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Sarkomi mehkih tkiv

Matej Bracko, Janez Novak

vezivno tkivo z Zilami in Zivci, so razmeroma redko
primarno mesto malignih tumorjev. Ker izvirajo celice
mehkih tkiv - podobno kot celice skeleta - iz mezenhima,
uvrs¢amo tumorje mehkih tkiv med mezenhimske tumorje,
njihove maligne oblike pa med sarkome. Maligni tumorji
mehkih tkiv so bistveno manj pogosti kot benigni:
ocenjujejo, da je pri operiranih bolnikih drugih 10- do 100-
krat vec kot prvih, kaksno pa je to razmerje v splosni
populaciji, je prakticno nemogoce ugotoviti, saj Stevilni
bolniki z nekaterimi benignimi tumoriji, kot sta npr. lipom ali
hemangiom, sploh ne pridejo do kirurga. V primerjavi s
karcinomi in drugimi vrstami malignomov so sarkomi
mehkih tkiv (SMT) izredno redki in predstavljajo manj kot
1% vseh rakov. Precej visji (7%) je njihov delez med raki, ki
se pojavljajo v otrostvu.

Kljub svoji redkosti predstavljajo SMT v onkologiji izredno
zanimivo podrocje. Imunohistokemija, ki jo pri njihovem
opredeljevanju uporabljamo Ze skoraj dve desetletji, nam je
omogocila povsem nov vpogled v to izredno heterogeno
skupino tumorjev, e vec pa obetajo nova spoznanja na
podrocju citogenetike in molekularne biologije. Za razliko
od vecine epitelijskih tumorjev namrec kaze, da so Stevilni
tipi tumorjev mehkih tkiv povezani s povsem doloc¢enimi in
pogosto specificnimi kariotipskimi aberacijami, najveckrat
translokacijami. Stevilo entitet z znano citogenetsko
nepravilnostjo iz dneva v dan narasca, pri stevilnih
poznamo tudi gene, ki so zaradi tega prizadeti. Z
razpoznavo teh sprememb bolje razumemo patogenezo
tumorjev, omogocajo nam racionalnejso klasifikacijo,
pomembne pa so tudi kot diagnosti¢ni pripomocek.

HISTOLOSKA KLASIFIKACIJA

Prve klasifikacije SMT so bile vec¢inoma deskriptivne in so
tumorje delile glede na obliko celic oziroma jeder
(okrogloceli¢ni, vretenastoceli¢ni, pleomorfni sarkomi).
Sledilo je obdobje, ko so skusali SMT klasificirati
histogenetsko, tj. glede na tip celice, iz
katere naj bi tumor vzniknil. V zadnjih
letih postaja vse bolj jasno, da zaradi
genotipske in fenotipske nestabilnosti
neoplasti¢nih celic na vprasanje o
histogenezi SMT ni mogoce zanesljivo
odgovoriti in da jih je bolj smiselno
klasificirati glede na dejansko smer
njihove diferenciacije oziroma glede na
njihovo podobnost z normalnimi tkivi.
Na tem principu temelji tudi sodobna

(MFH).

histoloska klasifikacija tumorjev mehkih tkiv, ki jo je
Svetovna zdravstvena organizacija (WHO) objavila leta
1994. Tumorje mehkih tkiv razvric¢a v naslednje skupine:

vezivni tumorji

« fibrohistiocitni tumorji
mascobni tumorji
gladkomisi¢ni tumoriji
skeletnomisicni tumorji
endotelni tumorji
perivaskularni tumorji
sinovijski tumorji
mezotelni tumorji
ziveni tumorji
paraganglijski tumorji
hrustancni in kostni tumorji

pluripotentni tumorji

razni drugi tumorji

V vsaki od nastetih kategorij obstajata skupini benignih in
malignih tumorjev, v vsaki skupini pa vec tipov in podtipov
- skupaj vec kot sto. Tudi ¢e se omejimo le na maligne, jih
je prevec, da bi jih na tem mestu vse nasteli, zato naj na
kratko predstavimo le nekatere pogostejse.

