NADORY MEKKYCH TKANI

Klasifikace nadortt mékkych tkani vykazala v poslednim desetileti vyrazné zmény, které se projevily predev§im nartistem
poctu novych jednotek a novym pohledem na histogenezu Cetnych, jiz déle znamych nadori. V této kapitole bude pojednano
organd (Tabulka I).

Tabulka I. ROZDELENi NADORU MEKKYCH TKAN{
1) Tumory z fibrézni tkané

Kalcifikujici aponeuroticky fibrom

Fibrézni hamartom détstvi

Fibrom §lachovych pochev

Nuchalni fibrom

Kalcifikujici fibrozni pseudotumor

Nodulérni fasciitis a ptibuzné myofibroblastické 1éze
Elastofibrom

Fibromatézy

Lipofibromatoéza

Fibrosarkom

2) Fibrohistiocytické tumory

Benigni fibrozni histiocytom

Myxoinflamatorni fibroblasticky sarkom (Inflamatorni myxohyalinni tumor distalnich ¢asti koncetin)
Dermatofibrosarkoma protuberans

Atypicky fibroxantom

Plexiformni fibrohistiocyticky tumor

Angiomatoidni (maligni) fibrézni histiocytom

Maligni fibrozni histiocytom (nediferencovany sarkom)
3) Tumory a tumoriformni léze vychazejici z perifernich nervi
Neurom

Schwannom

Neurofibrom

Perineurom

Hybridni tumory s diferenciaci do schwannomu, neurofibromu a perineuriomu
Maligni schwannom

4) Tumory tukové tkané

Lipom

Lipoblastom

Hibernom

Liposarkom

5) Tumory vychazejici z z krevnich a lymfatickych cév
Hemangiom

Lymfangiom a lymfangiomyom

Glomus tumor

Hemangiopericytom/solitarni fibrézni tumor
Hemangioendoteliom

Hemangioblastom

Angiosarkom

Lymfangiosarkom

6) Tumory z hladké a pii¢né pruhované svaloviny
Leiomyom

Leiomyosarkom

Rabdomyom

Rabdomyosarkom

7) Tumory ze synovialni tkané

Tendosynovialni obrovskobunéény tumor

Synovialni sarkom

8) Tumory specificky nezaiazené

Myxom

Tumor z granularnich bun¢k

Alveolarni sarkom mékkych tkani

Svétlobunécény sarkom $lach a aponeuréz

Epiteloidni sarkom

Osifikujici fibromyxoidni tumor mékkych tkani
Extraskeletalni Ewingtiv sarkom/PNET

Rhabdoidni tumor

Palisadovany myofibroblastom

Angiomyofibroblastom

Myoepiteliom m&kkych tkani

Fosfaturicky mezenchymalni tumor



Diagnosticky pristup a pouZiti specidlnich diagnostickych

technik

Standardnim postupem u diagnostiky vétSiny nadort zistava klasické barveni preparati hematoxylinem a eosinem. Nicméné
dalsi technické postupy jako napiiklad konvenéni specidlni barveni, imunohistochemické barveni, elektronmikroskopické a
v posledni dobé€ i cytogenetické a molekularné genetické metody jsou pro diagnostiku téchto nadori ¢im dal tim dilezitéjsi.
Posledni desetileti bylo pfedevsim ve znameni rozvoje imunohistochemickych technik, které jsou relativné levné a dnes
pfistupné v§em vétsim laboratofim.

Staging a grading nadort mékkych tkani

V soucasnosti se pro staging nadord mékkych tkani pouZzivaji dva hlavni systémy. Jeden z nich vytvofila American Joint
Committee (AJC) (2) a ten je odvozen od TNM systému. Dalsi je systém Enneking, ktery se téz pouziva i pro nadory kosti
(6). I kdyz AJC systém je pouzitelny pro nadory mekkych tkani kterékoliv lokalizace, Enneking systém je pravdépodobné
vhodnéjsi pro tumory koncetin a je navic jednodussi a snadnéji pouzitelnéjsi (Tabulka II).

Tabulka II. ENNEKING STAGING SYSTEM

Stage 1

Gl Bez metastaz T1
Gl Bez metastaz T2
Stage 11

G2 Bez metastaz T1
G2 Bez metastaz T2
Stage 111

G1 nebo G2 Bez metastaz T1
G1 nebo G2 Bez metastaz T2

Do soucasnosti bylo popsano n€kolik grading systému, které se od sebe 1i§i mnozstvim stupiii pouzitych pro grading a
sledovanou polozkou. Myhre-Jensen pouzil systém, ve kterém do ti stupiiti (grade I-grade IIT) rozdélil sarkomy mékkych
tkani podle mnozstvi mitdz (50). Jiny systém sestavil Costa a spol, ktefi sarkomy mékkych tkani rozdélili do tfech stupid
podle rozsahu nekr6z v nadoru (5). Nazornym ptikladem jak pii diagnostice nadori mékkych tkani popsat makroskopické,
histologicke a jiné vlastnosti nadort mékkych tkani mize byt zpisob hlaseni nadort mékkych tkani, ktery se pouziva v
Michigan Hospital Université (Tabulka III).

Tabulka I1I. HLASENI NADORU MEKKYCH TKANI V MICHIGAN HOSPITAL UNIVERSITE

Histologicky typ nadoru:

Grade: I, I1, I1I

Rozmér: Nejvetsi primér tumoru v cm

Lokalizace: subkutis, sval, télesna dutina

Okraje: Pozitivni, negativni

Nekroza: méné nebo vice nez 15%

Komplementarni vyseteni: Popsat v piipadé jestlize byla tkan zaslana k cytogenetickému, molekularn¢ diagnostickému,
k vySetieni prutokovym cytometrem ¢i do tkanové banky.

TMN kod:

TUMORY Z FIBROZNI TKANE

Calcifikujici aponeuroticky fibrom

Calcifikujici aponeuroticky fibrom je tumor, ktery byl ptivodné popsan jako juvenilni aponeuroticky fibrom. Typicky se
nachazi na prstech ruky nebo nohy u adolescentd. VétSinou vypada jako uzel, ktery naseda na $lachu nebo miize napodobit
infiltrujici tumor podkoznich tkani ruky. Mikroskopicky se sestava z fibroblastt a lozisek kalcifikujicich depozit, ktera nékdy
nabyvaji podobnosti s chondroidni tkani. Tento tumor recidivuje v 50% piipadu, ale nikdy nemetastazuje.

