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Souhrn
Vychodiska: Mezenchymalni malignity jsou relativné vzacnym typem nador(, které maji specifické Podpofeno MZ CR-RVO (MOU,00209805).
chovéni. Nedilnou soucasti terapie téchto nador je chirurgické feseni, které v nékterych pfipa- Supported by MZ CR-RVO (MOU,00209805).

dech nelze standardizovat, feseni je zvlasté pfi intraperitonealnim a retroperitonedlnim umisténi
velmi ¢asto vysoce individudlni. Pfipad: Popisujeme dvé kazuistiky intraperitoneélnich a retrope-
ritonealnich sarkoma lé¢enych v nasem komplexnim onkologickém centru. Prvni pacient, 36lety
muz s primarné diagnostikovanym tumorem subrenalniho prostoru velikosti 95 x 90 x 140 mm, The authors declare they have no potential
v tésném kontaktu s dolni dutou Zilou a s pravou ledvinou, se samostatnym krevnim zasobenim conflicts of interest concerning drugs, products,
horniho pélu ledviny. Primarné byl nador hodnocen jako schwannom, pacient byl dosetfen, re- or services used in the study.

sekce probéhla se zachovanim pravé ledviny. Definitivni histologicky nalez byl ganglioneuroblas- Redakeni rada potvrzuje, Ze rukopls prace
tom. Po resekci probéhla adjuvantni radioterapie na l&izko tumoru. Pacient je rok po resekci bez splnil ICMJE kritéria pro publikace zasilané do
zndmek onemocnéni. Druhy pacient byl 52lety muz, s diagnézou liposarkomu retroperitonea biomedicinskych casopisd.

velikosti 50 x 36 x 15cm, po resekci vahy 14 kg. Pii resekci bylo nutno odstranit levou ledvinu The Editorial Board declares that the manuscript
a nadledvinu. Byla podana adjuvantni chemoterapie IFO/ADM. Celkem 31 mésic(i po primarni met the ICMJE recommendation for biomedical

Autofi deklaruji, Zze v souvislosti s predmétem
studie nemaji zadné komer¢ni zajmy.

resekci byla resekovéna lokalni recidiva v 1dzku tumoru a po dalsich 18 mésicich byl pacient opét Papers.
revidovan a byla odstranéna dalsi 3 loZiska v retroperitoneu. Po dalsich 6 mésicich se objevil a byl ;
resekovan dalsi relaps v levém semenném provazci. Pacient je nyni 3 mésice bez zndmek relapsu. =
Zdveér: Terapie mékkotkanovych sarkomd vyzaduje komplexni piistup a lé¢bu, pokud mozno od doc. MUDr. Vuk Fait, CSc.
zacatku v komplexnim onkologickém centru. Nutnosti je vzdy pfedoperacni biopsie. Oddéleni chirurgické onkologie
Masaryktv onkologicky ustav
Kli¢ova slova Zluty kopec 7
sarkom - resekce 656 53 Brno
e-mail: inbox@vukfait.com
Summary
Background: Mesenchymal malignancies are relatively rare tumors with distinct behaviors that are Obdrzeno/Submitted: 6. 3. 2018
usually surgically removal. However, it is sometimes impossible to perform such surgery according Prijato/Accepted: 20. 3. 2018
to standardized procedures. In particular, surgical removal of intraperitoneal and retroperitoneal
tumors differs among individuals. Case reports: We present two cases with intra-abdominal and doi: 10.14735/amko02018230

