Gége karcinoszarkoma — esetismertetés
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Carcinosarcom laringian - prezentare de caz

Carcinosarcomul laringian (spindle cell carcinoma, carcinom sar-
comatoid, pseudosarcom) este o tumord maligna rard, de origine
epiteliald. In laringe, de obicei apare in etajul glotic, avind forma
polipoida. Histologic are doud componente: partea superficiala con-
stituitd din carcinom epidermoid si partea sarcomatoasd, care con-
stituie cea mai mare parte a tumorii. Prezentdm cazul unui pacient
in vérsta de 61 ani, la care s-a practicat epiglotectomie partiald pen-
tru o formatiune tumorald polipoidd, implantatd pe marginea libera
al epiglotei. Examenul histopatologic si imunhistochimic stabileste
de carcinosarcom. Tumora a fost indepértata in intregime. Nu s-au
evidentiat limfadenopatii sau metastaze la distantd, pacientul a fost
considerat in stadiul I (TINOMO). Alte interventii chirurgicale sau
radioterapie nu s-a facut. Pacientul este fara tumora la 9 luni posto-
perator. Despre carcinosarcomul laringian in literatura de specialitate
gdsim numeroase prezentari de cazuri, cateva publicatii cu numar
mic de cazuri, dar numai putine lucrdri descriptive cu numér mare
de cazuri. Este de retinut posibilitatea indepértarii tumorii cu ocazia
biopsiei, datoritd formei polipoide. Astfel biopsia excizionald poate fi
si interventie terapeutica, care poate fi urmat de operatie definitiva
si sau radioterapie. Sursele din literaturd recomandd urmarirea sche-
melor terapeutice ale carcinomului epidermoid laringian.
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A gége karcinoszarkéma ritka, rosszindulatd, ham ere-
det(i daganat. Gégében féleg glottikusan, kocsanyos kép-
letként jelentkezik. F6 etioldgiai tényezé a dohanyzas és
alkoholfogyasztds. Szovettanilag két komponensbél 4ll:
felszini laphdmrak és a daganat nagyobb részét kitev
szarkdmas, orsosejtes rész. Diagnozisa mindkét Ossze-
tevé bizonyitasan alapszik. Elkiilonité diagnoézisa nehéz,
tobb jé- vagy rosszindulatd folyamattal téveszthetd
Ossze. Kezelése miitéti, esetleg sugarkezelés. Progndzisa a
laphamrakéhoz hasonlo.

Esetismertetés

Osztalyunkra beutalt 61 éves férfibeteg torok idegentest
érzésre, nyelési nehézségre, galuskas beszédre panaszko-
dott. Az dltalanos klinikai vizsgalat eltérést nem mutatott
ki. A fal-orr-gégészeti vizsgélat alkalmaval az indirekt
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Laryngeal carcinosarcoma - case report