Fibrosarkom

V petdesetih in Sestdesetih letih preteklega stoletja, ko je bil
fibrosarkom zelo ohlapno definiran kot sarkom, ki tvori
kolagen, je bil to eden najpogostejsih SMT. Ob vse vecji
uporabi elektronske mikroskopije in imunohistokemije ter z
uveljavitvijo strozjih diagnosti¢nih kriterijev pa je postala
diagnoza fibrosarkoma dandanes razmeroma redka. Vecino
nekdanjih »fibrosarkomov« bi danes uvrstili v kategorijo
malignih tumorjev zivénih ovojnic in v monofazni sinovijski
sarkom, pleomorfne oblike pa v maligni fibrozni
histiocitom.

Maligni fibrozni histiocitom (MFH)

MFH je v preteklih dvajsetih letih veljal
za najpogostejsi SMT odraslih. Histolosko
je MFH prototip pleomorfnega
vretenastoceli¢nega sarkoma, ki je grajen
iz vretenastih, fibroblastom podobnih
celic, ki se pogosto urejajo v t.i.
storiformni vzorec, in okroglastih,
pleomorfnih, pogosto bizarnih histiocitom
podobnih celic (slika 1). Mitotska
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aktivnost je praviloma visoka, pogosta pa je tudi infiltracija
z vnetnicami - granulociti in limfociti. Poimenovanje MFH
izvira iz »histogenetskega« obdobja, ko so raziskovalci na
osnovi opazovanja tkivnih kultur menili, da gre za tumor
histiocitov, ki so se sposobni diferencirati v fibroblaste.
Danes vemo, da je ime v resnici napacno, saj so
imunohistokemicne raziskave pokazale, da se fenotip
tumorskih celic MFH ne sklada s fenotipom histiocitov oz.
celic monocitno/makrofagne vrste.

Z natan¢nim pregledom histoloskih preparatov, zlasti pa z
uporabo imunohistokemije in/ali elektronske mikroskopije,
lahko v tumorjih s histolosko sliko MFH ugotovimo znake
diferenciacije v smeri gladke ali skeletne muskulature,
zivénih ovojnic ali mascevja in jih v skladu s tem
klasificiramo kot pleomorfne variante leiomiosarkoma,
rabdomiosarkoma, malignega
schwannoma ali liposarkoma. Diagnoza
MFH postaja tako vse redkejsa,
postavimo pa jo per exclusionem.

Liposarkom

Liposarkom je eden najpogostejsih, ¢e ne
najpogostejsi SMT. Locimo Stiri osnovne
histoloske tipe: dobro diferencirani,
miksoidni, okrogloceli¢ni in pleomorfni
tip. Dobro diferencirani liposarkom je
podoben lipomu, vsebuje pa tudi atipi¢ne
celice in lipoblaste. Ce se v njem pojavijo
slabo diferencirana zaris¢a, podobna
fibrosarkomu ali MFH, govorimo o
dediferenciranem liposarkomu.
Miksoidni liposarkom je najpogostejsi tip
liposarkoma; zanj so znacilni lipoblasti
vseh stopenj diferenciacije, ki lezijo v

tumorje mehkih tkiv, zato tudi tu dostikrat uporabimo
formulacijo »gladkomisi¢ni tumor nejasnega bioloskega
potenciala«.

Medtem ko smo Se pred kaksnim desetletjem v kategorijo
gladkomisi¢nih tumorjev uvrscali tudi vecino mezenhimskih
tumorjev prebavnega trakta, danes na osnovi
imunohistokemicnih in molekularnobioloskih spoznanj
vemo, da gre v vecini teh primerov za povsem drugo
kategorijo. Zanjo se je uveljavilo ime gastrointestinalni
stromalni tumorji (GIST).

