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Leiomyosarkom funiculus spermaticus
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Prezentujeme pfipad 72letého muze s leiomyosarkomem funikulus spermaticus. Pacient byl vysetien pro bolesti pravého tfisla a zvétseni
pravého hemiskrota. Fyzikalni vysetieni prokdzalo tuhou masu, kterd zasahovala az do dolni poloviny tfiselného kanalu. Ultrazvukové
vysetieni zjistilo solidni expanzi s heterogenni strukturou a akcentovanou vaskularizaci. Byla provedena radikalni orchiektomie s vy-
sokou ligaci funiculu. Histologicky byl verifikovan nizce diferencovany leiomyosarkom funikulus spermaticus, naddor patfici do skupiny
paratestikularnich tumord. Stagingové CT plic, retroperitonea a malé panve neodhalilo postizeni lymfatik ¢i vzdalené metastazy. Poo-
peracné nebyla po zvazeni na multioborovém semindfi indikovand adjuvantni onkologicka terapie. Divodem byla zejména radikalita
chirurgického vykonu. Béhem dispenzarizace byl po tiech letech zjistén metastaticky proces v retroperitonedlnich uzlinach.
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Leiomyosarcoma of spermatic cord

We present the case of a 72-year-old man with leiomyosarcoma of spermatic cord. The patient presented with pain in his right
groin and enlarged right scrotum. Physical examination showed a rigid mass reaching the lower half of the inguinal canal and
filling the right scrotum. Ultrasound examination revealed a solid expansion of the heterogeneous structure with accentuated
vascularization. A high-ligation radical orchiectomy was performed. Histologic examination verified low-differentiated leio-
myosarcoma of spermaticus funiculus belonging to the group of paratesticular tumors. CT scan of the lungs, retroperitoneum
and small pelvis showed no metastatic process or lymphadenopathy. The oncologists did not indicate an adjuvant oncological
therapy, the reason being radical tumour removal. After 3 years, metastatic process into the retroperitoneal nodes was verified.
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Uvod

Maligni nddory semenného provazce jsou
velmi vzacné a tvori necelou desetinu nador(
muzského genitdlu (1). K prvnimu pfipadu sar-
komu semenného provazce pfispél Lesauvage
vroce 1845 (2). Dosud bylo publikovéno jen 110
pripadd leiomyosarkomu semenného provazce
(3).Vzhledem k tomu, Ze tkdné obsazené v semen-
ném provazci vychazeji embryologicky povétsinou
zmezodermu, jedna se prakticky vzdy o sarkomy.
Podle Cetnosti zachytu v sestupném poradi byly
zaznamenany: liposarkom, fibrosarkom, leiomyo-
sarkom a rhabdomyosarkom. Nadory semenného
provazce byly nej¢astéji pozorovany u adolescen-
t8 mezi 16. a 19. rokem a pak u muzd nad 50 let.

Etiologie viech téchto vzacnych nadorl je nejasna.
Vétdina expanzi hmatnych v prlibéhu semenného
provazce md benigni povahu a zpravidla jde o pse-
udotumory (napr. nepiimé ingvinalni kyly, femo-
raIni kyly, funikulokély, cystokély aj.) (1). Sarkomy
jsou vysoce malignia progndza je obvykle Spatna
(4). Nejlepsi progndzu ma liposarkom, ktery jen
ojedinéle zakldda metastazy.

