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A szerzők 120 gondozott szisztémás lupus erythemato- 
susos (SLE) betege közül kettőben keletkezett diffúz 
alveolaris haemorrhagia. Céljuk ennek a ritka, de súlyos 
manifesztációnak a bemutatása. Az 1. beteg 66 éves, 
a 2. beteg 22 éves nőbeteg, mindkettőjüknél kiterjedt 
szervi érintettséggel, köztük diffúz proliferativ lupus 
nephritisszel járó SLE állt fenn. A betegség diagnózisa 
előtt mindkettő anamnézisében szerepelt szteroid- 
kezelésre múló pneumonitis. A diagnózis után röviddel 
mindkét esetben rohamosan romló általános állapot 
mellett légzési elégtelenség, haemoptoe, akut anaemi- 
zálódás alakult ki. A tüdő radiológiai vizsgálata kétoldali 
diffúz, alveolaris jellegű transzparencia-csökkenést iga­
zolt. Kortikoszteroid-kezelés mellett a pulmonalis vérzés 
átmenetileg megszűnt, azonban a betegek aktív SLE és 
kevert bakteriális és gombás fertőzés okozta sepsis 
következtében elhunytak. A boncolás az 1. betegben fi- 
brotizáló alveolitist és alveolaris vérzést, a 2. betegben 
immunkomplexek által kiváltott alveolocapillaris gyul­
ladást és alveolaris haemorrhagiát igazolt. A diffúz alve­
olaris haemorrhagia a SLE életveszélyes manifesztációja. 
Ennek felléptét szteroidkezelésre szűnő pneumonitis 
előzheti meg. Fontos az aktív diagnosztikus ténykedés, 
az intenzív észlelés és az agresszív immunszuppresszív 
kezelés. Elengedhetetlen a szekunder infectiók korai fel­
ismerése és határozott kezelése. A legnehezebb feladat­
nak a fenti kezelések optimális összehangolását tartják.
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A diffúz alveolaris h ae m o rrh a g ia  a sz isztém ás lupus 
ery them atosus (SLE) ritk a , de életveszélyes m an ifesz tá­
ciója, m ely aku tan  k ia laku ló  és progred iáló  dyspnoeval, 
hypoxaem iával, haem o p to ev al és anaem izálódással jár. 
F izikális vizsgálattal á lta láb an  m indkét tüdőfél felett 
d iffúzán  hörgi légzés, illetve ap ró  hólyagú szörtyzöre- 
jek  hallhatók, a m ellkasrön tgen-fe lvételen  k ite rjed t, 
összefolyó alveolaris je llegű  transzparenciacsökkenés

Diffuse alveolar haemorrhage is systemic lupus 
erythematosus. Of the 120 systemic lupus erythema­
tosus (SLE) patients treated by the authors, two have 
developed diffuse alveolar haemorrhage.The authors' 
objective is to present this rare, but severe manifestation. 
Patients 1 and 2 were 66- and 22-year old women, res­
pectively. Both had SLE with multi-organ involvements 
including diffuse proliferative lupus nephritis. Before 
the diagnosis of the disease, both patients had exprei- 
enced pneumonitis that resolved on corticosteroid treat­
ment. Soon after the diagnosis, respiratory failure, 
haemoptoea and acute anaemia developed, accompa­
nied by a rapid deterioration in the general condition. 
Chest radiographs revealed bilateral, diffuse, alveolar in­
filtrates. The pulmonary haemorrhage temporarily 
ceased in response to corticosteroid treatment, but both 
patients later died in consequence of active SLE and 
mixed bacterial and fungal sepsis. Post mortem exami­
nation demonstrated fibrosing alveolitis and alveolar 
bleeding in Patient 1, and an immune complex deposi­
tion-induced alveolocapillary inflammation with alveolar 
haemorrhage in Patient 2. Diffuse alveolar haemorrhage 
is a lifethreatening manifestation of SLE. Its onset may 
be preceded by episodes of pneumonitis resolving on 
corticosteroid treatment. An active diagnostic workup, 
intensive observation and aggressive immunosuppres­
sive treatment are the cornerstones of the management. 
The early detection and the active treatment of secon­
dary infections are obligatory. The authors consider the 
most difficult challenge to be the optimum coordination 
of the above treatment modalities.

