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Cysticus lymphangioma
az ileumban
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A cysticus lymphangioma ritka, nyirokér-eredetd benignus neoplasia, melyrdl kevés irodalmi adat dll rendelkezésre.
Féként gyermekek betegségeként irjik le, és hatterében congenitalis malformatiét véleményeznek. Elsédleges lokali-
zicibja a fej-nyaki és az axillaris régié, ugyanakkor hastiri manifesztacié is el6fordulhat, mely esetekben a diverz klini-
kai kép végett ritkan mertl fel ezen entitas differencidldiagnosztikai lehetGségként. Az altalunk bemutatott esetismer-
tetésben egy 10 éves leanygyermek kertilt osztalyos felvételre gorcsos hasi fijdalom miatt, melynek hatterében a hasi
ultrahangvizsgalat az ileum tertiletén a mesenteriumot is érinté, szamos cysticus képletbdl dll6 tumort véleményezett.
A laesio volvulust is okozott, és az érintett bélszakasz reszekcidja megtortént. A makroszkopos vizsgilat soran barnds,
zavaros bennékd, cystosus képleteket észleltiink. Mikroszkdéposan a lamina propriiban, a tunica submucosiban, a
tunica muscularisban és a kornyez8 mesenterialis zsirszovetben is szimtalan, cysticusan kitdgult nyirokér dtmetszete
volt lathatd, melyeket atipiamentes, lapos endothelsejtek béleltek. Immunhisztokémiai vizsgdlat sordn diffaz, erds
CD31-, tovabba CD34-pozitivitas volt tapasztalhatd. Az esetet cysticus lymphangiomanak véleményeztiik. A beteg a
mtét 6ta tilnetmentes. Kozleményiinkben a cysticus lymphangioma igen ritka abdominalis manifeszticiéjit mutat-
juk be irodalmi dttekintés mellett, a magyar irodalomban elGszor. A nemzetkozi leirdsokban is titkr6z6d6, sokrétd
klinikai megjelenés jol mutatja, hogy ezen laesio felismerése és differencidldiagnosztikai megtontoldsa kortilményes
lehet, azonban képalkoté vizsgdlattal és szovettani, sziikség esetén immunhisztokémiai vizsgalatokkal definitiv diag-
nézishoz juthatunk. A nemzetkozileg alkalmazott *gold standard’ laparoszkdpos reszekeio utin jé progndzis mutat-
kozik a leirt eseteken.
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Cystic lymphangioma of the ileum

Cystic lymphangioma is a rare benign neoplasm of lymphatic origin of which literature data are limited. It is mainly
described as a disease of children and is considered to be a congenital malformation. Primary localisation is in the
cervical and axillary regions; however, there may also be abdominal manifestations, in which case this entity is rarely
contemplated in the differential diagnosis due to its diverse clinical manifestations. Hereby we present the case report
of'a 10-year-old girl who was admitted to the hospital due to cramping abdominal pain, behind which the abdominal
ultrasound examination revealed a tumour involving the ileum and the ileal mesentery, consisting of numerous
cystic masses. The lesion led to a volvulus and resection of the affected bowel segment was performed. Macroscopic
examination revealed a cystic tumour with brownish and cluttered content. Microscopically, cystically dilated lym-
phatic vessels were visible in the lamina propria, tunica submucosa, tunica muscularis, and surrounding mesenteric
adipose tissue, lined by atypia-free, flat endothelial cells. Immunohistochemistry revealed diffuse, strong CD31, as
well as CD34 positivity. The case was concluded as cystic lymphangioma. The patient has been asymptomatic since
surgery. In this article, we present a very rare abdominal manifestation of cystic lymphangioma, with literature review,
for the first time in Hungarian literature. The diverse clinical presentation reflected in the international studies shows
that the recognition and the differential diagnosis of this lesion may be difficult, but definitive diagnosis can be set by
imaging techniques and histological, and if necessary, immunohistochemical studies. Laparoscopic resection is used
as an international gold standard, after which good prognosis is expected.
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Roviditések
CD = (cluster of differentiation) differencidcios klaszter; CK =
citokeratin; D2-40 = podoplanin

Kozleményiinkben egy 10 éves leanygyermek esetét mu-
tatjuk be, akinek az anamnézisébdl kordbbi betegség nem
volt ismert. Goresos hasi fijdalom kivizsgéldsa céljabol
keriilt felvételre a Gyermekgyodgyaszati Klinikara. A hasi
ultrahangvizsgalat az ileumban nagy méretd, atlagosan
2,5 cm atmérdjd, cystakbol dll6, vékony falt képletet irt
le, melyek kozott echdédis mesenterium is azonosithatd
volt. A képalkoté vizsgilat a latott eltérést mesenterialis
lymphaticus malformatiénak véleményezte, mely volvu-
lust okozott. Ezt kovetSen a kozel 20 cm-es bélszakasz
reszekcidja tortént az érintett mesenteriummal.

