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64 éves nénél harom honapos betegsége alatt szédiilés, gyengeség, végtagzsibba-
das, enyhe dementia jelentkezett, majd coma alakult ki. A boncolas soran pulmo-
nalis thrombosisokat, tiddinfarctust, gyomorerosiokat, patkébélfekélyt, nyelo-
csé-leiomyomat, pancreasfibrosist és enyhe foki atherosclerosist talaltak. Az
1440 g tomegl agyban makroszkoposan vérzés, lagyulas vagy daganat nem mu-
tatkozott. Szovettani vizsgalatakor a nagyféltekék fehérallomanyaban gliomatosis
cerebri deriilt ki. Magyar Onkologia 50:55-58, 2006

A 64 years old woman presented with weakness, vertigo, paresthesia, dementia,
which progressed to coma in a three-month-long period. The autopsy revealed
pulmonary thrombosis and infarction, gastric erosions, peptic ulcer in the
duodenum, leiomyoma in the esophagus, fibrosis of the pancreas and mild
atherosclerosis. On macroscopic examination, the 1440 g brain did not show any
bleeding, infarction or tumor. The histologic examination revealed gliomatosis
cerebri of the white matter of the cerebral hemispheres. Krutsay M, Sipos G.
Gliomatosis cerebri. Hungarian Oncology 50:55-58, 2006
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Az intracranialis primer tumorok 45-50%-a glia-
sejtekbdl, ezeknek kb. 85%-a pedig az astrocytak-
boél indul ki. Az astrocytomdkat, amelyek mak-
roszkopos megjelenésiik szerint lehetnek cysticu-
sak, diffuzak, dignitds szempontjabdl négy cso-
portba soroljuk. Az I. csoportba tartozik a jo prog-
nozisi pilocytds astrocytoma (régebbi nevén:
spongioblastoma polare), amely f6ként gyerme-
keknél, a kisagyban, cystosus formaban fordul
eld. A diffuz vagy low-grade astrocytoma (II) fel-
néttkori, solid daganat, tdbbnyire a nagyagyban.
Sejtjeinek mérsékelt polimorfizmusa kilonbozteti
meg az el6z6tol. A szintén solid anaplasticus ast-
rocytoma (III) id6sebb korban gyakori, szovettani-
lag és prognozis szempontjabol atmeneti format
képez a IL. és a IV. tipus kozott (fokozott sejtdus-
sag és sejtpolimorfizmus, kromatindus sejtmagok,
mitézisok, kapillaris- és endothelproliferacio).

A glioblastoma multiforme (IV) a leggyako-
ribb és a legrosszabb indulati gliasejtdaganat.
Mintegy 50%-at képezi az astrocytomaknak. A
solid tumor priméren (60%) id6sebb korban, a
nagyagyféltekékben keletkezik, féként a hom-
loklebenyben. Secunder médon (40%) az alacso-
nyabb malignitasi foku astrocytomakbol alakul-
hat ki, fiatalabb korban. A kifejezett malignitas
szovettani jelei a fentieken kivil: oridssejtek
megjelenése, elhalasok, vérzések, koros éralak-
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zatok: érglomerulus-képzddés, sinusoid értagu-
latok.

A glioblastomaval azonos dignitasu a glioma-
tosis cerebri, amely az astrocytdk tébb agyle-
benyre terjedd, éles hatar nélkiili, rosszindulata
daganatos burjanzasa, féként a fehérallomany-
ban. A kozponti idegrendszer daganatainak
WHO-osztalyozasaban nem szerepel kiilon egy-
ségként. Tobbnyire kozépkora betegeknél, a har-
madik-negyedik évtizedben, szimmetrikusan, a
homloklebenyekben fordul el6 (1, 6, 10, 17). A
kisagyra, a gerincvel6re és a latoidegekre is ki-
terjedhet. El kell kiiloniteni a korilirt, multiplex
gliomaktdl. Szoévettanilag polimorf, hyperchrom
magvi gliasejtek megszaporodasa lathaté benne,
érproliferaci6 és necrosisok nélkiil. A kéros terii-
leteken az agy architektonikéja viszonylag meg-
tartott marad.

