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Přehled

Primární plicní sarkomy

Primary Pulmonary Sarcomas

Jakubcová T., Jakubec P.
Klinika plicních nemocí a tuberkulózy FN a LF UP, Olomo uc

So uhrn
Primární plicní sarkomy jso u na rozdíl od plicního karcinomu vzácná onemocnění. Tvoří přibližně 
jen 0,013– 0,40 % všech maligních plicních nádorů. Jedná se o maligní mezenchymální tumory, 
které vycházejí z měkkých tkání plic. Jso u heterogenní skupino u nádorů různého bi ologického 
chování a morfologicky se neliší od sarkomů měkkých tkání. Na rozdíl od plicního karcinomu se 
plicní sarkomy vyskytují více v dětském a mladším věku. Jejich eti ologi e není dosud jasná. Jako ri‑
zikové faktory jso u uváděny radi ace, některé toxické látky, u některých sarkomů je možný vliv ge‑
netických mutací, hormonální antikoncepce a infekčních patogenů. So učasné studi e ukazují, že 
většina sarkomů, ne‑li všechny, vychází z primitivní multipotentní mezenchymové buňky, která 
prochází maligní transformací v jedné nebo více lini ích. Di agnostickým standardem je bi opsi e 
tumoru s histologickým a imunohistochemickým vyšetřením vzorku. Základním di agnostickým 
problémem je vylo učení sekundárního původu plicního sarkomu, protože plicní metastázy mi‑
moplicních sarkomů jso u mnohem častější než primární plicní postižení. Optimální léčbo u je 
resekce tumoru. Dalšími léčebnými modalitami jso u radi oterapi e a chemoterapi e, ale jejich vý‑
sledky jso u ne uspokojivé. Po užívají se různé chemoterape utické režimy –  monoterapi e nebo 
kombinované režimy. Základními cytostatiky jso u doxorubicin, ifosfamid a dakarbazin. Problé‑
mem chemoterapi e je vysoká toxicita a poměrně nízká léčebná odpověď kolem 20 %. V so učas‑
nosti se objevují první studi e bi ologické léčby sarkomů měkkých tkání a tyto léky by mohly být 
v budo ucnosti so učástí komplexní léčby primárních plicních nádorů. Primární plicní sarkomy 
mají většino u agresivní průběh a často recidivují. Jejich prognóza nebývá příliš dobrá. V literatuře 
je uváděn medi án přežití 48 měsíců a pětileté přežití se pohybuje mezi 38 a  48 %. K prognostic‑
kým faktorům patří velikost tumoru, histologický typ, grading, klinické stadi um sarkomu a rozsah 
operačního výkonu.
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Úvod
Maligní plicní nádory patří v dnešní době 
dle četnosti k  nejčastějším zho ubným 
onemocněním. Moho u vycházet z  jaké‑
koliv anatomické struktury plicní tkáně. 
Jednoznačně nejpočetnější je bron‑
chogenní karcinom, který tvoří více než 
90 % všech maligních plicních onemoc‑
nění. Jedná se o nejčastější maligní nádor 
u mužů, u žen se pak řadí na třetí místo. 
Jeho incidence v  České republice do‑
sahovala v  roce 2005 hodnoty 94,4 pří‑
padů/ 100 000 obyvatel u mužů, u žen pak 
30,8 případů/ 100 000 obyvatel. Poměrně 
častý je karcino id, který tvoří asi 1 % 
všech plicních nádorů [1]. Naopak me‑
zenchymální maligní onemocnění –  pri‑
mární plicní sarkomy –  jso u vzácná. Jejich 
výskyt se dle různých publikací pohybuje 
mezi 0,013 a  0,40 % všech maligních plic‑
ních nádorů a udává se, že jeden plicní 
sarkom připadá na přibližně 500 případů 
plicního karcinomu [2]. Eti ologi e sarkomů 
není dodnes jednoznačně určena. Jako ri‑
zikové faktory jso u uváděny radi ace, ně
které toxické látky (fenoxyherbicidy, 
chlorfenoly, di oxiny, polyvinylchlorid), 
ale u hemangi oendoteli omu se uvažuje 
i o možném negativním vlivu hormonální 
antikoncepce. U  Kaposiho sarkomu se 
předpokládá vliv infekčního agens, resp. 
herpetického viru. Některé sarkomy jso u 
spojovány i s dědičnými onemocněními, 
známá je např. ne urofibromatóza. Sar‑
komy vycházejí z měkkých tkání plic, ke 

kterým patří pojivová tkáň, tuková tkáň, 
příčně pruhované svalstvo, krevní a lym‑
fatické cévy a periferní nervový systém. 
Z embryonálního hlediska jso u většino u 
mezodermového původu, s výjimko u pe‑
riferních nervů vznikajících z ne uroekto‑
dermu. Plicní sarkomy jso u heterogenní 
skupino u nádorů různého bi ologického 
chování, které se morfologicky neliší od 
sarkomů měkkých tkání [3]. Původně se 
předpokládalo, že sarkomy vznikají ma‑
ligním zvratem plně diferencovaných 
buněk (např. fibrosarkom z fibroblastů). 
Nová data ale ukazují, že většina sar‑
komů, ne‑li všechny, vychází z primitivní 
multipotentní mezenchymové buňky, 
která prochází maligní transformací 
v jedné nebo více lini ích [4]. Na rozdíl od 
plicního karcinomu se plicní sarkomy vy‑

skytují více v  dětském a  mladším věku. 
Sarkomová ložiska v plicích bývají mno‑
hem častěji sekundárními projevy mi‑
moplicního sarkomu než primárním plic‑
ním nádorem, protože plíce jso u místem 
s  nejvyšším výskytem vzdálených me‑
tastáz sarkomů. Proto je vždy při nálezu 
sarkomových buněk v  plicní tkáni ne‑
zbytné provést všechna dostupná vyšet‑
ření k vylo učení eventu álního primárního 
extrapulmonálního tumoru [5].

Speci ální klasifikace plicních sarkomů 
neexistuje. V aktu ální histologické klasi‑
fikaci plicních a  pohrudničních nádorů 
Světové zdravotnické organizace a Me‑
zinárodní asoci ace pro studi um plicní 
rakoviny jso u sarkomy řazeny do sku‑
piny 2 –  nádory měkkých tkání (tab. 1). 
V  této klasifikaci je však většina sar‑

Summary
Primary pulmonary sarcomas are rare dise ases unlike lung carcinomas. The occurence of these sarcomas is between 0.013– 0.40% of all malignant 
lung tumo urs. There are malignant mesenchymal tumo urs. They are flowing from the soft tissue of lung. The pulmonary sarcomas are heterogenic 
gro up with vari o us bi ological behavi o ur. Their morfologic structure does not digger from the sarcomas of soft tissue. The primary pulmonary 
sarcomas occur more often in childho od and in yo ung pe ople unlike lung carcinomas. Radi ati on and some toxic substances are noted risk factors. 
Some gene mutati ons, infecti o us pathoghens and contracepti on have a possible impact on the origin of some types of the sarcomas. The current 
hypothesis is, that most of the sarcomas, if not all sarcomas, stem from primitive multipotent mesenchymal cell by malignant transformati on in 
one or more lines. The di agnostic standard is bi opsy from tumo ur with histologic and immunohistochemistry examinati on of a sample. The basic 
di agnostic problem is exclusi on of a secondary origin of sarcomatic cells in the lung, beca use pulmonary metastasis of extrapulmonary sarcomas 
are more often than the primary pulmonary involvement. The optimal tre atment is a resecti on of the tumo ur. The other therape utic modaliti es are 
radi otherapy and chemotherapy, but results of these modaliti es are unsatisfactory. There are vari o us chemotherape utic regimes, monotherapy 
or combinati on regimes. The basic cytostatics are doxorubicine, iphosphamide, dacarbazine. Problems of the chemotherapy are high toxicity and 
relatively low curative effect abo ut 20%. The first studi es with bi ological tre atment of the sarcomas of soft tissue have been published recently. This 
types of drugs co uld be a part of the complex management of these primary pulmonary tumo urs in the future. The primary pulmonary sarcomas 
have mostly aggresive co urse and often recur. Their prognosis is usu ally not very go od. The survival medi an is 48 months and 5- ye ars survival 
ranges between 38 and 48%. Prognostic factors are the size of tumo ur, histological type, grading, clinical stage and me asure of a surgery major.
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Tab. 1. Histologická klasifikace plicních a ple urálních nádorů Světové zdravotnické orga‑
nizace a Mezinárodní asoci ace pro studi um plicní rakoviny z roku 1999 –  výňatek [64].

2 Nádory měkkých tkání
2.1 solitární fibrózní tumor
2.2 epiteli o idní hemangi oendoteli om
2.3 ple uropulmonální blastom
2.4 chondrom
2.5 kalcifikující fibrózní pse udotumor ple ury
2.6 kongenitální peribronchi ální myofibroblastický tumor
2.7 difuzní plicní lymfangi omatóza
2.8 desmoplastický malokulatobuněčný tumor
2.9 jiné
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Tab. 2. Klasifikace nádorů měkkých tkání Světové zdravotnické organizace z roku 2002 [65].

