
Bevezetés

A hepatoblastoma leggyakrabban 0-3 éves kor kö-
zött fordul elô, a diagnózis felállításának átlagos
életkora 1 év (1, 4, 7). Incidenciáját tekintve fiúk-
ban gyakoribb (1,7:1) (14). Társuló fejlôdési rend-
ellenességek között említik a hemihypertrophiát,
a Meckel-diverticulumot, a rekesz- és köldöksér-
vet, a különbözô húgyúti malformatiókat, a fami-
liaris adenomatosus poliposist és a Beckwith-
Wiedemann-szindromát (4, 8).

A tumorszövetben elôforduló genetikai elté-
rések között gyakori a 11p15.5 deléció és a 2, 20
triszómia (2, 3, 8).

Etiológiai tényezôként az anyai fogamzásgát-
ló szerek és gonadotropin szedésének, alkohol-
abususnak, valamint festék-, fém-, petróleumex-
pozíciónak szerepét feltételezik (9). 

A klinikai képre leggyakrabban az unifocalis
megjelenés jellemzô, az esetek többségében a
jobb lebenyt érinti. Négyféle szövettani típusa is-
mert: epithelialis (foetalis vagy embryonalis),
macrotrabecularis, anaplasticus és kevert (epi-
thelialis és mesenchymalis).

Metasztázis elsôsorban a tüdôben, a porta he-
paticában és a csontokban észlelhetô.

A betegség prognózisát befolyásolja a szövet-
tan (embryonalis és differenciálatlan sejtek ará-
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Magyarországon a májdaganatok az elmúlt tíz év adatai alapján 0,5-2%-ban
fordulnak elô a gyermekkori daganatok között. Szövettani beosztás szerint az
esetek több mint fele (57%) malignus, ezeknek az incidenciája a világirodal-
mi adatok szerint kb. 1,6/1 millió. Az alábbi közleményben két betegünk ese-
tét ismertetjük. Az elsô esetben a tumor nagy kiterjedése, kezdetben inoperá-
bilis volta ellenére kemoterápiás kezelés hatására reszekálhatóvá vált, jelen-
leg a gyermek tumormentes. A második, congenitalis májtumor esetét a szo-
katlan klinikai és ritka szövettani kép miatt tartjuk figyelemre méltónak.
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nya, a ploiditás, a mitózisarány), a tumor eltávo-
líthatósága, illetve a metasztázisok jelenléte.

A prezentációs tünet leggyakrabban tünet-
mentes hasi terime, jelentkezhet azonban hasi
fájdalommal, hányással, súlyvesztéssel, icterus-
sal kísért formában is. A ritkán elôforduló, β-
hCG-t szekretáló tumorok esetén pubertas prae-
cox figyelhetô meg. 

A laboratóriumi eltérések közül anaemia,
thrombocytosis, GPT-, GGT-, AP-, bilirubin-emel-
kedés fordul elô. Magas AFP-érték 80-90%-ban
detektálható, mely a betegség lefolyásának moni-
torizálására is felhasználható (13).

A képalkotó eljárások közül az ultrahang, CT
és MR alkalmas a tumor, illetve metasztázisainak
megítélésére.

A hepatoblastoma stádiumbeosztása és kezelé-
se a SIOP (Société Internationale D’Oncologie Pé-
diatrique) májtumor protokollja alapján történik.

Stádiumbeosztástól függôen a sebészeti eltá-
volítást vagy biopsziát kemoterápia követi. Nem
teljesen eltávolítható tumor esetén second look
mûtét végzendô. Az alkalmazott citosztatikus
blokkok (PLADO) Cisplatint (80 mg/m2, 10 kg
alatt 2,7 mg/ttkg) és Doxorubucint (60 mg/m2, 10
kg alatt 2 mg/ttkg) tartalmaznak (5, 10). A poszt-
operatív kemoterápiás blokkok száma, illetve az
esetleges irradiáció a reziduális tumorszövet, il-
letve metasztázisok jelenlététôl függ. A kezelés
ellenére fennálló inoperabilitás esetén a máj-
transzplantáció is szóbajön (6).

A nemzetközi statisztikák szerint a gyermek-
kori májtumorok 3 éves túlélése operabilitás ese-
tén 90%, inoperábilis tumoroknál 65%, míg
metasztázis jelenléténél 10–20%.

