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Peritonealis carcinosist utanzoé kiterjedt
retroperitonealis extramedullaris haematopoesis

KOVARI Bence, DoONKO Veronika, Piukovics Klara

BEVEZETES — Az idilt myeloproliferativ
neoplasidk (MPN) egyik tipusa a myelofib-
rosis, amelynek egyik jellemzé kovetkez-
ménye az extramedullaris vérképzés. Ezen
jelenség dltaldban a lépet és a mdjat érinti;
amennyiben mds szervek is érintetté val-
nak, nem hepatosplenicus extramedullaris
vérképzésrél beszéliink. Nem hepatosple-
nicus manifesztacié el6forduldsi esélyét
korabbi splenectomia fokozhatja.
ESETISMERTETES — Ot éve primer myelo-
fibrosissal kezelt, splenectomian atesett 66
éves né nyolc hénappal a haléla elétt re-
cidiv ascites, hasdri teltségérzés és dyspnoe
miatt kerilt korhazi felvételre. Képalkotd
vizsgdlatok pancreasterileti térfoglalé fo-
lyamatot irtak le, a peripancreaticus nyi-
rokcsomoék megnagyobbodasaval. Az eld-
rehaladott hasnyalmirigy-carcinomanak
véleményezett folyamat progredidlt és a
beteg elhunyt. A kérboncolas sordn végzett
szovettani vizsgalat alapjan a térfoglalo
folyamat extramedullaris vérképzésnek
bizonyult.

KOVETKEZTETESEK — Myelofibrosisban
szenvedG betegek esetében Gjonnan jelent-
kezd térfoglalé folyamatok esetén masodik
primer elvéltozas mellett érdemes nem he-
patosplenicus extramedullaris vérképzésre
is gondolni, kilonosképpen akkor, ha az
anamnézisben lépeltavolitas is szerepel.
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EXTENSIVE RETROPERITONEAL
EXTRAMEDULLARY HEMATOPOIESIS
MIMICKING DISSEMINATED
ABDOMINAL CANCER

INTRODUCTION — Myelofibrosis is a type
of chronic myeloproliferative neoplasia fre-
quently associated with extramedullary
hematopoiesis. This latter process usually
affects the spleen and the liver, and should
be designated as nonhepatosplenic extra-
medullary hematopoiesis if it involves
other organs. Nonhepatosplenic extrame-
dullary hematopoiesis is reported to be
more common in patients who had sple-
nectomy.

CASE REPORT - A 66-year-old woman
with 5-year history of myelofibrosis was
hospitalized eight month prior to death due
to increasing abdominal effusion, abdomi-
nal discomfort and dyspnea. Three years
before death, splenectomy was performed.
The abdominal imaging studies disclosed a
circumscribed tumorous mass in the panc-
reas, with enlargement of the peripancrea-
tic lymph nodes. The lesion interpreted as
pancreatic cancer progressed and the pati-
ent died. Post mortem histological evalua-
tion confirmed the abdominal mass to
represent myeloid metaplasia of the retro-
peritoneal fat tissue.

CONCLUSIONS - Besides the possibility
of a secondary primary tumor, the disco-
very of a novel mass lesion in patients with
myelofibrosis should raise the suspicion of
extramedullary hematopoiesis, especially
when the patient had splenectomy.

