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ALTALANOS TAJEKOZTATO AZ EUROPAI
REFERENCJAHALOZATOKROL (ERN),
AZON BELUL A RITKA MAJBETEGSEGEK
EUROPAI REFERENCIAHALQZATANAK
(ERN RARE-LIVER) FELEPITESEROL ES

TEVEKENYSEGEROL

Mi az Eurépai Referenciahalézat és mik az altalanos célkitlizései?

Eurépaban 30 millié embert érint a tébb, mint 6 ezer
ritka vagy Osszetett betegség valamelyike. Az esetek
nagy részében azonban a betegségek ritka el&fordu-
[asabdl kifolydlag nem all rendelkezésére specializalt,
magas szintl szaktudads és kezelési lehetdség a beteg
lakhelyének kozelében. Az Eurdpai Unid és tagallamai
ezért az orvosokkal és betegszervezetekkel dsszefogva
2017-ben létrehoztdk az Eurdpai Referenciahdlézatokat
(ERN) a ritka betegségek hatékonyabb és magas miné-
ségu ellatasanak céljabdl. Ezek a halézatok olyan virtualis
munkacsoportok, amelyek az Eurdpai Unid teljes tertle-
térél 6sszegyUjtik a szakmai tudast, és azt az egészség-

Ugy valamennyi szerepléje szamdra elérhetévé teszik.
Az Eurdpai Referenciahalézatok segitséget nyujtanak az
orvosoknak az On, és az Onhoz hasonld betegségben
szenveddk esetén a korfolyamat diagnosztizalasaban
és a megfeleld kezelési terv kidolgozasaban. Orvosa
igénybe veheti a megfeleld szakterlletlG halézat seqit-
ségét ahhoz, hogy a jelenleg elérheté legmagasabb
szakmai szintG tandccsal és tdmogatassal ldssa el Ont.
Az ismeretek megosztasaval tovabb javithatd az ellatas
szinvonala/minésége, igy a betegek jobb ellatashoz jut-
hatnak, és javulhat az életmin&séguk.

Hogyan vesznek részt a magyarorszagi intézmények az Eurépai Referenciahalézatok tevékenységében?

Az Eurdpai Referenciahdlézatban 300 egészséglgyi
intézmény 900 orvosi munkacsoportja osztja meg egy-
massal szakmai tudasat a ritka vagy alacsony eléfordulasi
gyakorisagu betegségek hatékony kezelésének érdeké-
ben. A 24 tematikus referenciahdlézat 26 orszag magas

szinvonalu ellatast nyujtd szolgaltatdjat kapcsolja dssze.
Magyarorszagrél a Semmelweis Egyetem 6 klinikdja, a
Debreceni Egyetem, a Pécsi Tudomanyegyetem és a
Szegedi Tudomanyegyetem 2-2 klinikdja valt az Eurépai
Referenciahdlézat tagjava.

Mivel foglalkozik a Ritka Majbetegségek Eurdpai Referenciahalézata (ERN RARE-LIVER) és hogyan lehet az

orvosok és betegek segitségére?

A Ritka Majbetegségek Eurdpai Referenciahalozata a
24 tematikus halézat kézul az a munkacsoport, amelyik
specifikusan a ritka majbetegségben szenvedd betegek
gyogyitasaval foglalkozik. |de tartoznak a gyermek-, és
felndttkori autoimmun majbetegségek, mint az autoim-
mun hepatitisz (AIH), a primér biliaris kolangitisz (PBC)

vagy a primér szklerotizald kolangitisz (PSC), a kulon-
féle metabolikus majbetegségek, a bilidris atrézia és az
ehhez kapcsolédd kérképek, a kildénbdzé strukturdlis
majbetegségek, az akut majelégtelenség, valamint a ter-
hesség alatt fellépd ritka majbetegségek.

KEDVES AUTOIMMUN
MAJBETEGUNK!

A Debreceni Egyetem Klinikai Kdzpontjaban a Belgydgyaszati Intézet Gasztroenteroldgiai Tanszékén atlagosan éven-
te 230-240 autoimmun majbeteget latunk el és 30-35 Uj betegség keril felfedezésre. EzUton éréommel értesitjik Ont
arrél, hogy a 2019 marciusdban bennlnket az orszagbdl elsé és eddig egyetlen centrumként az ERN RARE-LIVER
halozat tarsult tagjava fogadtak. Az ERN RARE-LIVER Program orvosszakmai koordindtora Dr. Papp Mdria egyetemi
tanar, helyettes koordinatora Prof. Dr. Tornai Istvan.

Az ERN Ritka Majbetegségek Program keretein belll az autoimmun majbetegségben szenvedd betegeink szama-
ra egy betegkdzpontd, személyre szabott, magas szinvonall gondozasi programot dolgoztunk ki és vezetlink be.
Ennek keretein belll a kivizsgalas, az ellatas és az utankdvetés szinvonalat egységesitjiuk és javitjuk. Célunk, hogy
a magyar betegek gydgyuladsa esetén is el tudjuk érni a legjobb eurdpai majbetegcentrumok eredményességét. A
fennalld majbetegség kezelése mellett fokozott figyelmet forditunk a tarsuld egyéb tinetekre és betegségekre, hogy
ezaltal az On egészségének és életmindségének tovabbi javulasat tudjuk elérni.
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Az ERN Ritka Majbetegségek Program keretein belul cél-
jaink megvaldsitasara az aldbbi eszkdzok allnak rendel-
kezésunkre:

1. Betegtajékoztatok

Az ERN RARE-LIVER héloézattal és az Eurdpai Majkutatd
Tarsasaggal (EASL) kézdsen betegtajékoztatokat dol-
goztunk/ dolgozunk ki, mely lehetéséget nydjt Onnek
arra, hogy sajat betegségét, annak lefolyasat és keze-
lési lehetéségeit pontosabban megértse. Amennyiben
On autoimmun hepatitiszben (AIH) vagy primér biliaris
kolangitiszben (PBC) szenved, a magyar nyelvli beteg-
tajékoztaté mar elérhetd, és ezt postai uton vagy elekt-
ronikus formaban (emailben) az On rendelkezésére
bocsajtjuk. A betegtajékoztatd tartalmanak megismeré-
sét kdvetden amennyiben kérdése van, érommel vala-
szolunk, akar a regularis betegvizit alkalmaval vagy azon
kival is egy elére egyeztetett idépontban. Primér szkle-
rotizald kolangitiszes (PSC) betegeink szdmara is hama-
rosan elérhetd lesz egy betegtajékoztatd dokumentum.

2. Rendszeres kapcsolattartas

Jelenlegi kezel6orvosaval egyeztetve a regularis kontrol-
lok mellett telefonon és emailben is fogunk Onnel kap-
csolatot tartani (Prof. Dr. Papp Maria egyetemi tanar és
Dr. Sipeki Néra szakorvos). Ennek az a célja, hogy az On
betegségének és jelenlegi allapotanak megfeleléen a
szlkséges anamnézis felvétel, laboratériumi és képalkotd
vizsgalatok minél hatékonyabban kertlhessen megszer-
vezésre, egyrészt roviditve a varakozasi id6ét, masrészt az
idépontokat az On elfoglaltsdgaihoz igazitva. Ugyanak-
kor, ezaltal Onnek is lehetésége van arra, hogy minket
soron kivul elérjen, amennyiben erre sztksége van.

3. Virtualis konziliumok lebonyolitasa - Klinikai Betega-
dat Kezel6 Rendszer (CPMS)

A CPMS egy olyan innovativ informatikai felllet, amely
virtudlis konziliumok lebonyolitasat teszi lehetévé. A sike-
res kommunikaciot szolgdlja azaltal, hogy megkoénnyiti a
kilonbozé székhelyl és szakterlletl orvosok elérését a
ritka majbetegségben szenvedd betegeket kezelé szak-
orvosok szamadra. A konzultaciéra meghivott szakérték a
magyar és eurdpai adatvédelmi szabalyok (GDPR) szerinti
modon hozzaférést kapnak a betegek relevans, anonimi-
zalt adataihoz és eredményeihez (laboratériumi, szovet-
tani és képalkotd vizsgalati eredmények). Ezek attekintése
utdn megyvitatjdk az esetet és dontés szuletik a diagndzis-
rél, valamint a legmegfelelébb kezelési tervrél, de tovabbi
vizsgalatok elvégzését is javasolhatjak, azonban a végsé
déntés tovabbra is az On és kezeléorvosa kezében van.
Ezzel segiteni tudjak a mielébbi pontos diagndzis felalli-
tasat és a megfelelé kezelési terv kidolgozasat. A CPMS
rendszeren keresztil bonyolitott tavkonzultacidk rend-
kival nagy segitséget jelentenek a klinikai gyakorlatban,
lebonyolitdsukhoz azonban az On irasbeli beleegyezése
szilkséges. Amennyiben az On esetén CPMS konzulta-
ciot terveziink az ezzel kapcsolatos betegtdjékoztatd/ és
betegbeleegyezé nyilatkozatot mellékeljik, és ha lezarult,
annak eredményérél egy magyar nyelv ¢sszefoglalét az
On rendelkezésre bocsajtunk.

4. Ritka majbetegségek regiszter (R-Liver Regiszter)

Az ERN RARE-LIVER halézat 2019-ben bevezetett egy
betegnyilvantartasi rendszert, mely telies mértékben
anonim maodon, 6sszhangban a magyar és az eurdpai
adatvédelmi szabalyokkal lehetévé teszi a kezeléorvosok
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szamdra a betegek klinikai, laboratériumi, szovettani és
képalkotd adatainak rogzitését a betegség felismerésekor,
majd ezt kdvetden rendszeresen. A regiszter az orvostudo-
many terlletén egy nagyon fontos, megfigyelésen alapuld
vizsgdlati modszer. Ez az ,online betegnyilvantartas mind
a betegek, mind a kezel6orvosok/egészségligy szamara
elényds. Egyrészt ezaltal nyomon kovethetévé és érté-
kelhetévé valik a betegellatas soran elére meghatarozott
mindségi célok megvaldsuldsa, igy segiti a betegellatas
min&ségének tovabbi javuldsat. Masrészt, mivel ritka ezen
betegségek el&forduldsa, az egyes centrumoknak 6nal-
[6an sokkal tovabb tartana a betegség felismerésének és
kezelésének fejlesztéséhez szikséges tapasztalat és tudas
osszegyUjtése, az ,online betegnyilvantartas® azonban
biztositjia az ,6sszeadott tudas” kialakulasat az autoim-
mun majbetegségek klinikai korlefolydsardl és a kezelések
hatékonysagardl, lehetévé téve ezaltal a jovébeni fejlédést
és jobb segitségnyujtast. Az R-Liver Regiszterhez vald
csatlakozast az ETT TUKEB engedélyezte (10290-2/2019/
EKU, 10290-8/2019/EKU). Az adatgydjtésében vald rész-
vétel 6nkéntes, és az On irdsbeli beleegyezése szlkséges
hozza. Az ezzel kapcsolatos betegtajékoztatot/ és beteg-
beleegyezd nyilatkozatot mellékeljuk.

5. Eletmindség vizsgalat

Miért is fontos a ritka majbetegségben szenvedd betegek
életminéségének vizsgalata, és hogyan térténik az erre
vonatkozé felmérés? Az egészséggel kapcsolatos életmi-
néség vizsgalata azonban eddig nem kapott kiléndsebb
klinikai figyelmet a ritka majbetegségben szenvedd bete-
gek gondozasa soran. A mindennapi klinikai tapasztalatok
azonban egyértelmlen azt mutatjadk, hogy a majbeteg-
ségben szenvedé egyének sulyos tlnetekkel kizdenek,
melyek jelentésen kihatnak az altaldnos kozérzetikre. A
kllonboz6é betegségcsoportok kezelésében alkalmazott
gyoégyszerek, ugymint a kortikoszteroidok (pl. a prednisolon
hatéanyagu Prednisolon-Richter®, illetve methyl-predniso-
lon hatéanyagu Medrol®, illetve Metypred®) és a leggyak-
rabban alkalmazott immunszuppressziv készitmény, az
azatioprin (Imuran®), jelentés mellékhatasokkal jarhatnak.
Idedlis esetben, jol mikodd orvos-beteg kapcsolat esetén,
ezeket a panaszokat a betegek meg tudjdk beszélni kez-
eléorvosukkal. Dozistitralassal, illetve terdpiamddositassal a
mellékhatasok ugyanis uralhatéva valhatnak, elfogadhatd
életminéség érhetd el. Amennyiben ez nem igy térténik -
orvosi egyeztetés nélkul elhagyasra kertlnek fontos gyogy-
szerek - akkor az autoimmun majbetegség kéros folyama-
tai kerllnek el&térbe, melynek elérehaladasa jelentésen
befolyasolhatja (ronthatja) a betegek életkilatasait. Mivel a
kronikus végstadiumu majbetegség (majzsugor) kialakula-
sdig vezetd Ut tinetmentes is lehet, igy erre eléfordulhat,
hogy mar csak akkor derdl fény, amikor sulyos szévédmé-
nyek [épnek fel, melyek nehezen kezelhet6k és majtranszp-
lantacid valik szikségessé. Ezért tartjuk kiemelten fontos-
nak betegeink életmindségének kdvetését. Egy nemzetkozi
vizsgalat keretében gondozott betegeinknek lehetdséguik
van részt venni egy komplex életminéség felmérésben. A
betegek allapotat kilonbdzd, mindsitett kérdbiveket alkal-
mazva mérjuk fel A felmérést az ETT TUKEB engedélyezte
(IV/5977-2/2020/EKU). Az adatgyUjtésében vald részvétel
dnkéntes, és On irdsbeli beleegyezése sziikséges hozza. Az
ezzel kapcsolatos betegtidjékoztatd/ és betegbeleegyezd
nyilatkozatokat mellékeljuk. Az életminéség felmérésben
részt vevd betegek szdmara lehetdséget biztositunk a kér-
déiv-eredmények megbeszélésére és szlkség esetén a
lelki segitségnyujtas igénybevételére.
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I ATTEKINTES

PBC-t altalaban akkor diagnosztizaljak, ha Onnél csok-
kent vagy akadalyozott az epeelfolyas, vagyis epepan-
gas all fenn, és a vérében megtaldlhaté egy bizonyos
antitest (antimitokondridlis antitest vagy AMA).

A PBC nem gyogyithatd betegség, igy a kezelés célja
a végstadiumu majbetegség megeldzése és a tlinetek
enyhitése. Minden beteg mas és mas betegutat jar be,
ezért az orvos az On egyéni dllapota és az Ont érinté
kockazatok alapjan egy személyre szabott kezelési tervet
fog 6sszedllitani.

Léteznek olyan gyogyszerek, amelyek segitségével a PBC
progresszidja lassithatd vagy megallithatd. llyen jelenleg
elérhetd gydgyszer az urzodezoxikolsav (UDCA vagy urzo),
valamint az obetikolsav (OCA), melyek mar torzskonyve-

I BEVEZETES

A primer biliaris kolangitisz (PBC), korabbi nevén primer
bilidris cirrézis, egy olyan majbetegség, amely féként
a noket érinti. A PBC egy feln6ttkorban kialakulé - az
eddig jelentett legfiatalabb beteg 15 éves volt - és
egész életen at tarté betegség, amely az idé eléreha-
ladtaval sulyosbodik.

Ha On PBC-ben szenved, akkor kezeléorvosa bizonyéra

észrevette Onnél a kdvetkezd elvaltozasok valamelyikét

vagy akar mindegyikét:

e Csokkent vagy akadalyozott epeelfolyas, vagyis epe-
pangas (kolesztazis)

¢ Antitestek (AMA vagy ANA) jelenléte a vérben

e A maj apré epeutainak gyulladasa.

Nem ismert pontosan, hogy miért alakul ki a PBC, de azt
feltételezzik, hogy a genetikai és a kérnyezeti ténye-
z6k egylttes hatdsa jatszhat szerepet a kialakulasaban.
Eurépaban 100 000 fére vetitve évente legfeljebb 2
embernél valészinl, hogy PBC alakul ki, és feltételezé-
seink szerint 100 000 fébdl 1,9 és 40,2 kdzé tehetd azok
szama, akik jelenleg ebben a betegségben szenvednek.

Jelenleg a PBC nem gydgyithatd, de elérhetéek olyan

kezelések, amelyek lassitani tudjak a betegség romlasat,
és képesek enyhiteni az életminéséget rontd tlineteket.