Az alábbi közleményben bemutatott két eset
a hepatoblastoma – még elôrehaladott stádiumá-
ban is megfigyelt – jó gyógyulási képességére
hívja fel a figyelmet. Az elsô eset a tumor nagy
kiterjedése és a multiplex metasztázisok miatt
tûnt incurabilisnak. A második eset congenitalis
megjelenésû, s a rendhagyó klinikai kép miatt ér-
demel figyelmet.

Esetismertetések

1. eset
Harmadik, gondozott terhességbôl született, a 40.
gestatiós héten, 4300 g születési súllyal. Anamné-
zisében elhúzódó újszülöttkori sárgaság, pectus
excavatum és csípôficam szerepel. 

17 hónapos korában észlelték a gyermek jobb
bordaív alatti teriméjét. Az elvégzett CT-vizsgálat
májtumor jelenlétét mutatta ki, pulmonalis
metasztázisokra gyanús tüdôelváltozásokkal.
Angio-CT vizsgálatot végeztek az operabilitás
megítélésére, mely alapján a hasfallal, bélkacsok-
kal, vena portaeval, vena cava inferiorral szoros
kapcsolatban álló, igen kiterjedt és erôteljes arté-
riás vérellátással rendelkezô tumort inoperábilis-
nak minôsítették (1, 2. ábra).

Az aspirációs biopsziás anyagban kevés töre-
dezett szövetrészletekben nekrotikus masszába
ágyazott tumorsejteket detektáltunk. Ezen poli-
morf, hámjellegû sejtekben AFP-t lokalizáltunk
immunhisztokémiai módszerrel. Az aspirációs
biopsziát követôen PLADO kemoterápiás keze-
lést kezdtünk, három hetes idôközökkel. 4 keze-
lést kapott, mely után a hasi tumor nagyfokú reg-
ressziót mutatott (3. ábra). A kontroll mellkas-
CT-vizsgálat során a pulmonális metasztázisok
nem voltak kimutathatók.
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1. ábra. 
1. eset. Jobb oldalon
a 6. szegmentumban
perifériásan látható egy
kb. 10–12 mm átmérôjû,
éles szélû kerek árnyék,
ill. mellette egy kb. 4–5
mm nagyságú hasonló
morfológiai képlet.

2. ábra.
1. eset. A tumor a 4., 5.,
7., 8. májszegmentumot
érinti, a két lebeny
határán helyezkedik el.
Infiltrálja a hasfalat,
a véna cava inferiort
dislocalja, comprimálja
és valószínûleg infilt-
rálja is. A tumor cauda-
lisan kilóg a májparen-
chymából, a vastagbéllel
szoros összeköttetést
mutat.

3. ábra. 
1. eset. A korábban ki-
mutatott intrahepaticus
térfoglaló folyamatot
kifejezett regresszió
jellemzi. Jelenleg dön-
tôen a 4. szegmentum
caudalis felében helyez-
kedik el, 2,5x3,6x4 cm,
ráterjed az 5. és 3. szeg-
mentum szomszédos
területeire. 
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A tumor totális mûtéti eltávolítása megtör-
tént, posztoperatív kemoterápiás kezelést kezd-
tünk. További 5 PLADO blokkot kapott. 6 hónap-
pal késôbb a hasi CT-vizsgálat alkalmával májre-
szekció utáni állapotot írtak le következményes
hegszövettel, emellett a májban kis residualis el-
változást is valószínûsítettek. Tervezett utolsó
(8.) blokkját a szülô kérésére nem kapta meg. 

A kemoterápiás kezelés befejezése óta három-
havonta kontroll képalkotó vizsgálatokat végzünk,
a májban kóros eltérés, lokális recidívára utaló jel
nem ábrázolódik, a tüdôparenchymában, medias-
tinumban kóros eltérés nem vizualizálható. 

