Sdéleni z praxe

Raritny pripad mezenteridlnej fibromatozy
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Intraabdominalna fibromatdza je lokalne agresivna, ale nie metastazujica proliferacia. Je to benigny tumor, ktory sa vyskytuje vo vacsine
pripadov v brusnej stene, v mesentériu a retroperitoneu. Intraabdominalna fibromatéza (IAF) sa vyskytuje bud'v asociacii s Gardnero-
vym syndrémom, alebo sporadicky, spésobujtica v mnohych pripadoch diferencialno-diagnostické problémy s myofibroblastickymi,
fibroblastickymi tumormi a gastrointestinalnymi stromalnymi tumormi, ktoré st vsak charakteristické ovela agresivnejsim biologickym
spravanim a ¢astokrat metastazovanim. Diferencialna diagnostika moze byt vyrazne stazena v nepritomnosti loko-regionalneho Sirenia
a/alebo vzdialenych metastaz a predstavuje aktudlny problém, pretoze spravna diagnéza ovplyviuje vyber adekvatnej terapie.

Kltucové slova: intraabdominalna fibromatdza (IAF), mezenterialna fibromatéza, Gardnerov syndrom, gastrointestinalne stromalne tumory
(GISTs), imunohistochemickeé vysetrenia.

A rare case of mesenterial fibromatosis - a case report

Intra-abdominal fibromatosis is a locally aggressive, but non-metastasizing proliferation. It is a benign tumour which, in most cases,
occurs in the abdominal wall, mesentery and retroperitoneum. Intra-abdominal fibromatosis (IAF) occurs either in association with
Gardner's syndrome or sporadically, commonly causing differential diagnostic difficulties with myofibroblastic-fibroblastic tumours and
gastrointestinal stromal tumours which, however, are characterized by much more aggressive biological behaviour and, frequently, by
metastasizing. Differential diagnosis may be significantly complicated in the absence of loco-regional spread and/or distant metastases,
and poses a current problem since correct diagnosis affects the selection of adequate therapy.
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immunohistochemical tests.

Intraabdominédlna fibromatoza, tiez zndma
ako intraabdominalny desmoid, je vzécny, lokal-
ne agresivny, ale nie metastazujuci, mezenchy-
malny tumor, ktory zvycajne postihuje mesen-
térium alebo retroperitoneum (1, 2, 4). Viyskytuje
sa sporadicky alebo v asociacii so syndromom
familiarnej adenomatéznej polypdzy, znamej
ako Gardnerov syndrém. Mezentericka fibro-
matéza (MF) je velmi vzacna, lokdlne agresivna
neopldzia, ktord sa moze klinicky manifestovat
abdominélnym dyskomfortom, az abdominél-
nou bolestou, hmotnostnym ubytkom, alebo
symptémami ureterdlnej obstrukcie, mesen-
teridlnej ischémie, alebo crevnej obstrukcie
s rozvojom subiledzneho az ileézneho stavu,
zriedkavejsie tak ako aj v nasom klinickom pri-
pade perforaciou ¢reva so vznikom difuznej
peritonitidy (1, 2, 3, 4). Klinicky, makroskopicky
a v histologickom obraze IAF mbZe pripominat
GIST. Napriek tomu kym GIST méze ¢asto mat
maligny potencidl, IAF z hladiska biologického
sprdvania zostava v podstate benignou léziou.
Diferencidlna diagndza medzi tymito dvomi
entitami ma velky klinicky vyznam a v niek-
torych pripadoch je to mozné len na zaklade
imunohistochemického vysetrenia (1, 2, 4, 5).
Popisujeme pripad pacienta so sporadickou IAF
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u ktorého tumor lokdlne postihoval/zahrioval
mesentérium aj tenké crevo, o je velmi raritné,
bez pritomnosti vzdialeného Sirenia. V histologii
niektoré morfologické charakteristiky naddoru
boli spolo¢né s GIST. Definitivna diagndza bola
stanovend pooperacne na zaklade imunohisto-
chemickych nalezov.

