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Santrauka

Tikslas. Atlikti mokslinés literatiiros ir klinikinio atvejo analize, apibendrinti gerai
diferencijuotos liposarkomos galiinése diagnostikos ir gydymo galimybes, pateikti iSsamig Sio

tipo naviko, esancio petinio nervy rezginio srityje, problematikos analize.

Darbo uZdaviniai. Atlikti gerai diferencijuotos liposarkomos petinio rezginio srityje
atvejo analize ir jvertinti jj apzvelgtos literatiros kontekste. Suformuoti praktines
rekomendacijas diagnozuojant ir gydant gerai diferencijuotg liposarkomg petinio nervy

rezginio srityje.

Literatiiros apZvalga. Gerai diferencijuota liposarkoma yra lokaliai agresyvi
mezenchiminés kilmés neoplazija, visiskai ar i§ dalies sudaryta i§ proliferavusio riebalinio
audinio. Liposarkomos sudaro apie 20 procenty visy mezenchiminiy naviky, o gerai
diferencijuota liposarkoma sudaro apie 50 procenty visy liposarkomy. Lyginant su kito tipo
liposarkomomis, galiinése esancios gerai diferencijuotos liposarkomos prognoz¢ palanki, o
dediferenciacijos rizika siekia apie 5 procentus. Diagnostikoje jprastai naudojamas magnetinio
rezonanso tomografijos iStyrimas, 0 pagrindinis gydymo biidas yra chirurginé ekscizija. Petinio
nervy rezginio zonoje esanti gerai diferencijuota liposarkoma yra sudétingas chirurginis

VW —

i88tkis, o literathiros $ia tema nedaug.

Atvejo apraSymas. Aprasomas paciento su ilgamete darinio petinio nervy rezginio
srityje anamneze chirurginis gydymas. Pacientui pirmosios apraSomos operacijos metu navikas
pasalintas neradikaliai, patohistologiSkai patvirtintas kaip gerai diferencijuota liposarkoma.
Mety laikotarpyje navikas atsinaujino, ekscizuotas pakartotinai, operacijos metu jvyko

komplikacija — buvo pazeistas stipininis nervas.

ISvados ir rekomendacijos. Gerai diferencijuota galiiniy liposarkoma yra neZinomos
etiologijos, mazos dediferencijavimo ir metastazavimo rizikos, tafiau auksStos vietinio
atsinaujinimo rizikos riebalinis navikas. Jo diagnostikai itin svarbi magnetinio rezonanso
tomografija. Esminis gydymo biidas chirurginis, taciau petinio rezginio srityje jis techniskai
sudétingas, 0 tinkamos gydymo taktikos pasirinkimg apsunkina moksliniy duomeny stygius.
ISnagrinéjus atrinkty literatirag, suformuluotos rekomendacijos gydant gerai diferencijuota

liposarkoma petinio nervy rezginio srityje.

RaktaZodziai: gerai diferencijuota liposarkoma; petinis nervy rezginys; petinio nervy

rezginio navikai.



Summary

Aims and objectives. To review the scientific literature and analyse the clinical case;
to summarize the diagnostic and treatment alternatives for a well-differentiated liposarcoma of
the extremities; to provide a detailed analysis of the challenges in the management of tumor
located near to the brachial plexus. To make a recommendation list for the diagnosis and

treatment of a well-differentiated liposarcoma in the area of the brachial plexus.

Review of the literature. A well-differentiated liposarcoma is a locally aggressive
neoplasia of the soft tissue, consisting partially or entirely of the proliferated adipose tissue.
Compared to other types of liposarcomas, the prognosis for well-differentiated liposarcoma in
the extremities is favourable, and the risk of dedifferentiation is about 5 percent. Magnetic
resonance imaging is usually used in the diagnostics, and the main method of treatment is
surgical excision. A well-differentiated liposarcoma located in the zone of the brachial plexus

is a serious surgical challenge, and there is little literature on this issue.

Case report. The surgical treatment of a patient with a long-term history of the tumor
in the area of the brachial plexus is described. During the first described surgery, the tumor was
excised in a non-radical technique. The pathohistological examination confirmed tumor to be
a well-differentiated liposarcoma. Over the course of a year, the tumor recurred. During re-

excision a complication occurred — the radial nerve was damaged.

Conclusions and recommendations. Well-differentiated liposarcoma of the
extremities is a fatty tumor of unknown aetiology, with a low risk for dedifferentiation and
metastasis, but a high risk for local recurrence. Magnetic resonance imaging is important in its
differential diagnostics. The central method of treatment is surgical, but in the area of the
brachial plexus it is technically challenging. The choice of the optimal treatment strategy is
complicated by the lack of scientific data. After examining the literature, the list of
recommendations for the treatment of a well-differentiated liposarcoma in the area of a brachial

plexus was made.

Key words: well-differentiated liposarcoma; brachial plexus; brachial plexus tumors.



Literatiiros paieSkos strategija

Literatira atrinkta vadovaujantis Center of Evidence based medicine paieskos
strategija. Informacijos ieSkota PubMed ir Google Scholar paieskos sistemose angly kalba, nuo
2021-11-05 iki 2022-02-10. Atrinkti tik originalts $altiniai.

Esminiai naudoti raktazodziai: ,,well differentiated liposarcoma”, ,,well differentiated
liposarcoma brachial plexus®, ,,well differentiated liposarcoma axilla®, ,,brachial plexus tumor*
ir kt.

