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SOUHRN

Pseudomyogenni hemangioendoteliom je vzacny endotelidlni nddor s tendenci k lokalni recidivé, metastazujici pouze vzacné. Tumor nejcastéji postihuje
mladé dospélé s predilekci k mékkym tkanim dolnich koncetin, ¢asto s multifokalnim rdstem. Histologicky maji nadorové bunky morfologii pripominajici
svalovou diferenciaci, rostou v plachtéach ¢i snopcich, bez tvorby cévnich struktur. K prokazani vaskularniho plivodu je proto nezbytné imunohistochemické
vysetieni, s pozitivitou v priikazu ERG, CD31 a cytokeratind. Z novéjsich markert |ze vyuzit imunohistochemicky priikaz FOSB. Na dvou kazuistickych pfipadech,
54letého muze s multifokalnim tumorem na pazi a 71leté zeny s intraosealnim tumorem, poukazujeme na typické morfologické a imunohistochemické znaky
této jednotky za Ucelem jejiho pripomenuti véetné diferencialni diagnostiky, ktera zahrnuje predevsim epiteloidni sarkom, epiteloidni hemangioendoteliom,
sarkomatoidni karcinom, inflamatorni myofibroblasticky tumor a tumory se svalovou diferenciaci, z primarnich kostnich Iézi pak hlavné osteoblastom.
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Pseudomyogenic hemangioendothelioma

SUMMARY

Pseudomyogenic hemangioendothelioma is a rare endothelial tumor with a tendency for local recurrence and rare metastasis. The tumor most commonly
affects young adults, with a predilection for soft tissues of distal lower extremities, and often presents with multifocal growth. Histologically, tumor cells exhibit
a morphology reminiscent of muscle differentiation and grow in sheets or fascicles without forming vascular structures. Therefore, immunohistochemical
examination is essential to confirm the vascular origin, typically showing positivity for ERG, CD31, and cytokeratin. Among more recent markers,
immunohistochemical detection of FOSB has been utilized. Based on two case reports, a 54-year-old man with a multifocal tumor in the arm and a 71-year-old
woman with an intraosseous tumor, we highlight the typical morphological and immunohistochemical features of this entity. This is done to bring attention to its
recognition and differential diagnosis, which primarily includes epithelioid sarcoma, epithelioid hemangioedothelioma, sarcomatoid carcinoma, inflammatory

myofibroblastic tumor, myogenic tumors, and primary bone tumors, mainly osteoblastoma.
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Pseudomyogenni hemangioendoteliom (PMH) patfi mezi
vzacné vaskularni tumory s tendenci k lokalni recidivé, me-
tastazujici pouze vzacné. Nejcastéji postihuje mladé dospélé
mezi 30-40 lety, s vyssim zastoupenim u muz(, s predilekci
k mékkym tkanim distalni ¢asti dolnich koncetin, méné casto
se vyskytuje na trupu, hornich koncetinach ¢&i v oblasti hlavy
a krku. Tumor az v 60 % pfipad( roste multifokalné, mize po-
stihovat i vice anatomickych oblasti najednou, tj. dermis, sub-
cutis, kosterni svalovinu a kosti (1-3).

Makroskopicky se PMH projevuje jako jedno nebo vice lo-
Zisek, kterd jsou na fezu tuhd, Sedobild, vétSinou do primé-
ru 3 cm (2). Mikroskopicky jde o neostie ohraniceny tumor
tvoreny vietenitymi ¢i epiteloidnimi burikami, které jsou ty-
picky uspofdadané v plachtach ¢&i snopcich. Nadorové burky
maji bohatou eozinofilni cytoplazmu s excentrickymi kulaty-
mi jadry pfipominajici rhabdomyoblasty. Mitotickd aktivita
bunék je nizka. Stromalni tkan maze mit myxoidni charakter
a byva infiltrovana neutrofilnimi granulocyty, méné casto
i jinymi zanétlivymi burikami, a to lymfocyty, plazmocyty di
eozinofilnimi granulocyty. Pfi kostnim postizeni Ize pozoro-
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vat i obrovské mnohojaderné bunky charakteru osteoklastt
a posthemoragické zmény. Pfestoze je PMH endotelidlniho
plvodu, netvoii vaskularni formace jako jsou cévni lumina
(1-4).

