Svatomartinsky skliCkovy seminar
brneénskych pracovist patologie
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Klinickeé udaje
 Pacientka, 75 let

o Subj.: tyden trvaijici bolesti bricha, narUstdni objemu,
nauzea a zvraceni

o OA: diabetes mellitus Il.typu, hypertenze, fibrilace sini,
MenierOv syndrom, glaukom, anémie

o UZ: fluidoperitoneum



Klinicke udaje
o Zobrazovaci metody: UZ, CT
- Doppler: patol. prutoky

« Omental cake
* Implant. meta jater

o Gynekologické vysetreni > Ca ovarii cT3¢c cN1 cM1

o Tumor markery
« HE4: 10684
e Cal125:173,2
« ROMA: 99,5 - posit.



Klinicke udaje
odlehcuijici pukce ascitu:
o silné hemoragicky punktat

explorativni laparotomie:

o hemoperitoneum (4600ml)
o tumordzni hmoty

o masivni karcinomatdza

rozvoj DIC
o exitus



Cytologické nalezy

2008 gynekologickd cytologie:
o NILM

/12016 ascites:
o erytrocyty a ojedinélé malé lymfocyty

3/2016 ascites:
o ojedinélé ESA pozitivni maligni epitelie



Makroskopicky nalez

1) Nepresné ohranicené sedobélavé tumordzni
hmoty, regresivné transformovaneg, celkové velikosti
cca 80x120x90 mm



Makroskopicky nalez

2) Tukovda Castice omenta velikosti cca 320x250 mm,
na rezu prostoupend regresivné zmenénymi
tumoroznimi hmotami



Makroskopicky nalez

3) Objemnéjsi excize tkani z oblasti pupku s objemnou
subkutis velikosti cca 75x60x30 mm, na rezu s
nadorovymi hmotami



Mikroskopicky nalez

identicky histologicky obraz ve vsech materidlech
vyrazné bunécnd neopldzie

infiltrativni charakter rustu



Mikroskopicky nalez

prevazujici vietenobunecnd komponenta s
fascikularni Ci vagné storiformni architektonikou

mensi bb. epiteloidninho vzhledu v solidnich Ci
glanduldrnich az cystickych formacich

stredni stupen pleiomorfie, briskni mitotickd aktivita



Mikroskopicky nalez

fokalni myxoidni transformace stromatu
o loziskoveé abundantni koloidni komponenta

hojnd vaskulatura
o regiony hemangiopericytomatoznino vzhledu

absence dystrofické/metaplastické mineralizace
o kalcifikace Ci osifikace
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Specidlni barvici metody
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Imunohistochemie -

souhrn

Vimentin +++
AE1/AE3 +++
EMA ++
CK7 ++
EMA ++
pl6 +
CD10 +
CD99 +
E-cadherin +



Imunohistochemie -
souhrn

ER + PR

SMA

DESMIN

CK5/6

LCA (CD45)

S-100

NSE
CHROMOGRANIN
SYNAPTOFYZIN
MELAN-A

CD34

CD117

CK20
NEUROFILAMENT PROTEIN
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Diagnosticke moznosti

1) nediferencovany karcinom
2) maligni smisenych mulleridnsky nador (MMMT)
3) synovidlni sarkom

4) mezoteliom



Diagnosticky zaver

Bifdzickd neopldzie s prukaznou epitelidini diferenciaci a
hlenotvorbou odpovidaijici bifazickému synovialnimu
sarkomu

MKN: C762
MKN-O: M-92043/3
PTNM: pTXx



Jméno

Stafi: um ampti

Zar pitvy

né (v ram

Pozndmka
Vzhledem k




Diskuze

* Synovialni sarkom 7 TR
predstavuje maligni Soft Tissue and Bone
mesenchymalni R e
neopldzii s ruzné
vyjadrenou epitelidini
diferenciaci, s moznosti
tvorby glanduldarnich
struktur, a specifickymi
molekularné-
genetickymi zménami




Diskuze

« predstavuje priblizne
6-10 % vsech sarkomu
meékkych tkani

B Female
HMale

* typicky se vyskytuje g )
U pacientu ¥ o]
v adolescentnim L
a mladém dospélém
veku o

0-9 10-19 20-29 30-39 40-49 50-59 60-69 70-79 B0-89
Age (years)