Tumory z tukové tkáně

benigní lipom, lipomatóza, lipomatóza nervu, hibernom, lipoblastom/lipoblastomatóza, angioli‑
pom, myolipom, chondroidní lipom, extrarenální angiomyolipom, extraadrenální myeloli‑
pom, vřetenobuněčný/pleomorfní lipom

intermediární (lokálně agresivní) atypický lipomatózní tumor/dobře diferencovaný liposarkom

maligní nediferenciovaný liposarkom, myxoidní liposarkom, kulatobuněčný liposarkom, pleomorfní 
liposarkom, smíšený liposarkom, nespecifikovaný liposarkom

Fibroblastické/myofibroblastické tumory

benigní nodulární fasciitida, proliferativní fasciitida, myositis ossificans, fibro-kostní pseudotumor 
prstů, ischemická fasciitida, elastofibrom, fibrózní hamartoma dětí, myofibrom/myofibro‑
matóza, fibromatóza krku, juvenilní hyalinní fibromatóza, fibrom šlachové pochvy, desmo‑
plastický fibroblastom, prsní myofibroblastom, kalcifikující aponeurotický fibrom, angio
myofibroblastom, buněčný angiofibrom, šíjový fibrom, Gardnerův fibrom, kalcifikující 
fibrózní tumor, obrovskobuněčný angiofibrom

intermediární (lokálně agresivní) superficiální fibromatóza – palmarní/plantarní, desmoidní fibromatóza, lipofibromatóza

intermediární (vzácně metastazující) solitární fibrózní tumor a hemangiopericytom, zánětlivý myofibroblastický tumor, low- 
-grade myofibroblastický sarkom, myxo-zánětlivý fibroblastický sarkom, dětský 
fibrosarkom

maligní fibrosarkom dospělých, myxofibrosarkom, low-grade fibromyxoidní sarkom, hyalinizující 
vřetenobuněčný tumor, sklerozující epitelioidní fibrosarkom

Fibrohistiocytární tumory

benigní velkobuněčný tumor šlachové pochvy, difuzní velkobuněčný tumor, hluboký benigní 
fibrózní histiocytom

intermediární (vzácně metastazující) plexiformní fibrohistiocytární tumor, obrovskobuněčný tumor měkkých tkání

maligní pleomorfní myofibrohistiocytární tumor/nediferencovaný pleomorfní sarkom obrovsko‑
buněčný myofibrohistiocytární tumor/nediferencovaný pleomorfní sarkom s obrovskými 
buňkami, zánětlivý myofibrohistiocytární tumor/nediferencovaný pleomorfní sarkom s vý‑
značným zánětem

Tumory hladkého svalstva

benigní angioleiomyom

maligní hluboký leiomyom
genitální leiomyom
leiomyosarkom

Pericytární (perivaskulární) tumory

intermediární glomus tumor (a varianty), myopericytom

maligní maligní glomus tumor

Tumory příčně pruhovaného svalstva

benigní rabdomyom

maligní embryonální rabdomyosarkom, alveolární rabdomyosarkom, pleomorfní rabdomyosarkom

Vaskulární tumory

benigní hemangiom subkutánní a hlubokých měkkých tkání (kapilární, kavernózní, arteriovenózní, 
venózní, intramuskulární, synoviální), epitelioidní hemangiom, angiomatóza, lymfangiom

intermediární (lokálně agresivní) kaposiformní hemangioendoteliom

intermediární (vzácně metastazující) retiformní hemangioendoteliom, papilární intralymfatický angioendoteliom, složený he‑
mangioendoteliom, Kaposiho sarkom

maligní epitelioidní hemangioendoteliom, angiosarkom měkkých tkání
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komů vedena v  nic neříkající podsku‑
pině 2.9  jiných nádorů měkkých tkání. 
Mimoto jso u některé sarkomy zařazeny 
i do jiných skupin plicních nádorů, např. 
plicní blastom do skupiny 1.3.6  (karci‑
nomy s ple omorfními sarkomato idními 
a  sarkomatózními elementy), světlobu‑
něčný tumor do skupiny 4  (různorodé 
tumory) a  zánětlivý myofibroblastický 
tumor do skupiny 8 (tumorům podobné 
léze). Dle vyjádření našich onkologů lze 
však pro klasifikaci plicních sarkomů 
po užít Klasifikace nádorů měkkých 
tkání Světové zdravotnické organizace 
z roku 2002 (tab. 2). So učástí této klasifi‑
kace je i rozdělení tumorů měkkých tkání 
dle jejich bi ologické povahy do čtyř kate‑
gori í. První kategori í jso u benigní tumory, 
které se obvykle nešíří do okolí, a pokud 
ano, tak nedestruují okolní tkáně a vět‑
šino u jso u resekabilní. Dále to jso u in‑
termedi ární, lokálně agresivní tumory, 
ktero u infiltrují a destruují okolní struk‑
tury, ale netvoří metastázy. Také tyto ná‑
dory se léčí resekcí i  s  okolní zdravo u 
tkání. Třetí skupino u jso u intermedi ární, 
taktéž lokálně agresivně rosto ucí nádory, 
které ale i vzácně metastazují (riziko asi 
2 %), nejčastěji do lymfatických uzlin. Po‑
slední kategori í jso u maligní tumory (sar‑
komy), u kterých se riziko vzniku meta‑
stáz pohybuje dle histologického typu 
od 20 až do téměř 100 %. Velikost nádoru 
má prognostický význam [3]. Riziko me‑
tastazování a smrti přímo koreluje s veli‑
kostí primárního tumoru [4].

Protože histologický grading sarkomů je 
taktéž důležitým prognostickým faktorem, 
je TNM klasifikační schéma modifikováno 
na GTNM staging systém, do kterého je za‑
komponován i grading (tab. 3). Americký 
výbor pro rakovinu provedl dle GTNM sta‑
gingu rozdělení tumorů měkkých tkání do 
jednotlivých klinických stadi í (tab. 4).

V této práci jso u primární plicní sar‑
komy rozděleny a  podrobněji popsány 
dle Klasifikace nádorů měkkých tkání 
Světové zdravotnické organizace z roku 
2002. Dalším významný zdrojem infor‑
mací je velmi podrobný 13. svazek Atlasu 
patologi e nádorů, pojednávající o tumo‑
rech dolního respiračního traktu. V tomto 
textu se zmiňujeme po uze o těch nádo‑
rech, které jso u popisovány jako primárně 
plicní, i když v plicní tkáni může být na‑
lezen jakýkoliv sarkom ve formě meta‑
stáz. V prezentované práci jso u uvedeny 
po uze tumory s maligním potenci álem, 
proto se nepopisují chondrom, hamar‑
tom, sklerozující hemangi om a kalcifiku‑
jící fibrózní pse udotumor ple ury. Stejně 
tak primární plicní světlobuněčný tumor 
je v dostupné literatuře uváděn jako jed‑
noznačně benigní nádor. Lymfosarkom je 
uváděn spíše ve skupině lymfoprolifera‑
tivních onemocnění než sarkomů. Nejso u 
zahrnuty ani smíšené nádory –  karcino‑
sarkomy. Difuzní plicní lymfangi omatóza 
je do přehledu zahrnuta i přes svůj be‑
nigní charakter, a to z důvodu svého pro‑
gresivního průběhu, který často vede ke 
smrti na respirační selhání.

Klasifikace
1) tuková tkáň
liposarkom

2) hladké svaly
lei omyosarkom
difuzní plicní lymfangi omatóza

3) příčně pruhované svaly
rabdomyosarkom

4) skeletální systém
chondrosarkom
oste osarkom

5) fibroblastické/ fibrohisti ocytární 
sarkomy
intrapulmonální solitární fibrózní tumor
zánětlivý myofibroblastický tumor (zá‑
nětlivý pse udotumor)
maligní fibrózní histi ocytom (myofibro‑
histi ocytární tumor)
hemangi opericytom
hyalinizující vřetenobuněčný tumor
fibrosarkom
kongenitální peribronchi ální myofibro‑
blastický tumor

6) vaskulární sarkomy
Kaposiho sarkom
epiteli o idní hemangi oendoteli om
angi osarkom
sarkom plicní arteri e a vény

7) pericytární (perivaskulární) tumory
maligní glomus tumor

  Pokračování tab. 2. Klasifikace nádorů měkkých tkání Světové zdravotnické organizace z roku 2002 [65].

Chondro-oseální tumory

benigní chondrom měkkých tkání

maligní mezenchymální chondrosarkom, extraskeletální osteosarkom

Tumory nejasného původu

benigní intramuskulární myxom, juxta-artikulární myxom, hluboký („agresivní“) angiomyxom, pleo‑
morfní hyalinizující angiektatický tumor, ektopický hamartomatózní tymom

intermediární (vzácně metastazující) angiomatoidní fibrózní histiocytom, osifikující fibromyxoidní tumor,  
myoepiteliom/parachordom

maligní synoviální sarkom, epitelioidní sarkom, alveolarní sarkom měkkých částí, světlobuněčný 
sarkom měkkých tkání, extraskeletální myxoidní chondrosarkom („Chordoid“ typ), primi‑
tivní neuroektodermální tumor (PNET)/extraskeletální Ewingův tumor, periferní PNET, ex‑
traskeletální Ewingův tumor, desmoplastický malokulatobuněčný tumor, extrarenální 
rabdoidní tumor, maligní mezenchymom, nádor s diferencovanými perivaskulárními epite‑
lioidními buňkami (PECom), světlobuněčný myomelanocytární tumor, intimální sarkom
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8) ne urogenní sarkomy
ne urosarkom (maligní tumor pochvy pe‑
riferních nervů, maligní schwannom)

9) sarkomy nejasného původu
ple uropulmonální blastom
plicní blastom
synovi ální sarkom
primitivní ne uroektodermální tumor
desmoplastický malokulatobuněčný tumor

maligní tumor ze zrnitých buněk
intimální sarkom
maligní mezenchymom

Liposarkom
Liposarkom patří k častým sarkomům. Ty‑
picky se vyskytuje na končetinách a v re‑
troperitone u. Intratorakálně bývá loka‑
lizován vzácněji. V  tomto případě bývá 
nejčastěji postiženo medi astinum, kde 

může růst velmi pomalu a být asympto‑
matický i po dobu několika let. Plicní lo‑
kalizace liposarkomu je velmi vzácná, 
dosud bylo popsáno jen několik pří‑
padů, v  naprosté většině u  lidí starších 
40 let věku [6]. V literatuře se spekuluje, 
že možným patogenetickým faktorem je 
maligní zvrat plicního lipomu nebo az‑
bestózy. Klinicky se projevuje bolestmi 
na hrudi, progredující dušností a  su‑
chým kašlem. Na ski agramu hrudníku 
bývá nacházen různě veliký, nehomo‑
genní, ale dobře ohraničený ložiskový 
stín. Může být přítomen ple urální výpo‑
tek. Liposarkom může metastazovat do 
plic, na ple uru, do regi onálních lymfatic‑
kých uzlin, jater, kostí, nadledvin a ledvin. 
Podle histologického nálezu se liposar‑
kom dělí na dobře diferencovaný, nedi‑
ferenci ovaný, myxo idní, kulatobuněčný, 
ple omorfní, smíšený a  nespecifikovaný. 
Můžo u být nalezeny bizarní mnohoja‑
derné buňky obsahující v cytoplazmě tu‑
kové kapénky v případě dobře diferenco‑
vaného liposarkomu, u myxo idního typu 
bývají přítomny lipoblasty a plexiformní 
kapilární síť v myxo idním stromatu, u ne‑
diferencovaného typu a  ple omorfního 
typu převažují nediferencované vřete‑
novité buňky a fokální nekrózy. Histolo‑
gický typ nádoru koreluje s  jeho bi olo‑
gickým chováním a  prognózo u. Dobře 
diferencovaný liposarkom má nízký ma‑

