Rectum gastrointestinalis stromalis tumora. Esetismertetés
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Tumora stromala gastrointestinala rectala. Prezentare de caz

Tumorile stromale gastrointestinale se dezvoltd in peretele tractului
digestiv, in celule mezenchimale nediferentiate, cu punct de plecare de la
nivelul celulelor interstitiale Cajal. Cea mai frecventa localizare a tumo-
rilor stromale este stomacul , urmatd de intestinul subtire, mai rar colon-
rect , epiplon. Simptomatologia bolii este determinatd de localizarea
tumorii. Prezentare de caz: Un pacient de 65 ani s-a prezentat cu recto-
ragie la ambulanta clinicii. La % inferioard a rectului, pe partea dreapta,
a prezentat o formatiune tumorald hemoragica de 3x4 cm, care s-a con-
tinuat pararectal §i paraanal intr-o rezistentd mare. Biopsia din tumora
rectald pune in evidentd necroza, iar din tumora pararectald un proces
malign. Am efectuat amputatia rectali abdominoperineald si extirparea
formatiunii tumorale pararectale. Diagnosticul de tumori stromala a fost
confirmat de examenul imunohistochimic. Rezultate: La 22 de luni post-
operatorie, pacientul este fird acuze, iar examenul CT abdominal este
negativ. Concluzii: Diagnosticul tumorii stromale este dificil de stabilit,
este confirmat mai ales postoperator, prin examen histopatologic si imu-
nohistichimic. Localizarea rectald a tumorii stromale este rard. Tumorile
stromale gastrointestinale au potential malign, motiv pentru care este
necesara urmarirea postoperatorie a bolnavilor.
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A gastrointestinalis stromalis tumorok (GIST) a tdpcsatorna
faldnak differencidlatlan mesenchymalis sejtjeibél kiinduld
ritka daganatok[1, 9]. Ezeket a daganatokat sokdig sima-
izom, vagy idegi eredetlinek tartottak. A GIST elnevezést
1983-ban Mazur és Clark vezette be nonepithelialis daga-
natok heterogén csoportjanak meghatarozaséra [8, 14]. Az
addig hasznilt terminoldgia leiomyoma, leiomyosarcoma,
leiomyoblastoma, schwannoma, epitheloid leiomyoma volt
[5, 15]. Az elektronmikroszkopos és immunohisztokémiai
vizsgalatok bebizonyitottak, hogy a gastrointestinalis
stromalis tumorok a gyomor-bél traktus mesenchymalis
daganatainak egy heterogén alcsoportja, melyek a Cajal-féle
interszticidlis sejtekbdl indulnak ki, vagy ezek pluripotens
precursoraibol [9, 13]. A Cajal-féle sejtek a gyomor-bél
traktus falaban a korkoros izomrétegben taldlhatok meg, de
féleg a gyomor és jejunum szintjén [10, 15].

A gastrointestinalis stromalis tumorok leggyakrabban a
gyomorban (60-70%), vékonybélben (20-30%), ritkibban
a colon-rectumban (5-10%) fordulnak elé [4, 8]. Gyakran
kitjulnak, metasztazist féleg hematogén tton, vagy
peritonedlis sz6rodds altal képeznek. Nyirok attétek ritkan
jelentkeznek, ezeknek el6forduldsa szerz6k szerint valtozik
0-10% kozott [11, 13]. GIST-k lefolydsa, klinikai viselkedése
atipusos, ezért a prognozist nehéz meghatérozni.
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Stromal gastrointestinal tumor. Case presentation.

