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Souhrn

Cystosarcoma phyllodes je malo ¢asty nador prsu, ktery miize mit benigni, hrani¢ni a maligni
formu. Metastazy maligni formy cystosarcoma phyllodes do mozku jsou raritni a maji nepfiz-
nivou prognozu. V nasem sdéleni popisujeme pfipad pacientky, u které doslo ke generalizaci
maligni formy cystosarcoma phyllodes 3est let po resekci primarniho nadoru. Radioterapii se
podafilo dosdhnout ¢astecné regrese mozkové metastazy, pacientka vsak zemfela na genera-
lizované onemocnéni, které bylo rezistentni na podanou systémovou chemoterapii. Protoze
metastatickd maligni forma cystosarcoma phyllodes je velmi obtizné lécitelna, dliraz v [é¢bé
tohoto druhu malignity by mél byt kladen na terapii primarniho nadoru predtim, nez ke gene-
ralizaci dojde.
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Summary

Cystosarcoma phyllodes is an uncommon type of breast tumour. Benign, borderline, and ma-
lignant subtypes have been described. Central nervous system metastases of the malignant
subtype of cystosarcoma phyllodes are rare and associated with poor prognosis. We report
on a patient with malignant cystosarcoma phyllodes who developed metastatic disease six
years after resection of the primary breast tumour. Partial regression of a brain metastasis was
achieved using radiotherapy but the patient later died due to widespread metastatic disease
which was uncontrollable by systemic chemotherapy. Because metastatic malignant cystosar-
coma phyllodes are largely resistant to treatment, the most important objective is to provide
optimal management of the primary tumour before dissemination occurs.
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Uvod

Cystosarcoma phyllodes (CP) je malo
Casty nador prsu s incidenci 2-3 pripady
na 1 milion Zen (méné nez 1% nadord
prsu) [1]. Nejcastéji byva diagnostikovan
u Zen ve véku 30-40 let. Klinicky se pro-
jevuje nejcastéji jako hladkd, nebolestiva
multinodularni rezistence, rychlost jeho
rdstu je velmi variabilni. CP je nador slo-
Zeny z epitelovych bunék a mezenchy-
malniho stromatu. Tyto nadory Ize kla-
sifikovat jako benigni, hrani¢né maligni
(borderline) a maligni na zakladé pfitom-
nosti bunécénych atypii, mitotické akti-
vity, infiltrativniho rlstu a zvysené ce-
lularity pojivového stromatu [2]. Nador
ma maligni potencidl asi ve 20-30 % pfi-
padu. Pfi nedostatecné resekci a opa-
kovanych rekurencich mGze dojit k po-
stupné malignizaci nadoru s plvodné
benignimi histopatologickymi charak-
teristikami. Asi 1/3 pacientek s malig-

nimi formami CP umird na vzdalené
metastazy [2-5]. Maligni typy CP se Sifi
zejména hematogenné do plic podobné
jako sarkomy.

Kazuistika
U nemocné byl diagnostikovan CP pra-
vého prsu ve véku 36 let. Pacientka se
podrobila parcidlni resekci pravého prsu
a pro opakované lokalni recidivy bylo
provedeno nékolik re-resekci. Ti roky po
diagndze byla pro dalsi rekurenci prove-
dena ablace pravého prsu. Histopatolo-
gické vysetfeni prokazalo maligni variantu
CP, naddor mél vysoce bunécné stroma
s loziskovymi atypiemi bunék a pocet-
nymi mitézami. VedlejSim nélezem byla
fibrézni mastopatie. Resekce byla makro-
skopicky a mikroskopicky kompletni a pa-
cientka byla dale pravidelné sledovana.
Ke generalizaci doslo po dalSich Sesti
letech, kdy bylo pfi vysetieni pro dus-

nost a Unavu zjisténo pomérné roz-
sahlé postizeni pravého horniho laloku
plic, nasedajici na pleurdlni sténu s late-
ralni propagaci k hilu a s hilarni lymfa-
denopatii. Byla provedena metastazek-
tomie, histopatologicky nalez odpovidal
agresivné rostoucimu karcinosarkomu
jako pokrocilé maligni formé CP (obr. 1).
TFi mésice po operaci jsme pro zavraté
a bolesti hlavy provedli CT mozku a pro-
kazali metastazu CP v mozku (obr. 2A).
Byla zahdjena antiedematézni 1é¢ba
a posléze paliativni radioterapie v ddvce
30 Gy na kranium. Neurologickd sym-
ptomatologie se zlepsila a kontrolni CT
ukazalo ¢aste¢nou regresi mozkové me-
tastazy (obr. 2B). Mezitim ovsem doslo
k masivni progresi nadorovych lozi-
sek v oblasti plic a hrudni stény, kte-
rou nedokazala zastavit chemoterapie
MAID (doxorubicin, ifosfamid, dakarba-
zin, mesna) ani paliativni radioterapie na

100krat.

