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Kinek szl ez a szérélap?

PSC-vel rendelkezd gyermekeknek (kdrtlbelul 10-15 év)

Kérjuk, tekintse meg az ERN ritka maj altalanos PSC tajékoztato,
amely tovabbiinformacidkat nyujt A betegségrdl: https:/rare-livereu és

Mi az els6dleges sclerosing cholangitis?

-> Ha valakinek elsédleges szklerotizald kolangitisze van (réviden
PSC-nek hivjuk), a maja beteg. Mindenkinek van maja. A majad
egy szerv a hasban, kdzvetlentl a bordaid alatt a jobb oldalon.
Vorosesbarna szinl és meglehetésen nagy. A maj egy
nagyon fontos szerv Es nagyon keményen dolgozik, hogy
egeészséges maradjon.

- Tény, hogy tébb mint 500 munkahelye van! Példaul a maj segit
atalakitani az ételt, amit eszik energia és egyéb hasznos
termékek, amelyek A test késébb is hasznalhaté vagy tarolhato.
Az is Tisztitja a vért, amely segit megvédeni tul sok hulladék
vegyszerbdl szarmazd test felépiteni, amitdl rosszul
érezheti magat.

2> A majban sok vékony csé van, amelyeket epevezetéekeknek
neveznek. Ezek sok kis csatorna (hasonld egy fahoz) ésszeolvad
egy nagy fécsatornaval, amely az epét, a zéldessarga folyadékot
a bélbe szdllitja. Ha valaki PSC, az epe nem folyik tul jol, és elakad.
Az On betegségében ezek a csatorndk szlikilet alakul ki, és az
epe felhalmozddik. Az epe felhalmozddasa problémakat okoz,
ezért a PSC-ben szenvedd emberek néha rosszul érzik magukat.

o .
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Miért van PSC-m?

> A PSC-vel rendelkezd emberek nem tettek semmi rosszat, ami
miatt rosszul lettek.

2> Nem vilagos, hogy az epevezetékek miért alakitjak ki a szlkuletet.
A gyulladds és azimmunrendszer részben felelds lehet. Altaldban
az On ,testrenddrsége” (immunrendszere) segiti a szervezetet a
betegséget okozd baktériumok elleni kiizdelemben. Ha PSC-ben
szenved, az immunrendszere hiperaktiv, és tévesen ugy kezeli az
epevezetékeket, mintha azok baktériumok lennének, és
folyamatosan kizdeni prébal ellentk. Ez ahhoz vezet, hogy az
epevezetékek és a maj nem mUkodik megfeleléen, és rosszul
érzi magat.

Lehet-e elkapni a PSC-t valakitdl, vagy fert6z6?

- Az egyablakos tgyintézesi pontok nem olyan dolgok, amelyeket
On észrevesz. Ezt a hibas immunrendszer okozza.

> A PSC nem fertdzé betegség. Vannak, akik a sarga bért olyan
betegségekkel tarsitjak, amelyeket fertézések okoznak, és
atvinetdk egyik szemelyrél a masikra. De ez egyaltalan nem igaz
a betegsegedre! Ez azt jelenti, hogy a PSC-vel rendelkezdk nem
tettek semmi rosszat, ami miatt megbetegedtek.

Hogyan segit az orvosom?

© ..
> Nincs olyan gyogyszer, amely megszabadulna a PSC-tdl, de Christiane KOniethey/ MHH
vannak olyan mddszerek, amelyekkel az orvosok segithetnek a
PSC-ben szenveddknek, és hogyan erzik magukat. Ezek
lehetnek gydgyszerek, vagy bizonyos esetekben endoszkopiara
vagy mutétre lehet szikseguk.

> Osszehasonlitva a PSC-vel felnétteknél, a PSC jelei és tiinetei gyermekeknél és fiatalokndl altaldban
enyhébbek. A fiatalabbaknal azonban a PSC tobb majgyulladdst és erésebb autoimmun valaszt okozhat,
mint a felnétteknél. Ezért az immunrendszert tompitd gyogyszerek j6 modszert jelenthetnek a PSC
kezelésére gyermekeknél és serdiléknél. A majbiopsziak kritikusak, amikor ezt a megkdzelitést
alkalmazzak. A majbiopszia olyan eljaras, amelynek soran a maj egy apro szeletét mikroszkdp alatt veszik
és értékelik.
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> Orvosa vérvizsgalatokat fog végezni, hogy ellendrizze, mennyire jol mUkoddnek a dolgok a szervezetben,
és ellendrizze a vitaminszintet. Ez nem jelenti azt, hogy minden rendben van — minden PSC-vel rendelkez&
személynek rendszeres vérvizsgalatot kell végeznie.

> Gyermekeknél néha a ,test-renddérséget” (immunrendszert) elnyomd gyodgyszerek vagy
antibiotikumok segithetnek.

> Néha zsirban oldodd vitamin-kiegészitdk (A, E, D, Kvitamin) ajanlottak

Mik lehetnek a PSC tiinetei?

2> Nem mindenki tapasztal tineteket, de azok szamara, akik igen, a faradtsag, viszketés és sargasag
leggyakrabban jelentett. A sargasdg az, ahol a bdr és a szemfehérje sarga drnyalatu. Mindig tajékoztassa
kezelSorvosat, ha Uj tineteket észlel. Kezelorvosa tudni fogja, és segiteni fog Onnek ezek kezelésében.

2> Aviszketés nagyon bosszantd tlnet lehet. Ne becsulje le, kildnésen, ha zavarja az alvast. Beszéljen errdl a
szuleivel és az orvosaval.

> Beszéljunk a kakirol! Sok PSC-ben szenvedd embernek van egy gyulladasos bélbetegség (IBD) nevd
bélbetegsége is. Ez azt jelenti, hogy orvosa rendszeresen megkérdezi Ont a hasi fajdalomrdl és a kakirdl.
Szukség lehet egy specialis korhazi eljarasra is, amelyet kolonoszkopianak neveznek (ahol egy kamera megy
az aljara, hogy megvizsgalja a nagy bélét). Ne szégyelljen hasmenésrdl és egyeb tinetekrdl beszélni. Nagyon
fontos, hogy az IBD jol kontrollalt legyen, mert a kezeletlen IBD negativ hatdssal lehet a majra és a
mindennapi életre. Szerencsére szamos hatékony kezelési lehetéség van az IBD tlneteinek kezelésére, ezért
mindig a legjobb, ha nyiltan beszél roluk orvosaval.

Jarhatok-e iskolaba és sportolhatok-e?
- Igen, mindent megtehetsz, amit a barataid és az osztalytarsaid tesznek.

> A PSC-vel altalaban barmilyen sportot jatszhatsz. Nincsenek korlatozasok, kivéve, ha a lepe
megnagyobbodott. Ha ez a helyzet, akkor orvosa végigvezeti Ont azokrdl a tevékenységekrdl, amelyeket
biztonsagosan elvégezhet.

Kulonleges diétat kell kovetnem?

> Nem, mindent megehetsz, amit csak akarsz, és ennek magaban kell foglalnia az egészséges ételeket, ® mint
minden gyermek szamara.
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