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A retroperitonedlis sarcomdk a solid tumorok mintegy 0,15%-dt alkotjdk. Kezelésiik elsésorban sebészi, ugyanakkor a jelentds mé-
retd tumorok mdtétei komoly kihivdst jelenthetnek. Neoadjuvans, illetve adjuvdns kezelésiikre véglegesnek tekinthetd ajanlds mind
ez iddig nem sziiletett. A nemzetkdzi irodalom, illetve sajat tapasztalatunk alapjan osszegydjtéttiik a retroperitonedlis sarcomdk
tulajdonsdgaira, kezelésére vonatkozé adatokat és javaslatokat. Kbzben elsésorban a sebészi kezelés lehetdségeire, a kezelés
taktikajdnak javasolt vdltozdsaira koncentrdltunk. A retroperitonedlis sarcomak sebészi kezelését illetdleqg prospektiv randomizalt
tanulmdny nem dll rendelkezésre. Az irodalomban olvashato gydjtétt adatok alapjan a tumor és az érintett szervek eqy blokkban
végzett RO reszekcidja biztositja a legkedvezébb eredményt. Az RO reszekciot biztosito ép széveti szegély méretének meghatdro-
zdsa jelenti a legnagyobb dilemmadt. A recidivak valésziniségének csékkentésére kemoterdpia és sugdrkezelés is haszndlhato.
Recidiva szempontjdbdl a legnagyobb kockdzatot az inkomplett reszekcio, a high grade tumor és a liposarcomatdl eltéré szévet-
tani tipus jelenti. A tulélés josldsa tekintetében a lokdlis recidiva nagyobb kockdzatot jelent, mint a tdvoli Gttét. A retroperitonedlis
sarcomak kezeléset célszerl centrumokban végezni, ahol adott a multidiszciplindris konzultdcio lehetdsége, €s igy komplex keze-
Iési terv dllithato fel. A tumor radikdlis sebészi eltavolitdsa hozhat végleges gydgyuldst, ennek esélyét a kiegészitd gyogyszeres s
sugdrkezelés emeli. Magyar Onkolégia 58:47-51, 2014
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Retroperitoneal sarcomas make up 0.15% of all solid tumors. The mainstay of their treatment is surgical resection, though the
removal of the often sizable tumors may pose serious challenge to surgeons. There is no clear-cut recommendation for neoadjuvant,
nor for adjuvant treatment so far. We collected the data and recommendations concerning the attributes and the treatment
options for retroperitoneal sarcomas. Mainly we focused on the possibilities and the recent change in tactics of surgery. There is
no prospective randomized study dealing with surgical treatment of retroperitoneal sarcomas. According to data in the literature
the en-block RO resection along with all the possibly involved neighboring organs offers the best chance for cure. The greatest
problem is to define the required resection margin which is needed for RO resection. Radio- and/or chemotherapy can be used for
diminishing the possibility of tumor recurrence. The greatest risk factors for recurrence are incomplete resection, high grade tu-
mor, and non-liposarcoma type histology. Survival depends on local recurrence rather than on distant metastases. Retroperitoneal
sarcomas are ideally treated in sarcoma centers, where multidisciplinary consultation is available and complex treatment plans can
be set. Complete recovery can be achieved with radical surgical excision. The chance for RO resection is enhanced by chemo- and
radiotherapy.
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BEVEZETES

A lagyrészsarcomak (soft tissue sarcoma - STS) rit-
ka tumorok, az Osszes malignus daganatok mintegy
1%-at teszik ki. Ezen beliil tobbségben vannak a végta-
gi daganatok, az 0sszes STS 50-60%-a a végtagokon he-
lyezkedik el. A tOrzsén 15-20%, a fej-nyaki teriileten
10%, mig a retroperitoneumban 15%-uk taldlhatd. Igy
a retroperitoneum sarcomai (retroperitoneal sarcoma -
RPS) az 6sszes tumorok 0,15%-at képezik. Az American
Cancer Society becslése alapjan 2012-ben az USA-ban
11280 STS fordult elé. A fenti adatok alapjan Magyaror-
szagon kb. 50 esettel kell évente szamolnunk (1, 2). Ritka-
sagukbol kovetkezik, hogy a kezelésiikkel kapcsolatos tak-
tikak, protokollok inkabb egyes centrumok tradicidin és
tapasztalatdn, mintsem magas evidenciaszint(i tényeken
alapszanak. Nehéz vagy lehetetlen ugyanis az ,evidence
based medicine” altal megkovetelt prospektiv, kettds vak,
randomizalt, kontrollalt vizsgalat felallitasa egy ilyen rit-
ka elvaltozas esetén. A retroperitonedlis sarcomak kezelé-
sére vonatkozé adatok egy részét a vilaig minden pontjan
a mintegy négyszeresen gyakoribb végtagi sarcomak keze-
1ési adatai alapjan extrapolaljak.

