
Multidiszciplináris 
esetmegbeszélés 



1. eset
Bélbaj-Májbaj



MD – 8 éves leány

2015: infekció – háziorvos: emelkedett transzaminázok

SE Gyermekklinika:

GOT/GPT/GGT: 122/139/908 U/L

IgG: 21 g/l

Fvs: 11,4 Giga/l, Hb: 117 g/l, Tct: 611 Giga/l

réz, coerulo, A1AT, vírusszerológiák: neg

szemészet neg.

széklet vér: neg



MD – 8 éves leány

2015: infekció – háziorvos: emelkedett transzaminázok

SE Gyermekklinika:

Hasi UH: A máj egészében megnagyobbodott kb. 3,5 cm-rel haladja meg a jobb
vese alsó pólusát. Szerkezete finoman inhomogén, egészében hiperreflektív , de
benne körülírt góc nincs.

Autoimmun panel: SMA poz., ANA gyengén poz., ANCA poz.

LKM: kefeszegély, Májspec. Proteinek elleni AT: poz

Prednisolon, Ursofalk



MD – 8 éves leány

Kezdeti stádiumú enyhe krónikus hepatitis az epeutak érintettségével, kezdődő szeptális
fibrózissal. Az Ishak-féle módositott Hisztológiai Aktivitási Index (grade) 4/18, a stádium
(fibrózis mértéke) 2/6. A helyenként hagymalevélszerű peribiliaris fibrózis és a korábbi
epepangásra utaló réz-asszociált protein felhalmozódás alapján a látott szövettani
elváltozások elsősorban primer szklerotizáló cholangitisnek felelnek meg.



MD – 8 éves leány



MD – 8 éves leány



MD – 8 éves leány



Shikata-orcein
MD – 8 éves leány



Picrosirius red
MD – 8 éves leány



CK7 IHMD – 8 éves leány



MD – 8 éves leány
2016.01.21.

epehólyag

Wirsung

ductus hepaticus

choledochus

gyomor

duodenum

NORMÁL MRCP



erősen T2 súlyozott mérés       minden víz/folyadék     „FEHÉR” 

fontos a vizsgálat előtt teljes éhgyomor (4h) / folyadék se !  - vagy alacsony T2 jelű folyadék pl. ananászlé

• MRE – vel együtt nem javasolt
• + C /dinamikus máj MR-rel együtt lehet

térbeli felbontása nem optimális

gracilis, nem tágult intrahepaticus epeutak nehezen vizualizálhatók – 3 hó alatt sokszor nem diagnosztikus

kis-epeúti érintettség nem megítélhető

mozgás / légzőmozgás / bélmozgás / folyadék rontja a kép minőségét - műtermék

a hepatobiliaris MR kontrasztanyag és a secretin  gyermekkori alkalmazása off-label

MRCP - technikai megfontolások



MRCP 
nómenklatúra
Stadiumok ERCP-ből

• normál
• epeúti irrregularitás
• string of pearls – „gyöngysor”
• dead tree – „kiszáradt fa”

nincsenek jó standardok
klinikus-radiológus szoros együttműködés!

„értsük egymást” 

! más technika – MRCP  - statikus
ERCP  - retrográd kontrasztanyag befecskendezés

MRI of cholangitis, Diagnostic and Interventional Imaging (2013) 94, 757—770



SC epeúti érintettség – MRCP

!



• mozgási műtermék!!!
epeutak esetleges finom eltérései nem ítélhetők meg

• MRCP minőség – leletben fontos lenne jelezni
jó minőség / korlátozottan értékelhető / értékelhetetlen

• SC / secunder SC / autoimmun cholangitis – nincs spec. jel

• cirrhosis önmagában is okozhat epeúti irregularitást

• májkapu régió megítélése nehéz – erek okozta benyomatok

• epeutak mellett a máj parenchyma megítélése is fontos - az 1. vizsgálatnál +C mérés mindig legyen
kontroll MRCP esetén a klinikai kérdéstől függ

• „tisztán„ kis-epeúti érintettség nem ítélhető meg 

Csapdák az MRCP értékelésénél



2016.01.21.

periportalis lymphadenopathia

inhomogén parenchyma



MD – 8 éves leány

Induló terápia:

Prednisolon

Ursofalk

Imuran

Prednisolon leépítést követően egy alkalommal igényelt 
ismételt prednisolon kezelést.