Key words: systemic lupus erythematosus, diffuse alveolar 
haemorrhage, haemoptoea, corticosteroid, cyclophosphamide, 
sepsis

lá tható  (3, 9, 10, 12, 21). A Szent-G yörgyi A lbert 
O rvostudom ányi Egyetem, I. Belgyógyászati K lin iká­
ján  a 120 gondozott SLE-os beteg  közül 2 -ben (1,7%) 
alakult k i tüdővérzés és az in tenzív  kezelés ellenére 
m in d k e tten  m eghaltak. E se tism erte té sü n k  kapcsán  sze­
re tn é n k  bem utatn i e súlyos m egjelenési fo rm át, és fel­
dolgozni a tanulságokat. H ason ló  tém ájú  hazai közlés­
rő l n incs tudom ásunk .
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Esetismertetés
M o r fo ló g ia i v iz sg á la ti m ó d s z e r e k
A vesebiopsziás szövetmintákat fénymikroszkóppal speciális 
festésekkel (perjódsav-Schiff [PÁS], Crossmon- és AFOG- 
trikróm, Jones-ezüst), direkt immunfluoreszcens (DIF) tech­
nikával (IgG, IgA, IgM, C3, Clq, kappa, lambda, flbrinogén), 
valamint elektronmikroszkóppal vizsgáltuk. Az autopsziás 
szervkimetszéseken fénymikroszkópos vizsgálat (speciális fes­
tések: vese: PÁS, Crossmon; tüdő: PÁS, Crossmon, elastica, 
berlinikék), immunkomplexek kimutatására DIF-vizsgálat és 
elektronmikroszkópos vizsgálat (11) történt.

1. b e te g
66 éves nőbeteg, akinek SLE betegségét polyarthrits, Coombs- 
pozitív haemolyticus anaemia, leukopenia, nephritis, LE-sejt, 
antinukleáris antitest (ANA), anti-dsDNA, anti-SSA, anti-Ul 
RNP antitest-pozitivitás, csökkent C3-complement (35 mg%) 
szint alapján 1995 októberében kórisméztük. A vesebiopsziás 
mintában diffúz proliferativ lupus glomerulonephritis látszott, 
az aktivitást drótkacs-laesio, hyalinthrombusok, a glomerulu- 
sok 17%-ában fibrocellularis félholdak, valamint gócos tubu- 
lointerstitialis nephritis jelezte. A DIF-vizsgálat mesangialis és 
perifériás szemcsés IgG, IgA, IgM, C3 és Clq, az arteriolák- 
ban C3 és IgM, a tubulusok 50%-ában a basalis membránok 
mentén szemcsés IgG- és Clq-festődést mutatott ki. Az im­
munkomplexek elhelyezkedését az elektronmikroszkópos vizs­
gálat megerősítette. Kortikoszteroid-kezelést kezdtünk (pred- 
nisolon, 50 mg/nap).

Egy hónappal később haemoptoe, dyspnoe lépett fel, a mell- 
kasröntgen-felvételen kiterjedt, puhagócos beszűrődés alakult 
ki. A köpetből és bronchusmosó folyadékból az ismételt vizs­
gálatok során egy alkalommal H. influenzae tenyészett ki. Koch- 
tenyésztés kórokozót nem igazolt, a bronchoszkópia során dif­
fúz vérzés látszott a kislégutak felől, tüdőbiopszia nem történt. 
Antibiotikus és antimycoticus kezelés mellett a szteroidkezelést 
folytattuk, melynek következtében a panaszok megszűntek, 
a tüdőinfiltrátumok felszívódtak.

