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Hlavni stanovisko prace

Prehledovy clanek zabyvajici se charakteris-
tikou, diferencidlni diagnézou a sou¢asnymi
formami terapie desmoidnich tumord.

SOUHRN

Kristek J, Adamkova Krakorova D, Vesely K,
Simdnek R, Romza S, Pazourek L,

Kristkova L, Vasina J. Desmoidni tumor/
agresivni fibromatéza

Desmoidni tumor neboli agresivni fibromatéza

je benigni, ale potencidlné lokalné agresivni

fibromatdzni neoplazie, kterd predstavuje
vyzvu v diagnostice, klinickém pribéhuiv te-
rapii. Autofi shrnuji zdkladni typy, lokalizace
a diferencidlni diagnostiku tohoto postiZzen{
a diskutuji soucasné moznosti lécby v kom-
plexnim onkologickém centru. Je diskutovdna
moznost perkutanni kryoablace jako nové
alternativy terapie u progredujicich forem

a pfipadnych recidiv tohoto onemocnént.

Klicova slova: desmoidni tumor, agresivni fib-
romatéza, diferencidlni diagnéza, kryoablace.

uvoD

Desmoidni nddor je sice svou histo-
logickou povahou benigni, mlize se
vSak vyznacovat lokdlné agresivnim,
infiltrativnim ristem, takze jeho kli-
nickému naturelu mozna lépe odpovida

Major statement

Review article on characteristics, differential
diagnostics and current forms of therapy of
desmoid tumors.

SUMMARY

Kristek J, Adimkova Krakorova D, Vesely K,
Siminek R, Romza S, Pazourek L,

Kristkova L, Vasina J. Desmoid tumor/
aggressive fibromatosis

Desmoid tumor or aggressive fibromatosis is

a benign, but potentially locally aggressive
form of fibromatous neoplasia presenting

a considerable challenge in terms of diag-
nostics, clinical presentation and therapy.
The authors review basic types, localisation
and differential diagnosis and discuss current
options in treatment of desmoids in complex
oncological center and refer specifically to
percutaneous cryoablation as a novel form of
local therapy of progressing or recurrent forms
of the disease.

Key words: desmoid tumor, aggressive
fibromatosis, differential diagnosis, cryoabla-
tion.

alternativni synonymum agresivni
fibromatéza. Na histologickém fezu
jsou patrna dlouhd vlakna slozena ze
svazk( fibroblast( a myofibroblastd,
kterd proristaji do okolnich tkani.
Kolem cip( infiltrujicich vlaken byvaji
shluky lymfoidnich agregatd a v rozsahu



nadoru jsou pravidelné distribuované
tenkosténné, zmnoZené a rozsitené cévy
s perivaskuldarnim edémem, spojené se
zvysenym prokrvenim léze. V bunkach
se vSak prakticky neobjevuji patologické
typy mitézy ani celuldrni a jaderné aty-
pie, nelze je proto zafadit mezi maligni
nadory, a fradime je tak k hlubokym
fibroblastickym procesiim (1).

Desmoidni tumory nemetastazuji,
na rozdil od sarkom( u nich nedochazi
k dediferenciaci ani v pripadé reku-
rence. ,Zhoubnou” pro pacienta se
mohou stat svoji velikosti ¢i lokalizaci
v anatomicky kritickych oblastech.
Vyskytovat se mohou kdekoliv na téle,
vCetné dutiny bfisni & prsou, nejcastéji
vSak v oblasti trupu ¢i koncetin. Vzacné
se vSak mize objevit multicentrické
postiZeni.

