KAZUISTIKA

Solitarni fibrézni tumor mening

Solitary Fibrous Tumor of Meninges — a Case Report

Souhrn

Solitdrni fibrézni tumor (SFT), poprvé popsany na pleure, byl identifikovan v celé fadé anato-
mickych lokalizaci véetné mening. SFT centralniho nervového systému predstavuiji velmi vzacné
vietenobunécné mezenchymalni nadory, které jsou obvykle vdzané na tvrdou plenu. Biologické
chovani extrapleurélnich SFT nelze predikovat, meningealni SFT jsou povaZovany za tumory po-
tencidlné maligni a pacienti s timto tumorem vyzaduji peclivé a dlouhodobé sledovani. Autofi
prezentujf pfipad totalné resekovaného objemného SFT mening, lokalizovaného intrakranialng,
ktery klinicky imitoval meningiom. Imunohistochemie prokdzala svdj vyznam v diferencidlni
diagnostice tohoto tumoru a podporila morfologickou diagnézu SFT.

Abstract

Solitary fibrous tumor (SFT), first described as a pleural lesion, has been reported in a wide range
of anatomic sites including meninges. SFTs of the central nervous system represent very rare
spindle—cell mesenchymal neoplasms that usually present as the dura mater-based masses. The
biological behavior of extrathoracic SFTs is unpredictable, meningeal SFTs possess malignant po-
tential so that a careful, long-term follow up is required. The authors have given a case of the
totally resected large intracranially localised SFT of meninges clinically resembling meningioma.
Immunohistochemistry has proved its important role in the differential diagnosis of this tumor
and supported the morphological diagnosis of SFT.
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Uvod

Solitarni fibrozni tumory (SFT) predstavuiji
vzacné se vyskytujici potencialné maligni vie-
tenobunécné mezenchymalni nadory, které
byly poprvé popsany v roce 1931 na pleure
[1]. ExtratorakéIni SFT byly zastizeny v celé
fadé lokalizaci [2] v¢etné mening, kde byl
SFT poprvé identifikovan v roce 1996 [3]. Ra-
ritni pifpady SFT v centrdinim nervovém sys-
tému (CNS) jsou obvykle vazané na tvrdou
plenu, klinicky i radiologicky imituji menin-
giom a jsou lokalizovany intrakranialné i spi-
nalné [4]. Histologicky jsou charakterizovany
jako vietenobuné¢né tumory s nadorovymi
burikami uspofadanymi v nepravidelnych fas-
ciklech s abundandnimi vmezefenymi snopci
hyalinnich kolagennich vldken. Diferencidlné
diagnosticky je tfeba vyloucit ostatnf viete-
nobunécné tumory, které se vyskytuji v této
lokalizaci: fibrézni meningiom, hemangiope-
ricytom, schwannom a sarkomy [3 ]. Prezen-
tujeme pfipad totalné resekovaného intra-
kranidlné lokalizovaného SFT u 55letého
muZe. Morfologicka diagnéza SFT byla po-
tvrzena imunohistochemickym vysetfenim.

Kazuistika

55lety muz, bez zatéze v rodinné i osobni
anamnéze, uvadél asi 12 mésicl trvajici bo-
lesti hlavy, slabosti koncetin a zhorseni zra-
ku do dalky. CT vySetfeni provedené v ne-
mocnici v Kyjové prokazalo objemny tumor
charakteru meningiomu fronto-temporo-pa-
rietalné vlevo s origem na bazi lebni nad
ocnici a arachnoidedini cystou temporopo-
larné vpravo. Nalez byl verifikovan i magne-
tickou rezonanci (obr. 1). Pacient byl pfijat
na neurochirurgickou kliniku Fakultni ne-
mocnice Brno, kde byla provedena v fijnu
2005 totalni exstirpace tumoru. Dobfe ohra-
niceny tumor o rozmérech 8 x 6 x 6 cm
expanzivné prorstal do postranni komory,
komunikace o rozmérech 2 x 2 cm vznikla
po exstirpaci tumoru byla pfekryta spongo-
stanem. Operacni vykon byl provazen krevni
ztratou 4 |, kterd vyplyvala z charakteru na-
doru. Jednalo se o velmi objemny mezenchy-
malni bohaté vaskularizovany nador s odli-
vem na bazi lebni. Po vykonu byl pacient
na fizené ventilaci. Treti pooperacni den
byla provedena revize pro hematom v ope-
ra¢nim 10zku, po kontrolnim CT. 7. poope-
racni den byl pacient odtlumen a pfeveden
na spontanni ventilaci. 16. pooperacni den

Obr. 1. Snimek MRI; sagitalni fez s ndlezem tumoru vyrustajiciho z baze predni
jdmy lebni s bohatym cévnim zasobenim.

