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Kis epeúti PSC esetén a jó minő-
ségű MRCP/ERCP biztosan negatív. 
Ilyenkor vagy a szövettani kép egy-
értelmű, vagy bizonytalansága esetén 
a társuló IBD és a magas ALP együt-
tesen erősíti meg a diagnózist.

DIFFERENCIÁLDIAGNÓZIS

Számos kórkép jöhet szóba a kezdeti 
tünetek megjelenésekor, melyektől 
a PSC-t el kell különíteni. Ezek kö-
zött gyulladásos kórképek, fertőzé-
ses betegségek, daganatos kórképek, 
vaszkuláris betegségek és genetikai/
herediter hátterű betegségek állhatnak. 
A teljesség igénye nélkül a legfonto-
sabbakat soroljuk fel. Az egyik legfon-
tosabb az IgG4-asszociált kolangitisz. 
Az IgG4 frakció emelkedése ebben 
az esetben meghaladja a normális 
felső határ négyszeresét, bár csak az 
esetek kb. 80%-ában. Ezenkívül nehe-
zíti a biztos felismerést, hogy a PSC-s 
esetek 25%-ában is megfigyelhető 
emelkedés. Szintén gyulladásos elté-
rések jellemzik az epeúti kövességet, 
a szarkoidózist és az amyloidosist. Az 
infektív kórképek között említeni kell 
a szepszist, az immundeficienciákhoz 
társuló kolesztázisokat (AIDS, hyper-
IgM szindróma stb.) és a visszatérő 
bakteriális kolangitiszeket. Örök-
letes kórkép a cisztás fibrózis és az 
epe transzportfehérjék defektusa. 
A vaszkuláris okok között említhető 
az iszkémiás kolangiopátiák csoportja 
(a. hepatica trombózis, sugárkároso-
dás, kemoterápia).

A daganatos kórképek között emlí-
tendő a CCA, ami az egyik legrosszabb 
prognózisú kimenetele, szövődménye 
a PSC-nek, és később részletezzük. 
Sajnos a betegség felismerésekor már 
ez is jelen lehet.

TÁRSULÓ GYULLADÁSOS 
BÉLBETEGSÉG (IBD − 
INFLAMMATORY BOWEL DISEASE)

A PSC és az IBD szorosan kapcso-
lódnak egymáshoz. A  legnagyobb 
felmérésekben akár a 80%-ot is el-
érheti az IBD előfordulása a PSC-s 
betegekben. Vannak ettől alacsonyabb 
prevalenciaadatok is. Egy Norvégiából 
származó felmérés szerint a betegek 
84%-ában volt szövettani aktivitás, 
míg a betegek legalább felében a mak-
roszkópos endoszkópos kép is egyér-
telmű volt. Az esetek döntő többsé-
gében (kb. 80%) colitis ulcerosa, míg 
20%-ban Crohn-betegség mutatható 
ki. Az IBD-t a betegek többségében 
hamarabb ismerik fel (60%), míg az 
esetek 25%-ában egyszerre történik 
a megjelenés és a felismerés. Csak 
15%-ban indul a betegség PSC-ként, 
és később jelenik meg az IBD.

is. Ez is magyarázza, hogy sajnos sok 
esetben a szövettan sem tud megbíz-
ható segítséget adni egyéb krónikus 
májbetegségek elkülönítésében.

A szövettan viszont elengedhetet-
lennek tartható a kis epeúti (small 
duct) PSC bizonyítására. Ebben az 
esetben ugyanis a képalkotók nem 
mutatnak eltérést, a szövettanon vi-
szont az esetek egy részében típusos 
hagymalevélszerű fibrózis látható az 
epeutak körül.

A szövettani mintavétel szintén 
indokolt akkor, ha felmerül a társuló 
AIH. Ugyanakkor ebben az esetben is 
vannak bizonytalanságok. A portális 

gyulladás, az interface hepatitisz, 
a plazmasejtek jelenlétével együtt része 
lehet a PSC-ben látott eltéréseknek is, 
és ezért roppant nehéz megállapítani, 
hogy milyen mértékű eltéréstől lehet 
kimondani a biztosan társuló AIH-t.

