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Doege’i-Potteri sündroom pleura 
solitaarse fibroosse tuumori korral. 
Kahe haigusjuhu kirjeldus

Ingemar Almre1, Tõnu Vanakesa1

Solitaarsed fibroossed tuumorid on harva esinevad mesenhümaalsest koest lähtuvad 
kasvajad, mis kõige sagedamini lokaliseeruvad rindkereõõnes. Mõnedel juhtudel kaasneb 
solitaarse fibroosse tuumoriga Doege’i-Potteri sündroom, mida iseloomustab raskete hüpo-
glükeemiaepisoodide teke. Artiklis on esitatud kahe edukalt ravitud solitaarse fibroosse 
pleuratuumoriga patsiendi haigusjuhu kirjeldus, kel esines Doege’i-Potteri sündroom.

Solitaarsed fibroossed tuumorid (SFT) on 
oma olemuselt mesenhümaalsest koest 
lähtunud, harva esinevad kasvajad, mis 
võivad olla nii hea- kui ka pahaloomulised. 
SFTd paiknevad kõige sagedamini rindkere-
õõnes, lähtudes pleura rakkudest (PSFT) 
ning moodustades kuni 5% kõigist pleura 
tuumoritest (1).

Doege’i-Potter i sündroom on SFTst 
tingitud harva esinev paraneoplastiline 
sündroom, mille puhul kasvaja produtseerib 
teist tüüpi insuliinisarnast kasvufaktorit 
(IGF-II), põhjustades sellega raskekujuliselt 
kulgevaid hüpoglükeemiaepisoode. 

Esimest korda kirjeldasid SFTga kaas-
nevat hüpoglükeemiat 1930. aastal teine-
teisest sõltumatult Doege ja Potter (2) 
ning nüüdseks on ingliskeelses kirjanduses 
kirjeldatud seda vähem kui sajal juhul (2–4).

i haigusjuht
62 aasta vanune meespatsient pöördus 
pulmonoloogi vastuvõtule hingamisraskuse 

ja koormustaluvuse languse tõttu. Teostati 
rindkere röntgenülesvõte ja leiti peaaegu 
kogu paremat hemitooraksit haarav varjustus. 
Järgnevalt tehti rindkerest kompuuterto-
mograafiline (KT) uuring, kus visualiseerus 
paremas pleuraõõnes tuumor mõõtmetega 
18 × 17 × 12 (vt pilt 1). Kasvaja etioloogia 
täpsustamiseks teostati tuumorist ultraheli 
kontrolli all transtorakaalne jämenõelbiopsia. 

Histoloogilisel uuringul koosnes kasvaja 
hõredalt paiknevatest käävjatest mesenhü-
maalsete rakkude väätidest, mille vahel oli 
kohati näha eosinofiilset kollageenitaolist 
ainet (vt pilt 2). Immuunhistokeemilise 
uuringu põhjal oli tuumor CD34 ja BCL2 
suhtes positiivne ning S-100, CK AE1/AE3, 
ALK, SMA suhtes negatiivne. Histoloogiline 
leid oli seega sobilik pleura SFT-le ning 
patsient suunati edasi torakaalkirurgi 
ambulatoorsele vastuvõtule kirurgilise ravi 
planeerimiseks. 

Enne ambulatoorsele konsultatsioonile 
jõudmist tekkis patsiendil kodus ebaselge 

Pilt 1. Kompuutertomograafiline ülesvõte intratorakaalsest tuumorist.
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põhjusega segasusseisund, mil le tõttu 
kiirabi toimetas ta Põhja-Eesti Regionaal-
haigla erakorralise meditsiini osakonda, kus 
teostatud uuringutel ilmnes hüpo glükeemia, 
mis oli segasusseisundi põhjuseks. Vere-
suhkru väärtus haiglasse saabumisel oli 1,2 
mmol/l. Kõik teised laboratoorsed analüüsid 
ja aju KT-uuring olid iseärasusteta. Eelnevat 
PSFT diagnoosi arvestades diagnoositi 
patsiendil Doege’i-Potteri sündroom ja 
ta hospital iseeriti erakorral iselt endo-
krinoloogia osakonda veresuhkru väärtuste 
stabiliseerimiseks. Vaatamata suhkrurik-
kale dieedile ja sagedasele söömisele, vajas 
patsient veresuhkru väärtuste säilitamiseks 
tasemel üle 3 mmol/l püsivat 5% glükoosi 
infusiooni. Seetõttu otsustati pärast spiro-
graafilise uuringu tegemist (forsseeritud 
ekspiratoorne sekundimaht ehk FEV1 1,63 l,  
mis on 46% normist; vitaalkapatsiteet ehk 
VC 1,8 l, mis on 45% eeldatavast) erakorralise 
kirurgilise ravi kasuks.