AZ EPEPANGAS

DIAGNOSZTIZALASA

A PBC diagnosztizalasat megelézéen az On kezelSor-
vosa valdsziniileg mar észrevett Onnél egy kolesztazis-
nak, vagyis epepangasnak nevezett allapotot.

A m3aj egy emésztést segité folyadékot, epét termel,
amely a majban talalhaté epeutakon athaladva a vékony-

zett terdpidk, tovabba a fibratok és a kortikoszteroidok
(budezonid), amelyek off-label terapidknak szamitanak,
(vagyis egy kereskedelmi forgalomban |évé gydgyszer for-
galomba hozatali engedélyében foglalt alkalmazasi el8ira-
satol eltérd betegségre hasznaljak) és melyek alkalmazha-
tosdgardl jelenleg is folynak a klinikai vizsgalatok.

Szamos olyan szervezet van, amelyek tevékenysége a
majbetegségek megértésére és kezelésére iranyul, és
specidlis, PBC-s betegeket tdmogatd csoportok is |étez-
nek. Ezek részletes tdjékoztatast tudnak nyujtani arrdl,
hogy hogyan lehet egyUtt élni a PBC-vel, hogyan lehet
megbirkdzni a tlneteivel, és milyen kezelések [éteznek
és érheték el az On szdmara. Ezek a csoportok jelentés
tdmogatassal és irdnymutatassal segithetik Ont, ezért
azt javasoljuk, hogy vegye fel veltk a kapcsolatot.

A PBC f6 tinetei a kdvetkezdk:

e Bdrviszketés (pruritus)

Faradtsag

Sz3jszarazsag (sicca komplex)

Hasi fajdalmak.

Tovabbi tlinetként tapasztalhat nyugtalan lab szind-
rémat, almatlansagot, depressziét vagy ,kédoés gon-
dolkodast”.

Ha Ont PBC-vel diagnosztizaltdk, akkor életbevagd,
hogy megfelelé kezelésben részesuljon — ez ugyanis
képes lassitani a betegség elérehaladasat és novelni a
varhato élettartamot.

Minden beteg masképp reagal a kezelésre, ami nagy-

mértékben fugg attdl, hogy: )

e Hany éves volt, amikor kialakult Onnél a betegség

e Milyen stadiumban volt a betegsége, amikor diag-
nosztizaltak

e On né vagy férfi

e Milyenné valik két vérbdl mérhetd enzim - az ala-
nin transzaminaz (GPT/ALT) és az alkalikus foszfataz
(ALP) - szintje 12 havi urzodezoxikdlsav-kezelés utan.

A személyre szabott, életre sz6l6 kezelés jelenti On sz&-
mara a leghatdsosabb terapiat.

bélbe Urul. Itt lebontja a toxinokat és lehetévé teszi, az
emésztés megfelelé mikodését. Epepangds esetén az
epe elfolyasa akadalyozott, ami azt jelenti, hogy nem tud
a majbdl a vékonybélbe jutni. Ennek eredményeképpen
az epe felhalmozdédik a majban, ami gyulladashoz és
hegesedéshez vezet.
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Az epepangas tUnetei a kimerUltség, a bdrviszketés,
a has jobb oldaladn jelentkezé fajdalom és a sargasag.
Egyes emberekben azonban tlinetmentes lehet. Az epe-
pangas akkor minésul kréonikusnak, ha mar legaldbb hat
honapja tart. Két tipusa van: megkilénbdztetink intra-
hepatikus (majon belul futé epeutakban) és extrahepati-
kus (@ majon kivul esé epeutakban) formakat.

A két csoport elnevezése a kilonbozdé tipusu epeutak
érintettségére utal: az intrahepatikus epepangas a PBC-
vel all 6sszefliggésben, mig az extrahepatikus epepan-
gas egy masik, ettdl kissé eltéré korallapothoz, a primer
szkelorizald kolangitiszhez (PSC) kéthetd.

Mivel a krénikus epepangdsos majbetegség hénapokig
vagy akar évekig tinetmentesen zajlik, ezt a kérallapotot
gyakran csak véletlenszerlen fedezik fel, amikor
egy rutin laborvizsgdlat alkalmaval megemelkedett
alkalikus foszfataz (ALP)- értéket talalnak a vérben. Ha
az On kezel6orvosa egy laborvizsgalatot kévetéen
epepangasra gyanakszik, akkor az EASL a kovetkezé
szisztematikus kivizsgalast javasolja a PBC, vagy egyéb
majbetegség felismerése céljabal:

1. Részletes anamnézisfelvétel és fizikalis vizsgalat

Altalanos anamnézis

Javasoljuk, hogy kezel6orvosa részletesen kérdezze ki

Ont a szocidlis kérilményeit, megelézé utazasait, a csa-

ladban eléforduld betegségeket is érintve, mivel ezek

Onnel kapcsolatos kulcsfontossagu informaciokat hor-

dozhatnak, és segithetnek diagnosztizalni a tisztazatlan

epepangdsos majbetegségét.

A PBC-hez gyakran tarsuld betegségek kozé tartozik a(z):

e Autoimmun Hashimoto-thyreoiditis (vagy pajzsmi-
rigy-gyulladas)

e Sjogren szindroma/sicca komplex (szem- és szdjsza-
razsag)

e (Colidkia (gluténérzékenyséq)

e Szisztémas szklerdzis (egy koétdszodveti autoimmun
betegség).

Szedett gyogyszerek

Szamoljon be kezeléorvosanak minden lentebb emlitett

tételrél:

e Jelenleg vagy korabban szedett vénykételes gydgy-
szerek

e  Gyodgynovénykészitmények

e Alkohol és dohanyzas

e Barmilyen egyéb (gydgy)szer fogyasztasa (példaul
anabolikus szteroidok vagy hashajtok)

e Festékekkel, dizel tzemanyaggal, és barmilyen egyéb
olajtermékekkel, vagy ipari gazokkal tortént tartds
érintkezés

e Korabbi mitétek vagy vératomlesztések

A PBC

DIAGNOSZTIZALASA

KezelSorvosa felfigyelhet bizonyos tiinetekre vagy
vizsgalati eredményekre, melyek arra utalnak, hogy On
PBC-ben szenved. Ezek a jelek kideriilhetnek az Onnel
valé beszélgetésbdl, a fizikalis, laboratériumi vagy
képalkoté vizsgalatokbdl.

e Korabbi intenziv osztalyon tortént ellatas vagy tébb-
sz6rds sulyos sértlés.

Fizikalis vizsgalat

Kezeléorvosanak el kell végeznie a fizikalis vizsgalatot,

kalonos figyelemmel a majra és épre, és ellendriznie

kell, hogy vannak-e mas, elérehaladott majbetegségre

utald tinetek, példaul:

e Sdrgasag a szemen, a bérén vagy a nyalkahartydkon

e Apro fehér vagy sdrga csomoék a szem korul (xanthel-
asma)

¢ Kipirosodas a tenyéren és a talpakon

e Korémelvaltozasok

e Vakarasnyomok a viszketés kdvetkezményeként,
melyek féként a karokon és a labakon figyelhetéek
meg.

2. Késziiljon ultrahang-vizsgalat

Kezelborvosa hasi ultrahang-vizsgalattal fogja kizarni
az epepangds egyéb lehetséges okait, mint példaul az
epevezeték elzarddast, térfoglald elvaltozast vagy epe-
holyag-rendellenességet. Ez a vizsgalat segithet az int-
rahepatikus és az extrahepatikus epepangas elkulonité-
sében is.

3. Késziiljenek céliranyos laborvizsgalatok

A sokféle laboratériumi eredmény kozul kulénods figyel-
met érdemel az alkalikus foszfatdz (ALP) és a gam-
ma-glutamil-transzferdz (gamma-GT/GGT) szintek elle-
nérzése.

4. Késziiljenek részletes képalkoté vizsgalatok

A képalkotd vizsgalatok (az epeutak és a hasnyalmi-
rigyvezeték rendszer abrdzoldsa magneses rezonan-
cia vizsgalattal = MRCP) segithetnek kizarni az egyéb
betegségeket, vagy amennyiben az On esetében a PBC
korabban igazoldsra kerult, fontos informacidval szolgal
az On dllapotanak értékeléséhez.

5. Késziiljon majbiopszia

Ha a laborvizsgdlatok és a képalkotd vizsgdlatok ered-
ménye alapjan egyértelmlen nem diagnosztizalhaté a
PBC, akkor az orvosa majbiopsziat kérhet. Ez azt jelenti,
hogy egy tU segitségével eltdvolitanak a majabdl egy
apré darabot kilonbozé vizsgalatok elvégzése céljabal.

6. Késziilienek genetikai vizsgalatok

Ha mar minden mas diagndzist kizartak, akkor el&for-
dulhat, hogy kezel6orvosa genetikai vizsgalat elvégze-
sét kéri egy erre szakosodott laboratériumtdl. Igy sze-
retne megbizonyosodni arrél, hogy On nem egy masik,
nagyon ritka majbetegségben szenved, amely nagyon
hasonlit a PBC-hez.

Kockazati tényezék

Az ismétlédé nyalkahartya-fertézések (féként visszatérd
hugyuti fertézéseket) és a dohanyzas névelik a PBC kiala-
kuldsdnak kockazatat. Ha Onnél a jellemzé tinetek mel-
lett még ezek a kockazati tényezdk is eléfordulnak, akkor
az orvosa laborvizsgalatokat fog kérni PBC iranyaban.
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Jellemzd panaszok
A viszketés vagy kimerultség fontos panasz lehet, mivel
felhivhatjak a figyelmet a PBC lehet&ségére.

Laborvizsgalatok
Kezel6orvosa laborvizsgalatokat fog elrendelni a helyes

diagnozis feldllitdsa érdekében. Ha On PBC-ben szenved,

akkor valdszinUlleg jelen lesznek a kdvetkezd eltérések:

e Pozitiv antimitokondridlis antitest (AMA) - a PBC-s
betegek tobb mint 90%-anal pozitiv a teszt

o emelkedett ALP — epeduti sérllést jelez
Az AMA pozitivitds és ALP emelkedés egyuttes fenn-
alldsa esetén a PBC diagndzisa nagy biztonsaggal
felallithats, azonban, ha a vizsgalatok eredménye
nem egyértelmd, akkor az On kezel6orvosa tovabbi
jeleket kereshet a diagnozis feldllitdsa érdekében:

e (Csokkent epeelfolyas

e Emelkedett immunglobulin koncentracio, kulénds
tekintettel az IgM-re

e Emelkedett transzaminaz enzim szintek - a GOT (AST)
és GPT (ALT) majenzimek tartoznak ide, melyek emel-
kedett szintje majsejt gyulladdsra vagy sérulésre utal-
hat. Karosodas esetén a normalisnal nagyobb meny-
nyiségl enzim jut véraramba.

e Emelkedett bilirubin szint — ez egy vérben taldlhaté
festék, amely a sargasagért (sarga szemfehérje és

1. tablazat: A PBC markereinek attekintése

Labor Eredmény Gyanu Diagnézis  Progndzis
ALP T v v v
GOT (AST)/ GPT (ALT) 1‘ v v
GGT 0 v

IgM 1 v

AMA (>1/40) + v

Specifikus ANA + v

Anti-gp210 + v v
Anti-sp100 + v
Anti-centromer + v
Bilirubin T v
Trombocita N

INR T

Albumin ¢

bér) felelés. Ennek szintje a PBC romlasaval parhuza-
mosan megemelkedik.

e Specifikus antinuklearis antitest (ANA) pozitivitas— ez
a PBC-ben szenvedd betegek korulbeltl 30%-anal
fordul eld.

A normalistél eltéré laboreredmények szamos kéral-
lapotra utalhatnak, ezért a téves diagndzis elkerllése
érdekében ezeket mindig egy tapasztalt orvosnak kell
értelmeznie az egyéb klinikai jelek figyelembevételével.
Mindazonaltal, ha az epepangds mellett AMA pozitivitas
is fennall, akkor az orvos valészinlGleg PBC-t fog diag-
nosztizalni.

Az 1. tablazatban 6sszefoglaltuk a PBC-re jellemzé labo-
reredményeket.

Képalkoté vizsqalatok

A PBC nem diagnosztizalhaté képalkotd eljarasok (a
belsé szerveirdl készult felvételek) segitségével, de a hasi
ultrahang segit kizarni mas betegségeket, melyek az a
PBC-hez hasonld eltéréseket okoznak. Ezenkivil a majrol
készult felvétel segithet az elérehaladott PBC tiineteinek
azonositasaban is, amelyek mas krénikus majbetegsé-
gek tineteihez is hasonlitanak.

Megjegyzés

Az emelkedett ALP szint 6sszefligg a betegség progresszidjaval
A kiemelkedéen magas értékek AlH-val tarsulé PBC-re utalhatnak
Emelkedése epepangast jelez

Az emelkedett IgM érték PBC-re utal

A betegek 90%-anal egyértelmi diagnosztikai jel egyéb, jellemzé
klinikai prezentacié esetén

Jellemz6 immunfluoreszcens mintazatok: Perinuklearis gydrd,
nukledris pontozottsag, centroméra - 30%-ban jelen van

Specifikus immunoassay vizsgalat elérheté
Specifikus immunoassay vizsgalat elérheté
A portalis hypertenziéval szévédott fenotipusra jellemzé

Késéi betegségstadiumban emelkedett; gyakran majzsugorra utal,
kivéve a ductopenias, nem majzsugoros valtozat esetében

Majzsugorra utal
Majzsugorra utal

Majzsugorra utal

ALP, alkalikus foszfataz; GOT (AST), aszpartat aminotranszferaz; GPT (ALT), alanin aminotranszferaz; GGT, gamma-glutamil transzpeptidaz; IgM,
immunoglobulin M; AMA, antimitokondridlis antitestek; ANA, antinuklearis antitestek; INR, nemzetkzi normalizalt rata

A PBC stadiumai

Nemrégiben egy Uj stadiumbesorolasi rendszer beve-
zetését javasoltak, amely alapjan kezel8orvosanak kény-
nyebb lesz megjdsolnia, hogy az On betegsége hogyan
fog alakulni az elkévetkezé 10 évben. Ez elsésorban a
majzsugor és a hozzakapcsoldédd széovédmények kiala-
kuldsat képes elérejelezni.

Ez az Uj beosztas az epeutak karosodasat figyelve négy
PBC-stadiumot kulénboztet meg ész emellett kockazat-
becslésre is lehetéséget nyujt.

2. tablazat: A PBC stadiumai

Stadium Lefras
1 Nincs vagy minimalis a progresszio
2 Enyhe progresszié
3 Mérsékelt progresszid
4 Elérehaladott, majzsugorra utald progresszié
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Maéjbiopszia

A PBC diagnosztizalasahoz altaldban nincs sztkség maj-
bdl torténd mintavételre (majbiopszia), mivel a labor-
eredmények rendszerint teljesen egyértelmten jelzik a
betegséget. Azonban, ha a laboreredmények nem megy-
gyézbek, az orvos biopsziat rendelhet el a PBC gyanu
megerdsitésére. A 3. tablazatban azokat a betegségeket
soroltuk fel, amelyek majbiopszia eredménye alapjan fel-
merulhetnek.

3. tablazat: A majbiopsziat kovetd szdvettani elemzéskor lathatd
epeuti lézidk differencdl-diagndzisa

Primer biliaris kolangitisz
Primer szklerotizalo kolangitisz
Autoimmun hepatitisz
Gydgyszer okozta majkarosodas
Szarkoidozis

ABCB4 deficiencia

Obliterativ fibrézissal jaré kolangitisz

Primer szklerotizalo kolangitisz
Szekunder szklerotizald kolangitisz
IgG4-asszocialt kolangitisz
Szarkoidozis
ABCB4 deficiencia
Malignus kolangiopatia
Limfoma
Szisztémas masztocitézis
Neutrofil kolangitisz
Eozinofil kolangitisz

Langerhans sejtes hisztiocitézis

APBC |
KOVETESE

A PBC kezelésének f6 célja a tlinetek kezelése, valamint
a betegség rosszabbodasanak, és az elérehaladott maj-
betegség kialakulasanak megel6zése.

