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Egyes hematológiai rendellenességek májbetegségeket is utánoznak.

Prezentációs tünetek: 
• laboreltérések a máj funkcióját tekintően
• képalkotó vizsgálati eltérések
• májelégtelenség klinikai tünetei
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Vörösvérsejtek betegségei esetén: 
• hemolytikus anaemia (AIHA, hereditaer HA: 

spherocytosis, elliptocytosis, piruvát kináz deficiencia, 
glukóz-6-foszfát dehidrogenáz hiány, thalassaemia)

• paroxyzmális nocturnális hemolysis

Koagulációs zavarok:
• DIC
• antifoszfolipid antitest szindróma, Bechet
• antitrombin III, protein C és protein S deficiencia
• (HELLP szindróma)

• LDH, AST, LDH/AST ráció 30 felett
• indirekt hyperbilirubinaemia
• epekövesség
• trombus képződés (v.portae trombózis)

• hepatocyta nekrózis, hemolysis,
• hypotenzió (vérzés), tromboembolizáció

• v. portae trombózis, Budd-Chiari-
szindróma, VOD
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Myeloid neopláziák
Lymphoid neopláziák
• Hodgkin
• non-Hodgkin lymphoma
• hemofagocytás szindróma
Leukémiák
• ALL
• CLL

• malignus sejtek infiltrálják a 
májat (lépet)

• nyirokcsomó 
megnagyobbodás 
(vérellátási zavarok) 

• gyógyszertoxicitás 
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Gyógyszertoxicitás hematológiai kezelések alatt

• kemoterápia dózismódosítása 
• kemoterápia megkezdése előtt: felmérő vizsgálatok
• minden egyes terápia előtt újra kell értékelni

• alultápláltság, obezitás, diabetes 

• megváltozott májfunkció esetén: saját protokollunk van a 
házban (Erdélyi Dániel, Szabó Sándor)

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC8332851/
https://www.uptodate.com/contents/hepatotoxicity-of-chemotherapy-and-other-cytotoxic-agents

Ábra: https://www.sciencedirect.com/science/article/pii/S0300483X21001633

ALL
• leggyakrabban metothrexát (MTX) után látjuk (+ 6-

mercaptopurin)
• indukcióban: szteroid + aszparagináz (cachexiás betegeknél) 
AML
• cytarabin

antibiotikumok

HBV reactiváció!!!



Herediter spherocytosis (HS)– epekövesség
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Leggyakoribb GI szövődmény: 
epekő → szövődmények:

• cholecystitis
• cholangitis
• pancreatitis
• perforáció

Splenectomia szükségessége a HS klasszifikáció alapján

Splenectomia + cholecystectomia?

• tünetet okozó epekövesség esetén mindenképpen javasolt
• tünetmentes epekő esetén vitatott a cholecystectomia szükségessége
• ha nem távolítják el egy ülésben → szoros UH kontroll

https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/22055020/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/36588038/
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https://link.springer.com/chapter/10.1007/978-981-15-6010-1_8
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(1) https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC10277171/

Hepatológiai Hematológiai  
kórkép kórkép

Milyen hematológiai betegségeket okozhat az akut és a krónikus 

májelégtenség?

• anémia, trombocytopénia, leukopénia

• alvadászavar
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https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC10277171/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/18161700/

https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/27860293/
From the New England Journal of Medicine, Kaushansky K, Thrombopoietin, 339, 746-754. Copyright ©1998 

Massachusetts Medical Society

következménye:
• vérzés
• portális hipertóniában: ha a trombocyta szám magasabb 100 000-nél 

lényegesen kisebb a GEV kockázata

terápia: lép embolizáció, transzfúsió, LTx, rhIL11, rhTPO, megakaryocyta növekedési 

és fejlődési faktor (M growth and development factor)

trombocytopénia

oka multifaktoriális 
• portális hipertónia: a vér korpuszkuláris elemei (elsősorban a trombociták) 
a megnagyobbodott és pangó lépben összegyűlnek (szekvenálódnak)
• csontvelő szupresszió (toxikus anyagok, vírusfertőzés)
• trombocyták immunológiai „eltávolítása”
• trombopoetint túlnyomórészt a máj termeli (trombopoézis csökken)
• consumptív koagulopátia
• fokozott vérveszteség
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anémia: normocitás normokróm
oka:
• krónikus gyulladásos állapot 
(hepatocyta nekrózis - fibrosis – cirrhosis)

a máj a hepcidin termelés fő szerve
gyulladás alatt (valamint vasterhelés esetén) a 
hepcidin termelés növekszik 
gátolja a vas felszívódását az enterocytákban
(interleukin-6 (IL-6) függő és IL-6 független útvonalak)

