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SOUHRN

Vietenobunécny / pleomorfni lipom je pomérné vzacny mezenchymalni nador vyskytujici se nejcastéji v podkozni tukové tkani sije a zad u starSich muz
fazeny mezi adipocytické nadory. Mikroskopicky nachazime dobie ohrani¢eny tumor sestdvajici z vietenitych bunék v myxoidnim stromatu s v rdzném
mnozstvi zastoupenou adultni tukovou tkani, charakteristicka jsou vmezerena kolagenni vldkna a zirné buriky ve stromatu. Imunohistochemicky je pravidlem
pozitivita CD34. Nador je fazen do rodiny 1ézi s deleci chromozomu 13 a/nebo 16 se ztratou tumor supresorového genu RB1. Soucasti této jednotky je i nékolik
histologickych variant véetné raritni “fat-poor” neboli “nizkotuc¢né’, kde jsou tukové buriky v minimalnim mnozstvi nebo UplIné chybi. V této praci referujeme
pripad starsiho muze s objemnym tumorem sije, ktery byl na zakladé histologického vysetieni, pozitivity CD34 a vypadku exprese Rb1 diagnostikovan jako
vietenobunéény lipom se znaky myxoidni a “fat-poor” varianty. Diagnézu podpotil nasledny molekularni priikaz delece RB1. Clanek diskutuje pomérné sirokou
problematiku diferencialni diagnostiky vietenobunécnych myxoidnich CD34+ mezenchymalnich tumord.
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Fat-poor spindle cell lipoma: a case report

SUMMARY

Spindle cell / pleomorphic lipoma is a relatively rare mesenchymal adipocytic tumor occurring typically in subcutaneous fat tissue in the posterior neck region
in middle aged and elderly male. Microscopically, the tumor is usually well-circumscribed consisting of spindle shaped cells with myxoid stroma and variable
amount of adult fat tissue. Entrapped collagen fibers and mast cells are constant finding. The lesion is characterized by positive CD34 immunohistochemistry.
The tumor belongs to a family with chromosomes 13 and/or 16 deletion and loss of tumor suppressor gene RB1. Several histological variants including “fat-poor”
spindle cell lipoma with minimal or absent fat cells may rarely occur. In this article we report a case of elderly man with a voluminous posterior neck tumor
diagnosed as a fat-poor spindle cell lipoma based on histological examination, CD34-positivity and loss of Rb1 expression shown by immunohistochemistry.
The diagnosis was confirmed by a molecular proof of RBT deletion. The paper discusses a wide differential diagnosis of spindle cell myxoid CD34+ mesenchymal
tumors.
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Vietenobunécny lipom a pleomorfni lipom predstavuji mor-
fologické spektrum jediné dobfe definované jednotky. Jed-
na se o benigni mezenchymalni nador mékkych tkani, ktery
soucasnd WHO klasifikace fadi mezi adipocytické nadory (1,
2). Vyskytuji se obvykle na 3iji, na zadech ¢&i v oblasti ramenou
jako nebolestivd, dobfe ohranicena a pohyblivéa masa v podko-
Zi; s naprostou prevahou vyskytu u muz{ stfedniho a starsiho
véku (3, 4). Priblizné 10 % pfipadu se vyskytuje u Zen, ve srov-
nani s muzi v mladsim véku a v netypickych lokalizacich (5). Ve
srovnani s obvyklymilipomy bez pfivlastkl je vietenobunécny/
pleomorfni lipom pomérné vzacny v poméru cca 1:60 a pred-
stavuje pfiblizné 1,5% vsech adipocytarnich tumor( (6). K dia-
gnéze vede mikroskopické vysetteni, kdy nachazime variabilni
mnozstvi zralych tukovych bunék, vietenité bunky a kolagen-
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ni vldkna. Charakteristicka je imunohistochemickd pozitivita
CD34 a parcialni nebo Uplna delece chromozomu 13 a/nebo 16
se zlomem v lokusu 13914 (7-10), kde sidli tumor-supresorovy
gen RB1 (7). Pii bézné morfologii vietenobunécného/pleomor-
fniho lipomu diagnéza obvykle necini obtize, soucasti jednotky
je v8ak nékolik variant; jednou z nich je “fat-poor” varianta s ma-
lym mnozstvim ¢i Uplné bez pfitomnosti adipocytt (2). Jelikoz
jsme v ¢eském pisemnictvi nenalezli adekvatni termin a jedna
se patrné o prvni pfipad popsany v ¢estiné, pouzivame v této
préaci prekladu nizkotuéna varianta. Clanek popisuje pfipad
starsiho muze s objemnym “nizkotu¢nym” vietenobunécnym
lipomem na siji.

