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Hvem er denne informasjonen ment for?
Ungdom med PSC (fra 15 ar)

Vennligst sjekk ut informasjonen til ERN RARE LIVER om PSC som
vil gi deg generell informasjon om sykdommen: https:/rare-livereu og

Hva er primzaer skleroserende kolangitt?

> Nar noen har primaer skleroserende kolangitt (forkortet PSC) er
leveren deres syk. Alle har en lever. Leveren din er et organ som
er plassert rett under brystkassen pa hayre side i magen. Leveren
er rgdbrun i farge og pa stgrrelse med en fotball. Leveren er et
viktig organ som du trenger for a holde deg frisk.

> Faktisk har den mer enn 500 arbeidsoppgaver! For eksempel
hjelper leveren til med & omgjgre maten du spiser til energi og
andre nyttige stoffer som kroppen din trenger eller lagrer til
senere. Den renser blodet og beskytter kroppen fra avfallsstoffer
som kan gjgre deg uvel.

> Inneileveren din er det mange tynne rgr som kalles galleganger.
Disse mange sma kanalene (som ligner grenene pa et tre)
smelter sammen til en stor hovedkanal (trestammen) som
transporterer galle til tarmen. Galle er en gulgrgnn vaeske som
hjelper til med a fordgye maten i tarmne.

2> Nar noen har PSC kan det danne seg innsnevringer og trange
omrader i gallegangene.
Dette farer til at gallen kan flyte langsommere gjennom
galleveiene og hope seg opp. Opphopning av galle kan forarsake
problemer som gjar at personer med PSC kan fgle seg syke.

o .
Christiane Konietzney, MHH
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Hvorfor har jeg fatt PSC?

> Personer med PSC har ikke selv gjort noe som har fatt dem
til 3 bli syke. Man vet ikke hvorfor noen utvikler sykdommen -
arsaken er sannsynligvis ssammensatt. Det forskes pa
sykdommen for a finne flere svar.

- Vivet ikke sikkert hvorfor gallegangene utvikler innsnevringer.
Noe av forklaringen kan vaere en reaksjon i immunforsvaret som
gir en slags betennelse rundt galleveiene. Normalt hjelper
immunsystemet kroppen til a bekjempe mikrober som kan gjare
deg syk. Nar du har PSC, er immunsystemet ditt mer aktivt enn
vanlig. Vi vet ikke helt hvorfor immunforsvaret er for ivrig, men
immunforsvaret behandler gallegangene dine pa samme mate
som det behandler fremmede mikrober som skal bekjempes.
Dette forer til at det blir betennelse rundt gallegangene og
leveren ikke fungerer som den skal.

Kan man fa PSC fra noen andre og er det en
smittsom sykdom?
> PSC er ikke en smittsom sykdom. PSC er ikke forarsaket av noe

man har gjort eller spist. Det er en sykdom som er forarsaket av
en endring i immunsystemet.

Hva er de vanligste symptomene ved PSC?

© ..
- lkke alle opplever symptomer, men for de som gjar det, er Christiane Koniethey/ MHH
tretthet, klge og gulsott oftest rapportert. Gulsott betyr at huden
din og det hvite i gynene far et gult skjeer. Fortell alltid legen din
om nye symptomer. Legen din gnsker a vite om symptomer og
vil hjelpe deg med & handtere dem.

> Klge kan veere et veldig plagsomt symptom. Ikke bagatelliserer
det, spesielt hvis det forstyrrer sgvnen din. Snakk med foreldrene
dine og legen din om det.
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> Mange som har PSC har ogsa en betennelse i tarmen som kalles inflammatorisk tarmsykdom (IBD). Vi tror
det er en sammenheng mellom betennelse i tarm og betennelse rundt galleveiene. Legene vil rutinemessig
spgrre deg om magesmerter og avfgring. Hvis man lurer pa om det betennelse i tarmen kan man undersgke
tarmen med et lite kamera. Dette kalles endoskopi. Hos barn og unge gjgr man denne undersgkelsen i
narkose. Det er viktig at du forteller legen din om magesmerter, Igs mage, blod i avfaring og andre symptomer
slik at man kan fa undersgkt tarmen og startet best mulig behandling dersom man har IBD. Vi tror at det virker
positivt pa leveren din at vi behandler betennelsen i tarmen pa en god mate. Heldigvis er det mange mater a
behandle betennelse i tarmen pa.

