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A mellhártya ritkának számító szoliter fibrosus tumora néhány százalékban hypoglykaemiával társul, amit első két 
leírójukról Doege–Potter-szindrómának neveztek el. Hatvanhárom éves férfi betegünk egy évvel korábban már pul-
monológiai kezelés alatt állt bal oldali mellüregi folyadékgyülemmel, bal alsó lebenyi daganat CT-képével. Ismét fo-
kozódó terhelési dyspnoe miatt végzett újabb vizsgálatok során a most már óriásira nőtt tumor vastagtű-biopsziája 
low grade sarkomát igazolt. Onkológiai konzílium műtéti elbírálás mérlegelését javasolta. A beteg nyugalmi dyspnoe 
és ismétlődő hypoglykaemiás rosszullétek miatt gyorsan romló állapotban az intenzív osztályról került a műtőbe. 
A  tumor eltávolítása és bal oldali pneumonectomia történt szövődménymentes gyógyulással. A szövettan szoliter 
fibrosus pleuratumort igazolt a Doege–Potter-szindrómának megfelelően. A műtét alatt észlelt pleuralis szóródás 
miatt adjuváns kemoterápiában részesült. Egy évvel a műtét után helyileg kiújult tumort távolítottunk el. A folytató-
dó kemoterápia ellenére lokális és ellenoldali pulmonalis progressziót észleltünk. A beteg első műtétjétől számított 
túlélése három 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.
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Rövidítések
CDDP = cisplatin; DPS = (Doege–Potter syndrome) Doege–
Potter-szindróma; FEV1 = (forced exspiratory volume during 1 
second) erőltetett kilégzési másodperctérfogat; FVC = (forced 
vital capacity) erőltetett vitálkapacitás; GIST = (gastrointestinal 
stromal tumour) gastrointestinalis stromalis tumor; IFO = ifos-
famid; IGF = (insulin-like growth factor) inzulinszerű növeke-
dési faktor; MMC = mitomycin C; NICTH = (non-islet cell 
tumour hypoglycaemia) nem szigetsejtes tumorok által előidé-
zett hypoglykaemia; SFTP = (solitary fibrous tumour of the 
pleura) a pleura szoliter fibrosus tumora

Irodalmi adatok alapján az alacsony vércukorszinttel járó 
sokféle betegség egyik ritka oka a mellhártya mesen
chymalis eredetű szoliter fibrosus tumora (SFTP) [1–3]. 
A kórkép az egyidejű és egymástól független első leírá-
sok szerzői nyomán Doege–Potter-szindrómaként vált 
ismertté (DPS) [4, 5]. 

Patomechanizmusát tekintve először azt feltételezték, 
hogy a nagy tömegű tumor fokozott cukorfelhasználása 
csökkenti a vércukrot. A keringő peptidek fölfedezésével 
és funkciójuk megismerésével azonban kiderült, hogy a 
tumor fokozottan termeli a vérben egyébként kis men�-
nyiségben jelen lévő, nagy molekulasúlyú, inzulinszerű, 
aberráns működésű („big” IGF-II) anyagot [6, 7], amely 
bonyolult mechanizmusokon keresztül fejti ki az akár 
eszméletvesztésig terjedő, vércukorszint-csökkentő ha-
tást [8, 9]. Az IGF-I szintjének csökkentésével növekszik 
az IGF-II/IGF-I arány, visszájára fordul a normálisan 
20/80% arányú kettős/hármas kötődésű IGF-II/fehérje 
komplexek aránya: a kisebb méretű kettős kötésű kerin-
gő komplex így könnyebben átjut az érfal endothelsejtes 
gátján és kötődik az inzulin, a növekedési hormon és az 
IGF-I receptoraihoz, feed-back mechanizmus révén 
csökkentve azok vérszintjét. A hatás is összetett: csökken 
a máj glükózképzése és kiáramlása, növekszik a vázizmok 
cukorfelvétele és -felhasználása.

