
� ÖSSZEFOGLALÁS

A szeméremtest rosszindulatú Schwannomája rendkívül ritka
kórkép, melynek kezelése speciális megfontolást igényel.
Közleményünkben egy 88 éves beteg esetét mutatjuk be, aki
gyorsan növekvõ szeméremtesti elváltozás miatt fordult or-
voshoz. A próbakimetszés malignus Schwannoma diagnózisát
igazolta. A betegnél a tumor radikális eltávolítását végeztük,
adjuváns kezelést nem alkalmaztunk. A mûtét után 5 hónappal
lokális irrezekábilis daganatkiújulást észleltünk, emiatt a beteg
sugárkezelésben részesült. Sugárkezelésre a tumor méretcsök-
kenését nem észleltünk, 17 hónappal a primer mûtétet követõ-
en a beteg kiterjedt kismedencei tumorral, kevés szubjektív pa-
nasszal él, onkoterápiában nem részesül. A közleményben át-
tekintést adunk a kórkép kezelésének irányelveirõl és az után-
követési stratégiákról.
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� SUMMARY
MALIGNANT SCHWANNOMA OF THE VULVA – CASE
REPORT

The malignant Schwannoma of the vulva is an extremely rare
disease, its treatment needs special considerations. We present
a case of an 88-years-old woman who admitted to our hospital
with compliant of rapidly growing vulvar mass. Excisional
biopsy of the mass showed malignant Schwannoma of the
vulva. Afterwards, the patient underwent radical tumor
excision without adjuvant treatment. 5 months after the
surgery irresecable local recurrence of the tumor were shown
and no response to the completed radiotherapy. 17 months
after the surgery the patient developed extent pelvic tumor
with mild subjective complaints and doesn’t receive
oncotherapy. We give an overview of the principles of the
malignant Schwannoma‘s therapy and follow up strategies.
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� BEVEZETÉS

A malignus Schwannoma (más néven neurofibrosarcoma)
mesenchymalis eredetû, a perifériás idegeket borító pluripo-
tens sejtekbõl, az úgynevezett Schwann-sejtekbõl kiinduló rit-
ka, rossz kórjóslatú daganat. Elõfordulása 1/1 milló fõ, a
neurofibromatosis-1-ben szenvedõ betegek esetében a malig-
nus Schwannoma kialakulásának esélye 6–13% (1). A tumor
legtöbbször a fej-nyak régióban, a törzsön és a végtagokon ala-
kul ki, szeméremtesten kifejezetten ritkán fordul elõ, mind-
össze 13 esetismertetés található az irodalomban. A malignus
Schwannoma biológiai viselkedése alapján a lágyrész-
sarcomák közé sorolandó, amely csoport a vulvatumorok
1–2%-át teszi ki (2). Tekintettel a daganat mûtét utáni fokozott
kiújulási hajlamára és áttétképzõ tulajdonságára, a betegek
elsõ vonalbeli kezelése során kiemelt fontosságú a széles, ép
sebészi széllel történõ teljes tumoreltávolítás (3). Inoperábilis
és áttétes betegek esetében a palliatív célú doxorubicin alapú
kemoterápiától és a sugárkezeléstõl várható eredmény (4, 5).

� ESETBEMUTATÁS

A 88 éves beteg kórelõzményében 40 éves korban myoma mi-
att végzett méheltávolítás, kétoldali függelékeltávolítás, lapa-
roscopos epehólyag eltávolítás, ischaemiás szívbetegség,
essentialis hypertonia, valamint három érett hüvelyi szülés
szerepel. Az idõs nõ gyors ütemben növekvõ, jobb nagyajkon
észlelt, kemény tapintatú szövetszaporulat miatt fordult orvos-
hoz a lakhelye szerinti illetékes kórházban. Az elváltozásból a
megyei kórházban próbakimetszés történt, amelynek szövetta-
ni vizsgálata malignus Schwannomát igazolt.

Klinikánk ambulanciáján történt megjelenésekor fizikális
vizsgálata során a korának megfelelõ, atrófiás, ép külsõ nemi
szervek mellett, a hüvely alsó harmadában 4 és 7 óra között a
Bartholin-mirigynek megfelelõen porckemény tapintatú,
mobilis, mintegy 4 cm átmérõjû, kevés színes váladékozást
mutató terime volt észlelhetõ. A hasi és kismedencei CT-vizs-
gálat és a hasi komplex áttekintõ ultrahang- és mellkas-rönt-
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genvizsgálat disszeminációra utaló eltérést nem igazolt, kóros
nyirokcsomó nem volt látható.

Az onkológiai bizottság javaslata alapján lokális radikális ki-
mestzsét terveztünk, melyet a fokozott aneszteziológiai kocká-
zat miatt spinalis érzéstelenítésben végeztünk el.

A nagyobb mûtéti defektus miatt sebgyógyulási zavarra szá-
mítottunk.