myelofibrosis, myeloid metaplasia,
extramedullary hematopoiesis,
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myeloproliferativ neoplasidk (MPN)  vagy egyéb MPN-t kévetSen, azok transzforma-
vagy régebbi némenklattra szerint idiilt  ci6ja sordn. A myelofibrosis és minden egyéb
myeloproliferativ betegségek egyik tipusa  kérkép, amely a csontveldi fiziolégids vérképzést
a myelofibrosis, amely kialakulhat idiopathidsan  elnyomja, a betegség egyik jellemz8 kovetkez-
mint Ggynevezett primer myelofibrosis (PMF) ményeként extramedullaris vérképzést (EMH)
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vagy méasnéven myeloid metaplasidt idéz el8. Az
EMH jelensége barmilyen, elsésorban fejlédés-
tanilag mesodermalis eredet( szovetben kialakul-
hat, azonban 4ltaldban a lépet, a mdjat és a nyi-
rokcsomokat érinti, igy azon eseteket, amelyek-
ben mis szervek érintettsége is igazolhatd, szo-
kas nem hepatosplenicus extramedullaris vérkép-
zésnek (NHS-EMH) nevezni. Bir myeloid me-
taplasia szdmos hematolégiai [példiul egyéb
myeloid neoplasidk és hemoglobinbetegségek
(1-6)] és nem hematolégiai [példdul a csontvel&t
besz{ir6 carcinomak (7), a csontok Paget-kérja
(8), osteopetrosis (9)] kérképekben is kialakul-
hat, az NHS-EMH hitterében leggyakrabban
myelofibrosis 4ll. NHS-EMH el6forduldsit mér
szamos lokalizaciéban kozolték, tobbek kozott a
mediastinum, az eml8 (10), a kézponti idegrend-
szer (11), a b8r, a pancreas, a tiid3, a sziv, a vese
(12) és a tapcsatorna szdveteiben (13-16).

Esetismertetés

Kifejezett anaemia, splenomegalia és leuko-
erythroblastos vérkép miatt indult kivizsgalas a
61 éves n&betegnél 2007 oktbberében. A csont-
vel6-biopszia PMF-et igazolt. A tiineteket
okoz6 anaemia miatt 4-6 hetente vordsvérsejt-
transzfuziéra szorult. 2009-t8] a fokoz6d6 sple-
nomegalia, kévetkezményes hasi kompresszios
tiinetek, stlyos thrombocytopenia és megnéve-
kedett transzfdziés igény miatt splenectomiat
végeztek. Ezt kovet8en egy évig transzfuziot
nem igényelt, a hemoglobin 100-110 g/l kézott
volt, mérsékelt thrombocytopeniit lehetett ész-
lelni (thrombocytaszam 30-60 G/I kézott vilto-
zott). 2010. decembert8l ismét havonta része-
stilt transzfaziéban. A halal el8tt nyolc hénap-
pal recidiv ascites, hastiri teltségérzés és dyspnoe
miatt keriilt koérhdzi felvételre. A csontvels-
biopszids minta szovettani vizsgilata sordn az
alapbetegség kiviltotta elSrehaladott fibrosist
véleményeztek (1a dbra). A patolégiai vizsgilat
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2. dbra. A hasiireget kit6lt6 multinodularis ,,daganat-
szovet”

a lépben extramedullaris haemopoesist és hae-
mosiderosist észlelt (1b dbra). Az abdominalis
panaszok kivizsgildsa sorin késziilt hasi ultra-
hang és szdmit6gépes tomogrif (CT) -felvétel
72X44x40 mm-es inhomogén, vaszkularizalt
térfoglal6 folyamatot irt le a pancreasfej teriile-
tén, a peripancreaticus és mijkapui nyirokcso-
moék megnagyobbodasival. Az alapbetegség
okozta rossz 4ltalinos allapot és a pancytopenia
részjelenségeként kialakult stlyos thrombocy-
topenia miatt biopszids mintavételt és szovetta-
ni verifikiciét nem kezdeményeztek. A hasa
feszessé, elédomborodéva, betapinthatatlannd
valt, ascites jelent meg. A hastri folyadékot
hirom alkalommal lebocsiatottik, az ascites iile-
dékének citoldgiai vizsgilata egyik alkalommal
sem igazolt carcinosist. A radiolégiailag eléreha-
ladott hasnyalmirigy-carcinomanak véleménye-
zett térfoglalé folyamat progrediilt, és a beteg
elhunyt. A kérboncoldskor késziilt felvételen
(2. dbra) a mesenterialis és mesocolicus zsirban,
tovabba a pancreas kornyezetében és dllomanya-
ban kiterjedten észlelhet8k a képalkot6 vizsgala-
tokkal litottaknak megfelel§ sziirkésfehér,
tomott gocok, melyek a post mortem szdvettani
vizsgalat alapjin EMH-nak bizonyultak (3d
dbra). Fibrotizdl6 EMH kimutathaté volt még
tovibbd a paraaortalis, illetve a portalis nyirok-

csomokban, a ductus cysticus koriili ligyrészek-
ben, a rectumfalban és a tiidékimetszések mell-
hartyai felszinén. A csontvel8ben el6rehaladott
myelofibrosist észleltiink (3a—c dbra).

