Az Egιszsιgόgyi Minisztιrium szakmai protokollja


Portαlis hypertensio





Kιszνtette: A Sebιszeti Szakmai Kollιgium








I. Alapvetυ megfontolαsok





1. Definνciσ


A portαlis hypertensio a vιna portae rendszerιben kσrosan emelkedett nyomαst (20 vνz cm felett) jelent. 





2. Tόnetek


A tόnetetek a mαjbetegsιg szerint αltalαnosak, a portαlis hypertensio hαrom fυ szφvυdmιnye (varix vιrzιs, ascites, hypersplenia) szerint specifikusak.


a.	αltalαnos tόnetek


a mαjbetegsιg  kόlsυ tόnetei (a betegsιg sϊlyossαgαtσl fόggυen) 


tνpusos testkonfigurαciσ: vιkony lαbak, karok, csφkkent izomtφmeg, megnφvekedett haskφrfogat (ascites).


(fιrfiakon) feminin jelleg,gynecomastia


tαgult vιnαk a kφldφk kφrόl (caput medusae), pσk naevusok, erythema palmare et plantare, mαjszag (foetor ex ore), bυr alatti vιrzιsek (petechia, suffusio), icterus.


idegrendszeri tόnetek


koordiαnciσs zavarok, peripherias neuropathia,flapping tremor, enkephalopathia


b.	specifikus tόnetek


Varix vιrzιs tόnetei:


Vιrzιs helye


a portαlis hypertensioban megtalαlhatσ portosystιmαs kollaterαlisok bαrmelyike vιrezhet, leggyakoribb (95-99%) a gastrooesophagealis αtmenetben lιvυ nyelυcsυvisszerek vιrzιse.Kb.5%-ban subcardialis illetve fornix varixok


Tόnetek


nagy mennyisιgϋ friss, rιszben alvadιkos vιr hαnyαsa, vagy melaena


elυfordulhat csak melaena 


a vιrzιssel pαrhuzamosan illetve azt kφvetυen jelentkezυ illetve fokozσdσ mαj elιgtelensιg tόnetei.


Ascites


αllσ helyzetben  kφrte alakϊ haskonfigurαciσ, vagy feszόlυ ascites


kopogtathatσ  vagy ballotαlhatσ szabad hasi folyadιk, 


kφldφksιrv, vagy lαgyιksιrvben hasvνz, 


hasfal feszόlυ fιnylυ, elvιkonyodott bυre, 


tartσsan fennαllσ feszόlυ ascites esetιn kφldφk ιs a szemιrem domb kφzφtt φdιmαs enyhe bυrpνrral kνsιrt subcutαn hasvνzgyόlem.


Hypersplenia


tapinthatσ, megnagyobbodott, kemιny lιp, csφkkent sejtszαm,(fvs< 2G/liter, thrombocyta< 40G/l,


bυr alatti vιrzιsek, nyαlkahαrtya vιrzιsek, 


gyakori infectiok, intercurrens megbetegedιsek,





3. A betegsιg leνrαsa





a.	A portαlis hypertensio formαi


prehepatikus blokk:


az elzαrσdαs a mαj elυtti szakaszon a vιna portae terόletιn fordul elυ. Lehet konnatαlis portafejlυdιsi rendellenessιg, hasi gyulladαst kφvetυ mαsodlagos vιna portae thrombσzis, sιrόlιs, daganatok.


intrahepatikus blokk:


-	a mαj szerkezetιnek αtalakulαsa kφvetkeztιben lιtre jφvυ ellenαllαs fokozσdαs. Mαjcirrhozisra jellemzυ.


posthepatikus blokk:


az elzαrσdαs a mαj ιs a vιna cava inferior kφzφtti szakaszon jφn lιtre, (vιna hepatica elzαrσdαs vagy fejυdιsi rendellenessιg: Budd-Chiari syndroma, vιna cava vele szόletett vagy szerzett szϋkόlete, vagy rιszleges thrombσzisa


b.	Pathofiziolσgiai hαttιr


A portalis keringιs akadαlyozottsαga kφvetkeztιben megemelkedett venαs nyomαs hatαsαra megnyνlnak a fiziolσgiαs portosystιmαs collaterαlisok, illetve ϊj vιnαs φsszekφttetιsek alakulnak ki a portalis ιs a nagyvιrkφri vιnαs rendszer kφzφtt. Tφbbnyire kαrosodott a mαjmϋkφdιs (mαjcirrhozis), ritkαn megtartott (schistosomiasis, prehepatcus block)


a.	vιnαs collaterαlisok kialakulαsa  a portalis ιs a systemαs vιnαs rendszer kφzφtt (gastroesophageαlis junctio, retroperitoneum, kφldφk-, lιp-, vιgbιl kφrόl, kivιtelesen a bιlrendszerben lιtrejφtt korαbbi φsszenφvιsek terόletιn).


