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BENIGNI SYSTEMOVA ONEMOCNENI S NADOROVYM POSTIZENIM
VEDLEJSICH NOSNICH DUTIN

Plk. MUDr. M. FIALA
Otolaryngologické oddé&leni vojenské nemocnice v Ceskych Bud&jovicich
(nécelnik: plk: MUDr. Milo§ Fiala)

Skupinu benignich systémovych onemocné&ni
s nddorovym postiZenim vedlejSich nosnich du-
tin (ddle pouze VND) je moZno vymezit jen se
znaénymi vyhradami. Vyplyvad to z dosud ne-
poznanych skute¢nosti, z velké variability bio-

logického chovani ttvari jednoho a téhoZ dru-
hu a v nékterych pripadech z nizorovych roz-
dild odbornikidl pfi pohledu na urcitd onemoc-
néni.

Z&sadn& je moZno do této skupiny zahrnout:
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1. Onemocnéni zndmé i nezndmé etiologie,
kterd ani pravymi nadory nejsou, a nddortim
se pouze zmnoZenim tkané&é podobaji.

2. Nékteré pravé nddory, i s letdlnim kon-
cem, pokud postradaji zdsadné kardindlni p¥i-
znak malignich Tu, totiZ tvorbu metastdz (13).

U benignich Tu je metastdzovani vylouceno.
Av3ak vedle vyskytu v jedné lokalizaci existuji
izolovand i generalizovand tumord6zni onemoc-
néni celého systému nebo traktu.

V mnohych pfipadech jde vlastn& o nésledek
vyvojové anomélie. Tyto zahrnujeme pod po-
jem procesl dysplastickych, velmi €asto s névy
v rliznych lokalizacich. Pro vrozené stavy, kte-
ré se projevuji vedle névi néristky podobnymi
nddordm, ale i pravymi nédory, byl podle van
der Hoeva zvolen nézev fakomatézy, a jde
vlastnd o hamartroblastomatézy (1).

V nésledujicim se pokusime o pfehled be-
nignich Tu VND v porovnéni s benignimi sy-
stémovymi Tu onemocnénimi postihujicimi
VND. Piehled je z vétSi ¢asti nasSim tabulko-
vym zpracovanim kapitoly: Benigni Tu nosu
a VND podle Hommericha v Hals-Nasen-Ohren

-Heilkunde in Praxis und Klinik z roku 1977

(5).

Tab. 1 srovnava benigni Tu VND s benignimi
systémovymi onemocnénimi z hlediska histolo-
gického. Rozli§eni mezi nimi neni nékdy moZné
ani za pouZiti elektronového mikroskopu, nap¥.
rozliSeni mezi histiocytomem a histiocyt6zou,
mnohodetnym myelomem a extrameduldrnim
plazmocytomem.

Za pravé Tu jsou dnes povaZovany: nékteré
druhy extrameduldrniho (extraosalniho) plaz-
mocytomu, achromafinni paragangliom, nékdy
neurofibromatosis, nékterymi autory histiocy-
tosis.

Zde bychom radi poukézali na piiklad proti-
chiidnych néazord. Eozinofilni granulom byl
star§imi autory zafazovan mezi specifické gra-
nulaéni tk4nd&. Sikl (13) jej oznadcil za proces
zcela benigni, Skorpil (14) nazval histiocyto-
eozinofilnim granulomem a zdiraziioval, Ze je
n&kdy omylem povaZovan za Tu. Dnes je podle
Grafa a Fische (4) skoro vSeobecné pokldadan
za chronickou formu retikulogranulomatozy.
Koutecky (9) jej uvadi mezi pseudotumory.

AvSak Hommerich (5), Jung a Guthjahr (7)
pidi pravy opak, Ze se eozinofilni granulom
dnes vice a vice povaZuje za pravy nador. Po-
sledni uvedeni autofi jej fadi mezi malignémy.
Albertini mluvi o eozinofilnim retikulomu, za-
stdva néazor, Ze jde o pravy Tu, PFecechtél (11)
jej zaradil do kapitoly — cituji: ,Zhoubné na-
dory — jiné neZ rakovina.“