Rabdomiosarkom

Rabdomiosarkom je sarkom katerega celice se diferencirajo
oblcajno svetlobno mikroskopijo, pogosto
pa je potreben dokaz z imunohistokemijo
ali elektronsko mikroskopijo.
Rabdomiosarkom je najpogostejsi SMT
otroske dobe, pri odrasih pa je
razmeroma redek. Morfolosko lo¢imo
vec tipov, najpogostejsa sta embrionalni
in alveolarni rabdomiosarkom (slika 4).
Tudi alveolarni rabdomiosarkom sodi
med sarkome z znacilno translokacijo;
najpogosteje je to t(2;13).

Sinovijski sarkom

Klasi¢ni ali bifazni sinovijski sarkom ima
znacilno histolosko sliko: tvorijo jo snopi
vretenastih celic, med katerimi so
epitelijske celice, ki se urejajo v zlezam
podobne strukture ali solidne otocke.
Pogosto epitelijskih elementov sploh ni -
takrat govorimo o monofaznem

obilni miksoidni medceli¢nini, v kateri je
nezno omrezje kapilar (slika 2).
Okroglocelicni liposarkom je, kot

sinovijskem sarkomu. Pri razlikovanju od
drugih vretenastoceli¢nih sarkomov je v
veliko pomo¢ imunohistokemija, ki pokaze

kazejo citogenetske analize, le slab3e
diferencirana (in biolosko agresivnejsa)
oblika miksoidnega liposarkoma,

saj je za oba znacilna translokacija
t(12;16). Pleomorfni liposarkom je
najredkejsi; njegova histoloska slika
ustreza MFH, ob tem pa najdemo

v tumorju atipi¢ne, pogosto bizarne

v vretenastih celicah ekspresijo epitelijskih
oznacevalcev, v zadnjem casu pa tudi
citogenetika oz. molekularna biologija, s
katerima lahko dokazemo za sinovijski
sarkom znacilno translokacijo t(X;18).

Svoje ime je sinovijski sarkom, ki pogosto
zraste v blizini velikih sklepov, dobil

lipoblaste (slika 3).

Leiomiosarkom

Leiomiosarkom mehkih tkiv je razmeroma redek tumor.
V dobro diferenciranih tumorjih
zlahka spoznamo gladkomisi¢no
diferenciacijo ze v rutinsko obarvanih
histoloskih preparatih, pri slabse
diferenciranih pa jo je treba dokazati
imunohistokemicno.

Znano je, da je razmejitev med
malignimi in gladkomisi¢nimi tumorji
maternice nejasna in pogosto teZzavna. To
Se v vedji meri drzi za gladkomisi¢ne

Slika 4. Embrionalni rabdomiosarkom.

zato, ker njegova bifazna mikroskopska
podoba nekoliko spominja na strukture
razvijajoce se sinovijske ovojnice.
Elektronsko-mikroskopske in imunohistokemicne analize so
pokazale, da je ta podobnost le navidezna, ime pa se je
kljub temu ohranilo.

Maligni schwannom

Maligni schwannom (ali maligni tumor
ovojnice perifernih Zivcev) je
diagnosti¢no precej problemati¢na enota,
saj je diferenciacijo v smeri Schwannovih
celic tezko dokazati. Sodi med
vretenastoceli¢ne sarkome in ga je tezko
lociti od fibrosarkoma (slika 5).
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Uporabnost ekspresije S-100 proteina, ki je sicer
oznacevalec normalnih Schwannovih celic, je zaradi nizke
specifi¢nosti in nizke senzitivnosti omejena, k pravilni
opredelitvi pa lahko pomaga elektronska mikroskopija. V to
kategorijo uvrs¢amo tudi vecino sarkomov, ki zrastejo iz
vecjega zivca, in sarkomov, ki se razvijejo pri bolnikih z
nevrofibromatozo.

ES/PNET

Ewingov sarkom (ES) in primitivni nevroektodermalni tumor
(PNET), ki sodita po morfologiji med okrogloceli¢ne
sarkome, sta Ze precej ¢asa znani entiteti. Prvi najpogosteje
vznikne v kosteh, drugi je pogostejsi v mehkih tkivih. Danes
velja prepricanje, da gre v bistvu za eno kategorijo
tumorjev, saj ju druzi enaka kromosomska aberacija, in
sicer translokacija t(11;22).

