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Retroperitonealis liposarcoma

Németh Hajnalka, Kovacs Erzsébet, Sapy Péter, Pdsztor Eva,
Dezs6 Baldzs, Sz6l16si Zoltan, Pfliegler Gyorgy

BEVEZETES - A liposarcoma malignus 1agy sz6-
veti daganat, amely a tumorok kevesebb mint
0,1%-at teszi ki. A liposarcoméak koriilbeliil
20%-a indul ki a retroperitoneumbdl. Kezelésiik
sordn az els6ként vélasztandé eljaras a radikalis
sebészi eltdvolitds, ami potencidlisan kurativ be-
avatkozds. A retroperitonealis tumor lokdlis n-
vekedésének kontrolljara palliativ kemo- és/vagy
radioterdpia adhat6.

ESETISMERTETES — Huszonnyolc éves férfi bete-
glinknél fogyas, gyengeség és hasi fesziilés hatte-
rében hatalmas dedifferencialt retroperitonealis
liposarcoma igazolédott. A tumor agressziven
novekedett és recidivélt. Tobbszor kertilt sor se-
bészi reszekciéra, az elsé két alkalommal ku-
rativ, majd palliativ célzattal. A retroperitonealis
tumortémeg mérséklésére tobbféle kemoterapias
protokollt alkalmaztunk sugérkezeléssel kiegé-
szitve. A kombinalt kezelés hatdsara a retrope-
ritonealis tumor novekedése dtmenetileg meg-
allt, a beteg nyomasi fajdalmai csokkentek, élet-
mindsége kielégitS volt. Végiil a jobb csipéiziilet
csontjaiban, a tudSben és a serosus hartydkon
multiplex attétek jelentek meg, amelyek kovet-
keztében a beteg a diagnézis felallitasat kove-
téen 44 honappal elhunyt.

KOVETKEZTETES - Tekintettel a lokalis recidivak
és a tavoli attétek jelentSs aranydra, a nagy ma-
lignitasu, retroperitonealis liposarcomak eseté-
ben az ifosfamid-doxorubicin alapd kombinalt
kemoterdpia a komplett sebészi reszekciét kove-
téen is ajanlott, a metasztazisok és a recidivak
megjelenésének megelGzése, illetve késleltetése
céljabol.

liposarcoma, retroperitoneum,
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RETROPERITONEAL LIPOSARCOMA

INTRODUCTION - Liposarcoma is a malignant
soft tissue tumour, which represents less than
0.1% of all human cancers. Approximately 20%
of liposarcomas arise in the retroperitoneum.
Radical surgical excision is potentially curative,
making it the first choice of treatment. For local
tumour control palliative chemo- and/or radio-
therapy can be used.

CASE REPORT -~ A 28-year-old man with a his-
tory of weight loss, fatigue and abdominal tight-
ness was diagnosed to have a giant dediffe-
rentiated retroperitoneal liposarcoma, which
showed aggressive growth and gave local recur-
rences. Multiple surgical excisions were perform-
ed, the first two times with curative, subsequently
with palliative intent. To reduce the retrope-
ritoneal tumour mass, several chemotherapeutic
regimens were applied with complementary
radiotherapy. As a result of the combinational
therapy, tumour growth stopped temporarily,
pressure pain subsided and the patient's quality of
life was satisfactory. Finally, distant metastases
developed in the bones of the right hip, in the
lung and on the serous membranes and after 44
months of follow-up the patient died.
CONCLUSION - It has been postulated that
ifosfamide and doxorubicin based combined
chemotherapy prevents or postpones the de-
velopment of distant metastases. Considering the
significant risk of local and distant recurrences,
the use of ifosfamide-doxorubicin based com-
bined chemotherapy is recommended in high-
grade retroperitoneal liposarcoma, even follo-
wing complete surgical excision.

liposarcoma, retroperitoneum,
resection, chemotherapy, radiotherapy
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liposarcoma ritka, mesenchymalis eredetfi,

malignus daganat, amely zsirszévetiranya dif-

ferencidciét mutat. A liposarcomédk 20%-a a
retroperitoneum teriiletén alakul ki, igy a lymphomak
utdn a mdsodik leggyakoribb primer retroperitonealis
tumor (7). A retroperitonealis liposarcoma kezdetben
tiinetszegény, a panaszok megjelenéséig igen nagy mé-
retlire névekedhet. Els6 vonalbeli kezelése a radikilis
sebészi excizié, ami kurativ lehet. Az ismételten recidi-
vild, kiterjedt tumoros folyamat kezelése nehéz, tobb
szakma 6sszefogdsit igényls feladat. Kézleményiink-
ben egy 28 éves fiatalember esetét ismertetjiik, akinél a
retroperitonealis liposarcoma tébbszorss sebészi ki-
metszés, valamint kombinilt kemo- és radioterapia el-
lenére is ismételten recidivalt, illetve tévoli 4ttéteket
adott.

