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SOUHRN

Autoti popisuji pripad 83leté nemocné s tumorem rostoucim nékolik mésicii na pravém bérci. Histologické a imunohis-
tochemické vySetteni prokdzalo diagnézu pleomorfniho leiomyosarkomu. Pro celkovy zdravotni stav nemocné byla 1é¢ba
pouze symptomatickd. Dva mésice po vySetfeni doslo k plo$né progresi tumoru. Autoti predkladaji prehled soucasnych
poznatkd o tomto onemocnéni.
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SUMMARY
Pleomorphic Leiomyosarcoma. Case Report

The authors report a case of 83-year old woman with a tumor growing on her right lower leg for several months. Histology
and immunohistochemistry confirmed the diagnosis of pleomorphic leiomyosarcoma. Because of the general health status
of the patient, the treatment was just symptomatic. Two months after the examination, tumor progression was observed.
The authors present an overview of current knowledge of this tumor.
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POPIS PRIPADU tretiné pravého bérce (obr. 1a, b). Dobu trvani udédvala na
nékolik mésict. Byla 27 let v dispenzarni péci kozni am-

Pacientka stari 83 roku se dostavila k vySetfeni s tumo- bulance po odstranéni multicentrického bazaliomu pravé
rem velikosti 6 x 6 cm, lokalizovanym ventralné v horni tvare a opakovanych kryalizacich mnohocetnych solar-

Obr. 1a, b. Klinicky nélez
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nich kerat6z obliceje. Lé¢ila se s fibrilaci sini, arteridlni
hypertenzi, viedovou chorobou gastroduodena, pred
rokem byla hospitalizovana na chirurgickém a internim
oddéleni pro melénu a hypovolemicky $ok. V détstvi

Obr. 2. Pleomorfni vietenobunééna nadorova proliferace
postihujici celou dermis (hematoxylin-eosin, 40krat)

Obr. 3. Tumor byl predominantné tvofen pleomorfni
vietenobunéénou proliferaci s bizarnimi jadernymi atypie-
mi (hematoxylin-eosin, 150krat)

prodélala osteomyelitidu pravé tibie. Uzivala furosemid,
bisoprolol fumarat-perindopril arginin, nadroparinum
calcicum, pantoprazol, kalii chloridum. Klinicky bylo po-
mysleno na maligni transformaci bércového viedu, ode-
brany probatorni excize k histologickému vySetfeni ze
dvou mist, soucasné i z rozsahlého bazaliomu dorza levé
ruky. Histologické vySetfeni z probatorni excize z pra-
vého bérce prokdzalo struktury $patné diferencovaného
pleomorfniho high-grade sarkomu s vietenobunéénou
morfologii. Mitoticka aktivita dosahovala 14 mit6z na
10 HPE Nekrozy nebyly v rozsahu vySetfeni zachyceny.
Imunohistochemicky byly nadorové burky loziskové po-
zitivni v prikazu cytokeratinti (AE1/3, OSCAR), difuzné
exprimovaly h-caldesmon, slabé difuzné hladkosvalovy

Obr. 4. LozZiskové byla pfitomna vietenobunéénd proliferace
s nazna¢enym fascikularnim zptisobem rustu a bunikami

s protahlymi ,.cigar-shaped jadry, typickymi pro leiomyosar-
kom (leva dolni ¢ast obrazku)

Veétsi ¢ast bunék vsak vykazovala bizarni atypie, byly pfitomny
cetné mitdzy, véetné mitdz atypickych (az 14 mitdz na 10 HPF)
(hematoxylin-eosin, 200krat).

