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Priméar biliare Zirrhose (PBC)

Primar biliare Zirrhose (PBC)

Was ist die primar biliare Zirrhose?

Bei der primér biliaren Zirrhose (PBC) handelt es sich
um eine chronische, fortschreitende Leberkrankheit,
die zunachst herdférmig auftritt, d. h. nur in bestimm-
ten Leberregionen, und allmahlich die ganze Leber
befallt. Sie beginnt an den kleinen Gallengangen, die
entztindlich zerstdrt werden. Das fUhrt zum Rickstau
der in den Leberzellen gebildeten Galle und zur Ab-
lagerung toxischer Gallensauren und anderer schadi-
gender Verbindungen.

Da die Entzindung nicht durch Eiter erzeugende
weiBe Blutzellen unterhalten wird, spricht man auch
von einer nichteitrig destruierenden (zerstdrenden)
Gallengangsentziindung. Den Namen primdr bilidre
Zirrhose hat die Krankheit nur deshalb erhalten, weil
sie frher immer erst im Endstadium, also als Zir-
rhose, entdeckt wurde. Heute ist eine Frihdiagnose
maoglich. Trotzdem hat man den alten Begriff ,primar
biliare Zirrhose® beibehalten, da er sich in dieser Form
eingebilrgert hat. Da bei der PBC im Blut bzw. Serum
auch bestimmte immunologische Reaktionen anzei-
gende EiweiBkorper (Immunmarker) und im Leber-
gewebe entsprechend charakteristische Zellen auf-
treten (s. u.), spricht man auch von einer Autoimmun-
krankheit, also einer Krankheit, bei der kdrpereigene
Zellen die eigene Leber angreifen.

Héufigkeit der Krankheit und Krankheitsdauer

Die priméar bilidre Zirrhose befallt in 80-90 % der Falle
Frauen. Manner erkranken nur in 10-20 %. Kinder
sind sehr selten befallen, aber haufiger, als noch vor
einigen Jahren vermutet.



Die Lebenserwartung einer unbehandelten PBC betragt
im Durchschnitt 12, manchmal auch bis zu 20 Jahre.
Durch die heute zur Verfligung stehende medikamen-
tése Therapie kann der Krankheitsverlauf eindeutig
verlangert, und durch eine eventuell erforderlich wer-
dende Lebertransplantation kann ein groBer Teil aller
Patienten geheilt werden.

Stadieneinteilung

Die PBC wird heute in 4 Stadien (Stadium I-IV) unter-
teilt, wobei nicht bekannt ist, wie lange die einzelnen
Stadien dauern.

Stadium I: In diesem Stadium sind die entzindlichen
Veranderungen auf die Gallengénge (Abb. 1) und das
sie umgebende Bindegewebe beschrankt (nicht-
eitrige Gallengangszerstérung), wobei es sich bei
den Entzindungszellen um sogenannte immunkom-
petente Zellen handelt, die — wie zuvor erwahnt — die
eigene Leber angreifen. Solche Zellen findet man
auch bei anderen Immunkrankheiten der Leber, wie
zum Beispiel bei der Autoimmunhepatitis.

Stadium 1I: Mikroskopisch sieht man jetzt vermehrt
Gallengange (Gallengangsproliferation). Diese neu ge-
bildeten Gallengénge versuchen die zerstérten Gange
zu ersetzen. Die entzindlichen Ver&nderungen im
umgebenden Bindegewebe sind dicht und kénnen
auch auf das benachbarte Lebergewebe Ubergreifen
(Abb. 2).

Stadium Ill: Mehr und mehr Gallengange sind jetzt
zerstort (Verarmung an Gallengéngen, Gallengangs-
rarefizierung). Das angrenzende Lebergewebe ist zu-
nehmend entzindlich verandert, und als Ausdruck
der beginnenden Zirrhose tritt vermehrt Bindegewebe
auf (Abb. 3).
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Priméar biliare Zirrhose (PBC)

Stadium |V: Das Bindegewebe hat weiter stark zuge-
nommen und zerteilt das Lebergewebe in verschie-
den groBe Bezirke. Da das Lebergewebe regenera-
tionsfreudig ist, entwickeln sich unterschiedlich gro3e
Regeneratknoten (Abb. 4). Dadurch wird die Leber-
oberflache hockrig. Die Zahl der Gallengénge hat
weiter stark abgenommen, und die Entzlindungszel-
len im umgebenden Bindegewebe werden weniger.
Jetzt liegt das Vollbild einer Leberzirrhose (PBC) vor.
Da bei der kompletten Zirrhose neben den Gallen-
wegen auch die BlutgefaBe und die Lymphbahnen
ihren Verlauf in der Leber verandert haben, kann sich
Blut und Lymphe aufstauen; es entwickeln sich
Krampfadern in der Speiserdhre, und Lymphe tritt als
Bauchwasser (Aszites) in die freie Bauchhdhle Uber.



Woran erkennt man die primar
bilidre Zirrhose?

Als erstes Zeichen einer PBC kann ein geringer,
mittelstarker oder auch ausgepragter Juckreiz (Pruri-
tus) auftreten, der sich Uberwiegend nachts bemerk-
bar macht. Befallen sind oft die Arme, der Rucken
und die Unterschenkel. Der Juckreiz kann durch
Warme (z. B. im Bett) oder durch trockene Luft (z. B.
wéahrend der Heizperiode im Winter) verstarkt wer-
den. Auch deutliche MUdigkeit oder ein Leistungs-
knick konnen erste Anzeichen der Krankheit sein
(Tab. 1). Selten zu Beginn, meistens erst spéter, kdn-
nen sich gelblich-graue, unter der Haut gelegene
Fettablagerungen (sog. Xanthelasmen) in der Nasen-
region der Augenlider entwickeln.

Die primar bilidre Zirrhose kann zum ersten Mal auch
im Anschluss an eine Schwangerschaft auftreten. In
diesen Féllen hat sich in den letzten 3 Schwanger-
schaftsmonaten ein Gallestau (sog. Schwanger-
schaftscholestase) entwickelt, der nach der Geburt
zunachst wieder verschwindet. Kurze Zeit danach
treten aber wieder dieselben Symptome (besonders
Juckreiz) auf. Bei diesen nach der Geburt aufgetrete-
nen Erscheinungen handelt es sich dann meist um
eine PBC, wie das an den charakteristischen Labor-
befunden (s. u.) leicht zu erkennen ist.

Tabelle 1

Charakteristika, die auf eine PBC hinweisen

* Uberwiegend Frauen erkranken, selten Manner

e Auftreten nach einer Schwangerschaft

e Juckreiz (Arme, Beine, Rucken)

* MUdigkeit, Abgeschlagenheit, Leistungsknick

e Gelegentlich Fettablagerungen an den Augen-
lidern
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Priméar biliare Zirrhose (PBC)

Wie diagnostiziert der Arzt die PBC?

Die PBC war frliher schwer zu diagnostizieren. Da sie
damals meist erst im Endstadium entdeckt wurde,
erhielt sie den Namen ,,primar bilidre Zirrhose*. Heute
kann die Diagnose jedoch mithilfe einfacher Blut-
untersuchungen schon in den Frihstadien (Stadium |,
ll) gestellt werden, also dann, wenn noch gar keine
Zirrhose vorliegt.

