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,EASL Leitlinie fur die klinische Praxis:
Diagnose und Management von
Patientinnen und Patienten mit

primar biliarer Cholangitis“

Fur Laien: Was bedeutet das fur Patientinnen und
Patienten?

Die neue Leitlinie der EASL European Association for Study of
the Liver (Européische Vereinigung zur Erforschung der Leber)
fur die Behandlung priméar biliarer Cholangitis wurde wéahrend
des Internationalen Leberkongresses der EASL in Amsterdam
im April 2017 angekiindigt. Diese Uberarbeitung ist die erste
Uberarbeitung der Leitlinie seit 2008. Sie wendet sich an
medizinisches Fachpersonal und soll Klarheit Uber
Behandlungspfade, Symptommanagement und beste Praxis
fur die Erkrankung bringen.

Fir die Behandlung der PBC stellt diese Leitlinie zweifellos
einen Schritt in die richtige Richtung dar. Doch in der
Einleitung wird betont, dass sie ,einen Rahmen schafft, um
medizinischem Fachpersonal die Diagnose und die effektive
Versorgung von Personen mit PBC zu erleichtern.”

Die PBC Foundation ist davon Uberzeugt, dass es wichtig
ist, Betroffene, die ja schlieRlich mit den Konsequenzen
jeglicher Veranderungen leben, auf diese Leitlinie
aufmerksam zu machen, 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 Geschéftsfuihrer/in der PBC Foundation hat folgendes
zu sagen: ,Diese Leitlinie ist aus mehreren Grinden
bedeutend: Sie ist die erste Leitlinie der EASL, in der die
Stimmen von Betroffenen einbezogen wurden. Soweit wir
wissen, ist sie auch die erste Leitlinie, in der die Empfehlung
ausgesprochen wird, jede einzelne Person mit PBC auf eine
Selbsthilfegruppe hinzuweisen. Zuletzt mdchte ich betonen,
dass wir als Organisation zu viele Betroffene treffen und
unterstutzen, die nicht nach der besten Praxis behandelt
werden. Das fangt bei Uberflissigen Leberbiopsien an und
hort bei zu niedrigen UDCA-Dosierungen und anderen
Problemen auf. Diese Leitlinie kann Betroffenen schwarz
auf weil3 die Unterstiitzung und Informationen bieten, die sie
brauchen. Sie kdnnen dann Informationen zu ihrer
medizinischen Fachkraft bringen und um eine optimale fur
sich Behandlung bitten. Dieser Patientenratgeber stellt
nicht die Meinung einer Einzelperson oder einer
Selbsthilfegruppe dar, sondern einer ganzen Gemeinschaft,
basiert auf wissenschaftlichen Daten und evidenzbasierter
Medizin. Unsere Pflicht besteht nun darin, sicherzustellen,
dass jede Person, die von der Leitlinie profitieren kénnte,
deren Inhalt auch kennt.*
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Der Hepatologe und PBC Spezialist Professor David Jones
aus der Universitat Newcastle stimmt zu:

-Wir sollten uns jetzt Giberlegen, wie wir diese Leitlinien in
die Hand nehmen und sie denen reichen, die sie am
dringendsten brauchen - das sind Arztinnen und Arzte ohne
Spezialkenntnisse, Allgemeinérztinnen und Allgemeinéarzte
und natirlich die Betroffenen. Mir ist besonders wichtig,
dass Betroffenen ermdglicht wird, ihre Erkrankung selbst in
die Hand zu nehmen. Dazu gehoért, dass sie Gesprache mit
medizinischem Fachpersonal Uber ihre Behandlung
anregen und sich, falls nétig, auf die Leitlinie beziehen.

.im Groflen und Ganzen stellen wir mit eindeutigen
Aussagen und einer kontinuierliche Weiterbildung sicher,
dass diese Leitlinie ihre grolitmdogliche Wirkung entfaltet und
in eine qualitativ. hochwertige Patientenversorgung
umgesetzt wird“. Deshalb haben sich hier die
Gesundheitsautorin Isla Whitcroft, der Hepatologieprofessor
David Jones und der Betroffenenvertreter Robert Mitchell-
Thain zusammengeschlossen, um einen Ratgeber flr
Betroffene zu erstellen. Sie mdchten sicherstellen, dass alle
Personen mit PBC durch Verwendung der EASL Leitlinie die
bestmogliche Behandlung fur ihre Erkrankung bekommen,
egal wo oder von wem sie behandelt werden.

Die Leitlinie ist mit 28 Seiten ein komplexes Dokument und
wir haben deshalb ihren Inhalt in diesem separaten
Dokument extra fur die PBC-Community zusammengefasst.
So kénnen Betroffene die Empfehlungen besser verstehen,
deren Bedeutung im Alltag erkennen und in Partnerschaft
mit ihren medizinischen Fachkraften Auswirkungen auf
ihren Behandlungsplan absehen. Der Ratgeber kann aus
Sicht Betroffener in vier Kapitel unterteilt werden:

Diagnose und Evaluierung

Therapie

Mit PBC leben

PBC Uberwachen
In jedem Kapitel haben wir zudem nUitzliche Fragen
angefuhrt, die Sie lhren medizinischen Fachkréaften stellen

kénnen, wenn Sie glauben, dass Sie aktuell nicht
leitliniengerecht behandelt werden.
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Empfehlungen 1-18

DIAGNOSE UND EVALUIERUNG DER PBC

.Sobald die Diagnose gestellt ist, wird PBC zu einer
Erkrankung, die gut therapierbar ist“, stellt Professor Jones
fest. ,Deshalb ist eine frihe Diagnose mit mdglichst wenig
Unannehmlichkeiten fur Betroffene sehr wichtig.*

Die Diagnose PBC wird meistens mittels einer Kombination
von Leberwerten im Blut und einer Untersuchung auf AMA
gestellt. Manchmal werden andere Tests durchgefiihrt, die
den AMA Tests ahneln, aber nach anderen Antikérpern
suchen, doch das &andert Ihre Diagnose oder Prognose
nicht. In der Leitlinie wird eindeutig gesagt, dass eine
Leberbiopsie mit ihrem Blutungsrisiko und anderen
moglichen  Nebenwirkungen  nur in  bestimmten
Ausnahmeféllen als Diagnostikum eingesetzt werden sollte
(siehe weiter unten).

