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Csecsemo- és gyermekkori majterimek

Infantilis hemangioma

Fokalis nodularis hyperplasia (FNH)

Ben'ign us Majcisztak
Mesenchymalis hamartoma
Hepatocellularis adenoma

Primer

Hepatoblastoma
. Hepatocellularis carcinoma (HCC)
Malignus

Differencialatlan embryonalis sarcoma

Angiosarcoma

Fertozéses goc (talyog)

N em tu mO rOS Infiltrativ betegség (Langerhans-sejtes hisztiocytosis, tarolasi betegség)

Vaszkularis eltérés (pl. portalis hypertenzid)

Szekunder

Neuroblastoma
Metasztazis ...

Rhabdomyosarcoma

Leukémia / limfoma
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Majlézidok csecsemo- es gyermekkorban

Tiinetek, panaszok Differencial diagnozist segiti
« Hasi fajdalom, testsulycsokkenés . Eletkor
* Hepatomegalia - Tumormarker (AFP)

« Koros majfunkcios ertéekek

« Jellegzetes radiologiai kép

« Véletlenul detektalt eltérés
(pl. UH vizsgalat soran)

Anamnesztikus adatok
« Kronikus megbetegedeés, genetikai szindroma
o Kulfoldi utazas
« Gyogyszerek hasznalata
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Hemangioma, FNH, cystak, gobok a majban

3 hetes lany

Hasi UH:
maj IV-es szegm.
26 X 21 mm-es
szolid képlet
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Gyermekkori primer majterimeék

JOINDULATU ROSSZINDULATU

* Hepatoblastoma
» Hepatocellularis carcinoma

« Hemangioma
« Fokalis nodularis hyperplasia

(FNH) * Rhabdoid tumor
* Mesenchymalis hamartoma « Differencialatlan embryonalis
 Adenoma sarcoma

* Angiosarcoma

EMMELWEIS Hemangioma, FNH, cystak, gobok a majban Dr. Briickner Edit

= EGYETEM 1769



Hemangioma

Leggyakoribb majtumor ujszilottkorban, altalaban tiinetmentes

Benignus, szolid vaszkularis tumor 5-10%-os el6fordulasi arannyal

Bor hemangiomahoz tarsultan - 5 feletti borlézio esetén szamitani kell ra
Esetek 1/3-ban multiplex hemangiomatosis részekent

Jellegzetes dinamika: novekedés (els6 3 honap, alt. max. 5), majd spontan regresszio

Kezeles
« Tunetmentes - UH kovetes
« Multiplex maj hemangiomak - mellékvese régio vizsgalata (NBL?)
« Tunetes: Korai intervencio (1 honapos kor kortil)

Propranolol 2-3 mg / kg / nap - minimum 6 honap - 1 éves korig
Sebészi kezelés - lezer
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4,5 hénapos fiu

6 hetes szlir6 ultrahangon észlelt
majterime (pedunculalt giant
hemangioma) kontroll vizsgalata

ol

Im: 5888/28

Maj bal lebenyeben (lI-lll-as szegmentum)
inhomogen, tokkal biro,
centralisan meszesedeést is tartalmazo
3,8 x 2,3 cm-es térfoglalas
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MR vizsgalat
Arterias fazis
Késoi fazis
T2-spair-axialis

W= EGYETEM 1769

R SEMMELWEIS Hemangioma, FNH, cystak, gobok a majban

Korai artérias fazisban szeéli,
kisse nodularis megjelenésli
KA halmozas, késobbi
fazisokban a centralisan
alacsony T2 jeladasu terllet
kivételével fokozatos
telodést mutat
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FNH - fokalis nodularis hyperplasia

Gyermekkori majtumorok 2-7%-a

Lany predominancia

Patogenezis
 Lokalis keringészavar — koriilirt majsejt regeneracio és hyperplasia

Masodlagos megjelenées
« Velesziletett éranomalia a majban
« Velesziiletett szivbetegség - valtozo hepatikus véraramlas
« Kemoterapiat kovetoen

