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Az autoimmun hepatitis (AIH) egy ritka, ismeretlen eredetű, immunmediált, krónikus gyulladással járó máj-
betegség, amelyet az emelkedett szérum-transzaminázszintek és a globulinszaporulat (immunglobulin  
G/gamma-globulin), a keringő autoantitestek jelenléte és a jellegzetes májszövettani eltérések – mint lym-
phoplasmocytás infiltrátum interface hepatitisszel – jellemeznek. A betegség változatos megjelenési for-
mája miatt a diagnózis felállítása nehéz. Az AIH a betegek jelentős részében életre szóló kezelést igényel. 
A kezelés célja pedig a májbetegség progressziójának megakadályozása (dekompenzált májcirrózis kiala-
kulása) és májátültetés szükségességének elkerülhetősége. Az AIH kezelése és gondozása sokszor jelent 
szakmai kihívást a kezelőorvos számára, és egyénre szabott megközelítést igényel. A gyógyszeres terápia 
sarokköve a remisszió indukciójára szolgáló szteroidkezelés, majd pedig a remisszió fenntartására az azati-
o prinkezelés beépítése. Ez a standard kezelés az esetek jelentős részében hatékony, a célja pedig a teljes 
biokémiai remisszió elérése, amelyet a transzaminázszintek és az IgG együttes normalizálódása jellemez-
nek. Az alkalmazott terápiák nem mentesek a mellékhatásoktól, ezért a kezelés indítása után mind a klinikai 
tünetek, mind pedig a laboratóriumi eredmények szoros követése javasolt. A standard terápia esetén kiala-
kuló intolerancia (10%) vagy a terápiás válasz hiánya (15%) másod- vagy akár harmadvonalbeli kezelést is 
szükségessé tehet, egyéb immunszuppresszív szerek alkalmazásával. Ezekre vonatkozóan az iránymutatá-
sok kevésbé jól meghatározottak, és jelentősek a különbségek a klinikai gyakorlatban. Ha a diagnózis felállí-
tása során bizonytalanság merül fel, vagy ha a betegség a standard kezelésre nem reagál megfelelően, vagy 
egyéb okok miatt a beteg nehezen kezelhető, mindenképpen javasolt a korai kapcsolatfelvétel és szakmai 
konzultáció szakértői központtal. A Ritka Májbetegségek Európai Referenciahálózatának (ERN RARE-LIVER) 
keretein belül nemzetközi szakértői panel bevonására is sor kerülhet távkonzultációs rendszer (CPMS) hasz-
nálatával.
KULCSSZAVAK: autoimmun hepatitis, diagnosztikai kritériumok, terápiás válasz, kezelési lehetőségek, ERN 
RARE-LIVER

Update on autoimmune hepatitis: diagnosis and therapy
Autoimmune hepatitis (AIH) is a rare, immune-mediated, chronic inflammatory liver disease of unknown 
origin, characterised by elevated serum transaminase levels, hypergammaglobulinaemia, the presence of 
circulating autoantibodies, and distinctive histological findings, such as lymphoplasmacytic infiltrate with 
interface hepatitis. Clinical presentation of the disease is heterogenous and may pose diagnostic dilemmas. 
AIH requires lifelong treatment in a significant proportion of patients. The aim of treatment is to prevent 
the progression of liver disease (decompensated cirrhosis) and to avoid the need for liver trans plantation. 
The management and care of AIH is often a professional challenge for the treating physician and requires 
an individualized approach. The cornerstone of drug therapy is steroid treatment to induce remission fol-
lowed by maintenance therapy with azathioprine. This standard treatment regime has been proven to be 
effective in most of the cases. The goal of treatment is to achieve complete biochemical remission, defined 
by concomitant normalisation of transaminase and IgG levels to below the upper limit of normal (ULN). 
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Close monitoring of both clinical signs and laboratory results is recommended after treatment initiation 
because of the potential side effects. Intolerance (10%) or a lack of response (15%) to standard therapy may 
require second- or third-line treatment with other immunosuppressive agents. In this regard, guidelines are 
less well-defined, and there is considerable variation in clinical practice. If there is uncertainty about the di-
agnosis or if the disease does not respond well to standard treatment or is otherwise difficult to treat, early 
contact and professional consultation with a specialist centre is strongly recommended. An international 
panel of experts may also be involved within the framework of the European Reference Network for Rare 
Liver Diseases (ERN RARE-LIVER), using a remote consultation system (CPMS).
KEYWORDS: autoimmune hepatitis, diagnostic criteria, treatment response, clinical management, ERN  
RARE-LIVER

Bevezetés

Az autoimmun hepatitis (AIH) egy ritka, ismeretlen erede-
tű, immunmediált, krónikus gyulladással járó májbeteg-
ség, amely elsősorban nőket érint. Kialakulása független 
az életkortól és a rassztól. Európában a betegség preva-
lenciája 16-18/100 000 lakos. Jellegzetes a társuló auto-
immun megbetegedések jelenléte, az esetek mintegy 
20%-ában. A fő patofiziológiai mechanizmusnak a máj-
autoantigének elleni toleranciavesztést tartják, amelyet 
genetikailag fogékony egyénekben környezeti faktorok 
idézhetnek elő (1). A sikeres kezelés feltétele a biztos di-
agnózis, amelynek felállítása gyakran hosszadalmas, és 
számos nehézséggel járhat. A standard terápia az esetek 
25%-ában nem hatékony, így másod- vagy akár harmad-
vonalbeli kezelés is szükségessé válhat.
A jelen összefoglaló célja, hogy a gasztroenterológus és 
hepatológus kollégák számára iránymutatással szolgáljon 
az AIH pontos diagnózisának felállításában és kezelé sében.

Az AIH diagnosztikája

Az AIH diagnózisa betegségspecifikus markerek hiányá-
ban komplex módon, különféle klinikai, biokémiai, im-
munszerológiai és hisztológiai jellegzetességek együttese 
alapján és egyéb májbetegség fennállásának kizárásával 
történik. Több mint 25 évvel ezelőtt egy szakértői panel, 
az International Autoimmun Hepatitis Group (IAIHG) (2) 
megalkotta a betegség diagnosztikus kritériumait, ame-
lyet 1999-ben (3) átdolgoztak. Ezt a klinikai pontrendszert 
elsősorban kutatási céllal alkották meg, hogy a klinikai 
vizsgálatokba homogénebb AIH-s betegcsoportokat le-
hessen létrehozni. Alkalmazását a mindennapi klinikai 
gyakorlatban ugyan nehézkesnek tartják, mi magunk to-
vábbra is rendszeresen használjuk. Az IAIHG a fenti okok 
miatt 2008-ban egy egyszerűsített, ismételten átdolgo-
zott pont- (score-) rendszert (4) hozott létre, amely 4 pa-
ramétert értékel együttesen (1. a különféle autoantitestek 
jelenlétét, 2. az IgG-szintet, 3. a szövettani eredményt 
és 4. a vírushepatitis kizárását). Az egyszerűsített pont-
rendszer szenzitivitását és specificitását 88 és 97%-nak 
találták 6 küszöbértéknél (valószínű AIH), valamint 81 és  
99%-nak ≥7 küszöbértéknél (definitív AIH). Egy független 

tanulmányban összehasonlították a revideált eredeti és 
az egyszerűsített pontrendszer diagnosztikus hatékony-
ságát, és azt találták, hogy az előbbinek jobb a szenzitivi-
tása (100% vs. 95%), míg az utóbbinak a specificitása (90% 
vs. 73%). A szerzők arra a következtetésre jutottak, hogy 
a két pontrendszer komplementer, és a revideált eredeti 
pontrendszer különösen hasznos azokban az esetekben, 
amikor kevés vagy atípusos jellegzetességeket mutat az 
AIH (5). Ennek egyik legjobb példája az akut, súlyos he-
patitis formájában jelentkező AIH (AS-AIH), amely mind 
a szerológiai diagnosztikát, mind pedig a hisztológiai jel-
legzetességeket tekintve nem mutatja a krónikus AIH-ra 
jellemző képet. Az AS-AIH-t különösen nehéz elkülöníteni 
az akut vírushepatitisektől és a gyógyszer okozta májká-
rosodástól (DILI) (6). Felmerül akár egy új diagnosztikus 
kritériumrendszer kidolgozásának szükségessége is az 
AS-AIH hatékonyabb azonosítására. Mindazonáltal nap-
jainkban az AIH diagnózisának felállításában elsősorban 
az egyszerűsített pontrendszert használják, amelyre in-
gyenes internetes kalkulátor is elérhető. Az IAIHG átfogó 
diagnosztikus pontrendszerét és az egyszerűsített diag-
nosztikus kritériumokat az 1. és a 2. táblázat foglalja össze. 
A laboratóriumi adatok típusosan hepatocelluláris káro-
sodást mutatnak, azaz a transzaminázértékek a mérsékelt 
emelkedéstől kezdve akár a felső normálérték (upper limit 
of normal, ULN) 50-szeresét is elérheti. A GPT- (glutamát-
piruvát-transzamináz-) érték rendszerint magasabb, mint 
a GOT (glutamát-oxálacetát-transzamináz). A kolesztati-
kus májenzimek általában normálisak, vagy csak enyhén 
emelkedettek, hacsak nem átfedő szindróma (primer 
biliáris cholangitis, PBC vagy primer szklerotizáló cho-
langitis, PSC társulása) képében jelentkezik a betegség. 
Jellegzetesek az immunszerológiai eltérések: a szérum-
globulinok (gamma-globulin vagy IgG) emelkedése és a  
keringő autoantitestek jelenléte, amelyek támogatják  
a betegség diagnózisát. Ugyanakkor az AIH-ra jellegzetes 
autoantitestek betegségspecificitása relatíve alacsony, 
egyéb különféle akut és krónikus májbetegségekben, sőt 
még egészséges egyénekben is jelen lehetnek. A betegek 
mintegy 10-15%-ában hiányozhat a gamma-globulin-
szaporulat és/vagy a máj-autoantitestek jelenléte (szero-
negatív AIH), és csak a betegség lefolyása során, később 
alakulnak ki az akut betegségkezdet után.
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Paraméterek/ 
jellemzők

