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Εισαγωγή: Οι μονήρεις ινώδεις όγκοι θώρακα αποτελούν
σπάνιους μεσεγχυματικούς όγκους που εξορμώνται από τον
υπεζωκότα. Έχουν αργό ρυθμό ανάπτυξης και, συνήθως, είναι
ασυμπτωματικοί. Εμφανίζονται εξίσου στα δύο φύλα μεταξύ
της πέμπτης και έβδομης δεκαετίας. Εντοπίζονται στην
αξονική τομογραφία θώρακος. Στη μικροσκοπική εξέταση
χαρακτηρίζονται από ατρακτόμορφα κύτταρα σε ένα
κολλαγονικό υπόστρωμα. Ανοσοϊστοχημικά εκφράζονται οι
δείκτες CD34, Bcl-2 και STAT6. Η θεραπεία βασίζεται στη
χειρουργική εκτομή του όγκου. Η πρόγνωση της νόσου είναι
καλή και η συνολική επιβίωση ξεπερνάει το 85% στην
πενταετία.
Μέθοδοι: Μελετήθηκε δείγμα δέκα ασθενών της
Θωρακοχειρουργικής Κλινικής του Γενικού Νοσοκομείου
Νοσημάτων Θώρακος «Η Σωτηρία» που χειρουργήθηκαν για
μονήρη ινώδη όγκο θώρακα από τον Ιανουάριο 2019 έως τον
Ιούνιο 2023. Στη στατιστική ανάλυση συμπεριλαμβάνονται
παράμετροι όπως το φύλο, η ηλικία, οι ημέρες νοσηλείας, η
εντόπιση το όγκου, το μέγεθος, η μικροσκοπική εξέταση και ο
ανοσοϊστοχημικός έλεγχος. Υπολογίστηκε το Demicco score
για κάθε ασθενή ξεχωριστά.
Αποτελέσματα: Ο μέσος όρος ηλικίας των ασθενών είναι τα
65,4 έτη. Οι πέντε είναι άνδρες (50%) και οι πέντε είναι
γυναίκες (50%). Ο μέσος όρος για τις ημέρες νοσηλείας είναι
7,8 ημέρες. Στους πέντε ασθενείς η εντόπιση του όγκου
ήτανε στο δεξιό ημιθωράκιο (50%), ενώ στους υπόλοιπους
πέντε ασθενείς η εντόπιση ήτανε στο αριστερό ημιθωράκιο
(50%). Οι τέσσερις από τους δέκα ασθενείς
αντιμετωπίστηκαν με ανοιχτή θωρακοτομή (40%) και οι έξι
θωρακοσκοπικά (60%). Ο μέσος όρος για το μέγεθος του
όγκου είναι 6,57 cm. Τέλος, με βάση την ταξινόμηση
Demicco, οι έξι ασθενείς χαρακτηρίζονται χαμηλού
μεταστατικού κινδύνου (60%), οι τρεις ενδιάμεσου
μεταστατικού κινδύνου (30%), ενώ ένας ασθενής
χαρακτηρίζεται υψηλού μεταστατικού κινδύνου (10%).
Συζήτηση: Ο μονήρης ινώδης όγκος θώρακα είναι μια σπάνια
νοσολογική οντότητα. Παραμένει, συνήθως,
ασυμπτωματικός. Διαγιγνώσκεται με αξονική τομογραφία
θώρακος και αντιμετωπίζεται με χειρουργική αφαίρεση της
μάζας. Σπάνια μεθίσταται και υποτροπιάζει. Έχει καλοήθη
πορεία και καλή συνολική επιβίωση.
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Από την παρούσα μελέτη επιβεβαιώνεται ότι ο μονήρης ινώδης όγκος θώρακα
είναι μια σπάνια νοσολογική οντότητα που διαλάθει εύκολα της διάγνωσης. Προκαλεί
αμβληχρή συμπτωματολογία ή παραμένει ασυμπτωματικός και εντοπίζεται σε τυχαίο
απεικονιστικό έλεγχο. Αναπτύσσεται βραδέως, απωθώντας τους πέριξ ιστούς και
προκαλώντας συμπιεστικά φαινόμενα.

