Kdaj pomislimo na sarkom maternice

Nina Kovacevic

lzvlecek

Sarkomi maternice so redki ginekoloski tumorji, ki predstavljajo 3—7 % vseh malignih bolezni
maternice. Etiologija sarkomov je Se vedno nejasna: domneva se, da kromosomske translokacije
vplivajo na veliko histoloSko raznolikost sarkomov. Simptomi so nejasni in neznacilni. Obicajno
sarkom povzroci nenormalno vaginalno krvavitev, lahko povzrocéi bolecine v trebuhu ali medenici
ali se kaze kot hitro rastoc¢i materni¢ni tumor.

Uvod

Sarkomi maternice so redki visokomaligni tumoriji, ki izhajajo iz gladkih misic in elementov
vezivnega tkiva in predstavljajo priblizno 1 % vseh malignih ginekoloskih tumorjev in priblizno 3—
7 % vseh malignih obolenj maternice (1, 2). Trije najpogostejsi tipi sarkoma so leiomiosarkom,
endometrijski stromalni sarkom (ESS) (nizkega in visokega gradusa) in nediferenciran sarkom
maternice. Sarkom maternice obi¢ajno nastane de novo iz mehkega misi¢nega tkiva (3). Etioloski
mehanizmi sarkoma maternice Se vedno ostajajo nejasni, vendar se domneva, da kromosomske
translokacije vplivajo na Siroko histolosko raznolikost sarkomov, zato je posledi¢no vsak tumor
razli¢no agresiven in ima drugacen odziv na sistemsko zdravljenje. Po literaturi je tveganje za
sarkom vecje pri 50-letnicah ali starejSih Zenskah. Prav tako je sarkom maternice dvakrat
pogostejsi pri Zenskah ¢rne rase (2). Diagnostika sarkoma maternice je Se vedno tezavna, ker so
simptomi neznacilni in se pogosto enacijo z benignimi miomi maternice.

Etiologija in dejavniki tveganja

Domnevajo, da imajo pomembno vlogo pri nastanku sarkoma maternice tudi genetski dejavniki,
saj je incidenca pri temnopoltih Zenskah dvakrat vecja kot pri belkah (4). Nekateri avtorji menijo,
da predhodo obsevanje medenice vpliva na nastanek leiomiosarkoma in nediferenciranega
sarkoma maternice (4-8). Mark s sod. je v svoji raziskavi objavil, da obstaja povecano tveganje
za nastanek leiomiosarkoma ali endometrijskega stromalnega sarkoma po obsevanju
malemedenice (srednji odmerek 55 Gy), tveganje je nihalo od 0,003 % do 0,8 % v obdobju treh
do 30 let po radioterapiji (9). Hormonska terapija in zdravljenje s tamoksifenom prav tako
povecata tveganje za sarkom maternice. Jaakkola s sod. Je ppokazal, da je bil sarkom maternice
diagnosticiran pri 76 Zenskah od 243.857, ki so bile zdravljenje z estradiolom in progestinom vec
kot Sest mesecev, vendar je kljub temu povecanemu tveganju absolutno tveganje Se vedno zelo
nizko (10). Pred kratkim so ugotovili, da imajo Zenske z rakom dojke, ki uporabljajo tamoksifen
dve leti ali ve¢, vedje tveganje za sarkom endometrija kot Zenske, ki ne uporabljajo tamoksifena
(11).
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Epidemiologija

Pojavnost sarkoma maternice je 1,5-3 primera na milijon Zensk (12). Najpogostejsi sarkom je
leiomiosarkom, ki predstavlja 55-70 % vseh primerov sarkoma maternice, endometrisjki
stromalni sarkom — 20 %, nediferenciran sarkom maternice — 10 % in adenosarkom — priblizno
5% (2, 13-15).

Sarkomi maternice se obicajno diagnosticirajo pri Zenskah v menopavzi od 50. do 70. leta
Zivljenja (13). Petdeset odstotkov primerov endometrijskega stromalnega sarkoma in 30 %
adenosarkomov je diagnosticiranih pri Zenskah pred menopavzo.

Klasifikacija

Po klasifikaciji Svetovne zdravstvene organizacije iz leta 2014 med mezenhimske tumorje
maternice Stejemo leiomiosarkom, ESS nizkega gradusa, ESS visokega gradusa in nediferenciran
sarkom maternice. V skupino mezenhimskih tumorjev spadajo tudi gladkomisSi¢ni tumoriji
nejasnega malignega potenciala. Karcinosarkom spada v skupino epitelijskih tumorjev (16).
Pomembno je razlikovati te materni¢ne sarkome glede na histoloski tip, da lahko izberemo
ustrezno zdravljenje.

