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SOUHRN

Uvod: Intraosedlni mukoepidermoidni karcinom je pomérné vzacna varianta histologicky identického
maligniho nadoru postihujiciho slinné zlazy. Jde o relativné nedavno popsanou samostatnou nozologic-
kou jednotku s jasné definovanym histomorfologickym popisem. Dosud byly celosvétové publikovany
pouze stovky pripadl tohoto onemocnéni. Topicky je tento nddor fazen mezi primarni intraosealni
karcinomy celisti.

Metody: V predkladané praci jsou prezentovani dva pacienti s touto diagndézou, v obou pfipadech
s nadorovym postizenim horni Celisti, ktefi byli diagnostikovani a [é¢eni na pracovisti autort od roku
2008. Vysledky Iécby jsou hodnoceny s pétiletym odstupem.

Vysledky: Prvni pacient byl Iécen radikalnim chirurgickym vykonem s naslednou adjuvantni onkologickou
terapii. Bylo dosazeno dlouhodobé kompletni remise a i dnes je pacient bez znamek nadorové choroby.
Druhd pacientka je polymorbidni nemocnou ve vysokém véku. Z tohoto dlvodu byla u ni indikovana
radioterapie, ovsem bez jakékoli |écebné odezvy ve smyslu regrese nddoru. Az nasledné indikovana
paliativni chemoterapie prinesla podstatné zmenseni tumoru. V souc¢asné dobé u pacientky trva parcialni
remise zhoubného onemocnéni, bez znamek progrese nadoru ¢i generalizace.

Zavér: Intraosealni mukoepidermoidni karcinom nema dosud plné vyjasnénou patogenezi. Zakladem
diagnostiky je histomorfologické vysetreni erudovanym patologem. Imunohistochemické vysetreni se
nejevi pro diagnostiku vyraznéji prinosné. Diferencialné diagnosticky je z patologického hlediska nutné
odlisit zejména dlazdicobunécny karcinom a glandularni odontogenni cystu. Z pohledu klinického [ékafe
je dulezité vyloucit generalizaci salivarniho mukoepidermoidniho karcinomu, tzn. metastazu tohoto
nadoru v Celistech. Vétsina intraosealnich mukoepidermoidnich karcinomu je fazena mezi low-grade
nadory s malym potencidlem k zakladani metastaz. Ve vSech pripadech by jako prvni volba |écby mél
byt radikalni resekéni vykon. Radioterapie a chemoterapie jsou jako [é¢ebné modality indikovany pouze
jako adjuvantni, a to zejména pfi high-grade varianté nadoru.

Ani pres svou jednoznacné maligni povahu nepatfi intraosedlni mukoepidermoidni karcinom mezi
agresivni nadory s vysokou mortalitou.

Klicova slova: intraosedlni mukoepidermoidni karcinom - salivarni karcinom - low-grade - maligni
transformace - resekcni vykon

