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Om den har guiden

EASL (European Association for the Study of the Liver) ar en stor internationell organisation
som verkar for 6kad kunskap och forskning om levern och dess sjukdomar. EASL framijar
forskningssamarbeten fér att kunna hjalpa personer med leversjukdomar varlden éver.

Vi har tagit fram den har guiden for att du som har fatt diagnosen primar biliar kolangit
(PBC) pa ett enkelt satt ska forsta EASL:s kliniska riktlinjer for sjukdomen. Vi vill ocksa visa
hur viktigt det ar med en strukturerad, livslang och individuellt anpassad vard.

Vi vet att patienter far halsorelaterad information fran manga olika kallor, vilket kan vara
forvirrande. | den har guiden presenterar vi EASL:s kliniska riktlinjer fran ett patientperspektiv,
genom att beskriva, tolka och satta dem i ett sammanhang. Kanske kommmer du att marka

att EASL-riktlinjerna har tillampats pa ett lite annorlunda satt i ditt land. Det beror pa att
riktlinjerna har utformats sa att de kan anpassas till den lokala halso- och sjukvarden.

Guiden fokuserar enbart pa de olika aspekterna av PBC. Om du sdker information om
Overlappande sjukdomar, som till exempel autoimmun hepatit, kontakta din lokala
patientorganisation.

Guiden innehaller en hel del information, sa den &r mer an bara en enkel broschyr. Vi hoppas
att du kan anvanda den som referensmaterial pa din resa mot en djupare férstaelse for hur du
kan hantera och leva med PBC.
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‘l Sammanfattning

Primar biliar kolangit (PBC) ar en leversjukdom som
framst drabbar kvinnor 6ver 40. Om sjukdomen inte
behandlas ratt kan den utvecklas till levercirros med
bestaende skador pa levervavnaden.

Diagnosen PBC stalls vanligen om gallflédet
ar hammat eller blockerat (sa kallad
kolestas) och blodet innehaller en sarskild
sorts antikroppar (antimitokondriella
antikroppar- AMA).

PBC gar inte att bota. Syftet med att
behandla och skbéta sin PBC ar dels att
forebygga kronisk leversvikt, dels att lindra
besvarliga symtom. PBC yttrar sig pa olika
satt for olika personer. Darfér ar det viktigt
att lakaren analyserar just ditt tillstdnd och
dina risker och utifran detta upprattar en
individuellt anpassad vardplan.

Det finns mediciner som kan bromsa
utvecklingen av PBC. Dessa ar for
narvarande ursodeoxicholsyra (URSO)

och obeticholsyra (OCA), som bada ar
godkanda behandlingar. Aven fibrater och
kortikosteroider (budesonid) anvands ”off-
label” (dvs. de ar inte formellt godkanda att
anvandas for just den har diagnosen annu,
men klinisk erfarenhet finns). De genomgar
for narvarande kliniska prévningar.

Det finns ett antal organisationer som verkar
for att dka forstaelsen for leversjukdomar.
Det finns aven sarskilda stédgrupper fér
personer med PBC. Av dem kan du fa
detaljerad information om hur det ar att leva
med PBC, hur du hanterar vanliga symtom
och vilka behandlingar som finns. Dessa
grupper kan vara vardefulla kallor till stéd
och vagledning. Vi rekommenderar varmt att
du kontaktar dem sa snart du kan.



2 Inledning

Primar biliar kolangit (PBC) ar en leversjukdom som
framst drabbar kvinnor. Den kallades tidigare fér primar

biliar levercirros. PBC forekommer hos vuxna (det yngsta

rapporterade fallet var 15 ar vid diagnos) och &r en
livslang sjukdom som ofta férsamras med tiden.

Om du har PBC har lakaren férmodligen
lagt marke till ndgra av (eller alla) de har
forandringarna i kroppen:

o Gallflodet &r hammat eller helt
blockerat (kolestas).

» Blodet innehaller vissa antikroppar
(AMA eller ANA).

* De sma gallgangarna i levern
ar inflammerade.

Vi vet inte exakt varfor vissa personer
utvecklar PBC, men vi tror att det handlar
om en kombination av genetiska faktorer och
miljéfaktorer. Man uppskattar att upp till

2 av 100 000 personer i Europa utvecklar
PBC varje ar, och att mellan 1,9 och 40,2 av
100 000 personer lever med sjukdomen.

For ndrvarande gar det inte att bota PBC,
men det finns behandlingar som bromsar
sjukdomsutvecklingen och kan lindra
symtom som minskar livskvaliteten. De
vanligaste symtomen vid PBC ar:

» klada
e trotthet
* muntorrhet

e magsmartor.

Andra symtom kan vara myrkrypningar
i benen, sdbmnldshet, depression
och “hjarndimma”.

Om du har fatt diagnosen PBC &r det

ytterst viktigt att du far ratt behandling.
Behandlingen ar avgorande for att bromsa
utvecklingen av sjukdomen och férlanga den
sannolika livslangden.

Alla svarar olika pa behandling. Hur just du
reagerar beror till stor del pa:

e hur gammal du var nar du fick sjukdomen
¢ i vilket stadium du fick diagnosen

e om du &r man eller kvinna

* Nivan pa de av tva specifika enzymerna
alanintransaminas (ALAT) och alkaliskt
fosfatas (ALP) efter tolv manaders
behandling med URSO.

Bast vard och behandling far du med hjalp
av en individuellt anpassad, livslang strategi
som tillgodoser dina individuella behov.
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Hur stalls
diaghosen

kolestas?

Innan du far diagnosen PBC &r det troligt att lakaren har
noterat en mer allman leversjukdom som kallas kolestas.

Innan du far diagnosen PBC &r det troligt
att ldkaren har noterat en mer allman
leversjukdom som kallas kolestas. | levern
bildas galla, en vatska som ar viktig for
matsmaltningen. Gallan fardas genom
gallgdngarna i levern och ut till tunntarmen,
dar den bryter ner gifter och hjalper till med
matsmaltningen sa att den blir effektivt. Vid
kolestas bildar levern mindre mangd galla
eller s hammas gallflodet fran levern till
tunntarmen, sa att galla ansamlas i levern
med inflammation och arrbildning som féljd.

Vanliga symtom pa kolestas &r trotthet,
klada, gulsot och hdégersidig magsmarta.

En del personer far dock inga symtom alls.
Kolestas anses vara kronisk om den har varat
i minst sex manader. Sjukdomen kan indelas i
intrahepatisk och extrahepatisk kolestas.

Indelningen har att géra med olika typer av
hinder i gallgdngarna. Intrahepatisk kolestas
kdnnetecknar PBC, medan extrahepatisk
kolestas kdnnetecknar en narliggande
sjukdom som kallas priméar skleroserande
kolangit (PSC).

Eftersom manga med kronisk kolestatisk
leversjukdom inte har nagra symtom

pa flera manader, eller till och med ar,
hander det ofta att sjukdomen upptacks

av en tillfallighet. Det kan till exempel ske

i samband med rutinprover upptacker

en 6kad niva av alkaliskt fosfatas (ALP) i
blodet. Om lakaren missténker kolestas, sa
rekommenderar EASL féljande systematiska
strategi for att avgdra om kolestasen orsakas
av PBC eller annan leversjukdom:



1. Detaljerad sjukdomshistoria

Din personliga sjukdomshistoria

Lakaren ska noggrant anteckna det

du berattar om din sjukdomshistoria,

inklusive sociala och arftliga faktorer och
eventuella resor som kan ha betydelse.

Denna information kan vara avgérande vid
diagnostisering av kolestatisk leversjukdom.
Andra sjukdomar som férknippas med PBC ar:

e autoimmun thyreoidit
(skoldkortelinflammation)

e Sjdgrens syndrom/sicca-syndrom
(torra 6gon och muntorrhet)

 celiaki (glutenintolerans)

e systemisk skleros (en autoimmun
bindvavssjukdom).

Dina ldakemedel
Beratta for lakaren om din erfarenhet av:

* nuvarande och tidigare
forskrivna lakemedel

* naturlakemedel
» alkohol och rékning

e annan lakemedels- eller droganvandning
(som till exempel anabola steroider
eller laxermedel)

 langvarig exponering for malarfarger,
diesel, andra oljeprodukter
och industrigaser

* tidigare operationer eller
blodtransfusioner

 intensivvard eller svara skador.

Kroppsundersékning

Lakaren ska undersdka lever och mjalte
samt kontrollera om det finns symtom pa
langt framskriden leversjukdom. Sadana
symtom kan vara

e gul hud, 6gonvitor eller slemhinnor

* sma gula eller vita kndlar runt
6gonen (xantelasma)

e rodnad pa handflatorna och fotsulorna
* nagelavvikelser

e rivmarken som kan bero pa klada, sarskilt
pa armarna och benen.

2. Ultraljudsundersékning

En ultraljudsundersdkning gors av levern for
att utesluta andra orsaker till symtomen, som
till exempel gallgdngsfortrangning, tumorer
eller sjukdom i gallblasan. Undersdkningen
visar ocksad om kolestasen &r intrahepatisk
eller extrahepatisk.

3.Sarskilda blodprover

Blodprov tas for kontroll av ALP och
gamma-GT (gammaglutamyltransferas).

4.Kompletterande
bildundersékning

En magnetkameraundersdkning av
bukspottkdrtelgangarna och gallgangarna
(MRCP) kan behova goéras for att utesluta
andra sjukdomar. MRCP kan ocksa anvandas
for att ytterligare beddma ditt halsotillstand
efter att du har fatt diagnosen PBC.

5. Leverbiopsi

Om blodprover och kompletterande
bildundersékningar inte givit sakra svar kan
lakaren be om en leverbiopsi for att bekrafta
diagnosen. En leverbiopsi innebéar att man
avlagsnar en liten bit av levervavnaden

for vidare analys.

6.Genetiska tester

Om alla andra diagnoser har uteslutits kan
l&karen bestalla genetiska tester fran ett
specialistlaboratorium. Det ar for att vara
helt sdker pa att du inte har ndgon av de
andra, mycket sallsynta, leversjukdomarna
som liknar PBC.
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PBC?

Hur sta
diaghosen

lis

Efter att ha pratat med dig, undersoékt

dig och kontrollerat dina blodprover och
bildundersdékningsresultat har lakaren hittat ett antal
”|ledtradar” som tyder pa PBC.

