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Autofi v obecné roviné rozebiraji problematiku maligniho fibrézniho histiocytomu (MFH) na §ir§im pozadi sarkom(i mékkych tkani. Upo-
zornuji pfitom na zaludnosti a zejména zavaznost klinického obrazu v pocatecnich stadiich tumoru. Podtrhuji skute¢nost, Ze nejednou
se klinicky projevuje az lokalné pokrocilé nebo metastatické onemocnéni. Podavaji i struény nastin vhodnych diagnostickych vysetieni
amoznosti terapie. Na konkrétnim pfipadu primarniho MFH bfis$ni dutiny mimoorganové lokalizace u 65letého muze upozoruiji na klinicky

obraz, uskali diagnostiky a pribéh terapie.
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Uvod

Jen malo nadord vyvolalo takovou védeckou
kontroverzi jako maligni fibrézni histiocytom (MFH).
Podle vétsiny je MFH vysoce maligni, agresivni mék-
kotkariovy sarkom dospélého véku vznikajici zbunék
charakteru fibroblastt. Podle odplrc( je tento termin
jakymsi ,odpadovym koSem®, kam se hazeji vSechny
druhy malo diferencovanych sarkomd o riznych fe-
notypech, jez ¢asto nemaji s histiocyty nic spole¢né-
ho. Neotiesen zlistava fakt, Ze jde o nadory vysoce
maligni, dospélého véku, se Spatnou progndzou,
Casto uz pii zjiSténi s metastadzami v dobé odhaleni
prvotniho loziska (10, 12, 13).

Obecné patfi MFH do pomérné velké a hete-
rogenni skupiny nador( — sarkomd mékkych tkani.
Incidence véech sarkomd mékkych tkani v CR je dva
pfipady na 100 000 obyvatel. MFH patfi k nejcastéj-
§im z nich (kolem 30-40 %) (2).

Popis pFipadu

Na nasi kliniku byl koncem ledna roku 2006 ode-
slan svym praktickym lékafem 65lety muz k doSet-
feni etiologie mikrocytarni anémie, trombocytémie,
vysoké sedimentace a postupného (asi 2 mésice
trvajiciho) nardstu obvodu bficha, spojeného se za-
Zivacimi obtizemi a no€nim pocenim.

Z pridruzenych nemoci bylo mozno jmenovat
jen hyperurikémii na terapii allopurinolem a vysoky
krevni tlak bez farmakologické 1&Eby. Z rodinné ana-
mnézy vyplyva, Ze otec pacienta zemrel ve véku 55
let na kolorektalni karcinom, otec jeho otce zemfel
rovnéz na tento druh nadoru ve véku 60 let.

Pfi klinickém vySetfeni pacienta dominovalo po-
mérné vyrazné vzedmuti bficha nad niveau hrudni-
ku, byla zji$téna tuzsi, nebolestiva rezistence v pra-

vém hypochondriu dosahujici az pod Uroven pupku,
presahujici lehce také stfedni ¢aru. Zda jde o hepa-
tomegalii &i nikoliv, nebylo mozno klinickym vySetfe-
nim rozpoznat. DalSi klinicky nélez byl v normé.

Sedimentace erytrocytd byla 120/130. Pacient
mél normalni hodnoty dusikatych latek, béznych
iontd, jaternich testl véetné bilirubinu, amylazy i li-
pazy a také celkovou bilkovinu. Elektroforéza séro-
vych bilkovin prokdzala zvy$eni frakce alfa 1, alfa 2
globulind na Ukor albuminu. Patologicky vysokych
hladin dosahoval C-reaktivni protein, ihned pfi pfi-
jeti 290 mg/l (norma 0-5); déle feritin 972 pg/I (nor-
ma 30-400); sérové Zelezo naproti tomu 2,5 ymol/|
(norma 10-28) a transferin 1,6 g/l (norma 2-3,6).
Néalez v moCi ukazoval na mirnou pfitomnost eryt-
rocytl a leukocytd. Pfi vySetfeni krevniho obrazu
byla zjiSténa mikrocytarni hypochromni anémie
s normalnim poctem bilych krvinek; poklesem he-
moglobinu na 82 g/l a stfednim objemem erytrocytl
71 fl a vy$Sim poctem trombocytl — 720 x 10°/1.
Diferencialni rozpoget bilé krevni fady nevykazoval
Z&dnou patologii.

