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altalanos csecsemd-és gyermekgyogyasz, gyermek-gasztroenteroldgus

Roviditések

AD autoszomalis dominans

AFP alfa-fétoprotein

AR autoszomalis recessziv

CEUS kontrasztanyagos ultrahang vizsgalat
FNH fokalis nodularis hiperplazia

HCC hepatocellularis carcinoma

NASH non alkoholos zsirmaj

OAC fogamzasgatlo

Altalanos megfontolasok

A rutin képalkotd vizsgalatok hasznalataval megemelkedett a majban incidentalisan
felfedezett elvaltozasok szama, melyek tobbsége jéindulatu. Ezek a kovetkezbk:

— ciszta

— hemangioma

— fokalis nodularis hiperplazia

— mesenchimalis hamartoma

— hepaticus adenoma

Ezeknek a pontos incidencidja nem ismert, hiszen tdbbséguk tinetmentes, ritkak és
sokszor (mivel nem végeznek képalkotd vizsgdlatot mindenkiben) felfedezetlenek
maradnak.

Cisztikus lézidk
— leggyakoribb elvaltozas felnéttkorban
— prevalencia: 2.5-18%
- gyermekkorban szokatlan, elégtelen adat a prevalenciardl és kialakulasukroél
— lehet szoliter és akar multiplex
— egyszer( és Osszetett formaja ismert



Egyszer(
Szoliter
*  multiplex
* policisztas majbetegség

Osszetett

Cisztadenoma

* mesenchimalis hamartoma

* cilialt hepatikus elébél (foregut) ciszta

* biliaris hamartoma

* epidermoid ciszta (malignus potencial)

* cisztikus teratoma (malignus potencial)
Epevezetékhez tarsuld

* Caroli betegség

Infektiv

e parazita (hidatid ciszta)
* piogén talyog

a) Egyszer(:

— kongenitalis biliaris malformacio

— nincs kapcsolat az epevezetékekkel

— diagnosztika: UH-gal - jellemzbi:
* hangarnyakot nem ad
* unilokularis
* joldefinialt, de alig lathaté fal
* ciszta mogott lévd szovetekben erésebb jelek lathatok

— ha szeptalt, multilokularis, kalcifikaldédott, irregularis falu a ciszta, akkor komplex-nek
tekintendd és azonnal tovabbi vizsgalatokat igényel!

— altalaban tinetmentes, apré (<3cm) és mérete stabil

— hatunetet okoz vagy mérete > 4cm, tovabbi kivizsgalast igényel — MRl vizsgalat

- mig feln6ttben konzervativ kezelés elegend6, gyermekben gondolni kell
alapbetegségre, mint ciliaris vagy ductal plate rendellenességre

— kezelése konzervativ, valdszinl a regresszio vagy felszivodas

b) Osszetett:

Osszetett hepatikus cisztak radiolégiai és klinikai Red Flag jelei

* 3-4cm
* progressziv vagy akut tiinetek
e koros vérkémiai (maj) eltérések
e gyors novekedés rendszeres kovetés soran
* kalcifikacio
* vastagvagy irregularis ciszta fal
* nemhomogén ciszta tartalom
e szeptaltsag
— multilokularis




— itramuralis nodulusok

* nagy, multicisztas kongenitalis ézid
* altalaban tunetei vannak: feszulé has, tapinthaté terime
* 3. életév el6tt diagnosztizaljak
* fidkban gyakoribb
* multiszeptalt megjelenés a leggyakoribb, de lehet szolid vagy kevert
szolid/cisztikus megjelenése
* aszolid UH-gal nem kulonithet6 el a hepatoblastomatol!
o kontrasztos UH
o MRl elvégzése szlkséges ilyen esetben
* mérete n6 az 1 hdnapban, majd vagy megall a ndvekedésben, vagy né
vagy 6sszemegy
* nem-differencidlt embrionalis sarcoma prekurzora lehet, ezért javasolt
az eltavolitasa az észlelést kovetben