Riskfaktorer

Om du ofta har besvar med infektioner
(sarskilt aterkommande urinvagsinfektioner)
eller &r rokare sa dkar risken att utveckla
PBC. Om det stadmmer in pa dig, och du
dessutom har nagon annan markor for PBC,
kan lakaren be dig ldmna blodprover for att
kontrollera om du har sjukdomen eller ej.

Typiska symtom

Klada och trotthet ar symtom som kan inge
misstanke om PBC.

Blodprover

For att kunna stalla ratt diagnos kommer
|akaren be dig lamna blodprover. Om

du har PBC ar det mycket troligt att
blodproverna visar:

e Forhojd AMA (antimitokondriella
antikroppar). Mer an 90 % av alla med PBC
har hog niva av denna specifika antikropp.

* Férhojda niva av ALP som tyder pa
skador i gallgdngarna.

Om du har dessa bada markorer kan
|akaren snabbt stéalla diagnosen PBC. Om
blodproverna daremot inte ger nagra
sakra resultat med kombinationen av AMA
och ALP kommer lakaren att leta efter
ytterligare markoérer for att kunna stalla
diagnosen. Dessa ar:

* Minskat gallfléde.

e Forhéjd koncentration av
immunoglobuliner, sarskilt IgM i blodet.

* F6rhojd niva av leverenzymerna ASAT och
ALAT. Detta kan tyda pa att inflammerade
eller skadade leverceller lacker stérre
mangder enzym an normalt

« Forhojd niva av bilirubin. Bilirubin &r ett
pigment i blodet som visar sig som gulsot,
da hud och 6gonvitor far en gulaktig farg.
Nivaerna av bilirubin 6kar i takt med att
PBC-sjukdomen fortskrider.

* BAndra specifika antikroppar sd som
antinukledra antikroppar (ANA). Mer
an 30 % av alla som har PBC har dessa
antikroppar i blodet.



Avvikande blodprover kan tyda pa ett antal
olika sjukdomar. Fér att undvika fe Idiagnos
ska de darfor alltid tolkas tillsammans

med kliniska fynd av en erfaren lakare. Om
blodproverna visar pa bade AMA och ett
hindrat gallfléde sa &r det dock troligt att
lakaren kommer att stalla diagnosen PBC.

Tabell 1 visar en 6versikt 6ver de markorer

som lakaren letar efter.

Tabell 1. Oversikt av PBC-markérer

Bildundersékningar

Det gar inte att stalla diagnosen PBC
enbart med hjalp av bildteknik. En
ultraljudsundersdkning av levern kan dock

vara till hjalp for att utesluta andra sjukdomar.

Bildundersokningar av levern kan ocksa anvandas

for att identifiera tecken pa langt framskriden
PBC. Dessa tecken liknar i stort de som ses vid
sena stadier av andra kroniska leversjukdomar.

Prov

ALP
ASAT/ALAT
GGT

IgM

AMA (>1/40)

Specific ANA

anti-gp210
anti-sp100

Anti-centromere

Bilirubin

Blodplattar
PK (INR)

Albumin

Fynd

/]\

/[\
/r
/]\

T
NS

Misstanke

v

Diagnos

v

Prognos

4

v

4

v

Kommentarer

Vardet kopplas till sjukdomsprogress.

Tydlig stegring kan tyda pa PBC med
inslag av autoimmun hepatit.

Aterspeglar den kolestatiska leverskadan.

Foérhojda varden associeras med sjukdom.

Diagnostiskt kannetecken hos mer an 90 %
av patienterna i ratt klinisk kontext.

Specifika immunfluorescensmonster:
Perinukleara rander, nukleara prickar,
centromer. Ses hos 30 % av patienterna.

Sarskilda immunanalyser finns.
Sarskilda immunanalyser finns.
Forknippas med portahypertension.

Stegring ses i sena stadier. Tyder ofta pa
levercirros, forutom hos patienter med icke-
cirrotisk duktopeni-variant.

Tyder pa levercirros.
Tyder pa levercirros.

Tyder pa levercirros.

ALP, alkaliskt fosfatas; ASAT, aspartataminotransferaser; ALAT, alanintransaminaser; GGT,
gamma-glutamyltransferas; IgM, immunoglobulin M; AMA, antimitokondriella antikroppar; ANA, antinukleara
antikroppar; PK (INR), protrombinkomplex.
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Stadium av PBC

Leverbiopsi

Ett nytt system for stadieindelning av

PBC har nyligen féreslagits. Systemet

kan hjalpa lakaren att férutsaga hur din
sjukdom kommer att utvecklas de narmaste
tio aren. Det ar séarskilt anvandbart for

att forutsdga utvecklingen av levercirros
och de komplikationer som har med
levercirros att goéra.

Enligt det nya systemet delas PBC in i fyra
olika stadier utifran hur utbredda skadorna i
gallgdngarna &r. Systemet kan anvandas foér
riskbeddmning vid PBC.

Tabell 2. Stadieindelning av PBC

Eftersom blodprover normalt ger tydliga
indikationer pa PBC, behéver man vanligtvis
inte gbra en leverbiopsi for att stalla diagnos.
Om blodproverna daremot inte ger sakra
svar sa kan en biopsi bekrafta diagnosen.
Tabell 3 visar sjukdomarna som lakaren kan
Overvaga vid beddmning av leverbiopsin.

Tabell 3. Differentialdiagnoser vid gallgangsskador vid
histologisk analys efter leverbiopsi.

Icke-suppurativ kolangit

Stadium  Beskrivning

1 Ingen eller minimal progress.

2 Mild progress.

3 Mattlig progress.

4 Avancerad progress, tydande pa levercirros.

Primar biliar kolangit

Priméar skleroserande kolangit
Autoimmun hepatit
Lakemedelsinducerad leverskada
Sarkoidos

ABCB4-brist (MDR3)

Kolangit med fibrosbildning och obliteration

Primar skleroserande kolangit
Sekundar skleroserande kolangit
lgG4-associerad kolangit
Sarkoidos

ABCB4-brist (MDR3)

Andra kolangiopatier

Malign kolangiopati
Lymfom

Systemisk mastocytos
Neutrofil kolangit
Eosinofil kolangit

Langerhans cellhistiocytos



Uppfoljning

av PBC

Malet med behandlingen vid PBC ar att minska symtom
och forebygga sjukdomsprogress fram till levercirros.

Progressen av PBC ar mycket ldangsam och
darfor kan det vara svart att bedéma hur val
en behandling har lyckats. Din ldkare kommer
att berakna olika test/score fér att kunna
forutsdga hur sjukdomen sannolikt kommer
att utvecklas och anpassa behandlingen
darefter. Det finns ingen garanti for att
forutsagelserna kommer att stdmma helt,
trots att de bygger pa vetenskaplig fakta.
Testresultaten kan hjalpa lakaren att beddma
tva viktiga punkter:

¢ Vilket sjukdomsstadium du befinner dig i
Om du far diagnosen tidigt i livet (under
45 ar) eller nar sjukdomen redan &r
langt framskriden sa kommer medicinen
sannolikt inte att ha sa bra effekt.

« Om du svarar pa behandlingen
Om blodproverna (till exempel ALP och
bilirubin) forbattras efter att du bérjat med
URSO, sa ar det mer troligt att sjukdomen
kommer att utvecklas langsamt och bara
ge milda symtom.

« Om behandling med URSO daremot inte
har nagon effekt, sa 6kar sannolikheten att
du kommer att f4 komplikationer av PBC.

Utifran dessa punkter kan ldkaren ge en
prognos fér hur just din sjukdom kan komma
att utvecklas. Testerna kan ocksa vara till
hjalp for att klassificera dem som deltar

i kliniska préovningar, i syfte att forbattra
forskningen om PBC.

Nar kommer jag att testas?

Vi rekommenderar att lakaren gor féljande:

Fore behandling:

* Beddma sjukdomsstadium innan
behandling pabobrjas.

Vid aterbesék:

¢ Beddma sjukdomsstadium for att se om
det har andrats.

e Gora upp en individuell uppfdljningsplan
utifran sjukdomsstadie och symptomens
svarighetsgrad.

» Mata/kontrollera hur val du svarat pa
URSO - detta ar mycket viktigt. Detta gors
normalt efter tolv manaders behandling,
men det kan ocksa ske efter sex manader.
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Hur kommer jag att testas? Om undersokningarna tyder pa att din PBC
ar i ett tidigt stadium, och ALP-nivan ligger
inom referensintervallet samt att bilirubin-
nivan ar normal efter ett ars behandling med
URSO sa kan du forvanta dig att leva precis

Utifran sjukdomens svarighetsgrad
kan lakaren bestélla nagra av eller alla
féljande prover:

* Blodprover: alkaliskt fosfatas (ALP), lika lange som en frisk person utan PBC.
bilirubin, albumin, alanintransaminas
(ALAT) och blodplattar (TPK). L&karen kan anvanda sig av ett protokoll

for riskbeddmning vid analys av
blodprovsresultaten. Mer information
om protokollen finns pa:

e Elastografi, ett satt att mata leverns
stelhet/elasticitet, vilket ger en
uppfattning om ev arrvavnad.
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» Leverbiopsi: tittar pa en bit levervavnad i GLOBE-score:
mikroskap. Gors vanligen inte om det finns  http://www.globalpbc.com/globe
mobjlighet att gdra en elastografi istallet.

UK-PBC Risk Score:
http://www.uk-pbc.com/resources/
tools/riskcalculator

Tabell 4 och 5 visar vad |lakaren letar efter i
undersdkningsresultaten.

Tabell 4

Metod Tidig sjukdom Avancerad sjukdom

Blodprover: S-bilirubin och S-albumin Bada normala Minst en avvikande

Elastografi: médtning av leverns stelhet Mindre an eller lika med 9,6 kPa Mer an 9,6 kPa

Leverbiopsi Ingen eller mild fibros Overbryggande fibros eller cirros
Tabell 5

Metod Lag risk fér progression Ho6g risk for progression

Blodprover: S-bilirubin, S-albumin, S-ALP,

Normal Avvikand
S-ALAT, blodpléttar(TPK) ermaia vvikanae

10
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6 Behandling

Det finns bra behandlingsalternativ fér PBC och nya
alternativ ar under utveckling.

