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Doege—Potter-szindroma
a mellhartya orias malignus szoliter
fibrosus tumoraval
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A mellhdrtya ritkdnak szdmité szoliter fibrosus tumora néhdny szdzalékban hypoglykaemidval tarsul, amit els§ két
leiréjukrél Doege—Potter-szindromanak neveztek el. Hatvanhdrom éves férfi betegiink egy évvel korabban mar pul-
monolégiai kezelés alatt allt bal oldali melliiregi folyadékgytilemmel, bal alsé lebenyi daganat CT-képével. Ismét fo-
koz6ddé terhelési dyspnoe miatt végzett Gjabb vizsgilatok sordn a most mdr 6ridsira nétt tumor vastagtii-biopszija
low grade sarkomat igazolt. Onkolégiai konzilium mitéti elbirdlas mérlegelését javasolta. A beteg nyugalmi dyspnoe
és ismétl6dS hypoglykaemids rosszullétek miatt gyorsan romlé allapotban az intenziv osztilyrdl keriilt a mitSbe.
A tumor eltdvolitisa és bal oldali pneumonectomia tortént szovédménymentes gydgyuldssal. A szovettan szoliter
fibrosus pleuratumort igazolt a Doege—Potter-szindrémdinak megfeleléen. A mdtét alatt észlelt pleuralis sz6rodas
miatt adjuvins kemoterapidban részesiilt. Egy évvel a mtitét utdn helyileg kigjult tumort tavolitottunk el. A folytat6-
dé6 kemoterdpia ellenére lokalis és ellenoldali pulmonalis progressziot észleltiink. A beteg elsé miitétjétdl szamitott
talélése harom év.
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Doege-Potter syndrome with giant malignant solitary fibrous tumour
of the pleura

Infrequent solitary fibrous tumours of the pleura are associated with hypoglycaemia only in a few percent of the
cases; this condition is called Doege-Potter syndrome, named after its first descriptors. Our 63 years old male patient
has previously undergone clinical treatment for intrathoracic fluid accumulation on the left side caused by a giant
tumour-like mass in the lower left lobe detected by CT scan. In the course of further investigations performed due
to increasing load-induced dyspnoea, lung core biopsy verified low grade sarcoma in the tumour. Tumour board
suggested surgery. The patient was transferred from the intensive care unit into the operation theater due to increas-
ing dyspnoea and repeated hypoglycaemic periods in rapidly worsening general condition. Pneumonectomy and re-
moval of the tumour was performed on the left side. Histology showed solitary fibrous tumour of the pleura corre-
sponding to Doege—Potter syndrome. The patient was discharged without complications and underwent adjuvant
chemotherapy due to pleural dissemination of the tumour observed intraoperatively. One year after surgery the pa-
tient underwent surgical removal of a locally recurrent tumour. In spite of repeated chemotherapy local and multiplex
contralateral pulmonary progression was observed. Three-year survival was noted from the time of the first surgery.

Keywords: solitary fibrous tumour of the pleura, hypoglycemia
Kas J, Cseked A, Fehér Cs, Vagvolgyi A, Grmela G, Varga J, Rozgonyi Zs, Soltész I, Fillinger J, Papai Zs, Lahm E,
Vadisz P. [Doege-Potter syndrome with giant malignant solitary fibrous tumour of the pleura]. Orv Hetil. 2018;

159(41): 149-153.

(Beérkezett: 2017. szeptember 3.; elfogadva: 2017. oktober 17.)

DOI: 10.1556/650.2018.30925 m 2018 = 159. évfolyam, 4. szam = 149-153.



Roviditések

CDDP = cisplatin; DPS = (Doege—Potter syndrome) Doege—
Potter-szindréma; FEV| = (forced exspiratory volume during 1
second) erdltetett kilégzési masodperctérfogat; FVC = (forced
vital capacity) er6ltetett vitdlkapacitis; GIST = (gastrointestinal
stromal tumour) gastrointestinalis stromalis tumor; IFO = ifos-
famid; IGF = (insulin-like growth factor) inzulinszer( noveke-
dési faktor; MMC = mitomycin C; NICTH = (non-islet cell
tumour hypoglycaemia) nem szigetsejtes tumorok dltal el&idé-
zett hypoglykaemia; SFTP = (solitary fibrous tumour of the
pleura) a pleura szoliter fibrosus tumora

Irodalmi adatok alapjan az alacsony vércukorszinttel jard
sokféle betegség egyik ritka oka a mellhartya mesen-
chymalis eredet( szoliter fibrosus tumora (SFTP) [1-3].
A korkép az egyidejii és egymadstdl fiiggetlen els§ leira-
sok szerz6i nyoman Doege-Potter-szindromaként valt
ismertté (DPS) [4, 5].

