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Primer myxoid tiidosarcoma ritka esete
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A tiid6bdl kiinduld rosszindulatth mesenchymalis daganatok ritkdk, tobbnyire agressziv, attétet képzé tumorok, me-
lyek az Osszes rosszindulatt tid6daganatnak csak a 0,013-1,1%-4t teszik ki. Az Egészségiigyi Vilagszervezet 2015.
évi beosztisiban kiilon entitasként szereplS primer myxoid tiidGsarcoma egy még ritkdbban eléfordulé tiidGsarcoma-
tipus: a legtobb esetben ismétl6d§ kiegyensulyozott kromoszomalis transzlokdcio jellemzi, amely az EWSR 1-CREBI
faziés génhez vezet. Eddig 37, myxoid tiidGsarcomas esetet kozoltek az irodalomban. Esetiink kapcsan dttekintjik a
primer myxoid tiid&sarcoma fontosabb jellemzdit és differencidldiagnosztikajat, valamint attekintést adunk az iroda-
lomban eddig taldlt myxoid tiidgsarcomds betegekrsl. Egy 47 éves, primer myxoid tiidGsarcomds beteg esetét mutat-
juk be, akinél rapid endobronchialis progressziot mutatd, jobb oldali centralis tiid6tumor igazolédott, mely empye-
maval szovédott. Az EWSRI-gén transzlokiciéjat betegiinknél nem lehetett kimutatni. A kemoterapids kezelés
mellett, atmeneti egyensulyi allapotot kovetSen, tumorprogresszio alakult ki. A molekuldris genetikai vizsgalat sordn
a MET-gén 14. exonjinak ’skipping’ mutaciéjit igazoltuk, amelyre célzott tirozin-kindz-gatlé kezelés indult. A pri-
mer myxoid tiidGsarcoma a mesenchymalis tumorok nonvascularis, orsésejtes tumorai kozé sorolhatd, a jellegzetes
EWSRI-CREBI fazids gén transzlokiciéjival. A férfi-nS ardny kozel egyezd, kozépkort nSk korében némileg gya-
koribb eléforduldst (1,5 : 1). Az atlagéletkor 44 (23-80) év. Altaliban jobb felsé lebenyi (62%), illetve endobron-
chialis (85%) elhelyezkedést. Specifikus tinettan hidnyiban a diagnézis nem kénnyd. Immunhisztokémiai méodsze-
rek, a jellegzetes szoveti kép, illetve a molekuldris genetikai vizsgdlat erésitheti meg a diagnézist. A primer myxoid
tiidGsarcoma ritka entitds, specifikus tiinetek nélkiil. Betegiinknél a myxoid tiidésarcoma empyemaval szovodott,
mely miatt melldri drendzs tortént. Az elérehaladott stidium miatt reszekciéra nem keriilt sor. Pulmonalis sarcomak-
ban a legjobb eredményeket radikalis mtéti eltavolitdssal lehet elérni, inoperabilis esetekben a sarcomdkra vonatkozé
terdpids ajanldsok irdnyadoéak. Esetiink a myxoid tid@sarcomdk azon ritka csoportjiba tartozik, amelynél célzott ke-
zelésre alkalmas MET-aktivilé mutdciét lehetett kimutatni.
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Rare case of primary pulmonary myxoid sarcoma

