) SDELENI Z PRAXE
PLEOMORFNY DERMALNY SARKOM

Obr. 7. Imunohistochemicky dékaz aSMA. Nddo-
rovobunkovd populdcia v cievnom trombe vykazuje
lozZiskovd pozitivitu (Sipka) (povodné zvicsenie 100x)
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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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