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Mellkasfali lymphoedemat okozo primer mediastinalis nagy B-sejtes
lymphoma

Thoracic lymphoedema caused by primary mediastinal large B-cell
lymphoma
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OSSZEFOGLALAS

Szerzok egy 46 éves férfibeteg esetét ismertetik, aki ho-
napok ota fenndllo, a mellkasfalon jelentkezd duzzanat
miatt haziorvosi és sebészeti konzultaciot kovetden keriilt
a Bdorgyogyaszati és Allergologiai Klinikdra vizsgdlatra.
Kezdetben, a vizsgdlatot végzd sebészben mastitis diagno-
zisanak gyantija meriilt fel. A borgyogydszati vizsgdlat
sclerodermalscleroedema fenndlldsdt feltételezte, szovet-
tani mintavétel tortént az emld borébol, mely érdemi ered-
ményt nem hozott a diagndézis feldallitasaban. Laboratériu-
mi eredményeiben az emelkedett CRP, leukocytosis és ma-
gasabb LDH érték felvetette neoplasztikus folyamat lehe-
toségét. Klinikai felvételekor a bal supraclaviumban ta-
pinthaté, témétt, subcutan, fixdlt terime és a mellkas CT-n
ldathato supraclavicularis lagyrészképlet daganatos elval-
tozdsra utalt. Szovettani mintavétel tortént ultrahangvezé-
relten a tumorbol, mely mediastinalis nagy B-sejtes non-
Hodgkin lymphomadt igazolt. A beteget a Il. Belgyogydsza-
ti Klinika Hematologiai Osztdlydn vették gondozdsba,
ahol kombinalt kemoterdpia és Rituximab kezelés mellett
bortiinetei és mellkasi tumora csaknem teljesen szandlo-
dott. Az eset jol példazza, hogy a nem specifikus bortiine-
tek gyakran jeleznek mégéttes malignus belszervi tumort.
A beteg kapcsdn felhivjuk a figyelmet arra, hogy a koriil-
tekintd fizikalis vizsgdlat alapjan meghatdrozott diagnosz-
tikus algoritmus alkalmazasa meggyorsithatia mind a he-
lyes korismézést, mind a célzott kezelést.
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SUMMARY

Authors report a 46 years old man who was admitted to
our department after general practitioner’s consultation and
surgical examinations. The patient presented with swelling
on his chest which caused a dull thoracic pain. The surgeon
assumed mastitis, but the complaints had not improved to
the begun theraphy. The dermatological examination
supposed the diagnosis of sclerodermalscleroedema. A
biopsy sample was taken of the skin, that did not have a
substantive result. Labs revealed elevated CRP, LDH and
leukocytosis in the serum. A fixed, compact, palpable lesion
was located in the left supraclavicular region, which was
demonstrated by CT and raised the possibility of tumor.
Ultrasound-guided biopsy of the mass revealed primary
mediastinal large B-cell lymphoma. The patient was
admitted to the Haematology where he was treated by
R-CHOP (Rituximab, Cyclophosphamide, Doxorubicin,
Vincristine, Prednisone). As a result of polychemotherapy,
the dermal lesions and the mediastinal tumor regressed.
This case represents, that nonspecific dermal lesions could
be the markers of underlying internal malignancies. By the
presentation of this case, authors wanted to emphasize the
importance of the thorough physical examination which can
quicken the setting up of the right diagnosis and start the
corresponding therapy.
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A belgybgyaszati korképek sok esetben bortiinetekkel
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jarnak. A fert6z6 betegségek mellett a haematoldgiai kor-
allapotok tarsulnak leginkabb jellegzetes bdrelvaltozasok-
kal (1, 2). A non-Hodgkin lymphomék kis hanyada els6d-
legesen a béron okoz specifikus infiltratumot, azonban j6-
val gyakoribbak a nodalis lymphomékhoz csatlakoz6 ma-
sodlagos bdrjelenségek. A kéros szdvetszaporulat mellett
indirekt bértiinetek is megjelenhetnek, melyek a belsd
szervekben 1étrejovo sejtburjanzasok okozta kompresszid
vagy nyirokelfolydsi akadaly kovetkezményeként alakul-
nak ki. Esetiinkben a mediastindlis nyirokcsomé conglo-
meratum okozta nyirokpangds kovetkeztében 1étrejovo
bdrtiinetekrdl szamolunk be.