A korkép igen ritka, a Kornyey-féle Neuropa-
thologia (11) nem emliti. Az els6 esetet 1938-ban
Nevin (12) ismertette, az6ta 200-ndl kevesebbre te-
het6 a kozolt esetek szama. A betegség lefolyasa 25
naptol 22 évig terjedhet (3, 7). Tiinetei nem jelleg-
zetesek: fejfajas, hanyas, érzés- és mozgaszavar, la-
taszavar, dementia, személyiségvaltozas, emléke-
zetzavar, letargia (9). Vassallo és Allen (22) eseté-
ben két év alatt depresszio, schizophrenia, majd
progressziv dementia tiinetei jelentkeztek. A diag-
noézisban az MR-képalkotds (MRI), az MR-spekt-
roszkopia (MRS), valamint a nyilt vagy sztereo-
taktikus agybiopszia nytjt segitséget (2, 5, 13-15,
18-21). A gliomatosis cerebri sugar- vagy kemote-
rapiaval kezelhet6 (4, 9, 16). Sugarkezelést koveto-
en glioblastoma alakulhat ki (8). A prognozis rossz,
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1. dabra. A nagyagy frontdlis metszlapja a commissura anterior sikjdban

2. dbra. Ugyanaz nagyobb nagyitdssal
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3. dbra. A bal nagyagyfélteke frontdlis metszlapja
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Esetismertetése

A 64 éves nébeteg korelGzményében myoma
miatt végzett méheltavolitas, strumectomia, la-
gyéksérvmiitét, cholecystectomia, végbélpolypus-
eltavolitas, salpingectomia szerepelt. Két éve dia-
betest allapitottak meg nala, amelyet peroralisan
kezeltek.

Jelen betegségének kezdetén faradékonyabb,
gyengébb lett, szédilt. Egy honap mulva mar
csak segitséggel tudott jarni, tobbszor elesett. Fe-
ledékenyebbé, beszéde akadozova valt. Korhazba
kertlt, ahol a j.o. végtagok spasticitasat, renyhe
mélyreflexeket észleltek. Koros reflex nem volt
kivalthat6. A koponya-CT atrophia cerebrit muta-
tott. Betegségét microemollitiokkal magyaraztak.
Két honap elteltével haziorvosa agydaganat gya-
nujaval utalta ismét korhazba. Klinikai adatok:
Segitséggel felall, elengedve eld6l. Jobb labat
hiizza. A fels6 végtagokon dysdiadochokinesis.
Beszéde dysarthrids. A nyelés megtartott, érzés-
zavart nem jelez. Részlegesen dezorientalt, pszi-
chéje meglassult. Liquorfehérje: 0,6 g/1, liquor-
gliik6z: 8,63 mmol/l, sejtszam: 0 M/l. Az MR-
vizsgalat mindkét hemisphaeriumra kiterjed6 de-
myelinisatiot 4llapitott meg. Atmenetileg belaza-
sodott, ekkor antibiotikus kezelésben részestlt.
Allapota fokozatosan rosszabbodott, comatosussa
valt, és egy honapos kezelés utan meghalt.

Kivonat a boncjegyzékonyvbél: Kozepes ter-
met( és taplaltsag né holtteste. A nyak bérén eldl
ivalakti mtéti metszés hegvonala. A hason als6
kozéps6 mitéti metszés hege. Az epehdlyag, vala-
mint és méh és a petefészkek miitétileg eltavoli-
tottak. A koszort-veréerek belhartyadjan néhany
rizsszemnyi, fakosarga folt van. A jobb tiid6 also
lebenye tomottebb, toérékeny, sotétvords. A jobb
tiidéverdér egyes, kozépnagy agaiban a belhartya-
hoz tapadé, ludtoll vastagsagl, sotétvords vérro-
gok talalhatok. A horgék nyalkahartydja bévérd,
nyakkal fedett. A nyel6csé kozépsé harmadaban a
nyalkahartya alatt f6tthabnyi, tdmott tapintatu,
sziirkésfehér gob domborodik elé. A méjalloméany
metszlapon sargasbarna, lebenykés rajzolata el-
mosodott. A hasnyalmirigy farka mandulanyi te-
riileten tomottebb, sziirkésfehér. A gyomorban ke-
vés barnasfekete, emésztett vér van, nyalkahar-
tyajan néhany koélesnyi-lencsényi, felszines kima-
ro6déas. A patkébél nyalkahartyajan szilvamagnyi,
tojasdad, éles széld, sima alapu fekély.