- Huvis du far feber samtidig med ny/forverret gulsott, kige eller magesmerter s& kan du ha en akutt infeksjon i
galleveiene (kolangitt) og bar sgke rask legehjelp.

Hvordan vil legen min kunne hjelpe meg?

- Det finnes ingen medisin som gjgr at man blir kvitt PSC, men det finnes mater leger kan hjelpe personer med
PSC slik at de far det bedre. Dette kan vaere medisiner, eller i noen tilfeller endoskopi eller operasjon.

- Mange barn og ungdom med PSC har lite eller milde symptomer. Noen barn og unge med PSC kan ha
kraftigere betennelse i leveren og en sterkere autoimmun respons enn hos voksne. Pa grunn av dette kan
medisiner som demper immunsystemet veere en god mate a behandle betennelse i lever og galleveier pa hos
barn og ungdom. F@r man starter behandling med immundempende medisiner vil man ofte ta en
leverbiopsi. Leverbiopsi gjgres oftest i narkose ved at man fgrer en liten nal inn i leveren og henter ut en liten
0g tynn vevsbit som man vurderer i mikroskop for a finne ut mer om betennelsen i leveren. Man far
lokalbedgvelse og de fleste har ikke smerter i forbindelse med leverbiopsi.

- Legen din vil ta blodprgver for a sjekke hvor godt ting fungerer inne i kroppen din og for a sjekke
vitaminnivaene dine. Dette betyr ikke at noe er galt — alle med PSC tar regelmessige blodpraver.

> Noen ganger anbefales tilskudd av fettlgselige vitaminer (vitamin A, E, D, K).

- Dessverre har voksne med PSC gkt risiko for a fa kreft. Derfor ma noen tester og undersgkelser gjentas med
jevne mellomrom for & fange opp tegn pa kreft sa tidlig som mulig. Slik er det heldigvis ikke hos barn og
derfor trengs det feerre prgver/undersgkelser.
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Livet med PSC...
Kan jeg ga pa skolen og fortsette med idrett?

- Ja, du kan gjgre det samme som vennene dine og klassekameratene dine gjar.

> Med PSC kan du vanligvis drive med hvilken idrett du vil. Det er ingen begrensninger med mindre milten din
er forstgrret. Hvis dette er tilfelle, vil legen din informere deg om hvilke aktiviteter du trygt kan gjare.

Ma jeg folge et spesielt kosthold?

- Nei, du kan spise det du vil. Kostholdet ditt, som for alle andre ungdom, bgr inneholde sunn mat.

Hvilke typer smertestillende kan jeg ta?

> Paracetamol (10 mg per kg kroppsvekt eller maksimalt 500 mg hver 6. time) kan brukes med mindre du har
fatt annen beskjed fra legen din. Noen far beskjed om & unnga Aspirin og Ibuprofen. Sjekk alltid med legen
din hvis du er usikker.

Kan jeg bruke hormonelle prevensjonsmidler?

- Hvis du gnsker a ta hormonelle prevensjonsmidler bgr du fa hjelp av legen din til & finne et trygt preparat som
du kan bruke. Hvilken type prevensjon du bar bruke vil avhenge av nivaet av leverskade.

Kan jeg royke?

- Rayking bgr som generell regel unngas av alle fordi det er skadelig. Det er ingen direkte effekt av rayking
pa PSC.

Kan jeg drikke alkohol?

- Alle med en leversykdom bar vaere sveert forsiktige med alkohol. Leveren er det organet som behandler
alkohol i kroppen og belastes ekstra mye ved inntak av alkohol. | Norge er det ikke lov a selge alkohol til
personer under 18 ar. Mange voksne med PSC velger 3 ikke drikke alkohol fordi de gnsker a gjgre alt de kan for
a ta vare pa leveren.
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Kan jeg reise?

> Selvfglgelig! Mange unge mennesker med PSC reiser verden rundt og drar pa spennende eventyr. Ikke la PSC
stoppe deg! Vi anbefaler at du snakker med legen din for a forsikre deg om at du har tilgang til riktig pleie og
medisiner uansett hvor du gnsker a dra.

Kan jeg fa min egen familie?

- Risikoen for komplikasjoner i svangerskapet for kvinner med PSC avhenger av graden av leverskade. Du bgr
snakke med legen din hvis du planlegger a bli gravid slik at oppfelgingen i svangerskapet blir best mulig.

> PSC erikke en arvelig sykdom og du vil ikke overfgre sykdommen til barna dine.
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