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BENIGNÍ SYSTÉMOVÄ ONEMOCNĚNÍ S NÂDORÛVŸM PDSTIŽENÍM
VEDLEIŠÍCH NOSNÍCH DUTIN

Plk. MUDr. M. FIALA
Otolaryngologické Oddělení vojenské nemocnice v Českých Budějovicích

(náčelník: plk: MUDr. Miloš Fiala]

Skupinu benigních Systém'ových onemocnění logického chování útvıarů jednoho a 'téhož dru-
s náłdoflrovým postižením vedlejších norsních du- hu a 'v některých případech Z ná'Zor-ovýˇch noz-
tin [ dále pouze VND] je možno vymezit jen se dílů odborníků při pohledu Ira určitá onemoc-
Značný'mi výhrad-ami. Vyplývá to Z dosud ne- nění.
poznaných Skutečností, Z velké variability bi'o- Zásadně je možno do této Skupiny Zahrnout:
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1. Onemocnění Zná'mé i neznámé etio'logie,
která ani pravými nádory nejsou, a nádorům
se pouze Zmnožením tkáně po'doba'ji.

2. Některé pravé nádory, i s letálním kon-
cem, pokud postrádají Zásadně kardinální pří-
Znak maligních Tu, totiž tvorbu metastáz (13].

U benignich Tu je metastázoıvání vyloučeno.
Avša'k vedle výskytu v jedné lokalizaci existují
izolovaná i generalizvovaná tum'orózní onemoc-
nění celého systému nebo traktu.

“ V mnohých případech jde vlastně o 'následek
vývojové an-omálie. Tyto Zahrnujeme pod po-
jem procesů dysplastic'kých, velmi Ičasto S névy
v různých lokalizacich. Pro vrozené Stavy, kte“
ré se projevují ved'le névů nárůstky podobnými
nádorům, ale i pravými nádory, byl podle v'an
der H'oev-a Zvolen název fa'komatózy, a jde
vlastně o hamartroblastoflmatózy [1].

V následujícím Se pokusíme o přehled be-
nigních Tu VND v porovnání S be'nigními Sy-
stémovými Tu onemocněními postihujícími
VND. Přehled je Z větší části naším tabulko~
vým Z'p'rac'ováním- kapitoly: Benigní Tu nˇo'su
a VND podle Hommeric'ha v Hal'S-N-asen-Ohren
-Heilkunde in Praxis und Klinik Z roku 1977'
[5]-

Ta`b. 1 srovnává benigní Tu VND S b-enigními
Sys'témovými |onemocněními z hlediska histolo-
gického. Rozlišení mezi 'nimi není někdy možné
ani Za použití elektronového mikroskopu, např.
rozlišení mezi histiocytomem a histiocytózou.
mnohočetným myelomem a extramedulárním
plazmocytomem. ` `

Za pravé Tu jsou dnes považovány: některé
druhy extrameduìlárního [extraosálního] plaz-
mocytomu, Iachromafinní paragangliom, někdy
neurofibromatosis, některými autory histiocy-
toSi's. ˇ

Zde bychom rádi poukázali na příklad proti-
'chůdných názorů. Eozinofilní granulom byl
S'tarjšími autory Zařazflován mezi VSpecifické gra-
nulac'ní tkáně. Šikl [13] jej označil za proces
Zcela benigní, Škorpi'l [14] Vnazval histiocyto-
eozinofilním granulomem a zdůrazňoval, že je
někdy omylem považován Za Tu. Dnes je podle
Grafa a Fische [4] skoro všeobecně pokládán
Za chronick-ou formu retik'ulograˇnulomatózy.
Koutecký [9] je'j uváìdí mezi pseudotumory.

