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Botryoidny rabdomyosarkom vaginy

Abstrakt

Rabdomyosarkém je najcastej§im sarkomom mikkych
tkaniv u deti a adolescentov do 15 rokov. Vzhl'adom na
nizky vek postihnutych pacientov predstavuje tato ma-
lignita isti vyzvu pre manazment pacientov, s dérazom na
zachovanie ich hormonalnych, sexualnych a reproduk¢-
nych funkcii. Rychle stanovenie spravnej diagnézy a roz-
sahu ochorenia je nevyhnutné pre ¢o najSetrnejSiu resek-
ciu so zachovanim plodnosti. Medzi zobrazovacie metody
na stanovenie diagnozy patri cystografia, ultrasonografia,
pocitacova tomografia a magnetickéd rezonancia. V ramci
diferencialnej diagnostiky treba mysliet’ na obrazom po-
dobné 1ézie ako tumor Zitkového vaku a nadorovii cystiti-
du, v SirSej diferencialnej diagnostike pri lokalizacii tumo-
roznej 1ézie v malej panve treba vylucit’ aj neuroblastom,
Burkittov lymfom a sakrokocygealny teratom. Kazuistika
pojednava o pripade tumoru, ktory sa vyskytol u 2-roénej
pacientky vo vagine. Pacientka bola lie¢ena chirurgickymi
zékrokmi s dérazom na zachovanie plodnosti, adjuvantnou
chemoterapiou a pre opakované recidivy aj brachiotera-
piou. Az do posledného sledovania pacientka zostala v re-
misii ochorenia a neboli zdokumentované ziadne lokalne
alebo vzdialené metastazy. Cielom kazuistiky je poukazat
aj na menej obvykla patologiu v malej panve v detskom
veku, jej diferencialnu diagnostiku a klinické désledky da-
ného ochorenia.

Kracové slova: Rabdomyosarkom, Botryoidny sarkdm,
vagina, magneticka rezonancia, diferencialna diagnostika

Abstract

Rhabdomyosarcoma is the most common soft tissue sar-
coma in children and adolescents under 15 years of age.
Due to the young age of the affected patients, this malig-
nancy poses a certain challenge for patient management,
as the preservation of hormonal, sexual and reproductive
functions is essential at this age. It is therefore necessa-
ry to make a correct diagnosis as quickly as possible, in
order to perform the most considerate resection while ma-

intaining fertility. Imaging methods such as cystography,
ultrasonography, computed tomography and magnetic re-
sonance imaging help us to achieve this goal. As a part of
the differential diagnosis lesion like yolk sack tumor and
tumorous cystitis should be considered. Neuroblastoma,
Burkittys lymphoma, and sacrococygeal teratoma should
be ruled out in the broader differential diagnosis when the
localization of tumor lesion is in pelvic region. The case
report deals with a tumor that occurred in the vagina of
a 2-year-old female patient. The patient was treated with
fertility sparing surgery, adjuvant chemotherapy and, be-
cause of repeated relapses recieved brachiotherapy. Until
the last follow-up, the patient remained in remission and
no local or distant metastases were documented. It is im-
portant to raise awareness of such an uncommon lesion,
its differential diagnosis, and clinical implications to avoid
misdiagnosis.

Key words: Rhabdomyosarcoma, Botryoid sarcoma, vagi-
na, magnetic resonance imaging, differential diagnosis

Uvod

Sarkémy mikkych tkaniv su heterogénnou skupinou ma-
lignych ochoreni, ktoré pochadzaju z primitivneho me-
zenchymu a maju diferenciacny potencial stat’ sa hladkym
alebo priecne pruhovanym svalstvom, nervami, cievami,
tukovym alebo inym podpornym tkanivom. Rabdomyos-
arkém je najCastej$im sarkémom mikkych tkaniv u deti
a adolescentov, pricom predstavuje viac ako polovicu det-
skych mikko-tkanivovych sarkomov. Priemerny vek vy-
skytu ochorenia je 5 rokov, pricom ochorenie ma 2 vrcholy
vyskytu vo veku 2-6 rokov a 15-19 rokov. (1,6,7)