10 nappal később ismét dyspnoe, haemoptoe lépett fel, 
amely azonban néhány óra alatt igen súlyossá vált, emiatt is­
mételten felvételre került, az intenzív osztályra. Jelentős anae- 
miát észleltünk, a mellkasfelvételen kiterjedt kétoldali alveo- 
laris jellegű infiltrátum látszott (1. ábra). A nagyfokú légzési 
elégtelenség miatt respirátorkezelést indítottunk. Az egyes tra­
chea-, illetve bronchusváladék-tenyésztések során többféle bak­
térium tenyészett, gomba nem volt kimutatható. A beteg vese­
funkciója kezdetben normális volt, véralvadási zavar nem 
állt fenn. A klinikai kép SLE okozta diffúz alveolaris haemor- 
rhagia mellett szólt, így nagy dózisú szteroidkezelést (napi 
250 mg methylprednisolon) kezdtünk antibiotikum védelem­
ben, amely mellett a tüdő radiológiai képe kezdetben ismét 
javult. Ezzel szemben a vesefunkció rohamosan romlott, 
ugyanakkor a folyamatos parenteralis vérnyomáscsökkentő 
kezeléssel is nehezen befolyásolható magas vérnyomás mellett 
nagy kiterjedésű agyvérzés alakult ki. A beteg befolyásolhatat­
lan több szervi elégtelenség következtében, septicus állapot­
ban, 15 napos észlelés után elhunyt.

A boncolás során a 2600 g tömegű tüdőben gócos vérzések 
és pneumoniára utaló törékeny, légtelen gócok látszottak. 
A vesék tömege 420 g volt, az agy (1400 g) jobb parietalis és 
occipitalis lebenyében egy 10 x 7 x 5 cm-es roncsoló vérzés 
helyezkedett el, a kisagyi mandulákon az öreglyuk benyomata 
kifejezett volt. A 350 g tömegű lépben septicus lobosodás 
keletkezett. A tüdő hisztológiai vizsgálata során kiterjedt friss 
és régebbi gócos intraalveolaris vérzés, hyalinmembrán-képző- 
dés, enyhe, gócos septalis fibrosis, valamint Candida albicanst 
tartalmazó abscedáló, necrotizáló bronchopneumonia mu­
tatkozott. A vesében glomerulonephritises kép mellett a paren- 
chymában elszórtan Candida albicanst is tartalmazó gennyes 
gócok, a lépben hagymalevél rajzolatú artériák, a pericardiu- 
mon enyhe fibroticus megvastagodás látszott. A csontvelő 
hypocellularis volt. DIF-vizsgálat a tüdőről nem készült, a 
vesében a biopsziás észlelettel egyező immunkomplex depozí- 
ciót igazolt. A tüdő elektronmikroszkópos vizsgálata során, bár 
az értékelést az autolízis erősen korlátozta, az alveolocapillaris

1. ábra: Az 1. beteg A-P mellkasfelvétele 
Diffúz tüdővérzés jeleként diffúz, kétoldali, 
alveolaris jellegű transzparencia-csökkenés látható

basalis membránok mentén immunkomplexeket nem lehetett 
kimutatni. A halálok patológiailag is apoplexia és agyödéma 
következtében kialakult kisagyi herniatio volt. Az alapbán- 
talom a több szervet (tüdő, vese, érrendszer) érintő aktív SLE 
volt, a tüdőérintettség fibrotizáló alveolitist és alveolaris vérzést 
eredményezett. Ezekhez következményes elváltozásként gom­
bás sepsis társult, melynek részjelenségei a gombás pneumo­
nia, apostematosus pyelonephritis és splenitis voltak.

