) SDELENI Z PRAXE

MANAZMENT EPITELOIDNEHO INFLAMATORNEHO MYOFIBROBLASTICKEHO SARKGMU PEUCNEHO POVODU

Obr. 3. Postkontrastné MRI hlavy 03/2020, Ti1-vd-
Zeny obraz, sagitdiny rez, T1-hyperintenzivna masa
v lavej frontoparietdinej oblasti

kologicki ambulanciu pre nahle vzniknutu
slabost a vertigo. Akutne zrealizované MRI
mozgu odhalilo viaceré nodularne a loZis-
kové lézie vo frontoparietalnych oblastiach
obojstranne. Neurochirurgické konzilium
zhodnotilo |ézie ako neoperovatelné a od-
porucilo externu radioterapiu. Vzhladom
na sfubné vysledky aplikacie ALK inhibito-
rov v podobnych pripadoch, publikované
v odbornych periodikach, bolo Ministerstvo
zdravotnictva SR poziadané o schvalenie
pouzitia druhogeneracného ALK inhibitora
alektinibu ako lie¢bu registrovanym liekom
v neregistrovanej indikacii. Pocas ¢akania na
schvélenie bola u pacienta, ktory nadalej
trpel slabostou a bolestami hlavy, zacata
externd radioterapia na oblast mozgu (cel-
kové davka 5 x 2 Gy). Z planovanej celkovej
davky bola pacientovi podana iba jedna
frakciu ziarenia (2 Gy), nakol'ko zaciatkom
juna 2020 bola schvalend a bezodkladne
zacata terapia alektinibom. Radioterapia
bola po dohode s radia¢nym onkolégom
ukoncenad. Po Styroch tyzdnoch od inicio-
vania lie¢by alektinibom pacient zazname-
nal vyrazné zlepsenie stavu, Ustup bolesti
hlavy ako aj diplopie. Doslu k vymiznutiu
epileptickych zachvatov. Pacient pokracoval
v uzivani dexametazénu (detrakcia z Uvod-
nej davky 8 mg denne) a antikonvulziv.
Pacient bol vo velmi dobrom vykonnostnom
stave (Performance status podla Eastern
Cooperative Oncology Group) ECOG PS 0-1.
V méji 2021 kontrolné CT vySetrenie mozgu
odhalilo novy nador v lavej parietélnej ob-
lasti, pacient nemal nové klinické tazkosti.
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Obr. 4. Postkontrastné MRI hlavy 03/2020, Ti1-vd-
Zeny obraz, axidlny rez. Velkd, TI-hyperintenzivna
heterogénna masa v lavej frontoparietdinej oblasti
s posunom stredovej linie doprava

Pre uvedeny nélez podstupil kraniotémiu
s kompletnou resekciou tumoru a histo-
patoldégia potvrdila fibrézny meningedém
s vysokym peolifera¢nym indexom (MIB-1).
Po operacii zostal pacient klinicky stabilny
a pokracoval v lie¢be alektinibom. V juni
2023 u pacienta doslo ku generalizované-
mu epileptickému zachvatu v domacom
prostredi, pacient bol privezeny posaddkou
zachrannej zdravotnej sluzby na neurologic-
ky urgentny prijem, kde bolo zrealizované
CT mozgu. Vysetrenie odhalilo nddorovu
léziu v pravej frontalnej oblasti. Nador bol
resekovany, histopatologickym vysetrenim
resekdtu bola potvrdena metastaza EIMS.
Po operacii bol stav pacienta stabilizova-
ny, pacient pokracoval v uzivani alektinibu
a antikonvulziv. Kontrolné CT v auguste 2024
odhalilo dva nové tumory v pravej frontélnej
oblasti a aneuryzmu na arteria communi-
cans anterior. Pacient zac¢iatkom augusta
2024 Uspesne absolvoval chirurgické od-
stranenie metastaz a klipovanie aneuryz-
my. Histopatologické vysetrenie resekatu
potvrdilo metastazy EIMS. Po tomto zasahu
bol pacient v dobrom klinickom stave, po
rekonvalescencii pokracoval v nastavenom
liecebnom rezime s alektinibom a antikon-
vulzivami. Posledné kontrolné CT z oktdbra
2024 bolo bez novych loziskovych zmien.

Diskusia

Podla analyzy ¢inskych autorov, publikova-
nej v auguste 2024 ktora hodnotila 51 pripadov
EIMS, sa tento typ tumoru javi byt relativne
Castejsi u muzov ako u Zien (33/18), pricom vek

pacientov sa pohyboval od 7 mesiacov do 70
rokov. Najcastejsou lokalizaciou nddoru je duti-
na brusna (9). EIMS vykazuje nizku senzitivnost
na konvencnu chemoterapiu a imunoterapiu.
Terapiou volby u pacientov s IMT/EIMS je RO
chirurgicka resekcia, ak je takyto postup u pa-
cienta mozny. Neuplnd resekcia nddoru byva
spojena s vysokym rizikom recidivy ochorenia.
Volba ALK inhibitora v prezentovanom pripade
bola ovplyvnend najmd metastatickym po-
stihnutim mozgu. Alektinib preukazal velmi
dobru U¢innost v centrdlnom nervovom sys-
téme (CNS) (10). Hoci lorlatinib, ako inhibitor
tretej generdcie, vykazuje vyborné vysledky
v CNS podla studie CROWN, jeho pouzitie pri
raritnych nddoroch, ako je EIMS, nie je dosta-
toc¢ne podlozené klinickymi datami (11). Okrem
pozitivnej expresie ALK proteinu je pre EIMS
typicka variabilna expresia SMA (aktin hlad-
kého svalstva), CD30, CD68 a CK (cytokeratin)
a dezminu. Imunohistochemické vysetrenie
tkaniva ma klucovy vyznam pre diagnostiku
aj pre liecebny manazment. Pozitivita CD30
je patogénnym znakom, ktory méze byt po-
tencidlne lieceny konjugovanou protiladtkou
Brentuximabom-Vedotinom(BV) (12). Dalsie
liecebné modality cielené na inflamatérnu
zloZku tumoru ako nesteroidné antiflogistika
¢i kortikoidy, priniesli len neurcité vysledky
u IMT v niekolkych pripadovych studiach (13).
Liecba EIMS je stale vyzvou. Individualizovany
pristup k liecbe, ktory zohladriuje molekuldrne
charakteristiky nddoru a celkovy stav pacienta,
je klu¢ovy pre dosiahnutie optimalnych vy-
sledkov.

Zaver

Epiteloidny inflamatérny myofibrob-
lasticky sarkém (EIMS) predstavuje vzacnu
a diagnosticky aj lie¢ebne naro¢nu diagné-
zu. V prezentovanom pripade sa kombinacia
chirurgickej resekcie a lie¢by ALK inhibitormi
ukazala ako Ucinna terapeuticka stratégia. To
podporuje vyznam individualizovanej liecby,
ktora vychadza z molekuldrnych charakteris-
tik nddoru. Napriek pokroku v liecbe je stale
potrebny dalsi vyskum na optimalizaciu lie-
¢ebnych postupov a zlepsenie prognézy pa-
cientov trpiacich tymto raritnym ochorenim.
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