Korperliche Untersuchung

Die korperliche Untersuchung durch den Arzt lasst in
den Frihstadien meist keinerlei Veranderungen er-
kennen. Eine Gelbfarbung der Augen (Sklerenikterus:
Erhdhung des Serumbilirubins) oder der Haut findet
sich nicht, Leber und Milz sind nicht vergroBert tast-
bar. Die Ultraschalluntersuchung (Sonografie) ergibt
einen Normalbefund oder ein Bild, das auch einer
Fettleber entsprechen kénnte. Im fortgeschrittenen
Stadium kann die Leber vergréBert sein, noch spater
finden sich die Zeichen der Zirrhose (siehe Tab. 4). Im
Ultraschallbild ist die Leberoberflache dann gewellt
oder hdckrig, durch Vernarbung schrumpft die Leber,
ihre GroBe nimmt also wieder ab, und durch den
Rickstau von Blut erscheint die Milz vergroBert. Da
man die gleichen Veranderungen auch bei Patienten
findet, bei denen sich die Zirrhose aus ganz anderen
GrUnden entwickelt hat, sind sie also nicht aus-
schlieBlich typisch fur die PBC.

Laboruntersuchung, Ultraschall

Typisch sind dann aber die Ergebnisse der Blutunter-
suchungen: Bei fast 100 % der Patienten sind die so-
genannten antimitochondrialen Antikdrper (AMA) im
Blutserum nachweisbar. Bei den AMAs handelt es
sich um im Blut zirkulierende Antikdrper, die gegen
Zellorganellen des Energiestoffwechsels (Mitochon-
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drien) von Leber- und Gallengangszellen gerichtet
sind. Die AMAs sind aber nicht die Ursache der PBC,
sie sind auch nicht flr den Schweregrad der Krank-
heit verantwortlich, sie sind aber ein die Diagnose
beweisender Befund (Tab. 2). Weiterhin sind im Blut
Enzyme erhoht, die auf entziindliche Veranderungen
an den Gallenwegen und auf einen Gallestau hin-
weisen: die alkalische Phosphatase (AP) und die
v-Glutamyltranspeptidase (GGT oder y-GT). Als Ei-
weiBverbindung steigt bei vielen Patienten charakte-
ristischerweise das Immunglobulin M (IgM) an. Zeigen
sich im Blut diese Parameter erhoht, und ergibt eine
weitere Kontrolluntersuchung abermals das Vorhan-
densein von AMAs, so kann die Diagnose der PBC
als gesichert angesehen werden, selbst wenn keiner-
lei Symptome bestehen. Die fUr die Leber typischen
Entzindungsparameter (Glutamat-Pyruvat-Transami-
nase, GPT; Glutamat-Oxalat-Transaminase, GOT;
Glutamatdehydrogenase, GLDH) sind geringgradiger
erhoht. Dies beruht darauf, dass nicht die Entzin-
dung im Lebergewebe selbst, sondern die an den
Gallengéngen im Vordergrund steht.

Tabelle 2

Charakteristische Laborbefunde bei PBC

e Erhodhung der alkalischen Phosphatase (AP) und
der y-Glutamyltranspeptidase (GGT, y-GT)

e Geringe Erhéhung der Transaminasen GOT und
GPT

¢ (Haufig) deutliche Erhdhung von Immunglobulin
M (IgM)

e Nachweis von antimitochondrialen Antikorpern
(AMA)
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Priméar biliare Zirrhose (PBC)

In den fortgeschrittenen Stadien der Krankheit (Sta-
dium Ill, IV) andern sich die Laborparameter kaum in
ihrer Hohe. Die Laborwerte sagen also nur wenig
Uber das Stadium der Krankheit aus. In den Spétsta-
dien lasst die Leberleistung allmahlich nach, was sich
im Abfall der EiweiBkonzentration (Aloumin) im Blut
und der Blutgerinnungsfaktoren ausdrtckt. Das Bi-
lirubin (Gallenfarbstoff) steigt dagegen im Blut an, und
es entwickelt sich eine Gelbsucht, zun&chst nur in
den Augen (Sklerenikterus), spater auch an der ge-
samten Haut. Da das Bilirubin nicht mehr richtig Gber
die Galle ausgeschieden wird, erfolgt die Ausschei-
dung durch den Urin, der sich dunkel verfarbt, und
der Stuhl wird heller.

Bei der Ultraschalluntersuchung konnen jetzt eine un-
regelmaBig gestaltete Leberoberflache, eine Stérung
der Blutversorgung der Leber (Umgehungskreislau-
fe), Bauchwasser (Aszites) und eine vergroBerte Milz
gesehen werden.

Laborkontrollen sollten, abhéangig vom Schweregrad
der Krankheit, regelméBig alle 4-12 Wochen durchge-
fuhrt werden, Ultraschallkontrollen alle 4-8 Monate.

Gewebeentnahme aus der Leber (Leberbiopsie)

Eine Ultraschall-gesteuerte Gewebeentnahme aus
der Leber (Punktion) zur Sicherung der Diagnose wird
nur zum Zeitpunkt der Erstdiagnose durchgefuhrt.
Zwar wird heute diskutiert, ob die Leberbiopsie
wegen der Uberzeugenden Labordiagnostik Uber-
haupt noch notig ist, bedenkt man aber, dass die
Krankheit lebenslang behandelt werden muss und
dass spater evtl. eine Lebertransplantation erforder-
lich werden kdnnte, dann ist es gut, wenn man die
Diagnose auch feingeweblich (histologisch) abge-
sichert hat. Im Verlauf der Krankheit sind weitere
Gewebeentnahmen nicht mehr nétig, es sei denn,

13



es wird der Verdacht auf ein Leberzellkarzinom
geauBert. Zur Gewebeentnahme aus der Leber sollte
der Patient fur eineinhalb Tage in ein Krankenhaus
aufgenommen werden, was das Erkennen der
auBerst selten vorkommenden Komplikationen (Blu-
tung, Galleaustritt) erleichtert. Die Leberpunktion kann
aber auch ambulant durchgefuhrt werden, wenn fur
den Fall einer Komplikation eine rechtzeitige Versor-
gung gewahrleistet ist.
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Priméar biliare Zirrhose (PBC)

Wie verlauft die PBC?

Allgemeine Symptome

In den Frihstadien verlduft die Krankheit meist ohne
typische Beschwerden. Der von manchen Patienten
beobachtete charakteristische Juckreiz (s.0.) kann
schon lange vor der endgultigen Diagnose der PBC,
im Frihstadium, aber auch erst in den Endstadien
auftreten. Charakteristisch sind Mudigkeit, Abge-
schlagenheit und ein Leistungsknick.

~Rheumatische” Begleiterscheinungen

Bei manchen Patienten wird die Krankheit von Mus-
kel- und Gelenkbeschwerden begleitet. Man spricht
von rheumatischen Begleitkrankheiten. Ebenfalls als
rheumatische Begleitkrankheit wird die sogenannte
Hashimoto-Thyreoiditis beobachtet. Bei dieser Krank-
heit bildet der Organismus Antikdrper gegen das
Schilddriisengewebe, das sich allméahlich zurickbil-
det. Von einem Sicca-Syndrom spricht man dann,
wenn die Absonderung der Sekrete der grof3en DrU-
sen (z.B. Tranendrlsen, Mundspeicheldriisen, Bauch-
speicheldriise, Vaginaldriisen) nachlasst (Tab. 3).