The stromal gastrointestinal tumors appear at the level of the intes-
tinal wall from nonspecific mesenchimal cell with descent from Cajal
interstitial cells. The most frequent localization of stromal tumor is the
stomach, followed by the small bowel, rarely the colon and epiplon. The
symptomathology of the disease is determined by the localization of
the tumor. Case presentation: 65 year old patient with rectorhagia was
admitted from the emergency room. At the level of %rd right inferior
rectum was revealed a 3x4 cm hemorrhagic tumor with pararectal and
paraanal extension. The endoscopic rectal biopsy of the rectal tumor
showed necrosis and melignancy was proved from the pararectal exten-
sion. We performed abdominoperianal rectal amputation with ablation
of the pararectal tumor. The diagnosis of stromal tumor was confirmed
by imunohystochemical examination. Results: 22 months postopera-
tive, the patient showed no simptoms and the abdominal CT-scan was
negative. Conlusions: the diagnosis of stromal tumors is difficult, in most
cases it is performed postoperatively by histopathological and immu-
nohystochemical examination. Rectal localization of stromal tumors is
rare. Stromal gastrointestinal tumors present potential malignancy and
therefore postoperative control is highly reccommended.
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Esetismertetés

S.K. 65 éves férfi beteg, 2007. I. 15. véres széklet miatt
jelentkezett ambulancidkon. A rectum als6 harmaddban 3
x 4 cm vérz exulcerdlt tumort taldltunk, ami jobboldalt
paraanalisan és pararectalisan egy nagy rezisztencidban
folytatodott. A rectumbol végzett biopszia szovet-nekrozisra,
mig a pararectalis tumorbdl végzett gyors szdvettani vizsga-
lat malignus elvaltozasra utalt. Abdominoperinealis rectum
és a pararectalis tumor extirpaciot végeztiink (1., 2. abra). A
szovettani és immunohisztokémiai vizsgélatok nyujtottak a
végleges diagnozist. Szévettani vizsgélat, makroszkopikus
leirds: a rectumban 45 x 30 mm ulcerovegetativ daganat,
pararectalisan 136 x 93 mm jol koriil hatarolt, elaszti-
kus, fehéres barndsan csikozott daganat. Mikroszkopikus
leiras: a rectalis daganat infiltrdja az Gsszes rétegeket, az
adventiciat is kotegekben elhelyezked6 orso alaku sejtek
alkotjak. A citoplazma sdpadt, holyagos, ovoid sejtmag,
12 mitozis/10 mezd, 40-es objektivvel, infiltralja az anus
feldli részt. Nyirokcsomokban (9 nyirokcsomd) nincs attét.
Immunohisztokémiai vizsgalat: CD 117 pozitiv, CD 34
negativ.

Eredmények
Mutét utani lefolyds szovédménymentes, 14. nap a bete-

get otthondba bocsdtottuk.Az utdnkévetésiink 22 hénap, a
betegiink panaszmentes, hasi CT kontroll negativ.
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1. abra. Rectalis GIST — rectumi rész

Megbeszélés

A gastrointestinalis stromalis tumorok ritka daganatok, a tap-
csatorna malignomdinak majdnem 3%-at (1-3%) alkotjak [9,
10]. Az elektronmikroszképos és immunohisztokémiai vizs-
galatok alapjan a mesenchymalis eredetd gastrointestinalis
daganatokat felosztottak stromalis daganatra, leiomyomara
és schwannomdra. A GIST makroszképikusan a szerv faldban
jol koriilhatarolt fehér csomdként, a metszeten fehér, esetleg
vérrel csikozott halhusra emlékeztett [14, 15]. Szovettanilag
orso, vagy epitheloidsejtes formakat kiilonboztetnek meg.
Immunohisztokémiailag a GIST-re a CD 117 és CD 34 anti-
gén pozitivitas jellemzd, ritkan jelenkezik SMA, vagy desmin
pozitivitas [3, 4]. Immunohisztokémiai vizsgalatok alapjan
a GIST-t elkiilonithetjilk a leiomyomatdl, schwannomatdl.
Leiomyomara jellemz6, hogy a desmin és SMA pozitiv, CD
117, CD 34 negativ, mig a schwannoma esetén S 100 fehérje
pozitiv CD 117, CD34 antigének negativak [11, 12]. A GIST
immunohisztokémiai jellegzetessége a CD 117, ami egy c-kit
protoonkogén fehérje (c-kit gén terméke), tiroxinkindze
aktivitdsu transmembran (sejthdrtya) receptor, a stemsejtek
novekedési faktoranak receptora [3,4]. A c-kit protoonkogén
a kromoszémadn a 4q 1 - 21 pozicidban helyezkedik el [6, 7].
A CD 117 rendszerint erés, diffuz pozitivitist mutat a citop-
lazmdban [7,12]. A GIST CD 117 pozitivitdsa altaldban 72-99
%, de lehet 5-20 % is [12, 13].

