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Primarni sarkomy vulvy jsou malo ¢astym histologickym typem tumor( v této oblasti, kladouci zna¢né néroky na zku3enosti
a erudici patologa. Nize uvedena kazuistika 65leté Zeny popisuje tumor vulvy primarné diagnostikovany a lé¢eny jako sarkoma-
toidni typ karcinomu v dobé |éceni recidivy zpétné patologem prehodnoceny na proximalni typ epiteloidniho sarkomu vulvy
s vyrazné horsi prognézou.
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Case report - patient with epitheloid type of vulvar sarcoma

Primary sarcomas of the vulva represent rare histological type of tumour in this area, imposing considerable demands on the
experience and erudition of the pathologist. The case report of a 65-year-old woman below describes a vulvar tumour primarily
diagnosed and treated as a sarcomatoid type of carcinoma and re-evaluated at the time of relapse treatment to a proximal type

of epithelioid sarcoma of the vulva with a significantly worse prognosis.
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Uvod

Zhoubné nadory (ZN) vulvy pfedstavuji s in-
cidenci 4,27/100 000 osob (SVOD 2017) druhou
nejméné castou gynekologickou malignitu.
Nejcastéji diagnostikovanym histologickym
typem je karcinom, ktery predstavuje vice nez
90% ZN vulvy, mnohem méné casty pak me-
lanom vulvy. Sarkomy vulvy jsou jiz vyloZené
raritni.

Predkladame kazuistiku pacientky s epi-
teloidnim sarkomem vulvy s komplikovanym
hojenim po radikéIni operaci. Bohuzel i ptes vel-
mi radikaInf a intenzivn{ postup se klinicky stav
zkomplikoval rychlou disseminaci onemocnénti
a nezvratitelnym prlbéhem.

Kazuistika

Pacientka, ro¢nik narozeni 1954, byla refe-
rovéana na Onkogynekologické oddéleni MOU
Brno v bfeznu 2019 s recidivou sarkomatoidnfho

karcinomu vulvy.

Onemocnén{ bylo primarné diagnostikova-
no v bfeznu 2016 jako sarkomatoidnf karcinom
vulvy. Dle predavajici dokumentace s klasifikaci
pl1b pNO MO, G3, lokalizace tumoru byla po-
psana v oblasti pravé pfednf ¢asti vulvy a mons
pubis. Primérn{1é¢ba probihala v jiném zafizen,
kde byla provedena excize tumoru non in sano.
Néasledovala reexcize a lymfadenektomie ingui-
nélni vpravo, doplnéna o sentinelové mapovani
(SLN) vlevo do zdravé tkané. Od Cervna do srpna
2016 probihala radioterapie na plvodni oblast
tumoru a pravého tfisla v davce 45 Gy, navic byl
aplikovan boost na l8zko tumoru do celkové
davky 59,4 Gy. Na tomtéz pracovisti v zaff 2018
byla zjisténa nové vznikla rezistence v oblasti
prechodu vulvy na hrmu vpravo (v misté pQ-
vodniho onemocnéni).V lednu 2019 byla na stej-
ném pracovisti provedena excize s potvrzenim
recidivy sarkomatoidniho karcinomu. V Unoru
2019 bylo na matefském pracovisti provedeno
CT vysetfenitrupu s vyloucenim vzdalené disse-

minace. Dle zavéru onkologického konziliarniho
tymu nebyla indikovéna systémova lé¢ba - che-
moterapie, operacni moznosti byly hodnocené
jako nelnosné, resp. bylo zapsano, Ze vykon nenf
mozny bez resekce skeletu.

S timto zévérem byla pacientka odeslana
na onkogynekologické pracovisté MOU. Nutno
doplnit, Ze se jednalo o morbidné obézni paci-
entku s hodnotou BMI 45 a vaznymi chronickymi
internfimi onemocnénimi: hypertenze, diabetes
mellitus 2. typu korigovany perordlnimi anti-
diabetiky (PAD), trpéla chronickou obstrukeni
nemoci bronchopulmondlni, uzivala substituci
pro hypothyredzu a anamnesticky méla pfed
lety provedenou amputaci délozniho ¢ipku (jaro
1984) pro dysplazii nejasného rozsahu a tize.