Esetismertetés

A 28 éves férfi beteg anamnézisében jelentdsebb meg-
betegedés nem szerepelt. 2002 mérciusiban gyengeség,
fogyds, hasi fesziilés miatt indult kivizsgalds klinikan-
kon. Fizikdlis vizsgilattal alultdplaltsigot, halvinyabb
nyéilkahirtyskat és a jobb hasfél egészének kitsltote-
ségét észleltik. Laborleleteibsl enyhe vashidnyos
anaemia, magas siillyedés és CRP-érték emelhets ki. A
méj- és vesefunkciés paraméterek, valamint a tumor-
antigének normilis tartomanyban voltak. Hasi ultra-
hang- és CT-vizsgilat a jobb hypochondriumban a kis-
medencéig érd térfoglalist irt le, ami beterjedt a m4j 4l-
loményiba, és diszlokilta a jobb vesét (1. dbra). A
terime higyati obstrukciét nem okozott, viszont
gasztroszképia sordn a gyomor lumenének szinte teljes
kompresszi6jit észleltiik. Hengerbiopszidra keriilt sor.
Szovettani vizsgilattal mesenchymalis daganatot véle-
ményeztek, de a vizsgilati anyag kis mennyisége miatt

1. ABRA]

Hasi CT-felvétel. Hatalmas terime a jobb hypochond-
riumban (fekete nyil), ami diszlokdlta a jobb vesét (fe-
bér nyil)
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Szévettani vizsgdlat. Dedifferencidlt liposarcoma. A jél
differencidlt, lipogenezist mutats részek (fekete nyi)
kozott differencidlatlan, orsésejtes teriiletek (fehér nyil)
lathaték (hematoxilin-eozin festés, hiisszoros nagyitds)

nem tudtak pontos diagnézist adni. Tivoli metaszti-
zist nem taléltunk.

2002 dprilisdban sebészi feltdrist végeztek. A 35x
20%15 cm-es daganat dsszekapaszkodott a jobb mel-
lékvesével, ezért csak jobb oldali adrenalectomisval
egybekotve tudtdk egészében eltivolitani. A szévettani
vizsgilat dedifferencialt liposarcomit eredményezett
(2. dbra). Ezt kovetSen két ciklus AIM (23,5 mg/
m?/nap doxorubicin, 1,2 g/m?/nap ifosfamid és 1000
mg/m?/nap mesna, két napig) kemoterpiiban része-
sillt. Az emellett kialakult lokilis recidiva miatt 2002
jiliusdban mitoxantron-cisplatin kezelés indult (12
mg/m?/nap mitoxantron az els§ napon és 23,5 mg/
m?/nap cisplatin az els6-harmadik napokon), amibsl
decemberig &t ciklust kapott. 2002 oktéberében a jobb
hasi régi6t 40 Gy 6sszdézissal sugaraztik be. Bir a
kombindlt kemo- és radioteripia hatdsira a tumor meg-
kisebbedett, nem regrediilt teljesen, ezért 2003 januér-
jéban az akkor 6 cm-es elviltozis sebészi eltavolitisira
keriilt sor. 2003 marciusiban a PET-vizsgilat rezidualis
tumort, illetve tavoli metasztazist kizirt. A 2003 no-
vemberében végzett kontroll-CT-n djabb recidiva abri-
zolédott. Az ismételt sebészi beavatkozis sorin a tu-
mor teljes exstirpatiéja nem volt kivitelezhet, mivel a
daganat beterjedt a vena cava inferior mogé.

2004 januérjiban bal alsé végtagi mélyvénis throm-
bosis alakult ki. 2004 4prilisiban palliativ reszekciéra és
adhaesiolysisre keriilt sor. 2004 jdliusa és 2005 januirja
kozott hat ciklus vinblastin-dacarbazin kezelésben
(6 mg/m?/nap vinblastin az els§ napon és 235 mg/
m?/nap dacarbazin az elsg 6t napon) részesiilt. A 2005
dprilisdban elvégzett hasi CT-vizsgilat a folyamat prog-
resszi6jit mutatta, a jobb hasfélben 20X 18%25 cm-es
térfoglalis 4brizolédott. Kombinilt kemo- és radiote-
ripia indult. A beteg 2005 mijusa és jiliusa kozoet ha-
rom ciklus vinblastin-methotrexat kezelésben részesiilt
(9 mg/m?/nap vinblastin, 18 mg/m?/nap methotrexat