Kazuistika

82-ro¢ny pacient 10. 11. 2008 hospitalizovany
na internom oddeleni s anamnézou cca 10 dnf
trvajucich bolesti brucha kf¢ovitého charaktery,
pricom bolesti sa zvyraznovali postprandidlne,
preto aj obmedzoval prijem potravy. Poslednych
7 dni boli febrilie do 39°C, pocitoval nauzeu,
opakovane zvracal. V laboratérnom obraze
bola pritomnd vyraznd elevécia zapalovych
parametrov — FW 75/100, leukocytdza 17, 38;
s neutrofiliou, CRP 226,7. Bilirubin, hepatalne
enzymy, amylazy boli v norme, urea, kreatinin
a mineralogram taktieZ vo fyziologickom roz-
medzi. Prostrednictvom pomocnych zobra-
zovacich vysetreni (USG, CT, CT-enteroklyza)
bol verifikovany hypoechogénny utvar (resp.
hypodenzny Utvar na CT) medidlne od caeka
rozmerov 57 X 53 x 38 mm. Konzultovany chirurg
odporucil explorativnu laparotoémiu, s ktorou
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pacient vtedy nesuhlasil a napriek pouceniu
o moznych nasledkoch z rodinnych dévodov
odmietol dalsiu hospitalizéciu a lie¢bu. Dra
10. 12. 2008 vysetreny a hospitalizovany na |.
chirurgickej klinike JLF UK a MFN pre vyrazné
zhorsenie zdravotného stavu za posledné 2 dni.
Uddval od predchadzajuceho dha pretrvavajuce
intenzivne kfcovité bolesti v epigastriu, zéstavu
vetrov a stolice. Bol febrilny, TT 38,5 st,, citil sa vel-
mi slaby, malatny, v noci nespal. Véhovy Ubytok
za posledné 2 tyzdne cinil asi 7 kg.

Pri fyzikdlnom vysetreni boli pritomné
znamky miernej dehydratacie (suché sliznice,
jazyk), brucho bolo nad niveau hrudnika, dis-
tendované, meteoristické. Palpacna bolesti-
vost s maximom v epigastriu a mesogastriu,
s napfnanim brusného svalstva pri vysetreni,
bez hmatatelnej rezistencie. Naznacend bola
aj poklopova citlivost a auskultac¢ne pritomna
hyperperistaltika. Nasledne bolo realizované rtg
vysetrenie hrudnika a brucha s ndlezom volného
plynu v subfréniu a subileézneho stavu. Pacient
bol prijaty na JIS I. Chirurgickej kliniky a po ur-
gentnej predoperacnej priprave bol operovany
pre difiznu peritonitidu pri perforacnej prihode
GlIT-u so subiledznym stavom. Peroperacny nalez
potvrdil difuznu purulentnu peritonitidu, pri



perforovanom tumore ilea s rozsiahlym nélezom
difuzneho, neostro ohrani¢eného Sirenia v roz-
sahu do mezentéria a s penetraciou do brusnej
steny.

