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• Tumorji mehkih tkiv

• redki

• maščobni, 

• fibroblastni

• mišični

• žilni

• nejasne diferenciacije

• ...



WHO (ang. World Health Organization) klasifikacja tumorjev mehkih 
tkiv in kosti - trenutno 4. izdaja, 2013.



Pogostnost NTRK fuzij v tumorjih mehkih 
tkiv

pogoste = diagnostična 
vrednost

> 80/90 %

redke

redke

(2 – 25 %)

zelo redke

< 2 %





Tumorji mehkih tkiv s fuzijami NTRK

?



Tumorji mehkih tkiv s …

… pogosto prisotnimi NTRK fuzijami

> 80/90 %

infantilni fibrosarkom
ETV6-NTRK3, EML4-NTRK3,

Značilnosti :
• Kdaj?: prvo leto življenja
• Kje?: mehka tkiva okončin, trupa, 

supraklavikularno
• Intermediarni biološki potencial
• Celokupno preživetje ~ 90 %
• Možnost lokalnega recidiva ~ 50 %
• Možnost za pojav zasevkov ~ 10 %
• Terapija izbora: kirurgija (+ KT/RT)

RET fuzije, …

celularni kongenitalni
mezoblastni nefrom
ETV6-NTRK3, EML4-NTRK3, …

Značilnosti :
• Kdaj?: prvo leto življenja
• Kje?: ledvica
• Intermediarni biološki potencial
• Celokupno preživetje ~ 90 %
• Možnost lokalnega recidiva ~ 5-10 %
• Možnost za pojav zasevkov ~ 5-10 %
• Terapija izbora: kirurgija (+ KT)



Diferencialna diagnoza IF:
• fibrozni hamartoma otroštva
• primitivni miksoidni mezenhimalni tumor

otroštva
• infantilna miofibromatoza
• lipofibromatoza
• lipofibroatozi podoben živčoidni tumor
• vretenastocelični rabdomisarkom
• fibrosakomatozna varianta DFSP
• fibromiksoidni sarkom nizkega gradusa
• maligni MPNST
• sinovijski sarkom
• …



Molekularno genetske preiskave



morfologija

klinični podatki

IHK

FISH

molekularno

genetske preiskave



lipofibromatozi
podoben nevroidni
tumor NTRK1

Izivi

• pediatrični tumorji

• histološko podobni

• nespecifičen imunohistokemični profil

molekularno genetske preiskave





Tumorji mehkih tkiv z …

… redko prisotnimi NTRK fuzijami

2 – 10 %
• inflamatorni miofibroblastni tumor
• ...

< 2 %
• GIST
• uterini sarkom s histološkimi karakteristikami fibrosarcoma

• …



inflamatorni miofibroblastni tumor

ALK fuzije 50-60 %, ROS1 10 %, redko RET, ETV6-NTRK3

Značilnosti :
• Otroci, mladi odrasli
• Mezenterij, omentum, retroperitonej, 

medenica, pljuča, mediastinum, …
• Intermediarni biološki potencial
• Celokupno preživetje ~ 90 %
• Možnost lokalnega recidiva ~ 50 %
• Možnost za pojav zasevkov < 5 %
• Terapija izbora: kirurgija



GIST = gastrointestinalni stromalni tumor

Mutacije v poteh:
• 70-80 % KIT
• 5-10 % PDGFRA
• 1-3 % RAS (BRAF, KRAS, NF1)
• 3 % SDH
• 5-15 % “divji tip”/neznano = “četverno negativni”

Značilnosti :
• Eden bolj pogostih

mehkotkivnih tumorjev
• Odrasli, otroci

• FGFR1 
• NTRK3
• … 



uterini sarkom s histološkimi karakteristikami fibrosarcoma

(4 primeri)

Značilnosti :
• Fuzije NTRK1  in NTRK3 z različnimi partnerji
• Mlajše ženske
• Agresiven potek



NTRK fuzije
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