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microangiopathia (pseudo-TMA)
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A thromboticus microangiopathidk (TMA-k) microangiopathids haemolyticus anaemiaval, thrombocytopenidval és
szervkarosodassal jar6 korképek. Ritka, de reverzibilis okként a B} ,-vitamin- és folsavhiany thromboticus microangio-
pathia (pseudo-TMA) képében, haemolyticus uraemids szindréomdra (HUS) emlékeztetS klinikai megjelenéssel je-
lentkezhet, ami jelentés diagnosztikus kihivist jelent. Egy 56 éves nbetegben sulyos anaemia, thrombocytopenia,
akut vesekdrosodas és haemolysis alakult ki. A kivizsgalas sordn kifejezett folsavhidny, jelentds macrocytosis (MCV>120
fl), alacsony haptoglobinszint és extrém LDH-emelkedés volt észlelhetS. Az ADAMTSI 3-aktivitds csokkent volt, de
nem felelt meg a klasszikus thromboticus thrombocytopenids purpura kritériumainak, mig a komplementvizsgéilatok
szekunder, consumptios aktiviciét igazoltak. Infekcids, autoimmun, malignus és gydgyszeres eredet nem igazolo-
dott. A beteg dtmeneti folyamatos vesepotld kezelést, plazmaterézist és szteroidkezelést igényelt, majd nagy dozist
folsav- és B,,-vitamin-p6tlas indult. A vitaminpétlast kovetSen gyors reticulocytavilasz, a haemolysis megsziinése és
teljes hematoldgiai remisszié kovetkezett be. Az eset rdvilagit arra, hogy a folsav- és B,-vitaminhidny reverzibilis-
pseudo-TMA-t okozhat, HUS-ra emlékeztetd klinikai megjelenéssel. A korkép korai felismerése és a célzott vitamin-
potlas kulesfontossdgt, mivel megel&zheti a felesleges, invaziv vagy koltséges terdpiak alkalmazasat.
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Thrombotic microangiopathy caused by vitamin B,, and folate deficiency
(pseudo-TMA)

Thrombotic microangiopathies (TMA) are characterized by microangiopathic hemolytic anemia, thrombocytopenia,
and organ damage. As a rare but reversible cause, vitamin B,, and folate deficiency may present as thrombotic micro-
angiopathy (pseudo-TMA) with hemolytic uremic syndrome (HUS)-like clinical features, posing a significant diag-
nostic challenge. A 56-year-old woman developed severe macrocytic anemia, thrombocytopenia, acute kidney injury,
and laboratory signs of hemolysis. Investigations revealed marked folate deficiency, pronounced macrocytosis
(MCV>120 fL), low haptoglobin levels, and markedly elevated lactate dehydrogenase. ADAMTS13 activity was re-
duced but not consistent with classical thrombotic thrombocytopenic purpura, while complement studies demon-
strated secondary, consumptive activation. Infectious, autoimmune, malignant, and drug-related causes were ex-
cluded. The patient required transient continuous renal replacement therapy, plasma exchange, and corticosteroid
treatment, followed by high-dose folate and vitamin B, supplementation. After vitamin replacement, a rapid reticu-
locyte response, resolution of hemolysis, and complete hematologic remission were observed. This case highlights
that folate and vitamin B, deficiency can cause reversible pseudo-TMA with HUS-like presentation. Early recogni-
tion and targeted vitamin supplementation are essential, as they may prevent unnecessary invasive or costly therapies.
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Roviditések

ADAMTSI3 = (a disintegrin and metalloproteinase with a
thrombospondin type 1 motif, member 13) az ADAMTS-csa-
lad (dezintegral6 és metalloproteindz enzim tromboszpondin
motivummal) 13-as tagja; aHUS = atipusos HUS; AKI =
(acute kidney injury) akut vesekirosodas; ALT = alanin-ami-
notranszferaz; AST = aszpartit-aminotranszferaz; CVVHDEF =
(continuous venovenous hemodiafiltration) folyamatos veno-
venosus hemodiafiltraciés kezelés; DIC = disszeminalt intravas-
cularis coagulatio; Hgb = hemoglobin; HUS = haemolyticus
uraemids szindroma; INR = (international normalized ratio)
nemzetkdzi normalizilt rita; LDH laktatdehidrogendz;
MCV = atlagos vorosvértest-térfogat; TMA = thromboticus
microangiopathia; TTP = thromboticus thrombocytopenids
purpura