A PBC progresszidja nagyon lassu, igy nehéz felmérni a
kezelések hatékonysagat vagy sikertelenségét. Orvosa
kalonbozé vizsgalatokat fog elvégezni annak érdekében,
hogy meg tudja mondani, valészindleg hogyan fog ala-
kulni az On allapota, és ehhez tudja igazitani a kezelé-
sét. Annak ellenére, hogy ez az elérejelzés tudomanyos
bizonyitékokon alapszik sajnos mégsem lehet teljes biz-
tonsaggal megjésolni a betegsége utjat. A betegség-
lefolyasanak elbrejelzésében a kdvetkezék nyujthatnak
segitséget:

e Milyen stadiumu jelenleg az On betegsége
Ha Onné fiatal kordban diagnosztizaltak a PBC-t (45 éves
kora elétt), vagy, ha a diagndzis idején a betegsége mar

elérehaladott stadiumban volt, akkor kevésbé valdszing,
hogy szervezete reagalni fog a gydgyszerekre.

e Szervezete reagal-e az UDCA kezelésre

Ha a kezelés hatasara a laboreredményei - példaul az
alkalikus foszfataz és a bilirubin - javuldst mutatnak,
akkor valdszinlbb, hogy allapota csak lassan, enyhébb
tinetek mellett fog rosszabbodni. Ha az UDCA terapia
nem hatasos, akkor valészinlbb, hogy Onnél fel fognak
[épni a PBC-hez kothetd komplikaciok.

Ezek alapjan kezeléorvosa megmondhatja, hogy az On
betegségének rosszabboddsa nagy valdszinlséggel
milyen GtemU lesz. Emellett segiti a betegek kategéri-
akba torténd besorolasat, ami a PBC-vel kapcsolatos kli-
nikai vizsgalatokhoz szlkséges.

Mikor vizsgalnak meg?
Javaslatunk szerint a kezel6orvosanak a kovetkezdket
kell, elvégezni:

Kezelés el6tt: )
e Fel kell mérnie az On betegségének stadiumat, még
miel6tt a kezelés elindulna.

Utankovetés soran:

e Fel kell mérnie az On betegségének stadiumat, hogy
kideruljon, tortént-e valtozas.

* Egy személyre szabott utankovetési tervet kell készi-
tenie, mely igazodik az On betegségének stadiuma-
hoz és a tlinetei sulyossagahoz.

e Fel kell mérnie, hogy az On szervezete hogyan rea-
gal az UDCA kezelésre. Ezt dltaldban 12 hénappal a
kezelés utan ellendrzik, de eléfordulhat az is, hogy 6
honap utan mérik fel.

Milyen vizsgalatokat végeznek?
Az On allapotanak sulyossaga fliggvényében kezeléor-

vosa a kovetkezd vizsgdlatokat irhatja elé:

e Laborvizsgalatok: ideértve az alkalikus foszfataz (ALP)
bilirubin, albumin, aszpartat aminotranszferaz (GOT/
AST), valamint a trombocitaszam mérését.

e Elasztografia: mas néven tranziens elasztografia (TE),

ez a maj keménységét (liver stiffness measurement,

LSM) méri ultrahangos mddszerrel.

Majbiopszia: majbdl térténd mintavétel, mely lehe-

tévé teszi a majszovet vizsgalatat, azonban rendsze-

rint nem szUkséges, ha elérhet6 az elasztografia.

A 4. és az 5. tablazatban bemutatjuk, hogy az orvos mire

figyel az On vizsgalati eredményeiben.

Ha az On eredményei alapjan a betegsége még korai
stddiumban van: ALP szintje kevesebb, mint a normal
tartomany felsé hataranak masfélszerese, és a bilirubin
szintje 1 évnyi UDCA terapia utdn a normal tartomany-
ban van, akkor az On varhaté élettartama ugyanannyi,
mint egy nem PBC-s emberé.

Orvosa kockazatfelmérést is végezhet a laboreredmé-
nyek egyuttes értékelése érdekében. Ezekrél a kdvetkezd
linkeken talal tébb informaciot:

GLOBE pontszam: http:/www.globalpbc.com/globe

UK-PBC kockazatfelmérés:
http:/www.uk-pbc.com/resources/ tools/riskcalculator
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4. tablazat: Betegségstadium szerinti laboratériumi, képalkotd és szévettani eredmények

Modszer Korai stadium

Vérszérum: bilirubin és alboumin Mindketté normal értékd
Elasztografia: majtomottség-mérés <9,6 kPa

Majbiopszia (ha relevans)

Nincs vagy enyhe foku fibrozis

Elérehaladott stadium
Legalabb az egyik eltér a normal értéktol
> 9,6 kPa

Osszekoté (bridging) fibrézis (hegesedés) vagy cirrdzis (majzsugor)

5. tablazat: A betegség rosszabboddasanak kockazat a a laboreredmények alapjan

Modszer

Vérszérum: bilirubin, albumin, ALP, GOT (AST), trombocitaszam

I KEZELES

A PBC ellatasahoz j6 kezelési lehetéségek allnak ren-
delkezésre és Uj terapiak iranyaban folyamatos fejlesz-
tések folynak.

UDCA

Minden PBC-vel diagnosztizalt betegszamara az urzo-
dezoxikolsav (UDCA, vagy ‘urzo’), kezelés ajanlott, tehat
az On orvosa is ezt fogja javasolni elséként. Az UDCA
természetes médon megtaldlhatd az epesavban, kis
mennyiségben el6fordul az emberi szervezetben, illetve
néhany medvefajtaban is. On az UDCA-t tabletta forma-
jaban fogja kapni.

Ha az On betegsége jél reagal az UDCA-ra, akkor Onnek
élete végéig folyamatosan szednie kell majd ezt a
gyogyszert. Semmiképp se hagyija el, ha javulast észlel
az allapotaban. A javulds a gyogyszernek kdszdnhetd,
és ha abbahagyja az UDCA szedését, akkor az allapota
rosszabbodni fog.

Az UDCA hatékony dozisat a testsuly fuggvényében
hatdrozzak meg, ezért fontos, hogy testsulyat rendsze-
resen ellendrizzék, és a gydgyszer mennyiségét ennek
valtozadsahoz igazitsak. Ez rendkivil fontos, mivel tanul-
manyok igazoltak, hogy a kisebb doézisban szedett
gyoégyszer hatdsara nem kovetkezik be az élettartam
remélt meghosszabbodasa. Az ajanlott dozis napi 13-15
mg testtomeg-kilogrammonként.

Obetikolsav

Amennyiben betegsége nem reagal az UDCA kezelésre,
orvosa javasolhatja az obetikolsav (OCA) terdpiat. Ez a
kezelés javithatja a GPT (ALT) és ALP szinteket azon bete-
gek vérképében, akik nem reagaltak az 6nmagaban adott

A PBC i
ES ATERHESSEG

Bar a legtobb PBC-vel diagnosztizalt né6 mar nem
fogamzoképes korud, a betegek egy kisebb része még
tervezhet gyermekvallalast. A PBC nem akadalya annak,
hogy egészséges kisbabanak adjon életet, de a szoros
kovetés erésen ajanlott.

Alacsony kockazat Magas kockazat

Normal érték Kéros érték

UDCA-kezelésre. Az UDCA utan ez az egyetlen torzs-
kdnyvezett masodvonalbeli terapia. A klinikai vizsgalatok
azt mutattak, hogy az OCA az esetek nagy tobbségében
(87%) javitotta a laboreredményeket, és a betegek mint-
egy 50%-3anak segitséget jelentett.

Ha OCA-t kell szednie, akkor orvosa az UDCA-val egytt,
kombinalt terdpiaként fogja javasolni Onnek. UDCA
intolerancia esetén magaban is szedheti az OCA-t. Ha
orvosa azt mondja Onnek, hogy hagyja abba az UDCA
szedését, annak ellenére, hogy semmiféle problémat
nem okozott, akkor jelezze orvosanak, hogy az EASL
irdnyelvek mindig kombinacids terapiat javasolnak, ha a
szervezete tolerdlja azt. On valdszinlleg napi 5 mg-os
kezd6 dozist kap majd, amit hat hénap utan 10 mg-ra
emelnek, ha nem tapasztal problémakat a gydgyszer
szedése sordn. OCA kezelés idején nagyobb valdszind-
séggel |ép fel viszketés, de ez altaldban rifampicin sze-
désével kezelhetd.

Fontos tudnia, hogy ha Onnek elérehaladott majzsugora
van (Child-Pugh klasszifikacié szerinti B vagy C stadium),
akkor a m3ja lassabban fogja lebontani az OCA-t. A szo-
kasosnal alacsonyabb doézissal kell kezdenie, ami heti
egyszeri 5 mg-os adagolast jelent. A nagyobb ddzis alkal-
mazasa karos lehet, akar majelégtelenséget is okozhat.

Egyes orvosok fibratokat vagy budezonidot javasolnak
betegeiknek a PBC masodvonalbeli kezelésére. Fontos
tisztaban lenni azzal, hogy ezek nem toérzskdnyvezett
gyogyszerek a PBC kezelésében, és az EASL iranyelvek
jelenleg azon az allasponton vannak, hogy ilyen terapi-
akra nem tehetd javaslat. Ez azonban megvéltozhat a
kozeljovében.

Ha On gyermekvallalast tervez, akkor azt javasoljuk,
hogy beszélje meg orvosaval a lehetséges kockazatokat,
és azt, hogy hogyan lehet kezelni a betegségét a terhes-
ség alatt, illetve a szulést kdvetden.
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A PBC terhesség alatti kezelésével kapcsolatban korlato-
zott mennyiségul informacié all rendelkezéstnkre, am a
szakérték szerint az UDCA biztonsaggal alkalmazhaté a
fogamzas és a terhesség soran, valamint a szllést kove-
téenis. Arifampicin (@ harmadik trimesztertél kezdve) és
a kolesztiramin is biztonsaggal alkalmazhatoak.

Azokban a ritka esetekben, amikor a terhesség alatti
viszketés elviselhetetlenné valik, egy plazmaferezisnek
nevezett kezelés segithet. Ez azt jelenti, hogy a vért egy
szUréberendezésen atvezetve eltavolitjdk beldle a plaz-
mat, majd a megmaradt sejteket egészséges plazmaval
visszajuttatjak a véraramba.

Ha az epeelfolydsa nagymértékben csokkent vagy akada-
lyozott (epepangas all fenn), akkor kulonods figyelmet kell
forditani arra, hogy ne alakuljon ki hidnybetegség a zsir-
oldékony vitaminok tekintetében (D, E-, K- és A-vitamin).

Terhesség alatt gyakoribb az epepangas kialakulasa,
féleg a terhesség késdi szakaszdban, valamint a szllést

ATUNETEK
KEZELESE

A PBC fennallhat szembeo6tl6 tiinetek nélkiil is, azonban
sok beteg szamol be olyan panaszrél, amely hatassal
van az életminéségére. A korabban tiinetmentes egyé-
nekben is barmikor megjelenhetnek a tiinetek.

A PBC tunetei a kdvetkezdk lehetnek:

e Viszketés

e Faradtsag

e Szem- és szdjszarazsag, valamint szarazsag az intim
tertleteken (sicca komplex)

e Csont- és izUleti fajdalom

e Gyomorfajas

¢ Nyugtalan b szindréma

A PBC kezelése nem enyhiti a tlineteket, de ha koveti
kezelSorvosa utasitasait, ezek is gyakran kezelhetéek
vagy csillapithatok. Nem minden klinika és orvos ren-
delkezik elég szakértelemmel a PBC tlneteinek kezelését
illetéen. Ez az Utmutatd fuzet azért készult, hogy tana-
csokkal lassa el Ont ezekkel kapcsolatban.

Kérje ki kezel6orvosa tanacsat, ha barmilyen tiinetet ész-
lel, vagy ha tineteiben valtozas all be. Eléfordulhat, hogy
kezeléorvosa ad Onnek egy kitoltendd kérddivet, mert
ezaltal teljesebb képet kaphat arrél, hogy a PBC milyen
hatassal van az On életére.

Hogyan kezelje a viszketést

A viszketés a PBC egyik gyakori tinete, de nem jelent-
kezik minden betegben. Egyes betegek arrél szamoltak
be, hogy ugy érzik allapotuk rosszabboddsa ellenére a
viszketés enyhult. A PBC miatt jelentkezd viszketés alta-
[dban kezelheté és javithatd, de nincs olyan kezelés,
amely mindenkin egyforman segitene, ezért orvosanak
az On egyéni allapotat kell figyelembe vennie.

A viszketést okozhatja az epepangds, azaz, hogy a maj-
ban [év8 epeutak elzarédnak. Ennek oka lehet epekd

10

kévetben, ezért nagyon fontos, hogy ebben az idészak-
ban On szoros megfigyelés alatt alljon.

Gyermekvallalas tervezése esetén orvosa egyénre sza-
bott megfigyelési és kezelési programot fog késziteni
Onnek. Magas vérnyomas esetén nagyobb a komplika-
ciok kialakuldsdnak kockazata, ezért kiegészité ellatasra
és megfigyelésre lesz szUksége. A terhesség soran kiala-
kuld vérnyomas-emelkedés miatt a vénak és mas vérerek
elpattanhatnak, vér szivaroghat beldlik, ami belsd vérzés
kialakuldsdhoz vezethet. Ha Onnél fennall ez a kockazat,
akkor a masodik trimeszter soran az orvosa javasolni fog
egy endoszkodpidanak nevezett eljdrast a nyelécsévénak
allapotanak felmérése céljabal.

A vizsgalat sordn az orvos egy fényforrassal és kamera-
val ellatott vékony, hajlékony csévet (endoszkdpot) fog a
szajan keresztll a nyel6csodvébe, gyomrdba és a vékony-
bél elsé szakaszaba (nyombélbe) vezetni. A képek egy
képernydn jelennek meg, igy az orvos fel tudja mérni a
nyelécsé visszerek allapotat.

vagy a betegségébdl fakadd egyéb szévédmény. A visz-
ketés kulondsen erds lehet, ha On a PBC ductopenids-
nak (vezetékhidnyosnak) nevezett formdjaban szenved,
ilyenkor a majban [évé epeutak eltlinnek.

Vannak olyan gyégyszerek, amelyek segithetnek, de ezek
nem feltétlentl hatdsosak mindenki esetében. Emellett
néhany egyszer( praktika is segithet:

e A Dbdbrpuhitd krémek és a zabkivonat enyhitheti a bér-
szarazsagot és gyulladast.

e Segithet a hideg vizben torténd furdés vagy zuhany-
zas is, féként, ha a meleg valtja ki a viszketést.

* Ha a viszketés miatti vakarézas mar kéros mértékivé
valt (flggdséq), és tonkreteszi a bérét, akkor érdemes
pszicholégushoz fordulni szakszer( segitségért.

e Gondolja at, hogy a PBC helyett nem étel- vagy
egyéb allergia okozza-e a bérviszketést, és kérje meg
kezeléorvosat, hogy javasoljon ilyen irdnyu vizsgala-
tokat, ha szUkséges.

Gydgyszerek
A viszketés enyhitésére szamos gydgyszer |étezik, azon-

ban mindegyiknek van elénye és hatranya is, és nem
minden gyoégyszer lesz hatékony az On esetében. Fel
kell késziilnie arra, a lehetdségre, hogy esetleg tobb
kezelést is ki kell prébalnia, amig ra talal az On szamara
leghatékonyabb terapiara. A gyégyszereket rendszerint
az aldbbi sorrendben irjak fel:

a) Epesavkétdk

Altaldban ez az elséként valasztott gydgyszercsoport.

Megkétik a viszketésért felelés epesavakat a bélben és

meggatoljdk annak visszaszivédasat a szervezetbe. Ide

tartozik:

e Kolesztiramin — Leggyakrabban valasztott gydgy-
szer. Bar nem hatdsos minden betegben szedésével
kapcsolatban nem szoktak problémat jelezni. Jel-
legzetes mellékhatasa a puffadas vagy székrekedés.
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Hatasat befolydsolhatjgk az On altal szedett egyéb
gyogyszerek - ezért errél mindenképpen konzultaljon
orvosaval.

¢ Koleszevelam (Cholestagel) — Kevesebb mellékhatas
jellemzi, de hatdsossaga bizonytalan. Szedése alatt
egyes betegek jobban érzik magukat, és vizsgalatok
is igazoltak, hogy csdkkentette az epesav-szintjuket.

Masrészt viszont egy klinikai vizsgadlatban ez a gydgyszer
nem bizonyult hatdsosabbnak a placebo készitménynél.

