Az epeutak betegségei

Dr. Godi Szilard

Klinikai szakorvos

PTE KK. I. sz. Belgyogyaszati Klinika,
Gasztroenterologiai Tanszék




Bevezeteés

A maj naponta kb. 600 ml epét termel.

Az epe O alkotorészei a viz, elektrolitok,
epesavak, koleszterin, lecitin és a bilirubin.

Az epesavak detergens természetl molekulak,
micellumokat képezve szerepet jatszanak a
koleszterin kivalasztasaban, a zsiroldékony
vitaminok felszivodasaban és a majepe flow
serkentésében.

Az epeutak feladata az epe tarolasa és a
duodenumba juttatasa.



Bevezetés
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Bevezeteés

* |Intrahepaticus epeutak:
— epecanaliculusok
— terminalis epeductulusok
— intra és -extralobularis epeutak
— jobb és bal ductus hepaticus

* Extrahepaticus epeutak:
— ductus hepaticus communis
— ductus cysticus és a cholecysta
— ductus choledochus
— Vater papilla



Az epeholyag veleszlletett eltérései

Agenesis
Kettd6zott epehdlyag
Bal oldali epehodlyag

Intrahepaticus epehodlyag
Septumok, diverticulumok

Az esetek donté részében artalmatlan
jelenség, rutin hasi UH vizsgalat soran észlelik



Az epeholyag veleszlletett eltérései
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Epekbbetegség
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Epekbbetegség

Az epekovek a normalis vagy koros epe
alkotorészeibdl kialakult kristalyos szerkezetek.

Nyugati orszagokban a koleszterinkdvek
képezik az epekovek 75%-at, az azsiai
orszagokban a pigmentkodvek gyakoribbak.

Az epekovesseg a népesség 10%-at érinti.
NSkben 3x gyakoribb mint férfiakban.



Patogenezis

* A koleszterinkdvek kéepzddési helye az epehdlyag.

* Kialakulashoz szukséges:
— koleszterin-szuperszaturacio
— fokozott nukleacids hajlam
— epehdlyag hypomotilitas
* Hajlamosito tényezok:
— gyogyszerek: clofibrat, octereotid, ceftriaxon
— fogyas, éhezés, TPN
— terminalis ileum betegségei
— genetikai tényezdk: CYP7A1, MDR3 mutacio



Patogenezis

* A fekete pigmentkovek képzbdésében bilirubin-
konjugatumok fokozott szekrécioja jatszik
szerepet.

* A fekete pigmentkovek az epehadlyagban
képzbddnek féleg chr. haemolysisben,
cirrhosisban, chr. pancreatitisben.

* Béta-glukuronidaz hatasara kialakult
dekonjugalt bilirubin monohidrat a kalciummal
kristalyokat képez.



Patogenezis

* A barna pigmentkovek kialakulhatnak az
epehodlyagban és az epeutakban is.

e Kialakulasukban az epesztazishoz tarsulo
anaerob bakterialis fert0zés jatszik szerepet.

* A bakterialis béta-glukuronidaz, foszfolipaz A
és az epesav hidrolaz hatasara dekonjugalt
oilirubin és epesavak, palmitin- és sztearinsav
<épzddik, amelyek kalciummal oldhatatlan

complexet képeznek.




Klinikai tunetek

* Nyugvo allapotban nem okoz panaszt.

* Az epekovek migracioja kovetkeztében fellepd
elzarodas, ennek kovetkeztében kialakulo
emelkedett nyomas vagy gyulladas okoz
fajdalmat.

e Kivalthatja nagyobb mennyiségl zsiros étel
fogyasztasa, de gyakran nem derithetd ki
kivalto tényezo.



Epekdlika

Epigastriumbaol vagy a jobb bordaiv aldl kiindulo,
hatba, jobb scapulaba, jobb vallba sugarzo
fajdalom.

A fajdalom szintje gyorsan emelkedik, a beteg
nyugtalan, nem tud felvenni a panaszait enyhité
testhelyzetet.

