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Afgrænsning af emnet 

Denne guideline omhandler diagnostik, behandling og opfølgning af patienter med primær biliær cholangitis 

(PBC). Målet med den medicinske behandling af PBC er at forebygge udvikling af fibrose og cirrose. 

Behandlingen af de hyppigste ledsagesymptomer til PBC vil også blive gennemgået.  

Generel behandling af cirrose, hepatocellulært carcinom, opfølgning efter levertransplantation samt forhold 

vedrørende overlap til autoimmun hepatitis omfattes ikke af denne guideline.  

Quick-guide 

Diagnosen PBC skal mistænkes hos patienter med mindst 3 måneder varende forhøjet basisk fosfatase, 

hvor ultralydsskanning (UL) af leveren ikke viser tegn til galdegangsdilatation. 

Diagnosen kræver tilstedeværelse af to ud af tre kriterier:  

1. Vedvarende forhøjet basisk fosfatase uden anden påviselig årsag. 

2. Forhøjet titer af antimitokondrie-antistof (AMA). Alternativt forhøjede PBC-specifikke antinuklære 

antistoffer ANA Sp100 og Gp210, som bør måles ved negativ AMA.  

3. Leverbiopsi med forandringer forenelige med PBC. 
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Behandling: Ursodeoxycholsyre (UDCA) 13-15 mg/kg kropsvægt gives som en eller to doser, se tabel 1. 

Behandlingsrespons følges med halvårlige/årlige blodprøver, og målet er basisk fosfatase < 160 U/L efter et 

års behandling. Opnås dette ikke, henvises patienten til en højtspecialiseret afdeling mhp. supplerende 

behandling.  

Symptombehandling: Patienter med svær hudkløe og/eller fatigue tilbydes kløestillende behandling hhv. 

hjælp til socioøkonomiske foranstaltninger.  

 

Forkortelser 

ALAT = alanin-aminotransferase 

AMA = anti-mitochondrie antistof 

ANA = anti-nukleært antistof 

DEXA = Dual-Energy X-ray Absorptiometry 

ERCP = endoskopisk retrograde cholangio-pankreaticografi  

EUS = endoskopisk ultralyd 

FXR = farnesoid X receptor 

HCC = hepato-cellulært carcinoma 

IgG = immunglobulin G 

IgM = immunoglobulin M 

MRCP = magnetisk resonans cholangio-pancreaticografi 

NAFLD = non-alkoholic fatty liver disease 

OCA = obeticholsyre (obeticholic acid) 

PBC = primær biliær cholangitis 

PPAR = peroxisome proliferator-activated receptor 

UDCA = ursodeoxycholsyre  

UL = ultralyd 
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Indledning 

Baggrund 

Primær biliær cholangitis (PBC - tidligere betegnet primær biliær cirrose) er en kronisk progressiv autoimmun 

leversygdom. Sygdommen er karakteriseret ved inflammatorisk destruktion og tab af de intrahepatiske 

galdegange, hvilket fører til kolestase, sekundær fibrosedannelse i leverparenkymet og ultimativt leversvigt 

(1-3).  

Geografisk ses en stor variation i forekomsten af PBC med flest tilfælde i Nordamerika, efterfulgt af Europa og 

Asien- og Stillehavsområdet (4). I år 2000 var prævalensen i Danmark 11,5 per 100.000 indbyggere, og det 

årlige antal nydiagnosticerede fra 2000-2009 var 1,14 per 100.000 indbyggere (5). PBC diagnosticeres langt 

hyppigere hos kvinder end hos mænd med en ratio på omkring 9:1. Patogenesen er fortsat ukendt, men 

miljømæssige, immunologiske og genetiske faktorer spiller alle en rolle (6). Mere end halvdelen af 

patienterne udvikler træthed eller hudkløe, der kan nedsætte livskvaliteten betydeligt (7).  

Patienter, som på diagnosetidspunktet er symptomfrie og kun har periportal fibrose, har samme overlevelse 

som baggrundsbefolkningen. Dårligere prognose ses hos patienter med svær fibrose eller cirrose på 

diagnosetidspunktet (8), og hos patienter, der ikke opnår tilstrækkeligt biokemisk respons på 

standardbehandlingen med UDCA (9, 10). UDCA bremser udviklingen af fibrose og cirrose, men på trods 

af behandling med UDCA vil henholdsvis 4%, 12% og 59% af PBC patienter med Ludwigs stadium 1, 2 og 

3 fibrose (11) udvikle levercirrose i løbet af 5 år (12). AMA har ikke betydning for prognosen og bruges 

udelukkende diagnostisk (13, 14).  

