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Autoimmune Hepatitis (AIH) — was ist das

Die Autoimmune Hepatitis (AlH] ist eine seltene, chronische
Lebererkrankung. Ursache ist eine bislang weitgehend unver
standene Reaktion des Immunsystems gegen die Zellen der
Leber. Das Immunsystem schiitzt den Kérper normalerweise
unfer anderem vor Infekfionen mit Viren und Bakferien. Bei
der AlH richtet es sich jedoch gegen die eigene Leber, was
zu einer andavernden Entzindung und lefztlich zur Zerste-
rung der leberzellen fihrt. Ohne eine adéquate Behandlung
gehen Uber die Zeit immer mehr leberzellen verloren, sie
werden durch Narben- oder Bindegewebe ersefzt. Man
spricht dann von einer zunehmenden Fibrose. Der fortge-
schrittene Umbau der Leber durch Bindegewebe wird als
leberzirrthose bezeichnet.

Die Lleber erméglicht als eines der wichtigsten Organe im
Kérper viele notwendige Funkfionen, darunter die Bildung
von EiweiBen (Proteinen), einen stabilen Blutzuckerspiegel
und die Verarbeitung von Feften und Kohlenhydraten, die
iber die Nahrung aufgenommen werden. Diese Aufgaben

bernimmt die Leber frotz zusditzlicher Belastungen des
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Entstehung einer Autoimmunen Hepatitis (AIH)




Kérpers wie mangelnde Bewegung, Alkohol und ungesunde
Ernahrung. Bei Personen mit AlH wird die Lleber durch das
Immunsystem belastet. Bei vielen Befroffenen erfilllt die Leber
ihre normalen Funktionen weit bis ins Stadium der schweren
Vernarbung (leberzirthose| hinein. Wird die Leber jedoch im
Stadium der Zirthose weiter geschadigt, kann sie ihre nor-
male Funkfion nicht mehr ausreichend erfillen. Dies kann zu
lebensgeféhrlichen Komplikationen fihren oder eine leber-
transplantation erforderlich machen. Daher ist eine adéquate
Behandlung und Uberwachung der AIH in jedem Stadium
der Erkrankung wichtig und sinnvoll.

Die AlH ist nicht ansteckend und keine Erbkrankheit. VWarum
einige wenige Menschen von ihr betroffen sind und andere
nicht, ist nicht bekannt und wird aktuell erforscht. Vermutlich
wird das Auftrefen einer AIH durch ein kompliziertes Zusam-
menspiel aus duPerlichen Ursachen (Infektionen, Umwelt-
einflissen) und individueller Veranlagung beginstigt. Die
Erkrankung ist also nicht selbst verschuldet, sondern entsteht
aufgrund von Fakioren, die wir nicht beeinflussen kénnen.
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fehlreguliertes Autoimmune
Immunsystem Hepatitis




Die Diagnose einer AlH wird anhand verschiedener Metho-
den gestellt. Dabei spielen v. a. die Blutuntersuchung und
die Untersuchung einer Llebergewebeprobe (Biopsie) eine
entscheidende Rolle. Nach der Diagnosestellung erhalten
Betroffene meist eine Behandlung, die die UberschieBende
Reaktion des Immunsystems gegen die Leberzellen démpft.
Ob diese Therapie erfolgreich ist, lasst sich unkompliziert
mit Blutuntersuchungen und speziellen, ultraschallgestitzten
Methoden wie der Messung der Lebersteifigkeit (Elasto-
graphie) iberpriffen. Ziel der Behandlung ist ein méglichst
vollstandiges Zuriickgehen der Leberentzindung. Obwohl
die AIH — wie die meisten Autoimmunerkrankungen — bislang
nicht heilbar ist, weif® man, dass eine erfolgreiche Therapie
selbst bei fortgeschrittener Vernarbung zu einer Erholung der
Leber und ihrer Funktionen fohrt. Dadurch haben Betroffene
mit einem guten Ansprechen auf die Therapie eine normale
Lebenserwartung.

Wer ist von einer AlH betroffen?

Die AlH kann bei Menschen in jedem Alter auftreten, aller-
dings wurden zwei ,Erkrankungsgipfel” (im Kindesalter sowie
zwischen 40 und 70 Jahren) beobachtet. Wie bei vielen
Autoimmunerkrankungen sind Fraven héufiger befroffen als
Ménner. Viele Personen mit AIH haben neben der AlH au-
Berdem noch andere Autoimmunerkrankungen (zum Beispiel
Hashimoto-Thyreoiditis, eine Schilddrisenerkrankung), die
vermutlich Ausdruck des fehlregulierten Immunsystems sind.
Aufgrund ihrer geringen Prévalenz ([dem Vorkommen der
Erkrankung innerhalb einer Bevélkerung zu einem einzelnen
Zeitpunkt) von ca. 16 pro 100.000 Personen gilt sie als
seltene Erkrankung. In Deutschland leben ca. 15.000 bis
20.000 Personen mit AlH.

