
Vzácné tumory v oblasti maxily

(Neobvyklé kazuistiky)

Rare Tumours in Maxillary Region

(Case Reports)

Blahák J.1, Zelinka J.1, Bulik O.1, Hu‰ek K.2, Muãková K.2

1Klinika ústní ãelistní a obliãejové chirurgie LF MU a FN, Brno
2Ústav patologie LF MU a FN, Brno

K sedmdesátinám doc. MUDr. Milana Machálky, CSc.

SOUHRN

Úvod: Maligní tumory orofaciální oblasti představují asi 2–3 % všech zhoubných onemocnění,
a patří tak mezi 10 nejčastějších malignit. Přibližně 85–95 % maligních tumorů hlavy a krku při-
padá na spinocelulární karcinom, který tak díky svému častému výskytu představuje malignitu
všeobecně známou.

Předmět sdělení: V tomto článku jsme se zaměřili na dva případy zcela vzácných tumorů oro-
faciální oblasti, se kterými jsme se setkali na Klinice ústní, čelistní a obličejové chirurgie LF MU
a FN Brno. Jde o chondroblastický osteosarkom s incidencí 0,07 : 100 000 a glomangiopericytom
tvořící asi 3 % všech nádorů hlavy a krku. V prvním případě jde o vysoce maligní novotvar, v dru-
hém případě o nízce nebo hraničně maligní tumor.

Klíčová slova: glomangiopericytom – hemangiopericytom – maxila – čelistní dutina – horní če-
list – chondroblastický osteosarkom

SUMMARY

Introduction: Malignant tumours located in maxillofacial region represent approximately
2–3% of all cancers and thus belonging to 10 most frequent malignancies. Approximately 85 to
95% of oral cancer is squamous cell carcinoma, which is well known type of cancer.

Background: In these articles we report two uncommon tumors of maxillofacial region, which
we encountered on department of Oral and Maxillofacial Surgery University Hospital Brno. The
first rare tumour is chondroblastic osteosarcoma with incidence 0,07 cases per 100 000
population per year, the second is glomangiopericytoma, which represents 3% of all tumors
of head and neck. Chondroblastic osteosarcoma is highly malignant tumor, while glomangioperi-
cytoma belongs to category of borderline and low-malignant-potential soft-tissue tumors.

Key words: glomangiopericytoma – hemangiopericytoma – maxillary sinus – upper jaw –
paranasal sinuses – chondroblastic osteosarcoma
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Vzácné tumory v oblasti maxily

ÚVOD

Osteosarkom představuje vysoce maligní tumor mezenchymálního původu. Vzniká
z nezralých buněk tvořících kost nebo neoplastickou dediferenciací jiných mezenchy-
málních buněk v osteoblasty. Maligně transformované buňky pak tvoří nezralou neor-
ganizovanou kost spongiózního charakteru nebo osteoidní tkáň. Přestože osteosarkom
představuje po mnohočetném myelomu druhý nejčastější primární kostní nádor, jde
o vzácně se vyskytující novotvar tvořící 15–35 % všech primárních kostních tumorů, s in-
cidencí 0,07 : 100 000. Z toho jen 6 % je lokalizováno do oblasti čelistních kostí [6, 8, 9].
Osteosarkomy oblasti hlavy a krku vykazují odlišnosti oproti osteosarkomům dlouhých
kostí. Vrchol jejich výskytu je posunut v průměru o deset let později [9], vykazují nižší
tendenci k metastatickému rozsevu a mají v průměru vyšší počet pacientů přežívajících
pět let [1, 7, 9, 10]. V tomto článku bude popsán případ 32leté pacientky s chondro-
blastickým osteosarkomem maxily.

Další vzácně se vyskytující tumor orofaciální oblasti, který jsme na Klinice ústní, če-
listní a obličejové chirurgie FN Brno zaznamenali, je glomangiopericytom čelistní dutiny
(syn. sinonazální hemangiopericytom, hemangiopericytom) u 70letého pacienta. Světo-
vá zdravotnická organizace klasifikovala tento tumor jako glomangiopericytom v roce
2005 [3]. Glomangiopericytom reprezentuje 1 % všech tumorů z cévních komponent [14]
a 3 % ze všech nádorů hlavy a krku [22]. Ze všech lokalizací se vyskytuje v oblasti hla-
vy a krku mezi 16 % a 33 % [4, 17]. Etiologie vzniku není dosud objasněna, ale předpo-
kládá se možná souvislost s předchozím traumatem v postižené oblasti [16] a hormo-
nální dysbalancí [13]. Vzniknout může v kterékoliv životní dekádě, s převahou incidence
mezi pátou a sedmou dekádou, bez vztahu k pohlaví.

