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Klinické udaje

51 ro¢ny muzZ, operacia
objemnej expanzie
retroperitonea

Pred 3 mesiacmi zacala
bolest v lavom podrebri-
nasledne vysetrenia
ukazali expanzivny proces
v oblasti lavej oblic¢ky s
prerastanim do colon
descendens-biopsia susp.
Ca oblicky, biopsia z
kolonoskopie susp. lymfém

Zaslany komplex tvoreny
oblickou a lavostrannym
hrubym ¢revom — resekat
rozmerov 28 x 16 x 13,5
cm, obli¢ka 13,5x5,5x 5
cm. Na reze komplexom
tumor velkosti 16 cm.
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Mikroskopicky

nalez

Tumor maligneho vzhladu

Malé, epiteloidné bunky v
tramcoch, svetla cytoplazma,
nekrozy, skleroticka stroma

Infiltrujuci oblicku, organy
retroperitonea a prilahlé organy




Pozitivne

Bcl2 (v celom rozsahu),
MUC4 (malé percento
buniek)

Imunohistochémia

Negativne

S100, CKAE1/3, EMA, CD5,
CD79, CD30, MUM1, CD23,
CD10, CD20




Genetické
vysetrenie

Translokacia EWSR1-CREB3L1







Sklerozujuci epiteloidny
fibrosarkom
(Sclerosing epithelioid

fibrosarcoma)




WHO klasifikacia
Fibroblastic/Myofibroblastic
Tumors

Prvy raz popisany v roku
1995

. Epiteloidné bunky v . : .
S C | e rO S n g T e o e 47 rokov (14-87 r.) Bez pohlavnej preferencie

epithel
fibrosa s s

koncatiny/hlava a krk periostom

Chirurgicka terapia,
radioterapia; menej
chemoterapia

Histologicky low grade,
klinicky agresivny




Epiteloidné svetlé bunky, v hyalinizovanej sklerotickej strome
Pruhy, hniezda, menej pseudoalveolarna alebo acinarna forma rastu
Fokalne mo6ze byt pritomny pleomorfizmus nekrézy, mitdzy.

Myxoidné zmeny, chondro-osealna metaplazia, kalcifikaty

SC | e rOS Casti vzhladu LG fibrosarkdmu, alebo podobné LG FMS

e p |t h e | . pozit: MUC4 (70%), Vimentin, bcl2
fl b ro S a pozit/negat: EMA, S100, keratin

negat: CD34, CD45, HMB45, Desmin, Alpha SMA, CD68

Ki67: nizka expresia
Translokacia FUS-CREB3L2 (pribuznost s LG FMS)

Novsie prace: ¢asto prestavby EWSR1




Diferencialna

diagnostika

Low-grade fibromyxoidny sarkdbm (Evansov
tumor)

Lobularny karcindm prsnika: ER+, PR+, keratin+

Nizko diferencovany karcinom: +keratin

Sklerozujuci lymfom: +lymfocytarne markery

Synovialny sarkdm: viac celularny, bez
sklerotickych depozitov kolagénu, casto keratin+




LG fibromyxoid sarcoma (Evansov tumor)

1987, Evans

* LG sarkom, striedanie fibroznej a myxoidnej stromy, ,,curvilinear and arcuate vessels“, nizka az stredna
vretenobunkova celularita, ,whorled pattern®

* Niekedy formacie kolagénovych rozet (40%)

* Epiteloidné casti (45%)

* Ojedinele prechod do vzhladu HG lézie (hema efekt na progndzu)
* Trup, koncatiny, stredny vek

* Pozit: MUC4, Bcl2, CD99, EMA, Vimentin

* negat: SMA, Dezmin, S100, CKAE1/3, CD117, SMA....
 FUS-CREB3L2 (90%),

* Menej ¢asto FUS-CREB3L1
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LG fibromyxoid sarcoma




SEF/LG FMS

Pravdepodobne dva padly kontinua

MUC4+

FUS-CREB3L2 vo LG FMS, a vo vacsine (alebo vsetkych) hybridnych tumorov (znaky LG FMS aj SEF)
V ,,Cistych” SEF vSak CastejSia translokacia EWSR1-CREB3L1, iba ojedinele FUS-CREB3L2

Genes Chromosomes Cancer. 2015 Jan;24(1):28-36. doi: 10.1002/gcc.22215. Epub 2014 Sep 18.

A genetic dichotomy between pure sclerosing epithelioid fibrosarcoma (SEF) and hybrid

SEF/low-grade fibromyxoid sarcoma: a pathologic and molecular study of 18 cases.

Prieto-Granada [:1; Zhang L, Chen HW, Sung ¥'S, Agaram NP, Jungbluth AA Antonescu CR.




Take home message:

e Vzacny epiteloidny sarkdm

* pravdepodobne spektrum s LG FMS, podobné genetické zmeny v
skupinach Cistych LG FMS a hybridnych LG FMS/ESF

 Cisté ESF vykazuju vsak odlisné genetické zmeny (EWSR1-CREB3L1)

e agresivnejsi priebeh

Diagn Pathol. 2015 Oct 9;10:186. doit 10.1186/513000-015-0420-z.

Primary sclerosing epithelioid fibrosarcoma of kidney with variant histomorphologic features:
report of 2 cases and review of the literature.

Ertoy Baydar D!, Kosemehmetoglu K2, Aydin O3, Bridge JA*, Buyukeren B®, Aki FTS

Exp Mol Pathol. 2019 Apr;107:179-183. doi: 10.1016/.yexmp.2012.02.006. Epub 2012 Feb 27.

Primary sclerosing epithelioid fibrosarcoma of the kidney: Report of two additional cases with a
clinicopathological and molecular cytogenetic study.

_ 1 ¥ 2
Wang X 1 Wang_J-.
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Dakujem za pozornost.




	Prípad SD-IAP č. 741
	Klinické údaje
	Slide 3 
	Tu budú obrázky
	Slide 5 
	Slide 6 
	Slide 7 
	Slide 8 
	Slide 9 
	Mikroskopický nález
	Imunohistochémia
	Genetické vyšetrenie
	Slide 13 
	Sklerozujúci epiteloidný fibrosarkóm (Sclerosing epithelioid fibrosarcoma)
	Sclerosing epithelioid fibrosarcoma 
	Sclerosing epithelioid fibrosarcoma 
	Diferenciálna diagnostika
	LG fibromyxoid sarcoma (Evansov tumor)
	LG fibromyxoid sarcoma
	SEF/LG FMS
	Take home message:
	Literatúra:
	Ďakujem za pozornosť. 



