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A szerz6k kozleményiikben harom rhabdomyosarcomas esetitk kapesan roviden dtte-
kintik a daganat hisztolégiai felosztdsat, a primer lokalizacié lehetSségeit, illetve a
magyar irodalomban kézélt eseteket. Részletesen elemzik hdrom beteguk kértorténe-
tét. Felhivjdk a figyelmet a sugar és cytostaticus kezelés alkalmazasa mellett a mitéti
radikalitds fontos szerepére.

Bevezetés

Arhabdomyosarcoma (RMS) ritka mesenchymalis eredetd malignus daganat. Diffe-
rencidlatlan mesodermalis szovetbdl fejlédik ki. A fej-nyak régié sarcomdinak 40%-4t adja,
illetve az 6sszes rhabdomyosarcoméak tsbb mint 60%-a fej-nyak régiéban fordul el [5].
Gyermekkorban a leggyakoribb, a gyermekkori daganatos megbetegedések kdzott a ha-
todik helyen 4ll. Fitknal valamivel gyakrabban fordul el§ [3].

Histolégiailag Horn és Enterline szerint négy alcsoportba sorolhatdk [7]:

1. Embryonalis RMS

2. Botroid RMS

3. Alveolaris RMS

4. Pleiomorph RMS

A fej-nyaki tumorok nagy része az I. tipusba tartozik. Nevét a csoport azért kapta,
mivel a sejtek hasonlitanak a 6—10 hetes normaélisan fejl6d6 magzat vazizomsejtjeihez.
Orsészer vékony sejtek alkotjak.

Amikor az embryonalis valtozat preformdlt iiregben fej:édik ki, mucosus polypoid
form4jt lesz, ekkor furtszerd, botroid sarcominak nevezziik. Fej-nyak tertiletén fGleg
orrgaratban, orriiregben, kézépfiilben fordul els. Ujabban azonositottdk a Ewing-sarco-
mahoz hasonlé két alesoportot [5].

Az alveolaris RMS laza csoportba, vagy fészekbe rendezédé szerkezetd, tobbnyire
végtagizomzatban alakul ki.

A pleiomorph tipus rendkiviil differencidlatlan szerkezet@ rhabdomyoblastokbdl épiil
fel.

A EMS localisan is terjed, és tavoli metasztizisokat is ad elsGsorban haematogen
Gton, kizebb mértékben lymphogen tton. A tiidé és a csontveld az elsédleges helye a tavoli
attéteknek. Az olyan teriiletekrél, mint a nasopharynx fossa retropalatina, melyeknek
hidnyoznak a pontos anatémiai hatirai és bs a nyirokelldtdsuk, altaldban rosszabb
prognézisi daganatok indulnak ki [9). Szintén rosszabb a kildtds a parameningealis
teriiletekrdl torténé kiindulds esetén, az intracranialis terjedés veszélye miatt.

A hazai fill-orr-gégészeti szakirodalomban hirom kézlemény jelent meg, négy esetet
ismertetve, ebbdl a témaksrbél [1, 12, 13]. A betegség kiinduldsa gége, mastoidtaj, illetve
a lagyszajpad-maxilla teriiletérél tértént. Kor szempontjabdl két gyermekkori, és két
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fiatal felnSttkori betegrél szamoltak be Batai és Czigner [1], Szabados és Ribari [12], Téth
A. és Lampé [13]. ' ' '
Jelen kézleményiinkben harom beteget szeretnénk ismertetni.