Tumor ma charakteristickou imunohistologii, s koexpresi Si-
rokospektrych cytokeratind (napf. AE1/AE3) a jadernych tran-
skrip¢nich faktord ERG a FLI1, zhruba v poloviné pfipadl je
pozitivni v priikazu CD31; CD34 byva negativni (2). Novéjsim
markerem je FOSB, ktery odrazi molekularné genetickou alte-
raci tumoru (5,6). Prvotné byla v PMH popséna balancovana
translokace SERPINE1-FOSB (7,8), pozdéji i ACTB-FOSB (9).

Na popisu dvou kazuistickych pfipad(i chceme pfipomenout
tuto vzacnou jednotku se zaméfenim na diferencialni diagnos-
tiku v diskuzi.

POPIS PRIPADU 1

Prvni pfipad byl 54lety muz s vice¢etnymi lozisky na medi-
alni strané pravé paze, ktera klinicky imponovala jako sarkom,
bez jiné relevantni osobni anamnézy. Loziska byla vyfiznuta
spole¢né v jednom vzorku. Makroskopicky Slo o excizi kiize
a podkozi s viceCetnymi lozisky, ktera byla solidni, bélavé bar-
vy, do pridméru 10 mm. Mikroskopicky (Obr. 1) byla loziska
tvofena tumorem s infiltrativnimi okraji, s postizenim dermis
a subcutis. Tumor rostl v proplétajicich se snopcich, obrstal
kozni adnexalni struktury a cévy. Vlastni nddorové buriky mély
duznatou vretenitou morfologii, s bohatou eosinofilni cyto-
plazmou a excentrickymi kulatymi jadry, mezi burikami byla
napadnéjsi infiltrace neutrofilnimi granulocyty.
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Obr. 1. Piipad 1. Piehledny snimek multifokdlné rostouciho tumoru postihujici (A) dermis (HE, 70x) i (B) subcutis (HE, 60x). (C) Tumor roste v proplétajicich se
snopcich, nadorové buriky maji bohatou eosinofilni cytoplazmu (HE, 100x). (D) Detail nadorovych bunék pfipominajici svalovou diferenciaci, majici velkéa excen-
tricky ulozena jadra s vezikularnim chromatinem, mezi nddorovymi burikami jsou neutrofilni granulocyty (HE, 200x).

Obr. 2. Piipad 1. Imunohistochemicky panel. Tumor je pozitivni v prikazu (A) CK (130x), (B) ERG (130x), (C) CD31 (130x); (D) negativni je v prakazu CD34 (130x).

Imunohistochemicky (Obr. 2) byl tumor pozitivni v priikazu
CK, CD31, ERG, fokélné na periferii tumoru v SMA; tumor byl
negativni v prikazu CD34, EMA, desmin, myoD1, myogenin,
$100, SOX10, HMB45, melanA. INI1bylo se zachovanou expresi.
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Prolifera¢ni aktivita tumoru Ki67 byla nizkd, do 5 %. Byla sta-
novena diagnéza pseudomyogenniho hemangioendoteliomu.
Pacient je po roce a pll roce po excizi bez znamek recidivy ¢i
metastaz.
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Obr. 3. Pfipad 2. (A) Rentgenovy snimek nohy s lytickym loZiskem druhého prstu. Mikroskopicky nalez: (B) prehledovy snimek, (C) tumor a myxoidni stroma (HE,
150x), (D) detail na nadorové buriky epiteloidni morfologie s bohatou eosinofilni cytoplazmou, na pozadi s depozity hemosiderinu a neutrofilnimi granulocyty

(HE, 200x)

