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BEVEZETÉS – Az amyloidosisnak a korai stádi-
umban nincsenek típusos klinikai jelei; felhív-
hatja rá a figyelmet a fogyás, a máj megnagyob-
bodása, az emelkedett alkalikusfoszfatáz-érték,
még a többi májfunkciós érték változatlansága
mellett is. 
ESETISMERTETÉS – Súlyos gastrointestinalis vér-
zést követôen került a 66 éves nôbeteg a kórházi
osztályra. A gasztroszkópia során ulcus igazo-
lódott. A felvételt megelôzô idôszakban 20 kg-ot
fogyott; fizikális vizsgálata során hepatomegaliát
észleltek. Laboratóriumi vizsgálatai közül kie-
melendô az emelkedett alkalikusfoszfatáz-érték.
Mindezek alapján tumoros betegséget valószí-
nûsítettek; körülírt térfoglaló folyamat jelenlétét
a képalkotó vizsgálatok nem erôsítették meg. A
májbiopszia hisztológiai vizsgálata alapján amy-
loidosis igazolódott. A beteg – rapid progresszi-
ót követôen – gastrointestinalis vérzés következ-
tében exitált.
KÖVETKEZTETÉSEK – Jelenleg az amyloidosis
gyógyítására még nem áll rendelkezésre általá-
nosan elfogadott, jól bevált terápiás protokoll.
Elôrelépést jelent, hogy a legújabb irodalomban
már beszámoltak májtranszplantáció, illetve ôs-
sejt-transzplantáció utáni gyógyulásról.

amyloidosis, gastrointestinalis vérzés,
emelkedett alkalikusfoszfatáz-szint,
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A CASE OF PRIMARY HEPATIC AMYLOIDOSIS
PRESENTING WITH GASTRIC BLEEDING

INTRODUCTION – Amyloidosis – at an early
stage - has no typical clinical findings, but severe
weight loss, hepatomegaly and elevated serum
alkaline phosphatase level can be clues to the
diagnosis. 
CASE REPORT – We report a 66-year-old woman
presenting at our unit with massive gastroin-
testinal bleeding. Gastroscopy was performed
and a haemorragic ulcer was found. Before
admission she had lost 20 kg-s in 6 months. The
patient had hepatomegaly and markedly eleva-
ted serum alkaline phosphatase level. These
findings suggested the presence of malignancy,
but ultrasound, CT and MR examinations did not
support this hypothesis. After liver biopsy the
diagnosis of amyloidosis was proven. She had
rapid downhill clinical course of gastric bleeding
from an ulcer resulting in death. 
CONCLUSIONS – So far, no specific treatment
exists for amyloidosis, but there have been pro-
mising results reported about liver transplan-
tation and autologous stem-cell transplantation.

amyloidosis, gastrointestinal bleeding,
elevated serum alkaline phosphatase level,
hepatomegaly

A rovat gondozásáért a szerkesztôség köszönetet mond dr. Simon Károlynak.



Stogicza Ágnes: Gyomorvérzés kapcsán igazolt primer májamyloidosis 415

LAM-TUDOMÁNY • TOVÁBBKÉPZÉS • KLINIKOPATOLÓGIA

A primer szisztémás amyloidosis ritka megbete-
gedés; lényege, hogy a sejtközti térben amy-
loid – jellegzetesen festõdõ, oldhatatlan fib-

rosus fehérje – rakódik le. A fehérje az esetek nagy ré-
szében monoklonális plazmasejt-populáció által ter-
melt immunglobulin-könnyûláncokból áll. Klinikailag
két fõ típus különíthetõ el. Az elsõdleges formánál nin-
csen háttérbetegség; az amyloid felhalmozódása több
szervet érinthet (vese, máj, szív, perifériás idegek, gyo-
mor-bél rendszer), a folyamat elõrehaladásával az adott
szervek súlyos mûködési elégtelensége alakul ki (1). A
diagnózis felállítása rendszerint csak a betegség késõi,
erõsen elõrehaladott állapotában sikerül (2, 3). A má-
sodlagos vagy szerzett forma krónikus betegségekben
észlelhetõ; gyakran társul fertõzésekhez, krónikus
gyulladásokhoz, tumoros megbetegedésekhez. Az
amyloidosis az öregedés kísérõjelensége is lehet (4), de
familiáris és egyéb forma is ismeretes (5, 6). 