Elkilonités
« HCC fibrolamellaris altipusa

Kezeleés
« Tilinetet okoz, novekszik - sebészi eltavolitas
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17 éves lany

Véletlenil felfedezett majterime

Maj jobb lebenyében jol koriilirt,
| keskeny echoszegény savval ovezett
S cmis 23 x 35 x 26 mm atméroji inhomogeén,
" dontéen isoechogén képlet,
melyben kerékkiilloszerl vascularis rajzolat
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MR vizsgalat
Artérias fazis
Késoi fazis
T2-spair-axialis
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T2-spair magasabb,
T1-DIXON alacsonyabb jeladasu,
centralisan T2 hyperintenz
szabalytalan konturu részletet
(central scar) is tartalmazo keplet
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Majcisztak

Egyszerl (szimpla)

» Leggyakoribb forma

» Perinatalis id6szakban detektalt Tobbszoros (komplex)

« Kerek vagy ovalis, vékony fallal * Nagyon ritka

« Biliaris cystadenoma,

* Nincs szeptum, kalcifikacio vagy szolid embrionalis eredetii majciszta

komponens fe s . ,
P « Epeuti osszekotettes

« Méret: valtozatlan vagy csokken, ritkan

novekszik Echinococcus ciszta
* Eltavolitas indikacioja: « Egyrekeszes — fiokcisztak, szeptumok —
nagy meret, novekedes, exophyticus kalcifikacio, meretcsokkenes
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Mesenchymalis hamartoma

 Ritka, benignus

« Leggyakrabban az elso 2 eletévben észlelik - 5 eves kor felett ritka
 Fiu predominancia (2:1)

« Szeptalt, ritkan szolid komponens tartalmazhat vagy szolid massza
 Erek, epeutak, majsejt csoportok kotoszovetes stromaban

 Elkiilonites
« Differencialatlan embrionalis sarcoma - idosebb gyermekeknél

« Szovodmeény - ujszulottekben
« Hydrops, legzes-, keringészavar

« Kezelés: sebészi eltavolitas

A=

— ] . .
radiopaedia.org®
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Hepatocellularis adenoma

« Majtumorok < 5%-a

 Leggyakrabban rizikofaktorhoz tarsultan

« Majcirrozis, glikogen tarolasi betegseg, galaktozémia,
Hurler szindroma, FAP, Fanconi anémia

« Csoportositas - jellemzo6 genetikai eltéres alapjan

« Hepatocyta nuklearis faktor 1a inaktivalo mutacio (H-HCS; 30-50%)

 B-katenin aktivalo mutacio (bHCA; 10-20%)
« Malignus transzformacio > 50%-ban

 Gyulladasos jelatviteli utvonal aktivacioja (IHCA; 40-50%)
* 15%-ban B-katenin mutacio
« Obezitashoz tarsultan

« Nem osztalyozhato (>10%)
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Hepatocellularis adenoma

« Szovodmeény:
* VErzes (15-29%)
« malignizalodas (HCC, HBL) (5%)
rizikofaktorok: > 5 cm, B-katenin mutacio, ferfi nem

e Kezelés:

« Tunetet okozo vagy rizikofaktor sebészi eltavolitas

« Tunetmentes, nincs rizikofaktor kovetés
elso 2 evben félévente, utana évente
stabil vagy csokken: 90% vs. 71% - szoliter vs. multiplex
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Map 1
170dB/C 3
Persist High
2D Opt:HRes
Fr Rate:Max

14 éves fil
GSD I/a

Hasi UH:
hepatocellularis
adenomak
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14 éves fil
GSD I/a

Hasi MR:
hepatocellularis
adenomak
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Proliferacio majd regresszio
Szivelégtelenség rizikoja
Pajzsmirigy hormon inaktivacio

