Hasi tumor 12 éves leinyban

Dr. Onozé Beata, Dr. Kaizer Laszlo
SZTE Gyermekgyo6gyészati Klinika, Patholégiai Intézet

12 éves gyermek hasi térfoglaldssal

A 12 éves lednygyermeket a felvételét megel6zden néhdny napja je-
lentkezd hasi fdjdalom miatt vizsgéltuk. A fizikdlis vizsgédlat sordn a jobb
hypochondriumban csecseméfejnyi, fdjdalmatlan, kemény rezisztenciat
tapintottunk. A gyermek koérel6zményében jelentdsebb megbetegedés,
kérhazi kezelés nem szerepelt.

A felvételekor késziilt laborvizsgélatok koziil vérképe, vesefunkcids
vizsgdlatai nem mutattak eltérést, azonban a méjfunkciés értékei emelke-
dettek voltak (Se Ossz bilirubin: 108,2 umol/l (<79.0), Direkt bilirubin:
60.3 umol/l (<5.3), SGOT: 128 U/l (<27), SGPT: 261 U/l (<39), Alkali-
kus foszfatdz: 1123 U/l (<720), GGT: 271 U/l (<33).)

A LDH és az alpha-amildz ért€k normdl tartomédnyon beliil volt. A
vizsgdlt tumormarkerek koziil (NSE, CEA, AFP, b-HCG) kizar6lag a ne-
uron specifikus enoldz mutatott diszkrét emelkedést.

Pathologiai vizsgdlatra 3 komény és 5 mdkszemnyi minta érkezett,
mely egy pseudopapillaris névekedést mutaté, normdl szivetrészleteket
nem tartalmazé tumort mutatott. A szdveti kép egy alacsony dignitdsi kis
kereksejtes tumorra utalt. A differencidldiagnosztikai kérdések felvetették
PNET - Ewing sarcoma, ,,blastomak™ (neuroblastoma, hepatoblastoma,
pancreatoblastoma, Wilms-tumor) lehetdségét, de nem volt kizdrhaté csi-
rasejtes tumor, solid és cysticus neoplasia és ependymoma lehetésége
sem. Lymphoma, melanoma, acinaris sejtes és neuroendokrin tumorok kis
valészintséggel, de elkiilonitendd kérdésként ugyancsak felmeriiltek.

A ,,core” biopszids minta alapjan eldzetes vélemény sziiletett, mely le-
ir6 diagnézisban tovdbbi diagnosztikus javaslatokat tartalmazott. (Kis
kereksejtes tumor pseudorezettdkkal, tovdbbi vizsgdlatok sziikségessége).
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Az ismételt mintavétel sebészi feltdrasbdl tortént. A miitét sordn egyér-
telmlivé vilt, hogy a daganat a jobb madjlebeny alatt, atté]l azonban
fiiggetleniil helyezkedik el és a kbrnyezd nagyereket, a v. cava inferiort és
az aortdt részben korbefogja. A tumorra rdmetszve massziv vérzés indult,
mely intraoperativ transzfiiziét tett sziikségessé, illetve az operdcié sordn
észlelt epecsorgds alapjdn a ductus choledochus beszilirédése is val6-
szinisithetd volt. Tekintettel arra, hogy a daganat nem rezekcidja nem
volt lehetséges, kis darabot metszettek ki. A megnyilt epevezetéket
choledocho-duodenalis anastomosissal zartdk.

A daganat makroszkopikus megjelenése, inhomogenitdsa, vérzékeny
volta, a kornyezd szovetek infiltrdciéja malignus tumor, elsGsorban
neuroblastoma lehet6ségét vetette fel.

A mintét Pécsre tovédbbitottuk, melynek indoka az volt, hogy kordbban,
mint pécsi pathologus, mér részt vettem hasonl6 eset diszkussziéjdban,
mdsrészt a klinikai kép alapjan neuroblastoma volt valészintisithet6. Erre
tekintettel csontveld mintavétel is tortént.

Az excisios minta egy 10 x 10 x 5 mm-s velGs szovet volt. Fagyasztds
is tortént, de definitiv vélemény ez alapjin nem alakult ki.

Extenziv immunhisztokémiai vizsgédlatok (CD99, synaptophysin,
chromogranin, S100, cytokeratin, GFAP, EMA, Hepatocyte AB1, AFP,
LCA, Mib-1, CEA, CK19, CK7, vimentin, Alpha-1-antitrypsin, dsztrogén
receptor (ER), progeszteron receptor (PR)) kdéziil synaptophysin, S100,
cytokeratin, vimentin, Alpha-1-antitrypsin, ER és PR bizonyult pozitiv-
nak.

Végleges véleményként a pancreas solid és cysticus papillaris
neoplasméja diagnézis sziiletett.

A diagnézis feldllitdsdnak nehézségét az eset ritkasdga, a megbizhato,

definitiv tumormarkerek hidnya magyardzza. A szoros klinikopathologiai
Osszevetés segithet e ritka tumor kapcsén a tovabbi terdpia tervezésében.
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A nevezéktan, neoplasia, utal a dignitdsbeli bizonytalansigra. Egyes
vélemények benignusnak, mds szerzok alacsony malignus potencidld tu-
mornak vélik e bizonytalan histogenezisii tumort. Az eddig kozolt 400
feletti esetben leirtak a nem kompletten eltdvolitott tumorokndl m4j,
cseplesz, nyirokcsomé és peritonedlis érintettséget.

No6i dominancia, 90% feletti néi ardny mellett el6fordult férfiakndl is.
Els6sorban a fiatal felnéttkor és az adolescens kortiak betegsége. Egyes
szerzOk a morfolégiai jelek mellett a kornak is szerepet tulajdonitanak a
kedvezétlenebb lefolydsban, a metasztizisok gyakrabban fordultak eld
idésebb életkorban.

Irodalmi 4ttekintésiink, a referencidk sem a pontos pathogenezisre, sem
a vérhaté prognézis szempontjabdl hasznos, egyértelmii morfolégiai je-
lekre nem adnak vélaszt.

Ennél az alacsony malignus potencidld, centrélis kiterjedt necrosist €s
annak szovodményeit is magiban rejt6 tumorndl a terdpia egyértelmiien
sebészi exstirpaci6. A komplett eltdvolitds mellett a prognézis j6. A su-
garterdpia sikeres alkalmazdsit egyetlen esetben irtdk le, azonban a ké-
s6bbi irodalmi adatok ezt nem erdsitették meg. Az irodalmi adatok szerint
cytostatikus kezelés nem bizonyult hatdsosnak.

Az esetbemutatds célja e ritka tumor diagnosztikai és terdpids megko-
zelitésének problémdja, a felmeriilé dilemmdk klinikopatholégiai attekin-
tése.

84



