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MÁJPATOLÓGIA (1)

• A máj szerkezete

• A májbetegségek diagnózisa

• A májkárosodás általános jellemzői

• A máj veleszületett anyagcserezavarai, 
enzimopathiák

• A máj fertőzéses megbetegedései
– Vírushepatitis

• Krónikus hepatitis
• a **/++-gal jelölt képek információi alapvető fontosságúak. 

• Az ×-el jelöltek nem képezik a vizsgaanyagot, csak 
érdeklődőknek

• A nem jelöltek ismeretét saját belátásra bízom



Normális máj scanning elektronmikroszkópos képe

Hepatocyta-trabecula, a nyíl az epecapillarisra

mutat, mely végigfut a felszínen 

Sinusoid 

Kupffer sejt

hepatocyta

sinusoid

epecapillaris





„Csillagsejtek” „Stellate cell”



A májsejtek típusai (**)

 Parenchymasejtek

Hepatocyták

Biliaris hámsejtek

(cholangiocyták)

 Nem parenchymalis
májsejtek

Endothel

Kupffer

Csillag (Ito,fat 
storing)

Pit



A májszerkezet „alapegységeiről” 

alkotott elképzelések (++)

• Lobulus

• Acinus



A MÁJBETEGSÉGEK FELOSZTÁSA (++)

• Diffúz 

• Gócos



A máj alapvető reakciói (++)

• Reverzibilis elváltozások

– Adaptív elváltozások

– Degeneráció

– Intracellularis anyagtárolás

• Irrereverzibilis elváltozások

– Sejthalál: nekrózis, apoptózis

• Regeneráció/proliferáció

• Gyulladás

• Fibrózis

• Daganatos átalakulás



Patológiai módszerek a májbetegségek

diagnosztikájában (**)

• Vastagtű aspirációs biopszia
• Hisztológia feldolgozás

– Metszet: H&E, PAS, ePAS, Berlini kék, ktsz-i festés, Shikata 

féle orcein, stb, immunhisztokémia (szükség esetén)

• Vékonytű aspirációs biopszia
• cytológia 

• hisztológia (ritkán, nagyobb szövetfoszlányok esetén)

– Kenet: H&E, Giemsa, immunhisztokémia (szükség esetén)

• Sebészi biopszia (műtét során)

– hisztológia 
•„ 







Micronodularis cirrhosis. HE festés

Krónikus hepatitis C

Portalis gyulladás

CV

micronodulus
septum



Gyermekkori májbetegségek felnőttkorban

• A krónikus hepatobiliaris megbetegedésben szenvedő gyermekek 

nagyobb számban érik meg a felnőttkort 

• Szükséges az „átmeneti periódus”- ban előforduló májbetegségek 

ismerete (10 évtől, 14-18 év között)

• A „felnőtt” hepatológusoknak ismerni kell ezen betegek kezelését

Joshi et al. J.Hepatol. 2017. 66:631-644,    Nuzio 

et al. ClinRes.Hep.Gastroent. 2014. 38:277-283,       

Crespo et al. Metabolism 2016

, 

• 41 millió 5 év alatti gyermek obes vagy túlsúlyos 

• 340 millió 5 – 19 év közötti gyermek obes vagy 

túlsúlyos 

• A számok országonként változnak 
– (WHO 2016,  J.Hepatol. 2019)



Gyermekkori májbetegségek felnőttkorban

Joshi et al. J.Hepatol. 2017. 66:631-644 Nuzio et al. ClinRes.Hep.Gastroent. 2014. 38:277-283



A krónikus májbetegségek kórokai gyermek vs felnőttkorban

Krónikus májbetegség 

gyermekekben

• „Sebészi” cholestasis

– Biliaris atresia (post-Kasai), 

– Epeút tágulat, cysta

• Genetikus-Metabolikus májbetegség 

– Familialis intrahepaticus cholestasis 

(PFIC), BSEP- Epesav szintézis 

zavar, Alagille szindróma, 

– alpha-1 antitrypsin hiány, 

– Crigler-Najjar szindróma, 

– Wilson kór, tyrosinaemia, glycogen 

és egyéb tárolási betegségek, 

mitochondrialis betegségek, LAL stb

• Autoimmun májbetegségek

– Autoimmun hepatitis

– Primer szklerotizáló cholangitis 

(PSC)

