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Uvod: Pleomorfny dermalny sarkém (PDS) je zriedkavy maligny mezenchymovy na-
dor koze. Klinicky aj histogeneticky zdiela podobné ¢rty s atypickym fibroxantomom
(AFX) a predpoklada sa, Ze tieto dva nadory predstavuju morfologické spektrum
jednej neoplazie.

Kazuistika: 60-ro¢ny muz s anamnézou karcinomu hlasivky pozoroval niekolko mesi-
acov rast ulcerovaného tumoru na koZi kapilicia. Odstraneny bol chirurgickou exciziou.
Histologicky iSlo o solidne rasttiici mezenchymovy nador pozostavajuci z atypickych
buniek epiteloidného a histiocytoidného vzhladu. Na spodine infiltroval podkozny
tuk a zasahoval az po hlboku fasciu. Pritomna bola krvna cieva vyplnend nddorovym
trombom. Imunohistochemicky exprimoval CD68, CD10, CD163, CD99 a s¢asti aj aSMA
a CD31. Nalez zodpovedal PDS. Pacient absolvoval PET/CT vy3etrenie s negativnym vy-
sledkom. Kréné lymfatické uzliny neboli zvacsené. Vykonana bola Sirokd reexcizia miesta
jazvy bez nddorovych rezidui. Pacient je dalej sledovany, aktualne bez zndmok recidivy.
Zaver: PDS predstavuje pre patolégov diagnosticku vyzvu. NajcastejSie vznikd u starych
muZzov na vlasatej asti hlavy a v tejto lokalite, typickej pre nemelanémovu rakovinu
koze, predstavuje vyznamnu diferencidlnu diagnézu. Jeho odlisenie od histogeneticky
a Strukturalne pribuzného, ale klinicky omnoho priaznivejsieho AFX moéze byt velmi
obtiaZne, ale z hladiska dal3ej prognézy a klinického manaZmentu pacienta zasadné.
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Pleomorphic dermal sarcoma

Introduction: Pleomorphic dermal sarcoma (PDS) is a rare malignant mesenchymal
tumor of the skin. It clinically and histogenetically shares similar features with atypical
fibroxanthoma (AFX) and they are thought to represent the morphologic spectrum
of one neoplasia.

Case report: A 60-year-old man with a history of vocal cord carcinoma had observed
an ulcerated skin tumor in the scalp growing for several months. It was removed by
surgical excision. Histology revealed a solid mesenchymal tumor consisting of atypical
cells population of epithelioid and histiocytoid appearance. At the base, it infiltrated the
subcutaneous fat and extended into the deep fascia. A blood vessel filled with a tumor
thrombus was found. The tumor was positive for CD68, CD10, CD163, CD99 and partly
reactive for aSMA and CD31. The diagnosis of PDS was established. The patient underwent
PET/CT examination with a negative result. The cervical lymph nodes were not enlarged.
A wide re-excision of the scar region was performed without evidence of residual tumor.
The patient continues to be monitored, currently without signs of recurrence.
Conclusion: PDS represents a diagnostic challenge for pathologists. It mostly occurs in old
men in the capillitium and in this location, which is typical for non-melanoma skin cancer,
represents an important differential diagnosis. Its differentiation from the histogenetically
and structurally related but clinically much more favorable AFX can be very difficult, but
essential in terms of further prognosis and clinical management of the patient.
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Uvod

Pleomorfny dermalny sarkém (PDS, v mi-
nulosti nazyvany aj superficialny maligny fi-
brézny histiocytom alebo nediferencovany
pleomorfny sarkém) je zriedkavy zhubny me-
zenchymovy nddor koze s nejasnym histoge-
netickym povodom (1). Etiologicky, Strukturd-
Ine aj imunofenotypovo je pribuzny s atypic-
kym fibroxantéomom (AFX) a predpoklada sa,
ze tieto dva nadory predstavuju morfologické
spektrum jednej neoplazie (2-5). Aj v literature
sa niekde oznacuju spolo¢ne ako AFX/PDS (5).
Obidve lézie pozostavaju z identickej popu-
lacie atypickych/pleomorfnych buniek, ale
zasadny rozdiel je v tom, Ze AFX (p6évodne
kategorizovany ako nador s neurcitym biolo-
gickym spravanim) je zvycajne dobre ohra-
ni¢eny, striktne intradermalne lokalizovany
a neobsahuje nekrozy, zatial ¢o PDS (katego-
rizovany ako invazivny maligny nador) rastie
infiltrativne, invaduje do podkozia aj hlbsich
tkanivovych Struktur a je ¢asto sprevadzany
nekrézami a perineurdlnou ¢i lymfovasku-
larnou nadorovou propagaciou (1-6). Podla
niektorych literarnych zdrojov (2, 3) predsta-
vuje AFX vc¢asné stadium (early stage) a PDS
pokrogilé Stadium (more advanced stage)
jednej nddorovej entity. Z uvedenych po-

