XIl. biopticky meziregionalni seminar
v Ostrave

20.2.2019

I\p @ OSTRAVSKA UNIVERZITA
FAKULTNI NEMOCNICE LEKARSKA FAKULTA




Pripad ¢.1: biopsie FNO 11 487/18
Referuje: MUDr. Sporkova Marie

Klinické udaje: Pfipad 36leté Zeny, ktera mésic pozorovala postupné se zhorSujici chlizi s oslabenim dolnich
koncetin vice vpravo, instabilitu pravého chodidla a podlamovani v koleni. Pozdéji se pfidala i bolest v oblasti
hrudni a bederni patefe. Na MRI popsano vicecetné tumordzni infiltrativni postizeni celé patefe s maximem
v hrudni a lumbalni oblasti a sou¢asné nékolik drobnych loZisek intrakranialné na bazi pfedni, stfedni a zadni

jamy lebni.
Makroskopicky popis: Zaslany viceCetné Castice bézové barvy.

Mikroskopicky popis: V kompletné zpracovaném materialu z biopsie zastizeny drobné prokrvacené fragmenty
stfedné bunécného tumoru, kde nadorové burky tvofi hnizda nebo plachty. Jsou stfedni az vétSi velikosti,
s okrouhlymi aZ polygonalnimi jadry, s mirnou anizokaryézou a hyperchromazii. Misty jsou patrna jadérka. Cast
bunék ma perinukledrni projasnéni az svétlou cytoplasmu, dale zastizeny i bufky vfetenité. V cytoplasmé
nékterych i hnédooranzovy pigment (Perls +). Ojedinéle kolem cév (CD34) perinuklearni pseudorozety, lymfocyty
(CD45LCA) i makrofagy (CD68). Mitézy a nekrozy nepfitomny.

Imunohistochemické a dalSi specialni metody:

Pozitivni: GFAP, vim, CD99, ATRX, EMA (dot-like pozitivita a ring-like cytoplasmatické struktury)
Fokalné: S100, p53, NSE, IDH1, CKAE1/3

Proliferacni aktivita v Ki67: 5%

Negativni: STAT6, Melan A, HMB45, syn, chrom A

Diagnoéza: Svétlobunéény ependymom, WHO grade II.

Diferencialni diagnéza:

1. Oligodendrogliom — nador rostouci infiltrativné v bilé hmoté mozkovych hemisfér, pfevazné ve
frontalnich lalocich, nadorové burky jsou husté seskupené, uniformni, s kulatymi, pomérné& malymi jadry,
zfetelnymi malymi jadérky a perinuklearnim hald; imunoreakce s protilatkou EMA je negativni.

2. Pilocytarni astrocytom — typicky pro détsky vék, nachazi se zejména subependymalné v okoli lll. a IV.
komory mozkové, mikroskopicky je tvofen hlavné bipolarnimi protahlymi burikami, miZe obsahovat i
bunky vzhledu ,oligodendroglioma-like“, bohaté vaskularizovany (v€etné mikrovaskularnich proliferaci) a
Casto prokrvaceny, pravidelné se vyskytuji Rosenthalovy fibrily a eozinofilni granularni téliska.

3. Melanom — vysoce maligni neuroektodermovy nador tvofeny hnizdy atypickych a pleomorfnich
melanoblasti oddélenych fibrovaskularnim stromatem s vyraznou melaninovou pigmentaci; IHC
pozitivni HMB45, Melan A.

Diskuze: Ependymomy jsou neinfiltrativné rostouci nadory slozené z bunék podobajicich se normalni glii a
pfedstavuji pfiblizné 3-9 % primarnich nadorti CNS. U déti je Cast&jSi vyskyt intrakranialni, a to pfevazné v zadni
jamé lebni ve c¢tvrté komofe mozkové. V dospélosti je vétSina lokalizovana v miSe, kde zpUsobuji ztlusténi
urcitého misniho segmentu. Nej¢astéji byva postizen conus terminalis, filum terminale a cauda equina. Klinicky se
mohou manifestovat nitrolebni hypertenzi, ktera mize vést az k obstrukénimu hydrocefalu, epileptickymi
zachvaty, bolesti, motorickym a senzitivnim deficitem. Makroskopicky jsou nadory dobfe ohrani¢ené, Sedobilé, na
fezu zrnité, drolici se, riizové barvy diky zna¢né cévnatosti. Mozkové ependymomy mohou byt cysticky zménéné,
nékdy s lozisky mikrokalcifikaci. Mikroskopicky jsou nadorové bunky vietenitého tvaru s bohatou cytoplazmou,
kterd vybiha v dlouhy vybézek. V okoli cév jsou tyto vybé&zky radialné orientované a vytvafi perivaskularni
pseudorozety. Typickou histologickou charakteristikou ependymomu jsou rozety, coz jsou koncentricky
orientované nadorové burnky kolem prazdného lumen. Imunohistochemicky byva u nadort pozitivni GFAP,
Vimentin, S-100 a EMA, zfidka cytokeratin. Histologicky se rozliSuje ependymom klasicky (bunéény), tanycyticky,
z jasnych bunék, papilarni, obrovskobunécény, myxopapilarni a anaplasticky. Ependymomy mohou zakladat
implantaéni metastazy cestou mozkomi$niho moku, anaplasticky mize vzacné metastazovat i mimo centraini
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nervovy systém a to do miznich uzlin, mediastina, plic anebo dutiny bfiSni. Zakladem terapie je radikalni resekce

nadoru, pro intrakranialni je standardem i radioterapie.

Soucasny stav pacienta: Vzhledem k rozsahu postizeni stav nebyl radikalné chirurgicky feSitelny a pacientka
podstoupila paliativni radioterapii kraniospinalni osy. Na posledni kontrole vlednu 2019 je nalez dle MRI
stacionarni, bez progrese, klinicky je pacientka po neurologické strance zlepSena, chodi bez opory a ma

minimalni bolesti.
Literatura:

1.  WHO Classification of Tumours of the Central Nervous System. Fourth edition, IARC, 2014.
2. BURGER. Diagnostic pathology: Neuropathology. 2012. ISBN 9781931884587

3.  www.pathologyoutlines.com



Pripad ¢.2: biopsie FNO 12 889/2018
Referuje: MUDr. Delongova Patricie

Klinické udaje: Zena 47 let, kachekticka, s poruchou pFijmu potravy, 4-5 dni nemuze jist, ma kfe€ovité bolesti
zaludku, pfichazi na nutriéni ambulanci, kde I1é€ena pro malnutrici pfi CVID. Provedena gastrofibroskopie
s nalezem atrofie sliznice duodena s vroubkovanim a ryhovanim. Sérologie na celiakii byla v minulosti negativni,

nyni opét odebrana.
Makroskopicky popis: Zaslano sedm kiehkych, bézovych &astic do priméru 0,2 cm.

Mikroskopicky popis: Utrzky sliznice duodena se subtotalni aZ totalni atrofii kik(, kde v lamina propria je
disperzni kulatobunééna celulizace mirné az stfedni intenzity tvofena CD3+ T lymfocyty. Pocet intraepitelialnich

lymfocytd je nad 25 IEL/100 enterocytli. Plasmocyty nezastizeny (CD138-).
Diagnoéza: Atrofie stfeva souvisejici s CVID.

Diferencialni diagnéza:
1. Celiakie.
2. Crohnova choroba.

3. Infekéni enteritida.

Diskuze: CVID (Common variable immunodeficiency) neboli bézna variabilni imunodeficience je oznaéeni pro
heterogenni skupinu primarnich imunodeficienci s poruchou tvorby protilatek, s incidenci mezi 1:20 000 a 1:50
000. Pro diagnézu CVID je rozhodujici snizeni az chybéni jednotlivych izotypu protilatek (hypogamaglobulinémie)
a nepritomnost specifickych protilatek po o¢kovani. Lé&i se substituci gamaglobulinovych preparatd. Klinicky se
onemocnéni projevuje jako zvySeny sklon k bakterialnim infekcim, nejvice jsou postizeny dychaci cesty. Pacienty
se syndromy imunodeficience také trapi infekce, prlijmy a malabsorpce. Gastrointestinalni trakt u CVID vykazuje
Siroké spektrum histologickych nalezi mimikujicich jina onemocnéni (celiakie, IBD, kolitidy...). Nejvice

podezfelym nalezem v biopsii u CVID je chybéni plasmatickych bunék.

Soucasny stav pacienta: Pacientka zhubla. PFi pfijmu potravy per os trpi bolestmi v epigastriu, pravdépodobné
somatogenniho plivodu, je v psychiatrické dispenzarizaci. V lednu 2019 ji vypadla NJ (nazojejunalni) sonda, se
kterou byla pIné zivena. Nyni se opét pokousi o plny enteralni pfijem potravy per os doplnény sippingem. Je v
ambulantni péci, pfi hubnuti ji opét bude doporuceno zavedeni NJ sondy.

Literatura:

1. Daniels, J. A., Lederman, H. M., Maitra, A., & Montgomery, E. A. (2007). Gastrointestinal Tract Pathology in
Patients With Common Variable Immunodeficiency (CVID) [Online]. The American Journal Of Surgical
Pathology, 31(12), 1800-1812. https://doi.org/10.1097/PAS.0b013e3180cab60c

2. Fenoglio-Preiser, C. M. (c2008). Gastrointestinal pathology: an atlas and text (3rd ed). Philadelphia: Wolters
Kluwer/Lippincott Williams & Wilkins: 438-442.
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Pripad ¢.3: Bio 32 817/18
Referuje: doc. MUDr. Zdenék Kinkor, PhD.
Klinické udaje: 52-letd Zena, tumor levého prsu.

Adenomyoepiteliom prsu (AME)

Enigmaticka léze, dle WHO definovana jako bifazicky kompozitni tumor s organoidnim uspofadanim vnitfni
(luminalni/sekrecni) slozky a periferni/zevni myoepitelialné bazalni komponenty. V prsu je akceptovano spektrum
histologického projevu a biologického chovani; na jedné strané zjevné blandni Iéze, kde odliSeni od adenosis
tumoru, tubularniho adenomu ¢&i komplexniho intraduktalniho papilomu je otazkou subjektivni/arbitrarni, na strané
druhé existence nepochybné maligni varianty s maligni proliferaci jak luminalni, tak periferni myoepitelialni
bunécéné populace, vétSinou pak doprovazené témér Uplnou ztratou plvodni charakteristické dualni strukturalni
Upravy. Karcinom vychazejici z preexistujiciho AME (maligni AME) a vysledny imunofenotyp miiZze mit pestrou
podobu zahrnujici invazivni duktalni karcinom, NST, myoepitelialni karcinom, metaplasticky karcinom, véetné
heterologni diferenciace atd. Spolehlivé ureni biologického potencialu je u meznich projevu je vSak
problematické; napomocné jsou cytomorfologické nepravidelnosti, mitotické aktivita, pfitomnost nekrozy,
infiltrativni rist atd. Dosud nebyla rozpoznana uréujici/jednotici molekularni aberace spole¢na pro maligni a
benigni varianty, resp. histologicky totoZné ortotopické salivarni |éze této mamarni analogie. Paradoxem je, Ze ve
slinnych zlazach se vSechny tyto neoplazie jednotné klasifikuji jako epimyoepitelialni karcinom (EMECa), bez
ohledu na diferenciacni stupen histologického projevu. Empirie pak ukazuje, Ze salivarni EMECa je indolentni
low-grade malignita, jen raritné metastazujici, a Ze naprosta vétSina skuteéné agresivné se chovajicich 1ézi se
zde uz podoba jasné malignim adenomyoepiteliomdm miécné zlazy.

Dle mého soudu termin AME v prsu pfesnéji vystihuje polaritu histologického projevu a spektrum biologického

chovani; universalni oznaceni téchto procesu jako karcinom (obdoba salivarniho EMECa) je zde neopodstatnéné.



Pripad €. 4: biopsie FNO 10 740/18
Referuje: doc. MUDr. Horacek Jaroslav, CSc.

Klinické udaje: 68-letd Zena v roce 1987 (kvéten) s operaci $titné Zlazy pro folikularni CA. Opakované bez
metastaz a recidivy. Lé€ena pro myxedém. 2002 — hysterektomie totalni, nalez bezvyznamny. 20.6.2018 zjisténa
patologickd masa vychazejici z retroperitonea s utlakem dolni duté Zily, odtlaeni pankreatu a duodena bez
znamek infiltrace. 6.8.2018 pacientka pfijata pro tumor retroperitonea, subjektivné bez potizi. 8.8.2018 operace
rezistence v retroperitoneu, velikosti 30x20x15cm. Rezistence se jevi mékka, vyplnéna krvi. Odsato 1200ml krve.

Provedena resekce pseudoaneuryzmatu se suturou aorty a ¢asti star§iho hematomu.
Makroskopicky popis: Nesouvislé ¢asti prokrvacené tkané v nékolika vzorcich v pseudoaneuryzmatu aorty.

Mikroskopicky popis: Vazivové zménéna sténa klinicky udavaného aneuryzmatu, v jehoz sousedstvi se nachazi
lymfocytarni infiltraty a nesouvisla pruhovita potrhana lozZiska tvofena nadorem z tmavych malych kulatych bunék.
Nejspi$ se jedna o septa cysticky formovaného nadoru. Nadorové buriky se na vnitfnim povrchu cyst formuji

v jakousi vystelku pfipominajici epitel, avSak v8echny vySetfované epitelové markety byly negativni. Tyto buriky

Imunohistochemické a dalSi specialni metody:

Imunohistochemicka vysetreni pozitivni: WT1, CD99, CD56, PR, FL11, Vimentin.

Imunohistochemicka vysetreni negativni: PAX8, Myogenin, Napsin, LCA, ER, Melan A, CK, EMA, Desmin,
TTF1, THYR, Calretinin, CD34, CD31; cytokeratiny, markery melanocytarni, neuroektodermailni, neuroendokrinni,
svalové, maligni lymfomy.

Neuréita pozitivita: a Inhibin
Diagnoéza: Maligni nadorovy proces z malych kulatych bunék, ktery nelze spolehlivé zaradit.

Diferencialni diagnoéza:

1. Nador z bunék granuldzy.

2. Maligni nadorovy proces z malych kulatych bunék, ktery nelze spolehlivé zaradit.
3. Dezmoplasticky nddor z malych kulatych bunék.
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Ewinglv sarkom.

Diskuze: Diferencialni diagnostika tumor( z malych kulatych bunék zahrnuje celou fadu nador(, kde prvni
zminky v literatufe se datuji do 90. let minulého stoleti. Pro stanoveni diagnézy nutna biopsie s podrobnou
analyzou zahrnujici histomorfologické vySetfeni, imunohistochemii, cytogenetické a predevsim, u nékterych

jednotek, molekularné genetické vySetieni.

Diferencialné diagnosticky do skupiny tumord z malych kulatych bunék jsou zafazeny nize uvedené jednotky:
Ewinglv sarkom (periferni neuroektodermdlni tumor — PNET), desmoplasticky kulatobunéény tumor,
rhabdomyosarkom, neuroblastom, lymfomy, akutni leukémie, mesoteliom, meduloblastom, retinoblastom,

Wilmsuv tumor, hepatoblastom.

Diferencialné diagnostické mékkotkariové expanze v retroperitoneu obsahuji jesté dalSi 1éze, a to karcinoid,
maligni melanom, germinaini tumory, peritonedlni karcindzu, sarkom mékkych tkani benigni nadory, peritonealni

TBC, aktinomykdézu M. Whipple, Castelmanovu chorobu, amyloidézu.

Néador z bunék granulézy (chybi vSak pozitivita PAX8 a ER).

Dezmoplasticky nador z malych kulatych bunék (lokalizace na peritoneu, chybi pozitivita CK a EMA).
Ewinguv sarkom — neexprimuje vSak WT1.

Imunohistochemicka vySetfeni shora uvedena vylu€uji rhabdomyosarkom, neuroblastom, maligni lymfom.



Soucasny stav pacienta: Pacientka z doby 30.11.2018, hmotnosti 79kg, vysky 163cm, BMI 30. Jde o stav po
vaginalni hysterektomii s oboustrannou adnexotomii, poSevni pahyl bez patologického nalezu a bez patrné
retroperitonealni lymfadenopatie. Ledviny a slezina bez patologického nalezu. Na pfedni ploSe jater je
hypoechogenni solidni lozisko velikosti 20x12mm, pohyblivé vi¢&i nasténnému peritoneu. V urovni dolniho polu u

pravé ledviny v tuku obdobné lozisko, velikosti 16x9mm.

Zaveér: suspektni recidiva nadoru v okoli jater a pravé ledviny.

Literatura:

1. Manasek, V., Soumarova, R.: Desmoplasticky kulatobuné&ény tumor. Onkologie 2010, 4(6), 362-367.

2. Novakova, P., et al.: Desmoplasticky tumor z malych kulatych bunék (DRSCT). 12. Ro¢nik Odb.sympozia
onkologie v gynekologii, 12. Ro&. 2007.

3. Stuart — Buttle Ce, Smart Cj, Pritchard S., et al.: Desmoplastic small round cell tumour. Surg. Oncol. 2008, 17
(2): 107-112.



Pripad ¢.5: biopsie FNO 12 439/18
Referuje: MUDr. Wozniakova Maria

Klinické udaje: 32lety muz, nékolik tydnl bolesti Th-L patefe, trnuti DKK, pocit slabosti az do obrazu tézké
paraparézy. Na CT zjistén tumor levého obloku Th10 velikosti 45x37x32 mm a komprese misni. Provedena

CasteCna extirpace a dekomprese Th patere.
Makroskopicky popis: Zaslany viceCetné ¢astice hnédé barvy.

Mikroskopicky popis: Material z vykyretované patologické 1éze obratle tvofeny Sirokymi krevnimi prostorami,
vétSinou bez zfetelné vystelky, které jsou oddéleny Sirokymi buné&&nymi septy tvofenymi fibroblasty s nevelkou
pfimési osteoklastll. Vedle toho se v téchto tzv. septech nachazeji okrsky osteoplazie sestavajici ze sitovité
propojenych kostnich trabekul, misty na povrchu s osteoblasty a osteoklasty. V intertrabekularnich prostorach je
cévnata bunécna tkan.

Imunohistochemické a dalSi specialni metody: Osteoblasty bylo mozno spolehlivé identifikovat v reakci
k prdkazu osteonektinu, osteoklasty vynikly v reakci k prikazu CD68. CD163 oznacilo pouze jednojaderné

histiocyty. Proliferacni aktivita je minimaini.
Diagnédza: Osteoblastom obratle se sekundarni aneuryzmatickou kostni cystou.

Diferencialni diagnéza:

1. Aneurysmaticka kostni cysta: Osteoplazie neni vyjadiena v takové mife. Typické jsou velké cystické
prostory vyplnéné krvi a oddélené fibréznimi septy, stfidajici se s oblastmi solidnimi. Cysty a septa jsou
lemované fibroblasty, myofibroblasty a histiocyty, ale nikoliv endotelem. Ve stromatu mozno najit i shluky
mnohojadernych obrovskych bunék podobnych osteoklastim. Primarni Iéze u pacientt mladSich 20 let a
zejména v dlouhych kostech.

2. Osteoidni osteom: Stejna histologicka struktura jako osteoblastom. K rozlieni je dulezita klinika —
bolest lokalizovana do postizené oblasti je trvala, stupnuje se v klidu (zejména v noci), nékdy ustoupi po
podani acylpyrinu. Rtg obraz — loZiskové projasnéni — nidus (1 cm) tvofené nadorovou
nemineralizovanou osteoidni tkani s perifokalni osteosklerézou. Odlisujici kritérium dle Schajowicze —
osteoblastom je vétSi nez 2 cm.

3. Osteosarkom/osteoblastoma-like osteosarcoma: Zietelné atypie bunécné i atypické mitézy. Mize byt
zastiZzena i nadorova chrupavgita tkan. Typické jsou kompaktni solidni proliferace neoplastickych bunék
mezi kostnimi tramci. Permeativni rdst anebo infiltrace mimo hranice tumoru do pfilehlé kosti anebo

mékkych tkani.

Diskuze: Osteoblastom je benigni osteogenni nador, vytvarejici tramce pletivové kosti, vétSiho rozméru nez 2 cm
v priméru. Tvoii méné nez 1% vSech kostnich nadorl, vic u muza a v prvnich 3 dekadach zZivota. Predilekéni
lokalizaci je patef. Klinicky se projevuje bolesti, kterd je méné vyraznd, neni zvyraznéna v noci, neustupuje po
salicylatech a dale dle lokalizace. Vyviji se pozvolna, jeho progndéza je pfizniva. Lécba je chirurgicka.
Makroskopicky ho tvofi CasteCné osifikovana nadorova loziska, dobfe ohraniena a napadné cévnata.
Histologicky obraz souvisi s celkovou dobou rustu afekce. Pfi kratké anamnéze pfevazuje bunécéna a cévnata
vazivova tkan s ojedinélymi drobnymi tramecky inkompletné mineralizovaného osteomu. U lézi starSiho data
dominuji nepravidelné utvafené a navzajem propojené tramce osteoidu a mineralizované kostni tkané. Na jejich
povrchu jsou pfitomny duznaté osteoblasty s vétSimi jadry, které nevykazuji atypie a chybi i atypické mitézy.
Soucdasti nadoru jsou i osteoklasty, které byvaji pfitomny zejména v cévnatéjSich oblastech a v mistech
s hemoragiemi. Nejevi znamky infiltrativniho rdstu. Vyjime¢né u néj nachazime chrupavcitou tkan, ktera neni

nadorového puvodu, ale nejspise je vyrazem tvorby chrupavéitého svalku.

Soucasny stav pacienta: Pacient je schopny chlize s oporou a momentalné se nachazi v rehabilitaénim Ustavu.



Literatura:
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Soon-Young Moon et al.: Osteoblastoma-like Osteosarcoma of the Proximal Tibia: A Case Report. J Korean
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Pripad ¢.6: biopsie FNO 11 191/18
Referuje: MUDr. Fakhouri Fadi

Klinické udaje: hypotyredza, arteridlni hypertenze, st. p. operaci benigniho tumoru prsu 1999, st. p. ruptufe
aponeurdzy Il. prstu PHK. Pacientka po sanaci stfedoudni dutiny vpravo v r. 2001. Pacientka udava obc¢asny
zanét trepanacni dutiny se sekreci. Otoskopicky jsou na spodiné trepanacni dutiny netypické kypré, tuzsi,

krvacivé granulace.
Makroskopicky popis: Zaslana ¢astice velikosti 0,3 cm v priméru, béZové barvy.

Mikroskopicky popis: Castice na povrchu kryta zralym dlazdicovym epitelem s mirnou hyperkeratézou, pod
kterym je v chronicky zanétlivé celulizovaném stromatu zastiZzena solidné a glandularné utvaiena nadorova léze
tvofena cylindrickymi az kubickymi burfikami s ovalnymi pomérné& monomorfnimi jadry, bez patrnych mit6z, bez

nekréz a vyraznych cytologickych atypii.

Imunohistochemické a dalSi specialni metody: Buriky lIéze exprimuji CK, synaptofysin, chromogranin, S100,
NSE a CK7 a vykazuji negativitu v HSA a CK20. Prolifera¢ni aktivita v markeru Ki67 je do 10%. V metodé PAS

zachycena fokalni extra- a intracelularni pozitivita.

Diagnéza: Adenom stfedniho ucha (syn. neuroendokrinni adenom stfedniho ucha, adenomatézni tumor
stfedniho ucha, karcinoid stfedniho ucha, adenom stfedniho ucha s neuroendokrinni diferenciaci, amfikrinni

adenom).

Diferencialni diagnéza:

1. Jugulotympanicky paragangliom (syn.glomus jugulare/tympanicum tumor): nej¢astéjsi tumor
stfedniho ucha, sustentakularni buriky na periferii nadorovych hnizd, bez glandularni nebo alveolarni
diferenciace. IHC: chromogranin +, synaptofysin +, S100+ (sustentakularni bunky), vimentin (variabilné)
CK -, EMA -, HMB45 -, desmin -, dal§i myogenni markery negativni, PAS -, mucikarmin -.
Neuroendokrinni adenom .

Metastaza adenokarcinomu: origo dle anamnézy (pokud mozno).
Ceruminozni adenom: lokalizace v zevnim zvukovodu. IHC: CK7+, CD117+, neuroendokrinni markery

jsou negativni.

Diskuze: Jde o neoplazii stfedniho ucha vykazujici neuroendokrinni a exokrinni diferenciaci. Tvofi pod 2 % vSech
tumorl stfedniho ucha. Bez predilekce pohlavi. Vékové rozmezi 13-80 let. Vznik kdekoliv ve stfednim uchu,
vzacné se muze Sifit do processus mastoideus, Eustachovy trubice nebo také do zevniho zvukovodu.

Klinicky je nej¢astéjSim symptomem jednostranna ztrata sluchu. Dale se mulzZe vyskytnout pocit tlaku, pocit
plnosti, tinnitus, krvaceni a zanétlivé zmény. Serologicky prikaz neuroendokrinni funkce je vzacny.
Makroskopicky se jedna o tumor Sedobilé az ervenohnédé barvy, velikosti vétSinou do 1 cm v priméru.
Prognéza: v 15 % pfipadl dochazi k recidivé ¢&i perzistenci nadoru. Pro metastaticky potencial se doporucuje

sledovat pacienty.

Soucasny stav pacienta: dne 25.10.2018 pacientce ve FNO provedena tympanomastoidekotmie vpravo. Hojeni
rany klidné, recidivy nezjistény.

Literatura:

1. Adel K. EI-Naggar, John K.C. Chan, Jennifer R. Grandis, Takashi Takata, Pieter J. Slootweg WHO
Classification of Head and Neck Tumours (4th edition), Lyon 2017: 272-273
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Pripad / sdéleni €. 7: Karcinoid z poharkovych bunék — konec jedné legendy?

Referuje: prof. MUDr. Jirka Macak, CSc.



Pripad €. 8: biopsie FNO 6 750/18
Referuje: MUDr. Zidlik Vladimir, MIAC

Klinické udaje: 16-leta pacientka se splenomegalii, trombocytopénii, anémii, ztratou hmotnosti. Klinikem zaslana

trepanobiopsie s podezfenim na myelodysplasticky syndrom.
Makroskopicky popis: ValeCek kostni dfené velikosti cca 15 mm.

Mikroskopicky popis: Morfologicky je kostni dfefi z vétsi €asti (70%) vyplnéna nahromadénymi pénovitymi
histiocyty (Gaucherovy buriky) s intraplazmatickym fibrildrnim materidlem excentricky odtlacujicim jejich jadro,
které maji vzhled ,zmackaného papiru®.

Intraplazmaticky obsah se pozitivné barvi histochemickym barvenim PAS na prikaz polysacharidl a Zelezo (Fe).
V imunohistochemickém barveni prokazujeme pozitivitu markeru CD68. V aspiratu kostni dfené byly taktéz

zastizeny gaucherovy buriky.

Imunohistochemické a dalSi specialni metody: CD68, CD1a, CD34, S100, PAS, Zelezo (Fe), glykoforin,

myeloperoxidaza.
Diagnoéza: Gaucherova choroba.

Diferencialni diagnoéza:
1. Myelodysplasticky syndrom.
2. Tumory z Langerhanzovych bunék.

3. Jina stfadava onemocnéni.

Diskuze: Gaucherova choroba je autosomalné recesivni onemocnéni ze skupiny tzv. stfadavych nemoci. Je
znamo vice nez 350 mutaci postihujicich gen GBA1, ktery koduje enzym B-glukocerebrosidasu dulezity pro
rozklad slozitych tukd a cukrd, pfi jehoz chybéni dojde k hromadéni glukocerebrosidu v lysozomech makrofagu.
RozliSuji se tfi typy této choroby. Typ | je nejbéznéjsi. Postihuje slezinu, jatra, kosterni svaly a kostni dferi bez
postizeni mozku a michy. Typy 2 a 3 jsou spojeny s neuropatickymi symptomy s postizenim centralniho
nervového systému. Incidence vyskytu v CR je 1:80000.

Nahromadénim histiocytd v kostni dfeni dochazi k utlaku hemopoézy s obrazem anémie a trombocytopénie,
zvySenou unavou, krvacivych komplikaci a dale s profidnutim kosti se snazs$i tvorbou zlomenin. Typickym
znakem je zvétSeni sleziny a jater.

Gaucherova choroba je spiSe vzacnym onemocnénim, pfi kterém dochazi k postizeni vice organt a tkani
s trvalou progresi, které bez lé8by vyrazné snizuje kvalitu Zivota a dobu doZiti. V soutasné dobé je v CR

sledovano 35 pacientll s prokazanou Gaucherovou chorobou.

Souéasny stav pacienta: Zije, lé&ena ve VFN u MUDr. Malinové.

Literatura:

1. Jaffe ES, et al. Hematopathology, second edition, pp.965-967.
Bain BJ, et al. Bone Marrow Pathology, fourth edition, pp.530-531.
Malinova V, Mazurova S, Dvofakova L. Gaucherova nemoc a lysozomalni onemocnéni — sou¢asné moznosti
diagnotiky a I1é¢by. Remedia, Remedia 2016; 26: 268-276.
Web: https://ghr.nlm.nih.gov/condition/gaucher-disease

Web: http://www.rarediseases.cz/vzacna-onemocneni/gaucherova-nemoc
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Pripad ¢. 9: biopsie FNO 856/18
Referuje: MUDr. Ziak Du$an

Klinické udaje: 8-leté dévce s 2 roky se zvétSujici rezistenci na lateralni strané proximalni tfetiny pravého

stehna, klinicky léze subfascialné.

Makroskopicky popis: Castice kize a podkozi velikosti 3x2x4 cm, kozni kryt na povrchu 1,5x0,6x0,2 cm, na

fezu nodularni bélavé tuzsi lozisko 1,2x1,3x1 cm.

Mikroskopicky popis: Castice tukové-vazivové tkané s relativné ohraniéenym loZiskem solidni proliferace
s vazivovou kapsulou s pfitomnosti folikularnich lymfoidnich agregatd. Nadorové elementy jsou polygonalni i
kratce vretenité, misty s tvorbou vagnich nodull syncycialniho vzhledu, s okrouhlymi a ovalnymi jadry s blandnim
chromatinem, eozinofilni cytoplazmou, misici se se slabé& kolagenizovanou matrix. Disperzné necetné
tenkosténné cévni prostory vyplnéné erytrocyty. Déle kapsularni depozita hemosiderinu loZiska prokrvaceni i
drobné nekrézy. Mitoticka aktivita 5 mitéz na 10 HPF. Proliferacni aktivita v Ki67 do 15%.

Imunohistochemické a dalsi specialni metody:
Exprese: vimentin, desmin, h-caldesmon, CD68, CD99.
Bez exprese: chromogranin, SMA, CD34, EMA, CK, melan A, S100, NSE.

Diagnoéza: Angiomatoidni fibrozni histiocytom.

Diferencialni diagnoéza:
1. Aneuryzmalni varianta benigniho fibrézniho histiocytomu (bez vazivové kapsuly, bez lymfoidnich
agregata).

2. Angiosarkom.

Diskuze: Raritni mékkotkanova léze Casto lokalizovana na koncetinach déti ¢i mladych dospélych. Tretina
pfipadl je lokalizovana v mistech s normalnim vyskytem lymfatickych uzlin jako fossa poplitea, inquina, axila
apod. Angiomatoidni fibrézni histiocytom byl poprvé popsan v roku 1979 a byl pokladan za agresivni neoplazii
s privlastkem ,maligni“. VétSi studie (n=86) vSak ukazala minimalni metastaticky potencial |éze, kde metastaza
v regionalni lymfatické uzliné byla pfitomna pouze u jednoho pfipadu. Lokalni recidiva se uvadi ve 13%.
Chirurgicka excize bez adjuvatni IéCby je v sou€asnosti adekvatni terapie Iéze. S chromozomalnich abnormalit je

nejcastéji detekovana flze genl EWSR1-CREB1.

Soucasny stav pacienta: Bez lokalni recidivy.

Literatura:

1. Christopher Fletcher, Julia Bridge, Pancras Hogendoorn, Frederik Mertens. WHO Classification of Tumours
of Soft Tissue and Bone 4th edition. Lyon 2013.

2. Sharon W. Weiss, John R. Goldblum. Enzinger and Weiss’s Soft tissue tumors 5th edition. Mosby, Inc., an
affiliate of Elsevier 2008.
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Pripad ¢. 10: biopsie B 2 720, 2 721/2018
Referuje: MUDr. Klézlova Dana

Klinické udaje: 46-ti leta Zena, pfijata k HSK pro polyp endometria (vel.1,5cm) + pfedni plastice poSevni pro
stresovou inkontinenci. Za dva mésice odeslana k LAVH+SE bilat. pro histologicky nalez z HSK: endometrialni

polyp s glandularni cystickou hyperplazii bez atypii.

Makroskopicky popis: Morselovana déloha v 11-ti ¢astech (1,5x1,5x0,3-3,4x3x2,5cm),Cipek vel.4,5x3cm, se
Stérbinovitym uzavienym uUstim, kanal 4,5cm, volny. Tuby stranové nerozliSeny(5a6x0,5cm), u fimbrialniho Usti na

povrchu jedné tuby s bélavym loziskem (vel.1cm) vzhledu v.s. zbytkovych struktur ovaria.

Mikroskopicky popis: Ve stromatu cervixu, endometria, v myometriu a pfi povrchu jedné tuby zastizeny
nadorové struktury okrouhlych bunék stfedni velikosti, se svétlou cytoplazmou, s okrouhlymi jadry, misty
s patrnymi nukleoly. Mitézy nejsou patrny, nebo se vyskytuji zcela ojedinéle. Material byl zaslan ke konzultaci
k IHC doSetfeni na patologii Novy Ji¢in. V uplynulé kratké dobé byl zarover u pacientky diagnostikovan z CCB

levého prsu ILC prsu.

Imunohistochemické a dalSi specialni metody: CK7+, CK AE1/AE3+, GATA 3+, Caldesmon-, Calretinin-,
CD10-, CDX2-, CK20-, desmin-, E-cadherin-, ER-, PR-, HER2/neu-, Inhibin a-, Melan A-, Vimentin-, WT-1-, Ki-67-
3-5%, loziskové10%.

Diagnéza: MTS invazivniho lobularniho karcinomu prsu v materialu cervixu, délohy a vejcovodu.

Invazivni lobularni karcinom (ILC) je druhy nej¢astéjSi typ karcinomu prsu. VétSina ILC se vyznacduje expresi
ER(70-95%), PR(60-70%), HER 2-protein-, nizkou proliferacni aktivitu a dobrou diferenciaci. Pro ILC je typicky
infiltrativni typ ristu, pficinou je ztrata exprese E-cadherinu, dochazi k MTS i do neobvyklych lokalit. Varianty ILC:
pleomorfni (34%), solidni(17%), tubulo-lobularni(10%), alveolarni(6%), signet-ring cell(3%), smisena(28%).
V solidni a alveolarni varianté jsou buriky polymorfnéjsi, vice mitoticky aktivni a mohou obsahovat
intracytoplasmatickou vakuolu (burfiky tvaru pecetniho prstene). Pleomorfni varianta je agresivni formou

karcinomu s nuklearnimi atypiemi a pleomorfizmem.

Diferencialni diagnoéza:
1. Low-grade endometrialni stromalni sarkom délohy.
2. Perivascular epiteloid cell tumour (PECom).

3. Sekundarni nadory délohy genitalniho x extragenitalniho puvodu.

Diskuze: Sekundarni malignity délohy zaujimaji minoritni ¢ast problematiky gynekologickych malignit, o to
obtiznajsi byva diferencialné diagnosticky algoritmus pfi jejich fe$eni. Cast&ji jde o nadorovou infiltraci myometria,
postizeni endometria byva méné casté (tzn. zvySené riziko fale$né negativity vysledkd histologie materialu z
kyretaze). Karcinom prsu a maligni kozni melanom ¢&astéji postihuji endometrialni stroma v polypoidnich
formacich. Nej¢astéjsi primarni origo MTS do délohy jsou mamma (47%), zaludek (29%), plice (4%), colon,

pankreas a ledvina (3%).

Soucasny stav pacienta: Stp.ovarektomii bilat. s nalezem metastaz ILC, mnohocéetna generalizace do skeletu,

v sou€asné dobé na paliativni hormonalni a osteoprotektivni |éCbé.

Literatura:

1. Petrakova K., Lobularni karcinom prsu, Onkologie 2016,10(4):166-169; Sharon W. Weiss, John R. Goldblum.
Enzinger and Weiss’s Soft tissue tumors 5th edition. Mosby, Inc., an affiliate of Elsevier 2008.

2. Minaf L., Weinberger V., Jandakova E., Sekundarni malignity Zenského genitélu, Ceska Gynekologie, 2010,
75(6), 535-539.

3. Kurman R.J., Carcangiu M.L., Herrington C.S., Young R.H.(Eds.): WHO classification of tumours of female

reproductive organs, IARC Press: Lyon 2014.
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Pripad €. 11: biopsie CGB 15 294/2018
Referuje: MUDr. Hurnik Pavel

Klinické udaje: 12-letd divka s pigmentovanym koznim uUtvarem lokalizovanym ve vlasaté ¢asti hlavy parietalné
vpravo pfi stfedni ¢afe, okraj znaménka je kulaty, znaménko je na Urovni kize, ostfe ohrani€ené, neni obklopeno
depigmentovanym lemem, barva je nacervenala s pravidelnosti pigmentu, prdmér léze je vétSi 8 mm, utvar

v poslednich mésicich s aktivitou, trvani nemoci rok.

Makroskopicky popis: Castice prezentujici koZni excizi o celkové velikosti 0,8x0,6x0,5 cm, centraln& nodularni

Iéze 2 mm presahujici niveau klGze, makroskopicky tésné naléhajici na okraj excize.

Mikroskopicky popis: Opakované prokrajovana kozni excize zastihujici v koriu noduly nebo €epy epiteloidnich
elementl s uniformnimi jadry a diskrétnimi jadérky, cytoplazma je svétlejsi, spiSe jemné granulovana. LoZiskovité
naznak pfechodu v elementy vietenité s cibulovitym uspofadanim. Mitézy nepfitomny. Léze nedosahuje do hranic

excize.

Imunohistochemické a dalSi specialni metody:

Pozitivni: NSE, vimentin, lehce CD68, MITF nejednoznacné, proliferacni aktivita v Ki67 do 2%.

Negativni: S100, MelanA, HMB45, SOX10, CK AE1/AE3, EMA, CK7, p63, HSA, CD56, Oct3/4, GFAP, PLAP,
CD117, CD45LCA, ER, PR, Synaptofyzin, D2-40, CD99.

Diagnoéza: Celularni typ neurothekeomu.

Diferencialni diagnéza:
1. Naevus Spitzové.
2. Plexiformni fibrohistiocytarni tumor.

3. Dermalni myxom z nervové pochvy.

Diskuze: Celularni neurothekeom je benigni kozni neoplazie nejasné histogenézy. Donedavna byl zvazovan
vztah k dermalnimu myxomu z nervové pochvy, ktery vSak nebyl s jistotu potvrzen. Léze se nejCastéji vyskytuje u
Zen v détstvi ¢i casné dospélosti. Topograficky se pak €asto vyskytuje na hlavé, ramenou a hornich koncetinach.
Histopatologickému obrazu dominuje lobularni, mikronodularni az hnizdovité usporadini epiteloidnich, misty
viretenitych bunék s vezikularnimi jadry, malymi jadérky a svétle eosinofilni cytoplazmou, €asto s pfitomnosti sept
denzniho kolagenniho vaziva. Dle WHO/IARC Classification of Tumours jsou neurothekeomy rozdéleny do dvou
skupin na klasicky typ neurothekeomu (S100 — pozitivni) a celularni typ neurothekeomu (S100 — negativni).
Celularni typ neurothekeomu dale exprimuje CD63, NSE a S100A6, variabilné exprimuje MITF, SMA a D2-40 a je
negativni v S100, GFAP, CD57 nebo EMA. Jedna se Casto o solitarni uzel, jehoz kompletni chirurgickeé

odstranéni je kurativni.

Soucasny stav pacienta: Bez recidivy.

Literatura:

1. Elder D.E., Massi D., Scolyer R., Willemze R. WHO Classification os Skin Tumours (4th edn). Lyon: IARC;
2010: 377.
Ishikawa M, Yamamoto T, Izumi M. Cellular Neurothekeoma on the Lip. Indian J Dermatol. 2016;61(1):122.
Park MC, Seung WB. Cellular Neurothekeoma of the Scalp in the Elderly. Brain Tumor Res Treat.
2016;4(1):17-20.

4. Boukovalas S, Rogers H, Boroumand N, Cole EL. Cellular Neurothekeoma: A Rare Tumor with a Common
Clinical Presentation. Plast Reconstr Surg Glob Open. 2016;4(8):e1006. Published 2016 Aug 29.
doi:10.1097/GOX.0000000000001006.
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Pripad €. 12: biopsie CGB 7 540/2016
Referuje: MUDr. Vazan Petr

Klinické udaje: Anamnéza — A.V., Zena 1944/72 let, tumor levého prsu. Diagnostika core cut biopsii — 22.9.2016.

Operace — mastektomie + exenterace axily - 4.10.2016.

Makroskopicky popis: Resekat /amputat/ celého prsu, kde na rozhrani dolnich kvadrant( je ohrani¢eny

solidni nador o priiméru 58mm, soucasti resekatu je tukova tkan axilarniho vybézku.

Mikroskopicky popis:

Core cut biopsie - fragmenty tkané pro prsni Zlazu netypické dlazdicobunécné diferenciace, hodnoceno jako
invazivni dobfe diferencovany dlazdicobunéény karcinom prsu.

Resekat — rGistem pokrocily nador vykazuje napadnou diverzitu v histologickém obraze,

zachyceny nadorové struktury vzhledu - low-grade dlazdicobunééné diferenciace (Ki-67 - 5%+ ),

high-grade /nediferencovaného/ nadoru s fyloidnimi formacemi (Ki-67 - 70%+), vietenobunécného

sarkomatoidniho nadoru a low-grade epitelialniho-myoepitelidlniho nadoru typu papilomu.

Imunohistochemické a dalsi specialni metody:
Pozitivita: Cytokeratin AE1/AE3, Vimentin, Cytokeratin 5/6, p63, p53.
Negativita: Estrogen, Progesteron, HER-2/neu, E-cadherin, HS-Aktin, S100.

Diagnoéza: Metaplasicky dlazdicobunécny karcinom prsni zlazy / pT3, pNO, MO0/, high-grade triple negativni,

vychazejici z papilomu.

Diferencialni diagnoéza:
1. Lymfomy — LCA negativni, Cytokeratiny pozitivni.
2. M-FT - Cytokeratiny, p63 pozitivni, Bcl-2, CD34 negativni ve stromalni komponenté.

3. Sarkomy — netypicka heterogenita, imunohistochemie.

Diskuze: Metaplastické nadory (0,2-5%../1%/ vSech invazivnich karcinom() jsou charakteristické diferenciaci
nadorového epitelu do skvaméznich bunék, myoepitelialnich bb., elementi mezenchymalniho vzhledu /véetné
viretenitych, chondroidnich, osseoznich a rhabdoidnich bunék/(1).

V nasem pfipadé nador vykazuje heterogenni maligni (epitelialni dlazdicobuné&nou, sarkomatoidni epitelialni a
vietenobunécnou mezenchymalni) diferenciaci.

Dle imunohistochemické nahrady molekularni klasifikace I1ze nador zaradit jako high-grade triple negativni
karcinom, basal-like subtyp (2,3), s agresivnim na léCbu rezistentnim biologickym chovanim.

Stejné jako v naSem jsou popsany pfipady vychazejici z komplexni sklerozujici 1éze nebo papilomu (4).
Histologicky heterogenni nadory mohou byt obtizné k pfesné identifikaci v core cut biopsii.

Moznosti molekularné genetické subtypizace (GEP) agresivnich triple negativnich nadort pro cilenou lé€bu (5).
Soucasny stav pacienta: 8/2017 — metastaza plic, 10/2017 — exitus.
Literatura:

1. Sunil R.Lakhani, lan O.Ellis, Stuart J.Schnitt , Puay Hoon Than, Marc J.van de Vijver. WHO Classification of
Tumours of the Breast, (4th edn), International Agency for Research on Cancer, Lyon, 2012,48-52.

2. Tang P, Tse GM. Immunohistochemical Surrogates for Molecular Classification of Breast Carcinoma: A 2015
Update. Arch Pathol Lab Med. 2016 Aug;140(8):806-14.

3. Geyer FC, Pareja F, Weigelt B, Rakha E, Ellis 10, Schnitt SJ, Reis-Filho JS. The Spectrum of Triple-Negative
Breast Disease: High- and Low-Grade Lesions. Am J Pathol. 2017 Oct;187(10):2139-2151.

4. Gobbi H, Simpson JF, Jensen RA, Olson SJ, Page DL. Metaplastic Spindle Cell Breast Tumors Arising within
Papillomas, Complex Sclerosing Lesions, and Nipple Adenomas, Mod Pathol. 2003 Sep;16(9):893-901.

5. Lehmann BD, Bauer JA, Chen X, Sanders ME, Chakravatry AB, Shyr Y, Pietenpol JA. Identification of human

triple-negative breast cancer subtypes and preclinical.
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Pripad €. 13: biopsie FNO 14 831/15
Referuje: MUDr. Ondru$sek Rébert

Klinické udaje: Slo o 39 letu pacientku operovanou pro hemii inquinalis lat.sin. Béhem vykonu nalezen drobny
tumor Zaludku v oblasti velké kurvatury s vykonanou parcialni resekci Zaludku. V gynekologické anamnéze 3
porody, z toho 2 porody cisafskym fezem, a stav po konizaci Cipku. V osobni anamnéze stav po radioterapii pro

astrocytom mozecku a stav po apendektomii. Jinak bez pozoruhodnosti.

Makroskopicky popis: Pfedmétem bioptického vySetfeni byla ¢ast zaludku nepravidelného tvaru velikosti

4x2x1cm. Ve stfedni €asti Zaludku pfitomna nodularné utvaiena léze bilohnédé barvy, velikosti 11 x 8 mm.

Mikroskopicky popis: Tumor byl zanofen ve vlastni svalové vrstvé zalude¢ni stény a byl ostfe ohrani¢eny od
okoli. Nador byl tvofen noduly sloZzenymi z cévnich kanall, kolem kterych byly plastovité usporadané kulaté
buriky s minimalnimi cytologickymi atypiemi s kulatym centralné ulozenym jadrem s minimalnim mnozstvim
cytoplasmy. Jadra misty méli jaderné pseudoinkluze a zafezy. Kol cév byly pfitomny oblasti hyalinizace. Mitoticka

aktivita byla minimalni, jen fidké mitézy.

