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Abélfodor primer solid daganatai igen ritkak. A szerzok egy terjedelmes gastroin-
testinalis stromatumort (GIST) talaltak a mesenteriumban. A gyomor és a belek
daganatmentesek voltak. Magyar Onkoldgia 50:345-348, 2006

Primary solid tumors of the mesentery are very rare. The authors found a bulky
gastrointestinal stromal tumor (GIST) in the mesentery. The stomach and the
intestines were tumor-free. Krutsay M, Chanis W. Primary gastrointestinal stromal
tumor of the mesentery. Hungarian Oncology 50:345-348, 2006
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Bevezetés

A bélfodor latszolag egyszeri felépitése ellenére
Osszetett szerv, amely zsirszovetet, nyirokcso-
mokat, veréereket, visszereket, nyirokereket és
idegeket tartalmaz. Tumorszerd elvaltozasai le-
hetnek cystosusak vagy solidak. A tomlék egy ré-
sze fejlédési rendellenességhdl, mas résziik daga-
natbdl ered. Béléstiket képezheti bélnyalkahar-
tya (enteralis cysta), endothel (lymphangioma
cysticum) vagy mesothel (peritonedlis cysta) (7).

A mintegy 50%-ot kitevé solid elvaltozasok
kozé tartozik az ismeretlen eredeti mesenteria-
lis lipodystrophia (panniculitis mesenterialis),
amelyben kotdszovet- és zsirszovet-szaporulat
mellett adiponecrosis és idiilt lobos besztir6dés
mutathat6 ki, lipophagokkal és myofibroblastok-
kal. Daganatszert rendellenesség a mesenteria-
lis fibromatosis (desmoid), amely bélelzarédas-
hoz vezethet. Osteomékkal és a bér epidermoid
cystaival familiaris vastagbél-polyposishoz (FAP)
tarsulva, a Gardner-syndroma részjelenségét ké-
pezi. A mesenterialis nyirokcsomok megnagyob-
bodasat tuberculosis, sarcoidosis és Castleman-
betegség is okozhatja (3).

Felnéttekben a legtobb solid bélfodordaganat
a bél tumorainak (adenocarcinoma, carcinoid)
nyirokcsomoé-metastasisa, azonban tavoli szervek
daganatai, igy a malignus melanomak és a horgo-
rakok is adhatnak attétet a bélfodorba (10, 21). A
malignus lymphomak lehetnek a mesenteriumra
lokalizaltak vagy generalizdlt betegség részjelen-
ségei. A bélfodor-attétek keletkezhetnek kozvet-
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len raterjedés utjan (pancreas- vagy béltumorok-
bol), peritonealis szorédassal (petefészek-dagana-
tokbol), haematogen disszeminaciéval (emlora-
kokbol, melanomékbol) vagy lymphogen uton
(lymphomakbol és bélcarcinomakbol).

A solid primer bélfodortumorok gyakorisaga
csupan kb. 1:300 000. Ilyen daganatok minden
életkorban el6fordulhatnak. Els6ként 1936-ban
Hart (5) foglalkozott velik.

A jéindulatu tumorok kozott leirtak lipomat
(2), leiomyomat (8), schwannomat (15), lipoblas-
tomat (22), amely utébbi fiatal gyermekeknél
fordul el6, és nehezen kiilonitheté el a myxoid
liposarcomatol. Az elsddleges rosszindulatu da-
ganatok még a vékonybéltumorokkal ¢sszeha-
sonlitva is ritkasagok, kétharmaduk leiomyosar-
coma vagy liposarcoma (12), egyharmaduk pri-
mer lymphoma. A gastrointestinalis stromatu-
mor (GIST), a carcinoidhoz (1) hasonléan, pri-
meren is el6fordulhat a mesenteriumban és a
nagycsepleszben. Miettinen és mtsai 26 ilyen
esetet kozoltek (11).

Esetismertetés

A 80 éves nébeteg hasi panaszok, magas laz, has-
menés miatt keriilt felvételre. A sonographia kis-
medencei, tumorgyanus képletet mutatott. Fvs:
8,96 G/1, CRP: 318 mg/l, We: 60 mm/h. Felme-
rilt az appendicitish6l ered6 kismedencei talyog
gyantja, ezért mitétet végeztek. Mitét soran le-
zart, koves epeholyagot és a mesenteriummal
vaskos kocsannyal Osszefiiggd, az alhasat és a
kismedencét kitolt6, tapintasra cystosusnak ting
képletet talaltak, amely a vékonybéllel révid sza-
kaszon 0sszenétt (1. dbra). A bél levalasztasat
nem eréltették, hanem ezen bélszakaszt resecal-
tak, és a terimét az epehdlyaggal egyiitt eltavoli-
tottdk. A beteg a mitét utani 9. napon panasz-
mentesen tavozott.
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Esetismertetés

1. dbra.