POPIS PRIPADU 2

Druhy pfipad byla 71letd Zena s primarné intraosedlnim lozis-
kem v bazalnim ¢lanku druhého prstu levé nohy, ktery klinicky
plsobil deformitu prstu a obtiZze v obuvi, bez dalsi relevantni
osobni anamnézy. Bylo provedeno rentgenové vysetieni nohy,
s nalezem osteolytického loZiska velikosti pfiblizné 13 mm
s destrukci okolni kortikalni kosti (Obr. 3). Pfedoperac¢né bylo
také provedeno nativni i kontrastni vySetfeni magnetickou re-
zonanci, kde lozisko imponovalo jako chondromyxoidni fibrom.
DalsSim nalezem byla dvé drobna multilokularni nedestruktivni
loZiska v os naviculare, vzhledu chondromi a drobné lozisko
v hlavi¢ce patého metatarzu, které bylo povazovano za benig-
ni expanzi bez nutnosti terapeutické intervence, mensi loZiska
nebyla biopticky verifikovdna. Pacientka podstoupila hemifa-
langektomii proximalniho ¢lanku druhého prstu s implantaci
cementu. Po opera¢nim vykonu byl materidl odeslan k biop-
tickému vysetreni ve dvou vzorcich, tedy mékkotkanové porce
a kostni ¢ast léze.

Mékkotkanova porce byla makroskopicky popsana jako ne-
pravidelna castice do prdmeéru 10 mm. Mikroskopicky (obr. 3)
$lo o fragmenty tumoru rostouciho ve snopcich. Stroma tumo-
ru bylo misty myxoidni, prokrvécené, s depozity hemosiderinu
a se smisenym zanétlivym infiltratem s pfevahou neutrofilnich
granulocytll, misty byly zachyceny osteoklasty. Vlastni nddoro-
vé bunky byly vietenité az epiteloidni s bohatou excentrickou
eosinofilni cytoplazmou. Kostni ¢ast l1éze byla makroskopicky
rozmér( 25 x 10 x 10 mm, kterd méla po odvapnéni kyselinou
mravendi vzhled tramcité zralé kosti s drobnymi fragmenty tu-
moru identického histologického vzhledu popsaného v pred-
chozi biopsii, s infiltraci kostnich tramct na periferii.

Imunohistochemicky byl tumor difizné pozitivni v prika-
zu CK, ERG a CD31; tumor byl negativni v prikazu CD34, SMA,
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SOX10, S100, p63, desmin. INIT mélo zachovanou expresi. Proli-
feracni aktivita byla nizka, do 5 %. Byla stanovena diagnéza pse-
udomyogenniho hemangioendoteliomu. Pacientka je ¢tyfi roky
po zadkroku bez zndmek recidivy ¢i metastaz.

DISKUZE

Pseudomyogenni hemangioendoteliom byl poprvé popsan
jako samostatna jednotka pod nazvem ,epithelioid sarcoma-li-
ke hemangioendothelioma” ve studii 7 pfipad(l od Billings et al.
(10). Hornick et al. (2) jej pozdéji pojmenovali jako pseudomyo-
genni hemangioendoteliom, vzhledem k podobnosti s tumory
se svalovou diferenciaci. Kromé typickych lokalizaci byla v ne-
davné dobé popsana série penilnich 1ézi (11).

Peclivé diferencidlni diagnostika PMH je dllezita predevsim
pro odliseni od distalniho typu epiteloidniho sarkomu, ktery ma
agresivnéjsi chovani s vyssi pravdépodobnosti vyskytu vzdale-
nych metastaz, horsi prognézou a radikalné;si terapii. Epiteloid-
ni sarkom roste spiSe v nodulech nez fasciklech, ma napadnéjsi
jaderné atypie, Casto ma i nepravidelnou tzv.,geografickou nek-
rézu” a mize tak napodobovat nekrotizujici granulomatézni za-
nét. K odliseni Ize vyuzit imunohistochemii, pficemz epiteloidni
sarkom je typicky negativni v prikazu CD31, FLI1, FOSB; pozitiv-
ni je v prakazu CD34 a ve vétsiné pripadd ztraci expresi INI1 (12).
Diferenciélni diagnostiku komplikuje mozna exprese ERG v ¢asti
epiteloidnich sarkom (13).

