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STRESZCZENIE

Wprowadzenie. Fibromatosis, zaliczana do guzéw desmoidalnych, to 1a-
godny nowotwor o nieznanej etiologii, wywodzacy sie z tkanki aponeu-
rotycznej, ktéry moze pojawic sie w kazdym obszarze ciala. Mimo braku
zdolnosci do tworzenia przerzutéw i zeztosliwienia, guz zaliczany jest do
nowotworéw o charakterze miejscowo inwazyjnym, o duzym potencjale
do nawrotéw. Biologiczne wiasciwosci umiejscawiaja go miedzy tagodny-
mi widkniakami a zlodliwymi wiékniakomiesakami. Klinicznie fibromato-
sis objawia sie jako wolno rosnacy, zwarty, nieprzesuwalny i niebolesny
guz o twardej konsystencji, mogacy rozprzestrzenia¢ sie wzdtuz powiezi
oraz naciekac otaczajgce struktury.

Cel pracy. Przedstawienie wldkniakowatosci twarzy i przeglad pis-
miennictwa.

Opis przypadku. Przedstawiamy rzadki przypadek wiékniakowatosci
okolicy przynosowej, podoczodotowej i policzka u 24-letniego pacjen-
ta, u ktérego pomimo trzykrotnego radykalnego wyciecia zmiany
dochodzilo do nawrotu choroby. Kolejng wznowe leczono chirurgicz-
nie w skojarzeniu z radioterapia. Dwuletnia obserwacja potwierdzila
skutecznosé¢ zastosowanej metody.

Whioski. Leczenie chirurgiczne skojarzone z radioterapia jest skutecz-
ne w zapobieganiu wznowom u chorych z wlékniakowatoécia w obre-
bie glowy i szyi. P6Zne, ostateczne rekonstrukcje powinny by¢ wyko-
nywane nie wczeéniej niz po 3 latach od zakoriczenia leczenia.

ABSTRACT

Introduction. Fibromatosis is included in the group of desmoid
tumours arising from the musculoaponeurotic structures. These benign
fibrous tumours can occur in any part of the body. Although fibro-
matosis does not metastasize and has no malignant potential, it is
known as a locally aggressive neoplasm with a high incidence of local
recurrence. Biological behaviour classifies the disease between fibro-
mas and fibrosarcomas. Physical examination reveals a firm, fixed and
non tender mass with an ability to spread through fascial planes and to
invade the surrounding structures.
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Objective. Presentation of fibromatosis of the face and literature
review.

Case report. We present a rare case of fibromatosis of the paranasal,
infraorbital and buccal regions in a 24-year-old male patient, who
underwent three complete excisions of the lesions. Despite negative
margins, recurrence of the tumour was observed in the next few
months. For this reason, the last surgical treatment was combined with
radiation as an adjuvant therapy. A two-year follow-up confirmed effi-
ciency of this therapeutic method.

Conclusions. Surgical treatment combined with radiation is effective in
recurrence prevention in patients with fibromatosis of the head and
neck. Late, final reconstructions should be conducted after at least

3 years of follow-up without recurrence.

WPROWADZENIE

Wioékniakowatosé zaliczana jest do guzéw desmo-
idalnych, ktére powstaja z tkanki tacznej, aponeuro-
tycznej, powiezi lub okostnej [1-3]. Chociaz zmiany te
nie daja przerzutéw i nie wykazuja sklonnosci do
zeztosliwienia, zaliczane sg do nowotworéw o charak-
terze miejscowo inwazyjnym z duzym potencjatem do
nawrotéw, co w szczegolnosci dotyczy guzéw zlokali-
zowanych w okolicy glowy iszyi [1, 2, 4, 5]. Wyré6znia
sie fibromatozy powierzchowne (podeszwowe, dlo-
niowe, pracia) oraz glebokie. Umiejscowienie zmian
zaliczanych do fibromatoz glebokich w obrebie glowy
i szyi jest bardzo rzadkie (12-15% wszystkich postaci
wibkniakowatosci), najczesciej dotycza one skory szyi,
okolicy podzuchwowej i nadobojczykowej, w dalszej
kolejnosci skéry twarzy, skalpu, zatok przynosowych
i oczodotu [1]. Etiologia choroby nie jest do korica
wyjasniona, a wéréd najczestszych czynnikéw wymie-
nia si¢ zaburzenia hormonalne, czynniki genetyczne
oraz przebyte urazy [1, 2]. W réznicowaniu nalezy bra¢
pod uwage inne nowotwory, takie jak wiékniaki, §lu-
zaki, nerwiaki, nerwiakowlékniaki, wtékniakomiesaki
i miesaki prazkowanokomoérkowe.

