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Souhrn

Vychodiska: Primérni intrakranidlni sarkomy predstavuji vzacnd onemocnéni. S ohledem na
chybéjici randomizované studie vychazime v [é¢ebném algoritmu obvykle z extrapolace dat
z extrakranialnich variant téchto sarkomud nebo pouze z publikovanych kazuistik, ovéem s vé-
domim specifik radioterapie v oblasti mozkové tkané a omezeného priiniku cytostatik pres he-
matoencefalickou bariéru. Zakladni |é¢ebnou modalitu stale predstavuje chirurgicka resekce,
a to jak v piipadé primarnich nadord, tak event. recidivy. Nicméné vzhledem k intrakranialni
lokalizaci nelze obvykle dosahnout stejné radikality jako v pfipadé extrakranidlnich tumord.
Prognoza téchto typd nadord i pres veskerou snahu zlstava bohuZel neuspokojiva. Pfipad:
V nasi kazuistice prezentujeme 69letou pacientku, kterd byla dosetfovana pro organicky psy-
chosyndrom a parézu levé horni koncetiny. Magneticka rezonance prokazala rozsdhlou expanzi
mozku frontalné vpravo s kolaterdlnim edémem. Byla indikovéna exstirpace tumoru s histolo-
gickym nalezem vzécného myxoidniho meningeélniho sarkomu. Casna recidiva v misté pGvod-
niho tumoru 4 mésice po primarni resekci byla nasledovana reresekci a adjuvantni radioterapif
do 50 Gy na oblast lGzka tumoru, stejné jako dalsi recidiva 19 mésicd po predchozi, ktera jiz
viak byla v jiné lokalité. Systémové Ié¢ba zatim nebyla indikovana. V soucasnosti je pacientka
bez zndmek recidivy a pokracuje v observaci. Zdvér: Myxoidni meningealni sarkom predstavuje
onemocnéni s vysokym rizikem lokoregionadlni recidivy, u néhoz v tuto chvili neexistuje jedno-
znacné doporuceni pro lé¢ebny algoritmus.
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Summary

Background: Primary intracranial sarcoma is a rare disease. Due to the scarcity of evidence from randomized clinical trials, we follow the treatment
guidelines of their extracranial counterparts or those published in case reports, while taking into consideration the specificity of radiotherapy
within the brain, and the limit imposed on chemotherapy by the blood brain barrier. Nevertheless, surgery remains the golden standard of
treatment for primary tumours, and also for recurrence. Even though there are usually narrow margins achieved in brain compared with the
extracranial sarcomas. Despite significant effort, prognosis remains dismal. Case: We present a 69-year old woman who was investigated for psy-
choorganic syndrome and paresis of the left hand. Magnetic resonance imaging revealed a tumour expansion in her frontal lobe with collateral
oedema. Surgical resection was indicated. Histology of the specimen suggested a myxoid meningeal sarcoma. Early disease recurrence 4 months
after primary resection was treated by reresection and 50 Gy of adjuvant radiotherapy to the tumour bed. Similarly, another recurrence 19 mon-
ths after the second surgery was treated using the same approach. Systemic treatment has not been indicated so far. At this time, the patient
is without evidence of any disease recurrence and continues with regular follow-up. Conclusion: Myxoid meningeal sarcoma represents a rare

disease with a high risk of recurrence. Unfortunately, there is no clear recommendation for treatment algorithm.

