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Makropopis: objemna vretenita kozni excize, vel. 3,7x1,5x1,1cm, na povrchu
v centru prominujici bézova papula 1,7x0,5cm. Na fezu pomérné homogenni tuzsi

neostie ohraniCené lozisko bledé barvy.

Mikropopis: Prlfezy kuzi a podkozim, kde je zastizena mezenchymalini |éze tvofena
vietenitymi burikami, pfevazné s blandnimi jadry, misty jen s mirnou jadernou
polymorfii a fascikularnim, misty storiformnim usporadanim. V dolni partii Iéze jsou
mezi nadorovymi burikami vmezefeny drobné ostravky tukové tkané, nékde

s lipofagickou reakci. V horni partii cévni Stérbiny aneurysmatického vzhledu. Mitozy
ojedinélé. Léze se infiltrativné Sifi podkozim, dosahuje spodiny i jednoho lateralniho

okraje excize.
IHC (v ramci konzultace, Patologie NJ) : CD 34-0, Ki-67-3+, SOX10-0, STAT6-0
Dif.dg.: Dermatofibrosarcoma protuberans a celularni fibrézni histiocytom

Pfipad byl odeslan ke 3.¢teni do FN u svaté Anny v Brné — metodou FISH nebyly
prokazany zlomy genu COL1A1, PDGFB ani translokace t(17;22).

Zavér: celularni fibrozni histiocytom — resekce non in sano

Diskuze: Celularni fibrozni histiocytom je vzacnéjsi variantou benigniho fibrozniho
histiocytomu, lokalizace u tohoto subtypu nejCastéji na trupu, koncetinach, ale i na
krku i hlavé. Jedna se o hluboce infiltrativni Iézi, mohou se objevit mirné nuklearni
atypie, pfilezitostné mitdézy a bizarni ,giant cells®. Byly hlaSeny vyjime¢né pfipady
metastaz do regionalnich LU, nebo dokonce rozSifené MTS do plic, nutna proto

kompletni excize!

DESP je superficialni fibroblasticka neoplazie nizké malignity, typicky v dermis,
dosahuje i hlubSich vrstev subkutis nebo mékkych tkani, je neostfe ohrani¢ena,
vysoce bunéc¢na, se storiformnim uspofadanim, na periferii vostinovita infiltrace
subcutis, bez invaze do koznich adnex, nekrézy nebyvaiji pfitomny, muze byt

zastizen fokalni lymfoplazmocytarni infiltrat na periferii, mitoticka aktivita mirna az



stfedni, Casto recidivuje, MTS velmi vzacné(obzvlast varianta fibrosarkomatozni),
mozna progrese ve fibrosarkom a maligni fibrézni histiocytom, vice histol.
variant( fibrosarkomatdzni varianta s vyraznéjsi bunécnou polymorfii a etnéjSimi

mitézami, ma agresivnéjSi chovani a vySssi riziko recidiv)

IHC: typicky marker CD34+, Vimentin+, Vllla obvykle- , EMA-, CD117-, S100-
U Bednarova tumoru S100+, HMB 45- v pigmentovanych burikach. Oblasti s
myoidni diferenciaci se jevi CD 34-, desmin-, aktin+. Mnohojaderné buriky jevi

pozitivitu pouze vimentinu.

Cytogeneticky profil: t(17;22) (q22;913), nadpocetny ,ring“ chromozom r(17;22).

Terapie: Chirurgicka — Siroky lem do zdravé tkané (doporucen standard 3cm),
Chemoterapie — Imatinib mesylat — u MTS DFSP, RT — nema pevné misto v
terapeutickém schématu, zda se, Ze mulze snizit pocet recidiv (u rozsahlych tumord,

Spatné operabilnich)

Zaveér FH vs. DFSP: velmi uzite¢na protilatka CD 34 (klasicky FH- muze byt
CD34+na periferii, v centru ne; celularni varianta FH- az 1/3 exprimuje desmin, CD
34 vzacné, mozna SMA+; DFSP- difuzni CD 34+; sarkom vznikajici z DFSP —

v malignich partiich ztraci CD34+, obtiZzna dg. pokud neni pfitomna benigni ¢ast!
V obtiznych pfipadech moznost detekce fuze COL1A1-PDGFRB.
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