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Primarny liposarkom pankreasu — kazuistika a prehlad literatury
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Adenokarciném pankreasu predstavuje 85 % vSetkych nddorov pankreasu a len 1 % zo vSetkych nadorov pankre-
asu je tvorenych nadormi makkych tkaniv. Liposarkém patri medzi najc¢astejSie makkotkanivové nadory a pred-
stavuje 20 % vSetkych mezenchymovych malignit v dospelosti. Sarkdmy z tukového tkaniva sa vyskytuju hlavne
v oblasti retroperitonea a koncatin, zriedkakedy vo visceralnej oblasti. V literatdre bolo opisanych celkovo de-
sat pripadov primarneho liposarkému pankreasu od roku 1979. V naSom ¢lanku opisujeme pripad 34-ro¢ného
muza, ktory sa staZoval na nahle vzniknuti bolest brucha. CT vysetrenie potvrdilo rozsiahly tumorézny proces
v epigastriu s aktivhym krvacanim do tumoru. Na zaklade bioptického vysetrenia bol nalez uzavrety ako primar-
ny liposarkdm pankreasu, myxoidny typ s naslednou kompletnou chirurgickou exciziou nadoru.
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Primary pancreatic liposarcoma - the case report and literature review

Adenocarcinoma of pancreas presents 85% of all pancreatic tumors, and only 1% of all pancreatic tumors are soft
tissue tumors. Liposarcoma is the most common soft tissue sarcoma and accounts for 20% of all mesenchymal
malignancies in adulthood. The tumor occurs most frequently in limbs and retroperitoneum, rarely in the viscer-
al region. There was reported ten cases of primary liposarcoma of pancreas since 1979. We described a case
of 34-year old male with sudden abdominal pain. CT confirmed an extensive epigastric tumorous process with
bleeding into the tumor, with presumed tumor origin in the pancreas. Biopsy confirmed a primary liposarcoma

of pancreas — myxoid type, with an achieved subsequent complete surgical excision of the tumor.
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Uvod

Pankreas je zlazovy organ s exokrinnou aj endokrinnou
funkciou. Nadory pankreasu delime na zaklade histogenézy
na epitelové a mezenchymové. Nadory pankreasu epitelové-
ho povodu, kam patri aj adenokarcindm, predstavuju 85 %
zo vSetkych pankreatickych nadorov(, zatial' ¢o nadory z os-
tatnych Struktur pankreasu predstavuju 5 — 15 % nadorov,
z toho mezenchymové nadory tvoria len necelé 1 %®. Na-
dory pankreasu vychadzajuce z tukového tkaniva patria me-
dzi velmi vzacne tumory.

Liposarkdm patri medzi naj¢astejSie makkotkanivové na-
dory dospelého veku, tvori 20 % z tejto skupiny nadorov, ty-
picky postihuje makké tkaniva koncatin a retroperitonea.
Primarne retroperitonealne nadory predstavuju 0,1 — 0,2 %
zo vSetkych malignit®. Podla dostupnej literatury sa lipo-
sarkom vyskytuje u oboch pohlavi rovnako bez vekovej pre-
dikcie. Retroperitonealne liposarkdmy rastu pomaly a bez
Specifickych klinickych priznakov. Nalez viscerdlneho lipo-
sarkomu je velmi zriedkavy*®. Pacienti sa obycajne stazu-
ju na brusny diskomfort, nechutenstvo a chudnutie, bez ele-
vacie nadorovych markerov®. Podla dostupnych literarnych
zdrojov bolo opisanych len desat pripadov liposarkému pan-
kreasu od roku 19790712, z toho sedem v anglickom jazy-
ku(-6812) (tabulka 1). Prvy pripad spomenul Elliott et al. v ro-
ku 19807,
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Opisujeme pripad 34-ro¢ného muza, u ktorého sa z plné-
ho zdravia nahle objavili po jedle bolesti brucha a brusny dis-
komfort. CT vySetrenie odhalilo v epigastriu velky tumorézny
proces solidno-cystického charakteru s aktivnym krvaca-
nim do tumoru, bez moznosti urCenia primarneho loziska
(obrazok 1). Podl'a operacného zdznamu iSlo o nador te-
la pankreasu s prerastanim do malej predstery a k prieCne-
mu hrubému ¢revu. Nador bol fragilnej, makkej konzistencie,
s loziskami nekréz a krvacani, velkosti 30 x 25 x 25 cm a cel-
kovej hmotnosti 1800 g (obrazok 2). Z anamnézy pacien-
ta bol zaujimavy Udaj o exstirpacii myxoidného liposarkomu
z pravého stehna v minulosti.