• a máj a B12-vitamin, a folsav, az E-vitamin, a vas és a 
réz raktára

• hemolysis (hypersplenia, toxin indukált) 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC10277171/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC8790443/

neutropénia: 
oka:
• portális hipertónia okozta lép- és splanchnikus szekvenálódás
• granulocita-kolónia stimuláló faktor és a granulocita

makrofág-kolónia stimuláló faktor zavara
• toxinok (pl. alkohol, hepatitis B és C) által közvetített csontvelő-

szuppresszió
következménye:
• infectio

következménye:
• magasabb kórházi halálozási arány
• anémia szerepet játszik a hepatorenális szindróma 

kialakulásában 
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koagulopátia
oka: 
• csökkent alvadási és inhibitor faktorszintézis
• az aktivált faktorok csökkent clearance
• trombociták mennyiségi és minőségi hibái
• hiperfibrinolízis és a fokozott intravaszkuláris

koaguláció

• K vitamin függő alvadási faktorok csökkenése
• Faktor II, V, X, IX aktivitásának csökkenése
• alacsony fibrinogén (máj termeli)

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC9063731/
https://www.ccjm.org/content/89/9/523
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https://www.sciencedirect.com/science/article/abs/pii/S152169181300125X?via%3Dihub

• secunder hemosiderosis
• post-transplantációs lymphoproliferatív megbetegedés (PTLD)
transzplantáció utáni immunszuppresszió
EBV státusz (gyermekkorban magasabb az incidenciája (5%–15%)
pre-transzplant Epstein–Barr vírus (EBV) szeronegativás miatt (EBV-specifikus cytotoxikus T-sejt 
aktiváció hatására az EBV-fertőzött B-sejtek kontrollálatlan proliferációja)
• hystiocytosis: sclerotisalo epeúti betegség (PSC) - LTx
• HCV-related lymphoma
• vírushepatitis exacerbációja kemoterápiás kezelés alatt
• hepatitis asszociált aplasztikus anémia
• Wilson-kór: hemolytikus krízis
• autoimmun hepatitis: autoimmun hemolytikus anaemia
• MASLD



Metabolic dysfunction-Associated Steatotic Liver Disease 
(MASLD) + toxicitás 
Esetbemutatás
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• 11 éves, fiú
• 2022. szeptember: preB-ALL + KIR érintettség
• kezelés: az ALL IC-BFM 2009 protokoll szerint, stratifikációt követően HR ág

• felmérő vizsgálatok:
• testsúly: 79 kg (pc>97); testmagasság: 163 cm (pc>97) BMI 29,73 kg/m2 (pc>97)
• hepatomegalia
• GOT, GPT: 100-120 U/l között, albumin és INR normális
• hasi UH: A máj mérs. nagyobb, reflectivitása diffúzan kifejezetten fokozott. Az epehólyagágy mellett, illetve a 

ligamentum falciforme mentén térképszerű echoszegény területek ábrázolódnak. Periportalisan a májállomány 
echoszegényebb
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Kemoterápia, indukció 33. nap:
• Klebsiella sepsis
• hasi fájdalom, icterus
• görcs és tudatzavar
• GOT (ASAT) 210 U/L; GPT (ALAT) 255 U/L; GGT 452 U/L
• öBi 272 umol/l; diBi 214  umol/l; ammónia 111 umol/l
• albumin 33 g/l; INR 1,12

Neurológiai konzílium, hepatikus encephalopathiának megfelelő kép
Differenciál diagnosztika:
• infectio: hepatortop vírusok (Parvovírus B19, HCV, HBV, HEV, EBV, CMV, Adenovírus PCR)
• Wilson-kór: Cu, cöruplasmin
• endokrinológiai eredet: pajzsmirigyfunkció, kortizol szint – elfogadható
• autoimmun hepatitis  (össz fehérje, IgG, SMA, ANA, LKM1)
• anyagcsere betegségek (szénhidrát-, aminosav anyagcsere zavar, urea ciklus zavar ..)

Májbiopszia, szövettani vizsgálat: 
• összetett kép diffúz steatosissal társult 

mérsékelt fokú steatohepatitis, kezdődő  
fibrosismetabolikus zavar okozta 
steatosis/steatohepatitis-ra (MAFLD) utal + 
toxikus hatás következményei. 

Vélemény:  MASLD talaján a 
toxikus hatások és a sepsis
következményeként 
kialakuló akut 
májelégtelenség



• A hepatológia és hematológia között érdekes, bonyolult és több irányú kapcsolat van. 

• Hematológiai eset konzíliuma esetén nem szabad elfelejteni a hepatológiai
differenciál diagnosztikai tudásunkat.

• Cholestatikus és hepatocelluláris érintettség elkülönítése segíthet a diagnózis 
felállításában.

• További kórképekre is kell gondolni: SOS (VOD), nem fibrotikus portális hipertenzió…

• Gyógyszertoxicitás!!!

Összefoglalás
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