Obr. 1. Resekdt koze s tumorom (po fixdcii vo for-
maline)

1cm

Obr. 4. Detail na spodinu nddoru zasahujuceho
do podkozného tuku (hematoxylin & eozin, pévod-
né zvdcsenie 200x)
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znatkov pochopitelne vyplyva agresivnejsie
biologické spravanie a horsia prognéza PDS
v porovnanis AFX.V ¢asopise Onkologie bola
nedavno publikovand kazuistika 79-ro¢né-
ho muza s AFX na tvari (7). V sucasnej praci
by chcel autor spominanej publikacie blizsie
oboznamit ¢itatelov aj o PDS, s ktorym sa stre-
tol vo svojej bioptickej praxi.

Kazuistika

60-ro¢ny muz pozoroval priblizne 3 me-
siace rast tumordznej rezistencie na kozi ka-
pilicia v pravej parietdlnej oblasti v teréne
androgénnej alopécie. Klinicky mala vzhlad
prominujuceho ostro ohrani¢eného bela-
vejSieho tumoru tuhej konzistencie s cent-
ralnou ulceraciou. V minulosti mal na kapi-
liciu diagnostikované viacpocetné aktinické
keratézy a bazoceluldrny karciném riesené
kryoterapiou, kauterom aj exciziou. Z osob-
nej anamnézy bolo dalej vyznamné, Ze paci-
ent mal pred 6smimi rokmi diagnostikovany
karcinom hlasivky v lokalizovanom stadiu
(pT1b,pNX,pMX) s nutnymi opakovanymi re-
operaciami. Bol nefaj¢iar, alkohol negoval.
V rdmci posledného laryngomikrochirurgické-
ho zédkroku bola odobratd z hlasivky aj vzorka
na bioptické vysetrenie, ktoré nepotvrdilo

Obr. 2. Povrchovd cast nddoru s ulcerdciou (he-
matoxylin & eozin, pévodné zvécsenie 200x)

Obr. 5. Imunohistochemicky dékaz CD68. Nddor
Jje intenzivne pozitivny (pdvodné zviicsenie 200x)
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znamky malignity. Pacient mal zaroven chro-
nicky lymfedém dolnych koncatin s nutnos-
tou lymfodrenaznych masazi. Zmienovany
kozny tumor v parietélnej oblasti bol na der-
matologickej ambulancii v lokédlnej anesté-
zii chirurgicky exstirpovany a po fixacii vo
formaline zaslany na pracovisko patoldgie.
Predmetom bioptického vysetrenia bol rese-
kat koze a podkozia s prominujucim ulcerova-
nym nadorom najvicsej dizky 15 mm (Obr. 1).
Makroskopicky imponoval ako bazoceluldrny
alebo skvamocelularny karciném.
Histologicky islo o solidne rastuci ,high-
-grade” mezenchymovy nador pozostéavajuci
z atypickych buniek epiteloidného a histio-
cytoidného vzhladu (Obr. 2). Pritomna bola
dilatovana krvna cieva vyplnena nddorovym
trombom (Obr. 3). Na okrajoch bol nddor neo-
stro ohraniceny, masivne infiltroval podkozné
tukové tkanivo (Obr. 4) a na spodine zasahoval
az po hlboku fasciu, ktoru v jednom uUseku aj
prerastal a bol v kontakte s dolnou resek¢-
nou liniou. Imunohistochemicky bol difuz-
ne pozitivny na CD68 (Obr. 5), CD10 (Obr. 6),
CD163 a CD99, minimalne pozitivny na CD31
a hladkosvalovy aktin (aSMA) (Obr. 7), vel-
mi slabo (nepresvedcivo) pozitivny na faktor
Xllla a negativny na polyklondlne cytokerati-

Obr. 3. Intradermdilne rasttci nddor s krvnou cie-
vou vyplnenou nddorovym trombom (Sipka) (he-
matoxylin & eozin, pévodné zvcicsenie 100x)

RS

Obr. 6. Imunohistochemicky dokaz CD10. Nddor je
intenzivne pozitivny (povodné zvicsenie 100x)
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Obr. 7. Imunohistochemicky dékaz aSMA. Nddo-
rovobunkovd populdcia v cievnom trombe vykazuje
lozZiskovd pozitivitu (Sipka) (povodné zvicsenie 100x)

e s ™ E T

ny AE1/AE3, S100, dezmin, CD45/LCA, CD1a
a CD34. Prolifera¢ny Ki-67 index dosahoval
40% (Obr. 8). Nalez zodpovedal pleomorfné-
mu dermdlnemu sarkému. Patolég vyhodnotil
exciziu ako nedostato¢nu.