1. dbra. A primer myelofibrosis diagnézisdt szolgdltaté elsé csontveld-
biopszia mikroszkdpos képe nagyszimii atipusos megakaryocytdval, jelen-
16s fibrosissal (a). Splenectomids mintdbdl szdrmazé kimetszés
mikroszkdpos képe EMH jeleivel (b). A, B: HE, 20X
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Megbeszélés

NHS-EMH kialakuldsit leggyakrabban a lépet és
a médjat érintd ,klasszikus” EMH el§zi meg, és
létrejottének valészintiségét fokozhatja, ha a
beteg splenectomian esik 4t. Koch és munkatir-
sainak tanulminya alapjin az NHS-EMH-ban
szenvedd Osszes beteg 56%-andl tortént lépelta-
volitds, mig a myelofibrosis kiviltotta NHS-
EMH-esetek 72,2%-éban volt splenectomia a
kéreldzményben (13). Esetiinkben az elvégzett
képalkot6 vizsgilatok (ultrahang és CT) a hasi,
retroperitonealis terime hitterében szolid tumor
lehet8ségét vetették fel. Bar a retroperitonealis
NHS-EMH ritka megjelenési forma, gondolni
kell ra, ha az anamnézisben EMH-t okozé kér-
kép szerepel. Ebben az esetben a széles korben
alkalmazott CT-vizsgélattal az EMH szdmos
kerek, lobulalt hypo- vagy isodens terimeként
jelenik meg, elsésorban paravertebralisan (17).
A maignesesrezonancia-vizsgilat (MRI) viltoza-
tos képet mutathat, ami felviligositist adhat a
daganat szerkezetérdl is. A hemosziderinben és
vérképzési elemekben gazdag gocok alacsony
jelintenzitdstiak T1-es és T2-es felvételeken, mig
magas jelintenzitds észlelhetd zsirszdvet domi-
nalta teriileteken (17). A képalkot6 vizsgilatok a
folyamat kiterjedtségérdl, tovibbi szervek érin-
tettségérdl is tdjékoztatnak (17). Mindazonéltal
a thrombocytopenia miatti esetleges vérzéses
szovédményeket szem eltt tartva vékonytd-
aspircios biopszia (FNAB) és vastagtithenger-
biopszia (NCB) sordn nyert minta citolégial és
hisztolégiai vizsgalata nélkiilézhetetlen a defini-
tiv diagnozis felallitisdhoz, majd a kezelési stra-
tégia megtervezéséhez (18-20). Peritonealis vagy
pleuralis folyadék vizsgilata soran megakaryocy-
tak hivhatjak fel a figyelmet az NHS-EMH-ra
(16, 21). Amennyiben citolégiai vizsgilat torté-
nik, a kenetekben lithat6 megakaryocytdk és
egyéb vérképzési elemek, melyek egyes korfor-
méik esetében (példdul hematoldgiai neoplasia
okozta EMH) akir atipusosak, éretlenek is
lehetnek, mas természet(i 6ridssejteket is tartal-
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3. dbra. A csontvel6 post mortem szovettani képe (A-C). A peritonealis
carcinosist utinzé myeloid metaplasia (NHS-EMH) egyik gécinak

mikroszkdpos képe. A, D: HE, B: reticulin, C: Crossmon trichrom, A-D:

20X

maz6 folyamat gyandjit is kelthetik, f6ként, ha a
citopatolégusnak nem 4ll rendelkezésére EMH-t
felvets klinikai informacié (22). Nagyobb rizi-
kot jelentd mintavételi eljardsok (példaul NCB)
elstt vérlemezke-koncentraitum profilaktikus
transzfaziéjaval biztosithaté a beavatkozashoz
sziikséges thrombocytaszdm (23, 24).

Myelofibrosisban szenvedd betegek esetében
tehat Gjonnan jelentkezd térfoglalé folyamatok
esetén masodik primer elviltozds mellett érde-
mes NHS-EMH-ra is gondolni, még szokatlan
elhelyezkedést laesiok esetében is, kiillonoskép-
pen akkor, ha az anamnézisben lépeltivolitas is
szerepel.
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