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Klinické udaje:

59leta Zena, které byla pred 13 lety diagnostikovana B-chronickd lymfocytarni leukémie,
opakované lécena chemoterapii. Nyni vySetfovana pro suspekci na relaps onemocnéni a
Richterovu transformaci. Pfedmétem vysetieni je biopsie z loziska na hrudniku.

Makroskopicky popis:
Dva velmi tenké punkéni prouzky délky 10 a 4 mm.

Mikroskopicky popis:
Fragmenty vaziva a prouzek nadorové tkdné, kterd je tvofena rozptylenymi velkymi buiikami
na zanétlivém pozadi. Velké bunky maji excentricky lokalizovand mirn¢ nepravidelna
vezikularni jadra s drobnymi jadérky, nékteré bunky jsou dvoujaderné, a objemnou pievazné
eozinofilni cytoplazmu.

Imunohistochemické vySetieni:

Ve velkych bunkach je pozitivni vimentin, v nékterych buiitkach LCA, sporna pozitivita
CD68.

Prolifera¢ni aktivita v indexu Ki67 je ve velkych bunikach asi 20 %.

Negativni markery: desmin, MyoD1, S100, Melan A, AE1/3, EMA, CD20, CD3, CDS5, CD30,
CD138, CD79a, CD34, ALK1, synaptofyzin.

Diagnoza:

Vzhledem k limitovanému mnozstvi materialu nelze nalez jednoznaéné zafadit, nejde o
metastazu karcinomu, miZe se jednat o blasticky zvrat malobunécného non-Hodgkinského
lymfomu ¢i o histiocyty.

Pokracovani pripadu:

Pro nejednoznaénost nalezu byla odebrana kréni lymf. uzlina (H14614/17).

Lymf. wuzlina jejiz struktura je kompletné setfend nadorovou populaci tvofenou
nepravidelnymi objemnymi butikami s polymorfnimi pfevdzné vezikuldrnimi jadry misty
S naStépenim, drobnymi i prominujicimi jadérky, a s objemnou eozinofilni cytoplazmou.
Mitoticka aktivita vcetné atypickych mitéz je 3-5 mitéz/1 HPF 400x. Tumor je rozsahle
nekroticky.

Imunohistochemické vySetteni:

Pozitivni markery: vimentin, LCA, CD68, CD4, BCL-6, cyklinD1, HLA-DR.

Prolifera¢ni aktivita v indexu Ki67 je 80 %.

Negativni markery: CD20, CD79a, MUMI1, PAXS5, CD3, CD5, CD8, CD15, CD138, kappa,
lambda, lysozym, CD21, CD23, BCL-2, CD10, CD30, CDla, CD43, CD45R0O, c-myc,
ALK1, LMP1, MPOX, AE1/3, EMA.

Definitivni diagnéza:

Histiocytarni sarkom.

Domnivame se, Ze se jedna o transformaci z B-chronické lymfocytarni leukémie
(Richterovu transformaci).

Diferencialni diagnoza:



Velkobunééné lymfomy B i T fady, Hodgkinliv lymfom, metastaticky karcinom, epiteloidni
sarkom, melanom, extramyeloidni infiltrace monocytarni ¢i monoblastickou leukémii,
histiocytdza ns (véetné stfadacich chorob jako je M. Gaucher a M. Niemann-Pick a infekci
jako leishmaniéza), histiocytdza z Langerhansovych bun¢k.

Diskuze:

Histiocytarni sarkom je maligni nador z bun¢k, které maji morfologické a imunologické
rysy tkanovych histiocytd (makrofagl) pifi vylouceni infiltrace organt akutni
monoblastickou/monocytarni leukémii. Jejich plGvod je pravdépodobné z cirkulujicich
monocytl. Jde o velmi vzacny tumor, etiologie je neznama, néktefi pacienti maji v anamnéze
mediastindlni germindlni tumor, jiné pfipady jsou spojené s malignimi lymfomy,
myelodysplazii a leukémii. Postihuje lymfatické uzliny 1 extranodalni tkdné. Jde o agresivni
tumor se Spatnou odpovédi na 1éCbu, lepsi prognoza je u pacientl s klinicky lokalizovanym
onemocnénim a malym primarnim tumorem.

Richterova transformace (Richteruv syndrom) je piechod CLL/SLL do vysoce maligniho
lymfomu. Postihuje asi 2-10 % pacientdi, miize se vyvinout u pacientt s neléCenou CLL/SLL i
po piedchozi 1écbé. Z klinického pohledu je susp. na Richterovu transformaci u pacientl
srychle se zvétSujicimi lymf. uzlinami, vzristajici hladinou LDH, hyperkalcémii a B
symptomy (horecka, ztrata hmotnosti, ...). PET/CT vysetieni identifikuje lymfatické uzliny
susp. z transformace. Nejcastéjsi je prechod v difuzni velkobunéény B lymfom, mnohem
mén¢ Casty je pfechod v Hodkginiv lymfom. Zcela ojedinéle je popsan ptechod V jiny typ
lymfomt, v€etné histiocytdrniho sarkomu a sarkomu z dendritickych bunék.
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