URSO

Ursodeoxicholsyra (URSO) ar den
rekommenderade behandlingen fér alla
med PBC. Nar diagnosen ar stalld, bér du
omedelbart erbjudas denna. URSO ar en
gallsyra som finns naturligt i sma mangder
hos manniskor och &ven hos vissa bjérnar.
URSO tas som i tablettform.

Om du svarar bra pa URSO far du fortsatta
med den resten av livet. Frestas inte att
sluta om du marker att du blir battre. Det
ar pa grund av medicinen som du har blivit
battre, och om du slutar ta den kan du att
bli samre igen.

URSO har bast effekt nar dosen
viktanpassas, varfér det ar viktigt med
regelbundna viktkontroller och att dosen
justeras vid féorandringar. Detta ar ytterst
viktigt. Studier har visat att om man far
fel dos, sa kan det hadnda att man inte far
nagon effekt alls. | férlangningen kan det

till och med paverka din sannolika livslangd.

Den rekommenderade dosen ar 13-15 mg
dagligen per kilo kroppsvikt.

URSO finns i tva olika styrkor, 250 mg och
500 mg. Om du tycker att det ar svart att
halla reda pa flera tabletter varje dag, fraga
lakaren om du istallet kan ta en hdégre dos
vid ett tillfalle per dag.

Obeticholsyra

Om du inte tillracklig effekt av URSO kan
ldkaren rekommendera att du provar
obeticholsyra (OCA). OCA kan forbattra
nivan av ALAT och ALP i blodet hos
personer som inte svarat tillrackligt med
bara URSO. OCA &r det enda godkéanda
andrahandspreparatet efter URSO. | kliniska
provningar har man sett att OCA forbattrar
de biokemiska levervardena hos en
betydande majoritet (87 %), och att nastan
halften med PBC blir hjalpta.

Om du behover ta OCA ska lakaren skriva
ut det i kombination med URSO. Om du
inte tal URSO gar det ocksa att ta enbart
OCA. Om lakaren skulle saga at dig att sluta
med URSO fastan du inte far ndgra besvar
av den, sa ska du s&ga till l1akaren att EASL
rekommenderar att kombinerad behandling
alltid ska ges om man tal det.
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Till en bérjan kommer du férmodligen att

fa 5 mg dagligen. Om du inte far nagra
biverkningar, kommer dosen successivt

att 6kas till 10 mg efter sex manader. OCA
ger en dkad risk for klada, men de flesta
upplever att de kan hantera kladdan med hjalp
av rifampicin.

Observera att om du har langt framskriden
levercirros (Child-Pugh B eller C) sa tar
det langre tid for levern att bryta ner OCA.
Istallet for att ta en daglig dos far du en
mycket lagre dos, still att bérja med 5 mg
en gang i veckan En hégre dos kan vara
skadlig och kan i férlangningen leda

till leversvikt.

| brist pa OCA, erbjuder lakaren ibland

sina patienter fibrater eller budesonid som
andrahandsbehandling vid PBC.

Observera dock att inget av dessa lakemedel
ar godkant for behandling av PBC annu.
Darfér kan EASL annu inte rekommendera
dem som behandling.
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PBC och
graviditet

De flesta kvinnor som far diagnosen PBC har passerat
barnafédande alder, men PBC kan dven drabba yngre
kvinnor. Har du PBC sa ska din sjukdom inte vara ett hinder
for en lyckad graviditet, med noggrann overvakning.

Om du funderar pa att bli gravid
rekommmenderar vi att du pratar med din
PBC-lédkare om modjliga risker. Stall fragor om
hur du ska hantera din sjukdom bade under
graviditeten och efter férlossningen.

Kunskapen om PBC och graviditet ar
begransad, men experterna tror att URSO ar
sakert att anvanda saval medan man forsdker
bli gravid som under sjalva graviditeten och
efter forlossningen. Rifampicin (fran och med
tredje trimestern) och kolestyramin anses
ocksa vara sakra.

| séllsynta fall, om klddan under graviditeten
blir outhardlig, kan en behandling som kallas
plasmaferes hjalpa. Den innebar att blodet
filtreras for att avlagsna plasma. Darefter
aterférs de kvarvarande blodcellerna

till blodomloppet.

Om gallflédet ar kraftigt minskat eller
blockerat (kolestas) sa maste du vara sarskilt
uppmarksam pa eventuell brist pa fettldsliga
vitaminer (A-, D-, E- och K-vitamin). Hos

en del individer med PBC 6kar kolestasen
under senare delen av graviditeten och efter
forlossningen, varfor det ar ytterst viktigt
med tata kontroller under den har perioden.

Lakaren ska rekommendera ett individuellt
anpassat uppféljningsprogram vid graviditet.
Om du har hogt blodtryck ar risken storre for
komplikationer och du behdver fa ytterligare
uppfdélining och vard. Hogt blodtryck pa
grund av graviditet kan leda till att aderbrack
i matstrupen lacker eller spricker med inre
blodningar som féljd. Om den har risken
géller dig ska lakaren erbjuda en gastroskopi
under andra trimestern, sa att ev aderbrack
kan bedémas och atgardas.

Undersdkningen gar till sa att lakaren fér in
en tunn, bojlig slang med en liten kamera
genom munnen och ner i matstrupen, magen
och forsta delen av tunntarmen. Bilderna
visas pa en skarm sa att lakaren kan gora en
beddmning av situationen.
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Hur hanterar jag
symptomen?

Man kan ha PBC utan att veta om det, men manga far
olika symptom. De kan uppkomma nar som helst och

kan paverka din vardag.

Vanliga symptom vid PBC é&r:
» klada
e trotthet

* muntorrhet, torra égon och slemhinnor
(sicca-symptom)

e vark i ben och leder
* magsmarta
* myrkrypningar i benen.

Behandlingen som du far fér din PBC lindrar
inte symptomen, men de kan &nda ofta
behandlas och férbattras med ratt dtgarder.
Langtifran alla mottagningar och l&kare &r
experter pa PBC-symptom. | den har guiden
ger vi rad om hur du bést kan hantera dem.

Be din lakare om rad om du far symptom
eller om symptomen férandras. Kanske far
du ett formular att fylla i. Det kan hjalpa
|&karen att fa en helhetsbild av hur PBC
paverkar ditt liv.

Sa hanterar du klada

Klada &r ett vanligt symptom, &ven om inte
alla far det. En del kan faktiskt uppleva att
kladan minskar samtidigt som sjukdomen
forsamras. Klada pa grund av PBC kan ofta
behandlas och lindras, men det finns ingen
mirakelbehandling som passar alla. Istallet
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ar det viktigt att l1akaren tittar pd just din
individuella situation.

Kladan kan bero pa kolestas. Da har
gallgangarna i levern tappts till pa grund av
gallsten eller olika komplikationer av PBC.
Kladan kan vara sarskilt stark om du har

en variant av PBC som kallas “duktopeni-
variant”, da gallgangarna i levern helt

har férsvunnit.

Det finns lakemedel som hjalper mot kladan,
men de passar inte alla och alla far inte
effekt av dem. Nedan féljer andra praktiska
atgarder/rad som kan ge lindring:

* Mjukgdrande salvor och havreextrakt kan
lugna torr och inflammerad hud.

e Kalla bad eller kallduschar kan hjalpa,
sarskilt om kladdan utléses av varme.

« Om kliandet utvecklas till ett
beteendemodnster och skadar huden kan
radgivning fran psykolog hjalpa.

» Fundera pa om kladan beror pa
matallergi eller annan éverkanslighet
snarare an PBC. Be lakaren om ett
allergitest om det behdvs.



Lakemedel

Det finns flera andra lakemedel som lakaren
kan forskriva for att lindra klada. De har

alla férdelar och nackdelar och det ar inte
sakert att alla kommer att fungera for dig.
De foérskrivs vanligen i samma ordning som
nedan. Var beredd pa att prova mer an en
behandling innan du hittar det mest
effektiva alternativet for dig.

a) Gallsaltsbindare
Det har &r de lakemedel som ldkare brukar
forskriva forst. De minskar mangden galla i
levern, och kan fungera om det ar den som
ar orsaken till kladan. Har ar ndgra exempel
pa gallsaltsbindare:

» Kolestyramin (questran/lestide)- detta
ska vara det forsta alternativet som
du erbjuds. Aven om det inte fungerar
for alla, sa far majoriteten inga storre
biverkningar av det. Vanliga biverkningar
ar annars uppsvalldhet och forstoppning.
Dessa biverkningar kan du fa éven av
manga andra ldkemedel. Diskutera alltid
detta med lakaren.

Kolesevelam (cholestagel)- detta
lakemedel har farre biverkningar men
effekten &r mer osaker. En del blir dock
battre av den och studier har visat att
den minskar nivaerna av gallsyra. | en
kontrollerad studie visade den sig dock
inte fungera battre an placebo.

Om du tar gallsaltsbindare ar
det bra att veta:

» att de kan hindra andra lakemedel fran
att fungera som de ska, om du tar dem
vid samma tidpunkt

» att du maste ta gallsaltsbindaren
1timme innan eller 2-4 timmar efter
ett annat lakemedel, som till exempel
URSO eller OCA.

Be din lakare om rad for att fa veta exakt nar
du ska ta dina lakemedel.

b) Antibiotika

|IOm gallsaltsbindare inte hjalper mot

kladdan kan lakaren skriva ut rifampicin, en
antibiotika som annars ges mot tuberkulos.
Rifampicin kan hjalpa mot klddan genom att
h&mma en receptor i kroppen som man tror
spelar en roll vid klada. Rekommenderad dos
ar 150-300 mg dagligen.

Kliniska studier har visat att rifampicin
fungerar mot klada vid PBC och &ven vid
andra kolestatiska sjukdomar. Tyvarr kan den
ge biverkningar, dven om inte alla far dem.
Dessa namns inte i EASL:s riktlinjer for PBC,
men de kan till exempel vara illamaende,
krakningar, diarré, aptitldshet och feber.
Rifampicin kan ocksa gdra sa att vissa
kroppsvatskor (som till exempel urin, svett
och tarar) &ndrar farg och blir orange-réda.
Det ar dock inget att vara radd for. Detta ar
vanligt och ser visserligen konstig ut, men
ar inget att bekymra sig om. Rifampicin kan
ocksa minska mangden K-vitamin i kroppen.

