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Opis przypadku

Diagnostic and therapeutic difficulties in mediastinal fibromatosis. Case report

Praca nie byla finansowana

Abstract

Mediastinal fibromatosis is a very rare mesenchymal tumor originated from fibrous tissue. A case of 26-year old men with media-
stinal tumor causes respiratory insufficiency and dysphagia is described. This sympthoms occured due to esophageal impression
and infiltration with occlusion of main left bronchus by mediastinal tumor. Ethiology of the tumor was established based on
histopathology assesment of the tissue samples taken during explorative thoracotomy after 3 years and many other diagnostic
procedures undertaken. The authors describe difficulties in diagnosis of mediastinal tumors, especially those rare observed.
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Streszczenie

Widkniakowato$¢ (fibromatosis) $rédpiersia to bardzo rzadki mezenchymalny guz wywodzacy sie z tkanki wiéknistej. W pracy
przedstawiono przypadek 26-letniego mezczyzny z guzem $rddpiersia wywotujacym niewydolno$é oddechowa oraz dysfagie. Ob-
jawy te spowodowane byly uciskiem przetyku oraz naciekaniem i zamknigciem oskrzela gtéwnego lewego przez mase guzowatg
$rdédpiersia. Etiologia guza zostata ostatecznie ustalona na podstawie badania histopatologicznego wycinkéw pobranych podczas
torakotomii prébnej dopiero po 3 latach i przeprowadzeniu wielu badan diagnostycznych. Autorzy opisujg trudno$ci w diagnostyce
guzow $rddpiersia, szczegolnie tych rzadko wystepujacych.

Stowa kluczowe: guz $rddpiersia, widkniakowato$¢ $rddpiersia, torakotomia prébna
Pneumonol. Alergol. Pol. 2015; 83: 60-65

Wstep

Wiékniakowato$é (fibromatosis) jest zalicza-
na do guzéw desmoidalnych, a wywodzi sie z fi-
broblastéw. Jest to rzadka choroba, ktéra stanowi
okoto 0,03% wszystkich nowotworéw oraz okolo
3,5% guzéw widknistych, za$ jej wystepowanie
szacuje sig na okolo 2—4 przypadki na milion
0s6b rocznie. Fibromatoza moze wystepowac

jako posta¢ powierzchowna (np. przykurcz Du-
puytrena) albo jako postaé gleboka (guz o typie
desmoidu). Do postaci gltebokiej zalicza sie postaé
srédbrzuszng oraz pozabrzusznag [1]. Guz ten cze-
Sciej wystepuje u kobiet, ale wedlug niektérych
autoréw proporcje plci sg podobne, opisano takze
serig pacjentéw z przewaga mezczyzn [1]. Szczyt
wystepowania przypada na druga i trzecia dekade
zycia, lecz zdarza sig takze w innych grupach
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wiekowych [2]. Etiologia wiékniakowatosci nie
jest znana. Moze by¢ zwiazana z niektérymi ze-
spotami genetycznymi jak rodzinna polipowato$é
gruczolakowata (FAP, familial adenomatous poly-
posis) albo zesp6t Gardnera [1]. Powstawaniu tego
nowotworu moga sprzyjac urazy (tez operacyjne),
czynniki hormonalne (gtéwnie estrogeny), ciaza.
Guzy te moga zajmowaé ré6zne obszary anato-
miczne, najczesciej obrecz barkows, Sciane klatki
piersiowej, okolice okotokregostupowa, udo [2, 3].
W 20% przypadkow lokalizacja jest w $cianie
klatki piersiowej, natomiast rzadko wystepuja
wewnatrz niej [2, 4]. Opisano nieliczne przypadki
w obrebie §rédpiersia tylnego [2, 5, 6]. Ocenia sie,
ze zmiana ta moze stanowi¢ okolo 2% guzoéw $réd-
piersia [7]. Guzy tego typu moga przebiegac bezo-
bjawowo i sg rozpoznawane przypadkowo [2, 5].
Czesto wywotluja jednak objawy powodowane
uciskiem albo naciekaniem otaczajacych struk-
tur, na przyktad ucisk na nerwy wywotujgcy bél,
na przetyk — dysfagie, czy na drogi oddechowe
bedacy przyczyna dusznosci albo niewydolnosci
oddechowej [3, 4, 8]. Fibromatoza nie daje prze-
rzutéw odleglych i nie ma cytologicznych cech
zlodliwosci. Uwazana jest za migsaka o niskim
stopniu ztosliwoéci. Charakteryzuje sie lokalng
inwazyjno$cia, naciekaniem i uciskiem na sasied-
nie struktury [7, 8, 9]. W diagnostyce réznicowe;j
uwzglednia sie migdzy innymi miedzybtoniaka
oplucnej, gruzlice, wtékniakomigsaka, chtoniaki,
wldknienie érédpiersia, grasiczaki [7, 9]. W zwe-
zeniu przelyku ré6znicowanie moze dotyczy¢ jego
zapalenia, nowotworéw zlos§liwych, rozlanej
migSniakowatosci gladkokomoérkowej (leiomy-
omatosis). W diagnostyce wykorzystywane sg
przede wszystkim tomografia komputerowa (TK)
oraz rezonans magnetyczny (MRI, magnetic reso-
nance imaging) [1, 7, 9]. Ostateczne rozpoznanie
ustala sie jednak na podstawie badania histopa-
tologicznego.