Rabdomyosarkom predstavuje 4-6% vSetkych malignit
v detskej vekovej kategorii, jedna sa o pomerane raritné
ochorenie. (14)

Rabdomyosarkom sa méze vyskytnit’ na réznych cas-
tiach tela vratane hlavy, krku, koncatin a genitourinarneho
traktu. Nador je histologicky rozdeleny na 4 typy: embry-
ondlny, alveolarny, sklerotizujici a pleomorfny. Embryo-
nalny je najCastejSie pozorovany histologicky typ tumoru,
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ktory sa rozdeluje na 3 podtypy: botryoidny, vretenobun-
kovy a inak nespecifikovany. Botryoidny, z Gréckeho slo-
va «botrys «, podobajuci sa hroznu. (1,3,6)

Detsky variant botryoidného nadoru u zien najcastej-
Sie postihuje vaginu (priemerny vek 23,5 mesiaca), pricom
maternica je najbeznejSim miestom pre vznik tohto nadoru
po menopauze a v plodnom veku (priemerny vek 14-18
rokov). Botryoidné nadory cervikalneho povodu maju lep-
$iu progndzu ako nadory lokalizované v inych oblastiach
genitalneho traktu Zien. (4)

Mikroskopicky maju rabdomyosarkémy zvycajne ne-
$pecificky infiltracny vzhl'ad, botryoidny variant je neob-
vykly v tom, Ze sa prejavuje ako polypoidna 1ézia alebo
,»lézia podobnd hroznu* pod troviiou sliznice, neinfiltruje
sa do epitelu.(4,14)

Klinické priznaky u chlapcov sa prejavuji urologicky-
mi tazkost'ami pri postihnuti mocového mechura a pros-
taty. U dievcat mézu byt priznaky podobného charakteru
ako u chlapcov, ale ¢astejsie sa vyskytuje polypoidna alebo
cysticka 1ézia vo vagine, ako to bolo v nasej kazuistike.
Pripadne sa mdze vyskytntt’ vytok alebo hemoragicky ob-
sah vo vagine. (5)

Pri urologickych priznakoch cystografia znazorni dis-
lokaciu mocového mechura kranidlne a lateralne pri extra-
vezikalnej forme 1ézie, pri intravezikalnej forme sa zobrazi
polycyklicky vypadok néplne. Cystoskopia umozni posu-
dit’ 1éziu a odobrat’ biopsiu. (5)

Pri gynekologickom vySetreni u dievcat sa ako prva zo-
brazovacia metoéda vyuziva ultrasonografia. Pri ultrasono-
grafickom vySetreni maju 1ézie rabdomyosarkému hypoe-
chogénny polycyklicky charakter so septami a cystickym
obrazom, podla velkosti moézu vypliat’ lumen postihnu-
tého organu s naslednou dilataciou. Vaginoskopia umozni
lokalne postdit’ 1éziu a odobrat’ biopsiu. (14)

Zobrazovacou diagnostickou metdédou volby je mag-
neticka rezonancia. V T1 vazenom obraze maji rabdomy-
osarkémy nizku az strednu signalovu intenzitu a v T2 va-
zenom obraze su hyperintenzivne. Botryoidny typ vytvara
nehomogénne polycyklické, hroznu podobné 1ézie. Na po-
stkontrastnych sekvenciach dochadza k vysycovaniu steny
a sept centralne v 1ézii. (14)

Na posudenie stagingu ochorenia a vylucenie metastaz
sa indikuje pocitacova tomografia (CT) alebo kombinacia
pozitrénovej emisnej tomografie a pocitacovej tomografie
(PET-CT). Trepanobiopsia kosnej drene je potrebna na vy-
lucenie jej pripadnej infiltracie. (6, 8)

Stucasnou liecbou rabdomyosarkému je chirurgicky za-
krok s alebo bez adjuvantnej chemoterapie alebo radiotera-
pie. NajvhodnejSou liecbou pre pacientov s lokalne pokro-
¢ilym ochorenim je chirurgicky zakrok Setriaci plodnost’
kombinovany s chemoterapiou. Vykonava sa iroka excizia
s bezpeCnym | cm az 2 cm okrajom, po ktorej nasleduje
6—12 cyklov adjuvantnej chemoterapie (vincristin, actino-
mycin D a cyclofosfamid). (3, 4, 7)