En del af patienterne vil udvikle anden autoimmun komorbiditet, hyppigst ses Sjögrens syndrom, SLE, 

rheumatoid artritis, autoimmun hepatitis og thyreoideasygdom (15, 16). 

 

 

 

Evidensniveau for kliniske rekommandationer 

Vurdering af evidensniveau (EN, 1 – 5) og rekommendationsgrad (RG, A-D) i henhold til Centre for Evidence 
Based Medicine, University of Oxford (link). 
 

http://www.cebm.net/levels_of_evidence.asp#levels


4 
 

Diagnostik  Evidensniveau Anbefaling 

Kolestatisk mønster i leverbiokemi og forhøjet AMA-titer eller alternativt 

PBC-specifikt ANA (Sp100 og Gp210) er diagnostisk for PBC. 

IA A 

Billeddiagnostik med UL af leveren (eller i tvivlstilfælde MRCP/ERCP/ 

EUS) bør foretages for at udelukke anden årsag til kolestase. 

- D 

Leverbiopsi foretages mhp. diagnostik ved negative autoimmune 

markører, og billeddiagnostik, som viser normale galdegange. IB A 

Tillige anbefales leverbiopsi ved PBC med mistanke om 

overlapssyndrom med AIH eller samtidig NAFLD III A 

Behandling 
  

UDCA (13-15 mg/kg) anbefales som første valg til behandling af PBC, 

og fortsættes livslangt, hvis tolereret. IB A 

Behandlingsrespons vurderes efter 6 mdr. i hht. Paris II-kriterierne.  
IIB B 

Fibrater bør overvejes/tilbydes til patienter med utilstrækkelig effekt af 

UDCA, aktuelt henvises disse patienter til en højtspecialiseret afdeling i 

hht. Specialeplanen 

IB A 

Obeticholsyre kan kun tilbydes i protokolleret regi som add-on ved 

manglende biokemisk respons på UDCA som monoterapi eller ved 

UDCA-intolerance. 

IB D 

Henvisning til vurdering mhp. levertransplantation bør tilbydes ved PBC-

cirrose med komplikationer, bilirubinstigning > 50 µmol/L eller intraktabel 

hudkløe. 

IIB C 

Opfølgning 
  

Behandlingsresponset vurderes 6 måneder efter opstart af UDCA-

behandling ved brug af Paris-II-kriterier. IIB B 

Sygdomsprogression vurderes primært ved halvårlige/årlige blodprøver, 

årlig fibroscanning samt eventuelt scoringssystemet UK-PBC, som 

estimerer risikoen for leversvigt. 

- D 

PBC-cirrose følges med halvårlige opfølgninger inkl. HCC-screening 

vha. UL lever. Screening for/kontrol af varicer som vanligt ved cirrose. - D 

 

Ledsagesymptomer   

Alle PBC-patienter bør udspørges om symptomer på pruritus, fatigue, 

øjen- og mundtørhed. - D 
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Ved hudkløe er cholestyramin 4 g x 2-4 dagligt førstevalgsbehandling, 

Rifampicin 150 mg x 1-2 daglig andet valg. IIIA B 

Ved svær, intraktabel fatigue er der ofte brug for socialøkonomiske 

foranstaltninger. - D 

Ved beskeden dyslipidæmi og uden tilstedeværelsen af andre 

risikofaktorer for kardiovaskulær sygdom, anbefales ikke brug af 

lipidsænkende behandling. 

IIB B 

 

Litteratur søgningsmetode 

På PubMed er søgt på kombinationer af termerne  

”primary biliary cholangitis, diagnosis, symptoms, pruritus, fatigue, liver biopsy, treatment, ursodeoxycholic 

acid, obeticholic acid, bezafibrate, phenofibrate, fibrate, prognosis, liver transplantation”. 

Herudover er EASL guideline for PBC, Journal of Hepatology 2017, gennemgået som forlæg. Seneste 

søgedato: 26.02.2022 

Emneopdelt gennemgang 

 

Problemstilling 1 

Hvordan stilles diagnosen PBC? 