Hanyinger, hanyas, verejtékezés kisérheti.

Fontos a differencialdiagnozis: AMI,
vesekdvesség, acut pancreatitis, fekélybetegseg.



Egyéb panaszok, tunetek

* Az epekdbetegséggel még szamos nem specifikus
panaszt hoznak kapcsolatba:
— dyspepsia
— puffadas
— korai teltségérzés
— hanyinger
— flatulencia
— zsirintolerancia
— gyomoreges
* Ezekkel vald kapcsolat bizonytalan.



Hasi képa
CT, MR, E

Fizikalis e

_aborelté
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Diagnosztika

koto vizsgalatok jelezhetik (hasi UH,
UJS).

terés a kdvel kitoltott epehdlyag

Kivételével nincs.

rés nincs, gorcs esetén mérsékelt
lirubin emelkedés lehetséges.

El kell donteni, hogy az adott panaszt az
epekdovesség magyarazza-e.



Kezelés

Gorcs esetén tuneti kezelés javasolt:
parenteralis gorcsoldo és NSAID, szukseg
esetén kabito fajdalomcsillapitas.

/sirszegény diéta.

Epekovek oldasa urzodezoxi-kélsavval, illetve a
kOvek torése ESWL-lel megkisérelhetd, de csak
jol mikodd epehdlyag és kalciumban szegény
<Ovek esetén (gyors Ujraképzddés).

Az epehodlyag mutéti eltavolitasa.




Kezelés
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Acut cholecystitis

B1

FH38 /D193
FRI8 /IP4

B2
FH38 /D193
FR18 /IP4

Inflamed
gallbladder

1 Dist 0.54 cm
~ 2 Dist 0.57 cm

Transverse MPR

DERIVED\SECONDARY COMPRESSED
512x512

W:375 L:40
KVP:120 mA:180 ms:750 CT

512x512x172 Transverse Individually.captured images
(0.71x0.71x2.50mm) B ——

Figure 3 Intraoperative photograph of gangrenous acute cholecystitis
Plug n Yiew 3D



Acut cholecystitis

* Az esetek 90%-aban epekd okozta d. cysticus
elzardodas kovetkeztében kialakult kémiai
gyulladas jon létre, amihez gyakran tarsul
szekunder bakterialis infectio (E. coli, Klebsiella
spp., Streptococcus spp., Clostridium spp.).

* 10-15%-ban kbmentes epehdlyagban alakul ki
gyulladas. Hajlamosito tényezd lehet az éhezeés,
immobilitas, sulyos hasi korképhez tarsulo
hemodinamikai instabilitas.



Panaszok, tunetek

Epekérohammal kezd6édnek tobbnyire, a
fajdalom elhuzodé.

Hanyassal, magas lazzal jar.

30-40%-ban fajdalmas, megnagyobbodott
epeholyag tapinthato (Murphy jel)

Egyutt jelentkezb sargasag
choledocholithiasisra, vagy Mirizzi sy.-ra
utalhat.



Leletek

* Jobb bordaiv alatti fajdalom, esetleg
izomvédekezés.

e Szisztémas gyulladasos jelek (leukocytosis,
balra tolt vérkép). Transaminase- és
cholestaticus enzimértékek altalaban nem
emelkedettek.

* Cholecystitisre utalo képalkoto leletek
(megvastagodott, retegez6dést mutato fal,
folyadék a cholecysta kordl).



Diagnosztikus kritériumok (Tokyo 2018
guideline)

* A. A gyulladasos folyamat helyi jelei

— 1. Murphy jel

— 2. Jobb fels6 quadransban terime/fajdalom/érzékenység
e B. Szisztémas gyulladas jelei

— 1. Laz

— 2. emelkedett CRP

— 3. emelkedett fvs szam
e C. Képalkoto vizsgalattal észlelt eltérések
Valdszinlsithetd diagnozis: A+ B
Biztos diagnozis: A+ B+ C



Sulyossag (Tokyo 2018)

e Grade Ill (sulyos)
* Az alabbiakbdl egy teljesdil:

— vazopresszor igény

— tudatzavar

— |égzési elégtelenség

— veseelégtelenség, oliguria
— 1,5 feletti INR

— 100000 alatti tct szam



Sulyossag

e Grade Il (kbzépsulyos)
* Az alabbiakbdl egy teljesdl:
— 18000 feletti fvs szam
— tapinthato terime a jobb felsé quadransban

— 72 oran tuli panaszkezdet

— kifejezett helyi gyulladasos jelek: gangrenosus
cholecystitis, talyog, epés peritonitis,
emphysematosus cholecystitis

A panaszkezdettdl szamitott 96 oran belll
cholecystectomia javasolt!



Sulyossag

* Grade | (enyhe)

— A korid

— Acut
elégte

obi kritériumok kozul egy sem teljesdl.
nolecystitis egészséges betegnél, szervi

enség néelkul, mérsékelt gyulladasos jelek

mellett.

— Ezeknél a betegeknél a cholecystectomia
biztonsagosan, alacsony kockazattal elvégezhetd.



Szovodmenyek

* Acut cholecystitisben a falfesziilés kdvetkeztében
fali ischaemia, gangrena alakulhat ki, ezen a
tertleten az epehdlyag perforalhat. Fedett
perforacio talyogot, lokalis peritonitist, a szabad
perforacio diffuz peritonitist okot.

* Amennyiben a gyulladt epehdlyag Ureges
szervhez tapad és perforal, az epekd
leggyakrabban a vékonybélbe jut, majd altalaban
az ileo-coecalis szajadékban elakad.



Kezelés

Antibiotics
4  and general ~ [mm=mmm--- *[Observation]
et supportive care
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Fig. 8 TGI18 flowchart for the management of acute cholecystitis Grade I. &, CCI 5 or less and/or ASA class Il or less (low risk); p, CCI 6
or greater and/or ASA class IIl or greater (not low risk); A, in case of serious operative difficulty, bail-out procedures including conversion
should be used. ASA-PS American Society of Anesthesiologists physical status. [Colour figure can be viewed at wileyonlinelibrary.com]



Kezelés
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Fig. 9 TGI8 flowchart for the management of acute cholecystitis Grade II. @, antibiotics and general supportive care successful; ¢, antibiotics
and general supportive care fail to control inflammation; A, CCI 5 or less and/or ASA-PS class II or less (low risk); p, CCI 6 or greater
and/or ASA-PS class III or greater (not low risk); %, performance of a blood culture should be taken into consideration before initiation of
administration of antibiotics; T, a bile culture should be performed during GB drainage; /A, in case of serious operative difficulty, bail-out
procedures including conversion should be used. ASA-PS American Society of Anesthesiologists physical status, CCI Charlson comorbidity
index, GB gallbladder, LC laparoscopic cholecystectomy. [Colour figure can be viewed at wileyonlinelibrary.com]



Kezelés
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Fig. 10 TGIE Qowehand for the management of acute cholecysiitis Grade H1. %5, performance of a blood culture should be taken into considemtion before initiation of adminisiration of
antibiotics; #, negative predictive factors: joundice (TBil =2), neumlogical dysfunction, respirmtory dysfunction; @, FOSF: favorable ongan system failure = cardiovascular or renal omgan sys-
tem failure which is rapidly reversible after admission and before eady LOC in AC; *, in cases of Grade I, OCI {Chardson comaorbidity index) 4 or greater, ASA-P5 3 or greater are high
risk: T, a bile culture should be performed dunng GB drainage: ¥, advanced center = intensive care and advanced lapamscopic technigques are available; A, in case of serous operative diffi-
culty, bail-out procedures including conversion should be used. G# gallbladder, £C lapamscopic cholecystectomy, P8 performance status [Colour figure can be viewed at wileyonlinelibrry .-
e |



Kezelés

Koplaltatas
Folyadék- és elektrolit potlas

Sulyos allapotu betegnél megfelel6 monitorozas, szervpotlo
kezelés

Antibiotikus kezelés, a sulyossagnak megfelel6en (penicillin
alapu kezelés, cephalosporinok, karbapenemek,
aminoglikozidok, metronidazol)

Korai LC. A korai mitét mdtéti mortalitasa nem rosszabb,
mutéttechnikai okokbdl 72 6ran belll célszerd elvégezni.
Szovédmeénymentes esetben 6 hét mulva végzett elektiv
mutét is valaszthato.