Trumpiniai
ALN - atipinis lipomatozinis navikas;

ESMO - angl. European Society for Medical Oncology, liet. Europos medicininés onkologijos

draugija;

GDL — gerai diferencijuota liposarkoma;

MRC — Medical Research Council, liet. Medicininiy tyrimy taryba;
PSO — Pasaulio Sveikatos Organizacija;

RIBPN — angl. radiation-induced brachial plexus neuropathy, liet. radiacijos sukelta petinio

nervy rezginio neuropatija;
TOS — angl. thoracic outlet syndrome — liet. kriitinés angos sindromas;

VUL SK - Vilniaus Universiteto ligoniné Santaros klinikos.



I.  IVADAS

D¢l sparciai ilgéjancios gyvenimo trukmés ir pageréjusiy diagnostikos galimybiy
visame pasaulyje kiekvienais metais diagnozuojama vis daugiau onkologiniy susirgimy (1).
Liposarkomos — piktybiniai riebalinio audinio navikai — sudarantys apie 20 procenty visy
minksStyjy audiniy naviky, tuo tarpu gerai diferencijuota liposarkoma sudaro net apie 50

procenty visy diagnozuojamy liposarkomy (2,3).

Literatiiroje gausu moksliniy duomeny apie gerai diferencijuotos liposarkomos
diagnostikos ir gydymo ypatumus. Remiantis Siais duomenimis yra sudarytos, reguliariai
atnaujinamos ir klinikingje praktikoje naudojamos diagnostikos, gydymo ir stebéjimo gairés

(4).

Gerai diferencijuotos liposarkomos gydymas galinése remiasi radikalia naviko
ekscizija ir esant poreikiui taikoma radioterapija, taciau $ie gydymo metodai néra lengvai
igyvendinami visose anatominése zonose (5). Viena i$ tokiy zony, kurioje radikali chirurgija ir

radioterapija kelia ypa¢ daug i$8tkiy — petinio nervy rezginio sritis. Literatroje rasti apraSyti

tik pavieniai liposarkomos, lokalizuotos petinio nervy rezginio srityje, atvejai (6,7).

Nors ir labai reta, taciau dél mokslinés ir klinikinés informacijos stygiaus tokia

patologija nervy rezginio srityje tampa sudétingu i§8ukiu visai pacientg gydanciai komandai —

tiek chirurgui, tiek onkologui.

Todél neabejotinai atsiranda ne tik poreikis apzvelgti ir susisteminti tokiy atvejy

gydymui aktualig moksling literatiirg, bet ir pasidalinti reik§minga klinikine patirtimi.

Siame darbe atliekama mokslinés literatiiros apie nervy rezginio srityje esanéiy
riebaliniy naviky diagnostika ir gydyma analizé, nagrinéjamas labai retas gerai diferencijuotos

liposarkomos petinio nervy rezginio srityje klinikinis atvejis ir jo chirurginis gydymas.

Darbo tikslas: atlikti mokslinés literatiiros ir klinikinio atvejo analizg, apibendrinti
gerai diferencijuotos liposarkomos galtinése diagnostikos ir gydymo galimybes, pateikti

nuodugnig $io tipo naviko, esancio petinio nervy rezginio srityje, problematikos analizg.

Darbo uZdaviniai: atlikti gerai diferencijuotos liposarkomos petinio rezginio srityje
atvejo analize ir jvertinti jj apzvelgtos literatiros kontekste. Suformuoti praktines
rekomendacijas diagnozuojant ir gydant gerai diferencijuotg liposarkomg petinio nervy

rezginio srityje.



1. LITERATUROS APZVALGA
1. Klasifikacija ir terminologija.

Siuo metu populiariausia navikiniy susirgimy klasifikacija remiasi Pasaulio sveikatos
organizacijos (toliau — PSO) skirstymu (zr. 1 schemg). Navikai grupuojami pagal histologinj
tipg bei piktybisSkumg. Minkstyjy audiniy naviky klasifikacijoje adipocitiniai navikai pagal
piktybiSkumg suskirstyti j gerybinius, tarpinio piktybiSkumo (lokaliai agresyvius) bei
piktybinius. Vienintelis lokaliai agresyviy lipocitiniy naviky atstovas — atipinis lipomatozinis
navikas (toliau — ALN). ALN sinoniminis terminas — gerai diferencijuota liposarkoma (toliau
— GDL) — priskiriamas piktybiniy naviky grupei. PSO klasifikacija i$skiria tris GDL potipius:

i lipoma panasy, uzdegiminj ir sklerozuojantj (8).

Terminologija apibuidinanti Sio histologinio tipo navikus paini, §iuo metu literatiiroje
tai paciai patologijai jvardinti naudojami jvairiis terminai (8-10). PSO klasifikacijoje atipinis
lipomatozinis navikas jvardijamas kaip sinoniminés reikSmeés terminas gerai diferencijuotai
liposarkomai. Pabréztina, kad abu terminai jvardija darinius, kurie yra morfologisSkai ir
genetiSkai identiski, bei yra apibréziami kaip lokaliai agresyvi mezenchiminés kilmés
neoplazija, visiSkai ar dalinai sudaryta i§ proliferavusio riebalinio audinio, turinfio bent
zidininés branduolinés atipijos poZymiy tiek adipocituose, tiek stromos lastelése. Beveik visada

nustatoma MDMZ2 ir/ar CD4 teigiama reakcija (8).

Nepaisant terminy tapatumo, skirtingy terminy pasirinkimg gali lemti klinikiné
situacija. Kai kurie autoriai rekomenduoja skirtingg sgvoky vartojimg skirtingomis
klinikinémis aplinkybémis. Terming GDL sitloma vartoti tik retroperitoniskai (ar kituose
neperiferinése zonose, pavyzdziui — simpatiniame kamiene, tarpuplautyje) esantiems
navikams. Tg apsprendzia kliniskai svarbiis duomenys, kad nepaisant morfologinio ir genetinio
tapatumo, retroperitoniskai esan¢iy ALN/GDL naviky natiirali eiga sunkesné, todél ligos

prognozeé Zenkliai prastesné nei esanciy galiinése ar poodyje (8,11,12).



