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Primarni plicni sarkomy
Primary Pulmonary Sarcomas
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Klinika plicnich nemoci a tuberkulézy FN a LF UP, Olomouc

Souhrn

Primarni plicni sarkomy jsou na rozdil od plicniho karcinomu vzacna onemocnéni. Tvofi pfiblizné
jen 0,013-0,40% vsech malignich plicnich nador(. Jedna se o maligni mezenchymalni tumory,
které vychazeji z mékkych tkani plic. Jsou heterogenni skupinou nadord riizného biologického
chovani a morfologicky se nelisi od sarkom mékkych tkani. Na rozdil od plicniho karcinomu se
plicni sarkomy vyskytuji vice v détském a mladsim véku. Jejich etiologie neni dosud jasna. Jako ri-
zikové faktory jsou uvadény radiace, nékteré toxické latky, u nékterych sarkomu je mozny vliv ge-
netickych mutaci, hormonalni antikoncepce a infek¢nich patogend. Soucasné studie ukazuji, ze
vétsina sarkomd, ne-li véechny, vychazi z primitivni multipotentni mezenchymové bunky, ktera
prochazi maligni transformaci v jedné nebo vice liniich. Diagnostickym standardem je biopsie
tumoru s histologickym a imunohistochemickym vysetfenim vzorku. Zakladnim diagnostickym
problémem je vylouceni sekundarniho pdvodu plicniho sarkomu, protoze plicni metastazy mi-
moplicnich sarkom(l jsou mnohem castéjsi nez primarni plicni postizeni. Optimalni 1é¢bou je
resekce tumoru. Dal3imi Ié¢ebnymi modalitami jsou radioterapie a chemoterapie, ale jejich vy-
sledky jsou neuspokojivé. Pouzivaji se rizné chemoterapeutické rezimy — monoterapie nebo
kombinované rezimy. Zakladnimi cytostatiky jsou doxorubicin, ifosfamid a dakarbazin. Problé-
mem chemoterapie je vysoka toxicita a pomérné nizka Ié¢ebna odpovéd kolem 20%. V soucas-
nosti se objevuji prvni studie biologické 1é¢by sarkom mékkych tkani a tyto Iéky by mohly byt
v budoucnosti soucasti komplexni [é¢by primarnich plicnich nador(. Primarni plicni sarkomy
maji vétsinou agresivni pribéh a ¢asto recidivuji. Jejich progndza nebyva pfilis dobra. V literatuie
je uvadén median preziti 48 mésicl a pétileté preziti se pohybuje mezi 38 a 48 %. K prognostic-
kym faktordm patfi velikost tumoru, histologicky typ, grading, klinické stadium sarkomu a rozsah
operac¢niho vykonu.
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Summary

Primary pulmonary sarcomas are rare diseases unlike lung carcinomas. The occurence of these sarcomas is between 0.013-0.40% of all malignant
lung tumours. There are malignant mesenchymal tumours. They are flowing from the soft tissue of lung. The pulmonary sarcomas are heterogenic
group with various biological behaviour. Their morfologic structure does not digger from the sarcomas of soft tissue. The primary pulmonary
sarcomas occur more often in childhood and in young people unlike lung carcinomas. Radiation and some toxic substances are noted risk factors.
Some gene mutations, infectious pathoghens and contraception 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 transformation in
one or more lines. The diagnostic standard is biopsy from tumour with histologic and immunohistochemistry examination of a sample. The basic
diagnostic problem is exclusion of a secondary origin of sarcomatic cells in the lung, because pulmonary metastasis of extrapulmonary sarcomas
are more often than the primary pulmonary involvement. The optimal treatment is a resection of the tumour. The other therapeutic modalities are
radiotherapy and chemotherapy, but results of these modalities are unsatisfactory. There are various chemotherapeutic regimes, monotherapy
or combination regimes. The basic cytostatics are doxorubicine, iphosphamide, dacarbazine. Problems of the chemotherapy are high toxicity and
relatively low curative effect about 20%. The first studies with biological treatment of the sarcomas of soft tissue have been published recently. This
types of drugs could be a part of the complex management of these primary pulmonary tumours in the future. The primary pulmonary sarcomas
have mostly aggresive course and often recur. Their prognosis is usually not very good. The survival median is 48 months and 5-years survival

ranges between 38 and 48%. Prognostic factors are the size of tumour, histological type, grading, clinical stage and measure of a surgery major.
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Uvod

Maligni plicni nadory patfi v dnesni dobé
dle cetnosti k nej¢astéjsim zhoubnym
onemocnénim. Mohou vychazet z jaké-
koliv anatomické struktury plicni tkané.
Jednoznac¢né nejpocetnéjsi je bron-
chogenni karcinom, ktery tvofi vice nez
90% viech malignich plicnich onemoc-
néni. Jedna se o nejcastéjsi maligni nador
u muzd, u zen se pak fadi na tieti misto.
Jeho incidence v Ceské republice do-
sahovala v roce 2005 hodnoty 94,4 pfi-
padd/100 000 obyvatel u muz(, u Zen pak
30,8 pfipad(i/100 000 obyvatel. Pomérné
Casty je karcinoid, ktery tvofi asi 1%
vsech plicnich nador( [1]. Naopak me-
zenchymalni maligni onemocnéni - pri-
marni plicni sarkomy — jsou vzacna. Jejich
vyskyt se dle riznych publikaci pohybuje
mezi 0,013 a 0,40 % vsech malignich plic-
nich nadorl a udava se, Ze jeden plicni
sarkom pfipada na pfiblizné 500 pripadu
plicniho karcinomu [2]. Etiologie sarkomU
neni dodnes jednoznacné uréena. Jako ri-
zikové faktory jsou uvadény radiace, né-
které toxické latky (fenoxyherbicidy,
chlorfenoly, dioxiny, polyvinylchlorid),
ale u hemangioendoteliomu se uvazuje
i 0 mozném negativnim vlivu hormonalni
antikoncepce. U Kaposiho sarkomu se
predpoklada vliv infekéniho agens, resp.
herpetického viru. Nékteré sarkomy jsou
spojovany i s dédi¢nymi onemocnénimi,
znama je napf. neurofibromatéza. Sar-
komy vychézeji z mékkych tkani plic, ke

kterym patfi pojivova tkan, tukova tkan,
pfi¢né pruhované svalstvo, krevni a lym-
fatické cévy a periferni nervovy systém.
Z embryonalniho hlediska jsou vétsinou
mezodermového puvodu, s vyjimkou pe-
rifernich nervl vznikajicich z neuroekto-
dermu. Plicni sarkomy jsou heterogenni
skupinou nadort rlzného biologického
chovani, které se morfologicky nelisi od
sarkom0 mékkych tkani [3]. Plvodné se
predpokladalo, ze sarkomy vznikaji ma-
lignim zvratem plné diferencovanych
bunék (napf. fibrosarkom z fibroblast{).
Nové data ale ukazuji, Ze vétsina sar-
komu, ne-li vSechny, vychazi z primitivni
multipotentni mezenchymové buriky,
kterd prochazi maligni transformaci
v jedné nebo vice liniich [4]. Na rozdil od
plicniho karcinomu se plicni sarkomy vy-

skytuji vice v détském a mladsim véku.
Sarkomova loZiska v plicich byvaji mno-
hem ¢astéji sekundarnimi projevy mi-
moplicniho sarkomu nez primarnim plic-
nim nadorem, protoze plice jsou mistem
s nejvyssim vyskytem vzdalenych me-
tastaz sarkomd. Proto je vzdy pii nalezu
sarkomovych bunék v plicni tkani ne-
zbytné provést viechna dostupnd vyset-
feni k vylouceni eventudlniho primarniho
extrapulmondlniho tumoru [5].
Specialni klasifikace plicnich sarkoma
neexistuje. V aktualni histologické klasi-
fikaci plicnich a pohrudni¢nich nadort
Svétové zdravotnické organizace a Me-
zinarodni asociace pro studium plicni
rakoviny jsou sarkomy fazeny do sku-
piny 2 - nadory mékkych tkani (tab. 1).
V této klasifikaci je v3ak vétsina sar-

Tab. 1. Histologicka klasifikace plicnich a pleuralnich nadori Svétové zdravotnické orga-
nizace a Mezinarodni asociace pro studium plicni rakoviny z roku 1999 - vyiatek [64].

2 Nadory mékkych tkani

2.1 solitarni fibrézni tumor

2.2 epitelioidni hemangioendoteliom
2.3 pleuropulmonalni blastom

2.4 chondrom

2.5 kalcifikujici fibrézni pseudotumor pleury

2.6 kongenitélni peribronchialni myofibroblasticky tumor

2.7 difuzni plicni lymfangiomatéza

2.8 desmoplasticky malokulatobuné¢ny tumor

2.9jiné
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Tab. 2. Klasifikace nadort mékkych tkani Svétové zdravotnické organizace z roku 2002 [65].