Mesenchymal tumors of the lungs are rare, mostly aggressive, with a high metastatic rate, representing only 0.013-
1.1% of all pulmonary malignancies. Primary pulmonary myxoid sarcoma is an extremely rare type of lung sarcoma
and stands as a separate entity in the 2015 WHO classification, characterized by EWSR1-CREB fusion gene. So far,
37 myxoid sarcoma cases have been reported. We offer an overview of the most important characteristics of pulmo-
nary myxoid sarcoma and differential diagnosis, while reviewing the reported cases. We present the case of a 47-year-
old patient with pulmonary myxoid sarcoma, who was diagnosed with a right central pulmonary mass, showing
rapid endobronchial progression, complicated by empyema. EWSR I gene translocation could not be detected. Dur-
ing chemotherapy, tumor progression occurred. Molecular genetic examinations revealed MET gene exon 14 skip-
ping mutation, based on which tyrosine-kinase inhibitor treatment was administered. Pulmonary myxoid sarcoma
can be classified as a nonvascular, spindle cell entity of mesenchymal tumors, with the characteristic EWSRI1-CREBI
gene translocation. The male-female ratio is similar, with a slightly higher incidence in middle-aged women (1.5 : 1).
Patients’ average age is 44 years; with predilection in the right upper lobe (62%), or endobronchially (85%). Without
specific symptoms, diagnosis is often cumbersome. Immunohistochemical methods, typical hystological image and
molecular genetic tests confirm the diagnosis. Pulmonary myxoid sarcoma is a rare entity, without specific symptoms.
In our case, myxoid sarcoma was complicated by empyema, which was drained. Because of advanced stage, surgical
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resection was not an option. Radical surgery offers the best results, in inoperable cases therapeutic recommendations
for sarcomas are the guiding principles. Our case belongs to the rare group of myxoid sarcomas, where MET activat-
ing mutation was detected, making it eligible for targeted treatment.

Keywords: primary pulmonary myxoid sarcoma, immunhistochemistry, MET exon skipping
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Roviditések

ADM/A = doxorubicin; c-Kit = receptor tyrosine kinase, stem
cell factor receptor, CD 117; CREB1 = (CAMP responsive ele-
ment binding protein 1) ciklikus AMP-reszponziv elemet koté
fehérje-1; CT = (computed tomography) komputertomogrifia;
EWSRI = (Ewing sarcoma ribonucleic acid binding protein 1)
Ewing-sarcoma ribonukleinsav-kotd fehérje-1; FDG = fluoro-
dezoxi-glikéz; FISH = floureszcens #n sitw hibridizacio;
Gy = (gray) elnyelt sugardozis; IFO = ifoszfamid; Ki-67 = Kiel
varos, fehérje, a daganat agresszivitisit mutat6 proliferacios
marker; MET = (mesenchymal epithelial transition factor)
mesenchymalis epithelialis dtmeneti faktor; MR = (magnetic
resonance) magneses rezonancia; NR4A3 = (nuclear receptor
subfamily 4, group A, member 3) nukledrisreceptor-alcsalad,
4. A csoport, 3. tag; PDGFR = (platelet-derived growth factor
receptor) a thrombocytaeredetd novekedési faktor receptora;
PET = pozitronemissziés tomografia; PPMS = primer pulmo-
nalis myxoid sarcoma; RT-PCR = (real-time polymerase chain
reaction) valés idejd polimeraz-lincreakcié; TNM = tumor,
nodus, metastasis; VEGF = (vascular endothelial growth fac-
tor) vascularis endothelialis novekedési faktor

A tiid6bdl kiindulé rosszindulatd mesenchymalis daga-
natok ritkdk, tobbnyire agressziv, ittétet képzd tumorok,
melyek az 6sszes rosszindulata tiidédaganatnak a 0,013-
1,1%-at teszik ki [1].

Az Egészségiigyi Vilagszervezet 2015. évi beosztasa-
ban emlitett primer myxoid tiidésarcoma [2, 3] rendki-
viil ritkan el6forduld tiidésarcoma-tipus: a legtobb eset-
ben a t(2;22) (q33;q12) ismétl6dé kiegyensulyozott
kromoszomilis transzlokicio jellemzi, amely az EWSR 1-
CREBI onkogén faziés génhez vezet [4]. Els6ként
1999-ben Nicholson és munkacsoportjn emliti a betegsé-
get mint alacsony gradustt endobronchialis myxoid tu-
mort [5]. A PPMS-terminol6giit 2011-ben hasznilta
Thway, amikor tovabbi kutatdsok soran kérvonalazédott
ezen daganattipus jellegzetes genetikai hdttere is az
EWSR1-CREBI tazibs génnel [6].

Irodalmi adatbdzisokat dttekintve eddig 37 PPMS-
esetrdl szimoltak be [2], amelyek koziil 30 esetben erd-
sitették meg az EWSRI-gén-dtrendez&dés és/vagy az
EWSRI-CREBI génfazi6 jelenlétét.

