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Súhrn

Aneuryzmatick˘ fibrózny histiocytóm koÏe (opis 2 prípadov)

Autori opisujú 2 prípady aneuryzmatického (angiomatoidného) fibrózneho histiocytómu (AFH) koÏe
u 17-roãného chlapca a 69-roãnej Ïeny. V oboch prípadoch bol nádor lokalizovan˘ na konãatinách (pred-
laktie a oblasÈ zákolennej jamky). Klinicky i‰lo o nodulárne konfigurované a mierne nad okolité nivó koÏe
prominujúce tumoriformné lézie, veºkosti 10x8 mm a 5x4 mm. Prv˘ z nádorov bol tuh‰ej konzistencie, bez
zmeny koloritu koÏe a bol povaÏovan˘ za epidermoidnú cystu. Druhá lézia bola modro sfarbená, a tak imi-
tovala nádor vaskulárneho pôvodu.

Histologicky boli oba nádory tvorené vretenovitou a pleomorfnou populáciou buniek so stredn˘m stup-
Àom celulárnej atypie a s nepravideln˘m storiformn˘m usporiadaním pri náleze poãetn˘ch nepravideln˘ch
kavernóznych a ‰trbinov˘ch priestorov so sprievodn˘mi známkami ãerstv˘ch a star‰ích krvácaní. 

Pri imunohistochemickej anal˘ze nádorové bunky vykazovali expresiu vimentínu a boli negatívne pri
dôkaze CD68, CD34 a dezmínu. Pomocou CD31 nebola dokázaná endotelová v˘stelka v ‰trbinov˘ch, resp.
kavernóznych priestoroch. 

V diskusii autori rozoberajú odli‰né klinické a morfologické charakteristiky tohoto zriedkavého varian-
tu fibrózneho histiocytómu oproti jeho konvenãn˘m typom a v diferenciálnej diagnostike sa zaoberajú
melanocytárnymi a vaskulárnymi léziami, ktoré AFH ãasto klinicky imituje.
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Summary

Aneurysmal Fibrous Histiocytoma of the Skin (Description of 2 Cases)

Authors present two cases of aneurysmal (angiomatoid) fibrous histiocytoma of the skin (AFH) occur-
ring in a 17-year-old boy and a 69-year-old woman. Both tumors were localized on the extremities (forearm
and popliteal region) and were of nodular configuration, with moderate elevation upon surrounding skin
surface, measuring 10x8 mm and 5x4 mm, respectively. The first tumor was of a firm consistency without
change of skin coloration, therefore it clinically imitated an epidermoid cyst. The second lesion had a blue
colour and simulated a vascular tumour. Histologically, both tumors possessed spindle and pleomorphic cell
population with moderate grade of cellular atypia arranged in irregular storiform pattern with finding of
cavernous and slit-like spaces accompanied by recent and elder hemorrhages. 

Immunohistochemically, tumor cells were vimentin positive and CD68, CD34 and desmin negative. Cells
on the periphery of slit-like, respectively cavernous spaces did not express endothelial marker – CD31.

In discussion authors analyze the different clinical and morphological features of this rare type of
fibrous histiocytoma when compared to its conventional variants. In differential diagnosis they describe
some melanocytic and vascular lesions often clinically similar to AFH. 
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ÚVOD

Aneuryzmatick˘ (angiomatoidn˘) fibrózny histiocy-

tóm (AFH) je zaujímav˘ zriedkav˘ variant benígnych

koÏn˘ch fibróznych histiocytómov, z ktor˘ch tvorí menej

ako 2 % (2, 7). V tomto nádore je zv˘raznené kumulova-

nie krvi vo veºk˘ch priestoroch, preto sa ãasto prezentuje

ako pigmentov˘ uzol, a preto b˘va klinicky mylne pova-

Ïovan˘ za cievnu, melanocytárnu alebo cystickú léziu (2,

9, 12, 13). 

Vzhºadom na klinické diagnostické konfúzie a potrebu

poukázaÈ na charakteristiky AFH prezentujeme dva prípa-

dy AFH z registra Ústavu patologickej anatómie Jesseni-

ovej lekárskej fakulty Univerzity Komenského v Martine. 

VLASTNÉ POZOROVANIA

V oboch prípadoch (17-roãn˘ chlapec a 69-roãná Ïena)

i‰lo o nodulárne tumoriformné lézie, s miernou promi-

nenciou nad okolité nivó koÏe. U chlapca bol nádor

o veºkosti 10x8 mm lokalizovan˘ v zákolennej jamke, bol

tuh‰ej konzistencie a bez zmeny koloritu koÏe, preto bol

povaÏovan˘ za epidermoidnú cystu. V druhom prípade

i‰lo o modro sfarbenú léziu veºkosti 5x4 mm na predlak-

tí, ktorá klinicky imitovala vaskulárny nádor. Pacienti

v oboch prípadoch udávali niekoºkoroãné trvanie lézií

a boli bez celkov˘ch prejavov (napr. anémia, úbytok

hmotnosti, hypergamaglobulinémia, apod.).