Iniciativa ohledné pfekladu na brnénské
pracovisté vzesla ¢aste¢né i od pacientky a jejf
rodiny, nebot rozporovali zavér onkologického
konzilia z plvodniho pracovisté, které s pfihléd-
nutim ke klinickému stavu pacientky a nutné-
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Obr. 1. Recidiva onemocnéni pred lécbou
| s

Obr. 2. Stav po destrukéni fdzi operace

mu rozsahu opera¢niho vykonu povazovalo
Onemocnéni spise za nefesitelné. Po pfijeti na
oddeéleni gynekologické onkologie byla pacient-
ka v poloviné brezna 2019 predstavena v komisi
pro gynekologické malignity MOU, kde bylo

doporuceno histologicky znovu ovéfit nalez na
vulvé a provést vysetieni magnetickou rezonan-
ci (MR) k posouzeni siteni infiltratu smérem do
péanve a prilehlych tkanovych struktur. V této fazi
pacientka vykazovala pacientka znac¢ny algicky
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dyskomfort bez efektu neopiodnich analgetiky,
proto bylo pfistoupeno k postupnému titrovani
opioidni analgezie k dosazeni akceptovatelného
klinického stavu. LokdInf ndlez demonstrujeme
fotograficky (obrazek 1) .

V laboratornich odbérech byly obvykle uzi-
vané tumorové markery (TUM: SCC a CYFRA)
v normé. Do tydne byl histologicky potvrzen
nediferencovany karcinom vulvy — sarkoma-
toidni typ. Dle MR se zobrazovala v podkoznim
tuku mons veneris a vulvy nepravidelnd lalo¢-
natd formace odpovidajici klinicky zfejmému
tumoru, bez suspekce na metastatické postizent
lymfatickych uzlin v zachycenych obrazech. Po
korelaci s obrazem v CT skenech bylo vylouc¢eno
postizeni kostf panve. Na rtg snimku plic nebylo
patrno metastatické postizeni. Na zékladé vyse
vyjmenovanych restagingovych vysetieni byl
indikovan radikalni chirurgicky vykon za Ucasti
plastického chirurga za Ucelem pfekryti budou-
ciho defektu se ztratou velkého mnozstvi tkdné.
Vzhledem k poradia¢nimu terénu, té7ké obezité
a nutnosti obnazeni kosti stydké byl predpoklad
nékolikatydenniho az nékolikameési¢niho hojent.
Pacientka a jejf nejblizsi byli o téchto omezenich
informovani, v rdmci setkani s nimi bylo mno-
hokrét upozorfiovano na moznou izolaci a psy-
chicky dyskomfort pro pacientku i ostatni blizké
vzhledem k izolaci, kterou pfesun Ié¢by do Brna
znamenal. Pacientka nazor nezménila, a i pres
viechna rizika nelspéchu operaci ,vyzadovala”

Po priprave pacientky k operaci (riziko pa-
cientky dle Americké asociace anesteziologl —
ASA - bylo hodnoceno stupném Ill) byla prove-
dena na konci kvétna 2019 radikéIni excize vulvy
ahrmy a v jedné dobé probéhla rekonstrukce
defektu po vulvektomii posunem epigastrického
laloku. Obrazek defektu a nasledného laloku
dokumentuje pfiloha 2 a 3. Vlastni opera¢ni vy-
kon probéhl bez komplikaci. Operujici plasticky
chirurg doporucil intravenozni aplikaci dvoj-
kombinace antibiotik v poopera¢nim obdobf
(Gentamicin®, Abaktal®). Prvni pooperac¢ni dny
byla pacientka na intenzivnim 10zku JIP, pre-
klad s nutnosti pfechodné obéhové podpory
katecholaminy a subkompenzace diabetu se
zavedenim inzulinoterapie — vie vramci SIRS
(sudden inflammatory response syndroma). 4.
pooperacni den byla pacientka pfeloZzena zpét
na standardni 1Gzko Onkogynekologického od-
déleni. Lokalni nélez v operacnich jizvach byl
v dobé prekladu z JIP pfiznivy, pouze v okraji la-
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Obr. 3. Rekonstrukce: abdominoplastika epigastrickym lalokem

