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Plo&atoceliéni karcinom pilonidalnega sinusa — prikaz kliniénega primera

Squamous cell carcinoma arising from a pilonidal sius - a clinical case

Mi¢o Bozk, Tanja Mesti

Povzetek

Pilonidalni sinus je pogosta bolezen, ki v redkitmerih maligno transformira, najpogostejSa hiss@vrsta
tako nastalega malignoma je platoceltni rak. V etiopatogenezi slednjega je najpomemlragfavnik
tveganja izpostavljenost ultravijohim Zarkom, nadalje pa tudi drugi okoljski in gesketdejavniki, zlasti
okuzbe s humanimi papiloma virusi, krémo vnetje in imunosupresija. V prispevku je opiklni¢ni primer
bolnika z metastatskim plégtoceltnim karcinom, ki je nastal v ponavlj@em pilonidalnem sinusu. Z
multidisciplinarnim pristopom in novimi vrstami gesnske terapijo, ki so sedaj standardno dostopmagem
InStitutu smo dosegli dobre odgovore in dolgotragpnezivetje, ob zelo dobri kvaliteti Zivljenja.

Klju ¢ne besedepilonidalni sinus, pla&atocelini kozni rak, multidisciplinarni pristop, sistemskdravljenje,
EGFR zaviralci, PD1 zaviralci, imunoterapija

Uvod

Pilonidalni sinus je pogosta bolezen, ki nastamadiarraganja oz. invazije dlak v kozo s posl&uk tujkovo
reakcijo, tiptno se pojavlja nad kriznico oz. trtico. Prizadenedpsem mlade odrasle moske starosti od 15
do 40 let. Maligna transformacija je redek zaptetbdlezni, pojavi se pri ~ 0,1 % bolnikov s ponajdo ali
kronicno obliko. NajpogostejSa histoloSka vrsta tako adagh malignoma je plédtocelEni rak.
PloZatoceltni kozni rak je sicer druga najpogostejSa oblik&rnema raka in predstavlja cca. 20 %
keratinocitnih oz. nemelanomskega koznega rakastapljenost ultravijolinim zarkom je najpomembnejSi
dejavnik tveganja za nastanek gatocelétnega koznega raka, zaradisar najpogosteje nastane na soncu
izpostavljeni kozi. V etiopatogenezi so pomembuii trugi okoljski in genetski dejavniki, zlasti akoe s
humanimi papiloma virusi, kroémo vnetje in imunosupresija. Zdravilo izbora zaesissko zdravljenja
razsejanega ploatoceltnega koznega raka je od objave rezultatov &ti@iStudije faze I/l in odobritve
regulatornih agencij, cemiplimab, zaviralec imuhskiadzornih t&k. Za zdravljenje razsejane bolezni
uporabljamo tudi zaviralce receptorja&aveski rastni dejavnik (EGFR) in kemoterapijo rsmovi platine.

Prikaz primera

39-letni moski brez pridruzenih bolezni in s préde&knamnezo ponavljajdh okuzb pilonidalnega sinusa je
bil septembra 2018 pwviobravnavan pri onkoloSkem kirurgu zaradi novodgkia plo8atocelénega
karcinoma v podrgju pilonidalnega sinusa. V Sestih mesecih predlpdsgn je opravil 4 operativhe posege.
Pri prvem pregledu je bilo njegovo stanje zmoghitrgpo lestvici WHO ocenjeno z 0, v fizikalnem sisu je
izstopala tipna bezgavka levo ingvinalno. Izvididaatorijskih preiskav so bili brez posebnosti.raltya:no
vodena citolosSka punkcija je potrdila zasevek fatdceltnega karcinoma. PET-CT je pokazal razsoj bolezni
v leve ingvinalne in iliakalne bezgavke ter mehlkatk maso levo glutealno. Opravljena je bila leva
ilioingvinalne disekcija in post-operativnho obsepamehkotkivhe mase levo glutealno. MR medenice je
pokazal lezije v desnih ingvinalnih bezgavkah inhkekivno maso desno glutealno. Molekularna
diagnostika je pokazala, da gre za mikrosatelitiabiso bolezen, z zmernim mutacijskim bremenom, in
mutacijo gen@IK3CA (E524K), ki je potencialna terapevtskactara zdravljenje z inhibitorji mTOR.
Uvedeno je bilo sistemsko zdravljenje 1. reda @lat;iom in 5-FU ter cetuksimabom; po 4. ciklusu
zdravljenja je bil cisplatin ukinjen zaradi senzag nevropatije; po 14. ciklusu zdravljenja (po 12ibsecih

od uvedbe sistemskega zdravljenja) je priSlo dgmsa bolezni 0z. razsoja v desne iliakalne inimegne

ter leve iliakalne bezgavkah kot tudi do pojavaeokticne lezije v desni sramnici. Opravljeno je bilo

128


mboc
Line

mboc
Line


18. Sola 0 melanomu Onkoloski institut Ljubljana 03. & 04. marec 2022

obsevanje osteoliine kostne lezije (TD = 30 Gy), uvedeno je bilo esistko zdravljenje 2. reda s
cemiplimabom, zaviralcem imunskih nadzornitktoPo 5. ciklusu zdravljenja je bil sprejet zardidipneje in
respiratorne insuficience, slikovna diagnostikap@kazala maso v mediastinumu pod karino. Po sklepu
multidisciplinarnega konzilija je bilo opravljendsevaje medistinalne mase (TD = 30 Gy), v tergpijbil
zaradi predhodnega dobrega odgovora ponovno uvkdpeacitabin,cemur je sledil dober odgovor na
zdravljenja. Po 10. ciklusu zdravljenja je kontidh=T-CT pokazal aktivho bolezen zgolj v desni imgni
bezgavki, zaradi slednje je bila opravljena desgainalna limfadenektomija. Po 16. ciklusu zdranjg(po
13. mesecih od uvedbe sistemske terapije 2. reda)i§lo do ponovnega progresa bolezni v desrkalid
bezgavki in pov&anja mehkotkivne mase levo glutealno z invazijdegrie kriznice in levetrevnice.
Opravljeno je bilo obsevanje mehkotkivne mase (TBD=Gy), uvedena je bilo sistemsko zdravljenjec8ar
s fluoropirimidinom (5-FU oz. kapecitabin), karbafphom in reindukcija cetuksimaba. Po 7. mesec#pige

je priSlo do progresa bolezni z nadaljnjim p&argiem mehkotkivne mase levo glutealno, ki je tualizzatala
hude boléine. Uvedeno je bilo sistemsko zdravljenje 4. retasicer reindukcija zaviralca imunskih
nadzornih tok, s pembrolizumabom. Dokazana mutacija geite8CA (E524K) in nekateri dosedanji podatki
pa v prihodnje potencialno dopago moznost zdravljenja z inhibitorji mTOR.

Zaklju ¢ek

Kljub zelo redkemu pojavu maligne transformacij@mpidalnega sinusa, je pkatoceltni kozni rak pogosta
bolezen in v primeru lokoregionalnega napredovamjeazsoja visoko smrtonosna. Poleg izpostavljenost
ultravijolicnim zarkom med pomembne etioloSke dejavnike préstey tudi krontno vnetje in
imunosupresijo. Binek imunosupresije z zaviralci mMTOR na zmanjSapggavnosti plo&atoceltnega
koznega raka pri bolnikih s transplantiranimi learni kaze na pomen boljSega razumevanja etiopadagen
za odkrivanje potencialnih novih moznosti sistengskedravljenja.
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