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Klinické údaje

• 21-ročný muž, odobratá časť intra- a 

paraspinálneho tumoru v úrovni L5 

- v. s. Schwannóm

• RTG popis - deštruktívny proces 

stavca 
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Brachyury



Naša diagnóza

Chordóm 

(nízko diferencovaný)



WHO 2013



• notochorda – nucleus pulposus intravert. diskov

• intraoseál. notochordálne zvyšky 

(náhodný nález, menej ako 10mm)

• ecchordosis physaliphora (zvyšky v clive)

• benígny notochordálny TU

• atypický notochordálny TU (incipientný chordóm)

• konvenčný chordóm

• nízko diferencovaný chordóm (atypický chordóm) 

• dediferencovaný chordóm 

Notochorda – notochordálne TU



Benígny notochordal cell tumor

• 2001( Mirra and Brien) 2 prípady giant 

notochordal hamartoma

• giant notochord rest, benign notochordal 

cell lesion, notochord. hamartóm, 

benign notochordal cell tumor (WHO)

• od konvenčného – histologicky a 

rádiologicky – náhodne na MR z iných 

príčin (na RTG väčšinou 0)





Benígny notochordal cell tumor

• oproti chordómu bez lobulácie, 

„kordingu“, myxoidného pozadia, 

fibróznych sept, mitóz, nekróz, 

nukleárnych atypií

• 7% CH má aj BNCT zložku

• BNCT – 20% pri autopsii

• CH – 8,4 / 10 000 000 (USA)



• histologicky benígny (prípadne fokálne 

myxoidná zmena) ale rádiologicky 

minimálna kortikálna permeácia / soft 

tissue extenzia



• chordóm – malígny, osteolytický, 

deštruktívny, cez kortikalis s 

extenziou do mäkkých tkanív

• lobulárny, myxoidná matrix, pruhy 

buniek

• nukleárne atypie

• 50% sakrálnych, 30% lebka, 20%  

mobilná chrbtica 

Konvenčný chordóm



Nízko diferencovaný chordóm

• solídny rast, zvýšená celularita, mitózy, 

atypie, nekrózy

• delécia zasahujúca SMARCB1 

• strata INI1 expresie

• biologicky odlišný od konvenčného 

chordómu





Dediferencovaný chordóm

• konvenčný chordóm + 

nediferencovaný sarkóm 

(zachováva brachyury)



Existuje soft tissue chordóm?

(alebo kostný extraaxiálny)
• Dabská – parachodróm

(Jozef Laskowski chordoma periphericum)

• soft tissue myoepitelióm

• SF chordóm (s brachyury) 

– extrémne zriedkavý 

(vylúčiť MTS)

• v literatúre len 2 soft tissue 

+ 9 v extraaxiálnom skelete



Brachyury

• transkripčný faktor kľúčový pre vývoj 

notochordy 

• senzitivita 89,7 – 100% (vrátane 

dediferencovaných a metastatických)

• špecificita prakticky 100%

• z iných nádorov len chytoplazmatická 

pozitivita stromálnych buniek 

hemangioblastómu

• spermatogónia a niektoré testikulárne GCT





Dif. dg.

• myxoidný chondrosarkóm, 

chondroblastický osteosarkóm, 

mucinózny adenokarcinóm, chordoidný 

meningióm, chordoidný glióm, ...

• extraskeletálny myxoidný 

chondrosarkóm, soft tissue 

myoepitelióm 



Extraskeletálny myxoidný 

chondrosarkóm



Extraskeletálny myxoidný 

chondrosarkóm
• lokalita, hlboké mäkké tkanivá DK

• skeletálny extraskeletálny myxoidný 

chondrosarkóm? 

• S100 (50%)

• neuroendokrinné markery +

• epitelové markery (zriedkavo, slabo, fokálne)

• fúzia NR4A3-EWSR1 alebo NR4A3-TAF15

• brachyury



Soft tissue myoepitelióm

• lokalita

• epitelové markery + S100 + ďalšie 

myoepitelové markery

• niektoré strata INI1

• prestavba EWSR1 v necelých 50%

myoepitelióm s vakuolizovanými 

bb = parachordóm
Lindberg 2016















ďakujem za pozornosť
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