Tumory z tukové tkané

benigni

intermediarni (lokalné agresivni)

maligni

lipom, lipomatdza, lipomatdza nervu, hibernom, lipoblastom/lipoblastomatéza, angioli-
pom, myolipom, chondroidni lipom, extrarendlni angiomyolipom, extraadrendlni myeloli-
pom, vietenobunécény/pleomorfni lipom

atypicky lipomatézni tumor/dobre diferencovany liposarkom

nediferenciovany liposarkom, myxoidni liposarkom, kulatobuné¢ny liposarkom, pleomorfni
liposarkom, smiseny liposarkom, nespecifikovany liposarkom

Fibroblastické/myofibroblastické tumory

benigni

intermediarni (lokalné agresivni)

intermedidrni (vzacné metastazujici)

maligni

Fibrohistiocytarni tumory

benigni

intermediarni (vzacné metastazujici)

maligni

Tumory hladkého svalstva
benigni

maligni

Pericytarni (perivaskularni) tumory
intermedidrni

maligni

Tumory pfi¢né pruhovaného svalstva

benigni
maligni
Vaskularni tumory

benigni

intermedidrni (lokalné agresivni)

intermedidrni (vzacné metastazujici)

maligni

noduldrni fasciitida, proliferativni fasciitida, myositis ossificans, fibro-kostni pseudotumor
prstt, ischemicka fasciitida, elastofibrom, fibrézni hamartoma déti, myofibrom/myofibro-
matoza, fibromatdza krku, juvenilni hyalinni fibromatdza, fibrom $lachové pochvy, desmo-
plasticky fibroblastom, prsni myofibroblastom, kalcifikujici aponeuroticky fibrom, angio-
myofibroblastom, bunécény angiofibrom, sijovy fibrom, Gardneridv fibrom, kalcifikujici
fibrézni tumor, obrovskobunécény angiofibrom

superficialni fibromatoéza - palmarni/plantarni, desmoidni fibromatéza, lipofibromatéza

solitarni fibrézni tumor a hemangiopericytom, zanétlivy myofibroblasticky tumor, low-
-grade myofibroblasticky sarkom, myxo-zanétlivy fibroblasticky sarkom, détsky
fibrosarkom

fibrosarkom dospélych, myxofibrosarkom, low-grade fibromyxoidni sarkom, hyalinizujici
vietenobunécny tumor, sklerozujici epitelioidni fibrosarkom

velkobunécény tumor slachové pochvy, difuzni velkobunécny tumor, hluboky benigni
fibrozni histiocytom

plexiformni fibrohistiocytarni tumor, obrovskobunécny tumor mékkych tkani

pleomorfni myofibrohistiocytarni tumor/nediferencovany pleomorfni sarkom obrovsko-
bunéény myofibrohistiocytarni tumor/nediferencovany pleomorfni sarkom s obrovskymi
burikami, zdnétlivy myofibrohistiocytarni tumor/nediferencovany pleomorfni sarkom s vy-
znacnym zdnétem

angioleiomyom
hluboky leiomyom
genitalni leiomyom
leiomyosarkom

glomus tumor (a varianty), myopericytom

maligni glomus tumor

rabdomyom

embryonalni rabdomyosarkom, alveolarni rabdomyosarkom, pleomorfni rabdomyosarkom

hemangiom subkutédnni a hlubokych mékkych tkani (kapilarni, kaverndzni, arteriovenézni,
vendzni, intramuskularni, synovidlni), epitelioidni hemangiom, angiomatéza, lymfangiom

kaposiformni hemangioendoteliom

retiformni hemangioendoteliom, papildrni intralymfaticky angioendoteliom, slozeny he-
mangioendoteliom, Kaposiho sarkom

epitelioidni hemangioendoteliom, angiosarkom mékkych tkani
»
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» Pokracovani tab. 2. Klasifikace nddori mékkych tkani Svétové zdravotnické organizace z roku 2002 [65].

Chondro-osealni tumory
benigni

maligni

Tumory nejasného plivodu

benigni

chondrom mékkych tkani

mezenchymalni chondrosarkom, extraskeletalni osteosarkom

intramuskularni myxom, juxta-artikularni myxom, hluboky (,agresivni“) angiomyxom, pleo-

morfni hyalinizujici angiektaticky tumor, ektopicky hamartomatézni tymom

intermedidrni (vzacné metastazujici)

myoepiteliom/parachordom

maligni

angiomatoidni fibrézni histiocytom, osifikujici fibromyxoidni tumor,

synovialni sarkom, epitelioidni sarkom, alveolarni sarkom mékkych &asti, svétlobunéény

sarkom mékkych tkani, extraskeletalni myxoidni chondrosarkom (,Chordoid” typ), primi-
tivni neuroektodermalni tumor (PNET)/extraskeletalni Ewinglv tumor, periferni PNET, ex-
traskeletalni Ewingdv tumor, desmoplasticky malokulatobunécny tumor, extrarenalni
rabdoidni tumor, maligni mezenchymom, nédor s diferencovanymi perivaskuldrnimi epite-
lioidnimi burikami (PECom), svétlobunécny myomelanocytarni tumor, intimalni sarkom

kom0 vedena v nic nefikajici podsku-
piné 2.9 jinych nadord mékkych tkani.
Mimoto jsou nékteré sarkomy zafazeny
i do jinych skupin plicnich nador(, napf.
plicni blastom do skupiny 1.3.6 (karci-
nomy s pleomorfnimi sarkomatoidnimi
a sarkomatéznimi elementy), svétlobu-
né¢ny tumor do skupiny 4 (rdznorodé
tumory) a zanétlivy myofibroblasticky
tumor do skupiny 8 (tumordm podobné
Iéze). Dle vyjadreni nasich onkologt Ize
viak pro klasifikaci plicnich sarkomf
pouzit Klasifikace nadord mékkych
tkani Svétové zdravotnické organizace
z roku 2002 (tab. 2). Soucasti této klasifi-
kace je i rozdéleni tumort mékkych tkani
dle jejich biologické povahy do ctyr kate-
gorii. Prvnikategoriijsou benignitumory,
které se obvykle nesifi do okoli, a pokud
ano, tak nedestruuji okolni tkané a vét-
inou jsou resekabilni. Déle to jsou in-
termediarni, lokalné agresivni tumory,
kterou infiltruji a destruuji okolni struk-
tury, ale netvofi metastazy. Také tyto na-
dory se |é¢i resekci i s okolni zdravou
tkani. Treti skupinou jsou intermediarni,
taktéz lokalné agresivné rostouci nadory,
které ale i vzacné metastazuji (riziko asi
2 %), nej¢astéji do lymfatickych uzlin. Po-
sledni kategorii jsou maligni tumory (sar-
komy), u kterych se riziko vzniku meta-
stdz pohybuje dle histologického typu
od 20 az do téméF 100 %. Velikost nadoru
ma prognosticky vyznam [3]. Riziko me-
tastazovani a smrti piimo koreluje s veli-
kosti primarniho tumoru [4].

Protoze histologicky grading sarkomu je
taktéz dllezitym prognostickym faktorem,
je TNM klasifika¢ni schéma modifikovano
na GTNM staging systém, do kterého je za-
komponovan i grading (tab. 3). Americky
vybor pro rakovinu proved| dle GTNM sta-
gingu rozdéleni tumorG mékkych tkani do
jednotlivych klinickych stadii (tab. 4).

V této praci jsou primarni plicni sar-
komy rozdéleny a podrobnéji popsany
dle Klasifikace nadort mékkych tkani
Svétové zdravotnické organizace z roku
2002. Dal$im vyznamny zdrojem infor-
maci je velmi podrobny 13. svazek Atlasu
patologie nador(, pojedndvajici o tumo-
rech dolniho respira¢niho traktu.V tomto
textu se zmifujeme pouze o téch nado-
rech, které jsou popisovany jako primarné
plicni, i kdyz v plicni tkani mize byt na-
lezen jakykoliv sarkom ve formé meta-
stdz. V prezentované praci jsou uvedeny
pouze tumory s malignim potenciadlem,
proto se nepopisuji chondrom, hamar-
tom, sklerozujici hemangiom a kalcifiku-
jici fibrézni pseudotumor pleury. Stejné
tak primarni plicni svétlobunécny tumor
je v dostupné literature uvadén jako jed-
noznacné benigni nador. Lymfosarkom je
uvadén spise ve skupiné lymfoprolifera-
tivnich onemocnéni nez sarkoma. Nejsou
zahrnuty ani smiSené nadory - karcino-
sarkomy. Difuzni plicni lymfangiomatéza
je do prehledu zahrnuta i pres svij be-
nigni charakter, a to z divodu svého pro-
gresivniho prlibéhu, ktery ¢asto vede ke
smrti na respiracni selhani.

Klasifikace
1) tukova tkan
liposarkom

2) hladké svaly
leiomyosarkom
difuzni plicni lymfangiomatéza

3) pficné pruhované svaly
rabdomyosarkom

4) skeletalni systém
chondrosarkom
osteosarkom

5) fibroblastické/fibrohistiocytarni
sarkomy

intrapulmonalni solitarni fibrézni tumor
zanétlivy myofibroblasticky tumor (za-
nétlivy pseudotumor)

maligni fibrézni histiocytom (myofibro-
histiocytérni tumor)
hemangiopericytom

hyalinizujici vietenobunéény tumor
fibrosarkom

kongenitalni peribronchidlni myofibro-
blasticky tumor

6) vaskularni sarkomy

Kaposiho sarkom

epitelioidni hemangioendoteliom
angiosarkom

sarkom plicni arterie a vény

7) pericytarni (perivaskularni) tumory
maligni glomus tumor
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Tab. 3. GTNM staging tumort mékkych tkani [66].

Tx
TO
Tla
T1b
T2a
T2b

primarni tumor

regionalni lymfatické uzliny
NO
N1

Mx
MO
M1

Gx
G1
G2
G3
G4

vzdalené metastazy

grading

8) neurogenni sarkomy
neurosarkom (maligni tumor pochvy pe-
rifernich nervd, maligni schwannom)

9) sarkomy nejasného piivodu
pleuropulmonalni blastom

plicni blastom

synovialni sarkom

primitivni neuroektodermalni tumor
desmoplasticky malokulatobunéény tumor

primarni nador nelze hodnotit

bez znamek primarniho tumoru

nador velikosti do 5 cm povrchové ulozeny
nador velikosti do 5 cm hluboko ulozeny
nador velikosti nad 5 cm povrchové ulozeny
nador velikosti nad 5 cm hluboko ulozeny

regionalni uzliny nelze hodnotit
bez zndmek metastdz v regionélnich uzlinach
metastazy v regionélnich uzlinach

vzdalené metastazy nelze hodnotit
bez zndmek vzdalenych metastaz
vzdalené metastazy

stupen diferenciace nelze hodnotit
dobfe diferencovany

stredné diferencovany

Spatné diferencovany
nediferencovany

maligni tumor ze zrnitych bunék
intimalni sarkom
maligni mezenchymom

Liposarkom

Liposarkom patfi k ¢astym sarkomm. Ty-
picky se vyskytuje na koncetinach a v re-
troperitoneu. Intratorakdlné byva loka-
lizovan vzacnéji. V tomto pfipadé byva
nejcastéji postizeno mediastinum, kde

Tab. 4. AJCC GTNM klasifikace a stagingové skupiny tumort mékkych tkani [67-68].

