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Akut EBV hepatitis vagy
autoimmun hepatitis?
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Cs.A. - 17 éves lany

Negativanamnézis

Atvétel: igazolt EBV hepatitis, akut majelégtelenség gyanuja, nehézlégzés
Miatt

Fizikalis status: icterus, hepatosplenomegalia, 6déma (+ 7 kg!)
tuddbasisokon gyengult [égzési hang, dyspnoe (extra oxigénigeny), fehér
lepedékes hipertrofias tonsillak, submand. nyirokcsomok, petechlak

RTG: 1-2 cm pleuralis folyadék, interstitialis rajzolatfokozodas?!

= akut mellkas CT: pneumoniara vagy interstitialis tudébetegségre utald eltérés
nincs

« Labor: SeBi 173/106 umol/l, TA: 285-207-246 U/L, alb 26 g/l, INR 1,23,
Fvs 21 G/l mono 11,7%, thr 84 G/I, IgG 16 g/I
* Th: Ursofalk, K-vitamin, furosemid, albuminpotlas

Gyermekgyodgyaszati Klinika Bokay utcai részleg




Kiegeészitd laborok, képalkoto
vizsgalatok

« Mellkasi UH: mko. 16-18 mm folyadék
Hasi UH: hepatosplenomgalia, hiperreflektiv majszerk., ascites
Sziv UH: min. pericardialis folyadék

Réz, coruloplazmin, alfal-AT normal
Egyéb virusszeroldgiak (Hepatitis A, B, E, Parvo B19) negativak
Spontan regeneracio, javulo laborok

DE: autoimmun panel: ANA és SMA pozitiv!
— majbiopszia
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Lobulusban: focalis lyticus és conflualo necrosisok
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A mintaban lobularis aktivitassal tarsult interface hepatitis szoveti képét lattuk. A gyulladas
dominaldan lymphocyter jellegl, plazmasejtek megfigyelhetdek, de joval kisebb aranyban
detektalhatdak, mint ahogy az autoimmun hepatitisben varhatd. A lobularis aktivitast egyrészt a
sinusoidalis rendszerben [athatd "gyongyfuzér" szerli lymphocyter infiltracié, valamint a focalis
lyticus necrosisok jellemzik. Pericentralis necrosis nem lathatd. Intracellularis és canalicularis
cholestasis focalisan megjelenik, emellett S2/3 macrovesicularis steatosis igazolddott. Az elvégzett
EBER vizsgalat (lasd még a kuldn kuldott vizsgalati leletet) negativ eredményt adott. A szdveti
osszkép alapjan, figyelembe véve a beteg klinikumat, a majban megjelend gyulladast elsédlegesen
EBV indukalta gyulladasnak véleményezzuk, azzal a megjegyzéssel, hogy az irodalmi adatok alapjan
EBV hepatitisben eléfordulhat a betegek immunszerologiai pozitivitasa (SMA, ANA), ill. az EBV
fert6zott B lymphocytak kevés szama miatt a majban elvégzett EBER vizsgalat negativ
eredményt adhat. Steatosis EBV hepatitisben gyakori, ez utdbbi jelenléte sem erdsiti autoimmun
hepatitis lehetbdségét, amennyiben metabolikus okok biztonsaggal kizarhatéak. Mindezek tukrében a
beteg tovabbi szoros kovetése ill. klinikopathologiai korrelacidja javasolt!
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Utankovetés

* 1 hdonap alatt SeBi, majenzimek normalizalédtak, IgG is normal
 Hepatosplenomegalia megszint, negativ hasi UH
« SMA pozitivitas még 6 honap utan is fennall

— EBV-hepatitisnek tartjuk - kovetés
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H.H. - 16 éves lany

 Negativanamnézis
« acnék miatt készult labor: TA 600-643-114 U/l, INR 1,18

* Virusszerologiai vizsgalatok (Hepatitis A,B,C, CMV, EBV, HSV1,2,
Parvo B19) friss fertézésre nem utaltak

« Széklet vér és calprotectin negativ

> Kivizsgalas Klinikankon:
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H.H. - 16 éves lany

> Kivizsgalas Klinikankon:

Normal vérkép, TA: 548-692-130 U/l, 1IgG 27 g/l, 6sszfehérje 88 g/l

Hasi UH: normal méretd, szerkezetd maj, epeutak rendben,
majkapuban megnhagyobbodott reaktiv nyirokcsomaok

Réz, coruloplazmin, alfal-AT normal

Immunoldgia: ANA, SMA, F-aktin, ANCA erésen pozitiv
Szteroid terapia indult

Majbiopszia — szdvettan

SEMMELWEIS Gyermekgyodgyaszati Klinika Bokay utcai részleg
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2023-05-03

| tipusu autoimmun hepatitis (ANA+, ANCA+, atip ANCA+, F-aktin +, SMA+, F-aktin +, LKM-) miatt

szteroid indukcios kezelésben (2023.04.17-t6l) részesuld 16 éves betegunknél tortént majbiopszia.”
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Majblopszia

2000 ym

23 10898 02
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Kicsiny porta enyhe interface jellegl gyu

GCyermekgyogyaszati Klinika Bokay utcai részleg

EGYETEM 176




- 30

TN AT
N WA

f
-

¥y
LSS

}:

ttevd gyulladas nélkul

amao

é fibrotikus porta sz3

kiss

(o))
Q@
N
n
‘O
=
‘©
O
+—
S
>
()
X
‘O
m
()
=
=
X
e
®
N
0
\(©
D)
(0]
‘O
D)
()]
X
O]
£
—
)
>
@)




karosodott porta interface gyulladassal

centralis véna focalis pericentralis gyulladassal
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A majhengerekben 5-6/18 aktivitdsud idult hepatitis szoveti képét l1attuk, melyben a gyulladéas fokalisan
interface megjelenést is mutatott. A minta termikus/mechanikus jelleg( kdrosoddsa miatt a
gyulladasos beszUrddés osszetételét teljes bizonyossaggal nem tudtuk megitélni, de néhol kivehetd
volt, hogy a lymphocytak mellett néhany plasmasejt is megjelent a portak teruletén. Fokalis
gyulladasos goc egy fokuszban volt megfigyelhetd a lobulus dallomanyan belul, itt fokalis litikus
necrosis és egyebekben egy apoptoticus sejtalak is [atotérbe kerult. A portakban enyhe fokud portalis,
illetve periportalis fibrosis jelent meg (F1-2/4). Helyenként az epeutak kissé destrudltabb megjelenést
mutattak, de epeuti eltérésre utalod egyértelmud szoveti jeleket nem lattunk, az elvégzett Shika-féle
orcein festéssel réz-asszocialt protein akkumulaciot kimutatni nem tudtunk. A széveti kép
bdsszességében, a klinikai adatokkal korrelaltatva, felveti autoimmun hepatitis lehetéségét, amelynek
klasszikus széveti megjelenését, illetve a gyulladas stlyossagat a betegnél alkalmazott
szteroidindukcids kezelés nagy mértékben befolyasolhatta.

Gyermekgyodgyaszati Klinika Bokay utcai részleg
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H.H.-16 éves

« Terapia: 2 hét utan szteroid mellett Imuran indult
« MRCP: SC nem igazolddott

* 3 honappal késdbb hasfajas, hanyasok
« pancreatitis (lipdz 3590 U/I, amilaz 527 U/l) » Imuran leéllt

« MMF felépllt, szteroidjat 8 hdnap utan tudtuk elhagyni

« Jelenleg egyensulyban: majenzimek, UH normal (PHT jel nincs)

SEMMELWEIS Gyermekgyodgyaszati Klinika Bokay utcai részleg
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Egy majtranszplantalt gyermek kalvarijja
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5 éves majtranszplantalt kisfiu

« biliaris atresia - Kasai mutét (2021. januar)
« LTX (2021. aug.) Hamburg, élédonor: édesapa
« 6 hdnapon at magas majenzimek (TA 200-250 U/L)

« EBV, CMV infectidk (Valcyte)
 Majbiopszia?
- 2022. febr. TA 62-48-78 U/L alb 39 g/l INR 1,0

