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SOUHRN

Uvod: Maligni tumory orofacialni oblasti pfedstavuji asi 2-3 % v&ech zhoubnych onemocnéni,
a patfi tak mezi 10 nejcastéjSich malignit. PribliZné 85-95 % malignich tumort hlavy a krku pri-
pada na spinocelularni karcinom, ktery tak diky svému ¢astému vyskytu predstavuje malignitu
vSeobecné znamou.

Pfedmét sdéleni: V tomto ¢lanku jsme se zamérili na dva pripady zcela vzacnych tumorti oro-
facialni oblasti, se kterymi jsme se setkali na Klinice tstni, ¢elistni a obli¢ejové chirurgie LF MU
a FN Brno. Jde o chondroblasticky osteosarkom s incidenci 0,07 : 100 000 a glomangiopericytom
tvorici asi 3 % vSech nadort hlavy a krku. V prvnim pripadé jde o vysoce maligni novotvar, v dru-
hém pripadé o nizce nebo hrani¢né maligni tumor.

Kli¢ova slova: glomangiopericytom — hemangiopericytom — maxila — €elistni dutina — horni Ce-
list — chondroblasticky 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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uvoD

Osteosarkom predstavuje vysoce maligni tumor mezenchymalniho ptivodu. Vznika
z nezralych bunék tvoricich kost nebo neoplastickou dediferenciaci jinych mezenchy-
malnich bunék v osteoblasty. Maligné transformované buriky pak tvori nezralou neor-
ganizovanou kost spongi6ézniho charakteru nebo osteoidni tkan. PrestoZe osteosarkom
predstavuje po mnohoc¢etném myelomu druhy nejcastéjsi primarni kostni nador, jde
o vzacné se vyskytujici novotvar tvorici 15-35 % vSech primarnich kostnich tumort, s in-
cidenci 0,07 : 100 000. Z toho jen 6 % je lokalizovano do oblasti ¢elistnich kosti [6, 8, 9].
Osteosarkomy oblasti hlavy a krku vykazuji odliSnosti oproti osteosarkomtim dlouhych
kosti. Vrchol jejich vyskytu je posunut v prameéru o deset let pozdéji [9], vykazuji niZsi
tendenci k metastatickému rozsevu a maji v prameéru vyssi poc€et pacientt prezivajicich
pét let [1, 7, 9, 10]. V tomto ¢lanku bude popsan pripad 32leté pacientky s chondro-
blastickym osteosarkomem maxily.

Dalsi vzacné se vyskytujici tumor orofacialni oblasti, ktery jsme na Klinice tistni, ce-
listni a obli¢ejové chirurgie FN Brno zaznamenali, je glomangiopericytom ¢elistni dutiny
(syn. sinonazalni hemangiopericytom, hemangiopericytom) u 70letého pacienta. Svéto-
va zdravotnicka organizace klasifikovala tento tumor jako glomangiopericytom v roce
2005 [3]. Glomangiopericytom reprezentuje 1 % vSech tumorti z cévnich komponent [14]
a 3 % ze vSech nadort hlavy a krku [22]. Ze vSech lokalizaci se vyskytuje v oblasti hla-
vy a krku mezi 16 % a 33 % [4, 17]. Etiologie vzniku neni dosud objasnéna, ale predpo-
kladda se mozna souvislost s prfedchozim traumatem v postiZené oblasti [16] a hormo-
nalni dysbalanci [13]. Vzniknout mtiZe v kterékoliv Zivotni dekadé, s prevahou incidence
mezi patou a sedmou dekadou, bez vztahu k pohlavi.