En del far allvarligare biverkningar, som

till exempel farre réda blodkroppar, langre
koaguleringstid eller till och med leverskada.
Om du tar rifampicin maste du regelbundet
ldmna blodprov fér kontroll. Det ska ske
efter sex veckors behandling och sedan
igen efter tolv veckor. Om blodproverna
pavisar misstanka biverkningar kan du
behdéva sluta med rifampicin och férsdka
med nagot annat.

c) Opiatantagonister som tas via munnen
Om gallsaltsbindare och/eller rifampicin

inte fungerar eller om du far fér stora
biverkningar, kan opiatantagonister vara ett
alternativ. Vanliga opiatantagonister som tas
via munnen ar naltrexon eller nalmefen, som
kan lindra kladan men ocksa ge biverkningar
pa langre sikt.

For att undvika biverkningar ar det bra att
bérja med naltrexon i lag dos. Biverkningarna
kan likna dem man kan fa vid utsattning av
opiater och kan kdnnas lite som influensa. Du
kan aven bli mer smartkanslig.

15

I
c
=
I
Q
3
-+
(1)
=~
Q
=
B'
(o]
(]
<
3
O
-
o
3
(1)
3
D




I
c
=
I
o
3
~+
(0]
=~
Q
=
Eu
Q
n
<
3
T
~+
o
3
()
3
V)

Experimentella behandlingar

Experimentella lakemedelsbehandlingar
Det finns andra behandlingar mot

kldada som har visat sig hjalpa enskilda
personer med PBC. EASL kan dock

inte rekommendera dem officiellt pa
grund av brist pa dvertygande data
fran stora studier.

» Selektiva serotoninaterupptagshammare
(SSRI), som sertralin, har visat sig lindra
klada i en liten kontrollerad studie. De
som fick SSRI madde battre &n de som
fick placebo. Vi vet inte exakt varfér
SSRI fungerar mot PBC-klada. En moijlig
forklaring kan vara att de minskar
signalerna i hjadrnan som sager att det kliar,
varpa upplevelsen av kldda minskar. SSRI
kan orsaka muntorrhet, som ocksa ar ett
vanligt symtom vid PBC.

Gabapentin (en antiepileptisk medicin)
och antihistaminer har ocksa anvéants, men
det behdvs mer forskning innan de kan
rekommenderas av EASL. | en kontrollerad
studie fungerade Gabapentin inte battre
an placebo, men en del upplever anda

att det har hjalpt dem. P4 samma satt

har andra upplevt att antihistaminernas
lugnande och dévande effekt har

lindrat kladan.

Andra experimentella behandlingar
Andra metoder fér att behandla PBC-
relaterad klada, som inte heller officiellt kan
rekommenderas av EASL, ar:

e Ljusbehandling med ultraviolett
ljus och leverdialys som har hjalpt
enskilda personer.

e Leverdialys har ibland hjalpt vid mycket
stark kldda, aven nar andra behandlingar
inte har fungerat. Klddan kan dock
aterkomma, varfér behandlingen kan
behdva upprepas.
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Levertransplantation
Levertransplantation ar en sista utvag

vid outhardlig klada n&r ingenting annat
har fungerat. En levertransplantation
reserveras normalt fér personer med langt
framskriden leversjukdom som riskerar att
drabbas av leversvikt. Undantag kan dock
goras for enskilda individer om all annan
behandling mot klada har misslyckats.
Manga upplever att klddan férsvinner snabbt
efter en levertransplantation, ofta inom
det forsta dygnet.

Sa hanterar du fatigue/trétthet

Trotthet/fatigue ar ett vanligt symtom vid
PBC. Mer an halften av alla som lider av PBC
kanner sig troétta och utmattade. Ungefar en
av fem med PBC upplever en sddan extrem
trotthet att livskvaliteten blir starkt nedsatt.

For att atgarda detta &r det viktigt att
|akaren undersdker om det finns andra
orsaker till trottheten, och om mojligt
behandlar dem. Andra orsaker till
trotthet kan vara:

* brist pa réda blodkroppar (anemi)
e nedsatt skoldkortelfunktion (hypotyreos)

« somnstorningar (till exempel pa
grund av klada).

Det ar ocksa viktigt att du far rad om olika
strategier som du kan anvanda for att
undvika social isolering, eftersom aven detta
kan orsaka extrem trotthet och depression.

Sa hanterar du torrhet
(sicca-symptom)

Du kan fa besvar med torra dgon,
muntorrhet, problem att svalja eller torra
slemhinnor i slidan. Dessa symtom kallas med
ett gemensamt namn fér “sicca-symptom?”.
Det finns behandling for detta, sa beratta for
din lakare om du far de har symptomen.

Manga upplever att tar- och saliversattning
hjalper. Om det inte racker kan du préva
starkare lakemedel som pilokarpin, en sa
kallad "muskarinreceptorantagonist”.



Om du lider av muntorrhet har du en ékad
risk att utveckla karies. Det ar darfor viktigt
med god munhygien, att regelbundet
borsta tanderna och anvanda tandtrad.
Aven regelbundna tandldkarbesok
rekommenderas. Muntorrhet innebar ocksa

en 6kad risk for svampinfektioner i munhalan.

Informera din ldkare om du maéarker av
forandringar i munnen som till exempel:

e sprickor i mungipan
¢ obehaglig smak i munnen

* dmhet/inflammation i tungan
eller tandkottet

» svarigheter att ata eller dricka.

Det finns manga receptfria fuktkramer for
att lindra torrhet i slidan. Ostrogenkramer
kan ocksa anvandas. De ar ofarliga for
levern, men kontrollera med lakaren eller
gynekologen om du kan anvanda dem.

Om de har tipsen inte fungerar for dig finns
det andra alternativ. Det finns sarskilda
riktlinjer for hur sicca-symptom ska hanteras.
Lakaren kan ocksa remittera dig till en
specialist som du kan fa hjalp av.

Ovriga symptom

Du kan ocksa fa nagot som kallas ”Raynauds
fenomen” vilket drabbar en av fyra med
PBC. Raynauds fenomen innebar att man
blir mycket kanslig for kyla i fingrar och tar
(ibland &ven i ndsa och 6ron). Det beror pa
att blodkarlen inte kan hantera kylan och
plétsligt drar ihop sig.

Fingrar och tar blir da vita, sedan bla och
slutligen réda nar blodet atervander.

Det kan ocksa kdnnas obehagligt med
smarta eller en brdnnande/stickande kénsla.

Om symptomen bara ar milda kan det racka
med att du haller dig varm. Anvand vantar/
handvarmare och undvik kalla miljoer.

Om du har svarare Raynaud’s kan du fa
karlvidgande lakemedel som motverkar att
blodkarlen drar ihop sig. Vissa far mycket
svara symptom med sar pa fingrarna eller
andra extremiteter. Ungefar en av tolv far
sa kallat CREST-syndrom. Det paverkar
bindvaven i ett antal organ. Vanliga
symptom/fynd vid CREST-syndrom &r

e forkalkningar under huden

¢ Raynauds fenomen

e utvidgade artarer

 tjockare och atstramande hud
* hudsar

e problem med att svalja mat.

Om du har detta, be din lakare om rad eller
be om remiss till en reumatolog.
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Hur hanteras
eventuella

komplikationer?

PBC kan leda till ett antal komplikationer.Du kan fa hjalp
av lakaren att behandla dessa pa olika séatt.

Benskorhet

Hoga blodfetter

Benskorhet uppkommer nar kroppen
antingen forlorar féor mycket benmassa eller
tillverkar for lite benmassa, eller bade och.
Skelettet blir da svagare och kan brytas nar
man ramlar eller, i svara fall, n&r man nyser
eller stéter emot nagot.

Benskorhet ar en vanlig komplikation vid
PBC. Du kan férebygga och behandla
benskdrhet genom att ata bra, trana

med belastning och sluta roka. Lakaren
kan eventuellt ge dig kalciumtillskott

och D-vitamin. Flera undersékningar har
visat att en grupp lakemedel som kallas
bisfosfonater effektivt dkar benmassan.
De fungerar genom att férhindra/férdroja
nedbrytning av benmassa. Vanligt ar att ta
veckotabalett Alendronat.

Minskat upptag av vitaminer

Personer med PBC kan ha svart att ta

upp fettldsliga vitaminer (A-, D-, E- och
K-vitamin). Det galler sarskilt dem som lider
av ldngvarig gulsot/kolestas. Lakaren kan da
rekommendera att du tar kosttillskott, men

det ska alltid goras en individuell beddmning.
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Nar koncentrationen av triglycerider och
kolesterol i blodet blir fér hég kallas det for att
man har hoga blodfetter. Vanligen har det att
gora med en 6kad risk for hjart-karlsjukdom,
som till exempel hjartinfarkt, karlkramp,

stroke och fortrangningar i benens blodkarl
(fonstertittarsjuka). Men man kan ocksa fa
hoga blodfetter pa grund av kolestas, som ju ar
en del av PBC-sjukdomen. Sa om du far héga
blodfetter betyder det inte ndédvandigtvis att
du har en d6kad risk for hjart-karlsjukdom.

Om du har PBC och samtidigt laga nivaer
HDL-kolesterol och héga nivaer LDL-kolesterol
rekommenderar vi att du tar kolesterolsankande
medicin som en del av din individuella plan.

Portahypertension och
aderbrack i matstrupen

Personer med PBC kan utveckla en typ av
hogt blodtryck som kallas “portahypertension”.
Portahypertension beror ofta pa &rrvavnad
(cirros) i levern som férsvarar for blodflodet
som kommer fran tarmen och ska passera
levern (portacirkulationen). Portahypertension
ar alltsa ett Okat tryck lokalt i blodkarlen kring
tarmarna, magsacken och matstrupen.



Du har en &ékad risk att drabbas av
portahypertension om blodproverna visar
pa: 1agt albumin, férhojt bilirubin och/
eller férhdjt PK/INR. Man har en hogre
risk att drabbas av portahypertension
jamfort med kvinnor.

Om du har portahypertension kan blodkarlen
i nedre delen av matstrupen bli férstorade, sa
kallade aderbrack/varicer.

