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Ôï áããåéïôñïðéêü ëÝìöùìá áðü ìåãÜëá êýôôáñá åßíáé ìéá óðÜíéá ïíôüôçôá, ç
ïðïßá ÷áñáêôçñßæåôáé áðü ôçí ðáñïõóßá ëåìöùìáôùäþí êõôôÜñùí ìÝóá óôïí áõëü
ìéêñþí áããåßùí. Ðáñ' üëï ðïõ óõíçèÝóôåñá ðñïóâÜëëïíôáé ôï äÝñìá êáé ôï êåíôñé-
êü íåõñéêü óýóôçìá, Ý÷åé ðåñéãñáöåß ùóôüóï ðñïóâïëÞ êáé Üëëùí ïñãÜíùí. Ðá-
ñïõóéÜæåôáé ìéá åîáéñåôéêÜ óðÜíéá ðåñßðôùóç áããåéïôñïðéêïý ëåìöþìáôïò áðü
ìåãÜëá êýôôáñá, óå áóèåíÞ çëéêßáò 70 åôþí, ç ïðïßá åêäçëþèçêå êëéíéêÜ ìå åéêüíá
öëïéïåðéíåöñéäéêÞò áíåðÜñêåéáò. Ï üãêïò ðáñïõóéÜæåé áíïóïúóôï÷çìéêÜ èåôéêüôçôá
óôïõò äåßêôåò ëåìöéêÞò (CD

45
-LCA) êáé Â-êõôôáñéêÞò (CD

20ass
-L

26
) óåéñÜò. Óôïí áóèåíÞ

äüèçêå ÷çìåéïèåñáðåßá ìå CHOP êáé êáôÝëçîå 7 ìÞíåò ìåôÜ ôç äéÜãíùóç ôïõ
ëåìöþìáôïò.

ËÝîåéò êëåéäéÜ: Áããåéïôñïðéêü ëÝìöùìá, öëïéïåðéíåöñéäéêÞ áíåðÜñêåéá, åðéíå-
öñßäéá.

Ðáèïëïãïáíáôïìéêü ÅñãáóôÞñéï Éððïêñáôåßïõ Íïóïêï-
ìåßïõ Èåóóáëïíßêçò.

ÅÉÓÁÃÙÃÇ

Ôï áããåéïôñïðéêü ëÝìöùìá ðåñéãñÜöçêå ãéá
ðñþôç öïñÜ ðåñéãñÜöçêå ãéá ðñþôç öïñÜ ôï
1959 áðü ôïõò Pfleger êáé Tappeiner1 ìå ôïí
üñï "ðáñáãùãéêÞ óõóôçìáôéêÞ áããåéïåíäïèç-
ëéïìÜôùóç" êáé ÷áñáêôçñßæåôáé ìïñöïëïãéêÜ
áðü åíäïáããåéáêü ðïëëáðëáóéáóìü íåïðëá-
óìáôéêþí êõôôÜñùí óõíÞèùò ìå áðïõóßá êáôÜ
êáíüíá åîùáããåéáêÞò íüóïõ. Áðü ôüôå ùò óÞ-
ìåñá Ý÷ïõí ðåñéãñáöåß óôç äéåèíÞ âéâëéïãñá-
ößá ðåñéóóüôåñåò áðü 100 ðåñéðôþóåéò2. Ç
ïíôüôçôá áõôÞ Ý÷åé ðåñéãñáöåß ìå äéÜöïñá
ïíüìáôá, üðùò "áããåéïåíäïèçëéïìÜôùóç", "êá-

