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Mi is a Ritka Májbetegségek Európai 
Referenciahálózata (ERN RARE-LIVER) 
és hogyan lehet az orvosok és betegek 
segítségére?

A ritka betegségek hatékonyabb és gazdaságosabb el-
látására az Európai Unió (EU) 2017-ben referenciaháló-
zatokat (European Reference Networks; ERNs; magyarul 
rövidítve: ERH-k) hozott létre. Az egyes szakterületek 
önálló referenciahálózatokat alkotnak (pl.: anyagcsere-
betegségek – MetabERN; ritka neuromuszkuláris kór-
képek – ERN EURO-RND stb). Ezek egyike a ritka máj-
betegségekkel foglalkozó ERN RARE-LIVER, amelynek 
célja európai szinten összehangolni a ritka májbeteg-
ségekkel foglalkozó orvosok és más egészségügyi szak-
emberek, valamint betegszervezetek munkáját. Az ERN 
RARE-LIVER projekt menedzsmentje Németországban, 
a Hamburgi Egyetemen van, koordinátora pedig prof. 
dr. Ansgar Lohse. Az ERN RARE-LIVER-hálózat jelenleg 
28 centrummal működik együtt (1. ábra), de ez a szám 
folyamatosan növekszik. Magyarországról a Debreceni 
Egyetem Klinikai Központ a tagja a hálózatnak (társult 
tagság 2019 márciusa óta).
Az ERN RARE-LIVER célja, hogy a ritka májbetegségben 
szenvedő gyermekek és felnőttek részére egyenlőbb hozzá-
férést biztosítson a mielőbbi pontos diagnózishoz és a leg-
jobb egészségügyi ellátáshoz, másrészt pedig, hogy Európa 
szerte javítsa az ellátás színvonalát (2. ábra). Ezen célokat az 
ellátást végző egészségügyi szakemberek összefogásának 
elősegítése és a betegekkel, valamint a betegszervezetek-
kel való együttműködés útján éri el. A betegellátás minősé-
gét fejlesztő regisztereket indítottak (pl. R-LIVER Registry) és 
koordinálják a különféle klinikai szakmai útmutatók kidol-

gozását. Releváns és magas színvonalú információkat szol-
gáltatnak a betegek számára, valamint támogatják a kuta-
tási erőfeszítéseket és innovatív informatikai megoldásokat 
alkalmaznak.

1. ábra: Ritka Májbetegségek Európai 
Referenciahálózat (ERN RARE-LIVER) 
Centrumai
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Az ERN RARE-LIVER 12 különféle ritka májbetegség ellátá-
sát fedi le, 3 fő pillérre osztva:
1. autoimmun májbetegségek,
2. �metabolikus májbetegségekek, biliáris atrézia & kapcso-

lódó kórképek és
3. �strukturális májbetegségek, amelyet az 1. táblázat foglal 

össze.
Az ERN RARE-LIVER iránt érdeklődő egészségügyi intéz-
mények további információkat találnak az alábbi webol-
dalakon: https://www.rare-liver.eu/, https://ec.europa.eu/
health/ern_hu.

Mi is a Klinikai Betegadat Kezelő  
Rendszer (Clinical Patient Management  
System, CPMS) és hogyan lehet  
az orvosok és betegek segítségére?

A CPMS egy olyan innovatív informatikai platform, amely 
megfelelő felületet biztosít a virtuális konzíliumok lebo-
nyolításához. A sikeres kommunikációt szolgálja azáltal, 
hogy megkönnyíti a különböző székhelyű és szakterületű 
szakorvosok elérését a ritka májbetegségben szenvedő be-
tegeket kezelő szakorvosok számára, valamint lehetőséget 
ad a releváns adatok és eredmények megosztására a tele-
medicina eszközeinek integrálása által. Az EU minden refe-
renciahálózat számára elérhetővé tette a CPMS használatát. 
A CPMS-rendszeren keresztül bonyolított távkonzultációk 
segítségével a szakértői konszenzus rendkívül nagy segít-
séget jelenthet a klinikai gyakorlatban. Indokolt esetben 
akár sürgősségi konzultációra is lehetőség van. Az online 
multidiszciplináris megbeszéléseken megvitathatók azok a 
klinikai esetek, ahol diagnosztikai vagy terápiás nehézségek 
merülnek fel. A nehezen kezelhető autoimmun hepatitises 
beteg egy jó példája lehet a terápiás dilemmának. Amennyi-
ben a standardkezelés nem használ, a beteg másod- vagy 
harmadvonalbeli kezelésre szorul, ebben azonban nagy el-
térések mutatkoznak. Hiányoznak a jó minőségű bizonyíté-
kok, ugyanakkor az egyes ERN RARE-LIVER-centrumokban 
jelentős tapasztalat gyűlt össze a másod- és harmadvonal-
beli kezelések hatékonyságát illetően, amely így megoszt-
ható. A CPMS lehetővé teszi a betegek releváns klinikai ada-
tainak megosztását, illetve olyan orvosdiagnosztikai képek 
feltöltését is, mint például a szövettan, komputertomog-