• NAFLD, NASH

• Vírus hepatitis B és C 

• Orthotopikus májtranszplantáció

Krónikus májbetegség 

felnőttekben

• NAFLD, NASH

• Alkoholos és toxikus májbetegség

• Virus hepatitis B és C

• Autoimmun májbetegségek

– Autoimmun hepatitis

– Primer szkelotizáló cholangitis (PSC)

– Primer biliaris cholangitis (PBC)

• „Grown ups with childhood liver disease” 

(metabolikus májbetegségek)

• Egyebek

Dhawan et al. Arch.Dis.Child. 2017. 102:8-9  

Vajro et al. Dig.Liver Dis. 2014. 46:295-301, 

Nuzio et al. ClinRes.Hep.Gastroent. 2014. 38:277-283



Joshi et al. J.Hepatol. 2017. 66:631-644



A máj veleszületett anyagcserezavarai, 

enzymopathiák (1) (**)

• Haemochromatosis (Fe)
• bronzdiabetes

• Wilson kór (Cu) (AR)

• Máj (CAH, cirrhosis), agy (kp.magvak), szem (Kaiser-Fleishergyűrű)

• Alfa-1-antitripszin hiány (AR) 

• Szérum AAT alacsony, máj (dPAS+ globulusok, cirrh), tüdő (emphysema), 
CAVE dohányzás!!! PiMM (normális), Z,S kóros 

• Tyrosinaemia (AR)

• Tirozinbontó enzim hiba, HCC!

• Glycogenosisok (AR)

• I., (Gierke kór) III., IV., VI típusban érintett a máj (hepatomegalia, zsírmáj, 
fibrosis, cirrhosis, adenomatosis, HCC)

• Galactosaemia
• Cataracta, hepatomegalia, cirrhosis- Szűrés!!! Galaktóz, laktózmentes 

diéta!

• Gaucher kór (glükozil-ceramid-lipidosis)

• Leggyakoribb enzymopathia , genetikai heterogenitás, Gaucher-sejtek (!!!). 
I.:fiatal, máj II.:csecsemő-gyermekkor, cerebralis tünetek III.: idegrendszeri 
és májtünetek, fiatal



6.Eset

3 éves fiú (10695/04)

• Nagyfokú splenomegalia, pancytopenia

• Vírus szerológia: negatív

• Csontvelő aspiráció (más intézményben): negatív

• Klinikai diagnózis: haematológiai kórkép?









6.Eset

Diagnózis

• Gaucher kór



Wilson disease  



A máj veleszületett anyagcserezavarai, 

enzymopathiák (2) (**)

• Porphyriák

• Primer (örökletes enzimhiba), szekunder 

(májbetegségek, diabeteszes acidózis, mérgezés stb)

• Akut intermittáló porphyriák (sokáig tünetmentes, 

külső hatásra manifesztálódhat, bőrtünet nincs, 

„rohamok”, GI és pszihés tünetek (!!!), endocrin 

zavarok (hyponatraemia!), hiszt: UV fényben, 

fagyasztott anyagban fluoreszc., vizelet, széklet 

vizsgálata)

• Porphyria cutanea tarda (fokozott fényérzékenység, 

bőrtünetek, májkárosodás: FE, steatosis, 

porf.prekurzor, UV fluoreszcencia)



A máj veleszületett anyagcserezavarai, 

enzymopathiák (3) (**)

• Herediter hyperbilirubinaemiák
– Nem konjugált 

• Crigler-Najjar-szindróma

– I.: fatális (AR)    II.: enyhébb lefolyás(AD)

• Gilbert-szindróma (AD) (fluktuáló icterus, „inkább 
sárga, mint beteg”, „ép” máj)

– Konjugált

• Dubin-Johnson-szindróma (AR) (fluktuáló icterus, 
sötétbarna máj, durva pigmentrögök)

• Rotor-szindróma (AR) (enyhe icterus, lizoszoma 
szaporulat, egyébként ép máj)