* ritka, prevaleciaja 0.9%
* benignus (egyelére nem zarhaté ki az a tény, hogy feln6ttkorban
malignizalédhat)
* kicsi(<1.5cm)
* tObbszoros léziod
* embrionalis epeldt maradvany
o UH kép: hyper-és hypoechogén teruletek Ustokos farok szerl
képpel
* MR
o legérzékenyebb modszer
o olyan akép, mint a csillagos ég

* tobbnyire tinetmentes

* mar prenatalisan is detektalhaté lehet

* extrém ritka

* szoliter, uni-vagy multilokularis

* <4cm

* altalaban a bal lebenyben van, a IV-es lebenyben

* UH-gal, MRI-vel lathatd, de a diagndzis tobbnyire szévettanon alapszik

* malignusan elfajulhat, ezért eltavolitasa megfontolando, kiiléndsen, ha
novekszik vagy >4 cm

* lassannd

* ndkben gyakoribb

* gyermekkorban extrém ritka

*  multilokularis megjelenés és szeptaltsag jellemzd

* kontrasztos UH és MRI segiti a diagnézist — meg kell itélni erekkel,
epeutakkal a kapcsolatat

* malignusan elfajulhat, ezért eltavolitasa megfontolandé

c) Policisztas majbetegség:

— ritka betegség

— a majban rengeteg apro, folyadékkal telt ciszta van, > 10 darab, ritkan diffuzan
involvaljak a majat és emiatt kompresszios tuneteket okoznak

- formai:
* jzolalt: AD, altalaban tinetmentes, incidentalis felfedezés
* policisztas vesebetegséghez tarsuld: AD/AR
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a cisztak szama fokozatosan nd és a tunetmentes allapot utan jelentkeznek a

komplikacidk: ruptura, fert6zés, vérzés, majd portalis hipertenzid
definitiv terapiaja a majtranszplantacio

Szolid lézidk

2. leggyakoribb lézi6
idésebb gyermekekben, fiatal felndttekben észlelik
nékben gyakoribb (nem kontraindikacidja OAC szedésének)
altalaban szoliter, esetek 1/3-ban multiplex
<5cm
1/3 esetben tinetmentes
tinetek: hasi fajdalom >7 cm méret esetén
portalis traktus vaszkularis sérulését kovetéen Létrejovd
regeneracios folyamat kovetkezménye
UH:

o izoechogén lézid

o Doppler UH-gal hipervaszkularizalt

o kontrasztos UH-gal diagnosztizalhatd, ritkan van szukség

MRI-re

ha bizonytalan a diagnézis vagy felmerul malignitas, szovettani
mintavétel vagy sebészi eltavolitas sziikséges
felnétteknél nem sziikséges kovetés csak OAC szedése mellett,
ebben az esetben 2-3 évente UH-gal
gyermekkorban 6-12 havonta ajanljak az UH kontrollt, ndvekedés,
megjelenésben valtozas vagy tlinet esetén széba jon rezekcio,
embolizacié vagy artérias ligacio

a portalis hipertenzié legf6bb oka fiatal, nem cirrhotikus
betegekben

szamos prediszponald tényezbével Osszefliggésbe hozzak:
reumatologiai, hematoldégiai, onkolégiai, immun

a regerenativ csomokat atrofizalt majszovet veszi korul, fibrozis
nincs jelen

a csomoOk mérete a néhany mm-tél a tobb cm-ig terjed

MRI segit a diagnézis feldllitasaban és segit elkuloniteni pl. FNH-
tél, de biztos diagndzist a szovettani vizsgalat ad

kovetése az alapbetegség és a portalis hipertenzé kezelését jelenti

gyermekkori majtumorok 2-4%-at teszik ki
szerzett benignus lézidk
malignus elfajulas HCC-vé eléfordulhat
foként OAC-ot szed6 serdulékben alakul ki 5 év hormonszedés
utan vagy terhesség alatt
riziké tényez6: obezitas, NASH, metabolikus X szindréma
fiatalabb életkorban tarolasi betegségekhez tarsulhat
tobbnyire szoliter lézidk
MRI és/vagy szovettan alapjan 6 tipusat kulonitik el, emiatt az
alkalmazandé képalkoté az MRl
rezekcid javasolt:
o férfinem
o >bcm




o bizonyos altipusok (vérezhet, malignizalédhat)

