Élődonoros májátültetés gyermekekben – tájékoztató füzet.

A májtranszplantáció – a korábbi tapasztalatokat összegyűjtve és figyelembe véve – világszerte rutin beavatkozásnak számít, végstádiumban lévő májbetegek gyógyítása céljából.

A műtét javallata ma már igen kiterjedt viszonylag kicsiny azon betegek száma, akik részére a beavatkozás nem végezhető el. Az eljárás alkalmas mind az akut, mind a krónikus esetek gyógyítására. Az eredmények igen jók, ma azt lehet állítani, hogy az első éves betegtúlélés májátültetést követően megközelíti a 90%-ot mind hazánkban, mind a világ egyéb országaiban. Az alapvető probléma az, hogy a májátültetéshez a máj biztosítása halottakból bizonytalan, az elérhető halottak száma (agyhalottak) korlátozott. Ennek megfelelően sehol a világon a várólistán lévő betegek igényet teljességgel kielégíteni nem lehet. Ennek megoldására a májátültetés technikáját továbbfejlesztették és ma már lehetővé vált a korábbi tapasztalatokat hasznosítva, hogy élő ember máj darabját (szegementumait) ültessék át. A megoldás világszerte terjed, eredményei kitűnőek, a műtéti kockázat viszonylag csekély, melyről további részleteket e kiadvány végén, az ún. „Felvilágosító füzet”-ben talál meg. 

Az élődonoros átültetés elsősorban kisgyermekek esetében választandó módszer, hiszen a műtétet tervezhetővé teszi, így a várakozási idő lerövidül, hiszen a hosszú várakozás rossz irányba befolyásolja a gyermekek testi-lelki fejlődését. A szükséges máj, melyet a donorból eltávolítunk, illetve átültetünk, a recipiens testsúlyára számolt 1% felett kell legyen. Sikeres átültetést követően mind a donor, mind a recipiens (gyermek) egészségesen kerül vissza a társadalomba, annak aktív részese lehet és dolgozhat tovább. 
Dr. Járay Jenő

    egyetemi tanár, igazgató

A szegment átültetés feltételei

1. Transzplantációs központ – nagy rutinnal rendelkező  májátültetéssel foglalkozó központ, ahol már legalább 100 átültetés történt. Az általában egyetemi keret között működő intézmény a társszakmákkal szoros kapcsolatban áll. 

2. Technikai – személyi háttér – a májtranszplantáció minimum feltételei mellett biztosítani kell a megfelelő atraumatikus technikát és intenzíves hátteret.

3. Érbank biztosítása elengedhetetlen a különböző cryo-prezervált erek biztosítására.

4. Modern diagnosztikai háttér – labordiagnosztika (coagulogram), radiológia (UH, CT, MRI, angio), szövettan.

5. Kordináció – koordinátorok, HT-ET szerződés akut esetekre, ET „teaching program”

6. Ambulancia – a kivizsgálás és utókezelés alapfeltétele

7. Protokoll (l.: melléklet) 

8. Kivizsgálási protokoll (l: melléklet) 

9. Etikai bizottság, ha a donor nem genetikai rokon

10. 10. Beteg és donor nyilatkozatok (l: melléklet) 

11. Várólista bizottság vélemény 

Élődonor kivizsgálás

Májtranszplantáció céljából

DONOR



 
RECIPIENS
NÉV





NÉV




Szül.dát.




Szül.dát.

Életkor





Életkor

Rokonsági fok




Diagnózis

Vércsoport




Vércsoport

Testsúly




Testsúly
Testmagasság




Testmagasság

BMI





BMI

Mellkaskörfogat:



Mellkaskörfogat:
Az alábbi adatok a DONOR kivizsgálásához szükségesek

Személyi szám:
   



TAJ szám

Lakhely  

Telefon

Májambulancia
Első konzultáció- Májteam

Belgyógyász- Dr. Gerlei Zsuzsa  (115-ös mellék)

Vélemény (sebész, hepatológus)








…………………………….

Dátum/aláírás

Kivizsgáló intézet tölti ki

Kérjük a protokollvizsgálatok elvégzését, és a nyomtatvány hiánytalan kitöltését. A szöveges leírásokban a vizsgálat eredményét összfoglalva néhány mondattal, szóval kérjük jelezni. 

Anamnesis

Anamnézisben szereplő betegségek:

Műtétek és balesetek (időpont):

Szív és érrendszeri betegségek:

Thrombo-embólia:

Légúti/tüdőbetegségek:

Gyomor/ bélrendszer betegségei:

Májbetegségek:

Nephrologiai/urologiai megbetegedés:

Endokrin betegségek:

Neuro-pszichiátriai betegség:

Fertőző betegségek:

Egyéb:

Transfusios anamnesis

Transfusio(k) időpontja(i) (év/hó/nap)

transfusio mennyisége
E ( összesen)


szövődmény: I / N





Terhességi anamesis

G:      

    
 P:       

   
  AB:

Gyógyszerek:







Gyógyszer/étel allergia


Részletes psychiátriai vélemény az alkalmasságról:










…………………………











dátum/aláírás
Virológia  

Dátum 
......…



HbsAg

..........



a-HBs:

……..
a-HCV:
..HCV PCR:........
a-HDV:
……..

a-HAV:
..........

Dátum

………
HIV:

........... 


a-HSV IgG:

........... 


a-VZV IgG:

……...


a-CMV IgG:
...........

a-EBV IgG:

...........


Szükség esetén ha HBSAg negatív, a-HBs  pozitív akkor 
a-HBc IgM:

 a-HBcIgG:

HBeAg:

aHBe:

HBV PCR:

A beteg a Hepatitis B profilaxist megkapta: (___/___/___ ) (___/___/___ ) (___/___/___ ) 

Bacteriologia, mycológiai, parazitológiai vizsgálatok (tenyésztések):

A tervezett Tx előtt max. 2 héttel
�orr

.........…(___/___/___ )


�garat

........….(___/___/___ )


�vizelet
......…...(___/___/___ )


 �széklet
....…….(___/___/___ )
+ protozoon és helminth vizsgálat

VDRL:

Parazitológiai szerológiai vizsgálatok:

Anti- Toxoplasma IgG: 





dátum:

Laboratóriumi vizsgálati eredmények
Dátum

......

T. vérkép: 
fvs:
......



hgb:
......



htk:
......



thr:
......

Qualit.vérkép:
st:
......



se:
......



mo:
......



eo:
......



ba:
......



ly:
......


se Na:
 

......


se K

 
......


se Ca


.....



se P


.....



se Mg


.....



vércukor:

.....



cholesterin:

.....



triglicerid:

.....



se vas:


.....


TVK:


.....



húgysav                 
.....

T.vizelet
fs:
......





vvs
.....




feh.
.....




g
.....





ac:
.....





bil
.....





ubg:
.....





ül:
......


Dátum


.....


SGOT:


.....


SGPT:


.....



ALP:


.....



GGT:


.....



LDH:


.....



se  bilirubin:

.....


di. bilirubin: 

.....



pseudoCHE:

.....


ammónia

.....



CN:


.....



kreatinin:

.....



prothrombin:

.....

INR:


.....

se összfehérje

.....



albumin

.....


vérzési idő:

.....


alvadási idő

.....



CEA


..... 

CA 19-9

….
AFP


.....


CRP


…..

Procalcitonin

…..
PSA


….. (45 év feletti férfiaknál v. urologiai javaslatra)
TSH:

fT3:

fT4:

	Alvadási faktorok
	%
	Labor idők
	Trombelastogram

	
	
	
	

	faktor II      (70-130)
	
	PTT  (25-47) sec 
	R

	faktor V                  (70-130)
	
	PT   (70-130) sec
	K

	faktor VII                 (70-130)
	
	INR  %  (
	MA

	faktor X                   (70-130)
	
	TT     (12-20)
	Alfa

	faktor VIII                (60-150)
	
	Fibrinogen (1,5-4,5) g/l 
	lysis 30

	vWF:RCoF              (60-150)
	
	Trombocyta (150-350) n/l
	lysis 60

	faktor IX                  (70-130)
	
	
	

	faktor XI                  (70-130)
	
	RZ   (18-22) sec
	Trombocita aggregatio

	faktor XII                 (70-130)
	
	D-dimere  (<0,5) microg/l
	spontan (0-30)  PRP

	faktor XIII                (70-130)
	
	AT III  (70-140) %
	ASS efktus

	
	
	PTT (lupus-AK) (<40) sec
	Coll 1 microg    %; Coll. 5 microg     %

	Alvadás gátlók
	
	
	Test auf HIT (typ II)

	
	
	Fibrinolysis
	

	Protein C (act)          (60-120)
	
	

	Protein C:Ag           (60-120)
	
	Plasminogen (70-120) %
	

	Protein S (act)        (70-130)
	
	alfa2-AP (70-125) %
	

	Protein S:Ag (szab) (70-130)
	
	t-PA:Ag (5-15) ng/ml
	

	Protein S:Ag (act)   (70-130)
	
	PAI-1act (<10) U/ml
	

	APC rezisztencia     (> 2,5)
	
	F1+2 (0,4-1,1) ng/ml
	

	AT III (anti Xa)         (70-140)
	
	TAT (<5) microg/ml
	

	AT III: Ag                (70-140)
	
	PAP (100-370) microg/ml
	

	C1 gátlók               (80-125)
	
	Elastase (<80) microg/ml
	

	alfa 1 - antitripszin   (1,4-3,2)
	
	
	


Képalkotó vizsgálatok

€ hasi ultrahang: ( ___/___/___ )

€ 2 ir mellkas rtg: ( ___/___/___ ) 





€  2 ir lumbalis gerinc rtg: ( ___/___/___ )


€  CTAngio-volumetria: ( ___/___/___ )

€  MR-cholangiografia: ( ___/___/___ )





Konziliumok, kiegészítő vizsgálatok

( kérjük a vizsgálat eredményének rövid, összefoglaló közlését: pl.: cardiologiai szempontból kontraindikáció nincs; vagy: negativ lelet; a dátum megjelölése önmagában nem elég )

� Kardiológiai konzílium: ( ___/___/___ )

EKG


Terheléses EKG



Kardiológiai UH (40 év felett)

ٱLégzésfunkciós vizsgálat:

� Egyéb konzilium/vizsgálat egyéni mérlegelés alapján:
………………………………………


………/………/………

kezelőorvos





dátum





……………………………………….

Kórház/Intézet/osztály

Élő májdonáció összefoglaló véleménye

Név:

Recipiens:

□ Gyerek (Kor:………..Súly:…………Magasság:…………)
□ Felnőtt  (Kor:………..Súly:…………Magasság:…………)

A donor rokonsági foka:

□ Szülő    □ Gyerek    □ Házastárs    □ Testvér   □ Testvér    □ Egyéb………..

Donor kivizsgálás összefoglalása:

□ igen    □ nem → □ kizárás a fázis 1-ben    □ fázis 2-ben    □ fázis 3-ban

Thrombosis/tüdőembolia rizikó faktorai



igen

nem

Anamnesisban thrombosis    
□

□
Családi anamnesisben thrombosis
□

□
Túlsúly > 15%

□

□

Aktuálisan szedett kontraceptívum
□

□
AT III hiány

□

□
Protein C hiány

□

□
Protein S hiány

□

□

APC rezistens

□

□

Lupus antikoaguláns
□

□

Az erek anatómiája:

Éranomália ?
                  □ nem           □  igen → milyen?......................................

Megfelelő májnagyság?       □ igen           □  nem

Tervezett donáció:

□ Segm.II/III:…………………...ml

□ Segm II/III/IV:………………..ml

□ Segm V/VI/VII/VIII:…………ml

Egyéb rizikó faktorok a donor részéről:

□ nem
□ igen → milyen?...................................................

Beleegyezés a májdonációba:

□ igen
□ nem → a visszavonás oka:


□ psychológiai faktor: milyen?..........................................................


□ szociális ok: milyen?.......................................................................


□ thrombosis/embolia rizikó


□ nem megfelelő májvolumen


□ erek anatomiája


□ zsímáj


□ a donor máj korábbi betegségei: milyen?…………………………………..


□ a donor betegségei: milyen?..........................................................................


