42. dbra. Perilobularis fibrézis (virushepatitis utani maradvanyallapot)
A majszovet lebenykés és trabekuldris szerkezete megtartott. A lebenykék hatdrdn ktit(’)’sztiv?tﬁ
sovények htzédnak. Gyulladds, fibroblasztproliferacid nem lathato. A sovények a majszovett! jok
elhatdrolodnak. Aktivitasra utalé jelek nincsenek

a méjsejt feliiletén pedig oldhatatlan for-
médban. A fibronektin kollagént kot és az
extracellularis 4dllomdnyt alkotja. A méj-
sejtek pusztulasakor igen hamar megta-
lalhaté a nekrézist kovetSen, annak he-
lyén, kollagénnel egyiitt. Szerepe lehet
a méajsejt-regeneracié meginditasiban is.

A fibrézis kezdetben reverzibilis, késGbb
irreverzibilissé valik. Elhelyezkedése a ki-
valtd oktol fiigg. A vas, pl. hemokromaté-
zisban, portélis fibrézist okoz, az alkohol
centrizonalis fibrézist. A keletkezd koto-
szoveti s6vények behatolhatnak a sejtek
kozé, pl. cirrézisban é megvaltoztathat-
Jak a m4j eredeti struktirajat. A szinuszoi~
dok koriill membréant alkotnak, a szinu-
szoidot kapilldrissa alakitjak és igy meg-
akadalyozzdk az anyageserét a majsejt és
a vér kozott (43. dbra).

A majfibrézis tehit kotSszodvet-szapo-

rodas a méjban [737], regeneréciés gébok
keletkezése nélkiil. Nem hatdrozott kdr-
kép és felismerése is nehéz [335, 336, 337].
ElGidéz6 okai k6z6tt alkohol, virus, kémiai
anyag egyarint szerepel. A mij tomott
tapintati, a normadlisnal nagyobb, széle
éles. A beteg, a mijtok fesziilése okozta
tompa, jobb bordaiv alatti fajdalmakrol
panaszkodhat. A kémiai vizsgélatok ered-
ménye valtozd, gyakran normalis. A diag-
noézis egyetlen lehetSsége a célzott méj-
biopszia. Az echogrifia homogén vissza-
ver6dést ad, ezt a zsirm4jtdl a komputer-
tomografia kiiloniti el, amelynek lelete
negativ. Igy a diagndzisban az echografia
és a komputertomografia pArhuzamos vizs-
gélata célszerii [337]. A fibrdzis stacioner
lehet, pl. gyogyult krénikus hepatitisben,
ilyenkor, vagy akar gydgyszerartalomban
a gyogyszer elhagyasa utdn, reverzibilis

s
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43. dbra. Fibrosis hepatis
Elektronmikroszkdpos kép. Az dbra két szélén egy-egy mdjsejt citoplazmdjanak részlete lathato.
A két majsejt k6zott a szinuszoid eltlint, a lumen helyét nyalabot képez8 érett kollagén rostok (Co)
foglaljsk el ‘

is lehet, maskor azonban progredialéd és
cirrézisba megy at. A laboratériumi vizs-
galatok e tekintetben nem irdnyadok.
Ujabb kémiai— biolégiai médszereket
alkalmaznak a kot8szovet anyageseréjé-
nek megitélésére. Ilyen a szérum prokol-
lagénpeptid-tartalmdnak RIA-meghatéro-
zdsa [3]. A prokollagénpeptidek a kolla-
génszintézis folyamdn keriilnek a szérum-
ba és a kollagénszintézisr6l — a proinzu-
linszintézis kapcsan a szérumba keriild

C-peptid anal6gidjara — jo képet adnak.
A szérum prokollagéntartalminak néve-
kedése pl. akut hepatitisben a kronikussa
valas jele. Hasonlod eljaras a fibronektin
meghatirozasa a szérumban [694].

A krénikus hepatitisek fejezetének végén
osszefoglaldsképpen, fGképp MAIER mo-
nografidjanak adatai alapjan [551] az akut
é krénikus hepatitisek szerologiai diag-
nosztikajanak mai allasardl tablazatban
adunk képet (0. tdblazat).
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10. tdbldzal

A HEPATITISEK SZEROLOGIAI DIAGNOZISA

| . Anti-
Anti- .
N . gamma- HAAg HAV anti-HB, . .
Diagno6zis GOT | SeBi alobulin a székletben IiIAV TgM -+ HB,Ag | AB,Ag TeM Anti-HB, | Anti-HB,
sM
+1gG

Alkut hepatitis A |+ + +| — - - + +* - - - - —
Akut hepatitis B,

atélt A-hepati-

tis ++ + - - - o + + - - -
Akut hepatitis B

(HB,Ag neg.) |+ + + - - - - - - + - -
Akut hepatitis B

HB3Ag (poz.) |+ -+ + - - - - + - + - -
Poszttranszftizios

hepatitis, non-

A non-B +++ - - - - - — — - — —
Virushordozé

¢p méj - - - - - +E + - * - +
Virushordozo

koros maj + - + - - - + + + - -
Kr. perzisztalo

hepatitis (A) + + + — — + — — — _ _
Kr. agressziv

hepatitis

(HBzAgpoz) | ++ | ++ +++ - - - + + -- — -
Kr. hepatitis,

non-A non-B + + +++ - - - - - — — —

* ismételt vizsgalatkor a titer nd,
** jsmételt vizsgalatkor a titer nem né,
GOT + =50 E/1
+ -+ =200
+ ++ =500
Se bi + =17 mmol/]
— <17
gamma-globulin  + <1,7 g/dl
++ <20
+++=<2,5



9. fejezet

Kémiai anyagok okozta majartalom

A gybégyszerek, mérgek, kiilonbozd
anyagok 4altal okozott akut & kronikus
méjbantalom jelent8sége és elterjedtsége
a modern kemizilédas kovetkezménye-
képpen egyre nd [348]. Egyre t6bb majbe-
tegség etiol6gidjaban szerepel kémiai
anyag, igy ezek krénikus aktiv hepatitist,
ezen keresztill mdjcirrdzist okozhatnak,
szerepelhetnek a zsirméj keletkezésében,
56t bizonyos kémiai anyagok szerepe a maj
primer daganatainak a keletkezésében sem
mellSzhetd.

A ma4j bantalmat okoz6 kémiai anyagok
kozt vannak Gn. direkt hepatotoxikus anya-
gok, a kozismert majmérgek, amelyek ha-
tdsa kiszdmithat6 és allatkisérletben rep-
rodukélhat6. Fizikokémiai hatdsuk alap-
jan a majsejt anyageseréjét befolydsoljak,
elsdsorban a majsejtek membranjat teszik
tonkre és elpusztitjdk a méjsejt életfontos
organellumait [991]. E csoport {6 képvi-
selGje a széntetraklorid, a foszfor, a kloro-
form stb.

Az indirekt hepatotoxikus anyagok
antimetabolitok és anyagcserehatésaik a-
lapjin mésodlagosan okozzdk a maéjsejt
miik6dési zavarit, vagy -citotoxikusak,
steatosist, nekrozist okoznak vagy chole-
stasistidéznek el8. Hatdsuk ugyancsak ki=
szdmithaté és allatkisérletben utdnozhaté.
No6vényi hepatotoxinok, gombaméreg, al-
kohol, paracetamol, tetraciklin, galaktéz-
amin stb. sorolhat$ e csoportba. Cholesta-
sist okozé anyagok, amilyen a novényi
ikterogenin, a 17-alkil4lt hormonok, kont-
raceptivumok, litokolsav stb.

A méjra haté kémiai anyagok egy ma-
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sik nagy csoportja csak bizonyos egyénekre
hat, az artalom, amelyet okoz, el6re kisza-
mithatatlan, allergidn alapulé jelenség,
mely csupan szenzibilizilt egyénen j6n
l1étre, lazat, kiiitést, eozinofilidt is okoz.
Az antigén, mely a tiineteket kivéltja, leg-
tObbszor nem maga a kémiai anyag, ha-
nem valamely anyagcsereterméke és ezért
nem mindig mutathaté ki. A kémiai anyag
természetesen maga is lehet antigén, mas-
kor haptenként szerepel és a sejtmembran
valamely antigénjével kombindlodik. Az is
lehetséges, hogy az allergids reakciot okozo
anyag vagy valamely lebomlasi terméke
a majsejt valamely alkot6részét teszi anti-
génné. Ennek hatisira jon 1étre a limfoci-
tak szepzitizdloddsa és reexpozicié alkal-
maval elhtiz6dé hiperszenzitivitisi reakci6
keletkezik.

E csoportba rendkiviil sok anyag sorol-
hatd, elvileg csaknem minden kémiai
anyag.

A kérbonctani eltérések, melyek az oko-
zott méjbantalmat elGidézik, a kovetkez6k
lehetnek [384, 993]:

I. Akut parenchimabantalom
1. citotoxikus hatas
a) nekrozis (pl. széntetraklorid,

halotén),

b) degeneracidé (szamos gyogy-
szer),

¢) steatosis (etionin, alkohol,
tetraciklin).

2. Cholestasis (17-alkilalt szteroi-
dok, kontraceptivumok, klérpromazin

stb.).



H. Kroénikus parenchimabantalom
1. cirrézis  (alkohol, széntetra-
klorid),
2. steatosis (alkohol),
3. krénikus aktiv hepatitis (oxife-
nizatin).

HI. Vaszkularis bantalom

1. majvéndk megbetegedése (pirro-
lizidin-alkaloiddk),

2. venookkluziv betegség (Senecio-,
Crotalaria-névények),

3. peliosis hepatis (falloidin),

4. méjvéna-tromboézis (kontracep-
tivumok).

IV. Neoplazia

1. hepatocellularis vagy kolangio-
cellularis karcinéma (aflatoxin),

2. adenoma (kontraceptivumok),

3. szarkéma (dimetilnitr6zamin),

4. angiosarcoma (vinilklorid, torot-
raszt, arzén).

Mindezek alapjan a majra haté kémiai
anyagok sokféleképpen kdrosithatjdk a
méjat, legfontosabb hatdsuk azonban a
majsejtekre és az epefesték-anyagcserére
vonatkozik. Nekrozist, degenericiét, zsi-
ros infiltraciét hoznak létre a parenchima-
ban, kompetitiv antagonizmus alapjan (pl.
szalicilatok, szulfonamidok), kiszoritjak
a nem konjugdlt bilirubint fehérjekotésé-
b8l és csecsemdkori artalmat okozhatnak,
fokozhatjdk hemolizis utjan az epefesték-
termelést (PAS, fenacetin, kinin), megaka-
dalyozhatjak a bilirubin bejutdsat a méj-
sejtbe (rifampicin), gatoljak a glukuronil-
transzferdz enzim miik6dését (novobiocin,
ugyancsak csecsem&kon) és az indirekt
reakciot add epefesték felszaporodasat
okozzék, és végill — ez a leggyakoribb —
a canaliculusok, a Golgi-apparatus és a
mitokondriumok olyan megvaltozasat idé-
zik el8, melynek kovetkezménye a chole-
stasis (klérpromazin, metiltesztoszteron,
antikoncipiensek). Mindezekhez csatla-
kozhat mint lehetSség a vénak kérositasa
€s — bizonyos anyagok hatdsira — benig-
nus és malignus tumorok keletkezése.

A kovetkez6kben a majbantalmat okozé
fontosabb kémiai anyagokat sorban tar-
gyaljuk. Minthogy ugyanazon anyag t6bb-
féle mechanizmus alapjan is okozhat maj-
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bantalmat (pl. a klorpromazin indirekt
toxikus és egyben cholestasist okozd haté-
su, de hiperszenzitivitast is okozhat) és kii-
16nboz6 klinikai képeket hozhat Iétre,
maskor viszont ugyanazt a klinikai képet
szamos anyag idézheti eld, egységes oszta-
lyozasra nem toreksziink, hanem a fonto-
sabb kémiai anyagokat, f6leg gyogyszere-
ket, hatdsaikat ismertetve egymds utdn
soroljuk fel. OsszedllitAssunkban sszefog-
lal6 munkédkra és irodalmi adatokra is
tamaszkodunk [798, 942, 993].

Széntetraklorid. A mérgezés elsGsorban
ipari balesetek folyaméan a méreg belégzése
vagy italba keveredése utjan jon létre.
A kezdeti tiinet szédilés, fejfajis, hany-
inger, hdnyas, hasi gorcs, hasmenés. Eze-
ket 48 oréan beliil sdrgasdg kialakuldsa ko-
veti, a mdaj megnagyobbodik, érzékeny,
hipoprotrombinémids vérzések jelennek
meg, a szérum transzaminazaktivitdsa
nagymértékben megné ¢és fokozatosan
hipalbuminémia alakul ki. A mdjbantal-
mat, melynek szovettani Iényege kiterjedt
nekrézis, fokozatosan kialakuld veseelég-
telenség is kiséri. Kardiorespiratorikus
elégtelenség is kifejlédik.

A széntetraklorid direkt hepatotoxikus
méreg. Az okozott szGvettani képre a cent-
rizonalis sejtek hidropids degeneracidja,
nekrézisa és zsiros infiltracio kialakuldsa
jellemz8 (44. dbra). A progndzis rossz.
A halalos kimenetelt nem a majbantalom,
hanem a veseelégtelenség okozza. A maj-
ban tokéletes regenerdcié kovetkezhet be
és teljes gyogyulds is. A prognozis tehdt
egészében a vese allapotatodl filgg. Alkohol,
barbiturdt rontja a mérgezés prognozisat,
fehérjeszegény étrend, hipoproteinémia ja-
vitja.

A kezelés csupan tiineti lehet: megfelel6
esetben gyomormosds, paraffinolaj, a fo-
Iyadék- és az elektrolit-egyensuly fenn-
tartdsa, veseelégtelenségben dializis. Fon-
tos a megel8zés, elsésorban a mérgezésnek
kitett ipari munkd4sok id6szakos vizsgélata.
Allatkisérletben ismételt, nem halalos ada-
gok cirrézis kialakuldsat idézik el§. Em-
beren erre vonatkozo adat nincs.

Hasonlé mérgezést és majbantalmat
okoznak hepatotoxikus hatdsuk alapjan
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44, dbra. Széntetraklorid-mérgezés

L

A vena centralis koriil kialakuld nekrézis. A nekrotikus majsejtek kozott lobsejtek és vordsvérsejtek
vannak. Az abra als6 részén és bal oldalan a majsejtek még felismerhetdk, de citoplazmajuk stlyosan
karosodott, vakuolizalt, illetve finom zsircseppeket tartalmaz

egyéb klérozott szénhidrogének, melyek
pl. ragasztészerekben vagy mas olyan olda-
tokban vannak, melyeket fiatalok — saj-
nos fokozddé mértékben mar nalunk is —
szippantanak [34], igy trikléretilén, mito-
micin, aktinomicin, nitrofenol, trinitroto-
luol stb. Bzekkel ipari mérgezések fordul-
nak el8. Ezek k6z€ az anyagok ko6zé tarto-
zik a DDT is, mely azonban csak nagy
adagban okoz mijnekrézist és zsiros in-
filtraciot. A DDT egyébként hatasos en-
ziminduktornak bizonyult.

Vinilklorid [892] tartds mérgezés folya-~
man a portalis venulak szklerdzisat okozza.
Splenomegalia keletkezik és portalis hiper-
tenzid. Kés8bb angiosarcoma keletkezését
irtdk le [76].

Tetraciklinek a fehérjeszintézisre hatnak
és toxikus hatasuk fGleg terhességben, hi~
poproteinémidban érvényesiil. Zsirméjat
okoznak. Altalaban csak nagy intravénds
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adagok mérgez6k (677). Leirtak oxacillin-
hepatitist is [131].

Hikanton a schistosomiasis gyogyitdsira
haszndlt szer, mely mar elGzetesen beteg
mdjban, vagy til nagy adagok alkalmazj-
sakor toxikus [167].

Paracetamol [94] acetaminofen, nilunk
nem hasznélatos fenacetinszerd 14z- és f4j-
dalomcsillapitd, melynek bizonyos anyag-
csereterméke glutationnal kapcsolddik és
csak akkor valik toxikussd, ha a rendelke-
zésre all6 glatation elfogy. A mérgezés
héinyéssal, hanyingerrel kezdddik, majd
egy latszdlag javuld allapot utdn a 4—35.
napon sargasdg keletkezik, a m4dj megna-
gyobbodik és a szérumtranszamindz igen
magasra n8. A haldlozast 3,5%-ra becsii-
lik. Tartds drtalom krénikus hepatitist
okozhat. Korai kezelésként a glutation-
raktar novelésére cisztamin, N-acetil-cisz-
tein alkalmas {675], a mérgezés megtor-



ténte utan 15 Ordval azonban mar nem
hasznil. Rokon gydgyszerek (Voltaren,
fenilecetsav-szarmazék, Diklofenak) alkal-
mazisa utdn is majbantalmat irtak le [216].

A szalicildtok bizonyos esetekben akut
nekrozist okozhatnak [636].

Metotrexat 6-merkaptopurinnd oxida-
lodik és egyik kozti terméke a majban
fibrézist és cirrdzist okozhat, s6t primer
méjkarcindmat is. Pszoridzis vagy leuké-
mia gydgyitasakor keletkez6 szovEdmény
a metotrexat-hepatitis, mely elsésorban
napi 2 g-nal nagyobb adag hatéséra kelet-
kezik. Alkohol fokozza az érzékenységet.
Tartés kezelés kontrolljaként ezért indo-
kolt a majbiopszia elvégzése. Hasonld val-
tozdsokat, kronikus hepatitist, s6t cirré-
zist is okozhat a mitramicin, mitomicin,
aktineomicin, azatioprin, ciklofoszfamid is.
Az azatioprin cholestasist okozhat.

Gombamérgezés. Az Amanita-gombak
(phalloides, verna) mérgez8 anyaga centri-
zonalis nekrézist okoz a méjban, gyullada-
sos jelenségek nélkiil, valamint zsiros infilt-
rdciét. Fallotoxinokat és amatoxinokat
lehet elvalasztani. A fallotoxinok elsGsor-
ban a méjra hatnak és hatdsuk igen hamar
kifejldik, az amatoxinok, melyek az RNS-
polimerdz gatldsa révén a sejtek RNS-
szintézisét gatoljak, 10— 15 dra muiltdn
hatnak és vese- és szivbantalmat is okoz-
nak. A falloidin és a fallotoxin a méjsejt
membranjanak receptoraihoz kotddik és
a membrant Atjdrhatovd teszi.

A Kklinikai képben [996] a gomba fo-
gyasztdsa utdn 8—12 6érival megjelend
hanyas, gdéresds hasi fijdalom, vizes has-
menés adja az els6 stddiumot, mely néhdny
napig tart. A masodik stadiumban l4tsz6-
lagos javulés 4ll be, a harmadik stadium-
ban azonban méjelégtelenség, sdrgasdg,
veseelégtelenség all be és idegrendszeri
tiinetek is megjelennek. Igen magasak a
transzaminazértékek, protrombinhidny su-
lyos vérzéseket okoz. A haldl oka madj-
kéma, exszikkozis, veseelégtelenség. A ke-
zelés csupdn tiineti.

Foszfor (sarga foszfor) ma mar csak igen
ritkdn okoz mérgezést, melynek lefolyasa
€s szovettani megjelenése a gombamérge-
zés képéhez nagymértékben hasonlit,

Egyéb fémek koziil az arzén, mangdn,
arany, higany, vas okoz — legtobbszor
krénikus — majbantalmat. Tartds arzén-
adagolas portalis hipertenziét okozo6 pre-
szinuszoidalis blokkot idézhet el§ [598].
E fémek hatasdra cirrdzis keletkezése is
el6fordul, de altaliban nem bizonyithato,
hogy tartésan szedett, fémet tartalmazd
gybgyszer a keletkez8 cirrdzisnak egyet-
len etiologiai tényezGije.

A-vitamin [393] tiladagolisa, dsvdnyi
olaj (paraffin) hosszas alkalmazasa [101]
is okozhat szovettani és miikodésbeli val-
tozédsokat a majban.

A kovetkez8kben ismertetett kémiai
anyagok, legfGképpen gydgyszerek méj-
bintalmat okoz6 hatdsa nem érvényesiil
minden esetben, s6t a gydgyszerrel kezel-
teknek csak kis szdmaban fordul el maj-
bantalom. Az okozott bintalom nem fiigg
a gyogyszer adagjatol, tartédsan alkalma-
zott szer mégis inkdbb okoz reakcidt.
A majra vonatkozé jelenségek a gyogyszer
alkalmazasa utdn hosszabb id&vel jelen-
nek meg. Mindez amellett sz61, hogy els6-
sorban hiperszenzitivitasi reakciordl van
sz6. A klinikai kép leginkdbb akut hepa-
titis klinikai megjelenésére emlékeztet.
A majban észlelhet§ szovettani valtozdsok
is leginkdbb akut hepatitis jelenségeire
utalnak. Gyulladésos, infiltracié is latszik
és kronikus hepatitis is kialakulhat. Ez
utébbi cirrézisba mehet 4t. A kiilonbozd
kémiai anyagok, vagy anyagcseretermé-
keik 1tjan fejtenek ki toxikus hatést, vagy
haptenként a sejtfehérjékkel keriilnek kap-
csolatba és autoimmun-folyamatot valt-
hatnak ki. Ez els@sorban az INH-ra,
metildopdra, klérpromazinra, halotdnra
vonatkozik. Més anyagok, pl. eritromicin
vagy nitrofurantoin, inkabb allergias reak-
ciét okoznak [422].

INH (izonikotinsav-hidrazid) metaboli-
zaldsasordn acetil-izoniacidon és acetil-hid-
razinon keresztiil er8sen acildlé anyaggd
alakul [529], mely a méjsejtnekrozist okoz-
za. A Klinikai és szovettani kép egyardnt
az akut virushepatitisre jellemz6. Rifam-
picin, mely enzimreduktor, nagymérték-
ben noveli az INH toxikus hatdsat, igy
INH és rifampicin egyiittes addsa fulmi-
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nans hepatitist okozhat [676]. Ezzel szem-
ben PAS, mint enzim-inhibitor, lehet&vé
teszi az INH—PAS kombin4cié alkalma-
z4sat. INH hatdsdra gyakran koévetkezik
be majbantalom is, mely csupin a szérum
transzamindzaktivitdsinak novekedésébsl
4llapithaté meg. Komolyabb klinikai tii-
netek jobbara idsebb egyéneken mutat-
koznak. Ha a laboratériumi jelek poziti-
vitidsa ellenére a beteg az INH-t tovabb
szedi, a silyos hepatitis keletkezésének
veszélye nagyon megnd. Egyes adatok
szerint [96] a manifeszt INH-hepatitis
mortalitdsa eléri a 12%,-ot. Ha a szer al-
kalmazasa ilyen esetben t6bb mint 12 hé-
napig tart, a prognézis kiilondsen rossz.
Krénikus aktiv hepatitis alakulhat ki és
ebbdl cirrdzis keletkezhet.

Rifampicin, kiilonosen INH-val egyiitt
alkalmazva okoz méjbantalmat. Onmags-

ban csupan enyhe hepatitist idéz el§, mely
a szer abbahagydsa utdn gydgyul [776].
Metildopa [897]. E nagyon elterjedt an-
tihipertenziv gydgyszer, alkalmazdinak 5%,
dban transzamindznvekedés észielhetS
a szérumban. Valamely kozti anyagcesere-
termék toxikus hatdsa és immunmecha-
nizmus egyarant lehetséges. Ismeretes,
hogy a metildopa a Coombs-préba pozi-
tivitdsat idézheti el§ és LE-jelenséget is
okozhat. Leggyakrabban a menopauza
korat €18 nébetegeken jelennek meg a méj-
ra utald tiinetek tSbb hetes gydgyszer-
szedés utdn. Az okozott majbintalom
néha ldzzal is jar és akut tiinetekkel. Isme-
retesek metildopa okozta krénikus aktiv
hepatitis-esetek is (45., 46. dbra).
Halotdn okozta hepatitis [180, 603, 937,
981] jol kontrolldlt kisérletekben volt bi-
zonyithat6. A szérum transzaminazaktivi-

45. dbra. Metildopa-hepatitis a kezelés megkezdése utdn 8 héttel

A szovettani kép mindenben megfelel az agressziv kronikus hepatitis képének, a portalis kotGszovetben
a méjsejtek kozé terjed 6 lobos beszlir6dés van. A metildopa elhagydsa utin teljes restiticio kdvetkezett
be, melyet mind a Iaboratoriumi leletek, mind a kontroll-méjbiopszia igazolt
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46. dbra. Metildopa-hepatitis
A 45. 4bran ismertetett esetben késziilt elektronmikroszkopos felvétel. A mdjsejt citoplazmajiban a
sima felszin{i endoplazmds retikulum (SER) vezikulumainak nagymértékii felszaporodédsa latszik,
ami a majsejtnek a gyogyszer hatdsara bekovetkezd adapticidjdnak jele. A nyilakkal jelolt teriileteken
fokalis citoplazma-degradacié keletkezett

tdsdnak novekedése, esetleges ldzas reak-
ci6 a halotdnanesztézia utdn egy héttel
jelenik meg és 2— 3 nappal kés6bb sdrga-
sdg is mutatkozik. Minthogy a beteg
ilyenkor mar legtobbszor elhagyta az
anesztézis helyét, az sszefiiggés a halotan
és a hepatitis kozott gyakran nem tiinik
fel. Ardnylag gyakori a halotanhepatitis
elhizottakon. A mdéjbantalom a halot4n
anyagcseretermékeinek (trifluoro-ecetsav)
kozvetlen toxikus hatdsin, masrészt azon-
ban immunfolyamatokon alapul. Emellett
sz6] a néha észlelhet§ eozinofilia, borkiii-
tés, id8nként novekedett antitest-titer, a
cellularisimmunit4s probdinak pozitivitasa.

A halotanhepatitis leggyakrabban olyan-
kor keletkezik, ha a halotdnexpozici6
tobbszorés. A klinikai kép lazas akut
virushepatitis képe. A sdrgasdg az expo-
zici6 utdn 4ltaldban a 10. és 28. nap kozott

keletkezik, tObbszori expozicid esetén
3—17 napon beliil. Minden posztoperativ
h8emelkedés halotannarkdzis utdn halo-
tdnhepatitisre gyanis. A sargasig legtobb-
szor jelentékeny, az esetek 60%;-4ban na-
gyobb, mint 170 pmol/l. Eléfordul halo-
tadnhepatitis sargasag nélkiill is. Az icte-
russzal jaré esetek mortalitdsa igen nagy,
a gyogyult esetek azonban maradék nélkiil
gybgyulnak, még akkor is, ha a halotan-
hepatitis akut stddiumaban |, bridging
necrosis”-t észleltek [587].

A szdvettani kép ugyancsak akut virus-
hepatitis szovettani képének felel meg,
gyogyszeres eredetli hepatitis gyanajat
legfeljebb a zsiros infiltrdcié kelti. A leg-
lényegesebb eltérés a centrizonalis nekro-
zis. A biztos szovettani diagnézis csak
nagyon gyakorlott hisztolégus kezében
lehetséges.
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Ha a halotdnhepatitis lehetGsége fenn-
4ll, a betegnek soha tdbbé nem szabad
halotannarkézisban részesiilnie. A m3j
megbetegedése — pl. portokavalis shunt-
mijtét alkalmédval — nem kontraindikdcid-
ja a halotannarkézisnak. A halotdnhepa-
titisek szdma nehezen &llapithaté meg.
A kozlések ugyan még mindig gyakoriak,
az esetek egy része azonban biztosan diag-
nosztizdlatlan marad.

Egyéb anesztézidt szolgald szerek koziil
a metoxifluran, fluoroxen okozhat a halo-
tanhepatitishez hasonlé klinikai és szo-
vettani képet.

Kldrpromazin és ezzel rokon vegyiiletek
sora (fenotiazin-készitmények) elsGsorban
immunmechanizmus Utjdn okoz az akut
virushepatitisnek megfelel6 kérképet. A
klérpromazin-készitmények (nilunk Hi-
bernal) szedSinek csupdn 1—29%-dban
keletkezik megbetegedés, melynek f8 jel-
lemzG&je az intrahepatikus cholestasis. Ez
a gydgyszerszedés elkezdése utdni négy
héten beliil jelenik meg és sem megjelené-
se, sem sdlyossdga nem fiigg a klérproma-
zin adagjatdl. Gyakori az eozinofilia,
A mjj szovettani képében cholestasis és
a portdlis résekben sejtes infiltracié egy-
arant megfigyelhetd.

A klérpromazin direkt citotoxikus anyag
és a sejtlézié azokon is kimutathatd, akik
nem betegszenek meg kloérpromazin sze-
désével kapcsolatban. A klérpromazin-
hepatitisnek azonban a cholestasis a leg-
jellemz8bb tulajdonsiga. A transzamindz-
aktivitds és a szérum alkalikus foszfatiz
aktivitasa egyarant és egyszerre né.

A klinikai képben 4—5 napos prodro-
malis stddium is szerepel, melynek tiinetei
az akut virushepatitis prodrom&janak
mindenben megfelelnek. Ezutdn elzdréd4-
sos jellegii sirgasdg keletkezik, melynek
tartama 3—4 hét. A sdrgasdgot legtobb-
szOr viszketés kiséri. A gydgyulas az esetek
legnagyobb részében tékéletes és akkor is
bekovetkezik, ha a beteg esetleg a szert
tovabb is alkalmazza. Bizonyos eseteket
azonban kozoltek, melyekben a betegség
elhizédott, a cholestasis fennmaradt és
id@vel primer bilidris cirrézisnak megfe-
1el8 kép alakult ki [386]. A laboratériumi
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vizsgdlatok koziil leglényegesebb a szérum
alkalikus foszfatdz aktivitisdnak komoly
névekedése, amely néha az egyetlen labo-
ratériumi tiinet. Méskor a transzaminaz
is novekedett és egyéb parenchimas méj-
probak is pozitivak.

A m4j szovettani képében [545] cho-
lestasis jelei, a portdlis résekben mono-
nukledris sejtekbdl és eozinofil sejtekbdl
all6 gyulladasos infiltricié jelei lathatdk.
Megfigyelhet a mdjsejtek bantalma is,
enyhe & gbcos nekrézisos, zsiros infiltra-
ci6, ballonsejtek, periférids vakuvolizacio
és hialinlerakdédas. E kép eltér az extra-
hepatikus obstrukci6 képétol.

A prognézis 4ltaldban j6. Az elhfizédé
esetekben a biztos diagndzis felallitdsahoz
esetleg szonogrdfia és ERCP elvégzése
sziikséges. Kezelésre a betegek nem szo-
rulnak, a kortikoszteroidok dtmeneti javu-
last hoznak, de a betegség lefolydsat, tar-
tamat nem valtoztatjdk meg.

Hasonlé klinikai és szovettani képet
hozhatnak Iétre mas fenotiazin-szdrmazé-
kok is (Hibernal, Promazin, Largactyl,
Megaphen, Promethazin, Pipolphen, Me-
tophenazon = Frenolon stb.), valamint
mindazok a gydgyszerek, melyek chole-
stasist okozhatnak. Ezeknek a szdma igen
nagy [213] és folyton b&viil. A legfonto-
sabbak ezek koziil a kovetkezdk:

Meprobamat, Iproniazid, reszerpin, ha-
loperidol, karbamezapin, metil-, propil-
tiouracil, aminotiazol, metiltesztoszteron,
tesztoszteron, noretandronolon, atinil-
osztradiol, oximetolon, tolbutamid, kar-
butamid, klSérpropamid, fenformin, peni-
cillin, oxacillin, novobiocin, eritromicin,
klomarfenikol, rifampicin, tofranil, PAS,
nitrofurantoin, szulfonamidok, grizeoful-
vin, kloroquin, merkaptopurin, buszulfan,
azatioprin, demekolcin, klorotiazid, di-
kumarin, fenacetin, arany, fenilbutazon,
penicillinamin stb., stb. Néhdnyat az e
csoportba sorolhaté gydgyszerek koziil
kiilon megemlitiink.

Oxifenizatin szdmos hashajté anyaga.
Akut és krénikus hepatitis képét egyarant
elGidézheti. Az utdbbi esetben gamma-
globulin-szaporulat, novekedett transza-
minazértékeket, LE-sejt-pozitivitist és kro-



nikus aktiv hepatitisnek megfelel§ képet
irtak le [510, 726]. A szer abbahagyasa
utdn a majbintalom gydgyul. Minthogy
csak az oxifenizatin hosszas szedése utan
fordul el6 majbantalom és csak kevés
esetben, genetikus érzékenység tételezhets
fel.

Szulfonamidok, épplgy mint a szulfa-
szalazin (Salazopyrin), okozhatnak mé4j-
bantalmat. Bz, fSleg szulfaszalazin eseté-
ben hiperszenzitivitdsi reakcidénak latszik,
melynek a majbantalom csupdn egyik
tiinete [826].

Eritromicin, alkalmazisa utan kb. 4 hét-
tel, intenziv, jobb bordaiv alatti fijdalom
kiséretében megjelen6 14zas, viszketd icte-
rust okoz, eozinofilidval és limfocitdzissal
[929]. A szbvettani képben cholestasis, nek-
rézis egyarant kimutathat6. A kozolt
esetek egy részében az epehdlyag is gyul-
ladésos volt.

Nitrofurantoin cholestasist okozhat, en-
nél nagyobb jelentSségli azonban az, hogy
hosszt expoziciés id§ utdn, f6leg n8kon
hepatitis, méjsejtpusztulds keletkezhet [97,
796]. A szérumban antinuklearis és sima-
izom-ellenes antitestek taldlhaték. SLE-re
jellemz6 tiinetek is kialakulhatnak [97].
A kérkép nyilvan immunmechanizmus
alapjén alakul ki.

Ugyancsak hiperszenzitivitas-tipusi a
morbus sacer kezelése folyaman észlelhet§
stlyos hepatitis, melynek el6idézje a
difenilhidantoin vagy més hasonld készit-
mény [489]. Toxikus hepatitis keletkezik,
melyben cholestasis is kialakul. L4z, bor-
kitités, eozinofilia utal a hiperszenzitivi-
tdsra. A majszovetben granulomas és
eozinofil sejteket is tartalmazé gyulladisos
reakcié mutatkozik.

A fenilbutazon éltalanos hiperszenzitivi-
tdsi reakciét okoz, melynek keretében
mdjbantalom is kialakul, de nem minden
esetben. Néha cholestasis jelenik meg.
Leirtak sarcoidosist utdnzé granulomdkat
is a m4jban, melyek fenilbutazon hatésara
jottek 1étre [387].

Szdmos gybgyszernek irtdk le a felsorol-
takon kiviil is id6nként a mdjra gyakorolt
nemkivanatos hatdsat. Ezek kozott szere-
pel a ciklofoszfamid, a Diphedan [422], az

allopurinol [10], a hazai Prodectin [480],
a hidralazin (hazai Depressan [479]), s6t
Ujabban a cimetidin [198]. Es egyre 1ijabb
megfigyelésekrfl értesiiliink. E majartal-
mak el6forduldsa azonban 4ltaldban olyan
ritka, hogy e szerek szedését nem teszi
meggondolandévd. Nagyobb jelent8sége:
van a kiil6nb6z8 hormontartalmil anti~
koncipiens szerek szedésének. E szereket
ugyanis igen elterjedten alkalmazzak.

Ordlis fogamzdsgdtlok. E szerek altala-
ban szexudlis hormonokat tartalmaznak,
méjhatasuk igy els8sorban cholestasis
létrehozdsdban 4ll. A cholestasist leg-
inkabb el8idéz8 anyagok kozt els6 helyen
a Cl17 szénatom szubsztitudlasaval el6-
allitott anyagok éllnak, igy a metilteszto-
szteron, noretandrolon, metilesztranolon,
mesztranol stb. A metilandrosztendolon
nem tartozik ebbe a csoportba, mégis
okozhat cholestasist. Ugyanigy nem tar-
toznak a hormonok e csoportjiba a ter-
hességi cholestasist okozd Osztrogének és
progeszteronok sem. Az antikoncipiens
szerek altaldban mesztranolt és Gsztrogé-
neket tartalmaznak. Ezek az anyagok a
canaliculusok membranjanak 4artalmat
okozzdk [811], gatoljdk epesavmicellak
képzB8dését, esetleg a perikanalikuldris
mikrofilamentumok &sszehuzédasat gé-
toljdk meg. Mindenképpen hatnak az
epesav-anyageserére [255]. Hazai szer-
z8k (47. dbra) a maj szinuszoidjainak tagu-
latat irtdk le antikoncipiensek hatdsara
[42]. Biztosan szerepet jatszik a méijirta-
lom keletkezésében bizonyos genetikus
tényez§ is, a fogamzasgatlok altal okozott
méajartalom ugyanis azokban az orszagok-
ban kiiléndsen gyakori, amelyekben a ter-
hességi cholestasis is kiilondsen gyakran
fordul el8, igy a skandindv allamokban és
Chilében.

A manifeszt megbetegedés, melyet a fo-
gamzAasgatlok okoznak, mar az els§ vagy
a masodik szedési ciklusban megjelenik:
szoké4sos prodromalis tiinetek mutatkoz-
nak, majd méijnagyobbodds, sirgaség,
majd a szérum alkalikus foszfatdz tartal-
méanak ndvekedése és a transzamindz-
aktivitas mérsékelt novekedése alakul ki.
Viszketés is keletkezik. A gyogyszer abba-
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47. dbra. A maijszdvetben szinuszoidektdzia, mely antikoncipiens szedése folyaman alakult ki

A b sk
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A szinuszoidok er8sen kitdgultak, falukban eziistimpregnacioval jol 4brazolddo rostszaporulat figyel-
het§ meg (Foot— Gomori-féle eziistimpregnaciod)

hagydsa utdn a betegség meggydgyul
(48. dbra).

Szdmos adat vonatkozik az antikonci-
piensek majhatasara olyan egyéneken,
akiken hepatitis nem keletkezik és akik
panaszmentesek maradnak. Ezek a hata-
sok a kovetkezGkben foglalhaték 0Ossze
[226]: a tranmszportfehérjék (coruloplaz-
min, transzferrin, tiroxinkot6 fehérje, kor-
tizolkot6 fehérje, aldoszteronko6ts fehérje)
és a VII.— X. alvadési tényez8k mennyi-
sége novekszik, az antitrombin III. akti-
vitdsa csOkken; novekszik a szérumban
a LAP, gamma-GT, SOT, AP aktivitédsa,
.csokken az albumin mennyisége, a kolesz-
terin-eszterdz, novekszik a BSP-retencio,
noévekszik a trigliceridek és a foszfolipi-
.dek mennyisége. E hatdsokat, éppugy
mint az antikoncipiensek egyéb ismert
Artalmait, tekintetbe kell venniink, de ezek
a fogamzédsgatlot alkalmazoé sok millié n§
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kozott elenyészGen csekély szdmban for-
dulnak elG.

Ritkasagként venookkluziv betegséget,
Budd— Chiari-szindrémat is leirtak oralis
fogamzasgitlok hatasara [982]. Tartésan
fogamzasgatlot alkalmazé n6k cholelithi-
asisa kétszer olyan gyakori, mint a kont-
rolloké [117] é kimutattdk [69], hogy
a fogamzésgitlok egészséges nb epéjét
litogénné teszik.

A fogamzasgitlék legijesztGbb kovet-
kezménye a mdjban a tumorképzGdés
[436], melynek lehetGségével szdmosan
foglalkoztak [223, 224, 357]. A fokdlis
noduldris hiperpldzia [217, 948] jol koriil-
irt, tokkal nem rendelkez8 noduldris tomeg
az egyébként ép majban, szubkapszulari-
san, de néha a méj feliiletén, pedunkuldri-
san. Osszefiiggése szteroidokkal és alta-
ldban a fogamzasgéitlokkal nem hatéro-
zott (49. dbra). A mdjban keletkezd
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48. dbra. Elektronmikroszkopos felvétel
Antikoncipiens tablettdk szedésekor kialakuld 6rids mitokondrium lathaté, benne parakrisztalloid zar-

vanyokkal (nyilak). Az dbra bal oldaldn normadlis nagysdgi mitokondrium (M), mely a nagysagbeli kii-
lonbséget jol érzékelhetGvé teszi

adenomdk szdma — 4ambar fogamzasgit-
16t nem szed6 n8kon, s6t férfiakon, bizo-
nyos esetekben familidrisan is el6fordul
— feltiin6en megszaporodott az antikon-
cipiensek hasznélata 6ta (50. dbra). A mar
hivatkozott kozlemény [435, 436] 237
esetrSl szdmol be. Minél nagyobb a sze-
dett gyogyszer hormontartalma ésminél
jobban meghaladja a beteg életkora a 30
évet, annal nagyobb az adenomaképz8dés
esélye [739]. Ugy itélik, hogy a tartésan
fogamz4sgatlét szed6 nbk koziil 100 000-
bdl évente 3—4-ben fejlédik ki adenoma
[739]. Hasonl6 az arany Anglidban, ahol
évente 1,5 millié n8 él fogamzéasgitloval,
évi 50 beteget jelentenek [797].

A tumorgenezis magyardzatira csak
feltevéseink lehetnek. Az ordlis fogamzas-
gatlok enziminduktor hatdstiak és lehet,
hogy segitik bizonyos anyagok metaboliz-
musdt olyan irdnyban, hogy hamarabb

¢s nagyobb mennyiségben keletkeznek tu-
morgenezist segitd metabolitok. A szte-
roidok vaszkularis hatésa, a vazodilaticid,
a szinuszoidok taguldsa [42] is kedvez a tu-
morgenezisnek, melynek a cholestasis is
tényezGje lehet azéltal, hogy a tumorok
keletkezésében szerepld anyagok kiliriilése
lasstibb, nehezebb.

Az adenomék egyediili, méaskor jol ha-
tirolt, multiplex daganatok, melyeknek
atmérSje 8—10 cm. Altaldban szubkap-
szularisak és csak véletlenill fedezhetGk
fel echografidval vagy szcintigrafiaval, leg-
tobbszdr csak boncolasi leletként szerepel-
nek. Szovettani vizsgélattal a mdjsejtek
normélisak. Panaszt az adenomik A4lta-
ldban nem okoznak és csak véletleniil fe-
dezhetSk fel, esetleg csak boncolaskor ta-
lalhaték meg. Mdskor a nagy adenoma
tapinthat6va valik, panaszokat okoz, benne
nekrézis keletkezhet, vérzés jOhet létre,
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49. dbra. Antikoncipiens szerek szedésével kapcsolatban kialakult fokalis noduléris hiperplazia

o R &

Az 4bra bal oldaldn csillag alakuan eldgazodo kotdszovet van, limfocitdkbol 4ll6 lobos besziiré-

déssel. A kotSszovetben lefiz6d8 majsejtcsoportok lathatok. Jobb oldalon érett tipusu, szabdlyos

méjsejtek vannak, alakjuk, magjuk normdlis, citoplazmdjuk kozepes glikogéntartalmu. Malignitds
jelei nem lathatok

ritkin az adenoma ruptirajat is észlel-
ték. Ez esetben akut has tiinetei mutatkoz-
nak és a valédi helyzet csak a miitét alkal-
maval valik vilagossid. Echografia, szcin-
tigrafia hideg teriileteket bizonyithat, La-
paroszképia végzése altaldban nem indo-
kolt, a biopszia pedig vérzés veszélye miatt
kontraindikalt. A nodularis hiperplazia
erdsen vaszkularizalt és ezért szcintigra-
fia alkalméval tSbb izotépot vesz fel,
szemben a kevésbé vértelt és ezért inkdbb
hidegnek mutatkozé adenomaval. Tenni-
valé legtobbszor nincs, a fogamzisgatld
szedését azonban helyes abbahagyni. A
tumorok néha spontin megkisebbednek
[224], legtébbszor azonban nem. Kont-
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rolljuk (echografia, szcintigrafia) minden-
képpen indokolt. Akut szdv6dmények
természetesen miitétet tesznek sziikségessé,
multiplex adenomdk sebészi eltdvolitasa
nem lehetséges, szoliter adenomat pedig —
ha biztosan adenoma — nem érdemes mfi-
téttel eltdvolitani.

A vérzés, ruptura sebészi eljardst tesz
sziikségessé.

Az adenomék egy része sajnos rossz-
indulatd daganattd védlhat és egyre tobb
olyan eset ismeretes, melyben a primer
hepatocellularis karcindma [624], egy eset-
ben cholangiocarcinoma [232] kozvetlen
Osszefiiggésben volt fogamzasgatlok sze-
désével.



50. dbra. Antikoncipiens szerek szedésével kapcsolatban kifejld6tt majsejtadenoma
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A miéjsejtek érett tipustak, de trabekularis rendezettség nem ldthatd. A sejtmagok egyformik, osz-
lasok, oridssejtek nincsenek. A majsejtek kOzott peliosis hepatisra (1. 78. dbra) emlékeztet6 értadgula-
tok figyelhet6k meg

Alkohol hatasa a majra

Az egészséges szervezet naponta 160—
180 g alkoholt képes metabolizélni, mint-
hogy azonban az alkohol enzimeket indu-
kél, alkoholistak ennél tobbet is képesek
feldolgozni. Az alkohol a méjsejtben
acetaldehiddé oxid4lodik és e kémiai fo-
lyamatban alkohol-dehidrogendz (ADH)
enzim szerepel. Az acetaldehid toxikus
hatést, sejthartyabantalmat és sejtnekré-
zist okoz, 4m gyorsan tovdabb bomlik
acetil-CoA-ra. E folyamatban az acetal-
dehid-dehidrogenaz jétszik koenzim-sze-
repet. Tovabbi folyamatok révén acetdt
keletkezik, mely CO2-vé és vizzé o0xid4ls-
dik, egy része azonban a cironsav-ciklusba
keriil és kiilénbdz8 anyagokk4, elsésor-
ban zsirsavakk4 alakul. Az alkohollebon-

tds kofaktora a nikotinamid-adenin-de-
hidrogendz (NAD). Ez hidrogénakceptor
és NADH-v4 alakul.

Az alkohol lebontdsanak madsik 1itja
egy mikroszomalis etanol-oxidal6-szisz-
téma (MEOS), melynek miikodését alko-
hol indukalja. Szerepelnek a lebontdsban
kataldz-enzimek is.

Az alkohol metabolizdlédasa folyaman
mindenképpen NADH keletkezik, mely
befolyéasolja a szénhidratok és a szteroidok
anyagcseréjét. Ennek kovetkezményei mor-
foldgiai véltozas a riboszémakban, a sima
endoplazmaés retikulum hiperpldzidja és a
mitokondriumok megnagyobbodasa.
NADH szerepel, mint hidrogénatvivé a
piruvat laktdttd alakuldsaban: alkohol
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hatésara a vér laktattartalma és hugysav-
tartalma megnd. Cstkken a fehérjeszinté-
zis és alkoholfogyasztas utan egyrészt hi-
poglikémia, masrészt koszvényes roham
alakulhat ki [505].

Az alkohol hatdsai nagyon sokfélék
[166, 505, 547, 746] és kisérletben eml&so-
kon, kis dllatokon, s6t emberen is elGidéz-
het8k. ElsGsorban zsiros infiltrici6 észlel-
het8 alkohol hatasdra a majban, a fibro-
genezis fokozdéddsa, kollagénképz8dés,
melynek oka a fibrogenezis fokozddasa
és a kollagénszintézis névekedése. Kimu-
tathaték immunoldgiai valtozasok is [36,
988], melyekben az antigén a hialin lehet.
Hipermetabolizmus alakul ki, mely a m4-
jat killonosen érzékennyé teszi oxigén-
hiannyal szemben. Ma mér végleg szakit-
hatunk azzal a néhany évtizeddel ezel6tt
meghonosodott felfogassal, mely szerint az
alkoholistak majmegbetegedését a taplal-
kozas zavara, fehérjehiany okozza, a cs6k-
kent felszivodas, mely az alkoholos gast-
roenteritis kovetkezménye, és bizonyos
,,antilipotrop” tényez6k hatasa.

Ez a felfogas f6leg kis allatokon végzett
kisérleteken alapult, melyekben az alko-
holt az &llatoknak nyijtott folyadékban
juttattdk a szervezetbe — minthogy az
allatok ezt nem fogyasztottik el — nyil-
vén elégtelen mennyiségben. Igy azt 14ttak,
hogy a kialakuld zsirmdj az egész kaléria-
beviteltSl és altaldban a labilis metilcso-
portot tartalmazd vegyiiletek jelenlététsl
fiigg. Az Ujabb kisérleteket a kis allatok
ételébe kevert alkohollal végzik és ezek
folyamin az emberi szeszfogyasztdsnak
megfelel§ alkoholmennyiséget lehet a rag-
csalok szervezetébe juttatni. Patkdnyok
majaban alkohol hatdsdra zsir halmozo-
dik fel és ennek mennyisége egészen fiig-
getlen attél, hogy mennyi volt az allatok
fehérje- és kaloriafogyasztasa. Kisérle-
tekben [505, 747] majmok étrendjében a
szénhidratokat izokalorikus alkohollal he-
lyettesitették és azt talaltik, hogy a maj
zsirtartalma huszon6tszor 6sére emelkedett.
A zsirtartalom novekedését lehetett em-
beren is kimutatni [746]. Az alkoholfo-
gyaszté egészséges kisérleti alanyokon a
GOT és a hugysavtartalom noévekedését is
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kimutattdk. A vizsgilt egyének vérének
alkoholtartalma 50 mg/dl-nél alacsonyabb
volt és a fogyasztott alkohol mennyisége
nem haladta meg a nem alkoholistik, ha-
nem csupdn az un. ,,szocialis” alkohol-
fogyasztok — tehdt az étkezéshez rend-
szeresen sOrt vagy bort ivok, vagy fogada-
sokon, tdrsadalmi OsszejOveteleken bizo-
nyos szokvdnyos, de gyakran ivasra kény-
szeritett egyének — alkoholfogyasztdsat
[547].

Az alkohol tehat kétségteleniil citoto-
xikus, hepatotoxikus anyag, mely nem
csupdn kozvetett iton betegiti meg a ma-
jat, hanem kozvetlentil hat a méjsejtre és
mikroorganellumaira (51. dbra). Az is
ismeretes ma mar, hogy a zsirméj nem Ié-
nyeges a majcirr6zis kifejlédésében, kwa-
shiorkor vagy diabétesz zsirmdja nem megy
it cirrézisba, a majcirrézis mindig alko-
holos hepatitisen keresztiill keletkezik.
A m3j fokozott zsirtartalma részben az el-
fogyasztott zsirokbdl, részben a zsirrak-
tarakbol szarmazik. Biztos, hogy a mdj-
ban az alkohol csGkkenti a mitokondriu-
mokban zajl6 zsirsavoxidaciét és fokozza
trigliceridek képz8dését zsirsavakbol [391].

Ismeretes, hogy nem minden intenziv
alkoholfogyaszton fejlddik ki méjartalom
és stilyos iszakosok maja is ép maradhat.
Ez csupin genetikai tényez6k alapjan
képzelhet6 el. Talaltak Osszefliggést a
HLA-csoportokkal, ez az Osszefiiggés
azonban f6ldrajzilag vdltozd. Anglidban
a HLA-B8, Norvégidban a HLA-BW40
csoporttal mutatkozott Gsszefiiggés [67].

Az alkoholnak a majra vonatkozd
anyagcserehatdsait a kévetkez6kben fog-
lalhatjuk 6ssze [505, 720]:

Szénhidrdt-anyagcsere: Az alkohol gi-
tolja a glukoneogenezist, ennek kovetkez-
ménye a piruvatcsokkenés a szérumban,
laktat fokozott képzése és cskkent utili-
z4cidja: hiperlaktacidémia. Minthogy éhe-
z¢s 4llapotdban a fokozott glikogenolizis
nem mindig kompenzilja a glukoneoge-
nezis csokkenését, hipoglikémia keletkez-
het.

Lipidanyagcsere: Az alkohol oxidalé-
ddsa a zsirsavak oxid4ciojat gatolja a
mitokondriumokban, a citratciklus is ne-



51. dbra. Alkoholos majkarosodas

Elektronmikroszképos kép. Az abran egy majsejt magjdnak (N) és citoplazmijdnak részlete lat-

haté. A citoplazmaban lipideseppek (L) és valtozo alakd és nagysdgi mitokondriumok (M) lithatok.

A mitokondriumok matrixdban parakrisztalloid zarvanyok figyelhet6k meg. A citoplazméaban a
durva felszinli endoplazmas retikulum mennyisége sokkal kevesebb a normalisnal

hezitett. NADH felszaporodds fokozott
zsirsavszintézisre vezet. A lipogenezisben
szereplS enzimek aktivitdsa alkohol haté-
sira fokozddik. Alkohol hatdsdra a mé4j-
b6l a glikoproteinieadas csokken, mint-
hogy a fehérjeszintézis csokken, a perifé-
ridn pedig fokozott lipolizis folyik. Hi-
perlipacidémia keletkezik, a mdjban zsir-
savak halmozodnak fel. A majban felsza-
porodé zsir a zsirszintézis fokozddasabol,
a traszportra alkalmas lipoproteinek csok-
kent szintézisébll és a maj csokkent zsir-
leadas4bol szarmazik.
Hugysav-anyagcsere: A szérum hugy-
savtartalma alkohol hatdsdra né, koszvé-
nyeseken az alkohol rohamot véilthat ki.

A méjban fokozott mennyiségli hiigysav
keletkezik, mert alkohol hatdsara a purin-
anyagcsere fokozddik. A hiperlaktacidémia
is csokkenti a hiigysavkivalasztdst [628)
a vesében.

Prolinanyagcsere: Alkoholistikon fo-
kozott prolinképz6dést irtak le [747],
alkohol ugyanis néveli a peptidilprolin-
hidroxilaz enzim aktivitasat. Lehet, hogy
a laktatszaporodas ingerli a kollagénpro-
dukciot [737].

Az alkoholos méjartalom a gyakorlat-
ban hdrom klinikai forméban jelenik meg.
Ezek: a zsirm4j, az alkoholos hepatitis,
melynek egyik akut alakja a Zieve-szind-
réma, és az alkoholos majcirrézis.
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Az alkoholos zsirm4j

Az alkoholos zsirmdj (steatosis) gyak-
ran véletlen lelet, minthogy panaszokat
altaldban nem okoz. Méskor a szokisos
méjpanaszokkal jar, melyek minden maj-
betegségben meglehetnek, de egyikre sem
Jjellemz8k. Altaldban enyhék (faradtsig,
jobb bordaiv alatti nyomas, teltségérzés,
alkoholfogyasztds utdn esetleg gorcsos
jellegii fadjdalom). A m4j tapinthato, ru-
galmasan puha, sima felszindi, lekereki-
tett szEl5, néha hatalmasan megnagyobbo-
dott. Legjellemz&bb a gamma-GT akti-

transzamindz- és LDH-novekedés. Némi
BSP retencié is kimutathaté. Hiperlipi-
démia, hiperurikémia is jellemz8, de nem
minden esetben taldlhaté meg. A biztos
diagnézis szovettani (méjbiopszia). Ez a
zsirmajat mutatja ki, az alkoholos ere-
detre leginkdbb az anamnézis utal. Ritkan
cholestasis is megjelenik a zsirmdjban,
ilyenkor azonban els6sorban gydgyszer-
drtalomra kell gondolni. Megjelenhet a
portalis hipertenzié enyhe formaja is. E
felsorolt jelenségek gyorsan elmiilnak az

vitasdnak korai noOvekedése, kés6bb alkoholfogyasztds megsziinésekor.
Alkoholos hepatitis

Akut, lazas, sargasdggal jar6 hepatitis
képe, melyet a virushepatitistSl nehéz el-
kiloniteni (52. dbra). Az anamnézisen

P T Y A

i . e i
52. dbra. Akut alkoholos hepatitis

kiviil az alkoholos hepatitisre leginkabb a
virushepatitisekben szokatlan leukocit6zis
jellemz§. A kérkép gyakran nagyobb ital-

Ll

A mdjsejtek sulyosan kdrosodtak, citoplazmdjukban Mallory-féle alkoholos hialin lathatd, kozottik
leukocitakbdl és limfocitdkbol &ll6 lobos beszlir6dés figyelheté meg. Az alkoholos hijalint tartalma-
z0 sejteket flizérszerfien veszik koriil a gyulladdsos sejtek
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fogyasztds utdn alakul ki, hdnydssal, has-
menéssel, aranylag gyorsan kifejl6d8 asci-
tesszel, nagyfoku étvagytalansdggal. Meg-
jelenhetnek kiil6nb6zd pszichés tiinetek és
ezek alapjdn a delirium tremens lehet8sége
is felvetddik, kiilondsen, ha az alkoholos
anamnézisr6l tudomédsunk van. A deli-
rium tremensben azonban a beteg inkdbb
agitalt, szorong, pszichomotorosan nyug-
talan, halluciniciéi vannak és a flapping
tremortdl kiilonboz8 alkoholos tremora
figyelhet6 meg, kipirult, tachikardiis.
Mindez hidnyzik az alkoholos akut hepa-
titisben.

A mij nagy és tapintdsra érzékeny, fe-
lette artérias érzorej valhat halthat6ova.
Kisérhetik a klinikai képet az alkohol4rta-
lom egyéb tiinetei: polyneuritis, vashidny-
anémia vagy a folsavhidny okozta makro-
citds anémia, egyéb vitaminok hiinya.
A szérumtranszamindz és alkalikus fosz-

53. dbra. Fatdlis kimenetelli alkoholos hepatitis

fatdz egyarint emelkedett, gyakori a cho-
lestasisos forma, amikor a sdrgasag elziré-
désos jellegli. A szérum albumintartalma
csGkken, globulintartalma n8, magas a
zsfrsavak és a szérumkoleszterin értéke is.
Hipokalémia alakulhat ki, f6leg a beteg-
séget gyakran kisérd hasmenés kovetkez-
tében. Ha szcintigrafidra keriil a sor, a
maj egész terillete némdnak bizonyul. El6-
fordul gasztrointesztindlis vérzés. A b8rén
gyakran lathatok spider-naevusok. Stlyo-
sabb és valoban elzar6ddsos (extrahepa-
tikus) cholestasist kisér§ akut vagy kro-
nikus pancreatitis is okozhat.

Z1evE 1958-ban irta le azt a szindromét
[989], melyet hiperlipidémia, hemolitikus
anémia és sargasag jellemez, és amely al-
koholabtizus hatdsara olyanokon jon létre,
akik mar el6z8leg is alkoholos méjarta-
lomban szenvedtek (zsirmaj, alkoholos
hepatitis, cirrézis). Azt gondoljuk, hogy

Midjsejtnekrozis. 36 éves férfi nagy alkoholfogyasztds utin 5 nappal méjelégtelenségben elhalt. A

majbol késziilt metszetben a majsejtek disszocidcidja, lobos besziir6dés és kiterjedt majsejtelhalds
figyelhetd meg

10 A ma3j, az epeutak. ..
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nem kiilon kérképrol van sz6, hanem
csupéan olyan alkoholos hepatitisrél, mely-
ben alkoholartalomként hemolizis is sze-
repel.

Az akut alkoholos hepatitis stlyos ki-
meneteld is lehet (53. dbra). Sokk kelet-
kezhet, melyet zsirembdlia, esetleg hipo-
glikémia okozhat.

Alkoholos méjeirrézis

Nem zsirmajboél, hanem mindig alko-
holos hepatitisb6]l keletkezik. Gyakran
taldlkozunk azonban olyan alkoholos
majcirrdzissal, melynek kialakulasaban ész-
revett alkoholos hepatitis nem szerepel. Az
alkoholos cirrézisra elsdsorban fibrézis,
hegesedés jellemzG, a folyamat végs6 képe
azonban nem kiilénbozik barmilyen més
eredetli cirrézis végsé klinikai képétdl.
Lehetséges, hogy kialakulisiaban az alko-
hol altal stimulélt kollagénképzddés sze-
repel. Legf6bb jellemzGje a centralis szkle-
rézis. A klinikai képbdl magdbdl a cirré-
zis alkoholos eredete nem ismerhet§ fel.
Az anamnézis adatain kiviil a tdplalkozasi

hidny jelei, néha parotishiperpidzia, a
gyakoribb gynaecomastia, hereatrofia, po-
lyneuropathia, a lényegesen megnagyob-
bodott, késSi stadiumban zsugorodd méj
és anémia kialakuldsa, gyakran leukoci-
t6zis, hasznélbatok fel.

Az alkoholos méjartalom szovettani
jellemzdi koziil elsGsorban a zsiros infilt-
racié jon széba. Valamennyi sejt zsirt tar-
talmaz. Midskor inkabb akut hepatitis
képe figyelhet6 meg és a sejtekben, gyak-
ran perinukledrisan §sszegy(ilé eozino-
fil anyag, a Mallory-féle alkoholos hialin
(54. dbra). Fz komplex glikoprotein,
melynek antigéntulajdonsagai is vannak.