Arvestades kasvaja lokalisatsiooni ja 
suuri mõõtmeid, tehti parempoolne tservi-

kosternotorakotoomia pikendusega kaelale. 
Pleuraõõnes visualiseerus suur tihke hallikas 
kasvajamass, mis ei olnud kopsukoest ega 
perikardist eristatav ja oli tihedalt liitunud 
rindkereseinaga, kuid viimasest ekstra-
pleuraalselt vabastatav. Arvestades tuumori 
levikut, oli kasvaja täielikuks eemaldamiseks 
vaja teha parempoolne ekstrapleuraalne 
pulmonektoomia koos kopsuveresoonte 
intraperikardiaalse sulgemisega, perikardi 
resektsioon ning selle defekt likvideerida 
sünteetilise materjaliga (Bard Marlex Mesh). 

Postoperatiivne kulg oli iseärasusteta 
ja patsient lubati kodusele ravile 8. päeval 
pärast operatsiooni. Veresuhkru väär-
tused normaliseerusid operatsiooni järel 
kiiresti, olles 6. tunnil pärast operatsiooni 
8,1 mmol/l ja 1. operatsioonijärgsel päeval 
6,1 mmol/l.

Lõplik tuumori histoloogilise uuringu 
leid korreleerus operatsioonieelse biopsia 
vastusega. Kasvaja mitootiline aktiivsus 
oli 2–4 mitoosi mm2 kohta – leid oli sobilik 
healoomulisele SFT-le. Täielikult eemaldatud 
kasvaja mõõtmed olid 24 × 12 × 10 cm,  
kaal 2 kg.

Operatsioonijärgsel kontrollil 5 aastat 
hiljem kasvaja retsidiivi tunnuseid tekkinud 
ei olnud.

ii haigusjuht
60 aasta vanune naispatsient suunati tora-
kaalkirurgi ambulatoorsele vastuvõtule 
rindkere röntgeniülesvõttel juhuslikult 
leitud varjustuse tõttu paremas pleuraõõnes. 
Leiu täpsustamiseks tehtud KT-uuringul 
visualiseerus paremal pleuraõõnes tuumor 
mõõtmetega 12 × 11 × 14 cm (vt pilt 3). 
Ultrahel i kontrol l i a l l tehtud tuumori 
transtorakaalne jämenõelbiopsia materjali 

Pilt 2. Solitaarsele fibroossele 
tuumorile iseloomulik monomorfsetest 
käävrakkudest koosnev kasvaja.

Pilt 3. Kompuutertomograafiline ülesvõte rindkere tuumorist. 
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histoloogilisel uuringul diagnoositi SFT. 
Varasemast anamneesist on teada, et 30 
aastat tagasi eemaldati patsiendil parema 
torakotoomia kaudu pleuraõõnest teadmata 
morfoloogiaga healoomuline kasvaja, mis 
võis samuti olla SFT. Patsiendile tehti ette-
panek kasvaja kirurgiliseks raviks, millest 
ta keeldus.

Aasta hiljem pärast SFT diagnoosimi-
sest sattus patsient ebaselge segasussei-
sundi tõttu haiglasse. Erakorralise medit-
siini osakonnas tehtud uuringul ilmnes 
hüpo glükeemia – veresuhkru väärtus oli  
1,7 mmol/l –, lisaks leiti mõlema alajäseme 
turse põlveliigesteni. Glükoosi veenisisese 
manustamise järel segasusseisund taandus. 
Diagnoosi täpsustamiseks tehti kordus-KT-
uuring rindkerest, kus selgus, et tuumor 
ol i aasta jooksul mõõtmetelt olul iselt 
suurenenud – nüüd olid tuumori mõõdud  
15 × 15 × 19 cm. Lisaks oli tekkinud oluline 
surve südame paremale kojale (vt pilt 4). 
Kuna kõhuõõne magnetresonantstomograa-
filisel uuringul insulinoomile viitav leid 
puudus, diagnoositi SFTd arvestades Doege’i-
Potteri sündroom. 

