ESETISMERTETES

Mucinosus cysticus neoplasia a majban
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A mucinosus cysticus neoplasia a mij ritka daganata, amely az 6sszes majcysta kevesebb mint 5%-dt teszi ki. A beteg-
ség pontos etioldgidja tisztdzatlan, ugyanakkor a néi dominancia és a tumor stromalis sejtjeinek 6sztrogénreceptor-
pozitivitasa arra utal, hogy a hormonalis hatdsok szerepet jatszhatnak a kialakulasaban. A klinikai diagnoézis nehézsége
abbol adddik, hogy sem specifikus laboratériumi eltérés, sem jellegzetes képalkotd jel nem all rendelkezésre, ezért
végss diagndzis gyakran csak a mitéti kimetszés szovettani feldolgozisit kovetSen dllithaté fel. Egy 27 éves né sir-
gasdggal és hasi fijdalommal kertilt felvételre. A laboratériumi eredmények emelkedett bilirubinszintet és obstrukci-
ora utalé6 mijenzimértékeket mutattak, mig a hasi ultrahangvizsgalat szeptdlt cysticus elvaltozast dbrazolt a majban.
A tovabbi vizsgilatok — beleértve a kontrasztos hasi-kismedencei CT-t, ERCP-t, kolangioszkdppal végzett biopsziat,
valamint percutan végzett citologiai mintavételt — nem vezettek egyértelmd diagnoézishoz. A mitétet kovets szovet-
tani vizsgalat végiil mucinosus cysticus neoplasidt véleményezett alacsony foka dysplasiaval. A mucinosus cysticus
neoplasiak ritka daganatok, amelyek diagnosztikaja jelent6s kihivast jelent. Esetiink is alatimasztja, hogy a kiilonb6z6
diagnosztikai modszerek sok esetben nem elegendGek a kérisme felallitisihoz, a végsé diagndzis gyakran csak a se-
bészi reszekciot kovetd szovettani vizsgilat alapjdn dllithaté fel.
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Mucinous cystic neoplasm of the liver

Mucinous cystic neoplasms are rare benign tumours of the liver, accounting for less than 5% of all liver cysts. The
exact etiology of mucinous cystic neoplasms is unclear, but female dominance and estrogen receptor positivity of
ovarian type stromal cells suggest a role of hormonal factors in their development. The diagnosis is challenging as
there are no specific laboratory or imaging characteristics, and the final diagnosis is often based on histological
examination. A 27-year-old female patient was admitted to hospital with jaundice and abdominal pain. Laboratory
results showed elevated levels of bilirubin and obstructive liver enzymes, while abdominal ultrasound revealed a sep-
tate cystic lesion in the liver. Further investigations — including ERCP, cholangioscopy assisted and percutaneous
biopsy — did not provide clear diagnosis. Histological examination after surgical resection ultimately revealed a mu-
cinous cystic neoplasm with low-grade dysplasia. Mucinous cystic neoplasms are rare liver tumours, and due to diag-
nostic difficulties, surgical intervention is often required. This case emphasizes that various non-surgical diagnostic
methods might not be sufficient for establishing a final diagnosis.
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Roviditések

ALP = (alkaline phosphatase) alkalikus foszfatiz; BMI = (body
mass index) testtomegindex; CA = (cancer antigen) rakantigén;
CT = (computed tomography) komputertomogrifia; ERCP =
(endoscopic retrograde cholangiopancreatography) endoszko-
pos retrograd kolangiopankreatografia; GGT = gamma-gluta-
mil-transzferdz; GOT = glutamat-oxilacetit-transzamindz;
GPT = glutamdt-piruvat-transzamindz; ICD-O = (Internation-
al Classification of Diseases for Oncology) Onkoldgiai Betegsé-
gek Nemzetkozi Osztilyozdsa; MRI = (magnetic resonance
imaging) magnesesrezonancia-képalkotds

A mucinosus cysticus neoplasia a maj és az epeutak ritka,
cystaképzd epithelialis daganata, amelyet mucintermeld
hdm és jellegzetes, petefészekszert subepithelialis stro-
ma jellemez, rendszerint nem kommunikal az epeutakkal
[1]. Az elvéltozis dontSen reproduktiv kortt nGknél for-
dul el6, malignus transzformacids potencialja miatt prae-
malignus dllapotnak tekinthetd, valamint véltozatos kli-
nikai és képalkoté megjelenése miatt diagnosztikaja
gyakran nehéz, szamos esetben malignitdst utinozhat
[2—4]. Esetismertetéstinkben egy atipusos megjelenést
mucinosus cysticus neoplasia diagnosztikai és terapids ki-
hivisait kivinjuk bemutatni.