Fibrom §lachovych pochev

Jedna se o dobie ohrani¢enou lobularni 1ézi, ktera ma typicky vztah ke §lacham a Slachovym pochvam. Histologicky se
vétsinou jedna o chudé bunéénou proliferaci fibroblastii a myofibroblastd. Projasnéni kolem jader bun¢k zptisobuje zdanlivou
podobnost s nezralou chondroidni tkani. Tumor je zcela benigni, avSak vzacné muze recidivovat.

Fibrozni hamartom détstvi

Zpravidla vznika u déti do 2 let véku a nachazi se v mekkych tkanich predni a zadni axilarni oblasti, fixovan k fascii nebo
svalu. Jedna se zpravidla o solitarni tumor, ktery dosahuje rozmérti 3-5 cm (8). Histologicky se tumor sestava ze tii
komponent; lipomatozni, fibromat6ze podobné a nediferencované myxoidni komponenty, ktera obsahuje pravidelné i
lymfoidni tkan (31). Fibrozni hamartom détstvi je zcela benigni tumor, ktery jen zcela vzacné recidivuje.

Nuchaélni typ fibromu

Jedna se o fibrozni proliferaci, ktera se nejcastéji nachazi v nuchalni krajing, ale nezfidka je mozné identickou 1ézi nalézt
kdekoliv jinde v rozsahu mékkych tkani podkozi. VéEtSinou nuchalni typ fibromu vypada jako neostie ohrani¢ené lozisko
vychézejici ze subkutis, obliterujici dermis a n€kdy i pii¢n¢ pruhovanou svalovinu. Vzacné tato 1éze miize byt mnohocetna.
Velmi zajimavy je vztah nuchalniho fibromu, Gardnerova syndromu a diabetu. Asi tietina vSech pacientti s nuchalnim typem
fibromu v nasi sestavé 53 nuchalnich fibromt méla diabetes mellitus a 10% pacientt s timto tumorem v nasi sestavé melo
Gardneriv syndrom. Nuchalni typ fibromt u pacientli s Gardnerovym syndromem jsou typicky lokalizovany extranuchalné,
jsou Casto mnohocetné a zpravidla u mladych lidi. Tumor neztidka recidivuje a nikdy nemetastazuje (24).

Kalcifikujici fibrozni pseudotumor




Tento termin byl vyhrazen pro zvlastni fibrézni tumor, ktery se v mékkych tkanich nachazi nejéastéji u déti a adolescentt
(10). Radiologicky mtize napodobit fibromatézu. V tumoru se nachazeji drobné koncentrické kalcifikace, které pfipominaji
psamomatozni téliska, ktera se vyskytuji i v riznych jinych tumorech. Kalcifikujici fibrozni pseudotumor je velmi zajimavy
tim, Ze se relativné ¢asto nachazi na seréznich povrsich, jako napf. na pleufe ¢i peritoneu. V téchto lokalizacich se jedna
vétsinou o drobny tumor do velikosti 1 cm, ktery byva, na rozdil od kalcifikujicich fibréznich pseudotumorti lokalizovanych
v mékkych tkanich, diagnostikovan u starsich pacientt (20).

Nodularni fasciitis a pFibuzné myofibroblastické léze

Nodularni fasciitis je jedna z nejcastéjsich tumorosnich 1ézi mékkych tkani. Vétsinou se jedna o nékolik tydnti nebo dokonce
pouze dni rostouci tumor. Nejcastéji se vyskytuje u dospélych mezi 20-40 roky veku kdekoliv v rozsahu mékkych tkani. U
déti je nejcastéjsi lokalizaci tohoto tumoru hlava a krk. Histologicky se ¢asto jedna o velmi buné¢nou myofibroblastickou
proliferaci. Mikroskopicka zaména nodularni fasciitis za maligni tumor pfedstavuje jednu z nejcastéjSich chyb v diagnostice
nadort mékkych tkani. Imunohistochemicky mize byt velmi ndpomocné vysSetieni s protilatkami proti aktinu, desminu a S-
100 proteinu. Nodularni fasciitis je v pievazné vétsin€ pozitivni s protilatkami proti aktinlim a negativni s protilatkami proti
desminu a S-100 proteinu. Nodularni fasciitis nikdy nemetastazuje a prakticky téz nikdy nerecidivuje. V mékkych tkanich se
nachazi téz velmi ptibuzné procesy nodularni fasciitide, které se vétSinou klasifikuji oddélené. Patii sem ischemicka fasciitis,
intravaskularni fasciitis, kranialni fasciitis, fibro-osseosni pseudotumor prstl, myositis ossifikans, proliferativni fasciitis a
proliferativni myositis. Ve vSech téchto pripadech se jedna o benigni fibroblastické a myofibroblastické proliferace, které
nikdy nemetastazuji. Nékteré z nich mohou recidivovat.

Elastofibrom

Elastofibrom je benigni, $patné ohrani¢eny tumor, ktery se nachazi témeéf vyhradné v oblasti subskapularnich mekkych tkani
u star$ich jedincti. VEtSinou se jednd o pacienty s anamnézou tézké manudlni prace. Je velmi pravdépodobné, Ze se viibec
nejednd o nador, ale o degenerativni proces elastické tkané. Neziidka se podobna 1éze nachazi in intervertebralni lokalizaci a
zpusobuje vyhiez intervertebralni ploténky (53). Afekce je zcela benigni.