ráfia (CT), mágneses rezonancia-kolangio-pankreatográfia 
(MRCP) vagy endoszkópos felvételek.
Az ERN RARE-LIVER teljes jogú tagjai mellett vendég-
felhasználóként a társult tagok számára is lehetséges a 
CPMS-rendszer használata. Továbbá az ERN RARE-LIVER-
en kívülálló szakembereknek és egészségügyi szolgálta-
tóknak is lehetősége van arra, hogy szakértői bizottság 

1. táblázat: Az ERN RARE-LIVER által lefedett 
betegségek és azok ICD/ORPHA kódjai

Ritka májbetegség ICD/ORPHA Kódok

Autoimmun  
májbetegségek

Primer biliáris cholangitis 186/K74.3

Autoimmun hepatitis 2137/K75.4

Primer szklerotizáló 
cholangitis

171/K83

IgG4-betegség 447764/K83

Metabolikus májbetegségek,  
biliáris atrézia & kapcsolódó kórképek

Genetikus kolesztatikus 
májbetegség

E80.5, E80.6, E80.7,  
K76.8

Biliáris atrézia 30391/Q44.2

Choledochus ciszta Q44.4

Alfa-1-antitripszin- 
betegség

60/E88

Wilson-kór E830

Strukturális  
májbetegségek

Cisztás májbetegség 2924/Q44.6

Vaszkuláris májbetegség K76.5/182

Intrahepatikus 
cholangiocarcinoma

99978/C22.1

Ritka májtumorok C22.1, C22.2, 
C22.3/99978, 529852, 
263413, 401920, 449, 

100085

ERN: Európai Referenciahálózat; Ig: immunglobulin

2. ábra: Az Európai Referenciahálózatok (ERN) céljai. A ERN egy olyan projekt, amelyet az Európai 
Unió hozott létre a betegek egyenlőbb ellátásának biztosítása érdekében Európában, szakértői 
konzultációk, tudáselőállítás és a tudásterjesztés hálózatainak létrehozásával (Forrás: Az Európai 
Referenciahálózat kiadványa)
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2. A táblázat: Betegtájékoztató (A) és hozzájáruló nyilatkozat (B) a Ritka Betegségek Európai 
Referenciáhálózatai (ERN-ek) keretében a betegellátást és ritka betegségek nyilvántartásainak 
létrehozását segítő adatmegosztáshoz.
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2. B táblázat
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elé tárjanak bonyolult eseteket. A legegyszerűbb módja 
ennek, ha azt az adott ország ERN-centrumán keresztül te-
szik. Az ERN RARE-LIVER-hálózat CPMS ügyfélszolgálatát a 
németországi Hamburg-Eppendorf Egyetemi Orvosi Köz-
pontba telepítették (CPMS.rareliver@uke.de), a hatékony 
segítségnyújtás érdekében mind informatikus szakértők 
mind hepatológusok részt vesznek a munkában. Ezeken 
felül az EU és a CPMS szoftvergyártója biztosítja a CPMS 
folyamatos frissítését, a hozzáférési folyamat egyszerűsíté-
se, a munkafolyamatok javítása és az adott ERN igényeinek 
kielégítése érdekében.

Hogyan történik a CPMS-konzultáció?