¥ A

54. dbra. Mallory-féle alkoholos hialint tartalmazd méjsejt citoplazmadja
Elektronmikroszkopos felvétel. A citoplazma organellumai eltlintek, a Mallory-hialin fibrillaris szer-
kezete jOl 1athat6 (nyilak)
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Nem specifikus jelenség, mert — igen rit-
k4n — Wilson-betegségben, kriptogén cir-
rézisban, primer bilidris cirrdzisban és né-
mely gyermekkori cirrézisban is kimu-
tathat6. Centrizondlis elhelyezGdése azon-
ban igen jellemzd az alkoholos majmeg-
betegedésre [291]. A nekrotizalé méjsejtek
koriili sejtes infiltracié, a Kupffer-sejtek
proliferdcidja, cholestasis jelei, a portdlis
z6ndk fibrézisa és kereksejtes infiltracidja
lathatd. A szdvettani kép gyakran nem al-
koholos krénikus perzisztalé vagy aktiv
krénikus hepatitis képét utdnozza. Az
alkoholos cirrézisra szklerézissal jard
centralis hialinnekrozis jellemz8, mely vé-
gil is mikronodularis cirrézis kialakula-
sara vezet. llyenkor a zsir inkéabb eltfinik,
a méj zsugorodik, a Laénnec-cirrézis ti-
pusos klinikai képe alakul ki, melyre az
etioldgia mar nem jellemz6. Elektronmik-
roszképpal 6rids mitokondriumok 14t-

haték, a durva endoplazmés retikulum-
ban granuldris és agranuléris vezikulum-
képzB8dés figyelhetd meg, a sima endo-
plazmés retikulum felszaporodik, meg-
rovidiilnek a mikrotubulusok és fehérje-
retencio jelei lathatok [45].

Az alkoholos méjartalmak prognézisa
elsGsorban attdl fiigg, hogy a beteg képes-e
véglegesen lemondani az alkoholrél. Ha
igen, a zsirm4j teljesen visszafejlédik és az
alkoholos hepatitisek egy része meggyd-
gyul. Sajnos az ezirdnyu statisztikdk nem
megnyugtatok és az akut alkoholos hepa-
titis haldlozésa nagy: 20—50%. A gy6-
gyulés is igen lasstl. A méjcirrézis progné-
zisar6l a mdjcirrdzis tdrgyalasakor szo6-
lunk. Az alkoholos méjcirr6zis prognézisa
mindenképpen jobb, mint bidrmilyen mas
eredetii cirrézisé, abban az esetben, ha
irreverzibilis eltérések még nem alakultak
ki.

Az alkoholos méjartalom gyogyitasa

Legfontosabb tényez8 a tokéletes absz-
tinencia. Az alkoholos zsirméj 6— 12 hét
alatt meggydgyul, és meggyodgyul a kro-
nikus alkoholos majbantalom is, ha cent-
rizondlis kollagenézis még nem fejlédott
ki. Az alkohol elhagyisa az elSrehaladt
cirrézis progresszidjat is lassitja [309], az
alkoholizalds folytatdsa a prognézist 1é-
nyegesen rontja [115]. Az étrend minden-
képpen lehetSleg kaldriadus legyen és tar-
talmazza a sziikséges vitaminokat. Zsir-
majban érdemes fehérjedts étrendet al-
kalmazni, akut alkoholos hepatitisben a
fehérjék mennyiségével az allapot megité-
1ése alapjan (prekomal) Ovatosnak kell
lenni. Stdlyos esetben inftzidk, parentera-
lis tapldlds besllitdsa indokolt. Helyes
sziikség esetén az ilyen silyos allapotban
kéliumot is adni. A delirium tremens, mely
akut alkoholos hepatitisszel egyiitt is meg-
jelenhet, megfelelen gydgyitandé (klor-
metiazol = Heminevrin, klordiazepoxid =
Elenium, kl6rpromazin= Hibernal). M4j-

10*

elégtelenség kialakulasakor a szokésos ke-
zelést végezziik.

Az akut alkoholos hepatitis rossz prog-
nozisa és nagy haldlozdsa indokolta a kor-
tikoszteroidok alkalmazasat. A kortiko-
szteroidokra vonatkozé adataink, nyilvdn a
kiilonbozd sulyossagn és stadiumd bete-
gek kiilonb6z8 reagaldsa alapjin nagyon
sokfélék {144, 495, 534, 886]. Minthogy
stilyos esetben hatasos kezelési médunk
nincs, prednizolon addsdt kb. napi 30 mg
adagban megkisérelhetjiik oly médon, hogy
ha nem észleliink hatdrozott eredményt,
az adagot fokozatosan csdkkentjiik. Egyéb
probalkozasok is ismeretesek. Hipermeta-
bolizmus alapjan tiouracil adasat kisérel-
ték meg, a k6z61t adatok szerint [645] ered-
ménnyel, a fibrézis megakadilyozdsara
vagy gatlasdra penicillinaminnal is kisér-
letet tettek [582]. Hasoni6 céllal alkalmaz-
tak kolchicint is [423]. Ezek az eljarasok
— megfelel§ kontrollvizsgilatok hidnya-
ban— még nem mentek 4t a gyakorlatba.
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10. fejezet

Bakterialis és egyéb korokozok altal okozott
hepatitisek

Az akut hepatitis képét szadmos infekcids
agens elGidézheti. E hepatitisek diagnozisa
elsGsorban azért lényeges, mert az ilyen
majmegbetegedés az oki gydgyitds sza-
mara legtobbszor hozzaférhetd.

Szepszis a baktériuminvdzié kiinduldsi
helyétSl és a mikroorganizmus természe-
tétSl tobbé-kevésbé fiiggetleniil esetleg
sirgasaggal jar6, lazas hepatitis képét
okozhatja. A sdrgasdg szeptikus kérképek-
ben nem gyakori. Az ilyenkor el6forduld
poliartikuldris panaszok aldtdmaszthat-
jék a virushepatitis téves diagnozisit.
A prodromélis tiinetek azonban nem jel-
lemz8k vagy hidnyoznak, viszont leuko-
citézist taldlunk, a kvalitativ fehérvérkép
balra tolt, és a transzamindzndvekedés
hidnyzik vagy csak mérsékelt. Szeptikus
laz virushepatitisben nem fordul el8.
A bakteridlis infekcié egyéb tiinetei is
megtalalhat6k szepszisben, a diagndzist
végiil is a mikrobiologiai vizsgalat (vér,
vizelet, duodenumnedyv, esetleg csontveld)
donti el. A kérokozd Gram-pozitiv és
Gram-pegativ mikroorganizmus egyarant
lehet [992]. A m4j nagyobb, esetleg érzé-
keny. A méjbiopszia fokdlis nekrézist,
periportalis gyulladast, zsiros infiltridcidt
mutathat ki, tn. ,reaktiv hepatitis” képét
bizonyitja. Csecsem6n, idSs egyénen gya-
kori az uroldgiai eredetii infekcié. Meg-
felel§ antibiotikus kezelés a kisér8 hepati-
tist meggyogyitja.

Pneumonia. Sargasdggal gyakorlatilag
ma mar nem talalkozunk. A régi ,,biliaris
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pneuménia” legfeljebb Afrika természeti
népein fordul eld. A sdrgasdg keletkezé-
sében pneumodniaban hemolizis és chole-
stasis is szerepelhet, a tropusi biliaris pne-
uménidk keletkezésében esetleg glukdz-6-
foszfatdehidrogendz hidny. A mdjbiop-
szia reaktiv hepatitis, esetleg cholestasis
képét adja [905]. Kiterjedt infarktuspneu-
moniaban a sargasag hemolitikus eredetii.

Leptospirosis. A sdrgasdgot okozd lep-
tospirosisok kozott elsSsorban a Lepto-
spira icterohaemorrhagiae okozta Weil-féle
betegség jon széba. Kb. 10 napos inkuba-
cids id6 utan, legink4bb a nyar végén vagy
Gsszel megjelend, nagyjabol egy hétig
tart6 szeptikémids, ugyanennyi ideig tart
toxikus és a 3., 4. héten megindul6 rekon-
valeszcencids fazisb6l 4116 megbetegedés.
AzelsG stadiumban a vérben spirochaetdk
taldlhatdk, a 14z hirtelen magasra né, majd
litikusan sziinik meg. Hasi fijdalom, hany-
inger, hiny4s, izomfajdalom, hatfdjdalom,
er8s fejfajas, tudatzavar, esetleg menin-
gismus jellemzi az elsd stddiumot. A szem
kotOhartydja belovellt, vérzékenység is
mutatkozhat. Bronchitis, pneumoénia kelet-
kezik. A betegek 80%-dban az els§ hét
végén sargasdg alakul ki, a mdj megna-
gyobbodik, a 1ép 4ltaldban nem. A vizelet-
ben proteintiridt, pozitiv urobilinogén-
reakci6t taldlunk. Leukécitozis (30 000-ig)
és trombocitopénia jellemz8. A masodik
periddusban a 14z megsziinik, a sdrgasig
azonban mélyiil. Fokozbédik a vesebinta-
lom is és myocarditis fejlédik ki. Sok
a haldlos eset. A halal oka veseelégtelenség.



Ebben a stddiumban a leptospira a vizelet-
ben talalhatd és a szérumban ndvekedd
titerben antitestek mutathatok ki. Ha a be-
tegség nem letdlis lefolydst (a haldlozast
16%,-ra teszik), a harmadik hétt8] fokoza-
tos javulds indul meg. Az esetek 20%;-4ban
azonban a beteg ismét lazassa vilik és
izomfijdalmai tAmadnak. A klinikai lefo-
lydsban és a betegség stilyossdgdban igen
nagyok a varidciok.

A diagnézis az els6 héten a vérbdl,
a kérokozdk kimutatdsa alapjan (sotét
14t6tér) lehetséges. A vér intraperitoneilis
beadisa tengerimalacba jellemz8 megbe-
tegedést valt ki. A tizedik napté6l kezdve
a koérokoz6 a vizeletb8l mutathaté ki és a
szeroldgiai vizsgélat (antitestek) fokozodo
titerrel pozitivva valik. Leptospira-agglu-
tindciés préoba is végezhetS (1: 500 felett
pozitiv). A mdjbiopszids szovettani lelet
nem specifikus, diagnézisra csak akkor al-
kalmas, ha a spirochaetik a mdjszovetben
is megtalilhatok.

A virushepatitist6l a leptospirosist az
utébbi hirtelen kezdete, az erfs fejfijas,
izomf4jis, a conjunctivitis, az idegrend-
szeri jelenségek, a vérzékenység, a protein-
tria, a nagy leukocit6zis kiilonitik el. Biz-
tos diagnézist a kérokozoé kimutatésa és az
antitestek titerének meghatdrozdsa tesz
lehetévé.

A betegséget nagy adag penicillin vagy
tetraciklin gyogyitja, az eredmények azon-
ban nem meggy6z6k, foleg akkor nem,
ha a penicillint az els§ négy nap elmuiltdval
kezdjiik csak adagolni.

A leptospirosisok szamtalan egyéb alak-
ja altaldban nem okoz sérgasdgot, legfel-
jebb enyhe mijbantalmat, amely azonban
nem specifikus. Kivételes esetekben a na-
lunk honos leptospirosisok is jarhatnak
sulyos méjbantalommal.

A febris recurrenst okoz6 Borrelia
recurrentis a majban szaporodik, fokélis
nekrézisokat okoz és a betegség relapszusai
k6z6tt is a mdjban marad. A kérokozé
agglutindciés probaval és komplement-
fixdci6és prébaval mutathaté ki. A vérben
kimutatdsa nehéz. A betegség tetracikli-
nekkel, sztreptomicinnel gy6gyithato.

A Q-ldz f8leg tiidGmegbetegedést okoz,
de anikterikus hepatitis is elSfordul.
Hepatocelluldris nekrézis, limfocitds és
eozinofil infiltrdcié mutathaté ki, és néha
granulomak is keletkeznek a majban.

Maldria hazinkban gyakorlatilag nem
fordul el6, de még mindig behozhatd.
A maj megnagyobbodasa maldridban gya-
kori, icterus ritkdn észlelhet3. A Plasmo-
dium falciparum és a P. vivax a méjsejtek-
ben is kimutathaté. A maj szdvettani
képében retikuloendotelidlis proliferdcié,
hisztiocitak felszaporoddsa, a szinuszo-
idokban nem specifikus granulomdk kelet-
kezése, a Kuppfer-sejtekben vas és lipo-
fuszcin felszaporodasa figyelhet6 meg.
A mijsejtbantalom minimalis. Mérsékelt
epefesték-felszaporoddst a szérumban in-
kabb hemolizis okoz: az epefesték a szé-
rumban indirekt reakciét ad.

Kala-azar. Leishmaniasis, mely nagy
madjjal és benne periportalis sejtes infiltra-
cidéval, hisztocitdk é a Leishman—Do-
navan-testek felszaporodasdval jar. Fel-
tlin6 nagyra né a Iép is.

Tuberkuldzis. A m4j tuberkuldzisa kli-
nikai kép formdjaban 4ltaldéban nem nyil-
vanul meg. Hematogén szorédas esetében
a majbantalom gyorsan meggydgyul. Mili-
aris tuberculosis, granulomaképz§dés (55.
dbra) mind pulmondlis, mind extrapul-
monalis tuberkulézisban el6fordul a maj-
ban, de kiilon klinikai panaszokat nem
okoz. A szérum alkalikus foszfatiz aktivi-
t4sa megnBhet és BSP-retenci6 is kimutat-
haté lehet éppugy, mint egy gbcos majban-
talomban. Ugyancsak ritka tuberculoma
keletkezése a majban. A diagnédzis csak
biopszia vagy még inkdbb laparoszkdépos
biopszia eredménye lehet. E vizsgalatokra
14z és megnagyobbodott m4j alapjan keriil-
het sor. Kroénikus tuberkul6zist amyloi-
dosis is kisérhet, mely a mdj szOvettani
képébdl is felismerhet6. A tuberkuldzis
stlyos stddiumaiban zsirm4j keletkezik.
Arra is gondolni kell azonban, hogy a be-
tegek csOkkent rezisztencidja alapjdn vi-
rushepatitisre is nagyobb a lehet8ség,
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giim6 a majban

A giim8 epiteloid sejtekbdl és Langhans-tipusi 6ridssejtekbdl all. Az dbra als6 terilletén sajtos el-

halas 14thaté. Ez kiiloniti el a granulomas hepatitist a sarcoidosistol. A kornyezd mdjsejtekben hemo-

szideringranulumok vannak. Hemokromatézisban szenvedS egyén boncoldsakor véletlen leletként
taldlt majtuberkulozis

masrészt a tuberkulézis kezelésére hasznalt
gybgyszerek nagy sora is okozhat maéj-
bantalmat.

Szifilisz. A méj szifiliszes megbetege-
dése régen ardnylag gyakori volt, és azt
gondoltdk, hogy a mdjcirrdzis keletkezésé-
ben a szifilisz is 1ényeges szerepet jatszik.
Ma a cirrézisok szdma inkdbb nétt, noha
a szifiliszes etiolégia a betegek szdmdnak
Iényeges csokkenése miatt alig johet szGba.

Az anya szifiliszének diaplacentdris ter-
jedése vetélést, korasziilést okozott. Ha a
magzat megmaradt, a mdj megbetegedése
a vildgrahozott szifilisz egyéb jelenségei
mogott hattérbe szorult. Néha azonban
a vilagrahozott szifilisz els8 jelei csak évek
multan fedezhetGk fel [143] majnagyob-
bodas forméjaban. Siargasag altaldban
nincs. Szovettanilag a portilis mezGbdl
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kiindulé fibrézis, kissejtes besziir6dés,
arteriitis mutathaté ki, a ko6tGszoveti
sovényekben és a mdjsejtekben trepone-
mék lathatok [249a]. A szerzett szifilisz
az esetek mintegy 10%;-4ban lueszes hepa-
ttist okoz, melynek klinikai jelei azonban
legtobbszor hidnyoznak. Maskor a maj
megnagyobbodik, t6motté valik és sirga-
sag is keletkezik. A transzamindz a szé-
rumnban csak mérsékelten fokozédik, sok-
kal kevésbé, mint virushepatitisben, no-
vekszik azonban a szérum AP-aktivitdsa.
Gyulladdsos jelek, sejtnekrézis, Kupffer-
sejt-proliferacid, milidris granulomdk kép-
z8dése jellemz8. Mindez igen gyorsan
eltiinik penicillin hatdsdra. Mindig gon-
dolni kell a szifilisz gy6gyitdsara alkalma-
zott szerek hatdsira is, esetleg a luestSl
fiiggetlen B-hepatitis-fertGzésre.

A késSi szifilisz jellemz6 megjelendsi




forméja a majban a gummaképzddés. K6~
riilirt nagy granulomardl van szo, cent-
ralis nekrozissal és tokképz&déssel, hege-
sedéssel, mely a méajat hepar lobatumma
alakitja. A maj szerkezete ilyenkor nem
épit6dik 4t. Klinikailag csak a mdj tapint-
haté megnagyobbodésa, durva, gobds fel-
szine jellemz8, mindez azonban panaszo-
kat nem okoz. Néha azonban a gumma
képzGdése fijdalommal és 14zzal jar. A ré-
gebben észlelt, ma mar el6 nem forduld
hatalmas gummak icterust, ascitest, por-
talis hipertenzi6t okoztak. A diagndzis
felallitdsdban a durvagobds méjcirrdzis,
a mij daganata j6n els@sorban szoéba. Ha a
gumma még ma is el6fordulna, diagnézisa
laparoszképidval, méjbiopszidval konnyif
volna, Antilueszes kiirira a gummék fel-
tiin6 gyorsan eltfintek.

Lepra. A Mycobacterium leprae infek-
cidja megnagyobbitja a majat és a m4jbi-
opszia a lepra diagnoézisanak a biztosita-
séra is felhasznalhato, a lepragranuloméak
kimutatésa révén [415].

Bakteridlis fertézések kozill nem speci-
fikus gyulladast és méjnagyobbodést ész-
leliink salmonellosisok, brucellosisok folya-
man is. A Bang-l4zat valamikor ,,hepatoli-
enalis szepszis”-nek nevezték. A méj meg-
betegedése azonban legtobbszdr erdsen
hattérbe szorul a betegségek klinikai jel-
legzetességei mogott.

Amoebiasis. Az Entamoeba histolytica
a bélbbl a portélis vérrel keriil a majba.
Ritkan az is el6fordul, hogy keresztiiljut
a szinuszoidokon, a szisztémas keringésbe
keriil és ilyenkor tiidStalyogot, agytilyo-
got okozhat. A méjban szaporodé ameoba
érelzarodés tjan helyi infarktusokat okoz
és proteolitikus enzimje parenchimabéntal-
mat is el6idéz. A maj jobb lebenyében
keletkezik leginkdbb az amébds tdlyog,
mely a diaphragma alatt helyezkedik el.
Jellemz§ az ilyen tdlyogra, hogy vordses-
barnés szinti gennyt tartalmaz, ez nekroti-
kus sz6vetbdl, elpusztult majparenchima-
bol, fehér- és vordsvérsejtekbdl All, és fala
csak késén alakul ki. Aprégécos megbe-

tegedés is elSfordul. Ekozott és a nagy,
alméanyi amébas talyog kozott csak nagy-
sagbeli kiilonbség van. Ezért latszik jogo-
sulatlannak a gyakran hasznalt akut amd-
bds hepatitis kifejezés. Difftiz méjartalmat
ugyanis az amG@bds fert§zés sohasem okoz,
mindig gbécos megbetegedés keletkezik,
melynek megjelenési formaja vagy mikro-
abscessusok szaporodasa, vagy kialakult
talyog lehet. Klinikai tiineteket csak a ki-
alakult abscessus okoz.

A betegség tropusokon és szubtrépuso-
kon fordul el8, elvétve azonban amdbds
talyogot hazdnkban is észleltek. A nem
amd&bas talyog lényegesen gyakoribb, mint
az am@bas eredetii [47]. A m4aj amoebiasi-
sdnak ezek szerint valamilyen jellegzetes
klinikai kép nem felel meg. Erre vonatkoz6
ismereteinket leginkdbb egy nem 1j, de
250 esetet ismertet§ kozlésb8l nyerhetjiik
[466].

A helyteleniil am&bas hepatitisnek diag-
nosztizalt megbetegedés lazzal, fijdalmas
majmegnagyobbodassal, leukocitozissal
jar és lehetséges, hogy 1étrejottében a bél
am@bas fert8z6désének nem specifikus
reakcidja is szerepel [532, 208. old.].
Az amdbis mijtalyog fokozatosan kiala-
kulé, intermittdlé vagy remittdlé ldzzal
jaré megbetegedés, mely sdrgasdgot csak
ritkan okoz, inkabb 4ltalanos panaszokat.
A majtajék tompa fijdalma élessé, szird
jellegtivé valik, vallfagjdalom keletkezik
(ha a talyog a diaphragmahoz kozel van),
mely a 1égzéssel, testhelyzettel Osszefiigg,
alkohol hatdsara stlyosbodik, éjszaka
kiilonosen erds 1igy, hogy a beteg csak bal
oldalin tud fekiidni. A m&j nagyobb és
érzékeny. A méajra vonatkozd laboratéri-
umi probak altaldban negativak, a szérum
alkalikus foszfatdz aktivitisa azonban no-
vekedett lehet. A télyog kifejl6désekor
a széklet vizsgalata cisztak vagy amoebik
irdnydban rendszerint negativ. A diagné-
zisban a rontgenvizsgalat, az echogrifia,
a komputertomografia, a szcintigrafia és
az arteriografia egyarant felhasznalhato.
A diagnézist meger6siti a tiinetek és a pa-
naszok lényeges javuldsa metronidazol
hatédsdra. A szerologiai vizsgilatok nehéz-
kesek. Gyakori a latex-pozitivitds. Indi-
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rekt hemagglutiniciés prébit, ,.counter-
electrophoresis”-t, ELISA-tesztet alkal-
mazhatunk. Altaldban a talyogot ismerjiik
fel és annak amGbds eredetére legfeljebb
az anamnézis alapjan gondolunk.

Az am8bds mdjtilyog megrepedése em-
pyemdt, tiidStalyogot, hepatobronchialis
fisztulat, akut peritonitist, pericarditist
okozhat.

Az am@bas méjtalyogot, épplgy, mint
az am6bds dizentériat vagy colitist els6-
sorban metronidazollal (Klion) gyégyit-
juk. Ennek adagja 3650 mg naponta,
10 napon at. A gy6gyszer héanyingert,
hasmenést okozhat, a vizelet szine hatdsa-
ra megvaltozik. A kezelés sikertelensége
gyogyszerérzékenységen, rossz felszivé-
ddson, intesztindlis amoebiasis perzisz-
tencidjan alapulhat [318]. Ilyen esetben
emetinnel, chloroquinnal tehetiink prébét.
Sebészi beavatkozdsra csak szekunder
infekcid, piogén tdlyog esetében van sziik-
ség.

Az amoebiasis kronikus hepatitist is
okozhat, mely enyhe altaldnos tiineteket,
étvagytalansdgot, fAradtsdgot, epigasztria-
lis diszkomfortérzést, jobb bordaiv alatti
nyomast idéz el6. A m4j nagyobb, tapint-
haté. Mindennek ellenére ennek a kdrkép-
nek a léte is igen kétséges. Tennivalé min-
denképpen a felismert amoebiasis gyogyi-
tdsa.

Schistosomiasis (bilharziasis). Japanban,
Kindban, a Fiilop-szigeteken fordul el§, va-
lamint Egyiptomban, Nyugat-Indidban,
Puerto Ricéban és Dél-Amerikdaban. A
Schistosoma mansoni é a S. japonicum
petéi a bélbdl keriilnek a portalis keringés-
sel a méjba, méjfibrdzist, granulomds reak-
ciét, portalis hipertenzot [228] okozhat-
nak. A betegség antimonkészitményekkel
kezelhetS. Szerologiai diagnézis is lehet-
séges [672].

Echinococcus. Az Echinococcus granu-
losus a kutya belében él6skodik. Fejls-
dése folyaman életének bizonyos szakaszat
koézti gazdikban tolti, ilyen az ember,
a juh és a szarvasmarha. Az ember szijon
at fert6z8dik a kutya széklete titjan. A ku-
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tya belében él6sk6d6 taenia petéi jutnak
ki a kutya fekélidjaval és fert6zik az embert
és az emlitett allatokat. Igy az emberi
fertGzés a kutyaval valé kozvetlen érint-
kezés vagy a kutya exkrementumadval fer-
t6zott novények fogyasztisa 1Utjdn jon
létre. A peték kitintokjat a gyomornedv
feloldja, a béltraktusba juté peték a por-
talis keringés 1tjin keriilnek a mdjba és
belGliikk felnStt cisztdk alakulnak ki.
Ezeknek 70%;-a a majban marad, 30%;-uk
a vena hepaticdn 4t a jobb szivbe, a tiid6-
kapilldrisokba, ezeken keresztiil a szisz-
témas keringésbe, a lépbe, az agyba, a
csontba, esetleg egyéb szervekbe jut. A hi-
datid cisztdk a m4j jobb lebenyének eliilsé
és hatulsé alsd részében helyezkednek
leggyakrabban el. Az eliils6 ciszta elére
domboritja és nagyobbitja a m4jat a bor-
daiv alatt, a hdtulsé a diaphragma felé.
A bal lebeny cisztdi az epigastriumba
nyomulnak [52].

Nalunk a cisztakat képzG6 unilokularis
echinococcosis (E. granulosus) és az alve-
olaris, multilokularis echinococcosis (E.
multilocularis) fordul el§. E két echino-
coccosisformdnak kiilénb6z8 epidemiols-
giai, patomorfolégiai és tiineti sajatsdgai
vannak. Az els6 forma nalunk sokkal
gyakoribb.

Az unilokularis cisztdnak vastag, leme-
zes kiillsé burka, és egy protoplazmdabdl
all6, sok magot tartalmazd bels§ burka
van. Mindkett6t kotGszoveti kapszula
veszi koriil, melyet a k&rnyez§ szévet ké-
pez. A belsG rétegb6l nytilnak be a lumen-~
be a scolexeket képez6 tokocskak, melyek
aztan a ciszta fenekén homokszeri réteget
alkotnak. A ciszta novekedésekor a fal
invaginaciéi lednycisztakat alkotnak, me-
lyeknek maguknak is képzGdhetnek tovab-
bi leanycisztai.

A klinikai tiinetek a cisztdk elhelyezd-
désétsl fiiggenek, fejl6désiik mértékétsl
és attdl, hogy élnek-e vagy elpusztulnak.
A mij mindig megnagyobbodik, de a he-
patomegalia el is maradhat, igy lehetséges,
hogy az echinococcus cisztajat csak a sec-
tio fedezi fel. Maskor a majnak koriilirt,
sima felszinff megnagyobboddsa észlelhetd
vagy tapinthatd, mely esetleg tompa nyo-



mésérzést okoz. A ciszta azonban meg-
repedhet. Ilyenkor peritonitis, esetleg cho-
lestasist okozd cholangitis keletkezhet,
de a ciszta perforalhat a vastagbélbe is,
amikor kiiiriil. Ritkdbb a perforicié a
tildébe. Lehetséges a ciszta szekunder
infekcibja is, ebben az esetben piogén ta-
lyog keletkezik. Ha a ciszta elpusztul,
megkisebbedik, amorf térmelék tolti ki,
fala megvastagodik, elmeszesedik. A ciszta
belseje a gazdaszervezetet szenzibilizdl6
fehérjét tartalmaz. A ciszta megrepedése-
kor ez anafilaxids sokkot okozhat, ami
azonban leginkdbb csak tankonyvek és
monografidk rémtorténete és az életben
alig fordul el8. Visszatérg urticaria azon-
ban nem ritka.

Az echinococcus diagnézisa részben
szerologiai, részben maganak a cisztanak
a kimutatdsin alapul. A Casoni-féle bor-
probat ma mar nem végzik, mert egyalta-
ldban nem specifikus, az indirekt hemag-
glutinacids préoba és a komplementfixacids
préba azonban az esetek 85%-aban pozi-
tiv. E prébdk negativva valhatnak akkor,
amikor a ciszta elhal.

A ciszta egyszerii rontgenvizsgalattal
a maj megnagyobbodasa, a tok elmeszese-
dése, a rekesz benyomata vagy a mdj fel-
szinén lathaté kidomborodds alapjin gya-
nithatd. Ovélis vagy kerek meszes arnyék
nagy val6szintiséggel echinococcus, de
meszesedés kovetkezhet be haemangio-

56. dbra. Nagy szoliter ciszta a maj bal lebenyében. Echogram

méaban, primer tumorban, tuberculomaban,
amdbbas tdlyog teriiletén, gumméiban, és
meszes drnyékot adhatnak intrahepatikus
kovek is. A szomszédos szervek me.,ze-
sedése (vese, epehdlyag, peritoneum, bor-
daporc, régi szubfrenikus talyog marad-
vanya stb.) is zavart okozhat. Lehetséges
az is, hogy a nagy ciszta félretol bizonyos
iireges szerveket (colon, gyomor). Pon-
tosabban ismerhet6 fel a ciszta szelektiv
angiografidval, venografidval, echografia-
val (56. dbra) és szcintigrafidval. Nem
specifikus, de gyakran el6forduld, néha
azonban hidnyzd jel az eozinofilia.

A sz6v8dményekkel nem jaré mdjechi-
nococcosis prognozisa jo, de a sz6védmé-
nyek lehet8sége mindig fennall.

A kezelésben a megelGzés jatssza a leg-
nagyobb szerepet. A ruptura és az infekcié
emlitett veszélye miatt elvileg az echino-
coccus-cisztat helyes sebészileg eltavolitani.
Ideélis a teljes exstirpacié, amely azonban
a majban ritkdn hajthaté végre. Drenazs,
marsupialisatio csupdn fert6zott ciszta
esetében sziikséges. A miitét kiterjedése
és technikdja mindig a sebész gyakorlott-
sdgatdl fiigg. Az elmeszesedett fald cisztat
helyesebb nem bolygatni.

A sebészi kezelés nehézségei miatt régen

¥

A komplemgntkétési reakcio negativ volt. A szdvettani vizsgdlat echinococcus-cisztdt bizonyitott. a:
transzverzilis compound és b: longitudinélis real-time echogram. J: jobb oldal, M: m4j, A: aorta,
C: cysta
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torekszenek az echinococcosis gydgyszeres
kezelésére. Legutoljira a mebendazol lat-
szott e kezelésre alkalmasnak [65]. Na-
ponta 3X400—600 mg a javasolt adag
3—4 héten at. E szer 4thatol a ciszta
membranjin és gatolja a parazita szén-
hidrat-anyagcseréjét. A gyogyszer hatisa
az echinococcosisra jellemz§ IgE-szapo-
tulat alapjdn is megitélhet. Az eredmé-
nyek még nem hat4rozottak.

Actinomycosis [573]. A m4j actinomy-
cosisa a bél actinomycosisaval, fGleg a
coecum és az appendix gombis megbete-
gedésével kapcsolatos. A fert6zés itt is a
portalis keringés titjan jon létre, miskor
azonban kozvetlen 4tterjedés révén. A méj-
ban malignus metasztazisokhoz hasonld
sziirkésfehér granulomdk keletkeznek, me-
lyek felpuhulnak, benniik sirga szind
genny képzGdik 1épesmézszerii kotSszove-
tes szerkezetben. SzoGvettanilag az actino-
myces jol kimutathaté. A klinikai képre
szeptikus 14z, izzadés, altaldnos rosszullét,
anémia jellemz8. A maj megnagyobbodik,
legtobbszor nem egyenletesen. Felette a
bér gyulladasa alakul ki, ezen 4t a genny
kiiiriilhet. A diagndzis szovettani. A gy6-

gyitds nagy adag penicillinnel j6 eredmé-
nyfi. A betegség ma mar meglehetSsen
ritka.

Egyéb gombas megbetegedések koziil
a candida-infekcio, a histoplasmosis, a
blastomycosis generalizdloddsa okozhat
majbantalmat [474].

Ascariasis folyaman ritkdn el6fordul,
hogy a féreg bejut valamelyik epettba,
obstrukcibs sargasidgot okoz és kovetkez-
ményes cholangitist, majtalyogot. Ez gya-
kori a Tévol-Keleten, pl. Vietnamban.
Kolangiografia vagy ERC révén az epe-
utak ascarisa kimutathaté. El6fordul asca-
riasissal kapcsolatos granulomds hepatitis
is. Bzt a peték okozzdk. Az epeutakba
tévedt ascaris hemobilia oka is Ilehet.
A tennivalé miitét.

Fasciolosis. A Fasciola hepatica Euré-
péban is eléfordul emberen is és ldzas
cholangitis tiineteit okozza. A jobb bor-
daiv alatti fajdalom, mdajnagyobbodis,
eozinofilia és az AP névekedése jellemzi.
Maskor fasciolosisban granulomds hepa-
titis keletkezik [406].



11. fejezet

A ma4j cirrdzisa

Modern monografidkban [532, 775, 799}
a majcirrdzis igen egyszerfi definicidjot
taldljuk: A m4j cirrézisa diffoz fibrézis,
amellyel parhuzamosan nodulusok kép-
z3dnek.

A ,difftz” kifejezésnek az a jelentGsége,
hogy a megbetegedés az egész méjra vonat-
kozik, ha nem is mindig egészen egyenle-
tes. fgy a gécos noduldris hiperpldzia nem
tekinthet8 cirrézisnak. A fibrézis els6-
sorban az elpusztult sejtek helyén kelet-
kezik, de létrejottében ettSl fiiggetlen,
fokozott fibroblaszttevékenység is szerepet
jtszik. Ennek kivaltéja azonban ugyan-
csak a sejtek pusztuldsa, nekrézisa. A sejt-
pusztulds a méjcirrézisnak 1ényeges jelen-
sége, ezért az 1956-ban megtartott V.
Panamerikai Gastroenterologiai Konfe-
rencia definici6jdban szerepel [257]. Két-
ségtelen azonban, hogy a cirrézis bizonyos
késdi stadiumaban nekrézis mar gyakran
nem mutathat6 ki. A g6bok (nodulusok)
sejtregenericié kovetkezményei és nagy-
saguk igen kiilonb6z8. A ko6t6szovet
rostjai fokozatosan behatolnak a majpa-
renchiméba, melynek lobularis szerkezete
felbomlik, megsziinik — bilidris cirrdzis-
ban vagy haemochromatosisban csak
akkor, ha a folyamat méir régebbi — &
valdjaban cirrédzisrél csak akkor beszél-
hetiink, ha a maj normalis szerkezete fel-
bomlott, 4tépit6détt. Ez egyben a megbe-
tegedésirreverzibilitasat is jelzi. Mindehhez
gyulladdsos jelenségek is hozzatartoznak
a cirrézis bizonyos formaiban és az epe-
utak proliferici6ja is megfigyelhets.

A szivelégtelenségben kialakuld centri-

zondlis fibrézis vagy az elzdr6ddsos sar-
gasdgban kialakulé periportalis fibrézis,
ugyanigy mint a vildgrahozott majfib-
rézis vagy a granulomis majbetegségek-
ben keletkezd interlobuléris fibrézis valé-
jidban nem tekinthetd cirrézisnak. El6for-
dul viszont gdbképzddés is fibrézis nélkiil,
pl. Felty-szindrébmaban vagy parcidlis
noduldris hiperplizidban. A cirrdzis rege-
nerdciés gobei akadilyozzik a vena hepa-
tica eldgazdddsaiban a vérdramldst & igy
portélis hipertdnia keletkezik. Ha a maj-
sejt-regenerdcié nem tart 1épést a méjsej-
tek pusztuldsaval, a maj miikddése is
romlik és elégtelenné valik. Mind a por-
talis hipertenzié, mind a méjelégtelenség
klinikai képének megjelenése a majcirréd-
zis dekompenzéicidjanak korébe tartozik.

Mindezek alapjdn — annak hangstlyo-
z4séval, hogy a majcirrdzis lényege valo-
ban a lobuldris strukturat megbonté fib-
rézis és a regeneracios gobok képzEdése —
definiciéként ma is alkalmasabbnak gon-
dolom azt a részletesebb meghatirozast,
amelyet mar 1960-ban alkalmaztam [540]:

Cirr6zis a majnak minden olyan kréni-
kus gyulladasos folyamata, melyet a maj-
parenchima pusztuldsa, a majsejtek rege-
nerativ proliferaci6ja, az epeutak proli-
feracidja és a kot8szovet olyan felszapo-
rodésa jellemez, mely a m4j eredeti lobu-
laris szerkezetét tigy véltoztatja meg, hogy
az eredeti struktiira felbomlik, 4llobulusok
képz8dnek és a mdj bels§ szerkezete 4t-
épit6dik [24].

A mdjcirrézisban ilyen mddon Ossze-
foglalt morfoldgiai valtozasok a klinikai
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jelenségek nagy szamat idézik el6. A rege-
neracios gobok akadalyozzdk a vénédk
kiiiriilését, a majsejteket koriilvevs kotd-
szovet a szinuszoidok kiiiriilését is gatolja,
a fibrézus sovényekben arteriovendzus
osszekottetések keletkeznek, a m4aj arté-
rids 4ramlasa fokozédik és mindennek
portdlis  hipertenzidc a kovetkezménye.
A fokozott portalis nyomas splenomegalidt
okoz, a 1ép feldl érkez8 megn6tt vérmeny-
nyiség fokozza a portdlis hipertenziot.
A portdlis és a szisztémds keringés kozott
anasztomozisok keletkeznek, melyek a
nyelGesSben és a cardia alatt varixok kép-
z8dését okozzak. Ezek megrepedésre haj-
lamosak és gasztrointesztindlis vérzést
idéznek el8. A tdg hasfali véndk rajzolata
jol latszik.

Az emésztGtraktusbol szdrmazé vér az
anasztomozisokon 4t a mdj megkeriilésé-
vel jut a szisztémas keringésbe, de intra-
hepatikus shuntok is kialakulnak, mert a
mdjsejtek pusztuldsdval a szinuszoidok
ko6zvetlen Osszekottetésbe keriilnek a vena
centralis rendszerével (,,bridging necrosis™)
és a sinusoidok vére a majparenchima
kikeriilésével tavozik a mdjbol. A mijsej-
tek sajat vérellatasa igy csokken. A szinu-
szoidok végiil is a kotGszovet-szaporodas
kovetkeztében egyszerfi kapillarisokka ala-
kulnak, bazdlis membrdnnal rendelkezd
endoteljiik keletkezik, mely a normdlis
anyagcsere-folyamatokat a mdajsejt és a
szinuszoid kozott lehetetlenné teszi. A szi-
nuszoidokat gyulladasos infiltracié is sziiki-
ti. Mdjsejtartalmat okoz a cirrézist kivalté
eredeti noxa is, pl. az alkohol vagy a sejt-

pusztulas és a noxa 4ltal egyiittesen kiala-
kuld immunfolyamatok hatdsa. A shunt-
keringés miatt a normdlisan fagocitalt
felsziv6dé részecskék nem jutnak a Kupf-
fer-sejtekbe, pl. bakteriélis antigének koz-
vetleniil a keringésbe keriilnek, ellenanyag-
termelést inditanak meg és a cirrdzisos
beteg vérében megn8 az immunglobulinok
mennyisége.

A portélis hipertenzié és a méjparen-
chima pusztulidsa miatt csékkent albumin-
szintézis a 6 tényezGje az ascites keletkezé-
sének. Ebben azonban fokozott nyirok-
4ramlas, vesemiikodési zavar is szerepel.
A maijsejtbantalom elébb-utébb sdrgasd-
got okoz. A csokkent fehérjeszintézis alva-
dasi tényezGk csOkkent termelésével is jér,
koagulopdtidk alakulnak ki. A majelég-
telenség és a portoszisztémas Osszekotte-
téseken felszivodd szdmos toxikus anyag
encephalopathidt okoz. A cirrdzisos beteg
rezisztencidja mindenfajta fertGzéssel szem-
ben csokken. Endotoxinémia is kialakul
[1000], melynek szerepe lehet a vesemiiko-
dés romldsdban és egyéb cirrdzisos tiine-
tek keletkezésében is [961].

A kiilonb6z8 patomechanizmusok ilyen
sokasdga ellenére is gyakran fordul elG,
hogy a méjcirrézis észrevétlen marad és a
diagnézis csak véletlennek koszonhet8
(laparotomia, sectio, mas c€lbdl torténd
laboratériumi vizsgilat). E Ildtens cirrd-
zisok szdma jelentékeny, kiilonGsen idGs
alkoholistak kozott. Az is lehetséges, hogy
a majcirrézis tiinetei az id6k folyaman
enyhiilnek, majd megsziinnek és a beteg
hosszli éveken 4t panaszmentes marad.

A majcirrdzis etioldgiaja

Sokféle méjcirrézis van és ezek felosz-
tdsanak idedlis médja az etiolégiai elkii-
16nités volna. Sajnos a cirrdzisok egy
részében az etioldgiat nem ismerjiik, de
azt is tudnunk kell, hogy a kiilonb6z8
eredet(i majcirrézisok klinikai képe, kiilo-
nosen el6rehaladott stddiumban, egészen
azonos lehet.

A cirrézisok keletkezésében szereplS
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kovetkez§ etiologiai tényezGket kiilonit-
hetjiik el:

1. Alkohol. A méjcirrézis és az alkohol-
fogyasztas Osszefiiggését mdr a 18. szdzad
végén felismerték [38]. ADDISON az alko-
holos zsirm4jra hivta fel a figyelmet [5].
Az 1916-t61 1932-ig tart6 amerikai pro-
hibiciés id6szak alatt a cirrézisos haldlo-



zas lényegesen csOkkent. Pdrizsban a
borfogyasztds megszoritdsa idején 1942
és 1948 kozott a cirrézisos haldlozds
35/100 000-r61 5/100 000-re  csdkkent
[673].

Mindkét helyen lényegesen noveke-
dett a cirrdzishalilozas az alkohol korla-
tozdsdnak megsziinésekor [434]. A méj-
cirrézisok szama az egész vildgon noveke-
dében van, ez azonban nem csupdn az
alkoholfogyasztas novekedésével, hanem a
virushepatitisek nagyobb szdmadval is Osz-
szefiigg az egyes orszigokban az egy sze-
mélyre esd elfogyasztott abszolht alkohol-
mennyiséggel.

SHERL.OCK monografidjadban [799] sze-
repelnek a 25 éven feliili méjcirrézis-ha-~
lalozds 100000 lakosra, és az egy sze-
mélyre esS évi abszolutalkoholfogyasztas
literben adatai:

Franciaorszig 5752 16,4
Portugalia 55,1 _ 14,1
Qlaszorszag 52,1 14,0
NSZK 39,6 11,3
Spanyolorszag 38,8 11,7
USA 28,6 5,8
Kanada 19,6 6,5
Svédorszag 15,6 5,7
Hollandia 7,4 4.8
Anglia 5,7 6,2

Hazénk ebben az dsszeillitidsban nem szerepel,
am jol beleilleszkedik a rangsorba, mégpedig
el6kel6 helyen (20,7— 8,5). Ez az adat 1968— 70~
bdl szdrmazik [780]. Azéta a ranglistin még el6-
kel6bb helyet foglalunk el, 1980-ban 11,8 1 egy
fére es6 évi alkoholfogyasztassal.

Az alkohol és a méjcirrézis Osszefiiggé-
sét az a tény is bizonyitja, hogy bizonyos
foglalkoz4sok korében a majcirrdzis 1énye-
gesen gyakoribb, mint az 4tlagnépesség-
ben. Ilyen foglalkozdsok a vendéglatd-
iparban, a mulattaté véallalkozasokban,
a sorgyartdsban, a bortermelésben talal-
hatdk els6sorban.

A mijcirrézis kialakuldsa a fogyasztott
ital alkoholtartalmitél, teh4t a fogyasz-
tott alkohol mennyiségét6l és a fogyasztas
tartamatdl fiigg elsGsorban. Az a napi
alkoholmennyiség, mely alatt méjcirrézis

még nem keletkezik 160 g-nak 1atszik [494],
mas adatok szerint azonban [864] ennél
Iényegesen kevesebb: férfiakon napi 100—
120 g, n6kén 20—40 g. A nbk ebbbl a
szempontbdl lényegesen érzékenyebbek
[596], a cirr6zisok szdma azonban férfia-
kon lényegesen nagyobb, mint nékon,
noha a kiilonbség az utébbi években csOk-
kenni latszik. Cirrézisban szenvedd alko-
holistdk 4tlagos napi alkoholfogyasztdsat
10 éven 4t 190 g-nak taldltdk [494]. Na-
gyobb alkoholmennyiség rovidebb idd
alatt is mdjcirrézist okoz. Az individualis
kiilonbségek igen nagyok. A cirrézis kiala-
kuldsihoz 5—25 év lehet sziikséges.
Az alkoholistdknak is csak egy része beteg-
szik meg cirrézisban, mindenképpen keve-
sebb, mint 50%,-a. Ebben alkati, 6rokletes
tényezSknek lehet szerepe. Az alkoholos
ital minSsége a mdjcirrdzis kialakuldsa
szempontjabodl érdektelen, csupan az elfo-
gyasztott alkohol mennyisége és az alko-
holizdlds idGtartama szamit.

Az alkoholos mijcirrézis leggyakoribb
alakja az aprégdbos cirrdzis, mely a
LAENNEC 4ltal leirt atréfids vagy portéalis
cirrézisnak felel meg. ElSfordul azonban
durvagébés alkoholos cirrdzis is, sot
cholestasissal jiré megbetegedést is ldtunk.
Gyakori alkoholistikon a ,Jatens”, tehdt
klinikai tiineteket nem okozé cirrézis.

Arra a kérdésre, hogy a cirrézisok hiny
szdzaléka alkoholos eredetii, igen nehéz
vélaszolni, mert ez tertiletenként nagymér-
tékben valtozik. Az irodalomban 8 és
959 kozti adatok szerepelnek. Sajat kli-
nikai anyagunkban valamennyi igazolt
cirrézis fele tekinthet8 alkoholos eredetti-
nek. Nyugati adatok szerint [364] a cir-
rozisok talnyomd nagy része alkoholos
eredetii. A fejl6dS orszagokban ezzel szem-
ben a viruseredet domindl.

2. Virushepatitis [885]. Majcirrézis kro-
nikus aktiv hepatitisen keresztiill vagy
anélkiil B-hepatitisb8l é minden valdszi-
niiség szerint non-A-, non-B-hepatitisb§l
keletkezik. A cirrozisesetek 25%,-4ban a
betegek anamnézisében szerepel akut hepa-
titis, itt azonban meggondolandd, hogy az
akut hepatitis igen elterjedt betegség, mely
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betegek anamnézisében &ltaldban szere-
pelhet anélkiil, hogy az oki Gsszefiiggés az
akut hepatitis €s a majcirrézis kozott
bizonyithaté volna. Bizonyiték a HB,Ag-
pozitivitds, a kiillénb6z6 adatok azonban
nagymértékben eltérnek a méjcirrézisban
eléfordulé HBAg-pozitivitis tekinteté-
ben. A magunk majcirrézisanyagaban ez a
szdzalék 20 és 30 kozo6tt mozog. Szerolo-
giai vizsgalatok arra utalnak, hogy az 1in.
kriptogén cirrézisok egy részében is ki
lehet mutatni a B-virus szerepét. A non-A-,
non-B-virus szerepét csak feltételezhetjiik,
valészinti azonban, hogy az ilyen eredetl
poszthepatitiszes cirrézisok is nagy szdmat
adjak a kriptogénnek tartott méjcirrézi-
soknak.

A virushepatitisb6l szdrmazd cirrdzis
klinikai megjelenése nem jellemz& és sok-
féle. Akut lizas fellobbands, elhuzédd
progressziv cirrozis, kronikus hepatitisb8l
fokozatosan kialakuld cirrdzis és hosszi
éveken 4t tiineteket nem okozé rejtett
cirrézis egyarant el6fordul. Az ut6bbi ese-
tekben a megbetegedés elsé tiinete esetleg
csak a varixvérzés, mely minden el§zmény
nélkiil jelenik meg, vagy akar a maj primer
karcinéméja. A betegek kétharmada férfi
és csak egyharmada ng. A régebben poszt-
hepatitiszesnek, posztnekroézisosnak tar-
tott durva g6bds cirrdzis egyéltaldban nem
jellemz8 a hepatitisb6l szarmazd cirré-
zisra. Finom g6bos Laénnec-tipusu cirré-
zis, s6t cholestasis is el6fordul virushepa-
titisbdl fejléds cirrdzisban.

3. Anyagcserezavar. A cirr6zisok e cso-
portjdba sorolhaté az alfas-antitripszin-
hidny okozta diffiz mijmegbetegedés, a
vas-anyagcserezavar kdvetkeztében Kkia-
lakulé hemokromatézis, a Wilson-féle
hepatolentikuléris degenerécid, a glikoge-
nézis, a galaktézémia, a vilagrahozott
tirozindzis.

4. Elhiz6db cholestasis szerepel a sze-
kunder bilidris cirrdzis kifejlGdésében.
Krénikus cholestasis a lényege a primer
bilidris cirrézisnak is, melynek etiolégiaja
— bér az immunfolyamatok szerepe val6-
szinlli — nem tisztazott.
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5. A vénds kiiiriillés akaddlya okozza a
»veno-occlusive” betegségben kialakuld
majcirrozist, a Budd— Chiari-szindrémat
és a perikardidlis (Pick-féle) cirrézist.

6. Autormmun mechanizmusok biztosan
szerepelnek a majcirrézisok egy részének
keletkezésében, kiilondsen azokban a cir-
rézisokban, amelyek lupoid hepatitisb&l
szdrmaznak és amelyekben a szérumban
HB:Ag vagy mas B-marker nem talalhato.
Az autoimmun patogenezisre utald szd-
vettani jelenségek a cirrézisos méj szovet-
tani képében is megtaldlhaték ilyenkor,
és a szérumban kiilonboz8 ellenanyagok
mutathaték ki. A cirrézis ilyenkor az
»aktiv cirrdzis” elnevezést érdemli meg.

7. Kémiai anyagok, toxinok okozta kré-
nikus hepatitisb6l is keletkezhet cirrozis.
A kialakult képben az eredetre utalo jelleg-
zetesség nem talalhatd.

8. Tdplalkozdsi zavar kOvetkezménye a
kwashiorkor, néhany trépusi cirrézis, az
elhizds kezelésére alkalmazott ,bypass™-
miitétek utdn kialakulé méjcirrézis [39,
604].

9. Genetikus eredetli a majsejtekben
hialin megjelenésével jaré gyermekkori
cirr6zis (,,Indian childhood cirrhosis™
[(621]).

10. Kriptogenetikus mdjcirrézis. 1gy ne-
vezziik azokat a cirrézisokat, melyeknek
etioldgidja egyaltaldban nem ismeretes.
Bizonyos valdszinfisége van annak, hogy
a ma ebbe a csoportba sorozott cirrdzisok
egy része virus eredetti, talin non-A-,
non-B-virusfert6zésb6l szirmazik. Egye-
16re azonban mindenképpen szdmolnunk
kell a cirrézisok egy olyan csoportjaval,
melynek etiologidjat nem ismerjiik.

Feloszthatjuk a méj cirrézisait kdrbonc-
tani megjelendsi formdjuk alapjan is [24,
532]. Leggyakrabban wikronoduldris cir-
rozissal talalkozunk, melyet regularis vagy
monolobuléris cirrézisnak is neveznek.
Erre valamennyi lobulusra kiterjed6 kot6-



szoveti s6vényképz8dés, apré regenericids
g0bdk keletkezése jellemzS. Tapintdsra
az ilyen m4j sima feliiletiinek latszik. Alko-
hol hatésdra, idGs korban, anémiiban,
taplalkozasi hidnyban alakul ki ilyen tipusu
cirrézis, 4ltaldban olyankor, ha az el§idéz8
noxa (alkohol, virus, kémiai anyag) val-
tozatlanul hat.

A makronoduldris cirrdzisban a septu-
mok €és a regenericiés gobok valtozéd
nagysdgiak, a nagyobb gébdkben normé-
lis lobulusok is talilhaték. A mdjon ilyen
esetben mély lefiiz6dések lathatok. Jelleg-
zetes a nagymérvii regenericié. Ilyen tipu-

st cirrézis kétségteleniil gyakran alakul ki
akut hepatitis utdn.

Ismeretes a cirr6zisnak Un. vegyes tipusa
is, melyben apr6 gobok durva gébokkel
valtakoznak.

A régi portilis, bilidris és poszthepatiti~
szes (posztnekrézisos) cirréziscsoportokra
szokdsos beosztds ma mar elavultnak
tekinthet8. LehetGleg etiol6giai jellemzésre-
kell toérekedniink, ezen beliil pedig inkdbb:
a morfoldgiai megjelolésre.

A méjcirrdzis szévettani képének egy-
séges jellemzése helyett az 57—60. dbra
magyardzatara utalunk.

A majcirrdzis klinikai meg jelenése

A cirrézisok klinikai osztdlyozdsa is
gyenge labakon all. Elkiilonithetiink mani-
feszt és ldtens cirrozist [916] aszerint, hogy
a betegnek vannak-e panaszai vagy nem
tud betegségérdl €s azt csak vizsgalat fe-
dezi fel. El szokés kiilOniteni aktiv és inak-
tiv cirrdzist is. Klinikai értelemben ez azt
jelenti, hogy az aktiv cirrézisban a beteg-
ség progresszidjara utalé klinikai jelek
mutatkoznak : sargasag, 14z, iziileti pana-
szok, ascites, 6déma, bérjelenségek, transz-
amindzemelkedés stb. (57. dbra), mig az
inaktiv cirrdzis sirgasig nélkiil, l4ztala-
nul, kiilondsebb panaszok nélkiil, a beteg-
ség rosszabbodésa nélkiil folyik. Ma aktiv
cirrézisnak azonban inkdbb a cirrézisnak
azt a formajat tartjuk, melyben perzisz-
tal6 virusinfekcié vagy még inkabb im-
munreakcié mutathaté ki. Az utébbinak
f6képp szévettani jeleire tdmaszkodunk
(mononukle4ris infiltracié, piecemeal-nek-
16zis) és szeroldgiai jeleire (ellenanyagok
a szérumban). Régebben a CALD (,,chro-
nic active liver disease™) elnevezést ajan-
lottdk [288], de ez az elnevezés nem tesz
kiilonbséget a krénikus hepatitis és a cir-
rézis kozott.

Klinikai szempontbdl legel6nydsebb a
majcirrdzis lefolydsat a kompenzdcid és a
dekompenzdcid stidiumdra osztani. A de-
kompenzicié parenchimds és vaszkuldris
lehet. A vaszkuldris dekompenzicié jele

az ascites megjelenése a portalis hiper~
tenzié kovetkeztében, melyet a kialakult
anasztomoézisok mar nem kompenzalnak
vagy a varixvérzés megjelenése, esetleg
portalis encephalopathia, exogén kéma ki-
alakuldsa. A parenchiméis dekompenzicid
elsG jele az icterus, melyet a majelégtelen—
ség tiinetei kovetnek egészen a kéma kiala-
kulésaig,.

A méjcirrézis elsd tiinetei a majbetegsé-
gek nagy részéhez csatlakozé jelenségekkel
azonosak. Gyengeség, faradtsag, rossz koz-
érzet, kiilonboz8 diszpepszias panaszok,
étvagytalansig, teltségérzés, hasi puffadis,
étkezés utan epigasztrialis nyomds. A test~
stly cs6kken. HGemelkedés, esetleg 14z
mutatkozik. Végtagfajdalom, arthralgia je—
lenik meg. Férfiak impotencidt panaszol-
nak, a n8k menstruacios zavarrol szamol-
nak be. Mindez azonban hidnyozhat is,
és — mint tobbszér hangstlyoztuk —
lehetséges, hogy a betegség panaszmente-:
sen zajlik, mint litens cirrdzis. Maskor
az els6 megdGbbentS tiinet a varixbdl
ered§ vérzés, majd encephalopathia kiala—
kulésa, pl. egy b6vebb étkezés utan. Aztin
sargasag jelenik meg, 6déma vagy ascites
alakul ki, a hasi puffadds nagymértékben
fokozddik.

A beteg vizsgélatakor izomatréfia, so-
vanysig, kiilonGsen a torzson, a derék fe-
lett, 6déméas bdr, hereatréfia, gynaeco-:
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57. dbra. Majcirrézis aktiv stadiuma

A fénymikroszkopos adbran k6tSszovet altal leflizott dllebeny 1dthatd. A méjsejtek rendszertelentil he-

lyezkednek el, trabekuldris rendezettség nem litszik. A felszaporodott kotGszovetben sulyos gyul-

ladés észlelhet6. A ko6tSszovet és a majsejtekbdl 4llo allebeny hatdra elmosodott, a gyulladdsos sej-
tek és a fibroblasztok a mdjsejtek k6z¢é is beterjednek

mastia, parotisduzzanat t{inik fel, palmaris
€s plantéris eritéma figyelhet§ meg, gyér
vagy hianyzd szbrzet, az arcon finom érta-
gulatokat lehet észrevenni, a nyelv élénk-
piros, gyulladtnak latszik, a vallon, a mell-
kason, mas bérteriileteken ,,spider’’-nae-
vusok jelennek meg, feltiinik a rendelle-
nes korém, purpura, fleg a 14b als6 ré-
szén, esetleg stridk képzGdnek. Mindezek
a jelenségek csak a betegek egy részén mu-
tatkoznak és valamennyit egyiitt ritkdn
figyelhetjiik meg.

Fizikalis vizsgdlatkor a megnagyobbo-
dott majat tapintjuk, mely néha érzékeny,
de legtobbszor nem, sima feliileti, maskor
durvagobds, tomott tapintati. Széle min-
denképpen éles. A 1ép az eseteknek kezdet-
ben csak kis szamaban nagyobbodott meg,
a portalis hipertenzié kialakulasaval azon-
ban csaknem mindig splenomegalit tala-
lunk. Ez néha nagy méretet 6lt és ilyenkor
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legtobbszor hypersplenidval, leukopénis-
val, anémidval, thrombocytopenidval jir.
A hasfalon feltlinnek a tigult vénak, me-
lyek infravoros fényben mar igen koran
és hatarozottan felismerhet6k. Az ascites
szabad folyadékként kitapogathatd, ront-
genvizsgilattal megfigyelhet6. Jellegzetes
cirrézisos kép a deréktdl lefelé erésen leso-
vanyodott beteg, akinek hatalmas hasa
az ascites miatt el6domborodik és laba
ardnylag vékony, néha azonban 6démasan
megvastagodott.

A laboratériumi vizsgdlatok koziil a
szérum bilirubintartalma csak a parenchi-
mas dekompenzicié kezdetén n§ a nor-
mélis f6lé. TYGSTRUP betegeinek 40%-
dban volt a szérum epefestéktartalma nor-
malis [916]. A GOT és GTP értéke 4lta-
ldban mérsékelten novekedett, de nem
szabalyszerifien. Alkoholos cirrézisra a
gamma-GT, a GOT-aktivitds novekedése



jellemz8. Az enzimek ndvekedése 4ltala-
ban a betegség aktivitasanak, akut fellob-
bandsdnak jele. A szérum alkalikus fosz-
fatdz tartalma normadlis vagy csak Kkis
mértékben novekedett. Az AP-novekedés
cholestasis jelé. Etkezés utdn két ordval
a szérum epesavtartalma novekedett ak-
kor is, ha éhgyomorra normailis volt.
A szérum albumintartalma a betegség
eldrehaladasival csGkken, gammaglobu-
lin-tartalma n8. A két érték viselkedésé-
nek megfelelen a szérum egész fehérje-
tartalma 4ltaldban normdlis, bizonyos ak-
tiv cirrézisokban azonban hiperproteiné-
midt taldlunk, melyet poliklonélis gammo-
pitia okoz. A protrombinid§ gyakran
megnyult. A szérumban kimutathat6 anti-
testek, f6leg az antinukledris antitestek
autoimmunfolyamat, aktiv cirrézis mel-
lett sz6lnak. Pozitiv lehet a LE-sejtjelenség.
Mindez azonban hidnyozhat is. Simaizom-
ellenes antitesteket gyakran taldlunk cirré-
zisos betegek szérumdban, antimitokond-
ri4lis antitesteket csak bilidris cirrézisban.
Pozitiv lehet néha a Coombs-préba is.
Az esetek egy részében, a poszthepatitiszes
cirr6zisokban a HB;Ag vagy a B-hepatitis
mds markere kimutathat6. A hypersplenia
hematoldgiai jeleit emlitettiik. Néha hemo-
lizis is el6fordul (retikulocitézis, a vOros-
vérsejtek élettartama megrovidiilt). Meg-
nd a szérum lipidjeinek mennyisége, elsG-
sorban hiperkoleszterinémia gyakori, kii-
16ndsen alkoholos cirrdzisban és igen
nagy mértékili primer bilidris cirrézisban.
Parenchimés dekompenzicidban a szérum
ammoniatartalma is megn8. ElSrehala-
dott stddiumban veseelégtelenség jelei
alakulnak ki, a szérum kreatinintartalma,
a BUN megné.