Τα απεικονιστικά χαρακτηριστικά του όγκου συνάδουν με αυτά των νεοπλασμάτων
από μαλακά μόρια, όπως αυτά προκύπτουν από την αξονική τομογραφία.

Ανοσοϊστοχημικά, όλοι οι όγκοι εκφράζουν τους παρακάτω δείκτες: CD34, Bcl-2 και
STAT6. Όλοι οι όγκοι είναι αρνητικοί για τους εξής δείκτες: S-100 και τους
επιθηλιακούς δείκτες.

Το σύστημα του Demicco είναι το πιο διαδεδομένο και αξιόπιστο μοντέλο
αξιολόγησης του κινδύνου υποτροπής ή μετάστασης για τους εξωμηνιγγικούς ινώδεις
όγκους.

Η θεραπεία των μονήρων ινώδων όγκων θώρακα βασίζεται στην ριζική εκτομή της
μάζας (R0) σε υγιή όρια.

Δε συστήνεται η χορήγηση χημειοθεραπείας. Η χορήγηση ακτινοθεραπείας
συστήνεται μετεγχειρητικά στους ασθενείς με R1 ή R2 εκτομές ή στους ασθενείς με
αυξημένη πιθανότητα κακοήθειας ιστολογικά.

Το ποσοστό υποτροπής των μονήρων ινώδων όγκων θώρακα είναι 5% έως 17% σε
περιπτώσεις καλοήθειας, ακόμα και σε R0 εκτομές, και 14% έως 54% σε περιπτώσεις
κακοήθειας. Το χρονικό διάστημα υποτροπής μπορεί να φθάσει και τα είκοσι χρόνια
μετά τη χειρουργική επέμβαση.

Η πλειονότητα των συγγραφέων προτείνει αξονική τομογραφίας θώρακος με
χορήγηση ενδοφλέβιας σκιαγραφικής ουσίας κάθε έξι μήνες για τα πρώτα δύο χρόνια
και στη συνέχεια κάθε δώδεκα μήνες μέχρι την ολοκλήρωση της πενταετίας.

Τέλος, η μέση συνολική επιβίωση είναι 14 χρόνια. Στην πενταετία, η συνολική
επιβίωση είναι 86%, ενώ στη δεκαετία είναι 77%. Σημαντικά χαμηλότερο είναι το
ποσοστό της πενταετούς επιβίωσης στην περίπτωση κακοήθειας (68%).

Ο μονήρης ινώδης όγκος θώρακα αποτελεί ένα σπάνιο είδος όγκου, που
προέρχεται από μεσεγχυματικά κύτταρα, κυρίως, του υπεζωκότα. Παρόλο την
απουσία προοπτικών και τυχαιοποιημένων μελετών, η χειρουργική εκτομή της μάζας
σε υγιή όρια αποτελεί τη βασική θεραπεία της νόσου. Η χημειοθεραπεία και η
ακτινοθεραπεία δεν έχουν κάποια σημαντική επίπτωση στη συνολική επιβίωση. Η
πρόγνωση είναι καλή. Τα ιστολογικά χαρακτηριστικά της μάζας προσδιορίζουν την
πιθανότητα κακοήθειας και υποτροπής. Η παρακολούθηση των ασθενών είναι στενή,
λόγω της απρόβλεπτης βιολογικής συμπεριφοράς του όγκου και της πιθανότητας
υποτροπής.

Οι μονήρεις ινώδεις όγκοι θώρακα αποτελούν μια σπάνια μορφή όγκων που
προέρχονται από τα μεσεγχυματικά κύτταρα του υπεζωκότα. Μπορεί να εμφανισθούν
σε όλες τις ηλικίες, αλλά, κυρίως, εμφανίζονται μεταξύ της πέμπτης και της έβδομης
δεκαετίας. Η συχνότητα εμφάνισης μεταξύ ανδρών και γυναικών είναι 1:1. Το μέσο
μέγεθος του όγκου είναι 5 cm έως 8 cm.

