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OPIS PRZYPADKU

Streszczenie

Widkniakowato$¢ (fac. fibromatosis, ang. desmoid tumor) jest bardzo rzadko wystepu-
jaca choroba, charakteryzujaca sie proliferacjg tkanki tacznej wtdknistej. Przedstawiamy
przypadek 40-letniego mezczyzne, u ktérego na podstawie ultrasonografii przezpowtoko-
wej wykonanej z powodu boléw w prawej okolicy ledZzwiowej stwierdzono prawostronne
wodonercze i poszerzenie ledZzwiowego odcinka moczowodu. Tomografia komputerowa
wykazata, ze utrudnienie odptywu moczu z nerki byto wywotane przez guz przestrzeni
zaotrzewnowej obejmujacy moczowdd w okolicy stawu krzyzowo-biodrowego. Chorego
poddano operacji polegajacej na wycieciu guza, ktéry rozlegle naciekat $ciane moczo-
wodu oraz, szerzgc sie w kierunku dogtowowym, obejmowat $ciane zagiecia dolnego
dwunastnicy. Wobec nacieczenia moczowodu zdecydowano $rédoperacynie o potrze-
bie usuniecia nerki wraz z catym moczowodem. Badanie histopatologiczne specymenu
operacyjnego wykazato desmoid tumor.

Summary

Fibromatosis (desmoid tumor) is a rare disease that is characterized by proliferation of
fibrous tissue. We present a case of 40 year-old man with whom on the basis of ultrasound
made because of pain in the right lumbar area found right-sided hydronephrosis and ex-
tension of the lumbar ureter. Computed tomography showed that obstruction the outflow
of urine from the kidney was caused by retroperitoneal tumor involving the ureter around
the sacroiliac joint. Patient underwent surgery involving the excision of the tumor, which
extensively infiltrated the wall of the ureter and, spreading towards the rostral covered the
wall bends the lower duodenum. In view of the invasion of the ureter it was decided on the
need to remove the kidney together with the whole ureter. Histopathological examination
showed desmoid fibromatosis.

osadu moczu nie wykazato komérek nowotworowych.

Mezczyzna 40-letni zgtosit sie z powodu nawracajg-
cych béléw w prawej okolicy ledzwiowej. Ultrasonogra-
fia przezpowtokowa (TAUS) ujawnita prawostronne wo-
donercze. Tomografia komputerowa (TK) (ryc. 1a, b)
oraz rezonans magnetyczny (MRI) (ryc. 3a, b) potwier-
dzity jego istnienie i wykazaly poszerzenie gérnego
odcinka prawego moczowodu siegajace do miejsca,
w ktérym uwidocznity lity guz o wymiarach 30 x 14
x 20 mm znajdujacy sie w przestrzeni zaotrzewnowe;.

Scyntygrafia wykazata, ze czynno$¢ nerki prawe;j
i nerki lewej stanowi odpowiednio 21 i 79% globalnej
czynnosci wydzielniczej nerek. Badanie cytologiczne

Badanie przedmiotowe przeprowadzone w dniu
przyjecia chorego do szpitala nie ujawnito nieprawi-
dtowosci. Wykonano prawostronng ureteropielografie
wstepujaca (UPG) (ryc. 2) — badanie wykazato, ze mo-
czowdd jest drozny do poziomu dolnego brzegu stawu
krzyzowo biodrowego.

Wobec tego wprowadzono do moczowodu ure-
teroskop i pobrano wycinki ze $ciany moczowodu
w poblizu zwezenia. Badanie histopatologiczne (H-P)
wykazato: ,prawidtowe utkanie btony $luzowej bez
zmian nowotworowych” (badanie histopatologiczne
nr 4070/2012). Ze wzgledu na nasilenia béléw prawe;j
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Ryc. 2. Pielografia wstepujaca

nerki wprowadzono cewnik DJ do gérnych drég mo-
czowych po tej stronie.