,Leider wurden Leberbiopsien friiher viel zu oft angeboten;
falschlicherweise auch als Diagnostikum®, erklart Professor
Jones. ,Tatsachlich kann eine gesicherte PBC-Diagnose in
90% aller Falle mit einer Kombination aus AMA und
Leberwerten gestellt werden.

.Entscheidend ist: Wenn I|hre PBC mit AMA und
Leberwerten (meinst AP) bestatigt wurde, ist eine
diagnostische Leberbiopsie meist nicht nétig. Manchmal hilft
eine Leberbiopsie bei der Diagnose und Behandlung, aber
Ihre medizinische Fachkraft sollte rechtfertigen kénnen,
warum das genau in lhrem Fall notwendig ist.*

FRAGE FUR IHRE MEDIZINISCHE FACHKRAFT

Meine PBC Diagnose wurde mit Leberwerten und AMA
gestellt. Die EASL Leitlinie besagt, dass das zur Bestatigung
meiner Erkrankung ausreicht. Kénnen Sie mir bitte erklaren,
warum Sie mir zusatzlich eine Biopsie anbieten?

Tipp fur 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) Gibt es eine bessere Informationsquelle?

Stellen Sie diese Fragen, um lhre Entscheidung zu

fundieren. Danach kdnnen Sie die optimalen
Entscheidungen fur Ihre Versorgung treffen. Natdrlich ist ein
Verzicht auf eine Leberbiopsie auch fiur das
Gesundheitssystem gut, weil so viele unnotige Eingriffe
eingespart werden, was zudem Geld spart.

Das Schlusselwort im obigen Vorschlag ist das Wort
,anbieten“. Sie mussen die Option einer Biopsie nicht
annehmen. Sie kdnnen sie ablehnen, wenn Sie dieses
Vorgehen als das fur Sie personlich beste ansehen. In
Empfehlung 9 wird explizit geraten, in den gerade
besprochenen Situationen keine Biopsie durchzufiihren. Wir
hoffen, dass die obigen Fragen Ihnen dabei helfen, die beste
Entscheidung fir sich selbst zu treffen.
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Nach Bestatigung lhrer PBC Diagnose sollte leitliniengeman
ein Leberultraschall zum Ausschluss anderer
Lebererkrankungen durchgefiihrt werden. Eine Kkleine
Anzahl Betroffener kdnnte nach diesem Ultraschall auch ein
MRT brauchen, damit die Erkrankung korrekt eingeteilt
werden kann. Die Mehrheit ist davon nicht betroffen.

.Machen Sie sich keine Sorgen, wenn |hnen kein MRT
angeboten wird“, empfiehlt Professor Jones.

FRAGE FUR IHRE MEDIZINISCHE FACHKRAFT

Ich habe eine PBC Diagnose. In den Leitlinien steht, dass
meine Leber mit Ultraschall untersucht werden soll, um
andere Lebererkrankungen auszuschlieBen. Ich wirde
diese Untersuchungen gerne durchfiihren lassen.

Tipp von Betroffenen:

Es mag sich gewagt anfiihlen, eine solche Frage zu stellen,
aber sie kann durchaus notwendig sein. Die Zeiten, in denen
Medizin Uber die K6pfe der Betroffenen hinweg praktiziert
wurde, sind langst vorbei. Die beste Praxis heutzutage ist,
Medizin mit Betroffenen zu praktizieren. Wenn Ihr
Selbstvertrauen nicht ganz ausreicht, schreiben Sie Ihre
Fragen vorher auf und nehmen Sie jemanden mit, damit Sie
wirklich alle Fragen beantwortet bekommen und schreiben
Sie die Antworten auch auf.

In der Leitlinie steht weiterhin, dass Sie auch PBC haben
kénnten, wenn lhre Leberwerte auf eine PBC hinweisen, Sie
aber keine PBC-spezifischen Antikdrper haben. In diese
Kategorie fallen ungefahr 10% der Betroffenen. Dann wird
fur eine Bestatigung der Diagnose eine zweite Modalitat
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 dann aus
anderen Griinden (siehe Kapitel Behandlung)

AulRerdem 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 durchgefiihrt, der positive AMA fir PBC
nachweist, aber negative Leberwerte zeigt” erklart Professor
Jones. In der Leitlinie wird bestatigt, dass Sie in diesem Fall
keine PBC haben. Das bedeutet, dass Sie lhren AMA
Befund niemandem mitteilen missen, auch nicht Ihrer
Versicherung oder Behorden.