POPIS PRIPADU

84-lety muz prichazi do ambulance plastické chirurgie pro
mnoho let trvajici pomalu rostouci objemny tumor sije velikos-
ti 14x12cm, situovany mirné vpravo od stfedni ¢ary, prominu-
jici 8cm nad kozni povrch, s vyraznou cévni kresbou na jinak
intaktnim koznim krytu (obr. 1). Utvar byl volné pohyblivy proti
spodiné, méné proti koznimu krytu. Ultrasonografické vysetre-
ni svédcilo pro umisténi léze v podkozZi. Za hospitalizace byla
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v celkové anestezii provedena extirpace tumoru, dle klinické-
ho popisu kompletni. Dale byla provedena extirpace lymfatic-
ké uzliny pod nddorem. Pooperacni pribéh a hojeni rany byly
bez komplikaci. K histopatologickému vysetieni byl postou-
pen ovoidni Gtvar po fixaci formolem velikosti 93x80x60mm,
s ¢lunkem klZze 108x28mm, na fezu zastizen zluty hnédy ro-
solovity solidni ostfe ohrani¢eny tumor zaujimajici vétsinu
objemu excize. Mikroskopicky jsme ve vysetfovanych vzor-
cich pozorovali pomérné homogenni vietenobunécény tumor
sestavajici ze Stihlych bazofilnich vietenitych bunék a bunék
s tenkymi cytoplazmatickymi vybézky. Buriky byly blandni
bez cytonuklearnich atypii. Bylo zastizeno vyrazné myxoid-
ni stroma (obr. 2a) se vmezefenymi kolagennimi vldkny (obr.
2b), s disperzné rozptylenymi mastocyty (obr. 3cd). Tumor byl
vaskularizovdn tenkosténnymi krevnimi cévami. Adipocyty
byly zastizeny jen v jediném drobném okrsku (obr. 2ac) pfi vy-
Setfeni v rozsahu blok na centimetr priméru léze, ve vétsiné
rozsahu nadoru tuk chybél. Hyperceluldrni Useky, nekréza ani
vyraznéjsi mitotickd aktivita nalezeny nebyly. Nador byl od-
délen od resekéniho okraje vazivovym pouzdrem a do okraje
nedosahoval. Samostatné dodana mizni uzlina byla strukturné
typicka bez nadoru.

Imunohistochemické preparaty z nadorové tkané byly
zhotoveny v barvicim automatu Ventana BenchMark ULTRA
autostainer (Ventana Medical Systems, Tucson, Arizona).Vre-
tenité nadorové buriky vykazovaly difizni silnou reakci ve vy-
Setfeni exprese CD34 (Roche, QBENnd/10, ready to use, obr3).
Hladkosvalovy aktin (ZetaCorp, 1A4, 1:1000) byl pozitivni jen
ve sténé céy, vietenité bunky byly negativni. Vysetfeni exprese
desminu (BioSB, D33, 1:100), S100 proteinu (DAKO, polyclonal,
1:6000), STAT6 (CellMarque, ep325, 1:200), cytokeratinovy kok-
tejl (BioSB, AE1/3, 1:500) a MUC4 (BioSB, 8G7, 1:100) byla ne-
gativni. Prolifera¢ni aktivita Ki-67 (ZeraCorp, Mib1, 1:200) byla
pozitivni v méné nez 5% nadorovych bunék (obr3). Na zakladé
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Obr. 1. Objemny kulovity podkozi tumor sije prominujici nad kozni povrch,
s vyraznou cévni kresbou na jinak intaktnim koznim krytu.

