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Anotacia

* Pacient MB, narodeny 1991, (26 rokov)

* Recidivujuci pseudocysticky tumor maxilly, v
poslednom roku rychlo rastuci (1 mesiac
podla anamnézy).

e Uzuracia kosti, ocného kutika, nosovej steny.



Prva biopsia




Suhrn udajov 1

Cislo biopsie Klinicka dg. Lokalizicia_____|Biopsia________|Ddtum |

98/21159-65

Vak cysty maxilly
l.dx. + 24, 25

Maxilla I. sin.

Drteny material. 22.10. 1989
Odontogénny

tumor s celularnym
mezenchymom

najskor

ameloblasticky

fibrom



Druha biopsia




Suhrn udajov 2

Cislo biopsie Klinicks d. | Lokalizicia | Biopsia_______[Datum

. ll.l
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Tret




Suhrn udajov 3

Cislo biopsie Klinicks d. | Lokalizicia | Biopsia______[Datum

. llll



Stav po terapeutickom chirurgickom




Foto pred (zatial) poslednou operaciou
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Posledna biopsia




Suhrn poslednej diagnozy

Cislo biopsie Klinicks d. Lokalizacia | Biopsia_______[Datum

- ....

17/39150-54

Ameloblasticky
fibrom — agresivny
typ

Posledny mesiac

rychly rast tumoru.

Uzuracia kosti
ocného kutika
a nosovej steny

Pseudocysticky 17. 08. 2017
utvar

prekrvacanie,

obrovské bunky,

bez epitelu,

bunecnaté spojivo
Ameloblasticky

fibro-odontém



Suhrn IHCH vysetreni

CKAE1/AE3+ cysticka komponenta ameloblastdmu

Vimentin+ mezenchymova komponenta tumoru
S-100 negat.

D-240 negat.

Dezmin negat.

myoD-1 negat.

CD31 negat.

CD34 negat.

Proliferacny faktor MIB-1 v solidnej komponente nadoru s proliferujacimi malymi
bazaloidnymi bunkami cca 30 %



Stav po operacii 2017




Sucasny stav denticie v ustnej dutine

9107237843 : BACMANAK MARCEL
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Nasa diagnoza

 Ameloblasticky fibro-odontém s vyraznou
proliferaciou mezenchymovej sucasti nadoru,

bez jednoznacnych znamok svedciacich pre
ameloblasticky fibrosarkom



Diskusia

Odontogénne nadory (M-9270/0) maju okrem
blizSie nespecifikovanej skupiny nadorov tri
zakladné podskupiny nadorov:

Epitelové — ameloblastom (M-9310/0)
ZmieSané — odontom (M-9280/0)
Mezenchymové — cementom (M-9272/0)
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Organ skloviny

Odontoblasty
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Organ skloviny:

Mezenchym

1. Zevni sklovinny epitel

2. Pulpa skloviny

Preodontoblasty

3. Stratum intermedium

4, Vnitini sklovinny epitel

all\
oy

Dentélni vak

—— -
e

<
\yZ

o,

P A
o> ——
/&‘ \,:-

=
N
laS

\

V.

/




Organ skloviny (detail)

Ameloblasty

Sklovina

Organ skloviny
Predentin

Odontoblasty

Cervikalni klicka

Hertwigova epitelova
pochva

Preodontoblasty
Dentélni vak

Diaphragma




Orgén skloviny (enamelovy organ)

1. Vonkajsi
enamelovy
organ

2. Stelatny epitel

3. Stelatne
intermédium

4. Vnutorny
enamelovy

organ




Neskoreé stadium ,,zvona“

e Sklovina
e Dentin

* Transformacia dentalne;
papily na DENTALNU
PULPU

* Morfologické zmeny
vidiet v dentalnom vaku




Molekularna regulacia vyvoja zubu

Vznik a vyvoj zubov je paralelou k vyvoju
neuralnej listy

Vyvoj prebieha interakciou medzi epitelom a
mezenchymom

Zubny vzorec je determinovany expresiou
génov HOX v bunkach mezenchymu

Signalne molekuly ktoré sa uplathuju pri vyvoji
zubu — WNT, BMP, FGF, SHH a transkripcné
faktory —MSX1 a 2



Vysvetlivky

HOX (Homeobox gén ma vyznamnu ulohu v ontogenéze. Sekvenacia 183
parov baz sa podiela na sagitalnom antero-posteriornom rase)

WNT (Winglass/Integration — vyznamna, evolu¢no konzervovana signalna
draha riadenia bunkovych proliferacii, deferenciacii a urCovania bunkovej
polarity)

BMP (Bone Morphogenetic Protein 7 — transformator mezenchymovych
buniek do chrupky a kosti)

FGF (Fibroblast Grow Factor — zabezpecuje proliferaciu a diferenciaciu
mezenchymu, aj dentalnej papily)

SHH (Sonic Hedgehog, exprimovany dentalnou papilou v niekolkych
fazach. Vseobecne zabezpecuje vyvoj dorzoventralneho usporiadania
nervovej trubice, vyvoj anterioposteridorneho usporiadania koncatin, vyvoj
stredovych struktur CNS. Nazov je od podoby octomilky s mutaciou v géne
hh (také larvy pripominaju jezka). Nazov podla hrdinu pocitacovaj hry
Sonic the Hedgehog.