Amyloidosisban gyakran fordul elõ gastrointestina-
lis vérzés, ez azonban nem ulcusos, hanem diffúz vér-
zés formájában jelentkezik. Mindössze néhány esetben
említ az irodalom amyloidosishoz társuló, gyomorfe-
kélybõl eredõ súlyos vérzést (7–11). Esetünkben szin-
tén szokatlan módon gyomorfekélybõl eredõ vérzés
kapcsán indult el a beteg kivizsgálása.

Esetismertetés

A 66 éves nõbeteget melaena és haematemesis miatt
vettük fel osztályunkra. A gasztroszkópia során alva-
dékkal fedett vérzésforrás látszott; malignitás gyanúja
is felvetõdött. A beteg korábbi anamnézisében hyper-
tonia, egy alkalommal tranziens ischaemiás attak
– emiatt folyamatos ticlopidinkezelés – szerepelt. Fizi-
kális vizsgálattal epigastrialis nyomásérzékenységet,
6 cm-es májnagyobbodást észleltünk. A beteg a meg-
elõzõ fél évben 20 kg-ot fogyott. Laboratóriumi vizs-
gálatai között feltûnõ volt a magas LDH-, GGT-, ALP-
érték, a leukocytosis; a mellkas-röntgenfelvételen, a
hasi ultrahangvizsgálatnál és a komputertomográfiás
felvételeken a hepatomegalián kívül kóros elváltozás
nem ábrázolódott. Az ismételt gasztroszkópia gyó-
gyuló ulcust igazolt. A szövettani vizsgálat során kró-
nikus gastritis és enyhe fokú dysplasia látszott, azon-
ban ulcust nem észleltek. Mindezek alapján a májátté-
tet adó gyomortumor diagnózisát elvetettük. Helico-
bacter pylori-pozitivitás miatt a beteg eradikációs keze-
lésben részesült. 

Mindössze egy hónappal késõbb a beteg étvágytalan-
ság, további 5 kg-os fogyás, gyengeség, szédülés,
icterus és pruritus miatt ismételten jelentkezett osztá-
lyunkon. Vérnyomása 90/60 Hgmm; a máj ekkor már
1,5 tenyérnyivel haladta meg a bordaívet. Splenome-
galiát, ascitest nem észleltünk. A laboratóriumi vizsgá-
latok a GGT és az ALP további emelkedését, kórosan
magas szérumbilirubin- és AST-értéket, leukocytosist
mutattak (1. táblázat). A klinikai tünetek alapján újra
felmerült a májmetasztázis lehetõsége, a hasi ultra-
hangvizsgálatnál azonban továbbra sem igazolódott

körülírt térfoglaló folyamat. Az epeúti elzáródás kizá-
rására endoszkópos retrográd kolecisztopankreato-
gráfia (ERCP) történt, ennek során normális epeútrend-
szert, mellékleletként vérzõ gyomorfekélyt találtak. A
hasi CT-n a crista ilei vonalát meghaladó májnagyobbo-
dás látszott, helyenként hiper-, illetve hipodenz régiók-
kal (1. ábra). A következõ differenciáldiagnosztikai
feltételezésünk, a parenchymás májbetegség igazolásá-
ra májbiopsziát végeztünk. Szövettani vizsgálattal a
normális májszövet csökkenése, a májsejtgerendák ki-
fejezett atrophiája mellett eozinofilen festõdõ, sejt-
mentes anyag tetemes felhalmozódását láttuk, ez kon-
gófestéssel amyloidnak bizonyult (2. ábra). Az epe-
canaliculusokban cholestasist észleltünk (3. ábra). A
beteg szupportív terápiában részesült (gyomorvéde-
lem), ennek ellenére röviddel a biopszia után – a pana-
szok kezdetét követõen három hónappal – masszív
gyomorvérzés következtében exitált. 