 Kolinészteraz (KE) 5900 U/L
* Th: Prograf, Prednisolon, Aspirin, Ursofalk

; SEMMELWE]IE Gyermekgyodgyaszati Klinika Bokay utcai részleg
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Hypalbuminaemia megjelenése

« 2022. 3prilis: albumin 24 g/l + ascites (verospiron)
—normal TA, INR mellett

« 2022. julius: 1. albuminpétlas (22 g/l)

« 2022. augusztus: hypalbuminaemia + ascites

« 2022. oktober: CMV reaktivacio

=> rendszeres iv. albuminpétlas (+FSD)
« egyre sUrUbben (3 hét =>1 hét)
- negativ rekord 12 g/l albumin szint!

3 SEMMELWE]IS GCyermekgyogyaszati Klinika Bokay utcai részleg
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Laborvizsgalatok:
* normal transzaminazok
* normal alvadas: INR
» vizelet uledék, kémia: negativ

Képalkotd, beavatkozasok
* hasi UH: kissé inhomogén maj, nagy ascites

gasztrointestinalis fehérjevesztés? => endoscopia

OGD: Varicositas oesophagei grade 2 => 1x ligatio => portalis hipertensio!
Colonoscopia: aspecifikus enyhe colitis - szovettan

mMaj elasztografia (EMedian 10,2 kPa) => sulyos fibrosis!!! => majbiopszia

SEMMELWEIS Gyermekgyodgyaszati Klinika Bokay utcai részleg
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Bél — biopszia (2023-04-28)

,Bilairis atresia miatt majatultetés tortén. Kb 1 éve perzisztald hypoproteinaemia, ascites, visszatérd
hasmenés. EBV és CMV viraemia.

El6z6 vizsgalat 2023 O1. partialis bohoyatrofia, eozinofils sejtes gyulladas a belekben. A vizsgalat
soran a FOXP3 gén kodold DNS szakaszan nem taldltak mutaciot.”

= 231067411

/ Gyermekgyogyaszati Klinika Bokay utcai részleg
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M3ajbiopszia

,2021 augusztusaban biliaris atresia talajan kialakult kronikus majelgégtelenség miatt élédonoros majatultetés tortént
Hamburgban.

2022 nyara ota EBV kopiaszam tartésan magas, idonként CMV viraemia is kimutathato.

Kb 8 hdnapja észleljuk izolalt hypalbuminaemiajat, mely hatterében kronikus hasmenés, fehérjevesztd enteropathia tarsult.

2023 januarjaban felsd és also endoszkopia tortént, Id szovettan (IBD, lymphangiectasia nem igazolddott), felsé endoszkopia soran
portalis hypertoniara utald varix volt lathato.

Ismételt vizsgalatokkal fehérjeveszt6 enteropathia nem igazolddott.
Elasztographia eredmeénye fibrosisra utal.”

23 05501_02
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CK7 (epeuti marker)

CKT7 reakcioval szabalyos
epelt nem lathato
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kifejezett hepatocyta transzdifferenciacio
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pericentralis CK7 pozitivitas ischaemia jele
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LAF score: PV fibrosis 2-3/3
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Albumin

* legnagyobb mennyiségben eléforduld plazmafehérje
* hepatocytak termelik
» felezési idd 21 nap

 Szerepe:
« plasma onkotikus nyomasszabalyozasa (80%) — nagy mol.tdmeg, negativ tdltés (Na+)
- folyadék megoszlas a test kompartmentjei k6zott
* hemostasis
« szallitdmolekula (epesdk, zsirsavak, Bi, koleszterin, hormonok, szteroid)
« gyogyszerkoto fehérje
* immunoldgiai, gyulladasos valaszreakciok (sepsis)
» bakterialis transzlokacio

SEMMELWEIS Gyermekgyodgyaszati Klinika Bokay utcai részleg
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A Hepatocytes

s

s -*szintézis: 10-15 g/nap! (,self-regulation synthesis”)
e * 40% intravascularis (IV) térben
r_. axABOUSM) '_W « 60% extravascularis (EV) - 5% nyirokrendszer
(camsousw) e—— - IV - EV tér kdzétt: transcapillaris exchange (TCE)
Devn::z::vm
ke mmw--- \}";“/Z% e cirrhosis => PTH+ endothel sérulés

d-:hnb&hltztng« receptons (gp 18 & tp}0)

