A sziv elsédleges lymphomaja
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A szerz6k 59 éves nébeteg esetét ismertetik, akit halala elétt 13 évvel emlérak, 11
évvel ezutan pedig gyomorrak miatt mitéttel és citosztatikummal eredményesen
kezeltek. Utolso, 6t honapos betegsége alatt dyspnoét, leukopeniat, hydropericar-
diumot és kétoldali hydrothoraxot észleltek. Elében a betegség okat sem citologiai
vizsgalat, sem pleurabiopszia nem deritette ki. A boncolas soran els6dleges epi-
cardialis (T-sejtes) lymphomat talaltak. Magyar Onkoldgia 49:125-128, 2005

The authors describe the case of a 59-year-old woman, treated for breast cancer
by mastectomy and chemotherapy 13 years before her death. Eleven years later
she was treated successfully by gastic resection and chemotherapy for gastric
cancer. In the last five months, the patient presented dyspnoe, leucopenia,
hydropericardium and thoracic fluid both sides. In vivo the origin of these
symptoms has not been discovered, neither by cytology nor by pleural biopsy.
The autopsy showed primary epicardiac (T cell) lymphoma. Sipos G, Krutsay M.
Primary lymphoma of the heart. Hungarian Oncology 49:125-128, 2005
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Bevezetés

A sziv daganatai - kiilonésen az elsédlegesek -
igen ritkak, gyakorisagukat 0,002% és 0,3% ko-
zott adjak meg. A leggyakoribbak a myxomak,
amelyek a primer szivtumorok negyedét-felét al-
kotjak (3). Ezek tobbnyire a pitvarokban fordul-
nak el6, és a septumon tapadnak. Tészegi (26) 20
év alatt - mtitéti anyagban - 11 myxomat észlelt,
mig boncolasi anyagban egyet sem talalt. Fulesdi
és mtsai (10), valamint Kerékgyartd és mtsai (17)
agyi embolizaciot okoz6 myxomarél szamoltak
be. A rosszindulati daganatok koziil a szivben -
nagyrészt a pitvarokbol kiindulé - angiosarco-
mat, rthabdomyosarcomat, malignus mesothelio-
mat, leiomyosarcomat, fibrosarcomat, osteosar-
comat irtak le. Gyermekeknél a rhabdomyosar-
coma, felnétteknél az angiosarcoma a leggyako-
ribb. Mesothelioma-eseteket hazankban Hollosi
és Fabry (15), Varga és Laszlo, Nadasdy, Hamar
és Remak, valamint Fazekas, Tiszlavicz és Ungi
(9) kozoltek. E tumorok az elsédleges szivdaga-
natoknak csupan 4%-at teszik ki. Felnéttkori
sziv-rhabdomyosarcomat Krutsay és Mészaros is-
mertettek (18). Az attétes daganatok tobbnyire
tiid6carcinomabol szarmaznak.

Bar a malignus lymphomaban szenved6 bete-
geknek mintegy negyedében a sziv is érintett, az
elsddleges szivlymphoma igen ritka (16, 20, 22-
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24, 27-30). Ezek a daganatok csupan a szivre vagy
a szivburokra terjednek, extracardialis manifesz-
tacio nélkil. Megjelenési formajuk lehet diffuz
vagy noduldris. Viszonylag gyakrabban fordul-
nak el6 szerzett immunhianyos syndroma eseté-
ben (1, 2, 5, 6, 8, 11). (E betegeknél a Kaposi-sar-
coma utan a masodik leggyakoribb daganat a ma-
lignus lymphoma.)

A kozolt esetekben az életkor 3-90 év volt, at-
lagos 60 éves korral. Lengyel (19) 15 év alatt,
echocardiographiaval talalt 31 szivdaganatos ese-
te kozil egynél a nyaki nyirokcsomoék lympho-
maja mellett szivtumort is észlelt, amely kemo-
terapiara gyogyult. A legtébb szivlymphoma B-
sejtes, nem-Hodgkin tipusi. A betegeknél tera-
piarezisztens cardialis decompensatio, arrhyth-
mia, mellkasi fdjdalom, szivtamponad, dyspnoe
és vena cava superior-syndroma észlelhet6 (1,
14). A korszert képalkoto eljarasok és a citologia
nyujtanak segitséget a diagnozisban (4, 7, 25, 27).
A prognozis igen rossz, korai diagndzis és a ke-
moterapia megkezdése azonban remissziot ered-
ményezhet (12). A legtjabb adat szerint Naka-
gawa és mtsai CD20 elleni antitest-kezeléssel
gyogyulast értek el (21).