Altalaban a sarcomék gyogyitisinak prognosztikai té-
nyezdi a kovetkezdk: a daganat mérete, a szovettani dif-
ferenciicié, a stidium és az, hogy mennyire sikeriil radi-

kilis mttétet végezni [1]. A legjobb eredményeket
radikalis sebészi eltavolitds utan lehet elérni [1]. Egysé-
ges stidiumbesorolas hidnyiban a tid§ mesenchymalis
eredetdi daganataindl is a carcinomdkndl hasznalatos
TNM-Kklasszifikdciét hasznilhatjuk [7].

A jelen esetismertetésben egy, az osztalyunkon kezelt
beteg kapcsin ismertetjiik a primer myxoid tiidésarcoma
fontosabb jellegzetességeit, és dttekintést adunk az iro-
dalomban taldlt eddigi PPMS-betegekrdl. Ismereteink
szerint ez az O0todik olyan publikalt eset, amelynél nem
igazolhat6é az EWSR I-gén érintettsége.

Az eset ismertetése

A 47 éves, dohdnyzd, jo dltalanos dllapota férfi beteg
el6zményében magas vérnyomas, 2-es tipust cukorbe-
tegség, refluxbetegség, kronikus bronchitis és tobbszo-
ros gerincsérvmtét szerepelt.

A beteget 2019-ben mellkasrontgen-vizsgalat sordn
emelték ki bal alsé lebenyi tiidSelvaltozas miatt. A mell-
kas-CT-n a bal tid6 8-as szegmentumaban 9 mm-es
kerek, szolid képletet talaltak, emellett jobb oldalon el-
szértan pontosan nem karakterizdlhaté 3 mm-es micro-
nodulusok abrazolédtak. A PET/CT-n a bal alsé lebenyi
kéros képlet FDG-halmozasa alapjan nem lehetett ki-
mondani, hogy malignitdsra gyanus, ellenben a jobb tii-
dében diszkrét metabolikus aktivitist besziirtség volt
lathat6, amely elsGsorban gyulladasos folyamatot vetett
fel. Mindezek miatt a tovabbiakban 3 havonta, majd 1 év
elteltével 6 havonta mellkas-CT-kontroll tértént, melye-
ken eleinte progresszié nem volt.

A kozel 3 év gondozast és valtozatlan képalkoto lele-
teket kdvetSen a beteg 2022 aprilisiban haziorvosi javas-
latra megkezdett antibiotikumterapia mellett nem mulé
lazas dllapot, nehézlégzés, kohogés, gyengeség miatt je-
lentkezett ambulanciankon. Az akkor késziilt mellkas-
CT-n mar a bronchus intermedius elzarédasa, jobb
kozEéps6 és alsé lebenyi atelectasia, mediastinalis lympha-
denomegalia, valamint jobb oldalon 20 mm-es pleuralis
tfolyadékgyiilem latszodott. A bal oldali ismert és kove-
tett apr6, 1 cm alatti nodulus mérete nem valtozott.
A bronchoszképia sordn a bifurcatiés carinatél kb. 5 cm-
re a truncus intermediust elzdrd, necroticus felszind, tu-
morra gyanuas szovetszaporulat volt lathatd (1/a abra).
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Bronchoscopia sordn a) a truncus intermediust elzard, necroti-
kus felszin( tumor lithaté; b) rapid progresszio, a jobb f6hor-
g6t csaknem teljesen lezdrd tumormasszaval

Az innen nyert fogds minta szOvettana mesenchymalis
tumor alapos gyanajat vetette fol.

A folyamat pontos specifikilisa érdekében végzett
szovettani konzulticiot kovetSen a primer myxoid tiid6-
sarcoma diagnézisa sziiletett meg.

A szovettani képet orsosejtes megjelenést mutato,
viszonylag monomorf daganatsejtek domindltak, ame-
lyek myxoid alapillomanyban helyezkedtek el. A diffaz
vimentinpozitivitison kiviil a muscularis, a neurogén, az
epithelialis és a lymphoid differencidcioét jelz6 immun-
hisztokémiai reakciék negativnak bizonyultak. A Ki-67
proliferacios index meglehet@sen magas volt (50%).

