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SOUHRN

Dermatofibrosarcoma protuberans je kozni nador nizké agresivity charakteristicky pomalym riistem a ¢astymi lokalnimi
recidivami. Nejéastéji se vyskytuje v dospélém véku, détské a kongenitalni nddory jsou vzacné a jejich diagnéza ¢asto
pozdni. Kazuistika uvadi pripad 32leté pacientky s kongenitalni formou nadoru a diskutuje se v ni o diferencialni diagnoze
a moznostech 1é¢by.
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SUMMARY
Congenital Dermatofibrosarcoma Protuberans

Dermatofibrosarcoma protuberans is a slowly growing skin tumor of low malignant potential and high local recurrence
rate. It appears in adults, infantile and congenital forms are rare and their diagnosis is often delayed. We present a case of
32-year-old female with congenital tumour and discuss its differential diagnosis and therapeutic possibilities.
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UVOD byla v pravé axile hmatna hladka ovélna rezistence do 15
mm.

Na zéakladé klinického obrazu byla stanovena diagné-
za dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP). Vzhledem

k dlouhé anamnéze ptvodniho projevu pod prsem jsme

Dermatofibrosarcoma protuberans je nador nizké az
intermediarni agresivity, typicky pomalym ristem, ¢as-
tymi recidivami (lokalné invazivni) a nizkym metastatic-
kym potenciadlem. Nador se mtize objevit i u déti, popsa-
ny jsou i kongenitalni formy.

POPIS PRIPADU

Dermatoonkologickou ambulanci navstivila dvaattice-
tileta pacientka udavajici 4 roky rostouci projev pod pra-
vym prsem, ktery vznikl v misté, kde bylo od narozeni
pritomno hnédo-rtzové misty vkleslé lozisko, které podle
popisu matky pacientky bylo zpocatku velikosti asi 1 cm
a pozvolna se zvétsovalo s rtistem pacientky. Pacientka
neuzivala zadné I1éky, nebyla na nic alergicka, v rodinné
anamnéze neudavala zadné kozni onemocnéni.

Objektivné byla pod pravym prsem patrna makula ri-
zové-hnédé barvy o rozmérech 30 x 40 mm s mirné zfa-
senym a misty vkleslym koznim povrchem, v jejiz horni

¢asti se nachazel tuhy nodulus 10 x 10 x 6 mm razové-
-hnédé barvy (obr. 1). Pti vySetfeni regionalnich uzlin
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Obr. 1. Noduldrni atvar rostouci pod pravym prsem v loZisku
pfitomném od narozeni
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Obr. 2. Piehledny snimek excidovaného noduldrniho utvaru,
hematoxylin-eosin

Obr. 3. Proliferace vietenitych bunék zasahujici az do podkozi,
noduldrni ¢ast, hematoxylin-eosin, 40krat

Obr. 4. Detail nadorovych vretenitych fibroblastti, noduldrni
¢ast, hematoxylin-eosin, 200krat

diferencialné diagnosticky uvazovali i o vzniku nadoru
v terénu regredujici vaskularni malformace, eventualné
kongenitalniho névu.

Indikovali jsme excizi rostouci noduldrni ¢asti projevu
k ovéfeni diagnézy a naplanovani dalsiho lé¢ebného po-
stupu. Vzhledem k hmatné spadové uzliné byla pacientka
odeslana k vysetfeni RTG S + P a k sonografickému vy-
$etfeni axildrnich uzlin. Skiagram hrudniku neprokazal
infiltrativn{ ani jiné loziskové zmény, sonograficky byly
popsany pouze bézné chronické uzliny bez nadorové in-
filtrace.

Histologicky nalez (obr. 2) ukazal nepravidelné akan-
totickou epidermis, celé korium a ¢ast podkozni tukové
tkané byla prostoupena svazky husté nakupenych vre-
tenitych bunék misty virovité usporadanych, které pro-
stupovaly mezi adipocyty v Sirokych pruzich (obr. 3, 4).
Nélez v nékterych fezech dosahoval do blizkosti jednoho
lateralniho okraje excize. Vysetteni potvrdilo diagnézu
DFSP.

