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Souhrn

Autoři upozorňují na vzácnou patologickou jednotku označovanou jako inflamatorní myofibroblastický tumor,
která může postihnout jakoukoliv anatomickou lokalitu. Přestože v histologickém obraze léze nevykazuje znám-
ky zhoubného bujení, může se jednat již o sarkom s nízkým stupněm malignity. Klinické chování a léčbu ukazu-
jí kazuistiky pacientů s nálezem inflamatorního 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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ÚVOD

Inflamatorní myofibroblastický tumor je nádo-
rové onemocnění charakteristické ve své histolo-
gické skladbě přítomností vřetenovitých myofib-
roblastů a zánětlivým infiltrátem tvořeným plaz-
matickými buňkami, lymfocyty a eozinofily. 

V literatuře existuje celá řada synonym tohoto
onemocnění, například inflamatorní pseudotumor,
plazmocelulární granulom, plazmocelulární pseu-
dotumor  nebo také inflamatorní fibrosarkom [1].

Snahou klasifikace nádorů dle WHO [21]
a jiných společností (AFIP) [1] je tato synonyma
shrnout pod termín inflamatorní myofibroblastic-
ký tumor. Ucelení vyplývá z morfologických a kli-
nických pozorování kombinovaných s genetickým
vyšetřením nádorových struktur.

KLINIKA

Poprvé byl tento nádor popsán v roce 1973
v plicích [2]. Nejčastěji se vyskytuje u mladist-

vých a dětí, převážně u žen, predilekčně v plicích,
extrapulmonálně v mesenteriu a omentu. Anato-
mická lokalita i věk pacienta mají velkou variabi-
litu. Postihuje téměř všechny orgány, včetně trá-
vicího traktu [3], respiračního systému (plíce,
trachea, paranazální dutiny [5, 6, 7]), centrální
nervový systém (mozek, komory, mozkové pleny
[8, 9]) očnici [10] , páteř [11] , skelet [12] nebo
dělohu [13]. Popsán byl také výskyt v ústní duti-
ně [14, 15, 16], příušní žláze [17], submandibu-
lární [18], patrové mandli [19]. Velikost tumoru
a jeho růst je rovněž variabilní, závisí na lokalitě.
Bývá ohraničený nebo infiltruje okolní struktury.
Nejčastěji se jeho velikost pohybuje kolem 5 až
10 cm.

Etiologie tumoru je nejednoznačná, uvažuje se
o autoimunitním nebo infekčním původu [11]
s podílem EBV [20] nebo herpesviru [21]. 

Asi 20 % případů je spojeno s horečkou, ztrátou
na váze, elevací zánětlivých parametrů a někdy
také s anémií [22]. Po odstranění tumoru dochá-
zí u 10–25 % pacientů k lokální recidivě [1]. 
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V závislosti na morfologické struktuře nádoru
existuje nízké riziko vzniku vzdálených meta-
stáz, udává se kolem 5 % [21].

Pokud se nacházejí v tumoru buněčné atypie,
je možno lézi charakterizovat jako maligní (infla-
matorní fibrosarkom). Avšak i tumor bez atypií
může prokazovat klinicky morfologickou progresi
a dokonce metastazovat např. do plic [23]. Popsá-
no bylo také úmrtí v důsledku rozsáhlého intrak-
raniálního šíření nádoru, který nereagoval na
léčbu [24].

HISTOLOGIE

Histologická struktura je převážně buněčná se
zastoupením vřetenovitých myofibroblastů, fib-
roblastů a zánětlivou infiltrací, hlavně plazma-
tickými buňkami lymfocyty a eosinofily [1].
V zánětlivém infiltrátu mohou být zastoupeny
také histiocyty.

Podle podílu zastoupení myofibroblastů, fib-
roblastů a zánětlivých buněk se rozeznávají tři
základní histologické typy. První se podobá gra-
nulační tkáni nebo nodulární fasciitidě, druhý
napodobuje fibromatózu nebo tumor ze svaloviny
a třetí typ se podobá jizvě nebo desmoidu.

Jednotlivé složky pak mohou být v mikrosko-
pickém obraze různě silně zastoupeny a mohou
se kombinovat [21]. Někdy může být přítomna
nekróza nebo metaplastická tvorba kosti. V pri-
márním tumoru nebo jeho recidivě nemusí být
patrné žádné buněčné atypie ani mitotická akti-
vita charakterizující maligní proliferaci [1].

Imunohistochemicky je přítomna silná poziti-
vita vimentinu, která je typická pro všechny myo-
fibroblastické tumory, dále bývá pozitivní v prů-
kazu aktinu hladké svaloviny [24] a desminu
[16]. Negativní je v průkazu S-100 proteinu, myo-
geninu, myoglobinu [21] a negativní jsou také
antigeny CD34 a CD1 [25]. Imunoreakce antige-
nu p53 bývá spojena spíše s agresivní maligní
transformací tohoto tumoru [21].