Ha On epesavkétéket szed, akkor kérjik, vegye figye-

lembe, hogy:

¢ ha egy idében veszi be &ket mas gyodgyszerekkel,
akkor csokkentheti azok hatasat

e az epesavkotdket mas gyogyszerek, példaul UDCA
vagy OCA, bevétele elétt 2-4 draval kell bevenni.

Kérje ki a kezel6orvosa tandcsat azt illetéen, hogy ponto-

san mikor vegye be az egyes gydgyszereit

b) Antibiotikumok

Ha az epesavkoték nem enyhitik a viszketést, akkor kez-
eléorvosa rifampicint irhat fel, ami egy bakteridlis ferté-
zések kezelésére szolgald antibiotikum. A rifampicin ugy
csokkenti a PBC-hez kdthetd viszketést, hogy gatol egy
receptort, amely a feltételezések szerint szerepet jatszik
a viszketésben. Az ajanlott napi adag 150-300 mg.

Klinikai vizsgalatok alapjan egyértelm0, hogy a rifampi-
cin valdban hatasos a PBC-ben, és mas epepangasos
betegségekben tapasztalt viszketés ellen. Sajnos azon-
ban mellékhatasokat is okozhat, még ha azok nem is
jelentkeznek mindenkinél. Kozéjuk tartozik a hanyinger,
hanyas, hasmenés, étvagytalansdg, és a ldz. Az is eléfor-
dulhat, hogy egyes testnedvek, mint példaul a vizelet, az
izzadtsag és a konny szine megvaltozik, narancsos-piros
szinGvé valik. Ez egy gyakori jelenség, amely bar furcsan
néz ki, nem veszélyes és nem kell megijedni téle. Emel-
lett a rifampicin csékkentheti a szervezetben taldlhaté
K-vitamin mennyiségét.

Egyes betegeknél sulyosabb mellékhatasok is jelentkez-
hetnek, példaul okozhat vordsvértest-szam csokkentést,
megnyult véralvadasi id6t vagy akar majkarosodast is.
Ha On rifampici‘nt szed, akkor kezel6orvosa laborvizs-
gdlatokra kuldi Ont a kezelés megkezdése utan 6 és 12
héttel. Ha ezek problémat jeleznek, akkor el&fordulhat,
hogy abba kell hagynia a rifampicin szedését, és mast
kell kiprébalnia helyette.

c) Oralis 6piat antagonistak

Ha az epesavkétdk és/vagy a rifampicin nem bizonyul
hatdsosnak, vagy tul sok mellékhatast okoztak, akkor az
oralis opiat antagonistak csoportja lehet egy Ujabb lehe-
t8ség. Ebbe a csoportba tartozik a naltrexon és a nalme-
fén, amelyek csokkenthetik a viszketést, de ugyanakkor
hosszu tavu mellékhatasokat is okozhatnak.

Alacsony dozisban kezdett naltrexont hasznalat segit-
het az emlitett mellékhatasok elkertlésében, amelyek
hasonlithatnak az épiat-megvonas és az influenza tiine-
teihez, valamint érzékenyithetik Ont a fajdalomra.

Kisérleti kezelések

a) Kisérleti gyogyszeres kezelések

Az elébbi kezeléseken kivil ismertek mas gyogyszerek is,
melyek egyes betegeknél enyhitik a viszketést, azonban

ezek hasznalataval kapcsolatban még nem végeztek

nagy esetszamu klinikai vizsgalatokat, igy az EASL hiva-

talosan nem javasolja azokat.

e Aszelektiv szerotoninvisszavétel-gatlokkal (selective
serotonin reuptake inhibitors, SSRI-k) kapcsolatban,
mint amilyen a szertralin is, egy kis esetszdmu vizs-
galatban azt talaltdk, hogy enyhitette a viszketést, és
a betegek jobban érezték magukat, mint azok, akik
placebodt szedtek. Pontosan nem ismert, hogy milyen
modon avatkoznak be a folyamatba, de valdszing,
hogy a viszketés érzetét csokkentik a kdzponti ideg-
rendszerben. Mellékhatdsa lehet a szdjszarazsag,
amit azonban a PBC is okozhat.

e A gabapentint (egy antiepileptikum) és az antihisz-
taminokat is alkalmaztdk mar, de tovabbi kutata-
sokra van szikség ahhoz, hogy az EASL javasolja
hasznalatukat. Egy placebo kontrollalt vizsgalatban
a gabapentin nem bizonyult hatdsosabbnak, mint
a placebo, mégis egyes betegek Ugy érezték, hogy
segitett. Ugyanigy, egyes betegek allitdsa szerint az
antihisztaminok nyugtaté és enyhén tompité hatasa
csillapitotta a viszketésuket is.

b) Egyéb kisérleti kezelések

A PBC-hez kothetd viszketés csillapitasara egyéb maod-

szerek is kiprobaltak, de az EASL nem tesz hivatalos ajan-

last egyik hasznalatara sem.

e Az ultraibolya (UV) fényterdpia és a majpotlo kezelés
egyes betegekben jotékony hatasu volt.

* A majpotlo kezelés javitotta a nagyon sulyos viszke-
tést olyan esetekben is, amikor mas terapia mar nem
hasznalt. Azonban a viszketés visszatérhet és emiatt
ismételt kezelés valhat szUkségessé.

c) Majatiiltetés

Ha egyik megoldas sem hozott javulast és a viszketés
elviselhetetlen mértékd, utolsé megoldasaként a maja-
tUltetés jon széba. A majatiltetés altaldban az eléreha-
ladott majbetegségben szenveddk szdmara fenntartott
eljaras, akiknél majelégtelenség all fenn. Azonban - kivé-
teles esetekben - olyan betegeknél is széba johet, akik-
nél minden egyéb, viszketés elleni kezelés (a terdpids
vizsgalatokat is beleértve) hatastalannak bizonyult. A
betegek tapasztalata szerint a viszketés nagyon hamar
megszUnik, akar a majatultetést kdvetd 24 6ran beldl.

Hogyan kezelje a kimeriiltséget

AkimeruUltség a PBC egyik gyakori tinete, a betegek tobb
mint fele érzi magat faradtnak és kimerultnek. A betegek
koralbelll egydtdde az életmindséget jelentés mérték-
ben rontd, extrém mértékd kimerultséget tapasztal. llyen
esetben kezel6 orvosdnak érdemes megvizsgalni, hogy
nem allhat-e mas ok a kimeriltség hatterében, és ha
igen, lehetéség szerint azt is kezelni kell.

Példaul:

e Vorosvérsejt-hiany (vérszegénység)

e Pajzsmirigy-alulm(kédés (hypothyreoidosis)

e Alvaszavar (példaul a viszketés miatt)

Kezeléorvosa javasolhat Onnek olyan stratégidkat,
amelyek segitségével megelézheti az elszigeteltség és
depresszié kialakulasat, mivel ezek szintén okozhatnak
extrém mértékd kimerultséget.

Hogyan kezelje a szarazsag-érzetet (sicca komplex)

Tapasztalhat szem- és szajszdrazsagot, nyelési nehéz-
séget, valamint hGvelyszarazsagot is. Ezeket a tineteket
egyUttesen sicca szindrémanak nevezik. Léteznek olyan
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kezelések, amelyek enyhithetik a tlneteket. Szamoljon
be a kezelborvosanak arrél, ha ezen tinetek barmelyike
megmarad.

Sok beteg a mUkénny és a nyalpétld hasznalatat elég-
séges kezelésnek érzi. Ha Onnek ezek nem segitenek,
akkor kiprobalhat erésebb gydgyszereket is, példaul
pilokarpin vagy cevimeline hatéanyaguakat. Ezeket a
gyoégyszereket muszkarinreceptor-agonistaknak hivjak.
Szajszarazsag esetén nagyobb valdszinlséggel alakul-
hat ki Onnél fogszuvasodas. Fontos a helyes szajhigié-
nia, példaul a rendszeres fogmosas és fogselyem-hasz-
nalat, illetve a rendszeres fogaszati ellenérzés. Emellett
magasabb a szdjuregi gombas fertézések (mas néven
szdjlregi kandididzis vagy szdjpenész) kialakuldsanak
kockazata is. Kérjuk, jelezze orvosa felé, ha olyan elval-
tozasokat észlel a szdjadban, mint:

¢ Repedések a szajzugban

e Kellemetlen iz érzése a szajban

e F3ajdalmas nyelv vagy inyek

e Evésivagy ivasi nehézség.

A hivelyszarazsag ellen szamos hivelynedvesité készit-
mény all rendelkezésre. Osztrogén tartalmu krémek is
hasznalhatok - ezek alkalmazasa a majra nézve bizton-
sagos, de alkalmazasuk elétt hasznalatukkal kapcsolat-
ban kérje ki kezeléorvosa vagy nédgydgydsza tandcsat.

Ha ezek nem elegenddek, akkor vannak egyéb lehetd-
ségek is, amelyeket kiprébalhat. A sicca tlnetcsoport
enyhitésére éteznek 6nalld kezelési iranyelvek, igy kez-
eléorvosa tovabb kildheti Ont egy olyan specialistdhoz,
aki tovabbi segitséget nyujthat.

A SZOVODMENYEK
KEZELESE

A PBC-nek szamos szévédménye lehet, melyek kez-
eléorvosa segitségével kezelhetdk.

Oszteoporoézis
Az oszteopordzis vagy csontritkulds a csontok mennyisé-

gének és minéségének romlasaval jard betegség, mely-
nek oka lehet, hogy a szervezetben tul kevés csont kép-
z6dik, vagy nagymértékl a csonttémeg vesztése vagy
ezek kombinacidja. A folyamat kdvetkeztében a csontok
meggyengullnek, és kdnnyen eltérhetnek egy esés, vagy
elérehaladott esetben akar egy tlsszentés vagy kisebb
Utés hatasara is.

A csontritkulds a PBC egy igen gyakori szévédménye.
Azzal tudja megelézni és kezelni a csontritkuldst, ha
helyesen taplalkozik, sajat testsulyos edzéseket végez,
és abbahagyja a dohanyzast. Kezel6orvosa esetleg kal-
cium (@amennyiben nem volt korabban vesekdve) és D-vi-
tamin-potlast javasolhat. Szdmos vizsgalatban kimutat-
tak, hogy a biszfoszfonatok (a csont ritkulasat megelézé
vagy lelassitd gydgyszerek), féként a heti rendszeres-
séggel szedett alendronat vagy a havi rendszerességgel
szedett ibandronat, hatékonyan névelik a csonttdémeget
a PBC-ben szenvedd betegeknél.

Csokkent vitaminfelszivédas

A PBC-s betegeknél, féként az elhuzédo sargasagban
szenveddknél, nehezen szivoédnak fel a zsiroldékony
vitaminok (D, E, K és A-vitamin).
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Egyéb tiinetek
Az eddig felsorolt tineteken kivil Raynaud-jelenség is

el6fordulhat - a PBC-ben szenvedd betegek negyede
szamolt be errél. Ez azt jelenti, hogy a kéz- és labujjak
(és néha az orr és a fulek is) érzékennyé valnak a hideg-
ben, mivel az artéridk (veréerek) nem megfeleléen rea-
galva hideghatasra hirtelen, gércsszerlien dsszehtzéd-
nak. Emiatt a kéz- és labujjak el8szor elfehérednek, majd
elkékulnek, végul pedig, amikor visszaall a véraramlas,
kipirosodnak. A folyamatot tovabbi kellemetlen érzések
is kisérhetik, példaul fajdalom, égé vagy bizsergé érzés.
Ha ezek a tunetek enyhék, elegendd lehet, ha megfe-
leléen védekezik a hideg ellen: viseljen keszty(t, hasz-
naljon kézmelegitét, és kerllje el a hideg kdérnyeze-
tet. Ha sulyosabb tlUnetei vannak, akkor kezeléorvosa
vazodilatatornak, vagyis értagiténak nevezett gyogy-
szereket irhat fel Onnek, mivel ezek gatoljak az artéridk
kéros dsszehlzddasat. Egyes betegeknél nagyon sulyos
kdvetkezmények alakulhatnak ki, pl. fekélyek az ujjakon
vagy mas periférids tertleten.

Minden 12. PBC-s betegnél CREST szindroma jelentkez-
het, amely szdmos szerv kotdszovetét érinti. A CREST
tUnetei a kdvetkezdk:

e Kalcindzis — kalciumsé lerakddas a szévetekben
Raynaud-jelenség

A nyel6csé mikoddési zavara

Megvastagodott, feszes bér

Hajszalértagulat (Telangiectasia)

Bérfekélyek

Ha ezeket a tlineteket tapasztalja, kérjuk, forduljon hepa-
tolégusahoz tandcsért, vagy kérjen beutalét egy reuma-
toldgiai szakrendelésre.

Az On éllapotatdl fuggéen kezeléorvosa javasolhatja a
vitaminpotld készitményeket szedését.

Hyperlipidémia

Amikor a vér triglicerid vagy koleszterinszintje tul magas,
akkor hyperlipidémiarél, vagyis kérosan magas vérzsir-
szintrél beszélunk.

A hyperlipidémia altaldban emelkedett kardiovaszkula-
ris (sziv- és érrendszeri) kockdzattal jar egyuatt, példaul
szivinfarktust, gutattést vagy alsé végtagi érszikuletet
okozhat. A hyperlipidémia kialakulhat a PBC-hez kéthetd
epepangas kdvetkeztében is, mely nem feltétlentl jelenti
sziv- és érrendszeri betegségek magasabb kockazatat.
Ha Onnek a PBC mellett alacsony a HDL-koleszterin- és
magas az LDL-koleszterin szintje, akkor az javasoljuk,
hogy a személyre szabott kezelési terv részeként szedjen
koleszterin-csdkkentd gydgyszereket is.

Vénak

A PBC-s betegeknél magas vérnyomas alakulhat ki a kapu
véndban, amely a belek feldl érkezé vért 6sszegydijti és a
maj felé tovabbitja. Ezt portalis hypertenzidnak nevezik.
A portalis hypertenziot gyakran a majszévet hegesedése
(cirrézis) okozza, amely gyulladas miatt alakul ki.

Onnél fokozott a portalis hypertenzié kialakuldsanak
kockazata, ha a laboreredményeiben alacsony az albu-
min, emelkedett a bilirubin szint, és/vagy emelkedett
az INR érték (nemzetkézi normalizalt rata, a véralvadas
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mérésére szolgal). A férfiaknal nagyobb valdszinlséggel
jelentkezik portalis hypertenzid, mint néknél.

Ha On portalis hypertenzidban szenved, akkor a nye-
[6csdve (ez a szerv koti dssze a szdjlreget a gyomor-
ral) alsé részén kitagulhatnak vagy megduzzadhatnak
a visszerek. Ezt orvosa egy felsé gyomor-bélrendszeri
endoszképianak nevezett eljarassal (tUkrozéssel) tudja
ellendrizni. A vizsgalat sordn az orvos egy vékony, hajlé-
kony, kameraval és fényforrassal ellatott csévet (endosz-
kopot) juttat a szajan keresztll a nyel6csévébe, gyom-
raba és a vékonybél elsé szakaszaba (nyombélbe).

A visszerek kezelhetéek gydgyszeresen, az erekben [évé
nyomast csdkkentd hatasuk altal, vagy egy az endosz-
kdpia soran elvégezhetd eljarassal, mely a visszerek
gumigyUrlvel torténd lekotését jelenti Ezzel az eljards-
sal megelézheté tagult visszerekbdl szarmazd vérzés
kialakulasa. Ugyanezzel a médszerrel a mar kialakult vér-
zés megallithatd, vagy a nyelécsébe levezetett ballont
felfujva a vérzés tamponalhatd. Létezik olyan fémbdl
készult kitagithatd csé, melyet a vérzés helyén kinyitva
szintén elérhetd a vérzés megallasa vénak &sszenyo-
masa miatt.

Hepatocellularis karcinéma

A hepatocelluldris karcindma (HCC) egy majsejtekbdl

kiinduld rakos megbetegedés, a PBC egyik legsulyosabb

szévédmeénye. Nagyobb valdészinliséggel fordul eld férfi-
akndl. Kezelésére szamos sebészeti és nem sebészeti
lehetéség all rendelkezésre, utdbbi kozé tartoznak:

e Ablativ terapidk: olyan kezelési formadk, amelyek
elpusztitjdk a rakos sejteket, ilyenek példaul a radiof-
rekvencias ablacio, az alkohol injekcidk vagy a kriote-
rapia.

e Embolizacié: a majban talalhato rakos sejtek vérella-
tasat biztositd artéria elzarasa (transzarterialis embo-

A PBC-S BETEGEK
ELLATASA

A PBC kezelése komplex feladatot jelent a klinikusok
szdmara, mivel a gondozasi tervnek hatékonyan kell
megfelelnie az egymastél nagyon kiilonb6zé tiinete-
gyiittessel és kockazattal rendelkezé betegek igénye-
inek.

