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Klinické udaje:

Jedna se o0 47-letého muze, kterému byla pro peritonzilarni absces vlevo provedena
probatorni excize z levé tonzily. Ve vzorku velikosti do 5 mm byla zastizena vietenobunécénd
proliferace, jejiz definitivni diagnézu nebylo pro odbérové artefakty a minimalni rozméry
zaslaného materidlu urcit a uzavreli jsme to jako mezenchymalni tumor, nejspise nodularni
fasciitidu. V odstupu 32 dn( od probatorné excize pacient podstoupil levostrannou
tonsilektomii.

Makropopis:

Vicecetné potrhané castice tuzsi konzistence a bézové barvy s nepravidelnym povrchem,
velikosti od 2,5 do 5 cm v nejvétsim diametru, sériové prokrojeno.

Mikropopis:

Pod skvamodznim epitelem s ulceraci je zastizena objemna mezenchymalni proliferace, ktera
je tvorena fascikuldrné, misty rohozkovité usporadanymi ovalnymi az vietenitymi burikami

s mirnou jadernou atypii, se zejicimi cévami. Stroma je nékde kolagenizované. Dale jsou
pritomny ojedinélé mitdzy a fokus nekrdzy. Proliferace se Sifi k pficné pruhované svaloviné a
dosahuje do okraji operacniho vykonu. Lymfaficka tkan patrové mandle nebyla zjisténa.

Imunohistochemie:

Nadorové bunky vykazovaly pozitivitu s vimentinem, H-caldesmonem, calponinem a EMA
(fokalné). Nereagovaly s protilatkami proti CD31, CD34, CK19, CK7, desminu, S100, SOX10,
STAT6 a TFE3. Proliferacni aktivita nepfesahovala 30% v prikazu Ki67.

Diagndza:

Monofazicky synovidlni sarkom, G3.

Nase diagnéza byla potvrzena 2.¢tenim ve FN u svaté Anny v Brné, kde byla prokazana
prestavba genu SS18.

Diskuze:



Synovialni sarkom v oblasti hlavy a krku je raritni (5-10%). Je to maligni nador mékkych tkani
neznamé histogeneze, aviak jeho plvod v parartikuldrni oblasti, zejména v blizkosti Slachové
pochvy, burzy a kloubniho pouzdra neni stale vyloucen. Vznika ¢asto u adolescentu a
mladsich pacientl, muZi a Zeny jsou stejné postizeni. Nejcastéjsimi lokalizacemi v oblasti
hlavy a krku jsou mékké tkané krku, pfevainé hypofaryngealni a retrofaryngedlni. Ustni
dutina, tonzily, parotis a trachea jsou méné postizeny. Dle WHO klasifikace se synovialni
sarkom déli na 4 histologické typy: monofazicky fibrézni synovidlni sarkom, monofazicky
epitelidlni synovialni sarkom, bifazicky synovialni sarkom a nizce diferencovany synovialni
sarkom. Hlavnimi histologickymi rysy jsou vietenobunécéna morfologie s moznou epitelidlni
komponentou (solidni, glandularni). Typicky je hemangiopericytomatdzni vzorec cév. Nékde
mohou byt pritomny kalcifikace a hyalinizace stromatu. Imunohistochemicky mize byt
prokdzana pozitivita vimentinu, SMA, S100, calponinu, EMA, CK 7, CK19, CD99 atd.
Senzitivnim a specifickym markerem je TLE1, ktery mize byt vzacné pozitivni i v ostatnich
sarkomech. Nepostradatelné je vySetieni fuze gent SS18 a SSX1 nebo SSX2 ¢i vzacné SSX4,
coz odpovida balancované reciproké translokaci t(X;18) (p11.2;q11.2). Diferencialné
diagnosticky je nutno synovialni sarkom odlisit od fibrosarkomu (diagnosis per exclusionem),
leiomyosarkomu, hemangiopericytomu, MPNST, maligniho melanomu a vietenobunéného
dlazdicobunécného karcinomu (sarkomatoidniho karcinomu). Lé¢ba synovidlniho sarkomu
spociva v chirurgickém odstranéni s chemoterapii. Existuje moznost cilené 1éCby.
Metastazuje do lymfatickych uzlin, plic a kosti. Pétileté preziti je v rozsahu 47 az 58%.
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