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Was ist PSC?

PSCist eine seltene, immunvermittelte Lebererkrankung, die nach einer Entziindung der
Gallenwege (Cholangitis) zu Narbenbildung (Sklerosen) fiihrt. Dies bedeutet, dass Galle,
die normalerweise durch die Gallenwege in den Darm flief3t, nicht richtig ablaufen kann
und sich in der Leber aufstaut. Dies kann zu Infektionen und weiteren Leberschdden
flhren. Siehe Abbildung 1.
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Abbildung 1. Diagramm der Leber- und Gallenkandile in PSC

Die Gallenwege sind winzige R6hrchen, die Galle aus der Leber in den Darm ableiten. Sie kénnen sich
die Gallenwege als ein wie ein Baum angeordnetes Rohrsystem vorstellen, in dem die Galle von den
kleinsten Gallenwegen an der Spitze (Zweige), hinunter durch die grofien Gallenwege (Aste) und
schliefSlich durch den Hauptgallengang (Stamm) ablduft.

Bei einer PSC greift das Immunsystem die Gallenwege an und verursacht eine Verhdrtung und
Verengung der Kandle. Bei PSC kénnen sowohl die kleinen als auch die grofsen Gallenwege
Verengungen entwickeln, wodurch die Galle schlechter abgeleitet wird.

Wer ist betroffen?

PSC kann in jedem Alter diagnostiziert werden. Sie wird am haufigsten zwischen 30 und
50 Jahren diagnostiziert, aber auch Kinder kdénnen betroffen sein. Die Erkrankung
betrifft etwas mehr Manner als Frauen. Die meisten Menschen mit PSC haben auch eine
oder mehrere immunvermittelte Erkrankungen, insbesondere chronisch entziindliche
Darmerkrankungen (CED).
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Warum habe ich PSC?

PSC ist komplex und die Ursachen sind noch nicht vollstéandig verstanden. Aktuelle
Erkenntnisse deuten darauf hin, dass Menschen mit einem bestimmten genetischen
Profil moglicherweise anfallig fir Ausléser aus der Umwelt sein kdnnen, was dazu fiihrt,

dass ihr Immunsystem die Gallengdange angreift. Wir wissen noch nicht, was dieser
Ausloser ist, aber es konnten Bakterien oder Viren sein.
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Abbildung 2. Faktoren, die an der Entstehung und Auspréigung der PSC beteiligt sind
1 Genetische Pradisposition und Umweltfaktoren

2 Im Darm aktivierte Immunzellen wandern in die Leber

3 Verlust des Schutzmechanismus gegen giftige Gallenkomponenten

4 Verdanderte Aktivitat des Immunsystems fiihrt zu Entzindungen um die Gallengdange herum
5 Verletzung von Gallengangszellen fiihrt zu Narbenbildung

6 Komplikationen wie Verengungen der Gallengange, Ansammlung von Narbengewebe
(Zirrhose) und erhohtes Krebsrisiko.

Vielen Dank an Professor Tom Hemming Karlsen, Universitéitsklinik Oslo, fiir die Erlaubnis, diese
Grafik zu reproduzieren.
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Wie wird PSC diagnostiziert?

PSC kann schwierig zu diagnostizieren sein. Die Diagnose kommt oft unerwartet wenn
durch routinemallige Bluttests bei chronisch entzlindlichen Darmerkrankungen
Hinweise auf Schaden an den Gallenwegen gefunden werden. In anderen Fallen wird
die PSC nach Untersuchungen diagnostiziert, die wegen anhaltender Abgeschlagenheit,
allgemeinem Unwohlsein oder Anzeichen einer Lebererkrankung wie Juckreiz oder
Gelbsucht (Gelbfarbung der Augen/Haut) eingeleitet werden.

Wenn lhr Arzt das Vorliegen einer PSC vermutet, werden Sie gebeten, eine spezielle
MRT-Untersuchung namens MRCP durchfiihren zu lassen. Eine MRCP stellt lhre
Gallenwege genau dar.