Rontgenvizsgilattal vagy Szofagogaszt-
roszképiaval az oesophagus és a gyomor
tdgult véndi, varixai megfigyelhetGk.
Ugyancsak megallapithaté endoszkdpos
Gton a mdjcirrézisban gyakori erdzi6
a gyomorban, vagy akir ulcus is, mely
vérzést okozhat. Ugyancsak réntgenvizs-
gélattal 4llapithat6 meg a cirrézisban gya-
kori osteoporosis, mely f8leg n6kon taldl-
haté meg. Kolecisztografia vagy echografia
segitségével epekdvek mutathaték ki, me-

11 A méj, az epeutak. ..

lyek méjcirrézisban gyakoribbak, mint
az dtlagpopulaci6ban.

A méj cirrdzisa szdmos megbetegedésre
hajlamosit. Ezek egy részét maga a majbe-
tegség idézi el6. Minthogy az esetek nagy
része alkoholos eredetfi, nemritk4n tarsul
a m4j cirrézisa visszatér$ alkoholos pan-
creatitisszel is. Az ulcus pepticum, kiiléno-
sen férfiakon gyakori kisérGje a mdj cirré-
zisdnak és diagnosztikus nehézséget okoz-
hat a cirrézisos betegek gasztrointesztini-
lis vérzésekor. Eredetére nézve hisztamin
csOkkent lebontdsa és a nydlkahdrtya vénés
pangasa latszik a legegyszeriibb magyar4-
zatnak. A pangids okozhatja a felszivodds
zavarait is, melyeknek kovetkezményeként
gyakori a hasmenés, el6fordul steatorrhoea
is. Ez utdbbi oka az epesavak kivalasz-
tdsdnak zavara is lehet [986]. Kiilondsen
a has fesziilését okozo6 aszciteszes betegen
gyakori a koldoksérv vagy egyéb hernia.
Ezek miitéte ilyenkor csak vitdlis indikd-
cié alapjan indokolt. Cirrédzisos betegek
29,4%-4ban taldltak epekdbetegséget,
szemben a nem cirrézisos népességben
taldlhaté 12,8%-kal [630]. A kovek egy
része bilirubinbél 4ll, ami epefesték-anyag-
cserezavarra utal.

Felszivodasi zavarra, D-vitamin-hidny-
ra, a kalcium felszivodasi zavardra vezet-
het8 vissza, a hosszan tarté méjcirrdzis-
ban gyakran kialakulé és fdjdalmakat
okoz6 osteoporosis és osteomalacia [201].
Leirtak azonban hipertrofids osteoarth-
ropathiat is [234]. Ennek jele a cirrézisban
nemritkdn kialakulé dobver6ujj, melynek
keletkezésében azonban hemodinamikai
tényez8k jatszanak szerepet. A cirrézisban
észlelhet§ parotisduzzanat é a gyakori
Dupuytren-kontraktfirakeletkezésére nincs
hatdrozott magyardzatunk.

A vese keringése majcirrézisban 4ltald-
ban gy viltozik meg, hogy a vesekéreg
kevesebb vért kap. Stlyos méjcirrdzisban
bekovetkez8 veseelégtelenség  (,,hepato-
rendlis szindréma’) kialakuldsédban a vesén
ataramlo vér redisztribiiciéja szerepet jatsz-
hat [961]. A glomerulusok kapilldrisfala-
nak megvastagodasat (cirrézisos glomeru-
losclerosis), kiilondsen alkoholos cirrd-
zisban IgA lerakodését is leirtdk.
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Ismeretes a cirrdzisos betegek csokkent
ellendlldsa infekcidkkal szemben. Kiilo-
nosen a tuberkuldzis volt régebben gya-
kori. Az ellenillas cs6kkenését a predni-
zolon-kezelés is fokozta. Emléksziink olyan
méjcirrézisosként sokdig kezelt betegre,
akinek ascitesét peritonitis tuberculosa
okozta. Pneumoénia, virusfert§zés, s&t
szepszis is el6fordul majcirrézisban. Ma-
gas lazzal jard cirrézisban mindig kell
bakterialis fert6zésre gondolnunk. Altald-
ban, a méj cirrdzisat kisérd 14z [127] endo-
toxémidbdl (a kdéros mij nem sziiri ki
a portalis keringésbe keriilt kérokozdkat
és toxinjaikat), infekciokbdl (a bakterialis
peritonitis sem ritka) szdrmazik. Gondol-
nunk kell 14z esetén az alkoholos hepatitis
lehet8ségére, mely cirrdzisban is kialakul-
hat, és végiil hepatoma keletkezésére.

Altalinos klinikai tapasztalat, hogy a
coronariabetegségek cirrozisban ritkab-

Uik *

58. dbra. Agressziv kronikus hepatitisbdl kifejlédé inkomplett cirrdzis

bak, mint az atlagpopuldciéban és majcir-
rézisban a hipertdnia sem gyakori. Az
utdbbi jelenséget talan a keringésbe keriilg
vazodilatdtoranyag okozza.

A mdjcirrézis legstulyosabb kévetkez-
ménye a cirrézis talajin kialakulé primer
hepatoma. Kisérletileg kimutathat6, hogy
a regeneraldédé méjsejtek karcinogénekkel
szemben érzékenyebbek, mint a nyugvo
sejtek, az excessziv regeneracién kiviil
azonban nem zarhaté ki az alkohol, a he-
patitisvirus és az immunfolyamatok sze-
repe [135], valamint — minthogy a primer
hepatoma Dél-Afrika természeti népei
ko6zott a leggyakoribb — a tapldlkozasi
hidny szerepe sem. Az elmult években
egyre tobb adat sz6l amellett, hogy a pri-
mer hepatoma el6fordulésa és a mortalitds
ebben a betegségben a HBAg-pozitiv
egyének szdmaval aranyosan né és a B-
hepatitis— kronikus hepatitis— cirrhosis—

A lebenykés szerkezet még felismerhetd, a portalis kitSszovetben és a lebenykék hataran sulyos gyulla-
dés, valamint kezd6d4 septumképzddés figyelheté meg
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59. dbra. Posztnekrdzisos majcirrdzis stacioner stidiuma
Az 4bréan valtozé kiterjedésti dllebenyek 1athatok. A felszaporodott, széles, kotGszOveti sévényekben
enyhe, limfocitdkbol 4116 besziirGdés lathato. A kdtdszdvet sejtszegény, durva kollagén rostokat tare
talmaz. Az dllebenyek hatédra elsimult, & kotSszdvet élesen elhatarolodik

primer hepatoma vonal egyre tobbszor ko6-
vethet§. A cirrézis talajan kialakulé hepa-
tomadk szdma vidékenként tdg hatdrok
kozott valtozik, Dél-Afrikaban, Indonézia-
ban a cirrézisok 30%/-4ban keletkezik kar-
cinéma, Indidban, Anglidban, az Egye-
siilt Allamokban ez a szdm 10—20%,
kozt valtozik [801].

A miéjeirrdzis biztos diagndzisa méjbi-
opszia alapjan allithaté fel. Ha kontrain-
dikéci6 nincs, a biopszidt minden esetben
érdemes elvégezni, mert a szbvettani lelet-
bbl az etiologiara és a folyamat aktivi-
tdsdra egyarant lehet kovetkeztetni (58.
59., 60. dbra). A téomor majszévetbdl néha
a Menghini-t{f haszn4latakor nem nyeriink
diagnézisra alkalmas anyagot és az is el6-
fordul, hogy csak parenchimat nyeriink, k6-
t8szovetet nem, egyes regeneraciés gobok-
ben pedig latsz6lag ép majszovetet taldlunk.

11*

Elvileg biztosabb diagnozist nytjt a célzott
biopszia, esetleg tobb helyrbl. A laparosz-
kopia kellemetlenségeinek a beteget azon-
ban csak kell6 indokkal szabad kitenniink.

A mdjcirrézist 4ltaldban irreverzibilis
megbetegedésnek tekintik [690], 4m ismer-
jiilk a kot8szovet-szaporodds visszafejlé-
désének példdit is. Ilyen a jo1 kezelt hemo-
kromatézis vagy a Wilson-betegség. Elvi-
leg tehdt a méjcirrézis kot8szovet-szapo-
roddasa sem tekinthet§ irreverzibilisnek.
A cirrézisos folyamat progresszidjdnak
meglassuldsat, s6t megallisat is nem egy-
szer tapasztaljuk, pl. olyan alkoholos cir-
rézisban, melyben a beteg képes az alko-
holfogyasztas végleges és teljes abbaha-
gyésara. Az alkoholos eredetii cirrdzis az
alkoholfogyasztds abbahagyisakor még
a dekompenzacié allapotdban is jobban
befolyasolhaté a szokdsos kezelésekkel,
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60. dbra. Flérehaladott stidiumban levd madjcirrdzis stlyos portdlis hipertenziéval

Az 4bra bal szélén dllebeny részlete, kozépen széles kotSszoveti sovény lathatd. A kotészovetban
vastag fali, kanyargos erek vannak, ezek a vena portae és a vena cava inferior kozott kialakult
shuntokat képviselik

mint a kriptogén vagy poszthepatitiszes
cirrozis. Az, hogy a beteg egyaltalin rea-
gil-e a kezelésre, kb. 3—4 hét alatt eld6l.
Ha megfelel6 kezeléssel javulas nem mutat-
kozik, a prognézis rossz. Rontja a prog-
nézist a sdrgasdg, a portalis encephalopa-
thia megjelenése, a nagy ascites, a gasztro-
intesztindlis vérzés. Ha a szérum albu-
mintartalma 2,5 g/di-né] kisebb, a prog-

nozis ugyancsak rossz. Rontja a prognéo-
zist a hiponatrémia is, a korrigdlhatatlan
hipoprotrombinémia, az alacsony vér-
nyomas és a biopszids szovettani leletben
megfigyethet8 kiterjedt nekrézis és gyul-
lad4sos infiltrdci6. A cirrézisos beteg
interkurrens infekcidkban, gasztrointesz-
tindlis massziv vérzésben, majkomaban,
kachexidban hal meg.

A majcirrdzis gyogyitasa

Az olyan majcirrdzis, amely a betegnek
panaszokat nem okoz és csak a betegre
nézve artatlan tiinetek és laboratoriumi
jelek alapjan ismerhet§ fel, nem szorul
kezelésre. Az ilyen betegek életmddjat sem
kell megvaltoztatni. Diétat rendelni — ha
a beteg taplalkozisa normdlis — sziikség-
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telen, de szigoru alkoholtilalmat akkor is
helyes el8irnunk, ha a beteg alkoholt ad-
dig sem fogyasztott. Az alkoholos eredetii
majcirrézisban a teljes absztinencia termé-
szetes. A nehézség csupin annak elérésé-
ben 4ll, hogy a beteg valéban absztinens
maradjon. A siker az orvos és a beteg



viszonydn mulik. Stlyos esetben intézeti
elvondkiritél sem szabad visszariadni.
Az alkoholfogyasztas abbahagydsa ugyan-
is éppen az alkoholos cirrézis korai esetei-
ben jar leginkdbb eredménnyel.

A gyakorlatban az ilyen betegek szive-
sen fordulnak a forgalomban lev§ ,,maj-
véd8” pybgyszerekhez. Artatlan szerekrél,
igy vitaminkészitményekrdl, valamint el-
méleti meggondolasokbdl vagy allatki-
sérletben tapasztalt véd6 hatas alapjin
el6allitott anyagokrdl (Catergen, Legalon,
Lipocaic acid [thioctsav], Essentiale stb.)
1évén sz48, nem kell kifogast emelniink
hasznélatuk ellen, de figyelmeztetniink kell
a beteget, hogy komoly hatist ezekt6l
a szerekt6l ne varjon. E szerek természete-
sen mell6zhetGk, alkalmazasuk ink4bb
pszichoterapiés eszkoznek tekinthet6, mert
tapasztalat szerint a krénikus betegek
helyzetét javitja, ha gydgyuldsukat gydgy-
szer szedésével tamogatjak.

Az aktiv cirrézist, tehdt azt a majeirré-
zist, amely kronikus aktiv hepatitisbGl
szdrmazik és HB,Ag-negativ, ugy kezel-
hetjiik, mint a lupoid hepatitist. Az abban
tapasztalt j6 eredmény elérésére azonban
a kortikoszteroid-kezelés hatdsira nem
szabad szdmitanunk. Ha ascites, nyelGcsG-
vagy gyomorvarix vagy encephalopathia
mar kialakult, az immunoszuppressziv
kezelésnek nincs helye. Az ilyen kezelést
adott esetben meg kell kezdeniink, de ha
néhiany héten beliil javuldst nem latunk
vagy sz6vOdmény keletkezik (a kortiko-
szteroidok katabolikus hatdsa encephalo-
pathidt valthat ki), abba kell hagynunk
a kezelést.

Azathioprin csak specidlis esetben j6n
sz6ba és csak akkor, ha hypersplenia hema-
toldgiai jelei nincsenek meg.

A miéjcirrézis gybgyitdsa voltaképpen
a szov8dmények gydgyitdsaban 4ll. Ilyen
szov6dmények a kdvetkezOk:

Varixvérzés

Vérzés a nyelGcs6 vagy a gyomor meg-
repedt varixaibdl szirmazhat. Els6 teen-
ddnk, ha erre mdd van, a gasztroszkopos
vizsgdlat, mellyel eldonthet§, hogy valéban
varixvérzésr6l van-e szdé vagy esetleges
eroziv gastritisr§l, erézi6kroél, ulcusrél
vagy a fels6 gasztrointesztindlis vérzések
egyéb lehetSségeirdl [503]. Ha a vérzés
nagymértékii és a beteget a sokk veszélye
fenyegeti, vért, plazmat vagy legalabb
fiziol6gids glukdz- vagy sooldatot infun-
ddlunk. Ha a vérzés val6ban varixbol
ered, az amugy is ballitott inflizié segit-
ségével igyeksziink a portdlis nyoméast
csOkkenteni. 200 ml izoténids glukdz-
oldatba 20 E-nek megfelel§ vazopresszint
alkalmazunk. Ezt kb. 20 perc alatt (0,2—
0,6 E/perc) folyatjuk be (intravéndsan vagy
— ha lehetséges — egyenesen az arteria
mesenterica superiorba [160]). E kezelés
értékét sajnos tijabb vizsgalatok [265] két-
ségbe vontdk. Ujabban vazopresszin he-
lyett propranololt is ajanlanak [487, 488],
elsGsorban az akut vérzés megelszése cél-
Jabol, de akut vérzés esetében is. Ajan-

lanak tovéabba cimetidint [247], mely elvi-
leg a gyomor sésavelvdlasztdsanak meg-
sziintetésével segiti a vérzés megallasat,
de a majon atiramlé vérmennyiséget is
csOkkenti [136] és a propranolol anyag-
cseréjére is hat. Ezeknek az eljarasoknak
az értéke végiil is nem hatérozott.

Az a kérdés is felvet8dott, hogy vajon
az urgens gasztroszkopia valéban megja-
vitotta-e a fels6 gasztrointesztinalis vérzé-
sek prognézisit. A kérdésre nem mindenki
ad hatarozottan pozitiv valaszt [239].

Ha a vérzés nem sziinik, le kell vezet-
niink a Sengstaken— Blakemore-szondat
vagy valamelyik véltozatit. A harom-,
esetleg négyfuratti szondanak a gyomorba
keriil6 és ott a cardidig felhdzott, és egy
masik, a nyel6csGbe keriilS hossziikas bal-
lonja van. Az elsGt azért fujjuk fel, hogy a
masodik ballon az oesophagus alsé részébe
keriiljon, majd a nyel6csGballont is felftj-
juk. Aharmadik furaton a gyomrot 4lland4-
an obliteni tudjuk. A nyel6csGballon nyo-
masat manométer méri. A negyedik furaton
4t — ha ilyen van — a nyelGcsGballon feletti
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nyel&csdrészbdltudunk folyadékot leszivni.
A nyelGcs6ballont 20—30 Hgmm nyo-
masra fijjuk fel é a nyomads 4llandé kont-
rolljaval 24 6raig tarthatjuk a nyelScsd-
ben. A nyel6csGszonda hatdsosan tampo-
ndl akkor, ha a gyomorbdl leszivott 5blitG-
folyadék mdir nem tartalmaz vért. A Lin-
ton— Nachlas-féleszondainkédbba gyomor-
bél ered§ vérzés tamponalasat szolgalja.

A szonda alkalmazisa a beteg szamara
nem kismértékben megterhelS. A nyelGesé
fala elhalhat, ulceralédhat, ha a ra haté
nyomds tulsdgosan nagy. Légzési nehézség
is keletkezhet, s6t aspirdci6 is eléfordul.
Magunk a szondat 4ltaldban 8— 12 éranal
tovabb nem alkalmazzuk. Ha szonda alkal-
mazésa eredménytelen, vagyis a vérzés a
ballon felfijva tartdsa utdn sem szfinik
meg, sebészhez kell fordulnunk.

Altaldban helyes, ha a nyelScs8varixbél
vérzG beteg helyzetét a belgydgyasz és a
sebész kozosen itéli meg. Az akut sebészi
beavatkozdsok k6zt ma els8 helyen a 1ézer-
koagulacié 4all, melynek eredményei
— amennyiben az eszkoz és a berendezés
rendelkezésre 4ll — a legjobbak. Leggyak-
rabban mégis az endoszképos varix- vagy
nyelGcsdfal-szklerotizdldst végzik. Ez me-
rev Ozofagoszkdpon 4t, altatdsban torté-
nik [883]. 117 vérz8 beteg 93%-dban ilyen
mobdon el lehetett latni a vérzést. A miive-
lethez természetesen iigyesség és gyakor-
lottsag sziikséges. Szokds ilyen kezelés
végzése krénikus formdban is. Ilyenkor
3—4 hetenként 5 ml etanolaminoledtot
fecskendeznek egy-egy varixba [551). E ko-
z0lt sorozatban az egyéves tGlélés 30%-
rél 65%-ra ndtt. Ajanlott eljards a vena
coronaria ventriculi trombotizdldsa is
transzhepatikus Gton, elGzetes portografia
segitségével [819]. Trombotizdlé anyag-
ként izobutil-2-cianoakrilatot lehet alkal-
mazni [277]. Ha a varix vérzése semmi-
képpen sem sziintethet6 meg, ultimum
refugium a nyelG¢csS transsectidja [404],
a varixok eltavolitasa és end to end anasz-
tomézis készitése. Stlyos miitét, melyet
csak narkdzisra alkalmas betegen lehet
elvégezni.

Portokavélis shunt készitése akut vérz§
betegen igen nagy mortalitassal jar, gy,
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hogy ma mar akut esetben ilyen miitétet
nem végeznek. Altalaban figy latszik, hogy
nem minden portélis hipertenziéban szen-
vedd betegen keriil sor fels§ gasztrointesz-
tindlis vérzésre, még akkor sem, ha a nyels-
cs§ vagy a cardia varixai rontgenvizsgéalat-
tal biztosan kimutathaték. Azok a bete-
gek azonban, akiken egyszer mar varixbdl
szdrmazé vérzés megindult, nagy vald-
szinfiséggel kés6bb is vérezni fognak. A to-
vabbi vérzések megelSzéseként, minden
kockazata és nem el6nyds hatasa ellenére,
érdemes mesterséges Osszekottetést léte-
siteni a portdlis és a cavakeringés kozott.
A shuntmiitét elvégzésének indikacidja
tehat olyan portdlis hipertenzié, mely mar
egyszer varixrepedésbbl szarmaz6 vérzést
okozott. A shuntmiitét célja a varixvérzés
megelSzése [969].

Tudnunk kell, hogy a miitét utdn a m4j
vérellatasa romlik és ennek kovetkeztében
a mijmiikédés is romlik. Allatkisérletben
ez hatarozottan igazolhaté [482), emberen
azonban mAir a miitét elvégzése elbtt spon-
tdn kialakultak a shuntok, igy a miitét
nem hoz olyan mértékii valtozast, mint
llatkisérletben, mésrészt az arteria hepa-
tica a gyakorlatban a méj egészét tlirhetSen
ellatja vérrel. A portilis encephalopathia
kialakuldsdnak a veszélye mindenképpen
nd. Tekintetbe kell venni azt is, hogy ez a
miitét a majbetegnek nem valddi gydgyi-
tdsa, egyediil a vérzést akadilyozza meg.
A mdjban zajlé cirrézisos folyamatra
nem hat és bizonyos adatok szerint — me-
lyeknek magunk a mindennapos tapaszta-
lat alapjan kevéssé adunk hitelt —~ a bete-
gek élettartamat nem hosszabbitja meg
[30, 392].

Az idézett adatok taldn régiek. Sajit
tapasztalatunk szerint szamos beteg —
szenvedve a portélis encephalopathia
id6nkénti megjelenésétSl és a portokavalis
shunt utdn hemolizis kialakulasatol, mely
tobb esetben splenectomia elvégzését tette
elkeriilhetetlenné — a miitét utan a cirré-
zis megszokott élettartamanal lényegesen
hosszabb ideig élt.

A porta é a cava érrendszere kozt
sebészi anasztomézis készitésének indi-
kécioit a kovetkezGkben latjuk:



1. Olyan mdjcirrdzis, mely portélis hi-
pertenzid kialakuldsival jar és a nyelGcs-
ben vagy a gyomorban varixok képzGdé-
sét okozza, abban az esetben ha,

2. stlyos varixvérzés egy alkalommal
mar megjelent,

3. a beteg 4llapota 4ltaliban jo6, életkora
50 évnél nem magasabb (minél fiatalabb
betegrél van szd, annal jobbak a miitét
kilatasai, 40 év felett az encephalopathia
mdr gyakoril),

4.a szérum epefesték-tartalma nem
nagyobb 2,5 mg/l (=42 pmol/l)-nél,

5. a szérum albumintartalma nem keve-
sebb 3 g/1-nél,

6. ascites nincs vagy kezeléssel eltiin-
tethetd,

7. a beteg nem szenved spontdn portalis
encephalopathidban; az FEKG normalis,

8. a Hb nagyobb, mint 12 g/dl,

9. a BSP-retencié 20%,-nal nem nagyobb,
és

10. a vena portae biztosan Aatjarhato,
tehat nincs portatrombézis.

A miitétnek ma haromféle technikai
megoldasat alkalmazzdk: a portokavalis
shunt készitését, az 1in. mezokavalis shun-
tot és a szelektiv disztdlis szplenorenAlis
shuntot. Az els, ndlunk leggyakrabban
végzett miitét folyaméan end to side anasz-
tomézis késziil a vena portae és a vena cava
inferior kozott a vena portae lekotésével,
vagy pedig side to side anasztomozis.
Mindkett§ kdvetkeztében lényegesen cs6k-
ken a portalis nyomds és csokken a maj-
vénakban uralkodd nyomaés is, megnd az
artérids vérmennyiség. Bekovetkezik a
splanchnicusteriilet dekompresszidja és
megsziinik a kollateralis keringés. E md-
tét mortalitisa a majbetegség stilyossagatdl
és a sebész gyakorlatatol fiigg. Minél t6bb
ilyen miitétet végzett a sebész, annal kisebb

a miitét mortalitdsa. A régebbi adatok
6—12%,-ot adnak meg, az utdbbi évek
mfitéti haldlozdsa — ha a miitétet kell§
indikicié alapjan végzik — ennél lénye-
gesen kisebb.

A shuntmiitéten Atesett beteg allando
megfigyelést €s kezelést, gondozast igényel
[857]. Minthogy az esetek egy része erGsen
hajlamos a portilis encephalopathia ki-
alakuldsara, pontosan ki kell titralni azt a
fehérjemennyiséget (EEG-kontroll, szé-
rumammonia, az irds valtozésa, flapping
tremor megjelenése alapjan), melyet a
beteg encephalopathias jelenségek nélkiil
eltlir. Ez 4ltaldban napi 40— 50 g koriil
van. Keriilni kell azokat a szereket, melyek
az encefalopatids jelenségeket kivalthat-
jak. A miitét utdni szévédmények koziil
a legsulyosabb a készitett shunt elzdrédésa.
Ennek bekovetkeztére utal tjabb vérzés
keletkezése. Néhany betegiinkén portoka-
valis shunt készitése utan hemolizis (az
indirekt reakciét adé bilirubin névekedése
a szérumban, retikulocitdzis, a vorosvér-
sejtek élettartamanak csokkenése, hiper-
funkci6s csontvel), mely feltehetSleg a
shunton 4tjuté vorosvérsejtek mechanikus
sériilésébfl  szdrmazott.  Splenectomia
ezekben az esetekben eredményes volt.

A mezokavalis shunt mflanyag anaszto-
mézis készitésébsl 4ll a vena cava inferior
és a vena mesenterica superior kozott.
E miitétnek az az el6nye, hogy utdna leg-
kisebb az encephalopathia sz4zalékos els-
forduldsa [142]. A szplenorenalis shuntnak,
mely a 1ép eltavolitasaval is jar, leginkabb
»Szelektiv”, ,,disztalis” formdajat alkalmaz-
zak [727]. Ennek nagy el6nye a portalis
dramlas fennmaraddsa, a portdlis ence-
phalopathia kialakuldsdnak ritkasiga, hat-
ranya azonban a miitét technikai nehéz-
sége.

Portalis encephalopathia

Az encephalopathia 4llapotdt leggyak-
rabban a varixvérzés véltja ki, feltehet6leg
a felszivédé vérfehérje kovetkeztében,
méskor fehérjefogyasztas, elektrolitzavar,
infekci6, szedativum, diuretikum, ammé-

niatartalmi gy6gyszer, methionin stb.
Shuntmiitétek utdn a portalis encephalo-
pathia gyakori szov8dmény. Portalis en-
cephalopathidban a tennivalok a kovetke-
z8k:
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1. Az emésztGtraktus, fGleg a belek
lehetd alapos kiiiritése magas bedntésekkel.

2. Az emésztStraktus mikroorganizmu-
sainak elpusztitdsa széles spektrumu, lehe-
tbleg rosszul felszivddé antibiotikummal.
Leginkabb Neomycinnel lehet legjobban
csokkenteni a gasztrointesztindlis, fGleg
bakterialis ammoéniaképz8dést. 4—6 g-ot
adunk ebbdl az igen rosszul felszivodd
szerb8l, mely a béllumenen beliil hat.
Toxikus hatdsai miatt (siiketség, hallas-
zavar) csak akut esetben alkalmazzuk,
rovid tartamu kezelésként. Tartés kezelés-
ként laktulézt adunk. Ez szintetikus di-
szacharid, melyet baktériumok bontanak
tejsavra és ecetsavra, és ezdltal csokkentik
a béltartalom pH-jat, lehetetlenné teszik az
ammoniaképz8 bacteroides mikroorga-
nizmusok 1étét. E szert els6sorban krénikus
encephalopathidban alkalmazzuk. Gétolja
az ammonia felszivodasat is [172], hatdsa

azonban kordntsem tisztdzott, 4m min-
denképpen eredményes. Adagja napi
100— 150 g.

3. Eszméletlen betegen megfelel kalé-
riabevitel, hiperténias cukoroldat infuzié-
javal. Ha a beteg tdplalkozni tud, étrendje
kezdetben fehérjementes, késébb fehérje-
tolerancidjit fokozatosan novelt fehérje-
mennyiségekkel ki kell pontosan titralni.

4. A gasztrointesztindlis vérzés megels-
zése céljAbol ma szokds a savszekréciod
megsziintetésére cimetidin  parenterilis
adésa.

5. Kiilonboz8 aminosavakat és névényi
savakat, glutaminsavat tartalmazé készit-
mények [261, 535] adagoldsdval elérhet§
eredményeknek kells kontrollja nincs.
E készitmények tapasztalataink szerint
gyakran hatdsosak (Rocmalat, Comamino
Hek). Napi adagjuk 50— 100g, ami8— 16 g
fehérjének felel meg.

Az ascites kezelése

Az ascites kezelése tisztdn tiineti tera-
pia [1003]. Ennek legf6bb alapja a lehetd
sészegény étrend. A natriuretikumok hasz-
ndlata 6ta a gyakorlatban a s6szegénység-
nek altalaban ma kisebb fontossagot tulaj-
donitanak [725] és legtGbbszér csupén
olyan ,50szegény” étrend betartisira to-
rekszenek, melyben sés, fliszeres ételek
nem szerepelnek és az ételek utdlagos
sézésa tilos. E liberdlis étrend hasznélata
azon is alapul, hogy a méjcirrézisban szen-
vedBk egy része hiponatrémiés. A hiponat-
rémia id6nként a diuretikumok intenziv
haszndlatabdl szdrmazik, az esetek stlyo-
sabb részében azonban sbéadagoléssal
nem befolyasolhaté hiponatrémiirdl van
sz6; ennek oka a madjsejtek termindlis
mifk6dési zavara, melynek kovetkeztében
a szervezet natriumraktdrai a hiponatré-
mia ellenére teltek, igy az ilyen termindlis
hiponatrémia eseteiben sé adasdnak nin-
csen célja.

A cirrézisos beteg natrium- és folyadék-
reszorpcidja a vesetubulusokban fokozott
— ez is egyik oka az ascites képz6désé-
nek — és az aszciteszes beteg vizeletében
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10 mmol-ndl (0,2 g) kevesebb a naponta
kiliritett ndtrium. Az extrarendlis veszte-
ség 0,5 g korill van. Ha a beteg 0,75 g-nal
tobb ndtriumot fogyaszt — minthogy
minden g s6 kb. 200 ml vizet tart vissza —
ascitesképzddés indul meg vagy a mér
keletkezett ascites szaporodik. Ha tehat
az ascites felszivodisa a célunk, a beteg
legfeljebb naponta 0,5 g s6t vehet magi-
hoz. Bz olyan étrend, melyhez specidlis,
kiilon készitett ételek sziikségesek, sét-
lanul késziilt kenyér, sétlan vaj vagy né-
vényi zsir és ezen kiviil sénak a konyhaban
és az asztalon nem szabad szerepelni.
Keriilni kell ilyenkor minden séval késziilt
ételkészitményt (sonka, szalonna, hiskon-
zerv, halkonzerv stb.), tejet, az étrendnek
f6leg gylimolesbdl, sbtlanul készitett f6ze-
1ékekbdl, mézbdl, dzsembdl, kevés hisbdl,
tojasbdl kell dllnia. Ilyen szigortian sdsze-
gény étrend azonban elsGsorban csak
azokban a refrakter esetekben jon szdba,
melyekben a diuretikum hatdsa nem ki-
elégit§. Magunk a sémentes étrenden a
folyadékot kiilon nem szoktuk megszori-
tani, az elterjedt el6irdsokban azonban az



asciteszes beteg kezelésében maximalisan
napi 1 liter folyadék szerepel. Kisfoki
vagy kezd6d8 ascites a soszegény étrend
betartidsdra minden egyéb kezelés nélkiil
is megsziinik. Ha a sdészegénység Gnma-
giban nem eredményes, diuretikumokat
kell alkalmaznunk.

A diuretikumok adagoldsit egyénileg
kell el6irni, a beteg diurézisének és test-
stlyanak viselkedése szerint. Tiazidokat,
furoszemidet, etakrinsavat egyarant alkal-
mazhatunk. Ezek a szerek kaliumvesztést
okoznak. A diuretikumok masik csoportja
nem jar a kaliumiirités fokozasaval. Ilyen
az aldoszteronantagonista Spironolacton
(ndlunk Verospiron) és a ndlunk nem hasz-
nilatos triamteren és amilorid. Az els§
csoportba sorolt diuretikumok tartds alkal-
mazasakor kaliumpdétlasrél gondoskod-
nunk kell.

A kezelést tigy épitjiik fel, hogy a sdsze-
gény étrend eredménytelensége esetén
napi 40—100 mg furoszemidet adunk,
vagy napi 25 mg etakrinsavat (ndlunk
Uregyt), esetleg klortalidont (Hygroton)
napi 100— 200 mg mennyiségben. Kezdet-
ben ritkdbban, id6k6z6nként, ha sziiksé-
ges rendszeresen, akar folyamatosan is
adagolhatjuk ezeket a szereket. Mindig
kontrollalnunk kell a szérum kalium- és
natriumtartalmat. Hipokalémia vagy nem
kielégit§ diurézis esetén a kezelést 7— 10
napon at alkalmazott 100— 400 mg aldosz-
teronantagonistdval (Verospiron) egé-
szitjiik ki. Flvileg — ha az eredmény most
sem kielégitd — triamterent vagy amilori-
dot kell alkalmaznunk. Kontrolldlnunk
kell a szérum albumintartalmit. Ha ez
2,5 g/dl-nél kevesebb, az ascites cstkkené-
sét plazma, sétlan, koncentralt humdnal-
bumin iv. adasdval érhetjitk el. Nem kell
arra torekedniink, hogy a retinealt 6dé-
mék gyorsan kiiiriiljenek [171], semmi
hasznunk sincs abbdl, ha a beteg ascites
nélkiil szenvedve, kiszdradva és kachexia-
san kerill a mdjelégtelenség éllapotaba.
Az erfltetett diurézis encephalopathia

kialakuldsat is segiti, f6leg hipokalémia.
elGidézése révén.

Az Un. refrakter ascites a cirr6zis de-
Ha a so6bevitel korlatozdsa natriuretiku-
mok é&s kaliuretikumok adésa, aldoszteron-
antagonistak alkalmazasa, az elektrolit-
egyensuly helyredllitisa, a szérum albu-
mintartalménak noévelése nem jar ered-
ménnyel, a progndzis igen rossz. Ilyenkor
az ascites mfivi lebocsatasiara kényszerii-
link. Hiperaldoszteronizmus veszélye
miatt egyszerre csak kis mennyiségii asci-
test szabad lebocsitanunk, a haspunkciot
inkdbb szdmos alkalommal megismétel-
hetjitkk. Az ascitest a shunt készitése leg-
tObbszOr megsziinteti, az ascites azonban,
magaban nem indikacidja a shuntmfitétnek,
s6t inkabb kontraindikAcidja.

Az ascitesfolyadék lebocsatdsaval jaro
nagy fehérjeveszteség ellensiilyozdsdra
kiilonbozé  eljardsokat kiséreltek meg
alkalmazni. Ilyen a sterilen lebocsatott
ascitesfolyadék intravénds visszajuttatdsa
[389], esetleg megfelel6 fehérjekoncentra-
las, ultrafiltraci6 utdn [602]. Ilyenkor fon-
tos a centrdlis vénas nyomds meghataro-
zasa, hogy biztosan elkeriiljitk a bal szivfél
megterhelését. Az Gn. Leveen-shunt Gssze-
kottetést 1étesit az ascitesfolyadék és a
vena jugularis lumene kozt mifanyag
protézis segitségével [92]. A folyadékot.
a 1égzési mozgds juttatja a vena jugularis
internén 4t a vena cava superiorba. A mi-
tét koriilményes, sok szév8dménnyel jar,
de leir6i tobb mint 300 eredményes esetrdl
szdmolnak be [499]. Ismeretesek kisér-
letek a folyadék elvezetésével a ductus
thoracicusba. A mindennapi gyakorlatban
ezekhez a sebészi eljardsokhoz 4ltalaban
nem folyamodunk és kevés az olyan asci-
tes, mely konzervativ moédszerekkel nem
kiizdhet§ le. A refrakter esetek altaliban
a rossz prognozisf, termindlis, vesefunk-
ciromlassal jard cirrézisok, melyekben
a tisztan tiineti sebészi beavatkozisoktol
eredmény alig virhato.
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Egyéb kezelésmobdok és eredmények

A penicillinaminnal (f8leg biliaris cir-
Tézisban), kolchicinnel [423] végzett pro-
balkozasok, minthogy csupan egyes koz-
leményekrSl van sz8, kevéssé itélhetGk
meg. Inkdbb negativ eredményiinek 1at-
szanak. A kortikoszteroid-kezelést meg
lehet kisérelni. Altaldban javitja a beteg
szubjektiv 4llapotat, objektiv viltozast
azonban a kezeléssel nem érhetiink el.

Birmingham nyugati keriileteiben vég-
zett megfigyelések [766] 512 majcirrdzisos
betegre vonatkoztak és 1959-t61 1976-ig
terjedtek. E munkabdl a méjcirrdzis meg-
itélésére vonatkozé szdmos tanulsdgos
.adatot nyertiink. A betegség eléfordulasa
5,6/100 000-r81 1974-re  15,3/100 000-re
ndtt évente. Bz a szerz8k szerint elsGsor-

ban az alkoholnak tudhatd be. A betegség
diagndzisatél szamitott 5 évet az alkoho-
los cirrézisoknak csupan 36%;-a érte meg,
a kriptogén cirrézisban szenvedGknek
14%-a. Ez az ardny a vizsgélat ideje alatt
nagyjabdl ugyanaz maradt. A szerz6k ada-
taibdl ugy latszik, hogy a modern terdpids
eljarasok a betegség progndzisit nem val-
toztattdk meg. A betegség tartama tehdt
nem lett hosszabb, 4m a betegek ezt az
id6tartamot jobb altaldnos 4llapotban és
kevesebb tiinettel tolt6tték. A magunk
anyagéiban ezzel szemben sok a 10 évnél
is hosszabb ideje él6 majcirrdzisos beteg.
Ennel ellenére nem gondoljuk, hogy a
cirr6zis kezelésében, tiineti eredmények
ellenére, lényeges eredményt értiink el.



12. fejezet

Primer biliaris cirrdzis

A biliaris cirrdzis a méjcirrézisok olyan
alakja, amelyben a cirrézisra jellemz4 no-
duléris regeneracié és a méajparenchima
4tépiilése csak késdi stadiumban alakul ki
[903], ellenben alapvetd jellegzetesség a
krénikus cholestasis, melyet az intrahe-
patikus epeutak cholangitise kisér. A meg-
betegedésnek val6jdban helyesebb elne-
vezése volna a régebben haszalt kronikus,
nem gennyes destruktiv cholangitis megje-
161és [748], az altaldban hasznilatos pri-
mer biliaris cirrézis (PBC) elnevezés azon-
ban jobban elterjedt, népszerfivé valt és
ma mAar megvaltoztathatatlannak latszik.

A betegséget el6szor ADDISON és GULL
irta le [6], f6képpen bérjelenségei alapjan.
A régen Hanot-cirr6zisnak vagy hipertré-
fids cirrézisnak nevezett esetek egy része is
primer bilidris cirrézis volt. A hiperkolesz-
terinémiat és xanthomatosist a betegség
okdnak is tekintették [530], ma azonban
tudjuk, hogy inkabb a betegség kovetkez-
ményeirdl van sz6. Minthogy az epeutak
hosszan fenndll6 extrahepatikus akadédlya
is a biliaris cirrdzis és a krénikus chole-
stasis klinikai és szovettani képét idézi elS,
ezen ismert ok, és éppen ezért szekun-
dernek nevezett megbetegedéstSl, a sze-
kunder bilidris cirrdzistOl elkiilonitésiil
haszndljak a primer megjelolést a biliaris
cirrézis olyan alakjéra, melyet nem extra-
hepatikus elzarédss idéz €l6.

A primer bilidris cirrdzis eldidéz8 okat
pem ismerjilk, ma azonban val6szintinek
latszik, hogy a betegség keletkezésében a
legkisebb epeutak megbetegedése az els6d-
leges folyamat és ezt a megbetegedést

autoimmun eredetiinek gondoljuk [60].
Erre utal a betegség gyakori tarsuldsa
més, ismert autoimmun-betegségekkel
[830], a szovettani kép, melyben a sériilt
kis epett koriill mononukledris infiltracié
lathat6, mely f6leg monocitikbdl és lim-
focitékbol all. Ilyen jelenségek figyelhetGk
meg a nyirokcsomdékban, az omentumban
és a tiidSben is. Az immunviszonyok meg-
valtozdsdra utald jelenségeket észleliink
[272], s6t a primer bilidris cirrézisban
szenved6k hozzatartoz6in is taldlhaték
immunolégiai rendellenességek [286]. Ké-
rosak a kiilonb6z8 bérprébak [272], koros
a limfocitdk transzformacidja és kimu-
tathatok a T-limfocitdk miikodésének
egyéb rendellenességei is, noha direkt
limfocita-citotoxicitdst az epeutak ham-
sejtieire nem lehetett bizonyitani [927].
A celluldris immunitds megvaltozisara
vonatkoz6 adatok egyéltaldban nem fiigge-
nek Ossze a betegség stlyossidgaval és a
szérumban kimutathatd antimitokondria-
lis antitestek sem latszanak szerepet jat-
szani a betegség etioldgidjaban. Kezd6dds,
még tiinetszegény esetekben az immun-
jelenségek még nem mutathaték ki. Ez
inkdbb amellett sz8l, hogy a megismert
immunitasi jelenségek nem okai, hanem
inkdbb kovetkezményei a megbetegedés-
nek. Ismert a betegségnek bizonyos csaladi
el6fordulasa is {416], pl. ikreken [159].
Ugyanakkor a betegségre jellemzd anti-
mitokondrialis antitesteket a betegségben
nem szenvedd rokonok szérumdban is ki
lehetett mutatni [286]. Mindez genetikus
és kornyezeti tényez6k szerepét egyardnt
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erdsiti. A HLA-csoportokkal Gsszefiiggést
nem talaltak. Felvet6dott immunkomp-
lexek szerepének lehetsége is [891, 938].
A mij portélis z6ndiban megjelens granu-
lomékban ilyen komplexeket ki lehet mu-
tatni. Az epe valamely antigénje a portalis
keringésbGl szarmazd antitesttel alkothat
komplexust, mely a kis epeutak faldban
elhelyezkedve, ott szoveti bAntalmat, a por-
talis mez6ben pedig granulomaképz&dést
okoz. E komplexusok lehetnek feleldsek
a primer bilidris cirrézisban gyakori arth-
ritis, vasculitis, glomerulonephritis jelen-
ségeiért is. E feltételezés bizonyitdsa azért
nem sikeriilt, mert az antigént nem lehetett
kimutatni. Egy mésik feltételezés szerint a
primer bilidris cirrézis a siccabetegségek
sordba tartozik, melyben a konnymirigyek,
nyalmirigyek hamjahoz hasonl6éan a duc-

tulusok hamja is megbetegszik. E betegség
keletkezésének mechanizmusa analog lehet
a kroénikus ,graft versus host” betegség
mechanizmusaval [238]. A méjban e beteg-
ség folyamdn nagy mennyiségben kimutat-
hat6 réznek nyilvan nincsen etiolégiaiszere-
pe[235, 759]. Leirtdk a komplement rendel-
lenességét (C4 hiperkatabolizmus) is [696].

A korbonctani képben a betegség ki-
alakulasanak négy klasszikus stddiumat
szoktdk megkiilonboztetni [748]: 1. a he-
veny epettbdntalmat, mely a szeptdlis és
interlobuldris kis epeutak gyulladdsos
jelenségeivel jar (61. dbra) ; 2. a ductulusok
proliferacidjanak stddiumat, melyben a
fokoz6dé ductulusproliferdciét peripor-
talis piecemeal-nekrézis kiséri; 3. a hege-
sedés stadiumat progressziv s6vényképzG-
déssel; 4. a cirrézis stidiumat, melyben

& ?g‘f‘

61. dbra. Kronikus, nem gennyes destruktiv cholangitis (a primer bilidris cirrozis korai stadiuma)

A kiszélesedett portalis kitGszovetben néhany epeductus lithat6d, rendezetlen, karosodott hdmsej-
tekkel. Koriilsttik, széles rétegben, limfoid sejtekbdl 4ll6 lobos beszirSdés lathatd, mely a hata-
rolé madjsejtsor rendezettségét is megbontja
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regeneracios gobdk keletkeznek és a maj
strukturdja felbomlik, szerkezete atépitG-
dik. E stddiumok a méj kiilonbozs teriile-

tein nem egyidSben alakulnak ki és lehet-
séges, hogy a cirrdzis megjelenésekor még
ductulusproliferdci6 is észlelhetd.

A primer biliaris cirrézis klinikai képe

A Dbetegséget régebben csak kialakult
forméjaban, tipusos tiinetei alapjan is-
mertiik fel, legfeljebb annyit tudtunk, hogy
hosszii id6n 4t tarté ismeretlen eredetii
bdrviszketés a primer bilidris cirrézis elsé
tiinete lehet. A laboratériumi vizsgalatok
fejl8dése lehet6vé tette, hogy a betegséget
ma mdr igen korai stddiumdban felismer-
jiik [338, 517]. Régebbi, szerény anyagunk-
ban [542] a betegség kovetkez8kben fel-
sorolt tiineteit taldltuk jellemz&nek. Ujabb,
nagyobb betegszdmon [802] gyfijtott ta-
pasztalatok adatainkat kiegészitik.

A betegek tilnyomé nagy része né, fér-
fiakon a primer bilidris cirrézis ritka. Az
életkor leggyakrabban 40—50 év kozott
van, kivételek azonban el6fordulnak. A
betegek legnagyobb részében els§ tiinet-
ként a bdrviszketés jelenik meg, mely éve-
ken 4t fennallhat, amig a betegség egyéb
jelenségei végiil is helyes irAnyba terelik a
diagnézist. A sargasag legtobbszor késdi
jelenség, bar az esetek egy kisebb részében
a viszketés és a sargasig egyszerre jelenik
meg. Sargasdg pruritus nélkiil viszont
nemigen fordul el6. A méj fokozatosan
megnagyobbodik, a szérum alkalikus fosz-
fatiz aktivitdsa hamar megng, ez az utébbi
laboratériumi jelenség is hosszi id&vel
el@zheti meg a betegség els§ észrevett til-
neteit. Korai jelenség lehet a betegek bo-
rének sajitos sotét pigmenticidja, mely
késbb, a sirgasaggal tarsulva a betegek-
nek jellegzetes egzotikus kiilsét ad. A be-
tegek legnagyobb részének szérumdban
antimitokondridlis antitestek mutathaték
ki [207]. E lelet diagnosztikus jelentGsége
igen nagy, noha extrahepatikus elzdr6das
eseteiben (0,8%-ban), krénikus aktiv he-
patitis és kriptogén cirrézis eseteiben (25%-
ban) és kimutathatdk antimitokondridlis
antitestek, de sohasem magas titerben.
Ha az antimitokondridlis antitestek a szé-
rumban nem mutathatdk ki, a primer bili-

aris cirrézis diagnézisaban kételkedniink
kell. Még specifikusabb4 teszi e diagnosz-
tikus jelet az anti-M, antitestek kimuta-
tasa. Ilyen antitestek csak primer bilidris
cirr6zisban mutathaték ki [71, 73].

A betegség hosszi éveken 4t tiinetmen-
tes lehet [273, 517] és a prognézis a labo-
ratériumi leletek alapjan sem hatarozhaté
meg el6re. A betegek atlagos élettartama
6— 7 év; a mi anyagunkban ezt a kort ma-
gasabbnak taldltuk [542], de mas kozlé-
sekben is el6fordulnak 10 évnél hosszab-
ban tarté megbetegedések. A szérum epe-
festék-tartalma mérsékelten novekedett le-
het anélkiil, hogy a sargasdg észrevehet§
volna, ha azonban a sargasdg megjelenik,
az 4ltalaban fokozatosan né egészen ext-
rém magas értékekig.

Igy a szérum epefesték-tartalmanak bi-
zonyos prognosztikus jelentGsége is van.
Rossz a prognézis akkor, ha a szérum epe-
festék-tartalma 6 hetenként 2 mg/dl-rel
vagy ennél tébbel nd [795].

Kiilonboz6 felszivédasi zavarok ala-
kulnak ki. fgy a beteg hasmenésben, stea-
torrhoedban szenvedhet, fijdalmai azon-
ban nincsenek, széklete stlyos sdrgasdg-
ban sem akolids, a vizeletben urobili-
nogén kimutathaté és feltling, hogy a sar-
gasagban szenvedd beteg kézérzete arany-
lag j6. L4z vagy h8emelkedés legtobbszor
valamilyen més betegség jele.

Legjellegzetesebbek a b6ron kiillonbszd
formiban megjelend xanthomdk [704]. A
blr egészében megvastagodik, merevebbé
valik, ez az ujjak mozgisat, a térd és a
konyok hajlitdsat neheziti. A viszketés
okozta vakaras excoriatidkat hagy a b&-
ron és ezek legtobbszor csak a hit egy pil-
langé alakii teriiletén hidnyoznak, ahova
a beteg keze nem ¢ér el (,,pillangdjel” [722]).
Korai jel lehet egy bizonyos papulézus
dermatitis megjelenése, ez néha festenyzett-
séggel vagy ellenkezlleg, vitiligbval jar.
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A xanthomék megjelenése a szérum kolesz-
terintartalmdnak jelentékeny noévekedésé-
vel fiigg Ossze. Sargara szinez8dott cso-
mocskdk jelennek meg, fGleg a végtagok
hati oldalan és ezek gyorsan terjednek.
Xanthelasmak mutatkoznak, leginkdbb a
konyokhajlatban. Ezek nagyok és szapo-
roddk, az arcon, a fiilén is megjelennek.

El6bb-utébb csontelvaltozdsok alakul-
nak ki [590], kiilondsen az ikteruszos bete-
geken. Osteoporosisnak, nemegyszer o-
steomalacidnak felelnek meg. Kialakulasu-
kat az esetleges kortikoid-kezelés sietteti.
Csontfijdalmak jelennek meg és az esetek
egy részében spontin vagy csekély trau-
mara keletkez8 csonttorések fordulnak eld.

A betegség kialakuldsa folyamdn a cir-
rézis tipusos képét latjuk. A néha extrém
méijmegnagyobbodist a 1ép uvgyancsak
nagymértékli megnagyobboddisa kiséri, hy-
persplenia is el6fordul. Pozitivva valnak a
majparenchima bédntalmira wutalé labo-
ratériumi prébék, ascites alakul ki és be-
kovetkezik a parenchimis dekompenzi-
ci6, melynek mértéke egészen a majelég-
telenségig, kémdig fokozodik. Ilyenkor az
oesophagusvarixok képzGdése is megindul
és pgasztrointesztindlis vérzés keletkezik.
A primer bilidris cirrézis talajin kialakuld
karcindma eseteit is k6z6lték [448], ezek
azonban ritkik.

A Klinikai tiinetek kozott tehat a viszke-
tés, a hepatosplenomegalia, a sdrgasag, a
xanthomatosis, kés@bb cirrdzis kifejlé-
dése jellemz8. A laboratériumi jelek ko-
z0tt a szérum epefesték-tartalmanak, epe-
savtartalmdnak (az epesavak felszaporo-
dasa okozza a pruritust, melynek intenzi-
tdsa nem parhuzamos az epesavak meny-
nyiségével és akkor is megjelenhet, amikor
a szérum epesavtartalma még nem na-
gyobb; valdszinii, hogy a viszketést in-
kébb a borben felhalmoz6dé epesavak
okozzak [278]), koleszterintartalmanak
(ez igen magasra, 1000 mg/dl f61é nShet,
a betegség progresszidjakor azonban csOk-
kenni szokott) novekedése jellemzs. A méj-
parenchima megbetegedésére utalé labo-
ratériumi vizsglatok (GOT, GPT, LDH
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stb.) normalisak vagy mérsékelten no-
vekedett értéket adnak, a betegség folya-
man azonban ezek a prébak egyre kdro-
sabbakkd védlnak. A szérum AP-aktivi-
tasa, gamma-GT, LAP-tartalma magas és
ezeknek az enzimeknek az aktivitdsa foko-
zatosan n6 ugyanakkor, amikor a szérum
bilirubintartalma ingadozik. A szérum fe-
hérjéi nem véltoznak 1ényegesen, béta-glo-
bulin-szaporulatot észlelhetiink. Megnd a
szérum IgM-tartalma, ez az adat azonban
nem jellemz8 annyira a primer bilidris
cirrézisra, mint az AMA névekedés. A szé-
rum vastartalma normalis, réztartalma
azonban Altaldban né.

A primer bilidris cirrézis nem tekint-
het§ kizdrélag a maj megbetegedésének
[304]. Nem ritkdn tdrsul hatdrozottan
diagnosztizalhaté reumatoid arthritisszel
[158], autoimmun-betegségekkel, dermato-
myositisszel, schlerodermdval, Sjogren-
szindréméval, autoimmun thyreoiditisszel
[830]. Hipertrofias osteoarthropathia, dob-
ver6ujj is kifejlédik. IgM-szaporulattal
Osszefiigg6 membranézus glomeruloneph-
ritis, rendlis tubuldris acidézis esetei is is-
meretesek. A steatorrhoea lesovanyodist
okoz. Gyakori a duodenum ulcusa. Cho-
lelithiasist is gyakran taldlunk primer bilid-
ris cirrdzisban.

A betegség diagnézisat a borviszketés,
hepatosplenomegalia, AP-szaporulat, anti-
mitokondridlis antitestek, IgM-szaporulat
és a kialakuld elzarodasos sirgasig képe
(akdlia nélkiil) alapjan allithatjuk fel. Ké-
tes esetben az extrahepatikus elzdarddis
kizdrasdra ERC-vizsgalatot kell végez-
niink. Ennek segitségével az extrahepati-
kus elzarodas lehetGségét biztosan kizar-
hatjuk. Az intrahepatikus epeutakat néha
sziikebbeknek, de mindig atjarhatéknak
talaljuk [48]. Gyakran feltiinik a készitett
felvételeken az epehdlyag koleszterdzisa.
A vizsgilat elvégzése elsGsorban a szekun-
der biliris cirrézis kizdrasdhoz sziikséges.
Az elkiilonit6 diagnézisban mindenfajta
gy6gyszeres cholestasis, cholangitis sclero-
sans, intrahepatikus cholangioma, eset-
leg a maj sarcoidosisa johet szdba.



A primer biliaris cirrézis gyogyitasa

A gylgyitas elsGsorban tiineti. A felszi-
vOd4s zavara miatt parenterdlis K-vita-
min, D-vitamin, A- és B-vitaminok ad4sa
jon szdba, valamint kalcium adagolésa.
A legkinzobb tiinetnek, a pruritusnak a
megsziintetésében legjobb szolgilatot a
koleszteramin teszi, melyb8l napi 10— 12
g-ot kell alkalmaznunk a viszketés meg-
sziintetésére. Barbiturdtok szedativum-
ként hatnak és egyben enziminduktorként
csokkentik a szérum epefesték- és epesav-
tartalmat. Plazmaperfiziét is alkalmaz-
tak [147]. Az anabolikus szteroidokat —
cholestasis veszélye miatt — ma mér nem
alkalmazzak.

A betegnek aridnylag sokdig munkaké-
pesek és betegségtudatuk csdkkentése cél-
jabol igyekezziink életmoédjukat minél ke-
vésbé korlatozni. A diétdban sincsen
szitkség kiilondsebb korlatozasra, az ét-
rendet nagyrészt a betegek panaszai szab-
jik meg. Zsirszegénységet mindenképpen
javasolunk, alkoholtilalmat ugyancsak.
Tamogassuk a nSbetegeknek azt a torek-
vését, hogy kozmetikai modszerekkel (arc-
és testdapolas, sotét szemiiveg) igyekezze-
nek a betegség kiilsejilkkre gyakorolt je-
lenségeit (pigmentéltsag, sirgasdg, xantho-
matosis) csdkkenteni.

Kortikoszteroidok szubjektiv javulast
hoznak, a betegség lefolydsara azonban
nem hatnak és az osteoporosis fokozisa
miatt valdjdban adagolasuk kontraindi-
kéalt. Noha a betegség immuneredete val4-
szinfi, immunszuppresszi® mindezideig
eredménytelennek bizonyult a kezelésben.
Nemcsak a mindennapi tapasztalat bizos
nyitja ezt, hanem j61 kontrollalt terdpia-
vizsgdlat is [346].

Bizonyos reményeket keltett a D-peni-
cillamin-kezelés megkisérlése [237, 566].
E kezelés gondolata oly médon vet6dott
fel, hogy primer bilidris cirrézisban szen-
vedd betegek szérumdaban és méjszoveté-
ben nagy mennyiségii rezet taldltak és
minthogy Wilson-koérban a réz eltivolitisa
céljabdl alkalmazott D-penicillamin ha-
tasosnak bizonyult, ad4sa primer bilidris
cirrdzisban is igéretesnek ldtszott. Ismer-
tek a D-penicillamin immunhatasai is, pl.
renmatoid arthritisben, tovibbd a kolla-
génlerakddast akadalyozo, tehat kotGszo-
vet-szaporodast gitlé hatdsat is bizonyi-
tottak [973]. A mindezek alapjin elkezdett
D-penicillamin-kezelés bizonyos eredmé-
nyekkel jart. A szérum réztartalma min-
denképpen csokkent [193] és cskkent az
immunkomplexek mennyisége is [236].
Ezzel pirhuzamosan javult a betegek al-
talanos éllapota [395]. Az ajanlott adag
napi 150 mg, melyet fokozatosan névelni
lehet 600 mg-ig. Hanyinger, hdnyds, az
izérzés elvesztése, neutropénia gyakori
melléktiinet. Sajit eseteinkben sajnos —
ha mellékhatiasok nem is mutatkoztak —
nem ldttunk eredményt.

A legut6bbi idGben [744] ciklosporin-A-t
alkalmaztak a primer biliaris cirrézis ke-
zelésére.

Hat esetben a szuppresszor T-limfoci-
tdk szdminak névekedését, a majmiiko-
dés hatdrozott javulasat észlelték. A szer
sajnos er@sen nefrotoxikus.

Kiilonleges észlelet az [625], hogy pri-
mer biliaris cirrézis miatt végzett maj-
transzplanticié esetében a transzplantalt
majban is primer bilidris cirrézis kelet-
kezett.
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13. fejezet

Cholestasissal jard egyéb betegségek

Az epepangissal jird betegségeket mar
réglta intrahepatikus & extrahepatikus
cholestasis alapjan itélik meg. Az echo-
grifia és a transzhepatikus kolangioko-
lecisztografia technikdjanak kifejlédése
adta meg azt a lehetdséget, hogy a chole-
stasis tdg epeutakkal jaré és az intrahepa-
tikus epeutak tdgulata nélkill megjelend
alakjat kiilonitsiik el. E beosztdsnak nagy
gyakorlati jelent8sége van. Ha ugyanis az

echografia alkalmaval az epeutak tagult-
nak latszanak, PTC-t végziink és az aka-
daly helyét, akéar intrahepatikus, akdr
extrahepatikus, megallapitjuk. Intrahepa-
tikus akadily esetében mdr a vizsgélat
alkalmaval vagy akar ERCP segitségével
kifelé vagy a duodenum felé drénezhetjiik
az epeutakat [334, 606]. Extrahepatikus
akaddly esetén vagy hozzaférhet§ intra-
hepatikus akadaly esetén miitétet végziink.,

Extrahepatikus cholestasis (,,sebészi” sargasag)

Extrahepatikus elz4rddést okoz minden
ko6ros folyamat, mely a mdjkapuban, a
k6z0s epevezetékben vagy annak besza-
jadzésa helyén akadalyozza az epe lefo-
ly4sat. Az extrahepatikus cholestasis leg-
gyakoribb oka az epekd, ezt koveti gya-
korisdgban a pankredsz daganata vagy
ritkibban gyulladdsos megnagyobbodisa
kovetkeztében kialakuldé choledochusszii-
kiilet. Lehetséges idegentest megakaddsa a
choledochusban, ételmaradék vagy asca-
ris. Az epeutak intra- és extrahepatikus
elzirédasat egyardnt okozhatja az epeutak
daganata; a Vater-papilla karcinémaéja
extrahepatikus elzdr6ddst okoz. Széba
jon még megnagyobbodott nyirokesomdk
(Hodgkin~, non-Hodgkin-lymphoma, lim-
foid leukémia, tuberkuldzis, daganat stb.)
lehet8sége a méjkapuban. Gyulladésos,
benignus epettstrictura legtGbbszor el6-
zetes miitéti beavatkozas utan keletkezik.
Az Oddisphincter szklerézisa, a Vater-
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papilla sziikiilete, hipertrofidja is sdrgasa-
got okozhat. Ritkdbb ok a cholangitis
sclerosans, mely az extra- és az intrahepa-
tikus epeutakra egyardnt kiterjed. Gon-
dolni kell id6nként megtel6d6 duodenum-
divertikulum lehet8ségére, kiilondsen ha
az juxtapapillirisan helyezkedik el, és az
ugyancsak ritkdn el6fordulé arteria ga-
stroduodenalis aneurizmira. Sargasdgot
okozhatnak nyomdsuk, infiltrdlé hatdsuk
kovetkeztében az epehdlyag daganatai is.
Ritkdn a pylorus karcinéméja, is infiltrdl-
hatja a choledochust, valamint kiterjedt
periduodendlis adhézié ulcus callosum
duodeni kovetkeztében.

