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48 r. muz
TU perinea, lavej oblasti glutea (mimo rekta)

Lymfadenopatia v inguinach, Th11, LS
prechode a retroperitoneu (na CT)

Exciza velkosti 75 x 50 x 50 mm
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Osteoclast-rich, proximal-type
epithelioid sarcoma
(ORPTES)



ES-PT

postihuje starsich

hlboké struktury (perineum, inguina)
,rhabdoidné“ Crty

epitelialny fenotyp

nejasna histogenéza

agresivnejsi klinicky priebeh



onvencny ES
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Konvencny a proximalny ES
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ES

Delecia INI1 génu na chromozome 22q11.2
SMARCB1/INI1-

AE1/3+, EMA+, CK8+, CK19+, CK5/6-
CD34+

ERG+

Dysadherin+



ES histologickeé varianty

Angiomatoidny
(Fibroma-like — PMHE) xxxx
Myxoidny

Osteoclast-rich (15 pripadov)




Pseudomyogénny HE (fiboroma-like ES)

* 1(7;19)(922;q13)
 SERPINE1-FOSB fuzny gén
* nuklearna FOSB expresia
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v ES

Myxoidn
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ORPTES
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Dif. dg.

Pigmentovana vilonodularna synovitida
OBT makkych tkaniv

MFH (,,giant cell rich®)

MTS nediferencovany karcindm bohaty na
obrovské bunky podobné osteoklastom

Extraskeletalny OSA
RMS



Dif. dg.

ALCL
Maligny mezoteliom

Svetlobunkovy sarkém/malignant melanoma
makkych casti

Epithelioid AS
Epithelioid MPNST.



v MPNST

Epiteloidn




Epiteloidny ASA
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MTS velkobunkovy ca
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INI1 deficientné tumory

Rhabdoidny tumor oblicky
Renalny medularny karcindm
Epiteloidny MPNST
Myoepitelialny karcindm
EMCHSA



Zaver

1. Variabilné histopatologické crty ES
predstavuju casto diagnosticku vyzvu,
hematoxylinova diagnoza nie je jednoducha.

2. ORPTES je vzacny subtyp,moze imitovat iné
nadory bohaté na obrovské bunky podobné
osteoklastom

3. Kompletna strata INI1 bola pozorovana v 50%
az 100% pripadov of ES, bezohladu na podtypy
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