
Klinick˘ pfiípad: Noduly a edém ve tváfii

Kodet O.1, Krajsová I.1, Procházková I.1, ·tork J.1, Dundr P. 2, Lacina L.1

1Dermatovenerologická klinika 1. LF UK a VFN, Praha
pfiednosta prof. MUDr. J. ·tork, CSc.
2Ústav patologie 1. LF UK a VFN, Praha
pfiednosta prof. MUDr. C. Pov˘‰il, DrSc.

Česko-slovenská dermatologie 105

Repetitorium âes-slov Derm, 85, 2010, No. 2, p. 105–107

K vy‰etfiení na ambulanci na‰í kliniky se dostavil 75let˘
pacient. Jeho rodinná anamnéza byla nev˘znamná. Pacient
se dlouhodobû léãil pro diabetes mellitus perorálními anti-
diabetiky (deriváty sulfonylurey a biguanidu). V minulosti
prodûlal operaci oãí pro glaukom, na kter˘ dosud uÏívá
oãní kapky obsahující latanoprost a timolol. Nikdy váÏnû-
ji nestonal, alergie neudával. Pacient se dostavil pro asi 3
mûsíce se tvofiící projevy v obliãeji poãínající jako tuÏ‰í
hrbolek pfii kofieni nosu, pozdûji téÏ na okraji horního levé-
ho víãka, poslední mûsíc pozoroval postupnû se roz‰ifiují-
cí tuh˘ otok nosu a obou tváfií.

Pfii vy‰etfiení bylo pfii kofieni nosu dobfie patrné ãerveno-
rÛÏové nodulární loÏisko velikosti 23x11x5mm s venek-
taziemi a krustou v centru (obr. 1). Pfii hranû horního levé-
ho víãka bylo podobné loÏisko velikosti 12x7x3 mm.
Mírnû tuÏ‰í prosáknutí bylo patrné na obou tváfiích, na levé
stranû dosahovalo aÏ na krk. Uzliny byly nehmatné
a zbytek kÛÏe na tûle byl bez postiÏení. Probatorní excize
byla uskuteãnûna z infiltrace na levé tváfii (obr. 2) a z lo-
Ïiska pfii kofieni nosu (obr. 3, 4).

Obr. 2, 3, 4

Obr. 1
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HISTOLOGICK¯ NÁLEZ

V probarorní biopsii z levé tváfie (obr. 2) byla pod atro-
fickou epidermis v horním koriu zastiÏena síÈ nepravidel-
nû anastomozujících ‰tûrbinovit˘ch cévních prostor,
vystlan˘ch cvoãkovit˘mi, do lumen v˘raznû prominující-
mi stfiednû velk˘mi atypick˘mi epiteliálními buÀkami.
Zbytek koria vykazoval pruhy a úzké cévní prostory tvo-
fiené tûmito buÀkami, které se vmezefiovaly mezi zhrubû-
lé kolagenní snopce. Nádorové buÀky místy vykazovaly
v˘razné atypie, intersticiálnû tyto buÀky byly hyperchro-
matické s jádry cípatého charakteru. V biopsii provedené
z nodulu pfii kofieni nosu bylo korium prostoupeno nádo-
rov˘mi buÀkami, které tvofiily aÏ noduly (obr. 3). Nádo-
rové buÀky byly v˘raznû atypické, epiteloidního vzhledu
s vezikulárními jádry s prominentními jadérky a místy
s patrn˘mi mitózami, fokálnû tvofiily rudimentární cévní
lumina s obsahem erytrocytÛ (obr. 4). Imunohistochemic-
ké vy‰etfiení prokázalo, Ïe v obou biopsiích bylo CD34,
CD31 a FLI-1 v buÀkách cévních prostor i ve skupinách
atypick˘ch bunûk pozitivní. Proliferaãní marker MiB-1
znaãil 10–25 % jader. Alfa-hladkosvalov˘ aktin (SMA) byl
negativní.

ZÁVùR

Angiosarkom („high-grade“).