Tab. 3. GTNM staging tumorů měkkých tkání [66].

primární tumor Tx
T0
T1a
T1b
T2a
T2b

primární nádor nelze hodnotit
bez známek primárního tumoru
nádor velikosti do 5 cm povrchově uložený
nádor velikosti do 5 cm hluboko uložený
nádor velikosti nad 5 cm povrchově uložený
nádor velikosti nad 5 cm hluboko uložený

regionální lymfatické uzliny Nx
N0
N1

regionální uzliny nelze hodnotit
bez známek metastáz v regionálních uzlinách
metastázy v regionálních uzlinách

vzdálené metastázy Mx
M0
M1

vzdálené metastázy nelze hodnotit
bez známek vzdálených metastáz
vzdálené metastázy

grading Gx
G1
G2
G3
G4

stupeň diferenciace nelze hodnotit
dobře diferencovaný
středně diferencovaný
špatně diferencovaný
nediferencovaný

Tab. 4. AJCC GTNM klasifikace a stagingové skupiny tumorů měkkých tkání [67–68].

Klinické stadium Stupeň (grade) Primární tumor Postižení lymfatických uzlin Vzdálené metastázy

AJCC 5. edice

IA G1– 2 T1a–b N0 M0

IB G1–2 T2a N0 M0

IIA G1–2 T2a–b N0 M0

IIB G3–4 T1a–b N0 M0

IIC G3–4 T2a N0 M0

III G3 T2b N0 M0

IV jakékoliv G jakékoliv N N0, N1 M0, M1

AJCC 6. edice

I G1–2 T1a–b, T2a–b N0 M0

II G3–4 T1a–b, T2a N0 M0

III G3–4 T2b N0 M0

IV jakékoliv G jakékoliv T N0, N1 M0, M1
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ligní potenci ál, zatímco typ ple omorfní 
a  kulatobuněčný má velko u tendenci 
k  lokálnímu šíření a  metastazování [7]. 
Léčba je chirurgická s resekcí nádoru a di‑
sekcí regi onálních lymfatických uzlin. Ad‑
juvantní radi oterapi e a chemoterapi e má 
význam u dobře diferencovaných liposar‑
komů, u ostatních histologických typů li‑
posarkomu se ale ne osvědčila.

Lei omyosarkom
Jde o  jeden z  nejčastějších primárních 
plicních sarkomů. Průměrný věk nemoc‑
ných je 50 let. Muži bývají postiženi čas‑
těji než ženy (v  poměru 2,5  : 1). Plicní 
lei omyosarkom se vyskytuje ve třech 
různých lokalizacích –  endobronchi álně 
či peribronchi álně, v plicní arterii a peri‑
ferní plicní tkáni [8]. Klinicky se projevuje 
bolestmi na hrudi, kašlem, dušností, he‑
moptýzo u. Doprovodný ple urální výpo‑
tek je vzácný. Na ski agramu hrudníku 
bývá popisováno laločnaté, ostře ohra‑
ničené ložisko různé velikosti, v případě 
endobronchi ální lokalizace obraz ob‑
strukční pne umoni e [9]. V histologickém 
nálezu jso u vřetenovité buňky uspořá‑
dané do proplétajících se svazků. Buňky 
mají protáhlá, do utníkovitá jádra a e ozi‑
nofilní cytoplazmu. Moho u být přítomny 
i obrovské nádorové buňky. Imunohisto‑
chemicky je pozitivní desmin a vimentin. 
Léčba je chirurgická. U inoperabilních ná‑
dorů se zko uší radi oterapi e, u  metasta‑
zujících chemoterapi e. Obě modality ale 
mají jen nevelký efekt.

Difuzní plicní lymfangi omatóza (DPL)
DPL je vzácné onemocnění, které někteří 
a utoři řadí k nádorům hladkého svalstva, 
jiní k  vaskulárním tumorům. Část od‑
borníků se dokonce přiklání k lymfopro‑
liferativní eti ologii nemoci. Dochází u ní 
k  difuzní proliferaci abnormálních lym‑
fatických cév v plicích podél normálních 
lymfatických cév. Obvyklý je chylotorax 
a často dochází k infiltraci měkkých tkání 
medi astina [10]. Na CT hrudníku je po‑
pisováno ztluštění interlobulárních sept 
a  peribronchi álně, ple urální ztluštění 
a  hydrotorax [11]. Imunohistochemicky 
jso u pozitivní markery hladkých svalů 
(aktin, desmin) a  markery vaskulárních 
buněk. Postihuje hlavně děti a mladé do‑
spělé. Klinicky se projevuje progredující 
dušností, suchým kašlem a hemoptýzo u. 

Často vede ke smrti z  důvodu respirač‑
ního selhání. Neexistuje žádná specifická 
léčba DPL. Pali ativní postupy zahrnují 
léčbu interferonem- a, drenáž výpotku, 
event. ple urodézu.

Rabdomyosarkom
Ačkoliv je rabdomyosarkom jedním z nej‑
častějších sarkomů, primární plicní po‑
stižení je vzácné. Dospělí bývají posti‑
ženi lehce více než děti, mírně převažují 
muži a obvyklý věk nemocných se pohy‑
buje mezi 40 a   60 lety. U dětí tvoří plicní 
rabdomyosarkom jen 0,5 % všech rab‑
domyosarkomů a  dle některých a utorů 
4,4 % primárních plicních malignit [12]. 
Často vznikají v preexistujících cystických 
útvarech a  bývá popisována so uvislost 
s kongenitální cysticko u adeno idní mal‑
formací. Nádor má solidní nebo multicys‑
tický charakter a může prorůstat do bron‑
chovaskulárních struktur. Z  klinických 
symptomů jso u přítomny kašel, dušnost, 
teploty a tumor může být příčino u spon‑
tánního pne umotoraxu. V histologickém 
obrazu dominují velké vřetenovité rab‑
domyoblasty uspořádané do paralelních 
vrstev. Obsahují e ozinofilní cytoplazmu 
a  časté jso u atypické mitózy. Mezi rab‑
domyoblasty se nacházejí shluky nízce 
diferencovaných myoblastů a hvězdico‑
vitých primitivních mezenchymálních 
buněk [13]. Imunohistochemicky je pro‑
kazována pozitivita desminu. Léčbo u je 
resekce tumoru s eventu ální adjuvantní 
radi oterapi í a chemoterapi í.

Chondrosarkom
Primární plicní chondrosarkom je velmi 
vzácné onemocnění. Průměrný věk ne‑
mocných je 55  let a  není rozdíl v  čet‑
nosti nemoci mezi pohlavími. Nádor 
může postihovat trache obronchi ální 
strom nebo periferní plicní tkáň, při‑
čemž obě lokalizace jso u přibližně rovno‑
měrně zasto upeny. Předpokládá se ale, 
že chondrosarkomy trache obronchi ál‑
ního stromu mají lepší prognózu. V počá‑
teční fázi tumor roste pomalu a průběh 
bývá dlo uho asymptomatický. Následná 
symptomatická fáze pak probíhá obvykle 
rychle. Nádor může obturovat bronchy, 
invadovat do cévních struktur nebo pro‑
růstat do medi astina, ple ury nebo pe‑
rikardu. Může metastazovat do krčních 
uzlin, kostí, kůže a ledvin [14]. Způsobuje 

kašel, bolesti na hrudi, dušnost, hemo
ptýzu. Na ski agramu hrudníku se popi‑
suje solidní, dobře ohraničené ložisko 
různé velikosti. Tumor se obvykle skládá 
z  chondromatózní, myxo idní a  fibrózní 
komponenty [15]. Podle diferenci ace 
moho u být přítomny chondroblasty či 
chondrocyty. Při imunohistochemickém 
vyšetření se zjišťuje pozitivita S- 100 pro‑
teinu a  vimentinu. Léčba je chirurgická 
a  může být doplněna adjuvantní nebo 
ne o adjuvantní radi oterapi í a  chemo‑
terapi í. Existují práce o  dobrém efektu 
radi oterapi e a  parci álních remisích po 
chemoterapii u inoperabilních případů.

Oste osarkom
Plicní oste osarkom je výjimečně se vy‑
skytující nádor. Postihuje dospělé, ženy 
a muže ve stejném poměru. Vytváří velké, 
solitární, heterogenní, kalcifikované 
masy v plicní tkáni a rychle progreduje. 
Metastazuje do lymfatických uzlin, kostí, 
jater a kůže [16]. Většina paci entů má vý‑
razné potíže, dominují kašel, dušnost, 
bolesti na hrudi, hemoptýzy a recidivu‑
jící pne umoni e. V histologickém nálezu 
jso u přítomny vřetenovité buňky, ana‑
plastické mnohojaderné buňky, buňky 
podobné oste oklastům. Imunohistoche‑
micky jso u pozitivní vimentin, oste onek‑
tin, oste ocalcin a  někdy S- 100  protein. 
Resekce nádoru bývá doplněna chemo‑
terapi í a  radi oterapi í. Onemocnění má 
agresivní povahu a  prognóza paci entů 
je špatná, zvláště v případě tumorů vět‑
ších než 5 cm. Velká část nemocných 
umírá během jednoho roku od zjištění 
di agnózy [17].

