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A pulmonalis arterialis intimalis sarcoma ritka, magas mortalitású daganat, mely lokalizációja miatt a pulmonalis em-
bolia, valamint a tüdőgyulladás tünettanát utánozhatja. A diagnózis felállítása és a megfelelő kezelés kiválasztása körül 
számos kérdés merülhet fel. Egy 46 éves, korábban hereseminoma, pulmonalis embolia, asztma, valamint pollenaller-
gia miatt kezelés alatt álló férfi kontroll mellkasi CT-felvételén bal oldalon a mediastinalis pleurát infiltráló, az arteria 
pulmonalist teljesen elzáró, összességében 7–8 cm-es térfoglaló folyamatot írtak le. A hörgőbiopsziás mintából orsó-
sejtes tumor diagnózisa született, illetve leiomyoma, leiomyomatosus hyperplasia, illetve leiomyosarcoma lehetőségét 
vetették fel. A fennálló obstrukció miatt a beteg bal oldali tüdőeltávolításon esett át. A szövettani vizsgálat a pulmo-
nalis artériákban terjedő, orsósejtes daganatot kórismézett, immunhisztokémiailag diffúz SMA- és fokális MDM2-
pozitivitással, valamint magas proliferációs aktivitással. A h-caldesmon, az S100 protein, az ERG, valamint a pancito-
keratin-immunfestések negatívnak bizonyultak. Fluoreszcens in situ hibridizációval a tumorsejtek mintegy 10%-ában 
polysomiát, illetve MDM2-amplifikációt lehetett igazolni, aminek alapján a „high-grade” pulmonalis arterialis inti-
malis sarcoma diagnózisa megerősítésre került. Féléves követés alatt a betegség nem újult ki. A pulmonalis arterialis 
intimalis sarcoma pontos incidenciája nem ismert. Egyes források szerint a krónikus pulmonalis hypertoniás betegek 
1–4%-ánál fordul elő. A tünetek közül a fogyás kelti fel a leginkább a daganatos betegség gyanúját. A képalkotó és a 
kórszövettani vizsgálatoknak kulcsszerepük van a diagnózis felállításában. A daganat rossz kórjóslata miatt a minél 
korábbi felismerés és a kemoterápiával kombinált sebészi kezelés javíthatja a túlélési lehetőségeket.
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Intimal sarcoma of pulmonary arteries 
Pulmonary arterial intimal sarcoma is a rare tumour with high mortality. Due to its localisation, the symptoms can 
mimic pulmonary thromboembolism and pneumonia, therefore assessing the diagnosis and choosing the adequate 
therapy is never easy. Its therapy mainly consists of surgery combined with radiochemotherapy. A 46-year-old male 
patient with testicular seminoma, pulmonary embolism, bronchial asthma and pollen allergy in his history had a 
follow-up thoracic CT. On the left side of the lung, a pleura-infiltrating 7–8 cm lesion, which occluded the pulmo-
nary artery, was described. The first biopsy specimen showed fragments of spindle cell tumour. The primary diagno-
sis was leiomyoma, leiomyomatous hyperplasia, yet the presence of leiomyosarcoma could not have been ruled out. 
Due to the arterial obstruction, the patient underwent left sided pulmonectomy. Histological examination showed a 
tumour mostly composed of spindle cells that were diffusely positive with SMA, focally diffuse with MDM2 immu-
nohistochemistry together with high proliferation activity. h-Caldesmon, S-100, ERG and pancytokeratin expres-
sions were not detected. With fluorescent in situ hybridization 10% of tumour cells showed polysomy and MDM2 
amplification. According to the results, high-grade pulmonary arterial intimal sarcoma diagnosis has been made. The 
precise incidence of pulmonary arterial intimal sarcoma is unknown. Some literature data suggest it can be the cause 
of chronic pulmonary hypertension in 1–4% of the cases. Weight loss can draw attention to the malignant nature of 
the disease. Imaging techniques and histology are the gold standard in setting the diagnosis. The prognosis is poor. 
Early recognition and surgery combined with chemotherapy can prolong survival.
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Rövidítések
ALK1 = (anaplastic lymphoma kinase 1) anaplasticus lympho-
ma kináz-1; CD = (cluster of differentiation) differenciációs 
klaszter; CT = (computed tomography) számítógépes tomog-
ráfia; ERG = (erythroblast transformation-specific [ETS]-relat-
ed gene) erythroblasttranszformáció-specifikus doménhez 
(ETS) kapcsolt gén; FISH = fluoreszcens in situ hibridizáció; 
Ki67 = Ki67 proliferációs marker; MDM2 = mouse double 
minute 2 homolog; PAIS = pulmonalis arterialis intimalis sar-
coma; PDGF = (platelet-derived growth factor) vérlemezkéből 
származó növekedési faktor; PDGFRA = (platelet-derived 
growth factor receptor A) vérlemezkéből származó növekedési 
faktor receptor A; PET = (positron-emission tomography) 
 pozitronemissziós tomográfia; SMA = (smooth muscle actin) 
simaizomaktin; STAT6 = (signal transducers and activators of 
transcription 6) jelátviteli és transzkripciós aktivátorok-6

