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Gyermekkorl majtranszplantacio indikaciéi, jelene és jovdje
Magyarorszagon

’ Sz0nyi Laszl6
STE L sz. Gyermekgydgydszati Klinika, Budapest

Bevezetés

Sok tanulsdggal szolgédl egy-egy gy6gyit6 eljirds torténetének megismerése. Melyek
voltak a legnehezebb kérdések, buktatok, melyek megolddsa végiil nagyot lenditett
elterjedésén. Az orvostorténeti bevezetSk altaldban a gorogokkel kezdédnek. A
transzplantéciék torténete viszont a The New Encyclopaedia Britannica szerint az Eden-
kertben kezdédik. Eva teremtése Adam egyik bord4janak kivételével és felhasznalasaval
tortént. Az els6, mai fogalmaink szerint is atiiltetésnek mindsiild orr rekonstructios
miitétet id8szamitasunk eldtti VI. szdzadban indiai sebészek végezték. Hasonl6 miitétet
elészor Eurdpaban olasz sebészek a XVI. szdzadban végeztek.

Az elsd experimatalis majatiiltetést J.A. Cannon végezte 1955-ben. Az elsd
mdjtranszplanticiét Starzl végezte 1963. marcius 1-én, Coloradoban. A recipiens egy 3
éves, biliaris atresidban szenvedd gyermek volt. Réviddel a miitétet kdvetden exitalt. Sok-
sok probélkozas utin az elsd, a miitét uténi egy évet elérd beteg miitétje 1976.VII.23. volt,
Coloradoban. A beteg a miitét utdni 13. hénapban halt meg. A miitétet szintén Starzl
végezte, kinek hatalmas energidja, lankadatlan kitartdsa, szivéssdga sziikséges volt a
kezdeti 6ridsi nehézségek lekiizdésére.

Az egyik nagyon fontos kérdés a jo mindségit "graft" biztositdsa volt. A meleg
ischemia ideje alatt az autolysis irreversibilis kdrosodast okoz, ezért nagyon fontos volt
ennek a szakasznak lehet6ség szerinti maximalis redukéldsa. A kérdésnek sok jogi, etikai
tehdt nem szorosan orvosi vonatkozdsa volt. Az Egyesiilt Allamokban 1968-ban
megsziiletett az agyhalal jogi definici¢ja €s kodifikdci6ja, mely lehetséget adott jobb
mindségli szervekhez vald hozzdjutasra. A hideg ischemia karosodasinak lekiizdésében az
elsd jelentds,alloméds a Collins oldat bevezetése volt. Ez a szerv kivételét kvetden 12
oraig megfeleléen megorizte a "graft” épségét. Ez azt jelentette, hogy maximalisan 12 éra
telhetett el a szerv kivételétdl a recipiensbe torténd behelyezésig. 1988 6ta az Univ.of
Wisconsin oldatot hasznaljdk, mely 24 6ra idStartamra jelent biztonsagot. Az oldat az
osmotikus hatds elkeriilése miatt polymer cukrot, valamint sok egyéb vegyiilet mellett
tartalmaz, antioxiddns vegylileteket, gy6kfogékat, adenosin és foszfat vegyiileteket. A
transzplantacidk sikeréhez jelent6sen hozzajarult a ciklikus szerkezetii, 11 aminosavbol
4ll6, immunszupressziv hat4si peptid, a cyclosporin A.

A korszerii sebészi megolddsok sokat segitettek a gyermekkori mdjdtiiftetések
sikereiben,. Ide atratozik a
e segment tratnszplantdcid,a véarélista haldlozdsa 15%-r6l 5%-ra csokkent,
e in situ splitting médszerrel javult a tilélés
o ¢ldd donor _Atiiltetés, mely eyetén az egy éves tilélés 90%, de akut
méjelégtelenség esetén 60% alatti. Ezért utébbi indikdciéban nem ajdnljak.
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e kisegitd atilltetés, mely anyagcsere- betegségek vagy heveny mjj betegség
estén lehet megoldas.

