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A primer malignus csonttumorok ritkasdga (az 6sszes rosszindulati daganat 0,2—0,5%-a) miatt célszerii a betegek centrumokban
torténd kezelése. Ezt felismerve jott Iétre a Semmelweis Egyetem Ortopédiai Klinikdjan a 70-es években eldszér eqy diagnosztikai
egység, valamint egy csonttumorregiszter, melyet késébb eqy onkoldgiai betegelldto részleg kialakitdsa kévetett. Regiszteriinkben
ma mdr tébb mint 6000 beteg adatait tartjuk nyilvan — ez eurépai méretekben is igen jelentdsnek mondhato. Bevezettiik a vég-
tagmeqdrzd miitéteket, valamint szamos (j sebészi eljdrdst, melynek kovetkeztében nemcsak a betegek tilélési esélyei, hanem
életmindséqiik is jelentdsen javult. Onkoldgiai eqységiink rendelkezik eqy korszer(i centrum ismérvével: modern radioldgiai kép-
alkoto eljdrdsok és patoldgiai médszerek hozzdférhetdsége, korszerti kemoterdpia, szoros kapcsolat tdrsintézetekkel, onkoteam,
melyben e ritka daganatféleségben jdrtas kemo-, radioterdpids szakember, patolégus, radioldgus foglal helyet a sebész mellett.
A viszonylag jelentds beteganyag lehetdséget nydjtott csontbank létrehozdsdra, nemzetkdzi kapcsolatok, alapkutatds kialakitdsd-
ra. Magyar Onkolégia 58:88-93, 2014
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The incidence of bone tumors is low therefore it is highly recommended to treat patients in specialized centers. In the late 70ies
a bone tumor registry was initiated at the Department of Orthopedics of the Semmelweis University followed by the development
of a specialized diagnostic unit and a bone cancer center. Several novel surgical procedures have been introduced, including the
extremity-sparing surgery, leading to a significant improvement of the patients survival. This is fully supported by a specialized
bone cancer oncoteam of experts. The 6000-sized registry and biobank now allows the development of translational research in
this orphan tumor type.
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EPIDEMIOLOGIAI ADATOK

A csontrendszer elsédleges daganatai ritkdk, az Osszes
malignus csonttumornak mintegy 0,2-0,5%-at teszik ki (1).
A leggyakoribb csontsarcomak eurdpai statisztikdi alap-
jan (2) hazank 10 milli6 lakosara vetitve nagy malignitasa
centralis osteosarcomdkndl évi 15, chondrosarcomaknal
évi 8-10, Ewing-sarcomaknal 5-8 1j esettel lehet szdmol-
ni. Osszességében pedig mintegy 60 primer csontsarcomét
regisztralhatunk, ezek mintegy 60%-a a végtagokon fordul
elé. Rendszerint nem soroljak ide a gyakoribb myeloma
multiplexet és a chordomat, melyek ugyan a csontban for-
dulnak el8, de nem csontszévet-eredettiek.

Erdekesség, hogy bar a legtobb daganatféleség eléfordu-
lasi ardnya valtozott az elmult évszazadban, a primer csont-
daganatok ugyanugy 1%-os gyakorisagat irta le Dollinger
Gyula az Orvosi Hetilapban 1912-ben (3).

