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Abrikossoff tumor — Szemcsés sejtes tumor

Abrikossoff"s tumor —

Granular cell tumor

LEGRADI MARIA DR.', MOJZES JENO DR.’, KALMAN ENDRE DR,
CSERNUS EVELIN DR., BATTYANI ZITA DR

Pécsi Tudoményegyetem Klinikai Kozpont, Bor-, Nemikortani
€s Onkodermatoldgiai Klinika',
Dombévari Szent Lukéacs Egészségiigyi Nonprofit KFT, Bérgydgyaszati szakrendel?,
Pécsi Tudomanyegyetem Klinikai Kozpont, Patoldgiai Intézet’

OSSZEFOGLALAS

A ritkdn eldfordulo, tobbnyire benignus kimenetelil gra-
nuldris sejtes tumort eldszor Abrikossoff irta le 1926-ban.
A neuroectodermdlis eredetii (Schwann-sejtekbdl kiindu-
16), szdvettanilag immunhisztokémiai vizsgdlatokkal iga-
zolhato tumor foként a 30 - 60 év kozotti korosztalyt érin-
ti, noi dominancidaval. A szerzok egy 36 éves nébeteg kor-
esetét mutatjdak be, aki a sternum felett jelentkezd, hirtelen
novekvd, 1,5cm datmérdji tumor miatt jelentkezett vizsga-
latra. In toto excisiot kévetden a szévettani vizsgdlat jéin-
dulati, ideghiively eredetii mesenchymalis tumort igazolt.
A diagnozist immunhisztokémiai vizsgdlatokkal tamasztot-
tak ala.

Kulcsszavak:
Granularis sejtes tumor - immunhisztokémia
- malignitas

SUMMARY

The authors describe a case of an uncommon benign
neoplasm named Abrikossoff tumor or granular cell tumor,
which was first described by Abrikossoff in 1926. It
develops between the second and sixth decades of life, more
frequently among women. This mesenchymal neoplasm
apparently arises from neural Schwann cell origin. It is
mostly benign, although in rare cases (2%) malignant forms
have been described. The distinction between benign and
malignant is fairly difficult due to a striking histological
similarity. Apart from the presents of metastasis, the clinical
presentation, size and recurrance should be considered as a
criterion for differentiation from malignancy. The authors
discuss a case of a benign form of Abrikossoff tumor
affecting the skin located on the sternum in a 36 year old
female patient and present a review of the literature.
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A granuldris sejtes tumor ritkdn el6fordulé-, az esetek
jelentds részében benignus kimeneteld, tobbségében szoli-
ter megjelenést kérkép. Ritkdn malignizalédhat, valamint
a kimetszés teriiletén recidiva alakulhat ki. Féként a 30-
60 év kozotti korosztalyt érinti, és n6i dominancia jellem-
z6. A primer tumor a test barmelyik részén kialakulhat,
leggyakrabban a nyelvben (40%), a bérben és subcutan
szovetekben (30%) (5). A tumor hisztogenezisét illetéen —
immunhisztokémiai (S-100 protein, NSE /= Neuron
Specific Enolase/ ) és elektronmikroszképos vizsgalatok
alapjan — a Schwann-sejt eredet( tedria az elfogadott (3).

A benignus forma kezelésében elsédlegesen a sebészi
eltavolitas javasolt, a korkép lefolydsa j6 prognézisu (7).
A benignus és malignus forma elkiilonitése nagy kihivast
jelent, mivel a tumor mindkét esetben megtévesztéen ha-
sonl6 klinikai, valamint szovettani képet mutathat.

A szovettani képben megjelend magas mitotikus index,
polymorph alaku sejtek, valamint nekrézis jelenléte mali-
gnitds mellett sz6l. Emellett meghatarozé kritériumnak
szamit a klinikai kép, a tumor gyors novekedése, ulcera-
cio jelenléte, illetve egy éven beliili recidiva megjelenése
(9,10). Tekintettel arra, hogy a daganat benignus és mali-
gnus formdjaban is ismert a multiplex el6fordulds, ezért
alapvetd fontossagu adott esetben is a beteg részletes ki-
vizsgalasa. Kezeletlen tumor esetén spontdn regressziot a
rendelkezésiinkre 4116 irodalom nem emlit.