Nagy kockazatu betegeknél percutan drainage is szoba
j6het.



Chronicus cholecystitis

Leggyakrabban epehdlyag kovességhez tarsul

Az ismétl6dd acut vagy subacut gyulladasok
hatasara az epehodlyag fala megvastagodik
Az epehodlyag az 6sszehuzodo képességét
elveszti

Az esetek tobb mint negyedében az epe
baktériummal fert6z6tt, gocként szerepelhet.

Tinetmentes is lehet, de okozhat dyspepsias
tuneteket is



Ritka elteresek

* Cholesterolosis cholecystae

— Az epitehelium macrophagjaiban nagy mennyiség
cholesterin halmozdédik fel

— Tinetmentes is lehet, de okozhat epekolikat

 Adenomyomatosis

— Az epithelium hyperplasticus izomproliferacioval jaré
eltérése

— Ha kovességgel tarsul, LC
* Epehdlyag polypok

— Morfologiai megnevezés. 10-12 mm-nél nagyobb
polypusokban lehet adenocc., m(tét javasolt



Epeholyag rak




Epeholyag rak

 Panaszokat, tineteket késdn okoz:

— Jobb bordaiv alatti fajdalom, hanyinger, hanyas,
epekovességet utanzo panaszok

— Fogyas, sargasag, altalanos tumor tiinetek

Az esetek 85%-a adenocc., de 15%-ban
lapham, ill. éretlen jeleket mutathat.

* Jellemz&en 65 év felett, jelentkeznek, n6kben
gyakoribb



Rizikod

Epekovesseég, szoliter ko, chr. cholecystitis,
porcelan epehdlyag

Bizonyos parazitozisok (Clonorhis simensis,
Opistorchis felineus)

Gyulladasos bélbetegségek (colitis ulcerosahoz
tarsulo PSC)
Epehodlyag polypusok

Meérsékelt riziko lehet a n6i nem, magas CH
bevitel, obesitas, chr. salmonella hordozas,
csaladi halmozddas




Diagnosztika

* Hasi UH, illetve CT, MR vizsgalat.

* El6rehaladott eseteken kivil nincs specifikus
laboratoriumi eltérés, akkor icterus,
cholestasis jelei.

e Szérumban vizsgalhato tumor markerek
segithetnek, de sz(irésre nem alkalmasak
(CEA, CA 19-9, CASO, CA 125, CA 195, CA 242,
DU-PAN-2,cytokeratin 19 fragment, PIVKA-II).



Kezelés

Els6sorban sebeészi kezelés valasztando, de
gyakran irresecabilis.

Hagyomanyos chemotherapia, radiotherapia a
tulélést érdemben nem javitja.

Palliacid, desicterisalas céljabol ERCP, PTD

A prognozis rossz, Europaban az 5 éves tulélés
5-12%.



Epeutak veleszuletett betegséegei

* Biliaris atresia és hypoplasia
— Csecsemd&kori betegség

— Extrahepaticus és a nagyobb intrahepaticus
epeutak fejlédési rendellenessége

— Sargasaggal, acholias széklettel jard epeelfolyasi
zavar

— Diagnozis képalkoto vizsgalatokkal allithato fel

— Megoldasa mdtéti (choledocho-jejunostomia vagy
hepatico-jejunostomia)



Epeutak veleszuletett betegségei

* Choledochus cystak -
— Intra- vagy extrahepaticus tagulatok //

— Néha tinetmentes, az esetek oy
har.madatzan ha5| fajq§lommal, wonis 55 o bilry trac
tapinthato rezisztenciaval, =y
sargasaggal jar