□ egyéb okok: milyen?....................................................................................
„Split-máj” Protokol/Donor

Split dátum: 
ٱٱ.ٱٱ.ٱٱ

in-situ:
ٱ

ex-situ:
ٱ

[image: image1]
ٱٱٱٱ

Születési dátum: ٱٱٱٱ.ٱٱ.ٱٱ

Életkor: ٱٱ év/hónap

Halálok:

Donor kórház:

Vércsoport:
A
B
AB
O

neg.ٱ
pozٱ
Magasság:ٱٱٱcm

Testsúly: ٱٱ,ٱ
CMV státusz:
neg.ٱ
poz. ٱ
Kivétel:
máj: ٱ     

Műtéti bevágás: ٱٱ.ٱٱ
Split idő:
ٱٱ.ٱٱ –tól
ٱٱ.ٱٱ –ig
(Bal oldali split kivétel)

Hepatectomia (maradvány kivétele, jobb oldali split): ٱٱ.ٱٱ
Split team:

     split operatör:


         külső team: ٱ
Parenchima dissectio formái:
CUSA ٱ
harmonik scalp  ٱ
   konvencionális  ٱ 
Hb (op.előtt): ٱٱ.ٱ g/dl

becsült vérveszteség: ٱٱٱٱml

Transzfúzió:    EK΄s   ٱٱ

„cell saver”:   ٱٱ

Jobb split:



Parenchima dissectio


Bal split:





(Az operatőr tölti ki)
Segment: I   IV   V-VIII



    


Segment:  I   II  III  IV
Súly:
ٱٱٱٱ mg







Súly:
ٱٱٱٱ mg

Epecsatornák száma:  ٱ






Epecsatornákszáma:  ٱ
Recipiens központ:







Recipiens központ:

  Ductus choledochus: jobb ٱ  bal  ٱ
Recipiens neve:







Recipiens neve:
MÁJTRANSZPLANTÁCIÓ

RECIPIENS KIVIZSGÁLÁS

FÁZIS I.

(a kivizsgáló intézet végzi és tölti ki)

NÉV

Személyi szám: 




TAJ szám

Lakhely

DIAGNÓZIS

VÉRCSOPORT: 

Küldő osztály

Kezelőorvos, telefon: 

Kérjük a protokoll vizsgálatok elvégzését és a dokumentum hiánytalan kitöltését. A képalkotó/konzílium részben kérjük a lelet néhány szóval/mondattal történő összefoglalását (pl. negatív cardiológiai konzílium, térszűkítő elváltozás nem igazolódott, önmagában a vizsgálat dátumának megjelölése és a lelet satolása nem megfelelő).
Anamnesis 

(ahol választási lehetőség van, kérjük bekarikázni, adott esetben időpontot jelezni (részletezés), ha nincs néhány szóban leírni az egyéb részben)

Szív és érrendszeri betegségek

ISZB


AMI

Hypertonia

Ritmuszavar (                                    )

Cardiomyopathia


Pericarditis

TIA

Endocarditis

Vitium (                                                                                           ) 

egyéb

Légúti/tüdőtegségek

TBC pulm. 



Chr.bronchitis

Asthma

Pneumonia

Fibrosis



Cysticus fibrosis 


Egyéb

Gyomor/bélrendszer betegségei

Ulcus ventr./duod. (Helicobacter poz/neg) 


Colitis ulcerosa/M.Crohn

Pancreatitis 



Cholecystitis/cholelithiasis

Egyéb

Nephrológiai/urológiai megbetegedés

Endokrin betegségek: 

Diabetes mellitus: 

csökkent glukóztolerancia
NDDM

IDDM

egyéb: 

Műtét(ek), időpont

⁭
Koponya CT
⁭
Urológiai konzílium (45 év feletti férfiaknál, vagy panaszok esetén) 

⁭
Egyéb konzílium/vizsgálat egyéni mérlegelés alapján
Fentiek alapján kérem a beteg májtranszplantációs várólistára helyezésének elbírálását 

Kezelőorvos: ………………………………………. 
 Dátum: ………………………………..

Kórház/Intézet/Osztály: ……………………………………………………………………………

HEPATOLÓGIAI ANAMNESIS

(kezdete, észlelés körülményei, kórlefolyás, dg., vizsgálatok, kezelés, egyéb)
……………………………………………………………………………………………………………

……………………………………………………………………………………………………………

……………………………………………………………………………………………………………

……………………………………………………………………………………………………………

……………………………………………………………………………………………………………

Varixvérzés (hány alkalommal, mikor, kezelése): 

Ascites (punctio 
alkalommal) 

Sp.bact.peritonitis (

alkalommal) 

Encephalopathia (mértéke

)
Splenomegalia

Transfucios anamnesis

Transfucio(k) időpontja(i) év, hó, nap: 

transfusio mennyisége E (összesen) 

szövődmény: I / N 



Hepatitis szűrés történt-e akkor? I/N







eredménye: 

Terhességi anamnesis:



G: 



P: 



AB:

Gyógyszer/étel allergia 

Virológia

Dátum:
………………….

PCR-titer 


Dátum: ………………..

HbsAg


……………….




HIV, I-II: ……………..

a-HBS


……………….




HSV: IgM
Igb

a-HCV: IgG

PCR liter 




VZV: IgM
IgG

a-HDV








CMV: IgG: 


a-HAV: IgG







EBV: IgG
IgM

A beteg a Hepatitis B profilaxist megkapta: (___/___/___)(___/___/___)(___/___/___) 

Bakteriológia 

⁭ orr

…………..(___/___/___) …………… (___/___/___) ……………. (___/___/___)

⁭ garat

…………..(___/___/___) …………… (___/___/___) ……………. (___/___/___)

⁭köpet

…………..(___/___/___) …………… (___/___/___) ……………. (___/___/___)

⁭ vizelet 
…………..(___/___/___) …………… (___/___/___) ……………. (___/___/___)

⁭széklet
…………..(___/___/___) …………… (___/___/___) ……………. (___/___/___)

⁭vagina
…………..(___/___/___) …………… (___/___/___) ……………. (___/___/___)

⁭ascites
…………..(___/___/___) …………… (___/___/___) ……………. (___/___/___)

Labor

Dátum: 
…………..



Dátum: 
…………….

T. vérkép: 
fvs: 




ELFO: alb.: 



hgb: 





α1



htk: 





α2



thr: 





ß

Qualit.vérkép: 
st: 





γ



se: 



mo:




SGOT:



co:




SGPT:



ba:




ALP:



ly




GGT:

se Na: 






se bilirubin:

se K






di. bilirubin:

se Ca






pseudoCHE:

se Mg






ammonia:

vércukor





CN:

cholesterin: 





kreatinin:

triglicerid:





prothrombin:

se vas:






INR:

TVK






se összfehérje:

húgysav





albumin

T.vizelet 


fs.: 


vérzési idő: 





vvs: 


alvadási idő: 





fch:


CEA





g: 


AFP





ac: 


CRP





bil: 


Procalcitonin





UBG: 


psa


(45 év feletti 





ül:




férfiaknál urológiai javaslatra)

Endogen creatinin clearence
U creat x U ml = 

ml/min





Se.creat x 1440

24 órás gyűjtött vizelet NA 


= 

(norm.tartomány

)

Parazitológia

Toxoplazma: 


Egyéb

(az autoimmun paraméterek a megfelelő etiológiai, ill. pozitív lelet esetén) 

TSH






Anti.cardiolipin AT

VDRL






Hidegagglutinin

immunELFO: 
IgA 




LE-sejt



IgM




RF (Waaler-Rose)



IgG




Cryoblobulin 

ANA 






Egyéb vizsgálati paraméter 

AMA 

Képalkotók, gastroscopia 

⁭mellkasi CT: (daganatos megbetegedésnél, mucoviscidosisban, fejlődési rendellenesség esetén, ill. egyéni indikációval) (___/___/___)

⁭hasi ultrahang: (___/___/___)

⁭hasi CT: (___/___/___)

⁭2 ir mellkas rtg.: (___/___/___)

⁭2 ir lumbalis gerinc rtg: (___/___/___)

⁭gastroscopia: (___/___/___)

varicositas grade. 

sclerotisation I/N



utoljára mikor (___/___/___)

Májtranszplantáció
Recipiens kivizsgálás

Fázis I.

Infectológiai kivizsgálás:

Virológiai vizsgálatok:

Dátum:

HBsAg………., a-HBs………, a-HBcIgG………….
HIV………………
a-HCV……….        





a-HSV IgG………

a-HDV……….





a-VZV IgG………

a-HAV……….





a-CMV IgG……...









a-EBV IgG………

Szükség esetén:

a-HBcIgM..........
HBeAg………..,  a-HBe………

HBV PCR……….

HCV PCR……….

A beteg a HBV ellenes oltást megkapta: 

1. oltás:(…./…./….), 2. oltás:(…./…./….), 3.oltás:(…./…./….)

A beteg a …………….. ellenes oltást megkapta: 

HBV cirrhosis esetén:

A beteg mióta kapja a Lamivudin kezelést?..……………

HBV PCR vizsgálat negativitása bekövetkezett-e?…..……..

Ha a beteg HBV PCR negatívvá vált, mióta negatív?.............

Bakteriológiai vizsgálatok:
orr

……..(…./…./….), ……..(…./…./….), …….(…./…./….)
garat               ……..(…./…./….), ……..(…./…./….), …….(…./…./….)
vizelet

……..(…./…./….), ……..(…./…./….), …….(…./…./….)
széklet

……..(…./…./….), ……..(…./…./….), …….(…./…./….)
vagina

……..(…./…./….), ……..(…./…./….), …….(…./…./….)
ascites

……..(…./…./….), ……..(…./…./….), …….(…./…./….)
A beteg a Streptococcus pneumonae ellenes oltást megkapta:  (…./…./….)
Konzíliumok, kiegészítő vizsgálatok

(Kérjük a vizsgálat eredményének rövid, összefoglaló közlését: pl: cardiológiai szempontból kontraindikáció nincs, vagy: negatív lelet, a dátum megjelölése önmagában nem elég)

⁭ Kardiológiai konzílium: ( ___/___/___)


EKG


Echokardiográfia 

⁭ Fül-orr-gégészeti konzílium: ( ___/___/___)

⁭ Fogászati/szájsebészeti konzílium: ( ___/___/___)

⁭ Szemészeti konzílium: ( ___/___/___)

⁭ Nőgyógyászati konzílium: ( ___/___/___)

⁭ Neurológiai konzílium: ( ___/___/___)

⁭ Addiktológiai/alkohológiai, ill. pszichiátriai konzílium: ( ___/___/___)

(alkoholos eredetű májbetegség esetén 1 év orvosilag igazolt absztinencia kötelező, valamennyi esetben a recipiens jelölt pszichés alkalmassága, kooperációkészsége, betegségtudata vizsgálandó) 

⁭ Colonoscopia (Weber pozitivitás, májtumor, colitis ulcerosa, M. Crohn, PSC, PBC esetén) 

biopszia esetén a hisztológia eredménye 

⁭ ERCP (PSC, PBC colitis ulcerosa, M. Crohn esetén), illetve kefebiopszia/cytológia, vagy májkapu biopszia 

⁭ Májbiopszia

⁭ Csontizotóp (hepatocell.cc., semimalignus/endocrin tu. gyanúja esetén) 

MÁJTRANSZPLANTÁCIÓ

Recipiens

FÁZIS II

(Transzplantációs Klinika végzi)
NÉV: …………………………………………………………………………………………………….

Személyi szám: ……………………………………
 TAJ szám: ……………………………………..

