatase (AP) - dies
weist darauf hin, dass die Gallengange
geschadigt werden

Wenn beide Werte auffallig sind, kann Ihr
Arzt oder lhre Arztin die Diagnose bereits
sehr schnell stellen. Wenn lhre Blutergeb-
nisse nicht so eindeutig sind, also keine Kon-
stellation aus AMA und erhdhter AP vorliegt,
kann nach weiteren folgenden Anzeichen
gesucht werden, um die Diagnose zu klaren:

e reduzierter Gallendurchfluss

e erhdhte Immunglobline im Blut,
insbesondere IgM

erhdhte Leberwerte GOT und GPT (engl.
AST und ALT) im Blut. Diese Enzyme wer-
den auch als Transaminasen bezeichnet.
Erhohte Werte kdnnen darauf hinweisen,
dass Leberzellen entziindet oder gescha-
digt sind und daher mehr dieser Enzyme in
Ihren Blutkreislauf freisetzen.

erhohtes Bilirubin - dieser Farbstoff im im
Blut kann zur Gelbsucht fUhren (Ikterus),
bei welcher die Haut und Augen sich gelb
farben. Bilirubinwerte steigen beim Fort-
schreiten der PBC an.

Spezielle ANA (antinukledre Antikodrper)
- diese liegen bei etwa 30% der PBC-
Patienten vor.
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Auffallige Laborwerte kédnnen auf eine Reihe
von Ursachen oder Erkrankungen hinweisen.
Um Fehldiagnosen zu vermeiden, mussen
diese immer zusammen mit kérperlichen Un-
tersuchungen und Symptomen facharztlich
beurteilt werden. Wenn allerdings im Blut
sowohl AMA als auch eine erhdéhte alkalische
Phosphatase vorliegen, ist die Diagnose einer
PBC praktisch gesichert.

Die Tabelle 1 gibt einen Uberblick Giber Wer-
te, die Ihr Arzt oder Arztin ggf. untersucht:

Tabelle 1: Uberblick zu PBC-Laborwerten

Bildgebung

PBC kann nicht durch bildgebende Verfahren
diagnostiziert werden. Ein Ultraschall des
Bauchraums kann aber lhrem Arzt oder lhrer
Arztin dabei helfen, andere Ursachen |hrer
Symptome auszuschlieBen.

Eine Bildgebung der Leber ist bei PBC
ebenso sinnvoll wie bei anderen chronischen
Lebererkrankungen, um eventuelle Anzei-
chen einer fortgeschrittenen Organschadi-
gung festzustellen.

Laborwert Ergebnis Verdacht Diagnose
AP T v v
GOT/GPT (AST/ALT) T v/
GGT T v/
IgM T 7
AMA (>1/40) + v/
Spezifische ANA + v
anti-gp210 + v
anti-sp100 + v
Anti-Zentromere

s +
Antikdrper
Bilirubin T
Blutplattchen J;
INR T
Albumin N

Prognose

4

4

4

Anmerkungen

Hangt mit Voranschreiten der

Krankheit zusammen

Deutliche Erhéhungen kénnnen auf eine
PBC mit zusatzlichen Eigenschaften
einer AIH hinweisen

Kann auf Schadigung der

Gallengange hinweisen

Erhohte Werte kénnen auf PBC hinweisen

Diagnostischer Beweis fur PBC bei Uber
90% der Patienten, wenn diese im richtigen
Kontext interpretiert wird

Spezifische Muster in der Immuno-
fluoreszenz: perinukleare Rander, Nuclear
dots-Autoantikorper, Centromer-Antikorper;
liegen in 30% der Félle vor

Spezifische Merkmale der ANA

Spezifische Merkmale der ANA

Im Verlauf tritt oft ein Pfortaderhochdruck
auf (portale Hypertension)

Anstieg bei fortgeschrittener Leber-
erkrankung. Haufig Hinweis auf Zirrhose,
auBer bei PBC-Patienten mit Duktopenie
(verminderte Gallengange) ohne Zirrhose

Hinweis auf Zirrhose
Hinweis auf Zirrhose

Hinweis auf Zirrhose

AP: alkalische Phosphatase - ALT: Alaninaminotransferase - AST: Aspartat-Amino-Transferase - GGT. Gamma-
Glutamyltranspeptidase - GOT: Glutamat-Oxalazetat-Transaminase - GPT: Glutamat-Pyruvat-Transaminase -
IgM: Immunoglobulin M - AMA: antimitochondriale Antikérper - ANA: antinukleare Antikdrper - INR: International

Normalized Ratio.



Einteilung der PBC-Stadien

Leberpunktion (Leberbiopsie)

Vor kurzem wurde mit dem »PBC Staging
Score« ein neues Schema vorgestellt, um die
Stadien und das Voranschreiten der PBC
einzustufen. Dies hilft Ihrem Arzt oder lhrer
Arztin einzuschéatzen, wie sich lhre Erkran-
kung in den nachsten zehn Jahren entwickeln
kédnnte und wie hoch das Risiko einer Zirrho-
se und ihrer Komplikationen ist. Dieses neue
Schema teilt die PBC in vier Stufen ein. Dabei
wird vor allem die zunehmende Schadigung
der Gallenwege berlcksichtigt und ein
Risiko-Score errechnet.

Tabelle 2: PBC Staging Score

Stufe Beschreibung

1 kein oder nur minimales Voranschreiten
2 mildes Voranschreiten

3 maBiges Voranschreiten

fortgeschrittenes Stadium,
Hinweis auf Zirrhose

Eine Leberbiopsie ist meistens fur die
PBC-Diagnose nicht nétig, weil Blutunter-
suchungen die Diagnose normalerweise
schon klar belegen kdnnen. Falls Ihre Labor-
werte aber noch kein eindeutiges Ergeb-
nis liefern, kann es sein, dass |hr Arzt oder
Ihre Arztin eine Leberpunktion empfiehlt,
um die PBC-Diagnose zu prufen. Tabelle 3
fUhrt die Erkrankungen auf, welche Ihr Arzt
oder lhre Arztin mithilfe der Leberpunktion
Uberprifen wird.

Tabelle 3: Differenzialdiagnose von Gallengangsschaden
durch Gewebeuntersuchung (Histologie) nach einer
Leberpunktion

Nicht-eitrige Cholangitis

Primar bilidare Cholangitis (PBC)

Primar sklerosierende Cholangitis (PSC)
Autoimmune Hepatitis
medikamentos-toxischer Leberschaden (DILI)
Sarkoidose

Fibrosierende obliterative Cholangitis

Sekundar sklerosierende Cholangitis
|gG4-assoziierte Cholangitis (IAC)

Sarkoidose

Andere Gallenwegserkrankungen
(Cholangiopathien)

Gallenwegstumore (maligne Cholangiopathien)

Lymphome
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Uberwachung
der PBC

Das Ziel der PBC-Behandlung ist, Symptome zu
begleiten und zu verhindern, dass die Lebererkrankung

voranschreitet

PBC schreitet sehr langsam voran. Dies
erschwert es auch von arztlicher Seite,
den Erfolg oder Misserfolg einer Thera-
pie zu beurteilen.

Ihr Arzt oder Arztin wird verschiedene Un-
tersuchungen durchfUhren, um einzuschéat-
zen, wie sich lhre Erkrankung voraussichtlich
entwickeln wird und ob die Behandlung an-
gepasst werden muss. Es gibt zwar keine Ga-
rantie, dass eine solche Voraussage komplett
zutrifft, aber die Einschatzung beruht auf
wissenschaftlichen Grundlagen. Insbesonde-
re zwei Faktoren lassen sich anhand der Un-
tersuchungsergebnisse besser einschatzen:

* In welchem Stadium sich lhre
Erkrankung befindet:
Wenn Sie in jingerem Alter diagnostiziert
werden (unter 45 Jahren) oder die Diagno-
se bereits in einem fortgeschrittenen Sta-
dium gestellt wird, kbnnte es sein, dass lhre
Medikamente weniger wirksam sind.

¢ Ob Sie auf UDCA ansprechen
Wenn Sich lhre Blutwerte verbessern - wie
z.B. die alkalische Phosphatase und das
Bilirubin - ist der Verlauf Ihrer Erkrankung
wahrscheinlich langsamer und diese hat
ggf. auch weniger Symptome. Wenn lhre
Behandlung mit UDCA nicht wirkt, ist das
Risiko hdher, dass Sie Komplikationen
der PBC erleiden.

10

Anhand dieser Faktoren kann Ihr Arzt oder
Ilhre Arztin besser einschatzen, wie lhre
Erkrankung verlaufen kdnnte. In klinischen
Studien kénnen diese Blutuntersuchungen
auch ermoglichen, Patienten korrekt einzu-
stufen und genauere Forschungsergebnisse
zur PBC zu erhalten.

Wann werde ich untersucht?

Die europdische PBC-Leitlinie empfiehlt,
dass Ihr Arzt oder Ihre Arztin wie folgt
vorgehen sollte:

Vor der Behandlung:

e Krankheitsstadium feststellen, bevor Ihre
Therapie startet.

Folgetermine:

¢ Krankheitsstadium erneut untersuchen und
prufen, ob sich daran etwas verandert hat.

e Je nach Krankheitsstadium und der Schwe-
re lhrer Symptome sollte ein personalisier-
ter Behandlungs- und Terminplan fur Sie
erstellt werden

e |hr Ansprechen auf UDCA sollte mit Blut-
untersuchungen gemessen werden. Dies
ist sehr wichtig. Gewdhnlich wird dies nach
zwoOlf Monaten Behandlung Uberprift, die
Untersuchung kann aber auch schon nach
sechs Monaten erfolgen.



Wie laufen die Untersuchungen
ab?

Je nach Schwere lhrer Erkrankung sollten
folgende Untersuchungen gemacht werden:

e Blutuntersuchungen: Diese sollten alkali-
sche Phosphatase (AP), Bilirubin, Albumin,
GOT, GPT und Blutplattchenzahl enthalten

¢ Elastographie: diese wird auch als transi-
ente Elastographie bezeichnet; hiermit wird
die Steifigkeit der Leber gemessen. Je elas-
tischer die Leber, desto geslinder ist sie.

* Leberpunktion/Leberbiopsie: Hiermit
lasst sich |hr Lebergewebe untersuchen.
Falls eine Elastographie verflgbar ist,
wird eine Punktion aber in der Regel eher
nicht empfohlen.

Die Tabellen 4 und 5 zeigen, was |hr Arzt
oder |hre Arztin mit den Untersuchungen
herausfinden mochte:

Tabelle 4

Wenn |hre Testergebnisse zeigen, dass lhre
PBC sich in einem frihen Stadium befindet
und wenn nach einem Jahr UDCA-Thera-
pie lhre alkalische Phosphatase weniger als
1,5-fach erhéht und auch Ihr Bilirubin normal
sind, ist |hre Lebenserwartung wahrschein-
lich genauso gut wie bei einer gesunden
Person ohne PBC.

Eventuell benutzen |hr Arzt oder lhre Arz-
tin auch einen sogenannten Risiko-Score,
um lhre Laborwerte in ihrer Gesamtheit
zu interpretieren. Weitere Informationen
in englischer Sprache finden Sie unter
folgenden Links:

GLOBE-Score:
www.globalpbc.com/globe

UK-PBC Risk Score:
www.uk-pbc.com/resources/tools/
riskcalculator
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Untersuchung

Im Blutserum: Bilirubin und Albumin

Friithstadium

beide normal

fortgeschrittene Erkrankung

mindestens ein Wert abnormal

Elastographie: Messung der Lebersteifigkeit weniger als oder hdochstens 9.6 kPa mehr als 9.6 kPa

Leberbiopsie (falls drztlich empfohlen)

Tabelle 5

keine oder milde Fibrose

fortgeschrittene Fibrose
oder Zirrhose

Untersuchung

Blutserum: Bilirubin, Albumin, GOT, GPT,

Blutplattchenzahl normal

geringes Risiko eines
Voranschreitens

hohes Risiko eines
Voranschreitens

nicht normal

n
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6 Behandlung

Es gibt wirksame Therapien flr die PBC. Zudem gibt es
Fortschritte bei der Erforschung neuer Behandlungs-

moglichkeiten.

