Janickova M. — Benigne kostné 1ézie neodontogénneho pdvodu v maxilofacidlnej oblasti

1 BENIGNE KOSTNE LEZIE NEODONTOGENNEHO POVODU V MAXILOFACIALNEJ
OBLASTI

Klasifikacia benignych kostnvch 1ézii neodontogénneho povodu podl’a Pogrela

(Pogrel MA, Schmidt BL, Robertson CG. Odontogenic and non-odontogenic tumors of the jaws.
Maxillofacial Surgery. Ed. Ward Booth P, Schendel SA, Hartman JE. St. Louis, MO, Elsevier, 2006).

* Benign mesenchymal tumors

* Fibro-osseous lesions (fibrous dysplasia, osseous dysplasia, ossifying fibroma)

* Giant cell lesions (central giant cell granuloma, hyperparathyroidismus, Cherubismus)

* Nonodontogenic cysts (solitary/traumatic bone cyst, aneurysmal bone cyst)

* Langerhans cell histiocytosis

* Neurogenic tumors (neurofibroma, Schwanoma)

¢ Osteoma

* Osteoid osteoma and osteoblastoma

¢ Chondroma

* Desmoplastic fibroma

* Vascular lesions (hemangioma, vascular malformation capillary, lymphatic, venous,
arterial, combined,)

Fibro-osealne lézie

* Fibrdzna dysplazia

¢ Osifikujuci fibrém

* Cemento-osdlna dysplazia

Obrovskobunkové lézie
* Centralny obrovskobunkovy granulém
* Cherubizmus
* Hnedy nador

Neurogénne nadory
* Schwanom
* Neurofibrém

Pogrel MA, Schmidt BL, Robertson CG. Odontogenic and non-odontogenic tumors of the jaws. Maxillofacial Surgery. Ed. Ward Booth P, Schendel SA, Hartman JE. St. Louis, MO, Elsevier, 2006.

Snimka ¢. 1

Centralny obrovskobunkovy granulém patri medzi kostné 1ézie vyskytujlice sa
s predilekciou v oblasti ¢el'uste a sanky. Histologicky st pritomné obrovské mnohojadrové
bunky, uloZzené vo fibroznom tkanive, loZiska Cerstvého zakrvéacania, ukladanie hemosiderinu
a siderofagy. Prevaha mnohojadrovych bunkovych elementov nad fibréznym tkanivom je

znamkou vysSej agresivity procesu. Makroskopicky je granulomatézne masy tvorené krehkym
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dobre prekrvenym tkanivom Cervenofialovej farby. V minulosti, bola tato 1ézia povazovana za
reparativny proces, odtial’ nesie nazov granulém.

Svojim rastom vyvoldvaju expanziu vestibularnej a lingvéalnej kompakty, dislokaciu zubov
s rezorbciou korenov.

Centralne obrovskobunkové granulomy mozu predstavovat’ pomaly rastice asymptomatické
1ézie az agresivne 1ézie, ktoré sa prejavuju aj bolest'ou, lokalnou destrukciou kosti, resorpciou
korefiov, posunom zubov.

U diev¢at sa vyskytuje 2 krat CastejSie ako u chlapcov. NajcastejSou lokalizaciou tychto 1ézii je
sanka v premolarovej a molarovej oblasti. Sdnka je postihnutd 3 krat CastejSie ako celust’.

V diferencidlnej diagnostike je potrebné odliSit’ centralny obrovskobunkovy granulém od
hnedého kostného nadoru pri hyperparatyroidizme. Na stanove diagnézy (hnedy tumor) je
potrebné vysetrit’ kalciovy a fosfatovy metabolizmus a hladinu parathormonu ( pri hnedom
tumore zvySena hladina parathormonu). Terapia spociva v exstirpacii a kyretazi, tendencia
k pooperacnym recidivam je pomerne vysoka.

V CT obraze je zjavné vyklenutie aZ uzuracia vestibularnej alebo lingvéalnej kompakty.

Na rontgenovej snimke sa lézia zobrazuje ako dobre ohrani¢ené, unilokuldrne alebo

multilokulérne prejasnenie. Lézia mdze prechadzat’ stredovou Ciarou celuste alebo sanky.

V Case diagnostiky a liecby v roku 2005, 16 roéna pacientka sledovana uz 15 rokov, t.c. 30
ro¢na Zena.

Koncom roka 2005, vtedy 16 ro¢nej pacientke, obvodny stomatoldg extrahoval zub 45 pre
bolest’ a mierny perimandibularny edém. Pre pretrvavanie edému bola pacientka koncom marca
2006 odoslana na nasu kliniku.