Naj Se enkrat poudarimo, da tumorje mehkih tkiv
poimenujemo po smeri njihove diferenciacije, in ne po
mestu njihovega nastanka. Zato nas ne sme ¢uditi, da se
lahko na primer liposarkom pojavi v skeletni misici,
rabdomiosarkom v obnosnih sinusih ali sinovijski sarkom v
mediastinumu, prav tako ne, da obstajata osteosarkom in
hondrosarkom mehkih tkiv.

Dolocanje histoloskega tipa je pri tumorjih mehkih tkiv
zahtevno in tezavno pocetje. Zadovoljivo ga lahko opravi le
patolog, ki ima na tem podrocju dovolj izkusenj. Ceprav
vidimo na Oddelku za patologijo Onkoloskega instituta vec
SMT kot v vseh drugih slovenskih ustanovah, se moramo
kar dostikrat zateci po pomo¢ k bolj izkusenim kolegom v
tujini.

ETIOLOGIJA

Podobno kot velja za druge vrste raka, tudi pri vecini SMT
natancne etiologije in patogeneze ne poznamo.

lonizirajoce sevanje

Povezava med ionizirajo¢im sevanjem in pojavom
sarkomov mehkih tkiv in kosti je ze dolgo znana. Tveganje,
da se bo v podrociju, ki je bilo obsevano, razvil sarkom, je
razmeroma majhno: incidenca tega pojava znasa v
razli¢nih raziskavah od 0,03% do 0,8%. Sarkom lahko
proglasimo za postiradiacijski le pod naslednjimi pogoji:

* sarkom se je pojavil v obsevanem podrociju,

* diagnoza je histolosko verificirana,

* med obsevanjem in pojavom sarkoma je minilo najmanj
3 leta,

* podrocje, v katerem se je pojavil sarkom, je bilo pred
obsevanjem normalno.

Postiradiacijski SMT so po histoloski sliki dosti manj

raznoliki kot sporadi¢ni sarkomi. Dalec¢ najvec je MFH in
osteosarkomov, drugi tipi pa so izredno redki.

Poskodbe

Ceprav bolniki neredko povezujejo nastanek SMT s
poskodbo, dokazov, da obstaja med njima vzro¢na zveza,

ni. Poskodba je pogosto le dejavnik, ki bolnika opozori na
obstoj tumorja.

Genetski dejavniki

Nekateri benigni in maligni tumorji mehkih tkiv se
pojavljajo v sklopu dednih bolezni. Najbolj znana je von
Recklinghausnova bolezen ali nevrofibromatoza 1, za
katero je znacilen pojav stevilnih nevrofibromov. Do
maligne transformacije naj bi prislo pri 1-5% bolnikov,
novejse raziskave pa kazejo, da je ta delez verjetno Se
manjsi. Sarkomi se, poleg drugih neoplazem, pojavljajo tudi
pri bolnikih z Li-Fraumenijevim sindromom in pri bolnikih z
bilateralno (dedno) obliko retinoblastoma.

KLINICNE ZNACILNOSTI

Starostna distribucija

SMT so nekoliko pogostejsi pri moskih kot pri Zenskah.
Pojavijo se lahko v katerikoli starosti, bolniki s SMT pa so v
povprecju mlajsi od bolnikov s karcinomi. Pogostnost
razli¢nih histoloskih tipov je v razli¢nih starostnih obdobjih
razli¢na, prikazuje jo slika 6.

MFH
maligni schwannom
liposarkom
fibrosarkom
sinovijski sarkom
rabdomiosarkom
0 10 20 30 40 50 60 70 80

Slika 6. Pojavljanje posameznih tipov SMT v razli¢nih starostnih
obdobjih.