Po uptywie okoto miesigca chorego przyjeto do szpi-
tala. Usunieto cewnik DJ i ponownie wykonano UPG
i ureteroskopie (URS) — na poziomie nieco powyzej
gornego brzegu stawu krzyzowo-biodrowego stwier-
dzono krytyczne zwezenie moczowodu spowodowane
przez guz, ktory sprawiat wrazenie raka urotelialnego.
Badanie H-P wycinkdw pobranych z guza wykazato:
wureteritis chronica non specifica activa; dysplasia re-
activa minoris gradus urothelii superficialis” (badanie
histopatologiczne nr 5133/1-3/2012).

Z wywiadu ustalono, ze w przesztosci pacjent do-
znat powaznego urazu, ktory spowodowat powstanie
krwiaka w przestrzeni zaotrzewnowej po stronie pra-
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wej. Zatozywszy zatem, ze guz zaotrzewnowy powo-
dujgcy zwezenie moczowodu moze by¢ zwidknieniem
zwigzanym z przebytym krwiakiem, zaniechano biopsiji
guza i poddano chorego operacji, ktorej zakres miat
by¢ okreslony w zalezno$ci od zmian okotomoczowo-
dowych, przy czym nie wytgczono koniecznosci wyko-
nania nefroureterektomii. Badanie cytologiczne osadu
moczu byto prawidtowe.

Chorego poddano operacji przezotrzewnowej. Prze-
strzeh zaotrzewnowg odstonieto po nacieciu otrzewnej
$ciennej w linii Toldta i odsunieciu wstepnicy na strone
lewa. Podazajac od strony nerki ku dotowi wzdtuz posze-
rzonego moczowodu, dotarto do litego, twardego guza
0 nieregularnych granicach znajdujgcego sie w obrebie
krezki jelita kretego i obejmujacego moczowdd tak $ci-
$le, ze uwolnienie moczowodu nie byto mozliwe. Uwal-
niajac guz, stwierdzono, ze nacieka $ciane dwunastnicy
na dtugosci ok. 1,5 cm. Po wypreparowaniu dolnego od-
cinka moczowodu ponizej guza potwierdzono, ze nie ma
mozliwosci uwolnienia cze$ci moczowodu objetej przez
guz. Moczowdd przecieto wobec tego okoto 1,5 cm
powyzej i ponizej granic guza i guz usunieto w catosci
wraz z niewielkim fragmentem nacieczonej przezen $cia-
ny dwunastnicy oraz przylegajacym do guza fragmen-
tem krezki jelita cienkiego i przykatniczym odcinkiem
jelita kretego. Ubytek $ciany dwunastnicy zaopatrzono
szczelnie dwupietrowo, a kikut jelita kretego zespolono
mechanicznie z katnica. Po rozcieciu guza i uwidocznie-
niu wybitnie waskiego wnetrza moczowodu stwierdzono,
ze guz nacieka catg grubos¢ $cian moczowodu. Ponie-
waz guz wygladem przypominat raka urotelialnego, nie
wystano wycinkéw do badania doraznego. Wobec tego
zdecydowano o wycieciu nerki wraz z gérnym odcin-
kiem moczowodu oraz o wycieciu przypecherzowego
odcinka moczowodu z rozetg pecherza moczowego.
Usunieto wezty chfonne znajdujace sie przy zyle gtéwnej
dolnej. Przebieg pooperacyjny byt pomys$iny. Chorego
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Ryc. 3a, b. Rezonans magnetyczny (MRI)

wypisano w 8. dobie po operacji. Uzyskano nastepujacy
wynik histopatologiczny: ,,desmoid fibromatosis” (bada-
nie histopatologiczne nr 4224/1-27/2013) (ryc. 4a, b).

