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BEVEZETES — Az amyloidosisnak a korai stadi-
umban nincsenek tipusos klinikai jelei; felhiv-
hatja ra a figyelmet a fogyds, a maj megnagyob-
bodasa, az emelkedett alkalikusfoszfataz-érték,
még a tobbi mdjfunkcids érték véltozatlansdga
mellett is.

ESETISMERTETES — Sulyos gastrointestinalis vér-
zést kovetSen kertilt a 66 éves nébeteg a kérhazi
osztalyra. A gasztroszkoépia soran ulcus igazo-
l6dott. A felvételt megel5z6 idGszakban 20 kg-ot
fogyott; fizikalis vizsgalata soran hepatomegaliat
észleltek. Laboratériumi vizsgdlatai kozil kie-
melendd az emelkedett alkalikusfoszfatdz-érték.
Mindezek alapjan tumoros betegséget val6szi-
nisitettek; kordlirt térfoglal6 folyamat jelenlétét
a képalkot6 vizsgélatok nem erGsitették meg. A
mdjbiopszia hisztoldgiai vizsgdlata alapjan amy-
loidosis igazolédott. A beteg — rapid progresszi-
ot kovetéen — gastrointestinalis vérzés kovetkez-
tében exitalt.

KOVETKEZTETESEK — Jelenleg az amyloidosis
gyogyitasira még nem 4ll rendelkezésre altala-
nosan elfogadott, jol bevalt terdpids protokoll.
ElGrelépést jelent, hogy a legdjabb irodalomban
mar beszamoltak mdjtranszplantacio, illetve &s-
sejt-transzplantacié utani gyogyuldsrol.

amyloidosis, gastrointestinalis vérzés,
emelkedett alkalikusfoszfataz-szint,
hepatomegalia

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
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primer szisztémds amyloidosis ritka megbete-
A gedés; lényege, hogy a sejtkozti térben amy-
loid - jellegzetesen fest6dé, oldhatatlan fib-
rosus fehérje — rak6dik le. A fehérje az esetek nagy ré-
szében monoklonilis plazmasejt-populdcié altal ter-
melt immunglobulin-kénnytilincokbél all. Klinikailag
két 18 tipus kiilonithets el. Az elsédleges formédnal nin-
csen héttérbetegség; az amyloid felhalmozédasa t6bb
szervet érinthet (vese, mdj, sziv, periférids idegek, gyo-
mor-bél rendszer), a folyamat el6rehaladdsaval az adott
szervek stlyos mtikodési elégtelensége alakul ki (7). A
diagnozis felallitdsa rendszerint csak a betegség késdi,
er8sen el6rehaladott dllapotaban sikeril (2, 3). A ma-
sodlagos vagy szerzett forma kronikus betegségekben
észlelhetd; gyakran tarsul fert8zésekhez, krénikus
gyulladdsokhoz, tumoros megbetegedésekhez. Az
amyloidosis az dregedés kisérjelensége is lehet (4), de
familiaris és egyéb forma is ismeretes (5, 6).
Amyloidosisban gyakran fordul el§ gastrointestina-
lis vérzés, ez azonban nem ulcusos, hanem diffaz vér-
zés formdjaban jelentkezik. Minddssze néhany esetben
emlit az irodalom amyloidosishoz tirsul6, gyomorfe-
kélybsl eredd stlyos vérzést (7-11). Esetiinkben szin-
tén szokatlan médon gyomorfekélybdl ereds vérzés
kapesdn indult el a beteg kivizsgilasa.

Esetismertetés

A 66 éves nBbeteget melaena és haematemesis miatt
vettitk fel osztilyunkra. A gasztroszképia soran alva-
dékkal fedett vérzésforras latszott; malignitds gyantja
is felvetddostt. A beteg korabbi anamnézisében hyper-
tonia, egy alkalommal tranziens ischaemids attak
— emiatt folyamatos ticlopidinkezelés — szerepelt. Fizi-
kalis vizsgalattal epigastrialis nyomdasérzékenységet,
6 cm-es majnagyobbodist észleltiink. A beteg a meg-
el6z8 fél évben 20 kg-ot fogyott. Laboratériumi vizs-
gilatai kozott felting volt a magas LDH-, GGT-, ALP-
érték, a leukocytosis; a mellkas-rontgenfelvételen, a
hasi ultrahangvizsgilatnil és a komputertomografids
felvételeken a hepatomegalian kiviil kéros elvaltozas
nem 4brizolédott. Az ismételt gasztroszképia gyo-
gyul6 ulcust igazolt. A szdvettani vizsgilat sordn kré-
nikus gastritis és enyhe foku dysplasia latszott, azon-
ban ulcust nem észleltek. Mindezek alapjan a majicté-
tet adé gyomortumor diagnézisat elvetettitk. Helico-
bacter pylori-pozitivitds miatt a beteg eradikicids keze-
lésben részesiilt.