Egy 27 éves né keriilt osztlyunkra sirgasag, elsGsor-
ban a jobb bordaiv alatti hasi fijdalom miatt. Koér-
elézményében nem szerepeltek jelentSs betegségek, de
kockdzati tényezSként elhizas (BMI: 29.75) és tiz cso-
magévnyi dohanyzas volt kiemelhet§. Laboratériumi
eredményeiben az 6sszbilirubinszint 127,7 nmol /1 volt,
amely emelkedett obstrukciora utalé majenzimértékek-
kel tarsult (GOT: 164 U/1, GPT: 288 U/1, GGT: 255
U/1, ALP: 413 U/1). Hasi ultrahangvizsgéilat sorin 60
mm-es szeptalt cystt talaltunk a mdjban, 12 mm-es ko-
z0s epevezeték-tigulattal egyttt. Mivel a betegnek hasi
fijdalma nem volt tipusos epekolikara, valamint az epe-
hélyag sem tartalmazott koveket, a pontos etiologia
meghatarozasara kontrasztos hasi-kismedencei CT-t vé-
geztiink, amely a hasnyalmirigy fejében nem specifikus
hipodenzitdst jelzett, a kozos epevezetéket 14,5 mm ti-
gassiginak véleményezte, és a majban Echinococcus-cysta
lehet8ségét vetette fel (1. dbra).

A mucinosus cysticus neoplasia CT-képe. Kontrasztos hasi-kis-
medencei CT a hasnydlmirigy fejében nem specifikus hipodenzi-
tds, a majban Echinococcus-cysta lehetGsége

CT = komputertomogrifia
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Az Echinococcus-szerologia két alkalommal is negativ
eredményt adott. Mivel a beteg sirgasiga tovibb mé-
lytlt, ERCP-re kertlt sor, amely soran ballonnal nem
extrahdlhaté képletet talaltunk a ductus hepaticus com-
munisban és a bal hepaticus dgban, igy az epeelfolyis
biztositisira manyag sztenteket tltettiink be (2. 4bra).
A CA19-9 tumormarker szintje emelkedett volt (156,3
U/ml). Az intraductalis képlet pontosabb azonositisira
kolangioszképiat végeztiink, amelynél puha, sima felii-
letdi szovetet talaltunk a kozos epevezeték proximalis
részében (3. abra). A direkt biopszidk nem mutattak

2. abra Kolangiogram az intraductalis képlettel. Az ERCP soran ballon-
nal nem extrahalhaté képlet a ductus hepaticus communisban és
a bal hepaticus dgban, a passzizs biztositasira az eljirds sorin

manyag sztentek kertiltek beiiltetésre

CT = komputertomogrifia; ERCP = endoszképos retrograd ko-
langiopankreatografia

3. 4bra

Kolangioszk6pos mintavétel, hitterében cystatallal. Kolangiosz-
képia sordn felfedezett sima feliiletd szovet a kozos epevezeték
proximalis részében
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4. ibra

| Reszekalt bal mjlebeny a bal hepaticus dgba hajlé cystaval

specifikus szovettani eltérést, csupan lobos nydlkahdrtya-
részletet irt le sarjszovetképz6déssel, malignitds nem volt
lithaté. Igy a kovetkezd 1épésben finomtii-aspiracios
mintavételt terveztiink, amelyet az Echinococcus-cysta
tovabbra is fenndllé gyantja miatt tobbszori halasztast
kovetSen végeztek el, de ez is csak gyulladdsos citomor-
folégiat igazolt, szintén malignitds jelentése nélkiil.
A mikrobiolégiai vizsgilat Acinetobacter banwmannii je-
lenlétét allapitotta meg, antibiotikumot azonban sziszté-
mis gyulladdsos tiinetek és gyulladasos markeremelkedés
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hijan nem alkalmaztunk. Az ismételt CT-vizsgilat a cys-
ticus elviltozis tovabbi novekedését mutatta, 67 x 49 x
64 mm-r6l 75 x 56 x 66 mm-re.