popsaného nalezu bylo pfi suspekci na vietenobunéény lipom
provedeno imunohistochemické vy3etfeni na RB1 protein
(BioSB, klon 1F8, 1:25), kdy byla patrna negativita vietenitych
bunék pfi pozitivité lymfoidnich elementd, mastocytl a endo-
telu (obr. 3).
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Obr. 2. Scan histologického preparatu s nizkotu¢nou variantou vietenobunécného lipomu, barveno hemotoxylinem-eosinem. A - ohraniceny vietenobunécny
tumor s myxoidnim stromatem, tukova tkan zastizena jen zcela ojedinéle (Sipka), 2,0x. B - vmezefend kolagenni vldkna, 20x. C - ojedinéla skupinka adipocytd,
uprostied zirna bunka oznacena Sipkou, 38,3x. D - vietenité burky, kolagenni vldkna a mastocyty oznacené Sipkami, 46,4x.
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P¥i typické lokalizaci, véku a pohlavi pacienta, morfologickém
nalezu, imunohistochemické pozitivité CD34 a ztraté exprese
RB1 bylo stanovena diagnéza vietenobunécného lipomu se
znaky myxoidni a “fat-poor” varianty.
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Obr. 3. Scan imunohistochemickych preparat(i. Léze vykazuje difizni silnou
cytoplazmatickou pozitivitu CD34 (20x). Proliferacni aktivita (Ki67) je pozi-
tivni pfevazné v lymfocytech, vietenité bunky jsou prevazné negativni (20x).
Je patrna negativita Rb1 v neoplastickych vietenitych bunkéch pfi pozitivni
vnitini kontrole v lymfocytech a endoteliich (40x).

Nasledné bylo dodate¢né provedeno molekularné genetické
vysetieni DNA metodou sekvenovani nové generace (Next-ge-
neration sequencing - NGS). Z oznacené oblasti fezd FFPE blocku
(70 % nadorovych bunék) byla izolovana celkovd DNA pomoci
Quick-DNA/RNA FFPE Miniprep Kit (Zymo Research). DNA byla
spektrofotometricky a fluorometricky kvantifikovana a 300 ng
bylo pouzito jako vstup do piipravy NGS knihovny. NGS knihov-
na byla syntetizovdna pomoci kitu KAPA HyperPlus dle KAPA
HyperCap Workflow v3.0 (Roche) za vyuziti hybridiza¢nich sond
vlastniho designu pro obohaceni cilové sekvence (KAPA Hyper-
Choice; Roche). Sondy pokryvaji oblast genomu o celkové veli-
kosti 1163 kbp a velikosti kddujici sekvence 951 kbp véetné celé
kédujici sekvence genu RB1 s pfilehlymi intronovymi oblastmi
(+- 20 bp). Vzorek byl sekvenovan na pfistroji NextSeq (Illumi-
na) za vyuziti NextSeq 500/550 High Output Kit v2.5 (300 Cycles;
lllumina). Demultiplexovand hruba sekvenacni data byla dale
zpracovana pomoci NextGENe v2.4.2 software (Softgenetics)
véetné analyzy poctu kopii na trovni DNA (Copy Number Varia-
tion - CNV). Statistické vyhodnoceni vysledk( CNV analyzy pro-
kazalo pravdépodobné heterozygotni deleci exonl 2 - 24 genu
RB1 (celkem 27 exond; NM_000321.2, obr4). V genu RB1 dale
nebyla nalezena Zadnd pravdépodobné patogenni ¢i patogenni
varianta nebo varianta nejasného vyznamu (varianty tfidy 3-5).
Metyla¢ni stav promotoru RB1 nebyl vysetfen

