Cutan lagyrészdaganatok

Sapi Zoltan
SE |. Sz. Patologiai és
Kisérleti Rakkutato Intézet

a oo =
22383 ¢
4883851 3 J
B aReEs £

Aol rhabelGirmasert i
= Alepdar sofi-pan sarcoma

= frsginmmatoed fbrous

remiacyrama
Chnarcel sancoma
Congenital ibresmoms
Drermatafbrosarcoma
profulsran
= Dipameplastic round-oell Dumdsr
— Ernlometrial stromal saeoma
= Paing s secoms
= inflammatory myofibroblastic
T T
Lorargrade hbetreryead warnma
= Empracksiegal smymoad
chandrosarnoma

— Mymoid/roured-cell bposarcoma

Sl

ST -Lp




Bér WHO, 2006

Fibrosus, fibrohistocytas,
histiocytas tumorok

Vascularis tumorok
Lymphaticus tumorok
Sima és harantcsikolt izom tumorok

Neuralis tumorok (kiilon csoport,
nem csak lagyrész)

Lagyrész WHO, 2013

Fibroblastos/ myofibroblastos tumorok
Ugynevezett fibrohistiocytas tumorok
Vascularis tumorok

Simaizom tumorok
Pericytas/perivascularis tumorok
Neuralis tumorok

Tumorok bizonytalan differencialédassal



COMMON FIBROSUS HISTIOCYTOMA (DERMATOFIBROMA)

-Soliter, lassan nd%, subcutan csomo

-Barmely életkor; leggyakoribb 20-60

-Hyperplasias epidermis

-Grenz-zéna

-Fibroblastok és histiocytak enyhén storiform
struktaraju keveredése

-Touton-szeri 6riassejtek, haemosyderin
és zsir phagocytosis néha kifejezett

-Benignus; recidiva: <2%
(inkomplett eltavolitas esetén is)
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LIPIDIZALT/SCLEROTIZALO HISTIOCYTOMA

» Also végtagok
* Eléemelked sargas nodulus

» Extrém vilagos cytoplasma/sclerosis

» Lipid/haemosiderin fagocitosis




ANEURYSMALIS BENIGNUS FIBROSUS HISTIOCYTOMA

Soliter, lassan n@kékes-barnas
subcutan gob

Nagy, verrel teltirok, hasadékok,
mintha cavernosu&rok lennének,
de nincs endothel

Kifejezett kiserproliferacio,
sejtdussag, haemosyderin

Egyes részeken klasszikus
storiformminta

Mitosis lehet 10 / 10 HPF

Recidiv készség ~ 20%







EPITHELIOID SEJTES HISTIOCYTOMA
-Kiemelked bor 1ézid

-Nagy sejtdussag, szeles amphophil-eosinophil cytoplasma,
holyagos mag, centralis nucleolus, neliss erascularizaltsag

-Legalabb 50% epithelioid komponens; Vimentin +

-Diff.dg.: Spitz naevus, reticulohistiocytoma, epith.
haemangioma, epithelioid perineurioma






ATIPUSOS FIBROSUS HISTIOCYTOMA
-Foleg also vegtag, inkabb fiatalakon

-Mélyre terjed, sejtdus daganat, orsosejtes

-3/10 HPF mitdzis, fokalis atypia

-Intermedier malignitas/low grade sarcoma

-Diff.dg.: myxofibrosarcoma, sejtdus histiocytoma










PLEXIFORM FIBROHISTIOCYTER TUMOR
-Gyermek és fiatal felfitkor

-Subcutan lassan néxumor, tdbbnyire tébbgocu (plexiform)
-Fasciitis-szdr kép, osteoclast tipusu oriassejtekkel

-Fibroblast-histiocyta proliferacié sok myofibroblasttal, osteodiasisu oriassejtek, kifejezett
lymphoid infiltracié lehet

-Immun: alfa-simaizom-actin +, CD-68 + (0riassejtek)

