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MANAZMENT EPITELOIDNEHO INFLAMATORNEHO MYOFIBROBLASTICKEHO SARKGMU PEUCNEHO POVODU

headache episodes and diplopia. Imaging studies revealed metastatic brain involvement that, despite targeted therapy and re-

peated metastasectomies, tended to recur over the years. This case highlights the extremely aggressive nature of EIMS and its high

metastatic potential that complicates the treatment of patients with this diagnosis. Despite advancements in targeted therapy,
the treatment of metastatic EIMS remains a major challenge for the oncologist.
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Uvod

Vzacne ndadory predstavuju unikat-
nu diagnosticku a terapeutickd vyzvu.
Epiteloidny inflamatérny myofibroblasticky
sarkém (EIMS) je zriedkavym a mimoriad-
ne agresivnym variantom inflamatdérneho
myofibroblastického tumoru (IMT). EIMS
bol prvykrat opisany Marifom-Enriquezom
a kolektivom v roku 2011 (1). IMT je mezen-
chymovy nador tvoreny fibroblastmi a myo-
fibroblastickymi bunkami s eozinofilnou cy-
toplazmou. Obsahuje kolagénové vldkna
a nerovnomerne rozptylené lymfocyty, neu-
trofily a plazmatické bunky. Heterogénna
distribucia zdpalovych buniek je typicka
pre IMT (2). IMT postihuje predovsetkym
mladsich jedincov, no jeho vyskyt u do-
spelych je taktiez dobre zdokumentovany
(1, 3). Najc¢astejsimi anatomickymi lokali-
zaciami IMT su abdominopelvicka oblast,
plica, mediastinum a retroperitoneum, ale
boli zaznamenané pripady s lokalizaciou
v hrudniku, panve, konéatinach, kozi a moz-
gu. Pacienti m6Zu dlho zostat asymptoma-
ticki. Priblizne 20 % pacientov ma bolesti,
horucku, chudnutie alebo celkovu slabost
(4). Vo vseobecnosti ma IMT priaznivé bio-
logické spravanie s nizkym metastatickym
potencidlom. Miera recidivy sa v réznych
studidch pohybuje od 2 do 25%. Viac ako
50 % pripadov IMT vykazuje pritomnost pre-
stavby génu ALK alebo nadmernu expresiu
ALK proteinu (5). Neprimerana aktivacia
tyrozinkindzy anaplastického lymfému ve-
die k transformacii bunkového fenotypu.
V pripade, Ze je tyrozinkindza nadmerne
aktivovana na jadrovej membrane alebo
v perinuklearnej oblasti, nddor sa moze
transformovat na epiteloidny zapalovy
myofibroblasticky sarkém, ktory vykazuje
agresivnejsie klinické znaky (1, 2, 5). Okrem
pozitivnej expresie ALK proteinu sa u EIMS
vyskytuje aj variabilna expresia SMA (aktinu
hladkého svalstva), CD30, CD68, CK (cyto-
keratinu) a dezminu. Imunohistochemické
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vysetrenie tkaniva zohrava v diagnostike
nenahraditelnu ulohu. EIMS je charakterizo-
vany rychlou progresiou, vysokym rizikom
recidivy a zlou prognézou. Napriek jeho
zriedkavému vyskytu si vyzaduje zvysenu
pozornost kvoli nepriaznivému priebehu
a vysokej agresivite. Histologicky sa vyzna-
Cuje pritomnostou epiteloidnych buniek
s charakteristickym imunohistochemickym
profilom. Vyraznym znakom je ALK pozitivita
s nukledrnym alebo perinuklearnym vzorom
farbenia. Najcastejsie popisovanymi fuznymi
partnermi ALK génu pri tomto type nadoru
su RANBP2, RRBP1 a EML4 (2, 4, 5). Klinicky
EIMS predstavuje vyznamnu vyzvu vzhla-
dom na jeho vzacnost, agresivne spravanie
a potencial byt nespravne diagnostikovany
ako menej maligny néddor. V¢asné rozpozna-
nie a presna diagnéza su klucové pre efektiv-
ne zvladnutie ochorenia, pretoze EIMS ¢asto
vyzaduje agresivnejsie terapeutické straté-
gie ako konven¢né IMT. Prezentovany pripad
zdoraznuje dolezitost klinickej informova-
nosti o EIMS na usmernenie spravnej liecby
a prevenciu nedostato¢nych terapeutickych
pristupov (6, 7, 8).

Kazuistika
Styridsatpatro¢ny pacient bez zavaz-
ného predchorobia v decembri 2018 pod-

Obr. 1. Postkontrastné CT vysetrenie pluc 10/2018,
korondrna rovina, hrdbka rezu 5mm, mediasti-
ndlne okno. Tumordzna lézia horného laloka pra-
vych pltc

stupil hornu lobektémiu pre rozsiahly
tumordzny utvar horného laloka pravych
pliuc (Obr. 1, 2). Resekcia bola hodnotena
ako RO, bez pritomnosti rezidualneho na-
dorového tkaniva. Histologické vy3etrenie
resekatu potvrdilo diagnézu epiteloidného
inflamatérneho myofibroblastického sarko-
mu (EIMS). Imunohistochemicka analyza
nadorového tkaniva preukazala pozitivhu
expresiu ALK proteinu, pricom nasledna
fluorescenc¢nd in situ hybridizécia potvrdi-
la pritomnost EML4-ALK prestavby. Pacient
bol pooperacne dispenzarizovany onkol6-
gom, pravidelne absolvoval kontrolné CT
vysetrenia mozgu a hrudnika. V marci 2020
pacient akutne navstivil onkologickd am-
bulanciu pre pretrvavajuce bolesti hlavy
a dvojité videnie. MRI mozgu odhalilo velky
nador v lavej frontoparietalnej oblasti, spo-
sobujuci destrukciu klenby lebky a tlak na
pravi mozgovu hemisféru (Obr. 3, 4). v marci
2020 pacient podstupil chirurgicku resek-
ciu uvedeného tumoru mozgu s naslednou
plastikou kalvy. Histopatologické vysetrenie
potvrdilo metastazu EIMS. Po kraniotémii
s metastazektomiou bola u pacienta za-
¢ata antikonvulzivna liecba a systémova
kortikoterapia dexametazénom s postup-
nou detrakciou davky. Niekolko tyzdnov po
operacii, v maji 2020 pacient prisiel na on-

Obr. 2. Nativne CT pliic, 10/2018 pliicne okno, axidl-
na rovina pod trachedlnou karinou, hribka rezu 5mm.
Velky tumorczny Gtvar v hornom laloku pravé plice
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