Pri extraordlnom vySetreni bola zjavna asymetria a vyrazna dekonfiguracia dolnej tretiny tvare.
Pri intraordlnom vysetreni nebola zistena kontraktira, extrakéna rana v oblasti 45 nebola
zhojena neprerezany bol zub 37 a kariézny bol zub 26.

V CT obraze boli pritomné pocetné ohranicené multilokuldrne prejasnenia s ndznakmi
kostnych sept, zasahujuce telo, uhly a muskularne vybezky mandibuly obojstranne.
Anamnesticky v novorodeneckom obdobi absolvovala rehabilitacie pre torticollis vlavo,
lieCend pre pes calcaneovalgus vlavo. Na nohdch syndaktylia 2. a3 prsta obojstranne.
Sledovana pre displasio coxae congenita. Vo veku 13 rokov absolvovala endokrinologické
vySetrenie pre asténiu a nizky vzrast, v tomto obdobi bol pacientke diagnostikovany glaukém.

Dvom bratom bol zisteny glaukém vo veku 11 a 12 rokov. Matke vo veku 36 rokov.
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Genetické vySetrenie Zaver suspektny Ackermanov syndrom charakterizovany glaukomom,
anomaliami korefiov zubov prevazne moldrov, anomdliami nechtov a syndaktyliami,
hypotrich6zou (plesatost).

Po predoperacnej priprave bola v celkovej anestézii (v auguste 2006) z intraoralneho pristupu
urobend resekcia patologicky zmenenych tkaniv bez poruSenia kontinuity mandibuly
s perifernou ostektomiou do makroskopicky zdravého tkaniva. Extrahované boli zuby 34, 37,
38, 47 a 48. Vzniknuté kostné defekty boli vyplnené nevstrebateInym hydroxyapatitovym
augmenta¢nym materidlom (Biovan H) a néasledne bol mukoperiost saturovany.

V histologickom obraze boli loziskd krvacania, penovité bunky ako iprejavy fagickej
schopnosti obrovskych buniek. LozZiskovo pritomné zapalové bunky chronického typu.

V okrajoch tumoro6znej 1ézie je reaktivna osteoplazia. Depozity hemosiderinu.

-----

vyvin lézie.
Stav dva roky po operacii rekonstruovany 3D obraz.

T.C. pravidelne sledovand bez znamok recidivy.

Neodontogénne kostné nadory

Fibroosedlne lézie
Fibrézna dysplazia
Osifikujuci fibrom
Cemento-osealna dysplazia

Fibrozna dysplazia

Snimka ¢. 2
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Neodontogénne kostné nadory
Fibrozna dysplazia

Snimka ¢. 3

Fibroosedlne 1ézie

Fibrozna dysplazia je vrodend porucha diferencidcie a zrenia osteoblastov, o vedie ku
transformacii kostného tkaniva na fibréznu strému a nezreli vlaknita kost’.

(Fibrozna dysplézia je vzacna benigna choroba neznadme;j etiologie sposobena postzygotickou
mutaciou GNAS génu, ktord vedie k inhibicii diferencidcie a proliferdcie buniek stromy
kostného tkaniva a nahrddza normélnu kost’ a kostnti drefi vldknitym tkanivom a vlaknitou
kost’ou).

Tato choroba méze byt lokalizovand na jednej kosti (monoostoticka forma) alebo na viacerych
miestach skeletu (polyostotickd forma).

Existuju tri r6zne typy polyostotickej fibroznej dysplazie, ktord moze ovplyvnit’ mnohopocetné
kraniofacidlne kosti: kraniofacidlna fibr6zna dysplazia, Lichtenstein-Jaffova fibrézna dysplazia
a Albrightov syndrom. Kraniofacidlna fibrézna dysplazia ovplyviiuje iba kraniofacialne kosti.
V pripade fibroznej dyspldzie typu Lichtenstein-Jaffe postihuje polyostotické ochorenie
kraniofacidlne aj ne-kraniofacidlne kosti. U pacientov sa moZu vyskytnat’ kozné Skvrny v cafe
au lait a zriedkavé endokrinopatie. Albrightov syndrom je charakterizovany tazkou
polyostotickou fibréznou dysplaziou (vac¢Sinou jednostrannou), koznymi Skvrnami v cafe au
lait ré6znych endokrinopatii (zvy€ajne u diev€at s predcasnou pubertou). Pri syndrome
Mazabraud je fibrézna dysplazia spojend s myxémami mékkych tkaniv.

