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e konzultacné vysetrenie

e 74-roCny muz

e excizia z ,,intraabdominalneho tumoru
s infiltraciou pecene”
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Negativne IHC

* 5100, SOX10
* CD34, STAT6
 CK7, EMA, TLE-1









ot

Sy T

- .
e -
s




Vretenobunkovy rabdomyosarkém
(spindle cell RMS)



Spindle cell RMS

e prvy krat popisany v roku 1992 (Cavazzana, Am J Surg
Pathol 1992; 16(3): 229-235)

e spolu so sklerozujucim RMS, popisanym v roku 2000
(Mentzel, Virchows Arch 2000; 436(4): 305-311), je
v poslednej WHO klasifikacii vycleneny ako
samostatny podtyp RMS (spindle cell/sclerosing
rhabdomyosarcoma

* spocCiatku povazovany skor za podtyp embryonalneho
RMS (nema PAX3- a PAX7-FOX0O1)



Spindle cell RMS

 mutacie v géne MYOD1 (Casto s koexistujucou
mutaciou PIK3CA)

— nevyskytuju sa v eRMS ani aRMS

* nejedna sa vsak o homogénnu jednotku

— vacsina kongenitalnych / infantilnych SC-RMS ma
(na rozdiel od pripadov u starsich deti a
dospelych) fuzie génov VGLL2 alebo NCOA2



DDXx

Leiomyosarkém

* okrem dezminu je SC-RMS c¢asto aj SMA pozitivny, ale konzistentne h-caldesmon -
negativny

maligny ,,peripheral nerve sheath tumor”

vretenobunkovy melanédm
* SC-RMS je S100 a GFAP —negativny

GIST
* mozna pozitivita CD117 v SC-RMS

Synovialny sarkém
* mozna pozitivita keratinov, EMA aj TLE-1 v SC-RMS

,fibrosarkom“

sklerozujuca varianta moze pripominat osteosarkom, chondrosarkém,
alebo angiosarkom



Pseudovascular Appearance Cords and Nests Prominent Corded Morphology
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Microalveolar Pattern Rhabdomyoblasts
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DDx

o KIU€om k spravnej diagndze moze byt
pritomnost ojedinelych, alebo difuzne
roztrusenych rabdomyoblastov a ojedinele aj
buniek s priecnym pruhovanim, ktoré vsak
v nadore nemusia byt vobec pritomné

* myogenin - Casto iba fokalne
* MyoD1 - vo vacsine pripadov difuzne



Progndza SC/SCL-RMS

zavisla od veku, lokalizacie a genetiky

v detskom veku Casto paratestikularne nadory, s velmi
dobrou prognoézou

u dospelych variabilna lokalizacia, najcastejsie v oblasti
hlavy a krku, vyrazne horsia prognoza

nadory s fuziami zahrnajucimi gény VGLL2 alebo NCOA2
maju excelentnu prognozu

nadory s mutaciou MYOD1 su asociované so skorym
metastazovanim a umrtim vacsiny pacientov



Dakujem za pozornost!

svajdler@yahoo.com