Ki vezeti majd a gondozdsomat?

Azt, hogy ki vezeti majd az On gondozasat, a betegsége
természete és kockazati profilia dénti el. Ez a személy
lehet az On hdziorvosa, vagy akar a harmadlagos ella-
tasban, transzplantacios kézpontban dolgozé szakem-
ber. Az On kezelését iranyitd szakembernek legaldbb
évente egyszer fel kell mérnie az On tUneteit és keze-
lési szUkségleteit. Ezek a tervezett vizitek egy struktu-
ralt, élethosszig tarto, utankdvetési terv részét képezik,
melyet kifejezetten az On szikségleteire és igényeire
szab a kezel&orvosa.

Az ellatas alappillérei
Az On kezelborvosa elérelathatélag a kovetkezd, nem-

zetkozileg is elfogadott kezelési irdnyelvek szerint fog

cselekedni:

e Kiindulasi vizsgalatként minden PBC-gyanus beteg-
nél hasi ultrahang-vizsgalatot végeznek az epepan-
gas egyéb lehetséges okainak kizardsa céljabol.

lizacié vagy TAE), amely kemoterdpiaval egyutt is
alkalmazhato (transzarteridlis kemoembolizacié vagy
TACE).

e Sebészeti megoldas is [étezik a HCC kezelésére, a
ma3j érintett részének eltdvolitasaval — ezt az eljarast
majrezekcidnak hivjak. Ha a betegség kiterjedése
olyan mértékd, hogy az elézéekben emlitett egyik
lehetdség sem segithet, akkor a majatultetés lehets-
sége merdtlhet fel.

Mdjatiiltetés )

Kezel6orvosa majatultetést javasolhat Onnek, amennyi-
ben olyan szévédményeket észlel, melyek a maj hege-
sedésére (cirrdzis) jellemzéek, mint pl. a magas biliru-
binszint, sdrgasag, vagy viszketés. )

A majatultetés nem garancia arra, hogy On megszaba-
dul a PBC-tél, ugyanis a majatultetésen atesett betegek
mintegy 20%-3anal az Uj majban is kialakul a betegség.
Ezt kidjuld (,recurrent”) PBC-nek nevezik.

Majatiltetés utdn Onnek egy immunszupresszans tipusu
gyogyszert (takrolimusz) fognak felirni, hogy csdkkentsék
a beultetett maj kilokddésének esélyét. Felmerult, hogy
a takrolimusz felel6s lehet az atultetést kovetéen kidjuld
PBC-ért, de nem all rendelkezésltinkre elég adat ahhoz,
hogy barmelyik immunszuppressziv gydgyszer elényét
kimondhassuk.

Az UDCA szedése csdkkentheti a majenzim-szinteket és
a PBC kiujulasanak kockazatat, de még egyszer hangsu-
lyozzuk, hogy nem all rendelkezéslnkre elég bizonyiték
ahhoz, hogy egyértelmien javasoljuk ennek szedését a
majatlltetést kovetden. Az atlltetés utan nd a csontrit-
kulds veszélye is, ezért javasolt, hogy kezeléorvosa rend-
szeresen mérje fel ennek lehetéségét, és szlkség esetén
kezelje.

e Minden PBC-s betegnek elsévonalbeli kezelésként
UDCA-t irnak fel (13-15 mg/kg/nap ddézisban).

e Egy évnyi UDCA terdpia utan laborvizsgdlatokat
végeznek, és annak eredményei alapjan felmérik a
betegség elérehaladasanak kockazatat.

* Minden beteget kikérdeznek a tlneteirdl (féként a
viszketés, sicca komplex és a kimeriltség vonatkoza-
saban), hogy fel lehessen mérni a betegség életmi-
néségre kifejtett hatdsat, valamint, hogy megtortén-
jenek a megfeleld vizsgalatok és megfeleld kezelést
lehessen adni a betegnek.

e A betegek transzplantacios esélyeinek javitasa érde-
kében a vizsgalatok eredményeit (kilénds tekintettel
a bilirubinra, vénas vérzésre, hasi folyadékgytlemre
vagy ‘a kddds gondolkodasra’) érdemes megvitatni
egy transzplantacids programban részt vevé hepato-
[6gussal.

e Minden PBC-s betegnél fel kell mérni a csontritkulds
kockazatat, az On orszagaban érvényes ajanlasoknak
megfelelé kezeléssel és utdnkdvetéssel kiegészitve.

e Ha a beteg a PBC mellett autoimmun hepatitisz (AIH)
jeleit is mutatja, akkor a diagndzis felallitdsa érdeké-
ben majbiopszia elvégzése javasolt, mivel ez ritka
jelenségnek szamit.
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Betegtamogaté csoportok

Ajanljuk, hogy lépjen kapcsolatba a helyi betegtamo-
gatd csoportokkal, mivel azok tovabbi informaciokkal
tudnak szolgalni a PBC-t, valamint az On szamara elér-
het6 kezelési lehetbségeket illetéen. Tovabba, felbecsul-

I OSSZEFOGLALAS

A PBC egy olyan majbetegség, amely akadalyozza az
epének a majbdl a bélbe térténd optimalis liriilését. Eza
betegség tobbnyire 40 év folotti néket érint. A PBC nem
gyogyithato, kezelés nélkil romlé tendenciat mutat,
mig végiil végstadiumi majbetegséghez vezet, és maja-
tiiltetést tesz sziikségessé. Ugyanakkor léteznek olyan
kezelési médok, amelyekkel a tiinetek kordaban tartha-
tok, és a betegség rosszabbodasa lassithaté.

Kezel6orvosa laborvizsgalatok és képalkotd eljarasok
segitségével tudja diagnosztizalni Onnél a PBC-t, de ha
a vizsgalatok eredménye nem egyértelmU, akkor maj-
biopsziara is szUkség lehet. Kezeléorvosa mind a diag-
nozis felallitasakor, mind a kezelés soran fel fogja mérni,
hogy személy szerint Onnél mekkora a betegség rosz-
szabbodasanak a kockazata. Bar a PBC-ben szenvedd
betegek nagy része mar nem fogamzoképes koru, ha On
még tervez gyermekvallalast, betegsége, szoros orvosi

I FOGALOMTAR

Nem kivant esemény

Egy gydgyszerkészitményt kapd beteg egészségi alla-
potdban bekdvetkezé barmilyen varatlan valtozas. Nem
szUkségszer(, hogy a bekdvetkezd valtozds ok-okozati
kapcsolatban alljon a kezeléssel.

Hashimoto-thyreoiditis (vagy autoimmun thyreoiditis)
A Hashimoto-thyreoiditis, vagy mas néven Hashimo-
to-betegség, egy autoimmun betegség, amely soradn az
immunrendszer a beteg sajat pajzsmirigye ellen fordul,
annak gyulladasat okozva.

Autoimmun hepatitisz (AIH)

Egy majgyulladassal jaré kronikus betegség, amelyet a
majsejtek alkotdi ellen termelt antitestek vagy limfocitak
valtanak ki.

Alkalikus foszfataz (ALP)

Az alkalikus foszfatdz (ALP) egy egyszerld marker a vér-
ben, mely szintjébdl kovetkeztethetlink az epeutak alla-
potara. Haszndlhaté a terapidra adott valasz ellenérzé-
sére és diagnosztikus biomarkerként is mikodik. A primer
bilidris kolangitisz (PBC) elsé jele lehet a megemelkedett
ALP-szint, amit rutin laborvizsgalatok keretében mérnek.
PBC esetén az ALP- szint emelkedett, ami epeuti karoso-
dasra utal, mely végul gyulladashoz és majkarosodashoz
vezet. A vérben mért ALP a csontokbdlis szarmazhat, igy
csontbetegség vagy csonttorés is okozhatja az emelke-
dett ALP szintet.
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hetetlen tdmogatassal és tanacsadassal tudnak segiteni
Onnek abban, hogy egytt tudjon élni a betegségével.
A csoportok elérhetéségét elkérheti a kezel6orvosatdl,
vagy interneten is megtaldlhatja azokat.

kévetés mellett, nem akadalyozza meg Ont abban, hogy
egészséges kisbabanak adjon életet.

Els6vonalbeli terapiaként valészintleg UDCA gydgyszert
irnak fel Onnek a testsulydhoz igazitott dézisban. Ha On
nem reagal megfeleléen az UDCA-ra, akkor létezik egy
torzskdonyvezett masodvonalbeli gyogyszer (OCA) is,
valamint szamos Uj, vagy korabban mas betegség keze-
[ésére hasznalt gydgyszer, melyekkel jelenleg is folynak
a klinikai vizsgalatok.

A PBC valtozatos tlneteket okozhat, példaul viszketést,
szajszarazsagot vagy kimerultséget, melyek kezelése az
On egyéni terdpids programjanak részét képezi. Az On
személyre szabott kezelési tervét kezel6orvosa ugy fogja
osszedllitani, hogy szem elbtt tartja betegsége élethosz-
szig tarto jellegét, a lehetséges tlinetek sokszinlségét. A
rendszeres, tervezett vizitek biztositjak, hogy On mindig
az allapotanak legmegfeleldbb kezelést kapja.

Antimitokondrialis antitestek (AMA)

A primer biliaris kolangitiszben (PBC) szenvedd betegek
95-98%-anak vérében olyan autoantitestek (sajat szerve-
zetet tdmadd antitestek) vannak, amelyek a mitokond-
rium belsé membranjat tdmadjak. Ezeket az antitesteket
antimitokondridlis antitesteknek (AMA) nevezzUk.

A mitokondriumok olyan energiagyarak, amelyek min-
den sejtben megtaldlhatoak, nem csupan a maj vagy az
epeutak sejtjeiben. A mitokondriumok a ttidébdl érkezé
vér altal szallitott oxigént hasznaljak fel arra, hogy ener-
giat allitsanak elé. Az AMA- olyan fehérjéhez kotédik,
amelyek a mitokondrium belsé membranjaban [évé,
tébb enzimbdl allé komplexekben (multienzim- komp-
lexek) talalhatok meg. Ezek a multienzim-komplexek az
élethez nélkulozhetetlen, alapveté kémiai reakcidkért
felelések. Ezeket a komplexeket azért soroljuk a multien-
zimek koézé, mert tdbb enzimbél épulnek fel.

Antinukledris antitestek (ANA)

Az antinuklearis antitestek (ANA-k, vagy mas néven anti-
nukledris faktorok vagy ANF-ek) olyan autoantitestek,
amelyek a sejtmag alkotdelemeihez kétddnek. Egészsé-
ges egyéneknél az immunrendszer az idegen fehérjék
(antigének) ellen termel antitesteket, de sajat antigének
ellen nem (autoantigének). Egyeseknél viszont a sajat
antigének ellen is termelédnek antitestek. Emelkedett
ANA szinttel autoimmun hepatitisz (AIH) esetén is talal-
kozhatunk.
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Autoimmun betegségek

Az autoimmun betegség egy olyan kérallapot, amelyben
az immunrendszer a szervezet sajat sejtjeit tAmadja meg,
mintha azok idegen szervezetek, példaul virusok vagy
baktériumok lennének. A PBC egy autoimmun betegség,
amely sordn a szervezet a majban taldlhaté epeutakat
tamadja meg. Tovabbi autoimmun betegségek az AIH
(autoimmun hepatitisz), PSC (primer szkelorizalé kolan-
gitisz) vagy az lgG4-asszocidlt autoimmun betegségek.

Epesavak
Az epesavakrél mar régen ismert, hogy segitik az emész-

tést, valamint a zsirok vékonybélben torténd felszivoda-
sat, tovabba szabalyozzak a koleszterin egyensulyt. Az
utébbi évtizedben azonban egyértelmivé valt, hogy az
epesavak nem egyszerlien emésztést segitd ,tisztitdsze-
rek”, hanem ezek a szervezet elsédleges koleszterin-le-
bontdi. Mara mar ismert tény az is, hogy az epesavak
hormonok, amelyek szamtalan kilénbézé anyagcsere
folyamat szabdlyozasaban vesznek részt. A kalénbdzé
jelatviteli folyamatok aktivacioja révén az epesavak nem
csupan a sajat szintézistket és az enterohepatikus kor-
forgast szabalyozzak, hanem a triglicerid-, a koleszterin-,
a glukdz- és az energia-egyensulyt is. Az epepangas
miatt kialakulé epesav-felgyllemlés progressziv majka-
rosodashoz, végul fibrézishoz (hegesedés) és majzsu-
gorhoz vezet.

Epeutak
Az epeutak olyan vezetékek, amelyek az epét a majbdl

és az epehdlyagbdl a vékonybélbe szallitjak, hogy ott
részt vegyen az emésztésben. Az epeutak fontos szere-
pet jatszanak a maj egészségének fenntartasdban. PBC-
ben az epeutak kdrosodnak, az epe a majban reked, ami
meérgezd, és karosithatja a majszoévetet.

Bilidris
Az epéhez vagy az epeutakhoz kdthetd, azzal kapcsolatos.

Bilirubin

Az emelkedett szérum bilirubin szint elérehaladott maj-
betegségre - a PBC-t is beleértve - utal, korai indikatora
a majzsugornak, valamint a portalis hypertenzionak.
PBC esetén kezdetben rendszerint éveken keresztil nor-
malis a bilirubin szint. Emelkedett szérum bilirubin szin-
tek a PBC elérehaladott stadiumaiban jellemzek.

A 17 pmol/l (1 mg/ dl) értéknél magasabb szérum biliru-
bin szint madjzsugor kialakuldsara utal. A 34 umol/l (2 mg/
dl) értéket meghaladd szérum &sszbilirubin-szint késéi
staddiumu PBC-t jelent.

Biopszia

A mdjbiopszia egy olyan orvosi vizsgalati eljaras, ame-
lyet altaldban egy hepatoldégus, gasztroenteroldgus
vagy szakképzett sebész végez, és amely sejt- vagy sz6-
veti mintavételt jelent, a mintak mikroszképos vizsga-
lata céljabdl, mely igazolhatja egy betegség fennallasat
vagy sulyossagat. A majbiopszia a PBC diagnosztizalasa
soran a stadium meghatarozasara is hasznalhato.

Kolangitisz
A majban taldlhaté epeutak gyulladasa.

Choleresis

Az epe majbadl torténd elfolyasara utal, féként olyankor,
ha a kordbbinal vagy a normal szintnél nagyobb mérték-
ben torténik.

Kolesztazis (epepangas)

Az epeelfolyds megszlinése vagy csdkkenése, amit jel-
lemz& mddon egy, a nagyobb epevezetékeken vagy az
epehodlyagon belll talalhatéd akadaly okoz (ez az extra-
hepatikus epepangas) vagy olyan tényezék, amelyek az
epe majbdl torténd vagy majon beluli (el)folydsat érintik
(ez az intrahepatikus epepangas).

Cirrézis (mdjzsugor)

Egy krénikus majbetegség, amelyet a sejtek pusztulasa,
gyulladas, valamint fibrézis kovetkeztében kialakuld
kotészovet felszaporodas jellemez. Rendszerint krénikus
majbetegség kdvetkezményeként alakul ki

Kimeriltség
A kimerultség (testi, szellemi vagy mindketté) szdmos

majbetegség gyakori tinete lehet. A betegek nehezen
tudjak leirni; olyan szavakkal jellemezhetik magukat,
mint letargikus, lestrapalt vagy elfaradt. A PBC-s betegek
mintegy 85%-a tapasztal kimerultséget a betegség kor-
lefolyasa soran.

Fibrozis
A kotészovet megvastagodasat és hegesedését jelents,
ami rendszerint valamilyen karosité hatas miatt alakul ki.

Farnezoid X Receptor (FXR)

Az FXR az epesavak, valamint a gyulladasos, fibrézisos
és anyagcsere folyamatok szabdlyozdja. Az OCALIVA
(obetikolsav) egy farnezoid X receptor (FXR) izgato.