Klinické stadium Stupen (grade)
AJCC5. edice

1A G1-2

IB G1-2
1A G1-2
1IB G3-4
IC G3-4

i G3

v jakékoliv G
AJCC6. edice

| G1-2

Il G3-4

I} G3-4
vV jakékoliv G

Primarni tumor

Tla-b NO
T2a NO
T2a-b NO
Tla-b NO
T2a NO
T2b NO
jakékoliv N NO, N1
T1a-b, T2a-b NO
Tla-b, T2a NO
T2b NO
jakékolivT NO, N1

Postizeni lymfatickych uzlin

muze rast velmi pomalu a byt asympto-
maticky i po dobu nékolika let. Plicni lo-
kalizace liposarkomu je velmi vzacna,
dosud bylo popsano jen nékolik pfi-
pady, v naprosté vétsiné u lidi starsich
40 let véku [6]. V literature se spekuluje,
Ze moznym patogenetickym faktorem je
maligni zvrat plicniho lipomu nebo az-
bestoézy. Klinicky se projevuje bolestmi
na hrudi, progredujici dusnosti a su-
chym kaslem. Na skiagramu hrudniku
byva nachézen riizné veliky, nehomo-
genni, ale dobfe ohraniceny loziskovy
stin. M{Ze byt ptitomen pleurdini vypo-
tek. Liposarkom muize metastazovat do
plic, na pleuru, do regionalnich lymfatic-
kych uzlin, jater, kosti, nadledvin a ledvin.
Podle histologického nélezu se liposar-
kom déli na dobre diferencovany, nedi-
ferenciovany, myxoidni, kulatobuné¢ny,
pleomorfni, smiseny a nespecifikovany.
Mazou byt nalezeny bizarni mnohoja-
derné buriky obsahujici v cytoplazmé tu-
kové kapénky v pfipadé dobre diferenco-
vaného liposarkomu, u myxoidniho typu
byvaji pfitomny lipoblasty a plexiformni
kapildrni sit v myxoidnim stromatu, u ne-
diferencovaného typu a pleomorfniho
typu prevazuji nediferencované viete-
novité buriky a fokalni nekrézy. Histolo-
gicky typ nadoru koreluje s jeho biolo-
gickym chovanim a prognézou. Dobie
diferencovany liposarkom ma nizky ma-

Vzdalené metastazy

Mo
MO
Mo
Mo
Mo
Mo
Mo, M1

Mo

Mo

Mo
Mo, M1
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ligni potencidl, zatimco typ pleomorfni
a kulatobunéény ma velkou tendenci
k lokdlnimu 3ifeni a metastazovani [7].
Lécba je chirurgickd s resekci nddoru a di-
sekci regionalnich lymfatickych uzlin. Ad-
juvantni radioterapie a chemoterapie ma
vyznam u dobfe diferencovanych liposar-
komu, u ostatnich histologickych typ li-
posarkomu se ale neosvédcila.

Leiomyosarkom

Jde o jeden z nejcastéjsich primdrnich
plicnich sarkomd. Primérny vék nemoc-
nych je 50 let. Muzi byvaji postizeni cas-
téji nez Zeny (v poméru 2,5 : 1). Plicni
leiomyosarkom se vyskytuje ve tfech
rdznych lokalizacich — endobronchialné
¢i peribronchialné, v plicni arterii a peri-
ferni plicni tkani [8]. Klinicky se projevuje
bolestmi na hrudi, kaslem, dusnosti, he-
moptyzou. Doprovodny pleurdlni vypo-
tek je vzacny. Na skiagramu hrudniku
byva popisovéno lalo¢naté, ostie ohra-
ni¢ené lozZisko rizné velikosti, v pfipadé
endobronchidlni lokalizace obraz ob-
strukéni pneumonie [9]. V histologickém
nalezu jsou vietenovité bunky uspofa-
dané do proplétajicich se svazkl. Buriky
maji protahld, doutnikovitd jadra a eozi-
nofilni cytoplazmu. Mohou byt pfitomny
i obrovské nadorové buriky. Imunohisto-
chemicky je pozitivni desmin a vimentin.
Lécba je chirurgicka. U inoperabilnich na-
dorG se zkousi radioterapie, u metasta-
zujicich chemoterapie. Obé modality ale
maji jen nevelky efekt.

Difuzni plicni lymfangiomatéza (DPL)

DPL je vzacné onemocnéni, které néktefi
autofi fadi k nddortim hladkého svalstva,
jini k vaskularnim tumordm. Cést od-
bornikd se dokonce priklani k lymfopro-
liferativni etiologii nemoci. Dochazi u ni
k difuzni proliferaci abnormalnich lym-
fatickych cév v plicich podél normalnich
lymfatickych cév. Obvykly je chylotorax
a Casto dochazi k infiltraci mékkych tkani
mediastina [10]. Na CT hrudniku je po-
pisovano ztlusténi interlobuldrnich sept
a peribronchidlné, pleurdlni ztlusténi
a hydrotorax [11]. Imunohistochemicky
jsou pozitivni markery hladkych svalii
(aktin, desmin) a markery vaskularnich
bunék. Postihuje hlavné déti a mladé do-
spélé. Klinicky se projevuje progredujici
dusnosti, suchym kaslem a hemoptyzou.

Casto vede ke smrti z dGvodu respirac-
niho selhani. Neexistuje zadna specificka
|é¢ba DPL. Paliativni postupy zahrnuji
lé¢bu interferonem-a, drendz vypotku,
event. pleurodézu.

Rabdomyosarkom

Ackoliv je rabdomyosarkom jednim z nej-
Castéjsich sarkom, primarni plicni po-
stizeni je vzacné. Dospéli byvaji posti-
zeni lehce vice nez déti, mirné prevazuji
muzi a obvykly vék nemocnych se pohy-
buje mezi 40 a 60 lety. U déti tvofi plicni
rabdomyosarkom jen 0,5% vsech rab-
domyosarkomi a dle nékterych autor(
4,4% primarnich plicnich malignit [12].
Casto vznikaiji v preexistujicich cystickych
Utvarech a byva popisovéna souvislost
s kongenitalni cystickou adenoidni mal-
formaci. Nador ma solidni nebo multicys-
ticky charakter a miZe prorudstat do bron-
chovaskuldrnich struktur. Z klinickych
symptom jsou piitomny kasel, dusnost,
teploty a tumor mUze byt pfi¢inou spon-
tanniho pneumotoraxu. V histologickém
obrazu dominuji velké vietenovité rab-
domyoblasty usporadané do paralelnich
vrstev. Obsahuji eozinofilni cytoplazmu
a Casté jsou atypické mitézy. Mezi rab-
domyoblasty se nachdazeji shluky nizce
diferencovanych myoblast a hvézdico-
vitych primitivnich mezenchymalnich
bunék [13]. Imunohistochemicky je pro-
kazovana pozitivita desminu. Lé¢bou je
resekce tumoru s eventudlni adjuvantni
radioterapii a chemoterapii.

Chondrosarkom

Primarni plicni chondrosarkom je velmi
vzacné onemocnéni. Primérny vék ne-
mocnych je 55 let a neni rozdil v cet-
nosti nemoci mezi pohlavimi. Nador
muze postihovat tracheobronchialni
strom nebo periferni plicni tkan, pfi-
¢emz obé lokalizace jsou pfiblizné rovno-
mérné zastoupeny. Pfedpoklada se ale,
ze chondrosarkomy tracheobronchidl-
niho stromu maji lepsi prognézu.V poca-
te¢ni fazi tumor roste pomalu a pribéh
byva dlouho asymptomaticky. Nasledna
symptomaticka faze pak probiha obvykle
rychle. Nddor mdze obturovat bronchy,
invadovat do cévnich struktur nebo pro-
rdstat do mediastina, pleury nebo pe-
rikardu. MGze metastazovat do krénich
uzlin, kosti, kize a ledvin [14]. Zplsobuje

kasel, bolesti na hrudi, dusnost, hemo-
ptyzu. Na skiagramu hrudniku se popi-
suje solidni, dobfe ohranicené lozisko
rzné velikosti. Tumor se obvykle sklada
z chondromatézni, myxoidni a fibrézni
komponenty [15]. Podle diferenciace
mohou byt pfitomny chondroblasty ¢i
chondrocyty. Pfi imunohistochemickém
vysetieni se zjistuje pozitivita S-100 pro-
teinu a vimentinu. Léc¢ba je chirurgicka
a mize byt doplnéna adjuvantni nebo
neoadjuvantni radioterapii a chemo-
terapii. Existuji prace o dobrém efektu
radioterapie a parcidlnich remisich po
chemoterapii u inoperabilnich pfipadd.

Osteosarkom

Plicni osteosarkom je vyjimecné se vy-
skytujici nador. Postihuje dospélé, zeny
a muze ve stejném poméru. Vytvaii velké,
solitarni, heterogenni, kalcifikované
masy v plicni tkani a rychle progreduje.
Metastazuje do lymfatickych uzlin, kosti,
jater a klize [16]. Vétsina pacientd ma vy-
razné potize, dominuji kasel, dusnost,
bolesti na hrudi, hemoptyzy a recidivu-
jici pneumonie. V histologickém nalezu
jsou pfitomny vietenovité bunky, ana-
plastické mnohojaderné bunky, burky
podobné osteoklastim. Imunohistoche-
micky jsou pozitivni vimentin, osteonek-
tin, osteocalcin a nékdy S-100 protein.
Resekce nadoru byva doplnéna chemo-
terapii a radioterapii. Onemocnéni ma
agresivni povahu a prognéza pacient(
je $patna, zvlasté v pripadé tumord vét-
Sich nez 5cm. Velkd ¢ast nemocnych
umird béhem jednoho roku od zjisténi
diagnézy [17].

