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SOUHRN

NaplIni sdéleni je pripad diferencidlni diagnostiky 47letého pacienta, ktery byl v srpnu 2012 prijat na Interni kliniku
Krajské nemocnice Tomase Bati ve Zliné pro tézkou pancytopenii. Protoze Uvodni vysetfeni smérujici k vylouceni
zanétu, tumoru, infekce a systémového onemocnéni byla negativni, bylo vysloveno podezieni na myelodysplasticky
syndrom. Aspirat kostni dfené byl nevytézny, trepanobiopsie vSsak nepotvrdila pritomnost myelodysplastického syn-
dromu. Pacient se rychle stal zavislym na transfuzich, opakované prodélaval infekce. Dalsi diferencialné diagnosticky
proces komplikoval sam pacient svymi opakovanymi negativnimi reversy stran interni hospitalizace. Na opakovanych
vySetienich pocitacovou tomografii (CT) byla patrna narUstajici splenomegalie a poté i vicecetnd osteoplasticka a
smisena loziska ve skeletu panve, kterd ukazovala na pravdépodobnou malignitu. Pacient byl proto odeslan k dalsimu
dosetreni na Interni hematoonkologickou kliniku Fakultni nemocnice Brno-Bohunice. Zde bylo indikovano celotélové
vySetfeni pozitronovou emisni tomografii v kombinaci s CT a nalezeno rozsahlé lozisko viabilni nadorové tkané v
hrudni sténé. Byl proveden odbér histologie a zapocata prefaze kortikoidy, po které ale ndsledovalo renaini selhanf pfi
syndromu nadorového rozpadu. Pacient zemrel pod obrazem multiorgdnového selhdni a diseminované intravaskularn{
koagulopatie v den stanoveni histologické diagndzy diseminovaného nediferencovaného sarkomu.
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SUMMARY

Kadlckova E, Rohoii P, Navratil M, Kfen L, Zimova |, PaliSek J, Stani¢ek J, RySavy |

Differential diagnosis of pancytopenia - a case report

The aim of this paper is to report the differential diagnosis undertaken in a 47-year-old patient who was admitted for
severe pancytopenia at the Department of Internal Medicine, Tomas Bata Regional Hospital in Zlin in August 2012. As the
initial examinations regarding inflammation, tumours, infections and systemic diseases were negative, myelodysplastic
syndrome was suspected. Trephine biopsy was performed, but myelodysplastic syndrome was not confirmed. The
patient quickly became dependent on transfusions and suffered from recurrent infections. The differential diagnostic
process was further complicated by the patient’s repeated refusal to be hospitalized at the department of Internal
Medicine. Repeated CT scans showed increasing splenomegaly and eventually multiple osteoplastic and mixed deposits
in the pelvic bone appeared, pointing to a probable malignancy. The patient was referred for further investigation
to the Department of Internal Medicine, Haematology and Oncology Clinic, University Hospital Brno-Bohunice. The
indicated whole-body PET/CT found extensive deposits of viable tumour tissue in the chest wall. Histological samples
were taken and corticosteroid treatment was started. However, this resulted in tumour lysis syndrome followed by
kidney failure. The patient developed multiple organ failure with disseminated intravascular coagulopathy and died
on the day that the histological diagnosis of undifferentiated sarcoma was made.
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Jako pancytopenii oznacujeme stav, pri kterém
dochézi k poklesu poctu vSech typl krevnich bunék
v obvodové krvi pod dolni hranici normalnich hod-
not. Zakladnim vySetfenim k objasnéni pfic¢iny tohoto
patologického stavu je vySetfeni kostni dfené pomoci
sternalni punkce a trepanobiopsie. Podle mechanis-
mu vzniku délime pancytopenie na stavy se snizenou
bunécnosti kostni dfené, kde typickym predstavite-
lem je aplasticka anémie, a na stavy s normalni nebo
zvySenou dretiovou celularitou, kde nejcastéjsi cho-
robou je myelodysplasticky syndrom. K pancytopenii
mohou vést i procesy poskozujici normalni krvetvorbu
infiltraci kostni dfené, nejcastéji maligni lymfomy
(1). Myelodysplasticky syndrom (MDS) je potencialné
maligni onemocnéni krvetvorby vznikajici na podkladé
poruchy genomu pluripotentni hemopoetické kmenové
buriky. Pro tuto chorobu je ve vét$iné pfipadu typicky
nepomeér mezi normo- az hypercelularni dysplastickou
kostni dfeni a periferni pancytopenii, ktery je zptisoben
predc¢asnou apoptézou prekurzorti dysplastického klonu
(2, 3). I pfes recentni vyznamné pokroky ve vySetfovani
tohoto maligniho onemocnéni ziistava v nékterych
pfipadech myelodysplasticky syndrom diagnézou per
exclusionem (4). Jeho odliseni oproti jinym cytopeniim

