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A hepatomegalia lehet primer majbetegség vagy egyéb kérkép (szivbetegség, hematoldgiai korképek,
érrendellenesség stb.) egyik tinete. Mindkét esetben kivizsgalast igényel. A fejezet elsésorban a diagnosztikus
gondolkozasban kivan segitséget nyUjtani. Szamos korkép jarhat hepatomegaliaval, ezért itt csak utalunk rajuk.
Az egyes betegségek részletes diagnosztikdja és terapidja mas fejezetekben taldlhato.

Definicio

Altalénosségban a maj nagysaga inkabb a testsuly flggvénye, mint a testhosszé. A maj nagysagat a klinikai
gyakorlatban a medioclavicularis vonalban a majtompulat (maj felsé széle) és a mgj alsé széle kozotti
tavolsadgban adjuk meg. A normalis nagysagl maj | hetes korban 4,5-5 cm, |2 éves korban fitk esetében
7-9 cm, lanyokndl 6-7 cm. Altaldban a hepatomegalia megéllapithaté a bordafv és a méjszél kozotti
tavolsagbdl a medioclavicularis vonalban. Ez a tavolsag Ujsztléttkorban 3,0-3,5 cm, majd 4 hénapos korban
2 cm-re csdkken, gyermekkorban ritkdn nagyobb | cm-nél. Ez megbecsulhetd fizikdlis vizsgélattal
(kopogtatas, tapintas, hallgatézas) vagy ultrahang segitségével. Hazankban sajnalatos mddon gyakran
talalkozunk az ,ujj” mértékegységgel, mely nem hitelesitett (nincs metrikus megfeleldje), és a magyar
populéciéban jelentds a szérasa (0,5—1,3 cm). Ennek elkerilése kildndsen csecsemdk és gyermekek
esetében javasolt. Egyes dllapotok a maj nagysaganak megitélését kifejezetten nehezitik, mint
mellkasdeformitas, kéros rekeszallas, Riedel-lebeny. Fontos tudni, hogy a krénikusan beteg maj formaja a
betegség progresszidja soran valtozhat. Congenitalis majfibrosis elérehaladott stadiumaban a jobb lebeny
hipotrdfias lesz, mig a bal lebeny megnd, és kitdlti az epigastriumot. llyenkor a mdj a medioclavicularis
vonalban alig haladja meg a bordafvet. Ezért tandcsos minden esetben a jobb bordaivet végigtapintani az
epigastriumtdl a mellkas jobb széléig, és az igy észlelt majnagysagot esetleg rajzzal is rogziteni.

Patogeneazis

A hepatomegalia &t killonbdzd mechanizmussal alakulhat ki: gyulladas, raktarozas, infiltracié, pangas és epelt-
elzarédas vagy epelt-fejl6dési zavar. Az |. tablazat az &t patogenezishez tarsuld jellegzetes korképek kdzdl
mutat be néhanyat. A patogenezis megftélésében a maj szdvettani vizsgalata j6 segftséglinkre lehet. A pontos
diagndzis olykor nem allithatd fel a szdvettani lelet alapjan, de a patomechanizmusra utalé informaciok fontos
lépést jelenthetnek a korkép megismerésében. Ezért ismeretlen eredetd hepatomegalia indokolja a
majbiopszia elvégzését. Az esetek egy tdredékében a részletes kivizsgalas soran sem derdl ki a
hepatomegalia oka (idiopatias).
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| tablazat A hepatomegalia patomechanizmusai és néhany jellegzetes korkep

Patogenezis Kérképcsoport

Gyulladds Infekcid (virus, baktérium, protozoon stb.)
Immunpatogenezist hepatitisek
Gydgyszerek

Toxinok

Raktdrozds Zsir: kovérség, diabetes mellitus, malnutritio, anyagcsere-betegség, mucoviscidosis,
lipidinfuzid

Glikogén: glikogéntarolasi betegseg, teljes parenteralis taplalas

Specifikus zsir: Gaucher-kér, Niemann—Pick-kér

Egyeb anyag: alfa- I -antitripszin hiany, Wilson-kér, neonatalis haemochromatosis

