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Hematoldgiai G Hepatoldgiai
korképek korképek
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eMatolOgIal p— epatologial
KOrkep KOrkep

Egyes hematoldgiai rendellenességek majbetegségeket is utanoznak.

Prezentaciods tunetek:
* laboreltérések a maj funkciodjat tekintéen

+ képalkotd vizsgalati eltérések
« majelégtelenség klinikai tunetei

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC3626309/
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Hematoldgial Hepatologial
korkep — korkep

Vorosveérsejtek betegségei esetén:

«  hemolytikus anaemia (AIHA, hereditaer HA:  LDH, AST, LDH/AST racio 30 felett
spherocytosis, elliptocytosis, piruvat kinaz deficiencia, * indirekt hyperbilirubinaemia
glukoéz-6-foszfat dehidrogenaz hiany, thalassaemia) * epekovesség

« paroxyzmalis nocturnalis hemolysis « trombus képzddés (v.portae trombozis)

Koagulaciods zavarok:

- DIC +  hepatocyta nekrozis, hemolysis,

« antifoszfolipid antitest szindroma, Bechet —_— « hypotenzié (vérzés), tromboembolizacié
« antitrombin Ill, protein C és protein S deficiencia

* (HELLP szindréma) - « V. portae trombdzis, Budd-Chiari-

szindroma, VOD

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC3626309/
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Hematoldgial
korkep

Myeloid neoplaziak
Lymphoid neoplaziak
« Hodgkin
* non-Hodgkin lymphoma
« hemofagocytas szindroma
Leukémiak

ALL

CLL

SEMMELWEIS

EGYETEM 1769

Hepatologial
korkep

* malignus sejtek infiltraljak a
majat (lépet)

7 « nyirokcsomo
megnagyobbodas
(vérellatasi zavarok)

« gyogyszertoxicitas

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC3626309/
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Hepatology Snapshot:

The Iwer in haematologlc oncologrc disorders

JOURNAL
OF HEPATOLOGY
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Gyogyszertoxicitas hematoldgiai kezelések alatt

ALL

« leggyakrabban metothrexat (MTX) utan latjuk (+ 6-
mercaptopurin)

. .- - . . pe P pe ( - - 0C
« indukcidban: szteroid + aszparaginaz (cachexias betegeknél) — i — e
AML P __/} T ‘ ."'., *M!y:*"/‘;\. Ly
« cytarabin k___ o fu e e e

P ) "" # fé
o;!- sCS e @it

antibiotikumok

* kemoterapia dézismodositasa _—. . A b
s . - 2 s e - I ' \ {
+ kemoterapia megkezdése elétt: felmérd vizsgalatok \@m * ' |
«  minden egyes terapia eldtt Ujra kell értékelni 208 k0 o | 290 Ty 5 '.
__ = * | asu * r,' nNao1 | 1
, = GPx \ -~ Lol ABCAL
« alultaplaltsag, obezitas, diabetes — e i S\
— MTX-PG .
\\,\_‘h_. : — Glutamate -
. . . ) . =S g -y y
+  megvaltozott majfunkcioé esetén: sajat protokollunk van a ~———
hazban (Erdélyi Daniel, Szabd Sandor)
HBYV reactivacio!ll https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC8332851

https://www.uptodate.com/contents/hepatotoxicity-of-chemotherapy-and-other-cytotoxic-agents
Abra: https://www.sciencedirect.com/science/article/pii/S0300483X21001633
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Herediter spherocytosis (HS)- epekovesség

Leggyakoribb Gl szovédmény: Splenectomia szUkségessége a HS klasszifikacio alapjan
epekd » szovédmények:

Classification Trait Mild Moderate Severe
o cholecystitis Hemoglobin (g/L) Normal 110-150 80-120 60-80
« cholangitis Reticulocyte count (%) Normal (<3%) 3-6 >6 >10
s pa Nncreatitis Bilirubin (umol/L) <17 17-34 >34 >51
o perfo racio Spectrin molecules per erythrocyte 100 80-100 50-80 40-60

(% of normal)
Splenectomy Not required Usually not necessary Necessary during school ~ Necessary-delay until
during childhood and age before puberty 6 years if possible

adalacanaaa

Splenectomia + cholecystectomia?