DIAGNÓZIS

Nagy epeutakat érintő PSC vélemé-
nyezhető, ha a jó minőségű képalkotó 
vizsgálat eredménye egyértelműen 
PSC-re utal, és legalább egy további 
egyéb kritérium teljesül a következő 
három közül: 

1. �emelkedett kolesztatikus enzi-
mek (ALP és GGT),

2. �társuló gyulladásos bélbetegség 
(klinikai és/vagy szövettani lelet 
alapján),

3. PSC-nek megfelelő májszövettan.
Nagy epeutakat érintő PSC valószí-

nűsíthető, ha a radiológiai kép bizony-
talan, de a fenti három egyéb kritéri-
umok közül kettő jelen van. Szintén 
valószínűsíthető a diagnózis, ha a ra-
diológiai kép egyértelműen PSC-re 
utal, de egyéb kiegészítő kritérium 
nem társul. Mindkét esetben fontos, 
hogy ne legyen semmiféle körülmény, 
ami felvetheti szekunder szklerotizáló 
kolangitisz lehetőségét.

invazív MRCP az elfogadott képal-
kotó eljárás, amit legalább 1,5T ké-
szülékkel végeznek, de még inkább 
megbízható a 3T készülék. Ennek kap-
csán az extra- és/vagy intrahepatikus 
epeutak többszörös szűkülete, tágu-
lata, az epeutak fali megvastagodása, 
az intrahepatikus epeutak elzáródása, 
a környezet gyulladása jellemző, de 
ezek mégsem kizárólagosan speci-
fikus eltérések. Hasonló eltérések 
ugyanis megjelenhetnek a szekun-
der szklerotizáló folyamatokban is. 
További diagnosztikus nehézséget 
jelent az ún. kis epeúti PSC, ahol az 
MRCP-vel vizualizálható epeutakon 

kezdetben nincsenek típusos morfo-
lógiai eltérések. Ugyanakkor néhány 
prospektív vizsgálatban megfigyelték, 
hogy 10−12 év alatt a kis epeúti PSC 
az esetek 30−50%-ában nagy epeúti 
formába progrediálhat. A nagy epe-
úti PSC-esetek legalább 10%-ában 
alakulhat ki ún. domináns vagy kli-
nikailag releváns szűkület. Ez első-
sorban az extrahepatikus epeutakon 
jelenik meg, ilyenkor az epeút átmé-
rője már csak 1−1,5 mm-es lehet és 
az 5 F sztenttel nagyon nehezen lehet 
áthidalni. A morfológiai megjelenés 
mellett a laborparaméterekben is szig-
nifikáns eltérések látszanak, ami első-
sorban a kolesztázis 6 hónapon belüli 
jelentősebb romlását, epeúti infekció, 
viszketés, jobb oldali hasi fájdalom 
megjelenését jelenti.

PATOLÓGIA

Típusosan minden méretű intra- és 
extrahepatikus epeutakban van el-
térés. A klasszikus fibrotizáló epeúti 
léziók leggyakrabban a közepes mé-
retű epeutakat érintik, így ritkán vál-
nak láthatóvá a szövettani képeken (az 
esetek <20%-ában). Hasonló eltéré-
sek láthatók ugyanakkor a szekunder 
szklerotizáló kolangitiszes esetekben 

és GPT) emelkedés is. Amennyiben 
a  transzaminázszint meghaladja 
a normális felső szintjének ötszörösét, 
és az IgG-szint is több mint a normális 
kétszerese, akkor társuló autoimmun 
hepatitisz (AIH) gyanúja merül fel. 
Nincsen a betegségre specifikus és tí-
pusos autoantitest-pozitivitás, mint 
pl. a primer biliáris kolangitiszben 
az antimitokondriális antitest. Le-

het pozitív az antinukleáris faktor 
(ANF), a simaizom elleni antitest vagy 
az antineutrofil citoplazma antitest 
(ANCA).

