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Coeliakia és splenopulpoma egyiittes
el6forduldasa anaemia hatterében

Mekkel Gabriella, Barta Zsolt, Kovacs Judit, T6th Laszl6,
Buris Laszl6, Ress Zsuzsa, Gergely Lajos, Zeher Margit

BEVEZETES — A coeliakia a duodenum és a jejunum
boholydestrukciéval jaré gyulladdsos betegsége. A
kovetkezményesen kialakulé felszivodasi  zavar
szamtalan élettani folyamatot érint, az egyik leg-
gyakrabban észlelt eltérés a vas-, illetve folsavhia-
nyos anaemia. Ez a tipusi anaemia diéta mellett, a
nyélkahartya regenerdléddsaval — parhuzamosan,
szubsztitGcié nélkal is rendezdédik.
ESETISMERTETES — Jelen tanulmdnyban a szerzdék
olyan beteg esetét ismertetik, akinél az anaemia hat-
terében coeliakia igazolédott, de a vérkép, illetve a
vasanyagcsere a gluténmentes diéta és a vaspotlds
ellenére sem rendezédott. A tovabbi részletes vizs-
galatok ritka korképre, joindulatd lépdaganatra de-
ritettek fényt, amely szintén okozhat vérszegénysé-
get.

KOVETKEZTETES — Az eset kapcsan a szerzék rovi-
den osszefoglaljdk a gluténszenzitiv enteropathia és
a splenopulpoma ismeretanyagét, és felhivjdk a fi-
gyelmet a coeliakiasz(rés hasznossagara, valamint
a splenectomia sztikségességére hasonlo esetekben.

coeliakia, anaemia, splenopulpoma

CELIAC DISEASE AND SPLENOPULPOMA
IN THE BACKGROUND OF ANE

INTRODUCTION - Celiac disease causes in-
flammation with villus destruction in the duo-
denal and jejunal regions. The consequent se-
condary malabsorption affects many physiolo-
gical processes adversely causing iron/folate de-
ficiency type anaemia most frequently. This type
of anaemia can disappear with the regeneration
of the mucosa by gluten-free diet without any
substitution.

CASE REPORT - Authors report a case of a pa-
tient suffering from iron deficiency anaemia cau-
sed by celiac disease. The anaemia did not cease
by dietary restrictions and iron supplementation
and repeated examinations verified a rare be-
nign tumor of the spleen which can cause anae-
mia as well.

CONCLUSION — In connection with this case,
the authors summarise the common knowledge
of celiac disease and splenopulpoma calling the
attention to the benefits of screening celiac di-
sease and the necessity of splenectomy in similar
cases.

celiac disease, anemia, splenopulpoma
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coeliakia gyakran el8fordulé, immunmecha-
A nizmuson alapulé bélbetegség. A feln&tt

coeliakids betegek dontd tobbsége tiinetmen-
tes, a leggyakrabban megfigyelt tiinet a tébbnyire vas-,
illetve folsavhidnyos anaemia. A terdpiarezisztens vas-
hidny hétterében korilbeliil 5%-ban lisztérzékenység
all. A lépben eléfordulé benignus tumorok ritkak, 4lta-
liban tiinetmentesek, ritkin anaemidra utalé laboraté-
riumi eltérésekkel jirnak. Esetiinkben a kezelésre nem
reagilé vashidnyos vérszegénység az egyiittesen megle-
v coeliakia és benignus lépdaganat kovetkezménye-
ként alakult ki. Az irodalomban e két kérkép tdrsuldsi-
r6l mindeddig nem tértént emlités.