retroperitoneal sarcomas who were treated at our comprehensive oncology center. The first patient
was a 36-year-old male who was initially diagnosed with a tumor in the subrenal space that measu-
red 95 x 90 X 140 mm, contacted the inferior vena cava and right kidney, and had the same blood
supply as the upper pole of the right kidney. Primary histological analysis indicated that the tumor
was a schwannoma. After further examinations, the tumor was removed and the right kidney was
preserved. A ganglioneuroblastoma was diagnosed based on definitive histological analysis. Ad-
juvant radiotherapy was administered to the tumor bed. The patient is disease-free at 1 year after
resection. The second patient was a 52-year-old male who was diagnosed with a liposarcoma in the
retroperitoneal space that measured 50 x 36 x 15 cm and weighed 14 kg upon resection. Resection
involved left-side nephrectomy and adrenalectomy. Adjuvant chemotherapy with IFO/ADM was
administered. A recurrence in the tumor bed was resected 31 months after the primary resection.
Three new foci appeared in the retroperitoneal space after another 18 months and were removed.
Another recurrence in the left funiculus was removed after a further 6 months. The patient has been
disease-free for 3 months. Conclusions: Treatment of soft tissue sarcoma is complex and should be
performed at a comprehensive oncology center if possible. Preoperative biopsy is essential.
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Uvod
Sarkomy jsou v ramci malignit v CR
vzacna onemocnéni, predstavuji 0,78 %
ze vSech zhoubnych néadord. Ro¢ni in-
cidence tohoto onemocnéni je 4-5 pa-
cientd na 100 000 obyvatel. Z vysledk
Nérodniho onkologického registru (NOR)
vyplyva, Ze pacienti s nové diagnostiko-
vanym sarkomem jsou primarné opero-
vani na pracovistich komplexnich onko-
logickych center (KOC) pouze v 53,9 %.
Sarkomy jsou znac¢né heterogenni
skupinou nadord, u kterych je ve vétsiné
pfipadl radikalni chirurgické feseni me-
todou prvni volby, kdy je sarkom reseko-
van s bezpe¢nostnim lemem do zdravé
tkané [1]. Sarkomy byvaji ¢asto ohrani-
¢eny pseudopouzdrem, které je tvofeno
odtla¢enou vazivovou tkani. V okoli to-
hoto pseudopouzdra pak mlizeme na-
[ézt satelitni loZiska. Indikovana je Sirokd
excize, v idedlnim pfipadé odstranéni
celého kompartmentu. Existence satelit-
nich lozisek v okoli pseudopouzdra sar-
komu zavisi rovnéz na histologické po-
vaze nadoru. U nizce malignich nadora
byva indikovdno odstranéni tumoru
s neporusenym pseudopouzdrem. Tento
postup ale neni dostate¢ny u agresiv-
nich (high-grade) nador(. Zde nemusi
byt bezpecny ani lem 1cm ,makrosko-
picky zdravé” tukové tkané [2].

Obr. 1. CT snimky pacienta s primarné
diagnostikovanym ganglioneuroblas-
tomem retroperitonea vpravo. Pacient
podstoupil nejprve biopsii z retroperito-
nedlniho tumoru a nasledné dle vysledku
histologie byla indikovana chirurgicka
resekce.

Dalsim problémem, ktery u pacient(
se sarkomy pozorujeme, je vyskyt skip
lozisek. Jsou to mikroskopicka ¢i mak-
roskopickd loziska, ktera nachazime ve
stejném ¢&i protilehlém kompartmentu.
Typickym pfikladem je nélez recidivy pe-
rirenalniho liposarkomu u kontralate-
ralni ledviny.

DosazZeni dostatec¢ného bezpecnost-
niho lemu je v retroperitoneu mnohdy
technicky naro¢né dodrzet vhledem
k casté lokalizaci nddord u magistral-
nich cév a dalsich organ(, coz mize Ustit
v R1, v hor$im pfipadé R2 resekce.

Je tfeba zminit vyjimky, kdy je pri-
marné indikovana nechirurgicka lécba.
Sem patfi predevsim Ewingav sarkom
a rabdomyosarkom, kdy je primarné in-
dikovana indukéni chemoterapie.

Velmi ¢astym problémem v lé¢bé
sarkomU dutiny bfisni, panve a retr-
operitonea je jejich relativné pozdni
diagnostika. To pfirozené nastava v du-
sledku casté nepritomnosti klinickych
pfiznakd u pacientll s timto onemoc-
nénim. Sarkomy byvaji mnohdy dia-
gnostikovany az ve znacné pokroci-
Iém stadiu onemocnéni ¢i az dosahnou
enormnich rozméra [3].

