Az Egészségiigyi Minisztérium szakmai protokollja
Majcirrozis

Készitette: A Gasztroenteroldgiai Szakmai Kollégium

1. Alapveto megfontolasok

1. Definicié
A cirrdzis hepatocellularis regeneracios gobokkel és kotdszovet-felszaporodassal jellemzett
irreverzibilis allapot.

2. Panaszok/Tiinetek/Altalanos jellemzék
A cirrdzisnak két stddiumat kiillonboztetjiik meg, a latens, illetve a manifeszt fazist. A latens
fazisban hianyoznak a panaszok és a tiinetek, a diagndzis csak véletleniil deriil ki.

A manifeszt fazisban a korel6zmény, a klinikai tiinetek, a laboratoriumi eltérések, képalkoto
eljarasok segitik a diagndzist. Biztos korisme méjbiopsziaval allithat6 fel.

A klinikai tiinetek aspecifikusak:
° rossz kozérzet;

gyengeség;
étvagytalansag;

puffadas;

fogyas;

bérviszketés;
libid6csokkenés;
majfoetor;
encephalopathia.

Ezek azonban egyéb betegségekben is eléfordulnak.

3. A betegség leirasa

Incidencia/Prevalencia/Morbiditas/Mortalitas Magyarorszagon

Ami az esetszamokat illeti, megbizhatdo hazai adatokkal legfeljebb a mortalitast illetden
rendelkeziink, a morbiditast csak becsiilni tudjuk.

Majcirrdzis vonatkozasdban:

Magyarorszagon 1970-ben a majbetegségek dsszhaldlozéasa 18,8/100 000 lakos volt, ez a szam

1998-ban 109,6/100 000 lakosra novekedett (KSH-adatok, a cirrdzis nincs kiilon részletezve,

de a fenti szamok dontden erre vonatkozhatnak).

e A morbiditast illetben Magyarorszagon 1997-ben a héaziorvosok 118 876 majbeteget
regisztraltak (KSH-adat, a cirrdzis nincs kiilon emlitve).

e A B-A-Z Megyei Kh. II. Belosztalyon 1999-ben 187 madjcirrozist kezeltiink, ez
orszagosan kb. 20 000, korhazban ellatott majcirrdzist jelenthet.



4. Kivalté tényezok

Cirrozishoz kiilonb6z6 okok vezetnek, ezek koziil az alkohol, a hepatitis B- és C-virus a
leggyakoribb.

Ritkabb okok: biliaris cirrhosis, autoimmun hepatitis, kronikus pangasos maj, toxinok,
gyogyszerek, genetikai anyagcserezavarok, igy haemochromatosis, Wilson-kor, alfal-
antitripszin hidnya.

Az okok feltardsa alapvetd fontossagli mar a cirrdzist megel6z6 fazisban, mivel a
specifikus oki terapia meggatolhatja, illetve lassithatja a cirrozis kifejlodését.

I1. Diagndzis

1. Anamnézis

Az anamnézis soran ki kell térni:

- az alkoholfogyasztas mértéke és tartama;

- korabbi sargasag, transzfuzio;

- régebbi parenteralis injekcidsorozat;

- tartés gyogyszerfogyasztas, vegyszer-expozicio;
- csaladi el6fordulas lehetdsége.

2. Fizikalis vizsgalatok

Poknaevusok;

petechidk;

palmaris erythema;

sargas sclerak, xanthelasma;

bérpigmentacio;

borvérzések;

a férfias szOrzet eltiinése;

gynaecomastia;

elédomborodé has vékony végtagokkal,

ascites, 6déma, hasfali sérvek.

A m4j rendszerint megnagyobbodott, éles széll, tomott, nem érzékeny, esetenként
egyenetlen felszinti.

Végstadiumban a megkisebbedett maj nem tapinthato.
Jelentdsebb ascites kikopogtathato.

3. Laboratoriumi vizsgalatok

A rutinvizsgalatok koziil hypersplenidra utalhat a csokkent fvs.-, thrombocyta- és vvt.-
szam. A vizelet ubg. altalaban emelkedett, €s a vizeletbilirubin pozitiv.

A majparenchyma karosodasara utalé enzimek, ASAT, ALAT, LDH, mérsékelten
emelkedettek lehetnek.

Az exkrécid zavarara utal a se. bilirubin, se. alkalikus foszfataz, GGT emelkedése.
Csokkent szintetikus kapacitast jelez a se. albumin, protrombin, PTI, se. kolinészteraz
koros volta.

Inaktiv, kiégett cirrozisnal a fenti laboratoriumi vizsgélatok hosszu évekig normalisak
lehetnek.



