Hepatologia

A nem alkoholos zsirmij
diagnoézisanak és kovetésének
mutatoi felnSttekben

(Tests for diagnosing and
monitoring non-alcoholic fatty liver
disease in adults) Byrne CD, Patel J,
Schorletti E, et al. ([C. D. Byrne]
Nutrition and Metabolism, Faculty of
Medicine, University of Southampton,
Southampton, Egyestilt Kirdlysig;
e-mail: practice@bjm.com):

Br Med J. 2018; 362: k2734.

A szerz6k a mindennapi gyakorlat szem-
pontjabdl fontos diagnosztikai prébikkal
foglalkozé sorozatuk keretében a nem al-
koholos zsirmdjat (NAFLD) targyaljak, mi-
utan roviden ismertetik egy 52 éves férfi
esetét.

A Dbeteg szamitégép-programozd; 68
10/1 GPT és 1,9 mmol/1 trigliceridérték-
kel keriilt orvoshoz, éhgyomri vércukra 5,8
mmol /1 volt. Anamnézisében el6z8 beteg-
ség nem szerepelt, gyogyszert nem szedett,
nem dohdnyzott, hetente 7 egység alko-
holt fogyasztott. A fizikilis vizsgalat kéros
eltérést nem taldlt, testtomegindexe 29
kg/m?, derékb@sége 102 cm, vérnyomdsa
134 /88 Hgmm. A megismételt GPT-érték
egy hénap malva 62 1U /1 volt.

A szerz6k a kéros transzamindz (GPT)-
érték és NAFLD gyantja esetén az anam-
nézis ¢és a fizikalis vizsgilat utin mindenck-
elétt a virologiai (HBV, HCV) és az
autoimmun szeroldgiai probak (autoanti-
testek, immunglobulinok), a coeruloplaz-
min és a ferritin meghatirozdsit tartjdk
fontosnak. Ugyanekkor a hasi ultrahang
(UH) révén kizdrhaté az epekSbetegség, a
metastasis, ¢s megerdsithets a steatosis je-
lenléte. Amennyiben steatosis igazolhatd, a
talsaly és a diabetes tdimogatja a NAFLD
fennillasat, de mindig gondolni kell a stea-
tosis egyéb okaira is.

Az UH a steatosis kimutatisiban 85%-os
érzékenységli, 95%-os specificitist. Az UH-¢
szamitogépes  programmal  (MATLAB)
kombindlva maj/vese ardnyt, illetve mdj
echéintenzitds/echogyengiilés aranyt meg-
adva novelhet6 az UH-vizsgilat érzékeny-
sége. A fibrosis nem invaziv vizsgilatira
bevilt tranziens elasztografithoz kapcsolt
»Hkontrollalt gyengiilési paraméter” a stea-
tosis kvantitativ mérésére alkalmas. A leg-
érzékenyebb kétségtelentil a gyakorlatban
kevésbé, inkdbb a kutatisban hasznilt,
<15%-o0s
kalmas mdgnesesrezonancia-spektroszhopin
(MRS) és az MRI proton density fat frac-

zsirtartalom  kimutatdsira al-
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tion (MRI-PDFF) —driga, nehezen elérhe-
t6 vizsgalé mbdszerek.

A NAFLD a cardiovascularis betegség, a
diabetes és a krénikus vesebetegség kocka-
zatdval jar, ez is mindig figyelembe veendd.
Ha pedig gyulladas, nem alkobolos steatohe-
patitis (NASH) is fenndll, a kisérd fibrosis
koérismézése alapvets, mert ez a prognézis
meghatiroz6 tényezdje. A NASH diagno-
zisa csak majbiopsziaval igazolbato.