Wenn die MRCP fiir PSC typische Gallenwegsveranderungen zeigt, werden nur selten
invasive Tests bendtigt. Gelegentlich wird jedoch eine Leberbiopsie entnommen, wenn
andere Erkrankungen wie zum Beispiel eine zusatzliche Autoimmune Hepatitis vermutet
werden. Nur in seltenen Fallen ist eine endoskopische Darstellung der Gallenwege
(ERCP) erforderlich, um die Diagnose zu stellen.

Was kann mein Arzt tun?

Derzeit ist die PSC nicht heilbar. Ihr Arzt kann aber mit verschiedenen Behandlungs-
moglichkeiten helfen, Ihre Beschwerden zu bewaltigen. Dazu geh6ren Medikamente zur
Behandlung von Juckreiz, Antibiotika zur Behandlung von Infektionen und Vitamin-
Praparate.

Einige Menschen mit PSC nehmen Ursodeoxycholsdure (UDCA) in niedriger Dosis ein (15
bis 20 mg pro kg Korpergewicht pro Tag). UDCA verbessert Leberblutwerte und kann
dazu beitragen, den Gallenfluss zu verbessern. Es gibt jedoch keine wissenschaftlichen
Erkenntnisse, dass dies das Fortschreiten der PSC verzogert.

Menschen mit PSC haben ein erhohtes Risiko fiir einige Krebserkrankungen des Magen-
Darm-Traktes, des Dickdarms und der Gallenwege. |hr Arzt sollte regelmaRige
Kontrolluntersuchungen durchfihren.

Derzeit werden neue Behandlungsmoglichkeiten fiir die PSC getestet. lhr Arzt kann mit
Ihnen Gber Moéglichkeiten sprechen, an klinischen Studien teilzunehmen, um Zugang zu
potenziellen neuen Medikamenten zu erhalten.

Welche Tests oder Verfahren sind notwendig?
Ein Ultraschall alle 6-12 Monate, um die Form lhrer Leber, die Gallengdnge und
Gallenblase zu untersuchen.

Eine Darmspiegelung zum Zeitpunkt der Diagnosestellung der PSC, um auf das
Vorhandensein chronisch entziindlicher Darmerkrankungen zu untersuchen, auch wenn
Sie keine diesbeziiglich keine Beschwerden haben. Wenn Sie eine chronisch
entzindliche Darmerkrankung haben, steht jéhrlich eine Darmspiegelung an.
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Ein Knochendichtemessung, um lhre Knochen zu untersuchen, da PSC mit einem
erhohten Risiko flir Knochenbriichigkeit (Osteoporose) einhergeht.

Eine Endoskopische Behandlung (ERCP) kann manchmal verwendet werden, um die
Gallenkanale physisch zu erweitern und den Gallenabfluss zu erleichtern.

Regelmdfige Leberbluttests zur Uberwachung lhrer Leberwerte.

Ein Fibroscan® (Steifigkeitsmessung der Leber) jedes Jahr (falls verfligbar), um auf
Narbenbildung in der Leber zu untersuchen.

Eine MRT-Untersuchung lhrer Gallenkandle (MRCP), wenn Sie neue oder sich dndernde
Symptome haben oder wenn sich Verdanderungen in anderen Tests zeigen.

Brauche ich eine spezielle Diat?

Es gibt keine spezielle Diat fur die PSC. Wir empfehlen lhnen, auf eine gesunde,
ausgewogene Erndhrung zu achten. Vermeiden Sie die Einnahme von
Nahrungsergdanzungsmitteln ohne vorherige Riicksprache mit lhrem Arzt.

Darf ich Alkohol trinken?

PSC ist nicht mit Alkoholkonsum verbunden. Die meisten Arzte empfehlen jedoch, dass Sie,
wenn Sie PSC haben, keinen Alkohol trinken, da dies das Fortschreiten bereits bestehender
Leberschaden beschleunigen kann. lhr Arzt wird Sie zum Umgang mit Alkohol beraten. Dies
wird je nach Schwere der Krankheit und lhrem allgemeinen Gesundheitszustand variieren.

