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Autoimmune Lebererkrankungen

Primär Sklerosierende Cholangitis (PSC)

Primär Biliäre Cholangitis
(PBC)

Karlsen et al J Hepatol 2017

Autoimmune Hepatitis 
(AIH)

Gallenblase



Übergreifende Punkte

• Regelmässige Kontrollen von Leberwerten (alle 3-6 Monate)

• Jährliche Kontrolle der Lebersteifigkeit (Fibroscan, ARFI, MRE)

• Sprechen über Beschwerden und Lebensqualität

• Teilnahme an klinischen Studien

• Organisation in Selbsthilfegruppen, zB AK-PSC der DCCV, ERN-RARE-

LIVER

• Impfungen und Vorsorge unter Einnahme von immunsuppressiven 

Medikamenten



Diagnose: Primär Biliäre Cholangitis (PBC)
- Was ist die Standardtherapie?



Standardtherapie: Ursodeoxycholsäure („UDCA, Urso“)

Wie wird Ursodeoxycholsäure eingenommen?

• In welcher Dosierung wird UDCA gegeben? 

 13-15 mg pro Kilogramm Körpergewicht 

• Wie lange wird UDCA gegeben? 

Dauerhafte Therapie 

• Wird das Medikament gut vertragen? 

 In der Regel ja, da es eine körpereigene Substanz ist

• Darunter in der Regel sehr gute Prognose der Erkrankung 



Obwohl ich meine Tabletten 
regelmäßig nehme, sind meine 
Leberwerte nicht normal
– was nun?



Zweitlinientherapie der PBC

Frühestens 1 Jahr nach Start UDCA Behandlung

Abhängig von Risiko des Voranschreitens der Erkrankung (junges Alter, 

fortgeschrittene Fibrose (Narbenbildung), Entzündungsaktivität)

• Obeticholsäure (Ocaliva): zugelassen, gel. Juckreiz als Nebenwirkung

• Bezafibrat: nicht zugelassen, günstiger, wirkt oft gegen Juckreiz

• Budesonid: wenn höhere Entzündungsaktivität



Behandlung des Juckreiz (Pruritus)

Bezafibrat gegen Juckreiz



PBC – Zusammenfassung

• Urso (UDCA) als lebenslange Behandlung, die das Voranschreiten 

der Erkrankung aufhalten kann

• Nach einem Jahr Behandlung sollte das Ansprechen kontrolliert 

werden und evtl. eine Zweitlinientherapie eingeleitet werden

• Bezafibrat ist erste Wahl bei der Therapie des Juckreizes

• Müdigkeit/Fatigue weiterhin großes Problem



Primär Sklerosierende Cholangitis (PSC)

Narbige Engen (Stenosen) und Aufstau der Galleflüssigkeit

Tumore der Gallengänge und 
der Gallenblase 
(Cholangiokarzinom)

Karlsen et al J Hepatol 2017



Ziele der Behandlung

1. Verlangsamung/Aufhalten des Voranschreitens der Narbenbildung
um die Gallengänge und in der Leber

2. Heilung der Erkrankung

3. Verringerung der Gefahr durch Tumore

4. Besserung der Beschwerden und der Lebensqualität



Hemmung der Narbenbildung um Gallengänge: Studienteilnahme!

Narbengewebe

Studie:

INTEGRIS: Hemmung eines Botenstoffs, 

der Narbenbildung fördert, durch Tabletten

Dauer: 12 Wochen



Pilotstudie am UKE: weizenfreie (glutenfreie) Ernährung über 8 Wochen

Liwinski und Hübener, APT 2022



Ziele der Behandlung

1. Verlangsamung/Aufhalten des Voranschreitens der Narbenbildung
um die Gallengänge und in der Leber

2. Heilung der Erkrankung

3. Verringerung der Gefahr durch Tumore

4. Besserung der Beschwerden und der Lebensqualität



PSC – Vorsorge

• Vorsorgeuntersuchungen sind wichtig:

 jährliche Darmspiegelung bei Vorliegen einer entzündlichen 

Darmerkrankung (Colitis)

 Halbjährlicher Ultraschall (Sonographie) / jährliche MRT/MRCP



PSC: regelmässige Darmspiegelung reduziert die Mortalität durch Darmkrebs

Boonstra et al. Hepatology 2013;58:2045. 

Surveillance
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Besserung der gesundheitsbezogenen Lebensqualität

Peer Beratung (durch ebenfalls betroffene) erhöht die 
Krankheitsakzeptanz



PSC – Zusammenfassung

• Urso (UDCA) bleibt Basis der Therapie

• An Studien teilnehmen (Integris, Weizenfreie Ernährung u.a.)

• Vorsorgeuntersuchungen sind wichtig:

 jährliche Darmspiegelung bei Vorliegen einer entzündlichen 

Darmerkrankung (Colitis)

 Halbjährlicher Ultraschall (Sonographie) / jährliche MRT/MRCP



Autoimmune Hepatitis: was ist das und wie sind die Ziele der Behandlung?

• Eine chronisch-entzündliche Erkrankung der Leber/Leberzellen

• Entzündung  Vernarbung der Leber 

• Ziel der Therapie: Leberentzündung erfolgreich zu unterdrücken

Diagnosezeitpunkt 6 Monate Therapie



Autoimmune Hepatitis: wie wird behandelt?

Remission herbeiführen Remission aufrecht erhalten

Kortikosteroide:

• Prednisolon

• Budesonid

(Studie: Infliximab)



Autoimmune Hepatitis: wie wird behandelt?

Remission Herbeiführen Remission aufrecht erhalten

Kortikosteroide:

• Prednisolon

• Budesonid

(Studie: Infliximab)

Azathioprin;  Alternative:

6-Mercaptopurin

MMF und andere



Autoimmune Hepatitis: wie wird behandelt?

Vernarbung (Fibrose) in der Leber kann sich zurückbilden

Sogar im Stadium der Leberzirrhose!   

Verlauf der Lebersteifigkeit gemessen mit dem Fibroscan®:



AIH – Zusammenfassung

• Behandlung besteht aus Erreichen und Erhalten der Remission

• Meist lebenslange Behandlung

• Normale Leberwerte und normales IgG sind Marker für gute 

Unterdrückung der Entzündung in der Leber

• Leber-Elastizitätsmessung eignet sich zur Verlaufsbeurteilung

• Regelmässige Vorsorgeuntersuchungen (Haut, Gynäkologie) und an 

Impfungen denken!



Der Impfkalender der STIKO (Ständige Impfkommission)

Quelle: Empfehlungen der Ständigen Impfkommission (STIKO) beim Robert Koch-Institut 2021 ,Epid Bull 2021;34:3- 63 



Europäisches Referenznetzwerk für Seltene Lebererkrankungen

ERN RARE-LIVER



ERN RARE-LIVER

Unsere Mission:

Die medizinische Versorgung 

von Patienten 

mit seltenen Lebererkrankungen 

in Europa 

verbessern



ERN RARE-LIVER

CPMS = ein internetbasiertes, 

klinisches Konsultationstool für 

diagnostische und therapeutische 

Fragestellungen



https://rare-liver.eu - Homepage


