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Az atipusos teratoid/rabdoid tumor (ATRT] elssorban 2 éves
kor alatt jelentkezé, ritka kozponti idegrendszeri daganat,
melynek kezelése az idegsebészeti eltavolitason tul intenziv
kemoterapias kezelésbdl és sugarterapiabol all. A betegség
tulélési esélye a kombinalt kezelés mellett sem kielégit6, az
esetek tobb mint 60%-aban a kezelés befejezését kovetd 1
éven beliil recidival. Fiatal életkorban kiilonésen fontos, hogy
az agressziv kezelések alkalmazasahoz a gyermeket megfe-
lel6 taplaltsagi allapotban tudjuk tartani a kezelések soran.
Ez az ATRT esetében a tipusos csecsemdkori eléfordulas,
illetve az idegsebészeti beavatkozast kdvetd esetleges neu-
roldgiai szovédmények miatt komoly kihivast jelent az ellato
személyzet szdmara. Célunk egy 3 hdnapos ledny csecsemé
esetének ismertetése kapcsan az ATRT kezelésének bemu-
tatasa és a taplalasterapia kezelésben betoltott szerepének
hangsulyozasa. Magy Onkol 62:237-241, 2018

Kulcsszavak: atipusos teratoid/rabdoid tumor, kemoterapia,
taplalasterapia, malnutricio, szarkopénia

The atypical teratoid/rhabdoid tumour [ATRT] is a rare type
of central nervous system tumour appearing usually un-
der 2 years of age. The survival of patients is insufficient
despite the combined treatment (neurosurgical removal,
intensive chemo- and radiotherapy). ATRT recurs one year
after completion of treatment in 60% of cases. Maintaining
appropriate nutritional status during treatment is of great
importance in this young age group. Nutritional treatment
of patients with ATRT is especially difficult due to young age
and possible neurological sequelae. A successful case of
a three-month-old female infant is presented, with special
emphasis on the importance of feeding therapy.

Gydrke E, Vargané Németh A, Balogh M, Masat P, Benyd G,
Reiniger L, Nagy G, Hauser P. Aspects of nutrition therapy of
an infant with central nervous system tumour. Magy Onkol
62:237-241, 2018

Keywords: atypical teratoid/rhabdoid tumour, chemothera-
py. nutrition therapy, malnutrition, sarcopenia
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A gyermekkori kozponti idegrendszeri daganatok kilonos
jelentdségét egyrészt eléforduldsuk gyakorisaga, masrészt
lokalizaciojukbdl és a kezelésekkel szembeni rezisztencigjuk-
bol fakadd rossz prognézisuk adja. Ezek a tumorok feleldsek
a legtobb halalesetért a malignus gyermekkori megbete-
gedések kozll (1). Kifejezetten ritka és rossz prognézisu az
atipusos teratoid/rabdoid tumor (ATRT), a rabdoid daganatok
kozponti idegrendszerben eléforduld fajtaja, melynek eld-
forduldsi gyakorisaga gyermekkorban 1-2% (2). Megjele-
nése Ujszildtt- és kisdedkorban a legjellemzébb. Az ATRT
leggyakrabban a hatsé koponyagédorbél indul ki (60%), de
eléfordulhat szupratentorialisan is. A tlinetek nagymeértékben
fliggnek a gyermek életkoratél és a tumor lokalizaciojatol (3).

Az ATRT-t, mint kiilon entitast eldszor Rorke és munka-
tarsai irtak le 1995-ben (4). A diagndzis kordbban a medul-
loblasztomara jellemzd megjelenésen tul a tipusos megjele-
nési rabdoid sejtek kimutatdsan alapult. Manapsag azonban
adiagnozis elengedhetetlen része az INI-1 fehérje hianyanak
kimutatdsa immunhisztokémiai vizsgalattal. Ugyancsak el-
végezheté a SMARCB1 gén (22q11) (az esetek kisebb részé-
ben a SAMRCA4 gén) hidnyanak kimutatdsa citogenetikai
mddszerekkel (5). Az ATRT hatterében az esetek 10%-aban
a normalis testi sejtekben is észlelhet6 a daganatra jellemz6
géneltérés, melyet rabdoid prediszpozicids szindrdmanak
neveziink. Ennek vizsgalata kiilonésen fontos, hiszen szerepe
lehet mind a csaladtervezésben, mind a gyogyult betegek
hosszu tavl kovetésében (6).