KÉPALKOTÓ VIZSGÁLATOK

Az epeutak morfológiai vizsgálata 
tűnik a legfontosabb diagnosztikus 
lépésnek PSC esetén. Erre a  nem 

Az etiológia vonatkozásában in-
kább feltételezések vannak, mint 
egyértelműen bizonyított tények. 
A  diagnosztika sem mindig egy-
szerű, leginkább a mágneses rezo-
nancia kolangio- és pankreatográfia 
(MRCP) vagy az endoszkópos ret-
rográd kolangio- és pankreatográfia 
(ERCP) a legmegbízhatóbb vizsgáló-
módszer. A májbiopszia nem indokolt 
az esetek kb. 80%-ában, csak abban 
az esetben elkerülhetetlen, ha ún. kis 
epeúti (small duct) PSC feltételezhe-
tő. A betegség lefolyása is rendkívül 
változatos. A legtöbb esetben 15−20 
év alatt progrediál májzsugorig, és de-
kompenzálódhat. A másik igen súlyos 
kimenetel pedig a kolangiokarcinóma 
(CCA), mely 20 év alatt az esetek kb. 
20%-ában jelenik meg. Tekintve, hogy 
az etiológia nagyon bizonytalan, így 
elfogadott kezelés sincsen PSC-ben.

KLINIKAI TÜNETEK

A betegek legalább felében tünet szin-
te nincsen, és a betegséget csak a vé-
letlenül felfedezett emelkedett májen-
zimek alapján ismerik fel. A fáradtság, 
a viszketés és a jobb oldali felső hasi 
fájdalom lehetnek a kezdeti tünetek. 
Ehhez társulhatnak a PSC-t kísérő 
gyulladásos bélbetegség (IBD) tünetei, 
azaz hasmenés, véres, nyálkás széklet, 
láz, hasi fájdalom.

LABORATÓRIUMI ELTÉRÉSEK

A PSC-re az alkalikus foszfatáz (ALP) 
és a  gamma-glutamil transzferáz 
(GGT) emelkedése a típusos, de azt is 
tudni kell, hogy nem specifikus. Szinte 
mindig társul transzamináz- (GOT 

Az etiológia bizonytalan, elfogadott kezelés nincs

Primer szklerotizáló kolangitisz 
A primer szklerotizáló kolangitisz (PSC) az epeutak krónikus prog-
resszív gyulladásos megbetegedése. Ritka betegségnek tartha-
tó; a földrajzi különbségeket is figyelembe véve 0−31/100 000 
a prevalenciája. 

1. táblázat. Primer szklerotizáló kolangitiszben (PSC)  
előforduló rákos megbetegedések szűrése és ellenőrzése

Rák Célcsoport Szűrés és ellenőrzés

CCA Minden PSC-s beteg MRI/MRCP és CA 19-9 évente

Előrehaladott betegség vagy 
rosszindulatú betegség gyanúja

ERCP + BC (+FISH), szérum-
CA 19-9, CT/MRI

CRC Minden PSC-s beteg Kolonoszkópia a PSC 
diagnózisakor

PSC + IBD Kolonoszkópia az IBD aktivitá-
sától függően 1-2 évente

PSC IBD nélkül Kolonoszkópia 5 évente

PSC + IBD, LTx után Kolonoszkópia az IBD aktivitá-
sától függően 1-2 évente

Epehólyag 
rák

Minden PSC-s beteg UH 1-2 évente, ≥8 mm-es 
polyp jelenléte indikálja az 
epehólyag eltávolítását

HCC Cirrhosisos betegek UH 6 havonta

CCA: kolangiokarcinóma, CRC: kolorektális karcinóma, HCC: hepatocelluláris 
karcinóma, IBD: gyulladásos bélbetegség, LTx: májtranszplantáció, BC: epeúti 
citológia
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időzítése rendkívül fontos. Kialakult 
cirrhosis, dekompenzációs tünetek 
esetén egyértelmű a teendő.

A CCA megelőzésére az egyetlen 
igazi lehetőség az, hogy a kialakulása 
előtt történjen a májtranszplantáció. 
Ha a CCA kialakult, akkor transz-
plantáció már nem kivitelezhető, az 
onkológiai kezelés eredményei pedig 
rendkívül szerények.

