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Klinické udaje

* 36 rocny muz
* bez vyznamnejsSieho predchorobia (02/2013: papilém na jazyku vlavo)

» dvojtyZzdriova anamnéza rezistencie v oblasti lica vlavo
» subjektivne bez tazkosti (,hréka“ v lici)

* bimanualne hmatny tumor v distalnej Casti lica vlavo, pred okrajom
m.masseter, propagujuci sa distadlne medialne od m.masseter az do
retrotuberalnej oblasti a po predny podnebny obluk vlavo

* celkovo bol klinicky tumor v maximalnom rozsahu 4-5cm, fixovany,
lalo¢natého tvaru

* sliznica aj koza lica nad tumorom boli intaktné
* bez lymfadenopatie

Klinicka diagnéza: Tumor buccae l.sin.
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Makroskopicky nalez

Rychla histolégia:

e zaslany tumordzny utvar priemeru cca 12 mm, na reze slaninovitého
vzhladu, bielo-sivej farby, obklopeny drobivymi bielymi hmotami,
celkovo v rozsahu do 2 cm

Definitivna histoldgia:

» zaslany zvySok tumordzneho tkaniva identického vzhladu, s okolitym
spojivom, celkovo priemeru 2 cm

* vo vnutri bol jasne viditelny okruhly utvar bielej farby, od ktorého sa
tiahol k periférii nitovity povrazec tkaniva

» vzorky z resekénych linii (boli pozitivne)

e po sCitani objemu nadorového tkaniva v RH a DH bol celkovy rozmer
okolo 4 cm
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Riva del Garda,Taliansko
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Plesnivec alpinsky




Maligny nador z buniek obalov periférnych
nervov

s rabdomyoblastickou diferenciaciou

resp.

Maligny tritonsky tumor
(MPNST s rabdomyosarkomom)

Grade 3
(sec. FNCLCC)




Diferencialna diagnoza

* pomerne Siroka, zahfna skalu sarkdomov dospelého veku

* rabdomyosarkom
» synovialny sarkdm (monofazicky variant)
* |eiomyosarkom

» dediferencovany liposarkém
e adultny fibrosarkom
e clear cell“ sarkdm resp. maligny melandm

* low-grade MPNST treba odlisit od neurofibrému alebo celularneho
schwannému




Maligny nador z buniek obalov
periférnych nervov (MPNST)

maligne nadory vznikajuce z periférnych nervov alebo v
extraneuralnych makkych tkanivach a vykazuju diferenciaciu
smerom k bunkam nervovych obalov (schwannove bunky, perineuridlne
bunky, fibroblasty)

tradi¢ne, diagnostika MPNST je v porovnani s ostanymi sarkdmami
velmi obtiazna, a to v désledku chybajucich standardizovanych
diagnostickych kritérii (najmad ak chyba vztah k nervu)

existuje viacero histologickych variantov MPNST, ¢o komplikuje
diagnostiku

ide o jeden z histologicky najvariabilnejsich sarkdémov, s nutnostou
komparacie morfolagie, Sirokej IHCH a ELMI

10-15% MPNST mdZe obsahovat maligne heterolégne
mezenchymalne komponenty (kost, chrupavka, tuk, cievy, hladky
sval), z ktorych je najCastejsi prieCne pruhovany sval (maligny
tritonsky tumor), dokonca aj epitelovej diferenciacie




Maligny nador z buniek obalov
periférnych nervov (MPNST)

* morfologicky pripomina oGRS T A
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* jadra buniek su nepravidelne R s e I N

ovalne, cytoplazma buniek je
nendpadna, ¢ast buniek moze
byt okruhleho vzhladu

* nenapadné Crty typickeé pre
MPNST: hyalinne pruhy a
noduly, rozety, extenzivne
perineuralne a intraneuralne
Sirenie tumoru




Maligny nador z buniek obalov
periférnych nervov (MPNST)

problémom médze byt odlisit MPNST od monofazického
synovialneho sarkomu (MSS), ktory Casto infiltruje do nervového
vlakna dokonca mdze rast v nerve v podobe multinoduldrnych a
plexiformnych vzorov

jedind morfologicka ¢rta, ktora odlisi MPNST od MSS je pritomnost
pleomorfnych buniek v MPNST, nakolko sa tieto v MSS takmer nikdy
nevyskytuju

IHCH: oba mdZu vykazovat S-100 (aZ 30% MSS a 50% MPNST)

MSS: fokalne exprimuje CK8/18, CK7, CK19, AE1/AE3 a EMA a je
negativny na CD34 a svalové markery (dezmin-, aktin-)

MPNST: byva negativny na CK aj EMA (s vynimkou perineuridlnej
dif.) a fokalne moZe byt pozitivny na CD34 (znadmka perineuridlnej

dif.)

genetika: fuzie génov SYT-55X1 alebo SYT-SSX2 potvrdi dg.
intraneuralneho SS, pricom MPNST je dosial bez dokazanej
Specifickej chromozomalnej zmeny




Maligny nador z buniek obalov
periférnych nervov (MPNST)

» maligny tritdnsky tumor treba odlisit aj od leiomyosarkému a
rabdomyosarkému

% || * obamdZu vykazovat expresiu S-100 proteinu, svalové markery
| «  bez zmienky o masivnom intraneuralnom $ireni v literature (!)