ESPGHAN:Diagnosis and Management of Pediatric Autoimmune Liver Disease: ESPGHAN Hepatology Committee
Position Statement



MD – 9 éves leány

Szteroid leépítést követően fél évvel elhúzódó hasmenés, véres széklete kezdődött. 
Pyoderma gangrenosum jelent meg a lábszárán. 

Endoszkópia: 

A rectum, sigma, nyálkahártyája gyulladt, granulált. 

Colitis ulcerosa 

Terápia: Cortiment, Salofalk, Imuran (AIH!), Ursofalk 



2016.

MD – 9 éves leány



MD – 9 éves leány

2016.



2019.

MD – 11 éves leány



2019.

MD – 11 éves leány



2019.

MD – 11 éves leány



Lang-Scwarz et al. Validation of the ‘Inflammatory Bowel Disease—Distribution, Chronicity, 
Activity [IBD-DCA] Score’ for Ulcerative Colitis and Crohn´s Disease, JCC, 2021



Egong et al., Prospective validation of the IBD - Distribution, Chronicity, Activity (DCA) histological 
score for Ulcerative Colitis and correlation with UCEIS and MES, JCC, 2024



MD – 11 éves leány

UC első évében egy enyhe relapszus

UC második évében enyhe betegség aktivitás, calprotectin poz, széklet vér poz. 

Endoszkópia: pancolitis

I/1 ADA: PUCAI: 60 (kiegészítő szteroid)

I/9 ADA: PUCAI: 40

I/18 ADA: PUCAI 0

I/36 ADA: PUCAI: 0

(nincs gyógyszerszint mérés (2018-2019)



MD – 12 éves leány

PUCAI: 40 

Kórházi felvétel, ASC:

Szteroid, AB

I/1 IFX

Képalkotó (MR):



2020.06.23.
MD – 12 éves leány



MD – 12 éves leány

PUCAI: 40 

Kórházi felvétel, ASC:

Szteroid, AB

I/1 IFX

Képalkotó (MR): nincs perforáció, tályog, májcirrózis, kollaterálisok

Endoszkópia: varix ligatura, sigma: gyulladt (nincs CMV)

Felnőtt gasztroenterológus: I/2 IFX, ciclosporin



MD – 12 éves leány

Sebész-gasztroenterológus-gyermekgasztroenterológus-radiológus

Colectomia

De! 

Rossz általános állapot - szülői beleegyezés hiánya (colectomia) - Ileosztóma



Total colectomia: mikor? hogyan?



MD – 14 éves leány

IFX hatásvesztés (anti-IFX)

Vedolizumab

(imuran pancytopenia miatt leállt)



Mikor zárjuk be a sztómát?



Mikor zárjuk be a sztómát?

QuoL

Lelki tényezők

Két betegség

Szövődmények, korábbi műtét

Várható Ltx

IRA/IPAA: inkontinencia, pouchitis

graviditás



Hogyan zárjuk be a sztómát?

IRA

IPAA

Hasal et al., Ileal Pouch-Anal Anastomosis: Indications and Technique
Myrelid et al., A reappraisal of the ileo-rectal anastomosis in ulcerative colitis



Hogyan zárjuk be a sztómát?

IRA

IPAA

Tápláltsági állapot

AIH és SC – Portális hipertenzió

Rectum csonk állapota



CP team

3 lépéses total proctocolectomia, IPAA a terv

Colectomia szövődménymentesen megtörtént (kifejezett collaterálisok, májcirrózis)



MD – 15 éves leány



MD – 15 éves leány



MD – 15 éves leány



CP team

3 lépéses total proctocolectomia, IPAA a terv

Colectomia szövődménymentesen megtörtént (kifejezett collaterálisok, májcirrózis)

Következő lépés, mikor? 

Ltx előtt/után?



CP team

3 lépéses total proctocolectomia, IPAA a terv

Colectomia szövődménymentesen megtörtént (kifejezett collaterálisok, májcirrózis)

Következő lépés, mikor? Ltx előtt/után?

