© Borgis

Guzkowy ogniskowy przerost watroby u dzieci
— leczenie chirurgiczne
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FOCAL NODULAR HYPERPLASIA IN CHILDREN — SURGICAL TREATMENT

Summary

Introduction. Focal nodular hyperplasia (FNH) in children, is a relatively rare, tumor-like lesion of the liver, most frequently detected
incidentally by ultrasonography. Small tumors require only oncological control, without surgical treatment. Large size of the tumor, its
intensive growth and not clearly confirmed histological specimen are indications for surgical resection of the lesion.

Aim. The aim of the study is to analyze clinical data and outcome of five patients treated for FNH.

Material and methods. From January 2005 to December 2012, 5 children with FNH (4 girls and 1 boy), aged 2-17 years, were
hospitalized in the Department of Children Surgery, Medical University of Warsaw. The tumor was discovered accidentally in
all cases. The patients’ plasma level of the alpha-fetoprotein (AFP) was within normal limits. The tumor was localized in the 3rd
segment of the liver in two and in the 4th segment in one patient. Two remaining lesions occurred in two segments each (first in
2nd and 3rd, second in 7th and 8th segment). The diameter of the lesion ranged from 5-10 centimeters. All patients were quali-
fied for surgery. The postoperative histological specimens confirmed FNH. The medical records of those patients were analyzed
retrospectively.

Results. Postoperative period was complicated in 1 patient by a biliary fistula, which was successfully operated 6 days after initial
intervention. Follow up period ranged from 3 to 6 years. Results of the laboratory tests and radiological studies were correct in all
patients.

Conclusions. 1. Indication for surgical treatment of FNH was size of the tumor in four and localization of the lesion in one patient.
2. The tumor had a form of a single mass and its complete resection was surgically possible in the all cases. 3. The radiological studies

didn’t reveal recurrence of the disease during a few year follow up period.
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WSTEP

Guzkowy ogniskowy przerost watroby (ang. Focal
Nodular Hyperplasia — FNH) jest rzadko rozpoznawany
u dzieci. Etiopatogeneza choroby nie jest jednoznacz-
nie okreslona. Do czynnikow ryzyka zalicza sie wspot-
wystepowanie malformacji naczyniowych zaréwno w
watrobie, jak i oSrodkowym ukfadzie nerwowym (OUN).
Znane jest takze wspotwystepowanie FNH z zespotem
Rendu-Oslera-Webera oraz wrodzonym brakiem zyty
wrotnej. Opisano pojedyncze przypadki guza u dzieci po
chemioterapii (1, 2).

FNH wystepuje w dwéch formach morfologicznych.
Okoto 80% przypadkdw stanowig guzy lite z obecnoscig
blizny centralnej, w wigkszosci przypadkow jednoogni-
skowe. Pozostate guzy definiowane sa jako postaé
nieokreslona obejmujaca teleangiektazje, formy mnogie
oraz zmiany o charakterze hiperplastyczno-gruczolako-
watym (1).

FNH jest czesto wykrywany przypadkowo podczas wyko-
nywania badania ultrasonograficznego jamy brzusznej (3).

Postepowanie terapeutyczne obejmuje leczenie ope-
racyjne lub zachowawcze. Guzy duze, szybko rosnace,
0 niepewnej histologii sa wskazaniem do leczenia ope-
racyjnego (4).

Rokowanie u pacjentow z FNH zwykle jest dobre,
czesto mozliwa jest samoistna regresja guza. Jednakze
w piSmiennictwie opisywane sg pojedyncze przypadki
przemiany ztosliwej (2).

CEL PRACY

Celem pracy jest przedstawienie diagnostyki, sposobu
postepowania i wynikow leczenia pacjentow z FNH.

MATERIAL | METODY

W latach 2005-2012 leczono 5 dzieci z FNH w wieku od
2 do 17 lat. Retrospektywnie przeanalizowano ich dane.
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WYNIKI

Wsréd analizowanych pacjentow byty 4 dziewczynki
i 1 chtopiec. Wiek pacjentow wynosit od 2 do 17 lat.
U wszystkich pacjentéw bezobjawowy guz wykryty byt
przypadkowo. Poziom markeréw procesu nowotworowe-
go (AFP) byt w normie. U jednego dziecka stwierdzono
przewlekte zakazenie watroby typu C.