1. KAZUISTIKA

Třicetidvouletá pacientka, sledovaná pro Li Fraumeniho syndrom, byla odeslána oše-
třujícím stomatologem na ambulanci naší kliniky s vyklenutím tvrdého patra vpravo. To
přetrvávalo asi měsíc a dosud bylo léčeno jako absces odontogenního původu, devitální zub
17 byl extrahován. Posledních 14 dní pociťovala tlak v oblasti pravé čelistní dutiny. Při kli-
nickém vyšetření bylo patrné klidné extrakční lůžko, na patře ohraničené vyklenutí bez vý-
razné bolestivosti. Vestibulum volné, klidné. Na RTG-OPG a poloaxiálním RTG snímku by-
lo patrné zastření čelistní dutiny vpravo. Vzhledem k tomu, že po intraorální incizi nebylo
dosaženo hnisu, byl odebrán vzorek tkáně na histologické vyšetření, které neprokázalo ná-
dorové onemocnění, pouze chronickou zánětlivou infiltraci. Vzhledem k progresi stavu by-
lo histologické vyšetření opakováno, včetně CT hlavy. Vyšetření potvrdila klinický předpo-
klad nádorového onemocnění, které bylo podle histologického nálezu stanoveno jako
chondroblastický osteosarkom s výrazně atypickými vřetenitými a polygonálními buňkami
v chondroidní matrix. CT hlavy pak odhalilo tumor čelistní dutiny s propagací do nosní du-
tiny a etmoidů. Vzhledem k závažnosti nálezu byla provedena MR hlavy k upřesnění lokál-
ního rozsahu onemocnění, CT plic, scintigrafie skeletu, US dutiny břišní a krku k vylouče-
ní metastatického rozsevu. Definitivní diagnóza byla stanovena jako chondroblastický
osteosarkom maxily high grade bez přítomnosti vzdálených metastáz. V rámci chirurgické
terapie podstoupila pacientka subtotální maxilektomii. Vzhledem k rozsahu onemocnění
nebylo možné zajistit dostatečnou radikalitu výkonu zejména v infratemporální oblasti
a v poměrně krátkém čase došlo k lokální recidivě, která kompletně vyplnila defekt po před-
chozí resekci. Následně pacientka podstoupila čtyři série adjuvantní chemoterapie (od
3. série v redukci o 25 % pro toxicitu) a radioterapie 57,2 Gy/ 26x 2,2 Gy, od 17. 3. 2010
do 29. 4. 2010. Po ukončení terapie bylo dosaženo kompletní remise onemocnění.

Nyní je pacientka pravidelně sledovaná v ambulanci Kliniky ústní, čelistní a obličejo-
vé chirurgie a v Masarykově onkologickém ústavu, kde opakovaně podstupuje kontrol-
ní PET/CT.

Při poslední kontrole v květnu 2012 nebyly zjištěny známky lokální recidivy nebo me-
tastatického ložiska klinickým vyšetřením ani kontrolním PET/CT. Pooperační defekt je
krytý obturační protézou, která pacientce vyhovuje. 163
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2. KAZUISTIKA