SUMMARY

Introduction: Intraosseous mucoepidermoid carcinoma is a relatively rare variant of the histologically
identical malignant tumor affecting salivary glands. It is a recently described separate nosological entity
with a clearly defined histopathological feature. To date, only hundreds of cases of this disease have
been reported in the literature worldwide. According to its typical occurrence this tumor is classified as
a primary intraosseous carcinoma of the jaw.
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STOMATOCL%S(;(.: Methods: In the present paper, the authors describe two patients with this diagnosis, in both cases with
foézrgﬁﬂg, tt_Jmors afflicting upper jaw diagnosed and treated at the Departme_nt of maxillofacial surgery in Pilsen
s 37940 since the years 2008. The treatment outcomes are evaluated after five-year follow-up.
Results: The first patient was treated by the radical surgical procedure and adjuvant cancer therapy. Long-
term complete remission was achieved and today the patient is with no evidence of malignant disease.
The second patient is of advanced age and with much co-morbidity. For this reason, only radiotherapy
was indicated, but without any therapeutic response in terms of tumor regression. The subsequently
indicated palliative chemotherapy led to the significant tumor shrinkage. Currently, the patient is in the
partial remission of malignant disease, with no evidence of tumor progression or metastases.
Conclusion: The pathogenesis of intraosseous mucoepidermoid carcinoma is still not well understood. The
diagnosis is based on histological examination performed by experienced pathologist. Immunohistochemical
examination seems to be of no benefit for the diagnosis. A squamous cell carcinoma and glandular odon-
togenic cyst is necessary to be considered in histopathological differential diagnosis. A clinician has to rule
out metastasis of salivary mucoepidermoid carcinoma in the jaws. Most intraosseous mucoepidermoid
carcinomas are classified as low-grade tumors with the little metastatic potential. The radical resection
procedure should be the first choice for the treatment of this cancer. Radiotherapy and chemotherapy are
only indicated as an adjuvant therapy, especially in high-grade tumors. Despite its clear malignant nature
the intraosseous mucoepidermoid carcinoma is not an aggressive tumor with high mortality.
Key words: intraosseous mucoepidermoid carcinoma - salivary carcinoma - low-grade - malignant
transformation - resection
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uvob pfipady intraosedlni formy mukoepidermoidniho
karcinomu maxily.
Mukoepidermoidni karcinom patti mezi nejcastéji
zastoupené maligni sialomy. Tvofi 5-10 % nddorii slin- KAZUISTIKA 1
nych 71az. Vice nez 50 % nadort se nachazi ve velkych
slinnych zlazach s predominanci v ptiusni zZlaze. Asi Pétapadesatilety muz byl vySetfen na ambulanci
45 % nador( je lokalizovano vmalych slinnych Zlazach  nasikliniky s nebolestivym zdufenim patra vpravo.
patra a tvare. Intraosealni (centralni) forma tohoto Anamnesticky byl zdrav bez prodélanych zavaznych
nadoru tvofi dvé az tfi procenta mukoepidermoidnich onemocnéni ¢i trvalé 1é¢by interniho onemocnéni.
karcinomi. Intraosealni mukoepidermoidni karci- Na OPG vySetfeni bylo patrné zastfeni pravého maxi-
nom (centralni MEC-CMC) je dnes podle WHO fazen larniho sinuzasahujici zejména do oblasti tuberu bez
do skupiny salivarnich intraosealnich karcinomt ¢e- moznosti bliZsi specifikace nalezu. CT vySetfeni (obr.
listi. Do této skupiny jsou dale zafazeny intraosedlni 1, 2, 3) ozfejmilo neostfe ohranic¢eny tumor maxilar-
formy adenoidné cystického karcinomu a primarné niho tuberu velikosti 35 x 27 x 35 mm s propagaci do
nespecifického adenokarcinomu salivarniho typu. antraa patra. Na struktufe byly patrné cetné osifika-
Salivarni intraosealni karcinomy jsou jednou podsku-  ce, diferencidlné diagnosticky proto mohlo jit o osifi-
pinou primarnich intraosedlnich karcinomf, vkteré  kujici fibrom. Primarné byla provedena diagnosticka
jsou zastoupeny zejména malignity odontogenniho excize. Biopsie byla odectena jako intraosedlni mu-
¢i dlazdicobunééného ptivodu. VSechny tyto nadory koepidermoidni karcinom celisti. Histomorfologicky
jsouvelmivzacné a v literatute jsou prezentovany ce-  byly popsany solidni a glandularni struktury tvofené
losvétoveé pouze stovky ptipadd v malych statistickych epidermoidnimi a mucinéznimi bunikami (obr. 4)
souborech. Intraosedlni mukoepidermoidni karcinom s mensim podilem PAS pozitivnich hlenotvornych
poprvé popsal vroce 1939 Lepp [4]. Vroce 1963 Bhaskar bunék. Priikaz intracytoplazmatické hlenotvorby
[1] popsal dva ptipady a diskutoval poprvé o otdzce pa- (obr. 5) vedl k diagnéze intraosedlniho (centralni-
togeneze nadoru s jeho pfesnym histomorfologickym ho) mukoepidermoidniho karcinomu. Nasledné
popisem. Epidemiologicky jde o nador postihujici indikované PET CT vySetfeni (obr. 6, 7, 8) vyloucilo
nejcastéji pacienty stiedniho véku (4. a 5. dekada) nejen generalizaci procesu, ale i sekundarni ptivod
s vy$§im vyskytem nadoru u Zen. Topicky se ¢asté&ji nadoru s pfipadnym origem ve slinné Zlaze - staging
nachazi v dolni Celisti (pomér zastoupeni mandibu- nadorového onemocnéni podle mezinarodni klasifi-
la : maxila je 3-4:1). V této praci prezentujeme dva kace: T2NOMO. Jako lé¢ebna modalita byla zvolena
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Obr.1  Axidlni CT fez - tumor maxily Obr. 2  Sagitdlni CT fez Obr. 3  Koronarni CT fez
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Obr. 4 Fragmenty low-grade muko- Obr. 5 Prlkaz intracytoplazmatické hle-