Etiologie je zndm4 pouze u osteodystrofie
Recklinghausenovy, kde jde o hyperparatyreo-
idismus. AvSak jaky vznikd problém s jejim za-
Fazenim, vystihuje snad nejlépe tdryvek z Hla-
vackovy préce (5): ,, Vyskyt kostnich obrovsko-
bun&&nych- nddorét v oblasti otolaryngologie®,
odkud cituji: , Nejvétsi obtiZ pro klinika je
v tom, Ze né&které tyto utvary jsou benigni,

Tab. 1

Prehled benignich Tu VIND v porovndni s benignimi systémovymi
Tu onemocnénimi postihujicimi VND

Benigni systémova
Benigni Tu VND onemocnéni s tumordznim
postiZzenim VND
1. Kostni tkan:
osteom, osteidosteom
OSTEOKLASTOM ——| OSTITIS DEFOR-
MANS PAGET
2. Chrupavka
3. Vazivova tkan:
fibrom, centrdlni fibrom,
osifikujici fibrom, cemen-
tofibrom
OSTEOIDNI{ FIBROM —| OSTEODYSPLASIA
JAFFE-
LICHTENSTEIN
myxom
CENTRALNLTU——) OSTEODYSTROPHIA
Z OBROVSKYCH FIBROSA -
BUNEK M. RECKLING-
HAUSEN
lipom
HISTIOCYTOM ———| HISTIOCYTOSIS X -
M. ABT -
LETTERER-SIWE
- M. HAND -
SCHULLER -
CHRISTIAN
- EOZINOFILN{
GRANULOM
MNOHOCETNY ———| PLAZMOCYTOM
MYELOM EXTRAMEDULARNI{
4. Cévni tkafi:
hemangiom
GLOMUSTU —— - ACHROMAFINNT{
PARAGANGLION
LYMPHANGIOM ——| ANGIOMATOSIS
STURGE - WEBER
ANGIOMA
HEREDITARIUM
HAEMORRHAGICUM
RENDU OSLER
5. Epitel:
papilom, odontom, amelo-
blastom, papildrni cystade-
nom, smiseny Tu
6. Svalov4 tkari:
leiomyom, rhabdomyom
7. Nervova tkan:
neurinom —— > NEUROFIBROMATO-
SIS
RECKLINGHAUSEN
neurom, glyom,
meningeom

jiné recidivuji, ngkteré metastdzuji a konecng,
7e parametry Reklinghausenovy choroby Ize
prokézat jen u n&kteryjch nemocnych.
D&di¢nost je riznd. Chybi u achromafinniho
paragangliomu, histiocyt6zy, plazmocytomu.
Maligni zvrat je moZny u viech. U M. Paget
se uvad{ v 0,9 %) ale i do 10 %, u histiocytozy .
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byl pozorovan Casty prechod v sarkom; rovnéz
tak u osteodystrofie Recklinghausenovy. U ne-
urofibromatézy az v 10 % (9).

Tab. 2
Porovndni &astosti tumorézniho onemocnéni
mimo VND a ve VND
Nézev :
onemocnEni Mimo VND Ve VND
Ostitis deformans | 0,013 % -3 % popséno
Paget populace (6) | Pagetem
vr. 1877
Osteodysplasia Udaje velkych
fibrosa Pfivara Kklinik:
Jaffé — 2 pfipady (14) | 20,7, 16 pii-
Lichtenstein padt
Kucera 3 pf. (9)
Osteodystrophia 10-12 pt.
fibrosa na milién 170 pi.
Recklinghausen
Hlavacek 3 pt. (5) 2 pf.
Histiocytosis X Do r. 1970 170 pf.
302 pi.

Drastik 13 pf. (2) 0

Plazmocytom
extrameduldrni 150 pt. 59 pt.
Hybasek I,
Hybasek I. —
aPellant 3 pf. (13)
Achromafinni Pfivara (15)
paragangliom 25 pf. za 20 let 1 pt. Chytil (7)
Angiomatosis 1pt. vORL  (6) | 1 pt. v Ceskych
Sturge-Weber Budgéjovicich
3)
Angioma
hereditarium 3na 100000 (6)
Rendu - Osler ?
Neurofibromatosis | 1 na 2000 (10)
R. ojedinéle

Vlastni pozorovani

1. Svob. zédkl. sluZzby S.V., 21 let, ¢. chor.
481/79 ORL, nikdy nebyl vaZné&ji nemocen. Po-
sledni 3 roky pozoruje na pravé tvari neboles-
tivé, pomalu se zvétSujici zdufeni. Na naSe odd.
byl odesldn ze stomatologického odd., byl pfii-
jat 7. 8.1979.