Inhomogén, centripetalis
jelintenzitas fokozodas

Kongenitalis és Prenatalis kortol
infantilis hemangioma kora gyermekkorig

Prenatalis kortol Foleg jobb lebenyben

AT kora gyermekkorig Nagy mer?t slllstsies Cisztikus, de szolid
hamartoma , , gyakran tunetmentes :
alt. <2 ev komponenst is tartalmazhat
Hepatocellularis Késoi gyermekkortol Kilonbozo altipus, Valtozatps — ,
: » : . R Heterogen kontraszthalmozas
adenoma fiatal felnottkorig rizikofaktorok, szovodmenyek : i s es
(maximum: arterias fazisban)
T2-jelintenziv kozponti heg
. , , , , (>3 cm)
FNH Minden életkorban dellite Pl (elaissnie U LI CE Kozponti artérias telodés

elofordiihat centrifugalis jelintenzitas

csokkenéssel
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Primer malignus majtumorok gyermekkorban

Malignus daganatok 1,5 % - a

Maj hamartomak 2/3 - a rosszindulatu

Rosszindulatu entitasok 2/3 - a hepatoblastoma

Leggyakrabban 5 éves kor alatt jelentkezik

,Konnyen” diagnosztizalhato az alabbiak alapjan

 klinikai tunetek

« beteg életkora

« tumormarker emelkedés (AFP)
« képalkoto vizsgalat

Jol gyogyithato

(Hepatoblastoma gyogyulasi aranya 75 - 80 %)

SEMMELWEIS

GYETEM 1769

Hemangioma, FNH, cystak, gobok a majban

Egyéb 0,3%
Carcinoma 3%
Germinoma: 2,3% «
Ewing-sarcoma 2,8% -
Osteosarcoma 2% «

¢ Majtumor 1,5% = h
Retinoblastoma -—J

2,4%
Lagyrész-sarcoma«
5.4%
Wilms-tumor 5% «

Neuroblastoma 10%

Orszagos Gyermektumor Regiszter

r
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. Leukaemia 28%

= Hodgkin-kor
4,6%

« Non-Hodkin
lymphoma
6,5%

+ Kozponti
idegrendszeri

daganatok
26%




Rosszindulatu majgob kialakulasara hajlamosit

Hepatoblastoma Hepatocellularis carcinoma

Koraszulottség Majcirrozis

Alacsony sziletesi suly Kronikus hepatitis B / C

Bechwith-Wiedemann szindroma és

Ly . e s Herediter tirozinémia
egyeb tulnovekedesi szindromak

Familiaris adenomatosus poliposis Portoszisztémas shunt
18-as triszomia BSEP (Bile Salt Export Pump) deficiencia
Portoszisztémas shunt

Aicardi szindroma
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Klinikai tunetek

Hasi fajdalom

Hanyinger és / vagy hanyas

Taplalasi nehezitettség, fogyas

Sargasag, coagulopathia nem jellemzo6

Progredialo hasfesziiles

« Tapinthat6 hasi terime

FIZIKALIS VIZSGALAT FONTOSSAGA
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Koros-e a magas AFP?

AFP (alfa-fetoprotein)
 Glikoprotein (molekulatomeg ~70 kDa)

« Kotofehérje a magzati életsoran (szikholyag, maj, beél)

 Fiziologiasan emelkedett:
« Terhesség alatt a magzatban és az anyaban
« Sziiletest kovetoen szintje gyorsan csokken kb. 6 honapos korig
« Felezési ideje 5-7 nap

 Tumormarker
« Majdaganatok

« Nem seminomas csirasejtes tumorok (NGGCT):
szikholyag-tumor, embryonalis carcinoma, kevert daganatok

Hemangioma, FNH, cystak, gobok a majban

Normalérték< 15 ng / mL

unit arithmetic unit
operation
ng/mi X 1 = ua/l
pa/l X 1 = ng/ml
ng/ml x 0.83 = kU/I
U/1 x 1.205 = ng/ml
pg/mi x 830 = kU/I
/1 x 0.0012 = pg/mi
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Fiziologias AFP szint kora- és érett ujszulottneél

