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Uvod: Atypicky intradermalny hladkosvalovy tumor, nazyvany aj kozny leiomyosarkém,
predstavuje velmi zriedkavd onkodermatologicku jednotku. Vzhladom na indolentné
klinické spravanie je klasifikovany ako nador s neurcitym malignym potencidlom.
Kazuistika: 63-ro¢ny muz pozoroval niekolko rokov na extenzorovej strane hornej
Casti lavej paze tumordzny kozny uUtvar vzhladu prominujucej papuly. Odstraneny bol
kompletne chirurgickou exciziou. Histologicky islo o intradermalny nodul tvoreny
solidne rasticou hladkosvalovou nadorovou populdciou, ktora vykazovala loziskové
jadrové atypie, lahko zvysenu prolifera¢nu aktivitu a sporadické mitozy. Nalez zodpo-
vedal atypickému intradermalnemu hladkosvalovému tumoru. Pacient bol zaradeny
do onkodispenzarnej starostlivosti a klinicky dalej sledovany.

Zaver: Atypicky intradermalny hladkosvalovy tumor/kozny leiomyosarkém je nador
s velmi priaznivou prognézou, ktorého kompletné chirurgické odstranenie je kurativne.
K zvysenému riziku lokalnej recidivy dochadza pri infiltracii podkozia. Nutné je viak
jeho striktné odliSenie od podkozného leiomyosarkému, ktory predstavuje etiologicky
odlisné a prognosticky omnoho zavaznejsie onkologické ochorenie.

Klacové slova: atypicky intradermalny hladkosvalovy tumor, leiomyosarkém, pildrny
leiomyém.

Atypical intradermal smooth muscle tumor (cutaneous leiomyosarcoma):
a case report

Introduction: Atypical intradermal smooth muscle tumor, also called cutaneous leio-
myosarcoma, represents a very rare oncodermatological entity. Due to indolent clinical
behaviour it is classified as a tumor of uncertain malignant potential.

Case report: A 63year old man presented with a papular skin tumor arising on the
extensor size of the upper part of his left arm. The patient claimed that the lesion had
been growing for several years. The tumor was completely removed by surgical exci-
sion. Histology revealed an intradermal nodule composed of a solid neoplastic smooth
muscle population that exhibits focal nuclear atypia, slightly increased proliferative
activity and sporadic mitoses. The diagnosis of atypical intradermal smooth muscle
tumor was established. The patient was subsequently referred to oncodispensary
care and followed up clinically.

Conclusion: Atypical intradermal smooth muscle tumor/cutaneous leiomyosarcoma
is a neoplasm with very favourable prognosis, whose complete surgical removal is
curative. An increased risk of local recurrence occurs when the subcutis is involved.
However, it is necessary to distinguish it from subcutaneous leiomyosarcoma, which
represents an etiologically different and prognostically much more serious oncolo-
gical disease.

Key words: atypical intradermal smooth muscle tumor, leiomyosarcoma, pilar leio-
myoma.
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Uvod

Nadory koze pochadzajuce z hladkej
svaloviny su vo v3eobecnosti zriedka-
vé chorobné jednotky. Prevaznu vacsinu
z nich predstavuju benigne lézie, ku ktorym
patri najma pilarny, pripadne genitalny
leiomyom (1). Ich maligne formy sa vyskytu-
ju len sporadicky. Do tejto kateg6rie mozno
zaradit atypicky intradermalny hladkosva-
lovy tumor (atypical intradermal smooth
muscle tumor, AISMT), pévodne nazyvany
kozny leiomyosarkém (1). V roku 2011 viak
americki patolégovia Kraft a Fletcher (2)
revidovali 84 pripadov koznych leiomyo-
sarkdémov a vzhladom naich indolentné kli-
nické spravanie navrhli skor pouzivat termin
AISMT. Vo WHO klasifikacii nadorov koze
zroku 2018 (1) je AISMT kategorizovany ako
nador s neurcitym malignym potencidlom
(kod 8897/1). Treba vsak poznamenat, Ze aj
v recentnej literature (3, 4) sa stale upred-
nostnuje tradi¢ny nazov kozny (dermalny,
superficidlny) leiomyosarkém. Aj v dalsom
texte budu tieto dva terminy pouzivané
ako synonymum. V ¢eskom a slovenskom
pisomnictve bol doteraz publikovany iba
jeden pripad kozného leiomyosarkému (5).
Vzhladom na raritny vyskyt a véeobecny ne-
dostatok informacii o tomto nadore v nasej
literatUre autor v prezentovanom ¢lanku
opisuje dalsi pripad z vlastnej praxe.