Po stanoveni diagnézy pacient absolvoval
PET/CT vysetrenie s negativnym vysledkom.
Regiondlne kréné lymfatické uzliny neboli
zvacsené. Vykonand bola Sirokd reexcizia mie-
sta jazvy az po kost s naslednou rekonstruk-
ciou rota¢nym lalokom (Obr. 9). Histologické
vysetrenie potvrdilo reepitelizované jazvovité
tkanivo a solarnu elastézu a v epiderme lo-
zisko bowenoidnej aktinickej keratézy. Bez
rezidudlnych nadorovych Struktur. V sicas-
nosti je pacient dokladne sledovany v rdmci
onkodispenzarnej starostlivosti a v plane je
este zaistovacia externa radioterapia. V ¢ase
spracovania prispevku (4 mesiace po operacii)
bez zndmok lokalnej recidivy.

Diskusia

Sarkémy koze su vo vseobecnosti zried-
kavé a histogeneticky predstavuju réznoro-
dé spektrum zhubnych mezenchymovych
tumorov. Nadory pochédzajuce z fibrézneho
spojivového tkaniva zahriiuju najma AFX, PDS
a dermatofibrosarcoma protuberans. Z hladkej
svaloviny pochadza leiomyosarkém, z endo-
telu ciev angiosarkém alebo Kaposiho sarkom
a z tukového tkaniva liposarkdém. V neddvnej
nemeckej Studii analyzujucej 255 koznych
sarkdmov (5) sa najcastejsie vyskytoval AFX
(49,8%), v dalsom poradi dermatofibrosarcoma
protuberans (16,5 %), PDS (13,3 %), Kaposiho
sarkém (10,6 %), angiosarkém (5,1 %) a leiomyo-
sarkom (4,7 %). Ak by sme povazovali AFX a PDS
za jednu nozologicku jednotku, t4 by potom
predstavovala najcastejsie diagnostikovanu
malignu mezenchymovu neopléziu koze.
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Obr. 8. Viysoky proliferacny index Ki-67 nddoru
(pbvodné zvéicsenie 200x)

PDS vznika takmer vylu¢ne na castiach
tela chronicky vystavenych slne¢nému ziare-
niu, najma na hlave s predilekciou v kapiliciu
(1, 6). Klinicky sa prejavuje ako rychlo rastuci
nodul alebo plak, ktory je ¢asto ulcerovany
(1, 6). Podobne ako pri nemelanémovej rako-
vine koze vieobecne, hlavnym etiologickym
faktorom je nadmerné UV Ziarenie (1). Okolita
koza zvycajne vykazuje zndmky aktinického
poskodenia a mnohi pacienti maju diagnos-
tikované dalsie soldrne dependentné tumory
koze, ako aktinicka keratéza, bazocelularny
karcindm a skvamoceluldrny karciném, najma
v blizkosti PDS (1). Aj preto sa PDS vyskytuje
prevazne u starych ludiv 7.-8. dekéde Zivota,
pricom muzi st az 8-nasobne Castejsie postih-
nuti ako zeny (1, 4, 6). PDS sa moze vyskytovat
aj v mladSom veku u ludi s imunosupresiou
a genetickou predispoziciou s mutaciami
tumor supresorickych génov a znizenou ak-
tivitou reparacnych enzymov (4). V naSom pri-
pade sa taktiez da predpokladat geneticka
predispozicia, nakolko i$lo o muza v mladsej
vekovej kategoérii, ktory napriek tomu ze bol
nefajciar, mal v relativne mladom veku dia-
gnostikovany aj karcinom hlasivky.