Az agyalapi veréerek fala vékony. A lagyagy-
hartya kozepesen vértelt. Az agy 1440 g sulyu.
Mindkét nagyagyfélteke metszlapjan a centrum
semiovale kozépsé része elmosodott hatarral kis-
s¢ bestippedt, halvanyvorhenyes (1. és 3. dbra). A
kérgestest kiszélesedett. A septum pellucidum és
a columna fornicis-ek duzzadtak, vérhenyesek
(2. dbra). Az agykocsanyok és a hid alloméanya
halvanyvorhenyesen csikolt.

Korszovettani lelet: A nagyagyféltekék fehér-
allomanyéban a homloklebenyekt6l a nyakszirt-
lebenyekig, valamint az agykocsanyokban és a
hidban polimorf astrocytak megszaporodasa lat-
hat6 (4. dbra). Ezeknek citoplazmaszegélye kes-
keny, sejthataruk elmosodott. A sejtmagok igen
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4. dbra. Daganatos astrocytdk a nagyagy fehérallomdanydban.
HE-festés
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6. dbra. Gliarostok a nagyagy fehérdallomdanydban.
Gallyas-féle gliarostimpregndcio

Klitver-Barrera-festés

Esetismertetés

5. dbra. Daganatos gliasejtek a hid veldhiivelyes idegrostjai kozitt.

véltozatos alakiak, &ltaldban kromatindisak.
Gyakoriak a tobbmagvi sejtek. Nagy nagyitasu
latoterenként atlag egy mitozis figyelheté meg. A
hidban a daganatos gliasejtek fiizérszertien ren-
dezédnek el a megtartott velShiivelyes idegrost-
kotegek kozott (5. dbra). A koros tertiletek glia-
rostokban gazdagok (6. €s 7. dbra). Elhaldsok, vér-
zések, koros éralakzatok nem észlelheték. A
torzsducokban, valamint a kisagyban, a nyultve-
16ben és a gerincvelében elvéltozds nem mutat-
kozott.

A nyel6cs6 daganata leiomyomanak bizo-
nyult. A majsejtekben kozepes mértékd, nagy-
cseppes zsirlerakodas volt megfigyelhetd. A has-
nyalmirigy farki részében a kiils§ elvalasztasa
mirigyallomany hidnyzott, a kétészovetben csu-
pan kivezetécsoveket és Langerhans-szigeteket
talaltunk.

Megbeszélés

Gliomatosis cerebri eseteiben a fokozatosan ki-
alakulo, gyorsan progredialéo neurologiai és pszi-

GLIOMATOSIS CEREBRI

chiatriai tiinetek: gyengeség, faradékonysag, ja-
raszavar, majd beszédzavar, feledékenység, dezo-
rientaltsdg miatt differencidldiagnosztikailag az
agydaganat, a multiplex emollitio, a progressziv
multifocalis leukoencephalopathia és a Creutz-
feldt-Jakob-kor lehetésége vetédhet fel. Bete-
glinknél, aki idésebb volt, mint a gliomatosisban
szenveddk atlaga, az MR-vizsgalat demyelinisa-
tiot allapitott meg, és a fentiek koziil kizarta a go-
cos elvaltozasokat.

A multifocalis leukoencephalopathia a cellu-
laris immunitas zavardban szenved6 betegeknél
fordul el6 (leukaemia, AIDS, transzplantacion at-
esett egyének), és dementia all a betegség eléte-
rében.

A Creutzfeldt-Jacob-kérban dementia és
ataxia mellett myoclonus, lataszavar és jellegze-
tes EEG-elvaltozasok észlelhetok. A képalkoto el-
jarasok a kéregallomany atrophidjara utalnak.
Esetiinkben, amelyet ritkasdga miatt tartottunk
kozlésre érdemesnek, a betegség mozgaszavarral
kezd6dott, és csak késobb tarsultak hozza eny-
hébb pszichiatriai tinetek.
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