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Kezdetek
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4 éves lánygyermek

Jobb vese felső pólusát destruáló, a vena cava inferiorba terjedő nephroblastoma

Terápia:
- Neoadjuváns kemoterápia 
- Sebészeti ellátás
- Abdominális fotonsugár terápia(14,4 Gy összdózis, 1,6 Gy frakció dózis)

+ adjuváns kemoterápia (SIOP WT 2001 protokoll)



Onkológiai kezelés és utánkövetés
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Neoadjuváns
kemoterápia

• GPT 228 U/l
• Hasi UH: hepatomegalia

Sebészi ellátás, 
adjuváns kemoterápia Onkológiai utánkövetés

Diagnózis

• GOT 91 U/l 
• GPT 68 U/l
• Tct: 102.000 G/l
• Hasi UH: hepatomegalia, inhomogén 

májszerkezet, progressziv splenomegália
• Fibroscan: METAVIR F2

4 éves

4-6 éves



Kivizsgálás, utánkövetés
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Májfibrosis Nincs egyéb krónikus májbetegségre utaló eltérés
Májbiopszia: toxikus eredetű fibrosis

Portális hypertenzió

Ligatio, 
propranolol kezelés

Részleges lépartéria embolizáció

Grade I-II nyelőcső varixok

7 éves

9 éves 10 éves

7 éves



Irodalmi adatok   1976
1. Eset

4 éves lány, 2. stádiumú jobb oldali Wilms tumor 

Kemoterápia (vincristine, actinomycin D) radioterápia, sebészi 
ellátás

Thrombocytopenia, emelkedett transzamináz értékek, 
hepatomegália

Terápia felfüggesztése → 2 hét után remisszió

M G Y G T  2 0 2 4

Jayabose, Shende, and Lanzkowsky 1976

2. Eset
 4 éves lány, 3. stádiumú jobb oldali Wilms tumor 
 Sebészi ellátás, Kemoterápia (vincristine, actinomycin D), 

radioterápia
 Thrombocytopenia, emelkedett transzamináz értékek 

hepatosplenomegália
 Terápia felfüggesztése → 2 hét után remisszió



Kemoterápia 
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Actinomycin D

• közvetlen toxin

• szinuszos elzáródás

• hepatociták akut toxikus károsodása

• reverzibilis, ritka a hosszú távú májkárosodás

Vincristin

• Ritkán okoz jelentős vagy tartós transzamináz emelkedést vagy klinikailag nyilvánvaló májkárosodást

• Növelheti a sugárzás vagy daktinomicin okozta szinuszoid obstrukciós szindróma előfordulásának 
kockázatát

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].



Sugárterápia indukálta májbetegség (RILD)

M G Y G T  2 0 2 4

• Nonspecifikus veno-occlusive betegség

• 4-8 héten belül

• Tünetek: ascites, hepatomegália, mérsékelten emelkedett transzamináz értékek

• 3-5 hónap után teljes remisszió 

• Ritka esetekben akut fulmináns májelégtelenség, fibrózis

Bracht et al. 2008 Journal of Clinical Oncology



Összefoglalás
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• Radioterápia (RILD):

• Non-specifikus veno-occlusiv betegség

• Kemoterápia:

• Actinomycin D: hepatocyták akut károsodása, máj sinusoidális venookkluzív betegség

• Vincristin: önmagában nem, de fokozza a kockázatot

• Esetünkben:

• Kezdetben: transzamináz emelkedés, hepatomegália

• Későbbiekben: májcirrhosis, következményes portális hypertensió



Napjainkban
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• 16 év

• Laboratóriumi vizsgálat: Enyhe thrombocytopenia (122 Giga/l) , normál transzamináz értékek (GOT: 43 

U/l; GPT: 35 U/l;)

• Gastroscopia: nyelõcsõben min. bedomborodást mutató, levegõ ráfújásra ellapuló visszér volt 

látható 9 óránál, terápiát nem igénylõ eltérés, valamint korábbi ligatio fehéres hege

• Fibroscan:  METAVIR F2

• Kontroll hasi UH : cirrhosis hepatis, portalis hypertenzió jelei, lép embolisatio utáni állapot, lép körüli 

varixok, st. post nephrectomiam l.d., jobb oldali ovarium vetületében 5,25 x 3,88 cm-es szolid képlet 

látható, mely tokkal jól körülhatárolt, a széli részeken fokozott érrajzolattal

• Jobb oldali adnexectomia

• Szövettani vizsgálat: juvenilis granulosa sejtes ovariumtumor

• Genetikai vizsgálat: DICER1 germline mutáció 
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