Kazuistika

63-ro¢ny muz pozoroval niekolko rokov
na extenzorovej strane hornej ¢asti lavej paze
Lbradavicku”, ktoru si pred mesiacov zatrhol.
Odvtedy sa trocha zvadsila a ostala mierne
bolestiva na tlak. Klinicky i$lo o prominujicu
papulu rozmerov 10X 10x7 mm pologulo-
vitého tvaru s hladkou epidermou, na po-
vrchu s akcentovanou kapildrnou kresbou
a centrdlnou krustou. Dermatoskopicky boli
viditelné pocetné angiektazie na okraji, cen-
trdlne drobnd keratdza, inak islo o nepigmen-
tovanu bezstruktdrnu areu. Klinicky sa zva-
zovala diagnéza dermatofibromu, pripadne
keratoakantdmu. Pacient mal zarover na koZi
trupu pocetnejsie solarne lentiga a drobné
lividne papulky imponujuce ako kapilarne
hemangiéomy. V tom obdobi mal aj chirur-
gicky odstraneny subkuténny fibrolipém na
pravom ramene.
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Utvar bol na dermatologickej ambulancii
kompletne chirurgicky exstirpovany a zaslany
na patologické vysetrenie. Makroskopicky islo
o resekat kozZe s polypoidne rastucim hne-
dobelavym tumorom najvacsieho rozmeru
12mm (Obr. 1), na rezoch elastickej konzisten-
cie homogénneho vzhladu. Histologicky iSlo
o intradermalny nodul tvoreny solidne rastu-
cou hladkosvalovou nadorovou populaciou
(Obr. 2). Imunohistochemicky bol intenzivne
pozitivny na dezmin (Obr. 3), h-caldesmon
a alfa-hladkosvalovy aktin a negativny na
ostatné vysetrované imunomarkery (CD163,
PGM1, myoD1, myogenin, CD34, STAT6).
Nadorovobunkova populacia vykazovala lo-
ziskové atypie v zmysle anizonukledzy a hy-

Obr. 1. Resekdt koZe s papulomatéznou tumordz-
nou léziou (po fixdcii vo formaline)

Obr. 2. Solidny intradermdine rastuci nddor.
Povrchovd epiderma je intaktnd (farbenie hematoxy-
lin & eozin, obyj. 10x)

Obr. 3. Nddorovy nodul imunohistochemicky po-
Zitivny pri dbkaze dezminu (0bj. 4x)

perchromazie jadier (Obr. 4), lahko zvysenu
prolifera¢nu aktivitu (Ki-67 index do 20 %)
a velmi ojedinelé mitozy (Obr. 5). V jednom
useku sa vyskytovala incipientna nekréza na-
dorového tkaniva. Tumor rastol expanzivne
s ostrym ohrani¢enim od okolitej kolagénnej
vazivovej stromy (Obr. 6). Bez lymfovaskular-
nej ¢i perineurdlnej nddorovej propagacie.
Nalez zodpovedal atypickému intraderma-
Inemu hladkosvalovému tumoru (syn. kozny
leiomyosarkom). Odstraneny bol cely s mini-
malnou vzdialenostou nadorovych struktur
od resekéného okraja 6,0mm. Vzhladom na
expanzivny charakter rastu, ohranicenost
a ,low-grade” vzhlad lézie bola excizia po-
vazovand za dostato¢nu bez potreby dal3ej