A CSONTTUMORREGISZTER LETREHOZASA

A fentiek alapjan kézenfekvd, hogy e ritka daganatféleség
diagnosztikdjat, kezelését centrumban célszert végezni,
ahol megvan a tapasztalat és az interdiszciplinaritas felté-
tele. Ezt ismerte fel dr. Csaté Zsuzsa és hozta létre a Glau-
ber professzor vezette Ortopédiai Klinikan Vizkelety Ti-
borral a klinika csonttumorregiszterét a hetvenes évek
kozepén. Féleg diagnosztikai munka folyt, hatdsos kemo-
terdpia hianydban a betegek csak kis részénél és féleg jo-
indulatd tumoroknal végeztek végtagmegbrzé miitéteket,
a malignus tumorok 90%-4nal amputacié tortént a veliink
egylittmiikodé Orszagos Orvosi Rehabilitacios Intézetben.
E profil erdsitésére és tovabbfejlesztésére hivott a Klinikara
Vizkelety professzor. Mint patolégus szakorvos iranyitot-
tam 14 éven keresztill a szovettani laboratérium munkajat,
valaszoltam meg a klinika szévettani anyagait, ezen beliil
a tumorokét is. Erdekes volt megismernem a csonttumoros
betegek klinikumat, anamnézisét, Koll6 doktornd segit-
ségével értékelni a képalkoto eljarasok anyagat (kezdet-
ben tobbnyire rontgen-, majd CT-felvételeket), részt venni
(kezdetben csak asszisztensi szinten) a betegek mitétjében,
majd utankovetni 6ket. A betegek tudomanyos feldolgozasa
szamos kozleményben, két akadémiai doktori munkéban és
két konyvben tortént meg (2, 4). Mikor atvettem a regisz-
ter iranyitasat, kb. 600 beteg klinikai anyagat, szovettani
blokkjait, metszeteit és rontgenfelvételeit taroltuk.

CSONTTUMORCENTRUM KIALAKITASA

Ritka betegségek centrumat nehezebb kialakitani, mert ke-
vés az ehhez sziikséges interdiszciplinaris munkéaban részt
vevé kollégak szdma, kisebb az érdeklddés mind gyakorlati,
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mind tudomanyos szinten. Az évek soran azonban kivalo
onkologus kollégak az egyetem II. Sz. Gyermekklinikajan,
az Orszagos Onkoldgiai Intézetben (majd a Honvéd Kor-
hazban) bevezették a jo nemzetkozi tapasztalatok alap-
jan a csonttumorokndl a hatdsos kemoterapiat (COSS és
EuroEwing protokollok), a modern radioterapiat (Orszagos
Onkoldgiai Intézet, Uzsoki Utcai Kérhaz, Onkolégiai cent-
rum). Elérhet6vé valt betegeink szamara az ebben jaratos
radiologusokkal kialakitott kapcsolat alapjan a modern ra-
dioldgiai diagnosztika (MR, CT, CT-angiogratia, SPECT-CT,
UH). A sz6vettani anyagok értékelése atkeriilt az egyetem I
Sz. Patolégiai Intézetébe, ahol az immunhisztokémia széles
palettdja mellett rendelkezésre all a modern citoldgia minden
eszkoze. Itt keriil sor ebben jaratos patologus segitségével az
UH-vezérelt aspiracids citologiara is. Kivald egyiittmtikodést
alakitottunk ki onkoldgus sebészekkel, érsebészekkel, plasz-
tikai sebészekkel, hiszen interdiszciplindris mtit6i teamre van
sziikség sok esetben végtagmeg0drzés esetén. Megteremtettitk
a sebészi feltételeit a rekonstrukcids miitéteknek: csontbankot
hoztunklétre, melyben homograftokat tarolunk, és kidolgoz-
tunk egy modul tumorendoprotézis rendszert. Ez utébbival
jelenleg centiméterenként tudjuk pétolni a teljes fels6 végta-
got a vall-, illetve a konyokiziilettel, a teljes femurt a csipd- és
térdiziilettel, valamint a tibia proximalis egyharmadat. Hasz-
nalunk azonban Howmedica tipust cement nélkiil rogziilé
(emiatt lényegesen dragabb) tumorendoprotéziseket is. Egy
éve végzett felméréseink alapjan klinikank kezeli a magyar-
orszagi primer malignus csonttumorok kb. 80%-at, mely
a végtagokon és a vallov, medence csontjaiban fordul el, mig
a gerincre, sacrumra lokalizalodo eseteket az Orszagos Ge-
rincgyogyaszati Kézpontban latjak el.