VySetfeni zakladni hemokoagulace ukézalo né-
které mirné abnormalini hodnoty: tromboplastinovy
test 1,39 INR, APTT 46,7 s, trombinovy ¢as 23,5 s,
fibrinogen vice nez 7 g/l. Antitrombin Il byl v normé
a zjistila se pfitomnost ziskaného inhibitoru typu lu-
pus antikoagulans.

Na EKG byla fyziologicka kfivka. Provedeny
vstupni RTG snimek srdce a plic naznail loZisko-
vé zastinéni v parenchymu levé plice velikosti cca
7mm, které dle dalSich vySetfeni a po konzultaci
s radiology nemélo metastaticky charakter.

Dle ultrazvuku dutiny bfisni jatra nebyla zvét-
Sena, difuzné lehce vyssi echogenity, bez jedno-

znaénych loziskovych zmén. Pod dolni okraj jater
naléha rozsahla, smiSené echogenni, dobfe ohrani-
¢end formace, s detekovatelnymi toky, velikosti cca
30x20cm s cystoidnimi, tekutinovymi projasnénimi.
Formace odtladuje jatra a pravou ledvinu. Pankreas
neprehledny. Slezina nezvétSena, ohrani¢ena. CT
bficha, retroperitonea a malé panve (nativné i post-
kontrastné) potvrdilo, Ze se jednd o tumor dutiny
bfisni, nesouvisejici s jatry ani s jinym nitrobfiSnim
organem.

Nyni bylo nutno rozhodnout, zda nemocného
dale doSetfovat a doplinit CT plic a biopsii nadoru,
nebo volit rovnou chirurgické feSeni. Vzhledem k to-
mu, Ze nador byl zjevnou pfi¢inou pacientovych poti-
Zi a podle provedenych zobrazovacich metod nebyly
z&dné znamky inoperability, bylo pfikro¢eno k chi-
rurgickému feSeni. K ¢asnému chirurgickému feSeni
bylo pfistoupeno také proto, Ze mozna rychla lokalni
progrese nadoru by pravdépodobné vedla k inope-

Obrazek 1. Makroskopicky vzhled nadoru, jak jej
spatfili operatéfi po radikalnim odstranéni z re-
troperitonea, skutecna velikost priblizné 30 x 20
x15¢cm
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Obréazek 2. MFH - pleiomorfni typ, hematoxylin-
eosin, zvétseni 200x, tumor je tvoreny prevazné
protahlymi nadorovymi bunkami se storiformnim
usporadanim a atypickymi mitézami, pfitomny jsou
i charakteristické obrovské buriky s laloénatymi
jadry

Obrazek 3. Rozsahla tumorézni masa vychazejici
z pravého retroperitonea, utlacujici pravou ledvinu
a strevni klicky patrna pfi CT vySetieni

Obrazek 4. Stav po operaci, jen fibrézni pooperacni
zmény v misté pivodniho tumoru (Sipka)

tkané, ktera vypliiovala celou pravou ¢ast dutiny
bfisni od jater az po malou panev a pfesahovala
stfedni ¢aru, se podafilo tumor radikalné odstranit
z pravého retroperitonea.

PFi nasledujici histologické diagnostice je dle
provedeného imunoprofilu a po zhodnoceni viech
kritérii nador uréen jako maligni fibrozni histiocytom,
pleiomorfni typ, pT2b NO Mx. Vzhledem k velkému
rozsahu odstranéného nadoru byla indikovana ad-
juvantni chemoterapie s cilem zniit moznou zbyt-
kovou populaci nadorovych bunék.

Byly podény 4 cykly adjuvantni chemoterapie
v kombinaci cytostatik ifosfamid a doxorubicin.
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Cytostaticka lé¢ba byla pacientem dobfe tole-
rovana, nebyla provazena vyznamnou toxicitou.
Posledni chemoterapie probéhla v ¢ervnu 2006.
V kvétnu 2006 byla k presetfeni provedena pozitro-
nové emisni tomografie. Vysledek byl zcela negativ-
ni, nebyla prokdzéna lokdlni recidiva ani vzdalené
metastazy. V srpnu téhoz roku absolvoval pacient
CT bficha a panve s nalezem pouhych fibréznich
zmén v pravém retroperitoneu, lokalné tedy opét
bez znamek recidivy. Subjektivné se pacient citi
celkové Iépe neZ pied operaci, nema zadné potize.
Z onkologického hlediska je stav hodnocen jako
kompletni remise.

