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Leversygdom hos born kan forekomme uden
forhgjelse af leverspecifikke enzymer

Anna Ulrika Caverius', Marianne Harby Jgrgensen?, Birgitte Lausen? & Marianne Olsen?

KASUISTIK

1) Barne- & Ungeafde-
lingen, Nordsjeellands
Hospital

2) BarneUngeKlinikken,

Rigshospitalet

Ugeskr Leeger
2015;177:v05150391

Forhgjet alaninaminotransferase (ALAT)-niveau hos
bgrn skal udredes for at begraense udvikling af cirrose
og behov for levertransplantation senere i livet [1].

I kasuistikken beskrives to bgrn, der var henvist pa
mistanke om hematologisk sygdom, og hvor man ved
udredningen paviste kronisk leversygdom uden hver-
ken forhgjet ALAT-niveau eller klassiske leverstigmata.
De biokemiske resultater pegede initialt i retning af hee-
matologisk sygdom. Differentialdiagnostiske overvejel-
ser om haematologisk og hepatologisk sygdom hos bgrn
beskrives.

SYGEHISTORIER

L. En syvarig dreng blev henvist med anami, treethed,
nedsat appetit og intermitterende abdominalia. To &r
forinden havde han haft en periode med gulligt skeer i
huden. Objektivt var han bleg og havde hepatosplen-
omegali. Biokemiske undersggelser viste pancytopeni
med svaer mikrocyteer anemi, trombocytniveauet var
92 x 10°/1 og leukocytniveauet 2,9 X 10°/1 uden neu-
tropeni. ALAT-niveauet 14 hgjt i normalomrédet, og der
var normale bilirubin-, basisk fosfatase-, albumin- og
koagulationstal. Undersggelse af knoglemarvsaspirat
udfprt pd mistanke om akut leukeemi viste jernfattig
marv med hyperplasi uden tegn til leukeemi eller mye-
lodysplasi. En UL-skanning viste normalt parenkym,
forstgrret venstre leverlap, splenomegali, retvendt flow
ivena porta og ingen galdestase. Drengen var bosid-
dende i Sydgstasien og blev udredt for visceral leishma-
niasis. Hepatitis A (hepatitis A-virus total og immunglo-
bulin M), hepatitis B (hepatitisassocieret antigen) og
hepatitis C var negative.

Efter nogle méneder fik han epistaxis og pavirkede
koagulationstal. En ny UL-skanning viste tegn pa portal
hypertension med abentstdende vena umbilicalis og hy-
pertrofi af arteria hepatica. En MR-
kolangiopankreatografi (MRCP) viste kalibervekslende
galdeveje, hvilket er foreneligt med primeer sklerose-
rende kolangitis (PSC). Undersggelse for antinukleaere
antistoffer (ANA), lever-nyre-mikrosom-antistoffer og
levercytosolantistoffer var negative og for glatmuskel-
celle (GLM)-antistoffer svagt positiv. Leverbiopsi viste
cirrose, eosinofili og galdestase, hvilket tydede p4, at
leversygdommen havde stéet pd i leengere tid.

II. En nidrig pige blev henvist fra en lokal bprneafdeling

med immun trombocytopenisk purpura (ITP). Hun
havde haft et trombocyttal pa 89-115 x 10°/1 (referen-
cevaerdi: 165-435 x 10°/1) siden 16-manedersalderen.
Hun havde enkelte gange haft epistaxis, hematemese
og blgdning per rectum, men aldrig hudblgdninger, og
hun havde aldrig faet behandling for ITP.

Biokemiske undersggelser viste normal gvrig hee-
matologi, international normaliseret ratio 1,6 (referen-
cevaerdi: < 1,2), faktor II, VII og X 0,35 (reference-
veerdi: > 60 enheder/1) og ALAT-niveau 26 E/1 (refe-
renceveerdi: 5-45 E/1). Objektivt blev der pavist splen-
omegali, som blev bekraftet ved en UL-skanning, der
desuden viste forgrovet leverparenkym. En gastroskopi
viste varicestammer i nederste del af gsofagus. For-
hgjede veerdier ved fibroskanning (11,1 kPa (reference-
veaerdi: 3,0-6,6k Pa)) og leverbiopsi bekraftede diagno-
sen fibrose. En MR-angiografi viste trombose af vena
portae. Ved udredning paviste man ikke pget trombose-
risiko.

DISKUSSION

Den fysiologiske funktion og anatomiske placering har
betydning for udvikling af haamatologiske manifestatio-
ner ved sygdom i leveren (Tabel 1). Trombocytopeni
og koagulopati ses ofte ved tidlige stadier af leversyg-
domme, hvorimod leukopeni og pancytopeni ses hos
patienter med sveer cirrose [2].

Faellesnavneren for patienterne i de to sygehistorier
er portal hypertension med henholdsvis gvre gastro-
intestinal blgdning og splenomegali, som er de hyppig-
ste kliniske manifestationer hos bgrn.

E TABEL 1

i\rsager til haamatologiske manifestationer ved leversygdom hos
barn.

Anaemi

Jernmangelanami pga. akut eller kronisk gastrointestinal bledning
Nedsat syntese af erytropoitin (leveren varetager 10% af produktionen)
Trombocytopeni

Hypersplenisme med pooling/miltsekvestrering:

Nedsat produktion af trombopoitin

Leukopeni

Hypersplenisme med pooling/miltsekvestrering




Milten indeholder hos bgrn ca. en tredjedel af de
cirkulerende trombocytter. Denne pooling gges ved sp-
lenomegali, hvilket fgrer til trombocytopeni og senere
ogsd leukopeni (hypersplenisme).

Drengen i sygehistorie I havde pavirkning af alle tre
celleraekker ved sygdomsdebut af PSC. Cytopenierne
kan skyldes henholdsvis hypersplenisme og blgdnings-
anaemi pga. epistaxis.

PSC minder, specielt hos bgrn, om autoimmun he-
patitis, men er primeert lokaliseret til galdevejene.
Diagnosen stilles pa baggrund af MRCP, biokemiske
undersggelser (levertransaminaser, immunglobulin G,
positiv GLM/ANA) og histologi [3].

Pigen i sygehistorie Il var igennem syv ar blevet
fulgt under diagnosen ITP. ITP skyldes en immunbetin-
get trombocytdestruktion i det retikuloendoteliale sy-
stem [4]. Diagnosen ITP hviler pd udelukkelse af andre
arsager til trombocytopeni, og splenomegali er ikke ka-
rakteristisk for ITP. Splenomegali, trombocytopeni og
lave koagulationsfaktorer fgrte til mistanke om portal
hypertension.

Debutsymptomer hos bgrn med portal venetrom-
bose er hos 53% gvre gastrointestinal blgdning og hos
36% splenomegali [5]. Over halvdelen af bgrnene
havde pa diagnosetidspunktet trombocytopeni.

Portal hypertension skal haves in mente hos alle
bgrn med stgrre gastrointestinal blgdning, ved splen-
omegali af ukendt drsag og som differentialdiagnose
hos bgrn med kronisk ITP. Normale ALAT-veerdier ude-
lukker ikke alvorlig leversygdom.
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Children can present with liver disease without elevation of
liver-specific enzymes
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In children, liver diseases are rarely suspected without
elevated levels of liver transaminases. We describe two
cases of portal hypertension of children who presented with
gastrointestinal bleeding, splenomegaly and cytopenia. Both
cases had normal levels of liver transaminases; thus
haematological conditions initially were suspected. An
elevated alanine aminotransferase level should always lead
to further examination to detect liver diseases in early
stages, in order to limit development of cirrhosis.
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