Leczenie fibromatosis jest gtéwnie chirur-
giczne i obejmuje wyciecie guza z szerokim
marginesem, co najmniej 2 cm. W niektérych
przypadkach radykalna resekcja jest niemozliwa
ze wzgledu na sgsiedztwo waznych dla zycia
struktur na przykiad duzych naczyn albo waz-
nych pni nerwowych. W leczeniu stosowana jest
tez radioterapia jako metoda pojedyncza (w przy-
padkach nieoperacyjnych) albo skojarzona z le-
czeniem operacyjnym (po nieradykalnej resekcji
guza) [2]. Opisano takze zastosowanie chemio-
terapii, interferonu, hormonoterapii, imatynibu,
niesteroidowych leké6w przeciwzapalnych, jak
sulindak [10]. Do czynnikéw prognostycznych
nawrotu tego schorzenia zaliczono charakter

guza (pierwotny lub nawrotowy), jego rozmiar
i umiejscowienie oraz wiek chorego. Nawroty po
leczeniu chirurgicznym, nawet radykalnym sa
czeste i wynosza $rednio 40%, wystepuja takze
po radioterapii [1, 10]. Smiertelno$é¢ z powodu
tego schorzenia ocenia sie na 0—8%. W artykule
przedstawiono rzadki przypadek guza $rédpiersia
u 26-letniego mezczyzny. Omowiono trudnosci
w rozpoznaniu wiékniakowatosci §rédpiersia.

