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Forekomst - PSC, PBC, og AIH

Blant 130 000 innbyggere i Norge (Aker sykehussektor)

 |Prevalens pr 100 000 i 1995

PSC 8.5
PBC 14.6*
AlH 16.9

*0.6 — 40 internasjonalt

| Norge totalt ~ 750 (?)

Boberg KM et al. Scand J Gastroenterol 1998
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Lever og galleveier - Anatom|

Normalt «galletre»

Galleganger
som ved PSC
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« Primaer bilizer cholangitt (PBC)
— smagalleganger

 Primeer skleroserende cholangitt (PSC)
— store galleganger

« Autoimmun
hepatitt (AlIH)
— Jleverceller
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PBC - Karakteristika

 Kronisk sykdom med betennelse i sma galleganger

« Autoimmun sykdom: kroppens immunsystem reagerer
mot egne celler

« Medfgrer en langsom gdeleggelse og tap av
galleganger

* Redusert utskillelse av galle fra leveren

« Ved langtkommen sykdom kan hele leverens funksjon
pavirkes
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PBC - Arsaker

Genetisk disposisjon

QI
Yzl [mmun-
= Systemet
L Faktorer |
| omgivelsene:
« Bakterier??
+ Kjemiske stoffer??
( 1)
2 Gallegangsskade
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PBC — Genetisk disposisjon q/)q,
 Er PBC arvelig?

« @kt forekomst | familier til PBC-pasienter

* Dgtre av mgdre med PBC har 35 ganger gkt
risiko for PBC 1 forhold til generell risiko

 Risiko er likevel lav

* Ingen genetisk test som kan vise at det er gkt
risiko
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PBC — Klinisk presentasjon

« Kvinner: 90%

« Alder v/diagnose
— Gj.sn. 50 ar (spredning 20 - 80 ar) (meget sjelden <20 ar)
— Hos ~ 1/1000 kvinner >40 ar

* Den «typiske» PBC-pasient
— Kvinne i aldersgruppen 40 — 60 ar

— Blodpraver som tyder pa gallegangssykdom (forhgyet
alkalisk fosfatase) (ALP) (> 6 maneder)

— Pavisbart antistoff mot mitokondrier (AMA) i blodprave
— Ingen symptomer, evt. slapphet og/eller kige
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PBC — Klinisk presentasjon

« Pasienter uten symptomer (de fleste)
— Rutineblodpraver (alkalisk fosfatase)
— Utredning av assosierte sykdomstilstander

« Pasienter med symptomer q
— «Snikende» utvikling av symptomer
— Klge og slapphet/fatigue typisk | begynnelsen

— Gulsott kan utvikles etter hvert

— Kolesterolavleiringer (xanthelasmer) i huden hos
noen

— Et fatall debuterer med langtkommen leversykdom
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PBC - Karakteristika

« Andre organer kan veere angrepet hos noen
— Tare- og spyttkjertler (Sjagrens syndrom)

— Raynauds

— Skjoldbruskkjertelen (stoffskifteproblemer)
— Systemisk sklerose

— Cgliaki

— Skjelett (benskjarhet)

— Andre
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PBC — Hvordan stilles diagnosen?

« Alkalisk fosfatase (ALP) forhgyet > 6 mndr og
ikke kan forklares pa annen mate (ultralyd av Egﬂg _

lever/galleveier) /”
 Mitochondrieantistoff (AMA) kan pavises hos ~

nesten alle

* Vevsprave (leverbiopsi) er da ikke ngdvendig

— Kan bekrefte diagnosen og eventuelt gi
tilleggsinformasjon

 ASAT og ALAT oftest bare lett forhgyede

EASL Clinical Practice Guidelines, Journal of Hepatology 2017
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PBC — Langtkommen leversykdom

Ved langtkommen leversykdom, uansett arsak, kan
man utvikle skrumplever (levercirrhose) som etterhvert
kan ledsages av flere typer symptomer
« Vaeskeopphopning i magen (ascites)
« Vaeskeopphopning i bena (gdemer)
« Gulsott (ikterus)

« Tap av muskelmasse

« Utvidede blodarer i spisergret (varicer)

 Pavirket hukommelse (encefalopati)
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Fatigue

« En vanlig og viktig kilde til nedsatt livskvalitet hos
mange pasienter med autoimmune leversykdommer

« Oppleves av ca. halvparten av PBC-pasienter
« Kan veere en viktig faktor for redusert livskvalitet

« Graden av fatigue korrelerer darlig med aktivitet og
stadium av leversykdommen. Fluktuerende

==

Vesterhus M, NGF nytt, nr. 2, 2018
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Fatigue

Uklar arsak, men bade sentralnervesystemet og
perifert nervesystem synes a veere involvert. Ofte
sammensatte arsaker

Utredning mhp andre bidragende faktorer som kan
behandles (bl.a. anemi, stoffskiftesykdom, depresjon)

