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PSC STIKKORD

¸ Affisererhele galletreet, men mest/ oftestde store gallegangene. 

Segmentellutbredelse

¸ Inflammasjon-fibrose-destruksjonav galleganger

- cirrhose- leversvikt

¸ Genetisk/ immunologiskmyefortsattuklart

¸ 60-80% har IBD

¸ 3m/2kv, typisk25-45 år

¸ Prevalensca 13 /100.000

ÅØkt og uforutsigbar kreftrisiko



PSC 

ÅProgredierende kronisk inflammatorisk sykdom i intra-og ekstrahepatiske 

galleganger, som gir fibrose oftest i store og mellomstore galleganger.

ÅInflammasjon

ÅStriktur » disp ikterus og cholangitt

ÅLeverfibrose » Cirrhose/leversvikt



TYPER PSC

1. Klassisk Large duct PSC ( >80%)

2. Small Duct PSC (5-20%)

Klinisk, biokjemisk og histologisk som large duct, men normal MRCP

Bedre prognose, mye mindre CCA

12-22% progredierer. 22% til large ductPSC på median 7,4 år

3. PSC/ AIHoverlapp(ca 10%)

Forsøke behandling steroider



DIAGNOSEN

¸ Blodprøver, cholestase

¸ MRCP, (ERCP)

¸ Biopsi(lite spesifikk), men aktuellift DD somPBC el

overlappAIH-PSC

¸ Ca 25% har autoimmune sd, DM, RA, cøliaki



ER DET PRIMÆR ðSKLEROSERENDECHOLANGITT

ÅUtelukke sekundære årsaker, steinsykdom, kirurgi/traume, tumor,

infeksjon (AIDS) eller ischemi. Sjeldnere årsaker (eosinofil cholangitt..)

ÅIgG4 relatert skleroserendecholangitt

» Primær skleroserendecholangitt



DIAGNOSE - SEROLOGI

¸ ALP Median 720 (6% normal)

¸ GT ofte forhøyet

¸ Bilirubin median 17

¸ ALAT median 126, typisk2-3 x , sjelden>4-5 x ØR

¸ Albumin median 39

¸ Cholesterol ofte forhøyet



IMMUNOLOGI

¸ ANA 24-53%, forhøyet, men lave titer

¸ SMA 13-20%

¸ P-ANCA positiv(65-88%), erstattetav mpo-ANCA (?)

¸ IgM 30-50%, IgG endel. IgA hos noen

¸ Anti kardiolipin66% - assosiertmed øktalvorlighet



DIAGNOSENðBILLEDDIAGNOSTIKK
MRCP/ERCPDIAGNOSTISK



DIAGNOSTIKK ULTRALYD

ÅIdentifisere gallegangspatologi

ÅParallell tegn som ved dominant striktur distalt

ÅFortykket gallegangs vegg

ÅForstørrede lymfeknuter i hilus Parallell tegn



DIAGNOSEN

ÅLett ved forhøyede cholestaseprøverog typiske forandringer på MRCP

ÅVanskelig hvis ikke ðfinnes flytskjemaer



IBD VEDPSC

¸ 60-80% av PSC har IBD

¸ 2-4 % med Ulcerøskolitthar PSC

¸ Ca 80% har UC og 10-20% Mb Crohn,

men sjeldenstrikturerog primærtkolonaffeksjon

¸ Kolitt, typiskpankolitteller høyresidigkolitt. Vanligvisrektal

sparing. Ofte fredelig kliniskforløp. Børbiopsiereift UC med 

normalemakroskopiskefunn. 

¸ PSC+UC typiskyngre, øktrisikoCCA, Txog død



CRC VEDPSC OG IBD

Å Nederlandskstudien=590

Å Etter10 år hadde3% fått CRC

Å Etter30 år hadde13% fått CRC

Å 9 x risikonormalbefolkning

Å Blindebx kanøkefunnav neoplasihos ytterligere20%, kommentertat ved

god tømningog brukav NBI sannsynligvismindreå hente.

Å Koloskopianbefalt hvert1-2 år, hvert4-5 år utenIBD 



CRCVED PSCOG IBD

ÅUtgår CRC ved PSC+IBD vanligvis fra polypper 

eller flat slimhinne?







PSC OG GALLEBLÆRE

¸ 40-75% har forandringerI galleblæren,

veggfortykkelse, gallestein, polypp, tumores

¸ Galleblærekreft1-4%, sistetallet 0,8%, 

lavereenntidligereantatt. 

Ca 10 x risikoved PSC

¸ Polypper< 0,8 cm sjeldentmaligne

¸ Årlig UL





CCA VED PSC

¸ CT, MR, CA 19-9, alle dårlige. 5-10% manglerCA19-9.

¸ Ikkekonsensus. Årlig UL evt MRCP, CA 19-9 2x/ år

¸ ERCP med børsteprøve(Sens 60%), evt ogsåFISH. Pham: Sens reelter

lavere. 



CHOLANGIACARCINOMVEDPSC

¸ Vanskeligå diagnostisereðvår størstefrykt

¸ ØkendeIcterus, øktesympt, smerter, feber, nattesvette, vekttap, kan

væreCCA, med dominant striktur.

¸ Livstidsrisiko6-20%, årlig 0,5-1,5%

¸ 37-50% påvisesinnenet år fra diagnosenPSC

¸ Median overlevelse5 mndubehandlet

¸ < 20% femårsoverlevelse

¸ Txaktuelti tidlig stadium. Noenopereres.



IGG4 RELATERT SYKDOM

ÅSjelden inflammatorisk og fibrotiskmultisystemsykdom

ÅAffiserer ofte pancreas(Autoimmunpancreatitt)

eller galleganger ðIgG4 relatert skleroserendecholangitt

ÅKan likne pancreascancer, cholangiocarcinomog PSC

ÅSteroider ofte effektivt

ÅIkke økt malignitetsrisiko

ÅTenk på diagnosen ved PSC hos menn > 60 år uten IBD



IGG4 RELATERT SYKDOM

ÅSerum IgG4 forhøyet hos 60-70%

ÅHistologi av affisert organ ofte nødvendig

ÅCa 10% med PSC har litt forhøyet IgG4,

kan indikere mer alvorlig forløp, men det regnes som en annen 

entitet.

ÅHvis det ser ut som en hest, og hßres ut som en hesté



IGG4 RELATERT SYKDOM

ÅSerum IgG4 forhøyet hos 60-70%

ÅHistologi av affisert organ ofte nødvendig

ÅCa 10% med PSC har litt forhøyet IgG4,

kan indikere mer alvorlig forløp, men det regnes som en annen 

entitet.



FORLØP PSC



PROGNOSE - PSC

ÅAsymptomatiske pasienter ved diagnosetidspunkt har bedre prognose

ÅMortalitet økt x 4

ÅMedian overlevelse fra diagnose til lever TX/død 21,3 år. 

ÅHøy ELF test (Enhanced liver fibrosis) kan predikere dårligere prognose

ÅAmsterdam-Oxford PSC score(alder og blodprøver)ðEstimated tx free survival

ÅDødsårsaker

ÅKolangiokarsinom (32%), Leversvikt (15%)

ÅTx komplikasjoner (9%), Kolorektal cancer (8%)