Ritka daganatféleségnél sziikség van idénként nemzet-
kozi csonttumorcentrumokkal valé konzultdciéra. Mind
statikus (Ortopédiai Klinika), mind a dinamikus (szovet-
tan) telediagnosztika (I. Sz. Patologiai Intézet) modszerei
rendelkezésre dllnak, interneten kb. 20 centrumban (Ang-

1. tablazat. A Semmelweis Egyetem Ortopédiai Klinika csont-
tumorregiszterének 40 éves anyaga diagnoézisok szerint

Esetszam
Primer malignus csonttumor 1186
Oridssejtes csonttumor 279
Eqyéb intermedier dignitdst csonttumor 84
Benignus csonttumorok 2021
Tumorszer(i csontelvdltozdsok 1060
(sontmetasztdzisok 700
Differencidlatlan csontsarcomdk 196
Osszesen: 5526
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1. dbra. Amputdacioé és végtagmegdérzé mitétek alakuldsa az
elmult évtizedekben
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lia, Ausztria, Németorszag, Svajc, Csehorszag) dolgozé kol-
légaval tudjuk a kapcsolatot felvenni.

Az elmult 40 év alatt mar tobb mint 6000 beteg anyaga
gytlt 6ssze a klinika csonttumorregiszterében (1. tdbldzat).
A hagyomdnyos paraffinos szovettani feldolgozas mellett
tumorbankot is létesitettiink kb. 15 éve, jelenleg tobb mint
500 friss fagyasztott biopszids anyagot tarolunk mélyhftve.
A fenti betegszam és a komplex egytittmtikodés kialakula-
sa centrumunkat az eurdpai vezet csonttumorcentrumok
sordba emelte.

A SEBESZI ONKOLOGIAI BETEGELLATAS
FEJLODESE, UJ MODSZEREK BEVEZETESE

Az elmult két évtized legnagyobb eredményének tekinthetjitk
a végtagmeg6rzé mitétek tendenciézus bevezetését malignus
csontsarcomaknal. Ehhez bizonyos el6feltételeknek kellett
megvalosulniuk, melyek a sebészetet csak részben érintették.
Fejlodtek a képalkoto eljarasok, igy mtitét el6tt pontosabban
meg tudtuk hatdrozni a tumor kiterjedését, erekhez, idegek-
hez vald viszonyat, meg tudtuk el6re hatdrozni a sebészi szé-
leket és azt, hogy tudjuk-e a maradék izommal, lagyrészekkel
a defektus teriiletét fedni. A szovettani modszerek fejlodésével
pontosabb diagndzishoz jutunk, pontosabban lehet a daganat
bioldgiai viselkedését megitélni. Lehetség nyilt a tumor ke-
moterapia-érzékenységének pontosabb megitélésére a definitiv
miitét el6tt (MR- és haromfazisu csontizotop-vizsgalatok). Ez
nagymértékben befolyasolja a tervezett mtét radikalitasat: ha
a tumor nem reagal a kemoterapiara, ugy igen szélesen az ép-
ben kell reszekalni, ami legtobbszor az amputaciot jelenti. Leg-
inkébb azonban a hetvenes évek végén bevezetett és azéta csak
kisebb mddositasokkal adott hatdsos pre- és posztoperativ
kemoterapia jelentett attorést a beteg életkilatasait és a mu-

téttervezést illetGen. Korabban ugyanis az adott kemotera-
pidra a csontsarcoma nem reagalt, és az igen radikalis cson-
kol6 miitétek ellenére is elvesztettiik osteosarcomas betegeink
70%-4t, a Ewing-sarcomasok 80%-at tobbnyire tiidéattéteik
miatt, mivel ilyen aranyban vannak jelen mikroattétek a tii-
dében mar a daganat felismerésekor. A hatdsos kemoterapia
azonban az 6téves tulélést az elébbi tumoroknal 65-75%-ra,
mig Ewing-sarcomasoknal 55-70%-ra emelte (5, 6). Emellett
batrabban operalhatunk, hiszen a tumor rendszerint megki-
sebbedik, jobban elkiiloniil kornyezetétdl, és ha mégis visz-
szamarad a sebészi metszésvezetésen kiviil mikrometasztazis,
posztoperativ kemoterdpidra éppugy szamithatunk a tiid6
mikrometasztazisainak eliminaldsakor. Ma mar a patologias
toréssel érkezd betegeknél is mérlegelhetjiik a végtagmegtartd
miitétet, ha a tumor kemoterapiara jol reagal.

