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Pierwotne zapalenie
twardziny zoiciowej (PSC)

Diseases

Informacje dla mtodych ludzi

Dla kogo jest ta ulotka?
Dla mtodych ludzi z PSC (od 15 lat)

Sprawdz ERN Rzadka watroba ogdlna Ulotka PSC, ktdra zawiera
wiecej informacji o chorobie: https:/rare-liver.eu oraz

Co to jest pierwotna stwardnienie zapaleniowo-
cholangowa?

> Kiedy kto$ ma pierwotng twardzinkowe zapalenie drdg
oddechowych (w skrocie nazywamy to PSC), jego watroba
jest chora.

- Twoja watroba jest narzadem w brzuchu, tuz pod klatka
piersiowa na po prawej stronie. Jest to kolor czerwono-brazowy
i dosc¢ duzy (1-1,8 kg). Watroba jest bardzo waznym organem i
bardzo ciezko pracuje, aby utrzymac zdrowie.

> W rzeczywistosci ma ponad 500 miejsc pracy! Na przyktad
watroba pomaga przeksztatcic¢ jedzenie, ktére jesz w
energia i inne przydatne produkty, ktére ciato moze uzywac lub
przechowywac na pozniej. Réwniez oczyszcza krew, ktoéra
pomaga chronic ciafo ze zbyt wielu odpadéw chemicznych
budowanie, ktére moze sprawic, ze poczujesz sie Zle.

2> Wewnatrz watroby znajduje sie wiele cienkich rurek zwanych
kanatami zétciowymi. Te wiele matych kanatow (podobnych do
drzewa) taczy sie z duzym kanatem gtéwnym, ktory
transportuje zotc, zielonkawo-zotta ciecz do jelit. Kiedy ktos ma
PSC, zo1¢ nie ptynie zbyt dobrze i utknie. W chorobie te kanaty
rozwija sie zwezenie i zot¢ kumuluje sie. Akumulacja zofci
powoduje problemy, dlatego ludzie z PSC czasami czujg sie Zle.

o .
Christiane Konietzney, MHH
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Dlaczego mam PSC?

- Ludzie z PSC nie zrobili nic ztego, co doprowadzito ich do ztego
samopoczucia.

> Powody, dla ktorych kanaty zotciowe rozwijajg zwezenie nie s3
jasne. Zapalenie i uktad odpornosciowy mogga byc¢ czesciowo
odpowiedzialne. Normalnie twdj uktad odpornosciowy pomaga
organizmowi zwalczac zarazki, ktore powodujg, ze czujesz sie Zle.
Kiedy masz PSC twoj uktad odpornosciowy jest nadpobudliwy i
btednie traktuje przewody zotciowe, tak jak zarazki i nadal
probuje je zwalczac. To prowadzi do nieprawidfowego dziatania
drog zotciowych i watroby i moze sprawic, ze poczujesz sie Zle.

Czy mozna ztapa¢ PSC od kogos, czy jest zakazny?

> PSC nie jest czyms, co mozna ztapac. Jest to spowodowane
wadliwym uktadem odpornosciowym.

> PSC nie jest choroba zakazna. Niektorzy ludzie kojarza zotta
skore z chorobami, ktdre sg spowodowane infekcjami i moga by¢
przenoszone z jednej osoby na drugg osobe. Ale to absolutnie nie
jest w przypadku twojej choroby! Oznacza to, ze ludzie z PSC nie
zrobili nic ztego, co spowodowato, ze stali sie Zle.

W jaki sposéb moj lekarz pomoze?

> Nie ma leku, ktory pozbywa sie PSC, ale istniejg pewne sposoby,
w jakie lekarze mogg pomac ludziom z PSC i jak sie czujg. Moga
to byc leki lub w niektérych przypadkach moga potrzebowac
endoskopii lub operacji.

“Christiane Konietzney, MHH |

2> W porownaniu z PSC u dorostych, oznaki i objawy PSC u dzieci i
mtodziezy sg tagodniejsze. Jednak PSC u mtodszych oséb moze wigzac sie z wiekszym
stanem zapalnym w watrobie i silniejszg odpowiedzig autoimmunologiczna niz u dorostych.
Z tego powodu leki, ktére ttumig ukfad odpornosciowy, moga by¢ dobrym sposobem
leczenia PSC u dzieci i mtodziezy. Biopsja watroby ma kluczowe znaczenie podczas
stosowania tego podejscia. Biopsja watroby jest procedura, w ktorej malenki
kawatek watroby jest pobierany i oceniany pod mikroskopem.
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> Lekarz wykona badania krwi, aby sprawdzi¢, jak dobrze rzeczy dziatajg w organizmie i sprawdzi¢ poziom
witaminy. Nie oznacza to, ze cos jest nie tak — kazdy z PSC ma regularne badania krwi.

- U dzieci czasami leki, ktére ttumig twoje ciato-policja (uktad immunologiczny) lub antybiotyki mogg pomac.
> Czasami zaleca sie rozpuszczalne w ttuszczach suplementy witaminowe (witamina A, E, D, K)

> Niestety, dorosli z PSC majg zwiekszone ryzyko zachorowania na raka, dlatego niektore testy i badania musza
by¢ powtarzane regularnie, aby wykry¢ objawy raka tak szybko, jak to mozliwe. Na szczescie nie jest tak w
dziecinstwie, wiec potrzeba mniej testéw/badan.