A méj az extrahepatikus elzar6dasban is
megnagyobbodik és az elzdr6dds helye sze-
rint az extrehepatikus és az intrahepatikus
epeutak tagak. Bz echogrifia, ERCP vagy
PTC alapjan egyformén j6l megallapithato.
Minthogy az echogréifia terheli meg leg-
kevésbé a beteget, elsd vizsgalatként ma —



ha a lehet8ségek engedik — ezt kell alkal-
maznunk. A 1ép 4ltaldban nem nagyobb.
Ha az extrahepatikus elzdrodés soka fenn-
all, az epeelvilasztds megsziinik és 1n.
fehér epe keletkezik, mely sem epefestéket,
sem epesavakat nem tartalmaz. Az extra-
hepatikus elzar6dast okozd tényez8k né-
melyike, pl. a k8, er8s fijdalmat okoz.
A pangb epében az infekcié gyakori és
ilyenkor cholangitis és 14z keletkezik. A
cholangitis nemegyszer intermitt4ld lizat
okoz (febris biliaris intermittens Charcot).
Az epehélyag — fGleg pankreasztumor
okozta elzaréddsban — megnagyobbodik
(Courvoisier-tiinet). Leukocitézis gyak-
ran kimutathaté. Ha az elzir6dast malig-
nus daganat okozza, megfeleld anémia,
gyorsult siillyedés észlelhet6. A mdjpro-
bdk (GOT, GPT, LDH stb.) kezdetben
negativak, kés6bb azonban — ha az elzi-
r6dis nem sziinik meg — fokozatosan
pozitivva valnak. Mindig erGsen fokozott
az AP, gamma-GT, LAP, GLDH stb.
aktivitdsa. Szeroldgiai eltérések nem mu-
tathatok ki. Hiperlipémia, hiperkoleszte-
rinémia fejlédik.
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Biztos diagnézis echografia [282, 442],
ERCP vagy PTC segitségével érhetd el.

A sargasag — ha az elzar6das hosszan
tart — mélyiil és sotét Arnyalatot Glt (ic-
terus melas), er8s viszketéssel jar. Ha az
elzar6das teljes, a vizeletbSl az urobili-
nogén eltiinik, a széklet akolidssa valik.

A méij szdvettani képében cholestasis
jelei lathatok (1. 26. abra), de annak el-
kiilénitése, hogy a cholestasis intra- vagy
extrahepatikus eredetfi, képzett kérbonc-
nok szdmara is nehéz, sokszor lehetetlen.
Mijbiopsziat a nagy nyomas alatt 4116
epe késGbbi csorgésanak lehetfsége miatt
nem szivesen végziink. A biopszia egyéb-
ként csak a parenchimas sirgasdg és a
cholestasis elkiilonitésére alkalmas, erre
azonban més eszkozeink is vannak, Az
extrahepatikus és az intrahepatikus elziré-
dés elektronmikroszkdépos képe talan in-
kabb ad lehetbséget az elkiilonitésre (1. 12.,
62. dbra).

Ha azextrahepatikus elzarddas tartédsan
fenndll, a méjban a szekunder biliaris
cirrézis klinikai képe alakul ki, fokozo-
déan irreverzibilis valtozdsokkal.

62. dbra. Intrahepatikus cholestasis. Elektronmikroszképos felvéte

Az 4brén tdgult epecanaliculus (Ec) lathatd, a mikrovillusok elpusztultak, a kanalikuldris sejtfel-
szin elsimult. Bal oldalon, a majsejt citoplazmajdban, epepigment depozitumok figyelhetGk meg
(nyilak)

12 A mij, az epeutak. ..
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Intrahepatikus cholestasis

Az intrahepatikus cholestasis tig epe-
utakkal jaré alakjat intrahepatikus k&
vagy cholangioma, esetleg valamilyen
nagyobb epeutat sz{ikit§ hepatoma, chol-
angitis sclerosans, cholangitis, Caroli-
betegség, majtilyog, a maj echinococco-
sisa, sarcoidosis, lymphogranulomatosis,
cisztikus fibrézis [464] okozza.

Az epeutak tagulata nélkill kialakuld
intrahepatikus cholestasis ugyancsak az
extrahepatikus cholestasis klinikai képét
idézi el6, a majat megnagyobbitja és szi-
mos megbetegedés formajidban nyilvanul
meg. Kovetkezd fontosabb alakjait ismer-
juk:
Akut virushepatitis cholestasissal. Ennek
diagndzisat csak szovettani vizsgélat biz-
tosithatja. Az esetek egy részében HB,Ag
vagy mis B-marker kimutathaté.

Akut alkoholos hepatitis. Ennek ismere-
tes cholestasissal jar6 alakja is.

Kronikus hepatitis és cirrdzis cholestasis-
sal.

Mindezekben az esetekben az epesavtol
fiigg6 epefolyds csOkkenésérSl, tehat
epesav-anyageserezavarrol van 5z46. A ko-
leszterin cs6kkent hidroxilalasa epesavak-
ki az endoplazmés retikulumban, az
epesavdependens epefolyast is csdkkenti.
Bizonyos makronoduldris majcirrézisok-
ban a cholestasis elStérben levd tiinet
lehet.

Gydgyszerek és kémiai anyagok dltal
okozott cholestasis korébe a szexudlis
hormonok, 17 C atomon szubsztitualt
szteroidok, anabolikus szteroidok, kontra-
ceptivumok, klérpromazin, klérpropamid
stb. stb. okozta sdrgasdg tartozik.

Terhességi cholestasis. Benignus ter-
hességi sdrgasdg. A terhesség vége felé
megjelend, 4ltaldban viszketéssel is jaréd
sargasig, mely néha olyan enyhe, hogy
a beteg csak a viszketésrdl szerez tudomdst
és a sargasiagot észre sem veszi. Stlyos
sargasig ritkan fordul el6, a terhesség
végéig azonban a sdrgasig intenzitasa
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folyton fokozodik és az icterus csak a
sziilés utan sziinik meg, legtébbszér
1—2 hét alatt [33].

Az intrahepatikus terhességi cholestasis
kialakuldsdban nyilvdn a terhesség vala-
milyen hormondlis tényez8je szerepel,
egyéni érzékenység alapjan. Megfigyelték,
hogy a terhességi cholestasis olyan nékén
fordul el§, akiken fogamzdsgatlok szedése
utdn is majmiikddési zavar keletkezett.
Ez bizonyos 0Osztrogénérzékenységre utal,
de bizonyos genetikus tényez6k is meg-
figyelhet6k.

A maj és a 1ép legtdbbszor nem nagyob-
bodik meg, a direkt reakciét adé bilirubin
szaporodik mega szérumban, az AP meg-
nd, fokozddik az epesavtartalom, a maj-
parenchima bantalmdt jelz8 probik nega-
tivak, bar néhany esetben lényegesen
novekedett transzamindzértékeket talal-
tak. A szoOvettani képben cholestasis
jelei lathatdk, a méjsejtek azonban épek.
Elektronmikroszképpal a cholestasisban
dltaldban kimutathaté mikroboholy-duz-
zanatot lehet megfigyelni.

A betegség prognodzisa j6. A terhesség
megszakitdsdra vagy kordbbi befejezésére
a terhességi cholestasis nem indok. A mag-
zatra sem tekintik veszélyesnek ezt a kor-
képet és — noha 1jabb terhességek folya-
mén a cholestasis megismétlddik — tovab-
bi terhességeknek sem akadalya. Néhdny
esetiinkben azonban korasziilést, sét fej-
18dési rendellenességet észleltiink, ami
egyébként néhdny irodalmi adatnak is
megfelel [718]. Volt olyan esetiink is,
amelyben a viszketés és a sargasdg a sziilés
utan is fennmaradt. Ilyenkor természetesen
primer bilidris cirrézisrél is szé lehet,
mely a terhesség folyamin manifesztals-
dott.

Fontos az elkiilonités a terhesség fo-
lyaman keletkezett virushepatitistGl is
[846], és mas terhességi sargasagtol [285].

A gybgyitds tisztdn tiineti. K-vitamint
adunk parenterdlisan, a viszketés miatt
kolesztiramint. Fontos a terhes nd megfe-
lel6 megnyugtatdsa.



Rekurrdlo benignus intrahepatikus cho-
lestasis [543, 915]. Nem gyakori megbetege-
dés, melynek lényege az, hogy bizonyos id6-
ko6zékben, ismert kivalté ok nélkiil, kiilon-
boz8 id6tartamil (néhdny hét, néhdny hé-
nap) tobbé-kevésbé stlyos elzdrdédasos ti-
pusu sargasag keletkezik, melynek alapja
intrahepatikus cholestasis. A betegségetelG-
szér nagyobb szdmban epidémiaszerfien a
Farger-szigeteken észlelték [915], de spo-
radikusan is el6fordul [116, 543]. Néha
ugyanazon az egyénen akar 20 vagy még
tobb alkalommal keletkezik intrahepa-
tikus cholestasis, melyetlegt6bbszor félreis-
mernek é a magunk betegei koziil is
tobben estek 4t laparotomiin, mely ter-
mészetesen explorativ jellegli volt. Az
ERCP természetesen az ilyen téves diag-
nézisokat elkeriilhetGvé teszi. A sirgasig
periddusai viszketéssel, altalanos rosszul-
1éttel, néha influenzaszerfi tiinetekkel,
hényassal, kiiitéssel kezd6dnek. A sérga-
sdg elzarddésos jellegli. A jo idGszakban
semmiféle eltérés nem mutathaté ki a
a betegeken, laboratériumi jeleik is nor-
malisak és a méjban szbvettani eltérés sem
mutathato ki.

A betegség eredetében immunfolyamat
[531], genetikus tényez§, familiaritds egy-
arant szoba keriil. Japan szerz6k az icte-
rusos €és a panaszmentes stddiumban
végzett vizsgalatok alapjdn kiilonbséget
taldltak az epesavak anyagcseréjében [233].

A gyOgyités tiineti. Olyan kezelésmod
(kortikoszteroidok, immunszuppresszio),
mely a sargasdg periédusat megroviditette
volna vagy egy kovetkez8 sarga periddus
bekdsz6ntését megelbzte volna, nem isme-
retes. Igen fontos a betegség diagndzisa,
amely a betegség ismeretében nem nehéz.
A prognédzis kitinS. Az els§ sirgasdg
rendszerint mar a gyermekkorban jelenik
meg, 4m ezt csaknem minden esetben
virushepatitisnek nézik.

Posztoperativ cholestasis [700]. Ugyan-

csak a sdrgasdgok benignus formai kozé
tartozik és minden esetben el kell kiiloni-
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teni a miitét utdn halothan vagy mds
gyogyszer okozta hepatitistdl, a véletleniil
miitét utdn megjelend virushepatitistSl
és a beavatkozas hibaja folytdn keletkezd
(pl. choledochuslek6tés) elzarddasos sarga-
sagtél. Nagyobb miitétek utin 48 déraval
jelenik meg, néha hamarabb, és 1—2 hétig
tart. Enyhe sargasig, minden egyéb jelen-
ség nélkiil. Fredete valéjdban ismeretlen
és azt sem tudjuk, hogy egységes korkép-e.
Fokozott epefesték-produkcid, a maj cs6k-
kent kivélasztoképessége egyarant szerepet
jatszhat, hemolizis ellen sz6l azonban az
epefesték direkt reakcidja. A szovettani
képben csupan centrolobularis cholestasis
lathaté. Ilyen obstruktiv jellegii sargasa-
got irtak le csontvelGatiiltetés utan is
[512].

Miitét utan keletkezd sargasag eseteiben
e lehet8ségre tekintettel helyesebb vara-
kozni a beavatkozdssal. Viszketés nincs,
egyéb klinikaitiinet is legtSbbszor hidnyzik.
Lehet, hogy csak az epefesték kivalasztdsi
zavararodl van sz6, tehat valgjdban nem is
cholestasisrél, hanem csak bilirubinostasis-
10l

Szepszisben, stlyos bakteridlis infek-
cibkban, sokkallapotban vagy utdn is
el6fordul cholestasis. A hemolizis lehets-
ségét ilyenkor is az epefesték direkt reak-
cidja zarja ki

A patogenezisben ilyen esetekben is
inkabb a bilirubinkivilasztis zavara sze-
repel [588].

A csecsembkori cholestasis lehetBségei
kozil [345] a familidris intrahepatikus
cholestasist emlitjiik, a Byler-betegséget,
a vilagrahozott epetitatresidt, melyet bilia-
ris hipopldzia-szindréménak is neveznek
és az ,inspissated bile”-szindrémét, mely-
nek tobbféle etiolégija lehat.

Cholestasis fordul el§ lymphogranulo-
matosis végsS stddinmdban, a m4j amyloi-
dosisdban [749], metasztizisos majdagana-
tokban, csontvelG-transzplantdcié utdn
[512].
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Cholangitis sclerosans

Valéjadban az epeutak megbetegedése,
mely az epeutak és az epehdlyag faldnak
kronikus  gyulladdsos fibrézisdban 4ll
212, 491, 711, 741]. A fibrézis szovettani
képében limfocitakbdl, plazmasejtekbél,
néha eozinofil sejtekbdl 4ll6 besziir6dést
taldlunk, kotSszovet-szaporodassal. Ha-
sonlé kép mutatkozik a portilis résekben,
ahol periduktilis gyulladis és fibrézis
keletkezik, A folyamat kiterjedése nagy-
mértékben véltozb.

A betegség leggyakrabban colitis ulce-
rosaban fordul el5, mégpedig ennek
ltaladban nem silyos, elh1z6d4, tiinetsze-
gény alakjaiban. Téarsul Riedel-féle stru-
mahoz, retroperitonedlis fibrézishoz, im-
munhidny-szindromahoz [715], Peyroni-
betegséghez [930]. A portdlis keringéssel
colitis ulcerosdban a méjba keriil6 mikro-
organizmusok, esetleg szekunder epesa-
vak (litokolsav) altal kivaltott perichol-
angitis, valamilyen immunmechanizmus
[155] lehet a betegség alapja.

Féleg férfiakon fordul el6 25 és 45 éves
kor kozott, kivételesen més életkorban is,
és klinikailag cholangitis tiineteivel jelenik
meg: intermittalé 14zzal, sargasdggal, faj-
dalommal, viszketéssel. Tiinetszegény ese-
tek is ismeretesek, amelyekben csak a szé-
rum alkalikus foszfatdz aktivitdsanak
nagymértékii névekedése jelzi az obstruk-
ciét. A szérumban legtébbszor IgM-sza-
porulat is megfigyelhetS. Antimitokond-
rilis antitest nem mutathaté ki. Néha
eozinofilidt taldlunk. A colitis ulcerosa
diagnézisat irrigoszkopidval vagy kolosz-
képiaval allithatjuk fel.

Maijbiopszia az intrahepatikus epeutak
szdmdanak cs6kkendsét, a portilis zéndk
sejtes infiltrdcigjat, az interlobuldris duc-
tulusok silyos gyulladdsat, hdmdesqua-
matio, valamint cholestasis kialakulasat
bizonyitja. A kotBszovet-szaporodas ké-
s6bb alakul ki. Jellemz8k bizonyos réz-
depoziciok, melyekhez piecemeal-nekro-
zis tarsul. A diagnézis legfontosabb esz-
kéze az ERCP, mely az epeutak rendetlen
és szabdlytalan szfikiileteit bizonyitja,
intrahepatikusan és extrahepatikusan egy-
ardnt, deesetleg csak intrahepatikusan vagy
csak extrahepatikusan.

A betegség hosszan hiizédik, kolangi-
tiszes periodusok ismétlGdnek, végiil por-
télis hipertenzid is kialakul varixvérzéssel
vagy majelégtelenséggel, stlyos sargasdg-
gal. Nagyobb anyagban az 4tlagos beteg-
ségtartam a diagnozistdl szamitott 7 év
volt [155].

A kezelésben kortikoszteroidok jonnek
sz6ba, melyektSl azonban atmeneti javu-
lason kiviil a betegség tartds befolydsolasa
nem varhat6. A colitis ulcerosa kezelése
a szklerotizalé cholangitist nem befolya-
solja.

Teljes elzar6das klinikai képe palliativ
miitét indik4cidja, esetleg epetitprotézis be-
helyezése is szbba jon, ha ezt az anatémiai
viszonyok lehet§vé teszik. Az intrahepati-
kus cholangitis esetleg drénezéssel is javit-
haté. D-penicillamin a rézfelhalmozodés-
nak vethet gatat, de ilyen kezelés eredmé-
nyei nem ismeretesek. Az akut cholangitis
természetesen antibiotikumokkal kezel-
het8.

Az intrahepatikus epeutak tagulata

LegtObbszor vilagrahozott betegségek-
18l van sz6. Ilyen a csecsemék fibropoli-
cisztikus betegsége, mely mucoviscidosis
alapjan alakul ki a méjban, a tiid6ben és
legf6képpen a pankredszban. A felnGttkori
mdjcisztdk ugyancsak fibropolicisztis meg-
betegedés kovetkezményei lehetnek, de
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tarsulhatnak a policisztds veséhez is,
amikor policisztds mdjrél beszéliink. Ez
gyakran csak véletlen vizsgalattal (echog-
rafia, méjszcintigrafia) deriill ki vagy
csupan a sectio alkalmival. Ha a m4j
megnagyobbodik, hasi diszkomfortérzés le-
hetséges, ilyenkor azonban 4ltaldban a



policisztis vese kovetkezményei 4llnak a
klinikai kép kozéppontjaban. A betegsé-
get echinococcosistél, nekrotizdlé tumor-
metasztazistol kell elkiiloniteni.

El8fordulnak a ductus choledochus cisz-
tdi is, melyek a vezeték aneurizmaszeril
tagulatait okozzak [828].

A Caroli-betegség [784] ritka vilagra-
hozott szindréma, melynek lényege az
intrahepatikus epeutak szegmentalis, szak-
kularis tagulata. Ez a tigulat Gsszekotte-
tésben marad a tobbi epefttal, benne
infekcid, k& keletkezhet (63. dbra).

A betegség klinikai tiineteket gyermek-
korban vagy fiatalkorban okoz. A klinikai
kép: 14zzal, faijdalommal jar6 cholangitis,
melynek folyaman sargasdg is keletkez-
het. Gyakori a felszivodasi zavar. A biztos
diagnézis, PTC, ERCP [908] segitségével
4llithaté fel. A betegség sokdig panaszmen-
tes maradhat, mdskor azonban stlyos
szov6dményeket okoz, majtilyog kelet-
kezik, mely perforalhat [88] vagy — mads
cisztikus megbetegedésekhez hasonléan —
karcinéma képz8désére adhat alapot [106].

63. dbra. Caroli-szindréma. ERCP alkalméval
szamos valiozd alakd és nagysdgd cisztikus epe-
uttadgulat 4brazolodik



14. fejezet

A m3jj anyagcserezavarokon alapuld betegségei

Hemokromatdzis

Genetikus  eredetli anyagcserezavar,
dllando és tartds fokozdéddsa.

Ep koriilmények kozott a vas felszivo-
dasa a bélb6l jol szabdilyozott folyamat,
melynek mértéke a szervezet vasraktdrai-
nak teltségétSl, vagyis a sziikséglettSl
fiigg. Kb. napi 1—1,5 mg vas szivédik fel,
transzferrinhez, egy gamma-globulinhoz
kapcsolédva keriil a szérumba, mely kb.
250 /dl (45 p.mol/l) vasat képes megkdtni.
Ezt nevezziik a szérum vaskot képességé-
nek. Ennek a mennyiségnek egy harmada
vagy fele valdban megkotott allapotban,
a szabad transzferrin adja az {n. ldtens
vaskotO képességet. A szervezet egészséges
allapotban mintegy 4 g vasat tartalmaz,
melyb6l 3 g a hemoglobinban, mioglobin-
ban, kiilonb6z6 enzimekben, 1égz8ferment-
ben foglal helyet, kb. 0,5 g a vasraktdrak-
ban talilhaté és ebbdl 0,3 g a médjban.
A portdlis keringéssel a méijba jutd vas
csak akkor keriil a szovetekbe, ha a kina-
lat meghaladja a méj raktaroz6 képességét.
A vas ilyenkor a pankredsz acinusaiba,
a mellékvesébe és mas szervek parenchi-
majaba keriil. A retikuloendotelialis rend-
szer csak az intravéndsan bejuté vasat
raktdrozza. A pusztulé vordsvérsejtekbél
szarmaz6 vas raktarozoja a 1ép.

A mijban hirom pigment ismeretes.
A ferritin, mely apoferritin (fehérje) és
vas kombindcidja, a hemosziderin, mely
ferritinmolekuldk aggregatuma, és a fer-
rocianiddal kimutathaté, vasat nem tar-
talmazd sargasbarna lipofuszcin, melynek
granulumaiba rakédik le a vas, ferritin és
hemosziderin forméjadban. Ez a vas szol-
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gél sziikség szerint a hemoglobin felépité-
sére. A majban kérosan felhalmoz6dé vas
fibrdzist és méjsejtbintalmat okoz, fiigget-
leniil attdl, hogy a vas felhalmozd6dasa
kiviilr6l adagolt vasbdl (pl. transzfizid)
vagy fokozott vasfelszivodasbol szirmazik.
Nem vildgos, hogy a vas milyen médon
hozza létre a kotOszovet-szaporodast és
a majsejtbantalmat. Minthogy a vas
periportalisan raktidrozddik, a k6t6szovet-
szaporodas is tilnyoméan periportélisan
indul meg. Vasterheléssel kutydn majcirré-
zist lehet l1étrehozni [513]. A hemokroma-
tézisban (bronzdiabétesz) szenved§ beteg
szervezetében 20— 60 g vas mutathaté ki.
Ez a vasmennyiség csak igen hosszan,
sok éven 4t tartd felszivodas kovetkez-
ménye lehet. (Ha a napi 1—1,5 mg helyett,
ennek naponta tizszerese szivodik fel,
50 g vas felszaporodasahoz 14 év sziikséges
[799]).

Az alapvet§ defektus nyilvin a bél
epitheliumaban keresendS, am Iényege
nem ismeretes, vagy a szabalyozashoz
elengedhetetlen jelzGberendezés hidnyzik,
vagy valamilyen enzim hatisa szerepel
[697]. Kétségtelen, hogy a vasraktirak
teltségétl fliggetlen excessziv mértékil
vasfelszivodas folyik, és a szervezetbe
keriilt vasat a mdj nem képes raktdrozni,
ez a szovetekbe jut, a majban, a lépben,
a pankredszban, az emésztStraktus nyél-
kahirtydjiban, a szivizomban, a bdrben,
az endokrin mirigyekben rakédik le.
Csak az agyszovetben és az idegrendszer-
ben nem talalunk felhalmozédott vasat.
A vasfelhalmozas fibrézist és sejtsériilést



okoz. A zavar 6rokl6d6nek latszik, auto-
szomdlis recessziv 6rokl6dés a valészind,
de a viszonyok korintsem tisztizottak
[112] és gy latszik, hogy a HLA-antigé-
nek is teriiletenként véaltozé médon sze-
repelnek a betegség kialakulasiban [813].
Leggyakoribb a HLA-3 Osszeftiggés. Ugy
latszik, hogy az alkohol mindenképpen
kedvez hemokromatézis keletkezésének.
Hasonlé hatdstl az étrend nagy vastartal-
ma, a mij vagy a hasnydlmirigy egyéb
betegsége.

A hemokromatdzis klinikai képe a maj-
cirrozis klinikai képének mindenben meg-
felel: méajnagyobbodas, 1épnagyobbodas,
szOrtelenség, a szexudlis képességek csOk-
kenése, hereatréfia a f§ tiinet. Mindehhez
a blr sotét festenyzettsége és diabetes
mellitus tdrsul. A betegség férfiakon tiz-
szer olyan gyakori, mint n6k6n. Altaliban
kodzépkort férfiakon a leggyakoribb. A kii-
16nbséget taldn a n6k menstruiciés vas-
vesztesége teszi ~megmagyarazhatova.
A betegség el6fordulasa fiatal egyénen
ritkasdg [465]. Gyakran jar a kedély el-
boruldsaval, depresszidval. A b6r sziirkés-
barnds pigmentiltsiga nem jelenik meg
mindig. Ha megvan, f6leg a hénaljarok-
ban, a deréktiajon, a genitalia koriil,
hegek kornyékén, napnak kitett helyeken
lathaté, néha a szajban is megjelenik.
A blr alsé rétegeiben felszaporoddé mela-
nin az atréfias epidermiszen at jol 1thato.
A blr Altaliban sima, szaraz, vékony.
A mij nagy, tomott, éles szélif, a betegek
egy része tompa majtaji fajdalomrdl pa-
naszkodik, amely néha szokatlanul erGs.
Ilyen erds fajdalom kollapszust valthat ki.
A hemokromatézisos beteg ilyen hirtelen
hal4l4tavazoaktiv ferritin hirtelen felszaba-
duldsdnak szoktak tulajdonitani. Sirgasig,
portalis hipertenzié igen soka nem alakul
ki, igy a hosszil id8n 4t stacionernek 14t-
$z6 méjcirrdzis mindig hemokromatézisra
gyanis. A hemokromatézis esetek 14%;-
aban primer méjkarcinéma kialakuldsara
lehet szdmitani. Ilyenkor eritrocitézis is
el6fordul [709].

Az esetek mintegy kétharmaddban ala-
kul ki diabétesz, mely esetleg valamennyi
szdv6dményével egyiitt jelenik meg (neu-

ropathia, angiopathia, érszfikiilet, reti-
nopathia). A diabétesz méaskor enyhe,
el6fordul azonban inzulinrezisztens dia-
bétesz is. Diabétesz és cirrézis eléfordu-
ldsa azonban a hemokromato6zistél fiig-
getleniil sem ritka, igy a két betegség egyiit-
tes el6forduldasa nem okvetleniil jelent
hemokromatézist. Csokken a hipofizis
eliilsé lebenyének a miikédése, ez hipo-
gonadizmusban, hypothyreosisban, bér-
atrofidban, a sz6rzet kihulldsdban nyilva-
nul. A here atréfids, gonadotrop hormon
addsakor azonban a vizelet hormontartal-
ma n6, ami bizonyitja, hogy a zavar nem
a herében, hanem centrélisan keresendd,
talan vaslerak6das kovetkezményeképpen.
El6fordul mellékvesekéreg-elégtelenség is.
Gyakoriak a szivre és a keringésre vonat-
kozb panaszok. A kialakult dekompen-
z4cié digitdliszra rosszul reagal. Gyakori
az arthropathia, els§sorban a metakarpo-
falangedlis izilletek gyulladdsa vagy defor-
madlédéasa. Az iziileti porcok, meniscusok
elmeszesedése (chondrocalcinosis) a he-
mokromatozis korai jele lehet.

A laborat6riumi vizsgalatok koziil a maj
cirrézisinak megfelelS eredmények a szok-
vanyosak. Lényegesen megn$ a szérum
vastartalma, a normdlis kétszeresére vagy
még magasabbra is. A szérum ferritin-
jének a normalis 30%-kal szemben, 90%;-a
le van kotve.

A diagnoézis legfontosabb eszkoze a szé-
rum vastartalmanak meghatdrozasin ki-
viil a maj biopszidja (64., 65. dbra) és a vas
hisztokémiai kimutatasa. A majszovet
vastartalma meg is hatdrozhat6. Ha a méj-
szévet vastartalma a szdraz sily 1,5%,-4n4l
kisebb, hemokromatézis kizarhaté. Végez-
het§ biopszia a bSrbdl is, ha azonban a
b6rben nem taldlunk kimutathaté vas-
pigmentet, a hemokromatézist ennek alap-
jan nem zarhatjuk ki. A m4j vastartalma
komputertomografia segitségével is meg-
hatdrozhat6 [156].

A régebbi kelatprovokalta vaskiiiritési
préoba ma mir nem hasznélatos, mint
ahogy e készitményeket (deszferrioxamin)
ma mir a terapidban sem alkalmazzuk.

A betegség gy6gyitdsinak célja — mint-
hogy a vas felszivddasat nem tudjuk sza-
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64. dbra. Hemokromatdzis
Az abra bal oldalan maéjsejtek ismerhetdk fel, citoplazméajukban nagy mennyiségli fekete pigment-
rog lathatd. Jobb oldalon felszaporodott kotSszdvet van, ebben durva eloszldsi pigmentrogoket
tartalmaz6 makrofig sejtek taldlhatok. Intercelluldrisan is megfigyelhet6k hasonldé pigmentszemcsék.
A fekete pigment specidlis festéssel hemosziderinnek bizonyult

béalyozni vagy befolydsolni — minél t&bb
vas eltavolitdsa a szervezetb8l. A legna-
gyobb mennyiségli vas eltavolitasat vér-
lebocsatassal érhetjitk el. 1 dl vér lebocsa-
tdsa 50 mg vas eltavolitasat jelenti, igy
nagy mennyiségii vért kell ardnylag gyak-
ran lebocsitanunk. Ez azért lehetséges,
mert a vérképzés regenericidja tokéletes
és a hemoglobin is gyorsan djraképzddik.
A lebocsdtott vér a vasraktdrakat csék-
kenti. Altaldban 500 ml vért bocsathatunk
le egyszerre, kezdetben hetente, kés&bb
ritkdbban, egészen addig, amig a szérum
vastartalma és hemoglobintartalma nem
csokken a normadlis ald. A kezelést esetleg
éveken at folytatjuk, egyre ritkdbban vég-
zett vérlebocsatasokkal. A betegek allapota
a kezelés hatdsira lényegesen javul, a
pigmentaltsag fokozatosan cskken, javul
a m4j mifkodése és az esetek egy részében
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a diabétesz is enyhiil vagy néha megszii-
nik [113]. A kezelés legidealisabb kontroll-
ja a méjszovet vastartalminak meghatdro-
zdsa. A javulds nem jelenti a kezelés befe-
jezését. Ritkdbb id6kozdkben, igy pl.
hdromhavonta a vénapunkci6kat folytat-
juk. Szamitasok szerint az idiopitids
hemokromatdzisban a szervezet vastar-
talma naponta 1,4— 1,8 mg-mal nd. Ha-
romhavonta lebocsatott 500 ml vér ezt
a ndvekedést kiegyenliti [113]. A primer
madajdaganat keletkezésének e kezelés saj-
nos nem prevenciéja.

A vasszegény diéta tartasa nem ered-
ményes. Nagy adag foszfat oralis adasdval
megakadilyozhatjuk a vas egy részének
felszivodasat, a foszfat hatasara keletkezd
vasprecipititum a székletben kiiiritett
vas mennyiségét lényegesen noveli. A he-
mokromatézis szovédményei kiilon kezel-
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65. dbra. Hemokromatdzis elektronmikroszképos képe

£

Az 4brin a majsejt citoplazméjiban nagy elektrondenzitdsd, membrannal koriilvett siderosomak
lathatok (S)

het6k (diabétesz, hipogonadizmus stb.).
Az iziileti valtozasok sajnos alig befolya-
solhaték. Mindig helyes a vérrokonok
megvizsgalasa hemokromatdzis irany4dban
(szérumvas, transzferrintelitettség, esetleg
szérumferritin és HLA-csoport), mert ez az
eljdirds a hemokromatézis korai felfede-
zését teheti lehetGvé és a gydgyitds esélyeit
javitja [58].

A vérlebocsdtasos kezelés a hemokroma-
tézis prognédzisat lényegesen megvaltoz-

tatta. Minél kordabban kezd8dik a kezelés,
annal jobb a progndézis. A hemokromat6~
zis progndzisa mindenesetre jobb, mint
a nem ilyen eredetii majcirrézisé é még
az olyan alkoholos cirrézisénal is jobb,
melyben a beteg az alkoholfogyasztast
abbahagyja.

A sziv és a keringés megbetegedése, a
majelégtelenség kialakuldsa a progndzist
természetesen rontja. A primer méjkarci-
néma veszélye mindig fenndll.

Hemosziderdzis

Vasfelhalmozédast okozhat a vaskots
fehérije vildgrahozott hidnya. Ilyen esetben
vashidny-anémia is keletkezik, mik6zben
a vasraktarak vassal zsufoltak. Olyan eset
is ismeretes [502], melyben primer bron-
chuskarcindma abnormis ferritint ter-

melt é hemosziderdzis, s6t hemokromatd-
zis alakult ki.

A transzfuzié folyamdn a szervezetbe
juttatott vas nem haszn4lddik fel, hanem
raktirozédik a retikuloendotelidlis sej-
tekben, majd a majparenchimaban, a pank-
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Teaszban és egyéb szervekben is. Ismételt
transzfizé, pl. krénikus hemolitikus be-
tegségekben, talasszémidban, kongenitilis
szferocitézisban, diszeritropoetikus ané-
midkban, krénikus aplasztikus anémidban,
hemosziderézist okoznak. Ennek klinikai
jele a bdr festenyzettsége és a méj meg-
nagyobboddsa lehet. Gyermekek a hemo-
szider6zis miatt visszamaradnak a fejl6dés-
ben, a szivizomban raktarozod6 vas kar-
dialis elégtelenséget okoz. Sem deszferri-
-oxamin-, sem aszkorbinsav-kezelés, sem
vasszegény étrend nem akadélyozza meg a
bevitt vas kéros raktdrozdsat, ezért lehe-
t8leg arra kell torekedni, hogy transzftizi6t
«csak alapos indikdciéval alkalmazzunk.

A bantu-sziderézis Dél-Afrikidban for-
dul el6 és vasedényben készitett ételek
vastartalmaval fiigg dssze.

Mijcirrézisban is el6fordul vasraktiro-
z4s a méajban, kiilénésen olyankor, ha a
portélis hipertenzié kialakuldsakor spon-
tdn Gsszekottetések alakulnak ki a portdlis
erek és a vena cava rendszere k6z6tt, vagy
shuntmiitét folyamdn ilyenek késziilnek.
Igen nagy némely alkoholos ital vastar-
talma is, kiilonosen a boré (0,5—1,3
mg/dl).

Shuntmlitét utdn a maj vastartalminak
nagyfoku novekedését észlelték [170, 966].
E jelenségnek azonban gyakorlati, klinikai
jelent8sége nincs.

A hemosziderdzis reverzibilis, ha a vas-
bevitel megsziinik, a vasraktarak elGbb-
utébb kiiiriilnek. Olyan mértékii vasrak-
tdrozdsra azonban sohasem keriil sor,
mint a felszivodas tartds fokozodasakor,
esszencidlis hemokromatézisban.

Wilson-betegség. Hepatolentikularis degeneraci6

Féleg fiatal embereken el6forduld ritka
betegség, melynek tiinetei a méj cirrdzi-
sabdl, az agyalapi ganglionok degenera-
Kayser— Fleischer-gyfir{ib6l tev8dnek 6sz-
sze. A betegség alapvet8 kortani folya-
mata réz lerakdddsa a szovetekben. Ez a
rézfelhalmozdédas a mdjban cirrdzist, a
ganglionokban ligyuldst és degenerdciot
-okoz kovetkezményes idegrendszeri tii-
netekkel, a cornedban pigmentgy(irii ke-
letkezését okozza, a vesében pedig tubu-
laris bantalmat.

A duodenumnedvben kiiiriil6 réz meny-
nyisége kicsi, a vizeletben azonban feltii-
nden sok réz iiriil ki. Csokken a szérum
téztartalma. Lényeges a rezet kotd alfa,-
globulinnak, a céruloplazminnak csdkkent
mennyisége a szérumban.

A betegség autoszomalis recessziv mo-
-don 6roklddik és olyan népesség korében
gyakori, melyben az egymas ko6zotti héa-
zasodas elterjedt (kelet-eurdpai zsidok,
arabok, dél-olaszok, japanok, kinaiak,
indusok).

Coruloplazmin hidnya, tehdt annak
a fehérjének a hidnya, mely a réz k6t3dését
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teszi lehet6vé, kiilonb6z6 okokbdl szér-
mazhat. Lehetséges, hogy a coruloplaz-
min-szintézis zavarardl sz6 lehet, hogy
abnormis szerkezetii céruloplazmin kelet-
kezik. Lizoszomalis defektus is szoba jon
[844]. A betegség alapja ezek szerint co-
ruloplazmin-anyagcserezavar, de ismere-
tesek olyan Wilson-betegség esetek, me-
lyekben a szérum cdruloplazmintartalma
normaélis. A coruloplazminszint a vérben
egyaltaliban nem parhuzamos a betegség
stilyossagaval és a lizoszomadlis valtozisok
megtalalhaték primer bilidris cirrézisban
is, tehat lehet, hogy csupin kovetkezmé-
nyei a réz felhalmozddasdnak.

A betegség kémiai diagnézisa minden-
képpen elsSsorban a szérum coéruloplaz-
mintartalménak cs6kkenésén alapul. Wil-
son-betegségrdl van sz6, ha a szérum coru-
loplazmintartalma 20 mg/dl- (1,3 mmol/l-)
nél kisebb. Tudnunk kell, hogy krénikus
aktiv hepatitisben is hipocéruloplazmi-
némidt taldlunk a coéruloplazmin csok=
kent szintézise folytdn [827], és csokkent
taplalkozas is cs6kkenti a cSruloplazmin-
szintet. Noveli viszont Gsztrogén (kontra-
ceptivumok), terhesség & elzdroddsos



sargasag. A vizeletben 100 pg-ndl tobb
réz iiriil ki 24 6ra alatt. A szérum réztar-
talma 4ltalaban csokken. A szdraz maj-
szovet 1 g-ja 250 pg-nal tobb rezet tartal-
maz, a normadlis 55 p.g-mal szemben. 1zo-
t6p rézzel végzett terheléses vizsgalat is
felhasznédlhaté a Wilson-kér diagnézisira
[845].

A majbiopszia a cirrézisnak megfeleld
szoveti valtozésokat bizonyit, melyek nem
specifikusak. Fontos a ma4jszovet réztar-
talmanak meghatarozésa, mely mar olyan-
kor is kérosan novekedett rézkoncentra-
ciét bizonyit, amikor a cirrdzis jelei még
nem alakultak ki. Fontos, hogy a biop-
szia ilyenkor 5%-0s gluk6zoldatba maér-
tott, EDTA-val mosott tiivel torténjék
a rézszennyezGdés elkeriilése céljabol. Is-
mét gondolnunk kell arra, hogy a tartds
cholestasis minden formaja, pl. a primer
biliris cirrézis is a majszovet réztartal-
manak novekedésével jar. A diagnézist
tobb tiinetbSl kell felallitanunk. Ilyen
a vizeletben kimutathaté aminoaciduria,
ilyenek az idegrendszeri tiinetek és ilyen
a kornedlis gyiirii.

A betegség lefolyasat négy stadiumra
lehet osztani [197]. Az 1. stadiumban,
mely a sziiletést§l 5—6 éves korig tart,
a majban egyre tobb réz gyiilik ossze,
de tiineteket még nem okoz. A II. stadi-
umban a réz most mar tilnyomoéan a sz6-
vetekben rakddik le. A mdjprébik foko-
zatosan pozitivvd vilnak. A rézkidram-
l4s a szovetekbe hemolizist okozhat, sze-
rencsétlen esetben néha akut maijelégte-
lenség keletkezik és ez a betegség els§
megnyilvdnul4sa is lehet [733, 734]. A III.
stddiumban a réz f8leg az idegrendszerben
raktarozdédik. A IV. stddiumra a prog-
ressziv, fatélis, idegrendszeri megbete-
gedés jellemzd. Ez utdbbi stadiumban
jelenik meg a Kaiser— Fleischer-féle kor-
nedlis gytirii. Ez sem bizonyitja azonban
Onmagiban a Wilson-betegséget, mert
néha kimutathaté primer bilidris cirrézis-
ban és gyermekkori intrahepatikus chole-
stasisban.

A betegség klinikai képének hepatikus
€s neuroldgiai alakja ismeretes. Kezdetben
a m4j nagyobbodik meg és a parenchima-

bantalomra utald prébak vilnak pozitivva,
kés@bb, a 20. életév utdn csaknem minden
esetben neuropszichidtriai tiinetek jelen-
nek meg. A Kayser— Fleischer-féle gyiirii
kialakulasa kés8i tiinet. Ez egy z6ldesbar-
na gylirli a cornea periféridjanak hatsé
felén. Résldmpéval korin felismerhetG.
Legtobbszor kimutathatéd, ha idegrend-
szeri tiinetek jelennek meg. Sargasagban
szenved@ betegen ilyen gytirdi fluktudlasat
is leirtdk [9511. A lencse tokjanak hats6
rétegében is taldlhaté a réz lerakodasara
jellemz8 sziirkésbarna szinfi katarakta
(,,napraforgd”-katarakta [141].)

A betegség hepatikus alakja fulminans
hepatitis képében jelenik meg, fGleg gyer-
mekeken vagy fiatal emberen. Ebben az
alakban a hemolizis dominal [733, 734],
melyet a réz okoz. Késbb, 20—30 éves
kor koriil megjelend alak krénikus aktiv
hepatitis hipergammaglobulinémidval és e
betegség jellegzetes tiineteivel. Ebbd] ala-
kul ki a tipusos cirrézis. Altaldban a fiatal
egyének cirrézisdban mindig gondolnunk
kell a Wilson-betegség lehetGségére és
kutatnunk kell ezt a betegséget, kiilonosen
akkor, ha familidrisan fordul el§. A neu-
rolbgiai tiinetek mindig késGiek. Ezek is
lehetnek akutak és krénikusak. Flexids
vagy extenzids tremor jelenik meg, kiilon-
leges arcfintorokba torzul a beteg arca,
nehézz¢é valik irdsa, beszéde elmosddik.
A végtagok rigiditasa alakul ki, a rigi-
ditds azonban valtozik. Sokszor bizonyos
személyiségvaltozas is kifejlédik. A kréni-
kus allapotra tremor, kényszermozgisok
kiilonb6z6 megjelenési alakja jellemzd és
pszichés vAltozasok alakulnak ki. Erzés-
zavar, piramistiinet nem fordul el6.

A jellemz8 aminoacidiiridn kiviil gliko-
zuria is megjelenhet, s6t foszfatiria és
urikoziiria is. A PAH-clearance erdsen
romlik. Renalis tubuldris acidézis jelenik
meg, mely kovek képzbdésére vezet [958].
Leirtdk a korom lunuldjanak megkékiilé-
sét (,,azdr lunulae™). Ez ugyancsak rézle-
rakodas kovetkezménye. Osteoarthritis,
osteoporosis, spondylosis gyakori. Az epe-
k6képzddéshez, melyet Wilson-kérban ta-
pasztalunk, a hemolizis is alapot adhat.

A gydgyitds penicillamin (béta, béta-
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dimetil-cesztein) adagoldsdban 4ll. Peni-
cillamin hatéséra a vizelettel naponta kiva-
lasztott réz mennyisége elérheti a 1000—
3000 pg-ot. A penicillamin (Metalcaptase,
Cuprenil) adagja naponta 1,2 g. Ha egy
fél év alatt nem mutatkozik javulds, az
adagot novelni lehet 1,5, esetleg 2,0 g-ra
(elosztva, étkezés elbtt). Valamennyi tiinet
javulni szokott, a kornedlis gytirii elhal-
vanyodik, a mdj szovettani képe is haté-
rozottan javul, amit els6sorban a mito-
kondriumok kéros valtozdsainak meg-
sziinésébOl lehet kivetkeztetni. Az inten-
ziv kezelést azonban legaldbb két éven 4t
kell végezni. Ezutdn fenntart6 kezelés ko-
vetkezik napi 1 g adaggal. Mellékhat4sok
e betegség kezelésekor ritkdn jelennek meg,

de gondos kontrollt kovetelnek: kiiités,
leukopénia, aplasztikus anémia, proteinn-
ria, SLE-re emlékeztet§ szindréma jelen-
het meg. Szoktak piridoxint, esetleg sztero-
idokat is alkalmazni. Legtjabban trieti-
Ién-tetramin-dihidroklorid (Trientine) al-
kalmazdsdval végzett kezelés eredményes-
ségérdl szamoltak be [936].

Az akut formdk prognézis rossz. A kré-
nikusan kezelt esetek viszont az egész élet
folyaman tart6 penicillamin-kezelés haté-
séra lényegesen javulnak, vagy legaldbbis
nem progredidlnak. A prognozis az elval-
tozasok stlyossdgdn is mulik. Van adatunk
¢ betegség folyaman sikeresen kiviselt ter-
hességrdl is [935]. A penicillamin a mag-
zatban semmiféle 4rtalmat nem okozott.

A maj az anyagcsere rendellenességeiben

Kwashiorkor

Allatkisérletben fehérjehidnyos tapla-
lékkal, bizonyos aminosavak hidnyaval
experimentdlis majnekrézist, fibrézist le-
het elfidézni. Emberen hatdrozott ,,nut-
ricionalis” 4rtalom kevéssé igazolhato.
A fehérjehidny, az ¢éhezés, az anorexia
nervosa, az alkohol okozta taplalkozasi
zavar olyan méajmegbetegedést nem idéz
el§, amely jellegzetes volna, kétségtelen
azonban, hogy hidnybetegségekben a m4j
toxikus behatdsokra, infekciokra érzé-
kenyebb. A fehérjehidny egyetlen koriil-
hatarolhaté betegségforméja a szubtro-
pikus vagy tropusi égbvon ismert kwa-
shiorkor, mely azonban kiilénleges koriil-
mények ko6zott mashol is el6fordulhat.
A m4j ebben a betegségben sem valtozik
valamilyen specifikus, a kwashiorkor diag-
noézisit lehetévé tevé médon. Periportdlis
zsiros infiltrici6 mutathaté ki, de sem
fibrézis, sem cirrézis nem fejlédik, a be-
tegség tiinetei nem a m4j megbetegedésébsl
kovetkeznek, inkdbb az anyatej fehérje-
szegénységébll és a csaknem kizardlagos
szénhidrat-taplalkozasbol. A tiineteket leg-
tobbszor infekci6 véltja ki. A beteg gyer-
mek lesovanyodik, 6démaéssa vilik, a n6-
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vekedésben elmarad, sdpadt, haja szin-
telen, dermatdzisa keletkezik, hasmenése
tamad, a székletben emésztetlen taplalék
taldlbatdé. A m4aj megnagyobbodik, de
nem minden esetben. Ha a tédpldlkozis
normélissa vélik, valamennyi tiinet gyor-
san elmulik.

Nutriciondlis cirrdzis mai ismereteink
szerint emberen nincsen, annak ellenére,
hogy a taplalkozdsi hidny kedvez a virus-
eredetii vagy alkoholos, vagy akar auto-
immun-méjmegbetegedésnek.

A régebben fehérjehidnyabdl szdrmaz-
tatott majcirrdzisok és ezek talajan kifej-
16d6 hepatomak megitélésében ma azt
gondoljuk, hogy a ,,nutricionélis cirrézis”
el6fordulasdnak teriiletein inkdbb virusin-
fekcio szerepelt.

A fogalomkér alapjdt HmsworTHnak
a negyvenes években végzett allatkisérletei
adtdk, melyekben 4llatokon kiilonboz8
taplalkozasi tényez6k hidnyaval kiilon-
b6z8 tipush majbantalmat, nekrdzist vagy
fibrézist lehetett 1étrehozni. Ezek a kisér-
letek emberre nem vihet8k 4t és a ,,trofo-
patids cirrézis” régebbi fogalma ma mér
nem érvényes.



Elhizas

A testsily novekedésekor a majban
ugyanlgy zsirlerakodas kovetkezik be,
mint egyéb szervekben. A zsiros infiltra-
ci6 mértéke parhuzamos a teststllyal.
A kialakulé zsirmdj reverzibilis és nem
vezet cirrézisra. A nagyon kovér embere-
ken végzett jejunoiledlis ,,bypass” miitétek

utdn a zsiros infiltracidé fokozédik, fibrg-
zis is megindul és el6bb-utébb majelégte-
lenség alakul ki. Mindez reverzibilis,
reanasztomoézis készitésekor megsziinik
[604].

Leirtdk ilyen esetekben granulomds he-
patitis kialakuldsat is {44].

Diabetes mellitus

Cukorbetegeken végzett méjbiopszia sze-
rint 2 méj glikogéntartalma 4ltaldban nem
csokkent, s6t inzulin hatdsdra — ha nem
olyan mennyiségi inzulintél van sz6,
amely hipoglikémiat okoz — ndvekszik.
A maéjsejt magva vakuolizdltnak l4tszik,
megfelels festéssel igazolhatd, hogy a vaku-
6la glikogénbdl all. E jelenség, mely a
cukorbetegek nagy részében megtalalhato,
nem specifikus. Kiilonosen az elhizott
cukorbetegen zsirmijat talilunk. A méj
megnagyobbodott, sima felilletdi, lekere-
kitett széld, tapintata lAgy. A zsirmdaj azon-
ban nem a diabétesz, hanem az elhizas
kovetkezménye. Az I. tipust (inzulinde-
pendens) cukorbetegségben zsirméjat nem
taldlunk. A diabéteszes majban fibrézis
nem keletkezik.

Rosszul bedllitott gyermekek és fiatalok
méja néhaigen nagy mértékbenmegnagyob-
bodott és sok glikogént tartalmaz. Az igen
nagy maj néha fejlédési visszamaradassal,
elhiz4ssal, a névekedés visszamaradaséval,
hiperkoleszterinémidval jar. Ezt a tiinet-
egyiittest Mauriac-szindrémdnak nevezik
[569]. A diabétesz megfelels kezelésével
amajmegnagyobbodasa fokozatosan csok-
ken és a szindréma egyéb jelei is visszafej-
16dnek.

A méjcirrézisban szenvedd beteg széru-
manak inzulintartalma megnétt [576], a cu-
kor, a cukortolerancia (glukézterheléssel
vizsgélva) csokkent, ugyanakkor a vér cu-
kortartalma éhgyomorra normalis. A maj-
cirrézisos betegek k6zott azonban a cukor-
betegség kétszer olyan gyakori, mint az
atlag népességben. A hiperinzulinizmus
magyardzataként az inzulinreceptorok sza-
manak vagy kotGképességének csskkené-
sét vetették fel [251], kétséges azonban,
hogy a periférias rezisztencia idézi-e el6
a hiperinzulinizmust, vagy a hiperinzuti-
nizmus kovetkeztében csékken a recep-
torok szAma vagy k6t6képessége? A hiper-
inzulinizmus, vagyis fokozott mennyiségii
inzulin termelése el6bb-utébb a béta-sej-
tek kimeriilésére vezethet és ilyen mecha-
nizmus alapjan képzelhet§ el az in. hepa-
togén diabétesz [620].

Diabéteszben a mdjra vonatkozé labo-
ratoriumi vizsgalatok 4ltaldban normaéli-
sak, még akkor is, ha a mdj megnagyob-
bodott.

Az a régi adat, mely szerint a cukorbe-
tegek kozt az akut hepatitis gyakoribb,
az inzulininjekcidk altal kozvetett gyako-
ribb B-hepatitis-el6forduldssal magyardz-
haté.

Glikogendzis

Glikogenézisoknak azokat a megbetege-
déseket nevezziik, melyekben a méjban
kéros mennyiségli glikogén halmozédik
fel a glikogenolizist el6idéz8 enzimek de-

fektusa miatt [381, 754]. A glikogendzisok-
nak ma hat csoportjdt szoktdk elkiil6ni-
teni. Altaldban autoszomadlis recessziven
0rokl6ds betegségek, a VI. tipus nemhez
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kotott. A betegségek kozos sajatsaga a gli-
kogenolizis folyamatanak zavara, melynek
kovetkeztében a maj nem képes glukozt
mobilizlni és igy részben glikogén szapo-
rodik fel a majban, részben hipoglikémia
keletkezik.

A glikogénraktarozasi betegségek I. cso-
portja a von Gierke-féle betegség, melyben
elsGsorban a méj nagyobbodik meg és
a maj glikogéntartalma né meg nagymér-
tékben. A glikogén a méjsejt citoplazmaja-
ban é magvaban egyarant kimutathato.
A betegség tiinetei csecsemBkorban jelen-
nek meg: ideges jelenségek, sdpadtsag,
ciandzis, taplalkozasi zavar, hipoglikémiis
eszméletlenség, hinyas, diarrhoea. A méj
nagy, a lép nem nd. Ketdzis alakul ki.
A csecsemd elhizottnak latszik, nem fejls-
dik. A m4jprobdk normdlisak, néha tran-
szamindznévekedés észlethets. Glukagon
im. adésdra a vér cukortartalma nem nd,
tejsavtartalma megnd, t6bb mint 10 mg/dL
A diagnézist megerdsiti a majbiopszia,
mely a glikogénfelszaporodast kimutatja.
A betegség kezelése csak tiineti lehet:
a hipoglikémia elkeriilése cukor adagola-
saval, etetéssel vagy cukor intragasztrikus
tartés adasdval [316]. Portokavalis shunt

készitésével el lehet érni, hogy a cukor koz-
vetleniil a szisztémas keringésbe keriiljon
és ne a majba. Ilyen mddon a betegség ja-
vulasat észlelték [838]. A legtobb csecsemd
gyermekkorban elpusztul, ha azonban a
gyermek a pubertdst megéri, progndzisa
jobb. Sajnos adenoma, karcinéma keletke-
zésének esetei is ismeretesek [377].

A Pompe-betegség (II. tipus) szintén
hepatomegalidval jir, de f6leg szivnagyob-
bodist, keringési elégtelenséget okoz. Jel-
lemzG8je a macroglossia. A glikogén a lizo-
szémdakban taldlhato.

A Cori-betegség (III. tipus) klinikailag
az 1. tipushoz hasonlit, de periportélis
majfibrézissal jar és prognézisa jobb.

Az Andersen-betegség (IV. tipus) amilo-
pektinézis. Ebben a szdvetekben abnormis
glikogén talalhaté egy transzglukozidaz
enzim hidnya miatt. Oridssejtes majcirré-
zis alakul ki. Dominal a méjelégtelenség.
A betegség ascitesszel, sargasiggal jar és
majkémaval végzidik.

A Hers-betegség (V1. tipus) foszforildz-
hidny. Hepatomegalia és ndvekedési visz-
szamaradas jellemzi.

Leirtak tovabbi tipusokat is [754], egé-
szen a XI. tipusig.

Oroklott fruktdzintolerancia

Ez az anyagcsere-rendellenesség (enzi-
mopdtia) sargasdggal, ascitesszel, albumi-
nuriaval, aminoaciduriaval jar, fruktézé-

midval, fruktézaridval és hipofoszfatémid-
val. A mdj szovettani képe cirrézisnak felel
meg.

Galakt6zémia

A galaktozémia csecsemSbetegség, me-
lyet a méjban és a vorosvérsejtekben a ga-
laktoz-1-foszfat-ridil-transzferdz  enzim
hidnya okoz. A szdvetekben toxikus galak-
téz-1-foszfat szaporodik fel. A betegség
difftiz hepatocellularis zsirlerak6déssal jar,

végill makronoduldris cirrézis keletkezik.
Galakt6ézémia, galaktéziria, hiperkloré-
mias acido6zis, albuminfiria, aminoacidiria
jellemzi.

A tej keriilésével kitlinG eredmények ér-
het6k el.

Mukopoliszacharid6zisok

Hurler-szindrdma (gargoylismus), Mor-
quio-betegség, masztocitdzis, Faber-beteg-
ség stb. Altaldban ugyancsak autoszomalis
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recessziv 6rokl6désti megbetegedések, me-
lyek nagy hepatomegalidval jarnak. A méj-
ban fibrézis, cirrdzis keletkezik. A sejtek



vakuolai mukopoliszacharidokkal teli lizo-
szomdkat tartalmaznak. E betegségeket
ardnytalan t6rpenovés, a csontok jellegze-
tes deformalédésa, a végtagok mozgaskor-

latozottsdga, keringési zavar, 14tdsi zavar,
fejlédési visszamaradss, kiilonleges arc-
forma jellemzi. Masztocitdzisban urticaria
pigmentosa jelenik meg.

Amiloiddzis

Az amiloid extracellularis fibrillaris szer-
kezetti fehérjeanyag, mely a szoveteket
infiltrdlja [310]. Tobbféle anyagrél van
sz0, de mindegyikre jellemz6 a fibrilldris
szerkezet (,,fibrillézis™ [229]) és az azonos
fest6dés. Ma mdr kb. hat kiilonb6z8 ilyen
fehérjeanyagot ismeriink. Ezek 4ltaldban
két csoportba oszthaték. Az Gn. primer
amiloidézisban é a plazmocitémédban
szenvedS betegek szoveteiben lerakédd
fehérje, konnyii ldnct immunglobulinok-
bél all (AL), a szekunder amiloidézisban és
a mediterrdn lazban kimutathaté fehérje,
antigenitdsa és morfoldgidja szempontja-
bdl, a humén szérum akut fazisproteinjé-
nek felel meg (AA). E fehérjék keletkezé-
sének mechanizmusa nem pontosan ismert,
de mindenképpen gy latszik, hogy antigén
hatdsdra keletkez8 reakciérél van szd.
Periretikulin amiloidézist és perikollagén
amiloidézist is elkiilonithetiink. Az el8bbi
a kis erek, kapillirisok és a kis vénak lera-
koddsa, az utébbi a kotGszoveti rostok
koril lerak6dé és kiilonboz6 szervek stro-
majat infiltrdlé amiloid lerakddésa.

Amiloidézis leggyakrabban a plazmo-
citéma kisérGje (perikollagén), mediterran
lazban alakul ki (periretikulin). A szekun-
der amiloidézis periretikulin elhelyez6dést
amiloid felhalmozdédésa a 1ép, a vese, a
méj és a mellékvese erei koriil, tuberkul6-
zisban, pleuropulmondlis gennyedésekben,
hosszan fennéllé reumatoid arthrosisban,
colitis ulcerosdban, Crohn-betegségben,
Hodgkin-lymphoméban, leprdban, bizo-
nyos daganatokban. A primer amiloidézis
(atipusos perikollagén) ritka, val6jidban
csak akkor diagnosztizdlhat6, ha semmi-
féle alapbetegséget nem taldlunk.

A méj amiloidézisiban a mé4j sima fel-
szinll megnagyobboddsat észleljitk. A méj-
probik ilyenkor 4ltaldban normaélisak,
a szérum alkalikus foszfatiz aktivitasa

mérsékelten novekedett, bizonyos esetek-
ben azonban hatdrozott intrahepatikus
cholestasis alakul ki [749] elzdrédésos
szindrémaval. A sirgasdg egyébként az
amiloidézisoknak csak kis sz4zalékban
tiinete. A megnagyobbodott maj nem érzé-
keny. Legtobbszor a 1ép is 1ényegesen meg-
nagyobbodott, s6t az amiloidézisos 1ép
rupturdjinak esete is ismeretes [699].
Mindez, tehit az intrahepatikus cholestasis
és a spontin Iépruptira is, csak primer
amiloidézisban fordul el§. A mij meg-
nagyobbodésakor amiloid6zis lehet8ségé-
re — ha alapbetegséget nem taldlunk —
a lép megnagyobboddsa, digitdliszra nem
reagélé kardidlis dekompenzicié, macro-
glossia, nephrosis-szindréma, hasmenés
esetében kell gondolnunk. B o ey
Az amiloidézis diagnézisinak szovet-
tani biztonséga (mdjbiopszia — 66. dbra —
esetleg a rectum biopszidja) elavultts tette
a régi, bizonytalan festékmoédszereket
(kongdpréba). Az amiloidézis diffaz fo-
lyamat, tehat a maj vak biopszidjaval is
felismerhet, a sz6vettani képben, homo-
gén, amorf, eozinofil, kongévérsssel vagy
metilibolydval fest6d6 amiloid anyag alap-
jan, vagy fluoreszcensz mikroszkoppal.
A mijban az amiloid a maéjsejtoszlopok
kozott és a szinuszoidok faldban, a Disse-
térben helyezkedik el, 2 mdijsejtekbe nem
keriil be, de a mijsejteket Gsszenyomja.
Primer amiloidézisban vagy plazmocitéma-
ban az amiloid csak a portalis mez§ arte-
rioldinak faldban vagy szabad régokben
fordul elS. Vesetiinetek esetében az amiloid
diagnézisira a vesebiopszia is felhasz-
ndlhaté. Legbiztosabb és legegyszeriibben
végrehajthat6 eljards a rektdlis biopszia
[463]. A szcintigrafia vagy az echografia
apro kieséseket bizonyit, a lelet azonban
metasztazisok képével téveszthets Ossze.
Az amiloiddzist ma reverzibilis folya-
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66. dbra. Amyloidosis hepatis

A méjszovet szokott szerkezete felbomlott. A szinuszoidok faldban, széles rétegben, egynemii anyag

halmozddott fel, mely a majsejtgerenddk disszoc

i4ciojat és atrofidjat okozza. Az egynemili anyag

kongo- és Sirius-festékkel pozitiv reakciot adott, polarizacids mikroszkdpppal z61d kettSs torést mutatott

matnak tekintjiik, igy els6sorban az alap-
betegség meggyogyitasdra kell toreked-
niink. A plazmocitémat citosztatikumok-
kal, a mediterrdn 14zat kolchininnel gyo-

gyithatjuk [713]. A primer amiloidézisban
kielégit6 eredményll vagy specifikus keze-
Iést egyelSre nem ismeriink, immunszup-
presszidval nem értek el eredményt.

Alfa,-antitripszinhiany

Az alfaj-antitripszin a médj durva endo-
plazmas retikulumdban keletkezik és a
szérum alfa;-globulinjainak legnagyobb
részét adja. Bizonyos védS szerepe van
egyes enzimekkel szemben, és hidnydban
ezeknek az enzimeknek méjkarosité ha-
tdsa érvényesiil. Az alfa;-antitripszin hia-
nyiban szenvedSk emfizémdassa vilnak.
Az élet els6 néhany hdénapjiban intrahe-
patikus cholestasis alakulhat ki, mely
gyakran fatdlis. Ha azonban nem az, né-
hany hénap alatt megsziinik és csak maj-
nagyobbod4s marad vissza. Panaszmentes

192

id8szak utdn a késdi gyermekkorban vagy
a fiatal felnGttkorban mdjcirrézis alakul
ki. Ez kompenzilt maradhat, maskor
azonban portdlis hipertenzié, ascites, vér-
zés keletkezhet. A felnSttkori alfa;-anti-
tripszinhidny igen ritka. Egy kiterjedt vizs-
gdlat folyamdn [264] 469 krénikus méaj-
betegségben szenved§ betegbbl csak Gtben
taldltak alfaj-antitripszinhidnyt. Mind az
ot betegnek csecsemdbkori sargasdga volt.
Az alfa;-antitripszin hidnya gyakran tarsul
tildGbetegségekkel.

