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Abstrakt

Myxoidny liposarkém (MLPS) je druhym najCastejsim typom
liposarkému. Predstavuje priblizne 30 % vsetkych pripadov li-
posarkémov a 10 % vSetkych sarkémov makkych tkaniv.
Celosvetova incidencia je 2 miliony pacientov. Primdrne byva
lokalizovany na koncatindch, najcastejsie v hlbkovych tkani-
vach stehna. V nasej kazuistike prezentujeme 42-rocného pa-
cienta s nahodnym nalezom myxoidného liposarkému v pra-
vej slabine. Liecba ochorenia je primarne chirurgickd, po nej
nasleduje radioterapia a chemoterapia (obr. 7, lit. 42). Text
v PDF www.lekarsky.herba.sk.

KLUCOVE SLOVA: myxoidny liposarkém, resekcia, dolna kon-
catina, chemoterapia, radioterapia.
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Abstract

Myxoid liposarcoma (MLPS) is the second most common type
of liposarcoma. It accounts for approximately 30% of all lipo-
sarcoma cases and 10% of all soft tissue sarcomas. Its global
incidence is 2 million patients. It is primarily localized in the
extremities, most often in the deep tissues of the thigh. In our
case report, we present a 42-year-old patient with an inciden-
tal finding of myxoid liposarcoma in the right groin. Treatment
of the disease is primarily surgical, followed by radiotherapy
and chemotherapy (Fig. 7, Ref. 42). Text in PDF www.lekarsky.
herba.sk.

KEY WORDS: myxoid liposarcoma, resection, lower limb, che-
motherapy, radiotherapy.
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Uvod

Myxoidny liposarkém (MLPS) je druhym najcastej-
$im typom liposarkému. Predstavuje priblizne 30 %
vSetkych pripadov liposarkémov a 10 % vsetkych sarko-
mov makkych tkaniv (1). Celosvetova incidencia je 2
miliény pacientov. Primdrne byva lokalizovany na kon-
&atindch, najcastejsie v hibkovych tkanivach stehna (2).
Vyskytuje sa u dospelych, ale aj u mladsich jedincov
ovela Castejsie ako iné typy liposarkému. Pricina ocho-
renia nie je znama. Je dolezité poznamenat, Ze liposar-
kémy sa nevyvijaji z lipémov, ktoré sd uplne benigne.

MLPS mozno rozdelit do dvoch podskupin:
1. nizkostupriovy, zndmy aj ako ,Cisty MLPS”,
2. vysokostupriovy, zndmy aj ako ,okrdhlo-bunkovy”

(round cell - RO) (3).

RozliSovanie medzi tymito dvoma podtypmi je zalo-
Zené na bunkovej zlozke (4). Oba typy sa vyznacuju
rozdielmi v prognéze a vysledkoch lie¢by. Stddie ukd-
zali, ze percento hyperceluldrnej zlozky je spojené s
horsim terapeutickym vysledkom, vy$sim vyskytom
vzdialenych metastaz a celkovo horSou prognézou
ochorenia.

Patofyziologicky sa deli na tri podtypy (podla klasi-
fikdcie Svetovej zdravotnickej organizacie z roku 2002):

1. dobre diferencovany a dediferencovany liposarkom
(WDLPS/DDLPS),

2. myxoidny a okrihlo-bunkovy liposarkém (MLS
a RCL),,

3. pleiomorfny liposarkém (PLS) (7).

Diagnostika

Vadsina pacientov s liposarkémom nemad Ziadne pri-
znaky. Priznaky sa objavia vtedy, ked’ nddor narastie do
velkosti, ktora zasahuje do okolitych Struktdr: bolest,
citlivost, opuch, parestézia, Unava, dbytok hmotnosti,
nevolnost a vracanie (pri retroperitonealnych liposarko-
moch), alebo funk¢na strata v dosledku udtlaku neuro-
vaskularnych struktdr.

Pri fyzikalnom vysetreni sa liposarkém javi ako ne-
bolestiva, palpovatelnd masa.