Májtranszplantációs bizottság: az Ltx egyelőre nem indokolt

Ismételt CP team: IRA (bridge)

Nehézségek: portális hipertenzió miatt magas rizikó (vérzés, májbetegség 
dekompenzációja, anasztomózis elégtelenség, kismedencei gyulladás, székletszám



MD - jelenleg

Jól van, boldog!

Naponta 3-4 laza széklet

Terápia: 

5-ASA, Ursofalk, Vedolizumab, (AZA intol – pancytopenia)



2. eset
Acalculosus epeúti obstrukcióval járó esetünk diagnosztikai és terápiás 
kérdései

Szabó András



K.O., 10 éves lánygyermek

Icterus

Fogyás

Laza székletek

Elesett állapot

Jobb bordaív alatti nyomásérzékenység

Mérsékelt hepatomegalia



Vérkémiai vizsgálatok

SeBi 39,3 µmol/l DiBi 33,6 µmol/l
GOT 236 U/l GPT 446 U/l
GGT 873 U/l ALP 1250 U/l
Amiláz 88 U/l Lipáz 390,4 U/l
Alb 43,8 g/l INR 1,070
CRP 4,59 mg/l
Fvs 9,73 109/l
Eos 1,5 109/l (15%)
LDH   279 U/l
Calprotectin-normál
össz IgE: 29,8 kU/l



Hasi UH

• Kissé megnagyobbodott, echodús máj

• Tágult intrahepatikus epeutak, ductus choledochus 
kifejezetten tág, 8-9 mm, pancreasfejnél elkeskenyedik

• Epehólyagban, choledocusban kő nem azonosítható

• Pancreasfej kiszélesedett, inhomogén



epehólyag: max.
< 1év  1,5x3 cm
óvodás 3x5 cm
kisiskolás  3,5 x7 cm
tini 4x8 cm

choledochus: ≈ a. hepatica, ½ v. portae
újszülött  - 1mm
< 1 év  - max. 2 mm
kisiskolás  max. 4mm
tini  max. 6-7 mm

Epeutak mérete a napi rutinhoz



2022.10.21.

NORMÁL

MRCP • double duct sign
• intrahepaticus epeúttágulat
• epeúti kő nincs
• hydropsos epehólyag



2022.10.21. T2 SPAIR 

+C Dixon

nincs  - peripancreaticus folyadékgyülem
- körülírt terime

ADC



Mire gondoltok először?



Pancreasfej massza DD 

Autoimmun pancreatitis (AIP type1, type II)

Krónikus fibrotizáló pancreatitis

Cysticus pancreas laesiók (Polycystás pancreas, pseudocysta) 

Vascularis malformáció 

Pancreaticus tumor:
• Prancreaticus régió tumorai: pancreatoblastoma, solid 

pseudopapillaris tumor, neuroendocrin tumor, neuroblastoma, 
lymphoma (Burkit), Ewing sarcoma, rhabdomyosarcoma



Következő lépés? 



EUS és FNB (Dr Hritz István)

EUS: a choledocus a hilustól a a papilláig követhető, intra-
pancreaticusan beszűkül, supra-pancreaticusan tágabb (7.3 
mm), kőmentes. Epehólyag telt, vékony falú, kőmentes, cysticus 
végig követhető. 

A pancreas fej mentén néhány megnagyobodott, reaktívnak 
imponáló nyirokcsomó

Vélemény: oedemás pancreatitis, feji dominanciával , tágabb 
choledocus

FNB: 2x, pancreas fej 



Citológiai minta (kenet)



Citológiai minta (kenet)



Citológiai minta (kenet)



Sejtblokk



Sejtblokk



Sejtblokk



Hisztológia 

EUS és vékonytű biopszia

• Cytologia: kötőszövet szaporulattal járó krónikus pancreatitis

• Sejtblokk: fibrosis és döntően eosinophil sejtes beszűrődés

• (IgG4 immunhisztokémia nem értékelhető)

• Malignitás nem igazolható

• Csontvelő biopszia normál 



Terápia 

Nutricionális terápia: Nasojejunalis szondatáplálás (hányások 
miatt)

Ursodeoxicholsav és ADE vitamin szupplementáció 

Klinikai és biokémiai javulás, de choledocus kaliberkülönbség 
változatlan hasi UH-on 

Malignitás kizárását követően szisztémás szteroid terápia-
Prednisolone 1 mg/kg 4 hét majd leépítés 8 hét alatt

Epeutak tágulata és kaliberkülönbsége megszűnt



MRCP kép 2022.10.21 2023.05.07

MRCP kontroll
gyógyult állapotban

epeutak anatómiája ?