1 schema. PSO adipocitiniy naviky klasifikacija.

2. Nomenklatiiros istorija.

Skirtingy terminy atsiradimo istorijoje svarbiausias vaidmuo tenka Evans ir kolegoms:
1979 metais iSspausdintame straipsnyje buvo sukritikuota iki tol visiems tokio histologinio tipo
navikams, neatsizvelgiant j jy anatoming lokalizacijg, vartota savoka GDL, ir pasitilyta vartoti
savokas atipiné lipoma bei atipin¢ intraraumeniné lipoma. Pasililymas rémési pozicija, kad
poodinés ir intraraumeninés GDL nesukelia tokios grésmés gyvybei, kad bty vadinama
sarkoma (12). Beveik deSimtmeciu véliau, 1988 metais Evans patobulino savo klasifikacijg ir
tiek atiping lipoma, tiek atiping intraraumenine lipoma priskyré terminui atipinis lipomatozinis

navikas, pla¢iai vartojamam, todél PSO klasifikacijoje esanc¢iam ir Siandien (8,13).



3. Epidemiologija.

Dideliy im¢iy tyrimy duomenimis, liposarkomos yra daznai pasitaikantis minkstyjy
audiniy navikas, sudarantis apie 20 proc. visy mezenchininiy naviky (2). Remiantis daugiau
nei 1700 liposarkomos atvejy statistine analize, GDL sudaro apie 48 proc. visy liposarkomy,
tik 15 proc. i§ jy diagnozuojamos virSutingje galiingje (3). Vyry ir motery tarpe paplitimas

panasus, dazniausiai suserga vyresni nei 55 mety amziaus pacientai (8,14).
4. Etiologija.

Tiksli susirgimo etiologija néra zinoma, beveik visi atvejai yra sporadiniai. Likusi dalis
atvejy siejama su Li-Fraumeni sindromu (8). Li-Fraumeni yra paveldimas sindromas, nulemtas
tumoro supresijos geno p53 mutacijos, todél reikSmingai didina rizika susirgti jvairios kilmés
navikais (15).

Verta paminéti ir gana daznai aptariama, ta¢iau mokslo nepriimtg, lipomos piktybinés
transformacijos j liposarkomg teorija. Mokslingje literatiiroje aprasomi keli galimo lipomos
supiktybéjimo atvejai (16-18). Tokie pavieniai atvejai, tikétina, gali biiti paaiSkinti placia

histologine liposarkomos jvairove, darinio heterogeniSkumu ar kita diagnostine klaida (19).
5. Tipiné eiga.

Prognozé pacientams su GDL — salyginai gera, lyginant su kito tipo liposarkomomis.
Pati GDL laikoma nemetastazuojancia, turin¢ia labai auksta vietinio atsinaujinimo rizika, ypac
nesant galimybés pasalinti radikaliai, pavyzdziui — retroperitoniume (3). Klinikinéje praktikoje
susiduriant su GDL diagnoze, vienas aktualiausiy klausimy — galima naviko ,,supiktybé&jimo*
— dediferenciacijos — rizika. Daugelio Saltiniy teigimu, jos dydis priklauso nuo naviko
anatominés lokalizacijos ir siekia apie 15 proc. retroperitoniams navikams ir apie 5 proc.
galiinése esantiems navikams (11,19). Taigi, metastazavimo rizika iSlieka, taCiau pirmiau

turéty jvykti GDL dediferencijacija.
6. Diagnostika.
Bendrieji simptomai.

Klinikinius simptomus galima buity grupuoti j bendruosius ir lokalizacijai specifinius.
Iprastai GDL pasireiskia kaip giliai audiniuose atsirades neskausmingas darinys, kuris i§ 1éto
auga ir gali pasiekti labai didelj dydj. Skausmo ar tempimo jausmas pasireiskia apie 15 proc.

pacienty (3).



Specifiniai simptomai.

Petinio rezginio srityje esanciy dariniy simptomai gali buti labai specifiniai — nulemti
spaudziamo rezginio ar kraujagysliy. Literatiiroje iSnagrinéta daug atvejy, kai Sios srities
lipomos nulémé kraitinés angos sindromo (angl. thoracic outlet syndrome, toliau — TOS)
simptomy i$sivystyma (6,20-24). Aprasomi simptomai dazniausiai atitinka neurogeninius TOS
pozymius — pasireiSkia sensorinis ir motorinis deficitas nervy rezginio inervuojamose zonose.
Toks pazZeidimas pasireiSkia galinés skausmais, 0dos hipestezijomis ar hiperestezijomis,
raumeny jégos sumazéjimu ar iSnykimu. Yra aprasyta ir kraujagysliy spaudimo simptomy,
sukelty po kriitinés raumeniu buvusios lipomos: pasireiské rankos tinimas, oda buvo vésesné
ir blyskesné (23).

Vaizdiniai tyrimai.
Lipocitiniy naviky vaizdinimui pladiausiai naudojami MRT, KT ir ultragarsiniai

tyrimai. Kaip pirmasis pasirinkimas gali buti taikomas ultragarsinis iStyrimas, ta¢iau véliau turi

buti atliktas KT ar MRT iStyrimas (4).

Pagrindinis vaizdiniy tyrimy taikymo tikslas ir isstkis — teisingai diferencijuoti GDL
nuo lipomos. Daugiausiai pranasumy $iuo aspektu, visgi, turi MRT tyrimas: esant pakankamai
specialisto kompetencijai ir teisingai pasirinkus tyrimo parametrus, jmanomas aukstas tyrimo
jautrumas ir specifiskumas — vadovaujantis naviko diametro (daugiau nei 130 mm), story
pertvary ir kontrasto kaupimo kriterijais (25). Visgi, GDL ir lipomos atskyrimas MRT pagalba

ne visada gali biiti jmanomas (26).
Histologiné diagnostika.