Diskuze

Internal, trunk
6%

Head and
neck
10%

Trunk
wall Lower
13% extremity
49%

Upper
extremity
22%



Diskuze

molekuldrné geneticky je charakterizovdn specifickou
chromozomolnl translokaci t(X;18) (p11.2; g11.2), kterd vede k fuzi
dvou genu SYT na chromozomu 18 a jednoho z ¢lenU SSX 1- SSX 4
genove rodiny na chromozomu X

translokace je prokazovdna az v 90 % pripadu a je specifickd pro SS

U monofdzickych SS jsou popisovany fuzni franskripty SYT-SSX 11 SYT-
SSX 2

pro bifazicky synovidlni sarkom je typicky fuzni transkript SYT-SSX 1

Detekce SYT — SSX fUznich transkriptU je UCinny ndstroj v diagnostice
synovidlnich sarkomu
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Diskuze

* Makroskopicky:

velkeé, loziskoveé regresivné
zmenéené/nekrotické nadory,
misty cysticky konfigurované




Diskuze
 histologické subtypy:

o bifazicky SS: epitelidini buniky usporddané
do glandularnich struktur a vietenité bunky

o monofazicky SS: pouze vietenobunécnad slozko

o Spatné diferencovany SS
« high-grade malobunécny, vietenobunécny, epiteloidni



Spatné

diferencovany SS
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Diskuze

« klinické rysy:
o zpocCdatku pomalu rostouci a ohranicené leze
« mohou imitovat benigni procesy
o bolestive
o metastdzy do plic a LU u priblizné 30 % pripady

o 5-leté preziti 36-76 %

o 10-leté preziti 20-63 %



Diferencidlni diagndza je siroka...




Diferencialni diagnoza
a) epitelidini naddory:

o nediferencovany karcinom:

« histologicky vcelku monoténni populace nekohezivnich
okrouhlych bunék v pruzich, hnizdech Ciizolované

* Vysoce agresivniléze

« |HC, molekularni patologie



Nediferencovany
karcinom

Synovialni sarkom
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Diferencialni diagnoza
b) smisené epitelidini a mesenchymalni nadory:
o maligni smiseny mulleriansky nador (karcinosarkom):

 bifdzickd neopldzie tvorend high-grade epitelidini
komponentou a sarkomatoidni komponentou

« |HC, molekuldarni patologie



MMMT

Synovialni sarkom
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Diferencialni diagndza

c) sarkomatoidni a spatné diferencované formy
sex cord stromalnich nadoru:

o bunécny fibrom

o fibrosarkom:

- morfologie miUze byt velmi podobnd (zejména u
monofazické formy)

. IHC: + vimentin, SMA
- epithelidini a svalové markery, S-100, CD34

«  molekuldrni patologie



Fibrosarkom
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Diferencialni diagnoza
d) mesenchymadini nddory:

o endometrialni stromalni sarkom
o low-grade x high-grade

o IHC:CDI10, AE1/AE3, EMA

o molekuldrni patologie



Endometridlni
stromalni sarkom
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Diferencialni diagnoza
e) mékkotkdnové sarkomy:

o maligni tumor z pochvy periferniho nervu (MPNST)
o leiomyosarkom

o nadory z malych modrych kulatych bunék
EwingUv sarkom
rabdomyosarkom



MPNST

Synovialni sarkom
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Leiomyosarkom

Synovialni sarkom o e wﬁ,
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Ewingulv sarkom

Synovialni sarkom
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Diferencialni diagnoza

f) ostatni nadory:

o solitarni fibrozni tumor/hemangioperycitom
o svétlobunécny sarkom
o mezoteliom

o melanom



[Literarni review




Mekkotkanove sarkomy ovaria

« velmivzacné, kazuisticky byly popsdny pripady:

o leiomyosarkom (u nékterych pacientl se syndromem névoidniho
bazaliomu)

o chondrosarkom

o osteosarkom

o maligni tumor z pochvy perifernino nervu (MPNST)
o angiosarkom

o rabdomyosarkom

o low-grade fibromyxoidni sarkom (EvanstUv tumor)
o EwingUv sarkom/ PNET

o Synovidlni sarkom???



Primarni synovialni sarkomy

ovaria..
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Pouze 1 publikovany
pripad

Pathology. 2005 Oct;37(5):385.7.

Primary synovial sarcoma of the ovary: first reported case.
Smith CJ, Ferrier AJ, Bussell P, Danieletto S.

