MAJBETEGSEGEK

Veéerellatasa

A majsejteket az arteria hepatica propria az ataramlo
ver 25%-aval, a vena portae pedig az ataramlo ver
75%-aval latja el

* A majsejtgerendakat a sinusoidok hataroljak, es az
ezekben aramlo vér a v. centralisokba, majd a v.
hepatica agaiba gyljtédik. A sinusoidokat fenestralt
endothelsejtek bélelik, kOzobttik elszortan Kupffer-
sejtek (macrophagok) es Ilto-sejtek helyezkednek el.

* A venae hepaticae vére a v. cava inferiorba kertil



A bilirubin (epefestek) metabolizmusa

Az elbregedett vvt-k haemoglobinjabol a haem - f6ként a
lepben - bilirubinna alakul

A bilirubin bekertl a véraramba, ahol albuminhoz kétodik
(,konjugalatlan bilirubin”; vizben nem oldodik)

Az albuminhoz kotédott bilirubint a majsejtek felveszik es
glukuroniltranszferaz segitségével glukuronsavval
konjugaljak (,konjugalt bilirubin”, vizoldékony)

A konjugalt bilirubin az epecsatornakba kertl és az epével
eqgytt kivalasztodik

A bélbakteriumok a konjugalt bilirubin eqy részeéet szintelen
urobilinogénné (UBG-ne) alakitiak

Az UBG egy része + az epealkotok a belbdl
visszaszivodnak (enterohepaticus kbrforgas), a maradék
UBG és konjugalt bilirubin a faeces-szel kitirtl
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A maj fontosabb funkcioi

Fehérjeket allit el6 (albumin, véralvadas fehéerijei,
komplementkomponensek, stb.)

Bilirubint konjugal

Naponta 1 liter epét kepez a zsirok emesztésére es az
A, D, E, K vitaminok felszivodasara

A mergez0 ammoniat nem-toxikus karbamidda alakitja
Hormonokat, gyogyszereket, alkoholt bont le
Glikogént, vitaminokat, asvanyi anyagokat raktaroz



Majfunkcio vizsgalata a verbol

Szintézis funkcio:
e szérum albumin szint
e prothrombin ido

Majsejtkarosodas:

e szerum bilirubin

« ASAT, ALAT - aszpartat és alanin aminotranszferaz

 GGT - gamma-glutamil transzpeptidaz

« ALP - alkalikus foszfataz (normalisan az
epecsatornak hamsejtjeiben fejezodik ki)



Teszt Eltérés a Mire utal
normalistol

Albumin Csokkent Majelégtelenség
Prothrombin id6 Megnyult Majelégtelenseg
Bilirubin Emelkedett Hepatocyta karosodas,

epeuti elzarodas,
majelegtelenseg,

haemolysis
ASAT, ALAT Emelkedett Hepatocytak necrosisa
GGT Emelkedett Hepatocytak alkoholos

karosodasa, majrak
ALP Emelkedett Epeuti elzarédas



SARGASAG (ICTERUS): a bér, a sclerak és a nyalkahartyak sargak a
bilirubinszint emelkedése miatt (> 40 umol/L)
Cholestasis, haemolysis, veleszuletett betegség okozza




1. Cholestasis (epepangas)
Intrahepaticus cholestasis

Hepatitis, cirrhosis, egyeb majbetegség soran
karosodik a majsejtek epeszekrécioja

A vérben konjugalt es konjugalatlan
hyperbilirubinaemia

A konjugalt bilirubinfrakcio filtralodik, ezert a vizelet
sotétte valik (a bilirubinuria a maj betegseégeére
hivja fel a figyelmet)

Extrahepaticus cholestasis (elzardodasos sargasag)

A kozoOs epevezetot vagy a Vater-papillat epeko v.
hegesedeés v. carcinoma zarja el

A vérben konjugalt hyperbilirubinaemia; az
alkalikus foszfataz emelkedett

Acholias, agyagszinu szeklet; a vizelet sotet



2. Sargasag haemolysis miatt

* Autoimmun haemolyticus anaemia, malaria, hibas
transfusio (nem szabadna el6fordulnia!)