— ERCP, PTC segit tisztazni az
anatomiat Type I el

— Rekurrald cholangitist, epeuti
kdvességet okoz, a malignus
elfajulas esélye magasabb Toe IV -

1= Gall bladder, 2= Cyst



Epeutak veleszuletett betegsegei

e Caroli szindroma

— Intrahepaticus epeutak nem
obstruktiv saccularis vagy fusiformis
tagulatai

— Rekurralo cholangitis, talyog és
epeuti kbképzédes jellemzi

— A kovek, talyogok, szlkuletek
megoldasa nehéz

— El6rehaladott esetben
transzplantaciéo a megoldas




Elzarédasos sargasag

* Jarhat hasi gorccsel, de fajdalom nélkal is

* Laborleletek:
— direkt hyperbilirubinaemia
— ALP, GGT emelkedeés
— GOT tulsulyud transaminase emelkedés
— Vizelet bilirubin emelkedett, UBG negativ

» Képalkoto vizsgalatokkal epeuti tagulat, vagy
tagabb epehdlyag lathato

* Az elzarédas oka nem invaziv vizsgalatokkal nem
mindig tisztazhato



Juxtapapillaris diverticulum

ldOsebb korban a duodenum
diverticulumai nem ritkak

Amennyiben a Vater papilla
kdzelében helyezkedik el, az
epeelfolyast nehezitheti, epeuti
k6képzOdésre hajlamosit

ERCP elvégzését nehezitheti

Lemmel sy.: a tartalommal telt
diverticulum sargasagot,
epeelfolyasi zavart okoz




Choledocholithiasis

A choledochuskovek donto része az
epehodlyagban képzodik, ezek nagy része
koleszterinko.

* Barna pigmentkovek a vezetékben is
képzédhetnek.

e Kbképzbdésre hajlamosit a pangashoz
(juxtapapillaris diverticulum, epeuti stricturak,
szUk bilio-digestiv anastomosis) tarsulo
infectio.



Choledocholithiasis

iuma/All body regio
PLANE




Tunetek, panaszok

Epekdlika utan kialakult sargasag
Elzarodasos sargasagra utalo laborleletek

Képalkotd vizsgalatokkal igazolt epeuti
kovesség illetve tagulat (hasi UH, hasi CT, MR
cholangiographia, endoscopos UH)

Diagnosztikus ERCP-t nem végzlink,
amennyiben elérhetd az EUS valasztando (jo
érzékenység, nincs ionizald sugarzas)



Kezelés

Az epeuti ko eltavolitasa lehetbleg minimal
invaziv modon.

ERCP-vel biliaris sphyncterotomia utan Dormia
kosaras, vagy ballonkatéteres kéextractio.

Nagy méretl kovek esetén mechanikus vagy
direkt kbtorés jon széba.

Sikertelen kb&eltavolitas esetén plastic
stentelés és UDCA, vagy sebészi megoldas
(choledochotomia) javasolt.



Szovodmenyek

* Acut cholangitis

— Epeelfolyasi akadalyozottsaghoz tarsulo fert6zés
okozza

* Chr. cholangitis

— Epeelfolyas részleges akadalyozottsaga miatt
id6szakosan fellangold gyulladas

e Acut biliaris pancreatitis

— Vater papillan athaladé, vagy oda beékel6dd kg,
vagy sludge altal kivaltott pancreatitis



Acut cholangitis




Bevezeteés

* Epeelfolyasi akadalyhoz tarsulo pangas és
kdvetkezmeényes infectio miatt kialakulo
korkép.

* Oka 85%-ban epeuti kdvesség, ritkabban
epeuti obstrukciot okoz tumor, epeuti
szlUkulet, parazitas fertozések.

* Nem teljes drainage esetén ERC utan is
jelentkezhet.