Anatomska distribucija

Najpogostejse anatomsko mesto, v katerem se pojavljajo
SMT, je spodnja ekstremiteta - tu zraste vec¢ kot 40% vseh
SMT. Sledijo mehka tkiva trupa in retroperitoneja, zgornje
ekstremitete in podrocje glave in vratu.

Delez posameznih histoloskih tipov SMT se med razli¢nimi
podrodji razlikuje. Tako se npr. v predelu stegna najpogosteje
pojavljajo liposarkom, MFH in sinovijski sarkom, v
distalnejsih delih spodnje ekstremitete pa sinovijski sarkom,
svetloceli¢ni sarkom in Kaposijev sarkom. Distalni deli
zgornje ekstremitete so tipicno mesto za pojav epiteloidnega
sarkoma, v retroperitoneju pa sta najpogostejsa liposarkom in
leiomiosarkom. Rabdomiosarkom se pri otrocih najpogosteje
pojavlja v predelu glave in vratu ter urogenitalnem podrocju.

Klinic¢na slika

V nasprotju z izjemno histolosko raznolikostjo SMT je
klini¢na simptomatika, povezana z njihovim pojavom,
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dokaj enoli¢na in neznacilna. Najveckrat si bolnik sam
zatipa zatrdlino ali bulo, ki je praviloma neboleca.

Ali je na osnovi anamneze in klini¢nega pregleda sploh
mogoce razlikovati SMT od benignih tumorskih ali
reaktivnih lezij? Obstaja nekaj kriterijev, ki nam pomagajo
pri klini¢ni presoji, a so vsi po vrsti nezanesljivi:

* velikost - Ce je sprememba majhna, je verjetnost, da gre
za SMT majhna, ¢e pa je vecja od 5 cm, znasa ta
verjetnost ze vec kot 20%,

globina - sprememba, ki lezi v podkoznem mascevju, je
verjetneje benigna,

konsistenca - maligni tumorji so obicajno trsi od
benignih,

solidna/cisticna sprememba - vecina cisticnih sprememb,
zlasti povrhnjih, je benignih,

dinamika in trajanje - moznost, da gre za SMT, je pri hitro
rasto¢i buli bistveno vecja kot pri taksni, ki jo bolnik
nespremenjeno opaza vec let.

Tudi e vse nastete lastnosti kazejo, da je sprememba
benigna, to Se ni zagotovilo, da nimamo opravka s SMT - za
dokon¢no opredelitev je nujna mikroskopska potrditev
procesa. Zal na Onkoloski institut $e vedno prihajajo
bolniki z recidivnimi sarkomi, ki so jim pred ¢asom na tem
mestu izrezali »aterom« oziroma »cisto« ali drenirali
»hematom«, ob tem pa niso opravili histoloske ali citoloske
preiskave.

Lastnost SMT, ki kirurga pogosto zavede v napac¢no oceno,
da gre za benigno tvorbo, je njihova navidezno dobra
omejenost. Ta je posledica dejstva, da

SMT najpogosteje zasevajo hematogeno. V skoraj 90% so
prva prizadeta pljuca, redkeje se zasevki najprej pojavijo v
kosteh, jetrih ali oddaljenih mehkih tkivih. Limfogeni
zasevki so pri SMT na splosno redki, nekoliko pogosteje jih
najdemo le pri nekaterih tipih, npr. svetloceli¢cnem sarkomu,
epiteloidnem sarkomu, alveolarnem rabdomiosarkomu in
sinovijskem sarkomu.

NAPOVEDNI DEJAVNIKI

Stopnja malignosti

Stopnja malignosti (gradus), ki jo dolo¢i patolog z
mikroskopskim pregledom tumorskega tkiva in oceno
razli¢nih parametrov, kot so stopnja diferenciacije (tj.
podobnosti z normalnim tkivom), celularnost, celi¢na
anaplazija ali pleomorfizem, mitotska aktivnost, obseznost
nekroze ter koli¢ina in vrsta medceli¢nine, velja pri SMT za
najpomembnejsi prognosti¢ni dejavnik. Sarkomi nizke
stopnje malignosti sicer radi lokalno recidivirajo,
metastazirajo pa le izjiemoma; tudi ¢e se pojavijo oddaljene
metastaze, je potek razmeroma indolenten. Po drugi strani
so sarkomi visoke stopnje malignosti izrazito agresivne
neoplazme, pri katerih pride do razsoja razmeroma hitro in
pri visokem odstotku bolnikov.