Sargasag

Egy olyan koros allapot, amely sordn a bilirubin nev(
festékanyag szintje megemelkedik. Ez a bér és szemfe-
hérje jellegzetes sarga elszinezédését okozza. Jellemzd
maodon az epeutak atjdrhatdsaganak csokkenése, maj-
betegség vagy a vords vérsejtek fokozott lebomlasa
okozza.

M3j (belszerv)

A maj a gerincesek hastregében talalhatd nagyméretd,
lebenyekbdl allé6 mirigyes szerv, amely szdmos anyag-
cserefolyamatban jatszik szerepet.

A mdj sotétvoroses-barnds szinl, és szerkezetileg két
nagy lebenyre oszlik, amelyek kortlbeltl 100 000 kisebb
lebenybdl vagy lebenykébdl allnak. A mdj mintegy
60%-a hepatocitdknak nevezett majsejtekbdl épul fel -
ezek feladata a tdpanyagok felvétele, valamint a méreg-
telenités és a karos anyagok vérbdl vald eltavolitasa. Egy
hepatocita atlagos élettartama 150 nap. Egy ember maj-
szévetének minden milligrammijaban kértlbeltl 202 000
hepatocita talalhaté. A m3j vérellatasa a majartérian és a
portalis vénan keresztul torténik.

Madjelégtelenség

A majelégtelenség olyan sulyos majkarosodas, ami a
majmukodés ledlldsdhoz vezet, és gyakran nem visz-
szafordithatd. Hatterében allhat majzsugor, sulyos akut
hepatitisz (majgyulladas) vagy intoxikacié (mérgezés). A
majmUkodés ledllasa haldlos kimenetell lehet. Majzsu-
gor esetén altalaban tdbb évbe telik, amig a betegség
ebbe a staddiumba kerul, és léteznek olyan kezelések,
amelyek le tudjak lassitani a rosszabbodast.

Hatasmechanizmus
A hatdsmechanizmus az a mdéd, ahogyan egy molekula,
példaul egy gydgyszermolekula, kifejti a gydgyszertani
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hatasat. Egy gydgyszer hatdsmechanizmusa vonatkoz-
hat arra, hogy példaul hogyan hat a sejtnévekedésre,
vagy, hogy milyen biomolekularis kélcsénhatasban all a
kozvetlen célpontjaval, példaul egy fehérjével vagy egy
nukleinsavval.

Nem alkoholos zsirmdj (non-alcoholic fatty liver, NAFL)
Trigliceridek (zsirok) fokozott mértékd felhalmozddasa a
majban gyulladds vagy majkarosodas nélkul. Hasonlit az
alkoholos zsirmajra, de olyan embereknél alakul ki, akik
egyaltaldn nem, vagy csak kevés alkoholt fogyasztanak.
A zsirmdj koéros allapot, de dnmagdban valdszinlleg
kevés problémat és kismértékl kdrosodast okoz.

Nem alkoholos zsirmaj betegség (non-alcoholic fatty
liver disease, NAFLD)

A nem alkoholos zsirmaj betegség (non-alcoholic fatty
liver disease, NAFLD) egy gyUjtéfogalom a zsirmajbe-
tegség szamos formajara. Magaba foglalja az enyhébb
zsirmdjat (NAFL), azt a sulyosabb format, ahol a nem
alkoholos, zsiros elfajulashoz gyulladas tarsul (non-alco-
holic steatohepatitisz, NASH), valamint az elérehaladott
majbetegséget is, mint amilyen a majzsugor és/vagy a
majrak.

Ha a laborvizsgalatok vagy a maj képalkotd vizsgalatai-
nak eredményei alapjan zsiros atalakulds gyanuja merul
fel, akkor ezt a betegséget nem alkoholos zsirmdj beteg-
ségnek (NAFLD) nevezik. Ha majbiopszia torténik, akkor
egyes embereknél NASH, mig masokndl az egyszer(
zsirmaj (NAFL) igazolodik.

Nem alkoholos szteatohepatitisz (non-alcoholic steato-
hepatitis, NASH)

A nem alkoholos szteatohepatitisz vagy NASH a nem
alkoholos zsirmaj betegség (NAFLD) egy sulyosabb for-
maja. A NASH legfébb jellemzdje a zsir jelenléte a maj-
sejtekben, mely mellett gyulladas és karosodas is fennall.
A NASH- betegek tdbbsége jol érzi magat, és nincsenek
tudataban annak, hogy majbetegségtik van.
Ugyanakkor a NASH sulyos allapotta, majzsugorra ala-
kulhat. Ennek oka, hogy a mdj ismételt karosodasokat
szenved és hegesedni kezd, és tobbé mar nem mukodik
megfeleléen. A NASH majrakot is okozhat, akar majzsu-
gor fennallasa nélkdl is.

Mind a NASH, mind a NAFLD egyre gyakoribb betegség,
ami dsszefligg azzal, hogy egyre tébb az elhizott ember.
Az elhizas cukorbetegséget és magas koleszterinszintet
eredményezhet, ami tovabb sulyosbitja a NASH-betegek
allapotéat.

Nem virusos és virusos majbetegségek

Mig a virusos majbetegségeket virus okozza, a nem-viru-
sos majbetegségekért egyéb karositd tényezdék felelések.
Utdbbiak hatterében allhat autoimmun, anyagcsere, toxi-
kus (mérgezés) vagy genetikai probléma. Egyes nem viru-
sos majbetegségeknek (mint pl. az autoimmun betegsé-
gek is, kdztik a PBC) pontosan nem ismerjik az okat. A
virusos majbetegségek kdzé olyan koérallapotok tartoz-
nak, mint az A, B, C, D és E virusok okozta majgyulladas.

A nem virusos majbetegségek koézé sorolhatd példaul a
PBC, az autoimmun hepatitisz, a nem alkoholos szteato-
hepatitisz (NASH) és a hemokromatdzis.

Nuklearis receptor

A nukledris hormon receptorok olyan fehérjék, amelyek
a DNS bizonyos részeihez (szekvencidihoz) kdtédve akti-
valjak vagy gatoljadk a sejtmagon beldli transzkripcidt
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(DNS atirédast). Ez az aktivalas vagy gatlas szabalyozza
az agy, bdr, csont, valamint minden egyéb szdvet és
szerv ndvekedését és fejlédését.

Az FXR a nuklearis receptorok (NR) csaladjan belll az
anyagcsere receptorok alcsoportjdba tartozik, és az
epesavak nukledris receptoraként definialjak.

Obetikolsav

Az obetikolsav egy szelektiv FXR izgatd. Szajon at alkal-
mazva a farnezoid X receptorhoz (FXR) kotédik — amely
egy, a m3j és a belek sejtjeinek magjaban taldlhatoé nuk-
ledris receptor.

Az FXR az epesavak metabolikus Utvonalanak egyik leg-
fontosabb szabdlyozdja. Az obetikolsav serkenti az epe
majbol vald Uralését, és csokkenti a maj epesavtermelé-
sét, igy csokkenti az epesavak majkarositd hatasat.

Primer bilidris kolangitisz (PBC)
A primer bilidris kolangitisz (PBC) egy ritka, kroénikus,
autoimmun mechanizmusud majbetegség, amely a maj-
ban talalhato epeutakat érinti. Kezelés nélkil a maj kotod-
szbvetes atépuléséhez (fibrozis), mdjzsugorhoz, vagy
majelégtelenséghez vezet, mely majatiltetés nélkal
halalos kimenetell lehet.
A PBC el6fordulasa ritka, azonban a kolesztazisos (epe-
pangassal jaré) majbetegségek kdzott ez a leggyakoribb.
A betegséget tobbnyire 35 és 60 év kdzotti emberek-
nél diagnosztizaljdk. Becslések szerint a PBC-s betegek
90%-a nd. Bar a betegség ritka elé6forduldsa miatt a
lakossag szlrése kevéssé alkalmas a PBC felderitésére,
az eddigi adatok alapjan a legnagyobb gyakorisaggal
Eszak-Eurépaban és Eszak-Amerikaban fordul elé.
A diagndzis feldllitasa idején a betegek tdbbsége tinet-
mentes, de a tlnetek altaldban 10 éven belll megjelen-
nek. A tinetek 5, illetve 20 éven bellli megjelenésének
valészinlsége, 50%, illetve 95% korul van. A betegek
altal jelzett leggyakoribb tinetek a pruritus vagy viszke-
tés, valamint a kimeriltség — am ezek nincsenek &ssze-
fluggésben a betegség sulyossdgdval vagy a klinikai
kimenetellel.
A PBC-t alapvetéen két, a vérben taldlhaté biomarker
alapjan lehet diagnosztizalni:
e Emelkedett alkalikus foszfataz szint (ALP)
e Antimitokondridlis antitest (AMA) jelenléte-ezek a
PBC-s betegek mintegy 90-95%-ban megfigyelhetdk.
Habar nem kotelezé, esetenként a majbiopszia elvég-
zése is javasolt a pontos diagnézis felallitasa érdekében.

A PBC progresszidja nagy egyéni kuldnbségeket mutat:
mig egyes betegeknél néhany év alatt majelégtelenség
alakul ki, addig masok akar tiz évig is tUnetmentesek
maradhatnak. Fontos megjegyezni, hogy a PBC-ben
szenved6 betegeknél a majfunkcié mar a tiinetek meg-
jelenése el6tt elkezdhetnek romlani.

Primer majbetegségek
Egy betegség, amely spontdn moédon alakul ki, és nincs
egyértelmU oka. A PBC egy ilyen primer majbetegség.

Progressziv majbetegségek

A progressziv betegség egy olyan betegség, amely az
id8 teltével rosszabbodd tendenciat mutat. A PBC egy
ilyen progressziv majbetegség.

Pruritus (viszketés)
A pruritus egy olyan kellemetlen érzés, amely vakaro-
zasi kényszert valt ki. A pruritus az epepangastél vagy
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a betegség stadiumatsl fuggetlendl érintheti a PBC-ben
szenvedd betegeket.

Szisztémas szklerdzis

A szisztémas szklerdzis vagy mas néven szisztémas szkle-
roderma vagy diffuz szkleroderma, a kétészévetek autoim-
mun betegsége. Jellemzdje a kollagén felhalmozddasa
miatt megvastagodott bdr, illetve a kis artéridk sérulése.

Urzodezoxikélsav (UDCA)

Az urzodezoxikélsav (UDCA) egy masodlagos epesav,
amely szervezetinkben természetes mddon is megta-
[alhato és a bélbaktériumok aktivitdsdnak egy mellék-
terméke. Az UDCA mar kozel 20 éve a PBC standard
terdpigjanak szamit. Az UDCA hatasmechanizmusa az
epesavak higitasan alapszik, csékkenti az epesavak toxi-

. sz

MIT KERDEZZEN MEG

AZ ORVOSATOL

Osszeallitottunk egy listat azokrél a kérdésekbdl, melyeket
érdemes megkérdezni kezel6orvosatdl, hogy minél tébbet
megtudhasson betegségérdl és annak kezelésérdl.

Altalanos kérdések

1. Mit mutatnak a laboreredményeim? Lathaté az
alkalikus foszfataz, bilirubin, aloumin, GOT (AST) és
trombocitaszam eredménye, valamint az ezekhez
tartozé mértékegységek (pl. umol/l vagy g/l) és refe-
renciatartomanyok?

2. Mit mutatnak az egyéb diagnosztikai eszkdzdk, pél-
daul az ultrahang, majtomottség vizsgalat (LSM)
vagy biopszia?

3. On végzett kockazatfelmérést? Ha igen, melyik faj-

tat, és mi az eredménye?

A betegség melyik stadiumaban vagyok?

Mik a kilatasaim?

Onnek valészintileg UDCA-t fognak felirni. Feltétle-

nul kérdezze meg az orvosatol:

a. Mekkora adagot kell szednem?

b. Naponta hdnyszor és mikor kell bevennem a
gyogyszert?

c. Melyek azok a varhaté mellékhatasok, amelyek
miatt nem kell idegeskednem?

d. Melyek azok a veszélyes mellékhatasok, ame-
lyek orvosi ellatast igényelnek?

e. Ha mads gyogyszert is szedek, a kulonbozé
gyogyszereket eltérd idépontokban kell beven-
nem?

7. Mikor kell legkdzelebb jonném?

8. Barmi mas kérdés, ami Onnek eszébe jut.

oA

Mit kérdezzen meg az utankévetés soran
9. Valtozott a betegségem stadiuma vagy a kilatasaim
a legutdbbi l[dtogatasom ota?
10. Hogyan reagadl a szervezetem az UDCA-ra?
a. Hatagydgyszer?
b. Kell valtoztatni a dézison?
c. Hanem hat, szikséges az UDCA kezelés kiegé-
szitése mas gyodgyszerekkel? Ha igen, mivel?
Vagy kell-e masik terdpiara valtanom?

Kérdések az UDCA-val kapcsolatban
11. A dodzis megvalasztasa a testsulyom alapjan tortént?
(Azaz naponta 13-15 mg/kg)
12. Milyen gyakran fogjak ellenérizni a kezelés hatasait?
13. Nem érzem j6l magam:
a. Osszeflugghet ez a gyodgyszerrel, vagy van
valami egyéb valdszinl magyarazat?
b. Letudna ellendrizni, hogy az adag, amit kapok,
nem-e tul kevés vagy tul sok?

c. Csokkenthetnénk/névelhetnénk az
hogy lassuk, mi torténik?
14. Fogytam - cs6kkenthetem az adagot?
15. Nétt a sulyom - néveljuk az adagot?
16. Ha kiderul, hogy allergids vagyok az UDCA tabletta
valamelyik segédanyagara, akkor van-e mas allagu
valtozata, amit bevehetnék?

adagot,

Kérdések az OCA-val kapcsolatban

17. Az UDCA nalam nem hat. Kiprobalhatom, hogy
OCA-t is szedek mellé?

18. Elérhet6-e ndlunk az OCA, és a koltségeimet fogja-e
fedezni a tarsadalombiztositd?

19. Azt hallottam, hogy az OCA akkor is felirhatd, ha a
gyogyszer ndlunk nem térzskényvezett, vagy a tar-
sadalombiztositd nem allja a kezelés koltségeit. Ez
a lehet6ség az én esetemben is fenndll? Hogyan
vehetem ezt igénybe?

20. On OCA-t irt fel nekem, és azt mondta, hogy hagy-
jam abba az UDCA szedését annak ellenére, hogy
nalam nem |épett fel intolerancia. Meg tudna
magyarazni, hogy miért allitja le nalam az UDCA
kezelést?

21. Milyen adagoldsban szedjem az OCA-t?

22. Azt hallottam, hogy a sulyos majproblémaval élé
betegeknek alacsonyabb doézisban kell szedni az
OCA-t. Ezram is érvényes?

23. Mit tegyek, ha mellékhatas, példaul viszketés jelent-
kezik?

Kérdések a terhességgel és a PBC-vel kapcsolatban
24. A terhesgondozasomnak abban a kérhazban kell

zajlania, ahol a PBC miatt kezelnek, vagy jarhatok a

korzeti védénéhoz?

a. On konzultalt mar a négyégyaszommal /sz(-
[észnémmel?

b. Ha nem, megkérhetem a négydgyaszomat /
szUlésznémet, hogy vegye fel Onnel a kapcso-
latot?

25. Szukség lesz a terhesség alatt vagy szllés utan
plusz laborvizsgalatokra?

26. Lehetséges, hogy a kisbabam is PBC-s lesz?

27. Valaszthatom-e az otthonszulést vagy jobb, ha koér-
hazban szulok?

28. Ha a terhesség alatt nem szeretnék gyogyszert
szedni, akkor ez hogyan fogja befolyasolni az alla-
potomat?
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I AJANLASOK

1. ajanlas

Az EASL részletes anamnézis felvételt és fizikalis vizs-
galatot javasol az olyan betegek értékelésére, akiknél a
laborvizsgalatok epepangasos majbetegségre utalnak.

2. ajanlas

Az EASL elséként egy nem invaziv képalkotd eljarast,
ultrahang vizsgalatot javasol az intra- és extrahepatikus
epepangas elkllonitésére.

3. ajanlas

Az EASL immunfluoreszcens szeroldgiai szlrés elvégzését
javasolja AMA és PBC-specifikus ANA iranydba minden
olyan betegnél, akiknél tisztazatlan epepangas all fenn.

4. ajanlas

Az EASL MRCP-t javasol minden olyan betegnél, akik-
nél tisztazatlan eredetl epepangas all fenn. Az MRCP
helyett EUS is hasznalhaté a disztalis bilidris betegség
felmérésére.