Ursodeoxycholsaure (UDCA)

Die empfohlene Standardtherapie fur alle
Patienten mit PBC besteht in Ursodeoxychol-
saure (UDCA oder »Urso«). Ihr Arzt oder Ihre
Arztin sollten Ihnen diese Behandlung nach
der Diagnose umgehend anbieten. UDCA ist
eine naturlich vorkommende Gallensaure,
welche in geringen Mengen bei Menschen
und auch bei bestimmten Gattungen von
Baren gefunden wird. UDCA wird als Kapsel
oder Tablette gegeben.

Wenn lhre Erkrankung gut auf UDCA an-
spricht, mUssen Sie diese lebenslang weiter
einnehmen. Widerstehen Sie der Versu-
chung, die Therapie abzusetzen, wenn Sie
eine Verbesserung lhrer Krankheit oder Ihrer
Laborwerte bemerken. Dies liegt an lhrem
Medikamenten und lhr Zustand kann sich
wieder verschlechtern, wenn Sie aufhéren,
die Medikamente zu nehmen.

UDCA ist am wirksamsten, wenn die Dosis
an lhr Kérpergewicht angepasst wird. Daher
sollte Ihr Gewicht regelmaflig tberwacht und
die Dosis an eventuelle Gewischtsverande-
rungen angepasst werden. Dies ist duBerst
wichtig: Studien haben gezeigt, dass eine
falsche Dosierung die Therapie unwirksam
machen und sogar lhre Lebenserwartung
beeinflussen kann.

12

Die empfohlene UDCA-Dosis liegt bei taglich
13 bis 15 mg pro Kilogramm Kérpergewicht.

UDCA ist in verschiedenen Formen ver-
fagbar, darunter Dosierungen von 150 mg,
250mg, 300 und 500 mg. Wenn lhnen

die tagliche Einnahme mehrerer Tabletten
schwerfallt, fragen Sie lhren Arzt oder lhre
Arztin, ob Sie stattdessen eine Einzeltablette
mit héherer Dosierung erhalten kdnnen.

Obeticholsaure (OCA)

Wenn lhre Erkrankung nicht alleine auf UDCA
anspricht, kdnnte Ihr Arzt oder Ihre Arztin
lhnen méglicherweise einen Behandlungs-
versuch mit Obeticholsaure (OCA) empfeh-
len. Dies kann Laborwerte wie GPT und AP
bei Patienten verbessern, die zuvor nicht auf
UDCA allein angesprochen haben. Derzeit
(April 2019) ist OCA die einzige zugelassene
Zweittherapie nach UDCA. In klinischen Stu-
dien konnte OCA Leberwerte bei der grof3en
Mehrheit der Patienten (87 %) verbessern
und erreichte bei 50 % der Patienten das
Studienziel, mehrere Werte (vor allem AP
und Bilirubin) gleichzeitig zu verbessern bzw.
zu stabilisieren.



OCA sollte in der Regel gemeinsam mit
UDCA gegeben werden. Sie kbnnen OCA
allein einnehmen, falls Sie UDCA nicht
vertragen haben.

Wahrscheinlich erhalten Sie zunachst eine
Dosis von 5 mg pro Tag. Wenn Sie diese gut
vertragen, kann die Dosis nach sechs Mona-
ten auf 10 mg taglich gesteigert werden.
OCA kann Juckreiz ausldsen oder verstar-
ken. Viele Betroffene kommen mit diesem
aber zurecht. Manchmal werden zusétzliche
Medikamente zur Behandlung des Juckreizes
empfohlen (z.B. Rifampicin).

(0)}

Wichtiger Hinweis: Wenn Sie eine fortge-
schrittene Zirrhose haben (Stadium Child-
Pugh B oder C), verstoffwechselt |hre Leber
das OCA langsamer. Deswegen mussen

Sie hier eine deutlich niedrigere OCA-Dosis
einnehmen: nicht taglich, sondern einmal pro
Woche, mit einer Anfangsdosis von 5 mg.
Eine hdéhere Dosierung kann lhnen schaden
und schlimmstenfalls sogar zum Leber-
versagen fuhren.

Behandlung

Einige Arzte und Arztinnen bieten auBerdem
Fibrate und teilweise Budesonid als Zweit-
linientherapie fur PBC an, wenn UDCA alleine
nicht ausreicht. Hier ist es wichtig zu wissen,
dass diese Substanzen zur Behandlung der
PBC bisher nicht zugelassen sind.

13
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PBC und
Schwangerschaft

Die meisten PBC-Patientinnen sind bei der Diagnose nicht
mehr im gebarfahigen Alter. PBC kann jedoch auch jlingere
Frauen betreffen. Sie kbnnen mit PBC schwanger werden
und gesunde Kinder bekommen; eine sorgfiltige Uber-
wachung der Schwangerschaft ist aber sinnvoll.

Wenn Sie einen Kinderwunsch haben, emp-
fehlen wir Ihnen, dass Sie mit Ihrem PBC-
Arzt oder Arztin Gber mégliche Risiken
sprechen, und wie lhre Erkrankung wahrend
der Schwangerschaft und nach der Geburt
Uberwacht und behandelt werden soll.

Das Wissen zu PBC und Schwangerschaft ist
begrenzt, aber Experten gehen davon aus,
dass die UDCA-Einnahme wahrend der Emp-
fangnis, der Schwangerschaft und nach der
Geburt sicher und unproblematisch ist.
Rifampicin (ab dem dritten Trimenon)

und Chlostyramin, welche gegen Juck-

reiz eingesetzt werden, gelten ebenfalls

als unbedenklich.

In seltenen Fallen, wo der Juckreiz wahrend
der Schwangerschaft unertraglich wird, kann
eine sogenannte Plasmapherese helfen. Hier-
bei wird |hr Blut gefiltert, um Plasma zu ent-
ziehen, und die verbliebenen Zellen werden
zurlick in lhren Blutkreislauf gespeist.

Wenn |hr Gallefluss stark vermindert oder
blockiert ist (Cholestase), sollten Sie beson-
ders darauf achten, dass kein Mangel an
fettloslichen Vitaminen entsteht (Vitamin
A, D, E und K). Einige Patientinnen hatten in
der spaten Schwangerschaft und nach der

14

Entbindung haufiger eine Cholestase, daher
sollten Sie wahrend dieser Zeit sorgfaltig
Uberwacht werden.

Vor einer Schwangerschaft sollte |hr Arzt
oder Ihre Arztin lhnen ein individuell auf Sie
zugeschnittenes Programm zur Vorbereitung
empfehlen. Wenn Sie aufgrund einer Zirrhose
hohen Blutdruck in der Leber haben (Pfort-
aderhochdruck), kébnnen eher Probleme
wahrend der Schwangerschaft auftreten. In
dem Fall sollten Sie besonders engmaschig
betreut werden. Aufgrund der Schwanger-
schaft kann der Blutdruck weiter steigen und
dazu fuhren, dass BlutgefafRe oder Venen
verletzt werden oder platzen, wodurch es

zu inneren Blutungen kommen kann. Falls
dieses Risiko Sie betrifft, sollte Ihr Arzt oder
Ilhre Arztin Ihnen im zweiten Trimenon anbie-
ten, den Zustand lhrer Venen mithilfe eines
Endoskops zu untersuchen.

Ein Endoskop ist eine dlnne, flexible und
beleuchtete Rdéhre, mit deren Hilfe |hr Arzt
oder lhre Arztin eine winzige Kamera in lhre
Speiserdhre, Ihren Magen und den Anfang
Ihres DUnndarms einflhrt. Die Bilder werden
auf einen Bildschirm Ubertragen, mit dem
Ihr Arzt oder lhre Arztin Ihre Situation be-
urteilen kdnnen.



Umgang mit
Symptomen

PBC kann lange symptomlos und unentdeckt bleiben.
Viele Betroffene haben jedoch eine ganze Reihe von
Beschwerden, die jederzeit eintreten und den Alltag

einschranken k6nnen.

Mégliche Symptome einer PBC sind z.B.
folgende:

e Juckreiz
* Mildigkeit

¢ trockener Mund, Augen und Intimbereich
(Sicca-Komplex)

¢ Knochen- und Gelenkschmerzen
« Magenschmerzen

¢ Restless Legs: unruhige Beine beim Liegen

Die PBC-Therapie schitzt die Leber, aber
verbessert leider nicht die Symptome; diese
kdnnen aber mit dem richtigen Vorgehen oft
behandelt und gelindert werden. Nicht alle
Kliniken und Praxen sind in der Behandlung
von PBC-Symptomen erfahren; dieser Ratge-
ber bietet Ihnen Tipps, wie Sie bestmbglich
mit lhren Symptomen umgehen kénnen.

Bitten Sie lhren Arzt oder lhre Arztin um Rat,
wenn Sie Symptome haben oder wenn sich
diese verandern. Eventuell erhalten Sie einen
Fragebogen, um den Einfluss der PBC auf Ihr
Leben besser einschatzen zu kdnnen.

Umgang mit Juckreiz

Juckreiz ist ein haufiges PBC-Symptom,
obwohl es nicht alle betrifft. In manchen
Fallen kann sich der Juckreiz verbessern,
obwohl die Lebererkrankung voranschreitet.
PBC-bedingter Juckreiz kann oft behandelt
und gelindert werden, aber es gibt nicht die
eine Juckreiztherapie, die allen Betroffenen
gleichermafen hilft. Stattdessen sollte Ihr
Arzt oder lhre Arztin Ihre individuelle Situati-
on berlcksichtigen.

Mobglicherweise wird |hr Juckreiz durch einen
Gallestau ausgeldst (Cholestase), bei wel-
chem die Gallengange in lhrer Leber blo-
ckiert sind. Dies kann z.B. durch Gallensteine
oder Komplikationen Ihrer PBC geschehen.
Besonders starker Juckreiz kann bei einer
Form der PBC auftreten, welche als »duk-
topenische Variante« bezeichnet wird, bei
der ein GroBteil der Gallengénge in der Leber
verschwunden ist.

Verschiedene Medikamente kénnen Juckreiz
lindern, aber sind nicht fur alle Betroffenen
gleichermalBen geeignet und wirksam. Mitun-
ter kdbnnen sogar schon einfache praktische
MafBnahmen eine Erleichterung bringen.

15
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e Hautcremes und Haferflockenextrakt
kédnnen trockene oder entzindete
Haut beruhigen.

e Kalte Bader oder Duschen kdnnen helfen,
insbesondere falls Ihr Juckreiz durch Hitze
ausgeldst wird.

* Wenn Hautkratzen zur Sucht wird und
lhre Haut schadigt, kann ggf. auch
professionelle psychologische Unter-
stitzung helfen.

e Mitunter steckt auch eine andere Ursache
als die PBC dahinter, z.B. Nahrungsmittel-
und andere Allergien. Bei Verdacht bitten
Sie lhren Arzt oder Ihre Arztin, Sie auf sol-
che Allergien zu untersuchen.

Medikamente

Es gibt verschiedene Medikamente gegen
Juckreiz, welche Ihr Arzt oder Ihre Arztin |h-
nen ggf. verschreiben kann. Alle diese Medi-
kamente haben Vor- und Nachteile und nicht
jedes wird bei Ihnen wirken. Meistens werden
die Medikamente nacheinander in der unten
aufgefliihrten Reihenfolge verschrieben. Sei-
en Sie bereit, eventuell mehrere Arzneimittel
auszuprobieren, bis sich eines findet, das bei
lhnen gut wirkt.

a) Gallensaurebinder

Diese Arzneimittel werden oft als erstes
verschrieben. IThr Wirkmechanismus besteht
darin, dass sie die Gallensauren in lhrer Leber
binden, falls diese fur Ihren Juckreiz verant-
wortlich ist. Hier sind einige Beispiele:

¢ Cholestyramin - dieses sollte Ihnen als
erstes angeboten werden. Auch wenn es
nicht bei allen Betroffenen wirkt, haben die
meisten keine Probleme bei der Einnahme.
Mbgliche Nebenwirkungen umfassen Volle-
gefUhl und Verstopfung. Wechselwirkungen
mit lhren anderen Medikamenten sind még-
lich; besprechen Sie dies unbedingt mit Ih-
rem Arzt oder lhrer Arztin.

