Livet med PBC

Din guide til primeer bilizer cholangitis® (PBC)

aTidligere kaldet primaer biliser cirrose.
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En hjzelp til at stille spgrgsmal

Nar du dykker ned i denne brochure, vil du maske gerne vide mere om nogle bestemte
emner. Noget af det, du leeser, kan ogsa udlese spargsmal, du gerne vil have svar pa.
Det kan veere en god idé at medbringe brochuren til dit naeste beseg, s& du kan huske,
hvad du vil sparge leegen eller sygeplejersken om.

Bagest i brochuren er der plads til, at du kan notere de sporgsmal, der opstar
undervejs, mens du leeser.

Bemeerk: Ord, der er skrevet med lyseradt, er forklaret pa side 23 og 24.
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Hvad er primeaer bilizer cholangitis? (PBC)?

PBC er en fremadskridende autoimmun sygdom, som pavirker de sma galdegange
i leveren.’? Der findes medicin, som kan vaere med til at bremse, men ikke forhindre
sygdommens udvikling, og leegerne kan holde gje med PBC med regelmasssige
blodpraver for at se, om medicinen virker. Det er vigtigt, at du far behandling sa
hurtigt som muligt. Behandlingen kan veere med til at mindske risikoen for alvorlige
helbredsproblemer og seenke risikoen for at skulle have en levertransplantation.

Primaer:'2 Biliger:"? Cholangitis:'2
Starter spontant og uden Pévirker galdegangene Inflammation
nogen kendt arsag i leveren i galdegangene

aTidligere kaldet primeer bilieer cirrose.



PBC er en autoimmun sygdom.'-2

e Néar kroppen angriber sine egne celler, giver det inflammation og skader i veevet
¢ \led PBC angriber dit immunsystem de sma galdegange i leveren

lever smé galdegange
feelles galdegan
galdebleere J Jang
) tyndtarm
tyktarm

Galdegangene spiller en vigtig rolle for leverens funktion og for fordejelsen.

e Galden produceres i leveren. Gennem galdegangene feres galden fra leveren til
tyndtarmen og hjeelper med at fordgje den mad, du spiser

e PBC beskadiger de smé galdegange, sa galden bliver fanget inde i leveren

e Ophobning af galde kan veere qiftig og beskadige leverveevet



Ophobning af galde i leverveevet kaldes kolestase. Kolestase kan give skadeligt arveev

i leveren, som kaldes fibrose.'®

e Forveerring af fibrosen kan fare til cirrose (skrumpelever), hvor leveren ikke fungerer
optimalt

e Cirrose, som skyldes PBC, har ikke noget med alkoholforbrug at gere

Hvad er &rsagen til PBC?'

e Den preecise arsag til PBC kender vi ikke, men vi ved, at PBC ikke skyldes alkohol
e PBC er ikke smitsomt, og det er ikke din skyld, at du far sygdommen

e Forskerne mener, at PBC kan veere arvelig

e Miliofaktorer kan spille en rolle i PBC's opstaen

Du er ikke alene

Selvom PBC betragtes som en sjeelden sygdom, er det den mest almindelige kroniske
kolestatiske leversygdom hos voksne.'* PBC rammer hovedsageligt kvinder.” Op til
1 ud 1000 kvinder over 40 ar har PBC.®






Jo tidligere PBC opdages, desto bedre
bliver behandlingen af sygdommen™

Laegerne bekraefter diagnosen PBC med blodpraver. Resultaterne
af blodproverne kan ogsa bruges som en vejledning til hvilken
behandling, der skal igangseettes

Mange mennesker, som har PBC, far stillet diagnosen ved rutineblodpraver, hvor
bestemte levertal er forhejede.
e Rutineblodprever er en meget almindelig made at se pa, hvor godt leveren fungerer

Nar diagnosen PBC er stillet, kan leegen teste for vigtige biomarkerer i blodpraverne for

at holde gje med din sygdom.®°

e En af de vigtige biomarkerer, laegerne forst kigger pa, er basisk fosfatase (ALP).
ALP-veerdierne kan derefter bruges til at holde gje med din sygdom over tid

e | de tidlige stadier af PBC er en unormalt hgj ALP-veerdi samt foreget GGT-vaerdi
ofte de eneste tegn pa sygdommen

e Bilirubin er en anden vigtig biomarker, som laegen kan holde gje med over tid

Det er et vigtigt forste skridt at fa stillet diagnosen tidligt, da
den medicin, der bruges til at behandle PBC, virker bedst, for

sygdommen har udviklet sig for meget.°
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PBC er en fremadskridende sygdom,
hvor behandling kan bremse skaderne
af den™

