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Klinicke udaje
* 24-roCna zena
* pred 13 rokmi diagnostikovany tumor v oblasti
I'ave] maxilarnej dutiny
* od vtedy 5 reoperacii pre recidivy

* tumor postupne prerastol do stenoidalnej kosti,
I'avej orbity a na bazu mozgu

* stav po RAT

* seminarny preparat je z poslednej operacie




Diagnozy

* meningiom

* atypicky meningiom

* meningealny hemangiopericytom (gr. 11, I117)
* dg. X

* synoviany sarkom











































AE/3 negat., ...







Nasa diagnoza

Mezenchymalny
chondrosarkom




Mezenchymalny chondrosarkom

e [Lichtenstein and Bernstein v 1959

e 2 - 10% vsetkych chondrosarkomov
*0,2-0,7na 100 000

* bifazicky rast: nediferenocvane mezenchymalne
bb. a ostrovCeky diferencovanej hyalinne;
chrupky, mierne - max. stredne vyjadrene atypie,
vacsinou abruptne, menej Casto postupny prechod

* nediferencované menzenchymalne bb.: SBRC —
vretenovite bunky




Mezenchymalny chondrosarkom

 2-3 dekada
* bez predilekcie pohlavia

* FNCLCC aj NCI — HG sarkom
(1 ked’ malo mitoz a bez nekroz)

* 10 roCne prezivanie menej ako 50%

* neskore MTS do plac, LU, po opakovanych
rekurenciach

* histogen¢za — prekartilagin6zny mezenchym?
e Casta misdiagnoza (2/3, Knott 2003)




Mezenchymalny chondrosarkom

* Casto HPC cievy
* kalcifikacie, metaplasticka osifikacia

* [HC: Vimentin, CD99, Leu7, SOX9, kolagén I v
mezenchymalnej nediferencovanej zlozke, S100
v kartilaginoznej Casti

* FLI 1 negat. (oprot1 EWS)




Rozdiely oproti klasickemu
chondrosarkomu

* raritny (cca 500 pripadov)

* vekova distribucia (u mladych)

* vySSia agresivita

» CastejSie extraosealny (1/3 oproti menej ako 1%)




Genetika

Table 4.

Published Cytogenetic Findings in Mesenchymal Chondrosarcomas

Source, y

Karyotype

Crosswell et al,' 2000
Dobin et al,** 1995

Gatter et al," 2005
Mandahl et al ,** 1990

Maumann et al,* 2002

Richkind et al,*® 1996
Rushing et al,** 1996

Sainati et al,*® 1993
Szymanska et al,* 1996

46, XY, t{6;10)p21;922)

3IB170, <2n>, =X, +X, =Y, +Y, +1, +1, +1, +1, +2, +2, +2, +3, +3, +4, +4, +5, +5, 45, +5, +6, +6, +6,
+7, +F, +7, +7, +7, +add[?}[p'| I3, +8, 48, +8, +8, +9, +9, +9, +9, +10, +10, +11, +11, +11, +11,
+12, +12, +13, +13, +14, +15, +15, +15, +16, +16, +17, +17, +18, +18, 418, +18, +19, +19, +19,
+20, +20, +20, +21, +21, +22, +22, +22, +22, 422, +add(22)(q13), +marl, +mar4,2—-10dmin[cp19]

47, XX, +8 [15]/M46, XX [5]

95112, XY, +X, +Y, +1, +1, +2, 43, +3, +5, +6, +7, +7, +8, +9, +9, +11, +12, +12, +13, +14, +14, +15,
+16, +16, +16, +17, +17, +17, +19, +19, +19, +19, +20, +21, +21, +22, 422, +22, +22, +1(1;2)(q21;7),
+t(1;2)(q21;1), (4 2p16;9), +t(4;NH(p16;2), #(10;2)p11;79), +(10;2)p12;2), +del(11)(p11),
+t(15;2)(p11;2), +4(15;2)(p11;2), +H(20;?)q13;2), +(20;2)(q13;?), +9-1bmar

46, KX, d-u![B}[qZ4}, duri1."1;2]](q1[];q1 ay}, +12,::1ddl;2[]}[q1 310102, idemx2 [4]/46, XX[4] 45, XY,
del(4)(q12q21), —8, del@)(p13), +del(12)(q22), der(13;21)(q10;q10), add(18)(p11.3), —20, +mar[2]/45,
idem, ar]d[?}[qf'lﬁ}[:'ljf‘}[i, idemx2 [5]/90, idemx2, add[?]iq.‘lﬁ}ﬂ ]

45, XY, del(4)(q12q21), -8, del(9)p13), +del(12)(q22), der(13;21)(q10;q10), add(18)p11.3), —20,
+mar[3]/45, idem, add(7)(q36)[1]/90, idemx2 [4]

46, XY, t(4;,19)q35;q13.1)[16)/47, XY, idem, +21[1]

2 of 8 were aneuploid

6 of 8 were diploid

50, XY, +8, +8, +8, t(11;22)(g24;q12), +21

4849, XX, t(4;9)(q23;q22), add(10)(q?26), +16, 2del(19)(p13), +1-2mar[cp12]/48-50, idem,
t(1;20)(g21;q13), +mar[cpb]




Genetika

* nicktor¢ — reciproCna translokacia
(11;22)(q24;q12) a trizomia 8 (vztah k EWS? ak
je zachytena len malobunkova zlozka?)

* Robertsonian translokacia zahriujuca
chromozomy 13 a 21 (13;21)(ql0;q10),
Naumann 2002, nebolo reprodukovane

* HEY-NCOAZ2 fuzia - chimericky gén, Wang
2012




Dif. dg.
* EWS, lymfom, neuroblastom, DSRCT,
dediferencovany chondrosarkom, chondroblasticky

osteosarkom, synovialny sarkom,

rabdomyosarkom, meningealny HPC / celularny
SFT

* pri zastupeni oboch zloziek — HE

* ak len nediferencovana ezenchymalna Cast™?
* Leu7, SOX9, kolagen 11+, FLI1-
* HEY-NCOAZ2 fuzia




[.iecba

* nie je konsenzus

* chirurgia

* vinkristin, doxorubicin a cyklofostamid
(EWS protokol)

* RT

* perspektivne PDGFR 1nhibitory

(zvySena expresia PDGFR v nediferencovane;
mezenchymalnej zlozke)




Mezenchymalny chondrosarkom - zavery

* zriedkavy
* distinktna morfologia, ale Casta misdiagnoza

* pri zastupeni len nediferencovane]
meznchymalnej zlozky — vel'm1 problematicka

dg.
* Leu7, SOX9, kolagen II pozit., FLI 1 negat.
* HEY-NCOAZ2 chim¢ra — potencialny dg. marker




