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Fur Laien: Was bedeutet das fiir Patientinnen und Patienten?

Die urspringliche, 2018 veroffentlichte AASLD-
Leitlinie war eine Aktualisierung der
vorangegangenen Veroffentlichung aus dem Jahr
20009. In diesem Ratgeber finden Sie Themen wie
mogliche Ursachen der PBC, Diagnose, Therapien
und wie sich PBC bei Betroffenen und
medizinischen Fachkraften bemerkbar macht. Wir
losen uns von althergebrachten Leitlinien, in denen
Sie Empfehlungen finden, die nach Starke der
Empfehlung und der Qualitat der Nachweise
eingeteilt werden. Dieser Ratgeber besteht aus
Aussagen, die eine kleine Gruppe von Expertinnen
und Experten nach einer Literaturrecherche in
Kombination mit ihren eigenen Expertenmeinungen
getroffen haben. Dieser Ratgeber stellt einen sehr
positiven Schritt fur die Zukunft der Diagnose und
Therapie der PBC dar. Sie zeigt Betroffenen, deren
Netzwerken und medizinischen Fachkrafte die
bevorzugten  Ansatze flir eine optimierte
Versorgung.

Dieses Dokument wendet sich an Laien. Es soll das
Verstandnis fur die AASLD Leitlinien fur Betroffene und
deren Netzwerk erleichtern, damit sie sich starker in
Entscheidungen zu ihrer eigenen Versorgung einbringen
kénnen, weil sie ja die Experten zum Thema ,Leben mit PBC*
sind.

Die PBC Foundation ist davon uUberzeugt, dass Betroffene,
die ja schliellich mit den Konsequenzen jeglicher
Veranderungen leben, auf diese Leitlinie aufmerksam
gemacht werden, ob sie befolgt wird oder nicht. Sie sollten
deren Inhalt verstehen und wissen, wie sie die Informationen
am besten einsetzen, um ihre Behandlung und ihre Prognose
zu optimieren.

Der Geschéaftsfihrer/in der PBC Foundation, sagt zum
Ratgeber folgendes: ,Dieser Ratgeber stellt aus mehreren
Griinden einen wesentlichen Schritt nach vorn dar. Er bildet
einen formellen Rahmen fir die aktuelle beste Praxis und die
neuesten verfigbaren Therapien. Als Organisation treffen
und unterstltzen wir zu viele Betroffene, die nicht optimal
behandelt werden (z.B. unnétige Leberbiopsien). Dieser
Ratgeber kann Betroffenen schwarz auf weiR die
Unterstitzung und Informationen bieten, die sie brauchen.
Sie kénnen dann diese Informationen zu ihrer medizinischen
Fachkraft mitbringen und flr sich um eine optimale
Behandlung bitten. Dieser neue Ratgeber stellt nicht die
Meinung einer Einzelperson oder einer Selbsthilfegruppe
dar, sie basiert auf wissenschaftlichen Daten,
evidenzbasierter Medizin, und beruflicher Erfahrung. Unsere
Pflicht besteht nun darin, sicherzustellen, dass jede Person,

die von diesem Ratgeber profitieren kénnte, dessen Inhalt
auch kennt.

Der Hepatologe und PBC Spezialist Dr. Robert Gish stimmt
zu: ,Die Original-Leitlinie war fur medizinische Fachkrafte
konzipiert, und mit dieser Version fur Laien konnen Betroffene
aufgeklart und befahigt werden, selbst zu Experten zu
werden. Die meisten Betroffenen in den USA werden von
medizinischen Fachkraften betreut, fur die PBC eine seltene
Erkrankung ist. Deshalb verfligen diese Fachkrafte
wahrscheinlich Gber wenig Spezialwissen zu dieser
Erkrankung. Wir empfehlen deshalb, dass Betroffene ihre
medizinischen Fachkrafte  zu  einer  gemeinsamen
lebenslangen Reise einladen, auf der sie Wissen und
Informationen  austauschen koénnen. Das ermoglicht
Betroffenen die bestmogliche Lebensqualitat und Ergebnisse.
Dieses Dokument fiir Laien kann als Grundlage flir einen
solchen langfristigen Informationsaustausch dienen.*

Hier haben sich die Gesundheitsautorin Isla Whitcroft, Dr.
Robert Gish und der Betroffenenvertreter Robert Mitchell-
Thain zusammengeschlossen, um einen Ratgeber flr
Betroffene zu erstellen. Sie mochten sicherstellen, dass die
AASLD Leitlinien bei allen Betroffenen berucksichtigt
werden und dass ihre Erkrankung optimal behandelt wird,
egal wo oder von wem sie behandelt werden.

Die Leitlinie ist mit 26 Seiten ein komplexes Dokument und
wir haben deshalb ihren Inhalt in diesem separaten
Dokument extra fir die PBC Community zusammengefasst.
So konnen Betroffene die Aussagen besser verstehen, deren
Bedeutung im Alltag erkennen und ihren Behandlungsplan
in  Partnerschaft mit ihren medizinischen Fachkraften
erstellen. Der Ratgeber kann aus Sicht Betroffener in 6
Kapitel unterteilt werden:

Diagnose
Therapie
Symptome

Allgemeine
Ratschlage

PBC/AIH

Transplantation

In jedem Kapitel haben wir weiterhin nutzliche Fragen
angefihrt, die Sie |hren medizinischen Fachkraften stellen
konnen, wenn Sie glauben, dass Sie aktuell nicht
leitliniengerecht behandelt werden.
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PBC DIAGNOSTIZIEREN

,Obwohl PBC eine lebenslange Erkrankung ist, haben die
meisten Betroffenen, wenn sie frih diagnostiziert und
korrekt behandelt werden, sehr gute Aussichten®, sagt Dr.
Gish. ,In den Leitlinien wird betont, dass Betroffene sehr gut
auf die Therapie ansprechen und die Anzahl der
Lebertransplantationen wegen PBC von Jahr zu Jahr
zurlickgeht, obwohl mehr Personen diagnostiziert werden
als je zuvor. Deshalb ist eine frihe Diagnose mit moglichst
wenig Unannehmlichkeiten fur Betroffene sehr wichtig.*

»Die meisten PBC Diagnosen konnen mit einer Kombination
aus Leberwerten im Blut, die uns Informationen Uber den
aktuellen Zustand der Leber geben, und antimitochondrialen
Antikorpern (AMA) gestellt werden. Manchmal werden
andere Tests durchgefihrt, die den AMA Tests ahneln, aber
nach anderen Antikérpern suchen. Das andert jedoch lhre
Diagnose oder Prognose nicht. Die Leberfunktion kann
aulerdem mit Bluttests wie Bilirubin im Serum bestimmt
werden.

