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SOUHRN

Prezentujeme piipad 34letého muze s meningotelidlnim hamartomem lokalizovanym v mékkych tkanich vlasové ¢asti hlavy, klinicky diagnostikovanym jako
lipom. Histologicky byla Iéze tvorena zralou tukovou tkani s nepravidelnymi snopci kolagennich vldken a misty s cévami rlizného kalibru. Déle byly pfitomny
cetnéjsi skupiny vétsich kubickych ¢i polygonalnich bunék epiteloidniho vzhledu s pravidelnymi jadry bez mitoz, které mély eosinofilni ¢i amfofilni cytoplazmu.
Tyto elementy misty navazovaly pfimo na vazivovou tkan, jinde byly ulozeny volné v tukové tkani. Imunohistochemicky vykazovaly diftizni expresi vimentinu,
epitelidlniho membranového antigenu (EMA) a progesteronovych receptor(. Dalsi vysetfované markery zahrnujici a-hladkosvalovy aktin, CD34, desmin, cy-
tokeratin AE1/AE3, cytokeratin CAM 5.2, a-inhibin, estrogenové receptory, synaptofyzin, chromogranin A a S100 protein vyznély negativné. Meningotelialni
hamartom je vzacna benigni |éze popisovana pod rtiznymi synonymy a k poctu publikovanych pripadt se nelze s jistotou vyjadfrit.
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Meningothelial hamartoma of the scalp. A case report

SUMMARY

We report the case of a 34-year - old male with meningothelial hamartoma. The patient had a subcutaneous tumor of the scalp, clinically diagnosed as a lipoma.
Histologically, the tumor consisted of mature connective tissue elements, adipose tissue, blood vessels and clusters of cuboidal or polygonal cells with scant
eosinophilic or amphophilic cytoplasm and regular nuclei. Mitoses were absent. Immunohistochemically, these cells showed diffuse positivity for vimentin,
epithelial membrane antigen (EMA) and progesterone receptors. Other markers examined, including a-smooth muscle actin, CD34, desmin, cytokeratin AE1/AE3,
cytokeratin CAM 5.2, a-inhibin, estrogen receptors, synaptophysin, chromogranin A and S100 protein, were negative. Meningothelial hamartoma is a rare be-

nign lesion known under many synonyms and the exact number of reported cases is difficult to establish.
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Meningotelidlni hamartom je vzacnd benigni léze, kterd se
vyskytuje v Sirokém vékovém rozmezi, prevazuje viak vyskyt
v détstvi ¢i v mladém dospélém véku (1-13). Klinicky se tato léze
obvykle manifestuje jako podkozni Gtvar lokalizovany prevaz-
né v zadni ¢asti mékkych pokryvek lebnich, je vétsinou solitar-
ni, staciondrni ¢i pozvolna se zvétsujici. Histologicky prevazuji
struktury zralé tukové a vazivové tkané s pfitomnosti ostravk
meningotelidlnich bunék (1-12). Samotnou lézi mizeme najit
pod synonymickym oznacenim jako kozZni meningiom, kozni
heterotopicky meningealni uzlik ¢i kozni meningedlni hamar-
tom a dalsimi (8,9). Pod ndzvem meningotelidlni hamartom byla
léze poprvé popsana v roce 1990 na souboru 5 pripadt (7). PG-
vod této léze neni dosud zcela objasnény, diskutovéno je néko-
lik teorii vzniku (1,3,5-13).

MATERIAL A METODIKA

Material fixovany v 10% formalinu jsme zpracovali standardnim
zpusobem. Imunohistochemické vysetieni bylo provedeno me-
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todou avidin-biotin komplex (ABC metoda) na reprezentativnim
bloku. Pro vysetfeni byly pouzity nasledujici protilatky: vimentin
(klon V9, 1:300, Dako), EMA (klon E29, 1:100, Dako), progestero-
nové receptory (klon 16, 1:200, Novocastra), a-hladkosvalovy
aktin (klon 1A4, 1:100, Dako), CD34 (klon QBEND 10, 1:50, Dako),
desmin (klon D33, 1:200, Dako), cytokeratin (klon AE1/AE3, 1:50,
Dako), cytokeratin (klon CAM 5.2, 1:10, Becton Dickinson), a-in-
hibin (klon R1, 1:10, Dako), estrogenové receptory (klon 6F11,
1:50, Novocastra), synaptofyzin (klon SY38, 1:800, Dako), chromo-
granin A (klon DAK-A3, 1:400, Dako), S100 protein (1:1600, Dako)
a Ki-67 (klon MIB-1, Dako).