Obr. 2. Solitarni fibrézni tumor, nepravidelna vietenobunécna nadorova infil-

trace s vmezerenymi snopci kolagennich vldken, prehledné barveni hemato-

xylin-eozin, 200x.

byl prelozen na neurologické oddéleni ne-
mocnice v Kyjové, kde byl hospitalizovan
3 tydny a poté propustén do domaciho oset-
fovani. V soucasné dobé, tj. 6 mésicll po
exstirpaci tumoru, je pacient pfi védomi, spo-
lupracujici, se stfedné tézkou pravostrannou
hemiparézou, chodici s dopomoci. Kontrolnf

magnetickd rezonance v dubnu 2006 ne-
prokazala recidivu tumoru.

Resekovana tkar nadoru byla dodana k his-
tologickému vysetfeni v nékolika ¢astech,
konvexita téchto ¢astic tkané byla hladkého
povrchu, tkan tumoru bélavd, fokéiné pro-
krvacena. Tkanové bloky byly pfikrojeny kol-
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mo na konvexitu ¢astic tkané tak, aby bylo
mozné vysetfit periferii nadoru. Histologicky
byly struktury tumoru vySetfeny standard-
nimi metodami aplikovanymi na formalinem
fixované v parafinu zalité tkani. Na tkano-
vych fezech bylo provedeno prehledné bar-
veni hematoxylinem — eozinem a imuno-
histochemicky monoklonalnimi protilatka-
mi vySetfena exprese antigend CD34 (klon
QBEnd 10, DAKO, fedéni 1:50), GFAP (GF2,
DAKO, 1:100), EMA (GP1.4, Novocatra,
1:100), bdl-2 (124, DAKO, 1:25), CD99 (12E7,
DAKO, 1:25) a markeru proliferace Ki67
(MIB-1, DAKO, 1:100). Exprese S-100 pro-
teinu byla vysetfena polyklondini protilatkou
firmy DAKO (fedéni 1:200). Pro vizualizaci
vazby antigen-protilatka byl pouzit detekeni
systém EnVision™+ (DAKO) a 3,3'-diamino-
benzidin jako substrat. Preparaty byly dobar-
veny hematoxylinem. Pocet mitéz a prolife-
racni index Ki67 (pocet Ki67 pozitivnich bu-
nék/celkovy pocet vysetienych bunék x 100)
byl zjistén vy3etfenim 10 zornych poli pfi vy-
sokém zvétseni 400 x (high power field, HPF)
ve 3 nahodné vybranych oblastech tumoru.

Nador byl v celém vySetfeném rozsahu
ohranicen tenkou vazivovou pseudokapsu-
lou. Vechny vysetfené ¢asti tumoru vyka-
zovaly stejny histologicky obraz sestavajici
z nddorové infiltrace tvofené nepravidelné
usporadanymi vietenitymi burikami s vme-
zefenymi pruhy kolagennich vidken (obr. 2).
Hemoragie o rozmérech 7 x 8 mm byla pro-
kdzéna v jednom z vysetienych tkanovych
blockl. Parohovité se vétvici cévy byly fo-
kalné zastizeny. Myxoidné prosaklé oblasti
nebyly prokdzany. Imunohistochemicky byla
prokazana difuzni pozitivita CD34 (obr. 3),
CD99 a bcl-2. Nadorové bunky byly zcela
negativni pfi vySetieni exprese S-100 pro-
teinu a EMA. Proliferacni index Ki67 byl 5 %
a pocet mitdz neprekrocil 2/10 HPF.