"A gyermekkori mijatiiltetés indikaciéi

e Krénikus, végillapoti méjbetegség, cirrhosis hepatis. A kivalté ok nagyon
kiilonb6zo lehet. Gyermekkorban a leggyakoribb ok az extrahepatikus biliaris atresia
kévetkeztében kialakult biliaris cirrhosis A transzplantilt gyermekek tobb mint a fele
esetében ez az indik4cid.

e Heveny mijelégtelenség, ha regenerdcidra nincs remény.

o Mij eredetii velesziiletett anyagcsere-betegségek azon esetei, melyekben a

* transzplanticié megfeleld korrekciét jelent.

e Primer médjtumorok azon esetei, melyekben nem végezhetd el resecti6 és
nincs metastasis.

o Silyos tiinetekkel Jéré, az élet mindségét lényegesen rontd, nem progressziv
mdjbetegség, melyben a tiinetek mds médon nem befolydsolhaték. Ebbe a csoportba
tartozik a kinz6 viszketéssel jar6 Alagille szindréma. B

Magyarorszdgon évente 10-15 gyermek méjétﬁltetésé;'e lenne sziikség.

A gyermekkori majatiiltetés eredményét sok tényezd befolyasolja, mint a
o gyermek életkora, csecsemékben t6bb a sebészi szovédmény. Nem
természetes, hogy ahol felndttet transzplantdlnak, ott gyermeket is transzplantalnak.
Egy kozpontnak akkor vannak j6 gyermek transzplantdciés eredményei, ha évente 50-
60 feln6tt atiiltetését végzik.

o a gyermek tdpldltsagi 4llapota. Hypotrophids gyermek esetén tSbb
szvédménnyel kell szamiolni. Ez a felismerés médositotta a transzplantaciéra valé
felkésziilést.

o a betegség silyossiga. El6rehaladott betegség esetén az extrahepatikus
szervek érintettsége is kifejezettebb, mint hepatorenalis zindréma, hepatopulmonalis
szindréma.

o megel6z6 sebészi beavatkozdsok, vascularis anomallék Kiilonosen biliaris
atresia esetén fontos. Csak a legszitkségesebb eseteben végezni miitétet. Biliaris
atresidhoz, Alagille szindréméhoz tarsulhatnak silyos vascularis anomdlidk, mely a
miitét elvégzését megnehezitik.

o Atiiltetés utdn recidival6 betegségek,

Azokban a kérképekben, melyekben sikeriilt megoldani az eredményes kezelést ,
kikeriilnek a transzplantéci6s indikacié kérbél. Ide tartozik az 1. tipusi tyrosinemia, az
epesavak vesziiletett zavara, a neonatalis haemochromatosis. Sajitos indikéci6t jelent a
mucoviscidosisos betegek méjdtiiltetése. A nemzetkdzi tapasztalat azt mutatja,- hogy
majétiiltetés utdn javul a betegek tildéfunkcidja is.

A biliaris atresia Magyarorszigon is a leggyakoribb mdjatiiltetés indik4cié

gyermekkorban, évente 4-5 esettel kell szdmolni. A betegség pathifiziolégiajabsl eredben
szilletés utén lehet festenyzett a csecsemd széklete. Fontos elkiiloniteni az intrahepatikus
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epeit hypoplasiatél, mucoviscidosistol, CMV fert6zéstél, stb. Minden esetben javasolt
elvégezni a Kasai miitétet. A miitét esetleges sikertelensége esetén javasolt a
tratnszplantaciés kézponttal idében felvenni a kapscolatot. Az 4tilltetés eredménye jobb,
ha nem hypotrophids gyermeknél torténik meg az 4tiiltetés.

Gyermekkori mdjitiiltetés kontraindikéci6i:

o sepsis, HIV fertdzés minden esetben dtmeneti kontraindikaciét jelent.

_ e multiorgan betegségek, melybek veszélyeztetik a betegek tulélését megfeleléen
miikdd6 m4j esetén, :

o légzési-linc betegségei, mds néven mitochndrialis encephalopathia. Ez a
betegségkor atliltetés utdn a legkiilonbbz0bb szervek silyos betegségét okozhatja.
Gyakran érintett a vérképzorendszer aplasztikus anaemiat okozva.

