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16 éve kezelés alatt dllé ldgyszdjpadi rhabdomyosarcoma esete*
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Kozlésre érkezett: 1979. februdr 21-én

Szerzdk a bevezetSben ismertetik a ritka mesenchymalis eredetli tumor, a rhabdomyosarco-
ma tipusait, életkor szerinti megoszldsdt és testtdjak szerinti localisatijit. Részletesen
ismertetik egy ndbetegiik 16 éves kezelésének lefolydsdt, a pontos histologiai diagnosis
feldllitisinak nehézségeit. 15 alkalommal észleltek tumorrecidivat. 14-szer miitéti eltavoli-
tds, 7 esetben irradiatio tortén (8460 R Chaoul és 13 700 rd Co besugdrzds). Legutolsd
bentfekvés sordn miitétet és sejtsynchronisdldssal kombindlt irradiatiot végeztek. Szerzék
helyesnek tartjdk sebészi, radiologiai és cytostatikus kezelés egyliittes alkalmazdsit, mds
szerzGk megdllapitdsaihoz hasonldan.

A rhabdomyosarcoma (tovdbbiakban: rhsc.) ritka mesenchymalis eredeti tumor. Stout
[13] klasszikus definitiéja szerint a rhabdomyosarcoma olyan rosszindulati daganat,
amely rhabdomyoblastokbdél dll, és a hardntcsikolt izmokon beliil vagy azok kozvetlen
kozelében keletkezik [5].

Histologiailag 4 tipusdt lehet megkiilonboztetni (Horn és Enterline [7]):
1. Pleomorph rhabdomyosarcoma.
2. Alveolaris rhabdomyosarcoma.
3. Embryonalis rhabdomyosarcoma.
4. Botryoid sarcoma.

A betegek dtlagos életkora egy-egy histologiai tipus szerint kiilonbozik. A pleomorph
tipus a 4—5-dik életévtizedben, az embryonalis és botryoid tipus a gyermekkorban, mig az
alveolaris ifjlikorban és fiatal feln6ttkorban a leggyakoribb [5].

Az egyes csoportok kozil leggyakoribb az embryonalis és botryoid tipus (Osszesen:
60—70%), ez utdn az alveolaris (25%), majd a pleomorph (10—15%) kovetkezik.

A pleomorph rhsc.-ra jellemzd a sejtgazdagsdg és a kevés collagen tartalom. Tipikus
rhabdomyoblastot nem ritkdn csak hosszas keresés utdn lehet taldlni. Ezek lehetnek
szalagszer(i, tenisziitdszeri vagy kisebb lymphocytoid, esetleg Gridssejtek [14]. A sejtek
cytoplasmdja er§sen eosinophil, helyenként hardntcsikolat mutathaté ki.

Az alveolaris rhsc.-ndl a rhabdomyoblastok laza csoportokba vagy fészkekbe rendezdd-
nek és fibrosus-hyalinos trabeculdk vdlasztjdk el egymadstdl Gket.

Az embryonalis rhsc. hossziikds, vékony, orsdszerii sejtekbdl 4ll, bipoldris cytoplasma-
nytlvinyokkal, gyakran kozépen elhelyezkedd maggal. Mds metszetekben igen kicsi,
esetleg csillagszer®, myxoid embryonalis szévethez hasonlé sejteket lathatunk. Myofibril-
lumok ritkdn, esetleg egydltaldn nem mutathatok ki [10, 12].

A botryoid sarcomdt nem minden szerz$ sorolja a rhsc.-k kézé, hanem embryonalis
vegyes tumorként kezeli. Jellemz6 a kiilsé polyposus forma. Histologiailag: oedemads,
centralisan sejtgazdag tumor. A nem differencialt rhabdomyoblastok olykor a felszinnel
parhuzamos sorba rendezddnek. A hardntcsikolatot tartalmazo sejtek ritkdk [14].

Nem tartozik a rhsc.-k csoportjdba, de esetiink ismertetéséhez sziikséges megemliteni a
myoblast myomdt, vagy Abrikoszov tumort. Els§ leiréja az acidophil granuldkat
tartalmazé sejteket ébrényi myoblastokbdl szdrmaztatta, ma felmeriil a neurogen eredet
lehet&sége [3].

* A Magyar Fill-Orr-Gégeorvosok Egyesiilete Délmagyarorszdgi Szakcsoportjdnak Tudoményos
Ulésén elhangzott el6ad4s alapjdn. Szentes, 1978. szept. 29—30.
*% Debrecen, Fiil-orr-gégeklinika 4012
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A daganat testtdjak szerinti megoszldsit jelzi, hogy feln&tteknél foleg a végtagok és
torzs ldgyrészei, mig gyerekeknél az urogenitalis traktus, fej-nyaki regio érintett [5, 14].

