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Az overlap szindróma az autoimmun májbetegségek közötti biokémiai, szerológiai, hisztológiai vagy radiológiai 

 átfedéseket, az autoimmun hepatitis és primer biliaris cirrhosis vagy primer szklerotizáló cholangitis együttes fenn-

állását jelenti. Pontos gyakoriságuk nem ismert, 5–20%-os előfordulásról számolnak be. Az overlap szindrómáknak 

nincs kórjelző diagnosztikus vizsgálata, a klinikai tünetek, biokémiai, szerológiai, radiológiai és hisztológiai vizs-

gálatok eredményének együttes értékelésén alapul a kórisme. A domináns megjelenésen alapuló, egyénre szabott, 

urzodezoxikólsavval végzett és/vagy immunszuppresszív (kortikoszteroid-) kezelést a tapasztalatok, illetve retros-

pektív, nem randomizált vizsgálatok eredményei alapozzák meg. Orv. Hetil., 2013, 154, 923–929.
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Review of overlap syndromes of autoimmune liver diseases

Diffi culties in the diagnosis and  treatment

Overlap syndromes are biochemical, serological, histological and radiological overlaps across the classic autoimmune 

liver diseases in the presence  of autoimmun hepatitis and primary biliary cirrhosis or primary sclerosing cholangitis.  

The exact prevalence of the disease is not known, but it may vary between 5% and 20%. Because it has no generally 

accepted diagnostic criteria, clinical signs, biochemical, serological, radiological and histological fi ndings are evalu-

ated together. Treatment depends on the predominant feature of the overlap syndrome; ursodeoxycholic acid 

and/or immunsuppressive (corticosteroid) treatment are used, based on observations from retrospective, non-ran-

domized studies. Orv. Hetil., 2013, 154, 923–929.
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Rövidítések

AIH = autoimmun hepatitis; AiSC = autoimmun szkleroti-

záló  cholangitis; Alba = acetylation lowers binding affi nity; 

AMA = antimitokrondiális antitest; ANA = antinukleáris 

 antitest; ASGP-R = aszialoglikoprotein-receptor; EASL = Eu-

ropean Association for the Study of the Liver; ERCP = endosz-

kópos retrográd cholangiopancreatographia; IAIHG = Inter-

national Autoimmune Hepatitis Group; IBD = gyulladásos 

bélbetegség; MRCP = mágneses rezonanciás cholangiopanc-

reatographia; pANCA = perinukleáris antineutrophil cyto-

plasmaticus antitest; PBC = primer biliaris cirrhosis; PDC-E2 = 

piruvát-dehidrogenáz komplex E2 alegysége; PSC = primer 

szklerotizáló cholangitis; SMA = simaizom-ellenes antitest; 

UDCA = urzodezoxikólsav

Az autoimmun hepatitis (AIH), a primer biliaris cirrho-

sis  (PBC), valamint a primer szklerotizáló cholangitis 

(PSC) nem pontosan ismert immunfolyamatokkal jel-

lemzett májbetegségek, jellegzetes immunológiai, sze-

rológiai és szövettani eltérésekkel. Ha egy időben két 
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különböző autoimmun májbetegség jellegzetességei 

megtalálhatóak, átfedő (overlap) szindrómáról beszé-

lünk [1].

Az overlap szindrómák diagnosztikus kritériumai 

 pontosan nem ismertek [2]. Elnevezésük sem mindig 

egységes: „AIH/PBC overlap”, „autoimmun cholangi-

tis”, „AIH/PSC overlap” a leggyakrabban használt el-

nevezések, amelyeket a „klasszikus” AIH-tól, PSC-től, 

PBC-től kell megkülönböztetni [2]. Nem egyértelmű, 

hogy különböző entitásokról vagy csak az adott auto-

immun májbetegség klinikai variánsáról van-e szó [3]. 

A  különböző betegségek megjelenése sem egységes. 

A megjelenés az idővel is változhat egy betegnél, illetve 

a kezelés is befolyásolhatja [2].

Az overlap nem használható AIH és hepatitis C-ví-

rus-fertőzés együttes fennállására [3].