A tumort szélesen az épben haladva metszettük ki, melyhez a
hüvely hátsó falának alsó 50%-át rezekálni kellett (1., 2. ábra).

A gáttáji szövethiány zárásához a glutealis régióból bõrle-
benyeltolást végeztünk kétoldali V-Y plasztika segítségével.
A mûtét kiegészítéseként a jobb nagyajakról egy 8 mm átmérõ-
jû festékes naevust távolítottunk el.

A szövettani vizsgálat malignus Schwannomát és a jobb nagy-
ajkon a Schwannoma melanotikus formáját igazolta. A daga-
nat stádiuma FIGO III. stádiumnak felelt meg.

A mûtét utáni 13. napon a beteg varratszedésre jelentkezett.
A mûtéti területen a bal oldali medialis sebszélnél minimális
necrosist észleltünk, emiatt necrectomiát végeztünk, a varra-
tok egy részét eltávolítottuk. A mûtét utáni 3. héten a hüvely
felõli sebvonal dehiscentiáját észleltük, mely granulatio képét

mutatta, a mediális sebszél feltisztult. Ekkor necrectomia és
varratszedés történt (3. ábra). A mûtét utáni 6. héten a mûtéti
terület per secundam gyógyult (4. ábra).

Tekintettel a radikális sebészi kimetszésre, a képalkotó vizsgá-
latok megnyugtató eredményeire, amelyek disszeminációra
utaló eltérést nem írtak le, a beteg számára az onkológiai bi-
zottság adjuváns kezelést nem javasolt, rendszeres kontroll-
vizsgálatot tanácsolt.

A beteg az elsõ kontrollvizsgálatra a mûtét után 6 hónappal je-
lentkezett, ekkor jelezte, hogy 6 hete szeméremtestén tömött
tapintatú elváltozást észlel. Vizsgálata során a hüvelybemenet-
ben, a szeméremcsont alsó ága irányában, azzal összekapasz-
kodva kemény, infiltrált terület, valamint a hüvely hátsó fala
mögött egy körülbelül 5 cm átmérõjû tömött csomó volt tapint-
ható, amely a hüvelyfallal nem kapaszkodott össze. A CT-
vizsgálat távoli áttétet nem igazolt, azonban a bal oldali lágyé-
ki régióban számos, 12–20 mm-es nyirokcsomó, a jobb oldali
lágyéki régióban egy gyanús nyirokcsomó volt látható. Az
inoperábilis helyi daganatkiújulás miatt az onkológiai bizott-
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1. ábra. Az eltávolított tumor

2. ábra. A mûtéti terü-
let feltárása

3. ábra. A mûtéti
terület a poszt-
operatív 3. héten

4. ábra. A mûtéti
terület a poszt-
operatív 6. héten



ság sugárkezelést javasolt. A beteg 50,4 Gy összdózisú, mind-
két lágyéki régiót magába foglaló kismedencei besugárzásban
részesült. A beteg 2 hónappal a sugárkezelés után kontrollvizs-
gálat céljából jelentkezett klinikánk onkológiai ambulanciá-
ján. Vizsgálata során a hüvelyben kifekélyesedõ tumort, bal
oldalon a gátról a rectovaginalis térbe terjedõen a végbelet je-
lentõsen bedomborító, lument szûkítõ kemény tapintatú
daganatot észleltünk. Az elváltozás mérete 15 cm-esre nõtt.
A bal lágyék régióban két megnagyobbodott, tömött nyirok-
csomót tapintottunk, jobb oldalon eltérést nem észleltünk.

Tekintettel a betegség jelentõs elõrehaladtára, a beteg kevés
érdemi panaszára, a megtartott gyomor-bél mûködésre, továb-
bi kezelést nem javasoltunk.

A beteg életkorát, társbetegségeit és általános állapotát figye-
lembe véve, kemoterápiás kezelés nem jött szóba. Aktív
onkoterápiás lehetõség hiányában szupportív kezelést javasol-
tunk. A növekvõ tumor nem okozott érdemi panaszt, fájdal-
mat, a beteg bélmûködése rendezett volt.

A beteget rendszeres kontrollvizsgálatra rendeltük vissza, a
laza széklet biztosítása érdekében diétás tanácsokkal láttuk el.
A kismedencei térfoglaló folyamat miatt vesemedence-tágulat
irányában megfigyeljük. A végbél elzáródása esetén stoma ki-
alakítása jön szóba.