Niekedy je fibrézna dysplazia spojend s extraskleteldlnymi prejavmi na koZzi alebo na

endokrinnych organoch, ¢o oznaujeme ako McCune-Albrightov syndrém (endokrinopatiami,
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koznou hyperpigmentaciou a predcasnou pubertou. Fibrozna dysplazia, ktord zahfiia viacero
kraniofacidlnych kosti sa povazuje za monoostoticki formu. Monoostotickd forma postihuje
rovnako obe pohlavia aj vSetky rasy, a je 6-krat CastejSia ako polyostoticka forma. Fibrozna
dysplazia sa vyskytuje najcastejSie v dlhych kostiach, maxille a mandibule, rebrach a na baze
lebky.

Priznaky fibroznej dysplazie zavisia od typu a umiestnenia 1ézie. Su to predovSetkym asymetria
a deformity tvare, poruchy vizu, poskodenie sluchu, obstrukcia nosovej dutiny, bolesti
a parestézie. Mnohi pacienti si bez priznakov a deformitu tvare alebo asymetriu si vSimnua
rodinni prislusnici alebo priatelia, ktori pacienta dlhsi ¢as nevideli. Niekedy sa zisti 1ézia ako
nahodny nalez na RTG snimke alebo na CT.

Chirurgickd lie¢ba je indikovand v pripadoch pretrvavajiceho deformujuceho rastu a
pritomnych funkénych poruchéach, vyplyvajacich z poskodenia okolitych anatomickych
Struktur.

Maligne zmeny typu osteosarkému st zriedkavé a tvoria menej ako 1%

Rontgenologicky je typicky obraz brusené¢ho skla, so stratou trabekulovej Struktary kosti,

stenCenie kortikalny lamiel, ktoré vSak ostavaju intaktné,

Na snimke ¢.2 rtg dokumentacia chlapca, v Case diagnostiky a liecby v roku 2012 - 12 ro¢ny.
V anamnéze nebolestiva asymetria tvare v oblasti tela sanky vpravo. V tom Case Styri roky po
liecbe Hodginov lymfom IlIsB stadium (2008 teda Styri roky pred diagnostikou)

Okrem extraoralnych a intraordlnych priznakov nadorového procesu v oblasti tela auhla
mandibuly vpravo (palpa¢ne neohranicend rezistencia bez fluktuacie), pritomna bola i1 kr¢na
lymfadenopatia.

Rontgenologicky bol pritomny na koronarnej, sagitdlnej a axidlnej projekcii obraz expanzie
kostného tkaniva, strata trabekulovej Struktary, stenCenie kortikalnych lamiel, striedanie
prejasneni a zatieneni, pripominajlici obraz ,,briseného skla®.

Realizovany chirurgicky vykon exstirpacia, remodelacia s osteoplastikou. Vysledok
histologického vySetrenia fibrézna dyspldzia. Pacient dlhodobo sledovany klinicky a
rontgenologicky s dobrym liecebnym efektom, bez progresie ochorenia, bez funkénych

obmedzeni.

Extranodalna propagacia malignych lymfémov do splanchnokrinia sa vyskytuje v5 %

vSetkych lymfomov (hodginove aj NHL lymfomy).
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Na snimke ¢. 3 rtg dokumentacia dievcat’a, v Case diagnostiky rok 2014, 12 ro¢né.

Odoslané pre nebolestiva asymetriu v oblasti tela sanky vlavo.

Rtg vySetrenie preukazalo pritomnost’ patologického kostného procesu, nepritomnost
trabekulovej Struktiry kosti, striedajice sa loziskd prejasnenia a zatienenia, rozSirenie
mandibularneho kandla. V diferencialnej diagnostike pripadala do uvahy osteomyelitida, aj
benigne kostné 1ézie.

Realizovany preto vykon v celkovej anestézii, exstirpacia patologicky zmenenych tkaniv,
peroperacna biopsia obraz fybrdznej dysplazie.

Pacientka rok sledovana. Postupne pribudali subjektivne potiaZe, bolesti staZzené otvaranie Ust.
Pri klinickych kontrolach postupne zvicSujica sa asymetria, rontgenologicky zjavna
patologicka prestavba ramena sanky az do oblasti muskularneho a kondylového vybezku.
Indikovana bola preto parcialna resekcia mandibuly s exartikulaciou a rekonstrukciou pomocou

individualne zhotoveného titdnového implantatu.