Munkacsoportunk az EORTC Soft Tissue and Bone
Sarcoma Group tagjaként szamol be a retroperitonealis
sarcomak kezelésében alkalmazott elvekrdl.

PREZENTACIO, TUNETEK

A retroperitoneumban észrevétleniil alakulhatnak ki je-
lent6s méretli tumorok anélkiil, hogy specifikus tiinete-
ket okoznénak. Igy a tumorok felfedezésekor az dtlagos
méretitk nagyobb mint 15 cm (3, 4). A betegek gyakran
a hasban észlelt terime vagy mas okbdl végzett képalkoto
vizsgalat miatt keriilnek latétérbe (1. dbra). Amennyiben
tliinetek jelentkeznek, ezek gyakran aspecifikusak, ugy-
mint vérszegénység kovetkeztében kialakulo faradékony-
sag vagy fogyas. A novekvd tumorok nyomjik és korbe-
veszik a kornyezd szerveket. A belek érintettsége esetén
emésztési panaszok, puffadds, passage-zavar alakul ki.
Ureterkompressziobol kifolydlag hydronephrosis johet
létre, melyet lumbalis fajdalom kisér. A vena cava inferior
vagy az iliaca rendszer kompresszi6jabdl als6 végtagi 6dé-
ma alakul ki. Az alsé végtagba sugarzo fajdalom, illetve az

Réviditések:

STS — soft tissue sarcoma, RPS — retroperitoneal sarcoma,
EORTC - European Organisation for Research and Treatment
of Cancer, NCCN — National Comprehensive Cancer Network,
ESMO — European Society for Medical Oncology, AJCC — Ame-
rican Joint Committee on Cancer

itt észlelt izomgyengeség, sorvadas idegi érintettséget jelez
(2, 6). A végtagi STS-k prezentdcidja a fentiektdl nyilvan-
valdan eltér. A végtagi lagyrészsarcomak dltalaban kiseb-
bek és el6bb okoznak panaszt.

KLINIKAI BEOSZTAS, SZOVETTANI TIPUSOK

A lagyrészsarcomak osztdlyozasara leggyakrabban az
American Joint Committee on Cancer (AJCC) beosztasat
hasznaljak (1. tdbldzat). A beosztasbol az elsé pillanatra

1. tablazat. A |dgyrészsarcomék beosztdsa az AJCC Cancer
Staging Manual, 7th Edition (2010) szerint

Anatomiai stadium, prognosztikai csoportok
Tla NO MO @1, Gx
Stage IA
T1b NO MO @1, Gx
12a NO MO G1, Gx
Stage IB
T2b NO MO @1, Gx
T1a NO MO G2,G3
Stage IIA
T1h NO MO G2,G3
T2a NO MO G2
Stage IIB
T2b NO MO @2
123, T2b NO MO 63
Stage Il - -
Bérmely T N1 MO Bérmely G
Stage IV Barmely T Barmely N M1 Barmely G

Ahola primer tumor (T) :

T1a —legnagyobb dtmérd <5 cm, felilletes tumor*

T1b — legnagyobb dtmérg <5 cm, mély tumor **

T2a— legnagyobb dtmérg >5 cm, feliiletes tumor*

T2b — legnagyobb dtmérd >5 cm, mély tumor **

* Afeliiletes tumor a felszini fascia felett helyezkedik el, nem érinti a fascidt

** A mély tumor részben vagy egészében a felilletes fascia alatt helyezkedik el, vagy felette van, de
besz(iri a fascidt.