Intrapulmonální solitární  
fibrózní tumor
Solitární fibrózní tumor je poměrně častý 
nádor ple ury, ale může postihovat i další 
orgány a tkáně, jako jso u plíce, medi as‑
tinum, perikard, peritone um, játra, me‑
ningy, štítnici, paranazální dutiny, dutinu 
ústní a nosní. Primární plicní lokalizace je 
vzácná. So učasná hypotéza předpokládá, 
že nádor vychází ze subple urálních me‑
zenchymálních buněk, jež někteří a utoři 
označují jako „dendritické interstici ální 
buňky“. Obvykle postihuje dospělé. Vět‑
šino u probíhá asymptomaticky [18]. Tvoří 
okro uhlá, dobře ohraničená homogenní 
ložiska. Nádor obsahuje svazky vřeteno‑
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vitých fibroblast‑like buněk, které mají 
protáhlá jádra. Tyto svazky nádorových 
buněk jso u obklopeny pásy kolagenních 
vláken, je přítomna hypervaskularizace 
i  fokální nekrózy. Imunohistochemicky 
je pozitivní vimentin a CD34 [19]. Velká 
většina případů je benigních, ale někdy 
má nádor maligní potenci ál. Indikována 
je kompletní resekce tumoru. Adjuvantní 
chemoterapi e a radi oterapi e jso u obecně 
považovány za málo efektivní, ale byly 
popsány případy pozitivního účinku ad‑
juvantní terapi e u inkompletně resekova‑
ných tumorů.

Zánětlivý pse udotumor (zánětlivý 
myofibroblastický tumor)
Je to vzácné onemocnění, o  kterém 
dlo uho probíhaly diskuze, zda se jedná 
o  tumor či zánětlivo u entitu. Poslední 
výzkumy ale svědčí pro primárně nádo‑
rovo u povahu této nemoci [20]. Posti‑
huje všechny věkové skupiny, ale 60 % 
nemocných je starších 40 let věku. Ženy 
a muži jso u postiženi ve stejném poměru. 
V naprosté většině případů roste v plic‑
ním parenchymu, endobronchi ální umís‑
tění je zřídkavé. Nádor může infiltrovat 
okolní struktury, jako jso u bronchy, plicní 
cévy, ple ura, srdce, hrudní stěna, brá‑
nice a páteř. Může tvořit vzdálené meta‑
stázy v mozku nebo kostech, a dokonce 
je popsána dermatomyositida jako pa‑
rane oplastický syndrom tohoto onemoc‑
nění. V  literatuře se udává, že 30– 70 % 
všech případů je asymptomatických. Ob‑
vykle popisované potíže jso u kašel, duš‑
nost, bolesti na hrudi, hemoptýzy, tep‑
loty. Laboratorně bývá zjištěna anémi e, 
trombocytóza, zvýšená sedimentace 
a polyklonální hypergamaglobulinemi e. 
Nejčastějším radi ologickým nálezem je 
solitární uzel nebo masa, mnohočetné 
nodulace jso u popsány jen asi u 5 % pří‑
padů. V  histologickém obrazu domi‑
nují vřetenovité myofibroblasty s oblými 
jádry a  e ozinofilní cytoplazmo u, které 
tvoří proplétající se svazky. Tumor je in‑
filtrován velkým množstvím zánětlivých 
buněk zahrnujícím plazmocyty, lymfo‑
cyty a histi ocyty. Imunohistochemickým 
vyšetřením je zjištěna pozitivita vimen‑
tinu, aktinu hladkých svalů, CD68. Nej
efektivnější léčbo u je kompletní resekce 
tumoru. Výsledky systémové kortikote‑
rapi e jso u velmi vari abilní a efekt radi ote‑

rapi e a  chemoterapi e je kontroverzní. 
Prognóza nemoci je dobrá v  případech 
kompletní resekce tumoru, ale obecně je 
pětiletá doba přežití jen 74 % [21].

Maligní fibrózní histi ocytom 
(myofibrohisti ocytární tumor)
Maligní fibrózní histi ocytom (MFH) je pri‑
mitivní sarkom. Histologicky se jedná 
o  vysoce buněčný nádor, složený z  vře‑
tenovitých a histi ocytárních buněk, které 
jso u uspořádány do svazků nebo faseto‑
vitě. Mimo tyto dvě entity bývají v tumoru 
přítomny i  bizarní, obrovské, mnohoja‑
derné buňky. Dalšími nálezy jso u zvý‑
šená mitotická aktivita, atypické mitózy 
a nekrózy. Imunohistochemicky bývá po‑
zitivní vimentin a  faktor XII, zatímco cy‑
tokeratin je negativní. Ačkoliv se jedná 
o  jeden z  nejčastějších sarkomů měk‑
kých tkání dospělých (tvoří kolem 10 % 
všech sarkomů), primární plicní původ 
je velmi ne obvyklý [22]. Eti ologi e MFH je 
neznámá. Onemocnění postihuje hlavně 
dospělé, průměrný věk je 52  let a  lehce 
více bývají postiženy ženy. Ke klinickým 
příznakům patří bolesti na hrudi, kašel 
a hemoptýza, ale častý je i asymptoma‑
tický průběh, zvláště v časných stadi ích. 
Typický je rychlý růst tumoru a poměrně 
časté je intrabronchi ální prorůstání a in‑
travaskulární invaze nádoru. Metastazo‑
vání do regi onálních lymfatických uzlin 
je popisováno asi u 20 % případů. Na RTG 
hrudníku bývá většino u nalezen solitární 
ložiskový stín různé velikosti. Optimální 
léčbo u je resekce tumoru a kompletní di‑
sekce regi onálních lymfatických uzlin [23]. 
Často jso u popisovány lokální recidivy 
či vzdálené metastazování. Role chemo‑
terapi e či radi oterapi e v léčbě MFH není 
zatím jasně definována. Prognosticky ne‑
příznivými znameními jso u vzdálené me‑
tastázy a  invaze do medi astina nebo 
hrudní stěny, pětileté přežití je u operova‑
ných 43 %, u ne operovaných 0 %.

Hemangi opericytom
Hemangi opericytom se může vyskytno ut 
v jakémkoliv věku a postihno ut jako uko‑
liv část těla, ale plicní postižení je zřídkavé 
[24]. Vychází z mezenchymálních buněk 
s  pericytární diferenci ací. Jeho přesný 
charakter není dosud definován a  nee‑
xistuje konsenzus ohledně adekvátního 
histologického zařazení tumoru. Dle po‑

slední klasifikace nádorů měkkých tkání 
je zahrnut do skupiny myofibroblastic‑
kých tumorů. Většina tumorů je v plicích 
uložena centrálně a má tendenci růst pe‑
riferním směrem a utlačovat okolní plicní 
tkáň. Za normálních okolností je nádor 
opo uzdřen tenko u fibrózní tkání. V  ur‑
čitých případech ale tumor penetruje 
po uzdrem a prorůstá do okolních nitro‑
hrudních struktur nebo intrabronchi álně. 
Obvyklými příznaky jso u hemoptýza 
a bolesti na hrudi, méně častá je dušnost 
a  kašel. Nezřídka ale onemocnění pro‑
bíhá asymptomaticky. Radi ologicky je 
prokazováno okro uhlé nebo lehce laloč‑
naté, homogenní, dobře ohraničené lo‑
žisko. Vari abilním nálezem je doprovodný 
ple urální výpotek. Metastázy jso u nalé‑
zány nejčastěji v plicích a kostech. Histo‑
logicky je nádor tvořen rozvětvenými pri‑
mitivními cévami, které jso u obklopeny 
radi ální sítí jemných retikulárních vláken. 
Mezi nimi jso u uloženy kulaté nebo vře‑
tenovité nádorové buňky s velkými vezi‑
kulárními jádry a  světlo u cytoplazmo u. 
Dosud neexistuje žádný specifický imu‑
nohistochemický marker hemangi ope‑
ricytomu. Léčba je chirurgická. Na rozdíl 
od většiny ostatních sarkomů je u tohoto 
nádoru popisován dobrý efekt radi ote‑
rapi e i chemoterapi e [25].

Hyalinizující vřetenobuněčný tumor
Jde o  velmi ne obvyklý mezenchymální 
tumor, který má mnohé charakteristiky 
shodné s  low- grade fibromyxo idním 
sarkomem. Jako primární sarkom plic 
se vyskytuje zcela výjimečně, do roku 
2007  byly v  literatuře popsány dva pří‑
pady tohoto onemocnění. Skládá se ze 
dvo u histologických komponent. První 
jso u okrsky vřetenovitých buněk. Druho u 
částí jso u dobře ohraničené, téměř ne‑
buněčné hyalinizované oblasti palisá‑
dovitě obklopené oválnými buňkami. 
Tyto útvary jso u popisovány jako tzv. ro‑
zety [26]. Imunohistochemicky je v celém 
tumoru pozitivní vimentin, zatímco 
CD57, ne uron specifická enoláza a pro‑
tein S100  jso u pozitivní jen v  buňkách 
rozet [27]. Na druhé straně vřetenovité 
buňky jso u pozitivní na kolagen typ IV 
a faktor XIII, což svědčí pro histi ocytární 
původ buněk. Tento tumor tvoří velké so‑
litární ložisko v plicích, klinicky může být 
asymptomatický nebo se může projevo‑
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vat nespecifickými příznaky, jako jsou bo‑
lesti na hrudi, kašel, hemoptýzy. Léčba je 
chirurgická.

Fibrosarkom
Fibrosarkom tvoří asi 12 % všech primár‑
ních plicních sarkomů [28]. Může se vy‑
skytno ut v  jakémkoliv věku a postihuje 
přibližně stejně obě pohlaví. Roste ve 
dvo u lokalizacích – buď přímo v plicním 
parenchymu, nebo endobronchi álně, kde 
tvoří polypo idní masy. Endobronchi ální 
typ se nachází hlavně u dětí a mladých 
dospělých. Klinicky bývá často asympto‑
matický, případně se projevuje bolestmi 
na hrudi, kašlem, hemoptýzo u, teplo‑
tami, celkovo u únavo u. Tumor je velmi 
buněčný, obsahuje vřetenovité buňky, 
které tvoří proplétající se svazky, někdy 
až připomínající obraz rybí kosti. Buňky 
obsahují štíhlá, zašpičatělá jádra a  jen 
skromné množství cytoplazmy. Obvyklé 
jso u i  fokální nekrózy. Imunohistoche‑
micky je pozitivní vimentin. Léčebno u 
první volbo u je chirurgické odstranění 
tumoru. Radi oterapi e a chemoterapi e je 
po užívána jako adjuvantní léčba nebo 
je vyhrazena pro inoperabilní případy. 
U  čistě endobronchi álně rosto ucích 
fibrosarkomů je možné se pokusit o radi‑
kální intervenční bronchologický výkon 
[29]. Endobronchi ální typ tumoru má ob‑
vykle nízký maligní potenci ál s relativně 
dobro u prognózo u a mortalito u dosahu‑
jící 32 %.