êïÞèçò áããåéïåíäïèçëéïìÜôùóç", "åíäïáããåéá-
êü åíäïèçëßùìá", "ðáñáãùãéêÞ áããåéïåíäïèç-
ëéïìÜôùóç", "óõóôçìáôéêÞ áããåéïåíäïèçëéïìÜ-
ôùóç" êáé "íåïðëáóìáôéêÞ áããåéïåíäïèçëéïìÜ-
ôùóç". ÐñïåîÜñ÷åé, ç ðñïóâïëÞ ôïõ äÝñìáôïò
êáé ôïõ êåíôñéêïý íåõñéêïý óõóôÞìáôïò áðü
ôç íüóï. ¸÷åé ðåñéãñáöåß üìùò ðñïóâïëÞ êáé
Üëëùí ïñãÜíùí ìå ôéò áíÜëïãåò êëéíéêÝò åê-
äçëþóåéò. Óôá üñãáíá áõôÜ ðåñéëáìâÜíïíôáé
ç êáñäéÜ, ïé ðíåýìïíåò, ôï ðÜãêñåáò, ôï Þðáñ,
ï óðëÞíáò, ïé íåöñïß, ïé ëåìöáäÝíåò, ï ìõå-
ëüò ôùí ïóôþí, ôï ãáóôñåíôåñéêü óýóôçìá, ïé
ìáóôïß, ç õðüöõóç, ï èõñåïåéäÞò, ôá ãåííçôé-
êÜ üñãáíá, ç ìýôç, ï ðñïóôÜôçò êáé ôá åðéíå-
öñßäéá. Ðáñ' üëï ðïõ ðñïóâïëÞ åðéíåöñéäßùí
Ý÷åé ðåñéãñáöåß óå áñêåôÝò ðåñéðôþóåéò, áã-
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ãåéïôñïðéêü ëÝìöùìá áðü ìåãÜëá êýôôáñá ðïõ
óõíïäåýåôáé ìå öëïéïåðéíåöñéäéêÞ áíåðÜñêåéá
åßíáé åîáéñåôéêÜ óðÜíéï2,3.

ÐÅÑÉÃÑÁÖÇ ÐÅÑÉÐÔÙÓÇÓ

Ç ðåñßðôùóç áöïñÜ Üíäñá çëéêßáò 70 åôþí,
ï ïðïßïò ðáñïõóßáóå áíïñåîßá, êáôáâïëÞ äõ-
íÜìåùí, íáõôßá êáé êáôÜ äéáóôÞìáôá ðõñåôü
ìå äéÜññïéá. Áðü ôçí êëéíéêÞ åîÝôáóç äéáðé-
óôþèçêå äéüãêùóç Þðáôïò êáé óðëçíüò ÷ùñßò
ðåñéöåñéêÞ ëåìöáäåíïðÜèåéá. Ëüãù ôçò áíáé-
ìßáò êáé ôçò çðáôïóðëçíïìåãáëßáò, ï áóèåíÞò
õðïâëÞèçêå óå áîïíéêÞ ôïìïãñáößá Üíù êáé
êÜôù êïéëßáò, êáôÜ ôçí ïðïßá äéáðéóôþèçêå
äéüãêùóç Þðáôïò, óðëçíüò êáé áìöïôåñüðëåõñç
äéüãêùóç åðéíåöñéäßùí. Ïñìïíïëïãéêüò Ýëåã-
÷ïò ìå ðñïóäéïñéóìü ôùí âáóéêþí ôéìþí ôçò
êïñôéæüëçò êáé ôï synacthen test åðéâåâáßùóáí
ôçí õðüíïéá ôçò öëïéïåðéíåöñéäéêÞò áíåðÜñ-
êåéáò. Óôïí áóèåíÞ äüèçêå èåñáðåßá õðïêáôÜ-
óôáóçò ìå õäñïêïñôéæüíç êáé ðáñïõóßáóå
óçìáíôéêÞ âåëôßùóç. Áêïëïýèçóå ÷åéñïõñãéêÞ
åîáßñåóç ôïõ áñéóôåñïý åðéíåöñéäßïõ.