Grouls és munkatdrsa [5] az irodalomban taldlt 245 gyerek adatait Gsszegezte, akik a
fej-nyaki regiéban elhelyezkedd rhsc. miatt keriltek észlelésre. Testtdjak szerint vizsgdlva
kimagaslé helyet foglal el az orbita és szemhéj (50,6%), ezt koveti az orrgarat (11%), ill. a
fiil (6,5%). A széjpad és uvula kis szdmmal (3,6%) képviselteti magat.

Feln6ttkorban rhsc. fiil-orr-gégészeti teriileten ritkdn fordul el8, a beszdmoldk kis
szdmu esetrdl szélnak [1, 5, 8, 11]. A hazai fiil-orr-gégészeti irodalomban ilyen esetleirdst
nem taldltunk.

Esetismertetés

N. J. 21 é ndbeteg elsd alkalommal 1963. februirban jelentkezik a klinikdn. Panasza nyelési
fijdalom, , idegentestérzés. Statusa: a ligyszdjpad jobb oldaldn egy kétforintosnyi és két darab
lencsényi karfiolszerli szévetplusz helyezkedik el. Az egymdstdl izoldltan elhelyezkedd képleteket
elektromos késsel eltdvolitjuk. Szovettani eredmény: granulatio chr. aspecifica inflammata (K. sz.
882/63 dr. Gomba).

Mdsodik alkalommal ugyancsak idegentestérzés miatt keriil felvételre 6 hdnappal késSbb: ldgyszdj-
pad jobb oldalin borsényi szoveiplusz ldthatd. A teljesen eltdvolitott szévetszaporulat szdvettani
vizsgdlati eredménye: reticulumsejtes (lympho? ) sarcoma (K. sz. 3021/63 dr. Endes). Ekkor Chaoul-
technikdval besugdrzds torténik 3500 R dosisban a ldgyszdjpadra (DOTE Radiologiai Klinika).

A kovetkez§ klinikai befekvésre djabb 6 hdnap muilva Keriil sor a nyak jobb oldalin gyorsan
novekvd, féjdalmatlan terimenagyobbodds miatt. Ekkor a ldgyszdjpadon tumor nem ldthaté. J. 0. a
submandibularis regidban gyermekokodlnyi, sima felszinii, alapjdval osszekapaszkodott, tomott
tapintatd resistentia észlelhet8. Az elvégzett rutin laboratériumi vizsgdlatokkal eltérést nem taldlunk.
A feltételezett metastasisra 3000 rd Co irradiatidt adunk, ami utin t6bb, mint 1 éves tiinet- és
panaszmentes idGszak kovetkezik.

Negyedik alkalommal 1965. mdjusban jelentkezik: a ligyszdjpad jobb oldalin 3 db rizsszemnyi
sz0vetszaporulat észlelhetS. A szdvettani diagnosis kissé bizonytalan: reticulumsejtes (lympho?)
sarcoma (K. sz. 2653/65 dr. Kelemen). Ismét Chaoul-besugirzdst alkalmazunk 4960 R dosisban, a
ldgyszdjpadra.

1 év milva ismételt localis recidiva miatt Co irradiatio torténik (1200 rd). Az ez év oktéberében
eivégzett ellendrzd labor- és rtg-vizsgilatok sem recidivdt, sem metastasist nem mutatnak ki.

Ekkor kovetkezik be a betegség lefolydsiban a leghosszabb tumormentes idGszak: 4 éven 4t
semmilyen kezelésre nincs sziikség.

1971. janudrban par napos idegentestérzés utdn a hdtsé garativen j. o. lencsényi szovetplusz léthatd.
Az eltdvolitott tumor szévettani feldolgozdsa — els§ alkalommal — embryonalis jellegi rhabdo-
myosarcomédt bizonyit (K.sz. 331/71 dr. Endes, dr. Sziics). Ett§] kezdve 1972. mdjusig gyors
egymdsutinban még 6 alkalommal lép fel localis recidiva, amelyeket eltdvolitunk. Az egymds utin