Zrealizovala sa resekcia ilea a prilahlého
mezentéria, asi 100cm resekdt ilea, s end-to-
end anastomdzou, lavédzou a drendZou duti-
ny brusnej. Postopera¢ne nasadena empiricy
ATB profylaxia. Pri histopatologickom vysetreni
makroskopicky bol opisany tumoriformny Gtvar
velkosti 74 x 65 x47 mm, rastuci prevazne v tu-
kovom tkanive mezentéria, v Casti vsak zasa-
huje aj do steny tenkého creva, kde sa dostéva
aZ do kontaktu so sliznicou. I5lo o neostro ohra-
nicend, infiltrativnu 1éziu s proliferdciou vrete-
novitych, ovélnych aj hviezdicovitych buniek
uloZzenych v kolagénnej stréme, pricom bun-
kova populdcia bola bez taypif a bez mitotickej
aktivity. V casti 1ézie bola popisana akcentacia
regresivnych zmien v zmysle chronickej zapa-
lovej celulizacie, purulentneho zapalu, starsich
krvdcani a loZiskovej tvorby granula¢ného spo-
jiva. Imunohistochemicky bol vimentin difuzne
pozitivny, hladko-svalovy aktin v ojedinelych
bunkéch pozitivny, dezmin negativny, svalovo-
Specificky aktin negatfvny, S-100 protein ne-
gativny, CD 117 a CD 34 negativne. Na zéklade
histopatologického vysetrenia podporeného
imunohistochemickymi nalezmi bola diagnos-
tikovana abdomindlna mezenterialna fibroma-
téza dezmoidného typu, ktord sa klinicky moéze
prejavit akUtnou brusnou prihodou pri perforacii
Creva. Priebeh poopera¢ného obdobia bol exce-
lentny, pacient sa pomerne rychlo zotavil, bolesti
brucha ako aj ostatné dyspeptické tazkosti zmiz-
li.V priebehu 3 mesiacov bol pozorovany vahovy
prirastok 12kg. KedZe ide o ochorenie s vysokym
rizikom recidivy, pacient je nadalej dispenzarizo-
vany na onkochirurgickej ambulancii.

Diskusia

Intrabdominalna fibromatéza (IAF) je velmi
raritné, lokélne agresivne, proliferativne, ale nie
metastazujlce ochorenie. Vo vacsine pripadov
sa vyskytuje vo forme mezenteridlnej alebo re-
troperitondlnej fibromatdzy. KedZe ide o velmi
raritné ochorenie, nie su dostato¢né Udaje v li-
teratUre o incidencii a prevalencii tohto ocho-
renia (1, 2, 3, 4, 5). Vyskytuje sa bud’ v asociacii
s Gardnerovym syndrémom alebo sporadic-
ky. Pacienti s Gardnerovym syndrémom maju
az 850x vyssie riziko vzniku ochorenia nez bezna
populdcia. Etiopatogenéza mezenteridnej fibro-
matdzy (MF) nie je presne zndma. Predpoklada
sa podiel genetickych faktorov, comu nasved-
Cuje aj ¢asta asociacia ochorenia s Gardnerovym