* Abilirubin kinalat meghaladja a majsejtek konjugalo
kapacitasat

* Averben konjugalatlan hyperbilirubinaemia



3. Sargasag veleszuletett hyperbilirubinaemiakban
* A Kkonjugacio zavara

* Gilbert kor: a glukuroniltranszferaz enzim mutaciodja;
gyakori, de nem komoly betegség

* Dubin-Johnson sy, stb.



ACUT HEPATITIS

Okal

* Virusok (hepatotrop virusok: fertdzodes szeklettel:
hepatitis A:, fertozdédes verrel, szexualis uton
hepatitis B és C; nem-hepatotrop virusok
iImmunszupprimalt egyenben: EBV,
cytomegalovirus)

« (Gyogyszerek (pl. acetaminofén tartalmu
fajdalomcsillapitok es lazcsokkentdk; nem-steroid
gyulladasgatlok)

* Autoimmun oku

Virusfert6zes bizonyitasa: a virus antigen és a virus-
ellenes antitestek szeroldgiai kimutatasa; PCR a virus
nukleinsav kimutatasara



Kimenete

A virusfertdozeés a betegek egy részenel
tunetmentes, a fertdzes lezajlasat a szeroldgiai
vizsgalat bizonyitja

Nyom nelkul gyogyul: a hepatitis A, a hepatitis B
fertbzes tobbsege, a legtobb gyogyszer-kivaltotta
hepatitis

Heveny majelegtelenseq: ritka, barmelyik oku lehet

|ldultbe megy at: hepatitis B €s C, autoimmun
hepatitis, néhany gyogyszer-kivaltotta hepatitis



Enyhén-kozepesen sulyos virushepatitis

Makro

A maj enyhén megnagyobbodott, metszlapja elterés
nelkuli vagy foltozott

FM

* Enyhe (lobularis) hepatitis: a majsejtek karosodasat a
lebenykeket beszlr6 cytotoxikus CD+ lymphocytak
okozzak

« Egy-egy majsejt cytolysis vagy apoptosis réeven elhalt +
a v. centralis koruli zona majsejtjeinek konflualo
necrosisa



Enyhe hepatitis: a lebenykékben egy-egy majsejt necrosisa +
a v. centralis koruli zona majsejtjeinek konflualo necrosisa




Acut virushepatitis: a nyilak apoptoticus majsejtekre mutatnak




Kozepesen sulyos hepatitis: a v. centralisok koruli zonaban konfluald
majsejtelhalas + a v. centralisokat €s a portalis mezGket necroticus
majsejthidak kotnek ossze (un. athidald [bridging] necrosisok)




Klinikal kéep

 Rossz kozeérzet, hanyas, sargasag, maijtaji fajdalom,
hepatomegalia

« Sotét vizelet (bilirubinuria), halvany szeklet

 Majd a tunetek és a sargasag oldodnak és a
necroenzim értékek normalizalodnak



Sulyos virushepatitis

Makro
A maj osszeesett (500-700 g), petyhudt, voros, tokja
rancolhato

FM

 Panacinaris-multiacinaris necrosis: Szamos
acinusban a majsejtek a lebenyke minden
zonajaban elhaltak

* Legsulyosabb esetek: submassiv-massiv
majelhalas



Klinitkum

Fulminans heveny majelégtelenség igen magas ALAT
és ASAT értekekkel, sargasag, hypoglycaemia, szinte
csillapitathatlan hanyas, verzések (coagulopathia),
encephalopathia + halal

Diff. dg.: fulminans majelégtelenseget okoz a
gyilkosgaléca (Amanita falloides) mérgezes



IDULT HEPATITIS
Gyulladasos majbetegseg tobb mint 6 honapon at,
tartos javulas nelkul

