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40 éve novekvo neurofibroma a palatumon
Esetismertetés

DR. VUITY DRAZSEN, DR. NEMETH ZSOLT, DR. BOGDAN SANDOR

A neurofibroma benignus, periférids neurogén tumor, mely a kérnyéki idegrendszer Schwann-sejtjeib6l és perineuralis
fibroblasztjaibdl névekszik. Ez a daganat egyike a leggyakoribb idegrendszeri tumoroknak, egyben diagnosztikus kri-
tériuma a neurofibromatosisnak (NF), mely Recklinghausen szindroma (VRD) néven is ismert.

A betegek 4-7%-aban a tumor ordlis lokalizaciét is mutat, leggyakrabban a nyelvet, a széjfeneket és az oralis nyalka-
hartyat érinti. El6forduldsa a palatumon viszonylag ritka. A szerz&k a palatumon elhelyezkedd neurofibromat és annak

m(itéti megoldasat mutatjak be.
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Bevezetés

Az |. tipusu neurofibromatosis (NF-1) autoszomalis, do-
minansan 6rokl6dé betegség [19]. Egyike a leggyako-
ribb genetikai betegségeknek, prevalencigja 1:3000.
A betegség legtdbbszér a bérén manifesztalddik (neu-
rofibromak, cafe au lait foltok), de nem ritka, hogy csont-
malformacidk vagy kézponti idegrendszeri daganatok
formajaban jelenik meg [1, 3, 6, 8]. A megjelenési for-
mak kétféle csoportba oszthaték: tumoros és nem tu-
moros manifesztaciok [17].

A legjellemz6bb megjelenési forma a neurofibroma,
melynek napjainban négy fajtaja ismert, bar egy 1ézién
bellil egyszerre, tobbféle tipus is eléfordulhat. A klasszi-
kus (NF-1) b&rneurofibroma, az un. cutan neurofibroma,
puha, vilagos, altalaban diszkrét [ézid, mely az életkor
el6rehaladtaval, az elsé tiz év utan jelenik meg, leg-
gyakrabban a pubertas el6tt. A 1éziok altalaban széles
alapon ulnek, de nem ritkan ,karfiolszer(ivé” valnak. Ko-
rai megjelenésik valdszinisiti késéi szamos, mas 16zi6d
el6fordulasat.

Az elvaltozas koérul gyakran jelentkezik pruritus, amely
a tumor-asszocialt hizésejteknek kdszénhetd. A bérneu-
rofiboromak spontan vagy poszttraumasan is keletkez-
hetnek, névekedésiiket és megjelenésiiket a terhesség
is indukalhatja.

A neurofibromak tovabbi harom tipusa — a szubkutan,
a nodularis plexiform és a diffuz plexiform — egy folya-
matot képvisel.

A szubkutan formak diszkrétek, fajdalmasak és a ki-
sebb vagy nagyobb idegek lefutdsa mentén helyezked-
nek el. Gyakran kapcsolédnak a nodularis plexiform for-
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mahoz, melyek viszont a nagyobb idegi plexusokat, az
autoném idegrendszer idegeit és a dorsalis ideggyoko-
ket involvaljak, atszéve a bels§ szerveket vagy a vér-
edényeket, megannyi neuroldgiai szimptomat okozva.

A harmadik tipus a diffuz plexiform neurofibroma, mely
magaban foglalja az 6sszes eddigi tipus ismertet&je-
gyeit, nem respektalva a szoveti hatarokat. Habar ez
a fajta is idegszoveti eredetlinek tekinthetd, hisztoldgiai-
lag pigmentsejtek, hizésejtek, Schwann-sejtek és fibro-
blasztok alkotjak.

Az irodalomban is ritka eset ismertetésével és mutéti
megoldasaval kivanjuk a betegség jelentéségére felhiv-
ni kollegaink figyelmét.

Esetismertetés

58 éves férfibeteglinket haziorvosa utalta be klinikank-
ra, a szajpadon elhelyezked6 terime kivizsgalasa és el-
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1. abra. A kemény szajpad egész terlletére kiterjed6 neurofibroma
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latasa céljabdl (1. dbra). A képlet 40 éve folyamatosan,
lassan névekedett, és a vizsgalat id6pontjaban mar ki-
toltotte a szajlireg 2/3-at. Fizikalis vizsgalattal puha, ta-
pintasra fajdalmatlan volt. A daganatbdl mar 1966-ban
tértént szdvettani mintavétel, mely szubkutan neuro-
fibromat igazolt. Ezt kévetéen azonban sebészi keze-
Iés nem kovette a szdvettani vizsgalatot.