¢ Colesevelam - dieses hat weniger Neben-
wirkungen, aber seine Wirksamkeit ist nicht
eindeutig geklart. Bei einigen Betroffenen
fUhrte dieses Arzneimittel zu einem bes-
seren Befinden und konnte laut Laborun-
tersuchungen erfolgreich die Gallensauren
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im Blut verringern. In einer kontrollierten
Vergleichsstudie wirkte die Substanz
jedoch nicht besser als ein Scheinmedi-
kament (Placebo).

Wenn Sie Gallensaurebinder einnehmen, soll-
ten Sie Folgendes beachten:

* Sie kdnnen die Wirksamkeit anderer Medi-
kamente verringern oder aufheben, wenn
Sie diese gleichzeitig einnehmen.

« Nehmen Sie diese daher zwei bis vier Stun-
den ein, bevor Sie andere Medikamente wie
UDCA oder OCA nehmen.

* Bitten Sie Ihren Arzt oder Ihre Arztin um
Rat, wann genau Sie |hre Medikamente
einnehmen sollen.

b) Antibiotika

Wenn Gallensaurebinder nicht gegen |h-
ren Juckreiz wirken, kann |hr Arzt oder Ihre
Arztin Ihnen ggf. stattdessen Rifampicin
verschreiben. Dies ist ein Antibiotikum,
welches eigentlich gegen bakterielle Infek-
tionen eingesetzt wird. Es kann auch Juck-
reiz verbessern, indem es einen bestimmten
Rezeptor in Inrem Koérper hemmt, welcher
wahrscheinlich eine Rolle bei diesem Sym-
ptom spielt. Die empfohlene Dosis liegt bei
150 bis 300 mg taglich.

Wir wissen durch klinische Studien, dass
Rifampicin gegen Juckreiz wirksam ist, der
bei PBC und anderen cholstatischen Er-
krankungen entstehen kann. Leider kann
Rifampicin Nebenwirkungen haben, auch
wenn diese nicht immer auftreten. Mégliche
Nebenwirkungen umfassen Ubelkeit, Erbre-
chen, Durchfall, Appetitverlust und erhdhte
Korpertemperatur. Eventuell verfarben sich
auch einzelne KoérperflUssigkeiten orange-rot:
Dies kann den Urin, Schwei3 und Tranen
betreffen. Wenn dies auch lhnen passiert,
lassen Sie sich dadurch nicht verunsichern.
Es ist eine haufige Erscheinung und sieht
seltsam aus, ist aber kein Anlass zur Sorge.

Manche Patienten haben jedoch ernste
Nebenwirkungen wie z.B. verminderte rote
Blutzellen, schlechtere Blutgerinnung oder
sogar Leberschaden. Falls Sie Rifampicin
einnehmen, wird Ihr Arzt oder lhre Arztin



regelmafig lhr Blut untersuchen. Die ers-

te Untersuchung sollte nach sechs und die
zweite nach zwolf Wochen erfolgen. Wenn
hier irgendwelche neuen Probleme auftreten,
mussten Sie ggf. die Rifampicin-Einnahme
beenden und etwas anderes einnehmen.

c) Orale Opiat-Antagonisten

Falls Gallensaurebinder und/oder Rifampicin
bei Ihnen nicht funktionieren oder zuviele
Nebenwirkungen haben, kdnnen orale Opiat-
Antagonisten eine weitere Therapiemoglich-
keit sein. Dazu gehoren Naltrexon und
Nalmefen, welche den Juckreiz verringern,
aber auch Neben- und Langzeitwirkungen
haben kénnen.

Naltrexon zunachst in niedriger Dosis ein-
zunehmen kann solche Nebenwirkungen
verhindern, welche sich ahnlich wie Ent-
zungserscheinungen oder Grippe anflhlen
kénnen. Auch die Schmerzempfindlichkeit
kann ggf. erhoht sein

Experimentelle Behandlungen

Experimentelle medizinische Behandlungen
Mehrere andere Arzneimittel haben im
Einzelfall gegen Juckreiz geholfen. Aller-
dings fehlen hier Uberzeugende Daten aus
grofBen Studien, daher empfiehlt die euro-
paische Lebergesellschaft diese Therapien
nicht offiziell.

* selektive Serotonin-Wiederaufnahme-
hemmer (SSRI), z.B. Sertralin: Sertralin
verbesserte den Juckreiz in einer kleinen
Studie und Patienten flhlten sich besser als
mit Placebo. Es ist nicht geklart, auf wel-
che Art SSRI gegen den Juckreiz bei PBC
wirken. Moglicherweise reduzieren die Me-
dikamente bestimmte Juckreiz-Signale im
Gehirn, sodass auch der geflhlte Juckreiz
geringer wird. Als Nebenwirkung kénnen
SSRI eine Mundtrockenheit auslésen oder
verstarken, die bei PBC ohnehin ein haufi-
ges Symptom ist.

* Gabapentin (gegen Krampfanfalle bei Epi-
lepsie) und Antihistaminika wurden eben-
falls eingesetzt. Diese mUssen aber besser
untersucht werden, bevor diese empfoh-
len werden k&nnen. Gabapentin wirkte in
einer kontrollierten Studie nicht besser
als Placebo, allerdings berichten einzelne
Betroffene Uber ein besseres Befinden.
Ahnlich sieht es bei Antihistaminika aus:
Erfahrungsberichten zufolge konnten diese
durch ihre beruhigende und betaubende
Wirkung ebenfalls den Juckreiz lindern

Experimentelle physische Methoden
Physische Methoden wurden in der Vergan-
genheit ebenfalls gegen PBC-bedingten
Juckreiz eingesetzt:

* Ultraviolette (UV) Lichttherapie und Le-
berdialyse haben in Einzelfallen gegen
Juckreiz geholfen.

* Eine Leberdialyse kann auch sehr starken
Juckreiz lindern, selbst nachdem andere
Behandlungen versagt haben. Der Juck-
reiz kann jedoch zurlckkehren, was even-
tuell eine Wiederholung der Prozedur
noétig macht. Diese ist sehr teuer und die
Frage einer KostenUbernahme sollte im
Einzelfall zunachst mit der Krankenkasse
geklart werden.

Lebertransplantation

Die Leber zu transplantieren ist der letzte
Ausweg gegen unertraglichen Juckreiz,
wenn alle anderen Behandlungen versagt
haben. Normalerweise ist eine Lebertrans-
plantation Personen vorbehalten, welche
eine fortgeschrittene Leberkrankheit haben
und bei denen ein Leberversagen droht.
Ausnahmen kdnnen jedoch in Einzelfallen ge-
macht werden, wenn alle anderen Therapien
gegen Juckreiz und sogar experimentelle
Therapien in Studien versagt haben. Betrof-
fene berichten, dass der Juckreiz hierdurch
rasch verschwindet - oft schon in den ersten
24 Stunden nach der Lebertransplantation.
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Umgang mit Miidigkeit (Fatigue)

Fatigue ist ein haufiges PBC-Symptom: Mehr
als die Halfte der PBC-Patientinnen und
Patienten fuhlen sich miUde und erschopft.
In einem von funf Fallen ist die Fatigue so
extrem ausgepragt, dass die Lebensqualitat
erheblich leidet.

Es gibt noch keine allgemein wirksame The-
rapie gegen PBC-bedingte Mudigkeit. Um
lhren Zustand zu verbessern, sollte |hr Arzt
oder |hre Arztin nach anderen méglichen
Ursachen suchen und diese, falls moglich,
behandeln. Hierzu gehoéren:

e Mangel an roten Blutkdérperchen (Anamie)
e Schilddrtsenunterfunktion (Hypothyreose)
e Schlafstérungen (z.B. wegen Juckreiz)

Ihr Arzt oder Ihre Arztin sollte Sie auch zu
Bewadltigungsstrategien beraten, um sozialen
RuUckzug und Depressionen zu vermeiden,

da diese ebenfalls zu erheblicher Mudigkeit
beitragen kénnen.

Umgang mit trockenen Schleim-
hauten (Sicca-Syndrom)

Moglicherweise erleben Sie trockene Augen,
einen trockenen Mund, Schluckbeschwerden
oder Trockenheit in der Vagina. Dies wird als
Sicca-Syndrom bezeichnet, gegen welches
es Therapiemoglichkeiten gibt. Bitte infor-
mieren Sie |lhren Arzt oder |hre Arztin, falls
Sie solche Symptome haben.

Oft helfen klUnstliche Tranen bzw. Speichel
gegen die Augen- oder Mundtrockenheit.
Wenn diese nicht ausreichen, kénnen auch
starkere Medikamente wie z.B. Pilocarpin
oder Cevimelin eingesetzt werden. Dies sind
sogenannte Muskarinrezeptor-Agonisten.

Wenn |hr Mund sehr trocken ist, steigt da-
mit |hr Kariesrisiko. Daher ist eine gute
Zahnpflege mit regelmafligem Putzen und
Reinigen der Zahnzwischenrdume ebenso
wichtig wie regelmaBige Zahnarztbesuche.
Eventuell steigt auch das Risiko von Pilz-
infektionen im Mund, welche auch als orale
Kandidamykose bezeichnet werden. Bitte
informieren Sie Ihren Arzt oder |hre Arztin,
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wenn Sie Veranderungen in lhrem Mund be-
obachten wie z.B.:

* Risse in den Mundwinkeln

e unangenehmer Geschmack im Mund

e wunde Zunge oder Zahnfleisch

* Schwierigkeiten beim Essen oder Trinken.

Gegen Trockenheit in der Vagina sind spe-
zielle feuchtigkeitsspendende Cremes breit
verfugbar. Ostrogencremes kdnnen eben-
falls eingesetzt werden; diese sind fur lhre
Leber unbedenklich, aber bitte holen Sie
arztlichen Rat ein, ob diese in Ihrer Situati-
on sinnvoll sind.

Wenn diese Tipps fur Sie nicht funktionieren,
gibt es weitere Moglichkeiten. Es gibt spe-
zielle Leitlinien zur Behandlung des Sicca-
Syndroms und ggf. kbnnen Sie auch zu
einem entsprechend versierten Facharzt
oder Facharztin Uberwiesen werden.

Andere Symptome

Ein weiteres mdgliches Symptom ist das
sogenannte Raynaud-Syndrom, welches
bei etwa einem Viertel der PBC-Patienten
auftritt. Dabei sind die Finger und Zehen,
manchmal auch Nase und Ohren sehr kal-
teempfindlich. Dies liegt daran, dass die
Arterien beim Raynaud-Syndrom nicht mit
Kalte umgehen kdnnen und sich plétzlich
zusammenziehen. Hierdurch verfarben sich
die Finger zunachst weif3, dann blau und
schlieBlich rot, wenn diese wieder durch-
blutet werden. Es kénnen auch unangeneh-
me GeflUhle wie Schmerzen, Brennen oder
Kribbeln auftreten.

Wenn ein Raynaud-Syndrom nur mild aus-
gepragt ist, reicht es mitunter schon aus,
sich warmzuhalten: Tragen Sie Handschu-
he, benutzen Sie Handwarmer und mei-
den Sie kalte Umgebungen. Bei starkeren
Raynaud-Symptomen kann |hr Arzt oder
Ihre Arztin lhnen ggf. bestimmte Arznei-
mittel verschreiben, die als Vasodilatoren
bezeichnet werden und dem Zusammenzie-
hen der Arterien entgegenwirken. Manche
Patienten haben sehr schwere Symptome
bis hin zu Geschwlren an den Fingern und



anderen Extremitaten. Etwa jede(r) zwolfte
PBC-Patient(in) leidet an einem sogenannten
CREST-Syndrom, welches das Bindegewebe
in mehreren Organen betreffen kann. Még-
liche Symptome eines CREST umfassen
folgende Beschwerden:

* Kalkeinlagerungen unter der Haut
¢ Raynaud-Syndrom

* erweiterte Arterien

e dickere und gespannte Haut

e Hautgeschwire

* Probleme beim Schlucken.