=> 2x albumin TCE

=> folyadék kiaramlasa a szdvetekbe,
O0déma, ascites

Uptake into cadocytic vesichs

b

Lysosemal degradatin

b

Bady amine acid peol

EXTRAVASCULAR INTRAVASCULAR

Albumin in Advanced Liver Diseases: The good and bad of a drug! Hepatology 2021

SEMMELWEIS Gyermekgyodgyaszati Klinika Bokay utcai részleg
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Hypalbuminaemia okal

. Elégtelen fehérjebevitel
Il. Fehérjeszintézis-zavar

IIl. Fehérjevesztés

3 SEMMELWEIS Gyermekgyodgyaszati Klinika Bokay utcai részleg
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. Elégtelen fehérjebevitel

 sulyos malnutritio
« Kwashior kor (3.vilag)

« Esetunkben:
* hypotroph (<3 pc)
» dietetikal tanacsadas
« fehérjedus étrend

SEMMELWEIS Gyermekgyodgyaszati Klinika Bokay utcai részleg
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Il. Fehérjeszintézis zavar — mi utal ra?

e ro0ssz a graftja - szdvettan: kronikus rejekcio, sulyos fibrosis => PTH => ascites, 3x varix ligatio
e prealbumin szint alacsony: 9 mg/dl (20-40 mg/dl)

e kolinészteraz szint: 858 U/L (normal 5000-13 000 U/L)

DE

Alvadasa jé: INR 1,1

mMaj mindkét oldalra termeli a faktorokat (pro és anticoagulans), igy mindkét
iranyban hato faktorok szintézise csdkken (INR - intrinsic Ut, Antithrombin I11)

e ClotPro: intrinsic és extrinsic Ut normal — alvadasi faktorok szintje rendben (!?)
e pOtldas meghatarozas: FFP, faktorok, fibrinogén, thrombocyta..

Misunderstood coagulopathy in liver disease, Western Journal of Emergency Medicin 2018

Gyermekgyodgyaszati Klinika Bokay utcai részleg
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1. Fehérjevesztés

1. vizelet Uledék/kémia: negativ — kéros proteinuria nincs
2. boéron keresztul (sulyos égés)
3. bélen keresztlli vesztés: fehérjeveszto enteropathia

- random széklet alfal-AT szint: normal (1,125 mg/qg)
(protokoll: 24 oras gytijtéott székletmintabdl...!)
- széklet albumin: normal (<0,9 mikrogr/g) - nincs irodalom

SEMMELWEIS Gyermekgyodgyaszati Klinika Bokay utcai részleg
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Fehérjeveszto enteropathiak

cOliakia szUrés: negativ
IPEX szindréoma: genetika negativ
Intestinalis lymphangiectasia: szovettan kizarta

IBD:
o széklet vér negativ

O O O O

o calprotektin 149 mg/kg (életkornak megfeleld)
o ASCA pozitiv (161 U) - immunszupprimalt ?

o szoOvettan: IBD-like aspec. colitis

o cikkek, tapasztalat: ilyen sulyos hypalbuminaemiat IBD nem okoz

SEMMELWEIS Gyermekgyodgyaszati Klinika Bokay utcai részleg

EGYETEM 1769




Portalis hypertenziv enteropathia

splanchnikus teruleten vénas pangas => vasodilatatio a vékonybél mucosajaban
Tlnetek: tiinetmentes - occult/fatalis vérzés

Endoscopia, video-kapszulas endoscopia — szovettan:
« diffuz erythemas és 6démas mucosa
» colitis-like és angiodysplasia-like |éziok
« ectopids/anorectalis varixok

Th: PTH csokkentése (propranolol, shunt mutét, interventio), somatostatin

Esetiinkben: rautalé jelek vannak a szévettanban (aspecifikus)

Gastrointestinalis fehérjevesztés PHT gyerekeknél:
=>10%-nal talaltak érdemi, de nem meghatarozd albuminvesztést

