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Die priméar sklerosierende Cholangitis (PSC) ist eine progressive cholestatische Erkrankung, die
in 70-80% der Falle mit einer Colitis ulcerosa vergesellschaftet ist 2. Etwa 5% der Patienten
mit ausgepragter Kolitis entwickeln eine PSC, wobei der Anteil der Manner deutlich Uberwiegt
3. Moglicherweise ist die Erkrankung immunologisch bedingt, die exakte Ursache ist jedoch
unklar 7. Ein der PSC sehr dhnliches Krankheitsbild wird bei arterieller Minderperfusion der
Leber beobachtet. Eine derartige Situation besteht z.B. bei Patienten nach Infusion von Zyto-
statika in die Arteria hepatica oder nach Lebertransplantation.

Charakterisiert ist die PSC durch eine fokale fibrosierende Entziindung, die zu multiplen Strik-
turen der intra- und/oder extrahepatischen Gallengénge flihrt. Die Leberbiopsie ist fur die Diag-
nosestellung nur von geringer Bedeutung. Es gibt allgemeine Ubereinstimmung, dass nur die
ERCP eine sichere Diagnosestellung erlaubt 8. Bei einem Teil sind auch Verédnderungen am
Pankreasgang nachweisbar 3 °.

Die Patienten haben ein erhdhtes Risiko ein Gallengangs-Ca zu entwickeln © und bei Patien-
ten mit Colitis ist auch die Haufigkeit der Colon-Ca wahrscheinlich héher als bei Vergleichs-
gruppen mit Colitis ohne PSC .

Indikation zur ERCP

¢ Cholestase unklarer Genese

¢ Erhdhte Leberwerte bei Colitis ulcerosa

e zur Diagnostik und Behandlung (Drainage, Dilatation, Biopsie bei V.a. cholangiocellulares
Karzinom)

Verbesserung auf dem Gebiet der MRCP (MR-Cholangiopankreatikographie) haben dazu
gefiihrt, dass dieses Untersuchungsverfahren ebenfalls zur Diagnose der PSC eingesetzt wer-
den kann 1215,

Bei allen Patienten mit Colitis ulcerosa und pathologischen Leberwerten (AP, y-GT, GPT) sollte
eine ERCP durchgefihrt werden, da bei der Mehrzahl dieser Patienten eine PSC nachgewie-
sen wird. Weiter sollte bei allen Patienten mit erhéhter AP und v-GT mit oder ohne Erhéhung
der Transaminasen die Indikation zur ERCP gestellt werden. Alternativ kann die MRCP einge-
setzt werden, wobei einer Sensitivitdt von 83-88% und Spezifitdt von 92-98% (im Vergleich mit
der ERCP) die ERCP nicht selten zur endgiiltigen Diagnosesicherung erforderlich ist. Die
Anzahl der Patienten mit PSC hat durch verbesserte diagnostische Mdglichkeiten und hier vor
allem durch den verbreiteten Einsatz der ERCP erheblich zugenommen.

Kontraindikationen

Fir die ERCP besteht bei PSC keine prinzipielle Kontraindikation.
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Voruntersuchungen

Empfehlenswert ist die vorherige sonographische Untersuchung der Leber und der Gallengan-
ge. Diese dient dem Nachweis eventuell vorhandener prastenotischer Cholangiektasen 10 11,
die ein erhdhtes Infektionsrisiko darstellen. Weiter sollte der Gerinnungsstatus (Quick, Throm-
bozyten) untersucht werden, um ein eventuell vorhandenes Blutungsrisiko abzuschatzen. Im
individuellen Fall (z.B. anatomisch schwer zu erreichende Papille, Wunsch des Patient nach Auf-
klarung Uber Risiken der ERCP) kann eine MRCP vor der ERCP vorgenommen werden.