Patomechanizmusat tekintve elGszor azt feltételezték,
hogy a nagy tomegi tumor fokozott cukorfelhasznaldsa
csokkenti a vércukrot. A kering6 peptidek folfedezésével
és funkci6éjuk megismerésével azonban kideriilt, hogy a
tumor fokozottan termeli a vérben egyébként kis meny-
nyiségben jelen 1évS, nagy molekulastalyt, inzulinszerd,
aberrins mikodési (,,big” IGF-1I) anyagot [6, 7], amely
bonyolult mechanizmusokon keresztiil fejti ki az akar
eszméletvesztésig terjeds, vércukorszint-csokkentd ha-
tast [8, 9]. Az IGF-I szintjének csokkentésével novekszik
az IGF-II/IGF-I arany, visszdjara fordul a normalisan
20,/80% arinyu ketts/harmas kot6dést IGF-11/tehérje
komplexek ardnya: a kisebb méretdi kettés kotési kerin-
g6 komplex igy konnyebben atjut az érfal endothelsejtes
gatjan és kotddik az inzulin, a novekedési hormon és az
IGF-1 receptoraihoz, feed-back mechanizmus révén
csokkentve azok vérszintjét. A hatds is Osszetett: csokken
a mdj gliikozképzése és kidramlasa, novekszik a vizizmok
cukorfelvétele és -felhaszndldsa.

A mellhirtyadaganatok mintegy 5%-dt képvisels
SFTP-eseteknek csak 2—4%-dban fordul el6 DPS. Két ta-
nulmény szerint az angol nyelv(i irodalomban 2011-ig
legfeljebb 65 eset kertilt kozlésre [10, 11]. A DPS-t egy
nagyobb paraneoplasids szindromaegyiittes, a nem
szigetsejtes tumorok daltal elGidézett hypoglykaemia
(NICTH) részének tekinthetjiik, mivel a tiinetegytittes
létrejottének mechanizmusa, biokémidja a kiinduld
szervtll és a lokalizaciotdl fiiggetlen [6, 12-14]. A leg-
nagyobb aranyt képvisel6 mellkasi (nagyrészt pleuralis)
daganatok mellett fej-nyaki (pajzsmirigy), hasi (hepato-
cellularis carcinoma, gyomor), retroperitonealis (vese,
mellékvese), kismedencei (méh, hoélyag), tovabba valto-
zatos ham- és kotGszoveti vagy vérképzo szervi dagana-
tok (adenocarcinoma, GIST, haemangiopericytoma, lym-
phoma, plasmocytoma) tarsulhatnak hypoglykaemiaval
[12]. Az SFTP mintegy 80%-ban klinikai és szovettani
értelemben is benignus jellegii, mas esetekben vagy eleve
malignus, vagy a lokdlis kitijulas sordn valik azza. Esetiin-
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ket extrém ritkasiga, a kezelés sajitossigai, a korlefolyas
szoros kovetése és részletes dokumentilhatésiga miatt
tartjuk érdemesnek publikalni.

Esetismertetés

A 63 éves térfi 2012-ben fulladast okozé, nagy mennyi-
ség, bal oldali melliiregi folyadékgyiilem miatt pulmo-
nolégiai ellatasban részesiilt. Kérel6zményében beteg-
ség nem szerepel, tidGszlrésen legalabb 20 éve nem vett
részt. A bronchoszkopia a bal als6 lebeny kompresszidjat
mutatta endobronchialis eltérés nélkiil. A CT 6000 ml
tumornegativ citol6gidja exsudatum lebocsatdsa utan a
bal als6 lebenyben tumorra utal6é eltérést mutatott
(1. dbra). A beteg — a csapolasok révén jelentésen meg-
konnyebbiilve — nem véllalta a tovdbbi kivizsgalast.
2013-ban a terhelésre fokozédé fulladas vette rd a vizs-
galatok folytatdsira, miutin a munkdjit sem volt képes
ellatni. A mellkas bal felét ekkor mdr 6ridsi tumor toltot-
te ki (2. és 3. dbra). A vastagt-biopszia low grade
sarcomat igazolt. Onkolégiai bizottsig a beteget lagy-
rész-sarcoma munkacsoporthoz iranyitotta, amely a ter-
vezett kemoterdpia el6tt mellkassebészi elbiralast kért.
Laborleleteiben mérsékelt fokti anaemia, valamint 2,9
mmol /1 vércukorszint emlitendd. Légzéstfunkcié: FVC:
1400 ml (36%), FEV,: 960 ml (27%). A tiid§ perfazios
szcintigrafia: jobb/bal arany: 97 /3%. Az anamnézisfel-
vételkor a beteg és hozzitartozoi elmondtak, hogy a pul-
monologiai kivizsgilast kovetd hetekben azt vették ész-
re, hogy a beteg egyre gyakrabban éhes, éjjel is mar
két—hirom oranként kell ennie. A beteg gyorsan romld
allapotban — amit fokozddé, mar nyugalomban is fenn-
allé dyspnoe, valamint éhséggel jar6 rosszullétek jelen-
tettek — kerdilt a sebészetre, majd két nap mdalva a hajnal-
ban bekovetkezé hypoglykaemids koma miatt az intenziv
osztilyra. Vércukorszintje tomény cukorinfiiziéval is ne-