DYSKUSJA

Desmoid (ang. desmoid tumor) jest rzadko wystepu-
jacym guzem (miejscowo ztosliwym) wywodzacym sie
z komorek powiezi lub tkanki miesniowo-$ciegnistej (1).
Charakteryzuje sie powolnym wzrostem z postepuja-
cym naciekaniem okolicznych tkanek miekkich, co moze
prowadzi¢ do ucisku nerwéw oraz naczyn krwiono-
$nych (2). W praktyce klinicznej obserwuje sie wznowy
miejscowe, jednak nigdy nie stwierdza sie przerzutow
odlegtych (3). Histologicznie guzy sa zbudowane z do-
brze zrdéznicowanych i dojrzatych fibroblastéw z duzg
iloscig kolagenu; jadra komérkowe sg mate, a aktyw-
nos¢ mitotyczna stabo wyrazona (4). W zaleznosci od
lokalizacji, desmoidy mozemy podzieli¢ na: widkniako-
watos$¢ pozabrzuszng (ang. extraabdominal desmoid),
wiokniakowato$¢ brzuszng (ang. abdominal desmoid)
oraz widkniakowato$¢ wewnatrzbrzuszng (ang. intraab-
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dominal desmoid) (4, 5). Mimo ze wystepujg stosunko-
wo rzadko wéréd populacji ogélnej (ok. 3-4 przypadkéw
na 1 000 000 wsréd populacji USA), pojawiajg sie cze-
sto u 0s6b z rodzinng polipowatoscig gruczolakowa-
ta (ang. familial adenomatous polyposis — FAP) (6). Guzy
desmoidalne stanowig 0,03% wszystkich nowotworéw
i okoto 3% wszystkich guzoéw tkanek miekkich (7-10).
Choroba pojawia sie znacznie czesciej u os6b mtodych
miedzy 20. a 40. rokiem zycia (1). Ponadto sporadyczny
guz desmoidalny mozna znacznie czesciej zaobserwo-
wacé u kobiet (2:1-5:1) (11). Panuje ogélny poglad, ze
najwiekszy wplyw na tworzenie sie widkniakowato$ci
w obrebie jamy brzusznej ma uraz, w tym réwniez ope-
racje chirurgiczne. Szacuje sie, ze w 10-30% sporadycz-
nych desmoidow i 68-86% guzow zwiazanych z zespo-
fem FAP gtéwng przyczyng ich wystepowania jest uraz
chirurgiczny (2).

Gtébwnym sposobem leczenia guzéw desmoidal-
nych jest ich radykalne wyciecie z marginesem zdro-
wych tkanek (1, 2, 4). Przyjmuje sie, ze margines wol-
ny od nowotworu powinien wynosi¢ 2-3 cm (12, 13).

Ryec. 4a, b. Preparat histopatologiczny
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Jednak nie zawsze mozliwe jest radykalne leczenie
chirurgiczne czy to ze wzgledu na rozmiar guza, czy tez
w wyniku naciekania przez nowotwér waznych struktur
anatomicznych. Kolejnym bardzo istotnym problemem
jest wysoki odsetek wzndw miejscowych, ktory wedtug
badan waha sie od 57-88% (14-16). W przypadku nie-
resekcyjnosci guza lub wznowy miejscowej nalezy my-
$le¢ o leczeniu uzupetniajgcym.

Radioterapia jest stosowana w terapii adjuwanto-
wej (w przypadku wystapienia margineséw dodatnich
— R1) oraz jako leczenie pierwszego rzutu w przypadku
guzdéw zlokalizowanych w obrebie jamy brzusznej (6).
Zastosowanie zarowno samej radioterapii (w dawkach
10-72 Gy), jak i w potaczeniu z leczeniem chirurgicznym
znacznie poprawito kontrole miejscowa, (78 i 75%) w po-
réwnaniu z sama operacijg (61%) (10). U chorych z do-
datnimi marginesami po zabiegu, czesto$¢ nawrotéw
spadfa z 59 do 25% po zastosowaniu radioterapii adju-
wantowej (10). Czestos$¢ powiktan zwigzanych ze stoso-
waniem radioterapii wyniosta 22,8%, z czego gtéwnym
powikfaniem byto wibknienie tkanek (10). Podsumowu-
jac, pooperacyjna radioterapia jest wskazana gtéwnie
w przypadku wystgpienia dodatnich margineséw, co
znacznie zmniejsza ryzyko wznowy miejscowe;.

