Olbrzymi nerwiakowlokniak sciany klatki piersiowej

i szyi — opis przypadku

A giant neurofibroma of the chest wall and neck - a case report
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Streszczenie

W pracy przedstawiono przypadek olbrzymiego guza (nerwia-
kowtdkniaka) powtok szyi i klatki piersiowe]j u niepetnospraw-
nego chorego. Guz ten zaktécat mu codzienne funkcje zyciowe.
Zmiane usunieto w catosci z marginesem tkanek zdrowych.
Przebieg pooperacyjny byt powiktany zespotem ogélnoustro-
jowej reakcji zapalnej (ang. systemic inflammatory response
syndrome — SIRS). Chory zostat wypisany ze szpitala w 16. do-
bie po operacji. Po 11-miesiecznej obserwacji nie stwierdza sie
klinicznych cech wznowy miejscowej guza.

Stowa kluczowe: nerwiakowtokniak, klatka piersiowa, lecze-
nie chirurgiczne.

Wstep

Nerwiakowtokniak jest jednym z czestszych, niezto-
Sliwych nowotworéw tkanek miekkich wywodzacych sie
ze struktur obwodowego uktadu nerwowego. Wystepuje
zwykle u 0s6b w wieku 20-30 lat, z jednakowg czestoscia
u obu ptci. W wiekszosci przypadkéw obecnosé guza jest
scisle powigzana z neurofibromatoza typu pierwszego.
Nerwiakowtdkniaki rosngce na powierzchni ciata czesto
przyjmuja postac polipa, natomiast te, ktére zlokalizowane
sg wewnatrz ciata, charakteryzuje rozlany typ wzrostu do-
prowadzajacy do catkowitego zniszczenia nerwu. Klasycz-
na posta¢ nerwiakowtékniaka w badaniu mikroskopowym
sktada sie ze wszystkich elementéw typowych dla nerwu
obwodowego. Mozliwa jest transformacja ztosliwa nerwia-
kowtdkniaka, ktéra najczesciej przejawia sie we wzroscie
aktywnosci mitotycznej, pojawieniu sie atypii komérkowo-
-jadrowej i podwyzszeniu markeréw proliferacji, a klinicznie
— obecnoscia przerzutow.

Opis przypadku
W marcu 2010 r. do kliniki torakochirurgii przyjeto 24-let-

niego pacjenta z powodu olbrzymiego guza w okolicy przy-
kregostupowej lewej, rozciggajacego sie od okolicy nadoboj-

Abstract

A case of giant neck and chest tumor (neurofibroma) in a di-
sabled patient, that disrupted his daily life activity was pre-
sented. The tumor was completely removed with a margin of
healthy tissue. The postoperative course was complicated by
systemic inflammatory response syndrome (SIRS). The patient
was discharged from the hospital 16 days after surgery. Eleven
months later there was no evidence of general and local recur-
rence of the tumor.
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czykowej lewej w dét, ponizej kata topatki i powodujacego
przymusowe przygiecie gtowy pacjenta w strone przeciwna.
Zmiana zostata zauwazona w listopadzie 2010 r. i od tego
czasu znacznie sie powiekszyta, osiggajac rozmiary 32 cm x
15 cm. Chory w 2006 r. doznat urazu czaszkowo-mézgowe-
go, w wyniku ktérego rozwinat sie krwiak nadtwardéwko-
wy. Opdzniona interwencja chirurgiczna spowodowata nie-
odwracalne uszkodzenie osrodkowego uktadu nerwowego
z upoSledzeniem umystowym i porazeniem czterokonczy-
nowym. Z tego powodu nie podjeto leczenia chirurgiczne-
go w kilku osrodkach onkologicznych, w ktérych chory byt
konsultowany. Po zapoznaniu sie z dokumentacja medyczna
i wzigwszy pod uwage szybki wzrost guza utrudniajacego
codzienne funkcjonowanie chorego, podjeto decyzje o lecze-
niu resekcyjnym. Podczas przyjecia na oddziat torakochirur-
gii pacjent na wozku inwalidzkim, z przymusowym przykur-
czem konczyn goérnych, gteboko uposledzony, z utrudnionym
kontaktem, wymagajacy statej catodobowej opieki drugiej
osoby. Wykonano podstawowe badania laboratoryjne oraz
tomografie komputerowg (TK) i rezonans magnetyczny (RM)
klatki piersiowej. W badaniach laboratoryjnych nie stwier-
dzono odchylen od normy. W badaniu TK klatki piersiowej
stwierdzono lity guz powtok o wymiarach 32 cm x 15 cm,
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potozony w okolicy przykregostupowej lewej, rozpychajacy
miesnie klatki piersiowej i grzbietu od okolicy nadobojczy-
kowej lewej do poziomu VI miedzyzebrza. Guz nie naciekat
zeber ani kregostupa (ryc. 1.), ale w RM uwidoczniono naciek
na sasiadujgce z guzem miesnie (ryc. 2.).