Képalkotók

1. hasi Doppler-UH (___/___/___)
Potaflow 

jó 
gyenge

részletes thrombosis

teljes thrombosis

Áramlás iránya
hepatopetalis

hepatofugalis

egyéb  
2. CT angiographia (___/___/___/)
A máj artériás vérellátása
szokásos I.típus

variációs II. típus 

III 
IV
V
VI
VII
VIII
IX
X

Gracialis erek 



Stenosis



Steel

Egyéb

3. Angiographia/indirekt portographia: (___/___/___)

(egyéni megbeszélés alapján)
Konzíliumok
⁭ sebész konzílium (___/___/___) A beteg májtranszplantációs várólistára helyezése
Sürgősséggel javasolt 

Javasolt 

Nem javasolt











Dr. …………………

⁭ anaesthesiológiai konzílium: (___/___/___) A beteg májtranszplantációs várólistára helyezése anaesthesiológiai szempontból nem kontraindikált

kiegészítő vizsgálatok: 

NEM IGÉNYEL 

IGÉNYEL 

speciális előkészítést: 

NEM IGÉNYEL 

IGÉNYEL










Dr. ………………….
Szerológia/vérbiztosítás
Irregularis antitest: (___/___/___)

VAN

NINCS

Thrombocyta ellenes At: (___/___/___)
VAN

NINCS

HLA ellenes AT: (___/___/___)

VAN

NINCS

Coombs: (___/___/___)

HLA





OVK-ban a vérpool készen áll: 
IGEN

megjegyzés: 










……………………….

kitöltötte

CTA variációk: 
I. szokásos, 
II. A bal májlebeny art.vérellátása atypusos

III. A jobb lebeny art. vérellátása atípusos
IV. Mindkét lebeny art. vérellátása atípusos, 
V. A bal lebeny art. vérellátása járulékos, 
VI. A jobb lebeny art. vérellátása járulékos,


VII. Mindkét lebeny art. vérellátása járulékos, 
VIII. A bal lebeny atípusos, a jobb lebeny járulékos art. vérellátású, vagy fordítva, 


IX. A máj vérellátása az arteria mesenterica superiorból ered, 
X. A máj vérellátása az art. gastrica sinistrából ered 

NYILATKOZAT A BETEG VÁRÓLISTÁRA KERÜLÉSÉHEZ

NÉV 





Listára helyezve: 

Személyi szám: 



TAJ szám:

Lakhely: 
A Transzplantációs Bizottság a beteget és orvosi dokumentumait megvizsgálta. Ennek alapján májtranszplantációs várólistára helyezését javasolja.

(Kérjük, hogy az aláírás ne csak a szignatúrát, hanem az aláíró és az intézmény nevét is tartalmazza). 

1. ………………………………
…………………………………….
………………………………………

(Név nyomtatott betűkkel) 
Aláírás 




(Intézmény)

Dátum: ___/___/___

2. ………………………………
…………………………………….
………………………………………

(Név nyomtatott betűkkel) 
Aláírás 




(Intézmény)

Dátum: ___/___/___

3. ………………………………
…………………………………….
………………………………………

(Név nyomtatott betűkkel) 
Aláírás 




(Intézmény)

Dátum: ___/___/___

A listára helyezés során a Betegjogi képviselő/általa megbízott személy jelen volt, észrevételt nem tett.

………………………………………..

Betegjogi képviselő/megbízott aláírása

Dátum: ___/___/___

MÁJTRANSZPLANTÁCIÓ

„Zöld fény”
NÉV







Listára helyezve:
Személyi szám: 





TAJ: 

Lakhely 

Diagnózis: 




Vércsoport:



CMV: 



Telefonszám(ok) 

Kezelőorvos és telefonszáma: 



Várható beérkezési idő: 











        perc

Testsúly:                 (kg) 
Tesmagasság:           (cm)         Mellkaskörfogat:        (cm)

Listára helyezéskor: CHILD 

A

B

C

Máj mérete: 

  nagyon kicsi / kicsi / normál / megnagyobbodott / extérm nagy

Varixvérzés volt-e



IGEN 



NEM

Encephalopathia volt-e


IGEN



NEM

Portalis keringés 



INTACT


PROBLÉMÁS

Arteriás vérellátás 



SZOKÁSOS


VARIÁCIÓS

Art. nyomásmérés (tervezetten) 

IGEN



NEM

Art. conduit (tervezetten) 


IGEN



NEM

Vérpool




RENDBEN


PROBLÉMÁS

Várható vérveszteség: 



kicsi / közepes / nagy

CellSaver (tervezetten) 


IGEN



NEM

Veno-venosus bypass


IGEN



NEM

Tartalék recipiens behívandó?

IGEN



NEM

Immunszuppresszió


STANDARD

EGYÉB, ha igen:

Várható problémák a transzplantáció 
alatt / után 

1. Art. linealis aenurysma 


igen / nem

2. Vena coronaria ventriculi 

igen / nem

…………………..

       kitöltötte
Semmelweis Egyetem

Transzplantációs és Sebészeti Klinika

DONOR NYILATKOZAT
Felvilágosítás és beleegyező nyilatkozat
élődonoros májátültetéshez
A. Felvilágosító beszélgetés

Engem,…………………………………………………..egy személyes beszélgetés során felvilágosítottak egy májlebeny, vagy májdarab eltávolításáról , 

melyet……………………………………….rokonsági fokú hozzátartozómnak,……………………………………(név) élő-donor máj-átültetés céljából adományozok. A májátültetés indokát a beteg………………….. diagnózisa képezi, a transzplantációt ………………………indokolja.

Megértettem, hogy az eljárás során az egészséges májam egy részét eltávolítják és egy másik emberbe transzplantálják. Az egész operáció alatt a májadományozó biztonságát helyezik előtérbe. A májdarab mérete először az operáció alatt fog eldőlni. Az eltávolítandó májrészlet nagyságát az szabja meg, hogy az adományozó májfunkcióját nagyobb terhelés ne érje. Mivel a máj nagy regenerációs- és növekedési képességgel rendelkezik, ezért a megmaradt máj nagyon hamar újranő. Néhány hét múlva visszanyeri eredeti nagyságát. 

A transzplantáció sikerességének százalékos aránya…………%.

Felvilágosítottak a transzplantációra szoruló beteg kezelési lehetőségeiről,  amelyek:

Ezennel belegyezek abba, hogy az orvosok az operáció alatt felfedezett váratlan helyzet alapján  a tervezett eljárást a fennálló helyzettől függően megváltoztassák, azaz az adott esetben a beavatkozás idejét meghosszabbítsák, vagy befejezzék.

Felvilágosítottak arról, hogy a műtét közben vagy utána többfajta  szövődmény, komplikáció is felléphet:

vérzések, fertőzések, epecsorgás, elhalások, tályog, sebgyógyulási zavarok, összenövések és azt követő bélpasszázs zavarok , hasfali sérv, érelzáródás( mélyvénás trombózis, tüdőembólia, májerek trombózisa), epeút gyulladás, ér és idegsérülés, szomszédos szervek sérülése, valamint ezeknek a következményei, májműködészavar, raktározási zavarok,  motoros-és érzészavarok a bőrön.

A szövődmények miatt szükség lehet azonnali újabb operációra. Ezenkívül felléphetnek -szerencsére nagyon ritkán- egyéb szövődmények, mint pl. májelégtelenség, tüdőembólia, vagy az operáció alatt kialakult, az adományozónál addig nem tapasztalt, a beavatkozás alatt létrejött szövődmény, ami az orvosok azonnali beavatkozását teszik szükségessé. A szövődmények kialakulása az adományozó intenzív osztályos és kórházi tartózkodását meghosszabbíthatja, és az adományozó további életét és életminőségét hosszútávon teherbíró képessége csökkenésével negatív irányba befolyásolhatja. Legrosszabb esetben halálhoz is vezethet. 

A műtét helyén keletkező váladék felgyülemlés elkerülése végett elvezető csöveket helyeznek a hasfalba a seb zárása előtt, melyet néhány nap múlva kihúznak.

Egyéb kockázati tényezők:
Megjegyzések

Arról is felvilágosítottak, hogy abban az esetben, ha a beültetett májrészlet nem működne, akkor a májbetegen (recipiens) rövid időn belül egy újabb traszplantációt kell elvégezni.  Ilyenkor fennáll annak a lehetősége is, hogy megfelelő időben nem áll rendelkezésre egy újabb máj. Tudatában vagyok annak, hogy a recipiens számára  a transzplantáció nem kis veszéllyel jár, akár halálhoz is vezethet.  

Az operáció alatt, vagy utána ritkán előfordulhat, hogy  vér és/vagy vérkészítmény használata szükségessé válik. Az ezzel járó kockázatokról (AIDS, hepatitis, allergiás reakció stb.) felvilágosítottak. Arról a lehetőségről is tájékoztattak, hogy az operáció  előtt gyűjtött saját vér transzfúziójával elkerülhetők az előbb említett kockázatok. A műtét után átmenetileg az intenzív osztályon fognak kezelni.

Beleegyezem, hogy a rólam készült fényképek, amik az operáció alatt, vagy után készültek tudományos, vagy oktatási célokra felhasználják. Biztosítják számomra a készült felvételek és laboratóriumi leletek anonimitását. Beleegyezem abba is, hogy  az adataimat központi statisztikai adatbázisba megküldjék. Beleegyezem, hogy  szabályos időközökben, az utánkövetéses vizsgálatokon résztveszek, melyeken egészségi állapotomat felmérik, különös tekintettel a májműködésemre, amit vér- és radiológiai vizsgálattal ellenőriznek. Informáltak arról is, hogy én, mint szervadományozó a  törvénykönyv alapján biztosított, ellátásara mint magyar állampolgárnak,  ingyenes.   

Lehetőségem volt kérdéseket feltenni és azokra kielégítő válaszokat kaptam. 

Felvilágosítottak arról, hogy bármikor további felvilágosítást kaphatok a recipiens betegségéről és annak kezeléséről.

További megjegyzések:

B. Beleegyezési nyilatkozat

Egy személyes megbeszélés során az orvos a beavatkozás céljáról és lefolyásáról, valamint indokáról, céljáról és kockázatairól felvilágosított. Lehetőségem volt kérdéseket feltenni, amikre kielégítő válaszokat kaptam. A tervezett beavatkozással kapcsolatos felvilágosítás és az ehhez kötődő kockázatok megismerése után elegendő gondolkodási időm volt, s most kinyilvánítom beleegyezésemet, beleértve a beavatkozás kiterjesztését és az esetleg szükséges segédintézkedéseket. Az orvos megbeszélte velem a beavatkozás szükségességét és a velejáró kockázatot.

A választásom a májrészlet adományozásáról önkéntes volt és anyagi- és társadalmi érdekeltségektől mentes. Semmilyen biztosítékot nem kaptam a lehetséges eredményről. Felhívták a figyelmemet arra, hogy a beleegyezésemet bármikor visszavonhatom. Belegyezem, hogy az orvosok által ajánlott utókezelésben résztvegyek, amely klinika Sebészeti Osztályán történik

Beleegyezési nyilatkozat másolatát megkaptam.

Ezennel elismerem, hogy a megbeszélt felvilágosítás alapján beleegyezek abba , hogy májamnak egy részé (…………………szegm) élődonoros májtranszplantáció céljára felhasználják májbeteg……………………-nak.. 

Megjegyzés:

Budapest,
…………………………           ……………………          …………………………
adományozó neve               házastárs neve                 független orvos neve és beosztása

………………………….




Máj-team

Semmelweis Egyetem 
Transzplantációs és Sebészeti Klinika

RECIPIENS NYILATKOZAT

Felvilágosítás és beleegyező nyilatkozat
élődonoros májátültetéshez
A. Felvilágosító beszélgetés

Engem,…………………………………………………..egy személyes beszélgetés során felvilágosítottak/ mint törvénye képviselőt ………………………………által 

egy élődonoros májátültetés elvégzéséről, ahol az adományozó neve……………………. 

……………………………………….rokonsági fokú hozzátartozó élő-donor májátültetés céljából adományoz ……………………… diagnózom/recipiens diagnózisa ………………………alapján. A transzplantáció………………………………..miatt szükséges.

Azért, hogy egy agyhalottból származó májtranszplantáció elvégzéséhez előreláthatólag hosszú várakozási időt elkerüljük élődonoros májtranszplantációt tervezünk végrehajtani.

A transzplantáció során egy élő adományozó egészséges májrészletét ültetik be a recipiensbe. Az epeelfolyást a donor és a recipiens epevezeték egyesítésével, vagy a donor epevezetékének a recipiens vékonybélkacsába vezetésével biztosítják. A beültetett májrészlet a máj jő felépülési és növekedési képessége miatt a recipiens szükségleteinek megfelelően fog alkalmazkodni. Az élődonoros májtranszplantáció előnyét a rövid tartósítási idő, a műtét tervezhető időpontja valamint a jó minőségű szerv biztosítja. Egy hosszabb várakozási időből adódó hátrányok jóval túllépik a májtranszplantáció kockázatát, mint pl. átmeneti gyengült májkapacitás (Small-for-Size), vérzések, a rezekciós felületből eredő epecsorgás. 

A transzplantáció sikerességének százalékos aránya…………%.

Felvilágosítottak a  következőkről is:

Ezennel belegyezek abba, hogy az orvosok az operáció alatt felfedezett váratlan helyzet alapján  a tervezett eljárást a fennálló helyzettől függően megváltoztassák, azaz az adott esetben a beavatkozás idejét meghosszabbítsák, vagy befejezzék.

