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Sarkomi maternice obsegajo skupino redkih tumorjev z razliéno biologijo tumorja, naravno
zgodovino in odzivom na zdravljenje. Diagnoza se pogosto postavi po operaciji za domnevno
benigno bolezen. Trenutno predoperativno slikanje ne razlikuje zanesljivo med benignimi
leiomiomi in drugimi malignimi tumorji. Leiomiosarkom maternice je najpogostejsi sarkom, drugi
podtipi pa vkljuCujejo stromalni sarkom endometrija (nizke stopnje in visoke stopnje),
nediferenciran sarkom maternice in adenosarkom. Kliniéne raziskave niso pokazale izboljSanega
prezivetja ob adjuvantni radioterapiji ali kemoterapiji. Obstaja pa vloga adjuvantnega zdravljenja
v skrbno izbranih primerih po multidisciplinarni obravnavi v referencnih centrih za sarkome. Pri
bolnikih z metastatsko boleznijo se lahko uporabi sistemska kemoterapija. Smiselna je vkljucitev
bolnic v klini¢ne raziskave in mednarodne baze, glede na redkost bolezni.

Uvod

Sarkomi maternice so redki in predstavljajo le 3% vseh rakov telesa maternice. Sarkomi
maternice vkljuCujejo vrsto razlicnih histoloskih entitet. NajpogostejSi podtip je maternicni
leiomiosarkom v 60 % primerov, ki mu sledi endometrijski stromalni tumor, nediferencirani
sarkom in heterologni sarkomi. Mesani epitelijski in mezenhimski tumorji so adenosarkomi in
karcinosarkomi. Razvrs¢amo jih s FIGO/AJCC klasifikacijo za sarkome maternice.

Leiomiosarkom maternice (LMS) je redka in izjemno agresivha bolezen. Pri bolnikih z
napredovalim LMS je petletno prezZivetje <20 %. Poleg tega je suboptimalna primarna operacija,
ki povzroci poskodbo tumorja in prerez sarkoma maternice, povezana s slabSo prognozo v
primerjavi s popolno resekcijo sarkoma maternice.

Pri bolnicah z napredovalim in neresekabilnim LMS maternice je multidisciplinarna terapija
najboljSa mozZnost zdravljenja za podaljSanje Zivljenja. Za zdravljenje s kemoterapijo po
radioterapiji so pri bolnikih z LMS raziskali Stevilna zdravila, vendar rezultati niso bili zadovoljivi.
Stevilne $tudije so pokazale, da imajo lahko zdravljenja, ki temeljijo na kemoterapiji, potencial
pri bolnikih z LMS s so¢asno uporabo hipertermije (HT). Do sedaj pa ni bilo opravljenih studij pri
bolnicah z lokalno napredovalim, neresekabilnim LMS maternice o zdravljenju z radioterapijo, ki
bi ji sledila kombinacija kemoterapije in HT.

Predoperativna diagnoza sarkoma maternice ostaja zelo zahtevna. Pojavni simptomi so lahko
nejasni in nespecifi¢ni ter lahko vklju¢ujejo bolecine v spodnjem delu trebuha ali medenici,
napihnjenost trebuha in najpogosteje nenormalno krvavitev iz noznice. Nedavna kohortna
Studija Zensk iz Norveske z diagnozo ULMS med letoma 2000 in 2012 je pokazala, da pri 52,4 %
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bolnic ob operaciji ni bilo suma na malignost. Naras¢ajoca starost je dejavnik tveganja za ULMS
s pogostnostjo diagnoze okultne ULMS 9,8/10.000 Zensk v starostni skupini od 25 do 39 let, kar
se poveca na 33,4/10.000 Zensk v starostni skupini od 50 do 64 let.