5. ajanlas

Az EASL szeroldgiai szlirést kdvetd majbiopszia, valamint
tébbiranyu képalkotd eljarasok megfontolasat javasolja
minden olyan betegnél, akiknél tartds, tisztazatlan intra-
hepatikus epepangas all fenn.

6. ajanlas

Az EASL 6rokletes epepangdsos szindromak irdnyaba tor-
téné genetikai tesztek elvégzésének megfontoldsat java-
solja azoknal a betegeknél, ahol ez klinikailag indokolt.

7. ajanlas

Az EASL szerint a PBC diagndzisa feldllithatd igazolt
epepangas, emelkedett ALP és AMA (1:40 titer) jelen-
léte alapjan azokban a feln&ttekben, akikben kizarhatd
egyéb szisztémas betegség gyanuja.

8. ajanlas

Az EASL javaslata szerint AMA-negativ PBC diagndzisa
azoknal az epepangasos betegeknél allithato fel, akiknél
pozitiv a PBC specifikus ANA immunfluoreszcencia (nuk-
ledris pontozottsag vagy perinuklearis gyUr() vagy ELISA
vizsgalat (sp100, gp210) és a betegség klinikai megjele-
nése is PBC-re utal.

9. ajanlas

Az EASL nem javasolja mdajbiopszia végzését a PBC
diagndézisanak felallitadsahoz, kivéve, ha a PBC-specifikus
antitestek negativak, vagy AlH, NASH egyideji fennalla-
sanak gyanuja all fenn, vagy mas (altaldban szisztémas)
tarsbetegségek is jelen vannak.

10. ajanlas

Az AMA pozitivitds 6Snmagdban nem elégséges a PBC
diagnézisanak felallitasahoz. Az EASL a normal majered-
meényekkel rendelkezé AMA-pozitiv betegek éves utan-
kovetését javasolja, a majbetegségekre irdnyuld bioké-
miai laborvizsgalatok segitségével.

11. ajanlas
Az EASL ajanlasa szerint a PBC kezelésének a végstadi-
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umu majbetegség és a szévddmeények kialakuldsanak
megeldzésére, valamint a betegséghez tarsuld tlnetek
enyhitésére kell iranyulnia.

12. ajanlas
Az EASL ajanlasa szerint minden betegnél fel kell mérni a
progressziv PBC kialakuldsanak kockazatat.

13. ajanlas

Az EASL ajanldsa szerint kiemelt figyelmet érdemelnek
azok a betegek, akikben elégtelen a kezelésre adott
valasz vagy mar majzsugor all fenn, mivel ezekben a
betegekben legnagyobb a PBC szévédmeények kialaku-
[asanak a kockazata.

14. ajanlas

Az EASL allaspontja szerint a terapidra adott nem meg-
felel6 valasz vonatkozdsdban a legsulyosabb kockazati
tényezd az, ha a beteg a diagndzis feldllitasa idején fia-
talkoru (45 év alatti), illetve a betegség mar elérehaladott
stddiumban kerult felismerésre.

15. ajanlas

Az EASL ajanlja a betegségstadium felmérését a diagno-
zis idején, valamint ennek Ujraértékelését a késébbi vizi-
tek soran. Erre nem-invaziv laboratériumi (bilirubin, alka-
likus foszfataz, GOT [AST], albumin, trombocitaszam) és
képalkotd (elasztografia) tesztek kombinaciodja javasolt.

16. ajanlas

Az EASL ajanlasa szerint PBC-ben a betegség sordn
varhatd lefolyds megitélésének legfontosabb markerei
az emelkedett szérum bilirubin és ALP szintek. A rutin
biokémiai és hematoldgiai mérészamokat ezek kiegé-
szitésére kell haszndlni, a betegség progresszié egyéni
kockazatbecslésekor.

17. ajanlas

Az EASL allaspontja szerint, a korai staddiumban levé
betegek transzplantacié mentes tulélése nem kulonbo-
évnyi UDCA terdpiat kdvetéen az ALP szint kisebb, mint a
normal tartomany felsé hataranak masfélszese (ALP <1,5
x ULN) és a bilirubin szint normal tartomanyba esik.

18. ajanlas

Az EASL javasolja az elasztografia és kockazatbecs|é ska-
[k (példaul GLOBE és UK-PBC) hasznalatat PBC-s bete-
geknél azért, hogy a jévében kdnnyebben meg lehessen
hatarozni az elérehaladott majbetegség szévédményei-
nek egyéni kockazatat.

19. ajanlas

Az EASL minden PBC-ben szenvedé betegnek elsévo-
nalbeli gydgyszeres terdpiaként a tabletta formajaban
alkalmazott UDCA-t javasol 13-15 mg/kg/nap dozisban.
Az UDCA-t rendszerint egész életen at kell szedni.

20. ajanlas

Egy lll. fazisu vizsgdlatban sikerilt bizonyitani a szajon
at alkalmazandé OCA biokémiai hatékonysagat olyan
betegeknél, akik ALP szintje >1,67xULN és/vagy bilirubin
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>2xULN volt. A szijon at alkalmazandd OCA hasznalatat
azokban az esetekben engedélyezték, amikor a betegek
nem reagaltak megfeleléen az 6nmagdban alkalma-
zott UDCA-ra. llyenkor az UDCA kiegészitheté OCA-val.
Abban az esetben, ha UDCA intolerancia all fenn, mono-
terdpiaként is alkalmazhaté az OCA. Az EASL javasolja
az OCA terapia megfontoldsat a fentebb leirt esetekben.
Kezdd ddzis: 5 mg, mely 6 hénap utan 10 mg-ig emel-
hetd a tolerdlhatdsag fuggvényében.

21. ajanlas

Léteznek Ill. fazisi randomizalt vizsgalatokbdl szarmazéd
adatok a budezonid (nem majzsugoros betegeknél) és
a bezafibrat vonatkozasaban. Mindkettét UDCA-val valé
kombinacidban alkalmaztdk, de az eredmények még
nem kerUltek kdzolésre. Az EASL jelenleg még nem java-
solja, ezeket a terdpiakat a PBC kezelésében.

22. ajanlas

Az EASL ajanlasa szerint a terhes betegek megfigyelése
és kezelése kiemelt figyelmet igényel, ezét javasolt, hogy
szakértd irdnyitsa kezelést terhesség alatt is. Altaldban a
majzsugorban nem szenvedé PBC-s betegek jol viselik a
terhességet. Az EASL javasolja az UDCA-kezelés folyta-
tasat a terhesség alatt is annak ellenére, hogy csak korla-
tozott szamu adat all rendelkezésre ezzel kapcsolatban.
Fontos a viszketés kezelése is, ami szakorvosi konzulta-
ciét igényelhet. A rifampicint mar hasznaltak a harmadik
trimeszter soran.

23. ajanlas

A majzsugorban szenvedd betegek terhessége nagyobb
kockazatot jelent mind az anyai, mind a magzati sz6-
védmények tekintetében. Az EASL fogamzast megelézé
tanacsadast és szoros szakorvosi megfigyelést javasol.

24. ajanlas

A PBC-ben szenvedd betegek 10%-aban tovabbi, AIH
tanetek is elé6fordulhatnak. Ezek altaldban a PBC-vel egy
idében jelennek meg, de akar évekkel késdbb is kialakul-
hatnak. Az EASL a mdjbiopsziat szikségesnek tartja az
AlH taneteinek megerdsitésére, és elvégzése megfon-
tolandd minden olyan betegben, akinél aranytalan GPT
(ALT) és/vagy IgG-emelkedés figyelhetd meg.

25. ajanlas

Az AlH-val szévédott PBC-ben szenvedd betegekben
jotékony hatdsu lehet az UDCA kezelés mellett alkalma-
zott immunszuppressziv terapia. Az EASL javasolja ezek
alkalmazasat sulyos interface hepatitisz fennallasa ese-
tén, valamint annak megfontoldsat mérsékelt interface
hepatitisz esetén. Az EASL azt javasolja, hogy a beteg-
gondozas részeként informaljdk a betegeket az immun-
szuppressziv kezelések lehetséges mellékhatasairdl.

26. ajanlas

Az EASL azt javasolja, hogy minden betegnél mérjék fel a
tinetek fennallasat, kuléndsen a pruritust, a sicca komp-
lexet és a kimeriltséget illetéen. Bar a végstadiumu
majbetegséghez egyre sulyosbodd tlnetek tarsulnak,
PBC-ben a tunetek sulyossaga nem feltétlentl aranyos a
betegség stadiumaval.

27. ajanlas

A pruritus kezelésére az EASL lépcsézetes megkozelitést
javasol. Az erés viszketéssel kizdé betegeknél a PBC
aggressziv, ductopenias valtozata fordulhat el8, amely-

nek rossz a progndzisa. Az EASL ezeknek a betegek szak-
ért6 kézpontba torténd tovabbkildését javasolja.

28. ajanlas

Az EASL a pruritus elsévonalbeli terapidjaként a
kolesztiramint javasolja. A gyégyszer hatasdnak korlatai
ellenére altaldban ez az elsé valasztas, mivel a legmeg-
bizhatobb. Alkalmazasakor szem el6tt kell tartani azt,
hogy a beteg altal szedett gydgyszerekkel interakcidéba
[éphet, tekintettel az epesavkdtd gyanta anion cseréld
hatasaira.

29. ajanlas

Az EASL a pruritus masodvonalbeli kezelésére rifam-
picint javasol, napi 150-300 mg ddézisban. Az EASL a
gyogyszer potencidlis hepatotoxicitdsa miatt majfunk-
cios laborvizsgalatok ellenérzését javasolja a terdpia
elinditasa utan (6, illetve 12 hét utan), valamint a dézi-
semelést kdvetden. Ha toxicitas jelei tapasztalhatok, a
gyogyszer alkalmazasat abba kell hagyni.

30. ajanlas

Az EASL javasolja a kimerultség hatterében allé egyéb
kérdllapotok felderitését és kezelését, amennyiben lehet-
séges. llyen ok lehet példaul az anémia (vérszegénység),
a hypothyroidizmus (pajzsmirigy-alulmikddés), valamint
az alvaszavarok.

31. ajanlas

Az EASL ajanlja a kimerultséggel kizd6 betegek szamara
a legydzési stratégidk elsajatitasat, ideértve a szocialis
elszigeteltség elkertlését, mivel ez fokozhatja a levert-
ség érzését, mely kifejezetten legyengité lehet.

32. ajanlas

A sicca szindréma tUnetei sulyosak lehetnek, és jelen-
tésen ronthatjak a betegek életminéségét, ezért az EASL
allaspontja szerint megfontolandé az ilyen betegek
szakorvoshoz térténd tovabbkuldése.

33. ajanlas

Az EASL azt javasolja, hogy az orvosi kezelésre nem rea-
gald tlnetekkel rendelkezé betegeket kildjék tovabb
megfelelé szakrendelésekre, fliggetlentl a betegséguk
sulyossagatol.

34. ajanlas
Az EASL ajanlja a csontritkulds kockazatanak felmérését
minden PBC-s betegben.

35. ajanlas

A csontritkulds kockazatanak felmérésekor az EASL java-
solja a DEXA vizsgdlatot a csont asvanyianyag-tartalma-
nak felmérésére mind a beteg elsé jelentkezésekor, mind
az utankovetés soran, amikor az indokolt.

36. ajanlas

Az EASL azt ajanlja, hogy a PBC-s betegek részesuljenek
kalcium- és D-vitamin-potldsban a helyi gyakorlatnak
megfeleléen.

37. ajanlas

A biszfoszfonatok biztonsdgos és hatékony kezelési
opcidt jelentenek a PBC-ben szenvedd betegeknek, ha
a csontritkulds miatt jelentésen megnévekedett csontto-
rési kockazatuk. Az EASL azt javasolja, hogy visszértagu-
lat jelenléte esetén nagyfoku elévigyazatossaggal alkal-
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mazzak. Az EASL a biszfoszfonat terdpia bevezetésekor
a csontritkuldsra vonatkozé specidlis irdnyelvek kéveté-
sét ajanlja.

38. ajanlas

A PBC-s betegeknél eléfordulhat, hogy nehezen szi-
vodnak fel a zsiroldékony vitaminok, kilondsképpen a
hosszu ideje sargasagban szenved&éknél. Az EASL azt
gjanlja, hogy a vitaminpdtlas lehetéségét egyedi elbira-
[&s alapjan vegyék fontoldra.

39. ajanlas

A hyperlipidémia az epepangas egyik kiséréje lehet, de
nincs egyértelmd bizonyiték arra vonatkozéan, hogy ez
novelné a PBC-s betegek sziv- és érrendszeri kockaza-
tat. A PBC-ben és metabolikus szindrémdaban (magas
koleszterinszint, alacsony HDL- és magas LDL-koleszte-
rin szint) szenveddé betegek alcsoportjdra nézve az EASL
egyedi elbiralason alapuld terapias megkdzelitést javasol
a koleszterinszint-csdkkentd gydgyszerek vonatkozasa-
ban, és nem tartja ellenjavalltnak a kezelést.

40. ajanlas

Az EASL allaspontja szerint a Baveno-VI nyel6csé visz-
szértagulat szlrésre és kezelésre vonatkozd irdnyelvei
PBC-s betegekben is alkalmazhatdak.

41. ajanlas
M3jzsugor gyanuja esetén a betegeknél javasolt a HCC
szlrése az EASL iranyelveinek megfelel&en.

42. ajanlas

Az EASL javasolija a betegek transzplantacié iranyu
kivizsgaldsanak megfontoldsat, ha mar szévédményes
majzsugor all fent, a betegségsulyossagra utaldé marke-
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rekben eltérés van (pl. tartésan emelkedett bilirubin szint
[50 mmol/l vagy 3 mg/dl] vagy MELD>15 pont) illetve ha
a beteg sulyos, terapidra nem reagald viszketéssel kuzd.
A transzplantacios listara valé helyezés a helyi (rendsze-
rint orszagos) irdnyelvek szerint torténjen.

43. ajanlas

Az EASL véleménye szerint a majataltetés utan bizonyi-
tottan vagy valdszinUsithetéen kidjult (,recurrent”) PBC
esetén, az UDCA biztonsaggal alkalmazhatd, és javit-
hatja a maj mikodését.

44. ajanlas

Az EASL minden PBC-ben szenvedé beteg szamara
javasolja a személyre szabott, strukturalt, élethosszig
tartd utankovetési terv kidolgozasat, szem eldtt tartva
azt, hogy minden betegnél kulénbozik a betegség lefo-
lydsa, és ez eltéré beavatkozasokra lehet szikség.

45. ajanlas
Az EASL a PBC-s betegek szamara egy Gondozasi Terv
kidolgozasat javasolja a jelen irdnyelvek alapjan.

46. ajanlas

Az EASL azt javasolja, hogy a PBC-s betegek ellatasdban
tevékenykedd klinikusok haszndljanak egységesitett kli-
nikai min&éségellendrzési eszkdzdket a betegeknek nyuj-
tott ellatds dokumentaldsara, az elldtds minéségének
javitasa érdekében.

47. ajanlas

Az EASL javasolja, hogy a PBC-s betegek tajékoztatast
kapjanak a szamukra elérhetd betegtamogaté csopor-
toktdl, a téluk kaphatd segitségrdl, illetve a betegtdjé-
koztaté anyagokrol.

Ezt az ismeretterjeszt6 betegtajékoztaté kiadvanyt a kévetkezé szervezetek segitségével allitottak 6ssze:

Deutsche Leberhilfe e.V.

The Finnish Kidney and Liver Association
Forening for autoimmune leversykdommer (FAL)
Hepatitis Hilfe Osterreich

Leberhilfe Projekt gUG

Leverforeningen

Save Liver Association for Patients

Dutch Liver Patients Association

PBC Sverige

Rarissimas

The PBC Foundation (UK) Ltd

Felulvizsgaltak:

ALBI

EPAC

Canadian PBC Society
Canadian Liver Foundation
valamint Prof. Marco Marzioni,

Németorszag
Finnorszag
Norvégia
Ausztria
Németorszag
Dania
Macedédnia
Hollandia
Svédorszag
Portugalia
Egyesult Kirdlysag

Franciaorszag

Olaszorszag

Kanada

Kanada

az EASL (Eurépai Majkutatok Tarsasaga,
European Association for the Study of Liver)
lgazgatotanacsanak és Tudomanyos Tandcsanak
tagja
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TAJEKOZTATAS A COVID-19
BETEGSEGROL RITKA
MAJBETEGSEGGEL ELO
BETEGEINK SZAMARA

(ILLETVE, KISKORUAK ESETEN, SZULEIK SZAMARA)

A koronavirus nem csupan a médidban tort uralomra,
hanem egyre inkdbb befészkeli magat a majbetegek
tudataba is, akik sebezhetéségik miatt aggdodnak.
Ezért, az elkdvetkezé hetekre, hdnapokra vonatkozdan,
szeretnék megosztani Onokkel néhany informaciot és
ajanlast.