Erre az anomélidra olyan kronikus méj-



betegségekben kell gondolni, amelyek cse-
csemd@korisdrgasag Gtdn keletkeztek [168].
A diagnézis elsGsorban az elektroforézis
alapjan (alfai-globulinhidny), az alfa;-
antitripszin kézvetlen meghatarozdsa (tii-

netek csak 10%; felett jelennek meg) és a
majbiopszia alapjan allithaté fel.

Gyogyitasa nem ismeretes. Egyetlen
megolddas az eléggé izolalt majamiloid6zis-
ban a transzplantaci6 lehetne.

Gaucher-betegség

Orokléd8  enzimhidny kovetkeztében
a retikuloendotelidlis rendszerben szfingo-
zinbol, zsirsavakbol & glukézbol alakulé
komplexus rakédik le. Igy keletkezik a
Gaucher-koér. JellemzGje az tin. Gaucher-
sejt, melynek felismerése alapjan a beteg-
ség a csontvelGkenetben vagy méjbiopszia
segitségével diagnosztizalhatd: 70— 80 um
4tmérgjii, ovalis vagy poligondlis, halviny
citoplazméji sejt, melynek a szélén egy

vagy tobb erfsen fest6d§ mag lathaté.
A mij € a l€p a betegségben egyarant
nagyobb és a diagndzis éppen a spleno-
megalia miatt végzett majbiopszia alapjin
Allithatd fel (67. dbra) az esetek nagy
részében [400]. A 1ép megnagyobbodisa
hypersplenia jelenségeit valtja ki és a bete-
gek egy része vérzékenység miatt sorra ke-
riil6 hematolégiai vizsgélat folyaman nyeri
el helyes diagnézisat.

67. dbra. Gaucher-kor
A széttolt majsejtgerenddk kozott, a szinuszoidok faliban vilagosan fest6dg, habos anyagot tartalmazd
retikuloendotelialis sejtek (Gaucher-sejtek) figyelhet8k meg. Ezek beemelkednek a szinuszoidok lumené-
be, s6t csaknem megtoltik Sket. A sejtekben felhalmozott anyag specidlis festésekkel lipidtermészetii-
nek bizonyult

13 A maij, az epeutak. ..

193



A betegség tiinetei a maj és a 1ép meg-
nagyobbodasan kiviil, generalizilt vagy
foltos pigmentaltsdg a blrben, sdrga pin-
guecula a szemben, néha generalizlt nyi-
rokcsomé-megnagyobbodasok, csontelval-
tozasok, leukopénia, trombocitopénia, vér-
zékenység, anémia. Erdekes jelenség, hogy
Gaucher-kérban megn6tt a szérum angio-
tenzinkonvertdlé enzimtartalma, megng
gyakran a szérum AP-tartalma is. Nem

ritka — a ritka betegségen belill — a méj
elmeszesedése [85].

A betegségnek specifikus kezelése nem
ismeretes. A hypersplenia alapjdn splen-
ectomia végezhetS és ez tiineti javulast
hoz, pl. a vérzékenységet megsziinteti.
Megkisérelték tisztitott glukocerebrozidiz
adagolasaval a hidnyzé enzim potlasat
[124]. E szubsztiticids kezelés eredményei
nem meggySzok.

Egyéb lipidozisok

Hepatosplenomegalia alakul ki a Nie-
mann— Pick-betegségben is (68. dbra),
mely gyakran kezd3dik infantilis sdrgasig-
gal. A betegek Altaldban kétéves koruk
-el6tt meghalnak. FelnSttkori esetek igen

ritkdk [154]. A betegség lényege szfingo-
mielinlerakddas csaknem valamennyi szo-
vetben. A diagnézis a 1ép vagy a csontveld
punkcidjakor tallt szfingomielinnel 4tita-
tott sejtek felismerése alapjan 4llithato fel.

68. dbra. Niemann— Pick betegség

Kétéves gyermek. Az elektronmikroszkOpos felvételen csupan a mdjsejt szabdlyos magja (N)
ismerhetd fel, a citoplazma minden teriiletén membrdnnal kérillvett lamelldris anyagot tartalmazod
zarvinyok vannak. A mdjsejt eredeti citoplazmds organellumai sehol sem ismerhetSk fel
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Porfiria

A porfiridk a porfirinek és a hem bio-
szintézisének rendellenességei altal okozott
megbetegedések, melyek autoszomalis do-
mindns 6roklédésiiek, kivéve a porphyria
cutanea tardit, mely szerzett formédban is
megjelenik. Altaliban hepatikus és eritro-
poetikus porfiridkat szoktak megkiilon-
boztetni aszerint, hogy a porfirinanyagok
és prekurzoraik hol gytilnek 6ssze kdros
mennyiségben.

A hepatikus porfiridk [102] idegrend-
szeri tiineteket okoznak, periférids neuro-
patidt, neuropszichidtriai tiineteket, vala-
mint heves hasi goresoket, hanyést, obsti-
pdciét. Mindezen tiineteket gyakran valt-
jak ki barbituratok, szulfonamidok, Gsztro-
gének, kontraceptivumok, tovabba kiilon-
b6z6 gyogyszerek: grizeofulvin, chloro-
quin, és alkohol is. Ezek az anyagok a
hemszintézisben szerepld enzimek induk-
torai. A rohamokban megjelend tiinetek
idején a vizeletben porfobilinogén és delta-
amino-levulinsav (ALA) jelenik meg. Az
akut intermittdlé porfiria kivételével vala-
mennyi hepatikus porfiria fotoszenzibili-
tdssal jir, mely a blron viszketS, égd
eritémat, a porphyria cutanea tardiban
bullaképz6dést okoz. A dermatitis helyén
festenyzettség keletkezik, a b6r megvasta-
godik, durvav4 valik.

A porfiridk kovetkezG fEbb formadit
ismerjiik :

1. Adkut intermittdle porfiria, fGképp
abdomindlis és neurolégiai tiinetekkel,
a vizeletben porfirinogén és ALA fokozott
tiritésével.

2. Porphyria variegata. ldegrendszeri,
hasi és bértiineteket egyarant okoz. A
székletben nagy mennyiségben iiriil pro-
toporfirin.

3. Ordklédé koproporfiria. Neurol6giai

és bdrtiinetekkel jar. Koproporfirin iiriil
a vizeletben és a székletben.

4. Porphyria cutanea tarda. ElsGsorban
bdrtiinetek ismerhetSk fel. A méj nagyobb
és mijbantalom jelei kimutathatok. A vi-
zeletben uroporfirin talalhatd.

5. Az erythropoetikus porfiridk kozott
a kongenitdlis porfiria fordul el8, melyben
a vizeletben uroporfirin-1 mutathat6 ki,
anémidval, fotoszenzibilitassal jir, és az
eritropoetikus protoporfiria, mely mdj-
megbetegedést okoz, é melyben a vérben,
székletben, a m4jban és a fibroblasztokban
protoporfirinfelbalmozéd4s mutathaté ki.

A m4ij megbetegedése elsGsorban a
porphyria cutanea tarda jellemzGje. Szo-
vettanilag a majban vas é€s zsir felhalmo-
z6désat észleljiik és mikronoduldris cirré-
zis képe alakul ki [87]. Enyhébb hasonld
jelenségek taldlhatdk az akut intermittalé
porfiridban is, melyben azonban a mé4j
megbetegedése klinikailag ldtens marad.
A porphyria cutanea tardiban a majmii-
kodés probai fokozatosan pozitivvad vil-
nak, a mdj megnagyobbodik és cirrdzis
képe alakul ki. Minél ink4bb karosodott
a majmiikédés, anndl kevésbé valasztédik
ki a porfirin az epében és anndl nagyobb
mennyisége keriil a vérbe. Venapunkcidk
ezt a megbetegedést javitani litszanak
[325].

Eritropoetikus protoporfiridban a maj
ugyancsak megnagyobbodik és a biopszias
anyagban fluoreszcencia mutathaté ki
[104]. A méjszévet a canaliculusokban, az
epevezetékben és a Kupffer-sejtekben pro-
toporfirint tartalmazo festékszemcséket
raktiroz. Gyakori az epek8képzGdés és a
keletkezd epekovek is porfirint tartalmaz-
nak. A betegség mijelégtelenségben vég-
z6dhet.

A zsirm4j

E névvel (steatosis hepatis, ,,fatty liver”)
a majnak azt az elvaltozdsit jeloljiik,
amelynek lényege zsir felhalmozddésa

3*

a méjsejtekben. KALK azt javasolta, hogy
csak akkor beszéljiink zsirmajrél, ha a
méjsejteknek legaldbb 50%,-4ban zsir mu-
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tathaté ki. A zsirmij nem tekinthet§ 6n-
4116 megbetegedésnek, legtobbszor kiilon-
b6z8 betegségek kisérSje és patoldgiai
jelentSsége sem nagy. A zsir nemcsak
a sejtekben, hanem a majlebenykék kozott
is megtaldlhato és a zsirmdj keletkezésének
€l6idéz6 oka és elhelyezkedése, mennyisége
kozott hatdrozott Osszefiiggés nincs. Cent-
ralis zsirlerakddas mégis elsGsorban az
alkoholos és diabéteszes zsirmdjra jellemzs.

A majban felhalmoz6dé zsir elsGsorban
triglicerid. Elvileg fokozott zsirmobiliza-
cib, fokozott trigliceridszintézis (fokozott
zsirsavszintézis vagy csokkent zsirsavoxi-
décib, esetleg csokkent foszfolipid- és
koleszterininkorporacio) és a lipoproteinek
csokkent szintézise vagy csokkent kiva-
lasztdsa okozza a zsirraktdrak novekedé-
sét. A majsejtek nagy részének zsiros
infiltriciéja vagy zsiros degenericidja a
mAjmiikodés zavarat okozhatja, de a méj-
miikodés zavara legtGbbszor nem alakul

69. dbra. Zsirmaj

ki. Zsirmajbdl cirrdzis dltalaban nem kelet-
kezik.

A zsirm4j leggyakoribb oka az alkohol
és az elhizas. Ilyen eredetii zsirmdjjal talal-
kozunk a civilizalt 4llamokban. A fejl6d6
orszdgokban a zsirmdj leggyakoribb oka
az éhezés, a kalbriaszegény, fehérjében
hianyos tépldlkozas. Ezeken az okokon
kiviil szerepel a zsirm4j keletkezésében a
diabetes mellitus és a IV. vagy V. tipust
hiperlipoproteinémia, a Cushing-szindré-
ma vagy kortikoszteroid-adagolas, bizo-
nyos klorozott szénhidrogének méregha-
tdsa, intravénds hiperalimenticié, extrém
elhizas gybgyitasa c€ljabol végzett ,,by-
pass”-miitét. Mindezekben az esetekben
an. makrovezikuldris steatosisrél van szo.
Mikrovezikuldris steatosist, vagyis kis-
cseppes zsirlerakddast, amely a sejtet
egyaltalan nem befolyasolja, terhességben,
tetraciklinek hatasira, Reye-szindrémaé-
ban taldlunk.

A mijsejtek citoplazmajaban vakuolumok vannak, ezek a sejtmagot oldalra toljak. A vakuolumok
tartalma fagyasztott metszetben, a specidlis zsirfestd szerekkel pozitiv reakciot adott. Néhdny sejt-
ben a zsir még csak apré cseppekben mutatkozik, ezekben a sejtmag centralisan helyezkedik el
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A zsirlerakédés a méjat dltaldban meg-
nagyobbitja. Az esetek nagy részében sima
felszinfi, puhdn rugalmas, lekerekitett
sz€lii mé4jat tapintunk, mely akar a koldok
vonala al4 is terjedhet. A beteg néha telt-
ségérzésrll, étvagytalansagrol, jobb borda-
fv alatti tompa fajdalomrél panaszkodik,
mdskor azonban a maj megnagyobbodisa
nem okoz panaszokat. A méajra vonatkozd
laboratériumi probék 4ltaldban negativak,
ha azonban a zsirmdj régebben keletkezett,
a BSP-préba pozitivvd valik, mérsékelt
transzaminaznévekedés és a gamma-GT
novekedése észlelhetd, az utdbbi killons-

sen alkoholos zsirmajban. Leginkdbb a
BSP-retencié névekedése jellemzd a zsir-
madjra. Biztos diagndzis biopszidval &llit-
haté fel (69. dbra).

A zsirmdj kiilén gydgyitasara altaldban
nincs sziikség, az alapbetegséget kell be-
foly4solnunk.

Az alkohol elhagydsa, kell§ fehérjebevi-
tel, elhizottakon és cukorbetegeken pedig
szénhidrat és kaldriamegszoritas jon széba.
A diabéteszes zsirmaj mindig elhizott cu-
korbetegeken jelenik meg, feltehetS tehét,
hogy nem a diabétesz, hanem az elhizis
kovetkezménye.



15. fejezet

Familiaris, nem hemolitikus hiperbilirubinémik

A sdrgasdg targyaldsakor mar megemli-
tettilk azokat a hiperbilirubinémidkat,
amelyeket a klasszikus hepatocellularis,
obstrukciés és hemolitikus sdrgasigok
k6zé nem tudtunk besorolni. Ezek leg-
nagyobb része familidris, 6rokldds rend-
ellenesség és ismeretiik és pontos diagné-
zisuk elsGsorban azért fontos, mert prog-
nézisuk jé és a mindennapi gyakorlatban
ezeket rosszabb progndzisu betegségekkel
lehet Osszetéveszteni, ez pedig a betegek

szdmdra gondot, aggodalmat, folosleges
étrendi korlatozasokat jelent. E betegségek
diagndzisa nem nehéz, ha a betegségeket
egyaltaldban ismerjilk. Az anamnézis,
a laboratériumi vizsgilatok negativitdsa,
a fizikédlis jelek hidnya, az izolalt hiperbili-
rubinémia, minden mds m4jbetegségre
utald jel és hemolizis jelei nélkiil gyanut
kelt, és mdijbiopszia segitségével a gyani
nem igazolhatd, illetve komoly méjbeteg-
ség kizdrhaté.

Gilbert-szindroma

GILBERT irta le a ,,cholémie familiale”
korképét, mely ma azonosnmak latszik
a fizioldgids hiperbilirubinémia néven is-
mert jelenséggel és a MEULENGRACHT 4ltal
leirt ,,icterus juvenilis intermittens’-szel.
A nem hemolitikus, krénikus, familiaris
hiperbilirubinémidknak ez a leggyakoribb
alakja.

A szérum viltozé6 mennyiségli, felsza-
porodott bilirubinja indirekt reakciét ad.
Ezt a sargasagot tehat elsGsorban hemo-
litikus icterustol kell elkiiloniteni. A Gil-
bert-szindréma gyakori jelenség, sok ezer
egyén vizsgilata alapjan [37] 4atlagos el6-
fordulasa férfiakon 2,0%;-ra, n6kén 0,6%-
ra tehet§. Minthogy ez az adat az egész
lakossdgra vonatkozik, feltehet§ az a kér-
dés, hogy valdban betegségrdl vagy csak
a normalis fels6é hatdranak kibGvitésérél
van sz0. A régi irodalomban a szérum epe-
festék-tartalmanak fGleg fiatalokon észlelt
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és minden kimutathaté ok nélkiili ndve-
kedését | fiziologids” hiperbilirubinémis-
nak nevezték. Az imént emlitett vizsgilat
végzBi [37] a ,konstituciondlis hiperbili-
rubinémia” elnevezést javasoljadk. Mind-
ezek elvi kérdések, mert a Gilbert-szind-
réma elnevezés mar til mélyen meghono-
sodott. Bizonyos csalidokban kétségtele-
niil 5%,-n4l is nagyobb szdm1 hiperbiliru-
binémids egyén talalthaté, magam mediku-
sok kozott feltiinGen nagy szdmban talal-
tam olyan hiperbilirubinémias fiatalokat,
akik hiperbilirubinémidjukrél nem is tud-
tak. A Gilbert-szindroma4s egyének rokonai
kozott feltiinGen sok a hiperbilirubinémiss.
A diagnézis legtGbbszor rutinvizsgdlatok
folyaman deriil ki, maskor akut hepatitis
lezajlasa utdn, amikor a beteg panaszmen-
tes, méja mar nem nagyobb, nem érzékeny,
minden laboratériumi lelet negativ, csak
a szérum bilirubintartalma nagyobb a nor-



malisndl (direkt negativ) és a mijbiopszia
is normalis szGvettani képet bizonyit.

A szérum epefesték-tartalma 20 pmol/l-
nél nagyobb, de ritkidn nagyobb 60 umol/l-
nél. Az érték véaltozik. Gyakran fordul el§,
hogy testi munka, megerGltetés noveli a
hiperbilirubinémiit. Egy sebész betegiink
szérumdnak epefesték-tartalma minden
miitét utan lényegesen novekedett, pihe-
nésre csokkent. A méj é a lép nem na-
gyobb. Bizonyos altaldnos panaszok (méj-
tdji nyomds, diszkomfortérzés) gyakran
iatrogén eredetiiek és a hepatitis téves
tudatabdl fakadnak.

A szindréma keletkezésében csokkent
glukuronil-transzferiz-aktivitas is kimu-
tathatd, valdsziniibb azonban a maA4jsejt
membrandefektusa, mely az epefesték be-
jutasat neheziti a méjsejtbe. A monogluku-
ronidot diglukuronidda alakité enzim de-

" fektusa is széba jon [256], hemolizis és

diszeritropoézis lehet8sége is felvet6dott
[581].

Gilbert-szindréma mint kérkép 1étjogo-
sultsdga mellett sz6l az a tapasztalat, hogy
éhezéssel vagy cs6kkent kaloriabevitellel
a szérum epefesték-tartalma ebben a be-
tegségben lényegesen novelhetS, barbitu-
rattal vagy méas enziminduktorral csok-
kenthetd. Nikotinsav-probat is kidolgoz-
tak [738].

E vizsgalatoknak kiilonGsebb célja
nincs. Kétes esetben mindig m4jbiop-
szidt végziink. Ennek negativ lelete ala-
tdmasztja a Gilbert-szindréma lehet8sé-
gét. Tennivald — ha a szindréma diag-
nézisa biztos — nincs. A beteggel meg kell
értetni, hogy val6jdban nem betegségrol
van sz6 és ezért semmiféle megszoritasra
nincsen sziikség.

Crigler—Najjar-szindroma

A konjugilé enzim hidnyibdl szdrmazd
stlyos csecsemBbetegség, mely az indirekt
reakciot ado epefesték nagymérvii felsza-
porodisival jard sargasagot okoz. A szé-
rum epefesték-tartalma akar a 800 pmol/l-t
is eléri. Az indirekt reakcidt adé epefesték
ilyen mennyisége silyos idegrendszeri tii-
neteket (,,magicterus™) és végiil halalt
okoz. Enyhébb esetben (II. tipus) csupan
a glukuronil-transzferdz enzim elégtelen-

ségérdl van sz6. Ilyenkor barbiturdt adasa
vagy napfénykezelés csGkkentheti a hiper-
bilirubinémit.

Ilyen betegekbdl adédnak a felnGttkori
szindréma esetei.

A Gunn-patkdny vildgrahozott sérga-
sagban szenved, mert nincs a szervezetében
glukuronil-transzferaz enzim. Ez a kisér-
leti allat kivaléan alkalmas az epefesték-
anyagcsere tanulmanyozasira.

Dubin-Johnson-szindroma

Kroénikus intermittdlé sargasag, mely-
ben a szérum epefesték-tartalma direkt
reakciot ad és a vizeletben is epefesték tiriil.
Ha laparoszkdpos vizsgalatot végziink,
feltiinik a m4j jellegzetes sotétbarna szine
(maurohepatitis). A majsejteken barna
pigmentrogok taldlhatok, melyek sem
vasnak, sem epefestéknek nem felelnek
meg. Melaninrdl van sz6, mely a betegek
egy részének vizeletében és 1épében is meg-
talalhat6. Elektronmikroszkdppal a lizo-
szémak rendellenességei mutathaték ki.

A ma4jra vonatkozé laboratériumi lele-
tek normaélisak, sem AP-névekedés, sem
az epesavak koncentracidjanak névekedése
nem mutathaté ki. Intravénas koleciszto-
kolangiografia alkalmaval azonban kide-
riil, hogy a kontrasztanyag kivalasztisa
sem normalis, az epehdlyag esetleg egyil-
talaban nem tel6dik. Elhtizodik az intra-
vénasan bejuttatott BSP kivdlasztisa is
vagy, ha normailis, a megszokott vizsgalati
id6 utdn végzett meghatirozas azt mutatja,
hogy a BSP mennyisége a vérben ismét
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el .
70. dbra.

Dubin— Johnson-szindréma elektronmikroszkdopos képe

Az 4bran ép epecanaliculus (Ec) lathat6, szabélyos mikrovillusokkal bélelve. A lumen iires. A maj-
sejt citoplazmdjdban erSsen elektrondenz, egyszeres membrannal koriilvett depozitumok vannak, allo-
méanyukban viligosabb, gombolyded teriiletek is megfigyelhetSk

novekedett és a 120 perces érték nagyobb,
mint a 45 perces.

Bizonyos kivilasztasi zavarrdl van tehat
sz6, melynek pontos mibenléte nem isme-
retes. Azt sem lehetett eldénteni — az
esetek elégtelen szdma miatt — , hogy domi-
ndns vagy recessziv 6rokl6désrél van-e sz6.

A betegség prognézisa jo és panaszokat
a beteg nem érez. A diagndzist a majbiop-
szia lelete adja (1. 25. dbra és 70. dbra),
melyben a jellegzetes melaninrdgék meg-
taldlhaték. Tennivaléra nincsen sziikség.

A szindréma megfelelGje dllatokon a
Corriedale-juhok ,,fekete maj’-betegsége,

Rotor-szindroma

Az el6z8vel azonos szindroma [974].
melyben azonban a festékfelhalmozddas
hidnyzik a méjban és az epeutak vizsgala-
tdhoz sziikséges kontrasztanyag és a BSP
is normdlisan kivalasztodik, legfeljebb el-
hiizédik a kivalasztas.

Elektronmikroszképos vizsgilatkor a
mitokondriumokban lamellaris struktara-
kat mutattak ki és érids mitokondriumo-
kat. A klinikai képben egyediil az icterus
kéros, de 100 pmol/l-nél sohasem maga-
sabb. A vizeletben epefesték kimutathatd,
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mint a Dubin— Johnson-szindréméban és
néha az urobilinogén is pozitiv. Egyes
esetekben — ugyancsak a Dubin— John-
son-szindrémédval azonos médon — a szé-
rum alkalikus foszfataz aktivitdsa is nove-
kedett.

Az intermittdlé sargasag legtGbbszor a
gyermekkor Ota ismeretes. Tennivaléra
ebben az esetben sincs sziikség. Ugy l4t-
szik, hogy nem az epefesték kivalasztdsa
zavart, hanem raktdrozéddsa a méjsejt-
ben. A betegség prognézisa kitling.



16. fejezet

A m4j rendszerbetegségekben.
Granulomas hepatitis

Autoimmun-betegségek

Az autoimmun-betegségek egy részében
a maj megnagyobbodott, 4m a megnagyob-
bodés oka sokféle lehet. Igy pl. amyloido-
sis reumatoid arthritisben, pangisos ma4j
szisztémdas lupus erythematosusban. Pri-
mer bilidris cirrézis is tarsulhat autoim-
mun-betegségekhez. Ezekben a szérum
alfa- és béta-globulin-tartalma gyakran
novekedett és még nagyobb mértékben
novekedett a gamma-globulin-tartalom.
Csokkent viszont az albumintartalom.
SLE-ben a méj nagymértékben megndhet,
néha sirgasag is el6fordul, de ezt hemoli-
zis is okozhatja. A maj szovettani képében
[751] limfocités infiltraci6 latszik, maskor
krénikus hepatitis képe, ritkan silyos
arteriitis jelei l4thaték a majban. Ismere-
tes SLE ritka eseteiben a m4j spontdn
rupturdja. Ez igen ritka szov8dmény.
Polyarteriitis nodosdban is megtaldlhat6
a maj erein a jellemz8 arteriitis, esetleg
apr6 infarktusok is kimutathatok, kiala-
kulhat az arteria hepatica aneurizmija is.
Felty-szindrdmdban [100] noduléris hiper-
plazia fordul el8, mely akar portalis hiper-
tonidt is okozhat. Szisztémds szklerdzis-
ban (scleroderma) granulomis hepatitis,
krénikus aktiv hepatitis, cirrdzis egyarant

el6fordul. Primer bilidris cirrézis esetei
ismeretesek, melyekben a betegség sclero-
derméval és CRST-szindrémaval jar egyiitt
[724].

A Weber— Christian-betegségben zsir-
maéj fejlédik ki és a mijban felhalmoz6do
zsirban éppolyan gyulladasos jelenségek
mutathatdk ki, mint panniculitisben [532].
Reumatoid arthritisben [955] gyakori a
majprébak pozitivitisa, az AP névekedése,
a koros BSP-retencié és a gamma-globu-
lin-szaporulat, a m4j szovettani vizsgélata
azonban legfeljebb nem specifikus reaktiv
hepatitist mutat ki.

Az autoimmun-megbetegedésekben dlta-
ldban nem talalhaté specifikus majmeg-
betegedés, kivételesen azonban a mdj-
biopszia alapjan egy-egy betegség, pl. az
SLE vagy a polyarteriitis nodosa mégis
felismerhetd.

Szerviranszplantdcio utan, f6képp vese-
transzplantici6 elvégzése utdn vagy hosz-
szii hemodializis-kezelés utdn a majbiop-
szia alapjan kiilonboz§ elvaltozasokat irtak
le, igy ,,venoocclusive” betegséget, pelio-
sis hepatist, periarteriitis nodosat. Egyes
esetekben portalis hipertenzié is keletke-
zett [26, 77, 194, 214, 619].

Lymphogranulomatosis

Hodgkin-lymphomé4ban a mdj az esetek
tilnyomé nagy részében jellegzetesen be-
tegszik meg. M4jbiopszia segitségével tipi-
kus limfocitdkat, nagy epiteloid sejteket,

eozinofil sejteket, plazmasejteket és Reed-
tipusd Oriassejteket tartalmazé szovetet
figyelhetiink meg, mely a portdlis rések
fel6l terjed. A kotGszoveti retikulumban
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fibroblasztok lathatok és Kupffer-sejt-
akkomuldcié figyelhet6 meg. Gyakori
lymphogranulomatosisban a sirgasig,
mely nem nagymértékli. Hemolizisbgl,
intrahepatikus cholestasisbol, parenchimas
sargasagbol tevddik Ossze, de nemegyszer
a porta limfogrannlomatézisos nyirok-
csomoi okoznak elzdrddast vagy gydgyszer
okozta, esetleg virusfert6zés okozta
{transzf0zi6) sargasdg keletkezik. Ha a
méajban Hodgkin-szévet taldlhatd, ez azt
Jelenti, hogy a betegség el8rehaladottabb
staddiumba keriilt, generalizalédott. Gya-
kori ilyen esetekben a 14z (Pel— Ebstein-
tipusi vagy allandd). A 1ép nagyobb. El6-

fordul, hogy a Hodgkin-lymphoma egyet-
len megnyilvadnuldsa a m4j megbetegedése
[900].

A mij biopszidja sajnos az eseteknek
csak egy részében bizonyitja hatdrozottan
a lymphogranulomatosist. Gyakori a nem
specifikus gyulladds a mdjban, a sarcoid-
hoz hasonlé granuloma és gyakori a nega-
tiv mdjlelet is. A sargasiggal, ldzzal jaro
Hodgkin-kérban azonban a biopszia diag-
nézist adhat bizonytalan esetekben. Még
kevésbé diagnosztikus a maj szévettani
vizsgalata a non-Hodgkin-lymphoméaban.
E malignus lymphomdk majmegnyilvinu-
lasai nem gyakoriak.

Anémia

Anémidban a m4dj zsiros infiltraciéja
alakul ki. Hemolitikus anémidban jelleg-
zetes hemoszidero6zist taldlunk. Anaemia
perniciosdban az epefesték indirekt reak-
<i6t adé felszaporoddsit észleljitk, hemo-

lizis és shunt-hiperbilirubinémia kévetkez-
tében.

Az alkoholos hepatitist is hemolitikus
anémia kisérheti, legnagyobb mértékben a
Zieve-szindrémaban.

Mieloproliferativ és egyéb vérképzdszervi betegségek

Mieloid leukémidban a m4j megnagyob-
bodott és tomott tapintatd. A maj szo-
vettani képében az éretlen és érett leu-
kocitdk tomege lathaté, mely infiltrdlja a
szinuszoidokat és a portdlis réseket. Nem-
«csak infiltrdciérél van sz6, hanem meta-
plaziardl, az éretlen sejtek a majban kelet-
keznek. Mdjbiopsziara egyébként ritkdn
keriil sor, mert a leukémia a vérkép és a
sternumpunkci6 alapjan felismerhet§ és a
majbiopszia f6l6sleges. El6fordulhat azon-
ban, hogy a klinikus a mijbiopszia alap-
jan diagnosztizdlja a leukémiit, melynek
a periférids vérképben még nem figyelte
meg biztos jeleit. Még kiterjedtebb a maj-
ban a mieloid metapldzia myelofibrosisban
{agnogén mieloid metapldzia). A szinuszoi-
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dokban, a Disse-terekben és a portilis
résekben eritroid é mieloid prekurzorok-
b6l 4ll6 infiltracié ismerhetd fel, megaka-
riocitdkkal. A kdros sejtek Osszenyomjak
a mijsejtoszlopokat (1. 24. abra).

Extramedulldris plasmocytoma megjelen-
het izoldltan vagy mds lokalizdcigval
egyiitt a mdjban. A szinuszoidok és a porta-
lis rések plazmasejtekkel lehetnek zstifolva.
A mij arterioldin amiloidézis is felismer-
hetG lehet.

Limfoid leukémia a méajat kevésbé na-
gyobbitja meg.

A ma4j szerkezete ép marad, a portélis
réseket azonban a limfocitik kiilénbdz6
fejlédési alakjai tOltik meg. A maéjsej-
tek és a szinuszoidok épek.



Nem specifikus, reaktiv hepatitis

Koérboncetani fogalomrél van sz4, mely-
lyel azonban a klinikus a méjbiopszia
szovettani leletében gyakran taldlkozik
(71. dbra). Ez a lelet nem egy bizonyos
betegség jellemzGje vagy kovetkezménye,
hanem szdmtalan, legtébbszor extrahepa-
tikus megbetegedés, lazas allapot veleja-
réja. Valtozd mértéki & kiterjedésti, nem
specifikus gyulladasos infiltracié latszik
ilyenkor, esetleg fokalis méajsejtnekrozis,
Kupffer-sejt-szaporulat, microgranuloma-

képz8dés. Mindebbdl nem lehet kovetkez-
tetni a bdntalomra, mely a gyulladdsos
jelenségek kivalté oka. Az megallapithat6
azonban e jelekbdl, hogy a szervezetben,
pontosabban a splanchnicus teriiletén,
lazas, gyulladdsos betegség zajlik.

A reaktiv hepatitisek korébe tartozik a
lezajlott intrahepatikus betegség maradék-
dllapota is, ilyen példiul a gydgyult hepa-
titis, a méjtalyog, a vaszkularis bantalom
maradvénya.

Granuloméak a majban

A retikuloendotelidlis rendszerb8l kiin-
dulé granulomaképzidés leggyakrabban
a portalis mez8kben kezdddik, de kiter-
jedhet a maj egész teriiletére. A mdj szer-

kezetét sohasem véaltoztatja meg. A gra-
nuloma epiteloid sejtekb6l, azokat koriil-
vevl limfocitdkbdl 4ll. Oridssejteket is tar-
talmazhat, elsajtosodhat, nekrotizalhat.

b
&

71. dbra. Aspecifikus reaktiv hepatitis

Ep majsejtek kozott megnagyobbodott, hiperkrom fest6désti Kupffer-sejtek és az dbra kozepén lim-
focitakbdl és kotOszoveti sejtekbdl 4ll6 goc lathatd
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A régebbi granulomdkat kotGszovetes tok
veheti koril és a gy6gyulas folyaman hia-
linlerakédas is megfigyelhets. A méjmi-
kodést a granulomdk nem zavarjak. Alta-
ldban a celluldris immunitassal 6sszefiigg8
jelenségeknek tarthatok.

A hepatitis granulomatosa nem j6l defi-
nidlt fogalom. Granulomék esetében a he-
patitis jelenségei legtobbszor hidnyoznak,
méaskor a majszovetben talalhaté granu-
lomak megjelenésével és kialakulisdval
tartés 14z jir egyiitt. Az ilyen esetek egy
része lymphogranulomatosis, sarcoidosis,
maskor azonban az etioldgia ismeretlen
marad [628, 812]. A biopsziaval felismer-
het6 granulomdknak nem a maj megbete-
gedése szempontjab6l van jelentSségiik,
hanem az alapbetegség diagnoézisdnak le-
hetGsége miatt (72. dbra).

A granulomdk leggyakoribb oka sar-
coidosis vagy tuberkulézis (50— 659,

[799]), ezt koveti gyakorisdgban a brucel-
16zis, egyéb infekcid, histoplasmosis, gom-
bds megbetegedés, szifilisz, lepra, cyto-
megalovirus-infekcié, mononucleosis, schi-
stosomiasis, berilliézis, Hodgkin-, Crohn-
betegség, gydgyszeres reakcid, hipogam-
maglobulinémia. A gydgyszerek koziil leg-
gyakrabban a szulfonamid, az allopurinol
és a fenilbutazon okoz granulomas hepati-
tist [387, 8701.

Egy vizsgilatsorozatban valamennyi el-
végzett mdjbiopszia 109,-4ban taldltak
granulomas majat [435]. E vizsgilatokban
a granulomds hepatitis 74%;-ban generali-
zalt granulomds megbetegedés koévetkez-
ménye volt, 4%, lokdlis majbetegségé és
22%;-ban a diagndzis nem volt kiderithets.
Ez utdbbi esetekre az idiopdtids granulo-
maqtozusos hepatitis elnevezést alkalmaz-
tak, de ezeknek az eseteknek a legnagyobb
részében nincs sz6 gyulladasrdl, tehit valé-
ban hepatitisr6l, ¢s a majmiikodés sem

72. dbra. Granulomas hepatitis

A méjszévetben nagycseppes zsiros infiltrdcid, valamint epiteloid sejtekb8l allo gocok lathatok.
A gbécok koriil lobos és kotdszovetes sejtes reakcio figyelheté meg
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zavart. Bzek az esetek gyakran j6l reagal-
nak kortikoszteroidokra {244]. Mas vizs-
gélatokban [185] 31%-nak mutatkozott
az ismeretlen etiologidjil esetek szdma.
Tovabbi vizsgilatok egy id6 mulva ezek-

nek nagyrészében is kideritették az etio-
16giat.

77 esetbSl mindGssze 6 maradt kide-
ritetlen (,,idiopatias™), ezek koziil 3 azon-
ban tokéletesen meggyodgyult.

Sarcoidosis

Az el nem sajtosodé granulomék leg-
gyakoribb oka a mdj sarcoidosisa. Ez
maig is ismeretlen eredetii megbetegedés,
melynek lényege a granulomaképzGdés,
leggyakrabban a méjban (90%;), a nyirok-
csomOkban és a tiiddGben [435].

A mijban a sarcoidosis granulomai a
portdlis mez8ben és periportalisan egy-
arant eléfordulnak, szabélytalanul elhe-
lyezkedd epiteloid sejtekbdl allnak, néha
tobbmagv1i driassejtekbdl és ezeket koriil-
vevé limfocitdkbdl €s makrofagokbol.
Centralis granuldris eozinofil nekrézis is
eléfordul, de elsajtosod4s soha. Felsza-
porodik a kot8szévet is. A granuloma-
képz3dést legtobbszér nem specifikus re-
aktiv hepatitis is kiséri. Néha intrahepati-
kus cholestasis is el6fordul. Ilyenkor az
elkiilonités primer bilidris cirrézistol els6-
sorban a klinikai €és laboratériumi jelek
alapjan lehetséges. Fontos kiilonbség, hogy
sarcoidosisban az antimitokondridlis anti-
testek nem mutathatdk ki. A betegség késSi
fejleményeiként portalis hipertenzid, asci-
tes képzGdése, s6t kéma is lehetséges.

A mij sarcoidosisa tiinetmentes is lehet,
az esetek nagyrész€ben a méij nem is ta-
pinthat6, méskor azonban krénikus aktiv
hepatitis vagy akar cirrézis klinikai képe
alakul ki. A pontos diagnézis Altalaban
csak a mdajbiopszia alkalmival 4llithaté
fel. A klinikai képet az extrahepatikus
granulomaképz8dés altal okozott tiinetek

teszik felismerhetdvé, melyek azonban
nem jelennek meg szabdlyszeriien. Ilyenek
a tiid§sarcoidosis tiinetei, legtobbszor két-
oldali szimmetrikus hilusmegnagyobbodas
vagy diffiz besziir6dés a tiidGben, a nyi-
rokcsomok megnagyobbodasa, az erythe-
ma nodosum, a lupus pernio, a Herfordt-
szindroma (uveitis, parotitis, facialisbénu-
14s, 14z), a Ldfgren-szindrdma (erythema
nodosum, hiliris lymphadenopathia, iri-
tis), a Jingling-szindréma (csontcisztdk,
gyakran az ujjak phalanxaiban, az iziilet-
hez kozel). Jellemz8 a szérum angioten-
zint konvertil6 enzimjének (SACE) ndve-
kedése [862]. Tovabbi laboratériumi jelek:
hiperkalcémia, hiperproteinémia. A cellu-
laris immunitds legtobbszor csokkent,
a tuberkulin-reakcié negativ (elkiilonités
tuberkulézistél!) IgG-szaporulatot tala-
lunk.

Felhasznilhat6 a diagnézishoz a pozitiv
Kveim-préoba: blrreakcié szarkoidézisos
szovetkivonattal.

A Besnier— Schaumann— Boeck-beteg-
ség, vagyis a sarcoidosis elhtiz6do, ardny-
lag j6 progndzisii megbetegedés. Kezelésé-
re kortikoszteroid-adagolast javasolnak,
valamint chloroquin- (Resochin, Delagil)
kezelést. Kortikoszteroidok hatasira a 1az
vagy hGemelkedés legtobbszoér megszii-
nik, a beteg jél érzi magit és tiinetei javul-
nak, de sem e kezelés, sem a chloroquin-
kezelés végsS eredményei nem meggyGzGk.

A m4j tuberkul6zisa

Miliaris tuberkulézis megjelenhet a maj-
ban, mint a betegség részjelensége. Kiilon
tiineteket nem okoz. Tuberkuldzisos gra-
nulomdk gyakran csak a klinikai kép és
a szovettani metszetben kimutathaté My-
cobacterium tuberculosis (festés vagy te-

nyésztés) alapjin kiilonithetSk el a sarcoi-
dosis granulumaitél.

A granulomdk elsajtosoddsa mindig
tuberkulézisbetegséget bizonyit. A m4j
tuberkulézisa specifikus tiineteket nem
okoz (1. 55. 4bra).
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Brucell6zis

Brucell6zisban is keletkezhetnek granu-
lémék a méjban, ezek azonban a klinikai
képhez nem jirulnak hozza é mennyisé-
giik nem is ardnyos a megbetegedés stilyos-

sdgaval. A granulémédk kisebbek, mint
sarcoidosisban, de biztosan nem kiilonit-
het6k el a sarcoidosis granulomditdl.
A d6nt8 a brucell6zis diagnézisa.

Berilliummeérgezés

A berillium 4ltaldban tiid6granuloma-
kat okoz, kivételesen azonban granulomas
hepatitist is. E granulomak nehezen kiilo-
nithetSk el a sarcoidosis granulomaditdl.

Irdnyad6 az expozicié az anamnézisben.
Granulémas hepatitist okozhat cementpor
vagy permetez8anyagok tartos belégzése
is [683, 684, 685]. .



17. fejezet

A ma4j keringési zavarai

Az arteria hepatica elzarodasa

A gyomor és a duodenum artéridinak
eredésétSl disztdlisan bekdvetkez6 elza-
r6d4s legtobbszor haldlos kimenetelii.
Egyébként az elzarodas infarktust okoz.
Infarktus johet létre sokkban, keringési
elégtelenségben, diabéteszes ketdzisban
[629], endocarditis lentdban. A m4j infark-
tusa A4ltaldban nem szerepel a klinikai
diagnézisok ko6zott, pedig az elmondotta-
kon kiviil cholecystectomia folyaman ke-
letkez8 sebészi trauma vagy ltaldban hasi
trauma hatdsira is leirtdk. A mdjinfark-
tussal egyiitt az epehdlyag infarktusa is
kialakulhat [355].

A méjinfarktus diagnézisa igen nehéz.
A klinikai képben nagy, hirtelen keletkezé
majtaji fajdalom domindl, a m4j hirtelen
megnagyobbodik, érzékennyé valik. A
beteg beldzasodik és leukocitézis mutat-
hat6 ki.

Protrombinhidny vérzékenységet okoz.
Ilyen tiinetek észlelésekor valdjaban csak
akkor gondolhatunk méjinfarktusra, ha
ezt lehet8vé tevd alapbetegséget taldlunk.
Elvileg lehetséges az angiografias diagné-
zis, erre azonban altaliban nem keriil sor.
Ha a beteg egyaltaldn életben marad, csu-
pan tiineti kezelés johet szoba.

Az arteria hepatica aneurizmaja

Bakteridlis endocarditis, polyarteriitis
nodosa, trauma, cholelithiasis koévetkez-
tében keletkez3, meglehetGsen ritka meg-
betegedés [693]. Az aneurizma nagysdga
véltozo, elhelyezkedése intra- vagy extra-
hepatikus egyardnt lehet. Leggyakrabban
miitéti leletként latjuk, ritk4n angiografia
mutatja ki. Legtobbszér csak a sectio
deriti fel. Bizonytalan tiineteket okozhat,

majtaji fijdalmat, néha, ritkdn, sargasdgot.
Betorhet az aneurizma az epeutakba,
ilyenkor hemobilia keletkezik, de perfo-
r4lhat a gyomorba, duodenumba és hae-
matemesist, melénit okoz. Ha az arteria
hepatica aneurizmajat sikeriilt életben
diagnosztizalni, a megoldas embolizici6é
lehet vagy pedig mifanyag burok készitése
[693].

Budd-Chiari-szindroma

A vena hepaticdnak vagy valamely 4géa-
nak, esetleg d4gainak elzdrdddsa [698].
Klinikai tiinetek: mdjnagyobbod4s, hasi
fijdalom, ascites. A szdvettani képben

centrizonélis szinuszoidtdgulat és pangis
tlinik fel.

Elzarédas johet létre a legkisebb vénds
eldgazdédasokban (veno-occlusive beteg-
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ség, 1. kés6bb), a nagyobb véndkban
vildgrahozott akadaly kovetkeztében, ora-
lis kontraceptivumok hasznalatakor [919],
tumor nyomésa folytdn, valamint foko-
zott alvaddsi hajlammal jard betegségek
folyaman. Maéskor a vena cava inferior
akadalya hozza 1étre a benne keletkezs
trombézis felfelé terjedése folytdn, a mdj-
véndk trombozisit [984]. A vena cava
inferior kiliriilését konstriktiv pericarditis
is akadalyozhatja. A Budd— Chiari-szind-
roma leggyakrabban policitémidban vagy
poliglobulidban és trombocitézisban for-
dul el§. Lehet az elzar6das trauma kovet-
kezménye is. Vesedaganat vagy a mellék-
vese tumora is nyomhatja a szébanforgd
ereket, a maj tumora, leukémids, limfo-
granulomatdzisos nyirokcsomé. Féleg Ja-
panban ardnylag gyakran szerepel a vena
cava inferior membrandzus vagy fibrozus
elzdrodasa. A vena centralisokat szklero-
tizdlé hialinnekrézis zarhatja el, mely
alkoholistakon fordul el§.

A betegségnek akut és krénikus alakja
ismeretes. Az akut forma nagy hasi faj-
dalommal, hdnyéssal, gyorsan kialakuld
majnagyobboddssal,  ascitesképzGdéssel,
enyhe sargasdggal, hasmenéssel jir. A has-
menés a vena mesenterica thrombosisiara
uta] mint sz6v8dményre és a progndzist

igen rossza teszi. A vena hepatica teljes
elzarodasa majelégtelenséget, kémat okoz.
A krénikus alakban mindez lassan, foko-
zatosan fejlédik ki. E formdra is jellemzd
a majnagyobbodds, ascites, — ennek igen
nagy a fehérjetartalma — sdrgasdg azon-
ban csak késén alakul ki. A maj nyomasé-
val a vena jugularis tel6dését lehet elérni.
Portdlis hipertenzié is kialakul (poszthe-
patikus blokk). A 1ép is megnagyobbodik.
A maj megnagyobbodott lobus caudatusa
az epigastriumban tapinthaté és tumor
benyomadsdt keltheti. Ha a vena cava zdrd-
dott el, az alsé testfél 6démdja alakul ki
és a hasfali vénak jellemz8en kitdgulnak.

Szemben a portdlis hipertenzié meg-
szokott képével, melyben a vénak rajzo-
lata a koldok felGl sugarszeriien halad, és
a vér e véndkban a koldok fel6l, a periféria
felé aramlik (a véna leszoritdsaval az dram
iranydt meg lehet konnyen allapitani),
a vena cava inferior elzdrdédasakor a vénak
inkdbb a has oldaldn tagultak és benniik
a vér alulrdl felfelé aramlik (73. dbra).

A vena cava inferior elzarédésa okozta
Budd— Chiari-szindréoma proteintridval is
jar.

A laboratérumi probak koziil a transz-
amindz mérsékelten nd, ugyanigy az AP
is. Hipoproteinémia alakul ki, mely fehér-
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73. dbra. A hasfal véndinak elhelyez8dése és a vér dramldsanak irinya a vena portac akadalya
(jobb oldal) és a vena cava inferior akaddlya (bal oldal) esetében
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jevesztd enteropathia kovetkezménye le-
het.

A pontos diagndzisban a maéjbiopszia
és a venografia segit. Az elzart véna terii-
letén szcintigrafids, s6t echogréfids eltérés
is lathaté. A diagnézisban nem annyira
a kialakuld, nem jellegzetes klinikai kép
segit, mint inkdbb ennek a képnek a kiala-
kuldsat lehet8vé tevs alapbetegség isme-
rete (fogamzasgatlok szedése, trombocité-

mia vagy trombocitdzis, policitémia vagy
trombocitdzis, hasi tumor stb.).

A prognézis az etioldgidtdl fiigg. Tiineti
kezelésen kiviil alkalmas esetben sebészi
beavatkozés is széba jon. Ilyen perito-
neojuguléris shunt készitése, transzatridlis
membranotomia végzése, és — ha a vena
portae és a vena cava ép — shunt készitése.
Antikoaguldnsok, fibrinolitikumok alkal-
mazéisa nem hozott megfeleld eredményt.

Veno-occlusive disease (VOD)

El6szor Jamaicdban irtdk le [861] pirro-
lizidin-alkaloiddk toxikus hatdsdnak meg-
nyilvanuldsaként, a f6képp Senecio-n6vé-
nyek fogyasztisa utdn észlelt vénds elza-
rédést, melyre vonatkozélag azonban
azdta Afganisztinbdl, Arizondbodl, India-
bol, s6t mishonnét is megjelentek ko6z1é-
sek [593, 848, 880]. Szerepelnek mads etio-
l6giai tényez8k is, igy kémiai anyagok,
mint uretdn, azatioprin, citosztatikumok,
tovabba szerepel a mdj besugarzdsa is és
,.graft versus host” reakcioként is meg-
jelenhet a betegség. Sziikitheti a kis véna-
kat, elsGsorban a vena centralisokat a mar
tobbszor emlitett alkoholos eredett szkle-
rotizdl6é hialinnekrézis. A nagyobb véna-
kon elvaltozas nem talalhaté. A kis véna-
kon szubendotelidlis O6déma és fibrozis
lathaté és centrizonalis pangés keletke-

zik, mely a méjsejtek pusztuldsat idézi
el6.

A Klinikai képben fijdalmas méjmeg-
nagyobbodds és ascites képz&dése domi-
nal. E jelenségek akutan alakulnak ki, ha-
lalos kimenetel lehetséges, de gyogyulds is,
és kronikus betegség is kialakulhat, Ha a
betegség nem gydgyul, szubakut stidium
kovetkezik, melyben a m4j nagyobb és az
ascites n6, de még ebbsl a stadiumbdl is
lehetséges gydgyulas. Ha a gy6gyulads nem
kovetkezik be, a dekompenzilt méjcirro-
zis klinikai képe alakul ki. A portalis
hipertenzié ilyenkor nagymértékii. A biz-
tos diagnézis csak méjbiopsziaval allit-
hat6 fel. A gy6gyitas a mérgez8 anyag mel-
16zésén kiviil csak tiineti lehet. A portalis
hiperténia kialakuldsa utin shunt készi
tése jOn szoba.

A m4j sokkban

Trauma, égés, vérzés, szepszis, perito-
nitis vagy mas okok kovetkeztében a ke-
ringés Osszeomldsa a majban centralis
pangast és helyi vérzéseket okozhat [90].
Ugyancsak centrizondlisan fokalis nekré-
zis, eozinofil sejtszaporulat, hidrépias
degenerici6, polimorfonukledris infiltra-
ci6 14thatd, anélkiil, hogy a m4j struktira-
ja megvéltozott volna. Nekrézis csak ak-
kor keletkezik, ha a sokkallapot tartds,

14 A ma4j, az epeutak. ..

legalabb 24 6randl hosszabb. Az elvilto-
z4sok oka a mijon 4tdramlé vér mennyi-
ségének cs6kkenése és hipoxia.

Ritkdn sargasdg is keletkezik, amely
azonban legtdbbszor kiilonb6z6 okokbdl
szarmazik.

A sokkban keletkez6 méjelvaltozasok
nem olyan életfontosak, mint pl. a vese
az agy hipoxidjabol szarmazé kévetkez-
mények.
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Pangasos maj

Keringési elégtelenség centrdlis forma-
jiban, szivgyengeségben a maéjbiopszia
nem indokolt, a sectiés anyag megitélése
pedig nehéz, mert a szivelégtelenségben
elhalt egyének méja igen gyorsan autolizis
4ldozatéva valik.

A pangdsos méj kérbonctani képe az
Un. ,,szerecsendiémaj”, melyre els6sorban
a vena centralisok tdgulata jellemzd (74.
dbra). Vérzés is kialakulhat fokélis nek-
rézissal (75. dbra). A sejtek elsGsorban
centrizondlisan pusztulnak é&s helyiiket
rostok foglaljak el, melyek proliferdlnak.
A kialakul6 valtozdsok a kovetkezd kor-
tani folyamatokon alapulnak:

A jobb pitvar nyomésa né és n§ a vena
hepatica nyomésa is, ennek kovetkezmé-
nye centrizondlis szinuszoidtdgulat és pan-
gés. Csokken a majon dtdramld vér meny-

nyisége, hipoxia keletkezik, melynek kovet-
kezménye centrizonalis méjsejtnekrozis.
Bzt kot6szbvet-szaporodds koveti, szoveti
pangas, vérzések keletkezése, fGleg a tiids-
ben, hemoglobin fokozott mértékben ke-
letkezik a pusztuld vordsvérsejtekbdl, fo-
kozottan termel8dik bilirubin és hiper-
bilirubinémia, urobilinogénuria keletke-
zik.

Ha afelsorolt valtozasok tartésak, foko-
zatosan kialakul a kardidlis cirrdzis kli-
nikai képe. Erre mérsékelt sargasdg jel-
lemzG8, mely a pangas mértékével fokozo-
dik, részben parenchimds eredetii, rész-
ben hemolitikus, a felszaporodott biliru-
bin direkt vagy indirekt reakcidja azon
miulik, hogy a két tényez§ koziil melyik
domindld. Az epeutak Osszenyomatdsa ko-

74. dbra. Kardidlis pangas jelei a majbiopszids anyagban

A centrolobuldris terilleten a szinuszoidok tdgak, a majsejtgerenddk keskenyek, atrofids jellegliek
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75. dbra. Akut jobbszivfél-elégtelenség

L Ay i Ept * i

kovetkeztében kialakult centrolobuldris nekro6zis. A nekrotikus

teriileten sok vorosvérsejt lathatd

vetkeztében intrahepatikus cholestasis is
kialakul, mint harmadik tényez8. A sar-
gasigban szenved§ kardidlisan dekompen-
z4lt betegek legtobbszor tildGinfarktusok-
ban is szenvednek. A méj nagymértékben
megnagyobbodott & a tok fesziilése miatt
fajdalmas. Szisztolés pulzdlas is érezhetd,
f6leg olyankor, amikor trikuszpiddlis in-
szufficiencia is kialakul. Ilyenkor a méj
mellsG és also feliilete egyardnt — egymas-
ra mer@leges irdnyban — pulzal (szemben
a méj esetleg kozlott pulzaciGjdval, me-
Iyet pl. aortaneurizma okoz és amely
mindeniitt egyiranyt). Hepatojugularis re-
fluxus is kivalthato.

Altaldban akkor beszéliink cirrhosis
cardiacarol, ha ascites is keletkezik, mely-
nek mértéke nem felel meg a generalizalt
6déma mértékének. Az ascites fehérjetar-
talma ilyenkor feltiind nagy, ugyanfigy,
mint Budd— Chiari-szindrémé4ban. M4j-
elégtelenség is kialakulhat a pangis kovet-

14*

keztében [419]. Ilyenkor a 1ép is megna-
gyobbodik, mely pangds esetén 4ltaliban
nem tapinthatd.

A laboratériumi leletek koziil a szérum
epefesték-tartalmianak noévekedése az 4l-
lapot sulyossidgaval parhuzamos. A bili-
rubin indirekt reakciét is adhat, ha azon-
ban mennyisége meghaladja a 30-—40
umol/I-t, a reakcié mindig direkt. A BSP-
retencié ugyancsak az dllapot stlyossdga-
val ardnyos. A szérum alkalikus foszfatiz
tartalma normdlis. Fehérjeveszt§, pangé-
sos eredetii gastroenteropathia hipalbu-
minémiat, hipoproteinémiat okozhat. A
vizeletben a pangasos vesemfiikddés ko-
vetkeztében fehérje mutathaté ki és igen
sok az urobilinogén. A kardidlis cirrézist
leggyakrabban stenosis ostii venosi si-
nistriben, illetve trikuszpidélis inszuffi-
cienciaban latjuk.

A prognézis az alapbetegség fiiggvé-
nye.
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Perikardialis cirrozis

A konstriktiv pericarditis végeredmény-
ben a vénas pangids alapjin okoz méj-
megbetegedést és esetleg cirrézist. Ennek
tilnetei a Budd— Chiari-szindréma tiine-
teivel azonosak. Jellemzd a kotGszovetes
pericarditisszel kapcsolatos kotOszovet-
szaporodds a m4j koriil is (,,cuokormdz-
maj”’). Megtalalhaték a konstriktiv peri-
carditis jellegzetes tiinetei: a pulsus para-
doxus, a vénds nyomds névekedése belég-

zéskor. A méj megnagyobbodott, a kli-
nikai kép mdjcirrézisnak felel meg. Sar-
gasag nincs, az ascites azonban nagymeny-
nyiségii. A pontos diagnézis EKG, sziv-
katéterezés, a pericardium radioldgiai
vizsgélattal megfigyelhetG meszesedése, a
vénds nyomds viselkedése alapjan allit-
haté fel. Bizonyos esetekben lehetséges
az eredményes sebészi beavatkozas (peri-
cardiectomia).

Cruveilhier-Baumgarten-szindréma

Tégult hasfali véndk rajzolata, igen jol
lathaté caput Medusae, hangos vénés z6-
rej a koldoktdjon: egyiitt alkotja a Cru-
veilhier — Baumgarten-szindrémat, mely az
esetek legnagyobb részében a mdj elbre-
haladt cirrézisdban fejlédik ki. A szind-
réma lényege a vena portae és a hasfal
vénai kozott kialakult Osszekottetés. A ma
Cruveilhier— Baumgarten-betegségnek ne-
vezett 4llapotot valdjdban Pfgor irta le
1833-ban [671] és alapjanak ma is elfo-
gadhaté mddon a vena umbilicalis nyitva

maradédsat és a portarendszer aplazidjat
tartotta. Ebb8l a helyzetb§l szekunder
moédon keletkezhet cirrézis, amely azon-
ban nem alakul ki minden esetben. A 1ép
e betegségben lényegesen nagyobb és a
hypersplenia jelei is megtalalhatok. Jel-
lemzG a caput Medusae és az umbilikalis
z0rej.

A | szindréma” kifejezés a primer cir-
rézisban kialakulé 4allapotot jelzi.

Erre encephalopathia is jellemzG szokott
lenni.



18. fejezet

Majtalyog

A maéjtalyogot okozé mikroorganizmu-
sok vagy hematogén tton keriilnek a méaj-
ba, vagy az epeutakon keresztill. Az arteria
hepatica Utjan szeptikus folyamatok kor-
okozoi, tonsillitis, osteomyelitis, furunku-
16zis, gyermekdgyi laz, bakteridlis endo-
carditis, mindenfajta szepszis folyaman
keriilhetnek a mdjba, a vena portaen ke-
resztiil pylephlebitis kapcsdan gennyes ap-
pendicitis, diverticulitis, bélbetegségek szo-
védményeként, mitétek utin. Az ilyen
médon  kialakulé tdlyogok legnagyobb
része a maj jobb lebenyében keletkezik.
Az epeutakon 4t a fertSzés akut cholecy-
stitisb8l, cholangitisb8l keletkezik. Ilyen
médon jon létre az ascariasis folyaman
keletkez6 méajtalyog is.

Kézvetlen infekcio révén jon létre a ma-
jat éré sériilést kovet6 majtalyog vagy
kornyéki, pl. perinefritiszes tdlyog perfo-
ricidja kovetkeztében keletkezd méjtalyog,
az amd@bas tdlyog vagy az intrahepatikus
haematoma szekunder fert6zése kovetkez-
tében kialakul6 szoliter tdlyog.

Tudnunk kell, hogy a méjtilyogok egy
részében az eredet nem derithet6 biztosan
ki. E rendszerint szoliter majtidlyogokat
nevezik , kriptogén™ abscessusnak.

A korokozok szerint elsGsorban piogén
talyogot kiilonithetiink el, melyet leg-
gyakrabban Escherichia coli, proteus, kleb-
siella, salmonella, strepto- és staphylococ-
cus, Pseudomonas aeruginosa, clostridium,
esetleg actinomyces okoz [595], — és
amébds tdlyogot, melyet az Entamoeba
histolytica okoz [241, 677]. A kérokozék
harmadik csoportjdba tartozénak tekint-

het§ az Ascaris lumbricoides, mely a
choledochusba tévedve, cholangitis 1tjan
okoz majtalyogot.

Nélunk leggyakrabban az epeutak el-
zarddasa é&s infekciGja kovetkeztében ke-
letkez6 kolangitiszes eredetli mdjtalyog
fordul eld, a hematogén majtilyog igen
ritka és még ritkabban fordul el am&bds
talyog. Ez utébbi viszont trépusi vidéke-
ken a mijtilyog leggyakoribb alakja.

Szoliter & multiplex talyogok fordulnak
el6. A szoliter tilyognak kotSszovetes
tokja alakulhat ki. A multiplex tdlyogok
kiilénb6zé atmérbjiiek. A m4j felszinéhez
kozel es6 talyog perihepatitist, adhézidkat
okozhat. Kolangitiszes méjtalyog esetében
az epeutakban is gennyet taldlunk, esetleg
gennygyiilemet. A talyog attérése szubfre-
nikus abscessust okozhat vagy pleurdlis
gennyedést, empyemat, esetleg tiidGtélyo-
got. A hematogén majtalyog, pl. staphy-
lococcus-szepszisben, egyéb szervekben
elhelyezkedd talyogokkal tdrsulhat.

A majtalyog tiineteit mindig az alapbe-
tegség szabja meg és az annak kezelésére
alkalmazott antibiotikumok gyakran egé-
szen elhomdlyositjak, esetleg el is fedik
a majtalyog klinikai képét. Az amdbas
majtilyog altaldban kevés klinikai tiinetet
okoz. A piogén télyog legt6bbszor szep-
tikus allapot képében zajlik, 14zzal, hideg-
razissal, nagy leukocitézissal, mely a ta-
lyog letokoléddsa esetében néha el is
marad. A piogén tilyog gyakran tobbszo-
ros (multiplex).