A fibrosis nem invaziv vizsgilatira ma
mdr szimos eljards ismert. A biokémini-bio-
ldgins mutatékon (prokollagén-III-peptid,
mitrixmetalloprotedz-inhibitor, hialuron-
sav) alapulé ELF-teszt vagy az online kalku-
litorral szidmithaté FIB-4 score (életkor,
GOT, GPT, thrombocytaszim) egyre in-
kabb hasznalatos, és ezek kombindldsa a
wfizthai” technikdkkal — példaul UH-alapa
tranziens clasztografia (Fibroscan) — mar
nagy pontossaggal jelzi vagy kizarja az el§-
rehaladott fibrosist.

Az ismertetett esetben a beteg valdszi-
ntileg NAFLD-ben szenved.

Pir Alajos dr.

Nefrologia

Bartter-szindréma-szer( fenotipus
diabeteses betegben: esetismertetés
(Bartter syndrome-like phenotype
in a patient with diabetes: a case
report) Dalugama C, Pathirage M,
Kularatne SA. (Department of
Medicine, University of Peradeniya,
Peradeniya, Sri Lanka; e-mail:
chamaradalugama@yahoo.com):

J Med Case Rep. 2018; 12: 222.

A Bartter-szindréma (BS) ritka genetikai
betegség, amelyet Bartter és munkatirsai
irtak le 1962-ben az American Journal of
Medicine hasibjain. A tubulopathia a Hen-
le-kacs vastag felszallé szarat érinti, és so-
vesztéshez vezet. Jellemz§ rd a hypokalae-
mia, a hypocalcaemia, a hypercalciuria, a
metabolikus acidosis, a hyperreninaemias
hyperaldosteronismus és a normalis tenzié.
Gyakran lithaté a prenatalis és neonatalis
periddusban. A szerzett BS nagyon kevés
esetét irtak le a szakirodalomban; gyakran
tarsul tuberkulézissal, autoimmun betegsé-
gekkel, sarcoidosissal, vagy alakul ki bizo-
nyos gyogyszerek, példaul aminoglikozi-
dok, kacsdiuretikum alkalmazisa utin. A
szerz6k idiopathids BS-szerl fenotipust
kozolnek egy diabeteses férfiben.

Egy 62 éves Sri Lanka-i férfi jelentkezett
dltalanos rossz kozérzettel és fizikai gyen-
geséggel. 2-es tipusu diabetese volt, és 10

év 6ta humin inzulint kapott. Ot éve volt
hipertenzids, és lozartint kapott. Az anti-
hipertenzivumokat 2 hénappal koribban
clhagytik, mivel alacsony vagy normalis
vérnyomasa volt. Egy hénapja proximalis
izomgyengeséget panaszolt, nehezen tu-
dott felkelni, és kezét nehezen tudta a feje
folé emelni. Polyuriat és nocturiat vett ész-
re a vércukor-emelkedés mellett. Laz, ha-
nyas, hasmenés vagy valamilyen gyogyszer-
ablzus nem szerepelt az anamnézisben.
Elmondisa szerint nem volt csalddjaban
diabetes mellitus, hipertenzid vagy vesebe-
tegség.

Vizsgilatakor tudatindl volt. A vérnyo-
miésa 110/64 Hgmm, pulzusszima 76/
min volt. A sziv-ér rendszer és a 1égz8szer-
vek vizsgilata egyéb koérosat nem talalt,
csak a mérsékelt artérids hipoténiit. Hasa
puha, betapinthaté volt, érzékenységet
nem jelzett. A neuroldgiai vizsgilat agy-
idegtiinetet nem mutatott ki. A motoros
rendszer vizsgilata mind a négy végtag hi-
potonidjat és a felsS, valamint az alsé végta-
gok nagyfokt gyengeségét mutatta. A ref-
lexek kivalthaték, de gyengék voltak
(hyporeflexia). A plantaris reflex egyik ol-
dalon sem volt kivalthat6. Nem volt szen-
zoros vagy vegetativ eltérés.

