A belatultetes lehetosegen

Aratdo Andras

Semmelweis Egyetem 1.
Gyermekklinika




Tortenelmi attekintés

1902: allatokban kivitelezheto

1960-as evek: El0szor emberben (magas
morbiditas €s mortalitas)

Szinten a hatvanas ¢vekben parenteralis
taplalas elterjedese

1980-as ¢vek: cyclosporin elterjedese,
SBTx-ben nem elég hatasos

1990-es evek: Tacrolimus (biztato)




Vékonybél-transzplantacio az USA-
ban (UNOS=United Network of Organ Sharing)

* Eddig 0sszesen 1518 esetben vegeztek
vekonybeltranszplantaciot 1991-t0l
kedzodoen.
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— Osszesen 915 gyermekkorban




A vekonybel transzplantacio semaja




Indikaci0k

» ROvidbél szindroma (67%)
» Kronikus intestinalis pseudoobstructio
(CIPO) (10%)

* Sulyos intraktabilis hasmenes (pl.
microvillus atrophia, epithelialis dysplasia)
(10%)

» Aganglionosis/Hirschsprung (7%)




Intestinal Transplant Registry

Indications in Children
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Rovidbél szindroma

* Progressziv majbetegseg
* A megmaradt bél nem tud adaptalodni

» Trophikus faktorok szerepe (rhGH,
glutamin)




Direkt hatas Enterohormonok Gastrointestinalis
(paracrin faktorok)

szekrécio
Enteroglucagon
gastrin, secretin
cholecystokinin
peptid YY
proglucagon
IGF-1, EGF, GLP-2

polyaminok

l

Sejt proliferacio




A majbetegseg kialakulasanak
okai rovidbél szindromaban

Intestinalis 1schemia

Enteralis taplalas hianya

A megmaradt belben bakterialis
felilnovekedés = endotoxinaemiahoz
vezethet

VisszaterO kateter szepszis
Cytokinek, gyulladasos metabolitok




A majbetegseg kialakulasanak
kockazatat csokkenti

Az enterohepatikus korforgas stimulacioja (LC-
triglicerid tartalmu formulak, anyate))

Bakterialis felilnovekedés kezelése
antibiotikummal

Ursodezoxikolsav adasa (10-20 mg/kg/nap)
PN oldatokban az Al csokkentése

Glucose bevitel korlatozasa (zsirmdj megelozése)

Majprotektiv aminosav oldatok

PN ciklikus adasa (csokkenti a
hyperinsulinizmust.




LSBTx indikaci0ja

* Irreverzibilis intestinalis elegtelenség €s
vegallapotu majelegtelenség

* Sulyos majfibrozis, vagy cirrhosis jelenlete




Izolalt SBTx indikacioja

 Irreverzibilis intestinalis elegtelenség ¢s PN
dependencia Iényeges majbetegseg nelkiil
esetekben az aldbbi tenyezdk jelenlétekor
— Sorozatos vénas trombozisok
— Eletveszélyes szeptikus epizodok
— Sulyos metabolikus zavarok (folyadé€k, elektrolit)

* A prognozis jobb, ha az SBTx 1 éves kor utan
tortenik




Kontraindikaciok

Velesziiletett vagy szerzett idegrendszeri
karosodasok

Eletet veszélyeztetd extragastrointestinalis

betegsegek

Veleszuletett vagy szerzett immunhianyos
allapotok

Inoperabilis malignus tumorok




A vekonybeltranszplantacio
eredmeényei

2/3 része gyermekben

Fobb centrumok: USA, Franciaorszag, Kanada,
UK

Tuleles:

— SBTx: 58%

— LSBTx: 40%

— Multivisceralis transzplantacio: 40%

A tuleldk 77%-aban volt a PN megsziintetheto.
Leszokasi 1do: 27-41 nap




A vekonybel-transzplantacio eredmeényei a
parizsi kozpontban 1994-t0l

* Betegek tulelese 70% (48/69)

e (Qraft tulelés
— 49% (17/35) LSBTx-ben
— 38% (15/39) SBTx-ben

Lacaille F et al. Gut 2008:;57;455-461.