NAFLD and NASH in children

• Increasing prevalence (10%)

• Progression to cirrhosis is documented

• Histology is different

– Microvesicular steatosis is predominant              

acinar zone 1 pattern, or azonal

– Ballooning, Mallory-Denk bodies are rare 

– Portal inflammation more common

– Fibrosis in acinar zone 1 

Fleet et al. Current concepts in pediatric nonalcoholic fatty liver disease

Gastroenterol.Clin.N.Am. 2017 46:217-231





Hepatotrop vírusok (**)

Család

Genome

Virion

Krónikus

HAV HBV HCV HDV HEV

Picorna

dsDNA

27 nm 42 nm 55-65 

nm

36 nm 27-34 

nm

- + + + -/+

Hepadna
Flavi,

Hepaci
Satellit Hepe

ssRNA ssRNA ssRNA ssRNA



A vírushepatitisekhez kapcsolódó halálozás növekvő 

tendenciát mutat

http://apps.who.int/iris/bitstream/10665/255016/1/9789241565455-eng.pdf?ua=1
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Vírushepatitis

• Globális prevalencia
• HBV: 257 millió (3,5%)

• HCV: 71 millió (1%)

• Földrajzi különbségek
• HBV: <1 – 20%

• HCV: <1 – 10%

• Krónikus fertőzés
• HBV: appr. 10%

• HCV: appr. 70-80 %



Egyéb, hepatitist okozó vírusok

• CMV

• EBV

• HHV-6, -7

• Human parvovírus B19                             

(kicsiny, ssDNS vírus)

• TTV                                               

(burok nélküli DNS vírus)



Akut vírushepatitis 



- 257 millió krónikus HBV 

fertőzött 

- A világ lakosságának 3,5%-a
WHO Global Hepatitis Report 2017



- 257 millió krónikus HBV 

fertőzött 
- 0,1%-6,2% között

- Távol-Kelet: 6,2% 

- Afrika: 6,1%

- Kelet-Mediterráneum: 3,3% 

- Dél-Kelet Ázsia: 2,0% 

- Európa: 1,6%

- Amerika: 0,7% 

WHO Global Hepatitis Report 2017



HBV

10%

krónikus

májgyulladás

Májzsugor

Májrák

10-20 év



Plazma-eredetű vakcina 1981

HBsAg1963

Vírus 

jellemzése

Terápiás 

fejleszté

s

1947 A hepatitis 2 típusa: A és B, szérum hepatitis. 

Cold Spring Harb Perspect Med 5:a021345, 2015







A HBV-indukált humán HCC patomechanizmusa

HBV

sejthalál

proliferáció

gyulladás

immunválasz

citokinek 

oxidatív stressz

fibrózis, ECM

krónikus gyulladás

(CH, fibrózis, cirrózis)

HBV DNS integráció – inszerciós 

mutagenezis

Vírusfehérjék: elhúzódó expresszió,  

akkumuláció,  onkoproteinek 

(HBxAg, HBsAg stb.) – celluláris 

gének transzaktivációja, 

tumorszuppresszor gének 

inaktivációja, mutációja

Genetikai instabilitás

Kromoszómaalterációk

növekedési faktorok

(TGF, TGF, HGF, IGF II stb.)

Klonális expanzió

HCC

sejthalál, proliferáció

oxidatív stressz

genetikai instabilitás

genetikai alterációk, mutációk

cellulárisgén-transzaktiválás

10%

Karcinogén kofaktorok

Karcinogén kofaktorok



Hepadnaviridae

dsDNA (**)

RT

Core, surface Ag







HBV HCV

sejthalál

proliferáció

gyulladás

immunválasz

citokinek

oxidatív stressz

Fibrózis, ECM

immunválasz

citokinek

oxidatív stressz

Fibrózis, ECM

krónikus gyulladás

(CH, fibrózis, cirrhosis)

HBV DNS integráció

Vírus fehérjék: elhúzódó expresszió, 

akkumuláció,  mutáns fehérjék (HBx, 

PreS1, 2,S,)

Genetikai instabilitás

Kromoszóma alterációk

(Integráció nincs, RT nincs)

Vírus fehérjék: (core,  E2, NS3,5A) 

Genetikai instabilitás 

Kromoszóma alterációk

(kisebb, mint HBV-ben)

növekedési faktorok

(TGF, TGF, HGF, IGF II, stb.)

növekedési faktorok 
(TGF, TGF, HGF, IGF II, stb.)