Avša'k Hommerich I[5], Jung a Guthjahr [7]
píší-pravý opak, že Se eozino'filní granulom
dnes více a více považuje Za pravý nádor. Po-
Sledni uvedení autoři jej řadí mezi malignómy.
Albertini mluví čo eoZinoÍilním refitikulomu, Za-
s'tá'Vá názor, že jde o pravý Tu, Přecechtěˇl [11]
jej Zařadil do kapitoly — cituji: „Zhoubné ná-
dory — jiné než rakovina.“ ˇ

Etiologie je Známá pouze u osteodys'trofie
Recklinghausenovy, kde jde o hyperparatyreo-
idismus. Avšak jaký vzniká problém s jejím za-
řazením, vystihuje Snad nejlépe úryvek Z Hla-
váčkovy práce [5]: „Výskyt IkoS'tních obrovsko-
buněˇčných- nádorů v oblasti -otolaryng'ologiefl
odkud cituji: „Největší obtiž pro klinika je Ĺ
V tom, že některé tyto útvary jsou be'nigní,
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Tab. 1

Přehled benigm'ch Tu VND 'v porovnání s benigm'mi Systémovými
Tu onemocněními postihujícı'mi VND

Benigní systémová
onemocnění S tumorózním

postižením VND
Benigní Tu VND

1. Kostní tkáň:
osteom, osteidosteom .
OSTEOKLASTOM———> OSTITIS DEFOR—

MANS PAGET

2. Chrupavka

3. Vazivovâ tkáň:
fibrom, centrální fibrom,
osifikující fibrom, cemen-
tofibrom
OSTEOIDNÍ FIBROM -› OSTEODYSPLASIA

JAFFÉ-
LICHTENSTEIN

myxom ,
CENTRÁLNI'TU —-—>
Z OBROVSKYCH
BUNEK

OSTEODYSTROPHIA
FIBROSA —
M. RECKLING-
HAUSEN

lipom
' HISTIOCYTOM ————+ HISTIOCYTOSIS X —

M. ABT —
LETTERER—SIWE

— M. H_AND —
SCHULLER —
CHRISTIAN

— EOZINOFILNÎ
GRANULOM

PLAZMOCYTOM
EXTRAMEDULÀRNÎ

__.)MNOHOČETNÝ
MYELOM

4. Cévní tkáň:
hemangiom
GLOMUS TU _--› ACHROMAFINNÍ

PARAGANGLION
ANGIOMATOSIS
STURGE - WEBER
ANGIOMA
HEREDITARIUM
HAEMORRHAGICUM
RENDU OSLER

LYMPHANGIOM ———>‘

5. Epitel:
papilom, odontom, amelo-
blastom, papilární cystade-
nom, Smíšený Tu

6. Svalová tkáň:
leiomyom, rhabdomyom

7. Nervová tkáň: _
neurinom => NEUROFIBROMATO—

SIS
RECKLINGHAUSEN

neurom, glyom,
meningeom

jiné reci-divuji, některé metastázují a konečně,
že para-metry Reklinghausenovy choroby lze
prokázat jen u některých nemocných.“

Dědi'ěnost je různá. Chybí u achromaiinního
paraganglìomu, histiocytózy, plazmocytomu.

Malign'i' Zvrat je možný u všech. U M. Paget "
se uvádí V 0,9 0/0’, ale i do 10 0/0, u histiocytózyˇ
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byl pozorován častý přechod v Sar'kom; rovněž
tak u osteo'dyStrofie Recklinghausenovy. U ne-
urofibromatózy až v 10 o/0 [9].

Tab. 2

Porovnání častostı' tumoróznz'ho onemocnění
nnmo VND a ve VND

Názevonemocnění Mimo VND Ve VND

Ostitis deformans 0,013 % - 3 % popsáno
Paget populace (6) Pagetem

v r. 1877

Osteodysplasia Údaje velkých
fibrosa Přívara klinik :
Jafié — 2 případy (14) 20, 7, 16 pří-
Lichtenstein padů

Kučera 3 př. (9)

Osteodystrophia 10-12 př.
fibrosa na milión 170 př.
Recklinghausen

Hlaváček 3 př. (5) 2 př.

Histiocytosis X Do r. 1970 170 př.
302 př.

Drastík 13 př. (2) 0

Plazmocytom
extramedulární 150 př. 59 př.

Hybášek I,
Hybášek I. _

a Pellant 3 př. (13)

Achromafinní Přívara (15)
paragangliom . 25 př. Za 20 let 1 př. Chytil (7)

Angiomatosis l př. v ORL (6) l př. V Českých
Sturge-Weber Budějovicích

(3)

Angioma
hereditarium 3 na 100 000 (6)
Rendu — Osler P

Neurofibromatosis l na 2000 (10)
R. ojediněle

Vlastní pozorování

1. Svob. Záłkl. Služby S. V., 21 let, č. obor.
481/79 ORL, nikdy nebyl vážněji nemocen. Po-
Slední 3 roky pozoruje na lpravé tváři nˇeboles-
tivé, pomalu Se Zvětšující Zduření. Na naše odd.
byl odeslán Ze Stomat'ologiokéh'o odd., byl při-
jat 7. 8. 1979.