Fibromatézy

Tento nazev byl ptivodni vymezen Stoutem (54) pro nadory mékkych tkani, které byly dobie ohranic¢ené, sestavaly se

z fibroblastli a myofibroblasti, vykazovaly infiltrativni zptisob rustu, produkovaly velké mnozstvi kolagenu, nemély zadné
znamky malignity a Castokrat se chovaly velmi agresivné vici okolnim meékkym tkanim ¢i organiim. Fibromatdzy velmi
Casto recidivuji, av§ak nikdy nemetastazuji. Je mozné je zastihnout prakticky ve vSech vékovych kategoriich. Nejznaméjsim
typem fibromatézy jsou muskuloaponeurotické fibromatdzy rukou a nohou. Zvlastni typ fibromatozy, ktery se nazyva
abdominalni desmoid, se nachazi v oblasti me¢kkych tkani bti$ni stény. Abdominalni desmoid je nejspise hormon dependentni
1éze, protoze se téméf vyhradné nachdzi u pacientek tésn¢ po porodu. Jinymi typy fibromat6z jsou infantilni digitalni
fibromatoza, plantarni a palmarni fibromatéza, intraabdominalni fibromatdza a gingivalni fibromatéza. Malé procento
intraabdominalnich fibromat6z se nachazi v ramci Gardnerova syndromu.

Lipofibromatéza

Je benigni a recidivujici mékkotkanova rukou a noho déti. Na jejim prvopopisu a objeveni se podilelo plzeniské pracovisté
(55).

Fibrosarkom

Fibrosarkom postihuje starsi pacienty. Existuje i kongenitalni varianta fibrosarkomu vykazujici geneticky ETV6-NTRK3
genovou fuzi. Pod pojmem fibrosarkom se rozpoznava nekolik jeho variant. Variantami fibrosarkomu jsou sklerotizujici
epiteloidni fibrosarkom (24), fibromyxosarkom, nizce maligni fibromyxoidni sarkom (Evanstv tumor) a jeho varianta
hyalinizujici vietenobunééni tumor s obroskymi kolagennimi rozetami (22) majici typickou genetickou FUS/CREB3L2
translokaci, myofibrosarkom (myofibroblasticky sarkom) a fibrosarkom vnikajici na podkladé dermatofibrosarkoma
protuberans (viz nize). I kdyz tyto jednotlivé tumory spojuje nézev ,,fibrosarkom®, jedna se o zcela odlisné nadory. Jejich
mikroskopické rozpoznani ¢ini potiZe a jejich diagnostika patii na specializované ustavy. Mikroskopicky se jedna o tumory,
které se sestavaji z fibroblasti a histologické barveni na retikulin prokaze velké mnozstvi kolagennich vlaken, které jsou
produkovany nadorovymi butikami. Na rozdil od fibromato6z, fibrosarkomy casto metastazuji.

FIBROHISTIOCYTICKE TUMORY

Benigni fibréozni histiocytom

Benigni fibrozni histiocytom piedstavuje pravdépodobné heterogeni skupinu tumorti pfedstavovanou proliferaci fibroblasti a
histiocyti. Nékteré Benigni fibrozni histiocytomy jsou velmi bunééné a mohou mit i atypicka jadra. I kdyz vétsing pripad
byva diagndza jednoznaéna, v n€kterych piipadech mtze byt odliseni mezi malignim fibréznim histiocytomem a benignim
fibroznim histiocytomem velmi tézké. Nékteré benigni fibrozni histiocytomy se nachazeji hluboko v mékkych tkanich a
mohou byt velmi celuldrni (13). Jiné maji zase epitheloidni vzhled a odliSeni od melanomu mtize byt v individualnich
ptipadech obtizné (16).

Myxoinflamatorni fibroblasticky sarkom (Inflamatorni myxohyalinni tumor distalnich ¢asti koncetin)

Byl poprvé popsan ve stejny Cas tiemi riznymi pracovisti pod riznymi nazvy (47,48, 49). Jednim z téchto tii pracovist’ je
Sikltv Gistav v Plzni (48). Tento tumor dokaZe velmi vérné napodobit nejriizngjsi maligni nadory, predev§im maligni fibrozni
histiocytom (48,47). NaSe zkuSenosti potvrzuji, Ze se nejedna o nikterak vzacny tumor, jehoz spravna diagnostika je zcela
zasadni pro pacienta. Tumor se nachazi na distalnich ¢astech koncetin véetné prsti, je lobularng uspofadany a sestava se

z pleomorfnich a Sternberg-Reedové bunek podobnych fibroblasti, které obzvlasté ztézuji diagnostiku tohoto tumoru (19).
Tumor Casto recivuje a vyjimecné mize i metastazovat do regionalnich lymfatickych uzlin. Velmi vzacné existuje i vysoce
maligni varianta tohoto tumoru, kterd metastazuje a chova se agresivné.

Dermatofibrosarkoma protuberans

Jedna se o nador, ktery je typicky lokalizovan v dermis, ale ¢asto dosahuje do hlubsich vrstev subkutis nebo mékkych tkéni.
Charakteristicky je tento tumor $patné ohranicen, vysoce bunécny, typické pro mikroskopicky vzhled je storiformni
uspotradani bunék. Zvlastni variantou dermatofibrosarkoma protuberans je tzv. Bednaiiv tumor. V Bednafove tumoru se
mimo obvyklych struktur pro dermatofibrosarkoma protuberans nachazeji dendritické pigmentové buriky, jejichz cytoplasma
je vyplnéna melaninem. Velmi blizky vztah k dermatofibrosarkoma protuberans ma i obrovskobunéény fibroblastom, ktery



byl ptivodné povazovan za zvlastni tumor. N&ktefi autofi jej nyni povazuji za juvenilni variantu dermatofibrosarkoma
protuberans. Byly popsany kompozitni tumory, které se sestavaly jak z dermatofibrosarkoma protuberans, tak z Bednarova
tumoru, tak i z obrovskobunééného fibroblastomu (32, 35,56). Dermatofibrosarkoma protuberans je benigni nador, avsak
velmi Casto recidivuje. Velmi vzacné mize metastazovat, obzvlaste jestlize se v tomto tumoru nachazeji loziska, ktera jsou
identicka s fibrosarkomem.

Atypicky fibroxantom

Jedna se o tumor podkoznich mékkych tkani, ktery je mikroskopicky velmi atypicky a je povazovan za superficialni variantu
maligniho fibrézniho histiocytomu. Na rozdil od maligniho fibrézniho histiocytomu se vSak vzhledem k povrchnimu ulozeni
chova klinicky benigné.

