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Pripae SD=IAPR 62l

£ 35-ro¢na ena s recidivujucim tumorom podkozia v oblasti nad )
symfyzou

* na vysSetrenie boli zaslané dva fragmenty uzlovitého bledosivého
tkaniva

\§ J

 ‘_  kompletne spracované do dvoch parafinovych blokov

Klinické nalezy:
8% * pacientka si nahmatala hrcéku v jazve (07/2016)

* USG: solidne lozisko velkosti 24 x 20 mm, lokalizované v podkoznom
spojive prednej steny podbrusia, cca 2 cm nad symfyzou

* lozisko je nejasne konturované, tesne nalieha na ventralnu plochu mm.
recti, nemozno vylucit ich infiltraciu

¥ ¢ suspektna recidiva v minulosti diagnostikovanej neoplazie

 zanamnézy: ako dieta operovand na defekt predsieriového septa,
matka zomrela na karcinom prsnika (2005)
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Pozitivne:

» Cytokeratiny AE1/AE3

CK7

EMA

fokalne hladko-svalovy aktin
Ki-67: 15 - 20% pozitivhych buniek

YV V V V

Negativne:

S-100 protein
CK5/6

CD117

CD34

CEA
GCDFP-15

YV V.V V VYV V
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Gencticks analyza = eddelenie genetilsy NOU Bradsiava

FISH: SS18(SYT)(18q11.2) — prestavba génu S518 v cca 98% vysSetrenych
jadier
Zaver:

Vo vysetrovanej vzorke sme zaznamenali prestavbu génu S518 (18q11.2)
v 98%-tach, Co dava predpoklad, ze sa jedna o klinicky zvazovanu diagnozu
synovidlneho sarkdmu.”

Upper Trreshold

Reguter Colors
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Synevizlny sarken

* synovidlny sarkdm (SS) je presne morfologicky, klinicky a geneticky definovana
jednotka, ktora nema vztah ku synovii a iba zriedkavo sa vyskytuje v intra-
artikularnej oblasti

* je definovany ako mezenchymalny vretenobunkovy nador s variabilnou
epitelovou diferenciaciou, vratane tvorby glandularnych struktur, vykazujuci
Specificku geneticku translokaciu t(X;18)(p11; q11)

* incidencia nie je presne znama, cca 5-10% vsetkych sarkdmov makkych tkaniv

* vyskytuje sa u adolescentov a mladych dospelych (15 —-40r.; priemer 34 r.), bez
vyraznejsej predilekcie pohlavia (muzi: Zeny = 1,2:1)

* ide o hlbsie ulozeny hmatny tumor, casto asociovany s bolestivostou

* rastie zvyCajne pomaly a nenapadne, preto je ¢asto interpretovany ako benigny
proces a odliali sa terapia (cca 2 azZ 4 roky)

* hlavny vyskyt: najma makke tkaniva koncatin (85-95%), viac DK, v blizkosti
klbov (najma kolenny klb), ¢asto naliehaju na slachy, slachové puzdra a burzy,
menej Casto na fascie, aponeurdzy a ligamenta

* menej Casto: hlava a krk (5-10%), trup — brusna a hrudna stena (5%), ostatné

lokality (srdce, pleura, pluca, obli¢ka, prostata, pecen, mediastinum,
retroperitoneum, GIT, periférne nervy, iné)
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Fistelegia syneviclnehe sarkomu

 nador pozostava z dvoch morfologicky odliSnych typov buniek — epitelovych
buniek (pripominajucich karcindmové bunky) a vretenovitych (fibrosarkdmu-
podobnych) buniek, nespravne oznacovanych ako stromalne bunky

e v zavislosti od zastupenia oboch komponent a stupna diferenciacie tvoria SS
plynulé spektrum morfologickych vzorov

Tri hlavné typy synovidlneho sarkomu:

§ » Dbifazicky synovialny sarkom (jasne zastipené obe komponenty v réznych
proprocidch) — cca 20 — 30% SS

* monofazicky synovidlny sarkdm
. monofazicky fibrézny typ — cca 50 — 60% SS

. monofazicky epitelovy typ (?)