St. loc.: Na pravé tváři Zřetelné Z'duření,
Spont. i palpačně nebolestivé, tvořené tvrdým
vyklenutím přední Stěny pravé čelifstní dutiny
ve foSSa canina.

RTG nativní Snímek: Skelet v mediální části
zygomatické kosti při porovnání S druhou Stra-
nou je Sytější, má však homogenní Strukturu.
Vyplňuje laterální část pravé dutiny maxilár'ní,
'směrem mediálním V dutině ubývá na Sytos'ti
[obr.1a,2a].

Obr. 1a. Předozadní rtg iz'bróznž Osteodysplazı'e

Obr. lb

IaÍÍě-Lżchtensteı'n pravé čelistnž dutiny

. Předozadnž` maxz'lografı'e fı'brózní osteodysplazı'e
[aÍÍé-Lı'chtensteı'n pravé čęlżstní dutiny`
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Obr. 2a. Boční rtg fibrézni osteodysplazı'e
IaÍfé-Lı'chtensteı'n pravé čelistní dutiny

Obr. 2b. Boční maxilograiı'e ìı'brózní osteodysplazı'e
IaÍÍé-vLı'chtenstein pravé čelistní dutiny

Z pravé dutiny maxilární Zůstává zbytzková,
proužkovitá dutina při mediální s'těně. Dolní
Okraj Orbity je lehce kraniálně vyklenut, ob-
dobné vyklenutí je patrno |na laterální stěně
dutiny maXilární distálně. Změny osteolýtické
neprokazujeme.

Maxilografie: V` projekci AP vyplňuje kon-
trast mediální část pravé dutiny maxiláˇrní,
která je zřejmá na nativním snímku jako Zbyt-
ková dutina. V projekci bočně vyplňuje kon-
trast dorzální partie dutiny, částečně je ulo-
žen též 'při stropu. Detekt náplně je tedy ulo-
žen ventrıolaterálně [o-br. lb, 2b].

10.8.1979 v celkové anestézii přistoupeno
k |operaci podle Caldwell-Luca, od které však
Záhy upuštěno a provedena pouze probatorní
excize Z kosti pro Značné krvácení asi 3 cm Sil-
né Stěny čelistní dutiny. Histolog. nález č. 4862
Z 24. 8. KÚNZ KNSP prim. MUDr. Holý byl la-
konický: v zaslané kostní excizi jde flo fibrózní
osteodysplazii Iaffé-Lichtenstein.

Pooperační průběh byl bez komplikací, vy-
šetření všeho druhu [RTG kostí, neurologické,
interní, oční, kožní, laboratorní] Zcela normál-
ní. Byl propuštěn pol Zhojení operační rány bez
další šoperace S dg: Monostoˇtická forma tibróz“
ní dysplazie, dokončil Základní vojenskou služ-
bu.

Rozprava

Fibrózní kostní dysplazie byla vyčleněna
jako samostatné Ikostní onemocnění v r. 1938
Lichtensteinem a znovu 1942 Lichtensteinem
a Iaffém, kteří Onemocnění odlišili od ostitis
def'ormans Paget a ıosteodystrzofie Reckliznghau-
senovy. jakmile vešly jejich práce ve známost,
byly publikovány četné případy, které byly dří-
ve řazeny 'k výše Zmíněným, kterých tímto ve
VND citelně ubylo. Nejnověji jsou vedeny dis-
kuse o tom, Zda by pro zařazení 'k Osteodyspla-
'ziím nemělo být užíváno přísnějších hledisek
a zda se v některých případech ınejedná o fi-
b'róZně kostní onemocnění, kterému náleží jako
další vývojová etapa Osiiikují-cí fibr'om a ce-
mentom, pro což jsou patrny Iodpovídající tká-
ňové řezy v těchto novotvořených útvarech [5).
Četnost tohoto onemocnění ve VND je uvádě-

na tak různě, že nelze převést lna společného
j'men'ovatele. Talbot ji pozoroval 7krát Za 14 let,
Day a Armelfla 3krát na 15 benignîch Tu VND,
Smith a Zanetta 1krát na 10000 nemocných.
Největší statistiku uvádí Da-hlgren aj., a to
20 pozorování, Z čehož 16krá't byla postižená
horní čelist, 4k`rát dolní čelist. U nás upozor-
nil na toto onemocnění v r. 1927 Kutvirt [1 pří-
pad), [dále pouze př.) Hlaváček 1931 [3 př.),
ıHprníček 1948 [3 př.), ježek 1951 [1 př.) Te-
sařík 1959 [1 `př.), Tománek 1980 [1 př.).

