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Svensk internmedicinsk leverklubb 
(SILK) har sedan den inrättades 1984 
varit viktig för utvecklingen av hepato-
logi i Sverige. SILK har ägnat särskild 
uppmärksamhet åt immunologiskt me-
dierade leversjukdomar.

Autoimmun leversjukdom innefattar 
autoimmun hepatit, primär biliär cirros 
och primär skleroserande kolangit. Be-
teckningen är inte helt adekvat då ingen 
av sjukdomarna fullständigt uppfyller 
kriterierna för autoimmuna sjukdomar. 
Patogenesen är till stora delar okänd  
även om T-cellsmedierad immunreakti-
vitet förefaller vara av störst betydelse. 
Mar kör antikroppar mot mitokondrier 
och glatt muskulatur utgör viktiga dia-
gnostiska kriterier för primär biliär cir-
ros och autoimmun hepatit men är ur 
immunologisk synvinkel epifenomen 
och saknar direkt betydelse för sjuk-
domsuppkomsten. 

Det är viktigt att identifiera patienter 
med autoimmun hepatit tidigt i sjuk-
domsförloppet. Med adekvat immun-
suppressiv terapi i precirrotiskt stadi-
um är prognosen utmärkt. Det innebär 
att alla patienter med förhöjda lever-
prov bör utredas med analys av autoan-
tikroppar och kvantifiering av P-im-
munglobulinklasser. Cirka 25 procent 
av patienterna med autoimmun hepatit 
typ 1 (som dominerar i Sverige) saknar 
karakteristiska autoantikroppar. Dia-
gno s tiken behöver då stöd av leverbiop-
si. Primär skleroserande kolangit utgör 
en större utmaning i avsaknad av doku-
menterad farmakologisk behandling 
och metodik för tidig diagnostik av can-
cerutveckling i gallvägar och pankreas. 

En förväntad överlevnad på i genomsnitt 
12–18 år efter diagnos och 15–20 pro-
cents livstidsrisk för cancer innebär sto-
ra svårigheter att ange riktlinjer för kli-
nisk uppföljning. Däremot vet vi att den 
ulcerösa kolit som oftast föreligger sam-
tidigt har avvikande fenotyp med ökad 
benägenhet för cancerutveckling. Nyli-
gen beskrivna varianter av primär skle-
roserande kolangit skiljer sig i viktiga av-
seenden från den klassiska varianten. 
»Small duct«-varianten engagerar en-
bart mindre intrahepatiska gallvägar 
och har bättre prognos. Autoimmun IgG 
4-associerad kolangit svarar, till skillnad 
från klassisk primär skleroserande kol-
angit, gynnsamt på steroidbehandling. 

Under de senaste decennierna har det 
blivit uppenbart att avgränsningen mel-
lan autoimmun hepatit, primär biliär 
cirros och primär skleroserande kol an-
git inte alltid är tydlig. Kolestatiska 
överlappningssyndrom uppvisar karak-
teristika för två autoimmuna leversjuk-
domar samtidigt eller konsekutivt över 
tid. Uppföljning med leverbiopsi är ofta 
nödvändig för att diagnostisera be-
handlingsbart inslag av autoimmun he-
patit vid stigande transaminaser och/
eller tillkomst av ANA/SMA hos en pa-
tient med primär biliär cirros eller pri-
mär skleroserande kolangit.

1991 publicerade SILK den hittills 
största studien rörande prevalensen av 
primär skleroserande kolangit hos pa-
tienter med ulcerös kolit, vilken utgjort 
basen för en serie rapporter om sjukdo-
mens förlopp, komplikationer och be-
handling. SILK:s intresse för autoim-
mun hepatit har återkommit i ett av-
handlingsprojekt som utgår från värl-
dens största kohort av patienter med 
autoimmun hepatit, där epidemiologi, 
förlopp, komplikationer, behandlings-
svar och effekter på graviditet beskri-
vits. I detta temanummer tecknar med-
lemmar i SILK tillsammans med exper-
ter på bilddiagnostik och immunologisk 
diagnostik kunskapsfronten. Fram-
ställningen är fokuserad på diagnostik 
och praktisk klinisk handläggning men 
ger samtidigt en överblick av den starka 
utveckling som skett inom området un-
der de senaste 25 åren. n
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Läkartidningens teman ska förstärka det 
medicinska innehållet och ge en helhets-
bild av aktuella medicinska områden. 
Nästa tema kommer i Läkartidningen nr 
36 som utkommer den 8 september 
2010. Temat då kommer att vara »Livsstil 
och hälsa«. 
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