Klinischer Leitfaden, Behandlungsalgorithmus und Monitoring

Die PBC-Behandlung zielt darauf ab, die Krankheitspro-

gression zu verhindern und die Symptome zu lindern:" 2 2° Die Leitlinien empfehlen eine Beurteilung des Behand-
lungsansprechens anhand der wichtigsten biochemi-
schen Lebermarker, ALP und Gesamtbilirubin,
nach 6-12 Monaten Erstlinientherapie (1L)" % 2°

1L-Therapie

Viele Patient:innen sprechen auf die derzeitige
1L-Behandlungsoption nur unzureichend an, und
die Behandlungsziele verschieben sich in Richtung
einer ALP-Normalisierung? & 2°

Biologisches
Ansprechen nach 6-12
Monaten beurteilen

Die ALP-Normalisierung war mit
besseren Behandlungsergebnissen
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Nachbeobachtung (Jahre)

ALP <1x ULN vs. 1,0-1,67 x ULN: p = 0,001
ALP <1x ULN vs. 1,67-3 x ULN: p < 0,001

Monotherapie

Eine ALP-Normalisierung (< 1 x ULN) war mit
einer 10-Jahres-Uberlebensrate von 93 %
verbunden, verglichen mit 86 % bei ALP > 1 bis
<1,67 x ULN und 85 % bei ALP > 1,67 x ULN

Ansprechen bei jedem
Termin priifen

Abkilirzungen

1L = Erstlinientherapie; 2L = Zweitlinientherapie; ALP = alkalische Phosphatase; AMA = antimitochondriale Antikdrper; PBC = primar bilidgre Cholangitis;
QoL = Lebensqualitat; ULN = obere Normgrenze.
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Primar biliare Cholangitis (PBC):
Umgang mit einer komplexen
progressiven Lebererkrankung

Bei der PBC fiihrt eine Immun-

PBC ist eine chronische, autoimmune, dysregulation zur Zerstérung
cholestatische Lebererkrankung, die mit von Cholangiozyten in kleinen
einer fortschreitenden Leberschadigung und mittleren Gallengangen**
und einer erheblichen Symptombelastung « Entziindete und gesché&dig-
assoziiert ist"? te Gallengénge fiihren letzt-
+  Weltweit ist etwa 1 von 1.000 Frauen lich zu einer Cholestase, die
tiber 40 Jahren von PBC betroffen' ein Hauptausloser fiir Leber-

fibrose und die Entstehung

einer Leberzirrhose ist*

Unbehandelt oder unzureichend
Bis zu 80 % der PBC- kontrolliert kann PBC zu einer Leber-
Patient:innen leiden unter erkrankung im Endstadium fiihren™
beeintrdchtigenden « Bis zu 50 % der unbehandelten
Patient:.innen entwickeln nach

Symptomen wie Pruritus und . )
4 Jahren eine Leberzirrhose®

Ermiidung (Fatigue), die die
Lebensqua-litat (QoL)

- oAl Die Normalisierung der alkalischen
erheblich beein-trachtigen

3 Phosphatase (ALP) und ein niedriger
konnen®® Bilirubinspiegel sind wichtige Marker
flr das Therapieansprechen®’
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Pathogenese

PBC ist durch eine immunvermittelte Degeneration kleiner und mittlerer Gallengdnge gekennzeichnet, die zu einer
Beeintrachtigung des Gallenflusses (Cholestase) und einer Anreicherung toxischer Gallens&uren fiihrt und dadurch
Schéadigung, Entziindung und Fibrose der Leberzellen zur Folge hat."*
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. Fortschreitende Schadigungen der Gallenwege
verursachen eine Cholestase, die zu einer
Leberentziindung und -fibrose flihrt? 348

Krankheitsprogression

PBC ist eine chronische, fortschreitende Erkrankung, bei der bis zu 50 % der unbehandelten Patient:innen nach 4 Jahren
eine Leberzirrhose entwickeln"®
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Nichtzirrhotische PBC™ Zirrhotische PBC™

Eine friihzeitige Behandlung kann dazu beitragen, das Fortschreiten der PBC zu

verzégern oder zu verhindern®®
Patientenprofil

- PBC betrifft Frauen unverhaltnismaBig stark, aber die PBC- - Obwohl PBC alle ethnischen Zugehorigkeiten
Pravalenz bei Mannern ist groBer als bisher angenommen® betrifft, stammen die Daten tberwiegend aus
«  Frihere Berichte gehen von einem medianen Verhaltnis kaukasischen Gruppen, was Ungleichheiten in
von Frauen zu Mannern von 10:1 aus; neuere Literatur der Gesundheitsversorgung und Liicken in der
zeigt jedoch, dass PBC bei Mannern haufiger auftritt, Krankheitserkennung offenbart®
mit einem Verhaltnis von: . PBCwird in der Regel bei Patientiinnen im Alter von 40
bis 60 Jahren diagnostiziert; die meisten Menschen mit
@ PBC sind zwischen 60 und 79 Jahre alt®
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wnacr | POHPRR - §

B symptome

Symptome kénnen in jedem Stadium der Erkrankung Pruritus ist ein unzureichend gemeldetes und
auftreten® unterbehandeltes Symptom der PBC:

Bis zu 80 % der Betroffenen leiden unter
beeintrachtigenden Symptomen wie Pruritus
und Ermiidung (Fatigue), die die Lebensqualitat
erheblich beeintrdchtigen konnen®*®

werden von ihren Arzten nicht auf Pruritus
untersucht?

derjenigen, die Pruritus meldeten,
erhielten nie eine Behandlung dagegen®

Pruritus fihrt zu erheblichen Einschrankungen in
verschiedenen Bereichen des taglichen Lebens:?°

Schlaf Sozial- Haushalt/ Beruf/
leben Besorgungen Schule

‘88%’ 58%’ 53%’ 44%’

Extrahepatische Manifestationen

Es ist wichtig, alle PBC-Patient:innen
proaktiv auf Pruritus zu untersuchen. Die
wirksame Behandlung von Pruritus ist ein
wesentlicher Bestandteil einer
umfassenden PBC-Versorgung'

Extrahepatische Manifestationen treten bei etwa 73 % der PBC-Patient:innen auf:??

mit mit

mit
Hypercholesterindmie® Schilddriisenerkrankung?®?

Sjégren-Syndrom??
Diagnose

Fur die Diagnose der PBC mussen 2 von 3 Kriterien erfillt sein:?

mit
Osteoporose?*

Biochemischer Nachweis einer Cholestase basierend auf einer ALP-Erhchung

Vorhandensein von antimitochondrialen Antikérpern (AMA) oder anderen PBC-spezifischen Autoantikérpern,
einschlieBlich sp100 oder gp210, sofern AMA negativ ist

Histologischer Nachweis einer nicht purulente destruktive Cholangitis und Zerstérung der interlobuldren Gallengange
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