Gyermekkori majtumor Magyarorszagon:

két rendhagyo klinikai eset
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Magyarorszagon a majdaganatok az elmult tiz év adatai alapjan 0,5-2%-ban
fordulnak el6 a gyermekkori daganatok kézott. Szovettani beosztas szerint az
esetek tobb mint fele (57%) malignus, ezeknek az incidenciaja a vilagirodal-
mi adatok szerint kb. 1,6/1 milli6. Az alabbi kozleményben két betegiink ese-
tét ismertetjiik. Az elsé esetben a tumor nagy kiterjedése, kezdetben inopera-
bilis volta ellenére kemoterapias kezelés hatdsara reszekalhatova valt, jelen-
leg a gyermek tumormentes. A masodik, congenitalis majtumor esetét a szo-
katlan klinikai és ritka szovettani kép miatt tartjuk figyelemre mélténak.
Magyar Onkologia 44:271-274, 2000

Hepatic tumors account for 0.5-2% of all childhood tumors in Hungary, based
of the data last ten years. More than half of the cases were histologically
malignant. The worldwide incidence of malignant hepatic tumors is 1.6/1
million. Here we present two patients with hepatoblastoma. In the first case
the size of the initially inoperable tumor diminished following the
chemotherapy and total surgical resection became possible. No sign of
relapse occurred so far. The second case included a congenital hepatic tumor
which was remarkable because of its unusual clinical presentation and
histology. Kemény V, Méder U, Babosa M, Kontor E, Hajmdssy Zs, Schaff Zs.
Childhood liver tumor in Hungary: two interesting clinical cases. Hungarian
Oncology 44:271-274, 2000
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Bevezetés

A hepatoblastoma leggyakrabban 0-3 éves kor ko-
zott fordul el6, a diagnozis felallitasanak atlagos
életkora 1 év (1, 4, 7). Incidencidjat tekintve fiuk-
ban gyakoribb (1,7:1) (14). Tarsul6 fejlédési rend-
ellenességek kozott emlitik a hemihypertrophiat,
a Meckel-diverticulumot, a rekesz- és koldoksér-
vet, a kilonboz6 hugyuati malformatiokat, a fami-
liaris adenomatosus poliposist és a Beckwith-
Wiedemann-szindromat (4, 8).

A tumorszovetben elforduld genetikai elté-
rések kozott gyakori a 11p15.5 delécio és a 2, 20
triszomia (2, 3, 8).

Etiologiai tényezdként az anyai fogamzasgat-
16 szerek és gonadotropin szedésének, alkohol-
abususnak, valamint festék-, fém-, petréleumex-
poziciénak szerepét feltételezik (9).

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

Metasztazis elsésorban a tidében, a porta he-
paticaban és a csontokban észlelhetd.

A betegség progndzisat befolyasolja a szovet-
tan (embryonalis és differencidlatlan sejtek ara-
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Roviditések jegyzéke:

AFP: o-foetoprotein, AP: alkalikus foszfataz,

B-hCG: human chorion gonadotropin, CT: computer
tomograph, GGT: g-Glutamiltranszpeptidaz,

GPT: glutamat-piruvat- transzaminaz,

MR: magneses rezonancia
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1. dbra.

1. eset. Jobb oldalon

a 6. szegmentumban
periféridsan ldathato egy
kb. 10-12 mm datmérdjii,
éles szélii kerek drnyék,
ill. mellette egy kb. 4-5
mm nagysagi hasonlo
morfologiai képlet.

2. dbra.

1. eset. A tumora4., 5.,
7., 8. mdjszegmentumot
érinti, a két lebeny
hatdardn helyezkedik el.
Infiltrdlja a hasfalat,

a véna cava inferiort
dislocalja, comprimdlja
és valosziniileg infilt-
rdlja is. A tumor cauda-
lisan kilog a mdjparen-
chymabal, a vastagbéllel
szoros dsszekottetést
mutat.

3. dbra.

1. eset. A korabban ki-
mutatott intrahepaticus
térfoglalo folyamatot
kifejezett regresszio
jellemzi. Jelenleg don-
toen a 4. szegmentum
caudalis felében helyez-
kedik el, 2,5x3,6x4 cm,
rdterjed az 5. és 3. szeg-
mentum szomszédos
tertileteire.

nya, a ploiditas, a mitézisarany), a tumor eltavo-
lithatosaga, illetve a metasztazisok jelenléte.