Vysetrenie pocitacovou tomografiou (CT) a magne-
tickou rezonanciou (MRI) umoznuje zuizit diferencialnu
diagnostiku, pretoze obe metédy dokdzu overit percen-
to lipomatoznej zlozky nadoru. Vyssi obsah tuku je spo-
jeny s benignym lipémom, kym nizsie percenta tuku su
spojené s atypickym lipémom alebo sarkémom. Vacsina
liposarkémov md dobre definované a lalo¢naté okraje.
Dobre diferencované liposarkémy si hyperintenzivne
na T2 obrazoch MRI s minimdlnym zvyraznenim intra-
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vendzneho kontrastu. Myxoidné liposarkémy si homo-
génne a mdzu vytvdrat pseudokapsuly. Pleomorfné lipo-
sarkémy majd zas heterogénne vndtorné Struktdry.
Myxoidné a pleiomorfné nadory byvaji zvyraznené in-
travenéznym kontrastom. Definitivhu diagnézu potvrdf
histologické vysetrenie. Pre spravnu diagnozu je potreb-
na kompletna resekcia nadoru (5). Lokdlne recidivy na-
doru sa vyskytuji v 12 - 25 % a vzdialené metastdzy
v 30 - 60 % pripadov, a to aj roky po prvotnej diag-
nostike (4, 8), na atypickych miestach. Postihnutymi
miestami su kosti, makké tkaniva, lymfatické uzliny,
plica, brucho (9, 10). V minulosti sa za hlavny faktor
celkovej progresie povazoval vek.

Vyskyt MLPS vrcholi medzi trefou a piatou dekadou
zivota (9, 11). Na zaklade zisteni sa ukazalo, Ze vek nad
30 rokov je nezavislym rizikovym faktorom pre horsie
celkové preZivanie a pacienti starsi ako 60 rokov mali
horsiu prognézu ako pacienti nad 30 rokov (12).

Stddia Nishidu a kol. (2010) ukazala, Ze vek nad 60
rokov bol nezavislym prediktorom horsieho prezivania
pri MLPS koncatin a trupu (13). Starsia Stidia z roku
1996, ktora zahfriala 95 pacientov s MPLS s diferencia-
ciou RC komponentu alebo bez nej, ukazala, Ze riziko-
vymi pre prognézu horsieho prezivania boli faktory: vek
nad 45 rokov, velkost nddoru nad 10 cm a nekréza
nadoru (14). Okrem veku a ostatnych rizikovych fakto-
rov zlej progndzy, su aj znizend imunita pacienta, zhor-
Sené opravné mechanizmy DNA, ¢o vedie k vyssej
pravdepodobnosti aktivacie nadorového onkogénu (15).
Na druhej strane existuji ddaje zo studii (Cleveland
Clinic, Callegaro a kol., Gustafson a kol.), ktoré neod-
halili Ziadny Statisticky vyznamny rozdiel v prognéze
medzi pacientmi starsimi alebo mladsimi ako 45 rokov
a ze vek pri diagn6ze nema Ziadnu prognosticki hod-
notu (16, 17, 18). Napriek tomu sa vdc¢sina autorov zho-
duje v tom, Ze vek je vyznamnym ovplyviujicim fakto-
rom.

Velkost nadoru

Velkost nddoru je dobre zndamym prognostickym
faktorom pre sarkémy makkych tkaniv. Publikované
Gdaje naznacujd, Ze ¢im vacsi nador, tym horsia je
progndza (11, 19, 20, 21).

Diferencidcia velkosti MLPS ma niekol'ko vyhod.
Hoci literatira neopisuje ziadny skuto¢ny

konsenzus o tom, ktoré velkosti nddorov sd spojené
s najhorsim prognostickym vysledkom, vécsina stadif
pouzivala hrani¢né hodnoty < 5, 5 - 10 a > 10 cm.
Objemovo vadsie nadory s vsak s vacSou pravdepo-
dobnostou blizsie k okolitym $truktdram, ¢o peroperac-
ne znemoznuje rozsah celkovej resekcie a zhorsuje
prognézu. Tieto Gdaje potvrdili aj Orson a kol. (22)
a Reitan a kol. (14). Priemernd velkost MLPS je 8 az
12 cm, s rozsahom medzi 1,5 a 25 cm (23). Zheng a
kol. (23) preukdzali, Zze ¢im vacsi je priemer nadoru,
tym nizsia je celkovd miera preZitia a vyssie riziko me-
tastdz. Neddvny prehlad literatiry naznacuje, Ze ak nie
je mozna siroka chirurgicka resekcia (R0), jedinou alter-
nativou je bud margindlna (R1) alebo intraleziondlna

(R2) resekcia, ale to zvysuje riziko recidivy s/bez ovplyv-
nenia preZitia.