Egyéb extrahepaticus autoimmun kórképek is társul-

hatnak overlap szindrómával (autoimmun pajzsmirigy-

betegség 18,4%, Sjögren-szindróma 18,4%, coeliakia 

4,2%, rheumatoid arthritis 4,2%, szisztémás lupus ery-

thematodes 2,8%) [4].

Az autoimmun májbetegségek 

kialakulása

Mindhárom autoimmun májbetegségre jellemző, hogy 

kialakulását májfajlagos antigének, célpontok ellen fel-

lépő sejt és antitest közvetítette immunológiai támadás 

hozza létre. A folyamatot elindító és fenntartó tényezők 

nem pontosan ismertek. Az autoreaktivitás immunoló-

giai kontrolljának elvesztésére való genetikai hajlam 

 környezeti tényezőkkel együtt vezet az önkárosodásra. 

A genetikai hajlam bizonyos, egyes betegségekben kü-

lönböző HLA-szakaszokhoz kötött [1].

Az immunfolyamatok okozta károsodás AIH-ban a 

portalis/periportalis területeket érinti, és bár PBC-ben 

és PSC-ben is van parenchymakárosodás, a károsodás 

célpontja a biliaris epithelsejt. A májsejtek járulékos ká-

rosodásának intracelluláris antigének további felszaba-

dulása a következménye [1].

Májfajlagos autoantitestek

Autoantitestek megjelenése gyakori autoimmun májbe-
tegségekben, de jelenlétük nem kórjelző. A betegségek 
kórlefolyását sem befolyásolják, az alcsoportok elkülö-
nítésében van jelentőségük.

Az I-es típusú AIH-ra az antinukleáris antitest (ANA) 
és a simaizom-ellenes antitest (SMA) jelenléte 70–80%-
ban jellemző [2, 5]. Az AIH I-es típusba tartozó bete-
gek 50–96%-ában pANCA (perinukleáris antineutrophil 
cytoplasmaticus antitest) van jelen [2, 5]. Az SMA-pozi-
tív betegek felében anti-F-aktin-ellenes antitestek is ki-
mutathatóak [5]. Az anti-F-aktin-ellenes antitest faj-
lagossága és érzékenysége körülbelül 80%, illetve 90% 
AIH-ban. A betegek 26%-ában az egyetlen marker [5]. 
A II-es típusba tartozó betegek 3–4%-a máj-vese mikro-

szomális antitest- (gyakrabban 1, ritkábban 3) [6] vagy 
máj-citoszol-1 (anti-LC1) -pozitívak, de az ANA és az 
SMA hiányzik [2]. Az ASGP-R (aszialoglikoprotein-
receptor) -ellenes autoantitest mindkét AIH-betegcso-
port 88%-ában van jelen [6]. A III-as típusra a máj-panc-
reas antigénellenes antitest (10–30%) a jellemző [6], bár 
ez utóbbi csoportban a betegek 75%-a ANA- és/vagy 
SMA-pozitív, így klinikailag nem különíthető el az I-es 
típustól [2, 7]. Az AIH-s betegek 10%-ában nincs jelen 
specifi kus antitest [2].

A PBC-s betegek 95%-ában mutatható ki az antimi-
tokondriális antitest (AMA), 90%-ban a piruvát-dehid-
rogenáz komplex E2 alegysége (PDC-E2) ellen irányul 
[2, 5, 8]. Az AMA Sjögren-szindrómában, scleroder-
mában, vírushepatitisben, tuberculosisban és autoim-
mun hepatitisben is kimutatható. PBC-s beteg elsőfokú 
rokonaiban előfordulása 13,1% [9]. Az AMA az egész-
séges lakosság 1%-ában is jelen van [10]. A betegek 30–
50%-a ANA-pozitív (főleg az AMA-negatívok). Az ANA 
ebben a betegségcsoportban antigén-specifi kus (nuk-
leáris pore membrán glikoprotein ellenes: anti-gp210 
és  magfehérje Sp100-ellenes: anti Sp-100) [2, 11]. 
 Számos egyéb autoantitest is kimutatható PBC-ben 
(anti-SSA, anti-ssDNS, anti-hiszton) [9]. Az AMA-
pozitív, illetve -negatív betegek hasonló klinikai, bioké-
miai, szövettani képet mutattak, a kezelésre adott válasz 
sem különbözött [12]. Az ANA-pozitív PBC-sekben a 
betegség súlyosabb, a kórjóslat rosszabb [10]. Az auto-
immun hepatitisek 10%-a AMA-pozitív [2], ritkán PBC-
be megy át a betegség [1].

