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Primdrni angiosarkom prsu predstavuje vzacnou malignitu, ktera obvykle postihuje mladé Zzeny mezi tieti a ¢tvrtou dekadou.
Manifestuje se jako hmatna, rychle rostouci rezistence v prsu u zen bez predeslé expozice ionizujicimu zafeni. Hlavni Ié¢ebnou
modalitu pfedstavuje chirurgicky vykon, role radioterapie a chemoterapie zUstava nejasna pro nedostatek randomizovanych
klinickych studii. Progno6za primarniho angiosarkomu je nepfizniva, typicka je vysoka mira lokalni rekurence a ¢asna hematogenni
diseminace zejména do plic.
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Primary angiosarcoma of the breast

Primary angiosarcoma of the breast is a rare malignancy, usually affecting young women between the third and fourth decades
of life. It is manifested as a palpable, rapidly growing mass in the breast of women with no history of exposure to ionizing radia-
tion. Surgery is the main treatment modality, with the role of radiotherapy and chemotherapy remaining unclear due to a lack of
randomized clinical trials. The prognosis of primary angiosarcoma is unfavourable, with a high rate of local recurrence and early

haematogenous dissemination, particularly to the lungs, being typical.
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Uvod

Angiosarkom prsu patfi mezi vzacné
a agresivné se chovajici malignity vychazejici
z vaskularnich nebo lymfatickych endotelo-
vych bunék (1).

Klasifikuje se na primarni, vznikajici de
novo, a sekundarni, ktery se objevuje s odstu-
pem minimalné 3 let od radioterapie v oblasti
ozafovaného pole po prs zachovném vykonu,
nebo se mlze objevit i v terénu chronického
lymfedému (2).

Primarni angiosarkom prsu je extrémné
vzacny. Pfedstavuje méné nez 1 % pfipadu
malignit prsi a jeho incidence je pfiblizné
4,46 pfipadd na 1 milion Zen (3). Typicky vék
manifestace je mezi 30. a 40. rokem Zivota,
median je 35 let (4). Charakterizovan je rychle
rostouci nebolestivou rezistenci, kterd je jen

vzacné asociovdna s fialovou pigmentaci ka-

ze. Diferencialni diagnostika je ztizena denz-
nim parenchymem mlé¢né Zlazy mladych zen
a nejednozna¢nym ultrazvukovym nalezem
(5). Zakladnim zobrazovacim vysetienim je
proto magnetickd rezonance prsu, definitivni
diagnoézu potvrdi core cut biopsie.

Hlavni Ié¢ebnou modalitu predstavuje
chirurgicky vykon, doporuc¢ovana je mastek-
tomie, v selektovanych pfipadech Ize zvazit
parcialni vykon. Axilarni disekce se standardné
neprovadi vzhledem k typické hematogenni
diseminaci nadoru (6). | pfes dosazeni mik-
roskopicky negativniho resekéniho okraje
je angiosarkom prsu spojen s vysokou mi-
rou lokalni rekurence. Data z MD Anderson
Cancer center ukazuji zlepsenilokalni kontroly
v pfipadé, Ze pacienti byli IéCeni adjuvantni
radioterapii (7). McGowan ve své retrospek-
tivni studii prokazal nizsi miru lokalni reku-

rence u pacientd, ktefi absolvovali radioterapii
davkou vyssi nez 48 Gy. Autofi doporucuji
postoperacni radioterapii v davce minimalné
60 Gy na ldzko tumoru (8). Pfesto, ze se vétsi-
nou jedna o retrospektivni studie, obecné se
doporucuje indikovat adjuvantni radioterapii
u high grade sarkomu vétsich nez 5 cm a u na-
dorli resekovanych s pozitivnim mikroskopic-
kym okrajem.

Role adjuvantni chemoterapie v 1é¢bé an-
giosarkomu prsu zGstava nejasna. Nékolik pra-
ci popisuje s chemoterapii prodlouzeni DFS
(disease-free survival) a doporucuje podani
adjuvantni chemoterapie u high grade tumo-
rd vétsich nez 5 cm (9, 10). Dalsi retrospektivni
studie v3ak neprokazaly zlep3eni celkového
pfeziti (11, 12). Vzhledem k extrémné vzacné-
mu onemocnéni nemame ani v dnedni dobé
randomizované klinické studie. M{izeme pro-
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Obr. 1. Objemny primdrni angiosarkom pravého
prsu

to jen extrapolovat data z randomizovanych

studii zabyvajicich se pfinosem adjuvantni
chemoterapie pro sarkomy obecné.