Gotovo se bralcu poraja vprasanje, zakaj se patolog sploh
muci in skusa vsak sarkom spraviti v enega od stevilnih
predal¢kov, ki mu jih ponuja histoloska klasifikacija, ¢e
lahko Ze samo z dolocitvijo stopnje malignosti dovolj dobro
napove potek bolezni. Razlogov za to je ve¢. Nekateri
histoloski tipi (npr. dobro diferencirani

sarkomi - za razliko od karcinomov - v
nobeni fazi svojega razvoja niso omejeni
z bazalno membrano, zato rastejo
centrifugalno, ob tem pa odrivajo in
komprimirajo okolna tkiva. Periferno od
kompresijske cone se zaradi proliferacije
veziva, Zil in granulacijskega tkiva razvije
Se reaktivna cona, obe skupaj pa tvorita

liposarkom ali protuberantni
dermatofibrosarkom) sodijo Ze po
definiciji med nizko maligne, drugi (npr.
rabdomiosarkom ali Ewingov sarkom) pa
med visoko maligne. Pri posameznih
histoloskih tipih obstaja Sirok spekter
obnasanja, ki pri nekaterih (npr.
leiomiosarkomu) dobro korelira s prej

tumorsko psevdokapsulo. V
psevdokapsuli so obicajno zajete tudi
tumorske celice, iz katerih se ob
dominantnem tumorju pogosto razvijejo
man;jsi satelitski tumorski vozlici (slika 7).

Neredko se zgodi, da se zdravnik pri bolniku z SMT odloci
le za dolgotrajno opazovanje, misle¢, da gre za rupturo
misice ali hematom. Zavedati se je treba, da sta ti stanji pri
ljudeh, ki niso ekstremno fizi¢no aktivni in ne dobivajo
antikoagulantne terapije, izjemno redki, Se zlasti ¢e v
anamnezi ni resnejse poskodbe.

Klinicni potek

Petletno prezivetje bolnikov z lokaliziranim SMT je okrog
50-odstotno. S tem pa smo povedali le malo, saj gre za
veliko druzino tumorjev, katere ¢lani se po svojem
bioloskem obnasanju moc¢no razlikujejo. Skupna lastnost
skoraj vseh SMT je njihova nagnjenost k lokalnemu
recidiviranju, v metastatskem potencialu pa obstajajo med
posameznimi vrstami pomembne razlike.

Slika 7. Ekspanzivno rastoc¢ sarkom, ki
lezi v misici in je v centralnem delu
nekroticen. Ob tumorju, ki meri 4 cm,
sta dva manjsa satelitska vozlica.

navedenimi parametri, pri drugih pa ta
povezava ni tako jasna. Z nekriti¢no
uporabo splosnih principov gradiranja
lahko bioloski potencial nekaterih
sarkomov (npr. svetloceli¢nega sarkoma)
podcenimo, drugih (npr. infantilnega
fibrosarkoma) pa precenimo. Konec koncev bi patolog, ki bi
slepo sledil splosnim napotkom za gradiranje, pri tem pa ne
bi uposteval, za kaksen tip lezije gre, lahko za visoko
maligni sarkom proglasil marsikatero klini¢no povsem
nedolzno spremembo, kot sta npr. atipicni fibroksantom ali
nodularni fasciitis.

