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Mellkasfali és intrathoracalis desmoid
tumorok sebészi kezelésének kihivasai
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A mellkasi desmoid tumorok ritka, borderline daganatok. A tumor els6édleges kezelése a radikélis sebészi eltavolitas.
A mikroszképosan ép sebészi sz¢€l elérése gyakran komoly mitéttechnikai kihivast jelent, mivel a tumor infiltralhatja
a csontos mellkasfalat, a vallov csontjait, a tidSparenchymadt, a plexus brachialist, valamint a mediastinum vitédlis kép-
leteit. A mellkas stabilitdsainak megdérzése, az optimilis funkciondlis és esztétikai eredmény elérése szintetikus halok
beiiltetését, illetve autoldg szovettel torténd plasztikai rekonstrukcidkat tehet sziikségessé. A multidiszciplindris m-
tétek még specidlis centrumokban is magas morbiditdssal jarhatnak. A szerz6k kozleményiikben multicentrikus ret-
rospektiv feldolgozas keretében sporadikus mellkasfali, illetve intrathoracalis desmoid tumorok sebészi ellitdsanak
technikajat elemzik, illetve irodalmi 6sszehasonlitdst folytatnak. Orv. Hetil., 2011, 152, 3-13.
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Surgical challenges of chest wall and intra-thoracic desmoid tumors

Chest wall desmoids are rare, borderline tumors. Radical surgical excision is considered to be the primary treatment.
Tendency of desmoids to infiltrate the chest wall, the shoulder girdle, lung parenchyma, brachial plexus and vital
components of the mediastinum provides a difficult surgical challenge in the efforts of achieving microscopically
negative margins. Implantation of synthetic meshes and reconstructive plastic surgical techniques might be necessary
to perform in order to preserve stability of the thorax, and to achieve optimal functional and aesthetic results. Mul-
tidisciplinary surgeries may result in a high rate of morbidity even in specialized centers. Within the framework of a
retrospective multicenter review, authors assessed surgical techniques implemented in the case of patients who under-
went surgical management for sporadically appearing chest-wall and intra-thoracic desmoids, and reviewed the rele-
vant literature. Orv. Hetil., 2011, 152, 3-13.
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Roviditések

APC = adenomatosus polyposis coli; CNB = core needle
biopsy; F = férfi; FAP = familialis adenomatosus polyposis;
FNA = fine needle aspiration cytology; N = n§; n.a. = nincs
adat; n.r. = nincs recidiva; NSAID = non-steroid anti-inflam-
matory drug; r. = regio; RT = radioterdpia; SD = (stable dis-
case) stabil dllapot; SP = (slow progression) lasst progresszio;
SSCP/HD = single-strand conformation polymorphism/

heteroduplex analysis; Su = sulindacum; T = tamoxifen; tu =
tumor; TRAM = transversal rectus abdominis myocutan lebeny

A desmoid tumorok, mis néven agressziv fibromatosis,
ritka, kotSszoveti, borderline daganatok, amelyek az 6sz-
szes daganat 0,03%-at képezik. Incidencidjuk 0,2-0,5
eset/1 millio £6 [1, 2, 3]. A daganat testszerte a muscu-
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loaponeuroticus struktarakbdl eredhet, leggyakrabban
a hasfal, a mesenterium és a végtagok érintettek [1, 2,
4, 5]. A fibromatosisok superficialis (fascialis) és mély
(musculoaponeuroticus), illetve Gjabban extraabdomi-
nalis (az esetek 60%), abdominalis (25%) és intraabdo-
minalis (15%) kategéridkba sorolhatok [1, 2, 6]. Mak-
roszkoposan a daganat rugalmasan tOmott tapintatq,
metszéslapja viszonylag homogén, fehér, sziirkésfehér
finom halézatot képezd kotegekkel [7]. Mikroszkoépo-
san a tumorra a hypocellularitas, a hossz nyalibokba,
kotegekbe rendezdott, vékony orsdszerd fibroblas-
tok, myofibroblastok jellemz&ek, amelyeket viltozéd
mennyiségi kollagén vesz koril [1, 2]. A desmoid tu-
morok attétet nem képeznek, de jellemzd a helyileg
invaziv névekedés, amely a melliiregben a vitdlis kép-
letek infiltrici6javal akir az életet veszélyeztet§ vagy
salyos funkcidkieséssel jard allapotot eredményezhet
[5, 6]. Karakterisztikus a magas helyi kigjulasi (24—
85%/10 ¢év) és szovédmény- (60%) arany [1, 3, 4, 6].
A desmoid tumorok etiolégidjanak alapja a hibds ko-
tGszovet-képzbdés, amelynek komplex mechanizmusa
még nem teljesen ismert [1, 5]. A tumor megjelenhet
sporadikusan, illetve familidris adenomatosus polyposis
szindromahoz (FAP) tarsultan [1, 2, 8]. A FAP (vagy
altipusa, a Gardner-szindroma) autoszomalis dominan-
san 6roklédé betegség, amelyre a gastrointestinalis trak-
tus adenomatosus polyposisa mellett az extraintestina-
lis elvaltozasok széles tirhiza jellemz&, mint desmoid
tumorok, periampullaris adenomak, a pajzsmrigy papil-
laris carcinomdja, hepatoblastoma, a mandibula osteo-
mdi, epidermalis cisztik, mellékvesekéreg-carcinoma,
glioblastoma és medulloblastoma [1, 2, 8, 9]. Kialakula-
sdért az 5. kromoszéma q21-22 karjan 1évé adenoma-
tosus polyposis coli (APC) tumorszupresszor gén csira-
sejtes mutdcidja a felels, amely mindharom embrionalis
csiralemezbdl szarmazd szovetek degenerativ elvélto-
zasait eredményezheti [1, 2, 8]. A gén egy 2843 ami-
nosavbol allé APC-fehérjét kodol [1, 2, 8, 9], amely
a sejtadhézidban, a szigndltranszdukcidban, a sejtproli-
ferdciéban, -differenticioban, -migraciéban és az apop-
tozis szabdlyozdsiban vesz részt, megmagyarizva a
gén ugynevezett kapulrzd (gate-keeper) szerepét és
mutaciéjabol eredGen a karcinogenezisben betoltott
helyét [2, 8]. A legtobb mutaci6 a gén ,,cluster” régidja-
ban kovetkezik be, egy rovidebb tgynevezett ,,truncat-
ed proteint” eredményezve, amely az APC-fehérje sok-
rétd biokémiai szerepét csak részben képes ellatni.
A Gardner-szindréma fenotipusit az APC-gén muti-
cidjanak helye hatirozza meg [1, 2, 8]. A desmoid tu-
mor kialakulasat az APC-gén 1445-1578 kodonja ko-
zotti csirasejtes muticiok eredményezik [1, 2, 8, 9].
A sporadikusan megjelen§ desmoid tumorok az 6rok-
16d6 tipustol eltéréen altaliban a B-katenin vagy az APC-
gén szomatikus muticioéit hordozzdk [1, 2, 8].