A pulmonalis arterialis intimalis sarcoma (PAIS) ritka, 
magas mortalitású, agresszív daganat [1]. Lokalizációja 
miatt a pulmonalis thromboembolia, valamint a tüdő-
gyulladás tünettanát utánozhatja, így a diagnózis felállí-
tása és a megfelelő kezelés kiválasztása nemritkán kihívá-
sokat jelent [2–4]. Szövettani megjelenése változatos, 
osteosarcoma és chondrosarcoma komponenst tartal-
mazhat, azonban teljes mértékben dedifferenciált megje-
lenésű is lehet [3]. Kezelése elsősorban sebészi (pulmo-
nectomia vagy pulmonalis endarterectomia), melyet a 
legtöbb esetben kemoterápiával egészítenek ki [5–8]. Az 
átlagos túlélési idő terápia nélkül másfél hónap, míg a 
kezelt esetekben átlagosan egy év [7, 9].

Esetbemutatás

A 46 éves férfi beteg kórelőzményéből kiemeljük, hogy 
2000-ben hereseminomával észlelték, továbbá 2017-ben 
bal oldali segmentalis pulmonalis embolia miatt kezelték, 
valamint gyermekkora óta pollenallergiában és asztmá-
ban szenvedett. Családjában előfordult asztmás, illetve 
daganatos megbetegedés egyaránt. Kontroll mellkasi 
CT-felvételén 2019 februárjában bal oldalon a parame-
diastinalis mellhártyát infiltráló, az arteria pulmonalist 
teljesen elzáró, összességében 70–80 mm-es térfoglaló 
folyamatot igazoltak. Az elváltozásból a Csongrád Me-
gyei Mellkasi Betegségek Szakkórházában bronchoszkó-
pos mintavétel történt, amelynek során 1 × 1 × 0,5 mm-
es szövetmintát nyertek. A kórszövettani vizsgálat során 
a biopsziás mintában a hörgőnyálkahártya alatt dagana-

tos orsósejtek proliferációját figyelték meg. A daganat-
sejtek a mérsékelt citológiai atípia jeleit mutatták. Kifeje-
zetten emelkedett mitotikus aktivitás nem volt. Immun-
hisztokémiai vizsgálattal a daganat vimentin- és SMA-
pozitívnak, CD34- és STAT6-negatívnak bizonyult. 
A Ki67 markerrel mintegy 3%-os proliferációs aktivitás 
mutatkozott. A kicsiny minta alapján határozott véle-
mény nem született. Differenciáldiagnosztikailag a lei-
omyomatosus hyperplasia, a leiomyoma, valamint az ala-
csony malignitású leiomyosarcoma lehetősége merült fel. 
Az onkoteam a szövettani lelet birtokában a fennálló 
 artériás obstrukció miatt a resectio mellett foglalt állást. 
A betegnél totális bal oldali pulmonectomiát hajtottak 
végre a Szegedi Tudományegyetem Sebészeti Klinikáján. 
A műtét során döntően a bal felső lebenyt és kis mérték-
ben az alsó lebenyt érintő daganatot észleltek, mely az 
arteria pulmonalis lumenében is tapintható volt. A pre-
parátum makroszkópos vizsgálata során az erek lumené-
be boltosuló, a lument öntvényszerűen kitöltő, tömött, 
szürkésfehér idegen szövet tűnt szembe, amely mindkét 
tüdőlebenyt érintette (1/A ábra). A metszéslapon fé-
nyes, porc- vagy csontszerű állomány nem mutatkozott. 
Az elváltozás gócosan az erek melletti tüdőállományba 
terjedt.

