Hirtelen kialakult sargasig; emelkedett SGOT, SPGT és szérum
ammonia 16 éves fitiban

Dr. Bereczki Csaba, Dr. Rag6 Péter
SZTE Gyermekgy6gydszati Klinika, Patholégiai Intézet

P.E. 16 éves fin

Tiinetek: hasi fijdalom, hasmenés, 1 héttel késobb ikterusz. Anamnézis:
adriai nyaralds, ragaszt6 (N-acetil-butirat) haszndalat rovid ideig.
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1.abra:
Kezdeti labor és virus
szerolégiai eredmények

HMA

2.4bra
Szerolégiai eredmények
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Az ismeretlen eredetli mdjkarosodéds miatt majbiopszia tortént.

Mdjbiopszia szdvettani eredménye:

A biopszids szovethenger legaldbb 15 portdlis mez6t tartalmaz.
Portdlisan, periportdlisan és intralobuldrisan lobosodds létszik, melyet
féleg lymphocytdk és mononuclearisok, kisebb részben neutrophil és
eosinophil granulocytdk hoznak létre. A gyulladis lobularis (acinaris)
dominancidji. Néhdny kisebb epeductusban egy-két lymphocyta megfi-
gyelhetd. A mdjsejtek duzzadtak, Osszerendezetlenek, benniik zonilis
elrendez6dést nem mutatvaenyhe gécos zsiros elfajulds jott létre. Tobb
méjsejt apoptotikus. A Kupffer-sejtek megnagyobbodtak. A rosthdl6zat
megtartott, dthidalé necrosisra utalé passziv septumok nincsenek. Néhol
kétmagvi mdjsejt figyelhetd meg, ez regenerdciéra utal. Fibrosis,
epeiitproliferatié, granuloma nem észlelhetd, a centrélis véndk épek.

Dg.: Lobularis hepatitis, 1étrehozhatta toxikus artalom.

A klinikai kép alapjdn felmeriilt Wilson betegség gyanija:
Coeruloplamin: ||,Vizelet Cu:1/n,

Egyéb tiinet nincs

Szovettan: nem specifikus

Genetika: folyamatban

3. abra:
biopszia1 A maéjbiopszia elvégzé-
— V 4PF+5MP [ [®  seutdni kezdeti terdpia
oo Azathioprin és

Prednisolon ellenére
hanyds, letargia jelent-
e § kezett, amelynek hatte-
L 2w rében
' hyperammonaemia és
INR emelkedés igazo-
o -0 lédott. (PF:
plazmaferezis, MP:
metilpredni-solon,
AZA: azathioprin,
PRED: prednisolon)
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biopszia1

-y ¢ piopszia2 : -
300 g w §
G - 4. abra:
oo A javulé klinikai dllapot
. ' * A mellett a GGT (>600U/1)
- L “ emelkedés felvetette kez-

ddédé majcirrhosis lehetd-
ségét ezért 2. majbiopszia
tortént

A mdjbiopszia szdvettani eredménye:
A biopszids szovethenger legaldbb 8 portdlis mez6t tartalmaz. A lobo-

sodds a 43 nappal kordbban végzett biopszidhoz képest visszafejlodott.

Portélisan elvétve minimdlis intenzitdsi lymphocytds besziir6dés figyel-

heté meg, granulocytdk nincsenek. A méjsejtek osszerendezettek, duzzad-

tak, benniik fagyasztott metszeten valtozatos nagysdgu zsircseppek mu-

tathaték ki. Centrilobularisan az epepdélusokban epepigment szaporodott

fel. Acidophil testek nincsenek, a Kupffer-sejtek nem szembetiindek.

Dg: Rezidudlis gyulladdsos jelenségek. Mérsékelt zsiros degeneratio.

biopszia1
- + ?Iopszlaz i -

200 g w0 i
- " 5. abra:
A Prednisolon és az
w  azathioprin fokozatos

csokkentése utin a
majfunctios értékei a nor-
mal taromamyba tértek
vissza
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Prednisons + azathioprine
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6.abra: Terapias algoritmus

Osszefoglalva:

A mdjat ért toxikus anyagok morphologiailag zsiros elfajuldst és/vagy
sejthaldlt okoznak. A zsiros elfajulds és a necrosis zondlis jellege lehet a
toxikus anyagra jellemzd, mégis a képet gybkeresen megvéltoztathatja az
egyénre jellemz6 esetleges hypersensitivitds vagy aberrdns metabolizmus.
Ha a toxikus kédrosodds sorédn a kialakult képet ezen utébb felsorolt egyéni
jellemzok uraljdk, idiosyncrasids hepatitisrél beszéliink.