-Gyakori recidiva, igen ritkan metastasis










Angiomatoid fibrosus histiocytoma

*Gyerekek, fiatal feln6ttek tumora

sKorabban angiomatoid MFH

*Fb6leg a végtagokon lassan n6v6 subcutan tumor

«2-3 cm-es kordlirt elvaltozas, makr. nyirokcsomora emléekeztet
*Multinodularis myoid, histiocytoid sejt proliferacio
sPseudoangiomatosus Grok

*VVaskos kapszula és lymphoid infiltracio lehet

slmmun: Desmin+; CD68, EMA, CD99 poszitiv lehet, de nincs sima és
harantcsikolt izom diff.

*10%- ban recidivalhat, nagyon ritkan attétet adhat

*FUS(16p1l) es ATF1(12g13) vagy ATF1 - Ewing fuzi6


















Atypusos fibroxanthoma

Kicsi, rendkivul feltletesen elhelyezked6 tumor a dermisben
|ld6s kor, napnak kitett tertiletek, gyors névekedes
*Egyértelmien malignus histiocyter sejtkép sok osztodassal,
nagy polymorphiaval

*Vimentin és CD10 +; egyéb -, de igen sok reaktiv S-100 + sejt!
*Benignus biologiai viselkedés!, de nagyon ritkan

metastasis!

*Diff.dg.: Melanoma malignum! Orsésejtes laphamrak!
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DERMATOFIBROSARCOMA PROTUBERANS

-Korai feln éttkorban lassan now, a bort el6domboritd, tobb cm-es tumor

-Monomorph, jellegzetesen storiform fibroblast proliferacio, kevésiriassejt €s minimalis
phagocytoticus sejtaktivitas

-Kifejezett infiltrativ, ,|epesmez” jelleg i nGvekedés a kornyed zsirszovet fele, gyakori
recidiva, néha malignus transzformacio (fibrosarcomatozus DFSP)

-COL1A1-PDGFB fuziés gen, kevert formak giant cell fibroblastomaval
-Pigmentalt, myxoid, plaque-like DFSP és DFSP myoid differamacioval
-CD34+, gyenge EMA+, sarcomatosus DFSP: CD34- es P53+

-Intermedier malignitas e
-Glivec : | F G









Plaque-like DFSP

COL1A1/PDGFB
fusion probe

Plaque-like dermal fiboroma, CD34+

Plaque-like CD34-positive Dermal Fibroma (‘“Medallion-like Dermal Dendrocyte Hamartoma’’) Clinicopathologic,
Immunohistochemical, and Molecular Analysis of 5 Cases Emphasizing its Distinction From Superficial,

Plaque-like Dermatofibrosarcoma Protuberans Kutzner H, Mentzel T, Palmedo G, Hantschke M, Riitten A, Paredes BE,
Scharer L, Guillen CS, Requena L. Am J Surg Pathol. 2010 Feb;34(2):190-201.



Pigmentalt DFSP, Bednar tumor







Fibrosarcomatdzus DFSP
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Mixed DFSP/giant cell fibroblastoma













Epithelioid sarcoma, fibroma like

Emelkedett miR: 206(2.76x), 381(7.59x), 671-5p(5.40x), 765(4.14x)



Pericytas (perivascularis) tumorok

e Glomus tumor
* Myopericytoma, (myofibroma, myofibromatosis)
 Angioleiomyoma

Myopericytoma

* Korabban: haemangiopericytoma, infantilis haemangiopericytoma

* Tobbnyire dermisben, subcutan, de lehet mély lagyrészekben, szervekben is

* Lehet soliter de multiplex is, myofibromatosis multiplex és lehet congenitalis,
intravasularis forma is ismert

* Az erek koril tobb rétegben megnyult myoid tumor sejtek lathatok. Ezekbdl
levallva myoid kotegek is képzédnek.

