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BEVEZETES

* A PNALD tradicionalisan gyakori és sulyos kimenetelu mellékhatas (fokozott kockazat: kora-
ujszulottek és HPN)

* IFALD (Intestinal Failure-Associated Liver Disease) > PNALD (Parenteral Nutrition-
Associated Liver Disease)

* _EIs6, PNALD jelentes: 1971 (csecsemo), 1975 (koraszulott)

 Kezdeti jelek: majenzim-értékek (ALT,AST, AP) emelkedése (>1,5x normalérték felso hatara)
majd emelkedett konjugalt billirubin-szint (3-6 g/L) és lepnagyobbodas

* Szamos ok, de pontos (bizonyitott) magyarazat mai napig sincs (multifaktorialis korkep)

* Gondos apolas mellett ma mar relative alacsonyan tarthato a gyakorisaga és sulyossaga

* Terapiaja sokat fejlodott, de még ma is szoros betegkovetést és komoly szakértelmet igényel




EPIDEMIOLOGIA

* Az incidencia eletkor, taplalasterapia (dozis es idotartam) valamint

korforma es komorbiditas fuggo 1
» Osszességében 9-90% kozotti (atl. 40-60%) a publikalt eléfordulas

» Felnotteknel es gondos apolas mellett |5- 40%, de nagy az irodalmi
szoras (ASPEN PN Handbook 2020: 25-100%)

* Koraszulotteknel es'kis sulyu ujszulotteknel a 14 napot meghalado

TPN eseteben'meg magasabb (> 40%), magas mortalitassal.




PATHOPHYSIOLOGIA

* A PNALD 3 tipusa ismert:

* Steatosis: tultaplalas eredmenye, felnottekre jellemzo, tipusos elvaltozas:
mersekelt ALT.emelkedes. Benignus megiteles, bar tartos overfeeding soran
ritkan fibrozis es cirrosis is kialakulhat.

* Epeiszap, epekao kialakulasa: leginkabb az enteralis inger hianya okozza.
Epeholyag gyulladas a kovetkezmenye. Nincs specifikus laboreltéres. Benignus.

* Cholestasis: multifaktorialis, altalaban az epetermeles zavara vagy elzarodas
okozza. Tartos PN nyoman alakul ki. AP, yGT + bilirubin emelkedes jellemzi.
Sulyos mellekhatas, kezeletlenul cirrozishoz es majelegtelenseghet vezethet.




AZ OKOK KERESESE

* Tartosan magas szenhidrat-bevitel (a majfokozott zsirtermelése —— steatosis)

* A Gl kiiktatasa (enterohepatikus kor kiesese + dysbiosis) ill. taurin hiany
* Nincs inger CCKstermelésre — —— inaktiv epeholyag ——— ' biliary sludge formation
* Hianyzik a farnezoid X receptor inger —— zavart epetermelés/-transzport—— epehomeostasis felborul
» Dysbiosis —, bact.translocatio '+ gyulladasos folyamat — . cholestasis

» SBS esetén a hianyzo bélszakaszok: csokken a Gl-hormontermelés (GLP, neurotensin, peptideYY)
* Gyulladasos allapot, szisztemas fertozeés, szepszis, pl. CRBS| (bakteriotoxinok)

* A sok w-6 zsirsav ill. fokozott fitoszterol terhelés (szojaolaj-toxikozis)

e Csak LCT (szojaolaj)-tartalmu TPN arnitin-étlés nelkul

e




RIZIKOTENYEZOK

Eretlen maj: cystothionase-hiany (méthionin —— ' taurin metabolism)

Pre-intervencios majkarosodas, majkarosito gyogyszer hasznalata

Overfeeding (hiperkalorizalas glukozzal, zsirral)

Magas w6/@3'aranyu lipidkomponens hasznalata (pl. ,,regi’ tipusu zsiremulzio)

Magas fitoszterol-tartalmu zsir-osszetevo hasznalata (csak novényi zsirok)

Tartos PN megfelelo (rendszeres) kontroll nélkul

Kiegeszito enteralis taplalas elmaradas

Fertozes (CRBsl v. CLABSI es egyeb infekciok)




A PREVENCIO LEHETOSEGE:
RIZIKOCSOKKENTES*

* Felnottek esetében:

* Korrekt dozirozas és a folyamatos doziskorrekcio
* Laborértekek folyamatos ellenorzese, majenzim-emelkedés esetén intervencio

* Halolaj-tartalmu zsiremulzio preferalasa

» Koraszulotteknél és ujszulotteknel

* Az aminosav és zsir mennyisége kulon-kulon ne haladja meg a 3.5 g/ttkg/d ertéket
(ASPEN ajanlas, 20247%*)

* A SMOF lipid hasznalata jelentosen meérsékli a PNALD megjelenésének esélyét

* A makronutriensek adagcsb’kkentésével nem lehet elkertilni a PNALD kialakulasat!

* ESPEN Practlcaél"Gmdellnes HPN fs Iiver_"‘d,,_isellase" €s ...in sugery

% Az ajanlas nef tesz kulonb_._' eget ,,csak -ojaolaj” iy} : ,‘rtalmu) 25|remuI2|ok hatasa kozott



TERAPIA

* Megfelelo glukoz/zsir arany és mennyi individ taplalasterapia

atos infuzio

* Ciklikus taplalas |

oliva/szoja o

)

asisban az olsav po. adasa javitja a beteg allapotat

elyett.

sszioba tudja hozni.

Taurin A csecsmoben s, felnottben is javitja a cholestasist (pl. Tauramin infu.)



OSSZEFOGLALAS

* A PNALD ma is komoly veszelyt jelent kora- ill. Ujszulottekben es felnottekben,
tartos PN esetén

* A majkarosodas PN eseten szamos okbal kialakulhat, ezert fontos a
rizikotenyezok felmerese

* 'Ez a mellékhatas gondos tapanyag-osszeallitassal, osszetetel modositassal,
rendszeres laborvizsgalatokkal es infekcio-kontrollal csokkentheto

* A PNALD idoben észlelve es kezelve az esetek tobbsegeben javithato, sot

steatosis es biliary sludge korformak esetén visszafordithato.
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