Az Egézségiigyi Minisztérium szakmai protokollja
Az epehdlyag és az epeutak daganatainak ellatasa

Készitette: A Gasztroenterologiai Szakmai Kollégium

1. Alapvetoé megfontolasok

1. Panaszok/Tiinetek/Altalanos jellemzék

1.1. Klinikai tiinetek
e A tiinetek altalaban késén jelennek meg. Fajdalom a jobb hypogastriumban, koves
panaszok, hanyinger, hanyas, fogyas, majd viszketés és mechanikus icterus.
e  Vater-papilla: steatorrhoea, benzidinpozitivitas, icterus.
e Az 4ltaldnos tumortiinetek és az erre altalaban jellemzd laboratoriumi eltérések mellett
domindlnak a cholestasist jelzé adatok.

1.2. Patologia

e Az osztilyozédsban a klasszikus lokalizacidés rendszer az epehdlyag-, epett-,
extrahepaticus epeut-, ill. Vater-papilla-tumor voltak. Az 1jabb klasszifikéacio
intrahepaticus, perihilaris és distalis extrahepaticus kategoridkat kiilonit el.

1.3. Benignus tumorok

e Az epehdlyagban a legfontosabb a polip (polypoid adenomatosis), ha 1 cm-nél nagyobb
potencialis malignus, cholecystectomia indokolt.

e  Emellett mesenchymalis tumorok is felléphetnek (leiomyoma, lipoma, haemangioma),
tobbnyire nem igényelnek beavatkozast. Az epeutak benignus tumorai koziil a multiplex
papillaris adenomatosis, ill. a cholangiocellularis cystadenoma emelhetdk ki.

e A Vater-papilla villosus adenoméja praecarcinosisnak tekinthetd.

1.4. Rosszindulatu daganatok
e Az epeholyagrak zome adenocarcinoma, 15% differencidlatlan sejtes, ill. lapham-
jellegzetességeket is hordozhat.
e Az epeutakban adenocarcinoma vagy cholangiocellularis forma a gyakori. A Vater-
papilla tumora adenocarcinoma, mely lehet intraampullaris, exophyticus, ill. exulceralt. A
periampullaris tumor kiilon entitdsnak tekintheto.

2. A betegség leirasa

2.1. Incidencia / Prevalencia / Morbiditas / Mortalitas Magyarorszagon

Az epehodlyagrakok 60-90%-aban epekdvesség is €szlelhetd, de az ismert epekovesség mellett
tizéves id6tartamban — valamennyi eset bevondsa esetén — a cholecystakarcinoma kialakulasa
nem haladja meg a 2%-ot. A gyakorisadg tekintetében a gastrointestinalis tumorok kozott az
6todik helyet foglaljak el.

2.2. Jellemzo életkor



Az epeholyag €s az epeutak daganatai foképp 65 év feletti ¢letkorban jelentkeznek.

2.3. Jellemzo nem

Az epeholyagrak valamelyest a nOknél, az epeutak rakja pedig a férfiaknal gyakoribb.

3. Kockazati tényezok

Epeholyag-karcinéma

Epekovesség, foleg kronikus cholecystitis, szoliter k6 — zsugorodott, vastag fali
epehdlyaggal jar6 esetekben. Porceldn epeholyagban kb. 25% rékincidencia varhato!
Bizonyos (nalunk rendkiviil ritka) parasitosisok (Clonorchis simensis, Opistorchis
felineus) kronikus szklerotizal6 cholangitis révén, epetttulstllyal.

Gyulladasos bélbetegségek (foként colitis ulcerosa, jobban epeut-, kisebb mértékben
cholecysta).

Epeholyagpolip, benignus tumorok egy része.

Meérsékeltebb rizikot jelenthet: ndi nem, obesitas, nagy szénhidratbevitel, kronikus
Salmonella typhi, csaladi halmozddas.

Cholangiocarcinoma (intra- és extrahepaticus)

Primer szklerotizal6 cholangitis,

multiplex papillomatosis,

choledochuscysta, Caroli-szindroma,

az epeut €s a pancreasvezeték hossza, kozos szakasza >2,1 cm,
parazitainfekcio — Tavol-Kelet (25-50-szeres riziko),
torium-dioxid-expozicio,

intraductalis ko,

dohényzas.

Vater-papilla-tumorok

Epedti villosus adenoma,

familiaris adenomatosus polyposis (80-100x!),
cholecystectomia,

epe- €s pancreasnedvreflux,

sphincterotomia,

dohanyzas,

AIDS, manifeszt esetben.

