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KLINICKY PRiPAD

Pacient (69 let) byl vySetifen v nasi onkodermatolo-
gické ambulanci pro asymptomaticky, asi pét mésict
pomalu rostouci Utvar na druhém prstu pravé ruky.
Pacient uvedl, Zze pred vznikem loziska doslo v oblasti
medidlné od nehtu na drovni proximalni ¢asti distalni-
ho ¢lanku tohoto prstu ke kousnuti psem. Lécil se pro
hypertenzni chorobu, hyperlipidemii, hyperurikemii,
hypotyreézu a diabetes mellitus Il. typu na PAD a in-
zulinu. V minulosti byl operovan pro pleomorfni ade-
nom Ustniho patra s recidivou v lymfatické uzliné krku
Iécenou radioterapii, déle absolvoval excizi spinaliomu
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in situ na pravém spdanku a litotripsi pro pravostrannou
nefrolitidzu.

Pri vysetfeni byl patrny Utvar barvy kiize na druhém
prstu pravé ruky (obr. 1, 2), vychazejici z lateralni partie
proximalniho nehtového valu, tuhé konzistence, rostou-
ci soubézné s okrajem nehtu, pficemz zaujimal tretinu
Sife nehtového lGzka a presahoval distalné bfisko prstu.

Pacient uvadeél krvaceni léze pfi pokusu o zastfizeni
nehtu. Dermatoskopicky byly patrné keratinové hmo-
ty, teckovité hemoragie a v distalnim okraji subungval-
né kapilarni klicky, které pfipominaly vulgarni veruku.
Bylo doporucéeno chirurgické sneseni celého loZiska
s histologickou verifikaci v ambulanci plastické chirur-
gie (obr. 3, 4).

Obr. 1

Obr.3
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HISTOLOGICKE VYSETRENI

Pod nehtovou ploténkou byl na fezech pfitomen sil-
né myxoidné prosakly tumor s cirkularnim hyperkera-
totickym epidermalnim krytem (viz obr. 3) s pravidel-
nymi ovalnymi stromalnimi fibroblastickymi elementy
a jemnou kapilarni vaskularizaci s pfitomnosti masto-
cytll a ojedinélych hyperchromnich dvoujadernych
syncycii (viz obr. 4). Imunohistochemické vysetteni
prokazalo pozitivitu CD34, p53 a p16, zatimco protein
$100 a Melan A byly negativni.

Zaveér: Superficidlni akralni fibromyxom.

PRUBEH

Hojeni po excizi bylo dobré a probihalo per primam,
u pacienta je planovano dalsi sledovani v kozni ambu-
lanci.

DISKUSE A STRUCNY PREHLED

Superficialni akralni fiboromyxom

Superficidlni akralni fibromyxom (SAFM), znamy
také jako digitalni fibromyxom, je vzacny benigni
myxoidni tumor z mékkych tkani [7, 10]. Projevuje se
jako solitarni, nebolestiva, pomalu rostouci, kopulovi-
ta, polypoidni nebo verukézni léze o velikosti 0,6 az
5 cm. Postihuje typicky periungvalni a subungvalni
oblast prstt rukou a nohou [2]. Postizeni jsou vétsinou
dospéli lidé stfedniho véku, dvakrat ¢astéji muzi nez
zeny, s medianem vyskytu ve 43 letech [2, 9], nicméné
publikovany byly rovnéz pripady vzniklé takika v ja-
kémkoliv véku s rozpétim od 4 do 91 let [5]. Kromé pe-
riungvalni a subungvalni oblasti mGze byt postizeno
i lytko, stehno, pata a perimaleoldrni oblast kize [5].
Nékteré zdroje uvadéji také mozny vyskyt na dlani
[7, 14]. Vzacné je pacienty uddvan Uraz v anamnéze
(2, 3,5, 14].