Neodontogénne kostné nadory
g

* Ostedm .8 <
* Osteoidny ostedm, -

osteoblastom
e Chondrom

* Desmoplasticky fibrom

Snimka ¢. 4

Do skupiny neodontogénnych benignych kostnych 1€zii patri aj desmoplasticky fibrom, osteom,
osteoidny ostedm a chondrom.

Desmoplasticky fibrom, synonymd, desmoid, desmoidny tumor, agresivna fibromatdza sa
zarad'uje sa medzi heterogénnu skupinu mezenchymovych nadorov. Rozdeluje sa na

intraabdomindlna a extraabdomindlna forma, infantiln4, juvenilnd a agresivna fibromatdza
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dospelych. V pravom slova zmysle sa jednd o monoklondlnu proliferdciu fibroblastov
vychadzajucu z fibro-aponeurotického tkaniva s typicky lokélne invazivnym rastom bez
metastatického potencialu.

Hranica medzi benignitou a malignitou je vel'mi tesnd, preto aj pre medzinarodnu klasifikdciu
a striktné rozdelenie doposial’ nebol stanoveny konsenzus. Desmoidy st vSak jednozna¢nou
neoplaziou so svojou klonalnou povahou a schopnostou agresivneho a infiltrativneho rastu,
napriek chybaniu zdkladnej malignej Crty, ktorou je metastdzovanie.

Etioldgia nie je doposial’ jednoznacnd, predpokladd sa genetickd predispozicia najmd pri
intraabdomindlnej forme ( spojend s familiarnou intraabdomindlnou polypdzou),
endokrinologické poruchy a trauma.

Sporadicky vyskyt je 2—4 pripady na milion obyvatelov za rok, incidencia agresivnej

fibromatozy je 0,03 % zo vSetkych novodiagnostikovanych nddorovych ochoreni.

Rtg dokumentécia - vroku 2011 si matka pri dennej hygiene vSimla nebolestivé zdurenie
v oblasti tela sanky vpravo u dva a pol ro¢ného syna. U dietata vtedy aktualne prebiehal infekt
hornych dychacich ciest.

Detskym lekarom bol odoslany na SONO submandibularnych a krénych lymfatickych uzlin.
Realizované bolo rdontgenologické vySetrenie, na ortopantomografickej snimke pritomné
prejasnenie v oblasti dolnej hrany mandibuly pod mandibularnym kanalom bez suvislosti
s radixami zubov. Doplnené CT vySetrenie s 3D rekonStrukciou s deStrukciou lingvalnej
kortikalnej lamely.

Doplnené bolo scintigrafické vySetrenie scielom vylicenia patologickych procesov
v ostatnom skelete. Kompletné laboratérne a hematologické vySetrenie.

S ohl'adom na izolované postihnutie mandibuly, indikovany chirurgicky vykon v celkovej
anestézii, s extraoralnym pristupom. Identifikacia belavych nadorovych mas, ktoré boli
exstirpované in toto, so Setrenim marginalnej vetvy nervus facialis.

Konzultacia na Oddeleni pediatrickej hematologie a onkologie DF NsP v Banskej Bystrici.
20. 6. 2011 gamagrafia skeletu s cielom vylucenia patologickych zmien v ostatnych castiach
skeletu. 22. 6. 2011 CT vysetrenie

S ohladom na izolované postihnutie mandibuly odporucena biopsia imunohistochemické
vySetrenie a chirurgicka liecba.

Vysledok histologického vySetrenia desmoplasticky firdm, agresivna fibromatoza.
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Neodontogénne kostné |ézie-osteoidny

Snimka ¢. 5

Osteoidny ostedm a osteoblastom su benigne nddory, ktoré zdielaju rovnaké
histologické znaky. Nepravidelné trabekuly osteoidu anezrelej kosti sa nachadzaju
v celularnej fibrovaskularnej strome.

Osteoidné trabekuly, ktoré vykazuju rozne stupne kalcifikdcie st obklopené osteoblastami.
Navzajom sa od seba odliSuju primarne rozli¢nou velkost'ou, lokalizaciou a pridruzenymi
symptomami. Etiologia je neznama.

Vicsina tychto nadorov sa vyskytuje v 2. dekade zivota s prevalenciou u muzov.

Osteoidny osteom je mensi ako 2 cm v priemere a najcastejSie sa vyskytuje vo femure, tibii
a falangoch, vzacne sa vyskytuje v ¢el'usti a sanke.

Velkost” osteoblastdmu je viac ako 2 cm v priemere, lokalizacia je Casto v stavcoch a dlhych
kostiach koncatin.