Németh: Retroperitonealis liposarcoma



LAM-TUDOMANY e ESETISMERTETES  REZIDENSEK FORUMA | —

3. ABRA|

Bonctermi felvétel. A hasiiregben 25X 30 cm-es tumort
taldltak, amely az egész hasi komplexumot magdba
foglalta. A daganatban necroticus részek (fekete nytl)
mutatkoztak

és kalcium-folindt egy napig), illetve a jobb hasi régi6-
ra 60 Gy 6ssz2d6zt besugirzast kapott. A negyedik cik-
lus vinblastin-methotrexat kezelést peritonsillaris abs-
cessus miatt szeptemberre kellett halasztani. Az ekkor
késziilt CT-vizsgélat alapjin a tumor névekedése meg-
illt, és benne necroticus teriiletek alakultak ki. Szep-
tember végén a bal csipSiziiletben lyticus metasz-
tizisok igazolédtak, amelyekre 30 Gy 6sszdézist besu-
girzast kapott intravénis biszfoszfonitkezelés mellett.
2005 oktéberében kétoldali tiid6metasztizis, illetve a
jobb mellkasfélben kis mennyiségti folyadék jelent
meg, amelynek punkci6jétél thrombocytopenia miatt
eltekintettiink. November elején fulladis miatt keriilt
felvételre, a mellkas-rontgenfelvételen a jobb tiids fe-
dett volt. Elgkészitést kévetSen 400 ml véresen fes-
tenyzett folyadékot pungiltunk. Allapota fokozatosan
rosszabbodott, majd 2005. november 28-4n a beteg el-
hunyt.

A boncolas sordn a hasiiregben, dominéléan a jobb
oldalon, 25%30 cm-es terimét taldltak, amely benyo-
mult a mij dllomanyiba (3. 4bra). A jobb melliiregh&l
2500 ml véres-savés folyadékot bocsitottak le, a jobb
tiid8 atelectasids volt. A pleura és a peritoneum felszi-
nén multiplex metasztizisok mutatkoztak (4. dbra),
valamint bal oldali vese- és mellékvesesttétre deriilt
fény. Kozvetlen haldlokként légzési elégtelenséget je-
16ltek meg.
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4. ABRA)

Bonctermi felvétel. Peritonealis metasztdzisok (fekete
nyil)

Megbeszélés

A liposarcomék a malignus daganatok kevesebb mint
0,1%-4t adjidk (2). A retroperitoneumbé!l kiindulé
lagyrész-sarcomak 14-18%-a liposarcoma. Felnéttkori
daganat, férfiakban kissé gyakoribb, mint n8kben. Ki-
alakuldsiban felmeriilt kémiai karcinogének, trauma,
irradidci6 és genetikai tényezdk szerepe, de a kérkép
eredete lényegében ismeretlen (3).

A retroperitonealis liposarcoma legtbbszér a pos-
terior perirenalis terilletr8l indul ki, és a vesét el6re és
a kozépvonal felé diszlokalja. Komprimilhatja a vese-
medencét, illetve az uretert, igy postrenalis veseelégte-
lenséget okozhat. A retroperitonealis liposarcomdk ha-
talmasra n6hetnek, a szakirodalomban koézoélt legna-
gyobb daganat mérete 50X 48X 45 cm (4). A liposarco-
mék lokilisan agressziv, recidivilisra hajlamos tumo-
rok. Felismerésiikkor t8bbnyire nem 4llnak fenn tivoli
metasztizisok, de a késBbbiekben szdmolni kell ezek
kialakulsival. Attétek leggyakrabban a tiidgben és a
mijban jelennek meg.

A retroperitonealis liposarcoma tiinetei nem specifi-
kusak. A daganat els§ jele legtobbszor a haskérfogat
fokozatos novekedése fogyis mellett. Gyengeség, hé-
emelkedés, fdjdalom, anaemia léphet fel. Az erek, az
idegek és a kornyezd szervek diszlokiciéja, kompresz-
szi6ja okozhat panaszokat. A retroperitonealis tumor
méretétd] fiiggBen a fizikilis vizsgilat sorin akir ta-
pinthat6 is lehet, jelenléte hasi ultrahangvizsgilattal
igazolhat6. A primer daganat kiterjedésének meghati-
rozasiban a CT-vizsgalatnak van els6dleges szerepe. A
PET f8ként a lokalis recidivik és a tdvoli metasztzisok
felismerésében segit (5). A hengerbiopszia koénnyen
elvégezhet8 mintavételi eljards, ami megfelel8 anyagot
biztosit a szévettani diagnézis megadisihoz.