Portal hypertensive enteropathy, World Journal of Hepatology 2015
Gastrointestinal protein loss in children with portal hypertension, Indian Journal of Gastroenterology 2021

SEMMELWEIS Gyermekgyodgyaszati Klinika Bokay utcai részleg
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Il. Fehérjevesztés
4. Extravascularis térbe: ascites!

e albumin ,,szintézis-zavar kiiktatasa”: 10 napon at mindennap 10 g iv. HA potlas
=>max albumin szint 27 g/1 volt

=> valamennyi vesztés biztos van a szintéziszavaron tul!
* vizeleten, székleten keresztiil nem 1gazoltuk

* Ascitesébe mennyi albumin jut ki?

EMMELWEIS Gyermekgyodgyaszati Klinika Bokay utcai részleg
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Terapia: Jelen: egyensilyban

* Prednisolon 10 mg => 2,5 mg albumin szintjét tartja (26-30 g/I)

« Pentasalxlg prealbumin normal (19 mg/dl)

- Verospiron 1x12,5 mg KE >5000 U/l => albuminszintézis javult

ascites nincs
széklete normal => vesztés csokkent

Hosszutavu terv: retranszplantacio

Mitol dekompenzalddott ilyen rapidan?
Mitol allt be az egyensuly? Szteroid?

SEMMELWEIS Gyermekgyodgyaszati Klinika Bokay utcai részleg
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AFP mint prognosztikai jel ALF-ben

of ‘H SEMMELWEIS Gyermekgyodgyaszati Klinika Bokay utcai részleg
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AFP: prognosztikus faktor ALF-ben

 AFP emelkedés = j6 progndzis !

A m3j regeneraldédasa soran éretlen hepatoblastok képz&ddnek

!

AFP-t termelnek (~ fotalis hepatocytak)

SEMMELWEIS Gyermekgyodgyaszati Klinika Bokay utcai részleg
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3. napi AFP

AFP hanyados: - ha>1 (ndvekvdtendencia)
1. napt AFP

=> jobb prognozis (tulélés esélye LTX nélkul nagyobb)

162 akut majelégtelen AFP hanyadosat vizsgaltak (2006 Dania)

« spontan tulélok: 2,2 (0.11-221)
« elhunytak/LTX: 0,87 (0.11-16.4)

Nem az AFP abszolut értéke szamitott, hanem a tendencia!

Alpha-fetoprotein and prognosis in acute liver failure
(Liver Transplantation First published: 28 November 2006)

SEMMELWEIS Gyermekgyodgyaszati Klinika Bokay utcai részleg
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* 4 éves, negativanamnézisu Kislany

e [cterus => Debreceni Klinika: GOT/GPT ~ 2000 U/L
« CMV, EBV, HSVI1-2, HIV
« Hepatitis A, E, C negativ
* Entero, adeno, Toxoplasma, Parvo B19
« HHV6 gyengén pozitiv (<250 képiaszam) — nem koéroki
« Autoimmun panel, réz, coruloplazmin
- Anamnézis: sok cukros vizet, uditét ivott (Cola tébb liter/nap?)

* 1. AFP: 2487 ng/ml

=> Majbiopszia

EMMELWEIS Gyermekgyodgyaszati Klinika Bokay utcai részleg
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23_11578_2
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23 11578 GLYP-3 [
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A Glypican-3 (GPC3) egy heparan-szulfat proteoglikan, amely szerepet jatszik a sejtndvekedés és
fejlédés szabalyozasaban.

Foként magzati szévetekben expresszaldodik, mig felnétt szdvetekben a szintje jelentdsen
csokken, ezért fontos biomarker lehet kulénbdzd daganatos megbetegedések, kulondsen a
hepatocellularis karcinoma (HCC) esetében.

A GPC3 fontos szerepet jatszik a sejtndvekedés és a differencidldédas szabalyozasaban. Az akut
mMajkarosodas sordan a GPC3 szintje megemelkedhet, ami a majsejtek regeneracidjat
tamogathatja.

A GPC3 részt vehet a gyulladasos valaszok modulalasaban is, amelyek a majregeneracio
szempontjabdl kritikusak. A gyulladasos mediatorok és a GPC3 kdlcsdnhatasa befolyasolhatja a
regeneracios folyamatokat és szerpeet jatszhat a fibrogenezis modulalasaban.