Etiologie desmoidl je multifaktorial-
ni - a ne zcela jednoznacna. Ve vétsiné
pripadd jde o sporadicky vyskyt, zejmé-
na v oblasti koncetin. U ¢asti pacient(i
[ze prokazat souvislost s genetickym
postizenim ve formé familidrni adeno-
matézni polypézy (FAP) a jeji varian-
ty Gardnerova syndromu (polypéza
stfevni, osteomy, karcinom Stitné zlazy,
fibromy, epidermoidni cysty a u asi
15% pacient desmoidni tumory). Je
zde spojeni’ s mutaci APC (adenomatous
polyposis coli) nebo (TNNB1 genu, ktery
kéduje odbourdvani beta-kateninu,
ten se tak v tumoru hromadi a mdze se
vyuzit pfiimunohistochemické dia-
gnostice pfi analyze biopticky ziska-
nych vzorkd. Kumulace beta-kateninu
je typicka zejména pro loziska dutiny
brisni. Treti skupinou pacientd, resp.
pacientek jsou mladé Zeny se zachytem
desmoidu béhem gravidity ¢i po porodu,
predpoklada se tedy vliv estrogent.
Typické je zde postizeni bFisni sté-
ny. Nejasny vliv maji také draz nebo
chirurgicky vykon v nedavné historii.
Jednad se o tumor spiSe mladsi populace,
medidn véku je kolem 30 let, u Zen je
2krét castéji nez u muzi. Radime ho
ke vzacnym nador(im s incidenci dva az
Ctyfi pripady na 1 milion lidi za rok (2).
V Ceské republice by se tak statisticky
mélo objevit za rok asi 30 az 50 novych
pacient(. V ramci mezioborové indikac-
ni komise a v Masarykové onkologickém
Gstavu se jich prezentuje kolem 15 nové
diagnostikovanych rocné.
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Desmoidni tumor bfisni stény v ultrazvukovém obraze

Desmoid tumor in utltrasound image

LOKALIZACE

Desmoidni tumory se obvykle nalézaji
jako expanze v bfisni ¢i hrudni sténé,
mezi svaly na koncetinach, v retroperi-
toneu anebo intraabdominalné, typicky
v radixu mesenteria, ale raritné jsou
popisovany témeér kdekoliv. Klinicky

se prezentuji jako tuhd, nebolestiva
masa, v bfise se vétSinou projevi az pfi
sekundarnich expanzivnich projevech
na okolnich organech.

V ultrazvukovém obraze (obr. 1)
se jevi vétsinou jako hypoechogenni,
ohranic¢end masa, misty nehomogenni,
u agresivnich forem s nejistymi, neost-
rymi okraji, ve vétsiné pfipadd s patolo-
gickou vaskularizaci.

Na CT byva v nativnim obraze léze
izodenzni se svaly, obvykle cockovité-
ho nebo ovalného tvaru, homogenni,
postkontrastné se syti, zpravidla
homogenné, zdlezi vsak na distribuci
desmoidni komponenty, kterd mlze byt
nepravidelnd (obr. 2). V&tsi nepravi-
delnost pozorujeme u intraabdomi-
nalnich a retroperitonealnich loZisek,
léz7 vétsiho rozsahu, pfipadné u lézf
po predchozich operacich, kde se obraz
misi s jizevnatymi zménami a konturace
rozsahu recidivy byva obtizna.

V obrazu magnetické rezonance je
nejlepsi tkanové rozliseni okrajli tumoru
v0¢i okolnim strukturam, a MR by tak

mélo byt primdrni zobrazovaci metodou
pro diskusi o dalsi formé terapie na mul-
tidisciplindrnich komisich a pro sledo-
vani vyvoje. Typicky maji loZiska témér
shodny signdlv T1 vaZzeném zobrazeni
oproti okolnim svaldm, v T2 vazeném
zobrazeni je signal vyssi a po kontrastu
se syti, obdobné jako na CT. Diky vysoké
celularité je vysoky signal na difuzné
vazenych obrazech (obr. 3) (3).
Signalv glukézovém PET zobrazeni
byvd jen lehce vys$si u agresivnéjsich

. v

diagnosticky piinos (3).