De diagnostiske kriterier (1, 2): 

To ud af tre følgende kriterier skal være opfyldt: 

1. Vedvarende forhøjet basisk fosfatase (som udtryk for galdestase) uden anden påviselig årsag. 

2. Forhøjet titer af AMA. Alternativt forhøjede PBC-specifikke ANA Sp100 og Gp210), som bør måles 

ved negativ AMA.). 

3. Leverbiopsi med forandringer forenelige med PBC. 

Kliniske tegn:  

De hyppigste symptomer er træthed og hudkløe.  Ved svær, fremskreden sygdom ses ikterus og cirrose-

stigmata.  
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Leverbiokemi: 

Der ses typisk forhøjet basisk fosfatase, og ALAT er oftest let forhøjet. Ved senstadiet af PBC ses også 

hyperbilirubinæmi, som udtryk for tab af galdegange. 

Auto-antistoffer:  

Autoantistofferne er diagnostiske, og mere end 90% af patienter med PBC har positiv AMA, som er specifik 

for PBC ved forhøjet basisk fosfatase (17, 18). AMA er positiv ved titer 1:40 (19). PBC-specifik ANA 

(Sp100/Gp210) er tilstede hos 30% af patienterne (20). ANA (Sp100/Gp210) bør måles ved negativ AMA og 

fortsat mistanke om PBC. Kun 1 ud af 6 patienter med positiv AMA, men normal basisk fosfatase udvikler 

PBC indenfor 5 år (21). 

Immunglobuliner:  

Ofte ses forhøjet immunglobulin M (IgM), men normal IgM udelukker ikke diagnosen. 

Billeddiagnostik: 

Ved kolestatisk biokemi bør den primære udredning inkludere UL af lever og galdegange for at udelukke 

galdegangsdilatation, men det er ikke et diagnostisk krav. Ved negative autoimmune markører for PBC bør 

man foretage MRCP mhp. at udelukke anden kolestatisk sygdom. Vigtigste differentialdiagnoser fremgår af 

tabel 2. 

Histopatologi: 

Diagnosen kan stilles alene på de biokemiske fund, så leverbiopsi har kun plads i diagnostikken ved 

negative autoimmune markører eller mistanke om overlapssyndrom med autoimmun hepatitis eller NAFLD 

(22). Leverbiopsi kan dog bruges til at vurdere fibrosestadiet, som har prognostisk betydning. 

Sygdomsgraden deles op i 4 forskellige stadier efter Ludwig (11): 

Stadium 1: Portal inflammation og lette duktale læsioner. 

Stadium 2: Fokal grænseflade hepatitis og galdegangsproliferation. 

Stadium 3: Fibrose med septadannelse mellem de portale triader (Bridging fibrosis) 

Stadium 4: Cirrose med duktopeni. 

Overlapssyndrom: 

Overlapssyndrom med autoimmun hepatitis skal overvejes ved ALAT-forhøjelse x 2-3 og positiv 
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glatmuskelcelle-antistof samt IgG-forhøjelse. Leverbiopsi anbefales ved mistanke om overlapssyndrom. De 

europæiske guidelines foreslår højere grænser for ALAT, hhv. IgG-forhøjelse, men anfører samtidig, at man 

med den strategi formentlig kommer til at overse behandlingskrævende overlap. 

Kliniske rekommandationer 1 

• Diagnosen PBC bør overvejes ved forhøjet basisk fosfatase uden anden påvist årsag. Ved samtidig 

forhøjet AMA er diagnosen sikret. 

• Ved negativ AMA, måles de PBC-specifikke ANA-antistoffer Gp210 hhv. Sp100, og ved forhøjet titer 

af et af disse er PBC-diagnosen sikret.  

• Ved negativ serologi og fortsat mistanke om PBC foretages leverbiopsi. 

• Leverbiopsi er også indiceret ved mistanke om samtidig autoimmun hepatitis, steatose eller anden 

leversygdom uafhængigt af antistofstatus.  

 
 
Problemstilling 2 

Medicinsk behandling af PBC har til mål at forebygge udviklingen af fibrose/cirrose. 