Serum AFP-values in healthy premature infants Serum AFP-values in healthy mature newborns
95% Intervall and median 95% Intervall and median
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Age (days) AFP-median (ng/ml) AFP 95% Intervall (ng/ml)half-life (days) AFP 95% interval
0 158125 31261 - 799834 age (days) AFP-median (ng/ml) (ng/ml) half-life (days)
1 140605 27797 - 711214 0 41687 9120 - 190546
2 125026 24717 - 732412 1 36391 7943 - 165959
3 111173 21979 - 562341 s 31769 6950 - 144544
4 98855 19543 - 500035 [ 3 27733 6026 - 125893
5 87902 17371 - 444631 4 24210 5297 - 109648
s 77625 13346 - 262645 5 21135 4624 - 96605 5.1
7 69183 12589 - 349945 5 18450 4037 - 84334
8-14 43401 6039 - 311889 7 16107 2524 - 73621
15-21 19230 2667 - 151356
22.28 12246 1164 - 118850 14 A aad 1499, sell
15-21 3631 575 - 22910
29-45 5129 389 - 79433
22-28 1396 316 - 6310
46-60 2443 91 - 39084
61.90 047 19 21878 29-45 417 30 - 5754 14
91-120 208 Q- 18620 28 46-60 178 16 - 1995
121-150 193 4. 8318 61-90 80 6 - 1045 28
151-180 108 3- 4365 91-120 36 3 a7
181-270 47 08 - 2630 121-150 20 2- 216 42
271-360 18 04 - 832 100 151-180 13 1.25 - 129
361-720 4 0- 372 181-720 8 0.8 - 87
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Eletkor diagnoziskor 7 honap 13 év
Etvagytalansag Jobb bordaiv alatt tapinthato I-llas,i fajdalom
Panaszok . izys . . , , . . Fokozodo hepatomegalia
Taplalasi nehezitettseg fajdalmatlan terime :
Vena portae thrombosis
s aes Elédomborodo, fesziiloé has Jobb bordaiv alatti terime .
Klinikai tiinet : . Hepatomegalia
Hepatomegalia Testszerte hemangiomak
LDH: 1193 U/l LDH: 654 U/l CRP: 228,4 mg/l
Laborvizsgalatok GOT: 104 U/l GOT: 91 U/L GOT: 80 U/l
GGT: 174 U/l GGT: 281 U/L GGT: 137 U/L
Tumormarker (AFP) 548 ng/mL 162 894 ng/mL 127 730 ng/mL

Majban inhomogeén,
vaszkularizalt, nagyméretl
térfoglalas valamint
hemangiomara tipusos kisebb
terimék

Majbol kiindulo
hepatoblastomara nem
tipusos nagyméretli
térfoglalas

Majbol kiindulo térfoglalas,

NP VPl Vena portae thrombosis

Metasztazis Multiplex tlido Nem Nem

Hemangioma, FNH, cystak, gobok a majban Dr. Briickner Edit
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MR felvétel

Diagnozis Rhabdoid majtumor Hepatoblastoma Hepatocellularis carcinoma

Kemoterapia, mitét, irradiacio, Kemoterapia, Kemoterapia, mitét,

Onkologiai kezeles + autolog Gssejt transzplantacio mUitét / majtranszplantacio célzott gatloszeres kezelés

l : SEMMELWEIS Hemangioma, FNH, cystak, gobok a majban Dr. Briickner Edit
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Majléziok csecsemo- és gyermekkorban

Jellemz6 életkor AFP érték UH jellemz6k MRI jellemzdk Klinikum / rizikofaktorok Kezelés / kovetés

Infantilis hepatikus
hemangioma

Fokalis nodularis
hyperplasia (FNH)

Egyszerl majcysta

Mesenchymalis
hamartoma

Hepatikus adenoma
(pl. GSD)

Hepatoblastoma

Hepatocellularis
carcinoma (HCC)

Differencialatlan
embryonalis sarcoma

Malignus rhabdoid tumor

Regenerativ gobok
(cirrhosis, metabolikus)

Ujsziilott - 1 év

1-12 év

Minden életkor

<2 év

Gyermekkor (26-8 év)

<5 év (cslcs: 1-3 év)