Az els6 vérvizsgalatok a kovetkezket
mutattdk ki: natrium 146 mmol /1, kdlium
1,95 mmol/l (norméltartominy 3,6-5,1
mmol/liter), karbamid 4,3 mmol/l, krea-
tinin 0,7 mg/dl (61,88 pmol/1) és vércu-
korszint 300 mg/dl (16,7 mmol/l).
Hemoglobinszintje 132 g/1, a fehérvér-
sejtszdm 5,7x10° és a thrombocytaszim
240x10° volt. A transzamindzok (AST és
ALT) aktivitidsa normadlis volt, az albumin
koncentriciéja pedig 34 g/I. Stlyos hypo-
kalaemidt igazoltak ismételt meghatirozas-
sal is. Az artérids vérgaz elemzése sulyos
metabolikus alkalosist (pH = 7,6), 41
Hgmm CO, parcidlis nyomast és 40,3
mmol/]l bikarbonitkoncentraciét muta-
tott. A vesék rontgenképén ¢és ultrahang-
képein nephrocalcinosis nem dbrazolédott.

A tovabbi vizsgilatok leletei: szérumbkal-
cium 1,81 mmol/1 (normdlérték 2,2-2.6
mmol/1), klorid 93 mmol/1 (102-109
mmol /1), magnézium 0,73 mmol /1 (0,73—
1,06 mmol/l), szérumozmolaritis 282
mosmol/1 (275-295 mosmol/1), vizelet-
kilium 30 mmol/1 (<25 mmol/liter) és
vizelet-pH 7,2. Normalis TSH-szintet
mértek.

A Dbeteget intravéndsan adott kalium-
kloriddal, kalcium- és magnéziumszubszti-
taciéval kezelték. Hypokalaemiaja azonban
perzisztalé volt, a vizelettel nagy mennyisé-
gl kiliumot vesztett. A terdpidt spirono-
laktonnal egészitették ki. A kilium és az
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aldoszteronantagonista addsinak daciara a
szérumkalcium 2,6 mmol /1 volt. A szerz6k
BS-ra gyanakodtak. Sajnos nem volt méd-
juk plazmarenin- és szérumaldoszteron-
meghatarozisokra. Indometacint kezdtek
adni, 50 mg-ot naponta hiaromszor. A 7.
napon a proximalis izmok gyengesége
csokkent, és a szérumkdliumszint elérte a 3
mmol/I-t. A beteg vércukorszintje is ja-
Emittaltak,
neki, kdliumot, magnéziumot, spironolak-
tont és indometacint szed, j6l van. Tapasz-
talat, hogy a COX-2-gitl6 szerek hatéko-
nyak a BS kezelésében.

A BS ritka autoszomalis recessziv dlla-

vult. sObevitelt tandcsoltak

pot, amelyet Bartter és munkatirsai irtak
le el@szor 1962-ben. A BS oka a Henle-
kacs (loop of Henle, roviditve LOH) vas-
tag felszall6 szdrdban az 6t iontranszport-
fehérje egyikét Dbefolyasolé mutacié; a
klinikai kép sovesztés és hypokalaemias
metabolikus alkalosis. A BS prevalencidja
1,100 000.

Ha egy beteg altalinosan gyenge, akkor
a hypokalaemiit ki kell zdrni. Figyelembe
kell venni felnSttnél hipokalaemia, meta-
bolikus alkalosis és hypercalciuria esetén a
szerzett BS-t.

A publikici6 végén 24 irodalmi hivatko-
zéast sorolnak fel.

Gispardy Géza dr.

Tiid6gyogyaszat

VX-445-tezacaftor—ivacaftor cystas
fibrosisban egy vagy két Phe508del
allél esetében (VX-445-tezacaftor—
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ivacaftor in patients with cystic
fibrosis and one or two Phe508de
alleles) Keating D, Marigowda G,
Burr L, et al. (Levelezd szerz6:

Dr. J. L. Taylor-Cousar,

National Jewish Health, 1400
Jackson St., J318, Denver, CO
80206, Amerikai Egyesiilt Allamok;
e-mail: taylor-cousarj@njhealth.org):
N Engl J Med. 2018;
379:1612-1620.