Ursodeoxycholsyre er standardbehandling ved PBC. Patienter, der ikke responderer tilfredsstillende på 

UDCA efter 6-12 måneder, kan tilbydes behandling med andre præparater, se nedenfor. Ved manglende 

respons ses vedvarende basisk fosfatase >160 U/L trods UDCA-behandling. 

 

Ursodeoxycholsyre  

Ursodeoxycholsyre er en sekundær hydrofil galdesyre, som har antikolestatisk effekt ved at stimulere 

galdeflow, reducere galdemængden og den toksiske effekt af skadelige galdesyrer (23). Behandling med 

UDCA bremser udvikling af fibrose og cirrose (3, 12, 24) og øger transplantationsfri-overlevelse hos patienter 

med middel eller svær leversygdom (25). UDCA er første valg til behandling af PBC, og der anbefales 

livslang behandling, så snart PBC-diagnosen er stillet. Den anbefalede dosis er 13-15 mg/kg dagligt (26), og 

behandlingen tolereres som regel godt med minimale bivirkninger (diarre, flatulens og vægtøgning er 

rapporteret). UDCA dosis på 750 mg kan indtages på én gang, doser herover anbefales fordelt på to eller 

flere doser (27), se tabel 1.  

 

Fibrater 
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Fibrater, peroxisome proliferator-activated receptor (PPAR) agonister, har en anti-kolestatisk effekt bl.a. via 

nedregulering af galdesyresyntesen (28). Kombinationsbehandling med UDCA + fibrater hos PBC-patienter 

med utilstrækkeligt respons på UDCA-behandling sænker niveauet af basisk fosfatase signifikant og oftest til 

normale værdier. Men der er endnu ikke langtidsopfølgning, som giver evidens vedrørende eventuel 

forebyggelse af dekompensation eller transplantationsfri overlevelse (29). Flere kohortestudier med PBC-

patienter, der har modtaget UDCA-behandling i over 12 måneder, har vist, at bedømt ud fra UK-PBC samt 

GLOBE scoren medfører fibratbehandling en signifikant øget transplantationsfri overlevelse. Ligeledes er en 

reduktion af fibrosegraden beskrevet hos 48% af PBC-patienterne i UDCA + fibrat-behandling. Andelen med 

cirrose reduceredes fra 19 til 3 % hos 31 patienter efter 5 år ved tillæg af fibratbehandling (10, 30, 31) (32). 

Fibrater anvendes endnu ikke rutinemæssigt i Danmark til behandling af PBC, men anbefales tilbudt til PBC-

patienter, som ikke responderer tilfredsstillende indenfor 6-12 måneder på UDCA alene. Aktuelt bør disse 

patienter iht. Specialeplanen henvises til en højtspecialiseret afdeling. 

 

Obeticholsyre 

Obeticholsyre (OCA) er en semi-syntetisk galdesyre-analog med høj affinitet for den nukleære farnesoid X 

receptor (FXR). FXR findes især i tarm og lever (33) og stimulerer syntese, sekretion, absorption og 

transport af galdesyrer. Randomiserede fase 2 og 3 studier har vist signifikant reduktion af basisk fosfatase 

ved OCA som add-on til UDCA overfor UDCA alene (34, 35).  

DSGH anbefaler aktuelt ikke anvendelse af OCA udenfor protokollerede studier, da der endnu ikke foreligger 

sikker evidens på forebyggelse af fibrosedannelse eller hårde endpoints (36). OCA er kontraindiceret ved 

både aktuel og tidligere dekompenseret levercirrose. 

 

Budesonid 

Budenosid er et syntetisk kortikosteroid med høj ” first–pass” metabolisme i leveren og dermed færre 

systemiske bivirkninger sammenlignet med prednisolon. Budenosid kan have uforudsigelige og alvorlige 

bivirkninger hos patienter med cirrose grundet den manglende ” first-pass” metabolisme.  

Der er endnu ikke overbevisende evidens for, at budesonid har gavnlig effekt som add-on behandling hos 

patienter med PBC (37).  
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Behandling af pruritus:  

Hudkløe er et hyppigt (20-70 %) forekommende symptom hos PBC-patienter, og medvirker væsentligt til den 

træthed og nedsatte livskvalitet, som op mod halvdelen af patienter oplever (38). Hudkløen er uafhængig af 

sygdomsstadium og leverbiokemi. Førstevalgsbehandling er en syrebindende anionbytter, colestyramin. 