Prognéza primarniho angiosarkomu prsu
z(stava nepfizniva, pétileté preziti se pohy-
buje kolem 30-40 %. Typickad je vysoka mira
rekurence a hematogenni metastazovani.
Nejcastéji metastazuje do plic, skeletu, mék-
kych tkani a kize (13).

Kazuistika

Primérni angiosarkom prsu v klinické praxi
prezentujeme na kazuistice 33leté pacient-
ky, ktera si v lednu 2018 nahmatala rezisten-
ci v pravém prsu. Absolvovala vysetifeni ve
spadové gynekologické ambulanci s negativ-
nim nédlezem. Pacientka byla bez komorbidit
a méla negativni rodinnou anamnézu. Na nase
pracovisté prisla v listopadu 2018 s objemnou
rezistenci v pravém prsu histologicky ovére-
nou jako nizce diferencovany angiosarkom
s prolifera¢nim indexem 60 %. Magnetickd
rezonance zobrazovala $patné ohranicené ne-
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Obr. 3. Plicni metastdzy po 33 mésicich od pri-
mdrni diagnézy angiosarkomu pravého prsu

Obr. 4. Recidiva angiosarkomu v hrudni sténé
vlevo

homogenni lozZisko velikosti 82 x 64 x58 mm
(obr. 1), ndlez byl vétsi nez na provedeném ul-
trazvuku. V axile se nezobrazovaly patologic-
ky zvétsené lymfatické uzliny. Stagingové CT
hrudniku a bficha bylo bez zndmek generali-
zace. Pacientka absolvovala mastektomii vpra-
vo, v definitnim histologickém vysetieni mélo
loZisko velikost 73 X 65 x 34 mm, ve vice fezech
se nador nachazel ve vzdalenosti 0,1-0,3 mm
od spodiny excise, od které byl oddélen ten-
kym lemem vazivové tkané. Pacientku jsme
nasledné indikovali k adjuvantni radioterapii
na oblast hrudni stény vpravo v celkové dévce
60 Gy.

Pfi kontrolnim vysetfeni za mésic od
ukonceni radioterapie byla v kontralateral-
nim prsu zjisténa nova rezistence velikosti
1x1cm (obr. 2). Léze byla histologicky ové-
fena opét jako angiosarkom. Akademickou
otazkou zUstava, jestli se jednalo o metastazu
nebo o duplicitni nador, provedené PET/CT
vySetfeni nezobrazovalo daldi patologicka
loZiska. Pacientka v kvétnu 2019 absolvovala

mastektomii vlevo, v resekdtu byl zastizen
nizce diferencovany angiosarkom, v nejvét-
$im rozméru 11 mm, lem od resek¢ni linie byl
minimalné 2 mm. Pacientka rovnéz absolvo-
vala adjuvantni radioterapii na oblast hrudni
stény vlevo do celkové dévky 60 Gy s dobrou
toleranci, radiodermatitida G1 odeznéla do
dvou tydnu od ukonceni radioterapie. Zasadni
otazkou bylo, zda-li pacientku indikovat k ad-
juvantni chemoterapii a v jakém reZimu. Pro
angiosarkom prsu neexistuji standardy |é¢by,
literatura nabizi jenom nékolik retrospektiv-
nich studii s nejednozna¢nymi vysledky. Po
zvéazeni nejistého prinosu adjuvantni chemo-
terapie a s ni spojenym rizikem nezadoucich
ucinka se nakonec pacientka rozhodla pro
sledovani.V pravidelnych 3mési¢nich interva-
lech absolvovala klinické vysetfeni, 2x ro¢né
CT hrudniku a bficha.