Η αξονική τομογραφία θώρακα αποτελεί την εξέταση εκλογής για τον καθορισμό
του μεγέθους του όγκου και τις σχέσεις του με τις γειτονικές ανατομικές δομές.

Η διάγνωση της νόσου βασίζεται στην ιστολογική εξέταση και στον
ανοσοϊστοχημικό έλεγχο, μετά την πλήρη εξαίρεση του όγκου. Η επιφάνεια του όγκου
μπορεί να εμφανίζει λευκόφαιη χροιά με αυξημένη παρουσία ινώδους ιστού, ή
καστανόφαιη χροιά σε πιο κυτταροβριθείς όγκους. Μικροσκοπικά, ατρακτόμορφα ή
ωοειδή κύτταρα διατάσσονται με τυχαίο πρότυπο ανάπτυξης πάνω σε στρώμα
κολλαγόνου, όπου συνυπάρχουν και αιμοφόρα αγγεία. Περιοχές πλούσιες σε
καρκινικά κύτταρα εναλλάσσονται με περιοχές με άφθονο υπόστρωμα.

Ο ανοσοϊστοχημικός έλεγχος αποτελεί βασικό εργαλείο για τη διάκριση των
μονήρων ινώδων όγκων θώρακα από τους υπόλοιπους μεσεγχυματικούς όγκους. Η
ανοσοϊστοχημική χρώση των CD34, CD99, Bcl-2 και Vimentin χρησιμοποιείται ευρέως
για τη διάγνωση. Οι συγκεκριμένοι δείκτες εκφράζονται σε ποσοστό > 90%, ωστόσο
δεν είναι ειδικοί. Τη μεγαλύτερη ευαισθησία (> 98%) και ειδικότητα (> 85%) έχει η
πυρηνική έκφραση του C-τελικού πεπτιδίου STAT6.

Η πλειονότητα των μονήρων ινώδων όγκων θώρακα έχει καλοήθη πορεία και
σπάνια υποτροπιάζει. Το ποσοστό υποτροπής στους καλοήθεις όγκους είναι 8%, ενώ
στους κακοήθεις 63%. Το ποσοστό επιβίωσης σε μια δεκαετία είναι 73% έως 100%.

Στη βιβλιογραφία προτείνονται διάφορα συστήματα για την αξιολόγηση του
κινδύνου υποτροπής της νόσου. Το σύστημα του Demicco είναι το πιο διαδεδομένο
και αξιόπιστο μοντέλο αξιολόγησης για τους εξωμηνιγγικούς ινώδεις όγκους.
Αξιολογούνται οι παράμετροι της ηλικίας, του μεγέθους του όγκου και της μιτωτικής
δραστηριότητας και οι ασθενείς κατατάσσονται σε χαμηλού (συνολικό άθροισμα < 3),
ενδιάμεσου (3 ≤ συνολικό άθροισμα < 5) και υψηλού κινδύνου (συνολικό άθροισμα ≥
5) για εμφάνιση υποτροπής ή μετάστασης της νόσου. Οι ασθενείς χαμηλού κινδύνου
έχουν μηδαμινές πιθανότητες εμφάνισης μετάστασης ή υποτροπής σε μια δεκαετία.
Οι ασθενείς ενδιάμεσου κινδύνου έχουν 10% πιθανότητα να εμφανίσουν μετάσταση ή
υποτροπή σε μια δεκαετία. Τέλος, οι ασθενείς υψηλού κινδύνου έχουν πιθανότητα
73% να εμφανίσουν μετάσταση ή υποτροπή στην πενταετία.

Η καθορισμένη θεραπεία των μονήρων ινώδων όγκων θώρακα είναι η χειρουργική
εκτομή της μάζας en bloc σε όρια 1 cm έως 2 cm υγιούς πνευμονικού παρεγχύματος.
Σύμφωνα με τα σύγχρονα δεδομένα δε συστήνεται η χορήγηση χημειοθεραπείας είτε
προεγχειρητικά είτε μετεγχειρητικά. Από την άλλη πλευρά, η χορήγηση
ακτινοθεραπείας συστήνεται μετεγχειρητικά στους ασθενείς με R1 ή R2 εκτομές ή
στους ασθενείς με αυξημένη πιθανότητα κακοήθειας ιστολογικά.