Deficit B12, AF

Hypersplenismus

Yoy 2

nejriznéjsiho pivodu muiZe byt opravdu naro¢né, jak
doklada samotna kazuistika (5, 6) (obr. 1).

POPIS PRIPADU

47lety pacient, narozen 1965, dosud bez vaznéjsich
chorob, otec 5 déti, toho ¢asu nezameéstnany, prichazi
v Cervenci 2012 ke svému praktickému 1ékafi k prohlidce
pred vstupem do nového zaméstnani. ProtoZe je u néj
zjiSténa tézka bicytopenie, je odeslan k hospitalizaci na
Interni kliniku Krajské nemocnice T. Bati, a.s. Zlin (IK
KNTB Zlin). Pacient se dostavil se ¢tyfdennim zpozdé-
nim poté, counéj 2 dny pretrvavaly febrilie reagujici na
paracetamol. V krevnim obraze je pti pfijeti potvrzena
pancytopenie (erytrocyty 1,48 x 102 hemoglobin 46 g/1,
hematokrit 0,124, MCV 84 fl, MCH 31 pg, trombocyty
66 x 10°/1, leukocyty 2,9 x 10°/1, neutrofily 1,6 x 10%/1,
retikulocyty 0,014) bez sideropenie, deficitu vitaminu
B12 a folatl, s negativnimi markery hemolyzy, bez
signifikantni patologie v diferencialnim rozpoctu leu-
kocytlh mikroskopicky a ve vySetfeni z periferni krve
pritokovou cytometrii. Sternalni punkce je opakované
suchd, proto je provedena pouze trepanobiopsie. Pri
vySetfeni uzlin krku az malé panve pocitacovou tomo-
grafii (CT) ze dne7. 8. 2012 jsou popsany pouze zvétSené
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axilarni lymfatické uzliny, nejvétsi ptfi¢né 15-20 mm,
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Obr. 1 Diferencialni diagnostika (pan)cytopenii.
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tukové degenerované, ovalného tvaru, hodnoceny jako
benigni. Slezina je zvétSena, velikosti 19 x 7 x 17 cm, bez
loziskovych zmén. Pacient je prelécen amoxicilinem/
kyselinou klavulanovou s poklesem CRP. Béhem hos-
pitalizace je podano celkem 12 transfuznich jednotek
(T. U.) erytrocytovych transfuznich pripravki (ETP).
Pacient naléha na dimisi z rodinnych déivodd, proto je
propustén jako afebrilni s hodnotou hemoglobinu 93 g/1
a objednan ke kontrolam do hematologické ambulance
(HA) KNTB Zlin. Ve vysledkovém protokolu vySetfeni
trepanobiopsie je kostni dfenl popsana jako silné hy-
percelularni (90-100 %). Pomér mezi myeloidni a ery-
troidni fadou je udavan v iseku 5-10 : 1. Erytropoéza
je popsana jako silné hyperplastick4, megaloblasticka,
glykoforin +/-. Granulopoéza je potlacena, vyzravajici.
Megakaryopoéza je taktéZ potlacena, megakaryocyty
maji normolobulizovana jadra a nevykazuji pritom-
nost pleiomorfnich, paroznatych ¢i dysplastickych
forem. Retikulin neni v hemopoetické tkani zvysen,
kostni drenl se tedy nevyznacuje fibrotickymi zména-
mi. Stromalni Zelezo je v normé. Plazmatické burky
i lymfocyty ¢ini shodné 2-3 %. Extrinsické buriky ne-
jsou pritomny, kostni tramce jsou priméfené stavby.
Divody pro vyse popsané zmény mohou byt nasledu-
jici: a) nedostatek vitaminu B12 a folatd, b) reaktivni
zmény po pfedchozim ttlumu, c¢) megaloblastoidie jako
dysplaticka zména v ramci MDS (vzhledem k potlaceni/
vytlaceni zbylych dvou linif nelze posoudit event. dys-
plastické zmény v nich, vytlaceni je rovnéz povazovano
za dlivod cytopenie v téchto liniich). Patolog upozornu-
je, Zze nalez je nutno korelovat s dalsim vyvojem, kaz-
dopadné toho casu se jevi bez znamek hematologické
malignity. K vySetfeni trepanobiopsie bylo pouzito
specialni barveni Periodic Acid-Schiff (PAS), Gémori,
barveni Weigert van Gieson, enzymova histochemie
chloracetatesterazou a imunohistochemie CD 34, CD
61, myeloperoxidaza, lysozym a glykoforin (obr. 2a 3).
Béhem ambulantnich kontrol pacient popira jakékoliv
obtiZe i pfes subfebrilie, progredujici pancytopenii
a nutnost dalSich transfuzi. Protoze vysledky dals$ich
vySetfeni svédci pro pravdépodobnou malignitu, je
dohodnuto pokracovani diferencidlné diagnostického
procesu za hospitalizace na Interni hematoonkologické
klinice (IHOK) EN Brno-Bohunice. Zde je provedena
kontrolni trepanobiopsie s totoznym vysledkem jako pti
prvnim odbéru. Opét se nedati ziskat aspirat kostni dfe-
né ani materidl pro vySetfeni cytogenetiky a vySetfeni
pritokovou cytometrii. Pacient po 3 dnech podepisuje
negativni revers. V poloviné zati je znovu prijat k hos-
pitalizaci na IK KNTB Zlin pro febrilie, tachykardii,
zavaznou bicytopenii (hemoglobin 64 g/1, trombocyty
27 x 10°/1, leukocyty 3,0 x 10°/1, neutrofily 1,7 x 10°/1),