Opis przypadku

Mezczyzna, lat 26, zostal przyjety na oddziat
pulmonologii w grudniu 2010 roku z powodu
nasilajacej sie od okoto 10 miesigcy dusznosci
z dysfagia i odynofagiag. W wywiadzie chory po-
dawatl informacje o astmie oskrzelowej i alergii
na pyltki traw, zbéz, zyta i olchy. W zwigzku z tym
byl leczony przeciwastmatycznie. W wykonanej
bronchofiberoskopii §wiatlo oskrzela gléwnego
lewego byto szczelinowato uci$niete przez ucisk
z zewnatrz i nie przepuszczalo aparatu. W bada-
niu histopatologicznym skrawka z oskrzela
stwierdzono skape, nieswoiste nacieki zapalne.
W tomografii komputerowej klatki piersiowej (TK
KLP) uwidoczniono guzowaty naciek w §rédpier-
siu pod ostrogg gtéwna, w okolicy przelyku
i wpustu majacy gladkie zarysy i wymiary 6,5 X
4,5 X 6 cm. Powodowal on zwezenie lewego
oskrzela gléwnego oraz przetyku. Ponadto, stwier-
dzono pogrubienie §ciany wpustu oraz zwapnie-
nie w czesci podwpustowej zotadka. Na tej pod-
stawie podejrzewano, ze widoczna zmiana moze
wychodzié¢ ze Sciany przelyku (ryc. 1). Gastrosko-
pia potwierdzita cechy ucisku na przelyk oraz
wpust. W seriogramie gérnego odcinka przewodu
pokarmowego obecne bylo przewezenie w gor-
nym odcinku i modelowanie przetyku na oblym
tworze. W endoskopowej ultrasonografii (EUS,
endoscopic ultrasound), na wysokosci 34 cm od
siekaczy wystepowatl rozlegly guz naciekajacy
przelyk i siegajacy okolo 5 cm w glab érédpiersia,
a na wpuscie naciek z powigkszeniem weziéw
chtonnych do 11 mm. Wynik badania cytologicz-
nego z biopsji aspiracyjnej cienkoigtowej (BAC)
wykonanej podczas EUS okazat sie ujemny. Spi-
rometria nosita cechy umiarkowanego stopnia
obturacji z ujemng proba rozkurczows. Leki
przeciwhistaminowe, rozszerzajace oskrzela
i wziewne glikokortykosteroidy spowodowaty
zmniejszenie dusznosci. W styczniu 2011 roku
wykonano zwiadowcza torakotomie prawostron-
na. Podczas operacji stwierdzono pod rozwidle-
niem tchawicy guz $rédpiersia $rednicy okoto 6 cm,
obejmujacy okreznie przetyk od poziomu zyty
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Rycina 1. Widoczny w obrazie tomografii komputerowej w $rédpier-
siu, podostrogowo guzowaty naciek o wymiarach 6,5 x 4,5 x 6 cm.
Na diugosci okoto 5 cm zmiana nie daje sig odgraniczy¢ od przedniej
$ciany przetyku, ktérego $wiatfo jest w tym odcinku zacis$nigte
Figure 1. The CT scan image shows in the mediastinum an infracarinal
tumorous infiltration, size 6.5 x 4.5 X 6 cm. Alone ca. 5 cm the lesion
cannot be separated from the anterior wall of the oesophagus the
lumen of which in this section is tightened

nieparzystej do poziomu zyly plucnej dolnej
i penetrujacy miedzy kregostupem a przedsion-
kiem pod rozwidleniem tchawicy na strone lewa.
Nadrzeponowo przy $cianie przetyku obecne byly
dwa wezly chlonne $rednicy 1 cm i 1,5 cm. Wezly
pobrano i przestano do badania doraznego, ktére
ustalito ich charakter odczynowy. Nastepnie po-
brano fragmenty guza i przestano do badania
sr6doperacyjnego, ktére wykazato obecnosc¢ tkan-
ki Iacznej wléknistej z ogniskami utkania tkanki
limfoidalnej. Rozpoznanie zostato potwierdzone
ostatecznym badaniem histopatologicznym ma-
terialu operacyjnego. W lutym 2011 roku byt
ponownie leczony na oddziale choréb ptuc z po-
wodu duszno$ci wysitkowej z towarzyszacym
stridorem wdechowym. W bronchofiberoskopii
utrzymywal sig obraz szczelinowato zwgzonego
oskrzela gléwnego lewego. W trakcie bronchosko-
pii implantowano stent do lewego oskrzela gléw-
nego. Ze wzgledu na stwierdzony limfoidalny
charakter tkanki guza wysunieto podejrzenie

Rycina 2. Widoczny stent w oskrzelu gtéwnym lewym. Przed jego
poczatkiem oraz w jego dolnym odcinku obecna przerostowo zmie-
niona $luzéwka

Figure 2. Visible stent in the left main bronchus. The mucous mem-
brane before its beginning and in its bottom section has hypertrophic
changes