In solchen Féllen muss eine PBC ganz bestimmt nicht
mittels Leberbiopsie ausgeschlossen werden. Dennoch
haben diese Personen ein geringes Risiko, spéater eine PBC
zu entwickeln. In der EASL Leitlinie wird sicherheitshalber
eine jahrliche Nachsorge mit den gewohnten Leber-
Bluttests empfohlen.
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FRAGE FUR IHRE MEDIZINISCHE FACHKRAFT

Ich habe AMA-Antikérper ohne PBC zu haben. Ich wiirde
gerne trotzdem regelmafRige meine Leberwerte
bestimmen lassen, um zu prtfen, ob ich die Erkrankung
habe oder nicht.

Tipp von Betroffenen:

Das ist bezuglich der Risikominderung fir die betroffene
Person im spateren Leben sehr sinnvoll. Wie oben
betont: Je friher die Diagnose gestellt wird, desto besser.
Mit dieser VorsichtsmalRBnahme 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.

In der Leitlinie wird empfohlen, das Komplikationsrisiko
der PBC fir alle Betroffenen mittels einer Kombination
aus nicht-invasiven Untersuchungen (z.B. Bilirubin, AP,
AST, Albumin, Thrombozytenzahl, Elastographie) zu
bestimmen und eine Einstufung vorzunehmen, damit fur
zukinftige Untersuchungen ein  Ausgangswert
vorhanden ist. Jingere Personen sollten laut Leitlinie
besonders engmaschig beobachtet werden, weil sie eine
aggressivere Form der Erkrankung haben kénnen.

,Bei der Uberwachung kommen dieselben Lebertests
zum Einsatz wie bei der Diagnose*, berichtet Professor
Jones. ,Doch haben AMA keinerlei Zusammenhang mit
Verbesserung oder Verschlechterung. Nach der
Diagnosestellung werden sie irrelevant und fir die
Einstufung ungeeignet.”

FRAGEN FUR IHRE MEDIZINISCHE FACHKRAFT

Ich habe eine PBC Diagnose. Wurde bei mir eine
Risikobestimmung durchgefuhrt? Sind fir meine Werte
wie Bilirubin, AP, AST, Albumin und Thrombozytenzahl
Ausgangswerte vorhanden? Ich bin an einem Risiko
Score interessiert (z.B. GLOBE oder UK-PBC).

Tipp von Betroffenen:

Bei Diagnosestellung sollten Sie eine Kopie lhrer
Leberwerte erhalten. Die ersten Leberwerte bei Diagnose
werden Ausgangswerte genannt. Schreiben Sie lhre
Ergebnisse im Laufe der Zeit auf. Sie kénnen sie in die
App eintragen oder eine Papierakte anlegen.

Ihr Risiko Score muss nicht unbedingt stabil sein: Ihr
Ansprechen auf die Behandlung kann diesen
beeinflussen. Einteilungen wie der britische PBC Score
oder der Global PBC Score messen lhr Risiko einer
fortschreitenden Schadigung (Progressionsrisiko) und
nicht das Komplikationsrisiko. Sie messen auch, wie
stark Sie von der Behandlung profitieren, was sehr
natzlich ist.

In den Leitlinien wird definiert, dass Personen, die nach
einem Behandlungsjahr auf Urso angesprochen haben,
als ,Urso-Responder gelten, deren transplantatfreie
Uberlebensrate mit der der Durchschnittsbevolkerung
gleichzusetzen ist.
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Das gilt auch fur Ihr Risiko, Krankheiten, die mit der PBC
zusammenhangen, zu bekommen. Wenn Ihr Ansprechen
auf Urso nach einem Jahr nicht zufriedenstellend ist,
brauchen Sie vielleicht weitere Therapien (siehe
Therapie). Wenn Sie in dieser Gruppe sind, nehmen Sie
Urso trotzdem weiterhin ein. Selbst wenn Sie nicht so
stark profitieren wie Sie und lhre medizinischen
Fachkrafte es sich gewtlinscht hétten, profitieren Sie doch
zu einem gewissen Grad.

In der Leitlinie wird festgelegt, dass eine Person, die auf
Urso anspricht (Urso Responder) keine
Alternativtherapie braucht. Responder sind Personen,
deren AP nach einem Behandlungsjahr unter 200 liegt
und deren Bilirubin nach einem Behandlungsjahr unter
17 micromol/L oder 1 mg/dl liegt.

FRAGE FUR IHRE MEDIZINISCHE FACHKRAFT
Spreche ich auf Urso an, bin ich ein Responder?

Tipp von Betroffenen:

Ein Ansprechen auf Urso 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 Urso ansprechen, haben ein ho6heres
Progressionsrisiko. Dieses Risiko wird heutzutage enger
Uberwacht als friiher und die Ergebnisse fir Patientinnen
und Patienten haben sich verbessert.

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

Es kann sein, dass |Ihre Untersuchungen oder Ihr Risiko
Score Hinweise auf Leberschaden wie Fibrose oder
Zirrhose anzeigen. Die Diagnose von Leberschaden
erfolgt mit einem Fibroscan, ELF, Bluttests und
Risikoscreening-System. Fir die Diagnose einer Zirrhose
ist eine Biopsie nicht erforderlich.

FRAGE FUR IHRE MEDIZINISCHE FACHKRAFT

Habe ich lhrer Meinung nach Leberschaden? Falls ich
Leberschaden habe, kdnnte ich bitte ein Angebot zum
Fibroscan, ELF oder ein Risikoscreening wahrnehmen?

Sie nehmen an, dass ich eine Zirrhose habe. Darf ich Sie
fragen, warum Sie mir vor einem Risikoscreening, ELF
oder einem Fibroscan eine Leberbiopsie anbieten?