A sulyos 4ltaldnos tiinetekkel egyiitt
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majtaji fijdalom, nyomasérzékenység is
megjelenik. A maj nagyobb és bizonyos
id8 multdn a 1ép is legt6bbsz6r megna-
gyobbodik. Sargasdg ritka, leginkabb a
cholangitis kdvetkezménye vagy olyankor
keletkezik, ha a tilyog egy nagyobb epe-
utat z4r el.

A vérsejtsiillyedés nagymértékben gyor-
sult. A szérum AP-aktivitisa novekedett.
A szérum albumintartalma csokkent. A
hemokulttira az esetek egy részében pozi-
tiv.

Radiolégiai vizsgilatkor a jobb dia-
phragma fixaltnak latszik, kevéssé tér ki,
kontdrja egyenetlen lehet, gyakori a
kisebb-nagyobb folyadékgyiilem a jobb
pleurdlis {irben. Ha a talyog elég nagy,
rontgenvizsgalatkor vizszintes folyadék-
nivo alapjan esetleg felismerhet§ — elhe-
lyezkedésétdl fiiggben. A talyog helyzeté-
t6l fiigglen a cardia, a gyomor, a duode-
num diszlokicibja figyelhet6 meg. Szcin-
tigrafia segitségével bizonyos nagysigu
tdlyog mint néma teriilet ismerhetS fel
[750]. Ugyanigy alkalmas a diagndzisra
az echografia is, mely els6sorban a szolid
tumort képes elkiiloniteni a folyadékot

tartalmazo talyogtél. A talyog lokaliza-
ldsdban a komputertomografia is j61 hasz-
ndlhatd, valamint az ERCP vagy PTC is,
ha a szeptikus 4llapot vagy esetleges vér-
zékenység nem kontraindikdlja a perku-
tan beavatkozast [326]. Vak majbiopszid-
nak nincs célja, mert a tdlyogon kiviil a
méajszdvet szovettani vizsgilata legfeljebb
reaktiv hepatitist bizonyit. A mar lokali-
zalt talyog megpungalhaté mikrobiolégiai
vizsgélat céljabdl.

Megfelels és az alapbetegséget is te-
kintetbevevG antibiotikum alkalmazdsa
feltétleniil szitkséges, de Gnmagdban ritkidn
elegend8. A lokalizdit majtalyogot dré-
nezni kell, a lehetSleg perkutdn drénezés
és a mikrobioldgiai leleten alapulé inten-
ziv antibiotikus kezelés gyakran sikeres
[209]. Az antibiotikumot koézvetleniil is
befecskendezhetjitk a talyogiiregbe. Mul-
tiplex talyogok esetében csak az antibio-
tikus kezelésre szoritkozhatunk.

A méjtalyog prognézisa ditaldban nem
j6. A halalozas még ma is 30— 509 kozott
van [767], bar a régebbi adatokhoz képest
ez is javulas. KiilonGsen rossz a multiplex
talyogok progndzisa.



19. fejezet

A ma4j daganatai

A mij joindulati daganatai [388] nem
gyakoriak és Kklinikai jelentdségiik nem
nagy. A méjsejtekb8l adendma indul ki,
az epeutakbdl benignus cholangioma, a
kot8szovetbSl fibroma, az erekbll hae-
mangioma. Ciszta is el6fordul (76. dbra)
pl. policisztids méjban.

A méj benignus adendmdja altaldban

76. dgbra. Policisztas maj

csak sectids leletként szerepel. Kivételesen
klinikai tiineteket is okozhat, ha a jobb
bordaiv alatt tapinthatéva valik és tumor
gyanujat kelti vagy ha intraperitonealis
vérzést okoz. Az adendmék akkor véaltak
érdekesebbé, amikor kideriilt Osszefiiggé-
siik a fogamzisgitlé szerek tartds szedé-
sével.

Miitéti melléklelet. A majszovetben valtozé tagassagy, egyrétegli kbbhdmmal bélelt cisztiak lathatok
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77. dbra. Benignus haematoma

Az 4bra jobb oldalin ép maéjszovet, bal oldalin viltozéd Kkaliber vérerekb6l all6 daganat van.
Az erek endotélbélése egysoros, lapos, megnytilt sejtekbdl all

A cholangiomg ritka, jéindulatti daga-
nat, mely néha cisztézus. Lényegesen gya-
koribb a malignus cholangioma. Elzaré-
dasos sargasagot, intrahepatikus, mecha-
nikus eredetfi cholestasist okoz. Eletben
csak ERCP fitjan ismerhetd fel.

Haemangioma (77. dbra) a méj leg-
gyakrabban el6fordulé joindulatti daga-
nata, mely az erek tdgulata, tehit caver-
noma formajaban vagy valédi, az érfal
embriondlis proliferaci6jabol szirmazé ér-
daganat forméjaban jelenik meg. Szoli-
ter vagy multiplex egyardnt lehet. A daga-
nat a tok alatt helyezkedik el, legt6bbszor
a jobb lebeny domborii oldalan. A daga-
nat legtobbszor tapinthat6, laparoszké-
pos vizsgilatkor s6tétvords, egyenetlen
felszinfi, dudoros képlet. A daganat felett
surrand zorej hallhaté. Néha igen nagyra
megnd, hatalmas tapinthaté tomeg, mely
a szomszéd szerveket is eltériti helyiikbdl
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és deformalja. Haemangioma gyantijdban
a vak biopszia végzése természetesen szi-
gortian kontraindikalt. Az ilyenkor oko-
zott, de esetleg spontan is bekovetkezd
vérzés [321] haldlos kimenetelii. Néha a
haemangioman beliil trombézisok kelet-
keznek. Ilyenkor a beteg majtéji f4jdalmat
érez. Felhasznélasos koagulopatia, trom-
bocitopénia is kialakulhat,

A peliosis hepatis néven ismert fejlédési
rendellenesség a szinuszoidok kaverndzus
kitdguldsa, mely a m4j feliiletét kéken
pettyezetté teszi. A lacunak vérrel teltek, he-
lyenként endoteljiik keletkezik, esetleg koz-
lekednek a szinuszoidokkal, méskor nem
(78. dbra). FGleg tuberkul6zisban elhalta-
kon taldltdk meg, mdasok anabolikus
szteroid-kezeléssel hoztik kapcsolatba [35]
vagy antikoncipiensek szedésével. Az iire-
gek megrepedése fatdlis vérzést okozhat.

Réntgenvizsgdlatkor a haemangioma



78. dbra. Peliosis hepatis, mieloproliferativ szindrémdaban

Az abran a mdj szinuszoidjainak cisztikus tagulata lathato. Az értagulatokat szabdlyos, lapos endotél-
sejtek bélelik. Az abra fels6 szélén megakariocita figyelhet6 meg, az alapbetegség jeleként

meszes érfala vagy tokja esetleg megfigyel-
het8, angiografia az elvaltozast jol ki-
mutatja, szcintigrafia 0tjdn csak hideg
teriiletet lehet megfigyelni.

A gybgyitdsnak megvannak az elméleti
lehet&ségei (rezekcid, rdntgenbesugdrzas),
minthogy azonban mind a malignus elfa-
julds (haemangiosarcoma), mind a ka-
tasztrofélis vérzés igen ritka, helyesebbnek
latszik semmit sem tenni.

A mdj rosszindulati daganatai primer
tumorok vagy metasztdzisok. A primer
daganatok hepatomak vagyis hepatocel-
lularis karcindmadk, cholangiocarcinomak,
szarkémak, malignus haemangioendothe-
liomék. A metasztazisok gyakrabban for-
dulnak el§, mint a primer tumorok.

A primer méjdaganatok elterjedése
nagymértékben fiigg a féldrajzi viszonyok-
t6l. Mig Eurépdban a primer malignus

méjdaganat sectios el6forduldsa nem t5bb
1%-nél, bantu négerek kozt Afrikdban
minden 6todik sectio malignus mdjdaga-
natot fed fel [424]. A primer méjdaganat
els6sorban — a tréopusokon és nilunk
egyardnt — a méjcirrdzissal fiigg 6ssze és
a méjcirrézisok szaporodisdval, a cirré-
zisos betegek élettartamdnak névekedésé-
vel Eurdpdban is szaporodnak a primer
majdaganatok [947]. Az afrikai primer
majkarcinémék etiol6gidjaban azonban
bizonyos tdpanyagokban kimutathaté afla-
toxinok szerepét is felvetették [511}, kide-
riilt ugyanis, hogy a kiilénbz3 teriileteken
az aflatoxinok fogyasztisa és a primer
hepatomak el6forduldsa kdzott hatdrozott
parhuzam figyelhet8 meg.

Az aflatoxin az Aspergillus flavus pe-
nészgomba anyaga, mely kiillénboz8 kisér-
leti allatokon karcinogénnek bizonyult,
emberi tdpanyagokat fert8zhet, kiilono-
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sen trépusi koriilmények kozott. Aflato-
xinmérgezésb6l gyodgyultakon azonban tu-
morképz8dést nem észleltek. Az a lehetd-
ség vetddik fel, hogy emberen az aflatoxin
vagy esetleg mads, penészgombibol szar-
mazd karcinogén anyag a hepatitis B-
virusdval egyiitt okozza a kés6bbi primer
karcinéma kialakuldsat, talan a celluldris-
immunvaélasz befolydsolasaval [520].

Az a koriillmény, hogy a primer méj-
karcinéma cirrézis talajan alakul ki,
a cirrdzisban zajlé maéjsejtregeneracid
alapjdn érthet6. A nodularis hiperpldzia
folyaman diszpldzidsnak nevezhet$ sejtek
keletkeznek (79. dbra) és a méajsejtdiszpla-
zia premalignus dllapotnak tekinthetd [25].

primer méjtumorban szenved§ afrikai
betegek 30%,-4ban cirrdzis nem mutathatd
ki, de B-hepatitis fertGzés igen. A B-hepa-
titis el6fordulésa és a primer méjkarcin6-

ma ko6zott Eurépaban is hatdrozott kor-
relacié deriilt ki [801, 901] akkor, amikor
nem a HBAG-pozitivitdst vizsgiltik,
hanem a HB.-antitest-titert. S6t, maguk-
ban a tumoros sejtekben is ki lehetett
mutatni a B-hepatitis markereit [769].
Olyan eseteket is kozoltek, melyekben
a HB;Ag-pozitiv karcinéma citosztatikus
kezelése a virus aktivdldsa Utjan tipusos
B-hepatitis akut megjelenését viltotta ki
[373]. Kedvez a primer méjdaganat kelet-
kezésének az alkohol is, és lehet, hogy a
B-virus és az alkohol e tekintetben sziner-
gista [678]. Széltunk a szexualis hormonok
szerepér6l is az antikoncipiensek targya-
lasakor. Genetikus tényezGk biztonsdggal
nem mutathaték ki. Gyakori a primer
majkarcindma olyan betegen, aki inten-
ziv immunoszuppressziv kezelésben része-
siilt, és killonosen gyakori hemokromato-

79. dbra. Premalignus méjsejtdiszplazia

A mijsejtek vdltozd nagysdguak. Feltiin a magpolimorfia, nagy nucleusok és zarvanyok meg-
jelenése. Szamos két-, illetve tobbmagvi sejt figyelhetd meg
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zisban. Cirrdzis talajan csak malignus
hepatoma keletkezik, cholangioma soha-
sem.

Ennyit tudunk ma a primer malignus
majdaganat eredetére vonatkozdlag. Ez
val6jaban kevés. A B-hepatitis szerepe
azonban egyre meggy3z8bbé vilik [633]
és e betegség lekiizdése és prevencidja
felé haladva, talan tesziink valamit a pri-
mer méjdaganatok megel6zése szempont-
jabol is.

A méjdaganatok szovettani képét a
80— 83. dbrdkon mutatjuk be.

A m4j malignus daganata a vérdram és a
nyirokaram Utjan terjed, a méjon beliil és
a majon kiviil is. Infiltrdlhatja a vena
porteat és gait, s6t a vena cava inferiort
is. Ilyenkor portdlis hiperténidt okoz.
Tumorembdlidk a tiidébe jutnak. A me-
tasztdzisok kedvelt helye a csont. Megna-

80. dbra. Malignus haemangioendothelioma (angiosarcoma)

gyobbodhatnak a portilis nyirokcsomok,
de egyéb nyirokcsomok is, igy a mediasz-
tindlis vagy akar a nyaki nyirokcsomok.
Peritonedlis metasztazisok véres ascitest
okoznak. A metasztazisok szovettani szer-
kezete legtobbszor a primer méjtumor sz6-
vettani szerkezetével azonos, eltérés azon-
ban lehetséges és a metasztizisbol a pri-
mer tumor ezért nem 4llapithaté meg biz-
tosan.

Primer méjkarcinéma minden korban
el6fordul, Eurépdban és nyugaton 4ltalé-
ban 40 évnél id6sebb emberek betegsége.
Férfiakon gyakoribb, mint n8kén. Mint-
hogy a primer méjdaganat legtGbbszor a
méj cirrdzisdb6l indul ki, lehetGségére
akkor gondolunk, ha a stacioner, lassan
romlé cirrdzis hirtelen progredidl, a beteg
étvdgytalannd valik, lesovanyodik, vér-
sejtsilllyedése gyorsul, ascitese gyorsan

% * %

A daganatsejtfészkeket kotdszovet valasztja el, az dbra alsd szélén még néhany madjsejtcsoport felis-
merhetd. A daganatsejtek megnyltak, illetve sokszdgletliek, résszer(i lumeneket bélelnek. A ko&t6szo-
vetben a daganatsejtek infiltrativ n6vekedése lathat6
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81. dbra. Carcinoma cholangiocellulare

Az dbra alsd sz€lén ép méjszovet lathatd. Az dbra legnagyobb részét daganatszovet foglalja el. A daga-
natot kob vagy henger alaki, atipusos hamsejtek alkotjak, ezek mirigyszer( lumeneket zarnak koriil

nd, esetleg hemorrdgidssd vélik, az addig
sima felilletii m4j felszine durvan g6bossé
vélik. Legtobbszor héemelkedés vagy liz
is megjelenik. A jobb bordaiv alatti tdjon
tompa nyomds, fijdalom keletkezik, ez
esetleg a villba terjed (pleuritis diaphrag-
matica). Siargasdg d4ltaldban nincs vagy
csak akkor jelenik meg, ha a daganat
elzérja valamelyik nagyobb epeutat. Ilyen-
kor a sirgasig obstruktiv jellegli. Néha
perihepatitis kifejlédése folytdin a ma4j
felett d6rzszorej hallthat6. ElG6fordul a maj
felett j6l hallhato érzorej is. Ha ilyen zorej
valik hallhatéva és alkoholos hepatitis,
Cruveilhier— Baumgarten-szindréma  ki-
zarhatd, minden esetben malignus majda-
ganatra kell gondolni. Az ascitespunkta-
tumban esetleg ki lehet mutatni a malignus
sejteket. Fokozatosan novekszik a szérum
alkalikus foszfatdz aktivitisa. Mérsékel-
ten fokozodik az egyéb majprébak pozi-
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tivitdsa is, de ennek cirrézisbol keletkezs
karcinéma esetében nincs diagnosztikus
jelent8sége. Tumor esetében legt6bbszor
fokozodik a BSP-retencié is. Elektrofo-
rézis alkalmdval alfas-globulin-szaporula-
tot talalunk és gyakori a poliklonilis gam-
mopathia is [254], bizonyos esetekben plas-
mocytosissal. Kimutathat6 lehet az alfa;-
fetoprotein is, de ez nem jellegzetes.
A karcinoembriondlis antigén is feltfing
nagy mennyiségben mutathaté ki malig-
nus méjdaganatban szenved§ beteg véré-
ben. Megn§ a szérum ferritintartalma.
Egyes szerz8k [411] a Bip-vitamint koté
protein mennyiségét taliltak novekedett-
nek a szérumban. Ardnylag gyakran mu-
tathaté ki HB:Ag vagy anti HB.Ab [568].
Legt6bbszor leukocitézist is taldlunk, a
vérkép balra tolt, néha eozinofilia is kimu-
tathatd. Az esetek bizonyos kis szazaléké-
ban eritrocit6zis jelenik meg, talan foko-



82. dbra. Carcinoma hepatocellulare, tubularis tipus

A daganatot atipusos mdjsejtek képezik. Ezek lumeneket zdrnak koriil, a lumenek egy részében epe-
festékrog lathato

zott eritropoetintermelés kovetkeztében.
Csokkent a fibrinolitikus aktivitds a vér-
ben. Leirtak diszfibrinogénémiat [313].

A nem cirrézis talajan keletkezd primer
majkarcindma felismerése nehéz. Leg-
tobbszOr csupdn nem jellegzetes méajtaji
fajdalom, étvagytalansag, teststlycsokke-
nés, hdnyinger, hGemelkedés mutatkozik.
Egyebekben a tiinetek a fent leirtakkal
azonosak.

Bizonyos, nem a majra vonatkozé tiine-
tek is megjelenhetnek a primer majkar-
cinémak egy részében. Ilyen a gynaeco-
mastia, a hiperkalcémia, hipoglikémia,
hiperlipémia, hiperkoleszterinémia, iziileti
panaszok, idegrendszeri tiinetek (paraneo-
plaziis szindréma).

A primer tumorokndl gyakrabban elg-
fordulé metasztdzisos daganatok hasonlé
tiineteket okoznak, a klinikai képben azon-

ban a primer tumor tiinetei dominalnak,
noha nem ritkasag az sem, hogy a majme-
tasztdzist el6bb fedezziik fel, mint a pri-
mer tumort. Mdajmetasztazis elsGsorban
az emésztGtraktus tumoraiban keletke-
zik, de el6fordul a méh, az ovarium, a
mamma, a pajzsmirigy, a prosztata, a
hélyag, a tiid6 tumoraiban is, valamint
kozvetlen atterjedés 1tjan a méjjal szom-
szédos szervek (pankreasz, epeholyag stb.)
tumoraiban is. Karcinoid is okozhat me-
tasztazist (84. dbra). Egyetlen apr6 me-
tasztatikus géctdl, szdmos metasztizison
4t egy hatalmas metasztatikus tumortéme-
gig sokféle formaja fordul el8. A metasz-
tdzisok lényegesen megnagyobbitjdk a
majat. Ha elérik a mdj felszinét, fehér
tumorszovet formdjidban laparoszkoéppal
61 felismerhet8k. Mig a primer tumorok
vérellatasadltaldban jo,ametasztazisok vér-
elldtisa inkabb cs6kkent. Mint emlitettiik,
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83. dbra. Carcinoma hepatocellulare, vildgos sejtes tipus
A daganatos majsejtek vildgosak, citoplazmajuk attetszd, magjuk sététen fest6dik. Széles kotegeket,
fészkeket alkotnak, kozottitkk keskeny kot6szOvetes vaz ldthatd. A kép mindenben emlékeztet a vese:
hipernefroid karcinémajara

a primer tumor és a metasztizis szovettani
képe legtSbbszdr azonos, lehetséges azon-
ban anaplasztikus metasztizis, melynek
szovettani vizsgdlatabdl a primer tumor
mar nem ismerhet6 fel. A majmetaszta-
zisra vagy metasztazisokra is a transzami-
naz mérsékelt, az LDH mérsékelt, az AP
és gamma-GT lényeges ndvekedése jel-
lemz6. A karcinoembrionalis antigén is
pozitiv lehet [571]. Néha igen nagymérték-
ben novekedett fehérvérsejtszamot, eset-
leg leukemoid reakciét taldlunk.

A méj primer vagy szekunder daganatai-
nak biztos diagnézisira angiogrifia, veno-
grafia, szicntigrafia, komputertomogréfia,
echografia (85. dbra, 1. még 22. 4bra)
egyarant alkalmas. Biopszidt csak lapa-
roszkdpos, Gjabban echografiids kontrollal
érdemes végezni, mert e tumoron kiviili
majteriilet ép lehet vagy csak reaktiv
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valtozdsokat bizonyit. E vizsgalatoknak a
f6 célja a tumor lokalizaldsa, mely az eset-
leges gydgyitasi kisérletet megszabja. A leg-
tobb vizsgilat csak a 2 cm Atmérjlinél
nagyobb tumort vagy metasztazist mu-
tatja ki.

A mij rosszindulatd daganatainak gyo6-
gyitdsdban — ha nem metasztdzisrél van
szd — els6sorban a rezekcié jon szdba.
Sajnos a rezekalhaté majdaganatok szdma
nem nagy, 1% kériil van és a cirrdzisos.
majban keletkez§ daganat kimetszésének
kiilénosen rosszak az eredményei [270].
A rezekcib természetesen csak akkor végez-
het8, ha a daganat — akar primer tumor,
akir metasztazis — csupdn egyetlen maj-
lebenyre terjed. Els6sorban a bal lebeny
tdvolithat6 el, a jobb lebeny tumorainak
mijtéti eltdvolitdsa mintegy 20% miitéti
mortalitassal jar. Metasztazisok rezekcid-



84. dbra. Karcinoid tumor metasztdzisa a majszdvetben

Az 4bra bal oldalan szabélyos majszovet, jobb oldalan karcinoid tumorra jellemz$ daganatszdvet
lathaté. A tumorsejtek széles trabeculdkat alkotnak, magjuk sotét, kerek vagy ovdlis, centrélisan
fekszik. Enyhe magpolimorfia lathaté. A sebészi méjexciziobol feldllitott diagndzis utin a caecum-
ban elhelyezked§ primer tumor rezekcidra keriilt az endokrin miikddés csdkkentése céljabol. A
beteg két év utdn jol van, szcintigrafilval mdajmetasztazisainak megkisebbedését lehetett igazolni

jara csak igen kivételes esetekben keriilhet
sor [271], pl. j6l rezekédlhaté colontumor
esetében, ha egyetlen, rezekabilis metasz-
tazis mutathat6 ki a mdjban. Az eredmé-
nyek e kivételes esetekben sem jok.

A citosztatikumok koéziil az Adriamy-
cin (Doxorubicin) alkalmazasaval lehetett
a legjobb eredményt elérni [271, 403],
remisszidt az esetek 1/3-dban. 1 m? test-
feliiletre 60 mg Doxorubicin, 5%-0s glu-
kéz-oldatban, intravéndsan, hdromheten-
ként (a maximéalis adag 550 mg) az ajan-
lott kezelésmod. Melléktiinetek: hdnyin-
ger, hdnyds, hematiria, alopecia, csont-
vel6depresszi6. A szokdsos kombindlt
citosztatikus kezelés eredményei nem jok
(methotrexat, S5-fluorouracil, Actinomy-
cin-D, ciklofoszfamid). Legkevésbé toxi-
kus az 5-fluorouracil (15 mg/kg teststly
iv. mésodnaponta 10 napon &t, majd

85. dbra. Cirrhosis hepatis és majtumor echogramja.
A miéjparenchima fokozott reflexioji, a sulyos
diffiz 1éziéra jellemzéen. A jobb lebenyben
koriilirt echoszegény szolid goc (nyilak) jelzi
a hepatocelluldris karcindmat. A maj koriili
cisztozus teriilet ascitest (as) jelez. Az epeholyag~
ban k& lathatéd. Szubkosztilis metszet. J: jobb
oldal, eh: epeholyag, A: k6 okozta hangarnyék,
V: jobb vese
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hetente egy alkalommal). Hasonlé kezelést
végezhetiink metasztizisok esetében is,
ha a primer daganat eltavolitdsa megtor-
tént.

A citosztatikumok kézvetleniil az arte-
ria hepaticdba, s6t a tumorba magiba
juttathaték az arteria femoralisba vezetett
katéteren 4t, vagy mfitét alkalmdival,
amikor a sebész megkeresi a tumorhoz
vezetS [Gartéridt és abba katétert vezetve
tartds lehet8séget teremt a citotoxikus
anyag ismételt bejuttatdsdra. Az eredmé-
nyek jobbak, mint a citosztatikum iv.
alkalmazdsakor, de fiiggenek a tumor va-
scularisatidjatdl1[428]. Ajanljak a tumorhoz
vezet6 artéria embolizdcibjat is [956, 957].
Ez nehézkes miitéti beavatkozas, melynek
végsG eredményei f6leg azért nem kielé-
gitSek, mert a tumor kollaterilisok segit-
ségével gyorsan revaszkularizalddik. Ezzel
az eljardssal a legjobb eredményeket kar-
cionid tumor metasztizisaiban Ilehetett
elérni [11].

A rontgenbesugdrzds eredményei nem
jOk és a melléktiinetek stlyosak. Néhany
esetben megkisérelték a m4j transzplan-
tacidjat, az eredmények azonban lehan-
goldk [833, 835, 836].

A mdj primer szarkémdja ritka, legin-
kabb gyermeken fordul el6. A mij szo-
katlanulnagy mértékben nagyobbodikmeg,
fajdalmas. A betegség legtobbszor lazzal
is jar. A betegek allapota igen gyorsan
romlik. Tennivald nincs.

Malignus haemangioendothelioma (haem
angioblastoma) csak szovettani vizsga
lattal kiilonithetS el a méj primer karci
ném4ajatél. Igen ritka daganat. Gyorsai
kialakulé kachexia, hemorrdgids ascite
képzddése jellemzi. FEtiologidjdban sol
évvel a tumor keletkezése eltt alkalmazot
Thorotrast szerepelhet [858]. Kozoltel
eseteket, amelyekben vinilklorid, arzén
anabolikus szteroid szerepelt, mint etio
l6giai tényezd [998].

A gyermekkori mdjdaganatok kozil ¢
benignus hamartoma emlithetS. Ez vildg
rahozott daganat, de nem valddi neopla:
zia, hanem normdlis méjsejtek, epeutal
és fibroblasztok rendetlen témege, ciszta:
képz&déssel. Hasi tapinthaté daganat for
méjéban jelenik meg az els§ két életés
folyamén. A haemangioendothelioma gyer
mekkori benignus vaszkuldris daganat
melyhez legtobbszdr egyéb angiomdk i
tarsulnak. A tumorban arteriovendzus
shuntok keletkeznek, melyek mar kisgyer-
mekkorban szivelégtelenségre vezetnek
Hemolizis is keletkezik. A szérumbar
alfa;-fetoprotein, S-nukleotiddz-szaporu-
lat, alfay-globulin-szaporulat mutathat¢
ki.

Hepatocellularis  karcinoma is el6for-
dul gyermekkorban és a még benignusnak
tekinthet§ adenomdtdl egészen a nagyon
malignus embriondlis hepatoblastomaig
szamos véaltozata van. A rezekcid egyes
esetekben megkisérelhetd.

A ma4j transzplantacidja

Elvileg a maj primer daganatos megbe-
tegedéseinek egyetlen végleges gyogyuldst
hozé eljardsa a m4j eltévolitdsa és helyébe
egészséges maj Atiiltetése volna. Allat-
kisérletben az elsG méjatiiltetést WELCH
végezte 1955-ben. A folyamatosan toké-
letesebbé vilé Aallatkisérleti eredmények
alapjan — ezek sordn tobb mint 14 éves
talélést is elértek — sor keriilt az els6 em-
beri transzplantaciora [835, 837]. A Den-
verben miik6d6 munkacsoport 1979-ben
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kozolt osszefoglald kozleményben [833,
836] mar 141 transzplantaciordl szamol
be, ezekbll a betegekbGl 1 év miilva 42
élt, de 1976 ota az egyéves tulélés mar
50%-0s. Egy masik transzplantalo csoport
legalabb ilyen eredményekkel dolgozik
Londonban [527]. A m4j atiiltetése, mely-
nek technikai nehézségei legy6zhetbk, csu-
pén azért nem terjedhet el, mert az immu-
nolégiai szov8dmények rontjdk az ered-
ményeket é eddig még nem voltak meg-



oldhaték, masrészt pedig megfelel§ donor
is ritkdn adédik. Igy ma az a helyzet,
hogy méjtranszplantacié csak bizonyos,
erre a célra jol felszerelt és megszervezett,
gyakorlattal bir6é transzplanticios centru-
mokban végezhetS és ez az eljaris a gya-
korlati gyogyitds szolgdlatiba még nem
allithaté be.

Csak olyan esetek transzplantdci¢jira
keriilhet sor, melyekben a kimenetel
transzplantacié nélkiil biztosan remény-
telen és a varhaté élettartam roévid. Ilyen
a primer hepatocelluldris karcinéma, a
nagy epeutak malignus cholangioméja,
ha nem rezekalhatd, és a bilidris atresia.
Végeztek azonban mar m4jatiiltetést pri-
mer biliaris cirrézisban is, Wilson-kérban
(7 éves tihlélés, [835]), alfaj-antitripszin-
hidnyban [371], hepatorendlis szindréma-
ban, Budd— Chiari-szindréméban [703].

A sebészi problémédkra nem tériink ki.
Az immunoszuppresszié kortikoszteroi-
dokkal, ciklofoszfamiddal, azatioprinnel,
anti-limfocita-szérummal vagy anti-lim-
focita-globulinnal torténik. J6 eredmé-

15 A maj, az epeutak. ..

nyeket értek el Cyclosporin A hasznilata-
val [834].

A transzplantdcié szovddmenyer kozt
elsGsorban a rejekci6 szerepel. A masodik
héten akut rejekcids szindréma alakul ki,
a szérum epefesték-tartalma és transzami-
naz-aktivitisa n6, a protrombinid§ meg-
nyulik és megjelenik a graft versus host
reakcié valamennyi jelensége. Ritkdbbak a
krénikus rejekcids tiinetek. Gyakori a
cholestasis, melynek sokféle oka Ilehet.
Egy masik nagy veszély az infekcio. Ha a
rejekcios szindroéma és az infekcid egyiitt
jelenik meg, a prognézis igen rossz.

Malignus tumor miatt végzett transz-
planticié utdn a transzplantalt majban
ugyancsak malignus tumor jelenhet meg
[965], primer bilidris cirrézis miatt vég-
zett transzplantdcié utdn pedig a mijban
primer bilidris cirrdzis keletkezett [625].

Az eddigi adatok szerint a sikeres
transzplanticidk szama olyan kicsi, és a
thlélés atlaga olyan révid, hogy jelenleg a
méjtranszplantacié elvégzésére csak kiilon-
leges koriilmények kozott lehet gondolni.
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I11. Az epeholyag
és az epeutak betegségei






20. fejezet

Az epekObetegség

KG&képzGdés az epehodlyagban (choleli-
thiasis, cholecystolithiasis) vagy az epeutak-
ban (choledocholithiasis) gyakori rontge-
nol6giai, echogrifids vagy boncolasi lelet,
anélkiil, hogy az epek8 hordozdjinak
valaha is panaszai lettek volna. Ilyen ese-
tekben ,,néma” epekdrdl szélunk. Ha a
betegnek olyan panaszai vannak, amelyek
az epekovességre vezethetGk vissza, epekd-
betegségrdl szoktak besz€élni, az epekoves-
ség és az epekdbetegség elkiilonitése azon-
ban céltalan és az orvosi nyelvhasznélatban
valoban egységesen és helyesen mint
cholelithiasis szerepel, fliggetleniil att6l,
hogy panaszokat okoz-e vagy sem. A pa-
naszt nem okoz6 epekd ugyanis barmelyik
pillanatban stlyos dllapot okozdja lehet,
ezért mindenképpen betegségnek tekint-
hetd.

Az epekd minden életkorban, kivételesen
még gyermekkorban is el6fordul, leggyak-
rabban azonban 50—60 éves egyéneken
mutatkoznak a cholelithiasis okozta pana-
szok. A kor el6rehaladtaval az epekoves
betegek szdma n6 és sectios statisztikak
szerint a 60. életév utdn mar minden ne-
gyedik-6todik emberben epekovek taldl-
haték. N6kon a betegség kétszer olyan
gyakori, mint férfiakon, kiiléndsen gyakori
az epek6 olyan ndékén, akik t&bbszor
sziiltek. A multipardkon gyakori choleli-
thiasis a terhesség jelentSségére utal. Ter-
hességben ki is mutathaté, kiilondsen a
terhesség végén, hogy az epehdlyag kiiirii-
lése elégtelen és a reziduilis epében a
koleszterinkristdlyok mennyisége nagy.
Hasonl6 mechanizmus alapjan kedveznek

epekovek képzbdésének Csztrogén anya-
gok is (antikoncipiensek), melyek az epe-
savak szekrécigjat is cs6kkentik [69, 126].
Ismeretesek foldrajzi kiilonbségek is. Leg-
gyakrabban bizonyos amerikai indidnok
kozott fordul el6 az epekS, ezek epéje
litogénnek bizonyult, magas koleszterin-
szaturicioval és csokkent epesavraktarral
[932]. Az Egyesiilt Allamokban és egész
Eurépaban gyakori az epekd, minél kele-
tebbre megyiink, gyakorisiga egyre nG.
Afrikdban az epekd ritka, az étkezési
szokdsok eurdpai mintdinak atvételével
azonban szaporodni kezd. Japanban,
Kina bizonyos részein ugyancsak alacso-
nyabb az epek&-incidencia, mint Burdpa-
ban. Kedvez az epekGképzdésnek az elhi-
z4s is. Gyakori az epek8 a méjcirrézisban
szenvedd betegeken. Diabétesz, kGszvény,
az ielum rezekcidja utdni 4llapot (csok-
ken az epesav-pool), tartés kolesztiramin-
kezelés, koleszterinszegény, telitetlen zsi-
rokat tartalmazd étrend [863]. Clofibrat
szedése hajlamosit epek6képzidésre, fGleg
azepesav-anyagcsere befolyasoldsa alapjan.
Klinikai tapasztalat, hogy gyakran kelet-
kezik epekoves roham a szigort fogydkah-
rat tart6 elhizott egyéneken. Az epekSbe-
tegek egy része piknikus alkatil. Nehéz
azonban megitélni az alkat és az 6roklés
szerepét azokban a csalddokban, melyek-
ben az epek8 gyakori, keletkezésében
ugyanis ezeken kiviil az azonos életmdd,
az étkezési szokds, az elhizas is szerepet
jatszik. Haboris sziikolkodés évei alatt és
utan az epekGbetegség el6forduldsa és az
epekShaldlozds — nyilvdn a taplalkozas
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megvaltozdsa kdvetkeztében — lényegesen
csokkent.

Eurépiban és az Egyesiilt Allamokban
az epekovek legnagyobb része koleszterin-
bél all [868]. A koleszterinen kiviil kalci-
umsok, epefesték, kis mennyiségben epe-
savak, zsirsavak, foszfolipidek és gliko-
proteinek szerepelnek az epekdvek alkotd-
részeiként. Az egyes alkotérészek szerepe
alapjan a klinikus koleszterin-koveket,
koleszterin-mészkoveket, koleszterin-pig-
mentkdveket, bilirubin-kéveket és biliru-
bin-mészkdveket kiilonithet el.

A koleszterin-kévek szoliterek vagy
tobbszorosek. Mindkét alakjukban ki-
tolthetik az egész epeholyagot. A réntgen-
sugdr szamdra atjirhat6k, igy csak nega-
tiv k64arnyékok formajaban vehetGk észre
kolecisztografia alkalmaval, ha bizonyos
nagysdgot elérnek. A koleszterin-kovek
alapstruktiurdjit radidlisan elhelyezked6
kalciumkarbonat és apatit adja. Ha a
mészlerakddas a kében nagyobb, kolecisz-
togréafia alkalméval, de anélkiil is (,,iires”
felvételen) pozitiv kéarnyék keletkezik,
az ilyen meszes koleszterin-k& kiilsGleg
azonosnak latszik a tiszta koleszterin-
kével. A koleszterin-pigmentkovek sza-
bélytalan feliiletiiek vagy facettaltak, hor-
dé alakhak, legtobbszor igen nagy szam-
ban taldlhatOk az epehdlyagban. A vegyes
kovek 4ltaldban nagyok, a koleszterin mag
korill bilirubin és mész helyezkedik el.
A tiszta bilirubin-kévek az Osszes kovek-
nek csak 5%;-4t teszik ki, 4ltaldban kicsik,
koénnyen bejutnak a choledochusba. Isme-
retesek giztartalmi kovek is, amelyek
oxigént, nitrogént, széndioxidot tartal-
maznak, fajsulyuk alacsony és lebegnek
az epében. Ilyen rétegez6dés az epehd-
lyagban, a kovek lebegése, giz nélkiil
is el6fordul. A kovek magva sokféle lehet,
bilirubin, glikoprotein vagy amorf anyag
alkothatja a k6képz8dés kiindulépontjat,
leggyakrabban azonban a kicsapddd ko-
leszterin.

Az epében a koleszterin, az epesavak
és a foszfolipidek arinya szabja meg a
hélyagepe sajatsagait [668]. A koleszterin
szabad, nem eszterifikalt formaban talal-
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haté az epében és mennyisége alig fiigg
a vér koleszterintartalmat6l, csupan bi-
zonyos mértékben a szervezet epesavrak-
taratol és az epesav-szekréci6tol. A foszfo-
lipidek f6leg lecitinbdl, kis mennyiségii
lizolecitinb3l allnak, a bélben hidroliza-
16dnak, enterohepatikus kérforgdsuk nincs,
kivalasztodasukat az epesavak szabilyoz-
zak, szintézisiiket fokozzik. Az epesavak
enterohepatikus  koérforgasa ismeretes.
Kolsav, kenodeoxikolsav, mint primer epe-
savak és a bélben keletkez6 deoxikolsay,
mint szekunder epesav vesz részt ebben a
korforgalomban. A maésik szekunder epe-
sav, a litokolsav rosszul szivodik fel & az
epébe csak elenyész6 mennyiségben jut.
Az epesavak naponta hat-tizszer fordul-
nak meg ebben az enterohepatikus kerin-
gésben [212]. Az egész epesavmennyiség
(,,pool”) mintegy 3—5 g és naponta kb.
330 mg kolsav és 162 mg kenodeoxikolsav
keletkezik. Az epesavak anyagcseréjét
negativ feedback-mechanizmus szabdlyoz-
za, melynek alapja az epesavak mennyisége
és a koleszterin mennyisége. Az enterohe-
patikus keringés megszakitdsakor az epe-
savszintézis fokozodik, epesavak hatdsira
a szintézis cs6kken [841].

A koleszterin vizben nem oldédik,
oldatban maradasa az epében micellakép-
z8dés formdjaban torténik. A micella
kiviil hidrofil feliiletet és beliil hidr6fob
feliiletet tartalmaz, az ut6bbiba kapcsold-
dik a koleszterin, a foszfolipidek pedig
Osszetartjak az epesav-molekuldkat. Ez a
komplexus teszi lehet6vé ardnylag nagy
mennyiségil koleszterin oldatban tartasat.
Ha a koleszterin mennyisége az epesavak
és foszfolipidek mennyiségéhez képest
megn8 az epében, litogén epe keletkezik,
melyben a koleszterin konnyen kicsapodik
[7, 146, 546]. A litogén epe keletkezésének
tobb lehetSsége van (86. dbra).

Ma ugy latszik, hogy a primer zavar
a m4j 4altal kivalasztott epesavak cs6kkent
mennyiségében van, ami onnan szdrmazik,
hogy a szervezet egész epesavraktira, az
»epesav-pool” csokkent [931]. Ezt ki
lehetett mutatni azokon az emlitett ameri-
kai dél-nyugati indidn n6kon, akiken az
epekS el6forduldsa kiilondsen gyakori



[932]. De ez az alapja a sikeresnek bizo-
nyult epesavkezelésnek is, melynek folya-
méin epesavak adagoldsdval az epesav-
raktdrt novelni lehet & meg lehet sziintetni
a litogén epét, melyben a koleszterin
most mér ismét oldatba keriil [546, 550].
Lehetségesek természetesen mads feltéte-
lezések is, pl. az epesavszintézis gatlasa
talérzékeny negativ feedback kovetkezté-
ben, vagy az enzimatikus koleszterin-
szintézis fokoz6d4sa [181], vagy a primer
epesavak szintézisének csdkkenése a ko-
leszterin-7-alfa-hidroxildz-aktivitis csdk-
kenése kovetkeztében. Szerepelhet a bili-
rubin glukuronidszintézisnek zavara vagy
defektusa is [218]. A litogén epében egyéb-
ként [107] a dihidroxi-epesavak (keno-
deoxikolsav) tdlsdlydt mutattdk ki a
taurinkonjugitumokkal szemben. Az elgb-
biek kevésbé hatdsos tényezdi a koleszterin
oldatban tartasdnak [816].

A litogén epében koleszterin-mono-
hidrat-kristdlyok mikroszképpal is megfi-
gyethet8k. E kristlyok mikroszképos
agglomerdtumai makroszképos kovekké
alakulhatnak, ehhez azonban valamilyen
maganyag sziikséges, pl. nyalka, ham, bak-
térium vagy bilirubin-rdg, igy a litogén epe
dnmagaban nem elegendd kovek képzEdé-
séhez, hanem egyéb tényezlk is szerepet
jitszanak. Bizonytalan példdul a gliko-
proteinek szerepe az epekSképzEdés-
ben. Bizonyos epekovek tartalmaznak
glikoproteineket, mennyiségiik (nyalka,
mukoproteinek, mukopoliszacharidok) az
epében gyakran kérosan nagy. Lehet,
hogy csupédn a koleszterin-kdvek magvat
adjak. Kedvez a k6képzGdének az epe na-
gyobb viszkozitdsa is. Bar a litogén epe
a majbdl szarmazik, a kovek az epehé-
lyagban keletkeznek és igy az epehdlyag
miik6désének is szerep jut az epekoévek
képz6désében. Az epeholyag himsejtjei,
mukopoliszacharidjai a k8képz8dés mag-
vat alkothatjdk. Az epehélyag kiiiriilésé-
nek akadilya, az epepangis egyardnt
elésegitS tényezSje az epekSképzddésnek.
Az epehdblyagban pangd epe az epesavak
enterohepatikus korforgasinak megsza-
kitdsira vagy lassit4sdra vezethet. Ehe-
zéskor ilyen médon csdkkenhet — epe-
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retencid révén — az epesavraktir [634].
Cholecystectomia a pangbd epe epesav-
tartalminak kiiktatisdval az enterohe-
patikus korforgést is helyredllithatja, tehat
nem csup4n tiineti, hanem oki terdpia is
lehet, noha a cholecystectomia utdni
viszonyok vizsgilata nem bizonyitotta az
epesav-anyagcsere megvaltozdsat [12].
Az infekcié szerepét régen nagyobbra
értékelték. Az epekoves betegek jelenté-
keny részében az epehdlyag steril és infek-
ci6 jelei kizdrhatdk. Kétségtelen azonban,
hogy baktériumok, gyulladasos termékek
az epekSképz6dés magvat alkothatjik;
a baktériumok dekonjugdlhatjik az epe-
savakat, csOkkenthetik az epe pH-jat
és szerepet jitszhatnak abban, hogy a
koleszterin kevésbé tarthaté oldatban.
A litogén epe keletkezésének és az epekd-
képzBdésnek egyéb elSsegité tényezdit
mar emlitettiik.

A pigment-kévek 25%;-nil kevesebb
koleszterint tartalmaznak, sotét szinfiek,
lagyak, 4tmérgjiik 4ltaldban nem nagyobb
0,5 cm-nél, gorongyos, szabdlytalan fel-
szinfiek, néha azonban simdk, facettiltak,
amorfok vagy kristalyszerkezetiiek. Oly-
kor fiizérszertien t6ltik ki az epeutakat.
Az epefestéken kivill kalcium-foszfatot,
karbonatot, esetleg mas 4svanyi anyago-
kat tartalmaznak. Kalcium-karbonitot
tartalmazé ¢és kalcium-karbondtot nem
tartalmazd kovekre szoktdk Sket osztani.
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Csak egy résziik ad pozitiv arnyékot, a
mésztartalomtol fiiggGen. Ilyen a cholecyst-
ectomia alkalmdval talilt kévek 27%-a
[799]. Ezeknek a koveknek a feloldésa
kenodeoxikolsavval nem lehetséges, ezért
ilyen esetben a k8oldast nem is érdemes
megkisérelni. A bilirubin-kévek keletke-
zésére elsGsorban hemolizis hajlamosit,
azaz minden olyan 4llapot, mely fokozott
epefesték-képz8déssel jar (szferocitdzis,
hemolitikus icterus, szivbillentyfi-beiilte-
tés vagy shunt-miitét utdn mechanikus
okokkal magyardzhaté6 hemolizis stb.).
Gyakorileleta bilirubin-k8 majcirrézisban,
kiilonosen primer bilidris cirrézisban [865].
Gyakoriak a bilirubin-kévek a Tdvol-Kele-
ten, ahol képz8désiik parazitdkkal fiigghet
Ossze. Erdekes az a japin megallapitds
[617], mely szerint Japdn nyugati részén
feltiinden sok a bilirubin-k§ és ezek nem
ritkan fiatalkorban jelennek meg és intra-
hepatikusak. E kovekbd] gyakran tenyészt-
het§ ki Escherichia coli [564].

Az epekd keletkezésére vonatkoz6 isme-

reteinket roviden Osszefoglalva, a kovet-
kezBket mondhatjuk : Az epekd képzEdésé-
hez litogén epe sziikséges, melybdl a ko-
leszterin kicsapddik [815]. Litogén epe
keletkezik a koleszterinszintézis fokozo-
dasakor vagy az epesavak egész mennyi-
ségének (pool) csokkenésekor. Az epeks-
képzB8désnek fontos tényezGje az epeho-
lyag, melynek motilitdsi zavara vagy in-
fekcibja elGsegitheti az epekSképzEdést.
A kovek keletkezéséhez valamilyen alap-
anyag, nyalka, hdmsejt, baktérium, epe-
festék szitkséges, mely koriil a kristalyoso-
déds kialakul. Pangds megkOnnyiti az
epek@képzidést és a kiovek novekedését,
infekcié pedig megvaltoztathatja az epe
Osszetételét és gyulladdsos anyagot szol-
galtat a k6képzddéshez. Kedvez az epekd-
vek képzGdésének az enterohepatikus epe-
savkeringés barmilyen eredetti megszakita-
sa, az elhizds, a diabétesz, a koOszvény,
Osztrogének hatdsa, a terhesség és a méj-
cirrézis. Bilirubin-kévek fGleg hemolizis
kovetkezményei.

Az epekbbetegség klinikai képe

A cholelithiasis klinikai megjelenése
nagymértékben valtozik aszerint, hogy a
kovek hol helyezkednek el (87. dbra),
milyen kovetkezményes anatémiai val-
tozast okoznak az epehOlyagban vagy
az epeutakban, keletkezik-e az epeutakban
gyulladés, elzarjik-e a kovek az epeutak
valamelyikét vagy szabad marad az epe
lefoly4sa. A kiilonb6z6 klinikai képek a
legnagyobb viltozatossdggal mehetnek 4t
egymisba és az évek folyamdn enyhe
vagy igen sulyos betegséget egyardnt
okozhatnak.

Létens cholelithiasis (néma kovek) le-
hetséges akkor, ha az epehdlyagban vagy
akar az epeutakban is kovek helyezked-
nek el, anélkiil, hogy valaha is panaszokat
okoztak volna. Ilyenkor leginkdbb az
egész epehdlyagot kitolté egy nagy k6rél
vagy két-harom nagyobb k&rdl van sz6.
Sohasem keriil sor arra, hogy a k& beéke-
16djék az epehdlyag nyakéban vagy az
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ltala okozott pangas folyaman infekci6ra
keriiljon sor. Maskor tGbb vagy akar sok
k8 is elhelyezkedhet az epehdlyagban
anélkiil, hogy egy egész életen it panaszt
valtott volna ki. A panaszmentességben
szerepet jatszhat azonban az egyén 4ltala-
nos Aallapota, vegetativ idegrendszerének
ingerlékenysége, 4ltalinos érzékenysége.
Eléfordul, hogy kisebb panaszok : kénnyen
keletkez8 és mulf ,,gyomorrontds”, id6n-
ként, étkezés utdn, hasi puffadas, jobb bor-
daiv alatt mutatkozé enyhe nyomadsérzés
megjelenik ugyan, de nem fizi a beteget
az orvoshoz és nem is kelti fel a cholelithia-
sis gyandjat, mert részletesebb vizsgilatra
nem is keriil sor.

E jelenségek atmehetnek a cholelithia-
sisnak abba az alakjaba, melyben a hé-
lyagban elhelyezked§ kovek csupan enyhe
és nem jellemzs, f6leg diszpepszias tiine-
teket okoznak. Ezek kozt leggyakoribb az
étkezés utdn, vagy néha az étkezéstSl



fiiggetleniil, az esti 6rdkban megjelend
er8s hasi puffadis, fesziilés, teltségérzés,
néha hdnyinger, leginkdbb ugyancsak
az étkezések utdn felb6fogés, rossz szdjiz,
faradtsigérzés. Mindezek a panaszok fo-
koz6dnak zsiros étkezés utdn vagy bizonyos
ételek elfogyasztdsa utdn, amelyek egyé-
nileg véltoznak, de amelyek kozt tejszin,
tojés, tej, rantott hus, fiiszer, hagyma stb.
szerepel. Maiaskor hatédrozott fajdalom
jelenik meg az epigasztriumban vagy a
jobb bordaiv alatt, de még nem iiti meg az
epegorcs mértékét. Néha az étkezést has-
menés koveti, maskor inkdbb székrekedés
mutatkozik. E panaszok értékelése nehéz,
mert hasonlé panaszokat az ideges gyo-
mor, az irritabilis colon szindréma, vege-
tativ neurdzis, kronikus hepatitis, krénikus
pancreatitis is el6idézhet. Mindenesetre
gondolnunk kell cholelithiasis lehetG8ségére
is ilyen panaszok esetében. Megjegyezziik,
hogy kimutatott cholelithiasis még nem
bizonyitja, hogy a panaszok epekovesség
kovetkezményei vagy, hogy valamennyi
panasz a cholelithiasisbol szarmazik.
A megitélésben Gvatossdg és valamennyi
lehet8ség 4tgondolasa sziikséges. Meggon-
dolatlanul, tal gyorsan elhatdrozott cho-
lecystectomia az esetek egy részében nem
sziinteti meg a panaszokat, melyek esze-
rint nem a cholelithiasis kovetkezmé-
nyei voltak, s6t azokat néha fokozza.

Az epekd leggyakrabban tipusos alak-
ban, sulyos, gorcsds fajdalmakkal, epekd-
lika forméjaban jelenik meg.

A cholelithiasisra jellemz8 kolika nyo-
més, fesziilés, spazmus koévetkezménye.
Ha az epeholyagban uralkodd nyomds
25 vizem-nél nagyobb, mar nyomdsérzés,
fesziilés keletkezik a jobb bordaiv alatt.
Ugyanilyen panaszt okoz a nyomasfoko-
z6das a ductus choledochusban. A 30
vizem-nél nagyobb nyomads itt is a tipusos
kélika fajdalmat valtja ki. Ilyen nyomas-
névekedést a cysticust vagy a choledo-
chust elzaré k8 okoz els@sorban. A faj-
dalom fiigg a nyomasfokoz6das kialaku-
lasdnak gyorsasagatél is. Minél hirtelenebb
az elzarddés, annél hevesebb a fajdalom,
anndl intenzivebb az epeholyag vagy az
epeutak ténusdnak fokozdddsa. A kolika

ductus hepaticus

ductus cysticus,

hélyagnyak
ductus choledochus.

ductus pancreaticus

2 papilta Vateri
sphincter Oddi wgduodenum
87. dbra. Az epehéblyag és az epeutak szkémas
abrazolasa

Az epe koleszterin-, lecitin- és epesavtartalminak

szazalékos ardnya. Az arinyjelz6 vonalak taldl-

kozédsa egészséges emberen a hiromszdg bal alsé

sarkdban elkeritett teriiletre esik. Ha nem: az
epe litogén

kivaltéja az esetek legnagyobb részében
a k6 elmozdulésa, bekeriilése az epehdlyag
nyakdba, a cysticus elzdrdédasa vagy a k&
megakaddsa a ductus choledochusban.
A nyomas lassu, fokozatos novekedése
kevésbé okoz kolikat. Igy nem okoz nagy
gdres6t a tumor vagy a strictura kovet-
keztében lassan, fokozatosan kialakuld
epeuttagulatvagy epehllyag-elzarddas sem.

A tipusos epekdkolika rohamszert,
hirtelen, leggyakrabban a késG§ esti 6rdk-
ban vagy az éjszaka folyamdn bekdvet-
kez6 igen erfs fajdalom, mely bizonyos id6
alatt magdtdl is megsziinik, 4m elvisel-
hetetlen intenzitisa miatt legtGbbszor
gybgyszeres megsziintetésre szorul. A ké-
lika legtdbbszor az étkezés utan bizonyos
id6vel keletkezik. A fijdalom tompa,
majd egyre élesedd epigasztriilis nyomdssal
szokott kezdBdni, mely perceken beliil
a tfirhetetlenségig fokozddik. Legtobb-
sz0r egyenletes, fesziil6, nyomé fajdalom,
melynek intenzitisa hulldimzik, de vége-
redményben fokozodik. Kialakuldsakor
egyre inkdbb a jobb hypochondriumba ter-
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jed, a betegek egy része azonban végig a
kozépvonalban érzi a fajdalom legstlyo-
sabb kialakuldsat és legfeljebb kisugarzast
érez a jobb bordaiv ald és a hdtba is, a
Jjobb lapocka felé, a jobb vallba. Ez a hati
kisugdrzas az esetek legnagyobb részére
jellemz8. Noha a betegek a fdjdalmat
mindig ,,gorcs”-nek nevezik (,,megint be-
goresdltem™), valdjaban legtGbbszér nem
goresr6l, hanem egyenletes nyoméasrol,
fesziilésr6]l van sz4. A beteg ezt a f4j-
dalmat mindig tfirhetetlennek érzi és az
igazi epekdlikat utdlag szinte abbol lehet
epekl eredetilinek tartani, hogy a beteg
minden esetben orvosi segitséget koévetel.
A roham alatt a beteg temperamentuma
és érzékenysége szerint viselkedik, de a
fijdalom mindig olyan er8s, hogy a szen-
vedés intenzitisa a legtobb betegen fel-
ismerhetd. A fegyelmezett viselkedés szinte
epekdroham ellen szol. A betegek nyog-
nek, verejtékeznek, kiilonboz8 testhely-
zeteket préobalnak ki, legtobbszor Ossze-
gornyednek, maéskor kifesziilnek, igen
nyugtalanok, helyzetiiket valtoztatjak és
a leglehetetlenebb helyzeteket foglaljak el
(pl. térd-konydk helyzet). Az igazi epe-
kélika héanyingerrel, héanyassal jir, a
hanyas utin a beteg néha jobban érzi
magat, de legtobbszér nem konnyebbiil
meg. Minthogy a gyomor az els§ hinyés
utdn mdr iires, a tovabbi hdnyassal csak
regurgitilt epe iriill. A hanyast legtobb-
sz6r a duodenum reflexes perisztaltikdja
okozza. Mint emlitettiikk, az epekdlikat
gyakran zsiros vagy a szokottndl b&vebb
étkezés valtja ki, maskor a betegek egyéni
érzékenysége alapjin bizonyos, mésok
szdmara akér 4artatlan ételek szerepelnek
a panaszok kivaltdsaban. Gyakori az is,
hogy az epek6roham megjelenése eldtt
fogyasztott étel artatlanul esik a roham
kivaltéjdnak gyanujiba. A rohamot néha
ideges behatdsok, emodcidk valtjdk ki.
Gyakran fordul el§, hogy kivalté ok nem
derithetG ki, nehéz étel elfogyasztisa
utan nem keletkezik roham, ugyanakior
a legszigorubb diéta betartdsa ellenére is
kialakul a koélika.

A roham alatt, de néha a roham utdn
is megtalalhaté az epeutaknak megfeleld
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Head-z6na érzékenysége jobboldalt, para-
vertebrdlisan a 8. és 11. interkosztilis
térben. El6fordul a roham alatt 1égzési
zavar is, melyet a 1égzGizomzat, kiilondsen
a rekeszizom reflexes gatldsa okoz. Ilyen-
kor a jobb tiid§ alsé hatara 1égzéskor nem
tér ki, radiolégiai vizsgdlattal is a jobb
rekesz magasabb dllasat és renyhébb moz-
gasat figyelhetjilk meg, a jobb rekesz
felett atelectasias foltok is keletkezhetnek.
A cholelithiasisos roham esetleg EKG-
elvaltozdsokat, aritmiit okoz. A rohamot
nemritkdn héemelkedés, enyhe sdrgasdg
kisérheti. E jelenségek a roham kezdete
utdn alakulnak ki. Az esetek mintegy
10%,-4ban — anélkiil, hogy situs inversus-
rél volna sz6 — a fajdalom bal felé is
sugdrzik, esetleg éppen a bal hypochon-
driumban jelenik meg. Ilyen esetekben
mindig a Vater-papilla vagy a pankredsz
kisér§ betegségére kell gondolnunk. ElG-
fordul a fijdalom kisugirzisa a szivtajra,
ilyenkor az epekéfijdalom altal kivaltott
stenocardia lehetGsége is szoba jon. Ritkdn
az is el6fordul, hogy a hasi fijdalom hat-
térbe szorul és az epekdlika fajdalméinak
stlypontja a hat és a vall tajara esik.
Id&sebb egyének epekdkdlikija néha a
jobb hypochondriumban mélyebben mu-
tatkozik és appendicitis lehetSségét veti
fel. A fijdalom tet6pontjan a betegek a
fdjdalmat gyakran nem is képesek meg-
hatarozni, nyakuktdl a sarkukig mindeniik
fa4j.

A féjdalom az esetek egy részében
magitél megsziinik, a k6 az epehdlyag
nyakdbdl a fundusaba keriil, esetleg — ha
ardnylag kis k6rdl van sz6 — a choledo-
chuson 4t kiiiriil és a roham elmulik.
Ez leggyakrabban a féjdalomcsillapité-
ként alkalmazott spazmolitikum vagy
analgetikum hat4sdra kovetkezik be.
Az esetek egy részében a roham tovibbi
sorsa a kialakulé fejleményekt8l fiigg.

Az epek§ tehat nem minden esetben
okoz tipusos cholelithiasisos rohamot.
Az Gn. ,rohamekvivalens”-eket (étkezés
utdn nyomdsérzés, tompa fijdalom a
jobb bordaiv alatt, hanyinger, rossz sz4jiz,
puffadas, émelygés, felb6fogés stb.) mar
emlitettiik. Lehetséges, hogy e tiinetek a



cholelithiasis egyetlen jelei. Maskor az
étkezés utdn mutatkoz6 epigasztridlis faj-
dalom, mely nem silyos, nem goércsos
jellegti, étkezésre nem sziinik, inkabb fo-
kozddik, alkalidkra nem reagil, esetleg az
egész hasrakiterjed, kiséri a cholelithiasist.

A panaszok idején, pl. a kolika alatt, a
jobb bordaiv alatt nyomdisérzékenységet
tapasztalhatunk és pozitiv lehet az 1n.
Murphy-féle jel: ha a fekv6 betegen
Ssszezart, tapinté ujjainkkal az epehd-
lyagnak megfelel6 helyen, a jobb bordaiv
alA nyomast gyakorolunk és a beteget
mély belégzésre szdlitjuk fel, a belégzés
tet6pontjan az epehdlyag fundusa ujjaink-
nak iitkdzik é a beteg fijdalmat jelez.
A koéros epehdlyag tapintdsa még akkor
is fajdalmat valt ki, ha az epehdlyag nem
tapinthat6. A beteg a fijdalmat jelzi
vagy a belégzést hirtelen megszakitja.
A Murphy-féle jel pozitivitasa epekdre,
gyulladdsos epehdlyagra, tumorra egy-
arant jellemz8 lehet. Az epekdSkolikdn
kiviil az epehdlyag tijinak az érzékeny-
sége legt6bbszor nem mutathaté ki, Egy-
szerli cholelithiasisban — ha a cysticus
elzaréddsa nem valt tartéssd — az epe-
hélyag nem tapinthaté. A fijdalmat az
epehdlyagra gyakorolt nyomds 4ltal oko-
zott nyomasfokozodas valtja ki az epe-
hélyag lumenében. Ugyanilyen mechaniz-
mus utjdn valt ki f4jdalmat az epehdlyag
hirtelen enyhe megiitése is vagy az epe-
hélyag gyulladasa esetén a hasfal enyhe
megiitése, melynek alkalmival a beteg
az epehdlyag tajan jelez fijdalmat.

L4z a kolelitidzisos fajdalmat csak akkor
kiséri, ha nem sziinik meg a roham, cho-
lecystitis keletkezik vagy az epeholyag
vagy valamelyik epeut elzarodik. Az egy-
szerli kolelitidzisos rohamban sargasig
4ltaldban nem Kkeletkezik. Laborat6riumi
vizsgalatok végzésére a kolelitidzisos ro-
bamban 4ltaldban nem keriil sor. Mérsé-
kelt leukocitozis, a siillyedés gyorsuldsa
mir szovédményes lefolyas jele. A vize-
letben azonban az urobilinogén-reakcid
dtmenetileg gyakran fokozottd valik.
A mijprébdk csak tartds szév8dmé-
nyekben valnak lassan pozitivvd. Néha
dtmeneti hiperbilirubinémiat észleliink, ha

88. dbra. Mirizzi-szindréma. ERCP

A lezart epeholyag a ductus hepaticus communist

Osszenyomva az epeelfolyast akadalyozza. A nyil-

lal megjelolt helyen lathat6 a sima szé€lG benyomat

és folotte az intrahepatikus epeutak jelent8sen
kitagultak

ez tartds, vagy a choledochus elzir6dasardl
vagy az epehdlyag nyakdba ékel6dott
cysticusk6rdl van sz6, mely a ductus hepa-
ticust avagy akar a ductus choledochust
is kozvetve, az epehdlyag megnagyobbo-
dasa révén Osszenyomja. Ez a Mirizzi-
szindroma (88. dbra).