POPIS PRIPADU

34lety muz byl odeslan na chirurgické oddéleni praktickym
|ékafem k odstranéni prominujici 1éze parietookcipitalni kraji-
ny vlasové ¢&asti hlavy vlevo s klinickou diagnézou lipomu. Dle
dostupnych anamnestickych informaci se jednalo o tuhou, vol-
né pohyblivou, sporadicky bolestivou, tumorézni prominenci
v podkozi vlasové ¢asti hlavy o priméru do 50 mm, ktera se
v pribéhu poslednich 10 let pomalu zvétiovala. Udaje ohled-
né pfipadné lokalizované alopecie nebo naopak hypertrich6zy
jsme neméli k dispozici. K vysetieni jsme obdrzeli 6 topograficky
nepfehlednych ¢astek tkané celkové velikosti 40 x 30 x 15 mm,
které byly zpracovany v celém rozsahu, celkem v 7 parafinovych
blocich. Mikroskopicky se jednalo o vzorky tvofené prevaz-
né zralou tukovou tkani s nepravidelnymi snopci kolagennich
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Obr. 1. Ostrivky meningotelialnich bunék ulozenych ve zralé po-
jivové tkani (HE, zvétseni 100x).

vlaken a misty s cévami rizného kalibru. Kromé toho vsak byly
pfitomny cetnéjsi skupiny vétsich kubickych ¢i polygonalnich
bunék epiteloidniho vzhledu s vezikularnimi jadry a eozinofilni
¢i amfofilni cytoplazmou (obr. 1,2). Tyto bunécné elementy mis-
ty navazovaly pfimo na vazivovou tkan, jinde byly ulozeny vol-
né v tukové tkani. Mitoticka aktivita, jaderné atypie, vaskularni
invaze, perineurdlni Sifeni ani struktury epidermis nebyly zasti-
zeny. Imunohistochemicky vykazovaly popsané buriky diftzni
silnou expresi progesteronovych receptort (obr. 3), EMA (obr. 4)

a vimentinu (obr. 5). Prikaz a-hladkosvalového aktinu, CD34,
desminu, cytokeratinG AE1/AE3, cytokeratin CAM 5.2, a-inhibinu,
estrogenovych receptord, synaptofyzinu, chromograninu A a S100
proteinu byl negativni. Proliferacni aktivita detekovand imuno-
histochemickym prikazem Ki-67 neprekrocila 1 %. S odstupem
mésice od stanoveni histologické diagnézy meningotelidlniho
hamartomu bylo u pacienta provedeno vysetfeni CT a MR hla-
vy se zaméfenim na pfipadné intrakranialni tumorézni lozisko
a eventualni pfitomnost abnormalnich extrakranialnich komu-
nikaci, vse s negativnim nalezem.

DISKUZE

Meningotelidlni hamartom je vzacna benigni 1éze, jejiz termi-
nologie neni zcela ustalend. Tuto l1ézi mGzeme najit pod synony-
mickym oznacenim jako kozni meningiom, kozni heterotopicky
meningedlni uzlik ¢i kozni meningealni hamartom a dal3imi.
Pod nazvem meningotelidlni hamartom byla |éze poprvé po-
psana v roce 1990 na souboru 5 pfipad(i Susterem a Rosaiem (7).
Avsak jiz v roce 1974 Lopez a spol. popisuji ve své praci rozdéleni
koznich meningiom0 vychazejici z klinicko-patologické korela-
ce a z této prace je zfejmé, Ze samotnd problematika extrakra-
nialnich meningiomd, tudiz i meningotelidlniho hamartomu, je
pomérné komplikovana (8). Dle Lopeze existuji 3 typy extrakra-
nialnich koznich meningiom(: kongenitalni (typ 1) a ziskané (typ
Ila ). Typ | - primarni kozni (ektopicky) meningiom, ktery se kli-
nicky projevi po narozeni nebo v ¢asnych stadiich détstvi, je lo-

Obr. 2. Ostrlvek meningotelidlnich bunék v tukové tkani (HE,
zvétseni 200x).