lathat6, hogy nem - vagy csak nehezen - alkalmazhaté
a retroperitonealis elhelyezkedést sarcomakra. Itt ugyan-
is a tumor feliiletes vagy mély elhelyezkedése (a feliiletes
fascidhoz valé viszonya) értelmezhetetlen. Ezen tul az
5 cm-es mérethatar is kicsinek ttnik. Ezt allapitja meg
egy 2011-ben megjelent, 1365 beteg talélési adatait fel-
dolgoz6 tanulmany is. A tanulmany megallapitasa alap-
jan a tumorméret és a tulélés kozott nem volt megfogal-
mazhato Osszefliggés, mig a szovettani tipus, a szovettani
grade és a szomszédos szervek érintettsége Osszefiiggott
a tuléléssel (7).

A retroperitonealis sarcomak szovettani tipusa a fentiek
alapjan is fontos szempont. A WHO beosztasa szerint tobb
mint 50 szovettani altipust kiilonboztethetiink meg. A ki-
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indulasi sejttipuson kiviil azonban fontos az un. szovetta-
ni grade is. Ennek megallapitasdhoz figyelembe kell venni
a tumor cellularitasat, differencidcidjat, pleiomorfizmusat,
a nekrotikus teriiletek nagysagat és a mitotikus aktivitast.
A tumorok kétharmada intermediate vagy high grade.
Ezek metasztazist képz6 hajlama sokkal nagyobb, mint
a low grade tumoroké. Ez utobbiak helyileg kitjulhatnak,
de ritkan adnak tévoli attétet. A leggyakoribb szovetta-
ni tipus a liposarcoma, a mésodik leggyakoribb tumor
a leiomyosarcoma.

Ez a két csoport a retroperitonealis sarcomak tobb mint
60%-at teszi ki. Ezen tul meg kell emlitentink a fibrosarco-
makat és a malignus periférias ideghtivelytumorokat.

DIAGNOZIS ES DIFFERENCIALDIAGNOZIS

Retroperitonealis tumorok esetén a standard vizsgalat az ora-
lis és vénas kontrasztanyag alkalmazasaval késziil6 multislice
CT-vizsgalat. A végtagi sarcomak esetén elsddleges szerepet
betolté MR itt inkdbb csak kiegészitd szerepet jatszik, illetve
specidlis esetekben (kontrasztanyag-érzékenység, erek fala-
bol kiindul6 daganat) alkalmazandd. A CT-vizsgalat el6nye,
hogy a teljes has és kismedence - sziikség esetén a mellkas
is — vizsgalhato egy alkalommal. Kittiné tampontot ad a po-
tencialisan érintett szervek attekintéséhez, és igy alkalmas
a mitét tervezésére (8). Emellett liposarcomak esetében még
a hisztologiai grade becslésére is modot ad, igy a kezelési terv
felallitasanak fontos része (9, 10).

A PET/CT-vizsgalat még keresi a helyét a vizsgalati pa-
lettdn. Mivel szamos sarcomatipus FDG-felvétele korrelal
a kezelésre adott valasszal, a terapia monitorizalasara alkal-
mas lehet (8, 11).

1. dbra. Jelentdés méretd liposarcoma a jobb retroperitoneum-
ban. A tumor diszlokélja és korbeveszi a jobb vesét, eléri
a v. cava inferiort és diszlokalja a teljes béltraktust

Retroperitonedlis sarcomak

Differencialdiagnosztikai szempontbodl a retroperito-
neum egyéb tumorai jonnek széba, ugymint a lympho-
mak, heretumor retroperitonealis attétei, esetleg mas
retroperitonedlis szervek (vese, duodenum, pancreas)
primer tumorai.