epidermoidniho karcinomu se- notvorby u intraosediniho (cen-
stdvaji z epidermoidnich a muci- tralniho) mukoepidermoidniho
noznich bunék. Hematoxylin karcinomu. Mucikarmin, zvétseni .
a eozin, zvétseni 200krat 200krat Obr.6  Axidlni PET CT Fez - sytici se tumor

Obr. 7  Sagitalni PET CT fez Obr. 8 Koronarni PET CT fez Obr. 9  Axialni CT fez - stav po 1é¢bé
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subtotalni re-
sekce maxily
s naslednou
adjuvantni
chemoradio-
terapii. Frak-
cionované by-
la podana cel-
kova davka
63 Gy na ob-
last tumoru
a svodnych
lymfatickych
uzlin krku.
Radioterapie
byla poten-
covana dvoj-
kombinaci
cytostatik kar-
boplatina, 5-fluorouracil. S odstupem péti let je pa-
cient v kompletni remisi onemocnéni, ktera je kromé
dispenzarnich kontrol monitorovana i opakovanymi
grafickymi vySetfenimi - CT, PET CT (obr. 9, 10).

Obr. 10  Axialni PET CT fez - stav po lé¢bé

KAZUISTIKA 2

Osmaosmdesatileta pacientka se dostavila na na-
Se pracovisté s dva mésice trvajicim zdufenim patra
vpravo. Anamnesticky §lo o polymorbidni pacientku
s 1é¢bou nadorové duplicity: arteridlni hypertenze,
hypotyreéza, degenerativni stenéza aorty, probéh-
14 akutni pankreatitida, flebotrombédza levé dolni
koncetiny. V roce 1972 byla provedena pacientce
ablace prsu pro karcinom s naslednou adjuvantni
radioterapii - T2NOMO. Dva mésice pied vySetfenim

Obr. 11

Axidlni CT fez - tumor maxily
s propagaci do tvare a nosni
dutiny

Obr. 12
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Sagitalni CT fez

na nasi ambulanci byla translumbalnim pfistupem
resekovana prava ledvina pro karcinom - TINOMO.
CT vySetfeni (obr. 11, 12, 13) prokazalo hypervaskula-
rizovany tumor destruujici pravou polovinu maxily
véetné struktur nosu s pfechodem pfes stfedni caru.
Tumor solidni i cystické struktury jiz infiltroval i kii-
Zi tvate. Diferencialné diagnosticky se nalez jevil ja-
ko metastaza karcinomu ledviny. Jako diagnosticka
metoda vzhledem k moznosti perkutanniho pfistupu
byla zvolena tenkojehlova biopsie. Histologicky byl
verifikovan low-grade mukoepidermoidni karcinom
v intraosedlni formé. Metastaza svétlobunécného
karcinomu ledviny se jevila jako nepravdépodobna
pro negativni reakci na CD10 a nepfitomnost hle-
nu. Dalsimi provedenymi grafickymi vySetfenimi
byla vyloucena generalizace procesu - staging podle
MKN T4NOMO. Po zvazeni celkového stavu pacientky
a velikosti tumoru se jako 1é¢ebna modalita zvolila
radioterapie. Frakcionované byla na oblast nadoru
podana celkova davka 50 Gy bez znamek alesponl
parcialni remise tumoru. S odstupem nékolika tydn{
byla patrna progrese nadoru, a proto byla indikovana
paliativni chemoterapie. Aplikovano bylo celkové
12 cykll cykloplatiny. Kromé dobré tolerance 1é¢by
do$loik parcidlni remisi nadoru. Pét let po ukonceni
paliativni chemoterapie pacientka dochazi nadale na
dispenzarni kontroly s grafickym potvrzenim rezidua
nadoru bez jeho dalsi progrese (obr. 14).

