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Klinicke udaje a makropopis

* muz, 30 let, tumor retroperitonea pfiléhajici k céku

* resekat ileocékalniho prechodu
* subserdzné dobre ohraniceny tuhy tumor 80 x 70 x 50 mm
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Negativni imunohistochemicka barveni

CK DOG1 C-kit MDM2 STAT6
Desmin H-caldesmon MyoD1 Myogenin WT1
Calretinin D2-40 CD31 ERG LCA
SOX10 MelanA HMB45 MITF S100

Chromogranin Synaptofyzin SALL4 NUT Beta-katenin
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Fokalni pozitivita CD56 a CD57
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Diagnoza

Sklerozujici epiteloidni fibrosarkom (SEF)
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Diskuze - SEF

* vzacny, maligni mezenchymalni nador

* molekularne-geneticky pribuzny s low grade fibromyxoidnim
sarkomem (Evansuv tumor)

e fuze EWSR1-CREB3L1, FUS-CREB3L2
* agresivnejsi chovani (rekurence, metastazy)

* typicka lokalizace: koncetiny (v¢. pletencu), trup, hlava a krk;
vzacne ledviny, GIT
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Dif dg

* Epiteloidni GIST

* Gastrointestinalni svetlobunécny sarkom/Gastrointestinalni
neuroektodermalni tumor




Epiteloidni GIST
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Gastrointestinalni svetlobunécny
sarkom/Gastrointestinalni neuroektodermalni

45 #  SOX10+, S100+, HMB45-, MelanA-, MITF-
5 & CD56+, syn+, chrg-

Fuze EWSR1-ATF1, EWSR1-CREB1