PBC pavirker folk forskelligt, men sygdommen har nogle tydelige
kendetegn gennem sin udvikling.!-?57

FASE KENDETEGN

Tidlig ® |[ngen symptomer

e Normale tal for leverfunktionen (Bemeerk, at hos nogle
personer kan der males en seerlig type af antistoffer
(AMA)

e Meget lidt skade pé levervaevet

Mellem e Der kan vaere symptomer som traesthed og/eller klge
e Unormale levertal
o AMA-positiv
¢ Forhgjede ALP-veerdier; bilirubin kan stige
e Forveerret fibrose og kolestase i leveren
Fremskreden ¢ ALP-vaerdierne stiger fortsat

e Bilirubin er forhgjet
e Der kan udvikles cirrose og andre komplikationer
¢ Der kan vise sig symptomer som gulsot




Det er vigtigt at forsta, at symptomer som tresthed og kloe ikke nedvendigvis er
relateret til, hvor fremskreden sygdommen er. For nogle kan symptomerne blive mindre
udtalte, efterhanden som leveren bliver mere skadet.

PBC skrider langsomt frem for de fleste, men kan fere til alvorlige problemer som:+2

Vitaminmangel, nar kroppen Knogleskarhed, en form
har problemer med at optage for knoglesygdom, der

vigtige vitaminer sveekker knoglerne
Vaeskeophobning og Bledning i spiseroret, | en fremskreden fase kan
haevelse, kaldet ascites, | maven eller tarmene pa leversvigt fore til behov for
bughulen grund af areknuder levertransplantation



PBC skrider frem med forskellig hastighed fra person til person.
Tilstraekkelig og tidlig behandling kan bremse den hastighed,
sygdommen udvikler sig med

Det er vigtigt at bemaerke, at PBC udvikler sig langsomt for de fleste.

e Man kan have sygdommen i 10 &r eller mere, for man eventuelt far cirrose

e Hos personer, hvor behandlingen har utilstreekkelig effekt pa PBC, kan sygdommen
udvikle sig langt hurtigere.

e PBC kan udvikle sig langsommere, hvis den bliver opdaget og behandlet tidligt

Den bedste made at behandle din PBC pa er at starte pa den
medicin, din laege ordinerer, sa hurtigt som muligt efter, du har
00 / faet diagnosen - og blive ved med at tage den. Tal med din laege
om dine levertal, herunder ALP og bilirubin, som bruges til at
holde ¢je med din PBC.
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Du ma ikke vente: Det er vigtigt, at du
kommer i gang med behandling og
kontrol sa hurtigt som muligt

Personer, hvis ALP-tal bliver ved med at veere hojt, har den sterste risiko for, at

sygdommen forveerres.

Sédan sikrer du dig, at du reagerer pa behandlingen:

e Folg dine regelmaessige konsultationer og kontroller hos laegen, og fa ALP
undersagt

Der forskes i nye mulige behandlinger af PBC.

e Skaf dig i mellemtiden den ngdvendige information og tal med lzegen om
behandlingen, sa du er sikker pa, at sygdommen er bedst muligt under kontrol

e Sorg for at tage din medicin, s& du bremser sygdommen og lindrer eventuelle
symptomer

i Far du kontrolleret ALP og bilirubin regelmaessigt? Tal med din leege
23 eller sygeplejerske om at booke tid til underspgelse.






Symptomerne pa PBC kan vaere sveere
at handtere. Men der er hjaelp at hente

Det kan vaere vanskeligt at lindre symptomerne pa PBC, men det
kan veere en hjalp at fa information om, hvad du kan forvente og
hvilke behandlinger, der er for symptomerne, sa du kan tale med
din laege eller sygeplejerske om det.

Almindelige symptomer pa PBC kan f.eks. veere:"?

