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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 millid embert érint a tobb, 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 szaktudds és kezelési lehetd8ség 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 Eurdpia 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 szakterlletl halézat segit-
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 6ssze.
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 Referenciahaldozata 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. EzGton 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 koordinatora Prof. Dr. Papp Maria egye-
temi tanar, helyettes koordinatora Prof. Dr. Tornai Istvan.

Az ERN Ritka Majbetegségek Program keretein belll az autoimmun majbetegségben szenvedd betegeink szama-
ra egy betegkdzpontud, személyre szabott, magas szinvonall gondozasi programot dolgoztunk ki és vezetlink be.
Ennek keretein belll a kivizsgalas, az ellatas és az utankovetés szinvonalat egységesitjuk és javitjuk. Célunk, hogy
a magyar betegek gyogyuladsa 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 alabbi eszkdzok allnak rendel-
kezésunkre:

1. Betegtajékoztatok

Az ERN RARE-LIVER héloézattal és az Eurdpai Majkutatd
Tarsasaggal (EASL) koézdsen 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-
tajékoztatd mar elérhetd, és ezt postai uton vagy elekt-
ronikus formaban (emailben) az On rendelkezésére
bocsajtjuk. A betegtajékoztatéd tartalmanak megismeré-
sét kdvetéen amennyiben kérdése van, érommel vala-
szolunk, akar a regularis betegvizit alkalmaval vagy azon
kival is egy elére egyeztetett idépontban. Primér szkle-
rotizalé kolangitiszes (PSC) betegeink szdmara is hama-
rosan elérheté lesz egy betegtajékoztatd dokumentum.

2. Rendszeres kapcsolattartas

Jelenlegi kezelSorvosaval 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
szUkséges anamnézis felvétel, laboratériumi és képalkotd
vizsgalatok minél hatékonyabban kertlhessen megszer-
vezésre, egyrészt roviditve a varakozasi idét, 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 feltlet, 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 szamdra. 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 mellékeljuk, és ha lezarult,
annak eredmeényérél egy magyar nyelvl ¢sszefoglalét az
On rendelkezésre bocsajtunk.

4. Ritka majbetegségek regiszter (R-Liver Regiszter)

Az ERN RARE-LIVER hdlézat 2019-ben bevezetett egy
betegnyilvantartasi rendszert, mely telies mértékben
anonim maédon, 6sszhangban a magyar és az eurdpai
adatvédelmi szabalyokkal lehetévé teszi a kezel6orvosok
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szamdra a betegek klinikai, laboratériumi, szovettani és
képalkotd adatainak rogzitését a betegség felismerésekor,
majd ezt kdvetben 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
biztositja az ,06sszeadott 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 vizsgdlata, 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 mutatjak, hogy a majbeteg-
ségben szenvedd egyének sulyos tlnetekkel klzdenek,
melyek jelentésen kihatnak az altaldnos kozérzetikre. A
kllonboz6é betegségcsoportok kezelésében alkalmazott
gyégyszerek, 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, elfogadhaté
életminéség érhetd el. Amennyiben ez nem igy torténik -
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 kezelheték és majtranszp-
lantacié 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 betegtdjékoztatd/ és betegbeleegyezd
nyilatkozatokat mellékeljuk. Az életmindség felmérésben
részt vevd betegek szdmara lehetdséget biztositunk a kér-
déiv-eredmények megbeszélésére és szlkség esetén a
lelki segitségnyujtas igénybevételére.
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TAJEKOZTATO PRIMER BILIARIS
KOLANGITISZROL (PBC)

Miaz a PBC?

A primer bilidris kolangitisz (PBC), korabbi nevén primer
bilidris cirrdzis, krénikus gyulladdsos autoimmun majbe-
tegség, amely a kis intrahepatikus epevezetékeket érinti.
Idével a PBC fibrézishoz és cirrdzishoz vezethet.

Az immunrendszer antitesteket termel, hogy megvédje a
szervezetet a kllsé tdmadodk (virusok, baktériumok) ellen.
Autoimmun betegség esetén az immunrendszer a gaz-
datest alkotéelemeit tdmadja meg.