sok, apré (<2cm) zsirt tartalmazé csomoé lathatd a majban
UH: hipoechogén tertilet, atlagosan 22 mme-es, rosszul
korulhatarolhato, és tipikus helyeken fordul elé:

o a bal portalis véna vagy a lig. falciforme mellett (a IV.
szegmentum hatso része) és az epehodlyag mellett (IV. és V.
pericholecistas szegmentumok)

o a fokalis steatosis vagy a zsir hianya olyan elvaltozdsokra
utalnak, melyek tobb szegmentumot érintenek, vagy
egynél tobb lebenyt foglalnak el, és gyakran kiterjednek a
tokra

malignus betegség az anamnézisben, tobbgdcu vagy jol definialt
lézidk, a diffuz heterogén lerakddas és az atipikus zsirlerakédasi
mintak (VIII. és lll. szegmens) diagnosztikai kihivast jelenthetnek
MRI jelenleg a legérzékenyebb képalkoté technika, kétes
esetekben kell alkalmazni

hosszu tavu kovetés soran egyes betegeknél az elvaltozasok
teljesen megszlinnek

leggyakoribb benignus majlézidk csecsemd&korban

endotéllel bélelt érgomolyagok taplald és elvezetd erekkel
kuléonboznek az epitelioid hemangioendoteliomaktél (malignus
elfajulas veszélye) és a felndttkori maj hemangiomaktol, melyek
vénas malformaciok

két alcsoportba sorolhaték klinikai viselkedés (proliferaciés
periddus és involucio) és a glikoz transzporter protein 1 (GLUT-1)
immunhisztokémiai expresszidja alapjan:

o veleszuletett hemangiéma (GLUT-1 negativ): nagy
aramlasu vaszkuldris daganatok, amelyek a méhen belul
proliferalnak, és szuletéskor érik el a maximalis méretiket
és érhalézatukat, majd 12-28 hoénapos korra
visszahuzdédnak. Mar prenatalisan észlelhet6k, az esetek
1/3-t teszik ki. Méretik elérheti a 10 cm-t, szoliterek.
Tinete lehet a hasi terime vagy neonatdlis
szivelégtelenség, enyhe vérszegénység, trombocitopénia
(vérzés és trombodzis kovetkezménye a hemangioman
beldl).

o infantilis hemangidma (GLUT-1 pozitiv): tarsulhat bor
hemangiomaval (annak a babanak, aki <6 hdnapos, 5 vagy
tobb hemangiomaja van, vizsgalni kell ultrahanggal a
majat), multifékuszu vagy diffiz megjelenésl, szlletés
utan jelentkezik, progressziv novekedést mutat 6 hdnapos
korig, majd 3 éves korra visszahuzodik. Altaldban
tinetmentes, de szivelégtelenségként is jelentkezhet, vagy
kés6bb majelégtelenséget és/vagy hasi kompartment
szindromat okozhat a diffuz formaja.

diagndzisa a klinikai viselkedésen és a képalkotd vizsgalaton
alapszik

szovettani vizsgalatra ritkan van szikség

diagnosztika: Doppler-UH: jol kortlhatarolhato, hipoechogén vagy
hiperechogén elvaltozas, megnagyobbodott artéridkkal és
vénakkal, mind a periférian, mind a lézié kozépen. Meszesedés a




veleszuletett formara jellemz8. Fontos az aramlas és a shunt
értékelése nagy perctérfogatu szivelégtelenség kockazatanak
felméréséhez.

nem egyértelm(i diagndzis esetén (atipikus klinikai lefolyas vagy
képalkotd jellemz6k) esetén kontrasztanyagos MRI és/vagy
rezekcio szukséges

kovetése szikséges a szovédmények magas kockazata miatt,
kulonosen a tobbszoros és diffliz tipusok esetén. Indokolt a
transzaminazok, a bilirubin, a véralvadasi funkcio, a TSH és a T4
kezdeti vizsgalata.