V 15% postihuju aj kraniofacialny skelet.

Distalne tiseky mandibuly byvaji postihnuté castejSie ako maxila.

Na rontgenovej snimke sa tieto 1ézie zobrazia ako dobre ohranicené Utvary, rézne rozsiahle

zatienenia. Liecba tychto nadorov je konzervativne chirurgicka exstirpacia s kyretaZzou.

Rtg dokumentécia - mnohopocetné ostedmy tvaroveho skeletu a etmoidovych dutin.
V case diagnostiky v roku september roku 2019 12 ro¢ny chlapec.

VySetreny pre asymetriu tvare v oblasti dolnej tretiny tvare, mandibuly vpravo.
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RTG a CT vySetrenie preukazalo pocetné zatienenia v oblasti maxily mandibuly obojstranne,
v oblasti temporalnej kosti vpravo a etmoidovych dutin.

Realizovana scintigrafia skeletu bez nalezu patologickych kostnych procesov v ostatnom
skelete. Vykon v celkovej anestézii, odstranenie kostnych nadorov z oblasti uhla mandibuly
a tuberu maxily.

Histologicky verifikovany osteoidny oste6m.

Pre pocetné ostedmy vyslovené podozrenie na Gardnerov symdrém.

Ide o zriedkavé vrodené geneticky podmienené ochorenie. Je to forma FAP familarnej
adenomatoznej polypozy, autozomdalne dominantne dedi¢né ochorenie, pri¢inou je mutacia
v géne zvanom APC tumor supresorovy gén. Prejavuje sa mnohopocetnymi polypmi hrubého
¢reva, ktoré sa zacinaju objavovat’ priblizne v 16 roku Zivota, maju tendenciu malignizovat’
(kolorektalny karcinom), pocetné nezhubné kostné néadory, ostedmy, nezhubné podkozné
nadory véziva, fibromy, anomadlie v pocte ¢i prerezavani zubov. Malignity sa objavuju v 3-4
decéniu, progndza nepriazniva. Prognodza nie je dobrd, vylie€it’ sa nedd. Malokedy sa dozZivaju
viac ako 50 rokov.

Diagnostika dietat’a pokracuje. Planovana kolonoskopia a nasledne genetické vySetrenie.

Neodontogénne kostné nadory

* Neodontogénne cysty
Aneuryzmaticka kostna cysta
Solitarna kostna cysta

* Histiocytéza z Langerhansovych
buniek

* Vaskularne lézie

Snimka ¢. 6

Poslednu skupinu neodontogénnych kostnych 1€zii tvoria neodontogénne kostné cysty, kam sa
zarad’'uje aneuryzmaticka kostna cysta a solitarna kostna cysta, vaskuldrne 1ézie a histiocytdza

z Langerhansovych buniek.
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Aneuryzmaticka kostna cysta je tvorena sustavou kaverndéznych dutin, vystlanych endotelom,
fibroblasty, loZisk4 prekrvacania, siderofagy a obrovské viacjadrové bunky. Ako mozné pri¢iny
vzniku sa uvadzaju traumatické poskodenie a nasledny rezorptivny granulom, porucha vyvinu
ciev v zmysle AV aneuryziem s naslednym poskodenim kostného tkaniva, nevylucuje sa tiez,

7e sa jedna o zvlastnu formu obrovskobunkového granulému.

Solitarna kostnd cysta, oznacuje sa tiez ako traumaticka kostnd cysta. Etiologia nejasna:
traumatické krvacanie do kostnej drene s ndslednou poruchou rezorbcie, Stddium spontanneho
hojenia obrovskobunkového granulému. Histologicky dutina bez vystelky (obsahu), pritomné

obrovské mnohojadrové bunky, makrofagy, erytrocyty a leukocyty.

Vaskularne 1ézie

Intraosedlne vaskularne 1ézie tvoria 0,5 az 1 % vSetkych kostnych 1ézii v maxilofacidlnej
oblasti. V literatire nie je uplne zdokumentovany ich vyskyt apojmom intraosealny
hemangiom sa Casto oznacuju nielen hemangiomy ale aj vaskuldrne malformacie (ven6zne

s nizkym prietokom a arteriovenozne s vyskym prietokom).

Existuje 5 typov jednoduchych cievnych malformacii:

1. Kapilarne malformacie (CM): Medzi bezne sa vyskytujuce kapilarne malformacie
patria kozné alebo sliznicové CM, vSeobecne nazyvané ,,Skvrny od portského vina®.
Mobzu sa vyskytnut' ako sucast’ Sturge-Weberovho syndromu, kde st sprevadzané
o¢nymi a intrakranialnymi vaskularnymi abnormalitami.