HistologiSkai i$skiriami 3 GDL potipiai: vyraujantis ,,j lipoma panasus‘ (angl. lipoma-
like), sklerozuojantis ir uzdegiminis (8). Sklerozuojantis potipis turi itin auksta rizika vietiniam
atsinaujinimui. Literatiiros duomenimis toks navikas neatsinaujina tik 17 proc. pacienty, jei

ekscizijos krastai teigiami (rezultatai po 10 mety nuo ekscizijos) (27).

Literataroje diskutuojama apie prieSoperacinés adatinés biopsijos naudg. Abejojama, ar
mazo audiniy Kiekio pakanka identifikuoti GDL ir diferencijuoti ja nuo lipomos. Kita vertus,
jrodyta, kad vietoje jprastinio imunohistocheminio MDM2 identifikavimo, atliekant FISH
iStyrimg — pasiekiamas aukstas jautrumas (28). Kai kurie autoriai teigia, jog priesoperaciné
adatiné biopsija gali bati naudinga ir identifikuojant sklerozuojantj (aukstos recidyvavimo
rizikos) GDL potipj (29).



7. Gydymas.

GDL gydymo tikslai — naviko pasalinimas, vietinio atsinaujinimo iSvengimas ir
dediferenciacijos prevencija. Nepriklausomai nuo anatominés lokalizacijos, GDL gydymo

pagrindas yra chirurginé ekscizija (4).
Chirurginis gydymas: agresyvumo problematika.

Néra vieningos nuomonés dél pakankamo atlieckamos ekscizijos radikalumo lygio ir
adjuvantinio gydymo tikslingumo. Skirtingy autoriy rekomendacijos ir skirtinguose centruose
taikomos taktikos svyruoja nuo marginalinés ekscizijos atliekant ,,iSlukStenimg“ (angl.
,»shelling-out®) iki ekscizijos sveiky audiniy ribose su papildomai taikoma radioterapija. Bet
kuriuo atveju siekiama en block rezultato — vientiso naviko su nepazeista
kapsule/pseudokapsule ekscizijos (10,16). Visgi, auks$to jrodymy lygmens duomeny

rekomendacijoms pagrjsti dazniausiai nepakanka.
Chirurginio gydymao principai.

GDL chirurginio gydymo principai i§ esmés atitinka bendruosius onkologinés
chirurgijos principus — i3skirtinis démesys kreipiamas ekscizijos krastams. Siuo metu
populiariausios krasty klasifikacinés sistemos liposarkomy chirurgijoje yra pagal Enneking bei
R klasifikacija (30).

Enneking ir kolegos 1980 m. pristaté klasifikacija, kurioje isskyré keturiy tipy
chirurgines ekscizijas pagal krastus: 1) einanti per navikg (angl. intralesional), 2) marginaling,
3) plati ir 4) radikali (kompartmento). Einancios per navikg ekscizijos metu pazeidZziama
naviko kapsulé/pseudokapsulé, marginalinés ekscizijos metu navikas pasalinamas su
nepazeista kapsule/pseudokapsule, placios ekscizijos metu navikas pasalinamas sveiky audiniy
ribose, o radikalios (kompartmento) ekscizijos metu be naviko pasalinamas ir visas atitinkamo

anatominio kompartmento turinys — raumenys (31).

,»R* klasifikaciné sistema pagrista makroskopiniais ir mikroskopiniais radiniais naviko
ekscizijos krastuose. RO krastg atitinka toks, kuriame tiriant mikroskopiskai nerandama naviko
lasteliy. R1 kraste naviko lagsteliy randama tik mikroskopiskai, taciau ne makroskopiskai. R2

krastas eina per navika, todél naviko audinys ten matomas ir makroskopiskai (32).

Enneking ir ,,R* chirurginiy krasty klasifikaciniy sistemy palyginimas ir galimybé
pasiekti en block rezultato apibendinta lenteléje (1 lentelé).



Klasifikacija | Pagal Enneking R En block
galimybé

Pjuvis ir krastas

Pjuvis per navika/ Einanti per navika R2 Néra
Naviko likuciai kraste (angl.

makroskopiskai intralesional)

Pjuvis ties naviko Marginaliné R1 Yra
kapsule/ ,,shelling out*/
Naviko likuciai kraste

tiriant mikroskopiskai

Pjivis uz naviko Plati RO Yra
kapsulés/

Pjuvis sveiky audiniy
ribose/

Néra naviko liku¢iy
kraste tiriant

mikroskopiskai

Pjuvis uz Radikali Neklasifikuojama Yra

kompartmento, sveiky atskirai, priskiriama RO

audiniy ribose

1 lentelé. Enneking ir R klasifikaciniy sistemy palyginimas ir apibendrinimas.

Sutariama, kad isskirtinis démesys turi biti teikiamas pasiekti RO ekscizijos krastams
ir siekti en block pasalinimo (4). Deja, tai ne visada jmanoma dél arti naviko esanciy gyvybiskai
ar funkciskai svarbiy strukttry, todél atsiranda poreikis zinoti, kokig taktika pasirinkti atlikus
RO kriterijy neatitinkancia ekscizija. Kity liposarkomy atveju pakartotiné ekscizija nustacius
R1 krastg yra standartiné taktika, 0 GDL atveju pakartotinis operavimas ne visada biitinas
(4,29). Atsizvelgiant | marginaline ir placia ekscizija gydyty pacienty ligos prognozes,

literatiiros duomenimis, marginaliné ekscizija yra visis$kai pakankamas gydymo budas (10).
Radioterapinis gydymas.

