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Streszczenie

Mezenchymalne guzy watroby o utkaniu hamartoma to tagod-
ne guzy o nieznanej etiologii, ktére najczesciej rozpoznawane
s3 u dzieci do 2. roku zycia, natomiast wyjatkowo rzadko
u 0s6b dorostych. Ponizej przedstawiono przypadek 25-letnie-
go chorego z poinfekcyjng marskoscig watroby i nadcisnie-
niem wrotnym, po licznych interwencjach chirurgicznych
w obrebie jamy brzusznej, u ktérego w badaniach obrazowych
stwierdzono bogato unaczyniona patologiczng mase w bezpo-
Srednim sasiedztwie zotadka, budzaca podejrzenie guza
stromalnego przewodu pokarmowego. Ze wzgledu na duze
ryzyko wystapienia powiktah w okresie okotooperacyjnym
(ryzyko zgonu z powodu marskosci watroby oszacowano na
podstawie wskaznika MELD na 10%) kwalifikacje do zabiegu
chirurgicznego poprzedzita szczegbtowa diagnostyka, ktéra nie
potwierdzita choroby rozrostowej. Po wyczerpaniu mozliwosci
diagnostycznych chorego zakwalifikowano do zabiegu chirur-
gicznego, w czasie ktorego usunieto z okolicy wiezadta watro-
bowo-dwunastniczego dobrze ograniczony, spoisty guz o $red-
nicy okoto 4 cm. W badaniu mikroskopowym materiatu
pooperacyjnego stwierdzono w guzie obecnos¢ mezenchymal-
nego podscieliska, hepatocytéw oraz nabtonka przewodzikéw
z6tciowych. Obraz zinterpretowano jako ektopowy mezenchy-
malny guz watroby o utkaniu hamartoma.

Wstep

Mezenchymalne guzy watroby o utkaniu hamartoma
(mesenchymal hamartoma of the liver — MHL) to guzy
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Abstract

Mesenchymal hamartomas of the liver are benign tumors
with confusing etiology, mostly observed in children not more
than two years of age, but hardly ever in adults. Here we pres-
ent a case of a 25-year-old patient with postinfectious cirrho-
sis of the liver and portal hypertension, after numerous surgi-
cal interventions in the abdominal cavity, whose radiographic
examinations revealed a hypervascularized pathological mass
in the direct vicinity of the stomach, suspected to be a gas-
trointestinal stromal tumor. In view of a high risk of compli-
cation in the perioperative period (based on the MELD score
the risk of death due to cirrhosis of the liver was estimated as
10%), the qualification for the operation was preceded by
detailed diagnostics, which did not confirm an expansive dis-
ease. After diagnostic possibilities had run out the patient
was qualified for surgery, in which a well-isolated solid tumor,
4 cm in diameter, was removed from the hepatoduodenal lig-
ament area. A microscopic examination of the tumor revealed
the presence of mesenchymal stroma, hepatocytes and bile
duct epithelium. The histopathological image was interpreted
as ectopic mesenchymal hamartoma of the liver.

o charakterze tagodnym o nieznanej etiologii. Zwykle
ujawniaja sie klinicznie u dzieci do 2. roku zycia, nato-
miast rzadko rozpoznawane sg u 0séb dorostych [1].
Najczestszymi nowotworami pochodzenia mezenchy-
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malnego w obrebie przewodu pokarmowego sg guzy
podscieliskowe przewodu pokarmowego (gastrointesti-
nal stromal tumour — GIST), a ich gtéwng lokalizacjg jest
Sciana Zotadka. Guzy te rozwijaja sie zazwyczaj $rod-
Sciennie, chot opisywano rowniez przypadki ich wzrostu
ekstraluminalnego [2, 3]. W diagnostyce roznicowej
guzéw nadbrzusza wystepujacych w bezposrednim
sasiedztwie zotadka to wtasnie GIST rozpatrywane s3
w pierwszej kolejnosci.

Opis przypadku

Chory, lat 25, zostat przyjety na oddziat w kwietniu
2008 r. z powodu popositkowych dolegliwosci bélowych
w nadbrzuszu, zmuszajacych go do ograniczenia ilosci
spozywanych positkéw. Dolegliwosciom bélowym, ktére
charakteryzowat ostry poczatek przed kilkoma tygodnia-
mi, towarzyszyty stany podgoraczkowe i ubytek masy
ciata 0 3 kg.

