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Anotace

•25-letý muž s intramuskulárně uloženým tumorem
velikosti 77 x 60 x 52 mm v m. vastus medialis levého
stehna. 

•Léze byla přítomna posledních 6 let, v poslední době
se však začala zvětšovat. 

•Imunohistochemicky je tumor negativní s protilátkami
MDM2, ALK-1, ROS-1, CD21 i CD35.
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Diagnóza:
INFLAMATORNÍ 

„LEIOMYOSARKOM“



•Vzácný tumor poprvé popsaný Merchantem et al. – byl vyčleněn z kategorie 
maligních fibrózních histiocytomů

•Označení leiomyosarkom vybráno z důvodu částečné morfologické a 
imunohistochemické podobnosti s konvenčním leiomyosarkomem

•Tento tumor se však od konvenčních leiomyosarkomů zcela liší klinickými i 
molekulárně genetickými vlastnostmi – název leiomyosarkom je zavádějící

•Morfologicky je to velmi těžká diagnóza – široká diferenciální diagnostika



Klinické vlastnosti

• Mladší pacienti – medián 40 let

• Převažují muži – v některých studiích až 9:1

• Predilekce pro intramuskulární partie stehen a zad, ale může postihovat i jiné 
periferní měkké tkáně, retroperitoneum, pánev

• Zatím žádný případ nebyl popsaný v oblasti hlavy a krku 

• Kromě plic žádný nebyl popsaný v parenchymatózních orgánech

• Výrazně lepší prognóza než klasický leiomyosarkom
• léze v periferních měkkých tkáních zpravidla nerecidivují a nemetastazují

• Intraabdominální tumory často recidivují, metastázy vzácně (možná se však nejednalo o ILMS). 



Morfologie
•Vřetenité, epitelioidní až rhabdoidní buňky s nápadně eosinofilní cytoplazmou a místy s 
doutníkovitými jádry

•V různé míře fascikulární/storiformní architektura

•Výrazná inflamatorní příměs tvořená lymfocyty, plazmocyty a histiocyty 

•Histiocyty tvoří jednak nápadné agregáty pěnitých buněk, jednak nenápadně prostupují 
takřka celým tumorem – lze zvýraznit pomocí CD163

•Různě výrazné atypie – při letmém pohledu obvykle budí dojem sarkomu nízké až střední 
malignity 

ALE
•Většinou ostře ohraničená, intramuskulární léze, často s kapsulou

•Mitotická aktivita převážně velmi nízká (<1 mitóza/10 HPF)

•Proliferační index většinou 1-2%, všechny případy pak do 5%

















Imunohistochemie
•Pozitivita s desminem (většinou) či hladkosvalovým aktinem

•Dále exprese h-Caldesmonu (většinou), svalově specifického aktinu 

•CD163 zvýrazní difúzně přítomné histiocyty

•Zhruba 50% případů exprimuje MyoD1 a myogenin!!

•MDM2, ALK-1, ROS-1, CD21, CD35, S100, cytokeratiny, CD34 vždy negativní
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Molekulárně genetické vlastnosti

• Velmi neobvyklé a specifické molekulárně genetické pozadí

• Masivní redukce počtu chromozomů až do obrazu téměř haploidního 
karyotypu (obsahuje 25–28 chromozomů)

• Ztráta heterozygozity pro většinu chromozomů, ale vždy zachovaná 
heterozygozita chromozomů 5 and 22 a někdy i chromozomů 18, 20, and 21

• Část případů mutaci v genu NF1



Dal Cin P. et al. 
Journal of Pathol, 

1998



Dal Cin P. et al. 
Journal of Pathol, 

1998

Všechny testované případy mají zachovanou biparentální disomii u chromozomů 5 and 22



• Haploidizace je u mezenchymálních tumorů extrémně vzácná, což spolu s vždy 
zachovanou heterozygozitou pro chromozomy 5 and 22 činí tento nález
naprosto specifickým – jde však o obtížnou analýzu z FFPE materiálu  

• Analýzou genové exprese byla potvrzena vysoká exprese genů, které se 
účastní vývoje a funkce jak hladké, tak příčně pruhované svaloviny (vysoká 
exprese genů MYOD1, MYOG či PAX7)

• Tento nález vysvětluje IHC expresi jak hladkosvalových markerů, tak markerů
příčně pruhované svaloviny

• Vhodnější termín by byl „Inflamatorní myogenní sarkom“

Modern Pathology, 2017



Diferenciální diagnóza
•Dif. dg. užitečné vlastnosti ILMS:

• Mladší pacienti

• Intramuskulární tumor periferních měkkých tkání – hlavně stehna, záda

• Ohraničený tumor bez výrazně infiltrativního růstu

• Rovnoměrně rozprostřený lymfoplazmocelulární infiltrát

• Nápadné agregáty histiocytů a difúzně přítomné, CD163 + histiocyty promíchané s 
nádorovými buňkami

• Nízká mitotická i proliferační aktivita  



Diferenciální diagnóza
•Dediferencovaný liposarkom – MDM2 FISH

•Inflamatorní myofibroblastický tumor – ALK, ROS-1
• Epiteliodní varianta!

•Folikulárně dendritický sarkom – CD21, CD35

•Pleomorfní/vřetenobuněčný rhabdomyosarkom – MyoD1 mutační analýza



Dediferencovaný liposarkom

• Především u intraabdominálních tumorů  

• Starší pacienti

•Morfologicky téměř neodlišitelné – vyšší mitotická a proliferační 
aktivita

• Sampling často odhalí lépe diferencované oblasti

• Spíše neutrofilní infiltrát

•Hladkosvalová diferenciace v DDLPS je možná – SMA, Desmin
mohou být pozitivní!!

•MDM2 FISH (ne IHC)!!



Inflamatorní myofibroblastický tumor

•Většinou více vřetenité a tenčí buňky, často myxoidní stroma, postrádá 
nápadné agregáty histiocytů

•IHC se tyto tumory překrývají, ale difúzní desmin a caldesmon
favorizují inflammatorní leiomyosarkom, zatímco exprese ALK či ROS1 
IMT

•Obzvlášť obtížné a významné je odlišit epithelioidní variantu IMT -
velmi agresivní tumor, všechny případy exprimují DESMIN, ALK 
membránózní pozitivita



Folikulárně dendritický sarkom

•Více pravidlený storiformní růst

•Většinou neobsahuje nápadné agregáty pěnitých 
histiocytů

•Pozitivní s CD21 a CD35 či dalšími dendritickými markery

•FDCS je prakticky vždy desmin negativní



Pleomorfní/vřetenobuněčný
rhabdomyosarkom

•Často v oblasti hlavy a krku

•Infiltrativní růst

•Většinou neobsahuje nápadnou inflamatorní 
komponentu/agregáty histiocytů

•Vysoká mitotická i proliferační aktivita

•L122R MyoD1 mutace u vřetenobuněčného
rhabdomyosarkomu



Děkuji za pozornost

EMAIL:

michael.michal@biopticka.cz

Náměstí republiky, Plzeň
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