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Ustav klinické a molekularni patologie
LF UPOL a FNOL

Klinicky nalez: Tumor kize u muze stari 68 let, koZni excize velikosti cca 12x9mm, konzultaéni
vysetfeni dodano ve FFPE bloku.

Mikroskopické vysetreni: Vzorky koZni excize s navazujicim podkozim obsahuji nepravidelné
multinodularné konfigurovanou infiltraci dominujici stfedné velkou neoplastickou populaci s mensim
obsahem bazofilni cytoplazmy, s irregularnimi/angularnimi jadry s jemné dispergovanym a
nepatrnymi chromocentry. Pocet mitotickych figur véetné atypickych dosahuje pfiblizné 2-7HPF. Bez
znamek epidermotropizmu, s vyjadrenym obrazem ,Grenze zone".

Imunohistochemické vysetfeni: Detekovana byla pozitivita $100, CD43, CD56, CD21, CD4, CD45RO0,
Bcl-2, TdT, Ki67 cca 30 %, neoplastickd populace bez pozitivity AEIAE3, CK19, EMA, CD1a, CD3, CD5,
CD8, CD10, CD20, CD79a, CD30, CD23, CD34, CD117, chromogranin, synaptofyzin, CD15, CD57,
CD138, SOX-11, Bcl-6, Melan A, HMB45, MPOX.

Molekularné biologické vysetreni: PCR analyza - klonalni prestavba TCR nebyla detekovana (TCR
beta - TbetaD1-Tbetal2, TbetaD2-Tbeta)2, TCR gamma - Vgamma11-Jgamma11), klonalni prestavba
IgVH nebyla detekovana (VHFR1, VHFR2, VHFR3, heteroduplexni analyza).

Diagndza: ,Blastic plasmacytoid dendritic cell neoplasm® - BPDCN

Diskuze: BPDCN je maligni onemocnéni derivované z hematopoetickych prekurzorovych bunék, ktera
je soucasti skupiny ,AML not otherwise categorized". Klinicky se jedna o vysoce agresivni, velmi
vzacnou (cca 100 pripad(l) neoplazii pochazejici z prekurzororovych plazmacytoidné dendritickych
bunék (plazmacytoidni monocyty). Plazmacytoidni dendritické buriky slouZi jako hlavni zdroj
interferont typu | a jsou zapojeny do celé fady imunitnich funkci véetné antivirové imunity,
protinddorové imunity a periferni imunitni tolerance. Pfesna vyvojova draha plazmacytoidnich
dendritickych bunék je ponékud kontroverzni, ale sou¢asné poznatky predpokladaji derivaci z
bézného prekurzoru makrofagl a dendritickych bunék. Stredni vék v dobé diagnozy je 65 let, 3/4
pacientd je muzského pohlavi, vyskytuji se i pripady v détském véku. Synonyma pro tuto neoplazii (a
drivéjsi oznaceni) jsou ,,Blastic NK cell lymphoma", ,Agranular CD4+ NK cell leukemia“, ,Blastic NK
leukemia/lymphoma, , Agranular CD4+ CD56+ hematodermic neoplasm®. Nejfrekventnéji je
detekovano postizeni kiize (prakticky 100%) ve formé solitarnich nebo mnohocetnych uzl(i/plaka,
obvykle je v dobé diagndzy zjisténa i diseminace s infiltraci kostni dfené&(60 - 90%), lymfatickych uzlin
(40 - 50%) a s pritomnosti neoplastické populace v periferni krvi (60 - 90%). Neni detekovana klonalni
prestavba genl pro T/B receptor lymfoidnich bunék. Charakteristické jsou komplexni karyotypy se
Sesti hlavnimi opakujicimi se abnormalitami: 521 nebo 5q34 (72%), 12p13 (64%), 13913 - 21 (64%),
6023 - qter (50%), 15q (43%), -9 (28%). Median prefiti je pouze 13 mésicl s obecné Spatnou
progndézou, nejvyssi lé¢ebny potencial nabizi vysokodavkova chemoterapie a radioterapie s
naslednou alogenni transplantaci kmenovych bunék (SCT) provedena pfi prvni Gplné remisi.
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