>5 év;

cirrhosisban fiatalabb

1-5 év

<2 év

Gyermekkor

Normalis / enyhén emelkedett

Normalis

Normalis

Normalis

Enyhén emelkedett,
malignus atalakulaskor néhet

Nagyon magas

Magas (50-70%-ban)

Normalis vagy enyhén
emelkedett

Normalis

Normalis

Hyperechogén, jol korilirt;
multiplex lehet

Iso-/enyhén hypoechogén;
centralis heg ritkan lathato

Echomentes,mogottes
hangfelerésités

Multicystas, septalt

Hypo- vagy hyperechogén
gocok, multiplex

Inhomogén, szolid;
meszesedések gyakoriak

Szolid, inhomogén; érbetorés

Nagy, inhomogén, gyakran
cysticus komponens

Szolid, inhomogén; necrosis

Kis, multiplex nodulusok

T1 hypointenz, T2
hyperintenz; flow-voidok

T1 izo/hypo,
T2 centralis heg hyperintenz

T1 hypointenz,
T2 hyperintenz

T2 kifejezetten hyperintenz

T1 valtozo, T2 enyhén
hyperintenz

T1 hypointenz,
T2 hyperintenz

T1/T2 heterogén;
tok megjelenhet

T1/T2 heterogén; cystikus-
necroticus teriletek

T1/T2 heterogén

T1 iso/hypointenz, T2 iso

Nagy perctérfogatl
szivelégtelenség,
consumptiv hypothyreosis

Gyakran incidentaloma;

vascularis eltérések

Véletlen lelet

Benignus, ritka

GSD 1/111; HCC-riziko6

Leggyakoribb malignus
majtumor;
AFP emelkedett ~90%-ban

Krénikus majbetegség,
metabolikus korképek

Ritka, agressziv;
gyors novekedés

Agressziv;
INI1/SMARCB1 hiany

Krénikus majbetegség

Propranolol 2-3 mg/kg/nap;
UH/MRI kovetés 3-6 ho;
biopszia kontraindikalt

Megfigyelés; MRI-kovetés;
biopszia csak atipusos
esetben

Megfigyelés;
beavatkozas ritkan

Sebészet, ha novekszik vagy
tinetes

MRI + AFP kontroll 6-12 ho;
gyanUs goc rezekcio

Sebészi rezekcio +
kemoterapia; AFP-szint
kovetése

Sebészet + onkoldgiai
kezelés; biopszia gyakran
sziikséges

Kotelezo biopszia; intenziv
kemoterapia + sebészet

Kotelezo biopszia; intenziv
multimodalis terapia

Alapbetegség kezelése;
képalkoto kovetés

SEMMELWEIS
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A ,konnyld” diagnozis nehéezségei
11 honapos lany csecsemo

« Anamnézis terheld nem szerepel

« Panaszok  has jobb oldala eldodomborodo,
kemeny tapintatu, sulyallas (1 ho)

* Vizsgalatok

« Hasi UH retroperitoneumot, maj centralis allomanyat kitolto nagyméretl térfoglalas
(120 x 100 x 80 mm)

* MR maj jobb lebenyét involvalé nagy méreti térfoglalé folyamat elsosorban
hepatoblastomanak felelhet meg, hepaticus nyirokcsomok
(PRETEXT IIl. VPEFR-, N1, MO)

. AFP 875.2 pg/L
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MR vizsgalat +C mDIXON-W coronalis
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A ,konny(i” diagnozis nehézségei Il. .. LL
10000 ‘
|{

7 hetes lany csecsemo

1000 5’

AFP ng/ml

100

« Anamnézis terhel6 nem szerepel

10

« Panaszok szUrovizsgalaton detektalt eltérés, panaszmentes

1

0 7 14 21 28 35 42 43 86 63 70 77
° Vizsgélatok days

« Hasi UH  maj IV-es szegmentumaban egy 27 x 25 x 25 mm-es lobulalt konturu,
inhomogénen echodlsabb, vascularizaciot mutato térfoglalo elvaltozas