Az AIH-s betegek 19%-a, a PBC-s betegek 5%-a 
szeronegatív a diagnózis felállításakor. A szeronegatív 
AIH és az AMA-negatív PBC lefolyása hasonló a szero-
pozitívhoz [12, 13], de a betegség cryptogen hepatitis-
nek való véleményezése a megfelelő kezelés késlekedé-
séhez vezethet [1].

Az antineutrophil cytoplasmaticus antitest (ANCA) 
PSC-ben (33–88%), colitis ulcerosában (60–87%) és 
AIH-ban (50–96%) is megjelenhet. Míg az ANCA-titer 
és a betegség aktivitása között összefüggés van, szisz-
témás vasculitisekben, autoimmun májbetegségekben, 
illetve gyulladásos bélbetegségben (IBD) nincs kapcso-
lat az antitest titere és az aktivitás között. A PSC-s be-
tegek 8–77%-a ANA-, 0–83%-a SMA- és 26–94%-a 
pANCA-pozitív [5, 14, 15]. Az autoantitestek titere ki-
sebb, mint AIH-ban [2].

Újabb specifi kusabb autoantigének is ismertek (in-
terleukin-4-receptor fi bronektin típusú III domén, ribo-
szomális fehérje S20, DNS/RNS kötő fehérje, Alba 
(acetylation lowers binding affi nity) -like, deoxiuridin-
trifoszfatáz, humán tropomiozin-ellenes antitest), de 
 kimutatásuk nem mindenhol lehetséges, és diagnoszti-
kus, valamint kórjelző értékük sem ismert teljesen [5, 
16, 17].

Autoantitestek nemcsak autoimmun betegséggel ösz-
szefüggésben lehetnek jelen a szervezetben. Nem alko-
holos májbetegek (21%) [18], véradók (26%), terhesek 
(10%), malignus betegségben (30%), valamint fertőzés-
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ben szenvedők (50%) bizonyos százalékában is kimu-
tatható az ANA [1]. Hepatitis C-fertőzésben gyakori 
az  ANA- (12–65%), az SMA- (33–37%), valamint az 
ANCA- (4–26%) pozitivitás [19]. Egészségesek 43%-a 
SMA-pozitív, ezért az autoantitesek önmagukban nem, 
csak a képalkotó eljárások, valamint a szövettani vizsgá-
lat eredményével értékelhetőek [1].

Klinikai tünetek, kórjelek

Míg az autoimmun májbetegségek kialakulásának fo-

lyamata hasonló, az életkori megjelenésben, a nemek 

érintettségében, valamint a klinikai megjelenésben kü-

lönbségek vannak az egyes autoimmun májbetegségek 

között.

Az AIH minden korcsoportban előfordulhat, de leg-

gyakoribb fi atal, középkorú egyénekben. A betegség 60 

éves koron túl csak 20%-ban jelentkezik [10]. Az AIH-II 

18 évnél fi atalabbakat érint. Az AIH-s betegek több-

sége, 70–80%-a nő [20, 21].

A PBC az 50. életév körül jelentkezik [22, 23]. A „tí-

pusos” PBC-s betegek 30–65 év közötti nők [2], 25 éves 

kor alatt ritka [22, 23]. Gyermekekben nem fordul elő 

[2].

A PSC-s betegeknek csak a 30–35%-a nő, a kórkép fér-

fi akban gyakoribb. Minden életkori csoportban (gyer-

mekkorban is) előfordul, de gyakoribb a 30–50 életév 

között [2, 24]. A „jellegzetes” PSC-s beteg 30–40 éves, 

gyul ladásos bélbetegségben szenvedő férfi  [2].

Az autoimmun májbetegségek tünetei nem jellegzete-

sek: fáradtság, hányinger, étvágytalanság, hasi fájdalom, 

ízületi panaszok, viszketés, ez utóbbi PBC-ben és PSC-

ben jellegzetesebb [21]. A fáradtság, viszketés a PBC-s 

betegek 85%-át, illetve 20–70%-át érinti [22, 23]. A fá-

radtság, viszketés, sárgaság, hasi diszkomfort a PSC-s 

betegek 60%-ában van jelen [24].

