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Sihrn

Aneuryzmaticky fibrézny histiocytéom koze (opis 2 pripadov)

Autori opisuji 2 pripady aneuryzmatického (angiomatoidného) fibrézneho histiocytému (AFH) koze
u 17-rocného chlapca a 69-ro¢nej Zeny. V oboch pripadoch bol nador lokalizovany na koncatinach (pred-
laktie a oblast zikolennej jamky). Klinicky iSlo o nodularne konfigurované a mierne nad okolité nivé koze
prominujice tumoriformné lézie, velkosti 10x8 mm a 5x4 mm. Prvy z nadorov bol tuhsej konzistencie, bez
zmeny Koloritu koZe a bol povazovany za epidermoidnu cystu. Druha lézia bola modro sfarbena, a tak imi-
tovala nador vaskularneho povodu.

Histologicky boli oba nadory tvorené vretenovitou a pleomorfnou populaciou buniek so strednym stup-
nom celularnej atypie a s nepravidelnym storiformnym usporiadanim pri naleze poc¢etnych nepravidelnych
kaverndznych a Strbinovych priestorov so sprievodnymi znamkami cerstvych a starSich krvacani.

Pri imunohistochemickej analyze nadorové bunky vykazovali expresiu vimentinu a boli negativne pri
dokaze CD68, CD34 a dezminu. Pomocou CD31 nebola dokazana endotelova vystelka v Strbinovych, resp.
kavernéznych priestoroch.

V diskusii autori rozoberaji odlisné klinické a morfologické charakteristiky tohoto zriedkavého varian-
tu fibr6zneho histiocytomu oproti jeho konvenénym typom a v diferencidlnej diagnostike sa zaoberaju
melanocytarnymi a vaskularnymi léziami, ktoré AFH casto klinicky imituje.

Klii¢ové slovd: koza — fibrozny histiocytom — aneuryzmaticky — angiomatoidny

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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UvVOD

Aneuryzmaticky (angiomatoidny) fibrézny histiocy-
tom (AFH) je zaujimavy zriedkavy variant benignych
koZnych fibréznych histiocytémov, z ktorych tvori mene;j
ako 2 % (2, 7). V tomto nidore je zvyraznené kumulova-
nie krvi vo velkych priestoroch, preto sa ¢asto prezentuje
ako pigmentovy uzol, a preto byva klinicky mylne pova-
Zovany za cievnu, melanocytarnu alebo cysticku léziu (2,
9,12, 13).

Vzhladom na klinické diagnostické konfizie a potrebu
poukézat na charakteristiky AFH prezentujeme dva pripa-
dy AFH z registra Ustavu patologickej anatomie Jesseni-
ovej lekarskej fakulty Univerzity Komenského v Martine.

VLASTNE POZOROVANIA

V oboch pripadoch (17-ro¢ny chlapec a 69-ro¢na Zena)
iSlo o noduldrne tumoriformné lézie, s miernou promi-
nenciou nad okolité nivo koZe. U chlapca bol nador
o velkosti 10x8 mm lokalizovany v zdkolennej jamke, bol
tuhsej konzistencie a bez zmeny koloritu koZe, preto bol
povaZovany za epidermoidnt cystu. V druhom pripade
i8lo 0 modro sfarbent 1éziu velkosti 5x4 mm na predlak-
ti, ktord klinicky imitovala vaskuldrny nador. Pacienti
v oboch pripadoch uddvali niekolkoro¢né trvanie lézii
a boli bez celkovych prejavov (napr. anémia, ubytok
hmotnosti, hypergamaglobulinémia, apod.).

Histologicky bol v oboch pripadoch takmer identicky
obraz. I§lo o naznacene noduldrne konfigurované, neost-
ro ohrani¢ené nadorové utvary lokalizované v koriu (obr.
1 a 2), pricom v prvom pripade zasahovala infiltricia aj
do prilahlej Casti podkozia. Lézie boli tvorené vretenovi-
tou a pleomorfnou populdciou buniek s miernym a stred-
nym stupiiom celuldrnej atypie a s nepravidelnym stori-
formnym usporiadanim. V oboch nddoroch boli roztrase-

Obr. 1. Noduldrne konfigurovana tumorézna lézia s neost-
rym ohranic¢enim voci okoliu (HE, 20x).