Obr. 3. Imunohistochemicky prikaz progesteronovych receptord
v meningotelidlnich burikach (zvétseni 200x).

Obr. 4. Imunohistochemicky prikaz EMA (epitelidlni membréno-
vy antigen) v meningotelialnich burikach (zvétseni 200x).
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Obr. 5. Imunohistochemicky priikaz vimentinu v meningotelial-
nich burikach (zvétseni 200x).
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kalizovan pfevazné v mékkych tkanich pokryvek lebnich a para-
vertebralné. Nad 1ézi se mUze vyskytovat lokalizovana alopecie.
Histologicky je tvofen meningotelidlnimi burikami, které jsou
usporadané do syncytidlnich ¢i virovitych formaci uloZenych ve
vazivovém stromatu. Déle byvaji pfitomna psammomatézni té-
liska. Epidermis nad lézi je obvykle pfiméfené struktury. Kozni
meningiom I. typu vznikd na podkladé heterotopickych menin-
gedlnich bunék, které se do dermis a subkutis dostavaji v pribé-
hu embryogeneze (8,9). Il. typ kozniho meningiomu je ziskana
léze, ktera se vyskytuje v rizném vékovém rozmezi. Lokalizova-
na je pfevazné v senzorické oblasti hlavy, tedy kolem oci, nosu,
usi a ust. Histologicky se léze podobad I. typu kozniho meningio-
mu, mohou vsak byt pfitomné riizné typy mezenchymové tkané
a epidermis nad nadorem miize vykazovat rizné abnormality
ve smyslu atrofie, ulcerace ¢i pseudoepiteliomatézni hyperpla-
zie. Tento typ meningiomu vznika z rezidui arachnoidalnich (me-
ningotelidlnich) bunék (8,9). Il. typ meningiomu je nutné odlisit
od lll. typu kozniho meningiomu, coz je ziskana léze s vyskytem
u dospélych pacient(l. V tomto piipadé se jedna o extrakranial-
ni propagaci primarné intrakranialniho meningiomu. Protruze
meningotelidlnich elementli mize souviset s anatomickymi
otvory ¢i abnormalnimi extrakranialnimi komunikacemi (napfi-
klad v dUsledku vrozené vyvojové vady ¢i probéhlého traumatu)
(8-12). Biologické chovani jednotlivych koZznich meningiomu je
odlisné. U l. a ll. typu je postacujici chirurgicka resekce do nepo-
stizenych okraj, jako prevence recidivy onemocnéni (9). U lIl.
typu zavisi progn6za na moznosti chirurgické intervence. Pre-
feruje se chirurgické 1é¢ba, ve stadiu preklinickych studii je také
|é¢ba inhibitory endotelidlniho rlstového faktoru a inhibitorQ
desti¢kového rastového faktoru (9). Nami popisovany pfipad by
v klasifikaci koznich meningiom dle Lopeze zapadal do skupi-
ny typu ll.

Dalsi samostatna klasifikace primarnich extraduralnich me-
ningiom0 byla vytvofena na podkladé zobrazovacich metod
Langem a spol., ktefi je rozdéluji do 3 skupin: | (bez pfimého
vztahu k lebe¢nim kostem), Il (lokalizované uvnitf lebec¢nich
kosti) a lll (lokalizované v lebecni kosti se zevni extraosealni
komponentou) (13). Dle této klasifikace by nami popisovany
pfipad zapadal do skupiny I.