CEL PRACY

Celem pracy jest przedstawienie rzadkiego przy-
padku wiékniakowatosci twarzy przebiegajacej z czte-
rokrotng wznowg oraz przeglad dostepnego pismien-
nictwa na temat tego schorzenia.

OPIS PRZYPADKU

Mezczyzna 24-letni zglosit sie do Kliniki z powo-
du wznowy widkniakowatosci okolicy przynosowe;j,
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podoczodotowej i policzka prawego. Zmiana po raz
pierwszy wystapila w 16. roku zycia w postaci guza
niewielkich rozmiaréw w okolicy przynosowej po
stronie prawej. Wycieto ja w innym osrodku po czte-
roletniej obserwacji. Wynik badania histopatologicz-
nego wykazal utkanie myostosis proliferans, zabieg
byl nieradykalny. Po 2 latach zaobserwowano po-
nowny wzrost guza, chory zostal przyjety do tutej-
szej Kliniki. W badaniu fizykalnym stwierdzono za-
padniecie okolicy operowanej oraz liczne drobne
guzki podskérne o wzmozonej spoistosci, nieprzesu-
walne wzgledem podloza i skéry, umiejscowione
w dolnym biegunie nieestetycznej blizny poopera-
cyjnej. W obrazie tomografii komputerowej w obre-
bie policzka prawego zaobserwowano wrzeciono-
waty obszar, wielkosci 3 cm x 2 cm, wykazujacy
wzmocnienie po podaniu kontrastu. Zmiana przyle-
gala bezposrednio do mieéni dzwigacza wargi gor-
nej oraz mieénia jarzmowego i policzkowego. Nie
stwierdzono cech destrukcji koéci oraz powiekszo-
nych weziéw chlonnych. W znieczuleniu ogélnym,
w intubacji ustno-tchawiczej wycieto zmiany do gra-
nicy okostnej szczeki, z marginesem tkanek makro-
skopowo niezmienionych. W powstaly ubytek prze-
mieszczono ciato ttuszczowe Bichata, ktére pokryto
skorg przesunieta z sasiedztwa. W badaniu histopa-
tologicznym (ryc. 1. A-D) stwierdzono tawicowy
wzrost fibroblastéw (CD34+) o hiperchromatycznych,
wrzecionowatych jadrach, z naciekaniem skéry,
tkanki ttuszczowej podskérnej i przylegajacej mies-
niéwki szkieletowej. Aktywnos¢ proliferacyjna nowo-
tworu opisano jako niska, antygen proliferacyjny
Ki67 dodatni w okoto 5% jader komérek nowotwo-
ru. Reakcje immunohistochemiczne z antygenami
SMA, desminy i 5100 - w komorkach nowotworu
ujemne. Marginesy resekcji byly wolne od utkania
zmiany. Przebieg pooperacyjny byl niepowiklany.
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odskdrng tkanke tluszczowa. B — Antygen SMA pokazuje $ciany naczyn

krwionos$nych w utkaniu nowotworu. C — Reakcja CD34 dodatnia w komdrkach nowotworu. D — Struktura histologiczna nowotworu
Figure |. Histopathological examination. A — Tumour infiltrates adipose subcutaneous tissue. B — SMA antigen indicates vessel walls in neo-
plastic stroma. C — Positive CD34 reaction in neoplastic cells. D — Histopathological structure of the tumour

Po zabiegu chory pozostawat pod stalg kontrolag am-
bulatoryjna.