A korai diagnézis elengedhetetlen ahhoz, hogy azonnali
kezelést lehessen alkalmazni, amely akadalyozza vagy
lassitja a betegséglefolyast. A koran diagnosztizalt és a
megfelelé gydgyszeres kezelésre jol reagald betegek
varhatd élettartama az atlagos varhatd élettartamnak
megfeleld. Szerencsére a betegek donté tébbségére ez
jellemzé.

Immunagresszié

/

Mérgezés

Kolesztazis

Epesav felhalmozédas

Kik az érintettek?
A PBC-s betegek 90%-a né, és a legtdbb beteget 35 és
55 éves kora kozott diagnosztizaljak. A betegség eléfor-
duldsi gyakorisdga, vagyis az esetek szdma egy adott
populdcidban, a 40 év feletti ndk esetében becslések
szerint ~ 1/ 1000.

Miért lett PBC-m?

Ennek a ritka majbetegségnek az oka ismeretlen. A PBC
kialakulasat kivaltd autoimmun diszfunkcidért a kdrnyezeti
tényezékkel kombinalt genetikai hajlam lehet a felelds.

Mik a betegség lehetséges tiinetei?

A betegség két f6 tlinete a faradtsdg és a viszketés.
Tovabbi tunetek lehetnek a szem-, vagy szajszarazsag,
de egyes betegek iztleti fajdalomtdl is szenvednek.
Mivel ezek a tinetek gyakran enyhék, és nem is feltétle-
nul fordulnak eld, ritkdn vezetnek el a PBC diagndzisa-
hoz. Ezek a tiinetek a betegség stadiumatdl figgetlenek.

Hogyan diagnosztizalhaté a PBC?

A PBC rutin vérvizsgalatokkal kimutathato. A kolesztazisra
utald kéros majenzimszintek a PBC-re jellemzé antimito-
kondridlis antitestekkel (AMA) vagy antinukleadris antites-
tekkel kombinalva gyorsan diagnézishoz vezetnek.

A vérvizsgalatok soran a fé eltérés az alkalikus foszfa-
taz (AP) és a gamma GT emelkedett szérumszintje, ami
az epeutak gyulladdsdra utal, és gyakran emelkedett
az immunglobulin M (IgM) szintje is. Emelkedett ala-
nin-aminotranszferaz (GPT) és aszpartat-aminotranszfe-

raz (GOT) gyakran eléfordulhat anélkdl, hogy ez feltét-
lenUl azt jelentené, hogy overlap autoimmun hepatitis
(AIH) allna fenn. Az AMA antitest a betegek 90%-anal
kimutathato.

Megfelelé klinikai koralmények kézo6tt majbiopszia
végezhetd, de nem szlUkséges a diagndzis megerdsité-
séhez. Specidlis esetekben lehet szUkség majbiopsziara
az epeuti kdarosodas mértékének meghatarozasahoz és
mas tarsuld majbetegségek, mint példaul az AlH vagy a
nem alkoholos zsirmdj betegség (NAFLD) kizarasahoz.
A PBC diagndzisat kovetéen a kezelborvosnak fel kell
mérnie a betegség staddiumat (@ majfibrozis fokat egé-
szen a cirrdzisig). Ennek céljdbdl FibroScan® vizsgalatot
végeznek).

Mit tehet az orvosom (hepatolégusom)?

A gyors és pontos diagnézis alapvetd fontossadgu a meg-
felelé kezelés megvalasztasahoz. Mivel a PBC egy ritka
betegség, fontos, hogy a gondozast hepatoldgus (majbe-
tegségekben jartas szakorvos) végezze.

Orvosa megvizsgadlja az On esetét, majd a kezelésekre
adott immunvalasznak megfeleléen irja fel, és allitjia be
a gyogyszerezést. Tovabba felméri a betegséglefolyas
sordn esetlegesen felmerllé problémakat, beleértve a
PBC-vel kapcsolatos egyéb betegségeket is.

