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A nyelv ritka, benignus,
ectomesenchymalis chondromyxoid
tumora

Mészaros Bence dr.! = Vasas Béla dr.2 = Paczona Rébert dr.!

1Szegedi Tudomanyegyetem, Altalanos Orvostudomanyi Kar, Arc-, Allcsont- és Szajsebészeti Klinika, Szeged
2§zegedi Tudoméanyegyetem, Altalanos Orvostudoméanyi Kar, Patolégiai Intézet, Szeged

Az ectomesenchymalis chondromyxoid tumor a szijiireg igen ritka benignus ligyrész-daganata, napjainkig mindosz-
szesen 93 esetet kozoltek a nemzetkozi szakirodalomban. Klinikailag csaknem kizarélag a nyelvhat eliilsé harmada-
ban alakul ki, lassan névekvé, valtozatos nagysagu, fijdalmatlan, tomott, submucosus csomé formajaban jelentkezik.
A tumort szovetileg myxoid /chondromyxoid stromdban hél6zatos szerkezetbe rendez8dott, kerek, poligonalis vagy
orso alaku sejtek épitik fel. Habar a megjelenés nagyban hasonlit a bdr és a lagyrészek myoepitheliomdjira, a hiszto-
genezis maig nem tisztdzott, azonban egy Gjabban megjelent, nagy esetszamot tartalmazé kozlemény RREBI-MKL2
génflziét igazolt az esetek 90%-dban, ami a daganat 6ndllé entitdsit bizonyithatja. A pontos szovettani diagnézis
felallitdsat az immunhisztokémiai vizsgilatok biztositjik. Kézleményiinkben egy 62 éves férfi betegiink esetét mutat-
juk be, aki a nyelvestcsdn észlelt egy 3 cm nagysagi, fajdalmatlan, lassan névekvé csomét. A tervezett miitéti be-
avatkozdson nem jelent meg, csak 4 évvel késGbb jelentkezett ismét, ekkorra a sebészi kezelésbe mar beleegyezett.
A daganat eltavolitdsat kovetGen 24 hénappal panaszmentes, lokdlis recidiva nem észlelhetd.
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Ectomesenchymal chondromyxoid tumor of the tongue, a rare and benign lesion

Ectomesenchymal chondromyxoid tumor is a rare benign intraoral soft tissue neoplasm. Till date, 93 cases have been
reported in literature. Clinically, it presents as a slowly growing, painless, firm, submucosal swelling mainly occurring
on the anterior two thirds of the dorsum of the tongue. Histopathologically, the tumor is characterized by a well
circumscribed, lobular proliferation of round, polygonal, or fusiform cells in a net-like pattern in a myxoid to chon-
dromyxoid background. Although it shows a morphological resemblance to myoepitheliomas of soft tissue and skin,
the exact histogenesis remains unclear; a recent publication of a large series has demonstrated recurrent RREBI-
MKL2 gene fusions in 90% of the cases, suggesting the possibility of a new entity. The diagnosis is largely supported
by immunhistochemical investigations. Here, we present a new case of ECT occurring in a 62-year-old male who
presented with a leading complaint of slowly growing painless mass arising from the anterior part of the tongue
measuring about 3 cm. This lesion was diagnosed 4 years before recent admittance, but the patient did not undergo
the scheduled surgical intervention and was lost to follow-up. As the tumor was still persisting and moderately enlarg-
ing, he came back to our clinic. Finally, the mass was completely resected; after 24 month of follow-up, he is doing
well, with no signs of recurrence.
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Roviditések

CKS5 = citokeratin-5; CKAE1 /AE3 = széles spektrum citoke-
ratiny EMCMT = ectomesenchymalis chondromyxoid tumor;
GFAP = (glial fibrillary acidic protein) glialis fibrillaris savas fe-
hérje; RNS = ribonukleinsav; SMA = (smooth muscle actin)
simaizomaktin, WHO = (World Health Organization) Egész-
ségligyi Vildgszervezet