1. 4bra CT: a bal als6 lebenyre lokalizélt tumor kiilon géccal a mellhdr-

tydn
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2. és 3. 4bra | CT: 6ridstumor harént és frontilis sikban

hezen volt tarthat6. A hypoglykaemiis kéma az intenziv
osztilyon hajnalban 1épett fel ajra, [égzési elégtelenség-
hez kozeli dllapotban. Ezek utin szinte siirgGsséggel
dontottiink mdtét mellett az tjabb kéma és a respirator-
kezelést igényl6 1égzési elégtelenség bekovetkezte elbtt.
A szokasosndl joval hosszabb bal oldali posterolateralis
thoracotomia behatolasbél (egy borda teljes reszekcidja-
val) nyitottuk meg a mellkast. A tobb és kiilonalld rész-
letben a pleuran terjedd, Osszességében 4650 grammos
(4. és 5. dbra) tumor kiemelése utdn a teljesen Gsszelapi-
tott, nagy feliileten a tumorral 6sszefiiggd és ezért folya-
matosan vérz4 tiid6t is eltavolitottuk. A 3,5 6ras miitét
alatt a beteg 4000 ml-nyi vért vesztett, az aneszteziold-
gusok 6 E vorosvérsejt-transzfazidval, 3 E friss fagyasz-
tott plazmaval és infuziéval ellenstlyoztik a hidnyt. A
beteget intubdlva szillitottuk az intenziv osztilyra, ahol
midsnap reggelig respiratorkezelésben részesiilt, majd ex-
tubalhaté volt. A sz6v6dmény nélkiili mdtét utini id6-
szakban a vércukorszint néhiny napig a szokottnal kissé
magasabb volt, majd normalizilédott. A beteget hatna-
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SFTP szovettani képe (HE, 400 x-os nagyitds). Rendezetlen
kotegeket képez§ orsé alakd daganatsejtek hialin stromafrag-
mentumokkal

pos intenziv és Osszesen 14 napos dpolas utin gyogyult
sebbel, rendez6dott mellkasi stitusszal adtuk at pulmo-
noldgiai rehabiliticiora. Szovettani lelete (6. és 7. dbra) a
Doege—Potter-szindromanak megtelelen szoliter fibro-
sus pleuratumort igazolt. A szovettani kép jellemzé ele-
mei: az orsé alaka sejtekben dis és szegény tertiletek
valtakozasa, necrosis jelenléte, a gazdag erezettség, nagy
latoterenként egy-egy 0szt6do sejtalak. Immunhisztoké-
mia: a CD34 és a BCL2 diffazan, a CD99 fokdlisan po-
zitiv. Nincs lathaté expresszié dezmin-, simaizomaktin-,
S$100- és citokeratinvizsgalatokkal. A tumor mérete, a
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8. és 9. dbra

CT: lokdlis tumorkitjulds a bal elilsé mellkasfal mogott a szivet
¢és a madj bal lebenyét benyomva

Loz .

benne 1év6 necrosisok, a sejtdis teriileteken talalhato
oszt6do alakok, valamint az opericié pillanatiban meg-
1év6, szovettanilag igazolt tobbgocusig a daganat recidi-
vahajlamara és malignizalédasi képességére utal. Az utéd-
lag elvégzett STATG6-vizsgilat a sejtdts teriileteken
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[N —

| CT: ellenoldali tiid6attétek

1clrs

10. abra

pozitiv magreakciét mutatott, a sejtszegény részekben
fokdlis pozitivitds litszott. Az eredmény alitimasztja a
korabbi diagnézist. A légzéstunkcid, a kényszerd pneu-
monectomia ellenére, két hénappal a miitét utan jelent6-
sen javult (FVC: 3050 ml [68%], FEV,: 2120 ml [60%]),
és a beteg munkaképessé valt. A csak inkomplett tumor-
reszekciora lehetGséget add, pleuralis szorddast igazold
intraoperativ lelet, a szovettani kép és a kontroll PET/
CT tumormaradvinyra utal6 leirdsa alapjan adjuvans ke-
moterdpia tortént 2 x 4 széria gemzar és cisplatin kom-
binacidval.