Sedmdesátiletý pacient se dostavil na Kliniku ústní, čelistní a obličejové chirurgie FN
Brno s tři měsíce trvajícím, narůstajícím vyklenutím levé tváře, levého horního vestibu-
la a viklavostí II. stupně zubů 24, 25, 26, 27. Toho času subjektivně bez bolesti, epista-
xe, obstrukce nosu nebo jiných obtíží. Podle provedeného OPG bylo patrné rozsáhlé za-
stínění v oblasti levé čelistní dutiny. Pro upřesnění nespecifického nálezu bylo pořízeno
CT hlavy, které potvrdilo pracovní diagnózu suspektního tumoru vyplňujícího levou če-
listní dutinu s propagací do etmoidů a útlakem kostěných struktur. Následně odebraná
biopsie byla vyhodnocena jako benigní mezenchymální tumor, nejvíce odpovídající
odontogennímu fibromu. Pacient předoperačně podstoupil druhou biopsii, která již po
imunohistochemickém vyšetření stanovila konečnou diagnózu: glomangiopericytom če-
listní dutiny. Pacient podstoupil parciální resekci maxily s enukleací tumoru o rozměru
70 × 55 × 45 mm v hladkém pouzdře z čelistní dutiny vcelku. Pooperační definitivní his-
tologické vyšetření potvrdilo glomangiopericytom, mezenchymální tumor tvořený uni-
formními, polygonálními, oválnými až mírně protáhlými buňkami bez atypií a jadérek
(obr. 1). Nádorové buňky navazující na cévy malého kalibru s mírnou perivaskulární
hyalinizací. Imunohistochemické vyšetření prokázalo difuzní pozitivitu pro SMA (smooth-
muscle actin), vimentin a ojedinělé buňky pro FXIIIa. Negativita byla prokázána pro
CD-34 a desmin. Tumor bez známek malignity – proliferační index Ki-67 pouze 2–3 %.

Při poslední kontrole je pacient osm měsíců od operace na CT bez známek lokální re-
cidivy nebo vzdáleného metastatického ložiska. Klinicky je patrná pouze drobná oroan-
trální komunikace, ze strany pacienta bez zájmu o operativní řešení, a mírné propadnutí
levé tváře.
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Obr. 1 Histologicky jde o cévnatý nádor. Jsou patrné protáhlé cévní průsvity. Nádor je tvořen po-
měrně uniformními vřetenitými nebo oválnými buňkami uloženými v edematózním stromatu. Bu-
něčné atypie ani mitózy nejsou přítomny. (Původní zvětšení 40×, barveno HE.)

DISKUSE

Oba výše uvedené tumory představují v orofaciální oblasti raritní onemocnění, což
znesnadňuje jejich primární diagnostiku a uplatnění obecně platných postupů při jejich
léčbě. Osteosarkom čelistních kostí představuje vysoce maligní, vzácně se vyskytující
tumor s incidencí 0,07 : 100 000 za rok [6]. Na rozdíl od dlaždicobuněčného karcinomu
oblasti hlavy a krku není prokázána souvislost mezi kouřením, abúzem alkoholu a vý-
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skytem osteosarkomu. Většina osteosarkomů vzniká de novo; za predisponující faktor
vzniku je považována fibrózní dysplazie, Pagetova choroba, chronická osteomyelitida,
trauma, expozice ionizujícímu záření a některé genetické syndromy (např. Li Fraumeni-
ho syndrom) [7, 9]. Histologicky lze rozlišit chondroblastickou, osteoblastickou, fibro-
blastickou a smíšenou formu v závislosti na přítomnosti a převaze neoplastické složky.
Chondroblastický osteosarkom představuje 25–48 % všech osteosarkomů čelistních kos-
tí a je nejčastější variantou této oblasti [6]. Typický výskyt osteosarkomů čelistních kos-
tí spadá do 3. až 4. dekády, oproti 1. až 2. dekádě u osteosarkomů dlouhých kostí [6].
Popisována je mírná predominance výskytu u mužského pohlaví (asi 2 : 1) [6, 20]. V do-
bě zjištěné diagnózy jde většinou o lokalizované onemocnění (častěji v oblasti mandibu-
ly než maxily), lokoregionální metastázy jsou přítomny asi v 10–15 %, vzdálené jsou mé-
ně časté a postihují zejména plíce, játra a kosti [7].