A tumorok kialakuldsiban, a genetikai hittéren kiviil,
a hormonilis hatdsoknak és a kordbbi szoveti traumdk-
nak tulajdonitanak meghatirozé szerepet [1, 2, 3, 8, 10,

EREDETI KOZLEMENYEK

11]. A tumorkialakulast megel6z§ szoveti trauma — ame-
lyet gyakran sebészi beavatkozas okoz, mint profilakti-
kus proctocolectomia FAP-os betegeknél — az esetek
akar 25%-dban kimutathat6 [1, 3]. Ezt a megfigyelést
alapul véve a desmoid tumorok terdpids céla sebészi el-
tavolitdsa csak a radikalis mdtét reményében ajanlott
[4,5,9].

A nemi hormonok — elsGsorban az 6sztrogén — lehet-
séges szerepét a desmoid tumorok patogenezisében a
3:1-hez né:férfi ardny, a pracmenopausiban 1évé nébe-
tegek kimagaslé ardnya, az oralis fogamzasgatlot sze-
dSknél észlelt gyorsabb tumorprogresszid, a terhesség-
gel megjelend hasfali fibromatosisok magas szaima vagy
a menopausa, petefészek-eltavolitds, illetve antidsztro-
gén-kezelést kovetSen észlelt regresszié tamasztja ald
[3,10,11].

Vizsgilatunkban sporadikus mellkasfali, illetve in-
trathoracalis desmoid tumorok sebészi ellaitasanak ered-
ményeit vizsgaltuk retrospektiv feldolgozas sordn, ossze-
hasonlitisban a csekély szdmi nemzetkozi irodalmi
adatokkal.

Mobdszer

Multicentrikus vizsgalat keretében 1986 ¢és 2006 ko-
zott sporadikusan megjelens szoliter mellkasfali vagy
intrathoracalis desmoid tumor miatt operalt 23 beteg
eredményeit elemeztiik retrospektiven. Minden szovet-
tani mintit intézetiink lagyrész-patologusa tekintett at,
illetve az Osszes beteget fizikdlis és képalkotd vizsgala-
tokkal kontrollaltuk.

A mttéti ellatds sordn széles lagyrész-excisiéra, azaz
2 cm-es vagy nagyobb szabad sebészi szélre toreked-
tlink. A m{téti morbiditashoz és mortalitishoz a be-
avatkozas kozben és a posztoperativum elsé 30 napjan
bekovetkezett eseményeket szamitottuk.

A vizsgilt betegeknél minden mikroszképosan pozi-
tiv sebészi széllel torténd reszekciér (R1) kovetSen
tamoxifen napi 20 mg kezelést, illetve makroszképo-
san pozitiv sebészi széllel torténd reszekcié (R2) utan
tamoxifen napi 120 mg, illetve sulindacum napi 150 mg
kétszer, per os kezelést folytattunk. Recidiv tumor ese-
tében tamoxifen napi 120 mg per os, illetve sulin-
dacum napi 150 mg kétszer, per os kezelés tortént.
Az emelt dézist tamoxifen és sulindacum kombindlt
kezelést maximum 24 hénapig folytattuk, ezt kovetGen
fenntarté 20 mg/nap per os tamoxifen-, illetve napi
150 mg sulindacumterdpidra tértiink at. A sulindacu-
mot szedd betegek rendszeres kardiolégai kontroll
alatt dllnak.

Protokollunk szerint az elsé 2 évben 3 havonta vé-
geztiink fizikalis vizsgilatot, és 6 havonta mellkasi CT-
vagy MR-vizsgilatot, majd az 5. posztoperativ évig 6,
majd 12 hoénapra ritkitottuk a kontrollvizsgalatokat.
Egy beteg stroke-ban a posztoperativ 120. hénapban
elhaldlozott, ami a desmoid megbetegedéssel nem mu-
tatott Osszefiiggést. A betegeknél a periférids vérbdl
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1. tabldzat | A vizsglt desmoid tumoros betegek jellemzdi
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Beteg Nem  Kor A tumor elhelyezkedése ~ Tumoritméré Az elsé A elsé kiGjuldsig A mitétek Adjuvdns terdpia Allapot az utolsé
(évek) (mm) miitét cltelt id6 szama kontrollkor
radikalitdsa (hénap)
1. F 30 r.scapularis 50 RO 21 4 T, Su loc. rec. SD
2. F 30 . supraclavicularis 210 R1 13 2 T, Su, Glivec loc. rec. SP
3. F 74 r. colli mediana 30 R1 14 2 T, Su loc. rec. SP
4. N 23 r. scapularis 60 R1 12 5 T, Su tu.-mentes
5. N 27 r. interscapularis 35 RO n.r. 1 - tu.-mentes
6. F 23 r. infraclavicularis 160 R1 10 2 T tu.-mentes
7. F 25  jugulum, retrosternalis 50 R1 10 5 RT, T, Su loc. rec. SD
8. N 11 r. scapularis 20 RO 12 4 T, Su tu.-mentes
9. N 36  bordaiv 50 RO 120 3 T, Su loc. rec. SD
10. N 56  r. paravertebralis 50 RO 15 7 RT, Ch, T, Su loc. rec. SP
11. F 74 r.scapularis 70 RO n.r. 1 - tu.-mentes
12 N 44 r. scapularis 130 RO n.r. 1 - tu. mentes
13. N 26 r.supraclavicularis 80 RO n.r 1 - tu.-mentes
14. N 55  r. paravertebralis 120 R2 - 1 T, Su loc. rec. SP
15. F 45 . scapularis 40 R1 11 2 T loc. rec. SD
16. N 30 . scapularis 200 RO 73 3 T, Su loc. rec. SD
17. N 58 . scapularis 60 RO n.r. 1 - tu.-mentes
18. N 35 . pectoralis 90 RO n.r. 1 - tu.-mentes
19. F 26  r. axillaris 50 R1 40 2 T tu.-mentes
20. N 65 r. scapularis 100 R1 18 2 T tu.-mentes
21. N 26 r. axillaris 70 R1 15 3 T, Su loc. rec. SD
22. N 40  r. infraclavicularis 50 RO n.r. 1 - tu.-mentes
23. N 15  r. scapularis 30 RO n.r. 1 - tu.-mentes

