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Acut has miatt miitétt 52 éves nébetegnél az éhbélen és a bélfodorban subserosus neurinomdkat és
neurofibromdt taldltak. Recklinghausen-kérban szenvedd betegeknél, hasi tiinetek esetén gondol-
nunk kell gastrointestinalis tumorra (neurofibroma, GIST, carcinoid stb.). Magyar Onkologia 52:
375-377, 2008
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In a 52-year-old women suffering in Recklinghausen’s disease, operated for acute abdomen, subserous
neurinomas and neurofibroma were found on the jejunum and in the mesentery. Gastrointestinal tumors
(neurofibroma, GIST, carcinoid etc.) should be considered in patients with Recklinghausen’s disease and
gastrointestinal symptoms. Hajdu M, Krutsay M, Chanis W. Gastrointestinal manifestation of
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BEVEZETES

A neurofibromatosis (NF) familiaris, autoszomalis
domindns 6roklédésti betegség. Gyakoribb, periférias
formdja a kb. 1:4000 prevalenciaju, 1:3000 incidenciaju
Recklinghausen-kor (NFI), amelyet a periféridsidege-
ken, f6ként a bérben fellépé multiplex neurofibromak,
abdr ,café au lait” foltjai és a szivdrvanyhartya Lisch-
csomoi jellemeznek (9). A jelentésen ritkdbb centrélis
forma (NF II), amelynek prevalenciaja kb. 1:200 000,
incidencidja 1:50 000, tipusos esetben a VIII. agyideg
kétoldali neurinomajaval (acusticus neuroma), ko-
vetkezményes hallds- és egyensulyzavarral jar. A
neurofibromatosis kialakuldsaért felels, mutans gén
a 17 ill. a 22. kromoszéman helyezkedik el. Az ese-
teknek mintegy fele spontan, de novo mutacio.

Recklinghausen-korban csontelvaltozasok is eléfor-
dulnak, és a bels6 szervekben is gyakran keletkeznek
kiilonb6z6 szoveti szerkezetli benignus és malignus
daganatok (3). A hasi szervek (gyomor, bél, maj, bélfo-
dor, retroperitoneum) akar a betegek negyedrészénél
érintettek lehetnek (10, 15). A betegségnévaddjaisilyen
korképet irt le 1882-ben (11). Hochberg és mtasi 1974-
ig 32, gastrointestinalis tumorral jaré esetet taldltak
az irodalomban (5). Az utébbi években megszaporod-
tak azok a kozlemények, amelyek a gastrointestinalis
stromalis tumor és neurofibromatosis egydtittes eléfor-
duladsarol szamolnak be (7, 8, 13, 14).
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ESETISMERTETES

A Recklinghausen-kdrban szenvedd, 52 éves nébeteg-
nél (1. dbra) acut has miatt miitétet végeztek, amelynél
perforatiéra gyanus éhbélrészletet, egy bélfodordaga-
natot és egy bdérdaganatot tavolitottak el. Ezek patold-
giai lelete: 33 cm hosszt vékonybélrészlet. Hashartya-
jan szamos borsszemnyi-zolddidnyi sziirkésfehér gob
domborodik el (2. dbra). Egy nagyobb gob hashartyaja
sOtétszederjes, bevérzett, allomanya ujjbegynyi tertile-
ten ellagyult, vérhenyes, itt felszine kifoszlott. A nyalka-
hartya szabad szemmel elvaltozast nem mutat. Erkezett
még egy csontos, mogyoronyi, sziirkésfehér daganat és
egy kicsiny bdérrészlet, felszinén borsszemnyi gobbel.

