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Udaje zo sprievodného listu:

e 76-roCny muz s nadorom mocového mechura
* realizovana transuretralna resekcia

Makroskopicky opis:

* pocetné fragmenty hutného tumordzneho tkaniva bielo-sivej farby

Klinicka diagnodza:

nador mocového mechura
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Cytokeratin 20
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Malobunkovy neuroendokrinny karciném
mocoveho mechura
asociovany s

invazivnym urotelovym karcindmom
(high-grade)




Imunohistochémia - sumarizdcia
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Neuroendokrinné tumory mocového mechura
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WHO Classification of

Tumours of the Urinary System
and Male Genital Organs

tong
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Tumours of the Urinary System
and Male Genital Organs

2016
* Malobunkovy neuroendokrinny karciném 8041/3
* Velkobunkovy neuroendokrinny karcindm 8013/3

* Dobre diferencovany neuroendokrinny tumor  8240/3
Paragangliom 8693/1
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Malobunkovy neuroendokrinny karcinom

mallgny ep|telovy nador mocoveho mechura S neuroendokrmnou dlferenC|aC|ou

vel'mi zriedkava neoplazia, vyskytuje sa v menej ako 1% pripadov malignych nadorov
mechura (Mayo Clinic (USA) spracovali za 28 rokov 8345 pacientov s nddormi mocového
mechura, z toho malo iba 44 pacientov neuroendokrinny karcinom - 0,53%)

castejSie su postihnuti muzi (3:1)

vek pacientov v Case dg. je 60-70 rokov

ide o agresivny, prognosticky velmi nepriaznivy nddor (medidn prezZivania: 19,5
mesiaca; 2- a 5-r.preZivanie: 13,5% a 8%)

klinické priznaky: makroskopicka hematuria, dysuria, obstrukéné symptémy, strata
hmotnosti, bolesti brucha, ureteralna obstrukcia, rekurujuce urinarne infekcie,
zriedkavo paraneoplastické prejavy — vSetko su to iba nespecifické priznaky — diagnoza
je mozna iba na zdklade histologického vysetrenia

v Case dg. su casté metastazy do regionalnych LU, kosti, pecene a pluc, menej do mozgu

Casto byva asociovany s konvenénym urotelovym karcindomom alebo inym typom
primarnej malignity mechura (cca 40-50% pripadov)
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Malobunkovy neuroendokrinny karcinom
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& Dbez specifickej etiologie, mozny vplyv fajcenia

# « predpokladany histogeneticky pé6vod malobunkového neuroendokrinného

: karcindmu mechura je urotelovy (z urotelovych kmenovych multipotentnych
buniek), comu mo6Ze nasvedcovat aj relativne ¢asta asociacia s inou primarnou
malignitou mocového mechura ako aj nedavno dokazané identické genomické
alteracie s prilahlym karcindmom:

konvencny urotelovy karcindm- in situ alebo invazivny
e skvamOdzny karcinom

* adenokarcinom

sarkomatoidnd diferencidcia

4 * druha teoria vzniku predpoklada moznu malignu transformaciu pévodnych
neuroendokrinnych buniek sliznice mechura, ktoré su anatomicky lokalizované v
bazdlnej vrstve urotelu (enterochromafinné bunky)
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Neuroendocrine tumors in the urinary bladder: a
literature review

Monika Ulamec, BoZo Kruglin'

Endocrine Oncology and Metabolism

Reactive
Cystitis cystica or glandulans;
Paneth cell metaplasia
Inverted papilloma Reported with carcinoid
Intermixed
with other Urothelial carcinoma Reported with carcinoid
t:ladder and its subtypes/
esions T -
Blﬂdder // 1 situ I.:II'DThElll‘ﬂ' Repm_ted 1|'|'ith SCNEC :II'Id LCNEC, LISUE"'_Illr 1|'|rith
neurcendocrine 7 Tumor carcinoma hugh grade urothelial carcinoma
tumor
Bladder
adenocarcinoma/ Reported with SCNEC
SqQuUamous ca.
Sarcomatoid bladder Usually with SCNEC, but cases with LCNEC
carcinoma also reported
Carcinoid = 15 cases described
Bure NET SCNEC < 200 cases described
LCNEC < 12 cases described

NET- neuroendocrine tumor; SCNEC- small cell neuroendocnne carcinoma; LCNEC- large cell neuroendocrine carcinoma
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Malobunkovy neuroendokrinny karcinom

Makroskopicky:
& * zvyCajne velké nadory (cca 4-10 cm)

. * lokalizacia: na lateralnej stene, vo funde mechura, zriedkavejsSie v oblasti trigona
alebo v divertikle mechura

1 ¢ ide o polypoidné alebo nodularne nadory

e Casté povrchové ulceracie

* hlboka infiltracia do steny (svaloviny) mechura v ¢ase dg.