Leiomiosarkom je najpogostejsi tip sarkoma maternice, ki zajema priblizno 1-2 % vseh malignih
tumorjev maternice in 40-70 % vseh sarkomov maternice (5, 13). Prevalenca je priblizno 0,3-0,4
%/100 000 Zensk na leto z vecjim tveganjem pri Zenskah, ki prejemajo zdravljenje s
tamoksifenom zaradi raka dojke. Leiomiosarkom se obic¢ajno diagnosticira pri Zenskah, starejsih
od 50 let. Obicajno so leiomiosarkomi 210 cm. V priblizno 66 % primerov je sarkom intramuralen,
20 % submukozen, 10 % subserozen in le 5 % se razvije v materni¢nem vratu (16).

Gladkomisicni tumor nejasnega malignega potenciala (STUMP) je tumor, ki ima lahko
znacilnosti malignosti, kot so nekroza, mitoti¢na aktivnost in jedrska atipija, vendar izkljucuje
nedvoumno diagnozo leiomiosarkoma. Poleg tega ta tumor ne izpolnjuje meril za leiomiom, zato
ostaja nejasno, ali je ta tumor maligni ali benigni. Ti tumorji imajo obicajno dobro prognozo,
vendar je priporocljivo spremljanje bolnikov s to boleznijo (16).

Endometrijski stromalni sarkomi (ESS) so mezenhimske neoplazme, sestavljene iz celic, ki
morfolosko spominjajo na stromo endometrija v proliferativni fazi. Razvrs¢amo jih v ESS nizkega
gradusa, ESS visokega gradusa in nediferencirani sarkom maternice.

ESS nizkega gradusa se obicajno diagnosticira pri Zenskah, starih od 40 do 55 let, ve¢inoma v
predmenopavzi (17). V literaturi je omenjena povezava med razvojem ESS nizkega gradusa in
sindromom policisti¢nih jajénikov, estrogensko stimulacijo, zdravljenjem s tamoksifenom in
obsevanjem medenice v preteklosti (16, 18, 19).
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ESS visokega gradusa je redek maligni endometrijski stromalni tumor. Makroskopsko lahko
velikost tumorja doseZze do 9 cm, rast pa je pogosto ekstrauterina. Na povrsini so vidna
nekroti¢na in hemoragi¢na mesta. Mikroskopsko je tumor pogosto sestavljen iz malignih okroglih
celic visoke stopnje s komponentami vretenastih celic nizke stopnje.

Nediferencirani sarkom maternice je zelo redek tumor, ki se razvije vendometriju ali miometriju
in nima morfoloSke podobnosti s stromo endometrija v proliferativni fazi in nima specificnega
diferencialnega tipa (16).

Simptomi

Sarkomi maternice povzrocajo simptome, ki so neznacilni in pogosto posnemajo klini¢no sliko
benignih miomov maternice. Obiéajno sarkomi povzrocajo boleéine v trebuhu ali medenici,
napihnjenost trebuha in najpogosteje vaginalno krvavitev. Poleg tega lahko zaradi malignosti
povecana maternica stisne druge notranje organe, kot je se¢ni mehur ali ¢revesje, nato pa se
lahko zacne zastajanje urina, obstrukcija ¢revesja, zaprtje in tenezmi (16).

Posebej pozorni moramo biti na novo nastal tumor maternice pri Zenskah v menopavzi ter na
rast solidnega tumorja v menopavzi. Redko sarkomi maternice ne povzrocajo nobenih
simptomov (19).

Zakljucki

Sarkomi maternice so zelo maligni tumoriji, ki se razvijejo iz gladkih miSic in elementov vezivnega
tkiva maternice. Predstavljajo 1 % vseh malignih ginekoloskih tumorjev in priblizno 3—7 % vseh
malignih tumorjev maternice.

Sarkomi maternice se obi¢ajno diagnosticirajo pri Zenskah po menopavzi, starih od 50 do 70 let.
Najpogostejsi sarkom maternice je leiomiosarkom.

Bolezen nima specifi¢nih simptomov, le hitro rasto¢ miom v menopavzi lahko povzroc¢i sum na
sarkom.

Endometrijski stromalni sarkom nizkega gradusa ima najboljSo prognozo prezivetja, medtem ko
ima nediferencirani sarkom maternice najnizjo stopnjo prezivetja.
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