Diagnéza MPNST musi spifiat jedno z kritérii:

* kazdy sarkom, ktory postihuje velky nerv v podobe intraneuralnej
infiltracie, bez dokazanej inej diferenciacnej linie (najma SS,
angiosarkom)

.| * nador vznikajuci z pre-existujucej benignej lézie periférnych nervov

* ide o tumor s morfoldgiou zodpovedajucou MPNST (denzné

fascikuldarne formacie, asymetricky usporiadané vretenovité bunky s
nepravidelnymi ovalnymi jadrami)

IHCH alebo ELMI ddkaz diferenciacie smerom k Schwannovym
bunkam




Maligny tritonsky tumor(MT7T)

relativne zriedkavy variant MPNST s rabdomyoblastickou diferenciaciou
typicky sa vyskytuje v oblasti hlavy a krku, konc¢atinach a trupe

postihuje Casto vacsie a stredne velké nervy

priemerny vek pacientov s MTT je 31,7 r.

vysoko agresivny tumor (5-rocné preZivanie 10-20%), s ¢astymi lokalnymi
rekurenciami (43%) a vzdialenymi metastazami (48%)

progndza je o nieco lepsia pri lokalite hlavy a krku a koncatinach ako na
trupe a v retroperitoneu, ale je horsia ako pri MPNST

najefektivnejsia terapia: kompletné chirurgické odstranenie




Maligny tritonsky tumor(MT7T)

* prvy krat boli opisané rabdomyosarkdmoveé elementy v  MPNST
Massonom v r.1932 u pacienta s NF1

* Masson postuloval povod rabdomyosarkémovych buniek v MPNST
metaplastickou tedriou, podla ktorej maligne Schwannove bunky
podliehaju transformacii do buniek priecne pruhovaného svalu,
nakolko si ako bunky vychadzajuce z neuroektodermu aj pocas
tumorigenézy ponechavaju kapacitu mezenchymalnej diferenciacie

Migratory Mesenchymal Cell

Laminin-5

TaF-g Signaling Induces EMT. TaF -5 signaling causes the repression of epithelial genes and induces the expression of mesenchymg
markers. During this process polarized epithelial cells became migratary mesanchymal cells.




Maligny tritonsky tumor(MT7T)

PERIPHERAL NERVE TUMORS WITH

* nazov RHABDOMYOSARCOMATOUS DIFFERENTIATION
»triton tumor* (MALIGNANT “TRITON" TUMORS)
perkrét pOUi" Vo James M. WoobrurF, Mp,* NORMAN L. CHERNIK, mD,'
SVOjEj préci Myron C. SmiTH, mp;} WiLLiam B. MiLLeETrT, MD!

Woodruff (1973)

* na zaklade

experimentu Locatelliovej v 1925,
ktora indukovala rast nadpocetne;j
koncatiny obsahujucej neuralne,
svalové a kostné elementy na
chrbte jasteric Triton (rodu
Triturus), a to po implantacii
slepého konca ischiadického nervu
do makkych tkaniv chrbta jasteric

* triton- mal3, jasne sfarbena
jasterica oblasti Severnej Ameriky,
Eurdpy a severnej Azie

AND Frank W. FoortEk, Jr., mp'




Maligny tritonsky tumor(MT7T)

Woodruff et al. stanovil tri
kritéria pre dg. MTT (1973):

. vznik z periférneho nervu/ alebo
vznik u pacienta s NF1/alebo
vznik v lokalite typickej pre
tumor z periférnych nervov/
alebo reprezentuje metastazu
takéhoto tumoru

. tumor ma rastové
charakteristiky nadoru zo
Schwannovych buniek

. rabdomyoblasty jasne vznikaju v
MPNST a nie su metastazou z
»druhého“ rabdomyosarkomu

1.

Daimaru et al (1984):

tumory u pacienta bez NF1,
ktoré spifaju kritéria MPNST
a fokalne obsahuju
rabdomyoblasty

tumory tvorené
predominantne bunkami s
rabdomyoblastickou
diferenciaciou s fokalnymi
Schwannovymi elementami,
vznikajuce v blizkosti alebo
vo vnutri nervu alebo u
pacienta s NF1

V sucasnosti je diagnoza MTT zalozena na tychto kritériach spolus
podporou IHCH (S-100+, Leu7+, dezmin+, aktin+, myoglobin+)




Zaver

* pacient bol operovany na nasom pracovisku bez komplikacii
* bohuzial boli pozitivne vzorky z oblasti resekénych linii

* bez znakov neurofibromatdzy (maligny tritonsky tumor byva v
takmer 60% asociovany s NF1)

* bezinych nalezov pri USG a CT hrudnika, brucha a hlavy

* odoslany a lieCeny na inom pracovisku- nemame udaje o dalSom
priebehu ochorenia