2. b e te g
22 éves nőbeteg, aki 1994-ben és 1996-ban már feküdt tüdő­
gyógyintézetben gyulladásos tüdőinfiltrátum miatt. A mikro­
biológiai vizsgálatok egyik esetben sem igazoltak kórokozót. 
Az 1996-ban kialakult pneumonitis kapcsán került sor CT-vizs- 
gálatra, amely alveolitist mutatott. Szteroidkezelés (napi 32 mg 
methylprednisolon, utóbb fokozatosan csökkentve, majd el­
hagyva) mellett teljes klinikai gyógyulás következett be, a kont­
roll CT-vizsgálat során enyhe tüdőfibrosis látszott az alveolitis 
teljes megszűnése mellett. 1995-ben oligoarthritis miatt elvég­
zett LE-sejt és ANA-vizsgálatok negatív eredményűek voltak. 
Izületi tüneteinek ismételt jelentkezése, tisztázatlan eredetű 
anaemia és láz miatt 1997 elején újabb vizsgálatokra került sor, 
ennek során diagnosztizáltuk betegségét Coombs-pozitív 
haemolyticus anaemia, leukopenia, pericarditis, polyarthritis, 
proteinuria, valamint LE-sejt, ANA, anti- dsDNA, anticardio- 
lipin, anti-Ul RNP és anti-Sm autoantitest pozitivitás alapján. 
Ekkor kis adag szteroid (32 mg methylprednisolon/nap) 
adására láztalanná vált, és ízületi panaszai is lényegesen csök­
kentek. Ezt követően került sor a vesebiopsziára, amely diffúz 
proliferativ glomerulonephritist igazolt aktivitási jelekkel: 
dróthurok-laesio, hyalinthrombus, fibrinthrombus, a glomeru- 
lusok 7%-ában sejtes félhold. A DIF-vizsgálat mesangialis és 
perifériás szemcsés IgG, IgA, IgM, C3 és Clq, az arteriolák 
falában C3 festődést mutatott, a tubulointerstitium negatív volt. 
Elektronmikroszkóppal mesangialis, subendothelialis és elvét­
ve subepithelialis depositumok, az endothelsejtekben tubu- 
loreticularis testek látszottak. A vesemanifesztáció miatt infúzi­
ós lökéskezelésben (3 egymást követő napon 375 mg methyl­
prednisolon, a negyedik napon 600 mg cyclophosphamid) 
részesült.

9 nap múlva sürgősséggel ismételten felvételre került az in­
tenzív osztályra egyre fokozódó nyugalmi dyspnoe, hőemel­
kedés, anaemizálódás, kevés véres köpet ürítése és jelentős ál­
talános állapotrosszabbodás miatt. A mellkasröntgen-felvéte- 
len mindkét tüdőfelet érintő diffúz, masszív, alveolaris jellegű 
transzparencia-csökkenés látszott (2/a ábra). Vizsgálatai jelen­
tős anaemiát mutattak haemolysis nélkül, valamint igen jelen­
tős proteinuriát (5-8 g/nap) és szemfenéki vasculitist. DIC, il­
letve egyéb véralvadási zavar a laboratóriumi leletek alapján 
kizárható volt. A kezdeti köpet bakteriológiai tenyésztések 
negatív eredményt adtak, és friss EBV, CMV, toxoplasma-,

180



2. ábra: A z  2 .  b e t e g  A - P  m e l l k a s f e l v é t e l e i
a )  K i t e r j e d t ,  k é to l d a l i ,  p u h a g ó c o s  i n f i l t r á t u m o k  
d i f f ú z  a lv e o l a r i s  v é r z é s  j e l e k é n t .
b) 1 0  n a p p a l  k é s ő b b  a  k o r á b b i  i n f i l t r á t u m o k  
h e l y é n  c s a k  e n y h e  r e t i c u l a r i s  r a j z o l a t f o k o z ó d á s  
l á t s z i k  a  t ü d ő b a s i s o k o n .  B a s a l i s a n  p a n g á s o s  
é r r a j z o l a t ,  v a l a m i n t  b a l r a  m e g n a g y o b b o d o t t  
s z í v á r n y é k  l á t h a t ó  m é g .
c) A  3  n a p p a l  k é s ő b b  k é s z ü l t  f e l v é t e l e n  r e c id ív  
v é r z é s  l á t h a t ó ,  j o b b  o l d a l o n  l a t e r á l i s á n ,
a  h i l u s  m a g a s s á g á b a n  m a s s z ív ,  h o m o g é n ,  
p n e u m o n i á n a k  m e g f e l e l ő  
t r a n s z p a r e n c i a - c s ö k k e n é s  á b r á z o l ó d i k .
E m e l l e t t  b a l  o l d a l o n  is  f o l t o s  b e s z ű r ő d é s  
m u t a t k o z i k ,  v a l a m i n t  m i n d k é t  o l d a l o n  
k i f e j e z e t t  r e t i c u l a r i s  é s  a p r ó g ó c o s  á r n y é k o k

mycoplasma-, varicella-fertőzést is kizártunk. A klinikai kép az 
alapbetegség aktiválódása és súlyos pulmonalis manifesztáció- 
ja mellett szólt, emiatt a methylprednisolon adagját napi 1000 
mg-ra emeltük.