Felvilágosítottak arról, hogy a műtét közben vagy utána többfajta  szövődmény, komplikáció is felléphet:

vérzések, fertőzések, légembólia, tüdőembólia, epecsorgás, májszövet elhalások, tályog, sebgyógyulási zavarok, összenövések és azt követő bélpasszázs zavarok , hasfali sérv, érelzáródás( mélyvénás trombózis, tüdőembólia, májerek trombózisa), epeút gyulladás, ér és idegsérülés, szomszédos szervek sérülése, kilökődési reakció, opportunista fertőzések részleges és maradandó májműködés zavarok, egészen a májelégtelenségig valamint egy újabb szükséges májtranszplantációig. 

A szövődmények miatt szükség lehet azonnali újabb operációra. Ezenkívül felléphetnek -szerencsére nagyon ritkán- egyéb szövődmények is. A műtét helyén keletkező váladék felgyülemlés elkerülése végett elvezető csöveket helyeznek a hasba a seb zárása előtt, melyet néhány nap múlva kihúznak.

Egyébb kockázati tényezők:
Megjegyzések

Arról is felvilágosítottak, hogy abban az esetben, ha a beültetett májrészlet nem működne, akkor rövid időn belül egy újabb traszplantáció válhat szükségessé számomra.  Ilyenkor fennáll annak a lehetősége is, hogy megfelelő időben nem áll rendelkezésre egy újabb máj. 

Tudatában vagyok annak, hogy a transzplantáció nem kis veszéllyel jár, akár halálomhoz is vezethet.

Felvilágosítottak a szervátültetés kockázatairól, kijelentem, hogy semmilyen anyagi, vagy egyéb befolyást nem gyakoroltam a szervadományozóra.

A transzplantáció után átmenetileg az intenzív osztályon fognak kezelni. 

Az operáció alatt, vagy utána  vér és vérkészítmény használata szükséges. Az ezzel járó kockázatokról (AIDS, hepatitis, allergiás reakció stb.) felvilágosítottak. Arról is tájékoztattak, hogy előzetes vizsgálatok ellenére is az adományozó átadhat betegségeket. A transzplantáció után egy életen át tartó kezelés szükséges ahhoz, hogy megakadályozzák a szervkilökődést, gyakran különböző gyógyszerek kombinációja, keveréke szükséges,  amelyeknek mellékhatásai felléphetnek, úgymint gyakori vesekárosodás(akár 25%) vagy malignus lymphoma kialakulás(< 5%). A gyógyszerelés először intravénás, majd később orálisan(szájon) át történik.

Szervtranszplantáció előtt, alatt és után vér- és epevizsgálattal mérik fel a szervműködésemet . Ezen kívül májbiopszia elvégzése szükséges a transzplantátum szövettani vizsgálatához. Beleegyezem, hogy vért, epét és szövettani mintáimat tudományos kutatásokon felhasználják, melyek közvetlen célja, hogy  a transzplantációk a jövőbeni biztonságosabbak legyenek. Beleegyezem, hogy a velem kapcsolatos mintákat mélyhűtve tárolják.

Beleegyezem, hogy a rólam készült fényképek, amik az operáció alatt, vagy után készültek tudományos, vagy oktatási célokra felhasználják. Biztosítják számomra a készült felvételek és laboratóriumi leletek anonimitását. Beleegyezem abba is, hogy  adataimat statisztikai központnak is megküldjék. 

Lehetőségem volt kérdéseket feltenni és azokra kielégítő válaszokat kaptam. 

Felvilágosítottak arról, hogy bármikor további felvilágosítást kaphatok a betegségemről és annak kezeléséről.

További megjegyzések:

B. Beleegyezési nyilatkozat

A betegségemről, a tervezett beavatkozásról és az ezzel járó kockázatokról felvilágosítottak, és ezt követően kinyilvánítom beleegyezésemet, beleértve a beavatkozás kiterjesztését és az esetleg szükséges segédintézkedéseket. Megértettem a beavatkozás szükségességét és az ezzel kapcsolatos kockázatokat, valamint lehetőségem volt, hogy kérdéséket tegyek fel, amikre érthető válaszokat kaptam. 

Belegyezem, hogy az orvosok által ajánlott utókezelésben résztvegyek, amely a klinika Sebészeti Osztáylán történik.  

Beleegyezési nyilatkozat másolatát megkaptam.
Ezennel elismerem, hogy az előzetes felvilágosítás alapján egy élődonortól származó májrészlet transzplantációjába beleegyezem.

Budapest
…………………………                     …………………………
recipiens neve                                
független orvos neve és beosztása
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Előszó

Kedves Szülők és Paciensek,

azért írtuk meg ezt a tájékoztató füzetet, hogy információkat adjunk önöknek a gyermekkori és fiatalkori májátültetésről. Önök otthon elolvashatják az egyes pontokat, de a brosúra természetesen nem helyettesíti a személyes megbeszélést.


Gyermekük májmegbetegedése már a transzplantáció (átültetés) előtt befolyásolja az önök életét és ez a füzet legyen segítségükre a félelmek és a gondok csökkentésében a májátültetést illetően.


Kérjük önöket, hogy gyermekük megbetegedésével és a szükséges májátültetéssel intenzíven foglalkozzanak és kérjük, hogy amikor akarják kérdéseiket személyes megbeszélés keretében tegyék fel.


Számunkra nagyon fontos a szülőkkel való jó együttműködés a májátültetés előtt, alatt és után mert ennek különösen nagy jelentősége van a májátültetés sikerében. Lehetőség szerint tudjanak meg minél többet gyermekük betegségéről, a májátültetésről, a labor eredményekről és a magatartási szabályokról.

Vegyék figyelembe, hogy ennek a brosúrának nem mindegyik útmutatása általános érvényű, egyedi eltérések lehetségesek, éppenúgy mint eltérő eljárási módszerek is.


Mi kívánunk önöknek mint szülőknek és gyermeküknek sikeres és eredményes transzplantációt és mi ennek érdekében minden ami lehetséges meg fogunk tenni.

1. A máj fukciói

A has jobb felső részén elhelyezkedő máj az emberi test központi anyagcsere szerve. A táplálékból a fehérjék, cukrok (glukóz) és zsírok (lipidek) szívódnak fel a belekben. Felszívódás után a máj ezeket lebontja, átalakítja illetve tárolja (cukor). Ezt a máj legkisebb egysége a májsejt (hepatocita) végzi

A máj az emberi test központi anyagcsere szerve.

A májbam képződik az epe, amely a májon belüli kis epejáratokban majd a nagy epeutakban (ductus choledochus) elhagyja a májat. Az epe a patkóbélbe ürül. Az epében lévő epesavak a zsírok felszívódása szempontjából fontosak. Az epe segítségével anyagcseretermékek és méreganyagok választódnak ki a bélbe.

A vörös vértestek lebontási termékeként egy sárga vérfestékanyag az u.n. „bilirubin” keletkezik amely a májon és az epe útján a bélbe kiválasztódik. Az epében lévő bilirubin sötétbarna színt ad a székletnek. A világos széklet gyermekeknél mindig azt mutatja, hogy ez a festékanyag – pl. az epeürülés valamilyen zavara miatt - nem jut elegendő mennyiségben a bélbe.

A máj az energiát adó anyagok feldolgozása és az anyagcseretermékek méregtelenítése mellett a test nélkülözhetetlen saját fehérjéinek szintézisét is végzi. A fehérjék között  mindenekelőtt meg kell említeni a szállító és kötő proteint az albumint valamint az alvadási faktorokat, de ezenkívül az izomzatépítő proteineket is. Ezenkívül a máj részt vesz különböző hormonális folyamatok vezérlésében és az immunológiai funkciók szabályozásában is.

A normális májműködés sok más szerv normális működéséhez is fontos (pl. agy, csontok, vese, gyomor-bél huzam) és elengedhetetlen feltétele a fejlődésnek és gyarapodásnak.

Ellentétben a vesével (dialízis), ezek a funkciók jelenleg még nem helyettesíthetők, ezért egy növekvő, előrehaladó májmegbetegedés a gyermek életveszélyes megbetegedését okozhatja, ezen fontos funkciók kiesése miatt.

2. A máj betegségei gyermekkorban

2.1 Epeút atresia

Epeut atresiánál a korai csecsemőkorban rendszerint a májon kívüli nagy epejáratok (extra hepatikus epejárat atresia) záródnak el (ill. nem épülnek ki megfelelően), aminek oka máig ismeretlen.

A májban termelt epe nem tud megfelelő módon a bélbe jutni.
Az epe pangása által okozott májkárosodás gyorsan visszafordíthatatlan májcirrozishoz (zsugor) vezet. Egyes esetekben műtétileg készített „epevezeték” az epe áramlását fenntarthatja a májtól a bélig. A vezeték ebben az esetben a májhoz varrt vékonybél kacs. A műtétet Kasai műtétnek hívják.

Epeut atresiánál az epe pangás fokozódó sárgasághoz vezet, mely a csecsemőknél kifejezett viszketést is okozhat. Az epeut atresia több mint 50%-ban oka a gyermekkori májátültetésnek. A Kasai operáció nélkül egyetlen gyermek sem éli túl a 2 éves kort. Sikeres Kasai műtét után a gyermek egy részének esélye van arra, hogy 6 évnél idősebb kort érjen el. 

2.2 Az epefolyás örökölt zavarai

Gyakran fordul elő az u.n. Byler-kór vagy új elnevezés szerint Progresszív Familiaris Intrahepatikus Cholestasise (PFIC 1-3 típus). 
Ezekben a kórképekben, ellentétben az epeut atresiával, az epepangás oka és a későbbi májcirrózis oka is magában a májban van. Az ú.n. transporter-proteinek (szállító fehérjék) - melyek az epesav cserét végzik a májsejtek és az epecsatornácska között – sérülnek, vagy hibásak.

Csak bizonyos betegeknél lehetséges a betegség lefolyását külső epeelvezetéssel (részleges epeelvezetés „parciális epediversio” ) kedvezően befolyásolni, a többi gyermeknél előbb vagy utóbb a májátültetés szükségessé válik. „Parciális epediversio” nélkül egy gyermek sem éli túl a 18 éves kort.

2.3 Alagille- szindróma

Az Alagille-szindrómánál öröklődő betegségről (autosomalis domináns) van szó, amelynél  a hibás differenciálódásban döntő szerepet játszó fehérje a szervezet különböző részeit – és nemcsak a májat – érinti.

Az érintett betegek arca jellegzetes, pl. széles homlok, mély és egymástól távolálló szemek és gyakran alacsonynövésűek is. Ezen túlmenően  további rendellenességek vannak a szívben (periférikus „Pulmonalstenose” vagy választófal hiba)  a csigolyatesteknél (u.n. lepkecsigolya a röntgenképen), a szemben (Embryotoxon posterior) vagy a kisebb vagy a nagyobb véredényekben.

Az érintett gyermekek gyakran a cholestasis miatt kialakuló viszketési inger mellett még igen magas koleszterinszint értékekkel is rendelkeznek,  

ami egyrészt a viszketési inger növekedésében, másrészt a koleszterin bőrben történő  lerakódásához vezethet.

Az Alagille szindróma tünetei rendkívül változó súlyosságúak és a kevés beteg esetében okoz súlyos májbetegséget ami azután májátültetést tesz szükségessé.

2.4 Fertőző hepatitis

Ritkán, az anyaméhben bekövetkező fertőzés hepatitist (májgyulladás) okoz az újszülöttnél. Egyes gyermekeknél az élet első heteiben olyan mértékű a májkárosodás, hogy a májátültetés már nem végezhető el. Csak az esetek felében nem sikerül a hepatitis okozóját azonosítani. Akkor sikerül, ha klasszikus hepatitis B vagy C vírusról, vagy Cytomegalia vírusról van szó.

2.5 Autoimmun hepatitis (A I H)

Az autoimmunhepatitis azzal jellemezhető, hogy nem fertőzés vezet a májgyulladáshoz, hanem

a saját immunrendszer hibás módon a májszerkezetet idegennek minősíti és ezért megtámadja

Az AIH elsősorban fiatalkorban – elsődlegesen lányoknál – jelentklezik, de csecsemő vagy kisgyermekkorban is felléphet a saját immunrendszer hibás szabályozása.

Az AIH klinikai lefolyása nagyon változó, gyakran a diagnózis relatív későn jön létre, amikor már jelentős májkárosodás következett be. A gyermekek mintegy 20%-ban a betegség heveny májelégtelenség formájában jelentkezik. 