b.	ascites


c.	hypersplenia


c.	Elυfordulαs


Magyarorszαgon ιvente kb. 6500-7000 beteg hal meg krσnikus mαjbetegsιgben, a halαlok az esetek tφbb, mint 50%-ban gasztrointesztinαlis vιrzιs vagy ennek kφvetkeztιben kialakult mαjelιgtelensιg. A mαjzsugor elυfordulαsαnak gyakorisαga Magyarorszαgon kb. 160/10.000 lakos. Ez a gyakorisαg 2,5-szerese az EU-i elυfordulαsnak.. Magyarorszαgon a fιrfi:nυ arαny 3:1. Leggyakoribb elυfordulαsa 35-65 ιv kφzφtt.





4. Kivαltσ tιnyezυk


A portalis hypertensio leggyakoribb oka - ha a Fφld egιsz lakossαgαt tekintjόk - a schistosomiasis. Magyarorszαgon (USA, illetve EU) a leggyakoribb kσrok az alkoholos eredetϋ mαjzsugor, mely az elυfordulσ esetek 70-80%- ιrt felelυs. A „B ιs C” vνrus okozta krσnikus hepatitis illetve kφvetkezmιnyes mαjzsugor pontos elυfordulαsa nem ismert, feltehetυ az alkoholos eredetϋ mαjzsugoros esetek jelentυs rιszιben a vνrus kσroki szerepe.


A primer biliαris cirrhozis, a vele szόletett mαjfibrσzis illetve a vιna portae elzαrσdαsa ritka oknak tarthatσ.





II. Diagnσzis





1. Anamnezis


A portalis hypertensio okαtσl fόggυen kόlφnbφzυ lehet:


mαjcirrhozis 


a mαjbetegsιg elυzυ (belgyσgyαszati) kezelιsιnek adatai, alkohol fogyasztαs, korαbbi virushepatitis


prehepaticus block


tφbbnyire gyermekkorban: kφldφkvιna katιterezιs, perinatalis vιrcsere


felnυttkorban: hasi gyulladαsos folyamatok, appendicitis, pylephlebitis





2. Fizikαlis vizsgαlat


ballotαlhatσ vagy kopogtathatσ ascites,


megnagyobbodott ιles szιlϋ, egyenetlen felszνnϋ mαj, vagy nem tapinthatσ mαj ( elυrehaladott mαjzsugor) 


tapinthatσ lιp,


tachycardia, filiformis pulzus,


alkoholos cardiomyopathia jelei,


bυrtόnetek, testkonfigurαciσ, hormonalis dysfunkciσ jelei (ld elυbb)





3. Diagnosztikai vizsgαlatok 


a.	Laboratσriumi jelek


emelkedett bilirubin (direkt ιs indirekt),


alacsony φsszfehιrje ιs kόlφnφsen albumin,


emelkedett tranzaminαze, (GOT, GPT)


emelkedett transzport enzimek, (AP, yGT) 


csφkkent cholinesterase


hepatitis vνrus markerek (esetleges) jelenlιte,


beszϋkόlt vesefunkciσ, (esetleg)


alacsony fehιrvιrsejt-, thrombocyta ιs vvs szαm


csφkkent alvadαsi faktorok illetve prothrombin szint,


 


b.	Mαjbetegsιg sϊlyossαgαnak megνtιlιse


Paramιterek: αltalαnos αllapot, ascites, tudati αllapot, se. albumin, Prothrombin szint, sebi


Child szerint: A,B,C (nem ιrtιkeli a paramιterek kombinαciσs lehetυsιgeit)


Pugh szerint: 6-18 pont A paramιterek sϊlyossαga szerint 1-3 fokozat, a szαmok φsszege. Megfeleltethetυ a Child fιle beosztαsnak, annαl hasznαlhatσbb.





c.	Kιpalkotσ vizsgαlatok


UH


A mαj αllapotαnak leνrαsa,fokozott reflektivitαs, cirrhozis jelei,regenerαciσs gφbφk. Leνrhatja a tαgult collateralisokat,a vena portae cavernosus transformαciσjαt stb. 