1. KAZUISTIKA

Tricetidvouleta pacientka, sledovana pro Li Fraumeniho syndrom, byla odeslana oSe-
tfujicim stomatologem na ambulanci nasi kliniky s vyklenutim tvrdého patra vpravo. To
pretrvavalo asi mésic a dosud bylo lé¢eno jako absces odontogenniho ptivodu, devitalni zub
17 byl extrahovan. Poslednich 14 dni pocitovala tlak v oblasti pravé ¢elistni dutiny. Pri kli-
nickém vySetfeni bylo patrné klidné extrakéni ItiZko, na patfe ohranic¢ené vyklenuti bez vy-
razné bolestivosti. Vestibulum volné, klidné. Na RTG-OPG a poloaxialnim RTG snimku by-
lo patrné zastreni ¢elistni dutiny vpravo. Vzhledem k tomu, Ze po intraoralni incizi nebylo
dosazeno hnisu, byl odebran vzorek tkané na histologické vySetreni, které neprokazalo na-
dorové onemocnéni, pouze chronickou zanétlivou infiltraci. Vzhledem k progresi stavu by-
lo histologické vySetfeni opakovano, véetné CT hlavy. VySetfeni potvrdila klinicky predpo-
klad nadorového onemocnéni, které bylo podle histologického nalezu stanoveno jako
chondroblasticky osteosarkom s vyrazné atypickymi vietenitymi a polygonalnimi burikami
v chondroidni matrix. CT hlavy pak odhalilo tumor ¢elistni dutiny s propagaci do nosni du-
tiny a etmoidt. Vzhledem k zavaZnosti nalezu byla provedena MR hlavy k upfesnéni lokal-
niho rozsahu onemocnéni, CT plic, scintigrafie skeletu, US dutiny briSni a krku k vylouce-
ni metastatického rozsevu. Definitivni diagnéza byla stanovena jako chondroblasticky
osteosarkom maxily high grade bez pritomnosti vzdalenych metastaz. V ramci chirurgické
terapie podstoupila pacientka subtotalni maxilektomii. Vzhledem k rozsahu onemocnéni
nebylo moZné zajistit dostatec¢nou radikalitu vykonu zejména v infratemporalni oblasti
av pomeérné kratkém case doslo k lokalni recidiveé, kterd kompletné vyplnila defekt po pred-
chozi resekci. Nasledné pacientka podstoupila ¢tyri série adjuvantni 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 ukonceni terapie bylo dosazeno kompletni remise onemocnéni.

Nyni je pacientka pravidelné sledovana v ambulanci Kliniky tistni, ¢elistni a obli¢ejo-
vé chirurgie a v Masarykové onkologickém ustavu, kde opakované podstupuje kontrol-
ni PET/CT.

Pri posledni kontrole v kvétnu 2012 nebyly zjiStény znamky lokalni recidivy nebo me-
tastatického loziska klinickym vySetfenim ani kontrolnim PET/CT. Pooperac¢ni defekt je
kryty obturac¢ni protézou, ktera pacientce vyhovuje.
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2. KAZUISTIKA

Sedmdesatilety pacient se dostavil na Kliniku tstni, ¢elistni a obli¢ejové chirurgie FN
Brno s tfi mésice trvajicim, nartistajicim vyklenutim levé tvare, levého horniho vestibu-
la a viklavosti II. stupné zubti 24, 25, 26, 27. Toho ¢asu subjektivné bez bolesti, epista-
xe, obstrukce nosu nebo jinych obtiZi. Podle provedeného OPG bylo patrné rozsahlé za-
stinéni v oblasti levé Celistni dutiny. Pro upfesnéni nespecifického nalezu bylo pofizeno
CT hlavy, které potvrdilo pracovni diagnézu suspektniho tumoru vyplnujiciho levou ¢e-
listni dutinu s propagaci do etmoidt1 a titlakem kosténych struktur. Nasledné odebrana
biopsie byla vyhodnocena jako benigni mezenchymadalni tumor, nejvice odpovidajici
odontogennimu fibromu. Pacient predopera¢né podstoupil druhou biopsii, ktera jiZ po
imunohistochemickém vySetreni stanovila kone¢nou diagnézu: glomangiopericytom ce-
listni dutiny. Pacient podstoupil parcialni resekci maxily s enukleaci tumoru o rozmeéru
70 x 55 x 45 mm v hladkém pouzdfe z Celistni dutiny vcelku. Pooperacni definitivni his-
tologické vySetrfeni potvrdilo glomangiopericytom, mezenchymalni tumor tvoreny uni-
formnimi, polygonalnimi, ovalnymi aZ mirné protahlymi bunikami bez atypii a jadérek
(obr. 1). Nadorové buniky navazujici na cévy malého kalibru s mirnou perivaskularni
hyalinizaci. Imunohistochemické vySetfeni prokazalo difuzni pozitivitu pro SMA (smooth-
muscle actin), vimentin a ojedinélé buniky pro FXIIla. Negativita byla prokazana pro
CD-34 a desmin. Tumor bez znamek malignity — prolifera¢ni index Ki-67 pouze 2-3 %.