A mellhártyadaganatok mintegy 5%-át képviselő 
SFTP-eseteknek csak 2–4%-ában fordul elő DPS. Két ta-
nulmány szerint az angol nyelvű irodalomban 2011-ig 
legfeljebb 65 eset került közlésre [10, 11]. A DPS-t egy 
nagyobb paraneoplasiás szindrómaegyüttes, a nem 
szigetsejtes tumorok által előidézett hypoglykaemia 
(NICTH) részének tekinthetjük, mivel a tünetegyüttes 
létrejöttének mechanizmusa, biokémiája a kiinduló 
szervtől és a lokalizációtól független [6, 12–14]. A leg-
nagyobb arányt képviselő mellkasi (nagyrészt pleuralis) 
daganatok mellett fej-nyaki (pajzsmirigy), hasi (hepato-
cellularis carcinoma, gyomor), retroperitonealis (vese, 
mellékvese), kismedencei (méh, hólyag), továbbá válto-
zatos hám- és kötőszöveti vagy vérképző szervi dagana-
tok (adenocarcinoma, GIST, haemangiopericytoma, lym
phoma, plasmocytoma) társulhatnak hypoglykaemiával 
[12]. Az SFTP mintegy 80%-ban klinikai és szövettani 
értelemben is benignus jellegű, más esetekben vagy eleve 
malignus, vagy a lokális kiújulás során válik azzá. Esetün-

ket extrém ritkasága, a kezelés sajátosságai, a kórlefolyás 
szoros követése és részletes dokumentálhatósága miatt 
tartjuk érdemesnek publikálni.

Esetismertetés

A 63 éves férfi 2012-ben fulladást okozó, nagy mennyi-
ségű, bal oldali mellüregi folyadékgyülem miatt pulmo-
nológiai ellátásban részesült. Kórelőzményében beteg-
ség nem szerepel, tüdőszűrésen legalább 20 éve nem vett 
részt. A bronchoszkópia a bal alsó lebeny kompresszióját 
mutatta endobronchialis eltérés nélkül. A CT 6000 ml 
tumornegatív citológiájú exsudatum lebocsátása után a 
bal alsó lebenyben tumorra utaló eltérést mutatott 
(1. ábra). A beteg – a csapolások révén jelentősen meg-
könnyebbülve – nem vállalta a további kivizsgálást. 
2013-ban a terhelésre fokozódó fulladás vette rá a vizs-
gálatok folytatására, miután a munkáját sem volt képes 
ellátni. A mellkas bal felét ekkor már óriási tumor töltöt-
te ki (2. és 3. ábra). A vastagtű-biopszia low grade 
sarcomát igazolt. Onkológiai bizottság a beteget lágy-
rész-sarcoma munkacsoporthoz irányította, amely a ter-
vezett kemoterápia előtt mellkassebészi elbírálást kért. 
Laborleleteiben mérsékelt fokú anaemia, valamint 2,9 
mmol/l vércukorszint említendő. Légzésfunkció: FVC: 
1400 ml (36%), FEV1: 960 ml (27%). A tüdő perfúziós 
szcintigráfia: jobb/bal arány: 97/3%. Az anamnézisfel-
vételkor a beteg és hozzátartozói elmondták, hogy a pul-
monológiai kivizsgálást követő hetekben azt vették ész-
re, hogy a beteg egyre gyakrabban éhes, éjjel is már 
két–három óránként kell ennie. A beteg gyorsan romló 
állapotban – amit fokozódó, már nyugalomban is fenn
álló dyspnoe, valamint éhséggel járó rosszullétek jelen-
tettek – került a sebészetre, majd két nap múlva a hajnal-
ban bekövetkező hypoglykaemiás kóma miatt az intenzív 
osztályra. Vércukorszintje tömény cukorinfúzióval is ne-