Adjuvantinés radioterapijos efektyvumas gydant liposarkomg gerai Zzinomas, ta
patikimai jrodé atliktas reikSmingas multicentrinis Europos medicininés onkologijos draugijos

(toliau — ESMO) tyrimas (33). Duomenys rodo, kad taikant adjuvanting radioterapija GDL
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navikas recidyvuoja 74 procentais re¢iau nei gydant vien chirurginiu badu. Nepaisant to, tyréjai
adjuvanting radioterapijg sitlo svarstyti tik nesant RO ekscizijos krasto arba tokiose

anatominése zonose, kur recidyvo ekscizija buty sudétinga ar nejmanoma.

Pasirinkimas taikyti radioterapija priklauso ir nuo GDL histologinio potipio — jeigu
sklerozuojancio potipio ekscizijos krastai teigiami, rekomenduojama pakartotiné ekscizija arba

adjuvantiné radioteapija (27).

Literattiroje galima rasti ir pavieniy nuomoniy, kad radioterapija ne tik neturéty biti
naudojama, bet ir gali bati veiksniu, lemian¢iu GDL dediferencijacijg (34). Visgi, tokios

nuomonés néra pagristos moksliniais duomenimis.
Kitos gydymo taktikos.

Siuo metu klinikinéje praktikoje GDL jprastai gydoma tik chirurginiu ir radioterapiniu
budu. Chemoterapija néra efektyvi ir taikoma tik dediferencijavusios liposarkomos gydyme
(35,36). Nuolat atliekami tyrimai imunoterapijos, taikiniy terapijos ir kitose srityse, tac¢iau toks

gydymas praktikoje kol kas netaikomas (37).

8. Ligos prognozé ir stebéjimas po gydymo.

Ivairiy autoriy duomenys i§ dalies skiriasi. Atliktos didelés apimties sisteminés
apzvalgos duomenimis, liga vietiSkai atsinaujino 11,9 proc. pacienty gydyty marginaline
ekscizija ir 3,3 proc. gydyty placia ekscizija. 1,1 proc. pacienty nustatyta GDL
dediferencijacija, 0,1 proc. — dediferencijacija su metastazavimu (10). Kito reik§mingo tyrimo
duomenimis — galiinése atsinaujina 20 procenty, o dediferencijuoja 6 procentai GDL. Svarbu
pabrézti, kad jvairiy tyrimy duomenys gali skirtis dél to, jog galimas ir labai vélyvas ligos

recidyvavimas — praéjus ir keliasdeSimciai mety nuo ekscizijos (38).

Prieinama nedaug moksliniy tyrimy, tinkamy konkre¢ioms stebéjimo dél ligos
atsinaujinimo rekomendacijoms suformuluoti. Remiantis turimais duomenimis, ESMO gairés
pacientus dél vietinio atsinaujinimo rekomenduoja stebéti pirmus 3 — 5 metus kas 4 — 6
ménesius, véliau kas metus. PanaSius stebéjimo intervalus nurodo ir kiti autoriai (39).
Priklausomai nuo pirminio naviko lokalizacijos, stebéjimas galimas apciuopos ar MRT pagalba
(4). Literatiroje kaip labai efektyvus nurodomas ir pacienty mokymas aptikti ligos

atsinaujinimg saviciuopos budu (38).
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I11.  PLEXUS BRACHIALIS SRITIES NAVIKAI
1. Kodél tai iSskirtiné lokalizacija?

Nepaisant naviko tipo, petinio nervy rezginio sritis dél savo anatominiy ypatumy yra
nemenka chirurginj i§$ikj kelianti zona. Cia i$sidésto funkciskai ir net gyvybiskai svarbios
struktiros: porakting, pazastiné arterijos ir venos, petinis nervy rezginys ir jo Sakos, jskaitant
diafragminj nerva (40). Be naviko pasalinimo, gydymo tikslas yra ir $iy struktiry vientisumo

ir funkcijos i$saugojimas.

Jeigu navikas apima S$ios srities nervus ir/ar kraujagysles, placios (sveiky audiniy
ribose) ekscizijos galimybés labai ribotos ir techniskai sudétingos, o dazniausiai nejmanomos.
Ekscizijos galimybés priklauso nuo naviko tipo, dydzio, saly¢io su aplinkinémis strukttiromis.
Iprastai, geriausiu atveju pasiekiama tik lipocitinio naviko ,,iSlukStenimo* (angl. ,,shelling-

out“), neretai tenka navikg padalinti tam, kad iSsaugoti nervines strukttras (41).

Literatiiroje pabréziama, kad sékmingam operaciniam gydymui kritiSkai svarbios
iSsamios petinio nervy rezginio anatominés zinios, ypac atsizvelgiant j fakta, kad navikas

daznai iskraipo klasiking anatoming rezginio topografing anatomija (6).
2. Rezginio srities naviky jvairové.

Tiksliy statistiniy duomeny apie skirtingy naviky daznj petinio rezginio srityje néra,
taciau naviky jvairové Sioje srityje plati: didzigja dalj sudaro gerybiniai navikai — lipomos ir
Svanomos, aprasytos tik pavienés liposarkomos, i§ kuriy vos 2 — gerai diferencijuotos. Taip pat

apraSomi hibernomy, neurofibromy, neurofibrosarkomy atvejai (6,21,26,41-43).
3. Operaciné taktika.

Planuojant GDL chirurginj gydyma, dé¢l GDL ir lipomos panaSumy, i§ dalies galima
vadovautis Ziniomis apie lipomy chirurgija. Literatiiroje galima rasti pavienes sistemines
literattiros apzvalgas apie lipomy chirurginj gydyma petinio rezginio srityje (22), taip pat gausu

individualiy atvejy aprasymy (6,16,20,21,24,44).
IStyrimas ir operacijos apimties planavimas.