DISKUZE

“Klasicky” vietenobunécny lipom je obvykle dobfe ohrani-
¢eny a vazivové opouzdfeny, mikroskopicky nachazime triadu
znakd: adultni adipocyty, blandni vietenité bunky a eosinofilni
silnd kolagenni vlakna, kterd jsou zavzata ve fibromyxoidnim
stromatu (2). Pravidelné jsou pfitomny zirné buriky. MnoZstvi
tukovych bunék je variabilni, stejné jako pfitomnost lipoblast(,
které jsou popisovany az v 50 % pfipadl (11). Vietenité bunky
jsou rozmisténé nahodile nebo v kratkych svazcich (school-of-
-fish pattern). Mitézy nachazime ztidka, nekrézy chybi. V pleo-
morfnim lipomu jsou fokdlné pfitomny obrovské vicejaderné
bunky s véncité usporadanymi jadry, tzv. “floret-cells”. Charak-
teristicka je pozitivita vietenitych (u pleomorfniho lipomu téz
obrovskych) bunék v imunohistochemii CD34 (12,13,14) a ztra-
ta exprese proteinu Rb1 na Urovni imunohistochemické, spra-
Zena s alteracemi chromozom 13q a 16q cytogeneticky (15).
Vietenobunécny/pleomorfni lipom ma nékolik morfologickych
subvariant: myxoidni, (pseudo)angiomatoézni, plexiformni, s fo-
kalni chrupavcitou nebo kostni metaplazii, s extrameduldrni kr-
vetvorbou a“fat-poor” neboli nizkotu¢nou (2, 16, 17). Nas pfipad
pak vykazuje atributy myxoidni i nizkotu¢né varianty; v literatu-
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Obr. 4. Graf vysledkd CNV analyzy vysetiovanych oblasti. Jednotlivé body schematicky znazornuji exony vysetienych gend napfi¢ genomem. Vertikalni osa
odpovida mnozstvi ¢teni vysetfovaného vzorku v jednotlivych oblastech normalizovanych na referen¢ni vzorky; osa v hodnoté 0.5 znazorfuje normalni stav
(2 alely); cervena horizontalni linka znazormuje teoretickou hranici pro ztratu (deleci); zelend horizontalni linka zobrazuje teoretickou hranici pro zisk (duplikaci);
hranice pro ztratu ¢i zisk jsou stanoveny pro vzorek obsahujici 70 % nadorové tkané. Cervené body znaéi vysetfované oblasti se statisticky vyhodnocenou ztra-
tou (deleci). Cervené body lokalizované v chromozomu 13 odpovidaji exontim 2-24 genu RB1. Graf byl vygenerovan v software NextGENe v2.4.2 (Softgenetics)
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fe najdeme tuto 1ézi i pod ndzvem dendriticky fibromyxolipom
(18-21); vzhledem k pfislusnosti k dobfe definované jednotce
preferujeme oznaceni nizkotu¢nd varianta vietenobuné¢ného
lipomu. Jednd se afekci benigni a velice vzacnou, pfi relativné
Castém vyskytu vietenobunécného lipomu by mél mit patolog
na paméti i tuto neobvyklou variantu. Do diferencialni diagnos-

tiky cytologicky bladnich vietenobunécnych CD34-pozitivnich
mezenchymalnich nadord vstupuje fada benignich i malignich
jednotek, shrnuto v tabulce 1.V rozsahu tohoto ¢lanku uvadi-
me pouze ty znaky, které poslouzi k odliseni nizkotu¢né varianty
vietenobunécného lipomu od jeho diferencialné diagnostic-
kych alternativ.

Tabulka 1. Vietenobunécny/pleomorfni lipom, nizkotu¢nd varianta, diferecidlni diagnostika vietenobunéénych nddord s myxoidnim stromatem.

