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SOUHRN

Autofi popisuji klinicky ptipad velmi vzacného maligniho mezenchymalniho tumoru - kozniho leiomyosarkomu. Klinic-
ky se jednalo o nevyraznou benigné vyhlizejici 1ézi na lytku, ktera se manifestovala u muze ve véku 62 let. Diagndza byla
stanovena po excizi léze na zakladé histologického a imunohistochemického vysetfeni — desmin a alfa SMA pozitivni.
Autofi poskytuji prehled soucasnych poznatkii o tomto onemocnéni.
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SUMMARY
Cutaneous Leiomyosarcoma - Case Report

The authors describe a case of a very rare malignant mesenchymal tumor - cutaneous leiomyosarcoma. Clinically, it was
a bland, benign looking lesion on the calf, manifested in men aged 62 years. After excision of the lesion the diagnosis was
established by histological and immunohistochemical examination with desmin and alpha-SMA positivity. The authors
provide an overview of current knowledge on the disease.

Key words: leiomyosarcoma — histology - immunohistochemistry

Ces-slov Derm, 93, 2018, No. 1, p. 17-19

UVOoD

Primarni kozni leiomyosarkom je maligni tumor
z hladkych svald. Literarné ho poprvé popsali Montgo-
mery a Winkelmann v roce 1959 [14]. Jedna se o vzac-
né onemocnéni, které predstavuje 0,04 % vsech tumo-
rit a 5-10 % sarkomu mékkych tkani [3, 8, 16]. V nasi
dermatologické literatute byl leiomyosarkom naposledy
zminén v roce 1982, proto uvadime pripad naseho ne-
mocného [10].

POPIS PRIPADU

V breznu 2012 se dostavil k vySetfeni muz (62 let)
s projevem na pravém lytku velikosti 1 cm, ktery mél mi-
nimalné 10 let, v poslednich mésicich se zvétsil a pusobil
svédéni. Tuber byl ohraniceny, tuhy, hnédavého zbarveni,
klinicky nejblize dermatofibromu. Pacient se 1é¢il s hy-
pertenzni nemoci, operace neprodélal, rodinnd anam-
néza stran koznich chorob byla negativni, pracoval jako
urednik. Tumor na lytku byl exstirpovan. Histologické
vySetfeni ukdzalo pod mirné akantotickou epidermis
v rozsahu celého koria fascikularné usporadany tumor
tvofeny eozinofilni tkani s bunkami s vfetenitym hy-
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perchromnim jadrem projevujicim loziskovité rizné in-
tenzivni miru pleomorfismu. Nékteré bunky byly az mon-
strézni a obsahovaly vyrazné jadérko, mitdzy byly necetné.
Nadorové bunky byly S100, CD34 negativni, desmin, alfa
SMA pozitivni. V okoli se nachazely nepiilis velké infil-
traty lymfocytt. Zavér - kozni leiomyosarkom zasahujici
do roviny excize (obr. 1, 2, 3). Na zékladé tohoto nalezu

Obr. 1. Celé korium je prostoupeno fascikuldrné usporadanou
eozinofilni tkani
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Obr. 3. Tkan je pozitivni v imunohistochemickém vysetieni na
desmin
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byla provedena doporucena reexcize, vzhledem k histo-
logickému popisu rezidualniho leiomyosarkomu bylo
radikalni opera¢ni feseni nasledné provedeno na klinice
plastické chirurgie. U pacienta byla provedena vysetteni:
RTG plic, sonografie bricha a uzlin, PET-CT, laboratorni
vy$etfeni, onkologické vySetfeni - ve s negativnim nale-
zem. Pacient je nadale v dispenzarni pé¢i dermatologické
a onkologické ambulance.

DISKUSE

Leiomyosarkomy se déli do ¢ty hlavnich skupin. Nej-
Castéjsi je leiomyosarkom postihujici vnitini organy -
uterus, retroperitoneum, bti$ni dutinu. Druhou skupinu
tvori leiomyosarkomy mékkych tkani, které maji lepsi
prognoézu. Treti skupina jsou kozni leiomyosarkomy, kte-
ré pro povrchni ulozeni jsou priznivéjsi nezli predchozi
dvé. Ctvrtou skupinu tvoti cévni leiomyosarkomy [8].

Primarni kozni leiomyosarkom se vyskytuje ve dvou
zakladnich formach, dermalni a subkutanni, které se vy-
znamné li$i prognoézou. Dermalni forma vychazi z mm.
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arrectores pillorum nebo genitélnich dartoickych svald,
subkutanni forma z hladkych svalii stén krevnich cév
(maligni varianta angioleiomyomu) [2, 4, 8, 11].

