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Dieser Patientenratgeber richtet sich an Interessierte
und hat zum Ziel, Sie ibersichtlich und verstandlich
Uber die wichtigsten Fragen zum Thema primar bili-
are Cholangitis (PBC) zu informieren. Ein Glossar, das
die wichtigsten medizinischen Begriffe erklart, fin-
den Sie am Ende des Ratgebers. Der Ratgeber ersetzt
nicht das personliche Gesprach mit dem Arzt", an
den Sie sich bei gesundheitlichen Fragen, Zweifeln
und Sorgen wenden sollten, und dem die individu-
elle Diagnostik und Therapie in Absprache mit Thnen
vorbehalten ist.

Wie duBert sich die
primdr bilidgre Cholangitis?

Die primar bilidre Cholangitis (= PBC), friiher als pri-
mar bilidgre Zirrhose bezeichnet, ist eine nicht eitrige
chronische Entziindung der kleinen Gallenwege in
der Leber, die - wenn keine Behandlung erfolgt —
im Laufe der Zeit zerstort werden. Bei der PBC fin-
den sich haufig Verdanderungen im Immunsystem
wie Autoantikdrper und eine Verbindung mit ande-
ren Autoimmunerkrankungen, sodass die PBC auch
als autoimmune Erkrankung der Leber angesehen
wird. Dabei kdnnen gleichzeitig oder im Verlauf der
Erkrankung auch andere Organe betroffen werden.
Man nimmt an, dass sich das Immunsystem, v.a. die
Lymphozyten, gegen eigene Strukturen des Korpers
wie die kleinen Gallengange der Leber wendet (Abb.
1). Dadurch kann die Galle nicht mehr normal in den
Darm abflie3en. Es ist aber nach wie vor unbekannt,
welche Ursachen diese Reaktion gegen korpereige-
nes Gewebe auslosen. Die Erkrankung kommt im

1) Aus Vereinfachungsgriinden wurde unabhéngig vom Geschlecht nur die mannliche Formu-
lierungsform gewdhlt. Die Angaben beziehen sich auf Angehdrige jedweden Geschlechts.



Kindesalter nicht vor. Sie beginnt erst schleichend
nach Erreichen der Geschlechtsreife. Meist bestehen
anfanglich nur auffdllige Leberwerte ohne Sympto-
me (Erscheinungen). Erst nach mehreren Jahren (bis
zu Jahrzehnten) treten Beschwerden - haufig in Form
von Juckreiz - auf. In der Regel kommt es erst im 4.
und 5. Lebensjahrzehnt zum Beginn der Krankheits-
zeichen. Betroffen sind Uberwiegend Frauen. Man
vermutet, dass eine angeborene Veranlagung fiir die
Erkrankung mit bisher unbekannten Faktoren aus
der Umwelt zusammenkommen muss, damit die PBC
entsteht.

Abb. 1: Portalfeld einer Leber mit den typischen histologischen Merkmalen einer friihen primar
bilidgren Cholangitis. Gallengangszellen sind durch eine spezifische Zytokeratinfarbung braun
dargestellt.

| = entziindliche Infiltrate tiberwiegend aus Lymphozyten.

1 =noch weitgehend normal aussehender Gallengang, der aber durch sog. Intraepitheliale
Lymphozyten zwischen den Gallengangszellen (Pfeile) vom Immunsystem angegriffen wird.

2 = Gallengang, der bereits starker durch die Entziindung im Portalfeld geschadigt ist.

3 =s0g. duktulare Proliferationen. Es handelt sich um den Versuch, bereits untergangene
Gallengange zu ersetzen, indem sich Zellen an der Peripherie des Portalfelds in Gallengangs-
zellen (braun) umdifferenzieren. Diese Strukturen finden jedoch i.d.R. keinen Anschluss an die
ableitenden Gallenwege.
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