chtoniaka. W wykonanej w maju 2011 roku TK
KLP nie stwierdzono réznic w poréwnaniu z ba-
daniem poprzednim, a w bronchofiberoskopii
widoczny byt stent w oskrzelu gtéwnym lewym.
Na jego koncach byla obecna zmieniona przero-
stowo §luzéwka, z ktérej pobrano skrawki. Ujscia
oskrzeli plata gérnego i dolnego miaty pogrubiala
sluzéwke, ktéra zwezata ich swiatto do % (ryc. 2).
Wynik badania cytologicznego aspiratu z oskrze-
li nie wykazat komérek nowotworowych. W ba-
daniu histopatologicznym skrawka z oskrzela
stwierdzono obraz zwitékniatej i ogniskowo
owrzodzialej $§ciany oskrzela z obecnoscig nie-
swoistej, mocno unaczynionej ziarniny zapalnej.
Na podstawie bakteriogramu wydzieliny oskrze-
lowej stwierdzono infekcje MSSA (Staphylococ-
cus aureus metycilinowrazliwy). W trakcie kon-
sultacji onkologicznej zalecono ponowne wyko-
nanie gastroskopii oraz rozwazenie radioterapii
srodpiersia. W czerwcu 2011 roku w trakcie badan
kontrolnych na oddziale choréb ptuc wykluczono
gruzlice. W sierpniu tego samego roku pacjent byt
leczony na oddziale pulmonologii z powodu na-
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rastajacej niewydolnosci oddechowej i dusznosci.
W wykonanej wtedy bronchofiberoskopii widocz-
ne byly zmiany przerostowe zamykajgce swiatto
lewego oskrzela gléwnego (przerastajgca biona
§luzowa). Wykonano udroznienie laserowe zwe-
zonego lewego oskrzela gléwnego z poprawsg
stanu klinicznego pacjenta. W badaniu histopa-
tologicznym pobranych skrawkéw z oskrzela
stwierdzono nacieczong zapalnie btong §luzowsg
z ogniskiem wysoko dojrzatej metaplazji ptasko-
nabtonkowej i nieswoistg ziarning zapalng bez
komoérek nowotworowych. W badaniu spirome-
trycznym utrzymywaly sie cechy obturacji. Nadal
obecna byt infekcja MSSA. W listopadzie 2011
roku w bronchofiberoskopii stwierdzono dodat-
kowo nacieczenie ostrogi gtéwnej. W badaniu
histopatologicznym pobranych skrawkow
z oskrzela opisano btone §luzowq z naciekiem
zapalnym, z duzym odsetkiem komérek plazma-
tycznych oraz strzepki widkniejacej ziarniny
zapalnej bez obecnosci komérek nowotworowych.
W 2011 i 2012 roku wielokrotnie wykonywano
laserowe udraznianie lewego oskrzela gt6wnego.
W 2012 roku pacjent byl hospitalizowany na
oddziale pulmonologii z powodu gronkowcowe-
go (MSSA) zapalenia ptuc. Wtedy tez wykonano
mechaniczne i laserowe udroznienie lewego
oskrzela gtéwnego z lapisowaniem zmian prze-
rostowych. W wykonanym badaniu histopatolo-
gicznym pobranych skrawkéw obecna byla nie-
swoista ziarnina zapalna z owrzodzeniem i nie-
wielkim wiéknieniem. W TK KLP obraz zmiany
byt podobny jak w poprzednim badaniu. W maju
2012 roku z powodu nasilajacej sie dusznosci
stwierdzono w wykonanym zdjeciu radiologicz-
nym klatki piersiowej catkowite zacienienie le-
wego pola plucnego z przesunieciem $rédpiersia
w lewo. W bronchofiberoskopii oskrzele gtéwne
lewe bylto prawie catkowicie zamknigte przez
przerostowo zmieniong §luzéwke na odcinku
okolo 0,5 cm od ostrogi gtéwnej. Wykonano TBNA
(transbronchial needle aspiration) §rédpiersia
przez ostroge gtéwna. W badaniu histopato-
logicznym pobranych wycinkéw nie wykazano
komoérek nowotworowych. W kolejnej TK opisano
dodatkowo przerosniecie i przemieszczenie prze-
lyku przez masy guzowate oraz niedodme seg-
mentéw podstawnych ptuca lewego. Wezly chion-
ne wnek i Srédpiersia nie byly powiekszone.
Podczas ponownej hospitalizacji w lipcu 2012
roku w bronchofiberoskopii uwidoczniono oskrze-
le gléwne lewe zwezone przez pogrubiatg sluzéw-
ke. W badaniu histopatologicznym pobranych
skrawkoéw utrzymywaty sie cechy zwléknienia
btony sluzowej oskrzela z nieswoistym naciekiem

Rycina 3. Obraz tomografii komputerowej klatki piersiowej przed-
stawiajacy obecng w $rédpiersiu mase guzowata, ktéra uciska
i przemieszcza otaczajace struktury (przetyk, tetnice plucne, lewy
przedsionek). Guz nacieka i zamyka lewe oskrzele gtéwne powodujac
niedodme catego ptuca lewego