SAFM poprvé popsal patolog Fetsch se spolupra-
covniky v roce 2001 [2, 3, 5, 9]. Makroskopicky je nador
v prirezu Sedobily, tuhé az Zelatindzni konzistence [14].
V dermatoskopickém obraze SAFM byly dosud popsa-
ny vaskularni struktury teckovitého, zahnutého, vétvi-
ciho se ¢&i kolmo k povrchu uspofadaného charakteru,
bélavé prouzky a oblasti pfipominajici jizvu, nazloutly
hyperkeratoticky obraz centra ¢i celé [éze, bezstruktur-
ni ¢ervené oblasti v rdmci tumoru a prstovité vybézky
s perifernimi vaskularnimi strukturami [12]. Histologic-
ky se jednd o dobfe ohrani¢eny neopouzdfeny tumor
v dermis, ktery mGze prorustat i do podkozni tukové
tkané, do fascie a kosti [5, 13, 14]. Je slozen z vietenitych
a hvézdicovitych fibroblasti ve volném storiformnim
nebo fascikuldrnim uspofadani v myxoidnim, myxoko-
lagennim ¢i kolagennim stromatu [2, 5, 10, 13, 14]. Cim
je tumor starsi, tim vétsi je zastoupeni kolagenni matrix
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[5]. Epidermis muzZe byt hyperkeratoticka [2]. Casto je
pfitomna vyrazna mikrovaskularizace s cévnimi struk-
turami pfevazné v myxoidni ¢asti tumoru a zirné bun-
ky obvykle v celém rozsahu léze [2, 5]. Mitotické figury
a nukledrni atypie se vyskytuji zfidka [2, 3, 7]. Imuno-
histochemicky nachazime pozitivitu pro CD34, coz je
marker hematopoetickych a mezenchymalnich kme-
novych bunék a také endotelialnich bunék, CD99, ktery
byva exprimovan u T lymfocyt(, endotelidlnich bunék
¢i periodontia, a vimentin, marker mezenchymalnich
bunék. Variabilné byva pozitivni EMA (epithelial mem-
brane antigen) [2, 5, 9] a v nékolika pfipadech byla po-
psana i pozitivita CD10 [2, 9, 14]. Bunky tumoru vykazuji
negativitu pro melanocytarni a svalové markery a pro
cytokeratiny [16]. Devét z deseti pfipadli nedavné stu-
die vykazovalo ztratu exprese tumor supresorového
genu Rb1 (retinoblastomovy protein) [1].

Nador vzacné prorista do fascie a periostu a zpU-
sobuje tak kostni erozi [14, 16]. Pfi podezieni na kost-
ni postizeni je na misté provést rentgenové vysetreni.
K dals$im moznym vysetfenim patfi také ultrasonogra-
fie a nukledrni magnetickd rezonance [5]. Ultrasono-
grafie pomaze urcit velikost tumoru, jeho lokalizaci,
tvar, slozeni a pfipadnou rekurenci [5]. Na magnetické
rezonanci vykazuje SAFM homogenni hyperintenzitu
v T2 vazeném obraze a zvysené syceni v postkontrast-
nim zobrazeni [3, 5].

Terapii SAFM je kompletni excize tumoru s nasled-
nym sledovanim pacienta pro moznost rekurence, kte-
ra se uvadi az ve 24 % pfipadd, a to nejcastéji v disled-
ku inkompletni excize [5, 14, 16].

Nador sice nevykazuje agresivni chovani, ale pro
moznou pfFitomnost cytologickych atypii je jeho po-
tencial maligni transformace nejasny [5, 9]. Dosud ne-
byly publikovany Zadné pfipady maligni transformace
tohoto tumoru [2, 3, 5,7, 9, 14].

Histologicka diferencialni diagnéza

Myxoidni neurofibrom, benigni tumor, se klinicky
projevuje jako solitarni 1éze na ruce nebo noze, his-
tologicky se jednd o neopouzdreny tumor v dermis
s vietenitymi bunfikami a s mastocyty, neni v3ak patr-
nd vaskularni akcentace a imunohistochemicky je S100
pozitivni [13, 15].

Fibrom slachové pochvy, benigni tumor, postihuje ob-
last prstd, rukou a zapésti, ale histologicky je pfipojen
ke Slachové pochvé [5]. Tento tumor nevykazuje myxoi-
dni matrix a ma stérbinovité vaskularni prostory [15].

Obrovskobunécny nddor slachové pochvy, benigni
tumor, nachazime na prstech, ale byva pfipojen ke sla-
chové pochvé, histologicky je charakterizovan obrov-
skymi mnohojadernymi bunkami, pénitymi makrofa-
gy, depozity hemosiderinu, nema myxoidni stroma, je
CD34 a EMA negativni [5].

Sklerotizujici perineuriom, benigni tumor, se vyskytu-
je na prstech a dlani, histologicky nachazime vretenité
bunky ve fascikularnim nebo koncentrickém uspofa-
dani v hyalinizované kolagenni matrix [13]. Imunohis-
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tochemicky je S100 negativni, EMA pozitivni, ale byva
obvykle CD34 negativni [13, 14].

Superficidlni angiomyxom, benigni tumor, najdeme
na hlavé a krku, méné na trupu, histologicky se proje-
vuje jako Spatné ohrani¢eny tumor s moznou pfitom-
nosti neutrofill perivaskuldrné, imunohistochemicky
byva obvykle CD34 pozitivni, ale mize byt i S100 po-
zitivni [13, 15].

Myxoidni dermatofibrosarcoma protuberans, lokalné
agresivni maligni tumor, je vzacna jednotka. Vykazuje
sice imunohistochemicky CD34 pozitivitu a S100 nega-
tivitu, ale akra koncetin postihuje velmi vzacné, nej¢as-
t&ji ho nachazime na trupu, proximalnich partiich kon-
Cetin, na hlavé ¢i krku [13, 15].