Wenn Sie diese Symptome haben, fragen Sie
Ihren Hepatologen oder lhre Hepatologin um
Rat oder bitten Sie um Uberweisung in eine
Fachpraxis oder Klinik fir Rheumatologie far
weitere Beratung.
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Umgang mit
Komplikationen

PBC kann mit einer Reihe von Komplikationen ein-
hergehen. |hr Arzt oder lhre Arztin kénnen Sie auf ver-
schiedene Art beim Umgang mit diesen unterstitzen.

Osteoporose

Osteoporose ist eine Knochenerkrankung,
bei welcher Ihr Kérper zuviel Knochen
abbaut, zu wenig aufbaut, oder beides.
Hierdurch kénnen die Knochen brlchi-
ger werden und bei Stlrzen brechen, bei
schwerer Osteoporose sogar durch Niesen
oder kleine StoRe.

Osteoporose ist eine haufige Komplikation
bei PBC. Entgegenwirken kdénnen Sie dieser
durch eine gute Erndhrung, Ubungen mit
Gewichten und indem Sie nicht rauchen bzw.
damit aufhdren. Méglicherweise empfiehlt Ihr
Arzt oder lhre Arztin Ihnen Calcium-Supple-
mente (falls Sie keine Probleme mit Nieren-
steinen haben) und Vitamin D.

Bisphosphonate (Medikamente gegen
Knochenausdlinnung) konnten in mehre-
ren Studien erfolgreich bei PBC-Patienten
zum Knochenaufbau beitragen. Besonders
erfolgreich war die wéchentliche Gabe
von Alendronat oder die monatliche Gabe
von lbandronat.

Reduzierte Vitaminaufnahme

PBC-Patientinnen und Patienten, vor allem

solche mit ldngeren Phasen von Gelbsucht,
haben mitunter Probleme, fettldsliche Vita-
mine aufzunehmen (Vitamin A, D, E und K).
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Moéglicherweise empfiehlt |hr Arzt oder lhre
Arztin Ihnen Supplemente, dies muss aber
individuell entschieden werden.

Hyperlipidamie

Wenn die Triglyzeride oder das Choleste-
rin im Blut zu hoch sind, nennt man dies
Hyperlipidamie oder Hyperlipoproteinamie.
Diese geht oft mit einem erhdhten Risiko
far Herz-Kreislauferkrankungen einher, wie
z.B. Herzinfarkte, Angina, Schlaganfalle und
verangte BlutgefaBe in den Beinen. Eine
Hyperlipidamie kann aber auch aufgrund
eines Gallestaus im Rahmen der PBC auftre-
ten, bedeutet also nicht immer, dass Sie ein
erhdhtes Risiko von Herz-Kreislauferkrankun-
gen haben mussen.

Wenn Sie PBC und gleichzeitig ein niedriges
HDL-Cholesterin und ein hohes LDL-Choles-
terin haben, empfiehlt die EASL-Leitlinie die
Einnahme von Cholesterinsenkern als Teil
Ihres personalisierten Behandlungsplans.

Krampfadern in Speiser6hre und
Magen

PBC-Patientinnen und Patienten kénnen
einen Bluthochdruck in der Pfortader ent-
wickeln, der auch als »portale Hyperten-
sion« bezeichnet wird. Dieser entsteht

in der Pfortader, durch die Blut aus dem



Verdauungstrakt in Ihre Leber fliet. Pfor-
taderhochdruck entsteht haufig durch eine
Vernarbung des Lebergewebes (Zirrhose),
welche durch langjahrige Entzindung der
Leber entstehen kann. |hr Risiko eines Pforta-
derhochdrucks ist erhéht, wenn Ihre Labor-
werte ein erniedrigtes Albumin, ein erhdhtes
Bilirubin und/oder eine erhdhte INR zeigen;
INR steht fUr »International Normalised
Ratio« - hiermit wird die Blutgerinnungszeit
gemessen. Manner sind zudem mehr ge-
fahrdet als Frauen, einen Pfortaderhoch-
druck zu entwickeln.

Pfortaderhochdruck kann sich auch durch
vergroBerte oder angeschwollene Kramp-
fadern in lhrer unteren Speiserbhre zeigen,
welche lhren Hals mit dem Magen verbindet.
Auch im Magen kdnnen sich solche Krampfa-
dern bilden. Krampfadern in der Speiserdhre
werden als Osophagusvarizen bezeichnet, im
Magen als Fundusvarizen.

Bei Verdacht sollte Ihr Arzt oder lhre Arztin
dies mit einer sogenannten gastrointestina-
len Endoskopie untersuchen. Hierbei wird
eine dlUnne, biegbare, erleuchtete Réhre
(Endoskop) durch lhren Mund in die Spei-
serbhre, Ihnren Magen und den Anfang lhres
DUnndarms eingefihrt.

Varizen werden oft mit blutdrucksenkenden
Medikamenten behandelt, oder indem die
Krampfadern mit Gummibandern abgebun-
den werden, um Blutungen zu vermeiden.
Diese sogenannte Gummibandligatur kann
wahrend der Endoskopie durchgefthrt wer-
den. Wenn |hre Krampfadern bluten, kann |hr
Arzt oder lhre Arztin diese Blutung u.a. mit-
hilfe eines winzigen Ballons stoppen, welcher
in die blutende Krampfader eingefUhrt und
aufgeblaht wird.

Generell kann auch der Pfortaderhochdruck

durch eine Kurzschlussverbindung ausgegli-
chen werden (TIPS).

Hepatozellulares Karzinom (HCC)

Das Leberzellkarzinom ist ein bdsartiger
Tumor der Leberzellen und eine der gefahr-
lichsten Komplikationen einer PBC. Diese

Krebsart wird bei Mannern haufiger ge-
funden.

Es gibt mehrere Behandlungsmoglichkeiten
des HCC. Wenn dies machbar ist, sollte

der Tumor komplett zerstort bzw. entfernt
werden, um eine Heilung zu erreichen. Dies
ist moglich, wenn ein Tumor chirurgisch
entfernt werden kann (Resektion) oder
wenn eine Transplantation der ganzen Leber
durchfthrbar ist. Auch mit Verschmoren des
Tumors durch eine Mikrowellen- oder Radio-
frequenzablation kann ein HCC mitunter
ganz zerstodrt werden.

In vielen Fallen ist eine chirurgische Entfer-
nung des HCC und auch eine Transplan-
tation jedoch nicht moglich, z.B. weil der
Tumor ungunstig sitzt, zu grof ist, es zu viele
Tumorherde gibt und/oder der Krebs be-
reits gestreut hat.

In diesem Fall werden andere Therapien an-
gewendet, welche palliativ sind und Lebens-
zeit verldngern, indem sie das Wachstum
verzdgern bzw. Tumoren teilweise zerstodren;
diese Verfahren flUhren jedoch nicht zur Hei-
lung. Hierzu gehéren z.B. die transarterielle
Chemoembolisation (TACE), SIRT oder eine
systemische Therapie, z.B. mit Sorafenib,
Lenvatinib oder Cabozantinib.

Lebertransplantation

Ihr Arzt oder Ihre Arztin wird Ihnen ggf. eine
Lebertransplantation empfehlen, wenn lhre
Leber irreparabel geschadigt ist und ein Le-
berversagen droht. In Einzelféallen kann auch
bei unstillbarem Juckreiz eine Transplanta-
tion erfolgen, wenn sonst keine Behandlung
mehr anspricht.

Eine Lebertransplantation ist keine Garantie,
dass Ihre PBC damit verschwindet. Die Auto-
antikorper bleiben im Blut und etwa 20% der
Transplantierten entwickeln erneut PBC-typi-
sche Schadigungen in der neuen Leber.

Nach einer Lebertransplantation erhalten
Sie Medikamente, welche |hr Immunsys-
tem unterdricken (Immunsuppressiva wie
Cyclosporin, Tacrolimus, Cortison u.a.).
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Diese sollen verhindern, dass |hr Kérper die
neue Leber abstdBt. Unter Tacrolimus wur-
den etwas haufiger PBC-RUckfalle nach der
Transplantation beobachtet. Derzeit gibt
es aber noch nicht genug Daten, um ein
bestimmtes Immunsuppressivum mehr als
andere zu empfehlen.

Die Einnahme von UDCA nach der Leber-
transplantation kann Leberwerte senken,
allerdings gibt es derzeit nicht genug Daten
zur Frage, ob dies das Ruckfallrisiko senkt,
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sodass eine UDCA- Einnahme nach der
Transplantation derzeit nicht generell emp-
fohlen wird. Falls die PBC wieder auftritt,
wird jedoch auch die UDCA-Einnahme wie-
der fortgesetzt.

Nach der Transplantation ist das Risiko fur
eine Osteoporose erhdht. |hr Arzt oder |hre
Arztin sollte lhre Knochendichte deshalb im
Blick behalten und Sie ggf. im Umgang da-
mit unterstitzen.
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Betreuung und
Unterstutzung

Die arztliche Betreuung einer PBC ist komplex, da
Patientinnen und Patienten je nach Krankheitsrisiko und
Symptombelastung unterschiedliche Bedlirfnisse haben.

Bei wem werde ich betreut?

Der Verlauf und das Stadium lhrer PBC ist
daflr entscheidend, wer fur |lhre Betreuung
zustandig ist. Das Spektrum reicht von einer
hausarztlichen Betreuung bis hin zu einer
facharztlichen Betreuung in einem Transplan-
tationszentrum. lhr betreuender Arzt oder
Arztin sollte Sie mindestens einmal jahrlich
zu einem Termin einbestellen und Gberpri-
fen, ob sich Ihre BedUrfnisse aufgrund lhres
Verlaufs und lhrer Symptomatik verandert
haben. Dies sollte Teil einer strukturierten,
lebenslangen Begleitung sein, welche auf
lhren persénlichen Krankheitsverlauf zu-
geschnitten ist.

Grundsatze der PBC-Versorgung

Ihr Arzt oder Ihre Arztin sollten folgende
Behandlungstandards einhalten, welche
international fir PBC empfohlen werden:

e Alle Personen mit Verdacht auf PBC
sollten mit Ultraschall untersucht wer-
den, um andere Grinde eines Gallestaus
auszuschlieBen.

¢ Ursodeoxycholsaure (UDCA) in einer
Dosierung von taglich 13-15 mg pro Kilo-
gramm Korpergewicht sollte fur alle
PBC-Patientinnen und Patienten die
Ersttherapie sein.

* Nach dem ersten Jahr der UDCA-Therapie
sollte mit Blutuntersuchungen Uberprift
werden, wie das individuelle Risiko einer
fortschreitenden Erkrankung einzu-
schatzen ist.

e Alle Patienten sollten nach Symptomen
befragt werden, insbesondere Juckreiz,
Sicca-Syndrom und Mudigkeit, um die Aus-
wirkungen der PBC auf die Lebensqualitat
zU beurteilen und ggf. weitere Untersu-
chungen und Behandlungen einzuleiten.

Um im Fall der Falle die Chancen auf eine
rechtzeitige Transplantation zu erhdhen,
sollten Anzeichen einer fortgeschrittenen
Lebererkrankung mit einem Hepatolo-

gen oder einer Hepatologin besprochen
werden, die an ein Lebertransplantations-
programm angeschlossen sind. Solche
Anzeichen umfassen ein erhéhtes Bilirubin,
Blutungen aus Krampfadern, FllUssigkeit
im Bauchraum oder Zustdnde von Verwirrt-
heit.

¢ Das Osteoporose-Risiko sollte bei jeder
PBC eingeschatzt und gemaf den deut-
schen Leitlinien (z.B. auf awmf.org) Uber-
wacht und bei Bedarf behandelt werden.