Tabelle 3

Wichtige Begleiterscheinungen bei PBC

* Rheumatische Begleiterscheinungen
Gelenkbeschwerden
Hashimoto-Thyreoiditis
Sicca-Syndrom

e Osteoporose (Knochenschwund)

e \/itaminmangel

e Zirrhose-typische Hautveranderungen
(siehe Tab. 4)

e | eberzellkarzinom
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Knochenabbau (Osteoporose)

Frihzeitig entwickelt sich ein Knochenabbau (Osteo-
porose). Wie es zur Osteoporose bei der PBC kommt,
ist unbekannt. Da die PBC Uberwiegend bei Frauen
auftritt, und Frauen auch eine durch die Menopause
bedingte Osteoporose entwickeln kénnen, sind beide
Formen nicht streng voneinander abgrenzbar. Die
Osteoporose kann man rontgenologisch messen
(DEXA), gegebenenfalls muss sie medikamentds be-
handelt werden.

Fettstihle, Vitaminmangelzustéande

Das sogenannte Sicca-Syndrom fuhrt zu trockenen
Schleimhauten (z. B. an den Augen) und zu einer Ab-
nahme der Absonderung von Fett-spaltenden Fer-
menten der Bauchspeicheldriise. Fett kann im Darm
nicht mehr richtig gespalten werden, es geht mit dem
Stuhl ab, was man als Fettstlhle (Steatorrhd) be-
zeichnet. Da auch Gallenséuren fur die Aufnahme von
Fetten und von fettldslichen Vitaminen (Vitamine A, D,
E und K) im DUnndarm benétigt werden, kann es
wegen des Gallestaus in der Leber und dem daraus
resultierenden Gallens&durenmangel im Darm auch zu
Vitaminmangelzustanden kommen. Vitamin-A-Mangel
kann die Nachtblindheit férdern, Vitamin-D-Mangel
die Entwicklung der Osteoporose unterstitzen, und
Vitamin-K-Mangel kann zu Blutgerinnungsstdrungen
fihren. Bei den meisten Patienten sind die Vitamin-
mangelstérungen aber nicht von Bedeutung oder oft
nur gering ausgepragt, sodass die genannten Fol-
geerscheinungen ausbleiben, und eine Behandlung
in der Regel nicht erforderlich ist.

16



Priméar biliare Zirrhose (PBC)

Hautverdnderungen

Auf die in den inneren Augenwinkeln auftretenden
Fettablagerungen (Xanthelasmen) wurde schon hin-
gewiesen. Kleine Fettgeschwilste (Xanthome) kdn-
nen auch an den Handen, den FiBen oder am Gesal
enstehen. Entwickelt sich die priméar bilidre Zirrhose
von den Frih- in die Spétstadien, so treten die klassi-
schen Zeichen der Leberzirrhose auf (Tab. 4). An der
Haut erscheinen sogenannte Lebersternchen (Spider
naevi), das Lippen- und Zungenrot wird deutlicher er-
kennbar (Lacklippen), und auch die Haut erscheint
dinner, was sich besonders im Gesicht und an der
Stirn bemerkbar macht (Geldscheinhaut).

Tabelle 4

Zeichen einer Leberzirrhose (auch anderer
Ursache als PBC und PSC)

e | eberhautzeichen
Lebersternchen (Spider naevi, erweiterte Blut-
gefaBe)
Lacklippen (Ruckbildung der Lippenschleim-
haut, Rotfarbung der Lippen)
Rote Zunge (Ruckbildung des Zungenepithels)
Geldscheinhaut (Erndhrungsstérung und
Ruckbildung der Haut)

e Bauchwasser (Aszites)

¢ Unterschenkelddeme (geschwollene Unter-
schenkel)

¢ Blaue Flecken in der Haut nach Bagatellver-
letzungen (Blutungsneigung)

e Haarverlust an Brust und Bauch bei Mannern

* \Jom Patienten nicht bemerkt:
Krampfadern in der Speiserdhre (Osophagus-
varizen)
Storung der Hirnfunktion (hepatische Enzepha-
lopathie)

17



Komplikationen der kompletten Zirrhose

Ist die Leber weitgehend oder komplett zu Narbenge-
webe umgebaut, dann wird sie von weniger Blut
durchstromt, dieses umgeht die Leber und es entwi-
ckeln sich sog. Umgehungskreislufe. Hierzu ge-
héren auch Krampfadern in der Speiserdhre (Oso-
phagusvarizen), die platzen kénnen und aus denen
es dann bluten kann. Wasseransammlungen im
Bauch (Aszites) und eine Stérung der Hirnfunktion
(hepatische Enzephalopathie) kdénnen das Krank-
heitsbild weiter komplizieren. Im Endstadium der
Krankheit kann sich bei etwa 3% der Patienten ein
Leberzellkarzinom entwickeln.

18



Priméar biliare Zirrhose (PBC)

Wie behandelt man eine PBC?

Bis zum Jahr 1985 galt die priméar bilidre Zirrhose als
eine unbehandelbare Krankheit. Jetzt kann sie so-
wohl medikamentds als auch durch Lebertransplan-
tation behandelt werden.

Medikamentése Behandlung

Die medikamentdse Behandlung beginnt sofort nach
Diagnosestellung, also so frih wie moglich. Sie ist
unabhéangig vom Krankheitsstadium. Die Behandlung
besteht in der Einnahme der Gallensaure Ursodeoxy-
cholséure (UDC), die beim Menschen in der Galle
Ublicherweise nur in geringer Konzentration vor-
kommt. Die Dosis von UDC betragt 13-15 mg/kg
Korpergewicht taglich. Sie kann in 2-3 Dosen Uber
den Tag verteilt oder in einer Einzeldosis eingenom-
men werden. Die Behandlung darf nicht unterbro-
chen werden. Therapieunterbrechung fuhrt zu einem
Wiederanstieg (Verschlechterung) der Laborwerte
(Tab. 5). Neueste Untersuchungen haben gezeigt,
dass fur manche Patienten die Kombination von UDC
mit einem Cortison-Praparat (Prednison, Budesonid)
oder auch zunachst mit dem immunsuppressiven

Tabelle 5

Medikamentése Therapie der PBC

¢ Ursodeoxycholséure (UDC): 13-15 mg/kg
Koérpergewicht taglich

e Therapiebeginn: sofort nach Diagnosestellung

e Therapiedauer: lebenslang oder bis zur
Lebertransplantation

¢ Bei nicht ausreichendem Ansprechen von UDC:
Kombinationstherapie mit Cortison, Budesonid
oder Azathioprin versuchen (wird zzt. noch in
Studien Uberprift)
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Medikament Azathioprin, eine bessere Wirkung hat
als UDC allein. Weitere Ergebnisse sind abzuwarten,
ob diese Kombinationen zur Standardtherapie wer-
den. Bei Patienten, die schlecht auf die alleinige
UDC-Therapie ansprechen, sollte aber schon heute
eine der Kombinationsbehandlungen versucht wer-
den. Das gilt aber nur fur Patienten mit den Frih-
stadien | oder Il der PBC.

