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5 mesacné dieta - M

vysetrené na hematol. ambul. pre anémiu
pocas noci t do 38,5 st.

okolo 5:30 hod. napadne popolavo bledé
privolana RZP (podozrenie z apiracie)

KPR od 06:17 do 07:20 hod., bez pozitivheho
efektu

konstatovany ,,exitus letalis...”



e Pitevny nalez:
- zakrvacanie brusnej dutiny (300 ml krvi)
- nedokrvenie vnutornych organov

- opuch mozgu tazkého stupna s mozockovym
kuzelom



e Slezina rozmerov 7x3x1,5 cm, na dolnom podle
vakovity az hroznovity utvar priem. 5,5 cm, na
konci ktorého je defekt dizky 0,5 cm, z ktorého
vyteka krv. Na reze drobné dutinky priemeru
0,3-0,7 cm, vyplnené krvou.





http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC2999224/figure/F3/
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC2999224/figure/F3/
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC2999224/figure/F3/




subkapsularny hematom s rupturou (dvojdobé
krvacanie) ?

traumaticka ruptura (?)
tyrané dieta (?)
zanedbana starostlivost (?)

rodiCia jednoznacne popieraju akykolvek tupy
Uraz, uder, pad alebo nasilné zaobchadzanie
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»oplenic cord capillary
haemangioma”“
(SCCH)



Splenicky hamartom

(SH)
?



SCCH

* SCCH zriedkava jednotka (Krishnan et al.,
1993)

e SCCH reprezentuje ‘capillary-vessels-rich’
variant SH (Krishnan and Frizzera)



Splenicky hamartém (SH)

* SH je extrémne zriedkavy benigny tumor
(incidencia 3 na 200000 splenectomii, v
autopsiach 0,024% - 0,13 %; 0,17- 0,2%)

e Rokitansky 1861 (odvtedy len 140 pripadov)

e splenoma, splenoadenoma, and nodular
hyperplasia sleziny



M-F vyskyt v kazdom veku (11 mesiacov do 8
rokov)

asymptomatické, nahodné nalezy pri
vysetreniach

symptomatickeé (splenomegalia, bolesti
brucha, ruptura, thrombocytopénia a anémia,
CastejSie u zien)

mozna asociacia s tuberoznou sklerozou,
Wiskott-Aldrich-like syndromom a inymi
nadormi



vacsinou su kongenitalne

posttraumaticky mechanizmus v
etiopatogenéze (?)

cirkumskriptné solidné |ézie tmavocCervenej
farby komprimujuce okolity splenicky
parenchym

solitarne alebo mnohopocetné



e obsahuje mixturu disorganizovanych anomalnych
vaskularnych kanalov vystlanych endotelovymi
bunkami a obklopenych fibrotickymi povrazcami
CP vacsinou bez BP

* reprezentuje proliferaciu elementov C.p.
abnormalne usporiadanych do
pseudotumoroznej lézie

 histologicky mo6ze byt problematickym odlisenie
SH od hemangiomu, nutné ICH vysetrenie









SH

e Klasifikacna schéma (Frizzera, 2003) pre SH
zalozena na relativnej proporcii roznych
elementov C.p. (histiocyty splenickych
povrazcov, splenické kapilary, myoidné bunky)




SH

Klasicky SH
Variantné formy SH:

1. Splenic cord capillary hemangioma

2. Myoidny angioendoteliom

3. SH bohaty na histiocyty

4. SH s extramedularnou tumor-like
erythropoézou



Klasicky SH

e definovany ako relativne uniformna lézia
charakterizovana vaskularnymi kanalmi
napravidelného tvaru, vystlanymi CD8+ CD31+
CD34- endotelovymi bunkami (ako splenickeé
sinusy), obklopené povrazcami C.p.




Morphologic and immunohistochemical characteristics of classical splenic
hamartoma. (a) A case of classical hamartoma is composed of sinus-like vasculature
expressing CD8 (b), but negative for CD34 (c).
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Splenic hamartoma. (a) Photomicrograph(original magnification, 10; H-E stain)
shows disorganized sinuses and splenic red pulp elements(*) compared with the
organized sinuses in the normal spleen (upper portion of the image).

(b) Photomicrograph (original magnification, 40; H-E stain) shows an irregular,
disorganized splenicsinus containing a megakaryocyte and nucleated redcells.