Z dolo¢itvijo stopnjo malignosti sicer dobro ocenimo
prognozo STH, ni¢ pa nam ne pove o individualnih
posebnostih posameznih histoloskih tipov, kot so npr. dobra
odzivnost rabdomiosarkoma na kemoterapijo, nenavaden
nacin $irjenja epiteloidnega sarkoma ali pogost pojav
poznih metastaz pri alveolarnem sarkomu mehkih tkiv.
Zaradi vsega nastetega je jasno, da gradiranje ne more biti

nadomestilo za dolocanja histoloskega tipa. Oba procesa
sta v praksi medsebojno povezana in se tesno prepletata.
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Obstaja vec sistemov gradiranja SMT; nekateri razlikujejo
dve, nekateri stiri, vecina pa tri stopnje malignosti. Najbolj
razsirjen je sistem ameriskega Nacionalnega instituta za rak
(NCI), ki ga uporabljamo tudi pri nas. Sistem je tristopenjski,
pri razvr$¢anju pa uposteva histoloski tip tumorja, mitotsko
aktivnost in obseg nekroze. V zadnjem ¢asu postaja vse bolj
popularen sistem francoske Zveze centrov za boj proti raku
(FNCLCQ).

Stopnja malignosti je povezana predvsem z verjetnostjo
metastaziranja, manj jasen pa je njen pomen za
napovedovanje lokalnega recidiva, kjer je najpomembnejsi
dejavnik kvaliteta kirurgije.

Velikost

Velikost SMT je tesno povezana s prognozo - ¢im vedji je
tumor, tem vecja je moznost, da bo recidiviral, metastaziral
in konéno povzrocil smrt bolnika. Meja, ki jo obicajno
uporabljamo za lo¢evanje med velikimi in majhnimi
tumorji, je 5 cm. Pri povrhnjih tumorjih lahko velikost
ocenimo s palpacijo, pri globljih pa nam pomagata
racunalniska tomografija in e zlasti nuklearna magnetna
resonanca.

Globina in lokacija

Za napoved poteka bolezni je pomembna tudi globina, v
kateri lezi tumor, pomembna meja pri ocenjevanju globine
Tumoriji, ki lezijo v misi¢ju, so globoki; prav tako stejemo
med globoke tudi tumorje, ki sicer lezijo v podkozju, a
infiltrirajo fascijo. Med globoke uvrs¢amo seveda tudi vse
tumorje, ki lezijo v mehkih tkivih retroperitoneja, medenice
in mediastinuma.

Pomen globine in lokacije lahko najlepse ilustriramo s
primerom dobro diferenciranih liposarkomov. Tumorji, ki
zrastejo v podkozju, misicju in retroperitoneju, so po
histoloski sliki (kot kazejo novejse raziskave pa tudi po
citogenetskih znacilnostih) identi¢ni, njihova prognoza pa
je povsem razli¢na. Tumorji perifernih mehkih tkiv so sicer
lokalno agresivni, vendar ne metastazirajo. Smrtnost,
povezana z njimi, je - Se zlasti Ce gre za povrhnje lezece
tumorje - zanemarljiva, zato nekateri menijo, da je njihova
uvrstitev med sarkome zavajajoca, in zanje predlagajo
poimenovanje atipicni lipom oziroma
atipicni mascobni tumor. Povsem
drugace je s tumorji retroperitoneja. Ti
lahko dosezejo ekstremno velikost,
kirursko pa jih je skoraj nemogoce
radikalno odstraniti (slika 8). Vecina jih
prej ali slej recidivira, razsirijo se po
trebusni votlini, postanejo kirursko
neobvladljivi in privedejo do smrti
bolnika.

Stadij vec kot 7 kg.

Za razliko od vecine malignih epitelnih tumorjev, kjer stadij
doloc¢imo na osnovi velikosti tumorja (T), prizadetosti
regionalnih bezgavk (N) in prisotnosti oddaljenih metastaz
(M), pri dolocanju stadija SMT upostevamo tudi stopnjo
malignosti (G) in globino tumorja (tabela 1). Velja omeniti,

Slika 8. Liposarkom retroperitoneja.
Resecirani tumor meri 45 cm in tehta

da je - sicer redka - prizadetost bezgavk pri SMT
prognosti¢no skoraj enako neugodna kot prisotnost
oddaljenih zasevkov.

