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Spontan lépruptura idiopathias pulmonalis

fibrosisban

Szolnoki Erzsébet, Dezs6 Balazs, Szilasi Maria

BEVEZETES — A Iép peliosisa patolégiai entitas,
az irodalomban esettanulmanyok szdmolnak be
réla.

ESETISMERTETES — A 61 éves hypertonias, dia-
betes mellitusban szenvedd férfi betegnél effort
dyspnoe hatterében szévettani mintavétellel
idiopathids pulmonalis fibrosis igazolédott. A
szteroidterdpia folytatdsa sordn spontan léprup-
tura alakult ki, amelyet a beteg szerencsésen tdl-
élt. Nem kerilt sor splenectomidra, azonban a
kérlefolyas peliosisra utalt.

KOVETKEZTETES — Betegiinkben az idiopathids
pulmonalis fibrosis alapbetegséghez tarsulva
alakult ki lépruptura, ilyet eddig az irodalomban
nem irtak le. lzolalt |éprupturardl volt sz6, mas
parenchymaés szerv hasonl6 haemorrhagiis el-
véltozasa nem tarsult hozza. Attekintve az iro-
dalmi adatokat, az alapbetegség mellett a ko-
morbid betegség (diabetes mellitus), valamint az
alkalmazott szteroidkezelés is szerepet jitszha-
tott a spontdn lépruptura kialakuldséban.

lépruptura, peliosis,
idiopathids pulmonalis fibrosis

SPONTANEOUS RUPTURE OF THE SPLEEN
IN PULMONARY FIBROSIS

INTRODUCTION — Splenic peliosis is a patho-
logical entity; it is only mentioned in case re-
ports in the literature.

CASE REPORT - A 61-year-old man with
hypertension and diabetes mellitus presented
with effort dyspnoe that was subsequently-found
to be due to idiopathic pulmonary fibrosis by
histological examination. During steroid the-
rapy, a spontaneous splenic rupture developed,
which the patient fortunately survived. There
was no need for splenectomy, but the clinical
course suggested splenic peliosis.
CONCLUSION — In this case, splenic rupture
was associated with idiopathic pulmonary fib-
rosis, a constellation that has not yet been
reported. Nevertheless, it was an isolated rup-
ture, with no similar haemorrhagic lesion of
other parenchymal organs. In view of the lite-
rature data, beside primary disease steroid the-
rapy and the coexisting diabetes may also have
played a role in the development of the spon-
taneous splenic rupture.

rupture of the spleen, splenic peliosis,
idiopathic pulmonary fibrosis
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peliosis patolégiai entitds: a kiilonb6z8 paren-
A chymis szervekben tdbbszérés, cisztaszerd,
vérrel telt tiregek jellemzik. Koribban dgy
gondoltdk, hogy csak a mononukleris phagocyta
rendszerhez tartozé szervekben (mij, lép, nyirokcso-
mok, csontvel®) alakul ki (7, 2). Ma mér azonban tud-
juk, hogy més szerveken is létrejohet (tiid8, vese, mel-
lékpajzsmirigy) (2-4). Az iltaldban klinikailag tiinet-
mentes betegség életveszélyes spontin rupturit okoz-
hat az adott szervben.
Az elviltozist 1916-ban Schoenland (5) firta le

Elfogadva: 2008. februdr 19.

el8szér a majban. Azéta tobb esettanulmény foglalko-
zott a betegséggel. A legtobb alkalommal a maj és a lép
egyidej( elviltozdsat talaltak. Az izolalt léppeliosis ext-
rém ritka, eddig 36 esetet kdzoltek az irodalomban,
ebbsl kilenc esetben taldltak spontdn rupturit (6). Ne-
héz az incidencia megallapitésa, tekintettel a tiinetmen-
tes megjelenésre (7). Az 1. tdbldzatban tintettik fel,
hogy mely korképekben, kérillapotokban taldltak
spontédn rupturdval jir6 peliosis lienist (8-22).

A peliosis makroszképosan képalkoté médszerek
(hasi ultrahang, CT) segitségével diagnosztizilhaté,
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vagy a patoldgiai vizsgalat sordn (hisztoldgia) deriil ki.
A patolégiai vizsgilat sordn egyenl&tlen megoszlisban,
elszértan vagy csoportokban elhelyezkeds laesiok
ismerhet8k fel. Az iiregek kerek vagy ovilis alakdak,
gyakran j6l marginaltak, sinusoidokbél szirmazé en-
dothellel béleltek vagy nincs egyaltalan sejtboritasuk, a
vords pulpa teriiletében helyezkednek el a parafolli-
cularis teriileten.

