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Prezentujeme kazuistiku radikalniho odstranéni sarkomu retroperitonea u mladého
muze. Jednalo se o vzacny histologicky typ nadoru, sklerotizujici epiteloidni fibro-
sarkom. Ten se vyskytuje obvykle v nizsim véku a je spojen s vy3si agresivitou nez
jemu podobné nadory. Bylo provedeno nejen UpIné odstranéni nadoru, ale také
radikdIni resekce celého ileocékdlniho segmentu. To se ukazalo jako velmi prozira-
vé a bylo diky tomu dosazeno kompletni resekce tumoru bez nalezu pozitivniho

chirurgického okraje.

Kli¢ova slova: sarkomy retroperitonea, sklerotizujici epiteloidni fibrosarkom, poope-
racni sledovani sarkom retroperitonea.

Radical removal of a rare retroperitoneal sarcoma in a young man

We present a case report of radical removal of a retroperitoneal sarcoma in a young
man. It was a rare histological type of tumor, sclerosing epithelioid fibrosarcoma.
It occurs at younger age and is associated with higher aggressiveness than similar
tumors. Not only the complete removal of the tumor, but also a radical resection of
the entire ileocecal segment was performed. This proved to be very prescient and

complete resection was achieved without a positive surgical margin.

Key words: Retroperitoneal sarcomas, sclerosing epithelioid fibrosarcoma, postopera-

tive follow-up of the retroperitoneal sarcomas.

Uvod

Sarkomy retroperitonea jsou zavaznym
malignim onemocnénim. Zakladni lé¢ebnou
metodou je kompletni chirurgické odstra-
néni nadoru spolecné s maximalni snahou
zamezit vyskytu pozitivniho chirurgického
okraje (1). Vzhledem k anatomii retroperi-
tonea byvaji sarkomy v této oblasti dlouho-
dobé asymptomatické a v dobé odhalenijiz
mohou dosahovat velkych rozmérd, a tim
byt v tésném kontaktu s okolnimi orgény.
PFi planovani operace je proto vhodné pre-
ferovat radikélni odstranéni nadoru, véetné
odstranéni pfilehlych naléhajicich orgénd.
Predkladame kazuistiku chirurgické |écby
mladého muze s rozsadhlym sarkomem pra-
vého retroperitonea, ktery byl v tésném kon-
taktu s ileocékalnim segmentem zazivaci

trubice.

Klinicky pfipad

Prezentujeme kazuistiku 29letého muze
s ndhodné diagnostikovanym mékkotkano-
vym tumorem pravého retroperitonea odha-
leného ultrazvukovym a pozdéji CT vysetie-
nim, které bylo provedeno pro hematemézu.
Ta vznikla po prilezitostné konzumaci vétsiho
mnozstvi alkoholu. Nador byl dle CT velikosti
8x6x7 centimetrd a byl v tésném kontaktu
s distélni ¢asti ilea i céka (Obr. 1-3). Po atace
hematemézy jiz pacient nemél zadné obtize
a netrpél zadnymi zdvaznymi komorbiditami.
Pfipad byl probran na multioborovém semi-
nafi a bylo indikovano chirurgické odstranéni
nadoru s dlirazem na maximalnim radikalitu.

Operace byla provedena pro velikost na-
doru otevienym piistupem. Po proniknuti do
retroperitonea byl nador ve zdravé tkani od-
délen od okolnich organd. Jedinym mistem,
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Obr. 1. Retroperitonedini sarkom; CT transver-
sdini ez

Obr. 4. Markoskopicky fez odstranénym tumorem
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kde nador nebylo mozné bezpecné oddélit
od okoli, byla silnd adherence k ileocékalnimu
segmentu. Prestoze by bylo technicky mozné
odpreparovéni nddoru od zazivaci trubice, byla
preference k maximalni radikalité a byla pro-
vedena kompletni resekce celého ileocéka ve
zdravé tkani. Tu proved| pfizvany chirurg, a to
s pomoci stfevnich stapler(l. Operace trvala 136
minut a krevni ztrata byla minimalni. Pooperacni
prabéh byl bez komplikaci a pacient byl Sesty
pooperacni den propustén do domaciho oset-
fovani. V dalsim prdbéhu se objevila drobna
serézni sekrece z operacnirany, kterd sivyzadala
nékolik ambulantnich prevaz(.