A fentieket igazolja sajat beteganyagunk 2000-ben vég-
zett feldolgozasa is (7, 8), melynek sordn a 7-9%-os helyi
kitjulasi arany megfelelt az irodalmi adatoknak, és a be-
tegek otéves talélése nem kiilonbozott szignifikansan az
amputaltak és a végtagmegérzé miitéten atesettek kozott.
Ennek megfeleléen ma mar tendencidzusan, az esetek kb.
85%-aban végziink végtagmegtarté miitétet, mig korabban
90%-ban amputéltunk (1. dbra).

Jelentds tapasztalatra tettiink szert a Protetim cég-
gel kozosen Kkifejlesztett modul tumorendoprotézissel is

2. abra. Bal teljes femur proximalistdl distalis metaphysiséig
kitolté osteosarcoma. a) Preoperativ réntgenfelvételen tipu-
sos megjelenésli scleroticus centrdlis osteosarcoma; b) teljes
femureltdvolitast kdvetéen a beliltetett csipd- és térdiziiletet is
potlé tumorendoprotézis posztoperativ rontgenképe; c) funkci-
onalis felvétel 14 évvel késébb a recidivamentes betegnél
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3. dbra. 3 éves kislanyndl kialakulé Ewing-sarcoma bal femur distalis meta-
diaphysisében. a) Tipusos preoperativ rontgenfelvétel; b) sajat érnyeles fibula kivétele;
c) fibula atliltetésre torténd elékészitése homoldg csontgraft tdmasztékkal; d) fél évvel
a mUtét utén készllt posztoperativ rontgenfelvétel: j6 konszolidacié, a fibulafej mérsé-
kelt varus irdnyba elhajldsa mellett

(9-11). Az elmult két évtizedben Osszesen 285 ilyen vég-
tagmegOrz6 mutétre keriilt sor (65 vall-, 81 csipd- és 116
térdiziilet), a protézishez kapcsolédd szovédmények nem
sokkal haladjak meg az irodalomban ko6zolt értékeket, to-
vabbfejlesztése folyamatos. Harom esetben a teljes femur
poétlasat végeztiik a csipd- és a térdiziilet egytittes potlasaval
(2. dbra), helyi kigjuldst nem észleltiink. Bevezettiik a néve-
kedési tumorendoprotézis (Howmedica) hasznalatat is 14 év
alatti betegeinknél a végtaghosszkiilonbség kiegyenlitésére.
Kidolgoztunk sajat fibulaval torténd poétlast kiilboka és
konyoktaji lokalizacidji tumorok esetére, bevezettitk az ér-
nyeles fibula hasznalatat a defektusok pétlasara (3. dbra).
Szintén mivezettiikbe hazankban és végezziik tendencid-
zusan az un. belsé hemipelvectomiat is (12), melynek soran
a medencecsontot reszekaljuk valtozé mértékben és a de-
fektust rekonstrualjuk, igy a beteg végtagja és jaroképessége
megmarad. J6 funkcionalis eredményt ad, ha a femurfejet
vagy az ebbe iiltetett protézist erds trevirahald segitségével
rogzitjilk a medencecsont csonkjahoz vagy a teljes meden-
cecsont eltavolitdsa esetén a sacrum massa lateralisahoz.
A miitét utani fukcié megfelel az eddig (kiilf6ldon) hasznalt
igen draga, komputerrel tervezett egyedi fém medencepot-
las eredményeinek. Betegeink 3 hénapig medencegipszben
jarnak, ezt kovet6en kb. 4-6 cm-es végtagrovidiilés mellett
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(melyet cipOmagasitassal ki lehet
egyenliteni) stabilan jarnak, végtag-
jukat teljes testsullyal terhelve.