Esetismertetés

36 éves jol fejlett és taplalt, ép csont-, izom-, €s iziileti rendszer(
ndbeteg 2009 mdrciusdban jelentkezett a teriiletileg illetékes bor-
gylOgyaszati szakrendelésen a szegycsont felett 5 éve fokozatosan-,
majd az utébbi fél évben hirtelen novekvd, viszkets, kemény tapin-
tatd tumor vizsgdlata céljabol. Anamnézisében komolyabb belgyé-
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1. dabra
A bdr szintjébdl eléemelkedd, 1,5 cm atmérdjd,
centralisan 5-6 mm-es hyperkeratotikus kraterrel
rendelkezd, halvanysarga tumor

gyaszati-, ill. bérgyodgydszati megbetegedés, sebészi beavatkozas
nem szerepelt. A klinikai kép alapjan keratoacanthoma, carcinoma
spinocellulare, histiocytoma, epitheloid sarcoma lehetGsége meriilt
fel. 2009. aprilisban a beteget a fenti iranydiagnézisokkal, szovetta-
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2. dbra

H&E festés 20x nagyitdsban, a dermisben a tumorsejtek
izolalt fészkek formdjaban, a sejtek nagy lekerekitett
cytoplasmadval, azokban szdmos granulum
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3. dbra
H&E festés 5x nagyitdsban,
plexiform novekedési
jelek

ni mintavétel céljabol klinikdnkra iranyitottak. Felvételekor a ster-
num felett erythaemds alapon elhelyezkedd, bdr szintjébdl eléemel-
kedd, kemény tapintatu, 1,5 cm atmérgjd, centralisan 5-6 mm-es hy-
perkeratotikus kraterrel rendelkezd, halvanysarga, élesen koriilhata-
rolt csomét észleltiink, kozvetleniil mellette 1 6randl egy 3 mm-—es
satellita 1€zi6 helyezkedett el. (/. dbra). Fizikalis vizsgdlat soran
nyirokcsomoét nem tapintottunk. Fiil-orr-gégészeti vizsgalat soran
koérosat nem észleltek. Képalkot6 vizsgédlatokkal (mellkas-, gerinc
RTG, has- és kismedence UH, valamint mellkas CT belszervi mani-
fesztacié nem igazolddott. A tumor in toto excisiojat kovetden a szo-
vettani vizsgalat ideghiively eredeti jéindulatd tumort igazolt. H&E
festéssel az epidermisben pseudoepitheliomatosus hyperplasia ldtha-
t6. A dermisben a tumor expanziv fészkek formdjdban terjed a mély-
be. A tumorsejtek kerek, ovalis vagy orsé alakuak, hatarozott sejt-
hartyaval, nagy-, lekerekitett szemcsés allomanyud citoplazmaval
rendelkeznek, mely jelenségr6l a tumor a nevét kapta (2. dbra).
Citoldgiai pleomorphismus, mitotikus aktivitas, necrosis nem latha-
t6. A kis erek és periferias idegek mentén azokat kovetd terjedés
észlelhetd, az un. plexiform novekedési jelenség (3. dbra), mely rit-
kan fordul el6 és nem tekintendd malignitdsra utalé jelnek.

A standard médon, héfeltardssal, ABC DAB-peroxidaz el6hivé
rendszerrel immunhisztokémiai S-100 protein, ill. CK (cytokeratin)
reakciot végeztiink. A tumorsejtek citoplazméjaban erés S-100 pro-
tein pozitiv (4. dbra) reakci6 lathaté a Schwann sejtes eredetnek
megfeleléen, mig cytokeratin a tumorban nem mutathaté ki, viszont
a pseudoepitheliamosus hamhyperplasia latvanyosan kiemelddik
(5. dbra).

Megbeszélés

A granuldris sejtes tumor els6 leirdsa 1926-bol Abrikos-
soff-t6l szarmazik, aki az elvaltozast harantcsikolt izom
eredetiinek tartotta (1). 1935-ben Feyrter a daganatot gra-
nuldris sejtes myoblastomanak nevezte, s a tumor neuro-
gén eredetét fogalmazta meg. ( cit.2.) Egy évvel késGbb a
granuldris sejtes neurofibroma elnevezést kapta. Ezt kove-
téen Fischer és Wechsler dgy vélte, hogy az elvéltozas
Schwann-sejt eredet( (2).



S-100 protein reakcié 2x nagyitasban, a tumorsejtek
citoplazmajaban élénk pozitivitas

5. dbra
CK (cytokeratin) reakcié 2x nagyitdsban, cytokeratin
a tumorban nem mutathaté ki

A tumor hisztogenesisét illeten szamos tedria sziiletett,
mai napig bizonytalan a pontos eredete, de az utébbi évti-
zedekben elvégzett immunhisztokémiai (S100 protein,
NSE) és elektronmikroszképos vizsgédlatok alapjan a
Schwann-sejtekbdl kiindul6 tedria az elfogadott (3). A rit-
kan el6fordulé tumor az esetek dontd tobbségében beni-
gnus lefolydst, jo progndzisi korkép, ritkdn, az esetek
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2%-aban malignus kimeneteld. Megjelenését illetéen leg-
gyakrabban a nyelvben (40%), a bSrben és subcutan szo-
vetekben (30%), az eml6ben (15%), a gégében és horgok-
ben (10%) alakul ki, azonban a nyalmirigyekben, a vaz-
izomzatban, a higyhdlyagban, a méhben, a szeméremaj-
kakban, a retroperitoneumban, az epeutakban és a gyo-
mor-bél traktusban (5-8%), azon beliil (1-2%-ban) a nye-
I6cs6ben is eléfordulhat (5). Tobbségében szoliter megje-
lenési korkép, azonban létezik multiplex el6fordulasi for-
méja is (az esetek 5%-15%-ban).