A leggyakoribb szévettani forma a j6l differenciilt
liposarcoma, amit lipoblastok és nagy mennyiségii zsir
képz8dése jellemez. Amennyiben a j6l differencidlt te-
rilletek mellett lipogenesist nem mutaté, orsésejtes
vagy pleomorph régiék is taldlhaték, dedifferenciilt
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A liposarcoma szivettani formdinak gyakorisdga, és a
betegek itéves tilélési ardnya a szévettani altipus fiigg-
vényében

Szévettani forma Gyakorisig Tulélés
Jol differencialt 46% 93%
Dedifferenciilt 18% 44%
Myxoid 18% 92%:
Kerek sejtes 10% 74%
Pleomorph 8% 59%

liposarcomdrdl beszéliink. A myxoid tipusnil tobbsé-
gében kozepes nagysigi, citoplazmatikus zsirt tartal-
mazé sejtek lithat6k gazdagon kapillarizilt, mucoid
matrixban. A kerek sejtes varidns ritkdn fordul elé, ki-
fejezett malignitdst mutat. A pleomorph forma a legrit-
kibb altipus, amelyre lipidtermelést nem mutaté, diffe-
rencidlatlan sejtek jellemz8k (3). A kiilénbdz8 szdvet-
tani csoportok eléforduldsi gyakorisigat az 1. tablizat-
ban szemléltetjiik. A retroperitoneum teriiletén t&bb-
nyire a differencialt és a dedifferenciilt altipusok for-
dulnak elg (6). A liposarcomik immunhisztokémiai
vizsgélattal vimentin- és S-100-fehérje-pozitivitdst mu-
tatnak.

A liposarcomds betegek tilélését az életkor, a nem, a
primer tumor nagysiga, kiinduldsi helye, reszekabi-
litisa és szdvettani tipusa befolydsolja. Az el8reha-
ladott életkor, a férfi nem, a nagy tumortémeg, a ret-
roperitonealis lokalizdcié és az irreszekabilitds kedve-
z8tlen prognosztikai tényez8k. A j6l differencidlt és a
myxoid altipusok mérsékelt, a dedifferencidlt, kerek
sejtes és pleomorph formik magas malignitdsi folya-
matok. Az 1. tdbldzatban a liposarcomis betegek téves
talélését mutatjuk be a szovettani altipus fiiggvényé-
ben (6).

A retroperitonealis liposarcoma ke-

A retroperito-

potencialisan

zelésére az egyetlen potenciilisan
kurativ beavatkozis a teljes sebészi ki-

nealis metszés. Erre akir a tumorral szomszé-
liposarcoma dos hasiiregi szervek felildozasa 4rdn is
kezelésére térekedni kell, mivel inkomplett re-
szekcid esetén a hiroméves tialélés

az egyetlen

mindéssze 43%-os (7). A teljes reszek-
ci6 elérése sok esetben nehéz feladat,

kurativ mert a daganatok legtsbbje a felismerés
beavatkozas idejére jelentds méretet ér el, illetve a
a teljes sebészi szomszédos szervekkel sszekapaszko-
kimetszés dik. Az inkomplett reszekcié nem ja-

vitja a talélést, ezért elvégzése csak ak-

kor ajanlott, ha ezzel a beteg panaszai,
illetve a létfontossdgn hasiiregi szervek kompresszidja
mérsékelhetd (8).

Preoperativ sugirkezeléssel bizonyos esetekben
csdkkenthetd a tumortdmeg, igy lehetdvé vilhat
komplett reszekci6 elvégzése. A kitjulds megel§zé-
sében, illetve a tumortdmeg mérséklésében az adjuvins
radioterdpia szintén szerephez jut (9). A magas
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malignitist ligy szoveti sarcomdk nagyobb arinyban
reagilnak kemoterdpidra, mint az alacsony maligni-
tisdak (10). A rekurrald, irreszekabilis retroperitonea-
lis liposarcoma kémiai kezelése sorin a leggyakrabban
alkalmazott szerek a doxorubicin, az ifosfamid és a
dacarbazin, illetve ezek kombinéciéi (11). Japin szer-
28k sikeresen alkalmaztak preoperativ kombinilt ke-
moterdpidt a tumorméret csGkkentésére (12).