U chorego rozpoznano wczesniej na podstawie biop-
sji marskos¢ watroby na tle infekcji wirusem zapalenia
watroby typu B (HBV) oraz nadcisnienie wrotne o typie
podwdjnego bloku naczyniowego wrotno-watrobowego.
Zakrzepice zyty wrotnej wykryto juz w 2. roku zycia,
w trakcie diagnostyki hepatosplenomegalii. Zrédtem
obu probleméw hepatologicznych byta transfuzja krwi
w okresie noworodkowym z cewnikowaniem zyty pep-
kowej. W 5. roku zycia wystapit pierwszy epizod krwa-
wienia z zylakéw przetyku. Z tego powodu wykonano
dewaskularyzacyjny zabieg Sugiury ze splenektomia,
ktory ochronit chorego przed krwawieniami przez kolej-
ne 19 lat. Krwawienia nawrécity w 2007 r., kiedy pacjent
dwukrotnie poddany byt endoskopowemu opaskowaniu
zylakéw przetyku.

W wywiadzie zwracato uwage przebyte w 1998 r.
ostre zapalenie trzustki. Z powodu jego powiktan (zapa-
lenie otrzewnej) chorego poddano laparotomii z drena-
zem ropni. W kolejnych latach byt dwukrotnie operowa-
ny z powodu niedroznosci jelit wywotanej zrostami
wewnatrzotrzewnowymi.

Przy przyjeciu w badaniu fizykalnym stwierdzono
nieznaczny deficyt masy ciata (wskaznik masy ciata —
19 kg/m?), blados¢ powtok skérnych i bton sluzowych,
prawidtowo wygojona linijng blizne w linii posrodkowej
brzucha oraz bolesnos¢ uciskowa w lewym nadbrzuszu
bez wyczuwalnego oporu patologicznego w tej okolicy.
W badaniach laboratoryjnych odnotowano nastepujace
nieprawidtowosci: wskaznik protrombiny 68% (INR 1,25),
stezenie zelaza 23 pg/d|, mikrocytoza (MCV 80 fl), zwiek-
szona liczba ptytek krwi (468 tys./ul), stezenie biatka
C-reaktywnego 23 mg/| oraz stezenie biatka catkowite-
go 8,3 g/dl z hipoalbuminemia (45%) i hipergammaglo-
bulinemia (23%). Stezenia markeréw nowotworowych
CEA i CA19-9 znajdowaty sie w zakresie wartosci refe-

rencyjnych. Wydolnos¢ miazszu marskiej watroby na
podstawie wskaznika MELD (Model of End-stage Liver
Disease), ktory wynosit 9, oceniono jako dobra.

W badaniu ultrasonograficznym jamy brzusznej
i przestrzeni zaotrzewnowej zobrazowano miedzy lewym
ptatem watroby a Sciang zotadka heterogenng struktu-
re o Srednicy okoto 4 cm. Ponadto uwidoczniono nieco
powiekszong watrobe o gruboziarnistej strukturze echa
(wymiar AP prawego ptata wynosit 13,5 cm). Nie uwidocz-
niono pnia zyty wrotnej. W diagnostyce réznicowej brano
pod uwage przede wszystkim guza podscieliskowego
zotadka oraz chorobe rozrostowa uktadu chtonnego.

W panendoskopii stwierdzono zylaki przetyku I1I° wg
klasyfikacji OMED oraz cechy gastropatii wrotnej
w obrebie catego Zotadka. Nie zaobserwowano defor-
macji sciany zotadka. Na podstawie wyniku szybkiego
testu urazowego wykluczono infekcje Helicobacter py-
lori. Prawidtowy wynik badania histopatologicznego
wycinkéw pobranych z endoskopowo niezmienionej
czesci zstepujacej dwunastnicy oraz nieobecnosé we
krwi przeciwciat przeciwko transglutaminazie tkanko-
wej wykluczaty chorobe trzewna. W kolonoskopii uwi-
doczniono w odbytnicy kolumny duzych Zzylakéw, obrzek
btony Sluzowej catego jelita grubego i kohcowego odcin-
ka jelita kretego z licznymi drobnymi polipkami (histo-
patologicznie polypi hyperplastici).