2.6 Öröklődő anyagcsere betegségek

Különböző anyagcsere betegségek okozhatnak májbetegséget. A kórképek viszonylag ritkák. A diagnózis felállítása az anyagcsere megbetegedéseknél, mint pl. a mitokondrium megbetegedéseinél (az energia anyagcsere) sok esetben nehéz és a megbetegedés prognózisa különösen a sokszor jelentkező időszorításban nem mondható megbízhatóan előre meg.

Ez azt eredményezi, hogy gyakran egyedileg kell eldönteni, hogy a májátültetés elvégzése javasolható-e, vagy más szervek (pl. agy vagy szívizomzat) várható megbetegedése miatt erről le kell mondani.

Amennyiben az anyagcsere betegedés döntő mértékben a májat érinti mint pl. az alfa-1 antitrysin hiány súlyos formája vagy a Tyrosinemia esetén, akkor a májátültetés indokoltságának eldöntése viszonylag könnyű.

A felsorolt gyermekkori májmegbetegedések mellett vannak további ritkán előfordoló májmegbetegedések mint pl. a raktározási betegségek glikogenosisok (cukorraktározási  betegség), a Hamochromatosis (vasfelhalmozási betegség) vagy a Wilson-kór (részfelhalmozási betegség).

2.7 Heveny májelégtelenség 

Mind csecsemőkorban, de a későbbi gyermekkorban és ifjúkorban is lehetséges, hogy előzetes klinikai tünetek és jelek nélkül néhány hét alatt kifejlődő májmegbetegedés lépjen fel. Kórok lehet fertőzés vagy autoimmun hepatitis vagy pl. egy részfelhalmozási betegség (Morbus Wilson) éppúgy egy toxikus ok (gyógyszerek, galóca gomba mérgezés, stb).

Nem ritkán a hirtelen fellépő májmegbetegedés pontos oka nem állapítható meg.

– amikor is a végrehajtott májátültetés után az eltávolított máj vizsgálata is csak 50%-ban ad továbbvezető információkat.

Egy akut májműködés megszűnés esetén fennáll a gyermek gyors és életveszélyes dekompenzációja, ezért egy sürgős májátültetésre kell törekedni amennyiben spontán javulást nem lehet feltételezni.

2.8 A máj egyéb megbetegedései

Máj daganatos megbetegedései a gyermekkorben gyakorlatilag alig fordulnak elő. Ritkán, súlyos véredény fejlődési rendellenesség esetén is kell májátültetést végezni. A továbbiakban lehetséges a máj szekunder károsodása pl. parenterális táplálás (infúziós terápia) esetén, vagy hosszantartó gyógyszeres terápia (kemoterápia) esetén is. A májátültetést illető döntést ilyen betegségek esetében egyedileg kell meghozni.

3. Indikációk (javallatok) gyerekkori májátültetésre

3.1 Klinikai leletek

Csecsemők és gyerekek előrehaladott májmegbetegedés esetén nemcsak az epepangás által okozott viszketési ingerben és sárgaságban szenvednek, hanem előrehaladott májmegbetegedés esetén hasvízkórság, aszites is kialakul (víz a hasüregben), melynek következménye: kidomborodó has és a gyermek motorikus mozgékonyságának csökkenése (korlátozása). A gyermek csökkent növekedési üteme hosszban és testsúlyban a növekedési átlaghoz (színvonalhoz) képest fontos indítéka a májátültetés szükségességének.

A gyermek elégtelen hossz-, és súlygyarapodása jelzi a májátültetés elvégzésének szükségességét.

Az alvadási faktorok csökkent termelődése a májmegbetegedés végső stádiumában klinikai vérzékenységhez és a kapuerekben kifejezetten magas vérnyomáshoz vezet, ami a cirrotikusan leépült májban kialakult vértorlódás miatt a vérkeringést a májat megkerülő módon való kialakulását okozza. Ez adott esetben életveszélyes vérzéshez vezet az u.n. nyelőcső és gyomorvisszerekből (eltorlaszolt vénák a tápvezetékek alsó részében).

Idősebb gyermekeknél és fiatalkorúaknál lehetséges rosszullét, hasfájás, koncentrációzavar és dominálhat a fizikai terhelhetőség korlátozódása.

Amennyiben a májbetegség előrehalad a feltétlenül törekedni kell a mielőbbi májátültetésre, a klinikai végső stádium elérése előtt.

3.2 Ultrahang leletek

A máj ultrahangos vizsgálata lehetővé teszi a máj szerkezetének leírását a máj és a lép nagyságának meghatározását, a máj egyes ereiben az áramlási sebesség mérését (Doppler-Sonografia).

Egy tapasztalt vizsgáló ezzel a módszerrel kiválóan meg tudja határozni a májbetegség aktuális helyzetét és különösen a betegség időbeli lefolyását.

Annak eldöntéséhez, hogy a májátültetés egy gyermeknél szükséges-e vagy nem, az ultrahangos vizsgálat döntő mértékben járul hozzá.

Átültetés előtt az érrendellenességeket meg kell állapítani. A máj leírása mellett meg kell állapítani a kerülő keringés, az ascites mértékét a lép nagyságát.

Egy kemény májnál (májfibrózis vagy cirrózis) a vénás vér torlódik a májhoz vezető legnagyobb véredényben a Vena Portae (kapuér)-ben. Ennek a portális hipertenziónak a következményeként visszatorlódik a vér a lépbe és annak megnagyobbodását okozza. További jelentős megkerülő keringések a tápvezetékben találhatók (Ösophagus visszeres csomók), de az egész gyomor-bél traktusban is. A gyermek hasán megjelenő fokozott mértékű vénarajzolat ugyancsak jelentős mértékű portális hipertenzió jelenlétére mutat.

3.3 Laboratóriumi leletek

Az u.n. transzferázok GOT és GPT (ill. ALAT és ASAT) nem specifikusak májmegbetegedésre. Ezek a májsejtekből szabadulnak fel, de szérum szintjük nem utal a májbetegedés okára vagy annak prognózisára.

Az epe elfolyás akadályának (obstruktiv choletase) jeleként, (pl. az epeut atresianál) a gamma-GT (γGT) és az alkálikus foszfatáz (AP) valamint az epesav és a lipoprotein X (LpX) értéke a vérben megemelkedik.

Különös jelentősége van a Pseudocholesterase (CHE) meghatározásának

ami jól tükrözi a máj fehérje termelő teljesítményét, tartalékát. A máj szintetizálási teljesítményének megítélésére – tehát a májnak az életfontosságú fehérje-anyagok képzését illető teljesítményre – szolgálnak az alvadási faktorok és az albumin maghatározása.

Sokszor részletes, speciális vérvizsgálatok teszik csak lehetővé a fertőzés vagy anyagcsere betegség által okozott májmegbetegedések okának meghatározását, amelyeket itt részleteiben nem sorolunk fel. A vérben lévő ammónia meghatározása információt ad a máj méregtelenítési funkciójáról.

A vérvizsgálatok mellett különösen fontos a máj szövettani vizsgálata nem tisztázott májbetegségekben.

Ez a vizsgálat gyermekeknél intravénás rövid narkózisban alacsony kockázatú és általában probléma mentes. Sokszor nagyon fontos a további teendő eldöntése miatt. 

A szövettani vizsgálat tájékoztatást ad arról is, hogy milyen mértékben előrehaladott a máj leépülése azaz a funkcióképes májszövet kötőszövetté (cirrózis) való átalakulása.

A következő táblázat felsorolja az előrehaladott májmegbetegedés legfontosabb klinikai-, laboratóriumi-, és ultrahang leleteit: 

	Klinikai tünetek
	
	

	Fejlődési megtorpanás
	Viszketés 
	Ascites - hasvízkórság

	Világos széklet
	Sárgaság
	


	Laboratóriumi eltérések 
	

	Magas bilirubin
	Csökkent szérum albumin koncentráció

	Magas GOT, GPT és GT 
	Csökkent Pseudocholinesterase ( CHE )

	Csökkent szérum alvadási faktor szintek
	Fokozott szérum ammónia koncentráció


	Ultrahang és szövettani jelek

	Májátépülés ( cirrózis )


4. Előkészítő vizsgálatok a tervezett májátültetés előtt

4.1 Laborvizsgálatok

Amikor a májátültetés végrehajtására a javallat felállítása megtörtént és a kezelő orvosok a szülőket és a beteget részletesen felvilágosították, következik a gyermek kivizsgálása Magyarországon a budapesti Semmelweis Egyetem  I. sz. Gyermekgyógyászati Klinikáján. 

A már említett laborvizsgálatok mellett a májmegbetegedés mértékének megítéléséhez további vérvétel szükséges (vércsoport megállapítás, infekció-szerologiai vizsgálatok). Közvetlenül az átültetés előtt szükséges a vérben a gyulladási paramétereket megvizsgálni, hogy egy kezdődő fertőzést ki lehessen zárni, hogy a gyermeket ne tegyük ki fokozott kockázatnak. 

4.2 Műszeres vizsgálatok

Nemcsak a kísérőbetegségek diagnosztizálásához, hanem az átültetés előkészítéséhez is a elkerülhetetlen a műszeres diagnosztika. A már említett hasüregi ultrahang mellett szív ultrahangos vizsgálat és EKG elvégzése is következik. Készül egy tüdőröntgen valamint a csontok mésztartalmának megítéléséhez egy kézröntgen is. 

Szemészeti és fülészeti vizsgálatra is szükség van. 

Egyes gyermekeknél ezen túlmenően a betegségtől függően EEG vizsgálatot, légzésfunkció vizsgálatot (LuFu), radiológiai vizsgálatot (az agyról sonográfiával vagy képalkotó technológiával - komputertomográfia) kell végezni. 

5. A májátültetés különböző formái

5.1 Májátültetés az apától vagy az anyától

A csecsemő és gyermekkori májátültetés mai nagy sikere alapvetően az újonnan kifejlesztett innovatív sebészeti technológián alapul.

Kiemelkedő eredményeket értek el az élő májátültetéssel, amikor az egyik szülő adja saját májának egy részét (rendszerint a baloldali májlebeny egy darabját) a csecsemőnek.

Az optimális műtét tervezés és az ideális átültetés kivitelezése előnyeivel szemben áll a májátültetés ezen formájánál természetesen fennáll az átadónak bizonyos mértékű (operációs) kockázata.

A nagyon szigorú kiválasztási kritériumuk megvizsgálását követi az átadó hozzájárulása egy semleges etikai bizottság előtt. Csak minden ismert rizikófaktor kizárása után, akkor ha az apa vagy az anya májátadása végül is a gyermek részére biztosan lehetséges. 

Túl nagy szerv vérátáramlása lassú és a szerv túl nagy helyet foglal a hasüregben, így a hasfalat egy „Patch”-el kell lezárni. Túl kicsi átültetett szerv nem elegendő a szervet fogadó betegnek. 

5.2 Szegment (töredék, rész) máj

A sebészeti technikából adódóan a májátültetés az átadásra kerülő szerv két részre való osztásává fejlődött („Split” technika). Így egy szerv adományozásával egy felnőtt és egy gyermek májátültetése lehetséges. A „Split” technika éppúgy mint a májátültetés sebészeti technikája, sebészetileg nagyon igényes, azonban az eredmények jók. 

5.3 Egyéb átültetési technikák

Nagyobb gyermekek és fiatalok részére egy jobboldali májlebeny átadása jöhet szóba. Egyébként az átültetés rész májjal vagy teljes szervvel történik.

Minden transzplantáció technikánál figyelembe kell venni, hogy az átültetett szerv se túl nagy se túl kicsi ne legyen, a későbbi – a méret által okozott – komplikációk elkerülése érdekében  .

6. Várakozás a transzplantációra

6.1 Várólista

Miután minden orvosi felvilágosítás (gyemekorvos, sebész, altatóorvos) megtörtént és a gyermek kivizsgálása lezárult, gyermeke felkerül a Májtranszplantációs Várólistára. A szervátadás ezután bizonyos irányvonalak alapján történik, - mint sürgősség és várakozási idő tekintetében.

Amennyiben megtörténik egy szerv odaítélése az ön gyermeke részére, a kezelő orvosok kötelessége annak végső eldöntése, hogy a felajánlott szerv elfogadható-e avagy sem az ön gyermeke számára.

Nem zárható ki az az eset sem amikor közvetlenül a transzplantáció előtt, a szervet fogadó beteget már felvették a klinikára az átültetéshez, és a szerv mégsem fogadható el. Ennek egyik oka lehet például a szerv előre nem látható oszthatatlansága (splitting), vagy a szerv a Transplantációs Centrumban (TC) történt megítélés alapján minőségileg nem kielégítő. Fontos önnek tudnia, hogy a gyermekkori májátültetésnek új technikája alapján gyermeke csaknem minden esetben kellő időben új májat fog kapni.