F = térfi; N = n6; n.r. = nincs recidiva; r. = regio; RT = radioterapia; SD = (stable disease) stabil dllapot; SP = (slow progression) lasst progresszio;

Su = sulindacum; T = tamoxifen; tu. = tumor

nyert DNS-mintabdl az APC gén valamennyi kédold
szekvencidjat vizsgiltuk SSCP/HD (single-strand con-
formation polymorphism/heteroduplex analysis) mod-
szerekkel, és kozvetlen DNS-szekvendlassal, amely sordn
az APC-gén csirasejtes muticidjit egy esetben sem ész-
leltiik. A betegeknél 3 évente végzett kolonoszkopiak
soran polipot, illetve malignus tumort az utinkovetés
ideje alatt nem tudtunk igazolni.

Eredmények

A betegek atlagéletkora 38 év volt (11-74 év). A ne-
menkénti megoszlas 8 (35%) férfi és 15 (65%) né volt
(1. tablazat). Tiz nébeteg (67%) pracmenopausiban,
4 (27%) postmenopausiban volt, illetve 1 betegnél a
pubertast megel6zGen jelentkezett a desmoid tumor.
Az 6sszes n6 koziil a diagnodzist megel6zGen 9 (60%)
szedett antikoncipienst, atlagosan 6 évig. Egy esetben
a desmoid tumor terhesség alatt alakult ki. A vizsgalt
betegcsoport csaladi anamnézisében 2 esetben szere-
pelt gyomor-, 2 esetben colorectalis adenocarcinoma,

2 esetben non-Hodgkin-lymphoma, valamint 1 esetben
Crohn-betegség. A 23 beteg anamnézisében Gardner-
szindroma, illetve malignus megbetegedés nem for-
dult elé. A vizsgalt betegek koziil 8 esetében (35%)
elézte meg fizikai trauma a desmoid kialakulasat. A fizi-
kai trauma és az ugyanazon testtijon megjelent des-
moid tumor diagnézisa kozott eltelt dtlagidé 26,5 ho-
nap volt (9-67 hénap).

A daganat 10 (43%) esetben a scapularis régidéban
alakult ki, 2 betegnél paravertebralisan, 2 betegnél a
supraclavicularis, 2 betegnél pedig az infraclavicularis
régidban, 2 esetben az axilliban, 1 betegnél a nyak alap-
jan, 1 betegnél a jugulumban retrosternalis terjedést
mutatva, 1 esetben a jobb pectoralis régidban, 1 beteg-
nél a bal bordaiv teriiletén és 1 betegnél interscapulari-
san. A daganatok 65%-ban a vallovet érintették.

A tinetek gyakorisdg szerint a kovetkez8k voltak:
tapinthat6 terime (87%), fajjdalom (74%), mozgaskiesés
(26%), érzészavar a felsé végtagon (9%). A betegek
13%-a tiinetmentes volt, és a daganat véletleniil, rutin
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1. dbra

a) A jobb oldali claviculdt érint§ desmoid tumor (1. tdblizat,
22. beteg). &) A tumor a felette 1évS bSrt nem érintette (1. #db-
lazat, 22. beteg). ¢) A clavicula részleges reszekcidjaval a tu-
mor radikdlis eltivolitisa. Az arteria subclavia gumira véve
(1. tabliazat, 22. beteg)

mellkasrontgennel kerilt felfedezésre. A tiinetek meg-
jelenése a diagnozist atlag 12 honappal elézte meg.

A primer tumor diagnézisakor minden betegnél tor-
tént mellkas-rontgenvizsgilat, 16 betegnél (69%) mell-
kasi komputertomografia (CT), mdagneses rezonancia-
vizsgalat (MRI) 10 esetben (43%), 7 betegnél (30%)
lagyrész-ultrahangvizsgalat és 2 betegnél angiogrifia.
Az atlagos képalkotéval mért tumorméret 67,5 mm
volt (10-200 mm).
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A tid6 atipusos reszekcidjival egyiitt végzett mellkasfali re-
szekeid (1. tablazat, 21. beteg)

Preoperativ. vékony tls aspiracios citoldgia (fine
needle aspiration, FNA) 18 esetben (78%) tortént,
amely 12 esetben (52%) valdszinGsitett desmoid tu-
mort, 2 esetben fibromat, 4 esetben kotdszoveti tu-
mort malignitas gyantjaval (low grade fibrosarcoma, il-
letve low grade fibromyxoid sarcoma).

Core-biopszia (core needle biopsy, CNB) 15 esct-
ben (65%) tortént, amelybdl 13 (87%) esetben desmoid
diagnoézis sziiletett, 2 esetben low grade fibrosarcoma
lehet8ségét is felvetve. Egy esetben az incisionalis biop-
szia a desmoid tumort igazolta.

A vizsgalt periédusban 6sszesen 55 miitét tortént,
atlagosan 2,4 mtét/beteg (1-7 mitét/beteg). A pato-
logiai leletek konzulticidja alapjan a primer mdtétek
sordn mindossze 10 esetben (43,5%) volt az eltivolitds
radikélis (RO reszekcid), 12 esetben (52%) mikroszkdpo-
san érintett volt a sebészi szél (R1 reszekcid), valamint
1 betegnél (4,5%) makroszképos tumor maradt vissza
(R2 reszekcid). Az Rl reszekcidk kozil a patoldgiai
lelet ismeretében 7 betegnél tortént komplettdld re-
reszekcié 1 hoénapon belil, amelyek koziil 3 esetben
(43%) sikeriilt mikroszképosan ép sebészi szélt elérni.
A primer tumor eltavolitasa igy Osszesen 13 betegnél
(57%) volt RO. Az atlagos patoldgiai tumorméret 78,5
mm volt (20-210 mm). A primer tumorok mtitétei so-
ran 1 esetben retrosternalis propagicié miatt median
sternotomiabdl tortént tumoreltavolitas. Tizenhét (74%)
esetben széles excisiot folytattunk, 6 esetben a teljes és
2 esetben a mellkasfal részleges reszekcidjaval. Az elti-
volitott bordak atlagos szama 3 volt (1-4 borda). Hat
esetben a lapocka részleges vagy teljes, 4 esetben a kulcs-
csont parcidlis reszekcidjira volt sziikség [1. a)—c) dbra].

