Leiomyosarkom

Leiomyosarkom (MKN-O: 8890/3 (http://codes.iarc.fr/code/3414)) je maligni nddor vychazejici z bunék hladké
svaloviny. Leiomyosarkomy jsou pomérné vzacné nadory, nejc¢astéji vznikaji v koncetinach, v retroperitoneu, v
gastrointestinalnim traktu a v Zenském pohlavnim traktu. Vékové standardizovand incidence se pohybuje kolem 9
pripadd na milién. Incidence je vys$si u zen, po vylouceni leiomyosarkomd délohy je incidence srovnatelna.
Leiomyosarkomy jsou nadory vyssiho véku, pred dvacatym rokem jsou zcela raritni a incidence roste s vékem.
Celkové pétileté preziti se pohybuje kolem 50 %, patrny je mirné vzestupny trend. Celkové preziti se liSi dle lokality
vyskytu nadoru, zatimco u leiomyosarkomU délohy se pétileté preziti pohybuje kolem 40 %, v pripadé

leiomyosarkom klize se pétileté preziti pohybuje kolem 95 %.

Klinické chovani

Klinicky se nddor manifestuje predevsim jako masivni hmota. Vedle bolesti se m{ze podle lokalizace prezentovat
napr. jako Buddlv-Chiariho syndrom, rendlini selhani v disledku komprese renélnich zil, nebo abnormalni vaginalni

krvaceni.

Nador se 3ifi per continuitatem, prorQstad do cév a zakladda vzdalené hematogenni metastazy, zejm. v plicich.

Makroskopicky vzhled

Tumor makroskopicky imponuje jako masovitd hmota, barva mlze byt Sedd, bild i hnédava az rlizova. Struktura
maze byt fascikuldrni i mékka a homogenni. Makroskopicky mdze byt jak pomérné dobre ohrani¢eny, tak i
infiltrativné rostouci do okoli. Na fezu mdze byt pomérné homogenni, zejména u vétsich tumord jsou bézné

sekundarni regresivni zmény, tj. hemoragie, nekrézy a formace cyst.
Histopatologie

Typickym histopatologickym vzorem jsou protinajici se dobre definované
skupiny vretenitych bunék. Tento vzor vSak nebyva plné vytvoren a tumor
tak mUze v nékterych oblastech nabyvat storiformniho, palisddovitého
nebo hemangiopericytomu podobného usporadani. Tumor je obvykle
vyrazné bunécény, ovsem muize dojit k fibréze nebo k myxoidnim zménam
(myxoidni leiomyosarkom). Myxoidni zmény mohou byt tak vyrazné, ze
tumor ma az sitovity nebo mikrocysticky charakter. U velkych tumor( jsou
bézné zény hyalinizace a nekrdz. Spise vyjimecné mize byt tumor
zanétlivé infiltrovan.

Jadra nadorovych bunék jsou obvykle protazena s tupymi konci, mohou
byt lalo¢natd nebo zoubkovana. Jadra byvaji hyperchromaticka, jaderny
pleomorfismus byva patrny, nékdy ovéem mze byt jen mirny, nebo
patrny jen v loziscich. Mitotickd aktivita byvé vyraznd, atypické mitézy
jsou c¢asté. Cytoplazma je eosinofilni az jasna, pomérné casté jsou
intracytoplazmatické vakuoly.

Epiteloidni leiomyosarkom je malo obvykla varianta, pri které jsou
pritomny osteoklastim podobné obrovské mnohojaderné nadorové bunky
obklopené vyraznou chronickou zanétlivou infiltraci. Casto je tato varianta
patrna pouze loziskovité.

Imunohistochemické vlastnosti
Prakticky vzdy pozitivni:

SMA,

desmin,
h-caldesmon,
histon-deacetylédza 8.

Muze byt pozitivni:

keratin,
EMA,
CD34,
S100,
CD10.

Obvykle negativni:

= KIT (v pozitivnim pripadé neni pritomna mutace genu c-Kit).
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Délozni leiomyosarkom, H&E. Patrné je
charakteristické usporadani bunék.
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Délozni leiomyosarkom, H&E. Patrné je
charakteristické tupé zaobleni konc(
protazenych jader.
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Muze byt pozitivni u déloznich leiomyosarkom:

= estrogenové receptory,
® progesteronové receptory,
= androgenové receptory.

Obecné markery:

= Ki67 vykazuje u leiomyosarkomu vys$si aktivitu ve srovnani s
leiomyomy.

= P53 je mutovan zhruba u Ctvrtiny az poloviny leiomyosarkom( délohy
(a nikdy neni mutovan u leiomyom).

Diferenciadlni diagnostika

Diferencialné diagnosticky je tfeba odlisit leiomyosarkom zejména od
leiomyomu a dalSich proliferaci hladké svaloviny, zejména pokud jde o
proliferaci atypickou. Na hranici mezi leiomyomy a leiomyosarkomy je l1éze
nejistého biologického chovéni oznacované jako STUMP (Smooth Muscle
Tumour of Uncertain Malignant Potential).

Odkazy

Virtualni preparaty

Leiomyosarkom retroperitonea, aktin Leiomyosarkom retroperitonea, desmin
Leiomyosarkom retroperitonea, H&E
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Souvisejici ¢lanky

= | eiomyom
= Naddory mezenchymové
= Zhoubné nadory délozniho téla
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