Epeiit etresia

Dr. Tornyos Szabolcs
SZTE AOK Gyermekklinika Gyermeksebészeti Osztaly

Az epeiit atresia az epeelvezetd rendszer obstruktfv 4llapota, mely udjsziilottkori
sdrgasdgot okoz. Ez az elzdr6dds egy progressziv, obliterativ folyamat eredménye,
melynek kiterjedése véltozd, etiolégidja ismeretlen.

Incidencidja: 1 : 10 000 — 15 000. Lanycsecsem8kon némileg gyakoribb. Faji predilekcié
nem ismeretes.

Those who have enthusiasm have no controls.
Those who have controls have no enthusiasm

Az epeiit atresia ismertté vildsa 6ta a 1891  Thomson
gybgyitdsi  probdlkozdsokat ez a 1916  Holmes
szkepticizmus lengi 4t, miszerint aki 1928  Ladd
lelkesedik az nem uralja a korképet. 1959  Kasai, Suzuki
Aki uralja a képet az nem lelkesedik 1963  Starlz
Torténeti attekintés

Thomson irta le a kérképet 1891-ben.

1916-ban Holmes feldolgozta az addig lekozblt eseteket dtfogé munkdjdban, és
rendszerezte korrigdlhaté és nem korrigdlhaté tipusba. Ez megfelel az extra- és
intrahepatikus formédnak.

1928-ban Ladd végezte az elso sikeres korrekcios miitétet.

Bill, Brennon és Huseby az 1927 és 1970 kozott eltelt 40 éves id6szak alatt csak 52
sikeresen operdlt és lekozdlt esetet tudott az irodalombdl Gsszeszedni.

Az epeiit atresia tugynevezett nem korrigdlhat6 tipusdval sijtott betegek hossza,
reménytelen korszaka utin 1957-ben vezette be Kasai munkatdrsaival a majkapu —
enterostomiat.

Kasai eredményei alapjdn a portoenterostomia elterjedt, bar eleinte szkepticizmussal

fogadtdk az eljardst. Jelenleg az tgynevezett nem korrigdlhat6é tipusdi epeiit atresia
legelfogadottabb kezelési eljardsa.
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Starzl 1963-ban vezette be a mdjtransplanticiét, mely egy lehetdség azoknak a
betegeknek akiknél a hepato-portoenterostomia sikertelennek bizonyult.

A biliaris atresia kezelésében e két utébbi lehetdség — hepato-portoenterostomia és
méjtransplantatio alkalmazdsa ij korszak kezdete.

Tiinetek
Sirgasdg az epeiit atresia kardinalis jele, dltaldban az ijsziilottkori sdrgasdgot koveti, de
roviddel a sziiletés utdn is megjelenhet. Nem szokatlan a se. bilirubin szint fluktudciéja.

Agyagszeri széklet.

Legtibb esetben a meconium szine normélis.

A Japan Biliaris Atresia Register 1989-ben késziilt kimutatdsa szerint a betegek 60% - a
sdrga vagy vildgos sdrga székletet iirit sziiletése utdn egy ideig.

Sotétbarna vizelet.

Hepatomegalia — fokozatosan alakul ki, az epepangds — fibrosis elérehaladtdval tapintata
egyre indurdltabb. Id6vel splenomegalia is kialakul.

A sziiletés utdni néhdny hénapban a beteg novekedése, aktivitdsa normdlisnak tiinik,
késobb kifejlédik a malnutritio, anaemia, fejlédésben valé visszamaradottsdg a zsirban
oldédé vitaminok malabsorptioja miatt, majd kifejlédik a mdjcirrhosis. Kezelés nélkiil
mdjdecompensatio, oesophagus varix vérzés és/vagy infectio vezet a beteg haldldhoz. Az
atlagos kezelés nélkiili nilélés 19 hénap.

Diagnézis

Vérkémiai vizsgilatok: hyperbilirubinaemia — 20% folotti conjugdlt frakcié kéros. Ha
egy icterusos csecsemd acholids székletet iirit, sotét a vizelete és nagy, tométt tapintati a
mdja — a biliaris atresia alapos gyanija felmeriil. A szokvanyos mdjfunkciés prébak
egyediil nem diagnosztikusak. Se lipoproteinX hidnya kizdrja az epeuit atresiat.
Duodenum nedv vizsgdlata: nincs benne epe.

