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A maj funkcioi
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* Anyagcsere kozpont (fehérje, szénhidrat, zsir) °s L
* Vitamin- és dsvanyianyag-raktar |

* Méregtelenités, gyogyszer- és
hormonlebontas

. -— FUNCTIONSOF  L@eorse
* Epe- és bilirubin-anyagcsere LIVER

AND FILTRATION REGULATION

* Immunfunkcidk (Kupffer-sejtek, komplement) oS

S

SYNTHESIS AND STORAGE
OF AMINO ACIDS, PROTEINS,
VITAMINS AND FATS
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Fehérjeanyagcsere

* Plazmafehérjék szintézise: albumin, globulinok, fibrinogén
e Albumin: kolloid-ozmotikus nyomas fenntartasa, transzport

* Hypoalbuminaemia - 6déma, ascites.
* Alvadasi faktorok szintézise (kivéve Vlll-as faktor)
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Szénhidratanyagcsere

Liver

e Glikoz homeosztazis fenntartasa
e Glikogénraktar ~80 g

Gluconeogenesis

Ketogenesis
Fatty acids VLDL

* Glukoneogenézis: laktat, piruvat,

Glucose Ketone \ 1
e e bodies
' ' _ Aminoacids /- .
aminosavak, glicerol TEEE E_\ | &S0
%%% tein | Bran H
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' ) % Triglycerides 4
Skeletal muscle ) 7

* Ehezésben ketontestek - alternativ energiaforrasként
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/siranyagcsere

Dietary — Exogenous
Fats \u -> Endogenous
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Epe és bilirubin anyagcsere

BILE

* MADE in LIVER
* STORED in GALLBLADDER

NORMALLY INSOLUBLE

HELPS with... in WATER
* DIGESTION

* ABSORPTION of FATS
~ EMULSIFIES & SOLUBILIZES
* EXCRETION

COMPOSITION

* BILE SALTS
* PHOSPHOLIPIDS
wne [ % CHOLESTEROL
PERCENTAGE {* BILE PIGMENTS (B|LIRUB|N)
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Epe termelés és kivalasztas

Bikarbonat- és epesav-
kivalasztas szabalyozasa

Bilirubin: napi 250-300 mg
termelés

Konjugacio glukuronsavval -
epe

Zavar - sargasag, cholestasis



Vitaminok: A, D, B12, K, folsav
Asvanyi anyagok: vas (ferritin), réz (ceruloplazmin)
Raktarozasi zavarok - hianyallapotok

Inaktivalja az inzulint, glukagont, szteroidokat

Gyogyszerek lebontasa: fazis | (citokrom P450), fazis Il (konjugacio)
Alkohol lebontasa: alkohol-dehidrogenaz, MEOS

Zavar - toxikus metabolitok felszaporodasa
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Immunfunkcio

Kupffer-sejtek: baktériumok, antigének kiszlrése
Komplement fehérjék termelése

Veleszuletett immunitas tamogatasa

Citokinek (IL-6, TNF-a) termelése
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Majbetegsegek diagnosztikaja — labor

Szérum albumin: szintézis marker

Bilirubin: direkt és indirekt frakciok

Protrombin id6 / INR: alvadasi faktor szintézis
Transzaminazok: ALT (specifikusabb), AST (izomban is)
Alkalikus foszfataz, GGT: cholestasis markerek
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Ultrahang: maj mérete, szerkezete, ascites

CT/MR: cirrdzis, tumorok, vaszkularis
eltéresek

Elasztografia: fibrosis mérése
Endoszkopia: varixok azonositasa
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Akut majelégtelenség — definicio

Akut majkarosodas korabban egészséges majban
Encephalopathia + coagulopathia (INR > 1,5)
ld6tartam: hiperakut (7 nap), akut (8—28 nap), szubakut (5—26 hét)
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Akut majelégtelenség — okok

» Gyodgyszer/toxin: paracetamol tuladagolas, gomba (Amanita)
* Virushepatitis: HAV, HBV, HEV

e Autoimmun hepatitis, Wilson-kor

* Ischaemia (,,shock liver”)
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Akut maje