Lokalizacia nadoru, pohlavie pacienta

MLPS lokalizovany na trupe je spojeny s horsimi
celkovymi vysledkami ako pri lokalizacii na koncatindch.
Rozdiel v prezivani a prognéze medzi nadormi hornych
a dolnych koncatin sa vsak v literatire bezne nespomi-
na. Rézne zahrani¢né stidie preukazali horsie celkové
prezivanie a tiez vysSie riziko metastdz u pacientov
s MLPS na dolnych koncatindch (24). Moznym vysvet-
lenfim moze byt mensia plocha hornej koncatiny, a teda
aj mensi priestor na zvacsenie velkosti nadoru bez tlaku
a poskodenia neurovaskularnych Struktdr (15). Gronchi
(25) a Greto (26) publikovali zistenie, ze hlbkové na-
dory boli spojené s horsim celkovym prezivanim v po-
rovnani s pacientmi s nddormi uloZenymi povrchovo.
Bartlett a kol. (27) preukdzali, 7e hibkové nadory boli
spojené s vyssim rizikom lokalnej recidivy (ale bez Sta-
tistickej vyznamnosti) v porovnani s povrchovymi nador-
mi pocas 5,4-ro¢ného obdobia sledovania.

Statisticky bolo tiez dokazané, 7ze muzi maji v po-
rovnani so Zenami vyrazne horsie prezivanie (9). Vos
a kol. (28) potvrdili, Ze muzské pohlavie bolo jedinym
vyznamnym faktorom rizika lokalnej recidivy. Rovnaky
prognosticky vplyv muzského pohlavia potvrdili
Toulmonde a kol. (29) u pacientov s retroperitonedlnym
MLPS.

Kazuistika

42-ro¢ny pacient bol primarne vysetreny ortopédom
pre opuch a bolest v pravom kolene a lytku po zvysenej
fyzickej aktivite. Na dvodnom ultrazvukovom vysetreni
cievneho systému sa nepreukdzala povrchova ani hlbko-
va zilova tromboza. V oblasti kolena z laterdlnej strany
stehna boli pritomné len hypoechogénne tkanivové
zhluky.

V priebehu 2 mesiacov bolo vykonané MRI vyset-
renie s nalezom objemnej nadorovej myxoidnej, mak-
kotkanivovej masy medzi adduktorovou skupinou s roz-
mermi 13 x 7 x 8 cm (obr. 1) s kranidlnym a kaudalnym
tlakom na vasa profunda femoris vasa vpravo.

Lézia nepreukazovala infiltrativny rast. Bolest
a opuch pravej nohy vsak subjektivne ustipili. O mesiac
neskdr bolo vykonané CTAG vysetrenie (obr. 2), ktoré
uz potvrdilo, Ze nador tlacil na zadnu stenu arteria fe-
moralis profunda (AFP) a bol hlboko ulozeny v adduk-
torovej skupine svalov pravého stehna (obr. 3). Vetvy
AFP boli obrastené nadorom (obr. 4 a 5).

Pacient bol prijaty na Kliniku cievnej chirurgie za
Gcelom exstirpacie nadoru.

Z predchorobia uviedol vyskyt rakoviny a diabetu
v rodine. Sam sa liecil sa na artériovi hypertenziu
a chronickd obstrukénd spankovid apnoe (v sledovani
pneumoldga). V detstve bol operovany pre herniu. Je
nefajCiar. Po odzneni anestézie pneumol6g odporudil
CPAP pristroj a onkolég v pripade malignity nadoru od-
porucil konzultdciu vo Vychodoslovenskom onkologic-
kom Ustave. Po nevyhnutnej predoperacnej priprave bol
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pacient operovany: vykonala sa exstirpdcia nddoru s Obrazok 3. CTAG vysetrenie pravého stehna - medialna cast
nadorovej masy (Sipka) (zdroj: autor).

rozmermi 10 x 20 cm v celom rozsahu a vcelku bol
odoslany na histologické vysetrenie.

Obrazok 1. MRI vysetrenie pravého stehna s nadorovymi masami
(zdroj: autor).

Obrazok 4. CTAG vysetrenie nadorovych hmot okolo povrchovej
a profundalnej femoralnej artérie (prava noha) (zdroj: autor).

Obrazok 2. CTAG vysetrenia stehien: nadorové masy - pravé ste-
hno (zdroj: autor).

Obrazok 5. CTAG snimka, predny pohlad: nadorové masy okolo
povrchovej a profundalnej femoralnej artérie (pravd noha) (zdroj:
autor).