1. tdbldzat
A szovettani leletek vdltozdsa

1. 1963. II. Granulatio chr. aspec. inflammata
2. IV.  Reticulumsejtes (lympho? ) sc.
3. 1965. V.  Reticulumsejtes (lympho? ) sc.
4. 1971. 1L  Embryonalis jellegi thabdomyosc.
a5 V. Rhabdomyoblastoma (Abrikoszov-tumorhoz hasonld)
6. IX.  Myogen eredetii daganat, mely hasonldsdgot mutat az
Abrikoszov-tumorhoz
7. 1972. I Malignus mesenchymalis (myogen) tumor
8. III.  Malignus mesenchymalis tumor
9. IV.  Malignus mesenchymalis tumor
10. V.  Tumorszdvet a metszetekben nem ldthaté
11.  1974. X. Rhabdomyosc.
12. 1975. 1I. Rhabdomyosc.
13. 1977. V. Embryonalis typusu rhabdomyosc.
14. 1978. VI.  Dedifferentialt sejtekbdl 4llé6 rhabdomyosc.
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rovid id6kdzokkel végzett histologiai vizsgdlatok az azonos szovettani szerkezetli daganatban
harédntcsikolatot kimutatni nem tudnak, igy ebben az id§szakban malignus mesenchymalis (myogen)
tumor diagnosissal kell megelégedniink, ill. felmeriil az Abrikoszov tumor lehet8sége is (K. sz. 2662[71
dr. Endes, dr. Krasznai, 465171 dr. Endes, dr. Krasznai, 396/72 dr. Krasznai, 1322/72 dr. Krasznai,
dr. Szabd, 190472 dr. Szokol, 2480/72 dr. Endes, dr. Dauda). Az ismételt miitétek sordn az uvula,
j. 0. ldgyszdipad, tonsilla felsé pdlusa is eltdvolitdsra keriilt. A recidivasorozatot a ligyszdjpadra adott
3000 rd-os Co irradiatio szakitja meg két évre.

1974. oktdberben a j. o. hdtsé garativen észleliink borsényi tumort, amelyben felfedezhetd a
hardntcsikolat is. Ettél kezdve a szovettani leletek egyértelmiien rhabdomyosarcomét bizonyitanak
(K. sz. 6479(74 dr. Dauda).

Alig 4 hénap mulva szintén a hdtsé garativen jelentkezik recidiva (K. sz. 1037/75 dr. Szokol),
amelyet Ujra besugdrozunk (2000 rd).

Ismét 2 éves tiinetmentesség utdn 1977. mdjusban a hdtsé garativr6l, majd 1978. jiniusban a hitsé
garativ mogiil tdvolitunk el szdvetszaporulatot (K. sz. 3238/77 dr. Szabd, dr. Nagy, 4092/78 dr. Endes,
dr. Gomba). Az utolsé bentfekvés sordn Vincristinnel synchronisalt Co irradiatiét végziink 4500 r
dosisban. Jelenleg a beteg tumormentesnek tekinthetS: a nagyfoku garat-defectus miatt kifejezett
rhinophonia aperta észlelhetd.

2. dbra
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A szdvettani leletek valtozdsat [, tdbldzatunk szemlélteti. FeltehetSen elsd alkalommal is tumorrdl
volt mér sz6, esetleg a metszet a széli részekrdl szdrmazott, ezért nem volt benne malignitdsra utald jel.
A kovetkezd két lelet a reticulumsejtes (lympho? ) sarcomdt veti fel, de a kép nem egyértelmii. Ha
figyelembe vesszitk, hogy a mesenchymalis eredetdi, teljesen differentidlatlan sejtek kis kerek sejtek,
hasonlésdgot taldlunk a lymphoid elemekkel. Retrospective vizsgdlva a betegség lefolydsat, feltételez-
hetjiik, hogy kezdetben teljesen differentidlatlan, blast jellegii elemekkel indult a malignus folyamat,
majd lassi differentidlédds ment végbe rhsc. irdnydba, amely egyben a tumor megszelidiilését is

jelentette,
Haemalaun-eosin festéssel a tumor szoveti képét mutatjuk. A daganatsejtek egyrésze kerekded,

differentidlatlan, de hosszikds cytoplasmdji, némileg primitiv izomsejtre emlékeztetd sejtek is
megjelennek, laza, oedemds kotGszoveti dllomanyt infiltrdlva.

Nagyobb nagyitdssal Heidenhein-féle vas-haemotoxylin festéssel kimutathatd a primitiv hardnt-
csikolat.

Mindkét képen atypia, polymorphia észlelhetd.

Megbeszélés

A rhsc. nagymértékben malignus tumor. Grouls [5] a metastatizdldsi ritdt 63—72%
koriilinek észlelte. A recidivahajlam szintén magas (59—62%), gyakran az utolsé therapids
beavatkozds utdn négy héten beliil fellép. Az 5 éves tulélés Grouls szerint igen alacsony,
9-11%. Muler |9] adatai szerint magasabb, 30%, ill. a kombinalt kezelések: sebészi,
radioldgiai, cytostatikus kezelések bevezetése 6ta 57%-ra nétt.

