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Neuroblastoma: egy fontos differencialdiagnozis csecsemokorban

Neuroblastoma: an important differential diagnosis in infancy
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OSSZEFOGLALAS

A neuroblastoma a leggyakoribb malignus korkép csecse-
mokorban, amely valtozatos klinikai képet mutat a primer
tumor lokalizaciojanak és a metasztazisok kialakuldasanak
megfeleléen. A szerzok egy 2 honapos csecsemd esetét is-
mertetik, akinek az abdominalis régioban egy sziiletése ota
megléve teriméje volt. Az elsé ultrahang vizsgalat alap-
jan lymphangiomat véleményeztek negativ hasi statusszal,
azonban az intézménytinkben kesziilt tovabbi vizsgalatok a
neuroblastoma diagnozisat igazoltak.
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SUMMARY

Neuroblastoma is the most common malignancy in infancy
with variable clinical symptoms depending on the location
of the primary tumor and the development of metastases.
The authors present the case of a 2-month-old infant with a
tumor at the abdominal region, that had been present since
birth. Lymphangioma and negative abdominal status had
been diagnosed on the initial ultrasound, however further
examinations at our institution confirmed the diagnosis of
neuroblastoma.
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A neuroblastoma egy veldcsé eredetii tumor, mely leg-
foképp gyermekkorban jelentkezik. A bérre lokalizalodo
metasztazisok kékes-sziirke papulak és nodusok képében
jelent6s differencialdiagnosztikai kihivast jelentenek. Ese-
tiinkkel szeretnénk felhivni a figyelmet erre a malignus
kérképre, hiszen korai felismerése donto jelentéségii.

Esetismertetés

A szerzok egy 2 honapos csecsemd esetét ismertetik, akinek
abdominalis régiora lokalizal6do teriméje sziiletése ota ismert
volt (1. abra). Klinikailag a kékes-livid, igen tomott tapintatt tu-
mor mellett id6kdzben a jobb labszar lateralis részén is egy no-
vum subcutan nodus jelent meg.

A 6 hetes korban késziilt ultrahang lelet a hasfali reziszten-
cianak megfeleléen egy 5,5 x 0,5 x 3,5 cm-es, a kornyez6 zsir-
szovetnél echogénebb lagyrészképletet irt le, melyen beliil fo-
lyadék echonegitasi, tubularis képletek és gracilisebb keringést
mutatd vascularis képletek abrazolodtak. A majban és a Iépben
koros eltérést nem észleltek. Iranydiagnézisként lymphangioma
lehetdsége mertilt fel.

Tekintettel a klinikumra, a tapintasi leletre és a novum sub-
cutan nodusra, laboratoriumi vizsgalatot és ismételt ultrahang
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1. abra
Az abdominalis régiora lokalizalodo terime
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vizsgalatot kértiink. E16bbi normal eredményti volt, az LDH mi-
nimalisan, a neuronspecifkus enolaz (NSE) azonban jelentdsen
emelkedett értéket mutatott. Intézményiinkben végzett ultrahang
vizsgalaton a bal mellékvese régioban, a 1ép és a vese kozott
53x41x49 mm-es nagysagu, ovalis alaku, inhomogén szolid kép-
letet észleltek, igy elsésorban neurogén tumor lehetdsége meriilt
fel. Az ultrahang vizsgalat soran kisfoku hepatomegalia latszott
inhomogén szerkezettel, valamint az dsszes szegmentumot érin-
téen multiplex, apro, echoszegény szolid képletek abrazolodtak,
amelyek szekunder folyamatot jeleztek. A hasfali terime terii-
letén t6bbszords echoszegény, szolid képletek, benniik apro ar-
tériakkal, valamint a jobb labszar lateralis részén jol elhatarolt
echoszegény szolid képlet, benne néhany apré érképlettel szintén
szekunder folyamat lehetéségét vetették fel. Az MRI felvétel az
ultrahangon latottakat megerdsitette, ez alapjan a primer tumor
a mellékvesében volt feltételezhetd, valamint disszeminaltan a
majban és a lagyrészekben nagyszamu metasztazis igazolodott.
A szbvettani vizsgalat a neuroblastoma diagnozisat alatamasz-
totta. A metil-jodo-benzil-guanidin szcintigrafia kiterjedten go-
cos, inhomogén fokozott aktivitast mutatott, kiemelendé a lagy-
részek és a csontok érintettsége a stadiumbeosztas tekintetében.
A csontvel6 biopszia kozepes mértékii csontveléi metasztazist
igazolt, igy a diagnozis IV./M stadiumu neuroblastoma lett. Ke-
zelése az Onko-haematologiai Osztalyon a European Infant Neu-
roblastoma protokoll alapjan folyik jelenleg is.

Megbeszélés

A neuroblastoma a leggyakoribb extracranialis, szolid,
malignus tumor gyermekkorban, amelynek megjelenése
erosen ¢letkorhoz kotott, leginkabb az elsé két életévben
alakul ki. Csecsemékorban messze a legjelentésebb malig-
nus korkép, incidenciaja majdnem kétszerese a leukémia-
nak, amely a masodik helyen all (1).

A neuroblastok velécsé eredetii sejtekbdl differencia-
lo6dnak, és a periférias idegrendszer ganglionjait, valamint
a mellékvesevel6 chromaffin sejtjeit hozzak 1étre. A gerinc
mindkét oldalan futé szimpatikus ideglanc ganglionjaibol
¢és a mellékvese veléallomanyabol is szarmazhat a tumor,
igy a lokalizacionak megfelelden kiilonboz6 klinikai tiine-
teket okozhat (2).