Histologicky bol v oboch prípadoch takmer identick˘

obraz. I‰lo o naznaãene nodulárne konfigurované, neost-

ro ohraniãené nádorové útvary lokalizované v kóriu (obr.

1 a 2), priãom v prvom prípade zasahovala infiltrácia aj

do priºahlej ãasti podkoÏia. Lézie boli tvorené vretenovi-

tou a pleomorfnou populáciou buniek s miernym a stred-

n˘m stupÀom celulárnej atypie a s nepravideln˘m stori-

formn˘m usporiadaním. V oboch nádoroch boli roztrúse-

Obr. 1. Nodulárne konfigurovaná tumorózna lézia s neost-
r˘m ohraniãením voãi okoliu (HE, 20x).

Obr. 4. Dôkaz hemosiderínu v bunkách pomocou Pearlsovej
reakcie (Pearlsovo farbenie, 400x).

Obr. 2. Detail na priestory vyplnené krvn˘mi elementami,
ktoré imitujú vaskulárne ‰truktúry (HE, 100x).

Obr. 3. Vretenobunková populácia s nálezom obrovsk˘ch
viacjadrov˘ch buniek Toutonovho typu, zreteºné sú aneu-
ryzmatické formácie (HE, 200x).

né obrovské viacjadrové bunky, priãom niektoré z nich

mali vzhºad Toutonov˘ch buniek (obr. 3). Nápadné boli

depozity hrdzavohnedého pigmentu, ktor˘ Pearlsovou
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reakciou vykazoval charakteristiky hemosiderínu (obr. 4).

PrevaÏná ãasÈ pigmentu bola lokalizovaná v poãetn˘ch

siderofágoch. Patognomickou histomorfologickou ãrtou

lézií bola tvorba poãetn˘ch kanálov, resp. kavernóznych

priestorov bez zreteºnej endotelovej v˘stelky, ktoré boli

vyplnené krvn˘mi elementmi. Zachytená epidermis bola

bez nápadnej‰ích zmien.

Vretenobunková a pleomorfná fibroblastoidná populá-

cia vykazovala imunohistochemicky expresiu vimentínu

a bola negatívna pri dôkaze CD68, dezmínu, S-100 prote-

ínu a CD34. V nádoroch bola bohatá vaskularita vo forme

drobn˘ch ciev, ktor˘ch endotelovú v˘stelku bolo moÏné

identifikovaÈ pomocou CD31, tento marker v‰ak nebol

pozitívny v bunkách, ktoré vystielali ‰trbinovité, resp.

roz‰írené kavernózne priestory. Roztrúsené histiocytárne

a makrofagické elementy boli CD68 pozitívne. 

DISKUSIA

Na základe niektor˘ch klinick˘ch a morfologick˘ch

ã⁄t sa AFH odli‰uje voãi klasick˘m formám koÏn˘ch FH.

Obvykle ide o väã‰ie a prominujúce noduly, ktoré b˘vajú

charakteristicky modro, ãierno alebo tmavoãerveno sfar-

bené a môÏu vytváraÈ cystické útvary (1, 9, 10). AFH sú

prevaÏne lokalizované na konãatinách (1, 3, 9, 13), ão

potvrdzujú oba na‰e prípady. MôÏu byÈ spojené s boles-

Èou a r˘chlym rastom (9, 13), ktor˘ je vysvetºovan˘ trau-

mou (6, 13) alebo krvácaním do nádoru (2). V literatúre

je spomínan˘ tzv. hemosiderínov˘ histiocytóm (13),

ktor˘ pravdepodobne predstavuje prekurzorové ‰tádium

pri formovaní AFH (9). 

Vekové rozpätie v literatúre zaznamenan˘ch prípadov

je ‰iroké, prevaÏujú mlad‰ie a stredné vekové kategórie

(1, 2, 10), ale boli postihnuté jednak deti (6), ako aj star-

‰í pacienti (8). Medzi prípadmi mierne prevaÏujú Ïeny

(2).

V histologickom náleze ide o konvenãné alebo celulár-

ne FH, v ktor˘ch dominujú prominentné priestory vypl-

nené krvou. Tieto predstavujú ‰trbinovité artefakty alebo

kavernózne pseudovaskulárne ‰truktúry bez endotelovej

v˘stelky. Celkov˘ obraz dotvárajú v˘razné depozity

hemosiderínu so sprievodn˘mi siderofágmi a obrovsk˘mi

bunkami (2). Tieto patognomické charakteristiky sú zod-

povedné za kolorit, prostredníctvom ktorého b˘vajú tieto

lézie ãasto klinicky povaÏované za benígne vaskulárne

nádory (2, 6), ão bolo aj jednom z na‰ich prípadov.