* zle diferencovany synovialny sarkom




Biirzicky syneviclny sarkom

«  klasicky” bifazicky SS— jasne viditelné dve morfologicky odliSné populacie
buniek (epitelové a fibrosarkdmu podobné vretenovité bunky)

« epitelova komponenta: solidne pruhy, hniezda, glanduldrne Struktury (niekedy
aj s eozinofilnym obsahom), mikroglandularne formacie, tvorba viléznych az
papilarnych struktur, dokonca okrsky skvamdznej metaplazie s keratinizaciou

* epitelové bunky su kuboidalne, alebo kolumnarne, epiteloidného vzhladu, s
bledSou objemnou cytoplazmou a ovalnym vezikularnym jadrom, s jasnymi
bunkovymi membranami

* vretenovita zlozka: tvorba solidnych kompaktnych pruhov a fascikularnych
vzorov podobnych fibrosarkdmu, ojedinelé nuklearne palisddovanie,
hemangiopericytomatdzne vzory

e vretenovité bunky su pomerne uniformného vzhladu, s nenapadnou bazofilnou
cytoplazmou a ovalnymi tmavymi jadrami, nejasnymi kontdrami

* mitoticka aktivita v oboch zlozkach neprekracuje 2mf/1HPF

e regresivne zmeny: hyalinizacia, myxoidné zmeny, kalcifikacia, plakovity kolagén,
metaplasticka osifikacia, cystické zmeny, hemoragie







Moeneiczicky illorezny synevialny sarken

* najcCastejsi podtyp SS
 potrebné potvrdenie diagndzy IHC a genetickou analyzou, ktoré su identické s
bifazickym podtypom SS

 morfologicky ide o vretenobunkovu neoplazmu pripominajucu fibrosarkom

* v niektorych pripadoch extenzivny sampling dokaze pritomnost epitelovej
komponenty
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Moeneiczicky epitclov synevilny sarkemn

* monofazicky epitelovy SS je velmi zriedkavo diagnostikovany (teoreticky
existuje), je mylne interpretovany ako benigny alebo maligny epitelovy nddor

 potrebné IHC a genetické vySetrenia na stanovenie jednoznacnej dg.

* treba hladat okrsky vretenobunkovej (fibrosarkdmu podobnej) komponenty,
ktora je voditkom ku diagndze




4l citerencovany Synevialny sarkomm

» ktorykolvek z typov SS moze progredovat do zle diferencovaného SS
e sprava sa agresivnejSie, CastejSie rekuruje a metastazuje
 morfologicky existuju tri zakladné vzory:

1/ velkobunkovy epiteloidny;

2/ malobunkovy;

3/ vretenobunkovy high-grade

» charakteristiky: atypické bunky so zvySenym N/C pomerom, pocetné mitdzy
(viac ako 2mf/1HPF), ¢asté nekrdzy

NP &%'4.7 ’ j'! S8 \

ujg.f 4* 5»3‘
’

NPT
.' "
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Diggnestika syneviclnehe sarkomu

Histologicky obraz

Imunohistochemicky profil:

¥ *° cytokeratiny - AE1/AE3, CK18, CK7, CK19 (cca 90%) a EMA (cca 70%), viac
' exprimované v epitelovej, menej vo vretenobunkovej komponente

8 * CD99 (cca 60-70%)
* bcl-2 (takmer 100%)
| © S-100 protein (cca 30%)

Cytogeneticka a molekularne- geneticka analyza:

* konstantna Specificka translokacia - t(X;18)(p11;q11) — pritomna u viac ako 90%
pripadov SS (bez rozdielu typu)

e fazia $518 (SYT génu) na chromozdémel18 s bud SSX1 alebo SSX2 (ojedinelo
S$5X4) na X- chromozéme - vznik SYT-SSX fuzneho proteinu