� MEGBESZÉLÉS

A szeméremtestet érintõ malignus Schwannoma igen ritka
nemi szervi daganat, klinikai tapasztalat hiányában terápiás ki-
hívást jelent a kezelõorvos számára. Az irodalomban található
esetek alapján a daganat lokálisan agresszív, radikális sebészi
kimetszést követõen még az egyéb lágyrész-sarcomákhoz ké-
pest is kiugróan nagy kiújulási hajlamot mutató, rossz kórjós-
latú betegség (6, 11). Az ötéves túlélés mintegy 34–50% (2, 5,
12). A betegek átlagos életkora a daganat felismerésekor 40 év
(7). A betegség kimenetelét rontja az idõsebb életkor, a társuló
neurofibromatosis-1, az 5 cm-nél nagyobb tumorméret (12), a
magas osztódási arány és a tumorsejtek differencáltsági foka, a
nem megfelelõ sebészi kimetszés (2), valamint a felismerés
idején távoli áttét jelenléte. A kevés klinikai tapasztalat alapján
a daganat inkább hematogén úton terjed, emiatt a regionális
nyirokcsomó eltávolítás nem feltétlenül szükséges az elsõdle-
ges mûtéti kezelésnél. Áttét leggyakrabban a tüdõben fordul
elõ (6).

A malignus Schwannoma korai tünetei a szeméremtesti daga-
natokéihoz igen hasonlóak. A beteg gyorsan növekvõ, szemé-
remtesten tapintott, gyakran fájdalmas elváltozás vagy hüvely
felõl észlelhetõ rendellenes vérzés miatt fordul orvoshoz (8).
Szeméremtesti rosszindulatú daganat gyanúja esetén kiemelt
fontosságú a vulva alapos megtekintése, bimanuális vizsgálat
végzése, valamint a lágyéki régió áttapintása. Az észlelt elvál-
tozás dignitásának tisztázása céljából szövettani mintavétel ja-
vasolt. Amennyiben a szövettani vizsgálat rosszindulatú daga-
natot igazolt, képalkotó vizsgálatok segítségével állíthatjuk fel
a megfelelõ kezelési tervet.

Malignus Schwannoma diagnózisa esetén elsõdleges cél a tu-
mor ép sebészi szélekkel történõ teljes, radikális kimetszése
(2). Ducatman és munkatársai számoltak be elõször a betegség
kimenetelét kedvezõen befolyásoló, megfelelõ sebészi kimet-
szés fontosságáról (1). Wanebo és munkatársai megfigyelték,
hogy azoknál a betegeknél, akiknél radikális sebészi kimetszés
történt, a teljes túlélés 65 hónap volt, szemben az inkomplett
sebészi resectión átesett betegekkel, akiknél a betegség teljes
túlélése 9 hónap volt (9).

A sugárkezelés alkalmazásának szükségessége ellentmondá-
sos. Betegünk esetében adjuváns sugárkezelést nem alkalmaz-
tunk, a recidíva kezelése során a tumor sugárkezelésre nem
reagált.

Basso-Ricci közleményében malignus Schwannoma miatt
végzett mûtéti beavatkozást követõen, adjuváns sugárkezelé-
sen átesett betegek körében 56%-os 5 éves betegségmentes túl-
élést figyeltek meg (10).

Lambrou és munkatársai egy 34 éves neurofibromatosis-1-ben
szenvedõ betegrõl számoltak be, akinek szeméremtesti, 20�20
cm-es malignus Schwannomája neoadjuváns sugárkezelésre
50%-os méretcsökkenést mutatott, ezt követõen sikeres
anterior exenterációt végeztek (8). A betegség kezelésében al-
kalmazott kemoterápia hatékonysága vitatott. A legjobb ered-
ményekrõl doxorubicin és ifosfamid kezeléssel számolnak be.
A legkedvezõbb eredmény a végtagokon kialakult neurofibro-
sarcomás betegek csoportjában figyelhetõ meg (11).

Összefoglalva a betegség kezelésének alappillére a definitív
sebészi kezelés. Az irodalmat áttekintve, a közölt esetetek
többségében a betegek nem részesültek adjuváns kezelésben.

Esetbemutatásunkban szereplõ betegünknél a komplett sebészi
kimetszést követõen mintegy 5 hónappal daganatkiújulást
észleltünk.

Tekintettel a malignus Schwannoma 20–40%-os kiújulási haj-
lamára, azon betegcsoportban javasoljuk adjuváns kezelés
mérlegelését, akiknél a kórjóslatot rontó tényezõk valamelyike
fennáll. A beteg életkilátásait kedvezõtlenül befolyásolja az 5
cm-nél nagyobb tumor, a társuló neurofibromatosis-1, a mély
szöveti elhelyezkedés, a daganatsejtek alacsony differenciált-
sági foka, a mûtét során visszamaradt tumorszövet (12, 13).

Inoperábilis, áttétes vagy recidív daganatos betegek esetén a
palliatív célú neoadjuváns kemoirradiáció mérlegelése java-
solt. A gyógyíthatatlan betegek esetében a kezelés célja a tu-
mor megkisebbítésével a tünetek csökkentése, az életminõség
javítása, valamint az élet meghosszabbítása.

Betegünk utánkövetése során – amely 3 havonta történik – ki-
emelt figyelmet fordítunk a betegtájékoztatásra, betegoktatás-
ra, életmódbeli tanácsadásra.
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