BIOIogICka Vék’ pOhIaVI’ MorfOIogie mm
povaha

Vfetenobunécny/
pleomorfni lipom

Low grade

fibromyxoidni sarkom

Myxofibrosarkom

Obrovskobunécny
fibroblastom

Solitarni fibrézni tumor

Pleomorfni liposarkom

Myofibroblastom

Bunécny angiofibrom

Akralni fibromyxom

Neurofibrom

Angiomyofibroblastom

Angiofibrom mékkych
tkani

Fibrom nuchélniho
typu

Superficidlni kozni
CD34+ fibroblasticky
tumor

benigni

maligni

maligni

lokalné
agresivni

variabilni

maligni

benigni

benigni

benigni

benigni

benigni

benigni

benigni

nizce maligni
/ hrani¢ni
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Sije, zada, ramena

koncetiny
proximalné, trup,
subfascialné

koncetiny,
pletence

trup, tfisla, axila

kdekoliv

koncetiny,
sténa trupu,
retroperitoneum,
semenny provazec

tfisla, vulva,
perineum, Sourek

trisla, vulva,
perineum, Sourek

subungudlni
a periungualni
oblast prstd

periferni nervy,
kaze

vulva, pochva,
sourek,
paratestikularni
mékké tkané
koncetiny, ¢astéji
dolni u kolen

Sije

dolni koncetiny,
stehna, hyzdé

muzi 45-60 let

mladi dospéli

starsi, vice
u muzl

déti, adolescenti

obé pohlavi
maximum 40-
70 let

starsi s maximem
v sedmé dekadé

maximum v paté
a Sesté dekadé,
vice muzi

vrchol incidence
v paté dekadé
uzenavsedmé
umuzu

okolo 50 let
Castéji muzi

sporadické
pfipady bez
predilekce

zeny
v reprodukénim
véku

dospéli stredniho
véku, mirné
Castéji zeny

muzi sttedniho
véku, 50% ma
diabetes

stfedni vék mirna
prevaha muzud

Vmezereny kolagen,
mastocyty, variabilné
adipocyty

alternace bunéénych
a hypocelularnich partii,
kolagenni rozety

multinodularni, vazivova
septa, infiltrativni okraje,
mohou byt epiteloidni
buriky atypie, mitozy,
nekrézy

pseudovaskularni /
angiektoidni prostory,
obrovské vicejaderné
buriky

paroznaté vétvené
hyalinizované cévy,
u malignich atypie nekrézy

infiltrativni okraje, atypie,
mitézy, nekroézy, lipoblasty

variabilni mnozstvi tukové
tkané, Verocay-like useky

podobnd jako
vietenobunécny lipom, ale
mohou byt atypie, tromby

lobulovany, infiltrativni
rist, mohou byt obrovské
burky

vinitd (wavy) jadra, vinity
kolagen (shredded carrots),
pseudomeissnerianska
téliska