FISH-vizsgalattal a daganatsejtek NR4A3 ’signal’ szét-
valdsokat nem mutattak, ezzel a differencidldiagnoszti-
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kailag felmeriilS extraskeletalis myxoid chondrosarcoma
kizarhat6 volt. A myxoid sarcomakra jellegzetes EWSR 1-
gén-transzlokaciot szintén nem lehetett kimutatni.

A diagnézis alapjaul a szoveti kép, a vimentinpozitivi-
tds és a differencidldiagnosztikailag felvet6ds, egyéb el-
valtozasokra utalé6 immunhisztokémiai reakciok negati-
vitasa szolgalt (2/a~d dbra).

A szovettani eredmény megsziiletését kovetGen az on-
koterapiat halasztani kényszeriiltiink, mert betegiinknél
jobb oldali abszceddlé pneumonia alakult ki. A mellkas-
CT-n jelents progresszié mutatkozott jobb oldalon,
a tumorszovet a jobb f6horgot csaknem lezdrta, az infilt-
rilt oldalon empyema lehetésége is felvetédott (3/a
dabra). Jobb oldali melldri drendzs tortént (3/b dbra,
drenazs utani allapot). Az ismételt bronchoszkdpia sorin
azt lattuk, hogy a jobb f6horgst a tumor csaknem telje-
sen elzarta (1/b abra), mellette az eszkoéz nehezen volt
elvezethetd, csak a jobb fels6 lebenyhorgs-szajadék mu-
tatkozott szabadnak. A jobb f6horgé atjarhatésaganak
biztositasara a beteget a Fejér Megyei Kérhdz Pulmono-
logiai Osztalyara iranyitottuk, ahol a jobb f6horgdt ki-
tolté malignus tumor merev bronchoszképon keresztiili
tumor ’debulking’-jat végezték el excizor és elektro-
kauter alkalmazasaval.

Az intervenciot kovetd mellkas-CT-n (3/c abra) az is-
mert jobb als6 lebenyi, bronchusba toré sarcoma mellett
kevés pleuralis és pericardialis folyadékképzbdés, pleura-
metastasis, illetve pericardialis metastasis gyanaja, jobb
oldali hilaris és mediastinalis lymphadenomegalia abra-
zolédott. A bal 9. szegmentumban [évé nodulus mérete
nem véltozott. A folyamat inoperabilisnak bizonyult.

Szovettani képek a) Hematoxilin-eozin (HE) metszet: A daganat kozepes nagyitist képe horgébiopsids mintiban. Sejtduis, orsésejtes proliferdcid

lithat6 myxoid strémdban. b) Immunhisztokémiai reakcié Vimentin pozitivitdst mutat valamennyi daganatsejt citoplazmdjiban
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2. abra Szovettani képek ¢) Ki-67 proliferdciés marker magas ardnya pozitivitdsa a daganatsejtek magjiban (barna festédés); d) Immunhisztokémiailag nega-

tiv TTFI reakci6 (hematoxilin magfestés), hasonléan negativ reakciét adott az sszes egyéb részletezett immunmarker is

b
7

Mellkasgkontrasztos

3.c dbra Mellkas-CT coronalis felvételen az endoscopos tumor debul-

3.a dbra Mellkas-CT coronalis rekonstrukcién a jobb mellkasfelet kitoltd king utdni allapot a jobb f6horgd felszabaditasival

és jobb f6horgdt lezird tumor

Thorax*Mellkas,

Mellkas kontrasztd

3.b ibra Mellkas-CT axialis metszeten drainage-t kovetSen a melldri fo- 3.d abra
lyadékgyiilem regresszidja lathato

Mellkas-CT kemoterapidt kovetSen a jobb centrilis tumor reg-
resszioja lathaté
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a) T2 stlyozott MR felvételen a III. hiti csigolya corpus dorsalis részének megfelelen egy 8 x 10mm nagysdga inhomogén, magas jelintenzitdsa

képlet lathaté (nyil), mely a gerincesatorndba nem terjed, myelon kompressziét nem okoz; b) CT (csontablak) felvétel; a gerine sagittalis rekonstruk-