UH-Doppler


A portalis keringιs irαnyαnak meghatαrozαsa,esetleges v.hepatica, v.portae thrombosis leνrαsa.





d.)	Felsυ endoscopia


A portalis hypertensioban fennαllσ esetleges nyelυcsυ varicositas bizonyνtαsαra, a vιrzιs kockαzatαnak  megνtιlιsιre.





4. Kiegιszνtυ vizsgαlatok


CT


Az UH vizsgαlatot felόlmϊlja a mαj parenchyma αllapotαnak megνtιlιsιben. Elsυsorban az esetleges tumor gyanϊ felvetιsιre alkalmas


Angiografia


A transjugularis vena hepatica katιterezιs alkalmas a sinusoidalis nyomαs mιrιsιre. A vizsgαlat nem tartozik a rutin eljαrαsok kφzι. Alkalmas a transjugularis stent behelyezιsιre


Az indirect mesentericoportografia nem rutin eljαrαs. Portosystemαs shunt mϋtιt elυtt hasznos lehet a splanchnicus venas anatomia leνrαsαra.


Mαjbiopsia: 


csak a terαpia megvαlasztαst eldφntυ kιrdιs megvαlaszolαsa:


tumor, mαjtranszplantαciσ, 


-	differenciαldiagnosztika: regenerαciσs gφb elkόlφnνtιse a primere HCC-tυl,


Mαj scintigrαfia:


nem rutinvizsgαlat,egyιb gσcos mαjbetegsιge elkόlφnνtιsιre:pl.FNH





5.Elkόlφnνtυ kσrisme


CT


Az esetleges intrahepaticus malignus tumor felismerιsιre.


Endoscopia


Egyιb felsυ gastrointestinalis vιrzιsforrαs elkόlφnνtιsιre.





6. Diagnosztikai algoritmusok:


1.	mαjcirrhosis


-	kιpalkotσ vizsgαlatok (UH, CT)


-	portαlis keringιs mιrιse (UH doppler, angio CT)


-	portαlis nyomαs mιrιse (transzjugulαris vιna hepatica katιterezιs)


2.	Ascites


fizikαlis vizsgαlat,


hasi UH,


punkciσ: alacsony fehιrje tartalom, baktιrium? (SPB: spontαn bakteriαlis peritonitis) 


3.	Hypersplenia


laboratσriumi jelek ιs klinikai tόnetek (lαsd korαbban)





III. Kezelιs





1. Varixvιrzιs


A portαlis hypertensiohoz tαrsulσ varixvιrzιs 95%-ban a nyelυcsυ alsσ harmadαbσl kb. 5%-ban subcardialis, illetve fundus visszerekbυl szαrmazik. A tνpusos helyzet tehαt a nyelυcsυ varixvιrzιs. Ennek ellαtαsi rendszere az 1. αbrαn lαthatσ.


A kezelιsi algoritmus lιnyege  hogy amennyiben igen nagy valσszνnϋsιggel a vιrzιs varix eredetϋ - erre a klinikai tόnetek ιs az anamnιzis nagy biztonsαggal utalnak – a vιrzιs okαnak tisztαzαsαsαt (endoszkσpia) megelυzi a keringιs stabilizαlαsa ballon tamponαddal.


a.	Ballon tamponαd


Blakemore szonda: kιt ballon: egy nyelυcsυ ,egy gyomor. A megfelelυ tamponαlαshoz csak a gyomorballon felfϊvαsa szόksιges 100-120 ml vνzzel.


Linton szonda: egy kφrte alakϊ ballon, felfϊvαsαhoz 120-150 ml vνz szόksιges.