Kazuistika

Pacient se dostavil do nasi ambulance v zaf
2014. Stézoval si na bolesti v pravém tiiselném
kanalu a postupné se zvétsujici skrotum, které ho
obtézovalo pfi jizdé na kole. Urologem dosud nikdy
nebyl osetten. Pifyzikdlnim vysetfeni byla zjisténa

tuhd masa zasahujici do poloviny tifselného kanalu
a zvétsené pravé hemiskrotum. Na ultrazvuku byla
viditelnd solidni expanze heterogenni struktury
s akcentovanou vaskularizaci, kterd se propagovala
do pravého tfisla. Pravé varle mélo normalnigranu-
larni homogenni echostrukturu a nebylo zvétseno
(obrdzek 1). Levé hemiskrotum nebylo (@Z na drob-
nou hydrokélu) patologicky zménéno a levé varle
mélo normalni echostrukturu. Laboratorni para-
metry vcetné onkomarkerd byly v mezich normy.
Ve stejny den byla provedena radikalnf orchiekto-
mie s vysokou ligaci funikulus spermaticus (obrazky
2, 3). Resekat tumoru dosahoval velikosti 5 x 8 cm
a nasedal na jinak intaktni varle a nadvarle. Na fezu
byl tumor makroskopicky bilé barvy a sarkoma-
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toidniho vzhledu. Histologicky ndlez tvofily maligni

léze s mesenchymdalnimi strukturami a vietenitymi,
kulatymi nebo casto obrovskymi elementy s bi-
zarnimi jadry. Architektonika tumoru vykazovala
virovité, storiformni nebo solidni formace malig-
nich bunék s vysokou mitotickou aktivitou. Tkar tu-
moru také vykazovala vysokou expresi vimentinu,
SMA a desminu. Histologicky nélez tak odpovidal
nizce diferencovanému leiomyosarkomu funiculus
spermaticus. Chirurgické okraje byly negativni.
Po operaci byl doplnén staging onemocnéni.
Bylo provedeno CT plic, retroperitonea s kontrastni
latkou, magneticka rezonance malé panve a scinti-
grafie skeletu pomoci 99mTc-methyldifosfonatu.
VSechna tato vysetieni neprokazala uzlinovy pro-
ces ¢i vzdalené metastdzy. Na nasledném onkolo-
gickém seminafi bylo rozhodnuto o aktivnim sle-
dovéni pacienta vcetné pravidelného CT retrope-
ritonea a malé panve. Neoadjuvantnilécba nebyla
indikovana pro negativni okraje, nepfitomnost
metastdz a nezvétsené lymfatické uzliny. BEhem
sledovani bylo na kontrolnim CT za tfi roky od
operace zjisténo zvetsenf lymfatickych uzlin v ret-
roperitoneu a také byly detekovany mikronoduly
v obou plicich bazalné. Nejprve bylo vylouc¢eno
lymfoproliferativni onemocnéni (lymfom). Pomoci
biopsie paketu uzlin byla verifikovéna recidiva nizce
diferencovaného leiomyosarkomu. Doplnéno bylo
také FDG-PET/CT, které ozfejmilo rozsah recidivy.
Pacient byl odeslan do klinického onkologického
centra (KOC), kde byly podany na onkologickém
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pracovisti Ctyfi cykly doxorubicinu (@nthracyklinové
antibiotikum patfici mezi nejucinnéjsi cytostatika).
Pfi kontrolnim CT plic bficha a panve byla vsak
i pfes tuto terapii zjisténa progrese lymfatickych
uzlin v retroperitoneu o 20%. Objevily se také
suspektné zvétsené lymfatické uzliny v pravém
tfisle. Ve druhé linii systémové chemoterapie bylo
podano Sest sérif alkyla¢niho cytostatika — dacar-
bazinu. | tato terapie viak vedla k progresi velikosti
lymfatického postizeni retroperitonea, pricemz
mikronoduly zjisténé pri predchozich CT plic zG-
staly stacionarni. Po nelspéchu této druhé linie
chemoterapie byl jiz pacient ponechédn pouze na
symptomatické terapii.