Hosszú távú kezelés?

Szteroid terápia hossza?

Hogyan követjük?



Következtetés

• Autoimmun pancreatitis gyermekkorban extrém ritka

• Irányelvek a felnőttkori protokollokon alapszanak, de létezik gyermekgyószászati javaslat

• IgG4 emelkedés ritka (22%) (I. tipusú AIP)

• Szövettani mintavétel nehezített lehet

• Multidiszciplináris team (MDT) megközelítés fontossága 

• Általában jó terápiás válasz szteroid kezelésre 



3. eset
Az IPEX-szindróma kihívásai

Czelecz Judit



A CSAPAT
Akik elsősorban részt vettek a diagnosztikában és a terápiában

– MRE Bethesda Gyermekkórház
• Filipe Márió, Csurgó Viktória, Nagy Gyula

– Patológiai, Igazságügyi és Biztosítási Orvostani Intézet
• Hargitai Dóra

– Laboratóriumi Medicina Intézet, Debrecen 
• Balogh István

– DPC Országos Hematológiai és Infektológiai Intézet Gyermekhematológiai és Őssejt-transzplantációs 
Osztály

• Goda Vera, Kassa Csaba, Kállay Krisztián, Csordás Katalin, Visnyovszki Ádám

– Heim Pál Országos Gyermekgyógyászati Intézet
• Karoliny Anna, Szabó András, Gombos Eszter, Schnur János, Hegyi Gábor, Balázs György

– Newcastle-i munkacsoport

Hálásan köszönjük Mindenki segítségét!



Jelenleg 14 hónapos kisded

Bethesda
– 4.5 hetesen lázas állapotban jelentkező súlyos gastroenteritises tünetek 

Perinatális anamnézis

– III/3. gondozott, hypothyreosis, gestációs DM
– 40. gest. hét, pvn., 3750 g, Apgar 9/10
– zavartalan korai adaptáció
– újszülöttkora óta malnutríció, vontatott súlyfejlődés
– izomtónus-eloszlási zavar

Milánka



Alarmírozó!

Anyai ágon
– egyik nagybácsi – CD, AIH
– másik nagybácsi – CD, coeliakia, malignus bélrendszeri 

daganat, majd HSCT, 22 évesen exitus

2 lány testvér – egészséges

„nálunk a fiúkkal mindig baj van” 

Családi anamnézis



Akut tünetek hátterében adenovírus fertőzés

Konvencionális terápia mellett átmeneti javulás, majd kifejezett progresszió
– szepszis
– légzési elégtelenség
– bélparalízis
– intesticiális ödéma
– ascites

Tartós gasztrointesztinális tünetek
– fehérjevesztő enteropathia
– pelenkába ivódó véres, nyákos hasmenés – 250-300 ml/nap
– epés hányások (nyitott nazogasztrikus szonda mellett) – 100-150 ml/nap

Milánka 



Csecsemőkori enteropathia
– infekció, ételallergén (FPIES)
– egyéb ritka kórképek, pl. microvillus inclusiós betegség

VEO-IBD

Primer immunhiány

+/- Sebészeti kórkép
– epés hányások!

EGID

Diagnosztikai dilemma



Ismételt hasi UH
– diffúz bélfali ödéma, levegőzárványok nélkül

– enyhe hepatomegalia, epehólyagfal megvastagodás

– változó mennyiségű szabad hasűri folyadék

– mechanikai obstrukció, NEC-re utaló eltérés nincs

Hasi CT
– obstrukció, ileusra, perforációra utaló eltérés nincs

– nagy mennyiségű szabad hasi folyadék

Endoszkópia
Felső passage vizsgálat

– 30 perc elteltével sem jut kontrasztanyag a gyomorból a vékonybélbe

Immunológiai kivizsgálás 
VEO-IBD, primer immunhiány génpanel (NGS) és WES vizsgálat