Therapieergebnisse und Nebenwirkungen

Selten kann Ursodeoxycholsdure zu Durchféllen
fuhren, in der Regel kann das Medikament aber ohne
jegliche Nebenwirkungen eingenommen werden.
Viele Patienten wurden schon Uber einen Zeitraum
von 12-22 Jahren behandelt, ohne dass die Behand-
lung wegen Nebenwirkungen unterbrochen oder
sogar beendet werden musste.

Unter der Behandlung fallen im ersten Halbjahr die
Leberenzyme y-GT und GLDH um etwa 80 % ab,
spater bessern sich die AP und das IgM um 30-60 %
und schlieBlich auch die Entzindungsparameter GOT
und GPT. Nur die Konzentrationen der AMAs bleiben
unverandert. Bei 30 % der Patienten mit relativ niedri-
gen Ausgangswerten normalisieren sich die Werte
nach 3- bis 5-jahriger Therapie vollig, bei den rest-
lichen 70 % verbessern sie sich zwar stark, werden
aber nicht ganz normal.

Wie sich gezeigt hat, verbessert die UDC-Therapie
aber nicht nur die Laborwerte, sondern auch den
feingeweblichen (histologischen) Leberbefund. Sie
verzdgert die Entwicklung von Krampfadern in der
Speiserohre, verschiebt die Lebertransplantation und
wirkt lebensverlangernd.
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Priméar biliare Zirrhose (PBC)

Umstritten ist die Wirkung von UDC auf die Sympto-
me, d. h. auf die Mudigkeit und den gelegentlich un-
ertréglichen Juckreiz (Tab. 6). Die Behandlung dieser
beiden Symptome kann sich als besonders schwierig
herausstellen. Sie erfordert von Arzt und Patient viel
Geduld und Ausdauer. Wahrscheinlich ist es aber so,
dass Patienten mit geringem Gallestau (geringgradig
erhdhte AP, GGT, und Bilirubin normal) haufiger be-
schwerdefrei werden als Patienten mit hohen Werten.

Behandlung von Knochenabbau, Fettstihlen und
Vitaminmangelzustéanden

Der die Krankheit schon frihzeitig begleitende Kno-
chenabbau (Osteoporose) kann heute sehr gut mit
Bisphosphonaten behandelt werden. Bisphosphonate
haben bei Frauen mit Osteoporose des Klimakteri-
ums zu einem Ruckgang des Knochensubstanzver-
lustes und sogar wieder zum Knochenaufbau ge-
fohrt. FUr Patienten mit PBC ist dieser Effekt zwar
noch nicht ganz erwiesen, aber doch sehr wahr-
scheinlich. Deswegen werden Bisphosphonate jetzt
auch bei der PBC eingesetzt. Die Behandlung mit
Vitamin D und Calcium-Préaparaten ist ebenfalls er-
folgreich. Auf alle Félle sollte der PBC-Patient eine
regelrechte, gemischte mitteleuropaische Kost zu
sich nehmen und sich regelméBig im Freien kdrper-
lich belasten, was der Osteoporose vorbeugt (Tab. 7).

Tabelle 6

Behandlung des Juckreizes (Pruritus)

e Ursodeoxycholsaure (UDC)

e Colestyramin oder

e Colestipol oder

e Opiatantagonisten oder

e Kombination aller Behandlungsversuche
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Tabelle 7

Behandlung der Osteoporose bei PBC

e Korperliche Aktivitat im Freien

e \/ollwertige Ernahrung

e Bisphosphonate und Calcium, Vitamin D
e Ostrogene (bei Frauen)

Auch weibliche Hormone (Ostrogene) verhindern die
Osteoporose in gréBerem Umfang. Da Ostrogene an-
dererseits aber auch den Gallestau férdern kdnnen,
ist ihr Einsatz bei der PBC noch umstritten.

Die seltener auftretenden Fettstlhle bekampft man
durch eine Verminderung des Fettgehalts in der Nah-
rung auf taglich 40-50 g. Reicht das nicht aus, so
gibt man enzymhaltige Medikamente dazu, und reicht
auch das nicht, so bereitet man sich die Mahlzeiten
mit speziellen, im Darm leicht aufnehmbaren Fetten
(z.B. Ceres-Margarine) zu. Bei diesen Fetten handelt
es sich um Fette, die nicht durch Bauchspeichel-
drisenenzyme gespalten werden mussen, bevor sie
vom Dunndarm aufgenommen werden kénnen.

Sollten Vitaminmangelzustande bestehen, so war
bisher die regelméBige Injektionsbehandlung mit den
fettloslichen Vitaminen A, D, E und K zu empfehlen.
Da oral verabreichte Vitaminpraparate mit den Fett-
stihlen verloren gehen, ist eine Tablettentherapie
nicht zu empfehlen.

Lebertransplantation

Schreitet die Krankheit fort, und lasst sich die Leber-
funktion nicht mehr aufrechterhalten, haben sich
schwere Komplikationen entwickelt oder liegt ein un-
stillbarer Juckreiz vor, so stellt die Lebertransplanta-
tion die sinnvollste MaBnahme dar. Die Lebertrans-
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Priméar biliare Zirrhose (PBC)

plantation ist zwar eine der gréBten Operationen in
der Medizin, doch sind die Operationsverfahren heute
ausgereift und sehr erfolgreich. An die Lebertrans-
plantation schlieBt sich eine Nachbehandlung an, die
das Ziel hat, dauerhaft eine AbstoBung der Ubertra-
genen Leber zu verhindern. Diese Behandlung wird
mit sogenannten Immunsuppressiva durchgefthrt
(Tab. 8), von vielen Arzten wird auch die Kombination
dieser Medikamente mit Ursodeoxycholséure emp-
fohlen.

Nach der Transplantation kann bei einem kleinen Teil
der Patienten die PBC auch in der transplantierten
Leber wiederauftreten, oder es entwickelt sich ein an-
ders gearteter Leberschaden (z.B. AbstoBung, Ver-
anderungen an den Galle- oder BlutgefaBen). In die-
sen Fallen wird zun&chst so lange wie moglich medi-
kamentds weiterbehandelt, allerdings kann auch eine
zweite Transplantation erforderlich werden.

Tabelle 8

Immunsuppressive Therapiemaéglichkeiten
nach Lebertransplantation

e Cortison-Praparate (z. B. Prednisolon oder
Prednison)

e Ciclosporin A

e Tacrolimus

e Azathioprin

e Mycophenolat Mofetil

e Kombination der genannten Medikamenten
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Ist die primar biliare Zirrhose mit der
chronischen Autoimmunhepatitis
verwandt?

Tatséchlich finden sich bei einem kleinen Prozentsatz
der Patienten mit primér bilidrer Zirrhose sowohl! bei
den Laborergebnissen als auch bei der mikroskopi-
schen Untersuchung des Lebergewebes Verande-
rungen, die genauso gut an eine chronische Auto-
immunhepatitis wie an eine primar bilidre Zirrhose
denken lassen. Auch wurden Patienten beschrieben,
die zunachst an einer PBC litten, bei denen es dann
zum Aufflackern des entzindlichen Geschehens in
der Leber kam, und bei denen anschlieBend neben
der PBC die Zeichen der chronischen Autoimmunhe-
patitis bestanden. Treten solche gemischten Krank-
heitsbilder auf, so spricht man vom Uberlappungs-
syndrom (Overlap-Syndrom).