A cystas fibrosist a CFTR- (cystic fibrosis
transmembrane conductance regulator) fe-
hérje mutaciéi okozzak. A CFTR a klorid-
és egyéb anioncsatorndk szabdlyozasiban
vesz részt. A jelen kozlemény egy 4j szer, a
VX-445 kiprobalasirol szol. Ez egy kis mo-
lekula, melynek szerkezete és funkciéja ha-
sonlé a VX-659-éhez. Az utdbbi javitja a
Phe508del-protein miikodését és transz-
portjit. Hatdsmechanizmusa eltér az elsG
genericids szer tezacaftorétdl, ezért felté-
telezhetd, hogy kombindciéjuk hatdso-
sabb. Tovébbi feltételezés, hogy hozzdadva
a CFTR-potencidtor ivacaftorhoz tovibb
javul a funkcié. Randomizalt, kettds vak-,
placebo- vagy aktiv kontrollos, parhuza-
mos csoportd fizis 2. vizsgalatot végeztek
18 éves vagy idGsebb betegeken doézisesz-
kalaci6val. A Phe508del-MF- vagy Phe-
508del-genotipust betegek 4 héten at kap-
tak aktiv vagy placebo hirmas kombinaciot.
Az aktiv ordlisan napi 100 mg tezacaftor
plusz 12 6ranként 150 mg ivacaftor plusz
VX-445 volt. Az utébbi 50, 100 vagy 200
mg-os adagban. Iz vitro a hirmas kombi-
ndci6 betegektdl vett horgGhdmsejt-tenyé-

szetben nagyobb mértékben fokozta a klo-
ridtranszportot,
Osszesen 123 beteg vett részt a vizsgalat-
ban. 74 kapott VX-445-tezacaftor-ivacaf-
tor, 21 VX-445-tezacaftor-VX-561 keze-
lést, a 27 16s kontrollcsoport hdrmas

mint a monoterapidk.

placebét vagy placebo—tezacaftor—ivacaftor
terdpidt. A hdrmas kombindcidban részesii-
16k 92%-4ndl volt mellékhatds, 36 enyhe,
29 kozepes, 3 stlyos. Gyakori volt a koho-
gés, a kopetmennyiség fokozdddsa, az in-
fektiv exacerbatio, a vérkopés és a liz. A
hatdsossdgot illetéen a hirmas kombinacidé
szignifikinsan novelte valamennyi adagban
a FEV,-et (forced expiratory volume in
one second — erdltetett kilégzési térfogat, 1
masodperc alatt), mind a ’kell” érték szaza-
lékdban, mind abszolat értékben. A md-
sodlagos végpont a verejték kloridkoncent-
ricidja, a tiinetpontszdm és az in vivo mért
CFTR-funkci6 volt. Ezek is javultak, a har-
mas kombindcié mellett a FEV, 13,8, illet-
ve 11 szazalékponttal.

Ref:: A lap Editorialban reagalt a kozle-
ményre. Ebben hangsulyozza a fenti kom-
bindcié jelentSségét. A cystas fibrosis keze-
lésére szolgalé CFTR-moédositoknak két
tipusuk van: az egyik a potenciitor (az iva-
caftor), mely a sejtek felszinén fokozza az
ioncsatorna nyitdsit, a masik a korrektor
(lumacaftor, tezacaftor), mely a sejtek fel-
szinén megnoveli a CEFTR-protein szintjét.
A Phe508del-muticioban azonban egyik
tipus sem kell6en hatisos, pedig ez teszi ki
a cystas fibrosisos betegek kétharmadat.

Nayy Liszlo Béla dr.

A rendezvények és kongresszusok hiranyaganak leadasa

a lap megjelenése elétt legalabb 40 nappal lehetséges, a 6 hetes nyomdai atfutas miatt.
Keérjik megrendeldink szives megértését.