DIFERENCIALNI DIAGNOZA

Jako u témér vsech mékkotkanovych
tumord, specificka diagnéza na podkla-
dé neinvazivnich metod se mize ukdzat
jako pomérné obtizny dkol a definitivni
odpovéd prinese az patologickd analyza
z bioptického vzorku, pticemz o prekva-
penf pro radiologa nenf nouze (4, 5).
Podle lokalizace tumoru ptipada v Gva-
hu:

Bfisni a hrudni sténa - endometrié-
za je nékdy nerozlisitelnd od desmoidu
(obr. 4), ve prospéch endometriézy
svedci vék pacientky a Castd souvislost
s téhotenstvim nebo cisafskym fezem
a synchronizace obtiZi s menstruac-
nim cyklem. Zanétlivy pseudotumor
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Objemny intraabdominalni desmoid v CT obraze - patrné je nehomogenni syceni diky nepravidelnému rozlozeni desmoidni komponenty

Large intraabdominal desmoid in CT image - inhomogenous enhancement due to irregular distribution of desmoid component

(Schlofferfiv tumor) u postoperacnich
pacient( jako reakce na Sici material
nebo jiné cizi téleso je dalsi moznosti.
Neurogenni nddory typu neurofibromu
nebo schwannomu byvaji asto vicecet-
né, s mensim postkontrastnim sycenim.

Bricho a panev - gastrointestindl-
ni stromdlni tumor (GIST) je hlavnim
konkurentem v diferencidlni diagnéze
intraabdominalnich tumor(, podobné
jako solitarni fibrézni tumor (SFT) nebo
karcinoid, které je podle zobrazovacich
metod velmi obtizné rozlisit. K dopl-
néni diferencialni diagnozy lze dodat
i sklerézujici mesenteritidu, metastazy,
lymfom nebo intraabdomindlni sarko-
my.

Koncetiny - desmoidy mivajf fusi-
formni nebo ovalné tvary, zacinaji rist
v pojivové tkani s postupnou infiltraci
do okolnich svald, tuku a obrdstaji ner-
vové cévni svazky, coz v disledku ovliv-
nuje technické moznosti operability.
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Mohou zplsobit tlakové usurace kosti.
V diferencialni diagndze ptipadaji

v lvahu obecné solidni sarkomy, které
mivaji rychlejsi rist a kratkou pred-
chozi anamnézu, pfipadné neurogenni
tumory.

Biopsie je ve velké vétsiné pripadi
nutna k potvrzeni diagnostické hypo-
tézy. Na nasem pracovisti preferujeme
perkutanni biopsii vétsim kalibrem
bioptickych jehel (14 nebo 16 G)

v lokalni anestezii pod CT nebo ultra-
zvukovou navigaci, obvykle odebirdme
Ctyri vzorky koaxidlnim systémem, aby
se omezilo riziko ptipadné disseminace
kolem punkcni trajektorie. Misto punkce
na k(zi znac¢ime kratkou suturou, proto-
Ze v piipadé, Ze by se jednalo o sarkom,
je k dosazeni chirurgické RO resekce
nutné provést rozsdhlou operacni exci-
zi, v€etné punkéniho kandlu po biopsii.
Samotna drobna incize se mize do doby
operace zacelit a pfipadné oznaceni

fixem nebo jinym markerem se po néko-
lika dnech smaze.

TERAPIE

Nazory na optimdlni lécbu prosly v po-
slednich 10 letech vyvojem a od dFive
doporucované Siroké excize vsech lézi
se postupné upousti, protoZe mira
recidiv kolem 50 % chirurgické excize je
prilis vysoka. K recidivam ptitom dochazi
pomérné Casto i u loZisek s negativnimi
resekénimi okraji (5, 6). V soucasné dobé
sinicidlnim obdobim aktivniho sledovani
po dobu 1 roku po stanoveni diagndzy,
kde 40-70% desmoidd zlstdva stabilni
nebo spontdnné regreduje (7).

V pripadé progrese nebo klinickych
potiZi |ze zvazit rGzné moznosti échy,
jakje uvedeno v pravidelné aktualizova-
nych lé¢ebnych doporucenich Evropské
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Objemna, viceuzlova recidiva desmoidu po nékolika chirurgickych resekcich v MR obraze: (a, b) T1 a T2 vaZeny obraz s potlacenim signalu
tuku; (c,d) postkontrastni scany s vyraznym sycenim léze

Multinodal recurrent desmoid after several surgical resections in MR image: (a, b) T1- and T2-weighted images with fat saturation; (c,d) lower
images show marked enhancement of the lesion

V diferencialni diagnéze expanzi bfisni stény je endometriéza hlavnim kandidatem, na zobrazovacich metodach je obtizné odliSitelna
od desmoidu. Miva odlisné klinické projevy.