Az ectomesenchymalis chondromyxoid tumor (EMCMT)
igen ritka, benignus lagyrész-tumor, amelyet Gj 6ndlld
klinikai entitdsként el8szor 1995-ben Smith és misai irtak
le [1]. A tumor els6dleges lokalizicidja szinte kizdrélag a
nyelvtest eliilsé harmaddnak dorsalis felszine [2], de do-
kumentaltak a nyelv hats6 részén, a nyelvgyokon [2-6]
és a szdjpadlason észlelt elvaltozast is [7-9]. A daganat
klinikailag submucosusan elhelyezkedd, lasst novekedé-
s, rugalmas tapintatd, fijdalmatlan, el6domborodd,
esetenként sessilis szovetszaporulat formdajiban mani-
fesztalodik [2]. A pontos diagnézis a klinikai jellegzetes-
ségek, a fénymikroszkopos kép és az immunhisztokémiai
vizsgilatok alapjan allithat6 fel [10]. A nemzetkozi szak-
irodalomban eddig mindosszesen 93 esetet publikaltak
[3, 8, 11-14]; jelen kozleményiinkben — ismereteink
szerint hazankban els6ként — egy Gjabb esetrdl szamo-
lunk be.

Esetismertetés

Egy 62 éves férfi betegiinket honapok 6ta fennalld, faj-
dalmatlan, domindléan bal oldali nyelvestcsduzzanat
miatt, szOvettani mintavételt kovetSen utaltik ambulan-
cidnkra egyetemiink egyik tarsklinikdjar6l. Elmondasa
szerint az elvaltozas megjelenése el6tt a nyelvét sem fizi-
kai, sem kémiai trauma nem érte. Fijdalmat nem emli-
tett, az elviltozas lényegesen nem zavarta sem az étke-
zésben, sem a beszédben. Anamnézisébdl kiemelend§ a
gyogyszeresen kezelt, polyneuropathiaval szovédott 2-es
tipust diabetes mellitus, hypertonia, ischaemiis szivbe-
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tegség, idilt bronchitis, polyglobulia, dyslipidaemia. A
dohéanyzist negalta, alkoholt alkalomszerlien fogyasz-
tott. Fizikdlis vizsgalat sordn a nyelvcsics bal oldaldn egy
ép nyalkahartyaval fedett, submucosusan elhelyezkedd,
lebenyezett, 6sszességében mintegy 3 cm atmérdji ru-
galmas terimét tapintottunk. Az elvaltozas kozépss ré-
szén, a kordbbi ’punch’ biopsziinak megfelelGen, sz6-
védménymentesen gyégyuld, heges tertiletet észleltiink
(1. dbra). A nyelv érz8- és motoros beidegzési zavarit
nem tapasztaltuk, a nyakon fizikalis vizsgilattal kérosan
megnagyobbodott nyirokcsomoét nem észleltiink. Az
id6kozben elkésziilt szovettani eredmény (rupturilt mu-
cokele) birtokiban az elvaltozas mdtéti eltavolitisat java-
soltuk. A hisztolégiai és a klinikai kép alapjin tovabbi
kiegészitd képalkoto vizsgilatokat nem tartottunk sziik-
ségesnek. Betegiink sem a felajinlott miitéti id6pontban,
sem tovabbi ambulans vizsgalaton nem jelent meg.

A beteg els6 klinikai észlelését kovetGen mintegy 4 év-
vel kés6bb jelentkezett Gjra klinikinkon. Kordbban is-
mertetett panaszai nem valtoztak, az elviltozds minimd-
lis novekedését észlelte. A mitéttdl vald elzarkdzasit a
szovettani mintavétel sordn dtélt erds fijdalomtdl vald
télelmével, mig az elmaradt ellen6rzé vizsgalatot allapo-
tanak stabil voltaval és csekély tilineteivel magyarizta
(1. abra). Az ismételt mintavételt hatirozottan elutasi-
totta, amelyet — tekintettel a klinikailag benignus folya-
matra utald jellegzetességekre — magunk sem tartottunk
elengedhetetlennek. A kezelési terv tobbszoros atbeszé-
1ését és egy, a beteg altal kért mdtéti idSpont ismételt
halasztasat kovetSen a daganatot végiil intratrachealis
narkézisban tavolitottuk el (2. abra).