Fir die wenigen Patienten mit dem sogenannten
Overlap-Syndrom zeichnet sich ab, dass ihnen even-
tuell mit einer Kombinationsbehandlung von Ursode-
oxycholsaure (13-15 mg/kg Koérpergewicht taglich)
und einem Cortison-Praparat in niedriger Dosierung,
evil. in Verbindung mit dem Immunsuppressivum
Azathioprin geholfen werden kann.
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Priméar biliare Zirrhose (PBC)

Zusammenfassung

Die primér biliare Zirrhose ist eine chronische ent-
zUndliche Autoimmunkrankheit der Leber.

Sie beginnt an den kleinen Gallengangen und
kann auf das Lebergewebe Ubergreifen und all-
mahlich zur Leberzirrhose fuhren.

Die durchschnittliche Lebenserwartung betragt
unbehandelt etwa 12-20 Jahre.

Aufgrund einer Verbesserung der Labordiagnostik
kann die Krankheit heute im FrUhstadium ent-
deckt werden.

Die medikamenttse Therapie besteht in der Ver-
abreichung von Ursodeoxycholséure, sie beginnt
unmittelbar nach Diagnosestellung und dauert le-
benslang.

Ursodeoxycholsaure verbessert die Laborwerte,
den feingeweblichen Leberbefund, verschiebt den
Zeitpunkt der Lebertransplantation und wirkt le-
bensverlangernd.

Die Lebertransplantation erfolgt, wenn die medi-
kamentose Therapie nicht mehr erfolgreich ist.

Die Ergebnisse der Lebertransplantation sind sehr
gut und werden standig verbessert.
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Primar sklerosierende
Cholangitis (PSC)

Was ist die primar sklerosierende
Cholangitis?

Bei der primér sklerosierenden Cholangitis (PSC)
handelt es sich um eine chronische Leberkrankheit,
bei der sich im Rahmen einer Entziindung um die
kleinen Gallengdnge herum zwiebelschalenartig an-
geordnet Bindegewebestrange entwickeln. Nimmt
der Bindegewebegehalt allmahlich zu, so werden die
Gallengange verschlossen, und es kommt zum Galle-
stau. Ist er ausgepragt, dann macht er sich durch
Gelbsucht (Ikterus) bemerkbar. Die entzindlichen
Veranderungen greifen spater auf das Lebergewebe
Uber, das Endstadium der Krankheit ist die Leberzir-
rhose. Die PSC ist eine Autoimmunkrankheit, ob-
gleich bei ihr keine spezifischen Immunmarker im
Blutserum zu finden sind, wohl aber Zellen, die in der
Lage sind, kdrpereigenes Gewebe wie die Gallengan-
ge oder das Lebergewebe anzugreifen (immunkom-
petente Zellen). Angaben Uber die Haufigkeit der PSC
sind unsicher, sie wird aber immer haufiger diagnosti-
Ziert.

Stadieneinteilung

Die PSC wird in 4 Stadien (Stadium |-1V) eingeteilt
(Tab. 9).

Unterschiede zwischen PSC und primar bilidrer
Zirrhose (PBC)

Die priméar sklerosierende Cholangitis unterscheidet
sich trotz oberfléachlicher Ahnlichkeiten nicht nur in
den genannten feingeweblich-mikroskopischen Ver-
anderungen, sondern noch in anderen Aspekten
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Primar sklerosierende Cholangitis (PSC)

Tabelle 9

Stadieneinteilung der PSC

Stadium | Entzindung,
Bindegewebevermehrung um die
kleinen Gallengange

Stadium Il Entzindung greift auf Lebergewebe
Uber, weitere Vernarbung

Stadium Il Stérkere Narbenbildung

Stadium IV Biliare Leberzirrhose

deutlich von der PBC: Die Gallengangsveranderun-
gen koénnen bei der PSC namlich sowohl an den
Lebergallengdngen als auch auBerhalb der Leber am
groBen abflhrenden Gallengang zwischen Leber-
unterseite und der EinmUndung in den Darm vorkom-
men, oder in- und auBerhalb der Leber gleichzeitig
auftreten. Die Gallenblase wird dabei allerdings sel-
ten befallen.

Ein weiterer deutlicher Unterschied zur PBC besteht
darin, dass die PSC in 80-90 % der Falle von einer
chronisch entztndlichen, mit Schleimhautgeschwi-
ren einhergehenden Darmkrankheit begleitet wird. In
10-15% der Félle handelt es sich um einen soge-
nannten Morbus Crohn, in 80-85 % der Félle um eine
Colitis ulcerosa.

Ein weiterer wichtiger Unterschied zur PBC besteht
darin, dass die PSC auch Kinder und Jugendliche
befallen kann, wahrend die PBC fast ausschlief3lich
im Erwachsenenalter auftritt, und dass die PSC zu
80 % Manner, und nicht wie die PBC zu 90 % Frauen,
betrifft (Tab. 10). Und schlieBlich kann es bei der PSC
zur Entwicklung verschiedener Karzinome kommen,
wohingegen bei der PBC nur der Leberzellkrebs be-
kannt ist.
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Tabelle 10

Unterschiede zwischen PBC und PSC

e PSC: Gallengangsveranderungen innerhalb und
auBerhalb der Leber

e PSC: Kein Nachweis von antimitochondrialen
Antikérpern (AMA)

e PSC: in 80-90 % begleitet von einer chronisch
entziindlichen Darmkrankheit

e PSC: befallt Uberwiegend Manner

e PSC: auch Kinder und Jugendliche kénnen
erkranken

e PSC: entwickelt verschiedene Krebskrankheiten

Krebsrisiko

Bei Patienten mit PSC besteht das Risiko Krebs zu
entwickeln, weswegen sie sich regelmaBig kontrollie-
ren lassen mussen. Bei etwa 10 % kann sich ein Gal-
lengangskarzinom entwickeln, das bei 30 % dieser
Patienten relativ frihzeitig auftritt und im weiteren Ver-
lauf der Krankheit seltener wird. Das Risiko ein Dick-
darmkarzinom zu entwickeln ist bei begleitender Coli-
tis ulcerosa signifikant haufiger als bei Colitis ulcerosa
ohne PSC. Daher sollten in regelméBigen Abstanden
Darmspiegelungen (Koloskopien) durchgeflihrt wer-
den. Das Risiko ein Pankreaskarzinom (Bauchspei-
cheldrisenkrebs) zu entwickeln soll nach neuesten
Untersuchungen 14-mal gréBer sein als in der Nor-
malbevdlkerung, sodass auch regelmaBig Ultraschal-
luntersuchungen durchgeftihrt werden mussen. Und
schlieBlich soll es auch haufiger zur Entwicklung von
Gallenblasenkrebs kommen, besonders, wenn sich
sonografisch Gallenblasenpolypen nachweisen lassen.
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Primar sklerosierende Cholangitis (PSC)

Woran erkennt man die primar
sklerosierende Cholangitis?

