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SOUHRN

kazuistiky

Agminatn{ histiocytomy jsou velmi vzacnou benigni klinickou variantou fibrézniho histiocytomu s dosud 19 celosvétové
publikovanymi pfipady. Onemocnéni je charakterizovano vyskytem vice jak 15 fibréznich histiocytomi v ohranicené ob-
lasti ktize. Autofi uvadéji pripad 37leté zeny s projevy lokalizovanymi lumbdlné vzniklymi v obdobi puberty a predkladaji

prehled soucasnych poznatkil o tomto onemocnéni.
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SUMMARY
Agminated Histiocytomas

Agminated histiocytomas is a very rare benign clinical variant of fibrous histiocytoma with only 19 published cases world-
wide characterized by the presence of more than 15 fibrous histiocytomas in one skin area. Authors present a case of 37-year-old
woman with symptoms localized in the lumbar area arising during puberty and authors review current knowledge about

this disease.
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UVOD

Fibrézni histiocytom (FH) je benigni mezenchymalni
tumor, jeden z nejcastéj$ich koznich nadort. Mutize se vy-
skytovat solitarné nebo muize byt i mnohocetny. Vyskyt
vétsitho poctu nez 15 je oznacovan jako mnohocetné fi-
brézni histiocytomy. Mnohocetné FH postihujici pou-
ze ohranic¢enou oblast kiiZze jsou oznacovany ,,multiple
clustered dermatofibroma“ (MCD) [1, 3, 4, 5, 7, 8]. Jedna
se o velmi vzacnou klinickou variantu s 19 dosud publi-
kovanymi pripady [8]. MCD poprvé popsal Dupre et al.
v roce 1984 [2]. Termin agminatni (agminatus znamena
nakupeny, nahromadény) je bézné pouzivan v literatute
s nasledujicimi diagnézami: kongenitalni melanocytarni
névy, névy Spitzové, mnohocetny kombinovany mela-
nocytarni a modry névus, dysplastické névy, xantogra-
nulomy, neurilemmomy, leiomyomy a angiofibromy [6].
Oznaceni agmindtni histiocytomy poprvé pouzil Pock et
al. v roce 2004 [6]. Agmindtni vyskyt je zcela ojedinély,
proto zde uvadime pripad nasi pacientky.
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POPIS PRIPADU

Pacientkou je 37leta Zena, ktera se dostavila na vy-
$etfeni na nase ambulantni pracovisté v lednu 2012 pro
mnohocetné (vice nez 30 1ézi), caste¢né splyvajici, cer-
veno-hnédé, palpa¢né tuhé papuly az noduly do 1 cm
v priméru, nepravidelné seskupené na plose o velikosti
23 x 7 cm lokalizované lumbalné (obr. 1). Projevy byly
zcela asymptomatické. Pacientka o uvedené afekci nebyla
schopna poskytnout presné anamnestické udaje, projevy
se objevily nejspise jiz v puberté a dal$i zmény nepozo-
rovala, afekce zistavd ristové staciondrni. V predcho-
robi pripoustéla spaleni sluncem v bederni oblasti v ob-
dobi dospivani. Rodinnd anamnéza byla bezvyznamna.
V osobni anamnéze pacientka udavala ekzémy ve véku
14 let, které odeznély a dodnes jsou zcela v remisi. Rovnéz
v mladi byla zjisténa precitlivélost na nikl potvrzena epi-
kutannimi testy. Z Iéka uziva hormonalni antikoncepci
(Logest - ethinylestradiolum, gestodenum). Pracuje jako
knihatka v tiskarné knih.
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Obr. 1. Palpa¢né tuhé, misty splyvajici papuly az noduly
lokalizované v bederni oblasti s maximem projevi levostranné

Obr. 2. Pod hyperplastickou, hyperpigmentovanou epidermis
je v retikularnim koriu patrny malo bunéény fibrézni tumor
sahajici k potnim zldzém (HE, zvét$eni 40x)

Obr. 3. Tumor je tvofen vietenitymi buiikami blizkymi
fibroblasttim, které ¢asto obkruzuji zesilené kolagenni snopce
(HE, zvétSeni 200x)
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Zakladni laboratorni screening byl bez patologické-
ho nalezu. Pacientka byla odeslana k histologickému
vysetfeni loziska. Byla provedena totalni excize jedné
z 1ézi. Pod hyperplastickou a hyperpigmentovanou epi-
dermis je tzky pruh normaélniho kolagenniho vaziva
a pod nim neostte ohrani¢eny tumor (obr. 2). Kolagen-
ni snopce na urovni retikuldrniho koria jsou zesileny,
mezi nimi jsou vietenité bunky podobné fibroblastim,
které obkruzuji nékteré kolagenni snopce, kapilary jsou
zmnozené (obr. 3). Léze je S100 negativni a CD68 lo-
ziskové pozitivni. Druha provedena excize s histopa-
tologickym vySetfenim potvrdila diagnézu fibrézniho
histiocytomu a v korelaci s klinickym obrazem byla vy-
slovena diagndza agminatni histiocytomy.