In den Leitlinien wird eine Leberbiopsie, die ein
Blutungsrisiko und andere Risiken mit sich bringt, nicht mehr
als zur Diagnose erforderlich angesehen. Mit wenigen
Ausnahmen, sollte sie fir die meisten Betroffenen nicht als
diagnostische Modalitat eingesetzt werden.*

»FUr Patientinnen oder Patienten mit Verdacht auf PBC oder
einer bestehenden Diagnose ist eine Leberbiopsie optional”,
berichtet Dr. Gish. ,Aktuell besteht bei weniger als 10% der
Patientinnen oder Patienten mit moglicher PBC die
Notwenigkeit, sich einer Leberbiopsie zu unterziehen.
Leberbiopsien werden flr Verdachtsfalle empfohlen, bei
denen die Autoantikorper negativ sind (AMA, ANA, usw.),
oder bei Personen, bei denen ein Overlap-Syndrom mit AlH,
oder NASH vermutet wird.*

~Manchmal hilft eine Leberbiopsie bei der Diagnose und
Behandlung, aber lhre medizinische Fachkraft sollte
rechtfertigen koénnen, warum das genau in |hrem Fall
notwendig ist.”

FRAGEN FUR IHRE MEDIZINISCHE FACHKRAFT. Meine
PBC wurde schon mit AMA und Leberwerten diagnostiziert.
In den AASLD Leitlinien steht, dass das fur eine Diagnose
reicht. Konnen Sie mir bitte erklaren, warum Sie mir
zusatzlich eine Biopsie anbieten?

Tipp fiir Betroffene von der Foundation:

Falls eine medizinische Fachkraft irgendeinen Eingriff plant,
egal welchen Eingriff, gehen der Patientin oder dem
Patienten hoffentlich folgende Fragen durch den Kopf:

1) Was versucht die Fachkraft herauszufinden?

2) Warum ist diese Information hilfreich?

3) Wasist die beste Informationsquelle?

4) Was sind Vorteile und Nachteile (mit Risiken) jeder
Option?

Stellen Sie diese Fragen, um |lhre Entscheidungen zu leiten.
Sie fuhren zu den besten Entscheidungen flr Ilhre
Versorgung.

Das Schlusselwort im obigen Vorschlag ist das Wort
.anbieten®. Sie mussen die Option einer Biopsie nicht
annehmen. Sie konnen sie ablehnen, wenn Sie dieses
Vorgehen als das fur Sie personlich beste ansehen. Die
Leitlinien sind im Hinblick auf Biopsien unter den oben
angegebenen Umstanden sehr klar. Wir hoffen, dass die
obigen Fragen lhnen dabei helfen, die beste Entscheidung
fr sich selbst zu treffen.

Nach Bestatigung der PBC, so die Leitlinie, ist eine nicht
invasive Bildgebung flr alle Betroffenen mit biochemisch
nachgewiesener Cholestase, also erhohten alkalische
Phosphatase Werten (AP) verbindlich. Dr. Gish betont: ,Ein
Ultraschall des gesamten Oberbauches ist bei Personen mit
Diagnose von oder Verdacht auf PBC ein fester Bestandteil
eines jeden Termins.” Methoden wie MRT sind auch hilfreich,
doch sie werden nicht von allen Krankenversicherungen
bezahlt.

FRAGEN FUR IHRE MEDIZINISCHE FACHKRAFT Ich habe
eine PBC Diagnose. In den Leitlinien steht, dass meine Leber
mit nicht invasiven Methoden untersucht werden sollte und
ich wiirde diese Untersuchungen gerne durchfiihren lassen.

Tipp von Betroffenen:

Es mag sich gewagt anfuhlen, eine solche Frage zu stellen,
aber sie kann durchaus notwendig sein. Die Zeiten, in denen
Medizin Uber die Kopfe der Betroffenen hinweg praktiziert
wurde, sind langst vorbei. Die beste Praxis heutzutage ist,
Medizin mit Betroffenen zu praktizieren. Wenn |hr
Selbstvertrauen nicht ganz ausreicht, schreiben Sie l|hre
Fragen vorher auf und nehmen Sie jemanden mit, damit Sie
wirklich alle Fragen beantwortet bekommen. Schreiben Sie
die Antworten auch auf.

Vergessen Sie nicht, in den Leitlinien wird betont, dass eine
Bildgebung der Leber flr Personen mit erhohten AP Werten
zwingend notwendig ist. Eine Tatsache, die Verwirrung stiftet,
ist, dass AP nicht nur aus der Leber stammt. Ein
Knochenbruch, zum Beispiel, verursacht auch erhohte AP
Werte.

In den Leitlinien steht weiterhin, dass Sie auch PBC haben
konnten, wenn lhre Leberwerte auf eine PBC hinweisen, Sie
aber keine PBC-spezifischen Antikorper (z.B. AMA) haben. In
diese Kategorie fallen ungefahr 10% der Betroffenen. Dann
wird flr eine Bestatigung der Diagnose eine zweite
Diagnosemodalitat gebraucht und das ware in diesem Fall
eine Leberbiopsie. Das ist eine der wenigen Konstellationen,
in denen Sie eine diagnostische Leberbiopsie brauchen. Wie
oben erklart, kann es sein, dass lhnen spater in lhrer
Erkrankung eine Leberbiopsie angeboten wird, aber das
geschieht aus anderen Grinden. Denken Sie daran, dass eine
PBC-Diagnose aus zwei positiven Ergebnissen aus drei
moglichen Quellen besteht:

1) Biochemischer Nachweis einer Cholestase (erhohte

AP)

2) Positive AMA (der andere spezifische PBC-
Autoantikorper)

3) Eine Leberbiopsie mit physischem Nachweis einer
PBC.

Aulerdem steht in den Leitlinien, dass in einigen Fallen die
AMA positiv sind und die Leberwerte im Normalbereich
liegen. ,Manchmal wird bei Personen mit anderen
Erkrankungen ein Bluttest durchgefuhrt, der positive AMA
und negative Leberwerte zeigt“, erklart Dr Gish. ,In den
Leitlinien wird klargestellt, dass Personen in solchen Fallen
keine aktuelle PBC-Diagnose haben und auch keine
Leberbiopsie brauchen, um eine PBC auszuschlieRen.
Dennoch haben diese Personen ein niedriges Risiko, spater
eine PBC zu entwickeln. In der AASLD Leitlinie wird daher
empfohlen, 5 Jahre lang jahrlich Bluttests durchfiihren zu
lassen und danach jedes zweite bis dritten Jahr, bis zum Alter
von 65, um sicherzugehen.

FRAGEN FUR IHRE MEDIZINISCHE FACHKRAFT Ich habe
AMA Antikérper, ohne PBC zu haben. Ich wirde gerne
trotzdem regelmafige meine Leberwerte bestimmen lassen,
um zu pruifen, ob ich die Erkrankung habe oder nicht.
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Tipp von Betroffenen:

Das ist bezlglich der Risikominderung fur die betroffene
Person im spateren Leben sehr sinnvoll. Wie oben betont: Je
friher die Diagnose gestellt wird, desto besser. Mit dieser
VorsichtsmaRnahme ware sichergestellt, dass
Veranderungen so frih wie moglich erkannt werden. In
dieser Zeit muss die betroffene Person sich nicht angstigen
weil in den meisten Fallen keine PBC auftritt.