Obr. 4. Vysledek na konci operace
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loku asi 1 cm nad suturou byl okrsek tmavsi klize,

Zilnf ndvrat byl v tu dobu piftomen. Antibiotikum
Abaktal® bylo aplikovano 10 dnll, Gentamicin® 5
dle pivodniho doporuceni v opera¢nim proto-
kolu. Béhem nésledujicich dnf jsme pozorovali
tmavnuti a zvétsovani rozsahu devitalizované
klze a podkozi v kaudalni ¢asti laloku nad vul-
vou az do velikosti 5x 8 cm. 8. pooperacni den
vznikla dehiscence v oblasti pravého tfisla veli-
kosti 20 cm. Ve spolupréci s plastickych chirur-
gem bylo pristoupeno k lokdlnf Ié¢bé defektd
a situaci si vyzadala i nekrektomie. Ve stérech
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z operacni rdny byla vykultivovana Escherichia
coli — dle urcené citlivosti byla adekvatné pre-
|écena Amoksiklavem® spolecné s pokracujicf
lé¢bou lokalni. Pro pokles renélnich funkci a ne-
dostatecnou kompenzaci diabetu bylo jiz trvale
nutno vysadit perordlnf antidiabetika a glykemie
korigovat inzulinem. Tato zména v systémové
|é¢bé se v lokalni efektu na hojeni rany pfilis
neobrazila.

Na konci ¢ervna (29. pooperacni den) byl
k dispozici popis histologického vysetienia byla
provedenazmeéna v plvodnim hodnoceni: nove
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se zjistény tumor klasifikoval jako epiteloidnf
sarkom, proximalni typ. V archivnim materidlu,
vyzadaném z plvodniho pracovisté, kde pro-
bihala lé¢ba od r. 2016, byl prokdzéan identicky
tumor. Resekenf linie v ziskaném materidlu byly
hodnoceny jako negativni (dorzalné misty tés-
né). V excizi z tfisla byla ziskana jedna drobna
mizni uzlina bez mts postizeni. Angioinvaze ani
perineurdlni invaze nebyly nepiitomny.

O tfi dny pozdéji byly provedeny resutury
dehiscenci tfisle. Hojeni probihalo uspokojive,
avsak nasledované opétovnym rozpadem v re-
sutufe v mendf porci za tyden. Nasledné byla
pacientka opét referovana do Komise pro lé¢bu
sarkom( MOU a ta dospéla de konsenzu ohled-
né jednoznacné nutnosti zahdjit systémovou
protinddorovou lé¢bu po vyhojeni defektu,
a to pro vyznamné vyssi riziko disseminace.
Agresivita epiteloidniho sarkomu je pfipodob-
novana k chovani angiosarkomu s moznym
sitenim lokalné, hematogenné, i lymfatickymi
cestami. Pacientka si 6 tydnt po plvodni operaci
zacind stéZovat na bolesti v levé dolnf konce-
tiné — bylo provedeno ultrazvukové vysetfeni
v dopplerovském modu, hluboka Zilni trombdza
v fecisti levé dolInf koncetiny nebyla nalezena.
Pro trvajici stiznosti na bolesti ve stehné byl pro-
veden prosty rtg snimek levého stehna ve dvou
projekcich - bez prikazu loziskovych strukturdl-
nich zmén. Vznikaji nesnesitelné bolesti levého
stehna a objevuje se hmatna rezistence v bo-
lestivém misté. Dle ultrazvukového vysetfeni
mékkych tkanf stehna byla potvrzena hypoe-
chogenniformace o rozmérech 95 x40x 26 mm,
bez evidentni vaskularizace, formace se nachazi
v blizkosti kosti stehenni.