1. ábra CT: a bal alsó lebenyre lokalizált tumor külön góccal a mellhár-
tyán
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hezen volt tartható. A hypoglykaemiás kóma az intenzív 
osztályon hajnalban lépett fel újra, légzési elégtelenség-
hez közeli állapotban. Ezek után szinte sürgősséggel 
döntöttünk műtét mellett az újabb kóma és a respirátor-
kezelést igénylő légzési elégtelenség bekövetkezte előtt. 
A szokásosnál jóval hosszabb bal oldali posterolateralis 
thoracotomia behatolásból (egy borda teljes reszekciójá-
val) nyitottuk meg a mellkast. A több és különálló rész-
letben a pleurán terjedő, összességében 4650 grammos 
(4. és 5. ábra) tumor kiemelése után a teljesen összelapí-
tott, nagy felületen a tumorral összefüggő és ezért folya-
matosan vérző tüdőt is eltávolítottuk. A 3,5 órás műtét 
alatt a beteg 4000 ml-nyi vért vesztett, az anesztezioló-
gusok 6 E vörösvérsejt-transzfúzióval, 3 E friss fagyasz-
tott plazmával és infúzióval ellensúlyozták a hiányt. A 
beteget intubálva szállítottuk az intenzív osztályra, ahol 
másnap reggelig respirátorkezelésben részesült, majd ex-
tubálható volt. A szövődmény nélküli műtét utáni idő-
szakban a vércukorszint néhány napig a szokottnál kissé 
magasabb volt, majd normalizálódott. A beteget hatna-

pos intenzív és összesen 14 napos ápolás után gyógyult 
sebbel, rendeződött mellkasi státusszal adtuk át pulmo-
nológiai rehabilitációra. Szövettani lelete (6. és 7. ábra) a 
Doege–Potter-szindrómának megfelelően szoliter fibro-
sus pleuratumort igazolt. A szövettani kép jellemző ele-
mei: az orsó alakú sejtekben dús és szegény területek 
váltakozása, necrosis jelenléte, a gazdag erezettség, nagy 
látóterenként egy-egy osztódó sejtalak. Immunhisztoké-
mia: a CD34 és a BCL2 diffúzan, a CD99 fokálisan po-
zitív. Nincs látható expresszió dezmin-, simaizomaktin-, 
S100- és citokeratinvizsgálatokkal. A tumor mérete, a 

2. és 3. ábra CT: óriástumor haránt és frontális síkban

4. és 5. ábra Specimen több részletben, a legnagyobb tumor metszési lapja

6. ábra SFTP szövettani képe (HE, 400 ×-os nagyítás). Rendezetlen 
kötegeket képező orsó alakú daganatsejtek hialin stromafrag-
mentumokkal
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benne lévő necrosisok, a sejtdús területeken található 
osztódó alakok, valamint az operáció pillanatában meg-
lévő, szövettanilag igazolt többgócúság a daganat recidí-
vahajlamára és malignizálódási képességére utal. Az utó-
lag elvégzett STAT6-vizsgálat a sejtdús területeken 

pozitív magreakciót mutatott, a sejtszegény részekben 
fokális pozitivitás látszott. Az eredmény alátámasztja a 
korábbi diagnózist. A légzésfunkció, a kényszerű pneu-
monectomia ellenére, két hónappal a műtét után jelentő-
sen javult (FVC: 3050 ml [68%], FEV1: 2120 ml [60%]), 
és a beteg munkaképessé vált. A csak inkomplett tumor-
reszekcióra lehetőséget adó, pleuralis szóródást igazoló 
intraoperatív lelet, a szövettani kép és a kontroll PET/
CT tumormaradványra utaló leírása alapján adjuváns ke-
moterápia történt 2 × 4 széria gemzar és cisplatin kom-
binációval. 