A PBC standard kezelése az ursodesoxycholsav (UDCA),
amit altaldban nagyon jél tolerdlnak a betegek. Az ajan-
lott dézis 13-15 mg testtémegkilogrammonként. Hepa-
tolégusa kiszamitja az On szamara megfelelé adagot, és
amennyiben jelentds sulyvaltozas kovetkezik be, mddo-
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sitja azt. Az UDCA a m3j védelme szempontjabdl alapvetd
fontossagunak tekinthetd, mivel megfelelé adagolasa
Osszefliggésbe hozhatd a varhatd élettartam meghosz-
szabbitdsdval és a majtranszplantacié alacsonyabb ara-
nyaval PBC-ben. A betegek tobbségénél az UDCA-val
medgallithatd a betegség progresszidja, és megelézhet a
maj tovabbi karosodasa.

Ha az UDCA-terdpia nem elegendd a betegség uralasa-
hoz, tovabbi kezelési lehetdségek, példaul obeticolsav és
bezafibrat allhatnak rendelkezésre. Kézésen donthetik el
hepatoldgusaval, hogy az On esete szempontjabdl melyik
a megfelelé kezelés.

Ami a f6 tineteket illeti, orvosa alkalmazhat olyan keze-
[éseket, amelyek probaljdk féken tartani a viszketést, de
sajnos a faradtsag kezelésére még nincs gydgyszer. Min-
dig javasolt a sulyosbitd tényezdk, példaul a kedvezétlen
alvasi szokdsok, a vérszegénység vagy a fizikai inaktivitas
korrigdlasa.

Mit tehetek én?

Hepatoldgusa felelés a PBC klinikai kezeléséért, valamint
haziorvosaval egyUttmUkddve, a mds szakorvosokkal vald
egyuttmikodésért.

De Onnek mint betegnek is vannak koételességei: be kell
tartania az el8irt kezeléseket, hiszen ez elengedhetetlen
a sikerhez; és a kontrollokra valé elézetes felkészlés, ami
valamennyi gondozéval megkdnnyiti a kommunikaciot.
Egy olyan kronikus betegség esetében, mint a PBC, az
orvos-beteg kapcsolat hosszutavuy, amit a legelején meg
kell alapozni és mindvégig fenn kell tartani.

Ha ugy dont, hogy alternativ kezeléseket vesz igénybe,
el6észor beszéljen a kezeldorvosaval, mivel ezeknek nem
vart hatasai is lehetnek.

Hogyan toérténik a PBC-s betegek gondozasa?

A PBC-s beteg gondozasat a betegség sulyossdagahoz kell
igazitani, ez dltaldban a tinetek felmérése, vérvizsgalatok,
a maj FibroScan®-nel torténd vizsgalata révén zajlik, és
bizonyos esetekben szlkség lehet a m3j ultrahangvizsga-
latara is.

A betegség sulyossagatdl és uralhatdsagatol fuggbden
altaldban 6-12 havonta ajanlott vérvizsgalatot végezni. A
fiatalabb nék, a férfi betegek és azok, akiknél majcirrézis
alakult ki, kuldnleges figyelmet igényelnek, esetlkben
rendszeres ultrahangvizsgalat is torténik.

A PBC-ben szenvedd betegeknél megndhet a csontritku-
[3s (osteoporosis) kockazata. Ezért csontsUrlség-vizsgdla-
tokra és megel6z8 intézkedésekre lehet szikség.

Nagyon ritka esetben a PBC-s betegeknek majatiltetésre
lehet szUkségik. Amennyiben erre mégis sor kerdl, a
hosszutavu kilatasok kedvezéek.

Sziikséges specialis diétat tartani?

PBC-ben nincs szikség specidlis diétat tartani. Egész-
séges, kiegyensulyozott taplalkozas ajanlott. Kerllje az
étrendkiegészitéket, melyek szedését orvosa nem hagyta
jova.

Vallalhatok csaladot?
A diagnozis felallitasa atlagosan 55 éves korban torténik,
igy az esetek tobbségében ez a kérdés nem relevans. Ha
On fiatalabb, és gyermekvallalas elétt all, konzultaljon
orvosaval, aki a betegségstadiumot figyelembe véve tud
tanacsot adni Onnek.