Esetismertetés

A 46 éves férfibeteg kétoldali eml&duzzanat, a mellkas bérének
kipirulasa, viszketés valamint borszarazsag miatt kereste fel hazi-
orvosdt. Emellett beszdmolt arrél, hogy az elmult néhdny hénap
alatt a mellkas bére a nyak, valamint a kulcscsont feletti részre
terjedéen tomottebb tapintativa valt. 2 honap elteltével a felsorolt
tiinetekhez feszit6 jellegi mellkasi fajdalom, valamint subfebrili-
tas (37,6 °C) tarsult. Haziorvosa kezdeményezésére mellkasront-
gen és laboratériumi vizsgalat elvégzésére keriilt sor. A mellkas-
rontgen vizsgéalat nem mutatott kérosat, mig a laboratériumi ered-
ményekben emelkedett gyulladdsos paramétereket és magasabb
LDH szintet észleltek (CRP:49,7mg/l, FVS:13,96 G/L, LDH:516
U/L). A haziorvosban a tiinetek alapjan elsésorban eml&betegség
gyantja meriilt fel, emiatt a beteget a sebészetre utalta. A sebész
észlelte az ekkor mdr tapinthatév4 vélt axillaris adenomegalidt va-
lamint a jobb eml&ben egy koros terimét is felfedezett, majd ultra-
hang vizsgdlatra irdnyitotta a beteget. A képalkoté vizsgalat a
jobb eml6 proximalis kvadransainak hatdran elhelyezkedd, 5 cm
legnagyobb atmérgjli 2-3 cm széles beolvadast irt le a bérfelszin
alatt kb. 2 cm-rel. A bal oldali eml6ben mérsékelt subcutan oede-
ma volt megfigyelhetS, a beolvadas jelei nél-
kiil. A laboratériumi eredmények, a klinikai
kép, a fizikalis valamint a radioldgiai lelet bir-
tokdban a sebész antibiotikumos terdpiat indi-
tott a feltételezett mastitis kezelésére. Egyide-
juleg aspiratios cytoldgiai mintavétel tortént a
jobb emlében leirt elvaltozasbol. Ebbdl sirti,
detritusra emlékeztet6 aspiratumot sikeriilt
nyerni, melyet cytolégiai feldolgozasra tovabb-
kiildtek. A szovettani lelet malignitasra utald
jelet nem irt le és granulomatosus folyamat le-
hetdségét vetette fel. Mivel a beteg tiinetei a
megkezdett antibiotikumos terdpia mellett sem
javultak, bérgyogyaszati korkép kizarasa célja-
b6l az SZTE-AOK Bérgydgydszati és Allergo-
16giai Klinikara utaltdk.

A vizsgal6 orvos a bdr kifejezett szdrazsagat,
a mellkas felett kb. 2 tenyérnyi haml6 erythemas
plakkot, mindkét eml6 felett oedemat, a clavicu-
lak felett medialisan tomottebb tapintati rezisz-
tenciat irt le. A klinikai kép alapjan scleroderma
vagy a scleroedema lehetdsége meriilt fel, ezért
autoimmun vizsgdlat mellett bérbiopszia elvég-
z€sét kérte. Az autoimmun vizsgalatok eredmé-
nye negativ lett, a szovettani kép pedig nem volt
informativ egyik gyaniba vett kérképre sem.
Mivel a beteg klinikai tiinetei a hosszantartd
diagnosztikus kélvéria sordn tovabb progredial-
tak, osztdlyos felvételre keriilt sor. Alapos fizika-
lis vizsgélattal a kétoldali mellkasfalat érint6 oe-
dema hatterében a bal axillaban és supraclavicu-
laris régioban daganatos elvdltozdsra gyanus
megnagyobbodott nyirokcsomodkat és subcutan
tumort észleltiink (/. dbra).