Der Krankheitsverlauf der PSC ist meist schwerer und
wechselvoller als der der PBC. Allgemeines Krank-
heitsgefuhl, Leistungsknick und Mudigkeit sind erste
Symptome. Juckreiz (Pruritus) ist haufig. Fieberhafte
Temperaturen weisen auf eine zusatzliche bakterielle
Entziindung der Gallengdnge hin. Eine vorUberge-
hende oder langer anhaltende Gelbfarbung der
Augen (Sklerenikterus), gelegentlich auch mal ein
leichter Hautikterus, kann bei Gallengangsverschluss
auftreten (Tab. 11). Solche Verschllsse entstehen
durch die Entzindung, narbige Einengungen, aber
auch durch Galleschlamm oder kleine Gallengangs-
steine, die sich in den hochgradig veranderten Gal-
lenwegen entwickeln kénnen.

Liegt auBerdem eine der genannten chronisch ent-
zlndlichen Darmkrankheiten vor (Colitis ulcerosa,
Morbus Crohn), so kénnen wechselnd starke Bauch-
schmerzen, blutige oder schleimige Durchfélle und

Tabelle 11

Symptome und Befunde bei PSC

e MUdigkeit, Erschopfung, Leistungsknick

e Deutliches Krankheitsgefthl

e Subfebrile oder febrile Temperatur

e Juckreiz (Pruritus)

¢ Wiederkehrende Gelbsucht (Ikterus)

e Gelenkbeschwerden

e Gewichtsverlust

e Oberbauchbeschwerden®)

e Weicher Stuhl, blutige, schleimige Durchfélle*)

*) bei gleichzeitiger Colitis ulcerosa oder bei Morbus Crohn
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Kdrpergewichtsverlust auftreten. Die die PSC beglei-
tenden Darmkrankheiten kdnnen aber auch nur ge-
ringflgig ausgepragt sein und werden vom Patienten
erst dann bemerkt, wenn er vom Arzt danach gefragt
wird. Umgekehrt ist es moglich, dass ein Patient an
einer chronisch entziindlichen Darmkrankheit leidet,
und die PSC unbemerkt bleibt.

Auch kann es zu rheumatischen Veranderungen an
den Gelenken und anderen Begleiterscheinungen
(siehe Tab. 3) kommen. In einer spateren Phase der
Krankheit entwickeln sich die Symptome der Leber-
zirrhose (siehe Tab. 4).
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Primar sklerosierende Cholangitis (PSC)

Wie diagnostiziert der Arzt die PSC?

Korperliche Untersuchung und Ultraschall

In den Fruhstadien der Krankheit ergibt die korperli-
che Untersuchung oft keinerlei Hinweise auf die
Grundkrankheit. Die Leber kann leicht vergréBert
oder auch normal groB sein. Im Spétstadium finden
sich die Charakteristika der Leberzirrhose (siehe PBC,
Tab. 4). Besteht gleichzeitig eine der beiden chro-
nisch entzndlichen Darmkrankheiten, so kann es zu
Druckschmerz im Bauchraum kommen. Man tastet
verklebte oder verbackene Darmschlingen, oder man
hort Gluckern und Rumoren im gesamten Bauch-
raum.

In der Ultraschalluntersuchung findet man im Leber-
gewebe selbst nur uncharakteristische Veranderun-
gen, doch lassen sich bei den weiter fortgeschrit-
tenen Stadien Gallengangserweiterungen und Aus-
sackungen erkennen. Im Endstadium findet sich das
Bild der kompletten Zirrhose mit hdckriger Oberflache,
Leberschrumpfung und MilzvergréBerung.

Laboruntersuchung

Bei der PSC sind besonders die den Gallestau (Cho-
lestase) anzeigenden Enzyme, die alkalische Phos-
phatase (AP) und die y-Glutamyltranspeptidase (GGT
oder y-GT) im Blut erhoht, die Transaminasen (Gluta-
mat-Pyruvat-Transaminase, GPT; Glutamat-Oxalat-
Transaminase, GOT) weniger stark. Die Konzentration
des Gallenfarbstoffs Bilirubin im Blut ist vom Krank-
heitsstadium und den begleitenden Komplikationen
(z.B. Gallensteine) abhangig. Im Gegensatz zur pri-
mar bilidren Zirrhose (PBC), der anderen wichtigen,
mit Gallestau einhergehenden Leberkrankheit, lassen
sich die sogenannten antimitochondrialen Antikdrper
(AMA, sie charakterisieren die PBC) nicht nachwei-
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sen (bei der PSC gibt es Uberhaupt keine charakte-
ristischen Antikdrper). Weiterhin kénnen die Blut-
senkungsgeschwindigkeit erhdht und die Zahl der
weiBen Blutkdrperchen vermehrt sein. Im fortge-
schrittenen Stadium der Krankheit kommt es wie bei
jeder Zirrhose zu einer Verminderung der Blutplatt-
chen, die in der vergréBerten Milz vermehrt festge-
halten und abgebaut werden. Das Bilirubin steigt an,
und die EiweiBsynthese in der Leber sowie die Bil-
dung von Blutgerinnungsfaktoren verschlechtern sich
(siehe PBC).

Endoskopisch retrograde Cholangiografie (ERC)

Die entscheidende diagnostische MaBBnahme besteht
in der Réntgendarstellung des auBer- und innerhalb
der Leber gelegenen Gallenwegssystems (endosko-
pisch retrograde Cholangiografie, ERC). Dabei wird
wie bei der Magenspiegelung ein Endoskop durch
den Mund bis in den Dunndarm eingefuhrt. Durch
das Endoskop wird dann das Roéntgenkontrastmittel
direkt in den Gallengang eingespritzt. So erkennt man
schon in den Frihphasen der Krankheit die typischen
Aussackungen und Abbriche der auBerhalb und
innerhalb der Leber gelegenen Gallengange. Diese
Veranderungen sind so typisch, dass man von einer
Blickdiagnose spricht, da ein einziger Blick auf das
Roéntgenbild zur richtigen Diagnose fuhrt. Abzugren-
zen ist dieser Befund nur noch von einer AIDS-Ent-
zUndung der Gallenwege, von Verdnderungen nach
Lebertransplantation und von Verdnderungen nach
ortlicher Anwendung von Antikrebsmitteln (Tab. 12).
Da diese Diagnosen schon durch Befragung leicht
auszuschlieBen sind, stellt die ERC die geeignetste
MaBnahme in der Diagnostik der priméar sklerosieren-
den Cholangitis dar.

32



Primar sklerosierende Cholangitis (PSC)

Tabelle 12

Erkrankungen mit &hnlichem endoskopi-

schen (ERC) Befund in den Gallengédngen wie

bei der primar sklerosierenden Cholangitis

(PSC), die von der PSC abgegrenzt werden

miissen. Weitere Differenzialdiagnosen der

PSC

e AIDS-Cholangitis

e Gallengangsentzindung bei ortlicher Verwen-
dung von Antikrebsmitteln (Zytostatika)

e Durchblutungsstérung im Bereich des Gallen-
gangs nach Lebertransplantation

Vom ERC-Befund, dem klinischen Bild und von

den Laborwerten her sind weiterhin abzugrenzen:

e Primar bilidre Zirrhose (ERC normal)

e Bakteriell bedingte Gallengangsentzindung
(ERC, Labor ahnlich)

e Durch Parasiten bedingte Gallengangs-
entztindung (ERC, Labor &hnlich)

Die Gallenwege der PSC lassen sich auch mithilfe der
Magnetresonanz-Cholangiografie (MRC) darstellen.
Dabei braucht der Patient keinen ,Schlauch zu
Schlucken®, doch sind die gewonnenen Bilder
zzt. noch schlechter als die der ERC, und auBBerdem
kann man mit dem Rdntgenverfahren der MRC keine
instrumentellen Eingriffe an den Gallenwegen (z. B.
Dilatation von Strikturen) durchfihren. Bei 10-15%
der Patienten kann mittels MRC die PSC-Diagnose
nicht gestellt werden, sehr wohl aber mithilfe der
ERC.
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Gewebeentnahme aus der Leber (Leberbiopsie)

Eine feingeweblich-mikroskopische Sicherung der
Krankheit ist eigentlich nicht erforderlich. Wegen einer
lebenslanglichen medikamentésen Therapie und
einer eventuell notwendig werdenden Lebertrans-
plantation ist die mikroskopische Untermauerung der
Diagnose aber wiinschenswert. Die Gewebeentnah-
me erfolgt ultraschallgesteuert mit einer dinnen
Nadel in értlicher Betaubung.
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Primar sklerosierende Cholangitis (PSC)

Wie verlauft die PSC?