Key words
sarcomas — brain carcinoma - radiotherapy

Uvod

Jako primarni intrakranialni sarkomy ma-
Zzeme definovat intrakranidlni sarkomy
bez zndmek extrakranidlniho postizeni.
Jiné prace tak oznacuji nadory, které ne-
jsou glidIniho, neuronalniho ani retikular-
niho plvodu a sou¢asné nejsou zndmky
pfitomnosti extrakranidlniho sarkomu
v dobé diagnézy [1]. Primdarni intrakra-
nidlni sarkomy pfedstavuji v porovnani
s extrakranidlnimi sarkomy a sekundar-
nim metastatickym postizenim mozku
vzacné onemocnéni a jsou témér raritni
udospélych pacient(. | ptes relativnivzac-
nost je viak nutno na né v diferencialni
diagnostice intrakranialnich procest my-
slet. Nadory mozku v¢. intrakranidlnich
sarkom( jsou klasifikovany na zakladé
doporuceni World Health Organization
z roku 2016, v némz vsak vlastni primarni
mezenchymalni nddory predstavuji he-
terogenni skupinu vice nez 20 nadoro-
vych podtypl. Nové klasifikace z roku
2016 zasahla i sarkomy mozku, kdyz napf.
hemangiopericytom a solitarni fibrézni
tumor jsou nyni klasifikovény jako jedna

Obr. 1. Primarni tumor frontalniho laloku.

entita [2]. Histologicky nej¢astéjsi jsou
v piipadé détskych nadord rhabdomyo-
sarkomy a chondrosarkomy, v pfipadé
primarnich sarkomd dospélého véku je
to hemangiopericytom/solitarni fibrézni
tumor, chondrosarkom, osteosarkom
a leiomyosarkom [3-6]. Zakladni 1é¢eb-
nou modalitu stale predstavuje chirur-
gicka resekce, a to jak v ptipadé primar-
nich nadord, tak event. recidivy. Nicméné
vzhledem k intrakranialni lokalizaci nelze
dosdhnout stejné radikality jako u ex-
trakranialnich nadord, proto je na misté
Uvaha o indikaci adjuvantni 1é¢by. Indi-
kace radioterapie (s konven¢ni frakcio-
naci, stereotaktickd, protonova lécba)
a systémové lécby je zaloZzena obvykle na
extrapolaci dat z primarné extrakranialné
lokalizovanych nador(, ovsem s védo-
mim specifik radioterapie v oblasti moz-
kové tkané a omezeného priniku cyto-
statik pfes hematoencefalickou bariéru.
Stale castéji je vyuzivana cilend tera-
pie, kterou je mozné s ohledem na efek-
tivitu u extrakranidlnich sarkomu vyuzit
i v ptipadé sarkom(l primérné intrakra-

nidlnich. Kawabata et al podavali pazo-
panib u 76letého pacienta s recidivujicim
primarné intrakranidlnim leiomyosarko-
mem s vy¢erpanymi moznostmi lokore-
giondlni |é¢by a dosahli stabilizace one-
mocnéni [7]. Podobné byl pazopanib
pouzity u pacientl s hemangiopericyto-
mem. Apra et al prezentovali kazuistiky
dvou pacientd s meningedlnim heman-
giopericytomem lé¢enych pazopanibem
s parcialni odpovédi na lécbu [8]. Cilena
[é¢ba je tedy zatim rezervovana pro palia-
tivni indikaci, postaveni v neoadjuvantni
¢i adjuvantni |é¢bé neni definovéno.

| kdyz histologicky nélez téchto tu-
mord je rdznorody, klinicky se nadory
projevuji v ivodu velmi podobné, nej-
Castéji epileptickymi zachvaty, bolestmi
hlavy ¢i neurologickym deficitem, méné
Casto jsou diagnostikovany jako vedlejsi
ndlez pfi provadéni zobrazovacich vyset-
feni z jinych indikaci.

Kazuistika
V nasi kazuistice prezentujeme v dobé
diagnozy 69letou pacientku, kterd byla
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Obr. 2. Histologicky nélez primarniho tumoru.