A patomechanizmus pontosan ma sem ismert,
patomorfolégiai megkdzelitéssel congenitalis érmal-
forméci6 jatszhat szerepet benne, amely a megvélto-
zott intravascularis nyomasvaltozdsok kévetkeztében
manifesztdlodik. Mdsodsorban toxikus behatasra létre-
jott érfalkdrosodas, harmadrészben a tumoros vascula-
ris laesiokban észlelt aktiv prolifericié lehet etiolégiai
tényez8. Az irodalmi kozlések a kéros immunfunkcié
és a peliosis kapcsolatdt hangstlyozzik. Egyes szerz8k
a 1ép peliosisit immunkomplex mediilta betegségnek
tartjak (23).

A haemorrhagidval sz6v8dott peliosis lienis azonna-
li sebészi beavatkozist igényel (24). Az accidentalis
peliosis kezelésével kapcsolatban azonban nincs egysé-
ges vélemény az irodalomban. A profilaktikus lapa-
roszképos splenectomia izolalt 1épsarcoidosisban elfo-
gadott (25). Elektiv splenectomia peliosis lienis eseté-
ben nem ismert. A klinikus szdmara fontos, hogy
peliosis lienis, illetve hepatis észlelésekor mas paren-
chymis szervekben is keresse az elviltozist a megfelels
diagnosztikus eszkozok segitségével.

Jelen munkankban szévettanilag igazolt idiopathids
pulmonalis fibrosisban szenveds (IPF) betegiinket
mutatjuk be, akinél izoldltan fordult el8 peliosis
lienis.

Esetismertetés

A 61 éves férfi beteg kordbban 22 évig er8s dohinyos
volt (két doboz/nap); betegségei kozott hypertonia,
2-es tipust diabetes mellitus, ulcus ventriculi miatt bel-
gyOgyaszati kezelés szerepel. Effort dyspnoe okdnak
kivizsgilasa céljabdl vettiik fel. H8emelkedése, l4za nem
volt. Az elvégzett mellkas-rontgenfelvételen kdzepes
foku fibrosisnak megfeleld elvaltozis litszott. A felvé-
teli vérgdzparaméterek enyhe fokt hypoxidt mutattak.
Hasi ultrahangvizsgilata sordn mérsékelten nagyobb
hepar, hepatopathidnak véleményezhetd parenchyma-
laesio latszott, fokdlis eltérés nélkiill. Az elvégzett
bronchoszképia soran mindkét oldalon gyulladt nyél-
kahdrtyat lattunk, a levett bronchusvéladék citolégiai,
KOCH-vizsgilata negativ. A testpletizmogréfia sorin
koézepes fokt restriktiv ventiliciézavart, kisfokd cent-
ralis légati obstrukciét taldltunk; diffaziévizsgalat is
tortént (DLCO-teszt: a diffizié megitélésére szén-
monoxid-kilégzési teszt), ez mérsékelt csdkkenést iga-
zolt (68%). A mellkas nagy felbontisa CT- (HRCT-)
vizsgalata soran mindkét oldalon subpleuralis elhelyez-
kedésti, jobb oldali talstlyd fibrosis, az interszegmen-
tilis septumok megvastagoddsa, centrilisan — ugyan-
csak jobb oldali tdlstllyal — peribronchialis kot8szovet-
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Spontdn rupturdval jaré peliosis lienis el6forduldsa kdi-

lonboz6 kérképekben (8-22)

Hematolégiai, malignus kérképek (8-11).

AIDS: Bartonella benselae, Rochalimaea henselae okozta
bacillaris haemangiomatosis és parenchymapeliosis (5,
12, 13). Egyéb infektiv betegségek: hepatitis B-, hepa-
titis C-fert8zés (1), Epstein—Barr-virus-fertzés:
mononucleosis infectiosa (14). Mycobacterium
tuberculosis (15). Staphylococcus aureus-fert8zés
(5,8,9).

Gybgyszerek: orélis antikoncipiens, tamoxifen,
azathioprin, danazol (16), kortikoszteroid
alkalmazsa.

Krénikus alkoholizmus.

Vese- és méjtranszplanticié utdn kialakulé
immundeficiens allapot (8, 17).

Magas szérum-VEGF-szint (18).

Diabetes mellitus (8).

Végallapott vesebetegség (8, 19).