R&d om s@vnhygiene, lett trening, -~ #z “@'"
«mestringsstrategier» g

Fatigue er ikke indikasjon for levertransplantasjon,
da bedring ofte ikke oppnas

Vesterhus M, NGF nytt, nr. 2, 2018
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PBC — Behandling

Forsinke sykdomsutviklingen
(medikamenter som har slik effekt bedrer ikke

ngdvendigvis symptomer) '

Redusere symptomer og komplikasjoner

0g bedre livskvalitet o
;J]‘Z‘A_ ’?V' ;\
Jub

Levertransplantasjon
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Ursodeoxykolsyre (UDCA)

« UDCA anbefales til alle PBC-pasienter
— 13-15 mg per kg per dag

« Effekt pa forlep, men ikke pa symptomer

Leverceller

2N\

4 p N

« Bedrer utskillelse til gallen
* Hemmer celledgd BET t

Stimulation of Antiapoptot

effects

[o]

hepatocellular

 Demper betennelse Secretion

* Gjer gallen mindre skadelig pooposi
A

Stimulation of
cholangiocellular Gallegangs-
secretion celler
Decrease of bile
cytotoxicity

Beuers U, Nat Clin Pract Gastroenterol Hepatol 2006
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Ursodeoxykolsyre (UDCA)

 Effekt av UDCA vurderes vanligvis etter 1 ar.
Effekten varierer mellom pasienter

 Forskjellige modeller for a si noe om effekten, basert
pa blodpraver (ALP, bilirubin, ASAT)

« 25 -50% har ikke full effekt av UDCA

 Skaringssystemer for a si noe om prognosen (men,
vanskelig a bruke for den enkelte pasient)

« Annen behandling da aktuell?
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Obetikolsyre (OCA)

« Aktuelt til pasienter som ikke har tilstrekkelig effekt
av UDCA eller som ikke tolererer UDCA

« Bedrer leverprgver (alkalisk fosfatase, bilirubin)
+ Klge kan veere en bivirkning hos noen

* |kke vist effekt pa overlevelse (studier pagar)

Nevens F et al. N Engl J Med 2016

Andre medikamenter

 Utpragves
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PBC - Behandling av klge

« 1. Questran * 5. Andre
— 4 g inntil x 4 — Lysbehandling
— Tas 2-4 timer far — Plasmaferese
eller etter UDCA — (Leverdialyse (MARS))

— Levertransplantasjon

2. Rifampicin

3. Naltrekson

e 4. Sertralin

Alternativene til Questran ma vurderes individuelt, og
flere av disse er sjelden aktuelle a bruke
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PBC - Behandling av benskjgrhet

Risiko spesielt gkt ved langtkommen sykdom

Benmineraltetthetsmaling anbefalt ved diagnose av
PBC, deretter hvert 2. — 4. ar (?)

Kalk og vitamin D (neste bilde)
Fysisk aktivitet

Annen behandling i1 tillegg ved osteoporose

O Oslo | [ ]
universitetssykehus °



Kalk og vitamin D

 Variert kosthold, kalk «overalt»

« Kalk: 3 porsjoner meieriprodukter (1 porsjon = ca.
100 gram) gir ca. 800 mg kalk
— 1 glass melk
— 1 yoghurt
— Ost

* Vitamin D: 10 mikrogram (400 IE)
— Tran 5 ml = 10 mikrogram
— Magllers dobbel: 2 kapsler = 10 mikrogram

— Fet fisk: far mer Vit D (anbefalt 2 — 3 middager pr. uke +
palegg)
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Sunn livsstil

* Variert, sunt kosthold
« Tilskudd av kalk og D-vitamin

* Ved uttalt leversvikt anbefales
reduksjon av salt i kosten

* Regelmessig mosjon
 Unnga rayking
* Forsiktighet med alkohol
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Levertransplantasjon

Ved alvorlig sykdom med komplikasjoner som:

Vaeskeansamling i magen (ascites)
Blgdninger fra areknuter i spisergret (varicer)
Pavirket mental funksjon (encefalopati)
Bilirubin >100 mikromol/Il

Invalidiserende klge

Gode resultater (>90% i live etter 1 ar og >80%
etter 5 ar)

PBC kan i noen tilfeller komme pa nytt i den nye
leveren
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PBC — Oppfalging

« Ma vurderes individuelt

« Poliklinisk kontroll 1 — 4 ganger arlig med klinisk
undersgkelse og blodprgver

1 gang arlig (oftere v/behov) hos spesialist i
fordgyelsessykdommer

« Hvis gulsott eller rask vektgkning utvikles, bgr
kontroll foretas raskt
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PBC - Oppsummering
 Kronisk sykdom med betennelse i sma galleganger
« Typisk: kvinner i alder 40 — 60 ar
« Graduvis utvikling av symptomer (klge, asteni, andre)

* Ursodeoxykolsyre (UDCA) anbefalt — forsinker
sykdomsutviklingen, men ikke effektiv hos alle

* Obetikolsyre (OCA) kan veere aktuell
« Behandling av symptomer; livsstilsrad

« Levertransplantasjon med gode resultater
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