Pri posledni kontrole je pacient osm mésicti od operace na CT bez znamek lokalni re-
cidivy nebo vzdaleného metastatického loZiska. Klinicky je patrna pouze drobna oroan-
tralni komunikace, ze strany pacienta bez zajmu o operativni feSeni, a mirné propadnuti
levé tvare.

Obr. 1 Histologicky jde o cévnaty nador. Jsou patrné protahlé cévni prusvity. Nador je tvoren po-
meérné uniformnimi vietenitymi nebo ovalnymi burikami uloZenymi v edematéznim stromatu. Bu-
nécné atypie ani mitézy nejsou pritomny. (Ptvodni zvétSeni 40x, barveno HE.)

DISKUSE

Oba vySe uvedené tumory predstavuji v orofacialni oblasti raritni onemocnéni, coz
znesnadnuje jejich primarni diagnostiku a uplatnéni obecné platnych postupti pri jejich
1écbé. Osteosarkom celistnich kosti predstavuje vysoce maligni, vzacné se vyskytujici
tumor s incidenci 0,07 : 100 000 za rok [6]. Na rozdil od dlaZdicobunééného karcinomu
oblasti hlavy a krku neni prokdzana souvislost mezi kourfenim, abtizem alkoholu a vy-
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skytem osteosarkomu. VétSina osteosarkomul vznika de novo; za predisponujici faktor
vzniku je povazovana fibrézni dysplazie, Pagetova choroba, chronicka osteomyelitida,
trauma, expozice ionizujicimu zareni a nékteré genetické syndromy (napt. Li Fraumeni-
ho syndrom) [7, 9]. Histologicky lze rozliSit chondroblastickou, osteoblastickou, fibro-
blastickou a smiSenou formu v zavislosti na pfitomnosti a prevaze neoplastické slozky.
Chondroblasticky osteosarkom predstavuje 25-48 % vSech osteosarkomn ¢elistnich kos-
ti a je nejcastéjsi variantou této oblasti [6]. Typicky vyskyt osteosarkomti €elistnich kos-
ti spada do 3. az 4. dekady, oproti 1. aZ 2. dekadé u osteosarkomul dlouhych kosti [6].
Popisovana je mirna predominance vyskytu u muZzského pohlavi (asi 2 : 1) [6, 20]. V do-
bé zjisténé diagnozy jde vétSinou o lokalizované onemocnéni (¢astéji v oblasti mandibu-
ly neZ maxily), lokoregionalni metastazy jsou pritomny asi v 10-15 %, vzdalené jsou mé-
né casté a postihuji zejména plice, jatra a kosti [7].

Osteosarkom celistnich kosti se obvykle manifestuje jako otok, nebo nadorova masa
v oblasti €elisti a tvare s viklavosti zubu rizného stupné, bolesti, dale jako parestezie az
anestezie z titlaku nervi infraorbitalis a alveolaris inferior, deformity obliceje, ulcerace ne-
bo krvaceni z naddorové masy. Laboratorné asi v 50 % nachazime v krvi zvySenou hladi-
nu alkalické fosfatazy, ktera pak muiZe byt vyuZzivana jako nespecificky marker recidivy
onemocnéni [7]. Radiograficky obraz osteosarkomu neni specificky. MtiZe se projevovat
jako osteolytické, sklerotické i smiSené loZisko. Okraje byvaji vétSinou nepravidelné, ne-
jasnych hranic. Na RTG-OPG mtiZe byt patrny tzv. Garringtontv pfiznak, pravidelné
rozSireni periodontalni Stérbiny zubu v oblasti zasaZené tumorem a dale resorpce kore-
ne zubu [9, 20]. Nékdy lze také nalézt obraz slunce s paprsky, charakterizovany sklero-
o velikosti tumoru a postiZeni okolnich struktur a mékkych tkani ziskame CT vySetfe-
nim. Vzhledem k vzacnosti osteosarkomti v oblasti hlavy a krku jsou 1é¢ebné postupy za-
loZeny na vysledcich ziskanych vyhodnocenim pouze malych skupin pacienti nebo vy-
chazeji z poznatkt 1é¢by castéjSich osteosarkomu dlouhych kosti [7]. Na naSem
pracovisti jsme zaznamenali za poslednich 17 let tfi pripady.