Az elmult években vezettiik be
szintén elséként a Radioldgiai Kli-
nika munkatarsaival a CT-vezérelt
perkutdan termokoagulaciét egy jo-
indulatd csonttumor, az osteoid
osteoma kezelésére. A daganat meg-
jelenése és tiinetei olyan tipusosak,
hogy elézetes biopszia nem sziik-
séges. Korabban kezelése sebészi
feltaras utjan tortént, melynek so-
ran a daganat aktiv részét, a nidust
korbevéstiik. Mivel képerésitd alatt
a kornyezé sclerosis ezt rendszerint
elfedte, kénytelenek voltunk na-
gyobb csontablakot kivésni a csoves
csont corticalisabol, ezaltal jelentd-
sen meggyengitve a csontot. Utdna
a betegnek esetenként honapokig
tehermentesitéssel kellett jarnia. Né-
mely lokalizaci6, pl. az acetabulum
belsé fala sebészileg igen nehezen
megkozelithet, nagy feltardst igé-
nyel. Az 4j mddszerrel CT vezérlé-
sével 3 mm-es feltardsbol megfirjuk
Kirschner-dréttal a nidust, majd specialis szondat jutta-
tunk a farcsatornan at a nidus teriiletére és kiégetjitk azt
(4. dbra). Az osteoid osteomara jellemz6 fajdalom néhany
nap alatt elmulik, a beteg visszatérhet mindennapi aktivi-
tasdhoz, tehermentesitésre nincs sziikség. Tobb mint 100

4. abra. CT-vezérelt perkutdn termokoaguldcié. a) Osteoid
osteoma tipusos megjelenése az acetabulum belsé faldban
(rekonstrukciés CT; b) a termokoaguldciés szonda bevezetése
utdn késziilt sima CT- és c) 3D rekonstrukciés CT-felvétel
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ilyen beavatkozas alapjan mondhatjuk, hogy
a mddszer igen jo, a beteg szamdra alig meg-
terhel6, a kidjulas, ill. a tiinetek perzisztalasa
nem nagyobb, mint a hagyomanyos feltarasos
modszerrel.

Szintén az elmult évben vezettik be
a vallendoprotézisek egy uj formajat, az un.
reverz vallprotézist a tumorsebészetbe. Iddig
a humerus proximadlis reszekcidjat kovetd-
en modulrendszerti tumorendoprotézissel
végeztiink hemiarthroplasticat, vagy ha
megtarthaté volt a rotator kopeny, akkor sa-
jat fibulakettézetével potoltuk a defektust.
A funkcionalis eredmények sajnos az irodalmi
adatokkal egyezéen (13) rendkiviil szerények
voltak, kiilonésen endoprotézis esetén. A pro-
tézis csupan tavtartoként szerepelt, stabil vall-
iziilet mellett a mozgasok nem haladtdk meg
a 25-35 fokot. Ha a miitét soran megkimélheté a n. axillaris,
a reverz protézis (melynek sordn a fossa glenoidalist is pd-
toljuk egy félgomb alakti komponenssel) 1ényegesen jobb
funkciot biztosit, a beteg a vallat 90 fokig emeli. A kezde-
ti eredmények biztatéak, nagyobb esetszam és hosszu tava
eredmények azonban még hianyoznak (5. dbra).

Klinikdnk munkacsoportjanak nevéhez fiiz6dik a nagy-
méretli, iziiletbe hatold, illetve csontbdl kilépd, ereket
besziiré csontsarcomak, ill. lagyrészsarcomdk komplex
interdiszciplinaris ellatasa. Ilyen esetekben, megfelel$ in-
dikacio esetén (lehetséges a tumor radikélis eltavolitasa,
azt kovetben a defektus potlasa és fedése, a miitét utdni
varhato funkcié jobb, mint amputaciét kovetden stb.) ese-
tenként a tumoros csontszegmenst az egész iziilettel egyiitt,
ill. a kornyez6 tumorosan besztirt erekkel egytitt reszekal-
juk. Plasztikai, ill. érsebész bevonasaval pétoljuk az ereket,
fedjiik lagyrészekkel (pl. érnyeles musculocutan lebennyel
stb.) a protézist vagy homograftot. Kell6 radikalitds mel-
lett a lokalis kontroll kozel azonos a hagyomdnyos sebészi
erdményekkel, a sz6védményrata nagyobb, és a beteg 6téves
talélése kisebb, mivel a nagyméretli daganat esetében na-
gyobb a tiid6attétek kialakulasanak esélye (14-17).