Wsrdd pacjentdw z zaawansowanymi guzami, ktére
nie sg podatne na zabieg chirurgiczny lub radiotera-
pie, lub jesli operacja jest potencjalnie okaleczajaca,
wprowadzono inne metody lecznicze. Naleza do nich:
leki antyestrogenowe, NLPZ (niesteroidowe leki prze-
ciwzapalne), terapia celowana oraz tradycyjna chemio-
terapia cytotoksyczna (6).

Zastosowanie terapii antyhormonalnej w leczeniu
desmoiddw opiera sie na obserwacji naturalnej historii
choroby. Niektére obserwacje, na przyktad wieksza cze-
sto$¢ wystepowania widkniakowatosci po rozwigzaniu
cigzy oraz doniesienia o spontanicznej regresji guza po
menopauzie, stanowig podstawe terapii antyestrogeno-
wej. Badania wykazaty, ze praktycznie wszystkie guzy
desmoidalne wykazujg ekspresje receptorow estroge-
nowych [3, jednak tylko niewielka cze$¢ chorych reaguje

na leczenie (6, 17). Jednym z najczes$ciej stosowanych
antyestrogendw jest tamoksyfen (4, 6).

Zastosowanie NLPZ wiaze sie z ich dziataniem, po-
legajgcym na hamowaniu enzymu cyklooksygenazy
wystepujacej w dwoch izoformach: COX-1 oraz COX-2.
Poniewaz COX-2 wydaje sie odgrywac wazng role w pa-
togenezie widkniakowatos$ci, leczenie przy pomocy
niesteroidowych lekéw przeciwzapalnych, ktére hamu-
ja COX, moze by¢ skuteczne (6). Najczesciej w terapii
wykorzystywane sa indometacyna oraz sulindac (4, 18).

W przypadku guzdéw nieoperacyjnych, szybko ro-
snacych, zagrazajacych zyciu, leczeniem z wyboru
staje sie chemioterapia cytotoksyczna (metotreksat,
winblastyna, doksorubicyna) (4, 6, 19).

W leczeniu celowanym zastosowanie moze znalezé
imatynib. Lek ten nie jest jeszcze dopuszczony do sto-
sowania, dlatego prowadzone sa dalsze badania nad
jego skutecznoscia (6, 20).

Pomimo ogdlnie stosowanego postepowania poda-
nego przez Church i wsp. (tab. 1) (19), istniejg rowniez
wytyczne NCCN Clinical Practice Guidelines in Onco-
logy (http://www.nccn.org). W tym przypadku istotne
jest, aby pacjentem, u ktdérego podejrzewamy guz
desmoidalny, zajmowat sie multidyscyplinarny zespét
lekarzy majacy duze do$wiadczenie w leczeniu tej cho-
roby oraz w leczeniu migsakow.

WNIOSKI

Pomimo do$¢ doktadnych wytycznych odnosnie
leczenia rozlegtych guzéw desmoidalnych umiejsco-
wionych w obrebie jamy brzusznej, problemem po-
zostaje diagnostyka. Analizujgc powyzszy przypadek,
stajemy przed dylematem, czy mamy do czynienia
z rakiem urotelialnym, czy z guzem desmoidalnym.
Wykonywanie biopsji nie zawsze pozwala nam na
jednoznaczne rozpoznanie choroby, tym samym wy-
branie odpowiedniego toru postepowania jest niesty-
chanie trudne. Majac do wyboru baczng obserwacie,
radioterapie czy leczenie systemowe, zasadniczym
sposobem leczenia pozostaje leczenie chirurgiczne.

Tab. 1. Kliniczne stadium zaawansowania wtdkniakowato$ci wewnatrzbrzusznej (19)

Stopien Wielkos¢é Objawy Wzrost Zalecane leczenie
| <10cm Bezobjawowy Nierosnacy Obserwacja +/- NLPZ
Il <10cm tagodne Nierosnacy NLPZ +/- leki antyestrogenowe, resekcja
1] 10-20 cm Umiarkowane Wolno rosnacy NLPZ +/- leki antyestrogenowe, terapia cytotoksyczna
\% >20cm Silne/powiktania Gwattowny Resekcja
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