Infiltracid Primmer malignus tumor (hepatoblastoma, hepatocellularis karcindma)

Primer benignus tumor (haemangioma, haemangioendothelioma, teratoma, focalis
nodularis hyperplasia)

Metasztazis vagy disszeminalt tumorok (leukémia, lymphoma, neuroblastoma, histiocytosis)

Ciszta (parazita okozta)

Haemophagocytas szindromak

Extramedullaris vérkepzés

Pangds Intrahepaticus (venoocclusiv betegség)
Suprahepaticus (pangasos szivelégtelenség, restriktiv pericardiumbetegség,
suprahepaticus érhaldzat, majvénatrombdzis, Budd—Chiari-szindréma)

Epeutak betegsége | Extrahepaticus epelt-elzarddas: epekdvesség, ductus choledochus ciszta, biliaris atresia,
tumorok (méj, epe, hasnyalmirigy, duodénum)

Intrahepaticus epelt-hypoplasia: Alagille-szindréma

Epelt-fejl6dési zavar: Caroli-szindréoma, congenitalis majfibrosis

Idiopathids

Etiologia

A hepatomegalit kivaltd betegségek az életkorral valtoznak. A 2. tablazat az UjszUldttkorban, a 3. tablazat a
gyermekkorban hepatomegaliat okozé allapotokat tinteti fel.

2. tdblazat A hepatomegalia oka UjszUl6ttkorban

Gyakoribb okok Ritka okok

Intrauterin fertézés |zoimmunizacid

Keringési elégtelenség Majtumor (hepatoblastoma, haemangioma, neuroblastoma)
Ordklédé anyagcsere-betegség Histiocytosis

Szepszis

Intra- vagy extrahepaticus epeltbetegség

Anyai diabetes mellitus

Gydgyszer

Teljes parenteralis taplalas
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3. tabldzat A hepatomegalia oka gyermekkorban

Gyakoribb okok Ritkabb okok

Virushepatitis Tumor

Keringési elégtelenség Krénikus hepatitis

Oroklédé anyagcsere-betegség Anyagcsere-betegségek (diabetes mellitus)
Anémiak Oroklédé anyagesere-betegségek
Obesitas

Epeltbetegség

Gydgyszer

Szepszis

Szisztémas fertdzések

Autoimmun kérképek

Kivizsgalas
Anamnézis

A csaladi anamnézisben szerepeld kronikus majbetegség, sargasag, viszketés oroklédd korkép lehetdsegéet
veti fel. Az édesanya megelézé spontdn abortuszai, terhesség alatti lazas betegség, viszketés is fontos
informacié. Hatéves vagy anndl fiatalabb gyermeknél heteroanamnézisre szorftkozhatunk, de hatévesnél
idésebb gyermeknél fontos az autoanamnézis. Traumara, dyspepsids panaszokra, fogyasra, lazra ra kell
kérdezni. Kapcsolatba kerllt-e a gyermek fertézd betegségben szenvedével? Szenved-e valamilyen krénikus
betegségben?

Fizikalis vizsgalat

Nagyon fontos a maj nagysaganak pontos rogzitése. A betegség alakulasa soran a maj nagysaga valtozhat, és
a valtozas lényeges lehet a diagndzis vagy a betegség zajlasanak megallapitasa szempontjabdl. Portalis
hipertenzi esetén a maj nagysagat jelentésen befolydsolja a gastrointestinalis vérzés. Heveny
majelégtelenség alkalméaval a maj nagysaganak csokkenése kedvezdtlen jel. Gyermekek esetében a maj széle
és felszine altalaban jél tapinthatd. A kemény, tdmott, egyenetlen felszinl mdj cirrézisra utal. A puha,
fajdalmas tapintatd maj gyulladasra, ritkan keringési okra vezethetd vissza. A hasi szervek vizsgélata (1ép,
vesék) és a has alapos tapintasa elengedhetetlen (ascites). Az egész gyermek vizsgalata soran informativ
eltérésekre bukkanhatunk. A 4. tablazat felsorol néhanyat kozUluk.
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4. tablazat Hepatomegaliaval és jellegzetes extrahepaticus tlnettel jard korképek

Tunet/jellegzetesség

Kérkép

Laz

Fertézések (akut hepatitisek, talyog)
Immunpatogenezist kérképek
Haemophagocytas lymphohistiocytosis

Hanyds, hasmenés

Oroklédd anyagesere-betegségek (karbamidciklus zavarai, organikus
aciduriak, zsfrsav-oxidacié zavarai stb.)