Tipp von Betroffenen:

Vergessen Sie bitte nicht, dass die PBC aus drei
Aspekten besteht: Symptome, Leberwerte und eine
histologische Stadieneinteilung (Zellverdnderungen oder
-schaden in der Leber). Alle drei Aspekte missen im
Laufe Ihrer PBC-Reise verschieden intensiv tberwacht
werden. Sie nehmen aktiv an lhrer eigenen Behandlung
teil. Deshalb haben Sie ein Recht zu wissen, wie es um
Ihre Leber steht, was die Schadigung der Zellen in ihrem
Inneren angeht.
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THERAPIE

,Mit der Behandlung der PBC verfolgen wir zwei Ziele,
die gleich wichtig sind®; erlautert Professor Jones. ,Das
erste Ziel ist eine Verminderung des Progressionsrisikos
in Richtung Zirrhose, das zweite ist eine Reduzierung der
Auswirkungen der Symptome.*

Empfehlungen 19- 25

In den Leitlinien wird bestétigt, dass alle Personen mit
einer PBC Diagnose mit der korrekten Urso Dosis von 13
- 15 mg/Tag pro Kilo Kérpergewicht behandelt werden
sollen. Dabei sollten regelmaflige Gewichtskontrollen
vorgenommen werden.

,Dies ist ein Fall ohne Wenn und Aber. Urso sollte fir alle
Personen die Standardtherapie sein®, bestatigt Professor
Jones. AuRRerdem wurde in Studien nachgewiesen, dass
Patientinnen und Patienten, die Urso im korrekten
Dosis/Gewichts-Verhdltnis einnehmen, viel bessere
Ergebnisse erzielen, als Personen, deren Dosis zu
niedrig ist. Deshalb sind regelmafige Gewichtskontrollen
und Dosisanpassungen extrem wichtig. Leider passiert
das oft nicht.

Urso Responder miissen Urso lebenslang einnehmen.
Eine Verbesserung tritt nur ein, weil Urso wirkt und wenn
Sie Urso absetzen, wird sich lhre Erkrankung
verschlechtern.

Fallt Ihnen die Einnahme mehrerer Urso Tabletten téglich
schwer? Dann fragen Sie Ihre medizinische Fachkraft, ob
Sie auf eine hoher dosierte, einmal taglich
eingenommene Version umsteigen kénnten.

FRAGE FUR IHRE MEDIZINISCHE FACHKRAFT
Wird mein Urso nach Gewicht, also zu 13 bis 15 mg/kg
Kdrpergewicht taglich, verschrieben?

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

Ich komme mit den vielen Tabletten nicht zurecht. Ist eine
hohere Urso-Dosis einmal am Tag flr mich angebracht?

Tipp von Betroffenen:

2017 haben Umfragen der PBC Foundation, die aber
nicht veroéffentlicht 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 Urso einnehmen. In der Gruppe, die Urso
einnimmt, nehmen 49% der Patientinnen und Patienten
weniger Urso als die tagliche Dosis pro Korpergewicht,
als die EASL empfiehlt. Wir koénnen die Korrelation
zwischen der richtigen Urso Dosierung,
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Ansprechen auf Urso und Lebenserwartung nicht genug
betonen. Urso gibt es in verschiedenen Starken: 150 mg,
250 mg, 300 mg und 500 mg. Einige wenige Betroffene
mussen aufgrund der verfugbaren Starken eine etwas
hohere Dosis einnehmen als empfohlen.

Non Responder sollten zusatzliche Therapien erhalten.
Obeticholsaure (OCA) kann bei Non-Respondern zu
einer Verbesserung der Werte fihren. Es ist in vielen
Landern wie UK, Kanada, USA und Deutschland
zugelassen und auf Rezept verfiigbar.

,Obeticholsaure sollte in Kombination mit Urso gegeben
werden. Nur Personen mit einer Urso-Intoleranz dirfen
sie als reine Monotherapie einnehmen. In der Leitlinie
werden eindeutige Dosierempfehlungen fir OCA
abgegeben.

FRAGE FUR IHRE MEDIZINISCHE FACHKRAFT
Ich bin eine Urso Non-Responder. Kommt in meinem Fall
Obeticholsaure in Frage?

Tipp von Betroffenen:

Obeticholsaure ist die einzige zugelassene
Alternativtherapie fir PBC. 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 grof3en
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. Falls in lhrem Fall
Obeticholsaure eine Option ware, Sie aber Bedenken
haben kontaktieren Sie bitte direkt die PBC Foundation,
damit wir Ihnen auf diesem Abschnitt Ihrer Reise helfen
kénnen.

Ihre medizinische Fachkraft kann auch Fibrate oder
Budesonid in Erwagung ziehen, aber beide sind nicht als
Alternativtherapie der PBC zugelassen. In der EASL
Leitlinie wird explizit erwahnt, dass diese Therapien nicht
empfohlen werden kdnnen. Das kann sich zukinftig
andern, ist aber seit 2017 gultig.

FRAGE FUR IHRE MEDIZINISCHE FACHKRAFT

Ich bin nicht Urso intolerant. Kénnen Sie mir bitte
erklaren, warum Sie meine Urso-Therapie absetzen
wahrend ich Obeticholsaure einnehme?

Tipp von Betroffenen:

Obeticholsaure wird nur fir Personen mit einer UDCA-
Intoleranz als Monotherapie empfohlen. In der EASL
Leitinie wird for alle anderen Falle eine
Kombinationstherapie empfohlen. Das zu wissen, ist
wahrscheinlich  vor einem Gesprach mit lhrer
medizinischen Fachkraft hilfreich.

EASL LEITLINIE
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Schwangerschaft und PBC

In der Leitlinie wird bestatigt, dass Urso weder die
Schangerschaftsrate beeinflusst, noch die
Schwangerschaft irgendwie schadigt.