Die PSC ist seltener als die PBC, untersucht man
aber alle Patienten mit chronisch entzindlicher Darm-
krankheit, findet man sie haufiger.

Die Krankheit verlauft chronisch in zahlreichen Schu-
ben und geht in 15-20 Jahren in die Leberzirrhose
Uber. Sie kann anfangs Uber lange Zeit, sogar Uber ei-
nige Jahre, unbemerkt bleiben. Sind aber die den
Gallestau anzeigenden Blutwerte (AP, GGT) erhoht,
bestehen unklare Oberbauchbeschwerden und Stuhl-
unregelmaBigkeiten, so muss der Verdacht auf eine
PSC mit begleitender chronischer Darmkrankheit ge-
auBert werden (Tab. 13).

Bei der PSC kann sich in seltenen Fallen (etwa 8-10%
der Erkrankten) ein Gallengangskarzinom entwickeln.
Die Diagnose des Gallengangskarzinoms ist nicht
einfach. Bei Verdacht muss versucht werden, es mit
den verschiedensten Untersuchungsmethoden aus-
zuschlieBen. Hierzu gehdren Blutuntersuchungen, die

Tabelle 13

Krankheitsbild der PSC bei Colitis ulcerosa
oder Morbus Crohn

e Bauchschmerzen

® Breiige, wassrige z. T. blutige Durchfélle:
3-10-mal t&glich und haufiger

e Kdrpergewichtsverlust

e Bindehautentziindung an den Augen

e Gelenkbeschwerden

e Offene Stellen um den Darmausgang (Fisteln)

¢ Teigige, rote Schwellungen an den Beinen
(Erythema nodosum)

e Weiter siehe Tab. 11
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schon erwéhnte ERC, eine Gewebeentnahme aus
dem Gallengang durch das Endoskop und ein Birs-
tenabstrich aus der verdachtigen Region. Uber das
Krebsrisiko wurde schon weiter oben berichtet.
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Primar sklerosierende Cholangitis (PSC)

Wie behandelt man eine PSC?

Medikamentése Behandlung

Zurzeit ist in Deutschland keine einzige medikamen-
tose Therapie zur Behandlung der PSC zugelassen.

Kleinere Pilotstudien vergangener Jahre, die mit
der niedrigen Ursodeoxycholsaure (UDC)-Dosis von
10-15 mg/kg Koérpergewicht durchgefiihrt wurden,
haben zwar gezeigt, dass UDC entscheidende Labor-
werte unter der Behandlung verbesserte, dass sie
aber keinen Einfluss auf die Leberhistologie und auf
die Lebenserwartung hatte. Neuere Untersuchungen
mit einer hohen Gallenséurendosis flihrten gegentber
einer mit Plazebo behandelten Gruppe sogar zu ne-
gativen Effekten, weswegen die ,Européaische Vereini-
gung zum Studium der Leber” (EASL) heute empfiehlt,
UDC ,wegen der beschrankten Datenlage” noch
nicht generell fUr die Therapie der PSC zu empfehlen.
Im Gegensatz zur PBC haben sich auch Kombina-
tionsbehandlungen, z.B. UDC und Prednison oder
UDC und Azathioprin, nicht bewéhrt oder sind noch
nicht ausreichend getestet worden. Einzelheiten Gber
die Behandlung der Symptome und Begleiterschei-
nungen sind den Tabellen 6 und 7 zu entnehmen,
wobei UDC nicht verwendet werden sollte. Die Be-
handlung der PSC hat weder einen positiven noch
einen negativen Einfluss auf die begleitende Darm-
krankheit und umgekehrt.

Endoskopische Behandlung

Da es derzeit keine medikamentdse Therapie gibt,
die entziindlich verengte Gallengange wieder erdffnet,
ist fUr diese Falle die endoskopische Erweiterung
durch die Ballondilatation zu empfehlen. Bei der endo-
skopischen Ballondilatation wird wie bei einer Magen-
spiegelung (Gastroskopie) ein Endoskop durch den
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Mund bis vor die Gallengangsmindung im Darm vor-
geschoben, von dort aus wird ein schmaler Katheter
in den Gallengang eingefiihrt, und der am Ende des
Katheters befindliche Ballon wird durch FlUssigkeits-
einspritzung aufgedehnt (Abb. 5). Dadurch werden
die Gallengange erweitert und die Einengungen auf-
gesprengt und durchgdngig gemacht. Kombinierte
man die Ballondilatation mit einer UDC-Therapie, so

Gallengénge in der Leber

Gallengang auBerhalb

Abbildung 5: Typisches Bild bei PSC mit deutlichen
Veradnderungen der in- und auBerhalb der Leber ver-
laufenden Gallengénge. Durch das Endoskop ist der
Katheter eingefuihrt, der Ballon aber noch nicht auf-
gedehnt.
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Primar sklerosierende Cholangitis (PSC)

kam es gelegentlich zu einer Verbesserung des Allge-
meinzustandes, der Laborwerte und auch der Lebens-
erwartung, doch sind auch diese Daten noch durch
weitere Untersuchungen abzusichern, ehe man die
Kombinationstherapie generell empfehlen kann.

Lebertransplantation

Lasst sich die Krankheit nach oft vielen Jahren medi-
kamentds-endoskopischer Therapie nicht mehr er-
folgreich behandeln, folgt die Lebertransplantation als
Therapieoption. Die Nachbehandlung mit sogenann-
ten Immunsuppressiva nach einer Transplantation er-
folgt wie in Tabelle 14 wiedergegeben.

Behandlung der begleitenden chronisch
entziindlichen Darmkrankheit

Wenn neben der PSC gleichzeitig ein Morbus Crohn
des Dunndarms vorliegt, so wird in der akuten Phase
mit einem Cortison-Praparat (z. B. Prednisolon, Bu-
desonid) behandelt. Ist die Krankheit in die Ruhepha-
se (Remission) Ubergegangen, so wird das Praparat
allmahlich reduziert. Beschrankt sich der Morbus
Crohn auf den Dickdarm, so wird eine Langzeitbe-
handlung mit Mesalazin durchgefthrt (Tab. 15). Ob

Tabelle 14

Immunsuppressive Medikamente nach
Lebertransplantation

e Cortison-Praparate (z. B. Prednisolon oder
Prednison)

e Ciclosporin A

¢ Tacrolimus

e Azathioprin

e Mycophenolat Mofetil

e Kombination aus den genannten Medikamenten
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Tabelle 15

Behandlung der chronisch entziindlichen
Darmkrankheiten bei PSC

¢ Cortison-Praparate im akuten Schub und bei
Dunndarmbefall

e Cortison-Praparate Uber 1 Jahr ,ausschleichen”

e Mesalazin bei Dickdarmbefall

® Mesalazin als Dauertherapie mit reduzierter
Dosis (Colitis ulcerosa)

e Kombination von beiden Medikamenten

¢ | okale Behandlung mit Einlaufen und Z&pfchen

e Operation

Die Behandlung muss mit viel Fingerspitzengefuhl
durchgefthrt werden.

