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Kas ir Primars biliars holangits?

Primars biliars holangits (PBC), agrak saukta par primaro biliaro cirozi, ir hroniska iekaisiga autoimtna aknu
slimiba, kas ietekmeé mazos intrahepatiskos Zults vadus. Laika gaita PBC var izraisit fibrozi un galu gala cirozi.

Termins "fibroze" attiecinams uz rétaudu klatbatni, analizéjot aknu biopsiju. Citi fibrozes noteikSanas veidi ietver
asins analizes un aknu elastografijas meéerijumus.

Hronisks aknu iekaisums iznicina aknu $tinas, kas noved pie aknu fibrozes. Sie fibrotiskie jeb saistaudi aptver
aknu regeneracijas mezglinus, kas veidojusies iznicinato aknu Stnu anarhiskas atjaunosanas rezultata. Sekas ir
progresiva aknu funkciju samazinasanas lidz fibroze k|Ust par cirozi. Ar cirozi ir iespéjams dzivot, bet ir svariga
stingra uzraudziba.

Imadnsistéma razo antivielas, lai aizsargatu kermeni pret aréjiem agresoriem (virusiem, baktérijam). Autoimunas
slimibas gadijuma jasu imunsistéma uzbrik pasa kermena Sinam, un PBC gadijuma antivielas ir vérstas pret
mazajiem zults vadiem, izraisot holestazi.

Holestaze ir stavoklis, kad aknas nevar adekvati izdalit Zulti uz zarnu traktu autoimunitates izraisito bojajumu
rezultata. Zults uzkradanas aknas ir toksiska un izraisa pastavigu iekaisumu un saistaudu veidoanos, kas savukart
pasliktina holestazi.

Viena no primara biliara holangita (PBC) arsteéSanas mérkiem ir novérst holestazes progresiju jeb pasliktinasanos,
tadejadi partraucot apburto loku, kas izraisa progreséjoSu aknu bojajumu. Agrina diagnoze ir batiska, lai Jautu
sakt arstésanu un lai noverstu vai paleninatu slimibas attistibu. Pacientu, kuriem agrini konstatéta slimiba

un kuri labi reagé uz arstésanu, dzivildze ir salidzinama ar cilvékiem bez slimibas. Un par laimi tas attiecas uz
vairakuma pacientu.

Imuna agresija pret mazo
zultsvadu Sunam

Holestaze

Toksicitate Zultsskabju uzkrasanas
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Kuru no mums tas var ietekmet?

90% no PBC pacientiem ir sievietes, un lielaka dala pacientu tiek atrasti vecuma no 35 lidz 55 gadiem.
Slimibas izplatiba (slimibas gadijumu skaits konkréta iedzivotaju grupa) sievietém, kas vecakas par 40 gadiem,
tiek prognozéta aptuveni ~1/1000. Tapéc PBC ir jauzskata par retu slimibu.

Kapéec man ir PBC?

Sis aknu slimibas cé&lonis ir nezindms. Autoimanas disfunkcijas izraisi$éanu un PBC attistibu var radit attieciga
genétiskas nosliece kombinacija ar vides faktoriem.

Kadi var bt iespéjamie simptomi?

Dalai pacienti diagnozes noteikSanas bridi var nebut nekadu simptomu. Biezi var but nogurums un nieze. Papildu
simptomi var ietvert koncentrésanas problémas, sapes locitavas un sapes védera augséja labaja kvadranta. Ir dati
ari par acu vai mutes sausumu, un dazreiz to var saistit ar citam autoimdnam slimibam vai sindromiem, kas

pavada PBC. Ta ka simptomi biezi ir nemanami un var nebUt visiem, tie reti ir PBC diagnozes noteiksanas iemesls.
Sie simptomi, galvenokart nogurums, parasti ir neatkarigi no slimibas smaguma. Dazos gadijumos pacienti var bt
ari citas autoimiinas slimibas un/vai sindromi, ieskaitot Segréna sindromu vai Hagimoto tireoiditu. Sadas stavok|i
parasti rada nepiecieSamibu sadarboties dasadiem medicinas specialistiem.

Ka notiek PBC diagnosticesana?

Sobrid PBC galvenokart tiek atklata ar rutinas asinsanalizém. Izmainitie aknu raditaji, kas var noradit uz holestazi,
mudina arstus mekléet aknu slimibas céloni. PBC parasti tiek diagnosticéta, pamatojoties uz hronisku holestazi un
konstatéjamam pretmitohondriju antivielam (AMA) vai antinuklearajam antivielam, kas ir specifiskas PBC. AMAs
var konstatét vairak neka 90 procentos pacientu.