Egy évvel a műtét után a beteg tünet- és panaszmentes 
volt, de a képalkotó vizsgálatok a szív, a máj és a mellkas-
fal között progrediáló kiújulást (8. és 9. ábra) és egy elle-
noldali pulmonalis gócot mutattak. A lokális recidívát 
jelentő 400 gramm tömegű tumort újabb mellkasmeg-
nyitással távolítottuk el. A terv az volt, hogy később az 
ellenoldali áttétnek megfelelő egyetlen gócot is kimets�-
szük a tüdőből, azonban a képalkotók már újabb gócok 
megjelenését és gyors növekedését jelezték (10. ábra). 
A további onkológiai kezelések (három széria carbopla-
tin-vepesid, majd négy széria CDDP + IFO + MMC) 
már nem állították meg a betegség további progresszió-
ját, illetve a terápiát testileg-lelkileg rosszul viselő beteg 
nem vállalt több kezelést. A beteg négy évvel élte túl az 
első tünetek megjelenését, és három évvel az első műté-
tet. 

Megbeszélés

A hypoglykaemiával társult mellhártyatumor kezelése 
mindenekelőtt a sebészi eltávolítás, amelytől a hypogly-
kaemia azonnali megszűnése várható [15–17]. A daga-
nat mellett néha a tüdő kisebb-nagyobb részét is el kell 
távolítani, kivételesen akár pneumonectomiával [18], 
mint saját esetünkben is. A hypoglykaemiát okozó anya-
got jellemzően a nagyobb tömegű, sőt kifejezetten óriás-
daganatok termelik [10, 19–22]. Kecskés és mtsai [23] 
által hazánkban elsőként sikeresen operált betegben a 

7. ábra A CD34 immunhisztokémiai reakció pozitív (400 ×-os nagyítás)

8. és 9. ábra CT: lokális tumorkiújulás a bal elülső mellkasfal mögött a szívet 
és a máj bal lebenyét benyomva

10. ábra CT: ellenoldali tüdőáttétek
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hypoglykaemiával társult daganat 1700 grammos volt. 
Esetükben az ismert daganat tervezett műtéte előtt 
váratlanul, megelőző jelek nélkül lépett fel a hypoglykae
miás kóma. Ezt mások is tapasztalták [24], de az is 
előfordult, hogy a beteg egy éven át fennálló hypoglykae
miás rosszullétekről számolt be, mire kiderült az inope-
rábilis tumora [25]. Gyűjtött közléseket feldolgozó ta-
nulmány szerint [6] az esetek mintegy felében a 
hypoglykaemia előbb diagnosztikus problémaként lép 
fel, a másik felében már ismert mellkasi daganathoz tár-
sul. Esetünkben az extrém méretet elérő, a pleurán már 
különálló gócokban tovább terjedő tumor növekedésé-
nek utolsó hónapjaiban lappangva, majd egyre súlyosbo-
dó klinikai tüneteket, végül ismétlődő kómát produkálva 
alakult ki a hypoglykaemia. A DPS felismerése is csak az 
utolsó fázisban történt meg, közvetlenül a műtét előtt, 
de a diagnózis egyben a műtét meghatározó és sürgető 
indikációja is volt. A beteg hároméves túlélése az első 
műtétnek köszönhető, tekintettel az igen előrehaladott 
tumoros állapotra és az életet fenyegető hypoglykaemiá-
ra. A túlélés az irodalmi adatok tükrében nehezen érté-
kelhető, mert egy 45 esetet összefoglaló tanulmány [11] 
adatai szerint a közölt esetek kétharmadában van csak 
utalás követésre (átlagosan 35 hónapos, 1–288 hónapos 
szórással).

Anyagi támogatás: A közlemény megírása anyagi támo-
gatásban nem részesült.

Szerzői munkamegosztás: Valamennyi szerző részt vett a 
beteg multidiszciplináris diagnosztikájában és/vagy ke-
zelésében, a kézirat szövegezésében. A patológiai ábrá-
kat S. I. és F. J., a radiológiai ábrákat F. Cs. és V. A. 
preparálta. A kézirat végleges formáját és szakmaiságát 
P. Zs., R. Zs. és V. P. felügyelte. A cikk végleges változa-
tát valamennyi szerző elolvasta és jóváhagyta.

Érdekeltségek: A szerzőknek a közleménnyel kapcsolat-
ban nincsenek érdekeltségeik.
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