Sékmingam operaciniam rezultatui pasiekti, bitinas atitinkamas prieSoperacinis
istyrimas. Siuolaikinéje medicinoje, neatsiejamas bet kurio naviko operacijos planavimo etapas
yra vaizdinis iStyrimas: lipocitiniy rezginio srities naviky atveju svarbiausias yra MRT

jvertinimas, taip pat rekomenduojamas ultragarsinis iStyrimas (22,45). Teigiama, kad
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naudingos informacijos gali suteikti ir elektrofiziologiniai tyrimai, kai kuriy autoriy nuomone
jie padeda jvertinti ir subklinikinj nervy pazeidimag (45). Visgi, jrodymy tokiems teiginiams
nepateikiama.

Chirurginis pjavis.

Tinkamiausias pjtvis priklauso nuo naviko lokalizacijos: literatiiroje aprasomi priekinis
virSraktikaulinis, poraktikaulinis, uzpakalinis pomentinis ir pazastinis pjuviai (22,45).
Virsraktikaulinis pjivis jprastai naudojamas Sakneliy, kamieny ir Saky lygio petinio nervy
rezginio naviky ekscizijy metu. Poraktikaulinis (deltopektoralinis) pjtivis patogesnis pasiekiant

Saky, pluosty ir terminaliniy Saky lygio navikus (45).
Operaciné technika.

Operaciné technika Sioje srityje taip pat iSskirtin¢ — siekiant neurovaskuliniy struktiiry
iSsaugojimo, naudojama mikrochirurginé technika ir optinis padidinimas. Kai kurie autoriai
rekomenduoja intraoperacinio ultragarsinio tyrimo taikymg ir periferiniy nervy atsako
intraoperacinj elektrofiziologinj stebéjima, o kai kuriais atvejais net intraoperacinj sukeltyjy

somatosensoriniy potencialy tyrima (22,41,45).
Rezultatai.

Nepaisant sudétingy anatomijos nulemty salyguy, lipomy operaciniai rezultatai salyginai
geri: paSalinus navikus jprastai iSnyksta varging simptomai, 0 susirgimas jprastai neatsinaujina
(6,22,45). GDL yra budinga auksta vietinio atsinaujinimo rizika, taciau petinio rezginio srityje
atsinaujinimo daznis nezinomas, nes aprasyti vos keli GDL atvejai rezginio srityje (6,7). Visgi,
numanoma atsinaujinimo rizika yra aukStesné, nei kity lokalizacijy, kuriose jmanoma radikali

darinio ekscizija.
4. Komplikacijos.

Nors ir néra patikimy statistiniy duomeny apie pooperaciniy komplikacijy daznj
atliekant lipocitiniy naviky ekscizijas petinio rezginio srityje, yra akivaizdu, jog tokiy
komplikacijy rizika yra labai auksta. Literatiiroje apraSomi rezginio pazeidimo atvejai Salinant
navikus, i$ jy dazniausiai minimas neurapraxia laipsnio pakenkimas, pasireiskiantis laikinu
inervuojamy raumeny silpnumu (7). Tokio pazeidimo daznis itin didelis — literatiiroje
apraSytoje atvejy serijoje, po petinio nervy rezginio naviky Salinimo, laikinas raumeny

silpnumas pasireiské visiems 14-ai operuoty pacienty (41). Ekscizijos metu nepavykus
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iSsaugoti nervy vientisumo, aprasomos rankos funkcija atstatan¢ios operacijos — distaliniy

nervy ar sausgysliy transpozicijos (41).

Aprasytas ir retas kompleksinio regioninio skausmo sindromo i$sivystymas po lipomos,

spaudusios petinj nervy rezginj, ekscizijos (46).
5. Radioterapijos vaidmuo.

Radioterapijos vaidmuo navikui esant rezginio srityje — neZinomas ir stipriai
diskutuotinas, adjuvantinj radioterapinj gydyma galiniy GDL gydyme rekomenduojama
svarstyti tik nesant RO ekscizijos.

Dél sudétingy anatominiy salygy ir jprastai nejmanomos radikalios ekscizijos,
radioterapinis gydymas veikiausiai sumazinty ligos atsinaujinimo rizikg, taciau yra gerai
Zinomas neigiamas radioterapijos poveikis periferiniams nervams ir ypa¢ nervy rezginiui. PO
radioterapinio gydymo gali iSsivystyti radiacijos sukelta petinio nervy rezginio neuropatija
(angl. radiation-induced brachial plexus neuropathy — RIBPN), daZniausiai pasitaikanti po
krities onkologiniy susirgimy gydymo radioterapija (47). RIBPN gydymas ypatingai
komplikuotas ir apima sudétingas chirurgines intervencijas, tokias Kkaip rezginio
mikroneurolizé (epineurotomija) ar neurolizé ir padengimas laisvu taukinés lopu (siekiant
sumazinti randéjima) (48). Svarstant radioterapijos naudos ir Zalos santykj, sprendimas taikyti
radioterapijg turi buti individuliai pasvertas. Jrodymais pagrjstos informacijos tokiam

sprendimui $iuo metu nepakanka.
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IV. ATVEJO APRASYMAS

Pries atliekant atvejo analize gautas rasytis paciento sutikimas dél medicininiy

duomeny naudojimo bei VUL SK leidimas Nr. SR-25009.