Laryngeal carcinosarcoma (spindle cell carcinoma, sarcomatoid car-
cinoma, pseudosarcoma) is a rare, malignant tumor with epithelial
origin. In the larynx usually it presents in the glottis, with polipoid
appearence. Histologically is composed of a superficial squamous cell
carcinoma and the spindle cell component which forms the bulk of
the tumor. We present the case of a 61 year old man, with an epiglot-
tic polypoid tumor. The pathological diagnosis was carcinosarcoma.
The tumor was resected entirely. Lymph node or distant metastasis
was not present. The patient was staged TINOMO (stage I). Other
surgery or radiation therapy was not performed. After 9 months the
patient is tumor-free. In the literature we found many case presenta-
tions, some small number publication and only few descriptive study
of laryngeal carcinosarcoma. It is to note that the excisional biopsy
of the polypoid mass can be a therapeutic act, which can be followed
by definitive surgery and or radiation therapy. The literature recom-
mends following the squamous cell cancer treatment guidelines.
Conclusion: the diagnosis of laryngeal carcinosarcoma is a chal-
lenge for the pathologist. We presented a case with an unusual form
of laryngeal cancer, wich was treated with surgery and has a good
evolution.
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gégetiikrozés soran gégefedd szabad széléhez kozeli, jobb
oldali, kocsanyos, szabélytalan alakd, 3x2x1 cm nagysagu,
nem kifekélyesedett polipoid képletet lehetett latni. Nyaki
nyirokcsomo-duzzanat nem volt tapinthatd. A polipoid
képletbdl biopszia tortént, mely I. stddiumu jol differen-
cialt elszarusodo laphdmréknak felelt meg (pT1NOMO).
Kezelésként a gégefedd részleges eltavolitasat végeztiik,
a mitéttel a teljes daganat eltavolitasra keriilt. A mitéti
anyag végleges szovettani vizsgalata sordn a hematoxilin-
eozinnal festett metszeteken (1. abra A ésB) a daganat alap-
vetéen két komponensbdl dllt: az egyik elszarusodo
laphdmrak szigetekbdl, a mdsik atipiat mutat6 orsé alakd
sejtekbdl allt. Az ilyen daganatok vizsgalatara kidolgozott
immunhisztokémiai reakcidk koziil a kovetkezbket végez-
tikk el: pancitokeratin, Vimentin, S100. A pancitokeratin
(AE1/AE3) (1.abra () kifejezett pozitivitdst mutatott a hdm
jellegti teriileteken, és negativ volt a mesenchymalis sej-
tekben. A Vimentin (SP20) (1. abra D) forditott eredmény
adott: pozitiv volt a szarkdmds teriileteken és negativ volt
a laphdmrék szigetekben. Néhany mesenchymalis sejtben
S100 (4C4.9) (1.4braE) pozitivitas volt lathato.
Posztoperativ sugdrkezelést javasoltunk, de azt a
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1. dbra. Az eltavolitott karcinoszarkdma szvettani és immunhisztokémiai képe. A. Elszarusodd laphamrdk szigetek vdltakoznak orsésejtes teriiletekkel.
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hematoxilin-eozin, 20x. B. Az orsésejtes komponens kitegeket képezé mesenchymalis tipusti sejtekbdl &ll. Hematoxilin-eozin, 40x. C. A lapham jelleg(i komponens
pancitokeratin pozitivitdst mutat. 40x. D. Az orsdsejtes komponens Vimentin pozitivitast mutat. 40x. E. S100 protein pozitivitds néhdny mesenchymalis sejtben

kimutathato. 40x.

beteg visszautasitotta, igy mas mutét, vagy sugarkeze-
1és nem tortént. A beteg a mutét utdn kilenc hénappal
tumormentes.

Megbeszélés, irodalmi attekintés

A gége karcinoszarkomat tobb névvel is illették eddig
(spindle cell carcinoma, szarkomatoid karcinoma,
pszeudoszarkoma, vegyes daganat) Osszetett jellege és
vitatott eredete miatt. Jelenleg a gége laphamrak egyik
altipusanak soroljak be [1].

Két komponenst, rosszindulati daganat, felszinesen
elhelyezked6 laphamrakbol és a daganat nagyobb részét
kitevé szarkomds, malignus, orsosejtes részbdl all. A
jelenlegi, molekuldris vizsgalatokkal alatimasztott felfo-
gas szerint a karcinoszarkoma ham eredeti monoklonalis
daganat, melyben a sejtek mesenchymalisan differencid-
16dtak [1, 4, 7].
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A fej-nyaki régio és féként a gége karcinoszarkémérol a
szakirodalomban szdmos esetismertetést [5, 6, 9, 10, 13],
néhany kis esetszamu kozlést [7, 8], és csak kevés nagy
esetszamu leir6 jellegli tanulmdnyt [11, 12] taldlunk.

Thompson és munkatarsai 187 gége karcinoszarkoma
esetet vizsgaltak Ujra szovettani és immunhisztokémiai
modszerekkel, ezt 27 év beteganyagdbdl, 6939 gége daga-
nat kozil valogattdk ki; dolgozatuk szamos adatot kozol
[11].

A karcinoszarkéma a fej-nyaki régié nyalkahartya
teriiletein: a szajiiregben (63,1 %), gégében (17,5%), szdj-
és algaratban (10,7%) fordul el [12]. Ritka daganat, a jo-
és rosszindulatu gége neoplazidk 1-2%-at teszi ki [11].