Mindéssze egy honappal késébb a beteg étvigytalan-
sig, tovabbi 5 kg-os fogyis, gyengeség, szédiilés,
icterus és pruritus miatt ismételten jelentkezett oszti-
lyunkon. Vérnyomdsa 90/60 Hgmm; a méj ekkor mar
1,5 tenyérnyivel haladta meg a bordafvet. Splenome-
galidt, ascitest nem észleltiink. A laboratériumi vizsgé-
latok a GGT és az ALP tovibbi emelkedését, kérosan
magas szérumbilirubin- és AST-értéket, leukocytosist
mutattak (1. tdbldzat). A klinikai tiinetek alapjin Gjra
felmeriilt a majmetasztizis lehet&sége, a hasi ultra-
hangvizsgilatnal azonban tovidbbra sem igazolédott
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koriilirt térfoglalé folyamat. Az epetti elzdrédas kiza-
risira endoszképos retrograd kolecisztopankreato-
grifia (ERCP) tortént, ennek sordn normilis epettrend-
szert, mellékleletként vérz8 gyomorfekélyt talaltak. A
hasi CT-n a crista ilei vonaldt meghaladé majnagyobbo-
dés latszott, helyenként hiper-, illetve hipodenz régick-
kal (1. dbra). A kovetkezd differencidldiagnosztikai
feltételezésiink, a parenchymds mijbetegség igazoldsa-
ra méjbiopszidt végeztiink. Szovettani vizsgilattal a
normalis mdjszdvet csokkenése, a mijsejrgerendik ki-
fejezett atrophidja mellett eozinofilen fest8ds, sejt-
mentes anyag tetemes felhalmozoédasat lattuk, ez kon-
gofestéssel amyloidnak bizonyult (2. dbra). Az epe-
canaliculusokban cholestasist észleltiink (3. dbra). A
beteg szupportiv terdpidban részesiilt (gyomorvéde-
lem), ennek ellenére roviddel a biopszia utdn — a pana-
szok kezdetét kovet8en hirom hénappal — massziv
gyomorvérzés kdvetkeztében exitilt.

A kérbonctani vizsgilatnal a médjat és a lépet masszi-
van, az egyéb parenchymads szerveket viltozé mérték-
ben érint8, az erek faliban mindeniitt fellelhetd, im-
munhisztokémiailag igazolt primer amyloidosis igazo-
l6dott. A méj todmege elérte a 3500 g-ot, és a biopszids
mintaban litottakkal megegyez8en az &sszenyomott
méjsejtgerendik mentén nagy témegli amyloid leraké-
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A laboratériumi vizsgilatok sordn a szérumban mért paraméte-
rek eredményeinek idsbeli alakuldsa
Paraméter 2002. 2003. 2003. 2003.
november maércius mdjus majus
eleje  vége

Fehérvérsejt (G/1) 11,2 15,9 10,6 20,2
Hemoglobin (g/1) 147 88 106 124
Hematokrit 0,41 0,26 036 037
Thrombocyta (G/) 234 202 248 311
Nitrium (mmol/l) 139 139 140
Kalium (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/]) 14 18 17 46
GGT (U/]) 166 958 1817 1500
ALP (U/1) 457 1114 3305 3160
LDH (U/l) 296 372 555
Sebi (wmol/l) 14 2 129 130
Direkt bilirubin

(umol/1) 13 84 130
Indirekt bilirubin

(wmol/1) 9 45 0
Higysav (umol/l) 452 358
Koleszterin (mmol/l) 7,4 7,6
Triglicerid (mmol/l) 3,2 2,9
Karbamid (mmol/I) 6,3 15,6 4,6
Kreatinin (umol/l) 99 79 93
Westergreen (mm/h) 20 24 32
Fibrinogén (g/1) 2,3
Prothrombin (%) 90 71 68
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normdlis

Kontrasztanyagos CT-vizsgdlat. A felvételeken hiper- és hipodenz teriiletek ldtszanak, a nattv felvételeken a denzitds

disa litszott. A gyomorban — nem szokvinyos he-
lyen —, a funduson gyermektenyérnyi ulcus igazol6-
dott, a gyomor perforaciéjaval.

Megbeszélés

Peters és munkatarsai 1994-ben 6t esetet kozoltek, 20
kozleményt foglaltak 6ssze: hepatomegalia 92%-ban,
ascites 56%-ban fordult el8, magas szérumbilirubin-
szintet csak az utols6é hénapokban észleltek; a sirgasig
felléptétdl a talélés minddssze hirom hénap volt (12).

