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Prikaz sluc¢aja leiomiosarkoma glave s pregledom literature
Primary leiomyosarcoma of the scalp: a case report and literature review

Zeljko Orihovac, Igor Blivajs, Mia Lorencin”

Sazetak

Sarkomi mekoga tkiva relativno su rijetki zlo¢udni tumori koji mogu nastati u bilo kojoj anatomskoj regiji.
U regiji glave i vrata leiomiosarkom je najrjedi tip sarkoma i ¢ini svega 1-4% sarkoma mekih tkiva, te je zbog
toga Cesto kasno dijagnosticiran. Najée$¢a lokalizacija na glavi i vratu je usna Supljina (22%), zatim
sinonazalno (19%), a tek potom na koZi (17%). LijeCenje treba zapocCeti detaljnim klini¢kim pregledom, uz
kompjuteriziranu tomografiju ili magnetsku rezonancu. Konac¢na dijagnoza moze se postaviti tek nakon
detaljne patohistoloske analize. LijeCenje diktiraju stadij, lokalizacija i veli¢ina tumora, te dob bolesnika.
Primarna terapija je kirursko lijeGenje. Preporudena je Siroka ekscizija s rubovima od 3 do 5 centimetara, te
dubinom koja ukljucuje potkozno tkivo i fasciju. U ovom radu prikazujemo slucaj bolesnika kojeg smo lijecili
u nasoj ustanovi zbog velike tumorske mase na kozi vlasista zatiljne regije. Nakon opsezne ekscizije postavili
smo dijagnozu leiomiosarkoma. Bolesniku smo, unato¢ primarnoj eksciziji s adekvatno Sirokim rubovima,
nakon dvije godine dijagnosticirali lokalni recidiv s tumorskim satelitima u okolnom tkivu. Sarkomi glave i
vrata pokazuju losije ishode prezivljavanja u usporedbi sa sarkomima ektremiteta, a meta-analize pokazuju da
je petogodisnje prezivljenje do 57%. Pravovremeno postavljanje dijagnoze ovoga rijetkog tumora, primarno
kirursko lijeCenje i multidisciplinarni pristup, uz ¢es¢u upotrebu adjuvantnog zracenja, kod nemogucénosti
postizanja adekvatnih resekcijskih rubova, trebalo bi voditi do uspjesnijeg lijeCenja i duljeg preZivljavanja
ovakvih bolesnika.

Kljuéne rijeci: leiomiosarkom, glava i vrat, operativno lijeenje

Summary

Sarcomas are relatively rare malignant tumors that can arise in any anatomic region. Leiomyosarcoma is
the rarest type of sarcoma in the head and neck region, and is often diagnosed late. Treatment of these tumors
should start with a detailed clinical examination and a CT or MRI scan. The skin, lungs, small bowel, liver
and central nervous system are the most common locations of distant metastases. Differential diagnosis
includes myofibrosarcoma, fibrosarcoma, malignant nerve sheath tumor, malignant fibrous histiocytoma and
rhabdomyosarcoma, and the actual diagnosis can only be made after a detailed pathohistological analysis.
Treatment depends on the tumor stage, localization, size and the age of the patient. The primary treatment is
wide surgical excision with resection margins of 3-5 centimeters, including subcutaneous tissue and fascia.
We present a case of a patient treated in our hospital, presenting with a large tumor mass in the occipital region
of the scalp. After adequate excision and pathohistological analysis, the diagnosis of leiomyosarcoma was
made. The patient presented with a local recurrence two years after the initial diagnosis and refused further
treatment. Sarcomas of the head and neck have worse outcomes than sarcomas of the extremities, and meta-
analyses show that these patients have a five-year survival of up to 57%. A multidisciplinary approach with
adequate surgical treatment combined with adjuvant radiotherapy or chemotherapy could lead to a more
successful treatment of these patients.
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Uvod

Leiomiosarkom (LMS) je rijedak zlo¢udni tumor
porijekla glatkog migi¢noga tkiva. Cini 10-20% svih
novodijagnosticiranih sarkoma mekoga tkiva.! LMS
se dijeli na one koji zahvacaju duboka meka tkiva i
na one koji zahvacaju periferna meka tkiva. LMS
perifernog mekog tkiva koji proizlaze iz dermisa ili
supkutisa nazivaju se povrSinskim LMS. Povrsinski
LMS koji proizlaze iz dermisa nazivamo koZnim
LMS, dok one koji poti¢u iz supkutisa nazivamo
potkoznim LMS.2

Prikaz bolesnika

Bolesnik u dobi od 86 godina upucen je u Kliniku
za kirurgiju lica, Celjusti i usta KB Dubrava zbog
opsezne tumorske mase na kozi vlasista zatiljne regije
(Slika 1).

