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Bevezetés
A Primer Sclerotisalo Cholangitis (PSC) az extra-, és intrahepatikus epeutak gyulladásával és obliterativ fibrózisával járó krónikus
májbetegség, ami 12-17 év alatt cirrózisba progrediál. A májátültetés az egyetlen terápiás lehetőség. Hazánkban a második leggyakoribb
májátültetési indikáció és emelkedő tendenciát mutat. Transzplantációt követően a rövid- és hosszútávú betegtúlélés PSC-s esetén
kiemelkedően jó. Minden ötödik betegnél lehet számítani a PSC kiújulására, ami graft károsodáshoz vezet.

Saját centrumunk adatai 2015-től
2015-től 770 májtraszplantáció (OLTX) történt, ebből
123 recipiens PSC miatt esett át transzplantáción
(15,9%), közülük végstádiumú graft elégtelenség miatt
6 beteg került ismét várólistára (0.77%). A
retranszplantációra váró PSC-s betegekből eddig 2
beteg esett át májtranszplantáción.

Epeúti szűkület (BS) és PSC reaktíváció 
(rePSC) májtranszplantáció (LT) után 

• májtranszplantáció után az epeúti szűkülettel
(BS) járó szövődmények előfordulási aránya
megközelíti a 36%-ot.

• az IBD előfordulás és a rePSC előfordulása
megközelíti a 20,3%-ot.

• a májtranszplantáció és a rePSC kiújulás között
eltelt idő 21 és 60 hónap.

• rePSC miatt csökken a graft túlélése.

RePSC kialakulásának rizikótényezői  
májtranszplantáció után 

fiatal recipiens életkor, férfi nem, OKT3 terápia
szteroidrezisztens rejekció esetén, CMV fertőzés,
transzplantáció után kialakult aktív colitis, hosszan
tartó szteroid kezelés

Epeúti Szűkület (BS) rizikótényezői 

a hosszú hideg iszkémiás idő (CIT), az ABO-
kompatibilis, de nem azonos vércsoportú
májtranszplantáció, az idősebb donor vagy recipiens
életkora, szervkivételi stratégiák, a split LT és a
recipiens Child-pontszám, krónikus epevesztő
syndromával járó kilöködési reakció.

rePSC, BS és IBD összefüggése 

LT után aktív vastagbélgyulladásban szenvedő
recipienseknél volt a legmagasabb a BS (44,1%) és a
recPSC (25,8%) kockázata. A rePSC kockázata még
magasabb volt (36%) azon betegek alcsoportjában,
akiknél az LT után kolektómiát végeztek.

T sejt ”GUT HOMING„  hipotézis 

Jonathon J. Graham és munkatárasai
vizsgálták a bélből származó T-sejtek
megjelenését a májban és annak összefüggését
a PSC aktivitásával.

Eredmények: Emelkedett endothelialis adhéziós
molekula MADCAM1 és a kemokin (C-C
motívum) ligand 25 expressziót találtak a
krónikus májelégtelen (CLD) betegek több mint
75%-ában etiológiától függetlenül.
Ezen túlmenően, a máj MADCAM-1 és CCL25
elősegíti az α4 és β7 és CCR9 expresszáló CD4+
T-sejtek szöveti infiltrációját, ami nem
korlátozódik a PSC-IBD-re, hanem más késői
stádiumú CLD-ben is jelen van.

Ezek az eredmények cáfolják a széles körben
elfogadott "gut homing" hipotézist, mint a PSC
elsődleges mozgatórugóját, és azt jelzik, hogy a
bélből származó T-sejtek aberráns májba történő
migrációja nem csak a PSC-re jellemző, hanem
a CLD panetiológiai jellemzője.

ESET 1. (B.E fiatal nőbeteg) 

Ez kiemeli a bél-máj tengely fontos szerepét a PSC
és a rePSC patogenezisében: PSC-ben az
endothelialis adhéziós molekula MADCAM1 és a
kemokin (C-C motívum) ligand 25, amelyek
normális esetben a bélre korlátozódnak,
rendellenesen expresszálódnak a májban, és
elősegítik az a4b7-pozitív limfociták migrációját. Ez
a patofiziológiai modell nemcsak a PSC, hanem a
rePSC etiológiáját is magyarázhatja IBD fennállása
esetén.