A Mayo Klinikin 1975-1997 kézott 98 primer
amyloidosisban szenveds betegnél (68 férfi, 30 n&) ta-
laltak majérintettséget. A vizsgiltak 4tlagéletkora 58,5
év volt. Vezet§ tiinetként fogyist (72%), majnagyob-
bodist (81%), emelkedett alkalikusfoszfatiz-értéket
(86%) irtak le. Erdekes, hogy 83%-uknal sem a vérben,
sem a vizeletben nem taldltak monoklonilis fehérjét.
Rossz prognézist jelzett a keringési elégtelenség, a szé-
rumbilirubin-emelkedés és az 500 000 feletti throm-
bocytaszam. Az 4tlagos talélési id8 8,5 honap volt. A
méjbiopszidt biztonsdgos és fontos diagnosztikus méd-
szerként emlitik, anndl is inkdbb, mert méjbiopszia
eltt mindéssze 14%-uknédl gondoltak amyloidosisra.
Néhdny betegnél a klinikai tiinetek javuldsit citoszta-
tikus kezeléssel érték el (7).

Twai és munkatarsai 1998-ban két, cholestaticus sir-
gasdggal jar6 primer amyloidosist irt le (13); 1999-ben
Sandberg-Gertzen és munkatirsai cholestaticus sirga-
sig mellett fellépd, szisztémds primer amyloidosis
okozta léprupturdrdl szamoltak be. Splenectomia utin
majelégtelenség alakult ki, emiatt méjtranszplanticiot
kellett végezni. A beteg dllapota 18 hénappal késsbb is
kielégitd volt (14).

2000-ben Nowak és munkatirsai 61 éves svéd férfi
esetét irtdk le, akinél 15 kg-os fogyids, hasi diszkom-
fortérzés utin spontdn lépruptura kovetkezett be. A
lép eltavolitasit kovetSen a mdj megnagyobbodott,

cholestaticus mijelégtelenség, sirgasig, ascites fejlé-
dott ki. A tovabbi hetekben a vese mtikddése elégtelen-
né vilt, romlott a méj allapota, encephalopathia tiinetei
jelentek meg. A lépkiirtds utdn 35 nappal mdjtransz-
planticié tortént. A kivett méjban szdvettanilag amy-
loidosis latszott. A transzplanticiét kdvet8en a beteg
dllapota javult, de egy évvel késdbb a transzplantilt
méjban biopszidval kisfoka amyloidosist taldltak. Tehat
annak ellenére, hogy a majtranszplanticié életmentd
lehet, az alapbetegség tovabbra is fennmarad (3, 15).

Pozzi és Locatelli 2002-ben 6sszefoglalta a betegség
vese- és mijlokalizici6janak tiineteit: mijnagyobbodis,
portalis hipertenzid, ascites, cholestaticus sirgasig,
mijelégtelenség, illetve proteinuria, nefrézisszindro-
ma, veseelégtelenség. A betegség prognézisa rossz
(6-14 ho); lefolydsit a citosztatikus kezelés — mel-
phalan-prednizolon vagy vincristin-doxorubicin-dexa-
methason - alig befolyasolta, a 4-iodo-deoxidoxo-
rubicin  kezelés kissé hatékonyabb volt. Mij-vese
transzplanticiét néhiny esetben — j6 eredménnyel — vé-
geztek. A szerz8k a legjobbnak az autolég 8ssejt
transzplanticidjat tartjak, ez a plazmasejt-dyscrasia tel-
jes remisszidjdhoz vezethet, amelyet kdvet8en alapve-
t8en javulnak az amyloidlerakéddsok okozta klinikai
tiinetek (75).

Bér az amyloidosis korai stddiumanak nincsenek tipu-
sos jelei (15), a hepatomegalia, az emelkedett ALP-érték
és a nagyfoka fogyds tridsza felvetheti a helyes diagné-
zist (1). E tiineteket szinte valamennyi betegnél koran
észlelték (Peters és munkatdrsai, valamint a Mayo Klini-
ka), amyloidosisra azonban a majbiopszia elvégzése el6tt
minddssze néhdny esetben gondoltak (7). Az irodalmi
adatokkal egyez&en magunk is észleltitk betegiink e ha-
rom {6 tiinetét, de elsé megkozelitésként a gyakrabban
eléfordulé tumoros megbetegedésre gondoltunk.

A szisztémdas amyloidosis leggyakrabban a midjat
érinti, de erre csak a m4j megnagyobbodasa és az emel-
kedett ALP-érték hivhatja fel a figyelmet, a klinikai tii-

netek nem (12). Stlyos icterust okoz6 intrahepaticus
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halmozédott fel. Hematoxilin-eozin és kongdfestés

A mdj szovettani képe. Osszenyomott mdjsejtgerenddk lithatok, a kiszélesedett Disse-térben nagy mennyiségii amyloid

cholestasis csak a betegség elrehaladott allapotdban
fordul el8, ilyenkor a virhat6 élettartam mar csak né-
hany hénap (3). A cholestasis kialakuldsinak mecha-
nizmusa nem tisztizott, a kis epeutak felteheten az
amyloidlerak6dds miatt zarédnak el. A nagyobb epe-
utak elzdrédasa kolangiogrifidval rendszerint nem iga-
zolhat6 (sajit esetiinkben sem).