Autoimmun betegségek: szisztémds lupus
erythematosus, rheumatoid arthritis, periarteritis
nodosa (20, 21).

Primer amyloidosis (22).

VEGE: vascularis endothelialis névekedési faktor

szaporulat litszott. Ennek alapjin idiopathids intersti-
tialis pneumonia (IIP) lehet8sége vet8dott fel.

A pontos szdvettani diagnézis tisztizasa céljabdl a se-
bészeti osztilyon videovezérelt torakoszképia (VATS)
segitségével vettek mintdt a lingulacsics teriiletérsl. La-
borparamétereiben ekkor enyhe leukocytosist, emelke-
dett CRP-értéket (35,3 mg/l) regisztréltunk.

A szdvettani vizsgélat sordn (I. dbra) a mintdban
— megtartott vagy emphysemds alveolaris strukttira mel-
lett - interalveolarisan finom fibrosis latszott, gécos jel-

1. ABRA)

A tid8 szévettani képe. Idiopathids pulmonalis fibrosis.
A nyil a lobsejtes besziirédésre, interstitialis fibrosisra
mutat (hematoxilin-eozin festés, tizszeres nagyitds)
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2. ABRA]

Hasi CT-felvételek. a) JoI ldtszik a subcapsularis vér-
dmleny (nyil) a rekeszfelszin alatt bal oldalon, amely a
kontrasztanyag beaddsa utin ldthatéan rekeszeket is
tartalmaz, a lépet diszlokdlja. b) Kontrollvizsgilat: a
haematoma szerviil6ben (nyil), mérete csékkent

ANDARD

leggel nagyobb atelectasis teriiletekkel, interstitialis
fibrosissal kisért lobos besz{ir6déssel, komprimalt alveo-
lusokkal, hemosziderintartalmt macrophagokkal. Exo-
gén dgenst kimutatni nem tudtunk. Ennek alapjén disz-
szeminalt fibrotizalé alveolitis (IPF) vélemény sziiletett.

Ezt kéveten klinikinkon kezeltiik tovabb. Szubjek-
tiv panasza tovabbra is az effort dyspnoe volt. Paren-
teralis szteroidterdpiat kezdtiink (iv. 40 mg metilpred-
nizolon/nap). Ekkor — a kezelés hetedik napjin —
jelent8sen emelkedett a CRP- (204,43 mg/l), valamint
LDH- (540 U/I) értéke; II. fokd (normocytds, normo-
chrom) anaemia, leukocytosis lépett fel, véralvadasi pa-
raméter- és thrombocytaszdm-eltérés nélkiil. Gastroin-
testinalis vérzésre utalé jelet nem tapasztaltunk. A
mellkas-rontgenfelvételen a bal sinusban (ultrahang-
vizsgilattal 2-3 cm rétegvastagsigban) folyadékot ldt-
tunk, folotte kotegarnyékkal. Parenchymadrnyék nem
dbrazolédott. Hasi ultrahangvizsgilat, majd az ezt
kovetS hasi CT-vizsgilat sordn a lép inhomogén szer-
kezetii volt, laterilis kontirja elmosott; a léptok alatt
magas denzitist folyadék litszott, amely rekeszeket
tartalmazé haematomanak megfelelt (2.4 dbra). A mij
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allapota nem véltozott, a hasnyilmirigy és a vesék sza-
bilyos szerkezetfiek voltak. A subcapsularis haemato-
ma hitterében az auto- és heteroanamnézis alapjin tra-
umét nem tudtunk verifikalni.

A beteg tovibbi obszervicié céljabol ismét a sebé-
szeti osztalyra keriilt. Konzervativ kezelés, transzfazi6
addsa mellett sikeriilt rendezni a vérképet, splenecto-
midra nem Kkeriilt sor. Hasi ultrahangvizsgélattal heten-
te kovettitk, majd otthonaba engedtiik.

A tovibbi két hét sordn vérképe nem romlott, CRP-
értéke jelent8sen csokkent (25,73 mg/l). A kontroll-
mellkasrontgenvizsgilat mar nem jelzett folyadékot a
bal oldalon, és a hasi ultrahangvizsgilatndl is szervii-
18ben 1év8, kozepesen echészegény, belss echékat tar-
talmazé rekeszes haematomit littunk (a 1éptok alatt
1,5 cm szélességben, 7,5%4,5 cm). A beteg ekkor anti-
biotikumot is (clindamycin) kapott, valamint per os 8
mg metilprednizolont. Ezt kévet&en a légzésfunkcids
paraméterek javultak.

