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Infantilni myofibromatéza je solitarni nebo mnohocetna proliferace vazivoveé a svalové tkané a predstavuje specificky subtyp
fibromatoz. Pfi histologické analyze je infantilni myofibromatdza charakterizovana pfitomnosti vietenovitych bunék s histolo-
gickymi znaky hladké svaloviny a fibroblastu. Pfi makroskopickém vySetfeni mohou byt léze ohranic¢ené, ale mohou mit i in-
filtrujici okraje. Az ve 30% postihuje proliferace vazivové tkané struktury hlavy a krku. Infantilni myofibromatdza se nejc¢astéji
vyskytuje u batolat. Autofi prezentuji sedmimésic¢niho kojence se submandibularni myofibromatézou, ktera byla kompletné
extirpovana. Ctyi mésice po operaci nejsou patrné zadné klinické ani sonografické znamky aktivity onemocnéni.

Uvod

Infantilni myofibromatdéza (IM) je vzacna
patologie, i kdyZ je v détstvi povaZovana za
nejcastgjsi tumor z fibrozni tkané. Tvofi az
10% vSech benignich nédor( postihujicich
oblast hlavy a krku. Infantilni myofibromatéza
je solitarni nebo mnohocetnd proliferace va-
zivové tkané a predstavuje specificky subtyp
fibromatdz. PFi histologické analyze je infantilni
myofibromatéza charakterizovana pfitomnosti
vietenovitych bunék s histologickymi znaky
hladké svaloviny a fibroblastd. Pfi makrosko-
pickém vySetfeni mohou byt Iéze ohrani¢ené,
ale mohou mit i infiltrujici okraje. IM se nej¢as-
téji vyskytuje u déti do dvou let. Az 54% IM Ize
detekovat jiz po narozeni, v 75% pfipadd do
véku 12 mésicl (4). Chlapci jsou postizeni ¢as-
téji nez divky (pomér pohlavi 2:1). Mnohocetné
IM jsou popisovany mnohem ¢asnéji (92 % pfi
narozeni). IM miva ¢asto nodulérni charakter
a vétsinou byva dobfe ohrani¢end, na po-
hmat tvrda a nebolestiva (1, 2, 4). | kdyz obal
(pouzdro) IM je skoro vZzdy normélniho vzhledu
a barvy, kize a podkoZi nad lézi miva nafialo-
vély vzhled a mliZe imitovat hemangiom.

Kazuistika

Anamnéza. Rodice i starsi sestra zdravi.
Otec matky trpi dnou a hypertenzi. Pacient je
z |l fyziologického téhotenstvi, porod ve 40.
tydnu, per S. C. pro polohu KP, porod a po-
porodni adaptace bez komplikaci. Porodni
hmotnost 3250 g, délka 50 cm, pIné kojen do
patého mésice, ikterus v pasmu observace.
Ockovani kompletni podle kalendafe. Kalme-

tizace komplikovand lokdini kozni reakci se
spontannim vyprazdnénim kazedzniho obsa-
hu, levostrannd axilarni lymfadenopatie nepo-
zorovana. Dosud viibec nestonal, alergologic-
ké i chirurgickd anamnéza negativni.

Nynéjsi onemocnéni. V sedmi mésicich
véku byl vySetien praktickym détskym |éka-
fem pro tfi dny trvajici teploty do 39°C, slinéni
a problémy s pitim, mrzutost, proplakal celou
noc. Na sliznici dutiny ustni byly nalezeny oje-
dinélé povrchni slizniéni defekty (afty). Lécba
byla pouze symptomaticka (Brufen, Panadol).
Opakované byl vySetfen PLDD se zaméfenim
na BCG chranicku.