Kazuistika

U 2-ro¢nej pacientky, bez predchadzajtiiceho predchorobia,
s vrodenou vyvojovou chybou - nadpoc¢etnym usnym lalo-
¢ikom, si rodicia v§imli, Ze z posvy jej vychadza “ hroz-
novity* utvar. Detsky gynekoloég pocas USG vysetrenia
diagnostikoval vaginalny polyp a zvdcSeny uterus zme-
nenej konfiguracie a odporucil doplnit’ MR vySetrenie na
dodiferencovanie 1ézie.

Vramci diferencialno-diagnostickych uvah bola pa-
cientka odoslana na nase pracovisko magnetickej rezonan-
cie, kde sa vykonalo vysetrenie malej panvy so zameranim
na vaginu. Protokol vysetrenia obsahoval zakladné sekven-
cie T2 v 3 rovinach, T1 vazenie s potlacenim signalu tuku
nativne a postkontrastne , difuzne vazené obrazy (DWI. Na
vstupnom vysetreni sa zobrazila dilatovana vagina, vypl-
nena tekutinovym obsahom s viacpocetnymi nepravidelny-
mi septami, ktoré sa postkontrastne vysycovali ( obrazok
¢.1 a-d ). Bez propagacie tumordznej 1ézie extravaginalne,
bez pritomnosti lymfadenopatie ¢i vol'nej tekutiny v MP.

Nasledne pacientka podstupila vaginoskopiu v celko-
vej anestéze, kde boli sledovatel'né viacpocetné hroznovi-
té ttvary v posve. Polypozny utvar vaginy bol odstraneny
ako aj viacpocetné strapcovité zelatinové drobno-cystické
utvary (obrazok €. 2 a-b). Material bol odoslany na histolo-
gizéciu, so zaverom prepubertalny vulvarny fibrom.

Po 2 mesiacoch bolo diet'a znovu prijaté pre recidivu
polypoidnych 1ézii vaginy na d’alSiu vaginoskopiu, kde boli
popisované z vulvy a hymenalneho vchodu vycnievajuce
suspektné botryoidné masy dizky cca 6-7 cm s viacerymi
bobulovitymi, zlto-sfarbenymi masami. Vaginoskopicky
bola posva po zékroku prazdna, odstranené boli vsetky 1é-
zie. Po obdrzani histologického nalezu sa jednalo o botryo-
idny sarkom - embryonalny rabdomyosarkém posvy.

Nasledoval kompletny staging zakladného ochorenia.
Kontrolné MR vysetrenie preukazalo solidnu ovalnu po-
merne dobre ohrani¢ent tumordznu 1éziu vychadzajucu zo
zadnej steny vaginy s homogénnym postkontrastnym vy-
sycovanim (obrazok ¢.3 a-d ), bez metastatické¢ho Sirenia
do lokoregiondlnych LU. Na PET/CT a podla vysledku
trepanobiopsie bez zname;j infiltracie kostnej drene.

Pacientka absolvovala cytostatickl liecbu podl'a proto-
kolu RMS 2005, pre Standardné riziko. V priebehu che-
moterapie doslo k takmer kompletnej regresii solidneho
tumoru v proximalnej ¢asti vaginy a na nasledujicom MR
vysetreni s odstupom mesiaca bol uz nalez v uplnej regresii
velkosti (obrazok ¢.4 a-b).

Pacientka bola nasledujtice 2 roky stabilizovana a pod-
stupovala pravidelné kontroly. Napriek negativnemu kon-
trolnému MR vySetreniu po 2 rokoch bola vzorka odobrata
na vaginoskopii vyhodnotena ako pozitivna s pritomnosti
tumordznych buniek a u pacientky bola diagnostikovana
lokalna recidiva ochorenia. V terapeutickom postupe jej
bola odporucena ovariopexia s naslednou brachioterapiou,
ktoru pacientka nasledne podstipila.
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Az do posledného sledovania pacientka zostala v re-
misii ochorenia a neboli zdokumentované ziadne lokalne
alebo vzdialené metastazy.

