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Desmoid fibromatosis eléfordulasa nyakon

TOTH AGNES DR, *MIKO TIVADAR DR, RACZ TAMAS DR,
LAMPE ISTVAN DR,

Kozlésreérkezett: 1988, szeptember 5.

Kulesszavak: Desmoid fibromatosis, nyaki tumor.

Szerzok 32 éves ndbeteg extraabdominalis desmoid fibromatososarél
szamolnak be, mely a nyak hatso felszinén helyvezkedett el. A kiirtas
utan roviddel recidiva lépett fel, melyet a bérrel egyiitt szélesen az
épben eltavolitottak. Hangsulyozzék a fibromatosisok differentialdiagnos-
ticajanak nehézségeit.

Bewvezetés

A rostot termeld kotdszoveti tumorok két alapvetd csoportjat a joindulata fib-
romak és a rosszindulatt fibrosarcomak képezik. A kettd kizott helyezkednek
el a fibromatosisok, amelyek magukban foglaljak azokat az elvaltozasokat, ame-~
lyek az el6zd csoportokba nem sorolhatdk be.

Az igy ismert fibromatosisok: hegkeloid, sugarfibromatosis, fasciitis nudula-
ris pseudosarcomatosa, myositis proliferans, agressiv fibromatosis, basalfibroid
[5].

A hegkeloid és sugarfibromatosis tulajdonképpen gyulladasos eredetii reak-
tiv elvaltozas. A fasciitis nodularis psecudosarcomatosa az izomfasciabol, a myo-
sitis proliferans az izmokbol kiindulé proliferacié. A gyulladasos eredet itt is
valoszinli. Az agressiv fibromatosis valédi malignus tumorhoz hasonlit, de nem
metastatizal, viszont gyakran recidival, Leggyakoribb el6forduldsi helye a m.
rectus abdominis aponeurosisa — féként tobbszor sziilt néknél, Ezt nevezik
abdomindlis desmoidnak, mig a test mas részén eléfordulé hasonlé elvaltozast
extraabdominalis desmoid névvel is illetik. A basalfibroid vagy nasopharyn-
gealis fibroma a fil-, orr- gégészeti irodalomban jol ismert korkép.

Meg kell emliteni, hogy az irodalomban a fenti beosztastol eltérd besorolast
is talalhatunk: pl. Enzinger a keloid, fasciitis nodularist, myositis prolife-
ranst, nasopharyngealis angiofibromat stb. a két8szévet benignus tumorai és
tumorszerd lézidéi cimszé alatt targyalja, ezaltal a desmoid fibromatosist egy-
séges csoportnak tekinti [4].

Esetleirds

P. L.-né 32 éves nébeteg 1987 majusaban a nyak két oldalan tapinthatd tobb mo-
gyordnyi nyirokesomé miatt a pozitiv toxoplasma komplementkétési reakeié birto-
kdban Tindurin. Sumetrolim kezelésben részesiilt. A nyirokcsomok regredialtak, de
késtbb a nyak hatso felszinén fajdalmatlan, tomott tapintatd csomod keletkezett. En-
nek tovabbi vizsgalata, kezelése miatt 1987 oktdberében fekiidt be klinikidnkra. Sta-
tusabol kiemelendd: g nyak hatsé felszinén a kozépsé harmadban 5 em Atmérsid,
tomott, az alapjan elmozdithaté gob tapinthaté. A m. sternocleidomastoideus men-
tén 1—2 mogyordényi nyirokesomé még észlelhetd, de egyéb fizikalis eltérés nincs.
Rutin laboratériumi vizsgalatok, toxoplasma komplementkotési reakeio, mellkas rtg,
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nyaki gerincfelvétel: negativ. A csomét helyi érzéstelenitéshen eltavolitottuk, szo-
vettani lelet: 9040/87 extraabdominalis desmoid fibromatosis. Az eredmény ismere-
tében célzott vizsgalatokkal sem sikeriilt mas testtajon hasonld elvaltozdst kimutat-
nunk, a beteg pp. gyégyult sebbel tavozott. 1988 februarjaban a hegvonalbél mogyo-
rényi, a bérrel sszekapaszkodé recidiv gobét tavolitottunk el, a szévettani lelet meg-
felelt az el6zének. Azdéta a beteg panaszmentes.

Megbeszélés

Az extraabdominalis fibromatosis igen ritkan eléfordulé megbetegedés, a gé-
gészetl kézikdnyvek csak egy-két mondatban [1] vagy egyaltalian nem emlitik
[8, 9]. Az Osszes fibromatosisok mintegy 5%-4t teszi ki [5]. Ezen belil a nyaki
eléfordulas Enzinger adatai szerint 7,6%, [4]. Klinikai megjelenésére jellemzé,
hogy tomoétt tapintati, kérnyezetétél élesen nem hatéarolédik el, fajdalmatlan.
Leggyakoribb 25—35 év kozott.

