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Az eloadas tartalma

1. Majfunkcio-zavarok intenziv osztalyon
2. Akut majelégtelenség
3. Hepatorenalis syndroma (HRS)



Majfunkcio-zavarok intenziv osztalyon

Nem minden icterus és enzimemelkedés elégtelenség!

1. Postoperativ, posttraumas, ,,intenzives” atmeneti
valtozasok

- 1élegeztetés, shock, hypoxia, peritonitis
- van postoperativ icterus is!
2. Tudni kell, miféle a zavar
- excretio, cholestasis, szintézis
3. Icterusnal az extrahepaticus okot kizarni ...
... egyébként ,,ra kell varni”



Intenziv osztalyon kezelink még

- kronikus HF akut exacerbacioja
- ascites, hepatorenalis syndroma
- varix-vérzések

- majtrauma

- akut majelégtelenseg

- transzplantacio elott allo majbetegek



Laboratoriumi diagnosztika

1. Se-bilirubin: direkt/indirekt — excretio
2. Enzimvizsgalatok
cellularis integritas: SGOT, SGPT, LDH
(valamennyi aspecifikus!)
cholestasis: ALP, y-GT
De nem relevansak! Inkabb csak = baj volt
3. Szintézis
albumin, ACH-cholinesterase, alvadasi faktorok

4. Hepaticus encephalopathia
ammonia

5. Tavoli jel: thrombocytopenia




Bilirubin

Se bi: 80% Hb lebontas
20% myoglobin- és haem-tartalmu enzimek

Transzport a plazmaban albuminnal (indirekt bilirubin)

Majban: bi + glucosamid — di bi
U
sterco- ¢és urobilinogen
U

vissza a majba
Icterus: indibi T = prehepaticus ok
di bi T = cholestasis
indi bi, di bi T = obstructios hepatitis



Enzimek

Enyhe hepatitis: GPT > GOT, LDH, T
- kiaramlanak a citoplazmatikus enzimek

Sulyos hepatitis: GOT > GPT, LDH, T
- a mitochondrium membran is karosodik
(elojon a GOT)



Alvadasi faktorok, thrombocyta

Az INR fontos prognosztikai marker!
Meghatarozas:
- elegendo a prothrombin tartalom, PTI, TI nem
kritikus a 25% szint (cut off 50%)
- AT-III lehet
Thrombocyta
- thrombopenia + dysfunkcio
- oka: a maj nem termel elég szoveti faktort a képzéshez
- a megakaryocytak nem/vagy dysfunkcios sejteket
képeznek
- 50e elégséges



Coagulopathia, vérzékenység

- nincs adat arra, hogy normalizalassal a tulélés javulna

- csak akkor potoljunk, ha invaziv beavatkozas sziikséges,
vagy vérzés van

- kronikus esetben kevésse fontos az ,,allando” méreés

- varix vérzés esetén cél
INR £ 1,5 és thrombocyta > 70 ezer
- potlas javasolt mertéke: 15 ml/kg FFP, 1-2 E Thr



Ammonia

Keletkezése:
- mitochondriumban, az aminosavak desaminalasa soran
keletkezik
- az urea-ciklusban alakul at karbamidda
- a bélben baktériumok hatasara képzodik
(pl. GI vérzésnél a Hb igy bomlik)
Vizeletben is elofordul
- a vese distalis tubulusai termelik
- holyag-infekcio: hamisan magas érték!



Ammonia

Emelkedése:
- az intermedier anyagcsere jelentos karosodasa
- portalis hypertensio
- fulminans majelégtelenség
- cirrhosis
- bélvérzés
De:
- fiziologias szint mellett is lehet majcoma
- magas szint mellett is hianyozhatnak az idegrendszeri

tiinetek



Ammonia

Kritikusan ertékelni!
- gondos, zart rendszeru levétel
- heparinos cs0, azonnali vizsgalat
- csak a klinikummal egyiitt értékelheto!
nyugtalansag
desorientacio
tremor

