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Klinicky nalez a makropopis bioptického preparatu

59-rocna zena s tumorom na fascii lateralne;
strany pravého stehna, asi pol roka rastuca
podkozna rezistencia.

Operacny nalez: fibrézny utvar nasadajuci na
svalovu fasciu.

Excidacny popis lezie: excizia velkosti 50x25x12
mm, tuhe] konzistencie, farby sedobelavej,

fokalne s tmavsimi partiami. Zaliate kompletne
do 9-tich bloCkowv.
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Vasa diagnoza ?



medicvt jyc vysetrenia

Negativne: CKAE1/3-, CK7-, CK8/18-, CK19-, EMA-,
CD34-, CD31-, CD99-, S-100-, melanA-, HMB45-,
LCA-, synaptophysin-, chromograninA-, CD68-,
caldesmon-.

Pozitivhe: vimentin, SMA, desmin fokalne, myogenin
fokalne, MyoD1 difuzne silno, Ki67 viac ako 50%
buniek.

Biopticka laborator s.r.0. v Plzni: mutacie v géne
MYOD1, pripadne NCOA2 momentalne
nerealizovatelne. IHC: desmin a myogenin loziskova
expresia, MyoD1 difuzna jadrova pozitivita. MUDTr.
Marian Svajdler, jun.
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Vimentin 200x
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Desmin 200x
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Myogenin 200x
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MyoD1 200x
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Spindle cell/Sclerosing Rhabdomyosarcoma
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4th Edition WHO Classification of Tumours of Soft Tissue and Bone,
2013:

- Zriedkavy variant rabdomyosarkomu (RMS) s
vretenobunkovou morofoldgiou, fokalnou, subtotalnou alebo
totalnou stromalnou hyalinizaciou s bunkami usporiadanymi
do hniezd, mikroalveolov alebo trabekul, niekedy
pseudovaskularneho vzhladu u sklerozujuceho variantu.
Prvykrat popisany Mentzelom a Katenkampom r. 2000 dva
pripady; v r. 2002 Folpe et al. popisali 4 pripady.

- Vyskytuje sa u deti aj dospelych, Castejsie u muzskeho
pohlavia (6:1).

- Predstavuje asi 5 az 10% vsetkych pripadov RMS.
- PAX3- a PAX7-FOXO1 fuzie absentuju.
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Lokalizacia vyskytu:
U deti najCastejsie paratestikularne tkaniva, u dospelych
hiboke makke tkaniva hlavy a krku

Sklerozujuci variant najcastejsie koncatiny u oboch
skupinach

Z ostatnych lokalit su to viscera a retroperitoneum.
Klinicke symptomy:

Nebolestiva rastuca masa, lokalne utlacajuca prilfahlé
struktury a z toho vyplyvajuce tazkosti.
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Makroskopicky predstavuju dobre ohraniCene
neopuzdrené tumory priemernej velkosti 4 az 6 cm
(rozsah 2 az 35 cm), na reze Sedej alebo bielej farby,
obcCas s krvacaniami a nekrozami.

Mikroskopicky nachadzame infiltrativhe okraje,
fascikularne a storiformné rastove vzory
vretenovitych buniek s ovalnymi , vezikularnymi
Jadrami, eozinofilnou cytoplazmou. Pritomne su |
epiteloidne, rabdoidné bunky s eozinofilnou
cytoplazmou, hyperchromnymi jadrami, jadrovymi
atypiami a pocetnymi mitotickymi figurami. Stromalna
hyalinizacia, pseudovaskularne obrazy.
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Imunofenotyp:

Sclerosing RMS velmi limitovana expresia desminu a
myogeninu a silna difuzna pozitivita MyoD11.

Spindle cell RMS difuzna expresia desminu, SMA, MSA,
myogeninu vo velkych polygonalnych
rabdomyoblastoch.

Genetika:

Pre maly pocet pripadov malo preskumana. PAX3- a
PAX7- FOXO1 fuzie vzdy chybaju.
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Prognoza:

U detske] popopulacii najma spindle cell RMS ma lepsiu
prognozu, v pripade skorého stadia. Meta do LU iba
u malého percenta pripadov (16%). 95% preziva 5
rokowv.

U dospelych je prognoza podstatne horsia. Recidivy a
metastazy sa vyskytuju v 40-50% pripadov.
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Alveolarny RMS (PAX3- a PAX7-FOXO0O1 fuzie)
Angiosarkom

Extraskeletalny chondrosarkom

Metastaticky karcinom (CK)

Osteosarkom

Parachordom (S-100, CK)

Sklerozujuci epiteloidny fibrosarkom
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Spektrum pocCetnych reportov Intergroup
Rhabdomyosarcoma Studies (IRS) mali za ciel
vypracovat klasifikaciu, ktora by zohladnila,
Specialne v pediatricke) onkoldgii, efekt réznych
lieCebnych modalit na prezivanie pacientov s tymito
nadormi. Rozpisane klasifikacne skupiny v 6. vydani
Enzinger and Weiss’s Soft Tissue Tumors

4th Editon WHO Classification of Tumours of Soft
Tissue and Bone:

Rhabdomyoma, Embryonal RMS, Alveolar RMS,
Pleomorphic RMS, Spindle cell/sclerosing RMS.
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International Classification of Rhabdomyosarcoma
(Cancer 1995;76:1073)

- Superior prognosis: botryoid, spindle cell
- Intermediate prognosis: embryonal
- Poor prognosis: alveolar, undifferentiated sarcoma



http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/8625211
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Enzinger and Weiss: Soft Tissue Tumors, sixth
edition

WHOQO Classification of Tumours of Soft Tissue
and Bone, 4th edition
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Dakujem za pozornost'