Obr. 4. Detail na hladkosvalovi nddorovi populd-
cius loZiskovymijadrovymi atypiami (Sipky) (farbenie
hematoxylin & eozin, obj. 40x)
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Obr. 6. Hibokd castintradermdine rasticeho nddoru
bez zasahovania do podkoZia (farbenie hematoxylin
& eozin, obj. 10x)
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chirurgickej intervencie. Pacient bol nasledne
zaradeny do ambulantnej onkodispenzarnej
starostlivosti.

Diskusia

AISMT predstavuje asi 2-3 % vsetkych
sarkdmov koze (3) a v ramci tejto skupiny
je po dermatofibrosarcoma protuberans
a Kaposiho sarkéme tretou najcastejsou enti-
tou (4). Zvycajne sa vyskytuje u starSich muzov
okolo Siestej dekady Zivota s pomerom muzov
azien3-4:1(1,2,6,7). Najcastejsie vznika na
koncatinach, najma na dolnych (1, 2, 6, 7), ale
niektoré prace (8, 9) potvrdili predilekciu na
hlave a krku. Klinicky sa prejavuje ako soli-
tarny pomaly rastuci, ¢asto palpacne boles-
tivy kozny uzol (1, 4). Histologicky pozostava
z intradermalne lokalizovanej, noduladrne
alebo difuzne rastucej populacie relativne
uniformnych hladkosvalovych buniek, ktoré
mozu invadovat aj do povrchovych usekov
podkozia (1, 2, 7-9). Svojim vzhladom casto
pripomina benigny pilarny leiomyém, ktory
ako prvy pripada do Uvahy v ramci diferenci-
alnej diagnozy. V porovnani s nim je viak ce-
luldrnejsi a vykazuje minimalne lahky stupen
atypii so sporadickymi mitézami (1). Kritériami
stanovenia diagnézy AISMT su: primdrne in-
tradermalne rastuci hladkosvalovy nador
s nanajvys len ciasto¢nym zasahovanim do
subkutdnneho tuku, pritomnost > 1 mitéz na
10 zornych poli pri velkom rozliseni a vyskyt
dalsich atypickych morfologickych znakov ako
su pleomorfia jadier, atypické mitotické figury,
nekrozy ¢i perineurdlna propagdcia (7). Okrem
toho AISMT vznika takmer vzdy solitarne, ale
kozny leiomydm je vo viac ako polovici pripa-
dov multifokalny (2). V literature su ojedinele
opisané aj pripady atypickych/symplastickych
leiomydmov koze sprevadzanych vyraznejsou
bunkovou pleomorfiou, ale vzhladom na ich
nejednoznacné a slabo reprodukovatelné dia-
gnostické kritéria je vhodnejsie ich zaradenie
do kategorie AISMT (2).

Z praktického hladiska je nutné strik-
tne rozlisovat kozny (dermalny) a podkozny
(subkutanny) leiomyosarkém. Obidva tumory
sa sice ¢asto zahriuju spolo¢ne do skupiny
+nadorov koze a podkozia“, ide vsak o samo-
statné nozologické jednotky s viacerymi kli-
nicko-patologickymi odlisnostami (Tabulka 1)
(2-4, 6-8, 10, 11). Ako uz bolo spomenuté,
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Tab. 1. Zdkladné klinicko-patologické rozdiely medzi AISMT/koznym leiomyosarkémom a podkoZnym

leiomyosarkémom (ref. 2—4, 68, 10, 11)

AISMT/kozny leiomyosarkém

Podkozny leiomyosarkém

Priemerny vek pacientov 548-61r.(2,6,7)

59,7 r.(6)

Pomer muzi/zeny 23-43:1(2,6,7)

1:1(6)

Povod nadoru

musculus arrector pilli (3, 8, 10)

svalovina steny podkoznych ciev (3,8, 10)

