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KAZUISTIKA

MALIGNANT FIBROUS HISTIOCYTOMA OF THE HAND

KOKAVEC R, FEDELES J, MAKAIOVA 1

MALIGNY FIBROZNY HISTIOCYTOM RUKY

Abstract
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Most soft tissue sarcomas are malignant tumors of the meso-
dermal tissue of the head and neck, trunk, retroperitoneum
or extremities, although neurosarcomas and primitive neuro-
ectodermal tumors are of ectodermal origin. Soft-tissue sar-
comas of the upper extremity constitute 14 % of all soft-tis-
sue sarcomas, they are one third as common as those of the
lower extremity. A case of patient with malignant fibrous
histiocytoma of the fourth finger of the left hand is presen-
ted. (Tab. 2, Fig. 10, Ref. 15.)

Key words: malignant fibrous histiocytoma.

Maligny fibrozny histiocytom patri medzi najcastejsie sa vy-
skytujuce soft-tissue sarkdmy u dospelych. Viac ako 40—60 %
recidivuje. Metastaticky potenciél byva 20 % pri angiomatoznych
forméch az 40—60 % pri velkobunkovych a pleiomorfnych for-
mach (Kulander a Bolen, 1993; Weiss, 1978). Mikroskopicky
pozostava z vretenovitych fibroblastov, bizarného tvaru a obrov-
skych buniek s mnohopocetnymi jadrami, oddelenych extracelu-
larnym kolagénom a myxoidmym materidlom (obr. 1, 2). Z histo-
logického hladiska pozname 5 typov: pleiomorfny, myxoidny,
obrovskobunkovy, zdpalovy a angiomatozny (Costa a spol., 1984;
Weiss a Enzinger, 1977; Potter a spol., 1986; Kyriakos a Kem-
pson, 1986; Enzinger a spol., 1969) (tab. 1).

Maligny fibrézny histiocytdm sa vyskytuje na hornej koncati-
ne vo 9,3 % (tab. 2). Je charakterizovany tendenciou k rychlemu
akcelerovanému rastu, ¢asto sa prejavujuc ako bolestiva tumordz-
na hmota so sklonom ku krvacaniu, ktord ¢asto spdsobuje patolo-
gické fraktury a infiltraciu okolitych tkaniv. Ide o velmi agresiv-
ny tumor, prognéza ktorého predstavuje priblizne 20 % prezitie
pocas 5 rokov (v zavislosti od veku pacienta, gradingu a stagin-
gu). Metastazuje v 80 % hematogénne do pluc, menej Casto do
pecene, kosti a mezentéria, alebo lymfogénne v 30 % (Mazeron
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Hoci neurosarkdmy a primitivne neuroektodermové tumory maju
ektodermalny pévod, vacsina sarkomov makkych tkaniv (soft tis-
sue sarcomas) predstavuju maligne tumory mezodermalneho tka-
niva hlavy, krku, hrudnika, retroperitonea a koncatin. Zo Statistic-
kého hladiska sa sarkdmy mékkych tkaniv pletenca hornej
koncatiny vyskytuju v 14 % zo vSetkych soft-tissue sarkémov.
Vyskyt je o tretinu Castej$i ako na dolnych koncatinadch. Autori
prezentuju raritni kazuistiku nalezu maligneho fibrézneho histio-
cytomu V. prsta lavej ruky. (Tab. 2, obr: 10, lit. 15.)

KIucové slova: maligny fibrézny histiocytdm.

a Suit, 1987). Lokalne rekurencie po chirurgickej resekcii st zried-
kavé (Yeh a Benua, 1994).

Etiolégia

Presna pricina vzniku tak ako pri ostatnych malignitach nie je
presne znama. Mozna je ucast chronického drazdenia, radiacie,
chemickych karcinogénov. Nové cytogenetické studie sa zaobera-
jumoznych vplyvom genetickych transformacii na funkciu onko-
génov a na nadorové supresory.

Predoperac¢na diagnostika

Moznost véasnej diagnostiky a naslednej uspesnej terapie je
zalozend na preciznych anamnestickych tdajoch, fyzikdlnom vy-
Setreni a vdaka pomocnym vysetrovacim metédam (rtg, CT, NMR,
usg, biopsia). V stcasnosti i napriek neSpecifite vySetrenia pred-
stavuje 3-fazova celotelova scintigrafia Standard pri zistovani roz-
sahu primarneho tumoru a jeho eventualnych metastaz (Shiu a Haj-
du, 1981).
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Fig. 1. Exulceration with necrotic material and detritus on the surface (magn. x100).