THERAPIE

.Mein wichtigstes Ziel als medizinische Fachkraft ist, dass
alle meine PBC-Patientinnen und -Patienten normale
Leberwerte (AP) haben, was bedeutet, dass der
Entziindungsgrad der Leber niedrig ist. Dadurch wird die
Gefahr gemindert, eine Leberzirrhose zu entwickeln®,
kommentiert Dr. Gish. UDCA (Urso) ist die Standardtherapie,
von der wir am meisten wissen und mit der wir die langsten
Erfahrungen bezlglich Sicherheit und Wirksamkeit haben.
Studien haben gezeigt, dass es eindeutig ein langsameres
Fortschreiten der Erkrankung bewirkt und
Lebertransplantationen und die Sterberate reduziert.

In der Leitlinie wird erklart, dass die Wirksamkeit von Urso
als Therapie der PBC nachgewiesen ist. Es reduziert die
Wahrscheinlichkeit, eine Lebertransplantation zu brauchen,
hat minimale Nebenwirkungen und sollte bei allen Personen
mit einer PBC-Diagnose als Standardtherapie eingesetzt
werden. Auch die Notwendigkeit der korrekten Dosierung
wird betont. Eine Dosis von 13 bis 15 mg/Tag pro Kilo
Korpergewicht  korreliert gut mit  bestmoglichen
Langzeitergebnissen.

~Studien zeigen durchgehend bessere Ergebnisse, wenn
UDCA korrekt gewichtsbasiert eingenommen wird*®, sagt Dr.
Gish. ,RegelmaRige Gewichtskontrollen und entsprechende
Dosisanpassungen sind wohl der wichtigste Einzelfaktor,
den Sie als Betroffene zur Verminderung lhres
Progressionsrisikos beitragen konnen. Fur Personen, die
Schwierigkeiten mit der Einnahme mehrerer Tabletten
haben, gibt es héher dosierte Varianten. Sie werden einmal
taglich eingenommen und machen manchen Personen das
Leben leichter.

~Wenn lhre Erkrankung gut auf UDCA anspricht, dirfen Sie
keinesfalls vergessen, dass Sie die Therapie lebenslang
fortflhren mussen, Eine Verbesserung ist nur eingetreten,
weil UDCA wirkt und wenn Sie UDCA absetzen, wird sich
Ihre Erkrankung verschlechtern.*

FRAGEN FUR IHRE MEDIZINISCHE FACHKRAFT Wird mein
UDCA nach Gewicht, also zu 13 bis 15 mg/kg Kérpergewicht
taglich, verschrieben?

Ich wirde gerne regelmalige Gewichtskontrollen und
Dosiskontrollen in meinen Behandlungsplan aufnehmen.

Ich komme mit den vielen Tabletten nicht zurecht. Ist eine
hohere UDCA Dosis einmal am Tag fur mich angebracht?

Tipp von Betroffenen:

2017 haben Umfragen der PBC Foundation, die aber nicht
veroffentlicht wurden, gezeigt, dass noch viel Arbeit
investiert werden muss, damit alle Personen mit PBC die
korrekte UDCA-Dosierung einnehmen. Vorlaufige
Ergebnisse besagen, dass 11% aller Personen mit PBC
Uberhaupt kein UDCA einnehmen. In der Gruppe, die UDCA
einnimmt, nehmen 49% der Patientinnen und Patienten
weniger als die tagliche Dosis pro Korpergewicht als die
AASLD empfiehlt. Wir konnen die Korrelation zwischen der
richtigen UDCA Dosierung, Ansprechen auf UDCA und
Lebenserwartung nicht genug betonen. UDCA gibt es in
verschiedenen Darreichungsformen, als Tabletten, Kapseln
und in flussiger Form, in folgenden Starken: 150 mg,

250 mg, 300 mg und 500 mg. Einige wenige Betroffene
mussen aufgrund der verfligbaren Tablettenstarken eine
etwas hohere Dosis einnehmen als empfohlen.

~Wenn Sie nach einem Jahr nicht vollstandig auf UDCA
ansprechen, sollten fir Sie andere Therapien zusatzlich zu,
oder selten auch ohne UDCA erwogen werden®, erlautert Dr.
Gish. ,Ein fehlendes Ansprechen wird durch mehrere Kriterien
definiert. Im Idealfall hoffen wir, dass die AP unter 180 IE/L
liegt und das Bilirubin normal ist.”

FRAGEN FUR IHRE MEDIZINISCHE FACHKRAFT Spreche ich
auf UDCA an?

Tipp von Betroffenen:

Ein Ansprechen auf UDCA ist nicht so eindeutig wie ein Plus
oder ein Minus. Es ist eher eine Skala und jeder Fall muss
individuell betrachtet werden. Personen, die nicht auf UDCA
ansprechen, haben ein hoheres Progressionsrisiko. Dieses
Risiko wird heutzutage enger lUberwacht als friher und die
Ergebnisse fur Patientinnen und Patienten haben sich
verbessert.

Auch ein Ansprechen auf UDCA hat Auswirkungen auf lhren
Behandlungsplan: Sie werden auch in diesem Fall die
geeignete Versorgung fir lhre Erkrankung erhalten. Auch |hr
Behandlungspfad besteht aus lebenslanger Uberwachung
und Medikation, aber Sie haben ein viel kleineres
Progressionsrisiko.

OCA, auch Obeticholsaure oder Ocaliva wurde im Mai 2016
von der amerikanischen Arzneimittelbehorde zugelassen. Es
darf bei Personen mit PBC in Kombination mit UDCA gegeben
werden, wenn nach mindestens einem Behandlungsjahr mit
UDCA kein ausreichendes Ansprechen festgestellt wurde.
Auch als Monotherapie fur Personen mit einer UDCA
Intoleranz ist es zugelassen.

sDass eine Kombination von OCA und UDCA bei einigen
Personen, die auf UDCA nicht ansprechen, Leberenzyme und
Leberwerte verbessern kann, ist nachgewiesen. Personen mit
einer Intoleranz konnen OCA auch als Monotherapie
einnehmen®, teilt Dr. Gish mit. ,In der Leitlinie wird betont,
dass auch bei der Dosierung der OCA eine Einhaltung der
Leitlinie wichtig ist, und dass OCA als Monotherapie
ausschlieRBlich  Personen  vorbehalten ist, die die
Nebenwirkungen von UDCA nicht tolerieren konnen.

Fibrate werden als Option diskutiert, sind aber fir PBC noch
nicht zugelassen. Wir haben Ergebnisse von kleinen Studien,
die mogliche Vorteile und Risiken, inklusive toxische
Wirkungen auf Leber und/oder Nieren, aufzeigen.”

FRAGEN FUR IHRE MEDIZINISCHE FACHKRAFT Ich spreche
nicht auf UDCA an. Kommt in meinem Fall Obeticholsaure in
Frage?

Tipp von Betroffenen:

Obeticholsaure ist bei PBC nur als Alternativtherapie
zugelassen. Es besteht ein hoheres Risiko, Juckreiz zu
entwickeln, der aber meist relativ gut beherrschbar ist, wobei
Rifampicin eines der bevorzugten Medikamente zur
Bekampfung des Juckreizes ist. In klinischen Studien wurde
nachgewiesen, dass OCA die Leberwerte in der groRen
Mehrheit der Falle (87%) verbessert. In der strengen
Einteilung innerhalb der Studie hat es nachweislich fast 50%
der Betroffenen in den drei definierten Gruppen der POISE
Studie geholfen.