V tumore boli pritomné loziska krvdcania a diskrétne
nekrdzy. I1Slo o neostro ohrani¢eny nador infiltrujici pankrea-
tické tkanivo, so zavzatim duktov a Langerhansovych ostrov-
Cekov, nalez svedcil o primarnom tumore tukového tkaniva
tela pankreasu. V mikroskopickom obraze bol nador tvore-
ny lipoblastmi vzhladu signet-ring buniek, v okrajoch lézie
s multivakuolizovanymi lipoblastmi, zachytené boli aj l'ah-
ko atypické stromalne bunky a okruhle primitivne bunky (asi
1 %). Nadorova populdcia bola vnorena v nadbytoc¢nej myxo-
idnej stréme, s tvorbou mukoidnych jazierok az cystickej de-
generacie. Pritomna bola prominentna vaskulatura s tenky-
mi stoCenymi kapilarami, vzhladu ,chicken wire”. Nadorové
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Tabulka 1. Prehlad pripadov primarneho liposarkému pankreasu popl'sanych v anglickom jazyku

e rehavel ek s Typ liposarkomu

Elliot et al., 1980 [7] zena brusny dyskomfort telo pankreasu 16 cm plemorfny typ
5 bolest brucha, anorexia, | telo a chvost dobre diferencovany s loziskami
2 Dodo et al, 2005 [1] muz 76 strata hmotnosti pankreasu 9 cm dediferencidcie
3 Kuramoto et al., 2013 [8] muz 24 brusny dyskomfort telo pankreasu 25cm myxoidny typ
4 Kim et al., 2014 [2] Zena 78 asymptomaticky telo pankreasu N/A dobre diferencovany
5 Machado et al., 2016 [6] muz 42 bolest brucha hlava pankreasu| 6,8 cm dediferencovany high grade
6 Mattews et al., 2016 [12] zena 65 asymptomaticky telo pankreasu 4 dobre diferencovany
7 |Jing-Yong Xu etal, 2018 [3] | muz 69 bolest brucha a chrbta | hlava pankreasu| 7,3 cm dedlfere,ncovany yp.
(myxoidny/pleomorfny)

8 nas pripad, 2018 muz 34 nahla prihoda brusnd | telo pankreasu 25 cm myxoidny typ

Obrazok 1. CT scan brusnej dutiny

bunky vykazovali S100, vimentin, p16 pozitivitu, boli negativ-
ne pre p53,CD34, SMA, HMB45 a s po¢tom mitéz (PHH3): 4
mit6ézy na 10 HPF, s proliferacnou aktivitou (Ki-67): asi 25 %
(obrazky 3 - 8).

Na zaklade histomorfologického a imunohistochemické-
ho vySetrenia bol nalez uzavrety ako primarny myxoidny li-
posarkém tukového tkaniva tela pankreasu, podla FNCLCC
(The French Federation of Comprehensive Cancer Centers)
skoére 4 (diferencidcia tumoru 2, nekrézy 1, mitézy 1), grade
2, staging pT2b, pNX, pMX.