A thromboticus microangiopathiadk (TMA-k) heterogén
koérképesoportot alkotnak, kozos jellemzGjiik a micro-
angiopathids haemolyticus anaemia, a thrombocytopenia
és a szervi ischaemia kovetkeztében kialakuld szervkiro-
sodas. A thromboticus thrombocytopenids purpura
(TTP) és a haemolyticus uraemias szindroma (HUS)
ezen betegségek kozé tartozik, az utébbiban elsGsorban
a vese érintett [1, 2]. Az atipusos HUS (aHUS) hatteré-
ben a leggyakrabban a komplementrendszer szabalyoza-
sanak zavara all, mig a szekunder formak kialakulasiban
infekciok, autoimmun betegségek, gyogyszerek vagy
metabolikus eltérések jatszhatnak szerepet [3, 4]. Ritkdn
eléfordulhat, hogy a B,,-vitamin- és/vagy folsavhiany
TMA-ra, HUS-ra, illetve TTP-re utalé klinikai képpel
jelentkezik (pseudo-TMA), ami jelentds diagnosztikus
kihivast jelent [5-8]. Prevalencidja a becslések szerint
mindossze 0,6-2,5% az Osszes B,,-vitamin-hidnyos eset
kozil [5, 9].

A TMA-k patomechanizmusiban a hatékony erythro-
poesis zavara, a keringé abnormalis megaloblastos sejtek
fokozott destrukcidja, valamint az endothelialis kdroso-
dds egyardnt szerepet jatszik [ 10-12]. Klinikai és labora-
tériumi megjelenésiik megtévesztGen hasonlithat a TTP-
vagy a HUS-formakra, mikozben kezelésiik alapja a
vitaminpotlas.

Az alibbiakban egy olyan beteg esetét ismertetjiik,
akiben macrocytas anaemia talajin TMA-szer( klinikai
kép alakult ki, amely folsav- és B ,-vitamin-pétlas hatdsi-
ra teljes remisszidba kertilt. Bar a korképre a hazai mod-
szertani ajanlds is felhivja a figyelmet, magyarorszagi
esetkozlésrdl a szerzGknek nincs tudomasuk [13].

Esetismertetés

Az 56 éves nébeteg anamnézisében Crohn-betegség,
depresszio, lumbalis discus hernia miatt végzett ismételt
gerincmttétek, valamint neuroendokrin tumor miatt
végzett terminalis ileum resectio szerepelt. Gyoégyszert
nem szedett rendszeresen, évek Ota intermittalé véres
székletet észlelt. Utolsé laboratériumi vizsgalata 2023.
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juniusban tortént, amely normochrom, normocytis
anaemiat igazolt (Hgb: 108 g/1).

2025. oktéber 4-én stlyos gyengeség, sipadtsig,
hdnyinger, majd tudatzavar miatt kertlt stirgGsségi elld-
tasra. Felvételkor nem invaziv médszerrel mérhetetlen
vérnyomas, hypothermia (33,1 °C), minden végtagra ki-
terjedd gyengeség, metabolikus acidosis (pH: 6,89),
mérhetetlen percutan O,-szaturicié és emelkedett lak-
tatszint (16,3 mmol /1) volt észlelhetd. A kezdeti labor-
vizsgalat stlyos macrocytaer anaemiat (Hgb: 30 g/I,
MCV: 1278 fl), thrombocytopeniit (106 G/1), akut
vesekdrosoddst (szérumkreatinin: 146 pmol/1), transz-
aminaz-emelkedést (AST: 230 U/I, ALT: 147 U/1),
hyperbilirubinaemiat (6sszbilirubin: 138,2 umol /1, kon-
jugdlt bilirubin: 97,1 pmol/l), jelentésen megnyult
INR-t (8,5), valamint alacsony fibrinogénszintet (1,3
g/1) mutatott. A siirgds ellatas soran folyadékpotlasban,
keringéstamogatasban, rezervoiros maszkon keresztil
oxigénpétlasban részesiilt. Emellett 4 egység csoport-
azonos vorosvértest-koncentratumot, 4 egység friss fa-
gyasztott plazmat és K-vitamint kapott, majd tovabbi
ellatas céljabol kozponti intenziv osztilyunkra kertlt fel-
vételre.