Jakie moga by¢ objawy PSC?

> Nie wszyscy doswiadczajg objawow, ale dla tych, ktdrzy to robia, zmeczenie, swedzenie i zottaczka sg
najczesciej zgtaszane. Zéttaczka to miejsce, w ktdrym skdra i biate oczy majg 26ty odcien. Zawsze daj znad
lekarzowi watroby, jesli zaczniesz doswiadczac nowych objawow. Twoj lekarz watroby bedzie chciat wiedziec |
pomoze Ci nimi zarzgdzac.

> Swedzenie moze by¢ naprawde irytujgcym objawem. Nie bagatelizuj tego, zwtaszcza jesli zakioca to sen.
Porozmawiaj o tym z rodzicami i lekarzem.

> Porozmawiajmy o kupo! Wiele osob z PSC ma réwniez stan jelit zwany zapalng choroba jelit (IBD). Oznacza to,
ze lekarz bedzie rutynowo pytat Cie o bdl brzucha (brzuszku) i kupe. Mozesz rowniez potrzebowac specjalnej
procedury w szpitalu zwanej kolonoskopia (gdzie kamera idzie na dole, aby zbadac jelito grube). Nie wstydz sie
ani nie wstydz sie mowic o biegunce i innych objawach. Bardzo wazne jest, aby IBD byt dobrze kontrolowany,
poniewaz nieleczone IBD moze mie¢ negatywny wptyw na watrobe i codzienne zycie. Na szczescie istnieje
wiele skutecznych opcji leczenia, aby poradzi¢ sobie z objawami IBD, wiec zawsze najlepiej jest porozmawiac o
nich otwarcie z lekarzem.

- Jesli masz nagle nowa lub zaostrzong zottaczke i (lub) nowy lub nasilony Swiad w potgczeniu z goraczka i byc
moze bol brzucha w gornej prawej czesci brzucha i blady stolce, moze miec ostre zapalenie drdg
oddechowych i nalezy zwrdcic sie o pilng opieke medyczna.
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Zycie z PSC ...
Czy moge chodzi¢ do szkoty i uprawiac sport?
> Tak, mozesz robic¢ wszystko, co robig twoi przyjaciele i koledzy z klasy.

> Z PSC w ogdle mozna gra¢ dowolny sport chcesz. Nie ma ograniczen, chyba ze sledziona jest powiekszona.
Jesli tak jest, lekarz poprowadzi Cie o czynnosciach, ktére mozesz bezpiecznie wykonac.

Czy musze stosowac specjalng diete?

> Nie, mozesz jes¢ wszystko, co chcesz, a to powinno obejmowac zdrowe jedzenie, ® jak dla wszystkich dzieci.

Jakie srodki przeciwbdélowe moge wzigc?

- Unikaj aspiryny i ibuprofenu, poniewaz moga one zwiekszac ryzyko krwawienia zotagdkowo-jelitowego i stanu
zapalnego. Paracetamol (nie wiecej niz 10 mg na kg masy ciata lub maksymalnie 500 mg co 6 godzin) lub
Metamizol jest bezpieczniejsza alternatywa. Zawsze skonsultuj sie z lekarzem lub farmaceuta, jesli nie
MmMasz pewnosci.

Czy moge stosowaé antykoncepcje?

- Jesli chcesz wzig¢ hormonalne srodki antykoncepcyjne, skontaktuj sie z lekarzem prowadzacym watrobe,
poniewaz to, co mozesz bezpiecznie przyjac, zalezy od stopnia uszkodzenia watroby (jesli w ogdle).

Moge palic¢?

- Palenie powinno byc¢ unikane przez wszystkich, poniewaz jest szkodliwe dla zdrowia. Nie ma bezposredniego
wptywu palenia na PSC.

Czy moge pic¢ alkohol?

> Kazdy z chorobg watroby powinien byc bardzo ostrozny z alkoholem. Chociaz alkohol nie ma nic wspdlnego
z uzyskaniem PSC, watroba jest organem, ktory przetwarza alkohol w organizmie, a zatem alkohol ktadzie na
niego dodatkowy nacisk. To, jak ryzykowny jest dla Ciebie alkohol zalezy od ciezkosci choroby watroby.
Ogodlnie rzecz biorac, dobrze jest utrzymac ja w bardzo ograniczonym zakresie. Wiele oséb z PSC decyduije sie
zrobi¢ wszystko, co w ich mocy, aby dbac o swoje watrobki i pic tylko alkohol (od jednego do dwdch napojdw)
przy specjalnych okazjach.
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Czy moge podrézowac?

> Oczywiscie! Wielu mtodych ludzi z PSC podrozuje po swiecie i podejmuje ekscytujace przygody. Nie pozwal,
aby PSC cie powstrzymat! Zalecamy porozmawianie z lekarzem watroby, aby upewnic sie, ze masz dostep do
odpowiedniej opieki i lekdw, gdziekolwiek chcesz.

Moge mieé rodzine?

2> Ryzyko powiktan w ciazy u oséb z PSC nie rozni sie od zdrowych osob, ale jesli choroba watroby jest
zaawansowana, nalezy rozwazyc pewne aspekty. Powinienes porozmawiac z lekarzem, jesli planujesz rodzine,
zwfaszcza jesli masz marskosc watroby.

> PSC nie jest choroba dziedziczng i nie przekazesz choroby swoim dzieciom.
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