A reszekátum kimetszéseiben az intravascularis daga-
natot (1/B ábra) orsósejtek alkották, melyek kötegekbe, 
helyenként örvényekbe rendeződtek. Kifejezett volt a 
sejtmagok alaki és méretbeli különbsége, többmagvú da-
ganatos óriássejtek (1/C ábra), valamint necrosis is meg-
figyelhető volt. A proliferációs aktivitást jellemző Ki67-
expresszió a sejtek 60%-át jelölte. Immunhisztokémiai 
vizsgálattal a daganatsejtekben diffúz simaizomaktin 
 (1/D)- és fokális MDM2-expresszió mutatkozott (1/E 
ábra).  A h-caldesmon-, az S100-, az ERG-, valamint a 
pancitokeratin (AE1/AE3)-reakciók negatívnak bizo-
nyultak. A proliferációs aktivitást jellemző Ki67-expresz-
szió a sejtek 60%-át jelölte (1/C és D ábra). Figyelembe 
véve a szöveti megjelenést, az immunhisztokémiai vizs-
gálatok eredményét és az intraarterialis növekedést, a 
PAIS volt az előzetes kórisménk, és differenciáldiagnosz-
tikai lehetőségként a leiomyosarcoma lehetőségét vetet-
tük fel. A daganat kizárólag a tüdőre lokalizálódott, ami-
nek alapján a tumort a pT1-es kategóriába soroltuk. 
A  tumor a zsigeri mellhártya elasztikus rostjait áttörte, 
azonban a mellhártya felszínére nem terjedt ki. A reszek-
ciós hörgőcsonktól és a peribronchialis reszekciós fel-
színtől távol helyezkedett el. A vérérterjedés jelei mutat-
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koztak. Egyértelmű nyirokér-, perineuralis és légúti 
propagáció a mintában nem volt jelen.

Az eset második véleményezésre az I. Patológiai és Kí-
sérleti Rákkutató Intézetbe került. További immunhisz-
tokémiai vizsgálatok készültek: a daganat ALK1-, CD23-, 
CD21-reakciókkal negatívnak bizonyult. FISH-vizsgálat 
elvégzését követően MDM2-amplifikáció tekintetében a 

tumorsejtek mintegy 10%-ában polysomiát, illetve 
MDM2-amplifikációt lehetett igazolni (1/F ábra). 
Mindezek alapján a „high-grade” PAIS diagnózisa meg-
erősítésre került. A posztoperatív időszak eseménytele-
nül zajlott. A féléves követési időszakban a rendszeres 
kontrollvizsgálatokon recidíva, valamint áttét nem iga-
zolódott.

1. ábra A: A tüdő centrális részén az erek lumenébe boltosuló, tömött, szürkésfehér idegen szövet látszódik
B: Orceinfestéssel a daganatnak az arteria pulmonalis lumenébe való terjedése figyelhető meg. A daganat az érfal elasztikus rostjait megkíméli   
(orcein, 10×)
C: Nagyobb nagyításon a kötegekbe rendeződő orsósejtek kifejezett atípiát mutatnak, nemritkán daganatos óriássejtet képezve (HE, 40×)
D: SMA immunhisztokémiai reakcióval a daganatsejtekben diffúz 3+ citoplazmatikus pozitivitás mutatkozik (SMA-IHC, 40×)
E: MDM2 immunhisztokémiai reakcióval fokális nukleáris pozitivitás észlelhető (MDM2-IHC, 40×)
F: Az MDM2 FISH-vizsgálata során a zöld szignálok az MDM2-polysomiát és -amplifikációt, a piros szignálok a 12-es kromoszóma centromerikus 
régióját jelölték