vyrazné cévy, bunky
nakupeny kolem cév

uniformni, vyrazna
vaskularnf sit

hypocelularni léze se
zavzatou tukvou tkani
anervy

epiteloidni eosinofilni
buriky s granularni
cytoplazmou, jaderné
pseudoinkluze

CD34+, S100-,
desmin-, MUC4-, Rb1-
, SMA-, STAT6-

MUC4+, EMA+, CD34-
/+, SMA-

CD34+/-, SMA+/-,
$100-, desmin-

CD34+, CD99+/-,
SMA-/+, 5100-, CD31-,
desmin-

STAT6+, CD34+, S100-
, desmin-

CD34+, S100+

v lipoblastech,
SMA+/-, desmin -/+,

MDM2-, CDK4-

CD34+, desmin+,
Rb1-, CD10+, ER+,
PR+, S100-

CD34+/-, ER+, PR+,
SMA-/+, desmin -/+,
S100-

CD34+, CD10+,
MUC4-, S100-

$100+, SOX10+,
CD34+/-, desmin-,
SMA-

desmin +/-, SMA+/-,
ER+, PR+, CD34+/-

NCOA2+, CD34+/-,
EMA+/-, SMA+/-,
desmin+/-

CD34+, beta catenin-,
SMA-, desmin-, S100-

CD34+, cytokeratiny
+/-, SynCAM3/
CADM3+, PRDM10+4,
desmin-, SMA-

alterace13q
a 16q, delece
RB1

fuze
FUS::CREB3L2
nebo
EWSR1::CREB3L1

zisk 5p
s amplifikaci
TRIO, RICTOR,
SKP2, AMACR

fuze
COL1A1::PDGFB

fuze
NAB2::STAT6

¢asto mutace
TP53, NF1,
variabilné
delece RBT

Delece 13914
s deleci RB1

Ztrata 13q a/
nebo 16q
s deleci RB1

delece RB1

inaktivace NF1

prestavba
NCOA2
nebo fuze
AHRR::NCOA2

pfestavba
PRDM10

193



Low grade fibromyxoidni sarkom obsahuje blandni vietenité
buriky a myxoidni stroma a snadno mUze mimikovat benigni
Iéze. Histologicky je charakterizovédn nizkou celularitou a stfi-
danim usekd s denznim vazivem a fidkych myxoidnich partii,
obvyklé je virovité uspofadni vietenitych bunék, viz starsi na-
zev vietenobunécny tumor s obrovskymi hyalinnimi rozetami
(22). Mitézy a cytonukledrni atypie mohou chybét (23). CD34
pozitivita je vSak v low-grade fibromyxoidnim sarkomu zfidka
(24). Vysoce specifickym a senzitivnim markerem, jehoz pomoci
jsme vyloucili tuto alternativu i my, je imunohistochemie MUC4
(25, 26). V pfipadé nejistoty poslouzi molekuldrné-genetické
vysetieni, pficemz u 90 % low-grade fibromyxoidnich sarkom{
Ize prokazat flzi FUS:CREB3L2 (27) a u 10 % ptipada fuzi EW-
SR1:CREB3L1 (28).

Dokonalym mimikrem nizkotu¢ného vietenobunééného lipo-
mu muze byt myxofibrosarkom, zejména pak v malé biopsii. My-
xofibrosarkom muze obsahovat blandni vietenobuné¢né useky,
variabilni mnozstvi tukové tkané, myxoidni stroma, vmezerena
silnd kolagenni vldkna a mastocyty a byva CD34 pozitivni (29).
Na rozdil od vietenobuné¢ného lipomu viak najdeme v myxofi-
brosarkomu dlouhé a vinuté (kurvilinearni) cévy s perivaskularni
kondenzaci vietenitych bunék s hyperchromnimi jadry; v rese-
katech pak ¢asto chybi vazivové opouzdieni a v hlubsich parti-
ich Ize zastihnout infiltrativni rist (29). Myxofibrosarkom se také
vyskytuje preferenc¢né na koncetinach. Definitivni rozhodnuti
muUze pfinést az prikaz delece 13q a 16q.

Do diferencialni diagnostiky je tfeba zahrnout obrovsko-
bunécny fibroblastom, coz je vzacny lokalné agresivni tumor
dermis a podkozi povazovany za juvenilni variantu dermatofi-
brosarcoma protuberans (30). Jak ndzev napovida, narozdil od
vietenobunééného lipomu se vyskytuje hlavné u déti a adoles-
centd. Spole¢né obéma jednotkam je vsak myxoidni stroma,
blandni vietenobunécné Useky a silnd difuzni pozitivita CD34,
v pleomorfnim lipomu i obrovskobuné¢ném fibroblastomu na-
chazime obrovské “floret-cells”. Obrovskobunécny fibroblastom
jako nizce maligni tumor roste infiltrativné do podkozi, coz
muze napodobovat pfimés tukové tkané.V obrovskobuné¢ném
fibroblastomu pravidelné nachazime pseudovaskularni/angiek-
toidni CD34+ prostory (31), které u vietenobunécného/pleo-
morfniho lipomu chybi. Definitivni diagnézu potvrdi priikazu
fazniho genu COLTA1::PDGFB (32).

Dalsi potencialné maligni CD34+ vietenobunécnou lézi s my-
xoidnim stromatem je solitarni fibrézni tumor (SFT) dfive nazy-
vany hemangiopericytom, ktery ma navic lipomatézni variantu
s variabilni pfimési adipocytll. SFT se vyskytuje nej¢astéji na
pleute, mlze viak byt situovan prakticky kdekoliv, u extrapleu-
ralnich SFT s predilekci na kon¢etinach. Histologicky nachdzime
vyrazné tenkosténné vétvené (paroznaté) cévy. U podobnych
[ézi je na misté provedeni imunohistochemie STAT6, ktera je pro
SFT specifickd (33,34,35). Exprese STAT6 je v SFT dana jeho pa-
tognomonickou fuzi genti NAB2::STAT6 (36,37), kterou Ize v pfi-
padé nejasnosti prokdazat, protoZe pozitivita STAT6 na imunohis-
tochemické Urovni mlze u dediferencovanych nadord byt jen
fokalni ¢i zcela chybét (38).