Woran merke ich, dass ich eine AIH habe?

Es gibt keine spezifischen Symptome, die auf eine AlH
hinweisen. Das Spekirum der Beschwerden, mit denen sich
Betroffene zur Grztlichen Untersuchung vorstellen, ist sehr
groP und reicht von einem Zufallsbefund in einer hauscirz+-
lichen Laborkontrolle bis hin zu einer schweren Gelbsucht mit
Wassereinlagerungen in den Beinen, die im Krankenhaus
behandelt werden muss. Personen mit AIH berichten jedoch
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Mégliche Symptome einer AIH

héufig von @hnlichen Problemen, die dann eine weitere
Abklarung nach sich ziehen: Zunehmende Abgeschlagenheit
und Tagesmidigkeit, Bauch- und Verdauungsbeschwerden
oder Gelenkschmerzen sind haufige Symptome. In vielen Fél-
len bestehen jedoch iberhaupt keine Beschwerden. Dies ist
unter anderem ein Grund dafir, dass bei etwa einem Viertel
der Betroffenen zum Zeitpunkt der Diagnosestellung schon
eine deutliche Vernarbung (fortgeschrittene Leberfibrose oder
eine Leberzirrthose) vorliegt.

Wie genau wird eine AIH diagnostiziert?

Viele Betroffene berichten von jahrelang erhdhten Lleberwer-
ten, die letzilich zur weiteren Abklarung gefthrt haben. In
der Blutuntersuchung zeigen sich vor allem erhéhte Trans-
aminasen (Aspartat-Aminotransferase — AST, auch als GOT
bezeichnet und Alanin-Aminotransferase — ALT, auch als GPT
bezeichnet] als Zeichen der Leberentziindung. In der Mehr-
zahl der Félle findet sich auch eine Vermehrung spezieller
EiweiBgruppen, darunter eine Erhdhung des Immunglobulins G
[lgG). Bei Verdacht auf eine AlH wird das Blut auch auf
spezielle, vom Immunsystem gebildete Autoantikérper
[Antinuklecire Antikérper — ANA, Antikérper gegen glatte
Muskulatur (smooth muscle antibodies) — SMA, Leber-Nieren-
Mikrosomen-Antikérper (liver kidney microsome anfibodies)




Blutabnahme zur Untersuchung der leberblutwerte

— LKM, Antikérper gegen I6sliches Leberantigen/Leber-Pan-
kreas-Antigen (soluble liver antigen/liver pancreas antigen)
— SLA/IP) untersucht. Weisen diese Untersuchungen auf eine
mégliche AIH hin, ist eine Untersuchung des lebergewebes
mittels Probeneninahme (Biopsie) notwendig und empfohlen.
Hier kann neben AlH+typischen Entzindungsmustern und dem
Ausschluss anderer Lebererkrankungen auch der Grad der
Vernarbung beurteilt werden. Zuséizlich wird Gberprisft, ob
andere Fakioren (wie eine vermehrie Fefteinlagerung in der
leber) bei der Erhdhung der Leberwerterhdhung eine Rolle
spielen.

Wie wird die AIH behandelt? Wie haufig
muss sie kontrolliert werden?

Bei der Behandlung der AIH werden zwei Phasen der The-
rapie unferschieden. In der ersten Phase (Entzindungsphase)
zeigt sich meist eine hohe Akfivitat des Immunsystems gegen
die leberzellen. Um diese wirksam zu unterdriicken, wird

in den meisten Féllen Prednisolon (ein Corfison-Préparat]
eingeselzt. Es bekémpft die Entzindung und wird in Abhdn-
gigkeit der Wirksamkeit stufenweise iber mehrere VWochen
und Monate reduziert. Da Cortison mittel- und langfristig




deutliche Nebenwirkungen [unter anderem Gewichtszunah-
me, Rickgang der Knochendichte, Diabetes) verursachen
kann, wird meist mit kurzem zeitlichen Abstand parallel mit
der zweiten Therapiephase (Erhaltungsphase) begonnen.
Hierbei kommen ebenfalls lang erprobte Medikamente wie
Azathioprin/Mercaptopurin und Mycophenolat (MMF) zum
Einsatz. Diese unterdriicken die Entzindung langfristig und
sparen somit Corfison ein.