Az epek8kolika elkiilonitésében a k&-
nélkiili akut cholecystitis lehetGsége, jobb
oldali nephrolithiasis (a fijdalom lefelé
terjed, inkdbb deréktdji, a vese iitogetésre
érzékeny, hematdria), akut hepatitis (labo-~
ratoriumi jelek), kronikus hepatitis, a m4j
cirrdzisa, ulcus duodeni (a fijdalom étke-
zésre, alkalidkra javul), akut pancreatitis
(bal oldali fdjdalom, amildzszaporulat, hi-
perglikémia), stenocardia (EKG!), appen-
dicitis (jellemz8 nyomasi tiinetek), porphy-
ria (Watson-préba), colitis, colontumor
(irrigoszképia, koloszképia) johet szbba.
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Az epekodbetegség lefolyasa és szovodményel

Eredményes kérohamnak tartjuk a cho-
lelithiasis olyan fdjdalmas rohamat, mely-
nek eredményeképpen a kG a ductus cy-
sticuson 4t a ductus choledochusba keriil,
de azon is 4tjutva a Vater-papilldn at a
duodenumba jut és a széklettel kiiiriil
Erre sajnos nem keriil gyakran sor. Meg-
lep8, hogy néha ardnylag nagy kovek is
per vias naturales kiiiriilhetnek [765] a tag
coledochuson és a ballonszeriien kitagult
Vater-papilldn keresztiil. A k6roham meg-
szfinésének legtobbszér nem a k& kiiirii-
lése az oka, hanem a k§ visszaesése az
epehdlyag nyakabol, és nyugalmi hely-
zetbe keriilése.

Ha a k& tartésan az epeholyag nyakd-
ban marad és oda beékelddik vagy a duc-
tus cysticusba kerill, a ductus cysticus
elzarddik.

A ductus cysticus elzdréddsdt minden
esetben az epehdlyag Osszehizdéddsai ko-
vetik. Ezek ismétl6d8 goércsoket, tartds
fijdalmakat okozhatnak egészen addig,
amig az epehOlyag izomzata kimeriil és
ekkor az epehdlyag kitdgul. Az elzart
epeholyagban ilyenkor folyadék gyiilik
Ossze, mely az epefesték felszivoddsa kovet-
keztében egyre inkdbb elveszti epejellegét.
A steril folyadékkal telt duzzadt, fesziild
epehdlyag a hydrops vesicae felleae kor-
bonctani és klinikai képének felel meg.
Az epehdlyag tartalma ilyenkor tobb
100 ml, vizes, nydkos, id6vel szintelenné
valé vagy akdr tejszerii folyadék, benne
hdmsejtek taldlhaték, de fehérvérsejtek
nem. A hélyag fala elvékonyodik, szévet-
tani valtozas azonban nem alakul ki benne.
Ha az epehélyag tartalmiban kérokozok
vannak, ezek a pangd epében gyorsan
szaporodnak €s a fesziil6 epehélyag geny-
nyel telik meg. Ilyenkor az empyema vesi-
cae felleae kérképe alakul ki. Ezt gyulla-
désosjelenségek, cholecystitisnek megfeleld
klinikai kép (tartds fajdalom, 14z, défense)
kiséri, leukocitdzis keletkezik, a siillyedés
nagymértékben gyorsul és a beteg silyos
Allapotba keriil.
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A ductus cysticus elzdrédasét dltalaban
k6 okozza és ennek kOvetkezménye a
hydrops és az empyema. Ezek azonban,
ritkabban, gyulladasos sziikiilet és tumor
kovetkeztében is kialakulhatnak. Hydrops
kialakuldsakor az epehdlyag jellemz6,
korte alaki, oldalfelé ingaszeriien elmoz-
dithatd, a 1égzési mozgasokat kovetS re-
zisztencia forméjaban tapinthatéva valik.
A mir kialakult hydrops egyre kevésbé
fajdalmas és el6bb-utédbb a nagy epehdlyag
tapintasi fijdalma is megsziinik. Az esetek
egy részében a tapinthat6 nagy epehdlyag
sokdig, heteken, hénapokon 4t megmarad-
hat és semmi kiilonés panaszt nem okoz.
Minthogy azonban az egyre vékonyodé fald
epeholyag atflirddésa és gyulladasos elhalds
keletkezése minden pillanatban fenyeget,
helyes az ilyen beteget — a gyulladas jelei-
nek hidnydban is vagy azok lezajlasa
utdn — megoperdlni. Ha azonban miitét
kiilonb6z6 okokbdl — pl. id8s kor, rossz
keringés, egyéb kontraindikacié miatt —
nem torténik, a beteget minden megerGl-
tetést6l, hasi traum4tol, hirtelen mozgas-
t6] dvni kell. Az epehdlyag tartalma végiil
is fokozatosan felszivodik, a hydrops las-
san megszlinik, az epeholyag hegesedik,
zsugorodik, mitkodBképessége megsziinik,
szkleroatrofids  epehdlyag  keletkezik,
melyben legtobbszor k& vagy tébb k6 is
van. Ez az epehdlyag a kornyezettel 6sz-
szen§, hegesedik, a kornyezetet is zsugo-
ritja, ismételten fellobband gyulladdsok
talajava valik, az is el6fordul azonban,
hogy megnyugszik és tobbé nem okoz
panaszt. Az epehdlyag miikddése ilyenkor
éppugy megszilint, mintha cholecystecto-
midt végeztek volna.

Az empyema diagndzisa a szeptikus
lazon, az epehdlyag tdjékanak igen nagy-
fokt fijdalmassigin és nyomasi érzékeny-
ségén és az ijesztl és beavatkozist siirgetd
peritonedlis izgalmi tiineteken, a fokoz6dd
leukocitézison alapul. Az empyema mindig
sebészi megoldast igényld &llapot, ezért
az olyan epekdroham, mely utdn tapint-
haté az epehdlyag, izomvédekezés alakuk



ki, 14z keletkezik és leukocitézis mutathatd
ki, lehetSleg sebészi megoldast igényel.

A kdrohamokat az esetek egy részében
infekcié kiséri. Ennek kovetkezménye
cholecystitis. E megbetegedés, az epeholyag
gyulladasa, nemcsak epek8 kovetkezmé-
nye, ezért klinikai képét, diagndzisit és
gyogyitasat killon fejezetben tdrgyaljuk.

Mirizzi-szindroma. Cysticusk§ esetében,
kiilbndsen akkor, ha a ductus cysticus
és a ductus hepaticus nagyjibél parhuza-
mosan fut, az epehdlyag nyakdban elhe-
lyezked§ k8 nyomdst gyakorolt a ductus
hepaticusra, azt sziikiti és gyulladdsos
reakcié elGidézésével esetleg tartds szte-
noézist okoz. Ennek kovetkeztében az
intrahepatikus epeutak nyomdsa megnd,
ezek az epeutak kitdgulnak és sdrgasig
keletkezhet, noha az extrahepatikus epe-
utakban nincs akadaly. Az 4allapot ko-
langiogréafidval, leginkdbb ERCP segit-
ségével ismerhet§ fel (1. 88. dbra). A klini-
kai tiinetek kozt a cholecystitis és a sdrga-
sé4g jelei talalhaték meg.

Choledocholithiasis. A ductus chole-
dochusba jutott k& ugyancsak tipusos
epek@kolikat okoz, mely legtobbszdr sar-
gasdggal és lazzal jir. A ductus chole-
dochusba jutd kovek legnagyobb része az
epehdlyagbdl szdrmazik, de magiban az
epevezetékben is keletkezhetnek kovek
annak szlkiilete, a papilla Vateri akads-
lyai, gyulladdsa, pangés kovetkeztében,
cholangitis sclerosans eseteiben. A chole-
dochus kovei is lehetnek szoliterek é&s
nagyszamuak, fiizérszerfien t6lthetik ki az
epeutakat, beékel6dhetnek a Vater-papil-
ldba €és esetleg be is juthatnak a duode-
numba. Lehetségesek a ductus choledo-
chusban néma kovek is, kiilonosen id8sebb
embereken. Ha a kovek nem zarjék el a
vezetéket, sem sdrgasigot, sem fajdalmat
nem okoznak. Méskor a vezeték elzirs-
dasa id8nként bekovetkezik, id8nként
pedig szabaddd vilik az epelefolyss.
Ilyenkor intermitt4ld l4zperiédusok kévet-
keznek be rekurrald sirgasiggal. Cholan-
gitis keletkezik, mely megnyugszik, majd
fellobban és el6bb-utébb szekunder bili-

ris cirrézis alakul ki. A Vater-papilla
kdve pancreatitist okozhat.

A choledocholithiasis leggyakoribb kli-
nikai képe az epekdroham, tehat a fijda-
lom, a sargasdg és a 14z tridsza. A 14z hir-
telen alakul ki, gyakran hidegrizéssal is
jir. Az anamnézisben legtObbszor kide-
rithet6k a jobb bordaiv alatti panaszok,
puffadas, étkezés utdni nyomas stb. A sar-
gasag klinikailag és laboratériumi jelek
alapjan elzdrédasos jellegii (direkt bili-
rubin a szérumban, novekedett AP, uro-
bilinogéntiria, teljes elzdrédasban a vize-
letben negativ urobilinogén-reakcid, ako-
lids széklet, ha a pankredszvezeték is elza-
rédik, szérumamildaz novekedés). Leuko-
citézis alakul ki, a vérsejtsiillyedés gyor-
sul. Mindez tartdssd vilik, de gyakran
periédusokban, ismétl§ds attakokban jele-
nik meg, mikdzben a sirgasigos és lizas
rohamok koéz6tt a beteg akdr panaszmen-
tes is lehet.

Az epehdlyag vagy az epeutak perford-
cidja. Az 4tfGrodds az epekdSbetegség
legstilyosabb szévGdménye. Atftirédasraaz
epehdlyag koves eredetfi gyulladasaban ke-
riil 4ltaldban sor, szerencsére ritkdn. Akut
cholecystitis, empyema vesicae felleae
az epehdlyag falanak gangraends gyulla-
dasa folytan okoz atflir6d4st. Az epehdlya-
got kitolts nagy szoliter kG, mely esetleg
kevés panaszt okozott, leggyakoribb oka
a vératlan perforiciénak. A perforacié az
esetek egy részében nem a szabad has-
iiregbe torténik, hanem a fokozatosan, las-
san kialakult perikolecisztas Osszenovések
ko6zé, ilyenkor lassan, kevés tiinettel vagy
tiinetek nélkiil, fedett perfordcic kovetke-
zik be és legfeljebb perikolecisztds ab-
scessus keletkezik. Perfordlhat a steril
hydrops is, ez azonban ritkdn kovetkezik
be. A perforicié legstlyosabb kovetkez-
ménye diffuz gennyes peritonitis.

Hydrops perforacidja, az epeutak miitéti
vagy vizsgllati eszk6zok 4ltal okozott
atfrédésa (pl. méjbiopszia alkalméval)
steril epeperitonitist okoz. A letokolt, sz5-
vetek k6z¢€ bekovetkezett perfordcié nem-
egyszer észrevétlen marad.

Az atfurédas a kéroham vagy az akut
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epehdlyaggyulladds tiineteihez csatlakoz-
hat. Veszélyét a magas 14z, a hatarozott
izomvédekezés, nagy és novekvl leukoci-
tézis, hinyés, esetleg csuklas, tehit a peri-
tonealis izgalom jelzi. A kialakult perfo-
racié6 az akut hasi katasztréfa képe: a
beteg altalanos 4llapota silyos, arca
sédpadt, beesett, vérnyoméasa csokken, pul-
zusszdma n6. A fajdalom hirtelen fokozé-
dik, €les, az egész hasra kiterjed§ izomvé-
dekezés (défense) alakul ki, a beteg 14zassd
valik, vagy, ha mar el6bb is lazas volt,
laza fokozodik, ha eddig nem volt sarga,
subicterusa alakul ki. A bélmiikodés meg-
sziinik, a has felett hallgatédzva bélmozga-
sokat nem hallunk. A szabad hasiiregbe
keriil§ epe hatdsira bradikardiat irtak le,
ezt azonban sohasem észleltiik, valdszinii,
hogy a kollapszus tachikardidja fedi el.
Az epeholyag perforacidja alkalmadval
a szabad hasiiregbe nem jut levegs: az at-
firédas e formdjaban a méj tompulata
nem tiinik el.

Epeperitonitis — igen ritka esetben —
keletkezhet az epehdlyag vagy az epeutak
atfirédasa nélkiil is, az epének az elvé-
konyodott hdlyagfalon 4t lehetséges 4tvan-
dorldsa kovetkeztében. Ilyenkor a tiinetek
nem annyira viharosak, mint perfordcié
alkalméval, a peritonitis lassabban fejl§-
dik ki, de jelei hatarozottak és legtobbsz6r
mfitétre kerill sor. Ennek kapcsin deriil
ki, hogy nem perforiciérél, hanem csupin
»cholascos”-r6l, perfordcié nélkiili epepe-
ritonitisr8l van sz6. Ez jobbara gyermek-
korban fordul el6.

Biliaris fisztuldk. Keletkezhetnek kiilsé
és belsd fisztulak. Az el6bbiek a b6ron 4t
kifelé, az utébbiak az epehdlyagbdl vagy
az epeutakbdl a szomszédos szervekbe
vezetnek. A fisztula keletkezésének felté-
tele az epehdlyagnak vagy az epeutaknak
Osszendvése a kornyezettel és az epeholyag
vagy az epeutak faldnak dekubitusza,
melyet k6 okoz. A bels§ fisztuldk gyako-
riak, a kiils6 fisztuldk — amennyiben nem
miiviek, vagyis nem miitét folyamén vagy
kovetkeztében keletkeznek — ritkdn for-
dulnak el8. Legtobbszor nagy epek6 vezet
a fisztula kialakulasdra. Maskor kévek
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sora vandorolhat az GsszenGvések kozt
kialakult, a kdvek nyomasa 4ltal létreho-
zott jaraton keresztiil.

Kiils6 fisztula a mar csak ritkdn és stlyos,
kényszerit6 helyzetben végzett cholecy-
stostomia, az epeutak drendzsa, transzhe-
patikus epedrendzs, T-cs6 bevezetése kap-
csdn alakul ki. Elhanyagolt esetek régeb-
ben spontdn is perforaltak a bérén 4t.

Arany Janos epekove ilyen fisztulin
keresztiil iiriilt ki a sebész Balassa aprd
metszésnyi kozremiikodésével.

Belsé fisztuldk az epehdlyag és az epe-
utak perforaci6ja révén keletkeznek, ritkdan
azonban az is el6fordul, hogy a duode-
numfekély perfordl az epeutakba. Egy
esetilnkben az észrevétleniil perfordlt epe-
hélyagbdl gennyed§ jarat alakult ki, mely
a koldokon keresztiil iiriilt ki, a kovek
azonban e jaratb6l a huigyhdlyag felé
silllyedtek és végiil kolecisztovezikdlis fisz-
tula keletkezett, melyen keresztiil epe iiriilt
a hagyhdlyagba. Igy valt magyardzhatéva
az az érthetetlen tény, hogy a beteg szi-
rumanak epefesték-tartalma normalis volt,
ugyanakkor pedig a vizelet s6téten iiriilt
és benne blven volt bilirubin kimutat-
hat6 [541].

A fisztuldk gyakran mesterségesek (cho-
lecystogastrostomia, cholecystoduodeno-
stomia, choledochoenterostomia, hepato-
duodenostomia, 4altalaban biliodigesztiv
anasztomoézisok), az esetek nagy szizalé-
kdban azonban epek&betegség kovetkez-
ményei. Amig a fisztulat epek$ zdrja el,
nem okvetleniil okoz tiineteket, ha azon-
ban a k& abba a szervbe iiriil, amelybe a
fisztula vezet, kiilonb6z6 szév6dmények
keletkezhetnek. Els6sorban ascend4ld fer-
t6zés az emésztGtraktus felSl, kovetkez-
ményes cholangitisszel, esetleg intermittalé
cholangitisszel, végsd kifejletként mdjta-
lyog vagy télyogok kialakuldsival. M4-
sodsorban a k6 maga okozhat panaszo-
kat az emésztGtraktusban, pl. epekdileus
esetében. Az epeutak és az emésztGtrak-
tus kozott keletkezett Gsszekottetésre utal
az a koriilmény, hogy az emésztScsatorna
kontrasztos rontgenvizsgilatakor az epe-
utakba a lenyelt kontrasztpép jut be vagy
leveg6 lathatd. A fisztuldk gyakran, az epe-



lefolyas biztositdsaval a k6 kiiiriilésével,
megsziintethetik a panaszokat, az ilyen
panaszmentesség azonban nem fartds,
mert legtobbszér — fisztula esetében is —
kovek maradnak beékelGdve a cholecysta-
ba vagy az epeutakba és sokszor infekcid
is keletkezik. A fisztuldk nemegyszer csak
miitét alkalmaval ismerhetSk fel.

Kiils§ fisztulak esetén fisztulogrdfia vé-
gezhetS, a fisztula topografidjanak tisz-
tdzdsa céljabol. Colitis ulcerosidban vagy
Crohn-betegségben a vastagbél fekélye is
perforalhat az epeutakba. Olyan kiilonGs
esetet is kozoltek [23a], amelyben az Gsz-
szekottetés a ductus hepaticus és a vena
portae kozott jott 1étre. Hirtelen sdrgasig
keletkezett és a beteg sokk tiinetei kozott
meghalt; a sectio deritette ki, hogy mi tor-
tént. Az arteria hepatica aneurizmdjinak
a perforici6ja az epeutakba is eléfordult
[339]. Ilyen esetekben hemobilia keletkezik.

A fisztuldk klinikai tiinetei nagymérték-
ben valtozok. Néha egyaltaldban nincsen
klinikai tiinet, az epekdvek kiiiriilnek és
a fisztula zarédik. Vagy esetleg nyitva ma-
rad, de csak véletlen vizsgalat vagy chole-
cystectomia folyamdn deriil ki.

Egy esetiinkben a choledochust szdmos
epekd zéarta el, ugyanakkor azonban a
betegnek sdrgasdga nem volt, mert az epe-
lefolyast kolecisztoduodendlis fisztula biz-
tositotta. Az eset érdekessége: a szabad
epelefolyds ellenére igen magas volt a
szérum alkalikus foszfatdz aktivitdsa [549].

Sérgasdg az esetek egyharmaddban for-
dul el6. A fijdalom vagy hidnyzik vagy
allandéb, enyhe vagy néha epekdkolika jel-
legti. A cholangitis — ha kialakul — 14zat
okoz. A diagndzis réntgenvizsgélatokkal,
ERCP-vel (l. 19. dbra) torténik. A meg-
oldds — az adott esetnek megfelelSen —
sebészi.

Epekdileus. Ha 2,5 cm 4tmérGjlinél
nagyobb epekd keriil a béltraktusba, leg-
tobbszor elzdrddast okoz az ileumban.
Elzar6das johet létre a duodenum bulbu-
sdban, a duodenojejundlis hatdron, a
pylorusban, de — ha a kdvek nagyok —
a colonban is. Minél magasabb az elzaré-
das, anndl viharosabbak a kialakulé ileus

tiinetei. Az epekdileus egyé€bként ritka.
Leginkabb id8s emberek megbetegedése,
féleg n6ké, akiknek anamnézisében leg-
tObbszor cholecystopathidra utald pana-
szok szerepelnek. A k6 nagysdga magdban
legtobbszdor nem magyardzza az ileus
kialakuldsat. A k6 koré rogziilt témény
béltartalom, az inger kovetkeztében kiala-
kult tartés bélosszehtizodds, a bélnydlka-
hirtya gyulladdsos duzzanata hozzdjirul
az ileus keletkezéséhez. Minthogy e té-
nyez8k véltoznak, enyhiilnek, esetleg meg-
sziinnek, a kialakult ileus tiinetei is meg-
sziinhetnek, egy kovetkezd bélszakaszban
azonban az elzdr6dds ismét kialakulhat.
Igy johet létre az intermittdlo ileus képe.
Elgfordul, hogy az epehdlyag vagy az
epeutak perforaci6janak megfeleld akut
dllapot, epegorcs el6zi meg az ileus kiala-
kulasat. gy jon 1étre az a tipusos kétsza-
kaszos klinikai kép, amelyben az epekd-
rohamot vagy az epekének megfelels faj-
dalmat és panaszokat néhany nap miulva
koveti az ileus. Az ileus egyébként az
ismert tipusos tiinetekkel jar. Ha a hinya-
dékban epe van, az elzarddas biztosan a
Vater-papilla alatt van, még magas ileus-
ban is. A magas ileus igen viharos hdnyast
okoz. Minél mélyebben van az ileus, annél
kisebb mértékii és annal kés6bbi a hdny4s,
de annél nagyobbak a fajdalmak. Az ileus.
diagnézisdban nagy szerepet jatszanak a
rontgenvizsgilatkor ldthaté hasi nivok,
az epekdilens diagnézisiban pedig az
epeutakba keriil§ és azokban megfigyel-
het8 levegS. A gydgyitds természetesen
sebészi.

Hemobilia. A vér bejutdsat az epébe az
epekdbetegségen kiviil trauma, biopszias
sériilés, az arteria hepatica aneurizmajanak
megrepedése, tumor, majtalyog teheti lehe-
t6vé. Klinikailag a fdjdalom és a haemat-
emesis, meléna jellemz8, sdrgasdggal.
Az esetek egy részében laz és tapinthatd
rezisztencia is megjelenik. A lehet8ségre
akkor kell gondolnunk, ha haematemesis
és epekodlika egyidGben keletkezik. Az
epében kimutathaté vér jellemzi az 4lla-
potot, melynek kozelebbi diagndzisdban
— ha erre id6 van — kolangiogrifia,
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ERCP, angiogrifia, echogridfia egyarant
sz6ba jon.

Intrahepatikus kovek. Nélunk ardnylag
ritkdn fordulnak el6, a Tavol-Keleten,
Japénban [617], Brazilidban gyakoribbak,
ami talan az elterjedt parazit6zisokkal
fiigg Ossze. Traumds vagy miitéti epeit-
stricturdban, cholangitis sclerosansban,
tartés epeuti elzdr6dasban, Caroli-beteg-

Az epekd

Az epekdvek mintegy 10%-a rontgen-
sugar szdmara nem atjarhat6. Ezek akovek
pozitiv arnyékot adnak, ,iires” felvételen
is észrevehet8k. Az epekovek diagndzisa-
nak hossza ideig legfontosabb médszere
az ordlis vagy intravénas kolecisztoko-
langiografia volt. Ennek segitségével, eset-
leg tomografias felvételekkel az epekovek
'90%;-a negativ drnyék alapjan is felismer-
het6 volt (I. 15. &bra). A fennmaradé
10%;-ban az epehOlyag krénikus gyulla-
disa, miikodési zavara, zsugorodisa, a
ductus cysticus elzdr6ddsa nem tette lehe-
tévé, hogy a kovek ezzel az eljarassal ész-
revehetSk legyenek, az elzart epehblyagba
ugyanis a kontrasztanyag nem juthatott
be.

A negativ lelet oka lehetett az is, hogy a
kontrasztanyagot a m4j nem vilasztotta
ki, és végiil az is el6fordult, hogy az epekd
Aarnyéka nem volt megkiilonboztethet§ a
kontrasztanyag 4arnyékatdl. Kolecisztog-
tafia alkalméval a kévek eszerint pozitiv
és negativ kGarnyékok forméjaban, 4llé
helyzetben esetleg, mint lebegd k8arnyé-
kok voltak kimutathaték. Olyan esetek-
ben, amelyekben a méj a kontrasztanya-
got nem vélasztja ki, pl. sargasigban vagy
a maj megbetegedésében, ERCP-vizsgélat
teszi lehetGvé a kovek felismerését és loka-
liz4lasat.

Kiilénosen alkalmas az ERCP-vizsga-
lat a choledochus koveinek a felfedezésére.
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ségben, a choledochust elzaré k&vek ese-
tében keletkeznek leggyakrabban. Fgleg
bilirubin-k&vek, aprék. Nyomukban chol-
angitis, multiplex talyog keletkezik.
ERCP, ritkdbban echografia alkalmaval
ismerhetGk fel.

Ha a bilirubin-kévek sebészileg nem ér-
hetSk el, befolydsolasuk igen nehéz. Bizo-
nyos esetekben a majlebeny miitéti eltdvo-
litasara is sor keriilhet [810].

diagndzisa

Adott esetben, pl. sargasdgban a PTC is
j6 eredményii lehet [648].

Az utébbi években az echogrifia (1.
23. 4bra) keriilt el6térbe az epekvek kimu-
tatdsdra [976]. Minthogy ez nem invaziv
vizsgélat és a beteg szdmdra kényelmet-
lenséget nem okoz, egyre inkdbb tért
haédit az epekGbetegség diagnosztikdjaban,
annyira, hogy mar az a kérdés is felotlott,
egyaltaliban sziikség van-e még kolecisz-
tografia végzésére [308]. Minthogy az
echogrifia taldlati pontossdga 90%(-osra
tehet8, nehéz megallapitani, hogy a kont-
rasztanyagos eljarasokat vagy az echog-
rafidt részesitsitk-e el6nyben. Minthogy
az echografia olyankor is eredményes
lehet, amikor kolecisztokolangiografia
nem végezhetd, tovabbd olyan elvaltoza-
sokat is kimutathat, melyeknek hataro-
zott felismerésére a kolangiokolecisztog-
rafia nem alkalmas, a kétféle eljarast egye-
16re egymas kiegészitGjének kell tartanunk
[417] azzal, hogy az echografiit, mint nein
invaziv vizsgalatot mindenképpen érde-
mes elsd vizsgalatként alkalmazni. Kiilo-
nosen alkalmas az echogréifia hasznélata
heveny, siirgfs, esetleg beavatkozast
igényl6 esetekben.

A komputertomografia ugyancsak alkal-
mas az epehdlyag viszonyainak a megité-
lésére, a mindennapi diagnosztikaban
azonban technikai nehézségei miatt egye-
16re hattérbe szorul.



A cholelithiasis gyogyitasa

Az irodalomban elvétve olvashatunk
epekovek spontan eltiinésérbl. Kevés ilyen
ké6zlés van € nem mindegyik meggy6z8,
lehetségesnek kell azonban tartanunk,
hogy a kiovek az epehélyagb6l spontdn is
eltfinhetnek, még akkor is, ha kiiiriilésiik
nem lehetséges [975]. Ez mindenképpen
olyan ritkasdg — okait és feltételeit nem
ismerjilkk —, hogy a gyakorlatban e lehe-
t6séggel nem szdmolhatunk. A sebészek
nagy része minden esetben az epekd sebé-
szi eltdvolitisdnak hive. FG6érv: a miitét
a beteget megkiméli az epekGbetegség
valamennyi késGi esetleges kovetkezmé-
nyét6l és szov6dményét6l, beleértve a
koves epehdlyagban gyakran Kkifejléds
epehdlyag-daganatot is. A cholecystec-
tomia letalitdsa ma mar nem haladja meg
az 1%-ot, tehit az a beteg is minimAlis
kockdazattal operdlhatd, akinek val6jdban
nincsenek panaszai.

Ellenérv: a cholecystectomidnak is van
haldlozasa. Aki latott egészséges és pa-
naszmentes vagy alig panaszkodé fiatal
beteget cholecystectomia utin tiidGem-
bélidban vagy mas szovédményben meg-
halni, az az 19-ndl kisebb letalitast is
komolyan veszi. Sectio alkalmaval sok-
szor deriil ki olyan epeks, mely az élet
folyaman soha panaszt nem okozott. Nem
ritka az sem, hogy a betegnek egyetlen
kérohama volt és aztin egész életében
panaszmentes maradt. Az epehélyag ma-
lignus daganata nem gyakori és bir igaz,
hogy e tumoros betegek legnagyobb része
epekObetegségben szenvedett, az epekd-
betegeknek csak igen kis része hal meg
az epeholyag karcindmdjaban. Végiil isme-
retes, hogy a miitét utan sok betegnek
maradnak meg vagy keletkeznek panaszai.

A mérsékelt allaspont, melyet magam is
vallok az, hogy azt az epekdvet, amely
panaszokat okoz — ha a miitétnek kontra-
indik4ci6ja nincs — leghelyesebb megope-
rélni. Panaszt nem okozo, véletleniil fel-
fedezett epekdvek esetében a miitét f616s-
leges. Ha a betegnek élete folyaman késébb
epekdvességre visszavezethetG panaszai

16 A maj, az epeutak. ..

keletkeznek, a miitét még mindig elvégez-
hetS. Nem sziikséges sietni a miitét elha-
tarozasaval olyan betegen sem, akinek
egyetlen és maradéktalanul elnmilt k6roha-
ma volt. Tébb epekSroham utdn, kiilons-
sen, ha ezek l4dzzal, tartds panaszokkal,
akar csak minimadlis sirgasiggal is jartak,
a miitét indokolt. A mifitéti indikdciéban
az egyéni megitélés is nagy szerepet jat-
szik: sok kis k& esetében, ha azok nem
is okoznak panaszt, inkdbb javasoljuk
a miitétet, mint egy vagy néhdny nagyobb
k8 esetében. Altaliban kimondhatjuk,
hogy, ha a betegnek olyan panaszai van-
nak, melyeket az epekd okozhat, miitétet
helyes javasolnunk. Mindenképpen elle-
nezniink kell a kévet nem tartalmazo, jol
miik6d6 epehdlyag eltdvolitdsit, még ak-
kor is, ha megfelel§ panaszok ezt indo-
kolnik.

A mitét folyamdn ma mir kotelezGleg
elvégzend6 intraoperativ kolangiografia
az epevezetékben visszamaradt kG lehetS-
ségét kizarja. Ilyen eljards alkalmazdsaval
a mfitéti panaszok szdma is nagymértékben
csokkenthetd.

Az epekivek felolddsdnak lehetGsége az
utobbi évtized haladdsdnak eredménye.
Annak a megdallapitdsnak az alapjan, hogy
az epekGbetegekben a szervezet egész
epesavraktira megkisebbedett, epesavak
adagoldsat javasoltak. Tapasztalat szerint
erre a célra leginkdbb a kenodeoxikolsav
valt be [188, 546, 550, 888, 889]. Hatdsdra
az epe koleszterintartalma, nyilvan a szin-
tézis és a kivalasztas gitldsa révén csokken
[21]. A kiilonb6z8 adatok szerint a meg-
felel6 indikdci6val alkalmazott kenode-
oxikolsav az esetek 60%-4ban, mdsok
szerint ennél nagyobb szazalékban néhany
hénap — egy év alatt a koleszterin-k&ve-
ket feloldja [59]. A legiijabb, szamos intéz-
mény egyiittmiikodése alapjan elkészitett
beszdmolé még ennél is jobb eredmények-
r61 vall, melyekkel szemben azonban bizo-
nyos kritikai megjegyzések is elhangzanak
[649].

‘
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Természetes, hogy a kenodeoxikolsav,
melyet 0,5 g-ot tartalmazé készitmények
forméjaban, napi 1,0—15 g adagban,
elhizottakon még ennél is nagyobb adag-
ban alkalmazunk, csak akkor hatdsos, ha
bejut a hoélyagepébe. Alkalmazdsihoz
tehdt az szitkséges, hogy kolecisztografia
alkalmdval az epehdlyag tel8djék. Sziik-
séges az is, hogy rontgenvizsgilatkor
a kovek ne adjanak pozitiv arnyékot, tehat
ne tartalmazzanak nagymennyiségli kal-
ciumot. Kis koévek néhany hoénap alatt
eltiinnek, nagyobb koévek lassabban, 10
mm-nél nagyobb 4tmérgjli kovek csak
1—2 év alatt tiinnek el, nagy vagy szoliter
kovek felolddsa Aaltaldban nem sikertil.
Ugyancsak nem sikeriill az epehdlyagot
kit6lt6 szamtalan kis k6 felolddsa sem.
A gyakorlati eljiras az, hogy a betegeken
3—6 havonta kolecisztografids vizsgilatot
végziink, igy az epekévek megkisebbedé-
sét és eltiinését figyelemmel lehet kisérni.
Van szerz0, aki a kolecisztografia egyetlen
megmaradt indikacidjanak tartja a kGol-
déssal kapcsolatos el6zetes és folyamatos
vizsgélatot [789], mert egyébként az echo-
- grafia el6nyosebbnek é hasznosabbnak
latszik. Felt{ing, — és ez sajat [550] tapasz-
talatunk is — hogy a gydgyszer szedésének
elkezdésekor a betegek még valtozatlan
koveikkel is panaszmentessé valnak.

A kenodeoxikolsav hashajt6 hatast.
Ez a hatas gyakran elényds a cholelithia-
sisban szenved§ beteg szdmadra, ha azon-
ban a hasmenés panaszokat okoz vagy
terhes, az adagot csokkenteni kell.
A gylgyszer abbahagydsira 4ltaldban
egyetlen beteg sem kényszeriil. Néha mér-
sékelt transzamindznovekedés figyelhet6
meg a kezelés folyamén, ez azonban tartés
majartalommal nem jir. Az a veszély,
hogy a vastagbél mikroorganizmusainak
hatdsdra a kenodeoxikolsavbél 4rtalmas
litokolsav keletkezik, ez utobbinak gyors
* kiiiriilése miatt nem 411 fenn. A mdjra,
a transzamindznovekedéssel jelzett hatds
miatt terhességben a k&oldds e moddjat
egyeldre ne alkalmazzuk.

A kenodeoxikolsav helyett urszodeoxi-
kolsavat is alkalmaznak, melybél kisebb
adag is elegend6nek latszik az epekBoldas-
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ra. A koévek eltiinése hamaribb bekovet-
kezik és ez a szer dllitélag még kevésbé
toxikus. Minthogy sajit tapasztalatunk
nincs, csak az irodalom adataira tAmasz-
kodhatunk [580].

Ha az epekovek eltfintek, a gyogyszer
szedését fokozatosan abbahagyatjuk. Am
a kovek az esetek 30%,-dban ismét kiala-
kulnak [752]. Az 4ltalunk vizsgdlt és gy6-
gyultnak taldlt betegek szdma nem olyan
nagy, hogy ez irdnyban 4llast foglalhat-
nank. Sajat gy6gyult betegeink koziil
egyben sem recidivalt az epeks. Mint lehe-
t6ség, felvet6dik kenodeoxikolsav vagy
urszodeoxikolsav kisebb adagjinak tartds,
esetleg intermitt4l6 szedetése [825].

Minthogy a k60ld6 szer driga és hatéa-
sa sohasem bizonyos, a kezelés hosszi
tartamd és csak koleszterin-kovek felol-
désérdl lehet sz6, ma még a miitétet e te-
rapids eljirassal szemben elGnybe belyez-
zilk és a gyogyszeres kGoldast a panasz-
mentes, de koves esetekre korlatozzuk,
és azokra az esetekre, melyekben a miitétet
nem szivesen vagy csak nagyobb kocka-
zattal végeznSk el (id6s kor, kardiélis
dekompenzécié, vérzékenység stb. epe-
koves betegen).

Egyéb terdpids eljdrdsok. Az epek8ko-
lika olyan mértékli kinszenvedés a beteg
szdmdra, hogy igyekezniink kell minél
gyorsabban é&s erélyesebben megsziintetni.
Erre elsGsorban analgetikum és spazmoli-
tikum egyiittes adasa alkalmas. A bizto-
san kolelitidzisos eredetfi fajdalmat leg-
helyesebben Dolargannal (pethidin) sziin-
tetjiik meg. Morfin addsat sphinctergor-
csot okozd hatasa miatt lehetSleg mellGz-
zilk vagy atropinnal egyiitt adagoljuk
a morfin-készitményt. Ha a roham nem
latszik nagyon sulyosnak, kisérletet tehe-
tiink egyéb spazmolitikus fijdalomcsilla-
pitékkal is (Ridol, Steralgin, No-Spa,
Buscopan, Algopyrin, Meristin stb.), az
igazi nagy rohamot azonban ezek nem
sziintetik meg. A sphinctertébnus csok-
kentésére helyes iv. eufillin-készitményt
adni vagy nitroglicerin-készitményt ord-
lisan vagy inhaldci6 dtjan. Ha gyulladds
jelei hidnyoznak, az epehélyag teriiletére
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a 89. dbra. Status post cholecystectomiam b
a: Choledocholithiasis &: Ugyanaz az eset endoszkopos sphincterotomia utdn. A korabbi nagy ké mar
nem lathato, csupan az epeutakba felvezetett katéter és a tdg papillotomids nyildson keresztiil feljutott
leveg6 miatt némi inhomogenitas tlinik fel
a b

o 4 [—om—— -
90. dbra. Status post cholecystectomiam et choledochotomiam

a: Ke!n'-drenzizs. Cholelithiasis a nyillal megjelolt helyen. b: Ugyanaz az eset a sphincterotomia
elvégzése és a kG extrakcidja utdn. A kordbbi k& mar nem lathato, csupan a tag papillotomids nyi-
14son keresztiil feljutott leveg8 miatt inhomogén a telédés
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91. dbra. Status post cholecystectomiam et choledochotomiam

Kehr-drenizs. Choledocholithiasis. Hirom kerek negativ kéarnyék a ductus choledochusban. a: Az

elvégzett endoszkOpos sphincterotomidt kovetSen levegd jutott az epeutakba és az intrahepatikus

agak pneumokolangiogram formajaban abrdzolédtak. b: Ugyanaz az eset. Dormia-kosir segitsé-

gével mar két k& endoszkdpos extrakcidja megtértént. ¢ Dormia-kosdr segitségével az utolsé6 ké

extrakcidja is sikeriilt. Az egyik korabban eltavolitott kS a leveg6vel telt bulbus duodeniben lithaté
{(nyillal megjzsldlve)
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alkalmazott meleg (termofor) is enyhiti
a fijdalmat. Az er8s fijdalomcsillapité
hatdsidra a beteg legtObbszor elalszik és
reggel — ha a roham nem jar sz6v6dmény-
nyel — panaszmentesen ébred. A roham
lezajlisa utdn tartés kezelésre is célszer(i
spazmolitikus és szedativ szerek alkalma-
zdsa (atropin, papaverin, barbiturat, eset-
leg amidazofennel kombindlva). Olyan
betegek szdmara, akik a roham esetleges
bekovetkeztekor elfreldthatdlag nem jut-
hatnak orvoshoz, kip formajiban irhat-
juk fel az erélyes fajdalomcsillapitdkat.
A sz6v6dmény nélkiili kolelitidzisos beteg
szdmdra a rohamok kozti idGben, vagy
olyan betegek szdmdra, akiknek tartos
panaszai vannak ugyan, de gorcsei nin-
csenek, a miitét indik4cidjdnak feldlliti-
sé4ig gyogyszeres és diétas kezelést irhatunk
eld.

A diéta lényege a gyakori étkezés és erd-
sen kolagdg hatdsu tépldlékok keriilése.
A kolelitidzisos beteg diétija egyémi és
leghelyesebben a beteg sajit, egyéni tapasz-
talatdn alapul. Szkémdk el8irdsa értelmet-
len. Gyégyszeres kezelésként a legkiilon-
boz6bb készitmények vannak forgalom-
ban, melynek egynémelyike k6oldé szer
hirében 4ll. Az emlitett epesavkészitmé-
nyeken kiviil egyelSre egyéb gyogyszerek-
t6l az epek§ feloldéddsa nem vérhatd,
az epehajté szerek pedig a k& vandorla-
sdnak és elakadisdnak a veszélyével jar-
nak. A ndlunk forgalomban levd készit-
mények koziil a Bilagit f6leg fenolftalein-
tartalma révén hatésos, mert a kolelitiazi-
sos betegek bélmiikddését tartja rendben.
Novényi anyagokat, telitetlen zsirsavakat
tartalmazé olajokat magukban foglalé
készitmények nagy szdmmal haszndlato-
sak (Rowachol, Cholagol, Allochol stb.).
Ezek epeoldé hatidsdban komolyan kétel-
kedniink kell [66, 210].

A ductus choledochusban elhelyezkedd
kovek miitét nélkiili eltavolitasa lehetséges
az ERCP alkalmédval a Vater-papillaba
vezetett katéteren 4t (89a, b dbra). Az
ugyancsak ERCP alkalmdval elvégzett
papillotomia (90a, b dbra) lehetvé teszi
a choledochuskévek spontdn kiiiriilését
[164, 165, 178, 209, 661], a tagitott papil-

ldin 4t 4n. Dormia-kosdr bevezetése is
lehetséges (91a, b, ¢ dbra). Ennek segit-
ségével a kovek a Vater-papilldn 4at eltd-
volithatok. Ezek az eljardsok elsGsorban
cholecystectomia utdn a choledochusban
maradt kovek eltdvolitdsdra alkalmasak
(92. dbra) vagy olyan k& okozta elzaré-
dédsos sargasdgban, melynek mifitéte a be-
teg dllapota miatt nem lehetséges [164,
165, 574]. Megkonnyiti a kovek eltdvoli-
tdsat megtekintésiik koledochoszképpal,
esetleg eltdvolitdsuk miitét folyaman, ezen
keresztiil [91]. A koledochoszkOpia miitét
kapcsadn gyakorolt ,,intraoperativ’’ eljaras
[382].

Bizonyos esetekben a behelyezett T-cs6-
von keresztiil is lehetséges kovek tdvozdsa
vagy eltavolitdsa.

Sem a papillotomia (sphincterotomia),
sem a Dormia-kosar hasznilata nem iitkG-
zik kiilénoés nehézségbe gyakorlott kézben.
Az eljarisoknak azonban néha mégis el6-
fordul6 szov6dménye laz lehet infekcid
kovetkeztében, vagy perforicio.

T-cs6v6n dt vagy ERCP utjdn kdoldo
anyagok kozvetleniil is az epekdvekhez
juttathaték. Erre legalkalmasabbnak a

92. dbra. Status post cholecystectomiam. Chole-
docholithiasis. A kovet nyil jeloli
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93. dbra. Status post cholecystectomiam. Choledocholithiasis
a: A ductus choledochusban két nagy kerek, negativ kdarnyék lathat6. A papillotom a kdvek
mellett felvezetve ivben visszahajlik (nyillal jelSlve). b: Az endoszkdpos sphincterotomidt kdvetGen
az esetleges k&beszorulds megel§zése érdekében nazobilidris dréncsGvet vezetiink be a ductus chole-
dochusba, a kivek f6lé. ¢: Egy héttel késGbb az epeutak feltsltése a nazobilidris dréncstvon keresztiil
tortént: a kdvek spontdn tavoztak, homogén tel6désti epeutak abrazolddtak
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monooktanein latszik [887], ezt folyama-
tosan kell az epevezetékbe juttatni. Akdr
extrakcid, akar helybeli oldés 1itjin tdvolit-
haté el a choledochus vagy akdr magasabb
epeutak kove perkutin szonda haszndla-

taval (93a, b, ¢ dbra) [134] vagy a Vater-
papilldba helyezett és tartésan otthagyott
katéteren 4t [179].

A cholelithotrypsia (lithoclasia) méd-
szerét is ajdnlottik [281].

Cholecystectomia utani allapot

Az epehdlyag eltivolitdsa 4ltaldban nem
okoz panaszt. Az epehdlyag rezervodrm-
kodése ugyan elmarad, de az epekivélasz-
tas lefolyasa, Osszefiiggése az étkezésekkel
helyredll és bizonyos mértékig az epeve-
zeték veszi 4t az epehdlyag szerepét.
Cholecystectomia utdn a ductus choledo-
chus altalaban kissé kitagul [658], ezt
azonban a megfigyelk egy része vitatja.
A choledochus jelentékeny kitdguldsa
az Oddi-sphincter hipertréfidja, hibas mfi-
kodése mellett sz6l. A cholecystectomiin
atesett betegek egyharmada mégis bizo-
nyos panaszokkal fordul orvoshoz. Ezeket
a panaszokat tovabbi meggondolas nélkiil
osszefoglalé néven posztkolecisztektomids
szindrémdnak szoktdk nevezni [882]. Bz az
elnevezés részben azért helytelen, mert
benne a ,,post” és a ,,propter” azonositi-
séra keriil sor, holott az ide sorolt 4lla-
potok nagy része nem a miitét kovetkez-
ménye, hanem helytelen diagnézisé, az el-
tavolitott epekdvekkel Ossze nem fiiggd,
miitét elStt is fennallt elvalto-
z4soké, visszamaradt vezeték-
koveké vagy az Qddi-sphincter
megbetegedéséé, Valdban a

ellatds a panaszokat nem sziintette meg.
Hasonl6é a helyzet az amputédciés neuro-
maéval, melyet néhdny esetben kimutattak
anélkill, hogy eltavolitdsuk eredményes
lett volna.

A cholecystectomia utdn fepnmaradt
vagy keletkezett panaszoknak nagy 4ltal4-
nossagban hirom oka lehetseges :

1. Mar a mfitét elStt is meglevs beteg-
ség, mely a cholecystectomia utin termé-
szetesen nem véltozott, de esetleg rosszab-
bodott.

2. Elégtelen miitét: az epeutakban visz-
szamaradt k6, mfitéti sz6v6dmény: heges
epettstrictura.

3. A miitéttd] fiiggetlen egyéb betegség.

Klinikinkon PaPP JANOs 390 olyan
cholecystectomidn 4tesett beteget vizsgalt
[657], akiknek a miitét utdn panaszai vol-
tak. 263 esetben (67%,) a panaszokat ma-
gyardzd betegség deriilt ki az ERC-vizs-
gélat segitségével, 127 esetben (33%) az
ERC ép epeutakat bizonyitott. Az ERC-

11. tdbldzat

CHOLECYSTECTOMIAN ATESETT BETEGEK. PANASZAINAK OKA

cholecystectomia  miitétének

kovetkezményeként tekinthetd Tiiasndils A et i
a kialakult vezetéksziikiilet, a caek szama
keletkezett infekcid, vagy eset-
leg stlyosabb mifitéti hibadval Choledocholithiasis 106
(choledochuslekotés, vezeték- Vater-papilla sziikilet 41
dtmetszés, plasztika stb.) kap- Heses posztoperativ strictura 35
2 Juxtapapillaris diverticulum 10

CSOIatIOS {}]la’pot. A panaszo}c Pankredszkarcinéma vagy kronikus pan-
okaként thlsdgosan nagy cysti- creatitis kovetkeztében megnagyobbo-
cuscsonk lehet8ségét is felve- dott pankredsz nyomasa 13
tették [374] azoklg)an az ese- A Vater-papilla tumora 4
teinkben az’onban melyekben PUGBLISSTID pbuly 4

5 s yexK Krénikus majbetegség 1
a thlsdgosan nagy cysticus- BN
csonk igazolhaté volt, a sebészi
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CHOLECYSTECTOMIA UTANI PANASZOK MIATT

VEGZETT ERCP NEGAT{V LELETE

ESETEBEN VEGZETT VIZSGALATOK EREDMENYE

12. wdbldzat A 390 betegbdl tehdt mind-
Ossze 63 volt (16%,) olyan,
akiknek panaszai magyardzat
nélkiil maradtak, ezeken ala-

pos belgydgyaszati vizsgilat

Diagnozis

A betegek szama

azonban nem tortént, illetve
a vizsgalat eredménye nem is-

Kroénikus majbetegség
Intrahepatikus cholestasis
Ulcus duodeni vagy ventriculi
Irritabilis colon szindroma
Vastagbéldaganat

Nem tortént vizsgilat

vizsgdlat alapjan nyert diagnozisokat a 1.
tdblazat tiinteti fel.

Mint a tablazatbol lathatd, az esetek
nagy tobbségében visszamaradt kovekrdl
volt sz6. 42 esetben t&bb eltérés is kideriilt.

A negativ ERCP vizsgdlati lelet utan
végzett tovabbi vizsgdlatok folyaméan kide-
riilt diagnézisokat a 12. tdbldzat tiinteti fel.

meretes.
29
5 Szokds a cholecystectomia
1135 utdni panaszok egy részét disz-
5 kinézisre vezetni vissza. A disz-
63 kinézis esetek csaknem mindig
127 a papilla Vateri valamely ké-

ros elvaltozasabdl, sziikiileté-
bdl szdrmaznak.
Mindenképpen fontos a miitét elvégzése
el6tt a helyes indikdci6 meghatirozdsa
és a miitét hibatlan keresztiilvitele. Ha en-
nek ellenére a miitét utdn panaszok kelet-
keznek, alapos belgydgyaszati vizsgdlatra
van sziikség.
Ennek eredménytelensége  esetében
ERCP elvégzése valik sziikségessé.

Az epeutak sziikiilete

E fejezetben csak a benignus sziikiilete-
ket targyaljuk, melyek tilnyomé nagy
része (97%-a [799]) miitéti beavatkozas,
legtobbszor cholecystectomia kovetkez-
ménye. A choledochus megnyitdsa utdn
bekovetkez8 hegesedés, az epeutak sérii-
Iése, lekotése, a T-cs6 altal okozott sértés,
perforicié egyarant oka lehet a kialakuld
sziikiiletnek. Szerepel az epeltstrictura
okai kozt ulkuszperforicié, penetrald
duodenumfekély, krénikus pancreatitis,
cholangitis sclerosans és benignus tumor
is. Gyakori ok a ductus cysticus, az epe-
hélyag és a jobb ductus hepaticus, esetleg
a kozos epevezeték kozt keletkezett Ossze-
ndvés, melynek oldasa a cholecystectomia
alkalmaval epeutsériilést okoz (94. dbra).

A sriikiilet legtobbszdr lassan, fokoza-
tosan alakul ki és 4ltaldban nem okozza
teljes elzarddds képét. A sziikiilet felett
az epeutak kitdgultak, faluk elvékonyo-
dott és e tdgulat a sziikiilet helyétSl és
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nagysagatol fiigg (95. dbra). A sziikiilet
felett nemegyszer masodlagosan keletkez-
nek kovek, melyek néha fiizért alkotnak
a méj 4llomanyaban. A kdvetkezmény
cholangitis, cholestasis, hosszabb id§ alatt
bilidris cirrézis lehet.

A Kklinikai képben a cholestasis domin4l,
a maga laboratériumi jeleivel, esetleg tar-
tés vagy idénként megjelend sirgasiggal,
ugyancsak visszatér@ 1izzal, epigasztridlis
fijdalommal. A sziikillet pontos helyét
ERCP-vizsgilattal, sirgasidg esetén per-
kutdn transzhepatikus kolangiografijval
lehet megéllapitani. A tdgult epeutak ki-
mutatdsival az echogrifia is felvildgositas-
sal szolgalhat a sziikiilet helyérdl.

A sziikiilet megoldasa csak sebészi lehet
és az eredmények anndl jobbak, minél
gyakorlottabb sebész végzi a miitétet,
akinek az epeutak sebészetében specidlis
gyakorlata van. A miitéti megoldds stirgds,
minél hosszabb ideje tart a sziikiilet, anndl



epehdlyag ductus hepaticus

kozos epevezetdk.

cysticus

ductus choledochus

94. dbra. Az epeholyag és a ductus cysticus medi-

alis oldala és a jobb ductus hepaticus, valamint

a kozos epevezeték kozott kialakult dsszendvés

cholecystectomia végzésekor konnyen sériilésre
és kovetkezményes sziikiiletre vezet

nehezebb a megoldds és annil nagyobb
a miitéti veszély. Minthogy leggyakrabban
miitéti hiba kovetkezményérSl van szo,
nagy jelentGsége van a megelSzésnek, vagy-
is annak, hogy a cholecystectomiat lehe-
t6leg e miitétben jartassd valt sebész végez-
ze. Az elvégzend§ miitét, vagyis az esetek
legnagyobb részében reopericié a sziikiilet
helyétGl é&s kiterjedésétSl fiige. A lényeg
biliodigesztiv anasztomoézis készitése és az
epelefolyas zavartalansiginak biztositdsa.
KésGbb bekovetkezb esetleges aszcendald
fert8zés megelézésére legeélszerlibb entero-
anasztomozis készitése, ha erre lehetGség
van: choledochojejunostomia vagy hepa-
ticojejunostomia az idedlis miitét. A szo-
kdsos choledochoduodenostomia sajnos
cholangitis keletkezésére vezet, melyet
késébb antibiotikumokkal kell lekiizdeni.
Ha az anasztomézis elkészitéséhez epefit
mar egyaltaliban nem 4ll rendelkezésre
— ami ismételt miitéti kisérletek utan szo-
kott el6fordulni — specidlis miitét végzé-

sére van lehetGség a mdj bal lebenyének
amputalasaval és egy megkeresett majbeli
epelt vagy akdr a majparenchima Gssze-
kottetése révén a jejunummal. Miianyag
protézisek felhasznildasa is lehetséges.
A kés@bbi prognézis a készitett dsszekot-
tetés kell§ tdgassdgatdl, az esetleges zsugo-
rodastdl és az aszcend4lo fert6zés bekovet-
keztétd] fiigg.

Inoperabilis esetekben az akut cholan-
gitises allapot idején a kitenyész6 kéroko-
z6 érzékenységnek megfeleld antibioti-
kum, leginkabb tetraciklin, ampicillin,
gentamicin vagy metronidazol alkalma-
z4sa jon szdéba. Ha a szfikiillet megmarad,
tartds antibiotikus kezelés csak a kérokozé
rezisztenciajit fokozza. Vitaminok, robo-
ralészerek alkalmazisa, az anémia lekiiz-
dése tiineti kezelésként jon széba. Lehe-
t6leg operativ megoldasra kell torekedni,
mert ennek hidnyaban a progndzis rossz.

95. dbra. Status post cholecystectomiam

Az epelefolyast akaddlyozd €s presztenozisos
tagulatot okozd posztoperativ epetti strictura
a nyillal megjeldlt helyen
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21. fejezet

Az epeholyag és az epeutak gyulladasos
betegségei

E gyulladdsok igen gyakoriak, de tul-
nyomo nagy résziik cholelithiasishoz csat-
lakozik. Ritkdk azok az esetek, melyekben
a cholecystitis vagy a cholangitis epek§
nélkiil fordul eld.

Az akut és krénikus cholecystitis és az
akut és krénikus cholangitis gyakran

egymasba 4tmend betegségek. Az akut
gyulladés lezajldsa utdn krénikus gyulla-
d4s maradhat vissza, a kronikus gyulladas
fellobbanasa viszont akut gyulladds kli-
nikai képét adja. A cholecystitis is tarsul-
hat cholangitisszel, bar a két betegségnek
legtobbszor kiilénbodz6 okai vannak.

Cholecystitis acuta

Leggyakrabban a ductus cysticusba
vagy az epeholyag nyakaba ékelt k8 okoz-
za, tehdt az epehdlyag elzdrédasakor ke-
letkezik. Ezt az elzdrédast azonban kré-
nikus gyulladds okozta hegesedés is fenn-
tarthatja és ilyenkor esetleg k& nélkiili
epehdlyagban keletkezik gyulladds. Nem
tudjuk, hogy mekkora szerepe van a gyul-
ladas elBidézésében az elzart epehdlyagban
szaporod6é mikroorganizmusoknak és mek-
kora a nyomasfokozddas kovetkeztében
az epehdlyag faldba nyomuld epesavak
toxikus hatdsdnak a jelent8sége. A nyo-
masfokozoédds a hdlyag falanak ereit is
sziikiti, keringését rontja, infarktus és
gangréna kialakuldsat idézi el6. Bizonyos
esetekben a pankredsznedv cholecystitis
keletkezését nem magyardzza. Baktériu-
mok elszaporodasakor a toxikus szekunder
epesavak (litokolsav) mennyisége is megnd.
A gyulladas kiilonb6z8 formadi alakulhat-
nak ki, az enyhébb szerdzus gyulladastol,
a gennyedésen at, az epehélyag gangréna-
jaig, melynek koévetkezménye az Atfliro-
dés. A gyulladéasos epehdlyagban talalhaté
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mikroorganizmusok jobbara bél eredetiiek
vagy anaerobok. Leggyakrabban E. coli,
klebsiella, enterococcus, staphylococcus,
clostridium, bacteroides, fusobacteria for-
dul el6 az anaerobokon kiviil [259].

A betegek anamnézisében gyakran sze-
repelnek az epehdlyag betegségére utald
panaszok. Ilyenkor az akut gyulladis
régebbi krénikus gyulladas fellobbanasa-
ként johet 1étre. El6fordul azonban, hogy
az akut cholecystitis a betegség legels6
megnyilvanulasa. Az els§ tiinet a fokoz6dé
f4jdalom, mely kés6bb a jobb bordaiv
alatt Osszpontosul és az epekBkolika jel-
legzetességeit 6lti. Maskor tipusos kdro-
hamhoz csatlakozik a tart6s, éles fijdalom
és a ldz. Az akut cholecystitis fajdalma
altaldban — akar ezzel kezd6dik a beteg-
ség, akdr ez viltja fel a kéroham fijdal-
mat — nem olyan tiirhetetlen, mint maga
az epekGkolika. Kiterjedhet az egész jobb
hasfélre, s6t a bal oldalra is. Kisugarzisa
jobboldalt a hitba mindig jellemzd.
A fijdalom egyenletes, tartés. A 14z 4lta-
ldban magas, a cholecystitis 14za azonban



legtobbszor nem jar hidegrazassal. A hi-
degrazds inkdbb cholangitis vagy més
szeptikus megbetegedés jelzGje. A hSmér-
séklet emelkedése szabdlytalan, néhany nap
alatt 6nmagat6l csékkenni szokott és leg-
t6bbszor meg is sziinik. A beteg kozérzete
igen rossz, kiilénGsen id6sebb korban a
14z novekedését tachikardia, s6t kollap-
szus is kisérheti, idGsebb beteg akar el is
vesztheti az eszméletét. A fijdalom megne-
heziti a 1égzést &s f6leg belégzéskor erdsen
fokozbdik. A beteg a fajdalom miatt nem
tud a jobb oldaldra fekiidni. Mérsékelt,
4tmeneti icterus vagy inkabb hiperbili-
rubinémia gyakori, legfeljebb 24— 48 6raig
tart. Oka vagy cholangitis vagy a meg-
nagyobbodott epehélyagnyak vagy a t4-
gabb cysticus nyomdsa a choledochusra
vagy még el6bb a jobb ductus hepaticusra.

A betegek leggyakrabban id6sebb, elhi-
zott n8k, 4m az akut cholecystitis minden
nemben é minden korban el6fordul.
A beteg hasa meteorizmusos, a bélmozga-
sok sziinetelnek, kiilonosen akkor, ha
peritonedlis izgalom is kialakul. Ennek els6
jele csuklas. Gyakori a hanyés is. Kiter-
jedt izomvédekezés is észlelhetd. Tapintds-
kor az epehdlyag tdjéka feltfinGen érzé-
keny, alig lehet hozz4érni a beteg hasdhoz.
A megnagyobbodott epehdlyag az izom-
védekezés és az érzékenység miatt dltald-
ban nem tapinthato, igen 6vatos és a figyel-
met elterel§ beszélgetés kozben mégis
végrehajthatd tapintdssal azonban néha
felismerhet8. A tapintott rezisztencia néha
nem maga az epehdlyag, hanem gyulla-
dasos konglomeritum, melyet az epehd-
lyag, a cseplesz és a vastagbél egylitt alkot.

A leukocitaszAm magas é az 4llapot
sulyosbodédsdval parhuzamosan  akar
20 000-ig felemelkedik. A fehérvérképben
a polimorf magvii leukocitdk dominiinak,
sok a pdlcikamagvu sejt és toxikus granu-
l4ciot észlelhetiink. Atmenetileg a méjra
vonatkoz6 prébak is pozitivva valhatnak,
a vizeletben urobilinogén nagy mennyiség-
ben iiriil, néha 4tmenetileg bilirubin is.

Az elkiil6nit§ diagnézisban szegmenta-
lis f4jdalom, pleuritis diaphragmatica, els6-
Sorban appendicitis, esetleg pyelitis jon
8z6ba. Akut pancreatitis, ulkuszperfora-

ci6, Bornholm-betegség, szivinfarktus is
okozhat kezdetben hasonlé képet.

Az akut gyulladés legt6bbszor — meg-
felels kezelés nélkiil is — néhdny nap
alatt lezajlik. Sulyos esetekben gangréna,
empyema, fisztulaképzddés, méjtalyog, pe-
ritonitis keletkezhet. A gyogyult esetekben
az epeholyag zsugorodik, miikodSképessé-
gét elveszti. Kronikus gyulladés dllapota
maradhat vissza, kiildnGsen k& esetében,
amikor fjabb fellobbanasok forméijaban
a cholecystitis vissza-visszatér. Hosszu
litens id8szakok azonban lehetségesek.
Ezek idején, és 4ltaldban a lezajlott akut
cholecystitis utdn hosszli ideig, a vérsejt-
siillyedés gyorsult marad, néha meglepGen
nagy mértékben.