Gyakran ismételt kérdés fiatal nék korében: Orokoélhetik-e
gyermekeim a PBC-t? A PBC nem 6roklédik, de a beteg-
ség genetikai hattere miatt a kdzvetlen rokonok esetében
a PBC (vagy mas autoimmun betegségek) kialakuldsanak
valészinlUsége nagyobb, mint az atlagpopulacidban.

Oltasok

A hepatitis A és B virusok és a pneumococcus (baktérium)
fertézések elleni véddoltds, valamint a COVID-19 elleni
vakcina felvétele javasolt. Az influenza elleni védéoltas
minden &sszel ajanlott. Ha egyéb oltasok beadasat fontol-
gatja, konzultaljon orvosaval, aki mérlegeli az On esetét.

Fert6z6 betegség a PBC?
Nem. A PBC nem fert6z6, nem ragalyos.

Hogyan talalok szakembert?

A PBC ritka betegség, és mint ilyen, nem minden orvos
rendelkezik elegendd tapasztalattal a kezeléséhez. Ez
a betegség olyan kérhazi szakorvost igényel, aki jartas
a PBC kezelésében. Vannak kérhdzak, akik tagjai a ritka
betegségek orszagos, és/vagy eurdpai haldzatanak, az
ERN RARE-LIVER-nek.

Ez azt jelenti, hogy a halézaton beluli kérhazakban kezelt
betegek igénybe vehetik a halézaton bellli mas kérha-
zakban dolgozé szakemberek szakértelmét. A halézaton
bellli konzultacidk segithetnek a nagyon ritka és kulonle-
ges esetek megoldasaban.

ERN RARE-LIVER-rel kapcsolatos tovabbi informaciokért
latogasson el a weboldalra: https://rare-liver.eu/.

Tajékozodas és segitségkérés

A betegszervezetek fontos szerepet toltenek be abban,
hogy segitsenek a betegeknek szembenézni a PBC diag-
nodzis hatdsaival, segitsék a tapasztalatok megosztasat
egymas kozt, és megkdnnyitsék a parbeszédet az egész-
ségugyi szolgaltatokkal. Ritka betegség lévén meg kell
értenie, mi torténik az egészségével. Ezen tulmenden,
a betegszervezetek tamogatjak Ont abban, hogy ugy
érezze, all On mellett valaki, aki segit szembenézni a hely-
zettel. Az orszagaban mkodd betegszervezetekrdl tajé-
kozédhat az ERN RARE-LIVER honlapjan (https:/rare-li-
ver.eu/patients/patient-organisations).
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TAJEKOZTATAS RITKA MAJBETEGSEGGEL
ELO BETEGEINK SZAMARA

(ILLETVE, KISKORUAK ESETEN, SZULEIK SZAMARA)

A koronavirus nem csupan a médidban toért uralomra,
hanem egyre inkdabb befészkeli magat a majbetegek
tudatdba is, akik sebezhetéséguk miatt aggddnak.
Ezért, az elkdvetkezé hetekre, hdnapokra vonatkozéan,
szeretnék megosztani Ondkkel néhdny informaciot és
ajanlast.

Nemcsak mint a Ritka Majbetegségek Eurdpai Haldza-
tadnak (ERN RARE-LIVER) vezet&je fordulok Onékhoz,
hanem hepatolégusként és fertézé betegségek szak-
értéjeként is. A tudomanyos tarsadalom nagyon keve-
set tud errél a betegségrél; hogyan boldoguljunk egy
Uj virussal, egy Uj betegséggel? Ugyanakkor a jelen
tapasztalatainkra mar tudunk alapozni néhany fontos
javaslatot.

Az elsé és legfontosabb:
Folytassa immunszuppressziv gydgyszereinek szedé-
sét az orvosa altal elSirtak szerint!