A GIST féleg a kozépkoruak betegsége 50-70 éves kor-
ban gyakori, ritka 40 év alatt és nagyon ritka gyerekeknél,
nemek szerinti eloszldsa azonos [2, 15]. Klinikai megnyilva-
nuldsa fiigg a daganat méretétdl, lokalizaciojatl. Okozhat
hasi disconfortot, fdjdalmat, gastrointestinalis vérzést,
intestinalis obstrukciot, vagy tiinetmentes. A rectalis elhe-
lyezkedésti GIST leggyakrabban hematochezidban nyil-
vanul meg, vagy digitalis vizsgdlatkor tapinthaté tumor.A
betegiink hematocheziaval jelentkezett és tapinthat6
pararectalis tumorral, ami a rectumbdl indult.
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2. abra. Rectalis GIST — pararectalis rész

A GIST tok nélkiili, de jol koriilhatarolt daganat, kemény,
vagy puhdbb tapintatu, metszési felszine hisszer(i, nagyobb
1ézi6k gyakran cisztikus degenerdcot, vagy centralis nekrd-
zist mutatnak [15]. A nydlkahdrtya ulceracidja béltraktusi
vérzésben nyilvanul meg. A daganat megjelenése a szervek
serosajan, vagy a csepleszen malignitdsra utal [4, 10].

A gastrointestinalis stromdlis daganatok agresszivitdsat
nehéz meghatdrozni. A malignitdsban szerepet tulajdo-
nitanak a daganatok lokalizdci6janak, a vékonybélen levé
GIST-ek malignusabbak, mint a gyomron levék, vagy a
colorectélisak gyakran okoznak peritonealis, majattéteket [4,
5]. A lokalizacié mellett szerepet tulajdonitnak a daganatok
méretének (2 cm-nél nagyobbak malignusabbak) a serosa,
vagy nyalkahdrtya invézidjanak, mitézisok szamanak [10,
14]. A magas mit6zis szdm malignitdsra utal. Viszont taldl-
kozhatunk kis méret(i, 2 cm-nél kisebb, alacsony mitozis
szamu daganattal, amely metasztdzist képezhet. Ma elfo-
gadott a Fletcher-féle felosztds: nagyon alacsony, alacsony,
kozepes és magas rizikdju gastrointestinalis stromalis daga-
natokra, ami a potencialis kitjulds és attétképzés lehets-
ségén alapszik, jobb megkdzelitést mutat, mint a régebbi
benignus és malignus felosztds [10]. A GIST-ek potenciali-
san malignus daganatoknak tekinthet6k és a beteget kovetni
kell élete végéig. A mi esetiink a Fletcher-féle felosztas alap-
jan a magas rizik6ju stromalis daganat-csoportba tartozik
és a beteg mutét utani kovetése sziikséges.

A GIST kezelés alapja a mitét, de vannak akik a daga-
nat széles excizidjat lymphadenectomiaval, mdsok a daga-
nat exciziéjat 2 cm szabad (tumormentes) széllel javalljak
[1, 11]. A lymphadenectomia elvégzésének sziikségességét
az utobbi idében megkérddjelezik, mivel a nyirokcsomo
metastazisok gyakorisiga kisebb 10%-nal (0-10%), a mi
esetiinknél 9 megvizsgalt nyirokcsomoban nem taldltak
metasztazist. A metasztazisok, recidivdk, inoperabilis ese-
tek a sebészi kezelése mellett 2002-t61 az imatinib mesylate
(Glivec) kezelést alkalmazzak [2, 3, 6].
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Kovetkeztetések

A gastrointestinalis stromélis tumorok mutét el6tti diagno-
zisa nehéz.

Végleges diagnozist rendszerint mutét utdn a szovettani
és immunohisztokémiai vizsgélatok nyujtanak.

Stromalis tumorok rectumi lokalizacidja ritka.

Potencidlisan malignus tumorok és a betegek mitét utani
kovetése kotelezo.
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