Bitte beachten Sie, dass OCA fur Personen mit
dekompensierter Leberzirrhose nicht in Frage kommt. Falls in
lhrem Fall Obeticholsaure eine Option ware, Sie aber
Bedenken haben , kontaktieren Sie bitte direkt die PBC
Foundation, damit wir lhnen auf diesem Abschnitt Ihrer Reise
helfen konnen.
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FRAGEN FUR IHRE MEDIZINISCHE FACHKRAFT Ich bin
nicht UDCA intolerant. Kénnen Sie mir bitte erklaren, warum
Sie meine UDCA Therapie absetzen wahrend ich
Obeticholsaure einnehme?

Tipp von Betroffenen:

Obeticholsaure wird nur fur Personen mit einer UDCA
Intoleranz als Monotherapie empfohlen. In der AASLD
Leitlinie wird fur alle anderen Falle eine
Kombinationstherapie empfohlen. Vor dem Gebrauch bei
dekompensierter Zirrhose wird explizit gewarnt. Dieses
Wissen ist wahrscheinlich vor einem Gesprach mit lhrer
medizinischen Fachkraft hilfreich.

SYMPTOME

»Genauso wichtig wie die Verminderung des Zirrhoserisikos
ist, dass sich medizinische Fachkrafte darauf konzentrieren,
fir ihre Patientinnen und Patienten die bestmogliche
Lebensqualitat zu erreichen®, berichtet Dr. Gish. ,,Die Leitlinie
erinnert uns daran, dass PBC-Symptome, also
Abgeschlagenheit, Juckreiz (Pruritus) und Bauchschmerzen,
zusammen mit trockenen Augen und Mundtrockenheit (Sicca
Syndrom) die Lebensqualitat wesentlich beeintrachtigen. Da
Symptome sich normalerweise nicht mit der UDCA- oder
OCA-Therapie bessern, wird ihnen, ihrer Bewertung und
ihrer Behandlung ein eigenes Kapitel gewidmet.

FRAGEN FUR IHRE MEDIZINISCHE FACHKRAFT Ist eine
Kontrolle meiner Symptome ebenso wichtig fur Sie wie die
Reduzierung meines Zirrhoserisikos?

~Wenn Sie das Geflihl haben, dass |lhre Symptome nicht
ernst genug genommen werden oder gar von |hren
medizinischen Fachkraften ignoriert werden, ist die Qualitat
Ihrer Behandlung nicht optimal.”

.Die  Hauptsymptome der PBC bestehen aus
Abgeschlagenheit, Gedachtnisschwache, Juckreiz, trockenen
Augen und Mundtrockenheit. Fur viele dieser Symptome gibt
es sehr effektive Therapien. Nicht jede Therapie, die zur
Symptomkontrolle genutzt wird, ist flir den Gebrauch bei
PBC zugelassen. Deshalb ist es wichtig, dass Sie am
Entscheidungsprozess teilnehmen, um flr sich die beste
Antwort zu finden.”

FRAGEN FUR IHRE MEDIZINISCHE FACHKRAFT Ich leide
unter den Symptomen meiner PBC. Wie kénnen wir das
ertraglich machen?

Tipp von Betroffenen:

Die PBC ist mit vielen Symptomen verbunden. Viele
Betroffene bleiben Uber lange Zeiten vollig symptomfrei und
andere kénnen auf verschiedene Weisen betroffen sein. Wir
sind der festen Uberzeugung , dass Gesundheitspflege mit
Selbstpflege anfangt. Manche Symptome kénnen von |hrer
medizinischen Fachkraft gelindert werden und andere
konnen Sie auch mit |hrem Lebensstil beeinflussen. Ein
Beispiel ist die Abgeschlagenheit: Betroffene konnen viel
selbst tun, um ihre Abgeschlagenheit zu verringern und lhre
Lebensqualitat zu steigern. Bewusste Entscheidungen, die in
Partnerschaft mit lhrer medizinischen Fachkraft getroffen
werden, sind der Schlissel.

Friher wurde das Symptom ,Brain Fog“ bei PBC unter den
Teppich gekehrt. Inzwischen wissen wir, dass kognitive
Einschrankungen das Leben mit PBC einschranken kénnen
und dass sie mit Abgeschlagenheit verbunden sind. Aktuell
werden weitere Aspekte der PBC wie ,Restless Legs®-
Syndrom und sonstige erforscht. Somit wird unser Wissen
Uber das Leben mit PBC und die besten
Behandlungsmaoglichkeiten flr Betroffene vertieft.

lhre Symptome sind ein Teil von Ihnen und Sie sind am besten
in der Lage, diese mit |hren medizinischen Fachkraften zu
besprechen und dann bewusste Entscheidungen Uber |hre
Therapie zu treffen. Die PBC-App kann Sie bei der taglichen
Aufzeichnung |hrer Symptome unterstitzen wund als
Aufhanger flr ein Gesprach mit Ihrer medizinischen Fachkraft
dienen.

JUCKREIZ (PRURITUS): In den Leitlinien werden folgende
Behandlungsoptionen gegen Juckreiz empfohlen:

i Cholestyramin in einer Tagesdosis zwischen 4 g
und 16 g.

i Rifampicin in einer Dosis zwischen 150 mg und
300 mg zweimal taglich, wobei Leberwerte 6
und 12 Wochen nach Therapiebeginn Uberprift
werden. Sie missen 2 bis 4 Wochen nach
Therapiebeginn Bluttests durchfiihren lassen.

i Auch der Opioid-Antagonist Naltrexon kann in
einer Dosierung von bis zu 50 mg taglich
eingesetzt werden. Gewohnlich werden danach
die Leberwerte Uberprift, weil es die Leber
angreifen kann.

V. Auch Sertalin (SSR) wirkt nachweislich in
einigen Fallen. Hier betragt die Dosis 75 bis 100
mg pro Tag.

.Der Juckreiz kann das Wohlbefinden einer Person sehr stark
einschranken. Er wirkt sich auf den Schlaf und
Energiehaushalt aus und kann das Leben so stark
beeintrachtigen, dass es nicht mehr viel bedeutet” berichtet
Dr. Gish. ,Es gibt jedoch lUber 14 Therapien allein fiir den
Juckreiz. Diese kdnnen verschieden kombiniert werden. Gehen
Sie also zu lhrer medizinischen Fachkraft zurtick, wenn das,
was |hnen empfohlen wurde, nicht wirkt. Hier ist das
Wichtigste, nicht aufzugeben und immer wieder zur Arztin
oder zum Arzt zurlckzukehren.”

FRAGEN FUR IHRE MEDIZINISCHE FACHKRAFT Mein
Juckreiz hat sich mit den Medikamenten nicht verbessert.
Dirfte ich bitte eine Uberweisung an eine PBC
Spezialabteilung haben?