Langfristiges Ziel ist eine Normalisierung der Leberwerte
[,Remission”) unter einer maglichst geringen Medikamenten-
dosis. Bei stabilen Werten und Wohlbefinden der Betroffenen
ist eine arztliche Kontrolle einmal im Quartal (also etwa alle
drei Monate) ausreichend. Je nach Entzindungsakiivitat und
Beschwerden sollten sich Betroffene ein- bis zweimal im Jahr
bei Leberspezialist:innen [Hepatolog:innen) zur Verlaufs-
beurteilung vorstellen. Neben einer grindlichen Anamnese
[Befragung,/ Symptomerhebung), kérperlichen Untersuchung
und speziellen Laboruntersuchungen kann der Erkrankungsver-
lauf insbesondere mit Uliraschall und Elastographie (Messung
der leberelastizitt) Gberprift werden. In Zusammenarbeit

mit den Hausdirzt:innen werden Betroffene auerdem zu
speziellen Aspekien beraten, die in Zusammenhang mit der
Erkrankung und/oder der Therapie stehen. Dazu zdhlen
beispielsweise Impfungen (gegen Virushepatitis A und B,
saisonale Grippe, Lungenenizindung, Girtelrose|, Vorsorge-
unfersuchungen (unter anderem Hautkrebsscreening, gynéko-
logische Vorsorge, Knochendichtemessung) und Empfehlungen
zu Emahrung und Lebensstil. Die genauen Empfehlungen
richten sich nach dem individuellen Risiko der Betroffenen.
Insbesondere beim Vorliegen einer leberzirhose oder bei aus-
bleibender Normalisierung der Laborwerte unter der Therapie
ist eine Anbindung an geschulle Hepatolog:innen wichtig, um
ein Fortschreiten der Erkrankung zu verhindern. Eine Leber-
fransplantation bei AIH ist heutzutage nur noch in sehr sellenen
Fallen notwendig und zeigt gute Llangzeitergebnisse.

Je nach Symptomen ist ggf. auch eine Behandlung durch
weitere Fachrichtungen wie Rheumatologie bei Gelenkbe-
schwerden sinnvoll. Viele Befroffene berichten auch von
psychischen Belastungen durch ihre Erkrankung. Diese im
Alltag oft hinten angestellten Symptome kénnen die lebens-



qualitét der Betroffenen erheblich beeintréichtigen und sollien
offen angesprochen werden, da eine Zusammenarbeit mit
Psychotherapeut:innen héufig zu einer deutlichen Beschwer-
debesserung fihrt.

Bei Betroffenen mit gutem Ansprechen kann nach ca.

zwei bis drei Jahren in Remission ein Auslassversuch der
medikamentdsen Therapie erfolgen. Hierbei werden die
Medikamente stufenweise reduziert und schlussendlich ganz
abgesetzt. Da es bei vielen Betroffenen zu einer Riickkehr
der Enfziindung kommt, sollte ein Auslassversuch nur in
Abstimmung mit den behandelnden Arzt:innen und unter
regelméBiger Kontrolle der Llaborwerte erfolgen.

Kann ich eine Familie grinden oder eine
Weltreise machen?

Sowohl als auch! Personen mit AlH sollten ihren Kinder-
wunsch mit den behandelnden Hepatolog:innen bespre-
chen. Méaglicherweise ist eine Anpassung der Medika-
mente vor der Empféngnis erforderlich (insbesondere bei
Patient:innen unfer Therapie mit MycophenolatMofetil,
MMF). Eine Schwangerschaft bei AIH sollte auBerdem spe-
ziell tberwacht werden. Hierfir kann die Vorstellung in einer
Klinik notwendig sein, die Erfahrung in der Betreuung wer
dender Eltern mit AlH vorweisen kann. Kinder von Personen
mit AIH haben ein gering erhdhtes Risiko, selbst an einer AlH
zu erkranken. Dies gilt fir alle ersigradig Verwandten (Elrern,
Geschwister, Kinder). Eine spezielle Vorsorge, die Uber die
normalen Kontrollen (zum Beispiel bei Kinderarzt:innen)
hinausgeht, ist nicht erforderlich. Allerdings sollten aufféillige
leberwerte auch im Kindesalter immer abgeklart werden —
unabhdngig davon, ob ein Elternteil an einer AlH erkrankt
ist. Auch Reisewinsche sind grundsatzlich realisierbar. Magli-
cherweise sind spezielle Impfungen (zum Beispiel gegen He-
patitis A, siehe oben) vor Reiseantrift notwendig. Impfungen
mit Lebendimpfstoffen bedirfen einer speziellen Beratung, da
sie unter loufender Therapie héufig nicht gegeben werden
dirfen. Aufgrund eines leicht erhdhten Risikos fir Infektionen
unter der Therapie sollfen Betroffene daher auch auf einen
bestehenden Versicherungsschutz fir Auslandsreisen achten,
um bei Fieber oder sonstigen Anzeichen fir Infektionen auch
vor Ort rechizeitig drzfliche Hilfe in Anspruch nehmen zu
kénnen.