MSX 1 (protein, lokalizacia v chromozéme 4, funguje ako transkripcny
represor pocas embryogenézy, kraniofacialneho vyvoja, odontogenézy a
inhibicie tumorového rastu, 2 ¢ast signalnej drahy BMP, zabezpecujuci
vyvoj kosti)



Profil CK expresie epitélii

--umm-mmmm

Epiderma

Aletlleny ++  ++ 4 - - ++ + - - +
epitel

el ++ o+ ++ 4 - - ++ + ++ 4+ - +
Vestibulum ++  ++ - + - ++ ++ ++ + ++
Junkény - ++ - + - ++ ++ + + ++
epitel

Tvrdé ++ ++ ++ ++

podnebie

Epitel - ++ + + - - - ++
enamelového

organu

Malssezove - ++ - - - - + - - ++

zvysky



Odontom

Nador sa vyvija na podklade neusporiadaného
rastu vsetkych zloziek zubného zakladu.

Ide o diferencovany zmiesany epitelovo-
mezenchymovy nador.

Na mikroskopickom obraze sa zucastnuju vsetky
zlozky vyvoja zubu.
Tkaniva su ,prehadzané®, ale vykazuju urcitu

usporiadanu organoidnu architekturu. Epitelova
zlozka je minimalna a nadorovo neprogreduje.



Diferencialna diaghostika

 Ameloblasticky fibrom

* Nador pozostava s
fibrozneho tkaniva

ameloblastického epitelu.
Hniezda ameloblastov sa

priznacne polarizuju k
proliferujucemu vazivu.
Rudimentarne sa moéze
tvorit dentin

d

 Ameloblasticky

fibroodontom

Definicia je takmer
totozna s
ameloblastickym
fiboromom s tvorbou
dentinu a skloviny.
Povazuje sa za prechodny
variant AF a odontému
Moze sa vyvinut do
podoby kalcifikujucej
odontogénnej cysty



Odontogénny epitel je pozitivny

CK14 a CK17 (high molecular weight)
CK8 a CK19 (low molecular weight)

Vsetky typy odontogénnych tumorov su
pozitivne pri pouziti p63
Ameloblasticky odontogénny tumor —
Calretinin pozit.

Keratocysticky odontogénny tumor —
Calretinin negat.



Najbeznejsi problém v rutinnej
diagnostike lézii oralnej kavity

Unicysticky ameloblastom Keratocysticky odontogénny tumor

Cysticka lézia vystlana KCOT je vystlany keratinizujucim

ameloblastomatoznym epitelom epitelom

CK 10 negat. CK 10 pozit.

20% ameloblastomov 4-12% z odontogénnych cyst

Stredny vek 25 rokov, od-do 8-60r., 2/3 Casto v 2 a 3 dekade (hocikedy)

MuZzi 90% su solitarne

> 90% v mandibule, 63% v uhle Mnohopocetné KCOT asociuju s

a vzostupnom ramene Gorlinovym syndrdmom

Rekurencia do fibréznej steny - invazia: Mandibula je Castejsie postihnuta (65-

36% ano vs. 7% nie; rekurencia mobze 85% KCOT)

nastat aj po rokoch Najcastejsia lokalizacia — zadna cast

MoZe byt asociovany s nevoidnym mandibuly

bazaliomom (Gorlinov syndrém) Niekedy asociovana s impaktovanym
zubom

Zriedkavo postihuje makké tkanivo



UAB vs. KCOT







Ameloblasticky fibrosarkom

* Definicia je takmer totozna s ameloblastickym
fiboromom.

* Proliferacia a cytologické vlastnosti fibroznej
zlozky nadoru vedu k zaveru, ze ide o maligny
proces, Co je vsak v praxi vynimocné!

* Vyvija sa bud ako sekundarny nador s
ameloblastickeho fibromu, alebo ,,de novo“
malignou expresiou zapricinenou genetickou
alteraciou mezenchymu.



Ameloblasticky fibrosarkom

e Bifazicky s benignym epitelom a malignou stromou:
Benigny odontogénny epitel s ,ameloblastickym
vzhladom bazaloidného odontogénneho epitelu

— Pasy, pruhy a hniezda odontogénneho epitelu

— Fokalne, vacsie nadory s ostrovkami periférneho
palisadovania, reverznej polarizacie a stelatneho retikula

* Maligna stroma pozostava z vrtenovitych buniek s
pleomorfizmom, hyperchromaziou a pocetnymi
mitozami
— Stromalne bunky m6zu mat , herringbone” alebo

,storiformny“ vzor



Diferencialna diagnostika
ameloblastického fibrosarkdmu

Odontogénna keratocysta
Ameloblastom

Odontogénny myxom

Centralny obrovskobunkovy tumor kosti
Histiocytoza z Langerhansovych buniek
Osteosarkom



Ameloblasticky fibrosarkom
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Konzultacny nalez S 129694/17
prof. MUDr. Alena Skalova, CSc.

Komplexni odontogenni tumor,ktry odpovida odontogennimu ameloblastickému
floromu § prerUstanim mezenchymalnl fibromové komponenty v soucasné biopsii
Klinicky il je st agresivnfa konsternujic,al histologicke znaky nejsou

Vahledem k uvedenemu nalezu a anamneze bych naiez hodnotlia jako recldwuua
|
b
dostatecné podle mého nazoru k diagnoze odontogennino fiorosarkomu. |




Dakujem Vam za zaujem a pozornost