Majbetegként ne valtoztasson a kezelésen, és ne csok-
kentse a gydgyszeradagolast! Az mar most egyértelmd,
hogy veszélyesebb valtoztatni a terdapidn, mint valtoz-
tatds nélkal tovabb folytatni. Sokkal veszélyesebb az
autoimmun majbetegség felldngolasa vagy a transzp-
lantalt szerv kilokédése!

Igen, veszély van, de ez a veszély joval kisebb, mint azt
a hireket nézve gondolnank, s kiléndsképpen a majbe-
tegek, illetve immunszupprimalt betegek szamara jéval
kisebb, mint gondolnank. Miért mondom ezt? Mos-
tanra szamos adattal rendelkezlnk, elsésorban Kina-
bdl és Olaszorszagbdl, de egyéb teriletekrél is, melyek
valédi batoritast és megnyugtatast adnak szamunkra.
Ezekbdl az adatokbdl az aldbbiakra kdvetkeztethettnk:
- A haldlozasi arany alacsonyabb a jelentettnél,
mivel sokkal tobb nem diagnosztizalt eset fordul
el6, mint amit a hivatalos adatok tartalmaznak.
- Valéban nagyon csekély annak a kockazata, hogy
a fert6zottek, kiilonés tekintettel a gyermekekre
és a fiatal felnéttekre, stilyosan megbetegedije-
nek.
- Nem tiinik magasabbnak a kockazat azon bete-
gek korében sem, akik immunszupprimaltak vagy
majatiltetésben részesiiltek.

Kik a valédban veszélyeztetettek?
- Az id6sek, kalonosképp az idés férfiak
- Krénikus [éguti megbetegedésben szenvedd bete-
gek, példaul az asztmasok
- és feltehetbleg a cukorbetegek

Ha On a veszélyeztetetett csoportba tartozik és/vagy
idés ember (70 év feletti), akkor legyen kuléndsen
6vatos, szigoruan kerllje a kontaktust olyan ember-
rel, akinek légz&szervi fertézésre utald tinetei vannak,
csokkentse a kdzvetlen tarsas kapcsolatait, kertlje a
kozvetlen fizikai kontaktust, minden alkalommmal mos-
son kezet, ha nyilvanos helyen jart, vagy megérintett

olyan targyakat, amiket On elétt masok megfoghattak.
Természetesen kdvesse a nemzeti és terlleti szabalyo-
zasokat és ajanlasokat, melyek a helyi jarvanyugyi hely-
zettél fliggdben eltérdéek lehetnek, és amelyek olykor
nagyon gyorsan valtoznak.

Mi az, amit tudunk?

A SARS-CoV2-nek nevezett Uj virus a SARS (sulyos akut
légz8szervi szindroma) virus egy variansa, Uj is, de
mégsem teljesen Uj. Mas koronavirusok évek 6ta jelen
vannak koruléttunk, altaldban enyhe légzdszervi ferté-
zéseket okozva, de mind a SARS, mind a MERS virus
(kozel-keleti |égzészervi szindréma) sulyos jarvanyokat
okozott az elmult években. Miért van ez az 6ridsi aggo-
dalom és felhajtas az Uj virus korul? Két f6 okbal:

- Mint mar emlitettem, nagyon keveset tudunk a
virusrél, hogyan reagdlunk ra, hogyan reagalnak
masok.

- Feltehetéleg 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 vildgban, s emiatt olyan nehéz
lassitani a virus terjedését, megallitani pedig szinte
lehetetlen. A szakértdk tdbbsége egyetért abban, hogy
a virus velink marad, s még ha sikerul is lelassitani a
terjedést, akkor is a kozdsségben marad, és Ujra és Ujra
visszatérhet. Lehet, hogy tévedunk, és sikertl elérni,
hogy végleg eltlinjon, ahogyan azt minden bizonnyal
a SARS esetében is sikerUlt elérni, de ez kevésbé valo-
szin(. Eppen ezért, szamunkra és Onék szamara is fon-
tos, hogy tudjuk, hogyan kezeljuk ezt az Uj helyzetet.

Hogyan tudja 6vni magat?