Pacientka byla o diagndze informovana, subjektivné

v

bez potizi, k dal$i kontrole se jiz nedostavila.

DISKUSE

Fibrézni histiocytom (dermatofibrom) je benigni me-
zenchymalni tumor. Je to jeden z nejcastéjsich koznich
nadortl. Vznika v kterémkoli véku, ¢astéji u Zen. Typicky
byva lokalizovany na koncetinach, méné na trupu. Jedna
se o palpa¢né tuhé ploché papuly nebo noduly velikos-
ti od nékolika milimetrti do 2 cm v primeéru, prevazné
hnédavého zbarveni. FH je nejéastéji povazovan za re-
aktivni proces (napf. mikrotrauma, postipani hmyzem),
i kdyz anamnéza pacientl je ¢asto nepresvédciva nebo
negativni, co se provokujiciho momentu tyce. Etiologie je
tak stale nejasna. Perzistuje, ke spontanni regresi obvykle
nedochazi. Terapie neni nutna [5, 6, 8, 9].

Histologicky jde o intradermdlni tumor, dosti ¢asto
s reaktivnimi zménami epidermis. Nékteré histiocytomy
maji na povrchu epidermis hyperplastickou, s hyperpig-
mentaci stratum basale, nékteré naopak atrofickou, bez
hyperpigmentace. Pod epidermis je nékdy zéna neposti-
zeného kolagenniho vaziva, vzacnéji — u povrchni varian-
ty — je tumor v pfimém kontaktu s epidermis. Samotny
tumor je na trovni retikuldrniho koria, neni ostfe ohra-
niceny, je tvofen riznou proporci histiocytt a vietenitych
bunék blizkych fibroblastim. Pfitomna muze byt i pfimés
obrovskych mnohojadernych bunék obsahujicich nékdy
lipidy a hemosiderin. Vedle tumorti bunééné bohatych
jsou i bunééné chudé, jako nami demonstrovand léze.
Cévy jsou zmnozené, nékdy s cetnymi angiektaziemi.

FH je prevazné léze solitarni, muzeme vSak nalézt i [éze
vicecetné. V pripadé diagnézy agminatnich histiocyto-
mu se jednd o vyskyt vice nez 15 fibréznich histiocyto-
mu v ohrani¢ené oblasti kiize. Vice¢etné FH se vyskytuji
prevazné na dolnich koncetinach, zvlasté na stehnech.
Existuji i pfipady vyskytu thorakélné, interskapularné,
glutealné nebo nad musculus deltoideus [6, 7]. Obvykle
se objevuji v prubéhu 1.-3. decenia a postupné pribyva-
ji v prabéhu let. Kozni biopsie je zdsadni pro stanoveni
diagnoézy, histopatologické vysetteni vykazuje stejné rysy
jako bézny FH [5]. Etiologicky ziistava agminatni vyskyt
FH nevysvétlen [6, 7]. Diferencialné diagnosticky v pri-
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padé agmindtniho vyskytu je tfeba myslet na dermatofi-
brosarcoma protuberans, nodularni fasciitidu, derma-
tofibrosis lenticularis disseminata [1, 2, 4, 6]. Neexistuji
zadna data, Ze by se prognéza MCD odlisovala od bézné-
ho fibrézniho histiocytomu. Dosud nebyly publikovany
zadné pripady mozné maligni transformace projevi, i pii
20letém sledovani [1, 4, 7]. Terapie neni nutn4, je mozné
odstranéni 1ézi chirurgickou excizi, ale jedna se o rozsah-
ly vykon s nejistym kosmetickym vysledkem a s ¢astym
vyskytem recidiv [3, 7]. Déle bylo v literatufe zminéno
vyuziti kryoterapie, PUVA a intraleziondlni aplikace kor-
tikosteroidu [6, 7, 8].

Byla popsana také eruptivni forma MCD (MED = mul-
tiple eruptive dermatofibroma) definovana vysevem vice
nez 15 fibréznich histiocytomd, pri¢emz 5-8 z nich se vy-
vine béhem 4 mésictl. Projevy se vyskytuji generalizova-
né po celém téle [5]. Tato varianta byva asociovana s au-
toimunitnimi onemocnénimi (SLE, Sjogrentiv syndrom),
imunosupresivni terapii, HIV infekci, hematologickymi
malignitami a téhotenstvim [5, 6, 7]. Kongenitalni forma
MCD je mimotadné vzacna [3, 4, 5].

ZAVER

Diagnoéza FH je klinickd a obvykle necini potize. V pri-
padé agminatnich histiocytomt je nutna korelace klinic-
kého obrazu s histopatologickym vySetfenim, stejné jako
tomu bylo u nasi pacientky. Vzhledem k benignimu cha-
rakteru onemocnéni terapie neni nutnd, dispenzarizace
pacientt s touto diagndzou je vSak vhodna.
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