Leggyakrabban az abdomen teriilete érintett, ahol az
esetek 2/3-aban mellékveseveld eredetii a neuroblasto-
ma. Ilyenkor hasi fajdalom, intestinalis, illetve arteria re-
nalis obstrukcid alakulhat ki. Ez utobbi kovetkezménye a
renin-angiotenzin-aldoszteron rendszer aktivalasa révén
létrejovo hipertenzio, melynek hatterében még a tumor
altal termelt katecholamin is allhat. A vénak és a nyirok-
erek kompresszidja scrotalis és als6 végtagi 6démahoz
vezet. A thoracalis régiora lokalizalodoé neuroblastoma a
trachea sziikitése révén stridort eredményez, de kialakul-
hat vena cava superior szindroma is. A Horner szindroma
a cervicalisan elhelyezkedd tumor karakterisztikus tiine-
te. A ,,dumbbell” / homokodra tumor jellegzetes alakjarol
kapta nevét, mivel paravertebralisan elhelyezkedve a ge-
rinccsatornaba hatol, ezzel gerincveldi kompresszidt 1ét-
rehozva, mely siirgés beavatkozast igényel az alsé végtagi
paralysis elkeriilése, valamint a bél- és hugyholyagfunkcid
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megtartasa érdekében. Szamos paraneoplazia is tarsulhat
hozza, az opsoclonus-myoclonus-ataxia szindroma hatte-
rében példaul az esetek majdnem felében neuroblastoma
all (2,3).

A diagnozis felallitasakor az esetek 70%-aban mar
metasztatizalt a tumor, leggyakrabban a csont, a nyirok-
csomo ¢€s a csontveld a disszeminacio helye, a bor 32%-
ban érintett. A cutan metasztazis tipusosan kékes-sziirkés,
nem ¢érzékeny, mobilis papula vagy csomo a torzson vagy
a végtagokon, de a periorbitalis régioban is eléfordulhat
»racoon eyes” / papaszem haematoma képében. Palpacio
soran centralisan elhalvanyodhat a 1ézi6, koriilotte erythe-
mas ,,halo” jelenség alakulhat ki, a tumorbdl felszabadulo
katecholaminok vasoconstrikciot okozo hatasa kovetkez-
tében (4,5). A betegek tobb mint harmada 12 hénapos kor
elétt a ,,blueberry muffin baby” klinikai képét mutatja,
mely a multiplex subcutan nodusokrdl kapta a nevét (6).

A ,.blueberry muffin rash” hatterében szamos differen-
cialdiagnosztikailag jelentds korkép allhat. Neoplaziak,
mint példaul cutan leukémia vagy metasztatizalo rhabdo-
myosarcoma mellett dermalis erythropoesis is okozhatja,
mely elsésorban congenitalis infekcio (TORCH) kovet-
kezménye, de el6fordulhat jsziilottkori haematologiai
megbetegedés kovetkeztében is. A vascularis 1ézidk a neu-
roblastoma cutan metasztazisanak masik kulcsfontossagu
differencialdiagnosztikai korképei, mint példaul a ,,blue
rubber bleb naevus” szindroma, a multifocalis lymphangi-
oendotheliomatosis thrombocytopeniaval, a tufted angio-
ma, a Kaposiform haemangioendothelioma és a gyakorisa-
ga miatt kiemelend? infantilis capillaris haemangioma (6).

Neuroblastoma gyantja esetén maj- és vesefunkciod,
vérkép, elektrolitok vizsgalata mellett neuronspecifikus
enolaz, laktat-dehidrogenaz ¢és ferritin vizsgalata javasolt,
utobbi biomarkerek a prognozis és a terapias valasz szem-
pontjabol is hasznosak. A vizeletben az esetek tobb mint
90%-aban a katecholaminok, a vanilin-mandulasav és a
homovanilin-mandulasav szintje emelkedett (2). A képal-
koto vizsgalatok koziil elsdként rendszerint hasi ultrahang
vizsgalat torténik, amelyet a tumor kiterjedésének meg-
allapitasa, valamint stadium meghatarozas céljabol CT
vagy MRI vizsgalat kovet. A metil-jodo-benzil-guanidin
(MIBG) a noradrenalinhoz hasonld, ezért annak transz-
portere felveszi, igy a MIBG szcintigrafia kifejezetten
alkalmas a metasztazisok abrazolasara. A diagno6zishoz a
szovettani vizsgalat, valamint a kiterjedtség meghataroza-
sahoz a csontveld biopszia is hozzatartozik (7).

A neuroblastoma igen heterogén klinikai lefolyast mu-
tat, spontan regresszid vagy kiérés lehet6sége is fennall,
ugyanakkor igen agressziv, terapiarezisztens betegség is
kialakulhat. Az 5 éves tulélési arany 75%, de 18 honapos
kor alatt meghaladja a 85%-ot (8).

A neuroblastoma a leggyakoribb malignus korkép
csecsemdkorban, azonban cutan metasztazisai szamos
esetben diagnosztikai kihivast jelentenek. Az esetismer-
tetéslink fontos tanulsaga, hogy a negativ képalkotoi
eredmény ellenére, amennyiben a bértlinet nem mutatja
a tipusos klinikai képet, a tovabbi vizsgalatok elenged-
hetetlenek.
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