cios felvételén ugyanez a 1ézi6 lathaté

Az onkoteam a szovettani lelet birtokdban szisztémas
els6 vonalbeli palliativ IFO + ADM /A kombinalt kemo-
terdpia inditdsir6l dontott. A tiidétumor lokoregionalis
regresszidja miatt (3/d dbra), 4 ciklust kovetGen, a beteg
tovabbi 2 ciklus kemoterdpids kezelésben részestilt. Ezt
kovetSen a lokalis regresszio ellenére ossealis metastasis
jelent meg a harmas hit csigolyatestben, amelyet a
csontszcintigrafia és a célzott MR-vizsgalat is megerdsi-
tett (4. abra). Az érintett csontrégié célzott besugirzasa
megtortént a tervezett 10 x 3 Gy Osszddzisban, bisz-
foszfonatterdpia mellett. A sugarkezelés befejezését ko-
vetGen elvégzett kontroll képalkotd vizsgalatok egyen-
salyi allapotot mutattak, igy a beteg kemoterdpidjat
szlineteltettiik, és szoros obszervacidja zajlott.

Kozben az tjgenerdcids szekvenalassal elkésziilt,
iSeq100 platformon futtatott AmpliSeq for Illumina Fo-
cus Panel (Illumina, San Diego, CA, USA) eredménye a
MET-gén 14. exonjanak ’skipping’ mutdciéjat igazolta
(METAex14).

Betegiinknél 2023. januar végén progressziot észlel-
tink, ekkor a molekularis patolégiai eredmény birtoka-
ban célzott receptor-tirozin-kindz-gatlé terdpiat, pazo-
panibot inditottunk.

Megbeszélés

A primer myxoid tiid&sarcoma ritka entitas, mely a me-
senchymalis tumorok leggyakoribb alcsoportjan beliil az
ugynevezett nonvascularis, orsosejtes tumorok kozé so-

rolhat6, a rd jellegzetes specifikus géntranszlokdcidval
[8]. A kevés regisztralt esetszam alapjan megallapithato,
hogy a né6k és a férfiak arinya kozel egyezd (19 né/18
térfi), az atlagéletkor 44 (23-80) év. A leginkibb a jobb
tid6Sfélben fordul el (62%), és gyakran bronchushoz
kozeli, illetve endobronchialis elhelyezkedést (85%).
A tumorméret 1,5-14 cm kozott (atlagban 5 cm kortiili)
[2,4,9].

Az irodalomban eddig mind6ssze 1 esetben kozoltek
bal oldali interlobaris fissuraban megjelené daganatot
parenchymas invazié nélkil [10].

A betegek kevesebb mint felében szerepelt dohanyzas
az anamnézisben. A klinikai tiinetek nem jellegzetesek a
betegségre, azok a tiid6carcinomdk dltalanos tiineteihez
hasonléak.

Tobbségében az elvégzett molekularis genetikai vizs-
galatok kimutattik az EWSR I-gén dtrendez&dését vagy
az EWSRI-CREBI génfuzié jelenlétét, mindossze 4
esetben taldltak negativ eredményt. Csaknem minden
betegnél sebészi reszekcid tortént, tivoli attéteket 5
esetben igazoltak. Az alacsony gradust myxoid tiidGsar-
comadk, gy tiinik, kevésbé metasztatizilnak, annak elle-
nére, hogy a primer pulmonalis sarcomak agressziv tu-
morok [2].

A specifikus tiinettan hidnya és a daganattipus ritka
cléforduldsa miatt a diagnoézis nem konnytd. Az eddig
tellelhet kevés esetszam és a rovid kovetési id6 miatt
bizonytalan a daganat klinikai viselkedése. A molekularis
genetika, a szovettani vizsgilat és az ennek kapcsan el-
végzett részletes immunhisztokémia segitséget nytjthat
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ezen tumorok pontos specifikiciéjiban, de a tumornak
karakterisztikus immunhisztokémiai markere nincs [2, 4,
6,8,9].

Esetiinkben a vimentinpozitivitis mellett minden el-
végzett tovabbi immunhisztokémiai reakcié negativ volt.
A daganat agresszivitasat jelz6 Ki-67 proliferacids index
meglehetGsen magasnak bizonyult. Megjegyzendd,
hogy az irodalomban 2 esetben taldltak dezminpozitivi-
tast, mely egyébként nem jellemz6 a myxoid tiid&sarco-
midkra; az a reakci6 esetiinkben is negativ volt [9].