N

Obr. 2 Trepanobiopticky nélez: obraz tézkych megaloblastoidnich
zmén v Cervené fadé - prekurzory erytropoézy s vyraznymi,
misty az naznacené tycinkovitymi jadérky, hematoxilin-eosin,
400x.

Obr. 3 Trepanobiopticky nalez: Imunohistochemické vysetfeni na
glykoforin (marker erytrocytové linie, hnédé pozitivni), 400x .

elevaci CRP (119,3 mg/1) a k dokonceni diferencidlni dia-
gnostiky za hospitalizace. Stolice na okultni krvaceni je
sice pozitivni, ale gastrofibroskopie je bez signifikantni
patologie. Na zakladé revize rentgenu plic ze srpna 2012,
kterd prokazuje snizenou transparenci plicniho paren-
chymu, je provedeno CT plic s vysokym rozliSenim,
které nevykazuje patologické zmeény plicnich kridel.
Nalez je také bez lymfadenomegalie v oblasti hrudni-
ku. Okrajové je zachycena splenomegalie s infarktem
sleziny (obr. 4) azmnozeni lymfatickych uzlin v povodi
truncus coeliacus, nejvétsi z lymfatickych uzlin dosa-
huji velikosti 17,8 x 10 mm. Zobrazeny skelet patefe
prokazuje vicecetna loziska obratlovych tél, z nichz
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Obr. 4 Splenomegalie s infarktem sleziny.