Kongenitální peribronchi ální 
myofibroblastický tumor
Jde o velmi vzácný nádor novorozenců, 
prozatím bylo v  literatuře popsáno jen 
přibližně 10 případů tohoto onemocnění 
[30]. Vyvíjí se z buněk mezenchymu, které 
obklopují respirační dukty, z nichž se for‑
mují velké bronchy. Může být příčino u 
fetálního hydropsu [31]. Jedná se o  so‑
lidní, heterogenní tumor. Klinicky se pro‑
jevuje respiračním nebo kardi álním se‑
lháním. Nádor se skládá z proplétajících 
se svazků krátkých vřetenovitých buněk, 
které obsahují velká, prodlo užená jádra 
a  jen menší množství cytoplazmy. Ty‑
pická je hypervaskularizace tumoru. Ná‑
dorové buňky se pozitivně barví na cal‑
ponin, pozitivita desminu může svědčit 
pro dobře diferencovaný typ nádoru. 
Léčba je chirurgická.

Kaposiho sarkom
Před vypuknutím AIDS epidemi e a  roz‑
vojem orgánových transplantací byl Ka‑
posiho sarkom (KS) v evropské populaci 
vzácným nádorem s výskytem přibližně 
20 případů na 100 000 obyvatel dle re‑
centních údajů. Častěji postihoval starší 
muže v  populaci aškenázských židů 
a v oblasti Středomoří. Naopak v  rovní‑
kové Africe se jedná o častý nádor, který 
může tvořit téměř jednu desetinu všech 
malignit. V  dnešní době jso u nejčastěji 
postižené HIV pozitivní osoby, a to zvláště 
homosexu ální muži. Plicní KS je popsán 
u 10 % nemocných s AIDS a udává se, že 
25 % HIV pozitivních s mukokutánním KS 
má so učasně i  plicní formu tohoto ná‑
doru [32]. Samotný plicní KS při absenci 
mukokutánního postižení je vzácný. Ri‑
zikový faktor vzniku plicního KS je sní‑
žení absolutního počtu CD4+ lymfocytů 
pod 150/ mm3. Eti opatogeneze KS není 
ještě zcela vyjasněna, ale předpokládá 
se vliv lidského herpesviru 8, tzv. KS‑As‑
soci ated Herpes Virus (KSHV), který je na‑
lézán ve všech formách KS. Jeho DNA je 
přítomna v  lymfatickém systému, mo‑
nonukle árech, slinách a  spermatu ne‑
mocných s  KS. Některé sekvence DNA 
KSHV mají onkogenní potenci ál, jako 
např. bcl- 2 homolog, který ovlivňuje apo‑
ptózu. Další sekvence DNA pak kódují 
např. G- protein vazebný receptor, který 
indukuje angi ogenezi nebo jiné proteiny, 
jež imitují některé cytokiny a  chemo‑
kiny [33]. V histologickém nálezu zjišťu‑
jeme ne ovaskularizaci se štěrbinovitými 
cévami, přítomnost typických vřetenovi‑
tých nádorových buněk, proliferujících 
endoteli álních buněk, fibroblastů a  zá‑
nětlivo u infiltraci s le ukocyty, makrofágy 
a dendritickými buňkami.

Klinický obraz KS je nespecifický 
a může imitovat pne umonii. Nejčastější 
příznaky jso u dušnost a kašel. Moho u být 
ale přítomny i horečky, bolesti na hrudi, 
hemoptýza, noční pocení. Na ski agramu 
hrudníku je nejčastěji retikulonodulární 
kresba splývající ve větší tumorózní lo‑
žiska. Z dalších nálezů můžeme nalézt di‑
fuzní interstici ální infiltráty, pruhovité in‑
filtráty, konzolidaci, ple urální výpotek či 
hilovo u nebo medi astinální lymfadeno‑
patii. Na CT skenech bývá přítomno ztlu‑
štění bronchi ální stěny, hvězdicovité léze 
nebo špatně ohraničené nodulace, které 

se paprskovitě šíří od plicních hilů podél 
bronchovaskulárních struktur do inter‑
lobulárních sept. KS se může vyskyto‑
vat i endobronchi álně. Bronchoskopicky 
se jeví jako červené nebo fi alové makuly 
nebo papuly, často lokalizované na bron‑
chi álních karinách.

Di agnostika KS je samozřejmě mor‑
fologická. Výtěžnost endoskopických 
metod (forceps bi opsi e a  transbron‑
chi ální plicní bi opsi e) se pohybuje mezi 
26 a   60 %. Otevřená plicní bi opsi e je 
úspěšná přibližně v 50 % případů. Nejvý‑
těžnější metodo u je torakoskopi e. V dife‑
renci ální di agnostice musíme myslet na 
kapilární hemangi omatózu, epiteli o idní 
hemangi oendoteli om a angi osarkom.

Základní léčbo u KS je chemoterapi e. 
Jso u po užívány kombinace různých 
látek. K  podávaným cytostatikům patří 
adri amycin, ble omycin, vinkristin, vinde‑
sin, etoposid, da unorubicin, doxorubi‑
cin, z  novějších pak paclitaxel. Léčebná 
odpověď se dostaví u  30– 50 % nemoc‑
ných. Medi án přežití je dle různých údajů 
u  nonresponderů 6– 7  měsíců, u  re‑
sponderů kolem 12 měsíců. KS je velmi 
radi osenzitivní nádor a radi oterapi e vede 
k potlačení symptomu plicního KS, bohu‑
žel medi án přežití není lepší než u che‑
moterapi e. Novější práce ukazují možný 
pozitivní vliv vysoce aktivní antiretro‑
virální léčby (High Active Antiretroviral 
Aherapy –  HAART) na vznik a průběh plic‑
ního KS, pravděpodobně svým působe‑
ním na KSHV.

Epiteli o idní hemangi oendoteli om
Plicní epiteli o idní hemangi oendoteli om 
(PEHE) je vzácný nízce až středně ma‑
ligní primární sarkom plic a  jeho bi olo‑
gická aktivita ho řadí mezi hemangi om 
a angi osarkom. Poprvé byl popsán v roce 
1975 Dailem a Li ebowem pod názvem in‑
travaskulární broncho alve olární tumor 
(Intravascular Broncho alve olar Tumo ur –  
IVBAT), protože byl považován za agre‑
sivní formu broncho alve olárního karci‑
nomu prorůstající do přilehlých krevních 
cév. Následně byl ale dalšími výzkumy 
prokázán endoteli ální původ nádoro‑
vých buněk. So učasný název epiteli o idní 
hemangi oendoteli om byl poprvé po užit 
Weissem et al v roce 1986. PEHE má multi‑
centrický původ a může postihovat mimo 
plíce i játra, měkké tkáně hlavy, krku, kon‑



Klin Onkol 2009; 22(4): 139– 153

Primární plicní sarkomy

Klin Onkol 2009; 22(4): 139– 153 147

četin, břicha, anogenitální oblasti, kosti, 
lymfatické uzliny, medi astinum, peri‑
tone um, prsní žlázy, kostní dřeň, mozek, 
mozkové pleny, srdce, oblast gastro in‑
testinálního traktu a  kůži. V  so učasné 
době neexistuje žádný di agnostický kli‑
nický ani laboratorní marker PEHE. Inci‑
dence tumoru ani jeho eti ologi e nejso u 
známy, ale v různých pracích je popiso‑
ván možný vliv hormonální antikoncepce 
a  vinylchloridu. Onemocnění postihuje 
častěji ženy než muže (poměr 3,8  : 1,0). 
Věkový průměr je 37 let a přes 40 % ne‑
mocných je mladších 30  let. Výskyt ne‑
moci má dva vrcholy, a to ve třetí a páté 
dekádě života. Přibližně polovina případů 
je asymptomatických a  onemocnění se 
zjistí náhodně na ski agramu hrudníku. 
Druhá polovina nemocných má nespeci‑
fické příznaky jako dušnost, suchý kašel, 
ple urální bolest, váhový úbytek a  cel‑
kovo u slabost. Vzácně se nemoc může 
projevovat alve olárním krvácením nebo 
rychle progredující plicní hypertenzí. 

Nádor může postihovat regi onální lymfa‑
tické uzliny a ple uru a ple urální postižení 
může mít podobu suché ple uritidy nebo 
ple urálního výpotku. Vzdálené metastázy 
se objevují asi u 25 % případů PEHE. Na 
ski agramu hrudníku jso u typickým ná‑
lezem mnohočetné nodulace velikosti 
do 2 cm postihující obě plíce. Asi v 10 % 
případů je na ski agramu hrudníku nale‑
zeno solitární ložisko velikosti až 5 cm. Na 
HRCT plic mají tato ložiska perivaskulární 
distribuci a jso u často kalcifikována. Vzác‑
nějším nálezem při HRCT vyšetření jso u 
opacity typu mléčného skla a  nepravi‑
delná interstici ální ztluštění. Konzistence 
nádoru je pryžovitá až chrupavčitá. Na 
řezu je neprůsvitný nebo poloprůsvitný, 
šedobílé až žlutohnědé barvy. Histolo‑
gicky se noduly skládají z  hypocelulár‑
ního až acelulárního centra myxo idního 
vzhledu, které obsahuje velké množství 
polysacharidů. V centrech často dochází 
ke ko agulační nekróze, hyalinizaci, kalci‑
fikaci až osifikaci. Centra jso u obklopena 
zóno u nádorových buněk. Tyto nádorové 
buňky jso u popisovány jako epiteli o idní 
nebo histi ocyto idní. Jso u kulaté nebo 
oválné s bohato u růžovo u cytoplazmo u, 
která obsahuje velké množství vakuol. 
Jádra buněk mají oválný nebo kulatý tvar, 
jso u excentricky uložená s periferní kon‑
denzací chromatinu a prominujícími ja‑
dérky. Mitózy jso u vzácné (< 1 na 10 zor‑
ných polí). Vzácně moho u mít nádorové 
buňky vzhled buněk dendritických s hy‑
perchromatickým vřetenovitým jádrem. 
Nádor může prorůstat do malých plicních 
arteri í, žil, lymfatik a  respiračních bron‑
chi olů. Imunohistochemickým potvrze‑
ním histologického nálezu PEHE je po‑
zitivita faktoru VIII podobného antigenu 
(F VIII Related Antigen), vimentinu, lektinu 
vázajícího se na endoteli ální buňky (Ulex 
e urope us- 1), CD31  (Platelet Endotheli al 
Cell Adhesi on Molecule  – PECAM 1) 
a CD34 (antigen na povrchu hemopoetic‑
kých a endoteli álních kmenových buněk) 
[34]. Elektronovo u mikroskopi í jso u na‑
lézány typická Weibel- Paladeho tělíska, 
která jso u specifická pro endoteli ální 
buňky. Jso u to protáhlé, multitubulární 
struktury dlo uhé 1,0– 2,5  μm a  široké 
0,1 μm. V nádorových buňkách byly také 
nalezeny četné chromozomální abnor‑
mality, např. ztráta Y chromozomu, mo‑
nosomi e chromozomu 11, translokace 