A kórbonctani vizsgálatnál a májat és a lépet masszí-
van, az egyéb parenchymás szerveket változó mérték-
ben érintõ, az erek falában mindenütt fellelhetõ, im-
munhisztokémiailag igazolt primer amyloidosis igazo-
lódott. A máj tömege elérte a 3500 g-ot, és a biopsziás
mintában látottakkal megegyezõen az összenyomott
májsejtgerendák mentén nagy tömegû amyloid lerakó-

A laboratóriumi vizsgálatok során a szérumban mért paraméte-
rek eredményeinek idõbeli alakulása

Paraméter 2002. 2003. 2003. 2003.
november március május május 

eleje vége

Fehérvérsejt (G/l) 11,2 15,9 10,6 20,2
Hemoglobin (g/l) 147 88 106 124
Hematokrit 0,41 0,26 0,36 0,37
Thrombocyta (G/l) 234 202 248 311
Nátrium (mmol/l) 139 139 140
Kálium (mmol/l) 4,5 4,8 4,5
Vércukor (mmol/l) 7,8 6,8 4,5
AST (U/l) 18 40 106 107
ALT (U/l) 14 18 17 46
GGT (U/l) 166 958 1817 1500
ALP (U/l) 457 1114 3305 3160
LDH (U/l) 296 372 555
Sebi (μmol/l) 14 22 129 130
Direkt bilirubin

(μmol/l) 13 84 130
Indirekt bilirubin

(μmol/l) 9 45 0
Húgysav (μmol/l) 452 358
Koleszterin (mmol/l) 7,4 7,6
Triglicerid (mmol/l) 3,2 2,9
Karbamid (mmol/l) 6,3 15,6 4,6
Kreatinin (μmol/l) 99 79 93
Westergreen (mm/h) 20 24 32
Fibrinogén (g/l) 2,3
Prothrombin (%) 90 71 68

1. TÁBLÁZAT
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dása látszott. A gyomorban – nem szokványos he-
lyen –, a funduson gyermektenyérnyi ulcus igazoló-
dott, a gyomor perforációjával.

Megbeszélés

Peters és munkatársai 1994-ben öt esetet közöltek, 20
közleményt foglaltak össze: hepatomegalia 92%-ban,
ascites 56%-ban fordult elõ, magas szérumbilirubin-
szintet csak az utolsó hónapokban észleltek; a sárgaság
felléptétõl a túlélés mindössze három hónap volt (12).

A Mayo Klinikán 1975–1997 között 98 primer
amyloidosisban szenvedõ betegnél (68 férfi, 30 nõ) ta-
láltak májérintettséget. A vizsgáltak átlagéletkora 58,5
év volt. Vezetõ tünetként fogyást (72%), májnagyob-
bodást (81%), emelkedett alkalikusfoszfatáz-értéket
(86%) írtak le. Érdekes, hogy 83%-uknál sem a vérben,
sem a vizeletben nem találtak monoklonális fehérjét.
Rossz prognózist jelzett a keringési elégtelenség, a szé-
rumbilirubin-emelkedés és az 500 000 feletti throm-
bocytaszám. Az átlagos túlélési idõ 8,5 hónap volt. A
májbiopsziát biztonságos és fontos diagnosztikus mód-
szerként említik, annál is inkább, mert májbiopszia
elõtt mindössze 14%-uknál gondoltak amyloidosisra.
Néhány betegnél a klinikai tünetek javulását citoszta-
tikus kezeléssel érték el (1).

Iwai és munkatársai 1998-ban két, cholestaticus sár-
gasággal járó primer amyloidosist írt le (13); 1999-ben
Sandberg-Gertzen és munkatársai cholestaticus sárga-
ság mellett fellépõ, szisztémás primer amyloidosis
okozta léprupturáról számoltak be. Splenectomia után
májelégtelenség alakult ki, emiatt májtranszplantációt
kellett végezni. A beteg állapota 18 hónappal késõbb is
kielégítõ volt (14).