nékterd okrajové zasahuji na pedikly. Zfetelné jsou
loziska patrnd v obratovych télech Th 1, 5, 6, 9, 11, 12,
L1 a 2. VSechna loziska obsahuji sklerotickou slozku,
néktera jsou smisend. Nalez je bez komprese obratlo-
vych tél ¢i jinych destrukei skeletu. Charakter lozisek
jenejednoznacny, vhodné je tedy srovnani s ostatnimi
metodami (obr. 5). Béhem hospitalizace jsou podany
4 T. U. ETP a zahdajena 1écba amoxicillinem/klavula-
natem intravenézné. Dalsi vySetfeni vySe uvedenych
zavaznych patologii vsak uz neni realizovano, protoze
pacient opét podepisuje negativni revers. Pri kontro-
le v HA KNTB Zlin koncem zafi 2012 pacient neguje
krvacivé projevy, pouze priznava teploty kolem 37 °C,
jinak si na nic nestézuje. Vzhledem k vyznamnym pa-
tologiim v laboratornich nalezech (hemoglobin 73 g/1,
hematokrit 0,209, trombocyty 26 x 10°/1, leukocyty 1,5
x 10°/1, neutrofily 0,9 x 10°/1, FW 105/hod., Hemocult
71 pg/l (pozitivni)) je pacientu doporucena okamzita
rehospitalizace za icelem provedeni dalSich vySetfeni,
coz striktné odmita a po transfuzi ETP odchéazi dom.
K dalsi, v potfadi jiz tfeti hospitalizaci na IK KNTB Zlin
je pacient ptijat zacatkem tijna 2012. Pti pfijeti domi-
nuje inavnost, slabost, dusnost, subfebrilie, bi- azZ
pancytopenie s hemoglobinem 46 g/1, trombocyty 23 x
10°/1, leukocyty 2,2 x 10°/1, neutrofily 1,3 x 10°/1 a CRP
142 mg/1. Pfi endoskopickém vySetfeni tlustého stfeva
je nalezen pouze tubulézni adenom s hyperplazii a mir-
nou dysplazii. Po aplikaci celkem 10 T. U. ETP chce
pacient opét podepsat negativni revers a odejit dom,
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Obr. 5 Mnohocetnd loZiska v obratlovych télech.

ale nakonec je preloZen na IHOK FN Brno-Bohunice
jako pancytopenie nejasné etiologie a splenomegalie
v. s. pfi hematologické malignité. Zde progreduje
pacientova tnava, slabost, pro febrilni neutropenii
je podavana Sirokospektra kombinovana antibioticka
terapie, pro krvacivé projevy jsou aplikovany trombo-
cytové transfuzni pripravky, na které je vSak pacient
postupné prakticky refrakterni. Nové CT vySetfeni
prokazuje jen progredujici splenomegalii a levostran-
ny fluidothorax, pfi druhém cteni CT nalezu je vSak
identifikovano lozisko v oblasti pravé strany hrudniku
usurujici 6. Zebro. Nasledné vysSetfeni pozitronovou
emisni tomografii (PET) v kombinaci s CT detekuje
lozisko hypermetabolismu glukézy svédcici o pritom-
nosti viabilni nadorové tkané. V nalezu je popsan
tumor hrudni stény vpravo vetrolaterdlné s usuraci 5.
Zebra a suspektni postiZzeni supraklavikularnich lym-
fatickych uzlin vlevo a v levé axile. Pfitomna je i sple-
nomegalie s fotopenickou 1ézi (nekrotické lozisko?)
avyrazna aktivace nebo infiltrace kostni dfené paterte,
panve, proximalnich ¢asti obou humerti a femurt (obr.
6,7a8).Planovana je chirurgicka excise znadorového
loziska na hrudi. Ve snaze stabilizovat stav pacienta
a predlécit potencialni agresivni lymfom je zahajena
prefaze kortikoidy. Ta je vSak nasledovana syndromem
nadorového rozpadu a rendlnim selhanim. Z vital-
ni indikace je proveden odbér histologického vzorku
z tumorézni masy na hrudniku a pacient je prelozen
na Kliniku anesteziologie, resuscitace a intenzivni
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Obr. 6 CT snimek nadorového lozZiska v hrudni sténé.

mediciny (KARIM) FN Brno-Bohunice. Zde pak pacient
umira pod obrazem multiorganového selhani a dise-
minované intravaskularni koagulopatie (DIC) v den
stanoveni histologické diagnézy nediferencovaného
(dediferencovaného) sarkomu (obr. 9 a 10).

