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SOUHRN

V roce 2023 vydavana 5. edice WHO klasifikace nador( kiize doznala v sekci mezenchymalnich nadorG nékolika zmén, pficemz mezi nejvyznamnéjsi, jako jiz
tradi¢né, patii zafazeni nové identifikovanych nadorovych jednotek, kterymi se tento prehledovy ¢lanek bude zabyvat predevsim. Konkrétné se jedna o tfi nové
kozni mezenchymalnitumory s melanocytarni diferenciaci a rearanzemi gent CRTC1::TRIM11, ACTIN:MITF a MITF::CREM. Dale byly nové zafazeny EWSR1::SMAD3-
rearanzované fibroblastické tumory, superficialni CD34 pozitivni fibroblastické tumory a NTRK-rearanzované vietenobunéc¢né neoplazie. Z dalsich zmén budou
kratce zminény pouze ty nejvyznamnéjsi.
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SUMMARY

The section on mesenchymal tumors in 5% edition of WHO classification of skin tumors has undergone several changes, the most important of which, as usual, is
the inclusion of newly identified tumor entities, which will be the main focus of this review article. These specifically include three novel cutaneous mesenchymal
tumors with melanocytic differentiation, and rearrangements of the CRTC1::TRIM11, ACTIN::MITF, and MITF::CREM genes. In addition, EWSR1::SMAD3-rearranged
fibroblastic tumors, superficial CD34-positive fibroblastic tumors, and NTRK-rearranged spindle cell neoplasms were newly included. Of the other changes, only

the most important ones will be briefly mentioned.

Keywords:

V roce 2023 vydavana 5. verze WHO klasifikace nadorl kiize
doznala v sekci mezenchymalnich nadord nékolika zmén, pfi-
¢emz mezi nejvyznamnéjsi, jako jiz tradi¢né, patii zafazeni nové
identifikovanych nadorovych jednotek, kterymi se tento prehle-
dovy ¢lanek bude zabyvat pfedevsim. Z dalSich zmén (zmény
terminologie, nové zafazené poznatky u jiz zndmych jednotek
apod.) budou kratce zminény pouze ty nejvyznamnéjsi.

NOVE NADOROVE JEDNOTKY

Kozni mezenchymalni tumory s melanocytarni diferenciaci
a aktivaci MITF signalni drahy (tumory s CRTC1::TRIM11,
ACTIN::MITF a MITF::CREM ftzemi)

Do této skupiny patfi tfi velmi recentné identifikované typy
tumorl definované svymi genetickymi zménami, jmenovité
jde o tumory s CRTC1:TRIM11, ACTIN:MITF a MITF::CREM flize-
mi. (1-8) Bohuzel, z ne zcela jasnych ddvodi jsou tyto tumory
ve WHO Kklasifikaci fazeny do naprosto odlisnych kapitol, a to
bez konzultace s autory téchto kapitol (Dr. John Hanna, osobni
komunikace). Zatimco ACTIN:MITF a MITF::CREM rearanZované
tumory jsou klasifikovadny mezi melanocytomy v kapitole o me-
lanocytarnich tumorech, po viech strankdch velmi podobné
neoplazie s CRTC1::TRIM11 fuzemi jsou fazeny mezi maligni tu-
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mory mékkych tkani nejasné diferenciace, a to i pres jejich vel-
mi nizky maligni potencial. Dle dostupnych dat (a¢ ¢asto velmi
omezenych) se zdd, Ze tyto tumory nevznikaji z melanocytarni
fady, avsak vzhledem ke svym definujicim genetickym zmé-
nam vykazuji znaky melanocytarni diferenciace (exprese S100,
SOX10, HMB45, melan A apod), ¢imz se velmi podobaji zejména
svétlobunéénému sarkomu. Nicméné, narozdil od tohoto vyso-
ce maligniho sarkomu se zda, ze viechny tfi nové definované
nadorové jednotky budou prognosticky podstatné pfiznivéjsi.
(1, 5-7) Tumory s ACTIN::MITF fuzemi se pak jesté vice nez svétlo-
bunécnému sarkomu podobaji PECOMUm (viz dale).

| pfes podobnou patogenezi téchto tumord (viz nize) jsou né-
které jejich klinicko-patologické vlastnosti zna¢né odlisné a bu-
dou proto probrany v samostatnych podkapitolach. Spole¢nym
rysem je primdrni postizeni dermis (s variabilnim prordstanim do
subcutis), vzdy bez pfitomnosti intraepidermdlni komponenty.
Déle je poji podobny imunofenotyp s velmi castou, avsak ¢astec-
né variabilni expresi HMB45 a Melan A (vétsina pfipadl je pozi-
tivnich aspon s jednim z téchto markerd). Tumory s CRTC1:TRIM11
a MITF::CREM fuzemi dale vzdy difuzné exprimuji SOX10 a obvykle
i S100 protein, zatimco ACTIN:MITF tumory vykazuji variabilni ex-
presi S100 proteinu a SOX10 negativitu (testovany vsak pouze 2
pfipady). (1-8) Caste¢né prekryvna morfologie (viz dale) a imuno-
fenotyp téchto tumord vedou rovnéz k podobné diferencialni dia-
gndze, kterd zahrnuje zejména celuldrni modry névus, melanom,
svétlobunécny sarkom a PECOM. Vzhledem k tomu, zZe diferenci-
aIni diagnéza je u CRTC1:TRIM11 a MITF::CREM tumor( identicka,
bude podrobnéji probrana souhrnné pouze u prvniho z vyse jme-
novanych. Diferencidlni diagnéza ACTIN:MITF tumord zahrnuje po-
dobné tumory, ale vzhledem k mirné odlisnému imunofenotypu
je diagnosticky postup odlisny a bude probran samostatné.
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