Klonális expanzió

HCC

sejthalál, proliferáció

oxidatív stressz

genetikai instabilitás

genetikai alterációk, mutációk

cellularis gén transzaktiválás

A vírus - indukált humán HCC pathomechanizmusa

10% 80%

Genetikai Metabolikus Toxikus



Viral RNA

Envelope glycoproteins (E1,E2)

Core

Envelope

HCV

55 - 65 nm



Non-A,Non-B hepatitis

Lancet 1978 8062: 463-466







HCV: Báránybőrbe bújt farkas

- Enyhébb és hosszabb 

ideig tartó lefolyás       

(15-30 év)

- Átvitel: transzfúzióval, 

fertőzött eszközökkel 

- szexuálisan (ritkán)

- perinatálisan (ritkán)

- 71 millió fertőzött

- 80% krónikus 

formába

való átmenet

- Nincs védőoltás



WHO-Guide: Hepatitis C, 2002, 

WHO Global Hepatitis Report 2017 

A HCV-fertőzés előfordulási gyakorisága
Krónikus fertőzés: 71 millió, a világ lakosságának 1%-a

[a fertőzöttség eltérése országonként: 0,1%-23%, 20% (6-36%) diagnosztizált, 7% kezelt]



WHO Global Hepatitis Report 2017

Daw et al. WJV 5: 170-182, 2016 

A HCV-fertőzés és HCV genotípusok előfordulási gyakorisága világszerte

Krónikus fertőzés: 71 millió, a világ lakosságának 1%-a

Legmagasabb: Egyiptom 

(14,7%)

Közép-Kelet-Európa
- Alacsony (0,2-1,0%): Cseh, Albánia,  

Horvátország, Magyarország

- Közepes (1,4%): Lengyelország, 

Bulgária

- Magas (2,3-3,3%): Ukrajna, Románia



Hepatitis C vírusfertőzöttség
A magyarországi hozzávetőleges adatok

12 000 kezelt / 9000 
gyógyult

~ 1500 új fertőzés évente

Kb. 60 000 
(25 000 diagnosztizált)

~ 600 halálozás évente



HCV prevalencia
A HCV fertőzött betegek előfordulási gyakorisága a teljes 
népességben (nincs pontos adat)

vértranszfúzión átesettek 1993 előtt 
egészségügyi dolgozók 2,0%
véradók szűréséből  : 0,6% 
speciális betegcsoportoknál    

fogvatartottak:   4,0%
i.v. droghasználók:           30-40%

HCV incidencia
Az évente előforduló újonnan felismert betegek száma: 

5-700 újonnan felfedezett beteg /év

5
3

A HCV prevalencia és incidencia Magyarországon



HCV-fertőzés:
A progresszió természetes lefolyása az életveszélyes szövődményekig

Seeff LB. The history of the ‘‘natural history’’ of hepatitis C
(1968-2009). Liver Int. 29 (suppl 1): 89–99, 2009 alapján.

Gyógyul

~15-20%

Idült hepatitis C 

~80-85%

Halálozás: 5%

Enyhe

Heveny 

hepatitis C

Közepesen 

súlyos
Súlyos

Májzsugor

~20% 20 éven belül

Májelégtelenség

4%/év

HCC

1–4%/év

Extrahepatikus

manifesztációk



A krónikus hepatitis C májon kívüli manifesztációi

Cacoub P, et al. J Hepatol, 2016 

Szív-érrendszeri

betegségek

Neurokognitív

diszfunkció

Dialízis,

krónikus 

vesebetegség,

proteinuria,

membranoprolif. 

glomerulonephritis

B-sejtes non-Hodgkin 

limfóma

Krioglobulinémia,

vasculitis

Cukoranyagcsere 

zavara

HCV-fertőzött máj



HCV Genotypes

IVDU=intravenous drug user.

