) Svensk MAGTARMFORBUNDET
:) Gastroenterologisk
~/ Forening

A\ Svensk forening for
%! gastroenterologisk
omvardnad

Primar skleroserande kolangit (PSC)

PSC ar en sallsynt kronisk autoimmun leversjukdom. En autoimmun sjukdom é&r ett tillstand
dar immunfdrsvaret angriper din kropp. Vid PSC angriper immunférsvaret gallvagarna och
orsakar en kronisk inflammation. Den kroniska inflammationen leder till arrvavnad och
fortrangningar i gallvagarna. Det finns olika behandlingsalternativ for att minska symtom,
men botande behandling saknas.

SYMTOM

Det ar vanligt att PSC upptécks under utredning av férhdjda leverprover. Symtom kan
saknas helt nar diagnosen stalls. De vanligaste symtomen ar:

-Trotthet

-Klada

-Gula 6égonvitor och hud (gulsot), samt ibland mérk urin.
-Smarta under héger revbensbage

-Feber

NAR OCH VAR SKA JAG SOKA VARD?

Kontakta din vardcentral om du tror att du har symtom som kan bero pa leversjukdom. Ring
telefonnummer 1177 om du dnskar sjukvardsradgivning.

Kontakta genast en vardcentral eller jourdppen mottagning om du har tecken till gulsot och
buksmarta. Om det ar stangt, sék vard pa en akutmottagning.

Om du har diagnosen PSC och marker en férandring i ditt maende bdr du kontakta den
mottagning du tillhor.

UNDERSOKNINGAR OCH UTREDNINGAR

Blodprovssvar kan tyda pa gallgangsskada och vacka misstanke om PSC. Vid misstanke om
PSC gar man vidare med en magnetkameraundersokning (MRCP) som avbildar
gallvagarna. Om MRCP visar en typisk bild behévs sallan ytterligare utredning.
Gallgangsskada kan uppsta som f6ljd av annan sjukdom, behandling eller operation. Ibland
gors en leverbiopsi (vavnadsprov fran levern) for att faststalla diagnosen och utesluta andra
leversjukdomar.

Det finns inga specifika blodprover som talar om att du har PSC, utan &r en sammantagen
beddmning utifran blodprover, rontgenundersoékningar och eventuella symtom.



BEHANDLINGAR

PSC ar en sallsynt sjukdom och inte alla lakare har erfarenhet av att behandla PSC. Du bor
behandlas av en specialistlakare med erfarenhet av att behandla PSC.

Det finns for narvarande inga lakemedel som kan bota eller férhindra PSC, men din lakare
kan hjalpa till att lindra eventuella symptom som PSC ger, till exempel behandling for att
minska klada och antibiotika for infektioner. Vid svar PSC kan levertransplantation bli aktuell.

Ibland ges medicinering med Ursodoxycholsyra (UDCA) som kan bidra till férbattrade
leverprover och att forbattra gallfiédet. Det finns dock inga vetenskapliga bevis for att UDCA
fordrojer progressionen av PSC.

Vid tecken till mer uttalad paverkan (fértrangning) av gallgangarna genomférs ibland en
endoskopisk undersdkning som kallas fér ERCP (endoskopisk cholangiografi).
Undersdkningen utférs med ett bojligt endoskop som férs ner genom munnen, matstrupen
och magsacken till tolvfingertarmen. | tolvfingertarmen mynnar gallvagarna och
bukspottkortelgangen. Efter att ha sprutat kontrastmedel genom 6ppningen kan man med en
réntgenundersokning kartldgga gallvagarna, vidga fortrangningen och ibland I&gga in ett litet
ror (stent) i gallgangen.

Du kommer att féljas med regelbunden provtagning och ultraljudsundersoékning eller
magnetkamera var 6-12 manad. Man kan ocksa folja sjukdomsforloppet med elastografi
(matning av leverstelhet). Dessa regelbundna undersdkningar syftar till att upptacka
eventuella férandringar i sjukdomen.

Koloskopi (undersdkning av tjocktarmen) gors alltid i samband med diagnos av PSC, aven
om du inte har nagra symtom som vid tarmsjukdom. Detta foér att PSC ar vanligt hos
patienter med inflammatoriska tarmsjukdomar (IBD) och kan férekomma aven vid franvaro
av symtom. Darefter genomférs kontroll var 5:e ar. Om du har IBD och PSC ska du
genomga koloskopi arligen.

