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PBC Diagnostik (Labor)

INR (1)

Laborparameter
PBC sollte bei allen Patienten mit persistierenden
erhohten Cholestaseparametern (AP, yGT)
suspiziert werden
Erhohte AP-Werte und ein AMA-Titer >1:40 sind = ' £
diagnostisch fiir die PBC
Diagnose der AMA-negativen PBC kann bei
positiven PBC-spezifischen ANA (sp100, gp210)
gestellt werden
Eine Leberbiopsie ist fiir die Diagnose in der Regel
nicht erforderlich

Positive AMA alleine reichen fiir die Diagnose nicht ~ EkliulliSd)
aus! (ca. 0,1 % der Normalbevélkerung) * ca. 95%

** ca. 8-30%

EASL, CPG, J Hepatol 2017
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PBC Diagnostik (Histologie)

.e . . . R . Iymphozytare Cholangltls Gallengangsverlust
* flr die Diagnose in vielen Fallen SO NN -
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e Aushahmen:

* keine PBC-spezifischen Antikorper
(,,sero-negative PBC")

V.a. AIH-Overlap-Syndrom (ca. 8-10%)
NASH-Komponente
fehlendes Therapie-Ansprechen

AMA-positive Patienten mit normaler
AP, aber erhohter GGT"

EASL, CPG, J Hepatol 2017
*Terziroli B, J Autoimmun 2021
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PBC — Klinisches Management

Primar bilidre Cholangitis

v

Pravention der fortschreitenden Lebererkrankung und Management der Symptome _l

1. Risikostratifizierung und Therapie

2. Staging und Surveillance

3. Aktives Management

v

v

UDCA
(13-15 mg/kg/Tag)

Stadiumeinteilung der Erkrankung
Labor, US, Elastographie (VCTE)

Assessment des biochemischen
Ansprechens nach 1 Jahr

v

Zirrhose (ACLD)?

v

v

UDCA-Responder
(low-risk Patienten)

Inaddquates Ansprechen
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AlH-Overlap?

v

v

A\ Bilirubin und/oder
dekompensierte
Erkrankung

Individualisierte Kontrolle

Zweitlinien-Therapie
Obeticholsdure (OCA)?

Symptomevaluation +
Aktives Management
Pruritus
Fatigue
Sicca-Symptomatik
Osteopenie/-porose (DEXA-Scan)
koexistierende Al-Erkrankungen

Aktive Behandlung gemaRB Guidelines
Information bzgl. Patienten-Selbsthilfe-Gruppen

\4

(nach Klinik, Fibrate?
Erkrankungsstadium) Budesonid?
klinische Studien
v v

Monitoring basierend auf
Bilirubin, ALP, AST, Albumin, Thrombozyten, VCTE

Experten- oder
Transplantzentrum

HCC + Varizen Screening
(HVPG?)

Intraktable Symptome?

v

Expertenzentrum

EASL, CPG, J Hepatol 2017

RYL
.G

Osterreichische
Gesellschaft fiir
Gastroenterologie
und Hepatologie



PBC — Risikostratifizierung

. IIgatienten unter Therapie mit einem Abfall der AP <1.6-fachen Normalwert haben eine sehr gute
rognose

* alle Patienten sollten hinsichtlich ihres Risikos stratifiziert werden
» potentieller Bedarf einer gednderten Therapiestrategie (,,response-guided therapy“)

 Risikostratifizierung nach Therapie-Ansprechen auf Erstlinientherapie (UDCA)
» verschiedene Scores zur Risikostratifizierung
e 2.B. GLOBE-Score (https://www.globalpbc.com/globe)

* Risikopatienten:
» Alter bei Erstdiagnose (<45 a!)
* Mannliches Geschlecht
* Erkrankungsstadium (Fibrosestadium) bei Erstprasentation
* biochemische (Bili, PLT, INR) und serologische Pradiktoren (anti-gp210, anti-Zentromer)
e AIH-Overlap-Syndrom
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https://www.globalpbc.com/globe)

PBC: response-guided therapy

UDCA (13-15 mg/kg/d)

l

Biochemisches
Ansprechen?

Klinisches Monitoring
UDCA-Dauertherapie

nein (30-50 %)

Vorstellung in
hepatologischer Spezialambulanz

Leberbiopsie?