DISKUSE

Patogeneze CMC neni zcela jasna. Doposud byly
publikovany ¢tyfi mozné teorie vzniku.

1. Jako nepravdépodobnéjsi se jevi maligni trans-

formace hlen secernujicich bunék vychazejicich

Obr. 13 Koronarni CT fez
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zodontogenniho epitelu. Tato teorie je podpofena
pomeérné vysokou incidenci tumoru s odontogen-
nimi cystami, které mohou obsahovat az v 20 %
mucinézni bunky a v 11 % bunky fasinkaté.
Statisticky je koincidence dolozena az v 50 % pti-
padd téchto malignit.

2. Teorie maligni transformace ektopické tkané slin-
nych 714z lokalizovanych v Celistech byla vyslovena
na zakladé histologickych nalezti, které v 0,3 %
kostnich biopsii zjistily pfitomnost tkané slin-
nych zlaz.

3. Prolokality v distalnim iseku mandibuly je mozna
teorie neoplastické transformace slinnych zlazek
retromolarni sliznice.

4. Naopak u tumord verifikovanych v horni celisti
miize dojit k maligni transformaci zZlazek sliznice
Celistni dutiny [6, 7].

Klinickym lokalnim nalezem rozliSujeme tfi stadia

onemocnéni. V I. stadiu je Celist bez znamek per-

forace kortikalis ¢i patrné expanze. II. stadium je
charakterizovano expanzi Celisti, ale bez znamek
perforace kortikalis. III. stadium zahrnuje nejenom
expanzi, ale i perforaci kortikalis. Toto klinické déle-
ni nekoresponduje s histopatologickym gradingem
ani stagingem. Dulezitym prognostickym faktorem
je grading tumoru, ktery je shodny se salivarnim
mukoepidermoidnim karcinomem. Ve vét$iné ptipa-
df jde o low-grade tumory s malym poctem metastiz

- pouze pribliZné 10 % pfipadi [5, 7].

Diferencialné diagnosticky je nutné vyloucit ze-
jména spinocelularni formu primarniho intraoseal-
niho karcinomu a dale infiltraci ¢i generalizaci
salivarni verze mukoepidermoidniho karcinomu.
Vzdalené, ale i lokoregionalni kostni metastazy sali-
varnich karcinom jsou obecné velmi vzacné, proto
je na rentgenologovi a chirurgovi vyloucit zejména
invazivni rst nadoru z okolni slinné Zlazy [2, 8].

Rentgenologicky jde o 1ézi bez typickych znakd.
Popsany jsou multilokularni i unilokularniloziska,
opouzdfeni 1éze ani infiltrativni riist rovnéZz nejsou
charakteristické. Casto jsou popisovana loZiska vy-
soké denzity, az vzhledu osifikace. Tento RTG nalez
muzeme z grafickych vysetfeni nasich pacienti
potvrdit [3, 5, 6].

Zakladem tispésné 1écby je resek¢ni vykon. Pri tzv.
Setficich vykonech typu enukleace, exstirpace jsou re-
cidivy dolozeny az ve 40 % piipadd. Indikace kréni di-
sekce ma pfi nalezu lokoregionilnich metastaz stejna
kritéria jako salivarni karcinomy. Adjuvantni radiote-
rapie se doporucuje v piipadé high-grade tumortia po
neradikalnich vykonech. Konkomitance s chemotera-
pii vadjuvantni 1é¢bé je indikovana spiSe podle zvyk-
losti a zkuSenosti onkologického pracovisté. Klinicky
ovéfeny soubor s jednoznacnou indikaci konkomi-
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tance nebyl
publikovan.
Radiosenziti-
vita nadoru
neni vysoka,
coz je doloze-
no pomérné
vysokym pro-
centemrecidiv
po adjuvantni
1é6¢bé ptinera-
dikalnim vy-
konu [2].

Obr. 14

S Axidlni CT rez - kontrolni vysetre-
ZAVER ni s parcialni remisi

Centralni mukoepidermoidni karcinom je pomeér-
né raritni nalez maligniho onemocnéni, které nema
agresivni priibéh. Na rozdil od spinocelularni verze
intraosealniho karcinomu vykazuje vysoké procento
kompletnich remisi a v pfipadé pouze parcialni re-
mise dlouhodobé pteziti s reziduem tumoru.
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