Nevyhnutnd bola skeletizdcia cievneho zvazku: AFP
a vena femoralis profunda (VFP). Nador bol dobre Po operacii bol pacient tlakovo a pulzovo stabilny,
a ostro ohraniceny s miernou fixdciou na medidlnej stra-  operacna rana bola pokojnd, s primarnym hojenim. Na
ne (obr. 6). Z laterdlnej incizie na stehne bola odstra- 3. pooperacny den boli odstrdnené Redonove drény,
nend druha cast - lalok ndadoru s rozmermi 10 x 15 cm  pacient zacal s rehabilitdciou a na 5. pooperacny den
(obr. 7). bol prepusteny do domadcej starostlivosti.
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Obrazok 6. Excizia myxoidného liposarkomu pravého stehna (pocas
operdcie) (zdroj: autor).

Obrazok 7. Exstirpovany myxoidny liposarkom pravého stehna
(zdroj: autor).

Histologicky zaver vysetrenia ndadoru potvrdil nélez
myxoidného liposarkému pravého stehna s absenciou
hypercelularnych (tzv. okrdhlych buniek) oblasti, s ab-
senciou nekrézy - 1. stupen.

Na kontrole po 2 tyzdnoch bol pacient v klinicky
dobrom stave: bez hortcky, bez vyraznej bolesti, bez
opuchu pravej dolnej koncatiny. Operacnd rana bola
zhojend, stehy boli odstranené. Pacient bol informovany
o zdavere definitivneho histologického vysetrenia a na-
sledne bol odporuceny na dalsiu onkologickd liecbu.
Ndsledne bol onkolégom indikovany na adjuvantnd

CHT ako sucast liecby a na zabezpecenie lepsich vy-
sledkov prezitia.

Diskusia

Chirurgicka liecba MLPS zostdva metédou prvej
volby, s vynimkou niektorych metastatickych stavov.
Historicky bola Standardnou liecebnou metédou ampu-
tacia koncatiny, ale dnes sa vdaka technickému pokroku
v rekonstrukénych postupoch a implementdcii adjuvant-
nej terapie vykondva zriedkavo (30, 31, 32, 23).
Vyhodou pre pacienta s MLPS v pripadoch postihnutia
cievnych zvdzkov na koncatine je interdisciplindrna spo-
luprdaca cievneho chirurga (ako v nasom pripade)
a inych Specializovanych chirurgickych odborov. Vyzvou
pre chirurgov zostdva odstranenie tumoru s dostatoc-
nym okrajom okolitého zdravého tkaniva a zaroven ma-
ximalizaciou pooperacnej fyziologickej funkcie (33, 34).
Pocas exstirpdcie nadoru méze dojst k nedplnej resekcii
(R2), najmd v dobsledku prilnutia k neurovaskuldarnym
zvazkom.

Velkost nadoru je znamym prognostickym fakto-
rom. Publikované ddaje naznacuji, Ze ¢im vacsi je
nador, tym horsia je progndza (19, 20, 21, 22). Pri po-
vrchovych MLPS mensich ako 5 cm by mala byt lie¢bou
volby chirurgickd resekcia - RO. Aj napriek negativite
chirurgickych okrajov st nevyhnutné nasledné kontroly,
a to bez ohladu na vek. Toto tvrdenie podporuje nie-
kolko studii, ktoré preukazali, ze chirurgicky vykon bez
radioterapie je preferovanym typom liecby, ktory umoz-
nuje lokdlnu exciziu, obzvlast pri nadoroch mensich ako
5 c¢cm (7, 12, 13). Délezitost resekcie RO preukazali aj
Zheng a Diirr, kde pacienti s RO nepreukazovali pocas
sledovania (43,7 mesiaca) ziadnu lokdlnu recidivu, na
rozdiel od 61 % pacientov s recidivou po resekcii R1
(35). Diirr pozoroval rovnaky ndlez bez recidivy v RO
v porovnani s 33 % pacientov po R1, napriek adjuvant-
nej chemoterapii (13). Haniball a kol. opisujd horsie vy-
sledky pooperacnej rddioterapie u pacientov s netpl-
nou resekciou - R1. Negativne vysledky boli striktne
spojené s pozitivnymi resekénymi okrajmi a pritomnos-
tou okrihlych buniek (RCC) (7). V nasej kazuistike bol
nador Gplne odstraneny.