Pont
Megjegy- 

zések
Beteg 

pontszáma

Női nem +2

ALP: GOT- (vagy GPT-) arány

<1,5 +2 1

1,5–3,0 0

>3,0 −2

Szérumglobulinok vagy IgG a normál tartomány felett

>2,0 +3

1,5–2,0 +2

1,0–1,5 +1

<1,0 0

ANA, SMA vagy anti-LKM-1

>1:80 +3 2

1:80 +2

1:40 +1

<1:40 0

AMA-pozitív −4

Hepatitisvírus-markerek

Pozitív –3 3

Negatív +3

Gyógyszeranamnézis

Pozitív −4 4

Negatív +1

Átlagos alkoholfogyasztás

<25 g/nap +2

>60 g/nap −2

Májszövettan

Interface hepatitis +3

Predomináns 
lymphoplasmocytás 
infiltráció

+1

Rozettaképződés +1

Egyik sem a fentiek 
közül −5

Epeúti változások −3 5

Más elváltozások −3 6

Más autoimmun 
betegség(ek) +2 7

Opcionális további 
paraméterek 8

Szeropozitivitás 
más, meghatározott 
autoantitestre

+2 9

HLA DR3 vagy DR4 +1 10

Gyógyszeres kezelésre adott válasz

Komplett +2 11

Visszaesés +3

KIÉRTÉKELÉS

Paraméterek/ 
jellemzők

Pont
Megjegy-

zések
Beteg 

pontszáma

Összpontszám

Értékelés a kezelés előtt

Definitív AIH >15

Lehetséges AIH 10-15

Értékelés a kezelés után

Definitív AIH >17 12

Lehetséges AIH 12-17

Megjegyzések:

   1.  Az ALP:GOT (vagy GPT) aránya alatt ezen enzimek normálér- 
tékének felső határát meghaladó mértékét értjük, azaz (ALP 
(IU/L)÷ALP normálérték felső határa)÷(GOT (IU/L)÷GOT felső 
normálérték).

   2.  A titerek értékének megállapítása rágcsálószöveten indirekt im-
munfluoreszcens módszerrel történik, az ANA esetében HEp-2 
sejteken. Gyermekkorban az alacsonyabb titerértékeknek (főleg 
anti-LKM-1 esetén) is jelentősége van, és minimum +1 pontot kell 
rá adni.

   3.  A pontszámok a hepatitis A, B és C vírusmarkerekre vonatkoznak 
(azaz pozitív/negatív anti-HAV IgM, HBsAg, anti-HBc IgM, anti-
HCV és HCV-RNS). Ha vírusfertőzés lehetősége merül fel etiológiai 
tényezőként, ezen markerek szeronegativitása ellenére más po-
tenciális hepatotróp vírusok, mint pl. a CMV és az EBV tesztelése 
indokolt lehet.

   4.  A korábban vagy jelenleg használt, ismert vagy gyanított hepatoto-
xikus gyógyszerek anamnesztikus ismerete. 

   5.  Az „epeúti elváltozások” a PBC-re vagy PSC-re jellemző epeúti 
elváltozásokra vonatkoznak (azaz granulomatosus cholangitis vagy 
súlyos koncentrikus, „hagymahéjszerű” periductalis fibrózis duc-
topeniával, egy megfelelő minőségű biopsziás mintában kimutat-
va) és/vagy jelentős periportális ductularis reakció (vagy más né-
ven marginális széli epeúti proliferáció cholangitisszel) kimutatása 
rézzel vagy rézasszociált fehérjeakkumulációval.

   6.  Minden egyéb szembetűnő hisztológiai jellegzetesség vagy sajá-
tosságok kombinációja, amely más etiológiát feltételez.

   7.  Bármilyen más autoimmun betegség megléte a beteg vagy annak 
elsőfokú rokona esetén.

   8.  További pontok adhatók egyéb meghatározott autoantitestek és/
vagy a HLA DR3 vagy DR4 jelenlétéért (ha ezen paraméterek ered-
ményei elérhetőek), de csak azoknál a betegeknél, akik ANA-ra, 
SMA-ra és anti-LKM-1-re szeronegatívak.

   9.   Az egyéb „meghatározott” autoantitestek közé azok tartoznak, ame-
lyeknek az irodalmi adatok alapján ismert a meghatározás módja, 
és összefüggésbe hozhatók az AIH-val. Ide tartoznak az alábbiak:  
pANCA, anti-LC1, anti-SLA/LP, anti-ASGPR és az anti-szulfatid.

10.   A HLA-DR3-nak és DR4-nek főleg az észak-európai kaukázusi és 
japán populációkban van jelentősége. Egy pontot lehet adni más, 
a HLA II. osztályába tartozó antigénekre is, amelyekre vonatkozóan 
elérhetőek olyan irodalmi adatok, amelyek bizonyítják azok AIH-val 
való kapcsolatát az egyéb populációkban. 

11.   A gyógyszeres kezelésre adott válasz kiértékelése bármikor tör-
ténhet. Ezen pontokat azokhoz kell hozzáadni, amelyeket az első 
vizitkor a betegségre vonatkozó jellegzetességekre adtunk.

12.   A terápiás válasz és a relapszus definíciója a 7. táblázatban látható.

1. táblázat: Az International Autoimmun Hepatitis Group (IAIHG) átfogó diagnosztikus 
pontrendszere (2, 3)
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Máj-autoantitestek (7, 8) 

Európában a máj-autoantitestek jelenlétének szűrővizs-
gálatát hagyományosan indirekt immunfluoreszcens 
teszt (IFT) segítségével rágcsáló-SKL-preparátumon 
(stomach/kidney/liver-, gyomor-, vese- és májszövet) 
és humán epitheliomasejteken (HEp-2) végzik (3. táblá - 
zat). Szolidfázis-assay-t (enzimkapcsolt immunoszorbens 
assay [ELISA] vagy immunoblot) szűrőtesztként kizáró-
lag az anti-SLA/LP (szolúbilis májantigén/máj-pancreas 
antigén) esetén használnak. Ezen antitestek ugyanis 
nem detektálhatóak IFT segítségével, ugyanakkor ma-
gas specificitással rendelkeznek az AIH diagnosztikájá-
ban. Az AIH-betegek 10%-ában az anti-SLA/LP az egyet-
len jelen lévő autoantitest. 
Az IFT előnye, hogy nemcsak az autoantitest titere, ha-
nem a fluoreszcens mintázata is meghatározható, amely-
nek az antitest jelenléte mellett kiegészítő értéke van a 
diagnosztikában. Ugyanakkor az IFT szubjektív módszer, 
kivitelezése és értékelése abban járatos laboratóriumi 
szakembert igényel, és a nemzetközi standardok még 
hiányoznak. Az antitesttiterek az egyes laboratóriumok 
között külön bözőek lehetnek az IFT módszerhez használt 
eltérő szubsztrátok miatt. Az SKL-preparátumon az alábbi 
antitesteket lehet kimutatni: antinukleáris antitest (ANA), 
simaizom elleni antitest (SMA), máj-vese mikroszóma el-
leni antitest (anti-LKM) és mitokondrium elleni antitest 
(AMA). Az antitest-pozitivitás küszöbértékének pedig 
felnőttekben az 1:40 vagy annál magasabb titerértéket 
tekintik.
 Újabb irodalmi adatok alapján mind a HEp-2, mind az ELI-
SA-alapú autoantitest-értékelés lehetséges alternatívája a 
szöveti metszeteken (SKL-preparátum) végzett IFT-nek az 
ANA kimutatására, azonban magasabb küszöbértékeket 
kell alkalmazni, és azokat helyileg validálni. Az ANA ELISA 
esetén fontos, hogy a kitek HEp-2 nukleáris kivonatokat 
tartalmazzanak, és ne tisztított antigéneket, az ismeretlen 
nukleáris antigének felismerése érdekében (9).

Antinukleáris antitest (ANA vagy ANF)
Az ANA volt az első antitest, amelyet felismertek az AIH-
val kapcsolatosan, ugyanakkor nem betegségspecifi-
kus. Az AIH-betegek 50-75%-a ANA-pozitív (SMA egy-
idejű jelenlétével vagy anélkül). Az ANA ugyanakkor, 
akár magas titerben is, jelen lehet egészséges egyének-
ben vagy egyéb májbetegség fennállása esetén (nem 
alkoholos zsírmáj [NAFLD], DILI vagy vírushepatitis). 
AIH-ban az ANA homogén sejtmag („homogenous”) 
vagy szemcsés (kevés pettyes, „speckled”) mintázatot 
mutat. Nem ismert, hogy valamelyik mintázat AIH-spe-
cificitása magasabb-e. Az antigének biokémiai diffe-
renciálása nem javasolt, mivel sem az AIH betegség-
lefolyása, sem annak diagnosztikus specificitása nem 
különbözik az egyes antigének és az ellenük irányuló 
antitest alapján.
A különféle antinukleáris antitest mintázatokat és ne-
vezéktanukat, valamint a hozzájuk tartozó jellegzetes 
autoimmun májbetegségeket és verifikációs assay-ket a  
3. táblázat tartalmazza.

2. táblázat: Az autoimmun hepatitis 
egyszerűsített diagnosztikus kritériumainak 
alternatív laboratóriumi diagnosztikai 
paraméterekkel kiegészített változata (4).  
Az internetes kalkulátor elérhetősége:  
https://www.mdcalc.com/simplified-autoimmune-
hepatitis-aih-score

Egyszerűsített AIH-score Pontszám

ANA- vagy SMA-pozitivitás*#

<1:40 0

≥1:40 1

≥1:80## 2

anti-LKM-1-pozitivitás

<1:40 0

≥1:40 2

anti-SLA*

Negatív 0

Pozitív 2

IgG

Normál 0

≥ Normál tartomány felső határa (ULN) 1

≥1,1 × normál tartomány felső határa (ULN) 2

A máj szövettani eredménye**

Jellemző lehet AIH-ra 1

Típusos AIH-ra 2

Vírushepatitis

Jelen van 0

Kizárható 2

Összesen:  

ANA- vagy SMA- és anti-SLA-pozitivitásra összesen max. 2 pont 
adható! (Pl.: ANA vagy SMA ≥1:80 és anti-SLA-pozitív  2 pont,  
és nem 4 pont.)

