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Autoimmune 
Lebererkrankungen

Einführung zum Thema

In der vorliegenden Ausgabe von „Der  
Gastroenterologe“ finden Sie eine aktuelle 
Übersicht über eine Gruppe chronischer 
Lebererkrankungen, die systematisch den 
autoimmunen Lebererkrankungen zuge-
ordnet werden.Bei näherer Betrachtung 
zeigt sich jedoch bereits, dass diese Ein-
ordnung nicht unproblematisch ist. Wäh-
rend die autoimmune Hepatitis (AIH) 
und die primär biliäre Zirrhose (PBC) ei-
ne für Autoimmunerkrankungen häufige 
weibliche Prädisposition aufweisen, gilt 
dies für die primär sklerosierende Chol-
angitis (PSC) nicht. Die PSC betrifft vor-
wiegend jüngere männliche Patienten. 
Während andererseits die AIH gut auf ei-
ne immunsuppressive Therapie anspricht, 
ist diese bei der PBC und der PSC nicht 
effektiv. Während bei der AIH die Wahr-
scheinlichkeit einer neoplastischen Trans-
formation in der Leber gering ist, zeich-
net sich die PSC durch ein 161-faches Ri-
siko eines cholangiozellulären Karzinoms 
aus, und zusätzlich ist hier auch das Ko-
lon- und Pankreaskarzinomrisiko höher.

Die vorliegende Ausgabe von „Der 
Gastroenterologe“ wird ihnen vor diesem 
Hintergrund eine aktuelle Übersicht über 
die Definitionen dieser Erkrankungen ge-
ben und Sie über neue Entwicklungen 
bei deren Therapie informieren. Die au-
toimmune Hepatitis war nach initial kon-
troverser Diskussion darüber, ob ein sol-
ches Krankheitsbild überhaupt existiert, 
die erste chronische Lebererkrankung, bei 
der es durch eine medikamentöse Thera-
pie gelang, die Prognose nicht nur zu ver-
bessern, sondern in 80–90% der Fälle zu 
normalisieren. Die entscheidende Heraus-
forderung für den Gastroenterologen ist es 
aber bis heute, sie zu erkennen und damit 
eine Zirrhoseentwicklung therapeutisch 
zu verhindern. Leider liegt bei ungefähr 

einem Viertel aller Patienten zum Zeit-
punkt der Diagnose einer AIH schon ei-
ne Zirrhose vor. Die Übersicht diskutiert 
daher die Diagnosefindung einschließ-
lich eines kürzlich vereinfachten Diagno-
se-Scoresystems und neue Aspekte der 
Therapie mit dem Steroid Budesonid, das 
wegen eines hohen First-pass-Effekts ty-
pische Steroidnebenwirkungen vermin-
dern kann.

>	Die primär biliäre Zirrhose 
und die sklerosierende 
Cholangitis erfordern häufig 
eine Lebertransplantation 

Die Diagnose der PBC basiert überwie-
gend aus serologischen Befunden, die ei-
ne hohe Krankheitsspezifität aufweisen, 
wenn sie präzise definiert werden. Neben 
der Standardtherapie mit Ursodeoxychol-
säure zeichnen sich positive Effekte von 
Kombinationstherapien mit Budesonid 
ab. Die PSC ist nach wie vor eine enigma-
tische Erkrankung, die bis heute patho-
physiologisch schlecht verstanden ist. Pa-
tienten mit PSC finden sich zu ca. 5% in 
der Gruppe der Patienten, die unter ei-
ner Colitis ulcerosa leiden und von jedem 
Gastroenterologen betreut werden. Die 
Diagnose ist relevant, da das Risiko, an 
einem Cholangiokarzinom zu erkranken, 
bei den oft sehr jungen Betroffenen 10–
20% beträgt. Sie ist eine Erkankung, die 
ein multimodales Management und eine 
konsequente Nachsorge erfordert.

PSC und PBC sind durch die aktuell 
verfügbaren therapeutischen Strategien 
nicht heilbar und erfordern in vielen Fäl-
len als ultimative Strategie die Lebertrans-
plantation, die gute Lanzeitergebnisse auf-
weist. Der letzte Beitrag widmet sich die-
sem Thema und diskutiert Indikationen 

und Ergebnisse, immunsuppressive Stra-
tegien und das Problem der Rekurrenz. 
Die Rekurrenz der drei Erkrankungen 
nach Lebertransplantation betrifft ca. 25% 
der Patienten, ist schwer zu diagnostizie-
ren und kann zur Retransplantationsindi-
kation führen.

Wir hoffen, dass diese aktuelle Über-
sicht über die autoimmunen Lebererkran-
kungen von der Diagnose bis hin zur Le-
bertransplantation Ihr Interesse findet 
und dazu beiträgt, ein frühzeitiges Erken-
nen und Behandeln zu fördern.
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