Colestyramin skal tages forskudt fra anden peroral behandling, og der ses sjældent yderligere effekt ved 

doser over 4 gram × 4 dagligt. Ved behandlingssvigt er rifampicin andet valg (startdosis 150 mg x 2, 

maksimum 600 mg dagligt) (39). Rifampicin påvirker K-vitamin-metabolismen, hvorfor INR-stigning kan ses, 

særligt hos ikteriske patienter. Øvrige bivirkninger inkluderer hæmolyse og toksisk leverpåvirkning, begge 

ses sjældent. Rifampicin kan medføre rødfarvning af urin- og tårevæske, hvilket er vigtigt at informere om, 

herunder potentiel rødfarvning af kontaktlinser. Som tredjevalgsbehandling kan UV-lys forsøges, foruden 

naloxone (40), gabapentin, sertralin (41, 42) eller leverdialyse (MARS (43)). Ultimativt bør 

levertransplantation overvejes, hvorved hudkløen forsvinder (44). 

 

Levertransplantation 

Som ved andre kroniske leversygdomme, bør levertransplantation overvejes ved cirrose med komplikationer 

som ascites, blødende varicer og/eller hepatisk encephalopati. Stigende bilirubin er ved PBC et alvorligt 

tegn, og allerede ved bilirubin stigning til 34 µmol/L er den gennemsnitlige forventede restlevetid reduceret til 

49 måneder (45). Ved yderligere bilirubin stigning til > 50 µmol/L anbefales henvisning til center som 

varetager transplantationsudredning (Rigshospitalet, Aarhus Universitetshospital eller Odense 

Universitetshospital). Herudover kan kronisk, intraktabel hudkløe hos PBC-patienter være indikation for 

levertransplantation. Hvad angår svær, socialt invaliderende PBC-fatigue, persisterer denne desværre ofte 

efter levertransplantation, hvorfor dette symptom IKKE udgør indikation for transplantation. Er trætheden 

først blevet udtalt efter udviklingen af cirrose (”cirrose-træthed”), kan transplantationsvurdering overvejes. 

Kliniske rekommandationer 2  

• UDCA (13-15 mg/kg) anbefales som første valg til behandling af PBC, og det fortsættes livslangt, 

hvis tolereret.  

• Fibrater bør overvejes/tilbydes til patienter med utilstrækkelig effekt af UDCA, aktuelt henvises disse 

patienter til en højtspecialiseret afdeling i hht. Specialeplanen.  
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• Obeticholsyre tilbydes alene i protokolleret regi som add-on ved manglende biokemisk respons på 

UDCA monoterapi eller ved UDCA-intolerance. 

• Hudkløe, som giver nedsat livskvalitet, behandles med cholestyramin eller rifampicin. 

• Henvisning til vurdering mhp. levertransplantation bør tilbydes ved PBC-cirrose med komplikationer, 

bilirubinstigning til > 50 µmol/L eller intraktabel hudkløe.  

 

Problemstilling 3 

Opfølgning af patienter med PBC  

Ambulant opfølgning har især til formål at sikre et tilstrækkeligt behandlingsrespons, opspore evt. udvikling af 

cirrose, samt behandle ledsagesymptomer og komplikationer. Sidstnævnte behandles under problemstilling 4. 

 

Behandlingsrespons – Paris-II-kriterier og kontrol efter opstart af behandling 

Effekten af UDCA vurderes traditionelt efter et års behandling, men der er international konsensus om, at 

vurderingen kan finde sted efter allerede seks måneder. Det anbefales, at man her kontrollerer væsketal og 

levertal (inkl. INR og albumin). 

 

Behandlingsresponset er tilfredsstillende, når Paris-II-kriterierne er opfyldt: 

• Basisk fosfatase under 160 U/l og  

• Bilirubin under 25 µmol/l.  

• ASAT under 53 U/l 

 

Hvis UDCA tolereres og har givet et tilfredsstillende respons, fortsættes der hos ikke-cirrotiske patienter med 

årlige kontroller af biokemi samt fibroscanning. Fibroscanning med medianværdi > 9,6 kPa er associeret med 

fem gange øget risiko for dekompensation, lever transplantation og død. Hvis forløbet har været stabilt og 

ukompliceret i 2-3 år, fortsættes med årlig biokemisk kontrol og eventuelt kun fremmøde hvert 2. år. 