Normál szövettani lelet esetén AIH kizárható.

IFT: ≥1:40, ha szöveti metszeteken vizsgálják; ≥1:80 vagy  
1:160 az ANA esetében, ha HEp-2 sejteken vizsgálják, a helyi  
labortól függően. ELISA a helyileg meghatározott határ- 
értékekkel.

IFT: ≥1:80, ha szöveti metszeteken vizsgálják; ≥1:160 vagy 1:320 
az ANA esetében, ha HEp-2 sejteken vizsgálják.  
ELISA a helyileg meghatározott határértékekkel.

Megjegyzés: 
Ha az autoimmun hepatitis alapos klinikai gyanúja ellenére az ELISA-
alapú autoantitest-értékelés negatív, az IFT-alapú meghatározást is 
el kell végezni. 

ÉRTÉKELÉS

AIH lehetséges (további vizsgálat szükséges) ≤5

AIH valószínű 6

AIH nagyon valószínű ≥7

* 
 

**

# 

 

 
##
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Simaizom elleni antitest (SMA)
Az ANA-hoz hasonlóan az SMA is AIH-ban az egyik el-
sők között felfedezett autoantitest volt, szintén nem 
betegségspecifikus, és egyéb májbetegségekben is je-
len lehet, mint pl. NAFLD-ben. Az SMA az 1. típusú AIH-
betegek 50%-ában jelen van, és van, hogy az egyetlen 
detektálható antitest. Molekuláris szinten az SMA egy 
heterogén autoantitest. Az SMA IFT-mintázatok közül 
a vaszkuláris/glomeruláris (VG) vagy vaszkuláris/glo-
meruláris és tubuláris (VGT) rajzolatok sokkal inkább 
specifikusak az AIH fennállására, mint a vaszkuláris (V) 
mintázat. A VGT mintázat megerősíthető IFT-vel, ha azt 
fibroblaszt vagy vaszkuláris simaizomsejteken vizsgál-
ják (VSM47). 
Továbbá az SMA, amely antifilamentózus aktinra (F-ak-
tin) is mutat pozitivitást, jóval specifikusabb AIH-ra, de 
az anti-F-aktin egyéb májbetegségekben is előfordul-
hat. Az SMA-VG/T korrelál az F-aktin-reaktivitással. Az 
anti-F-aktin antitest jelenléte szolidfázis-assay-vel is 
megerősíthető (ELISA teszt). Az anti-F-aktin antitestek 
mikrofilamentumokat (MF) festenek HEp-2 sejteken. 
Összességében az SMA-pozitivitás érzékenysége és spe-
cificitása erősen függ a fluoreszcenciamintázattól, amit 
a jelenlegi AIH-pontozási rendszerek nem vesznek figye-
lembe.

Máj-vese mikroszóma elleni antitest (anti-LKM)
Az anti-LKM-1 és -3, valamint az anti-LC1 (májcitoszol) 
antitestek a betegek kevesebb mint 10%-ában vannak 
jelen akár egyedileg, akár együttesen, és a 2. típusú AIH 
szerológiai jellegzetességei. Ha az anti-LC1 az egyetlen 
jelen lévő antitest, az erősen támogatja a 2. típusú AIH 
fennállását. Ugyanakkor az anti-LKM-1-hez és -3-hoz 
hasonlóan az anti-LC1 antitest sem AIH-specifikus, 
HCV-fertőzés esetén is jelen lehet. Az anti-LKM-1 jelen-
léte esetén az anti-LC1 IFT során technikai okok miatt 
nem azonosítható. Az IFT során kimutatott anti-LKM 
antitestek és az anti-LC1 verifikációjára ELISA vagy WB 
teszt javasolt. 

Mitokondrium elleni antitest (AMA) 
Az AMA a primer biliáris cholangitis (PBC) és nem az 
AIH specifikus szerológiai markere. Az AMA jelenléte 
a PBC-esetek több mint 90%-ában jelen van. Az AMA 
azonban aspecifikus módon bármely akut májsérülés 
vagy akut májelégtelenség esetén kialakulhat, majd 
idővel eltűnhet az akut májbetegség rezolúciója után. 
Az AMA-negatív PBC-betegek mintegy felében meg-
található a PBC-specifikus ANA, amelynek azonosítása 
szintén SKL IFT, majd HEp-2 sejteken történő verifiká-
cióval lehetséges a jellegzetes fluoreszcens mintázat 
alapján. Jellegzetes az ANA IFT-kép HEp-2 sejteken, 
amelyek megerősítése szintén szükséges szolidfázis-
assay-vel is (3. táblázat).

Egyéb, AIH-hoz társuló autoantitestek
Az antineutrofil citoplazmatikus antitestek közül az 
atípusos p-ANCA (IFT) – különösen, ha az az egyetlen  
jelenlévő autoantitest – támogathatja az AIH diagnó-
zisát. Ugyanakkor az atípusos p-ANCA is, ahogyan az 
egyéb autoantitestek, számos egyéb betegségben 
jelen lehet, mint például gyulladásos bélbetegségek 
(IBD), primer szklerotizáló cholangitis (PSC) és májcir-
rózis. Az anti-SLA/LP társulást mutat egy ANA-szubtí-
pussal (anti-Ro52). 
A máj-autoantitestek esetén a pontos titer ismerete mind 
az IFT, mind a szolidfázis-assay-k esetén is fontos, hiszen 
minél magasabb az érték, annál biztosabb, hogy valódi 
pozitivitást tükröz. A magasabb autoantitest-értékek az 
IAIHG diagnosztikus pontrendszerben is magasabb súly-
számokkal szerepelnek. A diagnosztikus értékük mellett 
bizonyos antitestek az AIH-ban különböző klinikai meg-
jelenési formákkal és eltérő prognózissal társulnak. Mind 
felnőtt-, mind gyermekkorban az 1. típusú AIH a dominá-
ló forma, és az ANA- és/vagy SMA-pozitivitás jellemzi. Az 
SMA, és különösen az anti-F-aktin antitest jelenléte felnőtt 
AIH-betegben magasabb gyulladásos aktivitással társul. 
Ezen eredmény azonban még további validálást igényel. 
A 2. típusú AIH (az AIH-betegek 5-10%-a) jellegzetessége 

3. táblázat: Jellegzetes antinukleáris antitest (ANA) immunfluoreszcens (IFT) mintázatok  
HEp-2 sejteken és ezek verifikációs módszerei különböző autoimmun májbetegségekben (7, 8)

ANA
Mintázat IFT Verifikáció ELISA/

WB
Jellegzetes  
fenotípusAngol Magyar

AIH-specifikus*
Homogenous Homogén sejtmag

Nem javasolt
–#

Granular/Speckled Kevés pettyes,  
szemcsés

PBC-specifikus

Multiple nuclear  
dots

Sok pettyes,
több nukleáris pont Anti-sp100 Kedvezőtlen  

betegséglefolyás

Nuclear rim Pontozott  
magmembrán Anti-gp210 Kedvezőtlen  

betegséglefolyás

Centromere Centromer Anticentromer PTH-fenotípus

*  Számos antigén lehetséges: kromatin, hiszton, dupla (ds) vagy szimpla szálú (ss) DNS, cyclin A, centromer, ribonukleoproteinek vagy más, 
még nem azonosított nukleáris fehérjék.

# Dupla szálú (ds) DNS jelenléte esetén – SLE kizárása
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az anti-LKM-1 antitest jelenléte vagy ritkább esetben az 
anti-LKM3 vagy anti-LC1 antitestek. A 2. típusú AIH első-
sorban fiatalabb életkorban jelentkezik, gyakran gyer-
mekkorban, és sokkal agresszívabb betegséglefolyással 
társul, mint az 1. típusú AIH. Továbbra is ellentmondásos, 
hogy az anti-SLA/LP antitest jelenléte egy különálló, azaz 
egy ún. 3. típusú AIH-csoportot definiál-e, amely poten-
ciálisan agresszívabb, vagy az 1. típusú AIH-hoz hasonló 
klinikai betegséglefolyással társul (1. ábra). Terhesség 
esetén az anti-SLA/LP és az anti-Ro52 antitest jelenlétét 
a terhesség kedvezőtlen kimenetelével hozták összefüg-
gésbe.
Felnőttekben a májautoantitest-vizsgálatok ismétlése 
regulárisan nem javasolt, kivételes esetekben azonban 
segítséget jelenthet: akut hepatitis esetén a kezdeti 
szeronegativitás után 3-6 hónappal érdemes a vizsgá-
latokat ismét elvégezni, ugyanis az autoantitestek a 
betegség lefolyása során megjelenhetnek. Az AIH va-
riáns formája, amely PBC-szerű jellegzetességet mutat, 
évekkel később is megjelenhet a kezdetben klasszikus 
AIH fenotípust mutató esetekben is. A PBC-specifikus 
ANA és AMA ismételt meghatározása IFT-vel javasolt, 
ha cholestasis alakul ki újonnan, vagy perzisztál, illetve 
PBC-re utaló klinikai tünetek jelentkeznek. Felnőttek-

ben a májautoantitest-vizsgálatok a betegség aktivi-
táskövetésére nem javasolhatóak, mert nem mutatnak 
összefüggést azzal.
A diagnózis harmadik fontos pillére a májbiopszia szö-
vettani eredménye. Kontraindikáció hiányában a máj-
biopszia a diagnózis felállításához kötelező, és az im-
munszuppresszív kezelés megkezdése előtt szükséges 
azt elvégezni. Egyrészt a jellemző vonások jelenléte 
(interface hepatitis [lymphocytás piecemeal nekrózis], 
plazmasejtes infiltráció, hepatocyta-rozettaképződés 
vagy emperipolesis) támogatja a diagnózist, másrészt 
segítség az egyéb etiológiájú májbetegségek kizárá-
sában. Fontos a gyulladásos aktivitás (grading) és a 
fibrotikus stádium (staging) megállapítása, és ezen 
eredményeknek meghatározó szerepük van a kezelés 
szempontjából is (10, 11). A 2022-ben, az A. Lohse és 
munkatársai által publikált szövettani ajánlás az erede-
ti pontrendszer bizonyos pontjain módosításokat java-
sol, amelyek klinikai gyakorlatba való átültetése folya-
matban van. Pontosították a definitív és lehetséges AIH 
hisztológiai definícióit, valamint a szövettani aktivitás 
értékelésére vonatkozóan is ajánlásokat fogalmaztak 
meg. Az eredeti Ishak-féle pontrendszert és a javasolt 
módosításokat a 4. táblázat tartalmazza (12).

