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Klinické udaje

= 7ena, 49 rokov
= klinicky — stazene dychanie

Klinicka dg.: Tumor nosovej dutiny vpravo

= Makroskopicky: drobne polypoidne fragmenty do
10mm
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Bifenotypovy sinonazalny sarkom
CENS)
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Epidemiolégia

= Vzacny low-grade sarkom
= 1x popisany v p. Lewisom v 2012 ako:

low-grade sinonasal sarcoma with neural
and myogenic differentiation

= Menej ako 1% vsetkych sinonazalnych
sarkomov

= Castejsi u zien 3:1
= Stredny vek 48 rokov (24-87)



Histologicky vzhl'ad

Neokapsulovany, infiltrativny rast

Hypercelularna fascikularne usporiadana
vretenobunkova populacia — ,herringbone pattern®

Uniformne bunky bez atypii resp. zvysenej mitoticke]
aktivity — menej ako 1/10 HPF
Jadra elongovane s vezikularnym chromatinom

Stroma — jemne vazivove pruhy, sporadicke lymfocyty,
makrofagy

Fokalne cysticke priestory vystlane epitelom
Bez nekroz, ulceracii, hemoragii

zriedkavo hemangiopericytoma — like vzhlad
Casto kostna invazia v ¢ase dg.



IHC profil

S100+ - neurogenna diferenciacia
SMA+ - myogenna diferenciacia
Calponin +

Myogenin ojedinele+

Desmin ojedinele+

PAX 7+ (konzultacne)
panTRK+ (konzultacne)

MyoD1+ (konzultacne)

SOX10 -

STAT6 -

CD31 -

CD34 -

AE1/3 -

Synaptofyzin -

Ki-67-1%



Mol-gen analyza

= PAX3 gen-podiela sa na vyvoji skeletalneho
svalstva, CNS a buniek neuroektodermalneho
povodu

= \/o vacsine nadorov pritomny rearanzment genu
PAX3

= Najcastejsie fuzia PAX3-MAMLS — 79-96%
pripadov

= DalSie popisané flzie

= PAX3-FOXO1 — horsia prognoza

= PAX3-NCOA1



Diferencialna diagnoéza

= SFT — STAT6+, CD34+

= Schwannom, MPNST — SOX10+, SMA-

= Fibrosarkomy — menej celularne, S-100 negat.
= | elomyosarkom — S100 negat.,

= Synovialny sarkom - expresia cytokeratinov

= Glomangiopericytom — viac epiteloidny, S-100-
= |[ne spindle cell lezie



Prognoza a liecbha

= Pomaly rastuci low grade-sarkom s dobrou
prognozou

= | okalne agresivny

= 20% pacientov v case dg. — kostna invazia

= 5 rochne prezivanie 55-60% pacientov.

= Rekurencia 32-40% (1-9 rokov)

= Kompletna chirurgicka excizia TU
haslednou radioterapiou



Na zaver

= Casto nespravne diagnostikovana lézia

= Odlisenie BSNS od castejsich lezii —
Vyvarovanie sa over-treatmentu

= Mol-gen. analyza...
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