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Képalkotd vizsgalatok haemophilidban
J. Maclachlan, A. G. Palmer, R. Hargunani és misai. Skeletal Radiol 2009.38.949-957.

A haemophilias betegségek jellemzdje a véralvadas elhii-
z6do6 vagy tulzott mértékii vérzéshez vezetd rendellenes-
sége. A haemophilia a véralvadas nemhez kotott, recessziv
oroklésmenetli zavara. Az X-kromoszomaval 6rokitédik
at, ennélfogva tiinetei n6kon nem, csak férfiakon jelent-
keznek. Torténelmileg ,.kiralyi betegségként” emlitik,
mivel Viktoria kiralyné tobb leszarmazottja is
haemophilidban szenvedett. A betegség két valfaja az A
tipusu (VIII-as faktor hianyos) és a B tipusu (IX-es faktor
hianyos) haemophila. Az A tipus ,klasszikus”
haemophiliaként, mig a B tipus Christmas-betegségként
is ismert. Az A-tipus 5-10 000 élve szilott fit csecsemd
koziil egyen nyilvanul meg — a betegségnek ez a valfaja
Otszor gyakoribb a B tipusnal. A haemophilia szerzett is
lehet, azonban ez sokkal ritkabb betegség, aminek az
eléfordulasi gyakorisaga 0,2-1,0 eset/millio/év. Az idds-
kortiakon gyakoribb szerzett haemophiliat a VIII-as fak-
tor ellen képz6dott autoantitestek idézik eld.

A betegség a faktorhidny mértékétdl fiiggden lehet
sulyos (VIII-as vagy IX-es faktor kezelés el6tti aktivitasa
<1%), kozepes (rezidudlis aktivitds 1-5%), vagy enyhe
(rezidualis aktivitas >5%).

A haemophilia mozgasszervi klinikai tiinetei koziil a
haemarthros és a szovédményeként kialakuld
haemophilids arthropathia a leggyakoribbak, értékelésiik
elsédleges médszere a rontgenvizsgalat. A haemophilia
egyéb (mozgasszervi és mas lokalizaci6ji) kovetkezmé-
nyeinek korismézésére és a karosodds silyossdganak
felmérésére kiilonféle képalkoté eljarasok hasznala-
tosak.

Haemophilids arthropathia

A haemophilias arthropathia a betegség mindkét (A és B)
tipusanak gyakori megnyilvanulasa, szerzett haemo-
philiasokon kevésbé gyakori.

Sulyos haemophilidban szenved§ gyermekeken
profilaktikus kezeléssel torekednek az iziileti karosodas
megel6zésére..Faktorkoncentratum infiiziéban adhatd,
alkalmazasat az iziileti kdrosodds kialakuldsa elStt kell
elkezdeni, altalaban a 2 évesnél fiatalabb korban.
Akikeben roviddel az elsS vérzés utan elkezdték a profi-
laxist, csupdn enyhe iziileti kdrosodas észlelhetd.

Az arthropathia kialakuldsa utan elkezdett szekunder
profilaxis célja az iziileti karosodds silyosboddsdnak
megéllitisa, vagy mérséklése. A primer profilaxishoz
képest ez kevesbé hatdsos.

A stlyos A-haemophilids betegek akar 20-30%-aban,
illetve a B-haemophilidsok 1-5%-dban inhibitorok kép-
z6dnek. Az inhibitorok antitestek az endogén és exogén
alvadési faktorok hatdsat egyarant gitoljak. Az inhibitor-
pozitiv betegeket fokozottan fenyegeti az iziileti bevérzés
kockézata.

A haemophilids arthropathia folyamata az {ziiletek
(leggyakrabban a térd, a boka és a konyok) ismétléds
bevérzésével kezdddik. gyakran az élet elsG évtizedében.
A vér lebomlik az {ziilet tiregében, a haemoglobinbdl
felszabadul6 vasat macrophagok és a synovium chondro-
cytdi kebelezik be. A felszabadul6 hidrolitikus enzimek
gyulladdsos reakcidt valtanak ki az izbelhartydban. A
lobos izbelhartya tovabbi vérzés forrasava valva bezarja
az ordogi kort. A gyulladdsos reakcié miatt gyermekek-
ben tdlnovekedik az epiphysis (ez nativ rontgenfelvéte-
len gyakori lelet), ami novekedési deformitdsokhoz és a
végtagok hosszkiilonbségéhez vezet.