páru chromozomu 14 nebo translokace 
mezi chromozomy 7 a 22. Strategi e léčby 
PEHE není jednoznačná a existují různá 
doporučení stran optimálního léčeb‑
ného postupu. Někteří a utoři dokonce 
doporučují asymptomatické formy ne‑
léčit. Terape uticko u volbo u u solitárních 
nebo několika izolovaných lézí je resekce. 
Radi oterapi e se opakovaně ukázala 
v léčbě PEHE neúčinno u a po užívá se jen 
jako analgetická pali ace u kostních meta‑
stáz. U mnohočetných forem se zko ušela 
léčba různými cytostatiky v monoterapii 
nebo kombinaci. Po užity byly cyklofos‑
famid, etoposid, gemcitabin, docetaxel, 
doxorubicin, 5- fluoro uracil, mitomycin 
C, vincristin, tegafur a oba platinové pre‑
paráty. Bohužel remise po chemotera‑
pii jso u sledovány jen výjimečně a žádný 
chemoterape utický režim není v  léčbě 
PEHE standardně doporučován. V  po‑
sledních letech jso u vkládána velká 
očekávání do bi ologické terapi e PEHE 
pomocí interferonu, interle ukinu 2 a re‑
tino idů, ale dosavadní úspěšnost této 
léčby není příliš vysoká. Prognóza nemoci 
a její průběh jso u ve většině případů ne‑
předvídatelné. Doba přežití se dle růz‑
ných údajů v literatuře pohybuje od ně‑
kolika měsíců do 28 let. Většina paci entů 
umírá na respirační selhání. U malé sku‑
piny nemocných je příčino u smrti mi‑

Obr. 1. RTG –  mnohočetné plicní postižení 
u  plicního epiteli o idního hemangi oen‑
doteli omu.

Obr. 2. CT –  mnohočetné plicní postižení 
u  plicního epiteli o idního hemangi oen‑
doteli omu.

Obr.  3. PET  –  ložiska hypermetabolizmu 
glukózy v plicích, játrech, kostech a měk‑
kých tkáních u pacienta s epiteloidním he‑
mangioendoteliomem.
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moplicní šíření nádoru. Bylo ale zazna‑
menáno i  několik spontánních remisí. 
K nepříznivým prognostickým faktorům 
PEHE plic se řadí přítomnost klinických 
potíží, endobronchi ální nebo intravasku‑
lární šíření tumoru, přítomnost ple urál‑
ního výpotku, medi astinální nebo peri‑
ferní lymfadenopati e, so učasné postižení 
jater a/ nebo jiných orgánů. Nález opacit 
typu mléčného skla a/ nebo iregulárních 
interstici álních ztluštění při HRCT vyšet‑
ření plic je známko u agresivního chování 
nemoci a je také negativním prognostic‑
kým faktorem.

Angi osarkom
Primární plicní angi osarkom je velmi 
ne obvyklý, většino u jso u plíce postiženy 
metastaticky.

Převažují dospělí jedinci, mužů je po‑
stiženo více než žen. Typické je mnoho‑
četné, obo ustranné postižení, které při‑
pomíná metastatické postižení. Vzácně 
se nachází solitární uzly. Tumor může 
invadovat do medi astina nebo hrudní 
stěny nebo bývá doprovázen ple urálním 
nebo perikardi álním výpotkem. Časné je 
hematogenní metastazování. Typickými 
klinickými příznaky jso u dušnost a  he‑
moptýza, která až imituje obraz difuzního 
alve olárního krvácení. Dále může být pří‑
tomen kašel, bolesti na hrudi, celková sla‑
bost. Radi ologicky jso u typické bilate‑
rální mnohočetné nodulace, méně často 
ne ostře ohraničené infiltráty nebo soli‑
tární uzly [35].

Tumor obsahuje cévní síť, která je tvo‑
řena maligními endoteli álními buňkami, 
místy se nalézají shluky vřetenovitých 
nebo epiteli o idních buněk. Imunohisto‑
chemicky jso u pozitivní faktor VIII a CD31. 
Většina tumorů je inoperabilních, účinek 
radi oterapi e a chemoterapi e je malý. Byl 
popsán případ úspěšné léčby pomocí 
kombinace radi oterapi e a systémového 
podávání interle ukinu 2 [36]. Obecně je 
prognóza paci entů špatná, přežití se po‑
hybuje v  řádech měsíců od stanovení 
di agnózy.

Sarkom plicní arteri e a vény
Taktéž se jedná o velmi vzácné nádory. 
Častější je sarkom arteri e. Mírně více po‑
stihuje ženy, průměrný věk nemocných 
je 50  let. Většino u roste intraluminálně 
s  okluzí cévy, méně často prorůstá do 

okolních struktur. Histologicky se nádor 
může skládat s  různých typů sarkomo‑
vých buněk včetně nediferencovaného 
sarkomu [37]. Proto se předpokládá, že 
nádor vychází z pluripotentní mezenchy‑
mální buňky. Někdy mají nádorové buňky 
epiteli o idní charakter. Klinicky se proje‑
vuje dušností, bolestmi hrudníku, kašlem, 
hemoptýzo u, váhovým úbytkem, syn‑
kopo u či teplotami. Bohužel bývá často 
zaměněn za plicní embolizaci [38]. Na 
ski agramu hrudníku je nejčastějším ná‑
lezem zvětšení hilu [39]. Dále bývají pří‑
tomny mnohočetné plicní nodulace, roz‑
šíření srdečního stínu, snížení plicní cévní 
kresby, na CT plic defekt v náplni plicních 
arteri í. Léčbo u je kompletní resekce ná‑
doru, která jako jediná modalita zvyšuje 
šanci na delší přežití. Role chemoterapi e 
a radi oterapi e není zatím přesně defino‑
vána, i  když v  literatuře jso u ojedinělé 
zmínky o  pozitivním efektu kombino‑
vané chemoterapi e Ifosfamid + Epirubi‑
cin [40]. Obecně je prognóza tohoto sar‑
komu velmi špatná a paci enti umírají do 
několika měsíců od stanovení di agnózy.

Sarkom plicní vény je onemocnění do‑
spělých, více jso u postiženy ženy. Z po‑
tíží bývá přítomna dušnost, bolesti na 
hrudi, hemoptýza, kašel. V  tumoru vět‑
šino u převažuje složka lei omyosarkomu, 
vzácný je epiteli o idní původ. Léčba je 
chirurgická.

Maligní glomus tumor
Primární maligní glomus tumor plic je 
extrémně vzácný nádor, dosud bylo v li‑
teratuře popsáno je několik případů. 
Další nitrohrudní lokalizací může být 
trache a a medi astinum. Tento nádor vy‑
chází z glomových buněk, které se nor‑
málně nacházejí v  parasympatických 
gangli ích –  glomus caroticum a glomus 
supracardi ale. Jedná se o cévnatý tumor, 
který centrálně nekrotizuje a  má ten‑
denci invadovat do cév [41]. Je složen 
z  epiteli o idních glomových buněk, což 
jso u modifikované buňky hladkého sval‑
stva a  svazků vřetenovitých buněk. Ná‑
dorové glomové buňky jso u kubického 
tvaru s velkým jádrem a e ozinofilní cyto‑
plazmo u. Je pro něj typická zvýšená mi‑
totická aktivita. Imunohistochemicky je 
pozitivní vimentin, calponin, h- caldesmin 
a a- aktin hladkých svalů [42]. Často je 
bezpříznakový, někdy se projeví bolestmi 

na hrudi, hemoptýzo u nebo pne umo‑
toraxem. Na ski agramu hrudníku nebo 
CT vyšetření bývá nalézán nepravidelně 
ohraničený ložiskový stín s ostrými okraji. 
Terape uticko u volbo u je chirurgické od‑
stranění, event. doplněné chemoterapi í.

Maligní tumor pochvy  
periferních nervů
Maligní tumor pochvy periferních nervů 
(Malignant Peripheral She ath- Nerve 
Tumo ur), zvaný též maligní schwannom 
či ne urofibrosarkom, je vzácný a  agre‑
sivní sarkom. Může vycházet ze Schwan‑
nových buněk, perine urinálních buněk či 
fibroblastů nervových pochev. Obvykle 
se nachází na končetinách, hlavě a krku. 
Nitrohrudní lokalizace tohoto nádoru je 
ne obvyklá a primární plicní postižení je 
zcela výjimečné. Je popisován jeho vztah 
k ne urofibromatóze, u které se vyskytuje 
20krát častěji než u ostatní populace [43]. 
Bývají postiženy osoby mladšího a střed‑
ního věku. Způsobuje kašel, bolesti na 
hrudi a  dušnost. Na ski agramu hrud‑
níku je popisováno laločnaté, nehomo‑
genní a dobře ohraničené ložisko různé 
velikosti. Skládá se z  vřetenovitých do 
svazků uspořádaných buněk s ple omorf‑
ním jádrem. Někdy bývají přítomny i ob‑
rovské mnohojaderné nádorové buňky. 
Imunohistochemicky je pozitivní vimen‑
tin a  S- 100  protein [44]. Léčbo u je re‑
sekce nádoru. Radi oterapi e může oddá‑
lit rekurenci onemocnění, ale nezlepšuje 
dobu přežití. Efekt chemoterapi e je malý. 
Zcela raritním nálezem je primární plicní 
ne uroblastom či gangli one uroblastom.