Esetismertetés

Az 59 éves, néhany év o6ta hypertonias nébeteg-
nél 13 éve emlGcarcinoma miatt j.o. mastecto-
mia tortént. 2 éve gyomor-adenocarcinoma miatt
Billroth II szerinti gyomorresectiot végeztek.
Mindkét miitét utan citosztatikus kezelésben ré-
szesiilt. Halala el6tt ot honappal két hete tart6
dyspnoe, palpitatio miatt vették fel belgyogya-
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Eredeti kozlemény

1. dbra. A sziv havdntirdnyt metszlapja a szivkilhdrtydt megvastagito szati osztalyra. Bal oldali hydothoraxot észleltek,
daganatszovettel a folyadékot lebocsatottak. Az tiledék mesothel-
sejteket és lymphocytakat tartalmazott. Az EKG-
felvételen tachycardiat, pitvarlebegést, végtagi
low voltage-et és laposabb T-hullamokat lattak.
Az echocardiographia a szivburokban is folyadé-
kot mutatott ki, normalis méreti sziv mellett. Si-
nus-ritmusa a kezelés hatasara helyreallt. Ké-
s6bb, CT-vizsgalattal igazoltan, hydrothoraxa ki-
djult, kétoldaliva valt. A sziviiregek tagassagat
szabalyosnak talaltak.

A tumormarkerek koziil a CEA és a TPA
emelkedett értékdek voltak (0,33 ng/ml ill. 117
U/1). Belgyobgyaszati osztalyra felvéve bal oldalrél
osszesen 2700 ml folyadékot bocsatottak le. Még
két alkalommal fekiidt tidogyogyintézetben, és
négy alkalommal kezelték mellkassebészeti osz-
talyon. Az ut6bbi helyen pleurabiopsziat €s ismé-
telten talcumos pleurodesist végeztek. A biop-
szias anyag szovettani vizsgalatakor nyiroksejtek-
kel besziirddott zsirszovetet és kotGszovetet talal-
tak, daganatos elvéltozas nélkul. A beszlirédés
poliklonalis volt, a CD5, CD10 és CD23 immunre-
akcio negativ. Az elvaltozast idult gyulladasnak
véleményezték. Fokozodo dyspnoéval ismét bel-
gyogyaszati osztalyra kertlt. Fvs: 3100 G/1, Se:
0,64, Ly: 0,14, Mo: 0,04. Halala el6tti napokban
fulladasa fokozédott, intermittal6 héemelkedése
tamadkt.

A boncolas soran a kdzepes termett és tap-
laltsagu n6 holttestének bérén jobb oldali emlé-
mitét és felsé median laparotomia hegét talal-
tuk. Mindkét tiid6 lapszerint a mellkasfalhoz és a
rekeszhez nétt. A szivburok fali és zsigeri lemeze
egymassal tompan szétvalaszthatéan, lapszerint
oOsszetapadt. A sziv masfélszeresére megnagyob-
bodott, 395 g sulyt, csicsat a bal kamra alkotta. A
jobb visszeres szajadék négy, a bal két ujj tagassa-
gl volt. A pitvarok falat mintegy 5 mm-re vorhe-
nyesfehér daganatszévet vastagitotta meg, amely
a f6 ver6ér, a tildéverdér és a tiidévisszerek kozé
is beterjedt. A szivkiilhartya a kamrakon korko-
rosen, akar 15 mm vastagsdgban vorhenyesfehé-
ren megvastagodott (1. dbra).

A szivizomzat a bal kamran 10, a kamrasové-
nyen 12, a jobb kamran 2 mm vastag, sététbarna
volt. A jobb kamra harantatmérdje 3,5, a bal kam-
raé 2,5 cm volt. A figgéér felszallo szakaszanak
belhartyajan helyenként finom, fakésarga recé-
zet volt lathatd. A koszorus verderek belhartya-
jan elszortan gombostiifejnyi-kolesnyi, fakosarga
foltokat lattunk.