Meningotelidlni hamartom je tedy léze s pfevazujicim vysky-
tem v détstvi ¢i mladém dospélém véku, v literatufe jsou po-
psany pripady od novorozence az po stfedni dospély vék (1).
V roce 2011 v3ak vysla prace, ve které autofi popisuji pfipad ek-
topickych meningotelidlnich bunék také u 78letého muze (6).
Klinicky se léze obvykle manifestuje jako solitarni, stacionarni
¢i pozvolna se zvétsujici podkozni Utvar vétsinou lokalizovany
v oblasti zadni ¢asti mékkych pokryvek lebnich (1-12). Na fezu
je léze uzlovité uspofaddand, muze viak byt i cysticky zménéna.
Mikroskopicky jsou pfitomné vedle meningotelidlnich elemen-
th rzné typy mezenchymalni tkané, zejména vazivo, zrald tu-
kova tkan a krevni cévy malého nebo stfedniho kalibru. Pfi imu-
nohistochemickém vysetieni je pro meningotelidlni elementy
typickd koexprese vimentinu, progesteronovych receptord

a epitelidlniho membranového antigenu (1-12). Léze je lokalizo-
vana v dermis a v tukové tkani podkozi, propagace do hlubsich
struktur nebyla ve vétsiné piipadd popsana. Jedna se o Iézi be-
nigni, kterd vsak v pfipadé inkompletniho odstranéni mze re-
cidivovat (9). Diferencialné diagnosticky je nutné vyloucit fadu
benignich i malignich mezenchymovych a epitelovych nadorg,
véetné pleomorfniho lipomu, intravaskularni papilarni endote-
lidlni hyperplazie, epiteloidniho a vietenobunééného heman-
gioendoteliomu, epiteloidniho hemangiomu, lymfangiomu,
obrovskobuné¢ného fibroblastomu, dobfe diferencovaného
angiosarkomu, ale také metastazy karcinomu (5-10). Ponékud
svizelna je diferencidlni diagnéza mezi ektopickym meningio-
mem a meningotelidlnim hamartomem, ktera je v nékterych
pfipadech prakticky nemozna. Napomocny by nam mél byt
kromé klinickych udaji i fakt, Ze ektopicky meningiom je spi-
Se uzlovita léze s vyhradné meningotelidlnimi a stromalnimi
elementy, kdezto hamartomatézni Iéze je tvofena zralou po-
jivovou tkéni, menigealnimi burikami a krevnimi cévami s vys-
$imi endoteliemi, které mohou simulovat dobfe diferencova-
ny angiosarkom (10). Pro spravnou diagnézu je nutna znalost
klinickych udaju, zejména véku pacienta, lokalizace 1éze, doby
trvani a rychlosti rGstu léze, a samoziejmé dale znalost vysledkd
zobrazovacich metod.

Jiz v ivodu jsme popisovali, Ze presna etiopatogeneze vzni-
ku téchto ézi neni spolehlivé objasnéna a i z toho dlvodu je
nomenklatura tak Sirokd. Pfedpoklada se, Zze nékteré primarné
extradurdIini meningiomy vznikaji na podkladé ektopickych
meningotelidlnich bunék. U jinych pfipadl se za zaklad pova-
zuji arachnoidalni buriky, které jsou lokalizované podél perifer-
nich ¢asti kranidlnich nervd, ¢i vznik z multipotentnich mezen-
chymovych bunék nebo metaplazii mezenchymovych bunék
(hlavné fibroblasti a Schwannovych bunék) (13).

Zavérem lze shrnout, Ze na meningotelidlni hamartom je
nutno pamatovat zejména u mladsich pacientt a v pfipadé lézi
lokalizovanych v mékkych tkanich v oblasti hlavy. Morfologic-
ky obraz léze je i pres Sirokou diferencidlni diagnézu pomérné
typicky, diagnézu je vzhledem ke vzacnosti léze a jejimu typic-
kému imunofenotypu vhodné potvrdit imunohistochemickym
vySetienim. K vylouceni propagace castéji se vyskytujiciho
intrakranidlné lokalizovaného meningotelidlniho nadoru se
z toho divodu doporucuje dovysetieni zobrazovacimi metoda-
mi (CT, MR).
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Prof. MUDr. Ales Rejthar, CSc. (1938 — 2015)

Jenevdéc¢nym ukolem zaku rozloucit se s osobnostmi, které formovaly jejich profesni zivot, ale nékdy bohuzel neni zbyti. Profesor Ales Rejthar,
74k profesora Jaroslava Svejdy, nas opustil loni na podzim ve véku nedozitych 78 let. Viibec poprvé jsem ho vidél jako student tfetiho ro¢niku
na nepovinné odpoledni pfedndasce v poslucharné patologicko-anatomického ustavu FN u sv. Anny. Jeho prednéska o patologii imunitniho
systému se napadné lidila od téch béznych, pfipominajicich nejvic ze vieho predcitani ilustrovaného telefonniho seznamu. Ukazovala ndm
tkan jako dynamicky systém, kde se buné¢né funkce odrézeji v morfologii. Tehdy jsem samozifejmé netusil, ze se s pfednasejicim v budoucnu
setkdm a budu mit pfileZitost se od néj naucit jesté daleko vic.