=y

né obrovské viacjadrové bunky, priCom niektoré z nich
mali vzhlad Toutonovych buniek (obr. 3). Napadné boli
depozity hrdzavohnedého pigmentu, ktory Pearlsovou

Obr. 2. Detail na priestory vyplnené krvnymi elementami,
ktoré imituju vaskularne Struktiry (HE, 100x).

Obr. 3. Vretenobunkova populicia s nalezom obrovskych
viacjadrovych buniek Toutonovho typu, zretelné si aneu-
ryzmatické formacie (HE, 200x).

Obr. 4. Dokaz hemosiderinu v bunkach pomocou Pearlsovej
reakcie (Pearlsovo farbenie, 400x).
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reakciou vykazoval charakteristiky hemosiderinu (obr. 4).
Prevazna cCast pigmentu bola lokalizovand v pocetnych
siderofdgoch. Patognomickou histomorfologickou ¢rtou
1ézii bola tvorba pocetnych kandlov, resp. kavernéznych
priestorov bez zretelnej endotelovej vystelky, ktoré boli
vyplnené krvnymi elementmi. Zachytend epidermis bola
bez napadnejsich zmien.

Vretenobunkovéa a pleomorfna fibroblastoidna populé-
cia vykazovala imunohistochemicky expresiu vimentinu
a bola negativna pri dokaze CD68, dezminu, S-100 prote-
inu a CD34. V nadoroch bola bohata vaskularita vo forme
drobnych ciev, ktorych endotelovu vystelku bolo mozné
identifikovat pomocou CD31, tento marker vSak nebol
pozitivny v bunkich, ktoré vystielali Strbinovité, resp.
roz$irené kavernozne priestory. Roztrisené histiocytarne
a makrofagické elementy boli CD68 pozitivne.

DISKUSIA

Na zéklade niektorych klinickych a morfologickych
¢ft sa AFH odliSuje voci klasickym formédm koznych FH.
Obvykle ide o vicsie a prominujtice noduly, ktoré byvaji
charakteristicky modro, ¢ierno alebo tmavocerveno sfar-
bené a mdzu vytvarat cystické utvary (1, 9, 10). AFH st
prevazne lokalizované na koncatinidch (1, 3, 9, 13), ¢o
potvrdzujui oba naSe pripady. MoZu byt spojené s boles-
fou a rychlym rastom (9, 13), ktory je vysvetlovany trau-
mou (6, 13) alebo krviacanim do nadoru (2). V literattre
je spominany tzv. hemosiderinovy histiocytom (13),
ktory pravdepodobne predstavuje prekurzorové Stadium
pri formovani AFH (9).

Vekové rozpitie v literatire zaznamenanych pripadov
je Siroké, prevazuju mladsSie a stredné vekové kategorie
(1, 2, 10), ale boli postihnuté jednak deti (6), ako aj star-
§i pacienti (8). Medzi pripadmi mierne prevaZuju Zeny
2).

V histologickom néleze ide o konvencné alebo celulér-
ne FH, v ktorych dominuji prominentné priestory vypl-
nené krvou. Tieto predstavuju Strbinovité artefakty alebo
kavernézne pseudovaskuldrne Struktiry bez endotelove;j
vystelky. Celkovy obraz dotvéraji vyrazné depozity
hemosiderinu so sprievodnymi siderofdgmi a obrovskymi
bunkami (2). Tieto patognomické charakteristiky st zod-
povedné za kolorit, prostrednictvom ktorého byvaju tieto
1ézie Casto klinicky povazované za benigne vaskuldrne
nidory (2, 6), ¢o bolo aj jednom z naSich pripadov.
Z malignych cievnych niddorov pripadd do tvahy nodu-
larna forma Kaposiho sarkomu (1, 11), vretenobunkovy
hemangioendoteliom a angiosarkém (1), ktoré jedno-
zna¢ne predstavuju neoplastickt vaskuldrnu proliferciu,
v ktorej endotelidlnu diferencidciu je mozné imunohisto-
chemicky identifikovat dokazom CD31, resp.CD34 anti-
génu. V diferencidlnej diagnostike dalSou klinickou dia-
gnostickou alternativou byvaju melanocytirne lézie pri
modro-¢iernom sfarbeni a uzlovitej konfiguricii. V odli-
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Seni AFH voci melanocytarnym léziam je kluCovym
momentom histopatologické vySetrenie s dokazom hemo-
siderinu ako priciny typického koloritu AFH. V ramci
algoritmu moZe histopatolog vyuZzit imunohistochemické
metddy na dokaz klucovych diferenciacnych antigénov,
a to S-100 proteinu v diskrimindcii vo¢i melanocytarnym
léziam a CD31, resp. CD34 ako ukazovatelov endotelo-
vej diferencidcie pri oddiferencovani vaskuldrnych nado-
rov. Bunky AFH vykazuju expresiu vimentinu, zriedkavo
mozZu byt pozitivne pri dokaze hladko-svalového aktinu
a st negativne pri dokaze dezminu (2).