Intrapulmonalni solitarni

fibrozni tumor

Solitarni fibrézni tumor je pomérné casty
nador pleury, ale mGze postihovat i dalsi
organy a tkané, jako jsou plice, medias-
tinum, perikard, peritoneum, jatra, me-
ningy, Stitnici, paranazélni dutiny, dutinu
ustni a nosni. Primarni plicni lokalizace je
vzacnd. Soucasnd hypotéza predpoklada,
Ze nador vychazi ze subpleuralnich me-
zenchymalnich bunék, jez néktefi autofi
oznacuji jako ,dendritické intersticialni
bunky”. Obvykle postihuje dospélé. Vét-
$inou probiha asymptomaticky [18]. Tvori
okrouhld, dobfe ohrani¢end homogenni
loZiska. Nador obsahuje svazky vieteno-
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vitych fibroblast-like bunék, které maiji
protahla jadra. Tyto svazky nadorovych
bunék jsou obklopeny pasy kolagennich
vldken, je pfitomna hypervaskularizace
i fokalni nekrézy. Imunohistochemicky
je pozitivni vimentin a CD34 [19]. Velka
vétsina pripadl je benignich, ale nékdy
ma nador maligni potencial. Indikovana
je kompletni resekce tumoru. Adjuvantni
chemoterapie a radioterapie jsou obecné
povazovany za malo efektivni, ale byly
popsany pfipady pozitivniho Ucinku ad-
juvantni terapie u inkompletné resekova-
nych tumord.

Zanétlivy pseudotumor (zanétlivy
myofibroblasticky tumor)

Je to vzdcné onemocnéni, o kterém
dlouho probihaly diskuze, zda se jedna
o tumor ¢i zénétlivou entitu. Posledni
vyzkumy ale svéd¢i pro primarné nado-
rovou povahu této nemoci [20]. Posti-
huje vsechny vékové skupiny, ale 60 %
nemocnych je starsich 40 let véku. Zeny
a muZi jsou postiZeni ve stejném poméru.
V naprosté vétsiné pfipad( roste v plic-
nim parenchymu, endobronchidlni umis-
téni je ztidkavé. Nador muze infiltrovat
okolni struktury, jako jsou bronchy, plicni
cévy, pleura, srdce, hrudni sténa, bra-
nice a patef. Mlze tvofit vzdalené meta-
stazy v mozku nebo kostech, a dokonce
je popsana dermatomyositida jako pa-
raneoplasticky syndrom tohoto onemoc-
néni. V literatufe se udava, ze 30-70%
vsech pfipadu je asymptomatickych. Ob-
vykle popisované potize jsou kasel, dus-
nost, bolesti na hrudi, hemoptyzy, tep-
loty. Laboratorné byva zjisténa anémie,
trombocytéza, zvysend sedimentace
a polyklonalni hypergamaglobulinemie.
Nejcastéjsim radiologickym ndlezem je
solitarni uzel nebo masa, mnohocetné
nodulace jsou popsany jen asi u 5% pfi-
padl. V histologickém obrazu domi-
nuji vietenovité myofibroblasty s oblymi
jadry a eozinofilni cytoplazmou, které
tvoii proplétajici se svazky. Tumor je in-
filtrovan velkym mnozstvim zanétlivych
bunék zahrnujicim plazmocyty, lymfo-
cyty a histiocyty. Imunohistochemickym
vySetfenim je zjisténa pozitivita vimen-
tinu, aktinu hladkych sval(i, CD68. Nej-
efektivnéjsi Ié¢bou je kompletni resekce
tumoru. Vysledky systémové kortikote-
rapie jsou velmi variabilni a efekt radiote-

rapie a chemoterapie je kontroverzni.
Progndza nemoci je dobra v pfipadech
kompletni resekce tumoru, ale obecné je
pétiletd doba preziti jen 74% [21].

Maligni fibrézni histiocytom
(myofibrohistiocytarni tumor)

Maligni fibrézni histiocytom (MFH) je pri-
mitivni sarkom. Histologicky se jedna
o vysoce buné¢ny nador, slozeny z vie-
tenovitych a histiocytarnich bunék, které
jsou usporadany do svazkl nebo faseto-
vité. Mimo tyto dvé entity byvaji vtumoru
pfitomny i bizarni, obrovské, mnohoja-
derné buriky. Dalsimi nélezy jsou zvy-
Send mitoticka aktivita, atypické mitoézy
a nekrdzy. Imunohistochemicky byva po-
zitivni vimentin a faktor Xll, zatimco cy-
tokeratin je negativni. Ackoliv se jedna
o jeden z nejcastéjsich sarkomd mék-
kych tkani dospélych (tvofi kolem 10%
vsech sarkomu), primarni plicni pivod
je velmi neobvykly [22]. Etiologie MFH je
nezndmd. Onemocnéni postihuje hlavné
dospélé, pramérny vék je 52 let a lehce
vice byvaji postizeny Zeny. Ke klinickym
pfiznakdim patfi bolesti na hrudi, kasel
a hemoptyza, ale Casty je i asymptoma-
ticky priibéh, zvlasté v ¢asnych stadiich.
Typicky je rychly rist tumoru a pomérné
Casté je intrabronchialni prorGstani a in-
travaskuldrni invaze nddoru. Metastazo-
véani do regionélnich lymfatickych uzlin
je popisovano asi u 20% pfipadd. Na RTG
hrudniku byva vétsinou nalezen solitarni
loZiskovy stin rGzné velikosti. Optimalni
Ié¢bou je resekce tumoru a kompletni di-
sekce regionalnich lymfatickych uzlin [23].
Casto jsou popisovany lokalni recidivy
¢i vzdalené metastazovani. Role chemo-
terapie ¢i radioterapie v 1é¢bé MFH neni
zatim jasné definovana. Prognosticky ne-
pfiznivymi znamenimi jsou vzdalené me-
tastdzy a invaze do mediastina nebo
hrudni stény, pétileté preziti je u operova-
nych 43 %, u neoperovanych 0%.

Hemangiopericytom

Hemangiopericytom se m{iZe vyskytnout
v jakémkoliv véku a postihnout jakouko-
liv ¢ast téla, ale plicni postizeni je zfidkavé
[24]. Vychézi z mezenchymalnich bunék
s pericytarni diferenciaci. Jeho presny
charakter neni dosud definovan a nee-
xistuje konsenzus ohledné adekvatniho
histologického zafazeni tumoru. Dle po-

sledni klasifikace nddord mékkych tkani
je zahrnut do skupiny myofibroblastic-
kych tumord. Vétsina tumor( je v plicich
uloZena centralné a ma tendenci rlist pe-
rifernim smérem a utlacovat okolni plicni
tkan. Za normdlnich okolnosti je nador
opouzdren tenkou fibrézni tkani. V ur-
¢itych pripadech ale tumor penetruje
pouzdrem a prorlsta do okolnich nitro-
hrudnich struktur nebo intrabronchidlné.
Obvyklymi pfiznaky jsou hemoptyza
a bolesti na hrudi, méné castd je dusnost
a kasel. Nezfidka ale onemocnéni pro-
bihd asymptomaticky. Radiologicky je
prokazovano okrouhlé nebo lehce lalo¢-
naté, homogenni, dobfe ohranicené lo-
zisko. Variabilnim nalezem je doprovodny
pleurdini vypotek. Metastazy jsou nalé-
zany nejcastéji v plicich a kostech. Histo-
logicky je nador tvoten rozvétvenymi pri-
mitivnimi cévami, které jsou obklopeny
radidlni siti jemnych retikularnich vlaken.
Mezi nimi jsou ulozeny kulaté nebo vie-
tenovité nadorové bunky s velkymi vezi-
kularnimi jadry a svétlou cytoplazmou.
Dosud neexistuje zadny specificky imu-
nohistochemicky marker hemangiope-
ricytomu. Lécba je chirurgicka. Na rozdil
od vétsiny ostatnich sarkomu je u tohoto
nadoru popisovan dobry efekt radiote-
rapie i chemoterapie [25].

Hyalinizujici vietenobunécny tumor

Jde o velmi neobvykly mezenchymalni
tumor, ktery ma mnohé charakteristiky
shodné s low-grade fibromyxoidnim
sarkomem. Jako primarni sarkom plic
se vyskytuje zcela vyjime¢né, do roku
2007 byly v literatufe popsany dva pfi-
pady tohoto onemocnéni. Sklada se ze
dvou histologickych komponent. Prvni
jsou okrsky vietenovitych bunék. Druhou
Casti jsou dobfe ohranicené, témér ne-
buné¢né hyalinizované oblasti palisa-
dovité obklopené ovalnymi burikami.
Tyto Utvary jsou popisovany jako tzv. ro-
zety [26]. Imunohistochemicky je v celém
tumoru pozitivni vimentin, zatimco
CD57, neuron specifickd enoldza a pro-
tein S100 jsou pozitivni jen v bunkach
rozet [27]. Na druhé strané vietenovité
bunky jsou pozitivni na kolagen typ IV
a faktor Xlll, coz svédc¢i pro histiocytarni
plvod bunék. Tento tumor tvofi velké so-
litarni loZisko v plicich, klinicky mGze byt
asymptomaticky nebo se mize projevo-
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vat nespecifickymi pfiznaky, jako jsou bo-
lesti na hrudi, kasel, hemoptyzy. Lécba je
chirurgicka.

Fibrosarkom

Fibrosarkom tvofi asi 12% vsech primar-
nich plicnich sarkom0 [28]. M{iZe se vy-
skytnout v jakémkoliv véku a postihuje
pfiblizné stejné obé pohlavi. Roste ve
dvou lokalizacich — bud' pfimo v plicnim
parenchymu, nebo endobronchialné, kde
tvofi polypoidni masy. Endobronchidlni
typ se nachazi hlavné u déti a mladych
dospélych. Klinicky byva ¢asto asympto-
maticky, pfipadné se projevuje bolestmi
na hrudi, kaslem, hemoptyzou, teplo-
tami, celkovou Unavou. Tumor je velmi
bunécny, obsahuje vietenovité buriky,
které tvoii proplétajici se svazky, nékdy
az pfipominajici obraz rybi kosti. Buriky
obsahuji $tihl4, zaspic¢atélad jadra a jen
skromné mnozstvi cytoplazmy. Obvyklé
jsou i fokalni nekrézy. Imunohistoche-
micky je pozitivni vimentin. Lé¢ebnou
prvni volbou je chirurgické odstranéni
tumoru. Radioterapie a chemoterapie je
pouzivdna jako adjuvantni |é¢ba nebo
je vyhrazena pro inoperabilni pfipady.
U cisté endobronchidlné rostoucich
fibrosarkomu je mozné se pokusit o radi-
kalni intervencni bronchologicky vykon
[29]. Endobronchialni typ tumoru ma ob-
vykle nizky maligni potencidl s relativné
dobrou prognézou a mortalitou dosahu-
jici 32%.