Det kontrolleras med hjalp av en gastroskopi.
Undersdkningen gar till sa att en tunn, bojlig

slang med en lampa och en liten kamera fors
in genom munnen och ner i matstrupe, mage
och foérsta delen av tunntarmen.

Om blodkarlen visar sig vara forstorade
(&derbrack) far du behandling med ett
lakemedel som minskar trycket i karlen.

En annan metod ar att ligera, det vill séga,
snérpa av karlen med en gummisnodd.
Bada behandlingarna gar ut pa att férhindra
att aderbracken boérjar bloéda. En sadan
behandling kan utféras med gastroskopi.
Om aderbracken bloder kan man tillfalligt
behandla det med ett sjalvexpanderande
metallror (stent). | enstaka fall kan man blasa
upp en ballong i matstrupen som tillfallig
bldédnignskontroll.

Levercellscancer (HCC)

Det finns ocksa kirurgisk behandling mot
levercellscancer (HCC). Ofta tar man da bort
den angripna delen av levern vilket kallas

for ”leverresektion”. Om skadan pa levern

ar sddan att inget av alternativen ovan &r
lampliga, sa kommer du féormodligen att
erbjudas en levertransplantation.

Levertransplantation

Levercellscancer ar en cancersjukdom
som borjar i levercellerna. Det ar en

av de allvarligaste komplikationerna

vid PBC. Levercellscancer ar vanligare

hos man. Det finns flera icke-kirurgiska
behandlingsalternativ vid levercellscancer:

¢ Ablationsbehandling - som
radiofrekvensablation, etanolinjektioner
eller kryoterapi, som samtliga
forstdr cancercellerna. Vanligast ar
radiofrekevnsablation

¢« Embolisering (TACE)- en metod dar man
tapper till blodfldodet till de cancerangripna
cellerna, gor ofta kombinerat
med kemoterapi.

Lakaren kan foresla en levertransplantation
om du har arrbildning i levern (cirros),
hoga nivaer av bilirubin (gulsot), klada
eller trotthet.

En levertransplantation ar ingen garanti fér
att du kommer att bli fri fran PBC. Ungefar
20 % av dem som har fatt en transplantation
far PBC igen i den nya levern. Det kallas for
aterkommande PBC.

For att minska risken att den nya levern

stots bort av kroppen far du efter en
transplantation immunhammande ldkemedel
( tex takrolimus). Detta trycker ner kroppens
immunsystem. Méjligen finns ett samband
mellan takrolimus och risk for dterkommande
PBC, men det finns inte tillrackligt med

data for att vi ska kunna rekommendera ett
lakemedel framfor ett annat.

URSO sanker nivan av leverenzymer, vilket i
sin tur kan minska risken fér aterkommande
PBC. Men aterigen finns det inte tillrackligt
med data fér att vi med sékerhet ska kunna
rekommmendera det efter transplantation.

Risken for benskdrhet dkar efter en
levertransplantation. Det ar darfor viktigt
att kontrollera det noggrant och att du far
behandling vid behov.
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Sa fungerar
varden

PBC ar komplext for varden att hantera eftersom
behoven och symptomen samt risknivan kan skilja stort

mellan individer.

Vem ansvarar fér min vard?

Vem som ansvarar for din vard beror pa din
sjukdoms grad och din riskprofil. Det kan
vara allt fran en primarvardslakare till en
hégspecialiserad transplantationsexpert,
men i Sverige oftast en gastroenterolog.
Den som ansvarar for din vard ska erbjuda
ett aterbesdk per ar, dar symptom och
behandlingsbehov ska ses déver. Detta bor
leda till en strukturerad, livslang uppféljning
som skraddarsys utifran hur sjukdomen
yttrar sig for just dig.

Standardbehandling

Lakaren bor folja de har internationellt
rekommenderade behandlingsriktlinjerna:

* Alla med misstankt PBC ska erbjudas
ultraljudsundersdkning av levern som en
del i grundutredningen, i syfte att utesluta
andra orsaker till kolestas.

*« URSO (i dosen 13-15 mg/kg dagligen) ska
vara férstahandsbehandling.

Efter ett ars behandling med URSO

ska blodprover tas fér att beddma hur
sjukdomen kan komma att utvecklas i det
enskilda fallet.
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 Alla ska tillfrdgas om vilka symptom de
har, i synnerhet klada, sicca-symptom
och trotthet. Detta for att beddma vilken
paverkan de har pa livskvaliteten, samt
for tillgodose att ldmpliga undersdkningar
goérs och lamplig behandling ges.

Prover/undersdkningar som pavisar
bilirubin, blédande aderbrack, ascites
(vatska i bukhalan) eller ”hjarndimma” ska
diskuteras med en hepatolog som &r knuten
till ett transplantationscentra. Detta for att
6ka mojligheten till en levertransplantation
om det blir nédvandigt.

Alla med PBC bor riskbeddmas vad
galler benskérhet och behandlas enligt
nationella riktlinjer.

| de séllsynta fall da PBC har inslag av
autoimmun hepatit ska en leverbiopsi tas
for att stalla diagnos.

Stoédgrupper for personer
med PBC

Vi rekommenderar dig varmt att kontakta
en patientfdérening nara dig som kan ge

dig mer information om PBC och de olika
behandlingsalternativ som finns. Har kan
du ocksa fa ovarderligt stéd och rddgivning
for att kunna leva med sjukdomen.

Lakaren kan formedla kontaktuppgifter

till stodgrupperna. Du kan dven hitta dem
genom att s6ka pa natet.



" Slutsats

sjesin|s

PBC ar en leversjukdom som hindrar gallan fran att fritt

floda fran levern till tarmen. PBC drabbar framst kvinnor
over 40 ar.Det gar inte att bota PBC och utan behandling
sa férsamras sjukdomen och leder i slutdnden till kronisk

leversvikt med behov av transplantation.Dock finns det
behandlingar for att lindra symptomen och fordroja

sjukdomsprogressen.

Oftast stalls diagnosen PBC med hjalp av
blodprover och bildundersékning. Om dessa
undersdkningar inte ger nagra sakra svar
kan en leverbiopsi behdva godras. Lakaren
ska ocksa beddma hur just din sjukdom

kan komma att utvecklas, bade nar du far
diagnosen och under behandlingens gang.
Aven om de flesta med PBC har passerat
barnafddande alder sa ska din sjukdom inte
vara ett hinder fér en lyckad graviditet, med
noggranna kontroller.

Behandling ges i férsta hand med URSO.
Dosen ska anpassas efter kroppsvikten.
Om URSO inte ger bra effekt kan du i
prova lakemedlet OCA som second line
behandling. Ibland anvands &ven andra
ldkemedel som fér ndrvarande genomgar
kliniska prévningar.

Vid PBC kan man fa olika symptom, som
klada, muntorrhet och trotthet. Lakaren
ska erbjuda dig behandling for att lindra
dessa. Varden vid PBC ska vara livslang
med regelbundna aterbesodk sa att du alltid
far basta mojliga behandling i takt med att
sjukdomen fortskrider.
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Ordlista

Biverkan/ofdrutsedd handelse

Ovantad medicinsk handelse som
drabbar en person efter att hen har tagit
ett lakemedel. Hadndelsen behover inte
ndédvandigtvis ha ett orsakssamband med
lakemedelsbehandlingen.

Autoimmun tyreoidit

Autoimmun tyreoidit kallas aven Hashimotos
sjukdom. Det ar en autoimmun sjukdom dar
skoéldkorteln angrips av immunsystemet med
inflammation som foéljd.

Autoimmun hepatit

Autoimmun hepatit ar en kronisk sjukdom
som kannetecknas av inflammation i levern.
Inflammationen startar pa grund av att
immunsystemet bildar antikroppar mot
amnen som finns naturligt i levercellerna.

Alkaliskt fosfatas (ALP)

Alkaliskt fosfatas (ALP) ar ett blodprov som
visar hur val gallgdngarna i levern fungerar.
Med hjalp av ALP kan man kontrollera om
behandlingen vid PBC har effekt.

ALP &r ocksa till hjalp for att stalla
diagnosen. Forsta tecknet pa PBC ar ofta
just féorhojda nivaer av ALP. Inte séllan
upptacker man detta av en slump i samband
med att vanliga rutinprover tas. Vid PBC ar
forhojt ALP ett tecken pa att gallgangarna
kontinuerligt forstdrs, med inflammation
och skador som foljd. ALP bildas aven i
benmassan. Darfér kan nivaerna aven vara
forhojda vid bensjukdom eller frakturer.
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Antimitokondriella
antikroppar (AMA)

Mellan 95 % och 98 % av alla personer med
PBC har antimitokondriella antikroppar
(AMA) i blodet. AMA ar en autoantikropp
(angriper den egna kroppen) som

reagerar med det inre skalet som omsluter
mitokondrierna i cellkarnan.

Mitokondrier ar ett slags energifabriker
som finns i alla celler, inte bara i levern
och gallgangarna. Mitokondrierna alstrar
energi genom att anvanda syret som
blodet transporterar fran lungorna som
bransle. AMA binder till ett protein som
finns i ett multienzymkomplexi det inre
skalet som omsluter mitokondrierna. Detta
multienzymkomplex ingar i flera livsviktiga
kemiska reaktioner. Komplexen kallas

for multienzymatiska eftersom de bestar
av flera enzymer.

Antinukleara antikroppar (ANA)

Antinukledra antikroppar (ANA) ar ett slags
autoantikroppar som binder till olika delar

av cellkdrnans innehall. ANA kallas aven

for anti-DNA-antikroppar. Normalt bildar
immunsystemet antikroppar mot frammande
proteiner men inte mot manskliga

proteiner. Hos en del individer bildar dock
immunsystemet antikroppar aven mot
méanskliga proteiner. ANA-nivaerna kan ocksa
vara férhojda vid autoimmun hepatit.



Autoimmuna sjukdomar

Bilirubin

En autoimmun sjukdom innebar att
kroppens naturliga forsvarsmekanismer
angriper kroppens egna celler som om de
vore en frammande kropp (till exempel
virus eller bakterier). PBC &r en autoimmun
sjukdom som gér att kroppen angriper

de egna gallgadngarna i levern. Andra
exempel pa autoimmuna sjukdomar i
levern ar autoimmun hepatit, PSC (primar
skleroserande kolangit) och IgG4-relaterade
autoimmuna sjukdomar.