Darf ich rauchen?
Es wird dringend empfohlen, dass Sie nicht rauchen. Zigarettenrauchen ist schadlich fir
Ihre Gesundheit, auch bei geringem Konsum.

Kann ich eine Familie grinden?

Im Allgemeinen, wenn lhre Lebererkrankung nicht sehr weit fortgeschritten ist, ist das
Risiko von Komplikationen in der Schwangerschaft kein anderes als bei gesunden
Menschen. Sprechen Sie mit Ihrem Arzt Gber lhren Kinderwunsch, vor allem, wenn Sie
eine fortgeschrittene Lebererkrankung (Leberzirrhose) haben.

Was wird mit mir geschehen?

Es ist wichtig, sich im Klaren dariiber zu sein, dass die PSC sich von Patient zu Patient
unterscheidet. Viele Menschen mit PSC fiihren ein normales Leben. Andere kénnen von
Symptomen wie Midigkeit, Juckreiz und Bauchschmerzen betroffen sein. Einige PSC-
Patienten, aber nicht alle, entwickeln eine fortgeschrittene Lebererkrankung. Fur diese
Patienten ist manchmal eine Lebertransplantation erforderlich.

Wenn Sie eine plotzliche Veridnderung Ilhrer Erkrankung bemerken, sollten Sie
umgehend Ihren Arzt informieren.
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Akute Cholangitis

Was ist akute Cholangitis?

Akute Gallenwegsentziindung (Cholangitis, auch ,bakterielle Cholangitis“) kann bei
Menschen mit PSC auftreten, auch bei Personen mit ansonsten guter Leberfunktion.
Die genaue Ursache ist nicht bekannt, aber es wird angenommen, dass
Verengungen der Gallenwege die Besiedlung dieser durch Bakterien beglinstigen,
was zu einer Infektion der Gallenwege in der Leber flihrt. Der Ausbruch einer akuten
Cholangitis bedeutet nicht, dass Ihre PSC voranschreitet.

Habe ich eine akute Cholangitis?

Gelegentlich treten bei PSC-Patienten bakterielle Infektionen der Gallengéange auf
(akute Cholangitis), die ein dringende medizinische Versorgung erfordern. Sie
konnen eine breite Palette von Symptomen hervorrufen, wahrend klassische
Merkmale einer Infektion (wie z.B. Fieber) fehlen konnen. Dies bedeutet, dass eine
akute Cholangitis schwer zu erkennen sein kann.

Anzeichen und Symptome kdnnen von Person zu Person variieren und umfassen die

folgenden Merkmale, sind aber nicht beschrankt darauf:

e neue oder sich verschlimmernde Schmerzen im rechten oberen Bereich |hres
Bauches

e reduzierter Appetit/Ubelkeit

e neu auftretender oder sich verschlimmernder Juckreiz (besonders auf den
Handflachen oder FulRsohlen)

e Gelbsucht (Gelbfarbung der Haut und/oder der Augen)*

e Fieber, Schittelfrost, kalte Schauer*

e eine erhohte Temperatur*

e Verdunkelung lIhres Urins*

e Blasser Stuhl*

e plotzliche Verdnderung der Leberblutwerte*

* jedes dieser Anzeichen oder Symptome kann auf eine schwere akute Cholangitis
hindeuten

Brauche ich medizinische Hilfe?

Ja. Wenn Sie glauben, dass Sie eine akute Cholangitis haben, ist dringende
medizinische Versorgung erforderlich. Wenden Sie sich an lhren Arzt oder
vereinbaren Sie aulRerhalb der medizinischen Sprechzeiten einen dringlichen Termin
fir lhre vermutete akute Cholangitis (Infektion der Gallengange). Eine Behandlung
kann erforderlich sein, auch wenn Sie die besonders schweren Anzeichen und
Symptome nicht haben.