Bei einer AlH kdnnen verschiedene Impfungen empfohlen werden.

Wie finde ich Arzt:innen, die meine AIH
behandeln?

Da die AlH eine selfene Erkrankung ist, sind nicht alle
Arzt:innen mit ihrer Behandlung vertraut. Idealerwei-

se sollten Personen mit AIH von speziellen Arzt:innen
(Hepatolog:innen) betreut werden, die iber Erfahrungen

in der Diagnose und Therapie der AlH verfiigen. Einige
Kliniken sind Teil eines nationalen Netzwerks fir seltfene
Leberkrankheiten und des europaweiten Netzwerks ,ERN
RARE-LIVER". Befroffene, die in solchen spezialisierten Einrich-
tungen behandelt werden, kénnen vom gebiindelten Fach-
wissen und der strukturierten Zusammenarbeit im Netzwerk
profitieren. Fallbesprechungen innerhalb dieses Netzwerks
ermaglichen es, auch besonders komplexe oder seltene
Verlgufe gemeinsam zu beurteilen und optimale Therapie-
enfscheidungen zu freffen.
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_Leberstiftung

Die Deutsche leberstiftung befasst sich mit der Leber, Leber-
erkrankungen und ihren Behandlungen. Sie hat das Ziel, die
Patientenversorgung durch Forschungsférderung und eigene
wissenschaftliche Projekte zu verbessern. Mit intensiver
Offentlichkeitsarbeit steigert die Stiftung die Wahmehmung
fir Lebererkrankungen, damit diese friher erkannt und geheilt
werden kénnen. Die Deutsche Leberstiftung bietet auBerdem
Information und Beratung fiir Betroffene und Angehérige
sowie fiir Arzte und Apotheker in medizi-

0| 0l nischen Fragen. Weitere Informationen:
z] www.deutsche-leberstiftung.de.
-E Weitere Informationen zur Deutschen Leberstiftung

Noch Fragen?

Auf unserer Website finden Sie viele aktuelle Informationen,
auch weiteres Informationsmaterial. Zudem haben Sie dort
die Maglichkeit, im Netzwerk der Assoziierten der Deutschen
Leberstifung eine kompetente Ansprechperson in |hrer

Né&he zu finden. Nutzen Sie auch gern unsere Telefonsprech-
stunde unter 01805-45 00 60. Fir die Telefonate fallen
Verbindungskosten in Hohe von O, 14 Euro pro Minufe an.
Die Telefonsprechstunde ist von Dienstag bis Donnerstag

zwischen 14:00 und 16:00 Uhr besetzt.
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ERN RARE-LIVER

Das European Reference Network on Hepaiological
Diseases (ERN RARE-LIVER) ist ein auf Inifiative der Euro-
pdischen Kommission im Johr 2017 gegriindetes Netz-
werk zur Verbesserung der Versorgung von Patientinnen
und Patienten mit seltenen Lebererkronkungen — sowohl
im Kindes- als auch im Erwachsenenalter.

Ziel des Nefzwerks ist es, spezidlisierte Einrichtungen
europaweit zu vernetzen, den Austausch zwischen
Fachérztinnen, Fachéarzten und Patientinnen und
Patienten zu férdern, gemeinsame Leitlinien und neue
Theropieansatze zu entwickeln und akiuelles Wissen
effektiv weiterzugeben. Dem Netzwerk gehdren derzeit
52 Universitatskliniken als Vollmitglieder an. VWeitere
35 Zentren sind als assoziierte Mitglieder beteiligt.

Fir Menschen mit seltenen Lebererkrankungen ist der
Zugang zu einer rechizeitigen Diagnose und indivi-
duell angepassten Behandlungsméglichkeiten haufig
eine groPe Herausforderung. ERN RARE-LIVER setzt
sich dafir ein, die Diagnostik und Therapie dieser
Erkrankungen nachhaltig zu verbessern. Das Netzwerk
bietet umfangreiches Informationsmaterial, organisiert
Fachveranstaltungen und ermdglicht Expertinnen und
Experten virtuelle Fallbesprechungen in besonders
komplexen Féllen.

Kontakt: ERN.Rareliver@uke.de
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