A. Prikaz kyselych mukopolysacharidl v tumoru. Alcidanova modfr, zvétseni 100x.

B. Pfehledny snimek tumoru. Hematoxylin-eozin, zvétseni 40x.

C. Bunécnéjsi partie tumoru. Hematoxylin-eozin, zvétseni 100x.

D. Méné bunécnd partie tumoru. Hematoxylin-eozin, zvétseni 100x.

E. Okraj tumoru prechazejici v nenddorovou mozkovou tkan. Hematoxylin-eozin, zvétseni 100x.
F. Prolifera¢ni aktivita mérend indexem Ki67. Imunohistochemické barveni, zvétseni 100x.
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Obr. 3. Recidiva tumoru v mozecku.

dosetfovana pro levostrannou parézu
horni koncetiny a organicky psycho-
syndrom. Dle vysetfeni magnetickou
rezonanci (magnetic resonance ima-
ging — MRI) byla prokazéana rozsahla ex-
panze mozku frontalné vpravo s kola-
terdInim edémem (obr. 1). Nasledovala
exstirpace tumoru s histologickym na-
lezem low- ¢i intermediate-grade sar-
komu (obr. 2). Doplnéné druhé cteni
potvrdilo diagn6ézu neobvyklého low-
-grade myxoidniho meningedlniho sar-
komu. Histologicky $lo o nepravidelné
myxoidné prosakly vietenobunéény
tumor, pfevazné s nizkou az stredni bu-
nécnosti, ktery imunohistochemicky vy-
kazoval pozitivitu vimentinu, ¢ast bunék
CD10 a zcela sporadické elementy velmi
slabé epitelidlni membranovy antigen.
Jednotlivé buriky byly D2-40 a CD68 po-
zitivni. Nadorové bunky byly negativni
v barveni S100, GFAP, PR, AE1/3, CK20,
CK7, CK18, CD138, kappa, lambda, SMA,
desmin, caldesmon. Prolifera¢ni aktivita
Ki67 byla kolem 5 %. Dle kontrolniho vy-
Setfeni MRI s 4mési¢nim odstupem bylo
prokazano progredujici reziduum tu-
moru. Nasledna rekraniotomie potvrdila
nalez rezidua tumoru se stejnym histolo-
gickym nélezem jako v pfipadé primarni
resekce. U pacientky byla indikovana ad-
juvantni radioterapie ltzka tumoru fron-
talné vpravo do 50 Gy v 25 frakcich s vy-
uzitim 6MV linearniho urychlovace.
Nasledovala peclivd dispenzarizace
bez jednoznacnych zndmek recidivy, az
do doby 19 mésicli od posledniho ope-
ra¢niho vykonu, kdy byla v oblasti levé
mozeckové hemisféry diagnostikovana
recidiva podobného charakteru jako pri-
marni tumor ve frontalnim laloku (obr. 3).
Pacientka proto podstoupila rekranioto-
mii s opétovnym nalezem myxoidniho

meningedlniho sarkomu. Nasledné byla
indikovana radioterapie IGzka tumoru
mozecku do 50 Gy normofrakcionované,
ktera probéhla bez vétsich komplikaci.
Systémova |éc¢ba zatim nebyla indiko-
vana, podobné jako v pfipadé resekce
primdarniho tumoru. Pacientka je nyni po
radioterapii s rezidudlni lehkou parézou
levé horni koncetiny a pfetrvavajicim or-
ganickym psychosyndromem. Bude po-
kracovat v observaci s 3mési¢nimi kon-
trolami MRI. Presetieni po ukonceni
radioterapie pozitronovou emisni to-
mografii / pocitacovou tomografii a MRI
mozku neprokézalo recidivu/generali-
zaci onemocnéni.

Diskuze

Primarni intrakranidlni sarkomy pred-
stavuji onemocnéni s obecné Spatnou
prognézou i pres obvykle multimodalni
1é¢bu. Z rizikovych faktorl pro vznik in-
trakranialnich nadord jsou nejcastéji
uvadény predchozi radioterapie, imu-
nodeficit a nékteré hereditarni nadorové
syndromy (von Recklinghausenova cho-
roba - neurofibromatéza typu 1) [9,10].
S ohledem na nedostatek klinickych stu-
dii vychazime v lé¢ebném algoritmu
vétsinou z dat z |é¢by podobnych his-
tologickych podtypl extrakranialnich
sarkomd, event. pouze z publikovanych
kazuistik, nicméné jak je uvedeno vyse,
je nutné zohlednit specifika intrakra-
nialni lokalizace.