Risiko-Stratifizierung

Staging
Prognose
£
=
Scores o

Elastographie

Evaluation bzgl. Zweitlinientherapie
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Obeticholsdure 5-10 mg/d
(FXR-Ligand)

Bezafibrat 400 mg/d
(PPAR-Agonist)

Budesonid 9 mg/d
(Corticosteroid)

PRO

zugelassenener Wirkstoff fir die Indikation
PBC bei UDCA Intoleranz oder Nicht-
Ansprechen auf UDCA

gesicherte Datenlage zur Wirksamkeit

gesicherte Datenlage zur Wirksamkeit
gutes Nebenwirkungsprofil

positive Effekte bei Pruritus und
Dyslipoproteinamie

kostenglinstig

gute Wirksamkeit bei AIH-Overlap-Syndrom
(mit hepatitischer Aktivitat, Interface-Hepatitis,
hoher ALT) bzw. hoher cholangitischer Aktivitat
gutes Nebenwirkungsprofil

kostenglinstig

PBC Zweitlinientherapien

CON

Pruritus als haufige Nebenwirkung

schlechtes Risikoprofil bei Patienten mit
fortgeschrittener Lebererkrankung (Thrombopenie,
portale Hypertension, Varizen)

Kontraindiziert bei dekompensierter Leberzirrhose
(Aszites, Varizenblutungen)

Therapie nur in spezialisierten Zentren

teuer

keine Zulassung in der Indikation
Cave bei Patienten mit chronischer
Nierenerkrankung (Kreatininerh6hung)

kontraindiziert bei dekompensierter Leberzirrhose
(Aszites, Varizenblutungen)

cave: Risiko fiir Pfortaderthrombose

Steroid-NW
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* Hepatologisches Zentrum (interdisziplinar: Derma und Psych)

PBC: Pruritus-Management

Allgemeinmalinahmen (Hautpflege)

Cholestyramin bis 4x4 g/d

Bezafibrat 400 mg/d

Sertralin 50-100 mg/d

UV-Therapie

Rifampicin 150 (-600) mg/d oder Naltrexon 25-50 mg/d
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Klinische Therapiestandards (nach EASL CPG)
-

Ausschluss alternativer Ursachen der PBC
Erstlinientherapie

Identifikation von Risikopatienten fiir progressive
Erkrankung

Erkennen der Auswirkungen hinsichtlich ,,Quality of Life”

Friihzeitige Evaluation hinsichtlich LTx

optimierte Pravention von osteoporotischen Frakturen

rasche Diagnose und Therapie bei Patienten mit Zeichen
eines AlH-Overlap-Syndroms

EASL, CPG, J Hepatol 2017

Abdomen-US als Teil der Basisdiagnostik bei allen Patienten
mit V.a. PBC

UDCA 13-15 mg/kg/d bei allen Patienten
Dokumentation von Unvertraglichkeit

Dokumentation des Risikos mittels Indizes fiir biochemischen
Response nach 1 Jahr UDCA und Leber-Elastographie

sichere Erfassung und Behandlung von Symptomen (Pruritus,
Sicca-Symptome, Fatigue)

Patienten mit Bilirubin >3 mg/dL bzw. Hinweis fir
dekompensierte Lebererkrankung* sollten in einem
Transplantzentrum vorstellig werden

Risiko-Assessment bei allen Patienten
Therapie und Follow-up nach nationalen Guidelines

Leberbiopsie und Vorstellung in Expertenzentrum

*Varizenblutung, Aszites HE
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PBC Diagnose PBC Therapie & Management

UDCA 13-15 mg/kg KG/Tag

Cholestatische Befunde im Labor =z 6 Monate: \

Halbjahrliche Laborkontrollen*

v

Evaluation des Therapieansprechens nach einem Jahr anhand der Paris |l
Kriterien (AP < 1,5x ULN und AST < 1,5x ULN und Bilirubin < 1 mg/dL)

V }

Anamnese, kérperliche Untersuchung, .
OB-Sonographie, Autoimmunserologie (inkl. nsprechen )

Wann muss ich an PBC denken?

0 AP und/oder GGT erhoht
O eventuell Bilirubin erhéht

}
Basis Diagnostik

AMA-M2, ANA-gp210, ANA-sp100), ¥
Symptome wie Fatigue, Pruritus, Arthralgien, Halbjahrliche Laborkontrollen +
L Sicca-Syndrom J jahrliche Elastographie
[
st O R SO Verlust des biochemischen . :
wenn auf jeder Seite ein Kriterium erfllt ist Ansprechens, Uberweisung an
O AMA-M2 positiv UDCA Unvertraglichkeit, spezialisiertes Zentrum
O AP erhsht [0 ANA-gp210 positiv Fibroseprogression zur Evaluation einer
_ iti (Elastographie Zunahme, Zweitlinientherapie
\_ [0 ANA-sp100 positiv ) Thrombozytopenie) o]

¥
Bestatigung/Sicherung der Diagnose und UDCA: Ursodeoxycholséure; *AP, GGT, AST, ALT, Bilirubin, Thrombozyten

Stadiumbestimmung durch einen
Hepatologen (Elastographie, ggf. Biopsie) Q)q\f Ssterechische
80
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