Az akut, oligurias (10 ml/h) vesekirosodis (AKI 1.
stdidium), a progressziv thrombocytopenia (106-51-14
G/1) és anaemia alapjin TMA-val jir6 haemolysis lehe-
tOsége meriilt fel, amelyet a haptoglobinhidny (<6 mg/
dl), a jelent&sen emelkedett LDH-szint (5470 U/1) és a
peritérias vérkenetben észlelt fragmentocytosis is alati-
masztott. A vizeletben jelzett proteinuria (p/k: 30 mg/
mmol), negativ tledék volt észlelhet. A kreatin-kindz
enzim értéke emelkedett volt (1092 U/1), de sulyos
rhabdomyolisisre nem utalt. A direkt Coombs-teszt
kezdetben pozitiv, ismételt vizsgilat sordn negativ lett.
A TTP/HUS iranyaban végzett kivizsgalds soran csok-
kent ADAMTS13-aktivitds (12%) volt észlelhetd, amely
nem felelt meg az ADAMTS13-deficiens TTP kritériu-
mainak. Emellett stlyos komplementconsumptio (ala-
csony C3- és C4-szint, csokkent CH50-érték, valamint
H-, I- és B-faktor-aktivitds) mutatkozott. Infekcios,
autoimmun, malignus és gyogyszeres eredet nem iga-
zolodott, az INR rendez8dott.

A kezdeti ellatas sordn folyamatos venovenosus hemo-
diafiltracios kezelést (CVVHDE, Osszesen 55 6ran ke-
resztiil), intravénas szteroidkezelést, plazmainfaziot,
majd plazmaferezist (6sszesen 6t alkalommal, friss fa-
gyasztott plazmaval) alkalmaztunk. A felvételi vérképben
észlelt macrocytosis és az igazolt, kifejezett szérumfolsav-
hiany miatt (0,4 ng/ml) az dpolds 4. napjatél nagy dézisa
folsav- és B,-vitamin-p6tlas indult. A szérum-B,-vita-
min-szint a referenciatartomdnyon beliil maradt. Funkci-
ondlis hidny fennallasa nem volt kizarhato, illetve az ekkor
miér nagy doézisban alkalmazott plazmapdtlas maszkiroz-
hatta a valés hidnyt. A plazmapétlas mellett a szérumfol-
sav alacsony szinten val6 perzisztaldsat — a fehérjéhez ko-
tott Bj,-vitaminnal ellentétben — a dializismembranon
torténd filtracié magyarazhatta.
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1. tablazat A beteg relevins szérumparamétereinek alakuldsa
Paraméter Normaltartomany 2025. 10. 04. 2025.10. 08. 2025.10. 13. 2025.10. 15./11. 24.
(Induld) (B)5, folsav inditdsakor) (Terdpia utan) (Remisszid)
Hemoglobin 111-147 g/1 30 66 77 92
Hematokrit 35-47% 9,2 18,1 23 28
MCV 80-96 fl 127 88 95 95
Thrombocyta 171-388 G/1 106 3 42 249
LDH 240480 U/1 5470 939 560 n. t.
Haptoglobin 40-280 mg/dl <6 20 22 n. t
Reticulocyta 0,76-2,21% 2,1 29 10,8 8,1
Kreatinin 38-85 pmol/1 146 94 (CVVHDF) 72 n. t.
Diuresis >20 ml/h 10 10 125 n. t.
GOT (AST) 540 U/1 230 55 n. t. n. t.
GPT (ALT) 5-40 U/1 147 183 n. t. n. t.
Osszbilirubin 5-21 pmol/1 138 185 95 n. t.
CRP <10 mg/1 4 4,3 4 4
Prokalcitonin <0,5 ng/ml 0,64 0,68 0,4 n. t.
Folsav 5,4-24 ng/ml n. t. 0,4 n. t. n.t/17.2
B,,-vitamin 211-911 pg/ml n. t. 487 n. t. n. t./454