* tUnetet okozo epekodvesség esetén mindenképpen javasolt
*  tUnetmentes epekd esetén vitatott a cholecystectomia szukségessége
* hanem tavolitjak el egy ulésben » szoros UH kontroll

https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/22055020/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/36588038/
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Micellar and Conjugated
Vesicular Biliary Bilirubin
Lipids '

Black
Pigment
Gallstone

Mucin Gel

Calcium Brilirubinate
and Inorganic Calcium Salts

https://link.springer.com/chapter/10.1007/978-981-15-6010-1_8
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Vérbaj = Majbaj
Hematologial — Hepatologiai
korképek korképek
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Hepatologial e Hematologiai
korkép korkép

Milyen hematoldgiai betegségeket okozhat az akut és a kronikus

majelégtenség?

* anémia, trombocytopénia, leukopénia

 alvadaszavar

(1) https//www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC10277171/
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Hepatol0gial . Hematologiai
korkép korkép
trombocytopénia . —_

oka multifaktorilis v ® =

Multipotent
* portalis hipertdonia: a vér korpuszkularis elemei (elsésorban a trombocitak)

progenitor cell

a megnagyobbodott és pangd lépben dsszegyllnek (szekvenaldédnak) y v L?

+ csontveld szupresszid (toxikus anyagok, virusfertézeés) ;‘: - ',!.: o s
+ trombocytak immunoldgiai ,eltavolitasa” Mgaance I'egww;c, o o
* trombopoetint tulnyomorészt a maj termeli (trombopoézis csdkken) . owgane @P

+ consumptiv koagulopatia i

Immature
magakanyocyle

« fokozott vérveszteség

kdvetkezménye:

* Vérzés

+ portalis hipertonidaban: ha a trombocyta szam magasabb 100 000-nél
lényegesen kisebb a GEV kockazata

Platalets

terapia: l[ép embolizacio, transzfusio, LTx, rhiL1l, rhTPO, megakaryocyta névekedési ket

es feJlOdeSl faktor (M growth and development factor) 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
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HepatolOgial e HemMatolodgial
korkép korkép
anémia: normocitas normokrém - S— DMT-1 Ferrtin

oka: - e red
s . s . Iron proteins
* kronikus gyulladasos allapot _ T Tissue cell

(hepatocyta nekrozis - fibrosis — cirrhosis)
e —

Hypoxia/erythropoiesis

a maj a hepcidin termelés f6 szerve
gyulladas alatt (valamint vasterhelés esetén) a
hepcidin termelés ndvekszik ==

etk HIF + hepcidin receptor

Tir + HFE complex SMAD 4

gatolja a vas felszivodasat az enterocytakban STAT-3 + Hepeidin ! I e
(interleukin-6 (IL-6) fUggd és IL-6 fuggetlen Utvonalak) Stat inflammatory pathway A ool Hypeayierytieopsiatic putwey
* amaja Bl12-vitamin, a folsav, az E-vitamin, a vas és a neutropénia:
réz raktara oka:

« portalis hipertonia okozta lép- és splanchnikus szekvenalddas
«  hemolysis (hypersplenia, toxin indukalt) « granulocita-kolénia stimulalé faktor és a granulocita

makrofag-kolonia stimulalé faktor zavara
« toxinok (pl. alkohol, hepatitis B és C) altal kdzvetitett csontvels-

kdvetkezmeénye: szuppresszio
* magasabb koérhazi haldlozasi arany kdvetkezmeénye:
* anémia szerepet jatszik a hepatorenalis szindroma * infectio

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

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

SEMMELV\TI ": GCyermekgyogyaszati Klinika, Tlzolto utcai részleg Dr. Vojnisek Zsuzsanna
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HepatolOgial . Hematoldgiai
korkép korkép

koagulopatia

oka:

« csokkent alvadasi és inhibitor faktorszintézis

« az aktivalt faktorok csokkent clearance

* trombocitak mennyiségi és mindségi hibai

« hiperfibrinolizis és a fokozott intravaszkularis
koagulacio

« Kyvitamin fuggd alvadasi faktorok csékkenése
 Faktor ll,V, X, IX aktivitdsanak csokkenése
» alacsony fibrinogén (maj termeli)