A retroperitonealis dedifferencilt liposarcomék
83%-a recidivdl és 30%-a ad metasztizist hirom éven
beliil (13). Mivel a betegek t6bbnyire még a tavoli 4tté-
tek megjelenése el6tt, a tumor helyi hatdsai kovetkez-
tében meghalnak, a retroperitonealis recidivik megels-
zése, illetve kezelése kivinatos (71). A nem reszeki-
bilis retroperitonealis liposarcomaban szenvedd bete-
gek esetében a {5 cél az, hogy a daganat névekedését és
a nyomdsi tiinetek kialakuldsét a megfeleld életmingség
fenntartdsa mellett tudjuk megakadilyozni. Erre a
palliativ sugir- és kemoterapia alkalmas, akdr kombini-
ciéban is. Magyar szerz&k ismertették dedifferencialt
retroperitonealis liposarcomds betegitk kombinilt ké-
miai és sugirkezelését (CED-protokoll: ciklofoszfa-
mid, epirubicin, dacarbazin és 60 Gy besugirzis) (2).
Sajit betegiinknél a 2005 nyardn alkalmazott kombinilt
kemo- és radioterdpia hatdsira a retroperitonealis tu-
mor novekedése megillt, a beteg nyomasi fijdalmai
csdkkentek, életmin8sége kielégitd volt. A kontroll-
CT-n a tumorban mutatkoz6 necroticus teriiletek szin-
tén a kezelés hatdsossigit jelezték. Mivel a beteg a t4-
voli dttétek kovetkeztében hunyt el, az alkalmazott ke-
zelés megfeleld volt a retroperitonealis daganattdmeg
uraldséra.

Egy retrospektiv analizis szerint a myxoid és pleo-
morph liposarcoma relative kemoszenzitiv a liposar-
coma tobbi szévettani forméjéhoz viszonyitva. A my-
xoid és pleomorph liposarcomids betegek 48%-a,
a j6l differenciilt és dedifferencialt formékban szen-
ved8knek viszont csak a 11%-a reagil kemoterdpidra
(14). Eilber és munkatirsai 4ltal végzett felmérés sze-
rint a nagy malignitdsi, végtagi liposarcomids betegek
Stéves metasztizismentes talélése 81%-os volt, ha
ifosfamid- és doxorubicinalapt kombinélt kemoteri-
pidban részesiltek, mig kémiai kezelés nélkiil a me-
tasztizismentes talélés csak 63%-nak adédott (15).
Ezek alapjin feltételezhetd, hogy az ifosfamid-doxo-
rubicin kombinicié a mikroszképikus méretii dttéte-
ket is elpusztitja, illetve névekedésiiket gitolja. Mivel
a végtagi liposarcomis betegek mortalitiséért alap-
vet8en a tivoli metasztizisok felelgsek, ifosfamid- és
doxorubicinalapt kombinalt kezeléssel talélésiik javit-
haté. Kérdés, hogy ezek az eredmények mennyiben
vetithet8k ki a retroperitonealis liposarcomis betegek-
re, hiszen a kemoterapeutikumokra érzékenyebb sz6-
vettani altipusok tdbbnyire a végtagokon fordulnak
el8. Mindazonaltal, mint sajit betegiink esetében is, ha
a retroperitonealis tumor lokalis névekedésének kont-
rollja megoldott, a beteg talélését feltehetSleg meg-
hosszabbitja, ha a tdvoli metasztizisok megjelenését
késleltetjitk. Ezek alapjin a nagy malignitdsd, retro-
peritonealis kiinduldsa liposarcomédk esetében is ked-
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vez8 hatdsi lehet az ifosfamid-doxorubicin alapd
kombinalt kemoterapxa, akdr a komplett sebészi re-
szekciot koveten is.

Kovetkeztetések

A retroperitonealis Ilposarcoma ritkasiga nagyban
megneheziti a szdvettani alcsoportokra lebontott,
prospektiv randomizilt klinikai vizsgilatok végzését.
Ezek hidnydban pedig, bir ajanlisok adhaték, nehéz

—IRODALOM]

definitiv kdvetkeztetésre jutni a megbetegedés opti-
milis kezelését illetSen. A retroperitonealis liposar-
coma kezelésének alapjét a teljes sebészi kimetszés je-
lenti, a tumor helyi novekedésének féken tartisira
palliativ kemo- és/vagy radioterdpia adhaté. A nagy
malignitdsd retroperitonealis hposarcomak esetében
komplett sebészi reszekciét kévetden is ajanlhaté az
ifosfamid-doxorubicin alapt kombinilt kemoteripia a
tivoli metasztizisok megjelenésének megel6zésére
vagy késleltetésére, a betegek talélésének meghosz-
szabbitdsdért.
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