Volbou 1é¢by je radikalni resekce tumoru [11]. Kompletni resekce s negativnimi chi-
rurgickymi okraji ma rozhodujici vliv na preziti pacienta [11]. Chirurgicka lécba je pak
nejcastéji zajiSténa raznymi protokoly adjuvantni chemoterapie, radioterapie nebo jejich
kombinaci. V naSem pripadé€ je zajimavé, Ze i pres rozsahlou lokalni recidivu se nasled-
nou chemoterapii a radioterapii podarilo dosdhnout kompletni remise. I pres takto agre-
sivni kombinovanou 1é¢bu je riziko relapsu vysoké a ve studii 66 pacientt 1é¢enych na
Mayo Clinic v Minnesoté dosahovalo 69,7 % [6]. Ve vétSiné studii se pétileté preZiti po-
hybuje mezi 10-30 % [11] a tmrti je nejcastéji zptisobeno nekontrolovatelnym lokalnim
onemocnénim [6]. Za faktory ovliviiujici prognézu se povaZuje pfitomnost metastaz, chi-
rurgické odstranéni in sano a velikost tumoru [11]. Naopak histologicky typ nadoru zrej-
meé vyznamneé nerozhoduje o prognoéze pacienta [2]. Nazory na vztah lokalizace tumoru
a prognoézy nejsou jednotné, nékteré studie ukazuji horsi prognézu maxilarnich tumort
[8], jiné vliv lokalizace popiraji [2]. Oproti vysoce malignimu chondroblastickému osteo-
sarkomu prestavuje hemangiopericytom hranié¢né nebo nizce maligni tumor.

Glomangiopericytom reprezentuje 1 % vSech tumorti z cévnich komponent [14] a 3 %
ze vSech nadorti hlavy a krku [22]. Nejcastéji se vyskytuje na hornich a dolnich konce-
tinach, v retroperitoneu a panvi [21]. Ze vSech lokalizaci se vyskytuje v oblasti hlavy
a krku mezi 16 % a 33 % [4, 17]. VétSina hemangiopericytomti nazalnich a paranazal-
nich dutin upozorni na pritomnost nosni obstrukci, epistaxi nebo nespecifickymi pri-
znaky, jako jsou polypy, chronické sinusitidy, obtiZzné dychani, otok nosnich sliznic [3].
Tyto projevy jsou vétSinou nebolestivé, a umoznuji tak tumoru po mnoho let zvétSovat
svtij objem a jeho odhalenti je pak ¢asto ndhodné pfi hodnoceni RTG-OPG, jako tomu by-
lo i v naSem pripadé.

Do diferencialni diagnostiky zahrnujeme predevsim solitarni fibrézni tumor, glomus
tumor, hemangiom, leiomyom, synovialni sarkom a leiomyosarkom [3]. Pro definitivni
stanoveni diagnézy hemangiopericytomu je zasadni imunohistochemické vySetfeni, kte-
ré rozhodne o kone¢né diagnoze.

