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Klinické udaje:

Jde 0 18-letou Zenu s tumorem podkozi medialni strany levého stehna. Byla provedena excize.
Makropopis:

Tumor velikosti 55x45x40 mm, nodularné utvareny, s tenkou pseudokapsulou, vzhledu
fibromu, v centru myxoidni, bez nekrozy a bez hemoragie.

Mikropopis:

Tumor ma dvé zény — fibrézni a myxoidni. Ve fibr6zni zon€ jsou nadorové bunky kratké,
fascikularni a jadra ovalna, hyperchromatickd, s mirnou atypii. Nékde jsou patrny znamky
spiralovitého (virovitého) uspotfadani (whorling pattern) nddorovych bunék s perivaskularni
akcentaci. Nadorové buniky v myxoidni zo6n€ jsou stelarniho tvaru, s hyperchromnim jadrem a
mirnou atypii. Vaskulatura mensiho kalibru je arkadovita. Nékde jsou zastizeny okrsky
hypercelularity, kde jsou nddorové buriky jiz ovalngjsi, a fibromatosis-like morfologie. Déle
jsou pritomny necetné obrovské kolagenni rozety, v jejichz centru je kolagenni vazivo a na
periferii pseudopalisadovité fazeny buniky ovalného tvaru, nékde se svétlou cytoplazmou.
Mitoza, nekroza ani dediferenciace (high grade transformace) nebyly nalezeny. Tumor na
n¢kterych mistech dosahuje do okraje excize.

Imunohistochemie:

Tumor je pozitivni na SMA a nereagoval s ostatnimi protilatkami proti: desminu, h-
caldesmonu, beta-kateninu, CD34, S100, EMA, AE1/3 a SOX10.

Definitivni diagnéza:
Low grade fibromyxoidni sarkom

Nase diagnoza byla potvrzena 2. ¢tenim v Bioptické laboratoti v Plzni (doc.MUDr.Zd.
Kinkor, PhD.) na zaklad€ pozitivity MUC4 a prikazu t(7;16) (q34;p11).

Diferencialni diagnéza:

LGFMS je nutno odlisit od perineuriomu, u kterého byva pozitivita EMA a claudinu 1, dale
od myxoidniho neurofibromu, pro ktery je charakteristické zvinéni jader nadorovych bunék a
pozitivni exprese S100 a CD34. Nodularni fasciitis je na rozdil od LGFMS vzdy
hypercelularni a nékdy obsahuje obrovské vicejaderné buiiky, nékdy vykazuje pozitivitu
CD34. V odliseni fibromatézy od LGFMS ma vyznam beta-catenin, ktery byva u fibromatozy
pozitivni. Existuje myxoidni varianta dermatofibrosarcoma protuberans, ktery 1ze potvrdit na
zaklad¢ storiformniho uspofadani buné€k a pozitivity CD34. Tento tumor vzacné proristd do
subfascialniho prostoru. K vylou¢eni MPNST v diferencialni diagn6ze staci pfitomnost
zvlnénych jader a pozitivni exprese S100, kterd nemusi byt difuzni a silnd. K podpote
vietenobunécného liposarkomu je zapotiebi prokazat lipoblasty a okrsky atypického
lipomatozniho tumoru. Problematické je odlisit LGFMS od low grade myxofibrosarkomu
(myxoidni varianty MFH), celularniho myxomu a myxoidniho liposarkomu. K potvrzeni



myxoidniho liposarkomu staci prukaz t(12;16) (q13;11). Na zavér 1ze konstatovat, ze pro
LGFMS je marker MUC4 velmi specificky a senzitivni.

Diskuze

LGFMS byl poprvé popsan Evansem v roce 1987. Po 10 letech stejny autor popsal
vietenobuné¢ny hyalinizujici tumor s obrovskymi kolagennimi rozetami, ktery se povazuje za
variantu LGFMS. Zajimavé je, Ze u obou tumort byla prokdzéana t(7;16) (q34;p11). LGFMS
se vyskytuje ve vékovém rozmezi od 3 do 78 let s predominanci u muzi. Nejcastéjsi
lokalizaci je dolni koncetina, pak horni koncetina, hlava a krk, vzacné i v mezenteriu a GIT.
Vznika pfevazné intramuskularné, resp. subfascidlné. Kromé klasickych histomorfologickych
rysu existuji neobvyklé morfologie, napt. nediferencovana kulatobunééna morfologie, high
grade vietenobunécna morfologie, osteoblastické diferenciace atd., coz svédcuje pro
dediferenciaci nebo high grade transformaci LGFMS. To byva pozorovano nejcastéji u
recidiv (10% p¥ipadt). Lécba spo&iva v rozsahlé excizi. Casto dochazi k recidivé. Nejast&jsi
lokalizaci metastazy jsou plice a pleura. 5-leté preziti s metastdzou nepiesahuje 10%. U 30-
40% pacientll bez metastazy je doba pteziti 10-20 let.
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