Okal

« HBV, HCV

« (Gyogyszerek

* Autoimmunitas

« Genetikai betegsegek: Wilson-kor, alfa-1-antitrypsin
deficiencia



IDULT VIRUSHEPATITIS

Makro

A maj eltéres nelkuli vagy goécosan heges

FM

* A portalis mezOket intenziv mononuclearis sejtes
beszirodés szelesiti Ki

« Interface hepatitis” a parenchyma és portalis mez0
hataran



Idult virus hepatitis: a portalis mezdket mononuclearis sejtes
beszlrdédés szelesiti ki,

a lobsejtek a periportalis majsejtgerendakra terjednek
(interface hepatitis)




Hepatitis C virusfertdzés: portalis infiltratio, interface hepatitis
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Interface hepatitis: a lobsejtes beszlrédes a majsejtekre terjed (nyil)




IDULT VIRUSHEPATITIS

Makro

A ma3aj elteres nélkuli vagy gocosan heges

FM

« A portalis mezOket intenziv mononuclearis sejtes
beszlrodés szélesiti ki

« Interface hepatitis” a parenchyma é€s a portalis
mezO hataran

* Fibrosis el6szor csak a portalis mez6ben — majd
fibroticus sovenyek kotnek ossze portalis mezOket
(athidalo fibrosis) — folytatodik a hegesedées —
cirrhosis






Fibroticus soveny (kék) kot ossze két portalis mezot (athidalo
fib




Hepatitis C virus fert6zés okozta cirrhosis: metszlapon a
maj szerkezete gobosen atalakult




Kimenete

« 10-20 év alatt cirrhosisba torkollik; kulonosen a
HCV-okozta idult hepatitis

« AHBV és aHCV fertbzésben szenved6 betegeknél
fokozott a majrak kockazata akkor is, ha cirrhosis
meg nem jott letre

Klinikai jellegzetességek

« A praecirrhosis stadiumaban az idult hepatitis
egyeduli tunete a gyengeseg/rossz kozerzet;

* A majfunkcios probak jelzik a zajlo majkarosodast
(emelkedett bilirubin, ASAT, ALAT)

« Cirrhosis tunetei: Id. késobb



Idult HBV hordozé allapot

« Szeropozitiv, chronicusan fertozott, tunetmentes
egyen; a fertbzest atadhatja

« Majrak fokozott kockazata



ALKOHOLOS MAJBETEGSEG

Pathomechanizmus
* Naponta 50 g alkohol fogyasztasa (=1.5 dl palinka) a
majat biztosan karositja

 Tobb tényez0s: az acetaldehid hepatoxikus;
majsejtkarosodas reaktiv oxigen gyokok és cytokinek
reveén; a zsir és a szenhidrat anyagcsere felborul;
serkentodik a kollagénszintezis

* Manifesztaciok: steatosis, steatohepatitis, alkoholos
cirrhosis



Steatosis hepatis (zsirmaj)

« Kulonboz6 meértékben, de szinte minden italosnal
megfigyelheto

 Reverzibilis, ha az italozast abbahagyja

Makro

 Megnagyobbodott puha sarga maj, a széleli
lekerekitettek

Szovettan

* Nagycseppes zsiros degeneratio



Alkoholos steatosis hepatis: a maj megnagyobbodott,puha,
sarga, zsirfenydl, szélei lekerekitettek
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Steatosis hepatis (zsirmaj)

« Kulonbozo meértékben, de szinte minden italosnal
megfigyelheto

 Reverzibilis, ha az italozast abbahagyja

Makro

 Megnagyobbodott puha sarga maj, a szélel
lekerekitettek

Szovettan

« Macrovesicularis zsiros degeneratio

Dg.: hasi ultrahangvizsgalattal + emelkedett GGT,
ASAT, ALAT



Alkoholos steatohepatitis

* Acut betegseg, nagymervu alkohol fogyasztasa
utan

Szovettan

A majsejtek ballonszerl degeneracidja + a
majsejtek gocok necrosisa

« Mallory testek (eo cytoplasma inclusiok) a
degeneralddott majsejtekben

* Neutrophil granulocytas beszlrodés a
majsejtkarosodas korul



Alkohol abusus szerelmi banat miatt. Boncolaskor sargasag és steatohepatitis
(zsiros degeneracio, elhalt majsejtek korul neutrophil granulocytas beszirddeés) latszott.
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Alkoholos steatohepatitis boncesete. A nyilak a Mallory-hyalinra mutatnak




Alkoholos steatohepatitis

Klinikum

* Acut majelégtelenseg az enyhéetdl a fulminansig;
halalos lehet

* Az alkoholfogyasztas abbahagyasaval egy részuk
rendezOdik, a tobbi cirrhosisba torkollik



Alkoholos cirrhosis (majzsugorodas)

 Eurdpaban, Eszak-Amerikdban a majzsugorodas
leggyakoribb oka

* Legalabb 10-15 evig tarto italozas soran alakul ki, de
csak az alkoholistak kis szazalékaban

* Irreverzibilis, morfologiailag aprégobos (micronodularis)



NEM-ALKOHOLOS EREDETU ZSIRMAJ ES
STEATOHEPATITIS

* Alkoholt nem fogyaszté 2-es tipusu diabeteses és/vagy
elhizottak és/vagy hypertrigliceridaemias egyéenekben

* Aleggyakoribb idult majbetegseg; a majsejtekben tul
sok zsir tarolodik

« Majcirrhosist és majelégtelenséget okozhat



Nem-alkoholos steatohepatitis atnézeti képen: elzsirosodas, portalis mezdben gyulladas




Nem-alkoholos steatohepatitis: vegyes cseppes elzsirosodas, a portalis mezében
gyulladasos beszlrédeés, a majsejtekre terjed




Cirrhosisba hajlé nem-alkoholos steatohepatitis elhizott, 2-es tipusu diabeteses,
hypertonias, dyslipidaemias egyénben




AUTOIMMUN MAJBETEGSEG

* Az autoimmun hepatitis €s az autoimmun
cholangiopathiak (primeér biliaris cholangitis, primeér
sclerotisalo cholangitis) tartoznak ide

« Dg felallitasa: koros majfunkcioju egyenben a
jellegzetes autoantitestek, az emelkedett immunglobulin
szint €s a biopszias elterések alapjan



Autoimmun hepatitis

Pathogenesis

* Avirusfertozes szerologiailag kizarhato; a
szérumban emelkedett IgG; magas titerben
autoantitestek (antinuclearis antitestek, simaizom
ellenes antitestek, maj/vese microsomalis antitest
és/vagy anti—solubilis maj/pancreas antigén
antitest)

* NOkben gyakoribb

* Fennallhat egyéb autoimmun korkep, mint pl.
rheumatoid arthritis, thyreoiditis, vagy Sjogren sy



Morfologia

* Nagyon sulyos majsejtkarosodas kiterjedt konflualo
necrosissal

* Intenziv, plasmasejtekben gazdag mononuclearis
infiltracio — hegesedés — cirrhosis

Klinikum

Az iImmunszuppressziv terapiara kedvezo
valaszreakcio, de a teljes remisszio szokatlan.

« Cirrhosis, mint halalok, a betegek 5%-anal.



Primer biliaris cholangitis (regebbi neve primer
biliaris cirrhosis)

Pathogenesis
« ElsGsorban a kozépkoru nOk betegsége
« 5jogren syndromaval valo tarsulasa gyakori

Morfologla
A kozepes meretl intrahepaticus epeutak
granulomatosus gyulladasa

* Portalis hypertensioval jaré nodularis regenerativ
hyperplasiaba vagy cirrhosisba progredial



Klinikai jellegzetességek

« EIsé jelek: faradekonysag, borviszketes (pruritus),
majd progressziv cholestasis alakul ki

o« Szérum eltérések: anti-mitokondrialis antitestek,
magas az IgM szint; magas az ALP

« Hasi UH, CT vagy MRI: a nagy epeutakban nem
észlelheto elteres



Primer sclerotisaloé cholangitis

Pathogenesis
« (Gyakoribb ferfiakban
« Gyakran colitis ulcerosaval egyutt fordul el6

Morfologia

* Az intra- €s az extrahepaticus epeutak szegmentalisan
zajlo, hegesedo gyulladasa

* Az epeutakban szovettanilag gyulladas és hagymalevel
rajzolatu obliterativ periductalis fibrosis



Primer sclerotisald cholangitis: epeductus korul obliterativ

fibrosis (trikrom festés)




10 éve fennallo primer sclerotisal6 cholan
Boncolaskor majfibrosis latszott




Klinikal jellegzetessegek

* Az epeutak progressziv hegesedese, elzarodasa —
cirrhosis

« Magneses rezonancias cholangiopancreatographia
(MRCP): stricturak és tagulatok az intra- es
extrahepaticus epeutakban

« Az idult cholestasis kovetkezmeényei: a szerum ALP
emelkedett; steatorrnoea (zsirfenyl, boséges szeklet),
a zsirban oldodo vitaminokbol hianyallapot, a
kaloriavesztées miatt fogyas



A MAJ GENETIKAI BETEGSEGEI

* A primer haemochromatosist, a Wilson kort és az alfa-1
antitripszin hianyallapotot targyaljuk

« Autoszom recessziv orokl6désmenetiek, tehat a beteg
mindkeét szul6tol hibas gent orokolt



Primer haemochromatosis

Pathogenesis

* A vasanyagcseret szabalyozo hepcidin hormon szintje
alacsony vagy zavart funkcioju (pl. HFE mutacio
miatt)— a vasfelszivodas allandéan bekapcsolt
allapotban van — a vas haemosiderin formajaban
felnalmozodik a kulonboz6 szervekben

Kovetkezmények

* Maj: a vaslerakddas mertekét és a kovetkezmenyes
fibrosist biopszias vizsgalattal ertekelik; vegallapot:
cirrhosis

« Pancreas: fibrosis, diabetes

* Myocardium: restriktiv cardiomyopathia

« BOr pigmentatio (,bronz diabetes”)

* Synoviumban lerakédas: arthralgiak



Haemochromatosis
Haemosiderin a majsejtekben. Berlini-kek festes.
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Haemochromatosis. Fibroticus pancreas és
majcirrhosis; a vaslerakodastol a szervek barnak




Klinitkum

 Adg-t verkémiai eltéeresek (szerum vas, ferritin,
transferrin telitettség) €s a mutacié kimutatasa biztositja

« Halalok: cirrhosis, szivbetegseg



Wilson koér (hepatolenticularis degeneratio)

Pathogenesis
« Az ATP7B géen mutacioja — az epebe torténo
rezkivalasztas zavart szenved

 Reéz rakddik le a majban, a torzsducokban és a
szemben

« Serdulokben, fiatal feln6ttekben jelentkezik

Morfologia
 Arézlerakodas a majban zsiros degeneratiot, majd
hepatitist, vegul cirrhosist okoz



Klinikal jellegzetességek
« Majdiszfunkcio (hepatitis, cirrhosis vagy fulminans
majelégtelenseq)

« Torzsducok betegsege: parkinsonismus;
pszichiatriai tunetek

« Un. Kayser-Fleischer gy(rik a corneaban

Dg: a szerumban a coeruloplasmin szint csokkent; a
maj és a vizelet réztartalma magas



Alfa 1-antitrypsin hiany

Pathogenesis

« Afeheérjét a majsejtek allitjak eld; feladata a neutrophil
granulocytakbol felszabadul6 enzimek inaktivalasa

 Abetegségben a koros glikoprotein a hepatocytakban
rosszul csomagolodik és nem szekretalodik

Morfologia
 PASH+ cytoplasma globulusok a majsejtekben; cirrhosis

Klinikal jellegzetesséegek

« Szuletés utan neonatalis hepatitis, fiatal feln6ttkorra
cirrhosis + tudoemphysema

A szérumban az alfa-1 AT szint alacsony



GYOGYSZEREK OKOZTA MAJKAROSODAS

A hepatotoxicitas mechanizmusa

« El6re lathato intrinsic reakcio: dozisfuggd, mindenkiben
kialakul karosodast okoz6 dozisban

« Elore nem lathato reakcio (idioszinkrazias): ritkan, csak
fogekony egyénben alakul ki majkarosodas, a dozistol
kevésbé fugg, direkt cytotoxicus és immun-medialt
karosodas egyutt okozzak

Majfunkcios eltérések

« Hepatitis-szerl hepatocellularis karosodas: az
aminotranszferaz ertékek emelkedettek

« Cholestasist letrehozo6 karosodas: az epeszekrecio
karosodik es/vagy az epearamlas lelassul; az alkalikus
foszfataz emelkedett, tarsulhat hozza a bilirubinszint
emelkedése

« Kevert karosodas



Morfologia

« Acut hepatitis: az enyhétdl (nagyszamu gyogyszer) az
acut fulminansig (acetaminofen)

* |dult hepatitis: szamos gyogyszer
« Steatosis és steatohepatitis - pl. tetraciklinek

* Cholestasis - pl. oralis fogamzasgatiok



Klinikai jellegzetességek

* Acut karosodas: tunetek nem eszlelhetok, csak a
majfunkcios teszt jelzi a hepatotoxicitast; vagy
cholestasis viszketéssel; vagy sargasaggal jaro
hepatitis képe; ritkan heveny fulminans majelégtelenseg

« |dult majbetegseg: autoimmun hepatitisre, primer biliaris
cirrhosisra, sclerotisald cholangitisre, alkoholos
majbetegsegre emlekeztet

* A gyogyszer okozta majkarosodas dg-a a gondos
kikérdezésen, a majfunkcios teszt eredmeényeén, a maj
és az epeutak kepalkoto vizsgalatanak, valamint a
majbiopszia eredményen alapszik



CIRRHOSIS HEPATIS (majzsugorodas)

A majbetegsegek vegstadiuma, diffuz fibrosis és a maj
gobos atepulése jellemzi

« Kovetkezmeényei: portalis hypertensio, majelegtelenseég;
majrak fokozott kockazata

Okal

* Alkoholos majbetegseg

 Nem-alkoholos steatohepatitis

* Hepatitis (HBV, HCV)

« Autoimmun hepatitis, primer biliaris cholangitis,
primér sclerotisalo cholangitis

 Haemochromatosis, Wilson kor, alfa1-antitrypsin
hiany

« Sec. biliaris cirrhosis

« Cryptogen cirrhosis



Pathomechanizmus

A
fe
fa

Karosodott hepatocytakbol, Kupffer-sejte
szabadulo toxikus szabad gyokok, nove

kbl
Kedesi

Ktorok, citokinek, stb. aktivaljak az Ito-sej

teket

Az lto-sejtek myofibroblastokka alakulnak =» kollagen
rakodik le a Disse-terekben = a sinusoidok gyorsabb
folyasu, magasabb nyomasu ercsatornakka alakulnak;
sontok képzodnek a v. portae es a v. hepatica, valamint
a v. hepatica es a. hepatica agrendszere kozott



Morfologia
Makro

* A maj zsugorodott, tomott és gobos; fibrosus kotegek
vagy nagy szeles hegek mindenutt allebenyeket
valasztanak le

* Micronodularis cirrhosis, ha a gobok 3 mm-nél kisebbek

* Macronodularis cirrhosis, ha a gobok 1 cm-nél
nagyobbak



Macronodularis cirrhosis
Fibroticus sovenyek jorészt 1 cm-s allebenyeket (goboket)
hoznak letre.
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Morfologia

Makro

* A maj zsugorodott, tomott €s gobos; fibrosus kotegek
vagy nagy szeles hegek mindenutt allebenyeket
valasztanak le

* Micronodularis cirrhosis, ha a gobok 3 mm-nél kisebbek

* Macronodularis cirrhosis, ha a gobok 1 cm-nél
nagyobbak

Szovettan
A gobok elozetesen meglévo, sokaig €lé majsejtek es
regenereraldodott majsejtek keverekebol alinak
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Morfologia

Makro

* A maj zsugorodott, tomott és gobos; fibrosus kotegek
vagy nagy szeles hegek mindenutt allebenyeket
valasztanak le

* Micronodularis cirrhosis, ha a gobok 3 mm-nél kisebbek

* Macronodularis cirrhosis, ha a gobok 1 cm-nél
nagyobbak

Szovettan

A gobok elozetesen meglévo, sokaig €lé majsejtek es
regenereraldodott majsejtek keverekebol alinak

Halalok
« Majelégtelenseg miatt coma hepaticum es/vagy
oesophagus varix repedésébdl szarmazo elverzes



Oesophagus varixok:

a distalis nyel6cs6ben

tag submucosus venak;
barmikor megrepedhetnek

A coma hepaticum
agyvizenyo6t okoz



PORTALIS HYPERTENSIO

Definicio
« A portalis véernyomas a 12 Hgmm-t meghaladja
(normalisan 5-10 Hgmm kozotti)

Okal
* Praehepaticus: v. portae thrombosis hasdari fert6zes
vagy a venat beszurd tumor miatt

« Hepaticus: cirrhosis; a sinusoidalis érellenallas
novekedett

* Posthepaticus: v. hepatica thrombosis (Budd-Chiari sy)



Kovetkezmeényei

* Ascites a portalis hypertensio, az alacsony albuminszint
és az aldosteron metabolizmus zavara miatt

« Congestiv splenomegalia
* Portocavalis shontok: oesophagus varixok, caput

Medusae (koldok koruli subcutan vénak tagulata),
aranyeres csomok



MAJELEGTELENSEG
Okal

« Massziv majnecrosis okozta heveny majelégtelenseég;
gyogyszer, virushepatitis, gyilkos galéca mergezés

« |dult majbetegseg

* Hepatocyta dysfunctio majnecrosis néelkul



Jellegzetességei

Icterus

« Hypoalbuminaemia

« Alvadasi faktorok hianya miatt borverzesek

* Hepaticus encephalopathia az endogén méereganyagok,
els6sorban az ammonia felhalmozddasa miatt, comaba
(eszmeéletvesztésbe) torkollik

* BUlz0s lehellet a hyperammonaemia miatt (foetor
hepaticus)

» BOron csillagnaevusok, palmaris erythema

 Heresorvadas, gynaecomastia



* Hepatorenalis syndroma: a majelégtelenséghez és a
portalis hypertensiohoz heveny veseelegtelenseg tarsul

« Portopulmonalis hypertensio: a beteg maj a
splanchnicus teruleten kepzo6do vasoactiv anyagokat
nem bontja el



MAJERINTETTSEG MAS SZERVEK
BETEGSEGEIBEN

Gyakori
« Jele: hepatomegalia és/vagy koros majfunkcio
« Panasz: hasi diszkomfortérzes, felhasi teltsegerzes

Példak

« Jobbszivfél elégtelenségben majpangas és
centrilobularis necrosis

« Majattetek

« Extramedullaris vérkepzes csontveloi betegségben: pl.
myelofibrosis, leukaemiak

« Sarcoidosisban granulomak a majban



A MAJ DAGANATAI ES DAGANATSZERU
MEGBETEGEDESEI
Folosztasa

Elsodlegesek

Benignus

* Focalis nodularis hyperplasia
» Hepatocellularis adenoma

« Haemangioma

Malignus

« Hepatocellularis carcinoma

« Cholangiocellularis carcinoma
« Angiosarcoma
Gyermekekben: hepatoblastoma

Masodlagosak (attéetek)
« Joval gyakoribbak



Focalis nodularis hyperplasia
Fogamzasgatlot szedd n6kben
Tokot nem kepz0 daganatszerul elvaltozas; a kozepén

hegszovet




— tokot nem kepez
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Focalis nodularis hyperplasia: a portalis mez6t utanzoé terileteken nem
talalhato v. port