PITEVNI ZPRAVA

V zavéru pitevniho protokolu je za zdkladni one-
mocnéni oznacen nizce diferencovany/dediferencova-
ny sarkom hrudni stény vpravo anterolaterdlné, ktery
ve vy$i 5.-6. Zebra tvori vypoukly ttvar velikosti 3,5 x
3 cm prominujici do hrudni dutiny. LoZisko usuruje
Zebro a prostupuje az na vnéjsi stranu hrudni stény.
Nekroptické vzorky ze sarkomu jsou bohuzel komplet-
né nekrotické. Mezi jinymi zavaznymi chorobnymi sta-
vy souvisejicimi se smrti jsou na prvnim misté uvedeny
znamky diseminované intravaskularni koagulopatie.
Dale je pritomna lymfadenopatie mediastinalnich
a paraaortalnich uzlin, mikroskopicky je vSak nale-
zena pouze reaktivni histiocytéza v sinusech, loziska
cerného pigmentu a prokrvaceni. Splenomegalie do-
sahuje 5 090 g o rozsahu 35 x 25 x 10 cm, s cetnymi
splyvajicimi infarkty, mikroskopicky jsou patrna lo-
Ziska nekréz a prokrvaceni. Hepatomegalie s disperz-
ni cholestazou ¢ini 2 830 g. Popsan je také difuzni
alveolarni edém plic. Za bezprostfedni pfi¢inu smrti je
oznacena sepse a DIC. Mezi vedlej$imi nalezy figuruji
antrakéza plic a tracheobronchialnich lymfatickych
uzlin, disperzni myofibréza myokardu levé srdecni
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Obr. 7 PET zobrazeni nddorového loziska v hrudni sténé.

komory, mirna benigni nefroskleréza, stav po opera-
ci vazli levého kolene a defekt sliznice kréniho jicnu
velikosti 5x 5 cm.

DISKUSE

Diagnostika myelodysplastického syndromu se
opira hlavné o mikroskopicky nalez signifikantnich
dysplastickych zmén a/nebo zvySeného procenta myelo-
blastll v natéru kostni dfené a/nebo identifikaci cyto-
genetickych abnormalit typickych pro MDS u pacient
s trvalou nebo progredujici cytopenii (4). Ke stanoveni
diagnézy MDS muze ptrispét cytochemické vySetfe-
ni kostni dfené a stanoveni exprese povrchovych bu-
nécnych antigent pomoci priitokové cytometrie (7).
V pfipadé naseho pacienta se ale nepodafilo ziskat re-
prezentativni dfeniovy punktat ani pfi sternalni punkci,
ani pti provadéni trepanobiopsie. Biopsie kostni dfené
muze doplnit diagnostiku MDS v nékolika aspektech ja-
ko je celularita, dysmegakaryopoéza a identifikace ab-
normalné lokalizovanych shlukdi nezralych prekursorti
(ALIP) (4). V nasem pripadé vsak extrémni hyperplazie
megaloblastoidné zménéné cervené fady znemoznila
posoudit zbylé dvé linie, takZe trepanobiopsie nepo-
tvrdila, ale také nevyvratila pfitomnost primarniho
nebo sekundarniho MDS. Teprve nartstajici mnozstvi
nepfimych diikazl pro pfitomnost tumoru nas piivedla
k teorii cytopenie pfi nadorovém bujeni. Cytopenie
unadorovych onemocnéni je komplexni povahy a mtze

v

vznikat z riznych pricin, které se ¢asto vzajemné kom-
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Obr. 8 PET/CT 3 D fluze nadorového loziska v hrudni sténé.

Obr. 9 Nizce diferencovany/kulatobuné¢ny sarkom, hematoxilin-
eosin, 400x. Solidné utvéreny, nizce diferencovany
nador sloZeny z epiteloidnich, silné anizomorfnich bunék
s objemnymi jadry a ndpadnymi nukleoly. Bunéc¢né hranice
jsou nezretelné, misty maji nadorové elementy az syncytidlni
charakter a disperzné jsou pfitomny mnohojaderné obrovské
bunky. Mitotickd aktivita je velmi vysoka, s pfitomnosti
atypickych mitoz.