Plexiformni fibrohistiocyticky tumor

Tento nador postihuje pfedevsim déti a adolescenty. Mikroskopicky se tumor sestava z plexiformnich proliferaci fibroblasti a
histiocytickych bunék. Tumor velmi asto recidivuje a muze neziidka i metastazovat. Je tfeba jej odlisit od jinych
plexiformnich fibrohistiocytickych tumord, které se nachdzeji ptedevsim u starSich pacientd, vyhradné muzi a jsou zcela
benigni (33,34).

Maligni fibroézni histiocytom

Pleomorfni, myxoidni a inflamatorni varianty maligniho fibr6zniho histiocytomu jsou vysoce maligni nadory, které jsou
mikroskopicky velmi bunééné, neohranicené, velmi Casto recidivuji a metastazuji. N&kteti autofi povazuji predevsim
pleomorfni variantu maligniho fibrozniho histiocytomu za nespecifickou a zastavaji nazor, Ze se jedna o morfologicky
navzajem neodlisitelné, nejriznéjsi nizce diferencované maligni nadory, jako napt. dediferencovany liposarkom,
rabdomyosarkom, chordom a dokonce i $patné diferencované sarkomatoidni karcinomy (14,18). Nové se vSechyn varianty
maligniho fibrézniho sarkomu ve WHO klasifikaci oznacuji jako ,,nediferencované sarkomy*.

Angiomatoidni (maligni) fibr6zni histiocytom

Je dnes povazovan za specifickou jednotku, ktera se svymi vlastnosti vyrazné 1isi od ostatnich variant maligniho fibrézniho
histiocytomu. Angiomatoidni maligni fibrozni histiocytom se nachazi u déti a prezentuje se jako ohranic¢eny multinodularni
nador mekkych tkani. Velmi ¢asta u tohoto nadoru je lymfoidni pfimés, jejiz ptitomnost vedla pracovniky tstavu AFIP ve
Washingtonu D.C. k porovnani tohoto tumoru s folikularnim dendritickym sarkomem (8th). Imunohistochemicky je tumor
zajimavy pozitivni reakei s protilatkami proti desminu. Asi v 50% téchto nadort se nachazi desmin pozitivni dendritické
buriky. Tumor muze recidivovat, ale na rozdil od ostatnich variant maligniho fibr6zniho histiocytomu nikdy nemetastazuje.
Tato relativni benignost a odlisny histologicky vzhled vedly k tomu, Zze Enzinger a Weissova tento tumor zcela vyclenuji ze
skupiny malignich fibréznich histiocytomd, nazyvaji jej angiomatoidni fibrézni histiocytom a fadi jej ne do skupiny
malignich fibrohistiocytickych, ale do skupiny fibrohistiocytickych tumor intermedialni malignity (8), proto se jiz zpravidla
z nazvu tumoru vypousti ,,maligni“. Tento tumor se mtize nachazet i v lokalizacich jako napf. mediastinum, retroperitoneum
nebo i visceralnich organech (napf. ovarium) (3).

NADORY Z PERIFERNICH NERVU

Palisadovany neurom (Solitarni cirkumskiptni neurom)

Tento tumor patii k nejéastéj$im nadorim meékkych tkani podkozi a nachazi se u lidi stfedniho véku. Vétsinou se jedna o
tumor mensi nez 1 cm a mikroskopicky se sestava z ohrani¢enych vietenitych fasciklt, které jsou S-100 protein pozitivni.
Tumor je zcela benigni.

Benigni schwannom

Nejcastejsi lokalizace benigniho schwannomu jsou flexorové povrchy koncetin, krk, mediastinum, retroperitoneum a
cerebropontinni lokalizace. Mikroskopicky se ve schwannomu nachazeji dveé rizna uspofadani jader nazyvana jako Antony A
a Antony B. Uspofadani nazyvané Antony A se sestava z kompaktnich vietenatych bunék, které jsou usporadany do kratkych
paralelné uspofadanych fascikll s palisadovanim jader. Struktura Antony B je daleko méné organizovana a daleko méné
bunééna. Buiiky nadoru jsou uspofadany bezstrukturné a jsou uloZzeny v myxoidni matrix, ktera ¢asto vykazuje mikrocystické
zmény. Tumor Casto obsahuje degenerativni cystickou pfeménu doprovazenou vyskytem bunééné polymorfie. Tato varianta
se Casto nazyva jako “Ancient schwannoma”. Tento tumor je bezvyhradné benignim naddorem, ktery nikdy nemetastazuje a
maligni zvrat benigniho schwannomu je povazovan za zcela raritni ukaz.

Bunéény schwannom

Je zvlastni podtyp benigniho schwannomu a pro jeho dilezitost je uvadén zv1ast. Nachazi se casto v mediastinu a
retroperitoneu, dosahuje mnohdy velkych rozmeért, ¢asto vice nez 15 cm. Muze dokonce tlakoveé usurovat kosti patefe. Dle
zkusenosti z naseho Registru Nadort Mékkych Tkani se jedna o jeden z nejcastéjSich chybné diagnostikovanych tumord.
Bunéény schwannom miZze byt mikroskopicky i makroskopicky zaménén s malignim schwannomem ¢i nejrizngj$imi
sarkomy. Celularni schwannom je zcela benigni tumor.

Psamomatézni melanoticky schwannom

Psamomato6zni melanoticky schwannom je zvlastni variantou nadoru z nervovych pochev, ktera vznika asi u ¢asti pacienttl ve
spojeni s Carneyho syndromem (4). Tento nador obsahuje velké mnozstvi melaninového pigmentu. VétSina tumort
produkuje koncentricky vrstvena, kalcifikovana psamomatdzni téliska. Neziidka muze metastazovat. VSeobecné je
povazovan za nizce maligni nador.