ALT/GPT = alanin-aminotranszferiz; AST/GOT = aszpartat-aminotranszferiz; CRP = C-reaktiv protein; CVVHDF = folyamatos venovenosus
hemodiafiltraciés kezelés; LDH = laktatdehidrogendz; MCV = dtlagos vorosvértest-térfogat; n. t. = nem tortént

Atmeneti kritikus pancytopenidt kévetSen az dpolas 9.
napjara kifejezett reticulocytakrizis (10,8%) alakult ki, az
LDH-emelkedés regredidlt, a haemolysis megsziint.
Vitaminp6tlds mellett hematoldgiai osztilyra kertilt, ahol
a csontvel§-biopszia normalis haemopoesist igazolt,
myelodysplasia nem volt észlelhetS. A beteg jelenleg he-
matoldgiai remissziéban van. Heveny veseelégtelensége
is gyogyult, hypertonia sem anamnesztikusan, sem a ké-
s6bbickben nem volt jelen (1. tablazat).

Differencialdiagnosztika

A Kklinikai és a laboratériumi kép alapjan felmertlt a TTP,
az atipusos HUS, valamint a disszeminalt intravascularis
coagulatio (DIC) lehetésége. A DIC fenndlldsat a koa-
guldciés paraméterek gyors rendez&dése nem tamasztot-
ta ald. A csokkent, de nem teljesen hidnyzé6 ADAMTS13-
aktivitis nem felelt meg a klasszikus TTP kritériumainak
[2, 4.] Az infekcids, autoimmun és malignus eredetet a
negativ vizsgalati eredmények kizartak. A komplement-
vizsgalatok reverzibilis, consumptiés mintizatot mutat-
tak, amely szekunder, dtmeneti aktiviciéra utalt [3—4].

A macrocytaer anaemia a sulyos folsavhidny- és B,-
vitamin-hidny-eredetd TMA fenndlldsat valdszindsitette.

Megbeszélés

A folsav- és/vagy B,,-vitamin-hidnyhoz tarsul6 TMA rit-
ka, de jol ismert jelenség [5-7]. A megaloblastos anac-
mia sordan a hatékony erythropoesis zavara, a hyperho-

mocysteinaemia altal kiviltott endothelialis kirosodis,
valamint a macrocytak fokozott mechanikus destrukcija
egyarant hozzdjarulhat a TMA kialakulasihoz. A klinikai
és a laboratériumi kép ilyenkor megtéveszt&en hasonlit a
TTP- vagy az aHUS-formdkra, a kérfolyamat azonban
reverzibilis, és vitaminpétldsra gyors javuldst mutat
[5-8]. A TTP-vel atfedd tiinetek miatt irodalmi adatok
szerint ezeknél a betegeknél emelkedett PLASMIC-
pontszamot lehet mérni, ezért az nem haszndlhaté meg-
bizhatéan ennck a betegségnek a kizdrdsira [14, 15].
Ezzel ellentétben esetiinkben a PLASMIC-pontszam
alacsony értéket mutatott (4 pont, kis rizikéja csoport, a
stlyos ADAMTS]1 3-hidny rizikéja 0%).

Fontos kiemelni, hogy a normilis szérum-B,,-vita-
min-szint nem zdrja ki a sejtszintti vagy funkcionalis hi-
any fennalldsat, mivel az intracelluldris transzport zavara
vagy a metabolikus hasznosulds csokkenése a szérum-
szinttdl fiiggetlendl is el6fordulhat [10-12]. A korai fel-
ismerés és a célzott vitaminp6tlds életmentd lehet, és
megel8zheti a felesleges, invaziv vagy koltséges terdpiak
— példaul plazmaferezis vagy komplementgatlé kezelés —
alkalmazasat.