Pacient je dale ve sledovani a pravidelné dis-
penzarizaci ambulance oddéleni klinické onkologie.

Diskuze

Sarkomy pfedstavuji heterogenni  skupinu
zhoubnych nadord mesenchymalniho plvodu. Vy-
chazeji z fibroblastl a histiocytll vaziva, adipocyti
tukové tkéané, myoblastl hladké &i pficné pruhova-
né svaloviny, synovidlnich bunék kloubni vystelky,
chondrocytli chrupavky, cévnich endotelii, pericytd
nebo Schwannovych bunék obalujicich nervova
vldkna. Obvykle se déli do dvou zakladnich skupin:
(a) sarkomy mékkych tkani a (b) kostni sarkomy.
Sarkomy u nas ¢ini jen kolem 1% vSech malignit,
sarkomy mékkotkanové z toho asi polovinu. Dle kla-
sifikace WHO jsou sarkomy mékkych tkani déleny
do zhruba 40 morfologickych jednotek. Nejcastéjsi
znich jsou maligni fibrdzni histiocytom, rhabdo- a lei-
omyosarkom, synovidlni sarkom a nediferencovany
sarkom. Retroperitoneaini sarkomy jsou celkem ne-
obvyklé, prezentuji totiz jen asi 15 % vSech sarkomd.
Nemocny obvykle pozoruje nebo hmatd nadorové
vyklenuti, loZisko byva v poloviné pfipadd nebolesti-
vé. Vlyvolava spise pocit tlaku nebo nitrobfidni pinos-
ti, méné Casto vede nador k poruse stfevni pasaze.
Relativni absence potizi Casto vede k prvni navstévée
Iékafe az pfi znatném objemu nadorového loziska.
MFH predstavuje nejcastéji se vyskytujici sarkom
mékkych tkani.

Obecné rozlozeni sarkom( dle lokalizace Ize
charakterizovat nasledujicimi Cisly: horni koncetiny
10-15 %, dolIni konetiny 40 %, trup 30% a oblast
hlavy a krku 10-15% (2). MFH se obvykle pod-
le Dinga (8) objevuje na koncetinach, méné ¢asto
v retroperitoneu, bfiSni dutiné a na jinych mistech
téla. Sarkomy mékkych tkani u nas ¢ini jen asi 0,3
az 0,5% vSech zhoubnych nadord. Vyskytuji se ve
vSech vékovych skupinéch. Relativni incidence sar-
komU vak plynule nartista s vékem. Absolutni pocty
pfipadl jsou nejvyssi ve vékové kategorii 65—69 let.
Také tak tomu bylo u nadeho pacienta (12).

Klinicky obraz téchto nadorl a jejich sym-
ptomatologie jsou vesmés velmi nespecifické
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a vyplyvaji spiSe z velikosti a lokalizace loziska.
U retroperitonedlné ulozenych se setkdvame pfi
prvnim kontaktu predevsim s rizné velikou masou
nadoru prezentujici se do bficha, a zplsobujici tak
hlavné nitrobfisni dyskomfort. Poruchy pasaze stev-
ni jsou v literatufe popisovany jako daleko vzacnéjsi
pfiznak (2, 4, 12). Autofi popisujici MFH s lokalizaci
v gastrointestinalnim traktu se shoduji, ze jde o loka-
lizaci pro MFH raritni a literatura popisuje jen nékolik
desitek pfipadd (3, 5, 6). Mezi vzacnymi symptomy
je také uvedena epizodicka hypoglykemie u pacien-
ta s malignim fibréznim histiocytomem (16). Velmi
vyjimeéné mlze postihnout primami MFH napf.
i ovarium (7). Yamamoto (15) ve své praci poukazuje
u nékterych pfipadd primarniho MFH na tésny vztah
k systémovému lupus erytematosus (SLE). V nami
popisovaném pfipadé, a¢ pacient nemél klinické pro-
jevy SLE, byl pfitomen ziskany inhibitor typu lupus
antikoagulans. Literatura (3, 14) uvadi u MFH sklon
k casnym metastdzam a recidivam. U nami refero-
vaného pacienta nebyly metastazy provedenymi
vySetfenimi nalezeny.