* insitu hybridiza¢né techniky (FISH), RT-PCR metddy




Q2

Biclegicke cdhevanie synevizlnehe sarkonu

* povazovany za high-grade nador s pomerne vysokou tendenciou k lokalnej
rekurencii a regionalnemu aj vzdialenému metastazovaniu, ktoré sa mozu
objavit aj po dlhom case od diagnostiky primarnej lézie

| * incidencia rekurencie po liecbe je cca 50% pri , klasickych” podtypoch SS (a to do
2 rokov), cca 80% pripadov pri zle diferencovanom SS

* metastazy su pritomné v priblizne polovici pripadov (pltca, lymfatické uzliny,
kostnd dreri), a vyvinu sa zvyCajne do 2 — 5 rokov od primarnej diagndzy

8l © 5-3a10-rocné preZivanie variruje od 56% do 76%, a od 45% do 63%

e terapia — Siroka lokalna excizia nadoru, adjuvantna radioterapia a chemoterapia
(hlavne pri metastatickych nadoroch), observacia aj viac ako 10 rokov od
primarnej diagnozy

¥ - prognostické faktory: vek pacienta, velkost nadoru, chirurgické resekéné linie,
histologicky podtyp SS, fizny typ proteinu; ale iba velkost nad 5 cm bola
konsStantne spojena s horSim prezivanim




DiterenciRlne eizgneze synevislnehe sarkenmu

moze byt obtiaZna, zavisi do podtypu SS a od lokality vyskytu nadoru

Bifazicky SS:
maligny nador z buniek obalov periférnych nervov (MPNST) s glanduldarnymi
Strukturami; karcinosarkém; maligny mezoteliom

Monofazicky fibrézny SS:
fibrosarkdm; leiomyosarkdom; MPNST; hemangiopericytdm; sarkomatoidny

karcindm
~
Predominantne epitelovy, monofazicky epitelovy SS:
adenokarcindm; metastaticky karcindm; kozny adnexalny karcinom
J

Slabo diferencovany SS:

ES/PNET; neuroblastom; rabdomyosarkém; mezenchymdlny chondrosarkéom;
maligny lymfém




Anaminezagnasejipacieintliw;

12/2006 — extirpacia primarneho tumoru prednej brusnej steny — histologicky
na povodnom pracovisku patolégie diagndza metastazy endometroidného
eventualne ovarialneho karcindmu

pacientka bez akéhokolvek iného loziska (USG, PET/CT, MR) — nalez prehodnoteny
na druhom pracovisku na primarny kozny adnexalny karcindm

recidivujuceho kozného adnexalneho karcindmu (adenoidne-cysticky
karcinom, G3)

03/2009 — radikalizacia vykonu (reexcizia jazvy) a vySetrenie sentinelovych
lymfatickych uzlin panvy (2 SLN negativne)

07/2016 — 2. recidiva; pacientka si nahmatala hrcku v jazve, loZisko velkosti 24 x\
20 mm, lokalizované v podkoznom spojive s tesnym naliehanim na ventralnu

plochu mm. recti, nemozno vylucit ich infiltraciu — histologicky nalez zhodnoteny
ako synovialny sarkom y
















Anaminezagnasejipacieintliw;

* 03/2017

 kontrolné USG: v mieste operacnej jazvy nad symfyzou v USG obraze len
pooperacné zmeny, bez evidentnych suspektnych echostruktur

&Y ° subjektivne: sleduje sa sama, nema zmenu zdravotnych tazkosti, citi sa dobre

* realizované konzilium ohlfadom adjuvantnej radioterapie, od RAT upustené
(vyznam RAT pri dlhsom ¢asovom odstupe od extirpdcie SS spochybneny a pacientka
sa nevedela jednoznacne rozhodnut pre terapiu)




3 Vyhlad z Ostreho Rohaca na p'l'e/é.éi Zapadne Tatry



