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Streszczenie

Torbielakogruczolakorak to rzadki, zto§liwy guz watroby, ktéry powstaje de novo lub z fagodnych zmian
o charakterze torbielakogruczolakéw. Objawy sa niespecyficzne, obejmuja: bol w prawym gérnym kwa-
drancie jamy brzusznej, uczucie dyskomfortu lub pelnosci, zéttaczke, spadek masy ciala i s3 zwigzane
z rozmiarami zmiany. Zalecanym leczeniem jest resekcja zmiany wraz z marginesem zdrowych tkanek.

38-letnia pacjentka zostata przyjeta do Kliniki Chirurgii Naczyniowej, Ogélnej i Transplantacyjnej w trybie
planowym, celem operacyjnego leczenia zmiany torbielowatej watroby. Badanie histopatologiczne wyka-
zalo zmiang zlosliwa: torbielakogruczolakoraka. Usunieto segmenty IVA, V, VI i VII oraz pecherzyk z6t-
ciowy. W okresie pooperacyjnym, z powodu zakrzepicy naczyn uktadu wrotnego wykonano trombektomie
zyly wrotnej oraz resekcje segmentu VIII watroby. 3 miesigce pdZniej wykonano planowg rekonstrukcje
drég zétciowych. W ciggu kolejnych miesiecy chora byta dwukrotnie hospitalizowana z powodu anemii.
Obecnie pozostaje pod stalg kontrola.

Rozlegle resekcje watroby sg obarczone ryzykiem wielu powiktan, wydaje si¢ jednak, ze jest to najlepsze
mozliwe leczenie tego typu zmian, zwickszajace przezywalnos$¢ oraz zmniejszajace ryzyko nawrotow.
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Abstract

Cystadenocarcinomas are rare, malignant tumors of the liver that arise de novo or from benign cystade-
nomas. Symptoms which are non-specific include pain in the right abdominal quadrant, discomfort or
fullness, jaundice, weight loss and are related to the size of the tumor. The recommended treatment is
resection of the lesion with normal tissue margin.

38-year-old patient was admitted to the Department of Vascular, General and Transplantation Surgery due
to cystic lesion of the liver. Histopathological examination revealed malignant neoplasm: cystadenocarci-
noma. Surgeons removed IVA, V, VI i VII segments of the liver and the gallbladder. In the postoperative
period due to portal vein thrombosis, the portal vein thrombectomy and resection of liver segment VIII
was performed. 3 months later the patient has udergone reconstruction of the biliary tract. In the follow-
ing two months the patient was hospitalized twice due to anemia. Currently the patient is under constant
supervision.

Extensive liver resection may carry a risk of many complications, but it appears to be the best possible
treatment for this type of lesions, increasing survival rate and reducing the risk of recurrence.

biliary cystadenoma, biliary cystadenocarcinoma, hepatectomy
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Wstep

Gruczolakorak torbielowaty jest rzadkim ztoSliwym nowo-
tworem watroby, ktéry moze wywodzi¢ si¢ ze zmian tagod-
nych o charakterze torbielakogruczolakéw lub powstawaé de
novo z nablonka drég zoétciowych. Powyzsze zmiany stano-
wig mniej niz 5% wszystkich torbieli watroby. W przewazaja-
cej wiekszosci dotyczg kobiet w Srednim wieku, ze szczytem
zapadalno$ci w 5 dekadzie zycia [1].

Rysunek 1: Obraz T2-zalezny z saturacjg ttuszczu, czg$¢ centralna ogniska (ptyno-
wa) ma wysoki sygnal w obrazach T2-zaleznych (jest hiperintensywna). Obwodowa
czg$é lita (grube $ciany) ma nieco wyzszy sygnal, widoczne sg réwniez nieregularne
przegrody

Rysunek 2: Obraz T2-zal. w plaszczyZnie czotowej

Wigkszos$¢ przypadkéw dotyczy wewnatrzwatrobowych
drég z6Iciowych, lokalizacje zewnatrzwatrobowe sg zdecy-
dowanie rzadsze [2].

Objawy sg niespecyficzne, obejmuja bdle brzucha, uczu-
cie dyskomfortu lub petnosci w obrebie jamy brzusznej, Z61-
taczke, spadek masy ciala i wodobrzusze. Ponadto, niektére

zmiany, ze wzgledu na duze rozmiary, mogg by¢ wyczuwal-
ne w badaniu fizykalnym [3, 4]. Co znamienne, nowotwory
o charakterze torbielakogruczolakéw oraz torbielakogruczo-
lakorakéw czesto przebiegaja bezobjawowo i sa stwierdzane
przypadkowo, przy okazji badan obrazowych. Z tego powodu
cze$¢ rozpoznawanych nowotworéw ma charakter nieopera-
cyjny [5].