Galvenie izmainitie analizu rezultati PBC gadijuma ir paaugstinata sarmaina fosfataze (SF) un/vai gamma-GT
(GGT) limenis, kas saistits ar zults vadiem, ka arT paaugstinats imunglobulina M (IgM) limenis. Alanina
aminotransferaze (ALAT) un aspartata aminotransferaze (ASAT) bieZi vien ir virs normas aug$éjas robezas, bet
ne vienmér tas nozimé, ka pacientam ir arf autoimuns hepatits (AlH).

Tikai konkrétos gadijumos tiks apsvérta aknu biopsija. Aknu biopsija nav ieklauta rutinas diagnostika,

lai diagnosticétu PBC, bet ta var but noderiga gadijumos, ja ir aizdomas par PBC, bet autoantivielas nav
konstatéjamas. Turklat aknu biopsija var but nepieciesSama, lai noteiktu zults vadu zuduma apjomu vai izslégtu
citus saistitus aknu saslims$anas gadijumus, pieméram, AlH vai nealkoholisko tauku aknu slimibu (NAFLD).

P&c PBC diagnosticé$anas arstéjosam arstam janovérté slimibas stadija (aknu fibrozes pakape lidz cirozei). Sim
nolGkam var izmantot aknu elastografiju. Slimibas gala stadija biezi vien tiek noteikta balstoties uz asinsanalizu
rezultatiem, elastografijas rezultatiem, aknu attéldiagnostikas rezultatiem un kliniskiem simptomiem.

Ko daris jusu arsts (hepatologs)?

Atrai un precizai diagnozei ir bUtiska nozime, lai noteiktu atbilsto$u arstésanu. Ta ka PBC ir reta aknu slimiba, ir
svarigi, lai PBC tiktu uzraudzita hepatologu (aknu slimibu ekspertu) vadiba.
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JUsu arsts izskatis jusu gadijumu un izrakstis jums nepiecieSamo arstéSanu, nemot véra ari jusu organisma atbildi
uz jau sanemto arstésanu, kuru palidz izvértét asinsanalizu rezultati. Turklat arsts izvértés iesp&jamas problemas
gadijumos, kas var rasties slimibas gaita, ieskaitot citus ar PBC saistitus stavok|us.

PBC standarta pirmas linijas arstéSana ir ursodeoksiholskabe (UDCA), kura parasti ir labi panesama. leteicama
deva ir starp 13 un 15 mg uz vienu kilogramu kermena svara diena. Jtsu hepatologs aprékinas pareizo devu jums,
kas var mainities laika gaita, ja notiek batiskas svara izmainas. Nemot véra, ka atbilstoSas UDCA devas saistitas
ar labaku dzivildzi un zemaku aknu transplantaciju biezumu PBC gadijuma, to var uzskatit par batisku, Iai
aizsargatu jusu aknas. Lielakaja dala pacientu progreséjoss aknu bojajums var bt efektivi paléninats vai pat
apturéts, lietojot UDCA.

Ja arstéSana ar UDCA nav pietiekama, lai stabilizetu slimibu, ir apsverama papildu arstéSana, lai uzlabotu prognozi.
Otras linijas arstéSanas varianti, ko var apsvért, ir obetiholskabe un bezafibrats (vai fenofibrats), bet to pieejamiba
var atSkirties dazadas valstis. Kopa ar savu hepatologu jus varat parrunat, vai jums nepiecieSama papildu

arstéSana papildus UDCA, un kads otras linijas arstéSanas veids ir vispiemérotakais un/vai pieejamakais jusu
konkrétaja gadijuma. Visa pasaulé ir pieejami dazadi kliniskie pétijumi, kas noverté jaunu zalu drosibu un
efektivitati PBC gadijuma.

Saistiba ar galvenajiem PBC simptomiem jlsu arstam ir vairaki arstéSanas varianti, lai méginatu kontrolét niezi.
DiemZél vél nav atrastas zales, kas uzlabo nogurumu. leteicams korigét faktorus, kas var pasliktinat nogurumui,
pieméram, miega traucéjumus, anémiju vai zemu fizisko aktivitati.

Ko es pats varu darit?

JUsu hepatologs ir atbildigs par jusu PBC klinisko vadibu un koordinaciju ar citiem specialistiem kopa ar jusu
gimenes arstu. Bet arT jums, ka pacientam, ir savi pienakumi:

1. ieverot izrakstitas arstéSanas norades, jo tas ir fundamentali svarigi to veiksmigai isteno$anai

2. sagatavot pirms katras vizites, kas atvieglos dialogu ar jUsu arstu un uzlabos jasu saprasanu
par savu medicinisko situaciju

Hronisku slimibu, pieméram, PBC, gadijuma starp arstu un pacientu ir ilgtermina attiecibas. Sis attiecibas ir jaiz-
veido un jauztur jau no pasa sakuma. Ja izlemjat izmantot alternativas, bezrecepsu arstéSanas metodes vai pro-
duktus, tas japarruna ar savu arstu. Sadas atkapSanas no noteiktas arstéSanas var radit nevélamas blakusparadibas.