Ennek hatására kezdetben a tüdőkép klinikailag és radioló- 
giailag is javulást mutatott, 13 nap elteltével az infiltrátum 
gyakorlatilag eltűnt (2/b ábra), a mellkasfelvételen finom, reti­
cularis rajzolatfokozódás mellett basalisan pangásos érrajzolat, 
és balra jelentősen megnagyobbodott szívárnyék látszott. 
Ugyanakkor azonban a garatváladékból, köpetből és vizeletből 
vegyes baktériumflóra és gomba tenyészett ki. Emiatt váltott 
antibiotikus kezelés mellett antimycoticus kezelést adtunk, a 
szteroidadagot pedig fokozatosan napi 250 mg methylpred- 
nisolonra csökkentettük.

Már javuló közérzet és általános állapot mellett azonban 
igen gyorsan ismét diffúz alveolaris haemorrhagia jelentkezett. 
A beteg állapotát súlyosbította a jobb tüdőfélben megjelenő 
masszív, homogén, körülírt infiltrátum (21c ábra), és a gom- 
basepsisnek megfelelő klinikai kép. Szisztémás antimycoticus 
kezelés, antibiotikum-váltás, ismételten napi 1 g-ra felemelt 
methylprednisolon ellenére a beteg általános állapota ro­
hamosan romlott, hamarosan respirátorkezelés vált szük­
ségessé, majd befolyásolhatatlan hypoxia, masszív tüdővérzés 
következtében három nap múlva betegünk meghalt.

3. ábra: Diffúz alveolaris haemorrhagia képe a 2. beteg 
tüdejéből készült fénymikroszkópos metszeten 
A z  a l v e o l u s o k b a n  v a s t a g  h y a l i n m e m b r á n o k  ( c s i l l a g ) ,  v ö r ö s v é r t e s t e k ,  
i n t e r a l v e o l a r i s a n  h a e m o s i d e r i n - t a r t a l m ú  m a c r o p h a g o k .
T r ik r ó m  f e s t é s ,  4 0 x  n a g y í t á s

A boncolási lelet főbb eltérései: a 2100 g tömegű tüdőben 
összefolyó vérzések, 2-5 cm átmérőjű vérzéses infarctusok, 
akut purulens bronchitis és kétoldali akut fibrines pleuritis; 400 g 
tömegű vesék; az agy (1320 g) féltekéinek minden lebenyében 
0,2-0,3 cm átmérőjű gócos vérzések és lágyulások, a kisagy 
jobb lebenyében 2 x 1 x 1  cm-es vérzéses lágyulás. Fénymik­
roszkóppal a tüdőben alveolaris haemorrhagia és haemo- 
siderin-depozíció, hyalinmembrán-képződés, az interalveo- 
laris septumok szakadása, valamint az interalveolaris terek gó­
cos kiszélesedése látszott (3. ábra). Az utóbbit kollagénsza­
porulat, mononukleáris lobsejtes és plazmasejtes beszűrődés és 
haemosiderin-depozíció okozta. A nodularis vérzéses infarctu- 
sokat angioinvasiv aspergillosis hozta létre. A kiserekben elvét­
ve lobsejtes beszűrődés és enyhe intimalis fibrosis mutatkozott. 
Egyéb szervek szövettani eltérései: a glomerulusok 20%-ában 
félholdképződéssel járó diffúz proliferativ glomerulonephritis; 
az agyban, májban, vesében, myocardiumban angioinvasiv as­
pergillosis; a pericardiumon enyhe fibrosus megvastagodás;
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4. ábra: A 2. beteg tüdejéről készült immunfluoreszcens 
felvétel
F i n o m  s z e m c s é s  I g G - f e s t ő d é s  a z  a l v e o l a r i s  b a s a l i s  
m e m b r á n o k  m e n t é n  (n y íl) . 4 0 x  n a g y í t á s

