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Klinické adaje:

59lety muz s recidivujicim tumorem t.¢. submandibularné vlevo, byla provedena exstirpace 5
rezistenci. Primarné byl tumor diagnostikovan v roce 2008 v levé parotické oblasti, nasledovaly
opakované reoperace pro recidivy v reg. pterygomandibulare, retromaxillare, parapharyngeale, v
oblasti infratemporalni jAmy vlevo a baze lebni. Od 2.1. do 15.1.2019 byla provedena radioterapie
tumoru baze lebni - 30 Gy/10 fr. Posledni vySetfeni MR se zavérem: Sledované sytici se expanze
kaverndznich splavd, pfi srovnani s predchozim MR vysetfenim z 3/2019 je opét progrese velikosti
nodulu prepontinné vpravo. St.p. radikalni parotidektomii a exstirpaci tumordznich hmot - sledovana
rezidua tumoru v retroalveolarni a parotideomaseterické oblasti priblizné stacionarniho rozsahu pri
srovnani s pfedchozim MR vysetfenim z 3/2019.

Makroskopicky nalez:

4 fragmenty tkané bilé barvy, tuhé konzistence, nepravidelného tvaru vel. 22x16x11 mm, 15x14x1
mm, 9x7x5 mm a 11x7x6 mm, prevazné hladkého povrchu.

Mikroskopicky nalez:

Nékolik fragmentt tukové tkané, v okraji misty se zbytky pricné pruhované svaloviny, obsahujici
fibrézni pseudokapsulou ohranic¢ené uzly, zejména na periferii uzlt jsou patrny lemy metaplastické
lamelarni kosti. Tumor je stfedné aZ vyrazné bunécny, misty lobulizovany, nddorové bunky jsou
relativné monomorfni, pouze misty s mirnou polymorfii, s okrouhlymi nebo lehce ovalnymi jadry s
jemnym chromatinem a nendpadnymi drobnymi mikronukleoly, cytoplazma je svétle eozinofilni.
Mitoticka aktivita je misty pfitomna, dosahuje poctu cca 5 mit6z/50 HPF. Stroma tumoru je jen lehce
myxoidné prosaklé. Nadorové uzly v hodnotitelnych partiich nedosahuji do okrajt fragment.

Imunohistochemické vysetfeni:
Pozitivni: S-100, SOX-10+/-, CD10. Proliferaéni index Ki-67 do 5 %.

Negativni: desmin, SMA, EMA, AE1/3, GFAP, CD34, Bcl-2, HMB-45, chromogranin; mozaikovita ztrata
INI1.

Diagnoza:

Osifikujici fibromyxoidni tumor



Diskuze:

Osifikujici fibromyxoidni tumor je extrémné vzacny mezenchymalni naddor intermediarni malignity a
nejasné linie diferenciace, vyznacuijici se periferni metaplastickou osifikaci a pruhy blandnich kulatych
bunék ve fibromyxoidnim stromatu. Poprvé byl popsan v roce 1989 (Enzinger et al. Ossifying
fibromyxoid tumor of soft parts. A clinicopathological analysis of 59 cases. Am J Surg Pathol. 1989
Oct;13(10):817-27). Postihuje vétsinou dospélé, stredni vék je 50 let, ¢astéjsi vyskyt je u muzi (1,5:1).
Klinicky se prezentuje jako mala bezbolestna masa, postihuje nejcastéji dolni koncetiny, ale mize se
vyskytnout v jakékoli lokalizaci véetné hlavy a krku. Histologicky je obvykle benigni s benignim
klinickym priib&hem; lokalni recidivy se vyskytuji u 17 %, maligni chovani u 5 % pfipad(. Spatné
prognostické faktory predstavuji vysoka bunéénost, vysoky jaderny grade, > 2 mitézy / 50 HPF.
Histologicky maligni OFMT jsou high grade sarkomy se vzdalenymi metastazami a nizkym prezitim az
u 60 % pacient(l. Makroskopicky je vétsinou dobre ohrani¢eny, median velikosti 4 cm, obvykle
postihuje hlubsi mékké tkané, ale také kozni nebo podkoZni tkané, s radiograficky zjevnou vrstvou
kosti. Mikroskopicky je tvoren hnizdy/pruhy kulatych/ovalnych bunék, primarné epitelioidnich, s
nezfetelnou cytoplazmou, ve fibromyxoidnim az hyalinizovaném stromatu. Pfi malém zvétSeni ma
lobularni vzhled. Parcialné byva obklopen lamelarni kosti a kolagenni pseudokapsulou. Vétsinou
vykazuje minimalni atypie a minimalni vyskyt mitotickych figur, ale m(ze se vyskytnout nekréza,
cévni invaze nebo vysoky jaderny grade. Cytogeneticky se popisuje preskupeni genu PHF1 (6p21);
monosomie 22 Ize nalézt u maligni formy. Na molekularni Grovni Ize detekovat deleci genu INI1
pomoci FISH v 74 %. Diferencialné diagnosticky musime vyloucit osteosarkom (cytologické atypie,
atypicka ,naddorova“ kost), glomus tumor (bez osifikace, aktin pozitivni, S-100 negativni), myxoidni
chondrosarkom (bez periferni osifikace, je hluboky a vétsi velikosti, PAS pozitivni).
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