Hyppigheden af kontroller beror dog altid på en individuel vurdering og afhænger af patientens symptomer. 

Kontrol af AMA eller IgM er ikke indiceret. 

Ved et utilfredsstillende behandlingsrespons anbefales henvisning til en højtspecialiseret afdeling med henblik 

på evt. tillægsbehandling med fibrat (se flowchart sidst i guideline). 
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Sværhedsgrad og prognose 

På diagnosetidspunktet anvendes blodprøver, fibroskanning og eventuelt leverbiopsi til at vurdere 

sværhedsgraden af PBC. Patienter med et tidligt PBC-stadium (ingen eller let fibrose), og som responderer 

på behandlingen, har samme overlevelse som baggrundsbefolkningen (46).  Blandt risikofaktorerne for et 

dårligt behandlingsrespons kan nævnes: alder under 45 år, forhøjet basisk fosfatase, hyperbilirubinæmi på 

diagnosetidspunktet og et avanceret PBC-stadium (svær fibrose/cirrose) (47). 

 

Efter vurdering af behandlingsresponset kan evt. sygdomsprogression monitoreres ved årlig fibroskanning, 

blodprøver samt eventuelt scoringssystemer som UK-PBC: http://www.uk-

pbc.com/resources/tools/riskcalculator:/, som estimerer risikoen for levertransplantation eller lever-relateret 

død henholdsvis 5, 10 og 15 år efter diagnosen ud fra bilirubin, ALAT og basisk fosfatase målt efter 12 

måneders behandling med UDCA samt albumin og trombocytter på diagnosetidspunktet (10). Ved 

fibroskanning er en årlig stigning på mere end 2,1 kPa associeret med en 8,4 gange større langtidsrisiko for 

dekompensation, levertransplantation og død (48).  

 

Cirrose og hepatocellulært carcinom (HCC) 

Ved fibroskanning er grænseværdien for cirrose hos PBC-patienter 16,9 kPa (48). Ved mistanke om udvikling 

af cirrose suppleres undersøgelserne med ultralydsskanning af leveren og eventuelt leverbiopsi mhp. 

diagnostik. 

Patienter med PBC har en øget risiko for udvikling af HCC. I et observationelt multicenterstudie var incidensen 

3,4 tilfælde per 1.000 patientår (49). Der var association til mandligt køn, forhøjet ASAT, trombocytopeni, 

fremskreden sygdom herunder dekompenseret leversygdom. I en meta-analyse fra 2021 med data fra 22.615 

patienter (29 PBC-studier) fandt man en incidensrate for HCC på 4,7 per 1000 patient-år, og i undergruppen 

af patienter med cirrose en incidensrate på 15,7 per 1000 patientår (50) 

Der anbefales, at patienter med PBC og cirrose tilbydes halvårlig ultralydsskanning som HCC-surveillance 

samt i øvrigt opfølgning som vanligt ved levercirrose (1). 

 

Kliniske rekommandationer 3 

http://www.uk-pbc.com/resources/tools/riskcalculator:/
http://www.uk-pbc.com/resources/tools/riskcalculator:/
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• Behandlingsresponset vurderes seks måneder efter opstart af UDCA-behandling ved brug af Paris-      

      II-kriterier. 

• Sygdomsprogression vurderes primært ved fibroskanning og blodprøver samt eventuelt 

scoringssystemet UK-PBC risk score.  

• PBC-patienter med cirrose følges med halvårlige opfølgninger inkl. HCC-surveillance.  

 

Problemstilling 4 

Ledsagesymptomer, komplikationer og autoimmun komorbiditet ved PBC 

Alle PBC-patienter bør vurderes mhp. forekomst af ledsagesymptomer. Evt. ekstrahepatisk autoimmun 

komorbiditet (navnlig Sjøgrens sygdom og thyreoideasygdom) samt sjældnere tilfælde med overlap til 

autoimmun hepatitis identificeres. Sidstnævnte patienter henvises til højtspecialiseret afdeling grundet 

alvorligere prognose og et mere komplekst behandlingsregime. Sværhedsgraden af ledsagesymptomerne 

korrelerer ikke med sygdomsstadiet og forbedres ikke af UDCA (1). 