Osteosarkom čelistních kostí se obvykle manifestuje jako otok, nebo nádorová masa
v oblasti čelisti a tváře s viklavostí zubů různého stupně, bolestí, dále jako parestezie až
anestezie z útlaku nervi infraorbitalis a alveolaris inferior, deformity obličeje, ulcerace ne-
bo krvácení z nádorové masy. Laboratorně asi v 50 % nacházíme v krvi zvýšenou hladi-
nu alkalické fosfatázy, která pak může být využívána jako nespecifický marker recidivy
onemocnění [7]. Radiografický obraz osteosarkomu není specifický. Může se projevovat
jako osteolytické, sklerotické i smíšené ložisko. Okraje bývají většinou nepravidelné, ne-
jasných hranic. Na RTG-OPG může být patrný tzv. Garringtonův příznak, pravidelné
rozšíření periodontální štěrbiny zubu v oblasti zasažené tumorem a dále resorpce koře-
ne zubu [9, 20]. Někdy lze také nalézt obraz slunce s paprsky, charakterizovaný sklero-
tickou masou tumoru a z ní radiálně vyzařující spikuly kosti [7, 8]. Podrobnější informace
o velikosti tumoru a postižení okolních struktur a měkkých tkání získáme CT vyšetře-
ním. Vzhledem k vzácnosti osteosarkomů v oblasti hlavy a krku jsou léčebné postupy za-
loženy na výsledcích získaných vyhodnocením pouze malých skupin pacientů nebo vy-
cházejí z poznatků léčby častějších osteosarkomů dlouhých kostí [7]. Na našem
pracovišti jsme zaznamenali za posledních 17 let tři případy.

Volbou léčby je radikální resekce tumoru [11]. Kompletní resekce s negativními chi-
rurgickými okraji má rozhodující vliv na přežití pacienta [11]. Chirurgická léčba je pak
nejčastěji zajištěna různými protokoly adjuvantní chemoterapie, radioterapie nebo jejich
kombinací. V našem případě je zajímavé, že i přes rozsáhlou lokální recidivu se násled-
nou chemoterapií a radioterapií podařilo dosáhnout kompletní remise. I přes takto agre-
sivní kombinovanou léčbu je riziko relapsu vysoké a ve studii 66 pacientů léčených na
Mayo Clinic v Minnesotě dosahovalo 69,7 % [6]. Ve většině studií se pětileté přežití po-
hybuje mezi 10–30 % [11] a úmrtí je nejčastěji způsobeno nekontrolovatelným lokálním
onemocněním [6]. Za faktory ovlivňující prognózu se považuje přítomnost metastáz, chi-
rurgické odstranění in sano a velikost tumoru [11]. Naopak histologický typ nádoru zřej-
mě významně nerozhoduje o prognóze pacienta [2]. Názory na vztah lokalizace tumoru
a prognózy nejsou jednotné, některé studie ukazují horší prognózu maxilárních tumorů
[8], jiné vliv lokalizace popírají [2]. Oproti vysoce malignímu chondroblastickému osteo-
sarkomu přestavuje hemangiopericytom hraničně nebo nízce maligní tumor.

Glomangiopericytom reprezentuje 1 % všech tumorů z cévních komponent [14] a 3 %
ze všech nádorů hlavy a krku [22]. Nejčastěji se vyskytuje na horních a dolních konče-
tinách, v retroperitoneu a pánvi [21]. Ze všech lokalizací se vyskytuje v oblasti hlavy
a krku mezi 16 % a 33 % [4, 17]. Většina hemangiopericytomů nazálních a paranazál-
ních dutin upozorní na přítomnost nosní obstrukcí, epistaxí nebo nespecifickými pří-
znaky, jako jsou polypy, chronické sinusitidy, obtížné dýchání, otok nosních sliznic [3].
Tyto projevy jsou většinou nebolestivé, a umožňují tak tumoru po mnoho let zvětšovat
svůj objem a jeho odhalení je pak často náhodné při hodnocení RTG-OPG, jako tomu by-
lo i v našem případě.

Do diferenciální diagnostiky zahrnujeme především solitární fibrózní tumor, glomus
tumor, hemangiom, leiomyom, synoviální sarkom a leiomyosarkom [3]. Pro definitivní
stanovení diagnózy hemangiopericytomu je zásadní imunohistochemické vyšetření, kte-
ré rozhodne o konečné diagnóze.