2. Lymfatické malformacie (LM): Tieto 1ézie sa skladaju z dilatovanych lymfatickych
ciev a su dalej kategorizované ako makrocystické, mikrocystické alebo zmieSané.
Archaicky pojem ,,cysticky hygrom* sa vo vSeobecnosti tyka makrocystického typu,
ktory sa javi ako tekutinou naplnend tenkostenna Struktura s nie viac ako niekol’kymi
septami -priehradkami. Mikrocystické sa skladajii z mnohopocetnych cyst oddelenych
septami, difuzne infiltruj tkaniva.

3. Vendzne malformacie (VM): st charakteristické pomalym prietokom krvi,
trombodzami, ktoré vedi k vzniku charakteristickych flebolitov. VM na hlave a krku
zahfiaji povrchové aj hlboké tkaniva. Orbitdlna VM nesprdvne oznacovana ako
,kavernozny hemangiém* je najbeznejSou lokalitou.

4. Arteriovenozne malformacie (AVM): Sa zlozené z tepien, zil a intervencnych

kapilér., povazuji sa za jednu chorobnu jednotku a klasifikuju sa ako jednoduché

10
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malformécie. Tieto lézie mézu byt’ vel'mi agresivne a maji tendenciu difizne prenikat’
do tkaniv a postihovat kost’, ¢o vedie k lyze a nadmernému rastu.

5. Arteriovenézna fistula (AVF): AVF s priamou fistu6znou komunikaciou medzi
tepnami a zilami. Vrodené AVF, podobne ako AVM, st zvy€ajne sporadické, ale mézu
sa vyskytnat' aj ako sucast syndromu, ako je napriklad dedi€nd hemoragicka

teleangiektazia (HHT alebo Osler-Weber-Rendu).

Kombinované malformacie su zlozené z dvoch alebo viacerych typov vaskularnych
malformécii (CM, LM, VM, AVM), ktoré sa nachéddzaja v jednej 1ézii. BeZnou kombinovanou
malforméciou je LM + VM (tieZ nazyvand LVM alebo ,,venolymfaticka malformécia®). Okrem
toho mozu byt pritomné kozné CM, ktoré prekryvaji jednu alebo viac hlbsich jednoduchych
vaskularnych malformaécii (napr. CM + AVM, CM + LM + VM).

Rtg dokumentacia - chlapec v Case diagnostiky v roku 2015, 10 ro¢ny (lieCeny na diabetes
melitus).

V ramci diferencidlnej diagnostiky procesu klinicky sa prejavujliceho asymetriu tvare
v perimaxilarnej oblasti vl'avo, kyvavost'ou zubov premoldrov v 'avom hornom kvadrante sme
realizovali rentgenologické vySetrenie, opg a CT s nalezom rozsiahleho patologického procesu
v oblasti maxily vlavo, s destrukciou kosti ako vedlajsi nalez maxilarna sinusitida vpravo.
Vyrazna rezorbcia alveolarneho vybezku maxily, zuby suvisiace s léziou v 'avom hornom
kvadrante kyvavé.

Na zaklade anamnestického tidaja laserovej liecby nevus flameus vo veku 2 rokov realizované
MRI vySetrenie a pre podozrenie na vaskularnu 1éziu nasledne angiografické vySetrenie.
Arteriovenozna malformacia deStruujuca skelet maxily vpravo s prerastanim do makkych
tkaniv, deStrukcia spodiny a laterdlnej steny 'avej maxilarnej dutiny s propagaciou TU do l'avej
maxilarnej dutiny, na spodinu orbity az ku proc. zygomaticus maxily, kde je tiez deStrukcia

skeletu. Celkovo je TU na ploche 33x20x36mm.

AV malformacia v oblasti I'avej maxilarnej dutiny a 'avého lica, sytend je z viacerych vetiev
ektatickej a. maxillaris 1. sin, a. facialis 1. sin, a. ophtalmica 1. sin. Odvodna drenaz je

dominantne ektatickou v. facialis L. sin. a viacerymi podkoznymi vénami.
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Februar/2015 do dominantnej pritokovej tepny AVM, lokalizovanej vP’avo v maxilirnej
oblasti (vetvy a. maxillaris sin) vykonana postupna embolizacia. Kontrolné néstreky ACE

bilat. zobrazuju subtotalnu okluziu vyssie popisovanej AVM.
Subtotilna embolizacia AVM v maxilarnej oblasti vPavo

Kontrolné CT vySetrenie v roku 2019 bez zndmok progresie AV malformadcie stav stacionarny,

nad’alej sledovany.

