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Klinika: 26-lety muz s dva roky nehojici se rdnou na levém stehné, posledni rok narustajici
rezistence. Dle zobrazovacich vySetteni hypervaskularizovany tumor v podkozi bez zndmek
generalizace.

Makropopis: resekat kize a podkozi s nodularnim nddorem o primeéru 15 cm, fascie pod nddorem
je voln¢é pohybliva

Mikropopis: intradermalné tumor pomérné dobte ohraniceny, neopouzdieny, infiltruje podkozni
tukovou tkan, povrchova ulcerace nad tumorem, nadorové burky jsou protahlé vietenité
storiformné uspotadané, vykazuji mirnou nukledrni pleomorfii, fokaln€ vyssi mitoticka aktivita,
misty napadnéjsi vaskularizace

Imunohistochemicka analyza: pozitivita CD34, vimentin, CD99
negativita bel2, CD31, desmin, S100, SMA
Ki-67: 2-3%

Genetické vySetfeni: FISH: detekce zlomu genu COL1A pozitivni
detekce zlomu genu PDGFB pozitivni
prokazéana translokace t(17;22)(COL1A1/PDGFB)

Diagnéza: Dermatofibrosarcoma protuberans

Diferencialni diagn6za: dermatofibrom, neurofibrom, desmoplasticky melanom, fibrosarkom
(adultni, juvenilni), leiomyosarkom, liposarkom, nediferencovany vietenobunécny sarkom

Diskuze: Dermatofibrosarcoma protuberans je maligni fibroblasticky tumor se storiformni
architekturou a charakteristickou translokaci t(17;22)(q21.3;q13.1) s fuzi geni COL1A1 a PDGFB.
Vyskytuje se pievazné v dospélosti, nejcastéjsi lokalizaci je trup, proximalni ¢asti koncetin,
nasleduje oblast hlavy a krku. Klinicky se jednd o pomalu rostouci tuhé nebolestivé plaky a noduly.
Vysoké je riziko lokalni rekurence (20-50%), vzacné jsou metastazy. Dostate¢na 1é¢ba zahrnuje
Sirokou chirurgickou excizi, ve vhodnych ptipadech moZnost adjuvantni 1écby — radioterapie,
inhibitory tyrosin kinazy.
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