A makroszkopos észlelet soran ép bélfal mellett a me-
senteriumban szdmos, 2-28 mm legnagyobb dtmérdj,
zavaros, barnas folyadékkal kitoltott cystosus képlet volt
megfigyelhet, melynek legnagyobb dtméréje 11 cm
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volt (1/A abra). Mikroszkoposan a lamina propridban, a
tunica submucosiban, a tunica muscularisban és a kor-
nyez8 mesenterialis zsirszovetben is szamos, cysticusan
kitdgult nyirokér atmetszete volt lathatd, melyeket atipia-
mentes, lapos endothelsejtek béleltek (1/B és 1/C dbra).
A nyirokerek lumenében halviny eosinophil fest6dést
folyadék volt jelen, vorosvértestek nem mutatkoztak.
Immunhisztokémiai vizsgalatokkal az endothelsejtek
diftdz, 3+ CD31-pozitivitds mellett (1/D dbra) tobbsé-
glikben CD34-pozitivak voltak. Egyebiitt az ileum meg-
tartott szoveti alapszerkezettinek bizonyult, a bolyhok
szabalyosak voltak, a boholy : crypta ardny megtartott
volt, az intraepithelialis lymphocytosis nem érte el a
’borderline’ értéket.

A szoveti kép az ileum és a mesenterium kombinalt
makro- és mikroszkopikus cysticus lymphaticus malfor-
matidjanak, azaz cysticus lymphangiomdnak felelt meg.
A beteg a mitét 6ta tiinetmentes, rendszeres hasi ultra-
hangvizsgalatokon vesz részt, kiGjulas jeleit nem észlel-
ték (utdnkovetési id6: 42 hénap).

Cysticus lymphangiomds esetiink makro- és mikroszképos észlelete. A) A reszekalt bélszakaszban, valamint a mesenteriumban is szimos, 2-28 mm

legnagyobb dtmérdji, zavaros, barnds folyadékkal kitoltott cystosus képlet volt megfigyelhets. B) és C) A lamina propridban, a tunica submucosdban,
a tunica muscularisban és a kdrnyezd mesenterialis zsirszovetben is szamos, cysticusan kitdgult nyirokér dtmetszete volt lithaté, melyeket atipiamentes,
lapos endothelsejtek béleltek (HE, 10x és 20x). D) CD31-reakciéval az endothelsejtekben difftz, 3+-pozitivits litszott (CD31, 20x)

CD = differencidciés klaszter; HE = hematoxilin-cozin
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Megbeszélés ra és a kornyezd mesenteriumra lokalizal6dd esetet
mutatunk be, tovabb4 esetbemutatdsunkat irodalmi dtte-
A cysticus lymphangioma a nyirokerek ritka, benignus | kintéssel egészitjiik ki. Az irodalmazés sordn a PubMed
daganata, amellyel a klinikumban dontden gyermekgyo- | feliiletét haszniltuk, és keresGszavaink a ,cystic lym-
gydszati esetekben taldlkozhatunk. A leggyakrabban a | phangioma”, az ,ileum”, illetve az ,ileal” voltak. Ossze-
fej-nyaki régié és az axilla teriiletén alakul ki (95%), a | sen 24 tudoményos kozlemény adatait dolgoztuk fel,
hasiiregi manifeszticié ritka. Munkinkban egy, az ileum- | melyekben 27 eset adatai szerepelnek — ezeket az 1. tdb-