Diskusia

V ramci diferencidlnej diagnostiky pri polypoidnom
vzhl'ade nadorovej 1ézie lokalizovanej v oblasti vaginy ale-
bo mocového mechiira v detskom veku treba mysliet’ na
tumor Zitkového vaku (yolk sack tumor) a nadorovi cys-
titidu. Ak je lézia lokalizovana presakralne alebo oblasti
panvy v §irSej diferencidlnej diagnostike treba vylucit aj
neuroblastém, Burkittov lymféom a sakrokocygeélny tera-
tom.

Yolk sack tumor alebo tumor Zitkového vaku je typom
nadorov zarodoc¢nych buniek vajecnikov. Jedna sa o po-
merne zriedkavy nador, ktory predstavuje asi 10% malig-
nych nddorov zarodo¢nych buniek. Zvycajne prejavuje ako
rychlo rastiica masa u mladych zien. Typicky sa zobrazi
ako vel'ka a komplikovana panvova 1ézia, ktord pozostava
so solidnej aj cystickej zlozky. Cystické oblasti st tvore-
né cystami lemovanymi epitelom produkovanym nadorom
alebo sucasne existujucimi vyzretymi teratdbmami. Bilate-
ralnost’ je zriedkava. Na rozdiel od botryoidného rabdo-
myosarkému mé v USG obraze hypoechogénne aj hypere-
chogénny komponenty v zavislosti od zastipenia solidnej
a cystickej zlozky. V MR obraze ma podobny nehomogén-
ny obraz, mdze obsahovat’ okrsky signal void v zavislosti
od obsahu hemoragie respektive kalcifikatov pri teratomo-
vej zlozke. (13, 18)

Tumoralna cystitida je neobvykly zapalovy proces
mocového mechura. Je charakterizovana zépalovou hmo-
tou, ktora simuluje tumordznu léziu mocového mechu-
ra. Vyskytuje sa na baze mocového mechura a v trigone.
Pri¢ina ochorenia nie je objasnend, histologicky sa jedna
o proliferativnu alebo buldéznu cystitidu. Moze sa vyvinut’
do papilarnej alebo polypoznej hmoty, ktord sa obrazom
podoba karcindému. Pri urografii sa tieto hmoty zobrazia
ako defekty v naplni. Na CT a MR vysetreni pozorujeme
hypervaskularnu polypoidni hmotu, pricom v T1 VO ma
nizku signalovu intenzitu. V T2 VO je 1ézia prevazne hy-
pointenznd s centralnymi hyperintenznymi vetviacimi sa
Struktarami. Téato hyperintenzivna oblast sa postkontrastne
vysycuje a zodpoveda vaskularnej stopke, ¢o ju diferenci-
alne diagnosticky odliSuje od botryoidného rabdomyosar-
kému. Svalova vrstva steny mocového mechtira by mala
byt neporusena, o je vlastnost’, ktora odlisuje tuto diagno-
zu od urotelialneho karcinému. (9,10)

Burkittov lymfém je agresivny B-bunkovy lymfém,
ktory postihuje hlavne deti. Burkittov lymfém je najbez-
nej$im (40%) typom non - hodgkinovského lymfomu
v detstve. Priemerny vek vyskytu je osem rokov s pre-
vahou muzov (M: F = 4: 1). Burkittov lymféom sa moze
vyskytnit’ v takmer kazdom orgéne, ¢o ovplyviiuje jeho
klinicka prezentaciu. Extranodalne postihnutie sa vyskytu-

je pomerne casto, najcastejSie sa prejavi ako brusna alebo
panvova lézia, pricom vicsina pacientov ma v danom case
uz rozsirené ochorenie. V dutine brusnej alebo v malej pan-
ve sa zobrazi ako solidna 1ézia na vSetkych zobrazovacich
modalitach ako ultrazvuku, CT alebo MR vySetreni. Zvy-
Cajne je hypodenzna v CT obraze a hypointenzivna v T2 aj
T1 VO na MR vysetreni a vykazuje mierne postkontrastné
vysycovanie. Pri postihnuti ¢reva dochadza k cirkularne-
mu zhrubnutiu jeho steny s obrazom restrikcie difuzie na
DWI sekvencii. (11, 16, 17)

