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Klinické udaje:

- 24-rocCny pacient

- asi 2-rocny rast tumoru v pravej orbite v oblasti
musculus rectus inferior s vyraznym utlakom bulbu.
- v oktobri 2017 realizovana extirpacia tumoru.

- v februari 2018 exenteracia orbity.



Makroskopicky nalez:

Pri prvej extirpacii tumoru dodany fragment
tuhoelastického tkaniva rozmerov 30x19x15 mm,
tento spracovany v sériovych rezoch kompletne.
Inkompletna excizia.

V exenterovanej orbite retrobulbarne lokalizovany
tumor max. d = 35 mm, s tesnym okrajom (1 mm),
bez infiltracie ocného bulbu.
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Imunohistochémia:

CD3-, CD20-, LCA-

CKAE1/3-, EMA-

Dezmin-

S100+ chrupka

CD31+, CD34+ endotel

Index Ki67: 10 %

Mitoticka aktivita: 1 MF / 10 HPF
CD99 membranova pozitivita



Diagno6za?




Extraskeletalny mezenchymalny
chondrosarkom



- prvykrat opisany Lichtensteinom a Bernsteinom v
roku 1959, kedy bol oznaceny ako
hemangiopericytom s chondroidnou diferenciaciou.

- velmi zriedkavy

- postihuje mladych dospelych 15-35 rokov

- najcastejsi vyskyt: orbita, kranialna a spinalna dura
mater, dolné koncatiny (stehno)



Diferencialna diagnostika:

A) Synovidlny sarkom

- CK+, EMA+

- nema chondroidnu diferenciaciu
- Specificka translokacia t(X;18)

B) Extraskeletalny Ewingov sarkom

- nema HPC Crty rastu ani chondroidnu
diferenciaciu

- CD99 +

- Specificka fuzia génov EWSR1-FLI1



C) Maligny fibrozny tumor

- mava HPC-like cievy

- nema taku uniformitu buniek ani architektoniku
- bez chondroidnej diferenciacie

- CD34+

D) Extraskeletalny malobunkovy osteosarkom
- je este zriedkave;jsi
- tvori osteoid



Genetika:

Robertsonian translocation der (13;21)(g10;910)
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46, XY, t(13;21) (q10;q10)



Fuzia génov HEY1-NCOA2

Negative control
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Prognoza:

- EMCh je vysoko agresivny tumor s tvorbou
metastaz do pluc.

- 10 a 5-roCné prezivanie dosahuje 50%, resp. 25%
pacientov.

- terapia : radikalny chirurgicky zakrok, radioterapia
a chemoterapia.
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