Obr. 1. Exulceracia s nekrézou a detritom na povrchu tumoru (zvacs. 100-krat).

Fig. 2. Distinct cell pleomorphy with atypical mitotic activity, hyperchromasia of the nucleus (magn. x400).

Obr. 2. Vyrazna bunkova pleiomorfia s atypickou mitotickou aktivitou a hyperchromaziou jadier (zvacs. 400-krat).

Liecba nuje totalne eradikovat primarny tumor pri zachovani adekvatne;j
o oo } ) ) y funkcie koncatiny (Raaf a Muchmore, 1993). Adjuvantna radio-
Celkové lietba vyZaduje multimodalny pristup (FedeleSa spol.,  terapiaa chemoterapia znizuje incidenciu lokalnych recidiv a sklon

1988; I.(raybillla spol:, 19?1)- P.erspekti\{na sav sucasnosti zda tzv. K metastazovaniu (Delaney a spol., 1991; Talbert a spol., 1990).
koncatinu Setriaca chirurgia (,,limb-sparing surgery*), ktord umoz- Novy trend predstavuje zzv. brachyterapia vyuzivajuc Iridium 192,
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Fig. 3 and 4. Extraordinarily aggressive growth of purple colored tu-
mor, immobile exophytic mass on the ulnar side of the proximal pha-
lanx with it’s propagation to the fourth interdigital space.

Obr. 3 a 4. Exofyticky rastici, oproti spodine nepohyblivy tumor, vel-
kosti priblizne 3x2,5 cm purpurového sfarbenia, vyrastajici z ulnar-
nej strany proximalneho falangu propagujuc sa do IV. interdigitalne-
ho priestoru.

predoperacnu radioterapiu a chemoterapiu a intraoperac¢nui radio-
terapiu.

Prezentujeme kazuistiku pacientky velmi raritného nalezu
maligneho fibrézneho histiocytdmu v oblasti IV. prsta Tavej ruky.

Kazuistika

59-ro¢na pacientka prisla na nasu kliniku z Narodného onko-
logického tstavu v Bratislave so suponovanim dg ,,soft-tissue* sar-
kému IV. prsta pravej ruky. Z anamnestickych udajov vyplynulo,
Ze bolesti a opuch v IV. interdigitalnom priestore pretrvavali uz 8
mesiacov. Posledné 2 mesiace ju lie¢il rajonny chirurg s dg clavu-
su (obr. 3, 4). Na rtg vySetreni [V. prsta pravej ruky sa vyskytovala
slaba periostalna reakcia diafyzy proximalneho ¢lanku. Punkénou
biopsiou v NOU bol pri naleze uniformnych obrovskobunkovych
elementov suponovany ,,soft-tissue sarkom. Pri fyzikalnom vy-
Setreni i8lo o exofyticky rastici, oproti spodine nepohyblivy tu-
mor, velkosti priblizne 3x2,5 cm purpurového sfarbenia, vyrasta-

Tab. 1. Location of soft-tissue sarcomas of the upper extremity (adap-
ted from Collin et al., 1987).

Tab. 1. Lokalizacia soft-tissue sarkdémov na hornej koncatine (podla
Collina a spol., 1987).

Lokalizacia Vyskyt v %
Location Percentage at location
lopatka/axilla 23
scapula/axilla

rameno 34
upper arm

laket 13
elbow

predlaktie 19
forearm

zapdstie/ruka 9
wrist/hand

diftzne postihnutie 2

diffuse involvement

Tab. 2. Histological types of upper-extremity soft-tissue sarcomas
(adapted from Collin et al., 1987).

Tab. 2. Vyskyt soft-tissue sarkomov na hornej koncatine podla histo-
logickej typizacie (podla Collina a spol., 1987).

Typ Vyskyt (%)
Type Percentage
Tendosynovialny sarkém 21,3

Tendosynovial sarcoma

Liposarkom 19,4
Liposarcoma
Fibrosarkém 19,4
Fibrosarcoma
Maligny periférny neurém 13,9

Malignant peripheral nerve tumor

Maligny fibrézny histiocytom 9,3
Malignant fibrous histiocytoma

Pleiomorfny rhabdomyosarkom 4,6
Pleomorphic rhabdomyosarcoma

Angiosarkom 3,7
Angiosarcoma

Leiomyosarkom 3,7
Leiomyosarcoma

Extraskeletalny osteogénny sarkom 2,8

Extraskeletal osteogenic sarcoma

Embryonalny rhabdomyosarkém 1,9
Embryonal rhabdomyosarcoma
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Fig. 5 and 6. Small periostal reaction of the diaphyse of the proximal phalanx.
Obr. 5 a 6. Slaba periostialna reakcia na diafyze proximalneho falangu.

juci z ulndrnej strany proximalneho falangu propagujtc sa do IV.
interdigitalneho priestoru. Motoricka funkcia ruky a prstov nebola
obmedzena, nebol pritomny ani neurologicky deficit. Laboratérne
parametre a rtg hrudnika neukazovali znamky malignity (obr. 5, 6).