Esetismertetés

1. N. 1. 48 éves nébetegiink RMS-ja 27 évvel ezelstt kezdsdstt, lagysz4jpadi kiindu-
ldssal. Toth A. és Lampé a betegrél 1979-ben mar beszdmoltak [13]. Addig 15 alkalommal
tértént tumor recidiva, 14 esetben exstirpacis, illetve biopsia, 7 alkalommal sugarkeze-
lésben, 1 esetben Vincristin cytostaticus kezelésben részesiilt a beteg. 1983-ban ismételt
recidiva jelentkezett a nyelvgytk, mesopharynx, lateralis garatfal teriiletén. Az addigi
sokszoros mitéti és sugarkezelés hatdsira a szdjiireg és a sinus maxillaris mar széles
teriileten kommunikalt, a jobboldali facislis régié zsugorodott. A sz6vettani minta ered-
ménye: dedifferencialt, embryonalis tipusit RMS. 50-Gray Co-irradidciét kapott, melynek
hatisdra makroszképosan tumormentessé valt. 1987-ben ismételt recidiva Jjelentkezett a
nyelvgyGk, hypopharynx, teriiletén. Az ulceroticus tumorszévet a gégét is involvalva
suffocatiés tiineteket okozott, {gy a betegnél urgens tracheotomiat végeztiink. A nyak jobb
oldalén tojasnyi metasztazis jelentkezett. Kombinalt cytostaticus kezelést végeztiink AD-
CA protokoll szerint (adriablastin, deticene, cyclophosphamid, adriablastin), majd 50
Gray Cobalt irradiiciét kapott. A nyaki metasztizisa és a tumor is jelentssen regrediilt.
A beteg tartés kaniilvisel§ lett, mivel a nyelvgysk, hypopharynx teriileten képzédstt
pérkdk miatt dekaniildlni nem lehetett. 1991. janiusiban a beteg elérehaladott recidiv
folyamattal cachectizilédva jelentkezett ismételten. A recidiva kiterjedt a nyelvgyck,
nyelv, hypopharynx, gége jobb oldaléra is. Férfickélnyl nyaki metasztizisa volt jobb
oldalon. A beteget arrodiciés tumorszévetbdl torténd vérzés és garattampondlds utdn
vesztettiik el.

2. F. I. 37 éves ndbeteg 1989. marciusaban jelentkezett klinikinkon. Felvételkor
harom hénapja észlelt a jobb parotis régiéban, praeauricularisan elhelyezkeds lassan
névekvs, szilvanyi, kifejezetten fijdalmas rezisztenciat. ‘Koézepes foka szdjzara volt, és a
Jjobboldali sz4jzug elmaradt. .

Nyakon metasztdzisra gyants nyirokecsomé nem volt tapinthaté. Az Rtg-felvételen
az os parietalén mko. apré szabalytalan alaki litikus teriiletek voltak lathatdak, melyek
csontmetasztdzis lehetSségét vetették fel. Nyaki-UH vizsgélat a jobboldali parotis régié-
ban echodens megnagyobbodott parotisban 2 cm-es echoszegény teriiletet mutatott. CT
vizsgalat a jobb fossa pterygopalatiniban az azonos oldali sinus maxillaris laterdlis falat
is destrudld, az arciiregbe bedomborodé, medisl felé a garatfalig tord, dorsal felé a fora-
men magnum magassagat elérs tumorszévetet dbrazolt. Végeztiink aspicariés cytolégiat,
mely malignus folyamatot jelzett. Intratrachealis narkézisban radikalis parotidectomiat
végeztink, kiterjesztve a mitétet a koponyaalapon a tumor terjedési irdnyanak megfele-
16en, illetve kiterjesztve a garat felé is. A tumor allomdnyanak igy kb. 2/3-at sikerdilt
eltavolitani. A mitétet funkcionalis blockdissectiéval egészitettik ki. Szévettanilag emb-
ryonalis RMS-nek bizonyult az elviltozds. ADCA séma szerinti kombinalt cytostaticus
kezelésben részesiilt a beteg, majd 60 Gray Cobalt irradiciét kapott. A sugirkezelés és
a cytostaticus kezelés mellékhatdsainak (sz4jszaradas, porkéssdés, hédnyss, hajhullas)
rendezédése utdn a beteget jé dllapotban exmittaltuk. Havonkénti rendszeres ellenérzés
soran egy év milva a jobb subauricularis régiéban recidiva keletkezett..40 Gray Cobalt
irradidci6 hatdsara a folyamat regredialt. Fél év mulva nyelési nehezitettség és fijdalom
mellett jelents fogyds miatt jelentkezett a beteg. A garatfal bedomborodott jobboldalon.
A hypopharynx, a szdjiireg necroticus tumorszévettel kitsltstt volt. A nyak jobboldalan,
subauricularisan is kifekélyeseds vérzékeny metasztazis. A CT vizsgilat koponyaalapi
propagéciét is mutatott. 30 Gray besugirzis a folyamat eldrehaladasét lassitotta. A
beteget 1991. marciusidban vesztettiik el, a primer észlelés utin pontosan-két évvel.-Sectio.
sordn mindkét betegiinknél csont, tiidé és m4j metasztazisokat talaltak.

3. K. I. 12 éves beteg 1978-ban jelentkezett klinikankon. A lagysz4jpad baloldalan a
szabad szélhez kézel cseresznyemagnyi hyperaemiss, egyenetlen felszin{i rezisztencia
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volt ldthaté. A nyakon kéros nyirokcsomé nem volt tapinthaté. Exstirpaltuk az elvalto-
zést, mely szdvettanilag embryonalis RMS-nek bizonyult. Postoperativan ésszesen 50
Gray Cobalt irradiaciét kapott. Evenkénti ellendrzések mellett azéta sem lokalis recidiva,
sem tdvoli metasztdzis nem jelentkezett.