St. loc.: Na pravé tvari zretelné zdufeni,
spont. i palpatn& nebolestivé, tvorené tvrdym
vyklenutim predni st&ny pravé celistni dutiny
ve fossa canina.

RTG nativni snimek: Skelet v medidlni ¢asti
zygomatické kosti pfi porovnani s druhou stra-
nou je syt&jsi, mad vSak homogenni strukturu.
Vypliiuje laterdlni ¢ast pravé dutiny maxilarni,
smérem medidlnim v duting ubyvd na sytosti
(obr. 1a, 2a).

Obr. la. Predozadni rtg fibrézni osteodysplazie
Jafjé—Lichtenstein pravé Celistni dutiny

Qbr. 1b. Piedozadni. maxilografie fibrézni osteodysplazie
Jaffé—Lichtenstein pravé &elistni dutiny



78

VOJENSKE ZDRAVOTNICKE LISTY ROCNIK LI, 1982, &. 2

Obr. 2a. Boéni rtg fibrézni osteodysplazie
Jaffé—Lichtenstein pravé &elistni dutiny

Obr. 2b. Boéni maxilografie fibrézni osteodysplazie
Jaffé—Lichtenstein pravé &elistni dutiny

Z pravé dutiny maxildrni zlstdva zbytkovi,
prouzkovitd dutina pri medidlni sténé. Dolni
okraj orbity je lehce kranidlné& vyklenut, ob-
dobné vyklenuti je patrno na laterilni st&né
dutiny maxildrni distdlné. Zmény osteolytické
neprokazujeme.

Maxilografie: V projekci AP vypliiuje kon-
trast medidlni ¢4st pravé dutiny maxilarni,
kter4 je zfejmé na nativnhim snimku jako zhyt-
kova dutina. V projekci bo¢né vypliuje kon-
trast dorzalni partie dutiny, C&ste¢né je ulo-
Zen téZ pri stropu. Defekt nédplné je tedy ulo-
Zen ventrolateralné (obr. 1b, 2b).

10. 8. 1979 v celkové anestézii pristoupeno
k operaci podle Caldwell-Luca, od které v3sak
zdhy upusténo a provedena pouze probatorni
excize z kosti pro zna¢né krvéaceni asi 3 cm sil-
né stény Celistni dutiny. Histolog. nilez ¢&. 4862
z 24.8. KUNZ KNsP prim. MUDr. Holy byl la-
konicky: v zaslané kostni excizi jde o fibrézni
osteodysplazii Jaffé-Lichtenstein.

Pooperacni prib&h byl bez komplikaci, vy-
Setfeni vSeho druhu (RTG kosti, neurologické,
interni, o¢ni, koZni, laboratorni) zcela norma4l-
ni. Byl propu$tén po zhojeni operaéni réany bez
dalsi operace s dg: Monostotickd forma fibréz-
ni dysplazie, dokon¢il zdkladni vojenskou sluZ-
bu.

Rozprava

Fibr6zni kostni dysplazie byla vyclenéna
jako samostatné kostni onemocnéni v r. 1938
Lichtensteinem a znovu 1942 Lichtensteinem
a Jaffém, ktefi onemocnéni odliSili od ostitis
deformans Paget a osteodystrofie Recklinghau-
senovy. Jakmile veSly jejich prdce ve zndmost,
byly publikovany ¢etné pfripady, které byly dii-
ve Fazeny k vySe zminénym, kterych timto ve
VND citeln& ubylo. Nejnovéji jsou vedeny dis-
kuse o tom, zda by pro zafazeni k osteodyspla-
zilm nemélo byt uZivdno prisné&jSich hledisek
a zda se v nékterych pfipadech nejedné o fi-
brézné kostni onemocn&ni, kterému néaleZi jako
dal3i vyvojovd etapa osifikujici fibrom a ce-
mentom, pro coZ jsou patrny odpovidajici tka-
Hiové Fezy v téchto novotvorenych tGtvarech (5).