Ple uropulmonální blastom (PPB)
Jde o  typický dysontogenetický tumor 
dětí. Je to vzácný a velmi agresivní nádor, 
který se dělí do tří skupin: PPB1 čistě cys‑
tický tumor, PPB2 smíšený typ, PPB3 so‑
lidní tumor [45]. Je složen z primitivních 
blastémových buněk a  maligního me‑
zenchymálního stromatu obsahujícího 
různě diferencované sarkomatozní kom‑
ponenty. Cystická složka obsahuje be‑
nigní metaplastické epiteli ální buňky. 
Bývá popisována so uvislost s  kongeni‑
tálními malformacemi plic. Může meta‑
stazovat do mozku, kostí, lymfatických 
uzlin, jater, slinivky, ledvin a  nadledvin. 
Léčba je chirurgická, doplněná radi ote‑
rapi í a/ nebo chemoterapi í. Prognóza ne‑
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moci je špatná, většina nemocných umírá 
do 1– 2 let od zjištění di agnózy [46].

Plicní blastom
Jde o vzácný tumor dospělých, který po‑
stihuje hlavně kuřáky. Je složen z malig‑
ních žlázových epiteli álních buněk a me‑
zenchymálních vřetenovitých, event. 
embryonálních buněk. Přes 80 % nemoc‑
ných má potíže, jako jso u kašel, bolesti 
na hrudi, dušnost, hemoptýza. Na skia‑
gramu hrudníku tvoří obvykle velká, so‑
litární periferní ložiska, hlavně v horních 
plicních polích. Může se šířit do lymfatic‑
kých uzlin, na ple uru, bránici, do hrudní 
stěny, srdce, mozku, jater a  měkkých 
tkání. Léčbo u je resekce tumoru s disekcí 
lymfatických uzlin, efekt radi oterapi e 
a chemoterapi e je nevelký. Prognóza je 
špatná, dvě třetiny nemocných zemřo u 
během dvo u let od zjištění nemoci.

Synovi ální sarkom
Synovi ální sarkom je morfologicky dobře 
definovaný nádor, který tvoří asi 10 % 
všech sarkomů měkkých tkání. Přes 90 % 
všech případů je lokalizováno peri artiku‑
lárně, primární plicní postižení je vzácné. 
Předpokládá se, že nádor vzniká malig‑
ním zvratem pluripotentní mezenchy‑
mální buňky. Histologicky se synovi ální 
sarkom dělí na čtyři podtypy: bifázický, 
monofázický fibrózní, monofázický epi‑
teli ální a málo diferencovaný [47]. V pří‑
padě primárního plicního postižení se 
jedná většino u o  monofázický fibrózní 
synovi ální sarkom, méně často jde o bi‑
fázický podtyp. Postihuje především do‑
spělé jedince. Většino u má charakter 
solidní masy v plicním parenchymu, vý‑
jimečně se nachází endobronchi álně ve 
formě polypo idní formace. Klinické po‑
tíže jso u nespecifické –  kašel, dušnost, bo‑
lesti na hrudi, hemoptýza. Na ski agramu 
hrudníku tvoří laločnatá, nehomogenní, 
dobře ohraničená ložiska. Histologicky 
obraz závisí na podtypu synovi álního sar‑
komu. Bývají nalezeny vřetenovité buňky 
uspořádané do svazků a epiteli ální buňky 
ve shlucích. Moho u být nalezeny ložiska 
hyalinní fibrózy, nekrózy, myxo idní tkáně 
a prokrvácení. Imunohistochemicky jso u 
sarkomové buňky pozitivní na vimentin, 
zatímco epiteli ální na EMA a cytokeratin 
[48]. Léčebno u volbo u je resekce tumoru 
s disekcí regi onálních lymfatických uzlin. 

Radi oterapii a chemoterapii lze užít jako 
léčbu adjuvantní nebo u inoperabilních 
případů, výsledky ale nejso u uspokojivé.

Primitivní ne uroektodermální tumor
Primitivní ne uroektodermální tumor (Pri‑
mitive Ne uroectodermal Tumo ur) plic 
je velmi vzácný nádor, patřící do rodiny 
Ewingova sarkomu. Nejčastěji se na‑
chází v měkkých tkáních nebo kostech, 
ale může se vyskytovat i v ovari ích, var‑
latech, děloze, ledvinách, slinivce a myo‑
kardu. Postihuje hlavně děti a  mladé 
dospělé. V histologickém obraze jso u pří‑
tomny těsně nahlo učené primitivní malé 
kulaté nádorové buňky. Imunohistoche‑
micky je přítomna pozitivita glykogenu, 
ne uron- specifické endolázy, S- 100  pro‑
teinu a MIC- 2 markeru, což je p30/ 32 po‑
vrchový buněčný antigen [49]. Cytoge‑
neticko u abnormalito u je translokace 
dlo uhých ramének chromozomů 11 a 22. 
Nejčastějším radi ologickým nálezem je 
heterogenní hyperdenzní masa v plicním 
parenchymu, někdy i s centrálním hypo‑
denzním projasněním. Léčba je agresivní 

a spočívá v chirurgické resekci kombino‑
vané s chemoterapi í a radi oterapi í.

Desmoplastický  
malokulatobuněčný tumor
Desmoplastický malokulatobuněčný 
tumor (Desmoplastic Small Ro und Cell 
Tumo ur) plic je extrémně vzácný. Častěji 
je tento typ sarkomu lokalizován v břiše, 
pánvi a  na omentu. Jedná se o  primi‑
tivní polyfenotypický sarkom. Je vy‑
soce maligní a  jeho prognóza je velmi 
špatná. Nejčastěji postihuje adolescenty 
a mladé muže ve věku 15– 35 let. Klinicky 
se obvykle projevuje bolestmi na hrudi 
a  ple urálním výpotkem. Histologicky 
jso u nalézána zašpičatělá hnízda malých 
kulatých nádorových buněk uložená ve 
fibroblastickém stromatu. Imunohisto‑
chemicky je typickým nálezem pozitivní 
barvení na desmin ve formě perinukle ár‑
ního tečkování. Specifické jso u i cytoge‑
netické abnormality –  t(11, 22)p(13, q12) 
[50]. Diferenci álně di agnosticky je nutno 
vylo učit jiné tumory z  malých kulatých 
buněk, ke kterým patří malobuněčný me‑
zoteli om, primitivní ne uroektodermální 
tumor, non‑hodgkinský lymfom a malo‑

Obr. 4. RTG –  synovi ální sarkom rozšiřující 
střední medi astinum doprava.

Obr.  5. CT  –  velké ložisko v  předním 
medi astinu a dvě menší ložiska synovi ál‑
ního sarkomu v levé plíci.

Obr.  6. PET  –  ložiska hypermetabolizmu 
glukózy v medi astinu a nad pravo u polo‑
vino u bránice u pacienta se synoviálním 
sarkomem.
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buněčný karcinom plic. Chirurgické od‑
stranění tumoru doplněné chemoterapi í 
a radi oterapi í je léčbo u u lokalizovaného 
nádoru [51]. U pokročilých forem nemoci 
je možná již jen pali ativní léčba.

Maligní tumor ze zrnitých buněk
Maligní tumor ze zrnitých buněk (Malig‑
nant Granular Cell Tumo ur  –  MGCT) je 
poměrně vzácné onemocnění vycháze‑
jící z mezenchymálních buněk. Bylo po‑
psáno postižení kůže, dutiny ústní, prsu, 
močového měchýře a  hrudníku. Plicní 
MGCT se vyskytuje ve všech věkových 
skupinách a  více jso u postiženy ženy. 
Více než 90 % všech tumorů je umístěno 

endobronchi álně s tendencí k peribron‑
chi álnímu šíření. U několika procent pří‑
padů je popsáno mnohočetné endo
bronchi ální postižení. Z klinických potíží 
je nejčastější kašel, dále bolesti na hrudi, 
dušnost, hemoptýza, váhový úbytek 
a teploty. Častá je obstrukční pne umoni e, 
naopak vzácnými komplikacemi jso u 
bronchi ektázi e a  plicní absces. Na ski a
gramu hrudníku bývá obvykle nachá‑
zena atelektáza nebo obraz obstrukční 
pne umoni e, ale u asymptomatických pří‑
padů se nalézá okro uhlá léze. Nádor ob‑
sahuje jemné fibrózní stroma. V něm jso u 
rozptýleny nádorové buňky, které jso u 
většino u okro uhlého nebo oválného 

tvaru. Obsahují velké množství zrnité 
e ozinofilní cytoplazmy, zatímco jádra 
jso u malá. Nádorové buňky jso u pozitivní 
na S- 100 protein, catepsin B, ne uron spe‑
cificko u enolázu. Léčba je většino u chi‑
rurgická, ale u malých endobronchi álních 
tumorů velikosti do 1 cm lze zkusit endo‑
skopicko u léčbu [52].

Intimální sarkom
Intimální sarkom je vzácný tumor posti‑
hující velké cévy, jako jso u aorta, dutá 
žíla a plicní arteri e. Ačkoliv nádor posti‑
huje cévy, není řazen mezi vaskulární sar‑
komy ale mezi sarkomy nejasného pů‑
vodu. Důvodem je, že tumor je složen 

Tab. 5. Nejčastější chemoterape utické režimy u sarkomů.