A végtagi sarcomak esetén kotelezd a biopszia vég-
zése miitét el6tt. A retroperitonedlis sarcomak esetén
a helyzet mas. Egyrészrél ha differencialdiagnoszti-
kai probléma meriil fel, masrészrél ha neoadjuvans ke-
zelést terveziink, minden kétséget kizdrdlag biopsziat
kell végezziink. Ugyanakkor gondolni kell arra, hogy
a biopsziaval esetlegesen a tumor szérddasat idézziik eld.
Err6l ugyan egyértelmt adat nem all rendelkezésre, de
kizarasa is nehézségekbe utkozik. Ugyanis a biopsziat
kovetéen kialakuld disszemindciéra nem néhdny hét,
hanem t6bb hénapos nagysagrendben kell szamitani. Eb-
ben az id6pontban mar igen nehéz igazolni vagy kizarni,
hogy a terjedé tumor az esetlegesen honapokkal korabbi
biopszia kovetkezménye. Mindenesetre a tumorruptura
egyértelmuen negativ prediktiv faktornak tiinik (4). E di-
lemmak miatt sem az eurdpai, sem az amerikai guideline
nem ajanlja a rutin biopszia végzését. Véleményiink sze-
rint biopszia végzésérél a multidiszciplindris teamnek
kell dontenie. Ha biopszia mellett dontiink, lehetéleg
ne a peritoneumzsakon keresztill tegyiik. A CT-vezérelt
biopsziat tekintjik idedlisnak (1, 12).

A SEBESZI KEZELES ELVEI

A retroperitonealis sarcomak kezelésének {6 irdnya a se-
bészi eltavolitas. Csakdgy, mint a végtagi sarcomak ese-
tében, a gyogyulas kizarélag a maradéktalan eltavolitas
(RO reszekcid) utan varhatd (2. dbra). A sebészi koncepcioé
is megegyezik: lehetbleg ép szovetekkel ovezve tavolit-
suk el a daganatot. Es pont ez az Achilles-sarka is tevé-
kenységiinknek. Ugyanis a gyakran jelentds méretii da-
ganatok tobbsége diszlokdlja a beleket, eléri a majat vagy
a pancreast, korbeveszi a vesét, diszlokalja vagy korbeve-
szi a hasi nagyereket. Hasonldé méretli retroperitonealis
adenocarcinoma-attéteket egyértelmuen irreszekabilisnak
tartanank. A helyzet mas sarcomdk esetében: még tobb
tiz centiméteres daganatok is eltdvolithatéak. Természe-
tesen ez az esetek jelentds részében (a betegek 60-80%-
al) multivisceralis reszekcidt igényel (6, 13, 14). A tumor
teljes reszekcidja (RO/R1) a megoperdlt betegek 80-90%-
dban lehetséges. Igy 5 éves kovetés alatt 40-60%-os helyi
tumorkontroll érhet6 el, az 5 éves Osszesitett tlélés pedig
50-60% kortilre tehetd (4-6, 13, 14).

A tavoli attét képz6désének valdszintsége a retroperito-
nealis sarcomak esetében viszonylag csekély, a helyi kitju-
las dltaldban két-hdromszorosa a tavoli 4ttétek szamdnak.
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2. abra. Az 1. abran lathaté daganat eltévolitdsa utani helyzet

Ebbdl kovetkezik, hogy a tulélést a helyi kitjulas hatarozza
meg elsésorban. Mivel a lokalis recidivak esetén sincs mas
kurativ lehetéségiink, amennyiben kontraindikacié nincs,
a recidiva eltavolitdsat is meg kell kisérelni. Ez az elsé re-
cidiva esetében mintegy 40-60%-ban lehet sikeres, mely
valodsziniiség a recidivak szamanak gyarapoddsaval egyre
csokken (8).

A betegek kis részénél (mintegy 10%-anal) helyi kitju-
las nélkiil jelenik meg tavoli attét. Bizonyos adatok szerint
a megjelend izolalt tavoli attétek eltavolitdsat is érdemes
megkisérelni, mert mind a tiidé, mind a maj vonatkozasa-
ban 30% feletti 5 éves tulélést figyeltek meg (9). Természete-
sen a recidivak és attétek kezelésének taktikajat a multidisz-
ciplinaris teamnek kell meghataroznia, és ki kell hasznalni
a kemoterapia és a sugarkezelés adta lehetéségeket is. Az
ismételt miitéti beavatkozas indikdcidjat a teamnek gondos
meérlegelés utan kell felallitania.