Professor Jones bestétigt: ,In der Schwangerschaft sollte
das Gewicht besonders engmaschig Uberpruft werden,
damit Dosisanpassungen vorgenommen werden kdnnen,
wenn das Gewicht steigt, wobei das Gewicht des Babys
nicht bericksichtigt wird.”

Frauen im gebarfahigen Alter haben extrem selten eine
Zirrhose. Falls dies der Fall ist, wird in den Leitlinien eine
besondere Uberwachung wahrend der Schwangerschaft
empfohlen.

PBC/AIH Overlap

In der Leitlinie wird erkléart, dass eine PBC gleichzeitig mit
anderen Autoimmunerkrankungen 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 erhéhte ALT und IgG
Befunde im Blut auf.

,Ein AIH/PBC Overlap Syndrom existiert, wird aber
Ubrdiagnostiziert”, erlautert Professor Jones. ,Vor
Einleitung einer Therapie muss die AIH unbedingt
bestatigt werden, weil Kortikosteroide wie Prednisolon
Ihre Lebensqualitat stark beeintrachtigen konnen.

In Zweifelsfallen wird eine AIH mittels Leberbiopsie
bestatigt oder ausgeschlossen. Obwohl eine Biopsie mit
einem Blutungsrisiko verbunden ist, ware meiner
Meinung nach ein solches Risiko in diesem Fall
gerechtfertigt, weil es lhnen eine lebenslange zusatzliche
Medikamenteneinnahme ersparen kann, falls die AlH-
Diagnose eine Fehldiagnose war.*

FRAGE FUR IHRE MEDIZINISCHE FACHKRAFT

Sie sagen mir, dass ich AIH oder ein PBC/AIH Overlap-
Syndrom habe. Kénnen Sie mir bitte erklaren, worauf Ihre
Vermutung beruht? Haben Sie Zweifel, sollte bei mir eine
Leberbiopsie erwogen werden, um AIH zu bestétigen
oder auszuschlieRen?

Tipp von Betroffenen:

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

Auch gibt es fiir die Behandlung von AlH keine einfachen
klaren Leitlinien wie diejenigen fur PBC. Die Behandlung
der AIH ist nicht von Fall zu Fall oder Ort zu Ort

einheitlich.
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AulRerdem kann eine Anpassung der Therapie notwendig
werden, wenn sich etwas im Leben der Betroffenen
verandert. Diese Anpassungen hangen stark von den
Fachkenntnissen der betreffenden Fachkraft ab.

MIT PBC LEBEN

,Manche Arztinnen und Arzte halten die Kontrolle des
Zirrhoserisikos fur wichtiger als die Symptomkontrolle bei
PBC*, teilt Professor Jones mit.

,In den Leitlinien werden wir daran erinnert, dass die
Symptome bei PBC eine sehr groRe Rolle spielen und
dass deren Behandlung deshalb genauso wichtig ist, wie
die Reduzierung des Zirrhoserisikos*

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

,Wenn Sie das Geflihl haben, dass Ihre Symptome nicht
ernst genug genommen werden oder gar von lhren
medizinischen Fachkraften ignoriert werden, ist die

Qualitdt Ihrer Behandlung nicht optimal.“ ,Die
Hauptsymptome der PBC bestehen aus
Abgeschlagenheit, Gedéachtnisschwache, Juckreiz,

trockenen Augen und Mundtrockenheit. Fur viele dieser
Symptome gibt es sehr effektive Therapien. Wo ein Wille,
da ein Weg.*

FRAGE FUR IHRE MEDIZINISCHE FACHKRAFT
Ich leide an einem oder mehreren Symptomen meiner
PBC. Konnen wir das bitte ertraglicher machen?

Tipp von Betroffenen:

Die PBC ist mit vielen Symptomen verbunden. Viele
Betroffene bleiben Uber lange Zeiten vollig symptomfrei
und andere kdénnen auf verschiedene Weisen betroffen
sein. Wir sind der festen Uberzeugung, dass
Gesundheitspflege mit Selbstpflege anfangt. Manche
Symptome kdnnen von lhrer medizinischen Fachkraft
gelindert werden und andere kénnen Sie auch mit lhrem
Lebensstil beeinflussen. Bewusste Entscheidungen, die
in Partnerschaft mit Ihrer medizinischen Fachkraft
getroffen werden, sind der Schlussel.

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 Uiber das
Leben mit PBC und die besten
Behandlungsmaoglichkeiten fir Betroffene vertieft.

Ihre Symptome sind ein Teil von Ihnen und Sie sind am
besten in der Lage, diese mit lhren medizinischen
Fachkraften zu besprechen und dann bewusste
Entscheidungen tber Ihre Therapie zu treffen.

EASL LEITLINIE
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Empfehlungen 26- 40

JUCKREIZ (PRURITUS): In der Leitlinie werden folgende
Behandlungsoptionen gegen Juckreiz empfohlen:

I Cholestyramin

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

.Falls diese Therapien nicht wirken, gehen Sie bitte zu lhrer
Arztin oder lhrem Arzt zuriick und bitten um eine
Uberweisung in eine Spezialklinik, rat Professor Jones.
~symptomkontrolle ist genauso wichtig wie eine
Reduzierung des Zirrhoserisikos und Symptome sollten
nicht als trivial abgetan oder ignoriert werden. Die
Lebensqualitat sollte in jedem PBC-Behandlungsplan eine
zentrale Rolle spielen®

FRAGE FUR IHRE MEDIZINISCHE FACHKRAFT

Mein Juckreiz hat sich mit den Medikamenten nicht
verbessert. Konnte ich bitte an eine Spezialabteilung
Uberwiesen werden, die Juckreiz behandelt?