Prekvapenim byl histologicky nélez. Podle
patologu se jednalo o velmi vzacny skleroti-
zujici epiteloidni fibrosarkom, bez dosahu do
resekéniho okraje, bez angioinvaze a perineu-
rdlniho Sifeni nddorovych bunék (Obr. 4-6).
Histopatologicky stuper malignity (grading)
byl dle FNCLCC (Fédération Nationale des
Centres de Lutte Contre le Cancer) typ 1. Tento
vzacny typ sarkomu miZze vychazet i ze zaZiva-
ci trubice, a tak bylo rozhodnuti k odstranéni
celého ileocékalniho segmentu hodnoceno
jako velmi spravné a adekvatni. Dalsi postup
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Obr. 2.

byl stanoven multidisciplinarnim tymem a bylo

doporuceno peclivé sledovani pacienta bez ad-
juvantni chemoterapie nebo jiné onkologické
|é¢by. Pacient byl po zhojeni operacnirany bez
komplikaci a nebyla u néj dosud prokazana
recidiva maligniho onemocnéni.

Diskuze

Maligni sklerotizujici epiteloidni fibrosar-
kom je vzacnym typem sarkom( mékkych tkani.
Jako samostatna jednotka je uvadén po jeho
detailnim popsani Meis-Kindlomem od roku
1995 (2, 3). Je podobny tumoru, ktery je ozna-
¢ovan jako low grade fibromyxoidni sarkom
nebo podobnym nadordm. Na rozdil od néj je
vsak spojen s vice agresivnim chovanim, s vét-
$im rizikem recidiv nebo metastaz. Vyskytuje
se spise v mladsim véku, nejcastéji ve ctvrtém
deceniu a Castéji u muzu (4). Nelze vyloucit, ze
dokonce mohl vychdzet i ze zazivaci trubice,
coz by bylo v nasem pfipadé z ileocékélniho
segmentu. Provedeni resekce Useku zazivaci
trubice ve zdravé tkéni, kterd tésné Inula k sar-
komu, se ukdzalo jako velmi vhodné. Potvrzuje
to spravnost zasady v chirurgické |é¢bé sarkomu
retroperitonea, a to radéji resekovat prilehlé

2021;32(11):1348-1365.
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Obr. 6. Imunohistochemickd pozitivita MUC 4 -
typickd pro tento typ nddoru
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orgdny, nez je se zachovnym cilem odprepa-

rovavat. Eliminovat ndlez pozitivniho okraje je
nejdulezitéjsi prevenci lokélnich recidiv, které
jsou u téchto sarkom(i bohuzel ¢asté.

Nizka incidence sarkom{ retroperitonea,
a s tim souvisejici mala zkusenost s adjuvantni
onkologickou lé¢bou, vede k preferenci sledova-
ni téchto pacientt po Uspésné chirurgické 1é¢bé,
kde nebyl prokazan pozitivni chirurgicky okraj.
Podobné to bylo i u naseho pacienta. Vzhledem
k malé frekvenci vyskytu téchto nadord jsou
moznosti chemoterapie nebo imunoterapie vel-
mi omezené. Doporucované rezimy zajistovaci

chemoterapie jsou navic ¢asto velmi toxické.

Zavér

Cilem prezentace je podtrhnout dlilezitou
zéasadu chirurgické |é¢by sarkom0 retrope-
ritonea, a to odstranit sarkom s maximalni
radikalitou. Pokud je tumor v tésném kontaktu
s pfilehlym orgadnem, radéji provést odstrané-
ni pfiléhajici tkdné nez nador odpreparovavat.
U naseho pfipadu toto platilo dvojnasobné,
jelikoz tento typ sarkomu (sklerotizujici epi-
teoidni fibrosarkom) mohl dokonce ze seg-
mentu ileocéka primdrné vychdzet.
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