A hiranyagokat a kdvetkez6 cimre kérjlk:
Orvosi Hetilap titkarsaga: edit.budai@akademiai.hu
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Kviz
Az OH 2019 /14. szamaban megjelent kviz megoldasai:
1.D,2.B,3.C,4.D,5.8,6.D,7.A,8.B,9.B,10. A

Indokidsok:

1. D) A hypertoniabetegség hosszti folyamat, amely éhgyomri vércukor rendszeresen meghaladjaa 7

egymissal szorosan Osszefliggd, egymdsra haté
elemekbdl épiil fel. A kiilonb6z6 kockazati té-
nyezGk elGszor az endothel funkcidjanak koros
valtozasait, majd az érfal szerkezetének és kémi-
ai osszetételének moédosulasait valtjak ki, amit a
sclerotisatio, majd a célszervkirosoddsok kiala-
kulasa kovet.

. B) A Wegener-granulomatosis salyos, ANCA-asz-
szocidlt, kisér-vasculitis, amelyet rapidan progre-
dialé glomerulonephritis, valamint granuloma-
tosus elviltozasok jellemeznek a felsG és alsd
légutakban.

. C) A hCMV globilis elterjedtsége igen jelentGs, az
emberiség 40-100%-a fert6zott; a szeropreva-
lenciat befolydsolja a szocio6konémiai stitusz, a
lakhatds koriilményei, az életkor, a néi nem és a
szexudlis orienticié. A hCMV-pozitiv személyek
aranya hazankban egy szervdonorok adatainak
feldolgozdsibdl szirmazéd felmérés szerint a la-
kossag 86%-at teszi ki.

. D) A Menicére-betegség a belséfiil-eredett szédiilé-
ses kérképek koziil a masodik leggyakoribb. Tii-
netei kozé tartoznak a spontin jelentkezd, forgd
jellegt szédiiléses rohamok, az idegi jellegt hal-
lascsokkenés, a fiildugulas, amelyekhez vegetativ
tlinetek is tartoznak.

. B) Fovényi szerint minél hamarabb el kell kezdeni
az inzulinkezelést 2-es tipust diabetesben is,
mert ilyenkor még megmarad a béta-sejtek in-
zulintermelése. Az inzulinkezelés ajanlott, ha az

mmol/I-t; ha a HbA_ szintje 7% f61¢ emelkedik;
ha az étkezést kovetSen 1 oraval a vércukorszint
9 mmol/1 f6lé emelkedik; vagy ha a magasabb
vércukorszintekre visszavezethetd tiinetek ész-
lelhetdk.

6. D) Ha a beteg hemodinamikai instabilitasit massziv
hemothorax vagy fesziil§ hydrothorax okozza,
azonnali melliri drenazs elvégzése sziikséges,
amelynek abszolat kontraindikicidéja nem is-
mert. A relativ kontraindikdciok kozé tartozik,
ha a thrombocytaszim <50 000, a véralvadasi
zavar vagy a tartos anikoagulans terapia.

7. A) A szivbetegek kozel felében legalibb egytéle
szexudlis probléma fennall, példaul erectilis disz-
funkcié 33%-ban, a szexudlis érdeklédés hidnya
10%-ban mutathaté ki.

8. B) A sziilészeti massziv vérzések az anyai haldlozas
25-30%-dhoz jarulnak hozza kozvetleniil.

9. B) A rokkantsig hdtterében a leggyakrabban az
idegrendszeri betegségek allnak. Gustavsson és
mtsai szisztematikus Osszefoglaldja a magyaror-
szagi sclerosis multiplexes betegek szamat 6200-
ra becstili.

10. A) A Li-Fraumeni-szindroma ritka, autoszomdlis
dominins médon 6rokl6dd betegség. Az érintett
betegeknél mar fiatalkorban malignus daganatok
alakulnak ki, igen magas a multiplex tumorok ki-
alakuldsinak veszélye. Feln6tteknél a leggyako-
ribb malignus elvaltozasok az eml6bdl, a cson-
tokbdl, valamint a lagyrészekbdl indulnak ki.

Az OH-KVI

folyamatos orvos-tovabbképzési pontokhoz juthat!