V Masarykové onkologickém ustavu
(MOU) jsme mnohdy nuceni do rere-
sekci recidiv sarkomd po predchozich

onkologicky neradikalnich resekcich,
které velmi ¢asto probéhly bez pred-
chozi histologické verifikace. Tyto rere-
sekce jsou technicky mozné, ale velmi
naro¢né kvili neprehlednosti operac-
niho pole po predchozi revizi a ¢astému
prorlstani do okolnich organi. Dosa-
Zeni RO resekce je pak slozitéjsi, coz ma
pro dalsi osud pacienta zcela zasadni vy-
znam [4,5]. Pfesto i opakované resekce
sarkomu jsou technicky mozné, pokud
to dovoluje lokalizace recidivy a klinicky
stav pacienta. Jsou pacienti, ktefi z opa-
kovanych chirurgickych intervenci jed-
noznacné profituji. Pacient(, kterym byl
na jiném pracovisti diagnostikovan sar-
kom a ktefi byli ndsledné odeslani k pri-
marnimu fedeni do MOU, je mensina. PFi-
tom pravé tito pacienti nejvice profituji
ze spravné vedené léCby.

Kazuistika 1

Pacient (36 let) se dostavil na chirurgic-
kou ambulanci spadové nemocnice pro
bolesti v bederni krajiné. Po klinickém
vysetieni bylo doplnéno ultrazvukové
vysetfeni bficha, kde byla popséna ex-
panze 9 x 10cm v pravém subrenalnim
prostoru. Na zakladé ultrazvukového na-
lezu bylo doplnéno CT (obr. 1). Zde byl
nalezen tumor pravého retroperitonea
mezi ledvinou, patefi a dolni dutou zilou

Obr. 2. Peroperacni nalez u pacienta s ganglioneuroblastomem retroperitonea.
Na snimku je patrna lokalizace tumoru za pravou ledvinou, medidlni porce nadoru zasahuje
za zadnfi sténu dolni duté zily v celém jejim infrarendlnim prdbéhu, je vypreparovany abe-
rantni cévni svazek k doInfmu polu pravé ledviny, ktery je ulozen prekavalné (na snimku ozna-
¢eny Zlutou Sipkou).
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s rozméry 95 x 90 x 140mm. Nador na-
Iéhal na dolni dutou Zilu, splyval s mucu-
lus psoas maior a byl v tésném kontaktu
s pravou ledvinou. S témito vysledky byl
pacient odeslan na konzilidrni ambu-
lanci MOU. Ptipad byl probran v komisi
pro mékkotkanové sarkomy. Bylo do-
plnéno CT mediastina a plic, kde nebyl
shledan patologicky nélez, a provedena
histologicka verifikace, ktera probéhla
cestou punkcni biopsie pod CT kon-
trolou s vysledkem schwannom. Byla
indikovana chirurgicka revize, pfed niz
byla doplnéna funkéni scintigrafie led-
vin (FSL) a MRI vysetfeni distalni hrudni
a bederni patefe k vylouceni dalSich, byt
i drobnych schwannomi. Na FSL byla
funkce ledvin v normé, podil na celkové
funkci byl 51 : 49 % ve prospéch levé led-
viny. Na MRI vysetfeni nebyla popsana
zadna dalsi tumordzni rezistence para-
vertebralné, samotny tumor pak byl lo-
kalizovan v retroperitoneu preverte-
bralné, retrokavélné vpravo od Th12 po
L4 s mensi porci nadoru jdouci retroaor-
talné tésné pod odstupem rendlnich cév.
Pfi samotné operaci byla nejprve od tu-
moru odpreparovana prava ledvina.
Ledvina méla aberantni cévni zasobeni
dolniho podlu, cévni svazek byl lokalizo-
van prekavalné. Arteria renalis pak méla
zvykly retrokavalni pribéh (obr. 2, 3).
Nasledné byl resekovan tumor se zacho-
vanim pravé ledviny, vena cava inferior
byla v celém infrarendlnim pribéhu od-
preparovana od tumoru, byly pferuseny
pfimé spojky jdouci z tumoru do zadni
stény dolni duté Zily a kompletné zre-
sekovan retroaortalni vybézek nadoru
(obr. 4). V dorzalni ¢asti nddor denné
adheroval k druhému a tfetimu beder-
nimu obratli. Definitivni histologie po-
tvrdila ganglioneuroblastom. Vzhle-
dem k tésnym okrajim resekatu v jeho
dorzalni ¢asti u tél L2 a L3 byla indiko-
vana pooperacni radioterapie na riziko-
vou oblast lGzka po resekci nadoru. Na-
sledné je pacient dispenzarizovan. Na
poslednim CT, které probéhlo rok od
operace, je pacient bez zndmek recidivy
onemocnéni.

