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OSSZEFOGLALAS

Celkitiizés: A szerzok ritka, veseeredet(l fibrozus tumor
esetét mutatjak be attekintve az irodalmi hatteret is.
Esetismertetés: A szoliter fibrozus tumor (SFT) egy
ritka mesenchymalis daganat, amely els6sorban a pleura-
ban fordul el8. Primeren a vesébdl kiindulva extrém ritkan
kerul felfedezésre. Az esettanulmanyunkban szereplé 21
éves férfi paciens kivizsgalasa ismétlédd, tudatzavarokkal
is jard hypoglykaemias epizodok miatt indult, amely soran
felfedezésre kertilt jobb oldali vesetumora. A kezdeti core
biopszas mintavétel diagnosztikus dilemmat okozott, de a
késobbi radikalis nephrectomiabdl szarmazé specimen im-
munhisztokémiai vizsgalata igazolta a vese primer szoliter
fibrozus tumordt. Beteglink mitétet kdvetd haromhénapos
utankovetése alkalmaval ezidaig sem recidiva, sem metasz-
tazis nem igazolddott.

Megheszélés: A kezelésének alapja elsddlegesen sebészi,
amely 4ttétes esetben magaban foglalja a metastasectomiat
is. Tekintettel a recidiva és a tavoli attétképzés lehetGségére,
gondos utankdvetés ajanlott.
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Bevezetés

A szoliter fibrozus tumor — kordbbi nevén hemangiopericyto-
ma — egy ritka mesenchymalis daganat, amely a szervezetben
szamos lokalizacioban eléfordulhat (1). Elséként a pleuraban irta
le Klemperer és Rabin 1931-ben, de szinte barhonnan kindulhat
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Primary renal solitary fibrous tumour:
case report and literature review

Objective: The authors present a rare case of fibrotic tu-
mour originating from the kidney and provide the literature
review background.

Case report: The solitary fibrous tumour (SFT) is a rare
mesenchymal neoplasm most frequently originating from
the pleura. Renal occurrence is very uncommon. We report
a 21-year-old male patient presenting with recurrent episo-
des of hypoglycaemia causing altered level of consciousness.
Subsequent investigations revealed a tumour in the right kid-
ney. The initial results of the core biopsy caused a diagnostic
dilemma, but the immunohistochemical analysis of the radical
nephrectomy specimen confirmed the primary renal solitary
fibrous tumour. Our patient was doing well at the 3-month
follow-up with no evidence of recurrence or metastasis.
Conclusion: The basis of its treatment is primarily surgical,
which includes metastasectomy in metastatic cases. Conside-
ring the possibility of recurrence and distant metastasis forma-
tion, careful follow-up is recommended.

SOLITARY FIBROUS TUMOUR, SFT, MESENCHYMAL TUMOUR, KIDNEY, RENAL
STUMOUR, HEMANGIOPERICYTOMA, CD34, NAB2-STAT6 FUSION GENE

(2. Véltozatos eltfordulasi helyei kozott emlitendd a peritoneum,
pericardium, agyhértya, gerincveld, hasnyalmirigy (3), méj (4), de
lefrtak szublingvalis nyalmirigyben (5), vagy intraocularisan (6) is.

Az immunhisztokémia és a molekuléris diagnosztika fejlédésével a
(D34 vélt a szoliter fibrézus tumor leginkabb jellemzé markerévé,
habar ez sem bizonyult teliesen specifikusnak a tumortipus pon-
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tos identifikacidjdban. Napjainkra @ NAB2-STAT6 fuizids gén felfe-
dezése az SFT még pontosabb diagnosztikajat teszi lehetévé (2).
A szoliter fibrézus tumorok nagy része benignus, kevesebb,
mint 20%-ban azonban malignus daganatként viselkedve lo-
kalisan invaziv és metasztazist képez (7).

Az SFT els6édleges kezelése a negativ sebészi széllel torténd ki-
metszés, de még radikdlis excizid mellett is szoros utankdvetés
javasolt a lokalis recidiva lehet&sége miatt (8). A sugar- és kemo-
terdpia nem kelléen hatékony, igy a standard kezelésnek nem ré-
sze, am szelektalt esetekben — multidiszciplinaris dontést kovets-
en — egyénre szabott terapids stratégiak is megfontolhatéak (2).

Esetismertetés

21 éves férfi pdciensink tavolabbi korel6zményében
mind&ssze eqy gyermekkori lagyéksérvm(itét szere-
pel. Egy kénnydzenei fesztivalrdl alkoholos intoxikacio
gyanujaval a Siofoki Korhdz Intenziv Osztélyara kerdilt
felvételre, ahol észlelése soran tébbszor valt hypogly-
kaemidssa, agressziv viselkedése miatt szedativumokra
szorult. Belgyogyaszati kivizsgdlasa alkalmaval felfede-
zésre kerilt jobb oldali vesedaganata (1. dbra).

A térfoglalasbdl core biopszias mintavétel tértént,
amely alapjan low grade mesenchymalis daganat (fib- ) ) )
romyxoid sarcoma varians) lehetésége mertilt fel igy 1. ABRA: A JOBB OLDALI VESEBEN FELFEDEZETT TERFOGLA-
radikélis nephrectomidt végeztink. LAs CT-kEpE

2. ABRA: Az ELTAVOLITOTT VESE EGESZBEN ES A HILUSI OLDALAN FELVAGVA
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3. ABRA: A TUMOR MIKROSZKOPOS KEPE (H&E FESTES)

Makroszképosan az eltavolitott és hilusi oldalan fel-
vagott vese felsé és kbzépsé harmadat tejesen és az
alsé harmadét részben kit6lté 11,5 cm x 10 cm x 8 cm
naqgysaqu, jol kordlirt, domindnsan szirkésfehér, néhol
sargasfehér tumort lattunk, amely centrumaban pokhé-
l6szer( rajzolatot mutatott. Szabad szemmel vizsgalva a
daganat a vese pyelonjat és hilusat deformalta, de sem
az Uregrendszerbe, sem pedig a rostos tokba valo beto-
rés nem léatszott (2. abra).