Tipp von Betroffenen:

»Nein® ist keine akzeptable Antwort. Betroffene, bei denen die
medikamentose  Behandlung des  Juckreizes Uber
Cholestyramin hinausgeht, missen engmaschig Uberwacht
werden. Obwohl in der Leitlinie 4 - 16 g empfohlen werden,
haben in vielen Fallen Uber 16 g taglich geholfen. Diese
Entscheidung wird am besten mit einer spezialisierten
Fachkraft mit PBC-Expertise getroffen. In den USA konnen
Betroffene sich ihre Fachkrafte aussuchen: nutzen Sie diese
Moglichkeit, um sicherzustellen, dass lhre Symptome
bestmaoglich therapiert und kontrolliert werden.

ABGESCHLAGENHEIT: ,Dies ist eines der Hauptsymptome
von PBC, das sehr belastend ist und das Leben einer
betroffenen Person oft komplett auf den Kopf stellt”, erzahlt
Dr. Gish. ,Es wird von medizinischen Fachkraften oft
Ubersehen, doch in den AASLD Leitlinien steht, dass
Abgeschlagenheit thematisiert und soweit moglich behandelt
werden muss.

Wichtig ist, zu wissen, dass Abgeschlagenheit auch andere
Grunde haben kann, wie eine Schilddrisenunterfunktion,
Depression, Anamie und Schlafstérungen wie Schlafapnoe.
Nach Untersuchungen zum Ausschluss anderer Ursachen
sollten Betroffene und ihre medizinischen Fachkrafte
zusammenarbeiten, um diese Abgeschlagenheit zu
reduzieren und zu kontrollieren. Da alle Betroffenen
individuelle Reaktionen auf die Symptome und deren
Behandlungen zeigen, ist hier eine gute Partnerschaft
besonders wichtig. Das lauft wie bei Piloten und Kopiloten,
keiner kann ohne den anderen effektiv arbeiten.
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Eine mangelhafte Schlafqualitat ist ein bekanntes Symptom
der PBC und sie verstarkt die Abgeschlagenheit weiter.
Behandlungsoptionen hierfur sind eine Einnahme von
Melatonin (Rozerem) und Doxepin, das gleichzeitig gegen
den Juckreiz und als Antidepressivum wirkt. Als
Alternativtherapie kommt die SSRI Gruppe (Selektive
Serotonin-Wiederaufnahme-Hemmer) infrage.

Nicht medikamentose Strategien zur Kontrolle der
Abgeschlagenheit bestehen in einem guten
Selbstbewusstsein in stressigen oder aktiven Zeiten, gefolgt
von Erholungspausen.

Ein zumindest maRiges Aktivitatsniveau ist unglaublich
wichtig, obwohl es vielen Betroffenen schwerfallt.
Versuchen Sie, unter die Leute zu kommen und weiterhin zu
arbeiten. Bei der PBC kommt vermehrt auch eine Depression
vor. Isolation und Mangel an korperlicher Betatigung macht
diese schlimmer.

FRAGEN FUR IHRE MEDIZINISCHE FACHKRAFT Haben Sie
alle anderen moglichen Ursachen fur meine
Abgeschlagenheit ausgeschlossen, auch eine
Schilddrisenunterfunktion und Anamie und andere? Ich
schlafe nicht gut. Kbnnen Sie mir helfen?

Tipp von Betroffenen:

Wie schon von Dr. Gish gesagt: Die beste Kontrolle der
Abgeschlagenheit besteht in der Suche nach den Ursachen
und deren Behandlung, besonders in Fallen, in denen andere
Erkrankungen der Grund dafur sind. Doch sollten Sie wissen,
dass keine der oben genannten Therapien fur die
Behandlung bei PBC zugelassen ist.

Die PBC Foundation hat uber viele Jahre erkannt, dass eine
emotionale, psychische und korperliche Selbstpflege
durchschlagende Auswirkungen auf die Abgeschlagenheit
haben kann; und zwar sowohl negative als auch positive
Auswirkungen. Gegen Abgeschlagenheit gibt es viele Mittel,
die die Lebensqualitat von Personen mit PBC taglich
verbessern.

Ihre korperliche Gesundheit, psychische Verfassung und
Verhaltensmuster sind eng miteinander verbunden. Dass die
Abgeschlagenheit unsere Emotionen beeinflusst, passiert
nur allzu leicht. Das fuhrt dann zu Verhaltensmustern, die
nicht hilfreich sind. Wir, die Betroffenen, konnen die
Kontrolle Ubernehmen und damit anfangen, fur uns selbst
die besten Entscheidungen zu treffen, um diesen
Teufelskreis zu unterbrechen. Wir kdnnen damit anfangen,
nacheinander fur uns optimale Entscheidungen zu treffen:
moglichst gesunde Ernahrung, ein bisschen Bewegung, so
gut wie moglich schlafen. Verbessern Sie eine Sache nach
der anderen. Sie werden sehen, wie positiv die
Auswirkungen auf |hre Abgeschlagenheit sind.

Wir in der Foundation haben eine nachgewiesene
Erfolgsbilanz in Sachen Hilfe bei Abgeschlagenheit. Wir
helfen Betroffenen dabei, ihre Lebensqualitat selbst zu
verbessern, indem wir |hren die Kraft zur Selbstkontrolle
vermitteln. Wir sind immer bereit flir Gesprache Uber Skype,
WhatsApp oder Facetime zu organisieren und kénnen so
Betroffenen personlich helfen.

Sicca-Syndrom

Dr. Gish bestatigt, dass trockene Augen sehr unangenehm
sein und das Sehvermogen beeintrachtigen konnen.
~Mundtrockenheit kann ahnlich unangenehm sein und zu
Karies fihren. Wenn eine empfohlene Behandlung nicht
wirkt, bitten Sie nochmals um Hilfe. Es gibt Therapien, die
Sie ausprobieren konnten. Auf jeden Fall sollten Sie lhre
Augen einmal im Jahr untersuchen lassen, damit Schaden
erkannt werden. Dasselbe gilt flr Ihren Mund.*

FRAGEN FUR IHRE MEDIZINISCHE FACHKRAFT Meine
Augen- und Mundtrockenheit hat sich mit medikamentosen
Therapien nicht verbessert. Ich wirde gerne an eine
Spezialistin oder einen Spezialisten flr rheumatologische
Erkrankungen oder Augenerkrankungen, oder eine
Zahnarztin oder einen Zahnarzt Uberwiesen werden.

Tipp von Betroffenen:

Auch hier qilt: ,Nein“ ist keine akzeptable Antwort. Wir
wissen, wie sehr lhre Symptome Sie taglich beeintrachtigen.
Sie konnen die Auswirkungen lhrer Symptome auf Ihren
Alltag in der Foundation-App oder einfach mit Stift und Papier
festhalten. Nutzen Sie diese Informationen, um sich fir lhre
eigene Versorgung einzusetzen.

lhre medizinische Fachkraft hat die in der Leitlinie
aufgefliihrten Standardtherapien hoffentlich bereits
ausprobiert. Dazu gehoren kunstliche Tranen, kunstlicher
Speichel oder der Einsatz von Pilocarpin oder Cevimilin bei
langfristigen Symptomen. Personen mit Kariesrisiko sollten
entsprechend aufgeklart werden. Fur Scheidentrockenheit
kommen Feuchtigkeitsgels in Frage, doch sollte die
Verschreibung 6strogenhaltiger Cremes Spezialistinnen und
Spezialisten vorbehalten sein.