A betegség kezelését korabban a medulloblasztéma ke-
zelésére alkalmazott protokollok szerint végezték - elhanya-

golhaté aranyu tuléléssel. Az igazi attorést az antraciklinek
alkalmazasanak bevezetése jelentette, melyet egyébként
a kozponti idegrendszeri daganatok esetén korabban nem
hasznaltak. Az ATRT a betegek tobbségében lokalizalt da-
ganatként jelentkezik, akiknél a fokalisan alkalmazott su-
garterapia mar 1 éves kortol felmeril. A kés6i mellékhata-
sok csokkentése érdekében ugyancsak fontos elérelépést
jelentett a 3 év alatti betegeknél a célzott protonterapia
biztonsadgos alkalmazasa. Eurdpaban jelenleg a legelfoga-
dottabb a Michael Frithwald altal létrehozott EU-RHAB séma
(7). Emellett Bécsben a MUV-ATRT séma szerint kezelik
a betegeket (8). Magyarorszagon a SE Il. Sz. Gyermekgyé-
gyaszati Klinikan 2011-ben kerilt bevezetésre az EU-RHAB
kezelési forma. Tovabbra is nemzetkozi vita targya az autolog
Gssejt-transzplantacid szerepe a betegség gyogyitasaban.
A kanadai munkacsoport sajat eredményei egyértelmien
jobb tulélést igazoltak autolog Gssejtatiiltetés alkalmazasaval
(sugérterapia nélkul), mig az eurdépai munkacsoport ezt az
eredményt az eurépai populacion nem tudta igazolni és a nagy
dozisi kemoterapiaval szemben a korai fokalis sugarterapiat
latja eredményesebbnek (9, 10). A kozeljovében nyilik meg
egy nemzetkozi vizsgalat a kétféle megkozelités randomizalt
dsszehasonlitasara.

Ajelenleg 38 hdnapos kisdedet 3 honapos koraban siirgésség-
gel vettik at intézetlinkon kivili korhazbél kritikus allapotban.
Eseménytelen perinatdlis anamnézis mellett, 1 hdnaposan
szekunder hipotdnia, tortikollisz, 2 hdnaposan megfeleld
sulyfejlédés mellett reggeli hanyasok, jobb oldali periférias

1. ABRA. Preoperativ kontrasztanyagos T1-sllyozott koponya-MR-vizsgalat, a) szagittalis, b) koronalis atmetszet: infratentorialisan az agytérzs-
b6l kiinduld, a kisagy teriiletét nagymértékben elfoglalé kézépvonali tumor
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2. ABRA. EU-RHAB protokoll szerinti ATRT-kezelési séma (IT: in-
tratekalis kezelés, OP: m(tét, SCA: hematopoetikus Gssejtek gyljtése
(opcionalis), RT: sugarkezelés, DOX, VCA, ICE: lasd szdveg)

facialis parézis, illetve az atvételét megeléz6 2 napban bal
oldali abducens parézis igazolddott. Felvételekor neurolégiai
statuszaban tarkokotottséget, Brudzinski- és Kernig-jel-po-
zitivitast, 2x3 cm-es, feszes és pulzald nagykutacsot észlel-
tiink. A gyermek fajdalomingerre csak kismértékben reagalt,
csamcsogott. Sem fényre, sem hangra nem adott adekvat
valaszreakciot. Szemmozgasa bal oldalon elmaradt, ezen
az oldalon tag, fénymerev pupillat észleltiink, bulbuszaval
befelé tekintett. Jobb oldalon periférias facialis parézise volt.
Hangadasa elhald, sirdsa gyenge, fejhangu volt. Testszerte
csokkentizomténus, csdkkent izomerd, bal oldalon manifeszt
parézis jellemezte. Elemi reflexeit kivaltani nem tudtuk.