FISH = fluoreszcens in situ hibridizáció; HE = hematoxilin-eozin; IHC = immunhisztokémia; MDM-2 = mouse double minute 2; SMA = simaizom-
aktin 
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Megbeszélés

A PAIS pontos incidenciája ismeretlen, és előfordulását 
valószínűleg alulbecsülik [10]. Anderson és mtsa, vala-
mint Bernard és mtsa kimutatták, hogy a krónikus pul-
monalis hypertoniás betegek thromboendarterectomiás 
mintáinak 1–4%-ában észlelhető PAIS [11, 12]. Mussot és 
mtsai eredményei szerint a daganat elsősorban közép- és 
időskorú betegek körében fordul elő (átlagéletkor: 56 
év, 26–78) [10]. A betegség vezető klinikai tünete a ne-
hézlégzés, amelyet mellkasi vagy hátfájdalom, köhögés, 
vérköpés, testsúlycsökkenés, láz, ájulásszerű rosszullét 
kísérhet. A tünetek a leginkább az akut vagy krónikus 
tüdőembolia és a pulmonalis hypertonia sajátságait utá-
nozzák [13]. A daganatos betegség gyanúját a testsúly-
csökkenés, az anaemia, a láz és az étvágytalanság keltheti 
fel [14]. További klinikai manifesztáció lehet az idült 
jobbszívfél-elégtelenség és a pulmonalis arteria aneurys-
ma [15, 16]. A fizikális vizsgálatok során a jugularis vena 
distensio, a cianózis, a perifériás vizenyő, a szisztolés 
ejekciós zörej, a hepatosplenomegalia és a dobverőujjak 
emelendők ki. A képalkotó vizsgálatok közül a CT, a 
CT-angiográfia és a PET-CT az elsődleges választás. A 
CT- és CT-angiográfiás vizsgálatok során a daganat álta-
lában a centrális tüdőartériákban telődési hiányokat oko-
zó, lobulált növedékként jelentkezik. A PET-CT segítsé-
gével az intenzív fluor-dezoxi-glükóz felvétele segít a 
pulmonalis thromboemboliától való elkülönítésében 
[17].

A daganat a pulmonalis billentyűtől a lebenyi ágakig 
bárhol kialakulhat. Általában egyoldali folyamat, de nem 
ritka a kétoldalúság sem. Tekintettel arra, hogy a pulmo-
nalis embolia a legtöbbször kétoldali, egyoldali intraarte-
rialis térfoglaló folyamat esetén a PAIS gyanúja felvethe-
tő [18].

A kórisme felállításának alapvető módszere a kórszö-
vettani vizsgálat. A szövetmintanyerés történhet trans-
bronchialis biopszia segítségével vagy sebészi úton (em-
bolectomia vagy – mint esetünkben – pulmonectomia 
során). A daganat szöveti képe igen változatos megjele-
nésű lehet. A két leggyakoribb mintázat a differenciálat-
lan pleiomorph sarcoma és a „low-grade” orsósejtes sar-
coma myxoid háttérrel. Hatból egy esetben heterológ 
differenciáció jeleként chondrosarcoma, illetve osteosar-
coma komponens is jelen lehet. További heterológ kom-
ponens lehet a rhabdomyosarcoma, a leiomyosarcoma, 
az epitheloid sejtes vagy kerek sejtes differenciálatlan sar-
coma, a synovialis sarcoma, az epitheloid haemangioen-
dothelioma, az angiosarcoma vagy a „low-grade” gyulla-
dásos myofibroblastos sarcoma [19, 20]. A sajátos elhe-
lyezkedés és a szöveti kép mellett speciális vizsgálatok is 
szükségesek a diagnózis felállításához. Az immunhiszto-
kémiai vizsgálatok során a differenciálatlan területeken a 
daganatsejtek általában vimentin- és aktin pozitívak, míg 
a speciális differenciációjú területek az azoknak megfele-
lő immunfenotípust mutatnak. A tumorra jellemző ge-
netikai eltérések közül a legtöbb daganat esetében 