2000-ben Nowak és munkatársai 61 éves svéd férfi
esetét írták le, akinél 15 kg-os fogyás, hasi diszkom-
fortérzés után spontán lépruptura következett be. A
lép eltávolítását követõen a máj megnagyobbodott,

cholestaticus májelégtelenség, sárgaság, ascites fejlõ-
dött ki. A további hetekben a vese mûködése elégtelen-
né vált, romlott a máj állapota, encephalopathia tünetei
jelentek meg. A lépkiirtás után 35 nappal májtransz-
plantáció történt. A kivett májban szövettanilag amy-
loidosis látszott. A transzplantációt követõen a beteg
állapota javult, de egy évvel késõbb a transzplantált
májban biopsziával kisfokú amyloidosist találtak. Tehát
annak ellenére, hogy a májtranszplantáció életmentõ
lehet, az alapbetegség továbbra is fennmarad (3, 15).

Pozzi és Locatelli 2002-ben összefoglalta a betegség
vese- és májlokalizációjának tüneteit: májnagyobbodás,
portalis hipertenzió, ascites, cholestaticus sárgaság,
májelégtelenség, illetve proteinuria, nefrózisszindró-
ma, veseelégtelenség. A betegség prognózisa rossz
(6–14 hó); lefolyását a citosztatikus kezelés – mel-
phalan-prednizolon vagy vincristin-doxorubicin-dexa-
methason – alig befolyásolta, a 4-iodo-deoxidoxo-
rubicin kezelés kissé hatékonyabb volt. Máj-vese
transzplantációt néhány esetben – jó eredménnyel – vé-
geztek. A szerzõk a legjobbnak az autológ õssejt
transzplantációját tartják, ez a plazmasejt-dyscrasia tel-
jes remissziójához vezethet, amelyet követõen alapve-
tõen javulnak az amyloidlerakódások okozta klinikai
tünetek (15). 

Bár az amyloidosis korai stádiumának nincsenek típu-
sos jelei (15), a hepatomegalia, az emelkedett ALP-érték
és a nagyfokú fogyás triásza felvetheti a helyes diagnó-
zist (1). E tüneteket szinte valamennyi betegnél korán
észlelték (Peters és munkatársai, valamint a Mayo Klini-
ka), amyloidosisra azonban a májbiopszia elvégzése elõtt
mindössze néhány esetben gondoltak (1). Az irodalmi
adatokkal egyezõen magunk is észleltük betegünk e há-
rom fõ tünetét, de elsõ megközelítésként a gyakrabban
elõforduló tumoros megbetegedésre gondoltunk. 

A szisztémás amyloidosis leggyakrabban a májat
érinti, de erre csak a máj megnagyobbodása és az emel-
kedett ALP-érték hívhatja fel a figyelmet, a klinikai tü-
netek nem (12). Súlyos icterust okozó intrahepaticus
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Kontrasztanyagos CT-vizsgálat. A felvételeken hiper- és hipodenz területek látszanak, a natív felvételeken a denzitás
normális

1. ÁBRA
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cholestasis csak a betegség elõrehaladott állapotában
fordul elõ, ilyenkor a várható élettartam már csak né-
hány hónap (3). A cholestasis kialakulásának mecha-
nizmusa nem tisztázott, a kis epeutak feltehetõen az
amyloidlerakódás miatt záródnak el. A nagyobb epe-
utak elzáródása kolangiográfiával rendszerint nem iga-
zolható (saját esetünkben sem). 

A modern képalkotó vizsgálatok kevés segítséget
nyújtanak a máj amyloidosisának diagnosztikájában.
CT-vizsgálat során Gastineau észlelte és írta le egy
esetnél a máj eltérõ denzitását (16); egy másik köz-
lemény szerint Suzuki kontrasztos vizsgálattal ala-
csony denzitást észlelt (17).

