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Bevezetés

A Primer Sclerotisalo Cholangitis (PSC) az extra-, ¢s intrahepatikus epeutak gyulladasaval ¢s obliterativ fibrozisaval jaro kronikus
majbetegseg, ami1 12-17 €v alatt cirrézisba progredial. A majatiiltetes az egyetlen terapias lehetoseg. Hazankban a masodik leggyakoribb
majatulteteés1 indikacio ¢s emelkedd tendenciat mutat. Transzplantaciot kovetoen a rovid- €s hosszatavu betegtuleles PSC-s eseten
kiemelkedoen j0. Minden 0todik betegnel lehet szamitan1 a PSC kiujulasara, ami graft karosodashoz vezet.

Sajat centrumunk adatai 2015-t6l

2015-t0l 770 majtraszplantacio (OLTX) tortent, ebbol
123 recipiens PSC miatt esett at transzplantacion
(15,9%), koziliuk végstadiumu graft elégtelenseg miatt

6 Dbeteg kerult 1smet varolistara (0.77%).
retranszplantaciora varo PSC-s betegekbdl eddig
beteg esett at majtranszplantacion.

A
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Epeuti szuktlet (BS) ¢s PSC reaktivacio
(rePSC) majtranszplantacio (LT) utan

Ez kiemel1 a bel-maj tengely fontos szerepet a PSC
¢es a rePSC patogenezisecben: PSC-ben az
endothelialis adhezios molekula MADCAMI1 ¢s a
kemokin (C-C motivum) lhigand 25, amelyek
normalis esetben a  bélre  korlatozodnak,
rendellenesen  expresszalodnak a majban, ¢€s
elosegitik az a4b7-pozitiv limfocitak migraciojat. Ez
a patofiziologiar modell nemcsak a PSC, hanem a
rePSC etiologiajat 1s magyarazhatja IBD fennallasa
eseten.

ESET 2. (T.M fiatal ferfibeteg)

* majtranszplantaci0 utan az epeuti szukulettel
(BS) jar0 szovodmeények eldfordulasi aranya
megkozelitt a 36%-ot.

 az IBD clofordulas ¢s a rePSC eldofordulasa
megkozelit1 a 20,3%-ot.

* a majtranszplantacio ¢s a rePSC kigjulas kozott
eltelt 1d6 21 ¢&s 60 honap.

* 1ePSC miatt csokken a graft tulelese.

T sejt ?’GUT HOMING,, hipotezis

RePSC kialakulasanak rizikotényezoi
majtranszplantacio utan

fiatal recipiens c¢letkor, ferfi nem, OKT3 terapia
szteroidrezisztens rejekcio eseten, CMV {fertozes,
transzplantacio utan kialakult aktiv colitis, hosszan
tarto szteroid kezeles

Epeut1 Szukiilet (BS) rizikotenyezo1

a hosszu hideg 1szkémias 1do (CIT), az ABO-
kompatibilis, de nem azonos  vercsoportu
majtranszplantacio, az idosebb donor vagy recipiens
cletkora, szervkivetel strategiak, a split LT €s a
recipiens Child-pontszam, kronikus epeveszto

syndromaval jaro kilokodeési reakcio.

Jonathon J. Graham ¢és munkatarasai
vizsgaltak a belbol szarmazo T-sejtek

megjelenését a majban és annak osszefuggéset
a PSC aktivitasaval.

Eredmények: Emelkedett endothelialis adhé€zi0s
molekula MADCAMI1 ¢s a kemokin (C-C
motivum) ligand 25 expressziot talaltak a
kronikus majelegtelen (CLD) betegek tobb mint
75%-aban etiologiatol fuggetleniil.

Ezen talmenden, a maj MADCAM-1 ¢s CCL25
elosegitt az a4 ¢s B7 ¢s CCR9 expresszalo CD4+
T-sejtek  szoveti  infiltraciojat, ami  nem
korlatozodik a PSC-IBD-re, hanem mas késoi
stadiumu CLD-ben 1s jelen van.

Ezek az eredmenyek cafoljak a szeles korben
elfogadott "gut homing" hipotézist, mint a PSC
elsodleges mozgatorugojat, ¢s azt jelzik, hogy a
belbol szarmazo T-sejtek aberrans majba torteno

migracioja nem csak a PSC-re jellemz0, hanem
a CLD panetiologiai jellemzoje.