Míg PBC-ben és PSC-ben a heveny megjelenés ritka, 

AIH akut, fulmináns hepatitis, májelégtelenség és elő-

rehaladott májzsugor képében is jelentkezhet [1].

Az autoimmun májbetegségek kórisméje

Laboratóriumi eltérések

Az autoimmun májbetegségek kórisméje az autoanti-

tesek  jelenlétén, a biokémiai és a szövettani eltérések 

együttes értékelésén alapul, más kóroki tényező kizárá-

sával [1].

AIH-ban a transzaminázaktivitások (AST, ALT) 

 egészen tízszeres (>10xULN) emelkedése a betegek 

50%-át jellemzi. Az ALP, valamint a GGT emelkedése 

epeúti betegség (PBC, PSC) fennállását valószínűsíti 

[24]. Az IgG-emelkedés az AIH-t, az IgM-emelkedés 

a PBC-t jellemzi. PSC-ben az IgG és az IgM 61, illetve 

45%-ban emelkedett [2]. Előrehaladott cirrhosisban 

mindhárom immunglobulin-osztály szintje emelkedhet 

[1].

Szövettani eltérések

A szövettani vizsgálat a kórisme részét képezi. AIH-ban 

a lymphoplasmocytás periportalis gyulladás (interface 

hepatitis, piecemeal necrosis) jellegzetes, bár más beteg-

ségben is jelen lehet [20, 21]. Az interface hepatitist a 

PBC-s és PSC-s betegek negyedében [2], az epeúti káro-

sodásokat az AIH-s betegek 10–20%-ában is leírják [2]. 

AMA-negatív AIH-s betegekben destruktív cholangitis 

(30%), ductopenia (20%), nem destruktív cholangitis 

(50%) is előfordulhat [2].

Az AMA-pozitivitás ALP-aktivitás-emelkedéssel és/

vagy IgM-szint-emelkedéssel általában elégséges a PBC 

kórisméjének felállításához. A szövettani vizsgálatnak az 

AMA-negatív esetekben vagy a prognózis vizsgálatában 

lehet jelentősége [2, 23]. A jellegzetes szövettani eltérés 

a kis interlobularis epeutakat érintő idült, nem gennyes, 

destruktív cholangitis, valamint a granulomaképződés 

[10]. A szövettani vizsgálat jelentősége PBC-ben, s így a 

májbiopszia gyakorisága is csökken, vagyis az esetlege-

sen  fennálló interface hepatitis nem kerül felismerésre 

[1].

A portalis traktus gyulladása, az epeutak kerek sejtes 

beszűrődése és az epeúti proliferáció jellemző szövet-

tani  eltérés PSC-ben. A periductalis kötőszövet-felsza-

porodás („onion-skinning”) PSC-re jellegzetes [24], 

néhány esetben azonban nincs szövettani eltérés [2]. 

A  PSC-s betegek 33%-ában írtak le AIH-ra jellegzetes 

szövettani eltéréseket. Kóros kolangiogram esetén a 

 szövettani vizsgálat elvégzése nem szükséges [2]. A ko-

langiogram kis epeúti (small duct) PSC esetén normális 

lehet, ezekben az esetekben a szövettan segíthet [2].

Overlap szindrómák

Az overlap szindróma az autoimmun májbetegségek 

 közötti biokémiai, szerológiai, hisztológiai vagy radioló-

giai átfedéseket, autoimmun hepatitis és PBC vagy PSC 

együttes fennállását jelenti. Az autoimmun májbeteg-

ségeknek nincs kórjelző diagnosztikus vizsgálata, klini-

kai  tünetek, biokémiai, szerológiai, radiológiai és hisz-

tológiai vizsgálatok eredményének együttes értékelésén 

alapul a kórisme. Az overlap szindrómák pontos gya-

korisága nem ismert a közlemények hibája, illetve a de-

fi níció pontatlan használata miatt [1]. 5–20%-os előfor-

dulásról számolnak be; PBC-s betegek 2–19%-ában, 

a PSC-s betegek 7–14%-ában van AIH overlap [1].

