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SOUHRN

Popisovan je pfipad vzacné malobunécné varianty svétlobunécného sarkomu mékkych tkani distalné na pravém boku u 42leté zeny. Nespecificka morfologie
malobunécného kulatobunécného Ewing-like tumoru vedla pivodné k mylné interpretaci tumoru jako extraskeletalni myxoidni chondrosarkom, Ewinglv
sarkom resp. maligni melanom. Typické rysy svétlobunécného sarkomu jako napr. fascikularni vietenobunécné usporadani, Uprava bunék do hnizd ¢i svétlobu-
nécny resp. eozinofilni vzhled cytoplazmy nebyly zastizeny ani pfi extenzivnim zpracovani tkané. Imunohistochemické vysetieni zjistilo expresi S100 proteinu
a HMIB45; markery CD99, FLI1, cytokeratiny a EMA byly negativni. Mikroskopicky obraz primarni [éze, mistni recidivy a naslednych mnohocetnych koznich
metastaz byl totozny. Molekularné geneticka analyza az ve vzdalené metastaze v kizi prokazala translokaci t(12;22)(EWSR1-ATF1) a nakonec vedla ke spravné
diagnéze neobvyklého svétlobunécného sarkomu mékkych tkani. Diskutovan je vyznam vyuziti genetickych testl v diferencidlni diagnostice s ohledem na
existenci histogeneticky a biologicky rozdilnych nadord s analogickou molekularni alteraci.
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Small cell type (Ewing-like) clear cell sarcoma of soft parts: a case report

SUMMARY

The authors present a unique case of small cell variant of clear cell sarcoma of soft parts in a 42-year old woman. The tumor originally arose in the right flank
of the soft tissues and ultimately developed both a local recurrence and multiple distant skin metastases two years and ten months thereafter. Nonspecific
morphology of small blue round cell tumor was preserved at all microscopically verified sites and initially led to the spectrum of erroneous diagnoses such as
an extraskeletal myxoid chondrosarcoma, Ewing sarcoma as well as malignant melanoma. The distinctive features of clear cell sarcoma such as fascicular nested
growth pattern, spindling, clear cell change and/or eosinophilic cytoplasm were not disclosed even by extensive sampling. Immunohistochemically, the tumor
expressed only S100protein and HMB45; all other markers (CD99, FLI1, cytokeratins, EMA) were completely negative. The molecular analysis carried out in one
of the cutaneous metastases revealed translocation t(12;22) (EWSR1-ATF1) and ultimately led to the correct diagnosis of unusual Ewing-like clear cell sarcoma.
Discussed is the implementation of molecular tests in routine diagnostics considering the existence of both histologically and biologically different tumors
with an identical pathogenic molecular background.

Keywords: clear cell sarcoma of soft parts — Ewing-like - Ewing sarcoma - melanoma - small cell type - t(12;22) (EWSR1-ATF1)

Cesk Patol 2015; 51(1): 42-46

Svétlobunécny sarkom mékkych tkani/3slach a aponeurdéz (SS)
je vzacny, vétsinou nékolik let pomalu rostouci, sarkom mladis-
tvych a mladsich dospélych (nej¢astéji Il. - IV. dekada), vyskytuji-
ci se v povrchovych mékkych tkanich v intimni souvislosti Slach/
fascii, zejména akralnich partii dolnich (nart, ploska, kotnik)
a hornich (ruka, zapésti) koncetin (1-4). Pfestoze obvykla morfo-
logie signalizuje low-grade sarkom, pétileté preziti se uvadi jen
kolem 50 % pfipad(; nej¢astéjsi metastazovani sméfuje do regi-
ondlnich lymfatickych uzlin a plic (2-4). Histologicka diagnostika
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je pomérné obtizna vzhledem k ojedinélosti vyskytu, ale prede-
vsim proto, Zze ,patognomonicka” svétlobunécnost tumoru je
zde spise vyjimkou. SS je charakterizovén blandné vyhliZejicimi
vietenitymi az ovalnymi burikami s malym mnozstvim spise eo-
zinofilni cytoplazmy s vyraznym jadérkem, usporadanymi do
kompaktnich snopctd a hnizd oddélenych rdzné silnymi hyalin-
nimi vazivovymi pruhy. Nezfidka jsou patrné rozptylené obrov-
ské vicejaderné elementy napodobujici Toutonovy buriky resp.
osteoklasty. Rozpoznani nddoru navic komplikuje obcasna pfi-
tomnost melaninového pigmentu a kompletné vyjadfeny mela-
nocytarni fenotyp, v€etné presvédcivé dokumentované pFitom-
nosti melanozom na ultrastrukturalni drovni; to byl dtvod pro
dfive pouzivané synonymické oznaceni maligni melanom (MM)
mékkych casti (1). Molekularni biologie posléze jednoznacné
vyloucila histogenetickou pfibuznost s malignim melanomem
a prokazala translokace t(2;22) (EWSR1-CREB1) a t(12;22) (EWSR-
1-ATF1) jako zatim jediné zndmé klicové patogenetické momen-
ty (5,7).
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