Vorbereitung der Patienten

Die Untersuchung wird beim nilichternen Patienten durchgefiihrt. Bei allen Patienten mit Ver-
dacht auf PSC sollte die Untersuchung unter Antibiotikaschutz durchgefihrt werden 2. Bei
ikterischen Patienten extrahepatischem Verschluss sollte rechtzeitig Konakion parenteral ver-
abreicht werden.

e Zur Sedierung:
- Diazepam 5-10 mg. i.v. oder Midazolam 2.5-4 mg i.v. oder Pethidin 50-100 mg i.v. bzw.
Pentazocin 10-30 mg i.v.

e Zur Spasmolyse und Ruhigstellung des Duodenums:
- Buthylscopolamin 2040 mg s.c. oder i.v. oder Glukagon 0.5-1.0 mg i.v. (z.B. bei Glaukom)

e Zur Entschdumung:
- Endoparactol 20 ml intraduodenal

¢ Rachenanasthesie:
- mit Lidocain-Spray (bei ausreichend sedierten Patienten nicht unbedingt erforderlich)

Biopsien

Die Leberbiopsie dient der Feststellung des Stadiums der Erkrankung (periduktale Entziin-
dung, Fibrose, Zirrhose). Die endoskopische Biopsie des Ductus choledochus kann bei Ver-
dacht auf Gallengangs-Ca bei einem Teil der Patienten die Diagnose sichern. Oft ist der Gal-
lengang so stark entziindlich alteriert, dass die Diagnose auch bioptisch schwierig ist bzw.
nicht gelingt.

Biirstenzytologie

Bei Verdacht auf Gallengangs-Ca kann versucht werden, mit Hilfe der Bilrstenzytologie die
Diagnose zu sichern. Das Verfahren hat auch in erfahrenen Handen nur eine Sensitivitat von
60% und in 40% werden falsch positive Ergebnisse beobachtet 3. Die Untersuchung hat des-
halb nur sehr begrenzte Bedeutung.

Diagnostische Wertigkeit

Die Diagnose PSC wurde bisher praktisch ausschlieBlich mit Hilfe der ERCP gestellt. Absolute
Angaben zur Sensitivitdt und Spezifitdt der ERCP liegen nicht vor.

Als alternatives Verfahren hat sich inzwischen die MRCP herausgestellt, deren Hauptvorteil in
der fehlenden Invasivitat liegt. Sensitivitdt und Spezifitdt der MRCP betragen 83-88% und
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92-98% fur die Diagnose PSC, wobei als Goldstandard ERCP und klinische Parameter heran-
gezogen wurden 1215, Der ausschlieBliche Einsatz der MRCP wirde demnach dazu fihren,
dass in 12-17% der Patienten die richtige Diagnose nicht gestellt wiirde. Dies erscheint aus
heutiger Sicht, insbesondere im Hinblick auf die Notwendigkeit der friihzeitigen Behandlung,
problematisch.

Therapiemoglichkeiten

¢ Papillotomie

¢ Bougierung oder Ballondilatation einer Stenose
¢ Steinextraktion aus den Gallengéngen

¢ Transpapillére Einlage einer Drainage

Die endoskopische Aufdehnung bzw. Drainierung der Stenosen bei PSC ist oft schwierig und
sollte nur von erfahrenen Endoskopikern durchgeflihrt werden. Bei extrahepatischer Stenosie-
rung kann versucht werden, die Stenose zu bougieren bzw. zu dilatieren 12 13, Falls die Auf-
dehnung nicht gelingt, kann durch Einlage einer Drainage der Gallefluss wiederhergestellt wer-
den. Bei bakterieller Cholangitis sollte zunachst immer die Einlage einer Drainage versucht
werden, da so am schnellsten ein ausreichender Gallefluss erreicht wird und eine erfolgreiche
Dilatation oft nur nach mehreren Sitzungen gelingt. Die Mdglichkeiten der Drainagen-Einlage
sollten nicht Uberschéatzt werden, da die Erkrankung h&ufig nicht nur die extrahepatischen son-
dern auch die intrahepatischen Gallengange betrifft. AuBerdem ist die richtige Platzierung von
Drainagen wegen der ausgepragten Fibrosierung oft schwierig, wenn nicht unméglich. Draina-
gen sollten nur fir einige Wochen belassen und entfernt werden, bevor sie verstopfen, um eine
neuerliche Cholangitis zu verhindern. Nach Entfernen der Drainage sollte sofort eine Dilatation
angestrebt werden, da zu diesem Zeitpunkt eine Ballondilatation am erfolgversprechendsten
ist. Bei Nachweis eines prastenotischen Konkrementes kann die Steinextraktion versucht wer-
den. In fortgeschrittenen Stadien der Erkrankung ist die Lebertransplantation indiziert.