A felvételét kovetd akut CT-vizsgalat soran infratentori-
alisan az agytorzsbél kiindulo, a kisagy teriiletét nagymeér-
tékben elfoglalé kozépvonali tumor igazolédott, mely magas
nyomasU hydrocephalus internust okozott. Ezt kdvetéen az
Orszagos Klinikai [degtudomanyi Intézetbe helyeztiik, ahol az
MR-vizsgalatot (1. dbraj, majd a tehermentesit kamradrén
behelyezését kdvetéen kozépvonalas szubokcipitalis kranioto-
miabodl szubtotalis tumorreszekcid tortént (makroszkdposan
az agytorzs bal oldalan egy filmszer( tumorréteg maradt
vissza). A szdvettani vizsgalat atipusos teratoid/rabdoid tu-
mort igazolt. A m(itétet kovetéen a gyermek allapota stabi-
lizalodott, a kamradrén eltavolitasra keriilt, séntbetiltetésre
a késébbiekben sem szorult, neuroldgiai statusza javult,
azonban nyelési reflexe gyengiilt.

A kozvetlen posztoperativ szakot kdvetéen a gyermek
kezelése a SE II. Sz. Gyermekgydgyaszati Klinikan kezdddaott
el az EU-RHAB séma szerint: kéthetenként valtakozva DOX
blokk (doxorubicin 2x37,5 mg/m?), ICE blokk (ifoszfamid 3x2
g/m?, karboplatin 500 mg/m?, etopozid 3x100 mg/m?), VCA

239

blokk (vinkrisztin 2x1,5 mg/m?, ciklofoszfamid 1500 mg/m?,
aktinomicin D 2x25 pg/ttkg); minden blokk alatt intratekalis
metotrexat az életkornak megfeleld dézisban (2. dbra). Az
elsé terapias blokk utan a gyermek kezelése ugyanezen
séma szerint a szombathelyi Markusovszky Kérhaz gyer-
mekonkoldgiai centrumaban folytatédott. Mivel a miitétet
kovet6en a csecsemd garatreflexe nem mikodott, emiatt
a per os taplalast fel kellett fliggeszteni. Kezelése alatt az
életkordnak megfeleld kaldriabevitelt gyomorszondan at
probaltuk biztositani. A sziilok kérésére a perkutan endoszké-
pos gasztrosztoma [PEG) beiiltetésétdl eltekintettiink, bizva
a neurolégiai statusz javulasaban, illetve a m(téti teriileten
lévé vér, illetve higroma felszivodasat kdvetden a garatreflex
rehabilitaciéjdban. Az energiasziikségletet a testtomege és
az életkora alapjan szamoltuk ki, illetve emellett alapbeteg-
sége és az alkalmazott kemoterapia miatt az 1,3-es szorzét
hasznaltuk (11). Az igy kapott kalériamennyiséget az anyatej
aktualis mennyiségétdl fliggéen, magas energiatartalmu
csecsemGtapszerrel (101 kcal/100 ml) pétoltuk (7. tablazat).

A kezelés alatt sulyfejlddési iteme egészséges kortarsai
itemének megfeleléen haladt, a kemoterapias kezelés végére
a sulypercentilis értéke az egészséges populacié 75%-os
értéke folé emelkedett (3. dbra). A kezelése alatt megfele-
l6en folytatott taplalasterapia és a csecsemdtapszer magas
energia- és fehérjetartalma miatt a gyermeknél malnutricio
nem lépett fel. A kozel egy éven at tarto kezelési protokoll,
illetve a beteg egy év alatti életkora ellenére, neutropénia
talajan kialakult szepszis miatt csupan harom alkalommal
kényszeriltiink intenziv terapiara.