A beteg felvételekor késziilt képen megfigyelhetd
a szimmetrikus emléduzzanat, valamint a mellkasfalra
terjed6 erythema. Tapintassal az emlék tomottek, a bér
pedig indurdlt volt. A nyak aszimmetrikus, a bal
supraclavicularis régi6 teriiletén elmosddott hatara
subcutan tumort tapintottunk

Célzott képalkoté vizsgélatokkal (mellkas CT vizsgalat, majd
lagyrész MRI) bal oldali axillaris lymphadenomegaliat, valamint a
bal sternoclavicularis iziilet teriiletén egy lagyrész denzitasu képletet
taldltunk. A nyaki ldgyrész MR vizsgdlat tobbgéct subcutan terimét
irt le: a pajzsmirigy isthmusatol és bal lebenyétdl €lesen el nem kii-
16niilé tumort azonositott, a bal sternoclavicularis iziilet alatt és a
jobb oldali clavicularis régiéban mutatott ki egy-egy tovabbi gdocot
(2. dbra).

A radiolégiai szakvélemény alapjan térfoglalé folyamatot diag-
nosztizdltunk €s ultrahang vezérelten végeztiink vastagtii biopsziat.
A szovettani mintaban, mélyen a subcutisban 1évé lymphoid infiltra-

2. dbra

Az MRI felvételen a legnagyobb kiterjedést, szabalytalan konturd képlet
lathatd, mely a pajzsmirigy isthmusatol €s bal lebenyétdl élesen nem

kiiloniilt el
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tumban nagy, atypusos — Hodgkin-Reed-Sternberg sejtekre
emlékeztetd — Odridssejtek helyezkedtek el (3. dbra). Im-
munfenotipizédlassal a lymphoid infiltrdtumban CD20 pozi-
tivitast, valamint CD40 koexpressziot talaltunk (4. dbra).
Fentiek alapjan a primer mediastinalis nagy B-sejtes

/////

fizikdlis vizsgélat alapjan direkt mellkasfali terjedést muta-
tott. A beteget ezt kovetden a hematoldgiai osztalyra ird-
nyitottuk, ahol kombindlt Rituximab és CHOP terdpidban
részesiilt. A kezelést kovetSen a beteg tiinetmentessé valt,
bortiinetei szanalodtak (5. dbra).

Megbeszélés

A primer mediastinalis nagy B-sejtes lymphoma
(MNBL) az Ann-Arbor beosztds szerint agressziv,
azonban terdpiara jol reagdlé non-Hodgkin
lymphoma (NHL) (3, 4).

Mélyen a subcutisban Hodgkin-Reed-Sternberg sejtekre A diffiz nagy B-sejtes lymphomdnak (DLBL)
emlékeztetS, nagy atypusos sejtek helyezkednek el (HE festés)  egy ritka, kiilonall6 altipusa. Ondll6 entitdsnak te-

- N kintheté6 mind klinikopatolégiai megjelenése és
immunhisztokémiai tulajdonsdgai, mind pedig
klinikai viselkedése alapjan (5).