ALLGEMEINE RATSCHLAGE

,Eine regelméaRige Uberpriifung bestimmter Marker im Blut,
Beurteilung |hrer Symptome und eine korperliche
Untersuchung sind wesentliche Bestandteile der PBC Reise”,
informiert uns Dr. Gish. ,So finden wir heraus, ob sich etwas
geandert hat, was ein Zeichen flir eine Verschlechterung der
Erkrankung sein konnte, und ob wir die Medikamente
anpassen mussen. So koénnen wir auch engmaschig
Uberprufen, ob Betroffene ihre Therapie in der richtigen Dosis
einnehmen.”

In der Leitlinie stehen folgende Empfehlungen fir alle
Personen mit PBC:

lhre Leberwerte sollten in Abstanden von 3 bis 6 Monaten
bestimmt werden, die Schilddisenfunktion einmal jahrlich.

Flr Zirrhosepatientinnen und -patienten:
Bildgebung der Leber in 6-monatigen Abstanden.
Gastroskopie mindestens alle 3 Jahre, zur Suche nach Varizen.

Regelmaliige Untersuchungen auf hepatozellulare Karzinome
(HCCQ).

Osteoporose

sn den Leitlinien wird festgehalten, dass die meisten
Personen mit PBC ein Osteoporoserisiko haben und dass eine
Vorsorge unabdingbar istY, teilt Dr. Gish mit. Bei
Diagnosestellung sollte ein Ausgangsbefund erstellt werden
und danach sollten  Vorsorgelberwachungen  der
Mineraldichte in Zweijahresabstanden erfolgen.

Weiterhin wird empfohlen, dass alle perimenopausalen und
postmenopausalen Frauen Vitamin D und Calcium
einnehmen. Personen mit fortgeschrittener PBC sollen ihre
Vitamin D Spiegel jahrlich bestimmen lassen.

Als Arzt warde ich auch hier Veranderungen des Lebensstils
empfehlen. Machen Sie Ubungen mit Gewichten und horen
Sie mit dem Rauchen auf.

FRAGEN FUR IHRE MEDIZINISCHE FACHKRAFT Habe ich
eine Osteoporose? Wenn nicht, wurde ich bitte gern einen
Ausgangsbefund zum Vergleich erstellen lassen.
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Tipp von Betroffenen:

Ob mit oder ohne PBC, Osteoporose und Osteopenie lassen
sich leicht kontrollieren. Doch konnen Personen, die nicht
wissen, ob sie betroffen sind, die Erkrankung nicht
behandeln. Das ist ein weiteres Thema, zu dem Sie leicht
fundierte Fragen stellen konnen, damit Sie bestmoglich
versorgt werden.

In den Leitlinien steht, dass eine Risikoanalyse fir
Osteoporose bei allen Betroffenen erwogen werden sollte.
Das betrifft auch Sie.

Malabsorbtion (ungentigende Aufnahme)
fettloslicher Vitamine

In der Leitlinie wird berichtet, dass dieses Problem bei
Personen mit PBC auftritt, aber nur wenn die Bilirubinwerte
erhoht sind oder eine Gelbsucht vorliegt. Deshalb muss nur
diese Gruppe regelmalfdig Uberwacht werden.

.Die Wahrscheinlichkeit, diese Probleme zu haben, konnen
Sie erheblich verringern, indem Sie einfach ein hochwertiges
Mittel mit Vitamin A, D und E einnehmen”, stellt Dr. Gish fest.

Erhohte Cholesterinwerte:

,»Obwohl Personen mit PBC erhohte Cholesterinwerte
aufweisen koénnen, ist gewohnlich das ,gute” Cholesterin
erhoht, das an sich kein Herzinfarktrisiko darstellt”, bemerkt
Dr. Gish. ,Erhohte ,schlechte” Cholesterinwerte sollten
genauso behandelt werden wie bei Personen ohne PBC.*

FRAGEN FUR IHRE MEDIZINISCHE FACHKRAFT Habe ich
erhohte Werte bei gutem oder schlechtem Cholesterin?

Familienmitglieder

»Bei PBC besteht ein geringes Vererbungsrisiko, das vor
allem Schwestern und Tochter betrifft“, sagt Dr. Gish.
sDeshalb ist eine Vorsorgeuntersuchung von Verwandten
ersten Grades als AP-Bestimmung sinnvoll.In den Leitlinien
wird empfohlen, im Alter von 30 Jahren mit Bluttests zu
beginnen und diese in funfjahrigen Abstanden zu
wiederholen.*

Tipp von Betroffenen:

Hierzu gibt es viele Meinungen und Sie sollten das richtige
fir sich selbst und lhre Familie entscheiden. In Studien
wurde nachgewiesen, dass das Risiko, an PBC zu erkranken
fur Verwandte ersten Grades (Tochter, Schwestern, Sohne
usw.) ungefahr 4% betragt. Das ist ein Risiko von 1 zu 25.
Hier ist die Abwagung des Erkrankungsrisikos mit den
Kosten fur das Screening und anderen Auswirkungen auf
Ihre Familie abzuwagen.

Schwangerschaft und PBC

Frauen im gebarfahigen Alter haben extrem selten eine
Zirrhose. Fa”lls dies der Fall ist, wird in den Leitlinien eine
besondere Uberwachung empfohlen.

PBC/AIH Overlap

In der Leitlinie wird erklart, dass eine PBC gleichzeitig mit
anderen Auoimmunerkrankungen vorkommen kann. Das wird
Overlap genannt. Das haufigste Beispiel besteht in der
Autoimmunhepatitis (AIH), die mit Immunsuppressiva und
Kortikosteroiden behandelt wird. Eine AIH fallt im
Allgemeinen durch erhohte ALT und IgG Befunde auf.

»Ein PBC/AIH Overlap-Syndrom ist selten: In der Leitlinie
spricht man Uber zwischen 1% und 10% aller Betroffenen®,
macht Dr. Gish deutlich. ,Deshalb missen vor Bestatigung
einer AlH-Diagnose und deren Behandlung die korrekten
Untersuchungen  durchgefiihrt werden. Einige AlH-
Behandlungen konnen sich sehr negativ auf die
Lebensqualitat auswirken. Hier haben wir eine Situation, in
der sich eine Leberbiopsie lohnt: Ausschluss einer AIH".

FRAGEN FUR IHRE MEDIZINISCHE FACHKRAFT Sie sagen
mir, dass ich AIH oder ein PBC/AIH Overlap-Syndrom habe.
Konnen Sie mir bitte erklaren, worauf |hre Vermutung beruht?
Haben Sie Zweifel, sollte bei mir eine Leberbiopsie erwogen
werden, um AlH zu bestatigen oder auszuschlieRen?