Sargasag, hepatomegalia

Tudatzavar, encephalopathia
Foetor hepaticus

Koagulopathia = vérzések

Hipoglikémia, elektrolit-zavarok

égtelenseg — klinikum

Hepatic encephalopathy

Manifestations
type
| Changes in behavior, mild confusion,
slurred speech, disordered sleep
I Lethargy, moderate confusion
IT1 Marked confusion (stupor), incoherent
speech, sleeping but arousable
IV Coma, unresponsive to pain

Hepatic encephalopathy grading
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Akut majelégtelenség — szovodmenyek

Clinical manifestations of acute liver failure

Brain

Agyodéma, intracranialis
nyomasfokozdédas A ey

Intracranial hypertension
Seizures

Heart

High output state
Subclinical myocardial injury
Hepatocardiac syndrome

Py ;. Kidney and adrenals Z
Fert6zések (baktérium, gomba) e @y @ (=7 Fenerentie:
A
SZind réma Loss of metabolic function

Hepatoadrenal syndrome
:
Hypoglycemia \
.. , , Hyperamm‘onem}ia S
C
Pancreatitis, |égzészavar comeonnty AR

Electrolyte abnormalities
I4 L3 V4 . .
* Veseérintettség: hepatorenalis
Liver N
e Systemic Bone marrow
ystemic inflammatory response Frequent suppression

Lungs

Acute lung injury

Acute respiratory distress syndrome
Hepatopulmonary syndrome

Immunosuppression :
PP Anemia

High energy expenditure :
: Thrombocytopenia
Catabolic state r ytopeni

www.umfst.ro




Akut majelegtelenség — diagnosztika

e Labor: transzaminaz, bilirubin, INR,
glikoz

e EEG: encephalopathia stadiumai
» Képalkotas: UH, CT

* Etiologia tisztazasa (virusmarkerek,
toxin anamneézis)

https://www.sciencedirect.com/science/article/pii/52352621115000686
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Akut majelégtelenseg — menedzsment

Intenziv osztalyon valo ellatas

Emelkedett koponyaliri nyomas csokkentése: mannitol
Elektrolitok, glikoz potlasa

Koagulopathia kezelése (K-vitamin, plazma, thrombocyta)
Profilaktikus antibiotikum/antimycoticum
Majtranszplantacio meérlegelése
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patogeneézis

PATHOGENESIS OF LIVER FIBROSIS

HBV, HCV
infections

parasites p— Kronikus karosodas = fibrosis = nodulusok
mck — L mediators |
alcoho
ASH : IGF4 PDGF G ET4 ROS

B collagont
1‘»'9]'-‘ ” Activation of Expansion of A
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genic = A
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toxins T

Myofibroblasts glycoproteins .

He J;C sl_:g'g)“’ (MFB) proteoglycans { &

obesitas ( .

NAFLD / hyaluronan :
EM

Portalis hipertenzid + majfunkcio romlas

Okok: alkohol, virushepatitis, NASH,

cholestasis

°°"°"‘°"°" . autoimmun
metabolic T Monocytes "fibrocytes™ V
venous diseases -
obstruction primary
& liver cell
recrultmont carcinoma

ASH - alcoholic steatohepatitis, NAFLD — non-alcoholic
fatty Ilver disease, EMT- epithelial mesenchymal

nnnnnnnnnn PAC vamnalliia Aviimaim Ammaaiaa
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Cirrozis — klinikai tunetek

Faradtsag, fogyas, icterus
Ascites, oedema

Splenomegalia, hypersplenismus
Varixok, vérzés
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Cirrozis — szovodmeények
T AR e, o DO R )

:
\
'
o
Y \ -
-4 ’i
:
\.‘
.