Kolejng wznowe stwierdzono po 8 miesigcach
od operacji. Na skorze w okolicy podoczodotowej
prawej, w dolnym biegunie blizny pooperacyjnej
stwierdzono guz wielkoéci 4,5 cm x 2 cm z licznymi
guzkami satelitarnymi na obwodzie oraz druga
zmiane o $rednicy okolo 0,5 cm w okolicy kata przy-
srodkowego oka prawego. Zmiane usunieto w znie-
czuleniu ogdlnym, z marginesem zdrowych tkanek,
co potwierdzilo badanie histopatologiczne materia-
tu operacyjnego. Chorego konsultowano w Klinice
Nowotworéw Glowy i Szyi Centrum Onkologii pod
katem uzupelniajagcego napromieniania. W zwiagzku
z radykalnoscig zabiegu zalecono obserwacje i state
kontrole.

Po 18 miesigcach chorego ponownie przyjeto do Kli-
niki z powodu kolejnej wznowy. Na skérze w okolicy
podoczodolowej prawej stwierdzono blizne plaszczy-
zZnowa o nieréwnej powierzchni ze zmiang guzowatg
o rozmiarach 23 mm x 12 mm z licznymi guzkami sate-
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litarnymi (ryc. 2.). Okoliczne wezly chfonne byty niepo-
wiekszone. W obrazie tomografii komputerowej w oko-
licy policzkowej i okolicy przynosowej po stronie pra-
wej w tkance podskérnej stwierdzono owalny, do-
brze odgraniczony, jednorodny guz wielkoéci 23 mm
x 12 mm, umiarkowanie wzmacniajacy sie po podaniu
kontrastu, oddzielony cienka warstwa tluszczu od gle-
biej potozonych miesni i nienaciekajacy kosci (ryc. 3.).
Chorego zakwalifikowano do operacji w znieczuleniu
ogblnym. Zmiane wycieto z marginesem tkanek ma-
kroskopowo niezmienionych. Jeden z usunietych guz-
kow zlokalizowany byl w bezposrednim sasiedztwie
woreczka 1zowego. Ubytek pooperacyjny pokryto wol-
nym przeszczepem skory pelnej grubosci pobranym
z pachwiny. Przebieg pooperacyjny byl niepowiklany.
Na okres gojenia zatozono blefarorafie, aby zapobiec
bliznowatemu wywinieciu powieki dolnej oka prawe-
go (ryc. 4., 5.). Wynik badania histopatologicznego mate-
rialu operacyjnego potwierdzit radykalnoé¢ zabiegu.
Z uwagi na kolejna juz wznowe chorego zakwalifiko-
wano do uzupelniajacej radioterapii w Klinice Radiote-
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Rycina 2. Wznowa fibromatosis przed ostatnim zabiegiem
Figure 2. Recurrence of fibromatosis before last surgery

Rycina 4. Stan po ostatniej operacji — 3. doba
Figure 4. Three days dfter last surgery

rapii Glowy i Szyi Centrum Onkologii. Dwa miesigce
po operacji pacjent poddany zostal naswietlaniu elek-
tronami na obszar lozy po guzie, otrzymat catkowity
dawke 54 Gy w 30 frakcjach (ryc. 6.).

W ciagu 2 lat od ostatniego zabiegu nie stwier-
dzono cech wznowy.

OMOWIENIE

Na podstawie piSmiennictwa [1-32] zebrano udo-
kumentowane przypadki fibromatosis, przeanalizo-
wano czesto$¢ wystepowania, dane demograficzne
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Rycina 3. Obecnos¢ guza skéry i tkanki podskérnej w badaniu
tomografii komputerowej

Figure 3. Tumour of the skin and subcutaneous tissue revealed by
computed tomography

Rycina 5. Stan po wycieciu zmiany i przeszczepie skory z pachwi-
ny — 3 tygodnie po zabiegu
Figure 5. Three weeks dfter surgery and full thickness skin graft

pacjentéw, umiejscowienie, objawy, sposéb leczenia
oraz postepowanie z ewentualnymi wznowami pro-
cesu chorobowego. Z lat 1970-2012, w dostepnej ba-
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Rycina 6. Stan po 6 miesigcach po ostatnim zabiegu i radioterapii
Figure 6. Six months after surgery and radiotherapy

zie artykuléw, w wyszukiwarce PubMed, znalezio-
no 32 doniesienia z opisanymi facznie 209 przypad-
kami fibromatosis [1-32]. Dane z piSmiennictwa przed-
stawiono w tabeli L.