hypocellularis csontvelő. DIF-vizsgálattal a tüdő alveolocapil- 
laris basalis membránjai mentén IgG- és Clq-tartalmú im­
munkomplexek (4. ábra), a vesében mesangialis és perifériás 
IgG- és Clq-pozitivitás, a bőrben pedig a dermoepidermalis 
junctio mentén szemcsés IgG-festődés igazolódott. A boncolás 
szerint a halált pulmonalis vérzés és haemorrhagiás-necrotizáló 
gombás pneumonia következtében fellépő légzési elégtelenség, 
valamint anigoinvasiv aspergillus sepsis együttesen okozta. 
Alapbetegség a tüdő- és veseérintettséggel, valamint több szerv­
ben immunkomplex kisérvasculitis jeleivel járó SLE. A tüdő­
érintettség immunkomplex-depozíció kiváltotta alveolocapil- 
laris gyulladásban és alveolaris vérzésben nyilvánult meg. 
A hypocellularis csontvelő a citosztatikus kezelés következ­
ménye, illetve a gombasepsis részjelensége egyaránt lehetett.

Megbeszélés
A SLE-ben kialakuló diffúz alveolaris haem orrhag ia  az 
irodalm i adatok szerint ritka  szervi m anifesztáció: a 
betegek  2-6% -ában jelentkezik (3, 9, 15, 20) és m o rta li­
tá sa  50-80% -os (3, 6, 9, 10, 12, 15, 16, 20, 21). Gyorsan 
k ia lakuló  dyspnoe, légzési elégtelenség, haem optoe, m á s­
sal nem  m agyarázható akut anaem izálódás, valam in t a 
m ellkasröntgen-felvételen lá tható  diffúz, finom , alveo­
laris jellegű transzparencia-csökkenés jellemzi. A diffúz 
tüdővérzés elsősorban olyan betegekben lép fel, ak iknek  
betegsége aktív, és egyéb m a io r m anifesztációkkal (re- 
nalis, cerebralis és cardialis) is já r  (12).

A haem optoe még ism ert SLE-s betegek esetén is d if­
ferenciáldiagnosztikai p rob lém át jelent. Mivel általában  
im m unszupprim ált betegekről van szó, a szóba jövő 
lehetőségek között első helyen állnak az infectiók , 
k ü lönösen  az angioinvasiv, haem orrhag iá t is okozó fer­
tőzések, m int Pseudom onas aeruginosa, C ytom egalo­
v irus, influenzavírus, legionella, aspergillus, M ycobac­
te riu m  tuberculosis. A véres köpetü rítés ugyanakkor le­
he t throm bocytopenia, pu lm onalis em bólia, pangásos 
szívelégtelenség, uraem ia, gyógyszerm ellékhatás (pél­
d áu l m ethotrexat, cyclophospham id), disszem inált int- 
ravascu laris coagulatio (DIC), valam int oxigéntoxicitás 
következm énye is.

Mivel igen különböző kezelést igénylő k ó rá llap o ­
to k ró l van szó, fontos a rendkívül gyors d iagnosztikus 
ténykedés. A pontos anam nézisfelvétel után m áj- és vese­
funkciós, vérkép-, valam int koagulációs vizsgálatok m e l­
le tt a köpet, illetve szükség esetén bronchoalveolaris 
lavage segítségével nyert bronchusváladék ru tin  és

speciális bak terio lóg ia i vizsgálatára van szükség (19). 
M ycobacterium  tuberculosis gyorsteszt és vírusszeroló- 
giai, illetve -tenyésztési vizsgálatok elvégzése is indokolt, 
továbbá szükség esetén echocardiographiás, illetve 
tüdőszcintigráfiás vizsgálat is elvégzendő. T isztázatlan 
esetekben a transbronchialis vagy nyito tt tüdőbiopsziá- 
nak fontos helye van a szövettani diagnózis felállításá­
ban. K ülönösen érvényes ez azokban az esetekben, 
am ikor a tüdővérzés még nem  diagnosztizált SLE-s 
betegben jelentkezik, illetve akiknél a SLE irányában 
végzett szerológiai vizsgálatok negatív eredm ényt adtak.

Az irodalm i közlések a SLE okozta diffúz tüdővérzés 
kezelésében egybehangzóan a nagy adagú szteroid 
(> 250 m g /nap  m ethylprednisolon) adásának  szükséges­
ségét hangsúlyozzák. Em ellett kiem elik, hogy cyclophos­
pham id infúziós kezelés alkalm azása javítja a túlélés esé­
lyeit (1 ,6 ,1 0  ,12 ,14), bár egy friss, nagy esetszám ot fel­
dolgozó közlem ény éppen em elkedett m orta litást ír t le 
cyclophospham iddal kezelt betegekben (21). A klinikai- 
lag súlyos, kifejezett aktivitással, m agas keringő an titest­
szinttel já ró  SLE-ben a plazm aferézis szükségessége fel­
m erül, de egyértelm ű terápiás előnyt a tüdővérzés vo­
natkozásában az eddigi analízisek nem  igazoltak (7,21).