Obr. 1. Histologie maligni formy cystosarkoma phyllodes.

A. Sarkomatoidni architektura, jaderné monstrozity, v pravém
zevnim a levém dolnim okraji nekréza. Barveni HE, zvétseno

B. Imunohistochemicka reakce prokazujici vimentin: mezenchy-
mova slozka nadoru, zvétdeno 100krat.

C. Imunohistochemické reakce prokazujici cytokeratin: epitelova
slozka nadoru, zvétSeno 100krat.
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levy hemithorax. Pacientka zemfela na
progresi generalizované malignity 4 mé-
sice po ukonceni radioterapie CNS.

Diskuze

Metastazy CP do CNS jsou raritni a maji
velmi nepfiznivou prognézu. V jediném
publikovaném prehledu literatury bylo
analyzovano sest piipadl s medidnem
preziti jen 29 dni [6]. Nase kazuistika
ukazuje, ze maligni forma CP s meta-
stazami do CNS nemusi byt radiorezis-
tentnim onemocnénim, avsak celkovy
uspéch lécby je podminén také zvlad-
nutim extrakranidlnich nadorovych
lozZisek.

Zakladem lécby CP je chirurgicky za-
krok v rozsahu parcialni resekce prsu
se Sirokou excizi nadoru nebo mastek-
tomie. DUleZité je resekci provést s do-
state¢nym okrajem zdravé tkané - mi-
nimalné nékolik milimetrd, pticemz
néktefi autofi doporucuji minimalné
1cm [7]. Disekce axily neni indikovana,
pravdépodobnost rekurence v axilar-
nich, supraklavikularnich ¢i infraklaviku-
larnich uzlinach je velmi nizka [8]. Riziko
lokélni rekurence se dle retrospektivnich
analyz zvysuje pfi vys$si bunécnosti stro-
matu (stromal overgrowth), s velikosti na-
doru a pfi okrajich zdravé tkané mensich
nez 1cm. Vysokd bunécnost stromatu
jako jedina z uvedenych parametrd ne-
zavisle predikuje generalizaci nadoru
a celkové preziti pacientd [4].

Procento lokélnich rekurenci po par-
cidlnich resekcich prsu pro border-
line nebo maligni formy CP je vysoké,
az kolem 20-35% [8,9]. Pfitom lokalni
rekurence je spojena s vysokym rizi-
kem letalniho zakonceni pribéhu ne-
moci - v souboru 25 pacientek s ma-
lignim CP z MOU viechny pacientky
s lokdIni rekurenci nakonec nemoci
podlehly [5].

K indikaci adjuvantni radioterapie po
resekci primarniho nddoru se na zékladé
publikovanych udajd nelze jednoznacné
vyjadrit. K dispozici jsou vysledky jediné
malé jednoramenné prospektivni stu-
die se 46 pacientkami s borderline malig-
nim typem CP. Adjuvantni radioterapie

2

Obr. 2. CT mozku s intraven6znim kontrastem prokazujici rozsahly cystoidni nador pa-
rieto-okcipitalné vpravo (Sipky). Stav pred radioterapii 30 Gy na kranium (A) a po ni (B).

na cely prs byla zahdjena do 12 tydnl
po resekci nadoru v davce 50,4 Gy ve
28 frakcich (1,8 Gy/frakce, 5 frakci tydné).
Po této zakladni davce nasledoval boost
na ldzko tumoru s dvoucentimetro-
vym lemem v déavce 10 Gy (2 Gy/frakce,
5 frakci tydné). V popsaném souboru se
po adjuvantni radioterapii nevyskytly
zadné lokalni rekurence pfi stredni dobé
sledovani 56 mésicud [9], coz je ovsem
pro toto onemocnéni doba relativné
kratka.

Pfinos systémové adjuvantni terapie
nebyl zatim prostudovan.

Optimalni systémova terapie gene-
ralizovanych malignich forem CP neni
zndm4, a protoze se jedna o raritni one-
mocnéni, nelze v dohledné dobé oceka-
vat shodu na zakladé evidence-based
medicine. VyuZivaji se rezimy pro systé-
movou terapii sarkom mékkych tkani,
ale kvuli vysokému malignimu poten-
cidlu tohoto typu nadoru a jeho relativni
chemorezistenci nedosahuje tato tera-
pie pfilis nadéjnych vysledkd.

Nejdulezitéjsi je proto kvalitni pri-
marni lé¢ba CP s dostatec¢né radikalni re-
sekci a nasledujicim kvalitnim histopato-
logickym posouzenim okraj resekatu.
V dalsich studiich bude nutné upfesnit,

zda adjuvantni radioterapie snizi vyskyt
lokélnich rekurenci.
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