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Dit proefschrift richt zich op risicostratificatie van patiénten met primaire biliaire cholangitis
(PBC) en primaire scleroserende cholangitis (PSC). De studies in het eerste deel zijn uitge-
voerd binnen the Global PBC Study group en beschrijft o.a. veranderingen in de klinische pre-
sentatie van PBC patiénten. We vonden dat de afgelopen decennia de gemiddelde leeftijd
waarop patiénten gediagnosticeerd worden toeneemt, dat patiénten zich vaker presenteren in
een vroeger stadium van de ziekte en dat patiénten vaker biochemische verbetering laten zien
€én jaar na start van eerstelijnstherapie met ursodeoxycholzuur (UDCA). Daarnaast hebben
we ons gericht op de toepassing en validatie van predictiemodellen, in het bijzonder de GLO-
BE score. Deze score is recent ontwikkeld en voorspelt op basis van direct beschikbare varia-
belen de transplantatievrije overleving één jaar na start van UDCA. In dit proefschrift laten we
zien dat deze voorspelling betrouwbaar is op verschillende tijdspunten in de eerste 10 jaar na
start van UDCA. Tevens laten we zien dat veranderingen in de GLOBE score gedurende be-
handeling, met name stijging in deze score, aanleiding kan zijn om behandeling opnieuw te eva-
lueren en eventueel tweedelijns therapie te starten. Met deze studie wordt de bruikbaarheid
van de GLOBE score uitgebreid. In een andere studie vergelijken we de GLOBE score met
andere scores, zoals de UK-PBC en de Mayo Risk Score en laten we zien dat ook deze scores
betrouwbaar toegepast kunnen worden bij PBC. Het tweede deel van dit proefschrift richt
zich op PSC. In een validatiestudie laten we zien dat de recent ontwikkelde Amsterdam-
Oxford model (AOM) met redelijke betrouwbaarheid een inschatting kan maken van de
transplantatievrije overleving en dat dit niet alleen kan ten tijde van de diagnose van PSC, maar
ook in de eerste 5 jaar daarna. Hiermee valideert deze studie de AOM voor een langere peri-
ode na de diagnose PSC en daarmee vergroot het de bruikbaarheid van dit predictiemodel in
de klinische praktijk.
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