Panaszok, tunetek

* Charcot triasz: sargasag, laz, jobb bordaiv
alatti fajdalom

* Megnagyobbodott, nyomasérzékeny maj
tapinthaté

* Leggyakoribb kérokozok

— Aerob: E. Coli, Klebsiella, Pseudomonas,
enterococcusok

— Anaerob: Bacteroides fragilis, Clostridium
perfringens



Vizsgalati leletek

* Gyulladasos laboreltérések

— Leukocytosis, gyorsult We, magas CRP, PCT
 Majfunkcios eltérések

— Emelkedett direkt bilirubin

— GOT, GPT emelkedés, altalaban GOT tulsullyal
— Cholestaticus enzimemelkedés (ALP, GGT)

e Képalkoto leletek
— Epeduti tagulat, esetleg ké (hasi UH, CT, MR, EUS)



Diagnosztikus kritériumok (Tokyo 2018
guideline)

e A. Aszisztémas gyulladas jelei
— 1. Hidegrazas, vagy laz
— 2. Gyulladast igazold laboreltérések
e B. Cholestasis
— 1. Sargasag
— 2. Kéros majfunkciok
e C. Képalkoto vizsgalattal észlelt eltérések
— 1. Epeduti tagulat
— 2. Epeduti szlkulet, kg, stent
Valdszindsithetd diagnodzis: A + B vagy C
Biztos diagnozis: A+ B+ C



Sulyossag (Tokyo 2018)

e Grade Ill (sulyos)
* Az alabbiakbdl egy teljesdil:

— vazopresszor igény

— tudatzavar

— |égzési elégtelenség

— veseelégtelenség, oliguria
— 1,5 feletti INR

— 100000 alatti tct szam



Sulyossag

* Grade Il (kozépsulyos)
* Az alabbiakbodl ketto teljesul:
— 12000 feletti, vagy 400 alatti fvs szam
— 39 C feletti laz
— 75 év feletti életkor
— Hyperbilirubinaemia
— Alacsony albumin szint



Sulyossag

* Grade | (enyhe)

— Sem a sulyos, sem a kdzépsulyos cholangitis
kritériumai sem teljesiilnek.

* A kérel6zmény ismerete fontos:
— Epekovesség
— Korabbi epeuti beavatkozasok

— Acut hepatitisre nem jellemz6 a gyulladasos
laborleletek emelkedése



Kezelés

Finish course / \

Y of antibiotics
Antibiotics -
and general €= mmmmmm s s s mm———— >
supportive care ” ﬂ Treatment
Bl.lary .'-I ’
| drainage | for etiology
*
[ ) if still needed
Antibiotics Egr]y >
and general _dranage T (endoscopic treatment,
SUPPOITIVE Care = = == = = = = = o o o o o >
percutaneous treatment,
* Or surgery)
Urgent biliary drainagc]
Organ support >
Antibiotics J \ /

Fig. 2 TGI8 flowchart for the management of acute cholangitis. Cited and modified from Miura et al. [12]. *Blood culture should be taken
into consideration before antibiotics are started. Bile samples should be taken during biliary drainage and cultured. {Principles of treatment for
acute cholangitis consist of antimicrobial administration, biliary drainage, and treatment of the etiology. For patients with mild or moderate
choledocholithiasis, if possible the etiology should be treated at the same time as biliary drainage is performed



Kezelés

* Alegfontosabb az epeelfolyas biztositasa (ERCP,
vagy percutan drainage)

* A beteget alkalmassa kell tenni a beavatkozasra
— Folyadékpotlas
— Alvadasi statusz korrigalasa
— Oxigenizacio rendezése

* Lehetbleg célzott antibiotikus kezelés (epeleoltas,
hemokultura)

— Cephalosporinok, ciprofloxacin gentamycinnel,
metronidazollal kombinalva, sulyos esetben
karbapenemek



Cholangiocarcinoma
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Bevezeteés

Prevalencia 1:100000 (USA)

95 %-ban az extrahepaticus epeutakban
helyezkedik el

Férfi-n6 arany: 1,3:1

Altalaban 40 és 70 éves életkor kdzott
jelentkezik

Az epehilust érintd formaja a Klatskin tumor



Panaszok, tunetek

e Sargasag, borviszketés, felhasi
fajdalom

 Etvagytalansag, felhasi
fajdalom, sulyvesztés

* A kis epeutakat érint6 tumor
esetén hasi fajdalom nem
jellemzd, inkabb a meg nem
magyarazhato sulyvesztés
dominal