A CPMS-konzultáció teljes mértékben összhangban tör-
ténik a nemzeti és az európai adatvédelmi jogszabályok-
kal. A beteg szóbeli és írásbeli tájékoztatása (2. A táblá-
zat), valamint a hozzájárulási nyilatkozat (2. B táblázat) 
aláírását követően meg kell osztani a kezelőorvos által 
gyűjtött betegséggel kapcsolatos klinikai és laboratóriu-
mi adatokat (adatlap kitöltése angolul, 3. táblázat), vala-
mint a szövettani és képalkotó vizsgálatok eredményeit 
más európai országokban működő kórházak egészség-

3. táblázat Klinikai adatokat összefoglaló adatlap
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4. táblázat: A Klinikai Betegadat Kezelő Rendszerhez (Clinical Patient Management System, 
CPMS) egyéni felhasználói fiók készítésének módja
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5. táblázat: A Klinikai Betegadat Kezelő Rendszerben (Clinical Patient Management System, 
CPMS) szakértői panel összehívásának módja
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ügyi szakembereivel egy biztonságos elektronikus rend-
szeren keresztül (https://cpms.ern-net.eu/login), anonim 
módon. A rendszer által támogatott fájlformátum a kép-
alkotó diagnosztikai felvételek esetén a .dicom. A szövet-
tani képek esetén az egyszerű, fix kép helyett a teljes szö-
vettani metszet szkennelt formája előnyben részesített, 
mivel az szükség szerint nagyítható. A CPMS-rendszerhez 
egyéni felhasználói fiók készítése szükséges, amelynek 
lépéseit a 4. táblázat foglalja össze. Ez a platform mint-
egy centralizálja a konzultációt, lehetővé teszi a szakértői 
panel összehívását és lehetőséget ad arra, hogy az egész-
ségügyi szakemberek virtuálisan együttműködve bete-
kintést nyerjenek a különböző esetekbe és megvitassák 
észrevételeiket, szakmai javaslataikat, amelyeket aztán a 
kezelőorvos alkalmazni tud a kivizsgálás és a kezelés so-
rán. A szakértői panel összehívásának lépéseit az 5. táb-
lázat foglalja össze. Az ERN RARE-LIVER-hálózaton belül 
a betegek biológiai mintáiból akár speciális laboratóriu-
mi vizsgálatok elvégzésre is van lehetőség, ha az adott 
módszer a beteget kivizsgáló centrumban nem elérhető. 
A diagnózis és a kezelés elősegítése céljából megosztásra 
kerülő adatok mellett, ha a beteg szeretné elősegíteni a 
kutatáshoz szükséges adatbázisok fejlesztését, hozzájá-
rulását adhatja anonim adatai ilyen adatbázisokba való 
felvételéhez. Továbbá lehetősége van, hogy különböző 
kutatási projektekhez csatlakozzon, amelyek hasznosít-
hatják az anonim betegadatokat. Amennyiben egyetért 
adatai kutatási célú megosztásával, külön hozzájárulá-
sát kérik majd az egyes projektekhez (2. B táblázat). A 
ritka májbetegségekkel kapcsolatos ismeretek jövőbe-
li továbbfejlesztése szempontjából ugyanis az ERN-ek 
nagyban függenek a kutatáshoz és ismeretfejlesztéshez 
szükséges információkat tartalmazó adatbázisoktól és 

kutatási projektektől. Ha a beteg úgy dönt, hogy ehhez 
nem járul hozzá, ez nem befolyásolja a kivizsgálásával és 
a kezelésével kapcsolatos szakmai konzultációt.

Debreceni centrumunk céljai

Magyarországon a Debreceni Egyetem, Klinikai Központ 
az egyetlen ERN Ritka Májbetegség centrum. Célul tűztük 
ki a ritka májbetegségben szenvedő betegek gyorsabb és 
pontosabb diagnózisának felállítását és ellátásuk országos 
szintű javítását és egységesítését. Ehhez keresünk partner 
hepatológiai centrumokat, akik szívesen részt vesznek ezen 
célok megvalósításában. A CPMS-rendszer használatával a 
beteg helyett tudásanyag utazik annak érdekében, hogy 
a beteg a saját betegellátó közegében gyógyulhasson a 
saját kezelőorvosának segítségével. A ritka májbetegség-
ben szenvedő betegek így földrajzi helyüktől függetlenül 
is a legjobb egészségügyi ellátásban tudnak részesülni. 
A helyileg alkalmazott szakértői ismeretek nemcsak köz-
vetlenül a betegek érdekeit szolgálják, hanem elősegítik a 
tudásanyag terjedését a helyi egészségügyi szakemberek 
körében, és a szakértői centrumokat is segítik azzal, hogy 
hozzáférést biztosítanak számukra a betegek adataihoz és 
betegségeik lefolyásához, amelyekhez egyébként lehetet-
lenség lenne hozzáférniük. Ezáltal pedig a ritka májbeteg-
ségek klinikai kórlefolyásával és kezelésével kapcsolatosan 
egyfajta „összeadott tudás“ kialakulását teszi lehetővé.
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