minden olyan betegnél, akinél shunt jelei mutatkoznak,
echokardiografiat kell végezni

gyakori incidentalis terimék

féként serdulékorban alakulnak ki

nem regerdialodik

Doppler-UH elegendd a diagndzis felallitasahoz

tobbség tunetmentes és stabil

malignizalédas veszélye nem all fent

kovetése nem szikséges

>5 cm-es lézié esetén, az alacsony kockazat ellenére évente/2
évente javasolt ellenbrzés

ritka
egy vagy tobb kapcsolat a. hepaticatél a v. hepaticaig
(arteriovenosus) vagy az a. hetapticatél a v. portae-ig
(arterioportalis) vagy a v. portae-tél a szisztémas keringésig
(portoszisztémas)
lehet izolalt vagy a Rendu-Osler-Weber betegség része
UH-gal cisztikus lézidonak lathatd, ezért javasolt Doppler-UH
végzése
betegek tobbsége tiinetmentes, nem igényel kezelést
tunetek lehetnek:

o szivelégtelenség

o anémia

o portopulmonaris szindroma

o hepatopulmonaris szindroma

Kivizsgalasi stratégia

Figyelembe kell venni:

beteg életkora

kérrajz: csaladi anamnézis, korabbi betegségek, kulfoldi utazasok, gydgyszerek

fizikalis vizsgalat
biokémiai vizsgalatok
képalkotd vizsgalatok

szOvettani eredmény (bizonyos esetekben)
malignus etiolégia tisztazasa — agresszivebb kivizsgalasi stratégiat igényel




Malignitas kockazatat jelzoé red flag jelek

Alapbetegség * koraszulottség és extrém alacsony szuletési suly
*  kronikus majbetegség:
- hepatitis B, C

— alfa-1-antitripszin hiany

— progressziv familiaris intrahepaticus cholestasis
- Alagille szindréma

* anyagcsere betegség:

— 1-estipusu tirozinémia

— galaktozémia

- glikogén tarolasi betegség (1, IlI, IV)
— herediter hemochromatosis

—  Wilson-kor

- 3-astipusu MODY

* egyéb szisztémas betegség:

— Fanconi anémia

— 21-estriszOmia

— Bechwith-Wiedemann szindréma
— Familiaris adenomatosus polipézis

Gyogyszer *  metotrexat
* karbamazepin
Klinikai jel * hepatomegalia

* hasfeszulés

e korai pubertas
Laboreltérés * trombocitopénia
e citopénia

* emelkedett AFP

Képalkoté vizsgalatok

1. Ultrahang: els6ként valasztando
— Doppler
— CEUS: kontrasztanyagos UH
2. MRI:
- alkalmas:
* alézid karakterizalasara
* malignitas megitélésére
- MR kolangiogréfia:
* hepatobiliaris utak karakzterizalasa
* multiplex cisztak vagy epeut tagulat megitélésére
— hanem elérhet6, akkor helyette CEUS javasolt
3. CT: haatdbbi nem elérhetd



Kivizsgalasi algoritmus

( Incidentélis majlézié

Szolid vagy Vaszkularis

Szoliter

Multiplex

Vaszkularis

UH. Egyszer(

I
cisztikus 16zi6? Renalis ciszta

AR/AD policisztas
vese

Egyszeri Komplex

Mesenchimalis

Szimp!bmés

hamartoma
>3.4em . Policisztas maj Ujsziilott Serduls
Epeut Eletkor? Csecsemé erane
tagylat | l

Renalis ciszta

Csecsemd " Infantilis Vénas
kizarasa Kisded Serduls hemangioma malfermacio
Evente UH l <5cm >5cm
Novekvs méret Cilialt ::I;atikus Cisztadenoma Elbocséthatd UhF;:\/‘(lJi-tza‘t
1 x Hidatid ciszta

MRI elébélciszta

[ FNH/Adenoma ]

Tipusos

Tlunetmentes

6-12 havonta kontroll

Valtozo karakterisztika

Atipusos

Biopszia

Nem meghatarozott

Szolid

Fokalis zsiros
elfajulas

FNH/adenoma

Adenoma Tipusos Atipusos
I [
Azonositott Konzer- MRI
rizikd vativ
I kezelés
MRI \
<5em Férfi vagy
>5cm
Altipusnak
megfeleld Rezekcio
kezelés



