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Dezmoidny tumor
(hlboka fibromatoza) predlaktia
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Autor opisuje pripad 56-ro¢nej Zeny, ktora pozorovala rast podkozného tumordzneho Gtvaru na lavom predlakti. Klinicky imponoval
ako lipom. Vykonana bola chirurgickd exstirpacia tukového tkaniva, v ktorom sa vyskytoval kompaktny tumordzny Utvar sivobelavej
farby, tuhsej konzistencie. Histologicky pozostaval z proliferovanych vretenovitych (myo)fibroblastov blandného vzhladu s lahko
zvysenou mitotickou aktivitou. Imunohistochemicky boli nddorové bunky pozitivne na Faktor Xllla, a-SMA a calponin a vykazovali
jadrovu pozitivitu na B-catenin. Okraje nddoru mali infiltrativny rastovy charakter. Histopatologické nélezy a imunoprofil Iézie zapadali
do obrazu dezmoidného tumoru (hlbokej fibromatézy). Dezmoidné tumory podkoznych méakkych tkaniv sa v dermatopatologickej
praxi vyskytuju zriedkavo. Hoci nemetastazujy, rastu infiltrativne a su sprevadzané ¢astymi lokalnymi recidivami (az 40 % pripadov).
Z toho dovodu je po chirurgickom odstraneni lézie dolezité dalsie klinické sledovanie pacienta.
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Desmoid tumor (deep fibromatosis) of the forearm

The author describes a case report of a 56-year old woman, who observed a subcutaneous tumor lesion arising in the left forearm.
It clinically appeared as a lipoma. A surgical extirpation of adipose tissue was done, in which a compact tumor mass was identified.
It was whitish in color and firm in consistency. Histologically, it consisted of proliferating bland spindle-shaped (myo)fibroblasts
with slightly increased mitotic activity. The neoplastic cells were immunohistochemically positive for Faktor Xllla, a-SMA and
calponin and displayed a nuclear reactivity for $-catenin. The tumor margins showed an infiltrative growth pattern. Based on
histopathology and immunophenotype, a diagnosis of deep fibromatosis (desmoid tumor) was established. Desmoid tumors of
subcutaneous soft tissue are rarely encountered in dermatopathological practice. Although without metastatic potential, they
grow aggressively and are accompanied by frequent local recurrences (about 40 % of cases). Therefore, after surgical removal of
the tumor, further clinical follow-up of patient is necessary.
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Uvod

Fibromatdzy zahfraju heterogénnu skupi-
nu chorobnych jednotiek, ktoré histologicky
pozostavaju z proliferovanych (myo)fibrob-
lastov (1, 2). Podla WHO klasifikacie nadorov
makkych tkanfv a kostf (2) su kategorizované
ako naddory s neurcitym biologickym sprava-
nim. Nozologické jednotky, ktoré predstavuju
tato skupinu, sa vyskytuju najma u dospelych
a maju predilekciu pre urcité casti tela (1).
Podla topografickej distribucie su fibromato-

zy rozdelené na dve hlavné kategdrie (tab. 1).
Superficidlne fibromatdzy su vacsinou pomaly
rastlce lézie s pomerne indolentnym klinickym
priebehom (1). Naopak, hlboké fibromatozy
predstavuju rychlo rastice nadory, ktoré ¢asto
dosahuju vécsie rozmery a ich klinicka sympto-
matoldgia je zavaznejsia (1). Druhd kategodria sa
dalej rozdeluje na extraabdomindlnu (cca 68 %
pripadov), abdominalnu (cca 16 % pripadov)
a intraabdominélnu formu (cca 16 % pripa-
dov), z ktorych kazda mé urcité specifikd (1,

3). Alternativne nazvy pre hlboké fibromatozy
sU dezmoid (dezmoidny tumor) a agresivna
fibromatoza (1, 2, 4). Prvé oznacenie je odvo-
dené z makroskopického vzhladu, nakolko de-
zmoid pochddza z gréckeho slova ,desmos”, ¢o
znamena ,podobny slache” (1, 4). Oznacenie
agresivna fibromatodza zdoraznuje biologické
spravanie |ézie, ktoré je lokdlne invazivne az
destruktivne, ale bez metastatického potencia-
lu(1,2,4).V dermatopatologickej praxi sa moz-
no z hibokych fibromatdz stretnut s ich extra-
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abdominalnou formou. V predkladanom ¢lanku
je opisany pripad pacientky s dezmoidnym
tumorom makkych tkaniv na hornej koncatine.