AIH (2. típus)AIH (1. típus)

ANA+ SMA+ anti-LKM-1+

anti-LC-1+

AIH

anti-LKM-3+anti-SLA/LP+

AIH (3. típus)

anti-F-aktin+

VGT mintázat 
80%

Anti-Ro52+ ANA

AMA+

PBC

Konvencionális tesztek 
negatívak

anti-F-aktin-, anti-LC-1-, anti-LKM-3-, 
atípusos p-ANCA-vizsgálat

NEG

Kriptogén 
hepatitis

Atípusos 
p-ANCA+

PSC

10%

Kizárólagos ab

10%

?

?

>90% ≤10%

50-75% 50%

IgA
IgM

IgG

α1

α2

ß1
ß2

g

+

–
• Májbetegség gyanúja esetén mindig kérjük
• Autoimmun májbetegségben jellemző módon nő az Ig-szint
•  IgG – AIH és PSC; AIH-relapszus 

– IgG-alosztály-vizsgálat, IgG4
• IgM – PBC
• IgA – jellegzetesen ARLD (poliklonális gammopathia) v. előrehaladott fibrózis/cirrózis)

1. ábra: Szérum-autoantitestek autoimmun májbetegségekben (11, 20)
A szerológiai profil alapján meghatározható az autoimmun májbetegség típusa, úgymint autoimmun hepatitis 
(AIH), primer biliáris cholangitis (PBC) és primer szklerotizáló cholangitis (PSC). Továbbá a betegség egyes 
altípusai is, mint AIH 1. típus és 2. típus. Az 1. típusú AIH a domináló forma, és az ANA- és/vagy SMA-pozitivitás 
jellemzi. A 2. típusú AIH (az AIH-betegek 5-10%-a) jellegzetessége az anti-LKM-1 antitest jelenléte, vagy ritkább 
esetben az anti-LKM-3 vagy anti-LC1 antitesteké. Továbbra is ellentmondásos, hogy az anti-SLA/LP antitest 
jelenléte egy különálló, azaz egy ún. 3. típusú AIH-csoportot definiál-e. A betegek mintegy 5%-ában az anti-
SLA/LP antitest ANA- és/vagy SMA-pozitivitással társul. Az AIH-betegek 10%-ában ez az egyetlen jelen lévő 
autoantitest.
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Az akut és elsősorban súlyos AIH (AS-AIH) képében je-
lentkező betegségformára igaz, hogy az atípusos immun-
szerológiai lelet mellett a szövettani kép sem típusos. Az 
IAIHG szövettani pontrendszer használata limitált (lásd 
bővebben az AS-AIH fejezetben) (13, 14).
Az egyéb etiológiájú májbetegségek kizárása, mint pl. 
vírushepatitisek, alkoholos májbetegség vagy gyógyszer 
okozta májkárosodás szintén támogatja az AIH diagnózi-
sát. Ez az anamnézis, a klinikai adatok, a laboratóriumi és 
hisztológiai adatok együttese alapján lehetséges.

Az AIH kezelése

Az AIH ellátása nem egyszerű klinikai feladat. Egyrészt a be-
tegek jelentős részében életre szóló kezelést igényel, és az 
alkalmazott terápiák nem mentesek a mellékhatásoktól. A 
betegség klinikai megjelenése ugyanakkor rendkívül sok-
színű: a tünetmentes állapottól a heveny, sokszor igen sú-
lyos, akut májelégtelenséggel járó formán keresztül a kró-
nikus májbetegségig és annak előrehaladott stádiumáig 
(dekompenzált májcirrózis) mindegyik lehetséges (2. ábra). 
Ezek gyakran a betegség gyógyszeres kezelése és a gondo-
zás során eltérő megközelítést tesznek szükségessé. 

Az AIH kezelése során felmerülő alapvető kérdések:
1. Miért is kell kezelni az AIH-beteget?
2. Kell-e kezelni minden AIH-beteget? 
3. Az AIH kezelésének életre szólónak kell-e lennie? 

Korai tanulmányok igazolták, hogy a nem kezelt AIH a máj-
fibrózis progressziójához és cirrózis kialakulásához vezet, 
amely végül is dekompenzált májzsugort és végstádiumú 
májbetegséget (end-stage liver disease, ESLD) eredményez, 
és májátültetést tesz szükségessé. Igazolták azt is, hogy az 
AIH-betegekben immunszuppresszív szteroidkezelést alkal-
mazva nemcsak a májenzimek, hanem a tünetek és a túlélés 
is javult (15–17). A korai diagnózis és a hatékony kezelés ese-
tén az életkilátások nem romlanak (18). Újabb tanulmányok 
azt is igazolták, hogy a májfibrózis regressziója is bekövet-
kezhet, még májcirrózis stádiumában is (19). Ezen adatok 
alátámasztják az AIH-betegek kezelésének fontosságát. Az 
amerikai (American Association for the Study of Liver Dis-
eases, AASLD) és az európai májkutató társaság (European 
Association for the Study of the Liver, EASL) jelenleg aktuális 
irányelvei ennek fényében a betegség aktivitására utaló bio-
kémiai (GPT >3 ULN) és szövettani (HAI ≥4/18) paraméterek, 
illetőleg előrehaladott fibrózis, valamint cirrózis fennállása 

4. táblázat: Az autoimmun hepatitis szövettani értékelése a krónikus hepatitisekben alkalmazott 
szövettani aktivitási index (HAI) segítségével (12, 51)

Periportális +  
áthidaló nekrózis

Pont-
szám

Intralobuláris  
degeneráció és fokális 
nekrózis

Pont-
szám

Portális  
inflammáció

Pont-
szám Fibrózis Pont-

szám

Hiányzik 0 Hiányzik 0 Nincs portális 
inflammáció 0 Nincs fibrózis 0

Enyhe piecemeal  
nekrózis 1

Enyhe (acidophil testek, 
felfújt májsejtek [ballooning], 
a degeneráció és/vagy  
elszórt hepatocelluláris 
nekrózis a lebenyek vagy 
nodulusok <1/3-ában)

1

Enyhe  
(gyulladásos sejtek 
elszórtan  
a portális traktu-
sok kevesebb mint 
1/3-ában)

1
Fibrotikus  
portális  
expanzió

1

Közepes fokú piece- 
meal nekrózis (a leg- 
több portális traktus  
kerületének kevesebb  
mint 50%-át érinti)

3
Közepes (a lebenyek vagy 
nodulusok 1/3-2/3-ának 
érintettsége)

3

Közepes  
(nagyszámú  
gyulladásos sejt  
a portális traktusok  
1/3-2/3-ában)

3

Áthidaló nek-
rózis (porto-
portális vagy 
portocentrális 
összeköttetés)

2

Jelentős fokú piece- 
meal nekrózis (a leg-
több portális trak- 
tus kerületének több  
mint 50%-át érinti)

4
Jelentős (a lebenyek vagy 
nodulusok több mint 2/3-a 
érintett)

4

Jelentős (a gyul-
ladásos sejtek 
tömörülése a por- 
tális traktusok több 
mint 2/3-ában)

4 Májzsugor 4

Közepes fokú piece- 
meal nekrózis és  
áthidaló nekrózis

5

Jelentős fokú piece- 
meal nekrózis és  
áthidaló nekrózis

6

Multilobuláris nekrózis 10

Az összesített pontszám a periportális és/vagy áthidaló nekrózis, intralobuláris degeneráció és fokális nekrózis, portális gyulladás és fibrózis 
szövettani értékelésén alapul. 

Fibróziskomponens nélküli HAI esetén az 1-3 pontszám minimális hepatitist jelez, és az AIH-ban szövettani remissziónak tekinthető.  
A 4-8-as pontszám enyhe hepatitisnek, a 9-12-es pontszám mérsékelt hepatitisnek, míg a 13-18-as pontszám súlyos hepatitisnek felel meg.  
A 2022-es, legújabb ajánlás szerint a portális inflammációnak nincs prediktív értéke, és nem javasolt a betegségaktivitás osztályozásában.  
Az enyhe gyulladásos aktivitás esetén az mHAI ≤1, konfluáló nekrózis nem látható, és a fokális gyulladásra, fokális litikus nekrózisra  
és apoptosisra adott pontszám ≤2. 
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esetén a kezelés mielőbbi megkezdését javasolják. Nem tud-
juk azonban, hogy enyhe betegség fennállása esetén (GPT 
<3 ULN, hisztológiai aktivitási index [HAI] ≤3, és nincs elő-
rehaladott fibrózis) a beteg a kezelésből valóban profitál-e, 
mivel a tanulmányokba elsősorban a középsúlyos és súlyos 
betegségaktivitású betegeket vonták be. Az enyhébb beteg-
ség kezelésének kérdése így jelenleg igen ellentmondásos. 
A terápia indítása mellett szól, hogy szubklinikai betegség is 
járhat a fibrózis progressziójával, és az ilyen esetekben ész-
lelt kis mértékű aminotranszferáz-emelkedés alábecsülheti 
a szövettani aktivitás mértékét. A kezelés szükségességének 
elbírálásához a transzaminázértékek és a szövettan HAI-ér-
téke mellett figyelembe kell venni a hypergammaglobuli-
naemia mértékét, a tünetek súlyosságát és a lehetséges mel-
lékhatásokat, a társbetegségeket is. Dekompenzált cirrózis 
fennállásakor szövettani aktivitásra utaló eltérések esetén 
jön csak szóba immunszuppresszív terápia indítása. A keze-
lés célja a teljes remisszió elérése a betegség progressziójá-
nak megelőzése érdekében (11, 20).
Autoimmun hepatitis elsővonalbeli kezelésében a szteroi-
dokat alkalmazzuk remisszióindukcióra (0,5–1 mg/tskg/nap 
predniso[lo]ne), míg az azatioprint (AZA) a remisszió fenn-
tartására (1–2 mg/tskg/nap) (11). A fenntartó AZA-kezelés 
indítását pedig általában a szteroidkezelés megkezdése után  
2 héten belül érdemes elkezdeni. A standard immunszupp-
resszív kezelésre a betegek 75-80%-a általában 6 (de leg-
alábbis 12) hónap alatt jól reagál, májcirrózis esetén ez az 
arány alacsonyabb: 60-70%. Az optimális dózisok és a keze-
lési séma tekintetében azonban továbbra is vannak kérdéses 