Z publikovanych dat (tab. 1) je mozné
shrnout, Ze v pripadé vylouceni genera-
lizace je u synovialnich sarkom0 nejcas-
téjSim postupem po chirurgické exstir-
paci adjuvantni radioterapie do 60 Gy
a adjuvantni chemoterapie na bazi ifos-
famidu (Patel et al — doxorubicin, ifos-
famid, mesna; Wushou et al - cisplatina,

epirubicin, ifosfamid) [11,12]. V pfipadé
primarniho intrakranialniho liposar-
komu exstirpace se zvazenim adjuvantni
radioterapie [13,14]. U leiomyosarkomu
byla indikovana po resekci obvykle ad-
juvantni radioterapie do cca 60 Gy nor-
mofrakcionaci se zvazenim adjuvantni
chemoterapie (vinkristin, ifosfamid, do-
xorubicin, etoposid) [7,15-18]. Exten-
zivni systémova léc¢ba casto v rdmci
specifickych klinickych studii (v nékte-
rych pfipadech i v kombinaci s intrate-
kalni chemoterapii) spolu s radioterapii
celé kraniospinélni osy byla indikovana
obvykle v ptipadé primarnich intra-
kranidlnich Ewingovych sarkoma, po-
dobné jako v pfipadé intrakranialniho
rhabdomyosarkomu [19-22]. Osteosar-
komy byly lé¢eny chirurgickou exstir-
paci, adjuvantni radioterapii s nebo bez
chemoterapie [23-26]. V pfipadé chon-
drosarkom byla obvyklym postupem
chirurgicka exstirpace se zvazenim adju-
vantni radioterapie, avsak i v tomto pfi-
padé zlistava riziko recidivy pomérné vy-
soké [27-29]. Li et al publikovali 37,3 %
recidiv pfi medidnu sledovani 47,8 mé-
sice ve skupiné pacientd s primarné in-
trakranialnimi chondrosarkomy [30].
V pfipadé hemangiopericytomu / soli-
tarnich fibréznich tumor( je nejcastéj-
$im postupem chirurgicka resekce a zva-
Zeni event. adjuvantni radioterapie,
o které vsak v literature existuji rozpo-
ruplnd data [31]. Hemangiopericytomy
pfedstavuji onemocnéni s relativné lepsi
progndzou, jak vyplyva ze systematic-
kého prehledu autord Rutkowski et al,
ktery zahrnoval 563 ptipadu intrakranidl-
nich hemangiopericytom( s medianem
preziti 13 let [32]. Fibrosarkomy predsta-
vuji dalsi typ intrakranidlnich sarkomq,
u nichz je obvyklym postupem chirur-
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Tab. 1. Piehled kazuistik primarnich intrakranialnich sarkomu.

Autor

Patel et al
Wushou et al

Garciaz et al
Mumert et al
Hussain et al

Kawabata
etal

Lee et al
Torihashi et al

Gallagher
etal

Kumar et al
Choudhury

etal

Dedeurwaer-
dere et al

Dedeurwaer-
dere et al

Palta et al

Zhang et al
Romeo et al
Dagcinar et al
Setzer et al

Sadashiva
etal

Kotil et al

Qinetal

Beatty et al

Majumdar
etal

Karthigeyan
etal

Tun et al

Rok pu-
blikace

2016

2014

2012
2010
2006

2017

1997
2018

2018

2017

2011

2002

2002

2011

2016
2010
2008
2002

2016

2005

2017

2012

2018

2012

2008

Histologie

synovialni sarkom
synovialni sarkom

liposarkom
liposarkom

leiomyosarkom
leiomyosarkom

leiomyosarkom

leiomyosarkom
leiomyosarkom
Ewingliv sarkom

Ewinglv sarkom

EwingUv sarkom

Ewinglv sarkom

rhabdomyosarkom

osteosarkom
osteosarkom
osteosarkom

osteosarkom
chondrosarkom

chondrosarkom

myxoidni
chondrosarkom

hemangio-
pericytom
myxofibrosarkom
fibromyxoidni
sarkom

fibromyxoidni
sarkom

diagnézy
(let)

21
23

62
56
26

76

41
43

22

44

6
51

8
56

42
40

41

36

21

45

20

Vék v dobé Chirurgie

ano

ano

ano
ano

ano

ano

ano

ano

ano

ano

ano

ano

ano

subtotalni
resekce

ne
ano
ano

ano

ano

ano

ano

ano

ano

ano

ano

Adjuvantni
radioterapie

60 Gy / 30 fr.
60 Gy

ne
59,4 Gy
61,8 Gy /34 fr.