1. tiblazat | Az ilealis cysticus lymphangiomdk irodalmi dttekintése [1-24]
Szerzé A pub- Avizs- A beteg(ek) A beteg(ek) Klinikai megjelenés A laesio mérete Az immun- Utdnkovetés
likici6  gilt életkora (év) neme (cm) hisztokémiai (nap)
éve esetek vizsgalat
szama eredménye
Sisniega [1] 1973 1 Nincs adat ~ Nincs adat ~ Nincs adat Nincs adat Nincs adat Nincs adat
Calderén- 1991 1 3 Férfi Hasi fijdalom, akut has, Nincs adat Nincs adat Nincs adat
Garciduenas [22] székrekedés
Uncu [19] 1997 2 43/19 Férfi/térfi Hasi fijdalom, hanyis, 14 x12x9/  Nincs adat Nincs
convulsio, gyakori és siirgeté  Nincs adat adat/13
vizelési inger
Fundaro [17] 1998 1 45 Férfi Volvulus, ileus Nincs adat Nincs adat Nincs adat
Haber [9] 1999 1 Ujszt‘llt')tt Férfi Pracnatalis ultrahang- 53x4x34  Nincs adat 304
vizsgalaton hasi terime
Cipriano [2] 2000 1 34 Né§ Praenatalis ultrahangvizsga- 35x 18 Nincs adat Nincs adat
laton ovariumcysta gyanaja
Torashima [24] 2004 1 31 Né§ Epigastrialis fijdalom 15 x 10 Nincs adat 547
Konstantinidis 2005 1 31 Né6 Hasi fajdalom, émelygés, Nincs adat CD31-¢és Nincs adat
[18] défense musculaire aktinpozitivitas;
vimentin-,
CD68- ¢és
CK-negativitis
Méndez-Gallart 2009 1 1 Férfi Hasi fijdalom, hanyds, hasi 16 x 15 x 12 Nincs adat 1460
[14] distensio
Quaglietta [23] 2005 1 6 Férfi Hasi fijdalom, hanyds 1,97 x 1,53 Nincs adat 730
x 1,4
Esposito [7] 2009 1 15 Férfi Praenatalis ultrahang- 6,7 x4 x 3,5  Nincs adat 730
vizsgalaton hasi terime
Safarpour [16] 2009 1 14 Né Tapinthat6 hasi terime 33x30x10  CD34-pozitivitis 93
Khan [11] 2017 1 24 N6 Hasi fajdalom 28 x 15 Nincs adat 14
Kohga [12] 2017 1 20 Né Hasi fajdalom Nincs adat CD34- ¢és 7
D2-40-pozitivitds
Ignjatovic [10] 2019 1 62 N6 Hasi fajdalom, hanyas 2x1,5%x1,3  Nincs adat 365
Lui [13] 2018 1 3 Férfi Hasi fijdalom 48 x4,5x22 CD31-pozitivitds 182
Alfadhel [5] 2019 1 2 Férfi Volvulus, ileus 3,41 Nincs adat Nincs adat
Liu [20] 2020 1 65 Férfi Hasi fajdalom 20 x 15 Nincs adat Nincs adat
Mohammed [15] 2020 1 31 Férfi Hasi fijdalom, émelygés, Nincs adat Nincs adat 5
défense musculaire
Gendvilaite [8] 2021 1 42 Né Hasi fijdalom 9x5x3 D2-40-pozitivitas ~ Nincs adat
Prashant [ 3] 2022 1 10 Férfi Hasi fijdalom 7 %6 CD31-,CD34- és  Nincs adat

D2-40-pozitivitis;
CK-negativitds

Thapa [4] 2022 1 3 Férfi Hasi fijdalom, székrekedés, 15,7 x 6,4 Nincs adat 365
malnutritio x 11,5

Wang [21] 2022 3 49/70/61 NG6/n6/né  Tiinetmentes/hasi fijdalom, 6 x 1,5x 0,8  D2-40-pozitivitds 304,/1582/
émelygés/tiinetmentes 1704

Chin [6] 2023 2 50, 62 N /férfi Anaemia/hasi fijdalom, 22 x 6,5 Nincs adat 304,/2313
tapinthat6 hasi terime

Sajit esetiink 2024 1 10 Né Hasi fajdalom, volvulus 11 CD31- ¢és 1283

CD34-pozitivitds

CD = differencidcios klaszter; CK = citokeratin; D2-40 = podoplanin
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lazat szemlélteti [ 1-24]. A legkoribbi kozlemény 197 3-
bol szarmazik [1]. A cysticus lymphangioma incidenciaja
1-4 /100 000 koril hatirozhaté meg, azonban a mesen-
teriumra lokalizal6dé esetek incidenciaja 1,/250 000.
A legtobb kozlemény Gjsziilottek, gyermekek betegsége-
ként irja le, potencidlis okaként congenitalis malformati-
ot feltételezve. Ezt a tedriat tdmasztja ala, hogy a laesiok
50-65%-a sziiletéskor mdr jelen van, illetve hogy az ese-
tek igen nagy részében a gyermek a misodik életévéig
tinetessé valik [2—4]. A congenitalis lymphangiomak
gyakran tirsulnak genetikai tumorszindromakkal, a leg-
gyakrabban Turner-, Noonan-, valamint Down-szindré-
maval [25].

A kozleményekben leirt esetek alapjan a betegek élet-
kora az Gjszilottkortdl egészen 70 éves korig terjedt (at-
lag: 28,9 év), a férfi : n6 ardny pedig 1,25 : 1 volt. A leg-
gyakoribb klinikai manifeszticionak a nehezen koriilha-
tarolhaté hasi fijdalom (16,/27 eset), valamint az akut
has bizonyult (6,/27, melyek koziil 2 esetben ileus vol-
vulus, valamint 2 esetben défense musculaire képében
jelentkezett) [5, 15, 17, 18]. A klinikai manifeszticiékat
tekintve gyakorisdgi sorrendben az ultrahangvizsgalattal
vagy tapintva érzékelt hasi terime (5/27), hianyés (5/27)
és székrekedés (3/27) emelendd ki. A ritkdbb manifesz-
taciok kozé sorolhaté a gyakori vizelési inger (2 eset), az
anaemia (2 eset), valamint a convulsio (1 eset) [6, 19].