Slika 1. Opsezan leiomiosarkom koze vlasista
zatiljne regije
Picture 1 Extensive leiomyosarcoma of the occipital
region of the scalp

Nakon klinickog pregleda ucinjen je CT kako bi
se utvrdila eventualna povezanost s kostima lubanje
(Slika 2). Nije bilo radioloskih znakova infiltracije
kostiju lubanje. Bolesniku je preporucena kirurska
terapija, no on je odbio bilo kakvo lije¢enje. Sest
mjeseci kasnije bolesnik je pristao na predlozeno
kirursko lijecenje. Iako nije imao subjektivnih tegoba
koje nisu bile povezane s tumorom u vlasistu, obraden
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je po nadleznom internistu, te nije naden drugi
patoloski proces u tijelu. Nakon ponovnog temeljitog
klini¢kog i radioloSkog pregleda, nije bilo dokaza o
prosirenju bolesti.

Slika 2. Prikaz leiomiosarkoma na CT-u
(sagitalna ravnina)
Picture 2 CT scan of the leiomyosarcoma
(sagittal view)

Ucinjena je opsezna ekscizija (Slika 3), a defekt je
rekonstruiran dijelom lokalnim rotacijskim reznjem
koze wvlasiSta, a dijelom slobodnim koZznim
transplantatom djelomi¢ne debljine koze odignutog s
bolesnikove natkoljenice (Slika 4).

Slika 3. Ekscidirani tumor
Picture 3 Resected tumor tissue
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Slika 4. Rani poslijeoperacijski nalaz -
rekonstrukcija defekta lokalnim reznjem koze
vlasista i slobodnim transplantatom djelomicne
debljine koze
Picture 4 Early postoperative result - reconstruction
of the scalp with a local skin flap and a split
thickness skin graft

Histologija ekscidiranog tumora pokazala je leiomio-
sarkom, malignu mezenhimalnu neoplazmu niske
razine diferenciranosti koja se sastoji od okomito
poslaganih sveznjeva vretenastih stanica s eozinofil-
nom fibrilarnom citoplazmom, rasprSenim pleomorfnim
jezgrama i nepravilnom mitozom sa stopom 6 do § na
10 vidnih polja velikog povecanja mikroskopa (HPF) i
vimentina, dok je mali broj tumorskih stanica bio slabo
pozitivan na HHF-35, dezmin i proteine S-100 (Slika
5). Obzirom na primjereno Siroke resekcijske rubove,
dodatno lijeCenje nije bilo potrebno.

Tijekom ambulantnog pracenja poslijeopracijski
nalaz bio je uredan (Slika 6). Na kontrolnom
pregledu, dvije godine nakon operativnoga lijeCenja,
postavljena je sumnja na lokalni recidiv koji je i
dokazan citoloskom punkcijom. Ucinjen je MSCT
glave 1 vrata koji je pokazao lokalni recidiv s
tumorskim satelitima u okolnom potkoznom tkivu,
bez radioloskih znakova regionalnih metastaza, no
bolesnik je odbio daljnje lijecenje.

Slika 5. Patohistologija tumora
Picture 5 Tumor histopathology

Slika 6. Kasni rezultat rekonstrukcije vlasiSta
lokalnim reznjem i slobodnim transplantatom
djelomicne debljine koze
Picture 6 Late result of the scalp reconstruction with
a local skin flap and a split thickness skin graft

Rasprava
Sarkomi mekoga tkiva relativno su rijetki zloc¢udni

tumori koji mogu nastati u bilo kojoj anatomskoj
regiji. U regiji glave i vrata LMS je najrjedi tip
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sarkoma i €ini svega 1-4% sarkoma mekih tkiva, te je
zbog toga Cesto kasno dijagnosticiran.® Sarkomi glave
1 vrata najc¢esce su bezbolne podsluznicne ili potkozne
mase neodredenog trajanja. Povrsinski LMS ¢ine 7-
10% svih LMS,* a javlja se najéesce u srednjoj dobi,
od 45 do 50 godina. ZabiljeZena je veéa ucestalost u
muskaraca u odnosu na Zene u omjeru 2:1 do 3:1.
Povrsinski LMS pojavljuju se najées¢e na nogama, te
u regiji glave i vrata.’ Naj¢e3ca lokalizacija na glavi i
vratu je usna Supljina (22%), zatim sinonazalno
(19%), a tek potom na kozi (17%). lako se smatra da
potkozni LMS proizlazi iz malih i srednjih krvnih zila
u potkoznom tkivu, moze pote¢i i iz nediferenciranih
mezenhimalnih stanica ili moZe biti rije¢ o meta-
stazama iz drugih dijelova tijela, kada je uglavnom
rije¢ o kasnijoj fazi bolesti povezanoj sa sistemskim
metastazama i loSom prognozom.® Niska udestalost
LMS glave i vrata pripisuje se nedostatku glatkih
miSica u ovom podrucju, ograni¢enih na stijenke
krvnih zila, miSi¢e uspravljace dlaka folikule vlasi
(lat. erector pili), jednjak i straznji zid dusnika.”
Potkozni LMS moze biti pokriven netaknutom kozom
ili se moZe prosiriti i na dermis. Lije¢enje ovih tumora
treba zapoceti detaljnim klinickim pregledom, uz
kompjutersku tomografiju (CT) i/ili magnetsku
rezonancu (MR). Magnetska rezonanca ima prednost
kod utvrdivanja ukljucenosti krvozilnih struktura, te
je vrijedna za lezije koje se nalaze na vratu i u para-
faringealnom prostoru. U slucaju tumora na vratu,
potrebno je iskljuciti dijagnozu metastatskog
karcinoma ili limfoma.