Valdéjdban az mar most nyilvanvald, hogy sokkal veszé-
lyesebb a terdpidas gyodgyszeradagolds csdkkentése,
mint annak valtozatlan folytatdsa. Az autoimmun maj-
betegség fellangolasa vagy a transzplantalt szerv
kilokédése sokkal nagyobb valdszinlséggel vezet
sulyos betegséghez vagy akar haldlhoz, 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 nekiink a
tényeknél kell maradnunk. S van még egy fontos dolog:
a betegség felldAngolasa vagy a transzplantalt szerv
kilokédés 6nmagaban tovabbi egészségugyi kockaza-
tot jelent, amely még inkdbb sebezhetévé teszi Ont -
ezért kérjuk, kerulje el ezt!

Mit tud tenni, hogy védje magat? Sok beteg érdeklédik,
hogyan tudna erdsiteni az immunrendszerét,
vitaminokkal, cinkkel, gyogynoévénytartalmu
készitményekkel stb. Attdl 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, csak kertlnitk
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kell, minden kézeli kontaktust. Etkezzen rendszeresen,
az ajanlasoknak megfeleléen kdvessen valtozatos
étrendet — prébaljon meg ne mindig a virusra és az azzal
jaré kockazatra gondolni, élje az életét, mar amennyire
a szabalyozasok lehetévé teszik. Az Ondk tobbségére
nézve a virus okozta kockazat nagyon nagyon alacsony
— sét Onodk kozil sokuk folytat olyan életmdédot, amely
ettél sokkal nagyobb kockazattal jar.

Udvézlettel:

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 aggo-
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 megfertéz8déskor, sem a sulyos szévédmeények kiala-
kulasanak sem pedig a halalozas tekintetében. Ugy tdnik,
hogy a ritka majbetegségben szenvedd betegeket érinté
kockazat megegyezik az altalanos lakossagi kockazattal.
Koradbban az ERN RARE-LIVER mar kiadott egy tajékoz-
tatast a betegek és az orvosok szamara arrdél, 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 elérhets-
sége az elkdvetkezé hdnapokban elérelathatolag 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-
saban, 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 el8-
allitasat tesz lehetévé. Ezeknek az oltasoknak a hatranya,
hogy kétszer kell beadni (a masodikat harom-négy héttel
az elsd oltas utan), és a szallitasuk kulénleges hitési kove-
telményekkel jar. Ezeknek az oltdsoknak a mellékhatasai

nagyon hasonlitanak a mas oltasoknal (mint pl. influenza)
tapasztalt atmeneti mellékhatasokhoz. A tinetek kzé 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 reakciordl, de ezek csak
erds allergiads hajlamu betegekre korlatozédtak - ami egé-
szen mas, mint az autoimmun betegség. Ennek ellenére,
az oltasokat a bevett gyakorlatnak megfeleléen, megfe-
lel6 orvosi fellgyelet mellett ajanlott elvégezni.

Sajnos az oltasokat még nem tesztelték, és igy nem enge-
délyezték gyermekek szamara. 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 élé 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 kréonikus betegségekben
és / vagy immunszuppresszidban szenvedd betegek sza-
mara egyéb ajanlott oltasokat is érdemes alkalmazni, pél-
daul influenza, pneumococcus vagy évsdmor 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 U] évet kivanok!

Prof. Dr. Ansgar W. Lohse

ERN RARE-LIVER Koordinator
Hamburg-Eppendorf Egyetemi Orvosi Centrum
Hamburg, Németorszag
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TAJEKOZTATO A SARS-COV2
ELLENI EMLEKEZTETO OLTASSAL

KAPCSOLATBAN

A Ritka Majbetegségek Eurépai Referenciahalézatanak
(ERN RARE LIVER) allaspontja a SARS-CoV2 elleni emlé-
keztet6 oltassal kapcsolatban