Tomografia komputerowa (TK) i rezonans magne-
tyczny (magnetic resonance imaging — MRI) potwierdzity
obecnosé litej struktury tkankowej przylegajacej do Scia-
ny zotadka. Guz miernie i nieregularnie wzmacniat sie
po dozylnym podaniu $rodka kontrastowego (ryc. 1.).
Uwidoczniono ponadto powiekszone do 13 mm wezty
chtonne wiezadta watrobowo-dwunastniczego, $réd-
i pozaotrzewnowe, obrzek krezki ze sladowa iloscia pty-
nu miedzy petlami jelitowymi oraz zanikowa trzustke
z obecnoscig drobnych zwapnien w obrebie gtowy.
W rekonstrukcji naczyh w fazie tetniczej uwidoczniono
anomalie naczyniowa w postaci samodzielnego odejscia
tetnicy zotadkowej lewej od aorty i zlokalizowany poni-
zej tetnicy zotadkowej krétki piefi naczyniowy ulegajacy
podziatowi na tetnice krezkowa gorna i tetnice watrobo-
wa wspblng. Zaobserwowano réwniez odchodzace od
tetnicy watrobowej wspblnej naczynia, ktére modelowa-
ty sie na zmianie guzowatej. W fazie zylnej zobrazowa-
no sladowy przeptyw krwi przez zyte wrotng oraz silnie
rozwiniete krgzenie oboczne. W badaniu metodg MRI
sygnat guza byt poréwnywalny z migzszem watroby
(nieznacznie hipointensywny w sekwencji T1-zaleznej).

Ze wzgledu na zwiekszone ryzyko operacyjne (ryzy-
ko zgonu z powodu marskosci watroby oszacowano na
podstawie wskaznika MELD na 10%, ponadto silnie roz-
winiete krazenie oboczne i obecnosé bogato unaczynio-
nych zrostéw, powstatych w wyniku licznych interwencji
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Ryc. 1L Obraz TK — w tacznosci ze ciang zotadka zmiana guzowata o wymiarach 3,8 cm x 41 cm x 3,1 cm,
nieznacznie, niejednorodnie ulegajaca wzmocnieniu po dozylnym podaniu kontrastu. Strzatkg zaznaczono
mase guza. A — przekroj poprzeczny, B — przekroj strzatkowy. Badanie wykonano w Zaktadzie Radiodiagno-
styki i Medycyny Nuklearnej Slaskiego Uniwersytetu Medycznego w Katowicach

Fig. 1. CT image — the arrow marks a tumor measuring 3.8 cm x 4.1 cm x 3.1 cm in connection with the sto-
mach wall. The image of the tumor was slightly, heterogeneously strengthened after intravenous administra-
tion of contrast. A — Cross section, B — sagittal section. The CT examination was performed in the Department

P10 U G e

of Radiodiagnostics and Nuclear Medicine, Medical University of Silesia in Katowice

chirurgicznych) przed decyzja o interwencji zabiegowej
wykonano przezskérng biopsje cienkoigtowag zmiany
guzowate]j pod kontrolg USG. W badaniu cytologicznym
opisano rozproszone oraz lezace w ptatach komorki
o0 hiperchromatycznych jadrach z cechami atypii, wtreta-
mi wewnatrzjadrowymi, niektére z kwasochtonng cyto-
plazma. Znaleziono tez fragmenty zeszkliwiatej tkanki
tacznej z nieznacznym naciekiem zapalnym. Histopato-
log nie wykluczat ztoSliwego nowotworu pochodzenia
watrobowego, lecz do ostatecznej oceny zalecit pobranie
wycinka lub usuniecie catej zmiany i wykonanie badania
histopatologicznego.

W tej sytuacji poszerzono diagnostyke o pozytono-
wa tomografie emisyjng (positron emission tomography
— PET) i endoskopowa ultrasonografie (EUS). W PET nie
uwidoczniono patologicznego wychwytu 18-F-fluoro-
deoksyglukozy. W endosonografii guz przylegat do Zo-
tadka (granica trzonu i antrum), miat jednorodna struk-
ture echa i stosunkowo regularne granice. W jego
obrebie widoczne byty naczynia o Srednicy 3-4 mm.
Zmiana ta nie powodowata uwypuklenia sciany zotad-
ka, ktéra w miejscu potaczenia z guzem byta pogrubio-
na do 8 mm wskutek obecnosci naczyh krgzenia obocz-
nego. Wokot zotgdka i we wnece watroby uwidoczniono
liczne powiekszone wezty chtonne. Ze wzgledu na bo-
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gate unaczynienie guza odstapiono od biopsji grubo-
igtowej, wykonano jedynie biopsje cienkoigtowa pakie-
tu weztéw. W badaniu histopatologicznym nie znalezio-
no atypowych komérek limfoidalnych.

