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Cutan angiosarcoma esetbemutatas

Cutaneous angiosarcoma case riport
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OSSZEFOGLALAS

A szerzOk egy 68 éves férfi esetét mutatjdk be, aki 2014
tavaszdan jelentkezett a bdrgydgydsza-ti ambulancidn jobb
arcfélre lokalizdl6dé erysipelas bekiild§ diagndzissal. Az
elmosott sz€ld, hyperaemias, tomott tapintatd terimébdl
szovettani vizsgélat tortént, ami sejtdus, infiltrativ, elmosott
sejthatdrral rendelkezd, széles citoplazmdji daganatot irt le.
Immunhisztokémiai vizsgdlat CD31, CD34 pozitivitast,
CD45, S100 és CK negativitdst mutatott €s angiosarcoma
epitheloid varidnsatigazolta. A tumor nagy kiterjedése miatt,
az onkolégiai konziliumon paclitaxel kezelés mellett
dontottek. Kezdetben a tiinetek regredidltak, majd a terdpia
befejeztével, gyors progresszié kovetkezett be, ami végiil
exitushoz vezetett. A szerz6k esetiikkel a sarcomak egy ritka,
rendkiviil malignus varidnsdt ismertetik.
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SUMMARY

The authors report a case of a 68-year-old male patient.
He came to the dermatology out-patient department with a
diagnosis of erysipelas, with alivid, hyperemic tense plaque
on the right side of his face. The histologycal examination
revealed an infiltrative, tumor. The tumor cells showed wide
cytoplasm with blurry border. Immunhistochemical stains
demonstrated CD31, CD34 positive, CD45, S100 and CK
negative cells, supporting the diagnosis of epitheloid angio-
sarcoma. Considering the large extension of the lesion
oncoteam consultation decided paclitaxel therapy. Initially
the tumor regressed, but when the chemoterapy was dis-
continued, a rapid progression occcured and the patient died.
The authors presented an extremely rare and malignant type
of the sarcomas.
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A cutan angiosarcoma erek vagy nyirokerek endotheljébdl
kiindul6, rendkiviil malignus daganat. (1) Féleg az id8sebb,
70 év feletti populdcidt érinti (1). Megjelenése kezdetben
szoliter, vagy multiplex, elmosott szEld erythema, prog-
resszi6 esetén voros, esetleg livid szind, puha tapintaty,
vérzékeny tumor lathaté (2). A klinikai kép alapjan dif-
ferencidl diganosztikai szempontbdl a kontakt dermatitis,
erysipelas, dermatomyositis, angiooedema, Kaposi sarco-
matdl kell elkiiloniteni. Lap szerint az épnek tiind szovetek
kozé a mélybe terjed. A kisebb koriilirt képletek esetén széles
mély sebészi kimetszést kovetSen sugdrterdpia alkal-
mazhaté. A kiterjedtebb elérehaladott tumoroknal taxol
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kemotherdpias kezelés jon széba. Gyakori a localis recidiva
és a tavoli attétek képzd&dése (3).

Esetismertetés

A 68 éves férfi beteg anamnézisében hipertonia, II. tipusu diabetes
mellitus, mélyvénds trombdzis miatt oralis antikoaguldcid és térd
protézis mitét szerepel. Bérgydgydszati anamnézise negativ. 2014
mdjusdban jelentkezett a teriiletileg illetékes bdrgydgydszati
ambulancian elsé izben. Ekkor mar 2 hete fennalltak tiinetei, arcanak
jobb oldala megduzzadt, voros szindvé valt. Lazat nem észlelt. Fizikalis
vizsgélattal a beteg jobb arcfele hyperaemias, tométtebb tapintatd volt.
A bérpir a fiilkagyldt €s részben a halanték tdjékot is érintette. Az
elvéltozast erysipelas facieinek tartottdk, igy antibiotikum terdpidt,
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1. dbra
A jobb homlokon, haldntékon, arcon, egészen a mellkas
fels6 harmadaig elmosott sz€I1d, livid szind, tomott
tapintatd plakk

localisan hiitd externdt javasoltak, emellett fogdszati és fiil-orr-
gégészeti vizsgdlatra irdnyitottdk a beteget. Ezen vizsgalatok soran
bértiineteit okozd eltérést nem észleltek. A beteg juliusban jelentkezett