Dermalni kozni leiomyosarkom je obvykle lokalizovan
na koncetinach s predilekci v ochlupenych mistech (50 az
75 % dolni koncetiny, 20-30 % na pazich) a jen 10-15 %
1ézi se objevuje na trupu [1, 8]. Tumory tvare (1-5 %), scro-
ta a rtll jsou vzacné. Pomér postizeni muzi: Zeny je 2-3: 1,
vyskytuje se nejcastéji v 5.-7. dekadé, byl ale zaznamenan
iu5mési¢niho ditéte [1, 2, 15]. Patogeneze neni znama, né-
kdy predchazi vyskyt leiomyomu, trauma, radiace, popa-
leni, ockovani [6, 8, 12]. U imunosuprimovanych mohou
vznikat v souvislosti s infekci virem Epstein-Barrové [7 ].
V 80-95 % pripadu je pacienty uddvana spontanni nebo
indukovand bolest, dal$imi subjektivnimi pfiznaky mohou
byt parestezie, pruritus [1, 6]. Klinicky se jedna vétsinou
o solitarni nodulus ¢ervené nebo hnédé barvy do velikosti
2 cm s pravidelnymi nebo i nepravidelnymi okraji, mohou
se vyskytovat umbilikace ¢i ulcerace.

Podkozni priméarni kozni leiomyosarkomy jsou rezis-
tence velikosti 2—-4 cm, méné Casto vicecetné, vyklenuta
kize nad nimi ma nezménény charakter [3, 6]. Klinic-
ky vzhled je nespecificky, klinicka diagndza neni mozna.
V kuzi se také mohou vyskytovat metastazy leiomyosarko-
mu vnitfnich organt [16]. Sonograficky se nachazi hy-
poechogenni tumorézni projev, vétsi tumory jsou hete-
rogenni, mohou se vyskytnout nekrézy, hemoragie nebo
cystické zmény [16]. Dalsi zobrazovaci moznosti je mag-
neticka rezonance.

Histologicky se v koriu nachdzeji propletené snop-
ce vietenitych bunék s eozinofilni cytoplazmou s hy-
perchromnimi, ¢asto vakuolizovanymi, vietenitymi, tupé
zakon¢enymi jadry. Mitdzy, zvySena bunéénost, pleo-
morfni a bizarni bunky svéd¢i pro maligni proces [4, 11].
Neékteri autofi rozli$uji dva histologické typy:

1. nodularni s vysokou buné¢nosti, atypiemi jader a mito-
zami;

2. plo$ny (difuzni, infiltrativni) méné bunéc¢ny, dobre di-
ferencovany s necetnymi mitézami [9].

K potvrzeni diagndzy je nezbytné imunohistochemické
vySetfeni, které vykazuje pozitivitu markert hladké sva-
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loviny. Velmi senzitivni (100%) je marker SMA (smooth
muscle actin, alfa hladkosvalovy aktin), pozitivni byva
také desmin a h-caldesmon, CD34 byva pozitivni v cé-
vach, negativni v nddorovych bunkach [3, 4, 5, 17, 18].
Klinicka a histologicka diferencialni diagnéza je velmi
$irokd. Zahrnuje leiomyom, fibrosarkom, maligni fibroz-
ni histiocytom, rhabdomyosarkom, maligni schwannom,
dermatofibrom, dermatofibroma protuberans, proliferu-
jici a noduldrni fasciitis, neurofibrom, vietenobunéény
melanom, vietenobuné¢ny spinaliom, plexiformni neu-
rofibrom, angiosarkom, synovidlni sarkom a dal$i nozo-
logické jednotky [2, 4, 11].

Terapeuticky je nutna casna excize s okraji 2-5 cm
a hloubkou zahrnujici podkozi a fascii, pfi neadekvatnim
postupu hrozi recidivy a metastazovani (recidivujici na-
dory maji horsi biologické chovani nezli ptivodni tumor).
Radioterapie a chemoterapie maji velmi neuspokojivé vy-
sledky [4, 6, 8, 11, 12].

Progndza dermilni formy je priznivd. Vznik metastdz
u této formy neni jednozna¢né doloZeny, recidivuje v 30 az
50 % a vykazuje pétileté preziti v 95 % pripadii. U podkoz-
ni formy jsou recidivy vice nez 50%, metastazy se objevuji
u 30-60 % postizenych a pétileté preziti je 60-70% [3, 5, 6].

Nador metastazuje nejcastéji hematogenni cestou do
plic, lymfogenni $ifeni je méné obvyklé [6]. Neptiznivé
prognostické faktory jsou velikost tumoru vice nez 5 cm,
podkozni a akralni lokalizace, vysoka mitotickd aktivita,
vyskyt nekrozy, pronikani do fascie a intratumordzni vas-
kularni invaze [2]. Pfi velikosti tumoru mensi nez 2 cm je
pétileté preziti 95 %, nad 5 cm 30 % [6].

ZAVER

Kozni leiomyosarkom je velmi vzacné se vyskytujici
nddor. Klinicky neni charakteristicky, diagndza se stano-
vi prostfednictvim histologického a zejména imunohis-
tochemického vysetreni. Terapeuticky postup je jedno-
znacny - provedeni radikalni excize. Néasledné je nutné
dlouholeté sledovani pacienta [13].
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