binuji. Nadorové buriky a burnky imunitniho systému
produkuji ¢etné cytokiny (TNF-A, IL-1, IL-6 a INT-y), kte-
1é potlacuji produkci erytropoetinu a stimuluji tvorbu
feritinu a hepcidinu. Pfi¢inou anémie u nadorovych
chorob miiZe byt také infiltrace kostni dfené nadorovy-
mi burikami, ktera je provazend leukoerytroblastickym
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obrazem v obvodové krvi. Dal§imi moznymi pfi¢inami
mohou byt imunni a neimunni hemolyza, karence
Zeleza, vitaminu B12 a folatli a hypoplazie kostni dre-
né. Vzacnou pficinou anémie u nadord byva erytro-
fagocytéza (8). Hemofagocytarni syndrom je vzacna
afekce s fulminantnim, ¢asto fatalnim prubéhem, pti
niz dochazi k infiltraci retikuloendotelového systému
patologickymi histiocyty, které pohlcuji a rozkladaji
krevni elementy. V klinickém obraze dominuji ze-
jména febrilie, lymfadenopatie a hepatosplenomega-
lie. Vyskytuje se jednak jako familiarni, jednak jako
sekundarni syndrom provazejici infekce nebo nadorova
onemocnéni. V pfipadé nadorovych chorob mize pied-
chazet vlastni manifestaci malignity, kdy spoustécim
mechanismem je obvykle sekundarni infekce, nebo
miZe byt soucasti paraneoplastického syndromu. Pro
stanoveni diagnézy je rozhodujici histopatologicky
prikaz hemofagocytézy ve sleziné a kostni dfeni (9).
V pfipadé naseho pacienta byl vyloucen hemolyticky
stav, karence Zeleza, vitaminu B12 a folatd a hypo-
plazie kostni dfené. Pro pfipadny hemofagocytarni
syndrom chybi histopatologicky diikaz. V pozdé&jsim
stadiu choroby se na cytopenii mohly podilet i nartis-
tajici splenomegalie a aloprotilatky proti trombocytiim
a leukocytim po opakovanych transfuzich. Nicméné
v pitevnim protokolu byl jako zakladni onemocné-
ni pacienta stanoven ne(de)diferencovany sarkom.
Sarkomy mékkych tkani (soft tissue sarcomas, STS)
jsou heterogenni skupinou zhoubnych nadorti me-
zenchymalniho ptivodu. Mohou vzniknout v kterékoli
Casti téla, nejcastéji vSak na koncetinach. Nemocny
obvykle pozoruje nebo hmata nebolestivé vyklenuti,
coz vede k relativné pozdni navstévé 1ékare. Proto
kazda infiltrace mékkych tkani, kterd neustupuje do
2-3tydnt, by méla byt vySetfena za pomoci sonografie,
CT a punk¢ni biopsie (10). V ptipadé naseho pacienta
byla prvnim pfiznakem nahodné zjisténa pancytope-
nie, zatimco nidorové loZisko zuistavalo velmi dlouho
skryto. STS rostou zpoc¢atku spiSe expanzivné a ptisobi
komplikace az atlakem struktur v okoli, v pokrocilej-
§ich stadiich nebo pfi recidivach invaduji do cév nebo
organa (10). Transfasciadlni Sifeni, které evidentné
probéhlo i u naseho pacienta, je méné cCasté a ma
§patnou prognézu. STS metastazuji hlavné hemato-
genni cestou do plic a - jako v pfipadé naseho pacienta
- do skeletu, méné casto pak do centralniho nervového
systému. U sarkomi retroperitonea je ¢astéjsi dise-
minace do jater. Lymfogenni metastazy jsou vzacné,
zvySené riziko postizeni lymfatickych uzlin se objevuje
jen u nékterych histologickych typti, naptiklad u rha-
bdomyosarkomu (11). U naSeho pacienta bylo pfi vy-
Setfeni PET vysloveno podezieni na nadorové postizeni



Obr. 10 Imunohistochemické vysetfeni na desmin (myogenni
marker): nékteré bunky jevi intracytopazmatickou/
paranuklearni pozitivitu (hnédé), jde tedy o sarkom
s parciadlni myogenni diferenciaci, 400x.