Portalis hipertenzid és varix vérzés
Hepatikus encephalopathia
Hepatorenalis szindroma
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Portalis nyomas > 10-12 Hgmm
Kollateralis keringés kialakulasa
Leggyakoribb: intrahepatikus (cirrozis)
NyelScs6 és gyomor varixok

Rectalis varixok

Portalis gastropathia és colopathia

Kezelés:

Resuscitatio, hemodinamika stabilizalasa
Vasoaktiv kezelés (terlipresszin, oktreotid)
Endoszképos ligatio/sclerotherapia
Masodvonal: TIPS
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Hepatikus encephalopathia

Portoszisztémas shunt - ammaonia agyba jut
Neurotranszmitter egyensuly felborulasa
Al-neurotranszmitterek felhalmozdddsa
GABAerg tulsuly

Aluszékonysag, dezorientacio

Asterixis (flapping tremor)

Fetor hepaticus

Sulyos esetben koma

Kezelés: kivaltd ok kezelése (infekcio, Gl vérzés),
laktuldz, metronidazol, fehérje korlatozas (atmenetileg)
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Hepatorenalis szindroma (HRS)

El6rehaladott cirrdzis + portalis hipertenzid

~

v/ (
) ’\ ~ l - _'
4 Renin-Angiotensin - - ¥ Effective Arterial Blood
Adosterone System 4 Cadiac Output Volumen
I' b
¢ (o T P 2 < .
3 7 ) ) ~— > — Y
5 ‘ - g i [N
7 .
4 Y y g y
4 Intrahepatic’i-‘(‘ééistenee 4

— 7 'r;"
4 Sympatehtic Nervous ( 3
system Splanchnic
j Vasodilatation

* Portal blood flow |

.

Nitric Oxide o
Prostaglandine ¢

N | Kezelés: albumin, vasoconstrictor (terlipresszin),
transzplantacio

Funkcionalis veseelégtelenség

Patomechanizmus: renalis vasoconstrictio

{ ¥ Sodium retention

{ ¥ Peripheal Vasodilatation

«_J

Renal Vasoconstriction

Renal Blood flow
—_—
------ y Peripheral vascular
resistence
J

Hepatorenal
Syndrome
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Hepatopulmonalis szindroma (HPS)

Intrapulmonalis vasodilatatio - hypoxaemia
Tunet: dyspnoe, cyanosis
Diagndzis: echocardiographia, vérgaz

Kezelés: majatiltetés
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Majtranszplantacio

Javallatok

* Akut fulminans majelégtelenség
* Dekompenzalt cirrdzis
* Hepatocellularis carcinoma (Milan kritériumok)

 Metabolikus betegségek , .
Prognozis
e 1 éves tulélés ~90%

Ellenjava”atOk e 5 éves tulélés 70-85%

e Abszolut: aktiv szepszis, extrahepatikus tumor . : L. .,
* Elethosszig tartd immunszuppresszio szukseges
e Relativ: 70 év felett, kiterjedt thrombosis

e Rossz adherencia, komorbiditasok
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Gasztrointesztinalis diszfunkciok az intenziv terapian

e Stressz-ulcus és Gl vérzeés

* lleusz (paralyticus, mechanikus)

e Bél ischaemia és bakterialis transzlokacio
* Nutricios zavarok

www.umfst.ro



Stressz-ulcus

Endoscopy

e Sulyos trauma, égés, szepszis,
shock utan
- UL :‘ "

* VVérzéses szovidmeények

* Profilaxis: PPI, H2 blokkolo
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lleusz

e Paralyticus: peritonitis,

elektrolitzavar

* Mechanikus: daganat, volvulus, sérv

* Tunetek: meteorizmus, hanyas, ileus
jelei rontgenen

www.umfst.ro



Bél ischaemia és transzlokacio

* Hypoperfusio - nyalkarartya karosodas
* Bakterialis transzlokacio - szepszis

» Kezelés: korai diagnozis, infekcio kontroll
* Enteralis taplalas preferalt

www.umfst.ro



Take-home Uzenetek

e Cirrdzis = multiszervi betegség. Mindig szisztémaban gondolkod,]

* Portalis hipertenzid - varixvérzés: azonnali resuscitatio, vasoaktiv szer, korai endoszkodpia
* Encephalopathia: kivaltd ok keresés/kezelés + laktuldz + rifaximin

e HRS / HPS: albumin + vasokonstriktor, id6ben transzplantacios beutalas

* Gl: stressz-ulcus profilaxis, ileusz korai felismerése (klinikum + képalkotas)

* Kulcs: prevencio, korai felismerés, protokoll-alapu ellatas.

www.umfst.ro
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