Vékonybél transzplantacid motilitasi
zavar miatt (UNOS adatok-USA)

Surviv | 95% Conf. Limits
Diagnosis al Rate of Surv. Rate

HIRSCHSPRUNG'S DISEASE 61.7 | [43.07,80.39]

51.4 | [31.16,71.72]

PSEUDO-OBSTRUCTION- 85.8 | [72.95,98.70]
MYOPATHIC

77.2 | [60.96,93.43]

PSEUDO-OBSTRUCTION- 55.7 | [34.95,76.46]
NEUROPATHIC

INTESTINAL DISEASE 71.4 | [54.70,88.16]
OTHER SPECIFY

60.4 | [40.52,80.36]

OTHER SPECIFY 82.5 | [64.34,100.0]
82.5 | [64.34,100.0]

RETRANSPLANT 55.0 | [33.03,76.98]




Vekonybeél transzplantacio SBS miatt
[.(UNOS adatok-USA)

Surviva | 95% Conf. Limits
Diagnosis I Rate of Surv. Rate

GASTROSCHISIS 63.5 | [53.27,73.78]
55.7 | [44.68,66.77]
51.2 | [39.36,62.98]
48.3 | [35.93,60.73]
45.1  [32.02,58.19]
| ]
| ]
| ]

INTESTINAL ATRESIA 53.6 | [38.71,68.51
48.0 | [32.72,63.22

82.7 1172.92,92.50
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INTESTINAL
VOLVULUS-SEC TO
MALROTAT

[69.91,90.91]
[69.91,90.91]
[59.78,86.72]




Vekonybeél transzplantacio SBS miatt
II.(UNOS adatok-USA)

SGS: MASS RESECT SEC TO INF [48.21,84.25]
BOWEL-CROHNS

SGS: MASS RESECT SEC TO MES .8 1 [51.85,85.76]
ARTERIAL THR

SGS: MASS RESECT SEC TO MES .0 [48.26,85.77]
VENOUS THROM

[48.26,85.77]

SGS: NECROTIZING 5 [40.68,68.32]
ENTEROCOLITIS

[37.84,65.97]

[29.87,60.09]

SGS: OTHER SPECIFY 1| [64.52,89.60]




A vekonybel transzplantacio
szovodmenyel

Allograft rejekci16 (monitorizalhato a graft
proximalis ¢€s distalis részebdl vett rendszeres
biopsziaval) SBTx-nél gyakoribb, mint LSBTx-
nel.

Opportunista infekciok az immunszuppressziod
kovetkezteben

— EBV, CMYV infekci6

PTLD

Rejekceio €s szepszis kozotti kapesolat (a rejekcio
rontja a normalis intestinalis barriert)




A graft kilokodésének szovettani jelei
(Sudan DL et al. Am J Gastroenterol 2000, 95,

A. Normalis villus magassag, de a lamina propridban fokozott
lymphocyta infiltracio
B. Cryptitis, fokozott IEL infiltracio és epithel sejt apoptosis




A gratt kilokodésének szovettani jelei

(kozepsulyos)
(Sudan DL et al. Am J Gastroenterol 2000, 95,




A graft kilokodésének szovettani jelei

(sulyos)
(Sudan DL et al. Am J Gastroenterol 2000, 95,
1506.)
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Sulyos boholyatrophia, ulceracio, crypta epithelialis sejtek destrukcioja




A halal oka1 vékonybe¢l
transzplantacio utan
 Infekcio (47%)

* Sokszervi elegtelenseg (multiorgane failure)
(26%)

e Lymphoma (10%)




Teenddk a transzplantacio utan

» Taplalast a Ileheto leghamarabb elkezdena:
trophikus faktorok stimulalasa (szajon
keresztiil, vagy enteralis szondan)




Lehetseges igény vékonybel
transzplantaciora

2/ev/millio lakos

Ez a szam tartalmazza mindazokat, akik a
felméeres 1dopontjaban tartos otthoni teljes
parenteralis taplalast 1gényeltek

(Sokol EM. JPGN 2002, 35, S159-S172)

» Sikeres vekonybel transzplantacio utan az
cletminoseg sokkal jobb mint parenteralis
taplalas mellett




Az intestinalis elégtelenség kezelése

Neuromuscularis
bélbetegseg

Rovidbél szindroma

Intestinalis elegtelenség

Congenitalis
enteropathia

Otthoni parenteralis taplalas
Sebészi kezelés
Szovodmeények megeldzese

Permanens bélelégtelenség
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[zolalt intestinalis transzplantacio Ma3qj és bel transzplantacio

Ismetlodo szepszis

Vascularis thrombosis Végstadiumu majbetegseg

Majbetegség kezdete
Nagy folyadékveszteseg
Rossz ¢letmindseg