A kiilonbozé szerzék egybehangzdan megegyeznek a kombindlt: sebészi, radioldgiai és
Gjabban a cytostatikus kezelés szitkségességében, pl. Grouls [5], Gutjahr [6], Flamant [4].
Elétérbe helyezik a sebészi eltdvolitdst, de érdekességként emlitjiikk, hogy Demaldent [2]
tartds, kombindlt cytostatikus kezeléssel is tumormentességet tudott elérni. Muler [9]
irradiatio plusz cytostatikumok alkalmazdsdval érte el ugyanezt.

Betegiinknél figyelemre méltd az igen hosszi lefolyds. 1963. februdrt$l 17 alkalommal
keralt felvételre, 264 napot toltott a klinikdn. 14-szer tortént mitéti eltdvolitds,
7 alkalommal 8460 R + 13 700 rd &ssz-dosisban kapott besugdrzdst (II. tabldzat). Jo
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M Metasztazis 1alkalommal
v Klinikai tartdzkodas: 264 nap

T Tumor 15 alkalommal
O Operacio % -o-

S Sugdrkezeles 7 alk.
hatdst lattunk a Co irradidtiok utdn. A legutobbi recidiva megfékezésére miitétet és
sejt-synchronisaldssal kombindlt irradidtiot végeztiink: a besugdrzds el6tt 12 drdval

Vincristin-infusiét adtunk. Ennek a kezelésnek a hatdsossdgdt csak évek mulva tudjuk
lemérni, reméljiik a tumormentesség jelentdsen hosszabb lesz.
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Esetiinket ismertetésre érdemesnek tartottuk, mivel egy ritka szovettani szerkezeti
daganatot, feln6ttnél, ritka localisatidban észleltiink. Megfigyelhettitk a szbvettani kép
valtozdsdt, oOsszehasonlitdst tehettink a tumorellenes kezelések varidcids lehetdségei
kozott (sebészi, Chaoul-, Co-, synchronisdlt Co irradiatio). Kiemelendének tartjuk még a
feltinGen hosszd tulélési id6t, azonban a kdrképet még mindig nem tekinthetjik
lezartnak,

Eziiton mondunk koszdnetet a DOTE Kérbonctani és Korszovettani Intézete (kordbbi igazgatd: dr.
Endes Pongric, jelenlegi igazgatd: dr. Gomba Szabolcs egyetemi tandr) valamennyi munkatdrsanak a
szdvettani vizsgilatok elvégzéséért, valamint a fényképek elkészitéséért.
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A. Tor u W Jlamne: Cayyail sevameiica 16 aem pabdocapromsr Maziozo néba

B BBOAHO} yacTH cpoeil paGoThl ABTOPBI H3/IAraloT FHCTOMOMHYECKHE THITLL 3TOH PALKOH
ONMYXOJH ME3eHXHMaJILHO0 NPOHCXOMKIEHHs!, HX DPACNPEAC/ICHUE MO BO3pACTAM, H HX
J0KANH3ALHK N0 perHoHaMm, OHH [ETAJILHO OTHCHIBAIOT TeueHHe 16-7eTHerc JeueHHs
GoAbLHOIH H TPYAHOCTH MOCTAHOBKH TOUHOrQ FHCTOJIOPHYECKOr0 JHATHO3A. B 15 cayvasax
oHH HAOJH0AAAH PEUHIHB 0NyXoJH, 14 pas Gbil0 MPOBE/IEHO €& XHPYpPrHyecioe yjlajJcHHe
H B 7 cnyuasnx obayuenne (8460 p Waya u 13 700 pa xodanbta). B xXoage nocaeaHero npe-
GhiBanHs GOJBLHOI B cTalHOHApE ObLIA MPOBEIeHA OmepauHs H KOMOHHHPOBAHHAS C Kie-
TOUHOIN CHHXPOHH3aUHeil Jy4eTepanHa. ABTOPbI BBICKA3LIBAIOTCS 32 COBMECTHOE npiHMe-
HeHHe XHpYPrHuecKoro, pagHoJorHYeCKOro H UHTOCTATHYECKOE TeUeHHE.