Diagnosztikus lépések



Endoszkópia











Eredmények
– SCID, CGD, HLH kizárása 
– hypothyreosis
– meleg típusú autoimmun hemolítikus anémia

Újabb klinikai tünet
– ekcéma

IPEX (Immunodysregulation polyendocrinopathy enteropathy)
– X-kromoszómához kötött recesszív öröklődés
– jellegzetes 3E

• enteropathia
• endocrinopathia
• ekcéma

– ANCA, anti-GAD, enterocyta elleni antitest pozitivitás
– genetikai vizsgálat – FOXP3 gén c.1222G>A (p.Val408Met) + delta F508 heterozigóta

– szövettan - FOXP3 elleni antitest pozitivitás?!

Diagnózis



Milán – missense mutáció – van fehérje, de nem jól működik

Első genetikai leírás – 2000, jelenleg több, mint 70 mutáció ismert

FOXP3 gén – a Treg sejtek funkcionális differenciálódásához alapvető transzkripciós faktort 
kódoló gén 

Regulátor T-sejt mennyisége, funkciója károsodik – effektor T-sejt proliferáció és citokintermelés 
szuppresszió elmaradása

Immun homeosztázis, immuntolerancia - sokszervi autoimmunitás, allergiás gyulladás

383 beteg világszerte - 2020 (2017 előtt 195)

IPEX-like szindróma – (20-50% IPEX-fenotípus)
– hasonló tünettan (CVID-like fenotípus)
– betegség indulása, súlyossága, lefolyása változó
– lányok is érintettek
– jellemző genetikai mutáció hiánya 

IPEX



Fiú csecsemő
Jellemző klinikai manifesztáció - változatos

– vontatott súlygyarapodás - súlyos krónikus autoimmun enteropathia 
– autoimmun endocrinopathia (neonatlis 1. típusú DM, thyreoiditis)
– dermatitis – ekcéma
– immunmediált cytopenia - AIHA
– súlyos ételallergia
– autoimmun hepatitis
– nephritis
– fokozott fogékonyság és túlzott válasz az infekciókra – sepsis, otitis media
– fejlődésbeli elmaradás
– pneumonia, ARDS, bronchitis

Típusos lefolyás – újabb és újabb klinikai tünetek megjelenése
Kezelés nélkül 2 éves kor előtt fatális
Fellángolások – infekció, oltás, ételallergén
Allergiás, autoimmun komponensek (eosinophilia, magas IgE, IgA, autoantitestek)

Klinikum



Folyamatos szupportív kezelés

– parenterális táplálás
• >200 ml/kg/nap

– folyamatos albuminpótlás
– transzfúziók
– szükség esetén antibiotikus, 

antifungális kezelés
– invazív eszközök ismételt cseréje
– rendszeres surveillance leoltások
– antimikróbás profilaxis

Immunszuppressziós próbálkozások 
sikertelenek

– szteroid (2 mg/kg)
– sirolimus, rituximab
– sirolimus helyett infliximab
– tacrolimus

• HSCT
– HLA tipizálás
– csontvelő transzplantáció 

kérvényezése

• Egyetlen igazi prognosztikai faktor
– szervkárosodások mértéke, 

mellékhatások
– korai HSCT jobb prognózis

• Score (0-5 pont)
– intractabilis hasmenés
– malnutríció
– kóros májfunkciós értékek
– légúti érintettség
– vesefunkciós eltérés

– Milán - 2.5-3

• Génterápia

Kezelés



Őssejt-transzplantációs osztály

• felmérő vizsgálatok, áthidaló szupportív terápia, redukált 
intenzitású kondícionáló kezelés

• emelkedő CMV kópiaszám - ganciklovir

• 2023.12.29. allogén őssejttranszplantáció (köldökgraft)
• egyértelmű graftmegtapadás

• donor kimérizmus - >99%-os donor vérképzés
• immunrekonstrukciója kiváló ütemben haladt

• kimutatható Foxp3+ sejtek
• „enteropathia reverzibilis lehet”

• De enterális táplálhatatlanság, súlyos passagezavar!