A ballon tamponαd hatιkonysαga csak akkor ιrvιnyesόl ha hϊzαsra helyezzόk (0,5-1kg). A tamponαd idυtartama 6-8 σra.


b.	„Vasoaktνv” gyσgyszeres kezelιs


Elsυsorban a somastostatin (vagy szαrmazιkai) hasznαlhatσ, pressoraminok mellιkhatαsaik miatt kevιsbι ajαnlhatσk. A somatostatin alkalmazαsa 3 napig javallt. Hatαsa csak kiegιszνtυ jellegϋ. 											(A)


c.	Endoszkσpos kezelιs


Nyelυcsυ: sclerotizαciσ:1%-os polidocanol: 20-25ml maximum, vagy gumigyϋrϋ ligatϊra 


Subcardialis terόlet: sclerotizαciσ (cyanoakrylat), vagy endoclip


Az endoszkσpos kezelιs 5-7naponta tφrtιnik a visszerek vιgleges elzαrσdαsαig. Ϊjravιrzιs esetιn 5 napon belόl ismιtelt endoszkσpos kezelιs vιgzιse nem ajαnlott a vαrhatσ gyulladαsos szφvυdmιnyek miatt. Endoszkσpos kezelιs utαn ismιtlυdυ vagy a kezelιs ellenιre folytatσdσ vιrzιs αtmenetileg ballon tamponαddal szόntethetυ. Ιletmentυ cιllal, mϋtιt jφhet szσba. (A)





Figyelmeztetιs: a nyelυcsυ varixvιrzιs minden esetben kezelιst ιs folyamatos gondozαst igιnyel. A spontαn szϋnυ esetekben is endoszkσpos kezelιs indokolt. A sikeres endoszkσpos kezelιst kφvetυen a betegek szakrendelιsen tφrtιnυ ellenυrzιse szόksιges. A varixok kiϊjulαsa esetιn ismιtelt endoszkσpos kezelιs. Az ellenυrzιs gyakorisαga 3 (6 havonta). /lαsd 2. szαmϊ αbrαt/





d.)	Akut mϋtιti megoldαs


-	TIPS: hatαsa lιnyegιben a portosystemas shuntmϋtιtekιvel azonos, kockαzata ιs morbiditαsa kisebb (5-10%) sikeressιge 80-85%.


-	Devascularisaticus mϋtιtek: a mϋtιt lιnyegi eleme a hasi nyelυcsυ valamint a gyomor felsυ 2/3-nak teljes skeletizαlαsa ιs devaszkularizαciσja. Kiegιszνthetυ nyelυcsυ transsectioval.


-	Nyelυcsυ transsectio: csak a devaskularizαciσs mϋtιt rιszekιnt jφn szσba, φnmagαban nem eredmιnyes. Megfelelυ devascularizαciσ esetιn javallata vitathatσ. (B) Kφrvarrσgιp alkalmazαsa gastrotomias nyνlαson keresztόl.


	A devascularizαciσ (ιs transsectio) mϋtιtjιt Nissen fundoplikαciσval fejezzόk be. Szόksιg szerint felmerόlhet pyloromyotomia is.


-	Portosystemas shunt mϋtιtek: Sόrgυssιgel shunt mϋtιt αltalαban nem vιgzendυ. Vιrzιscsφkkentυ hatαsa kisebb mint a devascularizαciσs mϋtιtekι. (B) Amennyiben mιgis ilyen beavatkozαsra kerόl sor, selectνv vagy semiselectiv mϋtιt vιgzendυ: 


-	Splenorenαlis (centralis vagy distalis) shunt.


-	Mesentericocavalis interpositios shunt.





2. Elektνv mϋtιtek a portalis hypertensio (tόnetek) kezelιsιre





a.	Portalis hypertensio (a kσrkιp tιnye φnmagαban nem igιnyel mϋtιtet). 


-Vαlasztott shuntmϋtιt: recidivαlσ,vιrzυ nyelυcsυvaricositas vιrzιsmentes idυszakban tφrtιnυ kezelιsιre (esetleg ascites kezelιsιre)


- devascularisatios mϋtιtek:javallat mint fent (kivιve ascites)





b.	Ascites sebιszi kezelιse


Gyσgyszeres therapiαra resistens ascites. A gyσgyszeres kezelιs akkor tekinthetυ eredmιnytelennek, ha pihenιs, sσ ιs folyadιk megvonαs valamint orαlis diuretikumok szedιse, teljes alkohol absztinencia mellet a hasvνz nem όrνthetυ ki.