Süs i ves i k u r i k k a d ieed iga  püs i s id 
patsiendi veresuhkru väärtused stabiilsena 
ja patsient suunati uuesti torakaalkirurgi 
vastuvõtule operatiivse ravi võimaluste 
h indamiseks. Enne operatsiooni tehti 
spirograafia ning kopsude difusioonivõime 
uuringud (FEV1 1,34 l = 52%; VC 1,9 l = 
61% ning kopsude difusioonivõime 54% 
normist). Tuumori suurte mõõtmete ning 
südame parema poole kompressiooni tõttu 
otsustat i k irurgi l iseks juurdepääsuks 
rajada parempoolne sternotorakotoomia. 
Operatsiooniaegsel rev isjonil i lmestus 

tihke, hallikas, kasvajamass, mis täitis 2/3 
paremast pleuraõõnest ning oli liitunud 
parietaalse pleuraga, ol les eristamatu 
diafragma tsentraalsest pinnast ja parema 
kopsu alasagarast. Tuumor vabastati ekstra-
pleuraalselt rindkereseinast ning eemaldati 
koos parema kopsu alasagara ja diafragma 
tsentraalse osaga. 

Esimesel operatsioonijärgsel päeval oli 
patsiendi veresuhkru väärtus 5,1 mmol/l 
ning ta viidi üle tavadieedile. Alajäsemete 
tursed taandarenesid kahe päeva jooksul 
pärast tuumori eemaldamist ning selle 
põhjuseks oli ilmselt kasvajast tingitud 
alumise õõnesveeni ning südame parema 
koja kompressioon. Patsient lubati kodusele 
ravile 13. operatsioonijärgsel päeval.

Histoloogilisel uuringul selgus, et tege-
mist oli väikestest käävjatest rakkudest 
koosneva tuumoriga, mis immuunhistokee-
milisel uuringul oli S-100, EMA, SMA suhtes 
negatiivne ning CD99, CD34, BCL2 suhtes 
positiivne. Kasvaja mitootiline aktiivsus oli 
2–3 mitoosi mm² kohta. Leid oli iseloomulik 
healoomulisele SFT-le. Täielikult eemaldatud 
kasvaja mõõtmed olid 20 ×18 × 11 cm ning 
kaal 1,9 kg. 

Kuue kuu möödudes operatsioonist 
kasvaja retsidiivi ei leitud.

aRutELu
Solitaarsed fibroossed tuumorid on harva 
esinevad pehmekoe kasvajad, moodustades 
kuni 2% kõigist pehmekoe kasvajatest. Sage-
dasimaks SFT paikmeks on rindkereõõs, 
millele järgneb kõhuõõs, retroperitoneaal-
ruum ja väike vaagen. PSFT esinemist 
on kirjeldatud pea igas vanuserühmas, 
olles võrdselt jaotunud naiste ja meeste 

Pilt 4. Kompuutertomograafiline ülesvõte aasta hiljem samast tuumorist. Parempoolsel 
pildil näha südame parema poole kasvajast tingitud kompressioon.
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vahel, kuid enamasti diagnoositakse neid 
kuuekümnendates ja seitsmekümnendates 
eluaastates inimestel (5). Ligi 80% SFTdest 
on histoloogiliselt healoomulised.

Valdavalt on SFTd oma kulult aeglase 
kasvuga tuumorid, mis võivad asümpto-
maatiliselt suureneda aastaid ilma kaebusi 
põhjustamata ning omandada seetõttu väga 
suuri mõõtmeid (kuni 40 cm). Enamasti 
avastatakse PSFT juhuslikult tehtud rind-
kere röntgeniülesvõttel esinevate selgelt 
piirdunud varjustustena. Diagnoosimise 
ajal on sagedamini sümptomaatilisi ja ka 
suuremate mõõtmetega pahaloomulisi 
PSFTsid (6). Kliiniliselt sümptomaatiliste 
PSFTde korra l on kaebused har i l ikult 
mittespetsiifilised, olles tavaliselt põhjus-
tatud naaberelundite kompressioonist ja 
väljendudes enamasti hingamisraskuse, 
köha või rindkerevaluna. 

