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KLINICKE UDAIJE

60-rocny muz

Predmet vysetrenia- slezina- makroskopicky drobna ruptura centralne so
subkapsularnym hematomom po uraze

Klinicka diagnoza: $S30.1 Pomliazdenie brusnej steny

111 Bez inych klinickych informacii




MAKROSKOPICKY

Zaslany operacny resekat sleziny velkosti cca 120x80x40 mm, hnedej farby,
makkej konzistencie, zriaseného "koZovitého" vzhladu. Centralne na
diafragmatickej ploche je pritomna ruptura velkosti cca 70x60 mm, puzdro je
narusené, zriasnené, odlupuje sa, pod nim subkapsularne nahromadené
krvné koagula tmavohnedej farby. Rezna plocha mierne prominuje nad
niveau, okrovo-Cervenej farby, makkej konzistencie, na reze su v celom
rozsahu pritomné dilatované cievne priestory vyplnené hustejSou krvou.
Biela pulpa sa vizualizuje. Hilus na reze bez podstatnejSieho nalezu, tvoreny
tukovym tkanivom a cievami, na reze vyplnenymi hustejSou krvou.
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IMUNOHISTOCHEMICKA ANALYZA

Pozitivhe Negativne

CD31 CD34
FViI

Vimentin

CD68

CD8 1?]

Ki67 menej ako 5%
pHH3 0 mitéz/ 10 HPF
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LITTORAL
CELL
ANGIOMA
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LITTORAL CELL ANGIOMA

- vzacny primarny vaskularny tumor pochadzajuci z littoral cells , buniek
vystielajucich sinusy Cervenej pulpy

- prvykrat popisany v roku 1991 (Falk et al.), kedy bol zdokumentovany
retikuloendotelialny charakter tychto buniek
- udava sa cca 180 zdokumentovanych pripadov v svetovej literature

- vyskytuje sa prakticky vo vSetkych vekovych skupinach (1-77 rokov), pricom
priemerny vek je okolo 50 rokov, u muzov aj u Zien (pomer Zeny:muzi 5:3)

- moOze byt asymptomaticky alebo sa prejavuje splenomegaliou a hypersplenizmom,
niekedy je prvym prejavom ruptura sleziny spontanna alebo traumaticka

- lieCba je splenektémia

lesion demonstrating histiocytic differentiation. Am J Surg Pathol.

Falk S, Stutte HJ, Frizzera G. Littoral cell angioma. A novel splenic vascular o
1991;15:1023-1033.



LITTORAL CELL ANGIOMA

- makroskopicky - pocetné tmavohnedé az Cierne noduly, pomerne dobre
ohranicené okolitym tkanivom, ale bez kapsuly

- mikroskopicky - cystické priestory vyplnené krvou a anastomozujuce
vaskularne priestory pripominajuce normalne sinusy, ale vystlané
vysokymi endotelialnymi bunkami s variabilnou hemofagocytozou,

s nepravidelnymi lumenmi, niekedy papilarnou projekciou, endotelialne
bunky sa Casto nachadzaju aj oddelene vo vaskularnom priestore, ale bez

atypii

Imunohistochemicky:

Pozitivne - endotelialne markery (CD31, faktor VIIl) a markery histiocytov
(CD68), vimentin, CD21

111 Vacsinou negativne - CD34, CD8

: 0



LITTORAL CELL ANGIOMA

Il ZvyCajne ma benigny charakter

Raritne sa popisuju aj maligne varianty- littoral cell hemangioendoteliém a
littoral cell angiosarkdm, ktoré mozu metastazovat mesiace az roky po
splenektomii.

Neista biologicka povaha???

TaktieZ etiolégia ostava zatial nejasna, pretoze moze byt asociovany s morbus
Crohn, adenokarcindomom napr. hrubého Creva a pankreasu, ponuka sa
etiologicka suvislost s dysregulaciou imunitného systému

Zlatym Standardom by malo byt dlhodobé sledovanie pacientov po
splenektomii

Cordesmeyer S., Putzler M.,Titze U.,Paulus H., Hoffmann M., Littoral cell angioma of the
spleen in a patient with previous pulmonary sarcoidosis: a TNF-a related pathogenesis?,
World J Surg Oncol. 2011; 9: 106



LITTORAL CELL ANGIOMA

Rosso et al. popisali littoral cell angiosarcoma ako maligny vaskularny tumor
sleziny s retikuloendotelialnou diferenciaciou

Ako hlavné diferencialno-diagnostické znaky v porovnani s littoral cell
angiomom uvadzaju:

- solidne hniezda nadorovych buniek

- cytologické atypie

- mitoticku aktivitu

- stratu expresie CD68

Rosso R, Paulli M, Gianelli U, Boveri E, Stella G, Magrini U. Littoral cell angiosarcoma of the
spleen. Case report with immunohistochemical and ultrastructural analysis. Am J Surg Pathol. o
1995;19:1203-8