Aktiv sebészek az akut cholecystitist
a cholecystectomia abszoltt indikacioja-
nak tartjak és eredményeik valéban meg-
gy6zben jok [524]. 24 6ran belill végzett
miitét megroviditi az 4poldsi id6t, szem-
ben az akut cholecystitis gyogyuldsa utin
végzett miitétek Apoldsi idejével. Egyes
szerzGk szerint azonban az eredmények-
ben nincs 1ényeges kiilonbség [668]. Mint-
hogy az esetek legnagyobb részében a gyul-
lad4st k6 okozza, a miitét tigysem keriil-
hetd el. Az ellentét a kevésbé aktiv sebé-
szekkel abban 4ll, hogy minden akut
cholecystitisben azonnal miitétet kell-e
végezni, vagy — szdmolva az akut chole-
cystitis nagy szdzalékban varhaté spon-
tan gydgyuldsival, melyet belgydgydszati
kezeléssel még ink4bb biztositani lehet —
a mfitétet csak a gyogyulds utdn végezziik-e
el. Nem kétséges, hogy peritonedlis izga-
lom, nagy leukocitézis, fenyegetd perfo-
racid, heves izomvédekezés akutan miité-
tet tesz sziikségessé, mellyel vArni nem
szabad, a magam részér8l azonban — és
ezzel az eurdpai klinikusok nagy része
egyetért — az akut cholecystitist nem te-
kintem abszollit sebészi indikacidnak.
A beteg alapos és intenziv 4llandé meg-
figyelése fontos, az akut 4llapot gydgyula-
sa utin — ha kozben a viharos tiinetek
fejlédése a miitétet nem teszi mégis sziik-
ségessé — a megfeleld eszk6zOs vizsgi-
latok alapjan lehet a miitétet elvégezni.

Ha nem keriil sor akut mfitétre, a bete-
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get inflzioval tartjuk egyensulyban, kop-
laltatjuk és fijdalmat csillapitjuk. FErre
petidin (Dolargan) litszik a legalkalma-
sabbnak, legtobbszor azonban kevésbé
erélyes analgetikumokkal is célt ériink.
Az epekolika keletkezésében a proszta-
glandinoknak, kiilénésen a Pg Es-nek jut-
tatott szerep alapjdn eredményesnek taldlt
indometacinnal [896] tapasztalatunk nincs,
a fijdalomcsillapitds azonban nem lehet
probléma. Antibiotikumot — nem any-

nyira az akut gyulladds miatt, mint inkdbb
tarsfertGzések és szov6dmények elkerii-
lése céljabdl — mindenképpen helyes adni.
Széles spektrumi antibiotikumok jonnek
els6sorban széba, melyeknek koncentra-
cidja az epében — minthogy az epehdlyag
le van zdrva — nem lényeges [591, 668].
Ampicillin, tetraciklin, Gentamycin alta-
liban hatdsos. Anaerobok szerepének le-
hetGsége miatt metronidazolt is (ndlunk
Klion) érdemes adagolni.

Cholecystitis gangraenosa

Leggyakrabban cholelithiasis sz6v6d-
ménye, el6fordul azonban epekd nélkiil is.
Az epehélyag faldban nekrdzis keletkezik,
a fal elpusztul és elszakad [742). A ruptura
leggyakoribb a legkevésbé vaszkularizilt
fundusban, de leggyakrabban mdr el6z3-
leg Osszendvések keletkeztek és igy nem
peritonitis, hanem letokolt tdlyog keletke-
zik, vagy bels§ fisztula. Ez leggyakrabban
id8sebb egyéneken fordul el6, fiatalokon
csak akkor, ha ezek szteroid-kezelésben
vagy immunoszuppresszioban részesiiltek.
A betegség szokvanyos akut cholecystitis-
ként kezdGdik, a tiinetek azonban igen
gyorsan silyosbodnak. A beteg 4ltalinos
allapota romlik, az izomfesziilés fokozd-
dik és terjed. Gyakran nem tudjuk, hogy

akut appendicitisr§l van-e sz6 vagy mds
hasi katasztrofat okozd betegségrél, és a
mfitét kényszeriiségb6l esetleg explorativ
laparotomia. Ennek folyaman azonban
azonnal szembetiinik a sGtétre szinez8dott,
fesziil6, hatalmas epehdlyag. Ez mindig
olyan képet ad, mintha a miitét a perfo-
racié el6tti utolsé pillanatban tortént
volna. A hOmérséklet nem mindig felel
meg a sulyos képnek. I1d8s emberen szub-
febrilitas, s6t laztalan lefolyas is el6fordul.
Maskor a h8mérséklet 39—40 °C felett
van. A leukocitak szima minden esetben
t5bb, mint 15 000.

A megoldas mindenkor sebészi. K6zben
antibiotikumokat adagolunk és a folya-
dék- és sohdztartast egyensilyban tartjuk.

Cholecystitis emphysematosa

Silyos akut cholecystitis képe. A gyul-
ladast E. coli, Clostridium Welchi, aerob
vagy anaerob streptococcus okozza. A has

,ires” Atvildgitdsakor a gazzal telt epe-
hoélyag figyelhet6 meg. A megoldds cho-
lecystectomia.

Cholecystitis acuta non calculosa

Az akut epeholyag-gyulladidsoknak
mindodssze néhany szdzaléka keletkezik
olyan epehdlyagban, mely nem tartalmaz
kovet. Az ilyen cholecystitis oka bakteri-
émia, legtobbszor legyengiilt szervezetben,
kortikoszteroidok vagy immunoszuppresz-
sziv szerek adagoldsa utdn, néha égéskor
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[610], diabéteszben, polyarteriitis nodosa-
ban.

Cholecystitis typhosa a maj 4ltal az epé-
ben kivélasztott salmonelldk hatdsara ke-
letkezik.. Ritkédn el6fordulé betegség, mert
a Salmonella typhi legtobbszér tiinetmen-



tesen szaporodik el az epehdlyagban vagy
krénikus cholecystitist okoz. Az akut
tifézus cholecystitis tiinetei a betegség ma-
sodik hetében vagy a rekonvaleszcencii-
ban jelennek meg. Ennél sokkal gyakrab-
ban fordul el6, hogy tifusz-bacillusgazdak
holyagepéjébdl salmonella tenyészthetd
ki. E bacillushordozok székletében fert6z8
koérokozék vannak. Az antibiotikus keze-
1és legtSbbszor eredménytelen, igy a kro-
nikus bacillusiirit6kon, ha az epébgl sal-
monella tenyészthet§ ki, a cholecystecto-
mia indokolt.

Actinomyces is megtelepedhet az epe-
hélyag faldban. Az ilyen eredetii chole-

cystitis ugyancsak ritka és leginkdbb kré-
nikus. A cholecystectomidnak e megbete-
gedés ugyancsak indikdcidja. Az epében
talalhaté lamblidk jelentGsége kétes. Ezek
frissen nyert duodenumnedvben, azt le-
centrifugdlva, konnyen megtalalhatok és
mozgasuk alapjidn ismerhet6k fel. Bizo-
nyos jobb bordaiv alatti panaszokat szo-
kés giardiasisra visszavezetni [306], e kor-
okozok szerepe az epehodlyag-gyulladas ke-
letkezésében valdsziniitlen. Bizonyos disz-
pepszidsnak tartott panaszok néha a lamb-
lidk elpusztitasakor megsziinnek, ezek a
panaszok azonban neurotikus eredetfinek
is tarthatok és megsziinésiik pszichoterd-
pids is lehet.

Cholecystitis chronica

Az epehllyag krénikus gyulladdsa is
koves epehdlyagban keletkezik az esetek
legnagyobb részében. Bakterialis eredeti
megbetegedés, de keletkezéséhez elzaro-
dés, pangas, kGképzddést elGsegitd egyéb
tényez0, pl. az epe kémiai Osszetételének
megvaltozdsa is szitkséges. Akut chole-
cystitisbdl is keletkezhet, annak nem toké-
letes gyogyuldsa utdn krénikus gyulladas,
de ismeriink primer krénikus cholecysti-
tist is, mely fokozatosan, lassan, hosszit
id6 alatt alakul ki.

Minthogy a kréonikus cholecystitis kelet-
kezésében is elsGsorban a hoélyagnyakban
vagy a ductus cysticusban elakadt vagy
rogziilt k8 szerepel, az epeholyag fala
gyakran elvékonyodik a fokozott nyomads
kovetkeztében, maskor azonban inkabb
megvastagodik és benne fibrézus, a kor-
nyezettel Osszendtt, mikroszképosan Gdé-
més, leukocitas és plazmasejtes infiltratu-
mokat tartalmazé szovet alakul ki. Ki-
6bldsddnek az epehdlyag faldnak Luschka-
jératai, kriptaszerfien behatolnak az epe-
holyag faldba & az intramurilis Roki-
tansky— Aschoff-sinusokat alkotjak.
Hosszabb id8 alatt fibrézis, szklerdzis
alakul ki, heges zsugorodds indul meg, de
fejlédhet a kronikus gyulladas exacerbaci-
Okon keresztiil ulcer6zus, abszcend4lé fali

epehdlyag kialakuldsa irdnyaban is. Szkle-
rohipertréfids és szkleroatréfids epeho-
lyagrél szoktak beszéini. Az epehdlyag
Osszehtizd6dé képessége és felszivoképessége
mindenképpen elvész.

El6fordulnak az epehdlyag helyi gyulla-
désai is, mint pl. a Guy ALBOT 4ltal leirt
infundibulocystitisnek  nevezett  4llapot
(méasképp siphonopathia), mely az epeh6-
lyag kiiiriilésének zavarat okozza [9].

A krénikus cholecystitisnek ismerjiik
azokat az alakjait, melyeket csak jobb
elnevezés hijan mondunk krénikus chole-
cystitisnek. Olyan primer betegségekrdl
van sz0, melyekre az epehdlyag heges
Osszenovései, deformitdsai jellemz6k, anél-
kiil, hogy a gyulladés keletkezésére a beteg
anamnézisében vagy panaszaiban adatot
taldlndnk. Ez az allapot gyakran véletleniil
deriil ki kolecisztografia alkalmaval. Igen
nehéz megitélni, hogy az esetleges pana-
szok ezzel a — gyakran panaszmentes
egyéneken is megtalalhaté — epehdlyag-
deformitéssal fiiggenek-e Gssze. Ilyenkor
septumok, divertikulumképz&dés, kitagult
Luschka-jiratok, az epeholyagot defor-
malé, megtdrs, pipa alakuva tevl Gssze-
novések, esetleg periduodendlis adhézidk
vagy lendvések a vastagbélhez mutathaték
ki rontgenvizsgalattal vagy az eltavolitott
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epehdlyagban. Ilyenkor legfeljebb észre-
vétleniil lezajlott gyulladds nyomair6l lehet
sz6 €s nem kronikus cholecystitisr61. Bzek-
hez az esetekhez jarulnak azok a bizony-
talan, epigasztridlis vagy jobb bordaiv
alatti enyhe fajdalommal, hanyéssal, b6fo-
géssel, néhany napos rossz kozérzettel,
étvigytalansdggal egyiitt jaré allapotok,
melyek akut gastritis, enyhe pancreatitis,
irritabilis colon szindréma megnyilva-
nuldsai egyarant lehetnek, de gyakran csu-
pan neurdzis jelenségei. Szokds, hogy az
orvos, akihez az ilyen beteg fordul, az
allapotot ,,krénikus cholecystitis® diagno-
zisdnak kimondéséval intézi el, mikézben
spazmolitikumot, szedativumot ajinl. Az
ilyen betegek, kiilonosen az ideges pana-
szokra hajlamosak, esetleg egész €letiikon
at, mint krénikus epehdlyag-gyulladdsban
szenved6k szednek gydgyszereket, diétdz-
nak és szdmolnak be e nem bizonyitott
betegségrdl anamnézisiikben.

A valddi krénikus cholecystitis tiinetta-
na igen valtozd. Az e csoportba sorolt
betegeken a valddi gyulladas jelei 4ltalaban
hidnyoznak. A betegek hatarozatlan, jobb
bordaiv alatti nyomdsrél, étkezés utdn
teltségérzésr6l, fesziilésr8l, puffadisrol,
zsirintoleranciardl, bizonyos ételek utin
fokoz6d6é majtaji érzésekr8l panaszkod-
nak. Ezek a nem sulyos, tompa, allandé
fajdalom mértékét is Slthetik és ilyenkor
a hit jobb oldalaba, a lapocka felé, s6t
a véllig is sugdrozhatnak. E panaszokat
gyakran spasztikus obstipacid, ritkdbban
hasmenés kiséri. Kimutathatdk a gyomor-
nedv-elvalasztds zavarai is, ha tiineteket
nem is okoznak. A koéztudat szerint a
szubaciditds, s6t aklorhidria gyakoribb,
a magunk tapasztalata szerint azonban az
epehdlyag valamennyi betegségében arany-
lag gyakran taldlunk szuperaciditast és a
gyomor radiolégiai vizsgédlatakor spasz-
tikus jeleket, fokozott ténust, behuzdédast,
nehezen nyilé pylorust, néha spasztikus
homokdragyomrot. T6bbé-kevésbé tipu-
sos kolikdk is el6fordulnak, melyek elér-
hetik az epek@kdlika intenzitasat is, hany-
ingerrel, étvagytalansiggal, teststlycsok-
kenéssel jarhatnak. Az esetek egy részében
migrén is szerepel, maskor gyakori az
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urticaria. A n8k egy része menstruacié
idején mindig rosszabbul van. Bizonyos
ételek (néha tej, tojas, csokoladé, kelt tészta,
friss kenyér stb.), maskor testi megerGlte-
tések, pszichés traumadk, izgalmak fokoz-
z4k a panaszokat.

A beteget nagyon gondosan kell vizs-
galnunk, hogy panaszait nem tudjuk-e
krénikus hepatitisszel, irritabilis colon
szindréméval, krénikus pancreatitisszel,
krénikus gastritisszel, appendicitisszel vagy
egyszeriien neurdzissal magyarazni.

Ink4bb megérdemli a krénikus chole-
cystitis elnevezést az az allapot, melyben
a betegnek héemelkedése van, vérsejtsiily-
lyedése gyorsult. Ilyenkor fizikalis vizs-
gélattal az epehélyagtaj érzékenységén
kiviil eltérést nem taldlunk. A fehérvérsejt-
szam legfeljebb mérsékelten novekedett.
Hosszh ideig fennillé valdoban krénikus
cholecystitis anémiat okoz. Sargasag nincs.
A duodenumnedv vizsgalata alkalméval
hélyagepét altaldban nem tudunk nyerni,
mert az epehdlyag elzar6édott vagy nem
hizodik Ossze; ha mégis nyertink B-epét,
ennek illedékében fehérvérsejteket tala-
lunk és bel6le koérokozét tudunk kite-
nyészteni. A duodenumban talalt fehér-
vérsejteknek nem szabad tidlzott jelentd-
séget tulajdonitanunk, ha ilyeneket tala-
lunk, inkdbb duodenitisre gondolhatunk.
A mikrobioldgiai lelet sem meggy8z6 a
szondan at 1étrejové kiilsG fert6zés lehe-
tGsége miatt. Ha azonban a B-epébdl
tobbszori vizsgilatkor azonos kérokozd
tenyészik ki, ezt cholecystitis okozdjanak
tarthatjuk. A duodenumnedvbdl (A-epe)
kitenyész6 kérokozoknak 4ltaldban jelen-
tGségiik nincs.

Kolecisztografia végzésekor kiilonb6z6
deformitdsokat észlelhetiink. Ha az epe-
utak feltel6dnek, de az epehdlyag nem,
a ductus cysticus elzérddasira kell gon-
dolnunk. A krénikus cholecystitisek legna-
gyobb részében a kolecisztokolangiogra-
fia, még biztosabban az ERCP végzésekor
kovet is kimutathatunk. Az elzart epe-
hélyagban a kovet legbiztosabban echo-
grafidval mutathatjuk ki. A deformalt epe-
hélyag koriil adhéziok az emésztStraktus
réntgenvizsgalatakor is megfigyelhetOk:



a duodenum deformélédésa, jobbra hu-
zottsdga, a colon jobb flexurdjanak fix4lt-
saga stb.

A kronikus cholecystitis 4ltaldban prog-
redidlé betegség, mely fellobbandsokkal,
latenciaperi6édusokkal fejlédik. K& nélkiili
cholecystitisben a gyulladas és pangas tala-
jin masodlagosan k§ képzddhetik, a k§
okozta krénikus cholecystitis sorsat a kG
viselkedése szabja meg. A k& nélkiili
cholecystitis is okozhatja az epehdlyag
Osszezsugoroddsat é miikddésének meg-
sziinését. Ilyenkor a beteg panaszmentessé
valhat, méaskor azonban panaszai inkabb
sulyosbodnak. Szév8dhet a krénikus cho-
lecystitis krénikus cholangitisszel is és
ilyenkor méjbantalom is kialakulhat (cho-
langiohepatitis). Mindenképpen kiilénb-
séget kell tenniink azok kozott az esetek
kozott, amelyekben csak az epehdlyag
deformitésa, tel6désének vagy kiiiriilésé-
nek zavara mutathat6é ki, de sem a vér-
sejtsiillyedés nem gyorsult, sem hGemelke-
dés, leukocitézis nem mutatkozik, és azok
kozott, amelyek valdédi bakteridlis cho-
lecystitisnek tarthatok.

Cholecystitis tuberculosa. Ritkan el6for-
duld, legtobbszor csak miitét alkalmival
a szovettani készitmény vizsgdlata alap-
jan felismert formdja a krénikus epeho-
lyag-gyulladasnak. Tiinetei az akut vagy
a kronikus cholecystitis tiinetei. Liz és
rossz altaldnos dllapot jellemzi. A duode-
numnedv iiledékében b&ven taldlhatok
fehérvérsejtek, de mikrobiol6giai vizs-
gélattal az epe sterilnek bizonyul. A tuber-
kulézisos epehdlyag-gyulladas lehetGségére
akkor gondolhatunk, ha a betegnek mas
szervi tuberkulézisa is van. Egy-két ese-
tiinkben a hosszas lazas betegség, a befo-
ly4solhatatlan ma4jtdji panaszok alapjin
gennyes cholecystitis, majtalyog vagy epe-
holyag-daganat diagnézisdval végzett cho-
lecystectomia déntdtte el a diagndzist.

Az epehdlyag parazitds betegségei. A na-
lunk el6fordulé parazitdk koziil az Ascaris
lumbricoides é a Giardia lamblia jon
szOba. Az ascarisok a Vater-papillin ke-
resztiil hatolhatnak az epeutakba, elziré-

ddsos sdrgasagot okozhatnak, cholecysti-
tist, cholangitist, majtalyogot, granulomas
hepatitist. A diagnézis a duodenumnedv-
ben, székletben taldlhatd féregpeték, eset-
leg az eozinofilia alapjan lehetséges, de:
ritkasdguk miatt alig fordul eld, hogy
cholecystitisben vagy akar elzdrédasos
sargasdgban erre az etiol6giai lehetSségre:
gondolndnk. Az ERCP néha jellemz8
tel6dési hidnyokat bizonyit az epeutakban.
A tennival6 minden esetben miitét. Féreg-
hajtds csak az emésztGtraktus ascarisait
pusztitja el, az epeutakban levéket nem.

Sokkal gyakoribb az, hogy frissen (na-
tivan) vizsglt duodenumnedvben gyorsan
mozg6 lamblidkat taldlunk, néha megleps
nagy szdmban. J4l felismerhetd, szaporan
mozgd korte alaki képletek. Ilyenek azon-
ban egészen panaszmentes egyének duo-
denumnedvében is nemegyszer kimutat-
hatok. Méaskor megtaldlhaté a lamblia
olyan betegek duodenumnedvében vagy
akdr B-epéjében is, akik a legkiilonb6z8bb-
kolecisztokolangiopatis panaszokban
szenvednek. Maig sem lehet hatdrozottan
4llitani, hogy a giardiasis és az epepana-
szok kozt Gsszefiiggés lenne, néhdny eset-
ben azonban a giardiasis megfelel6 keze-
lése és megsziintetése utdn a beteg pana-
szai megsziinnek. Ez a tény természetesen
a funkcionalis betegség lehetségét nem
zarja ki. Anélkiil tehdt, hogy a giardiasis
patoldgiai jelent8ségét biztosan 4llithat-
ndk [306], minden olyan esetben, melyben
a giardiasis kimutathat6, végezziink meg-
felel§ kezelést chloroquinnal, Atebrinnel,
metronidazollal (Klion).

Az epehdlyag cholesterosisa (cholesteri--
nosis), melyet cholesteatosisnak és szeder-
epehdlyagnak is neveznek, az epehdlyag
nyalkahartyajanak redSiben megfigyelhet§
koleszterinlerakddas, mely oly mérvi le-
het, hogy a kiemelked6 gobsdk rdntgen-
vizsgalatakor telddési hidnyokat okoznak
és az epehdlyag fala szabélytalan rajzo-
latiinak latszik. Gyakori az ilyen epeho-
lyag primer bilidris cirrézisban. Maskor
a koleszterin lerakédasa diffiz folyamat
és sem klinikai, sem radiolégiai tiineteket
nem okoz. A koleszterézisos epehdlyag

255



miikodése kifogistalan, az esetleg eltivo-
litott epehélyag nyalkahértyajit azonban
zsiros massza boritja, mely koleszterinbdl,
koleszterin-észterekbdl, telitetlen, alacsony
molekulasilyd zsirsavakbol és trigliceri-
dekbdl 4ll. A koleszterin nem a vérbdl,
hanem az epébdl szdrmazik, de az epehd-
lyag falaba keriilésének mddja nem isme-
Tetes. A szinte polipokat alkotd koleszte-
Tinr6gok leszakadhatnak és kd&képzddés
magvat alkothatjdk, a cholesterosis azon-
ban f6képp fiatalkorban fordul eld és
gyakran k& nélkiili epehdlyagban. Klini-
kai tiineteket nem okoz.

A kronikus cholecystitis gyogyitdsa —
k8 mutathaté ki — miitét. Ha k& vag
sziikiilet kizarhat6 (az ERCP is normal
leletet ad) konzervativ kezelést kell vége:
niink, spazmolitikumokkal, szedativumol
kal, esetleg ivékurakkal, sz€les spektrum
antibiotikumok adagolasdval.

Pozitiv bakteriologiai lelet esetében
koérokozd rezisztencidjanak megfeleld, cé
zott antibiotikumok adagoldsira van sziil
ség.

JO szolgilatot tesz ilyen kdresetekbe
kemoterapeutikumok (pl. Sumetrolim) ta.
tés szedése is.

Cholangitis

Cholangitisr6l akkor beszéliink, ha a
gyulladds nem az epehdlyagban vagy a
-ductus cysticusban, hanem egyéb epeutak-
ban zajlik. A gyulladds helye szerint
extrahepatikus cholangitist és intrahepati-
kus cholangitist kiilonithetiink el, az utébbi
inkdbb cholangiolitis néven szerepel. Ha
a legkisebb, hdAmmal mar nem bélelt epe-
utakra, vagyis kozvetlenill a madjsejtek
kozé terjed a gyulladas, cholangiohepatitis
keletkezik.

Az epeutak gyulladdsara akkor Kkeriil
sor, ha teriiletiik6n valahol elzarddas
keletkezik. Az ok leggyakrabban chole-
-docholithiasis, maskor intrahepatikus epe-
k6, az epeutak stricturdja, cholangitis
sclerosans és ritkdn tumoros elzarddas,
leginkdbb malignus cholangioma.,

A cholangitisek oka mikroorganizmu-
sok felszaporoddsa a pangd epében. Leg-
gyakrabban itt is az Escherichia coli sze-
tepel, de okozhatja az epeutak gyullada-
s4t mindazon kérokozd, mely a cholecy-
stitisek kialakuldsdban szerepel. A fertGzés
atja elvileg hematogén lehet, az arteria
hepaticdn és a vena portaen at kévetkez-
het be, lehet kanalikuldris, a mé4j A&ltal
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kivalasztott koérokozdk révém, leggyal
rabban azonban aszcendild, a gyomo:
bél traktusbdl a Vater-papillan kereszti
(biliodigesztiv anasztomdézis) vagy az ep
hélyagbdl a ductus cysticuson kereszti
retrogrdd modon. Limfogén fert§zés
lehetséges a kornyez$ szervek betegsége
vel, pl. appendicitisszel, pancreatitissz
kapcsolatban.

Mindebbdl az tinik ki, hogy a chola:
gitis altaldban szekunder betegség, mé
akkor is, ha tiinetei esetleg elGtérben al
nak.

A cholangitis kozvetlen oka leggyal
rabban choledocholithiasis. A mar fer
emlitett okokon kiviil még a kovetkez
el6idéz8 okok szerepelnek : a Vater-papill
sztendzisa, tumora, sphincterszklerézi
szuprapapilliris duodenalis divertikulun
perivisceritis subhepatica, az epeutak os:
szenyomatdsa, pankreiszdaganat, miité
hiba, kréonikus pancreatitis, a mdjkapt
ban elhelyezked§ mirigy, tumormetaszts
zis, ritkdn az epeutakba keriilt ascari
Ezek az allapotok azonban 4ltaldban kr¢
nikus cholangitist okoznak és ennek he
veny fellobbandsa az akut cholangitis.



Cholangitis acuta

E betegség legkorabban megjelend tiine-
te a ldz, mely legt6bbszér hidegrazissal
jir. A 14z néha csak rovid ideig tart, eset-
leg egyetlen napig, maskor a nap folyamén
tobbszor is hidegrdzas jelenik meg, mely
akar szabdlyosan is ismétlGdhet és mala-
ria gyandjat kelti. A 1azas rohamok koz6tt
a beteg szubfebrilis vagy akdr laztalan is
lehet és egészen egészségesnek érezheti
magit. A 14z megjelenését azonban jobb
bordaiv alatti fijdalom, nyomas, fesziilés,
hdnyés kiséri. A fijdalom nem stulyos,
néha el is marad és a beteg csak rekurralé
ldzrohamok miatt keriil vizsgalatra. A 14z
és a fijdalom megjelendsét sdrgasig vagy
legaldbb hiperbilirubinémia kovetheti, de
néha csak a vizelet valik s6tétebbé vagy
urobilinogéntdl pirosabba. Az egyes roha-
mok folyamdn a sirgasidg n6 és elGbb-
utébb 4dllandé marad. A leirt kép a
Charcot-féle intermittilo bilidris ldznak
felel meg.

A m3ij megnagyobbodik, néha a sze-
miink el6tt n§ meg egy-egy lazroham fo-
lyamén és kiilénosen akkor, ha a laz 4al-
landova valik. A m4j tomott tapintatd és
nyomdsérzékeny. Fokozatosan a 1ép is
tapinthatéva valik és a splenomegalia
anndl nagyobb, miné] tartdsabb a betegség.

Id8sebb egyéneken, éppligy, mint akut
cholecystitisben, a 14z megjelenését és a
hasi fajdalom fokozddasat altaldnos tiine-
tek kisérik: a vérnyoma4s esik, szivgyenge-
ség aiakul ki, anginas jelleg(i fijdalom je-
lenik meg. Maskor éppen az id8s emberek
cholangitise nagyon is tiinetszegény lehet.

A liz idején a vérbdl is kitenyészthetd

a cholangitist okozé mikroorganizmus,
ilyenkor valbjaban cholangitises szepszis-
181 van szd. Intermittdlé vagy remittalo
tartds ldz, méj és 1épnagyobbodas, sdrga-
sag jellemzi ezt az 4llapotot, melyben a
legkisebb epeutak fert6zddése folyaman
apr6 multiplex talyogok keletkeznek, ezek
minden kovetkezményével egyiitt. Ilyen-
kor a jobb oldali rekeszizom magasabban
4ll, diafragmdlis pleuritis keletkezik, em-
pyema alakul ki, szubfrenikus talyog.
Endocarditis, veseelégtelenség is kialakul-
hat és a haldl silyos szepszis dllapotdban
koévetkezhet be.

A vérsejtsiillyedés erGsen gyorsult, gyak-
ran 100 mm/h-ndl is gyorsabb. A leuko-
citaszdm viltozd, ismeretesek coli-chol-
angitisek, melyek éppen leukopénidval
jarnak. Anémia fejl6dik, megn8 a szérum
AP-aktivitdsa. A transzamindz csak kisebb
mértékben névekedik. Nagymértéki — en-
nek vizsgilatara természetesen csak nem
icterusos betegen keriilhet sor — a BSP-
retencié. A duodenumnedv, melyet szon-
dan nyeriink, gyakran sotét, cafatos, zava-
T08, gennyet tartalmazhat, belGle bakté-
riumok tenyészthetSk ki.

A nem gybgyuld, tartds vagy gyakran
ismétl6d6 akut cholangitisek késdi kovet-
kezménye a szekunder bilidris cirrdzis.

A tennivalé elsGsorban oki kezelés és
megfelelé sebészi beavatkozds az ERCP
vagy PTC lelete alapjan. A miitét elGké-
szitéseként az epeutak transzhepatikus,
endoszkopos vagy sebészi drénezése jon
sz6ba, kozben megfelelS széles spektrumi
antibiotikumok adasa és tiineti kezelés.

Cholangitis chronica

A kronikus epetitgyulladds nem minden
esetben okoz tiineteket és a beteg esetleg
csak a szubfebrilitist veszi észre. Maskor
az epeutak megbetegedéseire jellemzd jobb
bordaiv alatti panaszok jelennek meg és
a klinikai kép a kronikus cholecystitis
képének felel meg. Kiilondsen oreg em-

17 A mij, az epeutak...

berek krénikus cholangitisében ismeretes,
hogy a tiinetek nagyon enyhék és bizony-
talanok, ink4bb csak altalanos jellegfiek,
faradtsagban, gyengeségben, fogyasban,
rossz kdzérzetben, étvagytalansdgban nyil-
vanulnak. Maskor a mdj mérsékelten

z g7

megnagyobbodik, a kés&bbiek folyamén
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Az abra jobb oldaldn tdg interlobuléris epeut részlete lathat6. A hambélés szabilyos. A lumenben
deszkvamdlt hamsejtek - csoportja lathatd. Az epeut faldban koncentrikusan rendez8dott kot6-

szoveti

a 1ép is. A duodenumnedvben b8ven tald-
lunk polimorf magvh fehérvérsejteket,
els6sorban a C-epében, mérsékelt BSP-
retenci6t tapasztalunk, a BSP kivélasztasa
az epében késik, a festék az iv. beadast
kovet8en 20 perc elteltével jelenik csak
meg. Ez a Caroli-préba, mely nem elég
megbizhaté, de adalék lehet a diagndzis-
hoz. N§ a szérum AP-aktivitisa & mini-
malis hiperbilirubinémia is megjelenhet.
Gyakran kiséri ezeket a tiineteket pruritus.
Hossz1 ideig észrevétlen vagy nem helye-
sen felismert betegség is bilidris cirrdzisba
mehet 4t.
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rostok lathatok és limfocitdkbdl all6 besziir6dés van

A krénikus cholangitisek masik forméja
az akut kolangitiszes rohamok vagy id6-
szakok kozti tiinetszegény, csak dltaldnos
tiinetekkel jaro, esetleg szubfebriszes perid-
dus (96. dbra).

Bar a SCHOTTMULLER altal posztuldlt cholangitis
lenta, melyet a Streptococcus viridans okoz és
amely a lentaszepszis egyik megjelenési formija
volna, mint 8néll6 korkép ma mar nem tarthatd
fenn, cholangitis lentdnak ma is neveziink olyan,
kevés tiinettel, szubfebrilitdssal, gyorsult siillye-
déssel jaro kronikus cholangitist, melyet kiilonb6z6
baktériumok idéznek elS. Ilyen cholangitis elkii-
16nitése mindazondltal nem litszik sziikségesnek.



Extrahepatikus cholangitis

fgy nevezhetink minden olyan chol-
angitist, mely a ductus hepaticusok vagy
a ductus choledochus méjon kiviili gyul-
ladasos folyamata, melynek eredménye-
képpen az emlitett vezetékekben sziikiilet
keletkezik, majd bizonyos obliteraci6é jon
létre (cholangitis chronica obliterans).
Elkiilonithetiink kiilon choledochitist is.
E megbetegedéseket altalaban k6 okozza
vagy miitét utdni 4llapotként jelennek
meg, killon koérkép elvalasztasira tehat
valéjdban nincsen sziikség. Ezeknek az
allapotoknak a diagnézisaban az ERCP-
nek és a TPC-nek van donté szerepe. Valo-
jaban a betegségeknek ebbe a csoportjaba
sorolhaté a mas etioldgidji, mar targyalt
cholangitis sclerosans is. A klinikumban
leggyakrabban azok a krénikus cholangi-
tisek keriilnek elénk, melyek a cholecyst-
ectomia miitéte utdn keletkeztek és ame-
lyekben a choledochus megnyitdsa utani
hegesedés, esetleg a choledochus megsér-
tése vagy lekotése a betegség kialakulasa-
nak oka. Ezekben az esetekben az inter-
mittiléan megjelend 14z, az icterus, a gyor-
sult siillyedés és a fajdalom mindenképpen
sebészi korrekcibt tesz sziikségessé. Ez jon
szoba — ha egyiltalin elvégezhet§ —
azokban a cholangitisekben is, melyeket

choledochogastrostomia, choledochoduo-
denostomia készitése utdn a mikroorga-
nizmusok aszcenziéja okoz. A cholangi-
tisnek minden esetben fenntarté okat kell
megkeresni és ezt kell — kiilonb6z6 plasz-
tikai miitétekkel — korrigdlni. Ha ez nem
lehetséges, széles spektrumit antibiotikum-
mal kell erélyes kuirat végezni, vagy kemo-
terapeutikumokkal, melyeknek adagolasit
lehetSleg periodusonként folytatjuk.

Megjegyzem, hogy a sebészek korében
bizonyos ,,etikai”’ okokbdl szokds, hogy
— ha a beteg cholcystectomidja nemsike-
riilt tokéletesen, vagy valamilyen strictu-
rara vezet6 hiba tOrtént, vagy esetleges
lekotése vagy 4tvagas miatt plasztikai mii-
tétre keriilt sor — a korrekciét annak a
sebésznek kell elvégezni, aki az elsé mii-
tétet végezte. Megallapitast nyert azonban,
hogy az epeutak miitétei akkor a legered-
ményesebbek, ha ezeket e téren gyakor-
lott, specidlis ismeretekkel rendelkez8 se-
bész végzi.

Az ,etikai” szempontok tehdt a beteg
érdekében hattérbe szorulnak és vélemé-
nyem szerint a reoperaciot lehetSleg ne az
a sebész végezze, aki — ha sajat hib4jin
kiviil is — hozzéjarult a reoperaci6 sziik-
ségességéhez.

A Vater-papilla sztenozisa

E sztenézis maga nem gyulladdsos be-
tegség, targyaldsa mégis itt ldtszik helyes-
nek, mert a cholangitisek és az epeutak
sziikiiletével jaré klinikai tiinetek egyik
leggyakoribb oka a Vater-papilla sztené-
zisa. Bz a kérkép az irodalomban kiilon-
b6z8 neveken szerepel: papillitis steno-
sans, odditis, Vater-papilla szkler6zis,
»,maladie du sphincter Oddi” stb. Az ese-
tek legnagyobb része cholelithiasishoz
csatlakozik, a betegek anamnézisében te-
hét legtobbszér kolelitidzisos panaszok
szerepelnek vagy e panaszok miatt végzett
cholecystectomia deriil ki.

17+

A papillaba ¢kelddott k& legtobbszor
gyulladast okoz, melynek kévetkezménye
hegesedés, zsugorodds. De szklerézis ko-
vetkezhet be az Oddi-sphincterben k&
nélkii] is. Ilyenkor az eredet ismeretlen,
de ezt az elvaltozidst legtSbbszor id6s
embereken taldljuk. Reflektoros spazmus
is feltételezhet8. A végeredmény minden
esetben szfikiilet, a kovetkezmény pedig
epepangas, az epeutak kitdguldsa. A tii-
neteket nem tarthatjuk jellegzeteseknek,
hasonlitanak a choledocholithiasis tiine-
teihez. Az allapot 6 veszélye cholangitis
kialakul4sa.
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A papillaszten6zis okozta elzarddas
sohasem teljes, ezért icterusszal csaknem
sohasem jar. Legfeljebb id6nként észlel-
hetiink dtmeneti hiperbilirubinémiit. Gya-
koribb jelenség a pankredszvezeték idGn-
kénti elzaréddsa és ennek kovetkeztében
a pankredszfermentumok névekedése a
szérumban, krénikus pancreatitisre utald
klinikai tiinetek megjelenése. Gyakran no-
vekszik a szérum AP-aktivitasa is.

A diagnézis legbiztosabban az epeutak
tagulata alapjan allithats fel. A tégulat
az egész epetitrendszerre kiterjed. A Vater-
papilla morfolégidjanak variaciéi miatt
az endoszkdpos katéter bevezetése nem
mindig sikeriil, masrészt kimutathat6 szfi-
kiilet nélkiil is tAgabbnak mutatkoznak az
epeutak. A katéterezés akaddlyozottsaga
miatt természetesen nem szabad a papilla
Vateri sztenézisira kovetkeztetni. Az is
el6fordul, hogy, az epeutakat feltoltve,
azok tdgabbnak Idtszanak, ugyanakkor
a papillaorificium is tagabb. Ez chole-
dochuskd kiiiriilése utdn révid idGvel ész-
lelhetS jelenség. Az epeutak tdgulatira és
a papilla sziikiiletére utal az a tapaszta-
lat is, hogy ilyenkor a kolecisztografids
kontrasztanyag kiiiriilése késik. Am ez
sem egészen biztos jel. Altalaban az emli-
tett klinikai tiinetek és az ERCP alkalma-
val tigultnak bizonyulé epeutak alapjin
allithatdé fel a diagndzis, a hamis pozitiv
diagnézisok szdma azonban elég nagy:
23%, [657, 658].

A papilla barmilyen eredetii szfikiileté-
nek megolddsa az elterjedt endoszkdpos
sphincterotomia Ttjan torténik. Ezt az
eljarast CLASSEN és DEMLING irta le 1974-
ben [164], sokan mddositottak [165, 179,
659, 755] és ma mar a choledochuskdvek
mfitét nélkiili eltavolitasidra, a Vater-pa-
pilla tumora esetében palliativ miitétként
az epelefolyas biztositdsira végzik. Az el-
jiras lényege egy hiros eszkdznek, a pa-
pillotomnak felvezetése a sziikiilet terii-
letére, majd a hir megfeszitése é ugyan-
akkor elektrokauterezés. A metszésnek
a ductus choledochus intramuralis szaka-
széra kell korldtozédnia (1. 89-—-91. 4bra).

Az endoszképos sphincterotomia (EST)
indikécibja tehat:

260

1. a Vater-papilla sztendzisa,

2. choledocholithiasis,

3. papillatumor.

A Vater-papilla sztenézisa esetében az
EST elvégzése akkor indokolt, ha a beteg-
nek az epeutak betegségére utalé panaszai
vannak, ha cholestasis laboratériumi jelei
kimutathat6k és ha tagult extra- és intra-
hepatikus epeutakat taldlunk. Choledo-
cholithiasisban az EST elvégzése elsSsor-
ban cholecystectomia utdn indokolt, vala-
mint a cholecystectomiatdl fiiggetleniil
akkor, ha miitét nem végezhetd, pl. a beteg
kora vagy szivbetegsége, vagy altalanos
gyengesége miatt. A Vater-papilla tumora
esetében mfitéti elSkészitésként vagy in-
operabilitds fennalldsakor palliativ elj-
rasként alkalmazhatd.

Az EST kontraindikiciéi a kovetkezdk-
ben foglalhaték Ossze [657, 659]:

1. Nagy kiterjedésii intrapapilldris szte-
nozis.

2. Egyéb, sebészi megoldast igényld
epetiti betegség.

3. Vérzékenység.

4. Akut pancreatitis. Megjegyezziik,
hogy vannak, akik ,,akut bilidris pancrea-
titis’-ben j6 eredménnyel végeztek pa-
pillotomiat [757].

5. Juxtapapilldris diverticulum, ha az
apatémiai viszonyok nem megfelelSk.

6. Tulsdgosan nagy k&, melynek eltavo-
z4sa sphincterotomia utdn sem remélhetd.

Klinikink anyagaban [659] 12 Vater-
papilla sztenozis eset mindegyikében ered-
ményes volt a papillotomia. 92 chole-
docholithiasis esetben 49-ben {iriiltek ki
a kovek maguktdl, 28 esetben pedig Dor-
mia-kosar segitségével végzett extrakcié-
val. A siker tehat 82%,-0s.

Az EST sz6v8dménye laz, perforicid,
vérzés, akut pancreatitis lehet és id6nként
beszorulhat a felvezetett Dormia-kosar is.
Az ismertetett anyagban [657] 105 EST
sordn 11 alkalommal tdmadt sz6v6édmény
és egy haldlos sz6v8dmény is volt. Ez
ut6bbi 1%,-nak felel meg, ami az irodalmi
adatokkal egyezik. Arra int ez az 1%, hogy
a miiveletet kell§ indikacidval, a kontra-
indikécidk tekintetbevételével, alapos meg-
gondolds utdn végezziik.



A sphincterotomian keresztiilment bete-
gek késGi sorsira nézve semmiféle ag-
gaszt6 adatunk nincs. A betegek panasz-
mentesek maradtak, szamba jov6 hege-
sedés nem kGvetkezett be [792]. Mindazon-
4ltal javasolhat6, hogy fiatal vagy jo szer-
vezetfi idGsebb betegeken, akiken a mii-
tétnek komoly kockézata nincs, inkdbb
miitéti megoldast valasszunk & az EST-t

csak a fent megadott indikdcidk alapjin
végezziik.

Kisérletet tettek a sphincterotomia he-
lyett a Vater-papilla egyszerfi tdgitisira
is [832].

Minthogy azonban a sphincterotomia
gyakorlott kézben technikailag kOnnyen
elvégezhets, nem latszik érdemesnek a td-
gitassal foglalkozni.



22. fejezet

Epetti panaszok morfologiai lelet nélkiil

Régebbi monografiak részletesen foglal-
koznak a diszkinézisek lehetSségével, s6t
klinikai képével. Az angolszész irodalom-
ban ilyen korkép ritkan szerepel. Ami6ta
a diagnosztikus eljarasok nagy szama valt
ismertté és a finomabb anatémiai eltéré-
sek pl. ERCP segitségével vagy mas mod-
szerekkel felismerhet6vé valtak, a diszki-
nézis mint diagndzis egyre inkdbb eltinik
a gyakorlatbdl.

Minthogy az epehdlyag é az epeutak
dinamikdjdban az egészséges dallapothoz
az izommikodések, sphincterdsszehiizé-
dasok és tagulasok megfelel6 harmonikus
egylittm{ikodése sziikséges, konnyen fel-
tételezhetd, hogy a beidegzés zavara folya-
man e harmdnia és sziikséges Osszjaték
megsziinik, panaszokat okozd pangas,
nyoméasfokozddas keletkezik. Hipertonids
és hipoténids diszkinézist kiilonitettek el.
Ma is kérdés, hogy van-e jogunk akér
hipoténusos, akar hiperténusos diszkiné-
zis, tehdt az epeutak tisztin funkciondlis
betegségének elfogadisihoz. Kétségtelen,
hogy bizonyos esetekben, pl. diabéteszben,
megfigyelhetjitk az epehodlyag renyheségét,
feltehetSleg autondm neuropitia kovet-
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keztében, a kontrasztanyag késdi kiiirii-
Iése, az epehdlyag renyhe Osszehiizédésa,
dilatacidjaforméjaban. Ilyenallapot gastro-
enteroptosis részjelensége is lehet. Gon-
dolni kell azonban arra, hogy az epehé-
lyag kiiiriilésének mechanikus akadélya
is széba johet, pl. a ductus cysticus anaté-
miai elvaltozasa, vagy az Oddi-sphincter
spazmusa, hiperténusa vagy papillaszte-
nézis, legtobbszor organikus eltérés ko-
vetkeztében. Radiokoleszcintigrafids vizs-
gélattal [923] azonban ki lehetett mutatni
az Oddi-sphincter tonusidnak funkcion4lis
fokozddasat és a szerzk feltételezik a hi-
perténusos Oddi-sphincter diszkinézis 1é-
tezését, s6t elméleti meggondolasok alap-
jan sikeresnek bizonyult terdpids kisérle-
teket is kozolnek.

Végiil is azt gondoljuk, hogy az esetek
nagy részében — ha organikus eltérést
biztosan nem tudunk kimutatni és a be-
tegnek az epeholyagra és az epeutakra
vonatkozd panaszai vannak, melyeket méis
megbetegedés nem magyardz — pszicho-
vegetativ szindrémdra is gondolhatunk,
ezek ugyanis az emésztStraktus egyéb te-
riiletein ismertek.



23. fejezet

Az epehdlyag és az epeutak daganatai

A joindulati daganatok klinikai jelen-
t8sége csekély. Ezek leggyakrabban az
epehodlyagban helyezkednek el, fibromdk,
myxomdk, adenomdk, esetleg papillomdk.
Az epehdlyag feltoltésekor az epehdlyag
faldhoz csatlakozd kisebb-nagyobb, izo-
1alt vagy tobbszords Aarnyékkieséseket
okoznak, melyeket k6 negativ 4rnyékaval
lehet oOsszetéveszteni. Leginkabb a fun-
duson fordulnak el6. A koleszteringzis
papillaris tumorait, melyek f8leg kolesz-
terinb6l 4llanak, mar emlitettiik. Valodi
papilloma a kolecisztografidk 0,3%;-4ban
figyelhet6 meg, 1/2—1 cm 4tmérdjii, az
epeholyag koézepe felé irdnyuld arnyék-
kiesés formajaban. El6fordul e papilloma
malignus elfajulasa is [626]. A j6éindulati
daganatok altaldban epek8 miatt végzett
cholecystectomia alkalméval tiinnek elG,
mellékleletként. Még ritkabban fordulnak
el6 az epevezetékek joindulati daganatai.
A choledochus ritka benignus daganata
elzdrddasos sargasag miatt keriil miitétre.
Mezenchimalis eredetli granuldris sejt-
daganatot is leirtak [398].

Az epehdlyag karcinéméaja (97. dbra)
nem gyakori daganat, irodalmi adatok
szerint valamennyi .karcinéma 1—2%-a
az epehdlyag daganata. 70—90%-ban
koves epehdlyagban keletkezik, kiilénd-
sen az elmeszesedett ,,porceldn-epehd-
lyag” hajlamos malignus daganat kelet-
kezésére. Oki Osszefiiggés azonban a cho-
lelithiasis vagy az ezt kisérS cholecystitis
€s a daganat kozétt mem bizonyithato.

Az epehélyag leggyakoribb malignus
daganata az adenocarcinoma, mely papil-

laris jellegii. Aranylag lassan nd a falbdl
a lumen felé és szabilytalan feliileti
tomeget alkot az epehdlyagban. Scirrhus
és anaplasztikus daganat is el6fordul, az
utébbi tekinthet§ leginkdbb rosszindula-
tinak. A daganat legtobbszor az epehd-
lyag fundusiban helyezkedik el, de meg-
jelenhet az epehélyag egyéb teriiletein is,
s6t infiltrdlhatja az egész epehdlyagot is.
Az epeholyagrél a daganat gyorsan terjed
ko6zvetleniil a méjra, a colonra, az omen-
tumra, a hasfalra, a majkapuba, a perito-
neumra. A pankredszra nem szokott ra-
terjedni. Gyorsan alakulnak ki metaszta-
zisok a kornyéki nyirokcsomdkban. Az
epehdlyag nyakabdl kiindulé daganat ha-
mar sargasagot okoz, a fundus daganata
csupan késébben. A choledochust az
infiltralt nyirokcsomok is gyorsan sziikit-
hetik vagy elzarhatjak és igy koran kelet-
kezhet elzarodasos tipust sargasag. El6-
fordul, hogy a diagndzis a koldék metasz-
tazisabdl 4llithatd fel. T4avoli attét a medi-
astinamban, a tiildGben a mellhartyan, a
mellékvesében és az ovariumban kelet-
kezhet.

A diagnézis felallitisakor a daganat
csaknem mindig inoperabilis és hosszabb
talélés miitét révén csak akkor véarhaté,
amikor a karcinéma — cholecystectomia
alkalmdval — véletlen lelet, vagyis sta-
diuma korai. Az epehélyag-karcindma-
ban szenvedSk atlagos élettartama a kar-
cinéma diagnozisdtdl szamitott hét hoénap-
nal nem nagyobb [29].

Minthogy az epehdlyag malignus daga-
nata gyakran keletkezik koves epehdlyag-
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97. dbra. Adenocarcinoma cholecystae

Az abra bal oldalan felismerhetS az epehdlyag faldnak izomzata és a lobsejtekkel infiltrdlt szubmu-
koézus kotSszovet. A jobb oldalon, a nyalkahartya helyén, atipusos hengerhamsejtekbdl all6 daga-
natos szovet van

ban, az évek 6ta meglevd és ismert pana-
szok elfedik a karcindma esetleg 1j pana-
szait. Mindig gyands azonban a sok éves
panaszok jellegének megviltozdsa. A ké-
likdk helyébe pl. 4llandé fajdalom, méj-
taji tartés nyomasérzés 1ép, az idSnként
megjelend 14z helyébe tartés 14z vagy hé-
emelkedés. E valtozdsokat a has intenziv
puffadisa, fokozddd étvagytalansdg, test-
sulycsOkkenés kiséri. Tipusos tiinet csu-
pin a sdrgasdg, melyet pruritus el6z meg
vagy kisér. Sajnos, ha a sdrgasig megjele-
nik, az emiatt végzett miitét csaknem min-
dig inoperdbilis daganatot talal.

Ha cholelithiasisnak megfelel§ panaszok
nem szerepelnek a beteg anamnézisében,
a diagndzis még nehezebb és bizonytala-
nabb. Ritka esetekben az epehélyag fel-
tiinGen kemény tapintata kelti fel a gyantit
a méj széle alatt érezhetS csontkemény
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rezisztencia. Maskor az epehélyagtaji faj-
dalmat kisér§ 14z, a fel nem tolthets epe-
hélyag alapjidn végzett miitét deriti ki az
ugyancsak legtGbbszor inoperdbilis daga-
natot.

Korai kérismét elvileg csak a laparosz-
képia tehet lehet6vé és ez adja meg a
korai miitét lehet8ségét is. Sajnos éppen
a kolelitidzisos betegek jelentékeny részé-
ben, a lezajlott gyulladdsok kovetkeztében
kialakult 6sszendvések lehetetlenné teszik
a daganat 14at6térbe hozasat és ilyenkor is
legtobbszor mar csak a majmetasztazisok
vehetSk észre.

Az epehdlyag karcindmdjinak korai
diagnodzisa ma még az ERCP lehet&ségének
birtokdban is alig lehetséges. Ez magyaraz-
za, hogy az epehdlyag malignus daganatai-
nak a prognézisa igen rossz. 11 rezekalt
epehélyagtumor esetében a miitét utdn



egy évvel mar csak egyetlen beteg élt
[681]. Nem kielégitS eredményiiek a kor-
nyi nyirokcsomok eltivolitasival és a méj
rezekcidjaval jaré heroikus miitétek sem.

A megel6zés egyetlen médja az lehetne,
ha minden cholelithiasisban szenvedd
betegen cholecystectomiit végeznénk. Epe-
hélyagdaganat azonban nem epekdves
betegen is el6fordul, el6forduldsa 4ltala-
ban ritka és a cholecystectomia haldlozasa
is 0,5—1,0%. Véleményiink viltozatlanul
az, hogy a karcinémaprevencié a chole-
cystectomia indikaciéi kézt nem jon sz6ba.

Az epeutak malignus daganatai, a chol-
angioma és a cholangiocarcinoma, ugyan-
csak ritkdk, de sectiok alkalméval kideriil,
hogy ismeretlen eredetii sdrgasidgot nem-
egyszer az intrahepatikus epeutak daga-
nata okoz. Ennek diagnézisa ma mar
ERCP vagy PTC 1tjin lehetséges (98.
dbra). A daganat az epeutak rendszeré-
nek barmely pontjardl kiindulhat, a chole-
dochusbdl épprigy, mint a ductus hepati-
cusokbdl és elSfordulnak tisztin intrahe-
patikus cholangiomék is. Az ez utébbi da-
ganatok 4ltal okozott klinikai kép (me-
chanikus icterus) nem kiilonbozik egyéb
mé4jdaganatok klinikai képétdl.

Az epeutak malignus tumordra némileg
hajlamosit a colitis ulcerosa [728], a vildg-
rahozott mdjfibrézis, a Caroli-szindroma,
a policisztds mdaj, minden epeuti ciszta,
a bilidris atréziabdl szdrmazé bilidris cir-
rézis [453]. Hajlamositanak a méjparazi-
tak is, kiilondsen Tavol-Keleten a Clo-
norchis sinensis. Ugy latszik, hogy hajla-
mot képvisel a tifuszbaktérium-hordozas
is [953].

A legjellemz8bb tiinet a sdrgasag, me-
lyet mindig bdrviszketés kisér. (Primer
bilidris cirrézisban el8bb jelenik meg a
viszketés és csak késGbb a sdrgasig). A sar-
gasdg ingadozhat & példdul akkor, ha
csak az egyik hepaticusvezeték zarédik el,
kisfokti vagy nem is mutatkozik. Altala-
nos tumortiinetek legtobbszor kifejléd-
nek. A fajdalom nem jellemz8. A betegek
dltaldban lizasak. A m4j mindig meg-
nagyobbodik.

A laboratériumi jelek elzdréd4sos sdr-

98. dbra. A ductus choledochus tumoros sz{ikiilete.
ERCP

gasagra utalnak. Szcintigrafia és echogra-
fia egyarant a tdg intrahepatikus epeutak
képének felel meg. Az epeutak azonban
csak a tumor elStt, attdl proximéilisan

99. dbra. Vater-papilla karcinoma endoszkoOpos.
retrograd cholangiografias képe
A ductus choledochus intrapapillaris szakasza
egyenetleniil besz{kilt és az epeutak a normalis-
ndl tdgabbak
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tdgak. Biztos diagnézist az elzarddas és a
cholangioma helyére vonatkozdlag csak
az ERCP vagy a PTC ad (99. dbra),
maginak a daganatnak a diagndzisa azon-
ban inkdbb a beteg 4ltaldnos tiinetein
alapul. Az G6sszeesett epehdlyag intrahepa-
tikus tumor mellett, fesziil§, nagy epehd-
lyag a choledochus elzarddésa mellett sz6l.
Az elkiilonit6 diagnézisban a cholestasis
valamennyi lehetGségét tekintetbe kell
venni.

A gybgyitas az esetek legnagyobb részé-
ben, fGleg az intrahepatikus cholangiomak-
ban csak palliativ lehet. E tumorok azon-

ban 4ltaldban lassan fejlédnek, tobb éves
tartamot is megfigyeltek. A laparotomia
elvégzése mindenképpen sziikséges, a ten-
nivalékat a sebész a taldlt koriilményektS]
fiiggBen hatdrozza meg (méajlebeny-rezek-
ci6) és elhatarozdsiban az intraoperativ
kolangiografia lehetGségét éppuigy igénybe
veszi, mint a koledochoszkoépia lehetdsé-
gét.

Az extrahepatikus cholangiomdkat el
lehet tdvolitani rezekcié fitjan [842].
Perkutan vagy endoszkopos drénezés se-
gitségével, az epeelfolyast biztositani lehet
és a betegek igen sokd életben tarthatdk.



24. fejezet

Az epehdlyag és az epeutak egyéb (nem koves,
nem gyulladasos, nem daganatos) betegségei

E csoportba elsGsorban a fejl6dési
rendellenességeket sorolhatjuk. Az epe-
hélyag hidnya [342] legtobbszor egyéb fej-
18dési rendellenességekkel jar egyiitt. Az
epehdlyag hidnyozhat az epeutakkal egyiitt
vagy ép epeutak fiiggvényeként csokevé-
nyesen fejlett lehet és iirege nem alakul ki.
Ez az dllapot nem tévesztend§ Ossze a
kronikusan gyulladdsos, apréra zsugoro-
dott, esetleg a majba 4gyazott, lumen nél-
kiili epehdlyaggal. Ritkan fordul el§ a ket-
tés epeholyag, ugyancsak kett6s vagy
pedig ko6zos ductus cysticusszal. Kiilon-
bozik ettdl a septummal kettéosztott
egyetlen epehélyag, a vesica fellea bilobata.
Akcesszorikus epeutak az epehdlyagot
a méjbeli epeutakkal kézvetleniil kothetik
ossze. Ritkdn bal oldali epehdlyagot tald-
lunk anélkiil, hogy a betegnek situs inver-
susa volna. Bz az epehdlyag a maj bal
lebenyébdl indul ki. Klinikai jelent&sége
csak koros esetekben van, amikor a bal
oldali epehdlyag lehet6ségére nem gon-
dolunk.

Az epehdlyag nydlkahartyajanak her-
niaszerii kitiiremkedései a Rokitansky—
Aschoff-sinusok, melyek elsGsorban akkor
fejlédnek ki, ha az intravezikdlis nyoma4s,
pl. cholecystitisben, megnd.

Az epeh6lyag alakjanak kiilonbozd
rendellenességei fordulnak el6. A Idgd
(ptozisos) epehdlyag aszténids egyéneken
hosszfi nyakt, hossziikds alak( szerv,
mely a kismedencébe csiing é&s igen mobi-
lis (1. 15. 4bra). Ennek az epehdlyagnak
néha torzidja kovetkezik be. Perikolecisz-
tds adhézidk fixdlhatjdk a koérnyezethez,

maskor éles kontuarral tel6dik. Kovekkel
is teli lehet. Ijeszt8 tapintdsi leletet adhat
a kismedence jobb oldalan.

Siphonopathia. Az epehdlyag testét a col-
lummal 6sszekot§ infundibulum, az epe-
hélyagnyak és a ductus cysticus parhuza-
mos helyzet{ivé vilik és gyulladas eseté-
ben lap szerint 6sszen$. Bizonyos koriil-
mények kozott az ilyen epeholyag kiiirii-
lése akadalyozott, az epehdlyag kitdgul-
hat, benne gyulladas keletkezhet. Az
infundibulumnak az Gsszendvések kovet-
keztében recessusa johet létre, az un.
Hartmann-féle tasak, mely a kolecisztog-
rafia alkalméval tel6dik. Ha az epehdlyag
falat red6 roviditi meg, az Un. frigiai sapka
jOhet létre. Ez a forma az epehélyag
Osszehtizddasakor is megmaradhat. A ke-
letkez6 tasakban gyulladas lehetséges.

Szdmos normalis epehdlyagban figyel-
het6k meg rovidebb-hosszabb red6k az
epehdlyag fundusa és corpusa, a corpus és
az infundibulum, az infundibulum és a
nyak kozott. Ezek néha az epehdlyag egy
részét egészen lefiizik. Klinikai jelentGsé-
giik legtobbszor nincs.

Létrejohet lefliz8dés folyaméin a ho-
mokdra-epehdlyag, melynek egyik, kevésbé
konnyen iiriil§ részében ugyancsak gyul-
ladas lehetséges. Ismeretesek az epe-
hélyag divertikulumai, melyek kOképzS-
désre és gyulladisra egyarant alapot ad-
hatnak. Ilyen divertikulum intramuralisan
is kialakulhat akkor, amikor a Luschka-
jaratok kitdgulnak é a Rokitansky—
Aschoff-sinusok keletkeznek.
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Elbelyezkedhetik az epehdlyag a maéj
Allomanyaban. Keletkezhetnek kongeni-
talis adhéziok is.

Az epehdlyag torzidja, mely kiillonGsen
ptotikus epehdlyag esetében fordul el6,
ritka jelenség és legtGbbszér sovany, idGs
n8kon észleljilk. Az epehdlyag keringése
ilyenkor megsziinik, az epehdlyag falanak
nekrozisara keriil sor és a kovetkezmény
perforacid, mely ilyenkor mindig a szabad
hasiiregbe torténik. A klinikai kép igen
stlyos akut cholecystitis képe, a lehetd-
ség ritkasdganal fogva a valédi diagndzis
csak a miitét alkalmdval deriil ki. Az akut
torzié 6nmagitdl is megsziinhet & ismere-
tesek az intermitt4lé torzid esetei.

Az epeutak vildgrahozott atrézidja mar
az Wjsziil6ttdon kideriil, a nem sz{ing, s6t
fokoz6do sirgasag alapjan.

Néha rovid choledochust taldlunk.

Az eddig felsoroltakon kiviil az epeutak
és az arteria cystica még szdmos fejlédési
rendellenessége fordul elG.

Az epehélyag kiiirillési zavarat a col-
lum-cysticus teriilet adenomyofibromato-
sisa is okozhatja.

Ilyen vagy hasonlé elvaltozist az epe-
hélyag faldban Osztrogénkezeléssel lehet
1étrehozni. Kolecisztografia alkalméival a
funduson ilyenkor aprd, a kontraszt-
anyagot erfsen koncentrild tasakot 14-
tunk.





