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A biliaris atresia a leggyakoribb neonatilis cholestaticus megbetegedés, az Gsszes
csecsembkori cholestasis 30%-a.

Az el6forduldsi gyakorisdga 1:8000 az dzsiai orszdgokban — és 1:15000 az eurépai
orszdgokban az élvesziilésre vonatkoztatva .Ledny tilsily van.

Ujsziilottkori obstructiv cholangiopathia, az extrahepaticus epeutak fibrosclerotisalo
elzdrédésa, ésaz epe iiriilésének teljes képtelensége jellemzi.
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Az epeutak kezdetben nyitottak, a betegség progresszi6ja sordn zdrédnak el teljesen
az extrahepatikus epeutak, vagy. az eperendszer barmely része, és a folyamat raterjed az
intrahepaticus epeutakra is-ezért az ,extrahepaticus” jelz6t mir nem is hasznéljuk a
megnevezésben!

A gyermekkori mdjelégtelenség leggyakoribb, és a mdjtranszplantdciék 40-50%-
dnak okaként szerepel.

Biliaris atresia-tipusai:

Az embriondlis (foetalis) forma - az esetek 15-30%-a

* a sziiletéskor jelen van a cholestasis ,korai a sdrgasdg és az acholids széklet, (nincs
sdrgasdgmentes periédus)

* egyéb extrahepaticus anomalidval egyiitt fordul eld, melyek lehetnek

a:polysplenia, portalis véna anomdlia, malrotatio

abdominalis situs inversus, sziv fejl.rendellenesség

A perinatalis (szerzett) tipus: az esetek 70-85%-a

» icterus és acholids széklet az elsd 2-4 élethéten beliil manifestdlédik,

* nincs egyéb abnormalitds, és

* lehet normalisan festenyzett székiiritési periédus! amely gyakran a diagnézis
felallitdsdnak késlekedéséhez vezet.

Az ok és a pathogenesis egyik tipusban sem ismert. Genetikai, virdlis, immunolégiai
tényezOk szerepét feltételezik.
Genetikai: dltaldban véve nem tekinthetd drokletes megbetegedésnek. Bdr ismeretes fiu-
liny testvérekben valé eléfordulds, de egypetéjii ikrekben discorddns a megjelenése.
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Azonban az embriondlis tipusban el6fordulé genetikai mutdciék, melyek a defectiv
morphogenesist okozzdk fontosak lehetnek a pathogenesisben. A perinatilis tipusban a
HLA B12 antigen, A9-B5 , A28-B35 haplotipus gyakoribb — fokozott fogékonysagot
eredményez.

A virdlis teéridt Landing 1974-ben vetette fel eldszor, de nincs bizonyitottan
specifikus virus szerepe nem bizonyitott. Reovirus RNS -t fagyasztott mdjszdvetben
(Tyler 1998) kimutattak, felmeriilt CMV, E-B, papilloma, rota virusok szerepe is. Az
tjsziilott immun-dysreguldcijdra utal: az intrahepaticus ductuldris epithel sejteken
fokozott expressioja az MCH I, ICAM-I, HLA-DR, CD4-pozitiv T-sejtek jelenléte-féleg
a portdlis tractusban,

Progndzis:

Kiiléntsen rossz, ha a HLA-DR és CDG68 (macrophag-associdlt.) antigen fokozott
expressioja van jelen, mint ismertetendd esetiinkben is. Jobb a postoperativ .prognézis —
az irodalmi adatok szerint akkor, ha alacsony a CD68 expressio.

Nincs curativ therdpia. Az inicidlis kezelés sebészi , az obliterdlédott extrahepaticus
epeutak resectioja és az epeelfolyds biztositdsa a beavatkozds lényege. Fontos a Kasai
miitét idépontja — (60 nap el6tt varhat6 csak a j6 epeiiriilés a miitét utdn). Az embriondlis
forméndl azonban a miitét idépontjatdl fiiggetleniil rossz a prognézis. A betegek 70-
80%-a az els6 két élet- évtizedében mdjtranszplanticiét igényel a sikeres
portoenterostomia ellenére. Postoperativ standardizilt kezelési protocoll nincs, de:
antibiotikus profilaxis, corticosteroid, oralis ursodesoxycholsav (amely stimuldlja az
epedramldst, és cytoprotectiv hatdsd), optimélis nutritic (MCT — eldgazé amindsav
tartalmd formula — pl. Generaid-SHS). Zsfroldékony vitaminhidny megel6zése fontos!
Az anyatej Osszetétele és energiatartalma ezen dllapotban nem kielégit6!

Klinikai tiinetek
Sédrgasdg: — melyben a direct (conjugdlt ) bilirubin frakcié » 20% a total bilirubinnak—
hepatocelluldris enzimek -SGOT,SGPT és a
canalicularis enzimek (alkalikus foszfatdz,gamma-glutamiltranszpeptiddz emelkedet-
tsége
acholids ( fehér vagy. sziirke)széklet
sotét vizelet
hepatomegalia
mind az el6bbiek ellenére jol taplaltnak tiinik — a csokkent zsirraktdrak ellenére.

Sajdt esetiink

P. A. ldny 2003. 10. 05, 2. sziil6ttként,a 39. gestdciGs

héten, 2800 grammal, Apgar 10-10 statuszban, per vias

naturales sziiletett

A 3. életnapon mérsékelt icterus (ossz.bi.: 190,0

umol/l) volt észlelhetd — direct bilirubin emelkedéssel,

amely 44,8 umol/l volt ekkor.

Széklete nem volt acholids, vizelet ubg norm., bilirubin

negativ

Tovéabbiakban indirect bilirubin mérséklodése,a direct
o SR emelkedése miatt a Kalocsai Kérhdz ambulancidjarél

Biliaris atresia — acholias széklet
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dr. Lei Gdbor féorvos a klinikdnkra rendkiviil optimdlis idépontban — 13! napos kordban
irdnyitotta kivizsgdldsra (ekkor az Ossz.bilirubin:120,9 umol/l, melynek direct frakci6ja:
91,0 umol/l, GOT:53, GPT:25, P-dse:737, gammaGT:888 E/I

Azonnal dinamikus choleszcintigrdfia elvégzésére keriilt sor, melyet dr.Papés Mikl6s
egyetemi docens végzett-amely a feltételezett epeit atresidt igazolta. (Részletes leirdst
14sd.kés6bb!).

Ezt kovetben a gyermeksebészeti osztdlyra adtuk 4t Kasai-miitét elvégzése és
mdjtranszplantdcios programbavétel céljab6l. Tovdbbiakban sebészeti gondozdsba
keriilt. Dr.Fiizesi Krist6f egyetemi tandr vezetésével. (Ennek részletes leirdasat lasd.
Késobb!) A miitét kapcsdn vett szovetminta feldolgozasat és értékelését dr.Tiszlavicz
Lészl6 egyetemi docens végezte (Ennek részletes leirdsat 1asd. késobb!).

% Miitét utani jo epeiiriilés