In einigen Fallen bestehen neben der PBC
auch Anzeichen einer autoimmunen Hepa-
titis (AIH); bei einem entsprechenden
Verdacht ist eine Leberpunktion fur die
Diagnose notwendig.
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Selbsthilfe

Wir empfehlen Ihnen, auch Kontakt mit
Selbsthilfevereinen oder -gruppen aufzu-
nehmen, welche Ihnen mit weiteren Informa-
tionen Uber PBC, ihre Behandlungsméglich-
keiten und Umgang mit Symptomen hel-

fen kdnnen. In Deutschland gibt es derzeit
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nur wenige Ortliche Patientengruppen. Die
Deutsche Leberhilfe e.V. ist als Patienten-
organisation einer der Ansprechpartner
fur PBC (Tel.: 0221/2829980, leberhilfe.
org, info@leberhilfe.org), ebenso wie die
Webseite www.pbcnews.info der Leber-
hilfe Projekt gUG.
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Zusammen-
fassung

PBC ist eine autoimmune Lebererkrankung, bei der die
Galle nicht mehr ungehindert von der Leber in den
Verdauungstrakt flieBt. Sie betrifft Uberwiegend Frauen
Uber 40 Jahren. Die Therapie ist nicht heilend, kann aber
verhindern, dass die Erkrankung zum Endstadium voran-
schreitet und eine Lebertransplantantion nétig wird.

Die Standardtherapie schutzt die Leber, aber lindert
nicht die Symptome; Symptome muissen ggf. zusatzlich

behandelt werden.

lhr Arzt oder lhre Arztin wird Ihre PBC ver-
mutlich anhand von Blutwerten und Ultra-
schall stellen. Nur falls diese Untersuchungen
kein klares Bild ergeben, kann zusatzlich

eine Leberpunktion notwendig werden.
Sowohl bei der Diagnose als auch wahrend
der Behandlung sollte Ihr individuelles Risiko
eingeschatzt werden, dass die Erkrankung
voranschreitet. Die meisten PBC-Patientinnen
sind bei der Diagnose nicht mehr im gebar-
fahigem Alter. FUr jungere Frauen mit Kinder-
wunsch sollte die PBC jedoch kein Hindernis
sein, schwanger zu werden und ein gesundes
Kind zur Welt zu bringen - hier ist aber eine
sorgfaltige Uberwachung empfohlen.

Als Ersttherapie sollte Ihnen Ursodeoxychol-
saure (UDCA) verschrieben werden; die
Dosis wird je nach Kérpergewicht angepasst.
Wenn UDCA alleine nicht gentigend an-
spricht, gibt es mit Obeticholsdure nun ein
zugelassenes Zweitmedikament; weitere,

fUr andere Erkrankungen bereits zugelas-
sene Medikamente (z.B. Fibrate) werden in

Studien fur PBC ebenso untersucht wie neu-
artige Substanzen.

PBC kann mit vielen unterschiedlichen
Symptomen einhergegen, wie z.B. Juckreiz,
trockenen Schleimhauten oder Mudigkeit.
lhr Arzt oder lhre Arztin sollten Ihnen eine
Begleitung oder Behandlung dieser Symp-
tome anbieten. Fur Juckreiz und trockene
Schleimhaute gibt es Medikamente. Gegen
PBC-bedingte MUdigkeit gibt es keine ge-
zielte medikamentdse Therapie, aber Ansat-
ze, auch diese z. T. glinstig zu beeinflussen.
Ilhr Arzt oder lhre Arztin sollten fir Sie eine
lebenslange Betreuung vorsehen; regelmani-
ge arztliche Untersuchungen gehéren dazu
und sind die Voraussetzung daflr, dass lhre
Erkrankung auch langfristig bestmoglich
eingestellt wird.
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Glossar

Alkalische Phosphatase (AP)

Antinukleare Antikorper (ANA)

Ein einfacher Blutwert, der anzeigt, wie gut
die Gallengange in Ihrer Leber funktionieren.
Der Laborwert wird auch herangezogen,

um das Ansprechen einer PBC-Therapie zu
Uberwachen.

Die alkalische Phosphatase kann auch zur
Diagnose benutzt werden. Der erste Hinweis
auf eine primar biliare Cholangitis (PBC)
kédnnen auffallige AP-Werte bei einer
Routineuntersuchung sein.

Bei PBC ist eine dauerhaft erhdhte AP ein
Hinweis, dass Gallengange fortlaufend zer-
stért werden, was wiederum zu einer Ent-
zUndung und Schadigung der Leber fuhren
kann. AP wird auch in den Knochen herge-
stellt und kann daher bei Knochenerkrankun-
gen oder -brlichen ebenfalls ansteigen.

Antimitochondriale
Antikorper (AMA)

95 bis 98 % der Patientinnen und Patienten
mit primar biliarer Cholangitis (PBC) haben
Autoantikdrper im Blut, welche auf das Inne-
re der Mitochondrien reagieren. Diese Auto-
antikorper werden als antimitochrondriale
Antikorper (AMA) bezeichnet.

Mitochondrien sind kleine Energiekraftwerke
und befinden sich in allen Kérperzellen, also
nicht nur in den Leber- oder Gallengangszel-
len. Mitochondiren benutzen den Sauerstoff,
der mit dem Blut aus der Lunge antranspor-
tiert wird, als Treibstoff, um Energie zu erzeu-
gen. AMA binden an EiweiBantigene, die zu
einem Komplex aus Enzymen gehodren, wel-
cher sich an der Innenwand der Mitochon-
drien befindet. Diese Enzymkomplexe sind
flr lebenswichtige chemische Prozesse im
Stoffwechsel nétig.
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Antinukleare Antikdrper (ANA), sind Autoan-
tikdrper, welche an Teile des Zellkerns an-
binden. Bei gesunden Individuen produziert
das Immunsystem Antikdrper gegen fremde
EiweiBe (Antigene), aber nicht kdérpereigene
EiweiBe (Autoantigene). Bei einigen Men-
schen werden Antikérper gegen menschliche
Antigene gebildet. ANA-Titer kbnnen auch
bei autoimmuner Hepatitis erhéht sein.

Autoimmune Hashimoto-
Thyreoiditis

Autoimmune Schilddrisenerkrankung, bei
der das eigene Immunsystem eine Entzin-
dung der Schilddrise verursacht.

Autoimmune Hepatitis (AlIH)

Eine chronische autoimmune Leberentzin-
dung. Das eigene Immunsystem bildet hier
Antikdrper bzw. Lymphozyten gegen natlr-
liche Bestandteile der Leberzellen.

Autoimmunkrankheiten

Eine Autoimmunkrankheit ist eine Erkran-
kung, bei welcher das Immunsystem kdrper-
eigene Zellen angreift, weil es nicht mehr
zwischen schadlichen Fremdkorpern (z.B.
Viren oder Bakterien) und eigenen Korper-
zellen unterscheiden kann. PBC ist eine
autoimmune Lebererkrankung, bei welcher
das Immunsystem die kleinen Gallengange
in der Leber attackiert. Andere autoimmune
Lebererkrankungen sind die autoimmune
Hepatitis, die Primar Sklerosierende Cho-
langitis (PSC) sowie IgG4-assoziierte Auto-
immunerkrankungen.

biliar

Adjektiv: auf Galle oder Gallenwege bezogen.



Bilirubin

Farnesoid-X-Rezeptor (FXR)

Bilirubin ist der gelbe Gallenfarbstoff. Bei
einer chronischen Lebererkrankung wie z.B.
der PBC ist erhdhtes Bilirubin ein Hinweis auf
eine fortgeschrittene Leberschadigung und
ein frihes Anzeichen von Zirrhose und Pfort-
aderhochdruck (portale Hypertension).

Bilirubinwerte bleiben bei PBC gewdhnlich
Uber Jahre im Normbereich. Erhdhte Bili-
rubinwerte treten eher in spateren PBC-
Stadien auf.

Wenn das Serumbilirubin héher liegt als
1Tmg/dL (17 umol/L), ist dies ein mdgliches
Zeichen daflr, dass sich eine Zirrhose entwi-
ckelt. Werte Uber 2mg/dL (34umol/L) treten
eher im Spéatstadium der PBC auf.

Biopsie

FXR spielt eine SchlUsselrolle bei der Regu-
lierung von Gallensdauren sowie entzind-
lichen und fibrotischen Vorgangen.
Obeticholsaure (OCA) ist ein Farnesoid-X-
Rezeptor-Agonist.

Fatigue

Eine Leberbiopsie (Leberpunktion) ist eine
medizinische Untersuchung, welche von
einem Facharzt oder Facharztin fur Hepa-
tologie, Gastroenterologie oder Chirurgie
durchgefuhrt wird. Hierbei werden Leberzel-
len bzw. Lebergewebe mit einer Hohlnadel
entnommen und pathologisch unter dem
Mikroskop untersucht. Hiermit lasst sich die
Diagnose bestimmter Lebererkrankungen
oder das Ausmaf der Leberschadigung fest-
stellen. Bei der PBC kann die Leberbiopsie in
Zweifelsfallen die Diagnose bestatigen und
bei der Einstufung des PBC-Stadiums helfen.

Cholangitis

Gallenwegsentzindung in der Leber.

Cholerese

Bildung und Absonderung der Galle
aus Leberzellen.

Cholestase

Gallestau. Der Galleabfluss in den Darm ist
verringert oder kommmt ganz zum Erliegen.
In der Regel geschieht dies aufgrund einer
Blockade in den gréBeren Gallengangen
oder der Gallenblase (extrahepatische Cho-
lestase) oder von Faktoren, welche innerhalb
der Leber den Gallefluss behindern (intrahe-
patische Cholestase).

Fatigue ist eine kdrperliche und/oder men-
tale Erscheinung, welche bei zahlreichen
Lebererkrankungen auftritt. Patienten fallt es
oft schwer, Fatigue zu beschreiben; Worter
wie »mUde«, »lethargisch« oder »erschdpft«
werden von Betroffenen haufig verwendet.
Bis zu 85% der PBC-Betroffenen erleben die-
ses Symptom in Laufe ihrer Erkrankung.

Fibrose

Lebervernarbung durch zunehmende Ver-
mehrung von Bindegewebe, meist durch
chronische Leberschadigung.

Gallengange

Durch die Gallengange flie3t GallenflUssig-
keit aus der Leber und der Gallenblase in
den Zwoélffingerdarm, um die Verdauung zu
unterstutzen. Eine PBC schadigt die Gallen-
gange und fuhrt dazu, dass die Galle in der
Leber eingeschlossen wird. Diese Anreiche-
rung von Galle kann toxisch wirken und das
Lebergewebe schadigen.

Gallensauren

Gallensauren spielen vielfaltige Rollen im
Korper und Stoffwechsel. Schon langer be-
kannt ist ihre wichtige Rolle bei der Verdau-
ung, der Fettaufnahme und der Regulierung
des Cholesterins. Im letzten Jahrzehnt wurde
zudem entdeckt, dass Gallensauren weit
mehr als Verdauungsstoffe sind: Mittlerweile
werden Gallensauren als Hormone gesehen,
welche eine Vielzahl von Stoffwechselpro-
zessen steuern. Sie aktivieren verschiedene
Signalwege und regulieren damit nicht nur
ihre eigene Herstellung (Synthese) und Zirku-
lation in der Leber, sondern auch die Trigly-
zeride, das Cholesterin, die Glukose und die
sogenannte Energiehomodostase. Wenn sich
andererseits Gallensauren aufgrund eines
Gallestaus anreichern, kann dies zu einer
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Schadigung der Leber bis hin zu einer Fibro-
se und Zirrhose fUhren.

Ikterus

Gelbsucht. Ein Symptom akuter oder chroni-
scher Lebererkrankungen, bei dem sich Haut
oder Augenweil3 gelb farben. Dies geschieht
durch eine Anreicherung des Bilirubins im
Blut. Haufige Ursachen sind entweder eine
Blockade der Gallengange oder ein Uberma-
Biger Abbau roter Blutkdrperchen.