Po prijeti na Détské oddéleni ve Vse-
tiné byl chlapec v dobré ndladé, usmival se,
v3e sledoval se zajmem. Retroaurikularné
byly hmatné Cetné drobné lymfatické uzliny,
na krku lymfadenopatie (uzliny v drobnych
paketech), z nichz jeden submentalné mimné
vpravo Ipél az k mandibule. Kize nad nim ne-
byla zménéna, byly pfitomny dalsi etné uzli-
ny v tfislech, ne vak v podpazi. Hrudnik byl
symetricky, dychani sklipkové, volné, bfisko
mékké prohmatné, bez organomegalie, testes
oboustranné v Sourku, BCG chranicka klidna.
Doporucena vysetieni: Hb 115 g/l, erytrocyty
4,24x10%/1, leukocyty 7,0x10%I, trombocyty
180x 10%1, diferenéni rozpocet bez posunu do-
leva, bez atypie lymfocytl a monocytu, blas-
tické elementy nenalezeny. Mo a sediment
opakované normalni nalez. CRP 0,5 mg/l, ALT
0,53 pkat/l, ALP 3,42 pkat/l, AST 1,35 pkat/l,
LDH 16,14 pkat/l. Ultrasonografcké vySetieni
submentalni oblasti: etiologie ndlezu nejas-
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nd, neni ani jednoznacné, ze které struktury
vychazi popsany tumorozni Utvar velikosti
20x24 mm. Zvétdeni lymfatickych uzlin sub-
mandibuldrné. Rentgen plic vykazuje normalni
nalez. ORL vySetfeni: submentainé lateralné
vpravo od stfedni ¢ary tuhd rezistence, bez
zarudnuti, bez fluktuace, sublinguainé bez
vyklenuti &i zarudnuti, jazyk volné pohyblivy,
hitan klidny, tonsily Eisté. Vysloveno podezieni
na submandibuldrni a submentaini sialoadeni-
tidu virového plvodu. Priibéh hospitalizace —
febrilni prvnich 36 hodin, kdy teplota rektalné
az 39,5°C, tfeti den subfebrilni, dale afebrilni.
S poklesem teplot dochazi ke kraniokaudalni-
mu vysevu drobnoskvrmitého exantému, k pre-
chodnému mirnému zvétdeni jater (+2 cm).
Tuha rezistence v submentalni oblasti pfetrva-
v4, polykani je zcela volné. Dité s diagndzou
uzlinového syndromu pfelozeno na détskou
kliniku. Generalizovany exantém s pfechod-
nou hepatomegalii a horeckou byl hodnocen
jako exanthema subitum. Pfi pfijeti na Dét-
skou kliniku v Olomouci byl chlapec afeb-
rilni, s odeznivajicim exantémem na hrudniku,
submentalné vpravo hmatna tuhd nebolestiva
rezistence 2x 2 cm, bez znamek fluktuace, ki-
Ze bez zarudnuti, jatra pod pravym Zebernim
obloukem narazeji (+1 cm). Provedeno dopl-
nujici sérologické vySetfeni: HAV ELISA IgM
negat., HbsAg ELISA negat., antitoxoplazmové
protilatky negat., anti-chlamydie protilatky ne-
gat., anti EBV VCA IgM negat., anti EBV EBNA
IgG negat., Paul-Bunnell negat., IM test negat.,
anti CMV IgM a IgG negat., anti-Mycoplasma
pneumoniae negat. Laboratorni vySetfeni:
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Obrazek 1. UZ submandibularni krajiny - pod

ramenem mandibuly vpravo v misté tuhého
zdureni tvar velikosti 25 x 21 mm, je nehomo-
genni smisené echogenity a ve stredni ¢asti
je patrné silné echo s akustickym stinem

Obrézek 4. MR submandibulérni krajiny - T1
vazeny obraz v koronalni roviné: pomérné dobre
ohraniéeny tumor submandibularni krajiny
vpravo, ktery mirné stlacuje hypofarynx