Obr. 5. Imunohistochemicky byla prokdzana exprese markerti hladkosvalové diferenciace: difuzni slabsi exprese hladkosvalového aktinu
(A), loZiskova silna exprese desminu (B) a difuzni silna exprese h-caldesmonu (C)
Prolifera¢ni aktivita (imunohistochemicky priikaz prolifera¢niho antigenu Mib-1) byla vysoka (D) (zvét$eni A - 150krat, B — 200krat,

C - 150krat, D - 200krat).
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aktin a loziskové silné desmin. Priikaz exprese SOX10,
S100, p40, p63 (k vylouceni diagnézy melanomu a sar-
komatoidniho karcinomu) byl negativni. Prolifera¢ni ak-
tivita (MIB1 index) byla pfiblizné 70-80 % (obr. 2, 3, 4).
Tumor byl klasifikovan jako pleomorfni leiomyosarkom,
v rozsahu vysetfeni FNCLCC (French Federation of Can-
cer Centers Sarcoma Group system) grade 2.
Histologické vySetfeni z druhé probatorni excize na
pravém bérci zachytilo pod intaktni epidermis struktu-
ry vy$e popsaného sarkomu. V kozni excizi z dorza levé
ruky byl mikroskopicky zachycen nodularni bazaliom.
Rentgenové vysetieni bérce prokazalo osteolytickou
destrukci proximalni ¢asti tibie. Na CT plic byl viditel-
ny paket uzlin v mediastinu velikosti 41 mm. Vzhledem
k celkovému stavu pacientky byla onkology doporucena
pouze symptomatickd 1écba, pfi kontrole za dva mésice
byla konstatovana plo$na progrese leiomyosarkomu, ba-
zaliom dorza ruky byl v bfeznu chirurgicky odstranén.

DISKUSE

Pleomorfni leiomyosarkom je raritni morfologicka
varianta leiomyosarkomu. Od néj se odliSuje mj. vyssi
prolifera¢ni aktivitou a agresivnim biologickym chova-
nim [8]. Postihuje pacienty stfedniho a vyssiho véku
smedidnem 52, resp. 55 roku (rozpéti 25-75) [1,7, 8, 9].
Postizeny byvaji pfevazné koncetiny, bfi$ni dutina,
mald panev, retroperitoneum a trup [1, 9]. Leiomyo-
sarkom vychdzi z hladkych svalt uteru, stfev, mm.
arrectores pilorum a cév rtiznych organt. Raritné jsou
literarné popsany pripady postizeni jater, nazofaryngu,
ledvin.

Pleomorfni leiomyosarkom reprezentuje 9 % z celko-
véhopoctuleiomyosarkom, tyjsouzastoupeny mezivse-
mi sarkomy v poctu 5-10 %. Sarkomy predstavuji 0,7 %
vSech tumort dospélych [4]. Duplicitni sarkom miize
vzniknout az 12,5krat ¢astéji oproti pacientlim bez sar-
komu.

Klinicky vzhled leiomyosarkomi je nespecificky. Vét-
$§inou se jedna o solitarni nodulus s nepravidelnymi nebo
i pravidelnymi okraji, ktery mtize byt ulcerovany. Veli-
kost tumoru v dobé¢ stanoveni diagnézy byva 3-30 cm
s pramérem 9,1 cm [9]. Podkozni leiomyosarkomy jsou
solitarni, méné casto vicecetné rezistence do velikos-
ti 2-4 cm. Ptiznaky vyplyvaji z velikosti loZiska, jeho
lokalizace a dynamiky ristu [2, 3]. Nemocny obvykle
pozoruje nebo hmata nadorové vyklenuti, lozisko byva
obvykle nebolestivé, vyvolava spiSe pocit tlaku nebo
omezeni pfi pohybu. Pfi nitrobfisnim nebo retroperi-
tonealnim rastu nadoru je udavan tlak nebo pocit ni-
trobfi$ni plnosti, méné ¢asto vede nddor k porucham
stfevni pasdze, vomitu, enteroragii. Pfi riistu sarkomu
v blizkosti nervovych a cévnich svazkd se mohou
vyskytnout pfiznaky utlaku - neuralgicka bolest nebo
otok koncetiny.