Tipp von Betroffenen:

,Nein“ ist keine akzeptable Antwort. Betroffene, bei denen
die medikamentése Behandlung des Juckreizes Uber
Cholestyramin hinausgeht, missen engmaschig Uberwacht
werden. Das passiert am besten in einer spezialisierten
Abteilung mit praktischer Erfahrung mit PBC.

ABGESCHLAGENHEIT: 1N der Leitlinie wird
Abgeschlagenheit als eines der Hauptsymptome der PBC
aufgefiihrt, wir sollten hier nicht voreingenommen sein®,
schlagt Professor Jones vor. Eine Abgeschlagenheit auf die
PBC zu schieben und zu behaupten, es gabe keine
Therapie, ist sehr einfach fir die behandelnde Fachkraft.
Tatsachlich kann eine Abgeschlagenheit viele Ursachen
haben, wie eine Schilddrusenunterfunktion,
Schlafstérungen, Andmie usw. In den Leitlinien wird
empfohlen, Untersuchungen durchzufiihren, und gefundene
Probleme, falls nétig, separat zu behandeln.

LEin gefliigeltes Wort in meiner Sprechstunde ist: Die
schnellste Behandlung einer Abgeschlagenheit besteht in
der Diagnose einer Schilddriisenunterfunktion”

»Wenn sich jedoch nach ausfiihrlichen Untersuchungen
keine anderen Ursachen finden, dann kann die
Abgeschlagenheit auf verschiedene Arten kontrolliert
werden, damit Sie im Alltag mdglichst wenig davon spiren.
Erflllen Sie Ihre Aufgaben schrittweise und Uberlasten Sie
sich nicht. Die Abgeschlagenheit ist am Ende des Tages
immer starker spurbar. Legen Sie deshalb Termine und
andere anstrengende Tatigkeiten auf den Vormittag.
Versuchen Sie, um lhre Arbeit oder lhre Sozialkontakte zu
kdmpfen und diese nicht aufzugeben, denn das kann zu
Isolation und Depression fuhren und die Lebensqualitat
erheblich beeintrachtigen.*

PBC-KLINIK

FRAGE FUR IHRE MEDIZINISCHE FACHKRAFT

Haben Sie aul3er der PBC alle anderen méglichen Ursachen
fir meine Abgeschlagenheit ausgeschlossen, z. B. eine
Schilddrisenunterfunktion und Anédmie usw.?

Tipp von Betroffenen:

Professor Jones betont: Die beste Kontrolle der
Abgeschlagenheit besteht in der Suche nach den Ursachen
und deren Behandlung, besonders in Féllen, in denen
andere Erkrankungen der Grund dafir sind. Die PBC
Foundation hat Uber viele Jahre erkannt, dass emotionale,
psychische und korperliche Selbstpflege durchschlagende
Auswirkungen auf die Abgeschlagenheit haben kann; und
zwar sowohl negative als auch positive. Gegen
Abgeschlagenheit gibt es viele Mittel, die die Lebensqualitat
im Alltag mit PBC verbessern.

Ilhre korperliche Gesundheit, psychische Verfassung und
Verhaltensmuster sind eng miteinander verbunden. Dass
die Abgeschlagenheit unsere Emotionen beeinflusst,
passiert nur allzu leicht. Das fihrt dann zu
Verhaltensmustern, die nicht hilfreich sind. Wir, die
Betroffenen, kénnen die Kontrolle tbernehmen und damit
anfangen, fur uns selbst die besten Entscheidungen zu
treffen, um diesen Teufelskreis zu unterbrechen. Wir
kénnen damit anfangen, nacheinander fir uns optimale
Entscheidungen zu treffen: moglichst gesunde Ernahrung,
besser weinig Bewegung als keine, so gut wie mdglich
schlafen. Verbessern Sie eine Sache nach der anderen. Sie
werden sehen, wie positiv die Auswirkungen auf lhre
Abgeschlagenheit sind.

TROCKENE AUGEN, MUNDTROCKENHEIT (Sicca
Syndrom): ,Diese Symptome kdénnen sehr unangenehm
sein und die Lebensqualitat stark beeintrachtigen, werden
aber leicht von medizinischen Kréaften als unwesentlich
abgetan®, sagt Professor Jones ,Auch in diesem Fall wird in
der Leitlinie deutlich gesagt, dass bei Versagen der
Standardtherapie eine Uberweisung an Spezialkliniken
erfolgen sollte*

FRAGE FUR IHRE MEDIZINISCHE FACHKRAFT

Meine Augen- und Mundtrockenheit hat sich mit
medikamentdsen Therapien nicht verbessert. Ich wiirde
gerne an eine Spezialistin oder einen Spezialisten fur
rheumatologische Erkrankungen tberwiesen werden.

Tipp von Betroffenen:

Auch hier gilt: ,Nein“ ist keine akzeptable Antwort. Wir
wissen, wie sehr Ihre Symptome Sie taglich beeintréchtigen.
Sie kdnnen die Auswirkungen lhrer Symptome auf Ihren
Alltag in der Foundation App oder einfach mit Stift und
Papier festhalten. Nutzen Sie diese Informationen, um sich
fur Ihre eigene Versorgung einzusetzen.