1. Skundai ir anamnezé.

30-ies mety amziaus vyras kreipési | VUL SK Plastinés ir rekonstrukcinés chirurgijos
centrg dél auglio deSinéje pazastyje. Pirmg kartg darinj pastebéjo prie§ apytiksliai 10 mety.
Auglys jau operuotas kitame centre 2 kartus: prie§ 8-erius metus (2014-03-28) ir prie§ 5-erius
metus (2016-09-19). Abu kartus diagnozuota lipoma. Pragjus 3-iems metams po antrosios

operacijos, pacientas auglj pastebéjo vél. PradZioje jis didéjo greitai, véliau 1étai.

Vizito metu skundési tempimo jausmu, nuolatiniu nezenkliu rankos tinimu, taciau

skausmo, jutimo ar judesiy sutrikimy nebuvo.

2. ApiZiiira ir iStyrimas.

Apziiirint deSinéje pazastyje matomas issikiSes apatinis auglio kraStas, o zemiau
raktikaulio — virSutinis krastas. Didzioji auglio dalis ¢iuopiama pazasties gilumoje, kriitinés
priekyje po didZiuoju kriitinés raumeniu, kur tesiasi iki raktikaulio (1 — 2 paveikslai). Ciuopiant

darinys minkstas ir elastingas.

1 paveikslas. PrieSoperaciné apzitira: darinys vir$ raktikaulio.
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2 paveikslas. PrieSoperaciné apzitira: darinys pazasties duobéje.

MRT tyrime matomas iki 18x10 cm dydzio riebalinis darinys, esantis desinés pazasties
ir zastikaulio proksimalinés dalies srityje, taip pat po deltiniu ir didziuoju kriitinés raumeniu.
Darinys pazasties srityje cirkuliariai apima neurovaskulinj pluosta, i virSy dislokuoja petinio
rezginio terminalines Sakas, spaudzia pazasting arterija. Turi plona, kontrasting medziaga

kaupiancig kapsule. MRT piktybiskumo pozymiy nepastebéta (3 paveikslas).
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3 paveikslas. MRT vaizdai prie$ operacija.

3. Chirurginis gydymas.

Nuspresta atlikti trecigja ekscizijg. Pacientas operuotas bendringje nejautroje.
Pasirinktas pjuvis desinio deltopektoralinio tarpo projekcijoje. Pirmiausia eksponuotas apatinis
auglio krastas, i§lendantis po didziuoju kriitinés raumeniu, toliau auglys preparuotas sunkiai.
Preparavimg apsunkino randé¢jimas po buvusiy operacijy. IS Soninés pusés prie auglio
prisisliejes petinis nervinis rezginys sunkiai atidalintas. Auglio atSakos jsiskverbusios tarp
supanciy raumeny fascijy. Rezginio kamieny eiga dislokuota, dalj rezginio auglys supa i$ visy
pusiy, todél auglys perpjautas, siekiant iSsaugoti nervines struktiiras (4 paveikslas). Auglio
audinys daug kur tampriai priauggs prie nervy. Pasalintas auglys skiltétas, svoris 978 gramy (5

paveikslas). Operaciné zaizda aktyviai drenuota.
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5 paveikslas. Treciosios ekszijos metu pasalinto naviko makroskopinis vaizdas.

Po operacijos aptirpo iSoriné dilbio pusé, nusilpo rieSo tiesimas (jéga 3 balai pagal
MRC), visiS8kai neveiké Zasto trigalvis raumuo (MRC 0 baly). Pasalinus aktyvy dreng
susiformavo seroma, ji kelis kartus punktuota. Po keliy dieny nuo operacijos atsirado trigalvio
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raumens susitraukimai (MRC 1 balas), rieSo tiesimas sustipréjo (MRC 4 balai). Per kelis

meénesius raumeny jéga atsistate.

Atliktas patohistologinis iStyrimas patvirtino gerai diferencijuota liposarkoma, j lipoma
panasy histologinj potipj. Mikroskopiskai navika sudaro riebalinis audinys su vaskuliarizuoto
fibromiksoidinio audinio plotais, fibrozinémis septomis ir jvairaus dydzio kraujagyslémis.
Fibrozinése septose ir fibromiksoidiniame audinyje yra monomorfiskos Seivinés Igstelés su
ovaliais ir pailgais branduoliais, atipinés strominés lgstelés su polimorfiskais branduoliais ir
pavienés mitozés. Riebaliniame audinyje matomi jvairaus dydzio lipocitai, atipiniai lipocitai
su padidéjusiais pailgais hiperchromiskais branduoliais, pavieniai multivakuolizuoti
lipoblastai. Navike stebéti riebalinio audinio nekrozés plotai. Naviko iSorinés fibrozinés
kapsulés storis iki 1 mm. Atliktas imunohistocheminis iStyrimas: patvirtinta teigiama MDM2

branduoliy reakcija, neigiama CD34 reakcija ir maziau nei 10 proc. naviko lasteliy teigiama

Ki67 reakcija.

Pacientas konsultuotas gydytojo onkologo, nuspresta toliau stebéti, periodisSkai
atliekant MRT. Po 1 ménesio atlikus MRT tyrima, matomi keli iki 68x50 mm dydzio naviko

likuciai. MRT pakartotas po 5 ménesiy, nustatytas naviko didéjimas.