Ôï ðáñáóêåýáóìá ðïõ óôÜëèçêå ãéá éóôï-
ëïãéêÞ åîÝôáóç, áöïñïýóå üãêï ùïåéäïýò ó÷Þ-
ìáôïò, äéáóô. 9,5 x 7 x 1,5 åê. ðåñéâáëëüìåíï
áðü ëåðôÞ êÜøá, ï ïðïßïò óôçí åðéöÜíåéá äéá-
ôïìÞò åìöÜíéæå ëåõêüöáéç ÷ñïéÜ êáé åëáóôéêÞ
óýóôáóç. Åðéíåöñéäéêüò éóôüò äåí áíáãíùñß-
óôçêå.

ÐïëëáðëÝò ôïìÝò ðïõ åîåôÜóôçêáí áðü ôïí
üãêï, Ýäåéîáí ðïëõÜñéèìá ìåìïíùìÝíá, ìåãÜ-
ëá íåïðëáóìáôéêÜ êýôôáñá ìÝóá óå áããåßá.
ÁõôÜ ôá êýôôáñá åß÷áí ìåãÜëï õðïóôñüããõëï,
áñáéï÷ñùìáôéêü ðõñÞíá, ìå Ýíá ùò äýï ðñïÝ-
÷ïíôá ðõñÞíéá êáé ëßãï çùóéíüöéëï ðñùôüðëá-
óìá (Åéê. 1).

Ï áíïóïúóôï÷çìéêüò Ýëåã÷ïò Ýäåéîå èåôéêü-
ôçôá ôùí íåïðëáóìáôéêþí êõôôÜñùí óôïõò äåß-
êôåò LCA êáé L26 (Åéê. 2) êáé áñíçôéêüôçôá
óôïõò äåßêôåò Ô-êõôôáñéêÞò óåéñÜò (UCHL-1),
åðéèçëéáêÞò ðñïÝëåõóçò (ÅÌÁ) êáé åíäïèç-
ëéáêÞò ðñïÝëåõóçò (Factor VIII). Ìå âÜóç ôá
ðáñáðÜíù åõñÞìáôá ôÝèçêå ç äéÜãíùóç ôïõ
åíäáããåéáêïý ìç-Çodgkin ëåìöþìáôïò, Â-êõô-
ôáñéêÞò ðñïÝëåõóçò.

Ï áóèåíÞò õðïâëÞèçêå óôç óõíÝ÷åéá óå
÷çìåéïèåñáðåßá ìå CHOP, êáé êáôÝëçîå åðôÜ
ìÞíåò áñãüôåñá áðü ðíåõìïíéêÝò ëïéìþîåéò.

ÓÕÆÇÔÇÓÇ

Ôï áããåéïôñïðéêü ëÝìöùìá åßíáé ìéá óðÜ-
íéá êëéíéêïðáèïëïãïáíáôïìéêÞ ïíôüôçôá. ×á-
ñáêôçñßæåôáé áðü åíäïáããåéáêü ðïëëáðëáóéá-
óìü íåïðëáóìáôéêþí êõôôÜñùí, ðáñ' üëï ðïõ
åîùáããåéáêÞ åðÝêôáóç êáé ó÷çìáôéóìüò üæùí
Ý÷ïõí ðåñéãñáöåß2. Ôï áããåéïôñïðéêü ëÝìöù-
ìá ðñïóâÜëëåé ðñùôáñ÷éêÜ ôï äÝñìá êáé ôï
êåíôñéêü íåõñéêü óýóôçìá, áëëÜ ìáæéêüò ðïë-
ëáðëáóéáóìüò ôùí íåïðëáóìáôéêþí êõôôÜñùí
ìÝóá óôá áéìïöüñá áããåßá, ìðïñåß íá ðáñá-
ôçñçèåß ó÷åäüí ó' üëá ôá üñãáíá ôïõ óþìá-
ôïò. Ï ìÝóïò üñïò åðéâßùóçò åßíáé 13 ìÞíåò
áðü ôçí çìÝñá ôçò äéÜãíùóçò4. Ôï ðáèïãíù-
ìïíéêü éóôïëïãéêü êñéôÞñéï ôçò íüóïõ, åßíáé ï
ìáæéêüò åíäïáããåéáêüò ðïëëáðëáóéáóìüò ôùí
íåïðëáóìáôéêþí êõôôÜñùí, ðïõ óõ÷íÜ ïäçãåß
óå íÝêñùóç ôïõ ðñïóâåâëçìÝíïõ ïñãÜíïõ5.