Ka monitoret PBC?

PBC monitorésana (kontrole) ir atkariga no slimibas smaguma. Parasti PBC tiek uzraudzita, novertéjot simptomus,
asinsanalizes, aknu elastografiju un dazos gadijumos veédera ultraskanu un endoskopiju. Asins analizes parasti tiek
izveértétas ik péc 6 lidz 12 ménesiem, atkariba no slimibas smaguma un stabilitates. Jaunakas sievietes, virieSi un tie,
kuriem jau ir attistijusies aknu ciroze, varétu prasit ipasu uzmanibu, ieskaitot regularas védera ultraskanu
izmekléSanas. PBC pacientiem var but palielinats osteoporozes risks (kaulu blivuma samazinasanas). Tade| var bat
nepiecieSami kaulu blivuma testi (osteodensitometrija) un profilaktiski pasakumi. Aknu elastografija ari ir noderiga
slimibas uzraudziSana un var tikt atkartota regulari (pieméram, katru 1-2 gadus atkariba no kliniska konteksta).

Loti reti PBC pacientam var but nepiecieSama aknu transplantacija. Tomeér, ja ta tiek veikta, ta ir ar labiem

ilgtermina rezultatiem.
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Vai man ir vajadziga ipasa dieta?

PBC gadijuma nav ipaSas dietas. leteikums bUs ievérot veseligu un lidzsvarotu uzturu, tapat ka ikvienam citam.
Zinams, ka uzturs ar parak daudz oglhidratiem un/vai parak daudz tauku (kas izraisa steatozi vai taukainu aknu
parslodzi) var izraisit aknu bojajumus. Pacientiem tiek ieteikts izvairities no smékésanas un parmérigas alkohola
lietoSanas. Izvairieties no jebkadiem uztura bagatinatajiem, pirms to izméginasanas konsultéjoties ar arstu.

Papildus Siem visparéjiem ieteikumiem jUsu arsts varétu sniegt specifiskas rekomendacijas personiski jums.

Vai es varu nodibinat gimeni?

Ja. Ja jus esat reproduktiva vecuma, jUs varat parrunat vélmes par gritniecibu ar savu arstu. Vins var sniegt jums

ieteikumus atkariba no jusu slimibas stadijas. Grutnieciba un zidiSana ir iespejama lielakajai sievieSu pacientu dalai.

Biezi jaunakas sievietes jauta, vai vinas var nodot PBC saviem bérniem. PBC nav iedzimta slimiba, jo ta nav saistita

ar specifisku genétisku defektu, kas tiek parnests no vecakiem uz bérniem. Tomér Skiet, ka pastav genétiska jutiba.

Vakcinacijas

Tiek ieteiktas vakcinacijas pret A un B hepatita virusiem, pneimokoku infekciju, ka art pret COVID-19. Katru rudeni
apsverama vakcinaciju pret gripu, bet tas bus atkarigs no jusu valsts ieteikumiem. Visparigi runajot, cilvékiem, kuri
ir vecaki par 65 gadiem un cilvékiem ar cirozi, ieteicama regulara gripas vakcinacija. Ja jus domajat par citu vakcinu
veikSanu, jums jaruna ar arstu, lai parbauditu, vai tas ir iespéjams jusu konkrétaja gadijuma.

Vai PBC ir infekcioza slimiba?

Neé. PBC nav infekcioza vai lipiga slimiba.

Ka es varu atrast specialistu?

PBC ir reta slimiba, un tapéc ne katram arstam var but pietiekama pieredze, lai arstétu pacientus ar PBC.
Ideali PBC pacientiem vajadzétu bat aprGpétiem slimnica ar pieredzi PBC arstésana.

Dazas slimnicas ir dala no valsts reto aknu slimibu tikla un/vai Eiropas méroga reto aknu slimibu tikla,

ERN RARE-LIVER. Tas nozimé, ka pacienti, kuri tiek arstéti Sajas slimnicas, var but ieguveji, jo var sanemt
konsultacijas no citiem specialistiem, kas strada citas tikla iesaistitajas slimnicas. Loti retus un ipasus
gadijumus var izvértét dazadi tikla iesaistitie specialisti. Papildu informaciju par ERN RARE-LIVER var atrast
timek|a vietné: https://rare-livereu/

Informacija un atbalsts

Pacientu organizacijas ir svarigas, lai palidzétu sadzivot ar PBC diagnozi, dalitos pieredzé un atvieglotu dialogu

ar veselibas aprupes sniedzejiem. Retu slimibu gadijuma ir svarigi saprast, kas notiek ar jusu veselibu. Turklat
pacientu organizacijas sniegs atbalstu un palidzés justies droSak. JUs varat atrast pacientu organizacijas sava valsti
ERN RARE-LIVER timek|a vietné (https:/rare-livereu/patients/patient-organisations).
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