Makroszkdéposan az inszovethez hasonlit, sziirkésfehér vagy sziirkésvoros. A
kdrnyezetében 1év6 izomzatot vagy subcutan zsirszévetet infiltralhatja, emiatt
az ép szovettdl valo elkulonitése nem mindig lehetséges. Ritkan besziiri a pe-
riosteumot és a csontot is. Atlagos nagysdga 5—10 cm, de lehet ennél nagyobb
is.

A koros és az ép szovet hatdrat megitélni mikroszkopos vizsgalattal sem
konnyd. Jellemzdé megjelenési formaja: karcsi, orsé alaka sejtek, fibrocytak
és fibroblastok, valamint collagen rostok kétegekbe rendezédve. A magvak ki-
csik, halvinyan fest6dnek, élesen kortilhataroltak, 1—3 kicsi nucleolusuk van.
Magatypia, mitosisok ritkak, a monomorph sejtkép oOsszességében érett kots-
szovet benyomadsat kelti. A tumor szélén a harantcsikolt izomrostok maradva-
nyait kérbefogja a daganat, ezaltal az izomrostok atrophidja vagy myogen
oriassejtek megjelenése miatt malignus neoplasmaéaval lehet &sszetéveszteni. Fo-
calis vérzések és lymphocytaaggregatumok gyakran talalhatok [4].

A fasciitis nodularis pseudosarcomatosanal és myositis proliferansnal ezen
kiviil chronicus gyulladasos infiltratumot is latunk.

A differencialdiagnosisnak egyrészt a fibromatosisok egymastél valé elkii-
16nitését kell jelentenie, de legféképpen a fibrosarcomatdl kell elhatérolni.
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A fibromatosisok kezelésében alapvetd szerepe a priméren végzett, teljes el-
tavolitdsnak van. A valamennyi alcsoportra jellemzé tulajdonsag, a 25—65%/-
os recidivahajlam csak korrekt eltavolitds esetén csdkkenthets. Csonkité mii-
tétet vegezni felesleges [3], azonban kiilondsen fej- nyaki eléfordulas esetén
agressiv fibromatosisnal az egyes szerzék altal ajanlott 3 cm-es biztonsagi zo-
na nem mindig megoldhat6. Bérinfiltracié esetén bérrel egyiitt vals eltavoli-
tas javasolt. Sugérkezelés nem jon széba, a késéi malignus transformatio le-
hetdsége miatt [4, 5].

A fibromatosisok el6forduldsa fiil-orr-gégészeti teriileten ritka. A kérkeép
leirasaval foglalkozott Conley [2]. Az utébbi években Hasegawe [6] a sinus
maxillaris csontos falat is infiltralé desmoidrél szamolt be. Melntosh [7] 14
honapos fiugyermeknél észlelt soliter fibromatosist a gégében és a garatban,
amely gyorsan recidivalt, és a megismételt mutétnél a fibromatosis fibrosar-
comaba valo &tmenetét regisztraltak — totdlis laryngo-pharyngectomiat vé-
geztek. Fritzmeier és mtsai [5] hdarom sajat esetiiket ismertették: a nyakon,
infraorbitalisan és retroauricularisan észlelték az elvaltozast. Hangsulyozzak
a miuteti eltavolitas fontossagat.

Hazai kozlést flil-orr-gégészeti lokalizdciéban nem taldltunk. Esetiinket
ritkasdga miatt tartottuk kozlésre érdemesnek,
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A. Tor, T. Muxo, T. Pau, WU Jlamne: Bempevaesocms decsondrnozo Gubpo-
Mamoza na uiee

ABTCPHl ONHCHLIBAIOT CHVYail B3KCTPAAONOMHHAJIBHOTO AecMOMAHOTO (ubpomaroza v
32-neTHeil >XEHUIHHALI, PACNOJOMEHHOr0 HA 3ajHeil MoBepxHOCTH mieH. Bekope nocae
VAANeHHs HACTVIHI PELHIHB ONYXO0JH, KOTOPYI0 YIANHIH ¢ GOJbUIHM YYaCTKOM OKpY-
JKAOUEH HHTAKTHOH KOXKH. ABTOPH NOJUEPKHBAKT TPYAHOCTH auddepcHUHANbHOrO
auartosa ¢puipomMaTosos.

Té6th, A, Miko, T., Rdecz, T., Lam pé, L: Occurrence of desmoid fibroma-
tosis on the neck

The authors describe the extraabdominal desmoid fibromatosis located on the poste-
rior surface of the neck of a 32-year-old woman. Shortly following the extirpation recur-
rence was observed. This was eliminated wide into the intact together with the skin. The
difficulties of the differential diagnostics of fibromatoses are emphasized.

A Tot h, T. Miko,T,. Racz, I. Lampé: Das Vorkommen desmoider Fib--
romatose am Hals

Verff. berichten iiber eine 32-jihrige Patientin mit extra-abdominaler Desmoid-Fib
romatoge, die am Nacken lokalisiert war. Kurz nach der Exstirpation trat ein Rezidiv
auf, das mit der Haut zusammen, weit im Gesunden entfernt wurde. Die Differenzial-
diagnostik der Fibromatosen ist schwierig.
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