Az encephalopathia oka: NMDA - medialt toxinok
(glutamat) talsulya



Akut majelégtelenség - terminologia

1. Akut majelégtelenség (AHF)
- a megelozo 6 honapban nem volt jele majartalomnak
2. Fulminans majelégtelenség
- a sargasag megjelenésétol kezdodoen 8 hét alatt az
allapot az encephalopathiaig romlott
3. Késoi fulminans majelégtelenseg
- 8-24 hét alatt fejlodnek Ki a tiinetek
4. Kronikus fulminans majelégtelenség
- 24 hét utan is fennallnak



Akut majelégtelenseg okai

1. Virus - a hepatitis B a leggyakoribb
(A, D, E. Van seronegativ forma is)
2. Gyogyszer - acetaminophen (paracetamol)
3. Toxinok
4. Vascularis (Budd-Chiari)
5. Terhesség (HELLP)

6. Autoimmun stb.



Osztalyozasok

I. Benhamon*
sulyos akut:  prothrombin <50%

fulminans: prothrombin < 50% + encephalopathia
2 hét utan

subfulminans: prothrombin <50% + encephalopathia
2-12 hét utan

II. O’Grady*
hyperacut: encephalopathia 7 napon beliil
akut: encephalopathia 8-28 napon beliil
subakut: encephalopathia 4-12 hét kozott

* icterus egyidejuségében!



A hepaticus encephalopathia stadiumai

1. Stadium:

2. Stadium:
3. Stadium:

4. Stadium:

enyhe konfuzio, lassult gondolkodas, elkent
beszéd

aluszékonysag, szokatlan viselkedés
kifejezett konfuzio, a beteg nagyrészt alszik,
de ébresztheto

mély koma



Diagnosztika

1. Részletes, gondos anamnézis

2. Minél elobb, a lehetseges képalkotokkal

3. Virusszerologia

4. Laboratorium




Akut majelégtelenseg jellege

Parenchymas elégtelenség, korai encephalopathia
Jellemzok:
- hypoglycaemia
- se-laktat no
leall a bicarbonat-képzes
(fiziologiasan a maj laktatbol bicarbonatot képez)
U
metabolikus acidosis
- metabolicus acidosis/respiracios alkalosis
- szimpaticotonia
renalis hypoperfuzio = anurias veseelégtelenseg
(tubularis necrosis)
hyperaldosteronizmus, ADHT
— hypotonias hyperhydracio
- agyoedema



Agyoedema, encephalopathia

Okok: 1. hypervolaemia, hyponatraemia (ICP )
2. NH;, glutamat
- az aminosayv - anyagcsere zavara
- bélben termelodik
- a centralis neurotransmitterekehez egyes asavak
kellenek, és az nincs — encephalopathia

Tiinetek: nyugtalansag, desorientacio, tremor

Kronikus majelégtelenség nem jar komaval!
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Akut majelégtelenség - monitorozas

. Tudat
. Szoros elektrolyt-kontroll (Na™ 140 mmol/l koriili legyen)
. Homérsékletméreés (hepaticus comaban < 35 °C)

- altalanos a 37 °C koriili homérséklet

. Se-glycose (hypoglycaemia)

. Se-osmolaritas: ~ 320 mosm/l legyen
. Diuresis monitorozasa

. Vese-majfunkcio tesztek hetente 2x
8.

Kamradrain? S, 0, ? = divergalo eredmények

A trend minden szempontbol fontosabb, mint az abszolut

értékek!




Akut majelégtelenség kezelése

1. Torekedni kell a gyors diagnozisra

2. A kezelés tobbnyire adjuvans - ritkan oki, ritkan
transzplantacio

3. Elektrolit-glukoz-potlas
4. Alvadasi faktorok csak akut vérzés esetén
5. 3. generacios cephalosporin
- adnak, mert kevesebb a sepsis, de a tulélés nem jobb

- antifungicid szer per os transplantacio elott



Akut majelégtelenség kezelése

6. Gyomorvedelem
- sucralphat, H,-blokker, PPI
- ha eszik, vagy etetjiik, meg lehet vonni
7. Sedativumok
- barmi, de coma, nyugtalansag esetén intubalas, szedacio
(propofol, opiat)
8. K-vitamin
- nem fogja az INR-t javitani
(bar ha régen nem evett a beteg, lehet tényleges
K-vitamin-hiany)



Taplalas - CHO

Zavart a glyconeogenesis ¢és a glycogenolysis
U
hypoglycaemia

Bevitel: az energiahordozok 50%-a glukoz legyen!