Leber (Organ)

Eine groBe Driuse im Oberbauch, welche
an zahlreichen Stoffwechselvorgangen
beteiligt ist.

Die Leber hat eine dunkle, rotbraune Farbe
und besteht aus zwei groBen Leberlappen.
Diese unterteilen sich wiederum in ca.
100.000 kleine Leberlappchen. Etwa 60 %
der Leber besteht aus Leberzellen, den so-
genannten Hepatozyten. Diese absorbieren
Nahrstoffe, filtern schadliche Substanzen aus
dem Blut und bauen diese ab. Ein Hepatozyt
hat eine durchschnittliche Lebensdauer von
150 Tagen. Es gibt ca. 202.000 Hepatozyten
jedem Milligramm Lebergewebe. Die Leber
wird Uber die Leberarterie und die Pfortader
mit Blut versorgt.

Leberversagen

Durch eine Leberzirrhose, eine schwer akute
Leberentzindung oder Vergiftung kann die
Leber in einem solchen Ausmal geschéadigt
werden, dass das Organ nicht mehr funkti-
oniert. Dies nennt sich Leberversagen. Eine
Leberzirrhose kann tédlich enden, wenn die
Leber versagt. Oft dauert es jedoch Jahre,
bis eine Zirrhose ein solches Stadium erreicht
und eine Behandlung der Ursache kann das
Fortschreiten der Erkrankung aufhalten.

Nicht-alkoholische Fettleber
(NAFL)

Wenn die Leber verfettet ist und keine
Zeichen von Entzindung oder Leberschadi-
gung feststellbar sind, spricht man von einer
nicht-alkoholischen Fettleber (NAFL). Eine
solche Fettleber sieht ahnlich oder gleich
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aus wie bei einer alkoholbedingten Leberer-
krankung, aber tritt bei Menschen auf, die
wenig oder keinen Alkohol konsumieren. Eine
Fettleber ist nicht normal, aber verursacht

in der Regel nur wenig Probleme oder dau-
erhafte Schaden.

Nicht-alkoholische Fettleber-
erkrankung (NAFLD)

Nicht-alkoholische Fettlebererkrankungen
(NAFLD) sind ein Sammelbegriff fur ver-
schiedene Verlaufsformen von Fettleberer-
krankungen, welche nicht von Alkohol
verursacht werden und haufig durch Uberge-
wicht, Insulinresistenz und andere Stoffwech-
selfaktoren bedingt sind. NAFLD reichen

von einer einfachen Leberverfettung (NAFL)
Uber eine Fettleberentzindung (NASH) bis
hin zu einer fortgeschrittenen Lebererkran-
kung wie z.B. Zirrhose und/oder Leberkrebs.

Wenn eine Leberverfettung aufgrund von
Ultraschall- oder Blutuntersuchungen ver-
mutet wird, spricht man von einer nicht-
alkoholischen Fettlebererkrankung. Falls
dann eine Leberbiopsie durchgefthrt wird,
kann diese unterscheiden, ob eine einfache
Fettleber (NAFL) oder eine Fettleberentzin-
dung (NASH) vorliegt.

Nicht-alkoholische Steato-
hepatitis (NASH)

Nicht-alkoholische Steatohepatitis (NASH) ist
eine schwerere Form der nicht alkoholischen
Fettleber (NAFL). Bei NASH sind Leberzellen
sowohl verfettet als auch entziindet bzw.
geschadigt. Die meisten Menschen mit NASH
fUuhlen sich gut und ahnen nichts von ihrem
Leberproblem. Dennoch kann NASH ernste
Folgen haben und zu einer Leberzirrhose
fUhren. Bei NASH kann zudem ein Leberzell-
krebs auftreten (hepatozellulares Karzinom),
selbst wenn noch keine Zirrhose vorliegt.

Sowohl NASH als auch NAFLD werden heute
haufiger beobachtet, mdglicherweise auf-
grund der groBeren Zahl von stark Uberge-
wichtigen Menschen. Adipositas tragt auch
zu Diabetes und erhdhten Cholesterinwer-
ten bei, welche wiederum eine NASH ver-
komplizieren kann.



nicht-virale vs. virale Leber-
erkrankungen

Virale Lebererkrankungen werden von einem
Virus verursacht. Nicht-virale Lebererkran-
kungen haben andere Ursachen, die z.B.
autoimmun, durch Stoffwechsel, toxisch oder
genetisch bedingt sein kbnnen. Bei manchen
nicht-viralen Erkrankungen und insbeson-
dere Autoimmunkrankheiten wie der PBC

ist die Ursache nicht abschlieBend geklart.
Virale Lebererkrankungen sind insbesondere
Hepatitis A, B, C, D und E. Nicht-virale Le-
bererkrankungen sind u.a. PBC, autoimmune
Hepatitis, nicht-alkoholische Steatohepatitis
(NASH) und Hdmochromatose.

nukledrer Rezeptor

Nukledre Hormonrezeptoren gehdren zu
einer bestimmten Klasse von Proteinen.
Diese binden im Zellkern an spezifische DNA-
Sequenzen an und sorgen daflr, dass die
Transkription ein- oder ausgeschaltet wird.
Die Transkription ist der erste Schritt bei der
Herstellung kérpereigener EiweiRe (Protein-
biosynthese). Diese »Schalter« kontrollieren
die Entwicklung und Unterscheidung zwi-
schen Haut, Knochen, fur Verhalten zustan-
dige Hirnregionen sowie die dauerhafte
Regulierung von Fortpflanzungsvorgangen.
Der Farnesoid-X-Rezeptor (FXR) ist ein
nuklearer Rezeptor fUr Gallensauren.

Obeticholsaure

Obeticholsaure (OCA) ist ein selektiver
FXR-Agonist und wird oral eingenommen. Es
bindet an den Farnesoid-X-Rezeptor (FXR)
an; der FXR befindet sich im Zellkern von
Leber- und Darmzellen. FXR spielt eine wich-
tige Rolle bei der Regulierung des Gallen-
saurenstoffwechsels. Obeticholsdure erhéht
den Galleabfluss von der Leber; gleichzeitig
unterdrickt sie die Neubildung von Gallen-
sauren in der Leber, um toxische Anstiege
von Gallensauren in der Leber zu reduzieren.

Primar biliare Cholangitis (PBC)

Primar bilidre Cholangitis (PBC) ist eine
chronische Lebererkrankung, welche die Gal-
lengange in der Leber betrifft. Unbehandelt

kann PBC zu Lebervernarbung (Fibrose)
bis hin zu Leberzirrhose, Leberversagen
und - falls dann nicht transplantiert wird -
zum Tod fuhren.

PBC ist zwar selten, aber die haufigste
cholestatische Lebererkrankung und betrifft
hauptsachlich Frauen mittleren Alters. Am
haufigsten wird PBC bei Menschen zwischen
35 und 60 Jahren diagnostiziert. Geschatzt
90% der Betroffenen sind Frauen. In Nord-
europa und Nordamerika scheint PBC ofter
aufzutreten als in anderen Regionen; ein
Screening der Gesamtbevoélkerung auf PBC
ist aufgrund der Seltenheit der Erkrankung
aber nicht sinnvoll.

Die meisten PBC-Patientinnen und Patienten
sind bei der Diaghose symptomfrei, bekom-
men aber oft innerhalb von zehn Jahren
Symptome. Nach funf Jahren entwickeln
schatzungsweise 50 % und nach 20 Jahren
95% der Betroffenen Symptome.

Juckreiz (Pruritus) und Fatigue sind die
haufigsten PBC-Symptome. Diese Symptome
kdnnen unabhangig vom Krankheitsverlauf
auftreten, der Zustand der Leber lasst sich
also nicht an den Symptomen erkennen.

PBC wird hauptsachlich durch zwei Labor-
werte im Blut festgestellt:

¢ eine erhohte alkalische Phosphatase (AP)

* Vorhandensein von antimitochondrialen
Antikérpern (AMA). Diese sind bei ca.
90-95% der PBC-Betroffenen positiv

Eine Leberbiopsie ist meist nicht zur
PBC-Diagnose notwendig, kann aber in
Zweifelsfallen die Diagnose bestatigen
oder ausschlieBen.

Der Krankheitsverlauf der PBC ist von
Mensch zu Mensch unterschiedlich. Manche
Betroffenen entwickeln innerhalb einiger
Jahre ein Leberversagen, wahrend andere
nach Uber einem Jahrzehnt kaum Verande-
rungen an der Leber aufweisen. Die Leber
kann bei PBC auch geschadigt werden, be-
vor Symptome auftreten.

29



primare Lebererkrankungen

Eine priméare Lebererkrankung entsteht
urspringlich aus dem betroffenen Organ,
also der Leber. Im Gegensatz dazu stehen
sekundare Erkrankungen, die als Folge einer
anderen Erkrankung in einem anderen Organ
entstehen. Mitunter wird der Begriff »primar«
auch fur Erkrankungen unbekannter Ursache
angewendet.

Pruritus

Juckreiz. Pruritus betrifft hdufig PBC-Patien-
tinnen und Patienten. Die Ursachen sind noch
nicht eindeutig geklart. Gallestau und eine
fortschreitende Leberschadigung kénnen
eine Rolle spielen, PBC-bedingter Juckreiz
kann aber auch unabhangig von diesen Fak-
toren auftreten.

systemische Sklerose

Systemische Sklerose (auch als Sklerodermie
bezeichnet) ist eine autoimmune Erkrankung,
die zum Krankheitsbild der sogenannten
Kollagenosen gehért. Durch vermehrtes
Bindegewebe und Schadigung der kleinen
Arterien kommt es zu einer Verhartung bzw.
Verdickung der Haut.

unerwlinschte Ereignisse

Jedes unerwartete und negative medizini-
sche Ereignis wahrend einer Medikamen-
tentherapie. Unerwlnschte Ereignisse sind
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ein weiter Begriff: Sie kdbnnen direkt vom
Medikament verursacht sein (Neben- oder
Wechselwirkungen) oder zuféllige Ereignis-
se wie z.B. Grippeinfektionen, Unfalle oder
andere, unabhangige Erkrankungen.

Ursodeoxycholsaure (UDCA)

Ursodeoxycholsdure (UDCA) ist eine soge-
nannte sekundare Gallensaure, welche von
Darmbakterien als Stoffwechselprodukt
auch auf nattrlichem Wege hergestellt wird.
UDCA als Medikament ist seit fast 20 Jahren
die Standardtherapie der PBC. Der Haupt-
mechanismus von UDCA besteht darin, dass
sie toxische Konzentrationen von Gallen-
sauren verdUnnt und ersetzt und damit die
leberschadlichen EinflUsse verringert.

Wirkmechanismus

Ein Wirkmechanismus ist der Prozess, durch
den ein MolekUll (z.B. ein Arzneimittel) funk-
tioniert, um eine medizinische Wirkung

zu erzielen. Der Wirkmechanismus eines
Medikaments kann z.B. beschreiben, wie es
Zellwachstum oder ein biomolekulares Ziel
beeinflusst, z.B. ein Protein oder eine
Nukleinsaure.

Zirrhose

Das Spatstadium zahlreicher chronischer
Lebererkrankungen. Hierbei sind Leberzellen
groBenteils untergegangen und durch funk-
tionsloses Bindegewebe ersetzt.



Fragen an lhren Arzt
oder lhre Arztin

Hier ist eine Liste von mdglichen Fragen,

die Sie lhrem Arzt oder lhrer Arztin stellen
kdnnen, um so viel wie moglich Uber Ihre Si-
tuation und Ihre Behandlungsmoglichkeiten
herauszufinden. Méglicherweise treffen nicht
alle Fragen auf Sie zu. Bitte suchen Sie sich
die aus, die fur Sie interessant sind!

Allgemeine Fragen

1.  Was sind meine Laborergebnisse?
Wurden dabei auch die alkalische
Phosphatase, das Bilirubin, Albumin,
GOT, GPT und Blutplattchenzahl un-
tersucht? In welchen Einheiten werden
diese auf dem Laborbogen dargestellt
(z.B. ymol/L oder g/L) und was ist der
Referenzbereich (Normwert)?