Kloe som pa Treethed Torre gjne og mund Hukommelses- og
laegesprog kaldes koncentrationsbesvaer
pruritus



Klge kan forekomme overalt

Det er vigtigt at vide, at graden af symptomerne ikke altid har noget at gere med
sveerhedsgraden af sygdommen. 125

e Feks. har klge og treethed ikke noget at gere med, hvor fremskreden

sygdommen er

e Nogle oplever kloe og treethed i starten af sygdomsforlgbet, for de har faet

stillet diagnosen

¢ Klge og treethed betyder ikke, at medicinen ikke virker, eller at sygdommen

forveerres

Nogle personer med PBC har sa kraftig kige, at de seger leege. Men for mange er
klgen kun let, og den haenger sammen med PBC. Tal med din laege, hvis du oplever
klae og/eller traethed, og hvis symptomerne forveerres.

pa kroppen.
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For nogle er klgen veerst i
handflader og fodsaler.

For nogle bliver klgen veerre
om natten.



Udtalt trasthed er et andet almindeligt symptom pa PBC og kan pavirke personer
forskelligt. Der findes behandling og forskellige teknikker, der kan hjeelpe dig med at
handtere trastheden.™?5

Hold selv gje med symptomerne, og fortael din laege eller
sygeplejerske, hvis de forvaerres, eller hvis du har brug for hjeelp
til at handtere dem.



Stotte og hjzelp

Maske kan det veere positivt for dig at melde dig ind i patientforeningen, der er listet
nedenfor:

LEVER
FORENINGEN

Vi vil leve livet

Leverforeningen

Varetager interesserne for leversyge, levertransplanterede og deres parerende
Hjemmeside: www.leverforeningen.dk

Adresse: Leverforeningen, Alokkehaven 30, 5000 Odense C

E-mail: formand@leverforeningen.dk



Ordliste

Basisk fosfatase (ALP): et enzym, som kan pavises i blodet, og som kan bruges til at
stille diagnosen pa flere sygdomme, heriblandt PBC

Antimitokondrielle antistoffer (AMA): antistoffer er proteiner, som kroppen frigiver for
at identificere og neutralisere skadelige og fremmede stoffer i kroppen, f.eks. bakterier

og virus; AMA er antistoffer, der angriber bestemte dele i cellerne; AMA ses oftest, men
ikke kun, hos mennesker med PBC

Gamma-glutamyl transferase (GGT): et enzym i blodet som overvejende stammer fra
leveren og kan ved @get niveau i blodprave give tidlig mistanke om PBC

Ascites: en ophobning af vaeske i bughulen, som er symptom pa nedsat leverfunktion
og fremskreden PBC

Autoimmun sygdom: en sygdom, hvor kroppens naturlige forsvarsmekanismer
angriber kroppens egne celler, som om der var fremmedlegemer, f.eks virus og
bakterier til stede

Galdegange: transportveje, som forer galden fra leveren til tyndtarmen

Bilirubin: et gult galdepigment, der seedvanligvis omsaettes i leveren og udskilles som
galde. Nér leveren ikke fungerer rigtigt, kan galden ophobes i blod og veev i kroppen og
gere huden og nogle gange ajnene gullige (gulsot)

Biomarker: et biologisk stof, der markerer en sygdomestilstand



Ordliste (fortsat)

Cholangitis: inflammation (beteendelsestilstand) i galdegangene
Kolestase: ophobning af galde i leveren pa grund af nedsat eller blokeret aflgb

Cirrose: ogsa kaldet skrumpelever; en alvorlig tilstand i leveren, hvor leveren fungerer
darligere pa grund af ophobning af arvaev. Cirrose kan give kronisk leversvigt og gere
en levertransplantation ngdvendig

Enzym: et proteinmolekyle, der stimulerer kemiske reaktioner i kroppen
Fibrose: dannelse af for meget fibrast vaev som reaktion pa en vesvsskade

Inflammation: en beteendelsestilstand i kroppen, som opstar som en reaktion pa
celleskade. Kroppens immunsystem er aktiveret og tiltreekker flere immunceller til
omradet, hvor skaden er opstaet

Arvelig: nedarvet fra foreeldre til barn via generne
Gulsot: gulfarvning af huden og/eller gjnene pa grund af for meget galde i kroppen
Knogleskarhed: en sygdom, hvor knoglerne bliver svagere og mere skrebelige

Areknuder: forsterrede eller udvidede blodarer. Kan ved PBC findes i spiseroret og
skyldes forringet blodaflab gennem blodaresystemet i leveren
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Fa svar pd dine spargsmdl

Hvad er PBC?
Hvad er arsagen til sygdommen?

Er der noget medicin, som kan hjeelpe mennesker med
PBC?

Hvad er leverenzymer, og hvilken rolle spiller de i PBC?

OROENORBONC

Hvad kan jeg gare for at behandle mine symptomer?
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