A diffúz alveolaris haem orrhagia patológiai háttere 
nem  teljesen tisztázott. A közlem ényekben az in traalveo- 
laris haem orrhagia és haem osiderin-tartalm ú m acropha- 
gok m ellett az esetek egy részében pulm onalis capillari- 
tis látszott. Ez döntően neutrofil g ranulocitákból álló 
gyulladásos infiltratióval jellem ezhető, m elyet a sep- 
tum ok gyulladásos kiszélesedésével, feltöredezésével, in- 
terstitia lis elasztikus és kollagénrost-felszaporodással, az 
alveolusokban fibrines exsudatum m al, valam int hyalin- 
m em brán-képződéssel já ró  diffúz alveolaris károsodás 
kísér (4 ,6 ,1 7  ,21). Az esetek m ásik  részében úgynevezett 
„tiszta” vérzést (bland haem orrhage) írtak  le, ahol az int- 
raalveolaris vérzésen kívül egyéb lényeges fénym ikro­
szkópos eltérés nem  látszott (1, 3, 5, 14, 16). H asonló­
képpen nem  egységesek a DIF- és elek tronm ikroszkópos 
vizsgálatok eredm ényei, mivel az alveolocapillaris 
basalis m em brán  m entén  változó gyakorisággal m u ta t­
nak ki im m unkom plex depositum okat (3, 4, 5, 6, 14 ,17,
20,21). N em  tisztázott, hogy azokban az esetekben, ahol 
im m unkom plexek nem  m utathatók  ki, m ilyen pato - 
m echanizm us vezet tüdővérzéshez. Az alveolaris m ikro- 
cirkuláció gyulladásos károsodása m indkét be tegünk ­
ben m egfigyelhető volt, ezt 2. betegünkben  az im m u n ­
kom plexek alveolocapillaris lerakódása válthatta ki.

A két beteg  k o rtö rténe te  -  egybehangzóan az iro d a l­
mi adatokkal -  azt példázza, hogy SLE-ben a pu lm onalis 
haem orrhag ia  akut életveszélyt jelent, ezért gyors d iag ­
nosztikus ténykedést kell folytatni, és intenzív  k ö rü l­
m ények közö tt azonnali és agresszív kezelést kell k ez ­
deni. Bár in te rku rrens infectio biztos kizárása kezdetben  
csaknem  lehetetlen, a SLE okozta diffúz alveolaris 
haem orrhag ia  diagnózisát tám ogathatja az, am it m in d ­
két be tegünk  esetében tapasztalhattunk , hogy a súlyos 
tüdőképet a betegség extrapulm onalis tüneteinek  k ife ­
jezett fellángolása is kíséri. A 2. betegben ezt a kifejezett 
p ro te inuria , a nagy transzfúziós igényű anaem ia, a k o ­
rábban  nem  észlelt szem fenéki vasculitis, valam int n e u ­
rológiai tüne tek  m egjelenése jelezte.

A típusos klinikai kép ellenére ez a beteg je len tett n a ­
gyobb differenciáldiagnosztikai problém át. Mivel á l­