Gallsyror

Man har lange kant till att gallsyror hjalper
till att smalta maten och ta upp fetter i
tunntarmen, samt att de reglerar nivan av
kolesterol. Under det senaste tio aren har
man funnit att gallsyrorna ar kroppens
primara satt att bryta ner kolesterol. Vi vet
nu att gallsyror ar hormoner som deltar i
regleringen av flera olika processer som har
med dmnesomsattningen att géra. Genom
att skicka olika signaler reglerar gallsyrorna
inte bara sin egen syntes och tarm-
leverkretsloppet, utan &ven kroppens nivaer

av triglycerider, kolesterol, glukos och energi.

Na&r gallsyrorna ansamlas i levern pa grund
av kolestas skadas levern gradvis mer och
mer, med fibros och levercirros som foljd.

Gallgangar

Gallgangar ar de gangar som foér galla

fran levern och gallblasan till tunntarmen.
Gallgangarna spelar en viktig roll i att

halla levern frisk. De ar som sma rér som
transporterar gallan ut till tunntarmen for att
hjalpa till med matsmaltningen. PBC skadar
gallgangarna sa att gallan stdngs in i levern.
Ansamling av galla kan vara giftigt och kan
skada levervavnaden.

Biliar

Som har med gallan eller
gallgangarna att gora.

Forhojda nivaer av bilirubin i blod &r ett tecken pa
langt framskriden leversjukdom, vid PBC likaval
som vid andra leversjukdomar. Det kan ocksa
stiga vid levercirros och portahypertension.

Vid PBC héller sig nivaerna av bilirubin
vanligtvis normala i flera ar och férhojda
nivaer av bilirubin i blodet uppkommer
endast i langt framskridna stadier av PBC.

Om nivan av bilirubin &r hégre &n 17 pmol/I
kan det vara ett tecken pa att man kan
komma att utveckla levercirros. En niva av
bilirubin som &r hégre an 34 pmol/l kan vara
ett tecken pa ett sent stadium av PBC.

Biopsi

En leverbiopsi ar en undersdékning som normalt
gors av en radiolog eller en gastroenterolog/
hepatolog. Undersdkningen innebar att man

tar ut en liten bit av levervavnad som man

sedan undersoker i mikroskop. Biopsin gors

for att beddma om en viss sjukdom finns eller

for att beddma sjukdomens utbredning/grad.

Vid diagnostisering av PBC kan man géra en
leverbiopsi fér att se vilket stadium sjukdomen ar i.

Kolangit

Inflammation av gallgdngarna i levern.

Koleres

Koleres ar ett annat namn fér flédet av galla
fran levern, sarskilt nar det har dkat fran en
tidigare normal niva.

Cholestasis

Kolestas innebar att gallflddet ar hammat eller
blockerat. Kolestas uppstar vanligtvis pa grund av
hinder i de storre gallgangarna eller i gallblasan
(extrahepatisk kolestas), eller pa grund av olika
faktorer som paverkar gallans utfldde eller fléde i
levern (intrahepatisk kolestas).

Cirros

Cirros kdnnetecknas av att levercellerna
forstdrs och att levervavnaden blir
inflammmerad och fortjockad. Cirros
uppkommer vanligtvis som en féljd av
[dngvarig kronisk leversjukdom.
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Trotthet/fatigue

Leversvikt

Bade fysisk trotthet och mental trotthet &r
vanliga symptom vid manga leversjukdomar.
Trotthet kan ibland vara svart att beskriva. En
del anvander ord som kraftlds, utmattad eller
trog. Upp till 85 % av alla som har PBC upplever
symptomet trotthet under sjukdomens gang.

Fibros

Fibros innebéar fértjockning och arrbildning,
vanligtvis pa grund av en skada. Fibros
foregar cirros.

Farnesoid X-receptor (FXR)

Farnesoid X-receptorn (FXR) ar en receptor
som har en nyckelroll i regleringen av gallsyra
och i flera andra processer i kroppen, sasom
inflammation, bildningen av fibros och
amnesomsattningen. Lakemedlet OCALIVA
(obeticholsyra) ar en FXR-agonist. Det innebéar
att lakemedlet binder till Farnesoid X-receptorn.

Gulsot

Gulsot ar en sjukdom dar huden eller
dgonvitorna gulnar pa grund av att det

finns f&r mycket av bilirubin i blodet. Gulsot
uppkommer vanligen pa grund av hinder i
gallgangarna eller for att stora mangder réda
blodkroppar bryts ner (hemolys).

Levern

Levern ar en stor kortel som ar indelad i lober
och finns i magen hos ryggradsdjur. Levern
spelar en viktig roll i manga olika processer
som har med dmnesomsattningen att goéra.

Den har en mérkt rédbrun farg och ar
uppdelad i tva huvudlober som i sin tur ar
uppdelade i ungefar 100 000 sma lober.
Ungefar 60 % av levern bestar av leverceller
som tar upp naringsdmnen och avlagsna
farliga @mnen fran blodet. En levercell lever i
genomsnitt 150 dagar. Det finns ungefar 202
000 leverceller i varje milligram levervavnad.
Blodtillférseln till levern sker via leverartaren
och portavenen.
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Skador orsakade av levercirros, svar akut
hepatit eller forgiftning kan vara permanenta
och i slutdnden leda till att levern slutar
fungera. Detta kallas leversvikt. Cirros kan
leda till déden om levern sviktar. Vanligtvis
tar det dock ar for cirrosen att na detta
stadium, och med ratt behandling kan
utvecklingen férdréjas.

Verkningsmekanism

Ett lakemedels verkningsmekanism ar det
som hander nar en lakemedelsmoleky!
skapar en farmakologisk effekt. Lakemedlets
verkningsmekanism kan syfta pa dess effekt
pa cellvaxt eller dess interaktion/samverkan
med malet (till exempel ett protein eller

en nukleinsyra).

Icke alkoholorsakad
fettlever (NAFL)

Om man har for mycket fett i levern,

men ingen inflammation eller cellskada,
kallas tillstandet *fettlever”. Det liknar
alkoholrelaterad leversjukdom, men
uppkommer hos personer som dricker lite
eller ingen alkohol. Fettlever ar inte normalt,
men i sig sjalv orsakar det troligen inga
bestaende skador.

Icke alkoholbetingad
fettleversjukdom (NAFLD)

Icke alkoholbetingad fettleversjukdom
(NAFLD) ar en allman beteckning pa olika
former av fettleversjukdom, fran mild till
svarare form, sasom icke alkoholbetingad
steatohepatit (NASH) till langt framskriden
leversjukdom sasom cirros.

Om man misstanker fett utifran blodprover
eller ultraljud/rontgen av levern kallas det for
icke alkoholbetingad fettlever (NAFLD). Om
man da gér en leverbiopsi kan man se att
vissa ocksa har inflammation (NASH) medan
andra bara har enkel fettlever.



Icke alkoholbetingad
steatohepatit (NASH)

Icke alkoholbetingad steatohepatit ar

en svarare form av icke alkoholbetingad
fettlever (NAFLD). NASH kadnnetecknas
huvudsakligen av fett i levern tillsammans
med inflammation och skador. De flesta som
har NASH mar bra och vet inte om att de har
problem med levern. Men NASH kan ibland
vara allvarligt och leda till levercirros. Det
innebar att levern far bestaende skador med
arrbildning och inte ldngre kan fungera som
den ska. NASH kan ocksa leda till cancer i
levern aven om man inte har levercirros.

Bade NASH och NAFLD blir allt vanligare,
kanske pa grund av det 6kande antalet
personer med fetma. Fetma 6kar ocksa
risken for diabetes och hdégt kolesterol,
vilket ocksa kan férsamra halsan for en
person med NASH.

Icke-virala och virala
leversjukdomar

FXR ar en amnesomsattningsreceptor.
Den klassificeras som en
karnreceptor for gallsyror.

Obeticholsyra

Obeticholsyra ar en selektiv FXR-agonist (en
tablett) och binder till farnesoid X-receptorn
(FXR). FXR ar en karnreceptor som finns i
cellkarnan i lever- och tarmceller. FXR spelar
en nyckelroll i regleringen av gallsyrornas
funktion i amnesomsattningen. Obeticholsyra
okar gallflédet fran levern och hdmmar
samtidigt produktionen av gallsyra i levern.
Pa sa vis minskar obeticholsyran risken att
levern utsatts for giftiga nivaer av gallsyror.

Primar biliar kolangit (PBC)

Virala leversjukdomar orsakas av virus,
medan icke-virala leversjukdomar beror
pa andra saker, som autoimmuna eller
genetiska stérningar, gifter eller stérningar
i amnesomsattningen. Ibland ar orsaken
till icke-viral leversjukdom okand, som i
fallet med en autoimmun sjukdom som
PBC. Hepatit A, B, C, D och E ar virala
leversjukdomar.

Exempel pa icke-virala leversjukdomar ar
PBC, autoimmun hepatit, icke alkoholbetingad
steatohepatit (NASH) och hemokromatos.

Karnreceptor

Karnhormonreceptorer tillhér en sarskild
grupp proteiner som fungerar som pa-
och avknappar féor DNA-transkriptionen

i cellkdrnan. Dessa pa- och avknappar
kontrollerar bland annat utvecklingen

av hud, skelett och beteendecentra i
hjarnan De &r aven viktiga i styrningen av
fortplantningsvavnad.

Primar biliar kolangit (PBC) ar en kronisk
autoimmun leversjukdom som drabbar
gallgdngarna. Om PBC inte behandlas

kan sjukdomen utvecklas till leverfibros,
levercirros och leversvikt. | slutanden kan
sjukdomen leda till dbden om man inte far en
levertransplantation.

Aven om PBC &r sallsynt s &r det den
vanligaste kolestatiska leversjukdomen och
drabbar framst kvinnor mitt i livet. Vanligen
ar det personer mellan 35 och 60 ars alder
som far diagnosen och kvinnor utgor cirka
90 procent av alla som har PBC. PBC ar mest
utbredd i Nordeuropa och Nordamerika. Men
eftersom sjukdomen &r sa sallsynt &r det inte
effektivt med en allman screening for att
upptacka ett fall av PBC.