Az overlap szindrómák megjelenési formái:

1.  Immunszerológiai overlap: ANA/SMA pozitivitás, 

IgG-szint-emelkedés és AMA-pozitív PBC vagy 

AMA-pozitivitás AIH-ban.

2.  Biokémiai overlap: AST/ALT>5×ULN PBC-s, vagy 

PSC-s betegekben, vagy ALP>3×ULN AIH-ban.

3.  Radiológiai overlap: AIH klinikai tünetei és gyulla-

dásos cholangiopathiára jellemző cholangiographiás 

kép.
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4.  Hisztológiai overlap: lymphoplasmocytás beszűrő-

dés és interface hepatitis PBC-re vagy PSC-re jelleg-

zetes epeúti eltérésekkel.

5.  Előzőek kombinációja [1].

Overlap szindróma lehetősége merül fel, ha a betegség 

klinikai lefolyása, a kezelésre adott válasz nem megszo-

kott. Gyógyszer okozta májkárosodás lehetőségét min-

dig ki kell zárni [2].

AIH/PBC overlap

Az AIH/PBC overlap a leggyakoribb [20]. Az autoim-

mun hepatitis szövettani képéhez AMA-pozitivitás és 

cholestaticus mintázatú májenzimaktivitás-emelkedés 

társul. Az IgG koncentrációja alacsonyabb, az IgM-é 

 nagyobb. Az ANA- és az SMA-pozitivitás ritkább [25]. 

A betegek 90%-a nő [26].

A betegséglefolyást az interface hepatitis súlyossága 

határozza meg. Az AIH/PBC overlap szindróma kórle-

folyása rosszabb, gyorsabb a cirrhosisba, májelégtelen-

ségbe való progresszió [27].

A PBC megjelenése 6 hónap–13 évvel megelőzheti 

az autoimun hepatitis megjelenését [28].

Validált kritériumrendszer a kórisme felállításában 

 hiányzik. Az overlap gyakorisága nagyban függ az al-

kalmazott pontrendszertől. Az AIH/PBC overlap gya-

korisága 4,8–19% PBC-s betegekben és 5–8,3% AIH-

betegekben, Yokokawa és mtsai vizsglatában 11, illetve 

12% volt [29], átlagosan 10% körül van [30].

A Párizsi kritériumok alapján a PBC (ALP>2×ULN, v. 

GGT>5×ULN, AMA-pozitivitás, epeúti károsodás szö-

vettani jelei) és az AIH három kritériuma (ALT> 5×ULN, 

IgG>2×ULN vagy SMA-pozitivitás, periportalis vagy 

periseptalis lymphocytás piecemeal necrosis szövettani 

jelei) közül kettő-kettő jelenléte esetén (interface hepati-

tis mindenképpen szükséges) a PBC/AIH overlap elő-

fordulása 9,2% volt PBC-ben [31]. PBC-s betegekben 

a  PBC/AIH overlap szindróma gyakorisága 2,1% volt 

a  módosított AIHG-pontrendszert alkalmazva [32]. 

A valószínűleg PBC/AIH gyakorisága PBC-s betegek-

ben 12, illetve 6% volt, attól függően, hogy a módosított 

IAIHG (International Autoimmune Hepatitis Group) 

-pontrendszert vagy az egyszerűsített  IAIHG-pont-

rendszert használták [27] – l. később.

Anti-dsDNS az AIH/PBC lehetséges szerológiai 

markere lehet. Gyakoribb PBC/AIH overlapban (60%), 

mint PBC-ben (4%), illetve AIH-ban (26%). Egyidejű 

AMA- és dsDNS-pozitivitás fajlagos (98%) overlapra 

[32].

AMA-negatív PBC 

(autoimmun cholangitis)

PBC-re jellegzetes klinikai és szövettani eltérések ese-

tén is lehet AMA-negativitás [33], ezekben az esetekben 

az ANA, illetve az SMA gyakran kimutatható [34]. 

AMA-negatív betegekben is jelen vannak egyéb mito-

kondriális antitestek. Az IgM-koncentráció kisebb [34], 

az IgG-koncentráció nagyobb, mint PBC-ben. Az urzo-

deoxikólsavra adott terápiás válasz, a betegség és a máj-

transzplantáció kimenetele is hasonló a PBC-hez, ezért 

az „autoimmun cholangitis” önálló entitását többen 

megkérdőjelezik, AMA-negatív PBC-nek tartják [12, 

35].