Kazuistika 2

Pacient (52 let) se dostavil na chirurgic-
kou ambulanci sektorové nemocnice
pro bolesti bficha, zvySenou plynatost

zek arteria renalis jdouci retrokavalné (zelena Sipka), rovnéz i aberantni cévni svazek pro
dolni pdl ledviny jdouci prekavalné (modra Sipka). Samotny tumor se zatim nachazi ve
své medialni porci za dolni dutou Zilou (¢erna Sipka). Ureter je oznaceny Zlutou Sipkou.
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Obr. 4. Stav po resekci tumoru se zachovanim pravé ledviny, vena cava inferior byla v
celém infrarenalnim pribéhu odpreparovana od tumoru, byly preruseny pfimé spojky
jdouci ztumoru do zadni stény dolni duté Zily a zresekovana retroaortalni porce nadoru.

a zvétSovani obvodu bticha. Uz pfi kli-
nickém vysetfeni byla hmatna masivni
tumoroézni rezistence. Bylo doplnéno
akutné CT vysetieni bficha (obr. 5). Zde
byla popsana enormni tumordzni rezi-

stence 30 x 40 x 15cm vyplniujici kom-
pletné levé retroperitoneum, levou &ast
peritonedlni dutiny a pravy podbfisek,
infiltrujici levou ledvinu. Leva nadled-
vina byla do tumoru zavzata ¢astecné
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Obr. 5. CT snimky pacienta s enormnim li-
posarkomem retroperitonea.

a leva polovina tlustého stieva byla od-
tla¢ena ventréalné. Pacient byl odeslén na
konzilidrni ambulanci MOU.

Pfipad byl probran na komisi pro mék-
kotkanové sarkomy. Byla doplnéna biop-
sie pod CT kontrolou a dopIlnéno CT me-
diastina a plic. Nalez na CT plic byl ne-
gativni, vysledek histologie z punkéni
biopsie byl liposarkom retroperito-
nea. Bylo doplnéno FSL, kde leva led-
vina byla hypofunkéni, podil na celkové
funkci byl 77 : 23 % ve prospéch pravé

Obr. 6. Peroperacni nalez po provedeni laparotomie.

2,

ledviny. Nador se i pfes svou enormni
velikost nejevil inoperabilni, bylo indi-
kovano chirurgické reseni. Nador byl re-
sekovan in toto s levostrannou nefrek-
tomii a adrenalektomii, levd polovina
tlustého streva v¢. jeho cévniho za-
sobeni nebyla nadorem infiltrovana
a bylo ji mozné od naddoru odpreparovat
(obr. 6, 7). Celkové rozméry nadoru byly
50 X 36 x 15cm a nador vazil 14 kg. Cely
nador byl kryt neporusenym jemnym
vazivovym pouzdrem, histologie potvr-
dila pGvodni diagnézu G2 liposarkomu
retroperitonea.

Na ¢asném kontrolnim CT vysetfeni
bficha byl nalez suspektni recidivy one-
mocnéni, pro které byla indikovana pa-
liativni chemoterapie rezimem IFO/ADM
(ifosfamid s doxorubicinem). Pooperacni
radioterapie nebyla indikovana vzhle-
dem k enormnimu rozsahu ozafovaného
pooperac¢niho pole a mozné 1ézi klicek
tenkého stfeva. Déle probihaly pravi-
delné kontroly. Po 31 mésicich od ope-
race byla na kontrolnim CT vysetfeni na-
lezena recidiva onemocnéni v lizku po
nefrektomii velikosti 16 x 12 x 18cm.
Doplnujici CT mediastina a plic bylo bez
znamek recidivy onemocnéni. Byla indi-
kovana operacni revize.

P¥i revizi byla resekovana recidiva sar-
komu v retroperitoneu vlevo a zreseko-
vany 4 dalsi drobné satelity, které ne-

Obr. 7. Preruseni cévniho svazku levé ledviny staplerem.

byly na CT patrné. Viechny tumory byly
kryty jemnym neporudenym pseudo-
pouzdrem a vysledna histologie potvr-
dila pfedchozi diagnézu G2 liposarkomu
retroperitonea. Dals$i chemoterapie ne-
byla indikovana.

