NEM-CIRRHOTIKUS PORTALIS HYPERTONIA
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BEVEZETES

A nem-cirrhotikus portalis hypertonia egy ritka betegség, mely
pontos etiopatogenezise a mai napig kutatas targyat kepezi. Jellemzo
ra a nomenklatura altal is jelzett intrahepatikus portalis hypertonia
cirrhosis jelenléte néelkiil.

Kialakulasaban  feltételezik  immunoloégiai  rendellenességek,
protrombotikus allapotok (pl. antifoszfolipid szindroma), kronikus
fertozések, gyogyszerek/toxinok, illetve genetikai hajlam koroki
szerepét.

Kezelése a portalis hypertonia szovodmeényeinek prevenciojan alapul a
cirrhosisos portalis hypertonia jelenleg érvényes iranyelveinek
kovetesével.

ESETLEIRAS

« 2018. hypertonia
« 2023. jobb oldali vena femoralis szintjét eléro mélyveénas
thrombosis
« hatterében antifoszfolipid szindréma igazolodott,
acenocumarol kezelés indult
« 2025. januar, Semmelweis Egyetem: 2024 decembere ota

progredialo ascites

Hasi ultrahang

1. abra: Cirrhosis
hepatis, ascites, vena
portae thrombosis.
Budd-Chiari szindroma
nem mutathato ki.

2. abra: A v. portae
lefutasa mentén
kontrasztanyag
halmozas-
bizonytalan dignitasu
keplet; térfoglalas?

Has, kismedence MR

3. abra: A majban es
a majkapuban
terfoglalo eltéres
egyertelmi jele nem
lathato.

Gyomortikrozes

4. abra: Duodenalis
(és nyeldcso)
varicositas (Baveno
|-11.). Portalis
hypertensiv
gastropathia.

Fobb laborvizsgalati eredmeények

NR 1,33; glikoz 4,0 mM/Ll; bilirubin 26/11 uM/l; GOT 32
J/L; GPT 40 U/L; GGT 168 U/L; SALP 145; LDH 265; anti-CMV
gG pozitiv; anti-EBV IgG pozitiv; anti-Human Parvovirus B19
gG pozitiv

enoxaparin 2x0,6 ml sc.
furosemid 80-40-0 mg
spironolakton 100 mg reggel
pantoprazol 2x40 mg
carvedilol 6,125 mg reggel
szilimarin 70 mg este

18 liter ascites deviacioja- SBP miatt tobb alkalommal kezelés

Kronikus cholestasissal tarsulo enyhe portalis fibrosis (METAVIR
F2/4).
A klinikumot a szoveti képpel osszevetve felmeril: toxikus
hepatopathia, non-cirrhotikus portalis hypertonia.

Egyértelmu obliterativ portalis venopathia megerositesehez rebiopsia

szukseges.

4. abra: hematoxylin-eosin festés, fibrotikusabb portak, enyhén perifériara helyezett portalis
venulaval
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6. abra: CK7 immunreakcio, az epeutak kimutatasara, enyhe ductularis reakcioval

« Clostridium difficile infectio miatt vancomycin kezeles, feszulo
ascites punkcioja (zavaros deviatum-> VRE)
« szeptikus sokk—=> intenziv osztalyos atvetel

« urgens hasi ultrahang: vékonybeél ileus?

« urgens hasi CT: vekonybél ileus + jejunum distalis
részénen ischaemiaja=> op.: négy quadrans fibrines
peritonitis, béel  vénas halozatanak  tagulata,
thrombosisa=>  jejunum-ileum atmenetben 63 cm
vekonybél resectio, ileo-és jejunostoma—> 1-es tipusu

rovidbel szindroma, OPT programba vetel

« pulmonalis embolia T otthonaban

KOVETKEZTETES

A nem-cirrhotikus portalis hypertonia egy multifaktorialis betegseg,
diagnozisa napjainkban is kihivast jelent, ugyanis nincsenek
specifikus vizsgalatok a korkép megerdsitesere. A diagnozis
felallitasahoz elengedhetetlen az adekvat majbiopszias mintavétel,
részletes klinikai adatok ismerete, valamint a témaban jartas
patolégus jelenléte.
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