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*» konzultacne vysetreny material

% 68 rocny muz, bez udania blizsich klinickych udajov

“ predmet vysetrenia: 1. lozisko omenta

2. infiltracia na branici

3. excizia z lll. segmentu pecene

celkovo 36 preparatov (21 imunohistochemickych) a 12 blokov!
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** makroskopicky opis:
1. zltavé tuhé lozisko v omente velkosti 5x1,5cm

2. ruzovy utrzok 10x6mm

3. excizia pec¢ene velkosti 4x2,5cm so zanorenym loziskom priemeru do

10mm, sivej farby
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+» zaver odosielajuceho pracoviska:
1. atypicka mezotelialna proliferacia neurcitej dignity, v pripade
generalizacie v dutine brusnej sa blizi k malignite

2. fibromezotelialny proces s minimalnymi atypiami

3. fibréza+chronicky zapal, bez metastazy. Nejedna sa o tumor.
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OMENTUM — SAMOSTATNE LOZISKO?
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% Suhrn imunohistochemickych vysetreni:

pozitivhe: vimentin negativhe: CEA

CK8/18 (ojedinele v peceni)
SMA

CD34

CD31

FL1

CD10

Mib1 (cca 10% buniek)

EMA
CK5/6
CK7
CK19
CK20
AE1/AE3
dezmin
kalretinin
HepParl
glypican3
S-100
CD117
CD68

pozitivne len v
sprievodnej
mezotelovej
proliferacii v

omente
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Epiteloidny her?gioendoteli()m

(najskér primarny tumor pecené so Sirenim do branice a omenta)
|
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+» Epiteloidny hemangioendoteliom (sklerotizujici endotelidlny tu, sklerotizujuci
angiogénny tu., sklerotizujuci epiteloidny angiosarkém, sklerotizujuci intersticialny
tu., intravaskularny bronchioalveolarny tumor):

termin zavedeny v 1982 (Weiss+Enzinger)

nador endotelialnej histogenézy

lokalne agresivny nador s variabilnym metastatickym potencialom

(neprediktabilné, prevazne vsak relativhe benigne a indolentné spravanie)
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s Epiteloidny hemangioendoteliom:
incidencia - <1/1000 000 obyv., doteraz v literature do 500 pripadov
- Castejsi u zien (M:F = 1:4)
- najcastejSie v strednom veku (priemer 40r.) ale vyskytuje v
kazdom veku (3 az 86r.)

- iné studie nepotvrdili vekovu ¢€i pohlavnu predikciu nadoru

etiolégia — neznama

- rizikové faktory su oralne kontraceptiva (estrogény), Urazy
pecene, vinylchlorid, azbest, torotrast, virusové hepatitidy, PBC,
alkohol

- nie je asociovany s chronickymi ochoreniami pecene
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+ Epiteloidny hemangioendoteliom:
vyskyt - vznik prakticky kdekolvek (angiocentricky vyskyt)
- najcastejsie pecen, pluca, koncatiny (makkeé tkaniva aj kosti)
- len v peéeni 21%
- pec€eni a plucach 18%
- len v pPucach 12%

- len v kostiach 14%

extrahepatalne Sirenie v 36% pripadov - MTS pakticky hocikde

- najcastejsie pluca, peritoneum, LU,

kosti, slezina, branica
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+ Epiteloidny hemangioendoteliom:

klinicka manifestacia — vacsinou nahodny nalez (25% asymptomaticky case

(v peceni) dg., len elevacia hepatalnych markerov)

- abdominalny diskomfort / bolest’, strata hmotnosti,
ikterus, hepatosplenomegalia, portalna hyp., Budd-

Chiari syndrém, ascites, horucka, slabost’, vracanie
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< Epiteloidny hemangioendoteliom:
makroskopicky obraz — az 87% postih oboch lalokov pecene
- dobre ohranicené resp. infiltrujuce uzly najma v
periférii resp. subkapsularne
- solitarny typ - skoré stadium (11%)
- uzly priemernej velkosti 5,6cm

- multinodularny typ - rozvinuté stadium (66%)

- uzly velkosti zvy€ajne 1-3cm (od 0,5 az 14cm)
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s Epiteloidny hemangioendoteliom:
morfologia - stredne velké az velké epiteloidné az histocytoidné bunky s

vakuolizaciou cytoplazmy (az ,,signet-ring“ vzhladu)

- menej casto dendritické, alebo vretenovité bb.

- vo vakuolach vyskyt erytrocytov

- sprievodna fibrézna az fibrohyalinna matrix s regres. zmenami
(atrofia, nekroza, kalcifikaty)

- v pec€eni typické Sirenie sinusmi a malymi vénami sprevadzané
atrofiou hepatocytov

- neskér zmes nadorovych buniek a atrofovanych hepatocytov s

malym mnozstvom fibréznej stromy

- terminalne prevaha stromy s malym poc¢tom nadorovych bb.
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< Epiteloidny hemangioendoteliom:

prognosticky nepriaznivé ¢rty — zretel'né atypie a pritomnost’ vretenovitych
nadorovych bb.
- vysoka celularita
- vySsia proliferacna aktivita a pocetnejsie
mitézy (>3mf / 50 Hpf)
- velkost’ nadoru (>3cm)

- pritomnost’ nekroz
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< Epiteloidny hemangioendoteliom:
imunohistochémia: pozitivhy na cievhe markery (CD31, CD34, FLI1) a CD10
25-40% pripadov slabo exprimuju cytokeratiny (CK7,
CK8, CK18) resp. EMA

ojedinelé pripady SMA+, CD68+
genetika: WWTR1-CAMTAL fuzny gén (vzdy pritomny)
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+ Epiteloidny hemangioendoteliom:
diferencialna diagnéza — zlozita najma v limitovanych vzorkach (punkéna b.)
- 60 az 80% pripadov su zle primodiagnostikovaneé
cholangiocelularny Ca resp. MTS adenokarcindm s hlienotvorbou
- cytokeratiny+, hlien+
hepatocelularny karcinédm — bez fibrézy, HCC markery+
maligny mezoteliom - bez vakuolizacie, iny imunoprofil
melaném - vyraznejsie cytologické atypie, iny imunoprofil
epiteloidny angiosarkém - bune€natejsi, vyraznejsie cytologické aj jadroveé
atypie, bez fibrohyalinnej matrix, CK+)

meningedm - cytokeratiny+, S-100+, cievnhe markery-

chondrém, chondromyxoidny fibrom, myxoidny fibrosarkém - objemnsie

nadory, S-100+
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s Epiteloidny hemangioendoteliom:
liecba — problematicka pre zriedkavost’ nadoru
- zavisi od stadia ochorenia
- najucinnejsia je resekcia resp. transplantacia pecene
- endovaskularna embolizacia, radioablacia
- chemoterapia (thalidomid) a radioterapia

- len sledovanie

prezivanie — zavisi od typu lie€by a povahy nadoru

- vcelku: 55% prezivanie 5r.

- mortalita pri postihu pecene 43%, v makkych tkanivach 15%




A

Dakujem za pozornost’

3{7
Ja jsem brokolice
a vypadam jako
strom

Ja jsem vlassky
orech a vypadam
jako mozek

B

Ja jsem houba
a tahle hra se mi
viibec nelibi

vz,

3