A térdiziiletben a korai arthropathids elvaltozasok
klasszikus radiol6giai képe a térdkaldcs szogletessé vala-
saban, a fossa intercondylaris kiszélesedésében, és az
epipysis tilnovekedésében nyilvanul meg.

A kidjulé synovitis porcpusztuldshoz, majd a
subchondrilis csontdllomdny karosoddsdhoz vezet.
Hagyomanyos rontgenfelvételeken ezek a késdi stadiu-
mok jol megfigyelhetSk: az iziileti rés beszikiilése, erd-
7i6-képz&dés, subchondralis cystaképzddés, deformitas,
és ankylosis abrazolodhat. Az iziileti rés porcpusztulast
jelzg beszikiilése az elérehaladott iziileti gyulladas jele.
Tobbféle, nativ rontgenfelvételek értékelése soran alkal-
mazhaté pontrendszert fejlesztettek ki a betegség stadiu-
manak meghatdrozdsara, azonban a MRI-pontrendszerek
kialakulasa 6ta csokkent ezek jelentGsége

A haemophilids arthropathia kordbbi szakaszdban
kialakul6 elvaltozdsokat ultrahanggal vagy MRI-val a
legcélszeriibb vizsgalni.

Az ultrahang el6nye az alacsony koltség, széles korid
hozzéaférhetGség azonban alkalmazdsat korldtozza, hogy
kevéssé lehet felmérni a subchondralis felszin allapotat.
Az ultrahang alkalmas haemarthros kimutatdsara, altala-
ban echémentes vagy echdszegény folyadékgyiilem
abrazolodik, tovabba az izbelhartyan kialakul6 gyullada-
sos elvéltozasok értékelésére. A lobos synoviumban szin-
kédolt/power Doppler leképezéssel fokozott véraramlas
és a synovium megvastagoddsa, gobossége dbrazolddhat.
Ultrahangvizsgélattal megkiilonboztethetd egymadstdl a
haemarthros és az izbelhartya hypertrophidja.
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Az MRI a haemophilids arthropathia minden stadiu-
manak értékelését lehetGvé teszi. Az MRI-pontrendszerek
a kezelés hatdsainak értékelésére €s a kiilonbozd terapids
protokollok Osszehasonlitdsara haszndlhatok. A korai
iziileti elvaltozasok (példaul folyadékgyiilem) T2-su-
lyozott felvételeken j6l kimutathaték. A vér jelenléte is
igazolhat6, bar ennek a kiilleme T1- és T2-sulyozott fel-
vételeken a bevérzés ota eltelt idS fiiggvényében valto-
zik. Az izbelhartya hypertrophidja és gyulladdsa T1- és
T2-sulyozott felvételeken értékelhetd. A gadolinium adé-
saval megkiilonboztethetd egymadstél a hypertrophids
izbelhartya, a porcszovet, €s az iziileti folyadékgyiilem.
A haemosiderin lerakéddsok gradiens-echo (GE) szek-
vencidkkal egyszerlien azonosithatok kifejezetten ala-
csony jelintenzitdsuk alapjan. Ezen kiviil, GE felvételek-
kel az {ziileti porc is jobban dbrazolhato.

Intramuscularis bevérzés

Az intramusculdris bevérzés haemophiliasokon gyakori,
ultrahanggal gyorsan ¢és egyszertien vizsgalhato elvalto-
z4s. Az intramuscularis haematoma hegesedése miatt
maradand6 kontrkatura alakulhat ki. Gyakori helye a m.
iliopsoas, a m. quadriceps, és a m. gastrocnemius. A vér-
Oomleny echogenitdsa a vérzés ota eltelt id6 hosszatol
figgben valtozd mértékt lehet. A régebbi bevérzések
rendszerint fokozott, vagy vegyes echogenitastak; a
haematoma iddvel egyre inkabb echoszegénnyé, a kdrvo-
nala egyre jobban kivehetévé valik. Az echogenitas hir-
telen fokozodasa ijabb bevérzés esetén észlelhetd.

Az intramuscularis véromleny MRI képe tgyszintén
valtozé a bevérzés 6ta eltelt id6 fiiggvényében. ugyanis a
haemoglobin bomldstermékeinek kiilonbozdek a jelka-
rakterisztikdi. Friss véromlenyben az oxyhaemoglobin
rendkiviil gyorsan atalakul deoxyhaemoglobinnd, A
deoxyhaemoglobin T2-sulyozott felvételeken csokkent
intenzitasu teriiletként dbrazolddik. A deoxyhaemoglobin
ez utdn oxidalédik és methaemoglobinna alakul 4t. A
sejtmembran feloldédasakor a methaemoglobin kiszaba-
dul a cytoplasmabdl és ez mind T1-, mind T2-silyozott
felvételeken fokozott jelintenzitist okoz. A
methaemoglobin eleinte rendszerint a véromleny perifé-
ridjan lathat6. A methaemoglobin okozta T1-rovidiilés
észlelése elengedhetetlen, ha intramusculdris terime lehe-
tésége mertil fel.