Ihre medizinische Fachkraft hat die in der Leitlinie
aufgefuhrten  Standardtherapien  hoffentlich  bereits
ausprobiert. Dazu gehdren kunstliche Tranen, kinstlicher
Speichel oder der Einsatz von Pilocarpin oder Cevimilin bei
langfristigen Symptomen. Personen mit Kariesrisiko sollten
entsprechend aufgeklart werden. Fir Scheidentrockenheit
kommen Feuchtigkeitsgels in Frage, doch sollte die
Verschreibung 0Ostrogenhaltiger Cremes Spezialistinnen
und Spezialisten vorbehalten sein.

EASL LEITLINIE
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OSTEOPOROSE: In der Leitlinie wird empfohlen, dass bei
allen Personen mit PBC ein Osteoporoserisiko
angenommen werden soll und diese gegebenenfalls
behandelt werden sollte.

Professor Jones weist auf folgendes hin: ,Eine
Osteoporose, die als Begleiterkrankung einer PBC auftritt,
muss genauso behandelt werden wie eine alleinstehende
Osteoporose®.

Das bedeutet, dass eine DEXA-Untersuchung empfohlen
wird, um einen Ausgangswert fur die Knochendichte zu
ermitteln.  Weiterhin  sollte ein  Vitamin-D-  und
Kalziumpraparat als PraventivmalBnahme eingesetzt
werden. Anderungen des Lebensstils mit mehr Bewegung
und ohne Rauchen kann das Fortschreiten der Erkrankung
wesentlich beeinflussen.

FRAGE FUR IHRE MEDIZINISCHE FACHKRAFT

Habe ich eine Osteoporose? Wenn nicht, wirde ich bitte
gern einen DEXA Ausgangsbefund zum Vergleich erstellen
lassen.

Tipp von Betroffenen:

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

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

MALABSORPTION FETTLOSLICHER VITAMINE: In der
Leitlinie wird bestétigt, dass Personen mit PBC an diesem
Problem leiden kdnnen, was meist Personen mit
langerfristiger Gelbsucht betrifft.

,Das beste Gegenmittel besteht in der Annahme, dass Sie
das irgendwann einmal betrifft. Nehmen Sie ein
hochqualitatives rezeptfreies Ergadnzungsmittel mit den
Vitaminen A, D, E ein®, schlagt Professor Jones vor. ,Tests
zur Bestimmungen der Blutspiegel sind in diesem Fall nicht
notig, weil ein gutes Ergdnzungsmittel einer Malabsorption
entgegenwirkt”, versichert Professor Jones.

ERHOHTE CHOLESTERINWERTE: Obwohl Personen mit
PBC erhohte Cholesterinwerte aufweisen konnen, ist
gewdhnlich das ,gute” Cholesterin erhdht, das an sich kein
Herzinfarktrisiko darstellt®, bemerkt Professor Jones.
,Erhdhte ,schlechte* Cholesterinwerte sollten genauso
behandelt werden wie bei Personen ohne PBC."

FRAGE FUR IHRE MEDIZINISCHE FACHKRAFT

Habe ich erhdhte Werte bei gutem oder schlechtem
Cholesterin?

PBC-KLINIK

UBERWACHUNG IHRER PBC

Empfehlungen 41 - 47

,Die wirklich gute Nachricht ist, das die meisten Personen mit
PBC, die friih diagnostiziert und mit der optimalen Urso-Dosis
behandelt werden, keine Zirrhose entwickeln®, informiert uns
Professor Jones. Nur wenige PBC-Patientinnen und -Patienten
brauchen eine Lebertransplantation. Das trifft umso mehr zu,
als Bewusstsein, Diagnose und Therapie (ber die Jahre
hinweg besser werden.

In der Leitlinie wird angegeben, dass Personen , die nicht auf
Urso ansprechen, ein erhdhtes Zirrhoserisiko haben kénnten.
Wie oben erlautert, kann dies ohne Leberbiopsie mit einem
Fibroscan, ELF oder ALT-Bluttest diagnostiziert werden.
Danach  sollten lhnen laut  Leitlinie  regelmafRige
Ultraschallkontrollen zur Aktivitatsbestimmung der Zirrhose
angeboten werden. Die Blutgefal3e, die die Leber umgeben,
werden mit Endoskopie (Spiegelung) tberwacht.

FRAGE FUR IHRE MEDIZINISCHE FACHKRAFT

Missen bei mir Untersuchungen zur Suche nach
Zirrhosekomplikationen durchgefihrt werden und wéare es
sinnvoll, einen Fibroscan durchzuftihren?

Tipp von Betroffenen:

In der Leitlinie wird ein ,eine strukturierte lebenslange
Uberwachung  unter  Beriicksichtigung  verschiedener
Krankheitsverlaufe“ empfohlen und darauf hingewiesen, ,dass
sich das Ausmalf3 der erforderlichen Betreuung von Person zu
Person unterscheidet®. Das bedeutet, dass bei Entscheidungen
Uber Ihre Betreuung lhre Umstéande berilcksichtigt werden
missen. In individuellen Behandlungsplanen muss das erhéhte
Risiko von Urso 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 gewdhnlich nur fur Betroffene
erwogen, deren Bilirubinwert zu einer beliebigen Zeit bei oder
Uber 50 micromol/L oder 3 mg/dL liegen, das wird in der
Leitlinie bestatigt.

,Das Erreichen dieses Werts sollte Ausloser fir eine
Uberweisung an eine Lebertransplantations-Abteilung sein,
das ist eine einfache Regel“, stellt Professor Jones klar. ,Den
meisten Lebertransplantationspatientinnen und -patienten geht
es nach einer Lebertransplantation gut, aber einige entwickeln
wieder eine PBC. Diese wird leitliniengemalR wie eine
Erstdiagnose behandelt.”

