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Desmoidy sg rzadko spotykanymi gu-
zami powstajgcymi z migsniowo-po-
wieziowych struktur tkanek miekkich.
Ze wzgledu na ich biologie umiejsco-
wiono je pomiedzy zmianami o cha-
rakterze fibroma a fibrosarcoma. De-
smoidy rozpoznawane sg u 10 proc.
chorych z polipowatoscig rodzinng
(ang. Famillial Adenomatous Polypo-
sis). Koincydencja taka pozwala na
rozpoznanie zespotu Gardnera u tych
chorych. Prawdopodobieristwo wy-
stgpienia desmoidu u 0sob obcigzo-
nych polipowatoscig rodzinng jelita
grubego jest 100 razy wigksze w po-
réwnaniu do normalnej populacji.

W Ill Katedrze i Klinice Chirurgii AM
w Poznaniu leczono z powodu wtok-
niakowatosci naciekowej 8 pacjen-
tow, wsrod tych chorych byto 6 ko-
biet i 2 mezczyzn w wieku od 18 do
40 lat. U wszystkich desmoid poja-
wit sie po urazie (najczesciej zabieg
operacyjny). W trzech przypadkach
guz wystepowat dwuogniskowo.
Wszystkich chorych operowano. Pie-
ciu pacjentow, u ktorych operacje
miaty charakter diagnostyczny wig-
czono leczenie wspomagajgce — ra-
dioterapia, chemioterapia, niestery-
dowe leki przeciwzapalne, leki anty-
estrogenowe. Wyniki leczenia sg
bardzo dobre, wszyscy chorzy zyj3.
Zebrany materiat wtasny potwierdza
teze, Zze pomimo stosowanych roz-
nych metod leczenia (radioterapia,
chemioterapia, leki przeciwzapalne,
leki antyhormonalne) postepowaniem
z wyboru powinno byc chirurgiczne
wyciecie guza w szerokim margine-
sie tkanek zdrowych.

Stowa kluczowe: wtdkniakowato$c
naciekowa, desmoid fibromatoza, le-
czenie chirurgiczne, polipowatosc ro-
dzinna.
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WSTEP

Okreslenie desmoid pochodzace od grec-
kiego stowa desmos byto po raz pierwszy
uzyte w 1838 roku do opisania guzow o
Sciegnistej konsystencji. Dzisiaj desmoidy sg
definiowane jako tagodne (miejscowo ztosli-
we) guzy wiokniste powstajgce z miesniowo-
powieziowych tkanek miekkich. W swym bio-
logicznym zachowaniu plasujg sie pomiedzy
tagodnymi witdkniakami a ztosliwymi widknia-
ko-migsakami. Tak jak fibrosarcoma majg ten-
dencje do naciekajacego wzrostu i sktonnos¢
do nawrotdw, zas w przeciwienstwie do nich
nigdy nie dajg przerzutéw odlegtych [2]. Hi-
stologicznie sg zbudowane z dobrze zrézni-
cowanych i dojrzatych fibroblastéw z duza
iloscig kolagenu; jadra komodrkowe sg mate,
a aktywnos¢ mitotyczna stabo wyrazona.

Widkniakowatos¢ podzielono na dwie
duze grupy:

D widkniakowatos¢ powierzchniowa (fa-
scial fibromatosis) np. przykurcz Dupuy-
trena, choroba Peyrona, choroba Led-
derhosa;

D widkniakowatos¢ gteboka (musculoapo-
neurotic fibromatosis) — czyli wiékniako-
watos¢ naciekowa wtasciwa, ktorg z ko-
lei w zaleznosci od umiejscowienia
dzielimy na postac:

a) pozabrzuszng (extraabdominal de-
smoid) — najczesciej dotyczy mie-
$nia naramiennego i innych miesni
obreczy barkowej, miesni obreczy
biodrowej i szyi

b) brzuszna (abdominal desmoid) -
dotyczy powtok jamy brzusznej

c) wewnatrzbrzuszng (intraabdominal
desmoid) — dotyczy przestrzeni za-
otrzewnowej lub krezki jelita.