Figure 3. Chest CT scan showing a tumorous mass present in the me-
diastinum, compressing and dislocating the structures (oesophagus,
pulmonary arteries, left atrium). The tumour infiltrates and closes the
left main bronchus, resulting in atelectasis of the entire left lung

zapalnym bez cech nowotworu. W spirometrii po
raz pierwszy pojawily sie zmiany sugerujace re-
strykcje. W styczniu 2013 roku stwierdzono
w radiogramie klatki piersiowej niedodme ptuca
lewego, a w bronchofiberoskopii w oskrzelu gtéw-
nym lewym pogrubialg sluzéwke z masami mar-
twiczymi. W odlegltosci okoto 3 cm od ostrogi
gtéwnej ujscie oskrzela gtéwnego lewego byto
zwezone i nie przepuszczalo fiberoskopu. W ba-
daniu bakteriologicznym nadal wykazana byla
infekcja MSSA. W badaniu histopatologicznym
pobranych wéwczas skrawkéw nadal obecne byty
cechy zwléknienia a w spirometrii umiarkowane
zmiany sugerujace restrykcjg. W TK KLP z maja
2013 roku stwierdzono progresje zmian w poréw-
naniu z poprzednim badaniem. Guz naciekat
i zamykat oskrzele gtéwne lewe powodujac nie-
dodme calego lewego pluca. Powodowal ucisk
i przemieszczenie otaczajacych struktur, tj. prze-
Iyku, tetnic ptucnych i lewego przedsionka (ryc. 3).
W prawym plucu w ptacie gornym widoczne byly
dyskretne zmiany wlékniste. W oknie aortalno
-plucnym widnialy wezly chtonne srednicy do
17 mm, a w okolicy tuku aorty do 10 mm. Wyko-
nano EBUS (endobronchial ultrasound), TBNA,
pobrano material na posiew, badanie cytologicz-
ne i AFB (acid fast bacilii, bakterioskopia bezpo-
srednia w kierunku pratkéw kwasoodpornych).
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Rycina 4. Obecne widknienie w obrebie $ciany oskrzela ze zniszcze-
niem jego struktury

Figure 4. Fibrosis present within the region of the bronchial wall with
destruction of its

Nadal nie ustalono charakteru zmiany §réd-
piersia. W gastroskopii wykonanej w czerwcu
2013 roku na Oddziale Chirurgii Klatki Piersiowej
stwierdzono na gtebokosci 35 cm od linii zebéw
bliznowate zwezenie przetyku nieprzepuszczaja-
ce standardowego endoskopu. W badaniu radio-
logicznym przetyku z kontrastem widoczne byto
zwezenie w §rodkowej czeéci przetyku na diugo-
$ci okoto 2 cm do $rednicy 5 mm. Tuz nad wpu-
stem przetyk i wpust zotadka byly zwezone do 1 mm,
a na odcinku dtugosci okoto 3 cm widoczna byta
guzowata zmiana zwezajaca $wiatto przetyku
i przechodzaca na wpust oraz obejmujgca caty
jego obwéd. W badaniu EBUS stwierdzono, ze
oskrzele gtéwne lewe na diugosci okolo 0,5 cm
od ostrogi gtéwnej bylo catkowicie zamknigte
przez tkanke bliznowata (pobrano skrawki, ktére
odpowiadaly poprzednim opisom histopatolo-
gicznym). W ultrasonografii nie uwidoczniono
tkanki patologicznej do biopsji. Pacjenta zakwa-
lifikowano do ponownej prawostronnej torakoto-
mii zwiadowczej. Podczas zabiegu znaleziono
w §rédpiersiu wzdluz przetyku masywny naciek
ciagnacy sie od poziomu zyly nieparzystej do
rozworu przelykowego przepony, ktéry wciagat
wneke lewego pluca i przetyk (ucisk nie prze-
puszczal sondy). Pobrano liczne drobne skrawki
z guza. W obrazie §r6doperacyjnym widoczny byt
masywny odczyn wiéknisty. Makroskopowo ob-
raz przypominal chioniaka. W badaniu histopa-
tologicznym fragmentu nacieku wneki i nacieku
§rédpiersia rozpoznano fibromatosis (ryc. 4, 5].
W diagnostyce immunohistochemicznej stwier-
dzono dodatnig reakcje na antygen migéni gtad-
kich (SMA, smooth muscle action) i ujemne od-

Rycina 5. Obecne widknienie w otoczeniu przetyku z zajeciem jego
migsnidwki

Figure 5. Fibrosis present within the region of the oesophagus, cover-
ing its muscle membrane

czyny CD34, bcl-2, PAS oraz Grocott. Ze wzgledu
na dysfagie wykonano u pacjenta gastrostomie.
Nastepnie pacjent zakwalifikowany zostal do
radioterapii.