De flesta med har inga symptom nar de

far diagnosen, men far symptom inom

de narmsta tio aren. Risken att utveckla
symptom efter 5 ar &r 50 % och efter 20

ar ar risken for symptom 95 %. Klada och
trotthet ar de vanligaste symptomen vid
PBC och de féljer inte alltid samma monster
som sjukdomen i Ovrigt. Exempelvis behdver
inte svar PBC betyda att man har svara
symptom. P4 samma satt &r det inte sédkert
att ett gott behandlingsresultat innebar att
symptomen lattar.
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Diagnosen PBC stalls huvudsakligen utifran
tva olika biomarkorer i blodet:

* Nivan av alkaliskt fosfatas
(ALP) ar forhojd.

« Blodet innehaller antimitokondriella
antikroppar (AMA), vilket ses hos ungefar
90-95 % av personer med PBC.

Vid behov kan man gdra en leverbiopsi for
att ytterligare bekrafta diagnosen.

Det ar valdigt olika fran person till person
hur PBC utvecklas. Vissa utvecklar leversvikt
inom nagra ar, medan andra inte har nagra
symptom alls i mer &n tio ar. Man ska

ocksa komma ihag att leverfunktionen kan
forsdmras hos personer med PBC aven innan
nagra symptom borjar ge sig till kdnna.

Primara leversjukdomar

En primar sjukdom ar en sjukdom som
uppstar spontant och utan ndgon uppenbar
orsak. PBC ar en primar leversjukdom.

Progressiva leversjukdomar

En progressiv sjukdom ar en sjukdom
som férsamras med tiden. PBC &r en
progressiv leversjukdom.

Klada (pruritus)

Klada definieras som en obehaglig
upplevelse som vacker en 6nskan att klia
sig. Klada kan drabba alla med PBC oavsett
om de har kolestas eller inte, och oavsett
sjukdomsstadium.
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Systemisk skleros

Systemisk skleros ar en autoimmun
bindvavssjukdom som ocksa kallas
sklerodermi. Sjukdomen kannetecknas
dels av att huden fértjockas pa grund av
ansamling av kollagen, dels av att det finns
skador pa de sma blodkarlen i kroppen.

Ursodeoxicholsyra (URSO)

Ursodeoxicholsyra (URSO) ar en sekundar
gallsyra som bildas som en biprodukt vid
tarmbakteriernas @amnesomsattning och
har varit standardbehandlingen mot PBC

i mer an 20 ar. Dess viktigaste funktion

ar att reglera gallsyreférradet genom en
omférdelning och utspadning av giftiga
koncentrationer av gallsyror.



Fragor att stalla

till lakaren

Vi har sammanstallt en lista med frdgor som Fragor att stilla vid aterbesék

du kan stalla till I1akaren for att fa reda pa sa
mycket som médjligt om de olika alternativen
for behandling och uppféljning av PBC.

9.

Har min sjukdom eller min prognos
andrats sedan mitt forra besdk?

10. Vad har URSO for effekt pa mig?

Allméanna fragor

1. Vad visar mina blodprover? Har ni
tagit ALP, bilirubin, albumin, ALAT
och TPK (trombocyter7blodplattar)?
Kan jag fa se vardena och
referensintervallen?

a. Fungerar den?
b. Behodver jag justera dosen?

c. Om inte, borde jag ta ndgot annat
lakemedel som ett komplement till
URSO? Vilket/vilka?

2. Vad visar de andra undersdkningarna, Frégor om URSO

som ultraljud, elastografi
och leverbiopsi? 1.

3. Anvander du risk score/
behandlngsscore for att beddma

behandlingssvar och prognos? Om du 12.

gor det, vad visar det?
4. Vilket sjukdomsstadium ar jag i?
Hur ser min prognos ut?

6. Lakaren kommer formodligen att skriva
ut URSO till dig. Stall féljande fragor:

a. Hur stor &r min dos?

b. Nar och hur manga ganger per dag
ska jag ta URSO?

c. Vad har URSO for biverkningar som
ar normala och som jag inte behover
bekymra mig for?

d. Vad har URSO fér biverkningar som
ar farliga och som jag kan behova
kontakta sjukvarden om?

15.

e. Om jag tar andra ldkemedel, maste
jag ta dem pa andra tider?

7. Nar &r mitt nasta aterbesok?

8. Andra fragor som du kommer pa.

13.

14.

Ar den dosen anpassad till
min kroppsvikt? (ca 13-15 mg
per kilo dagligen)

Jag tycker det ar jobbigt att ta
tabletter flera ganger per dag. Kan jag
fa en starkare tablett som jag kan ta
som engangsdos?

Hur ofta kommer behandlingsresultatet
att kontrolleras?

Jag mar inte bra:

a. Kan det ha ndgot med min medicin
att gora, eller ar det troligare att det
beror pa nagot annat?

b. Skulle du kunna kontrollera om
min dos ar tillracklig eller om
den ar for hég?

c. Skulle vi kunna minska eller 6ka
dosen och se vad som hander?

Jag har gatt ner i vikt. Kan jag
minska dosen da?
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16.

17.

Jag har gatt upp i vikt. Borde jag dka
dosen da? Fragor att stalla till 1akaren

Om jag skulle vara allergisk mot
tillsatsdmnena i tablettformen av URSO,
finns det en flytande variant som jag
kan fa istallet?

Fragor om OCA

18.

19.

20.

21.

22.
23.

24.
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URSO fungerade inte féor mig. Skulle
jag kunna prédva att lagga till OCA?

Gar det att fa OCA utskrivet pa recept
och ingar det i hogkostnadsskyddet?

Jag har hort att det gar att fa

OCA utskrivet dven om det inte ar
registrerat som lakemedel eller tacks av
hogkostnadsskyddet. Ar det upplagget
mojligt fér mig, och hur gor jag

for att fa det?

Du har skrivit ut OCA och sagt at
mig att sluta med URSO fast jag
inte ar dverkanslig mot URSO. Kan
du beratta varfor du avslutar min
behandling med URSO?

Vilken dos av OCA ska jag ta?

Jag har hort att OCA maste ges i
en lagre dos vid svar leversjukdom.
Galler det mig?

Vad gér jag om jag far biverkningar
som till exempel kldda?

Fragor om graviditet och PBC

25. Behover jag ga till
specialistmddravarden eller kan jag
ga till den vanliga moédravarden?

a. Har du och barnmorskan kontakt?

b. Om inte, kan jag be barnmorskan
kontakta dig? Om ni har kontakt,
vem ar det som tar initiativet?

26. Behover jag lamna extra blodprover
under graviditeten? Eller
efter forlossningen?

27. Finns det nagon risk att
mitt barn far PBC?

28. Kan jag foda hemma eller ar det battre
att jag féder pa sjukhuset?

29. Om jag inte vill ta medicin under
graviditeten, hur kommer det att
paverka min sjukdom?



Rekommendationer

Rekommendation 1 (kapitel 3)

EASL rekommenderar att ta en noggrann
anamnes och en kroppsundersdkning

vid beddmning av patienter med
biokemiska provresultat som tyder pa
kolestatisk leversjukdom.

Rekommendation 2 (kapitel 3)

EASL rekommenderar ultraljud som
forstahandsalternativ av bilddiagnostiska
metoder, i syfte att skilja intrahepatisk fran
extrahepatisk kolestas.

Rekommendation 3 (kapitel 3)

EASL rekommenderar serologisk screening
for AMA och PBC-specifika ANA med
immunfluorescensteknik hos alla patienter
med oférklarad kolestas.

Rekommendation 4 (kapitel 3)

EASL rekommenderar bilddiagnostik med
MRCP for patienter med ofdrklarad kolestas.
EUS (endoskopiskt ultraljud) kan vara

ett alternativ till MRCP fér beddmning av
distal gallsjukdom.

Rekommendation 5 (kapitel 3)

EASL rekommenderar att leverbiopsi
Overvags efter serologiska undersékningar
och ytterligare bilddiagnostiska
undersdkningar hos patienter med pagaende
ofdrklarad intrahepatisk kolestas.

Rekommendation 6 (kapitel 3)

EASL rekommenderar att genetisk
provtagning évervags som screening for
arftliga kolestatiska syndrom hos patienter
dar det ar kliniskt lampligt.

Rekommendation 7 (kapitel 4)

EASL rekommenderar att diagnosen PBC
hos vuxna patienter med kolestas utan
misstanke om annan systemisk sjukdom, kan
stallas utifran forhojt ALP och narvaro av
AMA med minst en titer pa 1/40.

Rekommendation 8 (kapitel 4)

EASL rekommenderar att diagnosen AMA-
negativ PBC i ratt sammanhang kan stallas
hos patienter med kolestas och specifika
ANA (nukleara prickar eller perinukleara
rander) eller ANA-sp100 eller -gp210.

Rekommendation 9 (kapitel 4)

EASL rekommenderar inte leverbiopsi for att
diagnostisera PBC, savida inte PBC-specifika
antikroppar saknas, samtidig autoimmun
hepatit eller NASH misstanks eller annan
samsjuklighet foreligger.

Rekommendation 10 (kapitel 4)

Endast férekomst av AMA-antikroppar

ar inte tillrackligt for att stalla diagnosen
PBC. EASL rekommenderar att patienter
som har normala leverprover och som ar
AMA-positiva foljs upp med ny biokemisk
beddmning avseende leversjukdom arligen.

Rekommendation 11 (kapitel 6)

EASL rekommenderar att behandlingen vid
PBC ska syfta till att férebygga "end-stage”-
komplikationer av leversjukdom samt att
behandla relaterade symptom.

Rekommendation 12 (kapitel 6)

EASL rekommenderar att en riskbeddmning
avseende progressiv PBC ska utféras for
samtliga patienter.

Rekommendation 13 (kapitel 6)

EASL rekommenderar att man utgar fran att
patienter med stérst risk for komplikationer
av PBC ar de med otillrackligt biokemiskt
svar pa behandling, samt levercirros.

Rekommendation 14 (kapitel 6)

EASL rekommenderar att man utgar fran
att de storsta riskfaktorerna fér otillrackligt
biokemiskt svar pa behandling; ar diagnos
i tidig alder (<45 ar) samt avancerat
stadium vid diagnos.
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Rekommendation 15 (kapitel 6)

EASL rekommmenderar att sjukdomsstadiet
beddms med hjalp av en kombination av
icke-invasiva undersdékningar (bilirubin, ALP,
ALAT, albumin, TPK och elastografi) vid
diagnos och vid uppféljning.