A fél évig tartdé diagnosztikai 1épések utan végiil
reszekciora kertilt sor. A mdtét elétt rendelkezésre allo
diagnosztikai adatok alapjan komplex, Bismuth-Corlette
I11/B morfolégidja tumorként operdltuk meg. Bal oldali
hepatolobectomia, epetti reszekcid és kétmezds kiter-
jesztett lymphadenectomia tortént, a jobb lebeny ma-
sodlagos epettjaival Roux-Y hepaticojejunostomia kép-
zésével. Intraoperativ és posztoperativ szovédmény nem
volt. Makroszképosan két jol elkiilonithetd cystit azo-
nositottunk, amelyek koziil az egyik a kozos epevezeték-
be nétt (4. abra). A szovettani értékelés soran a minti-
ban petefészekhez hasonlé stroma mutatkozott, amely
osztrogénreceptor-pozitivitassal birt (5. 4bra). Emellett
a hamban alacsony foka dysplasia volt jelen malignus
részletek nélkdl (6. 4bra). Végiil a feldolgozas sorin mu-
cinosus cysticus neoplasia igazolédott, alacsony foka
(low-grade) dysplasiaval, valamint szekunder szklerotiza-
16 cholangitissel. Fél év mulva, a kovetés kapcsan végzett
mdjbiopszia a jobb majlebenyben egészséges majszove-
tet azonositott, paciensiink azoéta is — 30 honappal a ma-
tétet kovetSen — jol van, életmindsége a mitétet megels-
zGvel ekvivalens.
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5. abra | Az bsztrogénreceptor pozitivitdsa a metszeten. Szévettani minta, a petefészekhez hasonlé stroma sztrogénreceptor-pozitivitassal

>

6. dbra | A, low-grade” dysplasia jelei a metszeten. Szovettani minta, a himban alacsony foka dysplasia malignus részletek nélkiil
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Megbeszélés
Epidemiologin és etiologin

A mucinosus cysticus neoplasidk a hasnydlmirigy mdso-
dik leggyakoribb cystas elviltozasai az intraductalis pa-
pillaris mucinosus neoplasiak utin [5]. A pancreas muci-
nosus cysticus neoplasidk mintegy 72%-a jéindulata,
megkozelitSleg 93%-uk a hasnyalmirigy testében vagy
farkdban lokalizalodik, jellemz&en egyetlen, izoldlt elval-
tozas formdjaban, atlagosan 5 cm-es atmérével [5-8].
Ugyanakkor az epetiti, maj mucinosus cysticus neoplasia
ritka betegség, el6fordulisa becslések szerint évi 1 j eset
20 000-100 000 lakosra vetitve. Féként reproduktiv
korti néket érinté daganat, amely rakmegel6z6 allapot-
nak tekinthetd invaziv viselkedési potencialja miatt [3, 4,
9, 10]. A mucinosus cysticus neoplasia sokszor tiinet-
mentes, igy valodi el6forduldsa és prevalencidja ismeret-
len [6]. A nSk korében val6 elSfordulds és a hormonér-
zékeny, petefészekszerl stroma jelenléte hormonalis
hatdsokra utal [11, 12].