2007: Crohn betegseg, PSC

2016. februar: majelég-
telenseg miatt OLTX
(hepaticojejunostomia). Korai
rejekcio (4/9) miatt magas
dozisu szteroidot kapott. Ezt

kovetdoen Enterococcus sepsis
alakult ki

2016. marcius: terapia
rezisztens ascites, portalis
hipertenzio miatt TIPS
beiiltetes.  Ezt  kovetden
arterias VErzes, hastali
dysruptio ¢&s fascia necrosis
miatt sebészeti kezeles ¢€s

antibitikum terapia.

2016. marciusatol szamtalan
alkalommal cholangitis miatt
allt antibiotikum kezelés alatt.
Ezalatt IBD mindvégig aktiv
volt.

2017.
tortent

2019: re-OLTX tortént. IBD
tartosan aktiv, kolektomiat
elutasitotta, a biologiai
terapiat meg halasztja.

Ismét tartos emelkedett ALP
es GGT értek, am1 felvet1 a
rePSC lehetOséget

februar: majbiopsia

A majbiopszia
szovettani kepe

1000 pm
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A hilushoz kozeli, nagy epeut
koril  koncentrikus fibrozis
figyelhetd meg; Az epeutat bélelod
ham egy része lesodrodott az
epeut falaban boséges, neutrofil €s
eozinofil granulocitakbol valamint
limfocitakbol  all6  gyulladasos
beszurddés latszik. Az epeut
lumenében  bestrtsodott  epe

latszik (az a kicsi sargasbarna
paca).

(HE) Jellegzetes koncentrikus,
hagymalevélszeriien elrendez6do
fibrozis (nyil) a kozeépnagy
epeutak korul 1s megfigyelheto.
Ennek kornyezeteben 1s vegyes
lobsejtes besziir0dés latszik.

Az epeutakat koriilvevo fibrosist
specialis festéssel, Pikrosziriusz-
voros festéssel mutatjuk ki.

Osszefoglald

ESET 1. (B.E fiatal nobeteg)

rePSC, BS ¢s IBD Osszefliggese

LT utan aktiv vastagbelgyulladasban szenvedd
recipienseknél volt a legmagasabb a BS (44,1%) ¢s a
recPSC (25,8%) kockazata. A rePSC kockazata meég
magasabb volt (36%) azon betegek alcsoportjaban,
akiknel az LT utan kolektomiat vegeztek.

2002: 1smert Crohn betegseg 2016: az éves kontroll
2009: epeuti obstrukcio és  rejekciot nem  igazolt, C-
recidivald cholangitis miatt ANCA pozitiv

ERCP ¢s epeuti szenteles 2019: a colonoscopia

szovettani vizsgalata minimalis
aktivitast 1gazolt.

2020 ota észleljuk a GGT
emelkedd tendenciajat.

MR vizsgalat: Bal

2013: colonoscopia: csdszer,
merev colon, aktivitas nincs.

2014: recidivaldo oesophagus

varix ruptura miatt 2015-ben
TIPS

2015: OLTX

lebeny1

tulsullyal meérsekleten tagult,
egyenletlen kaliberi intrahepa-
tikus epeutak, melyek mentén
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halmozas lathato, PSC gyanuja
felvetodik

* PSC-ben szenvedo betegeknél gyakrabban
alakul ki epeuti szovodmény.

* A rePSC nehezen differencialhato az egyéb

epeuti obstrukcioval jaro szovodményektol.

A PSC-s betegek hosszutava tulélése
szignifikansan jobb, mint az egyéb
indikacioval végzett majatultetett betegeke,
az S éves tulélés 87%, a PSC csoportban,
67% a nem PSC-s betegcsoportban.

A hosszitava oraft  tulélés PSC
betegcsoportban az 5. évben 79%, ami
megkozeliti a nem PSC miatt transzplantalt

betegek csoportjaet (65%).

Retranszplantacio gyakrabban fordult elo a
PSC-IBD-s betegcsoportban.

Az S5 éves graft tuleles PSC-IBD esetén
rosszabb 78%.

A PSC-IBD beteg fokozott obszervacioja
javasolt a transzplantacio utan is. A
fokozatosan kialakulo kolesztazis és p-ANCA
pozitivitas jelezheti a PSC Kiujulasat