U wszystkich pacjentdow w okresie przedoperacyj-
nym wykonano badanie usg oraz CT jamy brzusznej.
W badaniu usg uwidoczniono jednoogniskowe zmiany
o charakterze izo- lub hipoechogennym, modelujace na-
czynia watrobowe z obecnoscig naczyn krwiono$nych w
obrebie zmiany. U zadnego pacjenta w badaniu usg nie
stwierdzono blizny centralnej. W badaniu CT u wszystkich
pacjentdw uzyskano intensywne wzmocnienie kontrastu
w fazie tetniczej, za$ tylko w 1 przypadku stwierdzono
charakterystyczng blizne centralng (ryc. 1). Guzy zloka-
lizowane byty w 3 segmencie u dwojga dzieci, u pozo-
statych kolejnow 23, w 4 oraz w 7 i 8 segmencie. Sred-
nica guza wynosita od 4 do 10 cm. U jednego pacjenta
wykonano biopsje w okresie przedoperacyjnym, ktéra
wykazata cechy przewlektego stanu zapalnego watroby
typu C. Wszystkich pacjentéw zakwalifikowano do lecze-
nia operacyjnego. W dwoch przypadkach resekowano
3 segment watroby, u pozostatej trojki dzieci wykonano
lewa hemihepatektomie, poszerzona lewg hemihepa-
tektomie oraz prawg hemihepatektomie. U wszystkich
pacjentéw w badaniu histopatologicznym potwierdzono
rozpoznanie FNH.

Okres pooperacyjny byt powiktany u jednego dziecka
przetoka zo6tciowg zaopatrzong chirurgicznie w 6 dobie
pooperacyjne;.

Okres obserwacji pooperacyjnej wynosi od 3 do 6 lat.
U wszystkich dzieci wyniki badan laboratoryjnych i obra-
zowych watroby sg prawidtowe.

DYSKUSJA

Wsréd pierwotnych guzéw watroby u dzieci 43% to
zmiany tagodne. Zaliczamy do nich przede wszystkim na-
czyniaki, potworniaki, gruczolaki i fagodny przerost guz-
kowy. FNH wystepuje rzadko, $rednio w 2% przypadkow
pierwotnych guzow watroby u dzieci. Wykrywany jest u
dzieci w kazdym wieku, jednakze najcze$ciej pomiedzy
2 a 5 rokiem zycia. Wiekszo$¢ dzieci z FNH stanowig
dziewczynki — ok. 66% (2, 4). W naszym materiale cho-
robe zdiagnozowano u 4 dziewczynek i 1 chtopca.

Etiopatogeneza choroby dotychczas pozostaje nieja-
sna. Ostatnio zwraca sie uwage na mozliwo$¢ przerostu
hepatocytéw w odpowiedzi na zwiekszony naptyw krwi
do watroby przy wspotistniejacych malformacjach naczy-
niowych (3). Opisywane sg przypadki wystepowania FNH
po chemioterapii (2). U zadnego z naszych pacjentéw nie
stwierdzono wspotwystepowania FNH z naczyniakami
watroby lub w OUN ani z atrezjg zyty wrotnej. Réwniez
nie stosowano u nich wczes$niej chemioterapii. Choroba
przebiega najczesciej bezobjawowo, a tylko bardzo duze
guzy moga dawac objawy uciskowe. Rozpoznanie czesto
stawiane jest po kontrolnym badaniu usg jamy brzuszne;.
U wszystkich naszych pacjentéw obecnos¢ guza stwier-

dzono przypadkowo. Wyniki badan oceniajacych funkcje
watroby byty prawidtowe. Nie wykryto rowniez markeréw
procesu nowotworowego (AFP), co jest zgodne z do-
niesieniami innych autoréw. W jednym przypadku FNH
towarzyszyto przewlekte zapalenie watroby typu C.