Najbardziej efektywnym leczeniem jest resekcja zmian
wraz z marginesem zdrowych tkanek co zmniejsza ryzyko
nawrotéw choroby [6]. Jednakze rozlegle resekcje watroby
obarczone s ryzykiem powiktan, ktérych wystepowanie i na-
silenie ma zasadniczy zwiazek z ich rozlegtoScia. Charak-
terystyczny jest wzrost czestoSci oraz iloSci powiklan wraz
z iloScig resekowanych segmentéw watroby >3 [7].

Opis przypadku

38-letnia pacjentka zostata przyjeta do Kliniki Chirurgii Na-
czyniowej, Ogdlnej i Transplantacyjnej w trybie planowym,
celem operacyjnego leczenia zmiany guzowatej watroby.

Rysunek 3: Obraz srédoperacyjny

Na cztery miesigce przed przyjeciem, z powodu prze-
dluzajacych si¢ bolow w prawym goérnym kwadrancie brzu-
cha zlecono diagnostyke obrazowg. W wyniku badania meto-
da rezonansu magnetycznego stwierdzono otorbiong zmiang
torbielowatg watroby wielkosci okoto 6,3x5,6x5,8 cm na po-
graniczu segmentéw VIi'V, z licznymi przegrodami ulegaja-
cymi wraz z torebka odcinkowo nieregularnemu wzmocnie-
niu kontrastowemu. Ponadto w otoczeniu zmiany uwidocz-
niono strefe obrzeku watroby, rys. 1,2,6,7.

W trakcie przygotowar do operacji badania biochemicz-
ne krwi wykazaly nastepujace nieprawidtowosci: AIAT 49
U/1[0-35], AspAT 44 U/1 [0-31], fosfataza alkaliczna 280 U/1
[30-120], GGTP 201 U/1 [0-38].

Jame brzuszng otwarto ci¢ciem pod oboma tukami zebro-
wymi. Wykonano Srédoperacyjne USG potwierdzajgce obec-
no$¢ rozleglej zmiany z przechodzaca przez Srodek prawa ga-
Tezig zyly wrotnej. Biopsja wykazata zmiane zloSliwa. W tej
sytuacji zdecydowano si¢ na resekcje segmentéw IVA, V, VI
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i VII wraz z pecherzykiem z6lciowym. Z uwagi na objecie
guzem prawej galezi zyly wrotnej oraz prawego przewodu
watrobowego struktury podwigzano i przycigto przy guzie.
Nastepnie zrekonstruowano drogi zétciowe poprzez zespole-
nie kikuta lewego przewodu zétciowego z przewodem z6i-
ciowym wsp6lnym, rys. 3, 4.

Wynik badania histopatologicznego zmiany - gruczola-
korak torbielowaty wewnatrzwatrobowych drég zétciowych
o $rednicy 9 cm, rys. 5.

Rysunek 4: Wyresekowany fragment watroby

W badaniu kontrolnym USG jamy brzusznej stwierdzono
masywng zakrzepice naczyn uktadu wrotnego. Nastepnie wy-
konano arteriografi¢ pnia trzewnego wraz ze splenoportogra-
fig posrednig i podaniem celowanego leczenia trombolitycz-
nego — alteplazy. W trakcie wlewu wystapily silne dolegli-
wosci b6lowe w obrebie jamy brzusznej. Zaprzestano wlewu,
a po kontrolnej morfologii, ktéra nie wykazata cech krwawie-
nia wlaczono wlew heparyny. Dzien p6Zniej wykonano kon-
trolng arteriografie, ktéra wykazata utrzymujaca si¢ zakrze-
pice zyly wrotnej. Podjeto decyzje o ponownym zastosowa-
niu alteplazy, po raz drugi wystapity dolegliwosci bélowe po
czym wlewu zaprzestano i ponownie zastosowano leczenie
heparyna.

Z uwagi na nieprawidtowosci w badaniach krwi, zwlasz-
cza wysokg leukocytoze 28 tys/ul [4-10] oraz dolegliwosci
bolowe ze strony jamy brzusznej pacjentke zakwalifikowano
do operacji.

Wykonano trombektomi¢ zyly wrotnej, resekcje segmen-
tu VIII watroby oraz zatoZzono dren Kehra do gléwnej dro-
gi z6tciowej. Okres pooperacyjny powiklany przejsciowym
uposledzeniem wydolnoSci watroby objawiajacym si¢ hipo-
albuminemia oraz wodobrzuszem.

Trzy miesigce pdZniej pacjentka zostala poddana pla-
nowemu zabiegowi rekonstrukcji drég zétciowych. Badania
krwi wykazaly: GGTP 484 U/l [0-38], fosfataza alkaliczna
872 U/l [30-120] AIAT 53 U/l [0-35], AspAT 60 U/l [O-
31], bilirubina catkowita 3,1 mg/dl [0,2-1,2]. Wykonano ope-
racje¢ metoda Longmire z wytworzeniem p¢tli Roux-en-Y.
W trakcie operacji wykonano iglowa biopsje¢ watroby, ktdra
nie stwierdzita zmian nowotworowych.

