Atypicky fibroxantom a pleomorfni dermalni sarkom — kazuistika
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Uvod

Atypicky fibroxantom (AFX) a pleomorfni dermalni sarkom
(PDS) jsou vzacné, histopatologickogeneticky podobne,
mezenchymove kozni nadory. Vzhledem ke sve podobnosti
byvaji nékdy razeny jako morfologicka varianta tétoz
neoplazie.

AFX patri mezi nadory s nizkym malignim potencialem
postihujici dermis. PDS se vyznacuje agresivnéjsSim rustem,
vyssim rizikem metastaz a hloubkou invaze do podkozi,
fascii az svalu.

Vznikaji témér vyhradné u starSich jedincu, ¢astéji muzu,
mezi 7.—8. Zivotni dekadou na kuzi vystavené nadmérnému
sluneCnimu zareni, predilekCné na vlasaté casti hlavy.

Oba nadory se klinicky projevuji jako nespecificke, Casto
ulcerovane, kozni noduly. AFX byva pomerne dobre
ohraniCeny, zpravidla do 2 cm, naopak PDS se vyznacuje
agresivnim infiltrativnim rastem.

V prubéhu poslednich mésicu jsme se na nasi klinice
zaznamenali 3 pripady AFX/PDS. Vzhledem k dosud
neukoncené [éCbé u vSech pacientu, uvadim pouze jednu
kazuistiku.

Obrazek ¢. 1

CT vySetreni hlavy a krku v
koronarni projeKci.

-> Infiltrace PDS
* Priusni zlaza vpravo

Kaziustika

Sedesatilety muz, s negativni osobni a rodinou onkologickou
anamnézou, byl odeslan z kozni ambulance pro recidivu atypického
fibroxantomu preaurikularne vpravo. Recidiva byla

potvrzena probatorni biopsii, tfi mésice po puvodni excizi.

Pri klinickém vysetreni pacienta byla patrna preaurikularne vpravo
polofixovana plosna infiltrace velikosti cca 6x7 cm

s centralnim viedem a zarudnutim okolni kuze, na krku bez
hmatnych patologickych rezistenci (obrazek C. 2).

CT vysSetreni hlavy a krku zobrazilo rozsahlou kozni infiltraci
preaurikularné vpravo s infiltraci podkozi, Sifici se do masseteru a
povrchoveho listu priusni zlazy, bez jednoznacnych patologickych
lymfatickych uzlin (obrazek €. 1).

Pro nejasnou korelaci mezi klinickym nalezem a vysledkem
probatorni excize a rizikem povrchove rebiopsie byla indikovana
rozsahla kozni resekce s parcialni parotidektomii a revizi spadovych
uzlin.

Histologicky byl potvrzen pleomorfni dermalni sarkom

s perineuralnim Sifenim, bez angioinvaze a metastatickéeho
postizeni uzlin. Nasledné bylo doplnéno CT plic a bricha, které
nezobrazilo suspektni metastazy.

Pacient byl konzultovan mezioborovou indikacni komisi pro
sarkomy, ktera doporucila adjuvantni radioterapii s naslednou
pravidelnou onkologickou dispenzarizaci.

Obrazek ¢. 2

Pacient na operacnim sale
pred kozni resekci PDS,

S parcialni parotidektomii a
revizi spadovych uzlin.
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Zaver

Atypicky fibroxantom a pleomorfni dermalni sarkom jsou vzacné
kozni nadory. Incidence AXF se pohybuje v rozmezi 0,5-0,8
pripadu na 100 000 obyvatel rocné€, incidence PDS je trochu nizsi,
a to 0,15-0,2 pripadu na 100 000 obyvatel za rok.

V histologickém obraze jsou tvoreny vretenovitymi a epitelioidnimi
nadorovymi bunkami s pleomorfnimi jadry, také atypickymi
obrovskymi mnohojadernymi bunkami s pritomnosti atypickych
mitoz (obrazek C. 3). AXF je limitovany na dermis, kdezto PDS
vyznamné zasahuje rustovou invazi do podkozi az svalu,

s moznym vyskytem nekroz, perineuralni nebo lymfovaskularni
Invaze.

Pri povrchové biopsii nebo nekompletni excizi casto nelze
jednoznacné AXF a PDS od sebe odlisit. V téchto pripadech by
nemela byt patologem stanovena konecCna diagndza, ale melo by
byt upozorneno na limity diagnostiky a zvazeni re-biopsie.

LéCebnou metodou volby u obou nadoru je chirurgicka resekce

s dostateCcnym bezpecnostnim lemem. K minimalizaci lokalni
recidivy PDS se doporucuje chirurgické odstranéni s
bezpecnostnim lemem 1-2 cm. V pripade AFX je kompletni
excize povazovana za dostate¢nou léCebnou modalitu. U pacientu
s diagnostikovanym PDS by méla byt zvazena adjuvantni terapie.

Pro vysoke riziko lokalni recidivy (20—30%) a metastazovan

(10 — 20%), nejCastéji do kuze, lymfatickych uzlin, plic, je
doporucena po ukoncené lécbé PDS pravidelna dispenzarizace v
onkologickych centrech minimalné po dobu 5-ti let.

Obrazek ¢. 3

Histologicky preparat PDS,
obarveny hematoxylin-eosinem,
pod 200nasobnym
mikroskopickym zvétsenim.
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