6.2 Transzplantáció előtti magatartás

Amíg a gyermek a várólistán van, elvben semmilyen korlátozás nincs a mindennapokat illetően.  Az állandó (24 órás) elérhetőség telefon és mobil telefon alapvető feltétel önökkel, szülőkkel szemben. Azt, hogy szabadságra való utazás vagy külföldi tartózkodás mennyiben lehetséges egyedi esetenként kell eldönteni.

Gyermekük minden fertőzése, megbetegedése vagy sérülése a Transzplantációs Központnak azonnal jelentendő.

Átmeneti kijelentkezés a várólistáról csak akkor vehető fontolóra, ha ez nem befolyásolja negatívan a várólistán elfoglalt helyet.

Más klinikán való tartózkodást a hepatológusnak (májspecialista) azonnal jelenteni kell.

Gyermekének betegségétől függően különböző táplálási módok javasolhatók; mint pl. MCT zsírok adása. Minden esetben nyújtson gyermekének kiegyensúlyozott és kalóriadús táplálkozást. Szükség esetén kérjen tanácsot orvosától. Ezenkívül figyelje és dokumentálja gyermekének súlyát és alkalmilag testhőmérsékletét is

6.3 Várakozási idő alatti szükséges, rendszeres ellenörző vizsgálatok.

Az állandó lakóhelyen tanácsos rendszeres klinikai és laborkémiai ellenőrzést végeztetni. A leleteket azután faxon el lehet juttatni a Transzplantációs Központ-hoz közös értékelés céljából.

Egyes esetekben szükségessé válhat, hogy bizonyos kontrollvizsgálatokat (pl. ultrahang) a gyerekosztályán végezzenek el. Egyedi esetekben ezt a kezelő orvossal kell megbeszélni.

Tanácsolható, hogy rendszeres klinikai és laborkémiai ellenőrzéseket a gyermek orvosával végeztessünk el.

6.4 Gyakran előirt gyógyszerek

Transzplantáció előtt a gyermekek gyakran kapnak gyógyszereket az epefolyás javítására (Ursodesoxycholsav), az aszites csökkentésére (pl. Furosemid és Spironolcton) valamint esetenként antibiotikumot fertőzés megelőzése céljából. Továbbiakban egyes gyermekeknél zsírban oldódó vitaminokra ( E, A, D, K vitaminok) van szükség. Kifejezett viszketési ingert Ursodesoxycholsav, Cholestyramin, Rifampicin adásával vagy további preparátumokkal lehet csökkenteni. 

Előrehaladott májmegbetegedés esetén a gyermekeket hosszabb időre is folyamatosan a klinikára kell felvenni. Itt a gyógyszereket a jobb hatékonyság érdekében intravénásan kapják. Alkalmilag, nagyon rossz alvadási státus esetében szükséges a megfelelő alvadási faktorokat pótolni. Erre a célra leggyakrabban friss fagyasztott plazmát (FFP) adunk. 

6.5 Tudományos tanulmányokon (studium) való részvétel

A májátültetés eddigi eredményei a tapasztalatszerzés mellett nem utolsó sorban a tudományos tanulmányoknak köszönhetők. A transzplantációban az optimális eredmények eléréséhez különleges jelentősége van a szakemberek közötti állandó tudományos tapasztalatcserének és a tapasztalatok tudományos feldolgozásának. A nagy centrumokban rendszeresen folynak ellenőrzött tudományos kutatások pl. gyógyszerek alkalmazásban, vagy az alapkutatások keretében.

A kutatásban való részvétel mindig önkéntes, és csak a gyermek szüleinek az orvosok által történt megfelelő felvilágosítása után történik meg. A kutatási protokoll betartása a mindenkori intézeti etikai bizottság (Magyarország) ellenőrzése mellett történik.

A stúdiumban való részvétel a transzplantációs eredmények további javulását szolgálja

És azt, hogy a májátültetés gyermekkorban még biztonságosabb legyen. Amennyiben egy gyermek egy stúdiumon való részvételre alkalmas, a részvétel módozatai a mindenkori Transzplantációs Központban kerülnek megbeszélésre.

7. A transzplantáció

7.1 Szállítás szervezése a klinikán

Amikor a szerv ajánlat, gyermek részére a Transzplantációs Központba továbbításra kerül, értesítik a gyermek szüleit.

Ez bármely nappali vagy éjszakai időpontban megtörténhet.

A gyermek szállítását a transzplantációs koordinátorok szervezik. A gyermeket mentőautóval vagy repülőgéppel vagy helikopterrel viszik a TK-ba. Legalább egy szülő kísérheti a gyermeket közvetlenül a klinikára. A szállítás előtt elegendő idő marad a szükséges személyes dolgok összecsomagolására, és a szervezésileg szükséges privát intézkedések koordinálására, pl. a testvérgyerek elhelyezésére.

A klinikán a transzplantációs team ügyeletes orvosai fogadják önöket. Kisebb gyermeknél az apa vagy anya állandó felvétele is szokásos. A részletkérdések tekintetében előzetesen lépjenek kapcsolatba TK-mal.

7.2 A transzplantáció előtti közvetlen előkészítés.

A klinikára való megérkezés után gyermeke klinikai vizsgálaton esik át és egy preoperatív vérvétel következik. Esetleg kap-e a gyermek infúziót is a tervezett operáció előtt, mivel az ital és táplálék felvétel ki kell, hogy maradjon. Önöknek mint szülőknek most lehetőségük van, hogy az időközben felmerült kérdéseket az illetékes ápoló személyzetnek és orvosoknak feltegyék.

7.3 Az adományozott máj

Különösen gyermekek esetében megkíséreljük, hogy lehetőség szerint csak minőségileg jó minőségű szerv kerüljön átültetésre. Előzőleg a legfontosabb kockázati tényezők, mint pl. hepatitis vagy egyéb faktorok kizárásra kerülnek.

Arra is ügyelünk, hogy a transzplantátum preparációja megfeleljen a sebészek igényeinek.

Elhalálozás utáni máj adományozása olyan donortól származik aki pl. súlyos koponya vagy agyi sérülésben vagy agyvérzésben halt meg. Ezek az emberek vagy még életükben hozzájárultak a szerv átadáshoz vagy hozzátartozóik adták beleegyezésüket az illető halála után.

A májátültetést követő években az átültetett máj együtt fog növekedni gyermekével így máj nagysága mindig korának megfelelő méretű  lesz.

7.4 A műtét lefolyása

A gyermeknek a műtőbe való megérkezése után, a narkózis megkezdését követően centrális véna katéter felhelyezése következik, amely magának a műtétnek a folyamán és a műtét utáni első napokban is szükséges.

A katéter útján infúziókat és gyógyszereket adagolnak és ezen túlmenően ez a folyadék háztartás (mérleg) mérésének (központi vérnyomásmérés) érdekében is fontos.

Egy vagy két dréncsövet (Penrose) helyeznek el a hasüregben annak érdekében, hogy első posztoperatív napoknak a sebváladék kivezethető legyen.

A műtét befejezése után a gyermek a gyermekintenzív osztályra kerül, még lélegeztetett állapotban, további kezelés céljából.

8. Az operáció utáni tartózkodás az intenzív osztályon.

8.1 - általános

Az intenzív osztályra történt felvétel után elsősorban a lélegeztetés folytatása történik, addig, amíg a narkózisban alkalmazott gyógyszerek hatása folyamatosan megszűnik és a gyereket normálisan az első órákban extubálni (kivenni a tubust) lehet. 
Monitoron folyamatosan figyelik a szív- és tüdőműködést, vérnyomást és hőmérsékletet. Katéteren keresztül kapja a gyerek a szükséges infúziót és gyógyszereket.

4. kép. Első nap a transzplantáció után, az intenzív osztályon.

Miután az ápoló személyzet a gyereket ellátta, a szülők is bemehetnek – általában 1-2 órával a felvétel után - az intenzív osztályra. Erre vonatkozóan az osztályok rendje más és más lehet. Ezt megelőzően már informálta őket az orvos a transzplantáció lezajlásáról.

Rendszeres vérvételek, eleinte naponta többször, szükségesek az új szerv funkcióinak, sóháztartásának ellenőrzéséhez és a gyógyszerszintek méréséhez. Közvetlenül a transzplantáció után megkezdődik az immungyengítő kezelés.

8.2 – Műszeres kezelés 
Az általános intenzív-gyógyászati monitorozás mellett röntgen felvételek is szükségesek lehetnek. Ezek pl. a katéterek helyzetének dokumentálásához, az esetleges tüdőgyulladások vagy a mellkasi folyadékgyülemek észrevételéhez szükségesek.

Kezdetben naponta, később szükség szerint ultrahang az erek átfolyásának vizsgálatára.

Ennek a vizsgálatnak nagyon nagy jelentősége van az ér-, vagy egyéb transzplantációs problémák korai felismeréséhez.

Ha akut kilökődési reakció gyanúja miatt máj-szövetpróba lenne szükséges, akkor ultrahanggal állítják be az optimális behatolási helyet. Szövődménymentes lefolyás esetén más beavatkozás általában nem szükséges.

9 Májtranszplantáció utáni szövődmények
9. 1 - Sebészeti szövődmények

A korai postoperációs fázisban lehetséges, hogy a transzplantált gyereknél sebészeti problémák alakulnak ki a máj ereiben vagy az epevezeték rendszerében. Epetócsa esetén kisebb korrigáló műtét szükséges, éppúgy mint vérzési szövődmények esetén.

Komolyabbak az ún. trombozisos szövődmények, amikor egy vérrög elzár egy eret a májban. Ez legrosszabb esetben újabb transzplantációt (Retranszplantáció) tehet szükségessé. 
Megelőzéssel elkerülhető a transzplantátum trombózis okozta kiesése.

Általában megelőzésként vérhigító gyógyszereket (pl. Heparin vagy később acetilszalicil-sav) kap a gyermek, és főképp a kezdeti stádiumban Doppler-ultrahanggal vizsgálják, hogy a fenyegető érproblémákat időben észrevegyük. Ezzel a módszerrel a transzplantátum trombózis okozta kiesése a nagyobb központokban az utóbbi években nagyon ritkán fordul elő.

Alkalmanként előre nem látható ok miatt nem kezdi el az átültetett máj a normális működést  (primér elromlás), ilyenkor azonnali retranszplantáció szükséges. Ezekben a ritka esetekben az Eurtransplant a legmagasabb prioritással keres egy szervet („High urgency”)

9.2 - Akut kilökés

Az átültetés után az immunrendszer folyamatos gyengítése szükséges. Ez elsősorban a korai időszakban, ingadozó vérértékeknél a gyógyszerek gyakori dózis kiigazítását követeli. Túl erős gyengítés a fertőzéseknek kedvez, túl gyenge a kilökési reakciónak.

De jól beállított immun-gyengítésnél is, főleg az májtranszplantáció utáni első hat héten belül felléphetnek akut kilökési reakciók, ha az immunrendszer megtámadja az új szervet. A kilökési reakció diagnosztizálása klinikai (pl. láz és a gyulladási paraméterek emelkedése) és laborkémiai kritériumok (pl. Transaminase emelkedés) történik, ugyanakkor biztos védekezés egy kezdődő fertőzés ellen gyakran nem lehetséges.

A kilökési reakció gyanúja esetén mindig máj-szövetpróba és egy azt követő finom-szövettani vizsgálat szükséges.                                                                                                                         

Ezért a kilökési reakció gyanúja esetén mindig májszövetpróba és egy azt követő finomszövettani vizsgálat szükséges. Az akut kilökési reakciót 3-5 napos nagy adagú Cortisollal kezelik, csak a legriktább esetekben fordul elő, hogy egy akut kilökési reakciót gyógyszeresen nem tudunk megoldani.

Akut kilökési reakciók az utóbbi években a nagyobb központokban a betegek több mint 50 %-ánál figyeltek meg, mára ez az arány új gyógyeljárásokkal lényegesen csökkenthető.

Az ún. Anti-Interleukin-2 receptorantagonistok bevezetésével, ezek gyakorlatilag teljesen mellékhatás mentesek és csak a korai postoperációs fázisban infúzióként alkalmazhatók, Az első tanulmányokban az akut kilökési reakció jelentős, 20 % alá történt leszorítása érhető el.