Rizikotéenyezok

Colitis ulcerosa és PSC
— CU-ban a rizikd 1:256
— PSC-ben 4-20 %
Majmételyek

— Tavolkeleti orszagokban (Hong Kong, Thaifold) gyakoribb,
Clonorchis sinensis vagy Opisthorchis viverrini okozza

Epeuti kovek
Caroli szindroma

Thorotrast

— 1920 és 1950 kozott hasznalt kontrasztanyag. A beadast
utan 30-35 évvel irtak le tobb esetben
cholangiocarcinomat



Klatskin tumor
Bismuth-Corlette beosztas

Type llIB



Diagnosztika

Cholestasis laborjelei

CEA, CA19-9, CA125, AFP emelkedett lehet, de
altalaban csak el6rehaladott esetekben

Képalkoto vizsgalatokkal (hasi UH, EUS, CT, MR)
altalaban a tumor okozta epeduti tagulat lathato,
ritkabban a tumor is

Cholangioscopia soran direkt mintavétel lehetséges
ERCP kertlend6 a nem teljes draniage lehet6sége miatt
Cholangitis esetén PTD valasztando

Szovettani minta epeduti cytoldgia révén nyerheté (ERCP
vagy PTD soran)



Kezelés

Amennyiben az elvaltozas reszekabilis, a mitét az
els6ként valasztando.

A staging nehéz, gyakran a mutét kdzben derdal
fény az irreszekabilitasra.

Inoperabilis esetekben palliativ endoscopos ill.
percutan drainage (plastic vagy ontagulo
fémstentek) jonnek szbéba.

Radio-chemotherapia, vagy intraluminalis
brachytherapia, fotodinamias kezelés segithet, de
nem all rendelkezésre kell6 adat.



Kezelés, prognozis

* Majtranszplantacio utan gyorsan és gyakran
ujul ki a betegség. A tulélés 10% az
intrahepaticus, 25 % az extrahepaticus CC-
ben.

* A prognozis rossz:

— Mtét utani 5 éves tulélés 25 %

— Irrezekabilis tumornal 0%



Vater papilla adenoma és tumor




Vater papilla adenoma és tumor

Ritka betegség, a prevalencia 0,04%

El6fordulhat FAP részjelenségeként, de
tobbnyire sporadikus

Az adenoma-carcinoma transzformaciot mar
dokumentaltak, a colon adenomakhoz
hasonloan

Az adenomak 26-65 %-aban adenocc. van
jelen



Tunetek, diagnosztika

* Cholestasist, icterust, kettds vezeték-tagulatot
okozhat

e Staging, eltavolitas megtervezése szempontjabol
hasi spiral CT, vagy EUS valasztando6 (EUS
szenzitivitasa és specificitasa jobb)

 ERCP soran vett biopsia helyett az eltavolitast
ajanljak, ha nincs egyértelmd malignitasra utalo
jel (térékeny, spontan vérzd, merev szovet)
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Kezelés

 Endoscopos eltavolitas:

— Legkevésbé megterhel6

— PEP, vérzés, perforatio, cholangitis rizikdja magas

— F6ként darabolo eltavolitas esetén gyakori a recidiva
e Sebészi eltavolitas:

— Sebészi ampullectomia: kevésbé megterheld, tobb
recidiva

— Pancreato-duodenectomia: malignus esetben
valasztando, jelent6s perioperativ morbiditas és
mortalitas



Primer sclerotisald cholangitis




Primer sclerotisald cholangitis

* |[smeretlen eredet( kronikus gyulladasos
hepatobiliaris betegség.

e Epeutak diffuz gyulladas és fibrozisa altal
kivaltott idult cholestasis jellemzi.

* |Intra és extrahepaticus epeutak progressziv
sz(kulete, elzarodasa zsirfelszivodasi zavarhoz,
epeuti pigmentkd képzbdéshez, sec. biliaris
cirrhosishoz, majelégtelenséghez vezet.