Heim Pál Kórház

MR enterográfia

– 50+10 ml fiziológiás sóoldat
– vékonybél proximális részén többszörös 

kontrasztanyagot halmozó szűkület
– colon ascendens – bélfali irregularitás
– sigma – hosszú, markáns bélfali 

megvastagodás, enyhébb stenosissal

– gyulladásos vagy fibrotikus szűkületek?
– Medrol nem hatott…, de infliximab sem okozott 

elzáródást…?!
– EGID?! 

Kezelés



MR enterográfia

T2 SPAIR Dixon +C

2024.03.04.



T2 SPAIR

Dixon+C



Hasi UH 

2023.11.28 és 2024.02.09

Aktivitási jelek
• falvastagság
• rétegződés
• vascularizáció – intramuralis / comb sign
• zsírszöveti beszűrtség – creeping fat



MRE  előkészítés, technikai megfontolások

• oktatás

• 4-6 h éhgyomor

• p.o. kontrasztanyag / hyperosmolaris - jó bél-disztenzió
! mechanikus passage zavar esetén   előny-kockázat

• ? altatás   p.o kontrasztanyag csak  IT narcosisban + nasogastricus szonda – víz  
/ csak válogatott esetben, megfelelő indikációval

• oralis jejunum kacsok kitelődése a perisztaltika miatt ritkán optimális  - időzítés!

• MR enteroclysis ?

• csecsemő  - minimalis visceralis zsír – rossz vizualizáció
- tekercs választás nehéz – rosszabb térbeli felbontás

• anti-perisztaltikus szer  - gyermekeknél nem rutin





• Laparotómia
– jejunokath a jejunum orális szakaszán túlvezetve
– jejunum aborális szakasza – csirkebél
– sigma aborális szakasza – gyulladt, szűkület

• Eredmény
– Neocate LCP, Pregomin – hányás, hasmenés fokozódása
– boholytáplálás

• Endoszkópia
– ép gyomornyálkahártya
– postpylorikusan tágabb bulbus, pontszerű lumenű stenosis
– rectum, sigma – pseudopolypok, mély fekélyek
– colon descendenstől a coecumig – ép nyálkahártya
– GVHD, CMV kizárása

Jejunostoma-képzés



Vissza a Bethesdába…

– HSCT utáni immunszuppresszió szükséges-e?
• Ha nem, meddig várjunk?
• Ha igen, mivel?

– Sebészet
• Mit, mikor, hogyan?

– Mi a helyes sorrend?

Táplálhatatlanság megoldása



• Várakozás…
• Immunszuppressziós kezelés nem indult

– kevesebb infekció, szeptikus állapot
– javuló általános állapot

• széklet – 300 → 200 ml/nap
• hányás – 400 → 200 ml/nap

– Newcastle-i eset
• intesztinális immunrekonstrukció lassabb
• HSCT után 3 hónappal T sejt - vérben 91%, bélben 60 % 

donor kimérizmus

– javuló endoszkópos kép

Bethesda



06.11. 07.12.

„Sorozat” endoszkópia

























Várakozás

• Táplálás
– döntően parenterális és 

hullámzó enterális (2-10 ml/ó 
AS)

• Javuló súlygyarapodás

• Postoperatív szövődmények 
megelőzése

Immunológiai felülvizsgálat

• FOXP3+ helper T-sejt – 15-20 
sejt/ul (normál életkori érték)

• Funkcióképesség igazolására 
kimérizmus vizsgálat – teljes 
kimérizmus, a magvas sejtek 
100%-a donor típusú 
mintázatot mutat

• Műtéti ellenjavallat nincs!

Bethesda



Utolsó endoszkópia (09.03.)

• Enyhe progresszió!
Szövettan

Endoszkópia













2024.09.18.
– GEA
– Brown anastomosis
– Biluminalis colostoma

– EE- vagy CD-like 
stenosis?

Műtét



Immunszuppresszió tervezett
– szteroid/infliximab?
– sirolimus?
– széklet transzplantáció?!

Nehézségek
– enterális táplálás felépítése
– nem tud enni - evésterápia
– tartós hospitalizáció következményei
– fejlesztések, mozgásterápia
– családterápia
– szociális támogatás

A jövő még kérdéses…

Jelen