Opis pripadu

56-ro¢na Zena pozorovala postupny rast
podkoZnej tumordznej rezistencie priemeru
cca 2cm na lavom predlakti. Klinicky impo-
novala ako lipém. Povrch koZe bol intaktny.
V mieste |ézie bola vykonana chirurgicka exs-
tirpacia tukového tkaniva. Biopticky resekat
pozostaval zo zrelého tukového tkaniva, ktory
obsahoval kompaktny tumordzny Utvar rozme-
rov 15 x 10 X 10 mm, sivobelavej farby, tuhsej
konzistencie. Histologicky toto lozisko pozosta-
valo z proliferovanych vretenovitych (myo)fib-
roblastov blandného vzhladu s lahko zvysenou
mitotickou aktivitou (obr. 1, 2). Atypické mitézy
ani nekrézy sa nevyskytovali. V jednom okraji na-
dorovobunkova populdcia suvisela s pruhom ko-
lagénneho vaziva, ktory pravdepodobne pred-
stavoval fasciu (obr. 3). Imunohistochemicky boli
nadorové bunky pozitivne na faktor Xllla, alpha-
-hladkosvalovy aktin (a-SMA) a calponin a vyka-
zovali difUznu jadrovu pozitivitu na B-catenin
(obr. 4). Negativny bol dékaz dezminu a CD34.
Proliferacna aktivita (Ki-67 index) dosahovala
30 %. Ohranicenie nadoru od okolitého tuku
bolo neostré, s infiltrativnym rastovym charak-
terom. Histopatologické nélezy a imunoprofil
|ézie zapadali do obrazu dezmoidného tumoru
(agresivnej fibromatodzy) makkych tkaniv.

Diskusia

Dezmoidné tumory (DT) zahfmaju 0,03 %
vietkych neopldzif a menej nez 3 % vsetkych
nadorov makkych tkaniv (4). Odhadovana ro¢na
incidencia v celkovej populdcii je 2-4 pripa-
dy na milién obyvatelov (4). Vacsina DT vznika
sporadicky, ale malé percento (cca 8 %) z nich
je asociované s familidrnou adenomatdznou
polypdzou (3, 4). Kltcovymi spustacmi vyvoja
DT a progresie ochorenia su mutécie génu APC
(adenomatous polyposis coli) a génu kédujuce-
ho tvorbu 3-cateninu (5). DT sa mézu vyskytovat
prakticky na kazdej Casti tela, ale anatomicka
distribucia a predominancia pohlavia zavisia od
vekovej skupiny postihnutych osob. U deti sa
DT vyskytuju v rovnakom pomere u muzského
a zenského pohlavia s prevahou extraabdo-
minalnej lokalizécie (2). Medzi pubertou a 40.
rokom su vacsinou postihnuté Zeny a najcastej-

Tab. 1. Klasifikdcia fibromatdzy na zdklade topo-
grafickej distriblcie (podla 1)

A. Povrchova fibromatdza

Palmarna fibromatoéza (Dupuytrenova choroba)

Plantarna fibromatéza (Ledderhoseova choroba)

Penilna fibromatdza (Peyronieho choroba)

,Knuckle pads” (uzly v oblasti interfalangealnych
kibov ruky)