Bevezeteés

A férfi-né arany 2-3:1.
Barmely életkorban jelentkezhet,
leggyakrabban 25-45 év kozott.

Gyulladasos bélbetegségekkel (CU),
autoimmun betegségekkel (SLE, SS, Sjogren
sy., RA, AIHA) jarhat egyltt.

Autoimmun eredetet feltételeznek.



Diagnozis

Cholestatiscus laboreltérések
Autoimmun markerek

Anti-neutrophil cytoplasmic antibody H0%-80%
Anti-nuclear antibody T%-7T%
Anti-smooth muscle antibody 13%-20%
Anti-endothelial cell antibody 35%
Anti-cardiolipin antibody 4%-66%
Thyroperoxidase %-16%
Thyroglobulin 4%
Rheumatoid factor 15%

Hasi UH (nem diagnosztikus)

Direkt vagy indirekt epeuti képalkotas (MRCP,
ERCP). MR az els6ként valasztando, diagnosztikus
ERCP kerulendd!

Kis epeutakat érintd PSC esetén majbiosia



Diagnhosztikus algoritmus
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Kezelés

UDCA a laborparamétereket javitja, de a
prognodzison nem javit, nem ajanlott.
Immunszuppresszio csak PBC-AIH overlap
esetén javasolt.

A dominans szlkuletek endoscopos,
intervencios radiologiai vagy sebészi
megoldasa.

Zsiroldékony vitaminok potlasa, kozepes
szénlancu zsirok adasa.



Kezelés prognozis

Cholangitis esetén lehetbleg célzott
antibiotikum.

Portalis hypertensio kezelése.

Egyetlen kurativ megoldasa a
majtranszplantacio.

A betegek életét a CC, majelégtelenség,
cholangitisek veszélyeztethetik.

A diagnozis felallitasat kovetd varhato
élettartam 9-17 év.



Elzar6dasos sargasagot okozo egyeb
betegségek

Pancreasfej tumor
Nyirocsomo attétek
Mirizzi szindroma
Lemmel szindroma
Vater papilla sclerosis
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Oddi sphyncter dysfunkcio

Cystic duct stump
(cholecystectomy)

Figure 5. Biliary-type pain results from dysfunction of the sphincter of Oddi;A stenosis of the
sphincterof Oddi;B,dysfunctional muscle.




Oddi sphyncter dysfunkcio

* Az epeuti- és a pancreas sphyncter olyan
strukturalis eés funkcionalis eltérese, ami az
epe €s a hasnyal Urulését befolyasolja.

* A cholecystectomia utan jelentkez6 fajdalom
20%-aban, az idiopatias pancreatitis 15-20%-
aban ez lehet a hattérben.

e LegfObb tlnet az étkezés utan jelentkez6

felhasi, jobb bordaiv alatti fajdalom,
hanyinger, hanyas. Sargasag, |laz nem jellemzd.



Beosztas

Biliary-type pain | ATNOMS! | Dilated CBD ®) | g ore (o)
Type | + + + ¥
Type Il + COne or fwo of above
Type I .

Mane of the above

(a) ALT and AST levels are more than two times normal values on at least

w0 Separate occasions.

(b} Common bile duct dizmeter greater than 1 2mim on ultrasonodrapky, or

greater than 10 mm on cholangiography.

(c) More than 45 minutes at ERCF while patient in supine position

Table 1. Milwaukee Biliary Group Classification for Biliary Dyskinesia




Diagnosztika
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Figure 12.Technique for sphincter of Oddi manometry with corresponding normal and dysfunctional
tracings




Kezelés

* GQyogyszeres kezelés calcium csatorna
blokkoldk, nitrat (mellékhatasok gyakoriak)

e Sebészi, vagy endoscopos sphyncterotomia

* Alll-as tipusu SOD esetén az EST és a sebészi
sphyncterotomia kontraindikalt, itt
gyogyszeres kezelés a valasztando!
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