A non-Hodgkin lymphomak kialakuldsaban
szerepet jatszhatnak bizonyos fert6z6 agensek,
kémiai expozicid, melyek a klinikai megfigyelé-
sek alapjan az immunrendszer szuppresszidjan
keresztiil fejtik ki hatdsukat. Ebb6l kovetkezik,
hogy NHL nagyobb aranyban jelentkezik azon
betegek korében, akik velesziiletett vagy szerzett
immunhidnyban szenvednek (6). Az MNBL sz6-
vettani morfolégidjat tekintve, a DLBL-hez ha-
sonld, nagy, éretlen B-lymphocytakbol épiil fel,
melyek B-sejt specifikus antigéneket hordoznak.
Thymicus eredet feltételezhetd (7). A primer me-
diastinalis nagy B-sejtes lymphoma pathogenesi-
7y Ny, . & ™ se amai napig nem teljesen tisztdzott. A legutdb-
4. abra B bi, az MNBL génexpressziés profiljat célzé vizs-
gdlatok sordn kimutattdk, hogy a programozott
sejthaldl ligand (PDL) locus (9p.24.1) — Ossze-
vetve a diffiz nagy B-sejtes lymphomaval, folli-
cularis lymphomaval és Hodgkin lymphomaval —
MNBL esetében az esetek 20%-aban specifikus
génatrendez6dést mutatott (8).

El6forduldsa fiatal felndttkorban gyakori, néi
predominanciat mutat (9). A térfoglalds — mely
gyakran thymus eredetd — az eliilsé mediastinum-
ban alakul ki, és igen gyakori, hogy a diagné6zis
felallitasakor a tumormassza atmérgje akar a 10
cm-t is meghaladja. Rapid novekedési mintazat
jellemzi, a mellkasi szervek infiltratidja gyakorta
el6fordul. A mér emlitett novekedési iitembdl és
lokalizaciobol adéddan az alarmirozoé tiinetek a
kompresszi6 kovetkeztében alakulnak ki. Ezek le-
hetnek példaul a trachea érintettsége révén a nye-
Iészavar vagy a nehézlégzés, megnyilvanulhat ve-
na cava superior-szindroma formdjaban, amennyi-
ben a térfoglalds a mellkasi nagyerekre fejt ki nyo-
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A lymphoid infiltrdtum immunfenotipizalds sordn a minta CD20
pozitivitasat és CD40 koexpresszidjat tapasztaltuk

5. dbra mdst (10). Az esetek koriilbeliil egyharmaddban
A kép a kezelést kovetden késziilt, a beteg bortiinetei megsziintek, jellemz6ek a szisztémds lymphomadkra jellegzetes
az emld teriiletén észlelt oedema mérséklédott tiinetek: a laz, fogyds és éjszakai izzadas (11).
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Kialakulhat parenchymds belszervi érintettség is, mely
gyakoribb a betegség recidivijakor. Ilyenkor a mdj, vese,
és a kozponti idegrendszer lehetnek érintettek, ritkabb
esetben — mint betegiinknél is — a bér (12, 13). A masod-
lagos cutan infiltracié a dermis mélyebb rétegeit érinti, és
zommel rossz prognézisra utal. A bdrérintettség kialakul-
hat a tumor sejtek dermisbe torténd migraciéja kovetkez-
tében, vagy a szekunder médon 1étrejovd gyulladdsos fo-
lyamat eredményeként. Fizikalis vizsgalattal a béron no-
dulusok, plakkok vagy diffuz infiltracié figyelhet6 meg,
de az esetek tobbségében az elvaltozasok nem specifikus
jellegtiek. Terdpidjaban jelenleg az R-CHOP (Rituximab,
Cyclophosphamide, Doxorubicin, Vincristine, Predniso-
ne) az elsd vonalbeli kezelés (14).

A bemutatott esettel a daganatot kisérd bortiinetek je-
lentéségére hivjuk fel a figyelmet. A paraneoplasztikus
vagy direkt tumor terjedés kovetkeztében 1étrejové borje-
lenségek megfelel6 értékelése a pontos és id6beni diag-
no6zis felallitasat el6segitheti. Tovabbi iizenete az esetnek,
hogy a fizikdlis vizsgalatot nem helyettesithetik a korsze-
i diagnosztikus médszerek sem.
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