A két hénap mulva ambulédnsan elvégzett DLCO-
vizsgalat mar élettani eredményeket adott, de a dinami-
kus tiidd8szken alveolocapillaris membranlaesiéra utalt.
Igy a kezelést tovabb folytattuk, alterndlva adott 16
mg-8 mg metilprednizolonnal.

A diagnézis feldllitasat6l és a subcapsularis 1ép-
ruptura észlelésétdl szimitott 6t hénap mulva ismét a
sebészeti osztalyon obszervéltak, bal felhasi (bal hypo-
chondrium) diszkomfort miatt. Ekkor sem keriilt sor
operativ beavatkozasra, a hasi ultrahang-, valamint a
kontroll hasi CT-vizsgélat (2.5 dbra) soran tovabbi reg-
resszié mutatkozott. Az eltelt id6szakban a szteroid
adagjit ismételten csékkenteni tudtuk (napi 4 mg
metilprednizolon).

Ezt kévet8en, a diagnézis felillitdsa utdn tiz hénap
milva is panaszmentes volt. A 1ép mérete egy alkalom-
mal sem haladta meg az élettani paramétereket (13 X5
cm). A j6 4ltaldnos allapott beteget tovabbi kontroll-
vizsgalatokra rendeltiik vissza.

Megbeszélés

Betegiink esete az irodalmi adatok ismeretében tobb
szempontbdl is tanulsigos.

Ismeretes, hogy idiopathids pulmonalis fibrosisban
magas koncentriciéban fordulnak el§ angiogenetikus
citokinek — interleukin-1 (IL-1), interleukin-8 (IL-8),
vascularis endothelialis névekedési faktor (VEGF) —,
amelyek szintje a betegség progresszi6ja sordn emelke-
dik, majd javuldsakor csokken (26). Esetiinkben a
peliosis lienis kialakuldséban az idiopathids pulmonalis
fibrosis alapbetegség mellett a diabetes mellitus mint
komorbid betegség, valamint a szisztémdsan alkalma-
zott gyulladdscsokkents (kortikoszteroid-) terdpia al-
kalmazdsa egyardnt szerepet jatszhatott.

A peliosis magéban rejti a spontin lépruptura veszé-
lyét, ezért a felfedezés pillanatdtdl szoros obszervicid,
kovetés szitkséges. Esetiinkben is ez tortént, de sple-
nectomiira nem keriilt sor sem az els§, sem a masodik
sebészeti ellatds alkalmaval; konzervativ terdpia (transz-
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fizi6 adisa) elegenddnek bizonyult. fgy hisztolégiai
feldolgozds természetesen nem tértént. A diagndzis
feldllitisaban a képalkoté diagnosztikai (hasi ultra-
hang-, majd hasi CT-) vizsgalat elvégzése alapvetd je-
lent8ségii volt. A klinikai lefolyds a spontan lépruptura
hétterében 4ll6 peliosis lienisre utalt.

Ismereteink szerint spontdn lépruptura el8fordu-
lasdt (tarsuldsat) eddig idiopathids pulmonalis fibrosis-
ban szenvedd betegen nem irtdk le.

A képalkot6 eljarasok (hasi-mellkasi CT-vizsgilat) a
lép elvéltozdsin kiviil esetiinkben nem igazoltak mas
parenchymis szervben hasonlé haemorrhagiis elvélto-
zast. Igy jelen betegiinknél izolalt peliosis lienis vé-
leményezhet8; ez ritka, az irodalomban kazuisztikik
szdmolnak be eléforduldsarol.

Az irodalmi adatok szerint leggyakrabban a mdj,
majd a lép involvilt, de a vese, tiid8, parathyreoidedk is
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hasonl6 elvaltozdst mutathatnak. A hematoonkolégiai
kérképek koziil példaul az akut lymphoblastos leukae-
mia els§ manifeszticidja lehet a lépruptura (27), de le-
irtdk lépsinusendothelbdl kiindulé difftz haemangio-
matosisban (a lép benignus daganata) is (11, 28).

Betegiinknél a kontroll-mellkas-HRCT a fibroticus
folyamat javuldsit jelezte, a szteroid dézisénak fokoza-
tos csokkentésekor a subcapsularis haematoma is meg-
kisebbedett. Mindez a fentiekben emlitett alapbetegség
mellett a komorbid betegségek (esetiinkben diabetes
mellitus, hypertonia) jelent8ségét hangstlyozza a
peliosis lienis kialakuldsiban.
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