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Definicia

Fibrézny histiocytém (Deep fibrous histiocytoma —
DFH) je morfologicky benigny mezenchymovy ndador,
ktory md pévod v podkoZi, resp. v hlbSich mikkych
tkanivdich a na rozdiel od superficidlnej formy
benigneho fibrézneho histiocytdému méZe vynimocne
aj metastazovat.

ICD-O
8831/0

Lokalizacia

NajCastejSie sa vyskytuje na koncatindch (50 %
pripadov), nasleduje lokalita hlavy a krku. Vaé¢Sina DFH
su uloZené subkutanne, cca 10 % pripadov ma povod
vo viscerdlnych méakkych tkanivach (retroperitoneum,
mediastinum, panva).

Klinické vlastnosti
Zvycajne ide o nebolestivu 1éziu, ktord pomaly
narasta.

Epidemiolégia

DFH su pomerne zriedkavé. Vyskytuju sa u pa-
cientov v réznom veku, najcastejSie od 6 do 84 rokov,
s medidnom 37 rokov. Mierna predominancia vyskytu
je u muzov.

Etiol6gia nie je vyrieSena.

Patogenéza

Vo vSetkych morfologickych podtypoch benigneho
fibrézneho histiocytému, vratane DFH, boli dokazané
preskupenia zahrnajuce bud PRKCB alebo PRKCD
(Cleny génovej rodiny kédujucej PKC). Znami
fuzny partneri su gény kddujuce proteiny spojené
s membranou (PDPN, CD63 a LAMTOR1), ¢o vedie
k produkcii chimérnych proteinov lokalizujucim
katalytickd doménu PKC na bunkovd membrénu.

Makroskopicky vzhlad

Tumory typu DFH formuju dobre ohranic¢ené
noduly s pseudokapsulou, s priemernou velkostou
cca 2,5 — 4 cm, v podkoZnej lokalizacii. Peroperacne
mozZu mat tieto noduly suvis s fasciou alebo Slachou.
HlbokouloZenélézie m6zu mat vacSie rozmery. Niekedy
obsahuju aj loziskd krvacania.

Histopatoldgia

Na rozdiel od superficidlne lokalizovanych
dermélnych fibréznych histiocytémov, DFH su dobre
opuzdrené. Lézie su viac celuldrne a storiformné
(rohoZkovité). Niektoré z tychto tumorov maju kratku
fascikularnu architektiru, ¢o moéZe pripominat
celuldrny typ fibrézneho histiocytému koze. Typické su
aj Struktury pripominajiuce hemangiopericytomatézne
vaskuldrne vzory. V takychto pripadoch moé6ze prist
k zdmene so solitArnym fibréznym tumorom (SFT),
najmd ked je pritomnd pozitivita CD34 antigénu
v nadorovych bunkdach. Jednoznac¢ne DFH sa od SFT
odliSuje uniformnou celularitou a storiformnou
architekturou. Nd&dorové bunky sd vretenovité,
so zaoblenymi pretiahnutymi vezikuldrnymi jadrami
a neohrani¢enou paralelnou eozinofilnou cytoplaz-
mou. PribliZzne polovica vSetkych DFH su cytologicky
monomorfné, bez pritomnosti penovitych histiocytov
a obrovskych buniek, ktoré su diagnostikované
v dermdalnych fibréznych histiocytémoch. Stromdlna
hyalinizacia je bezna, menej ¢asté su myxoidné zmeny,
cysticka degenerdcia, centrdlne infarkty, a periférne
lymfocytoidné infiltraty. Nukledrny pleomorfizmus
alebo hyperchromadzia, ako aj nekrézy nie su pritomné.
CD34+ je ovela beznejSia v DFH, ako v superficidlnych
dermdlnych fibréznych histiocytomoch. Dokonca
v 40 % ide v DFH o difuznu pozitivitu tohto antigénu.
Niektoré pripady moZu vykazovat expresiu SMA,
zvacsa fokalne.

Tab. 1 ¢« Zhrnutie histomorfologickych diagnostickych
¢rt podla Pathology outlines [1]

Vyrazny storiformny vzor uniformnych vretenovitych
buniek so zle definovanou eozinofilnou cytoplazmou
a nevyraznymi, prediZzenymi alebo baculatymi
vezikuldrnymijadramibez atypii.

Casto hemangiopericytémovd vaskulatura.

Roztrasené lymfocyty, bud viacjadrové obrovské bunky,
osteoklastické obrovské bunky alebo penové bunky v 59 %.
ZvycCajne menej ako 5 mit6z /10 HPF.

Stroma je myxoidnd alebo hyalinova.

Hranice su neinfiltrativne, tlakové, bez infiltracie
a destrukcie tukovych buniek.

Nekrozy alebo angiolymfatickd invazia su zriedkavé.
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Diferencidlna diagnostika s dermatofibrosarcoma
protuberans spoc¢iva v jeho neohraniceni, zvycajne
s infiltrujucimi okrajmi, striktnym storiformnym
vzorom, uniformnou celularitou, bez doékazu
penovitych buniek, bez sklerézy véziva, so silnou
a difuznou CD34+, a FVIII minimdlnou pozitivitou

Tab. 2 » Zdkladn4 diferencidlna diagnostika DFH

Tumor | Opis

¢i negativitou. Noduldrna fascitida sa 1iSi od DFH
riedkou kolagénovou strdmou, myxoidnym pozadim,
zmieSanym zapalovym infiltrdtom a tenkostennymi
krvnymi cievami. Diferencidlna diagnostika DFH
s uZ uvedenym solitdrnym fibréznym tumorom je za-
loZena aj na negativite STAT6 u DFH.

