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e 28-rocny muz

* tumor paraspinalne, extraduralne, s propagaciou do mediastina

* bez radiologického popisu
* bez klinickej Ci radiologickej diferencialnej diagnozy
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GIANT CELL TUMOR OF THE BONE



DEFINICIA (WHO 2013)

* benigny, ale lokalne agresivny tumor (SNOMED M9250/1)

* tvoreny proliferaciou nadorovych mononuklearnych buniek s
pocetnymi reaktivnymi makrofagmi a osteoklast-like obrovskymi
bunkami

 osteoklastom (syn.)



EPIDEMIOLOGIA

* 4-5% primarnych kostnych tumorov

* maximalny vyskyt medzi 20 - 45 rokmi zivota

. , . , Giant Cell Tumor
* raritne vyrasta vimaturnom skelete 897

Male 44%
Female 56%
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RADIOLOGIA

* typicky epifyza a prilahla metafyza
* raritne len metafyza (v adolescencii)
* velmi raritne diafyza

* expanzilné, ekcentrické, lobulizované, osteolytickeé

* Castokrat eroduje subchondralnu kost aj kibovd chrupku, zriedkavo a?
s penetraciou do klbovej dutiny



KLINIKA

* v naprostej vacsine su solitarne
* raritne multiecentricita, najcastejsie malé kosti distalnych koncatin

e typicky priznak je bolest a opuch, restrikcia pohybu v kibe, vzacne
patologicka zlomenina

* raritne moze vznikat ako komplikacia Pagetovej choroby kosti

 velmi vzacne ako sucast Goltz-ovho syndrému v asociacii s fokalnou
dermalnou hyoplaziou



MAKROSKOPIA




KOMPLIKACIE OCHORENIA

lokalna rekurencia u cca 25% pacientov lieCenych kyretazov

az v tretine pripadov intravaskularna invazia
tieto pripady mozu metastazovat do pluc (2%)
plucne ,implanty”

vacsSinou spontanna regresia

vzacne rast s nasledkom smrti pacienta

v menej ako 1% GCT maligna transformacia
pacienti s malignitou byvaju o dekadu starsi

primarna malignita v GCT (high grade malignita v GCT pritomna v ¢ase inicidlnej
diagnozy)

sekundarna malignita v GCT (high grade malignita v GCT po predchadzajucej radioterapii
alebo chirurgickom vykone)



ETIOLOGIA

* nadoroveé primitivne mezenchymalne stromalne bunky exprimujuce
RANKL (ligand pre receptor aktivator NF-kapa 3)

* nenadorové mononuklearne makrofagy ako prekurzory obrovskych
buniek

* nenadorové osteoklast-like obrovské bunky

 driver mutacia v géne H3F3A na 1g42.12



GENETIKA

 driver mutacia H3F3A (cca 85% GCT)

* Specificka monoklonalna protilatka na detekciu mutacie G34W génu
H3F3A (takmer 100% Specificita)

* redukcia imunopozitivity u lieCcenych pacientov (denosumab anti-
RANKL)

* H3F3A wild type ,,giant cell rich” |ézie vzdy negativne
* brown tumor, aneurysmal bone cyst, chondroblastoma, non-osifikujuci
fibrom, fibrozna dysplazia, chondromyxoidny fibrom, tenosynovialny giant cell
tumor, teleangiektaticky osteosarkom



Dakujem za pozornost
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