Diskuse

SFT CNS reprezentuji recentné popsané na-
dory nejasné histogeneze. Jsou klasifikovany
jako mezenchymalni tumory a predpoklada
se, ze vychazeji z bunék mening, které se
nediferencuji smérem k meningoteliim. Né-
které studie prokazaly jejich mozny pavod
v perivaskularnich mezenchymalnich bun-
kach ¢ v mezenchymadlnich burkach pri-
tomnych v meningéch [5,6].

v nadorovych burikach, 200x.

SFT CNS jsou obvykle dobre ohranicené
tumory makroskopicky neodlisitelné od os-
tatnich vietenobunécnych nadort v této lo-
kalizaci. Absence virovitého usporadani na-
dorovych bunék, jadernych pseudoinkluzi
a psamomatoznich télisek umozniuje odli-
Seni SFT a klasického meningiomu. Fibrozni
varianta meningiomu je na zakladé histolo-
gického vysetrenf obtizné odlisitelna od SFT
a imunohistochemické vysetfeni, které
u SFT prokazuje difuzni pozitivitu nadoro-
vych bunék pfi vySetfeni exprese CD34,
CD99, bdl-2 a vimentinu pfi soucasné ne-
gativité S-100 proteinu, EMA a cytokeratind,
predstavuje Ucinny nastroj v diferencialni dia-
gnostice téchto tumorl. Pro fibrozni me-
ningiom je charakteristickd pozitivita EMA
a S100 proteinu v nékterych pripadech.
Schwannomy a neurofibromy exprimuji S100
protein. Parohovité se vétvici cévy se typicky
vyskytuji v hemangiopericytomu a jsou ¢as-
to prokazatelné i u SFT, charakteristicka re-
tikulinova sit vsak u SFT pfitomna nen.

Biologické vlastnosti SFT v pleurdini i extra-
pleurdini lokalizaci jsou prevazné benigni,
dle literatury vSak 5-30 % pleurdlnich SFT
a az 10 % extrapleuralnich SFT vykazuje ma-
ligni biologické chovani. Terapeutickou me-
todou volby je kompletni resekce tumoru.

Obr. 3. Solitarni fibrézni tumor, imunohistochemicky prl‘]kaz exprese CD 34

.'il -

SFT CNS se vyznacujf vysokym rizikem lokal-
nich recidiv tumort inkompletné resekova-
nych [3], ale byly popsany i pfipady s malig-
nim biologickym chovéanim i tvorbou vzda-
lenych metastaz [7,8]. V citovanych pripadech
byly popsany opakované lokalni recidivy SFT
mening a nasledné fokalnf invazivni rdst do
mozecku [7] a metastatické tumory v pli-
cich a meékkych tkanich [7,8]. Z uvedeného
vyplyva nutnost disledného sledovani pa-
cientd s diagnostikovanym SFT CNS. Kritéria
malignity nejsou jednoznacné stanovena
u SFT pleurdinich ani extrapleuralnich. Za
histologické znaky asociované se zvysenym
rizikem recidiv a metastazovéni jsou u pleu-
ralnich SFT povazovéany: hypercelularita, mi-
totickd aktivita (> 4 mitdzy/10 HPF), jaderny
pleomorfizmus, nekrézy a infiltrativni rdst
[7,9]. U SFT v extrapleuralni lokalizaci nejsou
tyto znaky povaZovany za jednoznacné pre-
diktivni pro agresivni biologické chovani
a neexistuje pfima korelace mezi morfolo-
gii a biologickym chovanim tumoru [9]. SFT
je tedy tfeba povazovat za tumory poten-
cidlné maligni. Recentni cytogeneticka studie
prokdzala tetrasomii chromozomu 8 u ma-
ligniho SFT v pleuralni lokalizaci [10]. Roz-
sahlejsi studie zabyvajici se vztahem této
cytogenetické aberace a biologického cho-
vani SFT vdak dosud publikovany nebyly.
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Zavérem konstatujeme, ze SFT je vzac-
nym mezenchymalnim tumorem, ktery ra-
ritné postihuje i CNS, kde klinicky i radiolo-
gicky imituje meningiom. Imunohistoche-
mické a histopatologické vysetieni tumoru
umoznuije spolehlivé odliseni od fibrézniho
meningiomu a dalsich vietenobunécnych
nadord CNS. SFT je tumorem potencidlné
malignim a pacienti s touto diagnézou vy-
Zaduiji dispenzarizaci vzhledem k riziku reci-
div tumoru a metastazovani.
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