Priemerna velkost nadoru 1,3-1,5cm (2, 6) 3,9-49cm (6, 8)
Charakter nadorového rastu | skor infiltrativny (3, 4) skor ohraniceny (3, 4)
Lokalita

Hlava a krk 4-25%(2,6,7) 18% (6)

Trup 10-39% (2,6,7) 30% (6)

Koncatiny 52-65% (2,6,7) 52% (6)

Priemerny Ki-67 index 30% (10) 60% (10)

Priemerny mitoticky index

4,6-11 mitéz na 10 HPF (2, 10)

7,5 mitdz na 10 HPF (10)

Vznik lokalnej recidivy
(14,2-52,9%)

priemerne 24,4% (11)

priemerne 36,6 % (11)
(18,2-50%)

Vznik metastaz priemerne 4,2% (11)

priemerne 43,2% (11)

(0-14,2%) (26,2-66,6 %)
Specificka mortalita priemerne 3,3% (11) priemerne 37,8% (11)
(0-23,5%) (9-70%)

pokym AISMT je klasifikovany ako nador s ne-
urcitym biologickym spravanim (1), podkozny
leiomyosarkém je uz vo WHO klasifikacii , soft
tissue” nadorov (12) kategorizovany ako inva-
zivna maligna neoplazia (kod 8890/3). AISMT
histogeneticky pochddza z mm. arrectores
pillorum, pripadne z dartoickych svalov v ge-
nitdlnej oblasti, podkozny leiomyosarkém
vznikd zo steny krvnych ciev (3, 8, 10). AISMT
sa Castejsie vyskytuje u muzov, pri podkoz-
nom leiomyosarkéme je postihnutie obidvoch
pohlavi rovnaké (2, 6, 7). AISMT ma mensie
rozmery a zvycajne je slabo ohrani¢end s in-
filtrativnymi okrajmi, podkozny leimyosarkém
je vadsi a rastie skor vo forme ohraniceného
nodulu (3, 4). Z onkologického hladiska je viak
najdolezitejsi rozdiel medzi tymito dvomi na-
dormivich biologickom spravani a prognéze.
Obidva nadory mézu lokalne recidivovat, ale
pokym je riziko vzniku vzdialenych metastaz
pri AISMT minimalne az otazne (priemerne
4,2 %), podkozny leiomyosarkém ma vysoky
metastaticky potencidl (43,2 %), ¢o sa odzr-
kadluje aj na celkovej $pecifickej mortalite
(3,3% pri AISMT vs. 37,8% pri podkoznom
leiomyosarkome) (11).

Co sa tyka klinickych udajov a manaz-
mentu, tie su pri koZznej a podkoznej forme
leiomyosarkdému menej zndme v porovnani
somnoho castejsie sa vyskytujucimi leiomyo-
sarkdmami visceralnych organov a hibokych
makkych tkanivovych $truktuar. Systematicky
prehlad odporucani (guidelines) v tejto ob-
lasti recentne publikovali nemecki autori (3).
Zakladnou lie¢bou AISMT je kompletné chirur-