Nemcsak mint a Ritka M3jbetegségek Eurdpai Haldza-
tdnak (ERN RARE-LIVER) vezetéje fordulok Onékhoz,
hanem hepatolégusként és fertéz6 betegségek szakér-
téjeként is. A tudomanyos tarsadalom nagyon keveset
tud errdl a betegségrdl; hogyan boldoguljunk egy Uj
virussal, egy Uj betegséggel? Ugyanakkor a jelen tapasz-
talatainkra mar tudunk alapozni néhany fontos javaslatot.

Az elsé és legfontosabb:

Folytassa immunszuppressziv gyégyszereinek szedését
az orvosa altal eléirtak szerint!

Majbetegként ne valtoztasson a kezelésen, és ne csok-
kentse a gydégyszeradagolast! Az mar most egyértelm,
hogy veszélyesebb valtoztatni a terdpian, mint valtoz-
tatds nélkul tovabb folytatni. Sokkal veszélyesebb az
autoimmun majbetegség felldngolasa vagy a transzp-
lantalt szerv kildkédése!

Igen, veszély van, de ez a veszély joval kisebb, mint azt
a hireket nézve gondolnank, s kalonodsképpen a majbe-
tegek, illetve immunszupprimalt betegek szamara joval
kisebb, mint gondolnank. Miért mondom ezt? Mostanra
szdmos adattal rendelkeziink, elsésorban Kindbdl és
Olaszorszagbdl, de egyéb teruletekrél is, melyek valodi
batoritast és megnyugtatast adnak szdmunkra. Ezekbdl
az adatokbdl az aldbbiakra kovetkeztethetlink:

- A haladlozasi arany alacsonyabb a jelentettnél,
mivel sokkal tobb nem diagnosztizalt eset fordul
elé, mint amit a hivatalos adatok tartalmaznak.

- Valéban nagyon csekély annak a kockazata, hogy a
fert6zottek, kiilonos tekintettel a gyermekekre és a
fiatal felnSttekre, silyosan megbetegedjenek.

- Nem tiinik magasabbnak a kockazat azon betegek
koérében sem, akik immunszupprimaltak vagy maja-
tiiltetésben részesiiltek.

Kik a valéban veszélyeztetettek?
- Az id8sek, kulonosképp az idds férfiak
- Krénikus  [éguti  megbetegedésben
betegek, példaul az asztmasok
- és feltehetdleg a cukorbetegek

szenvedd

Ha On a veszélyeztetetett csoportba tartozik és/vagy
idés ember (70 év feletti), akkor legyen kuléndsen évatos,
szigordan kertlje a kontaktust olyan emberrel, akinek
légz8szervi fertézésre utald tinetei vannak, csdkkentse
a kozvetlen tarsas kapcsolatait, kerulje a kozvetlen fizikai
kontaktust, minden alkalommal mosson kezet, ha nyil-
vanos helyen jart, vagy megérintett olyan targyakat,
amiket On el6tt masok megfoghattak. Természetesen

kdvesse a nemzeti és teruleti szabdlyozasokat és ajan-
[dsokat, melyek a helyi jarvanytgyi helyzettél fiuggden
eltéréek lehetnek, és amelyek olykor nagyon gyorsan
valtoznak.

Mi az, amit tudunk?

A SARS-CoV2-nek nevezett Uj virus a SARS (sulyos akut
[égzbszervi szindréma) virus egy varidnsa, Uj is, de
mégsem teljesen Uj. Mas koronavirusok évek 6ta jelen
vannak koéruléttank, altaldban enyhe légzdszervi fertd-
zéseket okozva, de mind a SARS, mind a MERS virus
(kozel-keleti légzdszervi szindréma) sulyos jarvanyokat
okozott az elmult években. Miért van ez az ériasi aggo-
dalom és felhajtas az Uj virus koral? Két f6 okbal:

- Mint mar emlitettem, nagyon keveset tudunk a
virusrél, hogyan reagalunk ra, hogyan reagdlnak
masok.

- Feltehetdéleg nincs a virussal szemben immunitas a
népességlnkben, hiszen Uj virusrél van szé.

Az utolsé pont az, ami magyarazatot ad arra, miért terjed
a virus szerte a vilagban, s emiatt olyan nehéz lassitani
a virus terjedését, megallitani pedig szinte lehetetlen. A
szakérték tobbsége egyetért abban, hogy a virus vellnk
marad, s még ha sikeril is lelassitani a terjedést, akkor is
a kozosségben marad, és Ujra és Ujra visszatérhet. Lehet,
hogy tévedunk, és sikerll elérni, hogy végleg eltlinjon,
ahogyan azt minden bizonnyal a SARS esetében is
sikerult elérni, de ez kevésbé valodszinl. Eppen ezért,
szamunkra és Ondk szamara is fontos, hogy tudjuk,
hogyan kezeljuk ezt az Uj helyzetet.

Hogyan tudja évni magat?

Valéjaban az mar most nyilvanvald, hogy sokkal veszé-
lyesebb a terdpidas gydgyszeradagolds csdkkentése,
mint annak valtozatlan folytatasa. Az autoimmun majbe-
tegség felldngoldsa vagy a transzplantalt szerv kiloks-
dése sokkal nagyobb valdszinlGséggel vezet sulyos
betegséghez vagy akar halalhoz, mint maga az Uj virus.
Ezért, kérjuk, szedje a gydgyszereit tovabbra is! Az
is elképzelhetd, hogy az immunszupprimalt betegek
betegséglefolydsa a gydgyszerek miatt enyhébb lehet,
de ezek nem tények, csupan feltételezések, s nekink a
tényeknél kell maradnunk. S van még egy fontos dolog:
a betegség felldngoldsa vagy a transzplantalt szerv
kilokédés dnmagaban tovabbi egészséglgyi kockazatot
jelent, amely még inkdbb sebezhetévé teszi Ont — ezért
kérjuk, kerulje el ezt!

Mit tud tenni, hogy védje magat? Sok beteg érdeklédik,
hogyan tudnd erdsiteni az immunrendszerét, vitami-
nokkal, cinkkel, gydégynévénytartalmu készitményekkel
stb. Attél tartok, ezek nem érnek semmit. Az egészséges
életmdd azonban most is legaldbb annyira fontos, mint
maskor: prébaljon friss levegét szivni és torndzni minden
nap — még a karanténban [évé emberek is sétalhatnak,
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csak kerulnitk kell, minden kozeli kontaktust. Etkezzen
rendszeresen, az ajanlasoknak megfeleléen kdvessen
valtozatos étrendet — prébéljon meg ne mindig a virusra
és az azzal jaro kockazatra gondolni, élje az életét, mar
amennyire a szabadlyozasok lehetévé teszik. Az Onok
tébbségére nézve a virus okozta kockdzat nagyon
nagyon alacsony — sét Onék kézil sokuk folytat olyan
életmodot, amely ettél sokkal nagyobb kockazattal jar.

Udvozlettel:

Ansgar W. Lohse

a Ritka Majbetegségek Eurdpai Referenciahaldzatanak
(ERN RARE-LIVER) elndke

Prof. Dr. Papp Maria
egyetemi tanar
Debreceni Egyetem, Klinikai Kézpont

TAJEKOZTATO A COVID-19
ELLENI OLTASROL AUTOIMMUN
MAJBETEGEK SZAMARA

A ritka majbetegségben szenvedé betegek COVID-19
(koronavirus) fertézés elleni oltasa kifejezetten ajanlott!

Ebbe a betegcsoportba soroljuk a dekompenzalt majbe-
tegségben, ritka majbetegségben (PBC, PSC, AlH, vasz-
kularis majbetegségek) szenvedé betegeket, valamint a
majtranszplantacidra varé és majtranszplantacion atesett
betegeket is.

Az eddigi adatok alapjan az oltas biztonsagos. Ha aggd-
dik vagy bizonytalan, forduljon orvosahoz!

A koronavirus jarvany o6ridsi hatast gyakorolt mindannyi-
unkra, beleértve a betegeket, orvosokat és mas egész-
ségugyi dolgozdkat, sét a tarsadalmunkat altaldnossag-
ban is jelentésen befolydsolta. Megkdnnyebbuléstnkre a
legtobb bizonyiték arra utal, hogy a ritka majbetegségben
szenvedd betegek nincsenek nagyobb veszélynek kitéve
a megfertézédéskor, sem a sulyos szévédmények kiala-
kulasanak sem pedig a halalozas tekintetében. Ugy tdnik,
hogy a ritka majbetegségben szenvedd betegeket érintd
kockazat megegyezik az altalanos lakossagi kockazattal.
Kordbban az ERN RARE-LIVER mar kiadott egy tajékoz-
tatast a betegek és az orvosok szamara arrél, hogy nem
kell valtoztatni a jol beallitott kezeléseken, tdbbek kézt az
immunszuppressziv terapian sem. Az azéta dsszegyUjtott
ismeretek alapjan szeretnénk megerdsiteni ezt a javasla-
tot. A hamarosan érkezé COVID-19 oltas kapcsan azon-
ban Uj kérdések merultek fel.

Ebben a tajékoztatdban szeretnénk egyértelm iranymu-
tatast adni az oltassal kapcsolatban. Ritka majbetegekkel
foglalkozé orvosokként és kutatokként nagyon reméljik,
hogy Onnek lesz lehetésége az oltds beadatdsara, és
meg fogja ragadni ezt az esélyt! Az oltdbanyagok elérheté-
sége az elkdvetkezé hdnapokban eléreldthatolag fel fog
gyorsulni és ez valédi esélyt kindl a jarvany mihamarabbi
lezarasara.

Annak ellenére, hogy a vakcinak kifejlesztésére szolgald
MRNS-technoldgia Ujdonsag az emberi vakcinak gyarta-
sdban, rengeteg hattérismeret all rendelkezésre errél a
technoldgiardl, és az allati vakcindkkal szerzett tapasztala-
tok azt mutatjak, hogy ez egy elegdns Uj médszer, amely
a klasszikus oltdsokhoz képest gyorsabb fejlesztést és elé-
allitasat tesz lehetévé. Ezeknek az oltdsoknak a hatranya,
hogy kétszer kell beadni (a masodikat harom-négy héttel
az elsé oltds utan), és a szallitasuk kulonleges hitési kbve-
telményekkel jar. Ezeknek az oltdsoknak a mellékhatasai
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nagyon hasonlitanak a mas oltasoknal (mint pl. influenza)
tapasztalt atmeneti mellékhatasokhoz. A tlinetek kézé tar-
tozhat a beadas helyén kialakuld reakciok (mint pl. felkar
néhany napos fajdalma), faradtsag, fejfajas, héemelkedés,
és ritkan akar laz is eléfordulhat, amely egy-hdrom napig
tarthat. Mint minden oltdanyag esetében, egyes esetek-
ben itt is beszamoltak allergias reakciérdl, de ezek csak
erés allergids hajlamu betegekre korlatozédtak - ami egé-
szen mas, mint az autoimmun betegség. Ennek ellenére,
az oltasokat a bevett gyakorlatnak megfeleléen, megfe-
lels orvosi felugyelet mellett ajanlott elvégezni.

Sajnos az oltasokat még nem tesztelték, és igy nem enge-
délyezték gyermekek szdmara. Ezért a gyermekek oltasat
a rendelkezésre all6 korlatozott bizonyitékok alapjan gon-
dosan mérlegelni kell a gyermekorvosokkal. Tekintettel
a gyermekek COVID-19 fert6zésének nagyon alacsony
kockazatara, sok esetben az oltast biztonsagosan el lehet
halasztani.

Fontos megjegyezni, hogy ezek nem él& virust tartal-
mazé oltasok, ezért biztonsdgosak az immunszuppresz-
szalt betegek szamara is. Lesznek mas oltasok is, példaul
a virusvektor oltasok (oxfordi oltds), és biztosak vagyunk
abban, hogy széles kord jovahagyas esetén azok is biz-
tonsdgosnak és hatékonynak bizonyulnak. Ezek szintén
nem él6 virust tartalmazo vakcindk, ezért immunhidnyos
betegeknél is alkalmazhatdk. Emlékeztetni szeretnénk
arra, hogy a véddoltasoltas a sulyos fertézések megeld-
zésének hatékony eszkdze, ezért krénikus betegségekben
és / vagy immunszuppresszidban szenvedd betegek sza-
mara egyéb ajanlott oltasokat is érdemes alkalmazni, pél-
daul influenza, pneumococcus vagy 6vsémor elleni oltast,
ugyanugy, mint jarvannyal nem sujtott idében. Beszéljen
kezel6orvosaval, és dvja egészségét azaltal, hogy él ezek-
nek a hasznos orvosi Ujitasoknak a lehetdségével.

Egészséges és boldog Uj évet kivanok!

Prof. Dr. Ansgar W. Lohse

ERN RARE-LIVER Koordinator
Hamburg-Eppendorf Egyetemi Orvosi Centrum
Hamburg, Németorszag



BETEGTAJEKOZTATO A PRIMER BILIARIS KOLANGITISZROL - EGYUTT ELNI A BETEGSEGGEL

I KAPCSOLAT

Prof. Dr. Papp Maria Dr. Pfliegler Gyérgy Med. Habil.
egyetemi tanar BoMS magyarorszagi képviseld
MTA doktor g.pfliegler@gmail.com

ERN RARE-LIVER
magyarorszagi koordinator
papp.maria@med.unideb.hu

Dr. Sipeki Néra PhD
R-LIVER Regiszter koordinator
sipeki.nora@med.unideb.hu

Dr. Balogh Boglarka

PhD hallgaté

CPMS koordinator
balogh.boglarka@med.unideb.hu

Dr. Kovats Patricia Julianna

Prof. Dr. Tornai Istvan PhD hallgaté

egyetemi tanar R-LIVER Regiszter koordinator
ERN RARE-LIVER kovats.patricia@med.unideb.hu
magyarorszagi L

helyettes koordinator Zadori Zsuzsanna
itornai@med.unideb.hu klinikai kutatasi adminisztrator

zadori.zsuzsanna@med.unideb.hu

e}, European AR
3V Reference L EASL
.
(1) ’ Networks *oax The Home of Hepatology

Co-Founded by the European Union

A Debreceni Egyetem Klinikai Kézpontjanak Gasztroenteroldgiai Tanszéke A Ritka Majbetegségek Eurdpai Referenciahalézatanak (ERN
RARE-LIVER) 2019. marciusa ¢6ta tarsult tagja és 2022. janudrja dta teljes jogu tagja.

Jogi nyilatkozat

The Hungarian version of this guide is a translation of the original English version and is provided for information purposes only. In case of
any discrepancy, the English original will prevail. EASL makes no warranty of any kind with respect to any translated guide.

Az Utmutatd magyar nyelvi valtozata az eredeti angol széveg forditasa, és csak tajékoztato jellegu. Eltérés esetén az eredeti angol széveg
az iranyado. Az EASL semmiféle garanciat nem vallal a leforditott Utmutatdkra vonatkozéan.

Disclaimer

The information provided free of charge on our website has been compiled to the best of our knowledge in order to give interested re-
aders an initial overview of possible diseases and treatment options. They are intended solely for informational purposes and in no case
replace personal advice, examination or diagnosis by authorized doctors.

Jogi nyilatkozat a betegek felé

A honlapunkon ingyenesen hozzaférhetd tajékoztatd szévegeket a legjobb tudasunknak megfeleléen gyUjtottik dssze abbdl a célbdl,
hogy az érdekléddk atfogd képet kapjanak lehetséges betegségeikrdl és a kezelési médokrdl. A honlapon megjelend informaciok kizardlag
tajékoztatd jellegliek, és egyetlen esetben sem helyettesitik a szakorvosok személyes tanacsait, a fizikai vizsgalatokat vagy az orvos altal
felallitott diagnozist.

A kiadvanyt
szerkesztette:







