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Moznosti prenatalni diagnostiky pri stanoveni
prognozy sakrokokcygealniho teratomu

Prenatal diagnosis in estimating the prognosis of sacrococcygeal teratoma

A.Jouzova', L. Hruban'? J. Turek?, M. Jouza* R. Gerychova', T. Turekova?, P. Janki'2

' Gynekologicko-porodnicka klinika LF MU a FN Brno

2Ustav zdravotnich véd, LF MU, Brno

*Klinika détské chirurgie, ortopedie a traumatologie LF MU a FN Brno

“*Pediatrickd klinika LF MU a FN Brno
>Klinika détské onkologie LF MU a FN Brno

Souhrn: Sakrokokcygedlni teratom patii mezi velmi vzacné vrozené vyvojové vady. Progndza je zavisla na faktorech ovliviujicich jiz fetalni
vyvoj. Diagnostika se opird o ultrazvukové vysetieni v |. a Il. trimestru téhotenstvi. Pokracuje snaha o identifikaci spolehlivych ultrazvukovych
markerd, které by prenatalné umoznily stanoveni co nejpiesnéjsi progndzy pro plod a usnadnily rodi¢dm rozhodovani o dalsim osudu gravidity.
K dispozici je pouze omezeny pocet studii s pfevahou kazuistickych pfipadl. Uvadime literarni pfehled aktualnich informaci tykajicich se
zejména diagnostiky sakrokokcygealniho teratomu, moznosti terapie a vyskytu prenatélnich i postnatalnich komplikaci teratomu v souvislosti
s prenatalnimi ndlezy. Ukazuje se, Ze v prognosticky pfiznivych pfipadech dle prenatalniho ultrazvukového vysetteni a pii adekvatni chirurgické
1é¢bé po porodu je postnatalni progndza této vrozené vyvojové vady velmi dobra.
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Summary: Sacrococcygeal teratoma is a rare congenital malformation, the prognosis depends on factors affecting foetal development. The
diagnosis is based on ultrasound examination, especially the evaluation of the detailed morphology of the foetus in the 20*" week of pregnancy.
Therefore, it is crucial to keep looking for ultrasound markers that would prenatally determine the most accurate prognosis for the foetus. Now,
we rely on a small number of studies with a predominance of case reports. We offer a literature review of the essential information concerning
sacrococcygeal teratoma diagnostics, therapy, and complications of sacrococcygeal teratomas in connection with prenatal diagnosis. It turns
out that in cases with a favourable prognosis according to prenatal ultrasound examination and adequate surgical treatment after childbirth, the

prognosis of this congenital malformation is excellent.
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Uvod
Sakrokokcygedlni teratom (SCT) je vzac-
nou vrozenou vyvojovou vadou. Uda-
vana incidence se pohybuje okolo
1/40 000 porod(i s predominanci u plodd
Zzenského pohlavi 3:1az4: 1. Soucasné
je SCT nejcastéjsSim kongenitalnim tumo-
rem. Prenatdlni diagnostika je zalozena
na ultrazvukovém vysetfeni, postnatalné
doplnéném magnetickou rezonanci (MR)
¢i vypocetni tomografii (CT) [1,2].
Sakrokokcygealni teratom tvofiaz 40 %
vsech germindlnich nddord u déti a je je-
jich nejcastéjsim zastupcem. Germinalni

nadory (GCT) jsou vysoce heterogenni
skupinou, jednak lokalizaci ¢i histologic-
kou skladbou, ale zejména biologickym
chovanim - od benignich forem az po
maligni metastazujici tumory. GCT vy-
chazi z pluripotentni zarodecné bunky,
kdy jeji dalsi diferenciace udava vysledny
typ tumoru. SCT jsou ve vétsiné pripad
nezhoubné tumory obsahujici dobre di-
ferencovanou tkan s nizkym maligni-
zacnim potencidlem, nebo mohou ob-
sahovat nezralou benigni tkan, u které
je ale riziko malignizace vy3si. Mno-
hem vzacnéjsi je vyskyt vrozenych SCT

s maligni komponentou, které tvofi jen
11-35 % [3-5]. Riziko pfitomnosti zhoub-
ného onemocnéni se zvysuje s vékem
v Case diagndzy, inkompletni chirurgic-
kou resekci, rupturou tumoru v prabéhu
operace a elevaci alfa-fetoproteinu (APF)
nad normu pro dany vék [6,7].

Zakladem diagnostiky je prenatalni
ultrazvukové vysetfeni (UZ), pfi kterém
hodnotime velikost tumoru, prokrveni,
morfologii a charakter jeho jednotlivych
slozek, ddle pak vyskyt pfidruzenych kom-
plikaci, jako je rdstova restrikce plodu, ab-
normalni mnozstvi plodové vody, ane-
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mizace plodu, rozvoj hydropsu ¢i vyskyt
pfidruzenych anomalii u plodu [2].

Vyznam jednotlivych UZ markert v od-
hadu zadvaznosti progndzy pro novoro-
zence zUstava dle soucasné literatury
kontroverzni. Za silné UZ markery spo-
jené se zvy3enym rizikem mortality jsou
nej¢astéji povazovany predevsim solidni,
rychle rostouci a bohaté vaskularizované
teratomy [8]. Vyznam dalSich UZ marker(
ve vztahu k postnatélni prognéze zlstava
nejasny. Vzhledem k nizké incidenci této
vrozené vyvojové vady jsou hodnocené
soubory velmi malé s prevahou jednotli-
vych piipadl a kazuistik, coz je divodem
k peclivému sledovani a reportovani kaz-
dého pfipadu [9-23].

Udavana incidence popisovanych
komplikaci u novorozencl se mezi jed-
notlivymi studiemi zna¢né lisi a pohy-
buje se okolo 15-33 % [24-26]. Nejcast&ji
popisovanymi naslednymi komplika-
cemi u novorozencl a déti jsou casné
komplikace jako infekce v operacni réné,
obstrukce gastrointestinalniho traktu i
urotraktu a hypoplazie panevnich svald.
Dale jsou popisovany pozdni kompli-
kace. Sem patfi zejména funkéni pro-
blémy, jako jsou inkontinence stolice,
obstipace v dusledku obstrukce rekta
¢i tlustého stfeva a mocova inkonti-
nence [8,24,27]. Mortalita se pohybuje
v Sirokém rozmezi mezi 25 a 50 % a sou-
visi zejména s morfologii tumoru [28].

V CR bylo mezi lety 2005 a 2019 hla-
seno celkem 44 pripadd teratom, z toho
ve 34 pfipadech (77,3 %) bylo téhoten-
stvi ukonceno indukci abortu.

Klinicka klasifikace

a prenatalni diagnostika

K dispozici je nékolik typU klinické klasifi-
kace SCT. Nejcastéji uzivanou je postna-
talni klasifikace dle Altmana vyuzivajici
stupné invaze nadoru do intrapelvic-
kych struktur (tab. 1). U typu | pfevazuje
slozka povrchova (extrapelvickd) - tedy
zevné plodu, typ Il, kde relativné velka
¢ast zasahuje do malé panve (intrapel-
vickd slozka), typ Ill, kdy malou panev
a dutinu bfisni infiltruje vétsi ¢ast tu-

Tab. 1. Klasifikace sakrokokcygealnich teratomd.
Tab. 1. Classification of sacrococcygeal teratomas.

Z‘I’tpmdaI:a Lokalizace Incidence Malignizace
| extrapelvicky 47 % 8%
Il castecné intra i extrapelvicky 34% 21%
11l prevazné intrapelvicky 9 % 34%
v kompletné intrapelvicky (presakralné) 10 % 38%

moru, a typ IV, ktery je lokalizovan pre-
sakralné — postihuje jen malou panev
a bfisni dutinu. Pouze asi 2 % SCT zasa-
huji do spinélniho kanalu [8].

Zakladem pro diagnostiku SCT je ult-
razvukové vysetieni v I. a ll. trimestru té-
hotenstvi. Ultrazvukem vétsinou popi-
sujeme heterogenni, ohrani¢enou masu
vychazejici z oblasti sakra s riiznym po-
mérem intra- a extrapelvické slozky. Za-
chytit vétsi tumory lze jiz v ramci prvot-
rimestralniho UZ, ale vétsina tumor( je
diagnostikovdna okolo 20. tydne gravi-
dity v rdmci ultrazvukového hodnoceni
podrobné morfologie plodu (obr. 1, 2) [2].

Dalsi moznosti rozsiteni diagnostiky
SCT je MR. Zejména u tumorll s pre-
vahou solidni slozky je vyuziti MR pfi-
nosné. Oproti ultrazvuku mda néko-
lik vyhod, mezi néz patfi vétsi rozsah
zobrazovanych struktur, vyssi citlivost
pro mékké tkané a moznost zhodno-
ceni anatomickych pomérd intrapelvic-
kych struktur. Dalsimi vyhodami je vétsi
pfesnost a moznost vyuziti volumetrie,
zhodnoceni miry kostni destrukce, in-
vaze do okolnich organd ¢i vzdalenych
metastaz [19,29]. To vie muize mit velky
vyznam pfi odhadu progndézy a pfipad-
ném planovani postnatalni intervence.

Struktura tumoru

Ultrazvukem Ize popsat strukturu tu-
moru a jeho jednotlivych slozek, které
mohou byt cystické, solidni nebo smi-
Sené. Jako prognosticky vyznamné se jevi
zejména uréeni poméru jednotlivych slo-
zek a popis jejich charakteru — nekrézy
tumoru, cystické degenerace, kalcifikace
¢i krvaceni. Pfevaha solidni slozky je pro-
gnosticky nepfiznivd, zejména s ohle-

dem na vétsi prokrveni tumoru s rizi-
kem zavazné anemizace plodu, vy3si
podil malignich forem s naslednym rizi-
kem krvaceni ¢i nekrézy [1,2,16,26,30].
Z dostupnych dat je zfejmé, Zze u vét-
siny histologicky benignich nalezd domi-
nuje slozka cysticka, tyto tumory maji vy-
znamné lepsi progndzu.

Histologicky subtyp tumoru
Ackoli nelze v ramci prenatalni dia-
gnostiky jisté predikovat histologicky sub-
typ tumoru, u vétsiny benignich nalezl
dominuje slozka cystickd s ndlezem kalci-
fikaci ¢i tukové tkdné. Naopak u malignich
forem se castéji vyskytuji nekrézy a hemo-
ragie, tumor je tvofen prevazné solidni
slozkou. Histologicky se SCT déli na zralé
a nezralé teratomy a maligni germinalni
nadory [31]. Maligni tumory jsou tvoreny
dominantné tkani ze zloutkového vacku,
vzacné se vyskytuje i slozka embryonal-
niho karcinomu. U tumord s dominantni
intrapelvickou porci tumoru (zejména
typy Ill a IV dle Altmana) pfi progresi na-
doru ¢asto dochézi k poruse mikce a defe-
kace, vzacnéji i k paraparéze dolnich kon-
Cetin. Vzdélené metastazy se nachdzeji
predevsim v kostech, ale i v jatrech, plicich
nebo lymfatickych uzlindch [7].

Vyskyt malignich typd je obecné vzacny
a zvysuje se s pozdnim zachytem ve vys-
sich tydnech téhotenstvi ¢i v pfipadé re-
lapsu u déti po chirurgickém odstranéni
tumoru [2]. Riziko rekurence a maligni-
zace je jednoznacné spojeno s inkom-
pletni chirurgickou resekci tumoru [32].

Vaskularizace tumoru
Teratom je vyzivovan vétsinou z arteria
sacralis media, kterd mize rlstem a zvy-
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Obr. 1. Sakrokokcygealni teratom, ultrazvukovy nalez

ve 13. tydnu gestace.

Fig. 1. Sacrococcygeal teratoma, ultrasound finding

at 13 weeks of gestation.

Sujicimi se naroky tumoru na vyzivu
zvétsit svlj prameér, a zpUsobit tak stea-
ling fenomén, coz mulze vést k anemi-
zaci plodu, rozvoji hydropsu, pfipadné
k srde¢nimu selhani s naslednym intrau-
terinnim umrtim plodu. SCT vytvofi niz-
koodporovy AV shunt, ktery postupné
zvyduje srde¢ni preload i afterload
u plodu a vede k objemovému pretizeni
cévniho fecisté, dilataci komor, hyper-
trofii a srde¢nimu selhdni [2,16,33,34].
V ramci prenatalni diagnostiky je proto
dulezité zhodnoceni mozné srdecni dys-
funkce plodu, kterd se objevuje jesté
pred rozvojem zavaznych komplikaci. Na
tomto misté je nutné zddraznit vyznam
konzultace prenatalniho kardiologa.

Ultrazvukové zndmky obéhového
pretiZzeni plodu jsou v souvislosti s vyse
uvedenymi komplikacemi povazo-
vany za prognosticky velmi nepfiznivé,
a proto je v téchto pfipadech na misté
diskuze o moznosti umélého preruseni
gravidity [26,34-36].

Mnozstvi plodové vody

Postupné navysovani srde¢niho vydeje
z ddvodu stoupajicich narokl SCT (viz
vyse) mlze vést k rozvoji polyhydram-
nia a nadmérné distenzi délozni stény
s rizikem predc¢asného porodu a zvy-
$ené morbidity novorozence [8]. Naopak
pfi obstrukci vyvodnych mocovych cest

z dlivodu utlaku tumorem muze dojit
k rozvoji oligohydramnia. Tyto patofy-
ziologické mechanizmy se mohou na-
vzajem kombinovat [30].

Rychlost riistu tumoru

Mezi prognosticky nepfiznivé faktory
patii zvysend rychlost riistu tumoru. Nej-
Castéji se v literature uvadi méreni,solid
tumor volume-to-head ratio”, ¢i ,tumor
volume-to-fetal weight ratio” (TFR),
tento parametr zahrnuje méreni po-
méru objemu tumoru k objemu hlavicky
plodu ¢i odhadované hmotnosti plodu.
Mortalita je signifikantné vyssi u plodu
s vyssimi hodnotami téchto marker(. Dle
Shue etal. mdze byt TFR > 0,12 v kombi-
naci s morfologii tumoru vyuzito jako
ultrazvukovy prediktor nepfiznivé pro-
gnoézy pro plod [19,37,38].

Pfidruzené komplikace

Nejcastéjsimi popisovanymi pridruze-
nymi komplikacemi byva obstrukéni
hydronefréza u plodu, dislokace ano-
rekta, stfevni distenze, hypoplazie pa-
nevnich svall ¢i dislokace kycli. Tyto
komplikace jsou ¢astéjsi u nadora s vétsi
intrapelvickou slozkou, tedy dle prena-
talniho UZ typu Il a IV dle Altmanna.
Rendlni obstrukci lze vysvétlit vétsi-
nou pfimo utlakem mocovych cest in-
trapelvickymi strukturami tumoru. Poz-

Obr. 2. Sakrokokcygealni teratom, ultrazvukovy nalez
ve 20. tydnu gestace.

Fig. 2. Sacrococcygeal teratoma, ultrasound finding

at 20 weeks of gestation.

déjsi funkeni problémy spojené s témito
komplikacemi jsou inkontinence sto-
lice, zdcpa, neurogenni mocovy méchyf
nebo vezikoureteralni reflux [7,24,27].

Pfidruzené vrozené

vyvojové vady

Kongenitalni malformace spojené s na-
lezem SCT nejsou casté. Referovana inci-
dence se pohybuje okolo 5-40 % s pre-
vahou sekundarnich vyvojovych vad
v oblasti anorekta, hydronefrézy a dys-
plazie ky¢li [39-41].

Na zakladé vyse uvedenych informaci
Ize konstatovat, Ze mezi nejsilnéjsi pre-
diktory nepfiznivé prognézy pro plod
fadime morfologii tumoru a pfitomnost
pfidruzenych komplikaci v pribéhu pre-
natélniho vyvoje. Nalez solidnich, rychle
rostoucich a bohaté vaskularizovanych
teratom0 je spojen s nepfiznivym post-
natalnim vyvojem a castéjsimi kompli-
kacemi v souvislosti s naslednym chi-
rurgickym fesenim. Nejvyznamnéjsim
ultrazvukovym markerem rozvoje hyd-
ropsu u plodu je stanoveni stupné vas-
kularizace tumoru a podilu solidni slozky.

Terapie

Prenatalniterapie plodu by méla bytindi-
kovana individualné pouze v pfipadech,
kde benefit zékroku prevysi jeho riziko.
Do této skupiny patfi plody s vysokym ri-
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zikem kardialniho selhani na podkladé
progredujiciho hydropsu v nizsim ges-
tacnim tydnu. Selekce takovych pfipadt
je mozna na podkladé podrobného UZ
vysetieni. Jsou popsana kritéria, ktera je
mozné vyuzit pfi rozhodovani o indikaci
prenatalni intervence. Vedle detailniho
ultrazvukového vysetfeni sem patii jesté
magneticka rezonance, fetdlni echokar-
diografie, pfipadné doplnéni karyoty-
pizace plodu. Optimdlni gesta¢ni stafi
plodu se pohybuje mezi 20. a 30. tyd-
nem gravidity [5,21].