Esetismertetés

A jelenleg 27 éves n8beteg gyengeség, faradékonysig
miatt 2000 jtliusaban jelentkezett orvosnal. Laborat6-
riumi vizsgalatokkal a gyulladisos paraméterek [voros-
vértest-siillyedés (We): 62 mm/h, C-reaktiv protein
(CRP): 45 mg/l] mellett microcyter, hipokrém
anaemidra utal6 értékeket [szérumhemoglobin-szint
(Hb): 102 g/l, a vordsvértestek dtlagos térfogata
(MCV): 74 fl, atlagos vordsvértest-Hb-tartalom
(MCH): 22,5 pg, atlagos vérosvértest-Hb-koncent-
racit6 (MCHC): 304 g/l] talaltunk, amely normilis
ferritinszint mellett (50,2 ug/1), vashidny kovetkezmé-
nyeként alakult ki [szérumvasszint (Fe): 5,0 umol/l,
szérumtranszferrinszint (TRF): 2,83 g/l, transzfer-
rinszaturicié (TRES): 5,94%, szolubilis transzferrin-
receptor (STRFR): 2,77 mg/l]. A részletes géckutatds
negativ eredménnyel zirult, okkult vérzést nem sike-
rillt kimutatni, ezért oralis vasp6tlast kezdtiink. E mel-
lett a terdpia mellett sem a vérkép (Hgb: 101-107 g/1,
MCV: 74-80 fl, MCH: 22,5-24 pg, MCHC: 292-308
g/1), sem a vashdztartdsra utal6 értékek (Fe: 3,3-5,0
pmol/l, TRFS: 5,23-8,8%) nem valtoztak lényegesen.
Az orilis vasp6tlis eredménytelensége elégtelen vasfel-
szivodast valészindsitett, ezért intravénds adagoldsra
tértiink 4t. Az anaemia ezzel a terdpidval szemben is re-
zisztensnek bizonyult, emiatt Gjabb részletes kivizsga-
las mellett dontottiink, amelynek részeként immun-
szerol6giai médszereket is alkalmaztunk. Ezek segitsé-
gével IgA tipusi antigliadinantitest-pozitivitdst igazol-
tunk, aminek alapjan coeliakia lehet8sége merilt fel.
Hasi ultrahangvizsgilattal nem észleltiink parenchy-
miés szerveket érint§ eltérést. A jejunoscopia sordn l4-
tott, makroszképosan sorvadt jejunum-nydlkahar-
tydbdl szovettani mintavétel tértént. A hisztoldgiai
vizsgilattal gluténszenzitiv enteropathidt (Marsh-féle
L. stddium) igazoltunk (1. dbra). Szigort gluténmentes
diéta mellett a vaspétldst per os alkalmaztuk. A
gluténmentes diéta hatdsira a vérkép (Hgb: 106-117
g/1) és a vasanyagcsere-paraméterek (Fe: 5-6,6 umol/l)
javultak, de a gyulladdsra utalé markerek (We: 45-70
mm/h, CRP: >50 mg/l) nem viltoztak. Ismételt hasi
ultrahangvizsgélattal splenomegaliat dllapitottunk meg,
a lépben echészegény, inhomogén terimét lehetett ki-
mutatni, err8l kontrasztanyagos hasi CT-felvétel is ké-
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1. ABRA

Gluténszenzitiv enteropathia szovettani képe a beteg
anyagdbdl. a) A kép bal oldalin normdlis boholystruk-
tiira ldthaté (hematoxilin-eozin festés, 200-szoros na-

gyitds), nincs bobolyatrophia, nincs crypta /oyperplasm
b) A jobb oldali képen megnivekedett szimi intraepi-
thelialis lymphocyta ldthaté (CD3-reakcid)
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2. ABRA

Kontrasztanyagos hasi CT-felvétel. A lép megnagyob-
bodott, felsé pélusa kiszélesedett, abban egy, a kirnye-
zetétdl elkiiloniil6, hipodenz terime ldathatd, benne hd-
[6zatos, vonalszerii meszesedések

sziilt. A képen a lép fels6 polusiban

egy, a kornyezetétdl elkiiloniils, kont- A felnéitt
rasztanyagot kevéssé halmozo, lym- coeliakias
phomidra gyants térfoglalé elvaltozas betegek donté
létsz?tt (2. dbra). A periféri.és Vél‘b?n tobbsége
vizsgilt CD-panel (cluster differentia- ..
tinetmentes,

tion — sejtfelszini markerek) nem utalt
malignus hematoldgiai kérképre, peri-
férids lymphadenomegalidt nem észlel-

a leggyakrabban
megfigyelt tiinet

tiink. Tekintettel a felmeriil§ malig- a tobbnyire
nitdsra, terdpids és diagnosztikus céllal vas-, illetve
splenectomia tortént. A mftét sorin folsavhianyos
egy 501 grammos, 22X15X10 cm .
anhaemia.