FNH jest zmiang guzowatg, nieotorbiong, jedno-
lub wieloogniskowa. U dzieci czesciej wystepujg guzy
duze, o $rednicy powyzej 5 cm (64%) i jednoogniskowe
(74%) (2). W naszym materiale zmiany byty jednoogni-
skowe, a $rednica guza wynosita od 4 do 10 cm, w tym
w 4 przypadkach przekraczata 5 cm.

W badaniu usg obecnos¢ izo- lub hipoechogenne;j
zmiany migzszu watroby z bogatym unaczynieniem oraz
obecnoscig blizny centralnej powinna nasuwac podejrze-
nie ogniskowej hiperplazji guzkowej. Jednakze blizna cen-
tralna widoczna jest w usg jedynie w 20% przypadkow (4).
Czes¢ autoréw uwaza, ze kontrastowa ultrasonografia
moze wykazywac wiekszg czuto$é w rozpoznawaniu FNH,
ale tylko w przypadkach guzéw o $rednicy powyzej 3 cm.
W zwigzku z trudnoécig w wizualizacji charakterystycznych
dla FNH zmian badanie usg pozostaje jedynie badaniem
wstepnym (5). W przedstawionej grupie dzieci w badaniu
usg bogate unaczynienie guza stwierdzono we wszystkich
przypadkach, jednakze u zadnego dziecka nie uwidocz-
niono blizny centralnej. Tomografia komputerowa wykazu-
je wiekszg czuto$¢ w wykrywaniu FNH, szczegdlnie zmian
o $rednicy powyzej 5 cm, za$ rezonans magnetyczny w
zmianach mniejszych. Intensywne kontrastowe wzmoc-
nienie w fazie tetniczej oraz obecnos¢ blizny centralnej sa
uznawane za patognomoniczne cechy FNH (1, 5). Badanie
CT u wszystkich pacjentow wykazato intensywne wzmoc-
nienie w fazie tetniczej, za$ blizne centralng stwierdzono
tylko u jednego pacjenta (ryc. 1).

Lautz stwierdzit intensywne wzmocnienie w fazie tetni-
czej w 98% oraz obecnos¢ blizny centralnej w 60% przy-
padkéw w badaniu CT. W przypadkach watpliwych
sugeruje wykonanie biopsji cienkoigtowej, a niekiedy
resekcji chirurgicznej guza (2).

Do 2005 roku strategia postepowania w tagodnych gu-
zach watroby u dzieci oparta byta na leczeniu chirurgicz-
nym. W latach pdzniejszych podejscie do standardowe;j

Ryc. 1. Obraz CT - ogniskowy przerost guzkowy watroby (FNH).
Widoczna ,blizna centralna”.
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terapii ulegto zmianie. W guzach tagodnych, do ktérych
nalezy FNH, przyjeto postawe ,wyczekujacg”. Wska-
zaniem do operacji w tych przypadkach pozostaty wy-
tacznie guzy duze (> 5 cm $rednicy), szybko rosnace
lub o niejednoznacznym rozpoznaniu (4, 6). W naszym
materiale resekcje guza wykonano u wszystkich pacjen-
téw. Wskazaniem do leczenia operacyjnego u 4 dzieci
byta wielko$¢ guza, a w jednym przypadku jego lokali-
zacja (ryc. 2 i 3). Guzy miaty charakter jednoogniskowy
i mozliwa byta ich radykalna resekcja. U wszystkich
operowanych w badaniu histopatologicznym potwier-
dzono rozpoznanie FNH. U Zzadnego dziecka w okresie
obserwaciji nie stwierdzono nawrotu choroby.

<

Ryc. 2. Zdjecie $rédoperacyjne — prawostronna hemihepatek-
tomia z powodu FNH.

WNIOSKI

Wskazaniem do leczenia operacyjnego w 4 przy-
padkach FNH byta wielko$¢ guza, a w jednym jego
lokalizacja.
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Ryc. 3. Usuniety prawy ptat watroby — widoczny przekroj guza.

W kazdym przypadku guz byt pojedynczy i mozliwa
byta jego radykalna resekcja.

Kilkuletnia obserwacja nie wykazuje wznowy procesu
nowotworowego. 0
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