2. dbra
HE festés 60x

3. dbra
CD31 pozitivitds 20x

ujra Bérgyégydszati szakambulancidnkon, tiinetei progresszidjaval (1.
dbra), ekkor mar pruritusra is panaszkodott. A klinikai kép alapjan
differencidldiagnosztikaként kontakt dermatitis, erysipelas, derma-
tomyositis, angiooedema, Kaposi sarcoma lehetSsége meriilt fel. Az
elvéltozasbol biopszia tortént. A szovettani vizsgalat hematoxilin-eozin
festéssel, €p epidermis mellett a dermisben egy sejtdus, gocos, infiltrativ
daganatot mutatott. A tumor sejtek széles, halvany eozinofil cito-
plazmaval, elmosott sejthatdrokkal rendelkeztek. Néhany sejt cito-
plazmaja vacuolizalt volt, melyben vorosvértestek voltak detektalhatok.
A daganatsejtek nagy ovalis maggal, prominens nukleoluszokkal
rendelkeztek (2. dbra). Immunhisztokémia vizsgalattal er6s CD31 és
CD34 pozitivitast (3—4. dbra), CD45, CK és S100 negativitast ész-
leltiink.A Ki-67 index 20-25%. A szovettani kép és az immunfestések
alapjan angiosarcoma epitheloid varidnsa igazoldodott. A hisztologiai
lelet birtokaban a beteget onkoldgiai staging vizsgdlatra irdnyitottuk.
Mellkas CT-n struma nodosan és emphysema pulmonalison kiviil egyéb
kéros nem abrazolddott. A nyaki CT, a musculus sternocleidomas-
toideus €s az arteria jugularis mentén 1 cm alatti nyirokcsomdkat, jobb
oldalon submentalisan lcm-es nyirokcsomét abrazolt (5. dbra). A
koponya MR-en jobb temporalis régiéban dbrazol6do 2 cm-es teri-
mérdl felmeriilt érmalformatio, betrombotizalt aneurizma, cavernoma,

4.dbra
CD34 pozitivitas 20x
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5. dbra
Nyaki CT

esetlegesen bevérzett tumor lehetSsége (6. dbra). KésGbb angiografias
vizsgalattal érmalformatio igazolddott. Oktoberben a Magyar Hon-
védség Egészségiigyi Kozpont Onkoldgiai szakrendelésén tortént a
kezeléssel kapcsolatban konzilium. Taxol monoterdpidt javasoltak,
mely a sejtek osztdddsdban szerepet jatsz6 mitotikus orsé gatlasan
keresztiil fejti ki hatdsat. Kérhazunk onkoldgidjan paclitaxel kezelést
kezdtiink. A terapia 6 ciklusban, 3 hetente 1 alkalommal zajlott. A
dézis 175 mikrogramm/m? volt. A kezelések sordn mellékhatdst nem
észleltiik, a beteg kontroll vérképei mindvégig kielégitdek voltak. A
kemoterapia sordn a tumor regressziot mutatott. A széli részeken livid,
kemény tapintatd maradvanytiinetek, nyakon egy-egy szintén livid
szind, ke-mény tapintatd 0,5-1,2 cm-es nodus volt észlelhetS (7. dbra).
03. 16-an Onkoldgiai kontroll vizsgalat tortént, bér statuszaban romlast

6. dbra
Koponya MR

7. dbra
Onkoldgiai kezeléseket kovetd kontroll

észleltek. A beteget ismételten képalkot6 vizsgélatokra jegyezték eld,
restaging céljabol. 03. 22-én a beteg SiirgGsségi Belgydgyaszati Ambu-
lancian jelentkezik (8. dbra). Mindkét oldali arcfele voros szintivé
valt, 2 napja jelentGsen elkezdett dagadni, 1égzése nehezitett, aluszé-
kony lett. A mellkas rtg kifejezett pangdst mutatott a tiidSkben. Fiil-
orr-gégészeti konzilium tortént a nehézlégzés miatt, ahol diffizan
deszkakemény tapintati nyakat irtak le, garat és nyelv 6démadjat
észlelték, a légrés szabad volt, gégeddémat nem észleltek. Intravénds
methylprednisolont €s antihisztamint javasoltak. Ideggydgyészati kon-

8. dbra
Marcius 22., belgydgydszati ambulancia
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zilium is tortént, koponya CT-n metastasis tovabbra sem igazolddott,
a szomnolencia neuroldgiai okkal nem volt magyardzhaté. Az
alkalmazott 6déma csokkentd terdpia ellenére, a beteg 03. 23-an alap-
betegsége gyors progresszidja miatt exitdlt.