V rdmci prenatalni intervence je vyu-
zivana moznost fetoskopické laserové
ablace, kdy jsou pomoci laseru pod UZ
kontrolou koagulovany pfivodné cévy
tumoru. Survival-rate se pohybuje okolo
40 % [8,12,28,37,42,43].

Mezi dalsi popisované invazivni tech-
niky vyuzitelné v feseni SCT patfi dre-
naz mocovych cest v pfipadé obstrukéni
uropatie ¢i drenaz fluidothoraxu. Po-
psany jsou také pripady aspirace cys-
tické slozky tumoru. Aspiraci je mozné
vyuzit tésné pred porodem ke zmen-
Seni velikosti tumoru, a tim zmirnéni
traumatizmu plodu i matky v priibéhu
porodu [9,12].

Zakladni terapeutickou modalitou po
porodu plodu je kompletni neodkladna
chirurgicka resekce tumoru.

Dle typu tumoru je incize vedena
¢lunkovité (typy I, 1l a 1l dle Altmana),
s obkrouzenim extrakorpordlni slozky
a s moznosti plastiky defektu. Pfi typu
IV dle Altman se vede horizontalni in-
cize pfimo nad kostr¢i. Kostr¢ se odstra-
nuje vzdy a je spolu s tumorem zaslana
k histologickému vy3etfeni [44]. PFi vétsi
intrapelvické slozce se vyuzivd kombi-
novany pfistup, a to intraabdomindlni
(laparotomicky nebo laparoskopicky),
s naslednym otocenim pacienta do pro-
na¢ni polohy, kdy se pokracuje v ex-
stirpaci transkokcygedlné. Pfi operaci
musi byt Setrné o3etfena arteria sacralis
media, dale dle moznosti s pfisnym 3e-
tfenim svéracu. Pripadné otevieni du-
ralniho vaku musi byt adekvatné oset-
feno a v pripadé vyskytu intraspinalni

slozky je indikovédna neurochirurgicka
intervence [13]. V nékterych pfipadech
pacient mlze potfebovat i pfechodné
zaloZeni stomie. Mezi nejc¢astéjsi perio-
perac¢ni komplikace fadime perforaci
cystického Utvaru, coz ztézuje prepa-
raci jednotlivych struktur, osetieni arte-
ria sacralis media nebo duralniho vaku.
Po operaci se provadi kontrolni MR vy-
Setfeni ke zhodnoceni pfitomnosti rezi-
dua tumoru.

V pfipadé makroskopického ¢i mikro-
skopického rezidua u teratom0 s maligni
histologif je nutno zahajit adjuvantni on-
kologickou Ié&bu. V CR se jako standard
|é¢by pouzivaji protokoly americké sku-
piny Children's Oncology Group. Poda-
vaji se bloky chemoterapie ve 21dennich
intervalech. Zaklad Ié¢by tvofi cisplatina
v kombinaci s cyklofosfamidem, bleomy-
cinem a etoposidem. Celkovy pocet bloku
chemoterapie se odviji od rychlosti odpo-
védi na lécbu. V nékterych pfipadech je
nutno indikovat druhou nebo i treti ope-
raci k odstranéni rezidua tumoru. Kromé
zobrazovacich metod je mozné monito-
rovat odpovéd na lé¢bu pomoci poklesu
hladin tumor markerd, vétsinou APF [45].

Porod

ZpUsob porodu je volen striktné indi-
vidualné. U vétsich nalezd (> 5-10cm
v prdiméru) a vysoce prokrvenych struk-
tur neni vaginalni porod zpravidla dopo-
ru¢ovan z davodu vyssiho rizika kompli-
kaci, jako je ruptura a nasledné krvaceni
z Utvaru ¢i obstrukce porodu [11,39,46].

Zaveér

Sakrokokcygedlni teratom patii mezi
vzacné vrozené vyvojové vady. Prena-
talni ultrazvukové vysetieni umoziuje
velmi pfesny odhad zdvaznosti a pro-
gnozy sakrokokcygedlniho teratomu
u plodu. V pfipadech s pfiznivou pro-
gndézou a za predpokladu adekvatni
postnatalni chirurgické [é¢by je vyskyt
zavaznych komplikaci a dlouhodobych
nasledkd u déti velmi nizky a rodice by
méli byt v rdmci prenatalni konzultace
takto informovani.
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