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Spontán. lépruptura ídíopathiás pulmonalís 
fíbrosísban 
Szolnoki Erzsébet, Dezső Balázs, Szilasi Mária 

BEVEZETÉS - A lép peliosisa patológiai entitás, 
az irodalomban esettanulmányok számolnak be 
róla. 
ESETISMERTETÉS - A 61 éves hypertoniás, dia-
betes mellitusban szenvedő férfi betegnél effort 
dyspnoe hátterében szövettani mintavétellel 
idiopathiás pulmonalís fibrosis igazolódott. A 
szteroidterápia folytatása során spontán léprup­
tura alakult ki, amelyet a beteg szerencsésen túl­
élt. Nem került sor splenectomiára, azonban a 
kórlefolyás peliosisra utalt. 
KÖVETKEZTETÉS - Betegünkben az idiopathiás 
pulmonalís fibrosis alapbetegséghez társulva 
alakult ki lépruptura, ilyet eddig az irodalomban 
nem írtak le. Izolált léprupturáról volt szó, más 
parenchymás szerv hasonló haemorrhagiás el­
változása nem társult hozzá. Áttekintve az iro­
dalmi adatokat, az alapbetegség mellett a ko-
morbid betegség (diabetes mellitus), valamint az 
alkalmazott szteroid keze lés is szerepet játszha­
tott a spontán lépruptura kialakulásában. 

lépruptura, peliosis, 
Idiopathiás pulmonalís 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 alsó 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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A peliosis patológiai entitás: a különböző paren­
chymás szervekben többszörös, cisztaszerű, 
vérrel telt üregek jellemzik. Korábban úgy 

gondolták, hogy csak a mononukleáris phagocyta 
rendszerhez tartozó szervekben (máj, lép, nyirokcso­
mók, csontvelő) alakul ki (1} 2). Ma már azonban tud­
juk, hogy más szerveken is létrejöhet (tüdő, vese, mel­
lékpajzsmirigy) (2-4). Az általában klinikailag tünet­
mentes betegség életveszélyes spontán rupturát okoz­
hat az adott szervben. 

Az elváltozást 1916-ban Schoenland (5) irta 

először a májban. Azóta több esettanulmány foglalko­
zott a betegséggel. A legtöbb alkalommal a máj és a lép 
egyidejű elváltozását találták. Az izolált léppeliosis ext­
rém ritka, eddig 36 esetet közöltek az irodalomban, 
ebből kilenc esetben találtak spontán rupturát (6). Ne­
héz az incidencia megállapítása, tekintettel a tünetmen­
tes megjelenésre (7). Az 1. táblázatban tüntettük fel, 
hogy mely kórképekben, kórállapotokban találtak 
spontán rupturával járó peliosis lienist (8-22). 

A peliosis makroszkóposán képalkotó módszerek 
(hasi ultrahang, CT) segítségével diagnosztizálható, 
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vagy a patológiai vizsgálat során (hisztológia) derül ki. 
A patológiai vizsgálat során egyenlőtlen megoszlásban, 
elszórtan vagy csoportokban elhelyezkedő laesiók 
ismerhetők fel. Az üregek kerek vagy ovális alakúak, 
gyakran jól margináltak, sinusoidokból származó en-
dothellel béleltek vagy nincs egyáltalán sejtborításuk, a 
vörös pulpa területében helyezkednek el a parafolli-
cularis területen. 

A patomechanizmus pontosan ma sem ismert, 
patomorfológiai megközelítéssel congenitalis érmal-
formáció játszhat szerepet benne, amely a megválto­
zott intravascularis nyomásváltozások következtében 
manifesztálódik. Másodsorban toxikus behatásra létre­
jött érfalkárosodás, harmadrészben a tumoros vascula-
ris laesiókban észlelt aktív proliferáció lehet etiológiai 
tényező. Az irodalmi közlések a kóros immunfunkció 
és a peliosis kapcsolatát hangsúlyozzák. Egyes szerzők 
a lép peliosisát immunkomplex mediálta betegségnek 
tartják (23). 

