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Souhrn

Autoii upozornuji na vzacnou patologickou jednotku oznacovanou jako inflamatorni myofibroblasticky tumor,
ktera muze postihnout jakoukoliv anatomickou lokalitu. Prestoze v histologickém obraze 1éze nevykazuje znam-
ky zhoubného bujeni, muzZe se jednat jiz o sarkom s nizkym stupném malignity. Klinické chovani a 1é¢bu ukazu-
ji kazuistiky pacientt s nalezem inflamatorniho myofibroblastického tumoru.
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Summary: The authors draw attention on the rare pathological unit named inflammatory myofibroblastic
tumor, which can affect any anatomical localization. In spite of the fact that it does not display any sign of malig-
nant growth in the histological picture, it can already represent a sarcoma of low grade of malignity. The clinical
behavior and therapy are shown in the case histories of patients with the findings of inflammatory myofibroblas-

tic tumors.
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UVoD

Inflamatorni myofibroblasticky tumor je nado-
rové onemocnéni charakteristické ve své histolo-
gické skladbé pritomnosti vietenovitych myofib-
roblastt a zanétlivym infiltratem tvorenym plaz-
matickymi bunitkami, lymfocyty a eozinofily.

V literatuie existuje cela fada synonym tohoto
onemocnéni, napiiklad inflamatorni pseudotumor,
plazmocelularni granulom, plazmocelularni pseu-
dotumor nebo také inflamatorni fibrosarkom [1].

Snahou klasifikace nadort dle WHO [21]
a jinych spole¢nosti (AFIP) [1] je tato synonyma
shrnout pod termin inflamatorni myofibroblastic-
ky tumor. Uceleni vyplyva z morfologickych a kli-
nickych pozorovani kombinovanych s genetickym
vy$etfenim nadorovych struktur.

KLINIKA

Poprvé byl tento nador popsan v roce 1973
v plicich [2]. Nejcastéji se vyskytuje u mladist-

vych a déti, prevazné u Zen, predilekéné v plicich,
extrapulmonalné v mesenteriu a omentu. Anato-
micka lokalita i vék pacienta maji velkou variabi-
litu. Postihuje téméi vSechny organy, véetné tra-
vicitho traktu [3], respira¢niho systému (plice,
trachea, paranazalni dutiny [5, 6, 7]), centralni
nervovy systém (mozek, komory, mozkové pleny
[8, 9]) o¢nici [10] , pater [11] , skelet [12] nebo
délohu [13]. Popsan byl také vyskyt v astni duti-
né [14, 15, 16], piiusni zlaze [17], submandibu-
larni [18], patrové mandli [19]. Velikost tumoru
a jeho rust je rovnéz variabilni, zavisi na lokalité.
Byva ohraniéeny nebo infiltruje okolni struktury.
Nejcastéji se jeho velikost pohybuje kolem 5 az
10 cm.

Etiologie tumoru je nejednoznaéna, uvazuje se
o autoimunitnim nebo infekénim puvodu [11]
s podilem EBV [20] nebo herpesviru [21].

Asi 20 % piipadt je spojeno s hore¢kou, ztratou
na vaze, elevaci zanétlivych parametra a nékdy
také s anémii [22]. Po odstranéni tumoru docha-
zi u 10-25 % pacientt k lokalni recidivé [1].
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V zavislosti na morfologické struktuie nadoru
existuje nizké riziko vzniku vzdalenych meta-
staz, udava se kolem 5 % [21].

Pokud se nachazeji v tumoru bunééné atypie,
je mozno 1ézi charakterizovat jako maligni (infla-
matorni fibrosarkom). Av8ak i tumor bez atypii
muze prokazovat klinicky morfologickou progresi
a dokonce metastazovat napi. do plic [23]. Popsa-
no bylo také amrti v dusledku rozsahlého intrak-
ranidlniho S§ifeni nadoru, ktery nereagoval na
lécbu [24].

HISTOLOGIE

Histologicka struktura je prevazné bunééna se
zastoupenim vietenovitych myofibroblastu, fib-
roblastti a zanétlivou infiltraci, hlavné plazma-
tickymi bunkami lymfocyty a eosinofily [1].
V zanétlivém infiltratu mohou byt zastoupeny
také histiocyty.

Podle podilu zastoupeni myofibroblastta, fib-
roblasti a zanétlivych bunék se rozeznavaji tri
zakladni histologické typy. Prvni se podoba gra-
nulaéni tkani nebo nodularni fasciitidé, druhy
napodobuje fibromatézu nebo tumor ze svaloviny
a treti typ se podoba jizvé nebo desmoidu.

Jednotlivé slozky pak mohou byt v mikrosko-
pickém obraze ruzné silné zastoupeny a mohou
se kombinovat [21]. Nékdy muze byt piitomna
nekréza nebo metaplasticka tvorba kosti. V pri-
marnim tumoru nebo jeho recidivé nemusi byt
patrné zZadné bunééné atypie ani mitoticka akti-
vita charakterizujici maligni proliferaci [1].