Sonograficky se nachazi hypoechogenni tumorézni
projev s ptipadnymi pseudocystickymi projasnénimi,
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prokrvacenim nebo nekrézou, dalsi zobrazovaci moznos-
ti je magneticka rezonance.

Pro stanoveni diagnézy je rozhodujici histologicky
a imunohistochemicky nalez.

Tumory sestavaji z okrski typického leiomyosarkomu
(tvofi < 1/3 tumoru) a okrskd s pleomorfni cytomor-
fologii (podle definice tvofi = 2/3 tumoru). Pleomorfni
oblasti byvaji utvareny atypickymi vfetenitymi a poly-
gonalnimi bunkami variabilni velikosti, epitelioidnimi
a rhabdoidnimi buikami, bizarnimi atypickymi a mno-
hojadernymi obrovskymi buitkami napodobujicimi de-
diferencovany pleomorfni sarkom. Pleomorfni a typic-
ké oblasti jsou promi$ené, ale mize byt mezi nimi také
zjevna hranice [7, 8, 9].

Klasicka ¢ast leiomyosarkomu v typickych pripadech
vykazuje podstatné vys$s$i pozitivitu na myogenni mar-
kery nezli pleomorfni komponenta, ktera ¢asto jevi jen
fokdlni a méné intenzivni imunoreaktivitu, ptipadné
muze byt exprese téchto markerti kompletné negativni
a pro diagnoézu je pak rozhodujici pfitomnost 1épe dife-
rencované komponenty leiomyosarkomu.

Komponenty klasického leiomyosarkomu jsou pozi-
tivni na svalové imunohistochemické markery - hlad-
kosvalovy aktin ve 100 %, calponin v 90 %, svalové
specificky aktin v 90 %, desmin v 86 %, hladkosvalovy
myosin - tézky fetézec (SMMS-1) v 67 % a caldesmon
v 57 %. Pleomorfni ¢ast jevi podstatné niz$i expresi
téchto markert oproti fascikuldrni ¢asti — hladkosvalo-
vy marker v 77 %, hladkosvalovy aktin v 63 %, calponin
v 60 %, SMMS-1 v 60 %, desmin v 59 %, svalovy aktin
v 40 % a caldesmon v 29 %. KI-67 index variruje mezi
15-70 % (stfedni hodnota 40 %) [7, 8, 9]. Aberantni
loziskova exprese epitelidlnich markerti (cytokeratiny,
EMA) neni nijak vyjimecna [5, 6].

Klinicka diferencidlni diagndza je velmi $irokd, za-
hrnuje maligni i benigni kozni tumory. Histologicka
diferencialni diagndza - leiomyom, fibrosarkom, malig-
ni fibrézni histiocytom, rhabdomyosarkom, neurofib-
rosarkom, angiosarkom, lymfangiosarkom, epiteloid-
ni sarkom, atypicky fibroxantom, fibrosarkom, maligni
schwannom, dermatofibrom, noduldrni fasciitida a neu-
rofibrom [2].

Prognéza preziti pacientli s leiomyosarkomem je
obecné neptiznivd. Pleomorfni leiomyosarkom a dedi-
ferencovany leiomyosarkom maji agresivnéjsi chovéani
a horsi prognézu nez klasicky leiomyosarkom [9]. Mimo
morfologie jsou nepiiznivymi faktory také hluboké ulo-
zeni lézi, jejich klinicka pokrocilost a mitoticka aktivita.

Incidence metastazovani pleomorfniho leiomyosar-
komu je 89%, mortalita 50% pti follow-up 3-104 mésictt
[7]. Pétileté preziti je uvadéno 34-46% [4].

Tumor metastazuje hematogenni cestou zejména do
plic [8]. Postizeni lymfatickych uzlin je zndmkou dise-
minace tumoru, jejich odstranéni je jen paliativni lé¢-
bou [4].

Zakladem lécby je $iroka vcasnd excize s pripadnou
lymfadenektomii [1, 4]. Adjuvantni chemoterapie a ra-
dioterapie byvaji malo efektivni [4].
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