182



lapo tában  korábban  kisadag sz tero id  adására jelentős 
klinikai javulás következett be, m ajd  a nagyadag infú­
ziós szteroid + cyclophospham id lökéskezelés után h a ­
m arosan  d rám ai k lin ikai rom lás jelentkezett, felm erült 
benn ü n k , hogy esetleg a cyclophospham id toxikus m el­
lékhatásával állunk szem ben. Az irodalom  a cyclophos­
pham id  pulm onalis toxikus hatásai közül beszámol in- 
te rstitia lis pneum onitis , valam int egy beteg esetében 
akut, nem  cardialis eredetű  tü d ő ö d ém a kialakulásáról 
(2 ,8 ,13 ,18). Bár ezek a m ellékhatások  igen ritkák, de egy 
ado tt beteg esetén ezek lehetőségére is gondolnunk kell. 
A feltételezett toxikus m ellékhatás elsősorban kizárásos 
diagnózis, b ár az irodalom ban le írt szövettani kép (lym- 
phocytás és histiocytás infiltratio, fibroblast-proliferáció, 
endothelsejt-duzzadás) jó biopsziás m intavétel m ellett 
tám ogathatja  ezen jelenség fennálltá t (2, 8). M indezek 
alapján  úgy véljük, hogy bárm ely  kérdéses klinikai szi­
tuációban  a bronchoalveolaris lavage (különösen infec- 
tio, m alignitás gyanúja esetén) vagy a nyitott, esetleg 
transbronchialis tüdőbiopszia (nem  teljesen tisztázott 
diagnózis esetén) elvégzése m inél h am arab b  indikált.

Figyelemre m éltó, hogy a fatá lisnak  bizonyult pu l­
m onalis haem orrhag ia  egyik betegünk  esetében sem a 
tüdőérin te ttség  első jelentkezése volt. Az 1. beteget 3 h é t­
tel, a 2. beteget 3 évvel, illetve 6 hó n ap p a l korábban sike­
resen kezelték kortikosztero iddal au to im m un  eredetű­
nek  ta rto tt tüdő in filtrá tum  m iatt. Fontos tanulság, hogy 
olyan betegben, akinél szisztém ás au to im m un betegség 
fennállása korábban  nem  volt ism ert, szteroidra szűnő 
pu lm onalis in filtrá tum  esetén részletes im m unológiai 
vizsgálatokat kell végeznünk, hogy a h á tté rb en  álló alap­
betegséget m inél előbb k im utassuk. Ezen vizsgálatok 
eredm ényeinek kezdeti negativitása azonban  nem  zárja 
ki az im m unpatogenezisű  kórkép  lehetőségét, am int azt
2. betegünk  esetében is lá ttuk . E nnek a betegnek a k o r­
tö rtén e te  a rra  is felhívja a figyelmet, hogy  a recidiváló, 
szteroidkezelésre reagáló pneum onitis  d rám ai gyorsa­
sággal átcsaphat súlyos tüdővérzést okozó alveolaris 
capillaritisbe, am inek  kurativ  kezelése m ár lényegesen 
nehezebb. A recidívahajlam  m iatt az ilyen betegek n a­
gyon szoros követése elengedhetetlen , és a klinikai kép 
függvényében ta rtó s, effektiv dózisú fenn ta rtó  szteroid- 
kezelés is m inden  esetben m egfontolandó.

A halálos kim enetelhez m indkét betegnél közvetlenül 
hozzájáru lt a kezelés szövődm ényeként kialakult igen 
súlyos bakteriális és gom basepsis. E szövődm ények az 
op tim ális kezelés m egválasztását rendk ívü l nehézzé 
teszik. Az im m unszuppresszió  következtében fokozott a 
bak teriális infectio veszélye, am ely m ia tt antib io tikum ok 
adása szinte elkerülhetetlen, ez azonban  a szervezet kom ­
penzált m ikroflóráját m egbontva a gom bás felülfer- 
tőződést segíti elő, m elynek generalizálódása im m un­
szuppresszió m ellett rendkívül gyors. A lehetőleg célzott 
an tib io tikus kezelés m ellett úgy gondoljuk, hogy tö re­
kedni kell a m ycoticus felülfertőződés korai felismeré­
sére, és annak  első jelei esetén szisztém ás antim ycoticus 
kezelést is kell indítani. A SLE-ben kialakuló, életve­

szélyes diffúz pulm onalis haem orrhag ia  d iagnosztizá­
lásának és kezelésének m egannyi nehézsége közö tt is 
kü lönösen  nagy feladat jövőbeni hasonló  betegeink 
kezelése során  az agresszív im m unszuppresszív  kezelés 
m ellett a megfelelő an tim ikrobás védelem  biztosítása, 
az im m unszuppresszív szerek megfelelő adagolásának  és 
a po tenciálisan  szintén életveszélyes o p p o rtu n is ta  kó r­
okozók elleni küzdelem nek az összehangolása.
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