A prezentaciés tiinet leggyakrabban tiinet-
mentes hasi terime, jelentkezhet azonban hasi
fajdalommal, hanyassal, sulyvesztéssel, icterus-
sal kisért formédban is. A ritkan eléfordulo, [-
hCG-t szekretald tumorok esetén pubertas prae-
cox figyelhet6 meg.
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A laboratoriumi eltérések koziil anaemia,
thrombocytosis, GPT-, GGT-, AP-, bilirubin-emel-
kedés fordul el6. Magas AFP-érték 80-90%-ban
detektalhat6, mely a betegség lefolyasanak moni-
torizalaséra is felhasznalhat6 (13).

A képalkoto eljarasok koziil az ultrahang, CT
és MR alkalmas a tumor, illetve metasztazisainak
megitélésére.

A hepatoblastoma stadiumbeosztasa és kezelé-
se a SIOP (Société Internationale D'Oncologie Pé-
diatrique) majtumor protokollja alapjan torténik.

Stadiumbeosztastol fliggben a sebészeti elta-
volitast vagy biopsziat kemoterapia koveti. Nem
teljesen eltavolithatd tumor esetén second look
mitét végzendd. Az alkalmazott citosztatikus
blokkok (PLADO) Cisplatint (80 mg/m? 10 kg
alatt 2,7 mg/ttkg) és Doxorubucint (60 mg/m?, 10
kg alatt 2 mg/ttkg) tartalmaznak (5, 10). A poszt-
operativ kemoterapias blokkok szama, illetve az
esetleges irradiacié a rezidualis tumorszovet, il-
letve metasztazisok jelenlététdl fiigg. A kezelés
ellenére fennallo inoperabilitds esetén a maj-
transzplantaci6 is szébajon (6).

A nemzetkoézi statisztikak szerint a gyermek-
kori majtumorok 3 éves tulélése operabilitas ese-
tén 90%, inoperdbilis tumorokndl 65%, mig
metasztazis jelenléténél 10-20%.

Az aldbbi kozleményben bemutatott két eset
a hepatoblastoma - még elérehaladott stadiuma-
ban is megfigyelt - jo gyogyulasi képességére
hivja fel a figyelmet. Az els6 eset a tumor nagy
kiterjedése és a multiplex metasztazisok miatt
tlint incurabilisnak. A masodik eset congenitalis
megjelenést, s a rendhagyo klinikai kép miatt ér-
demel figyelmet.

Esetismertetések

1. eset

Harmadik, gondozott terhességhdl sziiletett, a 40.
gestatios héten, 4300 g sziiletési stllyal. Anamné-
zisében elhuzodo ujszilottkori sargasag, pectus
excavatum és csipdficam szerepel.

17 honapos kordban észlelték a gyermek jobb
bordaiv alatti teriméjét. Az elvégzett CT-vizsgalat
majtumor jelenlétét mutatta ki, pulmonalis
metasztazisokra gyanus tiidéelvaltozasokkal.
Angio-CT vizsgalatot végeztek az operabilitas
megitélésére, mely alapjan a hasfallal, bélkacsok-
kal, vena portaeval, vena cava inferiorral szoros
kapcsolatban 4llo, igen kiterjedt és erdteljes arté-
rids vérellatassal rendelkez6 tumort inoperabilis-
nak mindsitették (1, 2. dbra).

Az aspiracios biopszids anyagban kevés tore-
dezett szovetrészletekben nekrotikus masszaba
agyazott tumorsejteket detektaltunk. Ezen poli-
morf, hdmjellegii sejtekben AFP-t lokalizaltunk
immunhisztokémiai modszerrel. Az aspiracios
biopsziat kévetéen PLADO kemoterapias keze-
1ést kezdtiink, harom hetes idékozokkel. 4 keze-
1ést kapott, mely utan a hasi tumor nagyfoki reg-
ressziot mutatott (3. dbra). A kontroll mellkas-
CT-vizsgalat soran a pulmonalis metasztazisok
nem voltak kimutathatok.
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A tumor totalis miitéti eltavolitdsa megtor-
tént, posztoperativ kemoterapids kezelést kezd-
tiink. Tovabbi 5 PLADO blokkot kapott. 6 honap-
pal késébb a hasi CT-vizsgélat alkalmaval majre-
szekcio utani allapotot irtak le kévetkezményes
hegszovettel, emellett a majban kis residualis el-
véltozast is valdszintsitettek. Tervezett utolso
(8.) blokkjat a sziil6 kérésére nem kapta meg.

A kemoterapias kezelés befejezése 6ta harom-
havonta kontroll képalkoto vizsgalatokat végziink,
a majban koros eltérés, lokalis recidivara utalo jel
nem abrazolodik, a tiidéparenchymaban, medias-
tinumban koros eltérés nem vizualizalhato.