Myofibroblastom je nepfilis ¢asty benigni tumor vyskytujici
se v prsu starsich muz(, analogické léze se mohou vyskytnout
ijinde na téle s predilekci v tfislech a na perineu (39). Myofibrob-
lastom se lisi kromé lokalizace také pozitivitou desminu. Obdob-
né jako vietenobunécny/pleomorfni lipom je myofibroblastom
dobfre ohrani¢eny, obsahuje vietenité burky s vybézky v krat-
kych svazcich, myxoidni ¢i hyalinizované stroma a variabilni
pfimés tukové tkané a vykazuje diftzni silnou CD34 pozitivitu.
V obou jednotkach se vyskytuje delece 13q14 zahrnujici gen
RB1 (40) a jsou tedy nékterymi autory povazovany za variace
v rdmci kontinua jedné skupiny 13q/RB1 deletovanych nédor(
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(41). Do stejné rodiny nadoru patfi i celularni angiofibrom, coz je
benigni nddor vyskytujici se v superficidlnich mékkych tkanich
vulvy a Sourku (42). Rovnéz morfologie a imunohistochemicky
profil jsou obdobné: celuldrni angiofibrom je dobfe ohranice-
ny, obsahuje CD34-pozitivni vietenité bunky v edematéznim
stromatu (fokdlné mohou byt mirné jaderné atypie), eosinofilni
vlakna kolagenu a mastocyty, chybi vsak tukova tkan, obdob-
né jako v nizkotuc¢né varianté vietenobunécného lipomu. Dalsi
1ézi z téze skupiny je vzacny akrdlni fioromyxom (43,44), ktery
postihuje nehtovou stranu prstl na rukou i na nohou. S ostat-
nimi jednotkami z této rodiny sdili myxoidni stroma, vietenité
¢i stelatni buriky vzhledu fibroblastd, pozitivitu CD34 a popsany
geneticky profil.

Popsana delece RBT genu se mlze kromé popsané fady be-
nignich tumord nachazet také v pleomorfnim liposarkomu (45).
Pleomorfni liposarkom se v3ak vyskytuje nej¢astéji na konceti-
nach (46), roste infiltrativné a histologicky nachazime ndpadné
hypercelularni nddor s omezenymi Useky myxoidniho stromatu,
nachéazime vietenité i epiteloidni buriky s napadnymi atypiemi,
pleomorfni lipoblasty a obrovské vicejaderné nadorové bunky,
pfitomna je vysoka mitotickd aktivita a nekrézy. Exprese CD34
Casto chybi, naopak nachazime pozitivu S100 v lipoblastech.

Pro Uplnost jesté uvedme nékolik benignich CD34+ vieteno-
bunécnych lézi, které prichazeji v ivahu v diferencialni diagnoze
nizkotu¢né varianty vietenobunéc¢ného lipomu.

Blandni vietenité buriky, myxoidni stroma, absenci adipocy-
t0, vmezefeny kolagen, mastocyty a CD34 pozitivitu pravidelné
nachézime v neurofibromu (47), ktery Ize v3ak snadno odlisit
od vietenobunécného lipomu pomoci imunohistochemie $100
nebo SOX10, ktery by méla byt soucasti rutinniho panelu na
mékkotkanové tumory.