Simmonds P. J Hepatol. 1999;31(suppl 1):54-60.

1

AMERICAS + WESTERN EUROPE

2DEVELOPED COUNTRIES

5
SOUTH AFRICA

4MIDDLE EAST

NORTH AFRICA

6

ASIA3
IVDU 7



A HCV genotípusok globális eloszlása

5
7

Genotípus Globális eloszlás Részletek

1, 2, 3 Világszerte

 Világszerte az 1-es genotípus a 

leggyakoribb:

– az USA-ban a HCV fertőzések >70%-át okozza;

Magyarországon kb. 95%-át

 Európában az 1-es, 2-es, és 3-as 

genotípusok a leggyakoribbak.

 Az USA-ban a 2-es és a 3-as genotípusok a 

fertő-zések 21%-át okozzák.

4

Legfőképpen Egyiptomban, a 

Közel-Keleten, és Közép-

Afrikában

Mivel Egyiptomban magas az előfordulási 

aránya miatt a 4-es genotípus a világ HCV-

fertőzött népes-ségének 20%-ában található 

meg.

5

Dél-Afrika, továbbá 

Franciaország, Belgium, és 

Spanyolország megha-

tározott régiói

6 Ázsia
O'Leary JG, Davis GL. Hepatitis C. In: Feldman M, Friedman LS, Brandt LJ, szerk. Sleisenger and Fordtran's Gastrointestinal and Liver Disease: 

Pathophysiology/Diagnosis/Management. 9. kiadás, Philadelphia, PA: Saunders, Elsevier Inc.; 2010: 1313-35. oldal







Adapted from Moradpour D, et al. Nat Rev Microbiol 2007;5:453-63

1. Binding and 
internalisation

2. Release and
uncoating

3. IRES mediated 
translation

4. Polyprotein 
processing

(+)RNA

(-)RNA

Endoplasmic reticulum5. Membraneous 
web formation

6. Replication

(+)RNA
7. Assembly
and release

Life Cycle of HCV and Potential Direct 

Acting Antiviral (DAA) Targets



Direct-acting antivirals, DAAs

• • Adapted from Schinazi R, et al. Liver Int 2014; 34 (Suppl 1):69–78.

5’NTR Structural  Proteins Non-Structural Proteins 3’NTR

Capsid
RNA

polimeráz
Metalloproteáz
Serine proteáz

RNA helikáz

Burok (Envelope)
glycoproteinek

Kofaktorok

NS1 NS2 NS5A NS5BC E1 NS3 NS4A NS4BE2



Direct-acting antivirals, DAAs

• • Adapted from Schinazi R, et al. Liver Int 2014; 34 (Suppl 1):69–78.

5’NTR Structural Proteins Non-Structural proteins 3’NTR

Capsid
RNA

polimerase
Metalloprotease
Serine protease

RNA helikase

Envelope
glycoproteins

Cofactors

Polimerase inhibitors
Nucs Non-Nucs
Sofosbuvir Dasabuvir
VX-135 Deleobuvir
IDX-20963 BMS-791325
ACH-3422 PPI-383

GS-9669
TMC-647055

NS1 NS2 NS5A NS5BC E1 NS3 NS4A NS4BE2

Protease inhibitors
Paritaprevir (ABT-450)
Telaprevir
Boceprevir
Simeprevir
Faldaprevir

Asunaprevir
MK-5172
Sovaprevir
ACH-2684

NS5A inhibitors
Ombitasvir
Daclatasvir
Ledipasvir
GS-5816
ACH-3102

PPI-668
GSK-2336805
Samatasvir
MK-8742
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Steps in treatment of chronic hepatitis C
Naiv patients

*G1 HCV fertőzött, terápianaiv betegek

st IFN

IFN+RBV
PEG+RBV

PEG+RBV+PI (BOC/TPR)



Webster et al. Lancet Febr.14. 2015.