Åéêüíá 1. ÌåãÜëá êýôôáñá ëåìöþìáôïò ìÝóá óå
áããåßá (Ç+Å × 100).

Åéêüíá 2. ÍåïðëáóìáôéêÜ êýôôáñá Â-êõôôáñéêÞò
áñ÷Þò (áíôß-CD20X400).
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Ïé ðåñéóóüôåñåò áðü ôéò êëéíéêÝò åêäçëþóåéò
ó÷åôßæïíôáé ìå ôçí áããåéáêÞ áðüöñáîç êáé ôç
óõíïäü éó÷áéìßá.

Ç éóôïãÝíåóç ôïõ åíäïáããåéáêïý ëåìöþ-
ìáôïò áðïôÝëåóå áíôéêåßìåíï áìöéóâÞôçóçò ãéá
ðïëëÜ ÷ñüíéá. Åß÷áí äéáôõðùèåß ïé áðüøåéò,
üôé ôá åíäïáããåéáêþò ðïëëáðëáóéáæüìåíá íåï-
ðëáóìáôéêÜ êýôôáñá Þôáí åðéèçëéáêÞò, åíäï-
èçëéáêÞò Þ éóôéïêõôôáñéêÞò ðñïÝëåõóçò2,6.
Ó÷åôéêÜ ðñüóöáôåò ìåëÝôåò ìå ôç âïÞèåéá ôçò
áíïóïúóôï÷çìåßáò áðÝäåéîáí üôé ôá íåïðëá-
óìáôéêÜ êýôôáñá åßíáé ëåìöïãåíïýò ðñïÝëåõ-
óçò3,7. Ôá áíïóïúóôï÷çìéêÜ åõñÞìáôá óôç äéêÞ
ìáò ìåëÝôç, óõìöùíïýí ìå ôç ëåìöéêÞ ðñïÝ-
ëåõóç ôïõ íåïðëÜóìáôïò. Ôá íåïðëáóìáôéêÜ
êýôôáñá åíþ åêöñÜæïõí èåôéêüôçôá ãéá ôï êïé-
íü ëåìöïêõôôáñéêü áíôéãüíï, åßíáé áñíçôéêÜ
ãéá ôïí ðáñÜãïíôá VIII. ¼ðùò êáé óôçí ðåñß-
ðôùóÞ ìáò, ôá ðåñéóóüôåñá åíäïáããåéáêÜ ëåì-
öþìáôá åßíáé Â-êõôôáñéêÞò áñ÷Þò3.

Ï ìç÷áíéóìüò ìå ôïí ïðïßï ôá ëåìöïåéäÞ
êýôôáñá ðñïóåëêýïíôáé åíäïáããåéáêÜ, äåí åß-
íáé áðüëõôá ãíùóôüò. ÅíäïèçëéáêÜ êýôôáñá
åêöñÜæïõí åðéöáíåéáêïýò õðïäï÷åßò, ðïõ ðáß-
æïõí ñüëï óôçí ðñïóêüëëçóç ôùí ëåìöïêõô-
ôÜñùí ó' áõôÜ. Ðáñïìïßùò óå öõóéïëïãéêïýò
ëåìöáäÝíåò ëåìöïêýôôáñá âñÝèçêå íá Ý÷ïõí
ëåéôïõñãéêïýò õðïäï÷åßò ãéá åíäïèçëéáêÜ êýô-
ôáñá8. Åíäå÷ïìÝíùò êÜðïéá äéáôáñá÷Þ Þ ìå-

ôáôñïðÞ áõôÞò ôçò áëëçëåðßäñáóçò ëåìöïêõô-
ôÜñùí - åíäïèçëéáêþí êõôôÜñùí íá åßíáé õðåý-
èõíç ãéá ôçí åíôüðéóç ôùí íåïðëáóìáôéêþí
êõôôÜñùí ìÝóá óôá áããåßá.