Angiomyofibroblastom je myofibroblasticky dobfe ohranice-
ny tumor vyskytujici se na vulvé, Sourku, perineu a v paratesti-
kuldrnich mékkych tkanich. Mikroskopicky nachazime kulaté
a vretenité blandni buriky v edematdznim stromatu a nékdy
hyalinizovaném stromatu, burky jsou typicky nahlouc¢ené okolo
tenkosténnych dilatovanych cév. Asi v 10% pfipadl nachazime
lipomatdzni komponentu ve variabilnim mnoZstvi (48). Expre-
se CD34 je obvykle variabilni a mize chybét, charakteristicka je
narozdil od vietenobunécného lipomu pozitivita desminu, es-
trogenového a progesteronového receptoru (49). U angiomyofi-
broblastomu/superificdlnich myofibroblastom Zenského geni-
talu jsou také nové popisované fuze MTG1::CYP2ET (50,51).

Angiofibrom mékkych tkani se vyskytuje zejména na dolnich
koncetinach typicky v blizkosti kolene, miZze se v3ak vyskytovat
témér kdekoliv u osob stfedniho a vyssiho véku bez predilekce
pohlavi.V mikroskopu nachazime dobfe ohrani¢enou lézi s uni-
formni blandni vietenobunécnou populaci s riznym mnozstvim
myxoidniho ¢i kolagenniho stromatu, narozdil od vfetenobu-
nécného lipomu nas zaujmou nescetné drobné rovnomérné
distribuované cévy. Exprese CD34 je pfitomna jen u asi 15% pfi-
padu (52), v pfipadé pochybnosti se Ize pokusit o prikaz tran-
slokace t(5;8)(p15;q13) s chimérickym genem AHRR::NCOA2 (53).

Fibrom nuchalniho typu zmifiujeme zejména pro jeho lokali-
zaci na $iji u muz stfedniho véku a konstantni CD34 pozitivitu.
Mikroskopicky nachdzime neostie ohrani¢enou hypocelularni
[ézi s denznim kolagenem a vmezefenou tukovou tkéani, nené-
padné cévy a zavzaté periferni nervy (54). Vzhledem k tomu, ze
byl popsén i extranuchalné (55), nazyva se tato jednotka fibrom
nuchalniho typu. Rekurentni genetickd abnormalita u néj po-
pséna nebyla, u benigni |éze viak zasadni dopad pro pacienta
pfi zaméné za vietenobunécny lipom nehrozi.

Vycet diferencialné diagnostickych moznosti uzavieme nové
popsanou jednotkou, kterou je superficialni kozni CD34+ fi-
broblasticky tumor (56). Tyto nadory se vyskytuji v podkozi
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stehen, pazi, ramen ¢i hyzdi a dosahuiji velikosti do nékolika
centimetr(l s mirnou predilekci u muzud stfedniho véku. Jedna
se o nador velmi vzacny. Histologicky byvéa tumor dobfe ohra-
niceny, misty mlze byt rlist ¢astecné infiltrativni. Nddor sestava
z denznich svazki a plachet vietenitych bunék s obsirnéjsi eosi-
nofilni,sklovitou” cytoplazmou, napadnymi jadernymi atypiemi
a fokalné s mitotickou aktivitou. Léze je vzdy velmi silné CD34+
a velmi ¢asto vykazuje ¢aste¢nou pozitivitu na cytokeratiny (57).
V nékolika pfipadech byly popsany prestavby genu PRDM10.
Jako velmi uZite¢na se téz jevi imunohistochemie s protilatkou
SynCAM3/CADMS3, ktera je ¢im dal ¢astéji v diagnostice pouzi-
véna (58-60). Jedna se o nadory hrani¢ni biologické povahy /
nizce maligni (61), odliSeni od vietenobunééného lipomu tedy
ma vyznam.

Jak vidno, diferencialni diagnostika vietenobunécného lipo-
mu, obzvlast jeho nizkotu¢né varianty, je pomérné sirokd a za-

hrnuje benigni, maligni i biologicky nejisté 1éze. Ke spravné dia-
gnoéze je tieba peclivé korelace klinickych dat, histologického
obrazu, imunohistochemie a pfipadné molekuldrné-genetické-
ho vysetfeni. Pro praxi doporucujeme pouziti zakladniho imu-
nohistochemického panelu (CD34, S100 protein, hladkosvalovy
aktin, desmin) u nadord mékkych tkani.
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