Imunohistochemické a dalsi specialni metody: Nadorové buriky exprimovaly hladkosvalovy aktin. Negativni
markery byly S100,CD56, melan A, cytokeratin CK AE1/3, WT1, calretinin a chromogranin. Proliferaéni aktivita
byla cca 4% (proliferani marker Ki 67). Vaskularni markery barvily pozitivné pouze cévni prostory.

Diagnoéza: Benigni glomus tumor.

Diferencialni diagnéza:

1. Paragangliom - nador tvofen skupinkami bunék uspofadanych v hnizdech, acinech anebo tramcich ve
fibrovaskularnim stromatu s bohatou vaskulaturou, pozitivni exprese neuroendokrinnich markerd,
sustenkularni buriky exprese S100.

Epiteloidni GIST — morfologie podobna, dllezita imunohistochemie s pozitivitou DOG1, CD117 a CD34.
Neuroendokrinni tumor - epitelovy nador se sou¢asnou expresi neuroendokrinnich markert a
cytokeratina.

4. Maligni melanom - vétSi bune¢né atypie a mitoticka aktivita, pfitomnost melaninového pigmentu a

pozitivni exprese melanocytovych markerd.

Diskuze: Glomus tumor (GT) je mezenchymalni tumor slozen z modifikovanych hladkosvalovych bunék. Je
neoplastickou opozici fyziologickych perivaskularnich bunék glomusovych télisek podilejicich se na
termoregulaci. GT se nachazeji hlavné v retikularni dermis kidze prstl koncetin. Nej¢astéjsi lokalizaci GT je klze.
Velmi vzacnou lokalizaci vyskytu je gastrointestinalni trakt, kde se nejfrektovanéji vyskytuje v zaludku. Dle
kvantitativniho zastoupeni solidni sloZky a vaskularni cévni sloZky je tumor délen na podtypy:

1. Glomangiom -pfevaha vaskularni cévni slozky v tumoru.

2. Glomus tumor- pfevaha solidni slozky v nadoru.

3. SmiSeny typ - se stejnym zastoupenim obou slozek.
GT se nachazeji hlavné v retikularni dermis klze prstd. Klinicky se tumor miZe projevovat pfiznaky jako bfisni
nepohodli, epigastricka bolest, krvaceni, a anemie. Nékdy jde o asymptomatické pacienty s nahodnym nalezem
jako v naSem pfipadé. Biologicka povaha léze je vétSinou benigni, maligni formy GT jsou velmi raritni. Kritéria
malignity nejsou striktné akceptovana, avSak Folpe a spol. udava velikost tumoru vétsi nez 2cm, vyrazné
cytologické atypie, pocet mitéz (vice jako 5/50HPF) a nekrdzy.
Diagnostika: Pfi gastroendoskopii Ize do ur€ité miry diagnosticky pouzit zobrazovaci metody jako CT a EUS,
avsak pro intramuralni lokalizaci tumoru vylu€ujici diagnézu endoskopickou biopsii, a nedostatek
charakteristickych radiologickych vlastnosti pfi CT a EUS, je pfesna prfedoperacni diagnostika obtizna a

nepfesna. Nadory glomu se diagnostikuji po chirurgické resekci histologicky patologem.

Soucasny stav pacienta: Pacientka je bez obtizi.
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Pripad ¢. 14: biopsie FNO 11 443/18
Referuje: MUDr. Miculkova Barbora

Klinické udaje: Presakralni tumor retroperitonea u 56-letého muze.

Makroskopicky popis: Obdrzeno 10 béZovoSedych, kfehkych &astic, nepravidelného tvaru, velikostné od 1,2 cm
do 9 cm. Na fezech Zlutobélava drolici se tkar.

Mikroskopicky popis: Fragmenty stromatu prostoupené high grade sarkomu tvoreny fascikly a solidné&jSimi
formacemi s naznacenym solidnim alveolarnim uskupeni kulatych a vietenitych bunék s hyperchromnimi jadry. S
akumulaci nadorovych bunék v okoli cév a dale fokalné pseudoglandularni a rozetovité formace. Také ¢etné
okrsky nekréz. Disperzné déle zastizeny ohrani¢ené chondroidni i osteoidni struktury. Mitoticka aktivita je vice
nez 20 mit6z na 10 HPF.

Imunohistochemické a dalsi specialni metody:

Pozitivni: Vimentin, S100, CD99.

Negativni: Chromogranin, Synaptofyzin, CD56, CDX2,CK20, CK7, LCA, MelanA, HMB45, EMA, SOX10.
Ki67 proliferacni aktivita cca 65%

Dale bylo provedeno genetické vysetfeni, mutace v genu EWSR1 a SS18 nebyly prokazany.

Diagnoéza: Mesenchymalni chondrosarkom.
Diferencialni diagnoéza:

1. Maligni hemangiopericytom.

2. Maligni tumor periferni nervové pochvy.

3. Ewinguv sarkom.

Diskuze: Mesenchymalni chondrosarkom je varianta mesenchymalniho chondrosarkomu a tvofi méné nez 1%
sarkom0 mékkych tkani. Mdze se vyskytovat v jakémkoliv véku, necastéji vSak mezi 20 a 30. rokem, rozdéleni
mezi muzi a zenami je rovnomérné. Nej¢astéjsSi oblast vyskytu je hlava a krk, dale dolni konc¢etiny. Nador je
vysoce agresivni, Casto metastazuje do plic a tvofi také pozdni metastazy (az v rozmezi 20 let). Makroskopicky
ma multilobularni ohrani¢eny charakter, Sedobélavou az Sedordzovou barvu a je mékké konzistence. V tumorézni
mase jsou nepravidelné fokusy chrupavky a kosti, dale také nekrozy a prokrvaceni. Mikroskopicky se sklada

z dvoji populaci bunék, jednak z fascikl( malych kulatych az vretenitych bunék s hyperchromazii jader a

s akumulaci bunék kolem cév. Déle struktury hyalinni chrupavky v rizné velkych ostrlivcich, fokalné

s kalcifikacemi az endochondralni osifikaci. V IHC je nejdllezitéjsi pozitivita CD99 v celularnich oblastech a S100

v oblastech chrupavky, néktera literatura popisuje pozitivitu SOX9 (v naSem pfipadé nebylo provedeno).

Material byl dale zaslan na druhé ¢teni MUDr. Veselému s vysledkem: Mezenchymalni chondrosarkom (defini¢né
high grade sarkom).

Soucasny stav pacienta: Pacient je nyni po 2. cyklu paliativhi chemoterapie s progresi metastaz do obou plic a

pravé ledviny. Na kontrolni PET CT je objednan na 11. 2. 2019.
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