A leirt esetekben reszekciora kerilt laesiok méretének
szérasa 1,97-35 cm volt (atlag: 13 cm) [1-24]. Mor-
fologiailag az irodalomban egységesen multicysticus lae-
siérol szamolnak be, melyek belfelszinén atipiamentes
endothel latszik, focalisan lobsejtes besztir6déssel, lym-
phoid aggregitumokkal, a kornyezd nyirokcsomoékban
sinushistiocytosissal [2, 8, 15]. Az immunhisztokémiai
vizsgalatok tekintetében elsésorban a CD31, a CD34,
valamint a D2-40 ajanlott [3, 12, 16, 18, 20, 21]. Mo-
lekularis genetikai vizsgalat az dttekintett irodalomban
nem kertilt leirdsra. Differencialdiagnosztikai szempont-
bél a lokalizdcié miatt elsGsorban mesenterialis cysta me-
ril fel, ugyanakkor a daganatos betegség lehet&ségét is
mindenképpen ki kell zarni [26]. Tovabba felmeriilhet a
mesenterialis haemangioma lehet8sége, ugyanakkor a
preoperativ képalkot6 vizsgalat sorin ennek lehetGségét
ki lehet zarni [25]. A kezelés tekintetében radikélis re-
szekcid ajanlott és elégséges [2, 16]. Kiajulasrdl kizaro-
lag inkomplett kimetszés esetén szamolnak be [12, 14].
A betegek utinkovetése atlagosan kozel mastél év volt
(5 nap — 6 év) [1-24]. Esetleges, a laesio kapcsan kiala-
kult haldlesetrdl egyik kozlemény sem szamol be [1-24,
27]. A szovédmények tekintetében a cystosus képletek
bevérzése, rupturija, valamint bakterialis feltilfert6z6dé-
se alakulhat ki. Mivel a laesio volvulus, valamint intussus-
ceptio képében is jelentkezhet, ischaemids szovédmé-
nyek el6fordulhatnak [9].

Munkinkban egy 10 éves linygyermeknél észlelt és
sebészileg eltavolitott, az ileumra és a kornyezd mesen-
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teriumra lokalizdl6dé cysticus lymphangiomat mutatunk
be. A beteg életkora az irodalmi attekintésben foglalt
esetektdl némileg eltér, ugyanis a laesio klinikailag volvu-
lust okozott, amit eddig pusztan 2 esetben irtak le. Mak-
roszkoposan az ileumot és a mesenteriumot érint6 cysto-
sus képletek latszottak, melyek mikroszképos vizsgalatkor
tag nyirokératmetszeteknek feleltek meg, az ileum lami-
na propridjaban, tunica submucosdjiban és tunica mus-
cularisiban, illetve a kornyezé mesenterialis zsirszovet-
ben is. A tdg tiregeket bélel6 him atipiamentesnek
bizonyult. Az immunhisztokémiai vizsgalat soran alkal-
mazott CD31- és CD34-reakciok megerssitették a szo-
vettani diagnozist.

Kovetkeztetés

Irodalmi attekintéssel kiegészitett esetismertetésiink a
magyar irodalomban elséként hivja fel a figyelmet a cysti-
cus lymphangioma diverz klinikai megjelenésére, amely a
nemzetkozi irodalmi esetekben is megfigyelhetd. Ideso-
rolhat6 a diftaz hasi fijdalom, az akut has, a tapinthaté
vagy ultrahangvizsgilattal észlelt hasi terime, valamint a
hanyas és székrekedés, de olyan ritka eseteket is leirtak,
amikor az elviltozas gyakori vizelési inger, anaemia és
convulsio klinikai képében jelentkezett [5, 15, 17, 18].
A laesio ritka el6fordulasa ellenére kiemelendd, hogy
mind gyermekek, mind felnéttek esetében szokatlan jel-
legi hasi panasz hitterében allhat. A diagnézis felallitasa
els6sorban képalkoté vizsgalattal torténik, melyet szo-
vettani vizsgalattal erdsithetiink meg. CD31, CD34 és
D2-40 kiegészité immunhisztokémiai vizsgilat segitheti
a definitiv diagnézis feldllitasat [3, 12, 16, 18, 20, 21].
Terapiajaban a laparoszképos reszekcié a nemzetkozileg
alkalmazott *gold standard’.
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miényegyetem Szent-Gyorgyi Albert Orvostudomanyi
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