Mikroszkoéppal a bél hashartyaja alatt elhelyezke-
d6 daganatokban duas racsrosthalézatban keskeny,
orsdalaku, palcika-magvi sejtek egymast keresz-
tezd, széles nyalabjai figyelheték meg (3., 4. dbra).
A sejtmagok néhol parhuzamos sorokba rendezdd-
tek. A sejtek simaizomaktin-negativak, nagy résziik
vimentin- és S-100-pozitiv. Egyes tertiileteken a sej-
tek szétzilalddtak, laza halézatot képeznek, koztiik
a rostos alapvaz meggyériilt. A daganatok a bélfal
izomrétegének kozépsé részébdl indulnak ki, beter-
jednek az izomnyalabok kozé, tokjuk nincsen. Az
ellagyult gob részben elhalt, benne szamos tag, né-
hol r6g0sodott ér tiinik szembe. A bélnyalkahartyan
elvaltozas nem észlelheté. A bélfodorbdl szarmazo
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2. dbra. Az eltdvolitott éhbélszakasz

daganat elszort fibroblastokat és néhany hizosejtet
tartalmazé alapvazaban rendezetlen lefutasa, széles
kollagénrost-nyalabok htizédnak (5., 6. dbra). A kis
erek fala vastagon kollagenizaloédott. A fibroblastok
magja polimorf, gyakran vakuélum lathaté benne.
Osztodo sejteket a daganatokban nem talaltunk. A
bérrészleten 1évé borsszemnyi gob laza rostszerke-
zet(i neurofibromanak felelt meg (7. dbra).
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MEGBESZELES

A gyomor-béltraktus jéindulati daganatainak kb.
6%-a neurogén eredet(i, a Schwann-sejtekbdl szarma-
z6 neurinoma vagy az endoneurium kotszovetébol
eredd neurofibroma (15). A neurofibromatosis I-hez tar-
sulo szoliter vagy multiplex hasi daganatok tobbsége a
jejenumbdl vagy a gyomorbdl indul ki. Ezek leggyak-
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6. dbra. Hizosejtek a bélfodor-neurofibromdban.
HCl-alkoholos alcidnzéld—Van Gieson-festés
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7. dbra. Neurofibroma a bérbél. HE-festés

rabban neurofibromak (72%), de lehetnek leiomyomadk,
ganglioneuromak, gastrointestinalis stromatumorok
(6-8, 13, 14), carcinoidok (12), phaeochromocytomak (1,
7, 14), adenocarcinomak (10) is. A magyar irodalomban
Bajor és mtsai (2) Recklinghausen-kéros beteg icterust
okoz6 epevezeték-neurofibromajarol szamoltak be. Si-
mon és mtsai (12) esetében a betegség a Vater-papilla
carcinoid tumoraval, Abraham és mtsai (1) esetében
phaeochromocytomaval tarsult. A Hochberg és mtsai
(5) altal Osszegyjtott esetek nagy része neurofibroma
ill. leiomyoma volt, kozottiik csak egy neurilemmoma
(schwannoma, neurinoma) fordult el6. A gyomor és a bél
neurofibromai ésneurinomai tobbnyire subserosusak, és
az Auerbach-plexusbdl erednek (10). E tumorok 5-15%-a
valik malignussa (15), szemben a Recklinghausen-
kértol mentes betegekben eléforduld, szoliter, altala-
ban joindulatid neurogén daganatokkal. Esetiinkben
az éhbéltumorok neurinomaknak bizonyultak, féként
Antoni A-tipusu szerkezettel. A bélfodordaganat kolla-
génben dus neurofibromanak felelt meg.

Davis és Berk (4) szerinta Recklinghausen-kéros bete-
gek 25%-aban talalhato gastrointestinalis neurofibroma,
mig ezeknek a daganatoknak csak 12%-ahoz tarsul ge-
neralizalt neurofibromatosis. A gastrointestinalis tu-
morral szov6dott Reckinghausen-kérban a betegeknek
mintegy harmada tiinetmentes, a tobbieknél a daganat
nagysagatol és lokalizacidjatol fliggo tlinetek mutatkoz-
nak (bizonytalan hasi fajdalom, hanyas, haematemesis,
melaena, kronikus anaemia, bélelzarodas, perforatio,
icterus) (15). Betegilink az egyik neurinoma-gob be-
vérzése és elhalasa miatt keriilt mfitétre. Esetiink is
felhivja a figyelmet, hogy Recklingahusen-kérban
szenvedd betegek hasi panaszaindl gondolnunk kell
gastrointestinalis tumorra.
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