ALAPKUTATAS,
NEMZETKOZI EGYUTTMUKODES

Fontosnak tartottuk, hogy a csonttumorcentrum anya-
gat tudomanyos igénnyel feldolgozzuk, és részt vegyiink
nemzetkézi multicentrikus munkdkban, alapkutatasban.
A kapcsolatok kialakitasat megkonnyitette, hogy évtize-
dek 6ta részt vesziink mind a német teriiletet reprezentald
Arbeitsgemeinschaft fiir Knochentumoren, mind az eurd-
pai szaktdrsasig, az EMSOS (European Musculoskeletal

5. abra. Jobb humerusban kialakul6 grade Il chondrosarcoma. a) Preoperativ
réntgenfelvétel; b) homograft csont + inverz protézis beliltetését kovetd ap
réntgenfelvétel; c) és d) 6 hénappal a mUtét utdni jo jobb oldali vallfunkcid

Oncology Society) munkajaban, s6t mindkét tarsasdg veze-
tdségi tagja, ill. az el6bbi vezetdje is voltam. Multicentrikus
klinikai munkakon beliil vizsgaltuk az dridssejtes csont-
tumorok klinikai viselkedését (18, 19), az osteosarcomas be-
tegek kozott az SV virust hordozok aranyat Németorszagra
és Magyarorszagra vonatkoztatva (20, 21). Alapkutatast te-
kintve részt vettiink az I. Sz. Patoldgiai Intézet munkatar-
saival az EuroBonet nemzetkozi programban, vizsgaltuk
az oridssejtes csonttumorok kromoszoma- és centroszoma-
rendellenességeit (22-24), mint a tumorrecidivakat, biologi-
ai viselkedésiiket befolyasolo tényezOket. Részt vettiink az
EURAMOS nemzetkozi multicentrikus munkaban is a IL
Sz. Gyermekklinika és a Honvédkorhdz munkatarsaival,
melynek keretén beliil egy 1j kemoterapias protokoll kidol-
gozasa volt a cél osteosarcomads betegeknél. A vizsgalat volu-
menének nagysagat mutatja, hogy a centrumok 450 millids
populdciobdl kikeriil Gj osteosarcomds betegeket vontak be
a randomizalt tanulmanyba. Az eredmények kiértékelése fo-
lyamatban van.

Szamos hazai és nemzetkozi folydiratban megjelent koz-
leményeink mellett azonban talan az mutatja leginkabb ak-
tivitasunkat, hogy csontdaganatok témakorébdl két konyv
(2, 25) és szamos konyvfejezet sziiletett (26-34), valamint
az altalam vezetett doktori program mozgéasszervi onkol6-
giai alprogramjaban dridssejtes csonttumorokkal 3 (35-37),
osteosarcomakkal 3 (38-40), Ewing-sarcomaval 1 (41),
csontmetasztazisokkal 3 PhD-munka (42-44) foglalkozott.

Osszefoglaléan megallapithatjuk, hogy a csontdaganatok
kezelése hazdnkban az elmult 3 évtizedben jelent6s fejlédésen
ment keresztiil. Sikeriilt egy nemzetkozi megmérettetésnek
is megfeleld csonttumorcentrumot kialakitani, ahol e ritka
daganatféleség kezelésében, diagnosztikajaban jartas munka-
csoport jottlétre. A Semmelweis Egyetem Ortopédiai Klinika-
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jan, mint centrumban kezeljik hazank primer csonttumoros
betegeinek kb. 80%-at. Tobb mint 6000 beteg adatait taroljuk
a csonttumorregiszteriinkben. Az elmult években szimos uj
mutéti eljardst vezettiink be, eredményeinket folyamatosan
értékeljiik, publikaljuk, betegeinket utankovetjiik.
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