Cytogeneticky jsou prokázány v mnoha přípa-
dech chromozomální aberace [26].

DIFERENCIÁLNÍ DIAGNOSTIKA

Diferenciální diagnostika zahrnuje v orofaciál-
ní oblasti mimo chronického zánětu například
plazmocytom, různé typy lymfomů, histiocytózu
z Langerhansových buněk, fibrózní histiocytom
a jiné léze. Ve slinných žlázách MALT-lymfom,
v čelistních kostech například keratocysty. 

LÉČBA

Obecně ji lze rozdělit na léčbu chirurgickou,
radioterapii, chemoterapii cytostatiky nebo korti-
koidy. Nejčastěji se jedná o kombinaci následují-
cích typů:

Totální resekce. Subtotální resekce v kombina-
ci s radioterapií (15-50 Gy ) nebo kortikosteroidy
(prednisolon 60-120 mg/den ). 

Méně časté je použití cytostatik, a to hlavně
Cyklofosfamidu (80-120mg/d) [6, 24].

KAZUISTIKY

Nelehkou diagnostiku, klinické chování
a léčbu inflamatorního myofibroblastického
tumoru prezentujeme na následujících klinic-
kých případech.

Případ první
Na naši ambulanci byla obvodním stomatolo-

gem odeslána 67letá pacientka pro šest měsíců
trvající bolesti v oblasti levé tváře, které neodez-
něly po extrakcích parodontických zubů v horní
čelisti a dokonce nadále progredovaly. 

Při klinickém vyšetření pacientky byla zjiště-
na asymetrie tváře vlevo, kde byla hmatná tužší
rezistence, dále hypestezie v inervační oblasti
n.V/2 l.sin. V intraorálním nálezu převažovalo
vyklenutí tuhé konzistence na tvrdém patře
vlevo, alveolárním výběžku a ve fornixu vestibu-
la velikosti 4x3x1 cm.

V poloaxiální projekci lbi bylo patrné zastření
levé čelistní dutiny a v následném CT vyšetření
byly popsány nehomogenní hmoty vyplňující
levou čelistní dutinu s destrukcí její ventrální

Obr. 1. CT vyšetření, koronární řez.
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a mediální stěny. Dále tumor zasahoval do ptery-
goidního výběžku, alveolu, tvrdého patra a infil-
troval podkoží v oblasti ventrální stěny čelistní
dutiny. Na jednom ze scanů bylo zachyceno pro-
růstání tumoru přes spodinu očnice (obr.1,
obr. 2).

Pacientka byla přijata k operačnímu řešení,
při kterém byly antrotomií odstraněny tumorózní
hmoty z levé čelistní dutiny s ponecháním tumo-
ru prorůstajícího přes spodinu očnice. Histologic-
ky byla potvrzena diagnóza inflamatorního myo-
fibroblastického tumoru. V oblasti alveolárního
výběžku vlevo jsme v průběhu hojení pozorovali
dehiscenci operační rány.

Za měsíc po chirurgickém zákroku byl zjištěn
relaps onemocnění, kdy byly patrné nádorové
hmoty prorůstající píštělí v místě dehiscence.
Vyšetření MR ukázalo opět obliteraci levé čelist-
ní dutiny tumorem s destrukcí kosti mediální,
ventrální i laterální stěny antra. Infiltraci levé
části tvrdého patra s alveolárním výběžkem
a také propagaci tumoru do podkoží ventromedi-
álně. Dále byla patrna destrukce spodiny očnice,
kde tumorózní hmoty  zasahovaly až k okraji
očního bulbu (obr. 4).

Obr. 2. CT vyšetření, horizontální řez, alveolární
výběžek.

Z vyklenutí v místě alveolárního výběžku
maxily byla provedena dignostická excize.
V histologickém obraze byly nalezeny vřetenovité
a neostře ohraničené elementy s protáhlými
jádry, bez buněčných atypií, dále bohatá síť reti-
kulárních vláken a zánětlivá celulizace. Diferen-
ciálně diagnosticky bylo uvážováno o fibro-infla-
matorním pseudotumoru nebo o benigním fibróz-
ním histiocytomu. Po konzultačním histologic-
kém vyšetření byl nález uzavřen jako inflamator-
ní myofibroblastický tumor (obr. 3).

Obr. 3. Inflamatorní myofibroblastický tumor,
převažující myofibroblastická složka se zánětli-
vými buňkami HE, 156x.

Obr. 4. Vyšetření MR, parasagitální řez levou oč-
nicí.

Po vyšetření byla v celkové anestezii provede-
na subtotální resekce tumoru z celé levé čelistní
dutiny a maxily, spodina očnice resekována
v místě prorůstání tumoru za ponechání periorbi-
ty a rezidua tumoru, který zasahoval k dolnímu
okraji bulbu. V opakovaném histologickém vyšet-
ření byl opět potvrzen inflamatorní myofibroblas-
tický tumor. Po konzultaci nálezu s onkology byla
pacientka léčena radioterapií v dávce 40 Gy
během čtyř týdnů.