gické odstranenie [ézie so Sirokym lemom in-
taktného tkaniva. Najdélezitejsim prognostic-
kym parametrom je stav resekénych okrajov,
ktory sa v niektorych $tudiach (2, 7) preukazal
ako jediny statisticky signifikantny prediktor
lokélnej rekurencie. V pévodnej praci autorov
Kraft a Fletcher (2) mali z 34 nerecidivujtcich
nadorov ,pozitivne” resekéné okraje iba tri
z nich. Na druhej strane, zo stboru 13 nado-
rov, ktoré neskér recidivovali a u ktorych bol
znamy stav resekénych okrajov, mali takmer
vietky (n = 12) ,pozitivne” resekéné okraje
ajeden ,uzke" resekéné okraje <2mm. Ajina
studia (6) potvrdila omnoho castejsie loka-
Ine recidivy u nddorov chirurgicky exstirova-
nych s resekénymi okrajmi < 1cm v porovnani
s resekénymi okrajmi > 1cm, pricom nadory
odstranené Mohsovou mikrografickou chirur-
giou nerecidivovali vobec. Podla aktudlnych
»guidelines” (3) je pri chirurgickej exstirpacii
kozného (ale aj podkozného) leimyosarkému
optimalny 1cm Siroky ,bezpecnostny” lem, pri
ktorom je riziko vzniku lokalnej recidivy mini-
malne. Dal$im nepriaznivym prognostickym
faktorom pri AISMT je nadorové postihnutie
subcutis. Massi et al. (9) sledovali, ¢i sa kli-
nické spravanie ,ciste” intradermalnych koz-
nych leiomyosarkémov odlisoval od koznych
leiomyosarkémov s minimalnym subkutan-
nym postihnutim. V druhej skupine pozorovali
trojnasobne vyssiu pravdepodobnost vzniku
lokalnej recidivy v porovnani's ,Ciste” intrader-
malnymi leiomyosarkémami (18,1 % vs. 6,2 %).
V tomto kontexte niektori autori polemizuju
(8, 9), ¢i by nebolo vhodné vyhranit termin
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AISMT pre ,Ciste” intradermalne rastlce lézie
a termin kozny leiomyosarkém pre intrader-
malne nadory zasahujuce aj do podkozia.
Indikacia adjuvantnej lokdlnej radioterapie
pri AISMT ostéva diskutabilna. V nedavnej aus-
tralskej studii (8) analyzujucej subor koznych
a podkoznych leiomyosarkémov nebol doka-
zany Statisticky vyznamny rozdiel v 5-ro¢nom
prezivani bez progresie u nddorov s alebo
bez adjuvantnej radioterapie. Ani ini autori
(6) nepotvrdili benefit lokalnej radiacnej te-
rapie. Napriek tomu méze byt adjuvantna
rddioterapia volbou pri koznych leiomyo-
sarkdmoch s ,pozitivnymi” resek¢nymi okra-
jmi, pri velkych naddoroch >5cm alebo pri
recidivujucich léziach (3).

Pri koznom aj podkoznom leiomyo-
sarkéme vznikaju lokalne recidivy ¢asto az
po velmi dlhej dobe od lie¢by primarnej
lézie. V jednej studii (6) bol priemerny in-
terval vzniku recidivy u kozného leiomyo-
sarkému 8,9 rokov (od 7,5 mesiacov po 34
rokov) a u podkozného leiomyosarkému 4,6

LITERATURA

1. Elder DE, Massi D, Scolyer RA, Willemze R. WHO Classifica-
tion of Skin Tumours. 4™ Edition, IARC:Lyon;2018:p.328-330.
2.Kraft S, Fletcher CDM. Atypical intradermal smooth muscle
neoplasms: Clinicopathologic analysis of 84 cases and a re-
appraisal of cutaneous ,leiomyosarcoma”. Am J Surg Pathol.
2011;35(4):599-607.

3. Helbig D, Dippel E, Erdmann M, et al. S1-guideline cutane-
ous and subcutaneous leiomyosarcoma. J Dtsch Dermatol
Ges. 2023;21(5):555-563.

4. Soares Queirds C, Filipe P, Soares de Almeida L. Cutane-
ous leiomyosarcoma: a 20-year retrospective study and re-
view of the literature. An Bras Dermatol. 2021;96(3):278-283.
5. Strouhalova I, Drlik L, Pock L. Kozni leiomyosarkom - po-