Vy‰etfiení hlavy CT prokázalo roz‰ífiení a infiltraci kÛÏe
v oblasti mûkk˘ch tkání obliãeje s maximem v oblasti nos-
ních kfiídel a tváfií. Paranazální dutiny, nosní prÛchody
i orbity byly bez patologického nálezu, lymfadenopatie
v oblasti hlavy a krku, ani tumorózní infiltrace mírnû asy-
metrického lumen laryngu nebyla prokázána. Pacient byl
pfiedán k léãbû do specializovaného onkologického centra,
kde i pfies zahájení chemoterapie do‰lo ke generalizaci.

DISKUSE

Angiosarkom patfií mezi nádory vycházejícími
z mûkk˘ch tkání ke vzácnûj‰ím jednotkám (6). KoÏní an-
giosarkomy relativnû ãastûji mohou vznikat v souvislosti
s prodûlanou radioterapií, ãi v terénu chronického lymf-
edému (syndrom Steward–Treves). Odhaduje se, Ïe
postihnout mohou aÏ 0,5 % pacientek, které pfieÏívají déle
neÏ 5 let po operaãním v˘konu pro karcinom prsu následo-
vaném radioterapií. Angiosarkom v oblasti hlavy a krku
(2) byl jako zvlá‰tní podskupina koÏních angiosarkomÛ
blíÏe popsán v roce 1964 Wilsonem Jonesem, po nûmÏ je
také tato skupina nádorÛ nûkdy eponymicky naz˘vána.
PostiÏeni b˘vají pfieváÏnû star‰í jedinci, muÏi jsou postiÏe-
ni ãastûji neÏ Ïeny. Na rozdíl od angiosarkomu jater, kde

je známa dÛleÏitá role napfiíklad chemick˘ch kancerogenÛ
(vinylchlorid), nejsou doposud známy Ïádné predisponu-
jící faktory pro koÏní angiosarkomy hlavy a krku. Nejas-
ná je role sluneãního záfiení, protoÏe u nûkter˘ch pacientÛ
je postiÏení lokalizováno do vlasaté, pfied ultrafialov˘m
záfiením zãásti chránûné oblasti k‰tice. Jsou známy
i pfiípady vyskytující se u imunosuprimovan˘ch pacientÛ
po orgánov˘ch transplantacích. Pfiíãinné pÛsobení virové
infekce na vznik angiosarkomu, jako napfiíklad humánní-
ho herpetického viru 8 u Kaposiho sarkomu, zatím neby-
lo prokázáno.

Klinicky se angiosarkomy zpoãátku ãasto jeví jako ery-
tematózní, ne zcela dobfie ohraniãené makuly, které mohou
napodobovat hematom (5). V dal‰ím prÛbûhu dochází
k induraci projevÛ aÏ vzniku nodulÛ, pfiípadnû mÛÏe dojít
k exulceraci ãi sekundární infekci, coÏ mÛÏe ztûÏovat dia-
gnózu. Léze b˘vají solitární, u multifokálního postiÏení je
nûkdy obtíÏné rozhodnout, zda se jiÏ nejedná o metastázy.
Vzácnû angiosarkom zaãíná jako edém obliãeje, zejména
v periokulární oblasti. Barevné zmûny v tomto pfiípadû
b˘vají ménû v˘razné. Obdobné otoky jsou známy ale
i u jin˘ch dermatóz, z bûÏn˘ch napfiíklad u rozacey, ze
vzácn˘ch napfiíklad u morbus Morbihan, ãi syndromu
lymfedém-distichiáza (1, 3).