A mitét sorin a nyilkahartya megnyitisit kovetGen
jol lathatéva valt két, egymadssal szorosan osszetapadd
kerekded képlet, melyeket a kornyezé nyelvizomzattal
egylitt n toto eltavolitottunk, majd a sebet direkt mo-
don, két rétegben zartuk. A beteget zavartalan poszto-
perativ szakot kovetGen a mdtét masnapjan bocsatottuk
otthonaba.

1. dbra

Nyelvtesti, submucosus terime, k6zépsd részén a kordbbi ’punch’ biopszia gyégyuld hege (bal oldal), 4 év utdn tovibbra is fenndlld,
minimalis mértékben névekedett submucosus daganat (jobb oldal)

2019 m 160. évfolyam, 33. szam

ORVOSI HETILAP



ESETISMERTETES

A daganat mikroszkopos képe. (A) A monomorf tumorsejtek hilézatos struktarikat képeznek, sejtdis (bal oldal) és sejtszegény (jobb

oldal) teriiletek véltakoznak; a stroma myxoid és chondromyxoid jellegt, néhol a daganat gécosan porcszévetre emlékeztet (HE,
200x). (B) Immunhisztokémiai vizsgilattal a daganatra jellegzetes erds, diffiz cytoplasmaticus GFAP-expresszié mutatkozik (GFAP,

2. dbra
3. 4bra
200x)
4. dbra | 3 honapos posztoperativ dllapot

A mitéti preparaitum makroszkopos patologiai vizsga-
lata eltérésmentes nyalkahartya alatt két, egyenként 12 x
8 x 8 mm, illetve 12 x 11 x 14 mm atmérdjd, jol koril-
irt, lobulalt idegen szovetet észlelt. Mikroszképosan a
nyelvizomzatban clhelyezkedd, kotészovetes sévények
iltal tagolt, éles hatdra, tok nélkiili, a felszini ép lapham-
mal nem kapcsolédoé daganatszovet igazolddott. A daga-
natsejtek tobbnyire egyformdk, kerekek, ovoidak, poli-
gondlisak vagy megnyultak, gyér, cosinophil cytoplasmd-
jaak voltak, a sejtmagok sotéten abrizolédtak, a mag-

vacska nem volt felting. A stroma tobbnyire laza,
myxoid volt, ebben a tumorsejtek Osszefiiggd haldzatos
struktarakat és keskeny kotegeket képeztek, néhol jelleg-
zetes arteficidlis hasadékképz6dés mutatkozott. A sejt-
dtsabb teriiletek chondromyxoid matrixot tartalmazé
sejtszegény, nodularis teriiletekkel keveredtek, amelyek
nemritkin porcszovetre emlékeztettek. Ennek alapillo-
manydban, lacunaszer( struktarakban egyesével helyez-
kedtek el a daganatsejtek, osztdédd sejtalakok nem lat-
szodtak.
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Immunhisztokémiai vizsgalatokkal a daganat a diffaz,
er6s (3+) GFAP-pozitivitis mellett csaknem diffaz, 2+
intenzitasa S-100-pozitiv volt (3. 4bra). SMA esetében
1-3+ erdsségii pozitivitas volt detektalhatd a tumorsej-
tek 50-60%-aban, mig a p63, a kalponin, a CKAE1l/
AE3, a CK5 és a CD34 negativ eredményt adott.

A latott kép, valamint az immunhisztokémiai vizsgala-
tok EMCMT-t igazoltak, melynek eltavolitasa komplet-
ten tortént. Betegiink az utinkovetési id6 alatt (24 ho-
nap) tiinetmentes, recidivira utalé klinikai jelet nem
észleltiink (4. abra).

Megbeszélés

Az EMCMT-t els6ként Smith és mtsai irtak le, a tumor
elnevezése a jellegzetes szovettani megjelenésre és a hisz-
togenezisben feltételezett differencidlatlan ectomesen-
chymalis Gssejtre reflektal [1, 3, 8]. A daganatot a jelen-
legi WHO szovettani klasszifikicié ondllé entitisként
kezeli [15], szdmos szerz$ azonban a ligyrészek myo-
epitheliomajinak altipusaként vagy szajiiregi varidnsa-
ként sorolja be. Habar a két entitds a morfologiat és az
immunfenotipust tekintve dtfedést mutat, dltalidban elki-
l6nithetSk egymast6l [1-4, 10, 16-18]. Az EMCMT
tipusosan a nyelvtest eliilsé harmadin manifesztal6dik,
a nyelvgyoki és az extralingualis formak extrém ritkak.
A daganat szinte barmely életkorban el6fordulhat (7-78
év); az atlagéletkor 40 év koriili, a nemek k6zotti meg-
oszlas egyenl§ 3, 8, 15].