148 ONKOLOGIE / Onkologie. 2024;18(2):145-148 /

rokov (od 2 mesiacov po 20 rokov). Z toho
vyplyva potreba dlhodobého ,follow-up”
pacientov. V pripade AISMT sa odporucuje
(3) klinické sledovanie pocas prvych dvoch
rokov kazdych 6 mesiacov a pocas nasle-
dujucich 3-5 rokov kazdych 12 mesiacov.
Pri nesuspektnom lokdlnom néleze nie je
potrebné USG vysetrenie miesta jazvy.V pri-
pade podkozného leiomyosarkému a reci-
divujuceho leiomyosarkému koze ¢i pod-
kozia sa odporucuje (3) klinické sledovanie
pocas prvych dvoch rokov kazdé 3 mesiace
s vykonanim USG vysetrenia miesta jazvy
kazdych 6 mesiacov a pocas nasledujucich
3-5 rokov sledovanie kazdych 6 mesiacov
vratane vykonania USG vysetrenia oblasti
jazvy. Zobrazovacie vysetrenia visceralnych
organov (CT hrudnika, brucha) by mali byt
realizované (3) pri podkoznom leiomyos-
arkéme, pri suspektnom USG néleze miesta
jazvy a pri recidivujucich leiomyosarkémoch.

Na doplnenie je potrebné este spo-
menut, ze pri diagndze leiomyosarkému ko-

pis pipadu. Ces-slov Derm. 2018;93(1):17-19.

6. Winchester DS, Hocker TL, Brewer JD, et al. Leiomyosar-
coma of the skin: clinical, histopathologic, and prognos-
tic factors that influence outcomes. J Am Acad Dermatol.
2014;71(5):919-925.

7.Hall BJ, Hrossmann AH, Webber NP, et al. Atypical intradrmal
smooth muscle neoplasms (formerly cutaneous leiomyos-
arcomas): Case series, immunohistochemical profile and re-
view of the literature. Appl Immunohistochem Mol Morphol.
2013;21(2):132-138.

8. Wong GN, Webb A, Gyorki D, et al. Cutaneous leiomyo-
sarcoma: dermal and subcutaneous. Australas J Dermatol.
2020;61(3):243-249.

ze a podkozia treba uvazovat aj o moznom
sekundarnom metastatickom postihnuti.
Kozné metastazy leiomyosarkomu su velmi
nepriaznivy indikator progresie primarnej
|ézie, ktord zvycajne pochadza z retroperito-
nea, maternice alebo zo subfascialnej oblasti
koncatin (4, 11). Prognéza pacientov je velmi
zI4 s priemernym prezivanim len 16 mesiacov
po odhaleni metastaz (4).

Zaver

Atypicky intradermdlny hladkosvalovy
tumor/kozny leiomyosarkém je nador s in-
dolentnym klinickym spravanim a velmi
priaznivou prognézou, ktorého kompletné
chirurgické odstranenie je kurativne. K zvy-
Senému riziku lokalnej recidivy dochadza pri
infiltracii podkozia, ktoré by malo byt vzdy
spomenuté v bioptickom naleze. Nutné je
vsak jeho striktné odlisenie od podkozného
leiomyosarkému, ktory predstavuje etiolo-
gicky rozdielne a prognosticky omnoho z&-
vaznejsie onkologické ochorenie.

9. Massi D, Franchi A, Alos L, et al. Primary cutaneous leiomyo-
sarcoma: clinicopathological analysis of 36 cases. Histopatho-
logy. 2010;56(2):251-262.

10. Aneiros-Fernandez J, Antonio Retamero J, Husein-Ela-
hmed H, et al. Primary cutaneous and subcutaneous leiomyo-
sarcomas: evolution and prognostic factors. Eur J Dermatol.
2016;26(1):9-12.

11. Rodriguez-Lomba E, Molina-Lépez |, Parra-Blanco V, et al.
Clinical and histopathologic findings of cutaneous leiomyos-
arcoma: Correlation with prognosis in 12 patients. Actas Der-
mosifiliogr. 2018;109:140-147.

12. WHO Classification of Tumours Editorial Board. Soft tis-
sue and bone tumours. 5" Edition. Lyon: 1ARC. 2020;3:195-197.

www.onkologiecs.cz