CRP <1,0 mg/l, ALT 0,66 pkat/l, ALP 3,8 pkat/
I, AST 0,71 pkat/l, LDH 14,36 pkat/I. Ultraso-
nografické vysetfeni: kolem kyvacu a uhlu
mandibuly jsou uzliny stejné velikosti i echo-
genity oboustranné. Submandibuldrné vpravo
je utvar velikosti 25x21 mm, je nehomogenni,
smiSené struktury a ve stfedni ¢asti je patrné
silné echo s akustickym stinem (obrazek 1).
Nélez neni zcela jednoznaény, proto bylo
doporuéeno bioptické vySetfeni tenkou jeh-
lou. Vzhledem k neobvyklému pribéhu BCG
komplikace (dlouho floridni a secernujici chra-
ni¢ka) a sonografickému obrazu submentalni
rezistence se smiSenou strukturou a silnym
echem jsme se rozhodli pro ambulantni kontro-
ly v nasi hematologické ordinaci. Chlapec byl
trvale afebrilni, tvrda a nebolestiva rezistence
nejevila Zadné klinické ani sonografické znam-
ky spontanni regrese. Proto jsme se rozhodli
pro cytologické vySetieni tenkou jehlou, vySet-
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Obrazek 2. MR submandibulérni krajiny - T2
vazeny obraz v axialni roviné: nepravidelny
utvar velikosti 3—4 cm (Sipky) v pravé sub-
mandibularni krajiné. Jeho struktura je neho-
mogenni a ma expanzivni intenzitu signalu
vazivové a svalové tkané

Obrazek 5. Makroskopicky vzhled myofibromu
velikosti do 4 cm, ktery byl pomérné dobre
ohraniceny, tuhy, bilozlutavé zihany, tésné
naléhajici na slinnou zlazu

feni s pouzitim magnetické rezonance a pro
naslednou extirpaci tumoru. Cytologicky nélez
tvofi bilkovité pozadi s roztrousenymi erytrocy-
ty a malymi zralymi lymfocyty nebo jejich jadry.
Zcela ojedinéle epiteloidné makrofagické ele-
menty, granulocytl jen maly pocet. MRI vySet-
feni pravé submandibularni krajiny: nepra-
videlny atvar velikosti 3—4 cm. Jeho struktura
je nehomogenni s pleteni cév vyssiho pritoku.
Utvar zasahuije pres stfedni ¢aru doprava, vy-
tlauje submandibularni ZIdzu dorzalné, mirné
stlaCuje hypofarynx. Na T1 i T2 vaZenych ob-
razech ma expanzivni intenzitu signélu vazivo-
vé a svalové tkané, neobsahuje tkan tukovou
(obrazky 2, 3, 4). Velké cévy nejsou tumorem
infilrovany, jsou uloZzené dorzalné od tumoru.
Mizni uzliny nejsou zvétSené.

Zavér

Pomérné dobfe ohrani¢eny tumor sub-
mandibuldmni  krajiny vpravo bez presvéd-
¢ivych znamek infiltrace okolnich struktur.
Operace na ORL Kklinice: totalni extirpace
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Obrazek 3. MR submandibulérni krajiny - T2
vazeny obraz v koronalni roviné: pomérné
dobfe ohraniceny tumor submandibularni
krajiny vpravo bez znamek infiltrace okol-
nich struktur

Obrazek 6. Mikroskopicky jde o fascikularné
usporadany vietenobunéény tumor s malou
proliferacni aktivitou. Na obrazku je patrno
jeho minimalni jazykovité prortstani do
pfiléhajici tkané slinné zlazy

Obrézek 7. V jiném misté je zastizena pfilehla
pficné pruhovana svalovina, do niz tumor
svym rlistem taktéz infiltruje. Sipky znaéi
zbytky svalovych vlaken zavzatych v tumoru.
Vzhledem k tomu, Zze tumor na vice mistech
zasahuje do tésné blizkosti resekénich okraj,
nelze vylouéit, Ze nebyl extirpovan kompletné
a muze recidivovat
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tumoru submentélné vpravo, ktery byl pfi rych-
Ié biopsii identifikovan jako myofibromatéza
s mirnou infiltraci do okoli. Silné adheroval
k sublingualni slinné zlaze, od které jej bylo
mozno snadno oddélit. Na fezu byl metlicko-
vité fibromatozni, tuhy a biloZlutavé Zihany
(obrazek 5). Histologické vySetieni: ¢astice
o priméru 3,5 cm je tvofend pfevazné po-
mérné dobfe ohrani¢enym uzlem bélavé tuhé
fascikularné utvafené tkané, ktera utlacuje
v sousedstvi lezici slinnou Zlazu, do niz misty
makroskopicky i histologicky jazykovité po-
vrchné pror(ista (obrazek 6). Histologicky jde
0 mirné nepravidelné bunéény tumor tvofeny
noduldrné a fascikularné uspofadanymi viete-
novitymi burikami s nepfili§ polymorfnimi jadry
s nendpadnymi jadérky, s minimalni mitotic-
kou aktivitou. Minimalini jazykovité proristani
do pfiéné pruhované svaloviny, do niz tumor
svym rlstem taktéz infiltruje (obrazek 7). Neni
pfitomny intravaskularni rist. Nadorové burky
exprimuji vimentin a loziskovité i SMA (smoo-
th muscle actin). ProliferaCni aktivita, méfena
indexem Ki67, je do 10%. Nekrdzy nejsou pfi-
tomny. Pooperaéni priibéh byl bez komplikaci.
Pfi pravidelné kontrole nebyly pfi klinickém
ani sonografickém vysetfeni prokdzany zadné
znamky zékladniho onemocnéni.