Sg to nowotwory wystepujace rzadko, sta-

nowig ok. 3,5 proc. nowotwordw tkanek wiok-

nistych i ok. 0,03 proc. wszystkich nowotwo-

row. Mimo rzadkosci ich wystepowania w ca-
tej populacji, pojawiajg sie stosunkowo cze-
sto u pacjentéw z polipowatoscig rodzinng.
Aktualnie korelacje miedzy tymi dwoma sta-
nami ocenia sie na ok. 10 proc. [1].

Pojawiajg sie gtéwnie u ludzi mtodych
miedzy 20. a 40. rokiem zycia, czesciej u
kobiet niz mezczyzn (stosunek 3:1, choc¢
nie wszyscy autorzy to potwierdzaja). Naj-
czesciej pojawiajg sie u kobiet w wieku
rozrodczym. Czesto wystepujg wieloogni-
skowo. Sg sktadowag zespotu Gardnera
(stanowig ok. 45 proc. nowotworéw tkanek
widknistych w tym zespole) [3].

Ostatnie badania genetyczne potwier-
dzity klonalng budowe desmoiddw, co osta-
tecznie wskazuje, ze jest to prawdziwy pro-
ces nowotworowy, a nie jak sugerowali nie-
ktorzy autorzy, niekontrolowany poliklonalny
proces reaktywny [4].

Desmoidy pojawiajg sie najczesciej po
urazie, ktéorym moze by¢ zabieg operacyj-
ny — najczesciej kolektomia (od czterech
miesiecy do dziewietnastu lat, srednio dwa-
dziescia cztery miesigce po interwencji chi-
rurgicznej). W tych przypadkach najcze-
$ciej umiejscawiajg sie wewnatrzbrzusznie:
krezka jelita cienkiego lub przestrzen zao-
trzewnowa. Czesto zajmujg réwniez $ciane
jamy brzusznej i miesnie obreczy barkowe;j
w tym najczesciej miesien naramienny.

Desmoid nacieka okoliczne tkanki
wzdtuz miejsc o zmniejszonej opornosci,
zwykle rosnie wolno i czesto bezobjawo-
wo. Rozrost ten moze doprowadzi¢ z cza-
sem do powstania guza olbrzymich rozmia-
row (Rokitansky 1880 rok, 17 kg) lub nie-
operacyjnosci guza. Desmoid nigdy nie
nacieka skory.

Charakterystyczng cecha jest wysoka
ilos¢ nawrotéw — od 10 do 90 proc. w za-
leznosci od rodzaju leczenia i umiejscowie-
nia guza. Czas miedzy leczeniem chirur-
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Desmoids are rare tumours origina-
ting from musculo-aponeurotic soft
tissues with their own biology be-
tween fibroma and fibrosarcoma.
They are more common in patients
with familial adenomatous polyposis
(FAP). Eight patients with desmoid
tumours have been operated in
Third Chair and Department of Sur-
gery of Karol Marcinkowski Medical
University in Poznari, Poland. Age
ranged from 18-40 years. All pa-
tients underwent restorative procto-
colectomy because of FAP. In all pa-
tients desmoid appeared after trau-
ma (usually operation). Additional
therapy (radiotherapy, chemothera-
py, NSAID, hormonal agents) was
performed in five patients with dia-
gnostic or palliative operation. All
patients are alive. Our experience
confirm the conclusion that the wi-
de-field resection is the treatment of
choice for desmoid tumours.

Key words: desmoid, fibromatosis,
surgical treatment, familial adenoma-
tous polyposis.

gicznym a pierwszym nawrotem wynosi sre-
dnio 20 miesiecy (od 2 do 70 miesiecy).

MATERIAL

W Il Katedrze i Klinice Chirurgii w cig-
gu ostatnich 12 lat operowano o$miu cho-
rych, u ktérych rozpoznano wtdkniakowa-
to$¢ naciekowa. Byli to pacjenci (6 kobiet
i 2 mezczyzn) w wieku od 18 do 40 lat
(Srednio 26 lat i 7 miesiecy). U wszystkich
desmoid pojawit sie po zadziataniu czynni-
ka urazowego, ktérym najczesciej byt za-
bieg operacyjny. Siedmiu z nich byto wcze-
$niej operowanych z powodu polipowatosci
jelita grubego, u trzech wykonano odtwor-
czg proktokolektomie, u trzech kolektomie
z zespoleniem ileorektalnym, a u jednego
proktokolektomie z ileostomig korncowag.
Czas jaki uptynat od kolektomii do rozpo-
znania witdkniakowatosci wynosit Srednio 3
lata i 5 miesiecy (od 2 do 9 lat). U ésme-
go chorego zdiagnozowano desmoid w rok
po tepym urazie brzucha i klatki piersiowe;j.