A primer myxoid tid&sarcomit differencidldiagnoszti-
kai szempontbdl el kell kiiloniteniink egyéb primer és
metasztatizald lagyrész-tumoroktdl (extraskeletalis my-
xoid chondrosarcoma, chordoma, myxoid epitheloid
sarcoma, angiomatoid fibrosus histiocytoma, myoepit-
helialis carcinoma, pulmonalis microcysticus fibromyxo-
ma, ’low-grade’ myxoid liposarcoma, sarcomatoid carci-
noma, vilagossejtes sarcoma) [4, 11-14], illetve az Gjabb
klasszifikicié szerint az orsésejtes alcsoportba tartozd
tumortipusoktdl (Ggymint intrapulmonalis solitaer fib-
rosus tumor, inflammatoricus myofibroblastos tumor,
synovialis sarcoma) [2, 8]. A differencidlasban az eltérd
immunhisztokémia, a patolégiai megjelenés és a mor-
foldgiai sajatossagok, valamint néhdny esetben a moleku-
laris genetikai profil nytjthat segitséget [4].

A diagnozis kimondasihoz szintén fontos az EWSR I-
CREBI faziés gén vizsgilata vagy az EWSRI-gén dtren-
dez6désének kimutatasa [ 3, 4, 6, 8—15]. FISH-vizsgélat-
talaz EWSR I-gén atrendez6dését (kb. 84%), RT-PCR- és
direkt szekvenalassal pedig az EWSRI-CREBI fazids
gént azonosithatjuk (kb. 78%) [2].

A molekularis genetikai vizsgalati eredményeknek
prognosztikai szerepiik lehet. Ugy tiinik, hogy azok a
betegek, akiknél EWSRI-CREBI génfaziét vagy az
EWSR I-gén atrendez6dését lehet kimutatni, kedvez6bb
prognozissal birnak [4, 6, 11]. A génfizié kimutatisa
mellett a fiatal életkor, az endobronchialis érintettség, a
tokszer( fibrosis, valamint a necrosisnak és a szolid struk-
turdltsignak a hidnya szintén kedvez&bb kimenetelt je-
lenthet. Ugyanakkor minden felsorolt prognosztikai in-
dikitor szerepe kérdéses [4, 14].

Egyre tobb onkogén genetikai eltérést tudunk azono-
sitani a molekuldris diagnosztikai moédszerek fejlédé-
sének koszonhetSen. Az Gjgenericiés szekvendldsi tech-
nolégia legnagyobb elénye, hogy nagyszima gén
parhuzamos szekvendldsat teszi lehet6vé, nagy érzékeny-
séggel és pontossaggal [16, 17]. Az esetiinkben igazolt
mutacidéra (METAex14) sarcomds betegeknél nem talal-
hat6 terapids javaslat és klinikai vizsgalat sem.

A jelen esetben haszndlt pazopanib, amely egy orilis,
kis molekulastalyt multitarget tirozin-kindz-inhibitor,
a VEGF-receptort, a PDGFR-t és a c-Kit fehérjét célozza
meg, ezzel gatolva az angiogenezist [18, 19]. Mdsod-,
illetve tobbedvonalas kezelésként szdmos sarcoma sz6-
vettani altipusban hatékonynak bizonyult [19-21], ezért
sziiletett dontés ennek a készitménynek a hasznalatarél.
Jovobeli kezelési alternativat jelenthet a VEGE- és MET-
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atvonalat  gatlé Gjgenerdcidés  tirozin-kindz-inhibitor
kabozantinib, mely korai fizist klinikai vizsgalatokban
monoterapiaként szintén hatékonynak bizonyult lagy-
rész-sarcomdk kezelésében [22].

Esetiinkben a jobb oldali empyemaval is szovédott
centralis tiidGtumor endobronchialisan gyors progresszi-
6t mutatott a jobb f6horgd csaknem teljes lezarodasaval,
mely miatt betegiink siirgés bronchoszképos 1égut-fel-
szabaditasra szorult. Az irodalomban 1 esetben kozoltek
hasonléan rossz prognézist, irreszekdbilis, haemotho-
raxszal szovédott myxoid sarcomat [23].