A miitét kézben

a hasiiregbdl kiemelt
daganat

A patolégiai vizsgalat eredménye: A gyermek-
fejnyi, 692 g sulyt, 16 cm hosszi, tojasdad, eny-
hén dudoros felszind, lagy tapintata képletet alta-
laban hashartya fedi. Egy htuivelykujjbegynyi te-
rilleten zsirszévet taldlhato a felszinen. Masutt, a
felszinnel 6sszenéve 4 cm hosszu vékonybélrész-
let lathatd. Metszlapon a képlet allomanya né-
hany mm-es széli rész kivételével altalaban mor-

2. dbra. A daganat metszlapja
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zsalékony, sotétvorhenyes, szivacsszerd (2. db-
ra). Egyik szélén hivelykujjnyi, tomor, egyne-
mi, szirkésfehér tertilet mutatkozik benne. A
feltart vékonybélrészlet nyalhartydjan elvaltozas
nem észlelhet6.

Mikroszkop alatt megfigyelhet, hogy az
anyag nagyrészt elhalt, neutrophil granulocytak-
kal besziir6dott. A megtartott teriileten hisztoid
szerkezetli, kozepes sejttartalmu daganatszovet
ismerhet6 fel (3. dbra). A simaizomsejtekhez ha-
sonlo, orsdalaku sejtek egymast keresztezé nya-
labokat alkotnak. A sejtek nagysaga kevéssé val-
tozatos, cytoplasmajuk acidophil (4. dbra). A sejt-
magok gémbolytiek, tojasdadok vagy pélcika-ala-
kuak, kozepes chromatintartalmuak. Oszt6do
sejtalakok igen ritkdn lathatok (3/50 nagy nagyi-
tasu latotér (NNL)). Igen elvétve egy-egy tObb-
magvi oriassejt is el6fordul. A daganatban kevés,
kis ér talalhato, alapvazat das racsrosthalozat al-
kotja (5. dbra). A daganatszovet a tokjahoz lazan
hozzanétt vékonybélrészlettdl élesen elhatarolo-
dik. Immunhisztokémiailag a daganatsejtek
CD117- és vimentin-pozitivok, S-100-, desmin-,
chromogranin-, CD34- és 0-simaizomactin-nega-
tivok. A stroma egyes dendritikus sejtjeiben S-
100-pozitivitast talaltunk. Ki-67: 18/10 NNL.

Differencialdiagnosztikailag - mint orsésejtes
daganatok - fibrosus histiocytoma, GIST, schwan-
noma (neurilemmoma), leiomyoma és jol diffe-
rencialt leilomyosarcoma lehet6sége mertilt fel. A
simaizom- és az ideg-eredetet az immunhisztoké-
miai vizsgalatok kizartak. A kérdést, gastrointesti-
nalis stromalis tumor irdnydban, a CD117-im-
munreakcio dontotte el, amellyel a daganatsejtek
erds membran- és cytoplasma-pozitivitast mutat-
tak (6. dbra).

Megbeszélés

A gyomor-bélrendszer mesenchymalis, nem
hameredetli daganatai koziil a gastrointestinalis
stromalis tumorok a leggyakoribbak. Nagyrészt a
gyomorban (65%) és a vékonybélben (25%) for-
dulnak el6, idsebb korban, férfiaknal valamivel
gyakrabban, mint néknél. Gyakorisaguk Kkb.
2/100 000. Tobbnyire a submucosabél indulnak
ki. A nagyobb tumorok kézpontja a vérrellatas
elégtelensége miatt elhalva, bevérezve ellagyul-
hat, iiregessé véalhat. A daganatnak orsésejtes és
epitheloidsejtes formajat kiilonboztetjitk meg. Az
epitheloid sejtek kerekdedek, centralis kerek
magjuk van, cytoplasmajuk a mag koériil viztiszta.
A gyakoribb, orsosejtes valtozatot (75%) régeb-
ben leiomyomanak ill. leiomyosarcomanak tar-
tottdk, mig az epitheloid sejtekbdl felépiils tumo-
rokat (25%) az 1960-as évek elején benignus ill.
malignus leiomyoblastoma néven kiilonitették el
(14, 20). Az 1980-as években elektronmikroszko-
pos és immunhisztokémiai vizsgalatokkal bizo-
nyitottak, hogy a daganat nem az izomzatbol, ha-
nem a bélfal primitiv, mesenchymalis sejtjeibdl
ered. Ekkor kapta a tumor a GIST megjelolést (9).
A daganatsejtek immunfenotipusat hasonlonak
talaltdk a bélfalizomzat ganglionjait koriilvevd,
Cajal-féle interstitialis sejtekéhez, amelyeknek
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Esetismertetés

idegingeriilet-képz6 szerepet tulajdonitanak 4. dbra. A daganat metszete nagyobb nagyitdssal. HE-festés
pacemaker sejtek) (4). A GIST-ek vimentin-pozi- . .