nagysaga lépet tivolitottak el, amely-

ben a CT altal leirt, sziirkésfehér szind
szovetszaporulat volt lathats. A szo-
vettani feldolgozids eredményeként (hematoxilin-eozin
festés és immunhisztokémiai vizsgilatok) spleno-
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3. ABRA|

Splenopulpoma mikroszkdpos képe a beteg anyagdbil.
A lép dllomdnydban érdits mesenchymalis sejtproliferd-
cié lathaté histiocytakkal (hematoxilin-eozin festés)

4. ABRA|

Splenopulpoma mikroszkdpos képe a beteg anyagibol
(CD34-festés). A CD34-reakci6 a leginkdbb jellegzetes
sinusoidalis eredetii érendothelt tiinteti fel
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pulpomiét véleményeztiink (3., 4. dbra). A splenecto-
mia 6ta (2003. november) a beteg tartja a diétat, ami
mellett panaszmentes, és vérvizsgilata alapjan (Hb:
128-133 g/1, Fe: 9,7-11,1 umol/l) nem szorul vaspot-
lasra.

Megbeszélés

A lisztérzékenység (coeliakia, gluténszenzitiv entero-
pathia — GSE) immunmechanizmuson alapulé vékony-
bélbetegség, amelynek kialakuldsahoz a genetikai haj-
lam (HLA-DQ2 és HLA-DQS8) mellett kérnyezeti té-
nyez8k jelenléte (a gluténmolekula gliadinkomponen-
se) is sziikséges. Az interakcié sorin a vékonybél nyal-
kahértydjan kialakulé T-sejt-aktivicié citokintermeld-
dést és kovetkezményes plazmasejt-aktiviciét provo-
kal, és a folyamat végén gliadin, szoveti transzgluta-
mindz és endomysium ellenes antitestek termeldnek.
A 1étrejovd gyulladdsos folyamat a nyélkahartya karo-
soddsihoz, és a kirosodds mértékével aranyosan felszi-

__ 1. TABLAZAT |

A Marsh-féle stadinmbeosztds
Stadium  Jellemz&k
L. az intraepithelialis lymphocytik szima
emelkedett (t6bb mint 40/100 000 entero-
cyta)

11. normélis villusszerkezet, de az intraepithe-
lialis lymphocyték szdma emelkedett és
crypta hyperplasia figyelhets meg

III. villusatrophia

v6ddsi zavarokhoz vezet. A coeliakia gyakorisiga Nyu-
gat-Eurépdban 1:300 (1, 2). A feln8tt coeliakids bete-
gek dont8 tobbsége tiinetmentes. A leggyakrabban
eléfordul6 tiinetek kozé tartozik az anaemia (10—
18%), a faradékonysig (20%), a malabsorptio, illetve a
béltiinetek (43%). Szdmos egyéb - igy hepatikus
(transaminitis), neurolégiai (neuropathia), pszichidtri-
ai (depresszi6), endokrin (1-es tipust diabetes melli-
tus), bérgydgydszati (Duhring-kér) — tiinet is el&for-
dulhat (3).

Betegiink esetében az orélis vasp6tldsra nem reagild,
vashidnyos anaemia vetette fel a gluténszenzitiv ente-
ropathia lehet&ségét. A korrekt diagnézishoz az im-
munszerolégiai vizsgilatok koziil az tgynevezett coe-
liakiapanel (antigliadin, endomysium és transzgluta-
mindz elleni antitestek) vizsgilatin kiviill szovettani
vizsgélat is szitkséges (4, 5). A stddium megallapitdsa-
hoz a Marsh-féle kritériumrendszer hasznilata az 4lta-
lanosan elfogadott (1. tdbldzat). A lisztérzékeny bete-
gekben eléforduld, a gyulladds mértékével aranyban al-
16 anaemidt altaldban vas-, illetve folsavhidny okozza
(6, 7). Kiildndsen terdpiarezisztens esetekben kell gon-
dolni felszivodasi zavar, gluténszenzitiv enteropathia
lehet8ségére. A coeliakia okozta anaemia a glutén-
mentes diétira 80-100%-ban, 6-12 hénapon beliil,
spontan rendez&dik (§8).