Po vice nez dvou letech, v srpnu 2021,
pacientka pfisla s nové hmatnou bolestivou
rezistenci v oblasti hrudni stény vlevo velikosti
15mm. CT hrudniku prokazalo pfitomnost
nékolika drobnych loZisek velikosti 5-10 mm
v plicnim parenchymu (obr. 3), v oblasti hrudni
stény vlevo laterokaudalné bylo pfitomné lo-
zisko velikosti 15 mm (obr. 4), a dal3i dva drob-
né noduly medialné a kranidlné od tohoto
loziska. Pacientku jsme indikovali v prvni linii
1é¢by k paliativni chemoterapii paklitaxel, od
zvazované kombinace s bevacizumabem jsme
na zakladé nejasnych dat z klinickych studif
nakonec upustili. S cilem zachovat co nejlepsi
kvalitu Zivota této mladé zeny jsme doxo-
rubicin odlozili do druhé linii 1é¢by, jelikoz
kombinované rezimy neprokazaly zlepSeni
celkového preziti. V sou¢asné dobé pacientka
podstupuje 2. mésic paliativni chemoterapie
s dobrou toleranci, nadéle pracuje, subjektiv-
né doslo ke zmirnéni bolesti v oblasti patolo-
gického loziska v hrudni sténé.

Diskuze

Patogenni molekulérni drdha angiosarko-
mu neni dosud jasné objasnéna, preklinické
studie prokazaly u téchto nadorl zvysenou
expresi vaskularniho endotelialniho ristového
faktoru A (VEGF-A) a jeho receptor(. Nasledna
blokdda pomoci monoklonalnich protilatek
vedla k apoptéze nadorovych bunék. Agulnik
et al vjednoramenné klinické studii faze Il
prokazal mirnou efektivitu a dobrou toleranci



bevacizumabu v |é¢bé metastatického nebo
lokalné pokrocilého angiosarkomu. Do stu-
die bylo zafazeno 32 pacientd, ktefi dostavali
bevacizumab v davce 15 mg/kg v tfitydennim
intervalu (14).

D’Adamova studie faze I, kterd kombi-
novala bevacizumab s doxorubicinem, pro-
kazala lé¢ebnou odpovéd u 12 % pacientl
s metastatickym sarkomem mékkych tkani,
mira téchto odpovédi ale nebyla vys3si nez
ve studiich s doxorubicinem v monoterapii
(15). Zcela jiné vysledky publikoval ve studii
faze Il Ray-Coquard (16). Pfidani bevacizuma-
bu k paklitaxelu v 1é¢bé pokrocilého nebo
metastatického angiosarkomu nepfineslo
74dné zlepseni. Lé¢ebnd odpovéd byla nizsi
v kombinovaném rameni 29 % vs. 46 %, inter-
val bez progrese onemocnéni byl identicky.
Pfidani bevacizumabu k chemoterapii bylo
asociovano s vyssi toxicitou 44 % vs. 22 %,
vétsi redukce davek byla taky nutna v kom-
binovaném rameni 56 % vs. 35 %.

Nevyhodou téchto klinickych studii je ma-
ly soubor pacient(. Recentni studie navic pro-
kazuji zvySenou expresi signdini drahy PI3K/
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sazeni kompletnich remisi byla pozorovana
u koznich angiosarkomd.

Zavér

Diagndza angiosarkomu prsu predstavuje
vzhledem ke své extrémné nizké incidenci,
nepfiznivé prognoze, chybéjicim standardiim
Ié¢by, naroc¢nou situaci pro pacienty, alei pro
nas onkology. Péce o takové pacienty pattido
rukou zkuseného multidisciplinarniho tymu.
Angiosarkom prsu je charakterizovan vyso-
kym rizikem lokalni recidivy a vzdalené he-
matogenni diseminace zejména do plic, coz
demonstruje i pfipad nasi pacientky. Pro po-
dani adjuvantni chemoterapie neni dostatek
dat, randomizované klinické studie prakticky
chybi. Slibny potencial monoklonalnich proti-
latek cilenych na vaskularni endotelidIni risto-
vy faktor se nepodafilo v klinickych studiich
rovnéz jednoznacné prokazat. Kombinovana
terapie s inhibitory mTOR predpoklada zlep-
seni vysledkd, randomizované klinické studie
zatim chybi. Jiskficku nadéje v mofi nezndma
a neuspokojivych vysledkl 1é¢by mozna pii-
nese imunoterapie.
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