2. eset
Elsô, gondozott terhességbôl született a 40. gesta-
tiós héten, 3900 g súllyal. 3 napos korában lázas
lett, fizikális vizsgálattal a has bal oldalán kóros
terimét tapintottak. Lépruptúra gyanújával, hasi
ultrahangvizsgálat céljából küldték klinikánkra
felvételre. Az elvégzett vizsgálattal a máj bal lebe-
nyében 3x3x4 cm nagyságú, inhomogén szerke-
zetû, helyenként fokozott echogenitású, bô vérel-
látású, jelentôs bal-jobb shuntöt okozó képletet
mutattak ki. A hasi CT-vizsgálat mesencyhmalis
hamartoma gyanúját vetette fel (4. ábra). A fe-
nyegetô keringési elégtelenség, haemostasisza-
var miatt a 6. életnapon mûtétre került sor. A
mûtét során nyert minta szövettani vizsgálata
összetett szöveti szerkezetû tumort véleménye-
zett, melyben hepatoblastomának, haemangio-
mának és hamartomatosus kötôszöveti elváltozá-
soknak megfelelô sejtcsoportokat is leírtak. A
posztoperatív szakban készült CT-felvétel többgó-
cú residuumot igazolt. Ezt követôen kemoterápi-
ás kezelést kezdtünk. 6 PLADO kemoterápiás
blokk után second look mûtét történt. A reszekált
szövetben daganatszövet nem volt igazolható. A
mûtétet követôen további egy kezelést kapott. 

Megbeszélés
Az Országos Gyermek Tumorregiszter alapján
Magyarországon az elmúlt 10 évben a májtumor
incidenciája 1,81/1 millió, a fiú/lány arány 1,2/1.
Az esetek 83%-a hepatoblastoma. Congenitalis
megjelenés a fenti idôszakban mindössze 2 eset-
ben fordult elô. 

A bemutatott két esetben a májdaganat az elô-
rehaladott klinikai stádium ellenére is eredmé-
nyesen kezelhetô volt. Az elsô esetben az édes-
anya vette észre gyermeke jelentôs méretû, elô-
domborodó hasát. A tumor ekkor már inoperábi-
lis volt, és számos pulmonális metasztázist adott,
nyilvánvalóan sokkal rosszabb prognózist sejtetve
(4). A második esetben az újszülött gyermek 3 na-
pos korában elsôként fizikális vizsgálattal észlelt
tumor mellett távoli metasztázisok nem voltak.

Mindkét gyermeknél a diagnózis felállítása-
kor igen magas AFP-értéket mértünk (5. ábra), a
GPT-, GGT-értékek csak újszülött betegünk ese-
tében voltak emelkedettek (13). 

Az elsô esetben az inoperabilitásra, a második
esteben a residualis tumorra való tekintettel felme-

rülhetett a radioterápia lehetôsége, azonban a gyer-
mekek életkora miatt ezt nem alkalmazhattuk (5).

Érdekességet jelentett az újszülött májának
szövettani képe. A radiológusok a mûtét elôtt el-
végzett képalkotó eljárások alapján mesenchy-
malis hamartomát valószínûsítettek, de már ek-
kor felmerült a tumor jó vérellátottsága és a mû-
tét alatt észlelt nagyfokú vérzékenység alapján a
haemangiomatosus szöveti szerkezet lehetôsége
is. Az elvégzett szövettani vizsgálat kevert szöve-
ti képet mutatott, hepatoblastomának, haeman-
giomának és hamartomatosus kötôszöveti ele-
meknek megfelelô sejtekkel. A congenitalis tu-
morra vonatkozó hasonló hivatkozást az iroda-
lom is említ (11, 12). 

Az elsô betegünk a protokollnak megfelelôen
4 preoperatív kezelést kapott. A második esetben
a klinikai kép alapján azonnali mûtéti beavatko-
zás történt. 

A fent bemutatott két eset tehát alátámasztja a
hepatoblastoma nagyfokú kemoszenzitivitását és
felhívja a figyelmet a korai diagnózis fontosságára. 
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5. ábra. AFP-értékek változása a kezelés során (normálérték újszülöttkorban
7–32 ng/ml, gyermekkorban 1,8-9 ng/ml)

4. ábra.
2. eset. A máj 2–3. szeg-
mentumában kimutat-
ható egy kb. 3,5x4,5x6
cm nagyságú körülírt
szolid képlet, mely a
májfelszínbôl elôdombo-
rodik és a léppel össze-
függ.
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