syndromom (1, 3, 4, 6). Pri sporadickom vyskyte
ochorenia sa predpoklada vacsi vyznam endo-
krinnej priciny, ktora je podporena relativne vys-
sou prevalenciou ochorenia u gravidnych zien
a uzien uzivajucich hormonalnu antikoncepciu,
regresiou tumoru po menopauze a regresiou
po terapii tamoxifenom (8, 9). V niektorych pri-
padoch moze mat dolezitu ulohu v etioldgii
ochorenia aj abdomindlna trauma alebo pred-
chéddzajuci abdomindlny chirurgicky zékrok (7,
10). MF ma niekolko rozli¢nych charakteristik:
proliferacia dobre diferencovanych fibroblastov,
infiltrativny rast vzorky, pritomnost variabilné-
ho mnozstva kolagénu medzi proliferativnymi
bunkami, nedostatok cytologickych ukazova-
telov malignity, nedostato¢néa alebo absentuj-
Uca mitotickd aktivita a agresfvny klinicky obraz
charakterizovany opakujicimi sa lokalnymi reku-
renciami bez tendencie k metastazovaniu (1, 3, 4,
5). Klinicky sa MF m&Ze manifestovat abdominal-
nym dyskomfortom, az abdominélnou bolestou,
hmotnostnym ubytkom, v niektorych pripadoch
v zévislosti od velkosti a lokalizécie aj sympto-
mami ureteralnej obstrukcie, mesenteridlnej
ischémie alebo ¢revnej obstrukcie s rozvojom
subiledzneho az iledzneho stavu, zriedkavej-
Sie tak ako aj v nasom klinickom pripade per-
foraciou creva so vznikom difiznej peritonitidy
(1,3, 11,12, 13, 14). V nasom klinickom pripade
mal pacient aj opakovane subfebrilie az febrilie,
¢o je dost nezvycajny priznak MF. V niektorych
pripadoch je MF diagnostikovana pri operaciach,
explorativnych laparotémidch, ktoré st indikova-
né zinych dévodov (10, 14). V diagnostike maju
velky vyznam zobrazovacie metddy — USG, CT,
CT-angiografia, NMR, ktoré umoznuju posudit
rozsah 1ézie a pripadne aj infiltraciu do okolitych
Struktdr (14, 15). Histopatoldgia s imuhistoche-
mickymi metédami definitivne stanovi diagnézu
MF. V diferencidlnej diagnostike je najvacsim
problémom odlisit MF od GIST. Panel vysetrent,
zahriujuci mikroskopické, imunohistochemic-
ké a ultrastrukturne vysetrenia umoznuje vo
vacsine pripadov korektnU identifikaciu. Na za-
klade referencii imunohistochemickych studif
MF v porovnani s GIST vykazuje negativitu pre
CD34 a S100 protein, kym expresia vimentinu,
CD 117, hladko-svalového aktinu, svalovo Spe-
cifického aktinu a desminu nevykazuje rozdiely
medzi tymito dvomi neopldziami (16, 17, 18).
PrileZitostne, v neistych pripadoch, méZe mat
velky diagnosticky vyznam protein nucledrny
beta-catenin, ktory je Specificky exprimovany
bunkami MF, kdezto bunky benignych a malig-
nych fibroblastickych a myofibroblastickych lézif
ako aj GIST-ov ho neexprimuju (19). Radikalna lo-
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kalna resekcia v porovnani s moznou konzerva-
tivnou alternativou, je terapiou volby. Vzhladom
k agresivnemu spravaniu tohto tumoru az v 16 %
dochédza k recidive ochorenia a v 6% vedie
ochorenie k smrti. Preto je nesmierne dolezité
pacientov po radikalnych resekciach nadalej
dispenzarizovat a sledovat na onkochirurgickych
ambulanciach. Lokélne rekurencie su castejsie
v pripadoch MF asociovanych s Gardnerovym
syndréomom. Neoperacné terapeutické postu-
py, ako farmakologické lie¢ba, radia¢na tera-
pia a hyperthermoradioterapia boli aplikované
s rozdielnymi vysledkami, u pacientov, u ktorych
bol tumor neresekovatelny. V svetovej literature
boli popisané velmi zriedkavé ojedinelé spon-
tdnne regresie neoplazie (1, 4, 5, 10, 20, 21).

Zaver

Prezentovali sme klinicky pripad pacien-
ta s IAF, v tomto pripade iSlo o mezenteridlnu
fibromatdzu. Mezenterickd fibromatéza (MF) je
velmivzacna, lokdlne agresivna neoplézia, ktord
sa moze klinicky manifestovat abdominalnym
dyskomfortom, az abdomindlnou bolestou,
hmotnostnym ubytkom, alebo symptémami
ureterdlnej obstrukcie, mesenteridlnej ischémie,
alebo ¢revnej obstrukcie s rozvojom subiledzne-
ho az iledzneho stavu, zriedkavejsie tak ako aj
v nasom klinickom pripade perforéciou c¢reva
so vznikom diftznej peritonitidy. V diferencidinej
diagnostike méZe byt odlisenie tejto neopla-
zie od benignych a malignych fibroblastickych
a myofibroblastickych Iézii, a najma od GIST-ov.
Preto najdolezitejsiu Ulohu v diagnostike tohto
ochorenia zohrava histopatologické vysetrenie
s imunohistochemickymi metédami. Terapiou
prvej volby je radikdlna resekcia tumoru s na-
slednou dispanzarizaciou na onkochirurgickej
ambulancii, kedZe ide o ochorenie s vysokym
rizikom rekurencii. O tom, Ze to nie je banélne
ochorenie svedd¢ aj fakt, Zze az v 6% pripadov
vedie k smrti. Treba nan mysliet u Zien s abdo-
mindalnym dyskomfortom a dyspepsiou, uzivaj-
Ucich antikoncepciu a u gravidnych Zien, ako aj
u starsich pacientov s dyspepsiou, ako ukazuje
nasa kazuistika.
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