Kongenitalni peribronchialni
myofibroblasticky tumor

Jde o velmi vzacny nador novorozencd,
prozatim bylo v literatufe popsano jen
priblizné 10 pfipadli tohoto onemocnéni
[30]. Vyviji se zbunék mezenchymu, které
obklopuji respira¢ni dukty, z nichz se for-
muji velké bronchy. Mize byt pfi¢inou
fetdlniho hydropsu [31]. Jedna se o so-
lidni, heterogenni tumor. Klinicky se pro-
jevuje respiracnim nebo kardidlnim se-
Ihdnim. Nador se sklada z proplétajicich
se svazkU kratkych vietenovitych bunék,
které obsahuji velka, prodlouzend jadra
a jen mensi mnozstvi cytoplazmy. Ty-
picka je hypervaskularizace tumoru. N&-
dorové buriky se pozitivné barvi na cal-
ponin, pozitivita desminu muze svédcit
pro dobfe diferencovany typ nadoru.
Lécba je chirurgicka.

Kaposiho sarkom
Pred vypuknutim AIDS epidemie a roz-
vojem organovych transplantaci byl Ka-
posiho sarkom (KS) v evropské populaci
vzacnym nadorem s vyskytem pfiblizné
20 piipadd na 100 000 obyvatel dle re-
centnich udaja. Castéji postihoval starsi
muze v populaci askenazskych zidua
a v oblasti Sttedomofi. Naopak v rovni-
kové Africe se jednd o ¢asty nador, ktery
mUze tvofit témér jednu desetinu vsech
malignit. V dnedni dobé jsou nej¢astéji
postizené HIV pozitivni osoby, a to zvIasté
homosexualni muzi. Plicni KS je popsan
u 10% nemocnych s AIDS a udava se, ze
25% HIV pozitivnich s mukokutannim KS
ma soucasné i plicni formu tohoto na-
doru [32]. Samotny plicni KS pfi absenci
mukokutanniho postizeni je vzacny. Ri-
zikovy faktor vzniku plicniho KS je sni-
Zeni absolutniho poctu CD4+ lymfocyt(
pod 150/mm?3. Etiopatogeneze KS neni
jesté zcela vyjasnéna, ale predpoklada
se vliv lidského herpesviru 8, tzv. KS-As-
sociated Herpes Virus (KSHV), ktery je na-
1ézén ve viech formach KS. Jeho DNA je
pfitomna v lymfatickém systému, mo-
nonukledrech, slinach a spermatu ne-
mocnych s KS. Nékteré sekvence DNA
KSHV maji onkogenni potencial, jako
napf. bcl-2 homolog, ktery ovliviiuje apo-
ptézu. Daldi sekvence DNA pak kéduji
napf. G-protein vazebny receptor, ktery
indukuje angiogenezi nebo jiné proteiny,
jez imituji nékteré cytokiny a chemo-
kiny [33]. V histologickém nalezu zjistu-
jeme neovaskularizaci se Stérbinovitymi
cévami, pfitomnost typickych vietenovi-
tych nadorovych bunék, proliferujicich
endotelidlnich bunék, fibroblastd a za-
nétlivou infiltraci s leukocyty, makrofagy
a dendritickymi burikami.

Klinicky obraz KS je nespecificky
a miiZze imitovat pneumonii. Nej¢astéjsi
pfiznaky jsou dusnost a kasel. Mohou byt
ale pfitomny i horec¢ky, bolesti na hrudi,
hemoptyza, no¢ni poceni. Na skiagramu
hrudniku je nejcastéji retikulonodularni
kresba splyvajici ve vétsi tumordzni lo-
Ziska. Z dalsich nalezd mizeme nalézt di-
fuzni intersticialni infiltraty, pruhovité in-
filtraty, konzolidaci, pleuralni vypotek i
hilovou nebo mediastinalni lymfadeno-
patii. Na CT skenech byva ptitomno ztlu-
sténi bronchidlni stény, hvézdicovité léze
nebo Spatné ohrani¢ené nodulace, které

se paprskovité $iti od plicnich hild podél
bronchovaskularnich struktur do inter-
lobuldrnich sept. KS se mlze vyskyto-
vat i endobronchidlné. Bronchoskopicky
se jevi jako cervené nebo fialové makuly
nebo papuly, ¢asto lokalizované na bron-
chidlnich karinach.

Diagnostika KS je samoziejmé mor-
fologickd. Vytéznost endoskopickych
metod (forceps biopsie a transbron-
chialni plicni biopsie) se pohybuje mezi
26 a 60%. Oteviend plicni biopsie je
Uspésna priblizné v 50 % pfipadu. Nejvy-
tézné;jsi metodou je torakoskopie. V dife-
rencidlni diagnostice musime myslet na
kapildrni hemangiomatézu, epitelioidni
hemangioendoteliom a angiosarkom.

Zéakladni 1é¢bou KS je chemoterapie.
Jsou pouzivany kombinace rlznych
latek. K podavanym cytostatiklim patfi
adriamycin, bleomycin, vinkristin, vinde-
sin, etoposid, daunorubicin, doxorubi-
cin, z novéjsich pak paclitaxel. Lé¢ebna
odpovéd se dostavi u 30-50% nemoc-
nych. Median preziti je dle riznych Gdaju
u nonresponderd 6-7 mésicd, u re-
spondertd kolem 12 mésict. KS je velmi
radiosenzitivni nador a radioterapie vede
k potlaceni symptomu plicniho KS, bohu-
Zel median preziti neni lepsi nez u che-
moterapie. Novéjsi prace ukazuji mozny
pozitivni vliv vysoce aktivni antiretro-
viralni |écby (High Active Antiretroviral
Aherapy - HAART) na vznik a pribéh plic-
niho KS, pravdépodobné svym plsobe-
nim na KSHV.

Epitelioidni hemangioendoteliom

Plicni epitelioidni hemangioendoteliom
(PEHE) je vzéacny nizce az stfedné ma-
ligni primarni sarkom plic a jeho biolo-
gickd aktivita ho fadi mezi hemangiom
a angiosarkom. Poprvé byl popsan v roce
1975 Dailem a Liebowem pod nazvem in-
travaskularni bronchoalveolarni tumor
(Intravascular Bronchoalveolar Tumour -
IVBAT), protoze byl povazovan za agre-
sivni formu bronchoalveolarniho karci-
nomu prorUstajici do pfilehlych krevnich
cév. Nasledné byl ale dalSimi vyzkumy
prokazan endotelidlni plvod nadoro-
vych bunék. Soucasny néazev epitelioidni
hemangioendoteliom byl poprvé pouzit
Weissem et al v roce 1986. PEHE ma multi-
centricky plvod a mlze postihovat mimo
plice i jatra, mékké tkané hlavy, krku, kon-
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Obr. 1. RTG - mnohocetné plicni postizeni
u plicniho epitelioidniho hemangioen-
doteliomu.

Obr. 2. CT - mnohocetné plicni postizeni
u plicniho epitelioidniho hemangioen-
doteliomu.

Cetin, bricha, anogenitalni oblasti, kosti,
lymfatické uzliny, mediastinum, peri-
toneum, prsni zlazy, kostni dfer, mozek,
mozkové pleny, srdce, oblast gastroin-
testindlniho traktu a kdzi. V soucasné
dobé neexistuje zadny diagnosticky kli-
nicky ani laboratorni marker PEHE. Inci-
dence tumoru ani jeho etiologie nejsou
znamy, ale v rGznych pracich je popiso-
van mozny vliv hormonalni antikoncepce
a vinylchloridu. Onemocnéni postihuje
Castéji zeny nez muze (pomér 3,8 : 1,0).
Vékovy primeér je 37 let a pres 40% ne-
mocnych je mladsich 30 let. Vyskyt ne-
moci ma dva vrcholy, a to ve tieti a paté
dekadé zivota. Priblizné polovina pfipadu
je asymptomatickych a onemocnéni se
zjisti ndahodné na skiagramu hrudniku.
Druhd polovina nemocnych ma nespeci-
fické pfiznaky jako dusnost, suchy kasel,
pleurdlni bolest, vdhovy ubytek a cel-
kovou slabost. Vzacné se nemoc mUze
projevovat alveolarnim krvacenim nebo
rychle progredujici plicni hypertenzi.