4. Képalkoto vizsgalatok

A képalkoté eljarasok koéztill a hasi UH-nak van elsésorban
differencialdiagnosztikai értéke (térfoglalo folyamatok a majban, epekdvesség),
de a majcirrozist valdszinusiti, ha a maj konturja megvaltozott, a maj
megnagyobbodott, ktilonésen a bal lebenye és a lobus caudatus. Ascites,
spenomegalia, portoszisztémas vénas kollateralisok ismerhetok fel.

5. Egyéb

e Az 0Osszes eddig emlitett diagnosztikai 1épés a cirrdzist csak valdsziniisiti, az egyetlen
bizonyit6 eszkdz a mdjbiopszia. Mivel invaziv eljards, csak akkor indikalt, ha az egyéb
diagnosztikai lehet6ségek nem adtak kelld timpontot a diagnozishoz, illetve kezelheté okot
kell azonositani (autoimmun hepatitis, Wilson-kor, haemochromatosis, PBC-stadium
megallapitasa). Lényeges, hogy a tlibiopszia alkalmaval 6sszefliggd hengert nyerjiink, az
anyag tartalmazzon tobb portalis traktust. Toredezett, kicsiny anyag esetén a szdvettani
vélemény is csak valoszintisito.

e A mjj laparoszképos megtekintése, illetve célzott biopszidja egyre ritkdbban végzett
eljaras, inkabb differencialdiagnosztikai szempontbo6l indikalt.

II1. Kezelés

e A majcirrdzis irreverzibilis allapot, hatékony, az egészséget helyreallito terapidval nem
rendelkeziink.
e A terapia az alapbetegség késleltetésére, illetve a szovodmények kezelésére iranyul.

A) NEM GYOGYSZERES KEZELES

1. Altalanos intézkedések
Alapvetd az ismert etioldgiai tényezok kiiktatasa: alkohol, toxin, hepatotoxikus gyogyszerek.

2. Diéta

e Fontos a taplaltsagi Aallapot javitdsa: magas fehérjetartalmii diéta (kivéve az
encephalopathiat), vitaminok.

e  Ascites esetén kezdeti 1épés a natriumbevitel megszoritdsa napi 2-3 g-ra. A beteg
egylttmikodése a vizelettel kivalasztott natrium mérésével ellendrizhetd. Ha a Na-
megszoritas elégtelen, diuretikum adasa sziikséges. Indulaskor rogziteni kell a testsulyt,
a se. elektrolit-, CN-, kreatininszintet.

e  Ha az ascites mellett 6déma nincs jelen, napi 0,5 kg teststilycsokkenés, 6déma esetén
napi 1 kg az elérendd cél. Nem kell teljes ascitesmentességre torekedni.

e  Hepaticus encephalopathia kialakultakor a taplalék fehérjetartalma 20-40 g-ra
csokkentendd, a toleranciatol fliggden a mennyiség emelhetd. A fehérje lehetdleg
novényi eredetli legyen.

B) GYOGYSZERES KEZELES (FELHASZNALT BIZONYITEKOK, AZOK SZINTJEI)

1. Ajanlott gyogyszeres kezelés



Hepatoprotektiv, antioxidans szereknek inkabb az alkoholos eredetli, cirrdzist megel6zd
allapotokban van Iétjogosultsaga. B-, C-virus-fert6zés esetén interferon, egyéb
antiviralis szerek az aktiv, virusreplikacidval jellemzett gyullad4sos fazisban javasoltak.
Wilson-kér, PBC, autoimmun hepatitis), ezek a ritkdbb, végstadiumba jutott
cirrdzisfajtdk a majatiiltetés altalanosan elfogadott esetei.

C) SEBESZETI KEZELES

Ismételten csapolasra szoruld ascites esetén peritoneovenosus sont sebészi beliltetése (Le
Veen- v. Denver-sont) jon szoba. Ez nem alkalmazhaté jelentds parenchymakdrosodas,
illetve fertdzott ascites esetén. Gyakori a sont elzarddasa, ezért gondos nyomon kovetést
igényel.

Tovabbi lehetéség a TIPS alkalmazasa, ez heveny varixruptura alatt is lehetséges. Gyakori a
hepaticus encephalopathia, illetve a sont elzarddasa.

Definitiv terapia a majatiiltetés.

IV. Rehabilitacio

V. Gondozas

Lehetséges szovodmények

Portalis hipertenzio

A vascularisan dekompenzalt majcirrézis az ascitesrdl (kopogtatassal vagy kis
mennyiség esetén UH-val), illetve a portoszisztémas kollateralisokrdl ismerhet6 fel (tag
hasfali vénak, caput Medusae, endoszkoppal észlelt nyeldcsd-, illetve gyomorvarixok),
valamint a kollateralis keringéshez csatlakoz6 portalis encephalopathiarol (tudatzavar,
flepping tremor).