LITTORAL CELL ANGIOMA

Dal$im negativnym prognostickym faktorom by mohla byt masivna
splenomegalia

Na zaklade 180 pripadov littoral cell tumorov doteraz popisanych vo svetovej
literature bolo zistené, ze splenomegalia > 1500 g pred splenektdmiou, ktora
koreluje s dizkou sleziny cca 20 cm je signifikantne asociovand s pritomnostou
malignych zmien v littoral cell tumoroch

Regresivne zmeny v zmysle nekroz su tiez asociované s malignym spravanim

Sarandria JJ, Escano M, Kamangar F, Farooqui S, Montgomery E, Cunningham SC, Massive
splenomegaly correlates with malignancy: 180 cases of splenic littoral cell tumors in the world o
literature, Minerva Chir. 2014 Aug;69(4):229-37




DIFERENCIALNA DIAGNOSTIKA

- Peliosis lienis

-  Hemangioma

-  Hemangioendothelioma
-  Hemangiopericytoma

- Angiosarcoma

- Hamartom
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PELIOSIS LIENIS

- benigna lézia Casto sa vyskytujuca u imunokompromitovanych pacientoy,
obvykle v spojeni s peliosis hepatis

- makroskopicky - pocetné krvou vyplnené cystické priestory

- mikroskopicky - krvou vyplnené sinusy s redukovanou vystelkou

Imunohistochemicky:
Pozitivhe - CD34, faktor VIII

se 0



PELIOSIS LIENIS
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HEMANGIOMA

- neokapsulovana benigna proliferacia vaskularnych priestorov, od
kapilarnych az po kavernozne

- makroskopicky - dobre ohranicené lozisko, vacsinou solidne, bez
regresivnych zmien

- mikroskopicky - vaskularne priestory vystlané jednou vrstvou
endotelialnych buniek bez atypii a bez mitoz

Imunohistochemicky:
Pozitivne - faktor VIIl, CD31, CD34
111 Vacsinou negativne - CD68

38



HEMANGIOMA

: 0



HEMANGIOENDOTHELIOMA

- low grade maligny primarny vaskularny tumor sleziny

- mikroskopicky - viac celularny ako hemangidm a menej atypicky ako
angiosarkom, nizky mitoticky index

Imunohistochemicky:
Pozitivhe - CD34, CD31
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HEMANGIOPERICYTOMA

- neisté biologické spravanie
- makroskopicky - enkapsulovana masa

- mikroskopicky - vetviace sa tenkostenné cievy obklopené spojivovym
tkanivom

Imunohistochemicky:
Pozitivhe - CD34, vimentin
Negativne - faktor VIII
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ANGIOSARCOMA

- makroskopicky - splenomegalia, pomerne dobre ohranicené zakrvacané
lozisko eventualne difuzne postihnutie, Casto nekrézy

- mikroskopicky - solidne alebo papilarne anastomaozujuce vaskularne
priestory, vystlané atypickymi hyperchromatickymi bunkami ¢asto
s hyalinnymi globulami v cytoplazme

- solidny, sarkomatozny, papilarny, epiteloidny rast
- Casté hemoragie a nekrozy, extramedularna hematopoéza

Imunohistochemicky:

Pozitivne - endotelidlne markery (CD31, CD34, faktor VIII) a markery
histiocytov (CD68)

Negativne- keratin okrem epiteloidnych buniek !!!
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ANGIOSARCOMA
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HAMARTOM

- benigny tumor, zvacsa kongenitalny

- makroskopicky — ohranicena nodularna |ézia, Cervenej farby, zatlacajuca
parenchym sleziny

- mikroskopicky — dobre ohranicena lézia s disorganizovanymi krvnymi
cievami roznej velkosti

Imunohistochemicky:
Pozitivhe — CD68, CD8, SMA
Negativhe — CD31
Variabilné — CD34

: 0



HAMARTOM

normal spleen
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ZAVER

Littoral cell angiom ma typicky imunofenotyp: CD31+/F VIlI+/CD34-/CD8-

- napriek tomu niektori autori uvadzaju, ze velmi vzachne mozu
exprimovat CD8 !!!

V klinicko-patologickej studii 17 pripadov littoral cell angioma len v 1 bola
pozitivna expresia CD8

- ako rozhodujuci marker v diferencialnej diagnostike littoral cell angiomu
by mohol byt CD34, ktory je negativny na rozdiel od ostatnych
vaskularnych lézii sleziny, kde zvyCajne exprimuje pozitivne

Zhonghua Bing Li Xue Za Zhi. 2007 Apr;36(4):239-43

Bi CF, Jiang LL, Li Z, Liu WP, Littoral cell angioma of spleen: a clinicopathologic study of 17 cases, o
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Dakujem za pozornost.