Az AFP és a Glypican-3 egyUttesesen jatszik szerepet a maj regeneracios folyamataiban.

Gyermekgyodgyaszati Klinika Bokay utcai részleg
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2 hét progresszio

Bi emelkedett (441/302 umol/l)/majenzimek csdokkend tendencia
Coagulopathia: INR 1,86 => 2,51 (Konakion mellett)
aluszékonnya valt - ammaénia 51 => 125 umol/l
EEG: diffuz meglassultsag, l.gr. hepaticus encephalopathia
=> LTX HU listara helyezés
=> |TO: CRRT, iv. szteroid l6kés 6 napig (2 mg/kg)

» 3. hétre megfordult, laborjai szép lassan rendezddtek

» 2. AFP 4300 ng/ml - AFP hanyados 1,72 =>
majriado?

SEMMELWEIS Gyermekgyodgyaszati Klinika Bokay utcai részleg
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M. L. - 10 hetes csecsemo

IV/1. zavartalan varanddssag, 41. hétre, 3880 g sullyal, pvn.
Kizarolagos anyatejes taplalas

kotelezd véddoltasait megkapta

édesanya magyar és mongol szarmazasu, édesapa ukran

4 napos panaszok: icterus, széklete eleinte zoldes-blUzds, majd
agyagszeru, hypocholias lett, aluszékony, nehezebben taplalhatd

« HO vérvétel: SeBi: 235,4 umol/l diBi: 193,4 umol/l GOT: 2758 U/I
GPT: 1388 U/l GCT: 170 U/l ALP: 2903 U/l CRP: 2,17 mg/!

SEMMELWEIS Sapgensiekisy Bgyésean; Kijeika Bak@oytszats sdieda
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Csecsemo§ osztaly

* INR 3.00; APTI 58.5 sec; Trombin id6 32.5 sec; Fg 0.7 g/L
« Ammodnia 53 umol/L, laktat: 7 mmol/l

« UH: periportalis echodus savok - aspec.
« Sziv UH negativ

— rapidan progredial alvadaszavar (INR 6)
= FFP, faktorpdtlas => ITO

SEMMEILWEIS Gyermekgydgyaszati Klinika Békay utcai részleg
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« HAV, HBV, HCV: negativ

« Alpha-1-AT negativ, anyagcsere vizsgalatok negativ

- Ossz-epesav: 417 umol/L majd csdkkent (110-210 umol/L)
« Széklet Enterovirus PCR negativ

« CMV, EBV PCR, Adenovirus, Pareho, TORCH: negativ

« Autoimmun vizsgalat negativ

« AFP: 27 752 ug/L

« Szérum HHV-6 PCR: magas képia szam - 280.000 1U/ml

=> majbiopszia

SEMMELWEIS Sapgensiekisy Bgyésean; Kijeika Bak@oytszats sdieda
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Majbiopszia

24 _14355_02
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Sulyos parenchymavesztést mutat az ARG-1reakcié (barna)
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prominens ductularis reakcio
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Glypican-3
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A vizsgalt majbiopszidaban részben dridassejtes atalakulas jeleit mutatd acut hepatitis szoveti képét
lattuk kiterjedt necrosissal és ductularis reakcidoval. A vizsgalt majhenger 25-30%-aban lathatok
residualis hepatocytak. Regeneracios markerek soran erdés glypican 3 és gyenge-kdzepes erdsségu
AFP jelol6dés észlelhetd. Az acut hepatitis aetioldgiajat tekintve (a klinikai adatokat is figyelembe
véve) infektiv (virus) eredet merul fel elsédlegesen, amennyiben toxikus artalom biztosan

kizarhato. A vérmintabdl klinikailag igazolt HHVG6 virus jelenlétének kimutatasara a majmintabdl
PCR vizsgalat készul, melynek eredményét kulon leletben kdzoljuk.

A human herpesvirus 6/7 kvantitativ kimutatasa GeneProof HHV- 6/7 PCR Kit segitségével:

A mintaban HHV-6 fokozott kdpiaszamu jelenlétét mutattuk Ki.