Pacientka byla odeslana na pracovisté plastické chirur-
gie k excizi celého projevu s lemem 2 cm (s prihlédnutim
k habitu pacientky a kosmeticky problematické lokalizaci
pod prsem).
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Obr. 5. Pozitivita CD 34 ve vietenitych fibroblastech, kongeni-
talni ¢ast, 200krat

Histologicky byla potvrzena diagnéza DFSP. Ve vyset-
fené excizi byly téméf v celém rozsahu zastizeny struk-
tury léze, kterd ma zastoupenymi znaky charakter DFSP,
véetné imunohistochemického vysetfeni s nalezem di-
fuzni pozitivity CD34 v bunkach leze (obr. 5). Barveni
k prikazu S100 proteinu bylo v nadorovych bunkach
negativni.

Vzhledem k ptitomnosti nddoru od narozeni jsme pti-
pad uzavfeli jako kongenitdlni DFSP. Pacientka je v pra-
videlnych intervalech sledovana na dermatoonkologické
ambulanci nasi kliniky. Pfi kontrole 5 mésicti po excizi
byla hmatnd drobna uzlina v axile levé, uzlina v pravé
axile jiz hmatnd nebyla, sonograficky nalez v axilach opét
nepotvrdil nadorovou infiltraci. V misté jizvy je kiize bez
znamek recidivy onemocnéni.

DISKUSE

Nézev DFSP byl poprvé uveden v r. 1925 Hoffmanem.
Za nejstarsi publikovanou zminku pravdépodobné miize-
me pokladat publikaci R. Taylora z r. 1890, kde popisuje
sarkom pripominajici nadory podobné keloidim.
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DEFSP tvoti asi 6 % malignich nadortt mékkych tkani.
Nejéastéji vznikd v tieti az paté dekadé na kuzi trupu
a proximalnich koncetin. Postizeni muzli a Zen je témért
stejné Casté, i kdyz ruzné studie uvadéji nékdy castéjsi
postizeni muzti, nékdy Zen [1]. Nddor se skoro dvakrat
castéji vyskytuje u lidi éerné pleti [5].

Za pri¢inu nadorové transformace se povazuje mutace
genu pro destickovy rtistovy faktor p (PDGFB). Translo-
kace t (17;22) (q22;q13) zpusobi fuzi PDGFB (transmem-
branovd kindza) s kolagenem typu la, a navodi transfor-
maci fibroblasti na vietenité bunky s nekontrolovatel-
nym rustem.

V détském véku je DFSP popisovan ziidka (asi 6 %
DEFESP), prvni zminka pochézi z padesatych let minulého
stoleti. Kongenitalni formy jsou jesté vzacnéjsi a tvori asi
1,5 % DFSP [14]. Nékdy je nalez popsan v dokumentaci
novorozence, vét$ina pripadil se opira o vypovédi rodi¢t
¢i pacienta. Typicka lokalizace se nelisi od dospélych, ale
Castéji se vyskytuje u zenského pohlavi [7].

Diagnosticky vSak détska a kongenitalni forma ¢ini
mnohem vétsi obtize. Nejéastéji byva popisovana jako
ruzové-hnéda/fialova makula nebo nodulus a klinicky je
¢asto povazovana za cévni malformaci, ¢i nador cévni-
ho ptuvodu, méné ¢asto za neurofibrom, infantilni myo-
fibromatézu, lipom, fibrom, lymfom, keloid, sarkom.
Nékteré nadory pripominaji atrophoderma/anetoderma
anebo morpheu, mohou byt i hypopigmentované, ztidka
ochlupené. Primérny vék pacienta pti stanoveni diagno-
zy kongenitalniho dermatofibrosarkomu byl v 70. letech
33 let, v roce 2000 se snizil nal4 let a posledni prace
uvadéji prumérné vék 6 let [10]. V nejasnych pripadech
je mozné vzit v ivahu ¢asovy vyvoj loziska. Naptiklad
hemangiomy po pocate¢ni nékolikamési¢ni rustové fazi
posléze regreduji, morphea v prubéhu let podléhd zmé-
nam hypo/hyperpigmenta¢nim a tuhé lozisko meékne,
zatimco DFSP pozvolna roste a spontdanné neregreduje.
Pokro¢ilé nadory mohou byt fixovany k fascii ¢i ke kosti.
Vétsinou je projev asymptomaticky, nékdy mtize byt bo-
lestivy ¢i exulcerovany.