Patomorfoligin

Makroszkoéposan a mucinosus cysticus neoplasidk rend-
szerint rostos tokkal hatdrolt cystds elvaltozasokként je-
lennek meg. Tobbnyire multicystas felépitéstiek vékony
septumokkal, a cystafalon beliili meszesedés gyakori, mig
a fali nodulusok és az egyenetlen tokmegvastagodas je-
lenléte inkabb malignitdsra utal. A cystdk tartalma vélto-
z6 mennyiségl viszkézus mucint és necroticus detritust
foglalhat magaban [11]. A mucinosus cysticus neoplasiat
az Egészségiigyi Vilagszervezet (WHO) 2019. évi, 5. ki-
adasu klasszifikicidja a mij- és epeutak cystaképzd epi-
thelialis daganatai k6z¢ sorolja, kobhiam vagy hengerhdm
jellegt, valtoz6 mértékben mucintermelS hamboritassal,
ovariumszerd subepithelialis stromdval; a tumor rend-
szerint nem kommunikil az epetti rendszerrel [1].
Nozolégiai szempontbdl a mucinosus cysticus neoplasia
az ICD-O rendszerében hirom formdra tagolodik: ala-
csony fokt intraepithelialis dysplasidval jaré elviltozasra,
nagyfokt dysplasidt mutaté laesiéra, valamint invaziv
carcinoméval tarsulé forméra [1, 2].

1. tiblizat
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Tiinettan és differvencialdiagnozis

A betegség sokszor tlinetmentes, a panaszos betegek
esetében a leggyakrabban hasi fijdalom, ritkibban fo-
gyas, teltségérzet, étvagytalansig vagy faradtsag jelent-
kezhet. A nagy cystik nyomhatjak a kornyez6 szerveket,
esetenként vezetékelzarddast vagy pancreatitist okozhat-
nak. A mucinosus cysticus neoplasia elhelyezkedésébdl
adododan a sargasag ritka, képalkoto vizsgalatokkal multi-
locularis, folyadékkal telt képletként jelenik meg [9, 11,
13, 14]. A kontrasztos MRI a legmegfelel6bb modszer a
karakterizaldshoz és a mttéti tervezéshez, hiszen a kap-
szuldris, szeptdlis és nodularis részletek felderitésében
teliilmulja a CT-t, azonban a modalitas hozzaférhet&sége
¢és minGsége hazdnkban meglehetds heterogenitissal bir
[14-16]. A malignitds kimutatdsa nehéz, mivel a biopszi-
ak gyakran nem adnak elegendd informaciot; a cysta sza-
balytalan falmegvastagodasa, bels6 szeptaltsig, papillaris
beboltosulasok utalhatnak ra [ 5]. Differencialdiagnoszti-
kai szempontbdl a leginkabb az epeutak intraductalis pa-
pillaris neoplasidgja mertl fel alternativaként, bar szimos
tulajdonsdg segit az elkiilonitésiikben (1. tablizat) [17].
A mucinosus cysticus neoplasidkat gyakran véletlentil is-
merik fel a keresztmetszeti képalkot6 vizsgalatok sordn.
A diagnosztikus képalkot6 eljardsok és az endoszkdpos
technikik fejlédése jelent&sen javitotta a mucinosus
cysticus neoplasidk felismerésének pontossagit, valamint
megkonnyitette a klinikusok szimdra az optimalis terdpi-
4s stratégia megtervezését [13].

Terapin

A mucinosus cysticus neoplasiak kezelésére vonatkozdan
a 2017. évi nemzetk6zi konszenzus minden esetben se-
bészeti reszekcidt javasol [18], a potencialis malignus
transzformacié megel6zésére [5, 6]. Nagy kockizata
vagy tiineteket okoz6 mucinosus cysticus neoplasidk ese-
tén a sebészi reszekcio jelenti a standard ellatdst, amely-
nek radikalitisa a daganat méretétdl és lokalizacidjatol
fiigg. A hasnyalmirigy testében vagy farkaban elhelyezke-
dé elvaltozisok esetén rendszerint elegendd a distalis
vagy szubtotilis pancreatectomia, invaziv betegség gya-
najanak hianydban megkisérelhetd a 1ép megdrzése. Nagy
kockazatt jellemz&k fenndlldsakor distalis pancreatecto-

| A mucinosus cysticus neoplasia és az intraductalis papillaris neoplasia f6bb elkiilonitd jellemz6i [17]