Dermatofibrosarcoma protuberans

Neohraniceny, infiltrativny rast, storiformnd Struktdra tkaniva, uniformita
buniek, celularita zvySend, bez penovitych buniek, bez sklerézy, silna
CD34+,slaba aZz negativna exprimécia FVIIIa.

Nodularna fascitida

Riedke kolagénové stromy s myxoidnym vzhladom, pritomnost zapalovych
buniek, tenké krvné cievy.

Solitadrny fibrézny tumor

Bez storiformného usporiadania, loZziskd hypo- a hypercelularity, bohaty
kolagén bez histiocytov, silnd exprimdcia CD34+, STAT6+.

Cytoldgia nie je prizna¢nd.

Diagnosticka molekularna patolégia nie je klinicky
relevantna.

Nevyhnutné a potrebné diagnostické kritéria
pre diagnostiku DFH su: dobre ohranic¢end lézia,
ktord je lokalizovana v podkozi; mix fascikuldrnych
a storiformne usporiadanych loZisk; monomorfna
populécia, alebo vretenobunkovd alebo histiocytoidna
Struktura tkaniva ako aj vetviace sa cievy.

Prognéza a predikcia

DFH moZe lokalne recidivovat v cca 20 % pripadov,
ktoré boli nedostatoCne excidované. Metastazy su
vynimocné.

Diskusna poznamka

Termin ,fibrohistiocytovy“ nador je opisné
oznaCenie nadorov bez histogenetickej konotécie
pre skupinu heterogénnych 1ézii, ktoré pri svetelnej
mikroskopii maju morfologické znaky histiocytov
a fibroblastov. V priebehu rokov sa vSak ukézalo,
Ze mnohé takzvané ,fibrohistiocytické“ nddory su
z velkej Casti zloZené z relativne nediferencovanych
mezenchymovych buniek, ale mézu tieZ vykazovat
myofibroblasticku diferencidciu. V najnovsej edi-
cii WHO ,modrej kniZky“ nadorov miakkych tkaniv
sa uvadza podkapitola fibroblastickych a myo-
fibroblastickych tumorov, v ktorej je uvedenych
35 néadorov ro6zneho biologického spravania sa.
Uvadza sa aj dalSia, strucnejSia podkapitola tzv.
fibrohistiocytovych nddorov, kde su zaradené
4 jednotky, vratane DFH. Je zaujimavé, Ze v tejto
monografii nie je uvedeny bezny fibrézny histiocytém
sjeho variantami, ktory je uvedeny vinej ,WHO modrej
knizke“, venovanej vyhradne koZnym tumorom. Do
tejto monografie sa dostal fibrézny histiocytém (FH),
ako ajjehovarianty,ako napr. epiteloidny FH, celularny/
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Obr. 1+ Schémy a frekvencia réznych dermoskopickych
vzorov v dermatofibrémoch.

Dermatofibromy s periférnou jemnou pigmentovou
sietou: 1. celkovd jemnd pigmentova siet; 2. periférna
jemnd pigmentova siet a centrdlna biela jazvovita
plocha; 3. periférna jemnd pigmentova siet a centrdlna
biela siet; 4. periférna jemnd pigmentova siet
a centralna homogénna oblast.

Dermatofibréomy bez periférnej jemnej pigmentovej
siete: 5. celkové biela siet; 6. celkovda homogénna plocha;
7a. celkom biela jazvovitd Skvrna; 7b. viacndsobné
biele jazvovité Skvrny; 8. periférna homogénna
oblast a centrdlna biela jazvovitd Skvrna; 9. okrajova
homogénna oblast a centrdlna biela siet; 10. atypicky
VZOr.

hlboky(DFH), angiomatéznyvariant FH,aneuryzmdalny
variant FH, lipidizovany variant FH a atypicky FH.
Pre zaujimavost uvddzame tabulku so semimalig-
nymi a benignymi 1éziami fibrohistiocytového povo-
du, ktoré mozu spdsobovat diferencidlno-diagnostické
problémy v bioptickej praxi (Tab. 3).
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Zaver

Pre aktudlne repetitérium sme vybrali jeden
z najbeZznejSich mezenchymovych néadorov koze,
aby sme na jednej z jeho variantov ukdzali pestrost
histologickych obrazov koZnych 1ézii a ich moZné
konfuzie v literature, Ci diferencidlno-diagnostické
obtiaze, ktoré moZzu spoOsobovat nie iba rozliSenie
malignych a benignych 1ézii, ale aj niektoré benigne
1ézie medzi sebou.

Vysvetlivky

* PRKCB - protein kinase C beta
* PRKCD - protein kinase C delta
¢ PKC-protein kinase C

* PDPN -podoplanin

* CD63 - LAMP-3, lysosome associated membrane
protein 3

« LAMTOR1 - late endosomal/lysosomal adaptor
MAPK and MTOR activator

» STAT6 - solitary fibrous tumor marker

Obr. 2 « Hlboky fibrézny histiocytom (Deep fibrous
histiocytoma). Celuldrny monomorfny obraz s loZis-

kami
buniek

pripominajucimi storiformné usporiadanie
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