2. Was sind die Ergebnisse von anderen
Untersuchungen, wie z.B. Ultraschall,
Lebersteifigkeit (FibroScan) oder
Leberbiopsie?

3. Benutzen Sie einen Risikoscore?
Falls ja, welchen und was sagen die
Ergebnisse aus?

4. In welchem Stadium befindet sich
meine Erkrankung?

5. Was ist meine Prognose?

6. Wahrscheinlich wird Ihnen UDCA als
Ersttherapie verschrieben. Folgende
Fragen an lhren Arzt oder |hre Arz-
tin sind wichtig:

a. Welche Dosis (wie viele Tabletten)
soll ich einnehmen?

b. Wann und wie oft am Tag soll ich
diese einnehmen?

c. Was sind normale Nebenwirkun-

gen, Uber die ich mir keine Gedan-
ken machen muss?

d. Was sind bedenkliche Neben-
wirkungen, Uber die ich mit lhnen
sprechen sollte?

e. Wenn ich noch andere Medika-
mente nehme, muss ich diese zu
einem anderen Zeitpunkt ein-
nehmen als UDCA?

7. Wann ist mein nachster Termin?

8. Alle anderen Fragen, die Ihnen einfallen

Fragen beim Folgetermin
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9. Hat sich mein Krankheitsstadium
oder meine Prognose seit dem letz-
ten Mal verandert?

10. Wie gut spricht UDCA bei mir an?
a. Wirkt das Medikament so bei mir?
b. Muss ich die Dosis anpassen?

c. Wenn nein, soll ich ein weiteres Me-
dikament zum UDCA hinzunehmen?
Wenn ja, welches? Oder soll ich auf
ein anderes Medikament wechseln?

Fragen zu Ursodeoxycholsdure
(UDCA)

1. Ist meine UDCA-Dosis an mein Korper-
gewicht angepasst, also liegt diese bei
taglich 13 bis 15 mg pro Kilogramm
Korpergewicht?

12. Mehrere Tabletten einzunehmen fallt
mir schwer. Kénnen Sie mir eine hdhere
Dosis verschreiben, die ich in einer ein-
zelnen Tablette einnehmen kann?
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13.

14.

15.

16.

17.

Wie oft werden Sie die Therapieergeb-
nisse Uberprifen?

Es geht mir nicht gut:

a. Kénnte dies mit meinem Medikament
zu tun haben oder ist eine andere
Ursache wahrscheinlicher?

b. Ké&nnen Sie Uberprifen, ob meine
UDCA-Dosis zu gering oder zu hoch
ist?

c. Kénnen wir die Dosis erhdhen/re-
duzieren und dann beobachten, wie
dies funktioniert?

Ich habe Gewicht verloren. Kann ich die
UDCA-Dosis nun reduzieren?

Ich habe an Gewicht zugenommen. Soll-
ten wir die UDCA-Dosis erhdhen?

Falls Sie gegen einen der Inhaltsstoffe
in der Tablettenform von UDCA aller-
gisch sind: Gibt es eine flUssige Version,
die ich einnehmen kann oder Tabletten
eines anderen Herstellers mit anderen
Inhaltsstoffen?

Fragen zu Obeticholsaure (OCA)

21.

22.

23.

In welcher Dosis soll ich OCA nehmen?

Ich habe gehort, dass OCA niedriger do-
siert werden muss, wenn die Leber schon
schwer krank ist (Zirrhose Child-Pugh B
oder C). Trifft das auch auf mich zu?

Was kann ich tun, wenn ich Neben-
wirkungen wie z.B. Juckreiz oder ein
erhodhtes Cholesterin habe?

Fragen zu Schwangerschaft
und PBC

18.

19.

20.
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UDCA hat fur bei mir nicht ausreichend
gewirkt. Kbnnen wir versuchen, OCA zu
meiner Behandlung hinzuzunehmen?

Wird OCA von meiner Kranken-
versicherung erstattet?

Sie haben mir OCA verschrieben und
gesadgt, ich solle UDCA nicht mehr ein-
nehmen, obwohl ich UDCA gut vertrage.
Gibt es bei mir besondere Grinde, mit
UDCA aufzuhéren und keine Kombinati-
onstherapie zu nehmen?

24.

25.

26.

27.

Sollte meine Schwangerschaft im
gleichen Zentrum betreut werden wie
meine PBC, oder kann ich hierflr eine
Hebamme vor Ort aufsuchen?

a. Haben Sie Kontakt zu Hebammen
oder Facharzten/arztinnen fur
Gynakologie?

b. Falls nein, darf ich meine/n Gynéko-
logen/in oder Hebamme bitten, Sie
zu kontaktieren?

Wenn ja, wer leitet die Betreuung
meiner Schwangerschaft?

c. Bendtige ich zusatzliche Laborunter-
suchungen wahrend der Schwanger-
schaft und nach der Entbindung?

Hat mein Kind ein Risiko, ebenfalls eine
PBC zu entwickeln?

Kann ich mein Kind zu Hause zur Welt
bringen oder sollte dieses besser im
Krankenhaus geboren werden?

Falls ich meine Medikamente wahrend
der Schwangerschaft nicht einnehmen
will, welchen Einfluss hat dies auf meine
Erkrankung?



EASL-Empfehlungen

Empfehlung 1 [Kapitel 3]

EASL empfiehlt eine grindliche Ananme-
se und kérperliche Untersuchungen bei
Patientinnen und Patienten, deren Labor-
werte auf eine cholestatische Leberer-
krankung hinweisen.

Empfehlung 2 [Kapitel 3]

EASL empfiehlt einen Ultraschall als erste,
nicht-invasive Bildgebung, um zwischen
einer intra- und extrahepatischen Cholestase
zu unterscheiden.

Empfehlung 3 [Kapitel 3]

EASL empfiehlt serologische Untersuchun-
gen auf AMA und PBC-spezifische ANA
mittels Immunofluoreszenz bei allen Patien-
tinnen und Patienten, bei denen eine Choles-
tase mit ungeklarter Ursache vorliegt.

Empfehlung 4 [Kapitel 3]

Bei Cholestase mit ungeklarter Ursache emp-
fiehlt EASL eine Magnetresonanz-Cholangio-
pankreatikographie (MRCP) als Bildgebung.
Eine endoskopische Ultraschalluntersuchung
(EUS) kann eine Alternative zu MRCP sein,
wenn Verdacht auf eine distale biliare Er-
krankung besteht.

Empfehlung 5 [Kapitel 3]

EASL empfiehlt, eine Leberbiopsie in Er-
wagung zu ziehen, wenn die Ursache einer
Cholestase nach serologischen und ausfihr-
lichen bildgebenden Untersuchungen weiter-
hin ungeklart ist.

Empfehlung 6 [Kapitel 3]

EASL empfiehlt, genetische Untersuchungen
auf erbliche cholestatische Erkrankungen

in Erwagung zu ziehen, wenn dies klinisch
sinnvoll erscheint.

Empfehlung 7 [Kapitel 4]

Die PBC-Diagnose kann bei erwachsenen
Cholestase-Patientinnen und -Patienten
und ohne Anzeichen einer systemischen

Erkrankung gestellt werden, wenn eine er-
héhte alkalische Phosphatase und positive
AMA mit einem Titer von 1:40 vorliegen,

Empfehlung 8 [Kapitel 4]

Im richtigen Kontext kann die Diagnose einer
AMA-negativen PBC gestellt werden, wenn
eine Cholestase besteht und entweder in

der Immunofluoreszenz spezifische ANA
vorliegen (Antikdrper gegen Nuclear Dots
oder Perinukledre Antikdrper) oder beim
ELISA-Test spezifische Antikdrper gefunden
werden (sp100, gp210).

Empfehlung 9 [Kapitel 4]

EASL empfiehlt, bei der PBC-Diagnostik auf
eine Biopsie zu verzichten, es sei denn, es
fehlen PBC-spezifische Antikdrper, es be-
steht Verdacht auf eine Autoimmunhepatitis
bzw. NASH oder es liegen andere (meist
systemische) Begleiterkrankungen vor.

Empfehlung 10 [Kapitel 4]

Positive AMA allein reichen nicht zur PBC-
Diagnose. Bei AMA-positiven Patienten mit
unauffalligen Leberwerten empfiehlt EASL
eine jahrliche Laboruntersuchung, um diese
auf das eventuelle Neuauftreten einer Le-
bererkrankung zu Uberwachen.

Empfehlung 11 [Kapitel 6]

Ziel der PBC-Therapie soll es sein, das End-
stadium der Lebererkrankung sowie ihre
Komplikationen und begleitenden Sympto-
me zu verhindern.

Empfehlung 12 [Kapitel 6]

Alle Patientinnen und Patienten sollten auf ihr
Risiko untersucht werden, eine fortschreiten-
de PBC zu entwickeln.

Empfehlung 13 [Kapitel 6]

EASL weist darauf hin, dass bei unzureichen-
dem biochemischen Therapieansprechen
und Zirrhose das Risiko am hdchsten ist,
Komplikationen der PBC zu entwickeln.
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Empfehlung 14 [Kapitel 6]

Die wichtigsten Risikofaktoren flr ein unzu-
reichendes Therapieansprechen sind ein jin-
geres Alter bei der Diagnose (unter 45 Jahre)
und ein bereits forgeschrittenes Krankheits-
stadium bei der Erstvorstellung.

Empfehlung 15 [Kapitel 6]

EASL empfiehlt, bei allen Patienten das
Krankheitsstadium mittels nicht-invasiver
Untersuchungen (eine Kombination aus
Bilirubin, alkalischer Phosphatase, Albumin,
Blutplattchenzahl und Elastographie) einzu-
stufen und im Verlauf weiter zu kontrollieren.

Empfehlung 16 [Kapitel 6]

Ein erndhtes Serumbilirubin und die alka-
lische Phosphatase kénnen als Surrogat-
marker verwendet werden, um den
individuellen Krankheitsverlauf vorherzusa-
gen. Routineuntersuchungen im Labor und
hamatologische Hinweise sollten ebenso zur
klinischen Einstufung herangezogen werden,
um das individuelle Risiko eines Fortschrei-
tens einzuteilen.

Empfehlung 17 [Kapitel 6]

Wenn nach einem Jahr Therapie die alka-
lische Phosphatase weniger als 1,5-fach
erhéht und das Bilirubin im Normbereich
ist, unterscheidet sich das transplantati-
onsfreie Uberleben nicht signifikant von
gesunden Vergleichsgruppen aus der Allge-
meinbevdlkerung.

Empfehlung 18 [Kapitel 6]

EASL empfiehlt bei PBC-Patienten die
Verwendung einer Elastographie und Risi-
koscores (z.B. GLOBE-Score oder UK-PBC-
Score), um das individuelle Risiko besser
einzuschatzen, in der Zukunft Komplikati-
onen einer fortgeschrittenen Lebererkran-
kung zu entwickeln.

Empfehlung 19 [Kapitel 7]

EASL empfiehlt bei allen PBC-Patienten die
orale Einnahme von UDCA in einer Dosis von
taglich 13-15 mg/kg. In der Regel dauert die
UDCA-Therapie lebenslang.
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Empfehlung 20 [Kapitel 7]

In einer Phase-llI-Studie verbesserte OCA die
Laborwerte bei Patienten, mit deren alkali-
sche Phosphatase 1,67-fach oder mehr er-
hoéht war und/oder bei denen Bilirubinwerte
Uber das 2-fache erhdht waren. Orales OCA
wurde unter diesen Bedingungen als Kombi-
nationstherapie mit UDCA zugelassen, wenn
UDCA alleine nicht genltigend anspricht; bei
UDCA-Unvertraglichkeit ist OCA zudem als
Monotherapie zugelassen. EASL empfiehlt,
bei diesen Patientinnen und Patienten den
Einsatz von OCA in Erwagung zu ziehen
(Anfangsdosis 5mg, je nach Vertraglichkeit
Titrierung auf 10mg nach sechs Monaten).