Peroperacne ,,rychlym rezom* bol histologizovany obrovsko-
bunkovy tumor, bez blizsieho urcenia jeho biologickych charakte-
ristik. Vzhladom na rozsah a infiltraciu kostnych struktar sme sa
rozhodli vykonat radikdlnu operdciu — amputdciu prsta v Grovni
diafyzy I'V. metakarpu s rozsiahlou exciziou inflamovanej koze do-
rza ruky. Definitivna histoldgia potvrdila spravnost rozhodnutia
verifikaciou exofytického obrovskobunkového maligneho fibroz-
neho histiocytdmu s ndlezom cystickych zmien, pocetnych hemo-
ragii a hemopigmentacie, s depozitmi kostnej metaplazie. 6 mesia-
cov po operacii pacientka podstupila adjuvantnu chemoterapiu ad-
riblastinom v NOU v Bratislave. Radioterapia nebola indikovana.

Pocas ro¢nej dispenzarizacie bola pacientka bez akychkolvek
subjektivnych tazkosti (bolest, opuch) a znamok lokalnej recidi-
vy (obr. 7A,B, 8A,B).

Diskusia

Hoci predoperacne a pooperacne sa nevyskytovali zndmky lo-
kalnej recidivy a metastazovania, agresivny charakter tumoru vy-
zaduje dlhodobé sledovanie. Progresivny lokalny nalez nam neu-
moznil realizovat ,,Setriacu operaciu®, na druhej strane funkény
vysledok ruky po amputacii je uspokojivy (obr. 9, 10). Mensia
pochybnost nastala po prvom gamagrafickom vysetreni. I ked ide
o nespecifické vysetrenie, nalez zvysenej osteogenézy v kypti IV.
metakarpu a v PIP malic¢ka, mohli sposobit nielen postoperacné
reaktivne zmeny, ale aj pretrvavajuca aktivita primarneho proce-
su. Z tychto diferencialnodiagnostickych dévodov sa u pacientky
indikovala kontrolna 3-fazova celotelova scintigrafia. Normalne
nalezy v prvych dvoch fazach pri miernom poklese osteogenetic-
kej aktivity dokazali reaktivny pévod zmien opisanych pri prvom
vysetreni.

Pacientka je v sucasnosti bez akychkolvek klinickych prizna-
kov progresie primarneho tumoru (negativne nalezy na CT axily,
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Fig. 7A,B. Gamagraphy: April, 17th 1998 raised bone rebuilding of the IV. metacarpus stump with discrete raising of the blood flow and blood
pool (A). Raised osteogenesis in IV. MCP and PIP joints of the V finger, which may be caused by postoperative reactive changes or by remaining
of the activity of the primary disease (B).

Obr. 7A,B. Celotelova 3-fazova scintigrafia: 17.4.1998: zvySenie kostnej prestavby v pahyli IV. metakarpu s diskrétnym zvySenim prekrvenia v I.
a IL. faze (A). ZvySena osteogenéza v IV. metakarpe a PIP mali¢ka nejasnej etiologie spdsobena moznymi postoperaénym reaktivnymi zmenami,
alebo pretrvavajucou aktivitou ziakladného ochorenia (B).

#
.

Fig. 8A,B. Gamagraphy: September, 14th 1998: comparing with previous investigation there is a little lowering of osteogenesis phase (B), with
normal findings in blood-flow phase in the IV. metacarpus stump (A), (3-phase 99m Tc-MDP gamagraphy).

Obr. 8A,B. Celotelova 3-fazova scintigrafia: 14.9.1998: v porovnani s predchadzajicim vySetrenim zniZenie miery osteogenézy (B), s normal-
nymi nalezmi na kypti IV. metakarpu vo faze prekrvenia (A), (3-fazova celotelova 99m Tc-MDP scintigrafia).

Fig. 9 and 10. Postoperative esthetic and functional results.
Obr. 9 a 10. Postoperacné estetické a funkéné vysledky.



KOKAVEC R et al: MALIGNANT FIBROUS HISTIOCYTOMA OF THE HAND

687

hrudnika, heparu), s rovnakym pracovnym zaradenim, bez funk-
¢ného obmezenia ruky.
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