A modern képalkot6 vizsgilatok kevés segitséget
nydjtanak a mdj amyloidosisinak diagnosztikdjaban.
CT-vizsgilat sorin Gastinean észlelte és irta le egy
esetnél a méj eltérd denzitdsit (16); egy miésik koz-
lemény szerint Suzuki kontrasztos vizsgilattal ala-
csony denzitast észlelt (17).

Esetiinkben a kontrasztos vizsgilat hiper- és hipo-
denz teriileteket is mutatott, mig a nativ felvételeken
normilis denzitds litszott.

Az amyloidosis diagnézisinak felallitisaban, illetve az
amyloidosis 4ltal érintett szervek megitélésében gyors és
specifikus médszer a szérumban normélisan is meg-
taldlhat6 plazmaprotein — az amyloid P komponense —
radioaktiv jelzésével végzett szcintigrafia (18, 19).

A megfeleld idben és minél koribban végzett
biopszia hisztolégiai vizsgilata biztositja a diagnézist.

Primer amyloidosisban tdbbszor irtak le diffaz vér-
zést a gyomor-bél rendszerben (20, 21), amelynek ere-
detét endoszkoppal nem lehetett lokalizalni. Esetiink-
ben az elsd gasztroszképos vizsgilat alvadékkal fedett
vérzésforrast, majd a betegség el6rehaladdsakor tovabbi,
kigjult gyomorfekélybsl szarmazé vérzést igazolt.
Miéjamyloidosishoz tarsulé ulcusos vérzést az irodalom-
ban ez ideig csak 6t alkalommal emlitettek (7-11). Le-
hetséges azonban az is, hogy betegiinknél a megel6z8 fél
évben tortént ticlopidinszedés jarult hozza a fekély; illet-

3. ABRA|

A mdj szovettani képe. Az epecanaliculusokban epe-
pangds ldathaté. Hematoxilin-eozin festés

ve a vérzés kialakulisdhoz. Nem tudunk allist foglalni
abban, hogy az irodalomban emlitett, valamint az alta-
lunk észlelt, fekélybdl szirmazo, gastrointestinalis vér-
zés az amyloidosis specilis megjelenési formaja-e, avagy
két killonb6z3 betegség véletlen egybeesése.

Stogicza Agnes: Gyomorvérzés kapcsan igazolt primer méajamyloidosis
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A rovatvezetd megjegyzése

Az amyloidosis kutatdsival dr. Romhanyi Gyoérgy pa-
tolégus professzor vilighirnévre tett szert. A probléma
ma is él8. A jelenlegi OTKA-palyizatok kézott kutata-
si témaként az amyloidosist is elbirdltdk. A téma a
LAM hasabjain mér két alkalommal — legutébb 2003
decemberében — szerepelt.

A differencialdiagnosztikai problémdk megoldasa-

ban a patolégusnak a bioptitum vizsgalatival kiemel-
kedd szerep jut.

A helyes diagnézis felallitdsan tal, a nem tal tévoli
jov8ben remélhetSen a terdpidban is 4ttdrés varhaté. A
jelenleg kdzolt esetismertetés erre is kitekintést nyujt.

dr. Simon Karoly
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CSONTVONAL: (06-40) 332-211

Az Osteoporosisos Betegek Magyarorszigi Egyesiilete (OBME) és a Magyar Osteoporosis és
Osteoarthrologiai Tarsasig (MOOT) a csontritkuldsban szenvedd betegek tdjékoztatdsira infor-
maécids vonalat szervezett. A (06-40) 332-211-es telefonszdmot feltircsizva az érdeklgdsk hiteles
tdjékoztatist kaphatnak — Endrei Judit tolmacsoldsiban — a betegség felismerésérsl, a megel6zés,
kezelés lehet8ségeirdl, az orvosi segitségkérés leggyorsabb médjairdl.

A telefonal6 hat meniipontbdl vélaszthat: tdjékozddhat a csontritkulas okairdl, a rizikéfaktorok-
r6l, a megel8zésrsl; megtudhatja, mit kell tennie az elsd torés bekovetkezése esetén, az életvitel mi-
lyen médositisa sziikséges az llapotromlas megakadélyozasihoz; a korzetszam alapjin informa-
16dhat a hozza legkozelebb es6 szakrendelés, szakorvos cimérdl, telefonszamardl. A telefonszam
az orszag barmely pontjrdl helyi tarifaval hivhato.

Amennyiben az On betegét érdekli, kérjiik, adja meg neki ezt a telefonszamot!

LAM 2004;14(6):414-418.
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