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Az egy éves filcsecsemét szillei fdjdalmatlan, egészen a kismedencébe leéré hasi
terime miatt vitték orvoshoz.

A csecsemd korabban egészséges volt, 6 hoénaposan bukédsok miatt tortént
klinikdnkon kivizsgdldsa gastrooesophagealis reflux irdnydba. Ekkor tortént hasi
ultrahang vizsgélat is, mely kérosat nem észlelt a hasban.

A csalddban az édesanya és az anyai nagymama Gardner-szindréméban szenved. Ez
a korkép a familidris adenomatosus polyposis szindrémdk csalddjdba tartozik, ahol
az intestindlis tiinetek mellett extraintestindlis, f6leg joéindulati tumorok
jelentkezhetnek (osteoid osteoma, dermoid cysta). A betegség oroklodésmenete
autoszomdlis domindns - és genetikai hdttere az 5. kromoszémén taldlhaté APC
(adenomatosus polyposis coli) tumor szupresszor gén mutdcidja.

A csecsemd 4 éves filtestvére egészséges.

Fizikdlis vizsgdlattal hatalmas m4jat tapintottunk, méjtumor meriilt fel.

A laboratériumi vizsgdlatok sordn mérsékelt anaemiat (htk: 30 %), kifejezett throm-
bocytosist (Thr: 800G/1) észletiink. M4djfunkciés értékei emelkedettek voltak,
sargasdgot nem észleltiink. Vesefunkcids értékei koranak megfeleléek. A tumor-
markerek koziil az alfa-fotoprotein (AFP) extrém mértékben (35 000 ng/ml)
emelkedett volt. Az AFP értéke sziiletéskor még normadl esetben kissé emelkedett,
de fél éves életkorra gyakorlatilag 0-ra csékken. A majtumorok esetében felmeriild
mdsik tumormarker, a béta HCG nem volt emelkedett. (Ismert, hogy méjtumorok-
ban a béta HCG emelkedése korai pubertast okozhat.)

A CT vizsgdlat sordn a mdj mindkét lebenyét elfoglalé hatalmas, inhomogén,
tobbgéeii tumor képe ldtszédott, mely a mdj lebenyeit diszlokalta, valamint jelentos
nyomadst gyakorolt a jobb vesére is.

Az elsd szdvettani mintavétel ultrahang vezérelt tlibiopszidval tortént, ebbdl a
primer majtumor volt valosziniisithetd. Egyértelmiien a hepatocellularis carcinomat
és az hepatoblastomat a kicsiny és kevés minta miatt nem lehetett elkiiloniteni.
Mindenesetre ennek az ekkor inoperdbilisnak tarthat6 méjtumornak a kezelését
nemzetkozi protokoll alapjn terveztiik meg, mely nem tett kiilonbséget a magas
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rizik6ji hepatoblastoma és a hepatocellularis carcinoma citosztatikus kezelése
kozott. A SIOPEL 3 protokoll alapjan fél évig a Cisplatint, Carboplatint és
Doxorubicint kapott, melynek hatdsdra a tumor fél éves kezelés utdn operabilissd
valt.

Az aldbbi dbrdn a fél éves staging hasi MR vizsgélat horizontdlis és vertikalis
metszete lathat6. Megfigyelhetd a tumor méretének cstkkenése, kozépen kifejezett
necrosissal, és j6l 1dthat6, hogy a jobb vese mar nem komprimalédott. Az is lathatd,
hogy a daganat mér csak a jobb méjlebeny als6 szegmentjeit foglalja el.

1. dbra.
Hepatocellularis
carcinoma kezelés eldtt

OMNIPAQUE 240

A praeoperativ citoszatikus kezelést kdvetben a maj 5-6. szegmentjének teljes,
radikélis eltdvolitdsa megtortént, morzsoldsos technikédval.

Az eset ismertetését a csaladban eléfordulé autoszomadlis domindnsan 6rokl6dé
polyposis szindréma miatt talaltuk érdekesnek. Elészor Kingston és munkatérsai
egy retrospektiv, hepatoblastomds eseteket feldolgoz6 vizsgdlat sordn figyelik meg,
hogy tobb hepatoblastomdban szenvedd betegnek szerepel a csalddi anamnézisében
familidris adenomatosus poliposis. Err6l egy levelet kdzbltek 1983-ban a Lancet-
ben. Azéta Gsszesen 49 olyan hepatoblastomds esetet kdzoltek le az irodalomban,
ahol az els6foki rokon familidris adenomatosus polyposisban szenved. Ezen
hepatoblastomds esetek koziil 13-ban mdr megjelent a polyposis. (Ez a kis esetszdm
egyrészt a rossz tilélés miatt lehetséges, mdsrészt a bélpolypok az adolescens és a
fiatal felndttkorban jelennek meg és a kozlések 6ta még nem telt el annyi id6, hogy
a talélék ezt az életkort elérjék.)

Az irodalmi adatok felhivjdk a figyelmet arra, hogy annak ellenére, hogy a
familiaris adenomatosus polyposis €s a hepatoblastoma is ritka megbetegedés, az
incidencidja a az familiaris adenomatosus polyposisban szenvedok utédaiban 1:
305, a normdl populdciéban észlelt 1:100 000-hez képest.

A genetikai vizsgdlatok az APC gén mutdci6jat kimutattdk a familiaris
adenomatosus polyposisban, illetve a hepatoblastomds utédokban és egy japan
kutatécsoport 20 betegnél még a sporadikusan el6fordulé hepatoblastomdban is
tudott APC gén mutéciét kimutatni.
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2. a) dbra.