Low-grade myxofibrosarkom, vysoce infiltrativni tu-
mor s c¢astymi recidivami, mize byt imunohistoche-
micky CD34 pozitivni, ale vyskytuje se vzacné akralné
a histologicky vykazuje zna¢ny nukledrni pleomorfis-
mus a nahromadéni nddorovych bunék perivaskularné
[13,15].

Low-grade fibromyxoidni sarkom, maligni nador, po-
stihuje prsty jen velmi vzacné a je CD34 negativni [15].

Myxoinflamatorni fibroblasticky sarkom, tumor s in-
dolentnim biologickym chovanim, rizikem lokalnich
recidiv a s minimalni metastatickou potenci, postihu-
je predilekéné koncetiny, ale nehtové I0zko postihuje
jen vzacné, histologicky nachdzime mimo jiné mnoho-
jaderné buniky podobné Reedovym-Sternbergovym
burikdm a vyznamny zénétlivy infiltrat [13]. Imunohis-
tochemicky muze byt fokalné CD34 pozitivni a je EMA
negativni [15].

Akrdlni fibrokeratomy, skupina podobnych benignich
tumord, Casto vyrastaji z ventrdini strany proximalniho
nehtového valu, histologicky se jedna o fibroepitelialni
|éze s nepravidelné akantotickou epidermis s hyperke-
ratézou, stroma tvofi vietenité a Casto i hvézdicovité
fibroblasty se zhrubélymi kolagennimi snopci, nékdy
i s vyraznéjsi cévni slozkou. V literature jsou tyto tumo-
ry uvadény pod nazvy ziskany digitélni fibrokeratom,
ziskany periungvalni fibrokeratom, “garlic clove fibro-
ma” a Koenenovy tumory pfi tuberézni skleréze [8].

Celuldrni digitdlni fibrom je vzacnou variantou akralni-
ho fibrokeratomu [11]. Projevuje se jako solitarni papula
na prstu ruky nebo nohy o velikosti jen do 5 mm. Histo-
logicky nachazime akantotickou epidermis s prodlouze-
nymi epidermalnimi listami obklopujicimi tumor v der-
mis, ktery je tvofen pouze vietenitymi fibroblasty [4, 11].
Tato proliferace je omezena pouze na papilarni a horni
retikuldrni dermis, miZe byt pfitomna mensi myxoidni
komponenta v denznim kolagennim stromatu. Celular-
ni digitalni fibrom se vyznacuje silnou difuzni pozitivi-
tou CD34 obdobné jako SAFM, mUze byt také pozitivni
pro CD99, ale je EMA negativni [4]. Nenachazime zadné
nukledrni atypie, ani zvyseny pocet mitéz [4, 111.

Fibrézni histiocytom, benigni tumor, se nejcastgji vy-
skytuje na dolnich koncetinach, ale na rukou a nohou
ho nalezneme vzéacné, histologicky je $patné ohranice-
ny a je CD34 negativni [2].

Ces-slov Derm, 96, 2021, No. 2, p. 57-96

Klinicky odlisujeme také glomus tumor, benigni tu-
mor, ktery se vyskytuje na prstech, ale je typicky zna¢-
nou bolestivosti [5].

Diferencialné diagnosticky zvazujeme i nenddorové
afekce jako kutdnni myxoidni cystu ¢i ganglion [15].

Souhrn

Autofi popisuji pfipad 69letého muze s pétimési¢ni
anamnézou pomalu rostouciléze lokalizované periung-
valné na druhém prstu pravé ruky. Histologickym vy-
Setfenim byla potvrzena diagnéza superficidlniho
akralniho fiboromyxomu. Lécbou je kompletni lokalni
excize. Clanek shrnuje sou¢asné poznatky o diagnos-
tice, Ié¢bé a nasledném sledovani u pacientl s touto
vzacnou diagndézou.

Klic¢ovad slova: superficidlni akralni fibromyxom - di-
gitalni fiboromyxom - diagnostika - diferencidlni dia-
gnostika - histopatologie — imunohistochemie — [é¢ba
- sledovani

Summary

Periungual Lesion of the Finger. Minireview

The authors describe a case of a 69-year-old man with
a 5-month history of slowly growing periungual lesion
on the index finger of the right hand. Histological exa-
mination confirmed the diagnosis of superficial acral
fibromyxoma. The surgical excision is the treatment of
choise. The article presents current knowledge of dia-
gnostics, treatment and follow-up of patients with this
rare entity.

Key words: superficial acral fibboromyxoma - digital
fibromyxoma - diagnostics - differential diagnosis —
histopathology — immunohistochemistry - treatment
— follow-up
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