A haemorrhagiával szövődött peliosis lienis azonna­
li sebészi beavatkozást igényel (24). Az accidentalis 
peliosis kezelésével kapcsolatban azonban nincs egysé­
ges vélemény az irodalomban. A profilaktikus lapa-
roszkópos splenectomia izolált lépsarcoidosisban elfo­
gadott (25). Elektív splenectomia peliosis lienis eseté­
ben nem ismert. A klinikus számára fontos, hogy 
peliosis lienis, illetve hepatis észlelésekor más paren-
chymás szervekben is keresse az elváltozást a megfelelő 
diagnosztikus eszközök segítségével. 

Jelen munkánkban szövettanilag igazolt idiopathiás 
pulmonalis fibrosisban szenvedő (IPF) betegünket 
mutatjuk be, akinél izoláltan fordult elő peliosis 
lienis. 

Esetismertetés 

A 61 éves férfi beteg korábban 22 évig erős dohányos 
volt (két doboz/nap); betegségei között hypertonia, 
2-es típusú diabetes mellitus, ulcus ventriculi miatt bel­
gyógyászati kezelés szerepel. Effort dyspnoe okának 
kivizsgálása céljából vettük fel. Hőemelkedése, láza nem 
volt. Az elvégzett mellkas-röntgenfelvételen közepes 
fokú fibrosisnak megfelelő elváltozás látszott. A felvé­
teli vérgázparaméterek enyhe fokú hypoxiát mutattak. 
Hasi ultrahangvizsgálata során mérsékelten nagyobb 
hepar, hepatopathiának véleményezhető parenchyma-
laesio látszott, fokális eltérés nélkül. Az elvégzett 
bronchoszkópia során mindkét oldalon gyulladt nyál­
kahártyát láttunk, a levett bronchusváladék citológiai, 
KOCH-vizsgálata negatív. A testpletizmográfia során 
közepes fokú restriktív ventilációzavart, kisfokú cent­
rális légúti obstrukciót találtunk; diffúzióvizsgálat is 
történt (DLCO-teszt : a diffúzió megítélésére szén-
monoxid-kilégzési teszt), ez mérsékelt csökkenést iga­
zolt (68%). A mellkas nagy felbontású CT- (HRCT-) 
vizsgálata során mindkét oldalon subpleuralis elhelyez­
kedésű, jobb oldali túlsúlyú fibrosis, az interszegmen-
tális septumok megvastagodása, centrálisán - ugyan­
csak jobb oldali túlsúllyal - peribronchialis kötőszövet-
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1. TÁBLÁZATI 

Spontán rupturával járó peliosis lienis előfordulása kü­
lönbözőkórképekben (8~22) 

Hematológiai, malignus kórképek (8-11). 
AIDS: Bartonella benselae, Rocbalimaea henselae okozta 

bacillaris haemangiomatosis és parenchymapeliosis (5, 
12, 13). Egyéb infektív betegségek: hepatitis B-, hepa­
titis C-fertőzés (1), Epstein-Barr-vírus-fertőzés: 
mononucleosis infectiosa (14). Mycobacterium 
tuberculosis (15). Staphylococcus aureus-fertőzés 
(5> 8'9)-

Gyógyszerek: orális antikoncipiens, tamoxifen, 
azathioprin, danazol (16), kortikoszteroid 
alkalmazása. 

Krónikus alkoholizmus. 
Vese- és máj transzplantáció után kialakuló 

immundeficiens állapot (8, 17). 
Magas szérum-VEGF-szint (18). 
Diabetes mellitus (8). 
Végállapotú vesebetegség (8, 19). 
Autoimmun betegségek: szisztémás lupus 

erythematosus, rheumatoid arthritis, periarteritis 
nodosa (20, 21). 

Primer amyloidosis (22). 