Commentin
Molecular analysis of synovial sarcoma. [Pathology. 2006]




Primary synovial sarcoma: first
reported case

« Pacientka, 90 let

o Subj.: bolesti bricha a distenze

o OA: st.p. cholecystektomii, hysterektomi,
femoropoplitedinim bypassu a implantaci
srdecniho pacemakeru



Primary synovial sarcoma: first
reported case

* |laparotomie:
o Vv oblasti levostranného ovaria nalezen nekrotizujici tumor
15cm

o adheze ke sténé rekta, moCového méchyre a pdnve vlevo

o 300 ml ascitické tekutiny



Primary synovial sarcoma: first
reported case

» makroskopicky:

o prokrvacenég, fibrotizované a drolivé naddorové hmoty (500g)

* mikroskopicky ndlez:

o prevaha vietenobunécné komponenty nad epitelidini
o mitotickd aktivita

o absence koagulacnich nekrdz, intravaskuldrni extenze Ci lozisek
endometriozy

o hebyla prokdzdna souvislost s mékkymi tkdnémi stény pdnve



Primarni synovialni
sarkomy tuby..
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Pouze 1 publikovany
pripa

Tniernasional osrnal of O alagical Pathnlpgey
T 34-17, Lippincos #r.“’:\: &% Baliimire
© 100G Entemational Society of Gynecolopical Peshalopisis

Case Report

Primary Synovial Sarcoma in Fallopian Tube: Case Report ‘o

International Journal of

and Literature Review .~ , W"’@n

Akira Mitsuhashi, M.D., Yuichiro Nagai. M.p., Kivomi Suzuka, m.0., Koji Yamazawa, M.n.,
Takayuki Nojima, Takashi Nikaido, m.p., Hiroshi Tshikura, M.0., Hideo Matsui, M.D.,

 Officiat Journa of the Society of

i PATHOLOGY OF THE CORPUS —

and Makio Shoru, m.D, e creerum i Bdonet T
Molecular Analysis in UTROSCT o —_‘- =
Leiomyosarcoma With
Fsatroision ik

PATHOLOGY OF THE UPPER GENITAL TRACT |
‘Ovarian Tumors in Children in Ghana P
Aberrant Expression of ALK in Ovarian
Carcinoma

Anaplastic Carcinoma in Mucinous
Borderiine Tumor
PATHOLOGY OF THE LOWER GENITAL TRACT
s With Neuroendocrine

Cervical
Differentiation

P16 Immunostaining Allows For Vulvar CA  —
Subclassification -

@ Wolters Kluwer



Primary Synovial Sarcoma in Fallopian

Tube: Case Report and Literature Review

« Pacientka, 23 let

o Subj.: ndhle vzniklad akutni bolest bricha

o UZ: v oblasti pravostrannych adnex solidni léze 15 cm a
tekutina v Douglosové prostoru

o negativni tehotensky test



Primary Synovial Sarcoma in Fallopian

Tube: Case Report and Literature Review

* |laparotomie:

o tumor vyrUstajici ze stény pravostranné tuby
o 1250 ml hemoragického ascitu
o ovaria a déloha konvencniho vzhledu

o dutina brisni bez dalsiho ndlezu



Primary Synovial Sarcoma in Fallopian

Tube: Case Report and Literature Review

« makroskopicky: naddor velikosti cca 14x12x4
cm, drolivy a hemoragicky

« mikroskopicky: bifazicky synovidlni sarkom
verifikkovany imunohistochemickym a
molekuldrné genetickym vysetrenim



Zaver

orimarni mékkotkanové sarkomy ovaria a tuby
jsou velmi vzacné

nejcastéji diagnostikovanymi jsou
lelomyosarkom, rabdomyosarkom a
angiosarkom

Mmoznd asociace s maturovanymi cystickymi
teratomy



Zave
primarni synovidlni sarkomy ovaria a tuby jsou extremné vzacné

diagndza SS pripadd v uvaghu v pripadé malignich
vietenobunecnych nadoru

spravneé diagnostické zarazeni je vzhledem k velmi neobvyklé
lokalizaci obftizne

dia né%o je stanovena az po vylouceni jinych sarkomatoidnich
maligni

potvrzeni diagndzy molekuldrné-genetickymi vysetrenim
- (RT-PCR, FISH)



Zaver

« Nndmi prezentovany pripad popisuje
bifazicky SS Siroce postihujici dutinu brisni o
malou pdanev

« vzhledem k makroskopickému/
peroperacnimu/ sekénimu ndlezu
favorizovdno tuboovarialni origo
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Dekuji za pozornost...