WENN SIE ZWEIFEL HABEN, OB SIE EINE AKUTE CHOLANGITIS HABEN KONNTEN,
SUCHEN SIE MEDIZINISCHEN RAT.
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Wenn eines der folgenden Anzeichen oder Symptome einer schweren Cholangitis
vorhanden ist, sollten Sie sich sofort an lhre 6rtlichen Unfall- und Notfallversorgung
richten:

e plotzliches Einsetzen von Gelbsucht

e starke Schmerzen im rechten oberen Bereich lhres Bauches

e unbeherrschbares Fieber (z. B. nicht mit Paracetamol kontrollierbar)

e Schmerzen in der Brust

e Verlust des Bewusstseins

Wenn Sie eine schwere Cholangitis haben, missen Sie moglicherweise im
Krankenhaus behandelt und lberwacht werden. Die sofortige Behandlung mit
Antibiotika ist wichtig und sollte von lhrem Arzt begleitet werden, wobei die
Schwere der Erkrankung, die die vermutlich ursachlichen Keime und mogliche
Nebenwirkungen zu beriicksichtigen sind.

Nachste Schritte

Wir empfehlen lhnen, sicherzustellen, dass der Arzt, der Sie bezlglich Ihrer PSC
betreut, so schnell wie moglich tber lhre akute Cholangitis Bescheid weil3. Er wird
Ihre individuellen Umstande berlcksichtigen und in einigen Fadllen auch ein MRT
oder eine Endoskopie in Betracht ziehen, um lhre Gallengange zu untersuchen
und/oder zu reinigen.

Impfungen

Impfungen gegen Hepatitis A und B (Viren, die eine Leberentziindung verursachen) und
gegen Pneumokokken (Bakterien, die eine Lungenentziindung verursachen) werden
empfohlen. Wir empfehlen auRerdem die jahrliche Impfung gegen Influenza (Grippe) so
friih wie moglich im Herbst.

Wie finde ich einen PSC-Spezialisten?

PSC ist eine komplexe Erkrankung, die auf jeden Patienten einen unterschiedlichen
Einfluss hat. PSC ist eine seltene Erkrankung und nicht jeder Arzt hat Erfahrung damit.
Idealerweise sollte Ihre Versorgung durch einen Arzt oder ein Krankenhausnetzwerk mit
Erfahrung bei der Behandlung von PSC stattfinden. Einige Krankenhduser sind Teil des
europaischen Netzwerks fur seltene Lebererkrankungen, ERN RARE-LIVER. Patienten,
die in Krankenhdusern innerhalb des Netzwerks betreut werden, kdonnen von der
Expertise von Spezialisten anderer Krankenhduser innerhalb des Netzwerks profitieren.
Weitere Informationen zum ERN RARE-LIVER finden Sie unter https://rare-liver.eu.
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Forschung

Eine Reihe potenzieller Behandlungen fiir PSC werden in klinischen Studien in ganz
Europa getestet. Um mehr darliber zu erfahren und herauszufinden, ob Sie fir die
Teilnahme geeignet sind, sprechen Sie mit |hrem Arzt oder besuchen Sie
Clinicaltrials.gov und suchen Sie nach ,primary sclerosing cholangitis“. Hier konnen Sie
sich eine interaktive Karte anzeigen lassen, in der klinische Studien angezeigt werden,
fir die Freiwillige rekrutiert werden.

Haftungsausschluss

Die auf unserer Internetseite kostenlos bereitgestellten Informationen wurden nach
bestem Wissen zusammengestellt, um interessierten Lesern einen ersten Uberblick iiber
mégliche Erkrankungen und Therapieméglichkeiten zu geben. Sie sind ausschliefSlich zu
Informationszwecken bestimmt und ersetzen in keinem Falle eine persénliche Beratung,
Untersuchung oder Diagnose durch approbierte Arzte.
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