Imunohistochemicky je pfitomna silna poziti-
vita vimentinu, ktera je typicka pro vSechny myo-
fibroblastické tumory, dale byva pozitivni v pru-
kazu aktinu hladké svaloviny [24] a desminu
[16]. Negativni je v prukazu S-100 proteinu, myo-
geninu, myoglobinu [21] a negativni jsou také
antigeny CD34 a CD1 [25]. Imunoreakce antige-
nu pb53 byva spojena spiSe s agresivni maligni
transformaci tohoto tumoru [21].

Cytogeneticky jsou prokazany v mnoha piipa-
dech chromozomalni aberace [26].

DIFERENCIALNI DIAGNOSTIKA

Diferencialni diagnostika zahrnuje v orofacial-
ni oblasti mimo chronického zanétu napiiklad
plazmocytom, ruzné typy lymfomu, histiocytézu
z Langerhansovych bunék, fibrézni histiocytom
a jiné léze. Ve slinnych zlazach MALT-lymfom,
v Celistnich kostech napiiklad keratocysty.

@

LECBA

Obecné ji lze rozdélit na 1éébu chirurgickou,
radioterapii, chemoterapii cytostatiky nebo korti-
koidy. Nejcastéji se jedna o kombinaci nasleduji-
cich typu:

Totalni resekce. Subtotalni resekce v kombina-
ci s radioterapii (15-50 Gy ) nebo kortikosteroidy
(prednisolon 60-120 mg/den ).

Méné casté je pouziti cytostatik, a to hlavné
Cyklofosfamidu (80-120mg/d) [6, 24].

KAZUISTIKY

Nelehkou diagnostiku, klinické chovani
a léfbu inflamatorniho myofibroblastického
tumoru prezentujeme na néasledujicich klinic-
kych pripadech.

Pripad prvni

Na nasi ambulanci byla obvodnim stomatolo-
gem odeslana 67leta pacientka pro Sest mésicu
trvajici bolesti v oblasti levé tvaie, které neodez-
nély po extrakcich parodontickych zubu v horni
Celisti a dokonce nadale progredovaly.

Pii klinickém vySetieni pacientky byla zjisté-
na asymetrie tvare vlevo, kde byla hmatna tuzsi
rezistence, dale hypestezie v inervacni oblasti
n.V/2 l.sin. V intraoralnim nélezu prevaZzovalo
vyklenuti tuhé konzistence na tvrdém patie
vlevo, alveolarnim vybézku a ve fornixu vestibu-
la velikosti 4x3x1 cm.

V poloaxialni projekei 1bi bylo patrné zastieni
levé celistni dutiny a v nasledném CT vySetteni
byly popsany nehomogenni hmoty vypliujici
levou celistni dutinu s destrukei jeji ventralni

Obr. 1. CT vysetreni, koronarni rez.
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a medialni stény. Dale tumor zasahoval do ptery-
goidniho vybézku, alveolu, tvrdého patra a infil-
troval podkozi v oblasti ventralni stény céelistni
dutiny. Na jednom ze scant bylo zachyceno pro-
rustani tumoru pies spodinu oc¢nice (obr.1,
obr. 2).

Obr. 2. CT vysetiteni, horizontalni rez, alveolarni
vybézek.

7Z vyklenuti v misté alveolarniho vybézku
maxily byla provedena dignosticka excize.
V histologickém obraze byly nalezeny vietenovité
a neostfe ohrani¢ené elementy s protahlymi
jadry, bez bunéénych atypii, dale bohata sit reti-
kularnich vlaken a zanétliva celulizace. Diferen-
cialné diagnosticky bylo uvazovano o fibro-infla-
matornim pseudotumoru nebo o benignim fibréz-
nim histiocytomu. Po konzultaénim histologic-
kém vySettfeni byl nalez uzavien jako inflamator-
ni myofibroblasticky tumor (obr. 3).

Obr. 3. Inflamatorni myofibroblasticky tumor,
prevazujici myofibroblasticka slozka se zanétli-
vymi bunikami HE, 156x.

&

Pacientka byla ptijata k operaénimu feSeni,
pti kterém byly antrotomii odstranény tumordézni
hmoty z levé Celistni dutiny s ponechanim tumo-
ru prorustajiciho pires spodinu o¢nice. Histologic-
ky byla potvrzena diagnéza inflamatorniho myo-
fibroblastického tumoru. V oblasti alveolarniho
vybézku vlevo jsme v prubéhu hojeni pozorovali
dehiscenci operac¢ni rany.

Za mésic po chirurgickém zakroku byl zjistén
relaps onemocnéni, kdy byly patrné nadorové
hmoty prorustajici pistéli v misté dehiscence.
Vysetieni MR ukazalo opét obliteraci levé Celist-
ni dutiny tumorem s destrukci kosti medialni,
ventralni i lateralni stény antra. Infiltraci levé
Casti tvrdého patra s alveolarnim vybézkem
a také propagaci tumoru do podkozi ventromedi-
alné. Dale byla patrna destrukce spodiny oénice,
kde tumorézni hmoty zasahovaly az k okraji
o¢niho bulbu (obr. 4).