Diskuze

Muskuloskeletarni myofibromatézy tvofi
rozsahlou skupinu lézi mékkych tkani s po-
dobnym histopatologickym obrazem. Mizeme
je rozdélit do dvou velkych skupin: povrchové
a hluboké. Povrchové fibromatézy jsou typicky
malé, pomalu rostouci léze. Do této skupiny
patfi palmarni fibromatéza, juvenilni aponeu-
roticky fibrom a infantilni digitaini fiborom. Hlu-
boké fibromatdzy jsou obvykle vétsi, mohou
rust rychle a chovaji se mnohem agresivnéji.
Zahmuji infantilni myofibromatdzu, kréni fibro-
matdzu, extraabdominélni desmoidalni tumor
a agresivni infantilni fibromatézu. Rentgenové
vySetfeni odhali nespecifickou masu mék-
ké tkané, kalcifikace jsou Casto pfitomny jen
u juvenilniho aponeurotického fibromu. Dalsi
zobrazovaci techniky (ultrazvuk, poéitacova
tomografie a magnetickd rezonance) dobfe

znézorni rozsah léze. VElenéni sousednich
tkani do 1ézi je pomérné Casté a projevuje se
v nich zfejmym infiltrativnim rdstem. MR vySet-
feni prokazuje charakteristické znaky napadné
nizké az stfedni intenzity signélu a pruhy s niz-
kou intenzitou signélu reprezentuijici tkan s vy-
sokym obsahem vaziva. Fibromatdzy s nizkym
obsahem vaziva a vy$Si bunécnosti mohou
vykazovat nespecificky vysoky signal intenzity
v T2 vézenych obrazech. Mistni opétovny rist
Iézi po chirurgické resekci je relativné Casty
a zavisi od jejich proliferaéni aktivity.

Vlysoké procento IM vykazuje spontanni
regresi (az 30 % mnohocetnych IM). Spontanni
regrese se histologicky ¢asto manifestuje cent-
ralni nekrézou tumoru, ktera je zpdsobena ma-
sivni apoptézou. U solitarnich forem az u 80 %
excidovanych IM recidiva nebyva pozorovana
(1, 2, 3). Relaps onemocnéni je popisovan asi
u 7-9% IM. Ale recidiva byla pozorovéna az
tfi roky po chirurgické extirpaci. Lé¢bou volby
u solitarnich forem IM je chirurgickd extirpace,
kterd byvéa ¢asto definitivnim feSenim. U asym-
ptomatickych lokalizaci, u kterych by chirurgic-
k& intervence mohla vést k funkéni nebo este-
tické ujmé, navrhuji néktefi autofi pfi znalosti
moznosti spontanni regrese Ié¢ebnou zdrzen-
livost. Pfi mnohocetnych IM s postizenim vis-
cerdlnich orgénd, nebo u forem inoperabilnich
pro svou lokalizaci, je mozné uspésné podat
celkovou chemoterapii (6, 7).

IM miva ¢asto nodularni charakter a vét-
Sinou byva dobfe ohrani¢ena, na pohmat tvr-
da a nebolestiva. | kdyz pouzdro IM je skoro
vzdy normalni struktury, kize a podkozi nad
|ézi miva nafialovély vzhled a mize imitovat
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