Megkνsιrhetυ 1-2 alkalommal kφzepes mennyisιgϋ ascites lebocsαjtαs mely hatαsαra a vizelet όrνtιs elindulhat, ιs az ascites gyσgyszeresen kezelhetυvι vαlik. Az ismιtelt ascites punkciσk nem tekinthetυk a gyσgyszerre nem reagαlσ hasvνzkσr adekvαt kezelιsιnek.





Mϋtιti megoldαsok


Peritoneovenosus shunt (A)


Mϋtιt feltιtelei: 


baktιriummentes hasvνz, kompenzαlt mαjmϋkφdιs (sebi <50 μmol /liter, protrombin > 50%) a beteg egyόttmϋkφdιsi kιszsιge.


beόltethetυ shunt tνpusok: Denver vagy LeVeen 


Shunt mϋtιt vagy TIPS (B)


Eredmιnye kιtsιges. Elsυsorban portocavalis - vagy mesentericocavalis interpositios shunt jφn szσba.


Saphenoperitoenalis shunt


Kνsιrleti jellegϋnek tekinthetυ. Elsυsorban olyan esetekben javallt, ahol a peritoneovenosus shunt elzαrσdott.





c.	Hypersplenia (portαlis hypertensiohoz tαrsult forma) mϋtιti kezelιse:


Ritkαn alakul ki olyan sϊlyos formαja mely mϋtιtet javall. A lιp eltαvolνtαsa csak haematolσgiai szakorvosi javallat alapjαn. 


A lιp eltαvolνtαs mellett minden esetben a portαlis hypertensiot csφkkentυ shunt mϋtιt: splenorenalis shunt is elvιgzendυ.


A lιp eltαvolνtαsαt a megfelelυ haemophyllus influenzae vakcinαciσ elυzi meg.





IV. Rehabilitαciσ





V. Gondozαs





A portalis hypertensio valamennyi tαrgyalt szφvυdmιnyιnek ellαtαsa utαn a betegek rendszeres gondozαsra szorulnak. Fυbb szempontok:





1. Nyelυcsυvaricositas


A beteg ιlete vιgιig tartσ, 3-6 havonta tφrtιnυ endoszkσpos kontrollvizsgαlat a recidνv varicositas felfedιsιre. Szόksιg szerint (min. II. fokϊ varicositas) endoscopos kezelιs szόksιges. Ismιtlυdυ vιrzιsek esetιn vαlasztott idυben mϋtιt (devascularisatio ,vagy portosystemαs shunt) javasolt. A mαjmϋkφdιs progrediαlσ decompensatioja mαjtranszplantαciσ javallatαt jelenti.


A kezelt betegek szαmαra a tartσs nemspecifikus β-blokkolσ szedιse a varixvιrzιs megelυzιse cιljαbσl javasolt (A))





2. Ascites


Peritoneovenosus shunt beόltetιse utαn tartσs anticoagulatio (kumarin szαrmazιk) beαllνtαsαnak, a shunt αtjαrhatσsαgαnak ellenυrzιse, szόksιg szerint rekanalizαciσja. Lαz, septicus tόnetek fellιpιsekor a shunt sόrgυs eltαvolνtαsa. (A) Sebιszileg (is) kezelhetetlennι vαlσ ascites esetιn mαjαtόltetιs.





3. Splenectomia


Hepatolσgiai ιs haematolσgiai ellenυrzιs javasolt.
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VII. Mellιklet





1. αbra


Gastroesophagealis varixvιrzιs ellαtαsa





Varixruptura (tνpusos klinikai tόnetek)


�vιrzιses shock kezelιse





���Ballontamponad (6-8 σ), vasoaktνv gyσgyszer


�


���endoszkσpos kezelιs


�


vιrzιs megαll								ϊjravιrzιs


���									5 napon belόl


��									5 napon tϊl


�	kontroll endoszkσpia


��


�	varix van	varix nincs		vιrzιs megαll			vιrzιs


��


			emissio


�					3 hσnap					MΫTΙT


�			kontroll endoszkσpia


										devascularisatio


			GONDOZΑS						(decompr.shunt)


										





2.αbra 


Ellenυrzιs endoszkσpos kezelιs utαn





varixruptura


�


��endoszkσpos kezelιs


�


kontroll endoszkσpia


�


varix nincs


�


emissio


�


�kontroll endoszkσpia


�


����varix nincs							varix van


��	6 hσnap								3 hσnap





�kontroll endoszkσpia							kontroll endoszkσpia
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