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PRIPAD C. 648

V zaslanom materiali ide o

- kompozitny feochromocytém

- pritomné su aredly vzhladu ganglioneurému a spindle cell schwannému
- bez regresivnych zmien v zmysle nekréz

- bez atypii a bez mitotickej aktivity

- bez prejavov lymfangioinvazie.

Pravdepodobne uplna extirpacia novotvaru.

Imunohistochemické vySetrenie:

S-100 CONFIRM/4C4.9/monokl/ Ventana exprimuje pozitivne.
Ki-67 / Confirm/30-9/ Ventana menej ako 1%.

Synaptophysin, MRQ-40, Cell Marque exprimuje pozitivne.
Neuron-Specific Enolase, MRQ - 55, Cell Marque exprimuje pozitivne.
chromogranin A exprimuje pozitivne.

Actin, Smooth Muscle 1A4 Cell Marque bez expresie.

Desmin, Confirm, DE-R-11, Ventana bez expresie.

Vimentin V9, Ventana exprimuje pozitivne.

Cytokeratin (Pan) /AE1/AE3 Zytomed bez expresie.

Epithelial Membrane Antigen (EMA) E29, Cell Marque bez expresie.
CD31, Endothelial Cell /JIC70A/ DAKO nenadorova expresia.
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KOMPOZITNY FEOCHROMOCYTOM

Bezny feochromocytom je neuroendokrinny nador odvodeny od
nadobliciek.

Sklada sa z polygondlnych a vretenovych buniek usporiadanych v
alveoldrnych, trabekuldarnych alebo pevnych vzorkach a casto vykazuje
typicky ,Zellballen” vzor.

Kompozitny feochromocytom je zriedkavy nador zlozeny histologicky z
feochromocytomu a dalSich neurogénnych nadorovych zloziek, ako je
neuroblastom, ganglioneuroblastom, ganglioneuroma, PNST alebo inych
typov neuroendokrinnych tumorov

zs 0



KOMPOZITNY FEOCHROMOCYTOM

Frekvencia kompozitnych nddorov nadobliciek sa udajne pohybuje od <3%
vSetkych novotvarov nadobliciek az po 1-9% feochromocytomov.

Zlozeny feochromocytom je pomerne zriedkavy medzi kompozitnymi
nadormi nadobliciek, co predstavuje iba 3% feochromocytomov.

Nddory odvodené od nadobliciek su klasifikované bud” ako
feochromocytomy alebo neuroblastické nadory.

Kompozitny feochromocytom je vzacna patologicka entita, ktora sa sklada
z feochromocytomu a dalSich histologickych zlozZiek, najcCastejsie
neuroblastickej zlozky.
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KOMPOZITNY FEOCHROMOCYTOM

Neuroblastové nddory, ako je neuroblastdm, ganglioneuroblastom a
ganglioneurom su nadory sympatického nervového systému, ktoré vznikaju z
primitivnej sympatogonie.

Zvycajne sa pozoruju na krku, zadnom mediastine, nadoblicke,
retroperitoneu a panve.

Diagndza kompozitného nadoru je v sucasnosti zalozena iba na
histopatologickych nalezoch.

Niektori autori uvddzaju, Ze kompozity feochromocytdm-ganglioneurom su
klinicky a radiologicky nerozoznatelné od feochromocytémov a je potrebné
sa k nim spravat podobne.
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KOMPOZITNY FEOCHROMOCYTOM

Feochromocytom bol na konci 20. storoCia casto nazyvany "10-percentny
nador". Do roku 2002 bolo 10% vsetkych feochromocytomov povazovanych
za dedicné.

Avsak u pacientov, ktori boli zaradeny do studie s non-syndromovym
feochromocytomom a bez rodinnej anamnézy ochorenia, bolo zistené, ze
66 (24%) ma dedicné predispozicie .

V dalsej studii sa uvadza, ze 86 (27,4%) z 314 pacientov malo dedicny
feochromocytom alebo funkcny paragangliom.

Avsak, Ci tieto genetické zmeny su tiez spojené s kompozithym
feochromocytom, zostava nejasné.
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KOMPOZITNY FEOCHROMOCYTOM

Kikuchi a kol. vyslovili tedriu, Ze histologickd transformacia z
feochromocytomu na kompozitny nador sa moéze vyskytnut pocas dlhého
klinického obdobia.

Domnievaju sa, ze zmeny suvisiace s vekom v mikroprostredi mozu
ovplyvnit diferenciaciu buniek feochromocytému do neurénovych buniek.
Preto je mozné, Ze zmeny mikroprostredia sposobené napr. chronickym
zlyhanim obliciek ovplyviiuji patogenézu beiného /[ zloZeného
feochromocytomu.

Napriek tomu je presny mechanizmus histopatologickej transformacie
nejasny.

Priblizne 71% zlozenych feochromocytomov koexistuje s ganglioneuromom.

.....

pacientov je vo veku 40-60 rokov
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KOMPOZITNY FEOCHROMOCYTOM

Ganglioneuroma je najbeznejsi benigny nddor medzi neuroblastovymi
nadormi a pozostava z gangliocytov a zrelej stromy.

Ganglioneuroblastom sa sklada zo zrelych gangliocytov a nezrelych
neuroblastov.

Md maligny potencial a vyskytuje sa najcastejsie u dojciat a malych deti, len
zriedkavo po 10 roku veku.

Kompozitny feochromocytom-ganglioneuroblastom je extrémne zriedkavy
nador, vyskytuje sa najma u pacientov podstupujucich hemodialyzu.
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KOMPOZITNY FEOCHROMOCYTOM

V poslednych rokoch sa pri hodnoteni endokrinnych nadorov stal dolezitym nastrojom
odhad proliferacnej aktivity s pouzitim imunofarbenia Ki67. Feochromocytomy s
malignym spravanim zvycajne vykazuju skdre proliferacnej aktivity > 5% .

Kimura a kol. uvddzaju stupnicu zaloZenu na Siestich faktoroch: histologicky obraz,

celularita, nekroza , vaskularna / kapsularna invazia, imunoreaktivita Ki67 a typy
produkovanych katecholaminov.

Tento systém klasifikdcie pre adrendlny feochromocytom a extraadrendlny sympaticky
paragangliom méze byt uzitocny prognosticky ukazovatel.

Klinicko-patologické ukazovatele potrebné na presné predpovedanie progndzy u
pacientov s kompozitnym feochromocytomom vsak neboli tplne stanovené.

Preto v pripadoch s vysokou pravdepodobnostou malignity je potrebné adekvatne a
presné pooperacné sledovanie.
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KOMPOZITNY FEOCHROMOCYTOM
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