Diskusia

Primarny liposarkdm pankreasu je extrémne zriedka-
vy tumor doteraz opisany v desiatich pripadoch zastupeny
u oboch pohlavi a v Sirokom vekovom zastupeni (24 - 78 ro-
kov). Pacienti sa vacsinou staZzovali na brusny diskomfort
s bolestou zaltidka®’®, na anorexiu a stratu hmotnosti®,
a v troch pripadoch pacienti nemali Ziadne klinické tazkos-
1i12, V nasom pripade bol tumor objaveny pri vysetreni pre
nahle vzniknutl bolest brucha. Pri diagnostike m6zu byt na-

Obrazok 2. Tumor pankreasu - makroskopicky

pomocné zobrazovacie vysetrovacie metédy (MRI, CT), no li-
posarkém je ¢asto na nerozoznanie od inych typov sarké-
mov(. Pritomnost tukového tkaniva vnutri nddoru moze
nasmerovat k diagndze liposarkdému.

WHO klasifikdciu makkotkanivovych nadorov z roku
201374 o rok neskér upravil Doyle et al.'® a zmeny sa ty-
kali aj klasifikacie nadorov z tukového tkaniva. Na zaklade
spominanych klasifikacii si nadory z tukového tkaniva roz-
delené z hl'adiska biologického spravania na tri skupiny: be-
nigne, intermedidrne a maligne. Na zaklade morfologickych
vlastnosti a cytogenetickych aberacii WHO deli liposarkémy
do Styroch skupin: dobre diferencované a dediferencované li-
posarkéomy (WDLPS a DDLPS), myxoidny liposarkém (MLS)
a pleomorfny liposarkém (PLS)(9. Histologicka klasifikacia
je zaloZzend najma na morfologickych znakoch nadoru v zak-
ladnom farbeni H & E. Amplifikacia a overexpresia MDM 2 je
charakteristickd pre dobre diferencované a dediferencované
liposarkémy, na ktorych diagnostiku nam méze pomoct FISH
metoda aj imunohistochémia®.

Myxoidny liposarkém predstavuje 15 — 20 % zo vSetkych
liposarkdmov a tvori 5 % zo vSetkych makkotkanivovych na-
dorov(4. Typicky postihuje hiboké makké tkaniva koncatin,
zriedkakedy sa nachddza retroperitonedlne alebo subku-
tanne(. Na zaklade histomorfologickych znakov myxoid-
ny liposarkdm delime na low grade a high grade. Vo vacsi-
ne pripadov je vSak myxoidny typ liposarkdmu vSeobecne
povazovany za low grade nador s pomalym rastom, s niz-
kym metastatickym potencialom a s progresivnou destruk-
ciou pankreatického tkaniva®®. Tieto nadory maju celko-
vo lepSiu progndzu v porovnani s dediferencovanymi alebo
pleomorfnymi typmi liposarkdmu, oznacovanymi ako high
grade nadory, ktoré sa vyznacuju vysokym metastatickym
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Obrazok 3. Liposarkém pankreasu, HE 200x

iy
e

e “’h:"'uk“f e

e {, ...,.:.-.-"..'- 't -rﬁ.
ﬁ”, HiC A

potencidlom a agresivnym spravanim. Dva hlavné faktory,
ktoré ovplyviuju prognézu pacienta, su stupen diferencia-
cie nadoru a rozsah chirurgickej resekcie. Podl'a dostup-
nych udajov je patro¢né prezivanie po kompletnej chirur-
gickej resekcii medzi 41 - 50 %®'". Len v jednom z 6smich
pripadov bola opisana rekurencia nadoru po 44 mesiacoch
po chirurgickej excizii®.

Obrazok 6. Ki-67, 200x

Zaver

Pankreaticky myxoidny liposarkém predstavuje raritny na-
dor pankreasu a faktorom ovplyviujicim prognézu je hlav-
ne primeranost chirurgickej resekcie v ¢ase prvého zachyte-
nia nadoru. Prezentovany pripad je zaujimavy pritomnostou
dvoch myxoidnych liposarkdmov v dvoch roznych lokalitach.
Neda sa vylucit moznost, Ze exstirpovany nador zo stehna
bol metastazou primarneho liposarkdmu pankreasu.
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