Existuji zvlastni formy DFSP vyskytujici se jak u dospé-
lych, tak i u déti a kongenitalné:

1. Atroficky DESP - barvy kize az rtizovy s atrofickou,
nékdy rasici se kuzi, nékdy s pritomnosti teleangiek-
tazii. Dermalni slozka nddoru je vyrazné redukovana
a u malého vzorku tkané muze byt problém s histolo-
gickou diagnézou.

2. Pigmentovany DFSP tzv. Bednarav tumor (v r. 1957
popsany Bednarem jako pigmentovany storiformni
neurofibrom) - je velmi vzacny, klinicky zbarven vice
dofialova.

3. Myxoidni DFSP - diagnoéza je histologicka — obsa-
huje vice nez 50 % myxoidniho stromatu. Je popsana
kombinace pigmentovaného a myxoidniho nadoru
u ditéte [6].

4. Obrovskobuné¢ny fibroblastom (giant cell fibroblasto-
ma - GSF) - je povazovan za détskou variantu DFSP.
Jsou si klinicky, histologicky a geneticky (stejna
mutace) podobné a mohou koexistovat, nebo DFSP
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recidivovat jako GSF a obracené. Nejedna se ale
o stejny nador. Pro GSF je typicky histologicky
nalez atypickych obrovskych bunék kolem pseu-
dovaskuldrnich $térbin, perivaskularni zanétlivy
infiltrat.

5. Nékdy muze dojit k fibrosarkomatoézni transfor-
maci pavodniho ¢i recidivujiciho DESP. Postihuje
rtizné procento nadoru a projevi se vyssi celularitou
a Cetnosti nukledrnich atypii a mitdz, snizenou in-
tenzitou CD34 pozitivity a klinicky vy$si agresivitou
nadoru. Velmi zfidka ma c¢ast nadoru charakter
»high-grade® sarkomu [4].

Mnohocetné projevy jsou popisovany zejména u one-
mocnéni zpusobeném deficitem adenosindeaminazy.
Tento kombinovany imunodeficit projevujici se v prvnich
tydnech ¢i mésicich Zzivota je bez 1é¢by smrtelny. Prace
z roku 2011 popisuje asociaci této nemoci s vysokou inci-
denci kongenitalnich a détskych DFSP v¢etné multicent-
rickych (8 z 12 sledovanych pacientti). Pravdépodobnou
pti¢inou je potenciace mutace genu PDGFB v dusledku
narusené reparace DNA [9].

Histologicky je nddor v ¢asném stadiu tvofen vte-
tenitymi bunkami s podlouhlymi jadry a minimalni
nukledrni atypii a minimalnim poc¢tem mitdz usporada-
nych ve svazcich paralelné s povrchem kuze, jsou pfitom-
ny v dermis az v subcutis. V noduldrnim stadiu se zvy$uje
celularita nadoru, bunky vytvareji kratké svazky - tzv.
storiformni, rohozkovité uspotradani a infiltrace podkozi
pripomind obraz vceli plastve. Pribyva mit6z a jadra jsou
hyperchromatickd. Méné nez 5 % nadorti obsahuje den-
dritické melanocyty s diferenciaci podobnou Schwan-
novym bunkam (Bednariv tumor). Nékdy je pritomna
hyperplazie epidermis, spi$e typicka pro dermatofibrom.
Imunohistochemicky je typicka difuzni pozitivita CD34
a negativita S-100 a faktoru XIIla. U kongenitalnich fo-
rem nemusi byt ¢asné histologické vysetfeni prinosné,
typicky histologicky obraz a CD34 pozitivita se mohou
objevit az pozdéji [8, 12].