Cetnost tohoto onemocn&ni ve VND je uvads-
na tak rfzné&, Ze nelze pievést na spolecného
jmenovatele. Talbot ji pozoroval 7krat za 14 let,
Day a Armela 3krat na 15 benignich Tu VND,
Smith a Zanetta 1kr4dt na 10000 nemocnych.
Nejvétsi statistiku uvadi Dahlgren aj., a to
20 pozorovani, z ehoZ 16krat byla postiZena
horni Celist, 4krat dolni celist. U nis upozor-
nil na toto onemocnéni v r. 1927 Kutvirt (1 p¥i-
pad), (déale pouze p¥.) Hlavacek 1931 (3 pfi.),
Hornicek 1948 (3 pf.), JeZek 1951 (1 pi.) Te-
safik 1959 (1 pf.), Tomének 1980 (1 pt.).

Onemocnéni se vyskytuje ve 3 forméch: mo-
nostotické, polyostitické a 's dal$imi zmé&nami
jako Allbrigtiiv syndrom. V 70 % postihuje ma-
xilu a vice Zeny. V cizi literatufe byl nejmladsi
nemocny Ctyflety. Kufera (9), ktery uvefejnil
studii 3 vlastnich pFipadd s fotodokumentaci,
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a nijak se netajil mimofadnou obtiZnosti aZ
beznadé&jnosti p¥i 1é¢b& nemocnych, mé&l nej-
mlad3$i nemocnou desetim&si¢ni, chlapce tfi-
letého a Sestnéctiletého. Privara a Cerny (12)
popisuji 2 pfipady s postiZenim tempor4lni kos-
ti a méli rovnéZ miadistvé nemocné. U naSeho
nemocného 8lo o prvni projevy v 18 letech.
I Toméanek referoval o nemocném kolem 20 let
véku.

Diagnéza je obtiZna. Na RTG se jevi ve 3 for-
méch jako: a) difazni skleréza, b) mnohocetné
ovélné, téZ septované projasnéni, c) nalez tyZ,
ale unilokulérni.

Operaéni indikace se velmi 1i8i od indikaci
u pravych Tu. Pouze monostotickd forma oprav-
fiuje operovat &elistni dutinu podle Caldwell-
-Luca. Je v8ak nutno omezit se na modelujici
operace a zasadhnout aZ tehdy, kdyZ to vyZaduji
bolesti, patologické fraktury nebo funkéni a
estetické faktory, nebo jde-li o podezieni z ma-
lignity (5).

Jsou ptipady opakované& operované, kde one-
mocnéni preslo ve fibrosarkom (10). Ojedin&le
byl popsdn i dstup od fibrosarkomu v osteo-
dysplazii.

K operaci naSeho nemocného jsme pFistou-
pili bez téchto v&domosti, ale pfi vykonu jsme
zahy pochopili, Ze dokud nebude histologické
vySetfeni, neni moZno rozhodnout o dalsim
operaénim postupu. ‘

2. Nemocny P. H., nar. 1954, &. chor. 434/1973
ORL, od narozeni na pravé tvafi teleangiek-
taticky névus zasahujici i Fasu bukogingival-
ni a polovinu tvrdého a mé&kkého patra. V r.
1973 operativng odstran&n rozsahly osteom po-
stihujici pravou dutinu nosni, pravou horni ce-
list s propagaci za zadni sténu antra, do choéa-
ny, epifaryngu, pravé fosy pterygomaxilarni na
kost klinovou a planum sfenoidale pfedni jamy
lebni.

Od jara 1975 trpi obfasnymi nevolnostmi aZ
kolapsovymi stavy. P¥ipad byl publikovan (3).
PovaZujeme jej za dosud nepopsanou, abortivni
formu kongenitdlni vyvojové tchylky, Sturgeo-
vy-Weberovy angiomatozy s osteomem.

Souhrn

Benigni systémova onemocnéni s nddorovym
postiZzenim VND tvori skupinu pravych i ne-
pravych Tu se zndmou, nejasnou nebo nezna-
mou etiologii, s klinickym prib&hem od benig-
nity po smrtici konec, bez schopnosti meta-
‘stdzovani.

Pokusili jsme se sestavit pfehled téchto one-
mocnéni podle mikroskopickych nélezd para-
lelné s benignimi Tu.

Pojednali jsme o dvou vlastnich pozorové-
nich a to fibrozni dysplazii Jaffé-Lichtenstei-
noveé a Sturgeové-Weberové angiomatéze v ko-
incidenci s osteomem d&elistni dutiny.
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