Egy évvel a miitét utin a beteg tiinet- és panaszmentes
volt, de a képalkoté vizsgilatok a sziv, a maj és a mellkas-
fal kozott progredialé kijuldst (8. és 9. dbra) és egy elle-
noldali pulmonalis gécot mutattak. A lokalis recidivat
jelentd 400 gramm tomegi tumort Gjabb mellkasmeg-
nyitassal tavolitottuk el. A terv az volt, hogy kés6bb az
ellenoldali attétnek megtelelS egyetlen gbcot is kimetsz-
sziik a tid6bdl, azonban a képalkotdék mér tjabb gocok
megjelenését és gyors novekedését jelezték (10. abra).
A tovabbi onkolégiai kezelések (hirom széria carbopla-
tin-vepesid, majd négy széria CDDP + IFO + MMC)
mér nem allitottak meg a betegség tovabbi progresszio-
jat, illetve a terapidt testileg-lelkileg rosszul visel§ beteg
nem villalt tobb kezelést. A beteg négy évvel élte tal az
elsé tiinetek megjelenését, és harom évvel az elsé maté-
tet.

Megbeszélés

A hypoglykaemiaval tarsult mellhartyatumor kezelése
mindenekeldtt a sebészi eltavolitis, amelytél a hypogly-
kaemia azonnali megszilinése varhat6 [15-17]. A daga-
nat mellett néha a tiid6 kisebb-nagyobb részét is el kell
tavolitani, kivételesen akdr pneumonectomiival [18],
mint sajit esetlinkben is. A hypoglykaemiat okozé anya-
got jellemz6en a nagyobb tomeg, s6t kifejezetten orids-
daganatok termelik [10, 19-22]. Kecskés és mtsai [23 ]
altal hazankban els6ként sikeresen operalt betegben a

2018 m 159. évfolyam, 4. szam

ORVOSI HETILAP



hypoglykaemiaval tirsult daganat 1700 grammos volt.
Esetitkben az ismert daganat tervezett mitéte el6tt
varatlanul, megel6z46 jelek nélkiil 1épett fel a hypoglykae-
mids kéma. Ezt mdsok is tapasztaltik [24], de az is
el6fordult, hogy a beteg egy éven at fennallé hypoglykae-
mids rosszullétekrdl szamolt be, mire kideriilt az inope-
rabilis tumora [25]. Gydjtott kozléseket feldolgozé ta-
nulmany szerint [6] az esetek mintegy felében a
hypoglykaemia el6bb diagnosztikus problémaként lép
fel, a masik felében mar ismert mellkasi daganathoz tar-
sul. Esetiinkben az extrém méretet elérd, a pleurdn mér
kilonalld gécokban tovabb terjed6 tumor novekedésé-
nek utolsé honapjaiban lappangva, majd egyre stlyosbo-
do6 klinikai tiineteket, végiil ismétl6d6 komat produkalva
alakult ki a hypoglykaemia. A DPS felismerése is csak az
utolsé fizisban tortént meg, kozvetleniil a mdtét el6tt,
de a diagnozis egyben a miitét meghatirozoé és siirget§
indikdcidja is volt. A beteg hiroméves talélése az elsé
mitétnek koszonhetd, tekintettel az igen elérehaladott
tumoros allapotra és az életet fenyegetd hypoglykaemid-
ra. A talélés az irodalmi adatok titkrében nehezen érté-
kelhetd, mert egy 45 esetet Osszefoglald tanulmany [11]
adatai szerint a kozolt esetek kétharmaddban van csak
utalds kovetésre (atlagosan 35 honapos, 1-288 honapos
szorassal).

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

Szerzoi munkamegosztds: Valamennyi szerz§ részt vett a
beteg multidiszciplindris diagnosztikdjiban és/vagy ke-
zelésében, a kézirat szovegezésében. A patoldgiai abra-
kat S. I. és F. J., a radiolégiai abrakat F. Cs. és V. A.
preparalta. A kézirat végleges formajat és szakmaisagat
D. Zs.,R. Zs. és V. D. feliigyelte. A cikk végleges viltoza-
tat valamennyi szerz§ elolvasta és jovahagyta.

Evdekeltségek: A szerz6knek a kozleménnyel kapesolat-
ban nincsenek érdekeltségeik.
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