Endometriosis is a main differential diagnosis candidate in abdominal wall expansion, on imaging, it may be difficult to distinguish from
desmoid. It may have different clinical presentation.
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Recidiva desmoidu po radioterapii: (a) vyfeSend kryoablaci; (b) zavedend kryoablacnijehla s hypodenzni ledovou kouli obklopujici loZisko;
(c) MR kontrola po mésici; (d) MR kontrola po 6 mésicich po zdkroku

Recurrent desmoid following radiotherapy: (a) treated by cryoablation; (b) shows cryoablation probe in the lesion and iceball surrounding it;
(c) MRI control after 1 month; (d) after 6 monthes, respectively

pracovni skupiny po diagnostiku a lécbu
agresivni fibromatdzy, od chirurgické
resekce, po radioterapii, nizkoddvkova-
nou chemoterapii, podavaniinhibitor
tyrosinkinazy ¢i gama-sekretazy nebo
nové lokalni ablacni zakroky, zejmé-

na kryoablace. V poslednich letech
doslo obecné k odklonu od agresivnich
postupdl (chirurgicka resekce ¢i radiote-
rapie) k postup(im vice konzervativnim.
Chirurgicka lécha je preferovana pouze
u symptomatickych pacientd s progre-
dujicim ndlezem a tam, kde je dosazeni
RO resekce mozné bez vétsich nasledka,
coz plati uintaabdominalné uloZenych
desmoidd (8, 9).

PERKUTANNI ABLACE

Publikace o radiofrekvencni, mikrovlnné
ablaci, vysoce intenzivniho cileného
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ultrazvuku (HIFU) nebo elektropora-

ci obsahuji malé kohorty pacient,

a neznamenaji tak zasadni pfinos

v algoritmech moznych terapeutickych
postup( (8). Kryoablace naopak ziskdva
¢im dal vétsi pozornost v radiologické
intervencni komunité a je pfijimdna
jako velmi slibna metoda. Je zalozena
na zavedeni kryoablacnijehly, pfipadné
nékolika jehel, kolem nichz se fyzikal-
nim plsobenim prudkého rozepnuti
plynného argonu vytvori ledova koule,
jez prostoupi zacilenou tkan. Po dvou
cyklech zmrazeni dochazi k naruseni bu-
nécnych biomembrdn a cytotoxickému
efektu vedoucimu k nekréze ablované
tkané. Vyhodou kryoablace je také
moznost doplikovych sezeni v pfipa-
dé lokalni recidivy, mala bolestivost
zakroku bez nutnosti celkové anestezie,
slusnd dcinnost (85 % non-progrese

po roce, kompletni odpovéd 28 %

po roce a parcidlni odpovéd 26 % (10,
11) (obr. 5).

ZAVER

Desmoidni tumor je vzdcna forma
benigniho tumoru s potencidlem
agresivniho chovani a rychlé progrese
u asi tretiny histologicky potvrzenych
nador(. Neinvazivni diagnostika
zobrazovacimi metodami byvd nékdy
nejednoznacna a suspicium je nutné
potvrdit bioptickym odbérem. Pristup
k lécbé desmoidniho tumoru se v po-
sledni dekadé vyrazné zménil ve smy-
slu odklonu od klasické chirurgické
resekce up front k aktivnimu sledovani,
selekci progredujicich forem a jejich
cilené léché, ve které ziskava dalezité
misto kryoablace. Vzhledem k nizké
incidenci a mozné zaméné s podobné
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vyhliZejicimi tumory autofi dopo- potfebné diagnostické i terapeutické

rucuji predat pacienta se suspiciem zdzemi, vcetné fungovani specializova-
na desmoidni tumor do komplexniho nych multidisciplindrnich komisi, které
(KOC) nebo lépe narodniho onkolo- doporuciindividualizovanou lécbu pro

gického centra (NOC), kde je zajisténo kazdého konkrétniho pacienta. ®
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