A portalis hipertenzié noninvaziv indirekt igazolasa torténhet duplex ultrahanggal,
Doppler-médban a megvaltozott splanchnicus aramlds megjelenithetd. A portalis
nyomds direkt abrdzoldsa ritkdn sziikséges, valamely invaziv terdpidhoz kapcsolt:
sebészi beavatkozas, transjugularis intrahepaticus portoszisztémas sont (TIPS).

Szabad hasiiri folyadék egyéb okbdl is keletkezhet (szivelégtelenség, pancreatitis,
malignus propagacid, tbc, mixddéma), ezért frissen megjelend ascites esetén
diagnosztikus haspunkcié sziikséges annak eldontésére, hogy transsudatumrol vagy
exsudatumrodl van-e sz, illetve észlelhetdk-e tumorsejtek. Vizsgalando: a haspunktatum
kiilleme, fehérjetartalma, sejtszama, esetenként amildz-, koleszterinmeghatarozas,
bakteriologiai tenyésztés, citologiai vizsgalat sziikséges.

A cirrézishoz tarsuld ascites nagy pontossaggal korismézhetd a szérum ¢€s az ascites
portalis hipertenzié kovetkezménye.

Portalis encephalopathia gyantijakor meghatarozando6 a szérumammonia szintje, EEG és
pszichometrikus tesztek végezhetok.

Spontéan bakterialis peritonitis



Spontan bakterialis peritonitisre kell gondolni, ha az asciteses beteg hasi fajdalomra
panaszkodik, a bélhangok nem hallhatok, hipoténids, lazas wvagy ellenkezdleg,
hipotermids és az ascites terapiarezisztens. A haspunktitum neutrofil-sejtszdma 250/ml
felett van. Bakterioldgiai tenyésztéshez legalabb 10 ml ascitesfolyadék sziikséges, az
agy mellett taptalajra leoltva!

Hepatorenalis szindréma

A hepatorenalis szindroma sulyos corticalis vasoconstrictio kovetkezménye,
¢letveszélyes szovodmény, mely szepszishez, tul erélyes vizhajtdshoz, nagy volument
paracentesishez tarsulhat. Oliguria 1ép fel. Vizsgalando: az iiritett vizelet mennyisége és
natriumtartalma, CN, se. kreatinin, ionogram.

A szovodmények kezelése

A portalis hipertonia csokkentése nem szelektiv béta-blokkoldval, propranolol 2x20—40
mg naponta, intolerancia esetén izoszorbid-mononitrattal javasolt.

Ascites esetén els6ként az aldoszteronantagonista spironolacton adandé, kezdeti dozisa
50-100 mg naponta, mely 400 mg-ig emelheto.

Féjdalmas gynaecomastia fellépte esetén amilorid adhaté helyette. A se. kaliumszintet
kezdetben fokozottan ellendrizni kell.

Ha a hatas nem kielégitd, kacsdiuretikum adandé: furosemid, indulaskor 20—40 mg/nap,
refrakter esetben a dozis napi 2x80 mg-ra emelhetd. A teststlyt, a se. elektrolitokat
ellendrizni sziikséges. Egyéb diuretikumként etakrinsav vagy tiazidkészitmény adhato.
Refrakter az ascites, ha soszegény diéta ¢és maximalis, kombinalt diuretikus terapia
ellenére perzisztal. Ilyenkor paracentesis végzendd, 5 1 ascites kockdzat nélkiil
lebocsathato fél-egy ora alatt. 5 1-t meghaladé lebocsataskor plazmapoétlas ajanlott, 68
g albumin/liter ascites.

Hepaticus encephalopathia esetén gyogyszeresen napi 1545 ml lactulose javasolt, a
fenntartd adagot uigy kell bedllitani, hogy a betegnek napi 2—4 1agy székiiritése legyen.
Ha a hatds nem kielégitd, a bakterialis eredetli ammoniatermelés mérséklése céljabol
mycerin-szulfatot (3x1 g p. 0.) vagy metronidazolt (3x500 mg p. o.) adhatunk. Az I
ornitin/l aszpartat enzimaktivalds révén szintén csokkenti az ammoniaszintet (3x5-10 g
p. 0.).

Spontdn bakteridlis peritonitisben harmadgeneracidés cephalosporinok ajanlottak
(cephotaxim 2 g 6-8 oranként iv.). Pozitiv tenyésztési eredmény célzott kezelést tesz
lehetdvé. Az aminoglikozidok keriilendék nephrotoxicitasuk miatt!

Recidiva megeldzésére trimetoprim vagy norfloxacin ajanlott.

Hepatorenalis szindromaban hatékony kezelés nincs. Plazmaexpander, hemodializis a
beteget atsegitheti a majtranszplantacié idépontjaig.

A szakmai protokoll érvényessége: 2008. december 31.
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