’Eivok, talnyomo tt)jk()b)ségﬁk CD117-, és mintegy S N ﬂ-r" iy el ol ,lfﬁ:
kétharmaduk CD34-pozitiv is. Fokalisan O-sima- . & e A ii-‘_.'- o
izomactin- ill. S-100-pozitivitds is mutatkozhat -
benniik (17).

A gastrointestinalis stromalis tumorokat ko-
rabban a méret, a szoveti kép és a mitézisszam
szerint benignus (low-grade), semimalignus (bor-
derline) és malignus (high-grade) csoportba so-
roltdk (17). Az 5 cm-nél nagyobb tumorméret, a
sejtdussag, a sejtatypia, az elhalasok, a vérzések
€s a nagy mitosisos aktivitds (>5/10 NNL) szere-
peltek a malignitas ismérveiként. Ma valameny-
nyi GIST-et potencidlisan malignusnak tartjuk, és
a nagysag, valamint a mitotikus arany alapjan
igen alacsony, alacsony, kdzepes és magas riziko-
ju csoportba soroljuk éket. A 10 cm-nél nagyobb
tumorok az oszt6do sejtalakok szamatol fiiggetle-
nil, valamint a barmely nagysagd daganatok
10/50 NNL (HPF) sejtosztodas felett a magas rizi-
kéju csoportba tartoznak (13). Sapi és mtsai (17)
szerint a benignus daganatok tulnyomo tébbsége
diploid, mig a malignusak aneuploidok. Az epi-
theloid sejtes formdk rosszabb prognézisiak. Az
eltavolitott tumoroknak atlag 20%-a recidival.
Malignus stromatumornal a majban vagy a has-
hartyan jelentkeznek attétek, a lymphogen meta-
stasisképzés nem jellemz6. Esetiinkben a daga-
nat a méret, a vérzések és az elhalasok miatt
makroszkdposan eleve malignusnak tlint, mikro-
szkdpos paraméterei alapjan az alacsonyabb rizi-
koju csoportnak felelt meg. Betegiink 14zat, a ma-
gas We- és CRP-értéket a nekrotizalt, gennyesen
beolvado6 tumor okozhatta.

Mig a gyomor-béltraktusban elhelyezkedd
stromatumoroknal a vérzés a leggyakoribb tlnet,
a mesenterialis daganatok vezetd tiinete a fajda-
lom, amely mellett tapinthaté terime is észlelhe-
t6 lehet. Bélelzarodas eléfordulhat mind a benig-
nus, mind a malignus bélfodor-daganatok szévéd-
ményeként, de késébb kovetkezik be, mint a pri-
mer vékonybéltumoroknal. A mesenterium da-
ganatainak diagnosztizalasara a CT-vizsgalat a
legalkalmasabb képalkoto eljaras. Lényeges felvi-
lagositast nyujt a nagysagra, a szomszédos szer-
vekre valo raterjedésre és bizonyos szoveti jelleg-
zetességekre is (18, 19). Az MRI-vizsgalat érzéke-
nyebben kiiloniti el a zsirszovettdl és a fibrosus
szovetektol.

A mesenterium cystai és jéindulati tumorai
j6 eredménnyel operalhatok. A GIST-ek elsddle-
ges kezelése is mitéti. A mutét szovodményei
kozé tartozhat a vékonybél vérellatasanak karo-
sodasa és a tulzott bélresectio altal okozott taplal-
kozasi zavar (malabszorpciés syndroma).

Kindblom és mtsai (6) 1998-ban kimutattak,
hogy a GIST-sejtek - a Cajal-sejtekhez hasonléan
- gyakorlatilag 100%-ban expresszdljak az anti-
CD117 antitesttel kimutathaté c-kit antigént. Ja-
pan kutatok a GIST-sejtekben a c-kit protoonko-
gén mutécidjat figyeltek meg (16). A modosult
gén tartdsan expresszalja az altala kodolt, tirozin-
kinaz hatassal rendelkezé c-kit transzmembran
proteint, az 6ssejtfaktor (SCF) receptorat. A c-kit

-
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onkoprotein pedig, mint novekedésifaktor-recep-
tor, elésegiti a sejtek szaporodasat, és gatolja az
apoptosist. Az e hatas ellen kifejlesztett, szelektiv
tirozinkinaz-gatlé gyogyszert (STI571, imatinib,
Glivec) elészor CML-nél alkalmaztak. A szer a
tirozinkinaz ATP-kotéhelyeinek kompetetiv blok-
kolasa utjan gatolja a tirozin foszforilacidjat. Az
elérehaladott és az attétes GIST-esetekben hasz-
nalt szer kb. 85%-ban regressziot idéz eld.

Koszonetnyilvanitas

A konziliumért és egyes immunhisztokémiai re-
akciok elvégzéséért koszonetinket fejezziik ki a
Pécsi Tudomanyegyetem Patologiai Intézetének
(Prof. Dr. Pajor Lészlo).
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