AIH/PSC overlap

Az AIH/PSC overlapra jellemző az autoimmun hepa-

titis (IAIHG-pontrendszer vagy klinikum alapján), az 

AMA-negativitás és a cholestasis (sárgaság, ALP-akti-

vitás-emelkedés), illetve az epeúti károsodás szövettani 

képe [36]. Előfordulása 1,4–17% [37].

Az IgG koncentrációja nagy. SMA, ANA, pANCA 

 kimutatható [3, 25]. AIH/PSC overlapra jellemző a 

PSC-re jellegzetes MRCP (mágneses rezonanciás cho-

langiopancreatographia), ERCP (endoszkópos retrog-

rád  cholangiopancreatographia) morfológiai és szövet-

tani kép. A normális MRCP, ERCP morfológia nem 

zárja ki a lehetőségét [36].

Immunszuppresszív kezelésre adott elégtelen válasz, 

illetve cholestasis megjelenése AIH/PSC lehetőségét 

veti fel [3, 36].

Fiatalabb kori diagnózis, nagyobb ALP-aktivitás-

emelkedés, nagyobb bilirubinkoncentráció az MR-

vizsgálat idején az AIH/PSC overlap valószínűségét nö-

veli AIH-s betegekben, azért Abdalian és mtsai felnőtt 

autoimmun hepatitises betegekben MRCP-vizsgálat el-

végzését javasolják [38].

Általában először az AIH jelenik meg, majd évekkel 

később ismerik fel a PSC-t. Az elsődleges PSC diagnózis 

ritka [2]. PSC-re jellegzetes klinikai és szövettani elté-

rések, de normális kolangiogram esetén kis epeúti PSC 

véleményezhető.

Főleg gyermekek, fi atal felnőttek érintettek [3]. Gya-

koribb férfi akban, a betegek 30%-a nő [26].

A betegek 50–88%-a gyulladásos bélbetegségben 

(IBD) szenved [2], de az IBD hiánya nem zárja ki a kór-

képet [36]. Az AIH/PSC overlap előfordulását IBD-

ben a PSC-hez hasonlónak tartják. Úgy tűnik, hogy 

ezekben az esetekben a PSC az elsődleges eltérés [1].

A PSC/AIH overlap szindrómás betegek betegsége 

súlyosabb, kórlefolyása rosszabb, mint az AIH-s vagy 

az AIH/PBC overlap betegeké [39].

Autoimmun szklerotizáló cholangitis 

(AiSC)

Az AiSC-t főként gyermekekben írják le. Jellemző a 

szklerotizáló cholangitis autoimmun eltérésekkel (ANA- 

és  SMA-pozitivitás, nagy titerben IgG-koncentráció-

emelkedés és interface hepatitis a szövettani mintában). 

A cholestasisra jellegzetes biokémiai markerek normáli-
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Az overlap szindrómák kezelése

Az overlap szindróma kezelése egyénre szabott, a jel-

legzetes biokémiai, immunológiai, szövettani eltérésen 

alapul [20].

AIH/PBC

Kontrollált vizsgálatok hiányoznak, a kezelési javaslatok 

a tapasztalaton, illetve retrospektív, nem randomizált 

vizsgálatok eredményén alapulnak [30, 34].

AIH-domináns megjelenésben az AIH-ban használt 

konvencionális kortikoszteroidkezelés alkalmas remisz-

szióindukcióra (75% vs. AIH 64%) és fenntartására [36]. 

Jobb a terápiás válasz, mint AIH/PSC overlapban vagy 

AMA-negatív PBC-ben (75% vs. 22%, illetve 0%) [36].

PBC-domináns megjelenésben urzodeoxikólsavval 

(UDCA) érhető el biokémiai remisszió, de a kezelés nem 

előzi meg a portalis hypertonia és szövődményeinek ki-

alakulását, a májtranszplantáció szükségességét [36]. 

Nagy dózisú UDCA alkalmazása (28–30 mg/kg/nap) 

kerülendő az UDCA májkárosító metabolitja (litokol-

sav) okozta nem kívánt hatások miatt PSC-ben [36].