Neurofibrom

Neurofibromy se déli na difusni a plexiformni neurofibromy. 10% plexiformnich neurofibromi se nachazi u pacientii s von
Recklinghausenovou nemoci. VSechny neurofibromy, stejn¢ jako vSechny schwannomy, jsou imunohistochemicky pozitivni
s protilatkou proti S-100 proteinu. Jedna se o vietenobunééné nadory s mucinéznimi zménami stromatu a produkei
kolagennich vlaken. Casto obsahuji organoidni struktury napodobujici Wagner-Meissnerova téliska ¢i Paciniho téliska.
Benigni neurofibromy nevykazuji téméf nikdy zadné mitdzy. Pfitomnost mitdz v neurofibromu by méla vést k podezieni

z maligniho zvratu neurofibromu. Na rozdil od benigniho schwannomu neurofibrom nezfidka vykazuje maligni zvrat a to
predevsim v téch ptipadech, kdy neurofibrom vznika u pacientl s von Recklinghausenovou nemoci. Zvlastni variantou je
pseudorozetoidni neurofibrom s dendritickymi schwannovymi buitkami (37,38). Jedna se o drobné, vétSinou solitarni
nadorky dermis kiiZe, bez rizika malignizace. Tento tumor byl objeven na naSem plzeniském pracovisti (37,38). Pivodné jsme



tumor povazovali za druh neurofibromu, nyni, po dal$ich zkuSenostech (hlavné molekularné genetickych) se nam jevi, Ze se
jedna o svébytny benigni nador perifernich nervi, odlisny od schwannomu, neurofibromu a perineurioma (39).
Neurofibromat6za (von Recklinghausenova nemoc)

Jedna se o geneticky podminénou nemoc, ktera se déli na typ I a typ II. Jedna se o jednu z nejcastéjsich autozomalné
dominantnich nemoci u lidi. Nachazi se u jednoho ze tii tisic obyvatel. Gen odpovédny za tuto nemoc je lokalizovan blizko
centromeru na chromozomu 17. Tuto nemoc je mozné u pacientd v mladi v€as rozpoznat pomoci zvlastnich kavove
zbarvenych skvrn na kuzi. NejcharakteristictéjSim tumorem jsou cetné plexiformni neurofibromy, jichz pacient mize mit i
nékolik tisic. Asiu 5% pacientll vznika maligni nador z perifernich pochev. V praxi je vSak dulezité, ze povrchné v mékkych
tkanich ulozené neurofibromy prakticky nikdy nemalignizuji. Nej¢astéjsim mistem maligné zvrhlych neurofibromi jsou
velké periferni nervy a hluboké mékké tkane.

Perineuriom

Perineuriom je nedavno objeveny tumor, ktery je charakteristicky svym storiformnim uspofadanim. Déle pro perineuriom je
typické, Ze reaguje imunohistochemicky pozitivng s protilatkou proti epitelidlnimu membranovému antigenu a negativné

s protilatkou proti S-100 proteinu. Nejnovéji popsanou variantou perineuriomu je sklerotizujici perineuriom, ktery se nachazi
na prstech a histologicky obsahuje epiteloidni struktury, které mohou byt mylIn¢ interpretovany jako epitelovy nador (12) a
dale retiformni perineuriom (40). Tyto tumory se chovaji klinicky benigné.

Maligni nador z perifernich nervovych pochev (maligni schwannom)

Tento nador piedstavuje maligni protiklad jak benigniho schwannomu tak neurofibromu. Existuje mnoho morfologickych
variant tohoto tumoru, jejichz popis pfesahuje moznosti této monografie. Jedna se o vysoce maligni tumory vétSinou
vznikajici bud’to na podkladé von Recklinghausenovy nemoci, nebo vznika z velkého periferniho nervu.

Hybridni tumory majici rysy schwannomu, neurofibromu a perineuriomu

Tato skupina byla poprvé definovana plzeniskymi patology (41,42,43,44,45,46) a nove byla zatazena do WHO klasifikace
nadorti mékkych tkani. Jedna se zpravidla o benigni tumory, které se vzacné mohou vyskytnout i v ramci neurofibromatézy.

TUMORY Z TUKOVE MEKKE TKANE

Lipom

Lipom je vétsinou povrchné uloZeny a ohranic¢eny tumor. Je vzdy benigni. Je popsano n€kolik variant tohoto nadoru
(chondroidni lipom, myolipom, vietenobunéény lipom, pleomorfni lipom, angiolipom, hibernom). Tyto varianty lipomu
mohou byt Casto mylné povazovany patology za maligni nador. VSechny jsou bezvyhradné benigni.

Lipoblastom

Postihuje témét vyhradné déti v proximalnich ¢astech hornich a dolnich koncetin. Histologicky byva tumor velmi Spatné
odlisitelny od liposarkomu. Na rozdil od liposarkomu se sestava z lobularné usporadané tukové tkané, je ohranieny a
mikroskopicky je podobny fetalnimu tuku.

Liposarkom

Liposarkom je mozno rozdé€lit na nékolik podtypt: dobie diferencovany, pleomorfni, inflamatorni, myxoidni a
dediferencovany liposarkom. Kulatobunéény liposarkom byl dfive povazovan za specifickou jednotku, ale dnes je ziejmé, ze
se jedna o dediferencovanou komponentu myxoidniho liposarkomu. Prognosa pacientii s témito tumory vyrazn¢ zavisi na
uréeni daného podtypu. Dobte diferencovany sklerotizujici liposarkom, inflamatorni liposarkom (1, 21) a dobie
diferencovany myxoidni liposarkom maji zpravidla velmi dobrou prognoézu. Vétsina lipomat6znich tumort s vyjimkou
myolipomu (29) a angiomyolipomu jsou zpravidla liposarkomy.

TUMORY VYCHAZEJICi Z KREVNICH A LYMFATICKYCH CEV

Hemangiom

Hemangiom je mozné délit na kapilarni, kavernosni, intramuskularni podtypy. V piipadé€, Ze hemangiom je mnohocetny a
nebo postihuje rozsahly segment téla, nazyva se (multifokalni) angiomat6za. VSechny tyto tumory jsou benigni, avSak lééeni
angiomat6zy mize byt vzhledem k rozsdhlému postizeni velké casti té€la problematické.

Glomus tumor

Vznika z neuromyoarteridlniho glomu. Nejcastéjsi vyskyt glomus tumoru je subungualni lokalizace, ale mize vznikat
prakticky kdekoliv. Jedna se o zcela benigni tumor, ktery je vSak, vzhledem k bohaté inervaci, ¢asto doprovazen vyraznou
bolestivosti.