MDM2-amplifikációt lehet észlelni [21]. A 12-es kro-
moszómán elhelyezkedő MDM2-es onkogén által 
 kódolt MDM2-es onkoprotein egészséges sejtekben a 
p53-as tumorszuppresszor fehérje ubikvitinálásáért fele-
lős, így a lebontásában működik közre. Az MDM2 amp-
lifikációja, illetve overexpressziója szerepet játszik bizo-
nyos daganatok (például liposarcoma) patogenezisében. 
Mint esetünkben bemutattuk, az onkoprotein kimutatá-
sára immunhisztokémiai, az onkogén amplifikációjának 
igazolására fluoreszcens in situ hibridizációs technikát 
alkalmaztunk. További gyakori genetikai eltérés a PAIS 
esetében a PDGFRA-amplifikáció [22]. Az ezen a sejt-
membránon elhelyezkedő receptor a PDGF-t és izofor-
máit érzékeli, valamint olyan jelutakat aktivál, amelyek 
celluláris növekedéshez és differenciációhoz vezetnek. 
A  PDGFRA-gén bizonyítottan szerepet játszik több 
myeloid és lymphoid daganat kialakulásában [23].

A betegség prognózisát illetően igen kevés adat áll 
rendelkezésre. Keel és mtsai vizsgálatában a betegek tel-
jes túlélése a sebészi kezelést követő harmadik évben 
mintegy 70% volt [24]. Bacha és mtsai, valamint Black-
mon és mtsai eredményei alapján azon betegek medián 
túlélése volt 3 év, akik kuratív sebészeti beavatkozáson 
estek át. Azon betegeknél, akiknél a reszekció inkomp-
lett volt, a medián túlélés egy évnél kevesebbnek bizo-
nyult [25, 26].

Az alacsony grádusú daganatok (például leiomyosar-
coma, low-grade inflammatoricus myofibroblastos tu-
mor) esetében jobb a prognózis [27]. Habár a sebészi 
kezelés és az azt követő kemoterápia a kezelés legelfoga-
dottabb módja [28–30], a kemoterápia és/vagy a radio-
terápia hatékonyságát illetően megoszlanak a vélemé-
nyek [10, 31]. Kriz és mtsai esetismertetésükben a 
dakarbazin- és a doxorubicinkezelés hatékonyságára hív-
ták fel a figyelmet [2]. Célzott kezelés lehetőségeként 
az  angiogenezis-gátlókkal történtek ígéretes kísérletek 
[32].

Következtetés

Esetbemutatásunkkal szeretnénk felhívni figyelmet egy 
ritka, pulmonalis emboliát utánzó betegségre. A tumor 
igen kedvezőtlen kórjóslata miatt a diagnózis mihama-
rabbi felállítására kell törekedni, hogy a beteg sebészi 
 reszekcióban és kemoterápiában részesülhessen. A CT, 
a PET-CT és a bronchoszkópos mintavétel biztosíthatja 
a szövetmintát, amelyen immunhisztokémiai reakciók és 
FISH segítségével a betegség kórismézhető. 

Anyagi támogatás: A kutatás és a kézirat megírása anyagi 
támogatásban nem részesült.

Szerzői munkamegosztás: S. A.: A kézirat megszövegezé-
se. T. L., F. J.: Szakmai véleményezés. B. K.: Adatgyűj-
tés, szakmai véleményezés. S. Z.: A FISH-vizsgálat el-
végzése, szakmai véleményezés. Z. T.: Adatgyűjtés, 
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szakmai véleményezés, a kézirat megírásának koordinálá-
sa. A cikk végleges változatát valamennyi szerző elolvasta 
és jóváhagyta.

Érdekeltségek: A szerzőknek nincsenek érdekeltségeik.
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