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Sto je PBC?

Primarni bilijarni kolangitis (PBC), ranije poznat kao primarna bilijarna ciroza, kroni¢na je autoimuna bolest jetre
koja zahvaca male intrahepati¢ne Zu¢ne vodove. Dugoro¢no PBC moze dovesti do fibroze i ciroze.

Imunoloski sustav proizvodi antitijela za obranu tijela od vanjskih patogena (virusa, bakterija). U slu¢aju autoimune
bolesti, imunoloski sustav poCinje napadati dijelove naseg tijela.

Imunoloska agresija

Kolestaza (zastoj zuci)

Toksi¢nost Nakupljanje zucnih kiselina

Rana dijagnoza je neophodna kako bi se omogucilo brzo lijeCenje te sprijeCilo i usporilo napredovanje bolesti.
Pacijenti kojima se rano dijagnosticira PBC i koji imaju dobar odgovor na terapiju imaju normalan zivotni vijek.
Srecom, to je slucaj kod velike vecine pacijenata.

Tko najcesce oboljeva?

90% pacijenata s PBC-om su Zene, a vecina pacijenata dijagnosticira se u dobi izmedu 35 i 55 godina. Prevalencija
bolesti (broj slucajeva u odredenoj populaciji) za Zene starije od 40 godina procjenjuje se na ~ 1/1000.

Zasto imam PBC?

Uzrok ove rijetke bolesti jetre nije poznat. Genetska predispozicija u kombinaciji s Cimbenicima iz okoline moze
biti odgovorna za autoimunu disfunkciju koja potice razvoj PBC-a.
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Koji su moguéi simptomi?

Glavni simptomi PBC-a su umor i svrbez. Dodatni simptomi mogu ukljucivati suhocu ociju ili usta.
Neki pacijenti imaju i bolove u zglobovima.

Buduci su ovi simptomi ¢esto neupadni i nisu uvijek prisutni, rijetko dovode do dijagnoze PBC-a.
Ovi simptomi neovisni su o stadiju bolesti.

Kako se PBC dijagnosticira?

PBC se uglavnom otkriva nakon rutinskih pretraga krvi. Abnormalne jetrene pretrage koje pokazuju kolestazu
(zastoj zuci) u kombinaciji s antimitohondrijskim protutijelima (AMA) ili antinuklearnim protutijelima specifi¢cnim
za PBC dovode do brze dijagnoze.

Glavni krvni testovi su povisene razine alkalne fosfataze (AP) i gama-GT, povezane s upalom zuc¢nih vodova,

te Cesto poviSeniimunoglobulin M (IgM). PoviSene alanin-aminotransferaze (ALT) i aspartat-aminotransferaze
(AST) takoder mogu biti pristune, ali ne znace nuzno da se radi i o istovremenom autoimunom hepatitisu (AlH).
AMA su prisutna u vise od 90% pacijenata.

Biopsija jetre nije neophodna za potvrdu dijagnoze. U nekim posebnim slucajevima biopsija moze biti potrebna
kako bi se odredio opseg gubitka Zu¢nih kanali¢a i iskljucile druge pridruzene bolesti jetre poput AlH ili
nealkoholne masne bolesti jetre (NAFLD).

Nakon dijagnoze PBC-a, lije¢nik treba procijeniti stadij bolesti (stupanj fibroze jetre, sve do ciroze). U tu svrhu
moze se koristiti test elasti¢nosti jetre (FibroScan®).

Sto moze moj doktor (hepatolog) uéiniti?

Brza i precizna dijagnoza kljucna je za poCetak odgovarajuceg lijeCenja. Kako je PBC rijetka bolest, vazno je da
PBC prate strucnjaci za bolesti jetre (hepatolozi).

Vas lije¢nik ¢e prouciti vas slucaj, propisati i prilagoditi lijek(ove) prema vasem odgovoru na lijecenje. Osim toga,
procijenit ¢e moguce poteskoce koje se mogu javiti tijekom bolesti, ukljucujuci druge bolesti povezane s PBC-om.

Standardno lijec¢enje za PBC je ursodeoksikolna kiselina (UDCA). Lijek se obi¢no vrlo dobro podnosi. Pozeljna
doza je 13-15 mg po kilogramu tjelesne tezine. Vas hepatolog izracunat ¢e to¢nu dozu i prilagoditi je ukoliko imate
znacajnu promjenu tjelesne tezine. Buduci da su tocne doze UDCA-e povezane s produljenim Zivotnim vijekom

i nizom stopom transplantacije jetre u PBC-u, navedeno se smatra klju¢nim za zastitu jetre. Uistinu kod vecine
bolesnika UDCA-om moZe se zaustaviti napredovanje bolesti i sprijeciti daljnje oStecenje jetre.

Ukoliko lijecenje UDCA-om nije dovoljno za stabilizaciju bolesti, dostupne su dodatne mogucnosti lijecenja
poput obetikolne kiseline i bezafibrata. Zajedno sa svojim hepatologom odlucujete koji je pravi oblik lije¢enja za
vas slucaj.

Sto se ti¢e glavnih simptoma, na raspolaganju su postupci kojima se pokusava kontrolirati svrbe?, ali nazalost jo§
uvijek nema lijeka za umor. Za sada se preporuca korekcija ¢imbenika koji mogu pogorsati umor, poput loSe
higijene spavanja, anemije ili tjelesne neaktivnosti.