Fibromatosis jest rzadkim nowotworem zalicza-
nym do guzéw desmoidalnych. Stanowi 0,03%
wszystkich choréb nowotworowych [2, 6]. Z powodu
duzego prawdopodobieristwa wznowy jest przez
niektérych autoréw nazywany aggressive fibromatosis
(AF) [1, 2, 4, 5]. Sredni wiek pacjentéw z widkniako-
watoscia wynosi 25,2 roku, a stosunek mezczyzn do
kobiet 1,86 : 1 [1-32]. Najczestszym objawem choroby
jest twardy guz o érednicy niekiedy przekraczajacej
4 cm. Innymi towarzyszacymi objawami choroby sa
bol, dysfagia, trudnoéci w oddychaniu, wytrzeszcz
lub krwawienie z nosa [1].

Za najskuteczniejszg metode terapii uznaje sie le-
czenie chirurgiczne lub chirurgiczne skojarzone
z radioterapia [18, 23, 30]. Az 50% zmian typu fibro-
matosis umiejscowionych w obrebie glowy i szyi ule-
ga nawrotom, mimo radykalnych zabiegéw chirur-
gicznych. Wedlug niektérych autoré6w wznowy
w tej okolicy moga siega¢ nawet 86% przypadkow
[27]. Duzy odsetek wznéw zmusza do poszukiwania
innych, skuteczniejszych metod leczenia.

W ostatnich latach uznaniem cieszy sie hormo-
noterapia tamoksyfenem [4, 7]. Ten syntetyczny lek
o dzialaniu antyestrogenowym znalazl zastosowa-
nie po odkryciu receptoréw estrogenowych w gu-
zach desmoidalnych [4]. Jest réwniez grupa zwo-
lennikéw skojarzonego stosowania preparatéw
hormonalnych i niesteroidowych lekéw przeciwza-
palnych, z tych ostatnich najpopularniejsza jest in-
dometacyna [8, 9]. Alternatywna metode leczenia
stanowi radioterapia. Jest ona zalecana chorym po
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Tabela I. Fibromatosis — analiza pismiennictwa
Table I. Fibromatosis — literature data

Parametr n %
wiek 0-87 lat, $rednio: 25,2 roku
pted:
kobiety 136 66
mezczyzni 73 34
metody leczenia ogniska pierwotnego:
chirurgia 97 46,4
chirurgia + radioterapia 80 38,2
radioterapia I8 8,6
chirurgia + chemioterapia [l 52
chemioterapia 3 1,5
wznowa:
tacznie ok. 20
w obrebie glowy i szyi ok. 50

nieradykalnym wycieciu z pozostawieniem guza
resztkowego (zalecana dawka 2 x 25 Gy) lub jak w opi-
sanym przypadku po wielokrotnych wznowach, po
radykalnym wycieciu [1, 6, 7, 23]. Ryzyko wystapie-
nia wznowy u tych chorych zmniejsza sie o polowe.
W przedstawionym przypadku zastosowano uzu-
pelniajaca radioterapie po kolejnym, radykalnym
wycieciu zmiany w okresie dwuletniej obserwagji
i nie stwierdzono wznowy.

W leczeniu nowotworéw glowy i szyi istotne sa
dwa elementy - radykalnoéc¢ operacji i wynik estetycz-
ny. Ze wzgledu na skfonnoé¢ do nawrotéw w terapii
widkniakowatosci pierwotne rekonstrukcje powinny
uwzgledniad najprostsze metody pokrycia ubytku tka-
nek, takie jak przeszczep skoéry, plastyka miejscowa,
a dopiero po co najmniej trzyletniej obserwacji bez
nawrotu mozna planowac dla poprawy wyniku este-
tycznego i czynnosciowego zlozone rekonstrukcje,
nawet z ewentualnym wykorzystaniem ptatéw prze-
noszonych poprzez zespolenia mikronaczyniowe.

WNIOSKI

Chorzy z rozpoznana widkniakowatoscia twarzy
wymagaja stalych kontroli. Leczenie chirurgiczne
skojarzone z radioterapia jest skuteczne w zapobie-
ganiu wznowom u chorych z wiékniakowatoscig
w obrebie glowy i szyi. PézZne, ostateczne rekon-
strukgcje chirurgiczne powinny by¢é wykonywane nie
wczeéniej niz po 3 latach od zakoriczenia leczenia.
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