A morphologiét tekintve kiemelend6 a panlobularis dominancidji hepa-
titis. Az anamnézisbdl figyelemre méltd, hogy nem tudunk szdmottevd
expzici6rél, valésziniileg a mérgezd anyagbdl kis anyagmennyiség keriil-
hetett a szervezetbe. A koérlefolydst tekintve lényeges a tiinetek Immuran
addsdra bekovetkezett javuldsa. A mdjelvédltozds morpholégidja, az anam-
nézis és a korlefolyds egymdssal 6sszhangban idiosyncrasids hepatitist
valészinisit.
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Elozmény

16 éves fid, akinél sargaség jelentkezett. Emelkedett sGOT, sGPT , indi-
rekt bilirubin koncentrdci6kat mértek, ismételt virusszeroldgiai
vizsgédlatok negativak voltak. Anam-néziséb6él a modellezéshez hasznalt
ragasztészer kiemelendd.

Szdovettan
Két alkalommal tortént mdjbiopszia.

(2004. 09. 13.; 12384/04 ksz). A biopszids szovethenger legaldbb 15
portdlis mezdt tartalmaz. Portdlisan, periportdlisan és intralobuldrisan
lobosodds latszik, melyet f6leg lymphocytdk és mononuclearisok, kisebb
részben neutrophil és eosinophil granulocytdk hoznak létre. A gyulladés
lobularis (acinaris) dominancidji. Néhdny kisebb epeductusban egy-két
lymphocyta megfigyelhet6. A méjsejtek duzzadtak, &ssze-rendezetlenek,
benniik zondlis elrendezddést nem mutatvaenyhe gécos zsiros elfajulds
jott 1étre. Tébb mdjsejt apoptotikus. A Kupffer-sejtek megnagyobbodtak.
A rosthdl6zat megtartott, dthidalé necrosisra utalé passziv septumok nin-
csenek. Néhol kétmagvi mdjsejt figyelhetd meg, ez regeneréciéra utal.
Fibrosis, epeutproliferati6, granuloma nem észlelhetd, a centrdlis véndk
épek.

Dg.: Lobularis hepatitis, létrehozhatta toxikus drtalom.

(2004. 10. 26.; 14669/04 ksz). A biopszids szovethenger legalibb 8
portédlis mezdt tartalmaz. A lobosodds a 43 nappal kordbban végzett
biopszidhoz képest visszafejlédott. Portdlisan elvétve minimalis intenzita-
su lymphocytds besziirédés figyelhetdé meg, granulocytdk nincsenek. A
mdjsejtek Osszerendezettek, duzzadtak, benniik fagyasztott metszeten vél-
tozatos nagysdgl zsircseppek mutathaték ki. Centrilobularisan az epepé6-
lusokban epepigment szaporodott fel. Acidophil testek nincsenek, a
Kupffer-sejtek nem szembetiindek.

Dg.: Reziduidlis gyulladdsos jelenségek. Meérsékelt zsiros
degeneratio.

89



1.4bra

2 Intralobularis
xvas gyulladas. (HE,

1. biopszia)

Osszegzés

A mdjat ért toxikus anyagok morphologiailag zsiros elfajuldst és/vagy
sejthaldlt okoznak. A zsiros elfajulds és a necrosis zondlis jellege lehet a
toxikus anyagra jellemzd, mégis a képet gyokeresen megvéltoztathatja az
egyénre jellemzo esetleges hypersensitivitds vagy aberrdns metabolizmus.
Ha a toxikus kdrosodds sordn a kialakult képet ezen ut6ébb felsorolt egyéni
jellemzok uraljdk, idiosyncrasids hepatitisrol beszéliink.

2.abra

Enyhe
portilis
lymphocytas
besziirodés,
gocosan
eosinophil
granulocytak.
(HE, 1.
biopszia)




A morphologiédt tekintve kiemelendd a panlobularis dominancidji he-
patitis. Az anamnézisbdl figyelemre mélt6, hogy nem tudunk szdmottevé
expzici6rél, valésziniileg a mérgezd anyagbdl kis anyagmennyiség keriil-
hetett a szervezetbe. A koérlefolyést tekintve lényeges a tiinetek Immuran
addsdra bekovetkezett javuldsa. A mdjelvdltozds morpholégidja, az anam-
nézis és a korlefolyds egymdssal osszhangban idiosyncrasids hepatitist
valészintisit.

3.abra
Eziistozéssel
passziv
szeptumok
nem latha-
tok. (Sweet—
Gordon
eziistozés, 1.
biopszia)

4.abra
Enyhe
eosinophili
a a portilis
mezdben.
(HE, 2.
biopszia)

91



5.abra

Vegyes cseppes el-
zsirosodas. (Oilred-
0, 2. biopszia)

6.abra
Kotészovetszaporu-
latot nem észlel-
tiink. (Crossmon, 2.
biopszia)

7. dbra

Enyhe cholestasis az
epepoélusokban.
(Fouchet, 2.
biopszia)

92



