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Diagnoza

Primarni Maligni obrovskobunécny tumor
napodobujici chondroblastom

(chondroblastoma-like malignant giant cell tumor)
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PUVODNI
PRACE

Primarni maligni obrovskobunécny nador pazni
kosti mikroskopicky napodobujici chondroblastom
— kazuistika

Zdenék Kinkor', Petr Grossmann’, Zuzana Spiirkova?, Zuzana Véckova?, Zdenék Matéjovsky?

! Bioptickd laboratof s.r.o., Sikliv tstav patologie, LF UK, Plzeri
20ddéleni patologie, Nemocnice na Bulovce, Praha
3 Ortopedickad klinika, Nemocnice na Bulovce, Praha

SOUHRN

Prezentovan je pfipad tficetipétileté Zeny s neustavajici bolesti v rameni, u které byl zjidtén agresivné rostouci tumor proximalniho humeru. Nador zpusobil rozsah-
lou cystickou osteolyzu metaepifyzy s destrukci kortikalis, aviak bez znamek difeni do pfilehlych mékkych tkani. Po predéasné ukonéené neoadjuvantni chemotera-
pii s nulovym efektem nasledovala resekce 13 cm kosti s aplikaci modulérni endoprotézy. Mikroskopicky se jednalo o jasné maligni nador s vysokou reaktivni Géasti
osteoklastl a hojnou produkci extracelularni chondroidni matrix, pfipominajici nezvyklym organoidnim strukturainim uspofadanim chondroblastom. Naprosto
prevladaly velké atypické, solidné mozaikovité uspofadané, pfevazné dvoujaderné elementy s objemnou eozinofilni cytoplazmou. Jadernou pleomorfii zvyraz-
fovalo ryhovani a pfitomnost atypickych mitotickych figur. Extenzivni zpracovani vzorku odhalilo ostfe kontrastujici miniaturni oblasti s dudlni kompozici malych
uniformnich stromalnich element a reaktivnich osteoklastd, které budily dojem plivodni prekurzorové obrovskobunééné léze. Nadorové elementy (vyjma osteo-
klastické primési)vykazovaly diftzni silnou pozitivitu s protilatkami SOX9 a D2-40; kompletné negativni byly p63, S100 protein, SATB2 a desmin. Podstatu nadorové
proliferace odhalila az prokézana mutace c.103G>T v exonu 2 genu H3F3A vedouci k popisnému oznaceni maligni obrovskobunéény kostni tumor napodobujici
chondroblastom. Na pozadi mikroskopické variability, histogeneze a sloZité diferencialni diagnostiky (malignich) obrovskobunéénych kostnich 1€z jsou diskuto-
vany napf. agresivni/maligni chondroblastom, chondroblastoma-like osteosarkom ¢i giant cell-rich osteosarkom a pfinos specifické mutaéni analyzy v béZné praxi.

Klic¢ova slova: humerus — primarni maligni obrovskobunéény kostni nador — chondroblastom — chondroblastom napodobujici — mutace H3F3A







Giant cell tumor (GCT)

Chondroblastoma (CHBL)

skeletal mature, epimetafyza, ¢astéjsi

distalni femur/radius, ulna,
proximalni tibie

rovnomérné rozlozeni cetnych

osteoklasti v poméru ke stromatu,
bez matrix (osteoid?), sek. ABC
(solidni ABC !)

agresivni, destruktivni, blandni mts
maligni GCT (prim/sek)/osteosarkom

IHC - p63, H3F3A
gen. - mutace H3F3A (G34W)

skeletal immature, epifyza

proximalni femur/humerus, ploché
kosti, temporomandibuliarné

sporadicke osteoklasty, ovalné

mozaikovité ,.coffee bean® SOX9

stromalni bb., abortivni chondroidni
matrix, kalcifikace, sek. ABC

agresivni? metastazujici? maligni?
CHBL-like osteosarkom?

IHC - S100, D2-40, SOX9, H3F3B
gen. - mutace H3F3B (K36M)







Agresivni/maligni chondroblastom

Chondroblastoma-like osteosarkom

lokalné destruktivné rostouci chondroblastom

chondroblastom s atypiemi a vyssi mitotickou aktivitou

metastazujici chondroblastom - mts totozného vzhledu
- mts vzhledu sarkomu ..?

radiologicky/histologicky jasny (chondroplasticky) osteosarkom
pfipominajici organoidni kompozici chondroblastom

u zadného z nich nebyla provedena mutac¢ni analyza
H3F3A/H3F3B ...




Maligni giant cell tumor < 2%

raritni; v puvodni 1ézi je ptitomen klasicky GCT
s prechodem do jasného sarkomu

VVVVVV

pritomen klasicky GCT, v lokalni recidivé jiz
sarkom ¢i kombinace sarkom/GCT (v meta)

totozna mutace H3F3A pritomna 1 v nové€ vzniklém sarkomu...
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IHC - specifické Ab H3F3A (G34W) a H3F3B (K36M)




chondroblastoma

Giant cell-rich
osteosarcoma

non-ossifying fibroma

aneurysmal cyst
. 1he only one posItive Tor
A osteoblastoma
giant cell tumor OImOM\ -

»glant cell granuloma*

Giant cell tumor

,orown* tumor

Clear cell hyperparathyreosis

chondrosarcoma

meta, MM, Langerhans...



Dékuji za pozornost
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