Pseudotumorok

A pseudotumor a lagyrész-bevérzések fontos szovodmé-
nye. Sulyos haemophilias betegekben gyakorisaga 1-2%.
A pseudotumor tokba zart véromleny, mely lassan novek-
szik. Altalaban lagy szovetekben jelenik meg. azonban
csontban, is kialakulhat. Gyakran keletkeznek pseudo-
tumorok a medence és az alsd végtagok izomzataban,

tovabba a csontok koziil a medencecsontban, a femurban,
a tibidban, ¢és a kéz csontjaiban.

A pseudotumor nyomdst gyakorolhat a szomszédos
képletekre, emiatt csont-kimar6das, illetve olykor bér-
vagy izomelhalas kovetkezhet be. A pseudotumorok fer-
t6zést, j6- vagy rosszindulati daganatot utanozhatnak,
ezért sziikséges pontos és koriiltekint§ radiolégiai vizs-
galatuk.

A csontokban kialakult pseudotumor jol koriilhatarolt,
lebenyes, kiterjedd, litikus elvéltozas, ami az endosteum
csipkézettségét, a kéregdllomany elvékonyodasat, és
patoldgids csonttorést idézhet el6.

A csonthartya alatt kialakult pseudotumorok gyakran
kidjulé subperiostedlis bevérzésbdl keletkeznek. Ezek a
pseudotumorok elemelik a csontrdl a periosteumot és az
altaluk kifejtett nyomas eroddlhatja az elvaltozas alatt
fekvd kéregdllomdnyt. Tovabbi, képalkotd eljarasokkal
észlelhet$ sajatossagok a subperiostedlis csontképz8dés,
a lagyrészek kiterjedése, a periostealis reakcid, és a 1dgy-
rész-meszesedés. Ezeket az elvéltozdsokat Ewing-
sarcomdtol, csonthartya-daganatoktol, és fert6zéstdl kell
elkiiloniteni.

A lagyrészek pseudotumora izomban és azon kiviil
egyarant elhelyezkedhet. A nativ rontgenfelvételen abra-
zolédé kép altaldban kevéssé korjelzd. Mutatkozhat
lagyrész-terimeként, a szomszédos csontokon kialakult
elvaltozasokkal (példaul erézi6, periostedlis reakcid)
vagy ezek nélkiil. Olykor meszesedés lathat6 az elvalto-
zéson beliil. A kivizsgalas kezdetén az ultrahang az elval-
tozds nagysaganak €s kiterjedésének felmérésére, késébb
allapotanak nyomon kovetésére hasznos. A CT részlete-
sebb tijékoztatassal szolgal az elvaltozds szomszédos
csontokra kifejtett hatdsairdl, illetve segiti a szov6dmé-
nyek, példaul a patoldgias csonttorés kizarasat. A kont-
rasztanyag addsa utdn késziilt CT-felvételek lehetGvé
teszik az elvéltozds rostos tokjanak értékelését, illetve
ezen elvaltozasok kiilonbozd strtisége segithet a bevér-
z¢€s kiilonboz4 stadiumainak meghatarozasaban. Az MRI
jelintenzitas ugyszintén véltozik a bevérzés 6ta eltelt id§
figgvényében — az idilt bevérzés mind T1-, mind
T2-sulyozott felvételeken csokkent jelintenzitdssal abra-
zolédik a haemosiderin jelenléte miatt. A pseudotumorok
T1- és T2 felvételein egyarant lathaté heterogén szignd-
lok. amelyek ennélfogva a vérnek az elvaltozas kiillonbo-
76 staddiumaiban tdlsdlyban 1év6 bomlastermékeitdl szar-
maznak.

A haemophilia nem mozgésszervi szovédményei:
koponyalri vérzés,.hastiri vérzés, a vérkészitmények
alkalmazasabdl szdrmazé szovédmények(hepatitis, HIV
fert6zések és kovetkezményeik) ugyancsak képalkotd
vizsgélatokkal mutathat6k ki.
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