Na konci ¢ervence 2019 proved! plasticky
chirurg debridement plvodni radikéIni opera¢ni
radny na vulvé a hrmé, excizi jizevnatych okrajd
rany, rekonstrukci defektu epigastrickymilaloky —
stopkovéno kranidlné. Tyz den byl k dispozici
vysledek kultivace z rdny a z moci prokazujici
Pseudomonas aeruginosa v rane, kmen byl citlivy
na Amikin®. Dalsimi vykultivovanymiagens byly
E. coli a Klebsiella pneumoniae z moci — vie bylo
|éceno dle citlivosti intravendzné dvojkombi-
naci antibiotik Amikin® Cefotaxim®. V téZe do-
bé si pacientka stézovala na kasel a dusnost.
Na zakladé rtg snimku plic dne bylo vyjadfeno
podezfeni na zhusténi kresby vpravo v dolnim
plicnim poli — incipientni metastaticka infiltrace
byla vzata do Uvahy. Kontrolni laboratorni odbér
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TUM s jasnou elevaci CYFRA z pGvodni hodnoty
4 na 33 pg/!. Pro pokracujici produktivni kasel pfi
dvojkombinaci antibiotik iv. bylo provedeno CT
vysetfeni plic s ndlezem mts postizeni mediasti-
na a pravého plicniho hilu i mts v parenchymu
pravé plice. Vzhledem masivni disseminaci do
hrudniku bylo vysetfeni rozsifeno o zobrazenf
bricha, panve a retroperitonea: zde nové nalez
mts jaternich v obou lalocich a patologickych
uzlin v panvivlevo a v retroperitoneu paraaortal-
né. Cimz se zpétné potvrdil odhad agresivniho
chovéni popisované malignf afekce zcela pod
obrazem sarkomu.

Polovina srpna 2019 byl klinicky stav paci-
entky hodnocen dle Karnoffsky skére dosahujici
hodnoty méné nez 30 %. Po celou dobu hospi-
talizace byla pacientka osetfovana v lzku, vyza-
dujicf komplexni osetfovatelkou péci. Nejprve to
bylo Zédouci za Ucelem hojen( rozséhlé operacnf
rany, pozdéji ale jiz pacientka pro bolesti v levém
stehnia pro dusnost pfi mts postizeni plic nebyla
pohybu mimo 10zku fyzicky schopnd. Vzhledem
k témto zavaznym okolnostem by systémova
protinadorova terapie (ovsem jediné v paliativ-
nim zaméru, tzn. zlepsit kvalitu Zivota), nemohla
byt podana pro sva nesporna rizika. Moznosti
onkologické [écby tim byly vycerpany a onko-
logickd lé¢ba byla ukonc¢ena. Intenzivné vsak
probihala symptomaticka terapii fesici defekt na
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vyplynula mimo uvedené zdravotni nesndze
i ekonomickd naro¢nost Iécby pro poskyto-
vatele zdravotni péce. 81 dnf trvajici hospita-
lizace, s kolonizaci pacientky nozokomialnimi
patogeny, s nutnosti opakovaného podavani
antibiotik, nékolika opera¢nich vstupd, s pouzi-
tim pomocnych laboratornich a zobrazovacich
vysetieni, pfedpoklad ndkladnosti péce u této
pacientky potvrdila.

Zavér

Pfedlozena kazuistika s letalnfm koncem
ma za cil demonstrovat Uskali pfesného urceni
histologického typu naddoru, i za cenu druhého
¢teni v konzilidrnim pracovisti, nebot tato ,ztrata
Casu” je pak zanedbatelna ve srovnani s potfe-
bou jednoznacné urc¢it mod onkologické lécby,
u sarkomd je to jednoznac¢né chemoterapie.
Druhym mementem je dobré posouzenf stavu
pacientky a odhadu moznosti hojeni v sou-
vislosti s habitem a komorbiditami pacientky.
S tim souvisi i posledni uskali, dobrd komuni-
kace s pacientkou a rodinnymi pfislusniky, diky
témto zkudenostem si myslime, Ze nenf chybou
postulovat u pacientky s BMI 45 skepsi ohledné
dobrého opera¢niho vysledku a Ze ani prani
vyrazné motivované pacienty nenf pak dosta-
te¢nou obhajobou pfi nedobrém opera¢nim
vysledku.
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