Celkem 18 mésicl od této operace
byla na CT bficha nalezena dalsi reci-
diva. Po vylouceni diseminace onemoc-
néni do plic byla resekovana tfi nova lo-
ziska liposarkomu. Jedna porce nadoru
byla v oblasti Treitzova vazu, dalsi v ob-
lasti musculus psoas maior vlevo a dalsi
ve vstupu do tfiselného kandlu. Vy-
sledna histologie byla identicka s pred-
chozimi - G2 liposarkom retroperitonea,
nador byl kryt neporusenym pouzdrem,
resekce byla stejné jako viechny pied-
chozi RO. Poopera¢ni chemoterapie ne-
byla indikovana.

A konecné 6 mésicli od posledni ope-
race byla na CT zjisténa dalsi recidiva
v oblasti semenného provazce vlevo. Po
vylouceni diseminace do plic byla zre-
sekovana recidiva onemocnéni a ode-
brana diagnosticka excize z okolni,mak-
roskopicky zdravé” tukové tkédné. Obé
vysledné histologie prokazuji G2 lipo-
sarkom retroperitonea. Dale bylo indi-
kovano sledovani pacienta. Na ¢asném
CT 3 mésice od posledni operace ne-
jsou znamky CT verifikovatelné recidivy
onemocnéni.
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Diskuze

V péci o pacienty s histologicky verifiko-
vanym sarkomem ¢i u pacientd, u kterych
bylo vysloveno podezieni na toto one-
mocnéni, je pro pacienta zcela zasadni
multioborova spoluprace. Vzhledem ke
komplexnosti problematiky a raritnimu
vyskytu tohoto onemocnéni je nutné
|écbu téchto pacientl soustredit v on-
kologickych centrech. Jen tak je mozné
zlep3eni prognézy téchto pacientd. MOU
ma status sarkomového centra pfi EORTC
(European Organisation for Research and
Treatment of Cancer).

Kazdy pacient s diagnostikovanym
sarkomem ¢i jeho recidivou by mél byt
projedndn specializovanou komisi, jeji-
miz ¢leny jsou chirurg znaly problema-
tiky tohoto onemocnéni, klinicky onko-
log, patolog, radioterapeut, radiolog,
hrudni chirurg, ortoped a Iékafi dal3ich
specializaci v souvislosti s lokalizaci tu-
moru, v neposledni fadé i psycholog.

Je nutné opakované zduraznit, ze
u kazdé tumordzni léze nejasné etiolo-
gie je primarné indikovana biopsie k his-
tologické verifikaci, pokud je technicky
mozna. Presnéji je biopsie indikovana
u kazdé povrchové léze vétsi nez 5cm
a u hluboce ulozené léze jakékoliv ve-
likosti, tedy u vSech nitrobfisnich mas.
Najdou se i zcela vyjimecné piipady, pfi
kterych je biopsie retroperitonedlniho
tumoru kontraindikovana. Jako pfiklad
uvadime pacientku, kterd byla do na-
$eho Ustavu odeslana k operaci pro cys-
ticky tumor retroperitonea. Pomoci ne-
invazivnich metod jsme u pacientky
diagnostikovali rozsahlou echinokoko-
vou retroperitonedlni cystu a pacientku
predali do péce infekcionisty. Proto je
velmi vhodné predat pacienta s nové
diagnostikovanou |ézi nejasné etiologie,
kde bylo vysloveno podezieni na sar-
kom (at uz se nachazi na koncetinach,
v retroperitoneu, v panvi, hrudniku ci
na krku), na specializované pracovisté,
kde maji s diagnostikou a [é¢bou této ra-
ritni diagnoézy v rdmci nasi malé zemé co
mozna nejvétsi zkusenosti.

| samotnd histologickd verifikace
s sebou nese riziko moznych kompli-
kaci. Rozsah téchto komplikaci, zplsob
jejich fedeni a jejich nasledné ovlivnéni
Ié¢by pacienta prfesahuje rdmec tohoto
sdéleni.

Nebyla-li patologickd diagnéza sta-
novena v ramci nékterého z KOC, pak je
vhodné poZadovat druhé ¢teni histologie
patologem specializujicim se na sarkomy.