Dalsou odpord¢anou moznostou liecby je rddiote-
rapia (RT), pretoze primarnou charakteristikou MLPS
v porovnani s inymi typmi nadorov makkych tkaniv je
jej vysoka radiosenzitivita (35). RT sa moze pouZzit pre-
doperacne alebo poopera¢ne (36). Od roku 1979 je
predoperac¢nd RT v kombindcii s chirurgickym vykonom
Standardnou liecbou pacientov s MLPS bez lokdlnej re-
cidivy (37). Hlavnymi vyhodami predoperacnej RT je
potencialne zmensenie nddoru. Vzhladom na dobré
ohranicenie a velkost nddoru sme v nasom pripade RT
neindikovali. Pitson a kol. (21) vSak v roku 2004 preu-
kazali lepsiu predoperacni odpoved na RT u pacientov
s MLPS v porovnani s inymi podtypmi ndadorov mék-
kych tkaniv a liecba RT viedla k vyrazne vacsiemu
zmenseniu velkosti nddoru v porovnani s nediferenco-
vanymi formami. V roku 2007 Engstrom a kol. (38)
uviedli vyznamny pokles objemu MLPS po predoperac-
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nej RT; 23 z 30 oziarenych nadorov vykazovalo prie-
merné zniZenie objemu o 52 % a predpoklada sa, Ze
RT tieZz indukovala histopatologickd akumulaciu oblasti
podobnych zrelym lipémom a zniZenie objemu nadoru,
¢o ulahcilo jeho resektabilitu. Chowdhry a kol. (39) po-
zorovali rozdiely medzi pacientmi, ktori podstipili pre-
doperac¢ni radioterapiu (lokdlna recidiva 3 %), v porov-
nani s pacientmi, ktori podstipili pooperacnui
radioterapiu (lokdlna recidiva 11 %). Predoperacna ra-
dioterapia sa ukdzala ako Gcinna liec¢ba, najma pri vyso-
korizikovych, hrani¢nych nadoroch, ¢o odévodriuje jej
dolezitost ako metody volby pri RC-MLPS kvoli jej vy-
sokostupfiovym  charakteristikam, riziku recidivy, hibke
a rozsireniu do neurovaskuldrnych struktdr (40). Je po-
zoruhodné, Ze zniZzenie objemu nddoru u pacientov,
ktori podstupili predoperacnd radioterapiu, bolo nepria-
moumerné stupniu nddoru (41). Pooperacna radiotera-
pia v3ak bola spojend s vy$3im rizikom fibrézy, stuhnu-
tosti klbov a edému v porovnani s predoperacnou
radioterapiou (41).

Uloha chemoterapie (CHT) u pacientov s MLPS
bola diskutovana (42):
a) ako neoadjuvantna liecba pre lokdlnu kontrolu pri-

marneho MLPS,
b) ako adjuvantnad liechba v pooperacnom obdobi,
¢) na liecbu metastatického MLPS.

StarSie Stddie preukazali Gc¢innost doxorubicinu
a ifosfomidu. Preukdzali vyznamné zlepsenie prezitia
a nizky vyskyt lokdlnej recidivy (42).

Zaver

Myxoidny liposarkém nie je casté ochorenie.
Primarnu diagnézu potvrdi az definitivne histologické
vysetrenie. Na zaklade toho ndsledne indikujeme dalsiu
liecbu: opakovanu resekciu, ak st dokdzané pozitivne
okraje  nddoru, radioterapiu, chemoterapiu.
Interdisciplindrna spoluprdca a nové poznatky vyznam-
ne zvySuju Sance na preZitie.

Primdrna liecba MLPS zahfna chirurgickd resekciu
v celom rozsahu, radioterapiu, chemoterapiu. Viaceré stu-
die zaoberajlice sa klinickym manazmentom a liecbou
MLPS Zial nedokazali definovat jednoznacne jednotnd stra-
tégiu, ¢o vyznamne zvysuje riziko lokalnych i vzdialenych
metastaz a negativne ovplyviiuje celkové preZitie pacienta.*

*Autori prehlasuji, Ze Stidia bola realizovand v silade s eticky-
mi Standardmi prislusnej komisie zodpovednej za klinické stidie
a Helsinskou deklardciou z roku 1975, revidovanou v roku 2000.

Konflikt zaujmov: Autori prace vyhlasujl, Ze nemaji Ziaden konflikt
zaujmov.
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