Rysunek 5: Obraz nowotworu

Cztery miesigce pdZniej pacjentka zostata przyjeta w try-
bie ostrym, z utrzymujaca si¢ od 5 dni goraczka do 40°C,
ostabieniem, oraz bélami brzucha. Morfologia krwi wykaza-
fa znaczng anemizacj¢: hemoglobina 5,8 g/dl [12-16]. Wy-
konano gastroskopi¢ oraz USG: W gastroskopii stwierdzo-
no wygojone zmiany nadzerkowe zoladka bez cech nadci-
Snienia wrotnego lub gastropatii wrotnej. Wdrozono leczenie
zachowawcze - inhibitor pompy protonowej oraz 2 jednost-
ki koncentratu krwinek czerwonych. W USG jamy brzusz-
nej stwierdzono zmian¢ ogniskowg w obrebie przeros$nigtego
plata czworobocznego, o nieostrych obrysach i niejednorod-
nej echogeniczno$ci. Zmiana o wymiarach 15x12 mm wy-
kazywata niejednoznaczny charakter, polecono dalsza obser-
wacj¢. Ponadto w badaniu stwierdzono calkowitg zakrzepice
lewej galezi zyly wrotnej i wysunigto podejrzenie przetoki
zylno—tetniczej w obrebie pnia zyly wrotnej. Miesiac p6Zniej
pacjentka byla ponownie hospitalizowana z powodu anemii.

Po poprawie stanu ogdlnego i normalizacji elementéw
morfotycznych krwi, pacjentke wypisano do domu z zalece-
niem systematycznej kontroli w Poradni Chirurgii Transplan-
tacyjnej. Obecnie pacjentka jest przygotowywana do zabiegu
poszerzenia drég z6Iciowych w miejscu zespolenia. Badania
obrazowe nie wykazaly wznowy zmian nowotworowych.

Dyskusja

Swiatowa Organizacja Zdrowia w 2010 roku stworzyta no-
wa definicje grupy nowotworéw, do ktdrej zalicza si¢ torbie-
lakogruczolaki i gruczolakoraki torbielowate. Wedlug WHO
s to nowotwory nablonkowe tworzace torbiele, zwykle bez
facznoSci z drogami Zo6lciowymi, zbudowane z nablonka
walcowatego lub sze$ciennego, zmiennie produkujace §luz,
zwigzane z podnablonkowym podScieliskiem typu jajniko-
wego z wyrdznieniem typow: nieinwazyjnego i inwazyjnego.
Cze$¢ autoréw podazajac za tg definicja stosuje zapropono-
wang przez WHO nowa nazwe do opisu tego typu zmian: no-
wotwory S§luzowe torbielowate drég zéiciowych (biliary mu-
cinous cystic neoplasms, BMCN) z podtypem inwazyjnym
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dla gruczolakoraka torbielowatego i nieinwazyjnym dla tor-
bielakogruczolaka [8].

Nalezy zaznaczy¢, ze nomenklatura zawarta w przedsta-
wionym tekscie, na dziefi dzisiejszy dominuje w literaturze.

Podstawowe znaczenie w przypadku rozpoznawania gru-
czolakorakéw torbielowatych ma odpowiednia diagnostyka
obrazowa i réznicowanie z innymi zmianami torbielowaty-
mi watroby: torbiela prosta powiklang wewne¢trznym krwa-
wieniem, torbielg bablowcowa, rzadziej ogniskiem raka prze-
rzutowego. Szczeg6lnie trudne jest odréznienie torbielako-
gruczolakoraka od torbielakogruczolakéw, co stanowi wazny
problem diagnostyczny. Obraz ultrasonograficzny tych zmian
jest bardzo podobny, zazwyczaj przybiera wyglad hipoecho-
gennego ogniska z cienka, nieregularng $ciang oraz poje-
dynczymi, wewnetrznymi odbiciami echa wywotanymi przez
drobne skrzepliny, co odréznia zmiany od torbieli prostych
watroby [9].