Tiinetek Diagnézis
Icterus Vérkémiai vizsg.
agyagszer(i széklet Duodenum nedv vizsg.
sotétbarna vizelet UH
hepatomegalia HIDA

ERCP

Laparoscopia

PTCG
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JAUNDICE
PERSISTS 2/52

ULTRASOUND ——————» Normal =y ROSE BENGAL EXCRETION (RBE)
OR HIDA SCAN (HS)

/ S—
Abnormal RBE: >10% RBE: <10%

/cr HS: Pos or HS:Neg
Cholangiography #————"Duct’ #——— Liver biopsy l

l ‘Non duct’ g Liver biopsy

Surgery for p t?
CHOLEDOCHAL CYST Won duct Duct’
STENOSIS Rx cholestyramine l
EXTRA-HEPATIC ATRESIA + folic acid 3/62
RUPTURE
STONE

8] 5
/ '\ Repeat RBE

Investigate RBE > 10% o~ or HS
& or HS:pos

ay AT DEFICIENCY ’ ,
POST HAEMOLYTIC 15572000 Thits
IDIOPATHIC RBE < 10%

PARENTERAL NUTRITION or HS:neg

STORAGE DISORDER (Table 11:1)
CHROMOSOMAL (Trisomy 13 or 18)
POLYCYSTIC DISEASE

CONGENITAL EXCRETION DEFECTS LIVER BIOPSY

TOACH: Toxoplasma, rubella, CMV and Herpes sarology
DUCT : Histology suggestive of biliary atresia

A kivizsgilas algoritmusinak lényegét az ultrahang vizsgilat, bengdl voris
kivilasztas vagy HIDA SCAN vizsgilat képezi az epeit atresia diagnézisinak
megillapitiasaban.

A majbiopsia epepangast, periportalis kereksejtes besziirédés képét mutatja.
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A koridbbi meg-
hatirozas  szerint
korrigilhaté és nem
korrigialhaté tipust
mutatja az abra.
Korrigilhaté ami-
kor extrahepaticus
epeutak egy része
megtalalhaté, a nem
korrigalhato az
extra- és intra-
hepaticus  epeutak
atresidja

ﬁ;tresie des Ihtra- und e-

Ductus hepatische Atresie
choledochus

Schema of
hepaticojejunostomy in
correctable type of BA.

Az extrahepaticus kor-
rigalhaté tipusi atresia
esetén alkalmazhaté he-
paticojejunostomia vaz-
latos dbrazolisa
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Biliary atresia

Modifications of the hepatic
portoenterostomy operation.
1) Complete diverted
external stoma (Sawaguchi);
(2) Witzel-type stoma (Suraga
II); (3) Mikulicz-type stoma
(Lilly and Altman); (4) double
Roux -en-Y method (Kasai);
(5) interposition of conduit
with intussuscepted-type val-
ve (Tanaka and Satomura);
(6) long Roux-en-Y with
intussuscepted-type (Nakajo);
(7) long Roux-en-Y with spur
valve (Zhang); (8) hepatic
portocholecystostomy  (Ka-
sai); and (9) ileocolic conduit

(Endo).

Az dgynevezett nem
korrigélhat6, tehat intra-
hepaticus epeiit atresia miitéti
megolddsa a hepato-
portoenterostomia, melynek kiilonb6zé vdltozatai ldtszanak az dbrin. A jelenleg
leggyakoribb miitéti eljérds a Kasai (4) és az (5) Tanaka és Satomora szerinti miitéti
megoldds. Mindketté miitéti megoldds lényege a Roux-Y kacs mdjkapuhoz valé varrdsa,
a Tanaka mddositds szerint a vékonybél kacsba visszadramldst akaddlyoz6 nyélkahdrtya
billentyt készitésével.

Hepatic  protojejunostomy
(step 1.) After the occlusion
of the extrahepatic bile duct
is confirmed, the gallbladder
is freed from the liver and
dissection is advenced along
with the cystic duct and the
common bile duct.

A mitéti feltdrdskor ha
taldlunk részben elzdrédott
ductus cysticust azt feltoltjiik:
tisztdizandé az  elzdr6dds
pontos helye
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Hepatic protoje-junostomy (step 5.) End
of the intestine is anastomosed around the
transected end of the fibrous cone.
Stitches must not be placed on the
transected surface of the fibrous cone.

Amennyiben nincs kiils6é nyitott epeiit, a
hepato-portojejuno-stomia  miitéti  meg-
olddsa sordn a Roux kacs proximilis vé-
gével tgy képziink anastomosist, hogy a
méjkapuban taldlhaté fibrosus lemezt eltdvo-
litva annak széléhez varrjuk a bélkacsot.

Szovédmények
Cholangitis 2-18 hé antibiotikum

szteroid
Vitaminhidny 6 h6-3 év A, D, E, K vitaminpétlds
Portdlis hypert6énia 1-2 év Szklerotherdpia

Art. lienalis embolizéici6
Mijelégtelenség <2év Mijtranszplantaci6

A vitaminpdtlds mellett fontos a specidlis tdpszer, példdul Generaid Plusz addsa

A miitét utdni eredmények:

A 10 éves tdlélés azon betegek esetében akik a miitét el6tt 60 napndl fiatalabbak voltak,
a 68 %, azon betegek esetében akik 70-90 napndl vagy még id6sebbek voltak a miitét
id6pontjdban a tilélés 39-33-15 %.

Az USA és Kanada Bilidris Atresia Regisztere szerint 1976-89-ig operilt 670 beteg 5 és
10 éves tilélése 48 és 30%.
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