Öáßíåôáé êÜðùò ðåñßåñãï ôï ãåãïíüò üôé
ðáñÜ ôï ìåãÜëï áñéèìü åíäïáããåéáêþí íåï-
ðëáóìáôéêþí êõôôÜñùí, ìüíï óå äýï ðåñéðôþ-
óåéò âñÝèçêáí áõôÜ ôá êýôôáñá óôï ðåñéöåñé-
êü áßìá4. ¼ðùò êáé óôçí ðåñßðôùóÞ ìáò Ýôóé
êáé óå Üëëåò, ï ìõåëüò ôùí ïóôþí êëáóéêÜ
äåí åßíáé ðñïóâåâëçìÝíïò4. ÁõôÝò ïé éóôïëïãé-
êÝò åéêüíåò äåí óõìâáäßæïõí ìå åêåßíåò ôçò
ëåõ÷áéìßáò êáé ôïõ äéÜóðáñôïõ ëåìöþìáôïò.
Óôïí áóèåíÞ ìáò äåí âñÝèçêáí êëéíéêïåñãá-
óôçñéáêÝò åíäåßîåéò ëåìöþìáôïò óå Üëëá üñ-
ãáíá. Ðáñ' üëá áõôÜ åßíáé ðéèáíü íá õðÞñ÷å
äéÞèçóç Üëëùí ïñãÜíùí ëüãù ôçò öýóçò áõ-
ôïý ôïõ ëåìöþìáôïò.

ÓõìðåñáóìáôéêÜ, ôï ðñùôïðáèÝò ëÝìöùìá
ôùí åðéíåöñéäßùí èá ðñÝðåé íá óõìðåñéëáì-
âÜíåôáé óôç äéáöïñéêÞ äéÜãíùóç ðåñéðôþóåùí
äéïãêùìÝíùí åðéíåöñéäßùí ìå Þ ÷ùñßò öëïéïå-
ðéíåöñéäéêÞ áíåðÜñêåéá.

Óå éóôïëïãéêü åðßðåäï ç äéáöïñéêÞ äéÜ-
ãíùóç ðåñéëáìâÜíåé ôï ìåôáóôáôéêü êáñêßíù-
ìá, ôï ìåôáóôáôéêü ìåëÜíùìá, ôï ñéíéêïý ôý-
ðïõ Ô/ÍÊ ìç-Hodgkin ëÝìöùìá êáé ôç ëåì-
öùìáôïåéäÞ êïêêéùìÜôùóç. Ç áíïóïúóôï÷çìé-
êÞ ìåëÝôç èá ìáò âïçèÞóåé óçìáíôéêÜ.

SUMMARY
Angiotropic large-cell lymphoma presenting as adrenal insufficiency

Venizelos I., Angelidou S., Fotiadis S., Leontsini M.
Department of Histopathology, Hippocration General Hospital of Thessaloniki,

Greece
Angiotropic large-cell lymphoma is a rare entity characterized by a prolifera-

tion of malignant lymphoid cells in the lumina of small vessels. Although the skin
and central nervous system are usually affected, involvement of other organs has
been described. A rare case of angiotropic large-cell lymphoma presented as adrenal
insufficiency in a 70 year old patient is discussed. The tumor showed immunoreac-
tivity for LCA and L26. The patient responded poorly to chemotherapy and died 7
months after the diagnosis of lymphoma.

Key words: angiotropic lymphoma, adrenal insufficiency, adrenals.
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