SCCH

e angiomatoidna lobularna proliferacia so
zretelnymi okrajmi, v ktorej su lobuly casto
separovaneé pruhmi fibrozy.

e charakterizovany predominanciou CD8- CD31+
CD34+ kapilarmi povrazcov s malym poctom
Sinusov.
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Morphologic and immunohistochemical characteristics of cord capillary
hemangioma. (a) A case of cord capillary hemangioma composed of a loose
network of ill-defined vascular channels that are CD8- (b) and CD34+ (c),

consistent with cord capillary phenotype.



Myoidny angioendoteliom

e Solitarna, dobre ohranicena masa
charakterizovana okrem malych ciev ako v
SCCH, taktiez hojnostou velkych stromalnych
buniek s myoidnym fenotypom (vimentin+,
SMA+, MSA+, desmin-.
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Morphologic and immunohistochemical characteristics of myoid angioendothelioma. (a) A case of myoid angioendothelioma
composed of CD8 — (b) and CD34+ (c) vascular spaces, which are separated by large stromal cells expressing smooth muscle
actin (d).



Histiocyte-rich SH

e zriedkavy typ SH s predominanciou histiocytov
splenickych povrazcov (,,cordal histiocytes®)
asociovanych s CD8-, CD31+, CD34+
kapilarnymi cievami a relativnhe malym
mnozstvom CD8+ splenickych sinusov



SCCH

* histologické a ICH rozdiely medzi k-SH a SCCH
a MAE

e su SCCH a MAE varianty SH alebo skor
morfologicky a biologicky odlisné jednotky ??



Clonal X-chromosome inactivation suggests
that splenic cord capillary hemangioma is a
true neoplasm and not a subtype of splenic
hamartoma

A Chiu'*, M Czader?®, L. Cheng?, RP Hasserjian®, M Wang?, S Bhagavathi?,
EM Hyjek?, H Al-Ahmadie®, DM Knowles' and A Orazi’

Modem Fathology (2011) 24, 108-116; doi:10.1038/modpathol 2010.168;



Diferencialna diagnoza

SANT

vaskularne lézie

podobné klinické a radiologické nalezy
CD8+, CD34-

CD8-a CD34+




Sklerozujuca angiomatoidna nodularna transformacia
sleziny (SANT)

 Martel a spol.,2004
* hemangiom?
e SH?

e forma inflamatorneho
pseudotumoru?

-

e |gG4 sklerozujuce
ochorenie ?

* SCCH ??
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A case of cord capillary hemangioma with pronounced sclerosis (case 6). (a) On low magnification, the lesion shows a striking

nodular appearance with vascular nodule surrounded by fibrosclerotic stroma. (b) The nodules are composed of vascular spaces lined by
plump endothelial cells with extravasated erythrocytes. The morphologic features of cord capillary hemangioma overlap with those of
‘sclerosing angiomatoid nodular transformation’ (SANT) of the spleen



e Hemangiom -solitarny (kapilarny, kavernozny,
nahodny nalez, do 2 cm)

-velky a mnohopocetny)
* Angiomatoza (+ HA v inych oblastiach)

Ruptura + krvacania

Kasabach-Meritt syndroma (anémia,
trobocytémia + konsumpcna koagulopatia)



* SH - 2 typy ciev: CD8+ CD34- splenické sinusy
(predstavujuce hlavnu vaskularnu zlozku lézie)
a relativne nepocetné CD8- CD34+ kapilary
splenickych povrazcov (,,cord capillaries”

e Kapilarne hemangiomy — 1 typ ciev — kapilary
vystlané CD8- CD34+ endotelovymi bunkami.
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Splenicka hemangiomatoza




toral cell angioma







Lymfangiom




- pocetné krvou vyplnené cystické priestory

- Casty vyskyt v parafolikularnej oblasti
- splenicka ruptira a smrt
- suvislost s anabolickymi steroidmi



RadioGraphics

©2004 by Radiological Society of North America







Maligne vaskularne tumory

* Angiosarkom
* Epitheloidny angiosarkom
 Litoral cell angiosarcoma
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Zaver

1. klasifikacia vaskularnych lézii sleziny nie je
vzdy jednoducha

2. SCCH je relativne nova jednotka donedavna
povazovana za podtyp SH

3. nalez klonality v SCCH podporuje hypotézu ze
ide o biologicky samostatnu jednotku
reprezentujucu pravy vaskularny novotvar,
ktory by mal byt vycleneny z SH



Zaver

4. SCCH /SH/- raritné splenické |ézie, napriek
,hevinej“ histomorfolégii mozu byt fatdlne

5. spontanna ruptura SH je neobvyklou
komplikaciou (v prehlade literatury su
zaznamenaneé len 4 pripady).

6. SCCH = SANT (?)
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