Tekintetbe véve, hogy a mitét alatt a sebész altal komp-
lettnek itélt reszekcidk egy részében a patoldgiai feldolgo-
zas R1 reszekcidt igazol, illetve hogy a lokalis recidivak
ardnya magas, egyes centrumokban a sebészi radikalitds
fokozasat javasoltak. Ennek lényege, hogy nemcsak a tu-
mor altal érintett szomszédos szerveket, hanem a latszolag
érintetlen szomszédos szerveket is eltdvolitottak. A méd-
szert a végtagi sarcomak mitétének analégidjara ,kom-
partmentreszekcionak” nevezték (4, 5). A mildandi cso-
port eredménye alapjan a hagyomanyos miitéti csoport
48%-os lokalis recidivaardnya 29%-ra csokkent. A fran-
cia tanulmdnyban a kevésbé agressziven operalt betegek
csoportjanak 3,29-szorosan nagyobb esélye volt a helyi
kigjulasra. E tanulmanyok kritikdja azonban megjegyzi,
hogy a radikalitas emelésével nem sikeriilt az Osszesitett
talélést emelni. Mindkét tanulmanyban vannak metodi-
kai hibak, melyek részben a tanulmanyok retrospektiv vol-

tabol, részben a betegszelekcié hianyossagaibdl fakadnak.
Ezen talmendleg az olasz tanulmanyban a radikalisan
operalt csoportban kevesebb volt a kitjult daganat miatt
operalt beteg (28% vs. 38%), illetve lényegesen révidebb
volt a kovetési idé (32 vs. 120 honap). Meg kell emliteni
azt is, hogy a tanulmdnyok kiterjesztett radikalitasa nem
minden szervre terjedt ki, ,csupan” a vesére, colonra és
a psoas izomra (nem vonatkozott pl. a hasi nagyerekre,
a pancreasfejre, a majra) (15). Sajat gyakorlatunkban az
érintett szervek en-block reszekcidjat végezziik, de nem
toreksziink a tumormentes szomszédos szervek eltavoli-
tdsdra.

Természetesen a sebészi kezelésr6l sz6lvan meg kell emlé-
kezziink a miitétek komplikaci6irél is. Altalaban a sarcoma
miatti reszekciok dontd tobbsége multivisceralis reszekcié
20% koriili morbiditassal, 10% koriili reintervenciés arany-
nyal (ezek koriilbelill fele ismételt mtitét), és 2-4% korii-
li halalozassal jarnak. Ezek elfogadhaté szamok, valahol
a hasnydlmirigy-, illetve végbélreszekcidos mutétek szovod-
ményaranya koriil helyezkednek el (4-6, 13, 14).

A KIUJULAS RIZIKOFAKTORAI

A retroperitonealis sarcomakkal foglalkozé tanulmanyok
egyik kulcskérdése a recidiva és ezen beliil a lokalis recidiva,
illetve az ezeket meghatdrozo tényezék. Tobb tanulmany
egybehangz6 adatai alapjan a tumor mérete (ellentétben
a végtagi sarcomakkal) nem rizikéfaktor. Egyértelmiien
fligg viszont a recidiva valdsziniisége a tumor szovettani
grade-jétél, a reszekcid teljes voltatol (RO vagy R1/R2), il-
letve a tumor hisztoldgidjatol (liposarcoma esetén kedve-
z68bb recidivaarany) (6, 13, 14). Ugy tlinik, hogy az el6z6-
ek mellett a kiegészit6 sugarkezelés ténye pozitiv prediktiv
faktor lehet (5). Mindezeken tul fontos tényezének tiinik az
en-block reszekcid, azaz amikor tumor nem kertiil felszin-
re a mutét alatt, illetve az operdlé centrum jartassdga (high
volume centrumok) is (4).

AZ ONKOLOGIAI KEZELES
EGYEB MODALITASAI

Tekintettel arra, hogy a jelen dolgozat a sebészi terdpiara
koncentral, az egyéb modalitasokat csak érint6leg emlitjiik.
A retroperitoneum vonatkozdsaban nem egyszerd a su-
garterapeuta dolga. A szomszédos, sugarérzékeny szervek
kozelsége lehetetlenné teszi a végtagokon megszokott su-
gardozisok leadasat. Az adjuvans kezelés esetén pedig még
a klipekkel jelolt tumoragy is nehezen célozhaté meg a sz6-
védmény veszélye nélkill. Neoadjuvans kezelés esetén — bar
altalaban jelentés volument kellene effektiv sugardoézissal
kezelni - legaldbb a tumor maga, mint ,spacer” tartja ta-
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vol az érzékeny szerveket. A kemoterdpiat illetleg mind
adjuvans, mind neoadjuvans koriilmények kozott sziilettek
biztaté eredmények. Egyelére azonban nincs egyértelmu
allasfoglalds és ajanlas a kezelések indikaciés korére vonat-
kozolag. Az egyértelmd, hogy disszemindlt betegség esetén
szisztémas kezelést kell alkalmazni. Helyileg irreszekabilis
viszonyok mellett mind a sugarkezelés, mind a szisztémas
kemoterapia széba jon.