Dalsi jednotkou zahrnutou v diferenciélni diagnostice je epi-
teloidni hemangioendoteliom. Nadorové burky tvofi pruhy az
solidni hnizda a jejich cytoplazma ¢asto obsahuje vakuoly. Mezi
bunkami je typické myxohyalinni stroma, nékdy se tvofi vasku-
larni formace, tedy rysy, které nejsou typické pro PMH. Imuno-
histochemicky je epiteloidni hemangioendoteliom pozitivni
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v prliikazu vaskularnich markerd jako CD31, ERG a na rozdil od
PMH i CD34, CAMTA1 ¢&i TFE3 a negativni v prikazu FOSB. CAM-
TA1 a TFE3 odrazi typické molekularné genetické alterace s pre-
vahou balancované translokace WWTR1-CAMTAT (90 %), méné
¢asto balancované translokace YAPT-TFE3 a vzacné WWTR1-MA-
ML2 & WWTRI1-ACTL6A. Pro nizsi senzitivitu imunohistochemic-
kého priikazu TFE3 se spise doporucuje vyuzit fluorescencni in
situ hybridizaci (14,15).

U primarné kostniho postizeni je pro morfologickou podobu
v diferencidlni diagnostice popisovan osteoblastom. Osteob-
lastom je osteogenni nador, nej¢astéji se vyskytujici v druhé de-
kadé zivota, s predilekci k obratlovym oblouklm a je zpravidla
vétsi nez 2 cm. Mikroskopicky jde o dobfe ohrani¢eny tumor,
tvofeny navzdjem propojujicimi trdmci vlaknité kosti rizného
stupné mineralizace, které jsou lemovany osteoblasty polygo-
nélniho tvaru, misty i s mnohojadernymi burikami pfipominajici
osteoklasty a s vyrazné vaskularizovanym stromatem. Ve vzac-
néjsich pfipadech mohou mit osteoblasty epiteloidni vzhled
s bohatou eozinofilni cytoplazmou, excentricky ulozenym ja-
drem a byt vétsi velikosti ve srovnani s klasickymi osteoblasty,
avsak netvofi snopce ¢i plachty jako PMH (16). Osteoblastom
vykazuje pozitivitu pfi imunohistochemickém prikazu SATB2,
beta cateninu, FOS a v nékterych pripadech i FOSB, je vSak nega-
tivni pfi prakazu endotelidlnich markerG a cytokeratinti (17,18).

Diferencialné diagnosticky je vhodné zminit dalsi mesenchy-
malni tumory jako jsou inflamatorni myofibroblasticky tumor
(IMT), leiomyosarkom, pleomorfni rhabdomyosarkom, celu-
[arni fibrézni histiocytom, déle sarkomatoidni (vietenobuné¢-
ny) dlazdicobuné¢ny karcinom ¢i melanom, které sdili nékteré

morfologické znaky s PMH. K odliSeni je mozno vyuzit pfislusné
imunohistochemické markery. Diagnézu IMT podpofi pozitivita
ALK ¢i ROS1 (odrézejici molekularné genetické alterace); rhab-
domyosarkom a leiomyosarkom jsou typicky pozitivni v prika-
zu desminu; celularni fibrézni histiocytom je Casto pozitivni pfi
prikazu CD34 (19, 20); u sarkomatoidniho karcinomu je vhodné
patrat po in situ komponenté; v ptipadé melanomu lze vyuzit
SOX10, MelanA, HMB45 apod.; vSechny zminéné tumory typicky
vykazuji negativitu v prikazu CD31, ERG a FOSB (21).

ZAVER

Pseudomyogenni hemangioendoteliom je vzacny vaskuldrni
tumor s dobrou prognézou a pres svou vzacnost i s relativné bo-
hatou diferencidlni diagnostikou. Dvéma kazuistickymi pfipady
bychom réadi jednotku s jeji typickou morfologii a imunohisto-
chemii vyzdvihli do $irSiho podvédomi. U prvniho pfipadu byla
vice typicka lokalizace na koncetiné s multifokdlnim rdstem. Dru-

hy ptipad byla pro danou jednotku starsi Zena s intraosealnf |ézi.
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