Snimka ¢. 7

Histiocytozy patria medzi vzacne hematologické ochorenia, ktoré maji vel'mi variabilny
klinicky obraz, mézu sa prejavit’ infiltraciou koZe, kosti, lymfatickych uzlin, pecene, sleziny
CNS a inych orgénov.

(Patri medzi ochorenia postihujuce lymforetikuldarne tkanivo a retikulohistiocyty.
Monoklonalna proliferdcia a nahromadenie patologickych Langerhansovych buniek spolu
s leukocytmi, eozinofylmi, neutrofylmi, lymfocytmi a obrovskych mnohojadrovych buniek

zapricinujucich deStrukciu tkaniv, z kostnej drene v inych organoch a tkanivach,).

Incidencia multisystémovej formy LCH je uvadzana asi 2,6 novych ochoreni na 1 milién deti
za rok!
Postihnutie kosti v 75 % velké lytické loZiska mikroskopicky pripominajice eozinofilné

granulomy, neurokranium, splanchnokranium, ostatny skelet. KoZa je druhé najcastejSie miesto
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infiltracie v podobe nodulov, pluzgierov, Supinatych makal ¢i lozisk pripominajicich
seborrhoeu resp. seboroicku dermatitidu krk, axily, inguiny, kapilicium, retroaurikuldrne.
U malych deti kozné postihnutie predstavuje az 50 % riziko prechodu do multisystémového
ochorenia. CNS infiltracia stopky hypofyzy (hypofyzarna disfunkcia), centralny diabetes
insipidus. Pluca: 40-50 % deti s diseminovanou formou histiocytézy ma patologické zmeny
v plicach, intersticidlne postihnutie pl'ic v podobe bul az cyst, ktoré po ruptiire mézu sposobit’
vznik pneumotoraxu.

Za rizikové sa povazuje postihnutie kostnej drene, pecene a sleziny, toto byva spojené
s vaznym priebehom s ohrozenim zivota pacienta pri diseminovanej forme ochorenia
pretrvavajuce febrilie, celkové neprospievanie, cytopénia, splenomegdlia, hepatomegélia.
Ostatné priznaky: unava, nechutenstvo, postihnutie GIT u — nauzea az vomitus, hnacky,
celkovo neprospievanie, lymfadenopatia, hypoalbuminémia pri multisystémovom priebehu.
Priznaky v ustnej dutine: bolesti zubov, opuch d’asien, kyvavost’ zubov, krvacanie, porucha
senzitivnej inervacie. Intraordlne je cCasto postihnutd gingiva, sliznica tvrdého podnebia
a spodiny ustnej dutiny.

Klasifikacia podl'a klinickych priznakov a v zavislosti od veku, v ktorom sa priznaky objavili:

1. Chronicka fokalna LCH prejavujuca sa ako uni alebo multifokalne kostné 1ézie, bez
postihnutia médkkych tkaniv a systémovych prejavov.

2. Chronickd diftizna LCH Hand Schuller Christian disease typicky trias priznakov
exoftalmus, osteolytické loziskéd kosti lebky a diabetes insipidus Klinicky stav moze
imitovat’ leukémiu alebo lymfom.

3. Akutna diseminovand LCH Letterer-Siwe disease: postihuje deti do troch rokov,
manifestuje sa ako multiorganové a multisystémov poSkodenie najcastejSie pecene,
sleziny, lymfatickych wuzlin, koze (ekzém), kostnej drene, usi (otitis media),
v laboratoriu anémia, pritomné su hemoragie.

Prognoza aliecba. Ddlezity faktor, ktory zhorSuje prognézu je prvotné postihnutie
visceralnych organov pelene, sleziny akostnej drene. Dal§im faktorom negativne
ovplyviiujlicim prognézu je vek, umladSich ako 2 ro¢nych mortalita stapa az na 50 %.
Poslednym nepriaznivym prognostickym faktorom vyskyt lézii vo viacerych kostiach
a prerastanie do mékkych tkaniv. Multidisciplinarna spolupréca je nevyhnutnd pre stanovenie
spravnej diagnézy. Dostupné su viaceré lieCebné modality, doposial’ neexistuje jednotny
konsenzus. Terapia variruje podla Stddia ochorenia od antibiotickej lieCby, chemoterapie,
radioterapie, chirurgickej liecby, adrenokortikotropny hormoén a kortikoidy systémovo aj

lokalne. Chirurgicka lieCba podl'a rozsahu lozisk zahfiia od kyretaze a exkochleacie az po
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resekciu postihnutého tkaniva a rekonstrukciu autolégnym kostnym Stepom, prevenciu vzniku

patologickych fraktur.