pontok (pontos kezdődózis, mono- [AZA] vagy alacsonyabb 
dózisú, de kombinált [AZA + prednisolon] fenntartó terápia). 
A budesonid (9 mg/nap) a prednisolonkezelés alternatívája 
lehet a remisszió indukciójában, de csak nem cirrózisos AIH-
betegekben (21). Előnye, hogy a szteroid okozta mellékhatá-
sok előfordulása ritkább. A szteroid lépcsőzetes leépítésének 
módszerét az 5. táblázat tartalmazza.
Autoimmun hepatitisben az immunszuppresszív kezelést 
általában életre szólóan kell alkalmazni. Annak felfüg-
gesztése után az esetek jelentős részében relapszusra le-
het számítani (22). Az immunszuppresszív kezelés felfüg-
gesztését csak abban az esetben érdemes megkísérelni, 
ha a beteg legalább 2 éve stabilan teljes remisszióban van 
alacsony dózisú immunszuppresszív kezelés mellett. Az 
immunszuppresszív kezelés megvonását azonban egyál-
talán nem javasolják az AIH 2. típusa esetén, és akkor sem, 
ha a betegség gyermekkorban kezdődött. 
A kezelőorvosnak az immunszuppresszív kezelés időtartama 
alatt kiemelt figyelmet kell fordítania a gyógyszermellékhatá-
sok folyamatos monitorizálására, amelyhez megfelelő mély-
ségű, részletes, naprakész ismeretekkel kell rendelkeznie az 
adott készítményeket, valamint a szükséges klinikai teendő-
ket illetően. Bizonyos esetekben az egyes immunszuppresz-
szív szerek nem adhatóak, mint például tumoros betegség 
esetén az AZA. Súlyos autoimmun hepatitis esetén az AZA 
pedig csak akkor indítható, ha a totál bilirubinszint a szérum-
ban már nem haladja meg a 100 µmol/l-t (11). Májcirrózisos 
betegnek budesonid nem adható, ugyanis ebben a beteg-
csoportban a budesonid metabolizmusa során a gyógyszer 

2. ábra: Az autoimmun hepatitis klinikai megjelenési formáinak spektruma (30)
Az AIH klinikai megjelenése sokrétű: az esetek többségében krónikus hepatitis képében jelentkezik, kisebb 
százalékban különböző lefolyású akut hepatitis formájában ismerik fel. Kezelés nélkül a legtöbb esetben  
a folyamat májcirrózisba progrediál. Végstádiumú májbetegség, illetve akut súlyos betegségmegjelenés esetén 
a beteg állapotától függően májtranszplantáció válhat szükségessé. 
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5. táblázat: A szteroid lépcsőzetes leépítésének módszertana (11, 20)

Monoterápia
Kombinációs terápia

USA EU

Prednisolon  
(mg/nap)

Prednisolon 
(mg/nap)

AZA*  
(mg/nap)

Prednisolon 
(mg/nap)

AZA*  
(mg/nap)

1. hét 40–60 20–40 – 60  (=1 mg/
ttkg/nap) –

2. hét 40 20–40 – 50 –

3. hét 30 20–40 50–150 40 50

4. hét 30 20–40 50–150 30 50

5. hét ≤20 20–40 50–150 25 100  
(=1–2 mg/ttkg/nap)

6. hét 20 50–150 20 100  
(=1–2 mg/ttkg/nap)

7+8. hét 15 50–150 15 100  
(=1–2 mg/ttkg/nap)

8+9. hét 5–10 12,5 50–150 12,5 100  
(=1–2 mg/ttkg/nap)

10. héttől 5–10 50–150 10 100  
(=1–2 mg/ttkg/nap)

5–10 50–150 7,5× 100  
(=1–2 mg/ttkg/nap)

5–10 50–150 5# 100  
(=1–2 mg/ttkg/nap)

Mono- vagy  
kombinációs  
terápia  
választásának  
oka

Monoterápia esetén  
gyakoribbak a mellékhatások
• Cytopenia
• TPMT- deficiencia
• Malignitás
•  Kezelés szükségességének  

várható ideje ≤6 hó  
(pl. gyógyszer okozta,  
AIH-szerű májkárosodás  
egyes formái esetén)

• Terhesség

• Posztmenopauza
• Osteoporosis
• Obesitas
• Kontrollálatlan diabétesz, hipertónia
• Akne
• Emocionális labilitás

*  Ideális esetben 2 héttel a szteroidkezelés megkezdése után, és ha a bilirubin értéke 100 µmol/l alatti; kompenzált cirrózisban csökkentett 
dózis; dekompenzált cirrózis esetén kontraindikált.

× Ha a szérum-transzaminázértékek normál tartományba kerülnek, a dózis lecsökkenthető 7,5 mg-ra.

#  Ezt követően 3 hónap után pedig 5 mg-ra. A beteg rizikófaktorait és a terápiára adott választ individuálisan mérlegelve, egyes betegekben 
ezután 3-4 hónap alatt akár a szteroidkezelés teljes leépítése is szóba jöhet fenntartó AZA-kezelés mellett.  

6. táblázat: Az autoimmun hepatitis elsővonalbeli kezelése során alkalmazott immunszupresszív 
szerek lehetséges mellékhatásai, monitorozási és kezelési lehetőségei (52, 53)

Gyógyszerek Mellékhatások Hogyan monitorizáljuk és kezeljük?

Szteroidok Diabetes mellitus Rendszeres vércukorkontroll, HbA1c-ellenőrzés  
6-12 hónapig

Osteoporosis

Csontdenzitometriás vizsgálat a terápia kezdetekor,  
majd 1-5 évente
D-vitamin + kalcium szupplementáció
Biszfoszfonátok alkalmazása osteoporosis esetén

Cataracta Szemészeti vizsgálat hosszú távú kezelés esetén

Hipertónia Rendszeres vérnyomás-ellenőrzés

Azatioprin Cytopenia Teljes vérképellenőrzés 2-4 hetente a terápia kezdetekor,  
majd 3 havonta

Nem melanomás bőrrák UV-védelem
Bőrgyógyászati ellenőrzés hosszú távú kezelés esetén
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ún. „first pass” effektusának zavara miatt fokozódik annak 
biológiai hozzáférhetősége, és ezáltal megnő a gyógyszer 
által okozott mellékhatások, valamint a v. portae thrombosis 
kialakulásának valószínűsége (23–25).
Az elsővonalbeli kezelés megkezdése után a terápiás vá-
lasz hatékonyságának lemérése elengedhetetlenül fontos, 
hiszen ez határozza meg, hogy szükséges-e annak módo-
sítása. A betegek általában 6-12 hónap alatt érik el a teljes 
biokémiai remissziót, amely függ a betegségsúlyosságtól 
és az egyidejűleg fennálló társbetegségektől. Az elsővonal-
beli szerek lehetséges mellékhatásai, monitorozási és keze-
lési lehetőségei a 6. táblázatban láthatóak, az elsővonalbeli 
kezelésre adott válaszokkal kapcsolatos definíciókat a 7. 
táblázat foglalja össze (26, 27). A betegek 10-20%-ában kü-
lönféle okok miatt nem érhető el a teljes remisszió. 
Elégtelen terápiás válasz esetén AZA-metabolitszint-mé-
rés (az immunszuppresszív hatásért felelős 6-tioguanin 
nukleotidok [6-TGN] és a gyógyszertoxicitásért felelős 
6-metil-merkaptopurin metabolitok [6-MMP]), illetve tio-
purin-S-metiltranszferáz (TPMT) polimorfizmusainak és 
aktivitásának laboratóriumi vizsgálata segítheti a háttér 
tisztázását (terápiás nonadherencia, AZA-gyógyszerme-
tabolizmus individuális eltérései). Indirekt laboratóriumi 
jel lehet ezekben az esetekben az AZA-val kezelt betegek 
normál MCV- (átlagos korpuszkuláris erythrocyta-térfo-
gat) szintje. Non-compliance kizárása után alacsony  
6-TGN-szint (<220 pmol/8×108 VVT) esetén az AZA dózi-
sának optimalizálása (2-2,5 mg/ttkg) javasolt. Ha így sem 
érhető el a teljes remisszió, ún. harmadvonalbeli kezelést 
kell alkalmazni, amely tekintetében az alábbi gyógysze-
reket találták hatékonynak: kalcineuringátlók (tacrolimus 
[0,1 mg/kg naponta kétszer], ciklosporin [2 mg/kg naponta 
kétszer]), és mTOR- (mammalian target of rapamycin) gátló 
(everolimus [0,75-1,5 mg/nap]), ciklofoszfamid (1-1,5 mg/
kg vagy 1 g intravénásan négyhetente) és meto trexát (heti 
7,5-15 mg). Harmadvonalbeli terápia részeként a mikofe-
nolát-mofetil (MMF) nem javasolt, mivel nem bizonyult 
hatékonynak. A harmadvonalbeli kezelésekre vonatkozó 
iránymutatások azonban kevésbé standardizáltak, és jelen-
tős különbségek észlelhetők a klinikai gyakorlatban. Ennek 
az az oka, hogy az egyes gyógyszereket csak kis esetszámú 
tanulmányokban vizsgálták, vagy esetsorozatokban szá-
moltak be róluk. Az összehasonlító vizsgálatok hiánya mi-
att, és mivel az alkalmazott kezelések egyike sem engedé-
lyezett még, nem lehet határozottan előnyben részesíteni 