Az EMCMT vezetd tiinete a nyelvesticson megjelend
fajdalmatlan szovetszaporulat, azonban lefrtak mar
nyelvgyoki [2—4, 8, 10, 11, 19] és palatinalis [ 7-9] loka-
lizaciét is. Makroszkoposan a daganat altalaban ép nyal-
kahértydval boritott, sima felszind, submucosus vagy int-
ramuscularis, viltozatos nagysigt (3—50 mm), dtlagosan
kozel 1,5 cm dtmér6jd terime formajiban észlelhetd,
egyszer( szdjiiregi vizsgalattal jol vizualizalhat6. A pana-
szok fennillisinak ideje — a lokaliziciétél fiiggben —
szintén viltozatos, a par hetes korai észleléstS] kezdve az
akdr 10 éve fennallo esetekre is talalhatunk példat. Az
elvéltozdsok altaliban a kialakuldsukat kovetSen 2,5 év-
vel kertilnek definitiv ellitasra, ezt a késlekedést részben
a daganatok fijdalmatlansiga és lassi novekedése is ma-
gyardzhatja [ 3, 8].

Mivel a daganatok szinte kizardlag a nyelvtest eliilsG
harmadara lokalizdl6dnak, és sebészileg konnyen eltidvo-
lithatok, a szerz8k dontd tobbsége képalkotd vizsgilatok
segitsége nélkil végezte el a diagnosztikus és egyben te-
rapias kimetszést; ilyen vizsgalatok csak néhdny esetben,
f6ként nyelvgyoki elhelyezkedés esetén torténtek [2-6,
10, 11].

Az EMCMT diagnézisa a hagyomdnyos fénymikro-
szkopos és immunhisztokémiai vizsgalatokon alapul
[1, 2,19, 20]. Szovetileg jol kortilirt, de tokkal nem ha-
tarolt lobulalt daganatrél van sz6, amely chondromyxoid
alapallomanybdl és ovilis, ors6 alakd, valamint poligona-
lis sejtekbdl épiil fel [8, 11]. Ezek cosinophil vagy am-

ESETISMERTETES

phophil cytoplasmdjtiak, a citolégiai atipia altalaban eny-
he, esetenként elszértan megnagyobbodott, pleiomorf
magok, tobbmagv sejtek és nukledris pszeudoinkltziok
cléfordulhatnak. A noévekedés jellegzetesen hdldzatos,
illetve trabecularis, ritkdn microcysticus-cysticus, fészkes
vagy sejtdasabb koteges mintdzatd. Mirigylumenképzés
vagy plasmocytoid megjelenés nem jellemz8. A mito6-
zisok ritkdk, eclhalasok csak kivételesen észlelhet6k
[14, 15]. A legtobb EMCMT immunreaktiv GFAP-,
S-100-protein-, CD57- és vimentinellenes antitestekkel,
az esetek felében SMA-pozitivitds is kimutathaté [8].
A széles spektrum? citokeratin, az EMA és a dezmin ex-
presszidja valtozatos, a p63, a miogenin és a kalponin
myoepithel markerek, valamint a CD34 4ltaliban negati-
vak. A fénymikroszkopos kép és az immunfenotipus atfe-
dést mutat a nyalmirigyek és a ligyrészek myoepithelio-
mdjaval [14, 15, 21].