Mikroszkdposan a mesenchymalis jellegl tumorsejtek
mellett myxoid és fibrotikus gocok és kisebb-nagyobb
nekrotikus tertletek is megfigyelhetéek voltak.

A veseadllomanyra lokalizalt tumor szélén tébbnyire tok-
szer(i kétészovet huzodott, de helyenként ez hianyzott,
féleg a pyelon felé esé terdleteken. Nagy nagyitdssal
elszértan megfigyelheté volt ezen tokszer( struktura
infiltraci¢ja. A hilusi képleteknek megfeleléen tumor-
terjedés nem volt lathato, eqyetlen apro reaktiv nyirok-
csomo abrazolddott.

Az elvégzett immunhisztokémiai vizsgalatok soran bar
az SFT-re jellemzé CD34-immunreakcié negativ volt, de
a STAT5-reakci¢ pozitivitasa szoliter fibrozus tumort
igazolt és a low grade fibromyxoid sarcoma kizarasra
kerdilt (3. abra).

Bar a latott széveti kép a malignitas kritériumait teljes
egészében nem elégitette ki, tekintettel a tumor nagy
méretére, a fokalisan emelkedett mitotikus aktivitasra,
a daganat hataran néhol megfigyelhetd infiltrativ n6-
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vekedési jellegre, a szokatlan CD34-negativitasra és a
fokalis p53-pozitivitasra a patoloégiai lelet onkologiai
kovetést javasolt.

Megbeszélés

Az angol nyelv{ irodalomban 2019. februarig a PubMed adat-
bézisdban (https//wwwncbinim.nihgov/pubmed/) a ,solitary
fibrous tumor”, a ,kidney” és a ,renal” keresészavak kombi-
nacioit hasznalva 78 darab primeren a vesébdl kiinduld szoliter
fibrézus tumoros esetet azonositottunk. Szinte kivétel nélkdl
els® terdpids lépésként sebészeti beavatkozas tortént, amely
tébbnyire radikalis nephrectomia volt, de tébb tumorreszekcié
és egy nephro-ureterectomia is kozlésre kerdlt (9).

10 esetben szoliter vagy multiplex metasztazist is dokumen-
taltak (az dsszes eset 13%-a). A metasztazisok leggyakrab-
ban a majban (6 esetben) és a tid&ben (5 esetben) kerdltek
leirasra, de eléfordult nyirokcsomé (2 eset), csont (2 eset),
peritoneum (10) (1 eset), pleura (11) (1 eset), pancreas (12)
(Teset), és ellenoldali veseattét is (13) (1eset), amely radikalis
nephrectomiat kdvetéen 8 évvel késdbb alakult ki kontrala-
terdlisan.

Szamos kdzleményben a metasztazisok a primer vesetumorral
szimultan kerdiltek sebészi eltavolitasra, dsszesen négy majre-
szekcio, egy tld6reszekcié (14), egy pancreas-reszekcio, egy
ellenoldali vesereszekcid és egy peritonealis metastasectomia
kerdlt lefrésra.
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Az SFT kezelésében a vildgon elséként egy kolumbiai esetta-
nulmany adjuvans interferon-alfa-2b hasznalatat dokumentalta
egy tud6- és pleurdlis attétekkel rendelkezé paciens kezelésé-
nél és a betegséget progressziomentesnek irta le 23 hénappal
kés6bbi utankovetés alkalmaval (11).

Egy esetben a sebészi eltavolitas helyett a vesedaganat obszer-
vaciojat végezték, amely egyéves utankdvetés alkalmaval prog-
ressziét nem mutatott (15).

Két kdzleményben kerdilt bemutatasra lokalrecidiva a veseagy-
ban nephrectomiat kovetden (16, 17), mindkét alkalommal a
recidiva ismételt sebészi eltavolitasara kerdit sor.

Egy esetben kétoldali vese SFT kerUlt kdzlésre (18), egyszer egy
minddssze 3 éves gyermekben irtak le (19), egy alkalommal
pedig — kdzleménylnkhéz hasonléan — hypoglykaemia, mint
paraneoplazias tlnet vezetett a vese szoliter fibrézus tumora-
nak felismeréséhez (20). E kdzleményben a visszatérd alacsony
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vércukorszintek hatterében a daganat altal képzett, az inzu-
linnal nagyfoku strukturdlis és biokémiai homoldgiat mutatd
IGF-2 (insulin-like growth factor-2) allt, amelynek emelkedett
szérumszintje a tumor reszekcidjat kovetéen normalizalddott
és a hypoglykaemias epizddok megsz(intek.

Kovetkeztetések

A vese szoliter fibrozus tumora ritkan fordul el és bar tobb-
nyire benignus viselkedés(, nem extrém ritka a metasztazisok,
illetve a lokalrecidiva kialakulasa sem. Kezelésének alapja els¢d-
legesen sebészi, amely attétes esetben magaban foglalja a me-
tastasectomiat is. Tekintettel a recidiva és a tavoli attétképzés

4

lehet6ségére — akar évekkel késébb is — gondos utankdvetés
ajanlott.
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