* Néha kevert ,,glomangiopericytoma” morfoldgia

e Myopericitoma: ASMA és H-Caldesmon +; myofibroma ASMA+ és H-Caldesmon —
Desmin és S100 negativ, CD34 csak gyengén és fokalisan lehet pozitiv

* Benignus, minimalis recidiv készség

e Exrtrém ritka: malignus myopericytoma
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Myofibromatozis










Infantilis hemangioma

Sziletés utan 1-4 hét

Id6tartam: 5-8 év

Sajatos ,életciklus”

Nincs kezelés altalaban, kivéve egyes
lokalizacidkat (szem, orr, stb), illetve Glutl

negativ tumorokat

Kezelés: corticosteroid, interferon alpha2a,
propranolol, vagy sebészi







Multipotens hemangioma-eredet( stem cells (HemSC)

Evolution of hemangioma endothelium.Kleiman A, Keats EC, Chan NG, Khan ZA. Anti-Glucose Tra nspo rter
Exp Mol Pathol. 2012 Oct;93(2):264-72.
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Sejtes elemek

. Evolution of hemangioma endothelium.
Endothel sejtek Kleiman A, Keats EC, Chan NG, Khan ZA.
Pericytak Exp Mol Pathol. 2012 Oct;93(2):264-72.
Endothelialis progenitor sejtes
Ossejtek
Zsirsejtek
Hizésejtek



KAPOSI SARCOMA

*Klasszikus KS (sporadikus); afrikai KS (endemi&$ly asszocialt KS
(epidémias); immunszupresszio asszocialt KS (iatrpge

Férfiak multiplex cutan elvaltozasaékiént a labszarakon

*Patch és plague-fazis: kitagult érproliferacidyaxasalis vorosvertestek,
haemosiderin pigment

*Nodularis fazis: fibrosarcoma-sagkép; cytoplasmaban hyalin globulusok

*CD-34, ERG, D2-40 +, CD-31 kevésbé HHV8+!!l (immun, RNS in situ
hybridizacio, PCRJvirus indukalt vascularis proliferacio)

*Ritka variansok: anaplasticus, intravascularisygihangioma-like

*Prognozis: sokkal jobb, mint az angiosarcomaé



Kaposi sarcoma
















Cutan epithelioid angiomatoid nodulus

Tobbnyire soliter, ritkan multiplex
Vorhenyes-kékes nodulus vagy papula mely roévid id6 alatt keletkezik
Barmely életkor, f6leg torzson, végtagokon

Dermisben, subcutisban elhelyezkedd korulirt terime

Nagy, poligonalis epithelioid endothel sejtek proliferacidja
Vesicularis magok, prominens nucleolus 5/10 HPF osztddas
Intracytoplasmaticus lumen lehet

Valtozo lymphoplasmocytas beszirddeés, néha eosinophilekkel
Szokasos angiogen immunmarkerek

Kapcsolat epithelioid haemangiomaval és Kimuraval?

Benignus, feltehetben reaktiv






















Cutan angiosarcoma

Féleg id6sebb korban, rossz prognodzisu, 5 éves tulélés 10-40 %

Szabalytalan, anasztomizal6 erek, atipusos egymasra halmozdodo endothel sejtek,
papillaris képz6dmények, nincs pericyta

Vasoformativ, spindle, epithelioid, mixed variansok;

a vasoformativ valamivel jobb prognozisu,
de nincs grade, mert értelmetlen

CD31, CD34, ERG, FLI1 pozitivitas

TLE3 (taxan response) nem jellemz6
Primer és secunder (postirradiacios)
Postirradiaciés: c-MYC (8g24) amplificatio
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Atypusos vascularis |
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FISH for MYC amplification and anti-MYC immunohistochemistry: useful diagnostic tools in the assessment of secondary angiosarcoma and atypical vascular proliferations.
Fernandez AP, Sun Y, Tubbs RR, Goldblum JR, Billings SD. J cutan Pathol. 2012 Feb;39(2):234-42.

