egyik immunszuppresszív szert sem a másik szerrel szem-
ben. Az a tapasztalat, hogy ha az első- és másodvonalbeli 
terápia nem váltott ki megfelelő immunszuppressziót, a 
remisszió kiváltásához gyakran szükség lehet kettős vagy 
akár hármas immunszuppresszióra is, legalábbis a harmad-
vonalbeli gyógyszeradás megkezdésének időszakában. 
Ugyanakkor a harmadvonalbeli kezelés megkezdésének 
célja mindig az, hogy a harmadvonalbeli gyógyszer önma-
gában fenntartsa a remissziót. A gyógyszerválasztás ese-
tén a kezelési kockázat minimalizálása elengedhetetlenül 
fontos, amelyhez a beteg általános egészségi állapotának 
felmérése, a testsúly folyamatos kontrollja, a kardiovaszku-
láris és a vesét érintő kockázati tényezők felismerése, vala-
mint az infekciók megelőzése (oltottsági állapot felmérése 
és szükséges oltások megadása) szükséges.
A betegek egy másik csoportja a standard kezelésre in-
toleráns esetek. Az AZA-intolerancia a kezelés megkez-
désétől rendszerint <2 hét alatt alakul ki, idioszinkráziás 
folyamat, és az alábbiakat foglalja magában: akut gastro-
enteritisnek megfelelő tünetegyüttes (hányinger, hányás, 
általános gyengeség, hasi fájdalom és/vagy láz, hasme-
nés), ízületi, illetve izomfájdalmak, szignifikáns csontvelői 
depresszió (neutrophil <1000/µl), hepatotoxicitás és akut 
pancreatitis. Az AZA-intoleráns esetekben a 6-mercap-
topurinra (6-MP) történő váltás vagy az MMF adása jön 
szóba mint lehetséges másodvonalbeli terápiás alterna-
tíva. Teratogén hatása miatt az MMF azonban kifejezetten 
kontraindikált terhesség vagy családtervezés esetén. Az 
ajánlott kezdő dózis 1000 mg/nap (500 mg naponta két-
szer), majd fenntartó dózisként 2000 mg/nap javasolt. Az 
MMF mellékhatásspektruma hasonló az AZA-éhoz, legin-
kább gasztrointesztinális tünetek (hányás, hányinger, has-
menés), ritkábban fekélyképződés, vérzés is előfordulhat. 
Immunszuppresszív hatásánál fogva fokozott lehet a fer-
tőzésekre való hajlam. Laboreltérések tekintetében hypo-
gammaglobulinaemiát és neutropeniát okozhat, emiatt 
az immunglobulinszintek mellett a vérkép rendszeres el-
lenőrzése is fontos. Ha neutropenia fejlődik ki (abszolút 
neutrofilszám <1,3×10 G/l), megfontolandó az MMF-ke-
zelés teljes megszakítása vagy átmeneti abbahagyása.
A másod- és harmadvonalbeli kezelésre szoruló AIH-be-
teg esetén mindenképpen a korai kapcsolatfelvétel és 
szakmai konzultáció javasolt szakértői központtal. A Rit-
ka Májbetegségek Európai Referenciahálózatának (ERN  
RARE-LIVER) keretein belül nemzetközi szakértői panel 

7. táblázat: Az autoimmun hepatitis elsővonalbeli kezelésére adott válaszokkal kapcsolatos 
definíciók (54)

Teljes remisszió Elégtelen válasz Intolerancia  
(azatioprin vagy 6-MP)

Szövettani remisszió Nincs aktivitás (HAI: <3/18) HAI >3/18 •  Akut gastroenteritisnek megfelelő 
tünetegyüttes (hányinger, általános 
gyengeség, hasi fájdalom és/vagy 
láz, hányás, hasmenés, ízületi, 
illetve izomfájdalmak)

•  Szignifikáns csontvelői depresszió 
(neutrophil <1000/µl)

• Hepatotoxicitás
• Akut pancreatitis

Biokémiai remisszió

ALT (a felső határérték  
felénél alacsonyabb),  
AST és IgG (<12 g/l)  
normál tartományban

AST és ALT >2× ULN  
6–12 hónapos kezeléssel  
és megfelelő adherenciával
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is bevonható távkonzultációs rendszer (CPMS) használa-
tával. A másod- és harmadvonalbeli kezelés részletes is-
mertetése meghaladja jelen dolgozat kereteit, így ebben 
munkacsoportunk korábbi cikkére hivatkozunk (28). Az 
AIH terápiás algoritmusát a 3. ábra foglalja össze.
Fontos kiemelni, hogy az eddig felsorolt első-, másod-, 
illetve harmadvonalbeli terápiák nem specifikus im-
munszuppressziót hoznak létre, azonban az új, innovatív 
immunterápiák már a szabályozó (regulátor) (adaptív Treg-
sejt-terápia; alacsony dózisú IL-2-kezelés) és végrehajtó 
(effektor) T-sejteket (anti-TNFα: infliximab; anti-IL-12/23: 
ustekinumab; anti-sIL-6: tocilizumab), valamint a B-sejte-
ket (anti-CD20: rituximab; anti-B-sejt-aktiváló faktor re-
ceptor [BAFF-R]: ianalumab) célozzák meg (29).

Speciális betegcsoportok

Súlyos akut hepatitis képében jelentkező AIH 
(AS-AIH)
A betegség viszonylag ritka klinikai megjelenési formája 
a súlyos akut hepatitis képében jelentkező AIH (AS-AIH), 
amelynek valódi incidenciája és prevalenciája egyelőre 

pontos epidemiológiai adatok hiányában nem ismert. 
A kórkép nehezen felismerhető, diagnosztikája kihívást 
jelenthet még a tapasztaltabb klinikusok számára is. Ezt 
nehezíti, hogy a kórképnek nincs standardizált, egysé-
gesen elfogadott definíciója. Rahim és munkatársai nyo-
mán, ha hosszabb ideje fennálló májbetegség kizárható 
(legyen ez akár krónikus AIH akut fellángolása vagy más 
etiológiájú májbetegség), az alábbi paraméterek együt-
tes fennállása esetén mondható ki az AS-AIH diagnózisa: 
1. icterus, 2. coagulopathia (≥1,5) és 3. encephalopathia 
hiánya. Fontos kiemelni, hogy az időbeliséget tekintve 
a véralvadás zavara ebben az esetben 2-6 héten belül 
követi a sárgaság megjelenését. Az AS-AIH-eseteknek 
becslések szerint mintegy 50-60%-a progrediál akut 
májelégtelenségbe (ALF), amelynek az encephalopathia 
megjelenése az ismertetőjegye (6). Az AIH különböző 
heveny és krónikus megjelenési formáit és összefüggé-
seit a 2. ábra ismerteti. 
A diagnosztika nehézségei a főként váratlan, akut meg-
jelenésből adódnak, amely az atípusos laboratóriumi és 
szövettani leletekkel együtt nehezítik egy egységesített 
diagnosztikus kritériumrendszer megalkotását. A pa-

3. ábra: Az autoimmun hepatitis kezelési algoritmusa (53)
A remisszióindukcióra alkalmazott szteroidkezelés fokozatos leépítése és a szteroidspóroló szer (általában 
azatioprin [AZA]) lépcsőzetes emelése régóta alkalmazott klinikai gyakorlat. Az elsővonalbeli terápia során 
kulcsfontosságú az immunszuppresszív kezelésre adott válaszreakció felmérése. Ha a beteg megfelelően reagál 
(vagyis biokémiai remisszió alakul ki), a szteroid elhagyható. Elégtelen terápiás válasz vagy intolerancia esetén 
másod-, illetve harmadvonalbeli szerek adása jön szóba.

Compliance-probléma 
Növelje az AZA dózisát  

2 mg/kg/nap-ra,  
a prednisolont 5-10 mg-ra

A szteroid személyre szabott 
dozírozása vagy, ha szükséges,  

megszakítása

Átfedő szindróma – PSC 
vagy PBC társulása ≈10%

Akut megjelenés  
vagy akut májelégtelenség? 

≈10-20%
Prednisolon max. 1,0 mg/kg/nap vagy 
budesonid 9 mg/nap (nem cirrózisban)

AIH-diagnózis

Elégtelen terápiás válasz 
A betegek 15%-a

Intolerancia 
A betegek 10-20%

Kiegészítő AZA-terápia 50 mg  
(max. 1-2 mg/kg/nap)

Biokémiai remisszió  
A betegek 75-80%-a, 
cirrózisban 60-70%-a

Másodvonalbeli terápia: 
6-MP vagy MMF

Elégtelen terpiás válasz

Konzultáljon/referálja  
a szakcentrumnak



13 Central European Journal of Gastroenterology and Hepatology 
Volume 9, Issue 1 / February 2023

Összefoglaló közlemények / Reviews

tognomikus jellemzők hiánya miatt az AS-AIH diagnózi-
sa a legtöbb esetben az akut hepatitis egyéb, alternatív 
okainak (mint például a DILI és akut vírushepatitisek) 
kizárásán alapul (30). A fokozott szakmai figyelemnek 
és országokon átívelő szakmai együttműködéseknek 
– mint az ERN R-LIVER Program – köszönhetően egyre 
gyakrabban (akár az esetek 62%-ában) ismerik fel isme-
retlen eredetű ALF hátterében az AIH-t (6). A krónikus 
lefolyású AIH-t jól tükröző klasszikus diagnosztikus 
kritériumok a legtöbb esetben nem alkalmazhatóak 
az AS-AIH esetén. Az autoantitest-pozitivitás az esetek  
10-40%-ában, míg a hypergammaglobulinaemia 25-
47%-ában hiányozhat (31, 32). A diagnózis felállításának 
elengedhetetlen feltétele a máj szövettani vizsgálata, 
amely történhet perkután vagy transjugularis májbiop-
szia során nyert mintából vagy ex vivo, a transzplantá-

ció során eltávolított májból (30). A hisztológiai minta 
értékelését mindenképpen a hepatológia ezen terüle-
tén jártas patológusra érdemes bízni, ugyanis a hisz-
tológiai kép a szerológiához hasonlóan szintén aspeci-
fikus képet mutathat, és vírushepatitisekben, illetve a 
DILI-ben talált elváltozásoktól nehezen elkülöníthető. 
Az akut AIH-ra jellemző szövettani eltérések elsősorban 
a centrilobuláris zónában észlelhetők. Az akut és króni-
kus AIH elkülönítésében fontos szerepe van a fibrózis 
kimutatásának, amelyhez speciális festéseket alkalmaz-
nak, ugyanis a posztnekrotikus szövettani elváltozá-
sok is igen hasonló képet adnak (30). Fontos a leletek 
értékelése során szem előtt tartani, hogy mind a sze-
rológia, mind pedig a szövettani vizsgálat a betegség 
lefolyása során csupán egy pillanatképet mutat, idő és 
gyógyszeres kezelés függvényében változhat. Kérdéses 