Obr. 4. Vysetireni MR, parasagitalni ez levou o¢-
nici.

Po vysetieni byla v celkové anestezii provede-
na subtotalni resekce tumoru z celé levé celistni
dutiny a maxily, spodina o¢nice resekovana
v misté prordstani tumoru za ponechani periorbi-
ty a rezidua tumoru, ktery zasahoval k dolnimu
okraji bulbu. V opakovaném histologickém vyset-
feni byl opét potvrzen inflamatorni myofibroblas-
ticky tumor. Po konzultaci nalezu s onkology byla
pacientka lécena radioterapii v davce 40 Gy
béhem ¢ty tydnt.

Nasledné kontrolni CT vySetieni po ukonceni
radioterapie prokazalo regresi tumoréznich hmot
z oblasti spodiny levé o¢nice a levého bulbu (obr.
5).

Pti pravidelnych kontrolach v rameci dispenza-
rizace je nyni pacientka bez znamek relapsu one-
mocnéni. O¢ni vySetieni neprokazuje poruchu
vizu ¢i motility bulbu.
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Obr. 5. CT vysetreni po radioterapii, parasagital-
ni ez levou o¢nici.

Pripad druhy

Dalsim pacientem, u kterého byl diagnostiko-
van inflamatorni myofibroblasticky tumor, byla
13leta divka. Do nasi ambulance byla odeslana
ortodontem pro tumor v oblasti dolni celisti,
ktery byl zjistén jako nahodny nalez na OPG
(obr. 6).

Z projekce je patrné ohranic¢ené projasnéni pii-
blizné velikosti 20x20 mm v oblasti zubu 42, 41,
31, 32, spojené s resorpci korent téchto zubu.
V detailu lze tuto situaci vidét také na i.o. RTG
snimku (obr. 7).

Klinicky bylo zjisténo vyklenuti dolniho vesti-

Obr. 6. OPG snimek s projasnénim v oblasti zubu
21-12.

Obr. 7. i.o. RTG oblasti zubu 21-12, do skusu.

bula v oblasti dolnich fezaku, tuzsi konzistence,
palpaéné nebolestivé, slizni¢ni kryt byl zarudly.
Zuby 31, 32 s viklavosti II. az III. stupné, reagu-
jici vitalné na chlad. Pacientka byla objednana
k odstranéni utvaru, klinicky hodnoceného jako
cysta (keratocysta) dolni ¢elisti, v celkové aneste-
Zii.

Pri operaénim zakroku byla zjisténa dutina
velikosti 2x2 ¢m vyplnéna hmotami charakteru
granulacni tkané, které resorbovaly vestibularni
kompaktu, prorustaly az do periostu a resorbova-
ly také koteny naléhajicich zubu. Byla provedena
exstirpace tumoru a extrakce vSech dolnich feza-
k. V histologickém obraze se jednalo o vireteno-
bunééné struktury nadorového charakteru
s vyraznou zanétlivou celulizaci (obr. 8) a imuno-
histochemickou pozitivitou v prikazu vimentinu,
aktinu hladké svaloviny a negativitou v prukazu
cytokeratint a S100 proteinu. Po souc¢asné prove-
deném konzultaénim histologickém vysSetfeni na
jiném pracovisti byl nalez hodnocen jako inflama-
torni myofibroblasticky tumor. Pacientka byla
bez dalsi lécby zarazena do dispenzarni péce
a v soucasné dobé, necelé dva roky po odstranéni
tumoru, je bez znamek recidivy (obr. 9).

Obr. 8. Inflamatorni myofibroblasticky tumor,
zanétliva celulizace, HE, 312x.
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Obr. 9. OPG snimek po dvou letech.

ZAVER

Inflamatorni myofibroblasticky tumor piedsta-
vuje celou fadu vzacnych, obtizné interpretova-
telnych, idiopatickych a zanétlivé zménénych
1ézi, které se klinicky chovaji velmi neobvykle.
Pomocna vysetieni jako jsou CT nebo MR nas
¢asto navadéji, na zakladé zjisténi infiltrativniho
rustu a destrukce okolnich tvrdych tkani, k pra-
covni diagnéze maligniho procesu. Peclivé histo-
logické vySetieni z probatorni nebo kompletni
excize, doplnéné imunohistochemickym vysSetie-
nim, nam ve vétSiné pripada objasni puvod 1éze,
ale nepotvrdi Zadnou maligni transformaci.

Podle WHO Kklasifikace nadora mékkych tkani
z roku 2002 je inflamatorni myofibroblasticky
tumor (ICD-O code 8825/1) fazen mezi nadory
nejistého chovani, které malokdy metastazuji
(Intermediate, rarely metastasizing).

Proto si pti pouziti zavadéjiciho synonyma
inflamatorni pseudotumor musime uvédomit, Ze
se v tomto pripadé nejedna o zanétlivou lézi, ale
o nadorové onemocnéni, které muze zakladat
vzdalené metastazy, nekontrolovatelné rust
a destruovat okolni tkané.
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