Wszystkich pacjentéw poddano interwen-
cji chirurgicznej. W pierwszym przypadku wy-
konano resekcje guza przestrzeni zaotrzew-
nowej wraz z nacieczong $ledziong, lewa
nerkg, ogonem trzustki i czescig przepony.
W drugim przypadku wykonano resekcje gu-
za krezki wraz z wciggnietymi petlami jelita
cienkiego. W trzecim przypadku przeprowa-
dzono resekcje guza krezki z 50 cm odcin-
kiem jelita cienkiego oraz resekcje koricowe-
go, przystomijnego odcinka jelita wraz z gu-
zem powtok wokot stomii. W przypadku
czwartym wykonano czesciowg resekcje gu-
za przestrzeni zaotrzewnowej i zespolenie
omijajagce wciagnietg petle jelita cienkiego.
W przypadku pigtym i széstym wykonano la-
parotomie zwiadowczg i pobranie wycinkdw
z guzow krezki jelita cienkiego naciekajgcych
naczynia krezkowe. U siddmej pacjentki wy-
konano czesciowg resekcje guza przestrze-
ni zaotrzewnowej wciggajacego w naciek mo-
czowdd lewy. W przypadku ésmym wykona-
no diagnostyczne pobranie wycinka z guza
powtok przedniej sciany jamy brzusznej. Po-
wyzsze zabiegi w trzech pierwszych przy-
padkach okazaty sie procedurami radykalny-
mi. Zabiegi w pieciu pozostatych przypad-
kach miaty charakter diagnostyczny wobec
nieresekcyjnosci napotkanych desmoidow.

Lokalizacja guzéw:

D przestrzen zaotrzewnowa: 3;
D krezka jelita cienkiego: 2;

D powtoki: 1;

D powtoki + krezka: 1;

D miednica + krezka: 1.

W trzech przypadkach guz wystepowat
dwuogniskowo: w pierwszym dwa guzy w
krezce, w drugim jeden guz w krezce, a
drugi w powtokach wokdt stomii, w trzecim
jeden w miednicy po stronie lewej i w
krezce jelita cienkiego po prawej.

U pieciu pacjentéw, u ktérych operacje
miaty charakter diagnostyczny prowadzono
potem leczenie wspomagajgce:

D pacjent z olbrzymim nieresekcyjnym gu-
zem przestrzeni zaotrzewnowe] podda-

ny byt radioterapii i chemioterapii. Na-
stapita regresja guza. Zyje 9 lat;

D u pacjentki z dwoma guzami krezki jeli-
ta cienkiego zastosowano leczenie
przeciwzapalne - brak progresji nowo-
tworu w obserwaciji 6-letniej;

D pacjentka z nieresekcyjnym guzem
przedniej $ciany jamy brzusznej podda-
na byta poczatkowo leczeniu przeciw-
zapalnemu (Sulindac, Voltaren), nastgp-
nie zastosowano leczenie przeciwestro-
genowe (Tamoxifen), lecz z powodu
braku objawow regresji guza aktualnie
jest ona w trakcie programu radiotera-
pii. Mija rok od pojawienia sie objawow;

D pacjentka, u ktdrej stwierdzono dwa nie-
resekcyjne guzy miednicy i krezki podda-
na byta leczeniu przeciwzapalnemu (po-
czatkowo Clinaril i witamina C, pdzniej
Voltaren). W trzyletnim okresie obserwaciji
klinicznie i w badaniach obrazowych (KT)
nie stwierdzono progresji guza;

D pacjentka, u ktdérej wykonano czesciowg
resekcje guza przestrzeni zaotrzewno-
wej wciggajgcego moczowod w trakcie
leczenia $Srodkami przeciwzapalnymi za-
szta w cigze i pomys$lnie urodzita zdro-
we dziecko cieciem cesarskim.