Hat esetben a mellkas stabilitisanak megGrzése szin-
tetikus halé beiiltetését igényelte. Az alkalmazott hilok
a kovetkezOk voltak: 3 esetben politetrafluoroetilén
ePTFE Mesh, 2 esetben Goretex Dual mesh, 1 esetben
Prolene mesh (Ethicon) és 1 esetben Vicryl mesh (Ethi-
con). Az antibiotikus profilaxis mellett betiltett halo-
potlassal szovédményt nem észleltiink.
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2. tiblazat | A helyi kigjuldsok miatt végzett mitétek radikalitdsa
Beteg 2. mitét 3. mitét 4. mitét 5. mtét 6. mhtét 7. mitét
1. RO R1 R1
2. R1
3. R1
4. R1 R1 R1 R1
6. RO
7. R1 R1 R1 R1
8. RO R1 R1
9. RO RO
10. R1 R1 R1 R1 R1 R2
15. R1
16. RO R1
19. RO
20. RO
21. R1 R1

A tumor 3 esetben (13%) a pleurit infiltrilta, ezért
2 betegnél a tiidSparenchyma atipusos gépi reszekcidja
sziikségeltetett (2. dbra).

Ot beteg esetében a kiterjedt ldgyrész-eltavolitds
autolég  szovettel torténd  plasztikai  rekonstrukeiot
igényelt. Harom betegnél musculus latissimus dorsi
musculocutan lebennyel, 1 esetben a musculus pectora-
lis major lebennyel és 1 esetben a TRAM (transversal
rectus abdominis myocutan) lebennyel végeztiik a bér
és lagyrész-hidny potlasat.

Mortalitds nem tortént. Komoly szovédmény 6 be-
tegnél (26%) kovetkezett be, 3 esetben sebgyulladis,
2 esetben pneumonia gépi légzéstaimogatist igényld
1égzési elégtelenséggel, valamint 1 esetben anémizalé és
reexploriciot sziikségeltetd vérzés.

Az utankovetés mind a 23 betegnél teljesiilt, atlagos
ideje 119,5 hénap volt (23-226 hénap).

Az els6 mitétet kovetGen a reszekabilis 22 beteg
koziil 14 betegnél (64%) a tumor kigjuldsat talaltuk. Az
els6 kiajulasig eltelt atlagos id6 27,4 hoénap (10-120
hénap) volt. Hat betegnél 2 mitét [ 3 esetben (50%) RO,
3 esetben R1 reszekcié], 3 betegnél 3 mitét (1 betegnél
a 2. matét R1, a 3. mitét R1, és 2 betegnél a 2. mitét
RO, majd a 3. mtét R1 és RO reszekcio volt), 2 betegél
4 mitét (mindkét betegnél a 2. mitét RO, majd a 3. és
4. mttét is R1 reszekcid), 2 betegnél 5 mdtét (minden
mtét R1) és 1 betegnél 7 miitét tortént (a 2—-6. miitétig
R1, a 7. mitét R2 reszekeid) (2. tablizat). A kiGjulisok
miatt ismételten végzett reszekcioknal az ép széllel tor-
ténd sikeres tumoreltivolitis esélye radikalisan csok-
kent: a 2. mtétmél az RO reszekcidk arinya 50%,
a 3. mitétnél mar csak 12,5%, az Osszes tobbi recidiva
miatt végzett miitétnél RO reszekciot elérni nem sike-
rilt! A recidiv tumorok miatt végzett mdtétek koziil
18 esetben tortént széles reszekciora torekvés, 8 be-
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tegnél tortént teljes vastagsigth mellkasfali (1-2 borda),
2 esetben részleges kulcscsontreszekcié. Hét esetben
csak margindlis vagy intralesionalis eltavolitast tudtunk
elérni.

Az utols6 kontroll sorin a betegek kozil 13-nal
(56,5%) nem észleltiink kitjuldst, mig 10 (43,5%) be-
tegnél residualis vagy recidiv tumort talaltunk. A kigjult
daganatok koziil az alkalmazott multimodilis kezelé-
sek mellett 6-nil (60%) a daganat az utolsé 6 hénapos
utankovetés sordn méretbeli viltozdst nem mutatott
(a tumor legnagyobb atmérdje 6 hoénap alatt <1 cm-t
ndtt), mig 4 betegnél (40%) a folyamat lassa progresz-
szidjat észleltiik (a tumor legnagyobb dtmérGje 6 ho-
nap alatt >1 cm, de <2 cm-t nétt). Az utolsé utinkove-
tésig 1 beteg stroke-ban elhalalozott. Egy beteg kiterjedt
tarkotdji, vallovi tumoros folyamat miatt gyenge alta-
linos allapotban van, 1 betegnél vena cava superior
szindromit észleltiink. Egy betegnél idegsebészeti be-
avatkozasra és gerincstabilizalasra volt sziikség. Hét
betegnél a vallovi tumorok kozil az adott oldali fels§
végtag kifejezett mozgasbesziikiilése és érzészavar je-
lentkezett.