supraklavikularnich lymfatickych uzlin vlevo a v levé
axile. Mirné zvétSeni axilarnich uzlin benigniho cha-
rakteru je zminovano jiz pti prvnim CT vySetfeni. Tyto
uzliny nebyly post mortem histologicky vySetfeny a ve
zvétSenych mediastindlnich a paraaortdlnich uzlinach
byly mikroskopicky nalezeny pouze reaktivni zmény,
tudiz k lymfogenni diseminaci se nelze v tomto pripadé
s jistotou vyjadrit. Podobné také metastazy do sleziny,
které by jinak mohly uspokojivé vysvétlit téZkou sple-
nomegalii, nebyly prokdzany. PET vySetfeni popisuje
fotopenickou 1ézi, coz dobfte koreluje s mikroskopickym
nalezem nekrdz a prokrvaceni post mortem. Incidence
sarkomti mékkych tkani v CR je 2/100 000 obyvatel, coz
¢ini 0,3-0,5 % vSech zhoubnych niddorti. V Evropé se vy-
skytuji v priméru 5/100 000 obyvatel za rok (10, 12, 13).
STS tedy patii k nadoriim s nizkou incidenci, a proto je
dtlezitd diagnostika a 1é¢ba na specializovaném pra-
covisti. Histopatologicka diagnéza musi byt stanovena
patologem se zkuSenosti s mesenchymalnimi nadory
hlavné proto, Ze sarkomy mékkych tkani jsou jediny-
mi solidnimi nadory, u nichz o zatazeni do klinického
stadia rozhoduje nejen velikost lozZiska a jeho $ifeni do
lymfatickych uzlin a vzdalenych organt, ale také stu-
pen diferenciace nadoru (histopatologicky grading) (13,
14). Histologicky grade, jenz je v soucasnosti povazovan
za nejvyznamneéjsi prognosticky faktor u STS, vsSak
v nasem piipadé ponékud ustupuje do pozadi (15). Nas
pacient totiz na zakladé pritomnosti kostnich metastaz
spada do ¢tvrtého, nejpokrocilejsiho stadia (dle 6. vy-
dani TNM (UICC/AJCC)) (16). V tomto klinickém stadiu
se za stézejni 1écebnou metodu povazuje paliativni
chemoterapie, kterd je nejcastéji zalozena na kombi-

naci doxorubicinu a ifosfamidu. Lécebna odpovéd se
pohybuje mezi 10-15 % a celkova doba preziti byva kolem
12 mésicu (17, 18). Jako 1ék druhé linie je doporucovano
cytostatikum trabectedin (Yondelis firmy Pharma Mar)
s celkovym prezitim kolem 12 mésicti (19, 20).

ZAVER

Diferencialni diagnéza pancytopenie byla v tomto
pripadé obtizna, a to zejména pro nespolupraci paci-
enta, na niz se jisté podilela jeho sociidlni a rodinna
situace. Svou roli sehral i pomérné vzacny vyskyt (rtha-
bdomyo)sarkomu, sugestivni pfiznaky pro nadorova
onemocneéni s astéjsim vyskytem (tumory zazivaciho
traktu a lymfomy) a absence validniho sterndlniho
punktatu.

Seznam pouzitych zkratek

AJCC American Joint Committee on Cancer

ALIP abnormalné lokalizované shluky nezralych
prekursort (blast) v kostni dfeni

CRP C-reaktivni protein

CT pocitacova tomografie

DIC disseminovand intravaskularni koagulopatie

ETP erytrocytové transfuzni pfipravky

HA KNTB Hematologicka ambulance
Krajské nemocnice Tomase Bati

IHOK Interni hematoonkologicka klinika

IK KNTB Interni klinika Krajské nemocnice Tomase
Bati

IL-1,6 interferon 1,6

INT-y interferon gama

KARIM Klinika anesteziologie, resuscitace
a intenzivni mediciny

MCH stfedni mnozstvi hemoglobinu v erytrocytu

MCV stfedni objem erytrocytu

MDS myelodysplasticky syndrom

PAS Periodic Acid-Schiff, cytochemicka reakce
pro priikaz glykogenu

PET pozitronova emisni tomografie

STS soft tissue sarcomas, sarkomy mékkych tkani

TNEF-A tumor necrosis alfa

TNM tumour, nodi, metastases

T.U. transfuznijednotka

UICC International Union against Cancer

Podil autord na rukopisu

KE -vysetfovdni a 1écba pacienta, napsdni rukopisu;

RP - kontrola a revize rukopisu;

NM, ZI, RI - vySetfovdni a 1écba pacienta, poskytnuti dokumen-
tace;

KL, PJ, SJ - poskytnuti obrazové dokumentace a odborného ko-
mentdrek ni.
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