Nador m(ize postihovat regiondlni lymfa-
tické uzliny a pleuru a pleuralni postizeni
mUze mit podobu suché pleuritidy nebo
pleurdiniho vypotku. Vzdélené metastazy
se objevuji asi u 25% piipad PEHE. Na
skiagramu hrudniku jsou typickym na-
lezem mnohocetné nodulace velikosti
do 2cm postihujici obé plice. Asi v 10%
pfipadl je na skiagramu hrudniku nale-
zeno solitérni lozisko velikosti az 5cm. Na
HRCT plic maji tato loziska perivaskularni
distribuci a jsou ¢asto kalcifikovéna. Vzac-
né&jsim nalezem pfi HRCT vysetfeni jsou
opacity typu mlé¢ného skla a nepravi-
delnd intersticidlni ztlusténi. Konzistence
nadoru je pryzovitd az chrupavcitd. Na
fezu je neprlsvitny nebo poloprdsvitny,
Sedobilé az zlutohnédé barvy. Histolo-
gicky se noduly skladaji z hypocelular-
niho az aceluldrniho centra myxoidniho
vzhledu, které obsahuje velké mnozstvi
polysacharidd. V centrech ¢asto dochazi
ke koagula¢ni nekréze, hyalinizaci, kalci-
fikaci az osifikaci. Centra jsou obklopena
zonou nadorovych bunék. Tyto nadorové
bunky jsou popisovany jako epitelioidni
nebo histiocytoidni. Jsou kulaté nebo
ovalné s bohatou rlizovou cytoplazmou,
kterd obsahuje velké mnozstvi vakuol.
Jadra bunék maji ovalny nebo kulaty tvar,
jsou excentricky ulozena s periferni kon-
denzaci chromatinu a prominujicimi ja-
dérky. Mitézy jsou vzacné (< 1 na 10 zor-
nych poli). Vzacné mohou mit nddorové
bunky vzhled bunék dendritickych s hy-
perchromatickym vietenovitym jadrem.
Nador mUze prorstat do malych plicnich
arterii, Zil, lymfatik a respiracnich bron-
chiol@. Imunohistochemickym potvrze-
nim histologického ndlezu PEHE je po-
zitivita faktoru VIl podobného antigenu
(F VIl Related Antigen), vimentinu, lektinu
vazajiciho se na endotelidlni buriky (Ulex
europeus-1), CD31 (Platelet Endothelial
Cell Adhesion Molecule — PECAM 1)
a CD34 (antigen na povrchu hemopoetic-
kych a endotelidlnich kmenovych bunék)
[34]. Elektronovou mikroskopii jsou na-
|ézény typickd Weibel-Paladeho téliska,
ktera jsou specificka pro endotelialni
buriky. Jsou to protadhlé, multitubularni
struktury dlouhé 1,0-2,5 um a Siroké
0,1 um. V nddorovych bunkach byly také
nalezeny ¢etné chromozomadlni abnor-
mality, napf. ztrdta Y chromozomu, mo-
nosomie chromozomu 11, translokace

F = £
£

Obr. 3. PET - loziska hypermetabolizmu
glukézy v plicich, jatrech, kostech a mék-
kych tkanich u pacienta s epiteloidnim he-
mangioendoteliomem.

paru chromozomu 14 nebo translokace
mezi chromozomy 7 a 22. Strategie lécby
PEHE neni jednozna¢na a existuji rlizna
doporuceni stran optimalniho léceb-
ného postupu. Néktefi autofi dokonce
doporucuji asymptomatické formy ne-
|é¢it. Terapeutickou volbou u solitarnich
nebo nékolika izolovanych Iézi je resekce.
Radioterapie se opakované ukdzala
v l1é¢bé PEHE neucinnou a pouziva se jen
jako analgeticka paliace u kostnich meta-
staz. U mnohocetnych forem se zkousela
[é¢ba rlznymi cytostatiky v monoterapii
nebo kombinaci. Pouzity byly cyklofos-
famid, etoposid, gemcitabin, docetaxel,
doxorubicin, 5-fluorouracil, mitomycin
C, vincristin, tegafur a oba platinové pre-
paraty. Bohuzel remise po chemotera-
pii jsou sledovany jen vyjimecné a zadny
chemoterapeuticky rezim neni v [é¢bé
PEHE standardné doporucovan. V po-
slednich letech jsou vkladana velkd
ocekavani do biologické terapie PEHE
pomoci interferonu, interleukinu 2 a re-
tinoidd, ale dosavadni Uspésnost této
[é¢by neni pfilis vysoka. Prognéza nemoci
a jeji pribéh jsou ve vétsiné pripadd ne-
predvidatelné. Doba preziti se dle rliz-
nych Udaja v literatufe pohybuje od né-
kolika mésicl do 28 let. Vétsina pacientu
umird na respiracni selhani. U malé sku-
piny nemocnych je pfi¢inou smrti mi-
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moplicni Sifeni nadoru. Bylo ale zazna-
menano i nékolik spontannich remisi.
K nepfiznivym prognostickym faktorim
PEHE plic se fadi pfitomnost klinickych
potizi, endobronchidlni nebo intravasku-
larni Sifeni tumoru, pfitomnost pleural-
niho vypotku, mediastindIni nebo peri-
ferni lymfadenopatie, souc¢asné postizeni
jater a/nebo jinych orgén(l. Nalez opacit
typu mlé¢ného skla a/nebo iregularnich
intersticialnich ztlusténi pii HRCT vyset-
feni plic je zndmkou agresivniho chovéni
nemoci a je také negativnim prognostic-
kym faktorem.

Angiosarkom
Primarni plicni angiosarkom je velmi
neobvykly, vétsinou jsou plice postizeny
metastaticky.

Prevazuji dospéli jedinci, muzl je po-
stizeno vice nez zen. Typické je mnoho-
cetné, oboustranné postizeni, které pfi-
pomina metastatické postizeni. Vzacné
se nachazi solitarni uzly. Tumor mize
invadovat do mediastina nebo hrudni
stény nebo byva doprovazen pleuralnim
nebo perikardialnim vypotkem. Casné je
hematogenni metastazovani. Typickymi
klinickymi pfiznaky jsou dusnost a he-
moptyza, ktera az imituje obraz difuzniho
alveolarniho krvaceni. Dale mUze byt pfi-
tomen kasel, bolesti na hrudi, celkova sla-
bost. Radiologicky jsou typické bilate-
ralni mnohocetné nodulace, méné casto
neostfe ohrani¢ené infiltraty nebo soli-
tarni uzly [35].

Tumor obsahuje cévni sit, ktera je tvo-
fena malignimi endotelidlnimi burikami,
misty se nalézaji shluky vretenovitych
nebo epitelioidnich bunék. Imunohisto-
chemicky jsou pozitivni faktor Villa CD31.
Vétsina tumord je inoperabilnich, ucinek
radioterapie a chemoterapie je maly. Byl
popsan pripad Uspésné |écby pomoci
kombinace radioterapie a systémového
podavani interleukinu 2 [36]. Obecné je
progndza pacientl Spatnd, preZiti se po-
hybuje v fadech mésict od stanoveni
diagndzy.

Sarkom plicni arterie a vény

Taktéz se jednd o velmi vzacné nadory.
Cast&jsi je sarkom arterie. Mirné vice po-
stihuje Zeny, primérny vék nemocnych
je 50 let. VétSinou roste intraluminalné
s okluzi cévy, méné casto prorlsta do

okolnich struktur. Histologicky se nador
muze skladat s rdznych typd sarkomo-
vych bunék vcéetné nediferencovaného
sarkomu [37]. Proto se predpoklada, ze
nador vychdzi z pluripotentni mezenchy-
malniburiky. Nékdy maji nddorové buriky
epitelioidni charakter. Klinicky se proje-
vuje dusnosti, bolestmi hrudniku, kaslem,
hemoptyzou, vahovym ubytkem, syn-
kopou ¢i teplotami. Bohuzel byvé casto
zaménén za plicni embolizaci [38]. Na
skiagramu hrudniku je nejcastéjsim na-
lezem zvétseni hilu [39]. Déle byvaji pfi-
tomny mnohocetné plicni nodulace, roz-
Sifeni srde¢niho stinu, snizeni plicni cévni
kresby, na CT plic defekt v naplni plicnich
arterii. Lé¢bou je kompletni resekce na-
doru, kterd jako jedind modalita zvysuje
$anci na delsi preziti. Role chemoterapie
a radioterapie neni zatim presné defino-
vana, i kdyz v literatufe jsou ojedinélé
zminky o pozitivnim efektu kombino-
vané chemoterapie Ifosfamid + Epirubi-
cin [40]. Obecné je progndza tohoto sar-
komu velmi Spatna a pacienti umiraji do
nékolika mésicl od stanoveni diagnozy.

Sarkom plicni vény je onemocnéni do-
spélych, vice jsou postizeny zeny. Z po-
tizi byva pfitomna dusnost, bolesti na
hrudi, hemoptyza, kasel. V tumoru vét-
Sinou prevazuje slozka leiomyosarkomu,
vzacny je epitelioidni pavod. Lé¢ba je
chirurgicka.

Maligni glomus tumor

Primarni maligni glomus tumor plic je
extrémné vzacny nador, dosud bylo v li-
teratufe popsano je nékolik pfipada.
Dalsi nitrohrudni lokalizaci mlze byt
trachea a mediastinum. Tento nador vy-
chazi z glomovych bunék, které se nor-
malné nachdzeji v parasympatickych
gangliich — glomus caroticum a glomus
supracardiale. Jedna se o cévnaty tumor,
ktery centralné nekrotizuje a ma ten-
denci invadovat do cév [41]. Je sloZen
z epitelioidnich glomovych bunék, coz
jsou modifikované bunky hladkého sval-
stva a svazk( vietenovitych bunék. Na-
dorové glomové bunky jsou kubického
tvaru s velkym jadrem a eozinofilni cyto-
plazmou. Je pro néj typicka zvysena mi-
totickd aktivita. Imunohistochemicky je
pozitivni vimentin, calponin, h-caldesmin
a a-aktin hladkych svald [42]. Casto je
bezpfiznakovy, nékdy se projevi bolestmi

na hrudi, hemoptyzou nebo pneumo-
toraxem. Na skiagramu hrudniku nebo
CT vysetteni byva nalézan nepravidelné
ohraniceny lozZiskovy stin s ostrymi okraji.
Terapeutickou volbou je chirurgické od-
stranéni, event. doplnéné chemoterapii.

Maligni tumor pochvy

perifernich nervu

Maligni tumor pochvy perifernich nerv(
(Malignant Peripheral Sheath-Nerve
Tumour), zvany téZ maligni schwannom
¢i neurofibrosarkom, je vzacny a agre-
sivni sarkom. M{iZe vychazet ze Schwan-
novych bunék, perineurinalnich bunék ¢i
fibroblastl nervovych pochev. Obvykle
se nachdzi na koncetinach, hlavé a krku.
Nitrohrudni lokalizace tohoto nadoru je
neobvykld a primarni plicni postizeni je
zcela vyjimecné. Je popisovan jeho vztah
k neurofibromatéze, u které se vyskytuje
20krat ¢astéji nez u ostatni populace [43].
Byvaji postizeny osoby mladsiho a stred-
niho véku. ZpUsobuje kasel, bolesti na
hrudi a dusnost. Na skiagramu hrud-
niku je popisovano lalo¢naté, nehomo-
genni a dobfe ohrani¢ené lozisko rGizné
velikosti. Sklada se z vietenovitych do
svazkl usporddanych bunék s pleomorf-
nim jadrem. Nékdy byvaiji pfitomny i ob-
rovské mnohojaderné nadorové bunky.
Imunohistochemicky je pozitivni vimen-
tin a S-100 protein [44]. Lécbou je re-
sekce nadoru. Radioterapie mize odda-
lit rekurenci onemocnéni, ale nezlepsuje
dobu preziti. Efekt chemoterapie je maly.
Zcela raritnim nadlezem je primarni plicni
neuroblastom ¢i ganglioneuroblastom.