Clotting
Bleeding complications
complications

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC9063731/
https://www.ccjm.org/content/89/9/523
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« secunder hemosiderosis

« post-transplantacios lymphoproliferativ megbetegedés (PTLD)
transzplantacidé utani immunszuppresszio

EBV statusz (gyermekkorban magasabb az incidenciaja (5%-15%)
pre-transzplant Epstein—-Barr virus (EBV) szeronegativas miatt (EBV-specifikus cytotoxikus T-sejt
aktivacio hatasara az EBV-fertdzott B-sejtek kontrollalatlan proliferacioja)
* hystiocytosis: sclerotisalo epeuti betegség (PSC) - LTx

« HCV-related lymphoma

* virushepatitis exacerbacioja kemoterapias kezelés alatt

* hepatitis asszocialt aplasztikus anémia

*  Wilson-kor: hemolytikus krizis

* autoimmun hepatitis: autoimmun hemolytikus anaemia

« MASLD

https://Mww.msdmanuals.com/professional/hematology-and-oncology/iron-overload/secondary-iron-overload
https://www.sciencedirect.com/science/article/abs/pii/S152169181300125X?via%3Dihub
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Metabolic dysfunction-Associated Steatotic Liver Disease
(MASLD) + toxicitas
Esetbemutatas

11 éves, fiu
« 2022.szeptember: preB-ALL + KIR érintettség
+ Kkezelés:az ALL IC-BFM 2009 protokoll szerint, stratifikaciot kovetéen HR ag

« felmeérd vizsgalatok:
+ testsuly: 79 kg (pc>97); testmagassag: 163 cm (pc>97) BMI 29,73 kg/m2 (pc>97)
* hepatomegalia
«  GOT, GPT:100-120 U/l kézo6tt, albumin és INR normalis
« hasi UH: A maj mérs. nagyobb, reflectivitasa diffiazan kifejezetten fokozott. Az epehdlyagagy mellett, illetve a
ligamentum falciforme mentén térképszerl echoszegény teruletek abrazoldédnak. Periportalisan a majallomany
echoszegényebb

SEMMELWEIS Gyermekgyodgyaszati Klinika, Tlzolto utcai részleg Dr. Vojnisek Zsuzsanna
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Kemoterapia, indukcio 33. nap: Majbiopszia, szdvettani vizsgalat:

Neurologiai konzilium, hep
Differencial diagnosztika:

Klebs[e_lla SEPSIS + Osszetett kép diffuz steatosissal tarsult
h§5| faJ,danm, ICLEITE mersekelt fokU steatohepatitis, kezdédd
gores es tudatzavar fibrosis  metabolikus zavar okozta

GOT (ASAT) 210 Q/L.; R natosis/steatohepatitis-ra (MAFLD) utal +
6Bi 272 umol/l; diBi 21 hatas kovetkezmeényei.

albumin 33 g/I; INR

Vélemény: MASLD talajan a
toxikus hatasok és a sepsis
kovetkezmeényeként
kialakuld akut
majelégtelenség

infectio: hepatortop virusok ( ¥ Adenovirus PCR)

Wilson-koér: Cu, coruplasmin
endokrinolégiai eredet: pajzsmirigyfunkcio, kortizol szint — elfogadhato

autoimmun hepatitis (0ssz fehérje, IgG, SMA, ANA, LKM]1)

anyagcsere betegségek (szénhidrat-, aminosav anyagcsere zavar, urea ciklus zavar ..)

Gyermekgyodgyaszati Klinika, Tlzolto utcai részleg Dr. Vojnisek Zsuzsanna




Osszefoglalds

« A hepatoldgia és hematoldgia kozott érdekes, bonyolult és tobb iranyud kapcsolat van.

« Hematologiai eset konziliuma esetén nem szabad elfelejteni a hepatologiai
differencial diagnosztikai tudasunkat.

« Cholestatikus és hepatocellularis érintettség elkulonitése segithet a diagnozis
feladllitasaban.

« Tovabbi korképekre is kell gondolni: SOS (VOD), nem fibrotikus portalis hipertenzio...

« Qyogyszertoxicitas!!!

Gyermekgyodgyaszati Klinika, Tlzolto utcai részleg Dr. Vojnisek Zsuzsanna
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