2.abra. A palatumon elhelyezked6 daganat MR vizsgalata

Az MR vizsgalat egy szabalyosan lebenyezett, a ke-
mény szajpad oralis felszinéhez régzlilt lagyrész-daga-
natot mutatott (2. dbra), mely a k6zépvonal mindkét ol-
daldra atnyult. A terime mérete 65 x 50 x 30 mm volt,
és nem mutatott csontérintettséget.

3a. dbra. Az arcon elhelyezkedd neurofibromak

A betegen testszerte talaltunk még nodularis bérel-
valtozasokat, melyek legnagyobb szamban a hatsé mell-
kasfalon és az arcon voltak jelen (3a és 3b dbra).

Intratrachealis narkdzisban az intraoralis tumor tel-
jes eltavolitasat végeztik (4/a abra). A lagyrésztumor
marginalis rezekciojat kdvetéen a kemény szajpad
nyalkahartyajat per primam zartuk, igy az egész szévet-
hiany befedhetd volt.

A szdvettani vizsgalat szubkutan neurofibromat iga-
zolt. A beavatkozast kdvetéen 4 hénappal majd 5 évvel
végzett kontrollvizsgalat alkalmaval a szajpadon recidi-
vat nem észleltink (4/b, c abra).
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Megbeszélés

Az NF-1 egy genetikai betegség, mely az N-gén mutacio-
janak készonhetéen jon létre. Ez a gén a tumorszu-
presszor gének csaladjaba tartozik, és a 17. kromoszo-
ma hosszu karjan lokalizalédik (17q11.2). Mutacioja
sokszor a tumorszupresszor-fehérje funkcidjanak ki-

3b. abra. A haton elhelyezkedd neurofibromak

esését eredményezi, mely a mitotikus rata emelkedé-
sét, ezaltal tumorképz&dést eredményez [15, 16].

Az NF-1 tinetei kdzul leggyakrabban a pigment-
anomaliak és neurofibromak vannak jelen. Mig a pig-
ment-anomaliak leginkabb az élet elsé 5 évében je-
lentkeznek, addig a neurofibromak az egész élet soran
képz6dhetnek. Mindkét manifesztacio leggyakrabban
az arcon fordul el6 [7].

4a. dbra. A rezekalt tumor

A neurofibromak 4-7%-a talalhaté a szajliregen be-
[0l. A papillak (altalaban fungiform) névekedése az ese-
tek 50%-aban jelentkezik [2]. A neurofibromak életkori
vagy nemek szerinti eléfordulasaban nincs szignifikans
kildbnbség. Egyarant el6fordulhatnak a szajireg lagy-
és keményszdveteiben, mindazonaltal leggyakrabban
a nyelvet involvaljak [9, 12, 13, 14]. Dolgozatunkban




egy, a keményszajpadot érinté nagy kiterjedésu neuro-
fibromat ismertettlink, amely mérete és elhelyezkedése
miatt a szakirodalomban is ritkasag [5].

A neurofibromas lézidk altalaban lassan, fajdalmatla-
nul névekszenek, de el6fordulhat, hogy a pubertas vagy
terhesség alatt névekedésik felgyorsul. A ézidk par-
cialis vagy totalis exstirpatioja a valasztandd kezelés

4c. abra. A keményszajpad a m(tétet kdvetéen 5 évvel

a funkcionalis vagy esztétikai problémak megoldasa-
ra [18, 11]. A beavatkozas ezzel egyltt mégis akkor
ajanlott, ha a daganat névekedése mar megallt vagy
lelassult, mivel ezt kdvetben a legkisebb a recidiva el6-
fordulasanak lehet6sége. Excisio alkalmaval 1 cm-es
biztonsagi szél betartasa javasolt [4]. Radioterapia és
a kemoterapia végzése a kezelés soran nem szlksé-
ges.

Az eddigi kutatasok nem igazoltak, hogy a sebészi be-
avatkozast kdvetéen a malignus transzformacio eléfor-
dulasanak esélye névekedne [10]. Az NF-1-es betegek
3-5%-aban fordul el6 malignus transzformacio.

Mivel a betegség autoszomalisan, dominansan 6rok-
I6dik, és a nemektdl fliggetlenil 50%-0s transzmissziot
mutat, minden betegnél feltétlendl javasolt a csaladter-
vezést megel6z6 genetikai tanacsadas A léziok transz-
formacidja neurofibrosarcomava nagyon rossz progno-
zisU, mivel gyakran ad tavoli metasztazisokat. Az 5 éves
tulélés ilyenkor csupan 15%.
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Kovetkeztetés