Pleuropulmonalni blastom (PPB)

Jde o typicky dysontogeneticky tumor
déti. Je to vzacny a velmi agresivni nador,
ktery se déli do t¥i skupin: PPB1 Cisté cys-
ticky tumor, PPB2 smiSeny typ, PPB3 so-
lidni tumor [45]. Je sloZen z primitivnich
blastémovych bunék a maligniho me-
zenchymalniho stromatu obsahujiciho
rlzné diferencované sarkomatozni kom-
ponenty. Cysticka slozka obsahuje be-
nigni metaplastické epitelidlni bunky.
Byva popisovana souvislost s kongeni-
talnimi malformacemi plic. MUze meta-
stazovat do mozku, kosti, lymfatickych
uzlin, jater, slinivky, ledvin a nadledvin.
Lécba je chirurgickd, doplnéna radiote-
rapii a/nebo chemoterapii. Prognéza ne-
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moci je Spatnd, vétdina nemocnych umira
do 1-2 let od zjisténi diagnozy [46].

Plicni blastom

Jde o vzacny tumor dospélych, ktery po-
stihuje hlavné kurdky. Je sloZzen z malig-
nich Zlazovych epitelidlnich bunék a me-
zenchymalnich vietenovitych, event.
embryondlnich bunék. Pfes 80 % nemoc-
nych ma potize, jako jsou kasel, bolesti
na hrudi, dusnost, hemoptyza. Na skia-
gramu hrudniku tvofi obvykle velkd, so-
litarni periferni loziska, hlavné v hornich
plicnich polich. MUze se $itit do lymfatic-
kych uzlin, na pleuru, branici, do hrudni
stény, srdce, mozku, jater a mékkych
tkani. Lé¢bou je resekce tumoru s disekci
lymfatickych uzlin, efekt radioterapie
a chemoterapie je nevelky. Prognéza je
$patnd, dvé tfetiny nemocnych zemiou
béhem dvou let od zjisténi nemoci.

Synovialni sarkom

Synovidlni sarkom je morfologicky dobie
definovany nador, ktery tvofi asi 10%
vsech sarkomd mékkych tkani. Pfes 90 %
vsech pfipadu je lokalizovano periartiku-
Iarné, primarni plicni postizeni je vzacné.
Predpoklada se, ze nador vznikd malig-
nim zvratem pluripotentni mezenchy-
malni bunky. Histologicky se synovialni
sarkom déli na Ctyfi podtypy: bifazicky,
monofazicky fibrézni, monofazicky epi-
telidlni a malo diferencovany [47]. V pfi-
padé primarniho plicniho postizeni se
jedna vétsinou o monofazicky fibrozni
synovialni sarkom, méné casto jde o bi-
fazicky podtyp. Postihuje pfedevsim do-
spélé jedince. Vétsinou ma charakter
solidni masy v plicnim parenchymu, vy-
jimec¢né se nachazi endobronchialné ve
formé polypoidni formace. Klinické po-
tize jsou nespecifické - kasel, dusnost, bo-
lesti na hrudi, hemoptyza. Na skiagramu
hrudniku tvofi lalo¢natd, nehomogenni,
dobfe ohrani¢end loziska. Histologicky
obraz zavisi na podtypu synoviélniho sar-
komu. Byvaji nalezeny vietenovité buriky
usporadané do svazki a epitelidlni buriky
ve shlucich. Mohou byt nalezeny loziska
hyalinni fibrézy, nekrézy, myxoidni tkané
a prokrvéceni. Imunohistochemicky jsou
sarkomové bunky pozitivni na vimentin,
zatimco epitelialni na EMA a cytokeratin
[48]. Lé¢ebnou volbou je resekce tumoru
s disekci regionalnich lymfatickych uzlin.

Obr. 4. RTG - synovialni sarkom rozsitujici
stfredni mediastinum doprava.

Obr. 5. CT - velké lozisko v pfednim
mediastinu a dvé mensi loziska synovial-
niho sarkomu v levé plici.

Radioterapii a chemoterapii lze uzit jako
|écbu adjuvantni nebo u inoperabilnich
piipadd, vysledky ale nejsou uspokojivé.

Primitivni neuroektodermalni tumor

Primitivni neuroektodermalni tumor (Pri-
mitive Neuroectodermal Tumour) plic
je velmi vzacny nador, patfici do rodiny
Ewingova sarkomu. Nejcastéji se na-
chazi v mékkych tkanich nebo kostech,
ale midze se vyskytovat i v ovariich, var-
latech, déloze, ledvinach, slinivce a myo-
kardu. Postihuje hlavné déti a mladé
dospélé. V histologickém obraze jsou pfi-
tomny tésné nahloucené primitivni malé
kulaté nddorové bunky. Imunohistoche-
micky je pfitomna pozitivita glykogenu,
neuron-specifické endolazy, S-100 pro-
teinu a MIC-2 markeru, coz je p30/32 po-
vrchovy bunéény antigen [49]. Cytoge-
netickou abnormalitou je translokace
dlouhych ramének chromozom 11 a 22.
NejcastéjSim radiologickym nélezem je
heterogenni hyperdenzni masa v plicnim
parenchymu, nékdy i s centrdlnim hypo-
denznim projasnénim. Lé¢ba je agresivni

T
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Obr. 6. PET - loziska hypermetabolizmu
glukézy v mediastinu a nad pravou polo-

vinou branice u pacienta se synovialnim
sarkomem.

a spociva v chirurgické resekci kombino-
vané s chemoterapii a radioterapii.

Desmoplasticky

malokulatobunécny tumor
Desmoplasticky malokulatobunéény
tumor (Desmoplastic Small Round Cell
Tumour) plic je extrémné vzacny. Castéji
je tento typ sarkomu lokalizovan v bfise,
panvi a na omentu. Jednd se o primi-
tivni polyfenotypicky sarkom. Je vy-
soce maligni a jeho progndza je velmi
$patnd. Nejcastéji postihuje adolescenty
a mladé muze ve véku 15-35 let. Klinicky
se obvykle projevuje bolestmi na hrudi
a pleurdlnim vypotkem. Histologicky
jsou nalézana zaspicatéla hnizda malych
kulatych nadorovych bunék ulozend ve
fibroblastickém stromatu. Imunohisto-
chemicky je typickym nalezem pozitivni
barveni na desmin ve formé perinuklear-
niho teckovani. Specifické jsou i cytoge-
netické abnormality - t(11, 22)p(13, q12)
[50]. Diferencialné diagnosticky je nutno
vyloudit jiné tumory z malych kulatych
bunék, ke kterym patii malobuné¢ny me-
zoteliom, primitivni neuroektodermalni
tumor, non-hodgkinsky lymfom a malo-
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Tab. 5. Nejcastéjsi chemoterapeutické rezimy u sarkomu.

Nazev rezimu

doxorubicin v monoterapii

vysokodavkovany ifosfamid v monoterapii

ifosfamid + doxorubicin

AD

MAID

CYVADIC

IFO/VP-16

IVA

IVAD

bunécny karcinom plic. Chirurgické od-
stranéni tumoru doplnéné chemoterapii
a radioterapif je lé¢bou u lokalizovaného
nadoru [51]. U pokrogilych forem nemoci
je mozna jiz jen paliativni 1écba.

Maligni tumor ze zrnitych bunék

Maligni tumor ze zrnitych bunék (Malig-
nant Granular Cell Tumour - MGCT) je
pomérné vzacné onemocnéni vychaze-
jici z mezenchymalnich bunék. Bylo po-
psano postizeni kize, dutiny ustni, prsu,
mocového méchyfe a hrudniku. Plicni
MGCT se vyskytuje ve vsech vékovych
skupindch a vice jsou postizeny Zeny.
Vice nez 90% vsech tumor( je umisténo

SloZeni a davkovani

doxorubicin 60-75mg/m? bolus - 1. den

interval 3 tydny

ifosfamid 12-18 g/m? v kontinudIni infuzi - 4-14 dnli

interval 3 tydny

ifosfamid 5 g/m? v kontinudlni 24hodinové infuzi — 1. den

doxorubicin 50-60 mg/m? bolus 1. — den

interval 3-4 tydny

doxorubicin 60 mg/m? bolus - 1. den
dakarbazin 250 mg/m? - 1.-5. den
interval 3 tydny

doxorubicin 60 mg/m? bolus - 1. den

ifosfamid 2 g/m? v kontinudlni 24hodinové infuzi - 1.-3. den

dakarbazin 900 mg/m? bolus - 1. den

interval 3-4 tydny

cyklofosfamid 500mg/m? - 1. den
vinkristin 1,5mg/m? - 1. den
doxorubicin 50mg/m? - 1. den
dakarbazin 250 mg/m? - 1.-5. den
interval 3 tydny

ifosfamid 6 g/m? v kontinualni 24hodinové infuzi - 1. den
etoposid-16 (celkova davka) 50 mg/m? per os — 1.-7. den

interval 3 tydny

ifosfamid 3 g/m? v kontinudIni 24hodinové infuzi - 1.-3. den

vinkristin 1,5mg/m? - 1. den
aktinomycin 1,5mg/m? - 1.den
interval 3 tydny

ifosfamid 2 g/m? v 60minutové infuzi - 1.-3. den

vinkristin 1,5mg/m? - 1. den
aktinomycin 0,5mg/m? - 1.-3. den
doxorubicin 20mg/m? - 1.-3. den
interval 3 tydny

endobronchialné s tendenci k peribron-
chidlnimu Sifeni. U nékolika procent pfi-
padl je popsano mnohocetné endo-
bronchidlni postizeni. Z klinickych potizi
je nejcastéjsi kasel, dale bolesti na hrudi,
dusnost, hemoptyza, vdhovy uUbytek
a teploty. Casta je obstrukéni pneumonie,
naopak vzacnymi komplikacemi jsou
bronchiektazie a plicni absces. Na skia-
gramu hrudniku byva obvykle nacha-
zena atelektdza nebo obraz obstrukeni
pneumonie, ale u asymptomatickych pfi-
padu se naléza okrouhla léze. Nador ob-
sahuje jemné fibrézni stroma.V ném jsou
rozptyleny nadorové bunky, které jsou
vétSinou okrouhlého nebo ovalného

tvaru. Obsahuji velké mnozstvi zrnité
eozinofilni cytoplazmy, zatimco jadra
jsou mala. Nadorové buriky jsou pozitivni
na S-100 protein, catepsin B, neuron spe-
cifickou enolazu. Lécba je vétsinou chi-
rurgickd, ale u malych endobronchidlnich
tumor( velikosti do 1 cm Ize zkusit endo-
skopickou lé¢bu [52].