B. Hlboka (agresivna) fibromatéza

Extraabdominélna fibromatéza

Abdominélna fibromatéza

Intraabdominalna fibromatoza

= pelvickd fibromatéza

m mezenterickd fibromatdza

= mezenterickd fibromatéza pri Gardnerovom
syndréome

$im miestom vzniku je brusné stena (2). Neskor
v dospelosti vznikaju 1ézie zhruba rovnako ¢asto
v jednotlivych lokalitdch a maju rovnaké zastu-
penie u muzov aj Zien (2). Extraabdomindlne DT
sa najcastejsie vyskytuju v oblasti pleca a hornej
Casti ramena (28 %), v dalsom poradi byva po-
stihnutd hrudna stena a paraspinalna oblast,
stehno, hlava a krk, kolend, zadok a bedra, noha
a predlaktie (6). Zakladnym histomorfologickym
znakom DT su zvazky proliferovanych, relativne
uniformnych vretenovitych buniek v kolagénnej
stréme (1, 2). Celkovy mikroskopicky obraz vsak
moze byt réznorody. Zreik et al. (3) rozlisuju u DT
az 7 histomorfologickych vzorov (patterns): a)
konvencny, b) hypoceluldrny/hyalinizovany, c)
s ,parohovito sa vetviacimi” cievami (staghorn
vessel), d) myxoidny, e) keloidovy, f) podobny
noduldrnej fasciitide (nodular fasciitis-like) a g)
hyperceluldrny. Toto siroké spektrum vzorov,
ktoré sa navyse pri jednej |ézii ¢asto prekry-
vaju, je potrebné brat do Uvahy pri biopticke]
diagnostike (3). Sucastou Standardného biop-
tického vysetrenia je imunohistochemicka ana-
lyza tkaniva a v nejednoznacnych pripadoch
je potrebné vyuzitie molekulovo-genetickych
vysetrovacich metdd (3). DT variabilne exprimuje
svalovo Specificky aktin a alpha-hladkosvalovy
aktin (@-SMA) a je negativny na dezmin, h-calde-
smon a S-100 protein (2). KedZe takmer vietky DT
maju somatické mutdcie APC génu alebo génu
kodujuceho B-catenin, az v 80-100 % pripadov
sU sprevadzané akumuldciou 3-cateninu v ja-
dréach buniek, ktord mozno detegovat imuno-
histochemicky (7-10). 3-catenin je multifunkeny
protein, ktorého kli¢ovou ulohou je reguldcia
a koordinacia bunkovej adhézie a génovej tran-
skripcie. Bhattacharya et al. (8) hodnotil expresiu
B-cateninu v 21 pripadoch DT a porovnévali ju

158 DERMATOLOGIE PRO PRAXI / Dermatol. praxi 2020; 14(3): 157-159 /

Obr. 1. Nepravidelné zvéizky proliferovanych
(myo)fibroblastov s rezidudinymi tukovymi bun-
kam/ (farben/e /—/&E zvdcsenie 60><)

o]

Obr. 2. Detail na nddorové bunky blandného
vzhladu so zachytenymi typickymi mitézami (far-
benie H&E, 100x)

e e

Obr. 3. Nddorovobunkovd populdciu infiltrujuca
okolité tukové tkanivo. Na spodine je pritomny lem
kolagénneho vdziva fascie (farbenie H&E, 40x)

Obr. 4. Jadrovd pozitivita nddorovych buniek na
,8 catem’n (Zvdc'ienie 80x)
il ‘?o'

s inymi mezenchymovymi nddormi s podobnou

histomorfoldgiou. Zatial ¢o vsetky DT vykazovali
nukledrnu expresiu, pri ostatnych lézidch sa ne-
vyskytovala, nanajvys bola pritomna len cyto-

www.dermatologiepropraxi.cz



plazmaticka akumulacia. Autori konstatovali (8),
Ze imunohistochemické vysetrenie 3-cateninu
je klucové v diferencidlnej diagnostike DT. Na
druhej strane Carlson a Fletcher (9) pozorovali
jadrovu pozitivitu B-cateninu aj pri inych po-
dobnych nadorovych jednotkach. Podla nich je
nukledrna expresia 3-cateninu ndpomocny, ale
nie definitivny diagnosticky znak DT.

Okrem bioptického vySetrenia tkaniva,
ktoré je klucové pre stanovenie konec¢nej dia-
gndzy ochorenia, maju vyznam aj predoperac-
né zobrazovacie vysetrovacie metodiky, najma
pocitacova tomografia a nukledrna magnetic-
ké rezonancia (4). Tie objasnia vzédjomny vztah
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lokdIna radioterapia alebo systémova liecba
(tamoxifén, nesteroidné protizapalové lieky,
interferén, cytostatikd) (4).

Zaver

Dezmoidné tumory podkoznych makkych
tkanfv sa v dermatopatologickej praxi vyskytuju
zriedkavo. Hoci nemetastdzujy, rastu infiltrativne
a sU sprevadzané castymi lokalnymi recidivami (az
40 % pripadov) (6). Z toho dévodu je po chirurgic-
kom odstranentilézie dolezité dalsie klinické sledo-
vanie pacienta. Zasahovanie nadorovych Struktdr
do resekenych okrajov bioptického prepardtu este
nutne nevyzaduje zacatie dalsej liecby (4).
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