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Pogostnost NTRK fuzij v tumorjih mehkih
tkiv

pogoste = diagnosticna
vrednost
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redke zelo redke

> 80/90 %
(2 —25 %) <2%
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Tumorji mehkih tkivs ...

... pogosto prisotnimi NTRK fuzijami

> 80/90 %
* \
infantilni fibrosarkom celularni kongenitalni

ETV6-NTRK3, EML4-NTRKS, mezoblastni nefrom

RET fuzije, ... ETV6-NTRK3, EML4-NTRKS3, ...

Znacilnosti : Znacilnosti :

* Kdaj?: prvo leto zivljenja Kdaj?: prvo leto zivljenja

* Kje?: mehka tkiva okondin, trupa, Kje?: ledvica

supraklavikularno Intermediarni bioloski potencial

* Intermediarni bioloski potencial Celokupno prezivetje ~ 90 %

* Celokupno prezivetje ~ 90 % Moznost lokalnega recidiva ~ 5-10 %
, Moznost lokalnega recidiva ~ 50 % Moznost za pojav zasevkov ~ 5-10 %

 Moznost za pojav zasevkov ~ 10 % Terapija izbora: kirurgija (+ KT)

* Terapija izbora: kirurgija (+ KT/RT)




Diferencialna diagnoza IF:

fibrozni hamartoma otrostva

primitivni miksoidni mezenhimalni tumor
otrostva

infantilna miofibromatoza
lipofibromatoza

lipofibroatozi podoben Zivéoidni tumor
vretenastoceli¢ni rabdomisarkom
fibrosakomatozna varianta DFSP
fibromiksoidni sarkom nizkega gradusa
maligni MPNST

sinovijski sarkom
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morfologija
\ kliniéni podatki

/

molekularno
genetske preiskave




Cenes Clrmnosomnes Cancar. 2019 Fab 58(2) 100-110_ doi 10.1002/gcc 22681 Epub 2018 Oct 11

New advances in the molecular classification of pediatric mesenchymal tumors.
IZl V1 Suumedier AJH', Kao YC?, Antonescu CRY.

e pediatri¢ni tumorji
 histolosko podobni
« nespecificen imunohistokemicni profil

neopredeljeni mezenhimalni tumoriji

lipofibromatoazi
podoben nevroidni
tumor NTRK1







Tumorji mehkih tkivz ...

... redko prisotnimi NTRK fuzijami

2-10%
e inflamatorni miofibroblastni tumor

<2%
e @GIST
e uterini sarkom s histolotkimi karakteristikami fibrosarcoma

' J Cuten Pathol 2018 Dec 45(12):533.939 dor 10 1111cup 13348 Epud 2018 Sep 2
A novel case of & aggressive superficial spindle cell sarcoma D an adult resembling
fibrosarcomatous dermatoToToSarcomaprotaerans and harboring an EML4-NTRK3 fusion.

Olson N', Rouhi ©4, Zhang L%, Angeles C°, Brigoe J*, Lopez-Terrada D°, Royee T°, Linos K*




inflamatorni miofibroblastni tumor

Znacilnosti :

* Otroci, mladi odrasli

* Mezenterij, omentum, retroperitonej,
medenica, pljuca, mediastinum, ...
Intermediarni bioloski potencial
Celokupno prezivetje ~ 90 %
Moznost lokalnega recidiva ~ 50 %
Moznost za pojav zasevkov < 5 %
Terapija izbora: kirurgija

ALK fuzije 50-60 %, ROS1 10 %, redko RET, ETV6-NTRKS3

Histooathology, 2016 Jul.69(1) 72-83. dox 10.1111Ms. 12010 Epub 2016 Jan 19.

ALK, ROS1 and NTRK3 gene rearrangements in inflammatory myofibroblastic tumours.
Yamameoto H', Yoshida A%, Taguchi K*, Kohashi K*, Hatanaka Y. Yamashita A®, Mor. 0%, Qda ',




GIST = gastrointestinalni stromalni tumor

Mutacije v poteh: Znacilnosti :
e 70-80 % KIT * Eden bolj pogostih
mehkotkivnih tumorjev

* 5-10 % PDGFRA e Qdrasli, otroci

 1-3 % RAS (BRAF, KRAS, NF1)

* 3% SDH

e 5-15 % “divji tip”/neznano = “Cetverno negativni”
° FG FR1 ”‘;‘:’A. <l 'ra"ri’nr»wlj'ih(f;? "L:f
« NTRK3 | —
° .. FGFR1 and NTRK3 actionable alterations &

in “Wild-Type" gastrointestinal stromal tumors

O



uterini sarkom s histologkimi karakteristikami fibrosarcoma
(4 primeri)

Znacilnosti :

* Fuzije NTRK1 in NTRK3 z razlicnimi partner;ji
* Mlajse zenske

e Agresiven potek

Publied ;. PubMed

US Natonal Litcary of Medcies
Nuteal Instdines of Hnakh

Format: Abstract «

AL Surg Pathot 2018 Jun 42(6) 791-798  doe: 10.1097/PAS 0000000000001055

NTRK Fusions Define a Novel Uterine Sarcoma Subtype With Features of Fibrosarcoma.

Chiang S', Coizia P?, Hyman DM?, Ddion A®, Tap WOD*, Zhang L', Hechtman JE, Frosina D', Jungbluth AA, Murali R', Park KJ)', Sosiow RA', Oliva E59
lafrate AJ®®, Benayed R', Ladanyi M', Antonescu CR!




Genes, Chromosomes and Cancer / Volume 58, Issue 11

RESEARCH ARTICLE

The histologic spectrum of soft tissue spindle cell tumors with NTRK3 gene

rea rrangements

Albert ). Suurmeijer, Brendan C. Dickson, David Swanson, Lei Zhang, Yun-Shao Sung, Hsuan-Ying Huang,

Christopher D. Fletcher, Cristina R. Antonescu 3%
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