M4j mucinosus cysticus neoplasia

Epevezeték intraductalis papillaris neoplasia

Radiolégiai lelet Multilocularis, folyadékkal telt laesio, kisebb Tobbceystds, sz6lSturtszer megjelenés, papillaris
cystakkal a falban gobok és periférids epetti tagulat

Vezetékrendszerrel val6 Osszekottetés Altaldban hidnyzik Jelen van

Stroma Ovariumszer( stroma, PR+, ER+ Rostos

Epithelialis antigének

MUC5AC-, CK7+, CK20-, MUC2-, MUC6—

MUGC5ACH, viltozé CK7, CK20, MUC2, MUC6

Malignitasi potencial Alacsony

Magas

(+) = pozitiv expresszid; (—) = negativ expresszié; CK7 = citokeratin-7, CK20 = citokeratin-20; ER = 6sztrogénreceptor; MUC2 = mucin-2,

MUCS5AC = mucin-5AC; MUCG6 = mucin-6; PR = progeszteronreceptor
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mia javasolt splenectomiaval és regiondlis nyirokcsomé-
dissectiéval, mig a hasnyalmirigy fejében elhelyezkedd
daganatok ritkin pancreaticoduodenectomiat tehetnek
sziikségessé [11, 19]. A betegek prognoézisat alapvetéen a
végleges patoldgiai diagnézis hatirozza meg. A nem in-
vaziv mucinosus cysticus ncoplasidk kivalé kimenetellel
jarnak, otéves betegségspecifikus talélésiik 100% kortiili,
mig az invaziv formdk esetében a prognézis szignifikin-
san kedvezdtlenebb, és az invaziv tumor hatirozza meg
[18, 19]. Mivel az epeutak mucinosus cysticus neoplasia-
ja sokkal ritkdbb, dltalanos sebészi iranyelvek nincsenek a
kezelésére; dltalaban az epeuti rosszindulat daganatokra
(cholangiocarcinomdkra) vonatkozé iranyelvek szerint
mttik Sket; a jelen esetben is a perihilaris biliaris dagana-
tok szerinti mitéti ellatas tortént [20].

Kovetkeztetés

A mucinosus cysticus neoplasiak ritka daganatok, ame-
lyek malignizalédasi potenciallal birnak, az epeutak és
igy néha a maj cysticus elvaltozasainak egy sajatos tipusat
alkotjak. Bar a fejl6dé orvosi technologia és diagnoszti-
kai eljarasok lehet6vé teszik a pontosabb értékelést, az
epeuti mucinosus cysticus neoplasiak ritkasaguk és egye-
di klinikai megjelenésiik miatt tovibbra is kihivast jelen-
tenek a diagnozis és kezelés szempontjabol egyardnt.
Esetiink jol illusztrilja, hogy a diagnézis pontos felallitd-
sa sok esetben matéti beavatkozassal lehetséges, hiszen a
kilonbozé képalkotd és endoszkdépos modszerek (ultra-
hangyvizsgilat, CT, ERCP, kolangioszkopia, célzott min-
tavétel) ugyan jelentds segitséget nyujtanak az elvaltoza-
sok felismerésében és karakterizdlasiban, énmagukban
mégsem mindig adnak megbizhaté eredményt. A fentiek
alapjan hangstlyozandé, hogy jellegzetes klinikai és kép-
alkoto eltérések esetén gondolni kell a mucinosus cysti-
cus neoplasia lehet8ségére. A diagnosztikus bizonytalan-
sdg, valamint a potencidlis malignus transzformaci6 koc-
kdzata miatt mucinosus cysticus neoplasia esetében a
teljes sebészi eltavolitas indokolt. Osszességében a muci-
nosus cysticus neoplasiadk multidiszciplindris megkozeli-
tést igényelnek, amelynél a klinikai kép, a képalkoto lele-
tek és a patoldgiai leletek integrilt értékelése kulcsszere-
pet jatszik az optimalis terapias stratégia meghatirozasa-
ban és a kedvezd, hosszu tava prognoézis biztositasiban.

Anyagi tamogatds: A kutatds és a dolgozat megirdsa nem
kapott anyagi timogatast.
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