A. Téth and I. Lampé: A case of rhabdomyosarcoma of the soft palate, treated since 16
years

In the introductory part of the paper the histological types, the distribution according to the age
and the localization of this rare tumour of mesenchymal origin are discussed by the authors. The
treatment of a woman, aged 16, and the difficulties of the determination of the exact histological
diagnosis are dealt with in detail. Relapse of the tumour has been observed on 15 occasions. In
14 cases surgical removal and in 7 cases irradiation has been performed (irradiation with 8460 R
Chaoul and 13 700 rd Co irradiation). During the last hospital treatment surgical intervention and
irradiation combined with cell synchronism have been carried out. Simultaneous use of surgical,
radiological and cytostatic treatment is advocated by the authors.

A. Téth und I Lampé: Uber den Fall eines seit 16 Jahren unter Behandlung stehenden
Rhabdomyosarkoms des Gaumensegels

Als Einleitung werden die histologischen Typen, die Verteilung nach Lebensalter und die
Lokalisation nach Kérpergegenden des seltenen Tumors mesenchymalen Ursprungs beschrieben. Der
Verlauf der 16jihrigen Behandlung einer Patientin, die Schwierigkeiten der histologischen Diagnose-
stellung werden eingehend erértert. In 15 Fillen wurde Tumorrezidiv festgestellt. In 14 Fillen
erfolgte Exstirpation, in 7 Fillen Bestrahlung (8460 R Chaol und 13 700 rd Co-Bestrahlung). Im Laufe
der letzten Hospitalisation wurde Operation und mit Zellensynchronisierung verbundene Bestrahlung
druchgefiihrt. Es wird zur Richtigkeit der gemeinsamen Anwendung der chirurgischen, radiologischen
und zytostatischen Behandlung Stellung genommen.
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A belséfiil toxikus kdrosoddsai — IV,
Toxikus halldskdrosoddsok

SARKADY LASZLO dr.*, *%*
Kozlésre érkezett: 1978. jinius 6-an

A szerzd lizemi audiometrids sziirések és intoxikalt betegek audiologiai kivizsgdlasa alapjan
elemzi az ototoxikus vegyianyagok okozta halldskdrosoddsokat, és azokat egybeveti
dllatkisérleti eredményeivel. Kimutatja, hogy az egyre terjedd szerves foszforsav-észterekhez
tartozd novényvédd szerek is ototoxikus hatdssal birnak. Megdllapitja, hogy ezen szerek,
valamint a fémek, a szénmonoxid és a szerves oldészerek ototoxikus hatdsdra jellemzd a
perceptids tipusi mélyhang-kdrosodds. Felhivja a figyelmet a zajdrtalomtdl valé elkiiloni-
tésre.

A fiilészeti szakirodalom a toxikus halldsdrtalmakat rendszerint egy fejezetbe vonja Gssze
mivel azok klinikai képe messzemen&en megegyezik. Eszerint az exogen (pl. ototoxikus
gyogyszerek, ipari és mezGgazdasdgi mérgek), valamint az endogen (pl. fert6z3 betegség)
toxikus tényezdk azonos audiometrids leletet adnak (Glorig [7], Huizing [9], Jakabfi &
Reévész [11], Surjdn és mtsai [23]).

A belstfiil toxikus kdrosoddsaival foglalkozé tobbirdnyi vizsgdlataink sordn feltiint,
hogy a mérgek okozta toxikus halldskdrosoddsok audiologiai szempontbdl kiillénboznek a
tobbi exogen drtalomtdl. A jelen dolgozatban ismertetem ezen eredményeinket és azok
Osszefiiggéseit kisérletes leleteinkkel.

Anyag

Audiologiai vizsgalatokat két iranyban végeztiink.

1. tizemi szlirGvizsgilatok;

2. toxikologiai betegek vizsgdlata.

ad 1. Az lizemi sziirésekre a gydrakat, illetve a dolgozdkat a kovetkezd két szempont szerint
vilogattuk ki:

a) vizsgdltunk olyan dolgozdkat, akik a toxikoldgiai kézikonyvekben ototoxikusnak jelzett
anyagokkal dolgoznak (Méschlin [16], Oettingen [17]),

I tdbldzat
Otoroxikus mérgek®
Fémek:
higany, 6lom, arzén, tallium, cadmium,
nikkel, vanddium, mangdn
Szerves olddszerek:
benzol és szdrmazékai, benzin
nitro- vegyiiletek (lakkok, festékek)
szénkéneg, kloroform, széntetraklorid, trikléretilén
halogénezett szénhidrogének
Cidn, nicotin
Szénmonoxid, etilénglykol
Metilalkohol, etilénglykol
Acetanilid
Natrium-tioszulfat (fixir sé)

*Qsszedllitva Moshlin [16] és Oettingen [17] alapjdn

* Jelenlegi munkahely: Semmelweis OTE, Fiil-orr-gégeklinika

** Budapest, Szigony utca 36., 1083
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