Az antiosztrogén-kezelés atlagideje a 15 kezelt be-
tegnél 67,8 hoénap volt (10-171 hénap). A kombinalt
tamoxifen és nemszteroid-kezelés atlagideje a kezelt
11 betegnél 48 hénap volt (10-118). A kezelés folya-
min az alkalmazott gydgyszerekkel Osszefiiggésben
testsulygyarapodast 7 beteg (47%) és hohullimokat 4
beteg (27%) panaszolt. Egyéb mellékhatast nem észlel-
tiink. Az antidsztrogén-, illetve a kombindlt kezelések
mellett 6sszesen 11 betegnél (73%) j6 eredményt észlel-
tink: 5 beteg (33%) az utolsé 6 hénap sorin tumor-
mentes volt, 6 betegnél (40%) a desmoid tumor mé-
retbeli valtozast nem mutatott. Négy betegnél (27%)
a gyogyszeres kezelés mellett is lasst progressziét ta-
pasztaltunk. Az osztrogén receptor-a és -B (ER-a és
ER-p), valamint a progeszteronreceptor (PR) immun-
hisztokémiai meghatirozisit 16 betegnél végeztiik el.
Az ER-a-t és PR-t 100%-ban negativnak, mig az ER-$-t
11 betegnél 3+ pozitivnak taldltuk. A 6 ER-B-pozitiv
és 5 ER-P-negativ betegnél tortént tamoxifenkezelés
eredményei kozott érdemi kiillonbséget nem észlel-
tiink, de a kis betegszam statisztikai feldolgozist nem
tett lehet6vé. Két beteg tarkotdji és retrosternalis kitjult
desmoidok miatt radioterdpidban részesiilt. Mindkét
betegnél a kezelést kovetéen 9 és 14 hoénappal prog-
resszié jelentkezett. Egy betegnél jelenleg imatinib-
mesylat (Glivec) kezelés van folyamatban.

Megbeszélés

A desmoid tumorok mellkasi megjelenése ritka, az
Osszes extraabdominalis fibromatosis kevesebb, mint
20%-at képezik [1, 2, 4, 5, 9, 12]. Ezen daganatokrdl
dltaldban csak esetismertetések vagy extraabdominalis
desmoid tumorokat elemzé tanulminyokon beliil izo-
lalt utalasok allnak rendelkezésre az irodalomban, igy
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3. tablazat
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| A mellkasi desmoid tumorok lokalizécioja az irodalmi beszdimolkban és sajat anyagunkban

Abbas és mtsai

Dashiell és mtsai Kabiri és mtsai Sajat anyagunk

n=53 n=26 n=38 n=23

Egyszer( (csak a mellkasfal érintett) 25 (47%) 21 (81%) 10 (43%)

Komplex (a mellkasfal és egyéb képletek 28 (53%) 5 (19%) 13 (57%)

érintettek)

Erintett Scapula 11 - 6
Nyak 10 - 1
Clavicula 9 - 4
Axilla 5 2 2
Gerincoszlop 4 - -
Plexus brachialis 2 3 2
Pleura/tadé - -

4. tiblazat | A mellkasi desmoid tumorok tiinetei az irodalmi beszdimol6kban és sajat anyagunkban

Abbas és mtsai

Dashiell és mtsai Kabiri és mtsai Sajat anyagunk

n=>53 n=26 n=_8 n=23
Tapinthat6 terime 35 (66%) 17 (65%) - 20 (87%)
Fijdalom 22 (42%) 18 (69%) 5 (62,5%) 17 (74%)
Mozgisbesz(ikiilés a véllban, illetve fels§ végtagban 5 (9%) - - 6 (26%)
A kéz cyanosisa ¢és paresthaesija - 2 (8%) - 2 (9%)
Tiinetmentes 5 (9%) 2 (8%) 3 (37,5%) 3 (13%)

a legtobb sebésznek, mellkassebésznek csak korlato-
zott ismerete lehet mind a sebészi, mind az egyéb
kombinalt multimodalis kezelésekrdl [4, 12]. A mell-
kasfali desmoidok dltalaban a felszin irdnyiba nove-
kednek, de esetenként valdszintleg a pleura vagy a
subpleuralis mesenchymalis sejtekbdl kiindulva intra-
thoracalisan is megjelenhetnek [4, 12, 13, 14]. Abbas
és misai a mellkasi desmoid tumorokat ,,egyszertinek”
osztalyoztdk, ha csak a mellkasfalat, és , komplexnek”,
ha a daganat a mellkasfalat és a kornyez6 szerveket is
érintette [4] (3. tablizat). A desmoid tumorok a mell-
kas barmely részérdl kiindulhatnak, de leggyakrabban
a vallov, a lapocka-, a supra- vagy infraclavicularis régio,
valamint a paravertebralis és az axillaris régi6 érintett,
amelyet sajait anyagunkban is hasonlénak talaltunk.
Az eml6ben kialakul6 desmoid tumor extrém ritka
[4, 5, 9, 11, 13, 14]. A mediastinumot is infiltralé
intrathoracalis desmoid tumorok koziil napjainkig 20—
25 eset ismert az angol nyelvi irodalomban (Medline,
Pubmed) [4, 13, 14, 15, 16]. A preoperativ diagnozis
a klinikai észlelésen, valamint a képalkotd és morfolo-
giai vizsgalatokon alapul.

Tiinetek

A desmoid daganatok klinikai megjelenése dltaliban
aspecifikus [1, 4, 9, 12]. Leggyakrabban els§ észlelés-
ként a daganatot a beteg 6nmaga tapintja [9, 12]. A 6
tlinetek a bizonytalan mellkasi fajdalom, dyspnoe, lég-

zési nehezitettség, kohogés a légutak kompresszidja
miatt, dysphagia, mellkasfali duzzanat és nyomdsér-
zékenység, illetve gyengeségérzet [4, 5, 9, 12, 13].
A plexus brachialis érintettsége esetén fajdalom, a vill
és fels6 végtagi mozgasbeszikiilés, cyanosis, a kéz fo-
kozott izzaddsa, illetve paraesthesidja 1éphet fel [9, 12].
A daganat felett a bdr legtobbszor nem infiltralt és
szabadon elmozdithaté, ami a reszekciot kovetd seb-
zarast segiti [12]. A tiinetek megjelenése altaliban 12—
16 hoénappal megel6zi a diagnézist [4, 8, 9, 12].
Az intrathoracalis tumorok altaliban tiinetmentesen
novekednek és csak véletlenszertien dbrazoldédnak az
egyéb okbdl végzett képalkotd vizsgilatokon, illetve
eléreheladott allapotban akar siirg6sségi ellatast igényld
vena cava superior szindrémat vagy légzési elégtelensé-
get okozva keriilnek felismerésre [4, 5, 9, 13, 14, 15]
(4. tablazat).