Szamos orszagban elérhetdévé valt a SARS-CoV2 elleni
emlékeztetd oltas, melynek kapcsan a betegekben és csa-
l[ddtagjaikban kérdések merulhetnek fel annak szikséges-
ségérél| és beadasanak idejérdl.
Mivel még nem all rendelkezésre ezzel kapcsolatosan
elegendé mennyiségl bizonyiték, és a ritka betegségek
terlletén még ennél is jéval kevesebb az adat, nem egy-
szer( alldspontot foglalni, és tudomanyosan megalapo-
zott tandcsot adni. Ezen kivil a vakcindk elérhetésége is
kilonbozé. Tovabbra is elsébbséget élvez minden még
beoltatlan, kockdzatnak kitett beteg vakcinacidja. Az alab-
biakban a 2021. novemberi tudasunknak megfeleléen az
aldbbi ajanlasokat fogalmazzuk meg:

e A vakcindk széles korl hozzaférhetéségének okan
ajanlott a felnétt kord populacié kétszeri beoltasa.

e Gyermekek esetén az oltads kockdzatat egyénileg kell
mérlegelni, de altaldnosan elmondhatd, hogy a 12
évnél idésebb kiskoruak esetén ajanlott legaldbb egy,
de lehetdleg két oltds beadasa.

* A12évnélfiatalabb kiskoruak esetén Eurépaban még
nem, az Amerikai Egyesult Allamokban a kézelmult-
ban engedélyezték az oltast. Eurépaban egyéni mér-
legelést kovetéen engedélyezett az oltds beadasa.
A mi alldspontunk a kovetkezé: a 12 évnél fiatalabb
gyermekek esetén csak elérehaladott majcirrozis
vagy nagyfokd immunszuppresszié esetében ajan-
lott az oltds beaddsa, melybe a majtranszplantacién
atesett betegek is beletartoznak. Ugyanakkor az
autoimmun hepatitiszes (AIH) fiatal gyermekek ese-
tében az oltas nem tlnik szikségszerlinek, kivéve, ha
ahhoz elérehaladott cirrézis tarsul, vagy nagy ddézisu
immunszuppressziot alkalmaznak.

Az emlékeztetd (harmadik) oltas:

¢ Minden, mar engedélyezett oltasra igaz, hogy bizo-
nyos betegek esetén nem megfelelé az oltast kdve-
téen kialakuld immunvalasz.

e Csokkent immunvalaszt irtdk le a szervtranszplanta-
cion atesett és hematoldgiai betegek esetén.

e Bizonyos AlH betegek még immunszuppressziv tera-
pia alkalmazasa nélkul is gyengébb valaszreakciot
adnak az oltasra.

e Az antitest titer és a T-sejt vdlasz is csokken iddvel,
melyek valdszinlsithetéen a védelem lassu csokke-
néséhez vezetnek.

e Afentiek okan, ha van ra lehetéség, ajanlott a SARS-
CoV2 ellenti antitest szintek ellenérzése legalabb 4
héttel a teljes vakcinaciot kdvetben, és a harmadik
oltds beaddsa azoknak a betegeknek, akik nem ren-
delkeznek medgfelelé antitest szinttel (legalabb 100
[U).

e Mas majbetegek esetén, ha tdbb mint 6 hdnap telt el a
masodik oltas 6ta, akkor déonthetiink az antitestmérés
mellett vagy egyszerlen csak beadhatjuk a harmadik

oltast, de egyik sem kotelezd. Ezekben az esetekben
ajanlott az egyéni hepatoldgiai konzultacio.

Az emlékeztetd oltas tipusdnak megvalasztasa dij-
mentes, és orszagonként valtozhat azok elérhet6-
sége és engedélyezése. Orvosi szempontbdl minden
engedélyezett oltds beadhatd emlékeztetd vakci-
naként, fuggetlendl a korabban haszndlt oltdbanyag
tipusatol.

Ha az elsé oltast kovetéen specifikus mellékhatasok
jelentkeztek, ajanlott megvitatni a kezeléorvossal egy
alternativ oltas beadasat emlékeztetd oltasként.
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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 irdanyado. Az EASL semmiféle garanciat nem vallal a leforditott Gtmutatdkra 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 szdévegeket a legjobb tudasunknak megfeleléen gyUjtottik dssze abbdl a célbdl,
hogy az érdekléddk atfogd képet kapjanak lehetséges betegségeikrdl és a kezelési médokrol. 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:










