23. tétel.: A máj betegségei
A máj a legnagyobb belső szerv, amelynek számos életfontosságú funkciója van, például a glükózhomeostasis fenntartása, plasmaprotein – szintézis, lipid- és lipoproteinszintézis, epesavak szntézise és secréciója, vitaminok tárolása (( B12-, A-, D-, E-, K-vitamin), valamint számos endogén és exogén anyag biotranszformációja, detoxicátiója és excretiója.

A máj betegségek klinikai formái ezért igen különbözőek. A máj betegségek diagnózisához igen részletes kortörténet, fizikális vizsgálat és rutin laboratóriumi leletek szükségesek. A kórtörténetnek érintenie kell a következő fontos kérdéseket:

· Sárgaság vagy májbetegség a családban, korábbi kórtörténetben
· Külföldi utazások

· Állattartás

· Parazitás betegségek

· Vértransfusió

· Szexuális promiscuitás

· Intravénás droghasználat

· Alkoholfogyasztás

· Mérgezések

· Különböző gyógyszerhasználat

Laboratóriumi vizsgálatok 2 csoportra oszthatók:

1. A máj működésére vagy kapacitására utaló tesztek.

· Olyan májfunkciós indirekt próbák, amelyek a máj által termelt, lebontott és/vagy kiválasztott anyagok serumszintjét mérik
2. Szűrővizsgálatok( amelyek májbetegség jelenlétét fajtáját vetik fel.

· Hepatobiliaris betegségek szűrővizsgálatai 2 csoportra oszhatók:

· Epeuti elzáródásra és /vagy cholestasisra utaló tesztek

· Hepatocellláris károsodást jeéző vizsgálatok.

· Májbiopsia:( biopsia és a máj szövettani vizsgálat a gyakran szolgáltat értékes adatokat a differenciáldiagnosishoz. Kontraindikált májbiopsiát végezni nem kooperáló betegen vagy trombocytopenia esetén.
(Egyetlen mákfunkciós teszt rendszerint nem ad felvilágosítást a májbetegség természetére vonatkozóan ( egy teszt nem teszt!
Sárgaság:

· A sárgaság vagy icterus kifejezés a bőr, a sclera és a nyálkahártya sárga elszíneződését jelenti a megnövekedett serum-bilirubinszint következtében( lásd részletesebben a 25.tételt.
Akut és krónikus hepatitis:
A hepatitis terminológia számos klinikopathológiai állapotot foglal magában, ide tartozik a máj vírusos, toxicus, gyógyszer okozta vagy immun mediálta károsodása.

A hepatitis jellemző pathologiai eltérése a hepatocellularis necrosis. A kiváltó októl függetlenül a hepatitis klinikai képe az igen enyhétől a drámai súlyosságúig változhat. Ez utóbbinál súlyos necrosis, kifejezett sárgaság, vérzékenység és idegrendszeri zavarok is előfordulhatnak. A klinikai és pathológiai kép alapján a hepatitist akut és krónikus formára osztjuk. Akut( 6 hónapon belül gyógyul, krónikus( máj gyulladásos folyamata tovább tart, mint 6 hónap.

AKUT HEPATITIS:
· Akut vírushepatitis: ( mai ismereteink szerint legalább hétféle vírus okozza. A hepatitis A-, B-, C-, D-, E-vírus már molekuláris szinten determinált. Az új vírusok a  , a hepatitis F-, és a G-vírus ( pontosabb meghatározásuk folyamatban van.

· A fertőzés módjai:

· A-vírus:( a betegség inkubációs fázisába ürü la  széklettel és átvitele faecooralis úton történik. (fertőzött víz vagy étel útján történő vírusátvitel).

· B-vírus: ( hordozók összes testnedvében és excretumában kimutatható és átvitele döntően parenterális úton ( leggyakrabban vér, vérkészítmények, fertőzött injekciós tű és intim személyes kontaktus útján).
(A B-vírus fertőzés nagy rizikójú csoportjába tartoznak: homosexualis férfiak egészségügyi dolgozók, fertőzőtt anya újszülöttje, csökkent immunválasszal rendelkezők.

· C-vírus: ( parenterálisan terjed, napjainkba a posttransfúsiós hepatitis és az intravénás drogfogyasztók hepatitisének oka. De a fertőzések 50%-a sporadikus közösségben szerzett hepatitis

· E-vírus: ( okozta hepatitisek főként Ázsiában és Afrikában fordulnak elő, a gyakran szennyezett vízzel történik, a terhes nők vetélését okozza.

· Klinikai jellemzők:
· Kezdeti fázisra jellemző néhány napig tartó általános és gastrointestinális tünetek (gyengeség, fáradékonyság, émelygés, hányás, izomfájdalom, fejfájás).

· Sárgaság megjelenése:( bilirubineamia (széklet világos színű, beteg gyakran már jobban érzi magát. A sárgaság el is maradhat( itt orvosi kezelésre nem is kerül sor. (Az ictericus fázis napokon át fennállhat a tünetek és a laboratóriumi leletek javulásával).
· A áj rendszerint érzékeny és megnagyobbodott, előfordulhat lépmegnagyobbodás is.

· Szövődmények:

· Cholestaticus hepatitis: (A-vírus fertőzést követően, elhúzódó sárgaság, bár végső soron magától gyógyul.

· Fulmináns hepatitis: (kiterjedt májsejt necrosis, mely gyakran fatális.
· Krónikus hepatitis: (akut B-, C-, D- hepatitisből fejlődhet ki.

· Kezelés:

Az akut vírushepatitiseknek nincs specifikus kezelése. A terápia döntően supportív (tünetek súlyosságának csökkentése, megfelelő folyadék bevitel, és táplálkozás. Pihenő életmód a fáradékonyság miatt. Alkohol fogyasztás a májenzimek normalizálódásáig nem ajánlott.

· Alkoholos zsírmáj és hepatitis: A nyugati világban a májbetegségeknek alkoholabusus (mértéktelen alkohol fogyasztás?) a leggyakoribb oka. Az alkoholabusus három fő patológiai elváltozást okoz:
· Zsírmáj
· Alkoholos hepatitis

· Cirrhosis
· Alkoholos zsírmáj: véletlenül kerülhet felfedezésre, nyomásra érzékeny hepatomegalia kapcsán. Több beteg a jobb bordaív alatti fájdalom miatt keresi fel az orvost. A sárgaság nagyon ritka. A máj szövettana hepatocyták legtöbbjében zsírlerakódást mutat.
· Alkoholos hepatitis: súlyosabb és rosszabb prognosisú elváltozás, szövettanilag a következő triász jellemzi:
1. eosinophil aggregátum a hepatocyták magjának közelében( Mallory - testek

2. a máj plymorhonuclearis leukocytás infiltraciója

3. a hepatocyták és a centrális vénák körüli intralobularis kötőszövet hálózata ( pók –fibrosis.:

· Klinikai jellemzők:

· A betegek akár teljesen tünetmentesek, akár kifejezetten betegek lehetnek.

· Jellemző tünetek: étvágytalanság, émelygés, hányás, fogyás, és hasi fájdalom, láz.

· A betegek 80%-ánál hepatomegalia észlelhető.

· Egyéb: parotis megnagyobbodás, testisek athropiája, test szőrzetének kihullása. Ascites és enchephalopathia a betegség súlyos voltára utal.
· Szövődmények és prognosis:
· Alkoholos zsírmáj teljes szövettani restituciója (helyreállása) figyelhető meg az alkohol fogyasztás megszüntetését követően.

· Alkoholos hepatitis szintén revezibilis lehet, de gyakoribb a chirrosisba való progressio, vagy májelégtelenség kialakulása, amely halálhoz vezet.

· Egyéb: enchephalopathia, ascites, romló veseműködés.

· Kezelés:
· Supportív, meg kell kísérelni kezelni az alkoholizmust, mely gyakran sikertelen.

· Nagy energiatartalmú diéta, vitamin pótlás( étvágytalan beteg esetén szükség lehet nasogastricus szonda használatára.

· Enchephalopathia esetén fehérje megszorítás javasolt.

· Súlyos esetekben corticosteroid kezelés jó hatású.

· Chirrosis: a hepatocelluláris regeneráció és a kötőszövet felszaporodás irreverzibilis végső stádiuma, amely a különböző időtartamig fennálló gyulladásos, toxicus, metabolicus májkárosodás következményeként alakul ki. A normális lebenykés májszerkezet helyett göböket alkotó kötőszövet felszaporodást találunk( göbök lehet nagyok vagy kicsik. A kötőszövet szaporulat a májon belüli vasculáris károsodáshoz vezet, amelynek következtében portális hipertónia alakul ki( a májsejtek normális funkciója zavart szenved.
· Klinikai jellemzők:
· Májkárosodás( csökkent fehérje szintézis, hyperbilirubineamia, emelkedett ammóniaszint...stb.
· Gyógyszer és toxin indukálta hepatitis:
A terápiásan alkalmazott gyógyszerek és a nem terápiás toxinok a májelváltozások széles skáláját hozhatják létre. A patofiziológiai mechanizmus igen komplex. Az esetek egy részében előre megítélhető, dózisdependens, közvetlen toxicus hatás következtében a májsejtek necrosisa jön létre(( ilyenek pl.: acetaminophen, isoniazid, halothan...stb.).
KRÓNIKUS HEPATITIS:

· Krónikus hepatitisnek nevezzük a máj gyulladásos folyamatának 6 hónapot meghaladó fennállását. Akut hepatitis kiváltó tényezői közül több okozhat krónikus hepatitist, kivétel az A- és E vírust. A B vírus világszerte gyakran okoz krónikus hepatitist és D-vírussal való fölülfertőzése még súlyosabb májbetegséghez vezethet. Számos gyógyszer okozhat krónikus hepatitist ezek közül legismertebb a metyldopa.

· Etilogiáját nem mindig könnyű kideríteni. Az idiopathiás formák kialakulásában szerepet játszhatnak az autóimmun megbetegedések, korábban szedett gyógyszer indukálta májkárosodások....stb.
· Osztályozás:
· Figyelembe veszi a májkárosodás fokát, a betegség stádiumát.

· Diagnosis:

· Felállításában szerepet játszik, a májbiopsia( egyértelműen igazolja a májkárosodást és a krónikus májbetegséget.

· Vérkémiai vizsgálatok, máj speciális festéssel való szövettani vizsgálatok.

MÁJ DAGANATOS MEGBETEGEDÉSEI:
A máj daganatokat három csoportra oszthatjuk:

1. Jóindulatú daganatok

2. Primer malignus daganatok

3. Metasticus malignus daganatok

1. Benignus / Jóindulatú májdaganatok:
A jóindulatú daganatok csoportjába tartozik a ( hemangioma, hepatocellularis adenoma, nodularis hyperplasia, mescenhymalis tumorok.
Leggyakrabbak a mesenchymalis majdaganatok és a hemangiomák, amelyek gyakran tünetmentesek, véletlenül kerül felismerésre.

· Diagnósis: ( UH, CT, MRI.
Adenomák:( csaknem kizárólag nőkben fordul elő, kapcsolatba hozhatók a ösztrogénnel és oralis fogamzásgátlók szedésével, és a terhesség alatt növekedésük figyelhető meg.
· Diagnosis: ( rendszerint véletlen kerülnek azonosításra, néhány betegnél tüneteket okozhatnak ( spontán vérzés jöhet létre menstruáció, terhesség alatt, mely lehet olyan nagy fokú is, hogy shockhoz vezet, és sebészi beavatkozást igényel.
2. Primer malignus daganatok:
A hepatocellularis carcinoma ( USA-bna ritka, Afrika, Japán, Kína, Délkelet- Ázsiában az egyik leggyakrabban előforduló malignus daganat. Gyakran cirrhoticus májban keletkezik, és szoros kapcsolat figyelhető meg a krónikus hepatitis B- és C- vírusfertőzés előfordulásával.
· Diagnosis: ( szövettani vizsgálattal igazolható, nagy rizikójú földraji területeken intenzív szűrőprogram segítségével lehetséges a kicsiny, sebészileg még resekálható hepatocelluláris carcinoma diagnosisa.

3. Metasticus malignus daganatok:
Leggyakoribb májtumorok közé tartoznak a metasticus tumorok, eredési helye csökkenő gyakorisági sorrendben:( tüdő, colon, pancreas, emlő, gyomor, ismeretlen eredet, ovarium, prostata, epehólyag.

A máj tumorok diagnosisa:
· UH, izotópos vizsgálatok, CT, MRI, angiographia, májbiopsia, CT vezérelte finomtű- biopsia, laparoscopia.

MÁJ VASCULARIS BETEGSÉGEI:
· Portalis vena thrombosis: ( hasi trauma, umbilicalis vana fertőzés, sepsis, pancreatitis után alakulhat ki vagy cirrhosishoz kapcsolódhat. A betegség a portális hypertensio egyik megnyilvánulási formája lehet.
· Diagnosis: ( angiographiával
· Kezelés: ( akut esetben  ( thrombolysis
         ( krónikus esetben: ( anticoagulátios kezelés

· Vena hepatica thrombosis ! Budd-Chiari –syndroma: ( kapcsolatba hozható terhességgel, fogamzásgátló használatával, hasi traumával, vena cava congenitalis billentyűzavarral.
· Klinikai jellemzők:

· A betegség lehet akut, vagy krónikus, hasi fájdalommal, hepatomegaliával, ascitessel, és vezető tünetként portális hypertóniával jár együtt.
· Diagnosis:
· Máj szövettani vizsgálata ( ilyenkor centrilobularis necrosis látható, pontosítás angiographiával.
· Kezelés:
· Portocavalis shuntök csökkentik a májpangást, májtransplantáció gyógyulást hozhat.
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