58:1045-46, 2013



HEV

• A következő (HEV-re vonatkozó) ábrák 

csak az érdeklődőknek, nem vizsgaanyag



Hepatitis E :

Jean-Marie Péron

Service d’hépatologie

Hôpital Rangueil

TOULOUSE



Hepatitis E in 2020

• Incidence is high and rising

• Subtype counting

• Risk of transmission by transfusion

• Neurological disorders are frequent

• Treament of acute hepatitis E with ribavrin in imunocompetent

patents

• Second line ꢀtreatment of chronically infected patents



Epidemiology

• 1st cause of acute hepatitis

– Worldwide, in Europe, in France

• 20 million cases /year

– 70 000 death/year

– > 3 million symptomatic patients

• In Europe: 2 million cases/year

WHO. Viral hepatitis. Jul, 2015

EASL guidelines 2018 vol 68 1256



Comparison of HEV genotypes

Characteristcs HEV 1 and 2 HEV3 and 4

Source of infecton Obligate human
pathogen

Zoonotic
Blood supply

Route of
ꢀifecton

Faecal-oral via
infected water

Consumpton of
infeted pork
Blood supply

Outbreaki Yes

1:5

No

Clinical attack rate

Demographics

< 1:10

Mainly affecting
young
adults

Mainly affecting older
men
Male:female rato 3:1

Chronic ꢀnfecton No Yei in
ꢀimunosuppressed
ꢀindividualis

Occurrence of second Yes
HEV infecton

Yes

Neurological sequelae Yes Yes



Seroprevalence

20%

12%

47%
34%

20%10%

50%

Stramer SLTransfusion 2015

Izopet J Clin Vꢀrol 2015

Dalton H Curr InfecꢀDis Rep 2014



IgG seroprevalence :

22,4 % in France

Haute Loire : 8%

Ariège : 86,4%

IgG and IgM seroprevalence in french blood donor

Blue < 10%, green 20-30%, yellow 30-40%, pink 40-50 %

Orange 60-70%, brown > 70%

Maniuy eꢀ al Hepatology 2016



When should you look for 
HEV?

EASL guidelines

• Acute viral hepatitis (A1)

• Suspected drug induced liver injury (A1)

• Decompensated cirrhosis

• Guillain-Barré syndrome, neuralgic amyotrophy(B1),

• Acute neurological symptoms associated with elevated

transaminases

• Elevated transaminases following transfusion (A1)



HEV diagnosis
EASL guidelines



Conclusion 1

•

•

•

HEV infection diagnosis is rising

Subtype 3f may be more severe

Neurological symptoms are frequent (Neuralgic

amyotrophy +++)



H.Alter HepDart, Dec.2013. 



H.Alter HepDart, Dec. 2013



H.Alter HepDart, Dec. 2013



H.Alter HepDart Dec.2013



H.Alter HepDart, Dec. 2013







Hartlage et al. Annu Rev Virol. 2016.3:53-75 

A Hepacivírusok (emberi és állati) felfedezésének mérföldkövei



Hartlage et al. Annu Rev Virol. 2016.3:53-75 

A HCV vírus eredetének különböző hipotézisei







WHO globális vírushepatitis stratégia:

Incidencia 90%-os csökkentése 2030-ig

http://apps.who.int/iris/bitstream/10665/246177/1/WHO-HIV-2016.06-eng.pdf?ua=1
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(**)



A krónikus hepatitis  patomorfológiája(**)

• necrosis / apoptosis

• inflammation

• fibrosis

• specific features





„interface” hepatitis



(×)



(×)



A májfibrosis topográfiája

Biliaris betegségek

Sinusoidalis

(NASH, alkohol)

Krónikus hepatitis

(virus, autoimmun)

Central

(vascularis, toxikus)

PT CV PT CV

PT CV
PT CV



• A fibrosis hisztológiai pontrendszere = staging

(stádium)

– Knodell score (HAI) (1981)

– Ishak score (1995)

– METAVIR (1994)

– ............... 

Pontrendszerek a fibrosis értékelésére

(„scoring”)



METAVIR – Stages of fibrosis (++)
(1994, Bedossa 2006)

• F0 = No fibrosis

• F1 = Periportale fibrosis – no septa

• F2 = Few septa

• F3 = Septal fibrosis, no cirrhosis

• F4 = Cirrhosis

F2 F3 F4

F1



Copyright ©2006 BMJ Publishing Group Ltd.