Intimalni sarkom

Intimalni sarkom je vzacny tumor posti-
hujici velké cévy, jako jsou aorta, dutd
zila a plicni arterie. A¢koliv nddor posti-
huje cévy, neni fazen mezi vaskularni sar-
komy ale mezi sarkomy nejasného pU-
vodu. Dlvodem je, Ze tumor je slozen
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Obr. 7. RTG - Spatné diferencovany sar-
kom v oblasti horniho a ¢astecné i stied-
niho plicniho pole pravé plice.

Obr. 8. CT - Spatné diferencovany sarkom
v hornim laloku pravé plice.

z nediferencovanych nadorovych bunék
nejasného plvodu. Tento sarkom se Sifi
podél intimalniho povrchu a casto vy-
tvafi intralumindlni polyp, ktery obturuje
prisvit cévy. Uvolnéné nadorové bunky
se pak Sifi krevnim tecistém do dalsich
Casti téla. Tumor taktéz prorlsta do okol-
nich mediastinalnich struktur a plicniho
parenchymu. Klinicky dominuje dus-
nost, kasel a hemoptyza. Pfi angio-CT vy-
Setfeni byva nalézan defekt nebo uplna
okluze plicnich arterii a nador mize byt
zaménén za trombembolickou nemoc.
Histologicky je tumor sloZen z vietenovi-
tych bunék s piimési polygonalnich a ob-
rovskych mnohojadernych bunék. Imu-
nohistochemicky je pozitivni vimentin
a CD31. IdedIni Ié¢bou je kompletni re-
sekce tumoru, u které je popisovano tfi-
leté preziti 69 %. U inoperabilnich piipadu
se ale stfedni doba preZiti pohybuje mezi
1,5-5,5 mésicl od stanoveni diagnézy
[53]. V literatuie jsou ojedinélé zminky
0 Uspésné lécbé tohoto sarkomu chemo-
terapii ve slozeni ifosfamid + epirubicin.

Maligni mezenchymom

Tento sarkom je charakterizovan ptitom-
nosti dvou nebo vice rliznych malignich
mezenchymalnich buné¢nych linii. Mize
se jednat o bunky lipo-, leiomyo-, rabdo-
myo-, chondro-, osteo-, fibrosarkomu.
Predpoklada se, Ze tento nador vznika ma-
ligni diferenciaci pluripotentni mezen-
chymalni buriky. Maligni mezenchymom
se nejcastéji vyskytuje v retroperitoneu
a stehnu. V hrudniku mize postihovat
srdce, hrudni sténu, pleuru a plice [54].
Plicni maligni mezenchymom je ¢&asto
spojen s kongenitalnimi plicnimi cystami.
Klinicky se projevuje nespecifickymi pfi-
znaky, jako je kasel, dusnost, bolest na
hrudi.Nador ma pomérné velkou tendenci
recidivovat a metastazovat. Kompletni re-
sekce tumoru je nejefektivné;jsi terapii, ale
i paliativni resekce pfinasi symptomatické
zlepseni. Chemoterapie a radioterapie ma
jen maly efekt. Prognosticky neptiznivé
faktory jsou vék nad 40 let a pfitomnost
rabdomyomové slozky v tumoru [55].

Zaver
Primarni plicni sarkomy jsou vzdcna ma-
ligni onemocnéni. Nejcastéjsi jsou leiomy-
osarkom, maligni fibrézni histiocytom,
fibrosarkom, hemangiopericytom a rab-
domyosarkom [3]. Podezieni na mozny
sarkom m{ize vzbudit uz patologicky plicni
nalez v ramci vysetfovani rdznymi zobra-
zovacimi metodami vcetné pozitronové
emisni tomografie. Neexistuje ale Zadny
jednoznacny diagnosticky ani laboratorni
marker sarkomu. Definitivni potvrzeni
diagnézy pfindsi jediné histologické a imu-
nohistochemické vysetfeni vzorku tumoru.
Z bioptickych metod Ize dle lokalizace
tumoru pouzit endoskopické metody - for-
ceps biopsii, transbronchialni plicni biopsii,
dale transparietalni punkci plic. Pfesnéjsi
jsou chirurgické metody - torakoskopie
nebo torakotomie. Neziidka je ale defi-
nitivni diagnéza zjisténa az pfi pitvé. Kar-
dindlni a casto obtizné zodpovéditelnou
otazkou je, zda se jedna o primarni plicni
tumor ¢i metastatické postizeni.
Optimdalni terapeutickou modalitou
u primarnich plicnich sarkom0 je samo-
zfejmé kompletni chirurgické odstranéni
(nejlépe i s disekci regionalnich lymfatic-
kych uzlin), ale mnohdy je mozna pouze
paliativni resekce nebo je nddor primérné
inoperabilni. V téchto pfipadech nastu-

. .|
e ¥72 0

Obr. 9. PET - loziska hypermetabolizmu
glukézy v mediastinu, hornim laloku
pravé plice, drobnéjsi lozisko nasedajici
na pravou polovinu branice u pacienta se
Spatné diferencovanym sarkomem.

puji dalsi 1é¢ebné modality - radiote-
rapie a chemoterapie. Radioterapie je
uzivana hlavné jako adjuvantni lé¢ba
k lokaIni kontrole se snahou snizit vyskyt
lokdlnich recidiv. Celkova davka zafeni je
50-60 grayl [56]. Neoadjuvantni radiote-
rapie ma za cil zmensit rozsah tumoru,
a umoznit tak lepsi chirurgické odstra-
néni nadoru.V indikovanych pfipadech je
mozno pouzit brachyterapii. Role chemo-
terapie je méné presné definovana. Podle
poslednich standard( Ceské onkologické
spole¢nosti neni chemoterapie indiko-
vana u klinickych stadii I-1IA. U stadii 1IB
a Ill je indikovana adjuvantni chemote-
rapie u nadorud vétsich 5cm a Spatné di-
ferencovanych nebo nediferencovanych
sarkomU. Neoadjuvantni chemoterapie
maze byt v indikovanych pripadech pfi-
dana k radioterapii. U primarné inope-
rabilnich pfipadd je pfipustna paliativni
chemoterapie [57]. Problémem chemo-
terapie je jeji vysoka toxicita a pomérné
nizkd lécebnd odpovéd, ktera se pohy-
buje kolem 20% [56]. Existuji riizné mo-
noterapeutické nebo kombinované re-
zimy, nejcastéjsi jsou uvedeny v tab. 5.
Mezi pouzivand cytostatika patfi doxo-
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rubicin, ifosfamid, dakarbazin, vinkristin,
etoposid, epirubicin, daunorubicin, cyk-
lofosfamid, metotrexat, aktinomycin D,
mitoxantron, bleomycin, paclitaxel, vino-
relbin. V posledni dobé se studuje efekt
kombinované |é¢by gemcitabinem a do-
cetaxelem [58]. Probihaji jiz prvni po-
kusy s biologickou Ié¢bou a byla popsana
Uspésna terapie angiosarkomu pomoci
interleukinu 2. Velmi nadéjné se jevi dle
zverejnénych studii [é¢ba sarkom mék-
kych tkani trabectedinem (latka izolo-
vana z morského plasténce Ecteinascidia
turbinata), jez prodluzuje obdobi bez
nemoci a median preziti [59]. Z dalsich
biologickych preparatd jsou testovany
anti-VEGF monoklondlni protilatka be-
vacizumab, inhibitory tyrozinkindzy ima-
tinib, sunitinib, pazopanib a sorafenib
[60,61]. Nezfidka je ale rozsah onemoc-
néni takovy, Ze je mozna jiz jen paliativni
symptomaticka lécba.

K prognostickym faktordm patfi veli-
kost tumoru, histologicky typ, grading,
klinické stadium sarkomu a rozsah ope-
ra¢niho vykonu [2-4]. Dle rGznych lite-
rarnich udajd je medidn preziti 48 mé-
sicti a pétileté preziti se pohybuje mezi
38a48%[2,3,56,62]. Problémem jsou ale
malé pocty pripadd publikované v jed-
notlivych pracich. Obecné Ize ¥ici, Ze pri-
marni plicni sarkomy maji ve velké ¢asti
pripadl agresivni priibéh a jejich 1é¢ba je
svizelna a ne pfilis Uspésna. Nadory casto
recidivuji a prognéza byva nejista [63].

Na nasem pracovisti jsme béhem po-
slednich let diagnostikovali a déle sle-
dujeme a lé¢ime nékolik pacientl s rliz-
nymi typy primarnich plicnich sarkomd.
V obrazové dokumentaci uvadime skia-
gramy hrudniku, skeny CT vy3etfeni hrud-
niku a skeny celotélového PET vysetieni
pacientll s epitelioidnim hemangioen-
doteliomem (obr. 1,2,3), synovidlnim sar-
komem (obr. 4,5,6) a $patné diferencova-
nym sarkomem (obr. 7,8,9).
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