A gondozás során, mivel a PSC 
számos rosszindulatú daganatra 
hajlamosít, a PSC-ben előforduló 
rákos megbetegedések szűrése és 

biliáris kolangitiszben alkalmazott 
13−15 mg/kg dózis biztosan ha-
tástalan, a  18−20 mg/kg esetében 
némi kedvező hatás mutatkozott 
a  transzplantációmentes túlélésre, 
ugyanakkor a  28−30 mg/kg dózis 
egyértelműen rontotta a  betegek 
életkilátásait.

Domináns szűkület esetén kiala-
kuló akut bakteriális kolangitisz ke-
zelésére antibiotikum és endoszkópos 
tágítás javasolt.

Az egyetlen valódi terápiás lehe-
tőség a májtranszplantáció, melynek 

Az IBD-s betegek között a PSC 
gyakorisága viszont ritka, a gyako-
riság 2−14% közötti. A különbségek 
nyilvánvalóan a diagnosztikus mód-
szerek különbözőségein is alapulhat-
nak. Célzott, érzékeny MRCP vizsgá-
latokkal 8−14% volt az epeúti eltérés 
gyakorisága az IBD-s populációban. 
Ezeknek a betegeknek viszont a fe-
lében klinikai és labortünetek hiá-
nyában az MRCP vizsgálat előtt nem 
merült fel a PSC gyanúja. 

DAGANATKÉPZŐDÉS

KOLANGIOKARCINÓMA ÉS 
EPEHÓLYAGRÁK

A CCA relatív rizikója 400-szoros-
ra tehető a PSC-s betegek körében 
a normális populációhoz viszonyít-
va. A PSC-s betegek között az elő-
fordulás gyakorisága 7−15% közé 
tehető. Sajnos a CCA-t és a PSC-t 
a  betegek 25−50%-ában egy idő-
ben ismerik fel. Az éves incidencia 
0,5−1,5% között van. A  CCA az 
epeutakon bárhol előfordulhat, azaz 
lehet intrahepatikus, perihiláris és 
disztális vagy extrahepatikus is. Az 
adatok szerint egyértelmű a daga-
nat kialakulásában a metaplázia – 
low-grade diszplázia –, high-grade 
diszplázia szekvencia. Gyanú esetén 
ezért a kefecitológia végzése rendkívül 
fontos, a specificitása magas (95%), de 
sajnos a szenzitivitása alacsony (43%). 
FISH analízis együttes végzése esetén 
a szenzitivitás javul (80%). A duktális 
biopszia szintén javítja a szenzitivitást, 
specificitást és a diagnosztikus pon-
tosságot. Egyéb technikák egyelőre 
nem terjedtek el a mindennapi klini-
kai gyakorlatban. A tumormarkerek 
közül a CA19-9 általában jelentősen 
emelkedett lehet, de normális szint-
je nem zárja ki a CCA lehetőségét. 
Az optimális küszöbérték vonatko-
zásában nincs egyetértés. A PSC-s 
betegekben az epehólyag-betegségek 
gyakoriak, epekövesség, gyulladás és 
epehólyagrák egyaránt előfordulhat. 
Utóbbi gyakorisága 0,6−3,5% közötti.

KOLOREKTÁLIS RÁK

A colitis ulcerosával társult PSC-ben 
a kolorektális rák gyakorisága 3−4-
szer nagyobb, mint a PSC nélküli ese-
tekben. A diszplázia 10 éves kumulatív 
gyakorisága akár 14% is lehet. PSC-
ben a daganat inkább a jobb oldali vas-
tagbélszakaszon szokott előfordulni és 
a megjelenés fiatalabb életkorban van. 
A Crohn-betegekben a vastagbélrák 
gyakorisága nem magasabb.

KEZELÉS

Sajnos a  PSC kezelésére nemzet-
közileg elfogadott, törzskönyvezett 
gyógyszeres kezelés nincsen. Az 
ursodeoxycholsavat szinte mindenki 
alkalmazza, de egyértelmű hatékony-
sága nincsen bizonyítva. A primer 
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