Standish, R A et al. Gut 2006;55:569-578

METAVIR

F0

F1

F2

F3

F4



1.”Sampling Variation”

– Biopszia : a teljes máj 1/50.000 része

– A máj fibrosis többnyire heterogén

Májbiopszia : limitációk

F1 F2

F4

P.Bedossa 2006



A májfibrosis mértékének 

megállapítása

• Májbiopszia : „the gold standard”

• Serum markerek

• Képalkotók : US, Fibroscan

– („keménység”)•„



Fibroscan—CAP mérésének bemutatása

kb. 1 cm átmérőjű, 4 cm hosszú 

virtuális szövethengert mérünk, a 

bőrfelszíntől mért 25 és 65 mm 

távolság között.

Halász Tünde, PhD értekezés



(XX)



Az autoimmun hepatitis (AIH) (**)

• Az AIH a máj nem oldódó, krónikus 

gyulladása, melynek jellegzetességei:

– Jellegzetes, de nem specifikus hisztológia

– Hypergammaglobulinaemia

– Szérum autoantitestek

– „ismert” etiológia (genetikus, toxikus, virális) 

hiánya 



Az AIH diagnosztikus kritériumai (1)*

• Klinikai: szimptomatikus (fáradtság, 

fluktuáló sárgaság, arthralgia stb) 

aszimptomatikus

• Nem/kor: női predominancia

fiatal kor (bimodális, gyermek)

• Egyéb:    más autoimmun betegséggel  

való társulás

* Intern.Autoimmune Hepatitis Group J.Hepatol.1999.31:929-938



Az AIH diagnosztikus kritériumai (2)

Biokémiai jellegzetességek *

• Hypergammaglobulinaemia 
szelektív IgG emelkedéssel

• AST/ALT (változó,  normálistól-50x-ig)

• ALP (normálistól-mérsékelten 
emelkedett)

• Bilirubin (változó, fluktuáló)

* Intern.Autoimmune Hepatitis Group J.Hepatol.1999.31:929-938



Az AIH diagnosztikus kritériumai (3) Szerológiai 

jellegzetességek*

Autoantitestek (AB)

– Nem szerv specifikus AB
• anti- nuclear AB (ANA)

• anti- simaizom (smooth muscle) AB (SMA)

• anti- neutrophil citoplazmikus AB (pANCA)

– Májjal kapcsolatos AB 

• asialoglycoprotein receptor ellenes (anti-ASGPR)

• szolubilis máj antigén ellenes (anti-SLA) (máj-

pancreas antigén ellenes - anti-LP)

• máj cytosol ellenes 1-es típusú (anti-LC1)

• Máj/vese microsoma ellenes 1-es típusú (anti-

LKM1)

* Intern.Autoimmune Hepatitis Group J.Hepatol.1999.31:929-938



Az AIH klasszifikációja a szerológiai

markerek alapján (antibody profil)*

• 1. típus:  ANA/SMA pozitív (anti-SLA/LP 
pozitív, anti-ASSGPR, pANCA pozitív, 80%)

• 2. típus: anti-LKM1 pozitív (csaknem mindig
fiatal nők súlyos betegsége, 3-4 %)

• 3. típus: anti-SLA/LP pozitív  (ANA/SMA pozitív,     
3-4 %)  

* Czaja A.J., Manns M.P.: Am.J.Gastroenterol. 1995.90:1206.



Az AIH diagnosztikus kritériumai (4) 

Hisztológiai jellegzetességek (×)

• „Interface” (határlemez) hepatitis   

– predominánsan lymphoplasmocytás gyulladás

• Enyhe/mérsékelt acináris érintettség

• Hídszerű (bridging) necrosis/fibrosis

– portális/portális

– centrális/portális 

• A hepatocyták „rozetta” formálása

• Noduláris regeneráció

• Nincs epeút károsodás vagy granuloma

• Többmagvú hepatocyta órássejtek (gyermekekben -23%)

• Cirrhosis

– periportális, periszeptális 



AIH

hídszerű necrosis

interface hepatitis