PDS histologicky pozostéva z intrader-
malne rastlcej populacie pleomorfnych
epiteloidnych, vretenovitych aj obrovskych
viacjadrovych buniek s poc¢etnymi mitéza-
mi, vratane atypickych (1, 4, 6). Ako uz bolo
spomenuté, rovnaky vzhlad ma aj AFX, preto
tieto dva tumory su v tomto smere nerozlisi-
telné. Jediné kritérium odlisujice PDS od AFX
su invézia do subkutanneho tuku, nekrézy
a perineuralna alebo lymfovaskularna invézia,
ktoré sa pri AFX nevyskytuju (2-4, 6). Odlisenie
PDS a AFX preto nie je mozné z povrchovej
parcidlnej biopsie alebo inkompletnej excizie.
Predpoklada sa, ze mnohé pripady metasta-

Obr. 9. Klinicky obraz anatomickej lokality nddo-
ru uz po reexcizii

zujucich AFX opisanych v literature boli v sku-

tocnosti nespravne diagnostikované PDS (2, 6).
V tomto smere publikovali zaujimavu studiu
Rios-Vifuela et al. (3), ktori analyzovali 16 pri-
padov PDS (vacsinou konzulta¢né pripady
nadorovych recidiv) a retrospektivne zistili, ze
az 10 z nich (75 %) bolo prvotne diagnostiko-
vanych ako AFX. Z praktického hladiska teda
vyplyva, Ze pri probatdérnych a nedostatoc¢-
nych/nekompletnych excizidch by patolég
nikdy nemal stanovit kone¢nu diagnézu AFX
a v bioptickom reporte by mal odkéazat na
limity diagnostiky a nutnost reexcizie.

KedZe PDS ma nejasny histogenetic-
ky pévod, predstavuje vylucovaciu dia-
gnoézu ktora sa nezaobide bez Sirokého
spektra imunohistochemickych markerov.
Imunohistochemicky profil je sice neSpeci-
ficky, ale nador je konstantne pozitivny na
vimentin, CD10, CD99 a procollagen-1 a moze
byt prinajmenej fokdlne pozitivny na CD68,
aSMA a CD31 (1, 4, 6). Tieto markery su vsak
len voditkom k diagnéze, ktora vyzaduje vy-
ltcenie inych nddorovych jednotiek. Okrem
spominaného AFX su hlavnou diferencialnou
diagnézou vretenobunkovy/dezmoplasticky
melandém, nizko diferencovany/sarkomatoid-
ny skvamoceluldrny karciném, leiomyosarkém
aangiosarkom (1, 4, 6). V nasom pripade imu-
nofenotyp zodpovedal PDS a napovedal o fi-
brohistiocytovom origu.

Zakladnou liecbou PDS je kompletné
chirurgické odstranenie s ,bezpecnostnym”
lemom minimalne 1cm, v idedlnych pripa-
doch 2cm (4, 6, 8). Kedze PDS casto zasahuje
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hlboko do podkozZia, dolezité je zamerat sa
najma na dolnu resekénu liniu na baze excizie.
Aj v nasom pripade prave tato resekéna linia
nebola dostato¢na. Ak je klinicky suspektnd
hlboka invézia, vhodné je pred chirurgickou
resekciou realizovat zobrazovacie vysetrenie
na ozrejmenie vztahu spodiny nadoru s prila-
hlymi méakkymi tkanivovymi Strukttdrami ale-
bo kostou (6). Vhodné je aj v pripadoch nado-
rov vacsich rozmerov a dlhodobo rasttcich
arecidivujucich [éziach (6). Poznatky tykajuce
sa radiosenzitivity PDS su velmi limitované
a zatial nebol spolahlivo preukdzany bene-
fit lokalnej radioterapie (4). Persa et al. (8) vo
svojej Studii nepotvrdili Statisticky vyznamny
pozitivny efekt adjuvantnej radioterapie na
dalsiu prognézu. Napriek tomu je radiacna
terapia rezervovana pre inoperabilné PDS ale-
bo ako sucast paliativnej liecby (4, 6). Zaroven
neexistuje ani Standardizovand systematic-
ké lie¢ba metastazujucich PDS. U pacientov
s metastatickym postihnutim sa zvycajne
indikuje klasicka chemoterapia doxorubici-

nom alebo kombinaciou doxorubicinu a ifos-
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vysetrenie regionalnych lymfatickych uzlin
a pocas prvych 5 rokov aj USG vysetrenie
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invaziou) a recidivujucich a metastazujucich

nadorov (4).

Zaver

Pleomorfny dermalny sarkém je zriedkava
malignita koze, ktord pre patoldgov predsta-
vuje diagnosticku vyzvu. Najcastejsie vznika
u starych muzov na kapiliciu a v tejto lokalite,
ktora je typickd pre nemelanémovu rakovinu
koze, predstavuje vyznamnu diferencidlnu
diagnézu. Prezentovany prispevok zd6raz-
fuje, ze jeho odlisenie od histogeneticky
a Strukturdlne pribuzného, ale klinicky omno-
ho priaznivejsieho atypického fibroxantému
moze byt velmi obtiaZzne, ale z hladiska dalsej
progndzy a klinického manazmentu pacienta

zasadné.
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