A betegség ritka megjelenése ellenére a diagnozist gyak-
ran els6ként a fogorvosok és a maxillofacialis sebészek
allitjak fel, mivel a tipusos manifesztacok a fej-nyak ta-
jékon jelennek meg el6szor. A betegség a megfelelé
id6ben sebészileg kezelhetd, igy ha a korkép gyanuja
felmerul, kotelezé jelleggel végig kell vinni a diagnoszti-
kus procedurat. Fontos, hogy a kell§ kivizsgalast kdvets-
en a mitéti kezelést illetéen lehetd legkorultekintébben
jarjunk el, igy csdkkenthetjiik a malignus transzforma-
ciot és annak szév6dmeényeit.
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Dr. Vuity D, DR. NEMETH Zs, DR. BoGDAN S:

A 40 year old palatal neurofibroma
A case report

Neurofibroma is a benign peripheral nerve sheath tumour, which arises from Schwann cells and perineural fibroblasts.
It is one of the most frequent tumours of neural origin and its presence is one of the clinical criteria for the diagnosis of
type 1 neurofibromatosis (NF-1) also known as von Recklinghausen’s disease (VRD).

Oral localization is rarer showing an incidence ranging from 4 to 7% in most series of different authors. The most fre-
quent involvement site in oral neurofibromatosis is the tongue, followed by the oral mucosa and floor of the mouth; pal-
ate and maxillary-mandibular bones are a rare localization of the disease. The aim of this article is to report a case of
NF-1 with a huge, quite old palatal involvement and its treatment.

Key words: neurofibroma, palate, NF-1, von Recklinghausen-syndrome

Nekrolég dr. Domokos Gyérgy emlékére

Elhunyt dr. Domokos Gydrgy, a Semmelweis
Egyetem Gyermekfogaszati és Fogszabalyo-
zasi Klinikajanak volt oktatdja, hosszu éveken
at a fogszabalyozasi osztaly vezetbje. SOTE-s
diak, kolléga, tanarom, tanarunk és sokunk
volt f6ndke, j6 barat, kivaloé sportember, a min-
denkin és mindenkor segiteni kész ember,

Kozel 6tvenéves fogorvosi és fogszabalyo-
z6i palyaja soran tdbb szaz hallgaténak volt
oktatéja és megszamlalhatatlan betegnek
jelentette a gyogyulast. Szerz6je volt t6bb
tudomanyos munkanak, tarsszerzéje szak-
terlilete tankdnyvének, a Gyermekfogaszat
és Fogszabalyozas kdnyvnek. Munkajat az

kinek minden megnyilvanulasat a hihetetlen

elegancia jellemezte. Visszaemlékezve ra ujra tanarse-
gédnek érzem magam, aki akkor voltam ,a Gyuri veze-
tése alatt”.

Dr. Domokos Gyorgy
1939-2013

1939-ben szlletett Gyérben. Tatabanyan gyermekes-
kedett, ahol altala nagyon szeretett, és sokat emlege-
tett édesapja volt a tatabanyai szénbanyak fémérndke.
Kikezdhetetlen jellemét, mélyen gydkerez§ tisztessé-
gét és felel6sségtudatat t6le 6rokdlte. Pannonhalman
végzett mint bencés diak, majd a fogorvosi karra vették
fel. Fogorvosi palyajat Tatabanyan kezdte, majd kisebb
kitér6k utan a Semmelweis Orvostudomanyi Egyetem
Gyermekfogaszati és Fogszabalyozasi Klinikajara ke-
ralt. Néhany év mulva a Fogszabalyozasi Osztaly ve-
zetbje lett. Fogorvos nemzedékek tanultak t6le a gyo-
gyitashoz szliikséges szakmai tudast, stilust és emberi
hozzaallast. Rendkivil népszer( tanar volt: nagy tuda-
sy, tiszteletre méltd, mégis kedves és kdzvetlen.

f\ﬁ\
il W// / /
egyetem Rektori Dicséret és Kivalé Dolgo-

z6 kitiintetésekkel ismerte el. Nemcsak a szakmajaban
volt abszolut sikeres, hanem maganélete is boldog és
kiegyensulyozott volt. Rengeteg baratja volt, a pannon-
halmi és egyetemi didktarsai, kollégai, vitorlazo és te-
niszezd sporttarsai, de akar szomszédok, vagy barki,
akivel kapcsolatban volt, mindenki barati érzéseket tap-
lalt irdnta.

Egyensulyt tartott az életében: az élet minden szele-
tét élte és élvezte. Eletfilozéfigjat az ,éIni és éIni hagyni”
szalldige jellemezte.

Ennyi év ismeretség utan nagy Grt hagyott maga utan.
Még mindig varjuk mikor Iép be az ajton kimérten, ha-
tarozottan, mégis figyelmesen és udvariasan. Minden-
kihez volt par kedves szava, szérakoztaté egyénisége
mindenkit felviditott. Mi, a kollégai, baratai, mindig tisz-
telettel és nagy szeretettel fogunk emlékezni ra.

Kedves adjunktus ur, kedves Gyuri, nyugodj békében!

Dr. Fabian Gabor
klinikaigazgato