Histopatologick˘ obraz (7) je i v rámci jedné léze bûÏ-
nû pleomorfní, zmûny ãasto pfiesahují i za hranici makro-
skopicky patrné léze. Dobfie diferencované angiosarkomy
se jeví jako nepravidelná dilatovaná cévní lumen vystlaná
ztenãen˘mi endotelov˘mi buÀkami. Rozli‰ení od heman-
giomu a lymfangiomu mÛÏe b˘t obtíÏné. U angiosarkomu
je moÏno pfii peãlivém pozorování zjistit velké pleomorf-
ní endotelové buÀky s hyperchromatick˘mi jádry. Místy
tyto endotelie prominují do nepravideln˘ch cévních lumin.
V ménû diferencovan˘ch tumorech jsou pfiítomny polygo-
nální ãi proudnicovité endotelie s vysokou mitotickou akti-
vitou, seskupené místy aÏ v solidní nádorové masy, ve kte-
r˘ch mohou b˘t cévní lumina jen obtíÏnû rozli‰itelná.
Poãet erytrocytÛ v luminech nádoru mÛÏe kolísat a jejich
pfiítomnost není pro stanovení diagnózy zásadní. Odli‰ení
od jin˘ch nádorÛ jako napfiíklad melanomu, karcinomÛ, ãi
jin˘ch sarkomÛ mÛÏe b˘t obtíÏné a je nutné imunohisto-
chemické vy‰etfiení. âasto b˘vají pfiítomny lymfohistiocy-
tární infiltráty, které mohou b˘t velmi husté a pfiítomná
zárodeãná jádra mohou prominovat a svádût k mylné dia-
gnóze lymfomu. V nádorov˘ch buÀkách jsou ãasto pfiítom-
ny vakuoly. Cytologicky mohou v nûkter˘ch variantách
pfievaÏovat buÀky s pûnitou cytoplazmou, ãi velké granu-
lované buÀky. Imunohistochemické hodnocení angiosar-
komÛ není vÏdy jednoduché, jako v˘znamné markery se
jeví zejména CD 31 a faktor VIII. Dále i CD 34, tran-
skripãní faktor FLI-1, lektin Ulex europeus, podoplanin,
trombomodulin, receptor pro vaskulární endotelov˘ rÛsto-
v˘ faktor (VEGFR).

Terapie angiosarkomu hlavy a krku je obtíÏná
a horizont 5 let pfieÏití dosahuje jen zlomek pacientÛ (4).
PfiibliÏnû polovina pacientÛ umírá dokonce v prvních
15–24 mûsících od stanovení diagnózy. Lep‰í prognóza je
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u pacientÛ s lézí o prÛmûru do 5 centimetrÛ. Velk˘ zánût-
liv˘ infiltrát se zdá b˘t v této souvislosti pfiízniv˘m pro-
gnostick˘m faktorem, ostatní histologické charakteristiky
prognostick˘mi faktory nejsou. V pfiípadû metastatického
procesu jsou postiÏeny, ãasto jiÏ ãasnû, lymfatické uzliny
na krku, ale mohu b˘t pfiítomné i vzdálené hematogenní
metastázy napfiíklad do plic, skeletu, jater a sleziny. Tera-
peuticky optimální je radikální chirurgická resekce doplnû-
ná pooperaãnû o radioterapii. Problémem je jiÏ v˘‰e zmí-
nûn˘ subklinick˘ rozsah lézí, kter˘ ãasto brání radikalitû
v˘konÛ v operaãnû sloÏitém terénu hlavy. I kdyÏ je dále
známa odpovûì angiosarkomu na léãebné protokoly
s doxorubicinem, paclitaxelem, retinoidy, interferonem,
interleukinem 2 atd., chemoterapie ãasto nevedla
k v˘znamnému prodlouÏení pfieÏívání pacientÛ. Objevují
se i pokusy o vyuÏití biologik, zejména cílen˘ch proti
vaskulárnímu endotelovému rÛstovému faktoru (VEGF).
V̆ znam radioterapie je stále sporn˘.

Závûrem lze shrnout, Ïe angiosarkom je agresivní nádor
a Ïe pouze vãasná intervence mÛÏe alespoÀ ãásteãnû zlep-
‰it vyhlídky pacienta. Angiosarkom mÛÏe b˘t zamûnûn
v iniciálním stadiu za nûkteré ãasté dermatózy a tedy by
nemûl b˘t opomíjen v diferenciální diagnóze. Zejména pfii
netypickém prÛbûhu dermatóz je tfieba neotálet
s provedením probatorní biopsie ani v obliãeji.
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LOKÁLNÍ MYKÓZY
PrÛvodce o‰etfiujícího lékafie

Anna Jedliãková, Jaromír Ma‰ata, Magdalena Skofiepová

Lokální mykózy jsou velmi časté choroby. Trápí velkou část populace,
jejich průběh bývá nepříjemný a komplikovaný. Diagnostika a včasná
léčba proto významně pozitivně ovlivňují stav nemocného. Autorský
kolektiv pod vedením naší přední mikrobioložky dále tvoří dermatolož-
ka a gynekolog. Publikace poskytuje lékaři praktický návod k správné
diagnostice i terapeutické strategii.
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