Diferencidlni diagnoza je $iroka. Nejcastéji zahrnuje
vazivové nadory: dermatofibrom (CD34 negativni a fak-
tor XlIIla pozitivni bunky, v nerozhodnych ptipadech je
popisovana pozitivita stromolysinu-3 a apolipoproteinu
D u DFSP, dermatofibrom je negativni), dermatomyofib-
rom, plakovity CD34 pozitivni dermdlni fibrom (popsan
v 1. 2004, kongenitalni atrofické ohrani¢ené, nékdy i nodu-
larni lozisko, CD34 pozitivni, negativni PDGFB mutace,
s benignim prabéhem), ale i neurofibrom, morphea, nador
cévniho ptivodu ¢i cévni malformace, leiomyom, pilomat-
rixom zejména u kongenitélnich a détskych forem.

Terapie je chirurgicka. U dospélé i détské formy je do-
porucovan 2-3cm lem zdravé tkané. Prace z roku 1997
udava u 70 % pacientt piesah naddoru 1 cma u 5 % pacienttl
dokonce 5 cm mimo klinicky viditelny projev [11]. V né-
kterych zemich je preferovaina Mohsova mikrograficka
chirurgie, ktera snizi riziko lokalni recidivy. Jeji pouziti
u déti je v§ak sporné z divodu opakované expozice lokal-
nim anestetiktim. Rozsahlé nidory se doporucuje pred
vykonem vySetfit pomoci magnetické rezonance, kte-
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rda umozni lep$i naplanovani rozsahu operace a metody
uzavreni rany. U dospélych néktera pracovisté dopliuji
adjuvantni radioterapii.

U neresekabilnich nadort nebo v paliativni 1é¢bé je
mozné pouzit radioterapii. Chirurgicky nefesitelné, ¢i
opakované rekurentni a metastazujici nadory jsou v kli-
nickych studiich lé¢eny imatinib mesylatem, ktery je an-
tagonistou PDGF receptoru. Lé¢ebna odpovéd je ptizni-
va asi u 50 % pacientd.

Dispenzarizace zahrnuje klinické vySetfeni jizvy a re-
giondlnich uzlin, skiagram hrudniku, néktera pracovisté
doporucuji CT hrudniku (plice jsou nejcastéjsi lokalizaci
metastdz), a to zejména u dlouhotrvajicich ¢i lokalné ag-
resivnich nadort. Uzlinové metastazy jsou vzacné. Podle
nejnovéjsich udaji metastazuje dokonce jenom 0,3 % na-
dort (dfive uvadéno 1-5 %). Vétsinou se jednd o opako-
vané recidivujici nadory. Nedoporucuje se proto rutinné
provadét vysetfeni sentinelovych uzlin [2]. Vzhledem
k tomu, Ze riziko lokalni recidivy je nejvétsi v prvnich
letech po excizi, doporucuji se v prvnich 3 letech 3-6mé-
si¢ni intervaly klinickych kontrol.

Cetnost recidiv po nalezité chirurgické 1é¢bé je kolem
7 %, u Mohsovy mikrografické chirurgie 1% [10]. Po ne-
$iroké excizi recidivovalo az 50 % nadort. Vyssi procento
recidiv je u nadoru hlavy a krku, nejspise z dtivodu pro-
blemati¢nosti radikalni chirurgické 1é¢by [10]. Pétileté
preziti u DESP je 99,2% [5].

ZAVER

Kongenitalni formy DFSP jsou pomérné vzacné a je-
jich prognodza a terapie se vétsinou nelisi od dospélé for-
my DFSP. Problematicka a ¢asto pozdni diagnoza vyplyva
z netypického obrazu, ani histologicky nalez nemusi byt
u velmi malych déti charakteristicky. U nasi pacientky
byla diagndza stanovena az ve 32 letech. Ptivodni, od na-
rozeni pritomny projev ji necinil klinické ani kosmetické
potize, lékafe navstivila az poté, co se v tomto misté obje-
vil pozvolna rostouci nodulus.

Zakladem 1é¢by nadale zistava chirurgické odstranéni
nadoru s dostate¢nym lemem. Pravidelna dispenzarizace
je nutnosti.
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