Hemangiopericytom náleží do skupiny hraničních a nízce maligních měkkotkáňových
tumorů. Hemangiopericytomy paranazálních a nazálních dutin se chovají méně agre-
sivně než obdobné tumory v jiných částech těla, jako jsou končetiny nebo retroperito- 165
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neum [19]. Někteří autoři popisují tumory v této lokalizaci jako tumory „haemangioperi-
cytoma-like”, vzhledem k nízkému počtu vzdálených metastáz a mortalitě asociované
s tumory v této oblasti. Celková prognóza sinonazálního hemangiopericytomu je velmi
dobrá, celkově více než 90 % pacientů přežívá pět let při kompletní chirurgické excizi tu-
moru in sano. Naopak poměrně častou komplikací léčby je vysoké procento lokálních re-
cidiv, které se nejčastěji pohybuje mezi 30–40 %, nezřídka i mnoho let (řádově až desít-
ky let) po úspěšné chirurgické terapii [3]. Agresivně se chovající hemangiopericytomy
jsou méně časté a obvykle pro ně svědčí velikost nad 5 cm, kostní invaze, buněčné a ja-
derné atypie, zvýšená mitotická aktivita, nekrózy a proliferační index Ki-67 nad 10 %
[12]. V našem případě byla velikost tumoru nad pět cm (70 × 55 × 45 mm), proliferační
index Ki–67 byl však nízký, pouze dvě až tři procenta. Tumor nejevil známky malignity,
bez nekróz a se zcela ojedinělými mitózami.

Volbou léčby je široká chirurgická resekce tumoru in sano. Pro další léčebné modali-
ty, jako radioterapie a chemoterapie, není dosud jasné stanovisko. Většina autorů se při-
klání k radioterapii při pozitivitě resekčních okrajů tumoru jako zajišťovací terapii, dále
při vysokém stupni stanovení gradingu tumoru a při lokální recidivě tumoru [5]. Che-
moterapie bývá nejčastěji nasazena jako neoadjuvantní terapie za účelem zmenšení ma-
sy tumoru, její indikace je stále předmětem mnoha diskusí. Vzhledem ke zvolenému ra-
dikálnímu přístupu u našeho pacienta, kde došlo k enukleaci tumoru z čelistní dutiny
in sano, není toho času indikace k radio- či chemoterapii. Deset měsíců od operace
nejsou známky lokální recidivy nebo metastatického postižení.

ZÁVùR

Cílem tohoto článku bylo uvést dva raritní tumory, se kterými jsme se v poslední do-
bě setkali na našem pracovišti, seznámit s jejich projevy, chováním a možností léčby.
Vzhledem k vysoké malignitě uvedeného sarkomu a nepředvídatelnému biologickému
chování glomangiopericytomu je nutné pacienty nadále pečlivě dispenzarizovat a pravi-
delně vyšetřovat stran lokální recidivy a potenciálních vzdálených metastatických loži-
sek.
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Moderní odborná lékařská literatura je plná termínů jako holistická
medicína, medicína personalizovaná, komplexní, psychosomatic-
ká, behaviorální, biografická, na pacienta orientovaná zdravotní pé-
če, narativní medicína, medicína založená na důkazu, bio-psycho-
sociální přístup k pacientovi, systémový přístup atd.
Autoři v textu této knihy hledají důvody příchodu těchto „nových“
medicín. Publikace se věnuje historickému kontextu, jazykovým pas-

tem, psychosomatickým teoriím, preventivní medicíně, způsobům poznání a poznávání v kontextu postmoder-
ní filozofie, metodologii výzkumu, stavu současné medicíny. Jako základní a univerzální vykládací a interpretační
princip je v knize využíván příběh (autoři vycházejí z vlastní sbírky čítající přes 1000 příběhů o stonání). Tímto
textem se obracejí především k budoucím zdravotníkům, zdravotnickým manažerům či pacientům ve snaze
ukázat jim oblasti medicíny, o kterých možná nevědí, a nabídnout jim jakousi mapu terénu, v němž se zdravot-
ník a pacient pohybují.

Objednávky zasílejte e-mailem nebo poštou: Nakladatelské a tiskové středisko ČLS JEP, Sokolská 31,
120 26 Praha 2, fax: 224 266 226, e-mail: nts@cls.cz. Na objednávce laskavě uveďte i jméno časopisu,
v němž jste se o knize dozvěděli.
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