MR technikai okokbol korlatozott értéki vizsgalat
maj nem nagyobb, IV-es szegmentumaban egy jol koriilirt, T2 méréseken inhomogénen magas,
nativ T1 méréseken jelszegény képlet (26 x22 x 25 mm)
Az eltérésen belil szamos, T1 és T2 mérésen is jelmentes, kanyargds tubularis képlet fut,
melyek vascularis képleteknek felelhetnek meg
Vélemény: inkabb benignus eredetiinek tarthato (pl. atipusos hemangioma)

- AFP 2995.3 pg/L
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10 hetes korban tunet- és panaszmentes

« Hasi UH maj ll-es, IV-es szegmentumat éerintve axialis sikban mérve 35 x 30 mm-es,
sagittalis sikban mérve 29 x 29 mm-es vascularizalt keplet
minimalis méretbeli progresszio, UH kep alapjan hemangiomanak megfelelhet

+ AFP 5929.6 ug/L
Kulfoldi tartozkodas, kontrollon nem jelent meg

4,5 honapos korban tuinet- és panaszmentes

« Hasi UH maj bal lebenyében kovetett terime kifejezett novekedést mutat (70 x 60 x 60 mm)

« MR inhomogén, heterogén T1 / T2 jeladasu, dontoen szolid, de apro cysticus elemeket
és bevérzéseket is tartalmaz, inhomogén kontrasztanyag-halmozast és kozepes foku
diffuziogatlast mutat

. AFP 37080.0 pg/L
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1. MR vizsgalat
Artérias fazis
Késoi fazis
T2-spair-axialis

2. MR vizsgalat
Arterias fazis
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Csecsemo- eés gyermekkori majterimék

« Gyakran tunetmentes vagy aspecifikus tunetek

\

 Korai felismeres es megfelelo korismeéjiuk kulcsfontossagu - malignitas!

 Kisgyermekkorban eszlelt rosszindulatu majtumor eseten
elsosorban hepatoblastoma fennallasara kell gondolnunk, de nem zarhato ki mas

malignitas sem

« Kisgyermekkori majléziok hatterében allo ritkabb entitas gyanujat veti fel a

nem tipusos radiologiai kep, 4 ev feletti eletkor és az alacsony AFP szint
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+3620 825 9480
SAVIVIARTYAR


mailto:garami.miklos@semmelweis.hu
mailto:juhasz.orsolya@semmelweis.hu
mailto:bruckner.edit@semmelweis.hu

Koszonom a megtisztelo figyelmet!

-\

L R e " 4 [ & §
L “ I = g : ! ) - A\
: - = - -
3 o -
5 4 -
] _I|

B |

——

= | smmmm |

- ==
| e——me—rme

|

|
|
|

t
o

_——— =

SEMMELWEIS ‘ Hemangioma, FNH, cystak, gobok a majban ‘ Dr. Briickner Edit

EGYETEM 1769

Fii=



	1. dia
	2. dia: Csecsemő- és gyermekkori májterimék
	3. dia: Májléziók csecsemő- és gyermekkorban
	4. dia
	5. dia
	6. dia: Hemangioma
	7. dia
	8. dia
	9. dia: FNH – fokális noduláris hyperplasia
	10. dia
	11. dia
	12. dia: Májciszták
	13. dia: Mesenchymalis hamartoma
	14. dia: Hepatocelluláris adenoma
	15. dia: Hepatocelluláris adenoma
	16. dia
	17. dia
	18. dia
	19. dia: Primer malignus májtumorok gyermekkorban
	20. dia: Rosszindulatú májgöb kialakulására hajlamosít
	21. dia: Klinikai tünetek
	22. dia: Kóros-e a magas AFP?
	23. dia: Fiziológiás AFP szint kora- és érett újszülöttnél
	24. dia
	25. dia
	26. dia: Májléziók csecsemő- és gyermekkorban
	27. dia: A „könnyű” diagnózis nehézségei
	28. dia
	29. dia
	30. dia: A „könnyű” diagnózis nehézségei II.
	31. dia
	32. dia
	33. dia: Csecsemő- és gyermekkori májterimék
	34. dia
	35. dia