Megbeszélés

A sarcomik koziil a fej-nyak régiéban a leggyakoribb RMS [4]. Az irodalomban
beszdmolnak temporilis csontbdl kiindulé folyamatrdl [2], kézépfilre [3, 12], orbitira
lokalizalé6dé [4] esetekrdl. RMS eléfordul alveolaris teriileten [6, 14], de leirtak mar
tracheabél kiindulé folyamatot is [8]. Gyakran jelentkezik a betegség gégében. Ilyenkor
féleg subglotticus teriileten és interarytenoidedlis areaban [1, 5, 6, 9]. A laryngealis
. folyamat féleg 40 és 70 év kozott jelentkezik [9]. ’

Ribdri és Szabados Maurer nyomén fontosnak tartja a talélés szempontjabél, hogy
a beteg a diagnézis feldllitasakor melyik stddiumba tartozik, illetve, hogy mely teriiletrél
indul ki a tumor [11, 12].

Elsé betegiink elsé jelentkezésekor a tumor a lagyszdjpadra lokalizdlédott. A tumort
sebészileg eltdvolitottuk, majd Cobalt irradidciét alkalmaztunk. Igy a beteg tumormen-
tessé valt. Akezdeti dllapot megfelel I-es stddiumnak. Az ismételt recidivék sordn a beteg
allapota 20 éven keresztiil nem haladta meg a II-es stddiumot. Az utolsé 7 év soran érte
el a IIl-as, majd a IV-es stddiumot. A beteg &sszesen 27 évvel élte til a tumor elsé
jelentkezését.

Mi&sodik betegiink mar-elsd jelentkezésekor nagy kiterjedési daganatban szenve-
dett. A fossa pterygopalatindbél kiindulé tumor igen rossz prognézisi. A mitéttel csak
inkomplett rezekciéra nyilt lehetség. Ezen betegiink éllapota megfelelt a IIl-as stadium-
nak a diagnézis felallitdsakor. Az irodalomban 60—65%-os két éves tulélést irnak le.
Betegiink esetében a kombinilt kezelés ellenére sem értiink el jobb eredményt. A beteget
tavoli metasztazisok jelentkezése mellett, majd lokalis recidivaval két év utdn vesztettitk
el.

Harmadik betegiink esetében a kisméretd daganat a lagyszdjpadon helyezkedett el
[10]. Teljes eltivolitis és postoperativ sugirkezelés utdn tumormentessé vilt. 13 éve
évenkénti rendszeres ellenérzés mellett, sem lokalis recidiva, sem tdvoli metasztdzis nem
1épett fel, a beteget gyakorlatilag gyégyultnak tekintjiik.

Fontosnak tartjuk a RMS diagnézisinak minél korabbi feldllitdsat. A sugdrkezelés
és a stadiumtdl fiiggd cytostaticus kezelés mellett elsédleges fontossdgiinak tartjuk a
radikalis mitéti eltdvolitist. A kezdeti stddium mellett a beteg életkildtisait jelentésen
meghatdrozza a tumor elsédleges kiindulasi helye.
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Summary -

szUcs J., L. TOTH, L. LAMPE, J. LAZAR: About our rhabdomyoma cases, setting out from the
pterygopalatine fossa and soft-palate.

The authors deal with their three rhabdomyoma-cases and, give a short survey of histological
division of this tumour, of the possibilities of primary localisation, respectively of the published cases
in hungarian literature.

The pathography is analysed of their three patients in detail. The attention is drawn to the
important role of surgical radicality in addition to application of cytostatic and irradiation treatment.

Zusammenfassung
J.szUcs, L. TOTH, 1. LAMPE, J. LAZAR: Rhabdomyosarkome aus der Fossa pterygopalatina
und am Palatum molle. . .
In Vetbindung mit drei Féllen goben die Verff. einen kurzen Uberlick iiber die histologische
Einteilung und die primiren Lokalisntionsmdglichkeiten der Geschwulst, sowie {iber bisher in der
ungarischen Fachliteratur beschriebene Filler. Die drei eigenen Fille werden ausfiihrlich bespro-
chen. Neben der Strahlen- und Chemotherapie wird die wichtige Rolle der radikalen Operation betont



