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Voor wie is deze folder bedoeld?

Voor jonge mensen met PSC (vanaf 15 jaar)

Bekijk ook de PSC-folder op de ERN RARE-LIVER website, waarin je
meer informatie krijgt over de ziekte: https://rare-livereu en

Wat is primaire scleroserende cholangitis?

> Wanneer iemand primaire scleroserende cholangitis heeft
(we noemen het kortweg PSC), is de lever ziek.

- Jeleveris een orgaan in de buik, vlak onder je ribbenkast aan de
rechterkant. Het is roodbruin van kleur en vrij groot (1-1.8 kg).
Je lever is een heel belangrijk orgaan en werkt heel hard om je
gezond te houden.

- Je lever heeft zelfs meer dan 500 banen! Je lever helpt
bijvoorbeeld bij het omzetten van het voedsel dat je eet naar
energie en andere nuttige producten die je lichaam kan
gebruiken of opslaan voor later. Het reinigt ook het bloed en
beschermt daarmee het lichaam tegen ophoping van
afvalstoffen waar je je ziek van kan gaan voelen.

- Inje lever zitten heel veel dunne buisjes die galwegen worden
genoemd. Deze vele kleine kanalen (vergelijkbaar met een
boom) versmelten tot een groot hoofdkanaal en deze voert de
gal, een groenachtig gele vloeistof, naar de darmen. Wanneer
iemand PSC heeft, stroomt de gal niet goed en blijft het hangen.
Bij PSC ontstaan er vernauwingen in de galkanalen en hoopt de
gal zich op. De ophoping van gal veroorzaakt problemen en
daarom voelen mensen met PSC zich soms zo slecht.
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Waarom heb ik PSC?

2> Mensen met PSC hebben niets verkeerds gedaan waardoor ze
ziek zijn geworden.

> De redenen waarom de galwegen vernauwd raken, zijn niet
duidelijk. Ontstekingen en je immuunsysteem kunnen een rol
spelen. Normaal gesproken helpt je immuunsysteem het lichaam
om ziektekiemen te bestrijden die ervoor zorgen dat je je ziek
wordt, zoals de griep. Als je PSC hebt, is je immuunsysteem
hyperactief en denkt ten onrechte dat je galwegen schadelijke
ziektekiemen zijn die het moet bestrijden. Dit leidt ertoe dat de
galwegen en de lever niet goed werken, waardoor je je ziek
kunt voelen.

Kun je PSC van iemand anders krijgen,
of is het besmettelijk?

> PSC is niet iets dat je oploopt. Het wordt veroorzaakt door fouten
in het immuunsysteem.

> PSC is geen besmettelijke ziekte. Sommige mensen denken bij
een gele huid aan ziekten die worden veroorzaakt door infecties
en die van de ene persoon op de andere kunnen worden
overgedragen. Maar bij jouw ziekte is dit absoluut niet het geval!
Dit betekent dat mensen met PSC niets verkeerds hebben
gedaan waardoor ze ziek zijn geworden.

Hoe kan mijn arts helpen?

> Er bestaat geen medicijn dat PSC verhelpt, maar er zijn manieren
waarop artsen mensen met PSC kunnen helpen en hoe zij zich
voelen. Dit kunnen medicijnen zijn, maar in sommige gevallen is
een endoscopie of operatie nodig.

Informatie voor jonge mensen

© . . ,
Christiane Konietzney, MHH

> Vergeleken met PSC bij volwassenen zijn de tekenen en symptomen van PSC bij kinderen en jongeren
doorgaans milder. PSC bij jongere mensen kan echter meer ontstekingen in de lever en een sterkere
auto-immuunrespons met zich meebrengen dan bij volwassenen. Om deze reden kunnen
geneesmiddelen die het immuunsysteem dempen een goede manier zijn om PSC bij kinderen en
jongeren te behandelen. Leverbiopten zijn heel belangrijk bij deze aanpak. Een leverbiopt is een ingreep
waarbij een heel klein stukje uit de lever wordt genomen en onder de microscoop wordt beoordeeld.
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- Je arts zal bloedonderzoek doen om te controleren of alles in je lichaam goed werkt en om
je vitaminegehalte te controleren. Dit betekent niet dat er iets mis is — bij iedereen met PSC wordt regelmatig
bloedonderzoek gedaan.

- Bij kinderen kunnen antibiotica of medicijnen die je 'lichaamspolitie’ (immuunsysteem) onderdrukken
soms helpen.

2> Soms worden vetoplosbare vitaminesupplementen (vitamine A,E,D,K) aanbevolen.