Z ostatnych 1ézii mozu AFH klinicky imitovat neuro-
fibrom a neSpecifické kozné cysty (9, 11), dokonca bol
opisany pripad aj s vyskytom cyst vystlatych dlazdicovou
vystelkou (10). Epidermis nad 1éziou mdZe vykazovat
urcity stupeni hyperplazie (2), ¢o sme vSak nezaznamena-
li v naSich pripadoch.

NajzavaznejSim je oddiferencovanie AFH od angio-
matoidného fibr6zneho histiocytomu mikkych tkaniv
(povodne oznacovaného ako angiomatoidny maligny fib-
rozny histiocytém). Tento sa najCastejSie vyskytuje u deti
a adolescentov a v Casti pripadov je spojeny s celkovymi
priznakmi (hortcka, anemia, ubytok hmotnosti alebo
paraproteinémia). Byva lokalizovany podkoZne a prezen-
tuje sa ako ostro ohrani¢ené, multinodularne, cystické
masy s vyraznymi lymfoidnymi infiltraitmi na periférii.
Bunkovd vybava je vcelku kludnejSia ako v AFH a v prib-
lizne polovici pripadov su bunky pozitivne pri dokaze
dezminu (4, 5). Vcelku je tento nddor povaZovany za
nizko maligny, pretoZe len asi 1% pripadov metastazuje
4).

V jednej z najvicsich Stadii zaoberajicich sa benigny-
mi koZnymi AFH pribliZne jedna pitina sledovanych pri-
padov lokélne rekurovala (2), Co uvadzaju aj novsie lite-
rarne zdroje (10). V jednom pripade bola dokonca zazna-
menand aj propagicia a postihnutie regiondlnej lymfatic-
kej uzliny ako vysledok priamej lokélnej propagacie (2).

Zaverom mozno konStatovat, Ze AFH je osobitym
variantom benigneho koZzného FH s ur€itymi charakteris-
tikami a diferenciami oproti jeho klasickym formim
a zasluhuje si pozornost zo strany dermatoléga aj histopa-
toléga. Vzhladom k vysSie uvedenym rekurencidm a pro-
pagécii do lymfatickej uzliny (2) je v rdmci pooperacné-
ho manaZmentu potreba klinického sledovania pacienta.
Tento fakt je umocneny skuto¢nostou, Ze hranice medzi
koznym AFH a angiomatoidnym fibréznym histiocyto-
mom méikkych tkaniv sa terminologicky a morfologicky
prelinaja a v niektorych pripadoch je stanovenie exaktnej
diagndzy v ramci diferencidlnej diagnostiky velmi obtiaz-
ne a zavislé od kvalitnej spolupriace dermatovenerologa
s histopatol6gom.
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VZPOMINAME
Dne 1. kvétna 2007 nas ve véku 81 let opustila dlouholetd spolupracovnice a kolegyné, odbornd asistentka
dermatovenerologie MUDr. Marta Pefidzova.
Na brnénské dermatovenerologické klinice pracovala od r. 1953 zpocitku jako sekundarni 1€katka a od
r. 1956 jako odbornd asistentka. Pod vedenim prof. Tryba a pozdé&ji prof. Hordcka se v&novala histopatologii
ktze. Kliniku opustila, a¢ nerada, v t€Zké dobé (1970) a odesla jako ambulantni dermatolog do tehdejsiho
MUNZ Brno.
Moje generace na ni vzpomind jako na vynikajici odbornici, vyte¢nou pedagozku a ¢estnou a spravedlivou
Zenu.
Cest jeji pamatce.
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