Tipp von Betroffenen:

PBC ist eine Erkrankung, fur die es einen sehr erfolgreichen
diagnostischen Marker gibt, namlich das AMA, welches bei
95% aller Betroffenen vorhanden ist. Fiir AIH und somit das
PBC/AIH Overlap-Syndrom steht aktuell kein solcher
diagnostischer Marker zur Verfliigung. Somit sind wir flr die
Diagnose auf eine Leberbiopsie angewiesen. Einige
Leberwerte sind Anzeichen fir AIH, aber eine Diagnose ist
nicht moglich.

Auch gibt es fur die Behandlung von AlH keine einfache klare
Leitlinie wie die fir PBC. Die Behandlung der AlH ist nicht von
Fall zu Fall oder Ort zu Ort einheitlich. AuRerdem kann eine
Anpassung der Therapie notwendig werden, wenn sich etwas
im Leben der Betroffenen verandert. Diese Anpassungen der
Gesundheitspflege hangen stark von den Fachkenntnissen
der betreffenden Fachkraft ab.

Unter diesen Umstanden und im Wissen, dass eine wirkliche
AIH bei Personen mit PBC selten vorkommt, muss die
Diagnose vor Behandlungsbeginn felsenfest stehen.

LEBERTRANSPLANTATION

Dr. Gish betont, dass die Leitlinie verdeutlicht, dass die Anzahl
von Lebertransplantationen fir PBC fallt, obwohl mehr
Diagnosen gestellt werden.

Die gute Nachricht ist, dass eine frihe Diagnose und eine
korrekte Behandlung mit der optimalen UDCA Dosis nach
Gewicht fur die meisten Personen mit PBC bedeutet, dass sie
keine Zirrhose entwickeln und dass eine Lebertransplantation
flr noch weniger Personen notwendig ist.

In der Leitlinie wird angegeben, dass Personen, die nicht auf
UDCA ansprechen, ein erhohtes Zirrhoserisiko haben
konnten. Wie oben erldutert, kann das ohne Leberbiopsie mit
einem Fibroscan oder ELF und weiteren Tests diagnostiziert
werden. Danach sollten lhnen laut Leitlinie regelmaRige
Ultraschallkontrollen zur Aktivitatsbestimmung der Zirrhose
angeboten werden. Die BlutgefaRe, die die Leber umgeben,
werden mit Endoskopie (Spiegelung) uberwacht.
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FRAGEN FUR IHRE MEDIZINISCHE FACHKRAFT Miissen
bei mir Untersuchungen zur Suche nach
Zirrhosekomplikationen durchgefuhrt werden und ware es
sinnvoll, einen Fibroscan durchzufuhren?

Tipp von Betroffenen:

Inindividuellen Behandlungsplanen muss das erhohte Risiko
von UDCA Non-Respondern, die Zeit seit Diagnosestellung
und Alter sowie Geschlecht der Betroffenen bedacht
werden.

Wenn Sie dieses Gesprach mit Ihrer medizinischen Fachkraft
mit unserer Hilfe vorbereiten mochten, kontaktieren Sie uns,
um lhre personlichen Umstande und einen guten Weg fir
Ihre zukunftige PBC-Versorgung zu besprechen.

Eine Lebertransplantation wird gewodhnlich nur fur
Betroffene erwogen, deren Bilirubinwert zu einer beliebigen
Zeit bei oder Uber 100 micromol/L oder 6 mg/dL liegen, das
wird in der Leitlinie bestatigt.

.Das Erreichen dieses Werts sollte Ausloser fur eine
Uberweisung an eine Lebertransplantations-Abteilung sein,
das ist eine einfache Regel”, stellt Dr. Gish fest. ,Weiterhin
kann ein MELD-Score uber 15 als Ausloser fur eine
Uberweisung gelten. Den meisten
Lebertransplantationspatientinnen und -patienten geht es
nach einer Lebertransplantation gut, aber einige entwickeln
wieder eine PBC. Diese wird leitliniengemaR wie eine
Erstdiagnose behandelt.”

FRAGEN FUR IHRE MEDIZINISCHE FACHKRAFT Liegt mein
Bilirubinwert Gber 100 micromol/L oder 6 mg/dL? Kénnte ich
in diesem Fall bitte zeitnah an eine
Lebertransplantationsabteilung Uberwiesen werden?

Tipp von Betroffenen:

Bei Personen mit PBC erhoht sich der Bilirubinwert
gewohnlich schrittweise. Hoffentlich sind Sie als UDCA Non
Responder mit steigenden AP- und Bilirubinwerten bereits
an eine Leberabteilung Uberwiesen worden. Wenn das nicht
bereits geschehen ist, ist ein Bilirubinwert von 6 m/dL ein
wichtiger  Ausloser fur eine  Uberweisung  zur
Lebertransplantationsabteilung.

Dr Gish fasst zusammen: ,Flir die meisten Personen, die mit
PBC leben, fiihren eine friihe Diagnose und Ansprechen
auf die Behandlung zu einer nicht eingeschrankten
Lebenserwartung. Bei anderen Personen mit PBC besteht
das Risiko einer hoheren Symptomlast oder eines
schnelleren Krankheitsverlaufs. Dieser Ratgeber wurde
entworfen, um Betroffenen auf ihrer individuellen PBC-Reise
zu helfen. AuRerdem mochten wir Sie mit Informationen und
Selbstvertrauen ausstatten, damit Sie sich in der
Partnerschaft mit |hrer medizinischen Fachkraft besser
engagieren konnen.

LUnterstutzte und informierte Betroffene konnen ihr Leben
viel besser kontrollieren. Ein Weg aus der Isolation ist auch
sehr wirkungsvoll. Wie Sie auf der Ruckseite nachlesen
kénnen, haben Support-Organisationen wie die PBC
Foundation einen grofRen Einfluss auf Patientenerfahrungen.
Die Foundation, das ist das wichtigste, bietet ihren
Mitgliedern auf der ganzen Welt qualifizierte Informationen
und Unterstutzung, die Betroffenen ermoglichen, ihre
Krankheit selbst zu bewaltigen.

Sie selbst sind am besten dazu geeignet, das Management
ihrer Person zu ubernehmen. Wir hoffen, dass dieser
Ratgeber und die Unterstutzung der Foundation |hnen dabei
helfen, |hr Leben auf der PBC Reise bestmdglich und mit der
bestmaoglichen medizinischen Versorgung zu leben.

FRAGEN FUR IHRE MEDIZINISCHE FACHKRAFT Darf ich
lhnen einen Link geben, Uber den Sie die PBC Leitlinie der
AASLD herunterladen konnen?

https://www.aasld.org/sites/default/files/2019-06/
PracticeGuidelines-PBC-November2018.pdf

Tipp von Betroffenen:

Dieses Dokument ist als alleinstehende Hilfe konzipiert. Es
soll lhnen die wichtigsten Konzepte der AASLD Leitlinie
nahebringen, damit Sie in Ihrem medizinischen System die
beste Versorgung erhalten konnen. Wir hoffen, dass es lhnen
Kraft gibt, respektvolle Fragen zu stellen, eine aktive
Partnerschaft einzugehen und optimale
Behandlungsmaoglichkeiten zu erhalten, wann immer maoglich.