Po wyczerpaniu mozliwosci diagnostyki przedopera-
cyjnej chorego zakwalifikowano do leczenia chirurgicz-
nego. W czasie laparotomii znaleziono w okolicy wiezadta
watrobowo-dwunastniczego przy krzywiznie mniejszej
zotadka, bez zwigzku z miazszem watroby, twardy guz
o srednicy 4,6 cm x 4 cm x 2,5 cm, barwy biatoszarej,
dobrze odgraniczony od otoczenia (ryc. 2.). Guz usu-
nieto, a okres pooperacyjny przebiegat bez powiktan.
W badaniu histopatologicznym materiatu pooperacyjne-
go opisano guz otoczony tacznotkankowa, szkliwiejaca
torebka, zbudowany z mezenchymalnego podscieliska
z fragmentami utkania myksoidalnego oraz licznych
przewodzikéw zétciowych z rozproszonymi hepatocyta-
mi. Obraz mikroskopowy przemawiat za mesenchymal
hamartoma, a poniewaz nie miat tagcznosci z migzszem
watroby, rozpoznano ektopowy mezenchymalny guz
watroby o utkaniu hamartoma (ryc. 3.).

Omowienie
Przedstawiony przypadek wymaga oméwienia pod
wzgledem dwéch aspektéw klinicznych — wyjatkowo
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Ryc. 2. Materiat pooperacyjny: A — spoisty, dobrze odgraniczony guz okolicy wiezadta watrobowo-dwunast-

niczego o wymiarach 4,6 cm x 4 cm x 2,5 cm, B — przekréj guza. Zabieg wykonano w Klinice Chirurgii Prze-
wodu Pokarmowego Slaskiego Uniwersytetu Medycznego w Katowicach

Fig. 2. Postoperative material: A — well-isolated, solid tumor measuring 4.6 cm x 4 cm x 2.5 cm removed from
the hepatoduodenal ligament area, B — section of the tumor. The surgery was performed in the Department
of Digestive Tract Surgery, Medical University of Silesia in Katowice

nie 100x. A - liczne przewodziki zétciowe bez cech atypii oraz cienkoscienne naczynia pod wtdknistg torebka.
B — nieregularne skupiska hepatocytéw oraz mieszany naciek zapalny. Badanie wykonano w Zaktadzie
Patomorfologii Slaskiego Uniwersytetu Medycznego w Katowicach

Fig. 3. Microscopic examination of postoperative material. Stained with hematoxylin and eosin, magnified
100x. A — Numerous intrahepatic bile ducts without atypia and thin-walled vessels by a fibrous liver capsule.
B — Irregular clusters of hepatocytes and mixed inflammatory infiltration. The examination was performed
in the Department of Pathomorphology, Medical University of Silesia in Katowice

rzadkiego wystepowania guza mezenchymalnego wa-
troby o utkaniu hamartoma u 0séb dorostych (zwtaszcza
poza migzszem watroby) oraz ryzyka zabiegu chirurgicz-
nego u chorego z marskoscia watroby.

Mezenchymalne guzy watroby o utkaniu hamartoma
to tagodne guzy watroby o nieznanej dotad etiologii. Do
niedawna uwazano je za zaburzenia rozwojowe przewo-

déw Zzoétciowych [4] lub efekt lokalnego niedokrwienia
migzszu watroby [5]. Wyniki badan cytogenetycznych,
w ktérych zidentyfikowano specyficzne nieprawidtowo-
ci genetyczne, wskazuja jednak bardziej na ich charak-
ter nowotworowy niz na zaburzenie rozwojowe [6]. Nie-
wykluczone jest wiec, uwzgledniajac mozliwos¢ rozwoju
miesakow zarodkowych na podtozu MHL [1, 7], ze sta-
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nowig one przejsciowe stadium w rozwoju tych nowo-
tworéw ztosliwych.

Wiekszos¢ przypadkéw rozpoznawanych jest u dzie-
ci do 2. roku zycia, niezaleznie od ptci. U dzieci w tej gru-
pie wiekowej ich rozwojowi nie towarzysza dolegliwosci
bolowe, a jedynie powiekszenie obwodu brzucha, czesto
asymetryczne, z powodu duzych rozmiaréw osiaganych
przez MHL (do 25 cm). Maja one najczedciej charakter
pojedynczych, dobrze odgraniczonych, stabo unaczynio-
nych guzéw torbielowatych lub wielotorbielowatych
rozwijajacych sie gtéwnie w obrebie prawego ptata
watroby [8]. Rzadkoscia jest rozwdj MHL u dorostych,
u ktérych —w odréznieniu od dzieci — okoto 50% MHL to
bogato unaczynione zmiany lite, nieco czesciej rozpo-
znawane u kobiet niz u mezczyzn. Czes¢ przypadkow
MHL u os6b dorostych przebiega bezobjawowo i wykry-
wana jest przypadkowo. Najczestszym jednak objawem
klinicznym u dorostych jest bol, ewentualnie uczucie
rozpierania w nadbrzuszu [9].