A sebészi reszekcioval érhetdk el jo eredmények [2, 4,
9,15, 21], bar esetiinkben az elérehaladott stidium mi-
att ez nem jott szoéba. A roévid — 11 hénapos — kovetési
id6nk alatt, stagnal6 allapotot kovetSen tumorprogresz-
sziot észleltiink, csontmetastasis megjelenésével.

Kovetkeztetés

A primer myxoid tiid&sarcoma ritka betegség, tudoma-
sunk szerint az irodalomban eddig 37 esetet kozoltek.
Klinikai megjelenése nem specifikus, a pulmonalis elval-
tozasokat altalaban véletlenszerten fedezik fel. A PPMS
etiol6gidja és prognosztikai faktorai ismeretlenek. A di-
agnézis nem konnyd, ebben a leglényegesebb az
EWSRI-CREBI taziés gén dtrendez6désének igazolasa,
bar az esetek kortilbelil 10%-dban ez sem mutathaté ki.

A molekularis genetikai vizsgilatok eredményének
prognosztikai szerepe lehet. Ugy tiinik, hogy a géntransz-
lokdcié hidnya vagy a vad tipust EWSRI-gén esetén
kedvez6tlenebb klinikai kimenetellel szamolhatunk. Ese-
tiinknél a génmuticié hidnya rossz prognoézissal tarsult.

A legjobb eredményt az ilyen daganatoknal sebészi re-
szekcioval lehet elérni. Betegiinknél a myxoid tiidGsarco-
ma empyemaval szovédott, és drendzs valt sziikségessé,
de reszekciéra az el6rehaladott stidium miatt nem kertilt
SOL.

A PPMS kezelése az erre vonatkozé protokoll hidnya-
ban a sarcomik altaldnos kezelésének felel meg.

Esetiink a myxoid tiidGsarcomak azon ritka csoportja-
ba tartozik, amelynél célzott kezelés lehet&ségét biztosi-
té genetikai eltérést is kimutattunk. A kézlemény meg-
irasakor a kozelmultban megkezdett angiogenezisgatld
terapia hatékonysagat varjuk, de err6l még érdemben
nem tudunk allast foglalni, a beteg szoros kovetése tor-
ténik a kozeljovSben is.

Anyagi tamogatds: A kozlemény megirdsa anyagi tamo-
gatisban nem részesiilt.

Szerzdi munkamegosztas: R. Zs.: A szakirodalom gytjtése
és elemzése, a szoveges rész Osszedllitisa és szerkesztése,
a szakirodalom szerkesztése, az abrak dsszedllitdsa. Sz. K.
G.: A szoveges rész és a szakirodalom szerkesztése, a
képi anyag biztositdsa. T. I.: A tudomdnyos munka véle-
ményezése, a szoveges rész szerkesztése. Sz. Z.: Moleku-
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laris patolégiai meghatirozds, elemzés, a tudomdnyos
munka véleményezése. B. T.: Szovettani képek biztositd-
sa, patologiai, illetve immunhisztokémiai elemzés, diffe-
rencidldiagnosztikai elemzés. P.-Sz. Zs., G. G.: Interven-
ciés broncholdgia. S. I.: A beteg kezelésének vezetése.
Cs. E.: Témaadas, a tudomdnyos munka véleményezése,
a szoveges rész szerkesztése. A cikk végleges valtozatit
minden szerzd elolvasta és jévahagyta.

Evdekeltségek: A szerz6knek nincsenek érdekeltségeik.

Koszonetnyilvanitas

A szerzGk koszonettel tartoznak dr Papai Zsuzsanna profesz-
szornének, a Magyar Honvédség Egészségiigyi Kozpont On-
kolébgiai Osztilya osztilyvezets forvosinak az eset konzultild-
saért és a szakmai segitségnyujtdsért.

Tovabba koszonetet mondunk dr. Sdpi Zoltan professzor-
nak, a Semmelweis Egyetem I. Sz. Patolégiai és Kisérleti Rak-
kutaté Intézete igazgatdhelyettesének a szovettani mintak revi-
zi6jaért.
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