Taplalas - fehérje, aminosav

Nem megy az aminosav-anyagcsere
- Phe, Tyr, Tryp, Meth, Hys, Lys, Asp T
- Va, Leu, Ileu — vagy \!
- nincs fehérje-szinteézis
\
hypalbuminaemia
Bevitel: fehérjét lehet (sokan 2 napig varnak)
asav lehet (hepa-oldatok csak encephalopathiaban)
1-1,5 g/kg/nap



Taplalas - zsir

Zavart a lipoprotein-szintézis

a triglicerid-lebontas — majzsirosodas

Bevitel: lehet adni!
Taplalas tehat

- sok protein, sok energia

- enteralisan, 12 oran beliil
- zsir: 0,8-1,5 g/kg/map

< 30%-a total kalorianak



Transzplantacio indikacioja

- encephalopathia

-INR>1,8

- se.bi > 150 pmol/l

- veseelégtelenség

- sulyos hyponatraemia vagy ascites

Maj-vese atiiltetés is szobajon, de korai transzplantacional elég

a maj is > a vesemukodés helyreall



Hepatorenalis syndroma (HRS)

1932-tol ismert tiinetegyiittes
Fogalom: majelégtelenség talajan Kialakulo funkcionalis,
progressziv veseelégtelenség

- a hisztologia normalis (a vesék atiiltethetok!)

Fontos!

- akut/hyperakut majelégtelenségben ritkan van HRS

- sok alkoholos hepatitis megy at veseelégtelenségbe
(itt a legtobb a HRS)



HRS diagnozisa

1. Kronikus majelégtelenség, portalis hypertensioval
2. Alacsony GFR: se-kreatinin > 140 umol/l

kreatinin clearence < 40 ml/min (24 ora)
3. Shock, sepsis, gyogyszerhatas, volumenhiany Kizarhato
4. Proteinuria nincs, vagy <5 g/l
5. A vesefunkcio nem javithato volumenbevitellel



HRS egyeb jellemzoi

1. Vizelet <500 ml/nap
2. Vizelet vvt < 50/1atoteér
3. Se.natrium <130 mmol/l

4. Vizelet osmolaritas > plazma osmolaritas (fs magas)
5. Vizelet natrium <10 mmol/l



I. tipus:

II. tipus:

HRS formai

gyors lefolyas, rossz prognosis

a se-kreatinin kevesebb mint 2 hét alatt 2x-re
no (a clearence 50%-al csokken)

lassabb lefolyas, jobb prognosis
(az alapbetegseg kevesse sulyos)



HRS patomechanizmusa

wPeriférias artérias vasodilatacio” - teoria
portalis hypertensio

\)

splanchnicus vasodilatacio {fokozott ziramlzis}—) direkt hatés}
\ NO

csokken a kering6 vértérfogat
\)
baroreceptor-inger + symp. stim. + renin-AT akt. + ADHT

\

renalis Na+ -retencio + vizretencio
\)

a vertérfogat no, de a splanchnicus tovabbra is jelentosebbn

ascites




HRS patomechanizmusa

sympaticus idegrendszer aktivalodasa
\

renalis vasoconstrictio

U
GFR csokken

U

HRS




Folyadék-elektrolit-haztartas

Na+- és vizretencio:
- sec. hyperaldeosteronizmus (ANP nem ellensulyozza)
a Na-tirités csokken
- ADH fokozodas azonban volumenében tobb
U
hyponatraemia
vizelet-fajsuly no
Intravasalis térfogat:
- a hyponatraemia miatt a térfogat alacsony
(viz a 3. térben - ascites)
Kezelés:
- elsodleges a Na™-iirités fokozasa