W pismiennictwie opisano tylko kilka uszyputowa-
nych MHL [10], a przedstawiana sytuacja to prawdopo-
dobnie drugi przypadek ektopowego MHL [11].

W badaniu mikroskopowym MHL zawieraja taczno-
tkankowe podscielisko, nabtonek przewodzikéw zétcio-
wy oraz hepatocyty. Moga w ich obrebie wystepowac
réwniez prawidtowe lub poszerzone naczynia krwionos-
ne i limfatyczne oraz ogniska pozaszpikowej hemato-
poezy, ktérych nie zaobserwowano u przedstawionego
chorego [8].

Z powodu ryzyka rozwoju miesakéw zarodkowych
oraz wystapienia powiktan, takich jak krwawienia do
guza, niewydolnosé migzszu watroby lub ucisk na struk-
tury sasiadujace, zalecanym postepowaniem w przypad-
ku MHL jest resekcja chirurgiczna [12]. Rokowanie po
wczeénie przeprowadzonym leczeniu operacyjnym jest
pomyslne, natomiast w momencie rozwoju miesaka — zte.
Na podkreslenie zastuguje fakt, ze w obserwacji chorych,
ktérzy pierwotnie nie zgodzili sie na leczenie zabiegowe
MHL, czas do momentu rozwoju miesaka wynosit 2-8 lat
[, 7]. Zabiegiem z wyboru jest resekcja z marginesem pra-
widtowej tkanki watrobowej. W przypadku guzéw zbyt
duzych, rozwoju powiktan lub u pacjentéw obcigzonych
innymi schorzeniami zalecanym pierwszym etapem tera-
pii jest embolizacja tetnicy watrobowej. W przypadku
MHL, ktérych radykalna resekcja jest niemozliwa z powo-
du niekorzystnej lokalizacji anatomicznej, dopuszcza sie
przeprowadzenie transplantacji watroby [12].

Obecnosé¢ patologicznej masy w jamie brzusznej
o nieustalonym charakterze jest wskazaniem do laparo-
tomii zwiadowczej. Decyzje o kwalifikacji przedstawio-
nego chorego do zabiegu utrudniato zwiekszone ryzyko
operacyjne zwigzane z marskoscia watroby, silnie rozwi-
nietym krgzeniem obocznym i obecnoscig bogato una-
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czynionych zrostéw, powstatych w wyniku licznych
interwencji chirurgicznych. U pacjentéw z marskoscia
watroby ryzyko zgonu w okresie pooperacyjnym zalezy
od zaawansowania choroby watroby, schorzen towarzy-
szacych, wieku, rodzaju wykonanego zabiegu oraz do-
Swiadczenia zespotu medycznego [13]. Ryzyko zgonu
zwigzanego z zabiegiem chirurgicznym u pacjentéw
z marskoscig watroby w stopniu A wg klasyfikacji Chil-
da-Pugha wynosi 10%, w stopniu B 30%, a w stopniu C
76-82% [14]. Northup i wsp., analizujgc 140 pacjentow
z marskoscig watroby wymagajacych leczenia operacyj-
nego, wykazali, ze wskaznik MELD jest jedynym staty-
stycznie istotnym predyktorem Smiertelnosci do 30.
dnia po interwencji chirurgicznej. Ryzyko zgonu poope-
racyjnego wzrasta o okoto 1% z kazdym punktem MELD
w przedziale 5-20 pkt oraz o 2% z kazdym punktem
MELD powyzej 20 pkt [15]. Wedtug retrospektywnego
badania Teh i wsp. ryzyko zgonu w okresie pooperacyj-
nym mozna oszacowaé na podstawie trzech parametréw:
wskaznika MELD, wieku pacjenta i klasyfikacji ASA (Ame-
rican Society of Anesthesiologists) [13]. Wedtug tych kry-
teribw ryzyko zgonu pooperacyjnego u przedstawionego
chorego (MELD 9, ASA Il, wiek 25 lat) mozna byto szaco-
waé na okoto 10%.

Wobec braku mozliwosci przedoperacyjnego ustale-
nia rozpoznania podjecie decyzji o zabiegu wydaje sie
uzasadnione. Pomimo licznych obciazenh chory przeszedt
zabieg chirurgiczny oraz okres pooperacyjny bez powi-
ktan, a rzadki charakter zmiany ttumaczy trudnosci diag-
nostyczne.
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