Mesalazin die Entwicklung neu aufflackernder Ent-
zUndungsschibe beim Morbus Crohn aber verhin-
dert, ist unwahrscheinlich.

Wird die PSC von einer Colitis ulcerosa begleitet, was
wesentlich haufiger ist, so erfolgt die Behandlung im
akuten Schub genauso wie beim Morbus Crohn,
aber in Verbindung mit Mesalazin. Die Dauerbehand-
lung zur Vermeidung eines neuen Entztindungsschu-
bes (Rezidiv) wird erfolgreich mit Mesalazin durchge-
fuhrt.

Eine Operation ist beim Morbus Crohn nur bei
schweren Komplikationen angezeigt. Da der Morbus
Crohn nach einer Operation an einer anderen, bis
dahin unbefallenen Stelle des Magen-Darm-Trakts
erneut aufflackern kann, sollte man, falls méglich, mit
operativen Eingriffen zurlickhaltend sein, damit es
nicht zur Entwicklung eines Kurzdarmes kommit.
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Primar sklerosierende Cholangitis (PSC)

Zwingen schwerwiegende Komplikationen zur Ope-
ration der Colitis ulcerosa, so stellt die totale Entfer-
nung des Dickdarms (totale Kolektomie) eine Heilung
der Krankheit dar. Natlrlich versucht man diese
groBe Operation zu vermeiden, was auch bei den
meisten Patienten gelingt. Sowohl die medikamento-
se als auch die operative Therapie haben offenbar
keinen Einfluss auf die Gallenwegserkrankung.

Die Therapie muss der klinischen Situation des Patien-
ten angepasst werden.
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Ist die primar sklerosierende
Cholangitis mit der primar bilidren
Zirrhose oder der chronischen
Autoimmunhepatitis verwandt?

Diese Frage lasst sich heute noch nicht beantworten.
Zwar sind einige Félle beschrieben worden, wo eine
chronische Autoimmunhepatitis in eine PSC Uber-
gegangen ist, und andererseits gibt es Patienten, bei
denen sich gleichzeitig neben einer priméar bilidren
Zirrhose eine chronische Autoimmunhepatitis ent-
wickelt hat. Daraus kénnte man schlieBen, dass PSC,
PBC und chronische Autoimmunhepatitis irgendwie
verwandt sind. Da wir aber Uber diese Zusammen-
h&nge heute noch viel zu wenig wissen, sollen sie hier
nicht weiter erdrtert werden.
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Primar sklerosierende Cholangitis (PSC)

Zusammenfassung

Die primar sklerosierende Cholangitis ist eine
chronische entziindliche Autoimmunkrankheit der
Leber.

Sie fUhrt zu einer bindegewebigen Ummauerung
der kleinen und groBen Gallengange in- und
auBerhalb der Leber und allméahlich zur Leberzir-
rhose.

Sie beféllt Uberwiegend Manner.

Sie wird in 80-90 % der Félle von einer chronisch
entztindlichen Darmkrankheit begleitet (Colitis ul-
cerosa, Morbus Crohn).

Ein Gallengangskarzinom entwickelt sich bei etwa
10 % der Patienten, weiterhin besteht das Risiko
eines Dickdarm-, Bauchspeicheldriisen- und Gal-
lenblasenkrebses.

Eine gesicherte medikamentdse Therapie der PSC
gibt es zurzeit nicht. Zwar wurden mit einer niedri-
gen Dosis von Ursodeoxycholséure (UDC) gewis-
se Erfolge beschrieben, doch reicht die Datenlage
fUr eine generelle Empfehlung noch nicht aus.
Eine hoéhere Dosis hat sogar zu unerwlnschten
Reaktionen gefuhrt. Als einzige MaBnahme bleibt
daher die endoskopische Erweiterung verengter
Gallengénge.

Wenn die endoskopische Therapie nicht mehr er-
folgreich ist oder sich bedrohliche Komplikationen
entwickeln kdénnten, wird eine Lebertransplanta-
tion erforderlich.

Die Erfolgsraten der Lebertransplantation sind sehr
gut.
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Als weitere Patientenbroschiiren zu
Leber- und Gallenwegserkrankungen
sind u. a. kostenlos erhaltlich:

— Was Sie Uber Gallenstein-Behandlung
wissen sollten (Li82)
30 Seiten

—  Wegweiser flr den Leberkranken mit Richlinien
zur Ernéhrung (F80)
Erndhrung und Erndhrungstherapie bei
Leberzirrhose und anderen chronischen
Leberkrankheiten
74 Seiten

— Patiententagebuch
Lebererkrankungen (U83)
Ratgeber fur Patienten mit chronischen
Lebererkrankungen
617 Seiten

— Leberzellkrebs beim Leberkranken —
Vorbeugung, Friherkennung und Behandlung
(Us4)

27 Seiten

- Zink -

Ein lebenswichtiges Spurenelement (Z80)
35 Seiten

Bitte richten Sie Ihre Bestellung an:
FALK FOUNDATION e.V.

Leinenweberstr. 5
ﬁﬂm 79108 Freiburg
Germany

Fax: 0761/1514-321
E-Mail: literaturservice@falkfoundation.de
www.falkfoundation.de
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Angebote der
Deutschen Leberhilfe e.V.

Die Deutsche Leberhilfe e.V. hat eine bundesweite Akti-
vengruppe fur PBC-Patienten ins Leben gerufen. Nut-
zen Sie diese Gelegenheit zum Austausch mit anderen
Betroffenen!

[0 Schicken Sie mir die Kontaktliste von PBC-Betroffe-
nen, die an einem Austausch mit anderen Patienten
interessiert sind.

[ Ich moéchte selber auf die Kontaktliste fir PBC-Pa-
tienten gesetzt werden und bin damit einverstan-
den, wenn diese anderen Betroffenen mit PBC zu-
ganglich gemacht wird. Ich weiB, dass meine Daten
dem Datenschutz unterliegen und von der Deutschen
Leberhilfe e.V. ausschlieBlich an andere Betroffene
weitergegeben werden.

Weiterhin gibt die Deutsche Leberhilfe e.V. einen jahr-
lichen Newsletter heraus, der kostenlos angefordert
werden kann:

[ Ja, ich mbchte den kostenlosen PBC-Newsletter
abonnieren.

Datum, Unterschrift

Name

StraBe

Postleitzahl, Wohnort

Telefon Fax

E-Mail

Bitte per Fax (0221/2829981) oder per Brief senden
an die Deutsche Leberhilfe e.V., Krieler Str. 100,
50935 Kaln.
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