Empfehlung 21 [Kapitel 7]

Ergebnisse aus randomisierten Phase-IIl-Stu-
dien mit Budesonid (bei nichtzirrhotischen
Patienten) und Bezafibrat, jeweils in Kombi-
nation mit UDCA, waren zum Zeitpunkt der
Erstellung der EASL-Leitlinie (2017) noch
nicht voll publiziert. Laut EASL kann derzeit
keine Empfehlung fur diese Therapien ausge-
sprochen werden.

Empfehlung 22 [Kapitel 8]

EASL empfiehlt, dass bei allen schwange-
ren Patientinnen bezlglich der weiteren
TherapiedurchfUhrung facharztlicher Rat
eingeholt werden sollte, weist aber darauf
hin, dass Schwangerschaften bei nicht-
zirrhotischen PBC-Patientinnen in der Re-
gel gut verlaufen.

EASL empfiehlt, die UDCA-Einnahme wah-
rend der Schwangerschaft fortzusetzen,
obwohl hierflr nur wenige Daten vorlie-
gen. Juckreiz sollte betreut werden und
kann facharztlichen Rat erfordern, wobei
EASL darauf hinweist, dass Rifampicin
von Experten im dritten Trimenon bereits
eingesetzt wurde.

Empfehlung 23 [Kapitel 8]
Schwangerschaften bei Zirrhosepatienten
gehen mit einem héheren Komplikations-
risiko fur Mutter und Ungeborenes einher.
EASL empfiehlt, Patientinnen vor der Emp-
fangnis zu beraten und eine Schwanger-
schaft facharztlich Uberwachen zu lassen.



Empfehlung 24 [Kapitel 8]

Bei etwa 10% der PBC-Patienten kénnen
zusatzlich Eigenschaften einer autoimmunen
Hepatitis (AIH) vorliegen. Diese treten oft
gleichzeitig auf, kdnnen aber auch spater und
sogar Jahre nach der PBC-Diagnose auftre-
ten. EASL empfiehlt, dass eine Leberbiopsie
zur Diagnosesicherung nétig ist. Diese sollte
bei Patienten mit auffallig erhndhten GPT-
und/oder IgG-Werten erwogen werden.

Empfehlung 25 [Kapitel 8]

Patienten mit PBC und bestatigten Anzei-
chen einer AlIH profitieren mdglicherweise
von einer immunsuppressiven Behandlung
zusatzlich zur UDCA-Behandlung. EASL regt
an, bei Patienten mit schwerer Interface-
Hepatitis eine Immunsuppression zu starten;
bei mittelschwerer Interface-Hepatitis sollte
eine Immunsuppression in Erwagung ge-
zogen werden. EASL empfiehlt, Patienten
Uber das Nebenwirkungsprofil von Immun-
suppressiva zu informieren und beraten.

Empfehlung 26 [Kapitel 9]

EASL empfiehlt, alle PBC-Patienten auf
Symptome zu untersuchen bzw. zu befragen,
insbesondere zu Pruritus, Sicca-Symptomatik
und Fatigue. Obwohl das Endstadium einer
Lebererkrankung mit vermehrten Sympto-
men einhergehen kann, korreliert die
Schwere der Symptome nicht unbedingt

mit dem PBC-Stadium.

Empfehlung 27 [Kapitel 9]

EASL empfiehlt ein schrittweises Vorgehen
bei der Behandlung von Pruritus. Patienten
mit schwerem Pruritus kdnnen eventuell eine
aggressive, duktophenische PBC-Variante
haben, bei der die Prognose unglinstig ist.
EASL empfiehlt, diese Betroffenen an ein
Schwerpunktzentrum zu Uberweisen.

Empfehlung 28 [Kapitel 9]

Da Cholestyramin ein gutes Sicherheits-
profil hat, wird dieses trotz seiner Einschran-
kungen von EASL als Erst-Therapie gegen
Pruritus empfohlen. Mégliche Wechselwir-
kungen mit anderen Medikamenten mussen
beachtet werden.

Empfehlung 29 [Kapitel 9]

EASL empfiehlt Rifampicin an zweiter Stelle
als Pruritustherapie, in der Regel in einer Do-
sis von 150 bis 300 mg taglich. Da Rifampicin
potenziell lebertoxisch sein kann, empfiehlt
EASL bei der Erstanwendung eine Uberwa-
chung der Leberwerte (6 und 12 Wochen
nach Therapiebeginn), ebenso bei Dosis-
erhdhungen. Im Falle von Toxizitat sollte die
Behandlung beendet werden.

Empfehlung 30 [Kapitel 9]

EASL empfiehlt, bei Fatigue nach begleiten-
den und alternativen Ursachen zu suchen
und diese nach Moglichkeit zu behandeln,
insbesondere Anamie, Schilddrisenunter-
funtkion und Schlafstérungen.

Empfehlung 31 [Kapitel 9]

EASL empfiehlt, PBC-Patienten mit Fatigue
(die mitunter sehr schwachend sein kann)
bezlglich Bewaltigungsstrategien zu bera-
ten. Hierzu gehort auch, sozialen Ruckzug
und Vereinsamung zu vermeiden, da dies die
Fatigue weiter verstarken kann.

Empfehlung 32 [Kapitel 9]
Sicca-Symptome kdnnen stark ausgepragt
sein und die Lebensqualitat einschranken.
Wenn dies angezeigt ist, empfiehlt EASL,
eine Uberweisung zu entsprechend speziali-
sierten Facharzten zu erwagen.

Empfehlung 33 [Kapitel 9]

Wenn sich Symptome nicht medikamentés
lindern lassen, empfiehlt EASL unabhangig
von der Schwere der Lebererkrankung, an

entsprechend spezialisierte Facharzte und

Facharztinnen zu Uberweisen.

Empfehlung 34 [Kapitel 10]

EASL empfiehlt, bei allen PBC-Patientinnen
und Patienten das mogliche Risiko einer
Osteoporose zu berlcksichtigen.

Empfehlung 35 [Kapitel 10]

Um das Osteoporose-Risiko einzuschatzen,
empfiehlt EASL, auch Uber die Verwendung
eines DEXA-Verfahrens zu erwagen, um die
Knochendichte bei der Erstdiagnose und
(falls angezeigt) bei Folgeterminen zu Uber-
priufen.
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Empfehlung 36 [Kapitel 10]

EASL empfiehlt, PBC-Patientinnen und Pa-
tienten nach ortlich glltigen Vorgaben mit
Calcium und Vitamin D zu supplementieren.

Empfehlung 37 [Kapitel 10]
Bisphosphonate sind eine sichere und wirk-
same Therapie fur PBC-Patientinnen und
Patienten, die aufgrund einer Osteoporose
ein signifikant erhdéhtem Risiko von Kno-
chenbrichen haben; allerdings rat EASL zur
Vorsicht bei Patienten mit Varizen. EASL
empfiehlt, sich bei der Durchfihrung der
nach den aktuell glltigen Osteoporoseleit-
linien zu richten.

Empfehlung 38 [Kapitel 10]

Die Aufnahme fettldslicher Vitamine kann bei
PBC und insbesondere bei ldngeren Phasen
einer Gelbsucht gestoért sein.

Empfehlung 39 [Kapitel 10]

Eine Hyperlipidamie (erhdhtes Cholesterin)
kann als Folge der Cholestase auftreten; es
gibt aktuell keine ausreichende Datenlage,
um hieraus auf ein erhdhtes kardiovaskulares
Risiko bei PBC zu schlieBen. In der Unter-
gruppe von PBC-Patientinnen und Patienten
mit metabolischem Syndrom (u.a. hohes Ge-
samtcholesterin, niedriges HDL- und hohes
LDL-Cholesterin) empfiehlt EASL, im Einzel-
fall Gber eine Behandlung mit Cholesterin-
senkern nachzudenken; diese Behandlung ist
bei PBC nicht kontraindiziert.

Empfehlung 40 [Kapitel 10]

EASL empfiehlt, dass die Baveno-VI-Leit-
linien fUr das Screening und Management
von Varizen auch auf PBC zutreffen.

Empfehlung 41 [Kapitel 10]

Wenn bei PBC-Patientinnen und Patienten
Verdacht auf eine Zirrhose besteht, empfiehlt
EASL eine Uberwachung auf das hepatozel-
lulare Karzinom (HCC) geman den aktuell
gultigen EASL-Leitlinien.
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Empfehlung 42 [Kapitel 10]

EASL empfiehlt, die Frage einer Lebertrans-
plantation zu Gberpridfen, wenn entweder
eine Zirrhose mit Komplikationen besteht,
Anzeichen flr eine schwere Lebererkrankung
vorliegen (z.B. dauerhaft erhdhtes Bilirubin
von 50 mmol/L bzw. 3mg/dl oder héher bzw.
ein MELD-Score von 15 oder héher) oder
wenn ein schwerer, therapieresistenter Juck-
reiz vorliegt. EASL empfiehlt, sich bei der
Listung zur Transplantation nach den vor Ort
gultigen Leitlinien zu richten.

Empfehlung 43 [Kapitel 10]

Falls es nach der Lebertransplantation zu
einem eindeutigen oder wahrscheinlichen
PBC-RuUckfall kommt, ist eine erneute UDCA-
Therapie laut EASL unbedenklich und kann
Laborwerte verbessern.

Empfehlung 44 [Kapitel 11]

EASL empfiehlt eine lebenslange und
strukturierte Verlaufskontrolle bei allen
PBC-Patientinnen und Patienten, da der
Krankheitsverlauf und Betreuungsbedarf
individuell sehr unterschiedlich ist.

Empfehlung 45 [Kapitel 11]
EASL schlagt vor, auf Basis der PBC-Leit-
linien einen Behandlungsplan zu entwickeln.

Empfehlung 46 [Kapitel 11]

EASL regt an, bei der Betreuung von PBC-
Patientinnen und Patienten standardisierte
Fragebdgen zu verwenden, um die Betreu-
ungsqualitadt zu dokumentieren und weiter
zu verbessern.

Empfehlung 47 [Kapitel 11]

EASL regt an, PBC-Patientinnen und Patien-
ten auf die Unterstitzungsmaoglichkeiten
und Informationsmaterialien von Selbsthilfe-
gruppen und Patientenorganisationen
hinzuweisen.



Weitere Informationen und Beratung zu PBC:

Deutsche Leberhilfe e.V.
Krieler Str. 100

50935 Koln

Tel.: 0221/ 2829980

Fax: 0221/ 2829981
E-Mail: info@leberhilfe.org
www.leberhilfe.org

Webseite mit Informationen rund um die PBC:
www.pbcnews.info

Autoren

Dieser Ratgeber wurde mit Unterstitzung von folgenden Organisationen entwickelt:

Deutsche Leberhilfe e.V.

The Finnish Kidney and Liver Association
Forening for autoimmune leversykdommer (FAL)
Hepatitis Hilfe Osterreich

Leberhilfe Projekt gUG

Leverforeningen

Save Liver Association for Patients
Nederlandse Leverpatienten Vereniging
PBC Sverige

Rarissimas

The PBC Foundation (UK) Ltd

Gepruft durch:

ALBI

EPAC

Canadian PBC Society
Canadian Liver Foundation

Deutschland
Finnland
Norwegen
Osterreich
Deutschland
Danemark
Mazedonien
Niederlande
Schweden
Portugal

UK

Frankreich
Italien
Kanada
Kanada

und Prof. Marco Marzioni, Mitglied des Governing Board und Scientific Committee

des EASL (European Association for the Study of Liver)




Produziert von Achim Kautz, Leberhilfe Projekt gUG und Stacey Jackson, Solcroft Ltd

Wir danken der Firma Intercept Pharma Deutschland GmbH
far die finanzielle Unterstiitzung der Leitlinienlbersetzung.



	1	Summary
	2	Introduction
	3	Diagnosing cholestasis
	4	Diagnosing PBC
	5	Monitoring your PBC
	6	Treatment
	7	PBC and pregnancy

	8	Managing your symptoms
	9	Managing complications
	10	Delivering your care





	11	Conclusion
	Glossary


	Questions to ask your doctor
	Recommendations