Gége karcinoszarkoma tipusosan hetedik évtized-
tikben levé férfiaknal (atlagéletkor 61,9 év) a glottisban
(71%) elhelyezkedd kocsanyos képlet (99%) formdjaban
jelentkezik; rekedtséget (88%), nyelési nehézséget, léguti
obstrukciot okoz; de eléfordulhat a gége mds teriiletein,
esetleg kifekélyesedd, infiltrativ elvaltozasként is [11]. A
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férfi-n6 ardny és a betegek életkora nem tér el a laphdmrak
esetén tapasztaltaktol. FG etiologiai tényez6 a dohdnyzas
és alkoholfogyasztds, esetleg a sugarzas[6]. A daganatok
nagy része koran felfedezésre keriil (Thompson és mun-
katarsai dolgozataban T1: 111, T2: 50, T3: 23, T4: 3) [11].
A diagnozis pillanatdban nyirokcsomé éttét 25%-ban,
tavoli attét 5-15%-ban fordul elé [3].

Szovettanilag az orsosejtes rész a daganat nagyobb
részét teszi ki; hasonlithat fibroszarkdmara vagy malignus
fibrozus hisztiocitdmdra, ritkdn reaktiv fibroblaszt
burjanzasra vagy sugarzas-indukalt stromdlis atipidra;
osteoszarkdmads, kondroszarkémds, rhabdoszarkdmas
gocok is jelen lehetnek (féleg sugarkezelt betegek ese-
tén) [1, 4]. A laphamrak rész feliiletesen elhelyezked6
in situ vagy invaziv karcinéma, megjelenhet gocokban,
esetenként hianyozhat is, ilyenkor a daganat valddi szar-
kémaval téveszthetd Gssze. A laphamrak komponens hia-
nyaban is a karcinoszarkéma valdszintibb, mint a szar-
kéma. Az attétek szovettani képét tekintve allhatnak csak
laphamrakbol, vagy mindkét komponensbdl, de ritkan
csak orsosejtes részbdl [1].

Diagndzisa minkét Osszetevé bizonyitasan alapszik.
Ehhez immunhisztokémiai vizsgalatok is sziikségesek,
melyekkel epitelialis (AE1IAE3, CK1, CK18, EMA stb.)
és kotészoveti markereket (vimentin, sima izom aktin,
izom specifikus aktin, desmin stb.) hasznalnak [1, 4, 7].
Elektronmikroszkdppal az orsosejtek epitelialis differen-
cidloddsanak jeleit is ki lehet mutatni: desmosomakat és
tonofilamentumokat [1].

Elkiilonité diagnézisa nehéz, tobb jo- vagy rosszindu-
latt folyamattal tévesztheté Ossze, ezek koziil megemli-
tendd a noduldris fasciitis, gyulladasos miofibroblasztos
low grade
mioepitelidlis karcinéma, szarkéma [1, 2, 3, 4, 13]. A

szarkoma, miofibroblasztos  szarkoma,
diagnozist nehezitheti a szovettani minta kis volta,
amely esetleg csak a felszines rétegb6l szdrmazik, és csak
laphamrakbol all [3].

Kezelése elsédlegesen miitéti, viszont a miitétet kovet-
heti posztoperativ besugarzas. A lehetséges miitétek kiva-
lasztdsa a hasonlo elhelyezkedésti és stddiumu laphdmrdk
kezelési elvei alapjan torténik, és lehet részleges vagy
teljes gégeeltavolitas és nyaki blokkdisszekcié [3, 8, 10].
Kiemelendd a daganat kocsdnyos jellegébdl adodo teljes
eltavolitas lehetdsége mér a prébakimetszés idején. Igy a
betegek tobbségénél a probakimetszés terapids beavatko-
zas (excisionalis biopszia) lehet.

Prognézisa a laphamrakéhoz hasonld; kedvezébb
prognozisra utal a daganat polipoid jellege, glottikus
elhelyezkedése, a szarkdmas beszlir6dés kis mélysége. A
gége karcinoszarkoma 5 éves tulélése 65-95% [1].

Prospektiv kezelési tanulmdnyt nem végeztek, a
szakirodalom a laphamrak kezelési iranyelveit javasolja
kovetni [3].

Kovetkeztetések

A gége karcinoszarkoma ritkdn eléfordulo gégerak tipus,
melynek egy ritkdbb elhelyezkedést esetét mutattuk be.
Bemutatott esetiink a szakirodalom leirdsainak megfelel.

A gége karcinoszarkdma szovettani diagnoézisa kihivds
lehet a patologus szamara.
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