Hemangiopericytom/solitarni fibr6zni tumor

Byl ptivodné vymezen jako samostatna jednotka, ale dnes se zd4, Ze pod timto oznacenim se diagnostikuji téZ ¢asto riizné
heterogenni tumory, pro které je charakteristické to, Ze se sestavaji z vietenitych bunek, které rostou kolem cipaté utvarenych
cévnich lumen (15). VétSinou se tumory diagnostikované jako hemangiopericytom chovaji benigné, avSak v méné nez 10%
muze tumor metastazovat. Nove se tumor piitazuje ke skupiné solitarnich fibréznich tumori.

Hemangioendoteliom

Pojem hemangioendoteliom je pouzivan pro rizné benigni a nizce maligni vaskularni procesy.

Epiteloidni hemangioendoteliom

Jedna se o nizce maligni sarkom. Mimo mékkych tkani se tumor pomérné Casto vyskytuje v plicich, jatrech a kostech.
Neziidka se epiteloidni hemangioendoteliom nachazi ve v§ech téchto organech najednou a potom je tézké az nemozné ur€it
zda se jedna o metastazy ¢i o multifokalni proces (26). Epiteloidni hemangioendoteliom je nizce maligni sarkom s ptiznivou
prognoézou, postihuje-li vSak nékolik organi najednou, prognéza takovychto ptipadi je velmi Spatna. Charakteristickym
histologickym znakem je vyskyt epiteloidnich endotelidlni struktur.

Vietenobunéény hemangioendoteliom

Byl ptivodné popsan jako nizce maligni sarkom, avSak dneska je zfejmé, ze se jedna o zcela benigni tumor, ktery ¢astokrat
vznika kolem vaskularnich malformaci a miize recidivovat. Histologicky se tumor sestava z vietenitych bunék, které rostou
kolem kapilar a preexistujicich cévnich struktur. Zcela ojedinéle mtize na podkladé vietenobunééného hemangioendoteliomu
vznikat angiosarkom.

Retiformni hemangioendoteliom



Je velice vzacny tumor, ktery je nutné odlisit od angiosarkomu. Retiformni hemangioendoteliom je nizce maligni sarkom,
ktery mize recidivovat avSak témét nikdy nemetastazuje.

Hemangioblastom

Témef vzdy se nachazi v CNS obzvlasté u pacientl s von Hippelovym-Lindauovym syndromem. Vzacné se vSak téz nachazi
v uvnitf mediastina, retroperitonea (27), nejruznéj$ich visceralnich organt (napt. ledviny) a nebo i v perifernich mékkych
tkanich bez vztahu s timto syndromem (28).

Angiosarkom

Jedna se o maligni nador z endotelidlnich bun¢k. Prognéza angiosarkomu zavisi od lokalizace a astokrat i gradingu.
Lymfangiom

Reprezentuje spiSe malformaci nez skute¢ny nador. Lymfangiom vznika jako porucha komunikace lymfatickych cév, ktera
resultuje v hromadéni lymfatické tekutiny. Nejlépe znamy je cysticky lymfangiom, ktery se nachazi nejéastéji v mekkych
tkanich spodiny ustni a krku. Nékdy lymfangiom ptichazi mnohotné a nebo postihuje rozsahlou ¢ast lidského téla. Takovyto
proces se nazyva lymfangiomatoza.

Lymfangiosarkom

Vznika nejcastéji u pacienti jako nasledek dlouho trvajiciho lymfedému. Takovato situace vzniké nejcastéji po radikalni
mastektomii. Lymfangiosarkom byva vysoce maligni, agresivné rostouci tumor, ktery zahy metastazuje.

NADORY Z HLADKE SVALOVINY

Leiomyom

Je mozné rozdelit na nékolik podtypt: genitalni, vaskularni (angioleiomyom), pilarni leiomyom a leiomyomy hlubokych
meékkych tkani. Leiomyom je benigni tumor, ale pro praxi je tieba si pamatovat, ze prevazna vétSina nadort vychazejici

z hladké svaloviny ulozenych v hlubokych mékkych tkdnich nejsou leiomyomy ale leiomyosarkomy a Ze leiomyom
hlubokych mékkych tkani je velmi vzacny nador.

Leiomyosarkom mékkych tkani

Je typicky nador dospélych a starSich lidi. ZvySena frekvence leiomyosarkomu vznika u HIV pozitivnich pacienttl, u kterych
se nachazi v nejriznéjsich neobvyklych lokalizacich (napt. CNS) a v téchto nadorech je mozné prokazat genom EBV (29) .
Prognoéza leiomyosarkomu vétSinou zavisi na lokalizaci a gradingu tumoru.

NADORY Z PRiCNE PRUHOVANE SVALOVINY

Rabdomyom

Nejcastéji ptichazi v rozsahu srdecniho svalu jako komponenta komplexu tuberdzni sklerézy. Rabdomyomy mekkych tkani
je mozné rozdélit na fetalni, adultni a genitalni formu.

Rabdomyosarkom

Rabdomyosarkom se déli na 3 zakladni kategorie: pleomorfni, embryonalni a alveolarni variantu.

Pleomorfni rabdomyosarkom

Pleomorfni rabdomyosarkom se nachazi pfevazné u dospélych a starsich lidi. Velmi vzacné se nachazi u déti.

Embryonalni rabdomyosarkom

Embryondalni rabdomyosarkom vzniké z nediferencovaného mezodermu a nachézi se nejcastcji v oblasti meékkych tkani hlavy
a krku retroperitonea, zlu¢ovych cest a urogenitalniho traktu. Zvlastni variantou embryonalniho rabdomyosarkomu je
botrioidni sarkom. Jedna se o tumor, ktery vyrista typicky zpoza slizni¢nich membran, nej€astéji vaginy, mocového méchyte
a nosni dutiny a roste polypoidnim zptisobem, ktery napodobuje hroznovité struktury. Zvlastni variantou embryonalniho
sarkomu, ktery ma velmi dobrou prognézu, je vietenobunéény typ embryonalniho rabdomyosarkomu, ktery se nachazi
nejcastéji v paratestikularni oblasti a v oblasti hlavy a krku. Lé¢ba rabdomyosarkomi chemoterapii patii k nejvétsim
pokroktim onkologické 1é€by nadord.