AIH/PBC overlap szindrómában az UDCA (13–15 

mg/kg/nap) + kortikoszteroid (prednisolon 0,5 mg/

kg/nap) kombináció hatékonyabb, 67%-ban érhető 

el  laboratóriumi remisszió és 100%-ban megelőzhető 

a  progresszív májfi brosis kialakulása, szemben UDCA 

vagy prednisolon önálló alkalmazásával (biokémiai re-

misszió: 27%, illetve fi brosis megelőzése: 50%) [36].

Az EASL (European Association for the Study of the 

Liver) is a kombinált kezelést javasolja. Alternatív lehe-

tőségként felmerül elsőként az UDCA-kezelés, majd, ha 

nem érhető el megfelelő biokémiai válasz három hónap 

alatt, a kezelés kortikosztreoiddal egészítendő ki [30].

A lényeges szisztémás hatás nélküli budesonid ígé-

retes  lehetőség nemcsak AIH-ban, hanem AIH/PBC 

overlapban is [3]. Biokémiai remisszió 61%-ban érhető 

el, de májfi brosisban kevésbé hatékony (terápiás hatásta-

lanság 60% vs. ha nincs fi brosis 12%) [36].

A kezelésre nem reagálók aránya nagyobb, mint AIH-s 

betegekben [1]. Kortikoszteroid hatástalansága esetén 

más immunszuppresszív szer alkalmazása (cyclosporin A) 

is szóba jön [3].

AIH/PSC

Az AIH/PSC kezelése egyénre szabott, a biokémiai el-

téréseken, az autoantitestek jelenlétén, az immunglo-

bulin-titereken, a cholangiographia eredményén, vala-

mint a szövettani eltéréseken alapszik.

Bridging necrosis esetén immunszuppresszív kezelés 

az elsődleges, majd a gyulladás csökkentése után UDCA-

val is ki lehet egészíteni a kezelést [1]. Boberg és mtsai 

vizsgálatában a kortikoszteroidkezelés a biokémiai elté-

rések javulását (nem normálissá válását) eredményezte 

transzaminázaktivitás-emelkedéssel járó PSC-ben vs. 

1. táblázat Az IAIHG-pontrendszer elemei [40]

Női nem.

ALP/AST (v. ALT) arány.

Szérumglobulinok vagy IgG emelkedett szintje.

ANA, SMA, LKM-1 jelenléte.

AMA-pozitivitás hiánya.

Vírushepatitismarker-negativitás.

Gyógyszerhatás kizárható.

Alkoholfogyasztás (<25 g/nap).

Szövettan (interface hepatitis, lymphoplasmocytás beszűrődés, 

epeúti eltérések hiánya).

HLA DR3, -DR4.

Terápiára adott válasz.

sak. A gyermekkorban felismert AIH-s esetek 50%-ában 

kóros a cholangiographia, szklerotizáló cholangitis le-

hetőségét vetve fel, negyedükben nincs epeúti károso-

dás szövettani vizsgálatkor. Ezért MRCP minden, gyer-

mekkorban felismert AIH esetén indokolt. AiSC-ben 

nincs jellegzetes nemi hajlam. Immunszuppreszív keze-

lésre jól reagál, bár a kezelés ellenére 50%-ban követke-

zik be progresszió [1].

PBC/PSC overlap

A PBC/PSC overlap ritka. A két kórkép tisztán elkülö-

níthető az esetek legnagyobb részében. A szövettani el-

térések hasonlóak, granuloma PSC-ben is jelen lehet. 

PSC-ben AMA is megjelenhet [2]. Nincs bizonyíték 

PBC/PSC overlap szindróma jelenlétére [3].

International Autoimmune Hepatitis Group 

(IAIHG) kritérumok

Az IAIHG 1993-ban felállított, majd 1999-ben felújí-

tott kritériumai alapján [40] (1. táblázat) a tiszta AIH 

kórisméje körülbelül 90%-os érzékenységgel és fajla-

gossággal (92,3–100%) felállítható [41]. Az egyszerű-

sített IAIHG-pontrendszer (autoantitestek, IgG, szö-

vettan, vírushepatitis kizárása) 81%-os érzékenységű és 

99%-os fajlagosságú AIH-ban [42].