Pacientas stebétas metus laiko: i$ pradziy navikas didéjo i§ 1éto, véliau — greitai, taip
pat pradéjo silpti trigalvio raumens jéga ir rieSo tiesimas. Praéjus vieniems metams po
operacijos, buvo visiSka trigalvio raumens parezé (MRC 0 baly), silpnesnis rieSo tiesimas
(MRC 4 balai). Darinys buvo matomas pazastyje ir medialingje proksimalinio Zasto puséje.
Pacientui bendringje nejautroje atlikta ketvirtoji ekscizija, atliekant pjavi deltopektoralinio
tarpo linijoje bei pazastyje. Operacijos metu auglj dalinti buvo dar sunkiau, nes pasikeité jo
struktiira, jis tapo trapus. Navikas i§ visy pusiy apsupes rezginio terminalines Sakas,
kraujagysles. Preparuojant pazeistas nervas, panaudojus nervy stimuliatoriy nustatyta, kad tai
stipininis nervas. Nervas susiiitas. PO operacijos i$nyko rieso ir pirsty teisiamieji judesiai, dingo

odos jutimai stipininio nervo zonoje.
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6 paveikslas. Ketvirtosios ekscizijos intraoperacinis vaizdas: i§ dalies pasalintas

navikas.

q

7 paveikslas. Ketvirtosios ekscizijos metu pasalinto naviko makroskopinis vaizdas.
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V. KLINIKINIO ATVEJO APTARIMAS

Aprasytas labai retas GDL naviko petinio nervy rezginio srityje chirurginio gydymo
klinikinis atvejis. Auglys buvo glaudziai susijes su nervy rezginiu ir kraujagyslémis, taciau
pirmojo kreipimosi metu pacientas nervy rezginio uzspaudimo simptomy nejauté. Visgi,

nezymus rankos tinimas $iuo atveju turéty buti laikomas kraujagysliy spaudimo pozymiu.

Pries atliekant pirmaja ekscizijag vadovautasi anamneze ir ankstesniy operacijy metu
histologiskai patvirtinta lipomos diagnoze. Nepaisant to, buvo sickta marginalinés ekscizijos
(dar vadinama ,,i$lukstenimu®). Visgi, dél sudétingos anatominés zonos ir skiltéto naviko
augimo pobiidzio, navikg operacijos metu teko padalinti, o pooperacinis MRT iStyrimas

parodé, kad pasalintos ne visos navikinés masés — atlikta R2 ekscizija.

Po pirmosios operacijos stebétas trumpalaikis trigalvio raumens ir rie$o tiesimo
nusilpimas vertinamas kaip neurapraxia laipsnio pazeidimas operacijos metu nereikSmingai
traumavus stipininj nervg. AnalogiSkas atvejis aprasomas ir literatiiroje — po GDL ekscizijos

petinio rezginio srityje, stebétas 4 ménesiy trukmés raumeny nusilpimas (7).

Kadangi ekscizija buvo neradikali (R2), likutiniy naviko masiy augimas tesési.
Atsinaujings navikas jau sukélé neurogeninius motorinius simptomus stipininio nervo zonoje
— trigalvio raumens parezg ir rieSo tiesimo nusilpimg. Pakartotiné ekscizija buvo techniskai
sudétingesné. Jvyko komplikacija — stipininio nervo pazeidimas. Nepaisant to, jog nervas
susittas, Jo funkcijos atsistatymo prognozé nepalanki: labai tikétinas naviko recidyvavimas
nervo pazeidimo zonoje, O radikali ekscizija iSsaugant svarbias struktliras — nervus ir
kraujagysles — praktiskai nejmanoma. Atsizvelgiant | prastg stipininio nervo funkcijos
prognozeg, ateityje biity galima planuoti rieSo ir pirSty tiesimg atstatanéig intervencijg —
sausgysliy transpozicija (49).
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VI. ISVADOS IR REKOMENDACIJOS
ISVADOS:

Gerai diferencijuota galuniy liposarkoma — neZinomos etiologijos, mazos
dediferencijavimo ir metastazavimo rizikos, taciau auks$tos vietinio atsinaujinimo rizikos

riebalinis navikas.

PrieSoperacinei gerai diferencijuotos liposarkomos diagnostikai itin svarbus
magnetinio rezonanso tomografijos tyrimas, pasizymintis aukstu jautrumu ir specifiSkumu

diferencijuojant nuo lipomos.

Gerai diferencijuota liposarkoma galtinése rekomenduojama gydyti atliekant radikalig
ekscizija. Likus naviko ekscizijos krastuose, atliekama pakartotiné ekscizija, taikoma

radioterapija arba stebima dél galimo ligos atsinaujinimo.

Nors tokie atvejai labai reti, taciau susidiirus su riebaliniu dariniu petinio nervy rezginio

zonoje, gerai diferencijuota liposarkoma turéty biiti jtraukiama j diferencing diagnostika.

Tinkama petinio nervy rezginio srities naviky gydymo taktikos pasirinkimg apsunkina
moksliniy duomeny stygius. Sios srities naviky chirurginis gydymas techniskai ypatingai
sudétingas. Pateiktas klinikinis atvejis iliustruoja tokio gydymo sudétinguma ir auksta galimy

komplikacijy rizika.

ISnagrinéjus literatroje rastus duomenis, suformuluotos rekomendacijos gydant gerai

diferencijuotg liposarkoma petinio nervy rezginio srityje.
REKOMENDACIJOS GDL NAVIKO GYDYMUI PETINIO NERVU REZGINIO SRITYJE:

1. Bitinas visy dariniy nervy rezginio zonoje detalus MRT istyrimas;

2. Pagrindinis GDL gydymo metodas turi biiti operacinis, siekiant bent R1 lygio
ekscizijos ir aplinkiniy strukttiry i§saugojimo;

3. Riebaliniams navikams, didesniems nei 130 mm, rekomenduotina
prieSoperaciné adatiné biopsija su histologiniu ir MDM2 FISH istyrimu;

4. Bitinas detalus prieSoperacinis planavimas, delikati operaciné technika,
rekomenduojama intraoperaciné nervy rezginio elektrofiziologiné ir ultragarsiné kontrolé¢;

5. Adjuvantinés radioterapijos indikacijos néra zinomos, o dél radiacijos sukeltos
petinio nervy rezginio neuropatijos rizikos radioterapija turi buti taikoma labai atsargiai ir

individualizuotai.
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