Akut (ictericus) AIH
INR <1,5
Nincs HE

Terápiás válasz értékelése  
a 7. napon (D MELD-Na)

Terápiás válasz értékelése  
a 7. napon (D MELD-Na  

vagy D bilirubin)

Nincs javulásJavulás

Predniso(lo)n  
0,5–1 mg/kg/nap

OLTx-listára helyezése  
Egyes enyhe fokú HE-s betegek 

esetében megfontolható  
a szteroidterápia

Szteroidok per os vagy iv.  
(0,5–1 mg/kg/nap  

predniso(lo)nnak megfelelően)

4. ábra: Az akut formában jelentkező autoimmun hepatitis kezelési lehetőségei (6)
A terápia során kulcsfontosságú az első vonalban alkalmazott szteroidokra adott válasz felmérése a kezelés 
megkezdését követő 7. napon. Ha a terápiás válasz kielégítő, javasolt a szteroidterápia folytatása, ellenkező 
esetben megfontolandó egyéb immunszuppresszív szerek (pl. tacrolimus) adása, vagy adott esetben a 
májtranszplantáció mérlegelése. Akut májelégtelenség esetén a transzplantációs centrummal való konzultáció 
és a beteg várólistára helyezése javasolt. 

AIH-ALF
INR ≥1,5

HE

AS-AIH
INR ≥1,5
Nincs HE

Nincs javulás 
és/vagy HE

Javulás

Megfonto- 
landó:  

tacrolimus- 
terápia  

OLTx lehető-
ségének  

felmérése

A predni- 
so(lo)n  

folytatása 
Fokozatos 

csökkentése  
a terápiás  
válasznak  

megfelelően 
Megfontolandó 
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esetekben a vizsgálatok megismétlése megfontolan-
dó. Szeronegativitás esetén az immunszerológiát 3-6 
hónap múlva érdemes megismételni (30). Képalkotó 
vizsgálatok is elősegíthetik a diagnózis felállítását. Hasi 
ultrahang révén a vaszkuláris etiológia kizárható. Míg 
a máj CT-vizsgálattal kimutatott volumencsökkenése a 
szubakut/akut megjelenési forma mellett szólhat. A be-
tegek 65%-ában pedig heterogén hipoattenuált régió-
kat is igazolhat (30). Összességében elmondható, hogy 
a jelenleg használatban lévő klinikai pontrendszerek 
közül egyelőre az IAIHG által kifejlesztett átfogó pont-
rendszer jobban alkalmazható az akut megjelenésű AIH 
diagnosztikájában, mint az egyszerűsített forma (33).
Kezelés nélkül az esetek mindössze 7-15%-ban várható 
spontán remisszió. Az elsővonalbeli terápia a krónikus 
AIH-hoz hasonlóan akut, sárgasággal járó, és AS-AIH-
esetekben is kortikoszteroidok adását jelenti, azonban 
itt kisebb a kezelésre jól reagálók aránya. ALF kialakulása 
esetén a beteg májtranszplantáció (LT) irányába történő 
sürgős referálása az első lépés. Kortikoszteroid indítása 
csak válogatott ALF-betegekben, a haszon és a kockázat 
mérlegelése mellett, alacsony grádusú HE és szövettani 
vizsgálat során masszív májnekrózis kizárása esetén jön 
szóba. Bár az optimális kezdő kortikoszteroid-terápia pa-
ramétereinek kidolgozása még várat magára, a jelenlegi 
ajánlások alapján a 0,5-1 mg/kg/nap dózis az irányadó. 
Magasabb dózisok, illetve intravénás alkalmazás a per 

os bevitellel szemben az eddigi vizsgálatok alapján nem 
jártak terápiás előnnyel. Tekintettel arra, hogy a folyamat 
progressziója, ALF kialakulása önmagában fokozza az in-
fektív szövődmények kialakulásának valószínűséget, szte-
roidkezelés indítása után ezek monitorizálására fokozott 
figyelmet kell fordítani. A kezelés hatékonyságának korai 
felmérése kulcsfontosságú, amelynek követésére ebben a 
konstellációban a transzaminázértékek nem alkalmasak. 
Erre a célra ehelyett a szérumbilirubin-, az INR-, a MELD-
Na- (nátriummal korrigált végstádiumú májbetegségek 
matematikai modellje), az UKELD- (United Kingdom Mo-
del for End-Stage Liver Disease) pontértékek alkalmazha-
tók (30–33).
Azon betegek esetén, akiknél 7 napos kortikoszteroid-
kezelés után nem látható állapotjavulás, vagy már fel-
vételkor magas grádusú HE áll fenn – vagyis a folyamat 
már ALF-be progrediált –, azonnali kapcsolatfelvétel a 
transz plantációs centrummal, és a beteg mielőbbi vá-
rólistára helyezése javasolt (6). Gyakorlati szempontból  
a vizsgálatok időigényessége miatt a transzplantációs  
kivizsgálást már a szteroidkezelés indításával párhuzamo-
san érdemes elkezdeni. Ebben az indikációban végzett LT 
esetén a túlélési mutatók az eltérő etiológiájú májbeteg-
ségekével összevethetők: az egyéves túlélés 80-94%, el-
lenben a transzplantációt követő akut és késői kilökődés 
valószínűsége magasabb. A betegség az LT-t követő év-
ben 8-12%-os, míg 5 év múlva 36-68%-os valószínűséggel 
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visszatérhet, aminek előjelei lehetnek az LT-t megelőző 
időszakban észlelt magas májenzim- és immunglobulin-
szintek, valamint az eltávolított máj szövettani vizsgálata 
során észlelt, mérsékelt vagy magas gyulladásos aktivitás-
sal járó lym phoplasmocytás infiltrátum. A krónikus AIH-
val szemben az akut megjelenési forma esetén azonban 
kisebb az esélye a betegség ismételt kialakulásának. Az 
akut hepatitis képében jelentkező AIH kezelési lehetősé-
geit a 4. ábra foglalja össze (30–33).

Az AIH és a terhesség
Az AIH kezelése a terhesség alatt nehéz hepatológiai 
feladat, egyrészt maga a betegség és az alkalmazott 
gyógyszerek egyaránt veszélyt jelenthetnek mind az 
anyára, mind pedig a magzatra. A betegség fellángolá-
sa a terhesség alatt ritkább, aminek az áll a hátterében, 
hogy a terhesség immuntoleranciát indukál a magas 
ösztrogénszint következtében kialakuló citokinprofil-
eltolódás miatt. Ugyanakkor a posztpartum időszakban 
gyakrabban lehet számítani erre, ami az anyai immun-
rendszer rekonstitúciójával magyarázható. A posztpar-
tum időszakban ezért a májenzimek szoros monitoro-
zása szükséges, főként az első 3 hónapban. Ismert a 
terhesség alatt újonnan manifesztálódó AIH is. Az intra-
partum időszakban a betegség fellángolása >20%, míg 
a posztpartum időszakban akár 30-50% is lehet (34). A 
terhesség kedvező kimenetelének (mind az anyai, mind 
a magzati szempontokat tekintve) legfontosabb meg-
határozója a betegség megfelelő gyógyszeres kontroll-
ja a prekoncepcionális időszakban. A legkedvezőbb az, 
ha már a tervezett terhesség előtt a betegség remisz- 
szióba kerül, és még nem alakult ki májcirrózis és portá-
lis hipertenzió (35). Ha azonban a terhességet megelő-
ző időszakban a betegség remissziója nem érhető el, 
számítani kell annak kedvezőtlen kimenetelére (mag-
zat elvesztése vagy koraszülés) (36, 37). Egy tanulmány 
szerint továbbá az anti-SLA/LP és anti-Ro antitestek je-
lenléte (SSA) is a terhesség kedvezőtlen kimenetelének 
kockázati tényezői (38). 
A legfontosabb feladat tehát, hogy már a fogantatás 
előtt elérjük a betegség megfelelő kontrollját. Fontos, 
hogy a beteg kellő tájékoztatást kapjon arról is, hogy 
a gyógyszeres kezelés elhagyása a terhesség során az 
AIH fellángolásának fontos kockázati tényezője. A ter-
hesség alatti betegségaktiválódás egyik fontos oka a 
gyógyszeres kezelés önkéntes felfüggesztése. Az AIH 
terhesség alatti kezelésével kapcsolatosan nagyszá-
mú, átfogó tanulmányok nem állnak rendelkezésre, 
ugyanakkor a gyulladásos bélbetegségekben az AZA 
terhesség alatti használata során (3000 terhesség alatti 
AZA-expozíció) koraszülésről, alacsony születési súly-
ról vagy kongenitális malformációkról nem számoltak 
be, ami alapján az AZA biztonságosnak tartható (39). 
A terhesség során a korábbi kezelés folytatása (pred-
nisolon és/vagy azatioprin) javasolt elsősorban (stabil 
immunszuppresszív kezelés) (40). Az AIH megfelelő 
gyógyszeres kontrollja jóval több előnnyel jár, és ellen-
súlyozza azt a minimális kockázatot, amivel a predni-
solon vagy az AZA szedése jár terhesség alatt. Az MMF 

alkalmazása azonban tilos, mert kongenitális malfor-
mációk kialakulásához vezet (16). Ha az AIH fellángol, 
annak konvencionális kezelése javasolt, prednisolonke-
zelés újraindítása vagy a dózis emelése (29, 34).