Název režimu Složení a dávkování

doxorubicin v monoterapii doxorubicin 60– 75 mg/ m2 bolus –  1. den
interval 3 týdny

vysokodávkovaný ifosfamid v monoterapii ifosfamid 12– 18 g/ m2 v kontinu ální infuzi –  4– 14 dnů
interval 3 týdny

ifosfamid + doxorubicin ifosfamid 5 g/ m2 v kontinu ální 24hodinové infuzi –  1. den
doxorubicin 50– 60 mg/ m2 bolus 1. –  den
interval 3– 4 týdny

AD doxorubicin 60 mg/ m2 bolus –  1. den
dakarbazin 250 mg/ m2 –  1.– 5. den
interval 3 týdny

MAID doxorubicin 60 mg/ m2 bolus –  1. den
ifosfamid 2 g/ m2 v kontinu ální 24hodinové infuzi –  1.– 3. den
dakarbazin 900 mg/ m2 bolus –  1. den
interval 3– 4 týdny 

CYVADIC cyklofosfamid 500 mg/ m2 –  1. den
vinkristin 1,5 mg/ m2 –  1. den
doxorubicin 50 mg/ m2 –  1. den
dakarbazin 250 mg/ m2 –  1.– 5. den
interval 3 týdny

IFO/ VP– 16 ifosfamid 6 g/ m2 v kontinu ální 24hodinové infuzi –  1. den
etoposid- 16 (celková dávka) 50 mg/ m2 per os –  1.– 7. den
interval 3 týdny

IVA ifosfamid 3 g/ m2 v kontinu ální 24hodinové infuzi –  1.– 3. den
vinkristin 1,5 mg/ m2 –  1. den
aktinomycin 1,5 mg/ m2 –  1. den
interval 3 týdny

IVAD ifosfamid 2 g/ m2 v 60minutové infuzi –  1.– 3. den
vinkristin 1,5 mg/ m2 –  1. den
aktinomycin 0,5 mg/ m2 –  1.– 3. den
doxorubicin 20 mg/ m2 –  1.– 3. den
interval 3 týdny
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z nediferencovaných nádorových buněk 
nejasného původu. Tento sarkom se šíří 
podél intimálního povrchu a  často vy‑
tváří intraluminální polyp, který obturuje 
průsvit cévy. Uvolněné nádorové buňky 
se pak šíří krevním řečištěm do dalších 
částí těla. Tumor taktéž prorůstá do okol‑
ních medi astinálních struktur a plicního 
parenchymu. Klinicky dominuje duš‑
nost, kašel a hemoptýza. Při angi o-CT vy‑
šetření bývá nalézán defekt nebo úplná 
okluze plicních arteri í a nádor může být 
zaměněn za trombembolicko u nemoc. 
Histologicky je tumor složen z vřetenovi‑
tých buněk s příměsí polygonálních a ob‑
rovských mnohojaderných buněk. Imu‑
nohistochemicky je pozitivní vimentin 
a CD31. Ide ální léčbo u je kompletní re‑
sekce tumoru, u které je popisováno tří‑
leté přežití 69 %. U inoperabilních případů 
se ale střední doba přežití pohybuje mezi 
1,5– 5,5  měsíců od stanovení di agnózy 
[53]. V  literatuře jso u ojedinělé zmínky 
o úspěšné léčbě tohoto sarkomu chemo‑
terapi í ve složení ifosfamid + epirubicin.

Maligní mezenchymom
Tento sarkom je charakterizován přítom‑
ností dvo u nebo více různých maligních 
mezenchymálních buněčných lini í. Může 
se jednat o buňky lipo- , lei omyo- , rabdo‑
myo- , chondro‑, oste o- , fibrosarkomu. 
Předpokládá se, že tento nádor vzniká ma‑
ligní diferenci ací pluripotentní mezen‑
chymální buňky. Maligní mezenchymom 
se nejčastěji vyskytuje v  retroperitone u 
a  stehnu. V  hrudníku může postihovat 
srdce, hrudní stěnu, ple uru a  plíce [54]. 
Plicní maligní mezenchymom je často 
spojen s kongenitálními plicními cystami. 
Klinicky se projevuje nespecifickými pří‑
znaky, jako je kašel, dušnost, bolest na 
hrudi. Nádor má poměrně velko u tendenci 
recidivovat a metastazovat. Kompletní re‑
sekce tumoru je nejefektivnější terapi í, ale 
i pali ativní resekce přináší symptomatické 
zlepšení. Chemoterapi e a radi oterapi e má 
jen malý efekt. Prognosticky nepříznivé 
faktory jso u věk nad 40 let a přítomnost 
rabdomyomové složky v tumoru [55].

Závěr
Primární plicní sarkomy jso u vzácná ma‑
ligní onemocnění. Nejčastější jso u lei omy‑
osarkom, maligní fibrózní histi ocytom, 
fibrosarkom, hemangi opericytom a  rab‑
domyosarkom [3]. Podezření na možný 
sarkom může vzbudit už patologický plicní 
nález v rámci vyšetřování různými zobra‑
zovacími metodami včetně pozitronové 
emisní tomografi e. Neexistuje ale žádný 
jednoznačný di agnostický ani laboratorní 
marker sarkomů. Definitivní potvrzení 
di agnózy přináší jedině histologické a imu‑
nohistochemické vyšetření vzorku tumoru. 
Z  bioptických metod lze dle lokalizace 
tumoru po užít endoskopické metody –  for‑
ceps bi opsii, transbronchi ální plicní bi opsii, 
dále transpari etální punkci plic. Přesnější 
jso u chirurgické metody  –  torakoskopi e 
nebo torakotomi e. Nezřídka je ale defi‑
nitivní di agnóza zjištěna až při pitvě. Kar‑
dinální a často obtížně zodpověditelno u 
otázko u je, zda se jedná o primární plicní 
tumor či metastatické postižení.

Optimální terape uticko u modalito u 
u primárních plicních sarkomů je samo‑
zřejmě kompletní chirurgické odstranění 
(nejlépe i s disekcí regi onálních lymfatic‑
kých uzlin), ale mnohdy je možná po uze 
pali ativní resekce nebo je nádor primárně 
inoperabilní. V  těchto případech nastu‑

pují další léčebné modality  –  radi ote‑
rapi e a  chemoterapi e. Radi oterapi e je 
užívána hlavně jako adjuvantní léčba 
k lokální kontrole se snaho u snížit výskyt 
lokálních recidiv. Celková dávka záření je 
50– 60 grayů [56]. Ne o adjuvantní radi ote‑
rapi e má za cíl zmenšit rozsah tumoru, 
a  umožnit tak lepší chirurgické odstra‑
nění nádoru. V indikovaných případech je 
možno po užít brachyterapii. Role chemo‑
terapi e je méně přesně definována. Podle 
posledních standardů České onkologické 
společnosti není chemoterapi e indiko‑
vána u klinických stadi í I– IIA. U stadi í IIB 
a  III je indikována adjuvantní chemote‑
rapi e u nádorů větších 5 cm a špatně di‑
ferencovaných nebo nediferencovaných 
sarkomů. Ne o adjuvantní chemoterapi e 
může být v indikovaných případech při‑
dána k  radi oterapii. U  primárně inope‑
rabilních případů je přípustná pali ativní 
chemoterapi e [57]. Problémem chemo‑
terapi e je její vysoká toxicita a poměrně 
nízká léčebná odpověď, která se pohy‑
buje kolem 20 % [56]. Existují různé mo‑
noterape utické nebo kombinované re‑
žimy, nejčastější jso u uvedeny v  tab.  5. 
Mezi po užívaná cytostatika patří doxo‑

Obr.  7. RTG  –  špatně diferencovaný sar‑
kom v oblasti horního a částečně i střed‑
ního plicního pole pravé plíce.

Obr. 8. CT –  špatně diferencovaný sarkom 
v horním laloku pravé plíce.

Obr.  9. PET  –  ložiska hypermetabolizmu 
glukózy v  medi astinu, horním laloku 
pravé plíce, drobnější ložisko nasedající 
na pravo u polovinu bránice u pacienta se 
špatně diferencovaným sarkomem.
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rubicin, ifosfamid, dakarbazin, vinkristin, 
etoposid, epirubicin, da unorubicin, cyk‑
lofosfamid, metotrexát, aktinomycin D, 
mitoxantron, ble omycin, paclitaxel, vino‑
relbin. V poslední době se studuje efekt 
kombinované léčby gemcitabinem a do‑
cetaxelem [58]. Probíhají již první po‑
kusy s bi ologicko u léčbo u a byla popsána 
úspěšná terapi e angi osarkomu pomocí 
interle ukinu 2. Velmi nadějně se jeví dle 
zveřejněných studi í léčba sarkomů měk‑
kých tkání trabectedinem (látka izolo‑
vaná z mořského pláštěnce Ecteinascidi a 
turbinata), jež prodlužuje období bez 
nemoci a  medi án přežití [59]. Z  dalších 
bi ologických preparátů jso u testovány 
anti‑VEGF monoklonální protilátka be‑
vacizumab, inhibitory tyrozinkinázy ima‑
tinib, sunitinib, pazopanib a  sorafenib 
[60,61]. Nezřídka je ale rozsah onemoc‑
nění takový, že je možná již jen pali ativní 
symptomatická léčba.

K prognostickým faktorům patří veli‑
kost tumoru, histologický typ, grading, 
klinické stadi um sarkomu a rozsah ope‑
račního výkonu [2–4]. Dle různých lite‑
rárních údajů je medi án přežití 48  mě‑
síců a pětileté přežití se pohybuje mezi 
38 a  48 % [2,3,56,62]. Problémem jso u ale 
malé počty případů publikované v  jed‑
notlivých pracích. Obecně lze říci, že pri‑
mární plicní sarkomy mají ve velké části 
případů agresivní průběh a jejich léčba je 
svízelná a ne příliš úspěšná. Nádory často 
recidivují a prognóza bývá nejistá [63].

Na našem pracovišti jsme během po‑
sledních let di agnostikovali a  dále sle‑
dujeme a léčíme několik paci entů s růz‑
nými typy primárních plicních sarkomů. 
V  obrazové dokumentaci uvádíme ski a
gramy hrudníku, skeny CT vyšetření hrud‑
níku a skeny celotělového PET vyšetření 
paci entů s  epiteli o idním hemangi oen‑
doteli omem (obr. 1,2,3), synovi álním sar‑
komem (obr. 4,5,6) a špatně diferencova‑
ným sarkomem (obr. 7,8,9).
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