A pontrendszer érzékenysége az AIH/overlap szind-

rómák irányában kicsi. Az átdolgozott, illetve az egy-

szerűsített AIHG-pontrendszer érzékenysége és fajla-

gossága 40, illetve 17% [36]. Az IAHG-pontrendszer 

fajlagossága AIH kizárására alkoholos májbetegség-

ben, idült vírushepatitisekben 98,9–100% [41]. Jelenleg 

nem elfogadható használata az overlap szindrómák fel-

ismerésében [2].

A Párizsi kritériumokkal (két jellemző a három közül 

mindkét betegségnél) az AIH/PBC overlap szindró-

mák 92%-os szenzitivitással és 97%-os specifi citással fel-

ismerhetőek [36, 43].
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cholestaticus dominanciájú PSC [44]. Bármely heveny 

cholestaticus folyamat is járhat a transzaminázaktivi-

tások emelkedésével, ezekben az esetekben az UDCA-

kezelés az elsődleges az immunszuppresszív kezelés be-

vezetése előtt [1].

Az UDCA és az immunszuppresszió kombinálása a 

biokémiai eltéréseket javítja AIH/PSC overlapban, bár a 

kombináció használatát alátámasztó kettős vak, rando-

mizált, kontrollált vizsgálat hiányzik. Az immunszup-

presszív kezelés az AIH komponenst javítja, de az UDCA 

túlélést javító hatása PSC-ben nem igazolt [1].

Az EASL az UDCA és az immunszuppresszió kombi-

nálását javasolja, hangsúlyozva a bizonyíték hiányát [30]. 

Az AASLD (American Association for the Study of Liver 

Diseases) az immunszuppressziót ajánlja PSC/AIH 

overlapban [37].

A hatékony terápia hiányzik PSC-ben, ezért nem 

 meglepő, hogy az AIH/PSC overlap kimenetele rosz-

szabb, gyakoribb az immunszuppresszív kezelés hatás-

talansága, a májelégtelenségbe való progresszió vagy a 

májtranszplantáció szüksége, szemben a tisztán AIH-s 

betegekkel [1]. Az AIH/PSC túlélése jobb, mint az izo-

lált PSC-ben [1].

Következtetések

Az overlap szindrómák ritka kórképek. Osztályozásuk, 

kritériumrendszerük sem egységes. A gyakorlatban egy-

szerű diagnosztikus kritériumokon nyugvó kis alcso-

portba soroló osztályozás lenne szükséges, amelynek 

használatával a betegek reprodukálható módon köny-

nyen alosztályokba sorolhatók, ami a kezelés megválasz-

tását és a kórlefolyás megítélését segíti [1].

Az overlap, valamint az autoimmun májbetegségek 

osztályozása a molekuláris, a genomikai és a proteomikai 

ismeretek bővülésével válhat valóvá [1].

Kérdéses a „mindenképpen” osztályozás jelentősége, 

hiszen a meghatározó komponensnek megfelelő kezelés 

az elsődleges. Az immunszuppresszió az AIH, az UDCA 

a PBC hatékony kezelési módja. Az UDCA-nak nem bi-

zonyított kórlefolyást befolyásoló hatása PSC-ben. Az 

overlap szindrómák bizonyítékon alapuló kezelése nem 

ismert. Retrospektív, kis esetszámú vizsgálatok eredmé-

nyeit közölték [30, 37].

Az AIH/PBC és AIH/PSC overlap betegek kezelését 

az UDCA és/vagy immunszuppresszió jelenti az EASL- 

és AASLD-útmutatás alapján, bár a bizonyítékok hiá-

nyosak. Az overlap szindrómák kezelésének egyénre 

 szabottan kell történnie. A kezelést a domináló betegség 

és a megkezdett kezelésre adott válasz határozza meg. 

Az  elsősorban cholestaticus jellegzetességű kórképben 

az UDCA az elsődleges, immunszuppresszív szer hozzá-

adása a terápiás választ javíthatja. A nagy epeúti PSC ke-

zelése elsősorban endoszkópos az általános útmutatók 

alapján. AIH jegyeinél immunszuppresszió is bevezet-

hető [30, 37].
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