A nem alkoholos zsírmáj (NAFLD) és a nem alko-
holos steatohepatitis (NASH)
Ismert, hogy a máj-autoantitestek előfordulási gyakori-
sága NAFLD/NASH betegek esetén 12-48%. Ugyanakkor 
a NAFLD/NASH betegekkel foglalkozó klinikai tanulmá-
nyok nem feltétlenül vizsgálták az összes AIH-asszociált 
szerológiai antitestet, vagy alkalmazták az egyszerűsített 
IAIHG pontrendszert a diagnosztika során. Nem értékel-
ték minden esetben azt sem, mennyi azoknak a betegek-
nek az aránya, akikben az AIH lehetséges hisztopatológiai 
jellegzetességei is jelen vannak (41).
Nem ismert a diagnosztizált AIH-betegek körében a 
NAFLD/NASH előfordulási gyakorisága, valamint a beteg-
ség lefolyására és a gyógyszeres kezelés hatékonyságára 
gyakorolt hatásuk sem. Egyéb autoimmun betegségek-
ben ismert, hogy az obesitas rontja a betegség lefolyását 
és a gyógyszeres kezelésre adott választ (42). Citokróm 
P450 2D6 egérmodellben az AIH súlyosságát a NAFLD 
együttes jelenléte fokozta (43). Autoimmun hepatitises 
betegekben ez idáig mindössze egyetlen, kis esetszámú, 
retrospektív tanulmány vizsgálta az egyidejűleg fennálló 
NASH/NAFLD hatását, és azt találták, hogy a NASH jelen-
létekor gyakoribb az előrehaladott betegség (de a NAFLD 
esetén nem), a kedvezőtlen kimenetel, és rosszabb a túl-
élés (44).

Májcirrózis
Az újonnan felfedezett AIH-esetek mintegy 30%-a már 
cirrózisba progrediált, és rossz prognózissal társul. Ezen 
esetekben a szubklinikus betegség már hónapokkal, 
akár évekkel korábban fennáll. Kompenzált májcirrózis 
esetén (ascites és nyelőcsővarix-vérzés hiánya) alkal-
mazható a standard kezelés, azonban az AZA dózisát 
redukálni kell, különösen, ha leukopenia is jelen van 
(fehérvérsejtszám <4 G/l). Az AZA indítása előtt fon-
tos tesztelni a TPMT enzim működését. Dekompenzált 
májcirrózis esetén a kockázat/előny megfontolás alap-
ján a beteg szteroidot vagy egyéb immunszuppresszív 
szert ne kapjon. Ez alól csak az képez kivételt, ha a szö-
vettani vizsgálat során a májban aktív gyulladás látha-
tó. A szteroidkezelés mellett a szepszis kialakulásának 
kockázata fokozott, ugyanakkor nem késlelteti a máj-
transzplantáció szükségességének idejét (45). A fertőzé-
sek kialakulása pedig májcirrózisban jelentősen növeli 
a halálozást (46). Dekompenzált májcirrózisban, mint 
ahogyan egyéb etiológia esetén is, a portális hipertó-
niához kapcsolódó szövődmények szűrése és kezelése 
és kontraindikáció hiányában májtranszplantációra való 
mihamarabbi felkészítés az elsődleges feladat. Fontos a 
hepatocelluláris karcinóma (HCC) rendszeres szűrése is 
6 havonta elvégzett hasi ultrahanggal, amely kiegészít-
hető szérum-alfa-fetoprotein- (AFP-) vizsgálattal is. Ha a 
HCC kialakul, szintén elsődlegesen májtranszplantáció 
javasolt (47). 
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Az AIH-betegek 10-20%-ában válik szükségessé máj-
transzplantáció az élet folyamán. Az AIH miatt végzett 
máj transzplantáció esetén az 5 éves túlélés jó, mintegy 73% 
(48). Az AIH visszatérése nagyjából 20% (49). A szérumanti-
testek májtranszplantáció után nem megbízhatóak a diag-
nózis felállításában, a májszövettan azonban mutatja az AIH 
jellegzetességeit. A transzplantációt követően visszatérő  
AIH kezelése túlmutat a jelen összefoglalón.

Hangulatzavar
A fáradtság és a depresszió gyakoribb társulása az AIH-
hoz jól ismert jelenség, és a betegség egyik extrainteszti-
nális manifesztációjának tartják. Kialakulásában egyrészt 
szerepük lehet a különféle citokineknek, másrészt pedig a 
betegség szisztémás gyógyszeres kezelésének következ-
ményei (különösképpen a szteroidok alkalmazása esetén) 
(50). Egyelőre nem tisztázott, hogy más, krónikus májbe-

tegségekhez hasonlóan (mint pl. HCV-fertőzés vagy PBC) 
a májbetegség által indukált központi idegrendszeri elté-
rések szerepet játszanak-e (41).

Összefoglalás

Az AIH egy ritka, főleg középkorú nőket érintő, ismeretlen 
eredetű megbetegedés. A kialakulás oka és mechanizmusa a 
mai napig nem pontosan ismert, a tudomány jelenlegi állása 
szerint a genetikailag hajlamos egyénekben egy ismeretlen 
trigger hatására toleranciavesztés alakul ki bizonyos májan-
tigénekkel szemben, ami immunválaszt generálva vezet a 
betegség kialakulásához. A kórkép diagnosztikája és kezelé-
se is kihívásokkal teli feladat, amely sokszor a tapasztaltabb 
hepatológusok számára is nehéz séget okozhat. A pontos di-
agnózis felállítása nagy körültekintést igényel, mert kezelés 
nélkül a folyamat rövid időn belül cirrózisba progrediálhat, és 

Rövidítések
 6-MP = 6-merkaptopurin 
 6-MMP = 6-metil-merkaptopurin 
 6-TGN = 6-tioguanin-nukleotidok 
 AASLD = Amerikai Májkutató Társaság/ American 

Association for the Study of Liver Diseases
 ACLF = krónikus májbetegségre rakódott akut  

májelégtelenség
 AFP = alfa-fetoprotein
 AIH = autoimmun hepatitis
 ALF = akut májelégtelenség 
 ALP = alkalikus foszfatáz 
 ALT = alanin-aminotranszferáz 
 AMA = antimitokondriális antitest 
 ANA = antinukleáris antitest 
 Anti-gp210 = gp210 elleni antitest 
 anti-LC = májcitoszol elleni antitest 
 anti-LKM = máj-vese mikroszóma elleni antitest 
 Anti-SLA/LP = szolúbilis májantigén/ 

máj-pancreas antigénellenes antitest 
 Anti-sp100 = sp100 elleni antitest 
 ARLD = ritka autoimmun májbetegségek 
 AS-AIH = akut súlyos autoimmun hepatitis 
 AST = aszpartát-aminotranszferáz 
 AZA = azatioprin 
 BAFF-R = B-sejt-aktiváló faktor receptorn
 CD = cluster of differentiation
 CT = computer tomográfia
 CPMS = Clinical Patient Management System
 DILI = gyógyszer indukálta májkárosodás
 EASL = Európai Májkutató Társaság/ European  

Association for the Study of the Liver 
 ELISA = enzimhez kapcsolt immunoszorbens vizsgálat 
 F-aktin = filamentózus aktin 
 GOT = glutamát-oxálacetát-transzamináz 
 GPT = glutamát-piruvát-transzamináz 
 HAI = szövettani aktivitási index 
 HbA1c = hemoglobin A1c 

 HCC = hepatocelluláris karcinóma
 HCV= hepatitis C vírus
 HE = hepatikus encephalopathia 
 HEp-2 = humán epitheliomasejt 
 HLA = humán leukocita antigén 
 IAIHG = Nemzetközi Autoimmun Hepatitis  

Társaság/ International Autoimmun Hepatitis Group
 IFT = immunfluoreszcens teszt 
 Ig = immunglobulin 
 INR = International Normalized Ratio/Nemzetközi 

Normalizált Ráta 
 iv. = intravénás 
 LT = májtranszplantáció
 MCV = átlagos korpuszkuláris erythrocyta-térfogat
 MELD-Na = nátriummal korrigált végstádiumú  

májbetegségek matematikai modellje 
 MF = mikrofilamentum 
 MMF = mikofenolát-mofetil 
 mTOR = emlős rapamicin célpont/ mammalian target 

of rapamycin
 NAFLD = nem alkoholos zsírmáj
 NASH = nem alko¬holos steatohepatitis
 OLTx = ortotopikus májtranszplantáció
 p-ANCA = perinukleáris mintázatot mutató  

antineutrofil citoplazmatikus antitest 
 PBC = primer biliáris cholangitis
 PSC = primer szklerotizáló cholangitis 
 SMA = simaizom elleni antitest 
 TPMT = tiopurin-S-metiltranszferáz
 TNF-α = tumor nekrózis faktor alfa
 UKELD = United Kingdom Mo¬del for End-Stage Liver 

Disease
 ULN = felső határérték
 UV = ultraviola
 VGT = vaszkuláris/glomeruláris és tubuláris mintázat
 VVT = vörösvértestt
 WB = Western blot
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ennek talaján akár életet veszélyeztető májelégtelenség ala-
kulhat ki. A diagnózis részét képezi a laborleletek (amelyek 
a legtöbb esetben főként a GPT és a GOT emelkedése) és az 
autoimmun szerológia áttekintése. Itt külön figyelmet érde-
mel az autoantitestek meghatározására alkalmazott eszkö-
zök (IFT, ELISA), illetve az autoantitestek titerének és mintáza-
tának értékelése, amelyek adott esetben segíthetik a pontos 
diagnózis felállítását. A májbiopszia kötelező a diagnózis 
kimondásához, az autoimmun hepatitisre jellemző hisztoló-
giai kép értékelése tapasztalt, a hepatológia területén jártas 
patológus szakértelmét igényli. A speciális betegcsoportok 
(úgymint az AS-AIH, a terhesség, az NAFLD, a NASH és a máj-

cirrózis) külön figyelmet érdemelnek mind a diagnosztika, 
mind a terápia szempontjából. A diagnózis megállapítása 
után a kezelést mihamarabb meg kell kezdeni. A standard 
terápiára (a szteroidra és az AZA-ra) a betegek 80%-a jól rea-
gál. Mivel a betegséglefolyás során gyakori a relapszus, adott 
esetben a terápiát élethosszig kell alkalmazni, amire fontos 
felhívni a betegek figyelmét a jobb adherencia érdekében. 
A másod- vagy harmadvonalbeli terápiát igénylő betegek 
speciális centrumba irányítandók. Bár ma még a kórkép ke-
zelése kihívásokkal teli, remény van arra, hogy a jövőben az 
AIH-ban szenvedő betegek esetén májtranszplantációra már 
nem lesz szükség. 