A daganat pontos hisztogenezise mindmdig nem is-
mert. Kordbban néhdny szerz6 a daganat myoepithelialis
megjelenése miatt kisnydlmirigy-eredetet feltételezett,
ennek azonban ellentmond az a tény, hogy a nyelvhat
eliils6 részén — ahol a daganat a leggyakrabban el6for-
dul — nincsenek nyalmirigyek [8, 11, 22]. A jelenleg leg-
inkdbb elfogadott teéria szerint a daganat a nyelv
allomanydban az ébrényi korbdl visszamaradt, ganglion-
léc-eredetli pluripotens ectomesenchymalis Sssejtekbdl
alakul ki [1, 4, 10, 23]. A molekularis patogenezis tisztd-
zasaban mérfoldké a Dickson és mtsas dltal nemrégiben
publikalt, 21 esetet elemzd tanulmany, amelyben a szer-
z6k RREBI-MKIL?2 tazids gént és annak termékeit mu-
tattak ki ezen daganatok 90%-4dban [14]. Az MKL2-gén
a miokardinszer( protein-2 fehérjét kodolja, amely fizio-
l6gidsan a sima- és a hardntcsikolt izomszovet, valamint
az idegszovet differencidcidjiban jatszik szerepet [14].
A vizsgalat soran egy daganatban EWSR1-CREM fazi6
igazolddott, mig egy masik esetében RNS-szekvenalassal
taziés termék nem volt kimutathat6é. Az EWSRI-gén-
atrendez8dés szerepét kordbban Awgyris és mtsai is vizs-
géltak, 6k 11 EMCMT koziil csupin csak 3-ban mutat-
tak ki EWSRI-gén-atrendez6dést [24], mig Laco és
misai az dltaluk vizsgdlt 2 tumor egyikében sem igazol-
tak ezt az eltérést [21]. Ezzel szemben a ligyrészek
myoepithelialis daganataiban az esetek 45%-aban kimu-
tathaté valamilyen EWSRI-gén-dtrendez6dés [25].
A jelenlegi legnagyobb esetszamt tanulmany alapjin el-
mondhaté [14], hogy a molekulirisan megvizsgilt
EMCMT-ok csaknem mindegyike RREBI-MKIL2 tuzi6-
val jellemezhet$, mely a daganat 6nall6 entitisit bizo-
nyithatja. A kis szdzalékban detektilhaté EWSR I-gén-
atrendez8dések pontos patogenetikai szerepe és esetleges
diagnosztikus jelent&sége tovabbi kutatasra és tisztizasra
szorul.

Differencialdiagnosztikai szempontb6l az EMCMT-t
el kell kiilonitentink a szdjiireg egyéb benignus elviltozi-
saitol, tgymint a pleiomorf adenomatoél, a myoepithelio-
matoél, a mucokelétdl, a fibromitdl, a neurofibromitdl, a
focalis oralis mucinosistél, tovabba a kis nyalmirigyekbdl
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kiindulé vagy laphdmeredet(i rosszindulat tumoroktél
[2,8,11,16,19,22,26].

Az eddig publikalt esetek alapjan egyértelmd, hogy a
kezelésben kizarolag a sebészi eltavolitisnak van szerepe,
a kimetszést kovetSen a direkt zaras elegendd, lebenyes
rekonstrukciéra nincs sziikség [ 3, 8].

Az EMCMT benignus daganat, prognézisa egyértel-
mten kivald, lokalis kigjulas ennek ellenére — csekély
szdmban ugyan, de — elSfordul [1, 23].

Esetiink — irodalmi ritkasiga mellett — az invaziv be-
avatkozasok el6tti gondos érzéstelenités elvégzésének
fontossagara is felhivja a figyelmet. Egy fijdalmas beavat-
kozas kellemetlen élménye évekre eltintorithatja a bete-
get a tovabbi orvosi ellatas igénybevételétdl, ami egy be-
nignus laesio esetén valdszinileg csak csekély, de egy
malignus folyamatndl akdr stlyosabb kovetkezményhez,
akdr tartos egészségromlashoz vezethet.

Anyagi tamogatds: A kozlemény megirisa, illetve a kap-
csol6dd munka anyagi timogatisban nem részesilt.

Szerzdi munkamegosztis: M. B.: A cikk megirasa. V. B.:
A daganat szovettani vizsgdlata, a kozlemény erre vonat-
kozé részének megirasa. P. R.: Az eset szakmai feltigye-
lete, a mtitét elvégzése, a kozlemény atdolgozasa. A cikk
végleges viltozatit mindhirom szerz§ elolvasta és jova-
hagyta.

FErdekeltségek: A szerz6knek nincsenek érdekeltségeik.
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