Alveolarni rabdomyosarkom

Alveolarni rabdomyosarkom piichazi nejcastéji u pacientti mezi 10-25 lety ve€ku. Velice ¢asto vznika v oblasti mékkych tkani
koncetin. Prognéza alveolarniho rabdomyosarkomu je vyrazné horsi nez u embryonalniho typu rabdomyosarkomu.

NADORY Z METAPLASTICKEHO MEZENCHYMU

Extraskeletalni chondrom mékkych tkani

Extraskeletalni chondromy se nachazeji nejéastéji v mékkych tkanich rukou a nohou, makroskopicky jsou lobularné
usporadané a mikroskopicky mohou vykazovat jadernou hyperchromazii, ktera by nikdy neméla byt interpretovana jako
znamka malignity. Tumor je zcela benigni.

Extraskeletalni myxoidni chondrosarkom

Je tumor dospélych a starSich pacientti. VétSinou se jedna o pomalu rostouct, ¢asto recidivujici, nizce maligni sarkom.
Histologicky je tento tumor ¢astokrat zaménovan s nejruznéj$imi benignimi novotvary.

Extraskeletalni mezenchymalni chondrosarkom

Je nador mladych lidi vznikajici nejcastéji v orbité, v rozsahu tvrdé pleny mozkové, retroperitonea a koncetin. Jedna se o
vysoce maligni, zahy metastazujici nador.

Extraskeletalni osteosarkom mékkych tkani

Je na rozdil od primarniho kostniho osteosarkomu nador, ktery se vyskytuje u starSich pacientti. Jedna se o vysoce maligni
agresivni nador, ktery je nutné odlisit od myositis ossifikans.

NADORY ZE SYNOVIALNI TKANE

Tendosynovialni obrovskobunéény tumor

Tendosynovialni obrovskobunéény tumor je mozno rozdélit na lokalizovany a difizni podtyp. Lokalizovany podtyp se
zpravidla nachazi v mékkych tkanich rukou u pacientti obou pohlavi jakéhokoli véku. V této lokalizaci tento tumor
predstavuje nejcastéjsi nador. Méné Casto se tento tumor nachazi i v jinych lokalizacich. Diftzni podtyp byva povazovan za
mekkotkanovou formu proliferujici vilonodularni synovitis nachazejici se v intraartikularnim prostoru. I kdyz ve vétsiné
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ptipadt difuzni podtyp tendosynovialniho obrovskobunééného tumoru predstavuje pravdépodobné pouze extenzi primarniho
intraartikularniho procesu do ptilehlych mékkych tkani, vzacné se tento tumor nachdzi i bez spojitosti s jakymkoliv kloubem.
V téchto ptipadech pravdépodobné vznika ze synovie $lachovych pochev. Mikroskopicky tendosynovialni obrovskobunéény
tumor byva velice buné¢ny a neztidkd miva znaéné mnozstvi mitdz coz zpusobuje Casto velké diagnostické potize v odliseni
od lymfomu a melanomu. Tumor mlize opakované recidivovat, ale jinak se jedné o zcela benigni novotvar. I kdyz existence
maligni varianty tendosynovidlniho obrovskobunééného tumoru se uznava, v patologii mékkych tkani predstavuje nesmirnou
raritu (8).

Synovialni sarkom

V 80% se nachazi v oblasti kolene a kotniku u déti a mladych dospélych. Z mikroskopického hlediska tumor rozliSujeme na
monofazicky a bifazicky synovialni sarkom. Bifazicky synovialni sarkom ma na rozdil od sarkomatosnich struktur jeste
komponentu epitelovou. Progndza u pacientll nezavisi na typu synovialniho sarkomu, ale na velikosti nadoru. Synovialni
sarkomy mensi nez 5 cm v praméru maji vyrazné lepsi prognézu nez objemné nadory. I kdyz se nador nazyva synovialni
sarkom, je jisté, Ze nevychazi ze synovialni tkan¢ a Ze se synovidlni tkdni nemaji nic spole¢ného. Synovialni sarkom se
neziidka nachdzi v oblastech, kde moznost vzniku nadoru ze synovialni tkdn¢ neptichdzi v uvahu jako napiiklad v
abdominalnich mekkych tkanich (11). Synovialni sarkom ¢asto vykazuje kalcifikace a rozsahle kalcifikujici synovialni
sarkom miva zpravidla lepsi prognézu nez konvencni synovialni sarkom. Synovialni sarkomy do velikosti 1 cm mivaji velmi
dobrou prognoézu (23). Typickou genetickou aberaci pro vSechny synovialni sarkomy je genova fuse SYT-SSX (23).

NADORY MEKKYCH TKANI SPECIFICKY NEZARAZENE

Juxtaartikularni myxom

Nachézi se v blizkosti kloubti, nejcastéji v blizkosti kolenniho kloubu. Tumor mtize mit ¢asto velké rozméry, je Spatné
ohrani¢eny a muze recidivovat. Mikroskopicky miva tumor vyraznou celularitu a pleomorfni jadra bun€k, coz mize svadét
k chybné diagnéze maligniho tumoru. I pies opakované recidivy se jedna o benigni nador (25).

Intramuskuldrni myxom

Intramuskularni myxom je solitarné rostouci nador vyskytujici se u pacientl mezi 40-70 lety v€ku. Je velmi vzacny u
mladych lidi a prakticky neexistuje u déti. Postihuje nejvétsi svalové skupiny, piedev§im svaly stehna, glutealni oblasti,
oblasti ramene a horni koncetiny. Vzacné je tento nador mnohocetny a spojuje se s vyskytem monoostotické nebo
polyostotické formy fibrozni dysplazie kosti. Fibrozni dysplazie pfitom vétSinou postihuje stejnou anatomickou oblast jako i
intramuskuldrni myxomy. VétSina intramuskularnich myxomi jsou velké tumory 5-10 cm v priméru. Histologicky se
sestavaji z bunécné chudé populace malo napadnych bunék, lezici v myxoidnim stromatu. U ¢asti intramuskularnich
myxomil dochazi k nakupeni makrofagii obsahujicich hlen, které mohou napodobovat lipoblasty a mikroskopicky obraz
miize pfipominat liposarkom. Intramuskularni myxom je zcela benigni nador.

