Hepatoblastoma, extramedulldris vérzéssel

Dr. Bartyik Katalin
SZTE Gyermekgyd6gyaszati Klinika, Intenziv Osztély

S.P. 20 hé
Klinikai felvétel: 2003.08.15. a Bajai Kérhdz Gyermekosztéilyar6l
Anamnaesis: 2 hete hasi fdjdalom, elddomborodé has

Status: anaemids kiillem, extrém elédomborodé has, a kismedencébe érd

hypochondriumot bal oldalon is kitolté tomott tumor, magas rekeszillas, dyspnoe.
Laboratériumi eltérések:

Vérkép: Htk: 0,20, Hgb:g()l g/l, Fvs: 29,2:(1090/1,
Thr: 1.1502x10 G/l

SGOT: 80 E/
GGT: 261 G/
AFP: > 5250 ng/ml
NSE: 21,62 ugr/l
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Hasi CT

Miitét: 2003. 08. 18
Egész hasiireget kit6ltd tumor, nagy mennyiségll véres ascites, mdlékony, halhidsszerii
szovel.

Biopsia
Szovettan: Cong. malformdciok:
Hepatoblastoma ritka (~1%) Hemihypertrophia
Hajlamosito betegségek Mellékvese hidny
Cirrhosis (epeiit atresia, giant cell Meckel diverticulum
hepatitis) Vese hidny
Anyagcsere betegségek Gardner syndroma
(tyrosinaemia, Beckwith-Wiedeman sy.
Von Gierke kér,
cong. cystathioninuria és Leggyakoribb eldforduldsi helyek:
hemihypertrophia Japdn
ol-antitripsin hidny) Azsia
Gy6gyszer (androgének, MTX) Afrika

Infectio (HB virus chr. hordozédsa)

Jelen status:

Altaldnos 4llapota kielégitd.

Tumor regredidlt. Mellkasi metastasisok nem
lathatdk.

Hasi CT (2003. 11. 24.)
AFP (2003. 11 .20.) 475 ng/ml




Gyakori tiinetek, panaszok, jelek

Tiinetek Hepatoblastoma (%) Hepatocarcinoma (%)
Hasi tumor massza 80 60
Hasi disztenzi6 27 - 34
Anorexia 20 20
Sulyvesztés 19 19
Hasi fijdalom 15 21
Hiényés 10 10
Sdpadtsig 7 ritka
Sérgasig 5 10
Liz 4 8
Hasmenés 2 ritka
Székrekedés 1 ritka
Egyéb megkiilinbiztetd jegyek
Hepatoblastoma (%) Hepatocarcinoma (%)
Kor 0-3 év 5-18 év
Dysmorphiés arc
Cong. malformatiék Hemihypertrophia Anyagcsere betegség
B Beckwith—-Wiedeman
Elérehaladott dllapot 40% 70%
Lokaliz4ci6 jobb lebeny jobb lebeny
Mijfunctio eltérés 15-30% 30-50%
Sargasdg 5% 25%
Emelkedett AFP 60-70% 50%
Pozitiv HB szerolégia - néhény esetben

HR Hepatoblastoma SIOPEL 3 protokoll SIOPEL-3, magas kock4zati hepatoblastoma

protokoll terdpids stratégia

v
Napok
1. CDDP
15, CARBO-DOXO
29, CDDP
43, CARBO-DOXO

v

A ,halasztott miitét” széba jon, ha kivihetd
Stabil betegség
A RE
L4sd a szévegben — Terdpids vélasztdsi lehetdségek

57. CDDP
71. CARBO-DOXO
85. CDDP

v

A RE
Halasztott miitét**

1, CARBO-DOXO
15. CDDP
29. CARBO-DOXO

Ciszplatin (CDDP) 80 mg.’ml. tartds infiiziéban 24 6rdn 4t.Doxorubicin (DOX0) 60 mglmz, tartés, infiiziéban

48 6rdn dt. Carboplatin (CARBO) 500 mglrnz. egy 6rds infiziéban (mddositott Calvert-képlet). ¥ A hallds, a
vesemiikodés és a szivmiikodés ellenbrzése (Idsd a protokollt). ARE = reagdlds. ** Ldsd a protokollt.
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Immunfenotipus:

CEA,

széles spektrumii cytokeratin
(AE1/AE3) pozitivitds,

CK 7, CK 20 negativ.

AFP: nem értékelhetd.

CEA, széles spektrumi
cytokeratin (AE1/AE3)
pozitivitds

CK 7, CK 20 negativ.

AFP: nem értékelhetd.
Neuroepithelialis
differencidl6das
(chromogranin, NSE,

CD99, 5-100, synaptophysin):
neg.

Mesenchymalis marker
(vimentin): neg.

Lymphoid differencidlédés
(LCA): neg.

Izom marker (actin, desmin):
neg.
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Dg: Epithelidlis hepatoblastoma, foeﬁlis altipus; vérképzés jelei
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