Diagnosztikn

Mellkas-rontgenfelvételen a tumorok altalaban koéros
arnyékként vagy a bordak, illetve a vallovi csontok cor-
ticalisinak minimdlis er6zidjaként abrazoldédnak [4, 7,
14]. Az ultrahangvizsgalat hasznos lehet a lagyrész-el-
valtozis elsé megitélésében vagy a vezérelt FNAB- vagy
CNB-mintavételhez [4, 7, 9, 15]. A desmoid tumorok
ultrahanggal altaliban valtozatos echogenitdssal, jol
koriilhatarolt képletként 4brazoldodnak. A mellkasi
CT- vagy MR-vizsgilat alkalmas a tumor méretének,
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5. tablazat

EREDETI KOZLEMENYEK

| A mellkasi desmoid tumorok diagnosztikdjaban alkalmazott eljarasok az irodalmi beszamol6kban és sajit anyagunkban

Abbas és mtsai

Dashiell és mtsai Kabiri és mtsai Sajat anyagunk

n=>53 n=26 n=38 n=23
Mellkasrontgen n.a. 11 (42%) 8 (100%) 8 (35%)
Lagyrész-ultrahang - - - 2 (9%)
Komputertomogrifia 34 (64%) - 8 (100%) 16 (69%)
Migneses rezonanciavizsgalat 17 (32%) - - 10 (43%)
Angiogrifia - - - 2 (9%)

n.a. = nincs adat

6. tiblazat | A mellkasi desmoid tumorok hisztopatol6giai diagnosztikdjiban alkalmazott eljdrdsok az irodalmi beszamoldkban és sajit anyagunkban
Abbas és mtsai Dashiell és mtsai Kabiri és mtsai Sajit anyagunk
n=>53 n=26 n=38 n=23
EFNAB 9 (17%) n.a. 4 (50%) 18 (80%)
CNB - n.a. - 15 (65%)
Incisionalis biopszia 12 (23%) 1 2 (25%) 1 (4%)

FNAB = (fine needle aspiration biopsy) vékony tis aspiracios citoldgia; CNB = (core needle biopsy) core-biopszia; n.a. = nincs adat

kiterjedésének ¢és a kornyezd szervekhez vald viszonya-
nak pontos meghatirozasira [1, 4, 9, 12, 15, 17, 18,
19]. A desmoidok CT- és MR-megjelenése a daganat
cellularitisa, kot6szoveti tartalma és a myxomatosus
degenericié mértéke alapjan széles heterogenitist mu-
tathat [17, 18, 19]. Vandevenne és mtsai desmoid tu-
morok 6 éven it tarté MR-utinkovetésének alapjin a
szoveti szerkezet valtozdsival parhuzamosan 3 fizist
tudtak megkilonboztetni a daganatok adbrizol6dasi-
ban [19]. Az I. fizisban a tumorra inkibb a sejtdus
szerkezet és az alacsonyabb kollagéntartalom volt jel-
lemz8, ennek megfelel§en T1-stlyozott felvételeken
alacsony, mig T2-stlyozott felvételeken f6leg magas
jelintenzitdssal tarsultak. A II. fazisban a centrilis és pe-
riférids részeken fokozédott a kollagéndepozitumok
mennyisége, amelyet a T2-stlyozott felvételeken hete-
rogén megjelenés kisért. A III. fizisban a tumort a
fibrosus, sejtszegény dllomany és az alacsony viztarta-
lom jellemezte, amely mind T1-, mind T2-stlyozott
felvételeken alacsony jelintenzitissal parosult [19].
A képalkot6 vizsgalatokrél elmodhaté, hogy desmoid
tumorokra egyik eljards sem jellegzetes [1, 17, 18, 19]
(5. tablaznt).

A pontos preoperativ diagnézishoz szévettani meg-
erdsités sziikséges [1]. Az FNAB-vizsgilatokrdl szolo
publikiacok ellentmondé eredményességrél szamolnak
be, de dltalaban az eljards alkalmas a tumor benignus
természetének igazolasira [7]. Az FNAB-nak szerepe
lehet a nagyerek, az idegek, a pleura vagy a tidd mellett
elhelyezkedd tumorok kimutatisiban, ahol a CNB tul
veszélyes lehet [7]. Egyszertisége és megbizhatdsiga
miatt a preoperativ diagnézisra a CNB az ajanlott mod-
szer [7]. Dalén és mtsai retrospektiv feldolgozdsukban
desmoid tumorokndl az FNAB és a CNB diagnosztikus
pontossagit 50%-nak, illetve 92%-nak talaltak [7].

Az incisionalis biopszia néha elkeriilhetetlen, de gya-
koribb, hogy az inkomplett kivizsgalast kovetSen elsé
sebészi bevatkozasként csak deminudcié torténik, ami
gyakorlatilag incisionalis biopszidnak felel meg. Javasolt
a minél kisebb fizikai traumit okozé6 CNB, f8leg, ha a
mintavételt kovetSen radikdlis sebészi eltivolitis nem
végezhetS. Abbas és misai szerint a preoperativ biopszia
nem befolydsolta a mitétet kovetd kigjulasi ardnyt [4].
A pontos szovettani diagnoézis nélkiilozhetetlen azok-
nal a betegeknél, akiknél a tumor radikdlis eltavolitasa
kiterjesztett sebészi bevatkozast vagy neoadjuvians nem
sebészi kezelést igényel [7,9, 11, 12] (6. tdblizat).

Differencialdiagnozis

Differencialdiagnézisként benignus és malignus, f6leg
mesenchymalis tumorok szerepelhetnek, amelyeket a
7. tablazatban foglaltunk ossze [1, 14].