SEMMELWEIS

Gyermekgyodgyaszati Klinika Bokay utcai részleg
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Tosoe  losos  losos  loswo.
470 135

ASAT (U/l) 2510 1202

189 634 236 48

245] 2119 1296 606
AINRE ] 3,88 2,43 4,08
R -

APTI (s) 62 7.6 793 805

Bilirubin
346,9 464,6 464,5 263

(umol/l)

« ITO: 8 plazmaferezis, 5 CRRT kezelés
- 2. AFP:10 985 => AFP hanyados: 0,396

o y SEMMEL Gyermekgyogyaszati Klinika Bokay utcai részleg
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 M3jus 21. - Hamburgi Gyermekklinika
* M3jus 28-29. Transzplantacios listara helyezés — allapotromlas
« Junius 2. Majtranszplantacidé — cadaver, split maj behelyezés

* 6 hét utan normal transzaminazokkal kuldték haza (Valcyte
profilaxis)

1. ambulans kontroll: 200 U/L felett GOT, GPT
=>szérum HHVG6 PCR: pozitiv
=> majbiopszia: akut rejekciéo? HHV6 reaktivacio?

SEMMELWEIS Sapgensiekisy Bgyésean; Kijeika Bak@oytszats sdieda
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Majbiopszia

24 22244 03
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A reprezentativ mintdban enyhe kiscseppes macrovesicularis steatosis (S1/3) és a hepatocytak akut
karosodasara utald morfoldgia mellett a centralis vénakra lokalizalt necroinflammatio jelenik meg,
amelyen belul, amennyire megitélhetd volt, definitiv endothelitis nem |athato, csupan meérsékelt
foku gyulladassal kisért hepatocyta necrosis észlelhetd ePAS pozitiv, Berlini-kék negativ Kupffer-sejt
szaporulattal. A latottak, a klinikai adatok tukrében, miszerint a gyermek szérum HHV6 PCR pozitiv,
valamint az altalunk a jelen biopszids mintdbdl elvégzett, HHV6 PCR vizsgalat (22263/2024)
ugyancsak pozitiv eredménye alapjan a fertdzés beultetett majban bekodvetkezd reaktivacioja
vetddik fel elsédlegesen. Acut T-sejt aktivalt cellularis rejectiora utald kép nem jelenik meg. A
lathatd centralis perivenulitis és a necrosis inkdabb virusindukalt elvaltozasnak tarthaté.

A human herpesvirus 6/7 kvantitativ kimutatasa GeneProof HHV- 6/7 PCR Kit segitségével:

« a HHV-6 genom mennyisége a szdvetben 35000 IU*/ml (*1 IU=1 cp) felett

Gyermekgyodgyaszati Klinika Bokay utcai részleg
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HHV-6 virushepatitis

« Kromoszdma (telomer) integracio - (ciHHVG6) ~ 1% a human
populacidonak

« HHV-6 fertdzés — csirasejtek — vertikalis transzmisszid

« hajhagyma HHV6 PCR pozitiv (12 000 1U/mI) = congenitalis HHV6
fertozes

« lymphocitdkban/monocitdk akar 1dtens formaban meglapul - CD46
sejtfelszini receptorokon keresztul integraldédik mas sejtekbe:

» glia, fibroblastok, endothel, epithel
* agy, nyalmirigy, tonsilla, tudg, vese és maj érintettség

=> reaktivacio barmikor! (immunszuppr., trigger - virusfert6zés)

EMMELWEIS Gyermekgyodgyaszati Klinika Bokay utcai részleg
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Terapia

« Valgancyclovir (cidofovir, foscarnet — nephrotoxicus)
* Immunszuppressziv terapia csokkentése (prograf, szteroid ~ 50%)
« Kontroll laborok: HHV6 PCR kdépiaszam - TA kovetés

« Jelen: terdapias valcyte dozis (2x220 mg po.) mellett HHV6 PCR kopiaszam
csokkent

« HHV6 PCR (savo): 502 000 => 24 200 IU/ml - GOT/GPT 160/224 U/L

e JOVO....?
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Koszonjuk a figyelmet!
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