KOVETES

A high grade tumorok kitjuldsa altalaban a miitétet kévetd
els6 3 évre tehetd, a low grade tumorok azonban akar 5-10
évvel a reszekcidt kovetSen is kigjulhatnak. Az NCCN ajan-
lasa alapjan a sikeresen reszekélt low grade tumorok ese-
tén 3-6 havonta ajanlatos fizikalis vizsgalat és CT végzése
az els6 2-3 évben. Ezt kovetGen évente ajanlatos a vizsga-
lat. High grade tumorok reszekcidja utén az els6 2-3 évben
szintén 3-6 havonta javasolt a fizikélis és CT-kontroll. Ezt
kovetSen tovabbi 2 évig 6 havonta, majd ezt kovetden évente
javasolt a feltilvizsgalat (1).

OSSZEFOGLALAS, KOVETKEZTETESEK

A retroperitonedlis sarcomak kihivast jelentenek mind
a sebészek, mind az onkolégusok szamdra. A daganat ag-
ressziv, en-block sebészi eltavolitisa az egyetlen jelenleg
kurativ gyégymod. Minden terapids és kezelési algoritmust
centrumokban, multidiszciplinaris team javaslata alapjan
kell felallitani. A preoperativ kezelések egyetlen célja, hogy
a beteget alkalmassa tegye egy kurativ célu mutétre, hiszen
a betegnek az elsé mutét alkalmaval van a legnagyobb esé-
lye a gyogyulasra. Az adjuvans kemoterapia — talan kés6b-
biekben célzott bioldgiai terdpia — esetleg sugarkezeléssel
kiegészitve a jovOben szerepet jatszhat a kitjuldsi ardny
csokkentésében.

Retroperitonedlis sarcomak
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Cikklinkben (Magyar Onkolégia 57:100-107, 2013) hiba csUszott az angol nyelv( 6sszefoglaléba. Az elsé mondat vége (,a novel type of
immunotherapeutics: antibodies blocking T-cell activation”) helyesen igy szdl: “a novel type of immunotherapeutics: antibodies blocking
negative regulatory mechanisms of T-cell activation”.

A Kovetkeztetések, perspektivdk c. fejezetben pedig pontositani szeretnénk az elsé bekezdés utolsé két mondatdban foglalt infor-
méciét, egy Uj irodalmi hivatkozassal is kiegészitve: , A klinikai tapasztalatok alapjan ipilimumabterapidtol elsésorban a tlinetszegény,
alacsony tumorterhelés( IV-es stadiumui betegek esetében varhaté megfeleld terdpids vdlasz, kiterjedt metasztazisok esetén a célzott
terdpidk (BRAF-inhibitorok, illetve a MAP-kinaz és PI3K Gtvonal egyéb gétloi) hatékonyabbak. A jelenleg érvényes eurdpai ajanlas alap-
jan IV-es staddiumu melanémaéban elséként BRAF-inhibitor vagy klinikai vizsgalat keretében a MAP-kindz és PI3K Gtvonal egyéb gatloi
vélasztanddk, progresszié esetén ipilimumab, illetve klinikai vizsgédlat keretében egyéb immunterdpia, ha elérheté. Kemoterdpia csak
BRAF-mutéacié hidnya esetén, illetve BRAF-gatlé és immunterdpia mellett progredidlé betegeknek ajanlott (62, 64).” Az Uj hivatkozas
(64): Garbe C, Peris K, Hauschild A, et al. Diagnosis and treatment of melanoma. European consensus-based interdisciplinary guideline
— Update 2012. Eur J Cancer 48:2375-2390, 2012.

A szerz6k és szerkeszték elnézést kérnek a hibakért.
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