W jednym przypadku wystapity powikta-
nia. U 18-letniej pacjentki, u ktdérej wykona-
no resekcje guza krezki wraz z wciggniety-
mi petlami jelita cienkiego (pozostawiajac
140 cm jelita od wiezadta Treitza i 30 cm
od zastawki kretniczo-katniczej) wystgpit w
przebiegu pooperacyjnym zespot krotkiego
jelita. Znajduje sie ona od 12 lat w progra-
mie domowego zywienia parenteralnego.

Wszyscy pacjenci zyja. Po operacjach
radykalnych nie stosowano leczenia uzu-
petniajacego. Okres obserwacji wynosi u
poszczegodlnych pacjentéw 12,8 i 8 lat. Do
chwili obecnej w badaniach kontrolnych
brak jest jakichkolwiek objawdéw wznowie-
nia procesu nowotworowego.

DYSKUSJA

Wiekszos¢ autorow zajmujgcych sie pro-
blemem desmoidow, ktore sprawiajg wiele
problemdw leczniczych, wyraza zgodny po-
glad, ze leczeniem z wyboru jest wyciecie
chirurgiczne w szerokim marginesie zdro-
wych tkanek. Postepowanie takie czesto w
nastepnej kolejnosci wymaga zabiegow re-
konstrukcyjnych. Nie zawsze radykalne le-
czenie chirurgiczne jest mozliwe czy to ze
wzgledu na rozmiar guza, czy tez nacie-
kanie waznych dla zycia struktur. Dotyczy
to gtownie umiejscowienia wewngtrzbrzu-
sznego z zajeciem krezki jelita cienkiego i
poczgtkowego odcinka tetnicy krezkowej
gornej. W tych przypadkach interwencja
chirurgiczna ogranicza sie czesto do za-
biegu diagnostycznego i postepowania ob-
jawowego w postaci jelitowych zespolen
omijajgcych oraz zabiegow przeciwdziata-
jacych zastojowi w uktadzie moczowym.
Tak przy pierwotnej nieresekcyjnosci guza,
jak i przy braku radykalnosci w badaniu hi-
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stopatologicznym proponowane sg rézne

formy leczenia uzupetniajgcego:

D radioterapia (zalecane dawki powyzej
50 Gy frakcjonowane po 1.8-2.0 Gy
pie¢ razy w tygodniu przez 6-8 tygo-
dni) [5];

D chemioterapia (Adriamycyna, Winkry-
styna i Cyklofosfamid);

D niesterydowe leki przeciwzapalne (naj-
czesciej Sulindac i Indometacyna);

D leki antyestrogenowe (Tamoxifen);

D inne (Dexsametazon, Teofilina, Hlorotia-
zyd, Spironolakton).

Sporadycznie byty opisywane przypad-
ki samoistnego cofania sie objawéw cho-
robowych i catkowitej regresji guza.

Obserwacje wtasne potwierdzajg naj-
wiekszg skutecznos¢ resekcji chirurgicznej
guza z marginesem zdrowych tkanek. Wy-
daje sie, ze tam gdzie jest to mozliwe po-
winno by¢ to postepowanie z wyboru. W
przypadkach nieresekcyjnosci desmoidow
materiat wtasny potwierdza skutecznoscé
stosowania niesterydowych lekéw przeciw-
zapalnych, ktére hamujg progresje guza.

Podkresli¢ nalezy, ze w rozpoznaniu no-
wotworow o charakterze wiokniakowatosci
naciekowej pojawia sie rowniez wiele pro-
bleméw w ocenie histopatologicznej. Do
postawienia pewnego rozpoznania nie-
zbedny jest margines zdrowych tkanek
obrazujacy sposéb naciekania guza. Pet-
ne rozpoznanie histopatologiczne (fibroma-
tosis abdominalis) uzyskano tylko w tych
przypadkach, gdy wykonano zabieg rady-
kalny. U pozostatych chorych, mimo licz-
nych pobranych srédoperacyjnie wycinkow
z utkania guza, w badaniu histologicznym
stwierdzono jedynie niespecyficzny rozrost
tkanki tgcznej, w ktérym tylko sposob na-
ciekania miesni sugerowat desmoid.
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