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KLINICKÉ 
ÚDAJE

Konzultační vyšetření 

1. EXCIZE v roce 2014 – muž, 56 let

• Excize submandibulární žlázy 4 x 3 x 1,5 cm, 
váha – 10 g

• Na řezu: lobulární struktura, hnědočervené 
barvy, tumor rozměrů 1,9 x 1,5 x 1 cm

• Dg. pravděpodobně primární tumor – dif. dg. 
Mukoepidermoidní karcinom, Acinický
karcinom či Salivární duktální karcinom

2. Recidiva po 4 letech s metastázou do jedné 
intraparotideální lymfatické uzliny



CYTOLOGICKÉ 
VYŠETŘENÍ





MORFOLOGIE









IMUNOHISTOCHEMICKÉ 
VYŠETŘENÍ



MGA

S100

PAS-D

SOX10



Ki67 Ignyta



GENETICKÉ 
VYŠETŘENÍ



• ETV6 – E-Twenty-Six family – transkripční faktor – regulátor 
transkripce, buněčné proliferace, diferenciace a tumorigeneze

• NTRK3 (gen) kóduje TRKC receptor = neurotrophic tropomyosin
receptor kinase, type 3 

• MYB – (myeloblastosis) transkripční faktor

• SMR3B – submaxillary gland androgen regulated protein 3B

Fúze t(12;15) ETV6-NTRK3 a t(9;3)MYB-
SMR3B



HIGH-GRADE 
SEKREČNÍ 
KARCINOM
s metastázou do 1 LU

DŘÍVE MASC





SEKREČNÍ KARCINOM (SC)
• Low grade karcinom podobný sekrečnímu karcinomu 

prsu – dobrá prognóza

• Imunoprofil:

 CK7/S100/MMG a SOX10, GATA3 pozitivní

 p63 a DOG1 negativní

• Genetika:

 t(12;15) (p13;q25) ETV6-NTRK3 fúze (95-98%)



• 3 pacienti věk 36 – 73 let

• umírají od 2-6 let s diseminací primárního onemocnění

 2 případy ETV6-NTRK3 v LG i HG komponentě

 1 případ ETV6 zlom v LG i HG komponentě

• !! Genetický profil!! – targeted terapie TRK inhibitory





t(12;15)(p13;q25) s ETV6-NTRK3
• NESPECIFICKÁ, 95-98%

• Sekreční karcinom prsu (juvenilní)

• Hematologické malignity – jako varianty AML

• Kongenitální fibrosarkom a kongenitální mesoblastický nefrom

• tzv. Černobylský karcinom – podtyp papilárního karcinomu štítné žlázy

• Sekreční karcinom jiných lokalit: kůže, nosní sliznice, štítná žláza, plíce

• NENACHÁZÍ SE V ŽÁDNÉM JINÉM NÁDORU SLINNÝCH ŽLÁZ







ETV6 exon 5 a NTRK3 exon 15; ETV6 exon 2 a MAML3 exon 2



DIFERENCIÁLNÍ 
DIAGNÓZA



Sekreční karcinom

• bez PAS+ zymogenních granul

• morfologie: homogenní, 
mikrocysty, žlazové prostory se 
sekrečním PAS+ materiálem

• imunoprofil: 
S100+/MGA+/CK7+/DOG1-

• genetika: ETV6-NTRK3
translokace (95-98%)

Acinický karcinom

• PAS+ zymogenních granula v 
cytoplazmě

• morfologie: strukturální 
různorodost

• DOG1+

• ETV6 intaktní, 
HTN3-MSANTD3

SC a Acinický karcinom



Acinický karcinomSC



Acinický karcinom – DOG1SC – DOG1



SC a LG mukoepidermoidní karcinom

Sekreční karcinom

• fokálně HMWCK a mucinózní
diferenciace

• obvykle p63 negativní, S100++

• t (12;15) ETV6-NTRK3

Mukoepidermoidní karcinom

• chybí vzhled dlažebních kostek, 
přítomny mezibuněčné můstky, 
dlaždicobuněčná metaplázie a 
intermediární buňky

• obvykle S100 negativní, HMWCK+

• t (11;19) CTRC1/3-MAML2



Mucoepidermoidní karcinomSC

MEC – S100SC - S100



SC a „Intraduktální karcinom dle WHO 2017“

Sekreční karcinom

• S100 +

• p63 negativní

• ETV6 zlom, RET zlom ve 
zlomku SC

IDC

• LG salivární duktální 
karcinom(Delgado 1996) / LG kribriformní
cystadenokarcinom (dle WHO 2005)

• S100 + 

• p63 pozitivita kolem hnízd tu bb

• ETV6 negativní, ale NCOA4-RET a 
TRIM27-RET



„Intraduktální karcinom“SC



„Intraduktální karcinom“ – p63SC – p63



SHRNUTÍ
• převážně LG

• 10% umírá s dg. SC

• Vysoký klinický stage a HG varianty = špatné 
prognostické faktory

• Terapie – prostá excize u LG

– pokročilý nález a metastatická
diseminace – paliativní terapie 

– !! molekulární testování!! 

- Biologická léčba:

- Vitrakvi (larotrectinib) či Entrectinib – TRKA,B,C

- RET-inhibitory –Blue-667 a LOXO_292

Drilon et al. What hides behind MASC:…Ann Oncol 2016;27:920-6



DĚKUJI ZA POZORNOST
28. 6. 2019, Senec, Slovensko
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