Diskuze

Sarkomy mekkych tkénich jsou heterogen-
ni skupinou nadord. Jedna se o maligni tumory
vychazejici z mezenchymalnich bunék. Z mezen-
chymu se mimo jiné tvorf pojivové tkdné — svaly,
kosti, tuk, vazivo. Mezenchym je soucasti napf.
i travici a pohlavni soustavy. U dospélych paci-
entd jsou tyto nddory velmi vzacné. S incidenci
cca 3 na 100000 obyvatel tvoff jen néco kolem
1% vSech nador(. Leiomyosarkom je pomérné
vzacny zhoubny nador vychazejici z hladké sva-
loviny. Postihuje obvykle koncetiny, retroperito-
neum, gastrointestindIni a pohlavnf trakt. Vyskyt
leiomyosarkomu je vétsi u zen kvili leiomyosar-
komu délohy, jinak je v ostatnich lokalitadch vyskyt
mezi pohlavimi srovnatelny. Leiomyosarkom muz-
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Obr. 2. Makroskopicky tumor po radikdini or-
chiektomii; v dolnf cdsti intaktni varle a nad nim
leiomyosarkom

ského genitdlu je extrémné vzacné onemocnén.
Castdji se vyskytuje v semenném provazci nez
v nadvarleti. Histologické odlisenf od leiomyomu
je zalozeno predevsim na nalezu vysoké mitotické
aktivity, kterou se lisf od benignich leiomyom0.
Nadorové bunky si uchovavaji viechny rysy bunék
hladké svaloviny, nebot obsahuji myofilamenta
aktinu prokazatelna imunohistochemicky. Viysoce
specifickym markrem je h-caldesmon. Vzhledem
k raritnimu vyskytu sarkom@ semenného provazce
a paratestikularnich sarkom@ nebyla dosud jedno-
znacné stanovena kritéria pro staging. Vime viak,
Ze nddory semenného provazce mohou metasta-
zovat jak hematogenni, tak i lymfatickou cestou (1).

Lécbou paratestikuldrnich tumorU je jedno-
znac¢né radikalni orchiektomie (4).

Role radioterapie zlstava kontroverzni.
Odborna verejnost se pfiklani k ndzoru, ze
u leiomyosarkomu vsech stupnt a histologie
by méla byt indikovana adjuvantni radioterapie.
Studie z Massachusetts zahrnovala 18 pacientd
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se sarkomem spermatického provazce, ktefi byli
rozdéleni do dvou skupin po deviti pacientech.
Jedna skupina podstoupila jen chirurgickou lé¢bu
a druha skupina chirurgicky vykon a radioterapii.
Z deviti lé¢enych pacientd u radikdlni orchiekto-
mie samotné se u péti vyvinulo loko-regionaini
selhani, z nichz dvé byla omezena na lymfatické
uzliny. Na druhou stranu u deviti pacientd, kteff
podstoupili adjuvantnf radioterapii regionalnich
lymfatickych uzlin, nedoslo k zédné loko-regio-
nalni recidivé. Tato zjisténi, kterd jsou v souladu
s poznatky Cattona a kolegU, naznacuji, ze ad-
juvantni radioterapie mUze Ucinné fidit loko-regi-
onalni mikroskopické onemocnéni (3). Adjuvantni
chemoterapie je indikovand u malobunécnych
sarkom a také rhabdomyosarkomu. U ostatnich
sarkomd zUstava jeji pfinos nejasny. Obecné se
doporucuje adjuvantni chemoterapie u sarkom{
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lé¢ebny protokol. Standardni chirurgickou lé¢bou
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o dalsim postupu by mélo byt vysledkem mul-
tioborového onkologického seminére.

Zavér

Lécba malignich tumorl semenného pro-
vazce je komplexnfa vyzaduje multimodalni pfi-
stup. Spravna predoperacni diagndza je vzhle-
dem k vzacnosti téchto tumord velmi obtizna.
Ke stanoveni definitivni diagndzy leiomyosarko-
mu je potfeba kombinace fyzikalniho vysetren,
zobrazovacich vysetieni a histopatologickych
a imunohistochemickych studif. Lé¢ba spociva
v ramci multimodalniho pfistupu v chirurgickém
odstranéni tumoru s event. systémovou terapif
a lokoregionélnf radioterapii. K optimalni Iéceb-

né strategii jsou potfeba dalsf studie.
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