* makroskopicky sa v podstate neodliSuju od pokrocilého urotelového karcindmu

Histologicky obraz:

e hypercelularna solidna infiltracia, pruhy a hniezda malych okruhlych alebo
ovalnych atypickych buniek, niekedy s naznakmi vretenovitého tvaru, s malym
mnozstvom bazofilnej cytoplazmy, s minimom stromy

* hyperchromatické jadra s obrazom ,salt-and-pepper”, nendpadné jadierka
{ « vysoky N/C pomer

~* pocetné mitdozy

, e Casté koagulacné a geografické nekrézy a apoptotické telieska




Malobunkovy neuroendokrinny karcinom

Imunohistochemicky profil:

NE markery: chromogranin A, synaptofyzin, NSE, CD56

CK8/18 a EMA pozitivne
menej ¢asto CK7 (cca 50% pripadov)
CK20 byva negativne

vysoké Ki-67 (nad 50% pozit.buniek)

pozitivita p53 (cca 50% pripadov)
pozitivita HER-2, c-kitu a EGFR (cca 30% pripadov)

moZe vykazovat expresiu TTF-1 v 40% pripadov - pozor!!!
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* maligny lymfém

Diferencialna diagnoza

* infiltrujuci high-grade urotelovy karcindm (odliSenie méze problematické pri
malych biopsidch)

alveolarny rabdomyosarkém

i « prostaticky neuroendokrinny karcindm so sirenim do mechura

* metastazy neuroendokrinného karcindmu (najma pluca- pri Cistych
malobunkovych karcinomoch mechura -klinicko-patologicka koreldcia)

—

Neuroendocrine tumors in the urinary bladder: a

literature review

SMALL CELUUN- nika Ulamec ', Bazo Kruslin'
ALVEOLAR RHAB-
B SCNEC LYMPHOMA DIFFEREETIATED DOMYOSARCOMA METASTATIC
-solid sheets of
atypical cells, s_cant _ solid sheets of —sc_)lld sheets of _solid sheets of -the same morph:::l:agy
cytoplasm, high h : atypical cells, scant A as bladder primary
. atypical lymphoid . atypical cells, cells
nuclear/ cytoplasmic cytoplasm, high i SCNEC
. cells, may be scant ) with scant cytoplasm i
MORPH. ratio nuclear/ cytoplasmic ) - Clinical data are
i« . cytoplasm . and hyperchromatic . )
-'salt and pepper’ ratio : helpful, if adjacent
i -may have frequent : nuclel " .
chromatin ) -frequent mitoses ) . . urothelial lesion-
- mitoses -high mitotic activity -
-frequent mitoses bladder primary
-crush efect
Syn -+, chr-/+, Syn -, chr-, CD56- Syn -, chr-, CD56- Syn -, chr-, CD56- Syn -/+, chr-/+, CD56-
IMMUNO. CD56-/+ | TTF-1 -/+, JTFE-1-,CKT -, JTF-1 - CKT+, JTE-1 -, CK7-, LCA-, +  TTE-1 -+,
CKT7 +/-, LCA- LCA+ CK20+/-, LCA- desmin+, SMA+ CKT +/-, LCA-
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malobunkovy neuroendokrinny karcindom mocového mechura je velmi zriedkavy a
agresivny nador so zlou progndzou a vysokou mortalitou

Casto byva asociovany s inou primarnou malignitou mocového mechura, ktora v
problematickych pripadoch (TTF-1+) pomoze urcit primarny charakter

malobunkového karcindmu v mechure — nutné patrat po ,,druhej” komponente v
nadore

kedZe ide o prognosticky nepriaznivy typ nadoru, je potrebné ho v histologickom
vySetreni rozpoznat a tak pacient moze absolvovat ,,agresivnejsi“ typ
multimodalnej terapie (chirurgia, chemoterapia, radioterapia)
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