Sebészet

A mellkasi desmoidok elsédleges kezeléseként — ameny-
nyiben a tumor a preoperativ vizsgilatok szerint re-
szekabilis — a radikdlis sebészi eltdvolitds javasolt [4, 9,
11, 12, 20, 21]. A radikdlis reszekcié gyakran komoly
sebésztechnikai kihivést jelent, tekintve, hogy a tumo-
rok tobbsége komplex vagy recidiv tumor, amelyek vi-
talis vagy funkciondlisan fontos képleteket érintenck a
mediastinumban, a vallovben, illetve a nyakon [4, 9, 21].
Az ilyen multidiszciplindris felkésziiltséget igényld se-
bészi beavatkozasokat csak megfelel6 centrumokban
ajanlott végezni. A legjobb eredmények a széles se-
bészi eltavolitassal érhetSek el, amely sordn a 2—4 cm-es
tumormentes széllel az en bloc eltivolitds a cél [4, 5,
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7. tablazat | Differencidldiagnosztikai lehet8ségek

Benignus Malignus

Periféridsideg-tumor Pancoasttumor

Lipoma Mesothelioma

Haemangioma Fibrosarcoma

Elastofibroma Metasztazis

Talyog Lymphoma

Fasciitis nodularis Rhabdomyosarcoma
Schwannoma Malignus fibrosus histiocytoma
Hegszovet Primitiv neuroectodermalis tumor
Fibroma

Granularis sejtes tumor

9, 11, 14, 20, 21]. A reszekci6 érintheti a teljes mell-
kasfalat vagy annak csak bizonyos rétegeit [4, 21]. Opti-
milis a teljes vastagsag mellkasfal reszekcidja, a tumor
alatt és felett 1-1 egészséges borda eltavolitisival, az
intercostalis izomzattal és a pleuraval [4, 5, 9, 12, 20,
21]. Alapvet6 fontossagi a kiterjesztett reszekcioknal
az en bloc tumoreltivolitis és a pontos patologiai
feldolgozas szaméra a specimen orientaldsa. A negativ
sebészi szélek elérését az intraoperativ fagyasztisos
hisztologiai vizsgalat is segitheti [21]. Az optimdlis biz-
tonsdgi szélek a mellkasi anatémia miatt — a paraverte-
bralis képletek, a gerincoszlop, a nagyerek, az idegek
érintettsége, illetve kozelsége — gyakran nem tarthatoak,
ezért ilyenkor kiegészité multimodalis kezelések sziik-
ségesek [4, 9, 10, 11, 15, 21] (8. tablazat). A kiGjult
tumorok esetén a heges kornyezet, a mellkas specidlis
anatémidja, valamint a tumor invaziv novekedési tu-
lajdonsdgai jelentésen rontjdk a radikdlis eltdvolitas le-
het6ségeit. A primer mttét elégtelenségének hatisa
— az irodalmi adatokkal egybehangzdan — sajnalatosan a

8. tiblazat

EREDETI KOZLEMENYEK

hosszi tavar helyi kiGjuldsi arinyokban is megmutat-
kozott (9. tablazat). Az észlelt magas kiGjuldsi arany
tovabbi magyardzatit az irodalomban ismertetett vizs-
galatokndl jelentGsen hosszabb dtlagos utdnkovetési
id6 képezheti. Abbas és mtsai a tumor clhelyezkedése
és a sebészi radikalitds, valamint a helyi kigjulas kozott
szignifikins Osszefiiggést igazoltak [4]. Eredményeink
az irodalmi Osszehasonlitdsok tiikrében felhivjak a fi-
gyelmet, hogy a primer desmoid tumor radikélis en
bloc eltivolitisa alapvetén meghatirozza a hossza tava
lokélis tumorkontrollt [4, 9, 12].

Rekonstrukcios eljarasok

Kiterjesztett mellkasi, mellkasfali reszekcidkat kovetSen
dltaliban a mUtéti seb megfelel6 kozmetikai és funk-
ciondlis eredménnyel zarhat6 [9, 20, 21, 22, 23, 24].
A radikalitdst azonban nem gatolhatja a primer zirsra
torekvés! Az ilyen esetekben a mellkas stabilitdsianak,
integritdsinak, esztétikijanak biztositisihoz szintetikus
halék Dbetiltetése vagy ligyrész-rekonstrukciok valhat-
nak sziikségessé [15, 20, 21, 22, 23, 24]. A mellkasfali
rekonstrukciékhoz szimos autolég szovet hasznalhatd,
akdr microvascularis anastomosissal, mint latissimus
dorsi musculocutan lebeny, verticalis vagy transversalis
rectus abdominis musculocutan lebeny, pectoralis major
musculocutan lebeny, szabad tensor fascia lata, tensor
fascia lata kombindalva rectus femorissal, trapezius, ser-
ratus, obliquus externus lebeny vagy akdr vall-felkar
amputacidkor az alkar osteomusculocutan szabad le-
benye [4, 15, 20, 21, 22, 23, 24]. A legszélesebb kor-
ben a latissimus dorsi lebeny alkalmazisa terjedt el
[22, 23, 24]. A mellkas megfelel§ stabilitisihoz szinte-

| A primer tumor sebészi reszekcidinak radikalitésa az irodalmi beszimoldkban és sajat anyagunkban

Abbas és mtsai

Dashiell és mtsai Kabiri és mtsai Sajat anyagunk

n=53 n=26 n=3_§ n=23
Komplett reszekcid (RO) 44 (83%) 21 (81%) 7 (88%) 13 (57%)
Mikroszképosan érintett szél (R1) 7 (13%) 5 (19%) 1(12%) 9 (39%)
Makroszképosan érintett szél (R2) 2 (4%) 0 1 (4%)
A tumor dtlagmérete (range) mm-ben n.a. 60 (20-210) 60 (20-130) 78,5 (20-210)
n.a. = nincs adat
9. téblizat | Utdnkdvetési idG és teljes helyi kitjuldsi ardny az irodalmi beszdmolokban és sajat anyagunkban

Abbas és mtsai Dashiell és mtsai Kabiri és mtsai Sajit anyagunk
n=53 n=26 n=38 n=23

Atlag utankévetés, honap (szords) 53 (1-252) 60 (17-504) 82 (24-180) 119,5 (23-2206)
Teljes helyi kitjulas 30% 38% 50% 63%
A helyi kitjulas valészintisége 8,9%

2 évnél 23,4%

3 évnél 37,5%

5 évnél
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10. tablizat | Rekonstrukcids eljdrdsok az irodalmi beszamoldkban és sajat anyagunkban

Abbas és mtsai

Dashiell és mtsai Kabiri és mtsai Sajat anyagunk

n=>53 n=26 n=38 n=23
Szintetikus halok 21 (40%) - 6 (26%)
Autolog szoveti grattok 15 (29%) 1 (12%) 5(22%)
Omentum 2 (4%) - -
Latissimus dorsi lebeny 4 (8%) n.a. - 3 (13%)
Pectoralis major lebeny 6 (11%) - 1 (4%)
Obliquus externus lebeny 2 (4%) - -
Rectus abdominis lebeny 1 (2%) - 1 (4%)

n.a. = nincs adat

11. tblizat | Morbiditds és mortalitds az irodalmi beszdimolokban és sajat anyagunkban