Eletkorara vald tekintettel a gyermek protonterapiaban
részesiilt a Westdeutsches Protonentherapiezentrum Essen
(WPE) gGmbH-ban (Essen, Németorszag). Kezelését 54 Gy
osszddzisban a tumoragyra szovédménymentesen megkapta.
A protonterapiat koveten per os taplalasat sikeriilt felépiteni.
Tobb mint két évvel a kezelés befejezése utan a gyermek
jelenleg jol van, képalkoté vizsgalatokkal igazolhatd tumor-
szOvete nincs. A jelenleg 3 éves gyermek legutdbbi vizsgalata
soran neurolégiai statuszaban bal oldali, minimalis abducens
parézis volt lathato. Mozgasfejlédése megindult, egyediil
felall, kapaszkodva egy-egy lépést megtesz. A szavak elejét
érthetéen formazza. A gyermek per os taplalhato, taplaltsagi
allapota jelenleg kivald. Testhosszpercentilis-értéke 75%,
illetve testtomeg-percentilise 85%.

1. TABLAZAT. A gyermek kaldriabevitelének szamitasa a kezelés soran

1,3 x normalis energiasziikséglet,

2016 kcal/ttkg/nap (kcal/nap)
Januér 150 (825)
Marcius 140 (1022)
Majus 130 (950)
Junius 130 (1100)

Kaloriabevitel Anyatej (ml/nap) Infatrini (ml/nap)

(kcal/nap)
870 480 560
897 400 640
950 240 780
1190 120 1020

MAGYAR ONKOLOGIA 62:237-241, 2018
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3. ABRA. A gyermek sUlypercentilis-gorbéje a kezelés alatt (1: kemoterapia kezdete, 2: kemoterapia vége, 3:

protonterapia kezdete, 4: protonterapia vége)

MEGBESZELES

A gyermekkori malignitasok ritka megbetegedések. Ma-
gyarorszagon évente kb. 250 Uj gyermekkori malignus meg-
betegedést regisztralnak (12). A gyermekkori daganatos
megbetegedések el6forduldsat tekintve els6 helyen a kdzponti
idegrendszert érint tumorok allnak (13). Az ATRT-s Uj meg-
betegedések szama Magyarorszagon 0-2/év. Korabban hazai
kezelési sémakkal kezelték a betegeket, akik esetében a be-
tegség kimenetele szinte kivétel nélkil fatalis volt (egyetlen
hosszU tavu tuléls betegiink autolog 6ssejt-transzplantacio-
ban és mar 3 évesen sugarterapiaban egyarant részesdlt).
Magyarorszag a SE II. Sz. Gyermekgydgyaszati Klinika révén
2011-ben hivatalosan is csatlakozott az EU-RHAB sémahoz,
melynek eredményeként a hazai betegek tulélési esélyei
jelentésen javultak. A javulashoz hozzajarult tovabba a pato-
ldgiai diagnosztika fejlédése, a jobb idegsebészeti technikak
és a szupportiv terapia folyamatos javulasa is.

Az onkoldgiai betegségek és kezelésiik szinte mindig
egyltt jarnak a betegek testtomegének csokkenésével, mal-
nutricid, szarkopénia kialakulasaval. A malnutricié kialaku-
lasdban egyrészt fontos szerepet jatszik maga a daganat,

© PROFESSIONAL PUBLISHING HUNGARY

masrészt az onkoldgiai kezelési mddszerek: a sebészet,
a sugarkezelés és a gydgyszeres terapia. A tébb tényez6 miatt
kialakulé kedvezétlen testosszetétel, a malnutrico barmelyik
formaja, kiilonosen a kahexiaszindroma veszélyezteti a da-
ganatellenes terapia sikerességét (14-16). A malnutricié
fokozza az alapbetegség sulyossagat és noveli a halalozast,
karositja azimmunrendszert, rontja az életmindséget. Kils-
nosen a tumoros kahexia csokkenti jelentésen a daganatos
beteg gydgyuldsi esélyét és életmindségét (17). Az bsszetett
anyagcserezavart, amelyet klinikailag a zsir- és izomszovet,
majd a zsigeri fehérjetartalom csdkkenése kovetkeztében
kialakulé progressziv taplaltsagiallapot-romlas, illetve gyak-
ran testtomegvesztés jellemez, megfigyelhetjik a daganat
kdrismézésével egyidejlleg, de tarsulhat a kdrlefolyas késébbi
szakaszahoz is.