AZ na vyjimky je v |é¢bé mékkotkano-
vych sarkom( radikélni chirurgické re-
Seni l1é¢bou prvni volby, jde o jedinou
metodu s kurativnim potencidlem. Na-
prosto zasadni je pro pacienta dosazeni
RO resekce. Vykony v dutiné bfisni a re-
troperitoneu si ¢asto vyzaduji kooperaci
chirurga, cévniho chirurga, gynekologa
a urologa. V nékterych pfipadech, které
vychazeji z velikosti tumoru, jeho lokali-
zace a histologie, je pfed samotné ope-
raéni feSeni pfedfazena neadjuvantni
chemoterapie ¢i radioterapie [6]. Cilem
je dosazeni bezpe¢né RO resekce. Casto
jsou vsak sarkomy verifikovany, az do-
sahnou extrémni velikosti/hmotnosti. Je-
jich odstranéni pak vyzaduje slozité mul-
tivisceralni resekce, jejichz rozsah je dan
velikosti tumoru a predevsim jeho loka-
lizaci. Dosazeni RO resekce je mnohdy
technicky zna¢né problematické vzhle-
dem k tésnému kontaktu s magistralnimi
cévami a nervovymi plexy [7]. Po prove-
dené resekci zstava v dutiné bfisni a re-
troperitoneu resekéni plocha enormnich
rozmérd, ze které hrozi pooperacni krva-
ceni. Jedna se o naroc¢né zakroky, které
i pres pokroky v perioperacni péci zlsta-
vaji zatizeny vyssi morbiditou a mortali-
tou, nejcastéji v dusledku krvaceni, sepse
azmultiorgdnového selhdni.V Sirsich sou-
vislostech pak mohou vyssi krevni ztraty
negativné ovlivnit i samotnou prognézu
zhoubného onemocnéni. Maji i nega-
tivni ekonomické dopady v¢. prodlou-
Zeni doby hospitalizace. Pro minimalizaci
rizika peroperac¢niho a poopera¢niho kr-
vaceni pouzivame kombinace pfistroj
a technik umoziujici dosazeni co nej-
lepsi hemostdzy. Standardné pouzivame
na kryti resekéni plochy hemostyptika
na bézi oxidované celul6zy. Nejcastéjsim
nami pouzivanym hemostyptikem v této
indikaci je Traumacel FAM vzhledem
k jeho ovéfenym ucinkdim, biologickym
vlastnostem, snadné dostupnosti v rliz-
nych velikostech i ekonomické vyhod-
nosti ve srovnani s dalSimi materidly.

Zavér
Jedna se o raritni onemocnéni, které ale
v posledni dobé vykazuje stoupajici in-

cidenci. Dilem je to v dusledku vyskytu
sekundarnich poradia¢nich sarkomua
u pacientl, ktefi v minulosti prodé-
lali radioterapii pro jiné nddorové one-
mocnéni. Tento narlst vedl jiz v minu-
losti ke zméné ozafovacich technik.
V |é¢bé sarkom( stale nardzime na pfi-
pady, kdy bylo primarné pfistoupeno
k chirurgické resekci nddoru bez pred-
chozi histologické verifikace ¢i fadného
dalSiho dosetreni. Vysledkem jsou pak
mnohdy neradikélni resekce R1 v lep-
$im pfipadé ¢i v horsim R2. Tito pacienti
pak byvaji predavani do onkologickych
center k dal3i terapii, kterd je pak zna¢né
problematickd. Pravé primarni radikalni
resekce RO po predchozi histologické
verifikaci je pro osud pacient( zcela z&-
sadni. Nékdy je technicky mozna RO re-
resekce, jindy pak pFistupujeme az k re-
sekci recidivy. Nej¢astéjsim limitujicim
faktorem pfi operacich sarkomU dutiny
bfisni, panve a retroperitonea je tésna
afinita ¢i proristani tumoru do okolnich
organt ¢i magistralnich cév. Vzhledem
k rarité tohoto onemocnéni je vhodné
pfedat pacienty se sarkomy do nékolika
malo center v nasi republice specializu-
jicich se na lé¢bu sarkomd, ktera se nyni
ustanovuiji.
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