Dyskusja

Rzadko$¢ wystepowania wiékniakowatosci
wewnatrz klatki piersiowej oraz niespecyficzny
obraz kliniczny powodujg znaczne trudnosci w jej
rozpoznaniu mimo uzycia wielu metod diagno-
stycznych. W literaturze znalez¢é mozna jedynie
pojedyncze przypadki tego nowotworu w obrebie
srédpiersia. Przy objawach ze strony ukladu odde-
chowego zwykle jako pierwsze badanie obrazowe
wykonuje sig zdjecie klatki piersiowej. Moze ono
pokazywac¢ r6zne zmiany patologiczne, w tym guz
srodpiersia i niedodme, co obserwowano u przed-
stawionego chorego. W celu pogltebienia diagno-
styki nalezy wykonaé¢ bardziej szczegétowe ba-
dania. Tomografia komputerowa pozwala ocenié
wielko$¢, lokalizacje, stopien naciekania guza na
sasiadujace narzady i stan wezléw chtonnych [1].
Rezonans magnetyczny jest bardziej czuly niz
TK w diagnostyce naciekania struktur kostnych.
W ocenie odpowiedzi na leczenie fibromatozy
niektérzy autorzy stosujg pozytronowsg tomografie
emisyjng (PET, positron emission tomography).
Badania obrazowe nie pozwalajg jednak na osta-
teczne rozpoznanie rodzaju guza. Biopsja aspi-
racyjna cienkoigtowa moze je jedynie sugerowac
[3, 7, 10], a jego ostateczne potwierdzenie jest
mozliwe jedynie na podstawie badania histopa-
tologicznego [7]. U opisywanego pacjenta poczat-
kowo rozpoznano niespecyficzng limfadenopatie
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Srédpiersia z podejrzeniem chloniaka. Badania
histopatologiczne skrawkéw pobieranych wie-
lokrotnie z nacieczonego oskrzela, analiza wy-
cinkéw uzyskanych podczas pierwszej operacji
oraz badania §rédoperacyjne nie pozwolily na
postawienie ostatecznej diagnozy, mimo kon-
sultacji patomorfologicznych z innymi o$rod-
kami w kraju i za granicg. Ustalono jg dopiero,
oceniajac bloczki parafinowe wycinkéw z guza
otrzymanymi w czasie drugiej operacji i wyko-
nujgc dodatkowa diagnostyke immunohistoche-
miczng. W tym przypadku wykonano u pacjenta
czeéciowsq resekcje guza i poddano go nastepowej
radioterapii. Obecnie pozostaje pod opieka po-
radni onkologiczne;j.

W literaturze, temat fibromatozy zlokalizo-
wanej wewnatrz klatki piersiowej nie pojawia
sie czgsto. Sharma V. i wsp. opublikowli serie 42
pacjentéw (28 kobiet i 14 mezczyzn) o Sredniej
wieku 33 lata, gdzie u jedynie 5 0os6b wystepo-
wala lokalizacja wewnatrzklatkowa [11]. Z kolei
Kasper B. i wsp. opisali grupe 9 chorych z wiék-
niakowato$cig. U dwéch wystepowala postaé
intratorakalna [12].

Rzadki charakter lokalizacji wiékniakowato-
Sci, a w zwigzku z tym duze trudnosci z uzyska-
niem materiatu tkankowego reprezentatywnego
do postawienia rozpoznania patomorfologiczne-
go, determinuje istotny wplyw zespotu konsultu-
jacego. W jego sklad, poza patomorfologiem, po-
winni wej$¢ doswiadczony klinicysta i radiolog,
dla ktérych problematyka tego rodzaju choréb,
w takiej lokalizacji nie bedzie jedynie literaturowa
kazuistyka.
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