6 hdnapos kezelés
utdni, hasi MR
hepatocellularis
carcinoma

2. b) dbra.

6 hénapos kezelés
utdni, hasi MR
hepatocellularis
carcinoma

Ezek alapjdn osszefoglalhatjuk, hogy az irodalomban mdr k&zolt, de rendkiviil ritka
jelenségrdl van sz6. Mivel a hepatoblastoma 1. -2. stddiuma jé1 gyégyithat6, ezért a
polyposisos betegek utédai esetében 3-4 éves életkorig akdr fizikdlis vizsgdlattal
észlelt hepatomegalia esetén is indokolt képalkoté vizsgdlat, hiszen itt nagyobb a
betegség el6fordulasa.

A hepatoblastomat tilélékben pedig fiatal felnéttkorban a polyposis sziirése
javasolt.
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Két alkalommal vizsgaltunk a betegb6l szirmazé sz6vetmintat.

Eldszor - néhany hete észlelt hepatomegalia miatt — célzott mdjbiopsia
tortént. Az 5 mm-es cérnavékony szakadozott szovet feldolgozdsa sordn
hagyomdnyos médszerek (HE, PAS, Crosmon festések) mellett immunhisztokémiai
reakcidkat is elvégeztiink (CK AE1/AE3, P Ki67, AFP, HBsAg). Mikroszképosan
hamjellegli daganat volt felismerheté a szovethengerben. A hepatocytdkra
emlékeztetd tumorsejtek macrotrabeculdkat képeztek (1. dbra). PAS pozitiv
glycogén-szemcséket is ki tudtunk a cytoplasmdban mutatni (2. dbra). AFP és
jelentés pKi 67 (proliferdci6és marker) pozitivitdst tudtunk igazolni
immunhisztokémiailag. A mintdban kevés kétészovetes részlet is latszott, de valodi
mesenchymadlis komponenst igazolni nem tudtunk.

A fénymikroszképos kép, a specidlis festések és az immunhisztokémiai reakcidk
alapjan véleményiink az aldbbi volt: primer malignus hameredetii majtumor
(hepatoblastoma vs. hepatocellularis carcinoma.

Midsodik alkalommal az eltdvolitott mdjrészletet vizsgéltuk. A 67 g-os
8x7x6 cm-es képlet metszlapjan — ép resectios vonal mellett — két gécot képezd,
egymasba atndvé tumorszdvet volt felismerhetd (3. dbra), melyben bevérzés és
elhalds is ldtszott. A pathologiai feldolgozas soran a tumorb6l és az ép méjszivetbdl
szamos részletet bedgyaztunk szivetteni vizsgélatra.
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Hagyomdnyos festések (HE, PAS, Crosmon, Fouchet, berlini kék) és
immunhisztokémiai vizsgdlatok (AFP, CEA, EMA, S 100 protein, vimentin, A1AT,
p53 chromogramn A pK1 67) mellett eleku‘onmlh'oszképos feldolgozas is tortént.
: : A molekuldris pathologiai vizsgd-
lat folyamatban van.
Mikroszképosan az épnek l4tsz6,
daganatmentes széli mdjszévetben
portdlis fibrosis jeleit taldltuk, a
hepatocytdk enyhe degenera-
tiv/regenerativ elvdltozdsaival (4.
dbra). A necrosisokkal tarkitott
elvdltozés (5. 4bra) kevert szdveti
strukturdji tumornak bizonyult.
Az epithelidlis komponensnek

(40%) megfelelden macrotrabecu-
laris (jél differencidlt ,,HCC-like")
részletet tobb helyen észleltiink:
ezekben extramedulldris vérkép-
zés is igazolhat6 volt (6. dbra). A
rosszabbul differencidlt embry-
ondlis és foetalis komponensben a
cytolégiai atypia kifejezetteb volt,
s a mitotikus réta is magas volt: 4
mitosis nagynagyitdsd latéteren-
ként (7. dbra). A hdmkomponens
sejtieiben erés AFP (8. kép) és
ers proliferacids aktivitast jelzd
pKi 67 pozitivitdst tudtunk
immunhisztokémiailag detektdlni.
A mesenchymdlis komponens
(60%) kiszélesedett, kollagénros-
tokban gazdag fibrotikus szovet-
nek felel meg, melyben orsé alaki
differencidlatlan ~ mesencymilis
sejtek kisebb-nagyobb csoportjait
lattuk (9. dbra). Ezek a tumor-
sejtek vimentin ellenes savéval

: LAt .. ¢ jelolodtek (10. abra) Sem teratoid
komponenst ill. osteo- chondro- ill. rhabdomyoid irdnyd differencidlédds jeleit
nem lattuk. Elektronmikroszképosan az ép széli mdjszovettel (11. 4bra)
Osszehasonlitva a tumor epithelidlis komponensének sejtjeiben lipid vacuolumokat,
a cytoplasméban glycogént taldltunk nagy mennyiségben. A mag/cytoplasma ardny
is megvdltozott (12. 4bra). A mesenchymdlis komponens sejtjeit hosszikdsak, a
fibroblastokra emlékeztetnek, a mag/cytoplasma ardny utal a sejtek tumoros
jellegére (13. dbra).
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A histopathologiai feldolgozas alapjan diagnézisunk: Hepatoblastoma (HBL),
kevert epitheliilis-mesenchymalis tipus teratoid elemek nélkiil (stage L.).
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