2. eset

Els6, gondozott terhességhdl sziiletett a 40. gesta-
tiés héten, 3900 g sullyal. 3 napos koraban lazas
lett, fizikalis vizsgalattal a has bal oldalan kéros
terimét tapintottak. Lépruptira gyantjaval, hasi
ultrahangvizsgalat céljabol kildték klinikankra
felvételre. Az elvégzett vizsgalattal a méaj bal lebe-
nyében 3x3x4 cm nagysagu, inhomogén szerke-
zetl, helyenként fokozott echogenitast, bé vérel-
latast, jelentés bal-jobb shuntdt okozo képletet
mutattak ki. A hasi CT-vizsgalat mesencyhmalis
hamartoma gyanujat vetette fel (4. dbra). A fe-
nyeget6 keringési elégtelenség, haemostasisza-
var miatt a 6. életnapon mitétre keriilt sor. A
mitét soran nyert minta szovettani vizsgalata
Osszetett szoveti szerkezetd tumort véleménye-
zett, melyben hepatoblastomanak, haemangio-
maénak és hamartomatosus kotészoveti elvaltoza-
soknak megfeleld sejtcsoportokat is leirtak. A
posztoperativ szakban késziilt CT-felvétel tobbgo-
cu residuumot igazolt. Ezt kovetéen kemoterapi-
as kezelést kezdtiink. 6 PLADO kemoterapias
blokk utan second look mtitét tortént. A reszekalt
szovetben daganatszovet nem volt igazolhatd. A
mitétet kovetden tovabbi egy kezelést kapott.

Megbeszélés

Az Orszagos Gyermek Tumorregiszter alapjan
Magyarorszagon az elmult 10 évben a majtumor
incidenciaja 1,81/1 milli¢, a fia/lany arany 1,2/1.
Az esetek 83%-a hepatoblastoma. Congenitalis
megjelenés a fenti idészakban mindossze 2 eset-
ben fordult el6.

A bemutatott két esetben a majdaganat az el6-
rehaladott klinikai stadium ellenére is eredmé-
nyesen kezelhetd volt. Az els6 esetben az édes-
anya vette észre gyermeke jelentés méretd, elo-
domborod6 hasat. A tumor ekkor mar inoperabi-
lis volt, és szamos pulmonalis metasztazist adott,
nyilvanvaldan sokkal rosszabb prognozist sejtetve
(4). A masodik esetben az djsziilott gyermek 3 na-
pos koraban els6ként fizikalis vizsgalattal észlelt
tumor mellett tdvoli metasztazisok nem voltak.

Mindkét gyermeknél a diagnozis felallitasa-
kor igen magas AFP-értéket mértink (5. dbra), a
GPT-, GGT-értékek csak ujszulott beteglink ese-
tében voltak emelkedettek (13).

Az els6 esetben az inoperabilitdsra, a masodik
esteben a residualis tumorra val6 tekintettel felme-

HEPATOBLASTOMA

rilhetett a radioterapia lehet6sége, azonban a gyer-
mekek életkora miatt ezt nem alkalmazhattuk (5).

Erdekességet jelentett az tjsziilétt méjanak
szovettani képe. A radiolégusok a miitét elétt el-
végzett képalkoto eljarasok alapjan mesenchy-
malis hamartomat valészintsitettek, de mar ek-
kor felmeriilt a tumor j6 vérellatottsaga és a mu-
tét alatt észlelt nagyfoka vérzékenység alapjan a
haemangiomatosus szoveti szerkezet lehetésége
is. Az elvégzett szovettani vizsgalat kevert szove-
ti képet mutatott, hepatoblastomanak, haeman-
giomanak és hamartomatosus kotészoveti ele-
meknek megfelel6 sejtekkel. A congenitalis tu-
morra vonatkozé hasonlé hivatkozast az iroda-
lom is emlit (11, 12).

Az els6 betegiink a protokollnak megfeleléen
4 preoperativ kezelést kapott. A masodik esetben
a klinikai kép alapjan azonnali mitéti beavatko-
z4as tortént.

A fent bemutatott két eset tehat alatdmasztja a
hepatoblastoma nagyfoku kemoszenzitivitasat és
felhivja a figyelmet a korai diagnozis fontossagara.

4. dbra.

2. eset. A mdj 2-3. szeg-
mentumdban kimutat-
hato egy kb. 3,5x4,5x6
cm nagysdgu koriilirt
szolid képlet, mely a
mdjfelszinbdl elédombo-
rodik és a léppel 6ssze-

fugg.

5. dabra. AFP-értékek valtozdsa a kezelés sordan (normdlérték ujsziildttkorban

7-32 ng/ml, gyermekkorban 1,8-9 ng/mi)
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