Megbeszélés

1926-ban Livingston €s Klemperer irta le elGszor a
betegséget (3). Az angiosarcoma egy ritka, rendkiviil ma-
lignus tumor. A 1dgyrész sarcomak kevesebb mint 2%-a.
Erek, nyirokerek endotheljébdl vagy angioblastokbdl alakul
ki (4). Az angiosarcoma 50%-ban a fej-nyak régiéban, a
fejb6ron vagy az arcon alakul ki, azonban a fej-nyak
daganatok csupdn 1%-ét alkotjdk (5). Altaldban az id6sebb
populéciét, foként a 70 év feletti férfiakat érinti. Férfi nGi
ardny (3:1) (1). A daganat megjelenése tarsulhat krénikus
lymphoedemahoz, pl. emld eltdvolitdst kovetd block dissetio
utdn, ezt Stewart Treves-szindromanak nevezik (6). Meg-
jelenhet sugarkezelés kovetSen, vagy krénikus arterio-
venosus fistuldk mentén (7). Karcinogén anyag, péld4ul
arzén, vinil-klorid expozicidjahoz is tarsitjak, de ismert az
idiopatidsan kialakul6 formdja is (8). Klinikai kép alapjan
kezdetben szoliter vagy multiplex elmosédott sz€ld eryt-
hema, késébb voroses vagy livid szind, tomott tapintati
nodusok, plakkok alakulnak ki. Progresszi6 esetén gyakran
kifekélyesedhetnek, vérezhetnek, néhany esetben nyirok-
csorgds is megfigyelhetS (9). A tumor lap szerint mélyen
az épnek tlind szovetekbe terjed. Gyakori az attét képz&dés
localis nyirokcsomékba és tavoli szervekbe példdul, tiidd,
m4dj, csont, agy (3). Differencidl diganosztikai szempotbdl
az angiooedematdl, az amelanoticus melanomatdl, az epit-
heloid haemagioendotheliomat6l, a Kaposi sarcomatdl, a
lyphangioma szert Kaposi sarcomatél, a Kimura betegségtdl
kell elkiiloniteni (10). A pontos diagnézis feldllitisdhoz
szovettani mintavétel nélkiilozhetetlen, azonban csupan a
sejtek morfoldgidja alapjan diagnosztizalni nehézkes, igy
tovdbbi, immunhisztokémiai vizsgalatok sziikségesek. A
tumorsejtek endothelialis markereket expresszdlnak, mint
példaul a a CD31, CD34, vascularis endothelias novekedési
faktort, von Willebrand faktort, agglutinin-1-et (11).
Terapiaként a kisebb koriilirt képleteknél elsGsorban komp-
lett, széles és mély sebészi excisio, majd adjuvansan nagy
dézisu radioterdpia (50-60 Gy) javasolt (12). Kemoteradpids

szerként liposzomalis doxorubicin, paclitaxel és docetaxel
alkalmazhat6 (13). Az angiosarcoma progndzisa rossz, az
5 éves tulélés hozzavetSlegesen 10%-ra tehetS (10). Ese-
tiinket azért tartottuk bemutatdsra érdemesnek, mert egy
ritka, gyors lefolyasti malignus tumornél fontos a miel§bbi
diagnozis felallitasa, és a terdpia megkezdése, igy a tulélés
jelentGsen javithato.
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A Borgyogyaszati €s Veneroldgiai Szemle SzerkesztGsége fenntartja maganak a jogot
a hirdetések €s szponzorilt kozlemények elfogaddsara, de ezek tartalmdért semmilyen koriilmények kozott
nem vallal felelGsséget.
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