Hemangiopericytom naleZi do skupiny hrani¢nich a nizce malignich mékkotkanovych
tumort. Hemangiopericytomy paranazalnich a nazalnich dutin se chovaji méné agre-
sivné neZ obdobné tumory v jinych ¢astech téla, jako jsou koncetiny nebo retroperito-
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neum [19]. Néktefi autori popisuji tumory v této lokalizaci jako tumory ,haemangioperi-
cytoma-like”, vzhledem k nizkému poctu vzdalenych metastaz a mortalit€ asociované
s tumory v této oblasti. Celkova prognéza sinonazalniho hemangiopericytomu je velmi
dobra, celkové vice nez 90 % pacientti preziva pét let pri kompletni chirurgické excizi tu-
moru in sano. Naopak pomérné ¢astou komplikaci 1é¢by je vysoké procento lokalnich re-
cidiv, které se nejcastéji pohybuje mezi 30-40 %, nezfidka i mnoho let (fadové aZ desit-
ky let) po tspésSné chirurgické terapii [3]. Agresivné se chovajici hemangiopericytomy
jsou méneé casté a obvykle pro né svédci velikost nad 5 cm, kostni invaze, bunééné a ja-
derné atypie, zvySena mitoticka aktivita, nekroézy a prolifera¢ni index Ki-67 nad 10 %
[12]. V naSem pripad€ byla velikost tumoru nad pét cm (70 x 55 x 45 mm), proliferaéni
index Ki-67 byl v8ak nizky, pouze dvé az tfi procenta. Tumor nejevil znAmky malignity,
bez nekrdz a se zcela ojediné€lymi mitézami.

Volbou lécby je Siroka chirurgicka resekce tumoru in sano. Pro dalsi 1ééebné modali-
ty, jako radioterapie a chemoterapie, neni dosud jasné stanovisko. VétSina autorti se pfi-
klani k radioterapii pfi pozitivité resekénich okrajti tumoru jako zajiStovaci terapii, dale
pfi vysokém stupni stanoveni gradingu tumoru a pfi lokalni recidivé tumoru [5]. Che-
moterapie byva nejcastéji nasazena jako neoadjuvantni terapie za i¢elem zmenSeni ma-
sy tumoru, jeji indikace je stale predmétem mnoha diskusi. Vzhledem ke zvolenému ra-
dikalnimu pristupu u naseho pacienta, kde doslo k enukleaci tumoru z ¢elistni dutiny
in sano, neni toho ¢asu indikace k radio- ¢i chemoterapii. Deset mésicti od operace
nejsou znamky lokalni recidivy nebo metastatického postiZeni.

ZAVER

Cilem tohoto ¢lanku bylo uvést dva raritni tumory, se kterymi jsme se v posledni do-
bé setkali na naSem pracovisti, seznamit s jejich projevy, chovanim a moZnosti 1é¢by.
Vzhledem k vysoké malignité uvedeného sarkomu a nepredvidatelnému biologickému
chovani glomangiopericytomu je nutné pacienty nadale peclivé dispenzarizovat a pravi-
delné vySetrovat stran lokalni recidivy a potencialnich vzdalenych metastatickych loZi-
sek.
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Moderni odbornd Iékarska literatura je plna termin jako holisticka
medicina, medicina personalizovana, komplexni, psychosomatic-
k&, behavioralni, biografickd, na pacienta orientovana zdravotni pé-
¢e, narativni medicina, medicina zalozena na dlikazu, bio-psycho-
socialni pfistup k pacientovi, systémovy pfistup atd.

Autofi v textu této knihy hledaji divody pFichodu téchto ,novych®

medicin. Publikace se vénuje historickému kontextu, jazykovym pas-
tem, psychosomatickym teoriim, preventivni mediciné, zplsoblm poznani a poznavani v kontextu postmoder-
ni filozofie, metodologii vyzkumu, stavu sou¢asné mediciny. Jako zékladni a univerzalni vykladaci a interpretacni
princip je v knize vyuzivan pfibéh (autofi vychazeji z vlastni sbirky Citajici pfes 1000 pfibéhd o stonani). Timto
textem se obraceji pfedevsim k budoucim zdravotnikim, zdravotnickym manazerdm ¢i pacientim ve snaze
ukazat jim oblasti mediciny, o kterych mozna nevédi, a nabidnout jim jakousi mapu terénu, v némz se zdravot-
nik a pacient pohybuiji.

Objednavky zasilejte e-mailem nebo postou: Nakladatelské a tiskové stredisko CLS JEP, Sokolska 31,
120 26 Praha 2, fax: 224 266 226, e-mail: nts@cls.cz. Na objednavce laskavé uvedte i jméno ¢asopisu,
v némz jste se o knize dozvédéli.
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