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Kezdetek

4 ¢éves lanygyermek

Jobb vese felsd polusat destrualo, a vena cava inferiorba terjed6 nephroblastoma

Terapia:

- Neoadjuvans kemoterapia

- Sebeszeti ellatas

- Abdominalis fotonsugar terapia(14,4 Gy 6sszdozis, 1,6 Gy frakcio dozis)
+ adjuvans kemoterapia (SIOP WT 2001 protokoll)

<



Onkologiai kezelés és utankéveteés

4 éves
Diagnozis
oo e igas 4-6 éves
i Neoadjuvans Sebészi ellatas, v
kemoterapia adjuvéans kemoterapia Onkoldgiai utankdvetés

—
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« GOTI1 U
e GPT 228U/ « GPT 68U
* Hasi UH: hepatomegalia e Tect: 102.000 G/1

* Hasi UH: hepatomegalia, inhomogén
majszerkezet, progressziv splenomegalia
e Fibroscan: METAVIR F2
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Kivizsgalas, utankovetés @ "

Majfibrosis Nin.cs. egyéb krc’)r%ikus méjbet”egségre.utalé eltérés
1 Majbiopszia: toxikus eredetii fibrosis

Portalis hypertenzio

7 éves 7 éves

h Grade I-II nyel6csé varixok ) Ligatio,

propranolol kezelés

h Hypersplenia E—) Részleges lépartéria embolizacio

9 éves 10 éves
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Hepatotoxicity of chemotherapy following
nephrectomy and radiation therapy for right-sided
Wilms tumor
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Irodalmi adatok 1976

1. Eset
=4 ¢ves lany, 2. stadiumu jobb oldali Wilms tumor
»Kemoterapia (vincristine, actinomycin D) radioterapia, sebészi
ellatas
»Thrombocytopenia, emelkedett transzaminaz értékek,
hepatomegalia

»Terapia felfuiggesztése — 2 hét utan remisszio

2. Eset
= 4 ¢éves lany, 3. stadiumu jobb oldali Wilms tumor
= Sebeszi ellatas, Kemoterapia (vincristine, actinomycin D),
radioterapia
= Thrombocytopenia, emelkedett transzaminaz értekek
hepatosplenomegalia
= Terapia felfliggesztése — 2 hét utdn remisszio




Kemoterapia

Actinomycin D

* kozvetlen toxin

* szinuszos elzarodas

* hepatocitak akut toxikus karosodasa

* reverzibilis, ritka a hosszu tavia majkarosodas
Vincristin
» Ritkéan okoz jelentds vagy tartds transzaminaz emelkedést vagy klinikailag nyilvanvalé majkarosodast

* Novelheti a sugarzas vagy daktinomicin okozta szinuszoid obstrukcids szindroma eléfordulasanak
kockazatat

LiverTox: Clinical and Research Information on DrugInduced Liver Injury [Internet]. Bethesda (MD): National Institute of Diabetes and Digestive and Kidney Diseases; 2012-.
Dactinomycin. [Updated 2017 Nov 14].
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Sugarterapia indukélta majbetegség (RILD)

Nonspecifikus veno-occlusive betegség

4-8 héten beliil

Tlnetek: ascites, hepatomegalia, mérsékelten emelkedett transzaminaz értékek

3-5 honap utan teljes remisszio

Ritka esetekben akut fulminans majelégtelenség, fibrozis

Bracht et al. 2008 Journal of Clinical Oncology



Osszefoglalas B

e Radioterapia (RILD):

* Non-specifikus veno-occlusiv betegseg

 Kemoterapia:

* Actinomycin D: hepatocytak akut karosoddsa, maj sinusoidalis venookkluziv betegség
* Vincristin: 6nmagaban nem, de fokozza a kockazatot

* Esetiinkben:

* Kezdetben: transzaminaz emelkedés, hepatomegalia

« KésObbiekben: majcirrhosis, kovetkezményes portalis hypertensio



Napjainkban o Y

16 év

Laboratériumi vizsgdlat: Enyhe thrombocytopenia (122 Giga/l) , normal transzamindz értékek (GOT: 43
U/l; GPT: 35 U/I;)

Gastroscopia: nyeldcsében min. bedomboroddast mutatd, levegd rafujasra ellapuld visszér volt
lGthatd 9 6randl, terdpidt nem igényld eltérés, valamint kordbbi ligatio fehéres hege

Fibroscan: METAVIR F2

Kontroll hasi UH : cirrhosis hepatis, portalis hypertenzio jelei, Iép embolisatio utani allapot, 1ép koruli
varixok, st. post nephrectomiam l.d., jobb oldali ovarium vetutletében 5,25 x 3,88 cm-es szolid képlet
|Gthatd, mely tokkal j6l kérulhatarolt, a széli részeken fokozott érrajzolattal

Jobb oldali adnexectomia

Szévettani vizsgdlat: juvenilis granulosa sejtes ovariumtumor

Genetikai vizsgdlat: DICER] germline mutdcid @
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