Z malígnych cievnych nádorov pripadá do úvahy nodu-

lárna forma Kaposiho sarkómu (1, 11), vretenobunkov˘

hemangioendotelióm a angiosarkóm (1), ktoré jedno-

znaãne predstavujú neoplastickú vaskulárnu proliferáciu,

v ktorej endoteliálnu diferenciáciu je moÏné imunohisto-

chemicky identifikovaÈ dôkazom CD31, resp.CD34 anti-

génu. V diferenciálnej diagnostike ìal‰ou klinickou dia-

gnostickou alternatívou b˘vajú melanocytárne lézie pri

modro-ãiernom sfarbení a uzlovitej konfigurácii. V odlí-

‰ení AFH voãi melanocytárnym léziám je kºúãov˘m

momentom histopatologické vy‰etrenie s dôkazom hemo-

siderínu ako príãiny typického koloritu AFH. V rámci

algoritmu môÏe histopatológ vyuÏiÈ imunohistochemické

metódy na dôkaz kºúãov˘ch diferenciaãn˘ch antigénov,

a to S-100 proteínu v diskriminácii voãi melanocytárnym

léziám a CD31, resp. CD34 ako ukazovateºov endotelo-

vej diferenciácie pri oddiferencovaní vaskulárnych nádo-

rov. Bunky AFH vykazujú expresiu vimentínu, zriedkavo

môÏu byÈ pozitívne pri dôkaze hladko-svalového aktínu

a sú negatívne pri dôkaze dezmínu (2). 

Z ostatn˘ch lézií môÏu AFH klinicky imitovaÈ neuro-

fibróm a ne‰pecifické koÏné cysty (9, 11), dokonca bol

opísan˘ prípad aj s v˘skytom c˘st vystlat˘ch dlaÏdicovou

v˘stelkou (10). Epidermis nad léziou môÏe vykazovaÈ

urãit˘ stupeÀ hyperplázie (2), ão sme v‰ak nezaznamena-

li v na‰ich prípadoch. 

NajzávaÏnej‰ím je oddiferencovanie AFH od angio-

matoidného fibrózneho histiocytómu mäkk˘ch tkanív

(pôvodne oznaãovaného ako angiomatoidn˘ malígny fib-

rózny histiocytóm). Tento sa najãastej‰ie vyskytuje u detí

a adolescentov a v ãasti prípadov je spojen˘ s celkov˘mi

príznakmi (horúãka, anemia, úbytok hmotnosti alebo

paraproteinémia). B˘va lokalizovan˘ podkoÏne a prezen-

tuje sa ako ostro ohraniãené, multinodulárne, cystické

masy s v˘razn˘mi lymfoidn˘mi infiltrátmi na periférii.

Bunková v˘bava je vcelku kºudnej‰ia ako v AFH a v prib-

liÏne polovici prípadov sú bunky pozitívne pri dôkaze

dezmínu (4, 5). Vcelku je tento nádor povaÏovan˘ za

nízko malígny, pretoÏe len asi 1% prípadov metastazuje

(4). 

V jednej z najväã‰ích ‰túdií zaoberajúcich sa benígny-

mi koÏn˘mi AFH pribliÏne jedna pätina sledovan˘ch prí-

padov lokálne rekurovala (2), ão uvádzajú aj nov‰ie lite-

rárne zdroje (10). V jednom prípade bola dokonca zazna-

menaná aj propagácia a postihnutie regionálnej lymfatic-

kej uzliny ako v˘sledok priamej lokálnej propagácie (2). 

Záverom moÏno kon‰tatovaÈ, Ïe AFH je osobit˘m

variantom benígneho koÏného FH s urãit˘mi charakteris-

tikami a diferenciami oproti jeho klasick˘m formám

a zasluhuje si pozornosÈ zo strany dermatológa aj histopa-

tológa. Vzhºadom k vy‰‰ie uveden˘m rekurenciám a pro-

pagácii do lymfatickej uzliny (2) je v rámci pooperaãné-

ho manaÏmentu potreba klinického sledovania pacienta.

Tento fakt je umocnen˘ skutoãnosÈou, Ïe hranice medzi

koÏn˘m AFH a angiomatoidn˘m fibróznym histiocytó-

mom mäkk˘ch tkanív sa terminologicky a morfologicky

prelínajú a v niektor˘ch prípadoch je stanovenie exaktnej

diagnózy v rámci diferenciálnej diagnostiky veºmi obtiaÏ-

ne a závislé od kvalitnej spolupráce dermatovenerológa

s histopatológom. 
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