Az also tiidélebenyek also része 1éptapintaty,
torékenyebb, feketésvoros volt. A alsé lebenyek-
be vezetd tidéverdéragak belhartydjan vorhe-
nyes vérrogok tapadtak. A tiidékapukban néhany
borsényi-kisbabnyi halvanysziirke nyirokcsomé
mutatkozott. A jobb oldali kulcscsont alatti vissz-
érben sotétvords vérrdg volt talalhat6. A gyomor
Billroth II szerint csonkolt.

A szivbdl késziilt szovettani metszetekben lat-
hat6, hogy a kiilhartya jelentésen megvastago-
dott, daganatszovettel besztirédott (2. dbra). A da-
ganat finom racsrosthalézatban elhelyezkedé kis
kerek sejtek sokasagabdl all (3. dbra). A sejtma-
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gok 4-5 pm atmérdjtiek, kerekdedek, altalaban
kromatindisak, benniik apré nucleolus figyelhe-
t6 meg. A citoplazma igen keskeny, elmosodott
hatéru (4. dbra).

Sejtoszlasok igen ritkan észlelheték. Elszor-
tan plazmasejtek is eléfordulnak. Gyakoriak a
halvany, tojasdad magvi, kifejezett nucleolusszal
bird, CD68-pozitiv, dendritikus makrofagok. A
daganatsejtek a szivizomzat kiilsé rétegébe, az
izomrostok kozé is beterjednek (5. dbra). A sejtek
nagy tobbsége CD45- és CD3-pozitivnak bizo-
nyult (6. dbra). Chromogranin-, synaptophysin-,
cytokeratin-, S-100-, HLA-DR-, C-kit-, vimentin-,
desmin-, kappa-, lambda-, CD4-, CD5-, CD8§-
CD10-, CDI15-, CD20-, CD23-, CD30-, CD56-,
CD79a-, CD138- és TIA1-pozitiv sejtek nem, vagy
csupan kis szamban fordultak els. A T-sejt-recep-
tor génatrendezédés PCR-vizsgalatanal pozitivi-
tas nem volt észlelhet6. A hilusi nyirokcsomok-
ban elvéltozast nem talaltunk.

Megbeszélés

Az altalunk észlelt daganat morfologiaja és im-
munfenotipusa szerint alacsony malignitasu T-
sejtes, diffiiz megjelenésti epicardialis lympho-
manak felelt meg. Betegiinkben egymas utan ha-
rom malignus daganat: emlérak, gyomorrak és
lymphoma jelentkezett. A két elébbinek kombi-
nalt kezelése sikeresnek bizonyult, a boncolas
soran recidivat nem taldltuk. A vezetd tiinet a
pleuralis és pericardialis folyadékgytiilemekkel
magyarazhaté dyspnoe volt. A klinikusok a kor-
el6zményben szerepld carcinomak pleuralis me-
tastasisara is gondoltak, azonban a patologus
nem talalt hamsejteket a biopszias anyagban, az
észlelt lymphocytdk pedig nem tiintek tumor-
sejteknek. A betegség nem jart jellegzetes EKG-
vagy vérkép-elvaltozassal, s6t a halal el6tti id6-
szakban mérsékelt leukopenia alakult ki. A kép-
alkot6 eljarasok a sziven nem mutattak elvalto-
zast. A sziv alakja nem valtozott, silya sem no-
vekedett meg 1ényegesen, a szivet egyenletesen
beburkolé daganatszovet sectiokor is csupan a
metszlapon volt felismerhets. Thrombosiskész-
ség mutatkozott meg az arteria pulmonalisok és
a vena subclavia rogosodésében. Ismeretes, hogy
kemoterapidban és sugarterapiaban részesiilt
emlérakos betegeknek fokozott kockazatuk van
masodik malignus daganat (leukaemia, malignus
lymphoma) kialakulasaséara (13). Betegiink élete
folyaman kétszer részesiilt ilyen kezelésben, és
az ut6bbitél a lymphoma manifesztal6dasaig csu-
pan két év telt el.
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4. dbra. A daganatos lymphocytdk nagyobb nagyitdsal. HE
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