Esetiinkben a diagnosztikit nehezitette, hogy a mac-
rocytosis kizdrdlag a felvételi laborvizsgalat soran volt
észlelhetd. A hatastalan erythropoesis stalyos dysplasids
vorosvérsejtekhez, aniso-poikilocytosishoz vezethet, ami
hatassal lehet az MCV-re. Irodalmi adatok szerint a be-
tegek koriilbeliil 50%-a normalis MCV-vel rendelkezik
— akarcsak a mi esetiinkben —, valészintleg azért, mert a
schistocytak jelenléte hamisan csokkenti az MCV-t, és

2026 m 167. évfolyam, 14. szam

ORVOSI HETILAP

Unauthenticated | Downloaded 04/13/26 12:11 PM UTC



elfedi a macrocytosist. Megfigyelték azt is, hogy az LDH
szintje sokkal magasabb a B,-vitamin-hiany altal kival-
tott TMA esetén, valoszintleg azért, mert tobb LDH
enzim szabadul fel a magvas sejtek pusztuldsa sordn [16].

Az akut, oligurids vesekarosodas 55 6ras folyamatos
vesepotld kezelést, volumenpétlast és keringéstimoga-
tast kovetSen rendez6dott, igy hatterében praerenalis
komponens fennallasa volt valészindsithetd. A hospitali-
zacio6 soran észlelt salyos, tetraparesisig fokozddo, egyéb
okkal nem magyariazhaté myelopathia javuldsat a neuro-
logiai konzilium elsésorban a B,-vitamin-hidny haté-
kony kezelésével hozta dsszefiiggésbe.

A stlyos B,,- és folsavhidnyt betegiinknél a rossz szo-
cidlis helyzetbsl ad6dé, dontSen vegetaridnus étkezés,
évek ota idGszakos, nagy doézist gyomorsavesokkentd
szedése valthatta ki, de nem zarhat6 ki a 2011-ben vég-
zett termindlis ileum resectiobol adodo felszivodasi zavar
szerepe sem. Bent fekvése sordn Crohn-betegsége aktivi-
tast nem mutatott. A késébbiekben anaemia perniciosa
irdnya kivizsgalasat javasoltuk, amelyre mindeddig nem
kertilt sor.

Kovetkeztetés

A macrocytaer anacmia talajin kialakulé TMA felisme-
rése kiemelten fontos, mivel klinikai megjelenése megté-
vesztSen hasonlithat a TTP- vagy HUS-formékra. 2, 4,
16]. A szakirodalmi adatok szerint a B,,-hidnyos pscu-
do-TMA-t az esetek jelentds részében tévesen TTP-ként
kezelik [8, 14, 15]. A folsav- és B,,-vitamin-status meg-
hatarozasa minden TMA esetében javasolt, lehetSleg a
plazmapdétlis, illetve plazmaferézis elStt levett vérmintd-
bdl, kiillonosen akkor, ha B,,-vitamin- vagy folsavhidnyra
utal6 kortorténeti adat, stlyos komplementconsumptio
van jelen, vagy a haemolysisre adott reticulocytavalasz
hidnyzik [3-7]. A korai vitaminp6étlds teljes gydgyulast
biztosithat, és megel&zheti a felesleges, invaziv vagy
koltséges terdpiak alkalmazasat.

Anyagi tamogatas: A dolgozat megirisa nem részesiilt
anyagi timogatasban.

Szerzdi munkamegosztis: A miskolci szerz6k konzilium
formdjaban dtbeszélték az esetet, és a kézirat elkészitésé-
ben egyenls aranyban vettek részt. P. Z szakmai konzul-
taciot biztositott. A kozlemény végleges valtozatit min-
den szerzé elolvasta és jovahagyta.

Erdekeltségek: A szerzGknek nincsenek érdekeltségeik.
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