FRAGE FUR IHRE MEDIZINISCHE FACHKRAFT

Liegt mein Bilirubinwert Gber 50 micromol/L oder 3 mg/dL?
Konnte ich in diesem Fall bitte zeitnah an eine
Lebertransplantationsabteilung tberwiesen werden?

EASL LEITLINIE
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Tipp von Betroffenen:

Bei Personen mit PBC erhoht sich der Bilirubinwert
gewohnlich schrittweise. Hoffentlich sind Sie, als Urso
Non-Responder mit unkontrolliert steigenden Werten
bereits an eine Leberabteilung lberwiesen worden.
Wenn das nicht bereits geschehen ist, ist ein Bilirubinwert
von 50 micromol/l oder 3 mg/dl ein wichtiger Ausloser fir
eine Uberweisung zur Lebertransplantationsabteilung.

NEHMEN SIE IHRE PBC SELBST IN DIE HAND

.,PBC ist eine Erkrankung, die gut therapierbar ist®,
bekundet Professor Jones. ,Fir die meisten Betroffenen,
die frih diagnostiziert und nach aktuellen Leitlinien
behandelt werden, ergibt sich keine Verkirzung der
Lebenserwartung und auch Kkein erhohtes Risiko,
Begleiterkrankungen zu entwickeln.®

,pDurch die hervorragende Arbeit, die die PBC Foundation
und andere Selbsthilfegruppen leisten, sichern diese
Verbénde eine optimale Behandlung fir ihre Mitglieder,
indem sie medizinisches Fachpersonal und die
Offentlichkeit auf die Erkrankung aufmerksam machen.
Am wichtigsten ist vielleicht, dass die Foundation ihren
Mitgliedern hochwertige Informationen und
Unterstiitzung zur Verfligung stellt mit der sie in der Lage
sind, ihre Behandlung selbst in die Hand zu nehmen.

SchlieBlich sind Sie die Person, die lhre Therapie am
besten kontrollieren kann. Mit der Herausgabe dieser
Leitlinie und mit Unterstiitzung der PBC Foundation
kénne Sie lhre eigenen Behandlungspfade lenken und
sicherstellen, dass Ihre Behandlung optimal ist.

,Kontrollieren Sie Ihre PBC und lassen Sie sich nicht
von ihr kontrollieren.!

FRAGE FUR IHRE MEDIZINISCHE FACHKRAFT
Darf ich Ihnen einen Link geben, tiber den Sie die PBC
Leitlinie der EASL herunterladen kdnnen?

https:/ / www. easl. eu/ medias/ cpg/ Primary%20
biliary%20cholangitis/English-report.pdf

Tipp von Betroffenen:

Wie Professor Jones oben veranschaulicht, vertreten Sie
sich selbst am besten. Dieses Dokument ist als
alleinstehende Hilfe konzipiert. Es soll lhnen die
wichtigsten Konzepte der EASL Leitlinien nahebringen,
damit Sie in lhrem medizinischen System die beste
Versorgung erhalten kénnen. Wir hoffen, dass es Ihnen
Kraft gibt, respektvolle Fragen zu stellen, eine aktive
Partnerschaft einzugehen und optimale
Behandlungsmdglichkeiten  erhalten, immer
maglich.

wenn

PBC-KLINIK

Sie kdnnen den Link zu dieser Leitlinie mit Ihrer Fachkraft
teilen. Sie konnen als informierte Person an der
Entscheidungsfindung Uber lhre Versorgung teilhaben.
Sie konnen aktiv an lhrer eigenen Versorgung
teilnehmen, nicht nur durch Selbstpflege sondern auch
durch eine aktive Teilnahme.

Wenn wir IThnen irgendwie helfen kdnnen, setzen Sie sich
mit uns in Verbindung. Wir werden unser Moglichstes tun,
um Sie in jeder Hinsicht zu untersttitzen.

Empfehlung 47 besagt: ,Personen mit PBC sollen auf
Unterstltzung durch Selbsthilfegruppen hingewiesen
werden und Zugriff auf Informationsmaterial flr
Betroffene haben.”

Diese Leitlinie ist auch deshalb wichtig, weil sie einen
Prazedenzfall fir andere Leitlinien in anderen Bereichen
darstellt. Das vorliegende Dokument wird als
Informationsmaterial fir Betroffene bezeichnet.

Die PBC Foundation unterstiitzt Betroffene in 76 Landern
der Welt und unsere Informationen stehen in 19
Sprachen zur Verfugung. Hier finden Sie mehr
Informationen:

www.pbcfoundation.org.uk

Weitere Organisationen, die in der Leitlinie angefuhrt
werden finden Sie hier:

Osterreich: http://www.gesundeleber.at

Frankreich: http://www.albi-france.org

Deutschland: http://www.leberhilfe.org

Italien: http://www.fondazionefegato.it

Holland: http://www.leverpatientenvereniging.nl

Norwegen: https://www.fal.link

Spanien: http://www.albi-espana.org

Alle Personen haben ein Recht auf kostenfreie, korrekte
und aktuelle Informationen tGiber PBC, wo auch immer in
der Welt sie sich befinden.

Wir hoffen, dass dieses Dokument Ihnen dabei hilft.

Mehr Information bekommen Sie von:
PBC Foundation (UK) Ltd
Unit 1, Dunfermline Business Centre,
Izatt Avenue, Dunfermline, Fife KY11 3BZ
Telefon: 0131 556 6811
Email: info@pbcfoundation.org.uk
Webseite: www.pbcfoundation.org.uk

foundation
Support for Life
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