> Helaas hebben volwassenen met PSC een verhoogd risico om kanker te krijgen. Daarom moeten sommige
tests en onderzoeken regelmatig worden herhaald om tekenen van kanker zo vroeg mogelijk op te sporen.
Gelukkig is dit in de kindertijd niet het geval en zijn er dus minder tests/onderzoeken nodig.

Wat kunnen symptomen van PSC zijn?

- Niet iedereen heeft klachten, maar voor degenen die dat wel hebben, worden vermoeidheid,
jeuk en geelzucht het vaakst genoemd. Bij geelzucht hebben je huid en oogwit een gele tint. Laat het altijd
aan je leverarts weten als je nieuwe symptomen krijgt. Je leverarts wil dit graag weten en je helpen hiermee
om te gaan.

> De jeuk kan een heel vervelend symptoom zijn. Neem het serieus, vooral als het je slaap verstoort.
Praat erover met je ouders en je arts.

- Laten we het over poep hebben! Veel mensen met PSC hebben ook een darmaandoening die inflammatoire
darmziekte (IBD) wordt genoemd. Dit betekent dat je arts je vaak zal vragen naar buikpijn en je poep. Mogelijk
moet je ook een speciale procedure in het ziekenhuis ondergaan, een zogenaamde colonoscopie (waarbij een
camera in je billen gaat om je dikke darm te onderzoeken). Wees niet verlegen of beschaamd om over diarree
en andere symptomen te praten. Het is erg belangrijk dat je IBD goed onder controle is, omdat onbehandelde
IBD een negatieve invloed kan hebben op je lever en het dagelijks leven. Gelukkig zijn er veel behandelopties
om IBD-symptomen te bestrijden, dus het is altijd het beste om er openlijk over te praten met je arts.

- Als je plotseling nieuwe of meer geelzucht en/of nieuwe of meer jeuk krijgt in combinatie met koorts en
misschien buikpijn in de rechter bovenbuik en/of bleke ontlasting, heb je mogelijk een acute cholangitis en
moet je dringend medische hulp inroepen.
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Leven met PSC...
Kan ik naar school en sporten?

- Ja, je kunt alles doen wat je vrienden en klasgenoten doen

> Met PSC kun je in het algemeen elke sport beoefenen. Er zijn geen beperkingen, behalve als je milt vergroot
is. Als dit het geval is, zal je arts je begeleiden bij activiteiten die je veilig kunt doen.

Moet ik een speciaal dieet volgen?

> Nee, je mag alles eten wat je wilt en daar hoort ook gezonde voeding bij ® zoals voor alle kinderen.

Wat voor pijnstillers kan ik nemen?

> Vermijd aspirine en ibuprofen omdat ze het risico op bloedingen en ontstekingen in het maagdarm-kanaal
kunnen verhogen. Paracetamol (niet meer dan 10 mg per kg lichaamsgewicht of maximaal 500 mg elke 6 uur)
of metamizol is een veiliger alternatief. Raadpleeg bij twijfel altijd je arts of apotheker.

Kan ik anticonceptie gebruiken?

> Als je hormonale anticonceptie wilt gebruiken, neem dan contact op met je leverarts.
Wat je veilig kunt innemen, hangt af van de mate van leverschade (indien aanwezig) die je hebt.

Kan ik roken?

> Roken moet door iedereen worden vermeden, omdat het schadelijk is voor je gezondheid.
Eris geen direct effect van roken op de PSC.

Kan ik alcohol drinken?

- ledereen met een leverziekte moet heel voorzichtig zijn met alcohol. Hoewel alcohol niets te maken
heeft met het krijgen van PSC, is de lever het orgaan dat alcohol in het lichaam verwerkt en daarom legt
alcohol er extra druk op. Hoe riskant alcohol voor je is, hangt af van de ernst van je leverziekte. Over het
algemeen is het goed om het zeer beperkt te houden. Veel mensen met PSC kiezen ervoor om alles te doen
wat binnen hun macht ligt om voor hun lever te zorgen en drinken alleen alcohol (één tot twee drankjes)
bij speciale gelegenheden.
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Kan ik reizen?

> Natuurlijk! Veel jonge mensen met PSC reizen de wereld rond en beleven spannende avonturen.
Laat PSC je niet tegenhouden! Wij raden je aan om met je leverarts te praten om er zeker van te zijn dat je
toegang hebt tot de juiste zorg en medicijnen, waar je ook heen wilt.

Kan ik een gezin stichten?

- Het risico op complicaties tijdens de zwangerschap is bij mensen met PSC niet anders dan bij gezonde
personen. Maar als je leverziekte gevorderd is, moet er wel met sommige dingen rekening gehouden worden.
Je dient je arts te raadplegen als je gezinsplannen hebt, vooral als je cirrose hebt.

> PSC is geen erfelijke ziekte en je geeft de ziekte niet door aan je kinderen.
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