Rtg dokumentécia - chlapec narodeny 27.12.2012 v ¢ase diagnostiky a liecby 20 mesacny,
takmer dvojro¢ny.

V oblasti alveolarneho vybezku maxily obojstranne pritomny edém zaCervenanie gingivy,
korunky eruptovanych zubov takmer uplne prekryté, zuby kyvavé, gingivalne okraje
nekrotické. Krénd lymfadenopatia. V kapiliciu aretroaurikuldrne dermatitida (aj
v genitofemoralnych ryhach).

Pre niekol’ko dni trvajuce teploty a stazeny prijem potravy a odmietanie tekutin hospitalizacia
na KdaD s podozrenim na hematoonkologické ochorenie. Konzultovany detsky onkolog
realizované laboratorne vysSetrenia a CT hlavy s ndlezom osteolytickych lozisk v maxile a
v mandibule.

Realizovana v celkovej anestézii stagingova trepanobiopsia kostnej drene v oblasti bedrove;j
kosti obojstranne, exstirpacia 2 LU submandibularne vl'avo, excizia koznych eflorescencii
retroaurikularne, intraoralne exrakcia zubov 73,74, exkochleécia granula¢ného tkaniva z oblasti
osteolytickych lozisk.

Scintigrafia skeletu osteolytické loziska 3 v oblasti rebier, jedno v klavikule, prava klavikula
V plicnom parenchyme difizne ground glass opacity — emfyzematézne buly aZz cysty
bilateralne. Vpravo v pocte 6 do velkosti 10x6 mm, vl'avo v poste 6 do velkosti 8x6 mm.
Zaver: LCH polyostotické postihnutie, postihnutie koZe, pl'ic a kostnej drene,

Preklad na Pediatricki hematologiu a onkolégiu DFNsP Banska Bystrica. Liecba
chemoterapia. Jun 2015 - po 10 mesiacoch Standardnej lie€by odozva zl4, progresia, infiltracia
kostnej drene, pancytopénia, neurodegenerativne zmeny, diabetes insipidus

December 2015 -16 mesiacov od zacatia liecby laboratérne testy potvrdili dobria odozvu

terapiu. Diet’a doposial’ multidisciplinarne sledované.
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Neodontogénne nadory Odontogénne nadory

COG
ODONTOM

SOLITARNA KOSTNA CYSTA

FIBROZNA DYSPLAZIA AMELOBLASTICKY FIBROM

ANEURYZMATICKA KOSTNA CYSTA

OSTEOM ODONTOGENNY MYXOM
CEMENTO-OSIFIKUJUCI FIBROM
SKVAMOZNY ODONTOGENNY
LCH HISTIOCYTOZA NADOR
AV MALFORMACIA
AMELOBLASTOM

AGRESIVNA FIBROMATOZA

Snimka ¢. 8 Benigne kostné lézie v materidaloch KSaMCH JLF UK a UNM za 20-rocné obdobie
u pacientov do veku 18 rokov

Zaver

Benigne kostné 1ézie sa vyskytuji vzacne, ale prave patologické procesy neodontogénneho
A A > x g . ‘s . , P .

povodu mézu byt €asto inicidlnym priznakom vaznych systémovych ochoreni ¢i syndromov,

na ¢o sme chceli poukazat’.

Nevyhnutnou podmienkou stanovenia spravnej diagndzy je multidisciplinarny pristup a vysoka

erudicia vSetkych zainteresovanych klinickych pracovnikov.

S ohl'adom na vyvijajuci sa tvarovy skelet a denticiu je v ramci chirurgickej liecby benignych
kostnych 1ézii u deti dolezité zachovat’ primerant radikalitu vykonu a tym zaroven predchadzat’
vzniku recidiv, ktoré moézu vyvolat maligniziciu nddoru a vznik deformit, negativne

ovplyviujtcich vyvin a funkciu stomatognatneho systému.
S ohl'adom na ich vzacny vyskyt a r6znorodost’ je nutnd medziodborova spolupraca zubnych

lekéarov, detskych lekarov, maxilofacidlnych chirurgov, hematoldogov, patologov, onkoldgov,

radiologov a inych, v zadujme stanovenia spravnej diagnézy a aplikacie adekvatnej liecby.

15