9.3 - Fertőzések

A fertőzések májtranszplantáció után a szükséges immungyengítés miatti 50 %-nál magasabb gyakoriságuk miatt nagyon jelentősek, noha a májtranszplantáció utáni első hetekben egy antibiotikus megelőzés történik.

Ezenkívül a kezdetben még bent levő drén-csövek, centrális és periférikus véna-katéterek, de hosszabban szükséges lélegeztetés esetén a lélegeztetőcső is kedvező behatolási helyek a csíráknak. A diagnózis felállítása vér- és kenetvétellel történik. Leggyakoribbak a bakteriális fertőzések, ezt követik a vírusos és gombás fertőzések.

A vírus-fertőzések közül a CMV vírus a legjelentősebb. Egy CMV-fertőzés általában gond nélkül lezajlik és a felnőttek 80 %-a már lezajlott fertőzés miatt CMV-pozitívak. Az immunrendszer elnyomja az egész életen keresztül a szervezetben maradó CMV vírust. Miután a gyerekek az első évükben többnyire még CMV-negatívak, egy CMV-pozitív transzplantátum átviheti a CMV vírust a gyermekre.

A CMV fertőzésnek a vírusos fertőzések között nagyon nagy jelentősége van.

CMV-fertőzés leggyakrabban 4-8 héttel a májtranszplantáció után lép fel és esetleges többszörös rizikó esetén (gyermek CMV-, donor CMV+) gyógyszeres megelőzésre kerül sor immunglobulinokkal (egészséges vér antitestecskéi), vagy Ganciclovir gyógyszerrel. Ha ennek ellenére fellép a CMV-fertőzés, akkor a fertőzés a májat, tüdőt vagy a beleket támadhatja meg.

Hasonló vírus az Epstein-Barr-vírus (EBV) is okozhat májtranszplantáció után problémát, különösen ha összefüggés van az EBV és a nyirokrendszer rosszindulatú tumora (PDTL) között.

Ez a májtranszplantáció utáni félelmetes szövődmény a német transzplantációs központokban az ott alkalmazott relatív gyenge immungyengítők miatt többnyire elkerülhető.

A fertőzéseket időben észlelni kell, hogy megfelelő antibiotikumokkal és más vírus-, és gomba elleni gyógyszerekkel megfelelően kezelhetőek legyenek.

HIV, Hepatitis B vagy C fertőzések veszélye a transzplantáció alatt felhasznált vérkészítmények hatására nagyon alacsony (1:2.000.000 a HIV esélye). A Hepatitis B fertőzés ellen megfelelő védelmet ad a védőoltás.

9.4 - A gyógyszerek nem kívánt mellékhatása

A felhasznált gyógyszerek mellékhatása az orvosok előtt jól ismertek, esetenként mégsem kerülhetőek el. Aránylag gyakran jelentkezik a immungyengítő gyógyszerek hatására magas vérnyomás, amit kezelni kell, de más mellékhatás: csökkenő vesefunkció, vagy idegrendszeri tünetek léphetnek fel.

Súlyos mellékhatások a gyógyszeres kezelés teljes megváltoztatását tehetik szükségessé. Könnyebb és veszélytelen, de gyakran fellépő mellékhatása az immungyengítő Ciclosporinnak van: ínyvérzés, fogak elszíneződése, erősebb szőrképződés a testen. Ez kozmetikai okokból a gyógyszeres kezelés esetleges megváltoztatását indokolhatja. Az alternatív készítmény Tacrolimus vagy FK506 leggyakoribb mellékhatása hajhullás, viszketés, a vérzsírok vagy a vércukor változása (diabetes).

Az immungyengítők gyakran a magnézium túlzott kiválasztását eredményezik a vesében, ezért gyermekeknél magnézium tablettát kell rendszeresen adni. Cortisol-készítmények vagy steroidok, a magas vérnyomástól eltekintve, rövid távon rendszerint mellékhatás nélküliek, hosszú ideig tartó kezelésnél azonban változások a csontokban (ásvány-zavarok), a szemben (steroidkatarakta) és kozmetikai hatások léphetnek fel.

Az orvosok fontos célja a májtranszplantáció után a steroidok redukálása.

 Az intenzív cortizol-kezelés gátolja a gyermek növekedését, ezért az orvosok fontos célja a májtranszplantáció után a steroidok redukálása. Egy országos tanulmányban vizsálják a Basilixmab gyógyszer bevonásával a szteroidok csökkentésének lehetőségét. Az első eredmények sokat igérőek.

A legfélelmetesebb mellékhatása az immungyengítő gyógyszereknek, a fentebb említett nyirokrendszeri rosszindulatú daganatok. Ha ezt időben felismerik, gyógyszeresen kezelhető, ugyanakkor világszerte a gyermek májtranszplantáció utáni halálesetek magas százalékáért felelős.

Németországban a PDTL esetek lényegesen ritkábban fordulnak elő, mint más központokban, ami másfajta immungyengítő módszerekre vezethető vissza. 

Összefüggés van a immungyengítő, intenzív napsugárzás és bőrdaganatok között is. Ezért májtranszplantáció után a gyerekeket direkt napfénytől lehetőleg óvni kell.

9.5 - Egyéb szövődmények

Szövődménymentes lefolyás esetén a gyermek négy hét után elhagyhatja a klinikát. A kórházi tartózkodás mindenesetre más, ritkábban fellépő szövődmények miatt meghosszabbodhat. Itt elsősorban az epevezeték rendszer problémáira, sebgyógyulási zavarokra, vagy a gyógyszerváltás miatti új gyógyszer beállításra gondolunk.

Hosszabb időt tekintve a vesevezeték problémák mellett az átültetett szerv krónikus megbetegedése és krónikus kilökési reakciók lehetségesek. Ezek miatt évek multán is szükséges lehet egy ismételt májtranszplantáció, ezzel az esetek 5 %-ában lehet számítani.

Csak az esetek 5 %-ában kell egy ismételt májtranszplantációre számítani.

10. További klinikai lefolyás.

10.1 - Tartózkodás az osztályon.

Az intenzív osztályon történt kezelés után a rendes osztályon folytatódik a kezelés. Itt a táplálkozás gyors kialakítása történik, a dréncsövek eltávolítása, és a szülők betanitása a korrekt gyógyszerezésre.

A májtranszplantáció után a gyermek normálisan táplálkozhat, speciális diéta nem szükséges. Az első napokban kórház-hygiéniai okokból a szobájában izolálva marad, amig egy zavartalan, normális tartózkodás az osztályon lehetővé válik.

A nővérek, ápolók, orvosok, szociális munkások és gyógytornászok állnak a gyermek rendelkezésére és válaszolnak a szülők kérdéseire.

10.2 - Szükséges klinikai és labor vizsgálatok.

Még ha a legtöbb gyerek néhány nap után a szülő szemével nézve nagyon jól van, szövődménymentes lefolyás esetén is, hogy az átültetés sikeres legyen, rendszeres vizsgalatokra és bőséges vérvételre van szükség.

A vérvételek a májértékek (transaminázok, Bilirubin, véralvadás) meghatározásához és a Ciclosporin vagy Tacrolimus gyógyszerek beállításához szükségesek.

10.3 - Az átültetett szerv ultrahang vizsgálata

Kezdődő szövődmények, mint már említettük, könnyen kiszűrhetőek az ultrahangos vizsgálat segítségével. A tapasztalat azt mutatja, hogy a májtranszplantáció után rendszeresen végrehajtott ultrahangos vizsgálatok nagyon jelentősek.

A modern készülékekkel már az egészen csekély struktúra változásokat vagy a máj ereiben az áramlás változásokat is ki lehet mutatni, valamint a májon belüli érhálózat háromdimenziós megjelenítése is lehetséges.

10.4 - Elbocsájtás

Az ambuláns továbbkezelésbe történő elbocsájtás előtt lezajlik egy beszélgetés a hepatologussal, ahol megbeszélik a gyerekkel való otthoni bánásmódot. Bizonyára sok kérdése lesz eddigre, amit ilyenkor nyugodtan feltehet az orvosoknak.

Az elbocsájtás előtt az otthoni gyermekorvosi kezelés mellett egy lehetőleg közelben levő kórházban történő ambuláns kezelést is koordinálják.

A speciális gyógyszerekhez receptekre lesz szükség, ezeket a gyógyszereket rendszerint meg kell rendelni.

11 Élet az új szervvel, a kórházon kívül.

11.1 - Rendszeres kontrollvizsgálatok

A rendszeres vérvizsgálatoknak a gyógyszerszintek és az általános laborértékek ellenőrzése miatt van nagy fontosságuk. Ezt általában a helyi gyermekorvos végzi, de legalábbis kezdetben, valamint a normálistól eltérő értékek esetén a leleteket a transzplantációs központba is el kell küldeni faxon.

Az, hogy milyen gyakran szükségesek a vérvizsgálatok, egyedi és a lefolyástól függő. Normális esetben eleinte hetente, később ritkábban. Az ultrahangos vizsgálatok gyakoriságát is egyénileg állapítják meg, teljesen szövődménymentes esetekben elegendő negyedévente.

Lázas fertőzések és hasmenés a gyógyszerszint ingadozásához vezethet.

Ezen a helyen hangsúlyozni kel, hogy lázas fertőzések és hasmenés a gyógyszerszint ingadozásához vezethet, ilyenkor a klinikai és labor vizsgálatokat gyakrabban kell elvégezni.

Évente egyszer egy ún. éves kontrollra kell a Transzplantációs központban jeletkezni, ami egy rövidebb benttartózkodást, részletes labor vizsgálatokat, ultrahanos vizsgálatot és egy általános vizsgálatot ( kardiológia, fül-orr-gégészet, szem, pszichés vizsgálat stb.) jelent.

11.2 - Gyógyszerek

A kórházból történő elbocsájtáskor a gyermeknek aránylag kevés gyógyszert kell szednie. Általában vízhajtókat és antibiotikumot már nem kapnak. A Cortisol és Ciclosporin illetve más immungyengítő terápia folytatódik. A gyermek egyéni gyógyszerzési tervét a transzplantációs központtal koordinálják és állandóan aktualizálják.

Általánosságban fontos, hogy a gyógyszereket rendszeresen és nagyon magas megbízhatósággal szedjék. Az életkortól függően kell elkezdeni a gyerekkel megértetni a gyógyszerek jelentőségét, és megbízhatóságra és önállóságra szoktatni.

Előfordulhat, későbbi beavatkozásoknál, függetlenül az átültetett májtól, hogy antibiotikum megelőzés ajánlott (pl. foghúzás). Ilyen esetekben előre fel kell venni a transzplantációs központtal a kapcsolatot.

Rendszeres antibiotikum kúráknál arra kell vigyázni, hogy NE ún. makrolid antibiotikumot (pl. Erytromycin vagy Clarithromycin) alkalmazzanak, mert ezek a Ciclosporin vagy Tacrolimus szintjét befolyásolhatják. A gyermekorvos a szükséges antibiotikum kezelések esetén vegye fel a kapcsolatot a transzplantációs központtal.

11.3 - Óvoda és iskola

A gyerekek a májtranszplantáció után hamar beilleszkednek az óvódába, de a kórházi elbocsájtás után óvatosság ajánlott.

Ha lehet, kb. 8 hét teljen el a műtét után, mielőtt a gyerek nagyobb csoportokba, hosszabb időre integrálódna. Ennek oka a magas fertőződési veszély, főleg a klasszikus gyermekbetegségekkel, amelyeket a májtranszplantáció utáni korai időszakban célszerű elkerülni.

11.4 - Sportolás

Májtranszplantáció után általában kevés korlátozással tovább lehet folytatni a sport tevékenységeket. 

Ha nagy a lép, balesetek vagy nagy testkontaktussal járó sportoknál  sérülhet. Intenzív sportolás csak a májtranszplantáció utáni második évben kezdhető és állandó orvosi felügyeletet kíván meg. Németországban és nemzetközileg is vannak hivatalos versenyek szervátültetettek részére.

11.5 - Oltások

Általánosan érvényes ajánlások, a májtranszplantáció után milyen időponttól olthaták a gyermekek, nincsenek. A hamburgi transzplantációs központban azt ajánljuk, hogy a gyermeket a műtét utáni 5. hónaptól lehet a normális oltási rend szerint immunizálni. Mindenesetre KELL egy Hepatitis B elleni oltás. Tekintettel arra, hogy az immungyengí-tés következtében egy oltás nem a megfelelő eredményt hozza, oltóanyagonként szükséges esetleg újraoltás, vagy az anyag kontrollja.

