Sinonazalni malignity s neuroendokrinni diferenciaci
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Uvod

Sinonazalni malignity s neuroendokrinni diferenciaci
predstavuji vzacnou a biologicky heterogenni skupinu
nadorl, tvofici pfiblizné 3-5 % vSech sinonazalnich
malignit. Patfi mezi né olfaktoricky neuroblastom
(estesioneuroblastom, ENB) a neuroendokrinni
karcinomy, zahrnujici velkobunécny
(LCNC) a malobunéény neuroendokrinni karcinom
(SmCC). Do diferencialni diagnostiky je Casto zahrnovan
také sinonazalni nediferencovany karcinom (SNUCQC),
ktery sice predstavuje dle 5. edice WHO klasifikace
nadoru samostatnou jednotku, ale muze vykazovat
neuroendokrinni rysy (1-7).

Tyto nadory se vyznaduji agresivhim biologickym
chovanim, vysokym rizikem lokoregionalni recidivy a
vzdalené diseminace. NejCastéjSimi pfiznaky jsou
jednostranna nosni obstrukce, epistaxe, rinorea a
cefalea, u pokroCilych nadoru pak poruchy Ccichu,
diplopie, exoftalmus nebo znamky intrakranialni
propagace (1-7).

LéCba je zalozena na multidisciplinarnim, zpravidla
multimodalnim pFistupu. U resekabilnich nadoru je
preferovana radikalni chirurgicka resekce, nejCastéji
endoskopicka, nasledovana adjuvantni radioterapii. U
lokalné pokroCilych nebo neresekabilnich
neuroendokrinnich karcinomu je standardem indukéni
chemoterapie s naslednou chirurgickou Ié¢bou nebo
konkomitantni  chemoradioterapii  podle |éCebné
odpovédi. Progndza zavisi predevsim na histologickem
typu, stupni diferenciace a stadiu onemocnéni; pétileté
celkove preziti dosahuje pfiblizné 50 %, u Spatné
diferencovanych forem vSak klesa pod 30 % (3,4,6,7).
Vzhledem k nizké incidenci téchto nadoru jsou soucasna
doporu€eni zalozena pFfevazné na retrospektivnich
souborech a zkuSenostech jednotlivych center. Cilem
této prace je prezentovat zkuSenosti naseho pracovisté s
diagnostikou a I|éEbou sinonazalnich karcinomd s
neuroendokrinni diferenciaci.
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Pohlavi Typ
Pacient \/:1 ¢ Priznaky Staging Lécba Vysledek
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Tab. 1. Soubor Iééenych pacient.

(BCA: bikoronérni pfistup; BFC: bifrontalni kraniotomie; DOD: amrti v disledku onemocnéni; NED: bez
znamek puvodniho onemocnéni; SFA: subfrontalni pfistup, LWD: living with disease)

Metodika a vysledky

Jedna se o retrospektivni analyzu pacientt 1éCenych pro sinonasalni malignity s neuroendokrinni diferenciaci v letech 2015-2026.
Hodnoceny byly demografické udaje, histologicky typ nadoru, TNM klasifikace, zpusob léCby, |Ié€ebna odpovéd a onkologické vysledky.

Zaver
Sinonazalni  malignity s  neuroendokrinni  diferenciaci
predstavuji vzacne, biologicky heterogenni a vysoce agresivni
nadory, jejichz léCba vyzaduje individualizovany
multidisciplinarni  pfistup. Volba |éCebné strategie zavisi
pfedevSim na histologickém typu, rozsahu onemocnéni a
resekabilité nadoru.

Vzhledem k nizké incidenci téchto nadorl zustava centralizace
pécCe do zkuSenych center a Uzka multidisciplinarni spoluprace
klicCovym predpokladem dosazeni optimalnich [éCebnych
vysledku.

Za sledované obdobi bylo na nasem pracovisti [éCeno sedm pacientl, z toho Ctyfi zeny a tfi muzi. Primérny vék v dobé diagnozy dle
dostupné literatury Cini 56 let (3). V nasem souboru Cinil prumérny vék 46 let, nizSi vékovy prumér je zpusoben malym souborem
pacientu.

Histologicky byly zastoupeny dva ONB, dva SmCC, dva SNUC s neuroendokrinnimi rysy a jeden LCNC. Pfevazna vétSina pacientl byla
diagnostikovana v lokalné pokrocilém stadiu (T3-T4) (Tab. 1).

Lécba byla vzdy planovana multidisciplinarné a zahrnovala chirurgickou IéCbu, radioterapii, chemoterapii nebo jejich kombinaci v
zavislosti na histologickém typu, rozsahu onemocnéni a IéCebné odpovédi. V prubé&hu sledovani byla lokalni recidiva, vzdalena recidiva
nebo progrese onemocnéni zaznamenana u tfi pacientd. Jedna pacientka zemrela v dusledku generalizace onemocnéni. Zbyli pacienti
byli pfi posledni kontrole bez znamek puvodniho onemocnéni nebo se stabilizovanym onemocnénim.
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