Obicajna slikovna diagnostika, kot sta ultrazvok in/ali slikanje z magnetno resonanco (MRI), ne
more natancno in zanesljivo razlikovati med benignim leiomiomom in maligno patologijo.
Predoperativna diagnoza je bistvena za karakterizacijo tumorjev maternice, da se doloci
najvarnejsa terapevtska strategija. Za zdravljenje leiomioma maternice so bile razvite minimalno
invazivne tehnike, vkljuéno z laparoskopskim posegom, morcelacijo, miomektomijo in
embolizacijo materni¢ne arterije. Vendar je predoperativna diferenciacija med atipicnim
leiomiomom in LMS kriticna tako glede patologije kot slikanja, saj materni¢ni sarkom zahteva
posebno kirurSko tehniko za preprecitev Sirjenja. Poleg tega je glede na visoko razSirjenost
benigne materni¢ne patologije strosSek izvajanja slikanja MRI pri vseh Zenskah z verjetnim
benignim leiomiomom taksno presejanje predrago. Za razliko od raka jajénikov ni tumorskih
oznacevalcev ali krvnih preiskav, ki bi z visoko verjetnostjo nakazovale na maligno patologijo.
Uporaba MRI in merjenje serumske laktat dehidrogenaze v krvi pa pomaga razlikovati med
leiomiomi in LMS. Najpogosteje se diagnoza postavi pooperativno po histopatoloSkem pregledu.
Obstajajo nekatere kliniéne znacilnosti, ki bi morale vzbuditi sum, na primer hitro rasto¢ "fibroid"
pri Zenskah v peri- ali po menopavzi. Poleg tega, je smiselna igelna biopsija predoperativno, v
kolikor ima bolnica pred operacijo na slikanju MRI vidno veliko in heterogeno materni¢no maso.
Totalna abdominalna histerektomija in obojestranska salpingo-ooforektomija predstavljata
standard oskrbe za zgodnjo fazo ULMS. Verjetnost metastaz v bezgavkah se giblje med 3 % in 11
%, zato medenic¢na limfadenektomija ni indicirana. Vloga ooforektomije pri Zenskah pred
menopavzo ni jasna. Tveganje za metastaze v jaj¢nikih se giblje okrog 4 %, zato se lahko razmisli
glede ohranitve jajcnikov.

Sistemsko zdravljenje prihaja v postev pri bolnicah z lokalno napredovalim, ponavljajo¢im se ali
metastatskim sarkomom maternice. Dokonéna korist na prezivetje ni bila dokazana. Tako kot pri
vseh sarkomih mehkega tkiva je izbira zdravljenja odvisna od histoloskega tipa, saj so stopnje
odziva na sistemsko zdravljenje razli¢ne.

Druge mozZnosti zdravljenja metastatskega materni¢nega sarkoma vkljuCujejo uporabo
kirurSkega posega, RT, radiofrekvencne ablacije in drugih intervencijskih radioloskih tehnik.
Ablativno zdravljenje se lahko uporablja tudi pri bolnikih z oligometastatsko boleznijo, idealno
po obdobju aktivnhega nadzora in osredotoceno na tiste z dolgim intervalom brez bolezni in
relativno indolentno biologijo bolezni. Paliativna RT je koristna mozZnost zdravljenja za tiste s
simptomatsko ali lokalizirano boleznijo.
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Zakljucek

Jasno je, da sta pri tej zahtevni skupini bolezni zgodnje prepoznavanje in diagnoza sarkoma
maternice kljunega pomena za izboljSanje izidov pri bolnikih. Glede na redkost patologije je
napotitev bolnikov v specializirane centre optimalna izbira. Ob tem je potrebno razmisliti o
multimodalnih ukrepih in morebitni vkljucitvi v klini¢ne raziskave. Zaenkrat ostaja operativna
terapija edina realna moZnost ozdravitve. Izhajajo¢ iz tega je pomemben pravilen pristop,
izogibanje morcelaciji in nepotrebnim posegom, kot sta limfadenektomija in omentektomija.
Adjuvantne terapije trenutno niso dokazano pripomogle k PFS in OS. Za tiste z metastatsko
boleznijo pa ostaja upanje v razvoj zdravil za redke vrste tumorjev. To zahteva tesno sodelovanje
med vsemi vpletenimi skupinami ter skrbno izbiro klinicno pomembnih koncénih tock
preizkusanja ob upostevanju meril kakovosti Zivljenja in ustrezne slikovne diagnostike.
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