Onemocnění se vyskytuje ve 3 formách: mo-
nostotioké, polyostitické a 's 'dalšími změnami
jako All'brigtův syndrom. V 70 % postihuje ma-
Xilu a více ženy. V cizí literatuře byl nejmladší
nemocný čtyřletý. Kučera [9], který uveřejnil
'studii 3 vlastních 'případů S totod-okumentací,
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a nijak Se netajil mimořádnou obtížnosti až
beznadějností při léčbě nemocných, měl nej-
mladší nemocnou desetiměsíční, chlapce tří-
letého a šestnáctiletého. Přívara a Černý [12]
popisují 2 případy S postižením temporální kos-
ti a měli rovněž mladistvé nemocné. U našeho
nemocného šlo o první projevy v 18 letech.
I Tománek referoval o ınemocném kolem 20 let
věku.

Diagnóza je obtížná. Na RTG se jeví ve 3 for-
mách jako: a] difúzní Skleróza, b] mnohočetné
ováüné, 'též Septo'vané proja'snění, c] nález týž,
ale unilo'kulární.

Opera-ční indikace Se velmi liší zod indik-ací
u pravých Tu. Pouze monost-oticlká forma oprav-
ňuje Ioperovat čelistní dutinu podle Caldwell-
I-Luca. Ie však nutno omezit Se na modelující
operace la zasáhnout až tehdy, když to vyžadují
bolesti, patologické Íraiktury nebo funkční a
estetické faktory, nebo jde-li o podezření z ma-
lignity [5].

Isou případy opakovaně operované, kde one-
mocnění přešlo ~v-e fibrosa'rkom [10]. Ojediněle
byl popsán i ústup od Íibrosarkomu v osteo-
dy'SplaZii.

K operaci našeho nemocného jsme přistou-
`pili bez těchto vědomostí, ale při výkonu jsme
žzáhy pochopili, že dokud nebude histologické
vyšetření, není možno rozhodnout o dalším
operačním postupu. ` “

2. Nemocný P. H., nar. 1954, č. chor. 434/1973
ORL, o'd narození na pravé tváři teleangiek-
tatický névuS Zasahující i řasu bukogingivál-
ní a 'polovinu tvrdého a měkkého patra. V r.
1973 operativně odstraněn rozsáhlý osteom po-
Stihující 'pra'vou dutinu nosní, pravou horní če-
list S propagaci za zadní Stěnu an'tra, `»do choá-
ny, epifaryngu, pravé Íosy pterygomaxilární na
kost 'klínovou a planum Sfenoidale pře-dní jámy
lební.

Od jara 1975 trpí občasnými nevoln'osltmi až
kola-psovými stavy. Případ byl publikován [3].
Po'važ'ujeme jej Za ıdosud nep'opsanou, abortivní
formu kongenitální vývojové úchylky, Sturgeo-
vy-Weberıovy 'angiom'atózy S ołsteomem.

Souhrn

Benigní systémová ıonemocnění S nád-orovým
postižením VND tvoří Skupinu pravých i ne-
pravých Tu ISe známou, nej-aSˇnou nebo nezná-
mou etiologii, s k-linickým průběhem od benig-
ni^ty po |Smrtící konec, bez Schopnosti meta-
ˇStázování.

Pflo'kusili jsme Se Sestavit přehled těch'to one-
mocnění podle mikrosk'opických nálezů para-
lelně s benigními Tu.

Pojednali jsme o dvou vlastních pozorová-
ních a to Íibrózní dysvplazii Iaffé-Lichtenstei-
nově a Sturgeově-Weberově .angiomatóze v ko-
inci'den'ci s osteo'mezm čelistní dutiny.
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