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Pozadí případu

• chlapec 12 let

bolesti zápěstí, klin. dg. cystický enchondrom dist. radia

- dvě ložiska  →  část RTG dokumentace se ztratila …?

• Dg. vyšetřujícího patologa  - osteoblastom vs. osteosarkom?

II. čtení  - s rozpaky epiteloidní hemangioendoteliom …

• předneseno na fóru patologů  - dg. nebyla všeobecně přijata ?

• po 4 letech revize diagnózy …
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Definitivní  diagnóza

Pseudomyogenní

hemangioendoteliom

Diferenciální diagnóza

Epiteloidní sarkom

Leiomyosarkom

Osteoblastom

Neosifikující fibrom

Metastáza karcinomu

Jiné vaskulární léze
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Pseudomyogenní hemangioendoteliom (PMH)

• typicky ♂
multifokální (více tkáňových vrstev!)

• dužnaté vřetenité/epiteloidní/      

rhabdoidní eozinofilní bb., zánětlivá    

příměs, reaktivní osteoplázie, 

osteoclast-like bb.

• nekróza, mitózy, hyalinóza

• IHC - CK, CD31, FLI1, ERG, INI1

- (CD34, EMA, desmin - negativní)

• indolentní, ale recidivuje; 1x meta 

• t(7;19) SERPINE1 - FOSB

ACTB - FOSB

• Dif. Dg.:  EH, EHE, angioSA,      

epithelioid sarcoma, carcinoma,   

rhabdomyoSA, melanoma, osteoSA, 

PEComa, leiomyosarcoma, IMT,

osteoblastoma ...

• jde a priori o vaskulární lézi

Inyang A  et al.  AJSAP 2016





BIOLOGIE

MORFOLOGIE
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Epiteloidní hemangioendoteliom (EHE)

• bez cévních formací

• <35% metastazuje (maligní léze )

• měkké tkáně/kosti, játra,    

plíce

• IHC - CAMTA1, exprese CK

- WWTR1 - CAMTA1 (95%)

- YAP1 - TFE3  (indolentní ?)

• Dif.Dg. - EH, EAS, karcinom 

mezoteliom…

CAMTA1

CD31

TFE3



Epiteloidní hemangiom (atypický/buněčný) (EH)

• multifokální, biologicky benigní 

• klinicky/RTG expanzívně  

destruktivní

• vazoformativní, permeativní

růst

• solidní, vřetenobuněčný !

• atypie, nekróza, zánětlivá    

příměs - napodobuje EHE, EAS !

• FOS / FOSB  rearanže

- FOS - LMNA

- FOS - VIM

- ZPF36 - FOSB

- WWTR1 – FOSB 

 50%

bone     

soft tissue



Nedávný případ za 3 měsíceza 6 měsíců

Konzultace / II. čtení biopsie:

Epiteloidní Hemangioendoteliom, susp. Angiosarkom ?







ERG TFE3H-caldesmon aktin

IHC   – FOS / FOSB, CAMTA1 negativní

GEN  – NGS Illumina ArcherPlex-SAR6 - negativní

Dg.:  Atypický epiteloidní hemangiom



sekvenace

FOS/FOSB negativních         

EH napodobujících EHE

kožní léze, hlava, krk

solidní, vasoformativní

indolentní průběh



Epiteloidní angiosarkom (EAS)

• high-grade, nekrózy, prokrvácení

solidní - není vazoformativní

• Dif. Dg.: EH, EHE, karcinom (CK)…

• primární      vs sekundární

ampl. MYC, FLT4; PTPRB

mut. PLCG1/KDR

• CIC-LEUTX ;  CIC mut. !

- mladí lidé, viscerálně, agresívní           

- solidní epiteloidní (vřetenité)

- nejsou vazoformativní

- genová exprese jako CIC-DUX4

small cell Ewing-like sarkomy ?

CK Cam5.2



Epiteloidní vaskulární léze - SHRNUTÍ

• biologicky, morfologicky a geneticky heterogenní

• multifokální - kůže, měkké tkáně, přilehlá kost

• RTG nepříliš relevantní v predikci morfologie 

• histologie však někdy nepříjemně PODOBNÁ

EH - vřetenobuněčný, atypie, nekróza, destrukce kortikalis !

• genetika je užitečná - FOS/FOSB, CIC, CAMTA1, TFE3

• Dif.Dg. - CA, epiteloidní SA, melanom, PECom, mezoteliom



FOS

Genetika mnohdy klíčová; IHC užitečná pro základní triage



skelet

destruktivní,

agresivně rostoucí 

vazoformativní , solidní 

atypie, rhabdoidní

napodobuje 

EH, EHE, PMH, CHE, AS

recidivy, nemetastázuje

sekvenace fůzně negativních 

(CAMTA1, WWTR1, TFE3, 

YAP1, FOS, FOSB)

epiteloidních cévních lézí

bez amplifikace !



Děkuji za pozornost