Az ismertetett esetben a gyulladdsos paraméterek,
a normélis szérumferritinszint (vashiiny esetén ala-
csony) és a vaskezelésre mérsékelten reagdlé anaemia
utalt arra, hogy az anaemia hitterében egyéb kéroki
tényezdt is keresni kell. Az ultrahang- és a kontraszt-
anyagos CT-vizsgalattal, majd a splenectomidt kove-
téen alkalmazott immunhisztokémiai moédszerek-
kel igazolt splenopulpoma a lépben ritkin eléfordulé
joindulatd daganatok egyik fajtdja (9). A benignus,
nem lymphomatosus léptumorok incidencidja
0,007% (10). Az esetek doént8 tobbsége autopszids
lelet, illetve splenectomia sordn deriil ki. A preope-
ratfv diagn6zis nehéz, a hasi ultrahangvizsgilat gyak-
ran negativ eredménnyel jir, a kontrasztanyagos
CT-, MR- és az izotépos vizsgilat segithet, illetve
arteriografia, splenoportografia johet széba, de a
malignitds egyértelm( kizdrdsira egyik modszer sem
alkalmas (71). A joéindulatd lépdaganatok kozott
szovettani tipus tekintetében a leggyakoribb a hae-
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mangioma, a cysta, a lymphangioma, illetve az an-
gioendothelioma. Klinikailag ezek a betegek altaldban
tiinetmentesek, laboratériumi vizsgilatok sordn he-
matolégiai eltérés mutatkozhat (a hypersplenia ko-
vetkeztében kialakult anaemia, thrombopenia, pan-
cytopenia), amelyek ritkdn hemelkedést vagy lazat,
teststlycsokkenést okozhatnak (71, 712). Gyerme-
keknél fejlsdésbeli elmaradds, rekurrens infekcidk je-
lentkezhetnek (9).

A leirt eset a szovettani jellegzetességek alapjin
hamartomanak felelt meg (szinonimék: splenoma,
splenopulpoma). Az irodalomban nem egységes az al-
lisfoglalds arra vonatkozdéan, hogy a hamartoma és a
haemangioma ugyanazon vagy kiilon entitds. A hamar-
toma sinusoidalis eredetli tumor, endothelsejtek mel-
lett lymphoid elemeket, histiocytikat, myogen eleme-
ket is tartalmaz. Makroszképosan a lépben j6l koriilha-
tarolt, a kdrnyezetétsl konnyen elkiilonithets szovet-
szaporulat, pontos diagnosztikdja mikroszképos, illet-
ve immunhisztokémiai vizsgilattal térténik, a felsorolt
szoveti elemekre jellemz3 sejtfelszini markerek (vi-
mentin: lymphoid, simaizomaktin: myogen, CD34:
endothel) kimutatasaval (9, 13, 14).

— IRODALOM
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Osszegzés

Az eset kapcsdn arra szerettitk volna felhivni a figyel-
met, hogy a vashidnyos anaemia kivizsgildsa soran ér-
demes (kiilondsen a vasp6tlasra nem vagy nem megfe-
lel6en reagilé esetekben) ritkdbban

eléfordulé korképekre is gondolni,
mint példdul a lisztérzékenység. Mivel
ez viszonylag gyakran 4llhat az anaemia
hatterében, és a betegség bizonyitdsa-
hoz a szdvettani vizsgilat mellett mar
hazinkban is elérhetd a szerolégiai
vizsgilat (ami a beteget nem kiiléno-
sebben terheli meg, nem invaziv), ez
ut6bbit akar sziird jelleggel is érdemes
lenne alkalmazni.

A lép benignus tumorai mint az

A coeliakia
okozta anaemia
a gluténmentes

diétara 80-
100%-ban, 6-12
hénapon beliil,

spontan
rendezédik.

anaemia okoz6i mar lényegesen ritkab-
ban fordulnak el. Definitiv diagnosz-
tizdldsuk csupan képalkoté vizsgilatokkal nem egyér-
telm, igy kiillénosen hematoldgiai eltérések esetén ja-
vasolt az egyidejlien kurativ és diagnosztikus céla,
részleges vagy teljes splenectomia elvégzése.
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