I1. Diagnozis

1. Laboratériumi vizsgalatok

Tumormarkerek

Fontos onkogén mutaciok: K-ras, c-myc, c-neu, c-eb-b2, c-met, szuppresszor mutaciod



p53, bel-2.

e  Epében vizsgalhatdé tumormarker: CEA, CA 19-9, CA 125, Sialyl Tn-antigén fibonectin,
p53, maga a laktat.

e  Szérumban vizsgalhato: CEA, CA 19-9, CASO, CA 125, CA 195, CA 242, DU-PAN-2,
cytokeratin 19 fragment, PIVKA-II.

2. Képalkoto vizsgalatok

e  Dominans elsé vizsgalat az ultrahang.

e A kolecisztografia soran nem telitddé holyag mint indirekt tumorjelz6 ma mar nem
ajanlott.

e Az UH ¢és a CT jelezheti az epehdlyag karcindmas terimét, de ezek csaknem mindig
rendkiviil elérehaladott esetek. Gyakori az alpozitiv és az alnegativ lelet egyarant. Az
epeholyagrak korai esetei az UH és CT, valamint ERCP szamara némak.

e Az ERCP, MRCP, kolangioszkdpia fontos eszkdz az epetti tumorok felismerésében, ill. a
proximalis epeutak esetén a PTD is hasznos lehet.

3. Kiegészité diagnosztikai vizsgalatok

Az MR, spiral-CT, PET diagnosztikus értékét tovabbi tapasztalatszerzés utan lehet jobban
megitélni. Az endoszkopos technika alkalmat adhat a citologia, kefecitologia, biopszia
elemzésére is.

1I1. Kezelés

A) NEM GYOGYSZERES KEZELES

B) GYOGYSZERES KEZELES
1. Ajanlott gyégyszeres kezelés

Kemoterapia
e A hagyomanyos 5-FU, mitomycin, doxorubicin, etopozid, cisplatin stb. alkalmazasai az
esetleg kedvezd atmeneti javulas ellenére sem 6nmagukban, sem pedig adjuvansként nem
nyujtjdk meg az élettartamot. A kontinuus 5-FU infzids programot néhanyan jo
hatasuként értékelték. A fotodinamids kiegészitésr6l Europdban még nincs kelld
tapasztalat.
e  Néhany tanulmany a farnezil-transzferaz eldnyeire hivja fel a figyelmet.

C) IRRADIACIO

40-50 Gy adasa a nem operalhatd esetekben palliativ, ill. icteruscsokkento céllal
megkisérelhetdo, a tulélés azonban nem éri el az 5%-ot. A transzkatéteres
brachytherapia biztaté lehetoség, melyrol még nincs kello tapasztalat.

D) SEBESZETI KEZELES

Miitéti indikacio



Az epeholyag- és epeutrak kezelése alapvetden sebészi.

Miitét

Sajnos a beavatkozasok tobbsége elkésve, inoperabilis helyzetben torténik. A kivételesen
korai, in situ holyagkarcinoma (I. std.) esetében elegendd lehet a cholecystectomia,
legtobbszor azonban az intrahepaticus epeutak mentén torténd tumorterjedés miatt
tekintélyes majreszekciora is sziikség van.

A nyirokcsomo-metasztazis esetén individualis dontés alapjan megkisérelhetd a
lymphadenectomia, de a talélés alig jobb, mint a palliativ miitét esetében.

Az intrahepaticus epeut-karcindma esetén majreszekcio is sziikséges.

A perihilaris esetekben blokkreszekcid, majlobectomia, sz. e. lymphadenectomia, ill.
jejunum Roux-kacs készitése lehet sziikséges.

A distalis extrahepaticus epeuttumorban az alapvetd eljards a pylorusmegtartasos
Whipple-miitét.

A tumorok jelentO0s részénél palliativ endoszkopos, ill. perkutdn drénes vagy sebészi
desicterizalo eljaras végzésére kell szoritkozni, mely jo atmeneti eredményekkel jarhat, és
az életmindség — foképp a belsd drénezés mellett — szamottevdéen javul.

IV. Rehabilitaci6

V. Gondozas

Kezelés varhato idétartama/Progndzis

e

A miitéti mortalitas nagy, az 6téves talélés Europaban 5-12%.
Az intrahepaticus epeut-karcindma esetén az 6téves tilélés rossz, 10-30% kozotti.
A perihilaris esetekben a talélés 10-25%.

A szakmai protokoll érvényessége: 2008. december 31.



