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Bevezetés

Az lgG4-asszocialt betegség egy kronikus autoimmun folyamat, amely szamos szervet érinthet,
kOztuk ritkan a hypophysist Is. Hypophysitis esetén fejfajas, latasromlas es hypopituitarismus a
vezetd tlnetek. A diagnozis alapja a kepalkoto vizsgalatok és a szovettan, a kezelésben
Immunszuppressziv szerek és hormonpotlas jatszanak szerepet.
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5. abra: 2020.02.13. Postoperativ allapot a sellaban, kontrasztanyag halmozas
az operalt hypophysis és a jelentosen Kiszélesedett hypophysis nyél teriileten. A
kiszélesedett hypophysis nyél chiasma compressiot okoz, a chiasma, illetve
tractus és nervus opticus oedemas, a jobb oldali nervus opticus kezdeti szakasza
diszkréten halmoz is. Tovabbi oedema a hypothalamus chiasma feletti tertiletén.

7. abra: 2023.03.13. Postoperativ es postirradiacios allapot a sellaban, és
suprasellarisan a chiasmat valamint minimalisan hypothalamust is érinto

hypophysitissel, amelynek megjelenése a 2021. januar 13-i vizsgalathoz képest
értékelhetden nem valtozott.

Esetbemutatas

Egy 42 éves ferfi betegnél 2019-ben indult kivizsgalas jelentés fogyas, fejfajas es
hormonhianyos allapotok (centralis hypothyreosis, hypogonadotrop hypogonadismus, centralis
hypadrenia) miatt. A koponya CT és sella MRI (1. és 2. abra) hypophysis-nyél megvastagodast
es chiasma-kompressziot igazolt. Szovettani vizsgalat (3. és 4. abra) autoimmun hypophysitisre,
azon belil 1gG4-asszocialt korképre utalt. A transnasalis hypophysis mutét nem vezetett
gyogyulashoz. Késobb diabetes insipidus, majd progressziv latotérkieses alakult ki. A nagy
dozisu kortikoszteroid kezelés atmeneti javulast hozott, de a folyamat progredialt (5. es 6. abra),
es 2021-ben stereotaxias sugarkezelés tortent. A beteg teljes adenohypophysis elégtelensegben
szenved,hormonpotlasra szorul (hidrokortizon, pajzsmirigyhormon, nemi hormon, GH). Azota
stabil allapotban van, fejfajasai mérséklodtek, latasa javult.
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3. dbra: A minta vegyes sejtosszetételii hypophysis parenchymanak felel meg, melyben gocosan lymphocytéas
besziirddés észlelhetd, ami néhol disszekalja a parenchymat, néhany nyiroktiiszé is azonosithatd centrum
germinativummal. Necrosis, szamottevdé akut gyulladas nem jellemz6, macrophagok feltiinnek, de
epithelioid-sejtes granuloma, oriassejtek nincsenek jelen. A mintaban plasmasejtek is lathatok, nehol mezoket
alkotva, a plasmasejtek kb. 35-40%-a 1gG4 pozitiv, tObb latotérben is lathato 50-60/Hpf sejt, egy mezoben
95/Hpf sejt figyelheto meg. A plasmasejtek kappa/lambda aranya kb. 3/1, lényegében fiziologias. A
lymphocytak vegyesen CD3 és CD20 pozitivak. A hypophysis sejtek Ki67 indexe joval 1% alatti,
valamennyi hormon mutat jel6l6dést normalis parenchymanak megfelel6 eloszlasban;

Vélemény: AUTOIMMUN HYPOPHYSITISRE UTALO SzOVETI KEP,
LEHETOSEGE

IGG4-BETEGSEG

6. abra: 2021.01.13 Az operalt hypophysist és a jelentosen kiszélesedett hypophysis-
nyelet, valamint a comprimalt és dislocalt chiasmat, a tractus/nervus opticusokat,
Illetve a hypothalamust is érint6é gyulladasos folyamat. A chiasma teriletén felhdszera

kontrasztanyag halmozas jelent meg, a tractus opticus / radiatio optica erintettseg bal
oldali dominanciaval mindket oldalon fokozodott.

Megbeszélés

Az lgG4-asszocialt hypophysitis ritka, de fontos differencialdiagnosztikai lehetdség
nypophysis-nyél megvastagodas és hypopituitarismus eseten. A nagy doézisu
Kortikoszteroid-kezelés hatékonysaga kerdeses, gyakran recidivak jelentkeznek. A
netegek tartdos hormonpotlasra szorulnak. Az eset bemutatja, hogy kombinalt sebészi,

sugar- és gyogyszeres kezelées mellett is kronikus betegségrél van szo, amely hosszu tavu
gondozast igéenyel.

Kovetkeztetés

Az IgG4-asszocialt hypophysitis  felismerése eés kezelese multidiszciplinaris
megkozelitest kivan. Bar a betegseg ritka, a hypophysitisek jelentos reszeben allhat a
hattérben, igy fontos a célzott diagnosztika és az élethosszig tartd kovetes.
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