A Semmelweis Egyetem Tovabbképzé Kozpontjanak
dontése értelmében az OH-KViZ

megfejtésének bekiilddi folyamatos orvos-tovabbképzési
pontokat kapnak.

Amennyiben a j6 vilaszok avinyn meghalndjo o 60%-ot,
kvizenként 2, félévente maximum 12 tovabbképzési pont kaphatd.
Travoktatissal szerzett pontokbol évente

legfeljebb 20 pont sziamithato be [MK 2003/99. (VIII. 22.)].

A 100%-o0san helyes valaszt bekiildék jutalma egy,
az Akadémiai Kiadé webaruhazaban
kedvezményes vasarlasra jogositd kupon.

A megfejtések bekiildési hatarideje: 2019. majus 20.
Bekldési cim: Akadémiai Kiadd Zrt., 1519 Budapest, Pf. 245, e-mail: edit.budai@akademiai.hu

Z megfejtésével

A megfejtések az Orvosi Hetilap szerkeszt6ségébe levelez6lapon
és e-mailen kiildhet6k be.

A bekiildott megfejtések értékelését, a helyes megfejték
nyilvantartasat az Orvosi Hetilap szerkeszt6i végzik,
s az adatokat tovabbitjak az egyetemeknek.

Ha kreditpontokat kivan gyditeni,
kérjlik, adja meg pecsétszamat, szakteriletét
és munkahelyét is.

A helyes megoldast a kdvetkezé havi feladvannyal egyiitt,
a nyertes nevét a kdvetkez6 havi masodik szamunkban kdzoljik.
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OH-KVIZ - 2019/18. szim

Vilassza ki az alabbi lehetdségek kiziil o megfelelit!

1.

Melyik a hidradenitis suppurativa kockazati ténye-
zGje?

A) Elhizis.

B) Pozitiv csalddi anamnézis.

C) Dohinyzis.

D) Mindhirom.

Melyik veszélyeztet tiinet a gasztroenterologia-
ban?

A) Véres széklet.

B) Fogyas.

C) Laz.

D) Mindhirom.

Milyen célérték ala sziikséges a szemnyomads tartds
csokkentése glaucomaban?

A) 20 Hgmm.

B) 18 Hgmm.

C) 22 Hgmm.

D) 16 Hgmm.

. Melyik a leggyakoribb allergids kotShartya-gyulla-

das?

A) Szezonilis allergids kotShartya-gyulladas.
B) Vernalis keratoconjunctivitis.

C) Atopias keratoconjunctivitis.

D) Oridspapillds kétShartya-gyulladds.

. Melyik, a human cytomegalovirus kezelésében al-

kalmazott antivirdlis készitmény toxicitdsa minima-
lis?

A) Ganciklovir.

B) Aciklovir.

C) Foszkarnet.

D) Gidofovir.

Kviz

10.

. A férfiak hany szazaléka éri el hazdnkban a kezelés

sordn a vérnyomascélértéket?
A) 44%
B) 40%.
C) 50%.
D) 38%.

. Hény évre hosszabbithaté meg a jogositviany egy 64

éves egyén szamdra, ha az egészségi alkalmassigi
vizsgalat nem tar fel azt megroviditd allapotot?

A) 2 év.

B) 5 év.

C) 3év.

D) 10 év.

. Meckkora az energiasziikséglete egy 75 év feletti, ko-

zepesen aktiv életmodot folytaté férfinak?
A) 1800 kcal.
B) 2000 kcal.
C) 2200 kcal.
D) 2400 kcal.

A primer melanomds eseteknek hidny szdzaléka nem
b&reredetii?

A) 4-5%.

B) 1-2%.

C) 8-10%.

D) 10-12%.

Melyik a legkevésbé gyakori érintettség human
ECHO-virus-22-fert6zésben csecsemd- és kisgyer-
mekkorban?

A) Gastrointestinalis.

B) Léguti.

C) Kozponti idegrendszeri.

D) Mindegyik egyforman gyakori.
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