Abbas és mtsai

Dashiell és mtsai Kabiri és mtsai Sajat anyagunk

n=53 n=26 n=38 n=23
Mortalitas 0 0 0
Morbiditds 11 (21%) 6 (26%)
Pneumonia 2 2
Sebgyulladas 1 3

n.a

Vérzés 1 0 1
Chylothorax 1 -
Vena axillaris thrombosis 1 -
Egyéb 5 -

n.a. = nincs adat

tikus hélok beiiltetésére is sziikség lehet. A csontos viz
rekonstrukcidjihoz hasznalt implantitumokat merev
(polipropilén mesh-metil-metakrilit kompozitok) ¢és
nem merev (polipropilén mesh, Vicryl mesh, politetra-
fluoroetilén, PTFE) csoportra oszthatjuk [22, 23]. Az
ilyen komplex mellkassebészi beavatkozdsokat csak
megfelel$ tapasztalattal biré centrumokban ajanlott vé-
gezni, mert csak igy érhetd el a kivint eredmény a meg-
felelen alacsony perioperativ morbiditds és mortalitas
mellett (10. tablizat).

Perioperativ morbiditis és mortalitis

A desmoid tumorok kiterjesztett mellkasi mtitéteit ko-
vetd szovédmények aranya 33,2-46% lehet [4, 12, 22,
23]. Leggyakoribbak a 1égz&szervi komplikaciok (20-
24%), amelyek els6édleges oka a csokkent horgdtoalett
kovetkezményeként kialakuld szubszegmentalis 1égzési
elégtelenség [4, 9, 12, 22, 23]. Kiemelten fontos tehat
a muatétet kovetd adekvat fijdalomcsillapitds és 1€gz6-
torna. Mansour és Weyant feldolgozasaiban 462 mell-
kasfali reszekcion atesett beteg adatait Osszesitve a
kovetkezd perioperativ komplikacidkat talaltak: pneu-
monia (2,7-14%), arrhythmia /pitvarfibrillicié (3-15%),
tartds 1égateresztés (17,5%), akut respirdcids distressz-
szindréma (6%), szepszis (5%), lebenyelvesztés (5%),

sebgyulladas (5,3%), mélyvénas trombozis (4,3%), 1ég-
zési elégtelenség/hypoxia (3,1%), atelectasia (3,1%),
haematoma (2,6%), vérzés (2,6%), melldri folyadék
(2,6%), pneumonitis (1,9%), sebgyogyulisi zavar (1%),
pancreatitis (0,5%), akut veseclégtelenség (0,5%), sérv
a donorteriileten (0,5%), aspiricié (0,4%) [22, 23].
Vizsgilataikban multivaridciés analizist alkalmazva a
posztoperativ szovédmények és a betegek életkora, va-
lamint a tid6- és mellkasfali reszekciok kiterjesztésé-
nek mértéke szignifikins 6szefliggést mutatott [22, 23].
A vizsgalt beteganyagon 3,8-7%-os mortalitdsrél sza-
moltak be [22, 23] (11. tdbldzat). A desmoid tumorok
mellkasi reszekcidit feldolgoz6é kozlemények koziil
Abbas és munkatarsai 21%-os posztoperativ morbiditas-
rol szamoltak be, amit sajat anyagunkon 26%-nak talal-
tunk [4]. Az dttekintett feldolgozasokban perioperativ
mortalitds nem tortént, ami sajat anyagunkban sem for-
dult el [4, 9, 12].

Multimodilis kezelések

Amennyiben a tumor a preoperativ diagnosztika sze-
rint radikdlisan biztosan nem tavolithaté el, Ggy az elsd
valasztand6 kezelés nem sebészi [10, 11]. A tumor
megkisebbitése céljabol neoadjuvins multimodalis ke-
zelések alkalmazhat6ak, mono-, illetve kombinalt te-
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12. tablizat | A desmoid tumorok nem sebészi kezelésének IehetSségei

Hormonkezelés ~ Tamoxifen, toremifen, raloxifen, progeszteron,
testolacton, glitkokortikoid

NSAID Sulindacum, indometacin, celecoxib

Kemoterapia Doxorubicin-dacarbazin, vinblastin, carboplatin,
vincristin, vinorelbin, cyclophosphamid,
methotrexat

Radioterdpia

Egyéb kezelések  Interferon

Imatinib-mesylat
Goserelin-acetat
Letrozol
Kolchicinek

rapiaként [3, 6, 10, 11, 25,26, 27, 28]. A vitdlis szervek
érintettsége siirgds sebészi beavatkozast — mint példaul
a tumor palliativ deminuatioja — is sziikségessé tehet, ki-
egészitd adjuvans kezelésekkel. A mellkasi desmoidok
komplex kezelése mindig egyedi elbirdlist és gyakran
tobb szakteriilet: mellkas-, sziv-, ér-, ortopéd, plasztikai
sebész, onkologus és sugirterapeuta szoros egyiittmd-
kodését igényli! Nem sebészi kezelésként alkalmazhaté
radio- és gyogyszeres terapia [1, 2, 3, 6, 10, 11, 25,
26, 27, 28, 29, 30, 31, 32, 33, 34] (12. tablazat). Je-
lenleg a desmoid tumorok kezelésének nincs evidencian
alapulé gyogyszeres, illetve radioterapids protokollja
(10, 11].

Kovetkeztetések

A pontos képalkoté diagnosztikit, valamint szévettani
igazolast kovetSen, reszekdbilis esetben a legjobb ered-
ményt a tumor radikalis sebészi eltavolitisa nyajtja.
Az ép sebészi széllel torténd kimetszés komoly md-
téttechnikai kihivast jelenthet. A mellkas stabilitisinak
megdlrzése, valamint funkcionalis és esztétikai rekonst-
rukcidja mellkas-, ér-, sziv- és plasztikai sebész egyiitt-
mikodését sziikségeltetheti. A primer tumor radikalis
sebészi eltdvolitisa alapvetGen meghatirozza a hossza
tava lokalis kontrollt. Irreszekabilis, recidiv, illetve po-
zitiv sebészi széllel eltavolitott tumorokndl multimo-
dalis kezelés sziikséges. Mivel a tumor évek mulva is ki-
Gjulhat, ezért az élethosszig tartd utinkovetés javasolt.
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