45 Gy + boost
|Gzka tumoru

ano

ne
60 Gy / 30 ftr.
ano
56 Gy
60 Gy / 30 fr,,

nasledné kra-
niospinalni RT

kraniospi-
nalni RT (36 +
18 Gy)
59,4 Gy

ne
60 Gy / 30 fr.
ano

ano
ne
ne

56 Gy / 28 fr.

ano

56 Gy

30Gy/ 10fr.

ne

(Neo)adjuvantni/
konkomitantni systémova
lécba
3x AIM

cisplatina, epirubicin,
ifosfamid

ne
ne

ne
ne

doxorubicin + prokarbazin

ne
ne

ano
vinkristin, doxorubicin, cyklo-
fosfamid/ifosfamid, etoposid

cisplatina + ifosfamid +
etopisid

metotrexat i.v. + i.t., karbopla-

tina + vepesid a nasledné cis-
platina + lomustin + vinkristin

konkomitantni temozolomid
a nasledné VAC

ne
cisplatina + doxorubicin
ano

ne
ne
ne

konkomitantni temozolomid

ne

ne

ne

ne

Reference

[11]
[12]

[13]
[14]
[15]

[16]
(171

18]
[19]

[20]

[21]

[21]

[22]

[23]
[24]
[25]
[26]

[27]
(28]

[29]

[31]

[33]

[35]

[36]

Gy - Gray, fr. - frakce, RT - radioterapie, AIM - doxorubicin, ifosfamid, mesna, VAC - vinkristin, aktinomycin D, cyklofosfamid
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gickd resekce nasledovana adjuvantni
radioterapii [33]. Gaspar et al prezento-
vali soubor 9 pacient s fibrosarkomem
mozku. Pacienti byli |é¢eni chirurgickou
resekci a v 8 pfipadech adjuvantni radio-
terapii (45-60 Gy). K lokoregionalni reci-
divé doslo v 8 z 9 pfipadl. S ohledem na
tuto skute¢nost autofi doporucuji dalsi
navyseni davky radioterapie az na 66 Gy
(nicméné s védomim, ze ke generalizaci
doslo u 50 % pacient(l, by méla byt zva-
Zovana také systémova lécba) [34]. Pro
Uplnost zminujeme gliosarkomy, které
predstavuji prognosticky nepfiznivou
variantu IDH nemutovanych glioblas-
tomu, a nepredstavuji tedy nadory me-
zenchymalniho plvodu, které jsou pred-
métem tohoto ¢lanku. V nasem pfipadé
myxoidniho meningedlniho sarkomu
jsme se rozhodli pouze pro samostatnou
adjuvantni normofrakcionovanou radio-
terapii Izka tumoru po resekci, a to v pfi-
padé exstirpace obou recidiv, jelikoz se
ozafovana pole navzajem neprekryvala.
Zohlednili jsme také na absenci dat pro-
kazujicich efektivitu systémové |écby bez
adjuvantni chemoterapie. V soucasnosti
bohuzel 1é¢ebna doporuceni pro tento
typ nddoru ve standardech European So-
ciety for Medical Oncology a National
Comprehensive Cancer Network chybi.

Zaveér
Myxoidni meningealni sarkom je vzacné
nadorové onemocnéni mozku, pfi némz

chirurgickd resekce spolu s adjuvantni
radioterapii predstavuje potencialni Ié-
¢ebny postup, aviak s vysokym rizikem
lokoregiondlni recidivy.
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