Bentathetsmatning genomfors for att kontrollera ditt skelett, dd PSC kan 6ka risken for
benskaorhet.

Vaccination mot hepatit A och B och pneumokocker rekommenderas samt vaccination mot
influensa varje host.

ATT LEVA MED

Att fa besked om en kronisk diagnos som PSC kan vara svart och skapa oro och ovisshet.
Prata garna med lakare eller sjukskoterska pa den klinik du tillhér om du kanner oro eller har
fragor. Det finns mojlighet att f& kontakt med kurator om du 6nskar.

Sjukdomsforloppet vid PSC varierar fran person till person och kan vara skiftande och
oférutsagbart. Manga kan fortsatta leva ett vanligt liv, medan andra far symtom som
paverkar livskvaliteten och vardagen.



Det finns inga specifika kostrad som lindrar inflammationen vid PSC. Rekommendationen ar
att ata en halsosam och balanserad kost. Personer med PSC bor avsta fran alkohol,
eftersom alkohol kan paskynda leverskada.

VAD HANDER | KROPPEN

Galla bildas i levern och darifran transporteras den via gallgangarna till gallblasan och vidare
till tolvfingertarmen. Galla behdvs for att fett ska kunna brytas ned och tas upp i tarmen.

PSC ar en kronisk autoimmun leversjukdom. En autoimmun sjukdom ar ett tillstand dar
immunférsvaret angriper din kropp. Vid PSC angriper immunférsvaret gallvagarna och
orsakar en kronisk inflammation. Den kroniska inflammationen leder till arrvavnad och
fortrangningar i gallvagarna, vilket gor att gallflédet hindras.

VAD BEROR SJUKDOMEN PA

Orsaken till PSC ar inte kdnd. Mycket talar for att personer med en viss genetisk
sammansattning kan vara kansliga for nagon typ av miljéfaktor som triggar igang sjukdomen
och leder till att immunsystemet angriper gallvagarna. Kronisk inflammation i tarmen (vid
samtidig inflammatorisk tarmsjukdom) anses driva utvecklingen PSC.

De flesta som drabbas av PSC har inflammatorisk tarmsjukdom. Sjukdomen kan uppsta i
alla aldrar, men diagnosen stélls vanligtvis hos unga. Man drabbas i stérre utstrackning an
kvinnor.

GRAVIDITET OCH AMNING

Radgor med din lakare om du ar eller planerat att bli gravid. PSC paverkar inte formagan att
fa barn varken hos man eller kvinnor. Det finns heller inga bevis for att PSC paverkar
kvinnans fertilitet eller att graviditeter skulle ha en negativ inverkan pa PSC.

Kombinerade hormonella preventivmedel anses sakert att anvanda vid PSC.

Kvinnor med svar PSC med leverskada som foljd har en 6kad risk for att drabbas av
graviditetskomplikationer. Om du har PSC med levercirros (aven kallad skrumplever), sa tala
med din lIakare om du planerar att bli gravid.

Medicinering med UDCA och kolestyramin ar sakert att anvanda under bade graviditet och
amning.

KOMPLIKATIONER

Akut kolangit kan forekomma hos personer med PSC oberoende av grad av leverfunktion.
Kolangit ar en bakteriell infektion i gallvdgarna som kraver sjukvard. Symtomen &r inte alltid
sa latta att kdnna igen och ibland saknas tydliga tecken pa infektion sdsom feber.
Behandling med antibiotika kan kréavas dven om du inte har svara symtom.



Du boér uppsoka vard om du drabbas av:

-ny eller férvarrad smarta i hogra delen av buken
-frossa och / eller feber

-ny eller férvarrad klada (ffa handflator och fotsulor)
-gulsot

-morkfargad urin

-ljus avféring

Vid svar kolangit kan du behéva behandlas och dvervakas pa sjukhus. Informera din
behandlande lakare snarast efter en kolangitattack. Du kan behdéva genomféra utredning
med MRCP och ibland behdver man ocksa genomfora ERCP for att undersdka och rensa
gallgangarna.

En del personer med PSC utvecklar avancerad leversjukdom och levercirros. | vissa fall kan
levertransplantation bli aktuellt.

Personer med PSC I6per en 6kad risk for vissa cancerformer i magtarmkanalen, sasom
tjocktarmscancer och gallgangscancer. Darfér genomgar du regelbunden uppféljning av
prover, undersdkningar och symtom.