D d

Rysunek 6: Badanie MR, obraz T1-zal. z saturacja ttuszczu po dozylnym podaniu
kontrastu. W badaniu widoczne jest wyrazne wzmocnienie, cho¢ stabsze od prawi-
diowego migzszu watroby obwodowej (litej czgsci guza), natomiast czgs$¢ centralna,
plynowa nie wzmacnia si¢, a jej sygnal pozostaje niski. Widoczne sg liczne, nieregu-
larne przegrody w $wietle czgsci torbielowatej

Obraz w badaniu TK i MR jest bardziej swoisty, pre-
zentuje si¢ jako jednokomorowy lub wielokomorowy ob-
szar plynowy, najczeSciej z dobrze widocznymi przegroda-
mi wewnetrznymi, ktére ulegaja nieznacznemu wzmocnieniu
po dozylnym podaniu §rodka kontrastujagcego. Gruczolako-
raki torbielowate charakteryzujg si¢ ciefiszg i mniej regular-
na Sciang oraz grubszymi przegrodami mi¢dzykomorowymi
[5, 91

Przydatno$¢ biopsji cienkoiglowej w réznicowaniu tor-
bielakogruczolakéw od gruczolakorakéw torbielowatych jest
niewielka, pozwala natomiast odr6ézni¢ obie zmiany od in-
nych torbieli watroby. Podobne znaczenie ma badanie plynu
zaaspirowanego z torbieli, ktory zwykle charakteryzuje si¢
wysokimi stezeniami antygendw CA 19.9 oraz CEA [5].

Badanie poziomu CA 19.9 w surowicy ma dyskusyjng
warto$¢ diagnostyczna, natomiast poziomy CEA oraz alfa-
fetoproteiny zwykle utrzymuja si¢ w normie. Podwyzszone

poziomy bilirubiny, fosfatazy alkalicznej czy GTTP obser-
wuje si¢ jedynie w przypadkach ucisku nowotworu na drogi
z6tciowe [8].

Rysunek 7: Obraz T1-zal. po podaniu kontrastu w ptaszczyznie czotowej

Jedynie badanie histopatologiczne pobranych wycinkéw
jest w stanie potwierdzic rozpoznanie gruczolakoraka torbie-
lowatego.

Ztosliwy charakter tych zmian wiaze si¢ z inwazyjnym
wzrostem oraz mozliwos$cig wznowy po resekcji. Przerzuty
sa obserwowane rzadko, lokalizuja si¢ w ptucach, optucnej,
otrzewnej, watrobie, dwunastnicy, zotadku oraz trzustce. Po-
nadto w kilku przypadkach zaobserwowano przerzuty do ko-
Sci [8].

Brak leczenia systemowego oraz zarzucenie innych tech-
nik usuwania tego typu nowotwordéw, z powodu bardzo wyso-
kiego ryzyka nawrotéw siegajacego 90-100%, spowodowaty,
ze chirurgiczna resekcja stata si¢ leczeniem z wyboru [10].

Warto zauwazyé, ze prognozy po leczeniu operacyjnym
torbielakogruczolakorakéw i torbielakogruczolakéw sa lep-
sze niz w przypadku raka watrobowokomérkowego czy ra-
ka z przewodéw zoétciowych, wskaznik przezycia 5-letniego
wynosi 65-71%, przy odpowiednio 40% i 22% dla wyzej wy-
mienionych nowotworéw [8].

Wedtug niektérych autoréw wskaZnik przezycia 5-
letniego w przypadkach catkowitej, potwierdzonej histolo-
gicznie resekcji guza wynosi 100%, natomiast ryzyko wzno-
wy zaledwie 13% [3].

Whnioski

* Gruczolakorak torbielowaty to rzadki nowotwér ztosliwy
watroby, mogacy sprawia¢ trudnosci diagnostyczne. Klu-
czowe jest odpowiednie diagnozowanie i réznicowanie
wszystkich zmian torbielowatych watroby i indywidual-
ne podejscie do pacjenta.

* Szczegdlnie wazne jest odpowiednie leczenie chirurgicz-
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ne - resekcja zmian wraz z marginesem zdrowych tkanek,
ktére minimalizuje ryzyko wznowy.

* Szybka diagnoza i nastgpowa interwencja chirurgiczna

z powodu czestego charakteru bezobjawowego gruczo-
lakoraka torbielowatego sa wyjatkowo utrudnione.

* Z tego powodu, konieczna jest rozlegla resekcja watroby,

wiazaca si¢ z mozliwoScig ciezkich powiktan i ryzykiem
reoperacji, co obrazuje zaprezentowany przypadek.
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Wyniki leczenia gruczolakorakdw torbielowatych watroby sg dobre pod warunkiem przeprowadzenia od-
powiednio szerokiego wyciecia (resekcja R0O). Gruczolakoraki torbielowate watroby sg nowotworami nie-
zwykle rzadkimi i rozpoznawanymi relatywnie pézno, w znacznym stopniu zaawansowania.

Powiktania pooperacyjne ze wzgledu na koniecznos¢ rozlegtych resekcji watroby sg czeste, dlatego
chorzy z rozpoznaniem gruczolakoraka torbielowatego watroby powinni by¢ operowani w osrodkach wy-

specjalizowanych w resekcjach watroby.

dr hab. n. med. Marek Bebenek
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