 

Fatigue 

Erfaringsmæssigt er det mest betydende problem fatigue. Ca. 50 % af patienterne rammes af PBC-relateret 

træthed, heraf 20 % i svær grad. Trætheden kan være invaliderende og vanskeliggør opretholdelsen af et 

normalt arbejdsliv samt social aktivitet. Der bør altid screenes for andre potentielle årsager end PBC per se, 

herunder for anæmi, D-vitamin-mangel og thyreoideasygdom. Ikke så sjældent er der behov for at hjælpe 

patienten med ansøgning om f.eks. fleksjob eller førtidspensionering (51).  

Der findes aktuelt ingen behandling for fatigue ved PBC. Trætheden vil ofte persistere efter 

levertransplantation (52).  

 

Hyperkolesterolæmi 

Hyperkolesterolæmi ses hos cirka 80 % af patienter med PBC, men flere retrospektive studier har ikke vist en 

øget risiko for kardiovaskulære sygdomme (1, 2, 53-55). Ved PBC og metabolisk syndrom kan behandling 

med kolesterolsænkende medicin overvejes (2).     

 

Osteoporose 
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Ligesom ved anden kolestatisk leversygdom er der ved PBC en øget risiko for osteoporose. Risikoen er 

rapporteret op til fire gange forøget sammenlignet med køns- og aldersmatchede individer (56, 57).  

DEXA-skanning foretages på diagnosetidspunktet. Behandling af nedsat knogletæthed afviger ikke fra andre 

patientgrupper (ref. Dansk Endokrinologisk Selskab: https://endocrinology.dk/nbv/calcium-og-

knoglemetabolisme/ ). 

 

Sjøgrens syndrom 

Sicca-syndrom (tørhedssyndrom) med f.eks. tørre øjne og mundtørhed er almindeligt forekommende ved PBC. 

Andre symptomer kan være dysfagi og vaginal tørhed. Øjendråber, mundgele og lokal østrogenbehandling 

kan afhjælpe symptomer. Ved mistanke om Sjøgren syndrom henvises til reumatologisk udredning (58).   

 

Øvrig autoimmun komorbiditet 

Ud over Sjøgrens syndrom er der ved PBC også en øget forekomst af andre autoimmune sygdomme, blandt 

andet thyreoideasygdom, reumatoid arthritis, cøliaki, sklerodermi, Raynauds syndrom m.fl. (59).  

 

Kliniske rekommandationer 4 

• Alle PBC-patienter bør spørges om symptomer vedrørende pruritus, fatigue, øjen- og mundtørhed.  
 

• Ved svær, intraktabel fatigue kan der være behov for socialøkonomiske foranstaltninger herunder 
reduceret arbejdstid og evt. førtidspension. 

 
• Ved kun beskeden dyslipidæmi og uden tilstedeværelsen af andre risikofaktorer for kardiovaskulær 

sygdom, anbefales ikke brug af lipidsænkende behandling. 

 

• PBC øger risikoen for osteoporose, hvorfor patienterne efter diagnose bør tilbydes 

knoglemineralscanning, og herefter opfølgning i hht. retningslinjerne fra Dansk Endokrinologisk 

elskab. 
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Tabel 1. UDCA doser  

Legemsvægt 
(kg) 

Samlet dosis 
(13-15 mg/kg) 

Morgen Aften 
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47-62 750         750 

63-78 1000 500 500 

79-93 1250 500 750 

94-109 1500 750 750 

> 110 1750 750 1000 

 

Bemærk: Ved diarré eller forværring af hudkløe efter start af UDCA-behandling, kan dosis reduceres til 250 

mg x 1 og trappes op over f.eks. 4-6 uger til slutdosis er nået. Ved vedvarende, intolerabel diarré må 

behandlingen seponeres. 

 

 

Tabel 2. Vigtigste differential diagnoser ved 
kolestatisk leverbiokemi  

Autoimmun hepatitis 

Primær og sekundær skleroserende cholangitis 

Drug-induced liver injury (DILI) 

Non-alkoholisk steatohepatitis/fedtleversygdom 

Sarcoidose 

Viral hepatitis 

IgG4-relateret cholangitis 

Paraneoplastisk/malignitet 

Genetiske tilstande (galdetransporter gen mutationer 
(f.eks. BRIC type 1-3, PFIC type 1-3)  

Bilag I: Flowchart for behandlingsstrategi ved PBC. 
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