Rekommendation 16 (kapitel 6)

EASL rekommenderar att forhojt
bilirubin och ALP kan anvandas som
surrogatresultatmarkér for patienter med
PBC samt att rutinblodprov ska stédja
den kliniska beddmningen av risken fér
sjukdomsprogress.

Rekommendation 17 (kapitel 6)

EASL rekommenderar att man utgar fran
att dverlevnaden utan transplantation fér
patienter i ett tidigt stadium med ALP <1.5

x referensvardet och normalt bilirubin efter
ett ars behandling med URSO, inte skiljer sig
markant fran en frisk kontrollgrupp.

Rekommendation 18 (kapitel 6)

EASL rekommmenderar att elastografi och
risk score (som till exempel GLOBE- och
UK-PBC-score) anvands vid PBC, i syfte att
forbattra beddmningen av den individuella
risken for utveckling av komplikationer av
avancerad leversjukdom i framtiden.

Rekommendation 19 (kapitel 7)

EASL rekommenderar oral behandling med
URSO i dosen 13-15 mg/kg/dag i forsta
hand for alla patienter med PBC. URSO-
behandlingen fortsatter i regel hela livet.

Rekommendation 20 (kapitel 7)

| en fas lll-studie visades att oral behandling
med OCA hos patienter med ALP <1,67 x
referensvardet och/eller forhajt bilirubin <2
x referensvardet hade biokemisk effekt. Oral
behandling med OCA har godkands under
vissa forutsattningar for patienter med PBC
i kombination med URSO vid otillrackligt
svar pa URSO, eller som monoterapi for
patienter som ar éverkansliga mot URSO.
EASL foreslar att OCA dvervags for sddana
patienter (initialdos 5 mg, och darefter
dostitrering upp till 10 mg utifran tolerans
vid sex manader).
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Rekommendation 21 (kapitel 7)

Data fran randomiserade fas Ill-prévningar
med budesonid (hos icke-cirrotiker)

och bezafibrat, bada i kombination

med URSO, har annu inte publicerats.

EASL beddmer for narvarande att en
behandlingsrekommendation inte kan goéras.

Rekommendation 22 (kapitel 8)

EASL rekommenderar att behandlingen
vagleds av en specialist for alla gravida
patienter. Graviditet brukar tolereras

val hos icke-cirrotiker med PBC. EASL
rekommenderar att behandlingen med
URSO fortsatts under graviditeten, fastan
data som stddjer detta ar begransade.
Hanteringen av kladda &r viktig ochrad fran
en specialist kan behdvas. Observera att
rifampicin har anvants av experter under
tredje trimestern.

Rekommendation 23 (kapitel 8)

Graviditet hos patienter med levercirros

har en forhojd risk féor komplikationer

for bade modern och barnet. EASL
rekommenderar att patienterna far tillgdng
till preventivmedelsradgivning och relevanta
specialistkontroller.

Rekommendation 24

Ca 10 % av patienter med PBC kan &ven ha
drag av autoimmun hepatit, oftast direkt

vid diagnos, men ibland efter flera ar med
PBC. EASL rekommenderar att leverbiopsi
ska vara obligatoriskt for att bekrafta drag
av autoimmun hepatit, samt att det ska
oOvervagas vid oproportionerligt hdoga nivaer
av ALAT och/eller IgG.

Rekommendation 25

Patienter med PBC och typiska drag

av autoimmun hepatit kan bli hjélpta

av immundampande behandling

som tillagg till URSO. EASL féreslar
immundampande behandling fér patienter
med svar hepatit, och att behandlingen
ska dvervagas hos patienter med mattlig
hepatit. EASL féreslar att patienter far
information om eventuella biverkningar vid
immundampande behandlingar.



Rekommendation 26 (kapitel 9)

EASL rekommenderar att alla patienter
tillfragas om symptom, sarskilt klada, sicca-
symptom och trétthet. Kronisk leversvikt
associeras med tilltagande symptombérda.
Symptomens svarighetsgrad korrelerar inte
nédvandigtvis med sjukdomsstadium.

Rekommendation 27 (kapitel 9)

EASL rekommenderar en strukturerad
behandling av klada. Patienter med svar kada
kan ha en aggressiv duktopenivariant av PBC
med dalig prognos. EASL rekommenderar
att dessa patienter remitteras till ett
specialistcentrum.

Rekommendation 28 (kapitel 9)

EASL rekommenderar kolestyramin som
forstahandspreparat mot klada pa grund
av dess goda sakerhetsprofil, trots vissa
begransningar i effekt. Var uppmarksam
pa risken fér interaktioner med andra
lakemedel pa grund av dess bendgenhet
att férhindra upptag av andra amnen med
anjoniska bindningar.

Rekommendation 29 (kapitel 9)

EASL rekommenderar rifampicin som
andrahandspreparat mot kldda, vanligen
med en daglig dos av 150-300 mg. EASL
rekommenderar kontroll av leverprover vid
behandlingsstart (vid 6, 12 veckor) och efter
dosdkning, pa grund av mojlig levertoxicitet.
Behandlingen ska avslutas vid tecken pa
toxicitet/forgiftning.

Rekommendation 30 (kapitel 9)

EASL rekommenderar att andra orsaker till
trotthet utreds och behandlas, sarskilt anemi,
hypotyreos och sémnstdrningar.

Rekommendation 31 (kapitel 9)

EASL foéreslar att patienter med

trotthet (vilket hos vissa kan vara
funktionsnedsattande) far radet att utveckla
copingstrategier, sdsom att undvika social
isolering som ytterligare kan férvarra
effekterna av trotthet.

Rekommendation 32 (kapitel 9)
Sicca-symptom kan vara betydande

och minska livskvaliteten. | de fall det ar
[ampligt rekommenderar EASL att remiss till
specialistlakare dvervags.

Rekommendation 33 (kapitel 9)

EASL rekommenderar att patienter

med behandlingsresistenta symptom
remitteras till specialist, oavsett sjukdomens
svarighetsgrad.

Rekommendation 34 (kapitel 10)
EASL rekommenderar att risken for
osteoporos ska beaktas hos alla med PBC.

Rekommendation 35 (kapitel 10)

Som en del i riskbed®dmningen av osteoporos
rekommenderar EASL att DEXA-mé&tning
Overvags for att beddma bentathet

vid diagnos och vid uppféljning om
indikation féreligger.

Rekommendation 36 (kapitel 10)

EASL foéreslar att patienter med PBC far
kalcium och D-vitamin i enlighet med
lokala riktlinjer.

Rekommendation 37 (kapitel 10)
Bisfosfonater ar sdkra och effektiva vid PBC
och markant 6kad frakturrisk till foljd av
osteoporos. EASL rekommenderar dock
forsiktighet vid anvandning hos patienter
med aderbrack i matstrupen. EASL
rekommenderar att behandling pabdrjas
enligt riktlinjer fér osteoporos.

Rekommendation 38 (kapitel 10)
Malabsorption av fettlosliga vitaminer kan
foreligga hos patienter med PBC, sarskilt
vid langvarig gulsot/kolestas. EASL féreslar
tillskott utifran behov.
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Rekommendation 39 (kapitel 10)
Hyperlipidemi ar ett inslag i kolestas for
vilket det saknas starka bevis for en 6kad
kardiovaskular risk foreligger hos patienter
med PBC. Fér undergruppen PBC och
metabolt syndrom (hogt kolesterol, lagt
HDL-kolesterol och hégt LDL-kolesterol),
foreslar EASL farmakologisk behandling
med kolesterolsankande medel utifran
det individuella fallet. Behandling ar inte
kontraindicerad.

Rekommendation 40 (kapitel 10)

EASL foreslar att riktlinjerna fran Baveno-
VI fér screening och atgard av aderbrack
i matstrupen ska galla i lika hég grad for
patienter med PBC.

Rekommendation 41 (kapitel 10)

EASL beddmer att surveillance med
avseende pa levercellscancer ar indicerat
for patienter med cirros i enlighet med
EASL-riktlinjerna.

Rekommendation 42 (kapitel 10)

EASL rekommenderar att patienter dvervags
for transplantation vid cirroskomplikationer,
vid fynd pa ékad svarighetsgrad (till
exempel langvarigt férhdjda bilirubinvarden
>50 mmol/| eller MELD > 15), eller vid

svar behandlingsresistent klada. EASL
rekommenderar att nationella riktlinjer foljs
nar det géaller att satta upp patienter pa
vantelista for transplantation.

Rekommendation 43 (kapitel 10)
EASL beddmer att URSO ar saker att
anvanda for patienter med kand eller sannolik

aterkommande PBC efter levertransplantation.

EASL beddmer ocksa att URSO kan forbattra
biokemin i levern i dessa fall.

Rekommendation 44 (kapitel 11)

EASL rekommmenderar att alla patienter med
PBC ska fa strukturerad, livslang uppfoéljning,
oavsett olika sjukdomsforlopp och olika
behov av hjalp.

Rekommendation 45 (kapitel 11)

EASL foéreslar att ett lokalt vardprogram
for PBC baserat pa dessa riktlinjer
utvecklas, och godkanns.
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Rekommendation 46 (kapitel 11)

EASL foéreslar att [dkare som behandlar
patienter med PBC ska anvanda
standardiserade kliniska verktyg for att
dokumentera och férbattra kvaliteten pa
den vard som ges.

Rekommendation 47 (kapitel 11)

EASL foéreslar att patienter med PBC ska
informeras om vilket stéd de kan fa fran
patientféreningar, inklusive tillgang till
patientutbildningsmaterial.



Forfattare

Den har guiden har utvecklats i samarbete med foéljande organisationer:
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Hepatitis Hilfe Osterreich Osterrike
Leberhilfe Projekt gUG Tyskland
Leverforeningen Danmark
Save Liver Association for Patients Makedonien
Dutch Liver Patients Association Nederlanderna
PBC Sverige Sverige
RETSNINES Portugal
The PBC Foundation (UK) Ltd Storbritannien

Granskad av:

ALBI Frankrike
EPAC Italien
Canadian PBC Society Kanada
Canadian Liver Foundation Kanada

och prof. Marco Marzioni, styrelsemedlem och medlem av vetenskapskommittén i EASL
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