Reye-szindroma

Glikogénraktarozasi betegség

Fulminans majelégtelenség

Fejlédés-visszamaradds

Glikogenraktarozasi betegség
Mucoviscidosis
Organikus aciduriak

Jellegzetes szag

Organikus acidaemiak
Vegallapotl majelégtelenség

Progressziv neurologiai
tinetek

Peroxiszomalis betegségek
Lizoszomalis korképek
Wilson-kér

Bértiinetek

Papularis acrodermatitis (virus hepatitis)
Purpura (TORCH-fertézés)
Viszketés, excoriatio (PFIC, Alagille-szindréma)

Familiaritas

Neonatalis haemochromatosis
Wilson-kér

Szemészeti eltérés

Kayser—Fleischer-gy(r( (Wilson-kor)
Chorioretinitis (TORCH-fertézés)
Embryotoxon (Alagille-szindréoma)

Dysmorphias eltérés

Peroxiszomalis betegségek
Lizoszomalis kérképek
Alagille-szindréma

Bélgyulladis

Cholangitis sclerotisans
Glycogenosis non |/a

Laboratériumi vizsgalatok

Sokszor nagyon kiterjedt vizsgalatra van szikség. A mamukoddést jelzé vizsgalatok mellett (vérkép, vizelet,
szérum: bilirubin, alkalikus foszfatdz, transzaminazok, gamma-GT, ésszfehérje, albumin, PTI, Quick-idd)
szUkséges az immunelfo, virusszeroldgia, autoantitestek, tumormarkerek (alfa-foetoprotein,

carcinoembryonalis antigén stb.) elvégzése.

Képalkoto eljarasok

A képalkotd eljarasok kozil az ultrahangvizsgélat a legfontosabb, mind diagnosztikus, mind betegségkovetési
szempontbdl. JoI mutatja, hogy gécos vagy diffiz hepatomegaliardl van szo.
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Szemeészeti szakvizsgalat

A szemészeti szakvizsgalat elengedhetetlen része a kivizsgalasnak. Galactosaemia €s egyes intrauterin
fertozések kataraktat okozhatnak. Gyermekkorban, majbetegséggel manifesztaldédd Wilson-kdrban a
diagnézis feldllitdsakor ritkdn diagnosztizdlhaté Kayser—Fleischer-gyuru, de megléte pathognomicus jel.
Alagille-szindrémaban embryotoxon észlelheto. Ophthalmoplegia 1égzési lanc betegségben talalhato.

Egyéb

Hepatomegalidhoz tarsulhat szivfejlodési rendellenesség. Az Alagille-szindrémaban periférias pulmonalis
stenosis, Ivermark-szindrémaban situs inversus alakulhat ki. Kamrai septumdefektus intrauterin fertozésben
johet |étre.

A hepatomegalia nemritkan vesebetegséggel jar. A congenitalis majfibrosisok jelentds részéhez vesebetegség
tarsul. Fanconi-szindréma igazolhato |. tipust tyrosinaemiaban, Wilson-korban. Az |. tipusd glycogenosisban

nagy maj mellett nagy vesék is igazolhatok.

A peroxiszomalis betegségekben a koéros idegrendszeri tinetek mellett dysmorphias kulsé is megjelenik.

Kezelés
A részletes kivizsgalas alkalmaval rendszerint kidertl a hepatomegaliat okozé betegség. A fennmaradd

esetekben hepatoldgiai szakvizsgalat javasolt. A kezelés minden esetben a hepatomegaliat okozé
alapbetegség kezelésevel azonos.
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