A taplalasterapia a gyermekkori daganatos betegségek
szupportiv kezelésének alapvetd eleme. A taplaltsagi allapot
felmérése soran alkalmazott médszereink a testtomeg-,
testmagassagmeérés, testtémegindex- (BMI) percentilis, zsir-
mentes testtomeg (FFMI) és fogyasi szazalék szamitasa.
Ataplaltsagi rizikéallapot szlirésére a felsorolt médszereket
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alkalmazzuk. E mddszerek azonban nem mindig mutatjak
meg a tényleges taplaltsagi allapotot. A BMI-percentilis kony-
nyen és gyorsan kiszamithato érték, azonban szarkopénias
obezitds esetében a beteg testtomeg-percentilise talsulyt
mutat, mikézben fehérjetartalékai vészesen lecsokkentek.
Indokolt a testtomeg-percentilis meghatarozasan feldl,
amennyiben maéd van ra, a testdsszetétel mérése is. Ennek
legelterjedtebb modszerei a bioimpedancia-analizis, mely
3 éves kortdl alkalmazhaté. Csecsemdkorban a STRONG
szlirémoddszert alkalmazzuk a malnutricié rizikéjanak szi-
résére. A taplaltsagi allapot felmérése megtérténik minden
kezelési blokk el6tt, alatt és utan, illetve allapotromlas esetén
is. A taplalasterapia elinditdsa minden esetben a gyermek
onkolégusanak a feladata akkor, ha a dietetikus altal végzett
allapotfelmérés soran a gyermek idealis testtomegéhez
képest legalabb 10%-o0s testtémegcsokkenés jelentkezik,
valamint amennyiben a gyermek energiabevitele nem éri el
a koranak megfelelé energiasziikséglet 70%-at.
Gyermekkorban a betegekkel a mennyiségileg és miné-
ségileg megfeleld ételek elfogadtatasa nehéz feladat. Kihi-
vas a dietetikus, a konyhai személyzet és a csalad szamara
egyarant. Ennek a nehéz feladatnak megfelelni, az egyénre
szabott kivansagokat figyelembe véve j6l taplalni csak a szi-
l6kkel szorosan egyiittmikddve lehet. A tapszeres kiegészi-
tésnek szamos formajat alkalmazzuk intézményiinkben az
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egyénre adaptalt taplalékok biztositasa soran. Egyrészt az
ételkészitési technoldgia soran tapszeres dusitast végziink
fokozott fehérje-, illetve energiamodullal, igy tobb energia
és tapanyag bevitelére van modunk kisebb volumenben az
ételek jellegének megvaltoztatasa nélkil. Tejes folyadé-
kok (kakao, kavé), levesek, fézelékfélék, krémek, pudingok,
martasok dusitasat is végezziik az erre a célra kifejlesztett
dusité tapszerekkel, melyek alkalmazasaval napi 300-900
kcal tobbletet tudunk biztositani. A tapszeres kiegészités
masik formaja az életkornak megfeleld, izesitett, ihatd tap-
szerek alkalmazasa onmagukban vagy a fehérje-, illetve
energiamodulokkal dusitott ételek alkalmazasaval egyiitt.
Amennyiben a megfeleld energiabevitel még igy sem érhetd
el, akkor a szondataplalastél (jejunalis vagy nazogasztrikus)
vagy PEG alkalmazasatél mar csecsemd- vagy kisdedkorban
sem szabad megriadni.

A bemutatott beteg fiatal életkora, amiigen intenziv sdly-
fejlédésiigénnyel parosul, és az intenziv kemo- és radiotera-
pia ellenére sikerilt az egészséges populdcié fejlédéséhez
hasonlé szomatikus fejlédést elérni, mely a kés6bbi életmi-
néségre is donté hatassal bir. Esetlink alapjan kijelenthet-
juk, hogy a kezelési sémak fejlédése mellett a szupportiv
terapiara, ezen belil is a taplalasterapiara fektetett fokozott
hangsullyal jelent6sen javithaté a korabban gyoégyithatatlan-
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