Agresivni angiomyxom

Agresivni angiomyxom je tumor pelveoperinealnich mékkych tkani v okoli vaginy u Zen a skrota u muzii. Mize dortst velmi
objemnych rozmért. Nikdy nemetastazuje. Agresivni angiomyxom je tfeba odlisit od angiomyofibroblastomu, coz je
mnohem mensi tumor v oblasti vulvy. Angiomyofibroblastom a angiomyxom muzZe mit vzacné i pfechodné formy. I ptes
opakované recidivy se jedna o zcela benigni novotvar (51).

Alveolarni sarkom mékkych tkani

Je vysoce maligni tumor nachézejici se v mékkych tkénich Gstni dutiny mediastina, orbity a vaginy. Cast&ji postizenymi
byvaji mladé zeny. Charakteristickou mikroskopickou strukturou jsou PAS pozitivni krystaloidy, které maji typické
ultrastrukturalni uspofadani miizky s periodicitou 58-100 ym. Nékterymi autory je tento nador interpretovan jako varianta
rabdomyosarkomu, coz podporuje i ¢asta imunohistochemicka pozitivita s protilatkami proti aktinim a desminu (52).
Epiteloidni sarkom mékkych tkani

Jedna se o tumor adolescentll a mladych lidi. Charakteristicky zac¢ina na koncetinach a vypada jako drobny vied. Tumor je
typicky svym perineuralnim $ifenim na velkou vzdalenost. Casta makroskopicka podobnost epiteloidniho sarkomu

s banalnim viedem Casto vede k podcenéni biologickych vlastnosti tumoru. Stejn€ jako makroskopicky, miize byt tumor i
mikroskopicky zaménén s riznymi benignimi procesy. Jedna se o vysoce maligni sarkom, ktery ma ¢asto infauzni prognézu.
Imunohistochemicky je tumor charakteristicky pozitivitou s protilatkami proti epitelidlnimu membranovému antigenu a
cytokeratintim.

Osifikujici fibromyxoidni tumor mékkych tkani

Je pomérné v nedavné dobé popsany novotvar, ktery se nachazi prakticky v kterékoliv m&kkotkanové lokalizaci (7).
Rentgenologicky je pro tumor zajimavé to, ze vytvaii osifikaci v oblasti pouzdra a sept tumoru. Histologicky je pro tumor
typické lobularni uspofadani a fazeni bunék v myxoidnim stromatu, které nékdy napodobuje myxoidni chondrosarkom.
Imunohistochemicky je tumor pozitivni s protilatkou proti S-100 proteinu, GFAP a né€kdy téz i s protilatkami proti aktinim a
desminu. Vétsina osifikujicich fibromyxoidnich tumort jsou benigni novotvary, avSak z nasi zkuSenosti asi 15% tumort se
mize chovat maligné, veetné metastaz (57). Vzacné¢ se mize osifikujici fibromyxoidni tumor vyskytovat multifokalne.
Extraskeletalni Ewingiiv sarkom/PNET

Tento tumor je morfologicky neodlisitelny od Ewingova sarkomu skeletalniho systému. Nejcastéji se nachazi u adolescentl a
mladych dospélych pacientll v paravertebralnich mékkych tkanich a mékkych tkanich hrudniku a konéetin.
Imunohistochemicky je tumor charakteristicky pozitivitou s protilatkou O 13 a konzistentni chromozomalni translokaci
(11:22;q24;q12). Morfologicky je tento tumor nutné odlisit pfedev§im od embryonalniho a alveolarniho rabdomyosarkomu,
maligniho lymfomu a maligniho rhabdoidniho tumoru.

Maligni rhabdoidni tumor

Byl plivodné popsan v renalni lokalizaci, avsak histologicky neodliSitelny novotvar se nachazi téz v nejriiznéjsich lokalitach
véetné mekkych tkani. Je charakteristicky nalezem rhabdoidnich cytoplazmatickych inkluzi. Velmi prestizni skupinou autori
kolem Fletchera je tento tumor nazyvan jako proximalni typ epiteloidniho sarkomu mékkych tkanich (17). Nejéastéji se
nachazi v mekkych tkanich vulvy a perianalnich mékkych tkani. Jedna se o tumor vysoce maligni, ktery ma velmi Spatnou
progndzu.

Palisadovany myofibroblastom



Vznika vyhradné v uzlinach, a to téméf vzdy v inguinalnich uzlinach. Tumor je velmi bunéény, takze se da snadno zamenit
za metastazu nadoru (58,59). Je zcela benigni.

Angiomyofibroblastom

Typicky nador pelveoperinealnich mékkych tkanich u Zen (60,61), vzacné se vyskytujici i u muzu.

Myoepitheliom mékkych tkani

Autoti, ktefi tuto jednotku vymysleli jej povazovali za identickou s myoepitelomy kiize (62,64). Zda se vsak, Ze se jedna o
heterogenni skupinu nadort, ktera s myoepiteliomy kiize a popf. myoepiteliomy slinnych zlaz ¢i prsu nemaji nic spolecného
(64,65).

Fosfaturicky mezenchymalni tumor

Je zvlastni tumor vyskytujici se v mékkych tkanich a v kostech. Zpravidla se jedna o benigni nador, maligni varianta tvoti
méné nez 5% téchto tumort. Typické pro tento tumor je to, Ze produkuje latku blizkou hormonu (fibroblasticky rustovy
faktor), ktery u vétSiny pacientli (90%) zpuisobi dramatické odvapnéni kosti a obraz pfipomina rachitis. Po odstranéni tumoru
skelet znova zmineralizuje a stav se upravi. U malé ¢asti pacientli demineralizace kosti mtize byt jen velmi mirného razu a je
ziejma diskrétnimi zménami na zobrazovacich technikach na skeletu (66,67,68) nebo nemusi byt pfitomna viibec.
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	Tabulka II. ENNEKING STAGING SYSTÉM
	Stage I
	G1
	G1 
	Stage II
	Bez metastáz
	Bez metastáz
	T1
	Stage III
	Bez metastáz
	T1
	Lokalizace: subkutis, sval, tělesná dutina


