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pripad C. 2

Klinické udaje & Makropopis

* muz 36 let

* subiledzni stav s akut. peritonitidou

* CT: lozisko v hypogastriu naléhajici na ileum
@ az 68 mm

e operace: perforovany tumor ilea

e klinicky susp. lymfom
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Makroskopicky

* resekat ilea d. 250 mm s perforaci
* v okraji defektu zbytky bélavého tumoru

* oddélené fragmentované nadorové hmoty
(cca 50 ml)
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* negativni:
HMBA45, chromogranin, CK, desmin, c-kit, DOG1

* FISH: zlom genu EWSR1
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Diagnhodza

Gastrointestinalni clear cell sarkom / maligni
gastrointestinalni neuroektodermalni tumor

(CCS/GNET, dle 5th WHO 2019)

= Clear cell sarcoma-like tumor gastrointestinalniho traktu
(CCSLGT)
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Gastrointestinalni svétlobunécny sarkom

e vzacny maligni mezench. tumor GIT s neuroekt. diferenciaci
a fuzni translokaci EWSR1

e Zambrano E. et al.: An osteoclast-rich tumor of the
gastrointestinal tract with features resembling clear cell
sarcoma of soft parts: reports of 6 cases of GIST simulator.
Int J Surg Pathol. 2003;11:75-81.
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Gastrointestinalni svétlobunécny sarkom

* tenké strevo, zaludek ¢i tlusté strevo
* mladi dospéli (primeér 35 let, 15-85 let)

* vychazi z muscularis propria (z neuroekt. prekurzorové b.
intersticia GIT)

* obvykle vétsi velikost (¢ 5 cm, 2-15 cm)

e obstrukce GIT se zvracenim, krvacenim
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Gastrointestinalni svétlobunécny sarkom
* solidni rust

* bb. primitivni ovoidni, velké epiteloidni, vretenité

» vezikularni jadra s prominujicimi jadérky, variab. mitozy

e cytoplazma spise svétle eosinofilni, jen fokalné svétla
(,,svétlobunécny sarkom®)

* 1/2 osteclast-like obrovské mnohojaderné bunky (+ CD68)
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Gastrointestinalni svétlobunécny sarkom

e + SOX10 a S100 (mozaikovite)
synaptofyzin, CD56, NSE, vimentin
- melan A, HMBA45

CK, c-kit, DOG1, chromogranin, CD34, desmin, SMA

e fuzni translokace EWSR1: EWSR1-ATF1 nebo EWSR1-CREB1
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e meta maligniho melanomu
e anamnéza, starsi pacienti, + HMB45 a melanA

e svétlobunécny sarkom mékkych tkani
* meta do GIT, vzacné primarni (EWSR1-ATF1 fuze)
* bb. v hnizdech s vaziv. septy, nadorové mnohojaderné bb.

(ne osteoclast-like)
e 2/3 melaninovy pigment, + HMBA45 a melan A

e Ewingulv sarkom
e translokace EWSR1, malé kulaté uniform. bb, + CD99, CK

* GIST

* zejména epiteloidni varianta, + c-kit, DOG1, CD34

3% B +.»BBMRI-ERIC"

b
.




* synovialni sarkom
* 1/3 mUze byt S100+, ale + fok. CK, EMA, + CD99,
t(X;18) translokace

* maligni PECom
e -S100, + HMB45 a melan A

 epiteloidni MPNST
e silné difuzné + S100

* alveolarni rhabdomyosarkom
* + desmin, myogenin a myoD1, t(2;13) translokace

meta svétlobun. karcinomu ledviny ¢i ovaria
e solidné alveolarni usporadani, + CK, EMA...

wLNEL,

"B +.7BBMRIERIC"

AN ST AT
) ] ) > c& :}% g % - A
R S A [l """ g
. b n |%\w: WP B
L =z v 2%, :‘\\' ‘o‘ t /- .
7 | A LY Qs }

€c KRF



pripad C. 2

Progndza

e agresivni tumor:
recidivy, meta - LU, jatra, peritoneum, plice

* progndza Spatna s vysokou mortalitou a rychlou
progresi

* Th: tumor rezistentni na chemoterapii
1. volba = chirurgicka Th
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Follow up

e kompletnost odstranéni?, 6 LU -
e operatér: perzistence ,rosolovitych hmot“ v brisni
dutiné - Doxorubicin

 kontrolni CT po 5 més bez znamek recidivy Ci meta
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