"

aldosteron antagonista (spironolocton)



Hemodinamika

- intravascularis hypovolaemia

- splanchnicus hypervolaemia
- vasoconstrictio
U
SVRT, COl!, CIT, HRT, MAPY

- intraabdominalis nyomas no
Vesefunctio romlas:

- vasoconstrictio

- hypovolaemia
Ascites oka:

- hyposmolaritas

- splanchnikus hypervolaemia

- hypalbuminaemia



HRS kezelése

1. Na*- és vizbevitel korlatozasa
- Na*: 0,5-1,0 g/nap
- 1000 - 1500 ml folyadék/nap
2. Plazmaexpanderek
- nem javitanak a volumenstatuson

- albumin - lehet adni, de nincs szintézis!
mennyit? - ami a normalizalodasig kell(ene)
(tobb liter)

amennyiben Tx szoba jon, javasolt az albumin-potlas



HRS kezelése

3. Spironolacton (+kacsdiuretikum), de
- az intravasalis teret dehydralja - AVE
Az agressziv vizelethajtas értelmetlen!

Csak spironolacton, vagy az sem
4. Ascites lebocsatasa

- periférias oedemak esetén — napi 1 kg

- csak ascites esetén — napi 0,3 - 0,5 kg a cél
Vigyazni! A tulzott lebocsatas GI vérzest provokal




HRS kezelése

5. Vasopressor - igen vagy nem?
- a dopamin noveli a RBF-t, GFR-t, de
U
nem no a vizeletkivalasztas!
- a dopamin a splanchnikus teriileten is vasodilataciot okoz
U
ez erosebb a RBF novelésénél
A dopamin NA-val egyiitt jo lehet?
- a splanchnicus teriulet irresponziv
vasoconstrictorokra (NO, egyéb endothelialis hatasok)



HRS kezelése

6. NSAID-ot ne adjunk - maj miatt
7. Lumbalis sympathectomia
- a szimpatikus idegrendszernek jelentos szerepe van!

- kevés esetszam - ott eredményes, ahol a clearence < 25 ml/min



HRS kezelése

8. Gyogyszeres kezelés

- B-blokker a portalis hypertensio csokkentésére
Encephalopathia esetén:

- Lactulose 4x30 ml/nap per os vagy beontes

- Neomycin 4x1 g per os vagy szondan

- Metronidazol 3x250 mg i.v./per os

- Rocmalat (hyperammonaemia)

- Silymarin i.v./per os



HRS kezelése

9. TIPS - transjugularis porto-systemas shunt
- varix-verzesben, ascitesben
- se.bi 50-60 mmol/l
- III-IV. stadium encephalopathiaban nem
- a HRS 1/3-a nem alkalmas TIPS-re
Elonye:
- a portalis nyomas, volumen csokkentése
Veszélye:

- kiilonosen alkoholos eredetnél az intravascularis
volumentobblet Kisvérkori nyomasfokozodast,
tudooedemat okoz (a cardiomyopathia miatt)



HRS kezelése

10. Vesepotlo kezelés
- HD szoba jon, de instabilitas varhato
- csak akkor, ha Tx-ra remény van



HRS prognozisa

- L. tipusunak extrém rossz - 95%-0s mortalitas
- atlagos talelés 1,7 hét

A HRS akkor gyogyul, ha a maj is gyogyul

A spontan gyogyulas rendKkiviil ritka
Tx - maj igen (esetleg vese)
(ha akut majelégtelenséghez tarsul - maj + vese)



MARS - Molecular Absorbent
Recirculating System

- albumin - alapu dializis + abszorbens
- a vasoaktiv anyagok folyamatos eliminalasa
Indikacio:
- kevéssé Kidolgozott
- akut majelégtelenség - az epesavak eliminalasa
(ezek is vasoaktivek)
- HRS: javitja a vesefunkciot

- ha Tx-re remény van
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