Sie konnen den Link zu diesem Ratgeber mit Ihrer Fachkraft
teilen. Sie konnen als informierte Person an der
Entscheidungsfindung Uber |hre Versorgung teilhaben. Sie
kénnen ein aktiver Bestandteil Ihrer eigenen Versorgung sein.
Das geht nicht nur durch Selbstpflege sondern auch durch
eine aktive Teilnahme.

Wenn wir lhnen irgendwie helfen konnen, setzen Sie sich mit
uns in Verbindung. Wir werden unser Moglichstes tun, um Sie
in jeder Hinsicht zu unterstitzen.

Die Selbstmanagement-App der PBC Foundation kann
kostenfrei heruntergeladen und genutzt werden. Sie steht im
Apple- und Android-Format zur Verfiigung. Die App hilft bei
der Aufzeichnung |hrer Symptome, Befunde und
Lebensqualitat. Sie konnen Uber die App auch an Umfragen
teilnehmen. So stellen Sie sicher, dass lhre Erfahrung zur
Verbesserung der Versorgung beitragt und dass Leitlinien
befolgt werden.

Die PBD Foundation unterstutzt Betroffene in 76
Landern der Welt und unsere Informationen
stehen in 19 Sprachen zur Verfugung. Hier
finden Sie mehr Informationen:
www.pbcfoundation.org.uk

Alle Personen haben ein Recht auf kostenfreie,
korrekte und aktuelle Informationen uber PBC,
wo auch immer in der Welt sie sich befinden. Wir
hoffen, dass dieses Dokument lhnen dabei hilft.

Mehr Information bekommen Sie von:
PBC Foundation (UK) Ltd
Unit 1, Dunfermline Business Centre,
Izatt Avenue, Dunfermline, Fife KY11 3BZ
Telefon: +44 (0)131 556 6811
E-Mail: info@pbcfoundation.org.uk

foundation

Support for Life ~ Webseite: www.pbcfoundation.org.uk

Die PBC

AASLD Leitlinie


http://www.aasld.org/sites/default/files/2019-06/
mailto:info@pbcfoundation.org.uk
http://www.pbcfoundation.org.uk/
http://www.pbcfoundation.org.uk/

Access to PBC Foundation services improves patient self-management and mental
wellbeing (Der Zugang zu Dienstleistungen der PBC Foundation verbessert das

Selbstmanagement und das psychische Wohlbefinden der Betroffenen)

Robert Mitchell-Thain?, Jessica Leighton?, Vinod S Hegade?.

1-Dept of Education and Development, PBC Foundation, Edinburgh, 2-Liver Unit, Freeman Hospital, Newcastle upon Tyne, UK.

EINFUHRUNG

Die PBC Foundation besteht seit 1996. Sie informiert
und unterstiitzt Personen mit primar biliarer Cholangitis
(PBC). Wir sind die weltweit grote PBC
Patientenhilfsorganisation; eine Gemeinschaft von tber
13.000 registrierten Nutzenden in 76 Landern der Welt.

Riickmeldungen von Betroffenen verdeutlichen, dass
sie sich vor dem Zugriff auf die Dienste der PBC
Foundation ,verloren“ und ,allein gelassen® flhlten.
Danach sprach die selbe Gruppe von Nutzenden von
mehr Wissen, mehr Kraft und mehr positivem Denken.

In internationalen Leitlinien fir PBC wird empfohlen,
Betroffene auf Selbsthilfeorganisationen aufmerksam
zu machen.

ZIEL

Wir wollten herausfinden, ob die Leistungen der PBC
Foundation die Kriterien der EASL Empfehlung zur
Unterstitzung von Personen mit PBC erfilllen.
Weiterhin wollten wir die Erfahrungen unserer
Mitglieder ausloten.

MATERIAL UND METHODEN

Die Online-Umfrage wurde von 40 Stammmitgliedern
der Foundation genehmigt. In der Umfrage mit 32
Fragen wurden Informationen erfasst, die von
Erfahrungen mit dem Gesundheitssystem bis zum
Bedarf an Patientenunterstitzung reichten. Auf diesem
Poster werden die drei wichtigsten Fragen auf einer
vierstufigen Likert-Skala dargestellt (ganz bestimmt, ja,
nein, ganz bestimmt nicht).

Betroffene konnten auf3erdem in einem Freitextfeld
angeben, welche spezifischen Anforderungen sie an
eine Organisation zur Unterstiitzuna haben.

foundation

support for life

RESULTS

727 (Anzahl n) Betroffene (96% weiblich) im Netzwerk der PBC Foundation wurden 5 Monate
lang Uberwacht. 609 (83,7%) wurden als Mitglieder der PBC Foundation identifiziert, von
denen 32% aulRerhalb Grof3britanniens lebten.

Accessing PBC Foundation Services
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Better Manage Symptoms

Die Behauptung ,Der Zugriff auf die PBC Foundation hat mir ein besseres
Symptommanagement ermdoglicht”. 27,2% (188) antworteten mit ,ganz bestimmt* und 60,4%
(443) mit ,ja“. Die Aussage ,lch kann nach Zugriff auf die PBD Foundation besser informierte
Entscheidungen uber meine PBC und deren Behandlung treffen“ wurde entsprechend von
34% (236) mit ,Ganz bestimmt“ und von 54,9% (380) mit ,ja“ beantwortet. Der Satz ,Der
Zugriff auf die PBC Foundation hat mein Gefiihl der Einsamkeit reduziert“ wurde von 707
Betroffenen beantwortet und 49,5% (350) antworteten mit ,ganz bestimmt” und 43,7% (309)
mit ,ja“.

Insgesamt lag der Anteil der positiven Antworten (,ganz bestimmt* oder ,ja*) auf die drei oben
genannten Aussagen bei ungefahr 90%, was auf eine signifikante positive Wirkung schlieen
lasst. Personen mit PBC hatten drei Hauptanforderungen an eine Selbsthilfeorganisation:
Information (mehr Information als medizinische Fachkrafte ihnen geben) Kontakt und
Unterstltzung (mit anderen Betroffenen und durch andere Betroffene) und Gesprache und
Teilen von Erfahrungen (Austausch von Informationen und Ratschlagen unter Betroffenen).

Kontaktinformation

robert@pbcfoundation.org.uk j.leighton@newcastle.ac.uk vinod.hegade@newcastle.ac.uk

SCHLUSSFOLGERUNGEN

Diese Umfrage unter Personen mit PBC unterstreicht
die Bedeutung des Zugriffs auf Organisationen zur
Unterstitzung von Betroffenen, und die darauf
beruhende Verbesserung der Lebensqualitat. Viele
Personen mit PBC, die auf die PBC Foundation
zugreifen, berichteten Uber eine Verbesserung ihres
Krankheitsmanagements, ihrer Entscheidungsféhigkeit
sowie ihres sozialen und psychischen Wohlbefindens.
In der Studie wird ein hoher Zufriedenheitsgrad mit der
PBC Foundation angegeben, die in der Lage ist,
Betroffenen die Unterstiitzung anzubieten, die in den
EASL Leitlinien gefordert wird.
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Die Umfrage wurde von Intercept Pharma UK and
Ireland Ltd finanziell, in Bezug auf die Gestaltung der
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