-' .4'”:‘ :

N -‘\"‘ 3

y 'i ;\ﬁfv\xs RL‘ P
’ "“f,':‘ \" )

-~

v

R i
- ) o
¥ hal

P/

NG
QP
49 K56




Hepatocellularis adenoma

 Fogamzasgatlot szedd nGkben; anabolikus steroidot szed6
testepitbkben

* Nagyra n6het (akar 20 cm-es is lehet), spontan repedésekor
massziv verzeés a hasuregbe

 FM: a majsejtek benignus daganata; portalis mezoket,
epeductusokat nem tartalmaz

« Molekularis patologia: a B-catenin aktivald mutaciodja esetén
malignizalodhat



Haemangioma cavernosum

Voroses-kek, puha csomo; endothellel bélelt véredények és
stroma épiti fel

Percutan tlbiopszias vizsgalata sulyos intraabdominalis
verzest okozhat




Hepatocellularis carcinoma
* Primer majrakok 90%-a
« KoOzép- és idoskorban

Rizikotényezok

HBV, HCV fert6zés

« Az idult gyulladas, regeneracio, majd cirrhosis elosegiti a
carcinoma kialakulasat

* Prekurzor lézio: dysplasiassa valt gobok; ezek cirrhoticus
majban kulonosen nagy (1-2 cm atmeér6ji) gobok

Egyéb

. Tropusi Afrikaban, Dél-kelet Azsiaban aflatoxin expozicid és
HBYV fertbzés egyutt

« Alkoholos cirrhosis, nem-alkoholos eredetl zsirmaj es
steatohepatitis

« Haemochromatosis, alfa-1 antitrypsin hiany



Molekularis pathogenesis
« Specifikus onkogének (pl. B-catenin) és tumor szuppresszor
genek (pl. TP53) + a DNS javitas szerzett mutacioi

Ma}(roszképia
 Altalaban cirrhoticus majban;

* egy gocban vagy tobb goécban vagy diffuzan jelentkezik
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obb gocu hepatocellularis carcinoma cirrhosis talajan




Szovettan

« A daganatos hepatocytak a normalis majsejtgerendakra
emlekeztetnek, termelhetnek epepigmentet

« (Gyakori az intrahepaticus terjedés és az érinvasio

« Ajol differencialt hepatocellularis carcinoma hepatocellularis
adenomatol valo biopszias elkulonitese igen nehéz

Attétek
« A portalis nyirokcsomokban, ill. véraram utjan a tuddben



Klinikum

A maj merete gyorsan novekszik; gyorsan gyarapodoé vagy
veresse valo ascites

 Laz

* Rossz prognodzisu; halal 6 honapon belul

Hepatocellularis carcinoma, fibrolamellaris varians
* Rizikotényez6 nem ismert

« Eletkor: 20-40 év kdzott jelentkezik

« Jobb progndzisu



Cholangiocellularis carcinoma
* Az intrahepaticus epeutakbdl indul ki

« Tobbsegukben nem mutathato ki riziko faktor, kivétel:
majmétely fert6zeés (parazita)

* R0ssz prognozisu

Makroszkopia

* Egy gocban vagy tobb gocban vagy diffuzan jelentkezik
Szovettan

« Adenocarcinoma; epetermelés nem mutathato ki

Attétek
« A portalis nyirokcsomokban, ill. véraram utjan a tudoben



Tobbgocu idegenszovet nem-cirrhoticus majban,
szovettanilag cholangiocellularis carcinoma igazolodott




Carcinoma attetek; a primer tumor lehet a v. portae
gyujtorendszereben, ill. a tudoben; okozhatnak
majelegtelenseget




Szamos attét a majban: a halalt majelégtelenség okozta
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