Για τους ασθενείς με μονήρη ινώδη όγκο θώρακα που προέρχεται από τον
υπεζωκότα, προτείνεται να ακολουθούνται οι οδηγίες για παρακολούθηση όπως
έχουν καθοριστεί από το National Comprehensive Cancer Network (NCCN) για τα
σαρκώματα μαλακών μορίων. Στους ασθενείς χαμηλού μεταστατικού κινδύνου
συστήνεται η απεικόνιση κάθε έξι μήνες για τα πρώτα τρία χρόνια και, στη συνέχεια,
κάθε δώδεκα μήνες μέχρι τη συμπλήρωση των πέντε χρόνων. Στους ασθενείς
ενδιάμεσου και υψηλού μεταστατικού κινδύνου συστήνεται η απεικόνιση κάθε
τέσσερις μήνες για τα πρώτα δύο χρόνια και, στη συνέχεια, κάθε έξι μήνες μέχρι τη
συμπλήρωση των πέντε χρόνων. Μετά το πέρας της πενταετίας, δε συστήνεται η
απεικόνιση, καθώς η πιθανότητα υποτροπής είναι μηδαμινή.
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ΣΥΜΠΕΡΑΣΜΑΤΑ

ΣΥΖΗΤΗΣΗ

ΒΙΒΛΙΟΓΡΑΦΙΑ

Εικόνα 1. Αξονική τομογραφία θώρακος.
Παρουσιάζεται ευμεγέθης μάζα δεξιού
ημιθωρακίου που προσλαμβάνει
ετερογενώς την ενδοφλέβια σκιαγραφική
ουσία.

ΠΕΡΙΛΗΨΗ

ΕΠΙΚΟΙΝΩΝΙΑ

Ο μέσος όρος ηλικίας των ασθενών είναι τα 65,4 έτη. Οι πέντε είναι άνδρες (50%)
και οι πέντε είναι γυναίκες (50%). Ο μέσος όρος για τις ημέρες νοσηλείας είναι 7,8
ημέρες. Συγκεκριμένα, ένας ασθενής νοσηλεύτηκε για 4 ημέρες (10%), τρεις ασθενείς
για 5 ημέρες (30%), δύο ασθενείς για 7 ημέρες (20%), τρεις ασθενείς για 9 ημέρες
(30%) και ένας ασθενής για 18 ημέρες (10%). Στους πέντε ασθενείς η εντόπιση του
όγκου ήτανε στο δεξιό ημιθωράκιο (50%), ενώ στους υπόλοιπους πέντε ασθενείς η
εντόπιση ήτανε στο αριστερό ημιθωράκιο (50%). Οι τέσσερις από τους δέκα ασθενείς
αντιμετωπίστηκαν με ανοιχτή θωρακοτομή (40%) και οι έξι θωρακοσκοπικά (60%). Ο
μέσος όρος για το μέγεθος του όγκου είναι 6,57 cm. Τέλος, με βάση την ταξινόμηση
Demicco, οι έξι ασθενείς χαρακτηρίζονται χαμηλού μεταστατικού κινδύνου (60%), οι
τρεις ενδιάμεσου μεταστατικού κινδύνου (30%), ενώ ένας ασθενής χαρακτηρίζεται
υψηλού μεταστατικού κινδύνου (10%).

Οι όγκοι όλων των ασθενών του δείγματος αποτελούνται από μικρά ή μέσου
μεγέθους ατρακτόμορφα νεοπλασματικά κύτταρα με μέσης χρωστικής έντασης
πυρήνα και λιγοστό κυτταρόπλασμα. Έχουν διάχυτο ή δεσμιδωτό πρότυπο ανάπτυξης.
Υπάρχει έντονο κολλαγονικό υπόστρωμα με εναλλασσόμενες κυτταροβριθείς και
υποκυτταρικές περιοχές. Τα κύτταρα δεν εμφανίζουν ατυπία και οι όγκοι είναι
ιδιαίτερα αγγειοβριθείς. Σε δύο από τους δέκα ασθενείς συνυπάρχουν λιγοστές
περιοχές νέκρωσης. Ανοσοϊστοχημικά, όλοι οι όγκοι εκφράζουν τους παρακάτω
δείκτες: CD34, Bcl-2 και STAT6. Όλοι οι όγκοι είναι αρνητικοί για τους εξής δείκτες: S-
100, SMA, KLMW, CD68, CD99, CD56, EMA και CD31.