11.6 - Külföldi utazások

Stabil szerv-funkciók esetén, és ha a gyereknek semmilyen klinikai problémája nincsen, semmi nem szól a nyaralások vagy külföldi utazások ellen.

Európán kívüli utak esetén előbb a transzplantációs központtal fel kell venni a kapcsolatot,

hogy szükség esetén egy kontakt orvos az adott országban rendelkezésre álljon. Mindenesetre vigyük magunkkal kezelésről szóló papírokat és a transzplantációs központ telefonszámát. Az esetleges védőoltásokról a hepatológus tanácsát kérjük ki.

11.7 - Egyéb tanácsok

A műtét után, de akár előbb is érdemes a „Szervátültetettek Szövetségébe“ belépni, ahol más családokkal lehet tapasztalatokat cserélni és aktuális információkat kaphatunk a gyermek-májtranszplantáció témáról.

Gyűjtse össze az összes, gyermekéről kapott orvosi papírt, leletet egy mappában.
Alább összefoglaljuk a májátültetett gyermekekre vonatkozó legfontosabb tanácsokat:

* GOT, GPT, GT és bilirubin rendszeres ellenőrzése a gyermekorvosnál.

* A vér Ciclosporin- és Tacrolimus-szintjének rendszeres ellenőrzése.

* Rendszeres jelentkezések a transzplantációs központban.

* Rendszeres gyógyszer szedés.

* Fertőzések esetén azonnal keressük fel az orvost.

* Európán kívüli utak előtt kapcsolat a transzplantációs központtal.

* Oltások (beleértve a Hepatitis B ellenit is) 6 hónappal a műtét után.

* Normális társadalmi kapcsolatok.

* Semmilyen korlátozás az ovodában és iskolában.

* Általában korlátozásnélküli sportolás.

11.8 - Eredmények hosszabb időre nézve

Ma a gyermekkori májátültetések eredménye kiváló, a gyermekek nagy többsége (>85%) - eltekintve a rendszeres gyógyszerszedéstől és kontrol-vizsgálatoktól - normális életet élhet. A tanulmányok szerint sem a testi sem az intellektuális fejlődésben nem térnek el egészséges társaiktól. 

A mai álláspont szerint az immungyengítő terápiát egész életen keresztül alkalmazni kell,

még akkor is ha a legtöbb gyereknek néhány évvel a májtranszplantáció után már csak minimális immungyengítőre van szüksége, de jelenleg ezt életfogytig tartó kezelésnek tekintjük.

Kutatások folynak abban az irányban, hogy bizonyos betegeknél hosszabb idő elteltével az immungyengítést abba lehet hagyni, a cél eléréséig azonban még nagyon hosszadalmas kutatás szükséges.

12 Gyermekkori májtranszplantáció utáni gyógyszerek 

12.1 - Ciclosporin (pl. Sandimmun Optoral)

Sok központban Ciclosporin az alap immungyengítő, amit steroidokkal (cortisol) és esetleg más gyógyszerekkel kombinálnak. A Ciclosporin elnyomja az ún. segítő sejtek aktíválását, miközben a szállítóanyag Interleukin-2 a szintézisét gátolja. A Ciclosporint naponta kétszer kell bevenni, de a dózist a vér szint szerint határozzák meg.

A gyógyszerszintet mint ún. völgy-szintet határozzák meg reggel, közvetlenül a gyógyszer bevétele előtt vagy két órával a bevétel után. Különböző laborokban különféle mérési módok (készülékek) vannak, amelyekkel különböző Ciclosporin koncentrációk mérhetőek. Ezért fontos, hogy a vérvétel lehetőleg mindig ugyanabban a laborban, ugyanazzal a módszerrel történjen.

Ciclosporin tabletta formában vagy kis gyermekeknek oldatként kapható.

12.2 - Tacrolimus (FK506, Prograf)

Tacrolimus vagy ahogy gyakran nevezik “FK” egy alternatív készítmény a Ciclosporinhoz, és a Ciclosporintól a mellékhatásaiban különbözik. Ugyanúgy, mint a Ciclosporinnál, ezt is naponta kétszer, rendszeres szint kontrol mellett kell szedni.

12.3 - Cortison-készítmények (pl. Prednisolon)

Minden gyermek kap már műtét közben egy cortison-készitményt, amely ugyancsak elnyomja az immunrendszert és ezzel a Ciclosporin vagy Tacrolimus immungyengítőt kiegészíti.

A steroidokat rendszerint csak a májtranszplantációt követő első 12 hónapban adják, a dózis már az első héten jelentősen csökkenthető. Akut kilökési reakcióknál  a májtranszplantáció utáni első héten 3-5 napig egy magas dózisu cortison-készitmény jön először számításba.

Cortison-készitményt naponta egyszer, reggel kell bevenni.

12.4 - Rekombináns monoklonális antitestek 
Ez az antitest az ún. aktív T-lymphozyták elleni anti-Interleukin-2 receptorra irányul, aminek egy akut kivetésnél van szerepe.

Újabb tanulmányok a gyakorlatilag mellékhatás nélküli antitest Basilixmab (Simulect) készítményről mutatják, hogy a kilökődési arány a májtranszplantáció utáni gyermekeknél jelentősen csökken. Az 1. és 4. napon az alap immungyengítő mellé adva, nagyon jó eredményt ad az akut kilökési reakció ellen az első 4-6 hétben.

12.5 - Azathioprin (Imurán) és Mycophenolatmofetil (Cellcept)

Amennyiben a máj immun-megbetegedései vagy súlyos kilökési reakció miatt intenzívebb immungyengítőre van szükség, ezeket a gyógyszereket használják. Mindkettő hatóanyaga a fehérvérsejtek szaporodását gátolják, és naponta kétszer kell bevenni. A gyomor-bél traktus gyakori panaszai illetve vérképváltozás miatt azonban a használata gyerekeknél korlátozott.

12.6 - Ursodesoxycholsav (Ursofalk)

Ennek adása az epe átfolyását javítja és a méreganyagok kiválasztását segíti. Ezenkívül a májsejtekre van védő hatással. Az átültetés előtt nagyon ajánlott az alkalmazása, a mi központunkban a terápia folytatását a májtranszplantáció után is ajánljuk. A normális dózisú adag (10-15 mg/Kg egy vagy két adagban naponta) gyakorlatilag teljesen mellékhatás mentes.

12.7 - Egyéb gyógyszerek

Vízhajtókat, mint Furosemid (Lasix)és Sprinolacton (Aldactone) általában csak a májtranszplantáció utáni korai fázisban használnak. A gyógyszerek okozta magas magnézium kiválasztása miatt gyakran magnézium készítményeket rendelnek. A továbbiakban életkor szerint kapnak a gyerekek D Vitamint (pl. Vigantolette) a csontképzés fokozására. Ritkább esetekben az elbocsájtás után szükség lehet vérnyomás csökkentőkre is.

13. Orvosi kifejezések és rövidítések

Albumin
Fontos fehérje a vérben, a májban keletkezik

Ammónia
Fehérje lebontásakor képződik; szintje súlyos májbetegségeknél 

emelkedik a vérben, befolyásolhatja az agyműködést

Antibotikum
Kórokozó baktériumok növekedését gátló, vagy azokat megölő hatású gyógyszer

Artéria
oxigénban gazdag vért a szívből továbbító ér

Aszites
előrehaladott májbetegségeknél a hasüregben felgyülemlő folyadék

Bilirubin
fontos epeszinezék, ami májbetegségeknél a bőrt és a szem fehérjét


sárgára szinezi

CMV
cytomegalia-vírus

Cortison
a mellékvese hormonja, amit gyógyszerként az immunrendszer gyengítésére használnak

CRP
„C-reaktív protein“; gyulladásoknál egy fontos jel a vérben

CsA
Ciclosporin; az immungyengítés alap-gyógyszere

Diuretikum
vízhajtó gyógyszer

Dopplerszonográfia
az erek és szervek áteresztőképességének ábrázolása ultrahanggal

Dréncső
sebváladék kieresztésére szolgáló cső, operációs sebeknél

EBV
Epstein-Barr-vírus

FFP
„fresh frozen plazma“, „friss fagyasztott plazma”, véradóktól származó vérplazma, aminek nincsenek sejtösszetevői, csak fehérje, mint alvadási faktor 

Fibrozis
a máj a kötőszövetek burjánzása miatti kezdődő megkeményedése; a májcirrhozis kezdete lehet.

FK506
Tacrolimus; alap-immungyengítő; alternatíva a Ciclosporinra.

Epe
sárga folyadék, melyet máj termel és lefolyik a gyomorba és többek között a zsírok emésztéséhez és az anyagcsretermékek (pl. bilirubin) kiválasztásához szükséges

Alvadási faktor
fehérjék, amelyek a májban képződnek és szükégesek a vér normális alvadásához

Gerotex-Patch
Szilárd müanyag-fólia a gyomorüreg átmeneti elzárásához; nagyon kis gyermekeknél illetve relatív nagy szervnél néhány napig használják

hepatociták
májsejtek

Hepatitis
májgyulladás

Ikterus
a vér magas bilirubin tartalma okozta besárgulása a bőrnek és a szemnek

immungyengítő
az immunrendszer gyengítésére használt gyógyszerek

májbiopszia
szövetpróba vétele a májból tű segítségével

leukocita
fehér vértestecske, kórokozók leküzdésére és felelős a kilökési reakcióért is

oesophagus varix
nyelőcső visszér, portalis hypertensio miatt (ld. kettővel lejjebb) keletkező visszér a nyelőcsőben

Perfuzió
a szervek vérrel történő átáramlása

Vena portae
nagy ér, amely tápanyagokban gazdag vért szállít a gyomor, bél és lép  környékéről a májba

Portalis hypertonia
portális hipertoniának is nevezeik; májcirrozisnál fellépő

megnövekedett beáramlási ellenállás a májnál, ami a vérnyomás növekedését okozza a vena portaeban.

PTLD
“Posttransplant Lymphopriliferative disease”; a nyirokrendszer tumora; immungyengítő terápiánál keletkezhet.

Splenportográfia
a vena portae keringésének megjelenítése a lépben kontrasztanyaggal

Transaminase
a máj bizonyos enzimjeinek megnevezése (GOT, GPT stb.) májkárosodásnál emelkedik a szintjük a vérben

Véna
ér, amely oxigénben szegény vért szállít a szívbe

cirrhozis
a máj teljes kötőszöveti átalakulása
Jogi szabályozás

1. Ha donor a recipiens genetikai rokona (szülő, testvér, nagyszülő, gyermek, unokatestvér), akkor nem kell az Etikai Bizottsági vizsgálat, így annak engedélye sem. A vizsgálatok elvégezhetők.

2. Ha donor jelölt nem genetikai rokon (házastárs, élettárs, barát, stb.), akkor még a vizsgálatok előtt az egyetem Etikai Bizottságának engedélye szükséges!

3. Minden esetben közjegyzői okirat szükséges a vizsgálatok végeztével, Szerv adományozása esetén a donor beleegyezését közokiratba kell foglalni. A közokiratnak a beleegyezés általános követelményein túlmenõen a donor arra vonatkozó nyilatkozatát is tartalmaznia kell, hogy az adományozás minden kényszertől, fenyegetéstől és megtévesztéstől mentesen, ellenérték nélkül történt, valamint hogy hozzájárul halála utáni kórboncolásához.

1. számú melléklet a 18./1998.(XII.27.) EüM rendelethez

Kérelem a  kórházi etikai bizottsághoz




Intézmény neve:

1. 

A donor neve:.........................................................................................

Születési helye, ideje:..............................................................................

Anyja neve:.............................................................................................

Állandó lakcíme:......................................................................................

TAJ száma:..............................................................................................

2. 

A recipiens neve:.....................................................................................

Születési helye, ideje:..............................................................................

Anyja neve:.............................................................................................

Állandó lakcíme:......................................................................................

TAJ száma:..............................................................................................

Alulírottak, azzal a kérelemmel fordulunk a kórházi etikai bizottsághoz, hogy  az alábbi beavatkozásokhoz járuljon hozzá.* 

...............................................................................................................................................................................................................................................................................................................................................................................................................................................................................................................................................................................................................................................................................................................................................................................................................................................................................

Dátum:.................

donor/törvényes képviselő/ aláírása


recipiens/törvényes képviselő/ aláírása

A beavatkozást végző orvos (orvoscsoport vezetőjének) aláírása








* A szerv,-szövet  átültetését végzõ orvos is kitöltheti