2002: ismert Crohn betegség
2009: epeuti obstrukció és
recidiváló cholangitis miatt
ERCP és epeúti szentelés
2013: colonoscopia: csőszerű,
merev colon, aktivitás nincs.
2014: recidiváló oesophagus
varix ruptura miatt 2015-ben
TIPS
2015: OLTX

2016: az éves kontroll
rejekciót nem igazolt, C-
ANCA pozitív
2019: a colonoscopia
szövettani vizsgálata minimális
aktivitást igazolt.
2020 óta észleljük a GGT
emelkedő tendenciáját.
MR vizsgálat: Bal lebenyi
túlsúllyal mérsékleten tágult,
egyenletlen kaliberű intrahepa-
tikus epeutak, melyek mentén
halmozás látható, PSC gyanúja
felvetődik

ESET 2. (T.M fiatal férfibeteg)

2007: Crohn betegség, PSC
2016. február: májelég-
telenség miatt OLTX
(hepaticojejunostomia). Korai
rejekció (4/9) miatt magas
dózisú szteroidot kapott. Ezt
követően Enterococcus sepsis
alakult ki
2016. március: terápia
rezisztens ascites, portalis
hipertenzió miatt TIPS
beültetés. Ezt követően
arteriás vérzés, hasfali
dysruptio és fascia necrosis
miatt sebészeti kezelés és
antibitikum terápia.
2016. márciusától számtalan

alkalommal cholangitis miatt
állt antibiotikum kezelés alatt.
Ezalatt IBD mindvégig aktív
volt.
2017. február: májbiopsia
történt
2019: re-OLTX történt. IBD
tartósan aktív, kolektomiát
elutasította, a biológiai
terápiát még halasztja.
Ismét tartós emelkedett ALP
és GGT érték, ami felveti a
rePSC lehetőségét

A hílushoz közeli, nagy epeút
körül koncentrikus fibrózis
figyelhető meg; Az epeutat bélelő
hám egy része lesodródott az
epeút falában bőséges, neutrofil és
eozinofil granulocitákból valamint
limfocitákból álló gyulladásos
beszűrődés látszik. Az epeút
lumenében besűrűsödött epe
látszik (az a kicsi sárgásbarna
paca).

(HE) Jellegzetes koncentrikus,
hagymalevélszerűen elrendeződő
fibrózis (nyíl) a középnagy
epeutak körül is megfigyelhető.
Ennek környezetében is vegyes
lobsejtes beszűrődés látszik.

Az epeutakat körülvevő fibrosist
speciális festéssel, Pikroszíriusz-
vörös festéssel mutatjuk ki.

Összefoglaló

• PSC-ben szenvedő betegeknél gyakrabban
alakul ki epeuti szövődmény.

• A rePSC nehezen differenciálható az egyéb
epeuti obstrukcióval járó szövődményektől.

• A PSC-s betegek hosszútávú túlélése
szignifikánsan jobb, mint az egyéb
indikációval végzett májátültetett betegeké,
az 5 éves túlélés 87%, a PSC csoportban,
67% a nem PSC-s betegcsoportban.

• A hosszútávú́ graft túlélés PSC
betegcsoportban az 5. évben 79%, ami
megközelíti a nem PSC miatt transzplantált
betegek csoportjáét (65%).

• Retranszplantáció gyakrabban fordult elő a
PSC-IBD-s betegcsoportban.

• Az 5 éves graft túlélés PSC-IBD esetén
rosszabb 78%.

• A PSC-IBD beteg fokozott obszervációja
javasolt a transzplantáció után is. A
fokozatosan kialakuló kolesztázis és p-ANCA
pozitivitás jelezheti a PSC kiújulását

A májbiopszia
szövettani képe
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