VEGF: vascularis endothelialis növekedési faktor 

szaporulat látszott. Ennek alapján idiopathiás intersti-
tialis pneumonia (IIP) lehetősége vetődött fel. 

A pontos szövettani diagnózis tisztázása céljából a se­
bészeti osztályon videovezérelt torakoszkópia (VATS) 
segítségével vettek mintát a lingulacsúcs területéről. La­
borparamétereiben ekkor enyhe leukocytosist, emelke­
dett CRP-értéket (35,3 mg/l) regisztráltunk. 

A szövettani vizsgálat során (1. ábra) a mintában 
- megtartott vagy emphysemás alveolaris struktúra mel­
lett - interalveolarisan finom fibrosis látszott, gócos jel-

1.ÁBRA} 

A tüdő szövettani képe. Idiopathiás pulmonalis fibrosis. 
A nyíl a lobsejtes beszürődésre, interstitialis fibrosisra 
mutat (hematoxilin-eozin festés, tízszeres nagyítás) 
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2. ÁBRÁI, 

Hasi CT-felvételek, a) Jól látszik a subcapsularis vér­
ömleny (nyíl) a rekeszfelszín alatt bal oldalon, amely a 
kontrasztanyag beadása után láthatóan rekeszeket is 
tartalmaz, a lépet diszlokálja. b) Kontrollvizsgálat: a 
haematoma szervülőben (nyíl), mérete csökkent 

léggel nagyobb atelectasiás területekkel, interstitialis 
fibrosissal kísért lobos beszűrődéssel, komprimált alveo-
lusokkal, hemosziderintartalmú macrophagokkal. Exo-
gén ágenst kimutatni nem tudtunk. Ennek alapján disz-
szeminált fibrotizáló alveolitis (IPF) vélemény született. 

Ezt követően klinikánkon kezeltük tovább. Szubjek­
tív panasza továbbra is az effort dyspnoe volt. Paren-
teralis szteroidterápiát kezdtünk (iv. 40 mg metilpred-
nizolon/nap). Ekkor - a kezelés hetedik napján -
jelentősen emelkedett a CRP- (204,43 mg/l), valamint 
LDH- (540 U/l) értéke; II. fokú (normocytás, normo-
chrom) anaemia, leukocytosis lépett fel, véralvadási pa­
raméter- és thrombocytaszám-eltérés nélkül. Gastroin-
testinalis vérzésre utaló jelet nem tapasztaltunk. A 
mellkas-röntgenfelvételen a bal sinusban (ultrahang­
vizsgálattal 2-3 cm rétegvastagságban) folyadékot lát­
tunk, fölötte kötegárnyékkal. Parenchymaárnyék nem 
ábrázolódott. Hasi ultrahangvizsgálat, majd az ezt 
követő hasi CT-vizsgálat során a lép inhomogén szer­
kezetű volt, laterális kontúrja elmosott; a léptok alatt 
magas denzitású folyadék látszott, amely rekeszeket 
tartalmazó haematomának megfelelt (2.a ábra). A máj 
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állapota nem változott, a hasnyálmirigy és a vesék sza­
bályos szerkezetűek voltak. A subcapsularis haemato­
ma hátterében az autó- és heteroanamnézis alapján tra­
umát nem tudtunk verifikálni. 

A beteg további obszerváció céljából ismét a sebé­
szeti osztályra került. Konzervatív kezelés, transzfúzió 
adása mellett sikerült rendezni a vérképet, splenecto-
miára nem került sor. Hasi ultrahangvizsgálattal heten­
te követtük, majd otthonába engedtük. 

A további két hét során vérképe nem romlott, CRP-
értéke jelentősen csökkent (25,73 mg/l). A kontroll-
mellkasröntgenvizsgálat már nem jelzett folyadékot a 
bal oldalon, és a hasi ultrahangvizsgálatnál is szervü­
lőben lévő, közepesen echószegény, belső echókat tar­
talmazó rekeszes haematomát láttunk (a léptok alatt 
1,5 cm szélességben, 7,5x4,5 cm). A beteg ekkor anti­
biotikumot is (clindamycin) kapott, valamint per os 8 
mg metilprednizolont. Ezt követően a légzésfunkciós 
paraméterek javultak. 