Doege’i-Potteri sündroomi korral kaas-
nevad SFTga kliinilises leius alati hüpo-
glükeemiast tingitud sümptomid: sega-
susseisund, rahutus, higistamine ja tead-
vushäired. Madalaid veresuhkruväärtusi 
ja sellest tingitud sümptomeid põhjustab 
tuumori produtseeritud suure molekulkaa-
luga IGF-II, mis on võimeline aktiveerima 
insuliini retseptoreid, inhibeerides seeläbi 
maksas glükoneogeneesi, suurendades 
perifeerset insuliini imendumist ja põhjus-
tades perifeerses veres hüpoglükeemiat (7). 
Lisaks võib kuni 20%-l PSFTga patsientidest 
esineda hüpertroofiline polüartropaatia, mis 
väljendub trummipulksõrmede ja suurte 
liigeste polüartriidina ning mille põhjuseks 
on liigne hüaluroonhappe produktsioon 
tuumori poolt (4).

Histoloogiliselt koosnevad SFTd väikes-
test käävjatest, fastsiikleid moodustava-
test rakkudest, milles esinevad hüpo- ja 
hüpertsellulaarsed alad, mis on omakorda 
eraldatud kollageenväätide poolt. Pahaloo-
muliste SFTde korral esineb preparaadis 
pleomorfseid nekrootilisi ja hemorraagilisi 
alasid ning mitootiline aktiivsus on suurem 
kui 4 mitoosi 1 mm2 kohta. Immuunhisto-
keemilisel uuringul on SFT-le iseloomulik 
CD34, CD99, Bcl-2 suhtes positiivne ja S-100, 
kalretiniini, pantsütokeratiini ning sünapto-
füsiini suhtes negatiivne värving (5).

Ainus SFT kuratiivne ravi nii hea- kui 
ka pahaloomuliste SFTde korral, sõltumata 
paraneoplastilise sündroomi olemasolust, 
on tuumori täielik kirurgiline eemalda-
mine (8). Doege’i-Potteri sündroom esineb 

tavaliselt suurte mõõtmetega (diameetriga 
üle 10 cm) SFTde korral ning see omakorda 
kinnitab asümptomaatiliste väikeste SFTde 
resektsiooni vajadust, et vältida hilisemate 
tüsistuse teket ja suurema mahuga resekt-
sioonide vajadust. Lisaks on kirjeldatud ka 
healoomuliste SFTde transformatsiooni 
pahaloomulisteks (9). Keemia- ja kiiritusravi 
võib kaaluda postoperatiivselt mitteradi-
kaalse operatsiooni korral või pahaloomu-
liste tuumorite puhul, kuigi valdavalt on 
tegemist kemoradioteraapia-resistentsete 
kasvajatega (1, 9).

Kirurgil ise rav i maht ja juurdepääs 
tuumorile sõltub PSFT suurusest, lähte-
kohast (vistseraalne pleura, parietaalne 
pleura, perikard, diafragma) ja lokaalsest 
leiust, varieerudes lihtsast torakoskoo-
pilisest resektsioonist ekstrapleuraalse 
pulmonektoomiani (11). Hüpoglükeemia 
nähud taandarenevad pärast kasvaja 
eemaldamist 1–4 päeva jooksul täielikult, 
kuid sümptomid võivad uuesti i lmneda 
kasvaja retsidiivi korral. Rahvusvahelise 
erialakirjanduse andmetel esineb lokaalseid 
retsidiive 2–8%-l juhtudest healoomuliste 
ja kuni 68%-l pahaloomuliste SFTde korral. 
Valdav osa kasvaja retsidiive tekib 1–2 
aasta jooksul pärast operatsiooni, kuid 
SFT taasteke võib avalduda ka aastaid 
hiljem, mistõttu on vaja patsienti pärast 
operatsiooni pikemat aega, kuni 10 aasta 
jooksul jälgida (6).

suMMaRY

Doege-Potter syndrome – rare 
manifestation of solitary fibrous 
pleural tumours. A description of 
two cases

 
Ingemar Almre1, Tõnu Vanakesa1

Sol itat r y f ibrous tumours (SFT ) a re 
uncommon tumours of mesenchymal origin, 
which can be hormonally active and cause 
paraneoplastic syndromes. Hypoglycaemia 
accompanying SFT is caused by the produc-
tion of insulin-like growth factor-II and is 
known under the name of Doege-Potter 
syndrome.

Here we describe two cases of hypog-
lycaemia induced by pleural solitary fibrous 
tumours that were successfully cured by 
tumour resection.
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