Όλοι οι ασθενείς έλαβαν εξιτήριο από τη Θωρακοχειρουργική Κλινική έχοντας
αναρρώσει ικανοποιητικώς από το χειρουργείο και έχοντας λάβει οδηγίες για την
μετεγχειρητική παρακολούθηση. Στους πέντε από τους δέκα ασθενείς, ο
απεικονιστικός έλεγχος είναι αρνητικός για υποτροπή ή για εμφάνιση δευτεροπαθούς
μεταστατικής εστίας. Ο λοιπός έλεγχος είναι φυσιολογικός. Κανένας ασθενής δεν είχε
σύγχρονη μετάσταση τη στιγμή της διάγνωσης και σε κανέναν ασθενή δε χορηγήθηκε
επικουρική χημειοθεραπεία ή ακτινοθεραπεία, είτε προεγχειρητικά είτε
μετεγχειρητικά.

ΑΠΟΤΕΛΕΣΜΑΤΑ

Στη Θωρακοχειρουργική Κλινική του Γενικού Νοσοκομείου Νοσημάτων Θώρακος «Η
Σωτηρία», αντιμετωπίστηκαν χειρουργικά δέκα ασθενείς με μονήρη ινώδη όγκο
θώρακα, από τον Ιανουάριο του 2019 έως τον Ιούνιο του 2023. Η αναζήτηση του
δείγματος για την παρούσα μελέτη βασίστηκε στο αρχείο των ιστολογικών εξετάσεων
της κλινικής. Στη συνέχεια, τα κλινικά δεδομένα των ασθενών εξήχθησαν από τους
ιατρικούς φακέλους.

Οι μεταβλητές που συμπεριελήφθησαν στη μελέτη περιλαμβάνουν: φύλο, ηλικία,
ημέρες νοσηλείας, εντόπιση, μέγεθος, μικροσκοπική εξέταση και ανοσοϊστοχημικός
έλεγχος του όγκου. Επιπλέον, μελετήθηκαν τα πρακτικά των χειρουργικών
επεμβάσεων και καταγράφηκε ποιοι ασθενείς αντιμετωπίστηκαν με ανοιχτή
χειρουργική και ποιοι με θωρακοσκοπική χειρουργική (VATS). Με βάση τους ιατρικούς
φακέλους, σημειώθηκε η έκβαση των περιστατικών.

Με βάση τα στοιχεία που καταγράφηκαν και τα πορίσματα των ιστολογικών
εξετάσεων, υπολογίστηκε το Demicco score για τον καθένα ασθενή ξεχωριστά και τα
περιστατικά ταξινομήθηκαν σε χαμηλού, ενδιάμεσου και υψηλού μεταστατικού
κινδύνου.

ΥΛΙΚΟ, ΑΣΘΕΝΕΙΣ ΚΑΙ ΜΕΘΟΔΟΙ

Εικόνα 2. Χειρουργικό παρασκεύασμα
μάζας ημιθωρακίου. Παρουσιάζεται καλά
περιγεγραμμένος όγκος που περιβάλλεται
από ινώδη κάψα. Η επιφάνεια του όγκου
εμφανίζει λευκόφαιη χροιά.

Εικόνα 3. Ιστολογική εξέταση καλοήθους
ινώδους όγκου θώρακα. Παρουσία
ατρακτόμορφων κυττάρων με τυχαίο
πρότυπο ανάπτυξης πάνω σε ένα
κολλαγονικό υπόστρωμα.

Εικόνα 4. Ανοσοϊστοχημικός έλεγχος.
Παρουσιάζεται η ανοσοϊστοχημική χρώση
των δεικτών που χρησιμοποιούνται για τη
διάγνωση των μονήρων ινώδων όγκων
θώρακα.
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