Esetünkben a kontrasztos vizsgálat hiper- és hipo-
denz területeket is mutatott, míg a natív felvételeken
normális denzitás látszott.

Az amyloidosis diagnózisának felállításában, illetve az
amyloidosis által érintett szervek megítélésében gyors és
specifikus módszer a szérumban normálisan is meg-
található plazmaprotein – az amyloid P komponense –
radioaktív jelzésével végzett szcintigráfia (18, 19).

A megfelelõ idõben és minél korábban végzett
biopszia hisztológiai vizsgálata biztosítja a diagnózist.

Primer amyloidosisban többször írtak le diffúz vér-
zést a gyomor-bél rendszerben (20, 21), amelynek ere-
detét endoszkóppal nem lehetett lokalizálni. Esetünk-
ben az elsõ gasztroszkópos vizsgálat alvadékkal fedett
vérzésforrást, majd a betegség elõrehaladásakor további,
kiújult gyomorfekélybõl származó vérzést igazolt.
Májamyloidosishoz társuló ulcusos vérzést az irodalom-
ban ez ideig csak öt alkalommal említettek (7–11). Le-
hetséges azonban az is, hogy betegünknél a megelõzõ fél
évben történt ticlopidinszedés járult hozzá a fekély, illet-

ve a vérzés kialakulásához. Nem tudunk állást foglalni
abban, hogy az irodalomban említett, valamint az álta-
lunk észlelt, fekélybõl származó, gastrointestinalis vér-
zés az amyloidosis speciális megjelenési formája-e, avagy
két különbözõ betegség véletlen egybeesése. 
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A máj szövettani képe. Összenyomott májsejtgerendák láthatók, a kiszélesedett Disse-térben nagy mennyiségû amyloid
halmozódott fel. Hematoxilin-eozin és kongófestés

2. ÁBRA

A máj szövettani képe. Az epecanaliculusokban epe-
pangás látható. Hematoxilin-eozin festés

3. ÁBRA



A rovatvezetô megjegyzése

Az amyloidosis kutatásával dr. Romhányi György pa-
tológus professzor világhírnévre tett szert. A probléma
ma is élõ. A jelenlegi OTKA-pályázatok között kutatá-
si témaként az amyloidosist is elbírálták. A téma a
LAM hasábjain már két alkalommal – legutóbb 2003
decemberében – szerepelt.

A differenciáldiagnosztikai problémák megoldásá-

ban a patológusnak a bioptátum vizsgálatával kiemel-
kedõ szerep jut.

A helyes diagnózis felállításán túl, a nem túl távoli
jövõben remélhetõen a terápiában is áttörés várható. A
jelenleg közölt esetismertetés erre is kitekintést nyújt.

dr. Simon Károly
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IRODALOM

CSONTVONAL: (06-40) 332-211

Az Osteoporosisos Betegek Magyarországi Egyesülete (OBME) és a Magyar Osteoporosis és
Osteoarthrologiai Társaság (MOOT) a csontritkulásban szenvedõ betegek tájékoztatására infor-
mációs vonalat szervezett. A (06-40) 332-211-es telefonszámot feltárcsázva az érdeklõdõk hiteles
tájékoztatást kaphatnak – Endrei Judit tolmácsolásában – a betegség felismerésérõl, a megelõzés,
kezelés lehetõségeirõl, az orvosi segítségkérés leggyorsabb módjairól. 

A telefonáló hat menüpontból választhat: tájékozódhat a csontritkulás okairól, a rizikófaktorok-
ról, a megelõzésrõl; megtudhatja, mit kell tennie az elsõ törés bekövetkezése esetén, az életvitel mi-
lyen módosítása szükséges az állapotromlás megakadályozásához; a körzetszám alapján informá-
lódhat a hozzá legközelebb esõ szakrendelés, szakorvos címérõl, telefonszámáról. A telefonszám
az ország bármely pontjáról helyi tarifával hívható. 

Amennyiben az Ön betegét érdekli, kérjük, adja meg neki ezt a telefonszámot!
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