Následné kontrolní CT vyšetření po ukončení
radioterapie prokázalo regresi tumorózních hmot
z oblasti spodiny levé očnice a levého bulbu (obr.
5).

Při pravidelných kontrolách v rámci dispenza-
rizace je nyní pacientka bez známek relapsu one-
mocnění. Oční vyšetření neprokazuje poruchu
vizu či motility bulbu.
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Případ druhý
Dalším pacientem, u kterého byl diagnostiko-

ván inflamatorní myofibroblastický tumor, byla
13letá dívka. Do naší ambulance byla odeslána
ortodontem pro tumor v oblasti dolní čelisti,
který byl zjištěn jako náhodný nález na OPG
(obr. 6).

Z projekce je patrné ohraničené projasnění při-
bližně velikosti 20x20 mm v oblasti zubů 42, 41,
31, 32, spojené s resorpcí kořenů těchto zubů.
V detailu lze tuto situaci vidět také na i.o. RTG
snímku (obr. 7).

Klinicky bylo zjištěno vyklenutí dolního vesti-

Obr. 5. CT vyšetření po radioterapii, parasagitál-
ní řez levou očnicí.

Obr. 6. OPG snímek s projasněním v oblasti zubů
21-12.

Obr. 8. Inflamatorní myofibroblastický tumor,
zánětlivá celulizace, HE, 312x.

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

bula v oblasti dolních řezáků, tužší konzistence,
palpačně nebolestivé, slizniční kryt byl zarudlý.
Zuby 31, 32 s viklavostí II. až III. stupně, reagu-
jící vitálně na chlad. Pacientka byla objednána
k odstranění útvaru, klinicky hodnoceného jako
cysta (keratocysta) dolní čelisti, v celkové aneste-
zii.

Při operačním zákroku byla zjištěna dutina
velikosti 2x2 cm vyplněna hmotami charakteru
granulační tkáně, které resorbovaly vestibulární
kompaktu, prorůstaly až do periostu a resorbova-
ly také kořeny naléhajících zubů. Byla provedena
exstirpace tumoru a extrakce všech dolních řezá-
ků. V histologickém obraze se jednalo o vřeteno-
buněčné struktury nádorového charakteru
s výraznou zánětlivou celulizací (obr. 8) a imuno-
histochemickou pozitivitou v průkazu vimentinu,
aktinu hladké svaloviny a negativitou v průkazu
cytokeratinů a S100 proteinu. Po současně prove-
deném konzultačním histologickém vyšetření na
jiném pracovišti byl nález hodnocen jako inflama-
torní myofibroblastický tumor. Pacientka byla
bez další léčby zařazena do dispenzární péče
a v současné době, necelé dva roky po odstranění
tumoru, je bez známek recidivy (obr. 9).
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ZÁVĚR

Inflamatorní myofibroblastický tumor předsta-
vuje celou řadu vzácných, obtížně interpretova-
telných, idiopatických a zánětlivě změněných
lézí, které se klinicky chovají velmi neobvykle.
Pomocná vyšetření jako jsou CT nebo MR nás
často navádějí, na základě zjištění infiltrativního
růstu a destrukce okolních tvrdých tkání, k pra-
covní diagnóze maligního procesu. Pečlivé histo-
logické vyšetření z probatorní nebo kompletní
excize, doplněné imunohistochemickým vyšetře-
ním, nám ve většině případů objasní původ léze,
ale nepotvrdí žádnou maligní transformaci. 

Podle WHO klasifikace nádorů měkkých tkání
z roku 2002 je inflamatorní myofibroblastický
tumor (ICD-O code 8825/1) řazen mezi nádory
nejistého chování, které málokdy metastazují
(Intermediate, rarely metastasizing).

Proto si při použití zavádějícího synonyma
inflamatorní pseudotumor musíme uvědomit, že
se v tomto případě nejedná o zánětlivou lézi, ale
o nádorové onemocnění, které může zakládat
vzdálené metastázy, nekontrolovatelně růst
a destruovat okolní tkáně.
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Česká společnost maxilofaciální chirurgie

Slovenská společnosť orálnej a maxilofaciálnej chirurgie
Oblastní stomatologická komora v Olomouci

si Vás dovolují pozvat na

X. OLOMOUCKÉ ONKOLOGICKÉ DNY

odborné a společenské setkání maxilofaciálních chirurgů, stomatologů, onkologů,
otolaryngologů a plastických chirurgů,

které se uskuteční ve dnech 8.–9. února 2007
ve velké posluchárně Teoretických ústavů LF UP v Olomouci, Hněvotínská 6.

Odborným program sympozia bude zaměřen na otázky prevence, diagnostiky a terapie
novotvarů dutiny ústní, hlavy a krku, akutní problémy mezioborové spolupráce

a zajímavá kazuistická sdělení.
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