o pszichoszocidlis elégtelenséggel egyre gyakrabban taldlkozunk. Azok a
koriilmények, melyekben egy egészséges csecsemd €s gyermek felnd egy transzplantalt
gyermek szdmara végzetes lehet. A kovetkezOk jelentik a legfontosabb gondokat: a
gyogyszer rendszeres beaddsa, jégszerkrény hidnya, fiités alkalmi jellege, olyan mértékii
pénzhidny, mely egyszerii gyogyszerek, szappan, ruha megvételétét bizonytalanna teszi.
Kommunik4cids képtelenség, tavolsdgok lekiizdésének henézségei.

o mijtumor (?). Gyakori tumor recidiva miatt a transzplanticié megroviditi a
gyermek életét élete mindségét rontva.

o hepatitis B (?). Recidiva ltaldnos, melynek kivédése rendkiviil k6ltséges.

Gyermekek mdjatiiltetése Magyarorszdgon 1995 janudr 1-e 6ta szerepel a
programban. Eddig 9 esetben tortént 4tiiltetés és 3 gyermek él.

Az elsO év vége (80%) és az 6t éves tilélés (75%) aranyaban nincs lényeges
kiilonbség.

A gyermekek életmindsége Magyarorszigon mdjdtiiltetés utdn. Tiz gyermeket
vizsgilatunk meg. Az eredmények azt mutattdk, hogy a transzplanticién 4tesett
gyermekek szomatikus és mentalis fejlettsége nem tér el kortdrsaikétél. Hirom gyermek
kivételével a korhazi épolds 4atlagos mértékii volt. A transzplantdlt gyermekek
életminédsége biztosan jobb krénikus beteg tarsaik életmindségénél és megkozeliti -
egészséges kortdsaikét.

Gyermekkori mdjdtiiltetés kontraindikdcidi

« sepsis, HIV fert6zés

« multiorgan betegségek

* [égzési 1anc betegségei

« pszichoszociilis elégtelenség
mdjtumor (?)

« hepatitis B (?)
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A vizsgdlt betegek diagndzis szerinti megoszldsa

« Biliaris atresia

« Cirrhosis hepatitis
* Wilson-betegség

» Alagille-szindréma
» Gombamérgezés

—_— NN A

A transzplantdcick elvégzésének helye

w

e Magyarorszig
« Kiilfold 7
« Pittsburgh
* Brisbane
» London
* Hamburg

B o

A vizsgdlt betegek nem és kor szerinti megoszldsa

eLiny 3 Fida 7

« Atlag életkor a vizsgélat idején
*8,56év(9h6—17 év)

« Atlag életkor a transzplant4ci6 idején
*4,1év(5h6-155év)

* A transzplantici6 ota eltelt idd
*4,5év(4h6-126év)

Testhossz percentil életkorhoz viszonyitva

7 1

3-10 25-75 90 percentil
percentil percentil
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Testsiily percentil testhosszhoz viszonyitva

3-10 25-75 90 percentil
percentil percentil

A 7 iskolds kori dltal ldtogatott iskolatipus

» mag4ntanulé

* kisegf(t6 iskola
« 4ltaldnos iskola
* kzépiskola

—_ P e =

Csalddi dllapot

« dllami gondozott 1
« teljes csalddban €1 9

Evenkénti megbetegedések szdma

* kortdrsaival azonos 7

* kort4rsainél gyakrabban 3
krénikus méjbetegség
gyakori infekcié

recidivalé obstr. Icterus
Kdrhdzi dpoldsok
« $t nem fekiidt kérh4zban az 4tiiltetés 6ta

» két gyermek két évente 1 alkalommal
* hdrom évente tobbszor
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JelentSs gyogyszer mellékhatds

» mérsékelt gingiva hyperplasia 1
« mérsékelt hosszndvekedés 1
* hasmenés 1
Kovetkeztetések I.

* A transzplant4cién dtesett gyermekek szomatikus és mentdlis fejlettsége nem
tér el kortarsaikéto6l. ‘
* Az iskol4s kordak koziil valamennyi évet vesztett az 4tiiltetés évében.

Kovetkeztetések II.
» Hét gyermek évi betegség szdma és kérhazi dpolasi igénye kortarsainak megfelelé.

* A transzplantalt gyermekek életmindsége biztosan jobb krénikus beteg
kortédrsaikéndl és megkozeliti egészséges tdrsaikét.
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Survival of Children < 2 years
according to the First Indication of Liver Transplantation
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