Ales$ Rejthar se narodil v roce 1938 v Hrotovicich, v rodiné veterinafe. Po maturité na tfebi¢ské jedenactiletce a ro¢ni praxi rentgenového
laboranta nastoupil na brnénskou lékarskou fakultu, kterou ukondil v roce 1963. Jiz béhem studia pracoval na I. patologicko-anatomickém
Ustavu FN v Brné a po promoci dostal umisténku na oddéleni patologie v Mosté. V roce 1967 se na svatoanenskou patologii vratil. Ustav byl
tehdy pod vedenim prof. Svejdy dynamickym modernim pracoviitém, na které schopny a aktivni mlady lékaf dobfe zapadl. Seznamil se
s celou Skadlou metod od elektronové mikroskopie po bunééné kultury a zfidil zde Laboratof nddorové imunologie a tkdriovych kultur, kde se
uspésné vénoval vyzkumu na modelech mysiho transplantabilniho mamarniho karcinomu. V odborné obci mu to oviem vyneslo ponékud
zavadéjici povést,mysiho patologa”.

Ze je daleko viestranngjii se jasné ukézalo b&hem jeho plisobeni na brnénském onkologickém Ustavu, kam nastoupil v roce 1983
jako vedouci tehdy nové rozsitovaného a nové vybavovaného Oddéleni patologie nador(. Projevil se jako schopny klinicky patolog
s citem pro specidlni potieby onkologické diagnostiky. Dokdzal skloubit biopticky provoz s vyzkumem v tésné spolupraci se sousedicim
pracovistém nadorové imunologie. Oddéleni se pod jeho vedenim stalo v tehdejsich ceskych pomérech prakopnikem modernich metod
klinické onkologické patologie s dislednou orientaci na chirurgicko-patologicky staging, rutinni makroskopické zpracovéani nefixovaného
materidlu, sbirani nativniho materidlu pro vyzkum, diagnostické i vyzkumné pouziti imunohistologie, komputerizaci provozu a dvoji ¢teni
diagnostickych biopsii. Po roce 1989 obhdjil Uspésné docentskou habilita¢ni praci a vedle odbornych aktivit se vyznamné angazoval
v politickém Zivoté. Prace na patologii Masarykova onkologického ustavu byla bohuzel ukonéena vynucenym odchodem v roce 1995. Po
nékolikaletém plsobeni na bioptické stanici ve Fakultni nemocnici v Bohunicich a se Ale$ Rejthar v roce 2001 se vratil na,,matefsky Ustav”
u sv. Anny, jiz jako prednosta, jmenovany profesorem v roce 2002. PGsobil zde az do odchodu do dliichodu v roce 2007. Pracoval samoziejmé
dal, jako konzultant, v cytologické laboratofi, dlouhou dobu i jako vedouci redaktor ¢asopisu Klinicka onkologie. Typické je, Ze jedind redakéeni
rada, kterou vynechal, probéhla tfi dny pfed jeho umrtim. Z{istaval aktivni a optimisticky, pfes vsechny nepfijemnosti a onemocnéni, které ho
v zavéru zivota postihly.

Publikace, monografie a akademické zasluhy by bylo mozno vyjmenovat a uvést. Vétsi diraz bych ale kladl na véci nezméfitelné: otevienost,
empatii, tvofivy a nedogmaticky pfistup k problémm, sebekriti¢nost, vytrvalost a v neposledni fadé i schopnost radovat se ze Zivota, které
kolem sebe Sifil.

Cest jeho pamatce!
R. Nenutil

116 CESKO-SLOVENSKA PATOLOGIE 2 | 2016