Kod naSeg se bolesnika radilo o rijetkom
primarnom leiomiosarkomu vlasista, a ne o metastazi
leiomiosarkoma u vlasistu, koje su relativno Ce$ca
pojava u retroperitonealnih tumora i ginekoloskog
leiomiosarkoma.*!?

Iskusni stru¢njak moze aspiracijskom biopsijom
tankom iglom (eng. fine needle aspiration — FNA)
iskljuciti metastatski karcinom plocastih stanica,
karcinom Stitnjace ili limfom. FNA rezultati mogu
upucivati na sarkom mekoga tkiva, iako je teSko
dijagnosticirati pojedini podtip sarkoma. Lazno
negativni rezultati mogu se pripisati nekrotiénom
centru tumora.!' Diferencijalna dijagnoza ukljucuje
miofibrosarkom, fibrosarkom, maligni tumor
ziv€anih ovojnica, maligni fibrozni histiocitom i
rabdomiosarkom, te se konaCna dijagnoza moze
postaviti tek nakon detaljne patohistoloke analize.'?
Potkozni LMS pokazuje vecu primarnu stopu rasta
nego kozni LMS, a stopa lokalnog recidiva iznosi 40
do 60%. Udaljene metastaze najcesce se javljaju na
kozi, plu¢ima, tankom crijevu, jetri i srediSnjem
Zivéanom sustavu.'® Pri donoSenju odluke o lije¢enju,
potrebno je uzeti u obzir stadij, lokalizaciju i veli¢inu
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tumora, te dob bolesnika. Primarna terapija je
operativno lije¢enje. Preporucena je Siroka ekscizija s
rubovima od 3 do 5 cm, te dubinom koja ukljucuje
potkozno tkivo i fasciju. Metastaze u limfnim
¢vorovima u slucaju sarkoma glave i vrata javljaju se
u 10 do 15% slucajeva, a disekcija vrata nije potrebna
za utvrdivanje faze bolesti ili lije¢enje.*!! Opisana je
primjena dodatne radioterapije, kako bi se smanjila
ucestalost lokalnih recidiva, iako se sarkomi smatraju
otpornima na zracenje. Kod postavljanja indikacije za
poslijeoperativnu radioterapiju u obzir uzimamo
veli¢inu samoga tumora i/ili postojanje pozitivnih
ekscizijskih rubova, te ¢injenicu radi li se o recidivu.'*
Ishod kemoterapije kod sarkoma mekoga tkiva glave
i vrata sli¢an je onom kod sarkoma ekstremiteta.'s
Kod prosirene bolesti koristi se kemoterapija uglavnom
temeljena na antraciklinima i gemcitabinu.'® Tako je
je dodatna terapija u slucaju LMS jo$ uvijek
prijeporna, obzirom da nema dovoljno statistickih
dokaza vezanih za njezinu ucinkovitost, ¢ini se da
kemoterapija uparena s radioterapijom poboljsava
kontrolu lokalne bolest, posebice kada se ne moze
posti¢i Siroka resekcija.!>!'® Zabiljezena je stopa
recidiva 0od 42% za usnu Supljinu i promjene na kozi.®
Obzirom na to da metastaze u limfnim ¢vorovima
nisu uobicajene, ishod prezivljavanja uglavnom ovisi
o pojavi lokalnog recidiva i kontroli udaljenih
metastaza. Meta-analize pokazuju da je petogodisnje
prezivljavanje do 57%.!7 Primarno operativno
lijeCenje i Cesca upotreba zracenja kod nemoguénosti
postizanja odgovarajuc¢ih resekcijskih rubova, uz
multidisciplinarni pristup bolesniku i pravovremeno
postavljanje dijagnoze ove rijetke novotvorine,
mogli bi dovesti do uspjeSnijeg lijeCenja i duljeg
prezivljavanja takvih bolesnika.>'8
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