Tabela 1. Dolocanje stadija pri sarkomih mehkih tkiv

stadij stopnja velikost globina zasevki
malignosti

1A nizka <5cm ne

1B nizka >5 cm povrhniji ne

A nizka <5cm globok ne

11B visoka <5 cm ne

1c visoka >5 cm povrhniji ne

1] visoka >5 cm globok ne

IVA v bezgavkah

IVB oddaljeni

Petletno prezivetje je pri bolnikih s tumorji v stadiju | ve¢
kot 90-odstotno, pri tistih v stadiju IV pa manj kot 10-
odstotno.

SODOBNI PRINCIPI DIAGNOSTICIRANJA IN
ZDRAVLJENJA

Diagnosticiranje in zdravljenje SMT si zasluZita poseben
prispevek, zato ju tu prikazujemo le na kratko.

Kot smo ze omenili, je s klini¢nim pregledom tudi ob
natan¢ni anamnezi razlikovanje med benignimi in
malignimi lezijami pri povrhnje lezecih nezanesljivo, pri
globokih pa skoraj nemogoce. Natan¢neje lahko proces
opredelimo s tankoigelno aspiracijsko biopsijo (»citolosko
punkcijo«), $e zlasti, ¢e je v rokah izkusenega citopatologa.
Z njo je praviloma mogoce izlociti druga bolezenska
dogajanja (npr. metastatski melanom ali karcinom, maligni
limfom, vnetni psevdotumor), pri primarnih tumorjih
mehkih tkiv pa dolo¢iti njihovo naravo, pogosto tudi
stopnjo malignosti in/ali histoloski tip.

Kadar s citologijo tumorja ni mogoce opredeliti, pride v
postev igelna biopsija, s katero iz tumorja izrezemo tracek
tkiva. Ce tudi ta ne da odgovora, se -
glede na velikost in lego tumorja -
odloc¢imo za takojsen dokon¢ni kirurski
poseg ali za incizijsko biopsijo. Slednjo
praviloma opravi kirurg, ki bo kasneje
izvedel dokon¢no operacijo.

Zdravljenje SMT je multidisciplinarno.
Nacrtuje in usmerja ga skupina
specialistov, v kateri poleg onkoloskega
kirurga sodelujejo $e radiolog,
citopatolog, patolog in onkoloski
internist, pogosto tudi ortoped, plasti¢ni
kirurg itd.

Klju¢no mesto v zdravljenju SMT zavzema kirurgija. Pri
nizko malignih tumorjih je to obicajno edina oblika
zdravljenja, pri visoko malignih pa jo pogosto kombiniramo
z obsevanjem in kemoterapijo.
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Ceprav so SMT redki, s tem ne smemo opravicevati dejstva,
da njihovo zdravljenje pogosto ni ustrezno - $e zlasti ne
zato, ker gre za bolezen, ki razmeroma pogosto prizadene
otroke in mlajse odrasle.

Nobenega dvoma ni, da je zdravljenje SMT najuspesnejse,
¢e diagnostika in zdravljenje Ze od vsega zacetka potekata
v ustreznem specialisti¢cnem centru. Ker benigne lezije
mehkih tkiv po stevilu dale¢ prekasajo sarkome in ker je
razlikovanje med njimi tezko, se seveda postavlja
vpraganije, katere bolnike napotiti v tak center. Na Svedskem
so izoblikovali povsem enostavne smernice: v specialisticni
center za zdravljenje SMT je treba - in to ze pred
kakrsnimkoli kirurskim posegom - napotiti vsakega bolnika
z mehkotkivno bulo, ki je bodisi a) ve¢ja od 5 cm, b) lezi

v globokih mehkih tkivih ali ¢) zanjo iz drugih razlogov
sumimo, da je maligna. Enake ali podobne smernice
sprejemajo tudi povsod drugod, kjer skusajo izboljsati
kvaliteto zdravljenja SMT. Prav bi bilo, da bi jim sledili tudi
pri nas.
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