Zékladnim diagnostickym algoritmem pfi pode-
zieni na sarkom mékkych tkani by ihned po klinickém
vySetfeni mélo byt vySetfeni ultrazvukem, nasledo-
vané pocitaovou tomografii, pfipadné magnetickou
rezonanci (2, 12, 13). CT vySetieni bficha mize byt
jisté i zobrazovaci metodou prvni volby. Obvykle
poskytne dostadujici informace k posouzeni opera-
bility, resp. inoperability nadoru. V daldim postupu,
po oziejmeni rozsahu loZiska a jeho vztahl k okol-
nim strukturdm, by méla nasledovat tru-cut biopsie
pod CT kontrolou (2, 17). Eilber (9) s ohledem na
nezbytnou potfebu histologické diagnézy podtrhuje
pfi podezfeni na sarkom pouziti CT s jehlovou biopsii
vzdy, pokud ho Ize provést. Definitivni Ié¢ebny plén
Ize stanovit az se znalosti stagingu, tedy klinického
stadia onemocnéni. V pfipadé sarkoml T2 v mi-
moplicni lokalizaci je zadouci dopinit CT hrudniku
i pfi negativité pfedozadniho rentgenového snimku
hrudniku. V tomto konkrétnim prezentovaném pfipa-
dé bylo od pfedopera¢niho CT hrudniku upusténo
vzhledem k tomu, Ze nador byl symptomaticky a i ja-
ko paliativni vykon by resekce tumoru zlepSila stav
pacienta.

V pfipadé, Ze je primarné planovana chirurgicka
resekce odstranitelné nadorové masy, neni preope-
raéni biopsie nezbytné nutna (13). V nasem pfipadé
jsme i my zvolili tento postup. Definitivni histologicka
verifikace nadoru byla provedena z operacniho re-
sekatu.

Co se tyce terapie sarkom mékkych tkani,
plati obecné pravidlo, Ze chirurgicka 1é¢ba je za-
kladem. Méla by byt volena ve vSech pfipadech,
kdy je to mozné. Pficemz je dllezité poznamenat,
Ze pravé prvni operace, jeji taktika a kvalita roz-
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hoduji nejvyznamnéji o celkovém Uspéchu Iécby.
Operace recidiv jsou jiz spojeny s daleko mensi
nadéji na UpIné vylééeni nadoru (2, 12). V pfipadé,
Ze jsou pochybnosti o radikalité resekéniho vykonu
nebo jde o vysoky stuper nadoru, je indikovana
pooperaéni radioterapie. V oblasti retroperitonea
jsou moznosti radioterapie Casto omezené (2, 17).
Rovnéz tak u nadeho pacienta byl vzhledem k loka-
lizaci a pivodnimu rozsahu nadoru zvolen postup
bez pooperaéni radioterapie. Nésledovaly vSak
Ctyfi cykly adjuvantni chemoterapie, a to kombina-
ci cytostatik doxorubicinu a ifosfamidu. Pravé tato

jsou v soucasné dobé povazovana u meékkotkano-
vych sarkom0 za nejacéinnéjsi a zékladni cytosta-
tickou kombinaci (12).

Zdakladem lécby sarkomi zlstava radikalni
chirurgicky vykon s Uplnym odstranénim nadoru
s mikroskopicky ovéfenym lemem zdravé tkané.
NejéastéjSim dlvodem pro¢ nelze toto provést je
pevné spojeni nadoru s velkymi cévami, peritonedini
implanta¢ni nebo jiz vzdalené metastazy. Lécebny
postup se ¢astecné lisi podle lokalizace sarkomu.
Adjuvantni chemoterapie miiZe pfispét k redukci vy-
skytu metastéz. Dilezité misto v multimodalni 1é¢bé

ma i radioterapie. Celkové pétileté preziti pacientl
se sarkomy radikalné odstranénymi se pohybuije dle
klinického stadia mezi 50-70 %. Vznik vzdalenych
metastaz a lokalni recidivy sarkomu pfedstavuiji sta-
le vyznamny problém i u pacientt s plvodné radikal-
né odstranénym nadorem.
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