Komplikationen

Die haufigste Komplikation der ERCP bei PSC ist die Auslésung einer bakteriellen Cholangitis.
Sie entsteht durch Einschleppen von Bakterien mit dem Kontrastmittel bei Patienten mit hoch-
gradigen Stenosierungen 4. Bei diesen Patienten ist deshalb eine vorsorgliche Antibiotikagabe
indiziert ' 19, Am haufigsten sind Infektionen mit Enterobakterien (inklusive Anaerobier) und
Pseudomonas aeruginosa. Die Antibiotika der Wahl sind Breitspektrumpenizilline (z.B. Mezlo-
zillin) oder Cephalosporine (z.B. Cefotaxim) in Kombination mit Metronidazol. Alternativ kann
auch Ciprofloxazin '® eingesetzt werden. In Problemfallen ist Imipinem oder Meropenem sinn-
voll.

Eine weitere Komplikation ist die Perforation des Gallengangs beim Versuch der Bougierung
bzw. Drainierung. Da der Gallengang bei der PSC oft divertikelartige Ausstilpungen aufweist,
kann beim Vorschieben des Flihrungsdrahtes der Gallengang verletzt werden.

Es besteht ein erhdhtes Komplikationsrisiko der Endoskopie bei Patienten mit PSC 24. Bei bis
2% der asymptomatischen Patienten und bis 14% der Patienten mit Cholestasesymptomatik
kann es zur zunehmenden Cholestase kommen.
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Verlaufsuntersuchungen

Bei Patienten mit PSC ist die rechtzeitige Indikationsstellung zur Lebertransplantation wichtig.
Die Kontrolle der Patienten durch ERCP ist bei jeder Verschlechterung der Cholestase indiziert,
da nur so festgestellt werden kann, ob eine extrahepatische Stenose oder ein prastenotisches
Konkrement vorliegt. Nur durch Ausschluss einer extrahepatischen Cholestase kann die Diag-
nose einer intrahepatischen Cholestase (z.B. bei Zirrhose) sicher gestellt werden.

Bei Anstieg des Serumbilirubins sind ERCP-Kontrollen auch deshalb erforderlich, weil Patienten
mit PSC gehauft Gallengangskarzinome entwickeln 102124, Bei PSC muss mit einem Gallen-
gangs-Ca in ca. 10% gerechnet werden. Bei Patienten mit schwerer Cholestase, die zur Trans-
plantation vorgestellt wurden, hatten bis zu 30% ein Gallengangs-Ca '°. Da die Prognose dann
sehr schlecht ist, sollte bei Patienten mit fortgeschrittener Erkrankung versucht werden, durch
MRCP in Kombination mit der konventionellen MR-Bildgebung und bei unklaren Befunden durch
ERCP die Entwicklung eines Karzinoms zu erkennen. Alternativ kann auch mit Hilfe der PET
(Positronen-Emmisionstomographie) versucht werden die Diagnostik eines Gallengangs-Ca zu
stellen. Leider erlauben alle diese Methoden bislang nur selten die Diagnose eines Gallengangs-
Ca in einem frihen Stadium zu stellen.
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Primér sklerosierende Cholangitis

1. Indikation zur ERCP

¢ Die Indikation zur ERC ist gegeben bei Cholestase unklarer Genese, erhdhten Leber-
werten bei Colitis ulcerosa und M.Crohn und bei Verdacht auf Gallengangskarzinom (Evi-
denzgrad II-2).

2. Diagnostische Wertigkeit

¢ Die Diagose der PSC wird mit der ERC ggf. auch mit der MRC gestellt (Evidenzgrad 1I-2).
Ob bei einem sehr kleinen Teil der Patienten die Diagnose ausschlieBlich durch Leber-
biopsie-leberhistologie (Small Duct Disease mit Verdnderungen nur an den kleinsten Gal-
lengangen) gestellt werden kann, wird kontrovers diskutiert.

3. Therapiemdglichkeiten

e Papillotomie, Bougierung oder/oder Dilation einer Stenose, Steinextraktion aus den
Gallengangen, transpapillare Einlage einer Drainage (Evidenzgrad II-2).

¢ |n fortgeschrittenen Erkrankungsstadien ist eine Lebertransplantation indiziert.