Sakrokokcygedalny teratom je nazov pre teratdom vzni-
kajuci v sakrokokcygealnej oblasti. Kostr¢ je takmer vzdy
postihnuta. Je to najcastejsi vrodeny nador u plodov a no-
vorodencov. CT vySetrenie nie je sucast'ou bezného vyset-
rovacieho postupu, ak sa zrealizuje, je schopné identifiko-
vat’ kostné, tukové a cystické zlozky, pripadne kalcifikaty.
Ultrasonografické vySetrenie zobrazi zrelé typy teratomov
s prevahou anechogénnej cystickej zlozky. Solidne typy
(ktoré st ovel’a zriedkavejsie) maju Casto hyperechogénny
charakter. Na MR vysSetreni charakteristiky teratdomu zavi-
sia od jeho zloZenia, ktoré modze byt pomerne heterogénne.
Ak su pritomné tukové zlozky maji vysoku signalovi in-
tenzitu v T1 VO, naopak kalcifikované alebo kostné zlozky
maju v T1 VO nizku signalovu intenzitu. Tekutinové (cys-
tické) komponenty sa javia ako hypersignalne v T2 VO,
kalcifikaty a kostné komponenty su hyposignalne. Na T2 *
GRE je pritomny magneticky susceptibility artefakt z do-
vodu pritomnosti kalcifikécii. Na postkontrastnych sekven-
ciach je sledovatel'né vysycovanie solidnych zloziek. (15,
20)

Neuroblastom je nador neuroblastického pdvodu.
Moéze sa vyskytnut’ kdekol'vek v priebehu retazca sympa-
tikového nervu, prevaznd vécsina vSak pochadza z nadob-
liciek. Predstavuju najbeznejSiu extrakranialnu solidnu
detski malignitu a su tretim najcastejSim detskym na-
dorom po leukémii a malignitdch mozgu. Neuroblastom sa
na ultrazvuku zobrazi ako heterogénna 1ézia s centralnou
vaskularizdciou a Casto obsahuje aj okrsky nekrdzy, kto-
ré su hypoechogénne. Pri CT vysetreni je nador typicky
heterogénny s viacpocetnymi kalcifikdciami pritomnymi
az v 80-90% pripadov, okrsky nekrézy sa zobrazia ako
hypodenzné. MR vySetrenie je najvhodnejSia modalita
pri hodnoteni organu pévodu, postidenia intrakranialneho
alebo intraspinalneho postihnutia a ochorenia kostnej dre-
ne. V T1 VO byva heterogénna, izo- az hypointenzivna.
V T2 VO je taktiez heterogénna, hyperintenzivne sa zo-
brazia cystické a taktiez nekrotické oblasti, ktoré vykazuju
vysoké signalové intenzity. Postkontrastné vysycovanie je
variabilné a pomerne heterogénne, zalezi od vnutornych
charakteristik tumoru. (12, 19)

Zaver

Botryoidny rabdomyosarkoém predstavuje pomerne ra-
ritné ochorenie. NajvhodnejSou liecbou pre pacientov je
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chirurgicky zakrok Setriaci plodnost’ kombinovany s che-
moterapiou, preto je potrebné ¢o najskor stanovit’ spravnu
diagnoézu. Zobrazovacou metodou volby je magneticka
rezonancia, ktord je nielen schopnd pomocou detailnych
obrazov vylucit' iné diagnézy v ramci diferencialnej diag-
nostiky a tym stanovit’ presnu diagndzu, ale aj posudit’
lokalny staging ochorenia a nasledne rozsah potrebného
chirurgického zakroku a d’al$ej potrebnej terapie.
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Obrazova priloha

Obr. 2. a-b Perioperacny nalez, a, lokalny nalez v oblasti ostia vaginy, b, excizia lézie z vaginy
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Obr. 4. a-b, kompletna regresia lokalneho nalezu recidivy po che-
moterapii, a, SAG T2 VO, b, AX T1 VO postkontrastne