W pierwszym etapie badania dokonano biopsji otwar-
tej guza, uzyskujac rozpoznanie histopatologiczne -
angiofibroma. Po rutynowym przygotowaniu pacjent zostat
zakwalifikowany do leczenia operacyjnego. W trakcie znie-
czulenia wystapito dodatkowe utrudnienie zwigzane z intu-
bacja spowodowane przewezeniem tchawicy po tracheoto-

2010-01-14

Ryc. 1. Tomografia komputerowa klatki piersiowej w ptaszczyznie
poprzecznej. Nie stwierdzono nacieku guza na zebra i kregostup

Ryc. 2. Rezonans magnetyczny klatki piersiowej w ptaszczyZnie
czotowej. Naciek na sasiadujace z guzem miesnie
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mii. W utozeniu pacjenta jak do torakotomii tylno-bocznej
wykonano ciecie pomiedzy kregostupem a brzegiem topatki
od okolicy nadobojczykowej lewej w dét ponizej kata topat-
ki, dochodzac do VIII-IX zebra. Po przecieciu skéry i tkan-
ki podskérnej uwidoczniono miesiefn najszerszy grzbietu.
Dojscie do guza wymagato takze przeciecia miesni podto-
patkowych, piersiowego wiekszego i mniejszego, czworo-
bocznego oraz miesnia mostkowo-obojczykowo-sutkowe-
go. Miejscami guz posiadat widoczna torebke, lecz znaczna
jego czes¢ naciekata miesnie grzbietu. Radykalne wyciecie
masy guzowatej byto mozliwe po szerokim odcieciu go
wraz z komponentg miesniowa (ryc. 3.).

Makroskopowo guz nie naciekat zeber, jednak jego od-
dzielanie byto utrudnione i nie mozna wykluczy¢, iz miej-
scami doszto jednak do nacieku sciany klatki piersiowe;.
Operacja trwata 180 min, $rédoperacyjna utrata krwi wy-
niosta 1200 ml. Histopatologicznie rozpoznano nierwia-
kowtokniaka potwierdzonego badaniem immunohistoche-
micznym: desmina(-), NSE(+), S100(+), CD34(-), Ki67(+).
Po zabiegu pacjenta przekazano na oddziat intensywne;j
opieki medycznej, gdzie zastosowano przedtuzong sedacje
ze wzgledu na rozlegtos¢ urazu operacyjnego i uszkodzenie
neurologiczne pacjenta. Wentylowany w trybie synchronicz-
nej, przerywanej wentylacji wymuszonej (ang. synchronized
intermittent mandatory ventilation — SIMV). Przetoczono
3 j. koncentratu krwinek czerwonych, 3 j. Swiezo mrozo-
nego osocza oraz albuminy. Pacjent zostat rozintubowany
w 5. dobie po zabiegu. Przebieg pooperacyjny powiktany
uaktywnieniem wczedniejszego zakazenia ucha Srodko-
wego wieloopornym szczepem gronkowca koagulazoujem-
nego MRCN, jednak bez zakaZenia rany pooperacyjnej. Do
6. doby utrzymywaty sie wyktadniki zespotu ogélnoustrojo-
wej reakcji zapalnej (ang. systemic inflammatory response
syndrome — SIRS). Pacjent otrzymywat nastepujace anty-
biotyki: cefazolin, augmentin, meronem oraz wankomycy-
ne. W 2. tygodniu po operacji wyktadniki stanu zapalne-
go ulegty normalizacji. Pacjent zostat wypisany z Kliniki
w 16. dobie po zabiegu w stanie dobrym. Obecnie pozostaje
pod obserwacja w Poradni Torakochirurgicznej. W kontrol-
nych wizytach nie stwierdzono wznowy miejscowej guza.

Ryc. 3. Materiat srodoperacyjny — wyciety guz wraz z miesniami
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Dyskusja

W pismiennictwie opisano niewiele przypadkéw tak du-
zych, izolowanych guzéw o rozpoznaniu nerwiakowtéknia-
ka. Guzy te zwykle maja tagodny charakter, jednak czesciej
spotyka sie wsrdd nich wznowe miejscowa, a olbrzymie
nerwiakowt6kniaki moga ulec przemianie ztosliwej. Che-
mioterapia i radioterapia sg czesto nieskuteczne w leczeniu
tego typu nowotwordw, chociaz opisywano zmniejszenie
masy guza po zastosowaniu niektérych chemioterapeuty-
kéw (ifosfamid, winkrystyna, doksorubicyna) lub duzych
dawek radioterapii [1, 2]. Zatem jedynym sposobem rady-
kalnego leczenia jest doszczetne usuniecie zmiany z mar-
ginesem tkanek zdrowych (ok. 3-5 cm) [3]. W przypadkach
olbrzymiego nerwiakowtékniaka i stwierdzonej duzej dys-
plazji naczyh przedoperacyjna embolizacja naczyh krwio-
nosnych moze zmniejszy¢ ryzyko Srédoperacyjnego krwa-
wienia [4]. Wyniki leczenia duzych nerwiakowtdkniakow
nie s3 zadowalajace, gdyz w ok. 45% przypadkéw dochodzi
do wznowy miejscowej guza. Wynika ona z niedoszczet-
nosci resekcji zwigzanej z niekorzystna lokalizacja guza
lub niewidocznym, mikroskopowym naciekaniem sasied-
nich struktur, najczesciej miesni i powiezi [5-7]. Gtownymi
wskazaniami do operacji s3 nasilone dolegliwosci bolowe

Kardiochirurgia i Torakochirurgia Polska 2011; 8 (1)

oraz niedowtad spowodowany rozrostem w obrebie wto-
kien nerwowych. W omawianym przypadku dodatkowym
elementem przy ustalaniu wskazah do operacji byta niepet-
nosprawnosé chorego i szybki wzrost guza uniemozliwiaja-
cy podstawowe funkcjonowanie pacjenta.
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