A benignus forma differencidl-diagndzisaban elsésor-
ban keratoacanthoma, basalioma, carcinoma spinocellula-
re, histiocytoma, epitheloid sarcoma jon széba.

A szovettani kép vizsgdlata sordan az epidermisben pseu-
doepitheliomatosus hyperplasia, a dermisben izolalt fész-
kek formédjaban elhelyezkedd tumorsejtek, a perivasculari-
san, perineuralisan, plexiform novekedési jelek. A benignus
forma polygondlis sejtjei, jellegzetes eosinophil granularis
citoplazmaval rendelkeznek, mely granulumok az intraci-
toplazmatikus lysosoma accumuldcié eredményei, PASI
(Periodic acid-Schiff) festéssel élénk positivitast mutatnak.

A malignus formara a magas mitotikus aktivitas, nuclea-
ris pleomorphismus jellemzd. Benignus esetben granuldris
eozinofil citoplazmat tartalmazé polygondlis sejtek latha-
tok.

A benignus forma kezelése elsddlegesen a sebészi elta-
volitas (7). A tumor multiplex el6fordulasanak lehetésége
miatt a beteg részletes kivizsgalasa rendkiviil fontos. Ese-
tinkben a klinikai vizsgdlatok a tumor szoliter jellegét
igazoltak. A benignus forma ritkdn mutat recidiv hajla-
mot. Esetiinkben kétéves nyomon kovetési id6 alatt tumor
recidivat nem észleltiink.

A malignus granuldris sejtes tumor az Abrikossoff tu-
morok kevesebb, mint 2%-aban fordul el6. Bizonytalan,
hogy de novo, vagy egy benignus 1ézi6 malignus transz-
forméci6jabol ered. A malignus forma elkiilonité kritériu-
mai koz¢ tartozik: az 5 cm nagyobb atmérs, gyors prog-
resszid/ novekedés, nekrozis-, ulcercid jelenléte, sz€li ré-
szen megfigyelhetd infiltrativ aktivitds, fokozott mitdzis,
hélyagos sejtmag, prominens nukleolus. Malignus esetben
attétet elsésorban nyirokcsomoba, tiidébe, méjba és csont-
ba adhat (6,8.9).

A malignus esetek kezelésében elsGsorban a széles biz-
tonsdgi zéndval torténd kimetszés és blokkdisszekcid ja-
vasolt. Tovabbi terdpids lehet6ség a kemo-, ill. radiotera-
pia, melyek hatékonysdga az irodalomban kozolt esetek
alapjan vitatott (12). Differencidl-diagnézisanal leiomyo-
sarcoma, angiosarcoma és melanoma jon széba.

Gamboa és munkatdrsai (9) tiz malignus granuldris
sejtes tumor esetét vizsgdltdk, ezen beliil a klinikai és
szovettani jellemzSk alapjan a malignus formdnak to-
vabbi két szubtipusit kiilonitették el; az elsé varidns be-
nignus hisztopatolgiat mutat, emellett a klinikai megje-
lenés a meghatdroz6, azaz, ha a tumor 4tmérdje na-
gyobb, mint 5 cm, rapidan novekszik, ulceralt, vérzo ill.,
nekrotikus, az elvéltozdst malignusnak kell tartani. A
madsik malignus szubtipus klinikai, valamint szovettani
képe egyértelmlien malignitdsra utal (9). Emellett



kiemelendd, hogy a malignus forma gyakran, 4ltaldban 1
éven beliil recidival (10).

A szerzGk az esetet a tumor el6fordulasanak és lokaliza-

cidjanak ritkasdga, valamint a differencidl-diagnosztikai
nehézségek miatt tartottdk bemutatdsra érdemesnek, illet-
ve az irodalmat attekintve felhivjdk a figyelmet, hogy egy
benignus szovettani képet mutatd, de recidivalé gyorsan
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novekvd, exulceralt, 5 cm-nél nagyobb atmér6ji granula-
ris sejtes tumor esetében az elvédltozas malignus tumor-
ként kezelend6.

A bemutatott eset mindenben megegyezett az irodalom-

ban kozolt klasszikus esetekkel. A mitéti megoldast 6ta
eltelt két évben recidivat nem észleltiink. A tovdbbiakban
a beteg szoros megfigyelése sziikséges a lefolyds megité-
1ése céljabol.
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