A két hónap múlva ambulánsán elvégzett DLCO-
vizsgálat már élettani eredményeket adott, de a dinami­
kus tüdőszken alveolocapillaris membránlaesióra utalt, 
így a kezelést tovább folytattuk, alternálva adott 16 
mg-8 mg metilprednizolonnal. 

A diagnózis felállításától és a subcapsularis lép-
ruptura észlelésétől számított öt hónap múlva ismét a 
sebészeti osztályon obszerválták, bal felhasi (bal hypo-
chondrium) diszkomfort miatt. Ekkor sem került sor 
operatív beavatkozásra, a hasi ultrahang-, valamint a 
kontroll hasi CT-vizsgálat (2.b ábra) során további reg­
resszió mutatkozott. Az eltelt időszakban a szteroid 
adagját ismételten csökkenteni tudtuk (napi 4 mg 
metilprednizolon). 

Ezt követően, a diagnózis felállítása után tíz hónap 
múlva is panaszmentes volt. A lép mérete egy alkalom­
mal sem haladta meg az élettani paramétereket (13x5 
cm). A jó általános állapotú beteget további kontroli-
vizsgálatokra rendeltük vissza. 

Megbeszélés 
Betegünk esete az irodalmi adatok ismeretében több 
szempontból is tanulságos. 

Ismeretes, hogy idiopathiás pulmonalis fibrosisban 
magas koncentrációban fordulnak elő angiogenetikus 
citokinek - interleukin-1 (IL-1), interleukin-8 (IL-8), 
vascularis endothelialis növekedési faktor (VEGF) -, 
amelyek szintje a betegség progressziója során emelke­
dik, majd javulásakor csökken (26). Esetünkben a 
peliosis lienis kialakulásában az idiopathiás pulmonalis 
fibrosis alapbetegség mellett a diabetes mellitus mint 
komorbid betegség, valamint a szisztémásán alkalma­
zott gyulladáscsökkentő (kortikoszteroid-) terápia al­
kalmazása egyaránt szerepet játszhatott. 

A peliosis magában rejti a spontán lépruptura veszé­
lyét, ezért a felfedezés pillanatától szoros obszerváció, 
követés szükséges. Esetünkben is ez történt, de sple-
nectomiára nem került sor sem az első, sem a második 
sebészeti ellátás alkalmával; konzervatív terápia (transz-
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fúzió adása) elegendőnek bizonyult. így hisztológiai 
feldolgozás természetesen nem történt. A diagnózis 
felállításában a képalkotó diagnosztikai (hasi ultra­
hang-, majd hasi CT-) vizsgálat elvégzése alapvető je­
lentőségű volt. A klinikai lefolyás a spontán lépruptura 
hátterében álló peliosis lienisre utalt. 

Ismereteink szerint spontán lépruptura előfordu­
lását (társulását) eddig idiopathiás pulmonalis fibrosis-
ban szenvedő betegen nem írták le. 

A képalkotó eljárások (hasi-mellkasi CT-vizsgálat) a 
lép elváltozásán kívül esetünkben nem igazoltak más 
parenchymás szervben hasonló haemorrhagiás elválto­
zást, így jelen betegünknél izolált peliosis lienis vé­
leményezhető; ez ritka, az irodalomban kazuisztikák 
számolnak be előfordulásáról. 

Az irodalmi adatok szerint leggyakrabban a máj, 
majd a lép involvált, de a vese, tüdő, parathyreoideák is 
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folyamat javulását jelezte, a szteroid dózisának fokoza­
tos csökkentésekor a subcapsularis haematoma is meg­
kisebbedett. Mindez a fentiekben említett alapbetegség 
mellett a komorbid betegségek (esetünkben diabetes 
mellitus, hypertonia) jelentőségét hangsúlyozza a 
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