A ‘ . Informacije za pacijente
o3\ European H D J pacij
..°.'°-..:‘,‘\ Reference epatologlcal ISEASES Prijevod Anna Mrzljak, 04/2024

[ ]

Si Network (ERN RARE-LIVER)

https://rare-livereu



eERN RARE-
LIVER

European Reference

Primarni bilijarni

kolangitis (PBC)

Sto osobno mogu uéiniti?

Vas hepatolog odgovoran je za vodenje vase bolesti i koordinaciju s drugim specijalistima u suradnji s vasim
obiteljskim lije¢nikom.

Vi kao pacijent takoder imate odgovornosti: slijediti propisane upute $to je klju¢no za uspjeh; dogovoriti redovite
kontrole Sto ¢e olaksati suradnju sa svim zdravstvenim osobljem.

S kroni¢nom boleScu kao Sto je PBC, odnos izmedu lijeCnika i pacijenta je dugoroCan i treba ga graditi i odrzavati
od samog pocetka.

Ako odlucite koristiti alternativne tretmane ili proizvode, prvo o tome razgovarajte sa svojim lijeCnikom jer mogu
imati Stetne ucinke.

Kako pratiti PBC?

Pracenje PBC-a treba prilagoditi tezini bolesti i obi¢no se provodi procjenom simptoma, krvnim pretragama,
elasti¢nosti jetre (FibroScan®) i u nekim slucajevima ultrazvukom jetre.

Krvne pretrage se preporuca ponavljati otprilike svaka tri do dvanaest mjeseci, ovisno o tezini i stabilnosti bolesti.
Mlade Zene i pacijenti sa cirozom zahtijevaju posebnu pozornost, ukljucujuci redovite ultrazvucne preglede.

Pacijenti koji boluju od PBC-a imaju povecan rizik od osteoporoze (smanjene gustoce kostiju), stoga su potrebni
testovi gustoce kostiju i preventivne mjere.

U rijetkim slucajevima lijeCenje PBC-a zahtijevati ¢e transplantaciju jetre. Ukoliko je potrebna, transplantacija
jetre nudi dobre dugorocne rezultate.

Trebam li posebnu dijetu?

Ne postoji posebna dijeta za PBC. Preporca se zdrava, dobro uravnoteZena prehrana. Izbjegavajte bilo kakve
dodatke prehrani bez prethodne provjere sa svojim lijecnikom.

Mogu li imati obitelj?
Srednja dob kod postavljanja dijagnoze PBC-a je 55 godina, tako da u vecini slucajeva to nije problem. Ako ste
mladi, mozete se posavjetovati sa svojim lijecnikom koji ¢e vam dati preporuku ovisno o stadiju vase bolesti.

Mlade Zene se Cesto pitaju mogu li svojoj djeci prenijeti PBC? PBC nije nasljedna bolest, ali zbog genetske
pozadine bolesti, vjerojatnost da ¢e izravni srodnici razviti PBC (ili druge autoimune bolesti) veca je u usporedbi
s opcom populacijom.

Cijepljenje

Preporuca se cijepljenje protiv virusa hepatitisa A i B, pneumokoknih infekcija (bakterija), kao i protiv COVID-19.
Cijepljenje protiv gripe preporuca se svake jeseni. Ipak, ako se odlucite za druga cjepiva, razgovarajte sa svojim
lije¢nikom kako biste provjerili vas specifi¢ni slucaj.
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Je li PBC zarazna bolest?
Ne, PBC nije zarazna niti prenosiva bolest.

Gdje mogu nadi lije€¢nika za PBC?

PBC je rijetka bolest stoga nema svaki lijecnik dovoljno iskustva u lijeCenju pacijenata s PBC-om. Preporuca se da
vas lijeci lijecnik specijalist u bolnici s iskustvom u lijeCenju PBC-a. Neke bolnice su dio nacionalne mreze za rijetke
bolesti jetre i/ili Europske mreze za rijetke bolesti jetre, ERN RARE-LIVER.

To znaci da pacijenti pregledani u bolnicama unutar mreze mogu imati koristi od stru¢nosti specijalista koji rade
u drugim bolnicama unutar mreze. Rasprave o sluCajevima unutar mreze mogu pomoci u rjeSavanju vrlo rijetkih i
posebnih slucajeva.

Za vise informacija o ERN RARE-LIVER posjetite web stranicu https:/rare-liver.eu/.

Nadi informaciju i podrsku

Organizacije pacijenata vazne su kako bi vam pomogle da se suocite s dijagnozom PBC-a, razmijeni iskustva i
olaksale vasu suradnju s vasSim zdravstvenim osobljem. Osobe s rijetkom boles¢u moraju razumijeti Sto se dogada
s njihovim zdravljem. Osim toga, organizacije pacijenata pruzit ¢e vam podrsku i uCiniti da se osjecate bolje
suocCavajuci se sa svojim stanjem. Organizacije pacijenata u svojoj zemlji mozete pronaci na web stranici

ERN RARE-LIVER (https:/rare-livereu/patients/patient-organisations).

Izjava odricanja

Besplatne informacije na nasoj web stranici sastavljene su prema nasim najboljim saznanjima kako bi
zainteresiranim Citateljima pruzile poCetni uvid u moguce bolesti i mogucnosti lijecenja. Namijenjene su iskljucivo
u informativne svrhe i ni u kojem slucaju ne zamjenjuju osobni savjet, pregled ili dijagnozu ovlastenih lije¢nika.
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